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Präambel

Erwachsenemit angeborenen Herzfehlern
(AHF) subsumieren eines der komplexes-
ten Patientenkollektive der kardiovaskulä-
ren Medizin. Fortschritte in der Diagnostik
und Therapie waren in den letzten Jahren
sprunghaft und haben Zeitpunkt und Art
der Diagnostik sowie die Behandlungspfa-
de verändert.

Dieses Positionspapier soll den aktuel-
len Stand des Wissens für die prävalen-
testen Krankheitsbilder dieser Patienten-
gruppe aufzeigen, ohne den Anspruch auf
Vollständigkeit des gesamten Feldes und
aller auf demGebiet der AHF gewonnenen
Erkenntnisse zu haben.

DiesesPositionspapier ist eineStellung-
nahmederDGK,diedengegenwärtigenEr-
kenntnisstand widerspiegelt und eine Hil-
festellung zur Entscheidungsfindung bei
der Betreuung von Erwachsenen mit an-
geborenem Herzfehler (EMAH) bieten soll.

Es werden bisher publizierte, relevan-
teStudienherangezogen, zwischenzeitlich
gelösteFragenbeantwortet, aber auchbis-
lang ungelöste Probleme aufgezeigt. Wie
auch schon in den existierenden EMAH-
Leitlinien beschrieben, ist die Datenlage
auf diesem speziellen Gebiet der Kardio-
logie noch immer so gering, dass auch
in dem vorliegenden Positionspapier auf
eine systematische Literaturrecherche ver-
zichtet wurde.

Die Kardiologie 4 · 2023 219

https://doi.org/10.1007/s12181-023-00616-1
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1007/s12181-023-00616-1&domain=pdf


Positionspapiere

Bei den zitierten Arbeiten handelt es
sich aber fast immer um retrospektive Be-
obachtungsstudien, Registerdaten oder
Expertenmeinungen, die dem Evidenz-
grad C entsprechen.

Falls vorhanden, gibt das Positionspa-
pier Empfehlungen und Evidenzgrade, für
welche Patienten ein diagnostisches und/
oder therapeutisches Verfahren infrage
kommt. Die Einteilung der Empfehlungs-
und Evidenzgrade (. Tab. 1 und 2) erfolgt
nach der internationalen Klassifikation der
DGK [1].

Zu betonen ist schlussendlich, dass die-
ses Positionspapier eine fallbasierte, indi-
vidualisierte ärztliche Evaluation mit An-
passung von Diagnostik und Therapie in
Abhängigkeit von der spezifischen Situa-
tion nicht ersetzt.

Versorgungsstruktur und
Problematik der EMAH-Versorgung

Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH) bedürfen – insbesondere, wenn
komplexe Herzfehler bestehen – einer
besonderen ärztlichen Betreuung [2, 3].
Begründet ist dies durch die Vielfalt der
AHF sowie die Verschiedenartigkeit der
Behandlungsmöglichkeiten und -formen
mit entsprechend variablen natürlichen
und postinterventionellen oder postope-
rativenVerläufen.Hinzukommt,dass imEr-
wachsenenalter erworbene kardiovasku-
läre Krankheitsbilder wie Bluthochdruck,
koronare Herzkrankheit oder erworbene
Herzklappenfehler, aber auch Stoffwech-
selstörungen wie Diabetes mellitus und
Fettstoffwechselstörungen hinzutreten
können, die den Krankheitsverlauf modi-
fizieren oder die selbst durch den AHF
beeinflusst werden [3]. Außerdemmüssen
Lebensumstände des Erwachsenen wie
Schwangerschaft, berufliche Anforderun-
gen, sportliche Aktivitäten und psychische
Belastungen berücksichtigt werden, die
ebenfalls ihren Einfluss ausüben [4–7].

Im Jahr 2004 wurde eine gemeinsame
Arbeitsgruppe der 3 Fachgesellschaften
(Deutsche Gesellschaft für Kardiologie
[DGK], Deutsche Gesellschaft für Thorax-,
Herz- und Gefäßchirurgie [DGTHG], Deut-
sche Gesellschaft für pädiatrische Kardio-
logie [DGPK]) gegründet, die in Zusam-
menarbeit mit Patientenorganisationen
Empfehlungen zur Qualitätsverbesserung

Zusammenfassung

Heutzutage überleben die meisten Patienten mit angeborenen Herzfehlern
(AHF) bis ins Erwachsenenalter. Leider wird die Nachsorge von Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern (EMAH) trotz relevanter Residuen und Folgeerkrankungen
überwiegend von nicht spezialisierten und im EMAH-Bereich wenig erfahrenen
Ärzten oder Kliniken durchgeführt. Zu den wichtigsten Problemen im Langzeitverlauf
gehören vitienspezifische Resieduen, Herzinsuffizienz, Herzrhythmusstörungen,
Herzklappenerkrankungen, pulmonale Gefäßerkrankungen, infektiöse Endokarditis,
Aortopathie sowie kardiale und nichtkardiale Komorbiditäten. Viele kardiale Probleme
bei EMAH manifestieren sich anders als bei erworbenen Herzkrankheiten, und
Therapieschemata aus der allgemeinen Kardiologie können nicht unmittelbar auf AHF
übertragen werden. Es sei darauf hingewiesen, dass selbst einfache, postoperative
Herzfehler, die bis vor Kurzem noch als harmlos galten, mit zunehmendem Alter
ernsthafte, vitienbedingteKomplikationenentwickeln können, eineTatsache, die bisher
kaum erwartet wurde. Die Behandlung der ACHD weist daher viele Besonderheiten auf
und erfordert besonderes Fachwissen. Das vorliegende Positionspapier der Deutschen
Gesellschaft für Kardiologie gibt einen hochaktuellen Überblick und liefert aktuelle
Daten zur Epidemiologie, Herzinsuffizienz und Herzrhythmusstörungen bei EMAH.

Schlüsselwörter
Angeborene Herzfehler · Erwachsene · Follow-up · Versorgungsstruktur · Herzinsuffizienz ·
Herzrhythmusstörungen

der interdisziplinären Versorgung von
EMAH erstellt hat. Diese betreffen sowohl
die persönliche Qualifizierung des zukünf-
tigen EMAH-spezialisierten medizinischen
Personals als auch die erforderlichen insti-
tutionellen Voraussetzungen [8, 9]. Anlass
hierfür war die Tatsache, dass der über-
18-jährige EMAH einerseits nicht mehr
der alleinigen Überwachung durch einen
Kinderkardiologen unterliegen kann, der
möglicherweise selbst mit den aufkom-
menden Problemen aus der Erwachse-
nenkardiologie unzureichend vertraut ist,
und andererseits der Erwachsenenkardio-
loge häufig nicht ausreichend mit der
Problematik des angeborenen Herzfehlers
vertraut ist.

IndenEmpfehlungenzurEMAH-Versor-
gung wurde die Einrichtung von EMAH-
Schwerpunktpraxen und -kliniken eben-
so wie die Einrichtung von überregiona-
len EMAH-Zentren etabliert. Diese Struktu-
renergänzendiehausärztlicheBasisversor-
gungdurchAllgemeinmediziner,hausärzt-
liche Internisten oder Kinder- und Jugend-
ärzte. Diese 3 Versorgungsebenen sollten
vertikal vernetzt sein. Mittlerweile wur-
den diese Strukturen aufgebaut und sind
bundesweit in großer Zahl vorhanden [8].
Allerdings ist der Bekanntheitsgrad die-
ser Versorgungsstruktur bei betroffenen
EMAH gleichermaßen wie bei Hausärzten,
Internisten und kardiologischen Fachärz-
ten viel zu gering [7, 9].

Diesem Mangel abzuhelfen, bemü-
hen sich alle verantwortlichen EMAH-
Kardiologen seit Jahren durch ständi-
ge und aktualisierte Öffentlichkeitsarbeit
unter Einbeziehung der Patientenverbän-
de und der Deutschen Herzstiftung [8,
10]. Neben den bewährten Methoden
wie ansprechende Faltblattaktionen und
Informationsbroschüren für Betroffene,
ist beispielsweise die Ausrichtung von
Fortbildungsveranstaltungen bei Ärzte-
kongressen ebenso geeignet wie die
Nutzung moderner Social-Media-Kanäle,
um die Betroffenen selbst zu erreichen.

Ein wichtiger Schritt zur Qualitätsver-
besserung der EMAH-Versorgung war die
neue Musterweiterbildungsordnung, die
2018 vollumfänglich die bis dahin prakti-
zierten Qualitätsmerkmale für EMAH-Kar-
diologen berücksichtigte und die Zusatz-
bezeichnung „EMAH“ einführte.

Inzwischen sind die Kriterien der Wei-
terbildungsordnungfürdieZusatzbezeich-
nung „EMAH“ von allen 17 Landesärz-
tekammern anerkannt: Neben der Fach-
arztanerkennung als Erwachsenenkardio-
loge oder Kinderkardiologe sind hierfür
zusätzlich 18 Monate „Spezielle Kardiolo-
gie für Erwachsenemit angeborenenHerz-
fehlern“unterBefugnis anWeiterbildungs-
stätten abzuleisten. Dabei kann ein 6-mo-
natigerAbschnitt im jeweiligenkardiologi-
schen Gebiet „versenkt“ werden. Um aber
den speziellen Anforderungen der EMAH-
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Tab. 1 Empfehlungsgrade nachDGK[1]
I Evidenz und/oder allgemeine Übereinkunft, dass eine Therapieform oder eine diagnostische
Maßnahme effektiv, nützlich oder heilsam ist

II Widersprüchliche Evidenz und/oder unterschiedlicheMeinungen über den Nutzen/die Effekti-
vität einer Therapieform oder einer diagnostischenMaßnahme

II a Evidenzen/Meinungen favorisieren den Nutzen bzw. die Effektivität einer Maßnahme

II b Nutzen/Effektivität einer Maßnahme ist weniger gut durch Evidenzen/Meinungen belegt

III Evidenz und/oder allgemeine Übereinkunft, dass eine Therapieform oder eine diagnostische
Maßnahme nicht effektiv, nicht möglich oder nicht heilsam und im Einzelfall schädlich ist

Tab. 2 Evidenzgrade nachDGK [1]
A Daten aus mehreren ausreichend großen, randomisierten Studien oder Metaanalysen

B Daten aus einer randomisierten Studie oder mehreren großen, nicht randomisierten Studien

C Konsensusmeinung von Experten, basierend auf Studien und klinischer Erfahrung

Versorgung gerecht zu werden, müssen
6-monatige Abschnitte im jeweiligen an-
deren Fachgebiet und ein weiterer 6-mo-
natigerAbschnitt ineinerspeziellenEMAH-
Abteilung abgeleistet werden.

Diese 18-monatige EMAH-Ausbildung
ist erforderlich, um EMAH fundiert zu be-
treuen. Abgeschlossen wird die EMAH-
Ausbildungvor einer Prüfungskommission
der Landesärztekammer.

Die Qualität der institutionellen EMAH-
Versorgung wird bisher von einer Gutach-
terkommission der 3 Fachgesellschaften
überwacht und durch ein Zertifikat bestä-
tigt.

Wo liegen die Problemzonen?

Bei den überregionalen EMAH-Zentren
muss immer darauf geachtet werden,
dass eine ausreichende Anzahl von ver-
antwortlichen EMAH-Kardiologen präsent
ist, und dass die Institution ausreichende
ambulante und stationäre Ressourcen für
die EMAH-Versorgung bereitstellt.

BeidenEMAH-Schwerpunktpraxenund
-Schwerpunktkliniken muss darauf geach-
tet werden, dass neben verantwortlichen
EMAH-Ärzten eine ausreichende Vernet-
zung mit Hausärzten und überregionalen
EMAH-Zentren gewährleistet ist.

EinebesondereHerausforderung inden
Augen der 3 Fachgesellschaften ist es, jun-
ge Kardiologen und Kardiologinnen (so-
wohl in der Erwachsenenkardiologie als
auch in der Kinderkardiologie) frühzeitig
zu motivieren, sich für die Versorgung von
EMAH zu engagieren, da die EMAH-Proble-
matik eine breite und tiefe Beschäftigung
mit den Krankheitsbildern voraussetzt so-

wie ggf. die Bereitschaft zur Freistellung
von der derzeitigen Position und Rotation
in eine weiterbildungsermächtigte Klinik.

Da aber Ausbildungskapazitäten an
entsprechend geeigneten Kliniken oft
begrenzt sind, bedarf es hier einer sorg-
fältigen und strategischen Planung.

Ein besonderes Problem ist es für den
bereits fertig ausgebildeten Erwachse-
nenkardiologen oder Kinderkardiologen,
die EMAH-Zusatzbezeichnung zu erlan-
gen. In den Schwerpunktpraxen bedeutet
dies, dass der zukünftige EMAH-Kardio-
loge die Anerkennung und Bereitschaft
der mit ihm tätigen Kollegen einholt, um
entsprechend für die Zusatzausbildung
freigestellt zu werden.

Schwierigkeiten ergeben sich für
EMAH-Kardiologen in Praxis oder Kli-
nik, aber auch dadurch, dass die geltende
Gebührenordnung zur Abrechnung von
EMAH-Leistungen ungenügend ist, denn
der zubetreuendeEMAHerfordert vielfach
einen sehr viel höheren zeitlichen und
intellektuellen Einsatz an diagnostischen
Maßnahmen und Beratungsgesprächen
als ein üblicher kardiologischer Patient.

Umdieszuverbessern, laufenvielfältige
Bemühungen mit den Kostenträgern, um
Sonderentgelte zu erreichen. Beispielswei-
se führt die EMAH-Abteilung der Univer-
sitätsklinik Münster dazu zusammen mit
der Barmer GEK eine Versorgungsstudie
durch. Bisherige Daten an mehr als 20.000
EMAH zeigen, dass imDreijahresverlauf et-
wa 25% der EMAH mit mittel- oder hoch-
komplexen Herzfehlern ausschließlich im
hausärztlichen Bereich versorgt wurden
[11]. Dies ist besorgniserregend, da Stu-
dien aus Kanada und Australien belegen

konnten, dass bei unzureichender fach-
spezifischer Versorgung die Mortalität der
EMAH erheblich erhöht ist [12–14].

Welche Verbesserungsmaßnahmen
sind erforderlich?

1. Überregionale EMAH-Zentren sollten
gemeinsam mit angeschlossenen
EMAH-Kliniken und EMAH-Praxen
vermehrt Fortbildungsveranstaltungen
für Hausärzte sowie Patientenseminare
anbieten.

2. Regelmäßige EMAH-Seminare auf
Kardiologenkongressen sollen die
Motivation für junge Kardiologinnen
und Kardiologen erhöhen, sich dieser
Ausbildung zuzuwenden.

3. Um betroffene EMAH zu erreichen,
sind angemessene Informationswege
zu nutzen, wobei – je nach Altersver-
teilung der Zielgruppe – neben den
bisherigen Informationsschriften und
-broschüren zunehmend mehr die
modernen Kommunikationsmedien
einzusetzen sind.

4. Es ist notwendig, mit den Kostenträ-
gern intensiv Gespräche zu führen
und Aufklärung zu betreiben, dass der
ärztliche Aufwand für die EMAH-Ver-
sorgung anerkannt und höher vergütet
werden muss.

Herzinsuffizienz bei Erwachsenen
mit angeborenen Herzfehlern

Die enormen Fortschritte in der Therapie
der AHF haben zu einem beträchtlichen
Wachstum der EMAH-Population geführt,
sodass die Zahl der EMAH die der Kinder
mit angeborenenHerzfehlern in denwest-
lichen Ländern inzwischen übersteigt [15].
Bei nahezu gleichbleibender Inzidenz von
AHF und prognostizierbarer Überlebens-
wahrscheinlichkeit in das Erwachsenenal-
ter steigt somit die Proportion der EMAH-
Patienten kontinuierlich an [16].

Da viele AHF nicht kuriert werden kön-
nen und die Behandlung damit eher ei-
ner Palliation oder Teilpalliation der Er-
krankung nahekommt, können zwar vie-
le EMAH ein funktionell nahezu normales
Leben führen, weisen aber im Vergleich
zur Allgemeinbevölkerung eine deutlich
höhere Mortalität auf [17]. Dabei scheint
die chronische Herzinsuffizienz neben Ar-
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rhythmien Haupttreiber der höheren Mor-
talität bei AHF zu sein [18].

Chronische Herzinsuffizienz ist ein be-
deutendes Problem bei Patienten mit
AHF. Sie ist weit verbreitet, geht mit
gesteigerter Morbidität und Mortalität
einher und es wird erwartet, dass die
Prävalenz deutlich zunimmt [19]. Auf-
grund der spezifischen anatomischen und
hämodynamischen Verhältnisse darf man
annehmen, dass die zugrunde liegende
angeborene Herzerkrankung der eigentli-
che Trigger zur Entstehung der Herzinsuf-
fizienz ist, die dann durch eine Trias aus
kardialen strukturellen Veränderungen,
Belastungseinschränkungen und neuro-
hormoneller Aktivierung gekennzeichnet
ist. Anzeichen von Herzinsuffizienz finden
sich bei etwa 22% der Erwachsenen mit
Transposition der großen Arterien (TGA)
nach Vorhofumkehroperation (Senning-
oder Mustard-Operation), bei 32% der
Erwachsenen mit kongenital korrigierter
Transposition (ccTGA) und bei 40% der
Erwachsenen nach modifizierter Fontan-
Operation [20]. Die Entwicklung einer
Herzinsuffizienz bei diesen AHF liegt
häufig darin begründet, dass bei vielen
nach Fontan operierten Patienten (z. B.
hypoplastisches Linksherzsyndrom oder
hypoplastischer Linksherzkomplex u. a.),
bei der ccTGA und bei der d-TGA, die
mit einer Vorhofumkehroperation ver-
sorgt wurden, der Systemventrikel ein
morphologisch rechter Ventrikel ist, der
aufgrund der anatomischen Unterschiede
im Vergleich zum LV nicht geeignet ist,
dauerhaft Systemlast aufzubringen [21].

Trotz der klinischen Bedeutung der
chronischen Herzinsuffizienz bei EMAH
und den Bemühungen, die Auswirkungen
der medikamentösen und apparativen
Therapie bei diesen Patienten zu untersu-
chen, gibt es jedoch zu wenig Daten, um
evidenzbasierte Behandlungsempfehlun-
gen zu etablieren. Grundsätzlich jedoch ist
das Therapieziel identisch für alle Herzin-
suffizienztherapien, nämlich Symptome
zu lindern, um die Lebensqualität und
Belastungsfähigkeit des Patienten zu stei-
gern, die Hospitalisierungsrate zu senken
und die Lebenserwartung zu verbessern.

Die mangelhafte Datenlage liegt da-
rin begründet, dass Patienten mit AHF in
der Regel von der Teilnahme an großen
klinischen Herzinsuffizienzstudien ausge-

schlossen waren und sind. Es bleibt al-
so im Eigentlichen nur das Extrapolieren
auf der Basis von Behandlungsrichtlinien
für die Herzinsuffizienz erworbener Herz-
erkrankungen,wie es auch in der aktuellen
Leitlinie der Therapie von AHF aus dem
Jahr 2020 empfohlenwird [22]. Auchwenn
es verlockend sein mag, von existierenden
Behandlungsrichtlinien mit klarer Evidenz,
die fürPatientenohneAHF entwickeltwur-
den, zu extrapolieren, zeigen Behandlun-
gen bei der heterogenen Population von
Patienten mit AHF möglicherweise nicht
den gleichen Nutzen und können in eini-
gen Fällen sogar das Gegenteil bewirken.
DieBewertungderSymptomatikbei EMAH
muss dabei immer die zugrunde liegende
MorphologiederHerzerkrankung, die chir-
urgischeoder interventionelle Vorbehand-
lung und die aktuelle Kreislaufphysiologie
berücksichtigen. Vor einer medikamentö-
senTherapie stehtdeswegenunabdingbar
zunächst immer die konsequente Therapie
reversibler Ursachen.

Es gibt bei EMAH viele Ursachen für
Herzinsuffizienzsymptome, die reversibel
sein können. Hierzu gehören Klappen-
fehlfunktionen, residuelle Shuntverbin-
dungen, Herzrhythmusstörungen, venöse
und arterielle Obstruktionen, systolische
und/oder diastolische ventrikuläre Dys-
funktionen, eine pulmonale oder systemi-
sche Hypertonie, endokrine Dysfunktio-
nen wie Schilddrüsenfunktionsstörungen
oder eine Anämie, die alle konsequent
diagnostiziert und wenn möglich kausal
behandelt werden müssen.

Darüber hinaus ist es für die Behand-
lungsstrategievonherausragenderBedeu-
tung, ob die Erkrankung mit einem mor-
phologisch linken oder rechten Ventrikel
imSystemkreislauf einhergeht, obder sub-
pulmonale rechte Ventrikel (RV) beein-
trächtigt ist oder ob ein Fontan-Kreislauf
vorliegt [23].

Trotz der klinischen Bedeutung der
Herzinsuffizienz bei EMAH sind ausrei-
chende Studienergebnisse zur routinemä-
ßigen Anwendung der seit Langem eta-
blierten medikamentösen Therapie (z. B.
Angiotensin-Converting-Enzym-Hemmer,
Angiotensin-Rezeptor-Blocker, Betablo-
cker und Aldosteronantagonisten) nur
begrenzt verfügbar. Daten zu neuen
Herzinsuffizienztherapien wie dem An-
giotensin-Rezeptor-Neprilysin-Inhibitor

(ARNI) oder Inhibitoren des Natrium-Glu-
kose-Kotransporters 2 (sGLT2-Inhibitoren,
Gliflozine) fehlten bis vor Kurzem nahezu
gänzlich. Die Herzinsuffizienz ist bei EMAH
nahezu immer multifaktoriell bedingt und
kannalleinedadurcheinunterschiedliches
Ansprechverhalten auf die standardisierte
pharmakologische Therapie zeigen.

Medikamentöse Kombinationstherapi-
en und spezielle, auf den individuellen Be-
darf abgestimmteHerzinsuffizienztherapi-
en können technisch schwierig sein und
kommen häufig im Krankheitsverlauf zu
spät zum Einsatz. Allein schon aus diesen
Gründen ist eine rechtzeitige Beurteilung
durch EMAH- und Herzinsuffizienzspezia-
listen entscheidend für die optimale Ver-
sorgung dieser Patienten, auch wenn es
zurzeit nochanuniversellenund skalierba-
ren Parametern zur Einschätzung einer Zu-
standsverschlechterung vieler EMAH fehlt.
Kombinationen aus der Beurteilung der
Belastungsfähigkeit anhand des gemes-
senen peakVO2 zusammen mit Anzeichen
chronotroper Insuffizienz und steigenden
Werte von NT-proBNP und GDF-15 erlau-
beneineEinschätzungenderErkrankungs-
intensität und der Langzeitprognose, was
dieBelastungsuntersuchung indenMittel-
punkt der Verlaufsbeobachtung stellt [24].

Bei Vorliegeneiner biventrikulärenPhy-
siologie, systemischer linksventrikulärer
(LV) Dysfunktion, irreparablen hämody-
namischen Residuen und persistierenden
Herzinsuffizienzsymptomen ist die stan-
dardisierte leitliniengerechte Therapie
(LLT), wie sie für die chronische Herzinsuf-
fizienz bei erworbenen Herzerkrankungen
zuletzt im Jahr 2021 skizziert wurde [25],
einer Nichtbehandlung vorzuziehen. Die
Erwartungen an den Nutzen der LLT müs-
sen jedoch mit Einschränkungen gesehen
werden, da das Risiko und Ansprechver-
halten auf die Therapie bei Patienten mit
erworbener Herzerkrankung anders sein
können.

EMAH mit anatomisch linkem System-
ventrikel und einer Herzinsuffizienz mit re-
duzierter Auswurffraktion <40% (HFrEF)
werden mit denselben Medikamenten be-
handelt,dieauchfürNicht-EMAHmitHFrEF
empfohlen werden. Am häufigsten wer-
den bisher Blocker des Renin-Angioten-
sin-Aldosteron-Systems zusätzlich zu Be-
tablockern, Mineralokortikoidrezeptoran-
tagonisten und Diuretika eingesetzt [22].
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BeiVorliegeneinesmorphologisch rechten
Systemventrikels und eingeschränkter EF
<40% gelten die gleichen Therapiealgo-
rithmen. Ob jedochder langfristige Einsatz
von Hemmern des Renin-Angiotensin-Al-
dosteron-Systems oder Betablockern das
klinischeErgebnisbeeinflusst, kannderzeit
noch nicht beantwortet werden. Die addi-
tiv gegebenen Diuretika dienen in erster
Linie der Symptomkontrolle.

Für EMAH, deren Herzinsuffizienz auf
dem Versagen des subpulmonalen Ventri-
kels basiert, konnte ebenfalls noch kein
langfristiger klinischer Nutzen der kon-
ventionellen Herzinsuffizienzbehandlung
in Studien nachgewiesen werden. Ledig-
lich für die Behandlung mit Diuretika ist
eine Symptomverbesserung berichtet.

Man sollte auch andie Anwendung von
If-Inhibitoren wie Ivabradin denken, wenn
trotz optimierter Betablockertherapie die
Ruheherzfrequenz bei Vorliegen eines Si-
nusrhythmus deutlich höher als 70 Schlä-
ge/min beträgt [26].

Erwachsene mit univentrikulärem Her-
zen werden mit dem gleichen Therapie-
algorithmus behandelt, wenn es sich um
einen anatomisch linken Ventrikel han-
delt, unabhängig vomNachweis klinischer
Symptome. Demgegenüber besteht bei
Vorhandensein eines anatomischen rech-
ten Ventrikels die Therapieempfehlungbei
entsprechender klinischer Symptomatik
[27].

Die Behandlung symptomatischer Pa-
tienten mit einem versagenden Univen-
trikel in einem Fontan-Kreislauf zeigt ei-
ne hochsensible Abhängigkeit von Ände-
rungen der kardialen Vorlast und Nach-
last, sodass eine falsch oder zu forsch
initiierteStandardherzinsuffizienzbehand-
lung zu Symptomverschlechterung und
damit auch zur Prognoseeinschränkung
führen kann. Von großem Nutzen können
indiesemFalldieSenkungdespulmonalen
GefäßwiderstandsmitPhosphodiesterase-
hemmern und die gleichzeitige Verringe-
rung der Nachlast sein, während Diuretika
nur bei Flüssigkeitsüberladung empfohlen
werden.

Entscheidend vor Einsatz von pulmo-
nalen Nachlastsenkern bei Patienten nach
modifizierter Fontan-Operation ist die kla-
re Differenzierung, ob der Herzinsuffizienz
ein Versagen des systemischen Pumpven-
trikels oder ein erhöhter pulmonalvasku-

lärerWiderstand zugrunde liegt. Bei Versa-
gen des Systemventrikels als prädominan-
tem Grund für die Ausbildung der Herz-
insuffizienz kann die alleinige pulmonale
Nachlastsenkung deletäre Effekte auf die
Pumpleistung des Ventrikels haben und
Betroffene vital gefährden.

Für die klare Empfehlung von ARNIs
in den neuesten Leitlinienempfehlungen
der ESC scheint es nun auch für EMAH
die ersten unterstützenden Studienergeb-
nisse zur Anwendung im Rahmen einer
standardisierten Herzinsuffizienztherapie
zu geben, weswegen die Anwendung von
ARNIs mittlerweile bei Vorliegen einer bi-
ventrikulären Zirkulation unabhängig von
der systemischen Ventrikelmorphologie
zu empfehlen ist [28, 29].

Eine Herzinsuffizienz mit erhaltener EF
(HFpEF) ist speziell bei EMAH keine Rari-
tät. Die ermutigenden Therapieerfolgemit
SGLT2-Inhibitoren bei HFpEF im Rahmen
der Emperor-Preserved-Studie [30] sollten
somit auchdie vorsichtigeAnwendungbei
Erwachsenen mit AHF rechtfertigen.

Erstaunliche Erfolge mit Senkung der
Mortalität und der kardiovaskulären Hos-
pitalisationsrate konnten in den letzten
Jahren durch Vericiguat, ein löslicher Gua-
nylatcyclase-Stimulator, bei der Therapie
der schweren Herzinsuffizienz erzielt wer-
den. Trotz fehlender Therapieevidenz bei
AHF und Herzinsuffizienz legt die theo-
retische Wirkungsweise den Einsatz auch
bei EMAH nahe [31].

Inwieweit bei schwererHerzinsuffizienz
Vasopressin-Antagonisten wie Tolvaptan
einen zusätzlichen Therapienutzen bieten,
bleibt ebenfalls noch unbeantwortet. Am
ehesten kann der Einsatz bei akut dekom-
pensierten EMAH mit klinischer Hypona-
triämie, die auf eskalierende Dosen von
Schleifendiuretika und eine ergänzende
Thiazid-Therapie nicht mehr ansprechen,
erwogen werden [32].

Zusätzlich zur medikamentösen Be-
handlung hat die kardiale Resynchro-
nisationstherapie (CRT) bei EMAH mit
Herzinsuffizienz zunehmend an Bedeu-
tung gewonnen, obwohl es auch hier-
für nur wenige Studiendaten gibt. Die
Wirksamkeit der CRT bei AHF variiert
je nach zugrunde liegendem struktu-
rellem und funktionellem Substrat wie
Morphologie des Systemventrikels (links,
rechts oder univentrikulär), Vorhanden-

sein und Ausmaß einer systemischen
AV-Klappenregurgitation, einer primären
Myokarderkrankung, einer ausgepräg-
ten Vernarbung oder Fibrosierung des
Myokards, aber auch die Art einer elektri-
schen Leitungsverzögerung. Unabhängig
von der Erwägung einer sinnvollen Re-
synchronisationstherapie begleitend zur
Therapie einer Herzinsuffizienz ist immer
auch die risikoadjustierte Indikationsstel-
lung einer Defibrillatortherapie, entweder
kombiniert als CRT-D oder als alleinige
implantierbare Defibrillatorversorgung, zu
erwägen [33].

Aufgrund der Prävalenz der Herz-
insuffizienz bei EMAH wird auch die
Herztransplantation trotz des fatalen
Spenderorganmangels zunehmend als
therapeutische Option in Betracht gezo-
gen. Obwohl spezifische Kriterien für den
Zeitpunkt der Überweisung zur Transplan-
tation wünschenswert sind, können auf
der Grundlage der derzeitigenDaten keine
allgemeingültigen Empfehlungen ausge-
sprochen werden. Dies gilt in besonderem
Maße für die hochkomplexen Herzfehler
mit univentrikulärer Kreislaufphysiologie.
Speziell für diesePatientengruppengibt es
auch noch keine standardisierten mecha-
nischen Kreislaufunterstützungssysteme,
was ihren Listungsstatus und damit ihre
Chance auf eine erfolgreiche Organtrans-
plantation erheblich verringert.

Im Allgemeinen zeigen die veröffent-
lichten Daten, dass das unmittelbare und
frühe Posttransplantationsrisiko bei EMAH
höher ist als bei erworbenen Herzerkran-
kungen, was im Wesentlichen mit der er-
höhten perioperativen Sterblichkeit zu er-
klären ist. Nach der perioperativen Phase
zeigen EMAH ebenso gute oder sogar bes-
sere klinische Verläufe als Patientenmit er-
worbener Herzerkrankung, zumal die er-
wartete 10-Jahres-Überlebensrate gleich
oder sogar besser ist als bei Erwachsenen
ohneAHF[34].Allerdingsbenachteiligtdas
derzeitige Zuteilungssystem Patienten mit
AHF, da die Listung anhand der üblichen
akzeptierten Risikomarker für viele EMAH
den akuten Transplantationsbedarf nicht
widerspiegelt. Somit ist auchdie Sterblich-
keit von EMAH auf der Warteliste beträcht-
lich, da sie mit Anwendung der üblichen
Listungskriterien vergleichsweise zu spät
auf die Warteliste kommen [35].
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Zusammenfassend ist die Therapie der
chronischen Herzinsuffizienz derzeit eine
der größten Herausforderungen bei der
Betreuung von EMAH, zumal sie die häu-
figste Ursache für aggravierte Morbidität
undsteigendeMortalität repräsentiertund
im Wesentlichen auch abhängig von der
Art und Komplexität des zugrunde lie-
genden AHF ist. Häufig, speziell bei mor-
phologisch rechtem Systemventrikel, zeigt
sich die Ausbildung einer Herzinsuffizienz
klinisch zu spät, was alleine schon des-
wegen eine engmaschige Anbindung an
ein spezialisiertes EMAH-Versorgungszen-
trum begründet.

Prinzipiell sind die Detektion und
konsequente Behandlung reversibler Ur-
sachen der erste Schritt im Management
einer Herzinsuffizienz bei EMAH. Bei Vor-
liegen einer biventrikulären Zirkulation
und einem morphologisch linken Ventri-
kel in Systemposition ist die angepasste
medikamentöse Therapie nach den all-
gemein gültigen Leitlinienkriterien der
Herzinsuffizienztherapie bei erworbener
Herzerkrankung empfohlen. Verlässliche
Daten über eine elektive medikamentöse
Therapie bei Versagen des morphologisch
rechten Systemventrikels und/oder des
Fontan-Kreislaufs liegenderzeit nochnicht
vor.

Additiv sind Resynchronisationsthera-
pien und der konsequente Schutz vor und
die Behandlung von Arrhythmien bis zur
Versorgung mit implantierbaren Defibril-
latoren anzudenken.

Am Ende der Therapieeskalation ste-
hen die Anwendung einer mechanischen
Kreislaufunterstützung und die Organ-
transplantation.

Herzrhythmusstörungen bei
Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern

Störungen des Herzrhythmus gehören zu
den häufigsten Langzeitkomplikationen
von EMAH. Sie sind häufiger Anlass für ei-
ne Krankenhauseinweisung, verursachen
meist erhebliche Symptome und sind
mit dem Risiko für Ventrikelfunktions-
störungen, Herzinsuffizienz, Schlaganfall
und plötzlichem Herztod („sudden cardiac
death“ [SCD]) assoziiert [36, 37].

Bei EMAH können Rhythmusstörun-
gen durch eine pathologische Anatomie

des Reizleitungssystems, eine abnorme
BelastungdesmalformiertenHerzens, vor-
angegangene Operationen, eine primäre
oder sekundäre Myokarderkrankung, eine
hypoxische Schädigung des Herzmuskels
oder genetische Veranlagung verursacht
sein.

Allgemeine Aspekte zum
Management

Die rasche Diagnose und Dokumentation
einer Herzrhythmusstörung (idealerweise
mittels 12-Kanal-EKG) ist die wichtigste
Voraussetzung für eine zeitgerechte und
adäquate Therapie. Bei EMAH zeigt das
Auftreten einer Herzrhythmusstörung oft
ein funktionelles hämodynamisches Prob-
leman, nachdemmanbei denBetroffenen
suchen muss. Die Behandlung der Rhyth-
musstörung bei EMAH ist oft komplex und
erfordert ein gutes Verständnis der Phy-
siologie und Pathologie des zugrunde lie-
genden Herzfehlers und der detaillierten
Krankengeschichte. Nach Diagnose einer
Rhythmusstörung ist daher eine Diskussi-
on der initialen Therapie, weiteren Diag-
nostik und ggf. Verlegung in ein EMAH-
Zentrum sinnvoll.

Die initiale Diagnostik sollte neben
der klinischen Untersuchung und dem
12-Kanal-EKG eine transthorakale Echo-
kardiographie und Labordiagnostik zum
Ausschluss einer Infektion, Schilddrü-
senfunktionsstörung, Gerinnungsstörung,
Leber- oder Nierenfunktionsstörung um-
fassen. Weitergehende Diagnostik dient
dazu, ein umfassendes Verständnis von
der Anatomie und der individuellen hä-
modynamischen Situation des Patienten
zu erhalten. Hierzu ist neben der sorg-
fältigen Durchsicht aller Behandlungs-
und Operationsberichte sowie der ak-
tuellen Medikation meist ergänzende
Bildgebung wie transösophageale Echo-
kardiographie, Computertomographie
(CT) oder Magnetresonanztomographie
(MRT) zur Quantifizierung von Ventrikel-
und Klappenfunktion und intrakardialer
Shunts und zum Ausschluss intrakardialer
Thromben indiziert.

Bei hämodynamischer Kompromit-
tierung muss eine initiale Therapie der
Rhythmusstörung unmittelbar erfolgen.
Die Verlegung in ein EMAH-Zentrum mit
der Möglichkeit zur invasiven elektro-

physiologischen Diagnostik und Thera-
pie (Ablation, Schrittmacherimplantation)
und ggf. der interventionellen oder chirur-
gischen Behandlung von Residualläsionen
ist spätestens dann indiziert, wenn eine
initiale Therapie ineffektiv war oder ei-
ne notwendige medikamentöse Therapie
nicht toleriert wird. Auch nach erfolgrei-
cher Behandlung der Rhythmusstörung
sollte die Vorstellung in einem EMAH-
Zentrum erfolgen, um den Patienten
dort auf hämodynamische Probleme zu
untersuchen, mögliche chirurgische, in-
terventionelle oder elektrophysiologische
Intervention zu planen und eine indivi-
duelle Risikostratifizierung für den SCD
vorzunehmen.

Tachykarde Herzrhythmusstörungen

Supraventrikuläre Tachykardie
Supraventrikuläre Tachykardien (SVT) sind
die häufigsten Rhythmusstörungen von
EMAH; 50% aller EMAH entwickeln wäh-
rend ihres Lebens eine SVT [36]. Vor allem
bei jungen EMAH mit gesundem AV-Kno-
ten kann ein tachykarder Vorhofrhythmus
schnell auf die Ventrikel übergeleitet wer-
den und zu Synkope und SCD führen [37,
38].

Intraatriale Reentry-Tachykardien
(IART) sind die häufigste Form der SVT
bei EMAH. Bei 86% der Betroffenen mit
moderater oder hoher Komplexität des
AHF ist ein intraatriales Makro-Reentry
der Mechanismus der SVT [39]. Chirur-
gische Narben oder andere anatomische
Hindernisse für die Erregungsleitung (z. B.
Patches nach Vorhofumkehroperation bei
Transposition der großen Arterien [TGA],
Fontan-Operation mit lateralem Tun-
nel oder atriopulmonaler Anastomose,
Verschluss eines Vorhofseptumdefektes
[ASD]) sind zusammen mit fibrotischen
Myokardarealen langsamer Erregungslei-
tung das Substrat für einen intraatrialen
Erregungskreis. Der cavotrikuspidale Isth-
mus (CTI) ist oft Teil des Erregungskreises
[40].

Vorhofflimmern (AF) ist die zweithäu-
figste SVT-Form, deren Häufigkeit aber
mit dem Altern der EMAH-Population zu-
nimmt. AF ist die häufigste Arrhythmie bei
EMAH jenseits des 50. Lebensjahres [39].
Vor allem bei EMAH mit komplexem Herz-
fehler können Episoden von AF neben Epi-
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sodenvon IART auftreten. Eine IART erhöht
das Risiko für das spätere Auftreten von
AF. AF ist zudem ein Risikofaktor für SCD.
Auch bei EMAH wird die Entwicklung von
AF durch eine linksventrikuläre Funktions-
störung, linksatriale Dilatation und allge-
meine kardiovaskuläre Risikofaktoren wie
Hypertension,Übergewicht, Diabetesmel-
litus oder Dyslipidämie begünstigt [41].
Eine Besonderheit bei EMAH ist der mög-
liche Ursprung von AF aus dem rechten
Vorhof [42].

AV-Reentry-Tachykardien (AVRT) und
AV-Knoten-Reentry-Tachykardien (AVNRT)
sind seltenere SVT-Formen bei EMAH. Für
die Ebstein-Anomalie der Trikuspidal-
klappe oder eine kongenital korrigierte
Transposition der großen Arterien (ccTGA)
ist die AVRT allerdings die typische SVT-
Form. Oft sind multiple akzessorische Lei-
tungsbahnen, meist am inferioren Rand
der abnorm ausgebildeten Trikuspidal-
klappe gelegen, bei diesen Herzfehlern
das anatomische Substrat [43]. Die gute
antegradeLeitfähigkeitder akzessorischen
Leitungsbahnen birgt das Risiko schneller
antegraderÜberleitungeinerVorhoftachy-
kardie auf die Kammern. Bei Erwachsenen
mit Ebstein-Anomalie oder ccTGA und zu-
nehmender atrialer Dilatation steigt das
Risiko für atriale Tachykardien und daraus
entstehende ventrikuläre Tachykardien
an.

Ventrikuläre Tachykardie
Ventrikuläre Tachykardien (VT) können
monomorph oder polymorph sein. Pati-
enten mit definierten morphologischen
Substraten im Ventrikelmyokard können
eine monomorphe VT entwickeln. Sol-
che Substrate sind, wie bei der IART,
elektroanatomische Barrieren wie Nar-
ben, Flickenmaterial oder Herzklappen
in Kombination mit Arealen langsamer
Erregungsleitung, die Reentry-Tachykardi-
en ermöglichen. Entsprechend sind diese
Tachykardien nach ventrikulärer Chirurgie
(Fallot-Tetralogie, Ventrikelseptumdefekt
[VSD], TGA mit VSD) besonders häufig.
Am besten sind die elektroanatomischen
Ursachen und Mechanismen der mono-
morphen VT bei Patienten nach korri-
gierender Operation der Fallot-Tetralogie
untersucht. Hier sind Makro-Reentry-Krei-
se durch Isthmen zwischen VSD-Patch,
RVOT-Patch bzw. Ventrikulotomienarbe,

Pulmonalklappe und Trikuspidalklappe
gut beschrieben [44, 45]. Diese Isthmen
sind einer Katheterablation zugänglich.

Polymorphe VT (einschließlich Kam-
merflimmern [VF]) sind Folge diffuser
Myokardfibrose. EMAH mit einer Ventri-
kelfunktionsstörung (z. B. bei singulärem
Ventrikel oder systemischem RV) oder
einer Ausflussbahnobstruktion mit Hy-
pertrophie sind durch diese Arrhythmie
besonders gefährdet [46].

Bradykarde Rhythmusstörungen

Sinusknotendysfunktion und
atrioventrikuläre Überleitungs-
störung
Eine Sinuskontendysfunktion (SND) ist
meist Folge einer direkten Schädigung
des Sinusknotens oder seiner Blutversor-
gung durch eine Operation im Bereich
des hohen rechten Vorhofes und somit
eine typische Komplikation, z. B. nach
Verschluss eines Sinus-venosus-Defekts,
Hemi-Fontan-Operation oder Vorhofum-
kehroperation. Seltener, z. B. bei links-
atrialem Isomerismus oder linksseitiger
Juxtaposition der Vorhofohren, ist eine
Fehlanlage des Sinusknotens die Ursache.
Eine SND kann durch Bradykardie oder
chronotrope Inkompetenz symptomatisch
werden. Ein Verlust der AV-Synchronität
kann eine AV-Klappeninsuffizienz verstär-
ken. Eine Sinusbradykardie begünstigt
das Auftreten atrialer Tachyarrhythmien
mit Entwicklung eines Bradykardie-Ta-
chykardie-Syndroms. Sowohl durch die
Bradykardie als auch durch Vorhoftachy-
kardien kann eine SND das Risiko für
Herzinsuffizienz und SCD erhöhen. Die
Diagnostik zur Abklärung einer SND um-
fasst das 12-Kanal-EKG, Langzeit-EKG und
Belastungs-EKG.

AV-Überleitungsstörungen einschließ-
lich des kompletten AV-Blocks sind Teil der
Pathologie vonAHF, bei deneneineabnor-
me atrioventrikuläre Konnektion vorliegt
[47]. Dies ist bei ccTGA, atrioventrikulä-
rem Septumdefekt (AVSD) oder Hetero-
taxiesyndrom mit linksatrialem Isomeris-
mus der Fall. Das Risiko für die Entwick-
lung eines kompletten AV-Block beträgt
bei ccTGA etwa 2% pro Jahr [48]. Ein post-
operativer AV-Block tritt mit einer Häufig-
keit von 1–3% nach Operation angebore-
ner Herzfehler auf. Korrigierende Operati-

onmit Verschluss vonVSDs (isolierter VSD-
Verschluss, Korrektur von AVSD und Fallot-
Tetralogie), die Double-Switch-Operation
bei ccTGA,der Trikuspidal- oderMitralklap-
penersatz oder Operation im linksventri-
kulärenAusflusstrakt tragen ein besonders
hohes Blockrisiko [49]. Ein postoperativer
AV-Block zeigt sich in der Regel direkt nach
der Operation. Selten (Inzidenz 0,3–0,7%)
entwickelt sich ein kompletter AV-Block
erst im Langzeitverlauf durch fortschrei-
tende Fibrose oder Sklerose im Bereich
der Reizleitungssystems [50]. Oft erholt
sich die Funktion des AV-Knotens spontan
innerhalb der ersten 7 bis 14 Tage nachder
Operation [51]. Ein residueller bifaszikulä-
rer Block nachpostoperativemAV-Block ist
als Risikofaktor für einen späten AV-Block
undSCDbeschriebenworden [50]. Einper-
sistierenderpostoperativerAV-Block istmit
einer hohen Mortalität assoziiert [52].

Plötzlicher Herztod (SCD)

NebenHerzinsuffizienz und perioperativer
MortalitätgehörtderSCD zuden3häufigs-
ten Todesursachen von Patienten mit AHF
[17]. Er ist die Todesursache von 20–25%
der EMAH. Das Risiko für den SCD steigt
mitderKomplexitätdesHerzfehlersan.Der
SCD kannFolgebradykarder und tachykar-
der Herzrhythmusstörungen sein. Brady-
kardien können durch eine prolongierte
Asystolie (<5% aller Fälle von SCD bei
EMAH) oder indirekt durch die Begünsti-
gung tachykarder atrialer oder ventrikulä-
rer Rhythmusstörungen Ursache für den
SCD sein. Ventrikuläre Tachykardien sind
die häufigste Ursache für einen SCD bei
EMAH. Die Daten zur individuellen Risi-
koabschätzung und somit zur primärpro-
phylaktischen Implantation eines ICD bei
EMAH sind allerdings sehr limitiert. Aner-
kannte allgemeine Risikofaktoren für den
SCD bei EMAH sind eine signifikante Dys-
funktion des systemischen Ventrikels (EF
≤35%) und Symptome der Herzinsuffizi-
enz (NYHA-Klasse II und III) [33].

Für Erwachsene nach Operation der
Fallot-Tetralogie sind linksventrikuläre
systolische und diastolische Dysfunkti-
on, rechtsventrikuläre Fibrose, QRS-Dauer
>180ms, nicht anhaltende VT (NSVT) und
induzierbare VT im Rahmen einer elek-
trophysiologischen Untersuchung sowie
ausgedehnte Fibrose des rechten Ventri-
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kels gut untersuchte Risikofaktoren für
den SCD [45, 53].

Bei Erwachsenen mit TGA nach Vorhof-
umkehr ist eine Dysfunktion des rechten
Systemventrikels mit einem Risiko für SCD
assoziiert. Zusätzliche Risikofaktoren sind
das Auftreten ventrikulärer Tachykardien,
Synkope, QRS-Dauer >140ms, bedeutsa-
me Insuffizienz der systemischen AV-Klap-
pe und NYHA-Klasse II und III [33].

Management supraventrikulärer
Tachykardien

Akutes Management
Wenn es der hämodynamische Zustand
des Patienten und das Substrat einer SVT
erlaubenund rascher Zugang zu einer spe-
zialisierten Elektrophysiologie besteht, ist
die direkte elektrophysiologische Unter-
suchung mit Ablation der laufenden Ar-
rhythmie einer Kardioversion mit späterer
Ablation einer aus dem Sinusrhythmus in-
duzierten Rhythmusstörung vorzuziehen
[38]. Oftmals sind insbesondere IART mit-
tels programmierter Stimulation nicht in-
duzierbar, sodass eine Ablation bei laufen-
der Tachykardie bevorzugt werden sollte.

Bei SVTmit begleitender hämodynami-
scher Instabilität sollte eine unmittelbare
elektrische Kardioversion oder bei AV-Kno-
ten-abhängigem Erregungskreislauf eine
Kardioversionmit Adenosin erfolgen. Ade-
nosin kann AF auslösen, und bei rasch lei-
tender akzessorischer Leitungsbahn kann
AF in VT/VF übergehen. Eine Adenosin-
Gabe wie auch jede andere Gabe von
Antiarrhythmika muss daher stets in Be-
reitschaft zur Defibrillation erfolgen. Da
SND und Ventrikelfunktionsstörungen bei
EMAH häufig sind, muss man auf den Ein-
satz eines temporären Schrittmachers und
inotroper Medikation nach einer Kardio-
version vorbereitet sein.

Atriales Overdrive-Pacing (transöso-
phageal oder endokardial oder über
einen permanenten Schrittmacher mit
entsprechender Programmierfunktion) ist
eine Alternative zur elektrischen Kardio-
version oder Adenosin-Gabe bei Nachweis
einer IART, AVRT oder AVNRT ohne den
Bedarf an Sedierung oder Narkose und
medikamentöse Nebenwirkungen.

Zum akuten Management von AF und
IART bei EMAH sind Empfehlungen for-

muliert, die sich an den Leitlinien für die
Behandlung von AF orientieren [33, 54]:
– Hämodynamisch instabile EMAH mit

AF oder IART oder solche, bei denen
eine rasche Verschlechterung der
Hämodynamik oder Ventrikelfunktion
erwartet werden muss (systemischer
rechter Ventrikel, Fontan), und solche
mit effektiver oraler Antikoagulation
sollen ohneVerzögerung kardiovertiert
werden.

– EMAH mit AF oder IART, die nicht
effektiv antikoaguliert sind, können
innerhalb von 48h nach Beginn der
Tachykardie kardiovertiert werden.

– Wenn die Tachykardie bei nicht anti-
koagulierten EMAH möglicherweise
schon länger als 48h besteht, muss
vor einer Kardioversion ein intraatrialer
Thrombus ausgeschlossen werden.
Alternativ kann bei stabiler Hämody-
namik und guter Ventrikelfunktion
(ggf. unter medikamentöser Kontrolle
der Herzfrequenz durch Betablocker
oder Kalziumantagonisten) nach ei-
ner 4-wöchigen Antikoagulation eine
Kardioversion erfolgen.

– Da bei vielen Patienten die Dauer der
Tachykardie nicht sicher bestimmbar
ist und gerade bei komplexen EMAH
ein hohes Risiko für Thromboembolien
vorliegt, ist eine transösophageale
Echokardiographie im Rahmen der
elektrischen Kardioversion zum Aus-
schluss eines atrialen Thrombus und
zur Kontrolle der Ventrikelfunktion
generell empfehlenswert.

Hämodynamisch stabile Patienten in AF
oder IART können durch intravenöse Ga-
be eines Betablockers oder Kalziumanta-
gonisten behandelt werden, um die Herz-
frequenz zu senken.

Bei eingeschränkter Ventrikelfunktion
oder Hinweis auf Sinusknotendysfunktion
sollte der Einsatz von Betablockern und
Kalziumantagonisten als langsame Infu-
sion und in Bereitschaft zur temporären
Schrittmachertherapie erfolgen.

Antikoagulation
Die Indikation zur Antikoagulation von
EMAH wird für AF und IART nach den glei-
chen Kriterien gestellt. Bei EMAH sind so-
wohl AF als auch IARTmit einem erhöhten
Risiko für thromboembolische Komplikati-

onen assoziiert, und das Risiko für Throm-
boembolien steigtmit der Komplexität des
Herzfehlers an. Bei EMAHmit AF/IART und
moderater oder hoher Komplexität des
Herzfehlers ist deshalb eine orale Antiko-
agulation indiziert. Bei solchen mit einem
einfachen Herzfehler sollte die Indikation
zur Antikoagulation anhand etablierter Ri-
sikoscores gestellt werden [33, 54].

Für nicht-Vitamin-K-abhängige orale
Antikoagulanzien (NOAK) liegen Daten
aus Beobachtungsstudien von EMAH vor,
die Thromboembolie- und Blutungsra-
ten zeigen, die denen von Vitamin-K-
Antagonisten entsprechen (1,2% bzw.
1,1% pro Jahr) [55]. Rezente, popula-
tionsbasierte Daten zeigen zwar, dass
EMAH, die mit DOAK behandelt werden,
eine höhere Morbidität (einschließlich
Schlaganfall und Blutung) und Mortalität
aufweisen können als solche, die Vitamin-
K-Antagonisten erhalten, müssen aber
mit den Limitationen von Studien, die
ausschließlich auf Krankenkassendaten
beruhen, betrachtet werden [56]. Die
Wahl des Antikoagulans muss in jedem
Fall individualisiert und in Abwägung
von Blutungs- und Thromboembolierisiko
sowie Patientenpräferenz erfolgen.

Medikamentöse Dauertherapie
Eine rein medikamentöse antiarrhythmi-
sche Therapie nach initialer Kardioversion
einerSVTbeiEMAHistmiteinerhohenRate
anNebenwirkungenundschlechterRhyth-
muskontrolle assoziiert. Von 70 EMAH, die
zur Prophylaxe eines Wiederauftretens ei-
ner SVTmedikamentösbehandeltwurden,
waren nach im Mittel 2,5 Jahren nur noch
45% der Patienten frei von einem Tachy-
kardierezidiv [57].

Bei Vorliegen einer anhaltenden SVT,
die durch eine Kardioversion oder Ablati-
on nicht in einen Sinusrhythmus überführt
werden kann, sollten zur Kontrolle der
Herzfrequenz Medikamente angewendet
werden,diedieAV-Überleitungverlängern
(Betablocker, Kalziumantagonisten, Digo-
xin). Kalziumantagonisten sind bei akzes-
sorischer Leitungsbahn kontraindiziert, da
sie möglicherweise die schnelle Überlei-
tung vonAF auf die Ventrikel begünstigen.

AntiarrhythmikaderKlasse Ic (Flecainid,
Propafenon) verzögerndurchBlockadeder
Natriumkanäle die Erregungsleitung und
unterdrücken ektope kardiale Aktivität. So
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sindsie inderLage,dieHäufigkeitundDau-
er einer SVT zu reduzieren. Bei ventrikulä-
ren Narben oder eingeschränkter Ventri-
kelfunktion erhöhen Medikamente dieser
Substanzklasse aber das Risiko für ven-
trikuläre Tachykardien und SCD. Antiar-
rhythmika der Klasse Ic sind außerdem
negativ inotrop. Sie sollten daher bei re-
levanter koronarer Herzerkrankung, ein-
geschränkter Ventrikelfunktion, Vorliegen
von Narben im Ventrikelmyokard, Ventri-
kelhypertrophie mit Nachweis von Fibrose
in der kardialen MRT-Bildgebung nicht an-
gewendet werden [33, 58].

Da Klasse-Ic-Antiarrhythmika die Fre-
quenz einer SVT reduzieren, kann eine
blockierte Überleitung der atrialen Tachy-
kardie in eine 1:1-Überleitung wechseln,
wodurch sichdieKammerfrequenzerhöht.
Klasse-Ic-Antiarrhythmika müssen daher
miteinemBetablockerkombiniertwerden,
umdie Erhöhungder Kammerfrequenz zur
verhindern.

EMAH mit SVT, die sich durch Ablati-
on oder Betablocker nicht behandeln las-
sen und die eine eingeschränkte Ventri-
kelfunktion, Hypertrophie mit nachgewie-
sener Fibrose, relevante koronare Herz-
erkrankung oder ventrikuläre Narben ha-
ben, könnenmitAmiodaron, einemKlasse-
III-Antiarrhythmikum, behandelt werden.
Amiodaron ist allerdings häufig mit Ne-
benwirkungen (v. a. Schilddrüsendysfunk-
tion) assoziiert, die eine Beendigung der
Therapie erforderlichmachenkönnen [57].
Bei jungen EMAH sollte eine Langzeit-
therapie mit diesem Medikament daher
vermieden werden. Bei bekannter Schild-
drüsen- oder Leberfunktionsstörung, Lun-
generkrankung oder verlängertem QT-In-
tervall (≥0,5 s) sollte Amiodaron nur unter
sehr sorgfältiger Überwachung der betref-
fenden Organfunktionen und des EKG er-
folgen.

Katheterablation
Zur Katheterablation supraventrikulärer
Tachyarrhythmien ist Folgendes empfeh-
lenswert [22, 33]:
– Zur Behandlung einer AVNRT, AVRT

oder fokalen atrialen Tachykardie ist
eine Katheterablation einer medika-
mentösen Therapie vorzuziehen.

– Die Ablation akzessorischer Leitungs-
bahnen bei Ebstein-Anomalie der
Trikuspidalklappe oder ccTGA ist we-

gen der besonderen Anatomie und oft
multipler Leitungsbahnen schwierig
und sollte daher in einem Zentrum
mit Spezialisierung in der elektrophy-
siologischen Behandlung von EMAH
erfolgen.

– Bei Vorliegen einer symptomatischen
IART ist die primäre Katheterablation
dermedikamentösen oder elektrischen
Kardioversiontherapie vorzuziehen,
wenn der Patient in stabilem Zustand
einer solchen Therapie in einem
spezialisierten Zentrum zugeführt
werden kann.

– Auch bei wenig symptomatischen
EMAH jeglicher Komplexität mit rezi-
divierenden Episoden einer SVT ist die
Katheterablation in einem spezialisier-
ten Zentrum als Alternative zu medi-
kamentöser/elektrischer Kardioversion
oder permanenter medikamentöser
Rhythmuskontrolle die empfohlene
Therapie.

– Für EMAH, bei denen eine SVT medika-
mentös nicht kontrolliert werden kann
oder die Medikation nicht vertragen
wird, ist eine Katheterablation in ei-
nem spezialisierten Zentrum sinnvoll,
auch wenn das Substrat der Rhyth-
musstörung oder die Komplexität des
Herzfehlers eine schwierige Prozedur
mit reduzierter Erfolgsrate erwarten
lässt.

– AF kann bei EMAH rechtsatrialen
Ursprung haben. Die Ablation von
AF bei AHF sollte daher in einem
spezialisierten Zentrum erfolgen, da
die üblichen Ablationsstrategien zur
Behandlung von AF bisweilen nicht
ausreichen.

– Die Katheterablation einer IART bei
EMAH erfordert eine gute Kenntnis
der Anatomie und Pathologie des
jeweiligen Herzfehlers, möglicher
anatomischer Besonderheiten des
Reizleitungssystems und der indivi-
duellen Vorgeschichte (einschließlich
stattgehabter Operationen und Inter-
vention). Bei komplexenHerzfehlern ist
eine spezialisierte Schnittbildgebung
(MRT, CT) zur Bildintegration hilfreich.
Die Katheterablation der IART bei
EMAHmit Herzfehlern moderater oder
hoher Komplexität sollte daher nur in
spezialisierten elektrophysiologischen
Zentren mit hoher Expertise in der

Versorgung dieser Patientengruppe
durchgeführt werden.

– Wenn der Zugang zum pulmonalve-
nösen Vorhof eine Punktion durch das
Vorhofseptum oder einen Vorhoffli-
cken (Fontan, TGA nach Vorhofumkehr)
erforderlich macht, muss die Kathe-
terablation mit chirurgischem Back-up
erfolgen. Bei komplexem Herzfehler
ist ein Back-up durch spezialisierte
Herzchirurgen erforderlich. EMAH,
bei denen eine Punktion durch einen
Vorhofflicken erforderlich ist, sollten
daher in einem spezialisierten EMAH-
Zentrum durch spezialisierte Elek-
trophysiologen und Back-up durch
Herzchirurgen mit Expertise in der
Operation angeborener Herzfehler
untersucht werden.

Management ventrikulärer
Tachykardien

Akute Therapie
Die elektrische Kardioversion ist die emp-
fohlene akute Therapie einer anhaltenden
VT. Wenn diese nicht erfolgreich ist, ist
die intravenöse Gabe von Amiodaron in-
diziert. Bei erhaltener LV-Funktionkanndie
Gabe von Ajmalin erwogen werden [59].
Bei nicht anhaltender VT (NSVT) und ab-
geschätzt niedrigem Risiko für SCD (gute
Ventrikelfunktion, AHF niedriger Komple-
xität, keine Synkope oder Präsynkope, kei-
ne Ausflusstraktobstruktion des System-
ventrikels) ist die Gabe von Betablockern
allgemein akzeptiert, um das Risiko anhal-
tender Tachyarrhythmien oder einer Ven-
trikelfunktionsstörung zu reduzieren.

Katheterablation
Bei rezidivierenden, anhaltenden, VT bei
EMAH mit einem ICD ist eine Katheter-
ablation indiziert. Dies gilt insbesondere
für monomorphe VT, die zu ICD-Schocks
führen und sich durch medikamentöse
oder antitachykarde Device-Programmie-
rung nicht kontrollieren lassen [60].

Bei Erwachsenenmit korrigierter Fallot-
Tetralogie kann vor einer Re-Operation
oder Intervention zum Pulmonalklappen-
ersatz eine elektrophysiologische Unter-
suchung in einem erfahrenen Zentrum
mit elektroanatomischem Mapping einer
spontanen oder induzierten VT erwogen
werden, um langsam leitende anatomi-
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sche Isthmen darzustellen und per Abla-
tion zur isolieren. Ist eine Isthmusablation
präoperativ nicht erfolgreich, sollte eine
intraoperative Kryoablation des Isthmus
erwogen werden [33, 61, 62].

Eine Katheterablation sollte individuell
bei EMAH auch bei relevanter ventriku-
lärer Extrasystolie erwogen werden, um
u. a. eine fortschreitende Ventrikelfunkti-
onsstörung zur verhindern [33, 63].

Management bradykarder
Rhythmusstörung

Allgemeine Aspekte
Die Therapie einer symptomatischen bra-
dykarden Rhythmusstörungen erfordert
die Implantation eines Schrittmachers. Bei
EMAH bedarf eine Schrittmacherimplan-
tation einer sorgfältigen Vorbereitung
und Planung, und folgende Aspekte sind
in Vorbereitung zu bedenken:
– Gefäßverschlüsse als Folge vonVorope-

rationen oder Interventionen können
die transvenöse Sondenimplantation
komplizieren und alternative Zugangs-
wege (epikardial, transhepatisch,
transfemoral) oder individualisierte
Implantationsstrategien erforderlich
machen.

– Nach Fontan-Operation ist der trans-
venöse Zugang zum Ventrikel nicht
möglich und daher eine epikardiale
Schrittmacherimplantation erforder-
lich.

– Vor einer Schrittmacherimplantation
sollte die Frage geklärt werden, ob
diese Prozedur mit weiterer Diagnostik
oder Intervention (z. B. transösopha-
geale Echokardiographie, diagnos-
tische Herzkatheteruntersuchung,
Pulmonalklappendilatation oder Stent-
erweiterung einer Gefäßenge) oder,
im Falle einer epikardialen Elektro-
denplatzierung, einer Operation (z. B.
Klappenersatz) kombiniert werden
kann.

– Bei intrakardialem Rechts-Links-Shunt
(z. B. Eisenmenger, Fontan mit Fene-
stration) wird eine epikardiale SM-
Implantation favorisiert, um systemi-
sche Embolisationen zu vermeiden.

– Systemvenöse Gefäßobstruktion sind
bei TGA nach Vorhofumkehr häufig
und machen vor einer transvenösen
Implantation von Schrittmacherson-

den bisweilen die Stenterweiterung
des „Baffle“ von der oberen Hohlvene
zum subpulmonalen linken Ventrikel
erforderlich.

– Wegen derWichtigkeit kardialer MRT in
der Nachsorge von EMAH sollte, wenn
immer möglich, ein MRT-kompatibles
Schrittmachersystem implantiert
werden.

– Wegen der vielfältigen anatomischen
und physiologischen Besonderheiten
sollte die Anlage eines Schrittmachers
bei EMAH mit einem Herzfehler von
moderater oder hoher Komplexität
immer in einem spezialisierten EMAH-
Zentrum erfolgen, das Zugang zu
allen bisherigen Operations- und
Interventionsberichten und aller
bildgebenden Diagnostik hat.

– Gerade bei jungen EMAH und der
Indikation zu einem Schrittmacher
muss die Lokalisation der atrialen und
ventrikulären Schrittmacherelektrode
sorgfältig gewählt werden, um das Ri-
siko für eine Schrittmacher-induzierte
elektrische und mechanische Dyssyn-
chronie mit ventrikulärer Dysfunktion
zu minimieren [64].

– Um das Lebenszeitrisiko für Elektro-
denkomplikationen zu minimieren,
sollte gerade bei jungen EMAH mit
erhaltener AV-Überleitung nur ein
atriales Pacing erfolgen [65].

Indikation zur Schrittmacher-
implantation
Empfehlungen zur Schrittmacherimplan-
tation sind für die Gruppe der EMAH nicht
klar definiert. Sie beruhen nicht auf ran-
domisierten Studien, sondern auf Beob-
achtungsstudien, Registerdaten und Ex-
pertenmeinung [65].
– Eine symptomatische Bradykardie

oder chronotrope Inkompetenz in
Folge einer SND oder einer AV-Über-
leitungsstörung macht eine Schritt-
macherimplantation erforderlich [47,
65].

– Eine VT, die durch eine Bradykardie
(SND oder AV-Block) induziert ist,
bedarf ebenfalls einer Schrittmacher-
implantation [47].

– Eine SND mit Bradykardie erhöht das
Risiko für die Entwicklung einer IART
(Bradykardie-Tachykardie-Syndrom).
Ein Anheben der Ruheherzfrequenz

durch atriale Schrittmacherstimulation
kann möglicherweise die Häufigkeit
atrialer Tachykardien reduzieren und
daher im Einzelfall auch für EMAH mit
atrialer Tachykardie erwogen werden,
bei denen die Ablation nicht mög-
lich oder erfolgreich ist [33, 65]. Der
Nutzen dieser Therapiestrategie ist
allerdings für Patienten mit angebo-
renem Herzfehler nicht nachgewiesen
[66].

– Ein hochgradiger postoperativer (oder
postinterventioneller) AV-Block ist eine
Indikation zur Schrittmacherimplanta-
tion [65].

– Auch bei einem bifaszikulären Block
nach passagerem postoperativem AV-
Block und einer Synkope, die keine
andere Ursache hat, ist eine SM-
Implantation zu erwägen [51].

– Ebenso kann eine Schrittmacherim-
plantation bei asymptomatischen
Patienten mit einem bifaszikulären
Block und verlängerter PQ-Zeit nach
Operation eines angeborenen Herzfeh-
lers erwogen werden, da das Risiko für
eine bedeutsame Schädigung des Reiz-
leitungssystems bei diesen Patienten
hoch ist [51, 67].

Prävention des plötzlichen
Herztodes und ICD-Implantation

Auch die Empfehlungen zur ICD-Implan-
tation zur primären Prophylaxe des SCD
für die heterogene Gruppe der EMAH be-
ruhen auf Beobachtungsstudien, Register-
daten und Expertenmeinung. Zur Präven-
tion des plötzlichen Herztodes und ICD-
Implantation bei EMAH sind die folgenden
Empfehlungen konsertiert [62, 68]:
– Bei EMAH mit biventrikulärer Phy-

siologie und morphologisch linkem
Systemventrikel mit einer EF <35%
und Symptomen der Herzinsuffizi-
enz trotz optimaler medikamentöser
Therapie (funktionelle NYHA-Klasse II
oder III) ist die ICD-Implantation zur
Primärprophylaxe des plötzlichen
Herztodes indiziert.

– EMAH mit anhaltender VT und über-
lebtem plötzlichem Herztod müssen
umfassend (inklusive MRT und hä-
modynamischer Evaluation mittels
Herzkatheter) auf bedeutsame und
ggf. behandelbare Residualläsionen
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hin untersucht werden. Wenn eine
Residualläsion einer chirurgischen
oder interventionellen Behandlung
bedarf, sollten eine präoperative/
präinterventionelle elektrophysiolo-
gische Untersuchung und Ablation
eines VT-Substrates erfolgen, da das
Substrat nach Operation/Intervention
möglicherweise nicht mehr erreichbar
ist [62].

– Bei EMAH mit nicht tolerierter anhal-
tender VT und überlebtem, kardialem
Arrest auf dem Boden einer VT oder
VF ist die ICD-Implantation nach Aus-
schluss einer behandelbaren Ursache
indiziert [62].

Folgende Maßnahmen zur Prävention ei-
nes plötzlichen Herztodes sollten außer-
dem erwogen werden [62]:
– Bei EMAHmit vermutlich arrhythmoge-

ner Synkope und entwedermindestens
moderater Dysfunktion des System-
ventrikels oder induzierbarer VT oder
VF bei ventrikulärer elektrischer Sti-
mulation sollte eine ICD-Implantation
erwogen werden.

– Für Patienten nach operativer Korrektur
einer Fallot-Tetralogie mit Symptomen
einer Arrhythmie oder dokumentierter
nicht anhaltender VT sollte eine elek-
trophysiologische Untersuchung mit
ventrikulärer elektrischer Stimulation
erwogen werden.

– Bei Patienten nach operativer Korrektur
einer Fallot-Tetralogie mit Symptomen
einer Arrhythmie und induzierbarer
VT oder VF und zusätzlichen Risiko-
faktoren für den plötzlichen Herztod
wie systolischer oder diastolischer
Dysfunktion des linken Ventrikels, nicht
anhaltender VT, QRS-Dauer >180ms,
ausgedehnter Fibrosierung des rechten
Ventrikels im MRT, schwerer Fragmen-
tierung des QRS-Komplexes sollte die
primärprophylaktische ICD-Implantati-
on erwogen werden.

– Bei Nachweis einer schweren Dysfunk-
tion eines singulären Ventrikels oder
eines systemisch rechten Systemven-
trikels und zusätzlichen Risikofaktoren
für einen plötzlichen Herztod wie nicht
anhaltende VT, QRS-Dauer >140ms,
schwerer Insuffizienz der systemi-
schen AV-Klappe, Herzinsuffizienz
trotz optimaler Therapie (funktionelle

NYHA-Klasse II oder III) kann eine ICD-
Implantation erwogen werden [69].

Die Indikation zu einer ICD-Implantation
zur Primärprophylaxe des SCD muss sorg-
fältig und in Absprachemit dem Patienten
gestellt werden. Dieser muss darüber auf-
geklärt werden, dass eine ICD-Implantati-
onbei EMAHmiteinerhöheren Inzidenzan
Komplikationen wie Elektrodenfehlfunkti-
on und -infektion assoziiert ist als bei Vor-
liegen einer erworbenen Herzerkrankung
[70, 71]. Auch die Rate inadäquater Entla-
dungen ist bei EMAH erhöht und liegt bei
einer Nachbeobachtungszeit von 3,8 Jah-
ren bei 25% [72]. Eine ICD-Implantation
hat also möglicherweise erhebliche Aus-
wirkungen auf die Lebensqualität und die
psychische Gesundheit gerade junger und
aktiver EMAH.

Ein subkutaner ICD ist eine Alternative
zu einem transvenösen System, wenn kei-
ne Indikation zu antibradykardemoder an-
titachykardemPacingbesteht, der transve-
nöseZugangzumVentrikel erschwert oder
unmöglich ist oder intrakardiale Shunts ei-
ne intraventrikuläreElektrodenplatzierung
zu risikoreich erscheinen lassen [73].

Fazit für die Praxis

4 Durch die Fortschritte der modernen Me-
dizin erreichen nahezu alle Patienten mit
AHF das Erwachsenenalter. Trotz aller
Maßnahmen sind und bleiben diese Pa-
tienten chronisch herzkrank, und es be-
stehen fast ausnahmslos Rest- und Folge-
zustände, die teils noch durch erworbene
kardiale und nichtkardiale Komorbiditä-
ten aggraviert werden.

4 Die wichtigsten Residuen sind vitienty-
pische Residualbefunde und Komplikati-
onen, insbesondere in Form einer Herz-
insuffizienz, einer pulmonalvaskulären
Erkrankung oder pulmonalenHypertonie,
tachykarde und bradykarde, z. T. mit dem
Risiko eines plötzlichen Herztodes einher-
gehende Rhythmusstörungen, infektiöse
Endokarditiden sowie herzfehlertypische
Aortopathien.

4 Mit zunehmender Komplexität der AHF
wird die Nachsorge durch Kinderkardio-
logen oder Kardiologen, die über ent-
sprechende Ausbildung und spezifische
Kenntnisse verfügen, immer dringlicher.

4 Die Awareness über die Notwendigkeit ei-
ner lebenslangen, fachspezifischen Nach-
sorge ist bei den Patienten und ebenso
bei der Mehrzahl der Ärzte im Bereich der
Grund- und Regelversorgung immer noch
defizitär. Mit zunehmendem Alter der

EMAH ist es erforderlich, auch Fachärzte
anderer Fachdisziplinen in die Versorgung
einzubinden, denen die Besonderheiten
vieler AHF nicht bekannt sind. Das be-
trifft u. a. Bereiche wie die Geburtshilfe
und Frauenheilkunde, die Pulmonologie,
Hepatologie, Nephrologie, Neurologie,
Onkologie, Psychosomatik und Psychia-
trie. Darüber hinaus ist die Einbindung
von Patientenorganisationen,wie z.B. die
Deutsche Herzstiftung, Aktionsbündnis
Angeborene Herzfehler (ABAHF), Herz-
kind e.V. u. a. m. unabdingbar.

4 Besondere Bedeutung kommt in diesem
Zusammenhang der Tatsache zu, dass die
Zahl der EMAH in den nächsten Jahrzehn-
ten noch kontinuierlich steigen wird.
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Abstract

“Adults with congenital heart defects”: current challenges in medical
care. Part I: the problem, structure of care, heart failure, cardiac
arrhythmias. Position paper of the German Cardiac Society

Nowadays, most patients with congenital heart defects (CHD) survive into adulthood.
Unfortunately, despite relevant residuals and sequelae, follow-up of adults with
congenital heart defects (ACHD) is predominantly performed by nonspecialized
physicians or hospitals with little experience in the field of ACHD. Major problems in
the long-term course include CHD-related residua, heart failure, cardiac arrhythmia,
valvular heart disease, pulmonary vascular disease/pulmonary hypertension, infective
endocarditis and aortopathy, as well as cardiac and noncardiac comorbidities. Many
problems in ACHD manifest differently from those of acquired heart disease, and
treatment regimens from general cardiology cannot be directly applied to CHD. It
should be noted that even simple postoperative cardiac defects, which until recently
were considered harmless, can develop serious CHD-related complications with
advancing age, a fact that was rarely anticipated. Therefore, the treatment of ACHD has
many special features and requires special expertise. This position paper of the German
Cardiac Society provides a highly up to date overview and highlights current data on
epidemiology, heart failure, and cardiac arrhythmias in ACHD.
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