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1 Einführung  
 
Bis vor einigen Jahrzehnten war die Diagnose eines angeborenen Herzfehlers (AHF) häu-

fig eine sichere Todesprognose. Eine Vielzahl der betroffenen Kinder verstarb noch vor 

Erreichen des Grundschulalters (Neidenbach et al. 2019). Aufgrund gewaltiger Fort-

schritte und Erfolge in der Diagnostik, den Interventionen, den chirurgischen Eingriffen 

sowie der Betreuung von Patienten mit AHF in den vergangenen Jahrzehnten ist die Zahl 

der Patienten, die das Erwachsenenalter erreichen, stetig gestiegen (Neidenbach et al. 

2018). Heute erreichen über 90 % der Kinder mit dem gesamten Spektrum AHF das Er-

wachsenenalter. Man spricht also von einem Wandel innerhalb der Population von 

Patienten mit AHF, die stetig expandiert und weiterhin altert (Bouma und Mulder 2017; 

Baumgartner et al. 2021). Fast alle Patienten mit AHF gelten jedoch unabhängig vom 

Schweregrad auch nach Operation ihres AHF als chronisch krank. Zahlreiche Spätkom-

plikationen und zusätzliche Komorbiditäten erschweren den Alltag der Patienten und ma-

chen eine lebenslange medizinische Nachsorge unumgänglich (Seidel et al. 2020). Neben 

der offensichtlich anhaltenden Morbidität, verminderter körperlicher Leistungsfähigkeit 

und der Notwendigkeit weiterer elektrophysiologischer, chirurgischer oder interventio-

neller Eingriffe im Laufe des Lebens von Patienten mit einem angeborenen Vitium ist die 

Mortalität erhöht. Folglich stehen medizinisches Fachpersonal und Forscher vor der Auf-

gabe, den zunehmenden Bedarf medizinscher Versorgung dieser besonderen Patienten-

gruppe gerecht zu werden und zwar deutlich früher als aufgrund des biologischen Alters 

zu erwarten wäre (Diller et al. 2015). Vor diesem Hintergrund befasst sich die vorliegende 

Dissertation mit dem Langzeitverlauf eines großen Spektrums chirurgisch korrigierter 

oder palliierter angeborener Herzfehler bei Patienten einer tertiären EMAH-Einrichtung 

und untersucht die Morbidität und Mortalität. 

 
Aus Gründen der besseren Lesbarkeit wird auf die gleichzeitige Verwendung der Sprach-

formen männlich, weiblich und divers (m/w/d) verzichtet. In dieser Dissertation wird die 

Sprachform des generischen Maskulinums als Synonym für alle Geschlechter (m/w/d) 

angewandt.  
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1.1 Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern – eine Patientengruppe 
im demografischen Wandel 

 
Die Vielfalt kardiovaskulärer Fehlbildungen ist groß und etwa jedes hundertste geborene 

Kind ist davon betroffen. Damit sind angeborene Herzfehler (AHF) die häufigste isolierte 

angeborene Organfehlbildung. Alleine in Deutschland werden pro Jahr mehr als 6500 

Kinder mit AHF geboren (Schwedler et al. 2011). Bei einer weltweit jährlichen Gebur-

tenrate von ca. 150 Millionen Geburten entspricht dies ca. 1,35 Millionen Lebendgebur-

ten mit angeborenem Herzfehler pro Jahr (van der Linde et al. 2011; Liu et al. 2019). 

In der Abbildung 1 ist das Spektrum der AHF bei Neugeborenen innerhalb Deutschlands 

dargestellt. Der am häufigsten beobachtete angeborene Herzfehler ist der ventrikuläre 

Septumdefekt (VSD) mit einer Prävalenz von 52,7 pro 10.000 Lebendgeburten 

(Schwedler et al. 2011). 

 

 
Abbildung 1: Auswahl des Spektrums angeborener Herzfehler (modifiziert nach Schwe-
dler et al. 2011). 

Legende zu Abbildung 1: ASD = Vorhofseptumdefekt, AS = Aortenstenose, AVSD = 
Atrioventrikulärer Septumdefekt, DORV = double outlet right ventricle, D-TGA = 
Dextro-Transposition der großen Arterien, ISTA = Aortenisthmusstenose, PDA = Persis-
tierender Ductus arteriosus Botalli, PS = Pulmonalstenose, TOF = Fallotsche Tetralogie , 
UVH = Univentrikuläres Herz  

DORV
1%

Andere
7%

VSD
49%ASD

17%

PS 6%

PDA 4%

ISTA 4%

UVH 3%
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TOF
2%
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Den aktuellen Leitlinien zufolge erfolgt die Einteilung angeborener Herzfehler in drei 

Schweregrade (Baumgartner et al. 2021). Die Tabelle 1 zeigt eine Auswahl der AHF un-

tergliedert in einfache, moderate und komplexe angeborene Herzfehler. 

 

Tabelle 1: Übersicht einer Auswahl AHF geordnet nach Schweregraden (modifiziert nach 

Baumgartner et al. 2021). 

Einfach Moderat Schwer 
- Isolierte angeborene Aor-

tenklappenerkrankung und 

bikuspide Aortenerkrankung 

- Isolierte angeborene Mit-

ralklappenerkrankung (außer 

Fallschirmklappe, Spaltflü-

gel) 

- Leichte isolierte Pulmo-

nalstenose (infundibulär, va-

lvulär, supravalvulär) 

- Isolierter kleiner ASD, 

VSD, PDA 

- Reparierter ASD (Typ-II), 

Sinus-Venosus-Defekt, VSD 

oder PDA ohne Residuen 

oder Folgeerscheinungen, 

wie Kammervergrößerung, 

oder ventrikuläre Dysfunk-

tion 

- Anomale pulmonalvenöse Verbin-

dung (teilweise oder vollständig) 

- Anomale Koronararterie, die aus 

der Pulmonalarterie entspringt oder 

aus dem gegenüberliegenden Sinus 

entspringt 

- Aortenstenose (sub/-supraval-

vulär) 

- AVSD, partiell oder vollständig, 

einschließlich ASD primum (ohne 

pulmonale Gefäßerkrankung) 

- ASD (Typ-II), mäßig oder groß, 

nicht repariert (ausgenommen pul-

monale Gefäßerkrankung) 

- Koarktation der Aorta 

- Zweikammeriger RV 

- PDA, mäßig oder groß, nicht repa-

riert (außer pulmonale Gefäßer-

krankung) 

- Periphere pulmonale Stenose 

- Pulmonalstenose (infundibulär, 

valvulär, supravalvulär), mittel-

schwer -schwer 

- Sinus-Valsalva-Aneurysma/Fistel 

- Sinus-Venosus-Defekt 

- Reparierte Fallot-Tetralogie 

- TGA nach Switch-OP 

- VSD mit assoziierten Anomalien 

(außer pulmonaler Gefäßerkran-

kung) und/oder Shunt 

- Jeder AHF (repariert oder 

nicht repariert) in Verbindung 

mit einer pulmonalen Gefäßer-

krankung (einschließlich Eisen-

menger-Syndrom) 

- Jegliche zyanotische AHF 

(nicht operiert oder palliiert) 

- Ventrikel mit doppeltem Aus-

lass 

- Fontankreislauf 

- Unterbrochener Aortenbogen 

- Pulmonale Atresie (alle For-

men) 

- Transposition der großen Arte-

rien (außer bei Patienten mit Ar-

terienwechseloperation) 

- Univentrikuläres Herz (ein-

schließlich doppelter LV/RV, 

Trikuspidal-/Mitralatresie, hy-

poplastisches Linksherzsyn-

drom, jede andere anatomische 

Anomalie 

mit einem funktionell einzelnen 

Ventrikel) 

- Truncus arteriosus 

- Andere komplexe Anomalien 

der AV- und ventrikuloarteriel-

len Verbindung (z. B. 

Crisscross-Herz, Heterotaxie-

syndrome, Ventrikelinversion). 
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Bis 1940 ist noch ein Großteil der Kinder mit AHF innerhalb der ersten Lebensjahre auf-

grund von unzureichenden Diagnose- und operativen Behandlungsmöglichkeiten verstor-

ben (Neidenbach et al. 2019). Mit den enormen Fortschritten in der Diagnostik und Be-

handlung, die Kinderkardiologen und Herzchirurgen in den letzten Jahrzehnten verzeich-

nen konnten, steigt jedoch die Zahl der Erwachsenen, die einen angeborenen Herzfehler 

überlebt haben, weiter an. Tatsächlich gibt es heute mehr Erwachsene als Kinder, die mit 

einem angeborenen Herzfehler leben (MacGillivray und Lin 2019). 

In keiner anderen Fachdisziplin der Kardiologie ist die Sterberate in den vergangenen 

Jahren nachweislich derart drastisch gesunken, wie bei den angeborenen Fehlbildungen 

des Herzkreislaufsystems (Meinertz et al. 2017). Das altersstandardisierte Sterbeziffer der 

Patienten mit angeborenem Herzfehler entwickelt sich seit 1990 kontinuierlich zurück. 

Bereits seit 2007 bewegt sich diese im Bereich zwischen 0,5 und 0,6 in einer sehr niedri-

gen Größenordnung (Sterbeziffer / 100000 Einwohner). So sind, verglichen mit dem Jahr 

1990, im Jahr 2014 über 60 % weniger Menschen durch angeborene Fehlbildungen des 

Herzkreislaufsystems gestorben (Meinertz et al. 2017). 
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1.2 Mortalität 
 
Derzeit leben in Deutschland mehr als 300.000 Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern 

(EMAH) (Seidel et al. 2020). Entsprechende Schätzungen zu Europa gehen bei einer et-

waigen Bevölkerung von ungefähr 730 Mio. Einwohnern von 4,2 Mio. Patienten mit an-

geborenem Herzfehler aus, von denen etwa 2,3 Mio. erwachsen sind (Neidenbach et al. 

2017). Infolgedessen erscheint es plausibel, dass die Patientenpopulation mit AHF nicht 

länger nur der Aufmerksamkeit des Fachbereichs der Pädiatrie bzw. der Pädiatrischen 

Kardiologie bedarf, sondern viel mehr die Fachkenntnisse eines multidisziplinären Teams 

benötigt (Deanfield et al. 2003; Taylor 2014).  

Mit steigender anatomischer Komplexität der angeborenen Herzfehler besteht nicht nur 

ein deutlich erhöhtes Risiko an einer Herzinsuffizienz zu erkranken, sondern auch ein 

dreifach erhöhtes Risiko daran zu versterben (Rodriguez et al. 2013). Hinzu kommt, dass 

EMAH-Patienten, anders als gewöhnliche HI-Patienten, bereits von Geburt mit einer 

deutlichen kardialen Einschränkung leben. Infolgedessen werden kleine Veränderungen 

ihrer körperlichen Belastbarkeit oft selbst nicht bemerkt. Die Symptome werden verharm-

lost und der Arzt häufig erst zu spät aufgesucht. Dies kann dazu führen, dass das Ausmaß 

ventrikulärer Dysfunktion sowie von Klappenerkrankungen zum Zeitpunkt des Arztbe-

suches bereits irreversibel fortgeschritten ist (Krieger und Valente 2014). Betrachtet man 

die Letalität aller Altersgruppen von Patienten mit einer angeborenen kardiovaskulären 

Fehbildung, fällt auf, dass im Jahr 2018 im Vergleich zu 2011 mehr Patienten verstorben 

sind. Während die Mortalität im Säuglings- und Kindesalter dem sinkenden Trend der 

vorherigen Jahre folgte, zeichnete sich ein deutlicher Anstieg der Sterblichkeit in der 

Gruppe der Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern ab (Deutsche Herzstiftung e.V. 

2020).  
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1.3 Morbidität – Folge- und Restzustände bei EMAH-Patienten  
 
Wenngleich die Letalität der Patienten mit angeborenem Herzfehler in den vergangenen 

Jahren insgesamt eindrücklich gesunken ist, ist die Morbidität dieses besonderen Patien-

tenkollektivs erheblich, wird aber weithin unterschätzt und findet oft nur unzureichende 

Beachtung (Neidenbach et al. 2018). In den vergangenen Jahrzehnten festigte sich die 

Annahme, dass ein Patient mit angeborenem Herzfehler kurativ chirurgisch versorgt wer-

den kann. Prinzipiell ist die vollständige Korrektur oder Reparatur der angeborenen Herz-

fehler das Ziel der Operation. Dadurch lässt sich eine annährend normale Herzfunktion 

erzielen und aufrechterhalten. Diese führt wiederum zu einer deutlich gesteigerten Le-

benserwartung. Dennoch ist eine vollständige Heilung des angeborenen Herzfehlers nur 

selten möglich und die Realität zeigt, dass in den meisten Fällen auch nach der operativen 

Versorgung weitere Interventionen erforderlich sind (Andonian et al. 2018; Seidel et al. 

2020). 

Bis heute dauert der Prozess an, in dem sich behandelnde Ärzte und Patienten bewusst 

werden, dass die meisten Patienten, die unter einem angeborenen Herzfehler leiden, auch 

nach Operation chronisch krank sind (Baumgartner et al. 2014). Sie bedürfen somit, ob 

mit einem nativen oder mit einem interventionell- bzw. chirurgisch behandelten AHF, 

einer lebenslangen medizinischen Nachsorge (van der Linde et al. 2011). Vor diesem 

Hintergrund erscheint der Begriff „Korrektur“ eines angeborenen Herzfehlers eher veral-

tet und wird auch in der Literatur durch den Begriff der „Reparatur“ zunehmend ersetzt 

(Stark 1989). Es bestehen nahezu regelhaft für die jeweiligen Herzfehler spezielle Rest- 

und Folgezustände.  

Neidenbach et al. (2018) beschreibt Restzustände als anatomische oder hämodynamische 

Abweichungen, die meist von Natur aus mit dem Herzfehler verbunden sind. Sie lagen 

zum Zeitpunkt des Eingriffes bereits vor und konnten auch im Rahmen des Eingriffes 

nicht korrigiert werden.  

Folgezustände resultieren hingegen aus dem spezifisch durchgeführten Eingriff und be-

stimmen den Langzeitverlauf maßgeblich. 

Die Tabelle 2 zeigt eine Zusammenstellung relevanter Rest- und Folgezustände nach ope-

rativer Behandlung ausgewählter angeborener Herzfehler, modifiziert nach Neidenbach 

et al. (2019). 
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Tabelle 2: Übersicht über wichtige Rest- und Folgezustände nach operativer Behandlung 

ausgewählter angeborener Herzfehler (modifiziert nach Neidenbach et al. 2019). 

Angeborener Herzfehler Restzustände Folgezustände 
Pulmonal-/Aortenklappenste-

nose 

-Restgradient 

-Ventrikeldysfunktion 
-Klappeninsuffizienz 

Aortenisthmusstenose 

-Restgradient 

-Arterieller Hypertonus 

-Bikuspide Aortenklappe 

-Reststenose 

-Aortenaneurysma 

-Schäden der A.subclavia 

Vorhofseptumdefekt 
-Rest-Shunt 

 

-Postkardiotomiesyndrom 

-Rhythmusstörungen  

-Pulmonale Hypertonie 

Ventrikelseptumdefekt 
-Rest-Shunt 

 

-Rhythmusstörungen 

-Trikuspidalinsuffizienz 

- Pulmonale Hypertonie 

Fallot´sche Tetralogie 
-Restgradient 

-Restdefekte 

-Pulmonalinsuffizienz 

-Aneurysma des rechtsventri-

kulären Ausflusstraktes 

-Rhythmusstörungen 

Transposition der großen Arte-

rien 

-RV als Systemventrikel 

-Trikuspidalinsuffizienz 

-Obstruktion des rechtsventri-

kulären Ausflusstraktes 

-Rest-Shunt 

-Systemvenenkanal-/Lungen-

venenkanal-Baffle-Obstruk-

tion  

-Rhythmusstörungen  

Zustand nach Conduit-Interpo-

sition 

-Rest-Shunt 

-Ventrikeldysfunktion 

-Verkalkungen 

-Degenration 

- Obstruktion 

Zustand nach Fontan-OP 
-Rest-Shunt 

-Ventrikeldysfunktion 

-Thromben 

- Eiweißverlustsyndrom  

 

Hinzu kommen mit steigendem Alter Komorbiditäten, die den Krankheitsverlauf ungüns-

tig beeinflussen können oder aber deren eigener Verlauf durch den Herzfehler entschei-

dend modifiziert wird. Von kardialer Seite erscheinen hier die Koronare Herzkrankheit 

(KHK), die Herzinsuffizienz (HI), Herzrhythmusstörungen sowie die infektiöse Endokar-

ditis besonders erwähnenswert (Neidenbach et al. 2019). Singh et al. (2018) beschreibt 

weiterhin das Auftreten zahlreicher extrakardialer Komorbiditäten sowie psychischer Er-

krankungen wie Depressionen oder Angststörungen. Viele dieser Folge- und Restzu-
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stände sowie Komorbiditäten manifestieren sich anders, als bei erworbenen Herzerkran-

kungen, sodass sich etablierte Therapieregime aus diesem Bereich nur bedingt und unter 

Berücksichtigung der pathologisch-anatomischen und pathophysiologischen Besonder-

heiten auf die kongenitale Anomalie übertragen lassen (Kaemmerer und Breithardt 2006; 

Ministeri et al. 2016). Darüber hinaus ist kürzlich aufgefallen, dass selbst simple, früher 

nach Operation als weitgehend harmlos eingestufte Herzfehler mit zunehmendem Alter 

schwerwiegende Probleme bereiten können. Ein prädestinierendes Beispiel dafür ist die 

Entwicklung einer pulmonalarteriellen Hypertonie bei „korrigiertem“ Vorhof- und 

Ventrikelseptumdefekt (ASD/VSD) (van Riel et al. 2015). 
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1.4 Versorgungsstruktur für Patienten mit angeborenen Herzfehlern 
 
Um eine möglichst optimale, kompetente ärztliche Betreuung für die EMAH-Patienten 

zu gewährleisten, stehen inzwischen in Deutschland 19 überregionale EMAH-Zentren, 

vier EMAH-Schwerpunktkliniken und acht EMAH-Schwerpunktpraxen (Stand April 

2020) zur Verfügung. Weiterhin wurden im März 2017 in Deutschland 325 zertifizierte 

EMAH-Ärzte/-innen, von denen 234 aus der Facharztgruppe der Kinderkardiologen und 

91 aus der Erwachsenenkardiologen stammen, registriert. Die Kinderherzstiftung der 

Deutschen Herzstiftung e.V. verwaltet diese Daten auf ihrer Webseite (Deutsche 

Herzstiftung e.V. 2020). 

Trotz dieser flächendeckend zertifizierten Versorgungsstrukturen gilt die EMAH-Popu-

lation als das am schlechtesten versorgte kardiologische Patientenkollektiv mit ca. 

200.000 Patienten, die nicht in regelmäßiger EMAH-zertifizierter Betreuung sind 

(Neidenbach et al. 2017; Neidenbach et al. 2019). Demzufolge bleibt die medizinische 

Versorgung trotz der stark verbesserten Behandlungsmöglichkeiten und des großen 

Nachsorgebedarfs von EMAH-Patienten oft mangelhaft. Ursächlich dafür ist beispiels-

weise die Tatsache, dass der erste Weg vieler EMAH-Patienten bei Auftreten gesundheit-

licher Probleme zum Haus- oder Allgemeinarzt führt, welcher die primäre Gesundheits-

versorgung durchführt (Seidel et al. 2020). Allerdings sind diese oft unerfahren und un-

geschult im Umgang mit Patienten mit angeborenem Herzfehler (Neidenbach et al. 2018). 

Angesichts der Heterogenität und Vielfalt angeborener kardiovaskulärer Fehlbildungen 

und ihrer unterschiedlichen Verläufe sowie der großen Anzahl von Behandlungsverfah-

ren ist es für ungeschulte Ärzte nahezu unmöglich, den aktuellen kardialen Status der 

EMAH-Patienten adäquat zu beurteilen und Risiken frühzeitig zu erkennen (Cohen et al. 

2013). Somit können Folge- und Restzustände leichter übersehen und Komplikationen 

unterschätzt werden. Hinzu kommen die oft nur geringen oder fehlenden Kenntnisse der 

behandelnden Hausärzte, Allgemeinärzte und Internisten über die zur Verfügung stehen-

den Versorgungsstrukturen für EMAH-Patienten, sodass zahlreichen Patienten mit ange-

borenem Herzfehler der Zugang zu einer fachspezifischen Nachsorge in einer EMAH-

spezifizierten Einrichtung oft nicht ermöglicht wird (Neidenbach et al. 2019). Vor dem 

Hintergrund, dass Patienten mit AHF nur einen kleinen Prozentsatz der vom Hausarzt 

betreuten Patientenpopulation ausmachen, spielt auch die häufig fehlende Motivation von 

Fachärzten sich mit den komplexen Krankheitsbildern von EMAH-Patienten auseinan-

derzusetzen eine Rolle (Seidel et al. 2020). 
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Dennoch gilt das Bewusstsein der Allgemeinmediziner und Hausärzte für potenziell häu-

fige Komplikationen und die routinemäßige Untersuchung von Patienten mit AHF auf 

herzkreislaufspezifische Störungen als entscheidend (van der Linde et al. 2011).  

In dem dreistufigen Pyramidensystem zur Versorgung von Patienten mit angeborenem 

Herzfehler greift in der zweiten Stufe die erste EMAH-spezifische Patientenbetreuung. 

Diese umfasst die fachärztliche Versorgung durch ausgebildete EMAH-zertifizierte Er-

wachsenenkardiologen oder Kinderkardiologen in Schwerpunktpraxen oder regionalen 

EMAH-Zentren. Die Spitze der Pyramide bilden überregionale EMAH-Zentren, in denen 

ein interdisziplinäres Team aus Ärzten sowie Psychologen und Sozialarbeitern in enger 

fachübergreifender Kooperation die bestmögliche Versorgung der Patienten mit angebo-

renem Herzfehlern sicherstellen (Kaemmerer und Breithardt 2006). 

Aktuellen internationalen Richtlinien zufolge sollen quasi alle EMAH-Patienten zumin-

dest einmal von einem EMAH-zertifizierten Kardiologen behandelt werden, denn dies 

ermöglicht eine qualitativ hochwertige Empfehlung und Einschätzung des notwendigen 

Versorgungsniveaus des Patienten sowie die Festlegung der Nachsorgeintervalle auf in-

dividueller Patientenbasis (Baumgartner et al. 2021). Cordina et al. (2018) zufolge wurde 

unter Anwendung dieses Versorgungsmodell eine geringere Mortalität nachgewiesen. 

Zusammenfassend hat der große Erfolg in der pädiatrischen Kardiologie der vergangenen 

Jahrzehnte eine Verschiebung der Mortalität innerhalb der EMAH-Population vom Kin-

des- ins Erwachsenenalter bewirkt. Dies stellt die Gesundheitsversorgung nun vor die 

große Herausforderung, dieser wachsenden Population Erwachsener mit angeborenen 

Herzfehlern, die häufig unter Herzerkrankungen leiden und eine erhebliche Morbidität 

mit sich bringen, ein gleichbleibendes Versorgungsniveau zu bieten (Cordina et al. 2018). 

Um eine ideale medizinische Versorgung während des gesamten Lebens von EMAH-

Patienten gewährleisten zu können, müssen Gesundheitssysteme so konfiguriert werden, 

dass der Zugangsweg zu einer spezifizierten EMAH-Versorgung vereinfacht wird und 

die Überleitung jugendlicher Patienten mit angeborenem Herzfehler in die EMAH-Ver-

sorgung möglichst lückenlos abläuft (Kempny et al. 2016; Cordina et al. 2018). Diese 

Übergangsphase sollte idealerweise von einer Übergangsunterstützung begleitet werden, 

die sich entsprechend den Bedürfnissen der Patienten bis ins frühe Erwachsenenalter fort-

setzt (Baumgartner et al. 2021). 

  



1 Einführung 11 

 11 

1.5 Lebenschancen 1 
 
Forscherteams der Klinik für Pädiatrische Kardiologie, Intensivmedizin und Neonatolo-

gie des Universitätsklinikums Göttingen und der Medizinischen Soziologie der Medizi-

nischen Hochschule Hannover interessierten sich für den Werdegang, die gesundheitliche 

und beruflich-soziale Entwicklung, kurzum für die „Lebenschancen“ (LC) von Patienten 

mit angeborenem Herzfehler. Um ein umfassendes Bild dieser speziellen Patientengruppe 

zu erhalten, beschäftigten sich diese intensiv mit „Herzkindern“ nach Operation ihres je-

weiligen angeborenen Herzfehlers. Bereits von 2003 bis 2004 entstand somit das gemein-

same Projekt der Studie Lebenschancen 1 (LC), in welcher 364 erwachsene Patienten, die 

in Göttingen an einem angeborenen Herzfehler operiert worden waren, kardiologisch und 

medizin-soziologisch umfassend untersucht wurden. Die Ergebnisse dieser Studie wur-

den bereits umfangreich publiziert. Nothroff et al. (2006) beschäftigten sich beispiels-

weise mit der Frage, ob eine Herzschrittmachertherapie von EMAH ein gesteigertes Ri-

siko für Herzversagen während der lebenslangen Nachbeobachtungszeit darstellt. Andere 

Studien thematisierten den Zusammenhang verschiedener Risikofaktoren und der Herz-

insuffizienz bei EMAH-Patienten (Norozi et al. 2006). Norozi et al. (2007) untersuchten 

welches Klassifizierungssystem besser zur Beurteilung von Herzinsuffizienz bei posto-

perativen EMAH-Patienten geeignet ist. Sie konnten feststellen, dass trotz unterschiedli-

cher Herangehensweise die NYHA-Klassifikation und der Ability-Index gleichermaßen 

geeignet sind.  
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1.6 Ziel der Dissertation  
 
Grundlage der vorliegenden Arbeit war die bereits von 2003 bis 2004 in Göttingen durch-

geführte Studie LC1, in die 364 Patienten mit einem operierten angeborenen Herzfehler 

eingeschlossen und umfangreich kardiologisch sowie soziomedizinisch untersucht wor-

den waren. 

Im Rahmen der Folgestudie Lebenschancen 2 wurden die Teilnehmer der Studie LC1 

kontaktiert um somit über einen 15-jährigen Beobachtungszeitraum einen umfassenden 

klinischen Eindruck des individuellen Krankheitsverlaufs zu erhalten. Ziel der Arbeit ist 

die Auswertung, in welchem Maß die operative Behandlung des AHF „Lebenschancen“ 

eröffnet. Neben der Darstellung des Patientenkollektivs soll in dieser Arbeit der Schwer-

punkt auf der Morbidität und der Mortalität des Patientenkollektivs liegen. Dazu wurden 

Hospitalisierungen sowie die Medikamenteneinnahmen verglichen. Weiterhin wurden 

Mortalität sowie die Mortalitätsraten innerhalb verschiedener Diagnosegruppen und 

Schweregrade angeborener Herzfehler beobachtet und bewertet. 
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2 Patienten und Methoden  

2.1 Lebenschancen 2 
 

Anknüpfend an die Vorgängerstudie LC1 entstand innerhalb des Zeitraums Mai 2017 bis 

April 2019, gefördert durch die Fördergemeinschaft ,,kinderherzen e.V.“ das Nachfolge-

projekt „Lebenschancen nach der Operation angeborener Herzfehler 2– eine Nachunter-

suchung nach mehr als 10 Jahren“ an der Universitätsklinik Göttingen.  

Einschlusskriterien der Patienten für die Folgestudie LC2 war somit die bereits stattge-

fundene Teilnahme an der Studie LC1, ohne weitere Ausschlusskriterien. Die Kontakt-

aufnahme zu den 364 Studienpatienten aus LC1 erfolgte telefonisch oder postalisch. Die 

Patienten erhielten Informationen und die Bitte zur Teilnahme an der Studie LC2. Bei 

Nicht-Erreichbarkeit eines Patienten versuchte man unter Zuhilfenahme des Einwohner-

meldeamtes und des behandelnden Hausarztes (drei Kontaktversuche pro Patient) Kon-

takt herzustellen.  

Es wurde versucht, alle Patienten der Studie LC1 zu rekrutieren, auch jene, die nicht an 

allen Untersuchungen teilnehmen konnten, da sie zum Beispiel durch eine Erkrankung 

oder aktuelle Schwangerschaft keine Ergometrie durchführen konnten. Die Patienten er-

hielten zunächst schriftlich einen Patientenflyer zur besseren Übersicht über das For-

schungsprojekt sowie eine Patienteninformationen mit der Einladung zur Teilnahme an 

der Studie LC2, in welcher das Vorgehen sowie das Ziel der Studie erläutert wurde. An-

schließend erhielten alle Patienten eine schriftliche Einverständniserklärung zur Teil-

nahme an der Untersuchung sowie der pseudonymisierten Verarbeitung der Daten zu wis-

senschaftlichen Zwecken.  
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2.2 Untersuchungen und Datenerfassung  
 
Die finalen 221 kontaktierbaren Patienten, welche sich bereit erklärten, an der Studie LC2 

teilzunehmen, wurden innerhalb des Zeitraums von Mai 2017 bis April 2019 in die Poli-

klinik der Klinik für Pädiatrische Kardiologie und Intensivmedizin der Universitätsmedi-

zin Göttingen einbestellt. Jeder einzelne Patient durchlief eine Reihe an Untersuchungen, 

die den üblichen Routineuntersuchungen eines EMAH-Patienten entsprechen. In Abhän-

gigkeit vom organisatorischen Ablauf und unter Einschluss von Wartezeiten wurden pro 

Tag bis zu zwei Studienpatienten untersucht. 

Dabei erhielt jeder Patient eine umfassende Anamnese. Ziel hierbei war insbesondere das 

Erfassen und exakte Dokumentieren aktueller Leitsymptome, wie zum Beispiel Dyspnoe 

und Schmerzen. Des Weiteren wurde eine Medikamentenanamnese, eine Familien- und 

Sozialanamnese sowie eine vegetative Anamnese erhoben. Die sozialwissenschaftlichen 

Informationen wurden im Rahmen einer Kombination aus Selbstausfüllerbogen und per-

sönlichem Interview mit einem Mitarbeiter der Medizinischen Soziologie der Medizini-

schen Hochschule Hannover (MHH) erfasst. Im Anschluss wurde eine körperliche Un-

tersuchung, ein Ruhe-EKG und ein Langzeit-EKG, ein Echokardiogramm, eine Spiroer-

gometrie und eine Blutentnahme durchgeführt. Alle erhobenen Patientendaten wurden 

mithilfe von secuTrialâ, einem „vollständig browserbasierten GCP-konformen EDC-

System“ in pseudonymisierter Form mithilfe eines vierstelligen Codes erfasst (Firma: in-

terActive Systems, Berlin, Deutschland). Die erfassten Daten sind aufgeteilt nach LC1 

und LC2 sowie den Rubriken entsprechend untergeordnet. 

Einen Überblick dafür gibt Tabelle 3.  

 

Tabelle 3: Erhobene Parameter secuTrialâ. 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

  

Erhobene Parameter secuTrialâ 

1. Anamnese und Klinische Diagnose 

2. Labordaten  

3. Medikation 

4. EKG  

5. Spiroergometrie 

6. Echokardiographie  

7. Ereignisbogen  
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2.3 Statistische Auswertung  

Die statistische Auswertung der erhobenen Daten erfolgte nach Aufnahme der Daten 

durch das Programm Microsoft Excel (Version 15.17 für Mac) mit dem Programm SPSS 

Statistics (Version 24.0 für Mac) der Firma IBM. Anschließend wurden die Daten durch 

deskriptive Statistik beschrieben und über die Ausgabefunktion visualisiert. Dabei wur-

den relative und absolute Häufigkeiten erfasst sowie die Angaben für Mittelwert, Stan-

dardabweichung, Median und Streuung der metrisch skalierten Daten aufgezeichnet. Un-

terschiedlichkeiten in parametrischen Daten wurden per Mann-Whitney-U-Test errech-

net. Als weiterer statistischer Test wurde bei unabhängigen Daten der Kruskal-Wallis-

Test mit Bonferroni-Korrektur verwendet. Ebenso wurden Zusammenhänge mit dem 

Qui-Quadrat-Test und einer Cox Regression erfasst. Das Gesamtüberleben der Patienten 

konnte mit Kaplan-Meier-Analysen dargestellt und zugehörigem Log-Rank-Test vergli-

chen werden. Als Signifikanz wurde ein p < 0,05 festgelegt. Zur Veranschaulichung der 

Daten wurden Balkendiagramme, Kreisdiagramme, Kreuztabellen und Tabellen verwen-

det. 

 

2.4 Datenschutzkriterien und Literaturrecherche 

Die Auswertung der Daten erfolgte nach den strengen Regeln des Datenschutzes. Darüber 

hinaus hat die Ethikkomission der Universitätsmedizin Göttingen dem Antrag zur Durch-

führung des Projekts zugestimmt (Antragsnummer: 15/8/14).  

Begleitend zum Arbeitsprozess wurde eine intensive Literaturrecherche durchgeführt. 

Dabei wurden vorwiegend die elektronischen Datenbanken von Medline und National 

Library of Medicine über den HAN-Server der Staats- und Universitätsbibliothek Göttin-

gen genutzt. Die wesentlichen Suchparameter waren hierbei Folgende: congenital heart 

disease, comorbidities, complications, outcome, medical care sowie management. 

Zur Quellendokumentation wurde das Programm Zotero verwendet. 
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3 Ergebnisse 

3.1 Darstellung des Patientenkollektivs 

3.1.1 Zusammensetzung des Patientenkollektivs 
 
Die Studie LC2 begann am 01.05.2017 mit der Kontaktaufnahme zu den 364 Studienteil-

nehmern aus der Studie LC1. 48 Patienten waren nicht erreichbar, 22 waren verstorben.  

Zusammenfassend gelang also die Kontaktaufnahme zu 294 Patienten. 

Von diesen Patientengruppen lehnten 45 die Teilnahme an der Studie LC2 ab und 28 

erklärten sich nur zur schriftlichen Teilnahme an der Folgestudie bereit. Von 14 dieser 

Patienten mit nur schriftlicher Teilnahme lagen Arztberichte vor, die für die Auswertung 

verwendet wurden (bei 6 Patienten datierten diese zuletzt verfügbaren Berichte zurück 

bis ins Jahr 2010).  

Schlussendlich gelang also der Einschluss von 249 aktiven und passiven Studienpatien-

ten, also 68 % der initialen 364 Studienteilnehmer innerhalb des Zeitraums vom 

01.05.2017 bis zum 30.04.2019 in die Studie LC2. Da 28 dieser Patienten nur einer 

schriftlichen Teilnahme an der Folgestudie LC2 zustimmten, verblieben 221 aktive Stu-

dienteilnehmer. Der erste Patient zur klinischen Nachsorgeuntersuchung erschien am 

30.05.2017 und der letzte am 11.04.2019. Im weiteren Verlauf dieser Dissertation wurden 

für Mortalitätsvergleiche 316 Patienten betrachtet, also die initialen 364 Studienteilneh-

mer abzüglich der 48, die nicht erreichbar waren. Bei Analysen von LC1 wurde die ge-

samte Patientenklientel von 364 Patienten berücksichtigt, bei LC2 die 249 finalen Stu-

dienteilnehmer. Für klinische Daten der Studie LC2 wurden die 28 Patienten, die nur 

einer schriftlichen Teilnahme zustimmten, nicht mitgewertet. Demnach wurden zum Ver-

gleich klinischer Daten der Studie LC2 insgesamt 221 Patienten analysiert. Zwei Patien-

ten verstarben kurz nach Einschluss in die Studie LC2. Abbildung 2 veranschaulicht die 

Zusammensetzung des Patientenkollektivs der Studie LC2. 
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Abbildung 2: Übersicht Zusammensetzung des Patientenkollektivs. 

Insgesamt nahmen 115 Patienten (32%) nicht an der Studie LC2 teil. 

Gründe für die Nicht-Teilnahme waren: 

• Patient war trotz mehrfacher telefonischer und schriftlicher Kontaktaufnahme 

(auch unter Zuhilfenahme des uns bekannten Hausarztes und dem Einwohnermel-

deamt) nicht erreichbar (n=48; 13% des Gesamtkollektivs) 

• Patient wollte nicht teilnehmen (n=45) 

• Patient war verstorben (n=22), zwei weitere Patienten verstarben kurz nach dem 

Einschluss in die Studie LC2.  

Patienten, die nicht teilnehmen wollten, zu denen jedoch eine Kontaktaufnahme gelungen 

ist, wurden für die Auswertung mit dem Status „lebend“ zum Zeitpunkt der Studie LC2 

ausgewertet. In weiteren Belangen fielen diese Patienten jedoch aus der Auswertung her-

aus.  
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3.1.2 Diagnosen LC1 vs. LC2 
 
Eine der besonderen Stärken der Studie LC2 besteht darin, dass die zu untersuchende 

Kohorte nicht auf einen einzigen angeborenen Herzfehler beschränkt ist, sondern viel-

mehr das annährend gesamte Spektrum angeborener Herzfehlbildungen einschließt: vom 

einfachen Septumdefekt bis zum singulären Ventrikel und zahlreichen weiteren seltenen 

angeborenen Herzfehlbildungen.  

Die acht am stärksten vertretenen Diagnosegruppen mit >14 Patienten pro Gruppe zum 

Zeitpunkt der Studie LC1 entfielen auf: 

• Fallot’sche Tetralogie  

• Aortenisthmusstenose bzw. den engen Aortenbogen  

• D-TGA (ohne arteriellen Switch) 

• AV-Kanal (partiell/komplett)  

• Aortenklappenprobleme (AS, AI, Sinus-Valsalva-Probleme)  

• Vorhofseptumdefekte vom Secundum-Typ  

• Ventrikelseptumdefekt  

• Pulmonalstenose  

Zudem wurden die Patienten mit einem Fontankreislauf zusätzlich als neunte Gruppe zu-

sammengefasst, die sich aus unterschiedlichen komplexen angeborenen Herzfehlern zu-

sammensetzt. Die Hauptdiagnosen der 17 Fontanpatienten zum Zeitpunkt der Studie LC1 

bzw. der 9 Fontanpatienten zum Zeitpunkt der Studie LC2 sind in Tabelle 4 zusammen-

gefasst. Damit sind 298 Patienten (82%) der 364 Studienteilnehmer von LC1 bzw. 206 

Patienten (82%) der 249 Studienteilnehmer von LC2 einer dieser neun Gruppen zugeord-

net.  
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Tabelle 4: Art des AHF bei Fontanpatienten zum Zeitpunkt LC1 vs. LC2. 

 
66 Teilnehmer der Studie LC1 bzw. 43 Teilnehmer der Studie LC2 konnten keiner der 

neun großen Diagnosegruppen zugeordnet werden. Diese bilden gemeinsam die zehnte 

Gruppe und sind unter der Bezeichnung „Andere/Sonstige“ subsummiert. Die Diagnosen 

der Studienteilnehmer der Gruppe „Andere/Sonstige“ sind: 

• Sinus Venosus Defekt 

• persistierendes Foramen Ovale (PFO)  

• ASD und VSD (aber kein AV-Kanal) 

• persistierender Ductus Arteriosus (PDA) 

• Lungenvenenfehlmündung (partiell/komplett) 

• Atresie der Trikuspidalklappe sowie der Pulmonalklappe 

• double outlet right ventricle (DORV) 

• double inlet left ventricle (DILV) 

• double chambered right ventricle (DCRV) 

• Ebsteinsche Anomalie 

•  congenitally corrected transposition of the great arteries (ccTGA) 

•  hypertrophe (obstruktive) Kardiomyopathie  

• weitere angeborene Herzfehler 

• D-TGA mit arterieller Switch-Operation 

Eine Übersicht über die Anzahl der zu einer bestimmten Diagnosegruppe zugehörigen 

Studienpatienten bietet das Balkendiagramm in Abbildung 3. In dem Balkendiagramm 

  Häufigkeit LC1 Häufigkeit LC2 

Atresie Trikuspidalklappe 35% (6 von 17) 22% (2 von 9) 

DILV (double inlet left ventricle) 29% (5 von 17) 33% (3 von 9) 

M. Ebstein 6% (1 von 17) 0 
Andere AV/VA-Diskonnektio-
nen 18% (3 von 17) 22% (2 von 9) 

Pulmonalatresie (alle Formen) 12% (2 von 17) 22% (2 von 9) 

Gesamt 100% 100% 
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sind in Blau die Anzahl der Studienteilnehmer der Studie LC1 ihren entsprechenden Di-

agnosen zugeordnet, dargestellt. Die Anzahl der Studienteilnehmer der Studie LC2 in 

dieser Abbildung sind in Rot dargestellt. 
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Abbildung 3: Diagnosen LC1 vs. LC2. Die gestrichelte Linie bei dem Wert 14 grenzt die 
acht größten Diagnosegruppen ab. 
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Die zusammengefassten zehn Diagnosegruppen sind in Abbildung 4 im Vergleich LC1 

vs. LC2 veranschaulicht dargestellt. 

 

 

Abbildung 4: Die zehn Diagnosegruppen. 
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3.1.3 Geschlechterverteilung  
 
Die 364 Studienpatienten, die an der Studie LC1 teilgenommen hatten, setzten sich aus 

154 (42 %) weiblichen und 210 (58 %) männlichen Teilnehmern zusammen.  

Von den insgesamt 249 Studienteilnehmern an der Studie LC2 waren 105 (42 %) weiblich 

und 144 (58 %) männlich. Damit blieb die prozentuale Geschlechterverteilung innerhalb 

der beiden Studien LC1 und LC2 gleich. Bezogen auf die 28 Patienten, welche nur schrift-

lich an der Studie LC2 teilnahmen, blieb die prozentuale Geschlechterverteilung ebenfalls 

identisch. 

Schaut man sich die Geschlechterverteilungen innerhalb der zehn Diagnosegruppen an, 

dann fällt auf, dass in den Gruppen VSD, ISTA, D-TGA und AK-Problemen signifikant 

mehr Männer als Frauen vertreten sind (Qui-Quadrat-test p < 0,05). Alle anderen Gruppen 

sind symmetrisch zur Gesamtgeschlechterverteilung. Die Tabelle 5 gibt einen Überblick 

über die Geschlechterverteilung innerhalb der einzelnen Diagnosegruppen. 

 

Tabelle 5: Geschlechterverteilung innerhalb der zehn Diagnosegruppen zum Zeitpunkt 

LC1; (*p < 0,05). 

 
  

 
Diagnosegruppe 

Geschlecht  
N Gesamt männlich weiblich 

ASD (sec. Typ) 10 (42%) 14 (58%) 24 

VSD* 21 (62%) 13 (38%) 34 

AV-Kanal 7 (47%) 8 (53%) 15 

Pulmonalstenose 10 (56%) 8 (44%) 18 

TOF 38 (53%) 34 (47%) 72 

ISTA bzw. enger Ao.bogen* 30 (63%) 18 (38%) 48 

D-TGA* 26 (79%) 7 (21%) 33 

Fontankreislauf 8 (48%) 9 (53%) 17 

AK-Probleme* 29 (78%) 8 (22%) 37 

Andere 31 (47%) 35 (53%) 66 

Gesamt 210 (58%) 154 (42%) 364 
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3.1.4 Altersverteilung LC1 vs. LC2  

 
Das durchschnittliche Alter der 364 Studienpatienten bei Teilnahme an der Studie LC1 

lag bei ca. 25,77 Jahren. Bei Teilnahme an der Nachfolgestudie LC2 lag das durchschnitt-

liche Alter der insgesamt 249 Studienpatienten bei 40,05 Jahren.  

Tabelle 6 stellt einen Überblick der Altersverteilung der Studienpatienten zum Zeitpunkt 

der Studien LC1 vs. LC2 da.   

 

Tabelle 6: Altersverteilung LC1 vs. LC2. 

 

Die Abbildung 5 veranschaulicht die Altersverteilung innerhalb der zehn Diagnosegrup-

pen. Es wurden alle Patienten analysiert, die jeweils an der Studie LC1 und LC2 teilge-

nommen haben. Somit sind die einzelnen Altersgruppen pro gleiche Diagnosegruppe un-

terschiedlich groß. Mithilfe des Kruskal-Wallis-Tests konnte bei der unabhängigen Stich-

probe das Signifikanzniveau (p < 0,05) überprüft werden. Post-hoc wurden die Werte 

mittels Bonferroni-Korrektur angepasst. Es wurde untersucht, ob sich das jeweilige 

Durchschnittsalter bestimmter Diagnosegruppe signifikant vom Mittelwert des Alters al-

ler Diagnosegruppen zum Zeitpunkt LC1 bzw. LC2 unterscheidet. Sowohl in der Studie 

LC1 als auch in der Studie LC2 führte die Diagnosegruppe TOF mit einem Durchschnitts-

alter von 30,6 Jahren bzw. 44,9 Jahren den Altersdurchschnitt aller Diagnosegruppen an 

(TOF LC1 p < 0,001; TOF LC2 p < 0,001). Der paarweise Vergleich in Bezug auf die 

Diagnosegruppe der TOF-Patienten zum Zeitpunkt LC1 zeigte auf, dass die p-Werte von 

D-TGA (p = 0,002), VSD (p = 0,011), ASD (sec.Typ) (p < 0,001) und die Gruppe Andere 

(p = 0,006) signifikant waren. Zum Zeitpunkt LC2 war dieser Sachverhalt ebenso statis-

tisch darstellbar für die Diagnosegruppen ASD (sec.Typ) ( p = 0,021), D-TGA (p = 0,006) 

und die Gruppe andere Diagnosen (p = 0,003). Nur die p-Werte für VSD waren nicht 

mehr signifikant (p-Wert = 0,316). 

 

 

Alter LC1 LC2 

Anzahl Studienteilnehmer 364 249 

Mittelwert (Jahre) 25,77 40,05 

Minimum (Jahre) 14 27 

Maximum (Jahre) 45 60 
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Abbildung 5: Alter pro Diagnosegruppe der zehn Diagnosegruppen LC1 (n = 364) und 

LC2 (n = 249); (*p < 0,05). 

Zum Zeitpunkt der Studie LC1 lag das durchschnittliche Alter der Patienten mit einem 

einfachen AHF bei 24,0 Jahren. Das durchschnittliche Alter der Patienten mit einem mo-

deraten AHF lag bei 26,7 Jahren und das der Patienten mit einem komplexen AHF bei 

25,5 Jahren. Somit zeigte die Gruppe der Patienten mit einem moderaten AHF das höchste 

Durchschnittsalter auf. Die statistische Untersuchung der Daten des Alters zum Zeitpunkt 

der Studie LC1 wurde mittels einer einfaktoriellen Varianzanalyse (ANOVA) untersucht 

und war signifikant (p = 0,043). Post-hoc wurden die Werte mittels Bonferroni-Korrektur 

angepasst. Hier zeigte sich ein signifikanter Unterschied zwischen einfachen und mode-

raten AHF (p = 0,04).  

Zum Zeitpunkt der Studie LC2 lag das durchschnittliche Alter der Patienten mit einem 

einfachen AHF bei 39,8 Jahren. Das durchschnittliche Alter der Patienten mit einem mo-

deraten AHF lag bei 39,9 Jahren und das der Patienten mit einem komplexen AHF bei 

38,7 Jahren. Bei der statistischen Untersuchung der Daten des Alters zum Zeitpunkt der 

Studie L2 mittels einer einfaktoriellen Varianzanalyse (ANOVA) zeigte sich keine Sig-

nifikanz (p = 0,58).  

  

* * * 

* * * 
* 
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3.1.5 Schweregrade der angeborenen Herzfehler LC1 vs. LC2  

 
Von den 364 Studienteilnehmern an der Studie LC1 hatten 81 Patienten (22 %) einen 

nach den ESC Leitlinien (Baumgartner et al. 2021) klassifizierten einfachen, 199 Patien-

ten (55 %) einen mittelschweren und 84 Patienten (23 %) einen komplexen angeborenen 

Herzfehler. Die Verteilung der Schweregrade der angeborenen Herzfehler hat sich bei der 

Studie LC2 (249 Studienteilnehmer) nicht wesentlich geändert. 52 Patienten (21 %) hat-

ten einfache, 150 Patienten (60 %) moderate und 47 Patienten (19 %) komplexe Herzfeh-

ler. Die Abbildung 6 zeigt die Schweregradverteilung der angeborenen Herzfehler zum 

Zeitpunkt der Studie LC1 bzw. LC2. Die beiden Kreisdiagramme verdeutlichen, dass sich 

der Anteil der mittelschweren bis komplexen Herzfehler in beiden Studien leicht zuguns-

ten der moderaten AHF verändert hat. In der Studie LC1 hatten insgesamt 81 Patienten 

(22 %) einen einfachen Herzfehler und 283 Patienten (78 %) einen moderaten oder kom-

plexen Herzfehler. In der Studie LC2 hatten von 249 Studienpatienten insgesamt 52 Pa-

tienten (21 %) einen einfachen und 197 Patienten (79 %) einen moderaten oder komple-

xen Herzfehler.  

 

Abbildung 6: Übersicht der Schweregradverteilung im Vergleich LC1 und LC2. 
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3.2 Hospitalisierung der Studienpatienten 
 

Neben den zahlreichen Untersuchungen im Rahmen der Studie LC2 wurde darüber hin-

aus auch der medizinische Verlauf jedes Studienpatienten innerhalb des Zeitraums zwi-

schen den Studien LC1 und LC2 untersucht. Dabei konnte festgestellt werden, dass zahl-

reiche Studienteilnehmer keinen komplikationslosen medizinischen Verlauf hatten, son-

dern teilweise mehrfach hospitalisiert waren. Die untenstehende Tabelle 7 bietet eine 

Übersicht über die eingetretenen definierten Ereignisse der 249 Teilnehmer an der Studie 

LC2.  

Tabelle 7: Eingetretene Ereignisse im Zeitraum zwischen LC1 und LC2. 

 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

 

 

 

 

 

Innerhalb des Beobachtungsraum von ca. 15 Jahren zwischen den beiden Studien LC1 

und LC2 wurden viele Patienten aufgrund in Tabelle 7 genannter medizinischer Maßnah-

men im Rahmen ihrer AHF hospitalisiert. In der vorliegenden Arbeit liegt das Augenmerk 

auf der Hospitalisierungsrate, die im Nachfolgenden genauer thematisiert wird. 

Insgesamt hat bei 148 der 249 Studienteilnehmer an LC2 eine Hospitalisierung als defi-

niertes Ereignis stattgefunden. 127 dieser Hospitalisierungen sind auf kardiale Ursachen 

zurückzuführen. Von den übrigen Patienten waren von 13 Teilnehmern, die nur schrift-

lich an der Studie LC2 teilnahmen, keine Information zur Hospitalisierung verfügbar, so-

dass letztendlich für 109 von 249 Patienten festgestellt werden konnte, dass keine Hospi-

talisierung aus kardialer Ursache stattgefunden hatte. Bei sechs der 127 Patienten, die 

Definiertes Ereignis 
n-Anzahl 

Patienten 
% 

Hospitalisierung 148 59,4 % 

Kardiale Hospitalisierung 127 51,0 % 

Kardiale Operation 83 33,3 % 

Nicht kardiale Operation 9 3,6 % 

Herzkatheteruntersuchung 108 43,4 % 

Intervention 40 16,1 % 

Elektrophysiologische Untersuchung (EPU) 58 23,3 % 

Tod nach Einschluss in LC2 2 0,8 % 
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eine kardiale Hospitalisierung durchliefen, konnte die exakte Anzahl der Tage des Kran-

kenhausaufenthalts nicht mehr rekonstruiert werden. Demzufolge konnte eine genaue An-

gabe der Tage der Aufenthaltsdauer im Krankenhaus im Rahmen einer kardialen Hospi-

talisierung von 121 Studienteilnehmern erhoben werden. Tabelle 8 zeigt eine Übersicht 

der Anzahl der Tage im Krankenhaus im Rahmen einer kardialen Hospitalisierung, der 

generellen Anzahl sowie der Anzahl pro Jahr. 

 

Tabelle 8: Deskriptive Statistik der Hospitalisierung zwischen LC1 und LC2. 

 

 

Das nachfolgende Kreisdiagramm in Abbildung 7 veranschaulicht grafisch die Anzahl 

der Aufenthaltstage, die von den Studienpatienten während einer kardialen Hospitalisie-

rung im Krankenhaus verbracht wurden. Zur besseren Übersicht wurde die Anzahl der 

Aufenthaltstage zu sechs Gruppen zusammengefasst und die Patientenanzahl den jewei-

ligen Gruppen entsprechend zugeordnet. Bei 13 Patienten, welche nur schriftlich an der 

Studie LC2 teilgenommen haben, konnten keine Informationen bezüglich einer kardialen 

Hospitalisierung erfasst werden.  

 

Häufigkeit der kar-

dialen Hospitalisie-

rung insgesamt bei 

127 Patienten 

Häufigkeit der kar-

dialen Hospitalisie-

rungen pro Jahr 

bei 127 Patienten 

Anzahl der Tage 

kardialer Hospitali-

sierungen bei 121 

Patienten 

Mittelwert 4,72 0,33 33,21 

Median 3 0,20 21 

25.Perzentile 1,00 0,07 8,50 

75.Perzentile 6,00 0,43 39,00 

Minimum 1 0,06 1 

Maximum  36 2,50 346 
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Abbildung 7: Anzahl der Patienten, die jeweils 0 bis >10 Tage zwischen LC1 und LC2 

hospitalisiert waren. 

Das Balkendiagramm in Abbildung 8 zeigt die Anzahl kardialer Hospitalisierungen zu-

geordnet zu den drei Schweregraden der angeborenen Herzfehler der 249 Studienteilneh-

mer an LC2. Es wird deutlich, dass kardiale Hospitalisierungen gehäuft bei Patienten mit 

moderaten (73 von 141; 52 %) und insbesondere komplexen Vitien (41 von 47 Patienten; 

87 %) auftraten, verglichen mit einfachen Herzfehlern (13 von 48 Patienten; 27 %). 
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Abbildung 8: Anzahl der Patienten, welche zwischen LC1 und LC2 aufgrund kardialer 
Ursache hospitalisiert waren, untergliedert nach Schweregraden des jeweiligen AHF. 

Die Abbildung 9 zeigt eine Übersicht der kardialen Hospitalisierungen zugeordnet zu den 

zehn größten Diagnosegruppen. Auffällig ist in dieser Grafik, dass gerade Patienten mit 

TOF und D-TGA häufig stationär im Krankenhaus behandelt werden mussten. Auch jeder 

der neun Patienten mit einem Fontankreislauf, die an LC2 teilgenommen haben, wurde 

kardial hospitalisiert, somit 100 % der Patienten mit einem Fontankreislauf. Patienten mit 

einem ASD oder VSD waren im Gegensatz dazu weniger häufig hospitalisiert. 
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Abbildung 9: Anzahl der Patienten, die zwischen LC1 und LC2 aufgrund kardialer Ursa-
che hospitalisiert waren, untergliedert nach den zehn Diagnosegruppen. 

 
Diese Untersuchungen zeigen zusammengefasst, dass innerhalb des Beobachtungszeit-

raums zwischen LC1 und LC2 insgesamt 148 der 249 Studienteilnehmern an LC2 hospi-

talisiert wurden. Bei 127 von 148 (85 %) Patienten, die hospitalisiert waren, bestand eine 

kardiovaskuläre Ursache dafür. Diese traten häufiger bei Patienten mit moderaten (73 von 

141; 52 %) und komplexen Vitien (41 von 47 Patienten; 87 %) auf, als bei Patienten mit 

einfachen AHF (13 von 48 Patienten; 27 %)  
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3.3 Medikation der Studienteilnehmer LC1 vs. LC2 
 
Neben der Hospitalisierung stellt die Einnahme von Medikamenten sowie deren Verän-

derung innerhalb des Zeitraums zwischen den beiden Studien LC1 und LC2 einen wich-

tigen Gesundheitsindikator der untersuchten Patientenpopulation dar. Daher wurde im 

Folgenden zunächst die generelle Einnahme von Medikamenten zum Zeitpunkt der Stu-

die LC1 mit der von LC2 verglichen. Um eine möglichst gute Vergleichbarkeit der Daten 

hinsichtlich der Medikation der einzelnen Patienten zu erzielen, wurden nur die 249 Stu-

dienpatienten ausgewertet, die an beiden Studien teilgenommen haben. 

Von 32 dieser 249 Studienteilnehmer (13 %) lagen keine Informationen bezüglich der 

Medikation vor, sodass von insgesamt 217 (87 %) Studienteilnehmern zum Zeitpunkt der 

Studie LC1 Informationen bezüglich der Medikation festgehalten werden konnten.   

92 Patienten (92 von 217; 42 %) nahmen zum Zeitpunkt der Studie LC1 eine Medikation 

ein und 125 Patienten (125 von 217; 58 %) wiesen keine Medikation auf. 

Bei 14 (6 %) der Teilnehmer an der Studie LC2 wurden keine Informationen bezüglich 

der Medikation eingetragen, sodass zum Zeitpunkt der Studie LC2 Informationen von 

235 der 249 Studienteilnehmer (94 %) vorlagen. 159 Patienten (159 von 235; 67 %) nah-

men eine Medikation ein und 76 Patienten (76 von 235; 33 %) wiesen keine Medikamen-

teneinnahme vor. Somit war die Anzahl der Patienten, die eine Medikation einnahmen, 

bei der Studie LC2 signifikant höher als bei der Studie LC1 (p < 0,001). Die grafische 

Darstellung in Abbildung 10 verdeutlicht die Zunahme der Medikamenteneinnahme im 

Vergleich der beiden Studien in Bezug auf 217 (LC1) bzw. 235 (LC2) Patienten. 

 

 

Abbildung 10: Anzahl der Patienten mit bzw. ohne regelmäßige Medikamenteneinnahme 
zum Zeitpunkt LC1 vs. LC2.  
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Die nachfolgende Tabelle 9 bietet einen detaillierten Einblick in die Häufigkeit der Ein-

nahme der unterschiedlichen Wirkstoffe im Vergleich der beiden Studien LC1 und LC2.  

 

Tabelle 9: Wirkstoffklassen Überblick LC1 und LC2. 

Medikamentenklasse/ 
Wirkstoffe 

LC1 
Anzahl n 

% von LC1 Gesamt 
(n = 217) 

LC2 
Anzahl n 

% von LC2 Ge-
samt (n = 235) 

ACE-Hemmer 18 8,3% 69 29,4% 
Enalapril 12 5,5% 29 12,3% 
Ramipril 0 0,0% 37 15,7% 
Lisinopril 5 2,3% 3 1,3% 
Fosinopril 1 0,5% 0 0,0% 
AT1 Rezeptor Blocker 5 2,3% 24 10,2% 
Candesartan 1 0,5% 12 5,1% 
Irbesartan 1 0,5% 1 0,4% 
Valsartan 3 1,4% 6 2,6% 
Losartan 0 0,0% 5 2,1% 
Renininhibitor (Aliskiren) 0 0,0% 0 0,0% 
Betablocker 22 10,1% 70 29,8% 
Metoprolol 7 3,2% 38 16,2% 
Bisoprolol 10 4,6% 24 10,2% 
Atenolol 5 2,3% 2 0,9% 
Carvediol 0 0,0% 4 1,7% 
Propanolol 0 0,0% 1 0,4% 
Nebivolol 0 0,0% 1 0,4% 
Antiarrhythmika 18 8,3% 18 7,7% 
Propafenon 2 0,9% 1 0,4% 
Herzglykoside 14 6,5% 3 1,3% 
Sotalol 7 3,2% 2 0,9% 
Ivabradin 0 0,0% 7 3,0% 
Flecainid 0 0,0% 4 1,7% 
Amiodaron 0 0,0% 2 0,9% 
Dronedaron 0 0,0% 1 0,4% 
Thiazide 13 6,0% 18 7,7% 
Schleifendiuretika 2 0,9% 13 5,5% 
Aldesteronrezeptor Anta. 1 0,5% 13 5,5% 
Sonstige Diuretika 1 0,5% 2 0,9% 
Nitrate 0 0,0% 1 0,4% 
Ranolazin 0 0,0% 1 0,4% 
Calciumantagonisten 1 0,5% 7 3,0% 
Statine 0 0,0% 8 3,4% 
Sonstige Lipidsenker 0 0,0% 0 0,0% 
Ezetimib 0 0,0% 0 0,0% 
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Medikamentenklasse/ 
Wirkstoffe 

LC1 
Anzahl n 

% von LC1 Gesamt 
(n = 217) 

LC2 
Anzahl n 

% von LC2 Ge-
samt (n = 235) 

ASS 8 3,7% 32 13,6% 
ADP-Rez.-Antag. 1 0,5% 1 0,4% 
Vit. K abh. Gerinnungsh. 20 9,2% 31 13,2% 
Phenprocoumon 20 9,2% 29 12,3% 
NOAKs (Apixaban) 0 0,0% 6 2,6% 
NMH 0 0,0% 0 0,0% 
Insulin 0 0,0% 3 1,3% 
Orale Antidiabetika 1 0,5% 4 1,7% 
NSAIDs 0 0,0% 2 0,9% 
Antiobstruktiva Pulmonal 5 2,3% 7 3,0% 
Antidepressiva 1 0,5% 8 3,4% 
Schlafmittel 0 0,0% 3 1,3% 
Antikonvulsiva 5 2,3% 6 2,6% 
L-Thyroxin 5 2,3% 21 8,9% 
Orale Kontrazeptiva (Nur 
♀) 7 3,2% 6 2,6% 
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In der Abbildung 11 ist eine grafische Übersicht der Anzahl der eingenommenen Wirk-

stoffklassen im Vergleich der beiden Studien LC1 und LC2 dargestellt. 

 
Abbildung 11: Anzahl der eingenommenen Wirkstoffklassen LC1 vs. LC2; unter der 

Rubrik ,,Sonstige“ sind alle weiteren eingenommenen Wirkstoffe subsummiert, die kei-

ner der Medikamentenklassen der Tabelle 9 zugeordnet werden konnten. 

Mithilfe des Mann-Whitney-U-Tests ist eine signifikante Zunahme der Tablettenanzahl 

im Vergleich der beiden Studien LC1 und LC2 (p < 0,001) beweisbar. Die mittlere Anzahl 

der Wirkstoffe nahm von LC1 mit 0,6 ± 1,1 zu LC2 1,6 ± 1,8 zu. 

  

Anzahl der Patienten 
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In der Tabelle 10 erfolgt zunächst eine Einteilung der eingenommenen Wirkstoffklassen 

in die Gruppe kardialer Medikamente und die Gruppe der Antikoagulantien. 

 

Tabelle 10: Zuordnung der Medikamente zu Gruppen. 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

Abbildung 12 verdeutlicht die Zunahme der Patienten, die Wirkstoffe aus der Gruppe der 

kardialen Medikation zum Zeitpunkt der Studie LC1 (n=52; 24 % aller 217 Patienten zum 

Zeitpunkt LC1) vs. LC2 (n=116; 49 % aller 235 zum Zeitpunkt LC2) eingenommen ha-

ben. Die Ergebnisse sind signifikant (Chi-Quadrat-Test p < 0,001). Die Zunahme der Pa-

tienten, die Wirkstoffe aus der Gruppe der Antikoagulantien eingenommenen haben, ist 

im Vergleich von LC1 (n= 29; 13 % aller 217 Patienten zum Zeitpunkt LC1) vs. LC2 

(n=69; 29 % aller 235 Patienten zum Zeitpunkt LC2) signifikant (Chi-Quadrat-Test p < 

0,001). Da Patienten sowohl kardiale Medikamente als auch Antikoagulantien eingenom-

men haben können, ist die Gesamtzahl größer als die Patienten, die überhaupt Medika-

mente einnehmen. 

Zuordnung kardiale Medikamente Zuordnung Antikoagulantien 
ACE-Hemmer ASS 

Angiotensin-Rezeptorantagonisten ADP-Rezeptorantagonisten 
Aliskiren Vitamin-K-Antagonisten 

ARNI NOAK 
Betablocker Niedermolekulare Heparine 

Antiarrhythmika   
Thiaziddiuretika   

Schleifendiuretika   
Aldosteronrezeptorantagonisten   

Weitere Diuretika   
Nitrate   

Ranolazin   
Calciumantagonisten   
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Abbildung 12: Änderung der Einnahme kardialer Medikamente und Antikoagulantien im 
Vergleich zwischen LC1 vs. LC2. 
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In Abbildung 13 ist die Anzahl der durchschnittlich eingenommenen Wirkstoffe, zum 

Zeitpunkt der Studie LC1 vs. LC2 nach Schweregraden geordnet, dargestellt. Die Grafik 

verdeutlicht, dass mit zunehmendem Schweregrad zum Zeitpunkt der Studie LC2 mehr 

Medikamente eingenommen wurden als bei der Studie LC1. Die Ergebnisse sind signifi-

kant für den Vergleich von gepaarten Stichproben (T-Test; p < 0,01) innerhalb eines 

Schweregrads (Einfacher AHF LC1 vs. LC2 p = 0,006, Moderater AHF LC1 vs. LC2 p 

< 0,001, Schwerer AHF LC1 vs. LC2 p < 0,001). 

 

 
Abbildung 13: Anzahl eingenommener Wirkstoffe zum Zeitpunkt LC1 vs. LC2 in Ab-

hängigkeit vom Schweregrad der AHF (*p < 0,01). 

Die Abbildung 14 veranschaulicht die durchschnittlich eingenommenen Wirkstoffe zum 

Zeitpunkt der Studie LC1 vs. LC2, geordnet nach den zehn Diagnosegruppen. Auffällig 

ist in dieser Grafik, dass insbesondere Patienten mit Fontankreislauf, TOF und Aorten-

klappenproblemen zum Zeitpunkt LC2 die höchste Rate an Medikation aufwiesen. Ins-

gesamt zeigt die Grafik eine Zunahme der eingenommenen Wirkstoffe im Vergleich von 

LC1 zu LC2 mit einem signifikanten Zuwachs bei den Diagnosegruppen: TOF 

(p = 0,001), D-TGA (p = 0,001), AV-Kanal (p = 0,025), ISTA (p = 0,001), Fontan 

(p = 0,022), AK-Probleme (p < 0,001) und Andere Diagnosen (p = 0,007). Nicht signifi-

kant waren ASD (p = 0,389), VSD (p = 0,305) sowie Pulmonalstenose (p = 0,42). 

 

* 

* 

* 
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Abbildung 14: Anzahl der durchschnittlich eingenommenen Wirkstoffe LC1 vs. LC2 

nach Diagnosegruppen (*p < 0,03). 

Die Abbildung 15 zeigt eine Übersicht zur Medikamenteneinnahme der Diagnosegruppen 

im Vergleich LC1 vs. LC2. Dargestellt sind die Diagnosegruppen TOF, ISTA, AK-Prob-

leme, Fontan und D-TGA. Bei der Diagnosegruppe TOF fällt auf, dass im Vergleich der 

Studien LC1 vs. LC2 sowohl deutlich mehr Patienten Antikoagulantien als auch kardiale 

Medikamente (vor allem ACEI und Betablocker) eingenommen haben. Bei den ISTA-

Patienten dominiert vor allem die Zunahme der Patienten, die ACEI eingenommen haben, 

wohingegen die Einnahme von Betablockern sogar abgenommen hat. Bei der Diagnose-

gruppe AK-Probleme zeigt sich eine ähnliche Tendenz wie bei den TOF-Patienten, wobei 

auffällt, dass bereits zum Zeitpunkt LC1 Antikoagulantien von vielen Patienten einge-

nommen wurden. Innerhalb der Diagnosegruppe Fontan zeigte sich ebenfalls, dass im 

Vergleich der Studien LC1 vs. LC2 sowohl mehr Patienten Antikoagulantien als auch 

kardiale Medikamente eingenommen haben. D-TGA Patienten zeigten im Vergleich der 

Studien LC1 vs. LC2 eine deutliche Zunahme bei der Einnahme von ACE-Hem-

mern/Sartanen und eine gewisse Zunahme der Antikoagulantien. 

 

* * 

* * 

* 

* 

* 
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Abbildung 15: Übersicht zur Wirkstoffeinnahme bestimmter Diagnosegruppen im Ver-

gleich LC1 vs. LC2.  
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Insgesamt ergab diese Untersuchung, dass in der Studie LC2 (159 von 235; 67 %) signi-

fikant mehr Patienten einen Wirkstoff einnahmen als bei der Studie LC1 (p < 0,001). Eine 

deutliche Zunahme der Wirkstoffe bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern traten ins-

besondere für kardiale Medikamente und Antikoagulantien auf. Die statistische Auswer-

tung zeigte signifikante Werte für Patienten mit TOF (p = 0,001), D-TGA (p = 0,001), 

AV-Kanal (p = 0,025), ISTA (p = 0,001), Fontan (p = 0,022), AK-Probleme (p < 0,001) 

und Andere Diagnosen (p = 0,007). 
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3.4 Mortalität 
 
Um die Mortalität für das gesamte Patientenkollektiv besser beschreiben zu können, wur-

den Patienten, von denen keinerlei Informationen vorlagen (n = 48; 13 %), aus dem Kol-

lektiv zunächst herausgenommen. Demzufolge ist von insgesamt 316 (87 %) der ur-

sprünglichen 364 Studienteilnehmer an der Studie LC1 bekannt, ob diese zum Zeitpunkt 

des Beginns der Studie LC2 noch gelebt haben oder bereits verstorben waren. 

Innerhalb des Beobachtungszeitraums von ca. 15 Jahren seit der Studie LC1 sind insge-

samt 24 von 316 Studienpatienten (7,6 %) verstorben (22 Patienten vor der Studie LC2; 

zwei Patienten kurz nach Einschluss in die Studie). Von 18 der verstorbenen Studienteil-

nehmer war das Todesdatum bekannt. Die Patienten hatten zum Zeitpunkt des Todes ein 

mittleres Alter von 42,2 Jahren (IQR, 38 - 49). Das Minimum des Alters der Patienten 

zum Zeitpunkt des Todeseintritts lag bei 28 Jahren, das Maximum bei 54 Jahren. Von den 

24 verstorbenen Patienten, waren 11 weiblich und 13 männlich. Die Geschlechtervertei-

lung der verstorbenen Studienteilnehmer ist nicht signifikant unterschiedlich (p-value > 

0,05).  

Weiterhin konnte mithilfe des Mann-Whitney-U-Tests bewiesen werden, dass die ver-

storbenen Studienteilnehmer bereits zum Zeitpunkt der Studie LC1 ein höheres Alter hat-

ten als jene, die nicht verstorben waren. Die Ergebnisse sind signifikant (mittleres Alter 

zum Zeitpunkt LC1 der im Verlauf verstorbenen Patienten: 30,3 Jahre; SD +/- 8,8 vs. die 

Gruppe der Nicht-Verstorbenen: 25,5 Jahre; SD +/- 8,4; Mann-Whitney-U-Test p < 0,01).  

Von den 24 verstorbenen Patienten hatte keiner einen einfachen angeborenen Herzfehler, 

sieben Patienten (29 %) hatten einen moderaten und 17 Patienten (71 %) litten unter ei-

nem als komplex klassifizierten angeborenen Herzfehler. Einen Überblick über die Ver-

teilung der verstorbenen Patienten auf die Schweregrade der angeborenen Herzfehler ver-

deutlicht Tabelle 11. 

 

Tabelle 11: Verstorben vs. Nicht verstorben zum Zeitpunkt LC2 nach Schweregraden. 

 

 

 

  

  Einfach Moderat Komplex Gesamt 

Nicht verstorben (n) 61 170 61 292 

Verstorben (n) 0 7 17 24 

Gesamt (m) 61 177 78 316 
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Tabelle 12 veranschaulicht, zu welcher der zehn Diagnosegruppen die verstorbenen Stu-

dienpatienten zugehörig waren.  

 

Tabelle 12: Mortalität der Patienten eingeteilt in die zehn Diagnosegruppen.  

  

Diagnosegruppen Nicht verstorben (n) Verstorben (n) Gesamt (n) 

ASD (Sec.-Typ) 
 18 0 18 

VSD 
 23 0 23 

AV-Kanal 
 13 0 13 

Pulmonalstenose  
 16 0 16 

TOF 
 56 3 (12,5%) 59 

ISTA bzw. enger 
Aortenbogen 46 0 46 

D-TGA  
 25 5 (21%) 30 

Fontankreislauf 
 13 3 (12,5%) 16 

AK-Probleme  
 33 2 (8%) 35 

Andere 
 49 11 (46%) 60 

Gesamt 
 292 24 316 
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Die Kaplan-Meier-Kurve in Abbildung 16 zeigt das Langzeitüberleben der Studien- 

patienten geordnet nach Schweregraden ihrer angeborenen Herzfehler. Das Diagramm 

stellt das Überleben der 316 bekannten Studienpatienten im Zeitraum zwischen den bei-

den Studien LC1 und LC2 in Tagen dar. Bei den Patienten deren Todesdatum nicht be-

kannt war, wurde das Datum der Evaluation (31.05.2017) verwendet. Der Log-Rank-Test 

(Mantel-Cox) zeigte ein Signifikanzniveau p < 0,001. 

 

 

Abbildung 16: Kaplan-Meier-Kurve für das Langzeitüberleben nach Schweregraden der 

AHF (*p < 0,001). 

Die Todesursachen der 24 verstorbenen Patienten waren von insgesamt 14 Patienten be-

kannt, bei zehn davon waren sie kardial bedingt. Die Tabelle 13 zeigt eine Übersicht der 

Todesursachen, die Schwergrade der angeborenen Herzfehler der 24 Patienten sowie de-

ren Diagnosen.   

* 

* 

* 
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Tabelle 13: Übersicht der 24 Todesfälle. 

Nr. AHF-
Grad Hauptdiagnose Diagnosegruppe LC2 Todesursachen 

1 komplex Pulmonalatresie (alle For-
men) Andere Multiorganversagen 

2 moderat TOF TOF Endokarditis 

3 moderat M. Ebstein Andere Multiorganversagen 

4 komplex DORV Andere unbekannt 

5 komplex Pulmonalatresie (alle For-
men) Andere Nierenversagen 

6 moderat TOF TOF Malignom 

7 komplex ccTGA (eigenständige AHF) Andere unbekannt 

8 komplex D-TGA (ohne ASO) D-TGA (ohne ASO) unbekannt 

9 komplex DORV Andere unbekannt 

10 komplex ccTGA (eigenständige AHF) Andere komplizierter Verlauf nach 
HTX 

11 komplex M. Ebstein Fontankreislauf komplizierter Verlauf nach 
HTX 

12 komplex Atresie Trikuspidalklappe Fontankreislauf komplizierter Verlauf nach 
HTX 

13 komplex Pulmonalatresie (alle For-
men) Andere unbekannt 

14 komplex D-TGA (ohne ASO) D-TGA (ohne ASO) Kardiales Versagen 

15 komplex DILV Fontankreislauf Failing Fontan 

16 komplex Atresie Trikuspidalklappe Andere komplizierter Verlauf nach 
HTX 

17 komplex D-TGA (ohne ASO) D-TGA (ohne ASO) unbekannt 

18 moderat HOCM/HCM Andere Kardiales Versagen 

19 komplex D-TGA (ohne ASO) D-TGA (ohne ASO) Malignom 

20 moderat TOF TOF Aspiration 

21 komplex D-TGA (ohne ASO) D-TGA (ohne ASO) unbekannt 

22 komplex Pulmonalatresie (alle For-
men) Andere unbekannt 

23 moderat Aortenstenose AK-Probleme unbekannt 

24 moderat Aorto-LV/RV/Sinus-
Valsalva-Fistel AK-Probleme unbekannt 
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Um die Mortalitätsrate pro Jahr zu erfassen, wurde der Zeitraum, der zwischen den Stu-

dien LC1 und LC2 liegt, betrachtet. Der Beobachtungszeitraum betrug im Median 14 

Jahre (IQR, 13-14). Das Minimum von null entstand dadurch, dass ein Studienteilnehmer 

innerhalb von drei Monaten nach Einschluss in die Studie LC1 verstorben ist. Bei den 

Patienten, deren Todesdatum nicht bekannt war, wurde das Datum der Evaluation 

(31.05.2017) verwendet. Summiert man die Jahre zwischen den Studien LC1 und LC2, 

bzw. bis zum Todeszeitpunkt für 316 Patienten auf, so kommt man auf 4285 Patienten-

jahre. Die Mortalitätsrate beträgt demzufolge 0,56 % pro Patientenjahr für den Zeitraum 

zwischen den beiden Studien LC1 und LC2. 

Tabelle 14 stellt eine Übersicht der summierten Patientenjahre sowie der Mortalitätsrate 

pro Schweregrad der angeborenen Herzfehler dar. 

 

Tabelle 14: Übersicht der summierten Patientenjahre sowie der Mortalitätsrate pro 

Schweregrad der angeborenen Herzfehler. 

 
 
In Tabelle 15 ist die Cox-Regression für die Mortalität im Patientenkollektiv dargestellt. 

Sie gibt an, wie hoch das Risiko zu versterben (HR) für die jeweilige Schweregradgruppe 

gegenüber der anderen ist. Das Signifikanzniveau ist in dieser Regression für die Ver-

gleichsgruppe Moderat vs. Komplex (p < 0,0001) und Einfach vs. Komplex (p = 0,032) 

erreicht. 

 

Tabelle 15: Cox-Regression für Mortalität nach AHF-Schweregrad. 

Vergleichsgruppe HR 95% Konfidenzin-
tervall p-Wert 

Einfach vs. Komplex 8,55 1,20 - 60,75 0,032 

Moderat vs. Komplex 7,00 2,86 - 17,13 < 0,0001 

Einfach vs. Moderat 31,91 0,02 - 43888,79 0,35 
 
  

Schweregrad Anzahl Patientenjahre 
(Summe) 

Anzahl Ereig-
nisse 

Mortalitätsrate 
in % 

Einfach (n = 61) 850 0 0 

Moderat (n = 177) 2423 7 0,29 

Komplex (n = 78) 1012 17 1,68 

Summe (n = 316) 4285 24 0,56 
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Die Tabelle 16 veranschaulicht das mittlere Alter der Patienten einer bestimmten Diag-

nosegruppe zum Zeitpunkt der Studie LC1 sowie das 10-Jahresrisiko für tödliche Ereig-

nisse. 

 

Tabelle 16: Mittleres Alter der verstorbenen Patienten zum Zeitpunkt von LC1 und 10-

Jahres-Risiko für tödliche Ereignisse. 

 
 
Insgesamt ergab sich in dieser Studie eine hohe Mortalität insbesondere von komplexen 

angeborenen Herzfehlern wie D-TGA, aber auch bei Patienten mit einer korrigierten Fall-

otschen Tetralogie und bei Patienten mit einem Fontankreislauf.  

Diagnosegruppe 
Mittleres Alter 

(LC1) 

10-Jahres-Risiko für tödliches  

Ereignis in % 

Fontankreislauf (n = 16) 27+8 14 

D-TGA (n = 30) 22+6 13 

Andere Diagnosen (n = 60) 24+7 9 

TOF (n = 59) 30+8 9 

AK-Probleme (n = 35) 27+8 4 

Insgesamt (n = 316) 25+8 6 
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3.5 Lost to Observation 
 

Im folgenden Abschnitt wurden die Studienteilnehmer bezüglich der Kontinuität ihrer 

medizinischen Betreuung zwischen den beiden Studien LC1 und LC2 untersucht. In der 

vorliegenden Dissertation definiert der Begriff Lost to Observation (LtO) eine Lücke der 

medizinischen, spezialfachärztlichen Betreuung von Patienten über einen Zeitraum von 

mindestens fünf Jahren. Der Begriff Not lost to Observation (nLtO) beschreibt hingegen, 

dass Patienten innerhalb eines Zeitraums von fünf Jahren mindestens einmal zur medizi-

nischen Nachkontrolle erschienen sind. Ziel dieser Untersuchung war es, Merkmale der 

Patienten aus der Gruppe LtO im Vergleich zu den Patienten aus der Gruppe nLtO fest-

zustellen.  

Von den insgesamt 364 Studienteilnehmern an LC1 gehörten nach oben genannter Defi-

nition 173 (47,5 %) der Gruppe der nLtO-Patienten an und weitere 12 Patienten (3,3 %) 

wurden in einem externen Zentrum innerhalb von fünf Jahren nachuntersucht. Somit wur-

den insgesamt 185 Studienteilnehmer (50,8 %) innerhalb des Zeitraums zwischen LC1 

und LC2 regelmäßig medizinisch betreut. 179 Patienten (49,2 %) gehören folglich zu der 

Gruppe LtO. 

Abbildung 17 veranschaulicht die Verteilung der LtO-Patienten vs. nLtO-Patienten. 

 

 

Abbildung 17: Lost to Observation vs. Not lost to Observation.  
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Von den 179 LtO-Patineten waren 48 nicht erreichbar, weitere 22 sind zwischen den bei-

den Studien LC1 und LC2 verstorben und 45 lehnten eine Teilnahme an LC2 ab.  

Von den insgesamt 185 nLtO-Patienten waren 107 (57,8 %) männlich und 78 (42,2 %) 

weiblich. Im Vergleich dazu waren von den 179 LtO-Patienten 103 (57,5 %) männlich 

und 76 (42,5 %) weiblich. Somit ist kein signifikanter Unterschied bezüglich der Ge-

schlechterverteilung zwischen den beiden Gruppen LtO und nLtO erkennbar. 

Das Durchschnittsalter der LtO-Patienten lag zum Zeitpunkt der Studie LC1 bei 25,6 +/- 

8,5 Jahren, während das der nLtO-Patienten bei 26,0 +/- 8,2 Jahren lag. Zusammenfas-

send lässt sich festhalten, dass LtO-Patienten und nLtO-Patienten zum Zeitpunkt der Stu-

die LC1 annährend gleich alt waren. 

 

Die Tabelle 17 veranschaulicht die Verteilung der 10 Diagnosegruppen im Vergleich 

nLtO vs. LtO. 

 

Tabelle 17: Diagnosegruppen nLtO vs. LtO. 

 

In der Abbildung 18 ist die Anzahl der Patienten gruppiert nach den drei Schweregraden 

im Vergleich nLtO vs. LtO dargestellt. Die einfaktorielle ANOVA-Analyse ergab signi-

fikante Unterschiede zwischen den Gruppen. Bei den paarweisen Vergleichen war das 

Signifikanzniveau für einfach vs. moderat und einfach vs. schwer < 0,005. Das Signifi-

kanzniveau für moderat vs. komplex betrug 0,09 und war somit oberhalb der Signifikanz-

schwelle.   

Diagnose Kontrolle <5 Jahre 
(nLtO) 

Kontrolle ≥ 5 Jahre 
(LtO) Gesamt 

Fontan 12 (71 %) 5 (29 %) 17 

D-TGA 22 (67 %) 11 (33 %) 33 

TOF 43 (60 %) 29 (40 %) 72 

AK-Probleme  22 (59 %) 15 (41 %) 37 

ISTA bzw. enger Ao.bogen 28 (58 %) 20 (42 %) 48 

Andere 32 (48 %) 34 (52 %) 66 

AV-Kanal  7 (47 %) 8 (53 %) 15 

Pulmonalstenose  7 (39 %) 11 (61 %) 18 

VSD 8 (24 %) 26 (76 %) 34 

ASD (secundum-Typ) 4 (17 %) 20 (83 %) 24 

Gesamt 185 179 364 
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Die statistischen Ergebnisse der einfaktoriellen ANOVA-Analyse wurden post-hoc mit-

tels Bonferroni-Korrektur verifiziert. Insgesamt fällt auf, dass das Verhältnis von nLtO 

zu LtO eins zu drei bei einfachen bzw. annähernd gleich bei moderaten und etwa zwei zu 

eins bei schweren AHF ist. Demzufolge ist der prozentual höchste LtO in der Gruppe der 

einfachen AHF zu verzeichnen. 

 

 

Abbildung 18: Schweregrade nLtO vs. LtO (*p < 0,005). 

Die nLtO-Patienten wiesen einen Mittelwert von 15 +/- 9,2 (Standardabweichung) am-

bulanten Aufenthalten auf, während die LtO-Patienten einen Mittelwert von zwei Auf-

enthalten +/- 3,2 (Standardabweichung) aufwiesen.  
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4 Diskussion 
 

Bei der durchgeführten Datenanalyse handelt es sich um eine Follow-up Studie des Pro-

jekts „Lebenschancen nach der Operation angeborener Herzfehler“ zur Erfassung des Ge-

sundheitszustandes von 364 Patienten nach einem Zeitraum von 15 Jahren.  

Dabei konnte eine ausgesprochen hohe Morbidität und Mortalität festgestellt werden. Ins-

besondere Patienten mit moderatem und komplexem AHF waren davon betroffen. 

4.1 Patientenkollektiv im Vergleich zu anderen Studien 
 

Die vorliegenden Daten wurden von Beginn der Studie LC1 im Jahr 2003 bis hin zum 

Nachfolgeprojekt LC2 von Mai 2017 bis April 2019 in der Universitätsmedizin Göttingen 

erhoben. Daraus resultierte insgesamt ein Beobachtungszeitraum von etwa 15 Jahren bei 

364 Patienten mit einem operierten AHF. Eine der besonderen Stärken der vorliegenden 

Studie liegt in der Vielfalt der Diagnosen der Studienteilnehmer. Das Patientenkollektiv 

setzt sich nicht aus ausgewählten Diagnosegruppen zusammen, sondern schließt vielmehr 

die annährend gesamte Bandbreite operierter, angeborener kardiovaskulärer Fehlbildun-

gen ein. In der vorliegenden Schrift erfolgt die Einteilung der AHF anhand der aktuellen 

ESC Leitlinien (Baumgartner et. al 2021), die eine anatomische Einteilung in leicht, mit-

telgradig und komplexe AHF vornimmt. Insgesamt konnten in der vorliegenden Studie 

zehn unterschiedliche Diagnosegruppen mit jeweils mindestens 14 Patienten unterteilt 

werden. Die fünf größten Diagnosegruppen waren in absteigender Reihenfolge: TOF, 

ISTA, VSD, D-TGA (ohne arteriellen Switch) und AS. In anderen Studien zeigten sich 

andere Verteilungen der Gruppenstärke, z.B. nach Lin et al. (2014) zufolge in absteigen-

der Reihenfolge: ASD, VSD, PDA, TOF und PS. Während in anderen Fallkollektiven die 

überwiegende Anzahl der Diagnosen der Gruppe simpler und moderater AHF angehören, 

fällt auf, dass in der vorliegenden Studie moderate und schwere AHF überwiegen. Gründe 

für die Unterschiede innerhalb der stark vertretenen Diagnosegruppen können vielfältig 

sein. Die Daten in der vorliegenden Schrift basieren auf Erhebungen der Universitätsme-

dizin Göttingen. Das heißt alle Studienteilnehmer wurden über ein tertiäres Zentrum für 

medizinische Versorgung von EMAH rekrutiert. Zahlreiche Patienten mit angeborener 

kardiovaskulärer Fehlbildung werden frühzeitig behandelt und benötigen nicht zwangs-

läufig eine regelmäßige medizinische Nachsorge in einem Versorgungszentrum für 
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EMAH (Raissadati et al. 2020). In krankenhausbasierten Studien sind Patienten mit ein-

fachen AHF, die keinen größeren chirurgischen Eingriff erfordern, oft unterrepräsentiert, 

während Patienten mit komplexen Vitien eher in speziellen Fachzentren versorgt werden 

(Best und Rankin 2016). Dies könnte erklären, weshalb der Anteil moderater- (55% in 

LC1, 60% in LC2) und schwerer (22% in LC1 und 21% in LC2) AHF in der untersuchten 

Patientenklientel höher ist, als in Studien, deren Daten Nationaler Gesundheitsinstitute 

oder multizentrischen Registern entstammen (Lin et al. 2014; Spector et al. 2018). Diese 

stellen wiederum einen breiteren Querschnitt durch die Population von EMAH dar und 

repräsentieren die generelle Verteilung AHF in der Gesellschaft besser. In der untersuch-

ten Studienkohorte war das Einschlusskriterium ein operierter AHF, sodass einfache kar-

diovaskuläre Defekte wie spontan verschlossene oder interventionell behandelte Septum-

defekte nicht eingeschlossen wurden. Somit sind einfach klassifizierte Herzfehler eher 

unterrepräsentiert (23 % in LC1 und 19 % LC2), während diese Gruppe in der Gesamt-

population der Patienten mit AHF bis zu 65 % bildet (Liu et al. 2019). Die Festlegung 

einer allgemeingültigen Einteilung von Patienten mit AHF ist in der Literatur nicht ein-

heitlich, jedoch hinsichtlich der Beurteilung des Langzeitrisikos für Morbidität und Mor-

talität von großer Bedeutung. Die unterschiedlichen Schwerpunkte der jeweiligen Klas-

sifizierungssysteme (z.B. anatomische Klassifizierung nach der 32. Bethesda-Konferenz 

(Ombelet et al. 2020) vs. Untergliederung in zyanotische und nicht zyanotische Vitien 

Lin et al. (2014)) zur Messung der Schwere des AHF bewirken Differenzen in der Häu-

figkeitsverteilung der Schweregrade zwischen verschiedenen Studien, wodurch eine Ver-

gleichbarkeit erschwert wird (Moons et al. 2005). Unterschiedlich große Patientenkollek-

tive und Beobachtungszeiträume sowie andere Fragestellungen an sich schränken weiter-

hin die unmittelbare Vergleichbarkeit von Studien ein. Raissadati et al. (2020) berichten 

beispielsweise in ihren multizentrischen Untersuchungen von 8631 Studienteilnehmern 

und einem Beobachtungszeitraum von insgesamt 47 Jahren. Moons et al. (2005) unter-

suchten in ihrer Studie mit 629 Patienten einen Zusammenhang zwischen der Lebensqua-

lität und dem Gesundheitsempfinden von Patienten mit einem AHF in Abhängigkeit des 

jeweiligen Schweregrades. In zahlreichen anderen Studien wurden nur bestimmte Diag-

nosegruppen untersucht. Während Pundi et al. (2015) sich z.B. auf Patienten 40 Jahre 

nach Fontan-Operation konzentrierten, wurden in anderen Studien beispielsweise nur Pa-

tienten mit einem als einfach klassifizierten Herzfehler untersucht (Saha et al. 2019). So-

mit konnten zwar spezifischere Aussagen über die jeweiligen bestimmten Patientenklien-

telen, jedoch weniger allgemeingültige Ergebnisse für EMAH festgehalten werden. 
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Ein ähnlich breites Spektrum wie diese Studie an Diagnosen zeigen andere Studien (Lin 

et al. 2014; Spector et al. 2018; Raissadati et al. 2020). 

 

Geschlecht 

Das vorliegende Patientenkollektiv dieser Studie aus 364 Patienten mit einer angeborenen 

kardiovaskulären Fehlbildung setzt sich aus 154 weiblichen und 210 männlichen Studi-

enpatienten zusammen. Insgesamt blieb die prozentuale Geschlechterverteilung mit 42 % 

weiblichen und 58 % männlichen Studienteilnehmern über den gesamten Beobachtungs-

zeitraum annährend identisch.  

Auch in anderen wissenschaftlichen Arbeiten überwog der Anteil männlicher Probanden 

mit ca. 60 % gegenüber den weiblichen (Moons et al. 2005). Ein höherer Anteil weibli-

cher Studienteilnehmer mit ca. 62 % zeigte sich in anderen Studien (Lin et al. 2014). 

Marelli et al. (2014) zufolge war der Anteil von Frauen im Jahr 2000 mit 57 % der 

EMAH- Population höher als in der Vergleichsgruppe gesunder Menschen. Weiterhin 

wurde im vorliegenden Kollektiv die Geschlechterverteilung der einzelnen Diagnose-

gruppen untersucht. Signifikant mehr Männer waren in den folgenden Diagnosegruppen 

vertreten: VSD, ISTA, D-TGA und AK-Problemen (Qui-Quadrat-Test p < 0,05). Andere 

Studien, deren Teilnehmer ein vergleichbar breit gefächertes Diagnosespektrum aufwei-

sen sind oft nicht im Detail nach Geschlecht aufgeschlüsselt (Olsen et al. 2010). 

 

Alter 

Zum Zeitpunkt der Studie LC1 lag das durchschnittliche Alter der 364 Studienpatienten 

bei ca. 26 Jahren. Bei Teilnahme an der Nachfolgestudie LC2 lag das durchschnittliche 

Alter der insgesamt 249 Studienpatienten bei 40 Jahren. Die Altersverteilung in anderen 

Studien ist stark variabel; ein vergleichbares Alter von 48 Jahren (Spanne 16 – 88 Jahre) 

bestand in der Studie von O’Brien et al. (2018). 

Zum Zeitpunkt LC2 war das höchste Alter durch die Gruppe der Patienten mit TOF ver-

treten. Die TOF-Patienten waren signifikant älter, verglichen mit ASD (sec. Typ), D-

TGA und der Gruppe Andere. Sowohl in der Studie LC1 als auch in der Folgestudie LC2 

führte die Diagnosegruppe der TOF den Altersdurchschnitt an. TOF ist die häufigste 

Form eines zyanotischen, angeborenen Herzfehlers (van der Ven et al. 2019). Mit dem 

Blalock-Taussig Shunt konnte den Kindern bereits 1944 zumindest ein gewisses Überle-

ben durch Palliation ermöglicht werden. Die erste chirurgische Korrektur der TOF er-
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folgte bereits im Jahr 1954 und verbesserte sich in der darauffolgenden Zeit kontinuier-

lich, während andere komplexe AHF erst später „routinemäßig“ operiert werden konnten 

(Vorhofumkehroperation, Fontanoperation) (Brida und Gatzoulis 2019). Insofern scheint 

es nicht verwunderlich, dass von den nicht-einfachen Herzfehlern in dieser Studie TOF-

Patienten am ältesten sind. In der vorliegenden Studie waren die Patienten mit dem höchs-

ten Alter der Gruppe moderater AHF zugehörig. In anderen Studien ist die Gruppe der 

Patienten mit moderaten angeborenen kardiovaskulären Fehlbildungen ebenfalls die mit 

dem höchsten Altersdurchschnitt (O’Brien et al. 2018). Marelli et al. (2014) berichten, 

dass in ihrer Studie das durchschnittliche Alter von Patienten mit einem schweren AHF 

im Jahr 2000 noch auf 17 Jahre geschätzt wurde, während es im Jahr 2010 bereits bei 25 

Jahren lag. In einer früheren Studie wurde festgestellt, dass das Durchschnittsalter von 

Patienten mit einem milden oder moderaten AHF im Vergleich deutlich höher bei 42 

Jahren lag (Marelli et al. 2007). Der insgesamt immer höher werdende Altersdurchschnitt 

der Patienten mit AHF korrespondiert mit der kontinuierlichen Verbesserung der Versor-

gung und der Überlebensrate (Marelli et al. 2014). Der zu beobachtende Anstieg des Al-

tersdurchschnitts der Patienten mit AHF prophezeit eine zunehmend ältere Patientenkli-

entel in den nächsten Jahrzehnten, die nicht nur an schweren AHF leidet, sondern auch 

an Komorbiditäten, die die Krankheitslast noch erhöhen werden (Afilalo et al. 2011).  
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4.2 Morbidität von EMAH Patienten 
 
Lange Zeit galt das Überleben als die größte Herausforderung für Patienten mit angebo-

renen kardiovaskulären Fehlbildungen, während heute ein Großteil dieser Patienten, auch 

mit komplexen Fehlbildungen das Erwachsenenalter erreicht (Raissadati et al. 2020). Die 

fortlaufenden Innovationen in der Diagnostik und Überwachung mit hochentwickelten 

bildgebenden Verfahren sowie die Weiterentwicklungen chirurgischer Eingriffe, die ver-

besserte Organisation der Patientenversorgung und die klinische Forschung der letzten 

Jahre haben die Überlebenssituation von Patienten mit AHF gravierend verändert. Somit 

entwickelte sich eine ganz neue Patientenklientel, die EMAH (Bouma und Mulder 2017). 

Infolgedessen ist es wichtig ein Verständnis dafür zu entwickeln, wie die Patienten über-

leben und welche Lebenschancen ihnen durch chirurgische Eingriffe und medikamentöse 

Therapie ermöglicht werden (Best und Rankin 2016). Allerdings kann der klinische Ver-

lauf der EMAH mit zahlreichen Spätfolgen verbunden sein. Aktuelle Studien belegen, 

dass Patienten mit verschiedenen Arten AHF unter erheblicher kardiovaskulärer und 

nicht-kardiovaskulärer Morbidität sowie unter einer medikamentenbedingten Morbidität 

leiden (Nieminen et al. 2001; Best und Rankin 2016; Raissadati et al. 2020). Eine große 

Anzahl der Patienten muss im klinischen Verlauf erneut operiert werden, was Morbidität 

und Mortalität weiterhin ansteigen lässt (Zomer et al. 2011).  

Im Rahmen dieser Dissertation wurden die medizinischen Verläufe der Probanden zwi-

schen der Studie LC1 und der Studie LC2 untersucht. Bei zahlreichen Teilnehmern zeigte 

sich ein komplikationsbehafteter Verlauf, der mit einer nachfolgenden Hospitalisierung 

der Patienten einher ging. Insgesamt hat bei 148 der 249 Studienteilnehmer an LC2 eine 

Hospitalisierung als definiertes Ereignis stattgefunden. 127 davon erfolgten aufgrund ei-

ner kardialen Ursache. Auch in anderen Studien überwiegen kardiale Hospitalisierungen 

als Ursache für einen Krankenhausaufenthalt (Cedars et al. 2016). Verheugt et al. (2010) 

berichten in ihrer Studie, dass zwei Drittel der Krankenhauseinweisungen innerhalb eines 

etwa fünf-jährigen Beobachtungszeitraums kardiovaskulär bedingt waren. Eine ähnliche 

Studie beobachtete über einen Zeitraum von etwa zehn Jahren von 2003-2012 in der Uni-

ted States Nationwide Inpatient Sample Database ebenfalls einen Anstieg (bis zu 81,5 %) 

der Krankenhausaufenthalte von Patienten mit AHF unabhängig von den Gründen für den 

stationären Aufenthalt (Agarwal et al. 2016). Wang et al. (2020) untersuchten in ihrer 

Studie das Wiederaufnahmerisiko nach Beendigung des ersten AHF-Krankenhausaufent-

halts, der im Rahmen der angeborenen kardiovaskulären Fehlbildung stattgefunden hat. 

Sie teilten den Zeitraum nach der ersten Krankenhausentlassung in drei Phasen ein und 
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konnten feststellen, dass mit zunehmendem Abstand zum Entlassungszeitpunkt das Wie-

deraufnahmerisiko immer geringer wurde und sich schließlich stabilisierte. Während in 

der ersten Phase nach Krankenhausentlassung noch knapp 62 % aller Wiederaufnahmen 

auf kardiovaskuläre Erkrankungen entfielen, waren es nach sieben Monaten bereits nur 

noch etwa 43 %. Etwa 33 % der kardialen Hospitalisierungen in der vorliegenden Studie 

erfolgten im Rahmen einer kardialen Reoperation. Daten anderer Studien weisen hier ver-

gleichbare Werte auf. Zomer et al. (2011) berichten beispielsweise von einer Reoperati-

onsrate von 40 % bei einem annährend identischen Beobachtungszeitraum von ca. 15 

Jahren. Weiterhin betonen sie, dass das Langzeitüberleben von EMAH von der Anzahl 

der stattgefundenen Operationen in der Vergangenheit abhängig sei. In der Literatur wird 

außerdem beschrieben, dass der Erwerb kardiovaskulärer Erkrankungen wie z.B. Herzin-

suffizienz neben der Häufigkeit von Reoperationen, entscheidend von der Diagnose so-

wie dem damit einhergehenden Schweregrad und dem Alter der Patienten beeinflusst 

wird (Norozi et al. 2006; Engelings et al. 2016) 

Auch in der vorliegenden Studie wird deutlich erkennbar, dass kardiale Hospitalisierun-

gen vermehrt bei Patienten mit moderaten (73 von 141; 52 %) und insbesondere komple-

xen Vitien (41 von 47 Patienten; 87 %) auftraten, verglichen mit einfachen Herzfehlern 

(13 von 48 Patienten; 27 %). 

Die höhere Prävalenz von Erkrankungen des kardiovaskulären Systems bei Patienten mit 

schwerwiegenden Defekten, erscheint vor dem Hintergrund, dass verbleibende kardiale 

Anomalien, Reoperationen sowie komplexe und umfangreiche Eingriffe eine höhere Be-

lastung für das Herz darstellen, nicht verwunderlich (Raissadati et al. 2020). 

Auch andere Studien belegen, dass die Zahl der Patienten, die mehrfach operiert werden 

müssen, sich mit dem Schweregrad des operierten Defekts oft deckt (Nieminen et al. 

2001; Moons et al. 2021). Erikssen et al. (2015) berichten in ihrer Studie von einer Re-

operationsrate von etwa 34 % bei der Gruppe mit komplexen Defekten, verglichen mit 

ca. 12 % innerhalb der Patientengruppe mit einem als einfach klassifizierten AHF. 

In der vorliegenden Studie bestand eine hohe Rate an Re-Hospitalisierungen. Die 127 

Patienten, die im Beobachtungszeitraum hospitalisiert wurden, waren im Mittel 4,7-mal 

aufgrund kardiovaskulärer Ursachen im Krankenhaus (Maximum bis 36 Krankenhaus-

aufenthalte), was einer jährlichen Hospitalisierungsrate von 0,33 entspricht. 

Eine genaue Angabe der Tage der Aufenthaltsdauer im Krankenhaus im Rahmen einer 

kardialen Hospitalisierung konnte von 121 Studienteilnehmern erfasst werden. 
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Dabei waren ein Drittel der hospitalisierten Patienten mehr als fünf Tage im Krankenhaus. 

Weiterhin wurden im vorliegenden Patientenkollektiv Patienten mit TOF und D-TGA am 

häufigsten im Krankenhaus behandelt. Patienten mit einem ASD oder VSD waren im 

Gegensatz dazu weniger häufig hospitalisiert. Auch in anderen Studien konnte festgestellt 

werden, dass Patienten mit TOF oder D-TGA eine ähnlich hohe Hospitalisierungsrate 

hatten (Cedars et al. 2016). 

Zusammenfassend kann festgehalten werden, dass das Risiko einer Wiederaufnahme im 

Krankenhaus basierend auf einer Vielzahl von Faktoren ansteigt. Als Risikofaktoren für 

die Wiederaufnahme in ein Krankenhaus gilt sehr junges oder fortgeschrittenes Alter ab 

40 Jahren, männliches Geschlecht, längere und wiederholte stationäre Kliniksaufenthalte 

sowie komplexe AHF (Islam et al. 2016). 

 

4.3 Medikamenteneinnahme bei EMAH Patienten  
 
In Abschnitt 4.2 wurde bereits beschrieben, dass die Morbidität und die damit einherge-

hende Inanspruchnahme des Gesundheitssystems dieser Patientengruppe hoch ist. Neben 

der häufig notwendigen lebenslangen Pflege und medizinischen Kontrolluntersuchungen 

spielt die pharmakologische Versorgung von Patienten mit AHF eine entscheidende Rolle 

für das Langzeitüberleben von EMAH (Brida et al. 2019).  

Neben der Hospitalisierung stellt die Einnahme von Medikamenten sowie deren Verän-

derung innerhalb des Zeitraums zwischen den beiden Studien LC1 und LC2 einen wich-

tigen Gesundheitsindikator der untersuchten Patientenpopulation dar. Insbesondere vor 

dem Hintergrund der unzureichenden Forschungsergebnisse bezüglich der langfristigen 

Effizienz sowie Sicherheit der derzeitig angewandten pharmakologischen Praxis und dem 

vermehrten Einsatz der medikamentösen Therapie gegen Spätkomplikationen gilt es, die 

Medikamenteneinnahme der Patienten zu jeder Zeit kritisch zu hinterfragen (Woudstra et 

al. 2019). Die Anzahl der Patienten, die im Untersuchungszeitraum von etwa 15 Jahren 

Medikamente eingenommen hat, hat sich von 42 % auf 67 % erhöht. Ebenso hat sich die 

mittlere Anzahl der Wirkstoffe von LC1 von 0,6 ± 1,1 auf LC2 1,6 ± 1,8 mehr als ver-

doppelt. Andere Studien wiesen ebenfalls eine höhere Medikamenteneinnahme in ihren 

Untersuchungen nach, allerdings im Vergleich zu einer Kontrollgruppe und nicht über 

einen definierten Zeitraum innerhalb der identischen Patientenkohorte (Billett et al. 2008; 

Woudstra et al. 2019). Zum Zeitpunkt der Studie LC1 nahmen vier Patienten mindestens 
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fünf oder mehr Medikamente verschiedener Wirkstoffklassen regelmäßig ein. Zum Zeit-

punkt der Studie LC2 nahmen mit 15 Patienten bereits mehr als dreimal so viele Stu-

dienteilnehmer mindestens fünf oder mehr Medikamente verschiedener Wirkstoffklassen 

ein. In der Literatur wird die gleichzeitige Einnahme von mehr als fünf Medikamenten 

als Polypharmazie definiert (Schöttker et al. 2017). Weiterhin wurde festgestellt, dass es 

zu einer Zunahme der kardialen Medikation (LC1 (n = 52; 24 %) vs. LC2 (n = 116; 49 

%)) und der Antikoagulantien (LC1 (n = 29; 13 %) vs. LC2 (n = 69; 29 %)) kam.  

Aktueller Literatur ist zu entnehmen, dass eine starke Assoziation zwischen Polypharma-

zie und einem deutlichen Anstieg von Morbidität sowie Gesamtmortalität innerhalb der 

EMAH-Population vorliegt. Fried et al. (2014) und Schöttker et al. (2017) untersuchten 

diesen Sachverhalt innerhalb der Normalbevölkerung, im Gegensatz zu Oi et al. (2019), 

welche den Sachverhalt innerhalb der EMAH Population belegen konnten. Um Spätkom-

plikationen zu behandeln, ist die medikamentöse Therapie von EMAH jedoch ein unab-

dingbarer Bestandteil in der ganzheitlichen Patientenversorgung (Brida und Gatzoulis 

2018). Durch die Freigabe von immer mehr Leitlinien für die klinische Praxis, in denen 

die medikamentöse Behandlung jeder einzelnen Erkrankung empfohlen wird, summieren 

sich die eingenommenen Medikamente rasch bis zur Polypharmazie (Charlesworth et al. 

2015). Diese kann zur abnehmenden Compliance der Patienten und somit zur mangelnden 

Therapietreue oder beispielsweise zu einer Doppelteinnahme von Wirkstoffen führen. 

Mit der Anzahl der eingenommenen Medikamente steigt außerdem sowohl die Gefahr 

potentiell unerwünschter Arzneimittelnebenwirkungen (UAW) als auch das Risiko po-

tentiell schwerer Wechselwirkungen zwischen den verschiedenen Wirkstoffen an (Field 

et al. 2004; Johnell und Klarin 2007). Auffällig ist, dass insbesondere Patienten mit Fon-

tankreislauf, TOF, D-TGA und AK-Problemen eine deutliche Zunahme der eingenom-

menen Wirkstoffe im Vergleich von Studie LC1 zu LC2 aufwiesen. Dies gilt insbeson-

dere für Medikamente zur Antikoagulation und zur Behandlung der Herzinsuffizienz. 

Karbassi et al. (2017) berichten in ihrer Studie, dass die Prävalenz thromboembolischer 

Ereignisse bei Patienten mit AHF schätzungsweise bis zu 100x höher ist als bei alters-

gleichen Kontrollpersonen der Allgemeinbevölkerung. In Bezug dazu stellen Diller et al. 

(2021) einen möglichen Anstieg der Mortalität aufgrund einer vermehrten Verordnung 

von NOAKs in den Raum. In dem von ihnen untersuchten Kollektiv von mehr als 44.000 

Patienten zeigte sich in der EMAH-Population ein erhöhtes Risiko für Blutungen, akute 

Myokardinfarkte, ischämische Schlaganfälle sowie rhythmogene Ereignisse wie Kam-

merflattern/- flimmern ab. Insgesamt zeigen die Ergebnisse der vorliegenden Studie eine 
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deutliche Zunahme der eingenommenen Medikamente im Vergleich von Studie LC1 zu 

LC2. Darüber hinaus verdeutlichen die Untersuchungen, dass mit zunehmendem Schwe-

regrad des AHF zum Zeitpunkt der Studie LC2 mehr Medikamente als bei der Studie LC1 

eingenommen wurden. Diese Tendenz können andere Studien ebenfalls bestätigen (Lee 

et al. 2019; Woudstra et al. 2019). Die Rate der Inanspruchnahme des Gesundheitswe-

sens, wie z.B. ambulante kardiologische Behandlungen, Besuche in der Notaufnahme und 

auch die Einnahme von Medikamenten, steigt mit zunehmendem Schweregrad des ange-

borenen Herzvitiums (Verheugt et al. 2010). Demnach steigen auch die direkten medizi-

nischen Kosten mit zunehmendem Schweregrad des angeborenen Herzdefekts an. Die 

Kosten für einen schweren AHF können etwa 2,85x höher sein als die eines einfachen 

AHF (Lee et al. 2019). Zudem werden die Patienten mit AHF immer älter. Somit verbleibt 

mehr Zeit zum Erwerb von medizinischen Komorbiditäten, sodass der Trend in Richtung 

zunehmender Inanspruchnahme des Gesundheitssystems zu erwarten ist (Lee et al. 2019). 

Um die Bedürfnisse der wachsenden und immer weiter alternden Patientengruppe Er-

wachsener mit einer angeborenen kardiovaskulären Fehlbildung besser zu verstehen und 

Polypharmazie möglichst zu vermeiden, sind mehr wissenschaftliche Studien auf diesem 

Gebiet erforderlich und insgesamt besteht ein erheblicher Bedarf an mehr Evidenz für die 

medikamentöse Therapie von EMAH (Fried et al. 2014; Brida et al. 2019). 
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4.4 Mortalität bei EMAH Patienten 
 
Obwohl die Rate der Frühsterblichkeit von Patienten mit AHF weiter gesunken ist, blei-

ben Patienten mit einem angeborenen kardiovaskulären Defekt chronisch krank, denn die 

Komplikationen kumulieren von Geburt an über die gesamte Lebensspanne (Diller et al. 

2021). Mit Blick auf die Zunahme von Spätkomplikationen, die Reoperationen sowie 

perkutane Eingriffe zur Verringerung der Spätmorbidität und Mortalität notwendig ma-

chen, zeigt sich somit die Kehrseite der großen medizinischen Fortschritte und Erfolge 

der vergangenen Jahre deutlich (Bouma und Mulder 2017). Auch die Mortalitätsrate von 

EMAH ist im Vergleich zur Allgemeinbevölkerung immer noch deutlich erhöht 

(Nieminen et al. 2007; Verheugt et al. 2010). Der Nutzen einer frühzeitigen Behandlung 

von Rückständen und schwerwiegenden, potentiell tödlichen Komplikationen ist in neu-

eren Studien belegt (Verheugt et al. 2008). Infolgedessen ist die Notwendigkeit zur wei-

teren Forschung und Verbesserung der zur Verfügung stehenden Leitlinien zur Behand-

lung von EMAH unabdingbar. 

In der vorliegenden Studie sind von den 316 Patienten, deren Verlauf innerhalb des 15-

jährigen Beobachtungszeitraums detailliert bekannt war, 24 Studienpatienten (7,6 %) ver-

storben (22 Patienten vor der Studie LC2; zwei Patienten kurz nach Einschluss in die 

Studie). Yu et al. (2018) untersuchten in ihrer Studie eine größere Kohorte, bestehend aus 

etwa 3000 erwachsenen Patienten mit einem AHF. Während einer medianen Nachbe-

obachtungszeit von 6,2 Jahren starben 341 Patienten (11 %). In einer anderen Studie, 

basierend auf einem medianen Beobachtungszeitraum von 3,67 Jahren sind 239 von 2596 

Patienten (9,2 %) verstorben (Engelings et al. 2016).  

In der vorliegenden Studie hatte keiner der verstorbenen Patienten einen einfach AHF, 

sieben Patienten (29 %) hatten einen moderaten und 17 Patienten (71 %) litten unter ei-

nem als komplex klassifizierten angeborenen Herzfehler. Dies entspricht Mortalitätsraten 

von 0 %, 0,29 % und 1,68 % pro Patientenjahr bei EMAH mit leichtem, moderatem und 

komplexem AHF. Das Langzeitüberleben war bei Patienten mit komplexem AHF im Ver-

gleich zu Patienten mit leichtem und moderatem AHF reduziert. Im Vergleich zu Patien-

ten mit leichtem und moderatem angeborenem Herzvitium hatten Patienten mit schwerem 

AHF ein fast achtfach höheres Mortalitätsrisiko als Patienten mit leichtem AHF und ein-

sechsfach höheres Sterberisiko als Personen mit moderatem AHF (Müller et al. 2022). 

Andere Studien bestätigen den Trend, dass das Überleben mit zunehmender Komplexität 

des AHF signifikant abnimmt (Yu et al. 2018).  
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Gemäß dem ESC-SCORE entsprach die Mortalität der untersuchten Patienten mittleren 

Alters mit schwerem AHF dem geschätzten 10-Jahres-Risiko für tödliche kardiovasku-

läre Ereignisse in der Allgemeinbevölkerung bei Männern > 60 Jahren oder bei Frauen > 

70 Jahren, die mehrere Risikofaktoren wie Bluthochdruck, Hypercholesterinämie und 

Rauchen aufweisen und verdeutlicht das erheblich erhöhte kardiovaskuläre Risiko von 

EMAH (Mach et al. 2020). 

Die Todesursachen konnten von 14 der insgesamt 24 verstorbenen Patienten (58,3 %) 

eruiert werden und waren bei 71 % kardiovaskulär bedingt. Eine ähnlich hohe Rate an 

kardiovaskulär bedingten Todesursachen wird anhand anderer Studien bestätigt. 

Verheugt et al. (2010) stellten beispielsweise in ihrer untersuchten Kohorte von 6933 Pa-

tienten fest, dass 77 % der insgesamt 197 verstorbenen Patienten eine kardiovaskulär be-

dingte Todesursache hatten. Auch Nieminen et al. (2007) beobachteten während einer 45-

jährigen Nachbeobachtungszeit, dass die meisten Patienten an kardiovaskulären Erkran-

kungen, bedingt durch ihren AHF verstorben sind. Todesursächlich waren hier beispiels-

weise mit 40 % der kardiovaskulär bedingten Todesursachen das Herzversagen sowie der 

plötzliche Herztod mit 22 % und das perioperative Versterben von Patienten mit 26 %. 

Die Mortalitätsrate innerhalb des vorliegenden Patientenklientels beträgt 0,56 % pro Pa-

tientenjahr für den Zeitraum zwischen den beiden Studien LC1 und LC2, der insgesamt 

4285 Patientenjahre umfasste. Verheugt et al. (2010) beobachteten eine vergleichbare 

Mortalitätsrate von 0,79 %, basierend auf den Daten von 6933 Patienten und einer Nach-

beobachtungszeit von 24865 Patientenjahren.  

In Übereinstimmung mit aktueller Literatur dominieren bei Patienten mit einem modera-

ten oder als schwer klassifizierten AHF höhere Mortalitätsraten, verglichen mit der All-

gemeinbevölkerung. Wie erwartet waren diese bei den als komplex klassifizierten AHF 

am größten (Engelings et al. 2016).  

Die höchste Sterblichkeitsrate innerhalb der vorliegenden Studie trat bei Patienten mit 

Fontankreislauf auf (18,8 %; 1,4 % / Patientenjahr), gefolgt von Patienten mit D-TGA 

nach Vorhof-Umkehr-Operation (15,6 %; 1,3 % / Patientenjahr). Aktuelle Forschungsar-

beiten bestätigen, dass die höchste Sterblichkeit bei Patienten mit komplexem angebore-

nen Herzvitium und nach stattgefundener Fontan-Operation vorkommt (Brida und 

Gatzoulis 2019). Alsaied et al. (2017) berichten in ihrer Studie über Risikofaktoren, wel-

che die Langzeitmortalität von Patienten nach Fontan-Operation beeinflussen. Von ins-

gesamt 6707 Studienteilnehmern sind innerhalb einer durchschnittlichen Nachbeobach-
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tungszeit von 8,23 Jahren 1000 Patienten (ca. 15 %) gestorben. Somit ergibt sich ein ähn-

licher prozentualer Anteil, wie in der vorliegenden Untersuchung, bei der ca. 19 % aller 

Patienten mit Zustand nach einer Fontan-Operation innerhalb des etwa 15-jährigen Be-

obachtungszeitraums verstorben sind.  

Das Durchschnittsalter zum Todeszeitpunkt, welches von 18 der verstorbenen Patienten 

in der vorliegenden Studie bekannt war, lag bei 42,2 Jahren (IQR 38 – 49 Jahre). Das 

Durchschnittsalter bei Eintritt des Todes betrug Verheugt et al. (2010) zufolge ca. 49 

Jahre.  

Von den 24 verstorbenen Patienten in der vorliegenden Studie waren 11 weiblich und 13 

männlich. Die Geschlechterverteilung der verstorbenen Studienteilnehmer ist somit nicht 

signifikant unterschiedlich. Das Langzeitüberleben von EMAH, besonders nach Reope-

rationen im Erwachsenenalter, hängt, neben der Anzahl der chirurgischen Eingriffe in der 

Vorgeschichte, vom Geschlecht ab. Vergangene Studien bestätigen, dass Männer mit an-

geborenen kardiovaskulären Fehlbildungen eine höhere Wahrscheinlichkeit haben, im 

Erwachsenenalter operiert zu werden und ein schlechteres Langzeitüberleben nach Re-

operationen haben, als Frauen (Zomer et al. 2011). Dennoch weisen auch Frauen mit ope-

riertem AHF in der Vorgeschichte im Vergleich zur geschlechtsgleichen Allgemeinbe-

völkerung höhere standardisierte Mortalitätsraten auf (Spector et al. 2018).  

  



4 Diskussion 63 

 63 

4.5 Lost to Observation von EMAH 
 
Der Großteil der Patienten mit einem AHF benötigt eine lebenslange medizinische Nach-

sorge. Dennoch scheint die Diskontinuität der Betreuung ein anerkanntes Problem zu 

sein, welches insbesondere beim Übergang zum Erwachsenwerden zunimmt (Mackie et 

al. 2009). Vor diesem Hintergrund handelt das folgende Kapitel über die Lost to Obser-

vation-Rate (LtO) innerhalb der untersuchten Patientenkohorte, bestehend aus 364 Pati-

enten.  

Zusammenfassend wurden 185 Studienteilnehmer (50,8 %) innerhalb des Zeitraums zwi-

schen LC1 und LC2 regelmäßig medizinisch betreut. 179 Patienten (49,2 %) gehören zu 

der Gruppe LtO. Mackie et al. (2009) untersuchten in ihrer Studie insgesamt 643 Kinder, 

die vor ihrem sechsten Lebensjahr einen AHF diagnostiziert bekamen. Zwischen 18 und 

22 Jahren waren nur noch 39 % der Probanden ambulant kardiologisch betreut.  

Moons et al. (2021) berichten in ihrer Metaanalyse, in der insgesamt 17 Studien analysiert 

wurden, dass der Anteil an Abbrüchen der medizinischen Nachsorge in Abhängigkeit von 

regionalen Unterschieden zwischen 3,6 % und 62, 7 % liegt. Somit unterstreicht die vor-

liegende Studie die in der Literatur beschriebene hohe Tendenz zur Diskontinuität in der 

Nachsorge von Patienten mit AHF.  

In der untersuchten Patientenklientel war kein signifikanter Unterschied bezüglich der 

Geschlechtsverteilung zwischen den beiden Gruppen LtO und nLtO erkennbar. Mackie 

et al. (2009) beschreiben eine höhere Diskontinuitätsrate der medizinischen Nachsorge 

bei männlichen Patienten, was im Einklang mit der erhöhten Prävalenz von Risikoverhal-

tensweisen bei Männern stehen würde. Chariatte et al. (2008) berichten ebenfalls keine 

signifikanten Unterschiede innerhalb der Geschlechterverteilung von LtO- Patienten ge-

funden zu haben. Das Durchschnittsalter der LtO-Patienten lag zum Zeitpunkt der Studie 

LC1 bei 25,6 +/- 8,5 Jahren, während das der nLtO -Patienten bei 26,0 +/- 8,2 Jahren lag.  

Im vorliegenden Patientenkollektiv konnte weiterhin die Verteilung der Schweregrade 

festgestellt werden. Insgesamt war das Verhältnis von nLtO zu LtO eins zu drei bei ein-

fachen bzw. annähernd gleich bei moderaten und etwa zwei zu eins bei schweren AHF 

ist. Folglich ist der prozentual höchste LtO in der Gruppe der einfachen AHF zu verzeich-

nen. 

Mackie et al. (2009) bestätigen in ihrer multivariablen Analyse, dass einfache AHF im 

Vergleich zu komplexen AHF mit einem höheren Risiko des Verlustes der Nachbeobach-
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tung einhergehen. In Übereinstimmung mit dieser Beobachtung konnte in der vorliegen-

den Studie weiterhin festgestellt werden, dass nLtO -Patienten einen Mittelwert von ca. 

15 ambulanten Aufenthalten im Beobachtungszeitraum aufwiesen, während die 

LtO-Patienten einen Mittelwert von zwei Aufenthalten aufwiesen. Demzufolge scheinen 

die Patienten mit milderen Herzvitien deutlich seltener kardiologische Kontrolltermine 

wahrzunehmen und schließlich auch häufiger die ärztliche Nachkontrolle komplett abzu-

brechen als Patienten mit schwerwiegenderem AHF. Dennoch ist die Diskontinuität der 

medizinischen Nachsorge auch bei Patienten mit schwerem AHF ein großes Problem. 

Mehr als einer von fünf jungen Erwachsenen mit schwerem AHF wurde in einem Zeit-

raum von fünf Jahren (im Alter von 18 bis einschließlich 22 Jahren) nicht von einem 

Kardiologen untersucht (Mackie et al. 2009) und in der vorliegenden Studie wiesen sogar 

1/3 der Patienten mit komplexem Herzfehler eine Unterbrechung der spezialfachärztli-

chen Versorgung von mehr als 5 Jahre auf. 

Zusammenfassend zeigt die vorliegende Studie, dass der Verlust der Betreuung von Pa-

tienten mit AHF, trotz Verbesserungen in der medizinischen Versorgung von EMAH, 

weiterhin ein großes Problem darstellt. Dieser hohe Anteil an Betreuungsabbrüchen 

drängt zur Durchführung von Präventionsmaßnahmen, deren Ziel eine deutliche Verrin-

gerung der LtO-Zahlen von Patienten mit AHF sein sollte. 

Entwicklungsgerechte Gespräche sollten in der Kindheit beginnen und im Jugendalter im 

Beisein der Eltern fortgeführt werden, denn die Aufklärung zur Notwendigkeit einer le-

benslangen kardiologischen Nachsorge kann dazu beitragen die LtO-Rate zu senken (Ma-

ckie et al. 2009; Neidenbach et al. 2017). Übergangsprogramme vom Jugend- ins Erwach-

senenalter haben Studien zufolge, das Potenzial, die Diskontinuität der medizinischen 

Versorgung zu verringern und sollten somit Gegenstand zukünftiger Forschungsarbeiten 

sein (Moons et al. 2021).  
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4.6 Ausblick und Limitation 
 
Dank enormer Verbesserungen diagnostischer und therapeutischer Maßnahmen verän-

derte sich das Patientenkollektiv der EMAH wie in kaum einem anderen medizinischen 

Bereich. Es ist zu erwarten, dass die Population von EMAH auf eine geschätzte Größe 

von 75.000 EMAH pro 10 Millionen Einwohner wachsen wird (Bouma und Mulder 

2017). Mit dem Anstieg der nummerischen Größe und der zunehmenden Alterung der 

EMAH-Patienten steigt auch die Zahl von Spätkomplikationen, Komorbiditäten und 

schließlich der Mortalität an. Untersuchte Patienten mittleren Alters mit schwerem AHF 

wiesen überspitzt gesagt eine Progerie auf und hatten somit ein vergleichbar geschätztes 

10-Jahres-Risiko für tödliche kardiovaskuläre Ereignisse, wie Patienten mit multiplen Ri-

sikofaktoren der Allgemeinbevölkerung (Müller et al. 2022). Betreuende Ärzte, Forscher 

und Pfleger stehen vor der großen Aufgabe, diesem besonderen Patientenklientel eine 

möglichst gute lebenslange medizinische Versorgung entgegenzubringen. Während bun-

desweite Kampagnen zur Prävention kardiovaskulärer Risikofaktoren durchgeführt wer-

den und behandelndes medizinisches Personal umfassend geschult wird, um Spätkompli-

kationen kardiovaskulärer Erkrankungen in der Allgemeinbevölkerung so gering wie 

möglich zu halten, ist der Wissensstand deutscher Hausärzte und Internisten über die Ver-

sorgung von EMAH weiterhin gering (Seidel et al. 2020). Dennoch stellt der Hausarzt für 

viele Patienten mit AHF die erste medizinische Anlaufstelle dar. Die Ursachen für die oft 

mangelhafte medizinische Versorgung dieser speziellen Patientengruppe ist wie im Ab-

schnitt 1.4 bereits erwähnt vielfältig. Die Umstände der Voralterung, die erhöhte Morbi-

dität und Mortalität aufgrund kardiovaskulärer und nicht-kardiovaskulärer Ereignisse un-

terstreichen jedoch die Notwendigkeit einer engen und spezialisierten Überwachung und 

lebenslangen medizinischen Nachsorge von Langzeitüberlebenden mit AHF. Neben der 

Verbesserung der medizinischen Nachsorge von Patienten mit AHF gilt es als wichtige 

Herausforderung, die Zahl der Lost to Observation-Patienten zu verringern.  

Durch die Zusammenarbeit von pädiatrischen und erwachsenen kardiologischen Abtei-

lungen können Übergangsprogramme für Patienten mit AHF aufgebaut werden. Mit Hilfe 

solcher Übergangsprogramme können Patienten durch den sensiblen Zeitraum zwischen 

Jugend- und Erwachsenenalter geleitet werden und somit eine sichere Weiterbehandlung 

durch Erwachsenenkardiologen gewährleistet werden (Strijbosch et al. 2016).  

Abschließend unterstreicht die vorliegende Studie die große Notwendigkeit zur Verbes-

serung und Weiterentwicklung der EMAH-Versorgung. Oberstes Ziel in den kommenden 
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Jahren sollte es sein, die ganzheitliche Patientenversorgung weiterhin zu verbessern. An-

sätze diese Verbesserungen in die Tat umzusetzen, wären beispielsweise leichtere Anbin-

dungen der Patienten an Ärzte sowie einfachere Übergänge zwischen betreuenden Ein-

richtungen, eine Verringerung der Lost to Observation-Rate, Weiterbildungen für medi-

zinisches Fachpersonal sowie Verbesserungen der Ausbildungsinhalte von EMAH-Ärz-

ten generell und letztlich die stetige Verbreitung von Wissen durch Seminare, Fortbildun-

gen und Forschungsarbeiten. In Anbetracht des kontinuierlichen Wachstums der EMAH-

Population sollte die bisherige Heterogenität der Überlebensberichte zukünftig angegli-

chen werden. Eine Standardisierung der Berichterstattung ist für eine einheitliche Inter-

pretation von Ergebnissen und somit für die Zukunft essentiell (Buber und Valente 2018). 

Somit kann die Überlebensrate von EMAH näher an die der allgemeinen altersgleichen 

Bevölkerung herangeführt werden, insbesondere die von Patienten mit moderatem und 

schwerem AHF. 

Trotz des repräsentativen Patientenquerschnitts muss angemerkt werden, dass die erho-

benen Daten einem tertiären Zentrum zur Versorgung von Patienten mit angeborenen 

kardiovaskulären Defekten entstammen. Entsprechend des medizinischen Versorgungs-

schwerpunktes von moderaten und schweren AHF eines großen tertiären EMAH-Zent-

rums sind verglichen mit anderen Studien in das vorliegende Patientenkollektiv weniger 

Patienten mit leichtem AHF eingeschlossen. Aktuelle Literatur bestätigt, dass sich die 

tertiäre Versorgung positiv auf das Langzeitüberleben von EMAH auswirkt (Mylotte et 

al. 2014). Somit ist die wissenschaftliche Aussagekraft der Studie bezogen auf die Ge-

samtheit der EMAH-Population nur eingeschränkt möglich. Besonders hervor zu heben 

gilt, dass das vorliegende Fallkollektiv keinerlei Beschränkungen auf bestimme AHF un-

terlag, sondern viel mehr das annährend gesamte Spektrum operierter AHF repräsentiert. 

4.7 Schlussfolgerung 
 
Die Studie Lebenschancen zum Langzeitverlauf von 364 Patienten mit einem operierten 

AHF zeigt eine sehr hohe Morbidität, ausgedrückt durch eine hohe Hospitalisierungsrate 

und deutliche Zunahme der Medikamenteneinnahme sowie eine relevante Mortalität über 

einen Beobachtungszeitraum von 15 Jahre. Dies trifft insbesondere auf Patienten mit mo-

deraten und komplexen AHF zu, allerdings weisen auch Patienten mit einfachen angebo-

renen kardiovaskulären Fehlbildungen nicht immer unkomplizierte Krankheitsverläufe 

auf. 
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5 Zusammenfassung 
 
Infolge der deutlich gebesserten Überlebensprognose von Erwachsenen mit angeborenen 

Herzfehlern (EMAH) rücken heute Spätkomplikationen und Komorbiditäten in den Fokus. 

Die vorliegende Dissertation befasst sich mit dem Langzeitverlauf von 364 erwachsenen Pa-

tienten mit chirurgisch korrigiertem oder palliiertem angeborenem Herzfehler (AHF). Ziel 

der Göttinger Studie Lebenschancen war es, die Morbidität und Mortalität über einen Ge-

samtzeitraum von 15 Jahren zu beobachten und zu bewerten. Dafür wurden die Studienteil-

nehmer der bereits 2003 stattgefundenen Studie LC1 zur Nachuntersuchung eingeladen.  

Von Mai 2017 bis April 2019 folgten 249 von 364 Patienten (68 %) dieser Einladung und 

wurden im Rahmen der Folgestudie LC2 umfassend untersucht. 21 % hatten einen leichten, 

60 % einen mittelschweren und 19 % einen komplexen AHF. Innerhalb des Beobachtungs-

zeitraums zwischen LC1 und LC2 wurden insgesamt 148 der 249 Studienteilnehmern an LC2 

hospitalisiert. 127 von 148 (85 %) dieser Hospitalisierungen fanden aufgrund von kardiovas-

kulärer Ursache statt. Diese traten häufiger bei Patienten mit moderaten (73 von 141; 52 %) 

und komplexen Vitien (41 von 47 Patienten; 87 %) auf, als bei Patienten mit einfachen AHF 

(13 von 48 Patienten; 27 %). In der Studie LC2 (159 von 235; 67 %) nahmen signifikant mehr 

Patienten eine Medikation ein als bei der Studie LC1 (p < 0,001). Während des Beobach-

tungszeitraums sind 24 Patienten mit einem Durchschnittsalter von 42,2 Jahren (IQR, 38 - 

49) verstorben. 29 % der verstorbenen Patienten hatten einen moderaten und 71 % einen 

schweren AHF, was einer Mortalitätsrate von 0 %; 0,29 % und 1,68 % pro Patientenjahr bei 

EMAH mit leichtem, moderatem und schwerem AHF entspricht. Folglich war das Langzeit-

überleben von Patienten mit schwerem AHF im Vergleich zu Patienten mit leichtem oder 

moderatem AHF signifikant reduziert (p < 0,001). Von insgesamt 364 Studienpatienten wur-

den 185 Studienteilnehmer (50,8 %) innerhalb des Zeitraums zwischen LC1 und LC2 regel-

mäßig medizinisch betreut. 179 Patienten (49,2 %) gehören zu der Gruppe Lost to Observa-

tion. Insgesamt fällt auf, dass die Patientengruppe mit einfachem AHF das höchste Risiko zur 

Diskontinuität der medizinischen Nachsorge aufweisen, aber immerhin auch ein Drittel der 

Patienten mit komplexem Herzfehler die Nachsorge über mehr als 5 Jahre unterbrochen hat-

ten. 

Zusammenfassend lässt sich festhalten, dass das untersuchte Patientenkollektiv von EMAH 

trotz chirurgischer Korrektur oder Linderung ihres AHF über den Beobachtungszeitraum von 

15 Jahren eine hohe Morbidität und Mortalität aufweist. Insbesondere Patienten mit modera-

tem und komplexem AHF waren davon betroffen. Daher unterstreichen die Ergebnisse dieser 

Studie die Notwendigkeit einer lebenslangen medizinischen Betreuung von EMAH sowie der 

Dringlichkeit zur Forschung und Verbesserung der medizinischen EMAH-Versorgung.  
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