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Because It IS a huge success story!

1-3% of all life births have CHD
6/1000 life births: Complex CHD

i BN vik B

Survival without

INntervention IS rare

Tetralogy of Fallot Transposition of Univentricular
the great arteries hearts
Hoffman, JACC, 2002
Loh, Sing Med J 1973; Moodie. AJC 1984; Liebman, Circ 1969




Natural History
Chance of survival to adulthood with complex CHD
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Modified Natural History

Chance of survival to adulthood with complex CHD
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Modified Natural History

Chance of survwal to adulthood Wlth complex CHD
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Mortality Shift

Age at death (years) EEICHD deaths
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Improved Survival
Chance of survival to adulthood with complex CHD
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Evolution of patient cohorts
1980-2010
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Adults with complex CHD
1980-2010
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Mortality Shift
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Schievano, Radilogy, 2007
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Continue the success story
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Cardiac anesthesia
Obstetrics
Contraception
Psychiatry
Hematology
Gastroenterology

Pulmonary hypertension
MR Fellow y nyp
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Echocardlography
Interventional cardiology
Electrophysiology
Heart failure
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Scars...




Scars all overall...




Scars all overall...




Arrnythmias




Arrnythmias




We need to
Improve therapies!
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Years of Number of
Diagnosis Children

1995-97 1,299
1993-95 1,585

1989-93 3,402
1983-89 3,711

1978-83 2,984

1975-78 1,313
1972-75 936
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— 1970-72 499

1968-70 402

|
6 10 Total Number of
. 16,131
Years after Study Entry Patients Treated:

"exgt intads

O‘Leary, Semin Oncol. 2008
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Das ZMB Basel kommt im Gutachten vom 14.07.2011 zum Ergebnis einer 50%-igen Arbeitsunfa-
higkeit seit 20.04.2009. Gemass Stellungnahme unseres Regionalen Arztlichen Dienstes ist diese
Arbeitsunfahigkeit aus folgenden Grinden nicht nachvoliziehbar:

Die Fachrichtungen ORL und Psychiatrie konnten keine Diagnose mit Einfluss auf die Arbeitsfa-
higkeit feststellen. Kardiologisch wurde ein unauffilliger Befund festgestellt, das heisst keine
Einschrankung der Pumpleistung des Herzens und keine Hinweise auf eine pulmonale Hyperto-
nie. Auch internistisch wurde ein klinisch unauffalliger Befund erhoben. Die Feststellung im ZMB-
Gutachten, dass die Konzentrationsprobleme und die verminderte Leistungsfahigkeit mitbegriindet
werden durch die chronische Desaturation (Unterversorgung mit Sauerstoff), ist nicht nachvoll-
ziehbar, da sie nicht mit objektiven Befunden belegt ist. Die reduzierte Sauerstoffsattigung und die
damit einhergehende Mudigkeit ist nicht kardial, sondern konditionell bedingt. Weiter ist die im
ZMB-Gutachten erwdhnte Beurteilung einer reduzierten Herzleistung unrichtig und widerspricht
den erhobenen kardiologischen Befunden.

Insgesamt wurde bei s&mtlichen kardiologischen Untersuchungen kein pathologischer Befund
festgestellt, so dass eine 50%-ige Arbeitsunfihigkeit aufgrund einer Herzinsuffizienz nicht nach-
voliziehbar ist, da eine Herzinsuffizienz nachweislich nicht vorliegt. | ist in der Tatigkeit
im kaufmdénnischen Bereich, welche optimal leidensangepasst ist, eine 100%-ige Arbeitsfahigkeit
zumutbar.
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t
werden durch die chronische Desaturation (Unterversorgung mit Sauerstoff), ist nicht nachvoll-
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Das ZMB Basel kommt im Gutachten vom 14.07.2011 zum Ergebnis einer 50%-igen Arbeitsunfa-
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In ALL cardiac investigations we
could not find ANY abnormal finding
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Normal pumping function
No pulmonary hypertension

Einschrankung der Pumpleistung c[e Herzens u keine Hinweise auf eine p’ulmcnaie Hyperto-
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Gutachten, dass die Konzentrationsprobleme und die verminderte Leistungsfahigkeit mitbegriindet
werden durch die chronische Desaturation (Unterversorgung mit Sauerstoff), ist nicht nachvoll-
ziehbar, da sie nicht mit objektiven Befunden belegt ist. Die reduzierte Sauerstoffsattigung und die
damit einhergehende Mudigkeit ist nicht kardial, sondern konditionell bedingt. Weiter ist die im
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30y old

- Low O, sats: Not caused by cardiac
disease but because the patient Is
lazy and does not play sports...
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den erhobenen kardiologischen Befunden.

Insgesamt wurde bei s&mtlichen kardiologischen Untersuchungen kein pathologischer Befund
festgestellt, so dass eine 50%-ige Arbeitsunfihigkeit aufgrund einer Herzinsuffizienz nicht nach-
voliziehbar ist, da eine Herzinsuffizienz nachweislich nicht vorliegt. | ist in der Tatigkeit
im kaufmdénnischen Bereich, welche optimal leidensangepasst ist, eine 100%-ige Arbeitsfahigkeit
zumutbar.
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In ALL cardiac investigations we

could not find ANY abnormal finding
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Exercise capacity 50% of
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Lack of knowledge
Lack of understanding
Lack of awareness
(lgnorance)






Thank you!

Matthias Greutmann, MD

University Heart Center, Cardiology
Adult Congenital Heart Disease Program
matthias.greutmann@usz.ch
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@ European Heart Journal (2010) 31, 29152957 ESC GUIDELINES
EL EAMN

doi:10.1093/eurheartj'ehq249

ESC Guidelines for the management

of grown-up congenital heart disease
(new version 2010)

The Task Force on the Management of Grown-up Congenital Heart
Disease of the European Society of Cardiology (ESC)

Endorsed by the Association for European Paediatric Cardiology (AEPC)




Classes of recommendations

Table |

Classes of Definition
recommendations

Class | Evidence and/or general agreement that a given
treatment or procedure is beneficial, useful,
effective.

YJELINES

Class Il Canflirtinn avidenre and/ar a divarnanre nf Aanininn

Table 2 Levels of evidence

| Class lla
Level of Data derived from multiple randomized clinical trials
7 evidence A or meta-analyses.
[ Class llb
Level of Data derived from a single randomized clinical trial
evidence B or large non-randomized studies.

Class Ill
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Leaky heart valves
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Schievano, Radilogy, 2007



Rapid prototyping

Biglino, JCVMR, 2013



