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Komorbiditäten
Trotz erfolgreicher Korrektur oder Palliation leiden die EMAH an 
den Folgen des AHF. Wichtigste Gründe für eine stationäre Be-
handlung dieser Patienten sind Rhythmusstörungen, Herzinsuf-
fizienz, Gravidität, arterielle und pulmonale Hypertonie, rheolo-
gische und dermatologische Probleme bei chronischer Cyanose, 
Nierenerkrankungen sowie neurologische Krankheitsbilder.

Gravidität
Der Kinderwunsch unterscheidet sich nicht von dem bei herzge-
sunden Frauen. Eine Gravidität kann durch die hämodynamische 
Mehrbelastung abhängig vom AHF zur kardialen Dekompensa-
tion führen. Es besteht ein nicht zu unterschätzendes Morbidi-
täts- und Mortalitätsrisiko. Eine umfassende Evaluation und Be-
ratung sollte idealerweise vor einer Gravidität erfolgen. Engma-
schige Kontrollen des AHF während der Gravidität sind obligat. 
Eine Pränataldiagnostik ist dringlich, da das Wiederholungsri-
siko für AHF deutlich erhöht ist (3-8 Prozent) und nach elterli-
chem AHF und Geschlecht variiert.

Soziale Aspekte
EMAH sind chronisch kranke Menschen. Ihre kindliche Entwick-
lung ist häufig durch mehrere Operationen, vielfache ambulante 
und stationäre Behandlungen geprägt. Die immer wieder als 
vital bedrohlich erlebten Eingriffe am Herz resultieren in Ängs-
ten bei den Patienten und Eltern mit negativem Einfluss auf die 
Entwicklung. Dies wird während der Pubertät besonders deut-
lich, wenn der Wunsch der Jugendlichen nach Selbstständigkeit 
und die Ängste der Eltern aufeinander prallen. Für die Zukunft 
ist eine Aufgabe darin zu sehen, die Adoleszenten so zu fördern, 
damit sie eine gute Kenntnis ihrer kardialen Risiken haben und 
diese erfolgreich in ihre Lebensplanung integrieren. 

Berufliche Aspekte
Das Spektrum der Integration von EMAH im Arbeitsmarkt ist 
groß. Alle Situationen von Frühberentung mit resultierender so-
zialer Isolation bis hin zu einem komplett normalen Arbeitsle-
ben trotz komplexem AHF sind Realität. Nur selten wurde die 
individuelle kardiale Situation bei Berufsfindung und Ausbildung 
berücksichtigt. Eingeschränkte kognitive Fähigkeiten können in 
Kombination mit einem komplexen AHF zu erheblichen Schwie-
rigkeiten führen, um das Ziel einer Ausbildung und sozialer Inte-
gration zu erreichen. 

Versorgungsstrukturen
Diese sind für EMAH weltweit noch nicht optimal. Deshalb wur-
den durch nationale und internationale Fachgesellschaften Leit-
linien entwickelt und publiziert. In Deutschland wurde eine 
EMAH-Zusatzqualifikation entwickelt, die es Kinderkardiologen 
und Kardiologen ermöglicht, ihre Qualifikation in diesem Spezi-
algebiet nachzuweisen. Um den medizinischen Anforderungen 
an die ambulante EMAH-Versorgung gerecht zu werden, muss 
eine Vernetzung der vorhandenen Ressourcen und Spezialkennt-
nisse erreicht werden. Die Kompetenz für die kongenitale kardi-
ale Anomalie und Hämodynamik liegt bei den Kinderkardiolo-
gen, jedoch muss für die Betreuung der EMAH die Erfahrung und 
Kompetenz aller Fachdisziplinen für die erworbenen Erkrankun-
gen eingebunden werden. Die stationäre EMAH-Behandlung im 
Krankenhaus hat viele Facetten. Herzchirurgische Primärkorrek-
turen im Erwachsenenalter sind sehr selten. Als typische Ein-
griffe bei EMAH sind vor allem Re-Operationen mit Pulmonal-

klappenersatz (Herzfehler der Fallot-Gruppe) oder Klappenein-
griffe (Rekonstruktion und Ersatz) an den linksseitigen Klappen 
nach Vorbehandlungen im Kindesalter zu nennen. Durch die zu-
nehmende Zahl der Adoleszenten und jungen Erwachsenen mit 
korrigierten mittelschweren und komplexen AHF gewinnt die 
konservative stationäre Therapie bei Herzinsuffizienz und Ar-
rhythmien zunehmend an Bedeutung. Nicht nur typische nicht-
kardiale Krankheiten mit oder ohne resultierender OP-Notwen-
digkeit stellen angesichts eines komplexen Herzfehlers eine viel 
größere Herausforderung für die ärztliche und pflegerische Be-
treuung dar. Chirurgische Routineeingriffe wie Sterilisationen, 
Varizenchirurgie oder traumatologische Versorgungen müssen 
umfassender vorbereitet werden unter Berücksichtigung des in-
dividuellen kardiovaskulären Risikoprofils. Insbesondere die an-
ästhesiologischen und intensivmedizinischen Ressourcen müs-
sen auf ein breites Spektrum an Komplikationsmöglichkeiten 
vorbereitet sein. Typische Gefäßzugänge (z. B. für ein invasives 
Monitoring oder eine passagere Schrittmachertherapie bei bra-
dykarden Rhythmusstörungen) können unter Umständen durch 
die Vorbehandlungen im Kindesalter verbraucht sein. Zum Teil 
verhindern die angewandten Korrekturverfahren einen „norma-
len“ Zugang zum Herzen. Nach bestimmten Palliationsverfahren 
komplexer Herzfehler mit univentrikulärer Zirkulation dürfen la-
paroskopische Eingriffe (z. B. Tubenligatur) nicht angewendet 
werden.

Strukturen vernetzen
Die Anzahl erwachsener Patienten mit AHF wird die Zahl der 
Kinder mit AHF übersteigen. Eine regelmäßige qualifizierte 
Überwachung bei Spezialisten für AHF im Erwachsenenalter ist 
immer indiziert. Um in der Zukunft die flächendeckende Versor-
gung unter besonderer Berücksichtigung der vielfältigen As-
pekte der EMAH-Betreuung sicherzustellen, ist die Bündelung 
der Kompetenzen aus verschiedenen Fachdisziplinen in vernet-
zen Strukturen notwendig, sowohl in der ambulanten Versor-
gung als auch in Krankenhäusern. Dies setzt Empathie und fach-
liches Engagement aller Behandler an den Schnittstellen mit 
diesem speziellen Gebiet der Medizin voraus. 
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PPI-Verordnungen  
mit neuem Rekordhoch
Die Zahl der Verordnungen von Protonenpumpeninhibitoren hat sich in den letzten zehn 

 Jahren versechsfacht. Ein Anstieg dieser Größenordnung kann nicht durch Zunahme gesicherter 

 Indikationen erklärt werden.

Protonenpumpeninhibitoren (PPI) gehö-
ren zu den verordnungsstärksten und – 
trotz vergleichsweise niedriger Tagesthe-
rapiekosten – kostenträchtigsten Arznei-
mitteln. In den vergangenen Jahren nah-
men die Verordnungen linear und jährlich 
um mehr als 15 Prozent zu. Seit 2000 stieg 
die Zahl der abgegebenen definierten Ta-
gesdosen um mehr als das Sechs fache 
auf knapp 2 Milliarden im Jahr 2009. Die-
ser Anstieg der PPI-Verordnungen kann 
nicht durch Zunahme der Inzidenz und/
oder Prävalenz von Erkrankungen erklärt 
werden, bei denen ihr Einsatz gut be-
gründet und gerechtfertigt ist. Zwar 
nimmt seit einiger Zeit die Häufigkeit der 
ösophagealen Refluxkrankheit in den 
westlichen Industrienationen deutlich zu, 
jedoch nicht in einem vergleichbaren Maße 
wie die verordnung von PPI anstieg. Zu-
dem kommen peptische Ulzera seit Klä-
rung der Rolle von Helicobacter pylori für 
Genese und Verlauf gastrointestinaler Ul-
kuserkrankungen und Einführung der Era-
dikationstherapie heute seltener vor. 

Ungerechtfertigte 
 Indikationsausweitung
Ursache der Verordnungsanstiege bei 
den PPI ist vor allem die in letzten Jahren 
vorangetriebene Indikationsausweitung. 
In erster Linie betrifft dies die Reflux-
krankheit, an der nach einigen Darstel-
lungen, die gern auch von den Herstel-
lern der PPI verbreitet werden, bis zu  
20 Prozent aller erwachsenen Deutschen 
leiden sollen. Wichtig ist die Trennung 
der erosiven Refluxösophagitis, bei der 
PPI zweifelsohne Mittel der Wahl sind 
und adäquat dosiert und ausreichend 
lange gegeben werden müssen, von 
nicht-erosiven Refluxkrankeiten und ein-
fachen Refluxbeschwerden. Auch bei 

letzten beiden Indikationen können PPI 
mit hohen Erfolgsraten eingesetzt wer-
den; es geht aber zunächst um rein sym-
ptomatische Therapien. Nach allgemei-
ner Einschätzung werden PPI gerade hier 
zu häufig, zu lange und zu hoch dosiert 
gegeben. Wenn nicht-medikamentöse 
Maßnahmen nicht reichen, sollten PPI 
immer bedarfsadaptiert und in minimal 
effektiver Dosis gegeben werden. Gerade 
bei einfachen Refluxbeschwerden rei-
chen oft H2-Blocker oder Antazida bei 
Bedarf. Eine Überverordnung von PPI wird 
auch bei der funktionellen Dyspepsie 
vermutet. Ihre Wirksamkeit bei diesem 
häufigen, aber bunten Krankheitsbild ist 
schlecht belegt und allenfalls für kurze 
Anwendungen über etwa vier Wochen 
nachgewiesen. Ob bestimmte Symptome 
wie saures Aufstoßen und Sodbrennen 
ausreichend prädiktiv für einen Erfolg 
sind, ist unklar. Im Übrigen ist kein PPI für 
die Indikation funktionelle Dyspepsie zu-
gelassen. Ebenfalls zu großzügig – teil-
weise nahezu reflektorisch – werden PPI 
zur Prophylaxe gastroduodenaler Läsio-
nen unter NSAR eingesetzt. Bei Patienten 
mit Risikofaktoren für peptische Ulzera 
unter NSAR sind PPI selbstverständlich 
indiziert. Dies gilt im Übrigen auch bei 
Gabe so genannter selektiver COX-2-
Hemmer. Zu den Risikofaktoren zählen vor 
allem frühere (insbesondere durch NSAR 
induzierte) gastrointestinale Ulzera oder 
Blutungen, des Weiteren aber auch Alter 
über 65 Jahre, Komedikation mit Kortiko-
steroiden, Antikoagulanzien oder ASS (auch 
in niedriger Dosis). Ob von den weiteren 
Risikofaktoren einer allein zur Indikation 
für PPI ausreicht und ob auch so bezeich-
nete schwere Grundkrankheiten dazu ge-
hören, ist strittig. Übliche Tagesdosen der 
PPI wie 20 mg Omeprazol, 40 mg Panto-

prazol oder 30 mg Lansoprazol reichen aus. 
Bei Kontraindika tion kann auf H2-Blocker 
in doppelter Dosis ausgewichen werden, 
für die aber die Datenlage schlechter und 
eine Verhinderung von Ulkuskomplika-
tionen nicht beweisen ist.

Nicht ohne Sicherheitsprobleme
PPI sind insgesamt gut verträgliche Arz-
neimittel und einige der anfänglichen 
Bedenken wie die Induktion von Karzino-
iden scheinen derzeit unbegründet. In 
den letzten Jahren wurden dagegen an-
dere Sicherheitsprobleme unter langjäh-
riger Einnahme von PPI erkannt. So schei-
nen PPI das Risiko für eine Osteoporose 
zu erhöhen. Abhängig von Dauer und Do-
sis kann es zur Verdopplung osteoporoti-
scher Frakturen an Wirbelkörpern, Hüfte 
und Radius kommen. In Fall-Kontroll-Stu-
dien wird das gehäufte Auftreten ambu-
lant erworbener Clostridieninfek tionen 
unter PPI beschrieben und in mehreren 
Beobachtungsstudien eine moderate Zu-
nahme ambulant erworbener Pneumo-
nien. Zudem mehren sich die Kasuistiken 
über interstitielle Nephritiden und Mag-
nesiummangel mit Krämpfen und Rhyth-
musstörungen unter PPI. Wenn das Zu-
satzrisiko für diese Komplikationen unter 
PPI auch nur schwer und unsicher zu 
quantifizieren ist, ist es wegen der Menge 
verordneter PPI klinisch relevant. Auch 
unter Aspekten der Arzneimittel sicherheit 
ist deshalb auf eine strenge Indikations-
stellung zu achten.  
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