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Zusammenfassung

Dieses Dokument nimmt Stellung zur Struktur einer chirurgischen Einheit zur Behandlung angebo-
rener Herzfehler in Deutschland aus fachkundiger Sicht. Es wurde von der Arbeitsgemeinschaft
(AG) "Angeborene Herzfehler und Kinderherzchirurgie” der Deutschen Gesellschaft fiir Thorax-,
Herz-, und Gefalchirurgie (DGTHG) erarbeitet und wird von dieser und der European Association
for Cardio-thoracic Surgery (EACTS) getragen. Die AG Angeborene Herzfehler und Kinderherz-
chirurgie” der DGTHG représentiert die Mehrheit der auf diesem Gebiet tdtigen Herzchirurgen in
Deutschland.

Die derzeit verfiigbaren Einrichtungen fiir die Versorgung von Patienten mit angeborenen Herzfeh-
lern in Deutschland weisen eine unterschiedliche Strukturqualitdt auf. Fiir die Zukunft wird eine
Neustrukturierung mit hoch spezialisierten Einheiten einerseits und Einrichtungen zur Standardver-

sorgung andererseits empfohlen.

Erstere sollen das gesamte chirurgische Spektrum wie die operative Behandlung Neugeborener, die
Korrektur einfacher sowie komplexer Herzfehler, die Transplantation und den Einsatz von Herz-
unterstiitzungssystemen abdecken. Zudem sollen sie iiber wissenschaftliche Kapazititen verfiigen
und fiir die Aus-, Fort- und Weiterbildung auf dem Spezialgebiet Sorge tragen.

Die Einrichtungen zur Standardversorgung miissen nicht das gesamte Spektrum der o. g. Aktiviti-

ten anbieten.

Alle Einheiten sollen sich an anspruchsvollen Qualitédtssicherungssystemen beteiligen und regel-
miBig iiber ihre Aktivititen und Ergebnisse informieren. Die Struktur der Einheiten soll insbeson-
dere an den Bediirfnissen der Patienten orientiert sein und neben addquaten rdumlichen und perso-
nellen Gegebenheiten folgende Rahmenbedingungen erfiillen: Nationale und europiische Qualitéts-
sicherung, Risikostratifizierung, gegenseitige freiwillige Kontrolle, individuelle chirurgische Er-
gebnisaufarbeitung, Zusammenarbeit in klinischer Forschung, kontinuierliche Weiterbildung und

externe Zertifizierung.
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Summary

The “Working Group for Congenital Heart Surgery and Pediatric Heart Surgery” of the German So-
ciety for Thoracic and Cardiovascular Surgery (GSTCVS) has analysed and recommended struc-
tures for congenital heart surgery departments in Germany. The document was worked out accord-
ing to a similar paper approved earlier by the European Association for Cardio-thoracic Surgery
(EACTS). The “Working Group” unifies the majority of cardiac surgeons involved in congenital
heart surgery in Germany.

Current structures of cardiac centers vary. Therefore the aim of this document is to elucidate addi-
tional structural needs for both highly specialized institutions and those for standard care.
Specialized centers should

e allow for treatment of newborns and adult patients with congenital heart disease

¢ include implementation of assist devices and transplantation

® possess research facilities and ensure highest standards of education and training

Standard care units do not necessarily need to cater for the above mentioned spectrum. However,
the evaluation of quality of care should be given priority in all centers involved in care of patients
with congenital heart disease. Data acquisition and transfer must be guaranteed to both the
GSTCVS and EACTS in order to ensure national and international comparison of surgical results.

This may also give further guidance for improved patient care.
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I. Einleitung

Die Chirurgie angeborener Herzfehler ist eine Subspezialitit der Herzchirurgie zur Behandlung von
Kindern und Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern. Der medizinische Fortschritt in den letzten
zwel Jahrzehnten hat dazu gefiihrt, dass diese Patienten in einem fritheren Lebensalter mit einem
besseren Verstindnis der Physiologie frith- oder neugeborener Kinder, Kleinkinder, Jugendlicher
oder Erwachsener und verbesserten chirurgischen Methoden behandelt werden. Dadurch haben sich

sowohl die Friih- als auch die Langzeitergebnisse erheblich verbessert.

Die Chirurgie angeborener Herzfehler hat sich innerhalb der herzchirurgischen Abteilungen entwi-
ckelt. Heute ist sie als Subspezialitit entweder in Verbindung mit groen Einheiten der Erwachse-
nenherzchirurgie, seltener als eigene Einheit oder in Verbindung mit einer Abteilung fiir padiatri-

sche Kardiologie in Kinderkliniken oder Herzzentren organisiert.

Die in diesem Dokument aufgezeigten Perspektiven konnen mehrere Jahre bis zu ihrer Umsetzung
benotigen. Das Wohl der Patienten muss jedoch im Mittelpunkt stehen, so dass es unerlisslich ist,
ihren Bediirfnissen mit der Bereitstellung leistungsfihiger Einheiten fiir die Chirurgie angeborener
Herzfehler Rechnung zu tragen. Entsprechende Leitlinien fiir die Péadiatrische Kardiologie liegen
vor und sind fiir die Kardiologie hinsichtlich der Behandlung angeborener Herzfehler im Erwachse-

nenalter in Vorbereitung [1].

Die Autoren sind davon iiberzeugt, dass die beschriebenen Anforderungen in allen deutschen Ein-
heiten, die angeborene Herzfehler behandeln, umgesetzt werden miissen, um die Behandlung
verbessern zu konnen und bestmogliche klinische Resultate zu erzielen. Es ist nahe liegend, dass
auch die Wirtschaftlichkeit hierdurch verbessert werden kann. Die wesentlichen Verdnderungen
zur Optimierung der Behandlungsergebnisse sind organisatorischer Natur. Der medizinisch-
technische Fortschritt ist jedoch ebenfalls bedeutsam und kann durch die vorgeschlagenen organisa-

torischen Verdnderungen zusitzlich beschleunigt werden.

Die Fachrichtung “Chirurgie angeborener Herzfehler”

1. Definition der Fachrichtung

Die Subspezialitit der Chirurgie angeborener Herzfehler umfasst die Fachkenntnis, die chirurgische
Expertise und das Urteilsvermdgen angeborene Herzfehler korrekt diagnostizieren und chirurgisch
behandeln zu konnen. Die Chirurgie angeborener Herzfehler erfordert umfassende Kenntnisse der

Physiologie, der bildgebenden Diagnostik, der Organfunktionspriifung, der semi-invasiven und in-
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vasiven Untersuchungsmethoden, der praoperativen Evaluation, der postoperativen Behandlung, der
Intensivmedizin, der extrakorporalen Membran Oxygenation (ECMO), der mechanischen Kreis-
laufunterstiitzungssysteme und der chirurgischen Techniken der Korrektur und Palliation angebore-
ner Herzfehler und der Transplantation des Herzens. Ein wesentliches Merkmal der Fachrichtung ist
die Notwendigkeit einer interdisziplindren Zusammenarbeit mit den interventionellen Kardiologen

und im Gebiet spezialisierten Andsthesisten.

2. Chirurgische Expertise

Chirurgen fiir angeborene Herzfehler sind qualifiziert, einfache und komplexe angeborene Herz-
fehler in jedem Lebensalter nach dem neusten Stand der Wissenschaft zu behandeln. Die Qualifika-
tion beinhaltet die Fihigkeit zur Interpretation von Untersuchungsergebnissen, zur chirurgischen
Indikationsstellung, zum Management des kardiopulmonalen Bypasses und der ECMO und zur Be-
herrschung potentieller postoperativer Komplikationen einschlieBlich der Expertise in der Intensiv-
medizin nach herzchirurgischen Operationen bei Patienten im Kindesalter. Somit umfasst das Té-
tigkeitsgebiet eines Chirurgen fiir angeborene Herzfehler alle korrektiven und palliativen Mal3nah-
men am Herzen, dem Herzbeutel und an den herznahen grolen Gefidfen. In Abhédngigkeit von den
lokalen Strukturen kann auch die Chirurgie angeborener oder erworbener Erkrankungen der Lunge,
der Trachea, des Mediastinums und des Zwerchfells im Sduglings- und Kindesalter einbezogen

sein.

3. Spektrum der Erkrankungen

Angeborene Herzfehler prasentieren ein breites Spektrum an Komplexitdt sowohl in anatomischer,
als auch in physiologischer Hinsicht. Neuere Veroffentlichungen zum Thema der Komplexitétsstra-
tefizierung [3,4] empfehlen eine Einteilung der operativen Eingriffe in 4 oder mehr Kategorien. Der
Komplexitéts-Score setzt sich zusammen aus erwartetem chirurgischem Schwierigkeitsgrad, Mor-
biditdat und moglicher Sterblichkeit (Aristotle score) [3]. Eine der verfiigbaren Einteilungen ist so-
wohl bei der Prisentation der erzielten Ergebnisse, als auch als Leitfaden bei der Organisation der

Behandlung hilfreich.

Die Altersverteilung der Patienten ist breit mit zwei bedeutsamen Extremgruppen: den Neugebore-

nen (einschlieBlich der Frithgeborenen) und den Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern.

4. Teamarbeit
Die chirurgische Behandlung von Patienten mit angeborenen Herzfehlern setzt eine intensive Zu-

sammenarbeit in einem Team mit padiatrischen Kardiologen und Erwachsenenkardiologen voraus.
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Diese Zusammenarbeit ist Grundvoraussetzung fiir die optimale Funktion einer chirurgischen Ein-
heit zur Behandlung angeborener Herzfehler. Die meisten modernen Zentren sind als gemeinsame

Einheit von Herzchirurgen, padiatrischen Kardiologen und Erwachsenenkardiologen organisiert.

Die Mitarbeit weiterer Disziplinen und Berufsgruppen, wie Chirurgen, Anisthesisten, Intensivme-
dizinern, Pddiatern, Neonatologen, Kardiotechnikern und Krankenpflegepersonal (Op, Intensiv- und
Normalstation) ist unverzichtbar. Motivation und Leistungsfihigkeit aller Mitglieder dieses Teams

sind von zentraler Bedeutung fiir den Behandlungserfolg.

I1. Struktur einer Einheit zur chirurgischen Behandlung angeborener Herzfehler

Prinzipien

Die Chirurgie angeborener Herzfehler soll innerhalb einer weitestgehend eigenstdndigen organisa-
torischen Einheit durchgefiihrt werden, um eine optimale Patientenversorgung auf dem neusten
Stand der Wissenschaft sicher zu stellen. Im Einzelnen gewihrleistet die Struktur dieser Einheit fol-
gendes:

Die Patientenversorgung und Behandlung auf dem Niveau akzeptierter Standards

Die Weiterbildung chirurgischer Assistenten auf dem Gebiet der Chirurgie angeborener Herz-

fehler entsprechend giiltiger Kriterien

Die Implementierung von Managementsystemen mit der Moglichkeit entsprechender Zertifizie-

rung

Die kontinuierliche klinische und wissenschaftliche Entwicklung auf dem Gebiet der angebore-

nen Herzfehler

Eine Einheit muss zur Erfiillung dieser Anforderungen bestimmte Organisationsstrukturen und eine
Anzahl optimaler Voraussetzungen abhingig von ihrem individuellen Niveau der Einheit (standar-

disiert oder hoch spezialisiert) aufweisen:

Institutioneller Status

Die Einheiten zur chirurgischen Behandlung angeborener Herzfehler mit hoher Spezialisierung, die
das gesamten Spektrum der angeborenen kardialen Erkrankungen behandeln, sollen innerhalb einer
Universitdt oder eines Zentrums mit einem vergleichbaren wissenschaftlichen Niveau lokalisiert
sein.

Jede Einheit soll von einem Chirurgen geleitet werden der durch die DGTHG, das European Board
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of Thoracic and Cardiovascular Surgeons (EBTCS) oder durch eine gleichwertige, von der DGTHG
bzw. dem EBTCS akzeptierte Institution, zertifiziert ist. Der leitende Chirurg einer Institution fiir
kongenitale Herzchirurgie muss mit den Fragen der Fort- bzw. Weiterbildung und wissenschaftli-
chem Arbeiten vertraut sein und im Minimum tiber fiinf Jahre klinischer Erfahrung als qualifizierter
Chirurg fiir angeborene Herzfehler verfiigen.

Eine Einheit zur chirurgischen Behandlung angeborener Herzfehler kann entweder ganz unabhingig
sein oder eine eigenstdndige strukturelle Einheit, integriert in oder angeschlossen an ein Zentrum
fiir die Behandlung erworbener Herzfehler darstellen. Sie kann ebenfalls innerhalb eines Kinder-
krankenhauses zusammen mit pédiatrischen Kardiologen organisiert sein. In jedem Fall muss diese

Einheit fachspezifisch weisungsungebunden handeln konnen.

Institutionelle Voraussetzungen

1. Der Chirurg trigt die Hauptverantwortung fiir das Ergebnis und daher auch fiir die innere Organi-
sation, die chirurgische Behandlung und die perioperative Versorgung. Um sicher zu stellen, dass
ein verantwortlicher Chirurg stets verfiigbar ist, miissen mindestens zwei erfahrene Chirurgen zur

Verfiigung stehen.

2. Fiir die chirurgische Behandlung von Patienten mit angeborenen Herzfehlern muss mindestens
ein entsprechend ausgestatteter Operationssaal zur Verfligung stehen. Intraoperative Echokardio-
graphieuntersuchungen, Rontgen- und Durchleuchtungskontrollen sowie der Einsatz der ECMO

miissen durchfiihrbar sein. Ein zusétzlicher Operationssaal fiir Notfille sollte verfiigbar sein.

3. Bei der Operation angeborener Herzfehler sollte dem Operateur ein erfahrener Assistent, in der
Regel ein qualifizierter Herzchirurg, zur Seite stehen, der mit der Behandlung von angeborenen
Herzfehlern vertraut ist. Zudem ist ein 2. Assistent erforderlich, der im Rahmen seiner assistieren-
den Titigkeit weitergebildet wird.

Das Operationsteam wird von im Gebiet spezialisierten Anisthesisten, Kardiotechnikern und Op-

Pflegepersonal unterstiitzt, die in der Chirurgie angeborener Herzfehler erfahren sind.

4. Es muss eine eigenstdndige pédiatrisch herzchirurgische Intensiveinheit zur Verfiigung stehen.
Befinden sich diese Betten in einer groeren Intensiveinheit, sollten sie raumlich getrennt sein, um
die Expertise des Personals zum Tragen zu bringen. In aller Regel wird die Intensiveinheit von pé-
diatrischen Kardiologen, Neonatologen, péddiatrischen Intensivmedizinern gefiihrt, die in enger Ko-
operation mit den Chirurgen stehen. Im Falle von jugendlichen und erwachsenen Patienten mit an-

geborenen Herzfehlern (EMAH) sollten die Erwachsenenkardiologen mit entsprechender Expertise
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involviert sein.

Die Anzahl notwendiger Intensivbetten hdngt nicht nur vom Operationsvolumen sondern auch von
der Komplexitit der behandelten Patienten ab. Das Verhiltnis Pflegekraft zu Patient sollte 1:1 fiir
Patienten nach komplexen Operationen und 0,5:1 fiir Patienten nach anderen Operationen sein. Zu-
sitzlich sind intermedidre Betten, die mit Monitoren und Telemetrien ausgestattet sind, wiin-
schenswert.

Neben der optimalen chirurgischen Therapie ist die Versorgung und Behandlung auf der Intensiv-

station fiir die Ergebnisqualitidt mafgeblich.

5. Pidiatrische Patienten vor und nach der Chirurgie angeborener Herzfehler und der Intensivbe-
handlung werden auf speziellen Herzstationen behandelt, die iiber ein umfassendes medizinisches
und paramedizinisches Personal einschlieBlich spezieller Physiotherapeuten und psychologische
Betreuung verfiigen. Funktionsriume sollten auf jeder Station zur Verfiigung stehen. Ubernach-
tungsmoglichkeiten fiir die Eltern sollten in den Patientenzimmern verfiigbar sein. Es ist erforder-
lich sich sowohl um die Bediirfnisse der Patienten wie auch um die der Familie zu kiimmern. Reha-

bilitationsmoglichkeiten sollten fiir Kinder ebenfalls zur Verfiigung stehen.

6. Die ambulanten Untersuchungen der Patienten werden in der Regel von pédiatrischen Kardio-
logen durchgefiihrt. Fiir die ambulanten Untersuchungen sollten Echokardiographie, EKG und die

moderne bildgebende Diagnostik zur Verfiigung stehen.

7. Eine Einheit fiir die Chirurgie angeborener Herzfehler sollte Zugang zu den folgenden Einrich-
tungen haben:
Klinik fiir padiatrische Kardiologie mit allen diagnostischen und therapeutischen Moglichkeiten
Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin mit Neonatologie mit allen diagnostischen und therapeu-
tischen Moglichkeiten
Klinik fiir Erwachsenenkardiologie einschlie3lich Elektrophysiologie und Expertise im Bereich
angeborene Herzerkrankungen mit allen diagnostischen und therapeutischen Mdoglichkeiten
Pathologisches Institut
Spezielle Laboratorien, die fiir Subspezialititen erforderlich sind

Abteilung fiir prianatale Diagnostik
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II1. Chirurgische Aktivitat

Neuere Publikationen haben einen iiberzeugenden Zusammenhang zwischen der Zahl der Patienten,
die an einer Institution behandelt werden und einer niedrigeren Sterblichkeit (eines groben Ausdru-
ckes fiir Qualitit) belegt [5,25]. Dieses Verhiltnis trifft auch fiir chirurgische Einheiten zur Behand-
lung angeborener Herzfehler zu [6,7,8]. Es gibt Beispiele von sehr erfolgreichen Verdnderungen in
der Organisation der Chirurgie angeborener Herzfehler [9,10]. Diese Erkenntnisse sollten beriick-

sichtigt werden, um die Qualitdt der Chirurgie angeborener Herzfehler nachhaltig zu verbessern.

Dennoch gibt es keinen wissenschaftlichen Nachweis eines Schnittpunktes hinsichtlich der Qualitét
fiir die Zahl der Eingriffe, da der Erfolg der medizinischen Betreuung sehr von lokalen Umstinden
(Personal, Infrastruktur) abhéngig ist. Es ist daher zurzeit nicht definierbar, welche Zahl der Eingrif-
fe als zu klein, addquat oder optimal anzusehen ist [26]. Die angegebenen Zahlen sind daher als
RichtgroBen zu sehen:

Die optimale Aktivitét einer Einheit zur Behandlung angeborener Herzfehler soll tiber 250 Ope-

rationen pro Jahr liegen

Die optimale Aktivitdt zur chirurgischen Behandlung angeborener Herzfehler im Neugebore-

nen- und Séduglingsalter soll tiber 100 Operationen pro Jahr betragen.

Komplexe Korrekturen bei EMAH-Patienten sollen von Chirurgen durchgefiihrt werden, die auf

diesem Gebiet erfahren sind.

Herz- und/oder Herz-Lungen-Transplantationen sollen in Zentren mit einer umfassenden Erfah-

rung in der Organtransplantation durchgefiihrt werden.

Eine Einheit zur Behandlung angeborener Herzfehler soll iiber mindestens zwei Chirurgen mit

dem Zertifikat der DGTHG (Kinderherzchirurgie) oder dem des EBTCS verfiigen.

Der individuelle Ansatz (Chirurgie versus interventionelles Verfahren) fiir jede komplexe Ano-

malie soll interdisziplinér diskutiert und im Einvernehmen entschieden werden.

IV. Jugendliche und Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern (EMAH)

Der Erfolg in der Herzchirurgie angeborener Herzfehler im Neugeborenen- und Kindesalter hat zu
einer zunehmenden Anzahl von idlteren Patienten gefiihrt, die wegen residualer und/oder neu aufge-
tretener Probleme behandelt werden miissen [11, 12]. Diese Patienten erfordern eine spezielle inter-
disziplinédre Betreuung durch Erwachsenenkardiologen, pddiatrische Kardiologen und Chirurgen die

auf EMAH-Patienten spezialisiert sind. Hier besteht ein besonderer Bedarf in der Elektrophysiolo-
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gie und moderner bildgebender Diagnostik. Chirurgisch bediirfen diese Patienten hédufig herausfor-

dernder Zweit-Eingriffe.

V. Qualititssicherung

Die Qualitétssicherung gehort unabdingbar zur klinischen Praxis.

Qualitétssicherung ist fiir jede Einheit zur Behandlung angeborener Herzfehler verpflichtend. Dazu
ist eine elektronisch unterstiitzte Dokumentation aller durchgefiihrten Eingriffe und Komplikationen
erforderlich. Eine Analyse der Resultate muss regelmifig durchgefiihrt werden. Die Daten sind an
die Fachgesellschaft (DGTHG) und an die Congenital Data Base der EACTS weiterzuleiten.

Die EACTS hat zusammen mit der European Congenital Heart Surgeons Association (ECHSA) das
Europdische Register fiir angeborene Herzfehler, die EACTS Datenbank in Warschau geschaffen
[13]. Diese erlaubt u. a., die Ergebnisse auf der europédischen Ebene entsprechend der internationa-
len Nomenklatur fiir angeborene Herzfehler, die von der STS und der EACTS erarbeitet wurde [15,
16, 17, 18, 19, 20], zu vergleichen.

Um die Ergebnisse (z. B. im zeitlichen Verlauf) in- und extern zu vergleichen ist eine Komplexi-
tats-Stratifizierung der durchgefiihrten Eingriffe entsprechend der zugrunde liegenden pathologi-
schen Anatomie erforderlich [21]. Als Komplexititsscores stehen derzeit der Aristotle- und der
RACH-Score, erarbeitet von europdischen und amerikanischen Fachgesellschaften, zur Verfiigung
[3, 4, 22, 23, 24].

Jenseits heutiger Qualititssicherungssysteme sollten regelméfige Analysen der Morbiditit und Le-
talitdt sowie eine Evaluation der Langzeitergebnisse in enger Kooperation mit den Kardiologen er-
folgen

Ziel ist es, durch eine Kooperation der Einrichtungen die Entwicklung besserer Behandlungsmetho-

den zu beschleunigen.

VI. Fort- und Weiterbildung sowie chirurgisches Training

Fort- und Weiterbildung

Eine Einheit zur chirurgischen Behandlung angeborener Herzfehler sollte iiber adidquate Konferenz-
raume, Zugang zu wissenschaftlichen medizinischen Bibliotheken, Datenbanken, E-Mail und Inter-
net fiir die Weiterbildung verfiigen. Lehrveranstaltungen in Physiologie, Kardiologie, Chirurgie so-

wie Pathologie sollten organisiert werden. Kontinuierliche Postgraduiertenweiterbildung und Zu-
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gang zu bedeutenden nationalen und internationalen Kongressen sollen fiir die wesentlichen Team-

mitglieder gesichert werden.

Hochspezialisierte Einheiten sollen ein Trainingsprogramm fiir zukiinftige Spezialisten vorhalten

und die Weiterbildung fiir das gesamte Spektrum der angeborenen Herzfehler ermoglichen.

Chirurgisches Training

Das chirurgische Training soll in strukturierten Fort- und Weiterbildungsprogrammen erfolgen. Ein

solches Curriculum ist im Zertifikat der DGTHG gesondert festgelegt.

Wiihrend der Weiterbildung sind dem Weiterzubildenden umfassende Kenntnisse auf dem gesamten
Gebiet der angeborenen Herzfehler zu vermitteln. Weiterzubildende sollen Zugang zu klinischen

wissenschaftlichen Tétigkeiten haben.

VII. Forschung

Klinisch-Wissenschaftliche Aktivititen sind in einer chirurgischen Einheit zur Behandlung angebo-
rener Herzfehler erforderlich, um eine Versorgung nach dem neusten Stand der Wissenschaft sicher
zu stellen. Eine regelmifBige Teilnahme an nationalen und internationalen wissenschaftlichen Kon-
gressen sowie Veroffentlichungen in entsprechenden Fachzeitschriften sind wiinschenswert. In op-
timalen Einrichtungen sind ausreichende chirurgische Forschungsmoglichkeiten fiir die Mitarbeiter
erforderlich. Grundlagenforschung in Physiologie, Immunologie, Zellbiologie, Genetik, u.s.w. kann

in enger Zusammenarbeit mit anderen Forschungslabors in diesen Einheiten durchgefiihrt werden.
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