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1. Einleitung

Erst kiirzlich konstatierte die British Cardiac Society ,,Congenital heart disease is no
longer the major Kkiller that it was only a few decades ago®.

Nicht nur die Uberlebensrate von Patienten mit angeborenen Herzfehlern, sondern auch
die Lebensqualitit der betroffenen Patienten ist deutlich gestiegen. Die erkldrt, warum
viele Frauen mit angeborenen Herzfehlern den Wunsch haben, eine Familie zu griinden
und eigene Kinder zu bekommen.

“Reproduktive Gesundheit”, wird nach der UN-Weltbevolkerungskonferenz von
Kairo (1994) definiert als die Moglichkeit der Frauen, ein befriedigendes und
ungefdhrliches Sexualleben haben zu kdnnen und die Fahigkeit zur Fortpflanzung und
die freie Entscheidung dariiber, ob, wann und wie oft sie hiervon Gebrauch machen
wollen'. Der Begriff bezieht sich auf die reproduktiven Prozesse und Funktionen in
allen Phasen des Lebens auch auBlerhalb der fruchtbaren Jahre (UN 1995). Er schlief3t
die Féhigkeit zur Fortpflanzung, ein befriedigendes Sexualleben und die freie
Entscheidung iiber die Kinderzahl ebenso ein, wie das Recht auf den Zugang zu
Informationen, zu sicheren, erschwinglichen und akzeptablen Methoden der
Familienplanung und zu einer angemessenen Gesundheitsversorgung ',

Fiir Frauen mit angeborenem Herzfehler ist reproduktive Gesundheit von immenser

Bedeutung.

1.1 Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern

Angeborene Herzfehler sind die haufigsten isolierten angeborenen Anomalien
tiberhaupt. In etwa 30 % der Fille handelt es sich um schwere Formen, wihrend die
restlichen 70 % leichtere Herzfehler umfassen.

Bislang ist die genaue Zahl der betroffenen Patienten nicht bekannt, da keine
kompletten und systematischen Register fiir Patienten mit angeborenen Herzfehlern
existieren °,

Weltweit liegt die Inzidenz angeborener Herzfehler bei reifen, lebendgeborenen
Kindern im Bereich von 8-10 pro 1000. Bezogen auf Linder und verschiedene

Zeitpunkte bestehen jedoch gewisse Unterschiede. Kombiniert man diese Rate mit



Daten der World Health Organization (WHO), so kann man von etwa 1.5 Millionen
Patienten mit angeborenen Herzfehlern ausgehen, die pro Jahr weltweit geboren
werden. In Europa und der fritheren UDSSR betrifft dies etwa 117.000, in Nordamerika
etwa 67.000 Patienten.
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Abb. 1: Geographische Verteilung von 48 spezialisierten und 23 nicht-spezialisierten Zentren
fiir angeborene Herzfehler, die an der Euro Heart Survey teilnahmen (aus: Moons Ph. et al.:
Delivery of care for adult patients with congenital heart disease in Europe: results from the Euro

Heart Survey, 2006) 2,

Aktuelle Berechnungen gehen bei einer angenommenen Gesamtzahl von 728 Millionen
Europédern von etwa 1.9 - 3.9 Millionen Patienten mit angeborenen Herzfehlern aus.
Hiervon sind 1.2 - 2.7 Millionen 15 Jahre alt oder élter.

Die Euro Heart Survey aus dem Jahre 2006 konnte lediglich 48 spezialisierte und 23
nicht-spezialisierte Zentren identifizieren, die flir die &arztliche Versorgung dieser

Patienten zustindig sind (Abb. 1)*.



Tabelle 1:

Uberlebensrate von Patienten mit angeborenen Herzfehlern (AHF) ins

Erwachsenenalter in Abhidngigkeit von der Schwere des AHF und des Geburtsjahres des

Patienten’.

Einfache
Herzfehler

Geburtenrate

pro Jahr

Privalenz
(22/1.000)

Uberlebensrate
(1. Lebensjahr)

Uberlebensrate
(bis 2000)

1940-1959

3 Millionen
x 20 Jahre

6.600
132.000

95 %
125.400

90 %
118.000

1960-1979

4 Millionen
x 20 Jahre

8.800
176.000

95 %
167.200

95 %
167.200

1980-1989

4 Millionen
x 10 Jahre

8.800
88.000

95 %
83.600

90 %
83.600

Gesamt

376.200

368.800

Mittelschwere
Herzfehler

Geburtenrate

pro Jahr

Privalenz
(2.5/1.000)

Uberlebensrate
(1. Lebensjahr)

Uberlebensrate
(bis 2000)

1940-1959

3 Millionen
x 20 Jahre

7.500
150.000

60 %
90.000

55 %
82.500

1960-1979

4 Millionen
x 20 Jahre

10.000
200.000

70 %
140.000

65 %
130.000

1980-1989

4 Millionen
x 10 Jahre

10.000
100.000

90 %
90.000

90 %
90.000

Gesamt

320.000

302.500

Schwere
Herzfehler

Geburtenrate

pro Jahr

Privalenz
(1.5/1.000)

Uberlebensrate
(1. Lebensjahr)

Uberlebensrate
(bis 2000)

1940-1959

3 Millionen
x 20 Jahre

4.500
90.000

20 %
18.000

10 %
9.000

1960-1979

4 Millionen
x 20 Jahre

6.000
120.000

65 %
78.000

50 %
60.000

1980-1989

4 Millionen
x 10 Jahre

6.000
60.000

85 %
51.000

80 %
48.000

Gesamt

147.000

117.000




Bis zu den 30er Jahren des vorigen Jahrhunderts lag die spontane Uberlebensrate von
unbehandelten Kindern mit relevanten angeborenen Herzfehlern bei lediglich 10 - 15 %.
Die meisten von ihnen starben innerhalb der ersten Lebensjahre. Demgegeniiber ist
heutzutage die Uberlebensrate, abhingig vom Schweregrad des Herzfehlers, auf mehr
als 90 % angestiegen, und die meisten betroffenen Kinder erreichen sogar ein hohes

Erwachsenenalter (Tab. 1; Abb. 2) **.

Jiingste Zahlen aus Deutschland belegen bei angeborenen Herzfehlern fiir den Zeitraum
zwischen 1990 und 2008 ebenfalls eine Abnahme der Mortalitdtsrate um 64 %. Dieser
Trend findet sich in allen Altersgruppen (Abb. 2) °.

Eine kiirzlich durchgefiihrte, populationsbasierte kanadische Studie konnte zeitliche
Tendenzen der Mortalitdt von Patienten mit angeborenen Herzfehlern aufzeigen (Abb.
3). Die Sterblichkeit bei Kindern mit angeborenen Herzfehlern nimmt hiernach ab, und
die Zahl der Todesfille bewegt sich weg vom Kindes- zum hoheren Erwachsenenalter .
Aus den genannten Zahlen ist abzuleiten, dass in ndherer Zukunft voraussichtlich mehr
Patienten mit angeborenen Herzfehlern im Erwachsenenalter leben als im Kindesalter

(Abb. 4) *.
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Abb. 2: Entwicklung der Mortalititsrate fiir Patienten mit angeborenen Herzfehlern in

Deutschland zwischen 1990 und 2008 (aus: Bruckenberger E, Herzbericht 2009)°.
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Abb. 3: Zeitliches Auftreten von Todesféllen bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern (aus:

Khairy P: Changing Mortality in Congenital Heart Disease, 2010) .
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Abb. 4: Entwicklungstendenzen der Zahl von Kindern und Erwachsenen mit angeborenen

Pyl

Herzfehlern wéhrend der letzten und kommenden Dekaden (mod. nach: Webb G: Care of

Adults with Congenital Heart Disease - A Challenge for the New Millennium, 2001) *.



Die grofle Zahl von Patienten, die mit einem angeborenen Herzfehler das
Erwachsenenalter erreicht haben, ldsst sich dadurch erkldren, dass Diagnose und
Behandlung von Herzerkrankungen, insbesondere im Bereich der Herzchirurgie, in den

letzten Jahrzehnten ungeheure Verbesserungen erfahren haben.

Die erfolgreiche chirurgische Behandlung angeborener Herzfehler begann 1938, als E.
Frey (Diisseldorf) und unabhéngig hiervon, aber nahezu zeitgleich, R.E. Gross in den
USA erstmalig einen offenen Ductus Botalli erfolgreich verschlieBen konnten®.

Weitere Fortschritte waren in den folgenden Jahrzehnten die Resektion einer
Aortenisthmusstenose durch C. Crafoord und G. Nylin (1944), der Blalock-Taussig-
Shunt (1944), die Einfiihrung der Chirurgie am offenen Herzen (1952), die Korrektur
einer Fallot’schen Tetralogy durch C:W. Lillehei (1954), die Vorhofumkehr-Operation
durch A. Senning (1959) und W.T. Mustard (1963), die Fontan-Operation (1968) oder
die arterielle Switch-Operation durch A.D. Jatene und M. Yacoub (1975)’.

Mittlerweile sind nahezu alle angeborenen Herzfehler einer chirurgischen Behandlung
zuginglich °. Wihrend es sich in den ersten Jahren der chirurgischen Behandlung oft
um sogenannte Palliativ-Eingriffe handelte, sind mittlerweile die Operationstechniken
so fortgeschritten, dass man von einer Reparatur sprechen kann.

In Abhéngigkeit vom Spontanverlauf bzw. der vorgenommenen Behandlung kann man

Patienten mit angeborenen Herzfehlern drei verschiedenen Gruppen zuteilen (Tab. 2).

Tab. 2: Klassifizierung operativer Eingriffe bei angeborenen Herzfehlern (mod. nach
Perloff JK et al, 2008) °

Art des Eingriffes Merkmale

Keine postoperativen Rest- oder Folgezustinde. Keine
Kurativ o
Komplikationen

Reparativ Postoperative Rest- oder Folgezustéinde sind obligatorisch

Die zu Grunde liegende Anomalie ist NICHT repariert oder
Palliativ )
rekonstruiert




Leider ist auch heute eine Reparatur, welche die Bezeichnung “Korrektur” verdient,
selten. Dies gilt insbesondere dann, wenn man fiir den Begriff der kompletten Korrektur

der Definition von Starck folgt, die beinhaltet:

. es wird eine normale Funktion erzielt und aufrecht erhalten
. die Lebenserwartung ist normal und
. eine weitere medizinische oder chirurgische Behandlung wird nicht

erforderlich'®.

Alle chirurgischen Eingriffe bei angeborenen Herzfehlern sind mit dem Risiko von
Rest- und Folgezusténden, z.T. auch Komplikationen, behaftet (Tab. 3).

Restzustinde sind durch anatomische oder haemodynamische Stérungen
gekennzeichnet, die schon vor dem Eingriff bestanden oder sich im Rahmen der
Fehlbildung entwickelt haben. Sie sind meist obligatorisch, unabhingig vom
durchgefiihrten operativen Eingriff und nicht Folge einer technisch unzureichenden
Operation. Gelegentlich kann es sich auch um Verdnderungen handeln, die zum
Zeitpunkt der Operation schon bestanden und intraoperativ nicht angegangen wurden.
Solche Restzustinde einer operativen Behandlung konnen u.a. elektrophysiologische
Verdnderungen beinhalten, Gefdverdnderungen oder aber auch Stérungen der
Klappen- bzw. Ventrikelfunktion'',

Folgezustinde einer chirurgischen Behandlung sind spezifische Konsequenzen des
durchgefiihrten Eingriffes. Sie konnen ebenfalls u.a. elektrophysiologische, valvulére,
ventrikuldre Verdnderungen betreffen. Haufig gehen diese auch von implantierten
prosthetischen Materialien (z.B. Herzklappen, Conduits, Patchen, Schrittmachersonden)
aus '

Rest- und Folgezustinde finden sich ebenfalls nach einer interventionellen Behandlung

angeborener Herzfehler.

Konsequenz dieser Rest- und Folgezustéinde ist, dass nicht nur Patienten mit einem
nativen angeborenen Herzfehler, sondern auch Patienten nach interventioneller oder
chirurgischer Behandlung eine lebenslange Nachsorge erfahren sollten. Die
Kontrollintervalle richten sich nach der Art des Herzfehlers, dem klinischen Zustand,

den zu erhebenden Befunden sowie dem durchgefiihrten Eingriff 2.
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Tab. 3: Wichtige und héufige anatomische und funktionelle Rest- und Folgezustinde nach
chirurgischer oder interventioneller Behandlung eines angeborenen Herzfehlers (mod. nach

Perloff JK und Warnes CA, 2001) '".

REST-Zustéinde nach reparativer Chirurgie angeborener Herzfehler ™

Elektrophysiologische .

Verinderungen™

Herzklappen ™ H

Morphe der KammernH
Ventrikel & Muskelmasse™
Ventrikelfunktion™
Anatomische - Anomalien - oder
Defekte ™

Erhohter systemarterieller
Duck und/oder Widerstand &
Erhéhter - pulmonalarterieller
Duck und/oder Widerstand &

jof

Mentale Retardierung™
Kérperliche ' Retardierung
Stérungen der EntwicklungH (Kleinwuchs)HX
Nicht-kardiovaskulir™ Koérperliche - Fehlbildungen
(Gesicht, Muskulo-skelettal) @
Abnormitéten fokale neurologische Defizite X
Zentralnervensystems™ Krampfanfille™

Sinnesorgane™ Sehstérungen™

i Hoérstérungen &
Zahnanomalien ™ ol

Zusatzerkrankungen ™ div. Organsysteme betreffend X
ot ot

FOLGE-Zustiinde nach reparativer Chirurgie angeborener Herzfehler™
Elektrophysiologische nach-Atriotomie ™
Verinderungen™ nach Ventrikulotomie™
Herzklappen ™ H
Prothetisches Material® | Patche™
st Klappenprothesen &

o) ConduitsH

Mpyocard, - Pericard - und:
Endocard™

Gefiafle X i

Nicht-kardiovaskulir™ Neurologische Abnormitéiten ™

st div. Organverédnderungen ™

o)
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1.2 Empfangnisverhiitung

Das Spektrum kontrazeptiver Techniken und Methoden, die weltweit gegenwértig
genutzt werden, ist sehr breit. Es reicht von traditionellen Methoden — wie der
periodischen Abstinenz — bis zu moderneren und effektiveren Verfahren '*.

In Europa werden gegenwirtig iiberwiegend die folgenden kontrazeptiven MaBBnahmen

15
angewendet

Natiirliche Familienplanung
Barriere Methoden
Intrauterinpessare (Intrauterine Devices = [UD),
Tubenligatur
Sterilisation des Mannes (Vasektomie)

Orale Kontrazeptiva.

Jede der erwidhnten Techniken hat typische Vor- und Nachteile, die vor ihrer

. 16
Anwendung abgewogen werden miissen

. Von herausragender Bedeutung ist
selbstverstindlich die Effektivitit und Verldsslichkeit jeder Methode.

Der “Pearl Index” ist Ausdruck der Zuverldssigkeit der angewandten Methode. Bei
diesem Index handelt es sich um einen numerischen Faktor der angibt, wie viele sexuell
aktive Frauen innerhalb eines Jahres schwanger werden "°. Angaben zum Pearl-Index
der verschiedenen Kontrazeptiva finden sich in Tab. 4.

Je niedriger der Pearl Index ist, desto sicherer ist die Methode. So bedeutet ein Pearl

Index von 1, dass von 100 Frauen, die eine kontrazeptive Methode fiir ein Jahr

anwenden, eine Frau ungeplant schwanger wird.

12



Tab. 4: Pearl-Index als Mass der Sicherheit eines Verhiitungsmittels (aus: Wiegratz J et. al. und

Thaler CJ: Hormonale Kontrazeption ', (1) ergdnzt durch Daten von Dinger et al. 2011 (*1)

sowie von Mansour et al. 2010 (*¥2)'* "

Inzidenz von ungewollten Schwangerschaften im ersten Anwendungsjahr
pro 100 Frauen bei typischer (Pearl-Index) und korrekter Anwendung
(bereinigter Pearl-Index) verschiedener Kontrazeptionsmethoden (1)

bereinigter Pearl-Index
Pearl-Index (typische
(korrekte Anwendung)
Anwendung)
keine 85 85
Stenlisation der Frau 05 05
Sterilisation des Mannes 0,1 0,15
Ovulationshemmer oral 03 8(22*
kontrazeptives Pflaster 03 8(12%
kontrazeptiver Vaginalring 03 8(1,2 "2)
Minipille 0,3 8
Minipille mit Desogestrel (0,149 (0,412
Depot-Gestagen 0,3 3
(Medroxyprogesteronacetat)
Gestagen-Implantat 0,05 0,05
Intrauterinpessar (Kupfer) 0,6 08
Intrauterinpessar (Levonorgestrel) 0,2 02
Diaphragma mit Spermizid 6 16
Kondom fir den Mann 2 15
(ohne Spermizid)
Kondom fiir die Frau (ohne Spermizid) | 5 21
Spermizid 18 29
Intravaginalschwamm (Nulliparae) 9 16
Intravaginalschwamm (Parae) 20 32
Coitus interruptus 4 27
periodische Abstinenz 35 25

13



Zu den wichtigsten und am héufigsten angewendeten Barriere-Methoden gehoren das

Kondom und das Diaphragma bzw. die Cervix- Kappe "°.

Heutzutage wird das Kondom meist aus Latex, Polyurethan oder anderen synthetischen
Materialien hergestellt. Neben der Kontrazeptiva Wirkung sind Kondome auch in der
Lage, die Ubertragung von Geschlechtskrankheiten zu verhindern *.

Bei sachgerechter Anwendung sind die Kondome sicher und effektiv. Dies gilt
allerdings nur bei sorgsamer Anwendung, da ansonsten Sicherheit und Effektivitit
deutlich geringer sind.

Zu den Vorteilen gehoren, wenig Vorausplanung, unmittelbare Wirksamkeit, leichte
Verfiigbarkeit und das Fehlen von Gesundheitsrisiken und Nebenwirkungen. AuB3erdem
konnen Kondome mit anderen Methoden der Empfangnisverhiitung kombiniert werden.
Nachteilig ist die Unzuverlédssigkeit bei nicht sachgemifBer Anwendung, insbesondere
bei Anwendung durch unerfahrene Paare. Gelegentlich wird als Nachteil angegeben,
dass der Einsatz kurz vor dem Geschlechtsverkehrs storend wirkt und, dass die

Empfindungsfihigkeit des Penis vermindert werden kann.

Ein Diaphragma wird zumeist aus Gummi oder Silicon hergestellt und dient als
mechanische Sperre, welche die Spermien hindert, in den Uterus zu gelangen.

Die Sicherheit ist geringer als die von hormonellen Verhiitungsmitteln. Ein richtig
verwendetes Diaphragma kann aber, insbesondere wenn es in Verbindung mit einer
spermiziden Substanz angewendet wird, eine akzeptable Sicherheit gewéhrleisten.

Als Vorteile sind die unmittelbare Wirksamkeit, die fehlende Hormonbelastung und das
Fehlen von Nebenwirkungen zu sehen.

Da ein Diaphragma ein paar Stunden vor dem Geschlechtsverkehr eingesetzt werden
kann, wird es kaum als storend empfunden. Zudem bietet es ebenfalls einen gewissen
Schutz vor Geschlechtskrankheiten.

Nachteilig ist die maéBige Effektivitit und die potentielle Gefahr von
Harnwegsinfektionen oder von einem toxischen Schock-Syndrom.

Ein Diaphragma sollte nicht von Frauen mit Cervix-Anomalien oder mit einer Neigung

zu Infektionen im Genitalbereich verwendet werden.
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Cervix- / Portio-Kappen werden ebenfalls aus Gummi oder Silikon hergestellt. Auch
sie verhindern mechanisch das Eindringen von Spermien in die Gebdrmutter.

Die Effektivitét ist auch hier geringer als die von hormonellen Verhiitungsmitteln und
ebenfalls meist nur in Verbindung mit einer spermiziden Substanz akzeptabel.

Die Kappen werden kurz vor den Geschlechtsverkehr eingesetzt und sollten nach dem
Verkehr fiir mehrere Stunden in situ verbleiben. Ein lingeres Verbleiben kann die
Patientin gefdhrden, da es auch hier zu einem toxischen Schock-Syndrom kommen
kann.

Vorteilhaft ist das Fehlen von Nebenwirkungen und ein gewisser Schutz vor
Geschlechtskrankheiten, nachteilig die Versagerquote und die fiir das Einsetzen

notwendige Planung.

Die natiirliche Familienplanung beinhaltet u.a. periodische Abstinenz, Coitus
interruptus, ~ Temperaturmethode, = Kalender-Methode, die  Billings-Methode
(Cervixschleim-Methode) oder die symptothermale Methode (Kombination von
Temperatur- und Billings-Methode) *'.

Diese Verhiitungsmethoden werden besonders dann verwendet, wenn religidse oder
kulturelle Vorbehalte andere empfangnisverhiitende Maflnahmen nicht zulassen.

Vorteil dieser Methoden ist vor allem das Fehlen gesundheitsschidlicher Einfliisse oder
negativer Auswirkungen auf den Kd&rper und insbesondere auf den Hormonhaushalt.
Die Patientinnen lernen zudem ihren Korper, insbes. ihren Menstruationszyklus, besser
kennen und einschitzen. Zudem sind die entstehenden Kosten gering.

Sicherlich ist das Risiko einer ungewollten Schwangerschaft gerade bei jungen Frauen
mit unregelmiBigem Zyklus hoch. AuBerdem hingt die Zuverldssigkeit von den
intellektuellen Fahigkeiten der Frauen ab, die jeweilige Methode korrekt anzuwenden.

Dies betrifft auch die sexuelle Abstinenz wihrend der fruchtbaren Zyklusphase.

Bei den Intrauterinpessaren (IUP, sog. “Spirale”) handelt es sich um eine sehr
effektive und verbreitete Form der Empfangnisverhiitung. Die verschiedenartigen IUP-
Typen haben einen unterschiedlichen Wirkmechanismus *. Sie konnen unter anderem
die Konsistenz des Cervixschleimes verdandern, die Motilitidt des Spermas herabsetzen
und auch die Implantation des Embryo im Uterus verhindern.

Altere IUP haben eine T-Form. Der vertikale Stamm ist etwa 35 mm lang und die

horizontalen Arme sind 30 mm breit.
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Als moderne Variante steht als intrauterines Implantat eine kleine, flexible Kupferkette
(z.B. Gynefix™) zur Verfiigung.

Innerhalb des Kupfer-T befindet sich ein diinner Draht mit Kupfer oder Kupfer-Gold-
Legierung, der sich um den T-formigen-Stamm sowie die beiden horizontalen Arme
windet. Uber die Zeit werden Kupfer-lonen freigesetzt. Abhiingig vom jeweiligen TUP-
Typ konnen diese im Einzelfall iiber mehrere Jahre in situ belassen werden.

Das Progesteron-T wird aktuell nicht mehr verwendet. Es setzte jeden Tag Progesteron
frei und konnte so etwa zwei Jahre verwendet werden.

Demgegeniiber setzt die Hormonspirale (Levonorgestrel-T, Mirena™) jeden Tag etwa
20 pg Levonorgestrel frei. Das Device enthélt genug Hormon, um fiir drei bis fiinf Jahre

Schutz gegen eine Schwangerschaft zu gewihrleisten *'.

Vorteile von IUP sind die hohe Zuverlédssigkeit und die Tatsache, dass das [UP vom
Augenblick der Implantation an wirksam ist . Es gibt keine Wechselwirkung mit
anderen Medikamenten und die empfingnisverhiitende Wirkung ist nach Entfernen des
TUP reversibel >*. AuBer der empfingnisverhiitenden Wirkung haben hormonfreisetzen
TUP einen giinstigen Einfluss bei Frauen mit Hypermenorrhoe .

Laut Studienlage fiihren gestagenbeschichtete IUP wahrscheinlich seltener zu
aszendierenden Infektionen im Genitalbereich als Kupfer I[UD >

Nachteilig ist, dass IUP oft nur bei Frauen eingesetzt werden konnen, die bereits
schwanger waren. Sie sollen nicht bei Abnormititen von Cervix, Uterus oder
Eierstocken eingesetzt werden, wenn aus dem Eingriff eine Gefahrdung resultieren
kann. Bei Frauen mit Herzkrankheit, insbesondere mit kiinstlichen Herzklappen oder
einem angeborenen Herzfehler, die fiir eine Endokarditis pradisponieren, muss
sorgfiltig abgewogen werden, ob dieses Verfahren der Empfangnisverhiitung fiir die
Patientin tatséchlich geeignet ist. Das Einsetzen kann schmerzhaft sein und bei nicht
korrekter Platzierung des IUP kann es zu Organverletzungen kommen.

Kupfer-IUP kénnen zu schweren und schmerzhaften Menstruationsblutungen fiihren.
IUD schiitzen nicht vor Geschlechtskrankheiten. Zudem soll die Gefahr einer ektopen

Schwangerschaft erhoht sein. Letztendlich kann ein IUP ausgestofen und verloren

. . . 15
werden, ohne dass die Trigerin es bemerkt .

Die Sterilisation der Frau wird meist laparoskopisch unter Verwendung verschiedener

Techniken, z. B. mittels Unterbindung, Diathermie oder mit einem Kunststoff-Titan-
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5 In erfahrenen Hinden ist das Verfahren sicher, sofern

Clips, durchgefiihrt
Kontraindikationen und Gefahren beachtet werden.

Das Verfahren ist sehr effektiv und gilt zumeist als irreversibel **. Dennoch sind Fille
beschrieben, in denen es nach Rekanalisierung zu einer Schwangerschaft gekommen ist.
Mit mikrochirurgischen Techniken kann man im Bedarfsfall versuchen, die Sterilisation
riickgéngig zu machen, was aber nicht immer gelingt.

Gefidhrlich ist das Verfahren besonders fiir herzkranke Frauen bei CO,-Insufflation ins

Abdomen zur Anlage eines Pneumoperitoneums. Dies gilt insbesonders bei

pulmonalarterieller Hypertonie, Zyanose und Arrhythmien.

Die Sterilisation des Mannes ist eine permanente Form der Geburtenkontrolle. Sie
wird chirurgisch durch eine beidseitige Unterbrechung des Vas deferens, z. B. mittels
Vasektomie, Ligatur oder mit Cliptechnik, durchgefiihrt .

Innerhalb von etwa drei Monaten nach Vasektomie lassen sich im Ejakulat keine
Spermien mehr nachweisen. Die Versagerquote wird mit weniger als einem Prozent
angegeben. In seltenen Féllen kann es zu einer spontanen Rekanalisierung kommen,
zum Teil auch noch nach einem mehrjéhrigen Intervall.

Vorzug der ménnlichen Sterilisation ist die hohe Effektivitdt, die mit einem einzelnen
Eingriff erreicht wird.

Nachteil ist jedoch, dass die minnliche Sterilisation normalerweise irreversibel ist oder
aufwindige chirurgische Maflnahmen erforderlich werden und, dass Infektionen und
Blutungen im Rahmen des Eingriffes auftreten konnen. Aulerdem entwickeln einige
Minner Spermien-Antikorper im Blut. Jedoch gibt es keine Beweise, dass dies Schiden
verursachen kann.

Fiir den Fall, das seine Sterilisation nicht riickgéingig gemacht werden kann, besteht die

Moglichkeit, vor dem Eingriff Sperma in einer Samenbank zu konservieren.

Im Jahre 1960 erteilte die amerikanische Food and Drug Administration (FDA)
ENOVID die Zulassung als orales Contraceptivum (OC) zur Verhinderung einer
Ovulation und somit einer Schwangerschaft. In Europa wurden OC 1961 zugelassen '*.

Die zu dieser Zeit verfiigbaren OC waren effektiv, enthielten jedoch groBere
Steroidmengen (150 Mikrogramm). Entsprechend traten relevante Nebenwirkungen auf;,
einschlieBlich thrombembolischer Ereignisse und Schlaganfille. Aus diesem Grunde

wurde im Laufe der folgenden Jahre die Steroiddosis modifiziert.
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OC enthalten Hormone mit oestrogen- bzw. progesteronartiger Wirkung®.

Die COC der ersten Generation enthielten 50 mg oder mehr Ethinyl-Estradiol (EE), und
dies zusammen mit Norethisteron als Gestagen.

Die COC der zweiten Generation enthielten weniger als 50 mg EE, das mit einem der
gingigen Gestagene, mit Ausnahme von Desogestrel, Gestoden und Norgestimat,
kombiniert wurde.

Die Pillen der dritten Generation enthalten weniger als 50 mg EE und sind mit

Desogestrel, Gestoden oder Norgestimat kombiniert.

Ethinylestradiol (EE) ist gegenwirtig das am meisten genutzte Ostrogen in oralen
Kontrazeptiva®”. Desogestrel war das erste moderne, mehr selektive Gestagen.
Mittlerweile gibt es eine Vielzahl Gestagene mit mehr oder weniger anti-androgenen,
androgenen, glucocorticoidartigen und aldosteron-antagonistischen Eigenschaften.
Heutzutage enthalten viele OC eine Kombination von Ostrogenen und Gestagenen. Als
Ostrogen-Komponent dienen gewdhnlich 15 — 35 g Ethinylestradiol '’. Durch
Reduktion der Ostrogendosis lieB sich das Risiko fiir thrombembolische Ereignisse und
cerebrale Insulte senken.

Inzwischen wurde nicht nur die Menge an Ostrogen gesenkt, auch der Gestagenanteil
konnte von 10 auf weniger als 0,5 mg gesenkt werden. Diese Modifikationen haben die
Sicherheit der Préparate erhoht, obwohl deren hohe Effektivitdt und ein geringes

Nebenwirkungsspektrum erhalten blieben >°,

Gegenwirtig werden OC folgendermaBen klassifiziert ':

ocC Bi- or triphasische orale Kontraceptiva
CcoC Kombinierte orale Kontraceptiva
Mikropille Kombinierte orale Kontraceptiva mit

weniger als 50 mcg Ethinylestradiol.

Minipille keine Ostrogene, nur Gestagen.

Die oralen Ostrogen/Gestagen-Kombinationen sind als Ein-, Zwei- oder Drei- oder

Vierphasenpriparate verfiigbar.
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Die Einphasenpriparate (z. B. Lovelle®, Marvelon®, Femovan®) enthalten eine
konstante Menge Ostrogen und Gestagen und werden iiber 21 Tage eingenommen.

Die Zweiphasenpriparate (z. B. Sequilar™) enthalten in der ersten Einnahmephase nur
ein Ostrogen (Sequenzpriparat) oder die Kombination aus Ostrogen mit einem niedrig
dosierten Gestagen (Zweistufenpriparat). In der zweiten Zyklusphase wird eine
Ostrogen-/Gestagen-Kombination eingenommen, wobei der Gestagenanteil in der
zweiten Phase hoher ist.

Dreiphasenpriiparate (z. B. Pramino®, Trinovum®) enthalten in der ersten Phase
wenig, in der zweiten Phase etwas mehr Ostrogen und Gestagen. In der zweiten
Zyklusphase ist der Ostrogenanteil gering, wihrend der Gestagenanteil weiter erhoht
wird. In der dritten Phase wird bei niedrigem Ostrogenanteil das Gestagen nochmals
erhoht.

Das Vierphasenpriparate (z.B. Qlaira®) ist dem weiblichen Zyklus stark angepasst
und enthélt Estradiol und Dienogest. Wihrend die Oestrogendosis stetig sinkt, nimmt
die Gestagendosis schrittweise zu. Wahrend der letzten beiden Zyklustage werden keine

Hormone mehr gegeben.

Vorteil der kombinierten oralen Kontrazeptiva ist die niedrige Versagerquote, die
weitgehend von der Compliance der Frauen bestimmt wird. Dariiberhinaus haben COC
einen giinstigen priaventiven EinfluB auf gutartige Brusterkrankungen, funktionelle
Eierstockszysten und auf Ovarial- bzw. Endometriumkarzinome.
Eileiterschwangerschaften werden durch die Unterdriickung der Ovulation verhindert.
Nachteilig ist, dass die Anwendung tiglich erfolgen muB3. Unerwiinschte Wirkungen
betreffen z. B. Ubelkeit, Spannungsgefiihl in der Brust, Zwischenblutungen,
Amenorrhoe oder Kopfschmerzen. OC schiitzen nicht vor sexuell {ibertragbaren
Krankheiten.

Schwerwiegende Probleme konnen in Form von vendsen Thrombosen auftreten, da der

Ostrogen-Anteil der OC die Blutgerinnung aktiviert *" *%

OC mit niedrigem
Ostrogenanteil sind dabei mit einem geringeren Thromboembolie-Risiko behaftet als
OC mit hoheren Ostrogenanteil. Besonders gefihrdet sind Frauen die rauchen,
pathologische Blutfettwerte haben oder an Diabetes mellitus, Arteriosklerose, arterieller
Hypertonie und Adipositas leiden. Der Zusammenhang zwischen der Anwendung von

OC und Brustkrebs oder Gebarmutterhalskrebs wird kontrovers diskutiert.
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Dementsprechend sollten OC nicht bei Frauen mit zerebrovaskuldren Erkrankungen
oder koronarer Herzkrankheit, Herzinsuffizienz, Venenthrombosen, Lungenembolien,
unzureichend eingestellter arterieller Hypertonie, Diabetes mellitus mit vaskuldren
Komplikationen,  Ostrogen-abhidngigen  Neoplasien, Brustkrebs, unzureichend
abgeklarten gynikologischen Blutungen, aktiven Lebererkrankungen, bei einem Alter

tiber 35 Jahre oder bei Nikotinabusus eingesetzt werden.

Seit einigen Jahren ist ein Ostrogen-freies orales Kontrazeptivum (Cerazette™)
verfligbar, das auch als "Mini-Pille" oder ,,progestogen-only pill“ (POP) bezeichnet
wird. Es enthilt ein synthetisches Gestagen (75 mcg Desogestrel), das in erster Linie
den Eisprung hemmt, aber auch die Viskositit des Zervixschleims erhoht. Der Pearl-
Index ist besser als der traditioneller POP und mit dem der COC vergleichbar.

Das Blutungsmuster unter Cerazette” ist variabel. Tendentiell kommt es nicht selten zu
selteneren und schwiécheren Blutungen. Manche Frauen entwickeln sogar eine
Amenorrhoe. Anfangliche ZyklusunregelméBigkeiten regulieren sich oft im Laufe der
Anwendung.

Vorteilhaft ist die geringe Inzidenz subjektiv empfundener Nebenwirkungen. Die
Wirkung auf den Lipid- und Kohlenhydrat-Stoffwechsel sowie die Blutgerinnung ist

17,33
gering ',

Implanon® ist ein stibchenformiges Implantat, von 40 mm x 2 mm GroBe, das als
langwirkendes Verhiitungsmittel in die Unterhaut des Oberarms eingesetzt wird. Aus
diesem Implantat wird langsam das Progesteron Etonogestrel freigesetzt .

Vorteil von Implanon® ist seine hohe Wirksamkeit und, dass es kein Ostrogen enthilt.
Somit kann es auch bei Frauen mit Kontraindikation gegeniiber Ostrogenen eingesetzt
werden. Der Schutz vor einer Schwangerschaft durch Ovulationshemmung hélt bis zu 3
Jahren an. Dariliber hinaus wurden keine relevanten Verdnderungen metabolischer
Parameter beobachtet. Eine Dysmenorrhoe kann sich bessern und nach Entfernen des
Implantates kehrt der Menstruationszyklus schnell zuriick.

Nachteilig sind  potentielle = Nebenwirkungen, z.B.  Wassereinlagerungen,
Kopfschmerzen, Gelbsucht, Depressionen und die Tatsache, dass ein chirurgischer
Eingriff fiir die Insertion notwendig ist. Implanon® kann auch eine Amenorrhoe

induzieren. Kontraindikationen fur den Einsatz dhneln denen fur COC.
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Eine neuere Technologie ist der NuvaRing®, der seit 2002 verfiigbar ist "°. Er besteht
aus einem weichen Kunststoff-Ring mit einem AuBendurchmesser von 5,4 cm. Er kann
leicht durch die Benutzerin selbst in die Vagina eingesetzt werden und verbleibt dort fiir
3 Wochen. Ein neuer Ring wird dann genau 1 Woche spiter eingesetzt >*.

Der Ring setzt 15 mcg Ethinylestradiol und 120 mcg Etonogestrel pro 24 Stunden frei.
Diese Hormone gelangen, in niedrigerer Dosis als bei oraler Verabreichung, durch die
Scheide in den Korper und hemmen die Ovulation.

Die kontrollierte Hormonfreisetzung iiber die Zeit ermodglicht stabile Steroidspiegel
ohne Tagesschwankungen. Die vaginale Hormongabe verhindert Interferenzen mit der
Resorption im Magen-Darm-Trakt und dem Leberstoffwechsel.

Der Nuva-Ring® wirkt iiber einen ganzen 1 Monat und ist hnlich effektiv wie moderne
kombinierte orale Kontrazeptiva.

Vorteile sind die hohe Toleranz und der Akzeptanz durch die Frauen. Wenn der Ring
entfernt wird, kommt es bald wieder zu einer Ovulation.

Nachteilig kann ein Druckgefiihl durch den Ring in der Vagina sein, das manche Frauen
als storend empfinden. Nebenwirkungen wie Kopfschmerzen, unregelmaflige Zyklen
und Akne werden berichtet. Kontraindikationen fiir den Einsatz sind dhnlich denen bei

COC.

21



1.3 Ziele und Fragestellung der vorliegenden Studie

Die vorliegende Studie wurde konzipiert, um Fragen zu Sexualitit und reproduktiver
Gesundheit in einer grofen Kohorte von Frauen mit angeborenen Herzfehlern zu

untersuchen. Im Einzelnen sollte erfasst werden:

* In welchem Alter tritt bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern die Menarche auf
und durch welche krankheitsassoziierte Faktoren wird dies mitbeeinflusst ?

* In welchem Alter tritt bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern die Cohabitarche
auf und durch welche krankheitsassoziierte Faktoren wird dies mitbeeinflusst ?

* Kommt es in Abhéngigkeit von angeborenen Herzfehlern zu Symptomen
wihrend sexueller Aktivitéten ?

* Kommt es in Abhdngigkeit von angeborenen Herzfehlern zu
Menstruationsbeschwerden ?

* Welche Methoden der Empfingnisverhiitung nutzen Frauen mit einem
angeborenen Herzfehler ?

* Wie fithren Frauen mit angeborenen Herzfehlern, unter Beriicksichtigung der
verschiedenen Herzfehler und der klinischen Gesamtkonstellation, die
Empfangnisverhiitung durch ?

* In welchem Alter nutzen Frauen mit angeborenem Herzfehler erstmals
empfangnisverhiitende Massnahmen ?

* Wie flihren Frauen mit angeborenen Herzfehlern und einem hohen Risiko fiir
schwangerschaftsassoziierte Komplikationen die Empféngnisverhiitung durch ?

* Wie sind die Beratungsgepflogenheiten von Arzten zum Thema reproduktive
Gesundheit (Sexualitit, Schwangerschaft und Empfangnisverhiitung) ?

* Wie ist das Informationsverhalten der betroffenen Patienten zum Thema
reproduktive Gesundheit (Sexualitét, Schwangerschaft und
Empféangnisverhiitung) ?

* Wie werden die Beratungen durch Arzten zum Thema reproduktive Gesundheit
(Sexualitdt, Schwangerschaft und Empfangnisverhiitung) von den Patienten

bewertet ?
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2. Patienten und Methodik

2.1 Studiendesign

Bei der vorliegenden Untersuchung handelt es sich um eine klinisch ausgerichtete,
retrospektive Multi-Center-Studie.
An der Studie haben sich folgende Kliniken, Institutionen und Mitarbeiter mafigeblich

beteiligt:

* Klinik fiir Kinderkardiologie und angeborene Herzfehler, Deutsches Herzzentrum
Miinchen (Dir.: Prof Dr. J. Hess), Klinik an der Technischen Universitét
Miinchen: Ambulanzirzte der Klinik, Cand. med. M. Kaemmerer

* Deutsches Herzzentrum Berlin, Abt. Angeborene Herzfehler und
Kinderkardiologie (Dir.: Prof Dr. F. Berger): Fr. PD Dr. N. Nagdymann,
Ambulanzirzte der Klinik

* Abteilung flir Perinatalmedizin (Leitung: Prof. Dr. KTM Schneider) der
Frauenklinik und Poliklinik (Direktorin: Prof. Dr. med. Marion Kiechle) im
Klinikum rechts der Isar der Technischen Universitdt Miinchen: Prof. Dr. med.
K.T.M. Schneider, Fr. PD Dr. V. Seifert-Klauss

* Kompetenznetz Angeborene Herzfehler, Berlin, (Geschiftsfiihrerin: Fr. Dr. U.

Bauer): Dr. M. Vigl.

2.2 Patienten: Ein- und Ausschlusskriterien

Insgesamt wurden 536 Frauen mit angeborenem Herzfehler konsekutiv eingeschlossen,
die sich in der Ambulanz von zwei tertidren Versorgungszentren fiir Erwachsene mit
angeborenen  Herzfehlern ("Deutsches Herzzentrum  Miinchen", "Deutsches
Herzzentrum Berlin") vorstellten.

Einschlusskriterien waren das Vorliegen eines angeborenen Herzfehlers, sexuelle Reife,

Alter > 18 Jahre und die schriftliche Zustimmung. Ausschlusskriterien waren die
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Verweigerung der Zustimmung sowie eine fehlende kognitive Kompetenz, den

Fragebogen zu verstehen und auszufiillen.

2.3 Datenerfassung

Die Informationen wurden mit Hilfe von Fragebogen erhoben, die durch die
inkludierten Patientinnen ausgefiillt wurden.

Dieser Fragebogen behandelte verschiedene Aspekte ihres Lebens und ihrer
allgemeinen sexuellen Entwicklung. Die Fragen betrafen ferner die zugrunde liegende
Herzerkrankung, den Gesundheitszustand und die Leistungsfahigkeit. Zudem wurde
gefragt, wie und wo sich die Patientinnen Informationen iiber Sexualitit,
Schwangerschaft und Empfangnisverhiitung beschafft hatten und welche personlichen
Erfahrungen mit empfangnisverhiitenden Methoden gemacht wurden.

Daten des Kinder- und Jugendgesundheitssurveys (KiGGS) zur sexuelle Reifung von
Kindern und Jugendlichen in Deutschland sowie der Bericht des Bundesministeriums
fiir Familie, Senioren, Frauen und Jugend (BFSFJ) zur gesundheitlichen Situation von
Frauen in Deutschland wurden zum Vergleich herangezogen. Sie erlaubten den
Vergleich mit einer Normstichprobe der allgemeinen deutschen Bevdlkerung in
Hinblick auf sexuelle Entwicklung und Empfangnisverhiitung.

Ein separater Fragebogen wurde durch den behandelnden Arzt ausgefiillt. Erfasst
wurden hierin die kardialen Diagnosen, die durchgefiihrten interventionellen und
chirurgischen BehandlungsmaBBnahmen sowie der klinische Status. Weitere Angaben

wurden im Bedarfsfall den Krankenakten entnommen.

2.4 Patienten-Klassifizierung

Basierend auf der Anamnese und der klinischen Beurteilung des behandelnden Arztes
wurden die Patienten in eine von vier Funktionsklassen (Tab. 5) eingeordnet °. Diese
Einteilung ist speziell fiir Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern entwickelt und

dhnelt der NYHA-Klassifikation der Herzinsuffizienz.
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Fiir die statistische Auswertung wurden 2 Patienten der Funktionsklasse IV zusammen

mit 39 Patienten der Klasse III einer gemeinsamen Funktionsklasse III/IV zugeordnet,

in der sich somit alle symptomatischen Patienten befanden, bei denen eine erhebliche

Einschriankungen aller alltiglichen Tétigkeiten vorlag.

Tab. 5: Funktionelle Klassifizierung der angeborenen Herzfehler nach PERLOFF’

Funktionsklasse 1

keine Einschrinkung bei Tétigkeiten des Alltagslebens
vollstindige Arbeitsfahigkeit erhalten

Arbeitsfahigkeit erhalten

intermittierend auftretende Symptome

Funktionsklasse 11 , _
Beeintrachtigung des Alltagslebens aufgrund der
Beschwerden
Arbeitsunfahigkeit
Funktionsklasse I11 . _ g o
Beeintrachtigung aller Lebensaktivititen
extreme Beeintrachtigung samtlicher Aktivititen
Funktionsklasse IV sine

Pflegebediirftigkeit

Zur weiteren Analyse wurden die Patienten zudem einem Krankheitsschweregrad

zugeordnet (Tab. 6). Diese Zuordnung folgt der Empfehlung des American College of

Cardiology und erlaubt es, angeborene Herzfehler einem von drei Schweregraden

. . . 11
(einfach, mittelschwer, schwer) zuzuweisen = .
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Tab. 6: Klassifizierung der angeborenen Herzfehler gemi Schweregrad '

Mittelschwer

Schwer

Einfach
Native Herzfehler
* Isolierte angeborene
Anomalien der
Aortenklappe
* Isolierte angeborene

Anomalien der Mitralklappe

(auBer: Parachute-
Mitralklappe,
Mitralklappen-Cleft)

*  Offenes Foramen ovale oder
kleiner
Vorhofseptumdefekt.

* Kleiner
Ventrikelseptumdefekt

¢  Milde Pulmonalstenose

Reparierte
Herzfehler

* Ductus arteriosus Botalli,

angeborene

verschlossen

*  Vorhofseptumdefekt vom
Secundum-Typ oder Sinus
venosus Typ, verschlossen
und ohne relevante
Residuen

*  Ventrikelseptumdefekt,
verschlossen und  ohne

relevante Residuen

Aorto-linksventriculdre Fisteln
Lungenvenenfehlmiindung,
partiell oder total
Atrioventrikulédrer
Septumdefekt
komplett)

(partiell oder

Aortenisthmusstenose
Ebstein’sche Anomalie
Rechtsventrikulare
Ausflufitraktobstruktion,
signifikant

Vorhofseptumdefekt vom
Primum-Typ

Offener
Botalli

Pulmonalklappeninsuffizienz

Ductus  arteriosus

(mittel- oder hochgradig)
Pulmonalklappenstenose

(mittel- oder hochgradig)

Sinus  Vasalva  Fistel /-
Aneurysma
Vorhofseptumdefekt vom
Secundum-Typ oder Sinus
venosus Typ
Sub-  oder  supravalvuldre

Aortenstenose (auler HOCM)
Fallot’sche Tetralogie
Ventrikelseptumdefekt mit:

o “Absent valve”
Aortenklappeninsuffizienz
Aortenisthmusstenose
Mitralklappenefekt

O O O O

Rechtsventrikuldre
AusflufStraktobstruktion
o Straddling der
/Mitralklappe

Tricuspidal-

o Subaortenstenose

*  Conduits, klappentragend
oder nicht-klappentragend
Zyanotische
Herzfehler (alle)
*  Double-outlet-Ventrikel

angeborene

* Eisenmenger-Syndrom

*  Fontan-Operation

*  Mitralatresie

*  Univentrikuldres Herz

*  Pulmonalatresie (alle
Formen)

*  “Pulmonary vascular
obstructive defects”

*  Transpositions der groflen
Arterien

*  Tricuspidalatresie

¢ Truncus
arteriosus/hemitruncus

* Andere, bislang nicht

aufgefiihrte ~ Anomalien

der AV- oder VA-

Verbindung
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2.5 Einverstindnis, Datenschutz

Das Studienprotokoll wurde durch die Ethikkommissionen der teilnehmenden

Institutionen tliberpriift und genehmigt.

Alle eingeschlossenen Patienten wurden im Rahmen eines Aufklérungsgespriches oder
durch eine schriftliche Information {iber die geplante Untersuchung detailliert
informiert. Das Einverstindnis zur Teilnahme an der Untersuchung wurde von den

Patienten schriftlich gegeben.

Die Teilnahme oder Nicht-Teilnahme an dieser Studie hat in keiner Weise einen

Einfluss auf die medizinische Versorgung der Patientinnen.

Datenerhebung und -verarbeitung erfolgten unter Beachtung der jeweiligen Bundes-
und Landesdatenschutzgesetze.

Die durch den behandelnden Arztes erhobenen medizinischen Patientendaten wurden
mit dem Patientenfragebogen durch eine zufillig generierte Nummer verkniipft. Alle

statistischen Analysen wurden anonymisiert und nicht personenbezogen durchgefiihrt.

2.6  Statistische Analyse

Die ausgefiillten Fragebogen wurden auf Vollstandigkeit und Richtigkeit gepriift.
Anschliefend wurden die erhobenen Daten unter Verwendung eines einheitlichen
Dokumentationsbogens mit Pflichtfeldern und Plausibilitdtskontrolle in eine Datenbank
ibertragen (Epilnfo 3.3.2, Center for Disease Control and Prevention, Atlanta).

Die Daten wurden mittels SPSS 12.0 (SPSS Inc., Illinois) ausgewertet. Kontinuierliche
Variablen wurden als Mittelwert und bei Nicht-Normalverteilung als Median
dargestellt. Nominale Variablen wurden als Haufigkeit und Prozente, ordinal skalierte
Daten als Median zusammen mit dem Quartilenabstand ausgedriickt.

Der Chi-Quadrat-Test wurde verwendet, um Unterschiede der nominalen Variablen
zwischen den Gruppen zu erkennen. Wenn mehr als 20 % der erwarteten Anzahl in den
Feldern unter 5 lagen, wurde der Fisher-Exact-Test angewendet. Unterschiede zwischen
stetigen Variablen wurden mit ungepaarten T-Tests und bei nicht normalverteilten

Daten mit dem Mann-Whitney-U-Test gemessen.
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Die Unterschiede zwischen ordinalen Variablen wurden mit dem Kruskal-Wallis-Test

gemessen.
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3. Ergebnisse

3.1 Patienten

Insgesamt 536 Frauen mit angeborenem Herzfehler wurden in die Studie

eingeschlossen.

Das Alter der Frauen lag bei einem Median von 29 Jahren (Spannweite: 18 bis 75
Jahre). Die meisten Patienten befanden sich in ihrem dritten und vierten
Lebensjahrzehnt (n = 389; 72,6 %) (Abb. 5).
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Abb. 5: AltersméBige Verteilung der an der Studie teilnehmenden Frauen (n = 536)

Wesentliche Basisdaten und Diagnosen zu den an der Studie teilnehmenden Frauen sind

in Tab. 7 aufgefiihrt.
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Tab. 7: Basisdaten der an der Studie teilnehmenden Frauen (modif. nach Vigl, M et al, 2010)*>

36

Fehlend
Alter median 29 0
Altersgruppe 18 -75
Funktionsklasse I 264 (51,2)
n (%) II 211 (40,9) 20
I & IV 41(7,9)
Schweregrad des CHD* einfach 127 (23,7)
n (%) mittel 275 (51,3) 0
schwer 134 (25,0)
Operative oder interventionelle nativ 137 (25,6)
Behandlung interventionell 41 (7,7)
() Reparatur 300 (56,1) |
Palliation 57 (10,7)
Re-Operation | 110 (20,5%)
Zyanose 44 (8,3) 5
mit Eisenmenger-Reaktion 24 (4,7) 23
Thrombo-Embolien® 52(10,2) 24
Infektiose Endokarditis 20 (3,9) 18
Herzinsuffizienz, anamnestisch 60 (11,7) 21
Arterielle Hypertonie 39 (7,5) 16
Nikotinkonsum 56 (11,0) 26

*Gemil ACC-Klassifikation

S Inkludiert: Patienten mit Thrombosen, Lungenembolien und/oder cerebrovaskuliren Ereignissen in der

Vorgeschichte

# Prozentsatz der Operierten
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3.2 Hauptdiagnosen

Die Herzfehler gehorten zu acht Hauptgruppen (Tab. 8). Auf komplexe Anomalien,
einschlieBlich univentrikuldre Herzen, Fallot’sche-Tetralogie, Truncus arteriosus und
diskordante atrioventrikuldre oder ventrikulo-arterielle Verbindungen entfielen

mindestens 32 % (173 von 536).

Dartiiber hinaus fanden sich in der nicht klassifizierbaren Gruppe ("andere") weitere 29
Frauen mit komplexen Herzfehlern (z.B. Ebstein-Anomalie (25), Double-chambered-
rechter-Ventrikel (2) und Cor triatriatum (2)). Die genauere Diagnose ist Tab. 9 zu

entnehmen.

Tab. 8: Hauptdiagnosen (in Gruppen)

Angeborener Herzfehler Anzahl (%)
der Patienten
Univentrikuldres Herz 21 (3,9)
Fallot’sche Tetralogie + Truncus arteriosus 87 (16,2)
Diskordante Verbindungen 65 (12,1)
“Prae-tricuspidale Shunts” 84 (27,8)
“Post-tricuspide Shunts” und Eisenmenger-Syndrom 74 (13,8)
Obstruktion des linksventrikuldren Ausfluf3traktes, 82 (15,3)
Aortenisthmusstenose
Obstruktion des rechtsventrikuldren AusfluB8traktes 28 (5,2)
Andere* 90 (16,8)
Gesamt 536

* Ebstein’sche Anomalie (25), Mitralklappenprolaps/-insuffizienz (17), Marfan-Syndrom (15),
Aortenklappeninsuffizienz (7), congenitale Form einer Kardiomyopathie / Non-compaction
Myocard (7), Aortenanomalien (Aneurysmata / Ektasien / Kinking) (5), Trikuspidalklappen-
Anomalien (4), Bland-White-Garland-Syndrom (2), Double chambered right ventricle (2), Cor
triatriatum (2), Rhythmusstérungen (congenital) (3), Arrhytmogene rechtsventrikulédre
Dysplasie (1)
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Tab. 9: Angeborene Herzfehler der eingeschlossenen Patientinnen: Hauptdiagnose (modif. nach
Vigl, M et al, 2010)*>

Operation Alter
Fiihrender Herzfehler Anzahl (%) ol{)ne / mit Median

(Bereich)
Fallot'sche Tetralogie 67 (12,5) 0/67 30 (18-48)
Transposition der grofien
Gefifle 52 (9,7) 0/52 28 (18-46)
Ventrikelseptumdefekt 50 (9,3) 28/22 27 (18-54)
Vorhofseptumdefekt 46 (8,6) 10/36 30 (19-75)
Aortenisthmusstenose 39 (7,3) 1/38 27 (18-60)
Aortenstenose 34 (6,3) 15/19 28 (18-46)
Ebstein’sche Anomalie 25 (4,7) 6/19 45 (19-70)
Pulmonalklappenstenose 24 (4,5) 10/14 27 (19-68)
Offenes Foramen ovale 22 (4,1) 7/15 40 (22-66)
Marfan-Syndrom 15 (2,8) 11/4 34 (20-51)
Atrioventrikulédrer
Septumdefekt (komplett) 15 (2,8) 4/11 30 (20-65)
Trikuspidalatresie 13 2,4) 3/10 29 (18-42)
Mitralklappenprolaps 12 (2,2) 9/3 27 (19-41)
Pulmonalatresie mit
Ventrikelseptumdefekt 10 (1,9) 2/8 31 (23-47)
Atrioventriculidrer
Septumdefekt (partiell) 10 (1,9) 0/10 31 (19-43)
Truncus arteriosus communis 9 (1,7) 2/7 30 (19-41)
Kongenital korrigierte
Transposition der grofien 9 (1,7) 1/8 37 (24-60)
Arterien
Persistierender Ductus
arteriosus 8 (1,5) 3/5 26 (18-59)
Double inlet ventricle 8 (1,5) 2/6 26 (21-51)
Andere* 68 (12,7) 23/45 28 (19-62)
Gesamt 536 137/399 29 (18-75)

* Aortenklappeninsuffizienz (7), Subaortenstenose (6), Double outlet right ventricle (Fallot-Typ, 6),
Congenitale Form einer Kardiomyopathie (6), partielle Lungenvenenfehlmiindung (6), Aortenaneurysma,
Ektasia, Kinking (5), Mitralklappeninsuffizienz (5), Double outlet right ventricle (TGA-Typ, 4),
Pulmonalatresie (4), Tricuspidalklappeninsuffizienz (4), Cor triatriatum (2), Double chambered right
ventricle (2), Bland-White-Garland-Syndrom (2), supravalvuldre Aortenstenose (2), Wolff-Parkinson-
White-Syndrom (2), Aorto-pulmonales Fenster (1), Arrhytmogene rechtsventrikuldre Dysplasie (1),
unterbrochener Aortenbogen (1), AV-Block I11° (congenital, 1), non-compaction Myocard (1)
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Von 535 Patienten (fehlende Daten in n = 1) brauchten sich 137 Patienten (25,6 %)
keinem kardialen chirurgischen oder interventionellen Eingriff (Tab. 10) zu unterziehen.
Demgegeniiber hatten 357 (66,6 %) mindestens eine Herzoperation wegen ihres
angeborenen Herzfehlers.

Diese Operation war in 300 Féllen (66,1 %) im Sinne einer Reparatur und in 57 Féllen
(10,7 %) als Palliation erfolgt.

Von den 357 operierten Patienten hatten 110 (36,7 %) wegen ihrer Herzfehler
mindestens einmal reoperiert werden miissen.

Eine interventionelle Behandlung des angeborenen Herzfehlers wurde bei 41 Patienten

(7,7 %) durchgefiihrt.

Tab. 10: Behandlungsstatus der eingeschlossenen 535 Patienten (*missing data in n= 1) (modif.

nach Vigl, M et al, 2010)*>*°

Behandlungsstatus n %

Kein Eingriff 137 25,6
Vorhergegangene Eingriffe 357 66,6

Reparatur 300 56,1

Palliation 57 10,7

Re-Operation 110/357 36,7
Interventionen 41 7,7
Gesamt 535*
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3.3 Zuordnung zu Funktions-Klassen

Unter Beriicksichtigung der Anamnese und der klinischen Daten von 516 Patienten
(fehlende Daten in n = 20) befanden sich 264 Patienten (51,2 %) in der Funktionsklasse
I, 211 Patienten (40,9 %) in der Funktionsklasse II und nur 41 (7,9 %) der

gemeinsamen Funktionsklasse III / IV (Tab. 7; Abb. 6).
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Abb. 6: Zuordnung von 516 Patientinnen zu Funktionsklassen (fehlende Daten in n = 20)
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3.4 Zuordnung zu Klassen des “ACC severity code”

Gemdl den Empfehlungen des American College of Cardiology konnten die
Patientinnen in Abhéngigkeit vom Typ des angeborenen Herzfehlers in 127 Fillen (23,7
%) der Gruppe der leichten, in 275 Fillen (51,3 %) der Gruppe der mittelschweren und
in 134 (25,0 %) Féllen der Gruppe der schweren Vitien zugeordnet werden (Tab. 7;
Abb. 7)°.
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Abb. 7: Zuordnung der 536 Patienten zu einem Schweregrad (Gruppe 1: einfach, Gruppe 2:
mittelschwer, Gruppe 3: schwer) in Abhédngigkeit vom Typ des angeborenen Herzfehlers gemif3
den Empfehlungen des American College of Cardiology
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3.5 Sexuelle Entwicklung der eingeschlossenen Patientinnen

Bei 521 (fehlende Daten in n = 16) eingeschlossenen Patientinnen trat die erste
Regelblutung (Menarche) als der Gipfel einer Reihe physiologischer und anatomischer
Prozesse der weiblichen Pubertdt in einem Durchschnittsalter von 13,0 (SD 1,6)
(Spannweite: 9 bis 19 Jahre) Jahren auf.

Es bestand eine Korrelation zwischen Menarche und funktionalen Status, der Schwere
der zugrunde liegenden angeborenen Herzfehler oder dem Vorhandensein einer
Zyanose. Junge Frauen in Funktionsklassen III / IV, mit schweren angeborenen
Herzfehlern (ACC-Klassifizierungs-Klasse III) oder mit einem zyanotischen Herzfehler
waren signifikant élter, als die erste Menstruation eintrat (Tab. 11).

Im Vergleich dazu tritt die Menarche bei deutschen Méadchen in einem mittleren Alter

von 12,8 bis 12,9 Jahren auf*’.

Tab. 11: Korrelation zwischen Menarche und funktionellem Status, ACC-Klassifikation

oder Zyanose
Alter bei p Fehlende
Menarche Angaben
(mean)
Funktionsklasse 1 13,2
II 13,6 0,071 36
I & IV 13,5
Schweregrad des einfach 13,1
Herzfehlers mittel 13.3 <0,001 16
komplex 14,1
Zyanose nein 13,4
0,001 21
ja 14,2
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Von den in die Studie eingeschlossenen Frauen hatten mindestens 6,5 % (n = 35) noch
nie Geschlechtsverkehr. Das mediane Alter der iibrigen Frauen (fehlende Daten in 50)
beim ersten Geschlechtsverkehr war in der aktuellen Studie 17,7 (SD 2,5) Jahre
(Spannweite: 12 bis 32 Jahre).

Insgesamt hatten 15,3 % (n = 69) dieser Frauen ihren ersten Geschlechtsverkehr im
Alter von 15 Jahren oder friiher.

Es gibt eine signifikante Korrelation zwischen Cohabitarche und Funktionsklasse sowie
eine Tendenz, dass Madchen in hoheren ACC-Klassifikations-Klassen oder zyanotische
Maidchen beim ersten Geschlechtsverkehr alter waren (Tab. 12).

Im Vergleich dazu liegt das Durchschnittsalter von deutschen Méadchen beim ersten
Geschlechtsverkehr bei 17,5 Jahre. Das Alter von Jungen und Maidchen bei der
Cohabitarche unterschied sich nicht signifikant und lag bei 16,6 + 1,7 Jahren
(Spannweite: 11 bis 23 Jahre) .

Tab. 12: Die Korrelation zwischen Cohabitarche und funktionalen Status, ACC-Klassifikation

oder Zyanose

Alter bei p Fehlende
Cohabitarche Angaben
Funktionsklasse 1 17,3
II 17,9 0,004 68
&IV 18,5
Schweregrad des einfach 17,3
Herzfehlers mittel 17,7 0,130 74
komplex 18,0
Zyanose nein 17,6
0,129 55
ja 18,3
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Uber Symptome wihrend der sexuellen Aktivitit, assoziiert mit dem angeborenen
Herzfehler, berichteten 9,4 % von 502 Patienten (fehlende Daten in 34) (Tab. 13). Dabei
handelte = es  sich  insbesondere @ um  Dyspnoe, subjektiv  empfundene
Herzrhythmusstorungen, vermehrte Miidigkeit und Synkopen. Der Anteil stieg signifikant
mit schlechter werdender Funktionsklasse, hoherem Schweregrad des Herzfehlers und dem

Vorhandensein einer Zyanose.

Tab. 13: Die Korrelation zwischen Symptomen wéhrend sexueller Aktivitit und funktionalem

Status, ACC-Klassifikation oder Zyanose

Kardiale Symptome p
bei sexueller Aktivitit
%
Funktionsklasse | 5.9
II 10,7 0,001
&IV 25,7
Schweregrad des simple 5,4
Herzfehlers mittel 7.8 0,005
komplex 17,1
Zyanose nein 8,0
i 778 0,0001
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Von 486 Patienten (fehlende Daten in 50) beschrieben 139 (28,6 %), dass sie wegen

Regelschmerzen, starker Regelblutungen oder Amenorrhoe drztliche Hilfe gesucht haben.

Der Anteil der Frauen mit Menstruationsbeschwerden lag in schlechteren funktionellen

Klassen und bei Patienten mit einem zyanotischen Herzfehler signifikant hoher (Tab. 14).

Tab. 14: Anzahl der Patientinnen (%) mit Menstruationsbeschwerden

Menstruations- p Fehlend
beschwerden * (%) n
Funktionsklasse I 50 (20,9)
II 65 (33,5) <0,001 68
&IV 17 (48,6)
Schweregrad des einfach 24 (21,2)
Herzfehlers mittel 74 (29,8) 0,119 50
komplex 41 (32,8)
Zyanose nein 119 (27,0)
ja 18 (42,9) 0030 >

* Nur Menstruationsbeschwerden, fiir die medizinische Beratung notwendig war, wurden

beriicksichtigt.
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Eine kleine Zahl von Frauen (7,7 %, fehlende Daten in 29) klagte liber vermehrte kardiale
Beschwerden wihrend der Menstruation, vor allem Midigkeit, Atemnot,
Brustschmerzen, Herzrasen, Herzrhythmusstérungen und Schwindel (Tab. 15). Die Rate
der Beschwerden war bei Frauen in den schlechteren Funktionsklassen und bei
zyanotischen Frauen besonders hoch. Es zeigt sich eine leichte Tendenz, dass Frauen mit

hoheren Schweregraden wihrend der Menstruation mehr Herzbeschwerden hatten.

Tab. 15: Anzahl der Patientinnen mit kardialen Beschwerden (%) wihrend der Menstruation

Kardiale Beschwerden p Fehlend
wihrend der Menstruation n
Funktionsklasse I 9(3,6)
II 20 (10,1) 0,001 49
M&IV 7 (18,4)
Schweregrad des einfach 54,2)
Herzfehlers mittel 24 (9.,4) 0,205 29
komplex 10 (7,6)
Zyanose nein 32 (7,0)
W 7(16.3) 0,029 34

* Nur Menstruationsbeschwerden, fiir die medizinische Beratung notwendig war, wurden

beriicksichtigt
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3.6 Verwendung von Kontrazeptiva durch die

Studienteilnehmerinnen

Insgesamt 29 von 536 (5,4 %) aller teilnehmenden Frauen mit angeborenen Herzfehlern
hatten noch nie Kontrazeptiva verwendet.

Das Durchschnittsalter der iibrigen 473 Frauen (fehlende Daten in 34) bei der
erstmaligen Anwendung empfingnisverhiitender MaBlnahmen lag bei 17,8 Jahre
(SD 3,0; Spannweite 12 bis 38 Jahre).

Die empfingnisverhiitende Methoden, die derzeit von den Frauen angewendet werden
sowie die Methoden, die jemals von ihnen wurden, sind in Tab. 16 aufgefiihrt.

In beiden Gruppen wurden am hdufigsten orale Kontrazeptiva (Minipille und
Mikropille), Kondome, Intrauterinpessare und Sterilisation der Frau als
empfangnisverhiitende Methode benannt. Seltener kamen die Sterilisation des Partners,
Nuva-Ring, Hormon-Pflaster, Hormon-Implantate, Depot-Injektion von Hormonen,
Diaphragma oder Cervixkappen zur Anwendung. Formen der natiirlichen
Familienplanung sowie der Coitus interruptus waren in beiden Gruppen in nicht

unerheblichem Umfang genannt.

Insgesamt 41 von 478 Frauen (86 %, fehlende Daten in 29) gaben an, trotz der
Verwendung von Kontrazeptiva schwanger geworden zu sein. Drei Patientinnen
machten keine Angaben zu der verwendeten Methode. Die anderen betroffenen Frauen
hatten durch "Coitus interruptus", orale Kontrazeptiva, natiirliche Methoden der

Familienplanung, Kondome oder Spirale verhiitet (Tab. 17).
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Tab. 16: Verwendung von Verhiitungsmitteln durch die Studienteilnehmerinnen

Verhiitungsmethode Jemals genutzt (%)’ Zur Zeit (%)’
“Pille” 307 (60,5) 132 (37,3)
Kondom 295 (58,2) 94 (26,5)
Intrauterinpessar (IUP) 81 (16,0) 43 (12,1)
“Minipille” 103 (20,3) 39 (11,0)
Vaginalring, Hormonpflaster 18 (3,5) 9(2,5)
Sterilisation der Frau 37(7,3) 26 (7,3)
“Coitus interruptus” 73 (14,4) 19 (5.4)
Natiirliche Familienplanung 35(6,9) 9(2,5)
Sterilisation des Partners 9(1,8) 7 (2,0)
Depotgestagene 16 (3,2) 6 (1,7)
Hormonimplantate 10 (2,0) 5(1,4)
Diaphragma, Cervix-Kappe 17 (3,3) 3(0,8)
“Pille danach” 35(6,9) 0 (0,0)

" Prozentsatz aller Frauen, die je eine Verhiitungsmethode verwendet hatte (n=507)

? Prozentsatz der Frauen, die aktuell diese Verhiitungsmethode anwenden (n=354)
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Tab. 17: Ungewollte Schwangerschaft trotz Verwendung einer Verhiitungsmethode

Methode der n/haben niemals diese (%)*

Empfingnisverhiitung Methode genutzt

“Coitus interruptus” 7/67 10,4

Ovulationshemmer 20/310 6,4
“Pille” 18/207 87
“Minipille” 2/103 1,9

Natiirliche Familienplanung 2/34 5,9

Kondome 8%/293 2,7

Intrauterinpessar (IUP) 1/80 1,2

Kein Kommentar 3

Gesamt 41/478

* 9% der Frauen die jemals diese Methode benutzten

einmal in Kombination mit Sterilisation des Partners und einmal in Kombination mit
“Pille danach”

Im Regelfall gilt der Einsatz von kombinierten oralen Kontrazeptiva als kontraindiziert
oder zumindest als relativ kontraindiziert bei Patientinnen mit schwerer
Herzinsuffizienz ~ (Funktionsklasse  III/IV), Zyanose, Eisenmenger-Syndrom,
anamnestischem Hinweis auf Thrombembolien, Lungenembolien oder zerebrovaskulére
Insulte, bei arterieller Hypertonie oder bei Nikotinkonsum.

Insgesamt hatten 173 von 469 Patienten (36,9 %; fehlende Daten in 67) zumindest eine
der genannten Kontraindikationen fiir den Einsatz von kombinierten oralen
Kontrazeptiva. Dennoch betrieben gegenwiértig 34 Patientinnen (19,6 %) diese Art der
Empfingnisverhiitung (Tab. 18).
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Tab. 18: Einsatz kombinierter oraler Kontrazeptiva trotz Kontraindikationen oder relativen

Kontraindikationen
Kontraindikation auf Grund n % Fehlende
Angabe
Zyanose 8 /44 18,2 5
Eisenmenger-Syndrom 3/24 12,5 23
Schwerer Herzfehler 4/41 9,8 20
(Funktionsklasse I11/1V)
Auftreten von Thrombembolien* 5/52 9,6 17
Arterieller Hypertonus 7739 17,9 16
Nikotinkonsum 17/ 56 30,4 26
Gesamt 34/173" 19,6 64

* einschlieBlich Patienten mit einer Vorgeschichte von Thrombosen, Lungenembolien und /
oder zerebrovaskuldren Ereignissen
Einige Frauen hatten mehr als eine Kontraindikation
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Als besonders gefdhrdet fiir schwangerschaftsassoziierte Komplikationen gelten
Frauen mit schwerer Herzinsuffizienz (Funktionsklasse III/IV), Zyanose oder
Eisenmenger-Reaktion. Insgesamt 66 Frauen (13,3 %; fehlende Daten in 39) wurden

identifiziert, die sich in dieser Hochrisikogruppe befanden.

Tab. 19 bietet eine Ubersicht iiber die Verwendung von Verhiitungsmethoden durch

Frauen in dieser Hochrisiko-Gruppe.

Tab. 19: Derzeitige Verwendung von Verhiitungsmitteln in der Gruppe der Hochrisiko-

Patientinnen (Funktionsklasse II1 / IV, Zyanose, Eisenmenger-Syndrom)

Verhiitungsmethode n (%)
Kombinierte Ovulationshemmer 11 (16,7)
Kondom 11 (16,7)
Intrauterinpessar (IUP) 5(7,6)
Sterilisation der Frau 4(6,1)
Minipille 34,5
Coitus interruptus 34,5
Sterilisation des Partners 1(1,5)
Depotgestagene 1(L,5)
Zur Zeit keine Verhiitung 21 (31,8)
Niemals sexuell aktiv 6 (9,1)
Gesamt 66

45



3.7 Patienteninformation iiber schwangerschaftsassoziierte Risiken

und tiber geeignete Verhiitungsmethoden

Die Informationsquellen, die Frauen nutzten, um Informationen iiber Sexualitit,

Schwangerschaft oder Empfangnisverhiitung zu erhalten, waren sehr unterschiedlich

und variierten in Abhéngigkeit von der jeweiligen Altersgruppe (Tab. 20, Tab. 21).

Tab. 20: Informationsquellen, die Frauen nutzten, um Informationen iiber Sexualitdt, Verhiitung

oder Schwangerschaft zu erhalten (Mehrfachnennungen moglich)

Sexualitiit Verhiitung Schwangerschaft
(n=362%) (n=392%) (n=371%)
n % n % n % p

Andere betroffene 15 4,1 21 5,4 33 8,9 0,020
Personen
Freunde 199 55,0 180 459 185 49,9 0,045
Eltern 98 27,1 111 28,3 170 45,8 <0,001
Arzt 176 48,6 335 85,5 311 83,8 <0,001
Internet 85 23,5 97 24,7 112 30,2 0,088
Zeitung, Magazine, 104 28,7 91 23,2 107 28,8 0,132
Biicher

* Frauen, die keine der sechs Antwortmoéglichkeiten kennzeichneten, wurden als ,,fehlend*

klassifiziert
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Tab. 21 a: Informationsquellen, die Frauen verschiedener Altersgruppen (n = 362*) nutzten, um
Informationen iiber Sexualitit zu erhalten. Frauen, die keine der sechs Antwortmdglichkeiten

kennzeichneten, wurden als ,,fehlend* klassifiziert.

Altersgruppen
18-24 25-34 35-44 >45

(m=110) | (n=146) | (n=78) (n=28) p
Andere betroffene Personen 2 7 2 4 0,024
Freunde 75 85 28 11 < 0,001
Eltern 31 47 14 6 0,125
Arzt 50 63 49 14 0,037
Internet 24 44 14 3 0,054
Zeitung, Magazine, Biicher 34 43 16 11 0,222

Tab. 21 b: Informationsquellen, die Frauen verschiedener Altersgruppen (n = 392*) nutzten, um

Informationen iiber Kontrazeption zu erhalten. Frauen, die keine der sechs
Antwortmdglichkeiten kennzeichneten, wurden als ,,fehlend* klassifiziert.
Altersgruppen
18-24 25-34 35-44 >45

(n=108) | (n=181) | (n=79) (n=24) p
Andere betroffene Personen 5 11 4 1 0,945
Freunde 64 79 26 11 0,004
Eltern 44 49 13 5 0,002
Arzt 87 157 73 18 0,057
Internet 31 53 10 3 0,012
Zeitung, Magazine, Biicher 28 46 10 7 0,096
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Tab. 21 c: Informationsquellen, die Frauen verschiedener Altersgruppen (n = 371%*) nutzten, um

Informationen iiber Schwangerschaft und assoziierte Risiken zu erhalten. Frauen, die keine der

sechs Antwortmoglichkeiten kennzeichneten, wurden als ,,fehlend* klassifiziert.

Altersgruppen
18-24 25-34 35-44 >45

0=102) | (n=178) | (n=73) (n=18) P
Andere betroffene Personen 10 19 4 0 0,307
Freunde 57 94 29 5 0,035
Eltern 61 87 19 3 <0,001
Arzt 77 154 68 12 0,002
Internet 29 73 9 1 <0,001
Zeitung, Magazine, Biicher 24 66 15 2 0,006

Bei Fragen zu Sexualitit, Schwangerschaft sowie zu Verhiitungsmitteln waren der
behandelnde Arzt sowie Freunde die wichtigsten Informationsquellen (Tab. 20). Die
Eltern waren weitere wichtige Ansprechpartner in Bezug auf Schwangerschaft.
Schriftliche Informationen, wie Zeitungen, Zeitschriften oder Biicher, und auch das
Internet wurden weniger hédufig herangezogen. Nur wenige Frauen versuchten
Informationen von anderen Betroffenen zu erhalten.

Auch wenn man die unterschiedlichen Altersgruppen beriicksichtigt, so waren bei
Fragen zur Sexualitit Freunde und Arzte die wichtigsten Ansprechpartner. In der
Altersgruppe 25 bis 34 Jahre nutzten viele Frauen primér das Internet und andere
schriftliche Informationsquellen. Nur wenige Frauen im Alter iiber 35 Jahre hatten
vorrangig Informationen von ihren Eltern erhalten. Andere betroffene Patienten wurden

kaum befragt (Tab. 21 a).
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Die Kontrazeptionsberatung erfolgte bei Frauen aller Altersgruppen in erster Linie
durch einen Arzt. Frauen im Alter von 25 bis 34 Jahren nutzten das Internet hierfiir
héufiger als Patientinnen in den anderen Altersgruppen. Wenige Frauen im Alter {iber
35 hatten versucht, Informationen von ihren Eltern zu bekommen. In allen
Altersgruppen suchten Frauen nur selten Informationen von anderen Betroffenen zu
bekommen (Tab. 21 b).

In allen Altersgruppen war ein Arzt primérer Ansprechpartner fiir Informationen iiber
Schwangerschaft und damit verbundenen Risiken. Auch zu diesem Thema nutzten
besonders die jlingerer Frauen im Alter von 18 bis 34 Jahren das Internet. In den
Gruppen mit Frauen von 35 oder mehr Jahren erhielten nur wenige von ihren Eltern
Informationen. Auch zu diesem Fragenkomplex hatten nur wenige Frauen

Informationen von anderen Patienten empfangen (Tab. 21 c¢).

Das Informationsverhalten des Arztes war ein weiterer Punkt der Befragung.
Informationen zu Schwangerschaft und hiermit verbundenen Risiken wurde nur bei
51,9 % der befragten Frauen (n = 256 von 493, fehlende Daten in 43) durch den Arzt
gegeben. Der Arzt hatte das Problem dabei in 56,3 % (n = 130) der Félle selbst
thematisiert. In den verbleibenden 43,9 % (n = 101, fehlende Daten in 25) muflten die
Frauen erst dieses Thema ansprechen (Abb. 8).

Selbst Frauen mit einem hohen Schwangerschaftsrisiko (n = 66) sind nur in geringer
Zahl (n =38; 65,5 %; fehlende Daten in 8) von ihrem Arzt iiber mogliche Gefahren im
Zusammenhang mit der Schwangerschaft informiert worden. In nur 16 Fillen waren

diese Frauen durch den behandelnden Arzt informiert worden, ohne selbst gefragt zu
haben.
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Gesamt

43
fehlend

493
Geantwortet

256

Information durch
den Arzt

237
KEINE Information

101

Information auf
Nachfrage

130

Information direkt

Abb.  8: Informationsverhalten der Arzte zum Thema  Schwangerschaft und

schwangerschaftsassoziierte Risiken gegeniiber den in die Studie eingeschlossenen Patientinnen

Auf die Frage, ob die Frauen iiber Verwendbarkeit und Risiken von
Verhiitungsmitteln in Hinblick auf ihre angeborenen Herzfehler von ihrem Arzt
informiert wurden, erklarten nur 287 von 505 Patienten (56,8 %, fehlende Daten in 31),
dass sie solche Informationen erhalten hétten.

Bei diesen 287 Frauen hatte der Arzt in 136 Fillen (56,0 %) das Thema von sich aus
behandelt, wihrend die verbleibenden 107 (44,0 %; fehlende Daten in 44) Patientinnen

dieses Thema (Abb. 9) selbst erst ansprechen mussten.
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Abb. 9: Informationsverhalten der Arzte zum Thema Kontrazeption gegeniiber den in die Studie

eingeschlossenen Patientinnen
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Die an der Studie teilnehmenden Frauen wurden gebeten, auf einer Skala von 1 (sehr
schlecht) bis 10 (sehr gut) anzugeben, wie gut sie, unter Bezug auf ihre angeborenen
Herzfehler, iiber Sexualitit, die Verwendung von Verhiitungsmitteln und iiber mogliche
Risiken einer Schwangerschaft informiert wurden.

Die Frauen beurteilten die Qualitdt der Information beziiglich Sexualitit mit einem
Median von nur 3,5. Hinsichtlich der Verwendung von Verhiitungsmitteln sowie
moglicher Schwangerschaftsrisiken wurde die Qualitét auch nur mit einem Median von
5 bewertet.

Es gab Unterschiede zwischen den verschiedenen Altersgruppen (Tab. 22). Der mit
Abstand niedrigste Zufriedenheitsgrad (sehr schlecht) fand sich bei Frauen im Alter
tiber 45 Jahren

in Bezug auf Beratung hinsichtlich Sexualitit sowie zur

Empféngnisverhiitung.

Tab. 22: Informationsgrad auf einer Skala von 1 (sehr schlecht) bis 10 (sehr gut) hinsichtlich
des FEinsatzes von Verhiitungsmitteln und {iber das Risiko einer Schwangerschaft in den

verschiedenen Altersgruppen *

Altersgruppen
Grad der Information 18-24 | 25-34 | 35-44 > 45 p
Bedeutung der Verhiitungsmittel (n=487) | 5 (6) 5(6) 5(6) 1,54) | 0,009
Schwangerschaftsrisiko (n=491) 4(4) 7(5) 7 (6) 4(6) | <0,001
Sexualitit (n=478) 3(5 4 (6) 4 (6) 2(4) (0,030

* Die Zahlen in der Tabelle sind Medianwerte (Interquartilspanne)
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4. Diskussion

Zeitgeméile Daten iiber reproduktive Gesundheit und Schwangerschaft von Frauen mit
angeborenen  Herzkrankheit (AHF) sind selten. Uber eine adaequate
Empféngnisverhiitung bei derartigen Erkrankungen besteht kaum Erfahrung. Die
meisten Empfehlungen fiir diese Population beziehen sich auf Expertenwissen oder auf
Fallberichte bzw. kleine Studien ** **.

In der vorliegenden Untersuchung werden erstmals Daten zur Sexualitit und
reproduktiven Gesundheit von Frauen mit angeborenen Herzfehlern vorgestellt,
die aus einem groBen Patientenkollektiv stammen, das mehr als 500 Patientinnen
umfasst. In diesem Kollektiv kommen fast alle Arten angeborener Herzfehler vor,
entweder in ihrer urspriinglichen Form oder nach operativer oder interventioneller
Behandlung. Vertreten sind dabei alle ACC-Schweregrad-Klassen und alle
Altersgruppen in einer Verteilung, wie sie nur in wenigen groflen Zentren fiir
Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern gefunden werden ***'.

Die Studienergebnisse lassen erkennen, welche Informationen bendtigt werden, um den
Anspriichen dieser vielfach komplexen Patienten gerecht zu werden. Es kommt klar
zum Ausdruck, welcher Bedarf beziiglich einer qualifizierten Beratung {iber
Sexualleben, Schwangerschaft und Verhiitung in dieser Population besteht **.

Einleitend wurde schon beschrieben, dass die Zahl der Kinder mit angeborenen
Herzfehlern, die des Erwachsenenalters erreicht haben, in den letzten Jahrzehnten stark
zugenommen hat, da die meisten angeborenen Herzfehler einer palliativen oder
korrigierenden Behandlung zuginglich geworden sind **. Die Uberlebensrate der
betroffenen Kinder ist von rund 20 Prozent in den 1940er Jahren auf mittlerweile mehr
als 90 Prozent gestiegen ** > .

Dieser Erfolg korreliert direkt mit den Fortschritten der diagnostischen und
therapeutischen Mdoglichkeiten der modernen congenitalen Kardiologie, Herzchirurgie
und Intensivmedizin ''. Aber nicht nur die Uberlebensrate, auch die Lebensqualitit der
betroffenen Patienten ist deutlich gestiegen. Trotz aller Behandlungserfolge sind diese
Patienten mit Rest-und Folgezustinden sowie den Auswirkungen von Komplikationen

der wurspriinglichen Anomalie bzw. den vorgenommenen chirurgischen oder

interventionellen Eingriffen belastet. Folge hiervon ist, dass sie in nahezu allen Féllen
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eine lebenslange Nachsorge durch einen congenitalen Kardiologen bendtigen *°.

Die Patienten selbst haben nur ein sehr begrenztes Wissen iiber ihre
Herzerkrankung, insbesondere auch hinsichtlich der Beziehung ihrer Herzfehler zur
reproduktiven Gesundheit, wozu auch die Bereiche Schwangerschaft und Kontrazeption
gehoren *7 3% %,

Fiir eine addquate Beratung zu dieser Thematik muss der behandelnde Arzt gut tiber das
spezifische Schwangerschaftsrisiko informiert sein. Er braucht zudem ein umfassendes
Verstindnis fiir den zugrundeliegenden Herzfehler, die Art der vorangegangenen

chirurgischen oder interventionellen Behandlung, fiir potentielle Rest- und Folgestinde

sowie deren Auswirkungen auf den Schwangerschaftsverlauf.

In Abhdngigkeit vom zugrundeliegenden angeborenen Herzfehler lassen sich die Vitien
gewOhnlich in drei Gruppen mit niedrigem, mittlerem oder hohem Risiko einteilen
(Tab. 23) ¥,

Besonders gefdhrdet sind Frauen mit einem angeborenen Herzfehler die anamnestisch
Herzrhythmusstorungen oder eine Herzinsuffizienz hatten, bei denen eine kiinstliche
Herzklappe oder ein Conduit implantiert wurde, die gerinnungshemmende
Medikamente oder Arzneimittel mit potentiell teratogenen Effekten einnehmen (z.B.

Warfarin-Abkoémmlinge, ACE-Hemmer, AT-Blocker).

Manche angeborene Herzfehler sind so schwerwiegend und haben ein so hohes
Risikoprofil, dass man den betroffenen Frauen von einer geplanten Schwangerschaft
abraten muss. Im gegebenen Fall kann es sogar erforderlich sein, einen
Schwangerschaftsabbruch zu empfehlen. In diese gefihrdete Gruppe gehdren u.a.
Patientinnen mit einer hdhergradigen pulmonalvaskuldren Erkrankung, mit Marfan-
Syndrom und dilatierter Aortenwurzel, mit schwerer Aorten- oder schwerer
Aortenisthmusstenose und mit hochgradiger Funktionsstérung einer oder beider

Herzkammern.
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Tab. 23: Schwangerschaftrisiko in Abhédngigkeit vom zugrundeliegenden Herzfehler

(mod. nach Siu et al **)

Niedriges Risiko Mittleres Risiko Hohes Risiko
® Reparierte Herzfehler ® Zyanotischer * Herzfehler in
ohne relevante Herzfehler Funktionsklasse III und
Residuen * Septumdefekte mit v
* Septumdefekte mit groBem Links-Rechts- * Signifikante pulmonale
kleinem Links-Rechts- Shunt Hypertonie
Shunt * Aortenisthmusstenose, * Marfan-Syndrome mit
* Mitralklappenprolaps unkorrigiert Aortenwurzel-
* Funktionell normale * Mitralstenose beteiligung
bicuspide Aortenklappe * Aortenstenose ®* Schwere Aorten-,
® Pulmonalstenose (leicht * Kunstklappen Pulmonal-, oder
bis mittel) e Pulmonalstenose Aortenisthmusstenose
e Aorten- oder (schwer) * Aortenaneurysma
Mitralklappen-
insuffizienz mit guter
Ventrikelfunktion

Problematisch ist die Tatsache, dass viele Arzte versiumen, betroffene Patientinnen
iiber Fragen der reproduktiven Gesundheit, -einschlieBlich Schwangerschaft,
schwangerschaftsassoziierte Risiken und Verhiitungsmethoden, zu beraten.

Aus den Daten der vorliegende Studie geht, hervor dass fast 50 % der Frauen von
threm Arzt nicht liber Schwangerschaft informiert wurden. Insgesamt mufiten 43 %
der Frauen sogar selbst dieses Thema wihrend einer Konsultation ansprechen.
Informationen iiber Empfingnisverhiitung wurden von dem Arzt lediglich in 57 %
der Fille gegeben. Unaufgefordert erfolgte dies auch nur bei 56 % (n = 69).

Diese Erkenntnis stimmt mit Daten von Dore et al. iberein, der auch feststellte, dass
viele junge Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern von ihrem behandelnden

Kardiologen keine ausreichende Informationen zur reproduktiven Gesundheit erhalten
38
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In der erwédhnten Studie hatten 66 % der Frauen noch nie mit ihrem fritheren Arzt das
Thema Schwangerschaft oder Empfangnisverhiitung besprochen. Frauen, die von
Kinderkardiologen betreut wurden, erhielten dabei noch weniger Informationen als
diejenigen, die von Arzten fiir Erwachsene beraten wurden.

Erklarung fiir ein derart mangelhaftes Informationsverhalten kann sein, dass die
Kenntnisse der Arzte unzureichend sind, da sie selbst iiber diese komplexen Probleme
nur unzureichend informiert wurden.

Um tiber Verhiitung und Schwangerschaft besser orientiert zu sein, nutzten die meisten
Frauen in der vorliegenden Studie weitere Informationsquellen. Wichtig waren hierfiir
insbesondere Freunde und Eltern, wihrend Informationen in Schriftform oder im
Internet weniger haufig genutzt wurden. Am seltensten wurden Erkundigungen von
anderen betroffenen Patienten eingeholt.

Es gab allerdings innerhalb der verschiedenen Altersgruppen Unterschiede hinsichtlich
der verwendeten Quellen. Erwartungsgemdll wurden schriftliche Informationen und das
Internet deutlich hdufiger von den Altersgruppen 18-24 und 25-34 genutzt als von
Alteren. Ein dhnliches Informationsverhalten findet sich auch in anderer Studien, die
zeigen, dass junge Menschen mit angeborenen Herzfehlern Wissen {iber

Empfingnisverhiitung haufiger von ihren Freunden als von ihren Arzten erhalten * *%,

Auch die Beratungspraxis und das Verschreibungsverhalten fiir Verhiitungsmittel
bedarf einer besonderen Beachtung, insbesondere wenn man die groBe Zahl von
Hochrisikopatienten bedenkt (11 %; 14 von 129), die Verhiitungsmittel verwenden, die
zumindest als (relativ) kontraindiziert gelten *°.

In der vorliegenden Studie waren 129 Patienten in Funktionsklasse III/IV, hatten eine
Eisenmenger-Reaktion, eine Zyanose oder eine Vorgeschichte von Thrombembolien,
Lungenembolien, cerebrovaskuldren Ereignissen, arterieller Hypertonie oder
Nikotinkonsum. Dennoch verwendeten sie kombinierte orale Kontrazeptiva.

Hieraus ist zu folgern, dass es dringend erforderlich ist, Patienten und Arzte vermehrt
und besser iiber spezifische Indikationen und Kontraindikationen der verschiedenen
Verhiitungsmethoden bei Frauen mit angeborenem Herzfehler zu informieren.
Dabei umfafit die individuelle Beratung von Frauen mit angeborenen Herzfehlern {iber
geeignete Verhiitungsmethoden sowohl kardiologische als auch gynikologische und

gynikologisch-endokrinologische Aspekte ',

56



Bei der Beratung muss zum Ausdruck kommen, welche Kontrazeptionsmethoden fiir
Frauen mit angeborenen Herzfehlern geeignet sind und in welchen Situationen die
Anwendung der verschiedenen verfiigbaren Verhiitungsmethoden Risiken mit sich
bringen.

Gefihrdet sind besonders Patientinnen mit pulmonaler Hypertonie, Eisenmenger-
Syndrom, mit Fliissigkeitsretention im Rahmen einer Herzinsuffizienz, mit arterieller
Hypertonie (z. B. bei Aortenisthmusstenosen), mit Risiko fiir infektiose Endokarditis
(besonders nach einer fritheren Endokarditis, zyanotischen Herzfehlern oder nach
prothetischem Herzklappenersatz) oder mit Herzrhythmusstorungen (insbesondere

Vorhofflimmern oder -flattern) °> .

Von Barriere-Methoden (Kondome, Diaphragma, Portiokappen) gehen keine
schddigenden pharmakologischen Wirkungen aus. Aus kardiologischen Sicht gibt es
keine Kontraindikationen bei Patientinnen mit angeborenen Herzfehlern. Die
Verlasslichkeit der Barriere-Methoden kann hoch sein. Wenn sie, wie von Hannaford
definiert, perfekt verwendet werden, konnen sie in die Nahe der Wirksamkeit oraler
Kontrazeptiva kommen. Problematisch ist allerdings die Tatsache, dass ein derart
perfekter Einsatz zumeist nur innerhalb einer stabilen Beziehung und bei ausreichend
sexueller Erfahrung erfolgt. Die Nutzung durch Jugendliche hat eine deutlich hohere
Versagerrate.

Die gleiche Problematik besteht bei Jugendlichen, die Formen der natiirlichen
Familienplanung, wie Kalender-Methode, Basaltemperatur-Methode,
Schleimbeobachtungsmethode, symptothermale Methode oder Hormonmessungen zur
Bestimmung der Ovulation anwenden. Besonders jlingere Frauen mit angeborenen
Herzfehlern haben oft unregelmifBige Zyklen, welche die Verldsslichkeit dieser
Verfahren in Frage stellt. Solche Unsicherheiten sind gerade bei Frauen mit schweren
angeborenen Herzfehlern (z. B. Eisenmenger-Syndrom, bei Herzinsuffizienz)
problematisch, da eine Schwangerschaft schwere gesundheitliche Folgen fiir die Mutter
haben kann und gleichzeitig auch den Fotus geféhrdet.

Intrauterinspiralen (IUP) galten lange Zeit wegen der Gefahr aufsteigender
Infektionen fiir Patienten mit Risiko fiir eine infektiose Endokarditis als ungeeignet.
Allerdings wurden solche Komplikationen selten beschrieben. Zudem handelte es sich
dann um IUP, die vor langer Zeit Verwendung fanden und mit den heutigen Systemen

d 53, 15, 54, 16, 55, 9, 56, 73

kaum vergleichbar sin . Nach Angaben in der dlteren Literatur
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betrug das Risiko eines solchen Ereignisses 1,6 Félle pro 1000 Anwendungsjahre.
Aktuellere Studien in einer gesunden Bevolkerung haben kein erhdhtes Risiko fiir
systemische Entziindungen oder fiir entziindliche Krankheiten der weiblichen
Beckenorgane erkennen lassen >” .

Zur Risikominimierung sollten bei gefidhrdeten Patientinnen vor der Anwendung eines
IUP entsprechende bakteriologische Untersuchungen (einschlieBlich Tests auf
Chlamydien) obligatorisch sein. Selbst wenn die internationalen Leitlinien zur
Endokarditis-Prophylaxe sich in den letzten Jahren verdndert haben und die
Empfehlungen gelockert worden sind, empfehlen einige Arbeitsgruppen auch weiterhin
bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern eine Endokarditis-Prophylaxe gemi3 den
dlteren Empfehlungen. Dies gilt insbesondere fiir Frauen mit Rechts-Links-Shunt,
Herzklappenprothesen oder Zustand nach Endokarditis, die eine Hochrisikogruppe
darstellen. Bei diesen Patienten sollte die Insertion (oder Extraktion) eines [UP mit
Endokarditis-Prophylaxe durchgefiihrt werden.

Da als Komplikationen Herzrhythmusstdrungen und / oder vagale Reaktionen auftreten
konnen, sollten Herz-Kreislauffunktion und Rhythmusverhalten wihrend des Eingriffes
kardiologisch oder anaesthesiologisch liberwacht werden.

Kupferspiralen sind, vor allem fiir Frauen, die bereits geboren haben, zuverléssige
Verhiitungsmittel. Studien in einer gesunden Population haben kein erhohtes Risiko fiir
Entziindungen im Beckenbereich oder systemische Entziindung erkennen lassen *" .
Es ist jedoch nicht bekannt, ob diese Aussage auch fiir Patienten mit angeborenen
Herzfehlern, einem erhohten Endokarditisrisiko sowie fiir immunsupprimierte
Patienten (z. B. nach Transplantation) Gtiltigkeit hat.

Fiir Nullipara besteht wegen der Gefahr der Infertilitdt eine relative Kontraindikation
fiir IUP.

Da die transzervikale Insertion schmerzhaft sein kann, kann die Anwendung bei
gesundheitlich  beeintrachtigten = Frauen (z. B. mit  Herzinsuffizienz,
Herzrhythmusstorungen, pulmonaler Hypertonie bzw. Eisenmenger-Reaktion) ein
erhebliches Risiko darstellen, insbesondere, wenn vagale Reaktionen auftreten 58,39
Bei jungen Frauen mit kleiner Gebdrmutter besteht dariiber hinaus die Gefahr von

Verletzungen (Uterusperforation) beim Einsetzen des IUP. Weitere unerwiinschte

Wirkungen der Kupferspirale sind Menorrhagien oder Dysmenorrhoen.
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Bei zyanotischen Patienten, die oft einen Gerinnungsdefekt und eine
Thrombozytopenie ~ haben,  kann  eine  Kupfer-Spirale = zu  schweren
Menstruationsblutungen fiihren und sollte daher eher nicht verwendet werden.
Gestagen-beschichtete TUP (Mirena®) haben im Vergleich zu ilteren Studien, ein
noch geringeres Risiko fiir aufsteigende Infektionen als Kupferspiralen. Diese IUP
konnen, z. B. bei zyanotischen Patientinnen, auch gegen eine Hypermenorrhoe helfen.
Eine moglicherweise auftretende Amenorrhoe kann vor allem bei Frauen, die nicht
ausreichend iiber diese mogliche (Neben)wirkung beraten wurden, Angste auslésen **
% Nachteilig ist auch die relative GroBe dieser IUP, die das Einsetzen gerade bei
jungen Patientinnen erschweren kann.

Die Sterilisation der Frau (z.B. durch Tubenligatur) kann fiir Frauen mit
angeborenen Herzfehlern insbesondere durch die CO;-Insufflation und die Kopftieflage
fiir das erforderliche Pneumoperitoneum risikoreich sein. Besonders gefdhrdet sind
auch hier Frauen mit pulmonaler Hypertonie, Eisenmenger-Reaktion, mit Fontan-
Zirkulation, Herzinsuffizienz oder Herzrhythmusstorungen ®" 7%, Die Effektivitit dieser
Verhiitungsmethode ist hoch. Dennoch gibt es vereinzelt Fille, in denen eine
Schwangerschaft nach spontaner Eileiter-Rekanalisation eingetreten ist.

Eine Sterilisation des Mannes sollte erst erwogen werden, wenn die Familienplanung
abgeschlossen ist, weil das Verfahren in der Regel nicht reversibel ist. Zuvor sollte
jedoch die moglicherweise limitierte Lebenserwartung der Partnerin diskutiert werden.
Dies trifft fiir alle Frauen mit schwerwiegenden angeborenen Herzfehlern zu.

Wie auch aus der vorliegenden Studie hervorgeht, werden auch von Frauen mit
angeborenen Herzfehlern zur Empfingnisverhiitung am  hiufigsten orale
Kontrazeptiva verwendet. Meist handelt es sich um Kombinationspriparate mit
Ostrogen- und Progesteronanteilen ("Kombinations-Pille"). Begriindet wird dies
vermutlich durch die hohe Zuverldssigkeit und die einfache Handhabung.

Die kombinierten oralen hormonalen Kontrazeptiva enthielten in fritheren Jahren
vergleichsweise hohe Ostrogen- und Gestagen-Dosen. Dies verursachte ernsthafie
Komplikationen = wie  Schlaganfille, Herzinfarkte, = Venenthrombosen und
Lungenembolien ®*. Der Ethinylostradiol-Anteil war hauptséchlich fiir eine Erhohung
von Faktor 7, Faktor 8, dem von-Willebrand-Faktor, Thromboglobulin und
Plattchenfaktoren, sowie fiir eine Abnahme von AT III verantwortlich.

Die neueren oralen Kontrazeptiva haben weniger als die Hilfte der Ostrogen-Menge,

die éltere Hormonpréparate enthielten (> 50 pg EE). Da die ungewollten Wirkungen
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dosisabhdngig sind, besteht bei den niedriger dosierten Formulierungen vermutlich ein
geringeres Risiko fiir Herz-Kreislauf-Komplikationen.

Nach neuen Literaturangaben entsteht unter Einnahme von oralen Kontrazeptiva in bis
zu 5% der Fille eine arterielle Hypertonie . Dies ist besonders wichtig fiir
Patientinnen mit Aortenisthmusstenose, die auch nach einer erfolgreichen
interventionellen oder chirurgischen Behandlung gefdhrdet sind, eine arterielle
Hypertonie zu bekommen, oder bei denen sich eine vorbestehende Hypertonie
verschlechtern kann. Dementsprechend konnen den meisten Frauen mit angeborenen
Herzfehlern orale Kontrazeptiva verordnet werden, wobei aber niedrig-dosierte
Priparationen bevorzugt werden sollten.

Wenn ein hohes Risiko fiir thromboembolische Ereignisse besteht, z. B. bei pulmonaler
Hypertonie, bei zyanotischen Herzfehlern mit hohem Hamatokrit, bei Herzinsuffizienz,
Vorhofarrhythmien, bei zusitzlich erworbener ischdmischer koronarer Herzkrankheit
oder bei fritheren Thromboembolien, sollte man mit der Verordnung allerdings
zuriickhaltend sein ** @

Probleme konnen auch bei angeborenen Herzfehlern mit niedrigem Herzzeitvolumen
und langsamem Blutfluss (z.B. nach Fontan-Operation) oder bei Vitien mit einem
hoherer Risiko fiir Thrombophlebitis und Phlebothrombose (z.B. Varizen oder vendse
Insuffizienz bei Patienten nach Vorhofumkehr-Operation oder nach Fontan-Operation)
auftreten.

In solchen Féllen konnte fiir zuverlédssige Frauen die dstrogen-freie "Minipille" (z.B. in

Deutschland: Cerazette™), die nur ein Gestagen enthilt, eine Alternative darstellen *>

67.66
Wechselbeziechungen zwischen oralen Kontrazeptiva und dem Lipid- und
Kohlenhydrat-Metabolismus sowie dem Gerinnungssystem sind derzeit in der Gruppe
der angeborenen Herzfehler noch ein seltenes Problem und wichtiger fiir Patienten mit
koronarer Herzkrankheit °* .

Erwéhnt werden sollte aber die vor kurzem im British Medical Journal veroffentlichte
Fall-Kontroll-Studie, nach der das synthetische Hormon Drospirenon im Vergleich zu
Levonorgestrel das Risiko von nicht-todlichen vendsen Thromboembolien erhéhen
kann % 70,
Die intramuskulire Injektion von Gestagenen (z.B. Medroxyprogesteronacetat
(Depot-Clinovir™) oder Norethisteronenanthrat (Noristat”)) kann Nebenwirkungen in

Form von Gewichtszunahme, Fliissigkeitsretention, Libidoverlust oder Depressionen
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verursachen. Bei Frauen mit eingeschrinkter Ventrikelfunktion sollten Depot-
Gestagene daher mit groBer Vorsicht verwendet werden. Bei Patienten unter
systemischer  oraler = Antikoagulantien (z. B. nach Klappenersatz, bei
Vorhofarrhythmien, nach Fontan-Operation) sind intramuskuldre Injektionen
kontraindiziert.

Im Ausland galt subkutan appliziertes Progesteron (z.B. Levonorgestrel (Norplant
®)) als ein sicheres, effektives und lang wirksames Verhiitungsmittels, auch fiir
zyanotische Frauen und solche mit pulmonalvaskulidren Verdnderungen (z.B.

> 9 Norplant® wird jedoch, zumindest in den USA, nicht

Eisenmenger-Syndrom)
mehr hergestellt.

Auf dem deutschen Markt ist ein Implantationssystem (Implanon®) verfiigbar, das
Etonogestrel enthélt. Theoretisch konnte es bei Kontraindikationen fiir kombinierte
orale hormonale Kontrazeptiva oder fiir Frauen mit unzureichender Compliance
(z.B. im Rahmen von Syndromen) eine geeignete Verhiitungsmethode sein. Uber die
Anwendung bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern wurde bislang noch nicht
berichtet.

Daten iiber die Nutzung eines kontrazeptiv wirkenden Vaginalringes (NuvaRing®)

oder zu Verhiitungsmittel-Patches bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern fehlen

ebenso.

Von groBBer Bedeutung ist die Tatsache, dass Frauen mit angeborenen Herzfehlern
schon in jungem Alter sexuell aktiv sind.

Das Alter der Middchen mit angeborenen Herzfehlern zum Zeitpunkt der Menarche
lag in der aktuellen Studie im Median bei 13,0 Jahren. Dies ist fast identisch mit der
deutschen Normalbevolkerung. Deutlich spéter trat die Menarche allerdings bei den
herzkranken Patientinnen in den schlechten Funktionsklassen (III und IV), bei
schwerwiegenden Herzfehlern (ACC-Classification-Klasse 3) oder bei zyanotischen
Vitien auf.

Das mittlere Alter der Frauen mit angeborenen Herzfehlern bei der Cohabitarche lag in
der aktuellen Studie bei einem Median von 17,0 Jahren. Die dhnelt wiederum der
Situation in der normalen deutschen Bevdlkerung (17,5 Jahre). Es gibt nur eine leichte
Tendenz, dass Miadchen in hoheren Funktionsklassen und in hoheren ACC-Klassen

beim ersten Geschlechtsverkehr alter waren.
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Aus diesem Grunde ist eine rechtzeitige Beratung in Bezug auf reproduktive
Gesundheit, einschlieflich aller Fragen zu Sexualitit, Schwangerschaft,
Schwangerschaftsrisiken und geeigneter Empfangnisverhiitung von herausragender
Bedeutung *" "',

Dabei ist zu beachten, dass sich die jungen Frauen hdufig scheuen, im Rahmen der
routineméfBigen Nachuntersuchungen Fragen zur reproduktive Gesundheit zu stellen.

In Kenntnis dieser Tatsache sollte sich der Arzt verantwortlich fiihlen, diese Themen
von sich aus anzusprechen und nicht darauf warten, von der Patientin gefragt zu werden
41

Bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern, die ein hohes Schwangerschaftsrisiko haben
und trotz einer sexuellen Beziehung keine adaequate Verhiitung betreiben, mufl ein
pathologisches personlichkeitsspezifisches Risikoverhalten (,,risk-taking behavior)
in Erwégung gezogen werden. Dies kann Ausdruck der Hoffnungslosigkeit hinsichtlich

der eigenen Gesundheit und Zukunft sein und bedarf moglicherweise einer zusatzlichen

psychologischen Beratung.
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S.

Schlussfolgerung

. Wenngleich heutzutage die meisten Patienten mit angeborenen Herzfehlern,

iiberwiegend nach chirurgischen und interventionellen FEingriffen, ein hohes
Erwachsenenalter erreichen, sind sie dem Risiko von Rest- und Folgezustinden
ausgesetzt, die sich auf dem Boden des angeborenen Herzfehlers entwickeln, daher
bediirfen fast alle Patienten einer lebenslangen Nachsorge.

Bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern haben Fragen zur reproduktiven Gesundheit
einen hohen Stellenwert. Dies beinhaltet alle Probleme der Sexualitit,
Schwangerschaft, Schwangerschaftsrisiken und geeigneter Maflnahmen zur

Empfingnisverhiitung.

. Die betroffenen Frauen miissen insbesondere iiber die Moglichkeiten, aber auch die

Risiken einer Schwangerschaft informiert werden.

Zudem muss klargelegt werden, welche Moglichkeiten ihnen  zur

Empfingnisverhiitung zur Verfiigung stehen und wie diese angewendet werden, um

eine ungeplante oder ungewollte Schwangerschaft zu verhindern.

Eine wirksame und geeignete Methode zur Empfangnisverhiitung kann fiir nahezu

alle Frauen mit angeborenen Herzfehlern gefunden werden.

Auch Frauen mit angeborenen Herzfehlern konnen dabei durchaus von den

pharmakologischen und technologischen Fortschritten profitieren, die sich auf dem

Gebiet empfangnisverhiitender Mafinahmen in den letzten Jahren ergeben haben.

Das Durchschnittsalter der Frauen mit angeborenen Herzfehlern zum Zeitpunkt der
Menarche lag in der aktuellen Studie im Median bei 13,0 Jahren, bei der
Cohabitarche bei 17,0 Jahren, im Einzelfall schon bei 12 Jahren. Somit ist schon in
frither Jugend eine rechtzeitige Beratung zu diesen Themen erforderlich.

Im Einzelfall miissen allerdings einerseits der jeweilige Herzfehler und der klinische

Status der Patientin, andererseits die Vor- und Nachteile der jeweiligen

Verhiitungsmethoden Beriicksichtigung finden.

Besondere Aufmerksamkeit muss den Kontraindikationen und Risiken der

jeweiligen Verhiitungsverfahren gewidmet werden.
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Eine unzureichende Beratung zu diesen Themen der reproduktiven Gesundheit kann
fiir diese Patientengruppe ein hohes Risiko bedeuten und gefihrliche Folgen fiir
Mutter und Kind haben.

Die vorliegende Studie konnte zeigen, dass viele Arzte versiumen, das Thema
reproduktiven Gesundheit friihzeitig und von sich aus anzusprechen.

Die Patientinnen sind somit darauf angewiesen, sich selbststdndig auf anderen
Wegen (Freunde, Eltern, Literatur, Internet) Informationen zu beschaffen.

Die vorliegende Studie konnte zudem zeigen, dass viele behandelnde Arzte nur {iber
begrenzte Kenntnisse hinsichtlich der Zusammenhdnge zwischen angeborenen
Herzfehlern und reproduktiven Gesundheit verfligen. Dies kommt in der
mangelhaften Informationsvermittlung zu den Thema Sexualitit, Schwangerschaft
und Empféngnisverhiitung zum Ausdruck.

Nachdem die vorliegende retrospektive Untersuchung deutliche Versorgungs- und
Informationsméngel aufgedeckt hat, miissen kiinftige prospektive Studien das
Schwangerschaftsrisiko  einzelner  Herzfehler sowie die Anwendbarkeit
empfangnisverhiitender MalBnahmen bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern
kldren.

Fiir die adaequate Beratung von Frauen mit angeborenen Herzfehlern zu Fragen der
reproduktiven Gesundheit ist eine Kooperation zwischen congenitalen Kardiologen,
Gynékologen und Geburtshelfern, die entsprechendes Wissen iiber angeborene
Herzfehler haben, unabdingbar.

Eine optimale Versorgung und Beratung von Frauen mit angeborenen Herzfehlern
iiber Fragen der reproduktiven Gesundheit kann letztendlich nur in Zentren fiir
Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern gewihrleistet werden, in denen eine
Kooperation zwischen Kardiologen, Gynékologen und Geburtshelfern etabliert ist,
zumindest, wenn es sich um schwerwiegende und komplikationstrichtige

Herzfehler handelt.
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6. Studienbeschrinkung

Die vorliegende Studie hat Limitationen, da es sich um eine retrospektive Untersuchung
handelt und keine Kontrollgruppe existiert.

Die Studie wurde an zwei tertidren Zentren fiir Erwachsene mit angeborenen
Herzfehlern durchgefiihrt. Dadurch entspricht die Verteilung der Patientinnen in
Hinblick auf Art und Schwere des zugrundeliegenden Herzfehlers nicht dem typischen
Patientengut, das von einem Hausarzt, einem Internisten oder einem Kardiologen
gesehen wird. Die Privalenz komplexer Anomalien in diesen Institutionen ist
wahrscheinlich wesentlich hoher als in regionalen Krankenhdusern oder auch in
reguldren kardiologischen Abteilungen.

Die vorgestellten Daten stammen von Frauen, die in Deutschland leben.
Verallgemeinerungen der Schlussfolgerungen und Ubertragung der gewonnenen
Erkenntnisse auf Frauen, die in anderen Landern oder in anderen Kulturkreisen leben,

ist problematisch. Weitere Studien sind diesbeziiglich erforderlich.
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7. Zusammenfassung

Die verschiedenen biopsychosozialen Perioden im Leben einer Frau sind direkt mit der

Funktion des Herz-Kreislauf-System verbunden.

Die vorliegende Studie wurde konzipiert, um an einer gro3en Kohorte von Frauen mit
angeborenen Herzfehlern Fragen den Umgang mit Fragen zu Sexualitit und
reproduktiver Gesundheit zu untersuchen. Darliberhinaus wird bei Frauen mit
angeborenen Herzfehlern die praktische Durchfiihrung der Kontrazeption unter
Bertiicksichtigung der verschiedenen Herzfehler und der klinischen Gesamtkonstellation
gepriift. Zudem werden Beratungsgepflogenheiten von Arzten sowie das
Informationsverhalten betroffener Patienten zum Thema reproduktive Gesundheit

(Sexualitédt, Schwangerschaft, Empfangnisverhiitung) untersucht.

536 Frauen mit angeborenen Herzfehlern, die im Rahmen einer routineméfBigen
Kontrolluntersuchung in einem von zwei tertiiren Versorgungszentren fiir
Erwachsene mit angeborene Herzfehlern (Deutsches Herzzentrum Miinchen, Deutsches
Herzzentrum Berlin) vorstellig wurden, konnten in die Studie eingeschlossen werden.
Ihr mittleres Alter lag bei 29 Jahren (Spannweite 18 bis 75 Jahre). Fast 73 % der
Patienten befanden sich in ihrem dritten und vierten Lebensjahrzehnt. Die Patienten
wurden in Abhdngigkeit von Art und Schweregrad des Herzfehlers sowie der klinischen
Funktionsklasse klassifiziert. Nahezu alle Formen angeborener Herzfehler waren
vertreten und acht Hauptgruppen von Vitien zuzuordnen: Univentrikuldres Herz,
Fallot'sche Tetralogie und Truncus arteriosus, diskordante Verbindungen, “Prae-
tricuspidale ~ Shunts”,  “Post-tricuspide ~ Shunts” und Eisenmenger-Syndrom,
Obstruktionen des linksventrikuldren Ausflultraktes und Aortenisthmusstenose,
Obstruktion des rechtsventrikuldren AusfluBBtraktes sowie andere. Auf komplexe
Anomalien, einschlieBlich univentrikuldre Herzen, Fallot'sche-Tetralogie, Truncus
arteriosus und diskordante atrioventrikuldre oder ventrikulo-arterielle Verbindungen
entfielen mindestens 32 %. Insgesamt hatten 66,6 % der Frauen mindestens eine
Herzoperation (Palliation oder Reparatur) und 7,7 % eine interventionelle Behandlung
des angeborenen Herzfehlers erhalten. Die Patienten waren zu 92,1 % in der

Funktionsklasse I und II und nur in 7,9 % in Funktionsklasse III/IV.
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Die angeborenen Herzfehler waren in 23,7 % leicht, in 51,3 % mittelschwer und in 25,0

% schwer geméll den Empfehlungen des American College of Cardiology.

Die Patientinnen erhielten einen Fragebogen iiber Sexualitit, Schwangerschaft und

Empfangnisverhiitung.

Die Menarche trat in einem Durchschnittsalter von 13,0 Jahren (Spannweite: 9 bis 19
Jahre) auf. In den Funktionsklasse III-IV sowie bei komplexen oder zyanotischen Vitien
lag sie signifikant spéter ein. Das mittlere Alter bei der Cohabitarche lag bei 17,7
Jahren (Spannweite: 12 bis 32 Jahre). Sie war in den Funktionsklasse III-IV und bei
komplexen oder zyanotischen Vitien tendentiell spiter. Uber vitienassoziierte
Symptome wihrend der sexuellen Aktivitit berichteten 9,4 % der Frauen.
Menstruationsbeschwerden (28,6 %) traten insbesondere in schlechteren
Funktionsklassen und bei zyanotischen Herzfehlern auf. Nur wenige Frauen (7,7 %)
klagten liber vermehrte kardiale Beschwerden wéhrend der Menstruation.

Insgesamt 5,4 % aller teilnehmenden Frauen hatten noch nie Kontrazeptiva
verwendet.

Das  Durchschnittsalter der Frauen bei der erstmaligen Anwendung

empfingnisverhiitender Mafinahmen lag bei 17,8 Jahre (Spannweite 12 bis 38 Jahre).

Am héaufigsten wurden orale Kontrazeptiva (Minipille und Mikropille), Kondome,
Intrauterinpessare und Sterilisation der Frau als empfingnisverhiitende Methoden

genutzt

Obwohl 173 von 469 Patienten (36,9 %) zumindest eine relative Kontraindikation
gegen kombinierte orale Kontrazeptiva (schwerer Herzinsuffizienz (Funktionsklasse
I/IV),  Zyanose,  Eisenmenger-Syndrom,  anamnestischer =~ Hinweis  auf
Thrombembolien, Lungenembolien oder zerebrovaskulire Insulte, arterielle Hypertonie,
Nikotinkonsum) hatten, nutzten zum Zeitpunkt der Untersuchung 34 von ihnen (19,6 %)

diese Art der Empfangnisverhiitung.

Frauen mit einem hohen Risiko fiir schwangerschaftsassoziierte Komplikationen
(Funktionsklasse III/IV, Zyanose, Eisenmenger-Reaktion) (n = 66) verwendeten
hiufigsten kombinierte orale Kontrazeptiva, Kondome oder Intrauterinpessare zur

Empfangnisverhiitung.
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Auffallend ist, dass in der Gruppe mit hohem Schwangerschaftsrisiko, trotz einer
sexuellen Beziehung, eine erhebliche Zahl von Patientinnen (21 von 66 ; 31,8 %) keine
Verhiitung betrieben.

Bei Fragen zu Sexualitit, Schwangerschaft und damit verbundenen Risiken sowie
zu Verhiitungsmitteln waren der behandelnde Arzt sowie Freunde die wichtigsten
Informationsquellen. Schriftliche Informationen, wie Zeitungen, Zeitschriften oder
Biicher, und auch das Internet wurden seltener herangezogen. Informationen wurden
nur selten von anderen Betroffenen eingeholt.

Die Informationsquellen, die Frauen nutzten, variierten in Abhéngigkeit von der
jeweiligen Altersgruppe.

Informationen zu Schwangerschaft und Schwangerschaftsrisiken wurde nur bei 51,9
% der befragten Frauen (n = 256 von 493) durch den Arzt gegeben. Von sich aus hatte
der Arzt das Thema dabei in 56,3 % (n = 130) der Félle angesprochen.

Selbst bei hohem Schwangerschaftsrisiko (n = 66) wurden nur wenige Frauen (n =38;
65,5 %; fehlende Daten in 8) von ihrem Arzt auf Risiken hingewiesen.

Informationen zur Kontrazeption in Hinblick auf ihre angeborenen Herzfehler wurden
nur bei 56,8 % der befragten Frauen (n = 287 von 505) durch den Arzt gegeben. Von
sich aus hatte der Arzt das Thema dabei in 56,0 % (n = 136) der Fille angesprochen.
Auf einer Skala von 1 (sehr schlecht) bis 10 (sehr gut) bewerteten die Frauen die
Qualitit der vermittelten Informationen beziiglich Sexualitit mit einem Median von 3,5,
hinsichtlich Verwendung von Verhiitungsmitteln sowie moglicher

Schwangerschaftsrisiken mit einem Median von 5.
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