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Von den Anfängen der 
Herzchirurgie …

Brida et al. Acta Paediatr. 2019 Oct;108(10):1757-1764

… zu ACHD



Prävalenz von Herzkranheiten in den USA

2.4 Mio
CHD

2.7 Mio
Afib

5.8 Mio
CHF



Die Mortalität
von Kindern <1 
Jahr mit 
kongenitaler 
Herzkrankheit 
nimmt ab

Lancet Child Adolesc Health 2020; 4: 185–200



2.4 Millionen Menschen mit 

CHD leben in den USA, davon sind 

2/3 erwachsen (2010)

1 von 100 Neugeborenen hat einen kongenitalen Herzfehler

63% Zunahme der 

Population erwachsener 
Patienten mit CHD in den USA 
von 2000 bis 2010

+63%
-34%

34% Abnahme der 

Todesfälle aufgrund CHD 
(global) zwischen 1990 und 
2017

Ein paar Zahlen…



Kontinuierliche 
Zunahme der 
erwachsenen 
Patienten mit 
CHD

Baumgartner European Heart Journal (2014) 35, 683–685



Tutarel et al. European Heart Journal (2014) 35, 725–732

>6-fache Zunahme der Patienten >60 Jahre zwischen 2000-

2012 (Royal Brompton Hospital, London) 

> 12-fache Zunahme der Patienten mit einfachen 

Defekten. 6-7-fache Zunahme der komplexen Defekte



Mylotte et al. Circulation. 2014;129:1804-1812

Spezialisierte 
Betreuung 
verbessert das 
Überleben



Lebenszyklus
eines Menschen 
mit kongenitaler

Herzkrankheit

Brida, Gatzoulis JACC Case Rep. 2021;3:353-355



Patienten sind nicht geheilt!

“Out of the blue and into the pink. Is it so rosy for the cardiologist?”
John Keith Lecture in 1988

Jane Somerville, London



Kardiale und extrakardiale Komplikationen

Herzinsuffizienz

Herzrhythmusstörungen

Endokarditis



F.S., geb. 1999 - Hypoplastisches Linksherz-Syndrom

HLHS Norwood I
3 Tage

Norwood II
5 Monate

Fontan
18 Monate



Interventionelle Eingriffe

Coiling von 
aorto-
pulmonalen 
Kollateralen

Lyse und 
Ballondilata-
tion bei 
thrombotisch-
em RCA 
Verschluss

Verschluss 
Fontan-
Fenestrier-
ung

Verschluss 
veno-
venöser 
Kollateralen

Frustraner 
Rekanalisa-
tionsversuch 
verschlossene 
VCI

Frustraner 
Rekanalisa-
tionsversuch 
verschlossene 
VCI

Endovaskuläre 
Rekanalisation 
VCI

12 Monate 19 Monate 3 Jahre 10 Jahre 14 Jahre 15 Jahre 20 Jahre



Mediainfarkt

Thrombotischer RCA-Verschluss

Thrombotischer Verschluss VCI

Heparin-induzierte Thrombopenie

Eiweiss-verlierende Enteropathie

Vorhofflimmern

Pleuraergüsse

Depression, Angststörung

Fontan-assoziierte 
Lebererkrankung



Soziales

Abschluss einer Sonderschule

IV-gestützte Lehre zum 
Bürofachmann

50% Arbeit als Bürofachmann 
bei einem Warenhaus

IV-Rente und 
Ergänzungsleistungen



Fontan 
failure

Wiederholte
Hospitalisa-

tionen

Advance care 
planning

23 Jahre



End of life –
Advance care 
planning

Small et al. Int J Cardiol Congenital Heart Dis 2020



Familiäres Umfeld beim Tod

Small et al. Int J Cardiol Congenital Heart Dis 2020

43% sind verheiratet oder haben einen Partner

30% haben mindestens ein Kind

66% haben einen lebenden Elternteil



Advance 
care planing

Schwerzmann et al. Eur Heart J 2020;0,1–11



Patient perspective

“In a society that mutes discussions on 
death and dying and that simplistically 
lauds improved adult congenital heart 
disease (ACHD) outcomes as success 
stories, healthcare providers tend to 
avoid and/or delay advance care 
planning (ACP) discussions with their 
patients.“

“Hope is not just about medical 
outcomes. Rather than lingering in 
discomfort, adults with CHD may hope 
for a sudden death, for effective comfort 
measures, and for emotional, spiritual, 
and interpersonal support during the 
last chapters of their biography. “





Patientin mit 
…

• Bikuspide Aortenklappe

• Leichte Hypoplasie des linken Ventrikels mit 
Non-compaction

• Hypoplastischer Aortenbogen

• Vorhofseptumdefekt vom Sekundumtyp



HK: Qp:Qs = 
2.3:1, 
restriktive 
Physiologie

Chirurgischer 
ASD-Direkt-
verschluss mit 
Fenestration

HK: postkapilläre 
PH, LV Biopsie: EFE

1. Episode IART

6 Monate 9 Jahre 14 Jahre 25 Jahre

Kinderwunsch



“[I was] worried about going into heart 
failure, and then how that would 

impact my life afterwards, like, would I 
be able to take care of my baby? How 
would I work? How would I support 
myself and my, now, child, or am I 

going to die?

Steiner et al. Int J Cardiol Congenit Heart Dis 2022



Beratung!

Roos-Hesselink et al. Eur Heart J 2019



Roos-Hesselink et al. European Heart Journal (2019) 40, 3848–3855



Ursachen für 
maternale 
Mortalität 
während der 
Schwangerschaft
(in Grossbritannien)

MBBRACE UK

- Plötzliche Todesfälle
- Aortendissektion
- Akuter Myokardinfarkt
- Peripartum Kardiomyopathie



Zurück zu unserer Patientin…

Erweiterte Abklärung vor Schwangerschaft:

• Echo: Normale systolische biventrikuläre Funktion, restriktive Kardiopathie, sPAP 
49mmHg, keine relevanten Klappenvitien, kont. Li-Re Shunt auf Vorhofebene

• Herz MRI: Grenzwertig kleiner LV mit normaler EF, dilatierte Vorhöfe, Shunt auf 
Vorhofebene (Qp:Qs = 2:1)

• Spiroergometrie: 136 Watt (94% Soll), VO2 max. 19.5 ml/min/kg (71% Soll), VE/VCO2 
slope 28, SpO2 97 -> 98%

• Herzkatheter: mPAP 32mmHg, PCWP 22mmHg, PVR 0.9WU

• NT-proBNP:  332 ng/l





Risikoeinschätzung Schwangerschaft

Mutter Kind

- Hohes Risiko für 
Herzrhythmusstörungen

- Relevantes Risiko für 
Herzinsuffizienz

- Relevantes Risiko für 
Schwangerschaft-assoziierte 
Hypertonie / Präeklampsie

- Geringes Risiko für Tod

- Risiko für kongenitale 
Herzkrankrankung ca. 10%

- LV-Noncompaction – autosomal 
dominant

- IUGR, Frühgeburt



Schwangerschaft

Fetales Echo:
Hypoplastisches 
Linksherz 
Syndrom

Tachykardes 
Vorhofflimmern, 
EKV, Beginn 
LMWH

Gestations-
diabetes

25 Jahre SSW 20 + 7 SSW 21 + 1 SSW 26 SSW 36+5

Elektive Sectio



Rez. IART mit mind. 11x EKV

26 Jahre … 28 Jahre 29 Jahre

EPS / Ablation

Intermitt. Amiodaron

Amiodaron-induzierte 
Hyperthyreose / 
Thyreoidektomie

Komplikationslose 
2. Schwangerschaft



Zusammenfassung

• Auf eine Phase relativer Stabilität folgt 
oft eine Phase der Unsicherheit

• Patientenperspektive ist zentral

• Frühzeitige Implementierung von 
advance care planing

• Interidisziplinarität ist entscheidend 
für den Erfolg

• Mangel an Evidenz verlangt ein 
professionelles Netz zum 
Erfahrungsaustausch



Ausblick
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