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Summary

The improved survival of children with com-
plex congenital heart defects (CHD) into adult-
hood and the expansion of the population of
adults are the result of great advances in med-
icine including congenital heart disease sur-
gery, anesthesiology, intensive care and diag-
nostic imaging during the last 50 years. The
population of adults with CHD is heteroge-
neous due to the introduction of different types
of repair and their modification during the last
decades. However, most of them are left with
residua and sequelae. Their congenital heart
defects are repaired and not fixed: these pa-
tients are not cured. 

There is an estimate of approximately
20 000 adults with CHD in Switzerland, 11 000
of them are at moderate or high risk for re-
interventions (ie conduit failure), arrhyth-
mias, endocarditis, heart failure, or premature
death. The discrepancy is obvious between the
available resources and the increasing needs
for delivery of appropriate care to adults with
CHD. Adult health care systems are chal-
lenged worldwide: they are not prepared to
deliver high quality care to the ever increas-
ing number of complex patients because 
the increasing needs for structural and person-
nel resources have been neglected for many
years.

There is a lack of expert caregivers. Gen-
eral education and training in cardiology does
not cover the knowledge and expertise re-
quired to provide specialised care to adults
with CHD: the anatomy, morphology, patho-
physiology and the surgical procedures are
complex. Many pediatric cardiologists have be-
come increasingly involved with adults with
CHD as their pediatric patients have aged.
Pediatric cardiologists are trained in CHD,
however, they do not have enough or no expe-
rience or training in comprehensive adult care,
eg acquired disease, reproductive medicine,
etc. Most units rely on an extended role for pe-
diatric cardiologists who work in conjunction
with “interested” adult cardiologist. There is

an urgent need to improve this situation by
implementing educational requirements.

There are three levels of caregivers. Pri-
mary caregivers or cardiologists without addi-
tional training and exposure to congenital
heart disease provide level 1 care. Caregivers
on level 2 are cardiologists with a “real inter-
est” in congenital heart disease. In addition to
their normal training, they spend the equiva-
lent of 6 months of full-training in a specialist
centre, they attend >20 outpatient clinics at a
specialist centre over a period of 2 years and
maintain their skills by direct association with
a supraregional or specialist centre. Cardiolo-
gists with a level 2 training are working in re-
gional adult congenital heart disease clinics,
they serve for a population up to 2 million and
they will be the backbone for the provision of
care to the growing population. 

Specialist cardiologists with level 3 train-
ing may come from pediatric cardiology or
adult cardiology. Both of them require at least
a 12 to 18 month training in a high volume spe-
cialist centre (supraregional referral centre)
for adults with CHD; adult cardiologists with
a level 3 training should have an additional
year of pediatric training in a centre with ac-
tive congenital surgical and interventional
program.

Patient care, education and research are
the three pillars of a supraregional referral
centre which serves for a population between
3 and 10 million, which is fully equipped and
which provides high volume care to maintain
skills and expertise of both the cardiologists
and congenital heart surgeons. Amultidisciplin-
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ary team approach in patient care, education
and research is fundamental to achieving high
standard and covering the wide and spectrum
of complex co-morbidities in adults with CHD.
A close collaboration (networking) among the
3 level of care is crucial. Importantly, a close
integrated collaboration with the pediatric
cardiologists is fundamental.

The provision of care is based on the level
of training. Patients at low risk (simple defects
without major residua/sequelae) can be fol-
lowed by a cardiologist providing care on level
1. Patients at moderate or high risk should be
followed by a cardiologist with a level 2 or 3
training. 

Congenital heart disease is a chronic dis-
ease from fetal life until adulthood. Education
of the professionals, of the patients and of the
public is the key to truly extend the outstand-
ing results of pediatric cardiology and congen-
ital heart surgery into adulthood. It is our eth-
ical responsibility to provide the same quality
of care as we do to patients with acquired car-
diovascular diseases. We must validate the in-
vestment made in children with CHD. We pro-
vide excellent care to children with CHD – we
don’t want them to be second class citizens
when entering the adult health care system.

Key words: congenital heart disease;
grown-up congenital heart disease; manage-
ment; specialist center; organisation of care

Zusammenfassung

Angeborene Herzfehler sind ein Kontinuum
vom fetalen Leben bis ins Erwachsenenalter
mit verschiedenen Aspekten. Die Herzfehler
der meisten Kinder wurden und werden nur
repariert und nicht korrigiert oder sogar ge-
heilt. Aufgrund der grossen Fortschritte in der
Medizin überleben heute über 90% der Kinder
mit komplexen Herzfehlern das Kindesalter
und werden erwachsen. Die Anzahl Erwach-
sener mit angeborenen Herzfehlern ist heute
grösser als die Zahl der Kinder und Jugend-
lichen – die Zahl wächst in den nächsten Jah-
ren weiter. Heute ereignen sich mehr Todes-
fälle bei Erwachsenen als bei Kindern mit
angeborenen Herzfehlern. Angeborene Herz-
fehler sind eine chronische Erkrankung und
die Komplexität ihrer Probleme erfordern
neben einem klar strukturierten Betreuungs-
konzept auch eine Förderung der Aus- und
Weiterbildung der Kardiologen in angebore-
nen Herzfehlern, die weitere Etablierung des
dreistufigen Betreuungskonzeptes und insbe-
sondere auch die Erkenntnis bei den Entschei-

dungsträgern an den grossen Kliniken, Uni-
versitäten und in der Politik, dass bei den Er-
wachsenen mit angeborenen Herzfehlern eine
grosse Diskrepanz zwischen den tatsächlichen
Bedürfnissen und den vorhandenen Struk-
turen besteht, die Bedürfnisse weiter steigen
werden und entsprechende strukturelle and
personelle Ressourcen zur Verbesserung der
Betreuung zur Verfügung gestellt werden
müssen. Die Gesellschaft investiert sehr viel
in die ausgezeichnete Behandlung der Kinder
mit angeborenen Herzfehlern. Wenn diese
Kinder erwachsen werden, werden sie Patien-
ten zweiter Klasse – das darf nicht sein.

Schlüsselwörter: angeborene Herzfehler;
Management; Kompetenzzentrum; Betreuungs-
konzept

Einleitung

Die grossen Fortschritte in der Medizin wäh-
rend der letzten 50 Jahre führten zu einer
eindrücklichen Verbesserung der allgemeinen
Lebenserwartung. Diese Fortschritte haben
aber auch eine neue Population von Erwach-
senen geschaffen, denen die Ärzte der Erwach-
senenmedizin früher nicht oder sehr selten
begegneten, heute aber eine grosse Heraus-
forderung sind: Erwachsene mit zystischer
Lungenfibrose, Stoffwechselkrankheiten oder
mit angeborenen Herzfehlern. Die angebo-
renen Herzfehler sind die häufigsten angebo-
renen Erkrankungen und präsentieren sich
mit einer Vielfalt von Fehlbildungen, Morpho-
logien und Pathophysiologen, so dass neben
einem Betreuungsnetz ein multidisziplinäres
Team mit speziell aus- und weitergebildeten
Ärzten für eine kompetente Betreuung not-
wendig ist, um den komplexen Problemen und
hohen Anforderungen gerecht werden.

Angeborene Herzfehler: 
gestern – heute – morgen

Kinder mit einfachen Herzfehlern erreichen
auch ohne Eingriffe das Erwachsenenalter
und waren immer Patienten der Erwachse-
nenmedizin. Die Morbidität und Mortalität
von Kindern mit komplexen Herzfehlern wa-
ren bis vor wenigen Jahrzehnten aber sehr
hoch, so dass viele von ihnen in den ersten
Lebensjahren verstarben und das Erwachse-
nenalter nie oder selten erreichten. Die Ver-
besserung des Überlebens und die Erfolgsge-
schichte von Kindern mit angeborenen Herz-
fehlern gründen in den gemeinsamen Anstren-
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gungen und grossartigen Fortschritte der
Herzchirurgie, Herzanästhesie, Intensivmedi-
zin, Kinderkardiologie sowie in der verbesser-
ten invasiven und nichtinvasiven Diagnostik
und Therapie.

Die Kinderherzchirurgie oder die Chirur-
gie der angeborenen Herzfehler begann vor
knapp 70 Jahren mit der Operation der Aor-
tenisthmusstenose und dem Verschluss des
Ductus arteriosus; für diese Eingriff war keine
Herz-Lungen-Maschine notwendig [1, 2]. Erst
die Entwicklung und dann die erste erfolgrei-
che Anwendung der Herz-Lungen-Maschine
im Jahre 1953 durch John Gibbon Jr ermög-
lichte den Zugang ins Herzinnere und eröff-
nete den Herzchirurgen ganz neue Perspekti-
ven: die intrakardiale Reparatur von Herzfeh-
lern. Lillehei reparierte bereits ein Jahr spä-
ter als erster im Jahre 1954 einen Patienten
mit Tetralogie nach Fallot [3]. Innovative
Herzchirurgen, die Verbesserung der Technik,
die Fortschritte der Herzanästhesie, die Ein-
führung der Intensivstation u.a. führte zu
einer revolutionären Entwicklung: bis anhin
komplizierte, einer Reparatur nicht zugängli-
che Herzfehler konnten repariert und den Kin-
dern ein Überleben ins Erwachsenenalter er-
möglicht werden [3–7]. Während vor 60 Jah-
ren nur 20% der Kinder mit einem komplizier-
ten Herzfehler überlebten, erreichen heute
90% und mehr das Erwachsenenalter [8–17].
Die Techniken wurden und werden dauernd
adaptiert und verbessert, so dass sich auch in-
nerhalb einer diagnostischen Gruppe (z.B. Te-
tralogie nach Fallot, Fontan-Operation) eine
sehr heterogene Population präsentiert und
sich das Spektrum von Erwachsenen mit an-
geborenen Herzfehlern auch in Zukunft dau-
ernd ändert. Die Entwicklungen in der inter-
ventionellen Kardiologie (z.B. perkutane Im-
plantation von Pulmonalklappen, interventio-
neller Verschluss von Vorhofseptumdefekten)
werden das Spektrum der Komplikationen
nochmals beeinflussen. Die revolutionäre Ent-
wicklung auf dem Gebiet der angeborenen
Herzfehler ist letztlich ein Erfolg der medizi-
nischen Gemeinschaft: sie wurde nur durch
gleichzeitige Fortschritte der Herzanästhesie
und -chirurgie, der Einführung der Intensiv-
station und der Verbesserung der bildgeben-
den Diagnostik ermöglicht.

Eine neue Population – 
eine weltweite Herausforderung

Die Anzahl Erwachsener mit einem angebore-
nen Herzfehler ist entscheidend zur Berech-

nung der strukturellen und personellen Res-
sourcen. Die Gesamtinzidenz angeborener
Herzfehler beträgt 0,8–1%. Die Inzidenz von
mittelschweren und schweren kongenitalen
Vitien, die eine Betreuung durch einen in an-
geborenen Herzfehlern ausgebildeten Kardio-
logen benötigen, beträgt 0,6% (6/1000 Lebend-
geburten) [18]. In der Schweiz befinden sich
10000–11000 Erwachsene, die eine Betreu-
ung an einem spezialisierten Zentrum bzw. bei
speziell in angeborenen Herzfehlern ausgebil-
deten Kardiologen benötigen, wenn Berech-
nungen mit denselben Annahmen wie für die
USA und Kanada gemacht werden [13]. Jedes
Jahr wächst diese Zahl um 230–250 Patien-
ten. Zu dieser grossen Zahl addieren sich noch-
mals ca. 9000 Erwachsene, die einer niedrigen
Risiko-Gruppe angehören. Somit werden in
der Schweiz ca. 20 000 Erwachsene mit einem
angeborenen Herzfehler geschätzt. Wie in
Europa und Amerika erhalten auch in der
Schweiz nur ca. 20–30% der Erwachsenen Be-
treuung durch den Spezialisten [19]. Wo ist die
grosse Zahl der Patienten, die nicht an ein Zen-
trum angeschlossen sind? Sie befinden sich
überall und sind keinem Betreuungskonzept
angeschlossen. Viele dieser Patienten erschei-
nen nicht selten als Notfälle in den speziali-
sierten Kliniken [20].

Die Population von Erwachsenen mit ei-
nem angeborenen Herzfehler ist heute grösser
als jene von Kindern und Jugendlichen. Welt-
weit – auch in der Schweiz – wird die Anzahl
Erwachsener in den nächsten Jahren weiter
wachsen, während die pädiatrische Popula-
tion stabil bleibt. Die rasche Steigerung der
ambulanten Kontrollen am Universitätsspital
Zürich reflektiert die wachsenden Bedürfnisse
bezüglich struktureller und personeller Res-
sourcen (Abb. 1).

Eine chronische Erkrankung 
mit komplexen Problemen

Die Anatomie und Morphologie sowie die
Pathophysiologie des Kreislaufsystems sind
komplex und erfordern Spezialkenntnisse. Zu-
dem ist die Morbidität von Erwachsenen mit
einem angeborenen Herzfehler vielschichtig,
die nicht nur auf das kardiovaskuläre System
beschränkt ist: Rhythmusstörungen, Herz-
insuffizienz, Reoperationen, vorzeitiger Tod
(plötzlicher Tod), Endokarditis, Hirnabszess,
zerebrovaskulärer Insult, Blutungen, Lungen-
blutungen, psychosoziale Probleme u.a. [9–12,
14, 20–30]. Die meisten Todesfälle bei ange-
borenen Herzfehlern ereignen sich heute bei
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Erwachsenen und nicht bei Kindern oder
Jugendlichen [9]. Psychische Traumen in der
Kindheit und Jugend hinterlassen für uns
nicht sichtbare, nichtchirurgische Narben. Die
wiederholten Hospitalisationen, Aufenthalte
auf der Intensivstation, Operationen, Ängste
und Bedrohung durch Schmerz und Tod, Fern-
bleiben von der Schule/Kameraden verursa-
chen psychosoziale Probleme und Barrieren
im Alltag und werden häufig vernachlässigt
oder nicht erkannt: Ängste über die ungewisse
Zukunft (medizinische Probleme, vorzeitiger
Tod), Probleme beim Abschliessen von Versi-
cherungen, Familienplanung etc. 

Viele Frauen mit angeborenen Herzfeh-
lern haben das gebärfähige Alter erreicht 
und wollen eine Familie gründen. Neben der
antikonzeptionellen Beratung sind auch die
präkonzeptionelle Beratung bezüglich einer
Schwangerschaft und Geburt, die Risikostra-
tifizierung und ein Managementplan während
der Schwangerschaft und Geburt ein integra-
ler Bestandteil der Betreuung [31–37].

Ein angeborener Herzfehler ist eine chro-
nische Erkrankung und muss als solche end-
lich erkannt werden. Dieses Konzept einer
chronischen Erkrankung mit entsprechender
Morbidität und Mortalität hat tiefgreifende
Implikationen bei der Ausarbeitung eines Be-
treuungsplans, damit die komplexen Bedürf-
nisse angemessen respektiert werden.

Weltweiter Betreuungsnotstand

Ein ausgezeichnetes, flächendeckendes Netz
von Universitätskliniken, Kinderkliniken und
Kinderkardiologen garantiert die Betreuung
von Säuglingen, Kindern und Jugendlichen
nicht nur in der Schweiz, sondern in allen
westlichen Industrieländern. Ein solches Netz

fehlt für angeborene Herzfehler in der Er-
wachsenenmedizin, womit viele Adoleszente
in eine Versorgungslücke fallen [9, 16, 38, 39].
Die grosse Anzahl der Erwachsenen mit einem
angeborenen Herzfehler ist aber bereits hier!
Die Erwachsenenmedizin und die Politik ste-
hen vor einem scheinbar unlösbaren Problem,
weil die Entscheidungsträger während Jahren
das Problem nicht erkannten oder nicht er-
kennen wollten, sich nicht für diese Patienten
interessierten, keine entsprechenden Versor-
gungsstrukturen schafften und andere Priori-
täten setzten, obwohl immer wieder auf das
Problem aufmerksam gemacht wurde [8, 14,
40–45]. Die Gründe sind vielschichtig: Ärzte
und Patienten waren und sind teils immer
noch in der Fehlannahme, der Herzfehler sei
nach der Operation korrigiert, das Problem
weitgehend gelöst und die Kinder seien ge-
heilt; die Betreuung von Erwachsenen mit an-
geborenen Herzfehlern ist viel aufwendiger als
von jenen mit erworbenen Herzerkrankungen;
die finanzielle Entschädigung ist für die er-
brachte Leistung nicht adäquat; spezielle
Kenntnisse und Weiterbildung werden benö-
tigt; die im Vergleich zu erworbenen Krank-
heiten relativ kleine, aber steigende Zahl von
Patienten mit angeborenen Herzfehlern ist
kein Markt.

Viele Kliniken in Europa haben das Feld
der angeborenen Herzfehler entdeckt und be-
ginnen Sprechstunden für Erwachsene mit
angeborenen Herzfehlern anzubieten, obwohl
aufgrund internationaler Empfehlungen so-
wohl die strukturellen und personellen Vor-
aussetzungen suboptimal oder nicht erfüllt
sind. In Europa erfüllen nur 19% der speziali-
sierten Zentren die definierten Standards für
eine optimale Struktur eines spezialisierten
Zentrums (Tab. 1) [39]. Einzelne Punkte die-
ser Kriterien sind diskutabel, andere sind aber
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Abbildung 1
Arbeitsbelastung in der
Sprechstunde für kongeni-
tale Vitien am Universitäts-
spital Zürich zwischen
1998–2005.
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essentiell. Entscheidend für ein Kompetenz-
zentrum sind der in Vitien spezialisierte Kar-
diologe und Herzchirurge, ein grosses Patien-
tenvolumen und eine grosse Anzahl von Ein-
griffen. In Nordamerika, Japan und Europa
bestehen nur wenige Zentren [46]. Einzelne
Länder mit ihren Zentren, z.B. Kanada, haben
gegenüber anderen Ländern grosse Vorarbeit
geleistet und stehen als Modell, wie die Struk-
tur dieser Zentren und flächendeckende Be-
treuung organisiert sein kann.

Weltweiter Mangel an 
qualifizierten Ärzten – ein 
scheinbar unlösbares Dilemma

Die meisten Patienten werden weltweit von
Ärzten betreut, die eine ungenügende oder
keine Erfahrung in der Betreuung dieser Pa-
tienten vorweisen [9, 38, 45, 47]. Die neue Po-
pulation von Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern passt auch nicht mehr in die tra-
ditionelle Teilung der Aus- und Weiterbildung,
die die pädiatrische Kardiologie und Erwach-
senen-Kardiologie vor Jahrzehnten trennte.
Die Erwachsenen-Kardiologen sind auf dem
Weg zum Facharzt ohne zusätzliche spezielle
Weiterbildung nicht für das breite Spektrum
und die Komplexität der Probleme dieser Pa-
tienten vorbereitet, während die Kinder-
kardiologen mit den speziellen Problemen der
Erwachsenenmedizin nicht vertraut sind. Die
Betreuung von Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern wurde bis anhin in vielen Län-
dern durch motivierte und besonders in der
Disziplin engagierte Ärzte und Zentren ge-
währleistet, die sich den komplexen medizini-
schen Problemen und psychosozialen Heraus-
forderungen stellten. Eine organisierte, struk-

turierte Weiterbildung für Kardiologen und
ein Betreuungskonzept ist in vielen Ländern
noch nicht etabliert [9, 14, 42–45]. 

Eine interdisziplinäre Task-Force publi-
zierte kürzlich in Deutschland nach Abstim-
mung der beteiligten Fachgesellschaften Leit-
linien zur Qualitätsverbesserung der interdis-
ziplinären Versorgung von Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern [38]. Neben Emp-
fehlungen für Strukturen der interdisziplinä-
ren Versorgung und Leitlinien für die Behand-
lung wurde auch ein Vorschlag von Curricula
für die Fort- und Weiterbildung von Ärzten auf
dem Gebiet der angeborenen Herzfehler aus-
gearbeitet. Wenn die Anzahl Erwachsener be-
trachtet wird, die eine spezialisierte Betreu-
ung erfordern, steht die Erwachsenenmedizin
heute vor einem scheinbar unlösbaren Pro-
blem. Wir müssen dringend junge, geeignete
Ärzte für das Spezialgebiet der angeborenen
Herzfehler motivieren und sie ausbilden!

Weiter- und Fortbildung

Das Gebiet der angeborenen Herzfehler ist
eine Subdisziplin in der Kardiologie geworden
(J.P. Bassand, Präsident der Europäischen
Gesellschaft für Kardiologie anlässlich der Er-
öffnungsfeier des Jahreskongresses in Wien,
2003). Viele Zentren stützen sich auf die Mit-
arbeit der Kinderkardiologen, die in Kliniken
der Erwachsenenkardiologie mit Kardiologen
zusammenarbeiten, die «ein Interesse» an an-
geborenen Herzfehlern haben. Diese Situation
ist unbefriedigend und bedarf einer Verbesse-
rung: Erwachsene mit angeborenen Herz-
fehlern sollen primär nicht von Kinderkardio-
logen ohne Kenntnisse in der Erwachsenen-
medizin betreut werden, anderseits soll die

Tabelle 1
Optimale Infrastruktur eines
überregionalen Kompetenz-
zentrums [39].

Mindestens ein Kardiologe (bevorzugt zwei Kardiologen) mit spezieller Weiterbildung für kongenitale
Vitien im Erwachsenenalter
Patientenbetreuung in enger Zusammenarbeit mit Zentrum für Kinderkardiologie und/
oder kongenitale Vitienchirurgie
Die Kompetenzzentren müssen eine genügende Anzahl von Patienten betreuen und eine genügende 
Anzahl von Eingriffen durchführen, um den hohen Qualitätskriterien zu genügen
Die Kompetenzzentren müssen eine enge Zusammenarbeit bzw. Zuweisungspraxis mit den Kliniken/
Abteilungen für Erwachsenenkardiologie sowie in angeborenen Herzfehlern nicht spezialisierten 
Zentren/Abteilungen pflegen
Mindestens zwei Herzchirurgen mit spezieller Weiterbildung in der Chirurgie der angeborenen 
Herzfehler bei Kindern und Erwachsenen
Die optimale Aktivität des Vitienchirurgen umfasst 125 Operationen bei Kindern und speziell 
mindestens 50 Operationen bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
Ein voll ausgebautes Labor in Elektrophysiologie, mit speziell ausgebildeten Elektrophysiologen 
und Erfahrung mit Rhythmusproblemen bei angeborenen Herzfehlern, Schrittmacher-/Defibrillator-
Technik sowie Ablations-Technik
Ein Kompetenzzentrum sollte mindestens eine/n Pflegefachfrau/-mann haben, die eine Aus- 
und Weiterbildung bei der Betreuung von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern besitzt
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Betreuung auch nicht von Erwachsenenmedi-
zinern ohne ausreichende Kenntnisse und Er-
fahrungen in angeborenen Herzfehlern über-
nommen werden. Angeborene Herzfehler sind
ein Kontinuum vom fetalen Leben bis ins Er-
wachsenenalter mit verschiedenen Aspekten.
Die grosse Arbeitslast kann nur durch eine
enge Zusammenarbeit zwischen Kinderkar-
diologen und Erwachsenenkardiologen mit
entsprechender Weiter- und Fortbildung be-
wältigt werden, was auch durch die Natur der
angeborenen Herzfehler sinnvoll ist: Die Zu-
sammenarbeit mit den Kinderkardiologen ist
evident bei interventionellen Eingriffen. Die
interventionellen Kardiologen der Erwachse-
nen-Medizin, die sich täglich mit der korona-
ren Herzkrankheit beschäftigen, sind nicht
vorbereitet für vielseitige Eingriffe bei Pa-
tienten mit angeborenen Herzfehlern, weil die
Denkweise im Gebiet der angeborenen Herz-
fehler und die notwendigen Kenntnisse grund-
legend verschieden sind. Deshalb führt z.B.
am Toronto General Hospital nur ein in ange-

borenen Herzfehlern ausgebildeter interven-
tioneller Kardiologe (Ausnahme: Verschluss
des Vorhofseptumdefektes Typ 2) gemeinsam
mit dem Kinderkardiologen die Eingriffe
durch. Diese Zusammenarbeit ist auch sehr
wichtig für den gegenseitigen Erfahrungsaus-
tausch.

Spezialisten für die Betreuung von Er-
wachsenen mit angeborenen Herzfehlern kön-
nen ihre Wurzeln entweder in der Kinder- oder
Erwachsenenkardiologie haben. 

Die Qualitätsanforderungen und Weiter-
bildungsziele sind in Tabelle 2 zusammenge-
fasst [9, 10, 38, 45]. Tabelle 3 beschreibt die
Weiterbildungskonzepte bzw. Weiterbildungs-
programme für den Kinder- und Erwachsenen-
kardiologen, das aus drei Stufen besteht:
– Stufe 1: minimale Exposition mit angebo-

renen Herzfehlern im Rahmen der Weiter-
bildung zum Facharzt für Kardiologie
(Vermittlung von minimalem Basiswis-
sen).

– Stufe 2: Kardiologen mit zusätzlicher, spe-

Tabelle 2
Weiterbildungsziele des
Spezialisten für Erwachsene
mit kongenitalen Vitien
[9, 10, 38, 43].

Grundkenntnisse über Anatomie, Morphologie und Pathophysiologie der Herzfehler
Behandlungskonzepte in der Kinderkardiologie
Kenntnisse in den Langzeitkomplikationen («Spontanverlauf», nach Eingriffen)
Erfahrungen in Allgemeinmedizin und nicht-kardiovaskulärer Medizin bei Erwachsenen
Erfahrungen in der Erwachsenenkardiologie, insbesondere kardiovaskuläre Risikofaktoren, 
Suchtverhalten
Spezielle Kenntnisse mit Schwerpunkt kongenitale Vitien in diagnostischen Methoden 
(transthorakale und transösophageale Echokardiographie, Herzkatheteruntersuchung, 
postoperative Betreuung usw.)
Kenntnisse in physiologischen Veränderungen der Schwangerschaft, Beratung in Antikonzeption 
und Risikostratifizierung für eine Schwangerschaft und Geburt
Verstehen der psychosozialen Probleme und Barrieren
Kenntnisse in wissenschaftlichen Methoden

Tabelle 3
Weiterbildung zum Spezia-
listen für Erwachsene mit
angeborenen Herzfehlern
[9].

Kinderkardiologe Erwachsenenkardiologe

Stufe 1

Stufe 2 keine internationalen Empfehlungen 
für den Kinderkardiologen

Stufe 3 3 Jahre: Kinderkardiologie
6–12 Monate: Erwachsenenkardiologie
12–18 Monate an spezialisiertem 
Zentrum für Erwachsene mit 
kongenitalen Vitien
akademische Karriere bei Erwachsenen
mit kongenitalen Vitien: plus ein Jahr 
wissenschaftliche Weiterbildung 
und/oder Weiterbildung in speziali-
sierter Weiterbildung

Weiterbildung im Rahmen der Grundausbildung 
zum Facharzt FMH
3 Jahre allgemeine Kardiologie
plus mindestens 6 Monate an spezialisiertem 
Zentrum für angeborene Herzfehler
>20 Sprechstunden an spezialisiertem Zentrum 
über eine Zeitdauer von 2 Jahren
enge Zusammenarbeit mit Kompetenzzentrum 
und kontinuierliche Fortbildung
3 Jahre allgemeine Kardiologie
ein Jahr Kinderkardiologie mit Programm 
in Kinderherzchirurgie und perkutanen 
Interventionen
plus mindestens 12–18 Monate Weiterbildung 
an spezialisiertem, akademischem Zentrum 
für Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
zusätzlich 1 Jahr wissenschaftliche Weiter-
bildung und/oder spezialisierte Weiterbildung
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zieller Weiterbildung nach dem Facharzt
Kardiologie, die aktiv in der Betreuung
von Erwachsenen mit angeborenen Herz-
fehlern involviert sein wollen.

– Stufe 3: Spezialist für Erwachsene mit an-
geborenen Herzfehlern.

Die Weiterbildung kann nur an einem Zen-
trum mit grossen Patientenzahlen absolviert
werden. Wegen der komplexen internistischen
Probleme werden Erwachsenenkardiologen
mit breiter Weiterbildung in Innerer Medizin
bevorzugt. Die dreijährige Weiterbildung in
Innerer Medizin ist in Kanada immer noch
Voraussetzung zur anschliessenden Weiter-
bildung in Kardiologie. Dieses Weiterbil-
dungskonzept kommt den notwendigen
Anforderungen für den Spezialisten in konge-
nitalen Vitien sehr entgegen.

Sowohl Kinderkardiologen als auch Er-
wachsenenkardiologen sollen in der Betreu-
ung von Erwachsenen mit angeborenen Herz-
fehlern aktiv eine Rolle spielen, wobei die
gemeinsame Weiterbildung an spezialisierten
Zentren eine grosse, gegenseitige Bereiche-
rung für das Programm ist (z.B. am Toronto
Congenital Cardiac Centre for Adults).

Die Betreuung für die Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern könnte nicht ge-
währleistet werden, wenn wir sie nur auf die
spezialisierten Kardiologen mit voller Weiter-
bildung abstützen würden. Kardiologen mit
einem «speziellem Interesse» an Erwachsenen
mit angeborenen Herzfehlern (Stufe 2) sind
ein sehr wichtiger Pfeiler im Betreuungskon-
zept. Ein «oberflächliches» Interesse an diesen
Patienten genügt nicht, nur weil sie interes-
sant sind und eine Abwechslung in die Alltags-
praxis bringen. Ein Kardiologe, der aktiv an
der Betreuung von Erwachsenen mit angebo-
renen Herzfehlern beteiligt und in ein Betreu-
ungskonzept eingebunden sein will (Stufe 2),
benötigt heute eine formelle Weiter- und Fort-
bildung (Tab. 3).

Der voll ausgebildete Spezialist für Er-
wachsene mit angeborenen Herzfehlern 
(Stufe 3) absolviert nach seiner Weiterbildung

zum Facharzt Kardiologie eine zweijährige zu-
sätzliche Weiterbildung (unabhängig, ob er
von der Kinderkardiologie oder von der Er-
wachsenenkardiologie kommt). Eine Weiter-
bildung in Kinderkardiologie ist für den Er-
wachsenenkardiologen gewünscht und dient
als Vorbereitung und Grundlage (Termino-
logie, Grundanatomie, Eingriffe usw.) für die
spezialisierte Weiterbildung an einem Zen-
trum.

Betreuungskonzept

Der Eintritt in die Erwachsenenmedizin be-
ginnt mit der Transition und ist ein Prozess,
der Jugendliche auf das Leben als selbstän-
dige Erwachsene vorbereitet [48, 49]. Die
Jugendlichen haben ein grosses Defizit an
Wissen über ihren Herzfehler und während
dieses Lebensabschnittes muss grosse Aufklä-
rungsarbeit über die Natur und die Bedeutung
des Herzfehlers für ihr Leben als Erwachsene
geleistet werden [50, 51]. Die Nachbetreuung
der Erwachsenen muss in ein Betreuungsnetz
eingebettet sein, damit sie mit ihren viel-
schichtigen Problemen eine bedarfsgerechte
Betreuung erhalten. Das Betreuungskonzept
besteht aus drei Stufen (Abb. 2): Basisbetreu-
ung, regionale WATCH-Sprechstunde oder
Klinik und das überregionale Kompetenzzen-
trum [9–12, 38]. Die Vernetzung und die enge
Zusammenarbeit zwischen den drei Betreu-
ungsstufen sind selbstverständlich.

Basisbetreuung – 
hausärztliche Betreuung
Jeder Erwachsene mit angeborenen Herzfeh-
lern benötigt eine hausärztliche Betreuung für
die alltäglichen Probleme. Die Basisbetreuung
wird durch alle in der Grundversorgung täti-
gen Ärzte sichergestellt (Allgemeinmediziner,
Internisten usw.). Die enge Kooperation bzw.
der Informationsaustausch zur regionalen
WATCH-Sprechstunde oder zum überregiona-
len Zentrum ist selbstverständlich. In diesen
Bereich gehören auch Gynäkologen, Ohren-
Nasen-Hals-Spezialisten, Ophthalmologen,
Rheumatologen usw. 

Erwachsene mit einfachen Herzfehlern,
d.h. jene mit niedrigem Riskoprofil, können
und sollen in der Stufe 1 betreut werden [9, 38,
52]. Aufgrund internationaler Empfehlungen
sollten aber auch diese Patienten mit einem so
genannt einfachen Vitium mindestens einmal
durch einen speziell in angeborenen Herz-
fehlern weitergebildeten Kardiologen (Stufe 2
oder 3) untersucht werden, weil immer wieder

Abbildung 2
Erwachsene für angeborene
Herzfehler: Betreuungs-
konzept für die Schweiz.
WATCH = Working Group
for Adults and Teenagers
with Congenital Heart 
Disease
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assoziierte Vitien übersehen werden (z.B.
beim Lungenvenenfehlmündung beim Vorhof-
septumdefekt Typ 2), und damit ein Manage-
mentplan festgelegt wird [9, 43].

Regionale WATCH-Klinik
Die regionale WATCH-Sprechstunde/Klinik
wird durch speziell weitergebildete Kardio-
logen (Weiterbildungsstufe 2 oder 3) in der
Praxis oder in der Klinik angeboten (WATCH
leitet sich ab von der Working Group for
Adults and Teenagers with Congenital Heart
Disease der Schweizerischen Gesellschaft für
Kardiologie). Ein regionales WATCH-Zentrum
versorgt aufgrund internationaler Erfahrun-
gen eine Population von bis zu 2 Millionen
Einwohnern und ist ein Eckpfeiler im Betreu-
ungskonzept. Nicht alle Patienten können
ausschliesslich am überregionalen Kompe-
tenzzentrum aus verschiedenen Gründen be-
treut werden: steigende Anzahl der Patienten
bzw. fehlende Kapazität, Notwendigkeit einer
lokalen Betreuung im Falle eines Notfalles,
geographische Gründe (wobei dieses Argu-
ment aufgrund der sehr kurzen Distanzen in
der Schweiz schwach ist und nicht trägt). Alle
Patienten mit einem Herzfehler mit mittlerem
oder hohem Risiko (Tab. 4) sollen ausschliess-
lich in regionalen WATCH-Sprechstunden/
Kliniken bzw. gemeinsam mit dem überregio-
nalen Kompetenzzentrum betreut werden [9,
38, 43, 53]. Die enge Zusammenarbeit mit der
regionalen WATCH-Sprechstunde/Klinik ist
eine Entlastung für das überregionale Kompe-
tenzzentrum: Komplexe Patienten können bei
problemlosem Verlauf alle 6–12 Monate durch
den regionalen WATCH-Kardiologen unter-
sucht werden, während sie je nach Komplexi-
tät alle 2–3 Jahre für eine Evaluation ans
überregionale Kompetenzzentrum überwie-
sen werden.

Die regionale WATCH-Sprechstunde/Kli-
nik muss nicht alle strukturellen und perso-
nellen Ressourcen eines Kompetenzzentrums
anbieten. Der regionale WATCH-Kardiologe
muss aber hervorragende Kenntnisse in Ana-
tomie, Morphologie, den diversen herzchirur-
gischen Eingriffen und Pathophysiologie be-
sitzen, die Langzeitkomplikationen kennen
und die Risiken für Komplikationen abschät-
zen können. Zudem muss er ausgezeichnete
Kenntnisse in der Doppler-Echokardiographie
– der diagnostischen Methode der Wahl – be-
sitzen, ansonsten er der komplexen Anatomie
und Pathophysiologie nicht gerecht wird [54].
Andere bildgebende Verfahren, wie z.B. Ma-
gnet-Resonanz-Tomographie, sollten in der
Regel an einem Kompetenzzentrum durch-
geführt werden, weil diese Untersuchungen in
einem regionalen Zentrum/Klinik zu selten
sind. Häufig müssen die Untersuchungen am
überregionalen Zentrum wiederholt werden,
weil die entscheidenden Fragen aufgrund der
mitgelieferten Aufnahmen nicht beantwortet
wurden. Die enge Kooperation zwischen den
Betreuungsstufen ist entscheidend.

Überregionales Kompetenzzentrum
Das überregionale Kompetenzzentrum (Stufe
3) ist die letzte Ressource, bietet sämtliche dia-
gnostischen und therapeutischen Optionen an
und muss deshalb entsprechende personelle
und strukturelle Anforderungen bezüglich
Quantität und Qualität erfüllen (Tab. 1). Ein
multidisziplinäres Team wird den komplexen
Problemen dieser Patienten am besten gerecht
(Abb. 3). Ein überregionales Kompetenzzen-
trum ist für eine Bevölkerung von 3–10 Millio-
nen sinnvoll [10, 38, 43], damit die notwen-
dige, kritische Patientenzahl, insbesondere
auch die Anzahl der Eingriffe, für die Erfah-
rung des gesamten Teams erreicht wird und
der finanzielle Aufwand in die Struktur eines
solchen Zentrums aus volkswirtschaftlichen
und gesundheitspolitischen Gründen gerecht-
fertigt ist. Die internationalen Erfahrungen
und Empfehlungen haben wie in anderen Be-
reichen der Spitzenmedizin grosse Implikatio-
nen für die föderalistische Schweiz: ein über-
regionales Zentrum an jeder Universitätskli-
nik ist weder sinnvoll und noch gerechtfertigt.
Aufgrund der Bevölkerungszahl benötigt die
Schweiz nur ein überregionales Kompetenz-
zentrum, aus standes- bzw. gesundheitspoliti-
schen Gründen werden sich zwei überregio-
nale Zentren (in der Westschweiz und in der
Deutschschweiz) etablieren. Der Ausbau und
die Qualität der Kinderkardiologie, insbeson-
dere der interventionellen Kinderkardiologie

Tabelle 4 
Patienten mit mittlerem 
und hohem Risiko – Betreu-
ungsebene 2 und/oder 3.

Risiko für:
Re-Operation/-Intervention
Rhythmusstörungen
Herzinsuffizienz, u.a.

Conduits
Zyanose
Diagnose oder Eingriff, der mit einem Eigen-
namen bezeichnet wird (z.B. Blalock-Taussig-
Shunt, Wateston-Shunt, Tetralogie nach Fallot, 
Senning, Fontan, Eisenmenger usw.)
Patienten mit einem Syndrom
Pulmonale Hypertonie 
Atresie einer Klappe
Transposition der grossen Arterien 
(irgendwelche Form)
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und der Kinderherzchirurgie, sind entschei-
dend für den Standort des überregionalen
Kompetenzzentrums. Ein überregionales
Kompetenzzentrum ist in der Regel in die
Infrastruktur einer Universitätsklinik inte-
griert, bei speziellen strukturellen Vorausset-
zungen könnte ein solches Zentrum aber auch
ausserhalb einer Universitätsklinik entste-
hen, mit enger Zusammenarbeit mit den ent-
sprechenden Spezialisten (Versorgungsnetz).

Wo steht die Schweiz?

Die Mitglieder der WATCH (Working Group
for Adults and Teenagers with Congenital 
Heart Disease der Schweizerischen Gesellschaft
für Kardiologie) haben in den letzten 15 Jah-
ren grosse Anstrengungen zur Verbesserung
der Betreuung dieser Patienten unternom-
men: Weiterbildung von Kardiologen, enge
Zusammenarbeit mit den Kinderkardiologen,
regionale WATCH-Sprechstunden, Kompe-
tenzzentren, internationale Zusammenarbeit,
Organisation von Weiter- und Fortbildungs-
veranstaltungen, u.a. Das Erreichte brachte
breite internationale Anerkennung, nicht nur
in Europa, sondern auch in Nordamerika und
Japan. Die strukturellen und personellen
Bedürfnisse werden – wie dargelegt – in den
nächsten Jahren stark steigen, weil wir mo-
mentan bei den Patienten nur die Spitze des
Eisberges sehen: tausende von Patienten, die
bisher durch das Betreuungsnetz gefallen
sind, werden in den nächsten Jahren aufgrund
der zu erwartenden Spätkomplikationen spe-
zialisierte Hilfe benötigen – zu den über 200
Adoleszenten, die jährlich zur Erwachsenen-
medizin wechseln.

Schlussfolgerung

Eine flächendeckende Versorgung der wach-
senden Population von Erwachsenen mit an-
geborenen Herzfehlern kann nur in einem
Betreuungsnetz, bestehend aus drei Ebenen,
gedeckt werden, wobei eine enge Zusammen-
arbeit und Kommunikation (Vernetzung) der
drei Ebenen essenziell sind. Die komplexen
Probleme dieser Patienten werden in enger
Zusammenarbeit mit den Kinderkardiologen
und den Erwachsenenkardiologen mit speziel-
ler Weiterbildung in angeborenen Herzfehlern
(Betreuungsebene 2 und 3) am besten gelöst,
der Einbezug von Kollegen anderer Fachdiszi-
plinen ist aber entscheidend (multidisziplinä-
res Team). Damit Erwachsene mit angebore-
nen Herzfehlern dieselbe qualitativ hochste-
hende Betreuung erhalten wie Patienten mit
erworbenen Erkrankungen, müssen die Ent-
scheidungsträger an Kliniken, Universitäten
und Politik die steigenden Bedürfnisse nun er-
kennen und die strukturellen und personellen
Voraussetzungen schaffen. Aus-, Weiter- und
Fortbildung der Ärzte auf jeder Stufe im Be-
treuungsnetz sowie Information der Öffent-
lichkeit sind andere grosse Herausforderun-
gen. Die Gesellschaft hat eine ethische Verant-
wortung gegenüber der neuen Population 
von Patienten in der Erwachsenenmedizin, 
die dank der Fortschritte in der Medizin 
überleben und der Erwachsenenmedizin über-
geben werden: nicht nur Erwachsene mit
angeborenen Herzfehlern, sondern auch Er-
wachsene mit zystischer Fibrose, Stoffwech-
selerkrankungen und anderen angeborenen
Erkrankungen.
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