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1 EINLEITUNG 

 

“Physical fitness is not only one of the most important keys to a healthy body, it is the basis of 

dynamic and creative intellectual activity.” 

 

John F. Kennedy 

 

 

Diese physische Fitness ist jedoch oft bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern, welche eine 

strukturelle Missbildung des Herzens oder der intrathorakalen Gefäße bezeichnen, von Geburt an 

oder im Laufe des Lebens eingeschränkt. Eines der Hauptziele der behandelnden Ärzte ist es, diese 

Einschränkungen rechtzeitig zu erkennen und gegebenenfalls durch Interventionen wieder möglichst 

physiologische Kreislaufverhältnisse herzustellen. Damit sollen die Voraussetzungen für eine 

weitgehend normale körperliche und geistige Entwicklung des Patienten geschaffen werden. 

Von der großen Vielfalt angeborener Herzfehler, welche bei etwa 11 bis 14 von 1000 

Lebendgeburten auftreten und die häufigsten kongenitalen Anomalien eines einzelnen Organs 

darstellen, wurde der Verlauf der körperlichen Leistungsfähigkeit schon bei einigen ausführlich 

untersucht (Dastgiri 2002, Lindinger 2010, Schwedler 2011). Bei der Ebstein-Anomalie, einem sehr 

seltenen kongenitalen Herzfehler mit einer im Geschlechterverhältnis ausgeglichenen Prävalenz von 

unter 1 % aller Fälle angeborener Herzfehler, ist die Studienlage bisher jedoch sehr überschaubar 

(Edwards 1993, Lechat 1993, Popelová 2008, Hetzer 2010, Lindinger 2010, Schwedler 2011). Daher 

war es Ziel der vorliegenden Arbeit, den longitudinalen Verlauf der körperlichen Leistungsfähigkeit 

bei Patienten mit dieser Fehlbildung der Trikuspidalklappe und des rechten Ventrikels im nativen 

Zustand sowie nach vorheriger Trikuspidalklappenoperation näher zu betrachten.  

Im Folgenden soll zunächst das Krankheitsbild des Morbus Ebstein von der Embryologie bis zur 

Physiologie vorgestellt werden. 
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anteriore Segel, dessen Entwicklung bereits früher in der Embryonalzeit abgeschlossen ist, inseriert 

hingegen normal am Klappenring (Edwards 1993, Beerepoot 2004, Schumacher 2008). 

Als potenzielle Ursachen für die meist sporadisch und extrem selten familiär auftretende 

Fehlentwicklung werden heterogene genetische Veränderungen, wie beispielsweise Mutationen im 

Gen MYH7 sowie die Deletion 1p36 und die Deletion 8p23.1, diskutiert, welche laut Digilio et al. „die 

häufigsten chromosomalen Störungen darstellen, die mit der Ebstein-Anomalie assoziiert sind“ 

(Rosenmann 1976, Attenhofer Jost 2007, Digilio 2011, Postma 2011, Bettinelli 2013, Vermeer 2013).  

Auch eine mütterliche Exposition mit Benzodiazepinen, Lacken und Marihuana, sowie in seltenen 

Fällen virale Infektionen während der Schwangerschaft werden als Ursachen in Betracht gezogen 

(Correa-Villasenor 1994, Erdmann 2006, Attenhofer Jost 2007, Popelová 2008). Abgesehen davon 

wurde ein erhöhtes Risiko bei Lithiumeinnahme während der Gravidität festgestellt (Cohen 1994, 

Erdmann 2006, Popelová 2008, Haas 2011). Dies begründet man damit, dass Lithium den Wnt/β-

catenin Signalweg blockiert, welcher eine Rolle bei der endothelial-mesenchymalen Transition und 

der darauffolgenden Entwicklung der AV-Klappe spielt (Liebner 2004, Gould 2006). 

 

 

2.2 ERSTBESCHREIBUNG 

 

Die auf Vorschlag von Prof. Dr. Alfred Arnstein als 

„Ebstein‘sche Krankheit“ benannte Anomalie der 

Trikuspidalklappe wurde erstmals 1866 von Prof. Dr. 

Wilhelm Ebstein (siehe Abbildung 2) beschrieben (Arnstein 

1927). In seiner Veröffentlichung in der Zeitschrift „Archiv 

für Anatomie, Physiologie und Wissenschaftliche Medicin“ 

schilderte der damals in Breslau tätige Mediziner den Fall 

eines 19-jährigen Mannes, der sich mit Dyspnoe, 

Palpitationen, einer fazialen Zyanose, Tachykardie, 

Tachypnoe, einer „mit dem Herzchoc isochronische[n], 

pulsatorische[n] Bewegung“ der Jugularvenen, Ödemen in 

den Unterschenkeln sowie einem „mit der Systole beginnenden, über die Diastole sich ausbreitenden 

Geräusche“ vorgestellt hatte und acht Tage nach Aufnahme in die Klinik verstarb (Ebstein 1866). 

Bei der darauffolgenden Obduktion des Patienten fand Prof. Ebstein am Herzen unter anderem „eine 

vollkommene Verbildung der Tricuspidalklappe“, einen dilatierten rechten Vorhof und „das 

Offenbleiben des Foramen ovale“, was „bekanntlich bei angeborenen Herzfehlern ein sehr häufiges 

Vorkommniss“ ist (siehe Abbildung 3) (Ebstein 1866). 

Abbildung 2 Prof. Dr. Wilhelm Ebstein(1836-

1912) (van Son 2001) (Fig. 1) 
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Die eigentliche Trikuspidalklappe zeigte eine „excessive Ausbildung des vorderen und hinteren, eine 

Hemmungsbildung des inneren Zipfels […] neben einem vollkommen abnormen Verhalten der 

Sehnenfäden und Papillarmuskeln am Klappenapparat“ mit „abnorme[…][m] Ursprung unterhalb des 

Klappenrings“ und „rudimentäre[r] Ausbildung im Allgemeinen“ (siehe Abbildung 3) (Ebstein 1866).  

Abbildung 3 Originalabbildung bei Erstbeschreibung 

links: von der V. cava sup. am rechten Seitenrand aufgeschnittener rechter Vorhof und rechter Ventrikelrechts: geöffneter

Conus arteriosus dexter, der durch einen Schnitt, welcher von der Spitze des rechten Ventrikels aus (ca. 1 cm. nach rechts 

vom Sulc. longit.) durch die vordere Wand des rechten Ventrikels bis in die Art. pulm. hineingeführt wurde, freigelegt ist 

(Ebstein 1866) (Taf. VIII)  
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2.3  ANATOMIE  

 

Morphologisch lässt sich beim Morbus Ebstein eine heterogene Missbildung der Trikuspidalklappe 

und des rechten Ventrikels finden, die beim Erwachsenen vor allem durch eine in unterschiedlichem 

Ausmaß um mehr als 0,8 mm/m² Körperoberfläche oder 20 mm im Vergleich zum Ansatzpunkt des 

anterioren Mitralklappensegels nach apikal verlagerte Trikuspidalklappenschlussebene 

(septales>posteriores>anteriores Segel) charakterisiert ist (siehe Abbildung 4 rechtes Bild) 

(Gussenhoven 1984, Shiina 1984, Fyler 1992, Kouchoukos 2003, Attenhofer Jost 2007, Popelová 

2008). Je ausgeprägter die Verlagerung der Klappe ist, desto mehr rotiert der 

Trikuspidalklappenschluss in Richtung des rechtsventrikulären Ausflusstrakts, wobei sich der Punkt 

der maximalen Verlagerung an der Kommissur zwischen posteriorem und septalem Segel befindet 

(Anderson 1978, 

Schreiber 1999, 

Dearani 2000, 

Frescura 2000, 

Paranon 2008, Vogt 

2014). 

 

 

 

 

 

 

 

2.3.1 SEPTALES UND POSTERIORES SEGEL 

In etwa einem Drittel der Fälle haften das septale und das posteriore Segel der Ventrikelwand nach 

apikal an („plastered down“), anstatt versetzt zu sein (Frescura 2000). Die beiden Segel selbst können 

in der Größe variabel, dysplastisch und fenestriert sein oder wegen nicht erfolgter Separation 

gänzlich fehlen (Anderson 1978, Kouchoukos 2003, Negoi 2013). Auch können sie durch kurze 

abnormale Chordae tendineae und Papillarmuskeln mit dem Myokard verbunden (Tethering) und in 

ihrer Beweglichkeit eingeschränkt sein (Anderson 1978, Kouchoukos 2003, Negoi 2013). 

  

Abbildung 4 Intrakardialer Situs beim normalen Herzen und bei der Ebstein-Anomalie 

(QuizletInc 2016) 
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2.3.2 ANTERIORES SEGEL 

Das anteriore Segel setzt zwar normalerweise unverändert am ursprünglichen 

Trikuspidalklappenanulus an, ist aber meist nicht komplett von der Vorderwand delaminiert und 

durch mehrere abnorme Verbindungen (Tethering) mit der Vorderwand oder dem Septum 

verbunden (Schreiber 1999, Brickner 2000, Kouchoukos 2003, Dearani 2005, Attenhofer Jost 2007, 

Paranon 2008, Popelová 2008, Negoi 2013, Arya 2014). Das häufig fenestrierte, deformierte, diffus 

verdickte oder mit muskulären Strängen durchsetzte Segel trägt größtenteils nicht zum Schluss der 

Klappe bei und kann durch seine kompensatorisch exzessive Größe im rechtsventrikulären 

Ausflusstrakt eine Obstruktion verursachen oder bei weniger gravierenden Fällen einen segelartigen 

Vorhang im Ventrikel bilden (Anderson 1978, Augustin 1998, Brickner 2000, Kouchoukos 2003, 

Dearani 2005, Attenhofer Jost 2007, Paranon 2008, Popelová 2008, Arya 2014). 

 

2.3.3 RECHTER VORHOF UND VENTRIKEL 

Durch die Verlagerung der Trikuspidalklappenschlussebene entsteht eine Zweiteilung des rechten 

Ventrikels in einen meist dünnwandigen, kaum kontraktilen Gewebesack oberhalb der verlagerten 

Trikuspidalklappe - der sogenannte atrialisierte rechte Ventrikel, der funktionell zum rechten Vorhof 

zählt - und einen entsprechend verkleinerten funktionellen rechten Ventrikel unterhalb (Anderson 

1978, Fyler 1992, Frescura 2000, Kouchoukos 2003, Attenhofer Jost 2007, Paranon 2008, Popelová 

2008, Schumacher 2008, Vogt 2014). Bei etwa zwei Drittel der Patienten sind das rechte Atrium, der 

atrialisierte und oft auch der funktionelle Teil des rechten Ventrikels durch eine Volumenbelastung 

bei insuffizienter Trikuspidalklappe dilatiert, wobei im Extremfall der atrialisierte Teil des rechten 

Ventrikels mehr als die Hälfte des rechtsventrikulären Volumens ausmachen kann (Anderson 1978, 

Anderson 1979, Fyler 1992, Daliento 1997, Kouchoukos 2003, Erdmann 2006, Attenhofer Jost 2007, 

Popelová 2008, Negoi 2013). Assoziiert mit einer Dilatation sind eine Verminderung der absoluten 

Zahl an Muskelfasern des Myokards sowie eine Dickenabnahme und Fibrosierung (Anderson 1978, 

Anderson 1979, Celermajer 1992, Fyler 1992, Schreiber 1999, Frescura 2000, Kouchoukos 2003). Der 

wahre Trikuspidalklappenring ist nicht verlagert, jedoch meist dilatiert und geringer ausgebildet als 

beim gesunden Herzen (Anderson 1978, Edwards 1993, Dearani 2000, Attenhofer Jost 2007, 

Popelová 2008). 

 

2.3.4 ASSOZIIERTE ANATOMISCHE FEHLBILDUNGEN 

Darüber hinaus sind die Veränderungen an der Trikuspidalklappe und am rechten Ventrikel bei der 

Ebstein-Anomalie bei etwa 40% der Patienten mit zusätzlichen kardiovaskulären Fehlbildungen 

assoziiert (Schumacher 2008): Sehr häufig finden sich bei bis zu 90% der Patienten ein 

persistierendes Foramen ovale oder ein Atriumseptumdefekt vom Sekundumtyp (Anderson 1978, 
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Fyler 1992, Schreiber 1999, Brickner 2000, Dearani 2000, Kouchoukos 2003, Popelová 2008, 

Schumacher 2008, Hetzer 2010, Arya 2014). Seltener geht die Ebstein‘sche Krankheit bei etwa 40% 

der Patienten mit anderen Fehlbildungen wie z.B. Ventrikelseptumdefekten oder, als Folge der 

Verkleinerung des eigentlichen rechten Ventrikels und dadurch reduziertem pulmonalen Fluss, mit 

Pulmonalklappenstenosen oder -atresien sowie Hypoplasien des gesamten Pulmonalgefäßsystems 

einher (Anderson 1978, Schreiber 1999, Schumacher 2008, Haas 2011).  

Auch findet man, im Unterschied zum sonst bei etwa 75% der Bevölkerung ausgeglichenen 

koronaren Versorgungstyp, beim Morbus Ebstein zu 52% eine dominante rechte Koronararterie 

(Schreiber 1999, Schmitz 2010). 

Abgesehen von den angeführten Auffälligkeiten sind - einschließlich der das Ventrikelseptum 

betreffenden Defekte - bei 39% der Patienten Missbildungen des linken Herzens dokumentiert 

(Attenhofer Jost 2007): 

Das linksventrikuläre Myokard ist manchmal fibrosiert und es können sich durch einen 

Entwicklungsarrest exzessiv große Trabekulierungen sowie intertrabekuläre Rezessi in der 

Ventrikelwand finden (Celermajer 1992, Paranon 2008). 

 

 

2.4 SCHWEREGRADEINTEILUNG 

 

Obwohl es bei der Ebstein-Anomalie anatomische Hauptmerkmale gibt, ist es aufgrund des großen 

Spektrums an Pathologien und deren Kombinationsmöglichkeiten sehr schwierig, eine praktikable 

Beurteilung des morphologischen Schweregrades vorzunehmen.  

 

2.4.1 NACH CARPENTIER 

Aus chirurgischer Sicht ist die von Carpentier 

und Kollegen 1988 vorgeschlagene 

intraoperative Einteilung in Typ A bis D geläufig 

(siehe Abbildung 5): Bei Typ A, minimale 

Erkrankungsform, sind die Ursprünge des 

septalen und posterioren Segels nur 

geringgradig in den rechten Ventrikel 

verschoben, das anteriore Segel ist groß und 

mobil, sowie das Volumen des funktionellen 

Abbildung 5 Einteilung nach Carpentier A-D 

(Hetzer 2010)  (Abb. 10.63 a-d) 
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rechten Ventrikels ist ausreichend (Dearani 2000, Popelová 2008, Hetzer 2010).  

Bei Typ B, mittelgradige Erkrankungsform, findet man einen großen atrialisierten Anteil des rechten 

Ventrikels, sowie ein großes und mobil angelegtes anteriores Segel (Dearani 2000, Popelová 2008, 

Hetzer 2010).  

Typ C, schwere Erkrankungsform, weist ein am Endokard der anterioren Ventrikelwand fixiertes 

anteriores Segel auf, das durch diese Restriktion eine erhebliche Obstruktion des rechtsventrikulären 

Ausflusstrakts verursachen kann (Dearani 2000, Popelová 2008, Hetzer 2010). 

Bei Typ D besteht eine fast komplette Atrialisierung des rechten Ventrikels (Dearani 2000, Popelová 

2008, Hetzer 2010). 

 

2.4.2 NACH DEARANI UND DANIELSON (INTRAOPERATIV) 

Eine weitere intraoperative Klassifikation, welche die genaue Anatomie des rechten Herzens 

beschreibt und auch zusätzliche Anomalien zur Kenntnis nimmt, wurde von Dearani und Danielson 

vorgeschlagen (Dearani 2000). Diese Einteilung richtet ein Hauptaugenmerk auf die Merkmale, die 

bei einer Entscheidung zwischen Klappenrekonstruktion oder -ersatz von Bedeutung sind (Dearani 

2000):  

Beim Typ I ist das oft fenestrierte anteriore Segel groß, mobil und zu mindestens 50% komplett 

delaminiert (Dearani 2000). Das septale und posteriore Segel können nach apikal verlagert, 

dysplastisch oder nicht vorhanden sein, der atrialisierte Anteil des rechten Ventrikels kann in der 

Größe variieren (Dearani 2000). 

Beim Typ II sind das mobile septale, posteriore und anteriore Segel vorhanden, aber nur relativ klein 

ausgebildet und nach apikal verlagert, wodurch der atrialisierte rechte Ventrikel mittelgradig groß 

wird (Dearani 2000).  

Typ III weist ein kleines oder großes, oft fenestriertes anteriores Segel auf, das eine eingeschränkte 

Beweglichkeit besitzt (Dearani 2000). Das septale und posteriore Segel sind nach apikal verlagert, 

dysplastisch, oft fenestriert, normalerweise nicht rekonstruierbar und der atrialisierte Anteil des 

rechten Ventrikels ist stark vergrößert (Dearani 2000).  

Typ IV ist charakterisiert durch ein deutlich missgestaltetes und in den rechtsventrikulären 

Ausflusstrakt verlagertes anteriores Segel, welches eine Obstruktion verursachen kann (Dearani 

2000). Das posteriore Segel ist typischerweise dysplastisch oder nicht angelegt und es zeigt sich eine 

fast komplette Atrialisierung des rechten Ventrikels (Dearani 2000). 
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Herzens ins Verhältnis gesetzt (siehe Abbildung 7) 

(Celermajer 1992, Hetzer 2010). Mit dieser Relation 

bestimmt man vier Gruppen mit ansteigendem 

Schweregrad: ein Quotient <0,5 entspricht dem 

Schweregrad 1, von 0,5 bis 0,99 dem Schweregrad 2, 

von 1,0 bis 1,49 dem Schweregrad 3 und ≥1,5 dem 

Schweregrad 4 (Celermajer 1992, Celermajer 1994). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2.5 KLINIK 

 

Entsprechend der variablen Anatomie und Schweregrade ist der klinische Verlauf äußerst vielfältig. 

So weisen Patienten mit Ebstein-Anomalie neben den Kardinalsymptomen „Zyanose, 

Rechtsherzinsuffizienz und Arrhythmien“ ein großes Spektrum an klinischen Manifestationen auf, 

deren Schwere von intrauterinem Tod bis zum asymptomatischen Erwachsenen reicht (Augustin 

1998, Kouchoukos 2003, Attenhofer Jost 2007). 

Auch der Zeitpunkt des erstmaligen Auftretens ist sehr variabel, abhängig vom Maß der 

Segelverlagerung, dem Schweregrad einer Trikuspidalinsuffizienz, dem Grad der begleitenden 

rechtsventrikulären Ausflusstraktobstruktion und den noch zusätzlich am Herzen betroffenen 

Strukturen (Kouchoukos 2003, Attenhofer Jost 2007, Chang 2009, Hetzer 2010). In pädiatrischen 

Untersuchungen wurden 81% der Fälle in der ersten Lebenswoche, 6% im Alter von 1-4 Wochen, 11% 

im Alter von 5-25 Wochen und 2% im Alter von über 25 Wochen diagnostiziert (Hetzer 2010). 

Generell fallen Patienten mit morphologisch schwereren Formen meist schon früher auf und haben 

dann auch in der Regel eine schlechtere Prognose als Patienten, die erst später symptomatisch 

werden (Celermajer 1992, Attie 2000, Arya 2014, Vogt 2014, Vogt 2014). So beträgt die intrauterine 

Letalität bis zu 85% und im weiteren natürlichen Verlauf 36% im ersten Lebensjahr, 4% im zweiten, 

Abbildung 7 GOSE- Score  

(Celermajer 1992) (Figure 1) 
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1% pro Jahr zwischen einem Alter von 2 bis 10 Jahren, sowie jährliche 1,4% von 10 bis 40 Jahren 

(Celermajer 1994, Hetzer 2010).  

 

2.5.1 ALTERSABHÄNGIGE TYPISCHE SYMPTOME BEI ERSTMANIFESTATION 

Neugeborene mit Morbus Ebstein weisen vor allem hämodynamische Symptome und/oder Zyanose 

unterschiedlicher Ausprägung auf (Celermajer 1992, Celermajer 1994, Paranon 2008, Hetzer 2010, 

Haas 2011, Negoi 2013). Kleinkinder zeigen bei Erstdiagnose meist Rechtsherzinsuffizienzzeichen mit 

Tachykardie, Tachypnoe und einer vergrößerten Leber (Celermajer 1994, Paranon 2008, Vogt 2014, 

Vogt 2014). Schulkinder werden im Allgemeinen durch ein uncharakteristisches Herzgeräusch und 

Jugendliche bzw. junge Erwachsene durch Arrhythmien symptomatisch (Celermajer 1994, Attie 2000, 

Attenhofer Jost 2005, Vogt 2014, Vogt 2014). 

 

2.5.2 INSPEKTION 

Untersucht man die Patienten mit Ebstein-Anomalie, zeigen sich vor allem neonatal oder bei sehr 

schwer betroffenen Patienten Hinweise auf eine Herzinsuffizienz. Das erniedrigte Herzzeitvolumen 

ist das Resultat einer Verminderung der Vorlast des linken Ventrikels aufgrund eines reduzierten 

transpulmonalen Vorwärtsflusses (Schumacher 2008, Vogt 2014). Dieser ist bedingt durch eine 

relativ kleine und in ihrer Compliance eingeschränkte rechte Kammer und der während der Systole 

entstehenden Trikuspidalinsuffizienz, wodurch das vorher in der Diastole vorangetriebene Blut 

wieder zurückgeworfen wird und einen „Pingpong-Effekt“ mit erheblichem Pendelvolumen 

verursacht (Erdmann 2006, Attenhofer Jost 2007, Schumacher 2008). Durch den aufgrund der 

Insuffizienz mit vermehrtem Blutvolumen erhöhten Druck im rechten Vorhof kann es in schweren 

Fällen zu einer rechtsatrialen Einflussstauung mit dadurch stauungsbedingter Hepatosplenomegalie 

und nachfolgender hepatischer Fibrosierung, Ödemen, Aszites oder gestauten Jugularvenen kommen 

(Brickner 2000, Dearani 2000, Kouchoukos 2003, Attenhofer Jost 2005, Paranon 2008, Popelová 

2008, Hetzer 2010).  

Abgesehen davon können Trommelschlegelfinger, Uhrglasnägel oder rötlich-livide verfärbte Akren 

ins Auge fallen (Haas 2011, Haas 2011, Böhne 2015). Diese Veränderungen werden durch eine 

periphere Zyanose, welche durch vermehrte Sauerstoffausschöpfung in der Körperperipherie bei 

vermindertem Herzzeitvolumen entsteht, verursacht und zeigen sich ab einer Blutkonzentration des 

reduzierten Hämoglobins von etwa 50 g/l (Schumacher 2008, Haas 2011, Haas 2011, Böhne 2015). 

Überdies weisen viele Patienten, abgesehen von einer peripheren, häufiger eine zentrale Zyanose 

mit verminderter arterieller Sauerstoffsättigung und dadurch auch bläulicher Verfärbung der Lippen, 

Zunge, Schleimhäute und der Haut auf (Erdmann 2006, Schumacher 2008, Böhne 2015). Beim 

Neugeborenen kann hierfür ursächlich sein, dass die kleinen Patienten oft aufgrund einer Unfähigkeit 
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des rechten Ventrikels einen ausreichenden Druck zur Öffnung der Pulmonalklappe aufzubauen, 

unter einer funktionellen Lungenatresie mit nachfolgendem Rückstau in den rechten Vorhof und 

einem rechts-links Shunt mit Vermischung von sauerstoffarmem und oxygeniertem Blut über eine 

interatriale Verbindung leiden (Hetzer 2010). Abgesehen von diesem Mechanismus kann die zentrale 

Zyanose durch eine aufgrund der Trikuspidalinsuffizienz verursachte Erhöhung des rechtsatrialen 

Drucks mit rechts-links Shunt durch ein persistierendes Foramen ovale oder einen 

Atriumseptumdefekt zustande kommen (Kouchoukos 2003, Paranon 2008, Popelová 2008, Hetzer 

2010, Haas 2011). 

Weiterhin kann bei der Inspektion eine Tachy- bzw. Dyspnoe auffallen, welche durch eine Zyanose 

mit Azidose, eine Herzinsuffizienz oder durch eine ausgeprägte Dilatation des rechten Herzens mit 

beidseitiger Kompression der Lungen bedingt wird und beim Neugeborenen mit dem Absinken des 

fetalen Pulmonalgefäßwiderstandes abnimmt (Fyler 1992, Brickner 2000, Dearani 2000, Kouchoukos 

2003, Paranon 2008, Schumacher 2008, Haas 2011, Vogt 2014, Böhne 2015). 

Darüber hinaus kann bei Betrachtung des Patienten ein hervorstehender linker Brustkorb aufgrund 

von deutlicher Kardiomegalie sichtbar sein und bei herzinsuffizienten Kinder als Ausdruck einer 

Sympathikusaktivierung Kaltschweißigkeit auftreten (Kouchoukos 2003, Haas 2011). 

 

2.5.3 PALPATION 

Bei der Palpation kann ein systolisches Schwirren, das von der Trikuspidalklappe stammt, entlang des 

linken Sternumrandes spürbar sein (Kouchoukos 2003).  

 

2.5.4 AUSKULTATION 

Bei der Auskultation fällt am häufigsten ein breit gespaltener erster Herzton mit Betonung der 

zweiten Komponente auf, die durch den verspäteten Schluss des großen anterioren 

Trikuspidalklappensegels zustande kommt (Tuzcu 1989, Fyler 1992, Brickner 2000, Kouchoukos 2003, 

Popelová 2008, Haas 2011, Arya 2014). Außerdem kann man bei etwa einem Drittel der Patienten ein 

holosystolisches Herzgeräusch mit Maximum am linken unteren Sternumrand, verursacht durch die 

Trikuspidalinsuffizienz, feststellen (Bialostozky 1972, Tuzcu 1989, Brickner 2000, Kouchoukos 2003, 

Popelová 2008, Arya 2014). Darüber hinaus sind normalerweise auch ein diastolisches Herzgeräusch, 

das wahrscheinlich durch den Blutstrom über der fehlgeformten Trikuspidalklappe entsteht, sowie 

ein dritter und vierter Herzton zu hören (Tuzcu 1989, Fyler 1992, Brickner 2000, Kouchoukos 2003, 

Popelová 2008). 
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2.5.5 EINSCHRÄNKUNGEN DER KÖRPERLICHEN BELASTBARKEIT 

Abgesehen von diesen Symptomen ist häufig - auch bei subjektiv symptomfreien Patienten - eine 

objektive Einschränkung der körperlichen Belastbarkeit feststellbar (Barber 1985, Vogt 2014). Dazu 

können eine Trikuspidalinsuffizienz, ein rechts-links Shunt auf Vorhofebene, eine schlechte 

rechtsventrikuläre Funktion mit verminderter Auswurfleistung, eine Kardiomegalie oder eine 

Komprimierung des linken Ventrikels durch eine massive Dilatation des rechten Herzens mit dadurch 

vermindertem enddiastolischem Volumen beitragen (MacLellan-Tobert 1997, Popelová 2008).  

 

2.5.6 HERZRHYTHMUSSTÖRUNGEN 

In allen Altersklassen treten außerdem Herzrhythmusstörungen auf, vor allem bei 25-50% der 

Patienten in Form supraventrikulärer Tachykardien wie Vorhofflimmern, -flattern und bei bis zu 25% 

in Form eines WPW-Syndroms (Hebe 2000, Kouchoukos 2003, Delhaas 2010, Hetzer 2010, Vogt 2014, 

Vogt 2014). Dabei ist die Wahrscheinlichkeit eines Patienten mit Ebstein-Anomalie nicht von einer 

supraventrikulären Tachykardie betroffen zu sein 76%, 

50%, 40% und 26% im Alter von jeweils 20, 33, 40, und 

60 Jahren (siehe Abbildung 8) (Chang 2009). Die 

rechtsseitigen akzessorischen Bahnen entstehen 

aufgrund von Geburt an angelegtem fibrotischem und 

dysplastischem Gewebe, durch Gefügedilatation im 

rechten Vorhof aufgrund von Insuffizienz oder durch 

„Diskontinuität des zentralen fibrösen Herzskeletts 

und des septalen atrioventrikulären Rings“ (Celermajer 

1994, Frescura 2000, Hebe 2000, Popelová 2008, 

Delhaas 2010, Vogt 2014). Durch Arrhythmien können 

Palpitationen, Präsynkopen, Synkopen oder 

gelegentlich ein plötzlicher Herztod, vor allem aufgrund supraventrikulärer Tachykardien mit 

beschleunigter Überleitung auf die Ventrikel durch akzessorische Leitungsbahnen, verursacht werden 

(Bialostozky 1972, Hebe 2000, Khositseth 2004, Schumacher 2008, Arya 2014).  

Bei Patienten mit intraatrialer Verbindung können paradoxe Embolien ausgehend von muralen 

Thrombenablagerungen im rechten Vorhof und atrialisierten rechten Ventrikel entstehen (Paranon 

2008, Schumacher 2008). 

  

Abbildung 8 Wahrscheinlichkeitskurve 

supraventrikulärer Tachykardien 

(Chang 2009) (Fig. 6) 
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2.6 APPARATIVE DIAGNOSTIK 

 

Neben der Anamnese und körperlichen Untersuchung gibt es Möglichkeiten apparativer Diagnostik, 

um einen Verdacht auf Morbus Ebstein zu verifizieren bzw. die Diagnose zu stellen oder den Verlauf 

zu beobachten.  

 

2.6.1 ECHOKARDIOGRAPHIE 

Die höchste diagnostische Aussagekraft besitzt die dopplergestützte transthorakale 

Echokardiographie, bei der folgende anatomische und funktionelle Befunde erhoben werden sollten 

(Reynolds 1999, Erdmann 2006, Paranon 2008, Hetzer 2010, Haas 2011, Vogt 2014, Vogt 2014): 

- Verlagerung der septalen und posterioren Trikuspidalklappenselgel im 4-Kammerblick 

um mehr als 8 mm/m² Körperoberfläche im Vergleich zum Ansatzpunkt des anterioren 

Mitralklappensegels nach apikal 

- Beurteilung der Größe und Mobilität des anterioren Segels 

- Farbdopplersonographische Bestimmung der Trikuspidalklappeninsuffizienz 

- Beurteilung von Vorhandensein, Richtung und Ausmaß eines Shunts (rechts-links Shunt 

durch ein PFO/ASD; links-rechts Shunt durch einen VSD)  

- Bestimmung von Größe, Dicke und Funktion des rechten Ventrikels 

- Beurteilung von Größe und Funktion des linken Ventrikels einschließlich Mitral- und 

Aortenklappenfunktion 

- Dokumentation des Flusses über die Pulmonalklappe  

- Ausschluss/Beweis assoziierter Herzfehlbildungen 

Intraoperativ oder bei schlechtem transthorakalem Schallfenster kann die transösophageale 

Echokardiographie besonders bei der Beurteilung der Morphe der Trikuspidalklappe und dem 

Nachweis einer intraatrialen Verbindung hilfreich sein (Erdmann 2006, Arya 2014). 

 

2.6.2 ELEKTROKARDIOGRAPHIE 

Eine weitere wichtige Möglichkeit apparativer Diagnostik stellt das Oberflächen-EKG dar, da sich bei 

der Mehrzahl der Patienten mit einer Ebstein-Anomalie wegweisende Abweichungen im EKG finden 

lassen (siehe Abbildung 9) (Hebe 2000, Attenhofer Jost 2007, Arya 2014, Vogt 2014):  

Häufig fällt ein Rechtslagetyp mit erhöhter P-Welle (P-dextroatriale) als Reflektion einer Dilatation 

des rechten Vorhofs auf (Bialostozky 1972, Kastor 1975, Fyler 1992, Hebe 2000, Paranon 2008, 

Popelová 2008, Schumacher 2008, Haas 2011, Vogt 2014). 
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Auch die PQ-Zeit ist oft durch eine intraatriale oder atrioventrikuläre Leitungsverzögerung aufgrund 

einer Dilatation des rechten Vorhofs oder strukturellen Abnormalitäten im Reizleitungssystem 

verlängert, was bei etwa 50% der Patienten einen AV-Block bedingt (Bialostozky 1972, Kastor 1975, 

Fyler 1992, Hebe 2000, Paranon 2008, Popelová 2008, Schumacher 2008, Haas 2011, Vogt 2014). 

Außerdem findet sich häufig ein komplettes oder inkomplettes, meist bizarr geformtes, 

rechtsschenkelblockartiges Bild mit Potentialen wie ein „zweiter QRS-Komplex“, die sich an den 

normalen QRS-Komplex anschließen und auf eine abnormale, inhomogene Aktivierung des 

atrialisierten Ventrikels zurückzuführen sind (Bialostozky 1972, Kastor 1975, Fyler 1992, Hebe 2000, 

Paranon 2008, Popelová 2008, Schumacher 2008, Vogt 2014, Vogt 2014). Darüber hinaus zeigen sich 

regelmäßig ventrikuläre und supraventrikuläre Tachyarrhythmien - letztere auf Basis einer bei bis zu 

25% der Patienten auftretenden Präexzitation in Form eines WPW-Syndroms mit Delta-Welle 

(Bialostozky 1972, Fyler 1992, Jaiswal 1994, Hebe 2000, Kouchoukos 2003, Popelová 2008, 

Schumacher 2008, Vogt 2014). 

Auch die Ableitung eines 24h-EKG gehört aufgrund der Neigung zu Rhythmusstörungen zur 

Primärdiagnostik und sollte auch im Verlauf kontrolliert werden (Dearani 2005, Vogt 2014, Vogt 

2014). 

 

 

 

  

Abbildung 9 EKG mit typischen Veränderungen bei Ebstein-Anomalie  

Sinusrhythmus mit verlängerter PQ-Zeit, P- dextroatriale in den Ableitungen I, II, avF sowie in den 

Brustwandableitungen rechts, rechtsschenkelblockartige Deformierungen des QRS-Komplexes in den Extremitäten 

sowie in den Brustwandableitungen rechts (Schumacher 2008) (Abb. 15.5) 
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2.6.3 CMRT/CCT 

Weitere Verfahren apparativer Diagnostik, stellen das cMRT und das cCT dar. Problematisch dabei 

sind jedoch die immense Strahlenbelastung beim cCT, sowie eine bei Kindern eventuell notwendige 

Sedierung bei Durchführung dieser Methoden. Bei der Beurteilung der rechtsventrikulären Größe 

und Funktion ist das cMRT jedoch der Goldstandard und ermöglicht auch durch Volumetrie, z.B. des 

rechten Ventrikels, und Flussmessung, z.B. des pulmonalarteriellen Vorwärtsflusses, neue Einblicke in 

hämodynamische Veränderungen und in die Kreislaufverhältnisse (Attenhofer Jost 2012, Arya 2014, 

Vogt 2014).  

 

2.6.4 RÖNTGENTHORAX 

Eine Röntgenthoraxuntersuchung ist für die 

Primärdiagnostik entbehrlich (Vogt 2014). Falls 

durchgeführt zeigt sich auf einer posterior-

anterior Aufnahme bei Patienten mit Morbus 

Ebstein oft eine im Laufe der Zeit im Verhältnis zur 

Schwere der Anomalie aufgrund eines dilatierten 

rechten Vorhofs und Ventrikels 

(„Bocksbeutelform“) mit erhöhtem Herz-Thorax-

Quotienten (siehe Abbildung 10) eine nach rechts 

deutlich erweiterte Herzsilhouette  

(Kumar 1970, Bialostozky 1972, Fyler 1992, 

Kouchoukos 2003, Attenhofer Jost 2007, Popelová 

2008, Hetzer 2010, Haas 2011, Vogt 2014).  

 

2.6.5 HERZKATHETER 

Eine Herzkatheteruntersuchung ist zur Diagnosesicherung und zum besseren Verständnis der 

Hämodynamik aufgrund der Strahlenbelastung und ihrer Invasivität, vor allem auch wegen des 

Risikos, Herzrhythmusstörungen auszulösen, nicht indiziert (Bialostozky 1972, Fyler 1992, Attenhofer 

Jost 2007, Schumacher 2008, Vogt 2014). Ihr kommt jedoch regelmäßig vor allem präoperativ eine 

Bedeutung zu, wenn sie bei klinischen Symptomen oder Anhaltspunkten für Rhythmusstörungen im 

EKG mit einer elektrophysiologischen Untersuchung kombiniert wird (Erdmann 2006).  

Im Erwachsenenalter sollte eine Herzkatheteruntersuchung präoperativ zur Koronardarstellung 

erfolgen.  

 

Abbildung 10 „Bocksbeutelform“ des Herzschattens  

(Schumacher 2008) (Abb. 15.6) 
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2.6.6 SPIROERGOMETRIE 

Eine entscheidende Rolle bei der Therapieplanung, z.B. der Festlegung eines Operationszeitpunktes, 

kommt der Spiroergometrie ab dem 6. Lebensjahr bzw. eine Körpergröße von 120 cm zu, da damit 

Leistungseinschränkungen frühzeitig erkennbar sind und sich der Krankheitsverlauf objektiver 

beobachten lässt (Vogt 2014, Vogt 2014, Vogt 2015). 

 

2.6.7 PULSOXYMETRIE 

Diese diagnostische Untersuchung sollte sowohl während der Ergometrie, als auch in Ruhe, 

durchgeführt werden (Vogt 2014). Durch die Pulsoxymetrie können arterielle Sättigungsabfälle 

aufgrund einer intraatrialen Verbindung mit rechts-links Shunt, welcher sich während Belastung 

verschlechtern kann, gezeigt werden (Attenhofer Jost 2007, Popelová 2008). Dies ist hilfreich bei der 

Indikationsstellung einer Operation (Popelová 2008). 

 

2.7 THERAPIEMAßNAHMEN 

 

Das therapeutische Vorgehen bei der Ebstein-Anomalie wird bei jedem Patienten individuell aus den 

Optionen medikamentöser Therapien, Herzkatheterinterventionen oder chirurgischer 

Eingriffsmöglichkeiten entschieden. 

 

2.7.1 MEDIKAMENTÖSE BEHANDLUNG 

Eine konservative medikamentöse Therapie steht bei milden Formen der Erkrankung im Vordergrund 

oder kann vorübergehend sinnvoll sein, um Beschwerden zu lindern sowie eine günstigere 

Ausgangsposition für eine operative Korrektur zu erlangen (Augustin 1998, Erdmann 2006). 

Als medikamentöse Therapieoption erfolgt beim zyanotischen Neugeborenen mit 

Ductusabhängigkeit die Infusion von Prostaglandin E zum Offenhalten des Ductus arteriosus, 

wodurch der Blutfluss durch die Lunge erhöht wird und in Einzelfällen bei einer Langzeitanwendung 

über Wochen eine neonatale Operation vermieden werden kann (Fyler 1992, Paranon 2008, Haas 

2011, Vogt 2014, Böhne 2015). 

Diese Vorgehensweise kann jedoch auch zu einer Situation führen, bei der das aortale Blutvolumen 

ohne Oxygenierung zurück zur Aorta zirkuliert: Das Blut aus der Aorta fließt durch einen 

persistierenden Ductus arteriosus (siehe Abbildung 11, 1) zu den Pulmonalarterien, aufgrund von 

Pulmonalinsuffizienz zum rechten Ventrikel (siehe Abbildung 11, 2), weiter zum rechten Vorhof durch 

die dysplastische Trikuspidalklappe (siehe Abbildung 11, 3), zum linken Vorhof durch ein ASD/PFO 

und von dort aus wieder zurück in die Aorta (siehe Abbildung 11, 4) (Wald 2005). Daher sollte, wenn 
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sich der pulmonalarterielle Widerstand gesenkt hat, zur 

Verbesserung der Hämodynamik die Prostaglandingabe 

unterbrochen und, falls nötig, der Ductus arteriosus 

ligiert werden (Wald 2005, Paranon 2008). 

Darüber hinaus kann bei diesen schwer 

symptomatischen Kindern eine Therapie der 

metabolischen Azidose mit Natriumbikarbonat 

unternommen und die Herzinsuffizienz durch 

Katecholamingabe etwas kompensiert werden 

(Kouchoukos 2003, Haas 2011, Böhne 2015). Außerdem 

werden Patienten mit Herzinsuffizienz, die nicht für 

eine chirurgische Behandlung geeignet sind, mit 

Diuretika zur Vorlastsenkung behandelt (Brickner 2000, 

Attenhofer Jost 2007, Schumacher 2008, Haas 2011). Abgesehen davon erfordern auch 

symptomatische Tachykardien teilweise eine entsprechende medikamentöse Behandlung mit 

Antiarrhythmika (Nagdyman 2003, Schumacher 2008, Haas 2011). 

 

2.7.2  HERZKATHETER 

Wenn eine medikamentöse Behandlung nicht mehr ausreichend ist, sollten Patienten mit relevanten 

Arrhythmien elektrophysiologisch durch dreidimensionales elektroanatomisches Mapping getestet 

werden. Falls keine Operation geplant ist, bei der eine chirurgische Therapie der Arrhythmien 

erfolgen könnte, wird eine Katheterablation der symptomatischen akzessorischen Leitungsbahnen 

angeraten (Haas 2011, Vogt 2014). 

Abgesehen von Ablationen kann der Herzkatheter auch zum interventionellen Verschluss eines 

ASD/PFO bei dokumentierter Systemembolie, die mit hoher Wahrscheinlichkeit durch eine paradoxe 

Embolie verursacht wurde, zum Einsatz gebracht werden (Vogt 2014). 

Außerdem kann der isolierte Verschluss eines ASD/PFO angedacht werden (vorausgesetzt eine 

vorhandene Trikuspidalinsuffizienz fällt nur geringgradig aus), wenn eine Zyanose 

(Sauerstoffsättigung in Ruhe <90%) durch einen rechts-links Shunt das Hauptproblem darstellt (Vogt 

2014, Vogt 2014). 

 

2.7.3 CHIRURGISCHE THERAPIEN 

Abgesehen von medikamentösen Therapien und Interventionen mit dem Herzkatheter gibt es eine 

Vielzahl chirurgischer Behandlungsoptionen, von denen in folgendem Kapitel nur die 

Abbildung 11 Zirkulierendes Shuntvolumen 

(Wald 2005) (Fig. 4) 
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Operationsmöglichkeiten beschrieben werden, welche bei der Mehrzahl der Patienten der dieser 

Arbeit zugrundeliegenden Studie durchgeführt wurden.  

Die Indikation zur chirurgischen Intervention ist gegeben bei:  

- Verschlechterung der körperlichen Belastbarkeit (NYHA≥III) oder Verminderung der 

maximalen Sauerstoffaufnahme in der Spiroergometrie (VO₂max<75% der Norm) 

(Augustin 1998, Erdmann 2006, Stulak 2007, Popelová 2008, Schumacher 2008, Badiu 

2010, Hetzer 2010, Vogt 2014, Vogt 2014) 

- deutliche Vergrößerung des funktionellen rechten Ventrikels bzw. progrediente 

Kardiomegalie im Röntgenthorax mit einem Herz-Thorax-Quotienten über 60% (Erdmann 

2006, Popelová 2008, Schumacher 2008, Hetzer 2010, Vogt 2014, Vogt 2014) 

- Abnahme der systolischen Funktion des rechten Ventrikels (EF MRI<45%) (Popelová 

2008, Vogt 2014, Vogt 2014) 

- Zeichen der Rechtsherzinsuffizienz (Augustin 1998, Hetzer 2010, Vogt 2014) 

- therapierefraktäre, operativ zugängliche Rhythmusstörungen (Augustin 1998, Erdmann 

2006, Popelová 2008, Badiu 2010, Hetzer 2010, Vogt 2014) 

- hochgradige progressive symptomatische (NYHA>II, Arrhythmien, Größenzunahme des 

rechten Vorhofs) Trikuspidalinsuffizienz (Augustin 1998, Erdmann 2006, Popelová 2008, 

Badiu 2010, Vogt 2014) 

- Auftreten paradoxer Embolien (Augustin 1998, Dearani 2005, Erdmann 2006, Attenhofer 

Jost 2007, Popelová 2008, Schumacher 2008, Badiu 2010, Hetzer 2010) 

- Zyanose (Sauerstoffsättigung im Blut in Ruhe unter 90%) (Augustin 1998, Attenhofer Jost 

2007, Stulak 2007, Popelová 2008, Schumacher 2008, Badiu 2010, Hetzer 2010, Vogt 

2014) 

Die Entscheidung zu einer Operation muss immer individuell unter Berücksichtigung von 

Risikofaktoren abgewogen werden.  

Beim Neugeborenen sollte eine Operation, wenn möglich, vermieden werden, um ein Sinken des 

pulmonalarteriellen Widerstands mit daraufhin steigender Auswurfleistung des rechten Ventrikels 

abzuwarten und so eventuell einen Eingriff zu umgehen (Schumacher 2008, Arya 2014). Bei Kindern 

ist bisher kein guter messbarer Verlaufsparameter bekannt, der vor einer klinischen 

Verschlechterung einen negativen Trend anzeigt. In diesem Zusammenhang könnte die 

Objektivierung der körperlichen Belastbarkeit im longitudinalen Verlauf ein ideales Kriterium 

darstellen. Das möglichst frühzeitige Erkennen eines Abwärtstrends ist wichtig, da sich bei der 

Analyse postoperativer Todesfälle ein reduzierter Allgemeinzustand bei fortgeschrittener 

Herzinsuffizienz als bedeutender Risikofaktor gezeigt hat (Augustin 1998). Ein zu langes 

Hinausschieben einer Operation bis zum Erwachsenenalter erhöht bei diesen Patienten das Risiko 
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von Arrhythmien und ventrikulärer Dysfunktion mit schlechterer hämodynamischer Toleranz und 

Adaptation nach dem Eingriff (Augustin 1998, Paranon 2008). 

Wenn bei einem Patienten die Indikation zu einer Operation gegeben ist, besteht entweder die 

Option zwischen klappenerhaltenden rekonstruktiven Verfahren, einem Trikuspidalklappenersatz 

oder einem Operationsverfahren mit dem Ziel einer Umgehung des rechten Herzens. 

Im Zuge einer Operation sollte, falls vorhanden, ein ASD/PFO sogleich verschlossen werden 

(Popelová 2008, Vogt 2014). 

 

2.7.3.1 REKONSTRUKTIVE OPERATIONSVERFAHREN 

Die Entwicklung eines standardisierten Konzepts für die Rekonstruktion wird durch die breite 

Variabilität pathologischer Befunde beim Morbus Ebstein erschwert. Aus der großen Bandbreite 

möglicher rekonstruktiver Operationsverfahren wurden in folgendem Abschnitt diejenigen 

ausgewählt, die bei den Studienpatienten dieser Arbeit durchgeführt worden sind: Der Sebening-

Stich und die Cone-Technik.  

Der Sebening-Stich, ein Verfahren einer Monocusp-Technik, das auf Basis des 1958 erstmals von 

Hunter und Lillehei beschriebenen Klappenrekonstruktionsverfahrens einer ständigen 

Weiterentwicklung unterzogen und wegen seiner relativen Einfachheit als „single-stitch-technique“ 

bekannt wurde, ist seit 1974 von Prof. Dr. Friedrich Sebening am Deutschen Herzzentrum München 

durchgeführt worden (Hunter 1958, Lange 2014). 

Voraussetzung für diese Trikuspidalklappenplastik ist ein ausreichend großes und mobiles anteriores 

Segel und ein funktioneller rechter Ventrikel, der mehr als 30% des Gesamtventrikels ausmachen 

sollte (Schmidt-Habelmann 1981, Erdmann 2006).  

Bei der Operation wird das anteriore Trikuspidalklappensegel am Ansatz seines Papillarmuskels am 

Ventrikelseptum fixiert und damit die Aufhängung der Klappe zur gegenüberliegenden Wand 

hingezogen (siehe Abbildung 12 a und b) (Attenhofer Jost 2007, Lange 2014).  

Das posteriore Segel wird entweder exkludiert oder mit dem anterioren Segel durch Nähte 

verbunden (Lange 2014). Bei der so entstandenen Monocuspklappe erfolgt der Schluss daher nicht 

mit einem anderen Segel, sondern mit dem wahren Klappenring (Lange 2014).  

Um einer Trikuspidalklappenringdilatation vorzubeugen, kann die Operationstechnik noch durch eine 

zusätzliche Ringverstärkung mit Stichen im anterioren Bereich ergänzt werden (siehe Abb. 12 c) 

(Augustin 1998). Diese Operation wird ohne Plikation des atrialisierten Anteils des rechten Ventrikels 

zur Schonung des Myokards durchgeführt (Augustin 1997, Popelová 2008). 
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Die von Dr. José Pedro DaSilva 1989 entwickelte Cone-

Technik, die zu einer anatomischeren Rekonstruktion 

führt, beinhaltet eine partielle Ablösung des 

anterioren und posterioren Segels in einem Stück 

(siehe Abbildung 13 B) mit nachfolgender 

Rekonstruktion der Klappe am anatomischen Anulus 

(da Silva 2007, da Silva 2011, Dearani 2013, Anderson 

2014, Lange 2014, Lange 2014). Dabei wird die Klappe 

in der longitudinalen Ebene rekonstruiert, wobei die 

entstehende Form einem Kegel (engl. Cone) ähnelt 

(siehe Abbildung 14), dessen Spitze den Auslass in den 

rechten Ventrikel bildet und der zu 360° aus 

patienteneigenem Segelmaterial besteht (da Silva 

2007, Paranon 2008, da Silva 2011, Dearani 2013, 

Lange 2014, Lange 2014). 

Um den Trichter zu formen, wird das posteriore Segel 

im Uhrzeigersinn rotiert, mit dem anterioren Segel 

vernäht (siehe Abbildung 13 C) und, falls möglich, das 

septale Segel noch in die Rekonstruktion integriert (da 

Silva 2007, Lange 2014). Danach werden bei 80% der 

Fälle der dünnwandige atrialisierte Anteil des rechten 

Ventrikels longitudinal und der Trikuspidalklappenring 

(siehe Abbildung 13 C und D) horizontal plikiert und 

damit auf den proximalen Umfang der rekonstruierten 

Klappe angepasst (Abbildung 13 C) (da Silva 2007, 

Dearani 2013, Negoi 2013, Lange 2014, Lange 2014). 

Zur Stabilisierung des Trikuspidalklappenanulus kann 

ein bewegliches Anuloplastieband eingenäht werden 

(Dearani 2013). 

  

Abbildung 12 Sebening-Stich  

(Hetzer 2010) (Abb. 10.72 a-c) 
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2.7.3.2 TRIKUSPIDALKLAPPENERSATZ 

Bei den Patienten, bei denen keine Rekonstruktion der Klappe möglich ist, wird ein 

Trikuspidalklappenersatz vorgenommen.  

Eine Rekonstruktion wird vor allem bei jüngeren Patienten einem Ersatz vorgezogen, um Probleme 

der Klappenprothesendysfunktion, einer lebenslangen Antikoagulationsbehandlung, sowie die 

Notwendigkeit eines wiederholten Klappenersatzes bei Wachstum des Patienten zu vermeiden 

(Popelová 2008, Hetzer 2010, Arya 2014).  

Die Prothese wird normalerweise im rechten Vorhof auf der atrialen Seite des Koronarsinus plaziert, 

um das Reizleitungssystem zu schützen (Popelová 2008, Hetzer 2010, Lange 2014). Das 

Standardverfahren der Implantation kann mit oder ohne Plikatur der atrialisierten Kammer erfolgen 

(Hetzer 2010). 

Ob eine Bioprothese oder ein mechanischer Ersatz bevorzugt werden sollte, muss bei jedem 

Patienten unter Berücksichtigung der jeweiligen Bedürfnisse abgewogen werden. 

Die Hauptnachteile der mechanischen Prothesen bestehen - abgesehen davon, dass sie bei Kindern 

nicht mitwachsen - darin, dass im Gegensatz zu Bioprothesen eine Antikoagulation mit daraus 

möglicherweise resultierenden Blutungskomplikationen lebenslang notwendig ist (Paranon 2008, 

Vogel 2012). Biologische Klappen hingegen verkalken und degenerieren früher, was eine zeitigere 

Reoperation nach sich ziehen kann (Paranon 2008). 

Abbildung 13 Cone-Rekonstruktion 

(Anderson 2014) (Fig. 1) 

 

Abbildung 14 Operationsschritte der Cone-Technik am eröffneten 

rechten Vorhof  

(da Silva 2007) (Fig .1) 



23 

 

2.7.3.3 PARTIELLE CAVOPULMONALE ANASTOMOSE 

Wenn die Verfahren einer Klappenrekonstruktion oder eines Ersatzes nicht möglich erscheinen, 

schon ausgeschöpft sind oder der rechte Ventrikel nicht ausreichend groß und funktionell suffizient 

für die Lungenperfusion und zur Aufrechterhaltung vernünftiger systemischer 

Sauerstoffkonzentrationen ist, kann bei Patienten mit normalen Pulmonalisdrücken, genügend 

großen Pulmonalarterien und normaler Funktion des linken Ventrikels die Hemi-Fontan-Operation 

durchgeführt werden (da Silva 2007, Haas 2011). 

Bei der Operation wird die V. cava superior 

durchtrennt, mit der Pulmonalarterie, deren 

zentrale Zuflüsse durchbrochen wurden, 

anastomosiert und der herznahe Anteil blind 

verschlossen (siehe Abbildung 15) (Haas 2011). 

Somit fließt das zentralvenöse Blut der oberen 

Körperhälfte passiv in die Lunge und das Blut 

aus der V. cava inferior gelangt nach zusätzlich 

durchgeführter Atrioseptektomie ungehindert 

über den linken Vorhof und linken Ventrikel in 

den Systemkreislauf (siehe Abbildung 15) (Haas 

2011). 

Dies kann durch einen Volumenunload zu einer 

Symptomverbesserung aufgrund eines 

energiesparenden Effektes für die 

Arbeitsbelastung des rechten Ventrikels und zu 

einer Verbesserung der Vorlast des linkes Ventrikels beitragen (Popelová 2008, Hetzer 2010). 

Zur Komplettierung dieses Verfahrens kann auch die untere Hohlvene an die rechte Pulmonalarterie 

angeschlossen werden, so dass letztlich eine komplette Kreislauftrennung entsteht (TCPC= totale 

cavopulmonale Anastomose, Fontan-Operation) (Haas 2011, Vogt 2014). 

 

 

 

 

 

 

 

 

Abbildung 15 Partielle cavopulmonale Anastomose  

(Haas 2011) (Abb. 15.61)  
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2.8 NACHSORGE  

 

Am Deutschen Herzzentrum München werden bei allen Patienten mit Ebstein-Anomalie lebenslang  

ambulante Verlaufskontrollen mit unter anderem klinischer Untersuchung, Echokardiographie und 

Spiroergometrie durchgeführt. Diese Vorgehensweise empfehlen auch die Leitlinien der Deutschen 

Gesellschaft für Pädiatrische Kardiologie (Vogt 2014). 

Patienten ohne Operation an der Trikuspidalklappe stellen sich regulär einmal im Jahr im Deutschen 

Herzzentrum München vor. Dieses Vorgehen ist essentiell, um vor allem den Zeitpunkt eines 

Leistungsknicks zu erfassen und gegebenenfalls eine medikamentöse Therapie einzuleiten oder eine 

operative Korrektur durchzuführen. 

Nach einer Operation findet etwa sechs Monate später eine ambulante Nachsorge statt, an die sich, 

je nach Untersuchungsergebnissen, weitere Kontrollen im Einjahresrhythmus bei gut erholten 

Patienten bzw. häufiger bei unbefriedigenden Werten anschließen. Ziel dieser Nachkontrollen ist es, 

eine Befundverschlechterung möglichst bald zu erfassen, um gegebenenfalls eine Reoperation 

frühzeitig einleiten zu können. 

Die in dieser Arbeit verwendeten Daten der Echokardiographie und Spiroergometrie wurden im 

Rahmen derartiger Nachsorgen erhoben. 

 

 

2.9 PHYSIOLOGIE DES HERZ-KREISLAUFSYSTEMS BEI BELASTUNG  

 

2.9.1 BEIM GESUNDEN 

Um die pathologischen Veränderungen unter 

Belastung bei Patienten mit Morbus Ebstein 

verstehen und interpretieren zu können, sollen 

zuerst die physiologischen Reaktionen des Herz-

Kreislaufsystems bei dynamischer Arbeit 

vergegenwärtigt werden: 

In der arbeitenden Muskulatur setzt als Folge 

lokaler vasodilatatorisch wirkender Faktoren 

(Abnahme des paO₂, Zunahme des paCO₂ und der 

H+-Konzentration), hormoneller und neuronaler 

Signale eine Zunahme der Durchblutung ein,  um  

Abbildung 16 HMV in Abhängigkeit von der 

Belastungsintensität 

(Kroidl 2007) (Abb. 14.1)  
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den gesteigerten Bedarf an energetischen Substraten zu decken und den verstärkt über die Lunge 

aufgenommenen Sauerstoff zum Muskel zu transportieren (Schardt 2005, Silbernagel 2007, Hick 

2009). 

Die ansteigende Durchblutung wird durch eine Erhöhung des Herzminutenvolumens realisiert (siehe 

Abbildung 16), welches als Produkt aus Schlagvolumen und Herzfrequenz bestimmt wird (Kroidl 

2007). Das Schlagvolumen wiederum wird unter der Voraussetzung kompetenter AV-Klappen 

definiert als die Differenz aus enddiastolischem und endsystolischem Volumen (Kroidl 2007). Das 

enddiastolische Volumen ist abhängig vom Füllungsdruck und der Dehnbarkeit des linken Ventrikels, 

das endsystolische Volumen von der 

myokardialen Kontraktilität und der 

Nachlast (Kroidl 2007). 

Die Zunahme des 

Herzminutenvolumens entsteht 

aufgrund des zu Beginn der Arbeit um 

20-30% ansteigenden Schlagvolumens 

und ist danach alleine auf eine 

Erhöhung der Herzfrequenz 

zurückzuführen (Hick 2009). 

Die Schlagvolumenzunahme ist vor 

allem durch eine größere 

enddiastolische Füllung bedingt, da es 

im venösen System durch 

Sympathikuswirkung an α-Rezeptoren 

zu einer Vasokonstriktion und folglich 

zu einem vermehrten venösen 

Rückstrom kommt (Hick 2009). Dies 

führt über die bessere Vordehnung zu 

einer Steigerung der Kontraktilität (Frank-Starling-Mechanismus) (Schardt 2005, Silbernagel 2007, 

Hick 2009). 

Zusätzlich wird der zunehmende Sauerstoffbedarf in der arbeitenden Muskulatur durch 

Umverteilung der Blutzufuhr zu den einzelnen Organbereichen gedeckt (siehe Abbildung 17 ) (Kroidl 

2007). 

Das gesteigerte HMV bewirkt parallel zur Leistungserhöhung einen Anstieg des Blutdrucks, welcher 

durch das Zusammenwirken von Herzminutenvolumen, dem Elastizitätskoeffizienten E‘ und dem 

totalen peripheren Strömungswiderstand tpR bestimmt wird (Schardt 2005, Hick 2009): RR= HMV x 

Abbildung 17 Umverteilung der Blutzufuhr bei Belastung 

(Kroidl 2007) (Abb. 14.3) 
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tpR x E‘. Dabei wird der systolische Blutdruck vor allem durch das HMV beeinflusst, während der 

diastolische Blutdruck vorwiegend von der Höhe des peripheren Widerstandes abhängt (Schardt 

2005). In diesem Zusammenhang ändert sich der diastolische Blutdruck aufgrund der bei Belastung 

beobachteten, über den vasokonstriktorischen Effekt der Katecholamine hinausgehenden, 

vasodilatatorischen Wirkung der durch Muskelarbeit entstandenen Metabolite wie Laktat, CO2 und 

Adenosin normalerweise nicht (Schardt 2005, Paridon 2006, Balady 2010). 

 

2.9.2 BEI PATIENTEN MIT MORBUS EBSTEIN 

Im Unterschied zu den im vorherigen Abschnitt beschriebenen physiologischen hämodynamischen 

Reaktionen bei körperlicher Belastung sollen nun die Differenzen bei Patienten mit Morbus Ebstein 

aufgezeigt werden. Die Veränderungen bei diesen Patienten sind abhängig von dem jeweiligen 

Schweregrad der Trikuspidalklappenveränderungen, der Größe des atrialisierten Ventrikels, der 

Kontraktilität des rechten Rest- sowie des Systemventrikels und von Art und Schweregrad 

potenzieller Begleitanomalien (Erdmann 2006). 

Durch die morphologisch veränderte und apikal verlagerte Trikuspidalklappe (siehe Kapitel 2.3)  

gelangt in der Diastole das aus dem rechten Atrium ausgeworfene Blutvolumen nicht nur in den 

funktionellen, sondern auch in den atrialisierten rechten Ventrikel, der funktionell dem rechten 

Vorhof zuzuordnen ist (Erdmann 2006). 

Die Entleerung des rechten Restventrikels erfolgt zum einen in die Pulmonalarterie, zum anderen 

über die Trikuspidalklappenregurgitation in den atrialisierten rechten Ventrikel bzw. rechten Vorhof 

(Driscoll 1988, Erdmann 2006).  

Bedingt durch diesen Rückfluss, eine verminderte Größe des funktionellen rechten Ventrikels sowie 

eine durch Dilatation verursachte systolische und/oder diastolische Funktionsstörung, ist das in die 

Pulmonalarterie beförderte Schlagvolumen jedoch reduziert und kann häufig auch bei Belastung 

nicht adäquat gesteigert werden (Barber 1985, Erdmann 2006). Da links- und rechtsventrikuläres 

Schlagvolumen aufgrund der Reihenschaltung im Kreislaufsystem konstant sind, führt dies zu einem 

verminderten Herzzeitvolumen und somit speziell bei Belastung zu unzureichender Erfüllung der 

metabolischen Bedürfnisse des Körpers (Kroidl 2007, Hager 2008). Im Laufe der Zeit kann dies auch 

durch erhöhte linksventrikuläre Füllungsdrücke und Anstieg der Herzfrequenz nicht mehr 

ausreichend kompensiert werden. 

Parallel dazu wurde bei Herzfehlern häufig eine chronotrope Inkompetenz, d.h. eine unzureichende 

Steigerung der Herzfrequenz bei Belastung beobachtet, welche wahrscheinlich aufgrund von einer 

Sinusknotendysfunktion bei Vorhofdilatation, Fibrosierung oder Überleitungsstörungen im rechten 

Schenkel entstehen kann (Barber 1985, Therrien 2000, Fredriksen 2001, Roche 2001, Diller 2006, 

Trojnarska 2006, Ohuchi 2007, Kipps 2012, Geerdink 2014). Diese reduzierte Herzfrequenz 
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ermöglicht aber gleichzeitig der Kammer, sich angemessen zu füllen und könnte daher einen 

Kompensationsmechanismus darstellen (Trojnarska 2006). 

Des Weiteren beeinflusst eine Volumenbelastung mit Dilatation des rechten Herzens die Form und 

Funktion des linken Herzens, was zu einer reduzierten Füllung und Ejektionsfraktion führen kann 

(Benson 1987, Lupoglazoff 1999, Trojnarska 2006). 

Auch kann bei starker Dilatation des rechten Ventrikels und der daraus über das Laplace’sche Gesetz 

resultierenden erhöhten Wandspannung (Wandspannung= Ventrikeldruck x Durchmesser) die 

koronare Durchblutung negativ beeinflusst werden (Schardt 2005, Schardt 2005). Insbesondere bei 

Belastung resultiert dies in einer subendokardialen Mangeldurchblutung mit nicht adäquatem 

Schlagvolumenanstieg (Schardt 2005). 

Abgesehen davon findet sich bei Patienten mit Ebstein-Anomalie oft eine interatriale Verbindung 

(siehe Kapitel 2.3.4). Diese führt am häufigsten aufgrund eines erhöhten Druckes im rechten Vorhof 

(siehe Kapitel 2.5.2) zu einem rechts-links-Shunt mit konsekutiver arterieller Hypoxämie und dadurch 

bei gesteigertem Sauerstoffbedarf der Muskulatur zu inadäquater Versorgung derselben (Barber 

1985, Erdmann 2006). Dies wird als starker Einflussfaktor einer reduzierten körperlichen 

Belastbarkeit angesehen (MacLellan-Tobert 1997, Lupoglazoff 1999). 

Als letzten Punkt zeigen Patienten mit Ebstein-Anomalie aufgrund des reduzierten 

Herzminutenvolumens oder eines abnormal reduzierten systemischen Widerstands häufig eine 

signifikant verminderte Blutdruckerhöhung bei Belastung (Barber 1985). 
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3  FRAGESTELLUNG 

 

Allgemein bekannt ist, dass viele Patienten mit Ebstein-Anomalie eine signifikant eingeschränkte 

körperliche Leistungsfähigkeit bei Belastung zeigen, welche sich nach einer Operation im prä-

postoperativen Vergleich verbessert (Barber 1985, Driscoll 1988, Augustin 1997, MacLellan-Tobert 

1997, Augustin 1998, Lupoglazoff 1999, Fredriksen 2001, Nagdyman 2003, Diller 2005, Trojnarska 

2006, da Silva 2007, Palmen 2008, da Silva 2011, Muller 2011, Kipps 2012, Kuhn 2013). 

Daten zur longitudinalen Entwicklung der körperlichen Leistungsfähigkeit fehlen in der Literatur 

jedoch fast völlig. Sie können aber bei unoperierten Patienten eine hohe klinische Bedeutung zur 

Identifizierung eines möglichen Operationszeitpunktes erlangen.  

Auch in der Gruppe der operierten Patienten sind Daten aus dem Langzeitverlauf in einem sehr 

überschaubaren Umfang vorhanden. Dabei ist es von enormer Wichtigkeit den langfristigen 

möglichen positiven Effekt eines Eingriffes mit Daten zu belegen.  

Die genauere Betrachtung dieser zwei Themen soll daher das Ziel der vorliegenden Arbeit sein. 

 

 

4 PATIENTEN UND METHODEN 

 

4.1 STUDIENDESIGN UND EINSCHLUSSKRITERIEN 

 

Zur Untersuchung dieser Fragestellungen wurden in einer Singlecenterstudie der Klinik für 

Kinderkardiologie und angeborene Herzfehler des Deutschen Herzzentrums München retrospektiv 

von 18. April 2002 bis 15. April 2015 alle Ergebnisse von Fahrradspiroergometrien bei Patienten mit 

Ebstein-Anomalie erfasst. Um eine Vergleichbarkeit zwischen verschiedenen Messzeitpunkten zu 

gewährleisten, wurden nur Messreihen berücksichtigt, bei denen die Patienten eine Ausbelastung 

mit einer RER ≥1,05 zeigten. Die Messungen, die diese Einschlusskriterien erfüllten, wurden in zwei 

Gruppen eingeteilt und getrennt voneinander betrachtet: 

Die erste Gruppe umfasste die Patienten ohne Operation an der Trikuspidalklappe zum Zeitpunkt der 

Spiroergometrie (native Gruppe) und die zweite Gruppe die Patienten, die sich bereits einem Eingriff 

an der Klappe unterzogen hatten (postoperative Gruppe). 

Bei der postoperativen Gruppe wurden nur Untersuchungen berücksichtigt, die mindestens vier 

Monate nach einer Operation stattgefunden hatten, so dass bereits eine Erholung von der 

Intervention erfolgt war und der Langzeitverlauf nach dem Eingriff betrachtet werden konnte. 
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Um in die Studie eingeschlossen zu werden, wurden von jedem Patienten die Ergebnisse zweier 

Messzeitpunkte ausgewählt (Baseline und Follow-up) und die Veränderungen verglichen. 

Zwischen den ausgewählten Messreihen mussten mindestens vier Monate liegen und es durfte in der 

Zwischenzeit kein ASD/PFO-Verschluss bzw. keine weitere Operation an der Trikuspidalklappe 

durchgeführt worden sein. 

Falls bei einem Patienten mehr als zwei Messungen die Einschlusskriterien erfüllt haben, wurde der 

längste Beobachtungszeitraum zwischen zwei Spiroergometrien ausgewählt. 

Ein Patient kann beiden Gruppen angehören, falls sowohl Datensätze im nativen Zustand, als auch im 

Verlauf nach Operation erhoben wurden und er kann häufiger in der postoperativen Gruppe 

erscheinen, falls er mehrere Langzeitverläufe nach verschiedenen Operationen bzw. ASD/PFO 

Verschluss aufweist. 

Bei allen Patienten wurde meist kurz vor Erhebung der Spiroergometrieparameter eine 2 D-

Dopplerechokardiographie durchgeführt. 

 

Die erhobenen spirometrischen Daten wurden jedoch nicht in die Auswertung miteinbezogen, weil 

im Dezember 2009 ein Gerätewechsel des Spirometers stattgefunden hatte, welcher eine deutliche 

Sensitivierung der Messung der Gaskonzentrationen zur Folge hatte. Dies kann die Vergleichbarkeit 

der beiden Messpunkte einschränken, falls die Untersuchungen bei einem Patienten mit 

unterschiedlichen Spirometern durchgeführt wurden. Der Vollständigkeit halber werden die 

gemessenen Spiroergometriedaten im Anhang (Kapitel 12) angeführt.  

 

 

4.2 DATENERHEBUNG 

 

Diese Studie wurde in Übereinstimmung mit der Deklaration von Helsinki durchgeführt (Revision 

2008). 

Zur Erstellung der Datenbasis wurden die Spiroergometrieparameter einer wissenschaftlichen 

Datenbank des Deutschen Herzzentrum Münchens und die Echokardiographiewerte dem EchoPac-

Archiv, in welchem die Ultraschallbefunde zur offline-Analyse gespeichert sind, entnommen. Jedem 

Messzeitpunkt wurde dann mittels der im Stationsarbeitsplatz des Deutschen Herzzentrum München 

digital archivierten Arztbriefe die übrigen in den Kapiteln 4.5 und 5 aufgeführten Werte ergänzt und 

die somit gewonnenen Daten in Microsoft Excel 2007 erfasst. 
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4.3 UNTERSUCHUNGSMETHODEN 

 

4.3.1  TRANSTHORAKALE ECHOKARDIOGRAPHIE 

Die Methode der transthorakalen Echokardiographie, d.h. die Untersuchung des Herzens und der 

herznahen Gefäße mittels Ultraschall (Gerätename: General Electric Vingmed Vivid 7, 

Multifrequenzsonde 2-5 MHz), wurde bei den dieser Arbeit zugrunde liegenden Daten zur 

Quantifizierung des Schweregrades der Ebstein-Anomalie, der Trikuspidalinsuffizienz und der 

linksventrikulären Ejektionsfraktion angewandt. 

Der anatomische Schweregrad der Ebstein-Anomalie wurde, wie von Dearani et al. (siehe Kapitel 

2.4.3) beschrieben, im apikalen Vierkammerblick festgelegt. 

Ergänzend zu dieser Untersuchung im B-Mode (Darstellung der Echointensität als Grauwerte, 

b=brightness) fand zur Quantifizierung des Ausmaßes der Trikuspidalinsuffizienz die Methode der 

farbkodierten Doppler-Echokardiographie Anwendung, welche auf dem Dopplerphänomen der 

„Frequenzänderung einer Welle bei einer Relativbewegung zwischen Signalquelle und Beobachter“ 

basiert (Voigt 2007). Durch farbige Markierung (nach internationaler Konvention „rot“ bei Fluss auf 

den Schallkopf zu, „blau“ vom Schallkopf weg) können mittels Projektion der Farb-Doppler-

Informationen auf das simultan abgeleitete 2D-echokardiographische Bild die Flussrichtung, -

geschwindigkeit und -qualität kodiert werden (siehe Abbildung 18) (Erbel 2007, Vogt 2008, Haas 

2011, Delorme 2012).  

 

Alle erhobenen Werte wurden beim Dopplerverfahren in drei kardialen Zyklen im apikalen Zwei- 

oder Vierkammerblick bestimmt und der Mittelwert dieser drei für die statistische Analyse 

Abbildung 18 

Bestimmung der TI 

(aus dem EchoPac-

Archiv des DHM, 

aufgenommen am 

13.10.2011) 
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verwendet (Lopez 2010). Dabei beruht die echokardiographische Einteilung (0= keine, 1= milde, 2= 

moderate, 3= schwere Trikuspidalinsuffizienz) auf den von der American Society for 

Echocardiography vorgeschlagenen Richtlinien (Zoghbi 2003). 

Zusätzlich zur zweidimensionalen Echokardiographie wurde das eindimensionale M-Mode Verfahren 

zur Bestimmung der linksventrikulären Ejektionsfraktion angewandt: Dabei ist nur ein einziger 

Schallstrahl aktiv, welcher die parasternal lange Achse des linken Ventrikels am Übergang von 

Papillarmuskeln in die Chordae tendineae senkrecht schneidet (siehe Abbildung 19, oberes Bild) 

(Lang 2006, Flachskampf 2007, Voigt 2007, Vogt 2008). In dem entstehenden eindimensionalen Bild 

misst man den diastolischen Durchmesser bei beginnendem Schluss der Mitralklappe und den 

systolischen Durchmesser des linken Ventrikels kurz vor Mitralklappenöffnung (siehe Abbildung 19 

unteres Bild) (Lopez 2010). Basierend auf der Annahme der Volumina des linken Ventrikels als 

näherungsweise dritte Potenz der Durchmesser kann daraus die Ejektionsfraktion über folgende 

Formel berechnet werden (Vogt 2008, Lopez 2010, Haas 2011): LVEF(%)=	 LVEDd³	-	LVEDs³

LVEDd³ x 100
. 

Die linksventrikuläre Ejektionsfraktion wurde gemäß den Empfehlungen der American Society of 

Echocardiography und der European Association of Cardiovascular Imaging als Grad 1= normal (LVEF 

≥55%), 2= gering (LVEF 45-54%), 3= schwer (LVEF 30-44%) oder 4= stark (LVEF <30%)  eingeschränkt 

eingestuft (Badiu 2010, Lang 2015). 

 

 

 

 

Abbildung 19 

Bestimmung der 

LVEF  

(aus dem EchoPac-

Archiv des DHM, 

aufgenommen am 

13.10.2011) 
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4.3.2 SPIROERGOMETRIE 

Zur Objektivierung der kardiopulmonalen Leistungsfähigkeit wurden die Patienten einem 

symptomlimitierten Belastungstest, der Spiroergometrie (Gerätename vor Dezember 2009: Encore, 

SensorMedics, CareFusion, SanDiego, California; Gerätename nach Dezember 2009: Encore Vmax 29, 

Carefusion Corporation, San Diego, California), unterzogen. 

Diese Untersuchung bestand zum einen aus der Messung der ventilatorisch mobilisierbaren 

Atemvolumina sowie der Sauerstoff- und Kohlendioxidkonzentrationen in der Ausatemluft mit einem 

Spirometer bei jedem Atemzug (breath-by-breath Analyse) (Kroidl 2007, Hager 2008, Schlenker 2008, 

Haas 2011). Zum anderen wurde eine Ergometrie, ein diagnostisches Verfahren zur Erfassung von 

Herz-Kreislaufveränderungen bei muskulärer Arbeit, durchgeführt (Hager 2008). Diese wurde vor 

allem wegen der vielen möglichen Bewegungsartefakte im EKG, der höheren Verletzungsgefahr 

sowie der schwieriger zu vollziehenden Blutdruck- und Gasaustauschmessung auf dem Laufband als 

drehzahlunabhängige Fahrradergometrie in aufrechter Position ausgeführt, was bei Kindern etwa ab 

dem 6. Lebensjahr oder einer Körpergröße von mindestens 120 cm möglich ist (Paridon 2006, Kroidl 

2007, Hager 2008, Haas 2011, Fletcher 2013, Haber 2013, Vogt 2015). Auch wurden die 

Herzfrequenz, ein 12-Kanal-EKG, die Sauerstoffsättigung an der Stirn und der Blutdruck mit einem 

automatischen EKG-getriggerten oszillometrischen Verfahren (Gerätename: SunTech Tango, SunTech 

Medical Inc., Morrisville, North Carolina) während der gesamten Untersuchung kontinuierlich 

überwacht (Paridon 2006, Myers 2009). 

Im Untersuchungsablauf schloss sich gemäß dem von der kinderkardiologischen Funktionsabteilung 

des Deutschen Herzzentrums München verwendeten Protokoll nach Cooper et al. nach einer 

mindestens dreiminütigen Pause zur Bestimmung der Basiswerte eine genauso lange Aufwärmphase 

ohne Widerstand an, die von einer kontinuierlichen Belastungssteigerung um 5, 10, 15 oder 20 

W/min, abhängig von der vom Untersucher erwarteten physischen Kapazität, gefolgt wurde (Hager 

2008). Die Fahrradergometrie wurde mit einer Rampenbelastung durchgeführt, da diese für die 

Bestimmung der anaeroben Schwelle und der V�O2peak besonders geeignet ist (Schlenker 2008). Das 

Ende des kardiopulmonalen Belastungstests wurde symptomlimitiert festgelegt und mündete in eine 

fünfminütige Erholungsphase (Hager 2008). Ziel war es, den Patienten innerhalb einer Tretzeit von 

etwa 8 bis 12 Minuten nach der Aufwärmphase an sein Leistungslimit heranzuführen (Hager 2008). 

Während aller Phasen sollte eine gleichmäßige Trittfrequenz zwischen 60-80 pro Minute eingehalten 

werden. 

Von den bei der Spiroergometrie erhobenen Messwerten wurden für die Studie einige ausgewählt, 

welche nun im Folgenden erklärt werden sollen: 
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Die Spiroergometrie dient daher eher der Erfassung fortgeschrittener Funktionsbeeinträchtigungen 

(siehe Tabelle 1) (Kroidl 2007):  

 

Tabelle 1 Stadieneinteilung der Funktionsbeeinträchtigung nach Rosskamm  

(Kroidl 2007) (nach Tabelle 14.2)  

Stadium der 

Funktionsbeeinträchtigung 

Herzminutenvolumen LV-Füllungsdrücke Spiroergometrisch 

erkennbar? 

I In Ruhe und Belastung 

normal 

In Ruhe normal, 

bei Belastung erhöht 

Nein 

II In Ruhe und Belastung 

normal 

In Ruhe erhöht Nein 

III In Ruhe normal,  

bei Belastung reduziert 

 Ja 

IV In Ruhe reduziert  Ja 

 

 

Richtigerweise muss die V� O₂peak, von der bisher die Rede war, von der maximalen 

Sauerstoffaufnahme (V�O2max), deren Wert als Plateaubildung der V�O2 trotz zunehmender Belastung 

definiert ist, abgegrenzt werden. Um diese Plateaubildung beobachten zu können, ist jedoch das 

Erreichen und die Aufrechterhaltung einer maximalen Anstrengung Voraussetzung, so dass man 

davon ausgehen kann, dass der Patient seine Möglichkeiten der Zirkulation und der Atmungskette 

ausgeschöpft hat (Kroidl 2007, Kroidl 2007, Hager 2008, Rühle 2008, Haas 2011, Haber 2013). Da die 

Plateaubildung bei Patienten mit kardiopulmonalen Einschränkungen selten beobachtet wird, ist es 

üblich, die V�O₂peak äquivalent zur V�O₂max zu verwenden (Balady 2010, Fletcher 2013).  

Problematisch bei der Beurteilung der V�O₂peak/kg ist jedoch, dass sie von Variablen wie Alter, 

Geschlecht und Körpergröße erheblich beeinflusst wird (Balady 2010, Fletcher 2013, Haber 2013). 

Daher ist es sinnvoll, den Wert als relative V�O₂peak in Prozent eines Referenzwertes anzugeben 

(Balady 2010, Haber 2013). Dieser Parameter errechnet sich aus der V�O₂peak/kg, geteilt durch den 

für die Altersklasse und das Geschlecht jeweiligen Referenzwert, multipliziert mit 100. Bis zur 

Pubertät bleibt bei der Berechnung der Normwerte das Geschlecht noch unbeachtet, da die 

maximale Sauerstoffaufnahme bei Kindern unter 12 Jahren geschlechtsunabhängig ansteigt (Kroidl 

2007). Körpergröße und -gewicht sind jedoch wichtige Parameter, damit die zunehmende Adipositas 

und die individuell unterschiedlich einsetzenden Wachstumsschübe besser berücksichtigt werden 

können (Kroidl 2007, Muller 2009):  
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freigesetzt wird, welches zusätzlich abgeatmet werden muss (H+ + HCO3
- ↔ H2O + CO2) (Schardt 

2005, Rühle 2008, Haber 2013). Da das Atemminutenvolumen der Kohlendioxidabgabe folgt, bleibt 

die Linearität jedoch gewahrt (Rühle 2008, Balady 2010, Haber 2013). 

Wird die Belastung noch weiter gesteigert, kommt es mit der Zeit zu einer Umstellung des aeroben 

auf einen anaeroben Stoffwechsel mit vermehrter Laktatsynthese in der Arbeitsmuskulatur (Hager 

2008). Die entstehende metabolische Azidose kann dann wegen einer Erschöpfung des 

Bikarbonatpuffers nicht mehr adäquat ausgeglichen werden, was zu einer weiteren Stimulation des 

Atemzentrums und respiratorischer Gegenregulation mit Hyperventilation führt (Hager 2008, Rühle 

2008, Schlenker 2008). Dies zeigt sich in einem überproportionalen Anstieg von V� E zu V�CO2 und wird 

als respiratorischer Kompensationspunkt bezeichnet, da es dadurch aufgrund des Abfallens des 

PaCO2 zu einem Anstieg des pH-Wertes kommt (Kroidl 2007, Hager 2008, Rühle 2008, Schlenker 

2008, Haber 2013). 

Bei graphischer Auftragung der  V�CO2 und V� E im x-y-Diagramm und Einzeichnen der Ausgleichsgerade 

durch die Messpunkte bis zum respiratorischen Kompensationspunkt ergibt sich eine Gerade, deren 

Steigung den V� E/V�CO2 slope Wert darstellt (siehe Abbildung 22). 

Eine Erhöhung der V� E/V�CO2 slope kann von kardialer Seite betrachtet unter Belastung vorkommen, 

wenn der Fluss durch die Lunge nicht angemessen erhöht werden kann oder ein Umgehungskreislauf 

über eine intraatriale Verbindung vorliegt, was in einer Ventilations-Perfusions-Diskrepanz mit 

zunehmender Totraumventilation resultiert und nachfolgend in eine Hyperventilation mündet, um 

den CO₂-Überschuss im Blut auszugleichen (Strieder 1973, Barber 1985, Buller 1990, Wasserman 

1997, Dimopoulos 2006, Kroidl 2007, Rühle 2008, Geerdink 2014). Ebenso wird in Studien 

beschrieben, dass nicht die Hyperventilation, sondern die Hypoperfusion mit reduziertem V�CO2 den 

bestimmenden Faktor bei der V� E/V�CO2 slope Erhöhung darstellt (Strieder 1973, Mezzani 2015). 

Daher ist die Leistungsfähigkeit umso geringer, je größer bei einer Belastungsstufe das 

Atemäquivalent ist (Schlenker 2008). 

 

Wmax/kg: Die Wmax/kg ist die maximal erreichte Leistung in Watt pro Kilogramm Körpergewicht 

(siehe Abbildung 21 grüner Graph) und repräsentiert die mechanische Leistung am Ergometer (Haber 

2013). 

 

Respiratory exchang ratio (RER): Die RER wurde bestimmt, da eine Beurteilung der Leistungsfähigkeit 

nur dann sinnvoll ist, wenn eine korrekte Ausbelastung vorliegt (Haber 2013). Die RER ist eine 

dimensionslose Zahl, welche sich aus den in der Ausatemluft gemessenen mittleren 

Gasaustauschwerten V�CO₂/V�O₂ innerhalb des 30 sekündigen Intervalls, währenddessen auch die 

V�O2peak erfasst wurde, berechnet (Rühle 2008, Haber 2013). 
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Durch Messung der RER kann abgeschätzt werden, welche Substrate für den Energiestoffwechsel 

genutzt werden, da Kohlenhydrate mit einer RER von 1,0, Fettsäuren mit einer RER von 0,71 (bei der 

β-Oxidation von Fettsäuren entsteht deutlich weniger CO₂ als bei der Verbrennung von 

Kohlenhydraten) und Proteine mit einer RER von 0,8 metabolisiert werden (Kroidl 2007, Rühle 2008). 

Im Ruhezustand wird die ATP-Resynthese zu etwa 80% aus der Oxidation von Fettsäuren und zu etwa 

20% aus der Oxidation von Glukose bestritten (Haber 2013). Unter diesen Bedingungen macht 

folglich die V�CO2 nur ca. 76% der V�O2 aus (Haber 2013). Mit zunehmender Leistung nimmt die V�CO₂ 

absolut sowie relativ zur V�O₂ zu, da sich die Relation von Fettsäuren- zur Glukoseoxidation sukzessive 

zugunsten letzterer verschiebt (Kroidl 2007). Grund hierfür ist, dass bei der Utilisation von Glukose 

die gleiche Menge Energie mit ca. 6% weniger O₂ bereitgestellt werden kann wie bei der 

Fettsäureoxidation (kalorisches Äquivalent für die Fettverbrennung 4,69 kcal/l O₂, für die 

Kohlenhydratverbrennung 5,05 kcal/l O₂) (Kroidl 2007, Haber 2013). 

Durch diese kontinuierliche Substratumstellung steigt bei zunehmender Leistung die RER bis zum 

ausschließlichen Glukoseabbau auf einen Wert von 1 an (Haber 2013). Beobachtet man bei noch 

größerer Belastungsintensität einen Anstieg der RER über 1, ist jedoch die oxidative Kapazität der 

Skelettmuskulatur durch die Mitochondrienmasse als Zeichen einer metabolischen Ausbelastung 

limitiert und es kommt zu einer erhöhten Laktatproduktion, welche die Laktatelimination übersteigt 

(Gibbons 2002, Haas 2011, Haber 2013). Die dadurch entstehende metabolische Azidose wird über 

Bikarbonat gepuffert, was durch das dabei freiwerdende CO2 in dessen leicht exponentiellen Anstieg 

mündet und durch eine RER>1 widergespiegelt wird (siehe Abbildung 21, Verläufe des roten und 

blauen Graphen) (Haas 2011, Haber 2013). 

  



39 

 

4.4 STATISTISCHE ANALYSE 

 

Die statistische Auswertung erfolgte mit der Software SPSS 20.0 (IBM INC, Armonk, New York, USA). 

Für kontinuierliche Variablen wurden der Mittelwert ± Standardabweichung berechnet. Um die 

Werte der initialen (Baseline) und finalen (Follow-up) Messungen zu vergleichen, wurde der T-Test 

für gepaarte Stichproben angewandt und für alle Analysen wurde ein p-Wert <0,05 als statistisch 

signifikant angesehen. 

 

4.5 PATIENTENKOLLEKTIV 

 

4.5.1 NATIVE GRUPPE 

 

Native Gruppe 

(n=24) 

 Baseline Follow-up 

Geschlecht (männlich/weiblich) 8 / 16 

Alter 28,7 ± 13,3 33,1 ± 13,6 

Follow-up (Jahre) 

Spannweite (Jahre) 

4,4 ± 2,6 

0 ,5 - 9,0 

BMI 21,7 ± 4,1 22,9 ± 3,4 

Schweregrad der Ebstein-Anomalie 

mild 

moderat 

schwer 

 

6 

15 

3 

β-Blocker Therapie 4 6 

Diuretikatherapie 2 1 

Herzglykosidtherapie 1 1 
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ASD/PFO Verschluss 

(vor der Baselinemessung durchgeführt) 
4 

 

Tabelle 2 Patientenangaben native Gruppe 

 

4.5.2 POSTOPERATIVE GRUPPE 

 

Postoperative Gruppe 

(n=47) 

 Baseline Follow-up 

Geschlecht (männlich/weiblich) 20 / 27 

Alter 32,2 ± 15,5 35,7 ± 15,5 

Follow-up (Jahre) 

Spannweite (Jahre) 

3,5 ± 2,3 

0,5 - 8,3 

BMI 23,4 ± 4,0 24,2 ± 3,9 

Schweregrad der Ebstein-Anomalie 

mild 

moderat 

schwer 

nicht definierbar 

 

7 

19 

14 

7 

β-Blocker Therapie 19 18 

ACE-Hemmer Therapie 2 5 

Diuretikatherapie 19 20 

Herzglykosidtherapie 1 3 

ASD/PFO Verschluss 

(vor der Baslinemessung durchgeführt) 
25 

Anzahl an Trikuspidalklappenoperationen 

         1 OP 28 

2 OPs 12 

3 OPs 5 
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4 OPs 2 

 

Tabelle 3 Patientenangaben postoperative Gruppe 

 

Nicht definierbarer Schweregrad= Patienten mit externen Voroperationen und nicht bekanntem 

Schweregrad 
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5 DARSTELLUNG UND AUSWERTUNG DER ERGEBNISSE 

 

5.1 NATIVE GRUPPE 

 

Native Gruppe 

(n=24) 

 Baseline Follow-up Mittlere 

Änderung 

p-Wert 

Wmax/kg 

 

2,5 ± 0,7 2,3 ± 0,7 -0,2 ± 0,3 0,030 

TI 

 

1,9 ± 0,8 2,3 ± 0,8 0,4 ± 0,6 0,004 

LVEF 

 

1,1 ± 0,3 1,1 ± 0,3 0,0 ± 0,3 1,000 

RR Ruhe 

  

120,6 ± 16,9 121,9 ± 17,5 1,3 ± 14,0 0,646 

RRmax 

 

164,2 ± 26,5 167,2 ± 29,3 3,0 ± 25,3 0,576 

HF Ruhe 

 

84,5 ± 15,2 78,8 ± 15,5 -5,8 ± 15,3 0,079 

HFmax 

 

177,0 ± 21,9 171,9 ± 17,7  -5,0 ± 11,8 0,047 

HFre 

 

92,3 ± 8,6 91,9 ± 5,8 -0,4 ± 6,3 0,736 

 

Tabelle 4 Ergebnisse native Gruppe 

 

Trikuspidalinsuffizienz: 0= keine, 1= mild, 2= moderat, 3= schwer 

LVEF: 1= normal, 2= gering, 3= schwer, 4= stark eingeschränkt 
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Trikuspidalinsuffizienz (n=24):  

 

 

Tabelle 5 Boxplot TI native Gruppe 
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5.2 POSTOPERATIVE GRUPPE 

 

Es wurden nicht von jedem Patienten alle Parameter erhoben. Die jeweiligen Fallzahlen sind in 

Klammern angegeben.  

 

Postoperative  Gruppe 

 

 Baseline Follow-up Mittlere 

Änderung 

p-Wert 

Wmax/kg  

(n= 41) 

2,0 ± 0,6 2,1 ± 0,6 0,1 ± 0,4 0,04 

TI 

(n=47) 

1,4 ± 0,6 1,7 ± 0,7  0,3 ± 0,6  0,001 

LVEF 

(n=47)  

1,15 ± 0,5 1,09 ± 0,4 -0,1 ± 0,3 0,183 

RR Ruhe  

(n=44) 

113,9 ± 13,9 116,3 ± 16,4  2,4 ± 13,0  0,228 

RRmax 

(n=39) 

158,7 ± 22,0 171,2 ± 29,7  12,5 ± 25,7  0,004 

HF Ruhe 

(n=47)  

74,6 ± 13,8 70,6  ± 12,4  -4,1 ± 11,7  0,021 

HFmax 

(n=47)  

156,1 ± 25,3  155,0 ± 23,0  -1,0 ± 18,3  0,704 

HFre  

(n=47) 

83,0 ± 10,8 84,0 ± 9,3 1,0  ± 9,9 0,477 

 

Tabelle 6 Ergebnisse postoperative Gruppe 

 

Trikuspidalinsuffizienz: 0= keine, 1= mild, 2= moderat, 3= schwer 

LVEF: 1= normal, 2= gering, 3= schwer, 4= stark eingeschränkt 
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Trikuspdialinsuffizienz (n=47):  

 

 

Tabelle 7 Boxplot TI postoperative Gruppe  
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6 DISKUSSION 

 

6.1 VERLAUF DER KÖRPERLICHEN LEISTUNGSFÄHIGKEIT OHNE INTERVENTION 

 

Die Ergebnisse dieser Arbeit zeigen eine Verschlechterung der körperlichen Leistungsfähigkeit bei 

nicht-operierten Patienten mit Ebstein-Anomalie im Laufe des Beobachtungszeitraums von im Mittel 

4,4 Jahren. Diese Verschlechterung wird als Abnahme der maximal erreichten Leistung in Watt pro 

Kilogramm Körpergewicht (Wmax/kg) gemessen.  

Damit belegen die Daten dieser Arbeit (siehe Kapiel 5.1) in Übereinstimmung mit der einzigen 

Vergleichsarbeit aus der Literatur von Kipps et al., dass es im Spontanverlauf ohne Operation 

während des Beobachtungszeitraums zu einer progredienten Abnahme der körperlichen 

Leistungsfähigkeit kommt.  

Das ist ein klarer Hinweis dafür, dass eine Operation spätestens zum Zeitpunkt der ersten 

spiroergometrisch erfassten negativen Veränderung - welche oft noch ohne subjektive Symptome 

einhergeht - indiziert ist, da die Entwicklung des physischen Zustandes der Patienten nachfolgend 

weiter abwärts gerichtet ist.  

Diese Erkenntnis ist eine essentielle Feststellung, da bisher außer der erwähnten Studie von Kipps et 

al. keine andere Literatur existierte, um diese Entwicklung bei nicht-operierten Patienten mit Ebstein-

Anomalie zu objektivieren. Mit der dieser Arbeit zugrunde liegenden Untersuchung wird das Wissen 

über diese seltene Erkrankung um wichtige klinische objektive Daten erweitert und damit sowohl 

den behandelnden Ärzten als auch deren Patienten eine weitere Entscheidungshilfe bei der Findung 

eines Operationszeitpunktes gegeben.  

Damit wird nochmal die enorme Bedeutung der Spiroergometrie als objektives 

Untersuchungsverfahren im Follow-up sowie als essentielles Hilfsmittel bei der Einschätzung eines 

Operationszeitpunktes deutlich und unterstreicht den gewichtigen Stellenwert dieser Methode im 

klinischen Alltag.  

Als Grund für die oben genannte Verschlechterung ist vermutlich eine nicht adäquate Steigerung des 

Vorwärtsflusses bei Belastung zu nennen (siehe auch Kapitel 2.9.2) (Kipps 2012). Pathophysiologisch 

entsteht diese durch einen verminderten Preload im linken Ventrikel resultierend aus einer 

progredienten Gefügedilatation des rechten Ventrikels mit konsekutiver Dysfunktion aufgrund von 

chronischer Volumenüberlastung und/oder zunehmender Trikuspidalklappeninkompetenz (siehe 

auch Kapitel 2.3.3) (Kipps 2012). Durch den reduzierten linksventrikulären Preload ergibt sich eine 

Beeinträchtigung der Kontraktilität, da die Dehnung und damit die Calcium-Empfindlichkeit der 

kontraktilen Proteine sowie die effektive Überlappung der Myofibrillen eingeschränkt wird (Ablauf 
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umgekehrt zum Frank-Starling Mechanismus) (Hick 2009). Diese Annahme wird auch durch die bei 

dieser Studie beobachtete signifikante Zunahme der Trikuspidalinsuffizienz untermauert. Des 

Weiteren kann eine zunehmende Trikuspidalinsuffizienz mit daraus resultierendem erhöhtem 

rechtsatrialen Druck einen rechts-links Shunt verschlimmern und dadurch die hämodynamischen 

Verhältnisse negativ beeinflussen. Dieser Mechanismus wurde neben einer progredienten Rechts- 

und/oder Linksherzinsuffizienz bei Celermajer et al. als Erklärung für eine beobachtete 

Verschlechterung der hämodynamischen Verhältnisse und eine erhöhten Mortalität im Laufe des 

Lebens bei Patienten mit Ebstein-Anomalie im Vergleich zu gesunden Kontrollen angeführt 

(Celermajer 1992, Celermajer 1994). Durch die vorangehend erwähnte progrediente 

Trikuspidalinsuffizienz kann es auch zu einer Dilatation des rechten Vorhofs kommen, was die 

linksventrikuläre Ausdehnung und Funktion negativ beeinflusst (Hurwitz 1994). 

Bezüglich der Ergebnisse der Blutdruckentwicklungen zwischen den beiden Spiroergometrien würde 

man analog zum verminderten Herzminutenvolumen eine Abnahme erwarten. Es zeigt sich jedoch 

eine Steigerung der Blutdruckwerte in Ruhe und bei maximaler Belastung, was durch den 

physiologisch bei Kindern mit dem Alter ansteigenden Blutdruck erklärbar ist und eventuell durch die 

bei einem Patienten abgesetzte Diuretikatherapie beeinflusst wird. 

Betrachtet man die weiteren Studienergebnisse zeigte sich erwartungsgemäß keine Veränderung der 

LVEF im Verlauf, da der linke Ventrikel beim Morbus Ebstein meist nur minimal morphologisch und 

funktionell betroffen ist und daher nicht die limitierende Komponente darstellt. 

Allerdings kann auch bei normaler LVEF eine veränderte Funktion durch regionale 

Wandbewegungsstörungen beobachtet werden (Saxena 1991). 

Wie schon erwähnt wurde vergleichbar mit der dieser Arbeit zugrundeliegenden Studie bisher nur 

eine longitudinale Untersuchung mit ähnlichen Einschlusskriterien sowie Ergometrieprotokoll 2012 

von Kipps et al. veröffentlicht (Kipps 2012).  

Diese umfasste eine, im Vergleich zu dieser Studie, fast identische Patientenzahl von 23 Personen, 

deren Statistikergebnisse aber nicht wie hier in Kapitel 5.5.1 als Mittelwert und Standardabweichung, 

sondern als Median und Spannweite angegeben wurden. 

Betrachtet man die Patientenangaben der vorliegenden Studie nicht wie im Ergebnisteil als 

Mittelwert und Standardabweichung, sondern zum besseren Vergleich auch als Median und 

Spannweite (in Klammern angegeben), zeigte sich zum Zeitpunkt der ersten Spiroergometrie bei 

Kipps et al. ein jüngeres Kollektiv von 17,9 Jahren (8,1-52,5 Jahre) im Unterschied zum medianen 

Alter dieser Studie von 27,6 Jahren mit ähnlicher Spannweite (8,5-55,4 Jahre) (Kipps 2012). Ebenso 

war bei Kipps et al. der Nachbeobachtungszeitraum von 3,3 Jahren (0,6-7,3 Jahre) kürzer als die hier 

betrachteten 4,4 Jahre (0,5-9,0 Jahre) (Kipps 2012). Beim Schweregrad der Ebstein-Anomalie ließen 
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6.2 VERLAUF DER KÖRPERLICHEN LEISTUNGSFÄHIGKEIT POSTOPERATIV 

 

Bei Patienten mit Ebstein-Anomalie, die sich einer Operation unterzogen hatten, blieb die körperliche 

Leistungsfähigkeit, ausgedrückt durch den Parameter Wmax/kg, während des longitudinalen Follow-

up von im Mittel 3,5 Jahren stabil.  

Diese äußerst wichtige Aussage der dieser Arbeit zugrunde liegenden Studie mit objektiven 

Untersuchungsparametern zeigt, dass die physische Situation nach einem Eingriff mittel- bis 

langfrisitg anhält.  

Im Einklang mit dieser Feststellung wurde bei den Studienergebnissen (siehe Kapitel 5.2) auch ein 

signifikanter Anstieg des maximalen Blutdrucks bei Belastung deutlich. Dieser Parameter ist ein 

Anzeichen für die gute kardiale Anpassung an die Anstrengung sowie umgekehrt - falls es an einem 

Anstieg unter Belastung mangelt - für einen ungünstigen klinischen Ausgang (Trojnarska 2006, Gupta 

2007).  

Diesbezüglich könnte nun argumentiert werden, dass der Blutdruckanstieg auf den bei Kindern mit 

zunehmendem Alter physiologisch ansteigenden Blutdruck zurückführen ist. Dies wird in einem 

bestimmten Maße sicherlich einen Einfluss auf die Blutdruckentwicklung haben. Da sich jedoch der 

maximale Blutdruck unter Anstrengung im Vergleich zum Ruheblutdruck signifikant verändert hat, ist 

der zusätzliche Anstieg bei Belastung als direktes Ergebnis der Operation zu werten.  

Gegenläufig zum Blutdruck nahmen die Herzfrequenzen bei Ruhe signifikant und bei Belastung etwas 

ab, was auf eine sich verschlechternde chronotrope Insuffizienz oder Beeinträchtigung der 

Sinusknotenfunktion durch die Operation zurückzuführen sein könnte (Roche 2001, Ohuchi 2007). 

Vermutlich ist diese Abnahme jedoch eine durch das Älterwerden der Kinder bedingte Entwicklung. 

Diese Annahme wird auch durch die während des Follow-up gleich bleibende HFre gestützt. Ihr 

minimaler nicht signifikanter Anstieg kann eventuell durch die bei einem Patienten im Verlauf 

abgesetzte Medikation mit β-Blockern bedingt sein. 

Die Verbesserung der Leistungsfähigkeit im 

Langzeitverlauf deckt sich mit den Resultaten der 

Studie von Nagdyman et al., die bei 19 betrachteten 

Patienten mit modifizierter Sebeningplastik im 

Langzeitverlauf zwischen zwei postoperativen 

Zeitpunkten von im Mittel 2,9 Monaten sowie 9 

Jahren (Spannweite 1,5-13 Jahre) bei 11 Patienten 

eine weitere Besserung der NYHA-Klasse und bei den 

übrigen 8 Patienten eine Konstanz dieser beobachten 

   konnte (siehe Abbildung  24) (Nagdyman 2003). 

Abbildung 24 Veränderungen der NYHA-Klasse  

(Nagdyman 2003) (Abb. 2)  
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Ebenso wurde von Palmen et al. bei 28 Patienten nach partieller cavopulmonaler Anastomose bzw. 

Operation nach Carpentier keine Veränderung der NYHA-Klasse während des Follow-up zwischen 

einem Jahr und im Mittel 10,7 ± 6,5 Jahren postoperativ bemerkt (Palmen 2008). Im Unterschied zu 

der dieser Arbeit zugrundeliegenden Studie erfolgte jedoch bei sechs Patienten während des 

Nachbeobachtungszeitraums eine Reoperation, was im Vergleich zu einer Untersuchung des gleichen 

Patientenkollektivs im Langzeitverlauf eine eingeschränkte Aussagekraft aufweist.  

Ebenso haben Kupilik et al. bei 

einer Untersuchung von acht 

Patienten nach Operation nach 

Carpentier im Vergleich 

zwischen dem ersten Follow-up 

Zeitpunkt von im Mittel 

17,8±14,6 Monaten 

(Spannweite 1-51 Monate) 

postoperativ und dem zweiten nach 53±23 Monaten (33-105) eine Konstanz in der NYHA-Klasse 

verzeichnen können (siehe Abbildung 25) (Kupilik 1999). 

Bei Beurteilung der vorangehend beschriebenen Studien muss aber beachtet werden, dass das 

subjektive Beschwerdebild der NYHA-Klassen mitunter schlecht reproduzierbar ist, kleine aber 

klinisch wichtige, Veränderungen nicht erfassen kann und daher bei Patienten mit milderen 

Krankheitsformen nur eingeschränkt nützlich ist (van den Broek 1992). 

Als nächster Parameter soll die Trikuspidalinsuffizienz betrachtet werden, welche bei dieser Studie 

eine signifikante Verschlechterung im Verlauf aufwies. Diese Ergebnisse zeigten sich auch, wenn zur 

Betrachtung im selben Kollektiv nur die TI-Werte der 41 Patienten eingeschlossen wurden, bei denen 

auch der Parameter Wmax/kg erhoben worden war (TI Baseline: 1,4±0,7; Follow-up: 1,7±0,8; 

Mittlere Änderung: 0,2±0,6; p-Wert: 0,011). 

Eine Erklärung für die trotz ansteigender Trikuspidalinsuffizienz besser werdende körperliche 

Leistungfähigkeit kann sein, dass durch eine Operation im Vergleich zum präoperativen Zustand eine 

deutliche Reduktion der Insuffizienz erfolgt ist (Nagdyman 2003, Chauvaud 2006, da Silva 2011, Kuhn 

2013, Kühn 2015). Diese führt zu einem verbesserten Preload im linken Ventrikel und damit über den 

Frank-Starling-Mechanismus zu einem vergrößerten Schlagvolumen (Kuhn 2013, Kühn 2015). 

Wahrscheinlich übersteigt die somit erreichte deutliche Verbesserung der Dichtigkeit der 

Trikuspidalklappe sowie der Funktion des rechten Ventrikels die im Langzeitverlauf nach Operation 

entstehende geringe Insuffizienz, so dass diese toleriert werden kann und sich nicht in einer 

Verschlechterung der Leistungsfähigkeit widerspiegelt.  

Abbildung 25 NYHA-Klasse beim Follow-up I (schwarze Säulen) und II (weiß) 

(Kupilik 1999) (Fig. 4) 
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Übereinstimmend mit den Ergebnissen dieser Studie zeigte sich auch bei Kupilik et al. im Vergleich 

zwischen den beiden Follow-up Zeitpunkten statistisch eine Zunahme der Regurgitation bei stabiler 

körperlicher Leistungsfähigkeit (siehe Abbildungen 26 und 27) (Kupilik 1999). 

 

Eine Zunahme der Trikuspidalinsuffizienz im Langzeitverlauf nach einer Operation wurde auch bei da 

Silva et al. bei 40 Patienten nach Operation mit der Cone-Technik deutlich (siehe Abbildung 28) (da 

Silva 2011). In jener Studie fiel echokardiographisch eine Erweiterung des Trikuspidalklappenrings 

auf, welche für diese Entwicklung verantwortlich sein könnte (da Silva 2011). 

 

Wie sich parallel zu diesen Veränderungen die Leistungsfähigkeit entwickelt hat, kann aber nicht 

beurteilt werden, da bei da Silva et al. keine longitudinale Beobachtung postoperativ durchgeführt, 

sondern nur eine Verbesserung der NYHA-Klasse im Vergleich zum präoperativen Status 57,44±45,14 

Monate postoperativ verzeichnet wurde (da Silva 2011). Dies zeigt zwar eine Beständigkeit des 

Langzeitverlaufs im prä-postoperativen Vergleich, lässt aber keine Rückschlüsse auf die postoperative 

Entwicklung zu. 

Abbildung 28 Veränderungen der 

Trikuspidalinsuffizienz zwischen EPO bei 

Entlassung und LPO 

(da Silva 2011) (Table 3) 

Abbildung 26 TI-Veränderung 

zwischen Follow-up I (weiß)  und II 

(hellgrau)  

(Kupilik 1999) (Fig. 2) 

Abbildung 27 TI im Follow-up  

(Kupilik 1999) (Table 3) 
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Ebenso wurde bei der Studie von Vogel et al. bei 13 Patienten in der konventionellen Gruppe, d.h. 

nach Trikuspidalklappenersatz oder einer anderen Rekonstruktionsart außer der Cone-Technik, eine 

Zunahme der Fläche der Vena contracta deutlich (siehe Abbildung 29 B) (Vogel 2012). Als Vena 

contracta wird der Durchmesser des Insuffizienzjets bei der Dopplerechokardiographie an seiner 

engsten Stelle bezeichnet (Flachskampf 2007).  

Im Unterschied dazu 

blieben in derselben Studie 

aber die Ergebnisse bei 19 

Patienten nach Cone-

Operation stabil (siehe 

Abbildung 29 A) (Vogel 

2012).  

Dabei muss jedoch beachtet werden, dass die konventionelle Gruppe früher operiert wurde und 

daher einen längeren Nachbeobachtungszeitraum von im Mittel 10,8±17,1 Monaten im Vergleich zu 

6,5±4,1 Monaten bei der Cone-Gruppe aufwies (Vogel 2012). 

Daneben zeigte sich noch bei weiteren Studien stabile Ergebnisse der Trikuspidalinsuffizienz im 

postoperativen Langzeitverlauf:  

Bei Palmen et al. nahm die Regurgitation zwar bei manchen Patienten nach Operation nach 

Carpentier am Ende des Follow-up von 10,7±6,5 Jahren von Grad II auf III zu, blieb jedoch 

vergleichbar mit der ein Jahr postoperativ bestimmten (ein Jahr postoperativ: 42% Grad I, 46% II, 8% 

III und 4% Grad IV; am Ende des Follow-up: 50% Grad I, 25% II, 20% III und 5% Grad IV) (Palmen 

2008). Dabei verliert diese Studie jedoch an Aussagekraft bei der longitudinalen Beurteilung der 

Leistungsfähigkeit, da sich aus dem initialen Kollektiv sechs Patienten einer Reoperation unterzogen 

hatten und die ein Jahr postoperativ bzw. am Ende des Nachbeobachtungszeitraums untersuchten 

Gruppen von der Personenzahl (24 vs. 20) nicht das identische Kollektiv einschlossen.  

Bei der Studie von Nagdyman et al. kam es sogar 

während eines Follow-up von im Mittel 9 Jahren 

bei 5 von 19 Patienten zu einer weiteren 

Verbesserung, während bei den übrigen Patienten 

die Befunde stabil blieben (siehe Abbildung 30) 

(Nagdyman 2003). 

      Übereinstimmend damit zeigte sich auch bei 

Augustin et al., die die Erschaffung einer dichten 

Trikuspidalklappe als den wichtigsten Bestandteil 

bei der Klappenreparatur bezeichnet haben, bei 

Abbildung 29 Veränderung der Fläche der V. contracta  

(Vogel 2012) (Fig.5) 

Abbildung 30 Veränderung der TI zwischen 

frühpostoperativem Zeitpunkt und dem Langzeitverlauf  

(Nagdyman 2003) (Abb. 3) 
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der Nachbeobachtung von 15 Patienten nach Monocusp-, Hardyplastik oder Ersatz eine konstante 

bzw. in einem Fall verminderte Regurgitation (siehe Abbildung 31) (Augustin 1997).  

 

 

 

 

 

 

 

 

Als letzten Parameter dieser Studie zeigte sich ein stabiles Ergebnis bei der linksventrikulären 

Ejektionsfraktion, was zu erwarten war, da im Normalfall der linke Ventrikel nicht die limitierende 

Komponente darstellt und es auch bei postoperativ gesteigertem Vorwärtsfluss schafft, eine normale 

Auswurffraktion aufrechtzuerhalten. 

 

  

Abbildung 31 Veränderung der TI zwischen postoperativer 

und follow-up TEE  

(Augustin 1997) (Fig. 3) 
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7 LIMITATIONEN DER STUDIE 

 

Der Morbus Ebstein stellt eine sehr seltene heterogene kardiale Anomalie da, was zu einer großen 

Bandbreite an anatomischen und klinischen Manifestationen führt und daher in einem inhomogenen 

Kollektiv in Bezug auf Schweregrad, Verlauf der Erkrankung und Operationsarten resultiert. 

Abgesehen davon ist die Altersverteilung der Patienten vom Schul- bis zum Rentenalter relativ breit, 

wodurch Einflüsse der natürlichen Altersentwicklung im Longitudinalverlauf nicht ausgeschlossen 

werden können. 

Eine weitere Unterteilung der Patienten in Subgruppen ist jedoch nicht sinnvoll, da aufgrund der 

Seltenheit der Erkrankung und der Durchführung als Singlecenterstudie die Zahl der 

eingeschlossenen Patienten für eine vernünftige statistische Analyse sonst zu gering wäre. 

Ferner ist zu berücksichtigen, dass die Messungen bei der Echokardiographie - erschwert durch die 

Komplexe und variable Anatomie beim M. Ebstein - untersucherabhängig sind. 

Überdies ist zu beachten, dass Patienten, die vor ihrer metabolischen Ausbelastung schon an ihre 

kardialen Grenzen gelangt sind oder bei denen die Untersuchung vorzeitig beendet werden musste 

bzw. die aufgrund ihrer schlechten körperlichen Verfassung oder ihres Todes an keiner zweiten 

Spiroergometrie teilnehmen konnten, nicht in der Studie eingeschlossen waren. 
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8 ZUSAMMENFASSUNG 

 

Das Ziel dieser Arbeit war es, mit einer retrospektiven Longitudinalstudie den Verlauf der 

körperlichen Leistungsfähigkeit bei Patienten mit Ebstein-Anomalie im nativen Zustand sowie nach 

einer operativen Versorgung objektiv zu erfassen.  

Dieses Thema wurde ausgewählt, da vor der Durchführung dieser Studie in der Literatur Daten zur 

longitudinalen Entwicklung der körperlichen Leistungsfähigkeit bei Patienten mit Ebstein-Anomalie in 

sehr geringem Ausmaß verfügbar waren.  

Zur Datenerhebung wurden die Patienten einer transthorakalen Echokardiographie sowie 

Spiroergometrie unterzogen und die Messergebnisse statistisch ausgewertet.  

Es konnte gezeigt werden, dass Patienten im longitudinalen nativen Verlauf eine Verschlechterung 

ihrer körperlichen Leistungsfähigkeit aufweisen, wohingegen Patienten nach einer erfolgreichen 

Operation während des Follow-up Zeitraums stabil bleiben bzw. sich sogar leicht verbessern. 

Dies deutet darauf hin, dass durch Operationen am rechten Herzen eine dauerhafte Steigerung der 

Belastbarkeit erreicht und der natürliche Verlauf aufgehalten oder zumindest verlangsamt werden 

kann.  

Diese Erkenntnisse der vorliegenden Studie sind sehr hilfreich für eine bessere Einschätzung bei der 

Festlegung eines Operationszeitpunktes und des allgemeinen Verlaufs von Patienten mit diesem 

seltenen angeborenen Herzfehler. 

Vor diesem Hintergrund sollte die Leistungsfähigkeit von Patienten mit Ebstein-Anomalie in 

regelmäßigen Abständen mit einer Spiroergometrie evaluiert und ein operativer Eingriff - auch bei 

klinisch asymptomatischen Patienten - angedacht werden, spätestens sobald sich ihre 

Leistungsfähigkeit verschlechtert.  

Die Hauptaussage dieser Studie deckt sich, wie in der Diskussion (siehe Kapitel 6) ausführlich 

dargelegt wurde, mit den bisher in der Fachliteratur veröffentlichten Arbeiten.  

Um noch genauere Informationen zur natürlichen und postoperativen Entwicklung bei verschiedenen 

Altersklassen, Schweregraden und Operationsarten zu erhalten, wäre eine Weiterführung basierend 

auf dieser Studie wünschenswert. Dabei könnte die Durchführung beispielsweise, um mehr Patienten 

zu erfassen, als Multicenterstudie erfolgen. 

 

 

 

 

 



56 

 

9 LITERATURVERZEICHNIS 

 

Anderson, H. N., Dearani, J. A., Said, S. M., Norris, M. D., Pundi, K. N., Miller, A. R., Cetta, M. L., 

Eidem, B. W., O'Leary, P. W. and Cetta, F. (2014). "Cone Reconstruction in Children with Ebstein 

Anomaly: The Mayo Clinic Experience." Congenital Heart Dis 9: 266-271. 

Anderson, K. R. and Lie, J. T. (1978). "Pathologic Anatomy of Ebstein's Anomaly of the Heart 

Revisited." The American Journal of Cardiology 41: 739-745. 

Anderson, K. R. and Lie, J. T. (1979). "The right ventricular myocardium in Ebstein's anomaly: a 

morphometric histopathologic study." Mayo Clin Proc 54(3): 181-184. 

Anderson, K. R., Zuberbuhler, J., Anderson, R. H., Becker, A. E. and Lie, J. T. (1979). "Morphologic 

spectrum of Ebstein's anomaly of the heart: a review." Mayo Clin Proc 54(3): 174-180. 

Arnstein, A. (1927). "Eine seltene Mißbildung der Trikuspidalklappe ("Ebsteinsche Krankheit")." 247-

254. 

Arya, P. and Beroukhim, R. (2014). "Ebstein Anomaly: Assessment, Management, and Timing of 

Intervention." Curr Treat Options Cardiovasc Med 16(10). 

Attenhofer Jost, C. H., Connolly, H. M., Dearani, J. A., Edwards, W. D. and Danielson, G. K. (2007). 

"Ebstein's anomaly." Circulation 115(2): 277-285. 

Attenhofer Jost, C. H., Connolly, H. M., Edwards, W. D., Hayes, D., Warnes, C. A. and Danielson, G. K. 

(2005). "Ebstein's anomaly- review of a multifaceted congenital cardiac condition." SWISS MED WKLY 
135: 269-281. 

Attenhofer Jost, C. H., Edmister, W. D., Julsrud, P. R., Dearani, J. A., Savas Tepe, M., Warnes, C. A., 

Scott, C. G., Anavekar, N. S., Ammash, N. M. and Connolly, H. M. (2012). "Prospective comparison of 

echocardiography versus cardiac magnetic resonance imaging in patients with Ebstein's anomaly." Int 

J Cardiovasc Imaging 28(5): 1147-1159. 

Attie, F., Rosas, M., Rijlaarsdam, M., Buendia, A., Zabal, C., Kuri, J. and Granados, N. (2000). "The 

adult patient with Ebsteins anomaly. Outcome in 72 Unoperated Patients." Medicine 79: 27-36. 

Augustin, N., Schmidt-Habelmann, P., Wottke, M., Meisner, H. and Sebening, F. (1997). "Results After 

Surgical Repair of Ebstein's Anomaly." Ann Thorac Surg 63: 1650-1656. 

Augustin, N., Schmidt-Habelmann, P., Wottke, M., Meisner, H. and Sebening, F. (1997). "Results after 

surgical repair of Ebstein's anomaly, Fig. 3." Ann Thorac Surg 63(6): 1650-1656. 

Augustin, N., Schreiber, C., Wottke, M. and Meisner, H. (1998). "Morbus Ebstein: Wann ist die 

Operation indiziert?" Herz 23(5): 287-292. 

Badiu, C. C., Schreiber, C., Horer, J., Ruzicka, D. J., Wottke, M., Cleuziou, J., Krane, M. and Lange, R. 

(2010). "Early timing of surgical intervention in patients with Ebstein's anomaly predicts superior 

long-term outcome." Eur J Cardiothorac Surg 37(1): 186-192. 

Balady, G., Arena, R., Sietsema, K., Myers, J. and Coke, L. (2010). "Clinician's Guide to 

Cardiopulmonary Exercise Testing in Adults: A Scientific Statement From the American Heart 

Association." Circulation 122: 191-225. 



57 

 

Barber, G., Danielson, G. K., Heise, C. T. and Driscoll, D. J. (1985). "Cardiorespiratory Response to 

Exercise in Ebstein's Anomaly." The American Journal of CARDIOLOGY 56(8). 

Beerepoot, J. P. A. and Woodard, P. K. (2004). "Case 71- Ebstein anomaly." Radiology 231: 747-751. 

Benson, L. N., Child, J. S., Schwaiger, M., Perloff, J. K. and Schelbert, H. R. (1987). "Left ventricular 

geometry and function in adults with Ebstein's anomaly of the tricuspid valve." Circulation 75(2): 

353-359. 

Bettinelli, A. L., Mulder, T. J., Funke, B. H., Lafferty, K. A., Longo, S. A. and Niyazov, D. M. (2013). 

"Familial Ebstein Anomaly, Left Ventricular Hypertrabeculation, and Ventricular Septal Defect 

Associated with a MYH7 Mutation." Am J Med Genet A 161A(12): 3187-3190. 

Bialostozky, D., Horwitz, S. and Espino-Vela, J. (1972). "Ebstein's Malformation of the Tricuspid 

Valve." The American Journal of Cardiology 29: 826-836. 

Böhne, M., Jack, T., Köditz, H. and Beerbaum, P. (2015). "Kritische Herzfehler des Neugeborenen." 

Neonatologie Scan 04(01): 61-88. 

Brickner, E. M., Hillis, D. L. and Lange, R. A. (2000). "Congenital heart disease in adults. Second of two 

parts." The New England Journal of Medicine 342(5): 334-342. 

Buller, N. P. and Poole-Wilson, P. A. (1990). "Mechanism of the increased ventilatory response to 

exercise in patients with chronic heart failure." British Heart Journal 63(5): 281-283. 

Celermajer, D. S., Bull, C., Till, J. A., Cullen, S., Vassillikos, V. P., Sullivan, I. D., Allan, L., 

Nihoyannopoulos, P., Somerville, J. and E., D. J. (1994). "Ebsteins Anomaly- Presentation and 
Outcome from Fetus to Adult." JACC 23(1): 170-176. 

Celermajer, D. S., Cullen, S., Sullivan, I. D., Spiegelhalter, D. J., Wyse, R. K. H. and Deanfield, J. E. 

(1992). "Outcome in Neonates with Ebstein's Anomaly." JACC 19(5): 1041-1046. 

Celermajer, D. S., Dodd, S. M., Greenwald, S. E., Wyse, R. K. H. and Deanfield, J. E. (1992). "Morbid 

Anatomy in Neonates with Ebstein's Anomaly of the Tricuspid Valve: Pathophysiologic and Clinical 

Implications." JACC 19(5): 1049-1053. 

Chang, Y. M., Wang, J. K., Chiu, S. N., Lin, M. T., Wu, E. T., Chen, C. A., Huang, S. C., Chen, Y. S., Chang, 

C. I., Chiu, I. S., Lin, J. L., Lai, L. P. and Wu, M. H. (2009). "Clinical spectrum and long-term outcome of 

Ebstein's anomaly based on a 26-year experience in an Asian cohort." Eur J Pediatr 168(6): 685-690. 

Chauvaud, S. M., Hernigou, A. C., Mousseaux, E. R., Sidi, D. and Hebert, J. L. (2006). "Ventricular 
volumes in Ebstein's anomaly: x-ray multislice computed tomography before and after repair." Ann 

Thorac Surg 81(4): 1443-1449. 

Cohen, L., Friedman, J., Jefferson, J., Johnson, E. and Weiner, M. (1994). "A reevaluation of risk of in 

utro exposure to lithium." JAMA 271: 146-150. 

Correa-Villasenor, A., Ferencz, C., Neill, C., Wilson, P. D. and Boughman, J. A. (1994). "Ebstein's 

Malformation of the Tricuspid Valve: Genetic and Environmental Factors." Teratology 50: 137-147. 

da Silva, J. P., Baumgratz, J. F., da Fonseca, L., Franchi, S. M., Lopes, L. M., Tavares, G. M., Soares, A. 

M., Moreira, L. F. and Barbero-Marcial, M. (2007). "The cone reconstruction of the tricuspid valve in 

Ebstein's anomaly. The operation: early and midterm results." J Thorac Cardiovasc Surg 133(1): 215-

223. 



58 

 

da Silva, J. P., da Fonseca da Silva, L., Moreira, L. F., Lopes, L. M., Franchi, S. M., Lianza, A. C., 

Baumgratz, J. F. and Tavares, G. M. (2011). "Cone Reconstruction in Ebstein's Anomaly Repair: Early 

and Long-term Results." Arq Bras Cardiol 97(3): 199-208. 

Daliento, L., Angelini, A., Ho, S. Y., Frescura, C., Turrini, P., Baratella, M. C., Thiene, G. and Anderson, 

R. H. (1997). "Angiographic and Morphologic Features of the Left Ventricle in Ebstein's 

Malformation." American Journal of Cardiology 80: 1051-1059. 

Dastgiri, S., Stone, D., Le-Ha, C. and Gilmour, W. (2002). "Prevalence and secular trend of congenital 

anomalies in Glasgow, UK." Arch Dis Child 86: 257-263. 

Dearani, J. A. and Danielson, G. K. (2000). "Congenital Heart Surgery Nomenclature and Database 
Project: Ebstein's anomaly and tricuspid valve disease." The Annals of Thoracic Surgery 69(3): 106-

117. 

Dearani, J. A. and Danielson, G. K. (2005). "Surgical management of Ebstein's anomaly in the adult." 

Semin Thorac Cardiovasc Surg 17(2): 148-154. 

Dearani, J. A., Said, S. M., O'Leary, P. W., Burkhart, H. M., Barnes, R. D. and Cetta, F. (2013). 

"Anatomic Repair of Ebstein's Malformation: Lessons Learned with Cone Reconstruction." Ann 

Thorac Surg 95: 220-228. 

Delhaas, T., Sarvaas, G. J., Rijlaarsdam, M. E., Strengers, J. L., Eveleigh, R. M., Poulino, S. E., de Korte, 

C. L. and Kapusta, L. (2010). "A multicenter, long-term study on arrhythmias in children with Ebstein 

anomaly." Pediatr Cardiol 31(2): 229-233. 

Delorme, S., Debus, J. and Jenderka, K.-V. (2012). Physikalische und technische Grundlagen. Duale 

Reihe Sonographie, Thieme. 3. Auflage: 2-40. 

Digilio, M. C., Bernardini, L., Lepri, F., Giuffrida, M. G., Guida, V., Baban, A., Versacci, P., Capolino, R., 

Torres, B., De Luca, A., Novelli, A., Marino, B. and Dallapiccola, B. (2011). "Ebstein anomaly: Genetic 

heterogenity and association with microdeletions 1p36 and 8p23.1." Am J Med Genet A 155A(9): 

2196-2202. 

Diller, G.-P., Dimopoulos, K., Okonko, D., Uebing, A., Broberg, C. S., Babu-Narayan, S., Bayne, S., 

Poole-Wilson, P. A., Sutton, R., Francis, D. P. and Gatzoulis, M. A. (2006). "Heart Rate Response 

During Exercise Predicts Survival in Adults With Congenital Heart Disease." Journal of the American 

College of Cardiology 48(6): 1250-1256. 

Diller, G. P., Dimopoulos, K., Okonko, D., Li, W., Babu-Narayan, S. V., Broberg, C. S., Johansson, B., 

Bouzas, B., Mullen, M. J., Poole-Wilson, P. A., Francis, D. P. and Gatzoulis, M. A. (2005). "Exercise 

intolerance in adult congenital heart disease: comparative severity, correlates, and prognostic 

implication." Circulation 112(6): 828-835. 

Dimopoulos, K., Okonko, D. O., Diller, G. P., Broberg, C. S., Salukhe, T. V., Babu-Narayan, S. V., Li, W., 

Uebing, A., Bayne, S., Wensel, R., Piepoli, M. F., Poole-Wilson, P. A., Francis, D. P. and Gatzoulis, M. A. 

(2006). "Abnormal ventilatory response to exercise in adults with congenital heart disease relates to 

cyanosis and predicts survival." Circulation 113(24): 2796-2802. 

Driscoll, D. J., Mottram, C. D. and Danielson, G. K. (1988). "Spectrum of Exercise Intolerance in 45 

Patients with Ebstein's Anomaly and Observations on Exercise Tolerance in 11 Patients After Surgical 
Repair." Journal of the American College of Cardiology 11(4): 831-836. 



59 

 

Dumitrescu, D., Greiwing, A., Hager, A., Hollmann, W., Meyer, K., Schomaker, R., Trötschler, H. N. and 

Wasserman, K. (2015). Indikation, Fragestellung, Einflussfaktoren, Risiken. Kursbuch Spiroergometrie- 

Technik und Befundung verständlich gemacht. Stuttgart, New York, Georg Thieme Verlag: 21. 

Ebstein, W. (1866). "Ueber einen sehr seltenen Fall von Insufficienz der Valvula tricuspidalis, bedingt 

durch eine angeborene hochgradige Missbildung derselben." Archiv für Anatomie, Physiologie und 

Wissenschaftliche Medicin: 238-254. 

Edwards, W. D. (1993). "Embryology and Pathologic Features of Ebstein's Anomaly." Prog Pediatr 

Cardiol 2: 5-15. 

Elhendy, A., Mahoney, D. W., Khandheria, B. K., Burger, K. and Pellikka, P. A. (2003). "Prognostic 
significance of impairment of heart rate response to exercise: Impact of left ventricular function and 

myocardial ischemia." Journal of the American College of Cardiology 42(5): 823-830. 

Erbel, R. (2007). Echokardiographie. Bildgebende Kardiodiagnostik mit MRT, CT, Echokardiographie 

und anderen Verfahren. M. Thelen, R. Erbel, K.-F. Kreitner and J. Barkhausen, Thieme: 34-57. 

Erdmann, E. (2006). Klinische Kardiologie. Krankheiten des Herzens, des Kreislaufs und der Gefäße. 

Springer. 6. Auflage: 672-674. 

Flachskampf, F. A. (2007). Physikalische und technische Grundlagen Praxis der Echokardiographie- 

Das Referenzwerk zur echokardiographischen Diagnostik. F. A. Flachskampf, Thieme. 2. Auflage: 3-21. 

Fletcher, G. F., Ades, P. A., Kligfield, P., Arena, R., Balady, G. J., Bittner, V. A., Coke, L. A., Fleg, J. L., 

Forman, D. E., Gerber, T. C., Gulati, M., Madan, K., Rhodes, J., Thompson, P. D. and Williams, M. A. 
(2013). "Exercise Standards for Testing and Training: A Scientific Statement From the American Heart 

Association." Circulation 128: 873-934. 

Fredriksen, P. M., Veldtman, G., Hechter, S., Therrien, J., Chen, A., Ali Warsi, M., Freeman, M., Liu, P., 

Siu, S., Thaulow, E. and Webb, G. (2001). "Aerobic Capacity in Adults With Various Congenital Heart 

Diseases." Am J Cardiol 87: 310-314. 

Frescura, C., Angelini, A., Daliento, L. and Thiene, G. (2000). "Morphological Aspects of Ebsteins 

Anomaly in Adults." Thorac Cardiov Surg 48: 203-208. 

Fyler, D. C. (1992). Tricuspid Valve Problems. Nadas' Pediatric Cardiology. D. C. Fyler, Hanley&Belfus. 

1: 669-674. 

Geerdink, L. M. and Kapusta, L. (2014). "Dealing with Ebstein's anomaly." Cardiology in the Young 24: 
191-200. 

Gibbons, R. (2002). "ACC/AHA 2002 Guideline Update for Exercise Testing: A Report of the American 

College of Cardiology/American Heart Association Task Force on Practice Guidelines (Committee on 

Exercise Testing)." American College of Cardiology Foundation and the American Heart Association, 

Inc. 

Gould, T. D. (2006). "Targeting glycogen synthase kinase-3 as an approach to develop novel mood-

stabilising medications." Expert Opin. Ther. Targets 10(3): 377-392. 

Gupta, M. P., Polena, S., Coplan, N., Panagopoulos, G., Dhingra, C., Myers, J. and Froelicher, V. (2007). 

"Prognostic Significance of Systolic Blood Pressure Increases in Men During Exercise Stress Testing." 

The American Journal of Cardiology 100(11): 1609-1613. 



60 

 

Gussenhoven, E. J., Stewart, P. A., Becker, A. E., Essed, C. E., Ligtvoet, K. M. and De Villeneuve, V. H. 

(1984). ""Offsetting" of the Septal Tricuspid Leaflet in Normal Hearts and in Hearts with Ebstein's 

Anomaly." The American Journal of Cardiology 54: 172- 176. 

Haas, N. A. and Kleideiter, U. (2011). Belastungsuntersuchungen. Kinderkardiologie: Klinik und Praxis 

der Herzerkrankungen bei Kindern, Jugendlichen und jungen Erwachsenen. Thieme: 49-55. 

Haas, N. A. and Kleideiter, U. (2011). Ebstein-Anomalie. Kinderkardiologie- Klinik und Praxis der 

Herzerkrankungen bei Kindern, Jugendlichen und jungen Erwachsenen. Thieme: 173-177. 

Haas, N. A. and Kleideiter, U. (2011). Echokardiographie. Kinderkardiologie-Klinik und Praxis der 

Herzerkrankungen bei Kindern, Jugendlichen und jungen Erwachsenen. Thieme: 23-37. 

Haas, N. A. and Kleideiter, U. (2011). Kinderkardiologie. Klinik und Praxis der Herzerkrankungen bei 

Kindern, Jugendlichen und jungen Erwachsenen. Thieme: 3-72. 

Haas, N. A. and Kleideiter, U. (2011). Leitsymptome. Kinderkardiologie- Klinik und Praxis der 

Herzerkrankungen bei Kindern, Jugendlichen und jungen Erwachsenen. Thieme: 79-94. 

Haas, N. A. and Kleideiter, U. (2011). Trikuspidalatresie. Kinderkardiologie: Klinik und Praxis der 

Herzerkrankungen bei Kindern, Jugendlichen und jungen Erwachsenen. Thieme: 177-184. 

Haber, P. (2013). Spiroergometrie Lungenfunktion und Spiroergometrie: Interpretation und 

Befunderstellung unter Einschluss der arteriellen Blutgasanalyse. Springer. 3. Auflage: 113-162. 

Hager, A. and Hauser, M. (2008). Funktionsuntersuchungen. Klinische Kinderkardiologie. G. 

Schumacher, J. Hess and K. Bühlmeyer, Springer Berlin Heidelberg: 137-150. 

Hebe, J. (2000). "Ebstein's Anomaly in Adults. Arrhythmias: Diagnosis and Therapeutic Approach." 

Thorac Cardiov Surg 48: 214-219. 

Hetzer, R., Alexi-Meskishvili, V. and Unbehaun, A. (2010). Ebstein-Anomalie. Herzchirurgie. G. Ziemer 

and A. Haverich, Springer-Verlag GmbH. 3. Auflage: 290-311. 

Hick, C. and Hick, A. (2009). Herz. Intensivkurs Physiologie. Elsevier Urban&Fischer. 6. Auflage: 45-75. 

Hunter, S. and Lillehei, C. (1958). "Ebstein's malformation of the tricuspid valve; study of a case 

together with suggestion of a new form of surgical therapy." Dis Chest 33(3): 297-304. 

Hurwitz, R. A. (1994). "Left Ventricular Function in Infants and Children with Symptomatic Ebstein's 

Anomaly." The American Journal of Cardiology 73: 716-718. 

Jaiswal, P. K., Balakrishnan, K. G., Saha, A., Venkitachalam, C. G., Tharakan, J. and Titus, T. (1994). 
"Clinical profile and natural history of Ebstein's anomaly of tricuspid valve." International Journal of 

Cardiology 46: 113-119. 

Kanani, M., Moorman, A. F., Cook, A. C., Webb, S., Brown, N. A., Lamers, W. H. and Anderson, R. H. 

(2005). "Development of the atrioventricular valves: clinicomorphological correlations." Ann Thorac 

Surg 79(5): 1797-1804. 

Kastor, J. A., Goldreyer, B. N., Josephson, M. E., Perloff, J. K., Scharf, D. L., Manchester, J. H., 

Shelburne, J. C. and Hirshfeld, J. W. (1975). "Electrophysiologic Characteristics of Ebstein's Anomaly 

of the Tricuspid Valve." Circulation 52. 



61 

 

Khositseth, A., Danielson, G. K., Dearani, J. A., Munger, T. M. and Porter, C. J. (2004). 

"Supraventricular tachyarrhythmias in Ebstein anomaly: management and outcome." J Thorac 

Cardiovasc Surg 128(6): 826-833. 

Kipps, A. K., Graham, D. A., Lewis, E., Marx, G. R., Banka, P. and Rhodes, J. (2012). "Natural history of 

exercise function in patients with Ebstein anomaly: A serial study." Am Heart J 163(3): 486-491. 

Kouchoukos, N. T., Blackstone, E. H., Doty, D. B., Hanley, F. L. and Karp, R. B. (2003). Ebstein Anomaly. 

Cardiac Surgery. Kirklin. and Barratt-Boyes., Churchill Livingstone. 2: 1177-1199. 

Kroidl, R. F., Schwarz, S. and Lehnigk, B. (2007). 9-Felder-Grafiken nach Wasserman. Kursbuch 

Spiroergometrie: Technik und Befundung verständlich gemacht, Thieme. 2. Auflage: 118-160. 

Kroidl, R. F., Schwarz, S. and Lehnigk, B. (2007). Physiologische Grundlagen (Rekapitulation 

ausgewählter Themen). Kursbuch Spiroergometrie: Technik und Befundung verständlich gemacht 

Thieme. 2. Auflage: 35-111. 

Kroidl, R. F., Schwarz, S. and Lehnigk, B. (2007). Technische und formale Grundlagen Kursbuch 

Spiroergometrie: Technik und Befundung verständlich gemacht. Thieme. 2. Auflage: 15-32. 

Kuhn, A., De Pasquale Meyer, G., Muller, J., Petzuch, K., Fratz, S., Rohlig, C., Hager, A., Schreiber, C., 

Hess, J. and Vogt, M. (2013). "Tricuspid valve surgery improves cardiac output and exercise 

performance in patients with Ebstein's anomaly." Int J Cardiol 166(2): 494-498. 

Kühn, A., Lange, R., Meierhofer, C., Schreiber, C., Müller, J., Hörer, J., Ewert, P. and Vogt, M. (2015). 

"Clinical and Hemodynamic Effects of the Cone Operation in Patients with Ebstein’s Anomaly." 
Thorac cardiovasc Surg 63(S 03): V0003. 

Kumar, A. E., Fyler, D. C., Miettinen, O. S. and Nadas, A. S. (1970). "Ebsteins anomaly. Clinical Profile 

and Natural History." The American Journal of Cardiology 28: 84-95. 

Kupilik, N., Simon, P., Moidl, R., Wollenek, G., Marx, M., Wolner, E. and Moritz, A. (1999). "Valve-

preserving treatment of Ebstein's anomaly: perioperative and follow-up results." Thorac Cardiovasc 

Surg 47(4): 229-234. 

Lamers, W. H., Virágh, S., Wessels, A., Moorman, A. F. M. and Anderson, R. H. (1995). "Formation of 

the Tricuspid Valve in the Human Heart." Circulation 91: 111-121. 

Lang, R. M., Badano, L. P., Mor-Avi, V., Afilalo, J., Armstrong, A., Ernande, L., Flachskampf, F. A., 

Foster, E., Goldstein, S. A., Kuznetsova, T., Lancellotti, P., Muraru, D., Picard, M. H., Rietzschel, E. R., 
Rudski, L., Spencer, K. T., Tsang, W. and Voigt, J. U. (2015). "Recommendations for cardiac chamber 

quantification by echocardiography in adults: an update from the American Society of 

Echocardiography and the European Association of Cardiovascular Imaging." Eur Heart J Cardiovasc 

Imaging 16(3). 

Lang, R. M., Bierig, M., Devereux, R. B., Flachskampf, F. A., Foster, E., Pellikka, P. A., Picard, M. H., 

Roman, M. J., Seward, J., Shanewise, J., Solomon, S., Spencer, K. T., St John Sutton, M. and Stewart, 

W. (2006). "Recommendations for chamber quantification." Eur J Echocardiography 7: 79-108. 

Lange, R., Burri, M., Eschenbach, L. K., Badiu, C. C., da Silva, J. P., Nagdyman, N., Fratz, S., Hörer, J., 

Kühn, A., Schreiber, C. and Vogt, M. O. (2014). "Da Silva's cone repair for Ebstein's anomaly: effect on 

right ventricular size and function." European Journal of Cardio-Thoracic Surgery. 



62 

 

Lange, R., Schreiber, C., Hörer, J. and Vogt, M. (2014). "Die Chirurgie der Ebstein’schen Anomalie " 

Journal für angeborene Herzfehler 1: 10-15. 

Lechat, M. and Dolk, H. (1993). "Registries of congenital anomalies: EUROCAT. Environ Health 

Perspect 101 (Suppl 2)." 153-157. 

Liebner, S., Casttelino, A., Gallini, R., Rudini, N., Iurlaro, M., Piccolo, S. and Dejana, E. (2004). "Beta-

catenin is required for endothelial-mesenchymal transformation during heart cushion development 

in the mouse." The Journal of Cell Biology 166(3): 359-367. 

Lindinger, A., Schwedler, G. and Hense, H. W. (2010). "Prevalence of congenital heart defects in 

newborns in Germany: Results of the first registration year of the PAN Study (July 2006 to June 
2007)." Klin Padiatr 222(5): 321-326. 

Lopez, L., Colan, S., Frommelt, P., Ensing, G., Kendall, K., Younoszai, A., Lai, W. and Geva, T. (2010). 

"Recommendations for Quantification Methods During the Performance of a Pediatric 

Echocardiogram: A Report From the Pediatric Measurements Writing Group of the American Society 

of Echocardiography Pedatric and Congenital Heart Disease Council." J Am Soc Echocardiogr 23: 465-

495. 

Lupoglazoff, J. M., Denjoy, I., Kabaker, M., Benali, K., Riescher, B., Magnier, S., Gaultier, C. and 

Casasoprana, A. (1999). "Cardiorespiratory Excercise Tolerance in Asymptomatic Children with 

Ebstein's Anomaly." Pediatric Cardiology 20: 189-194. 

MacLellan-Tobert, S. G., Driscoll, D. J., Mottram, C. D., Mahoney, D. W., Wollan, P. C. and Danielson, 
G. K. (1997). "Exercise Tolerance in Patients with Ebstein's Anomaly." Journal of the American College 

of Cardiology 29(7): 1615-1622. 

Mezzani, A., Giordano, A., Moussa, N. B., Micheletti, A., Negura, D., Saracino, A., Canal, E., Giannuzzi, 

P., Chessa, M. and Carminati, M. (2015). "Hemodynamic, not ventilatory, inefficiency is associated 

with high VE/VCO2 slope in repaired, noncyanotic congenital heart disease." International Journal of 

Cardiology 191: 132-137. 

Muller, J., Christov, F., Schreiber, C., Hess, J. and Hager, A. (2009). "Exercise capacity, quality of life, 

and daily activity in the long-term follow-up of patients with univentricular heart and total 

cavopulmonary connection." Eur Heart J 30(23): 2915-2920. 

Muller, J., Kuhn, A., Vogt, M., Schreiber, C., Hess, J. and Hager, A. (2011). "Improvements in exercise 
performance after surgery for Ebstein anomaly." J Thorac Cardiovasc Surg 141(5): 1192-1195. 

Myers, J., Arena, R., Franklin, B., Pina, L., Kraus, W. E., McInnis, K. and Balady, G. J. (2009). 

"Recommendations for Clinical Exercise Laboratories: A Scientific Statement From the American 

Heart Association." Circulation 119: 3144-3161. 

Nagdyman, N., Ewert, P., Stiller, B., Riesenkampff, E., Fleck, T., Lange, P. E. and Hetzer, R. (2003). 

"Ebstein-Anomalie: Langzeitverlauf nach Trikuspidalklappenrekonstruktion ohne Ventrikelplikatur." Z 

Kardiol 92(9): 730-734. 

Negoi, R. I., Ispas, A. T., Ghiorghiu, I., Filipoiu, F., Negoi, I., Hostiuc, M., Hostiuc, S. and Ginghina, C. 

(2013). "Complex Ebstein's Malformation: Defining Preoperative Cardiac Anatomy and Function." J 

Card Surg 28(1): 70-81. 

Ohuchi, H., Watanabe, K.-i., Kishiki, K., Wakisaka, Y. and Echigo, S. (2007). "Heart rate dynamics 

during and after exercise in postoperative congenital heart disease patients. Their relation to cardiac 



63 

 

autonomic nervous activity and intrinsic sinus node dysfunction." American Heart Journal 154(1): 

165-171. 

Palmen, M., de Jong, P. L., Klieverik, L. M., Venema, A. C., Meijboom, F. J. and Bogers, A. J. (2008). 

"Long-term follow-up after repair of Ebstein's anomaly." Eur J Cardiothorac Surg 34(1): 48-54. 

Paranon, S. and Acar, P. (2008). "Ebstein's anomaly of the tricuspid valve: from fetus to adult." Heart 

94(2): 237-243. 

Paridon, S. M., Alpert, B. S., Boas, S. R., Cabrera, M. E., Caldarera, L. L., Daniels, S. R., Kimball, T. R., 

Knilans, T. K., Nixon, P. A., Rhodes, J. and Yetman, A. T. (2006). "Clinical Stress Testing in the Pediatric 

Age Group: A Statement From the American Heart Association Council on Cardiovascular Disease in 
the Young, Committee on Artherosclerosis, Hypertension, and Obesity in the Youth." Circulation 113: 

1905-1920. 

Popelová, J., Oechslin, E., Kaemmerer, H. and St John Sutton, M. G. (2008). Ebstein's anomaly of the 

tricuspid valve. Congenital Heart Disease in Adults, Informa UK Ltd: 124-134. 

Postma, A. V., van Engelen, K., van de Meerakker, J., Rahman, T., Probst, S., Baars, M. J., Bauer, U., 

Pickardt, T., Sperling, S. R., Berger, F., Moorman, A. F., Mulder, B. J., Thierfelder, L., Keavney, B., 

Goodship, J. and Klaassen, S. (2011). "Mutations in the sarcomere gene MYH7 in Ebstein anomaly." 

Circ Cardiovasc Genet 4(1): 43-50. 

QuizletInc. (2016). "https://quizlet.com/87115697/flashcards." 

Reynolds, T., Peng, Y. and Dubovec, P. (1999). The Pediatric Echocardiographer's Pocket Reference, 
Arizona Heart Institute. 

Roche, F., Pichot, V., Da Costa, A., Isaaz, K., Costes, F., Dall'Acqua, T., Duverney, D., Lacour, J.-R. and 

Barthélémy, J.-C. (2001). "Chronotropic incompetence response to exercise in congestive heart 

failure, relationship with the cardiac autonomic status." Clinical Physiology 21(3): 335-342. 

Rosenmann, A., Arad, I., Simcha, A. and Schaap, T. (1976). "Familial Ebsteins anomaly." J Med Genet 

13(6): 532-535. 

Rühle, K.-H. (2008). Physiologie und Pathophysiologie. Praxisleitfaden der Spiroergometrie. 

Kohlhammer. 2. Auflage: 13-47. 

Rühle, K. H. (2008). Aussagekraft der Spiroergometrie im Rahmen klinischer Untersuchungen. 

Praxisleitfaden der Spiroergometrie. Kohlhammer. 2. Auflage: 86-120. 

Rühle, K. H. (2008). Praktische Durchführung der Spiroergometrie anhand von Fallbeispielen. 

Praxisleitfaden der Spiroergometrie. Kohlhammer. 2. Auflage: 123-156. 

Saxena, A., Fong, L. V., Tristam, M., Ackery, D. M. and Keeton, B. R. (1991). "Left ventricular function 

in patients greater than 20 years of age with Ebstein's anomaly of the tricuspid valve." The American 

Journal of Cardiology 67: 217-219. 

Schardt, F. W. (2005). Ergometrie und Ergospirometrie. Kardiopulmonale Leistungsdiagnostik. MKM. 

1. Auflage 82-176. 

Schardt, F. W. (2005). Physiologische Grundlagen des Herz-Kreislauf-Systems unter Belastung. 

Kardiopulmonale Leistungsdiagnostik. MKM. 1. Auflage: 53-62. 



64 

 

Schlenker, E. and Rühle, K. H. (2008). Methodik, Grenzwerte, Sollwerte. Praxisleitfaden der 

Spiroergometrie. K.-H. Rühle. Kohlhammer. 2. Auflage: 48-85. 

Schmidt-Habelmann, P., Meisner, H., Struck, E. and Sebening, F. (1981). "Results of Valvuloplasty for 

Ebstein's Anomaly." Thorac. cardiovasc. Surgeon 29: 155-157. 

Schmitz, F. (2010). Herz und Herzbeutel. Duale Reihe Anatomie, Thieme. 2. Auflage: 517-557. 

Schreiber, C., Cook, A., Yen Ho, S., Augustin, N. and Anderson, R. H. (1999). "Morphologic spectrum 

of Ebstein's malformation- revisitation relative to surgical repair." The Journal of Thoracic and 

Cardiovascular Surgery 117(1): 148-155. 

Schumacher, G. (2008). Ebstein-Anomalie. Klinische Kinderkardiologie- Diagnostik und Therapie der 
angeborenen Herzfehler, Springer. 4. Auflage: 244-252. 

Schumacher, G. and Brodherr-Heberlein, S. (2008). Klinische Untersuchung. Klinische 

Kinderkardiologie- Diagnostik und Therapie der angeborenen Herzfehler. Schumacher, Hess and 

Bühlmeyer, Springer. 4. Auflage: 28-38. 

Schwedler, G., Lindinger, A., Lange, P. E., Sax, U., Olchvary, J., Peters, B., Bauer, U. and Hense, H. W. 

(2011). "Frequency and spectrum of congenital heart defects among live births in Germany: a study 

of the Competence Network for Congenital Heart Defects." Clin Res Cardiol 100(12): 1111-1117. 

Shiina, A., Seward, J. B., Edwards, W. D., Hagler, D. J. and Tajik, A. J. (1984). "Two-Dimensional 

Echocardiographic Spectrum of Ebstein's Anomaly: Detailed Anatomic Assessment." Journal of the 

American College of Cardiology 3(2): 356-370. 

Silbernagel, S. and Agamemnon, D. (2007). Herz und Kreislauf. Taschenatlas Physiologie. Thieme. 7. 

Auflage: 204-219. 

Strieder, D. J., Mesko, Z. G., Zaver, A. G. and Gold, W. M. (1973). "Exercise tolerance in chronic 

hypoxemia due to right-to-left shunt." Journal of Applied Physiology 34(6): 853-858. 

Stulak, J. M., Dearani, J. A. and Danielson, G. K. (2007). "Surgical Management of Ebstein's Anomaly." 

Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Annu 10: 105-111. 

Therrien, J., Henein, M. Y., Li, W., Somerville, J. and Rigby, M. (2000). "Right ventricular long axis 

function in adults and children with Ebstein's malformation." International Journal of Cardiology 73: 

243-249. 

Trojnarska, O., Szyszka, A., Gwizdala, A., Siniawski, A., Oko-Sarnowska, Z., Chmara, E., Straburzynska-
Migaj, E., Katarzynski, S. and Cieslinski, A. (2006). "Adults with Ebstein's anomaly - Cardiopulmonary 

exercise testing and BNP levels " International Journal of Cardiology 111: 92-97. 

Tuzcu, M. E., Moodie, D. S., Ghazi, F., Sterba, R., Gill, C. C., Stewart, R., Kovacs, A. and Farmer, D. 

(1989). "Ebstein' anomaly: natural and unnatural history." Cleveland Clinic Journal of Medicine 56: 

614-618. 

van den Broek, S. A. J., van Veldhuisen, D. J., de Graeff, P. A., Landsman, M. L. J., Hillege, H. and Lie, K. 

I. (1992). "Comparison Between New York Heart Association Classification and Peak Oxygen 

Consumption in the Assessment of Functional Status and Prognosis in Patients with Mild to Moderate 

Chronic Congestive Heart Failure Secondary to Either Ischemic or Idiopathic Dilated 

Cardiomyopathy." The American Journal of Cardiology 70: 359-363. 



65 

 

van Son, J., Konstantinov, I. and Zimmermann, V. (2001). "Wilhelm Ebstein and Ebstein's 

malformation." European Journal of Cardio-thoracic Surgery 20: 1082-1085. 

Vermeer, A. M., van Engelen, K., Postma, A. V., Baars, M. J., Christiaans, I., De Haij, S., Klaassen, S., 

Mulder, B. J. and Keavney, B. (2013). "Ebstein anomaly associated with left ventricular 

noncompaction: an autosomal dominant condition that can be caused by mutations in MYH7." Am J 

Med Genet C Semin Med Genet 163C(3): 178-184. 

Vogel, M., Marx, G., Tworetzky, W., Cecchin, F., Graham, D., Mayer, J., Pigula, F., Bacha, E. and Del 

Nido, P. (2012). "Ebstein's Malformation of the Tricupsid Valve: Short-term Outcomes of the "Cone 

Procedure" versus Conventional Surgery." Congenital Heart Dis 7: 50-58. 

Vogt, M. (2008). Echokardiographie. Klinische Kinderkardiologie. G. Schumacher, J. Hess and K. 

Bühlmeyer, Springer Berlin Heidelberg: 69-90. 

Vogt, M. (2015). Aus Email "Fragen zur Doktorarbeit" an Prof. Vogt. A. Tropschuh. 

Vogt, M., Röhling, C., Nagdyman, N. and Kühn, A. (2014). "Ebstein’sche Anomalie der 

Trikuspidalklappe." Journal für angeborene Herzfehler 1: 4-9. 

Vogt, M., Schreiber, C., Schmitt, K. and Paul, T. (2014). "Leitlinie Pädiatrische Kardiologie: Ebstein-

Anomalie der Trikuspidalklappe, Stand 17.06.2015." Deutsche Gesellschaft für pädiatrische 

Kardiologie. 

Voigt, J.-U. (2007). Gewebedoppler und regionale Funktionsanalyse. Praxis der Echokardiographie 

Das Refernzwerk zur echokardiographischen Diagnostik. F. A. Flachskampf, Thieme. 2. Auflage: 57-95. 

Wald, R. M., Adatia, I., Van Arsdell, G. S. and Hornberger, L. K. (2005). "Relation of Limiting Ductal 

Patency to Survival in Neonatal Ebstein's Anomaly." Am J Cardiol 96(6): 851-856. 

Wasserman, K., Zhang, Y.-Y., Gitt, A., Belardinelli, R., Koike, A., Lubarsky, L. and Agostoni, P. G. (1997). 

"Lung Function and Exercise Gas Exchange in Chronic Heart Failure." Circulation 96(7): 2221-2227. 

Zoghbi, W. A., Enriquez-Sarano, M., Foster, E., Grayburn, P. A., D, K. C., Levine, R. A., 

Nihoyannopoulos, P., Otto, C. M., Quinones, M. A., Rakowski, H., Stewart, W. J., Waggoner, A. and 

Weissman, N. J. (2003). "Recommendations for Evaluation of the Severity of Native Valvular 

Regurgitation with Two-dimensional and Doppler Echocardiography." Journal of the American 

Society of Echocardiography 16(7): 777-802. 

  



66 

 

10 ABBILDUNGSVERZEICHNIS 

 

Abbildung 1 Schematische Darstellung der embryologischen Entwicklung der Trikuspidalklappe ........ 2 

Abbildung 2 Prof. Dr. Wilhelm Ebstein .................................................................................................... 3 

Abbildung 3 Originalabbildung bei Erstbeschreibung ............................................................................. 4 

Abbildung 4 Intrakardialer Situs beim normalen Herzen und bei der Ebstein-Anomalie ....................... 5 

Abbildung 5 Einteilung nach Carpentier A-D ........................................................................................... 7 

Abbildung 6 Echokardiographische Einteilung nach Dearani und Danielson.......................................... 9 

Abbildung 7 GOSE- Score....................................................................................................................... 10 

Abbildung 8 Wahrscheinlichkeitskurve supraventrikulärer Tachykardien............................................ 13 

Abbildung 9 EKG mit typischen Veränderungen bei Ebstein-Anomalie ................................................ 15 

Abbildung 10 „Bocksbeutelform“ des Herzschattens ........................................................................... 16 

Abbildung 11 Zirkulierendes Shuntvolumen ......................................................................................... 18 

Abbildung 12 Sebening-Stich ................................................................................................................. 21 

Abbildung 13 Cone-Rekonstruktion ...................................................................................................... 22 

Abbildung 14 Operationsschritte der Cone-Technik am eröffneten rechten Vorhof ........................... 22 

Abbildung 15 Partielle cavopulmonale Anastomose ............................................................................ 23 

Abbildung 16 HMV in Abhängigkeit von der Belastungsintensität ....................................................... 24 

Abbildung 17 Umverteilung der Blutzufuhr bei Belastung ................................................................... 25 

Abbildung 18 Bestimmung der TI .......................................................................................................... 30 

Abbildung 19 Bestimmung der LVEF ..................................................................................................... 31 

Abbildung 20 aus einer 9-Felder-Graphik nach Wasserman: ................................................................ 33 

Abbildung 21 aus einer 9-Felder-Graphik nach Wasserman: ................................................................ 34 

Abbildung 22 aus einer 9-Felder-Graphik nach Wasserman: VE/VCO₂ ................................................. 36 

Abbildung 23 Veränderung der relativen VO₂peak ............................................................................... 48 

Abbildung 24 Veränderungen der NYHA-Klasse.................................................................................... 49 

Abbildung 25 NYHA-Klasse beim Follow-up I (schwarze Säulen) und II (weiß) ..................................... 50 

Abbildung 27 TI-Veränderung zwischen Follow-up I (weiß)  und II (hellgrau) ...................................... 51 

Abbildung 26 TI im Follow-up ................................................................................................................ 51 

Abbildung 28 Veränderungen der Trikuspidalinsuffizienz zwischen EPO bei Entlassung und LPO ...... 51 

Abbildung 29 Veränderung der Fläche der V. contracta ....................................................................... 52 

Abbildung 30 Veränderung der TI zwischen frühpostoperativem Zeitpunkt und dem Langzeitverlauf52 

Abbildung 31 Veränderung der TI zwischen postoperativer und follow-up TEE .................................. 53 

  



67 

 

11 TABELLENVERZEICHNIS 

 

Tabelle 1 Stadieneinteilung der Funktionsbeeinträchtigung nach Rosskamm ..................................... 35 

Tabelle 2 Patientenangaben native Gruppe .......................................................................................... 40 

Tabelle 3 Patientenangaben postoperative Gruppe ............................................................................. 41 

Tabelle 4 Ergebnisse native Gruppe ...................................................................................................... 42 

Tabelle 5 Boxplot TI native Gruppe ....................................................................................................... 43 

Tabelle 6 Ergebnisse postoperative Gruppe ......................................................................................... 44 

Tabelle 7 Boxplot TI postoperative Gruppe .......................................................................................... 45 

Tabelle 9 Nicht verwertbare Ergebnisse native Gruppe ....................................................................... 68 

Tabelle 10 Nicht verwertbare Ergebnisse postoperative Gruppe ......................................................... 68 

  



68 

 

12 ANHANG 

 

Nicht verwertbare Spiroergometrieergebnisse (Grund siehe Limitationen der Studie):  

 

 

Tabelle 8 Nicht verwertbare Ergebnisse native Gruppe 

 

Postoperative Gruppe 

                                

 
Baseline Follow-up  Mittlere 

Änderung 

p-Wert 

V�O₂peak 

(ml/kg/min) (n=47) 

22,1 ± 5,8 23,1 ± 5,9 1,0 ± 4,1  0,096 

Relative V�O₂peak 

(%) (n=47) 

70,0 ± 16,5  75,3 ± 13,9  5,4 ± 15,9 0,025  

VE/VCO2 slope  

(n=46)  

30,0 ± 5,1 28,2 ± 4,3 -1,9 ± 4,7 0,009 

 

Tabelle 9 Nicht verwertbare Ergebnisse postoperative Gruppe 

 

 

 

 

 

Native Gruppe 

(n=24) 

 Baseline Follow-up Mittlere 

Änderung 

p-Wert 

V�O₂peak 

(ml/kg/min) 

27,6 ± 8,7 27,1 ± 7,8 -0,6 ± 4,7 0,545 

Relative	

V�O2 peak (%) 

79,7 ± 23,2 85,5± 19,6 5,9 ± 15,2 0,72 

V� E/V� CO2 slope 

 

29,7 ± 5,5 28,3 ± 5,4  -1,4 ± 4,9 0,168 
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