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Einleitung

1 Einleitung

'66

,»Add life to your years- not just years to your life

Heutzutage sind Kinder, die mit einem Herzfehler geboren werden nicht mehr in
derselben lebensbedrohlichen Lage wie noch vor flinfzig Jahren. Wahrend 1940 20%
der Patienten mit angeborenen Herzfehlern die ersten Jahre iiberlebt haben, sind es
heute immerhin 85%. (Kaemmerer, 2005)

Neue postnatale Operationsmethoden sowie moderne Behandlungsmdoglichkeiten auf
Intensivstationen ermdglichen es mittlerweile den meisten Patienten das
Erwachsenenalter zu erreichen.

Folglich ist es eines der fiihrenden Ziele der behandelnden Arzte nach der Geburt
oder sogar bereits intrauterin einen moglichst physiologischen Zustand mit normalen
Kreislaufverhdltnissen herzustellen und aufrechtzuerhalten.

Damit soll den Kindern und spéteren Erwachsenen ein weitgehend normales Leben
moglich werden.

Seitdem das Behandlungziel ,alleiniges Uberleben bei vielen angeborenen
Herzfehlern erreicht ist, haben sich neue Schwerpunkte in der Forschung entwickelt.
Folglich hat sich der Fokus vieler Studien in den letzten flinfzig Jahren verschoben.
Nicht der Endpunkt Mortalitdt, sondern funktionelle Aspekte wie die Herzfunktion,
der Herzrhythmus und die Leistungsfahigkeit sind von Interesse. (Hager, 2005)

Auch die Frage nach der Lebensqualitit riickt immer mehr in den Mittelpunkt der
Forschung. Die Moglichkeit der korperlichen Aktivitdt, in welchem Ausmall auch
immer, scheint oberflachlich betrachtet fiir viele Menschen ein Parameter fiir die
Gesundheit zu sein.

In einer kiirzlich verdffentlichen Studie wurde in einer Querschnittsstudie der
Zusammenhang zwischen der Lebensqualitit und Leistungsfahigkeit bei Patienten
mit angeborenen Herzfehlern untersucht. Es wurde nachgewiesen, dass es jedoch

kaum einen Zusammenhang zwischen objektiv messbarer korperlicher



Theoretischer Hintergrund

Funktionsfdhigkeit und der subjektiv angegebenen Lebensqualitit, die mit dem MOS
SF-36 Fragebogen erhoben wurde, gibt. (Gratz, 2009)

Obwohl manche Patienten in der genannten Studie in ihrer Leistungsfihigkeit stark
eingeschrankt waren, berichteten sie iiber eine einigermaflen gute subjektive
Lebensqualitit.

Es stellt sich nun die Frage und diese zu kléren ist Ziel dieser Studie, ob im Verlauf
betrachtet ein Anstieg oder ein Abfall der maximalen Sauerstoffaufnahme

(VO,max) und damit eine Verdnderung der korperlichen Leistungsféhigkeit mit einer

verdnderten Lebensqualitét korreliert.

2 Theoretischer Hintergrund

2.1  Lebensqualitiit

Was ist Lebensqualitiit?

Das Erfassen der Lebensqualitét eines Menschen ist ein sehr komplexes Vorhaben.
Was genau ist Lebensqualitit und aus welchen Determinanten setzt sie sich
zusammen?

Das alleinige Uberleben von Patienten, durch neue Operationstechniken oder
medikamentose Behandlung sollte in der modernen Medizin mit den heutigen
Moglichkeiten nicht das alleinige Ziel und Ende der Uberlegungen der behandelnden
Arzte sein. Vielmehr wurde zum Beispiel die Lebensqualitit der Patienten zum
eigenstindigen Behandlungsziel erklért.

Seit Beginn der 1980er Jahre ist immer mehr das emotionale Erleben und psychische
Befinden der Patienten von Interesse und wird systematisch erforscht.

Zu Beginn der Lebensqualititsforschung stand das Erleben des Alltags im
Mittelpunkt. Die korperlichen Einschrinkungen sowie die emotionale Antwort auf
sich ergebende Probleme, und die korperliche Leistungsfihigkeit mit der
Moglichkeit der Selbstversorgung und téglicher Arbeit nachgehen zu kénnen, waren
zentrale Themen. (Kamphuis, 2002)

Das bewusste Auseinandersetzen mit der eigenen Lebenssituation ist eine
entscheidende Vorraussetzung fiir die Messung von subjektiven Parametern, wie

zum Beispiel der Lebensqualitit.



Theoretischer Hintergrund

Die Frage stellt sich, was macht Lebensqualitét aus?

Fiir eine wissenschaftliche Erhebung ist eine prizise Begriffsbestimmung notwendig.
Es gibt viele Ansitze eine Definition zu finden. Dabei wird davon ausgegangen, dass
trotz der subjektiven Unterschiede ein groBer Teil des Begriffs von allen Menschen
gleich verstanden wird, sonst wiirde man sich nicht auf eine einheitliche Festlegung
einigen konnen.

Es gibt sechs groBe Richtungen, aus deren Sicht man die Qualitdt des Lebens
untersuchen kann: soziologisch, psychologisch, ©6konomisch, philosophisch,
medizinisch und ethisch.

Diese sind verschiedene Sichtweisen mit unterschiedlichen Schwerpunkten und es
darf nicht iibersehen werden, dass bei jedem Individuum und bei jedem
Forschungsschwerpunkt eine andere Gewichtung stattfindet.

Eine neuere Definition der WHO von 1993 lautet: "Lebensqualitét ist die subjektive
Wahrnehmung einer Person tiiber ihre Stellung im Leben in Relation zur Kultur und
den Wertsystemen, in denen sie lebt und in Bezug auf ihre Ziele, Erwartungen,
Standards und Anliegen".

Es gilt die allgemeine wissenschaftliche Auffassung, dass es sich um ein
multidimensionales Konstrukt handelt, das nicht direkt erfasst, sondern nur in seinen

Teilbereichen abgebildet werden kann. (Bullinger, 1997)

Begriffsbestimmung

Der Begriff ,,Lebensqualitit® ist iiberraschend jung, so selbstverstindlich wir ihn in
unserem heutigen Sprachschatz auch benutzen.

Es fehlt die Basis eines historisch gewachsenen Begriffes.

»Qualita vitae“, die Qualitit des Lebens geht aus den wirtschaftlichen Parametern
Wohlfahrt und Wohlstand hervor. Nach der Industrialisierung zur letzten
Jahrhundertwende war das erklérte Ziel der Allgemeinheit die Mehrung materieller
Giiter.

In den 1970er Jahren kam es zu einer aufkommenden Kritik am Wirtschaftssystem.
Schlagworte wie ,,0ffentliche Armut privater Reichtum®, ,, Mehr ist nicht besser* und

der Wunsch nach Individualitit und Menschlichkeit wurden laut.



Theoretischer Hintergrund

Das wirtschaftliche Wachstum wird ab da nur noch begrenzt als Indikator fiir
Wohlfahrt und Wohlbefinden angesehen.

Eine der ersten Erwdhnungen in der Medizin findet sich in einem Editorial der
,2Annals for Internal Medicine* von Elkinton 1966, in dem darauf hingewiesen wird,
dass der wissenschaftlichen Medizin ein Parameter zur Seite gestellt werden sollte,
der psychosoziale Aspekte der Behandlung erfasst. (Elkinton, 1966)

Aus den 1960er Jahren gibt es mehrere Fallberichte, auf die in den 1970ern eine
Diskussion iiber eine Operationalisierung und Einsatz in der Forschung folgt. In den
1980ern werden Instrumente und Methoden zur Erfassung der Lebensqualitit
entwickelt, und speziell in den USA wird systematisch geforscht.

Dabei ist es von Bedeutung sich klarzumachen, dass Lebensqualitdtsforschung in der
Medizin keine absoluten Werte liefert. Es werden eher Fortschritte im

Therapieverlauf dokumentiert.

Lebensqualitiit als Grad des Wohlbefindens

Betrachtet man einzelne Aspekte wie zum Beispiel die korperliche
Leistungsfahigkeit, psychologische und geistige Defizite und den Einfluss von
soziodkonomischen Faktoren, so lassen sich jeweils objektive Testmethoden finden,
um eine Vorstellung von der allgemeinen Lebensqualitit des Menschen zu
bekommen.

Befasst man sich mit der Frage was die Lebensqualitdt bestimmt, kommt man an den
Punkt, sich zu iiberlegen, was sie einschrénkt.

Dabei gibt es physische Komponenten wie zum Beispiel die korperliche
Leistungsfahigkeit. Diese ist durch eine ungestdrte Organfunktion, Mobilitit,
Kommunikationsféhigkeit und Abwesenheit von Schmerzen bedingt.

Es hat sich gezeigt, dass die korperliche und somit kardiale Leistung von der
maximalen Sauerstoffaufhahme iiber die Lunge abhidngt. Diese kann mittels
Spiroergometrie ermittelt werden. (Hager, 2005)

Spezielle Testverfahren ermitteln den psychischen Zustand, der sich in
Wohlbefinden, Zufriedenheit, Angst oder auch Angstfreiheit ausdriickt.

Als dritte Dimension wird die Anzahl und Giite sozialer Beziehungen betrachtet.

Sozialkontakte, Ausiibung sozialer Rollen, Arbeitssituation, familidre Beziehungen,

10



Theoretischer Hintergrund

finanzielle Lage und die Verwirklichung von Zielen iiben entscheidenden Einfluss
auf die Gesamtsituation eines Individuums aus.

Zusammengefasst: Was die Greifbarkeit und damit die Definition schwierig macht
ist die multidimensionale Konstruktion, die nur in ihren Teilbereichen abgebildet
werden kann.

Die inhaltliche Offenheit des Begriffes ,,.Lebensqualitit® bedingt, dass man
individuelle Akzentuierungen beachten muss. Es handelt sich schlieflich um ein
subjektiv geprigtes Konzept, dass man mit objektiven Methoden messen mochte.

Es gibt objektive Aspekte, sogenannte objektivierbare Grundbediirfnisse und sind
diese erfiillt, stellt sich Wohlbefinden ein. Demnach wire die Lebensqualitdt die
optimale Ausstattung mit Ressourcen. Dieser Bereich der Lebensqualititsforschung
wird hauptsédchlich von den Sozialwissenschaften erarbeitet.

In der Medizin handelt es sich eher um subjektive MessgroBBen. Im Wesentlichen
wird versucht die altbekannte Frage des Arztes ,,Wie geht es ihnen?* in eine
wissenschaftliche Struktur zu bringen und anhand objektiver MessgroBen fassbar zu
machen.

Die individuelle Wahrnehmung der Lebenssituation und die Bewertung von
Gefiihlsqualitdten, sogenannte immaterielle Werte, lassen sich durch Befragung

ermitteln.

Wie kann man Lebensqualitit messen?

Man unterscheidet prinzipiell die Fremdbeurteilung von der Selbstbeurteilung.

Die Selbstauskunft erfolgt mittels Fragebogen oder Interviews. Es liegt auf der Hand,
dass eine subjektive Selbstauskunft vorzuziehen ist, da ein AuBlenstehender zu einer
falschen FEinschitzung kommen kann. AuBlerdem konnten zwei Beurteiler zu
verschiedenen Ergebnissen kommen.

Falls der Patient nicht in der Lage ist seine subjektive Lebenssituation zu bewerten,
muss man auf eine Fremdbeurteilung zuriickgreifen. Bei der Erfassung der
Lebensqualitidt ist zu beachten, dass es verschiedene Bereiche gibt, denen
Untergruppen des Konstruktes ,,Lebensqualitit™ zugeordnet werden.

Es gibt die allgemeine oder globale Lebensqualitidt, die Aussagen iiber die

allgemeine Lebenssituation trifft. Dieser Ansatz geht davon aus, dass die

11
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Lebensqualitéit nur in ihrer Ganzheit erfasst werden kann und kommt hauptsédchlich
in der soziologischen und psychologischen Grundlagenforschung zum Einsatz.

In der Medizin ist die gesundheitsbezogene Lebensqualitét von Interesse.

Die gesundheitsbezogene Lebensqualitit oder ,Health related quality of life*
(HRQOL) umfasst die subjektive Gesundheit von Befragten, ihre erlebte und
gedusserte Befindlichkeit und Funktionsfdhigkeit in psychischen, physischen,
mentalen, sozialen und alltagsbezogenen Lebensbereichen. Es handelt sich um ein
mehrdimensionales Merkmalsprofil, das eine Verdnderungssensibilitit bei
gesundheitsrelevanten Ereignissen aufweist. Diese Merkmalsprofile werden in
krankheitsunspezifische oder generische Lebensqualitit und krankheitsspezifische
Lebensqualitét unterteilt.

Verwendet man Messinstrumente, die krankheitsunspezifisch sind, erreicht man eine
bessere Vergleichbarkeit mit anderen Patientengruppen oder gesunden Populationen.
Krankheitsspezifische Instrumente haben eine hohere Differenzierungsfihigkeit. Das
heisst, moglichst nah am Erkrankungsbild sollen die therapiebedingten
Verianderungen des Erlebens und Verhaltens von Patientengruppen erfasst werden.
Es wurden verschiedene Instrumente entwickelt, die ganz unterschiedliche
Zielsetzungen verfolgen. Beispiele sind der Fragebogen der EORTC-Arbeitsgruppe
im Bereich der Onkologie und andere aus dem Bereich der Epilepsie, des Asthma
etc. (Anderson, 1993)

Ein weiteres Instrument sind visuelle Analogskalen. Diese erfassen einen einzelnen
Bereich, wie zum Beispiel das Schmerzempfinden.

Die Beurteilung der korperlichen Leistungsfahigkeit im Alltag und Messung der
Unabhéngigkeit kann im Rahmen von Funktionsindizes, wie zum Beispiel dem
Karnowsky-Index erfolgen.

Um das Konstrukt Lebensqualitit aber in einem breiteren Spektrum darzustellen,
wurden multidimensionale Fragebdgen entwickelt.

Die Fragebogen werden im klinischen Alltag eingesetzt, um die Auswirkungen von
Behandlungsmafinahmen auf die Lebensqualitit der Patienten zu erfassen. Sie finden
Anwendung bei Patientengruppen mit somatischen sowie mit psychischen
Erkrankungen. Durch objektive Messung entsteht eine Art dritte Instanz zwischen

Arzt und Patient, die eventuell Therapieentscheidungen rechtfertigen kann.
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Theoretischer Hintergrund

Wie jedes Testverfahren muss auch der Fragebogen validiert sein.

Es gelten die géingigen Kriterien Reliabilitdt, Validitdt und Objektivitat.

Die Validitét (misst der Fragebogen auch tatsidchlich das, was er vorgibt zu messen)
ist im Fall der Erfassung der Lebensqualitdt kritisch zu hinterfragen, da der
Fragebogen misst, was der jeweilige Wissenschaftler und Entwickler fiir die richtige

Lebensqualitét hilt.

2.2 Leistungsfihigkeit und Leistungsphysiologie

Definition Leistungsfihigkeit

Die Leistungsfahigkeit ist ein Zustand, in dem ein Mensch in der Lage ist, eine
bestimmte Art von Leistung zu erbringen.

Die Leistungsfihigkeit des Menschen ldsst sich in verschiedene Belastungsformen
einteilen. Man unterscheidet grob korperliche und geistige Belastung.

Psychische und intellektuelle Leistung, wie zum Beispiel das Losen von
Rechenaufgaben, unterscheiden sich eindeutig von korperlicher motorischer
Leistung.

Korperliche Leistungsfahigkeit setzt sich zusammen aus Ausdauerleistung, Kraft,
Schnelligkeit, Geschicklichkeit und Beweglichkeit.

Korperliche Ausdauer kann zum einen mit Belastungsuntersuchungen, sogenannten
Feldtests oder Labortests erfasst werden. Zum anderen kann der Korper
medikamentOs belastet werden, indem er unterschiedlichen Substanzen oder der
Kreislauf zusitzlichem Volumen ausgesetzt wird.

Die darauf folgende Reaktion wird gemessen und analysiert.

Psychische oder mentale Belastbarkeit wird mittels kognitiven Aufgaben oder
psychologisch experimentellen Studien untersucht.

Korperliche Leistungsféhigkeit ist kein universell anwendbarer Begriff, denn es sind
verschiedene Bereiche untergeordnet.

Die Messung der korperlichen Leistungsfahigkeit umfasst verschiedene
Organsysteme: das Herz-Kreislaufsystem, die Lunge, Skelettmuskeln, das
hédmatopoetische System und neuropsychologische Einflussfaktoren.

Jedes fiir sich leistet seinen Beitrag, so dass der Korper im Gesamten den

Anforderungen, die an ihn gestellt werden, gerecht wird.
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Theoretischer Hintergrund

Die menschliche Leistungsfiahigkeit wird durch Faktoren wie Korperbau,
Konstitution, GroBe und Gewicht, Muskelkraft, Ausdauer, Trainingszustand von
Herz, Kreislauf und Atmung sowie Stoffwechsel, Wasserhaushalt und
Temperaturregelung bestimmt. Auch die psychische Situation und allgemeine
aktuelle Lebenssituation spielen eine entscheidende Rolle.

Stress, Angst und Krankheiten konnen die Leistungsfahigkeit beeintrachtigen.

Eine ganze Reihe von Messmethoden stehen zur Verfligung um Fitness und
korperliche Leistungsfahigkeit zu bestimmen. Das Untersuchungsspektrum variiert,
je nach Fragestellung der Leistungsdiagnostik.

Eine Belastungsuntersuchung bei einem Sportler oder Leistungssportler wird mit
einer anderen Indikation vorgenommen als bei einem Patienten.

Die Spiroergometrie erfasst den Unterpunkt ,,Ausdauer- Leistungsfahigkeit™ oder
,,aerobe Fitness*.

Das Ergebnis der kardiovaskuldren Belastungsuntersuchung kann eine Aussage iiber
die Diagnose, Prognose und Therapieentscheidung treffen. AuBerdem kann
objektiviert werden, wie stark die Krankheit die Leistungsfahigkeit beeinflusst, ob
sich unter Belastung neue Symptome entwickeln, oder ob die aktuelle Therapie

Erfolge erzielt.

Reaktionen des Herzkreislaufsystems unter Belastung

Damit der Korper unter Belastung Leistung erbringen kann, muss die Versorgung der
arbeitenden Muskulatur mit Sauerstoff und Néhrstoffen gewdhrleistet sein. Unter
Belastung steigt der Sauerstoftbedarf der arbeitenden Muskulatur.

Damit der Muskel ausreichend versorgt wird, steigt der Stoffwechsel zur
Energiebereitstellung um ein Vielfaches seines Ruhewertes an. Uber die Lunge wird
vermehrt Sauerstoff aufgenommen und die Durchblutung der Muskulatur nimmt zu.
Eine GefdaBweitstellung fithrt nur dann zu einer Durchblutungszunahme der
Muskulatur, wenn das Herz eine erhohte Blutmenge pro Zeiteinheit auswirft, so dass
folglich der erh6hte Bedarf der Peripherie an Sauerstoff gedeckt wird.

Eine Erhohung des Herzminutenvolumens erfolgt hauptsdchlich {iber
Herzfrequenzsteigerung und zum  kleineren Teil durch Zunahme des

Schlagvolumens.
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Das autonome Nervensystem regelt die Zu- und Abnahme der Herzfrequenz. Es lésst
sich ein herzfordernder, der Sympathikus und ein herzhemmender Teil, der
Parasympathikus unterscheiden. Die parasympathischen Nervenfasern werden
hauptséchlich iiber den Nervus vagus geleitet. Es wird Azetylcholin als
Neurotransmitter freigesetzt, das an cholinergen Rezeptoren an der Herzmuskulatur
wirkt. Ist in der Startphase korperlicher Arbeit eine schnelle Herzfrequenzsteigerung
notwendig, so kann dies am schnellsten iiber eine Abnahme des
Parasympathikotonus effektiv erfolgen.

Der  Sympathikus  steigert die  Herzfrequenz ~ durch  Erhdhung  der
Spontanentladungsrate im Sinusknoten und indem er die Erregungsleitung im
Atrioventrikularknoten beschleunigt. Es werden Noradrenalin und Adrenalin als
chemische Ubertriigerstoffe ausgeschiittet, die an adrenergen Rezeptoren wirken.
Unter maximaler korperlicher Belastung ist eine Verdreifachung der Herzfrequenz
moglich. Ab einer bestimmten, individuellen Belastungsstufe muss zusitzlich zur
aeroben Energiegewinnung auch der anaerobe Stoffwechsel aktiviert werden.
Anfallendes Laktat wird zunédchst abgepuffert. Zur Aufrechterhaltung des pH-Wertes
muss aber immer mehr CO, abgeatmet werden und die alveoldre Ventilation wird
erhoht. Diesen Punkt nennt man anaerobe oder ventilatorische Schwelle.

Weitere Belastung fiihrt zu einem Anstieg des Laktats und damit Absinken des pH-
Wertes bis die maximale Sauerstoffaufnahme erreicht wird.

Es wurde gezeigt, dass die maximale Sauerstoffaufnahme (VO,max) ein geeigneter
Parameter zur Erfassung der globalen kardiopulmonalen Funktion und damit der

Bestimmung der korperlichen Leisungsfahigkeit ist. (Gibbons, 2002)
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2.3 Ubersicht iiber angeborene Herzfehler

Angeborene Herzfehler gehdren zu den hdufigsten angeborenen Fehlbildungen des
Menschen. Es wird ungefdhr jedes hundertste Kind mit einem Herzfehler geboren.
(Kaemmerer, 2005)

Um eine Ubersicht iiber die vielen anatomisch und morphologisch unterschiedlichen
Herzfehler zu erhalten, folgt eine Einteilung der wichtigsten angeborenen Herzfehler
nach himodynamischen Gesichtspunkten. (Schumacher, 2007)

Das Spektrum der untersuchten Patienten in dieser Studie umfasst den gesamten

Bereich der angeborenen Vitien.
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I. Obstruktionen im Bereich des linken Herzens (Linksobstruktionen)

a.  Mitralstenosen (valvuldr, sub- und supravalvulir)

Sauglingsalter)
c.  Unterbrochener Aortenbogen
d.  Aortenklappenstenose
e. Hypoplastisches Linksherzsyndrom
f.  Supravalvulidre Aortenstenose (William-Beuren-Syndrom)
g.  Subvalvuldre Aortenstenose
h.  Hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie

b.  Aorthenisthmusstenosen im Kindesalter (einschlieBlich Kritische Aortenisthmustenose im

II. Obstruktionen im Bereich des rechten Herzens (Rechtsobstruktionen)

Ebstein- Anomalie
b.  Trikuspidalatresie

c.  Pulmonalklappenstenose

Ventrikelseptum
e. Fallot'sche Tetralogie

f.  Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt

d. Kritische  Pulmonalklappenstenose und  Pulmonalklappenatresie

intaktem

I11. Septale Defekte und vaskulire Fehlverbindungen

a.  Vorhofseptumdefekt und partielle Lungenvenenfehlkonnektion
b. Totale Lungenvenenfehlkonnektion

c.  Partieller und kompletter atrioventrikuldrer Septumdefekt

d. Ventrikelseptumdefekt

e.  Persistierender Ductus arteriosus

f.  Aortopulmonaler Septumdefekt

- Truncus arteriosus communis

IV. Ursprungsanomalien der grofien Arterien

a. Komplette Transposition der groflen Arterien
b. Angeborene korrigierte Transposition der grolen Arterien

c.  Anatomisch korrigierte Malposition der groflen Arterien

=

»Double outlet right ventricle
e. ,.Double outlet left ventricle*

f.  Singuldrer Ventrikel/ Univentrikuléres Herz
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Zu 1. Obstruktionen im Bereich des linken Herzens

Kongenitale Mitralstenose (MS) und Mitralinsuffizienz

Definition:

Es handelt sich um Einflussbehinderungen von Blut aus den Lungenvenen in den
linken Ventrikel.

Epidemiologie:

Bei 1% der Patienten mit angeborenen Herzfehlern findet sich eine kongenitale MS.
Haufiger ist dies ein erworbener Herzfehler oder tritt in Kombination mit anderen
Vitien auf. Zum Beispiel als Folge des rheumatischen Fiebers, einer bakteriellen
Endokarditis oder im Lauf eines Karzinoid-Syndroms, Systemischen Lupus
erythematodes oder anderer rheumatischer Erkrankungen.

Einteilung:

Man unterscheidet supravalvulére, valvuldre oder subvalvuldre Stenosen.

Manifestationsalter:

Je nach Lokalisation und Schwere der Einflusstraktobstruktion sind Symptome schon
im Sduglingsalter mdglich.

Leitsymptome sind Dyspnoe und rezidivierende pulmonale Infekte.

Kinder werden durch Husten, néchtlichen Hustenattacken und anfallsartiger Atemnot
(Asthma cardiale) auffillig. Als Folge der Drucksteigerung im linken Vorhof kann es
zu Vorhofflimmern mit absoluter Arrhythmie und Thrombenbildung kommen.
Zeichen der Lungenstauung oder pulmonalen Hypertonie sind Atemschwierigkeiten
und Hamoptoe mit Herzfehlerzellen im Sputum. Weitere Folgeerscheinungen sind
Rechtsherzinsuffizienz mit Venenstauung, Stauungsleber und Odemen. Das
Herzzeitvolumen sinkt und es kommt zu Leistungsminderung und peripherer
Zyanose (,,Facies mitralis*)

Diagnostik:

Es ist ein paukender erster Herzton, ein Mitral6ffnungston sowie ein rumpelndes
Diastolikum iiber der Herzspitze zu hoéren. Echokardiographisch fallen je nach
Verinderung ein vergroBerter linker Vorhof, pathologische Klappensegel,

Verdnderungen am Klappenauthingeapparat oder des Papillarmuskels auf.
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Therapie:

Konservative Therapiemoglichkeiten bei Herzinsuffizienz umfassen den Einsatz von
Diuretika und Digitalis bei gleichzeitigem Vorhofflimmern. Dariiberhinaus stehen

interventionelle und chirurgische Therapiemdglichkeiten zur Verfiigung.

Zur Mitralinsuffizienz kommt es meist im Verlauf durch eine fortschreitende

Dilatation von Vorhof und Ventrikel. Angeboren ist sie sehr selten.

Aortenstenose

Definition:

Es handelt sich um eine Obstruktion des Ausflusstraktes des linken Ventrikels.
Dadurch kommt es zu einem Stromungshindernis von der linken Herzkammer in den
Korperkreislauf.

Epidemiologie:

Mit 5% ein héufiger angeborener Herzfehler. Es ist die geféhrlichste
Herzklappenerkrankung, weil es zu plotzlichem Herztod fiihren kann.

Einteilung:

subvalvuldr (membrands, fibromukuldr, HOCM)

valvulédr- angeboren (bikuspide Klappe) oder erworben (rheumatisch, degenerativ,
atherosklerotisch)

supravalvular

Bis zum Schulalter treten meist keine Beschwerden auf. Das Herzgerdusch als
Zufallsbefund ist oft das einzige Zeichen.

Die konzentrische Myokardhypertrohie des linken Ventrikels und poststenotische
Dilatation der Aorta ascendens fiihren zu Koronarinsuffizienz und Myokardischimie
bei Belastung. Zunehmende Belastungsdyspnoe, leichte Ermiidbarkeit, Angina
pectoris, Schwindel und synkopale Anfille sind die ersten Symptome. Synkopen
treten ab einem Druckgradienten von >70mmHg auf.

Diagnostik:

Uber dem 2.ICR rechts ist ein systolisches Schwirren zu héren, das in die Karotiden

fortgeleitet wird.
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Im EKG sind Zeichen einer linksventrikuldren Hypertrophie zu sehen.
Repolarisationsstorungen in Form von ST-Streckensenkungen und Verdnderungen
der T-Welle weisen auf eine Ischdmie hin.

Ein Hinweis auf eine hohergradige Aortenstenose ist im Belastungs-EKG zu sehen,
wenn der Blutdruckanstieg unter Belastung weniger als 35mmHg betrégt.

Therapie:

Asymptomatische Patienten sollten korperlich aktiv bleiben.

Korperliche Schonung sowie Verbot von Schul,- und Leistungssport bei
symptomatischen Patienten, bzw. bei einem Gradienten von >30mmHg.

Ab einem Gradienten von >50mmHg besteht die Indikation zur operativen oder

kathetherinterventionellen Therapie.

Als gefahrliche Variante ist die Kritische Aortenklappenstenose des Siduglings zu
erwdhnen. Aufgrund einer sehr frithen Entwicklungsstérung des linksventrikuldren
Myokards kommt es bereits in den ersten sechs Lebenswochen bei Ductusverschluss
zu zunehmender kardialer Dekompensation und préfinal zu einem Lungenddem. Die
Kinder sind tachypnoeisch mit Frequenzen tiber 140/ min, trinken schlecht, haben ein

blassgraues Hautkolorit und kalte Extremitdten.

Kinder die mit einem Hypoplastischen Linksherzsyndrom geboren werden
iiberleben die ersten Lebenstage nur, wenn eine ausreichend groBe interatriale
Verbindung, und ein weit offenstehender PDA besteht. Das Fehlen einer
Klappenanlage, bzw. der komplette Verschluss der Aortenklappe fiihrt zu einem
schwerwiegenden Krankheitsbild, das ohne Notfalltherapie mit Prostaglandin E1 und
darauffolgender Notfalloperation nach Norwood schnell zum Tod fiihrt.

Bei restriktivem PFO besteht die Mdoglichkeit der Ballonatrioseptostomie nach
Rashkind.

Alternativ kann eine Herztransplantation im Neugeborenenalter erwogen werden.
Zum Formenkreis der obstruktiven Kardiomyopathien zdhlen genetisch fixierte

Fehlbildungen des interventrikuldren Septums und der linksventrikuldren

Muskulatur.

20



Theoretischer Hintergrund

Klinisch ist das Ausmaf der begleitenden Mitralinsuffizienz von Bedeutung.
Die hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie ist selten mit anderen
kardiovaskuldren Fehlbildungen assoziiert, 25% der Kinder haben ein Noonan-

Syndrom.

Die supravalvuliire Aortenstenose kommt grob eingeteilt in zwei Formen vor, der
lokalisierten Einengung der Aorta ascendens und der tubuliren Form. Die Klinik
richtet sich nach dem Ausmal} der Aortenstenose sowie weiteren Gefdf3stenosen und
Hypoplasien und den Folgen der Koronarsklerose. In Verbindung mit weiteren
spezifischen Fehlbildungen tritt die supravalvuldre Aortenstenose sporadisch und

familidr auf und wird als William-Beuren-Syndrom bezeichnet.

Isolierte Aortenisthmusstenose

Definition:

Es handelt sich um eine Einengung der Aorta zwischen dem Abgang der linken
Arteria subclavia und dem Ubergang in die Aorta descendens.

Epidemiologie:

Diese GefaBfehlbildung macht etwa 5-8% aller angeborenen Herzfehler aus und
kommt einzeln oder in Verbindung mit anderen Fehlbildungen vor. In 20% ist sie mit
dem Ullrich-Turner-Syndrom assoziiert.

Einteilung:

Frither hat man die prdduktale oder infantile Form von der postduktalen Stenose
unterschieden, die im Kindes oder Jugendalter himodynamisch relevant wird. In
beiden Fillen handelt es sich um Gewebe des Ductus arteriosus Botalli, das die
Aortenwand umgibt und postnatal durch Schrumpfung eine Stenose verursacht.

Die kritische Aortenisthmusstenose wird bald nach der Geburt symptomatisch und
kann lebensbedrohlich fiir das Neugeborene werden. Der rechte Ventrikel muss iiber
die Pulmonalarterie und den Ductus Botalli die untere Korperhdlfte mit Blut
versorgen. Wenn sich postnatal der Ducuts verschliet, wird die untere Korperhilfte
stark vermindert perfundiert und es kommt zu akuter Nachlaststeigerung und akuter

linksventrikuldrer Dekompensation.
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Der arterielle Hypertonus an den oberen Extremititen und Hypotonus an den unteren
ist kennzeichnend fiir die weniger ausgepragten Formen. Die untere Korperhélfte
wird liber Kollateralgefdle versorgt, die in die Aorta descendens miinden. Diese
konnen so gut ausgebildet sein, dass die Patienten erst im Erwachsenenalter
symptomatisch werden. Die korperliche Entwicklung im Kindesalter ist meist
unbeeitrachtigt.

Diagnostik:

Man hort ein Systolikum mit Punctum maximum zwischen den Schulterblittern am
Riicken. Die Stenose ldsst sich echokardiographisch darstellen. Rippenusuren sind ab
dem 8.Lebensjahr auf dem Rontgenbild zu sehen.

Therapie:

Im Neugeborenenalter wird Prostaglandin E1 gegeben, um die abdominelle
Blutversorgung zu verbessern. Die Operation sollte so bald wie moglich erfolgen.
Die Resektion des Ductusgewebes sollte bei der adulten Form moglichst friithzeitig
erfolgen um einer persistierenden arteriellen Hypertonie vorzubeugen.

Das seltene Krankheitsbild des unterbrochenen Aortenbogen entspricht im
Wesentlichen einer kritischen Aortenisthmusstenos mit Ventrikelseptumdefekt und
PDA. Prostaglandingabe und eventuell Stenting des Ductus {iberbriicken die Zeit bis

zur notwendigen Operation.

Zu 11. Obstruktionen im Bereich des rechten Herzens

Ebstein'sche Anomalie

Definition:

Bei diesem Herzfehler ist die Trikuspidalklappe fehlgebildet und ist von der
Klappenebene in den rechten Ventrikel verschoben. In der Regel besteht zusitzlich
eine Verbindung zwischen den Vorhdfen in Form eines persistierenden Foramen

ovale oder eines Vorhofseptumdefekts vom Secundumtyp.

Einteilung:

Das Spektrum reicht von leichten bis extremen Verlagerungen der Klappen und auch

die Morphologie der Klappe weilit eine gro3e Varianz auf. Ein Grofteil der Patienten
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hat  weitere  kardiovaskuldre = Fehlbildungen und viele neigen zu
Herzrhythmusstorungen (WPW-Syndrom)

Sie ist abhingig vom Grad der Trikuspidalklappenfehlbildung. Durch eine
Insuffizienz der Klappe kommt es zu Rechtsherzbelastung und folglich
Rechtsherzinsuffizienz. Die Lunge wird vermindert durchblutet und wenn das Blut
zusitzlich tiber eine Vorhofverbindung vermischt wird kommt es zu Zyanose und
Dyspnoe. Die Patienten haben gliihend rote Wangen teils mit Teleangiektasien und
gestauten Halsvenen.

Diagnose:

Man hort einen Dreier,- oder Viererrhythmus bzw. Galopprhythmus.

Ein Herzgerdusch kann bei leichten und schweren Formen fehlen. Sonst hort man ein
Systolikum tiber dem 3.-4. ICR links parasternal.

Im Rontgen einen vergroBerten Herzschatten in ,,Bocksbeutelform®. Im Echo sieht
man die apikal verlagerte Klappe und kann die Insuffizienz der Klappe mittels
Doppler quantifizieren.

Therapie:

Konservativ. wird die Rechtsherzinsuffizienz mit Diuretika und die
Herzrhythmusstorungen gegebenenfalls mit Antiarrhythmika behandelt.

UbermiBige Anstrengungen sollten vermieden werden.

Ist eine Operation unausweichlich, kann die Klappe rekonstruiert oder ersetzt
werden.

Trikuspidalatresie

Definition:

Es fehlt eine Verbindung zwischen rechtem Vorhof und rechter Kammer. Die
Trikuspidalklappe ist durch fibromuskulidres Gewebe ersetzt.

Einteilung:

Das venose Blut aus dem Korperkreislauf gelangt iiber eine interatriale Verbindung-
entweder iiber ein PFO oder einen ASD in den linken Ventrikel. Nur wenn eine
solche Verbindung besteht sind die Patienten lebensfdhig. Von dort gibt es
verschiedene Moglichkeiten: 70% der Patienten haben einen normalen Ursprung der

grolen Arterien und werden dem Typ 1 zugeordnet. Bei Pulmonalstenose oder
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Atresie kommt es zur Lungenminderdurchblutung. Ist die Pulmonalklappe normal
angelegt fliet viel Blut durch die Lungen.

Patienten mit Typ 2 haben zusétzlich eine Transposition der groBen Arterien. Auch
hier kommt es auf die Anlage der Pulmonalklappe an, ob die Lunge vermehrt oder
vermindert durchblutet wird.

Sie wird vom Ausmall der Lungendurchblutung bestimmt. In den ersten
Lebenswochen sind zunehmende Zyanose und hypoxédmische Anfille Hinweise auf
eine verminderte Lungendurchblutung.

Zeichen der Herzinsuffizienz, wie Trinkschwiche, Schwitzen, Infekte und
Gedeihstorung deuten auf eine vermehrte Lungendurchblutung hin.

Diagnose:

Herzgerdusche sind eher uncharakteristisch. Im Echo sieht man deutlich das Fehlen
der atrioventrikuldren Verbindung. AuBlerdem kann der Ventrikelseptumdefekt
quantifiziert werden.

Therapie:

Der Ductus wird mit Prostaglandin E1 offen gehalten und bei pulmonaler
Minderdurchblutung wird ein systemikopulmonaler Shunt angelegt. Prostaglandin
E2 wirkt genauso gut und kostet deutliche weniger.

Die endgiiltige palliative Operation erfolgt mittels Fontan-Prozedur oder als Totale

cavopulmonale Anastomose.

Pulmonalstenosen

Definition:

Es gibt verschiedene Formen der Obstruktion im rechtsventrikuldren Ausflusstrakt:
bei der valvuldren Stenose ist die Klappe selbst betroffen; die subvalvuldre Stenose
kann entweder infundibuldr oder subinfundibuldr gelegen sein; die supravalvulére
Stenose ist eine fibrose Membran oberhalb des Sinus Valsalvae. Aulerdem gibt es
periphere Stenosen einzelner oder mehrerer Pulmonalarterien.

Epidemiologie:

Die Pulmonalklappenstenose ist mit 10% ein héufiger angeborener Herzfehler.

Klinik:
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Zu Symptomen wie zunehmender Belastungsdyspnoe, Ermiidbarkeit und peripherer
Zyanose kommt es nur bei hoherem Stenosegrad.

Je groBer der Links-Rechts-Shunt auf Vorhofebene ist, desto frither beginnen die
Symptome. Kinder mit ,kritischer* Klappenstenose sind bereits im Sduglinsalter
beeintrichtigt, da die Lungendurchblutung vom offenen Ductus arteriosus abhingig
ist.

Diagnostik:

Es gibt sichtbare Pulsationen iiber dem rechtem Ventrikel (4. ICR links) und im
Epigastrium.

Es ist ein leiser 1.Herzton und ein friihsystolischer ejection click, aulerdem ein
systolisches Schwirren {iber dem 2.-3. ICR links zu horen. (Ausnahme: leichtgradig
und schwerstgradig bei Rechtsdekompensation). Die Art des Herzgerdusches ist ein
Parameter zur Beurteilung des Schweregrades, da sich das systolische
Austreibungsgerdusch mit zunehmender Stenose éndert.

Das EKG kann bei leichter Stenose normal sein. Bei hoherer Einengung sieht man
einen Rechtslagetyp, P-dextrocardiale und rechtsventrikulidre Hypertrophie.

Therapie:

Bei isolierter Klappenstenose wird eine perkutane Ballonvalvuloplastie, bei zentraler
oder peripherer Stenose eine Ballonangioplastie = gegebenenfalls  mit
Stentimplantation gemacht.

Operative Sanierung der Fehlbildung ist ebenfalls moglich.

Deutliche zentrale Zyanose bereits wenige Stunden nach der Geburt und Neigung zu
hypoxischen Krisen weisen auf eine Kritische Pulmonalklappenstenose oder
Pulmonalklappenatresie mit intaktem Ventrikelseptum hin. Die Kinder sind nur
iiberlebensfahig, wenn die Pulmonalgefdfe {iber einen PDA, ein ASD oder ein PFO

versorgt werden.

Fallot'sche Tetralogie
Definition:
Das Infundibulumseptum ist nach rechts-anterior verlagert. Daraus resultiert eine

Obstruktion im rechtsventrikuldren Ausflusstrakt (Pulmonalstenose),

25



Theoretischer Hintergrund

rechtsventrikuldre Hypertrophie, ein grofer Ventrikelseptumdefekt und eine iiber
dem Ventrikelseptum reitende Aorta.

Epidemiologie:

Mit 14% ein sehr héufiger angeborener Herzfehler und mit 65% der héufigste
zyanotische Herzfehler. Der Herzfehler ist mit dem 22q11 Mikrodeletionssyndrom
assoziiert.

Die Schwere des Krankheitsbildes ist abhingig von der rechtsventrikuldren
Ausflusstraktobstruktion und der Hypoplasie der zentralen Pulmonalarterien.

Je mehr Druck fiir die Lungendurchblutung aufgewendet werden muss, desto leichter
flieBt ungesdttigtes Blut iiber den VSD in den Systemkreislauf und desto schwerer ist
die Zyanose.

Es konnen hypoxédmische Anfille auftreten. Die Kinder sind blass-zyanotisch, atmen
hyperaktiv und neigen dazu in Hock,- oder Krabbelstellung zu sein, in der eine
verbesserte Lungendurchblutung durch Widerstandserh6hung im grofen Kreislauf
eintritt. Nach langer bestehender Zyanose konnen die Kinder im Schulalter bereits
Trommelschlegelfinger mit Uhrglasnigeln, Gingivahyperplasie, vermehrte
GefdBinjektion der Schleimhiute sowie gestaute Netzhautvenen haben.

Die chronische Zyanose fiihrt zu Polyglobulie mit Anstieg des Hdmatokrit und der
Blutviskositit.

Diagnostik:

Es ist ein Systolikum iiber dem 3./4. ICR links zu horen.

Das Rontgenbild zeigt einen typisch konfigurierten Herzschatten (,,coeur en sabot®)
mit angehobener Herzspitze.

Therapie:

Es sollte so bald wie mdglich eine korrigierende Operation vorgenommen werden.
Meist ist bei ausgepragter Hypoplasie der Pulmonalarterie ein zweizeitiges Vorgehen
notwendig. Zuerst sollte die Lungendurchblutung verbessert werden und dann kann
der Herzfehler definitiv korrigiert werden.

Hypoxdmische Anfidlle werden mit Sauerstoff, Morphin und Fliissigkeitsboli
behandelt.
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Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt

Definition:

Die Pulmonalklappe ist komplett verschlossen. Die Versorung der Lunge erfolgt
entweder iiber einen PDA oder systemikopulmonale Kollateralarterien.

Der Grad der Zyanose ist abhéngig von der Lungendurchblutung. In der Regel fallen
bereits Sauglinge durch eine zentrale Zyanose und Dyspnoe auf.

Diagnostik:

Es ist ein leises Systolikum, aber kein systolisches Austreibungsgerdusch zu horen.
Uber den Lungen kann man systolisch-diastolische Kollateralgeriusche horen.
Therapie:

Der Ductus wird beim Neugeborenen mit Prostaglandin E offen gehalten. Operativ-
palliativ wird bei verminderter Lungendurchblutung eine systemikopulmonale
Shuntoperation  (modifizierter =~ Blalock-Taussig-Shunt) vorgenommen. Eine
korrigierende Operation, bei der die Pulmonalarterien an den rechten Ventrikel
angeschlossen werden und der Ventrikelseptumdefekt verschlossen wird ist hiufig

moglich.

Zu 111. Septale Defekte und vaskuliire Fehlverbindungen

Vorhofseptumdefekte und partielle Lungenvenenfehlkonnektion

Definition:

Es besteht eine Verbindung iiber das Vorhofseptum zwischen linkem und rechtem
Vorhof. Je nach Lage unterscheidet man einen Ostium-secundum-Defekt (ASD 1),
ein Persistierendes Foramen ovale (PFO), Ostium-Primum-Defekt. (ASD 1), einen
Koronarsinusdefekt, Sinus-Venosus-Defekt und eine interatriale Kommunikation
durch die Koronarsinus-Miindung. Haufig ist dieser Herzfehler mit anderen
Fehlbildungen wie einer partiellen Lungenvenenfehlmiindung, Pulmonalstenosen,
Ventrikelseptumdefekt oder Offener Ductus arteriosus kombiniert.

Die Klinik ist abhingig von der Grofe des Defektes und der Compliance der
Ventrikel. Durch den Links-Rechts-Shunt besteht eine Rechtsvolumenbelastung.
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Bei sehr groem Shunt kommt es bereits im Sduglingsalter zu Herzinsuffizienz.
Kinder sind in ihrer Leistungsfahigkeit eingeschrankt, eher schméchtig, blass, haben
eine periphere Zyanose und sind infektanfallig.

Oft bleiben die Patienten bis in die 6. Lebensdekade asymptomatisch

Diagnostik:

Es fdllt eine fixierte, atemunabhingige Spaltung des zweiten Herztones auf,
auBerdem ein mittellautes Systolikum, das einer Pulmonalklappenstenose
zuzuordnen ist.

Typisches Rontgenzeichen fiir einen Herzfehler mit Links-Rechts-Shunt ist die
verstiarkte Lungenperfusion mit prominentem Pulmonalisbogen und verstérkter
Lungengefifizeichnung. Im Echo konnen die verschiedenen Defekte gut dargestellt
werden.

Therapie:

Um irreversible Schiden wie eine pulmonale Hypertonie oder einen chronischen
Volumenschaden zu verhindern, sollte der ASD entweder interventionell mit einem

Schirmchen verschlossen oder chirurgisch verndht werden.

Die Vorraussetzung fiir das Uberleben mit einer totalen
Lungenvenenfehlkonnektion, bei der alle Lungenvenen in den rechten Vorhof
draineren, ist eine interatriale Verbindung in Form eines PFO oder eines ASD. Die
vier Lungenvenen haben keinen Anschluss an den linken Vorhof und konfluieren in
einem Pulmonalvenensinus. Es gibt vier Formen: suprakardial, kardial, infrakardial
und gemischt. Die Patienten werden bereits im ersten Lebensmonat aufféllig mit dem
Bild einer Pneumonie, Sepsis oder Herzinsuffizienz. Ohne Operation erreichen die
meisten Kinder nicht das erste Lebensjahr. Durch eine Operation konnen normale

hdmodynamische Verhiltnisse hergestellt werden.

Besteht eine Verbindung auf Vorhof und auf Kammerebene, das heif3t ein ASD 1, ein
VSD und eine AV-Klappenanomalie, nennt man dies Atrioventrikulirer
Septumdefekt.

Die Kinder sind in ihrer Entwicklung verzdgert, herzinsuffizient und fallen durch

hiufige bronchopulmonale Infekte auf. In 40% ist diese Fehlbildung mit einer
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Trisomie 21 assoziiert. Ein deutlicher Herzbuckel und im Rontgenbild ein allseits
vergrofertes Herz sind hinweisende Zeichen. Die Kinder sollten schon in den ersten
sechs Lebensmonaten operiert werden um einer pulmonalen Hypertonie

vorzubeugen.

Ventrikelseptumdefekt
Definition:
Es bestehen eine oder mehrere Verbindungen zwischen den Ventrikeln.

Epidemiologie:

Mit 30% ist es der hdufigste angeborene Herzfehler. Ein Drittel verschlieBt sich
spontan innerhalb der ersten Lebensjahre und jeweils die Hélfte kommt isoliert oder
in Kombination mit anderen Fehlbildungen vor.

Einteilung:

Je nach Lokalisation in den vier Anteilen des Septums unterscheidet man den
membrandsen, muskuldren oder infundibuldren Typ. AuBerdem kommt der VSD im
Rahmen eines Atrioventrikuldarenseptumdefektes vor.

Kleine bis mittelgroBe Defekte sind drucktrennend, wobei bei grolen Defekten ein
Druckangleich stattfindet.

Patienten mit kleinem VSD sind in der Regel asymptomatisch. Je groBBer der VSD
wird, desto mehr Einschrankungen in der Leistungsfahigkeit treten auf. Bei grof3en
Defekten zeigen sich Zeichen der Herzinsuffizienz bereits im 2.-3. Lebensmonat, die
Patienten haben hdufig einen deutlichen Herzbuckel und es kann zur Shunt-Umkehr
und folglich zu einer fixierten pulmonalen Hypertonie, der Eisenmenger Reaktion
kommen.

Diagnostik:

Bei kleinem VSD ist das lauteste Gerdusch zu horen. Es nimmt mit Zunahme der
GroBe des Defektes ab. Es ist ein lautes Systolikum iiber dem 3.-4. ICR links und
wird auch als Pressstrahlgerdusch oder ,,Viel Larm um Nichts* bezeichnet.

Typisch ist der gespaltene zweite Herzton.
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Bei groBerem Defekt siecht man im Rontgen ein prominentes Pulmonalissegment und
Kardiomegalie. Typisch fiir eine Eisenmenger Reaktion ist der Kalibersprung der
Pulmonalarterien vom Hilus in Richtung Peripherie.

Mit Hilfe der Echokardiographie lédsst sich die Grof8e und Lokalisation des Defektes
darstellen.

Therapie:

Unter 25% Shuntvolumen besteht in der Regel kein Bedarf zur operativen Therapie.
Mittelgrole Defekte sollten im Vorschulalter mit Direktnaht oder durch Einndhen
eines Patches verschlossen werden, groBe Defekte miissen bis zum 6. Lebensmonat

operiert werden um eine pulmonale Hypertonie zu vermeiden.

Persistierender Ductus arteriosus Botalli

Definition:

Die in der Fetalzeit notwendige Verbindung zwischen Pulmonalarterie und Aorta
bleibt nach der Geburt ldnger als drei Monate unverschlossen.

Epidemiologie:

Der offene Ductus macht etwa 10% der angeborenen Herzfehler aus. Er ist hdufig
mit anderen Anomalien assoziiert und teilweise ein kompensatorischer und
iiberlebensnotwendiger Bestandteil komplexer Fehlbildungen.

Patienten mit kleinem Shuntvolumen sind beschwerdefrei. Bei groferem PDA
kommt es zu Leistungsschwiéche, Belastungsdyspnoe und Palpitationen.

Bei groBem Links-Rechts-Shunt besteht eine groBe Blutdruckamplitude mit
niedrigem diastolischen Druck (Pulsus celer et altus).

Diagnostik:

Man hort ein  kontinuierliches, spindelformiges  systolisch-diastolisches
Maschinengerdusch iiber dem 2.ICR links.

Doppler-, und Farbdopplersonographisch lidsst sich der systolisch-diastolische
Einstrom aus dem distalen Aortenbogenbereich in den Pulmonalarterienstamm
nachweisen. Auf dem Rontgenbild ist die Kardiomegalie und ein prominentes

pulmonales Segment und eine verstirkte Lungengefdf3zeichnung auffillig. Auch hier
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siecht man bei zunehmender pulmonaler Hypertonie einen Kalibersprung der
Lungengefille.

Therapie:

Bei Friihgeborenen konnen Prostaglandininhibitoren eingesetzt werden. Die
Indikation zum PDA Verschluss ist im Kindes,- oder Jugendalter aufgrund einer
hohen Endokarditisgefahr gegeben. Es besteht die Moglichkeit den Ductus

interventionell mit einem Katheter oder operativ zu verschliefSen.

Der aortopulmonale Septumdefekt, der auch als aortopulmonales Fenster
bezeichnet wird, zeichnet sich durch eine Verbindung zwischen der Aorta ascendens
und der Pulmonalarterie aus. Die Seminularklappen und die Ausflussbahnen der
Ventrikel sind im Unterschied zum Truncus arteriosus communis voneinander
getrennt. Die Klinik richtet sich nach der GroBe des Defektes. Bei kleinen,
drucktrennenden Defekten fallen oft auller einem spindelférmigen Systolikum keine
Symptome auf. Patienten mit groBen Defekten zeigen friih Zeichen der
Herzinsuffizienz und sind in ihrer Leistungsfahigkeit eingeschrénkt. Der Defekt kann

entweder durch eine Naht oder einen Patch verschlossen werden.

Bei Persistenz des embryonalen Truncus nimmt nur eine gro3e Arterie den Ursprung
von der Basis des Herzens und es kommt zum Truncus arteriosus communis. Es
gibt nur eine Seminlunarklappe, die sogenannte Truncusklappe. Je nach
Lungenperfusion und Abgang der Pulmonalarterie werden vier Typen unterschieden.
Das Krankheitsbild ist sehr hdufig mit einem 22qll Mikrodeletionssyndrom
assoziiert. Die Kinder sollten in den ersten Lebensmonaten das erstemal operiert
werden. Zwischen dem 5. und 8. Lebensjahr sollte die korrigierende Zweitoperation

erfolgen.
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Zu 1V. Komplexe kardiovaskulire Fehlbildungen mit Ursprungsanomalien der
grofien Arterien

Transposition der grofien Arterien

Definition:

Die Aorta entspringt aus dem morphologisch rechten Ventrikel und die
Pulmonalarterie aus dem morphologisch linken Ventrikel. Sie iiberkreuzen sich
nicht, sondern laufen parallel nach oben.

Epidemiologie:

5% der angeborenen Herzfehler.

Pathophysiologie:

Der pulmonale und der Systemkreislauf sind nicht nacheinander sondern parallel
geschalten. Dass heifit, sauerstoffarmes Blut bleib im Systemkreislauf und
sauerstoffreiches Blut im Lungenkreislauf. Ein Uberleben ist nur moglich, wenn es
auf irgendeiner Ebene eine Kurzschlussverbindung gibt, sich folglich das Blut
vermischt und es zu einer angemessenen arteriellen Sauerstoffsattigung kommt.

Das neugeborene Kind ist unauftillig. Je nach GroBe der Querverbindung werden die
Kinder frither oder spiter stark zyanotisch und entwickeln Dyspnoe. Ein typisches
Herzgeréusch fehlt.

Diagnostik:
Neben dem klinischen Bild ist die Echokardiographie entscheidend.

Therapie:
Es stehen mehrere Moglichkeiten zur Verfligung: frither Vorhofumkehr nach
Mustard oder Senning, Arterial Switch-Operation (Therapie der Wahl) oder

Korrekturoperation nach Rastelli bei Vorliegen einer Pulmonalstenose.

Angeborene korrigierte Transposition der grofien Arterien

Definition:

Durch eine Inversion der Ventrikel pumpt der morphologisch linke Ventrikel
systemvenoses Blut in die Lunge und der morphologisch rechte Ventrikel pumpt
pulmonalvendses Blut in den Systemkreislauf. Hiufig liegen zusétzliche kardiale

Fehlbildungen vor, wie Ventrikelseptumdefekt, Ausflusstraktobstruktionen des
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morphologisch linken Ventrikels, interatriale Verbindungen und anormaler Lauf des
Reizleitungssystems. Sie konnen als reguldre Begleitfehler angesehen werden.

Man unterscheidet weiterhin einen viszeroatrialen Situs solitus und einen
viszeroatriales Situs inversus im Hinblick auf die Lagebeziehung der Herzkammern
und der groBBen Arterien zueinander.

Es lassen sich vier klinische Gruppen unterscheiden. Je nach Ausprigung der
begleitenden Fehlbildungen wird der Krankheitsgrad bestimmt.

Diagnostik:

Typisch ist ein betonter zweiter Herzton und ein Insuffizienz-Gerdusch, das jedoch
von der morphologischen Trikuspidalklappe kommt. Niedrige Herzfrequenzen
finden sich haufig bei Patienten mit AV-Block Grad III.

Im EKG sind Dysrhythmien und ausgepréagte Q-Zacken zu sehen.

Ursprung beider grofer Arterien aus dem rechten Ventrikel (DORYV)

Definition:

Die Aorta und der Truncus pulmonalis entspringen beide dem rechten Ventrikel.
Hiufig assoziierte Fehlbildungen sind ein  Ventrikelseptumdefekt, ein
Vorhofseptumdefekt oder eine Aortenisthmusstenose.

Bei groBem VSD sind Zeichen der Herzinsuffizienz mit oder ohne Zyanose zu sehen
sowie ein Systolikum und ein Diastolikum zu horen. Bei zusétzlicher

Pulmonalstenose sicht man eine zentrale Zyanose ohne Herzinsuffizienz.

Univentrikulires Herz

Definition:

Das Blut flieBt aus zwei getrennten Vorhdfen entweder durch eine gemeinsame oder
zwei getrennte Klappen in eine Hauptkammer. Von dort wird das Blut sowohl in den
Systemkreislauf als auch in die Lunge und iiber das Foramen bulboventrikulare in

die rudimentére zweite Kammer gepumpt.
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Die Klinik ist sehr vielgestaltig und abhédngig von der Lungendurchblutung. Ist die
Lunge durch eine Pulmonalstenose geschiitzt resultiert eine Zyanose. Bei freier Flut
in die Pulmonalarterie ist die Gefahr der frithen Eisenmenger Reaktion sehr grof3 bei
normalem Widerstand im Lungenkreislauf.

Therapie:

Es ist nur eine palliative Operation in Form einer modifizierten Fontan-Operation
moglich. Diese erfolgt in 2-3 Stufen und soll nach dem 2. Lebensjahr abgeschlossen

sein.
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3 Methoden

3.1 Patienten und Prozedere

Im Zeitraum zwischen August 2005 und Oktober 2007 wurden die Patienten in die
Studie eingeschlossen, die mindestens zweimal an unser Belastungslabor von den
Kinderkardiologen aus der Ambulanz oder von Station iiberwiesen wurden.
Zwischen den Untersuchungen lagen therapeutische Maflnahmen oder mindestens 6
Monate Uberwachung und Beobachtung.

Patienten, die jiinger als 14 Jahre alt waren, wurden aus der Studie ausgeschlossen,
weil der Fragebogen zur Erfassung der Lebensqualitit fiir Kinder unter 14 Jahren
nicht validiert ist. AuBlerdem wurden Patienten ausgeschlossen deren
Deutschkenntnisse zu schlecht waren oder die intellektuell nicht in der Lage waren,
den Fragebogen auszufiillen.

Die Indikationen fiir die Belastungsuntersuchung umfassten das gesamte Spektrum
fiir Patienten mit angeborenen Herzfehlern. Von der Fragestellung nach der
Leistungsfahigkeit um an sportlichen Aktivititen teilzunehmen bis zur Fragestellung
ob eine Herztransplantation bereits notwendig ist.

Alles in allem wurden 182 Patienten (79 Frauen und 103 Ménner) aus der Ambulanz
des deutschen Herzzentrums in Miinchen in die Studie aufgenommen.

Der jiingste Patient war 14 und der éalteste 70 Jahre alt. (Median 24 Jahre,
Interquartilabstand 19-32 Jahre)

Es wurden insgesamt 364 Untersuchungen durchgefiihrt.

Bei jeder Untersuchung fiillten die Patienten zuerst den SF-36 Fragebogen zur
Erfassung der Lebensqualitit aus. Danach wurde eine symptomlimitierte
kardiopulmonale Belastungsuntersuchung durchgefiihrt.

In dem Zeitraum zwischen den beiden Untersuchungen wurde bei 48 Patienten eine
Medikamentenumstellung vorgenommen, 32 wurden operiert, 10 hatten eine
Katheterintervention und bei 92 Patienten wurde mindestens in den letzten sechs
Monaten die Therapie nicht gedndert. Das durchschnittliche Zeitintervall betraf 1,9
(1,0-3,0) Jahre.
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3.2  Lebensqualitiit

Zur Messung der Lebensqualitdt verwendeten wir den Fragebogen SF-36 (MOS-36

Item Short Form Health Survey Version 1), den die Patienten zu Beginn der

Untersuchung erhielten und selbststédndig ausfiillten.

Es handelt sich um ein krankheitsiibergreifendes Messinstrument zur Erfassung der

gesundheitsbezogenen Lebensqualitit. Es konnen sowohl gesunde Personen

zwischen dem vierzehnten Lebensjahr und dem hochsten Lebensalter als auch

Patienten aus verschiedenen Erkrankungsgruppen untersucht und verglichen werden.

Das Verfahren wurde im Rahmen der Medical Outcome Study in den USA

entwickelt und ist mittlerweile in {iber fiinfzehn Sprachen {ibersetzt und

psychometrisch getestet (Aaronson, 1992).

Der SF 36 erfaBit acht Dimensionen, die sich konzeptuell in die Bereiche kdrperliche

Gesundheit und psychische Gesundheit einordnen lassen und mit insgesamt 35

Fragen, sowie einer Frage iiber Gesundheitsverdnderungen.

Der Patient hat die Aufgabe eine Antwort anzukreuzen, die seinem momentanen

Erleben entspricht. Es gibt dabei verschiedene Antwortmoglichkeiten, von

dreistufigen bishin zu sechsstufigen Antwortskalen.

Um ein weites Patientenspektrum zu erfassen gibt es verschiedene Versionen. Neben

der Selbstauskunft auf einem Papierbogen gibt es zum Beispiel eine Interviewform

oder wenn der Patient nicht in der Lage ist, den Fragebogen selbst zu beantworten,

gibt es eine Fremdbeurteilungsversion. AuBlerdem liegt der Fragebogen in 2

Versionen mit unterschiedlich zeitlichem Bezug vor. Eine sogenannte Akutversion,

die sich auf die vergangene Woche bezieht und die Standardversion, die das Erleben

der letzten vier Wochen dokumentiert.

Wir verwendeten die Version, die sich auf den letzten Monat bezieht.

In dem Fragebogen SF-36 werden folgende Bereiche der gesundheitsbezogenen

Lebensqualitét erfasst: (Bullinger, 1995)

- Korperliche Funktionsfihigkeit (erfasst das AusmaBl der Beeintrdchtigung
korperlicher Aktivititen wie Selbstversorgung, Gehen, Treppen steigen, Biicken,
Heben wund mittelschwerer oder anstrengender Titigkeiten durch den
Gesundheitszustand)
- Korperliche Rollenfunktion (erfasst das Ausmall, indem der korperliche

Gesundheitszustand die Arbeit oder andere tdgliche Aktivitdten beeintrachtigt, z.B.
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weniger schaffen als gewodhnlich, Einschrinkungen in der Art der Aktivitdten oder
Schwierigkeiten bestimmt Aktivitdten auszufiihren)

- Korperliche Schmerzen (das AusmaBl der Schmerzen sowie der Einfluss von
Schmerzen auf die normale Arbeit, sowohl im Haus als auch auB3erhalb des Hauses)

- Allgemeine Gesundheitswahrnehmung (personliche Beurteilung der Gesundheit,
einschlieBlich des aktuellen Gesundheitzustandes, der zukiinftigen Erwartungen und
der Widerstandskriftigkeit gegentiber Erkrankungen)

- Vitalitit (erfasst, ob sich der Patient energiegeladen und voller Schwung fiihlt oder
eher miide und erschopft)

- Soziale Funktionsfihigkeit (erfasst das AusmalB, in dem die korperliche
Gesundheit oder emotionale Probleme die normalen sozialen Aktivitidten
beeintriachtigen)

- Emotionale Rollenfunktion (beschreibt das Ausmal, in dem emotionale Probleme
die Arbeit oder tdgliche Aktivititen beeintrichtigen; u.a. weniger Zeit fiir
Aktivititen aufbringen, weniger schaffen und nicht so sorgfiltig wie {iblich
arbeiten)

- Psychisches Wohlbefinden (erfasst die allgemeine psychische Gesundheit,
einschlieBlich Depression, Angst, emotionale und verhaltensbezogene Kontrolle
und allgemeine positive Gestimmtheit)

- Verinderung der Gesundheit (Beurteilung des aktuellen Gesundheitszustandes im

Vergleich zum vergangenen Jahr)

Verschiedene psychometrische Priifungen ergaben eine hohe Reliabilitdt, Validitat
und Responsivitit des Fragebogens. (Bullinger, 1995)

Ordinalitdit und  Intervallskalierbarkeit =~ wurden mit den  Thurstone-
Skalierungsverfahren positiv bestétigt.

Die Thurstone-Skala ist die am haufigsten verwendete Skalierungstechnik.

Es ist eine vor allem in der Einstellungsforschung verwendete Intervallskala, die
1910 von L. Thorndike entwickelt wurde. Es ist die Methode der
gleicherscheinenden Intervalle und teilt das Beurteilungskontinuum in anndhernd
gleiche Abstinde ein.

Die Antworten sind so formuliert, dass die Befragten meistens nur einer von ihnen
zustimmen konnen. Zur Beantwortung der Fragen werden im Schnitt fiinf bis zehn

Minuten gebraucht.
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Es ist darauf zu achten, dass sich der Patient in einer ruhigen Umgebung befindet und
die Fragen selbststindig beantwortet.

Ausgewertet werden die Punktewerte der einzelnen Items pro Skala, die
unterschiedliche Gewichtung haben. Mittels Transformationsformeln werden alle
Skalen umgerechnet in Werte zwischen 0 und 100, wo bei eine hohe Zahl fiir eine

hohe Lebensqualitit steht.

3.3  Lungenfunktionsuntersuchung
Zu Beginn einer jeden Spiroergometrie steht die Untersuchung der Lungenfunktion.
Lungenfunktionspriifungen umfassen Ventilations,- Diffusions,- und
Perfusionsmessungen. Die Lungenfunktionsdiagnostik kann bei speziellen
Fragestellungen durch eine Blutgasanalyse erweitert werden.
Ventilationsmessungen gehoren zur Routinediagnostik und kdnnen mit preiswerten
Geréten auf jeder Station durchgefiihrt werden.
Diffusions,- und Perfusionsmessungen miissen in spezialisierten pulmonologischen
Abteilungen erfolgen.
Die Indikationen zur Durchfiihrung einer Lungenfunktionspriifung sind laut der
deutschen Atemwegsliga in der folgenden Tabelle wiedergegeben: (Criée, 2006)
- Beschwerden wie Atemnot, Husten oder Auswurf
- Verdacht auf Erkrankungen der Bronchien, der Lunge, des Herzens, des
knochernen Thorax, der Wirbelsdule und der Skelettmuskulatur
- Verdacht auf Erkrankungen der Atempumpe (Atemzentrum und
dazugehorige Nerven und Muskeln)
- préoperative Abschidtzung des pulmonalen Operationsrisikos
- arbeitsmedizinische Uberwachung, sowie Verlaufsbeobachtung und
Therapiekontrollen
- Screening bei Tabakkonsum
Auf keinen Fall darf man eine Lungenfunktion durchfithren bei Verdacht auf
Spannungspneumothorax, akutem Herzinfarkt oder akuter innerer Blutung.
Die Methode zur Beurteilung der Ventilation ist die Spirometrie. Es werden die

Lungenvolumina und Atemstromstirke bestimmt. Mit einem computergestiitzten
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Messprinzip wird der Atemfluss registriert und daraus wird das Atemvolumen
errechnet.

Zur Durchfiihrung der Messung sind einige einfache Regeln zu beachten. Der Patient
sollte beengende Kleidung ablegen und auf einem Stuhl Platz nehmen. Die Nase
wird mit einer Nasenklemme luftdicht verschlossen und das Mundstiick des
Pneumotachographen muss fischmaulartig umschlossen werden. Nachdem einige
Male ruhig ein und ausgeatmet wurde und die Atemruhelage vom Computer erkannt
wurde, beginnt das Atemmandver mit einer tiefen maximal mdglichen Exspiration
gefolgt von einer maximalen Inspiration und einer forcierten maximalen Exspiration.
Der Patient sollte bei der letzten Exspiration so lange wie moglich ausatmen bis ein
deutliches Plateau im Volumenverlauf sichtbar ist.

Die Untersuchung sollte mindestens dreimal hintereinander durchgefiihrt werden,
denn durch den Vergleich der Kurven lassen sich Messfehler aufdecken und der
Untersucher kann feststellen, ob der Patient zufriedenstellend mitgearbeitet hat.

Zur Auswertung einer Spirometrie werden die Lungenvolumina in der Fluss-

Volumenkurve betrachtet.

Volumen
A 4 Volumen
. L)
1 Sekunde
<+—>
| ] 1 A A A
S ( , R
8 ' / PEF
a [ / f
2 l
= \ (6]
" -
@ S |F
/ ' L -
.‘“ | | |
s( || |
gy ||
o
a | ' - / Fluss
x 1 ~_ |/ L/Sec
ni | ~ L ( );
A
E Exspiration Inspiration
M Y Zeit

Abb. 1: Lungenfunktion bei Gesunden
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Die normale Kurve hat einen halbmondférmigen inspiratorischen und einen
biphasischen exspiratorischen Teil. Es werden statische und dynamische Grofen
unterschieden.

Zur Erfassung von dynamischen Volumina, wie der forcierten Vitalkapazitdt oder der
Sekundenkapazitit bedarf es einer forcierten Exspiration. So lassen sich
Atemwegsobstruktionen  nachweisen.  Die  Ursache einer  obstruktiven
Ventilationsstérung ist immer eine Verengung oder Verlegung der Atemwege.

Der exspiratorische Kurvenverlauf hat bei einer obstruktiven Lungenerkrankung eine
konvexe Form, wobei der Grad der Deformierung ein Hinweis auf den Schweregrad
der Obstruktion ist. Bei einer schweren Obstruktion sind der Peak flow, sowie alle
weiteren Flusswerte stark vermindert. Im Extremfall kommt es zu einem
sogenannten Emphysem-Knick als Zeichen eines exspiratorischen

Bronchialkollapses bei mangelnder Stabilitdt der Bronchialwénde.

Fluss [L/Sec]
Obstruktion

_Norm

Volumen [L]

Abb. 2: Fluss-Volumen-Kurve bei Obstruktion

Des Weiteren kann eine periphere Obstruktion, mit einem eingeschriankten Tiffenau-
Wert (FEV 1/VC max) von einer zentralen Obstruktion mit erhohter Resistance
(Reff) unterschieden werden. Es gilt die Faustregel, dass ein Gesunder 75% seiner
Vitalkapazitit in einer Sekunde forciert ausatmen kann. Wird dieser Wert nicht
erreicht, spricht man ab 60% von einer obstruktiven Ventilationsstorung.

Die Reversibilitit einer Obstruktion kann nach Inhalation von Salbutamol mit einer
zweiten Spirometrie tiberpriift werden. Kommt es zu einem Anstieg des FEV1 iiber

15% entweder nach fiinfzehn Minuten nach Inhalation von 200ug Salbutamol, oder
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nach drei wochiger oraler Gabe von 20-40mg Prednisolon oder nach vier wochiger
topischer Gabe von zweimal 1000ug Budesonid, gilt die Obstruktion als reversibel.

Die statischen Volumina umfassen die Teilvolumina der Totalkapazitit und
ermoglichen die Beurteilung einer restriktiven Lungenerkrankung. Alle Flusswerte
sind proportional zur Volumenreduktion vermindert. Die Form der Fluss,-
Volumenkurve ist weitgehend erhalten und entspricht einem gegeniiber der Norm

verkleinertem Dreieck.

Fluss [L/Sec]

Restriktion

Volumen [L]

Abb. 3: Fluss-Volumen-Kurve bei Restriktion

Eine restriktive Lungenerkrankung liegt vor, wenn es zu einer Verminderung der
mobilisierbaren und nicht-mobilisierbaren Lungenvolumina durch verminderte
Ausdehnungsfihigkeit des Lungen-Thorax-Zwerchfellsystems kommt.

Von einer kombinierten Ventilationsstorung spricht man, wenn sowohl eine
Obstruktion als auch eine Restriktion vorliegen. Dementsprechend kommt es zu
Verdnderungen der Fluss-Volumen-Kurve; der Peak Flow ist vermindert, die
Exspirationskurve zeigt eine Konkavitit und alle Flusswerte sind ebenso wie die

Volumenwerte vermindert.
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Fluss [L/Sec]

Volumen [L]

Abb. 4: Fluss-Volumen-Kurve bei massiver Obstruktion mit Uberblihung oder bei

gemischter Ventilationsstorung

Die Spirometrie ist nur ein hinweisgebendes diagnostisches Basisprogramm. Das
Ergebnis ist abhdngig von der Mitarbeit des Patienten und der Féhigkeit des
Untersuchers.

Bei mangelnder Kooperation miissen objektivere Methoden, wie zum Beispiel
Atemwiderstandsmessungen oder eine Bodyplethysmographie die Diagnostik
erweitern.

Wenn eindeutig pathologische Ergebnisse in der Fluss-Volumen-Kurve zu sehen
sind, sollte der Patient an eine pulmonologische Spezialabteilung zur weiteren

Diagnostik liberwiesen werden.

3.4  Spiroergometrie

Um eine objektive Aussage zur Belastungsfahigkeit der Patienten machen zu konnen
und die Herz- Kreislauf- Verdnderungen unter kdrperlicher Belastung zu erfassen,
wurde in dieser Studie eine Spiroergometrie durchgefiihrt.

Es handelt sich um einen Labortest, der im Gegensatz zu Feldtests die korperliche
Belastung nicht in natiirlicher Umgebung sondern in einem wissenschaftlichen Labor
erfasst.

Neben einem 12-Kanal EKG und einer stindigen Messung der arteriellen
Sauerstoffsittigung, sowie Uberwachung des Blutdruckes und der Herzfrequenz
unter Belastung bietet die Spiroergometrie die Moglichkeit den respiratorischen

Gasaustausch zu analysieren: Sauerstoffaufnahme, Kohlendioxidabgabe und
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ventilatorische Parameter wie Atemminutenvolumen, Atemzugvolumen und
Atemfrequenz.

Es stellt sich immer wieder die Frage, ob es vorteilhafter ist die Patienten auf einem
Laufband oder einem Fahrradergometer zu belasten. Widhrend im
anlgoamerikanischen Raum iiberwiegend Laufbinder verwendet werden, wird im
deutschsprachigen Raum die Fahrradergometrie bevorzugt. (Coplan, 1994)

Die Untersuchung auf dem Fahrrad hat den Vorteil, dass eine gleichméBige
Steuerung der Wattzahl moglich ist, es weniger Verletzungen und
Bewegungsartefakte gibt und somit Blutgase und andere Parameter einfacher
gemessen werden konnen. Auferdem handelt es sich um eine Mischung aus
statischer und dynamischer Belastung und umfasst damit ein breites Spektrum.

Bei einer Laufbandanalyse ist die maximale Sauerstoffaufnahme im Schnitt 5-10%
grofler als bei Fahrradanalysen, weil es zu einer besseren kardialen Ausbelastung
kommt. Es ist die hdufigste Belastungsform im tdglichen Leben, aber die
Verletzungsgefahr ist grofer. Zur besseren Vergleichbarkeit gibt es bei
Laufbandanalysen alters,- und gewichtsunabhidngige Protokolle.

Schwerere Patienten miissen auf dem Fahrrad weniger muskuldre Leistung erbringen
als auf dem Laufband, da ihnen in sitzender Position ein Teil ihres Gewichtes vom
Fahrradgeriist abgenommen wird. Das muss in der Auswertung beachtet werden.

Ein direkter Vergleich der Ergebnisse und Normbereiche fiir die erhobenen
Messwerte ist aufgrund des Einflusses der Korperposition auf Himodynamik und
Ventilation nicht moglich.

Wir belasteten die Patienten in sitzender Position auf einem Fahrradergometer.

Es gibt verschiedene Fragestellungen und Indikationen, die zur Durchfiihrung einer
Spiroergometrie fithren.
Folgende Aufzihlung gibt eine Ubersicht iiber die Indikationen: (ATS/ ACCP, 2003)
- Bestimmung der allgemeinen korperlichen Leistungsfiahigkeit, im Bereich der
Sportmedizin, so wie allen anderen Fachbereichen
- Abkldrung von Patienten mit Herz-Kreislauf-Erkrankungen, insbesondere
Therapiekontrolle bei Patienten mit Herzinsuffizienz und Entscheidung iiber einen

moglichen Transplantationszeitpunkt
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Einteilung, ob eine Leistungseinschrinkung in einer Herz-, Lungen-, oder
Muskelerkrankungen zu finden ist

Prognoseeinschitzung bei Herzinsuffizienz

Beurteilung der Funktionseinschrdnkung im Beruf

Risikoeinschdtzung vor Operationen

Beurteilung der Leistungsfahigkeit und Abklirung einer Leistungsminderung

Abklédrung einer bisher ungeklarten Dyspnoe

Vor der Durchfiihrung miissen Kontraindikationen ausgeschlossen werden. Diese

werden in folgender Tabelle dargestellt: (Hager, 2007)

akute Infektion, akute Endo-, Myo-, Perikarditis

symptomatische hochgradige subvalvuldre, valvulire oder supravalvulire
Aortenstenose

hypertrophe obstruktive Kardiomypathie mit Operationsindikation oder
Synkopenanamnese

symptomatische hochgradige Mitralstenose

Aortendissektion, Aortenaneurysma

nicht beherrschbare symptomatische Herzrhythmusstorungen

Elektrolytimbalance

nicht beherrschbare symptomatische Herzinsuffizienz

pulmonalvaskuldre Erkrankung mit pulmonalhypertensiven Krisen

akute Lungenembolie oder Lungeninfarkt

akuter Myokardinfarkt, instabile Angina pectoris, Hauptstammstenose der linken
Koronararterie

geistige oder korperliche Behinderung, die eine addquate sportliche Belastung

unmoglich macht

Zum Ausschluss von Kontraindikationen sollte im Vorfeld eine klinische

Untersuchung erfolgen. Auskultation des Herzens, Messung des Blutdruckes,

Schreiben eines 12-Kanal EKGs in Ruhe und eine Ultraschalluntersuchung des

Herzens sind standardmiBig vor jeder Belastungsuntersuchung von Patienten mit

angeborenen Herzfehlern durchzufiihren.

Bei der Medikamentenanamnese ist besonders auf Digitalis Préparate, Betablocker

und Kalziumkanalblocker zu achten, weil sie die Herzfrequenz erniedrigen und die
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Uberleitungszeit im AV-Knoten verlingern und somit Einfluss auf das Ergebnis des
Belastungs-EKGs haben.

Eine Spiroergometrie ist kaum mit Risiken verbunden insofern die
Kontraindikationen beachtet werden. Zur Risikominimierung sollte eine Defibrillator
im Untersuchungsraum bereit stehen, sowie eine Sauerstoffquelle. Aullerdem sollte
der Untersucher kardiopulmonale ReanimationsmaBnahmen beherrschen und es
sollte ein Arzt in unmittelbarer Reichweite sein.

Als Vorbereitung sollte der Patient etwa 48 Stunden vor Beginn der
Leistungsdiagnostik keinen exzessiven Sport getrieben haben. Er sollte leichte,
kohlenhydratreiche Kost, keinen Alkohol, kein Koffein und kein Nikotin zu sich
genommen haben, und vor allem nicht niichtern untersucht werden.

Dariiber hinaus ist es wichtig darauf zu achten, dass der Patient fieber-, und infektfrei
ist und er sich subjektiv wohl fiihlt.

Bei der Spiroergometrie wird neben einer iiblichen Ergometrie, die Messung von
EKG und Blutdruck umfasst, die Ventilation einschlieBlich der Sauerstoff-, und
Kohlendioxid-Konzentration gemessen. Aus der Flussmessung am Mundstiick kann
das Atemzugvolumen, die Atemfrequenz und das exspiratorische Atemzeitvolumen
errechnet werden. Aus der Gaskonzentration in der Exspirationsluft werden der
Sauerstoff-, und Kohlenstoffdioxid-Partialdruck sowie die Sauerstoffaufnahme und
Kohlenstoffdioxidabgabe ermittelt.

Es gibt verschiedene Belastungsprotokolle, die zwischen einer submaximalen, einer
konstanten Belastung und einer maximalen symptomlimitierenden Belastungsform
unterscheiden.

Wir verwendeten folgendes Standardprotokoll: die Fahrrad- Rampe (nach Copper
et.al 1984).

Das Protokoll umfasste drei Minuten Uberwachung im Sitzen, 3 Minuten
Aufwirmen der Muskulatur mit Treten bei eingestellten 0-20 Watt, anschlie3end ein
rampenformiger Lastanstieg, das hei3t, die Last wird kontinuierlich gesteigert mit
jeweils 5, 10, 15 bzw. 20 Watt pro Minute bis zur Ausbelastung.

Es sollte ein passendes Protokoll gewéhlt werden, so dass der Patient in ungefihr

acht bis zwdlf Minuten an sein Leistungslimit herangefiihrt wird. Bei lidngerer
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Belastungsdauer kommt es wegen muskuldrer Erschopfung zum vorzeitigen
Abbruch.

Anschlielend folgen fiinf Minuten Nachiiberwachung im ruhigen Sitzen.

Es wird kontinuierlich ein 12-Kanal EKG abgeleitet und die Sauerstoffsittigung
transkutan gemessen. Unter Belastung sollten sich die Form, Amplitude und Breite
der QRS-Komplexe nicht dndern. Die PQ,- sowie die QT-Zeit verkiirzt sich mit
zunehmender Belastung.

Das Atemzugvolumen, die Atemfrequenz, endtidales O,, bzw., CO,, die O,
Aufnahme und CO, Abgabe wird bei jedem Atemzug liber einen Flow-Sensor mit
Gasanalyse und der Blutdruck alle 2 Minuten mit einer Armmanschette gemessen.
Die Belastungsuntersuchung sollte in einem klimatisierten Raum (18-24°C, 30-60%
Luftfeuchtigkeit) stattfinden.

Die Patienten entscheiden iiber das Ende der Belastung. Sobald Symptome, wie
muskuldre Beinschmerzen, Dyspnoe oder andere Abbruchkriterien berichtet werden,

wird die Untersuchung abgebrochen.

Eine Ubersicht iiber die Abbruchkriterien bietet folgende Tabelle: (Hager, 2007)
- zunehmende ventrikuldre Extrasystolen, wiederholte Couplets, Triplets oder
Kammertachykardie
- anhaltende supraventrikuldre Tachykardie
- neu aufgetretende AV-Blockierung, Kammerbradykardie
- neu aufgetretener Linksschenkelblock
- horizontale ST-Streckenhebung >0,1 mV
- horizontale oder deszendierende ST-Strecken-Senkung
- pektangindse Beschwerden
- periphere Zyanose, Bldsse und thorakale Schmerzen
- zentralnervose Symptome
- technischer Defekt der EKG- oder RR-Uberwachung
- dringender Wunsch des Patienten.
- exzessiver RR-Anstieg

- RR-Abfall >10 mmHg trotz Belastungsanstieg (bei Verdacht auf Ischdmie)
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Die Patienten sollten ohne Widerstand etwa drei Minuten lang nach der Belastung
weiter treten um das Risiko von orthostatischen Blutdruckabféllen durch vendses
Pooling oder vasovagale Synkopen zu mindern.

Das Ziel ist es, eine kardiale und pulmonale Ausbelastung zu erreichen. Da dies
meist nur bei Gesunden der Fall ist, kann im Gegenzug bei Patienten festgestellt

werden, was ihn in seiner Leistung limitiert.

Die Kiriterien fiir eine Ausbelastung sind folgender Aufzéhlung zu entnehmen:
(Hager, 2007)
- aerobe Ausbelastung: kein weiterer Anstieg der O2-Aufnahme trotz Zunahme der
Belastung
- pulmonale Ausbelastung: Atemzeitvolumen unter Belastung erreicht das
maximale Minutenvolumen, gemessen in Ruhe oder als maximales
Minutenvolumen= 35 x FEV1
- Kkardiale Ausbelastung: Herzfrequenz 190- 200/ min oder bei Erwachsenen 220-
Alter (Jahre) (Washington et al. 1994)
- metabolische Ausbelastung: RQ (= CO2-Abgabe/ O2-Aufnahme)> 1,0 (Brown et
al. 2002), bei Erwachsenen RQ > 1,15

Wihrend der gesamten Untersuchung wird der Patient klinisch iiberwacht und wird
aufgefordert neu auftretende Symptome sofort mitzuteilen, damit man einen

Zusammenhang zwischen Symptomen und Messdaten erkennen kann.

Auswertung

Die Bewertung und Befundung der spiroergometrischen Untersuchung erfolgt durch
die Darstellung der Ergebnisse auf einer 9-Felder-Tafel nach Wassermann.
Alle wichtigen Unterpunkte kdnnen in neun Graphiken dargestellt werden. Es wird

die Ventilation, die Zirkulation, der Gasaustausch und die Metabolik bewertet.
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Abb. 5: 9-Feldertafel nach Wassermann

Graphik 1:

Auf der Ordinate ist die Ventilation, als Atemminutenvolumen mit der Einheit I/min,
und auf der Abszisse die Zeit in Minuten dargestellt. Im Normalfall ist der Anstieg
der Kurve bis zur anaeroben Schwelle nahezu linear, steigt gegen Ende stark steil an,
als Ausdruck der gesteigerten Ventilation, und fillt dann bei Ende der Belastung
wieder ab, bis die Kurve inetwa den Ausgangswert erreicht.

Wenn es eine ausreichende Atemreserve gibt, ist die Ventilation nicht
leistungsbegrenzend. Wenn die Kurve nicht adidquat ansteigt ist dies ein Hinweis auf

ein pulmonales Ventilationsproblem.

Graphik 2:
Auf Graphik zwei ist die Herzfrequenz in 1/ min auf der Ordinate gegen die Zeit in

Minuten auf der Abszisse aufgetragen. Die Herzfrequenz sollte im Verlauf der
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Belastung kontinuierlich bis zu einem individuellen Maximum ansteigen. Auf der
rechten Seite der Graphik ist der O,-Puls in ml/Herzschlag auf der Ordinate gegen
die Zeit in Minuten auf der Abszisse dargestellt. Er zeigt die Sauerstoffmenge an, die
pro Herzschlag transportiert wird. Auch diese Kurve sollte kontinuierlich ansteigen.
Eine Abflachung unter maximaler Belastung ist physiologisch, ein Abfall der Kurve
ist jedoch als pathologisch zu bewerten, da dies unter anderem ein Hinweis auf eine

Pumpschwiche des Herzens ist.

Graphik 3:

Die linke Ordinate zeigt die O,-Aufnahme (VO,) in ml/min und die rechte die CO»-
Abgabe in ml/min. Diese sind gegen die Zeit in Minuten auf der Abszisse
aufgetragen. Die O,-Aufnahme steigt kontinuierlich bis zum Leistungsmaximum an
und so kann bei volliger Ausbelastung ein peakVO,, die maximale
Sauerstoffaufnahme zu einem bestimmten Zeitpunkt, gemessen werden, der als

Richtwert fiir die Leistungsféhigkeit verwendet wird.

Graphik 4:

Auf der Ordinate ist das Atemminutenvolumen in I/min und auf der Abszisse die
CO;,-Abgabe in ml/min aufgetragen. Auf dieser Kurve ist die Effektivitit der
Atmung zu sehen, das heiflt wie viele Liter Luft miissen geatmet werden um einen
Liter CO, abzuatmen. Eine zu den Normwerten zu steile Kurve zeigt eine

Hyperventilation, eine zu flache Kurve zeigt eine Hypoventilation.

Graphik 5:

Die rechte Ordinate zeigt die CO,-Abgabe in ml/min, die linke Ordinate zeigt die
Herzfrequenz in 1/min und die Abszisse die O,-Aufnahme in ml/min. Mit Hilfe
dieser Graphik kann mit der V-Slope-Methode die anaerobe Schwelle bestimmt
werden. Der Knickpunkt der Kurven zeigt den Ubergang vom aeroben zum
anaeroben Stoffwechsel der Muskulatur.

Links ist die Beziehung der Herzfrequenz zur O,-Aufnahme zu sehen. Die Steigung

entspricht dem bereits erwdhnten O,-Puls.
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Graphik 6:

Auf der linken Ordinate ist das Ateméaquivalent fiir O, und auf der rechten Ordinate
das Atemiquivalent fiir CO, aufgetragen, auf der Abszisse die Zeit in Minuten. Hier
ist zu sehen wie viele Liter geatmet werden miissen um einen Liter O, aufzunehmen,

bzw. einen Liter CO, abzugeben.

Graphik 7:

Auf der Ordinate ist das Atemzugvolumen und auf der Abszisse das
Atemminutenvolumen in I/min angegeben. Zu Beginn der Belastung steigt
physiologischerweise zuerst das Atemzugvolumen und schlielich die Frequenz. Die
Kurve sollte also im Normalfall zunédchst steigen und erst spiter abflachen. Ist die
Atmung insuffizient oder der Patient sehr jung (Kinder) steigt hauptsichlich die

Atemfrequenz und die Kurve ist von Anfang an flach.

Graphik 8:

Die Ordinate zeigt den respiratorischen Kompensationspunkt (RQ) und die Abszisse
die Zeit in Minuten. Die Kurve beschreibt den RQ im Verlauf der Belastung. Bei
volliger Ausbelastung schieBt er an der anaeroben Schwelle weit nach oben und kann
Werte von >1,5 nach Belastungsende erreichen. Steigt der RQ nicht iiber 1,0 ist das

ein Hinweis auf eine fehlende Ausbelastung.

Graphik 9:

Die linke Ordinate zeigt den endexspiratorischen CO,-Wert (PET CO; in kPA), die
rechte Ordinate den endexspiratorischen O,-Wert (PET O, in kPA), die Abszisse
zeigt die Zeit in Minuten. Der PET CO; entspricht in etwa dem alveoldren pCO, und
kann somit bei Abweichen von den Normwerten einen Hinweis auf eine pulmonale
Hypertonie geben.

Die Herzfrequenz sollte parallel zur Belastung ansteigen. Am Ende der Belastung
sollte eine alters-, und den Normwerten entsprechende maximale Herzfrequenz

erreicht werden.
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Der Blutdruck kann manuell gemessen werden. Die automatische Blutdruckmessung
ist erst zufrieden stellend, seitdem es akustische Gerite mit EKG- Trigger gibt.

Diese Methode vermindert deutlich Stérungen und Artefakte. Die Normwerte fiir das
Alter und die jeweilige Belastungsstufe sind der folgenden Aufzidhlung zu
entnehmen (Nach Heck et al. 1984)

- RRsys (mmHg)=111,2 + 0,334 Watt + 0,31 x Alter (Jahre) = 17,9

Als Faustregel gilt fiir einen addquaten Blutdruckanstieg, dass der Blutdruck um 10
mmHg je 30 Watt Belastungssteigerung ansteigen darf, ausgehend von einem
Ruheblutdruck von 120 mmHg. Ein Uberschreiten der Werte um mehr als zwei

Standardabweichungen gilt als pathologisch.

Messparameter der Spiroergometrie

Bei der Auswertung und Bewertung der korperlichen Leistungsfihigkeit bei
Patienten mit angeborenen Herzfehlern ist die maximale Sauerstoffauftnahme
(peakVO,) ein zentraler Messwert und Goldstandard zur Beurteilung der
kardiopulmonalen Leistungsféhigkeit.

Diller und Kollegen haben gezeigt, dass die maximale Sauerstoffaufnahme in allen
diagnostischen Untergruppen bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern
eingeschrinkt ist. (Diller, 2005)

Bei Gesunden besteht ein linearer Zusammenhang zur Belastung in Watt.

Es ist der beste Parameter fiir die aerobe Kapazitit und die globale kardiopulmonale
Funktion, gilt als prognostischer Marker fiir die Wahrscheinlichkeit in der nidchsten
Zeit hospitalisiert zu werden und fiir das Langzeitiiberleben im Allgemeinen.
Betrachtet man alle Einzelbausteine, die zusammen den Menschen befdhigen
korperliche Leistung zu erbringen, ndmlich Koordination, Schnelligkeit, Kraft,
Beweglichkeit und Ausdauer, so fallt auf, dass bei herzkranken Patienten
hauptséchlich das letztgenannte Leistungsmerkmal, die kardiale Ausdauerfdhigkeit
eingeschrénkt ist.

Differentialdiagnostisch kommt dem Wert jedoch keine Bedeutung zu, da er
unabhingig von der Ursache der Leistungseinschrinkung erniedrigt ist. (Gibbons,

2002)
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Einschrinkungen der maximalen Sauerstoffaufnahme ergeben sich, wenn die
Herzfrequenz, das systolische Schlagvolumen oder die O,-Ausschopfung nicht
addquat gesteigert werden konnen.

Das ist der Fall, wenn ein Links-Rechts-Shunt unter Belastung zunimmt, wenn der
Ventrikel nicht vollstidndig gefiillt wird oder das Herz insuffizient arbeitet und den

Anforderungen nicht gerecht wird.

Ein weiterer wichtiger Parameter ist der Sauerstoffpuls, der als Sauerstofftransport
pro Herzschlag definiert ist. Aus dem Fickschen Gesetz abgeleitet kann der
Sauerstoffpuls als nicht-invasiver Messparameter fiir das Schlagvolumen verwendet
werden, wenn die O, —Ausschopfung optimal ist. Wichtig fiir die Beurteilung ist der
Verlauf der Kurve, nicht der Maximalwert. (Wassermann, 1994)

Unter normalen Bedingungen steigt er bis zur Ausbelastung an und bildet dann ein
Plateau. Fillt er vor Ausbelastung schon ab, was von einem Abbruch durch den
Patienten wegen Erschopfung begleitet ist, ist das ein Zeichen fiir eine Stérung des
Schlagvolumens, fiir eine inaddquate Dilatation der Gefdfle oder fiir einen

zunehmenden Rechts-Links-Shunt.

Neben der maximalen Sauerstoffaufnahme ist die Bestimmung der anaeroben
Schwelle bei der Spiroergometrie von gro3er Bedeutung.

Die anaerobe Schwelle wird indirekt iiber die Auswirkung des Laktats auf die
Atmung bestimmt. Es wird der Belastungszustand erfasst, bei dem Laktatbildung und
—elimination gerade noch im Gleichgewicht stehen. Je mehr Laktat bebildet wird,
desto mehr wird es iiber Bikarbonat gepuffert, dabei wird Kohlenstoffdioxid
gebildet, dass vermehrt {iber die Lunge abgeatmet wird. Ab der anaeroben Schwelle
gewinnt der Korper zusétzlich Energie aus dem anaeroben Stoffwechsel.

Diese nicht-invase Schwellenbestimmung wird als V-Slope-Methode eingesetzt.
(Beaver, 1986)

Die VCO,-Abgabe steigt im anaeroben Bereich stirker als die VO,-Aufnahme. Es
entsteht ein Knick in der VO,- zu V'CO,- Kurve, wenn iiberproportional viel CO,

anfallt. Dieser wird als ventilatorische Schwelle bezeichnet.
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Der zweite Knick in der Kurve wird als respiratorischer Kompensationspunkt (RC)
bezeichnet. Es ist ein Quotient aus Kohlendioxidabatmung und Sauerstoffaufnahme
in der Lunge. Am RQ wird mehr CO, abgegeben als O, aufgenommen. Der aerob-
anaerobe Ubergang liegt ungefihr bei 1,0, kann aber mit Hilfe der V-Slope Methode
individuell exakter berechnet werden. Der RQ wird daher heute nicht mehr zur
Berechnung der anaeroben Schwelle benutzt. Bedeutung kommt ihm zu bei der
Beurteilung der Erreichten Ausbelastung zu. Ein Wert >1,0 ist unter
Bertiicksichtigung der Abbruchkriterien bei jeder spiroergometrischen Untersuchung

anzustreben.

3.5  Statistik

Alle Daten wurden mit einem standardméfig eingefiihrtem Statistikprogramm, dem
SPSS Version 16.0.1 SPSS inc, Chicago, Illinois, USA analysiert.

Alle Ergebnisse sind als Mittelwerte + Standardabweichung angegeben.

Zur statistischen Analyse wurden die Patienten in drei Gruppen beziiglich der

Anderung ihrer Leistungsfihigkeit eingeteilt: eine Gruppe war ,,schlechter mit
>10% Abfall des peak VO, bezogen auf die Voruntersuchung, eine Gruppe ist
,»gleichgeblieben” (£10%) mit kaum Anderungen des peak VO,, und eine dritte

Gruppe hat sich ,,verbessert und hat einen Anstieg um >10% des peak VO, zu
verzeichnen.

Um die drei definierten Gruppen untereinander in den Anderungen der
Leistungsfihigkeit korreliert mit den Anderungen einer der neun Dimensionen der
Lebensqualitét zu vergleichen, wurde eine Varianzanalyse mit dem Kruskal-Wallis H
Test durchgefiihrt.

Es wurde nur p<0,0055 als signifikant anerkannt, bezogen auf die Bonferoni
Korrekturen flir mehrfache Testdurchfiihrungen.

Als nichstes wurden Korrelationsfaktoren nach Spearmen ausgerechnet zwischen

den Anderungen der peak VO, und den Anderungen aller neun
gesundheitsbezogenen Lebensqualitdts-Dimensionen.

Als signifikant wurde wieder nur p<0,0055 anerkannt.

53



Methoden

Als drittes wurde eine weitere Korrelation nach Spearman berechnet. Die

Anderungen eines einzelnen Items, der Verdnderung der Gesundheit, aus der zweiten

Untersuchung wurde korreliert mit der Anderung des peak VO2.
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4 Ergebnisse

Insgesamt konnten sieben SF-36 Skalen bei 2 Patienten nicht ausgewertet werden,
weil die Antwortbogen nicht vollstdndig ausgefiillt waren. Diese fehlenden
Antworten wurden nicht in die Studie eingeschlossen.

Alle Belastungsuntersuchungen wurden ohne Komplikationen durchgefiihrt. Es
musste keine Untersuchung, die in die Studie aufgenommen worden ist, durch den
Untersucher vorzeitig abgebrochen werden.

Die Patienten wurden anschlieend in drei Gruppen eingeteilt. Als Parameter wurde
die Anderung der maximalen Sauerstoffaufnahme (peak VO,) verwendet.

Eine Gruppe G- hatte mehr als 10% ihrer maximalen Sauerstoffaufnahme im
Vergleich zur Voruntersuchung verloren (55 Patienten), eine Gruppe G0 war gleich
geblieben (£10%) (84 Patienten) und einen dritte Gruppe G+ hat ihre peakVO, im
Verlauf um 10% gesteigert (43 Patienten).

In der Gruppe G- waren echer jlingere, minnliche Patienten, die in der
Voruntersuchung im Vergleich zu den anderen Patienten eine bessere Leistung
erbracht haben. AuBlerdem befinden sich in G- etwas mehr Patienten, die im
Behandlungszeitraum nicht behandelt wurden.

Im Gegensatz dazu waren in der Gruppe G+ eher éltere, weibliche Patienten, die ein
schlechteres Ergebnis in der Leistungsdiagnostik und ein aggressiveres
Therapiemanagement hatten. Jedoch gab es keine signifikante Korrelation zwischen
der Art der Behandlung (Operation, Katheterintervention, medikamentose
Umstellung, keine Anderung im Behandlungsplan) und der Zu,- oder Abnahme der
Leistungsfahigkeit.

Betrachtet man dariiber hinaus die Lebensqualitdtdaten und vergleicht die drei
Patientengruppen, so ergibt sich keine Anderung in irgendeiner Lebensqualititskala.
Es ergeben sich auch keine Unterschiede in der Wahrnehmung der ,.korperlichen

Funktionsfihigkeit” und ,,verdnderten Gesundheit im Vergleich der drei Gruppen.
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Die Ergebnisse sind in Tabelle 1 zu sehen:

Anderungen der Lebensqualititsskalen bezogen auf die Anderungen der

Leistungsfahigkeit
,,schlechter* ,,gleichgeblieben“* ,besser
G- GO G+ .
peak VO, peak VO, peak VO, P
(n=55) (n=84) (n=43)

Demographische Daten

Alter- 1. Test 21 (17; 27) 26 (20; 35) 25 (20; 32) .036

Geschlecht (ménn/weibl) 36/19 49 /35 18/25 .059

peak \/ O»- 1.Test 30 (21; 37) 24 (17; 31) 19 (14; 22) <.001
Behandlung

Herzoperation 7 16 9

Kathether Intervention 3 2 5

Anderungen Medikament 12 26 10 220

Keine Verdanderungen 33 40 19
Lebensqualitit (SF-36)
Korperl. Funktionsfahigkeit 5(-5;15) 0 (-5; 8.75) 5(-5; 15) .563
Korperl. Rollenfunktion 0(0; 0) 0(0;0) 0(0; 25) 908
Korperl. Schmerzen 0(0; 0) 0(-11;0) 0(-16;0) 950
Allg.
Gesundheitswahrnehmung 210 1) 23 1) 210 17) o7
Vitalitét 0 (-5; 15) 0(-5;15) 5 (-5; 20) 702
Soziale Funktionsfahigkeit 0(0; 12.5) 0(-12.5; 12.5) 0(0; 25) 128
Emotionale Rollenfunktion 0(0; 0) 0(0; 0) 0(0; 0) .865
Psychisches Wohlbefinden 0(-4;8) 4 (-8;16) 4 (-4; 16) .348
Verdnderung der
Gesundheit 0 (-25; 0) 0 (0; 25) 0 (0; 25) 153

Alle Daten sind entweder als Patientenanzahl oder als Median (Q1;Q3) angegeben

: »gleichgebliebener” peak \/ O, ist definiert als eine relative Verinderung des peak \/ O, innerhalb
+10%.
X2 test fiir Geschlecht und Behandlung, Kruskal-Wallis H test fiir Alter und SF-36.
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Als nichstes wurde die Verinderung der peakVO, mit den Anderungen der
Lebensqualitétskalen direkt verglichen. Es konnte keine Korrelation aufgedeckt
werden:  Korperliche  Funktionsfahigkeit =042 (p=.571), Korperliche
Rollenfunktion r=-.016 (p=.829), Korperliche Schmerzen r=-.038 (p=.613),
allgemeine Gesundheitswahrnehmung r=.005 (p=.949), Vitalitit r=.039 (p=.605),
Soziale Funktionsfdhigkeit 1=.022 (p=.772), Emotionale Rollenfunktion r=.066
(p=.931), psychisches Wohlbefinden r=.080 (p=.286) and Verdnderung der
Gesundheit r=.195 (p=.008).

Es konnten nicht einmal Unterschiede in Anderungen der peakVO, und den
Anderungen der , kdrperlichen Funktionsfihigkeit” gefunden werden. Dies entspricht
der objektiv gemessenen Leistungsfahigkeit korreliert mit der subjektiv angegebenen

und erlebten Leistungsfihigkeit. (Abbildung 6)
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Eine dritte Moglichkeit die Daten auszuwerten ist die Betrachtung der Frage ,,im
Vergleich zu einem Jahr vorher, wie wiirden sie ihre Gesundheit im Allgemeinen
jetzt einschétzen®. (Bullinger, 1995, 1359-66)

Wir korrelierten das Item ,,Verdnderung der Gesundheit™ mit den Verdnderungen der
peakVO,. Zehn Patienten gaben an, sie fiihlten sich schlechter als das Jahr davor,
105 Patienten berichteten keine Verdnderungen und 34 sagten sie fiihle sich besser
und 10 Patienten sagten sie flihlen sich viel besser. Aber wieder waren keine
Unterschiede in der peakVO, im Vergleich der vier Gruppen zu messen, obwohl so
unterschiedliche Angaben gemacht wurden. (Spearmen Korrelation r=0.104, p=

0.161) (Abbildung 7)
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S Diskussion

In dieser Studie wurde gezeigt, dass im Verlauf einer definierten Zeit Verdnderungen
der korperlichen Leistungsfidhigkeit nicht zwingend eine Verbesserung oder
Verschlechterung der Lebensqualitit bedingen.

Nach akutellem Wissensstand war diese Studie die erste, die den Verlauf von
Leistungsfahigkeit und Lebensqualitit bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern

untersucht hat.

Um einen dynamischen Prozess dieser beiden Parameter messen zu kdnnen, muss
gewihrleistet sein, dass es iiberhaupt eine Korrelation von Lebensqualitit und
Leistungsfahigkeit bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern gibt.

Es gibt einige Studien, die zeigen, dass die kdrperliche Leistungsfahigkeit bei vielen
Patienten eingeschrinkt ist, auch wenn der Herzfehler als hdmodynamisch nicht
einschriankend eingestuft wird. (Bjarnason-Wehrens, 2007)

Jedoch ist nicht gekldrt, ob diese Patienten wegen ihrer korperlichen
Beeintrachtigung auch eine verminderte Lebensqualitdt verspiiren.

Im Vergleich einiger Querschnittsstudien, die den Einfluss der angeborenen
Herzfehler auf die Lebensqualitdt untersuchen, gibt es widerspriichliche Ergebnisse.
Es gibt Studien, die keine Einschrinkungen der subjektiv erlebten
gesundheitsbezogenen Lebensqualitit bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern
finden konnten. (Gratz, 2009), (Utens, 1998), (Utens 1994), (Loup, 2009), (Moons,
2005), (Fekkes, 2001).

Moons zeigte sogar, dass, im direkten Vergleich Patienten mit angeborenen
Herzfehlern in manchen Bereichen iiber eine bessere Lebensqualitdt berichten als
gesunde Vergleichspersonen (Moons, 2006).

Als Versuch dieses Paradoxon zu erkldren, hat er die Hypothese aufgestellt, dass
speziell bei diesen Patienten, die mit einer chronischen Erkrankung geboren wurden,
das Kohdrenzgefiihl stark ausgeprigt ist, und somit diese Patienten ein normales

Alltagsleben mit einer guten subjektiven Lebensqualitét fiihren (Moons, 2006).
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Das Kohirenzgefiihl und die Auswirkungen auf das tdgliche Leben wurden zuerst in
Zusammenhang mit der Theorie der Salutogenese, im Gegenzug zur Pathogenese,
von A. Antonovksy beschrieben. (Antonovsky, 1987)

Es wird untersucht, welche Faktoren und Ressourcen notwendig sind, damit ein
Mensch sich gesund fiihlt.

Die Theorie besteht auf drei wesentlichen Bausteinen: Die Fahigkeit die
Zusammenhinge des Lebens zu verstehen; die Uberzeugung, dass man das eigene
Leben selbstbestimmt gestalten kann und der Glaube, dass das Leben einen Sinn hat.
Sind diese Vorrausstezungen erfiillt, konnen Patienten ungeachtet ihrer kdrperlichen

Einschriankungen eine gute und stabile Lebensqualitit empfinden.

Auf der anderen Seite gibt es Studien, die belegen, dass es durchaus Patienten gibt,
die liber deutliche Einschrankungen der Lebensqualitdt berichten.

Manche Patienten beschreiben Einschrinkungen der subjektiven Leistungsfahigkeit,
starke Miidigkeit, soziale Beeintrachtigungen und andere Parameter, die Hinweise
auf eine schlechte Gesundheitswahrnehmung sind. (Bruto, 2007)

Besonders betroffen sind Patienten, die eine Herzoperation hinter sich haben.

(Latal, 2009), (Landolt, 2008)

All diese Studien waren Querschnittsstudien, die nur den aktuellen Zustand der
Leistungsfahigkeit und Lebensqualitét erfassen.

Um festzustellen, ob Verdnderungen des Gesundheitszustandes und der
Gesundsheitswahrnehmung zu messen sind, miissen Leistungsfdhigkeit und
Lebensqualitét der Patienten in einer Verlaufsstudie beurteilt werden.

In dieser Studie wurde nun keine Korrelation zwischen Anderungen der

Leistungsfihigkeit und Anderungen der Lebensqualitiit gefunden.

Eine mogliche Ursache konnte sein, dass sich bei Patienten mit angeborenen
Herzfehlern ein Bias versteckt, der den subjektiv  wahrgenommenen
Gesundheitszustand in eine falsch hohe Richtung verschiebt.

Patienten mit angeborenen Herzfehlern wurden mit ihren korperlichen
Einschrinkungen geboren und sind damit aufgewachsen. Sie haben ihr Leben lang

mit ihrer subjektiven ,Leistungsfahigkeit gelebt und empfinden den aktuellen
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Zustand als normal, denn sie kennen es ja nicht anders und was man noch nicht
erlebt hat, kann man auch nicht vermissen.

Auflerdem konnte es sein, dass die Patienten dem korperlichen Anteil in der
Gesamtheit ihrer wahrgenommenen Lebensqualitét eine weniger starke Gewichtung
geben. Wie bereits im Methodikteil erwdhnt ist die Lebensqualitit ein
multidimensionales Konstrukt. Jedes Individuum, ob gesund oder krank, setzt andere
Schwerpunkte. Wenn nun ein Kind mit einer korperlichen Beeintrachtigung geboren
wurde, und es sich normal entwickelt, ist es ganz natiirlich, dass sich die Fahigkeiten
und Interessen auf andere Ziele konzentrieren als die korperliche Leistungsfahigkeit.
Es ist vermutlich schwieriger bereits erlebte Fahigkeiten durch eine erworbene, neu
aufgetretene Erkrankung aufzugeben, als nie Gekanntes zu vermissen.

Nachdem die Lebensqualitdit von Erwartungen und Erfahrungen bestimmt ist,
miissen also Patienten mit schweren, angeborenen Erkrankungen nicht unbedingt
eine schlechte subjektive Lebensqualitdt haben. (Alsion, 2001)

Vielleicht ist es diesen Patienten moglich ihre Lebensqualitit unbewusst zu
verbessern, indem sie die Bedeutung von Teilbereichen ihres Lebens, die mit
korperlicher Betétigung verbunden sind, reduzieren.

Moons et al. untersuchten diese These und bestdtigten, dass Patienten mit
angeborenen Herzfehlern andere Schwerpunkte setzen um ,Lebensqualitidt zu

definieren als gesunde Vergleichspatienten. (Moons, 2005)

Es gibt Studien in einer anderen Patientengruppe mit chronischen Erkrankungen, die
zeigen, dass korperliches Training bei Patienten mit erworbener, chronischer
Herzinsuffizienz die Mortalitdt und die Hé&ufigkeit von kardialen Ereignissen
verringert und die Lebensqualitit verbessert. (Smart, 2007)

Belardinelli et al. zeigten bei Patienten mit chronischer Herzinsuffizienz, dass
korperliches Training die maximale Sauerstoffaufnahme und damit die kdrperliche
Leistungsfahigkeit verbesserte. (Belardinelli, 1999)

Eine gewisse Zeit nach diesen Trainingseinheiten war es moglich eine verbesserte
Lebensqualitéit zu messen.

Zur Erfassung der Lebensqualitidt wurde der ,,Minnesota Living with Heart Failure

Questionnaire*- Fragebogen verwendet.
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Es wurde bewiesen, dass eine Verdnderung der Leistungsfahigkeit eine Verdanderung
der Lebensqualitdt zur Folge hatte. Diese Ergebnisse wurden von Smart et al. mit
dem gleichen Lebensqualitdtsfragebogen und von Karapolat et al. mit dem SF-36
bestitigt. (Smart, 2007), (Karapolat, 2009)

Diese Arbeitsgruppen konnten mit den genannten Interventionsstudien nachweisen,
dass korperliches Training die kdrperliche Leistungsfahigkeit und die Lebensqualitét
bei herzinsuffizienten Patienten gleichermalen verbessert.

In unserer Verlaufsstudie gab es keine standardisierte therapeutische Intervention
und es wurde keine Bezichung von Verdnderungen der Lebensqualitit und
Leistungsfahigkeit aufgedeckt.

Vergleicht man Patienten mit angeborenen Herzfehlern mit denen mit erworbener
Herzinsuffizienz so zeigt sich, dass bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern die
Lebensqualitdt von korperlicher Leistungsfahigkeit nahezu unabhingig zu sein
scheint.

Man kann also dariiberhinaus aus diesen Daten ableiten, dass Patienten mit
angeborenen  Herzfehlern  mogliche  Verdnderungen  ihrer  korperlichen
Leistungsfahigkeit an sich selbst nicht bemerken, da die subjektiv angegebene
korperliche Funktionsfahigkeit nicht mit den objektiven Messungen korrelierte.
Patienten mit angeborenen Erkrankungen sind an ihre Konditionen und
Moglichkeiten angepasst. Sie sind daran gewdhnt mit gewissen Einschrdnkungen zu

leben und leben nicht in Erinnerung an ein Leben vor der Krankheit.

Einschrinkungen:

Vielleicht konnten Verdnderungen der Lebensqualitit in Korrelation zu
Verdnderungen der Leistungsfidhigkeit auch bei Patienten mit angeborenen
Herzfehlern gemessen werden, wenn man einen passenden Fragebogen zur
Erfassung der Lebensqualitit entwickelt. Es sollte ein Fragebogen sein, der sich
spezifisch mit den Problemen von Patienten mit angeborenen Herzfehlern befasst.
Dabei sollte gewéhrleistet sein, dass der Fragebogen nicht nur spezifische Symptome
abfragt, sondern auf die wahre Lebensqualitit erfasst.

Der MOS SF-36 ist breit gefachert und kann fiir alle mdglichen Patientengruppen

und sogar gesunde Vergleichspersonen verwendet werden. Aber um kleine

62



Diskussion

Schwankungen zu erfassen, die von Patienten mit angeborenen Herzfehlern im
Alltag bemerkt werden konnen, ist er eventuell zu allgemein gehalten.

AuBerdem gibt es Studien, die zeigen, dass die Reliabilitit der Messung der peakVO,
in der Spiroergometrie schwankend ist.

Bei Test-Retest Untersuchungen wurden bei Patienten mit Herzfehlern Unterschiede
bis zu 8% festgestellt. (Bensimhon, 2008)

Diese Variabilitdt wurde in der vorliegenden Studie beachtet, indem die Definition
,besserer” oder ,,schlechterer kardiopulmonaler Test der Leistungsfahigkeit mit

+10 % festgelegt wurde.

Zu dem zweiten Punkt, dass Patienten mit angeborenen Herzfehlern messbare
Anderungen der Lebensqualitiit als Folge von Anderungen der Leistungsfihigkeit
nicht bemerken, muss bei der Auswertung der Daten folgende Vorraussetzung
beachtet werden:

Die Gruppe ,Patienten mit angeborenen Herzfehlern ist sehr inhomogen. Das
Spektrum reicht von kleinen Vorhofseptumseptumdefekten, die manchmal ein Leben
lang unbemerkt bleiben, bis zu schweren Defekten wie dem Univentrikuldirem Herz
mit deutlicher Einschrinkung auch in der Uberlebensprognose.

Also ist es zu ungenau diese Gruppe im Allgemeinen zu untersuchen. Gratz et al.
bildeten in ihrer Studie Untergruppen, bezogen auf die Schwere des Herzfehlers. Es
wurde gezeigt, dass es Unterschiede zwischen diesen Gruppen gibt was manche
Aspekte der Lebensqualitit betrifft (Gratz, 2009).

Die Schwere des Herzfehlers beeinflusst nach Goldbeck et al., sowie Lane et al. die
Lebensqualitét. (Goldbeck, 2006), (Lane, 2002).

Um herauszufinden, ob es in diesen Untergruppen Unterschiede gibt, was die
Sensibilitdt von Schwankungen der Lebensqualitét betrifft, sollte man also in einer
weiteren Studie die Patienten je nach Schwere des Herzfehlers in Untergruppen
einteilen und dann die Anderungen der Lebensqualitit als Folge einer Anderung der
Leistungsfahigkeit messen.

Vorrausgesetzt ist hier eine geniigend groBe Anzahl an untersuchten Patienten in

jeder Gruppe.
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Es stellt sich die Frage was wichtiger ist: die korperliche Leistungsfahigkeit in Form
von maximaler Sauerstoffaufnahme oder die subjektive Lebensqualitit.

Fakt ist, dass beide Parameter entscheident sind. Die maximale Sauerstoffaufnahme
korreliert direkt mit dem Langzeitliberleben und die Lebenssqualitdt verschonert das
Uberleben.

Beides sind voneinander unabhingige Faktoren, die getrennt erhoben werden
miissen. Eine objektive Erfassung beider Parameter ist wichtig fiir weitere
diagnostische Uberlegungen und prognostische Aussagen.

Fiir den klinischen Alltag haben diese Ergebnisse zur Folge, dass es sinnvoll ist, im
taglichen Ambulanzbetrieb regelméBige Kontrollen der Leistungsfahigkeit zum
Beispiel im Rahmen einer Spiroergometrie durchzufiihren.

Auch wenn die Patienten berichten, dass es ihnen korperlich gut geht.
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6 Zusammenfassung

Das Ziel einer jeden d&rztlichen Behandlung bei Patienten mit angeborenen
Herzfehlern ist die Optimierung der kardiovaskuldren Situation und der korperlichen
Leistungsfahigkeit. Die Frage ist, ob mit einer Leistungsverbesserung auch eine
Verbesserung der Lebensqualitét zu erreichen ist.

182 Patienten (79 weiblich, 103 ménnlich, 14-70 Jahre alt) mit unterschiedlichen
angeborenen Herzfehlern haben zu zwei verschiedenen Zeitpunkten einen
Fragebogen zur gesundheitsbezogenen Lebensqualitit (MOS SF-36) ausgefiillt.
AnschlieBend wurde jeweils eine Spiroergometrie durchgefiihrt. In der Zwischenzeit
hatten 48 Patienten eine Medikamentenumstellung, 32 eine Herzoperation, 10 eine
Katheterintervention und bei 92 Patienten wurde keine Anderung im medizinischen
Management im Verlauf von mindestens 6 Monaten vorgenommen.

Zur statistischen Auswertung wurden die Patienten in drei Gruppen eingeteilt. Bei 43
Patienten gab es eine Steigerung der Leistungsfahigkeit um mehr als 10%, bei 84
Patienten blieb sie gleich (= 10%) und bei 55 Patienten verschlechterte sie sich um
mehr als 10%.

Beim Vergleich der 3 Gruppen zeigten sich keine Unterschiede in irgendeiner Skala
der Lebensqualitdt, nicht einmal in der selbst eingeschdtzten kdrperlichen Funktion
(Kruskal Wallis Test p=0,909).

Schlussfolgernd kann man also sagen, dass Verbesserungen oder Verschlechterungen
der korperlichen Leistungsfahigkeit nicht automatisch eine Verbesserung oder
Verschlechterung der Lebensqualitit bedeuten. Korperliche Leistungsfahigkeit und
Lebensqualitit miissen somit separat gemessen und analysiert werden.

AuBerdem erkennen Patienten mit angeborenen Herzfehlern objektiv messbare
Verbesserungen oder Verschlechterungen ihrer Leistungsfahigkeit in ihrer

subjektiven Einschédtzung nicht.
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