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1 Einleitung und Hintergrund

1.1 Die Ebstein Anomalie als angeborener Herzfehler

Betrachtet man alle lebend geborenen Kinder, so haben etwa flnf bis acht von 1000
Kindern einen angeborenen Herzfehler.[42]

Unter einem angeborenen Herzfehler versteht man den Zustand des Herzens, der sich
aus einer von der Norm abweichenden Herzstruktur oder Herzfunktion ergibt und
bereits bei der Geburt vorhanden ist. Viele Herzfehler treten auf, weil das Herz oder
seine Klappen und Gefale nicht richtig angelegt sind.[53]

Es gibt viele verschiedene angeborene Herzfehler. Diese reichen von kleinen Defekten
(wie zum Beispiel einen kleinen Ventrikelseptumdefekt (VSD), der die haufigste
Fehlbildung des Herzens darstellt), die keine oder nur geringfiigige Symptome
hervorrufen, bis zu komplexen Fehlbildungen, die eine sofortige Intervention erfordern
um das Uberleben zu erméglichen.[53]

Die Ebstein Anomalie ist eine der seltenen Herzfehlbildungen, da sie nur die Ursache
von 0,5 -1% der angeborenen Herzfehler ist.[39] Vereinfacht lasst sich die Ebstein
Anomalie durch eine in unterschiedlichem Ausmal} in Richtung Herzspitze verlagerte
Trikuspidalklappe oder durch eine Dysplasie derselben charakterisieren. Aus der
Verlagerung resultiert eine Atrialisierung eines Teils des rechten Ventrikels (RV), eine
verminderte Pumpleistung des eigentlichen rechten Ventrikels und eine Vergré3erung
des rechten Vorhofes.[43]



1.2 Erstbeschreibung der Ebstein Anomalie

Die Ebstein Anomalie ist benannt nach dem deutschen Arzt Dr. Wilhelm Ebstein (1836-
1912).[22] Dieser beschrieb im Jahre 1866 einen Fall von einem 19-jahrigen Mann,
welcher sich im Allerheiligen Hospital in Breslau vorstellte. Anamnestisch wurde
festgestellt, dass der Patient seit der Jugend kurzatmig war und stets an Herzklopfen
litt. Seit zwei Jahren hatte er haufig, besonders im Frihjahr, Husten. Der Patient war
bei Aufnahme sehr abgemagert und fiel durch eine Zyanose im Gesicht sowie eine
Blasse der Haut auf. Zudem waren Puls und Atmung beschleunigt. Nach acht Tagen
verstarb der Patient.

Bei der von Dr. Wilhelm Ebstein am folgenden Tage durchgeflhrten Obduktion der
Leiche stellte er vor allem Fehlbildungen des Herzens fest. Im Bereich des rechten
Atriums fiel auf, dass dieses stark erweitert war, dass das Foramen ovale nicht
vollstandig verschlossen und die Valvula Thebesii nicht angelegt war. Im Bereich des
rechten Ventrikels beschreibt er ein Fehlen der Trikuspidalklappe. Stattdessen
entsprang vom Anulus fibro-cartilagineus dexter entsprechend der vorderen und
hinteren Wand des rechten Ventrikels eine Membran, welche in die hintere Halfte des
Endokards des Septum ventriculorum Uberging. Die Membran stellte im
Zusammenhang mit der verdickten hinteren Halfte des Endokards des Septum
ventriculorum einen nach unten und rechts vollkommen geschlossenen Sack dar. Von
der AulRenwand der Membran entsprangen Sehnenfaden, welche in Papillarmuskeln
Ubergingen, die an der Innenwand des rechten Ventrikels inserierten. Die Sehnenfaden
und Papillarmuskeln fehlten an dem oberen Teil des rechten Seitenrandes sowie an
der hinteren Wand des rechten Ventrikels fast ganzlich, dagegen waren sie an der
unteren Partie sowie an der vorderen Wand sehr zahlreich. Die Membran war in ihrer
unteren Halfte vielfach gefenstert. Etwa 15mm unterhalb des Anulus fibro-cartilagineus
dexter und dicht unterhalb des hautigen Teiles des Septums, entsprang vom Endokard
ein mit breiter Basis nach oben und die Spitze nach unten gerichteter dreieckiger
Zipfel, welcher mit zahlreichen, hauptsachlich von seiner hinteren Flache
entspringenden Sehnenfaden, zum groften Teil in das Endokard inserierte. Dieser
wlrde der Lage nach dem inneren einer normalen Trikuspidalklappe entsprechen.
Durch den abnormen Ursprung unterhalb des Klappenringes sowie seine rudimentare
Ausbildung unterschied sich dieser Zipfel so sehr von einem normalen Segel, dass
man ihn nur als im héchsten Grade verkiimmert bezeichnen konnte. Der funktionelle

rechte Ventrikel bestand hier also nur aus dem Conus arteriosus dexter sowie dem



Raum zwischen AufRenwand der Membran und Innenwand des rechten Ventrikels,
welcher mit der von der Membran gebildeten Héhle nur durch die in derselben
befindlichen gefensterten Stelle kommunizierte. Die Hohle des rechten Ventrikels war
stark erweitert. Im Bereich des linken Herzens wurden keine Fehlbildungen
beschrieben.

Insgesamt fand somit Dr. Wilhelm Ebstein bei diesem Patienten drei Bildungsfehler:
Erstens eine vollkommene Fehlbildung der Trikuspidalklappe. Zweitens den Mangel
der Valvula Thebesii und drittens ein offenes Foramen ovale, welches er sich dadurch
erklarte, dass durch das Zurickstromen von Blut aus dem rechten Ventrikel sich der
rechte Vorhof dilatiert und durch den erhéhten Druck ein vollstidndiger Verschluss
verhindert wird.

Zudem fand man bei der Obduktion heraus, dass der Patient an einer Tuberkulose litt.

Diese ist nach Dr. Ebstein aber als eine Komplikation des Grundleidens zu sehen.[65]



Abbildung 1 zeigt die bearbeitete Skizze der Fehlbildungen aus der

Originalverdffentlichung von Dr. Ebstein.

t
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Abbildung 1: Erstmalige Dokumentation der Ebstein Anomalie (22).

Dr. Ebstein erlautert die Abbildung wie folgt:

.Die zur Bezeichnung gewahlten Buchstaben sind bei beiden Fig. gleich.

Fig. 1 stellt den von der Vena cava superior am rechten Seitenrande aufgeschnittenen
rechten Vorhof und rechten Ventrikel dar.

Fig 2. Stellt den gedffneten Conus arteriosus dexter dar, welcher durch einen Schnitt,
welcher von der Spitze des rechten Ventrikels aus (c. 1 Cm. Nach rechts vom Sulcus
longitudinalis) durch die vordere Wand des rechten Ventrikels bis in die Arteria
Pulmonalis Hineingefiihrt wurde, freigelegt ist.

A Atrium dextrum. a Zugang zur Auricula cordis dextra und M. pectinati, b die nicht
vollkommen das Foramen ovale schliessende Valvula f.0., ¢ die Eustachische Klappe,
auf der Zeichnung nur angedeutet, d Einmiindungsstelle der Herzvene, die Valvula
Thebesii fehlt. B Ventriculus dexter. e Annulus fibro-cartilagineus dexter, h der vordere,

h1 der hintere Theil der von e entspringenden Membran, welche vielfache Oeffnungen



(f) zeigt, i rudimentarer innerer Zipfel der Tricuspidalklappe mit seinen in das
Endocardium des Septum ventriculorum sich inserirenden Sehnenfaden (g), r Oeffnung
durch die man in den Conus arteriosus dexter und umgekehrt aus demselben in den
von der Membran h, h1 und dem hinteren Theile des Endocardium des Septum
ventriculorum (o) gebildeten Sack gelangt, k Sehnenfaden und Papillarmuskeln
zwischen der Aussenwand der Membran h, h1 und der Hohlenflache des rechten
Ventrikels, | Papillarmuskel, an welchen sich der vordere Theil der Membran (h) mit
einem oberen und unteren Schenkel inserirt, m vordere Wand des rechten Ventrikels, q
hintere Wand des rechten Ventrikels, n Conus arteriosus dexter, o Septum
ventriculorum, p Arteria pulmonalis mit ihrer normalen Klappe. C Auricula cordis

sinister D Aorta thoracica ascendens. E Linker Ventrikel.”[22]

1.3 Aktuelles Begriffsbild der Ebstein Anomalie

Nachdem Dr. Wilhelm Ebstein diesen Herzfehler ausfiihrlich beschrieben hatte,
entdeckten nach ihm auch mehrere andere Arzte &hnliche Missbildungen der
Trikuspidalklappe bei ihren Patienten.

In der fast 100 Jahre spater von Vacca veréffentlichten Ubersichtsarbeit, in der 108
Patienten berlcksichtigt wurden, wird die Anomalie wie folgt beschrieben:

Der pathologische Hauptdefekt ist eine Verlagerung der abnormen Trikuspidalklappe,
welche normalerweise von dem anterioren, septalen und posterioren Segel gebildet
wird, nach unten. Gewdhnlich ist nur ein funktionsfahiges Klappensegel, welches dem
anterioren Segel entspricht, vorhanden und die anderen sind nur rudimentar angelegt.
Meistens vereinigen sich die beiden anderen, das septale und posteriore
Klappensegel, oder auch nur Teile davon, und bilden ein Klappensegel. Dieses
Klappensegel ist, mit unterschiedlichem Abstand von dem Annulus fibrosus, an dem
normalerweise die Klappen befestigt sind, an der Ventrikelwand befestigt. Nach wie vor
ist das Segel durch Sehnenfaden mit den Papillarmuskeln des rechten Ventrikels fest
verbunden. Das Segel an sich kann in verschiedener Art und Weise missgebildet sein.
Das anteriore Segel ist meistens nicht verlagert. Doch ist es oft Uberflissig, hangt wie
ein Vorhang in der rechten Ventrikelndhle und kann eine rechtsventrikulare
Ausflusstraktobstruktion verursachen.[51] Des Weiteren kann dieses Segel
Fenestrationen aufweisen und die dazugehoérigen Sehnenfaden sind in aller Regel kurz
und wenig ausgepragt.[5]

Carpentier hat die unterschiedlichen Morphologien der Klappen in vier Typen unterteilt:



Abbildung 2: Carpentier’s Klassifikation der Ebstein Anomalie [13].

A, Typ A: kleine kontraktile atrialisierte Kammer mit einem mobilen anterioren Segel

B, Typ B: groB3e nicht kontraktile atrialisierte Kammer mit einem mobilen anterioren Segel
C, Typ C: eingeschrénkte Beweglichkeit des anterioren Segels

D, Typ D: ,Trikuspider Sack”; Das Segelgewebe bildet einen kontinuierlichen Sack, welcher am dilatierten

rechten Ventrikel anhaftet.

RA = rechtes Atrium, PA = Pulmonalarterie, ARV = atrialisierter rechter Ventrikel, FRV = funktioneller

rechter Ventrikel, TS = trikuspider Sack

Im klinischen Alltag wird dieser Einteilung kein grofer Stellenwert zugeschrieben,
jedoch kann damit das breite Spektrum an Trikuspidalklappendysplasien bei der
Ebstein Anomalie gut bildlich dargestellt werden.

Die von Ebstein beschriebene Insuffizienz der Trikuspidalklappe ist in mehreren
weiteren Fallen beschrieben worden [25, 51, 62] und kann, bei Bestehen in der
Fetalperiode, durch einen verminderten Fluss durch den rechtsventrikularen
Ausflusstrakt eine Pulmonalstenose oder Pulmonalatresie herbeiflihren.[36, 51]

Im Gegensatz zu Ebstein beschreibt Vacca bei keinem Patienten ein Fehlen der
Valvula Thebesii. Daraus kann gefolgert werden, dass der Patient von Dr. Ebstein eine
zusatzliche Fehlbildung aufwies, die kein Bestandteil der Ebstein Anomalie nach
heutigen Verstandnis ist. Im Gegensatz dazu wurde auch in der weiteren Literatur eine
Verbindung auf Vorhofebene in Form eines offenen Foramen ovale oder eines
Vorhofseptumdefektes hier allen voran der Ostium secundum Typ regelmaRig
beschrieben.[6, 60, 64]

Zusatzlich zu den oben genannten Fehlbildungen ist die Ebsteinsche Anomalie
charakterisiert durch eine Hypertrophie des rechten Vorhofes und eine Dilatation des

rechten Vorhofes und Ventrikels.[4, 64] Folge dessen ist ein reduziertes




Pumpvermdgen des rechten Ventrikels.[8] Des Weiteren wurde festgestellt, dass die
Wand des atrialisierten Anteils des rechten Ventrikels extrem diinn und atrophisch ist.
Der atrioventrikulare Ring, an dem normalerweise die Trikuspidalklappe ihren Ursprung
hat, ist bei dieser Anomalie in der Regel erweitert.[4, 64]

Zudem beeinflussen die Fehlbildungen des rechten Ventrikels die Form und Funktion
des linken Ventrikels (LV). In der Diastole schlagt das atrialisierte Ventrikelseptum in
Richtung des linken Ventrikels durch. Dies hat eine Veranderung der diastolischen
linksventrikularen Gestalt, eine GroRenveranderung der Herzhohle und damit eine
Abnahme der linksventrikularen Ejektionsfraktion in Ruhe zur Folge.[8] Zudem wurde
bei mehreren Patienten mit Morbus Ebstein ein Mitralklappenprolaps diagnostiziert.[12]
Benson et al. erklaren dies dadurch, dass bei der Ebstein Anomalie die Verlagerung
der Mitralsegel nach superior in der Systole das Ergebnis von normalen Segeln und
Sehnenfaden, welche sich hier in einem in seiner Grofe reduzierten und in der Form

veranderten linken Ventrikel befinden, ist.[8]

1.3.1 Pathogenese

Die genaue Ursache der Ebstein Anomalie ist noch unbekannt, jedoch werden in der
Literatur hauptsachlich zwei Hypothesen fiir die Entstehung des Herzfehlers diskutiert,
die im Folgenden dargestellt werden.

Zum einen wird die Malformation der Trikuspidalklappe embryologisch erklart:

Die Trikuspidalklappensegel werden sowohl aus dem rechtsventrikularen Myokard wie
auch dem atrioventrikularen endokardialen Kissen gebildet. Das anteriore Segel
entwickelt sich embryologisch zuerst, indem es sich von dem Mesenchym, welches die
atrioventrikulare Offnung umgibt, abhebt. Das posteriore und septale Segel entwickelt
sich erst spater durch die Bildung eines Divertikels und einer Unterminierung des
Myokards. Bei Patienten mit Ebstein‘scher Anomalie findet die Unterminierung des
Myokards des rechten Ventrikels durch die die Trikuspidalklappensegel, die Cordae
tendineae und die Papillarmuskeln entstehen, entweder gar nicht oder nur teilweise
statt. Das fuhrt dazu, dass sich das ganze septale und posteriore Klappensegel und
das distale anteriore Segel entweder weiter unten in rechten Ventrikel oder fest an der
rechten Ventrikelwand befinden.

Der Unterschied in der Embryologie der Klappensegel ist der wahrscheinlichste Grund
dafur, dass der proximale Anteil des anterioren Klappensegels gewdhnlich nicht

verlagert ist.[4, 6]



AulRerdem ist eine Assoziation zwischen einem erhohten Risiko an der Ebstein
Anomalie zu erkranken und der maternalen Einnahme von Lithium in ersten Trimenon
der Schwangerschaft bekannt.[18, 49, 51, 67]

1.3.2 Symptomatik
Da die Fehlbildung der Trikuspidalklappe bei Patienten mit Morbus Ebstein sehr

unterschiedlich ist, existiert auch ein weites Spektrum an Symptomen abhangig vom
Ausmal der Trikuspidalklappeninsuffizienz, der Grélle und Funktion des atrialisierten
RV und der Gréle eines interstitiellen Shunts.[6, 60]

Wahrend der Neugeborenenperiode stehen hamodynamische Symptome im
Vordergrund. Symptomatische Neugeborene prasentieren sich klinisch mit einer
Herzinsuffizienz ~ aufgrund  einer  Trikuspidalklappeninsuffizienz ~ und  einer
rechtsventrikuldren Dysfunktion sowie mit einer Zyanose. Die Zyanose lasst sich
dadurch erklaren, dass der Druck im rechten Atrium durch die Trikuspidalregurgitation
erhdht ist und es bei gleichzeitig vorhandenem Vorhofseptumdefekt, oder Gber das bei
Neugeborenen meist noch offene Foramen ovale, zu einem rechts-links Shunt auf
Vorhofebene kommt. Wenn die Kinder das Erwachsenenalter erreichen entwickeln sie
ein Rechtsherzversagen und eine Reihe neuer Symptome entstehen. Wird die
Krankheit, meist zufallig, erst im Erwachsenenalter entdeckt, so sind die Patienten
meist asymptomatisch. Wenn Symptome auftreten, so ist das am haufigsten beklagte
eine eingeschrankte koérperliche Belastungsfahigkeit. Zudem klagen sie auch Uber
Mudigkeit, Dyspnoe und Zyanose. Griinde flr die eingeschrankte Leistungsfahigkeit
sind Trikuspidalregurgitation, Ventrikulare Dysfunktion, rechts-links Shunt und ein
reduziertes Herz-Zeit-Volumen. Des Weiteren kénnen Arrhythmien und
Leitungsstérungen aufgrund von Abnormitaten im Leitungssystem des Herzens
auftreten. Diese nehmen mit zunehmendem Alter zu und kdénnen bei einem offenen
Foramen ovale die Entstehung von paradoxen Embolisationen, Hirnabszessen und
den plotzlichen Tod bewirken. Die haufigsten Leitungsstérungen sind das Wolff-
Parkinson-White Syndrom (paroxysmale supraventrikulare reentry Tachykardie) und
der Rechtsschenkelblock.[6, 51, 62]



1.4 Bildgebende Darstellungsverfahren

Die Bedeutung der bildgebenden diagnostischen Verfahren hat in den letzten Jahren
an Bedeutung gewonnen. So werden weltweit jahrlich etwa 1,5 Millionen Kinder mit
kongenitalen Herzerkrankungen geboren.[56] Friher erreichte im Durchschnitt nur
etwa eines von funf Kindern, welche mit einem Herzfehler geboren sind, das
Erwachsenenalter. Verbesserungen in der Diagnostik, Veranderungen der Herz-
Lungen-Maschinen, Neuerungen der OP-Methoden, besser Anasthesie und
postoperative Versorgung sowie die interventionelle Kathetertechnik haben dazu
gefuhrt, dass heute Uber 80 % der Kinder mit angeborenem Herzfehler das
Erwachsenenalter erreichen.[48, 53, 62] Folglich werden immer mehr Patienten mit
angeborenen Herzfehlern der bildgebenden Diagnostik zugefuhrt.

Regelmalliige Kontrolluntersuchungen der Betroffenen durch Spezialisten sind
erforderlich und nehmen durch die gestiegene Lebenserwartung zu.[53] Diese
Routineuntersuchungen sind notwendig um Veranderungen am Herzen oder eine
Abnahme der Herzfunktion friihzeitig zu erkennen um gegebenenfalls rechtzeitig zu
intervenieren. Die Darstellung und Quantifizierung morphologischer und funktioneller
kardiovaskularer Anomalien erfordern zuverldssige und vorzugsweise nichtinvasive
bildgebende Verfahren.[56]

Zu bedenken ist, dass sich die diagnostischen Probleme bei Erwachsenen mit
angeborenem Herzfehler von denen bei Kindern unterscheiden. So stehen hier
Residuen und Spatkomplikationen von vorhergehenden Operationen sowie
Veranderungen der Form und Funktion des Herzens und der Gefalle im
Vordergrund.[34, 48] Die am haufigsten angewandten bildgebenden Verfahren sind die
zweidimensionale Echokardiographie, die Magnetresonanztomographie (MRT) sowie

die Herzkatheterdiagnostik. Diese werden im Folgenden eingehend erlautert.



1.4.1 Echokardiographie

Die zweidimensionale transthorakale Echokardiographie ist derzeit das am haufigsten
angewendete bildgebende Verfahren bei der klinischen Untersuchung von Patienten
mit Ebstein‘scher Anomalie und gewahrleistet eine zuverldssige semiquantitative
Bestimmung der Herzfunktion und Anatomie.[43, 44, 56]

Mit dieser Methode kdnnen Verlagerungen der proximalen Anheftungen der
Trikuspidalklappe nach inferior, die distalen Anheftungen der Klappe sowie die
HerzgrofRe und Funktion beurteilt werden.[5, 51] Der Vorteil dieser Untersuchung ist,
dass sie in jeder Klinik zu jeder Zeit mit geringem Zeitaufwand bei nahezu jedem
Patienten durchfihrbar ist.[7] Auch ein Einsatz in der Pranataldiagnostik[51] sowie die
direkte Kontrolle des Operationsergebnisses Uber die transésophageale
Echokardiographie sind mdglich. Allerdings ist es mit der transthorakalen
Echokardiographie bei Patienten mit Ebstein’scher Anomalie nicht immer mdglich, alle
Bereiche des deformierten rechten Ventrikels zu beurteilen.[16]

Im Bereich der quantitativen Volumenbestimmung, welche nur fiir den linken Ventrikel
maoglich ist, kénnen die Werte nur mittels einer mathematischen Formel abgeschatzt
werden, welche auf vereinfachenden geometrischen Annahmen beruht.[37, 44, 48, 63]
Das bedeutet, dass die Ungenauigkeit der Ergebnisse mit steigender Abweichung der
Ventrikel von der Norm wachst.[48] Die Echokardiographie zeigt aulRerdem eine
betrachtlich schlechtere Detektionswahrscheinlichkeit einer Funktionsminderung des
RV als die MRT.[57] Bei alteren Patienten, insbesondere mit komplexen oder operativ
behandelten Malformationen, sind die mit der transthorakalen Echokardiographie
gewonnenen Informationen unter Umstanden unbefriedigend. Narben-, Knochen- und
Lungengewebe sowie Thoraxdeformationen kdénnen mit dem Schallfenster
interferieren.[34, 35, 56]

Die transdsophageale Echokardiographie kann bei Erwachsenen mit verschiedenen
Formen von angeborenen Herzfehlern einen weitaus besseren Bildausschnitt liefern,

ist jedoch als semiinvasiv einzustufen.[56]
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1.4.2 Magnetresonanztomographie

Die Magnetresonanztomographie (MRT) hat sich hinreichend entwickelt, sodass sie als
nitzliche, die Echokardiographie erganzende, nicht invasive Methode anerkannt
wird.[21, 56] Sie bietet Schnittbilder des Herzens in allen raumlichen Ebenen, welche,
sogar bei schwerwiegenden Formen der Ebstein Anomalie, prazise Informationen Utber
die Morphologie sowie Uber den Zustand der intra- und auch extrakardialen Strukturen
liefert.[43]

Durch die cine MRT ist es mdglich, Volumenbestimmungen direkt durchzufiihren, ohne
dass geometrische Annahmen getroffen werden muissen.[7, 33, 48] Diese Methode
liefert fur die Messung des linken und rechten Ventrikelvolumens exakte und
reproduzierbare Ergebnisse [7, 47, 50, 52, 58, 61] und ist heute die Methode der Wahl
fur die prazise Bestimmung des Ventrikelvolumens, der Herzfunktion sowie der
Herzmasse.[2, 7, 20, 56] Die Technik ermoéglicht die Untersuchung des Herzes sowohl
in anatomischer wie auch in funktioneller Hinsicht in einem Arbeitsgang.[56] Im
Unterschied zur Echokardiographie ist es bei einer MRT Untersuchung mdglich, die
Volumina des rechten und linken Ventrikels anhand der gleichen Schnittbilder zu
berechnen.[48]

Die MRT ist gerade bei der Uberwachung der RV Funktion, der urspriinglichen Lésion,
wie auch post-operativ eine ausgezeichnete Methode [57] und hier allen anderen
gangigen Methoden deutlich tberlegen.[20] Offensichtliche Vorteile dieses Verfahrens
sind zudem ein gréReres Bildfeld und die Mdglichkeit der genauen Bestimmung der
endokardialen Begrenzungen der Herzwand.[31] Auch kdénnen die morphologisch
abnormalen Ventrikel bei komplexen Herzfehlern mit der MRT einfach dargestellt
werden.[48]

Im direkten Vergleich ist jedoch die MRT der Echokardiographie in Hinsicht auf die
raumliche und zeitliche Aufldésung noch immer unterlegen. Zudem ist es nicht mdglich,
alle Patienten mit der MRT zu untersuchen. Ausschlusskriterien hierflr sind Patienten
mit Klaustrophobie, Herzschrittmacher, implantierten Defibrillator, Nervenstimulatoren,
Kochlea Implantaten oder anderen Metallimplantaten.[7, 30, 57] Ferner ist die
Aussagekraft von Schnittbildern von Patienten mit mechanischem Klappenersatz
aufgrund von Artefakten haufig sehr eingeschrankt. Auch Arrhythmien der Patienten
fuhren haufig zu einer schlechten Abstimmung der Aufnahme der einzelnen
Sequenzen mit dem Herzrhythmus und damit zu einer reduzierten Bildqualitat. Zudem

ist die MRT im Gegensatz zur Echokardiographie nur beschrankt verfligbar und nur
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wenige Arzte sind mit dieser Untersuchungstechnik vertraut. [21, 56] S&uglinge und
Kleinkinder kénnen zudem nur in Sedierung oder Intubationsnarkose untersucht
werden.[56]

Aus der mit steigendem Alter sowie postoperativ zunehmenden Schwierigkeit der
Echokardiographie des Herzens folgt, dass die MRT am besten fur Jugendliche und

Erwachsene Patienten mit angeborenem Herzfehler geeignet ist.

1.4.1 Herzkatheter

Allgemein wird die Herzkatheterdiagnostik bei angeborenen Herzfehlern vor allem fur
Druck- und Sauerstoffmessungen, die Darstellung der Himodynamik, die Angiographie
sowie fur die Ventrikulographie eingesetzt. Bei Patienten mit Morbus Ebstein sind diese
Untersuchungen aber im Allgemeinen nicht indiziert.

Diese Untersuchungsmethode ist beim Morbus Ebstein zwar zur Darstellung der
Verlagerung der Trikuspidalklappensegel sowie der GroRRe des atrialisierten und des
funktionellen rechten Ventrikels im Hinblick auf eine operative Therapie geeignet.[23,
60] Seitdem diese Fragen in der Regel mit der Echokardiographie sowie der MRT
ausreichend geklart werden kénnen, ist die Herzkatheteruntersuchung bei der Ebstein
Anomalie jedoch fiir diagnostische Zwecke nur noch selten notwendig.[5] Dariber
hinaus ist die Herzsondierung mit einem gewissen Risiko und einer Belastung durch
Rdntgenstrahlen verbunden. Daher sollte man, wenn die Diagnose mit anderen nicht
invasiven Mitteln vollstandig erhoben werden kann, eher auf eine invasive Diagnostik
verzichten.[23, 60]

Abschlieend ist anzumerken, dass sowohl die Herzkatheterdiagnostik wie auch die
Echokardiographie und die Kernspintomographie den Nachteil aufweisen, dass ein

erfahrener Untersucher bendtigt wird, um verwertbare Ergebnisse zu liefern.
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2 Fragestellung

Betrachtet man alle Patienten, die letztes Jahr in der Klinik fiir Kinderkardiologie und
angeborene Herzfehler am Deutschen Herzzentrum Mdinchen (DHZ) in der
Kernspintomographie untersucht wurden, so stellen Patienten mit der Ebstein‘schen
Anomalie nach den Patienten mit Fallot'scher Tetralogie sowie einer
Aortenisthmusstenose mit einem Anteil von acht Prozent das am dritt haufigsten
untersuchte Patientenkollektiv dar.[26] Obwohl Patienten mit Morbus Ebstein im DHZ
haufig einer Kernspintomographieuntersuchung zugefihrt werden, fehlt flr dieses
Vorgehen die Evidenz. Die vorliegende Arbeit kann hierzu beitragen.

Es wird empfohlen, bei allen Patienten mit angeborenem Herzfehler routinemafig eine
Volumenbestimmung mittels MRT durchzufiihren.[57]

Mehrere Studien haben belegt, dass die Volumenbestimmung des rechten Ventrikels
mittels einer MRT Untersuchung prazise Ergebnisse liefert[45, 47, 52, 61], jedoch sind
in diesen Studien keine Patienten mit Ebstein’scher Anomalie eingeschlossen worden.
Zudem gibt es zwei gangige Schnittbildausrichtungen fir die Volumetrie in der MRT:
axiale Schichten sowie LV kurze Achsen. Bisher liegt nur eine Studie vor, in welcher
untersucht wurde, welche Ausrichtung flr die Volumetrie des rechten Ventrikels besser
geeignet ist. Die Studie kommt zu dem Ergebnis, dass axiale Schichten den Schichten
in LV kurzer Achse im Bezug auf den RV (berlegen sind. Allerdings ist hinsichtlich der
Bewertung dieses Ergebnisses zu berilcksichtigen, dass die Studie nur an 20
gesunden Personen durchgefiihrt wurde und somit nur bedingt Ubertragbar
erscheint.[1]

Da die Anatomie, wie bereits ausfuhrlich beschrieben, bei der Ebstein Anomalie
erheblich von der gesunder Personen abweicht, bleibt somit die Frage offen, welche
Ausrichtung fur Patienten mit Morbus Ebstein die beste Eignung aufweist.

Fur die Volumetrie des linken Ventrikels ist es heute Ublich, LV kurze Achsen zu
verwenden,[1, 2, 7, 10] auch wenn nach Kenntnis der Verfasserin keine Studie vorliegt,
die einen Vorteil der LV kurzen Achsen belegt. Vielmehr haben zwei Arbeiten
festgestellt, dass es keine wesentlichen Unterschiede in den beiden Ausrichtungen der
Schichten in Bezug auf die Volumetrie des linken Ventrikels gibt.[11, 20] Auch in
diesen Studien wurden jedoch keine Personen mit angeborenem Herzfehler
untersucht. Eine weitere Arbeit schlagt, allerdings ohne vergleichende Untersuchung,
vor, bei komplexen Herzfehlern axiale Schichten zu verwenden, da die Anatomie in

axialen Schichten besser zu erkennen sei.[48]
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Da es von klinischem Interesse ist, ob es Unterschiede im Ergebnis der
linksventrikuldaren Volumina bei angeborenen Herzfehlern in den beiden
unterschiedlichen Ausrichtungen gibt, wird in dieser Arbeit zusatzlich zu dem rechten
auch der linke Ventrikel betrachtet.

Daher liegt das Ziel dieser Arbeit darin, herauszufinden, welche Ausrichtung der MRT
Schichten bei Patienten mit Morbus Ebstein fiir die Volumenbestimmung des rechten
und linken Ventrikels besser geeignet ist.

Hierzu wurden die Magnetresonanztomographie Bilder von 15 Patienten von zwei
unterschiedlichen Personen ausgewertet. Anhand der Ergebnisse konnte mit Hilfe der
Bland-Altman Methode die intra- und interobserver Variabilitat errechnet werden. Diese
Werte geben Aufschluss dariber, welche Schichtausrichtung zuverlassigere

Ergebnisse liefert und somit fir die Volumenbestimmung verwendet werden sollte.
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3 Patienten und Methode

3.1 Studiendesign

Bei der vorliegenden Arbeit handelt es sich um eine prospektive Untersuchung.
Einschlusskriterien fir die Studie waren: diagnostizierte Ebstein Anomalie, klinische
Indikation der Untersuchung und keine Kontraindikation fur eine MRT Untersuchung.
Insgesamt standen fur den Zeitraum vom 19.09.06 bis zum 07.01.08 die MRT Bilder
von 34 Patienten zur Auswertung zur Verfigung. Von diesem Patientenkollektiv
mussten 19 Personen ausgeschlossen werden. Bei 16 Patienten war der Grund dafr,
dass die Schnittbilder, die flr die Volumetrie bendtigt werden, nur in axialer und nicht in
LV kurzer Achse vorlagen. Eine stark eingeschrankte Beurteilbarkeit der MRT Bilder
aufgrund von Artefakten durch mechanischen Klappenersatz oder durch eine falsche
Triggerung des Gerates aufgrund eines schlechten Elektrokardiogramms (EKG) war
bei zwei Patienten der Grund zum Ausschluss. Bei einem weiteren Patienten war nur
ein Ventrikel ausreichend abgebildet.

Daten zur Person wie Alter, GroRe und Gewicht sowie alle relevanten Daten zur
Vorgeschichte, wie zum Beispiel Operationen und assoziierte Fehlbildungen, wurden

aus der Krankenakte der Patienten enthommen.

3.2 Patientenkollektiv

Wahrend des oben genannten Zeitraums konnten 15 Patienten (10 weiblich und 5
mannlich, medianes Alter 34, Altersspanne 6-62 Jahre) fir die Studie gewonnen

werden. Detailliere Informationen sind aus Tabelle 1 zu entnehmen.
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Tabelle 1: Patienteninformation

Pationt# Geschlecht Alter zum Studienzeit- Operation Alter bei Zeit nach Operation  ASD oder Korpergewicht KorpergrolRe Korperober-

punkt[Jahre] Operation [Jahre] [Jahre] PFO [ka] [cm] flache [m?]
1 m 15 nein - - ja 59 180 1,72
2 f 16 nein - - ja 55 171 1,62
3 f 47 nein - - ja 68 164 1,76
4 m 6 nein - - ja 24 125 0,91
5 f 18 nein - - nein 61 177 1,73
6 m 21 ja 18 3 nein 64 174 1,76
7 f 62 ja 33 29 nein 68 150 1,68
8 m 22 nein - - nein 76 193 2,02
9 f 43 ja 23 20 nein 60 163 1,65
10 m 36 nein - - nein 94 175 2,14
11 f 8 nein - - nein 30 137 1,07
12 f 40 nein - - ja 72 183 1,91
13 f 34 nein - - nein 56 164 1,60
14 f 48 ja 47 1 nein 73 156 1,78
15 f 47 nein - - ja 85 174 2,03
Median 34 28 11,5 64 171 1,73

(Spanne) (6-62) (18-47) (1-29) (24-94) (125-193) (0,91-2,14)

ASD: Atrium Septum Defekt; PFO: Persistierendes Foramen ovale
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3.3 Grundlagen der Magnetresonanztomographie

Die Magnetresonanztomographie arbeitet nach dem physikalischen Prinzip der
Kernspin-Resonanz. Hier werden insbesondere die Wasserstoffatome eines Korpers
durch Magnetfeldimpulse angeregt und die Emission von Echosignalen veranlasst.
Nach deren Messung wird ein Uberlagerungsfreies Schichtbild des untersuchten
Korperteils errechnet, wobei die Echosignalintensitat abhangig ist von der
Protonendichte und der Art der Einbindung der Protonen in die molekularen
Strukturen.[38]

Die erste Beschreibung der Abbildung eines dreidimensionalen Objektes mittels
Magnetresonanztomographie erfolgte durch Lauterbur im Jahr 1973.[41] Vier Jahre
spater konnte Damadian die ersten Bilder eines Herzens generieren, allerdings
konnten zu diesem Zeitpunkt nur statische Bilder erzeugt werden.[19] Mit der
Moglichkeit der EKG-Triggerung war es nun auch moglich, Bilder in jeder Phase des
Herzzykluses zu gewinnen, somit auch in der End-Diastole und End-Systole. Jede
Messung startet hier mit dem R im gleichzeitig abgeleiteten EKG und das Interpuls
Intervall entspricht einem R-R Intervall auf dem EKG.[40] Die EKG-Triggerung wird
auch bei der heute Ublichen und fir diese Arbeit verwendeten SSFP (steady state free
precession) Sequenz genultzt. Diese Sequenz zeichnet sich durch einen hohen
Kontrast aus. Daraus ergibt sich, dass die Grenze zwischen dem Endokard und dem

Blut besser definiert werden kann, als in den bis dahin blichen Sequenzen.[2, 14]
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3.4 Bildakquise

Fir die Untersuchung wurde ein Standard 1.5 Tesla MRT-Scanner verwendet
(MAGNETOM Avanto®, Siemens, Erlangen). Die Patienten wurden in Rickenlage
gelagert, EKG Elektroden an der Brust zum Triggern der Sequenzen und eine MRT
Spule Uber dem Thorax befestigt. Jede Untersuchung begann mit 3
Lokalisierungsaufnahmen in koronarer, sagittaler und transversaler Ausrichtung um die
Lage der Ventrikel zu ermitteln. Um axiale Schichten zu erhalten, werden koronare und
sagittale Lokalisierungsaufnahmen bendtigt. Dann ist es mdglich, im koronaren MRT

Bild die axialen Bilder, wie in folgender Abbildung dargestellt, zu planen.

Abbildung 3: Koronares MRT Bild, in welchem die axialen Schichten geplant werden.

Bei der Planung der Schichten ist darauf zu achten, dass das Herz vollstandig im
Stapel der geplanten Schichten liegt. Optimalerweise gehen die Schichten von knapp

unterhalb des Diaphragmas bis zu Bifurkation der Pulmonalarterie.
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Um Schichten in LV kurzer Ache zu erhalten, muss zuerst ein Vier-Kammer-Blick Bild
erzeugt werden. Anhand dieses Bildes kann nun ein Stapel an neuen Bildern so
ausgerichtet werden, dass dieser parallel zur Mitralklappe liegt. Der Stapel sollte so
grol sein, dass sowohl der linke wie auch der rechte Ventrikel vollstdndig darin

enthalten sind. Die folgende Abbildung soll dies veranschaulichen.

Abbildung 4: Vier-Kammer-Blick MRT Bild, in welchem die LV kurze Achse Schichten geplant werden.

Die ubliche Bezeichnung kurze Achse Schichten ist bei praziser Betrachtung jedoch
ungenau - der exakte Begriff muss vielmehr LV kurze Achse Schichten lauten, da diese
Schichten, egal welcher Ventrikel betrachtet werden soll, standardmafig immer an der
Mitralklappe ausgerichtet werden. Alle Axialen und LV kurze Achsen mehrphasen
SSFP MRT Bilder sind unter Atemanhaltung, mit einer Schichtdicke von 4.5mm, 6mm
oder 8mm, abhangig vom Korpergewicht, mit 25 Phasenbildern pro Herzzyklus

ermittelt worden.
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3.5 Intra- und interobserver Variabilitat

Die vorliegende Arbeit stitzt ihre Aussagen auf den Vergleich der intraobserver und
interobserver Variabilitdt. Diese Begriffe werden in Folgenden definiert.

Wird eine Messung zu unterschiedlichen Zeitpunkten von einer Person durchgefiihrt
und werden Ergebnisse der einzelnen Messungen darauf folgend verglichen, so erhalt
man die intraobserver Variabilitat. Sie ist ein Mal dafir, inwieweit ein
Messungsverfahren von der momentanen Einschatzung eines Auswerters abhangig ist
und somit nicht kontrollierbaren Messfehlern unterliegt.

Wenn hingegen zwei unterschiedliche Personen die gleiche Messung am gleichen
Subjekt durchfiihren und die jeweiligen Ergebnisse miteinander verglichen werden, so
erhalt man die interobserver Variabilitdt. Anhand der interobserver Variabilitdt kann
man Ruckschliusse darauf ziehen inwiefern eine Abhangigkeit zwischen einem

Messungsverfahren und der Person, die die Messung durchfiihrt, besteht.

3.6 Bildauswertung

Nach jeder Untersuchung standen sowohl axiale als auch LV kurze Achsen
mehrphasen SSFP MRT Bilder zur Auswertung zur Verfliigung. Dabei wurde das Herz
in mehrere Schichten unterteilt. Jede Schicht ist wiederrum in 25 Phasen, die
insgesamt einem Herzzyklus entsprechen, aufgeteilt.

Die Ermittlung des rechts- und linksventrikularen Volumens wurde mit der
Auswertungssoftware Argus (Siemens, Erlangen) durchgefiihrt. Die erste Phase aller
Schichten wurde durch die Software als End-Diastole definiert, sie entspricht in der
Regel dem Zeitpunkt, an dem die Ventrikel das groRte Volumen aufweisen. Die End-
Systole wurde von jedem Auswerter bei jeder Auswertung von Neuem selbst
festgelegt. So wurde die End-Systole immer in die Phase gelegt, in der der Ventrikel
das kleinste Volumen aufzeigte. Es war mdglich, dass flr den rechten und linken
Ventrikel je eine andere Phase als End-Systole gewahlt wurde. Fir die Bestimmung
des Ventrikelvolumens ist es notwendig, in allen Schichten, in denen der Ventrikel
sichtbar ist, die endokardialen Konturen per Hand zunachst in die end-systolischen und
dann in die end-diastolischen Bilder einzuzeichnen. Die Papillarmuskeln wurden nicht
mit in die Volumenbestimmung miteinbezogen. Als Hilfe war es mdglich, bei der
Einzeichnung die einzelnen Schichten im Kino Modus, als Video, und bei der

Auswertung der LV kurze Achse Schichten zusatzlich das Vierkammerblick-Bild zu
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betrachten. Dies erleichterte oft die Bestimmung des genauen Sitzes der Klappen.
Nach der Bestimmung der inneren Begrenzung des rechten und linken Ventrikels
sowohl in den end-diastolischen als auch in den end-systolischen Schichten, war es
mithilfe des Computerprogramms mdglich, das end-diastolische Volumen (EDV), das
end-systolische Volumen (ESV), das Schlagvolumen (SV) und die Ejektionsfraktion
(EF) zu berechnen. Das Schlagvolumen wurde als das end-diastolische Volumen
abziglich des end-systolischen Volumens bestimmt. Die Ejektionsfraktion wurde als
das Schlagvolumen dividiert durch das end-diastolische Volumen berechnet.

Diese Messungen wurden geblindet jeweils in den axialen sowie in den LV kurzen
Achsen Schichten durchgefiihrt. Dabei wurde bei der Auswertung der axialen
Schichten darauf verzichtet, mogliche anatomische Informationen aus den LV kurze
Achse Schichten zu gewinnen und vince versa. Um auch den Fehler durch die
Beeinflussung durch die vorhergehende Auswertung in anderer Schichtausrichtung
moglichst gering zu halten, wurde die Bestimmung des Ventrikelvolumens immer

abwechselnd mit den axialen und den LV kurzen Achsen begonnen.

Um die inter- und intraobserver Variabilitdt zu erhalten, wurde die gesamte Messung
drei Mal durchgefthrt. Die erste Messung wurde von einer Person ausgewertet, die
schon seit Uber zehn Jahren Erfahrung in der Auswertung von MRT Bildern von
Personen mit angeborenen Herzfehlern hat. Die zweite und dritte Auswertung wurde
von der Verfasserin dieser Arbeit durchgeflihrt, die die Auswertung von MRT Bildern
bei Personen mit angeborenem Herzfehler von der ersten Person in einem Zeitraum
von neun Monaten erlernt hat. Die Zeitspanne zwischen zwei Auswertungen desselben
Patienten betrug mindestens zwei Wochen und es wurden in der Zwischenzeit mehrere
andere Patienten mit und ohne Morbus Ebstein ausgewertet, sodass eine
Beeinflussung der Auswertung durch Erinnerung an die erste Untersuchung

ausgeschlossen werden kann.
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Die folgenden Abbildungen zeigen exemplarisch die Auswertung eines Ebstein

Patienten, an einer MRT Konsole mit dem Software Paket Argus (Siemens, Erlangen).

Abbildung 5: Rechter und linker Ventrikel in der ED und axialer Ausrichtung.
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Abbildung 6: Rechter und linker Ventrikel in der ED und LV kurzer Achse Ausrichtung.
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3.7 Axiale und LV kurze Achse Schichten

Die Bestimmung des rechtsventrikuldaren Volumens ist aufgrund der komplexeren
Anatomie des rechten Ventrikels schwieriger als die des linken Ventrikels.[10]

Die axiale Ausrichtung ist fir die Darstellung des rechten Ventrikels gut geeignet, da
die Trikuspidalklappe im Profil dargestellt wird und die Abgrenzung zwischen dem
Ventrikel und dem Vorhof leicht moglich ist.[1] Auch bei der Ebstein Anomalie ist diese
Ausrichtung sehr gut geeignet. So sind die axialen Schichten sehr aufschlussreich in
Bezug auf die Lage des septalen und anterioren Klappensegels der Trikuspidalklappe,
VergrdlRerungen des rechten Vorhofes, Vorhofseptumdefekte, den atrialisierten rechten
Ventrikel sowie den funktionalen rechten Ventrikel einschlieBlich dem
rechtsventrikularen Ausflusstraktes.[17, 31, 43]

Auch im Bereich des linken Ventrikels eignen sich axiale Schichten gut zur Beurteilung
der Grole des linken Ventrikels sowie der Lage der Mitralklappe.[17, 32]

Im Gegensatz zu den axialen Schichten liefern LV Kurze Achse Schichten keine
zusatzlichen Informationen zu den veno-atrialen, atrio-ventrikularen und ventrikulo-
arterialen Verbindungen sowie zur Morphologie des Vorhofes. Die am kranialsten
gelegene axiale Schicht reicht in den rechtsventrikularen Ausflusstrakt, der nur eine
kleine Querschnittsflache aufweist. Sollte es also Probleme bei der Erkennung der
Pulmonalklappe geben, was allerdings selten der Fall ist, so ist der Effekt auf das
gesamte rechtsventrikulare Volumen nur sehr gering.[1]

Dahingegen gibt es bei den LV kurze Achse Schichten im Bereich der atrioventrikular
Klappe gelegentlich Unsicherheiten, ob eine Schicht als Vorhof oder Ventrikel zu
definieren ist. Da die Schichten in diesem Bereich grof3e Volumina aufweisen, konnen
hier Fehler grof3e Unterschiede im Messergebnis bedingen.

Aulerdem sind axiale Schichten auch bei Herzfehlern mit komplexer Anatomie gut
planbar. In den LV kurzen Achsen kann es hier manchmal schwierig oder gar
unmdglich sein, die Schichten richtig zu planen.

Nachteil axialer Schichten ist, dass der Partialvolumeneffekt des Blutes und des
Myokards an der inferioren Wand des rechten Ventrikels, es schwierig machen kann,

die Grenze zwischen Myokard und Blut zu definieren.[1]
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Tabelle 2: Vergleich von axialen und LV kurze Achse MRT Schichten in Bezug auf die

Volumenbestimmung des RV und LV bei angeborenen Herzfehlern.

Pro

Kontra

Axial

¢ auch bei komplexer Anatomie einfach
zu planen (singularer Ventrikel,
Heterotaxie, kongenital korrigierte
Transposition der groRen Arterien,
Transposition der gro3en Arterien,
criss-cross-Herz, Dextrokardie,
Mesokardie, etc.)

¢ potentiell nutzliche Zusatzinformation
zu den veno-atrialen, atrio-
ventrikularen und ventrikulo-arterialen
Verbindungen sowie der Morphologie
des Vorhofes

e der Partialvolumeneffekt des Blutes
und des Myokards an der inferioren
Wand des rechten Ventrikels kann es
schwierig machen, die Grenze
zwischen Myokard und Blut zu
definieren

LV kurze Achse

¢ geringeres Ausmalf des
Partialvolumeneffekts

e schwerer zu planen, bei komplexer
Anatomie manchmal schwierig oder
unmaoglich

¢ keine zusatzliche Information zu den
veno-atrialen, atrio-ventrikularen und
ventrikulo-arterialen Verbindungen
sowie der Morphologie des Vorhofes
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3.8 Datenerhebung und statistische Auswertung

Die Erhebung und Auswertung der Daten erfolgte im Zeitraum vom 01.09.07 bis
01.03.08.

Fur die Erfassung, Auswertung und Darstellung der gewonnenen Daten wurde das
Tabellenkalkulationsprogramm Microsoft® Excel in den Versionen 2003 und 2007
verwendet. Die im Programm hinterlegten mathematischen und statistischen
Funktionen wurden fir die Berechnung der relevanten Kennzahlen und Werte

angewendet.

3.8.1 Messung der Schichtanzahl

Um die Anzahl der benétigten Schichten flir die axialen und kurze Achsen Schichten zu
erhalten, wurden die Schichten in der End-Diastole betrachtet. Da es fiir diese Arbeit
relevant ist, wie viele Schichten fiir die eine oder die andere Schichtausrichtung nétig
sind um das Ventrikelvolumen zu berechnen, ist es nicht von Bedeutung, die Anzahl
der Schichten in der End-Systole zu berechnen, da in dieser Phase das Herz
kontrahiert ist und daher in allen Fallen in weniger Schichten abgebildet ist als in der
End-Diastole.

Um die Anzahl der Schichten zu erhalten wurden alle Schichten, bei welchen ein
Ventrikelvolumen definiert wurde, aufsummiert. Sollten mehr Schichten zur Verfligung
gestanden haben als theoretisch bendtigt, so wurden diese Schichten nicht zur
Endsumme hinzugezahlt. Bei den LV kurzen Achsen wurde jeweils eine Schicht
hinzuaddiert, da fur die Planung der Schichten zusatzlich ein Vier-Kammer-Blick MRT
Bild notwendig ist.

Bei der Auswertung der Ergebnisse wird der Median und die Spannweite der

Schichtenanzahl aufgeflhrt.

3.8.2 Messung der Auswertungsdauer

Um die Zeit zu bestimmen, die flr eine einzelne Auswertung bendtigt wird, wurde bei
der dritten Zeitmessung (entspricht der zweiten Messung der intraobserver
Untersuchung) bei allen Patienten die Zeit beginnend von dem Zeitpunkt, an dem alle
fur die Auswertung bendtigten Bilder in das Programm eingeladen wurden, bis zu dem
Zeitpunkt, an dem das letzte Ventrikelvolumen endguiltig definiert wurde, gemessen.

Es wird jeweils der Median der Zeitdauer, gemessen in Minuten, sowie das Minimum

und Maximum angegeben.
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3.8.3 Statistische Auswertung

Die intra- und interobserver Variabilitat aller Patienten ist mit der Methode von Bland
und Altman [9] errechnet worden. Diese Methode tragt die Differenz, ausgedriickt in
Prozent, zwischen den beiden Messungen gegenuber dem Mittelwert der beiden
Messungen, auf.

Addiert man zum Mittelwert der beiden Messungen die doppelte Standardabweichung,
so erhalt man das obere ,limit of agreement® (LOA). Subtrahiert man vom Mittelwert
der beiden Messungen die doppelte Standardabweichung, so erhalt man das untere
Jimit of agreement®. In 95% der Beobachtungen wird die Differenz zwischen zwei
Messungen in einem Bereich von dem Mittelwert der Differenz zuzlglich und abztglich
der doppelten Standardabweichung liegen.[1, 9] Da das wahre Volumen unbekannt ist,
ist der Mittelwert der beiden Messungen das Beste, was einem zur Verfigung steht. [9]
Die graphische Darstellung der Differenz gegen den Mittelwert erlaubt uns eine
mogliche Beziehung zwischen einem Messfehler und dem wahren Ergebnis zu
untersuchen.[9] Wirde man die Ergebnisse der beiden Messungen anhand des
Korrelationskoeffizienten betrachten, so koénnte ein systematischer Fehler, wie zum
Beispiel, dass ein Auswerter immer ein grolieres Volumen einzeichnet als der andere,
Ubersehen werden. Mit dieser Methode ist es nicht nur mdglich die intra- und
interobserver Variabilitdt zu bestimmen. Auch ein direkter Vergleich der
unterschiedlichen Methoden ware analog damit durchfihrbar.[9] Der Ausdruck
Variabilitdt wird in dieser Arbeit definiert als die Summe der absoluten Werte der
oberen und unteren limits of agreement®.

Die Differenz wird immer in Prozent angegeben, da die Ventrikelvolumina der
Patienten grofle Unterschiede aufweisen. Geht man beispielsweise davon aus, dass
bei einem Patienten bei einer Auswertung ein end-diastolischen Volumen von 300ml
gemessen wird und bei der zweiten Auswertung ein um 10 ml gréReres Volumen so
betragt die Differenz in Prozent drei. Bei einem kleineren end-diastolischen Volumen
von beispielsweise 100 ml wurde eine Abweichung von 10ml zehn Prozent
entsprechen. Somit wurde in dieser Arbeit auf die Angabe der Differenzen in absoluten

Zahlen verzichtet, da diese keine gute Aussagekraft hatten.
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4 Darstellung und Auswertung der Ergebnisse

4.1 Ermittelte Werte

Fur diese Arbeit wurde das end-diastolische und end-systolische Volumen des rechten
und linken Ventrikels erfasst und ausgewertet. Fir die Volumenbestimmung wurde das
Herz in einzelne Schichten unterteilt und in jeder Schicht die innere Begrenzung des
Ventrikels definiert. Daraus kann nun das Volumen jeder Schicht bestimmt werden,
indem man die Flache mit der Schichtdicke multipliziert. Summiert man nun die
Volumina der einzelnen Schichten, erhalt man das Gesamtvolumen des Ventrikels.

Die end-diastolische Phase entspricht der durch das EKG festgelegten ersten Phase,
welche dem Zeitpunkt entspricht, in der die beiden Ventrikel das grofite Volumen
aufweisen. Misst man in dieser Phase das Ventrikelvolumen, so erhalt man das EDV.
Fur die Berechnung des end-systolischen Volumens wurden die Schichten der Phase
gewahlt, in der der jeweilige Ventrikel das kleinste Volumen aufzeigte. Zusatzlich zu
diesen Werten berechnet die Software Argus die Ejektionsfraktion und das
Schlagvolumen. Die Ejektionsfraktion wird nach der Formel (EDV-ESV)/EDV x 100
berechnet und das Schlagvolumen entspricht dem EDV abziiglich dem ESV. Da das
EDV und das ESV in dieser Arbeit genau beobachtet wurden, es sich bei der
Ejektionsfraktion und dem Schlagvolumen aber lediglich um Ergebnisse aus Formeln,
welche das EDV und ESV beinhalten, handelt, wurden sie bei der Auswertung nicht

berucksichtigt.
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4.2 Intraobserver Variabilitat

Mit dieser Studie konnte gezeigt werden, dass axiale Schichten fir die Bestimmung der
Ventrikelvolumina, im Bezug auf die intraobserver Variabilitat, besser geeignet sind als
LV kurze Achsen Schichten.

Die detaillierten Ergebnisse sind Tabelle 3 zu entnehmen.

Tabelle 3: Intraobserver Variabilitét

RV-EDV RV-ESV LV-EDV LV-ESV
Axial
Mittlere Differenz (%) -5.7 -7.4 -7.2 -6.9
Limits of agreement (%) -22.3 bis 10.9  -23.7 bis 8.9 -16.3 bis 1.8 -22.3 bis 8.6
Variabilitat (%) 33.2 32.6 18.1 30.9
LV kurze Achse
Mittlere Differenz (%) -6.1 -12.3 -7.3 -11.7
Limits of agreement (%) -24.3 bis 12.0 -37.3 bis12.6  -21.1 bis 6.4 -55.3 bis 31.8
Variabilitat (%) 36.3 49.9 27.5 87.1

RV: rechter Ventrikel; EDV: end-diastolisches Volumen; ESV: end-systolisches Volumen;

LV: linker Ventrikel

Die mittlere Differenz des end-diastolischen und end-systolischen Volumens betragt in
den axialen Schichten des rechten Ventrikels -5.7% (LOA: -22.3 bis 10.9) und -7.4%
(LOA: -23.7 bis 8.9). Fur die LV kurzen Achsen ergeben sich die Werte -6.1% (LOA: -
24.3 bis 12.0) und -12.3% (LOA: -37.3 bis 12.6). Betrachtet man diese Werte fiir den
linken Ventrikel, so erhalt man flir die axialen Schichten die Werte -7.2% (LOA: -16.3
bis 1.8) und -6.9% (LOA: -22.3 bis 8.6) und fur die LV kurzen Achsen die Werte -7.3%
(LOA: -21.1 bis 6.4) und -11.7% (LOA: -55.3 bis 31.8).

Da die mittlere Differenz durchgehend im negativen Bereich liegt, kann davon
ausgegangen werden, dass bei der zweiten Auswertung in der Regel ein groReres
Volumen definiert wurde.

Bei der Betrachtung der Ergebnisse fallt auf, dass die intraobserver Variabilitdt bei den
LV kurzen Achsen fiur das ESV schlechter ist, als fir das EDV. Insgesamt sind die
Ergebnisse fur den linken Ventrikel besser, als die des rechten. Die einzige Ausnahme
ist das LV-ESV in den LV kurzen Achsen. Hier ergeben sich die schlechtesten

Ergebnisse.
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In den beiden folgenden Abbildungen ist das Ergebnis flir das end-diastolische

Volumen des rechten Ventrikels graphisch nach Bland und Altman dargestellt.
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4.3 Interobserver Variabilitat

Fir die Berechnung der interobserver Variabilitat wurden die Ergebnisse der
Volumenbestimmung des ersten Auswerters (SF) sowie die der Verfasserin dieser
Arbeit herangezogen. Da fiir die Bestimmung der intraobserver Variabilitat zwei
Auswertungen von der Verfasserin dieser Arbeit bendétigt wurden, standen fir die
Berechnung der interobserver Variabilitdt auch diese beiden Auswertungen zur
Verfigung. Daher wurde fiir die Bestimmung der interobserver Variabilitat von Patient
zu Patient abwechselnd die erste und zweite Auswertung der Autorin dieser Arbeit zur
Berechnung herangezogen.

Wie zu erwarten war, sind die ,limits of agreement” der interobserver Variabilitat gréer
als die der intraobserver Variabilitdt. Als einzige Ausnahme sind die ,limits of
agreement” der interobserver Variabilitdt des ESV des linken Ventrikels etwas enger,
als die der intraobserver Variabilitdt. Dennoch sind sie auch hier Uberdurchschnittlich
hoch.

Die genauen Ergebnisse kdnnen aus Tabelle 4 entnommen werden.

Tabelle 4: Interobserver Variabilitat
RV-EDV RV-ESV LV-EDV LV-ESV
Axial
Mittlere Differenz (%) -1.1 0.7 -2.3 -4.0
Limits of agreement (%) -25.7 bis 23.4  -21.5bis22.8 -159bis 11.2 -22.4 bis 14.4
Variabilitat (%) 491 44.3 271 36.8
LV kurze Achse
Mittlere Differenz (%) -5.4 -5.4 -7,3 -15.0
Limits of agreement (%) -31.5 bis 20.7  -31.5 bis 20.7 -20.8 bis 6.7 -56.1 bis 26.1
Variabilitat (%) 52.2 52.2 27.5 82.2

RV: rechter Ventrikel;, EDV: end-diastolisches Volumen,; ESV: end-systolisches Volumen;

LV: linker Ventrikel.

Interessant ist, dass die mittlere Differenz der interobserver Variabilitat in fast allen
Fallen kleiner ist als die der intraobserver Variabilitat. So ist fir den rechten Ventrikel
fur das end-diastolische und end-systolische Volumen in den axialen Schichten eine
mittlere Differenz von -1.1% und 0.7% und in den LV kurzen Achsen von -5.4% und -
5.4% berechnet worden. Bei dem linken Ventrikel erhalt man fir den gleichen Wert in
den axialen Schichten die Ergebnisse -2.3% und -4.0% und flr die LV kurzen Achsen

die Werte -7.3% und -15.0%. Alles in allem ergeben sich hier, wie auch bei der
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intraobserver Variabilitat, fir die axialen Schichten bessere Ergebnisse als fiir die in LV

kurzer Achse. Abgesehen von dem linksventrikuldren end-systolischen Volumen in den

LV kurzen Achsen, ergeben sich auch hier bessere Ergebnisse fur den linken als fir

den rechten Ventrikel.
Zum Vergleich sind im Folgenden die Diagramme des RV-EDV nach Bland und Altman

abgebildet.
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4.4 Anzahl der Schichten

Fur die Auswertung der Bilder in axialer Ausrichtung wurden im Median 18 Schichten
mit einer Spannweite von 15 bis 35 Schichten bendtigt. In der LV kurze Achse
Ausrichtung ergab sich ebenfalls ein Median von 18 Schichten (Spannweite 14-27
Schichten).

Durch Subtraktion der Anzahl der LV kurze Achse Schichten von der Anzahl der
axialen Schichten konnte die mittlere Differenz ermittelt werden. Die Spannweite davon
geht von -5 bis +8 Schichten. Der Median liegt bei 0 Schichten.

4.5 Auswertungsdauer

Aufgrund der im Median gleichen Anzahl an Schichten in den beiden unterschiedlichen
Ausrichtungen erwartet man, dass die Auswertungsdauer im Median in einem
ahnlichen Bereich liegt. Entsprechend den Erwartungen konnte flir die Bestimmung der

rechts- wie auch linksventrikularen Volumina diese These bestatigt werden.

Tabelle 5: Auswertungsdauer

Dauer
Rechter (min] Min./Max. Linker Dauer [min] Min./Max.
min
Ventrikel _ [min] Ventrikel (Median) [min]
(Median)
axial 25:24 19:00/40:54 axial 11:45 9:23/14:03
LV kurze Achse 25:45 13:13/37:43 | LV kurze Achse 11:56 9:56/18:44

Min.: Minimum; Max.: Maximum.
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5 Diskussion

5.1 Epidemiologie

Die Ebstein Anomalie ist ein sehr seltener Herzfehler — nur etwa ein bis finf von
200.000 Neugeborenen sind davon betroffen.[51] Wenn man diese Zahl auf die
Geburtenzahl in Deutschland (673.000 Neugeborene im Jahr 2006) [54] umlegt, kann
man davon ausgehen, dass pro Jahr in ganz Deutschland nur drei bis siebzehn Kinder
mit einer Ebstein Anomalie geboren werden. Von diesen Patienten erreicht leider auch
nur ein Teil das Alter, in dem eine MRT Untersuchung sinnvoll durchfiihrbar ware.
Folglich stehen nur sehr wenige Patienten flr Studien zur Verfiigung. Von diesem
geringen Patientenkollektiv ist es gelungen, 15 Personen mit Morbus Ebstein in die
Studie einzuschlieRen.

Patienten jeden Alters kénnen von diesem Herzfehler betroffen sein, auch sind die
Auspragungen der Trikuspidalklappenmalformation sowie die klinischen Symptome
hochst unterschiedlich.[13, 15] Diese Arbeit stellt sowohl von der Altersstruktur
(Altersspanne zwischen 6 und 62 Jahren, mit einem Median von 34 Jahren), als auch
von der Morphologie des Herzens das breite Spektrum der Ebstein Anomalie dar. Bei
vier der finfzehn Patienten wurde eine operative Korrektur durchgeftihrt. Neugeborene
und Kleinkinder mit einer Ebstein Anomalie werden in der Regel nicht mittels MRT
untersucht, da in diesem Alter die Untersuchung aufgrund der mangelnden
Kooperationsfahigkeit in Narkose durchgefiihrt werden muss.[56] Zudem ist die
Beurteilbarkeit des Herzens mittels Echokardiographie in dieser Altersgruppe bei
Kindern ohne chirurgische Intervention im Vergleich zum Erwachsenenalter relativ gut,
sodass eine MRT Untersuchung in Narkose nur selten gerechtfertigt ist.

Fur Herzfehler allgemein wird ein haufigeres Auftreten beim mannlichen Geschlecht
beobachtet. Dies ist das Ergebnis einer Studie, bei der 4409 Kinder mit angeborenem
Herzfehler untersucht wurden.[59] In dieser Studie wurden 18 Personen mit Morbus
Ebstein bericksichtigt. Jedoch trat in dieser Stichprobe der Herzfehler haufiger bei
Madchen als bei Jungen auf. Das gleiche Ergebnis kann bei einer weitern Studie mit
539 Ebstein Patienten abgeleitet werden. Doch in drei weiteren Studien mit einem
grolien Patientenkollektiv, wobei eine der drei Studien alle Patienten mit einer
Trikuspidalklappeninsuffizienz berlcksichtigt hat, wurde eine Bevorzugung des
mannlichen Geschlechts beschrieben.[46, 64, 66] Zwei weitere Studien berichten tber
eine ausgewogene Geschlechtsverteilung.[27, 55] In der vorliegenden Arbeit sind 33%

mannlichen und 67% weiblichen Geschlechtes. Allerdings ist diese Stichprobe zu klein,
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um von einer Bevorzugung des weiblichen Geschlechtes zu sprechen. Ob bei diesem
Herzfehler tatsachlich ein haufigeres Auftreten bei dem einen oder anderen Geschlecht

besteht, bleibt somit offen.

5.2 Bland-Altman Methode

Eine direkte Messung des end-diastolischen und end-systolischen Blutvolumens ist
derzeit nicht méglich. Daher bleibt der wahre Wert dieses Volumens unbekannt. Will
man nun eine neue Methode analysieren, so muss man sie mit der zuvor etablierten
Methode vergleichen und kann sich nicht auf den wahren Wert beziehen.[9]

Fur die Auswertung von Messungen, bei welcher unterschiedliche Methoden
verglichen werden, eignet sich weder die Angabe des Korrelationskoeffizienten noch
eine Regressionsanalyse.[3] Deswegen hat sich fur diese Auswertungen die Methode
nach Bland und Altman als Goldstandard durchgesetzt.[28] Diese Methode wurde auch
von Alfakih, welcher axiale und LV kurze Achse Schichten an gesunden Menschen
verglichen hat, fir die Bestimmung der inter- und intraobserver Variabilitat
herangezogen.[1]

Neben den Bland-Altman Diagrammen werden gewoéhnlich auch die oberen und

unteren ,limits of agreement” angegeben.
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5.3 Reflektion der Ergebnisse

Die Schwierigkeit bei der Auswertung von Kernspintomographie Bildern von Patienten
mit Morbus Ebstein liegt darin, die genaue Lage der Trikuspidalklappe zu identifizieren.
Oft reicht das Auflésevermdgen der Magnetresonanztomographie nicht aus, um die
Klappe klar darzustellen. Zudem wird dieses Problem dadurch erschwert, dass
Patienten mit einer Ebstein Anomalie haufig Rhythmusstérungen oder breite QRS
Komplexe aufweisen.[5, 16, 24] Dies hat durch die EKG Triggerung der Untersuchung
eine schlechte Bildqualitat zur Folge. Auch ein Ruckgriff auf Erfahrungswerte bei der
Identifizierung der exakten Lage der Trikuspidalklappe ist unmdglich, da es viele
verschiedene Auspragungen dieses Herzfehlers gibt und kein Herz dem anderen
gleicht. Dadurch, dass die Volumenbestimmung bei diesen Patienten mehr
Schwierigkeiten bereitet, als dies bei gesunden Menschen der Fall ist, I&sst sich
erklaren, dass die Ergebnisse, die Alfakih in seiner Studie mit Gesunden verdffentlicht

hat, eine geringere Variabilitdt aufweisen als die Ergebnisse der vorliegenden Arbeit.[1]

Tabelle 6: Vergleich mit den Ergebnissen von Alfakih[1].

Intraobserver Variabilitat Janello Alfakih
RV-EDV RV-ESV RV-EDV RV-ESV
Axial
Mittlere Differenz (%) -5.7 -7.4 -1.0 1.2

Limits of agreement (%) | -22.3 bis 10.9 -23.7 bis 8.9 | -119bis9.9 -7.1bis 9.5
LV kurze Achse
Mittlere Differenz (%) -6.1 -12.3 -1.6 0.3

Limits of agreement (%) | -24.3 bis 12.0 -37.3 bis 12.6 |-15.3 bis 12.2 -12.6 bis 13.3

Interobserver Variabilitat Janello Alfakih
RV-EDV RV-ESV RV-EDV RV-ESV
Axial
Mittlere Differenz (%) -1.1 0.7 -5.9 2.2

Limits of agreement (%) | -25.7 bis 23.4  -21.5 bis 22.8 | -21.9 bis 10.1  -7.5 bis 11.8
LV kurze Achse
Mittlere Differenz (%) 54 5.4 -8,4 -4.3

Limits of agreement (%) | -31.5 bis 20.7  -31.5 bis 20.7 | -26.8 bis 10.0 -21.0 bis 12.3

RV: rechter Ventrikel; EDV: end-diastolisches Volumen, ESV: end-systolisches Volumen.
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Nach genauer Betrachtung dieser Ergebnisse kann festgestellt werden, dass diese
Arbeit die Ergebnisse von Alfakih untermauert und somit bei gesunden Menschen, wie
auch bei Personen mit Ebstein Anomalie, axiale Schichten im Bereich des rechten
Ventrikels bessere Ergebnisse in Bezug auf die ,limits of agreement® der inter- und
intraobserver Variabilitat erzielen. Dass die axialen Schichten den LV kurze Achse
Schichten Uberlegen sind, liegt vermutlich insbesondere daran, dass die
Trikuspidalklappe im Profil dargestellt wird und somit die Abgrenzung zwischen dem
Vorhof und dem Ventrikel leichter mdglich ist, als dies in den LV kurzen Achsen der
Fall ist.[1] Die LV kurze Achse Schichten werden parallel zur Mitralklappe positioniert.
Daher kann man beim linken Ventrikel normalerweise alle Schichten Uber der
Mitralklappe als Vorhof definieren und alle darunter als Ventrikel. Bei allen Patienten
besteht beim rechten Ventrikel das Problem, dass in der LV kurze Achse Ausrichtung
die Schichten nicht immer parallel zur Trikuspidalklappe sind. Bei Patienten mit Morbus
Ebstein sind, wie bereits ausflhrlich beschrieben, Teile der Trikuspidalklappe weiter
nach distal in den Ventrikel hinein verlagert. Das fuhrt dazu, dass in mehreren
einzelnen Schichten (LV kurze Achse Ausrichtung) ein Teil der Schicht atrialisierter und
der andere Teil funktioneller rechter Ventrikel ist. Die Abgrenzung zwischen den beiden
Teilen ist haufig relativ schwer, da die Klappe aufgrund der geringen Dicke, sowie
mdglichen Fenstrationen vor allem des anterioren Segels, nur sehr fein oder gar nicht
sichtbar ist. Folglich fuhrt dies zu ungenaueren Messergebnissen.

Wenn man zunachst das linksventrikulare ESV aufler Acht lasst, liegen die ,limits of
agreement” des linken Ventrikels in einem engeren Bereich als die des rechten
Ventrikels. Dies kann man sich wie folgt erklaren: Erstens, die Mitralklappe ist
regelrecht angelegt und kann in beiden MRT Ausrichtungen relativ gut identifiziert
werden. Zweitens, der linke Ventrikel ist weitaus weniger trabekuliert und dies hat zur
Folge, dass die Abgrenzung zwischen Ventrikelwand und Ventrikellumen wesentlich
leichter moglich ist. Ein Problem besteht allerdings bei dem linken Ventrikel. Nicht
immer gelingt es, dass die LV kurzen Achsen exakt parallel zur Mitralklappe geplant
werden konnen. So kommt es vor, dass die proximalste Schicht des linken Ventrikels
zum Teil den Ventrikel und zum Teil den Vorhof schneidet. Eine Abgrenzung zwischen
beiden Teilen ist auch hier haufig sehr schwierig. Des Weiteren ist die Klappe diinner
als die Schichtdicke. Daher enthalt die proximalste Schicht, auch wenn die Schichten
exakt parallel zur Mitralklappe geplant werden kdnnen, so gut wie immer sowohl einen
Teil des Vorhofes als auch einen Teil des Ventrikels. Beim Definieren der Hohlrdume

muss sich der Auswerter bei diesen Schichten immer entscheiden, ob diese Schicht als
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Ventrikel oder Vorhof definiert werden soll. In diesem Bereich weist der Ventrikel
beziehungsweise der Vorhof eine relativ groRe Querschnittsflache auf. Daraus ergibt
sich, dass Unsicherheiten in diesem Bereich grof’e Unterschiede im Ergebnis der
Volumenbestimmung bewirken.[1]

Diese Erkenntnis spiegelt sich auch in den Ergebnissen dieser Arbeit wieder. In jeder
Hinsicht weist die Variabilitat des linken und rechten Ventrikels, in den LV kurzen
Achsen, einen gréReren Bereich auf als in axialer Ausrichtung.

Der wesentlich gréRere Unterschied in der Variabilitdt zwischen den axialen und LV
kurze Achsen Schichten im ESV als in dem EDV lasst sich dadurch erklaren, dass das
end-systolische Gesamtvolumen der Ventrikel geringer ist, als das der End-Diastole.
Unsicherheiten bei der Definition des Ventrikelvolumens, hier vor allem im Bereich der
Klappenebene, haben folglich in der End-Systole eine grofiere Auswirkung im Bezug
auf das Gesamtergebnis, da das restliche Ventrikelvolumen wesentlich geringer ist.[10]
Ein weiterer Grund ist, dass es aufgrund von abnormalen Bewegungen des
Ventrikelseptums durch Erregungsausbreitungsstérungen oder durch das bei Morbus
Ebstein atrialisierte Ventrikelseptums nicht immer einfach ist, die end-systolische
Phase zu definieren. Wird das end-systolische Volumen in unterschiedlichen Phasen
eingezeichnet, ergibt sich folglich auch ein anderes Gesamtvolumen. Daher weist die
inter- und intraobserver Variabilitdt in der ES eine gréRere Streuung auf als die in der
ED.

Dieser Effekt kann bei dem linken Ventrikel noch starker beobachtet werden. Dies liegt
daran, dass bei der Ebstein Anomalie der linke Ventrikel im Gegensatz zum Rechten
nicht dilatiert ist und somit das linksventrikulare Volumen geringer ist. Treten hier in der
End-Systole auch nur geringfligige Probleme im Bereich der Klappenebene auf, so
sind die Auswirkungen auf das ESV enorm. Das erklart die schlechten Ergebnisse des
linksventrikularen endsystolischen Volumens.

Entsprechend den Erwartungen fielen die Ergebnisse im Bezug auf die ,limits of
agreement® fUr die intraobserver Variabilitat besser aus als fir die interobserver
Variabilitat. Dies ist klar nachvollziehbar, da jede einzelne Person beim Auswerten
nach seinem individuellen Schema vorgeht, und sich daher Ergebnisse des gleichen
Auswerters weniger unterscheiden als die von zwei unterschiedlichen Auswertern.

Bei dieser Studie waren die beiden Auswerter aber nicht vollig unabhangig. Die zweite
Auswerterin hat die Volumenbestimmung in einem mehrmonatigen Prozess von dem
ersten Auswerter erlernt. Daher muss man davon ausgehen, dass das Vorgehen einer

Auswertung bei beiden Personen ahnlich ist. Wurde die Volumenbestimmung von zwei
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vollig unabhangigen Personen durchgefuhrt werden, so wirden die ,limits of
agreement® der interobserver Variabilitdt wahrscheinlich einen groReren Bereich
einschlielen. So gibt es zum Beispiel in der Literatur zwischen den einzelnen Autoren
Unstimmigkeiten, ob die Papillarmuskeln zum Ventrikelvolumen hinzugezahlt werden
oder nicht.[2, 29, 37, 44]

Uberraschend ist aber, dass die mittlere Differenz der interobserver Variabilitit in den
meisten Fallen kleiner ist als die der intraobserver Variabilitat.

Auffallig ist auch, dass bis auf eine einzige Ausnahme alle mittleren Differenzen der
inter- und intraoberserver Variabilitdt im negativen Bereich liegen. Das bedeutet, dass
in den meisten Fallen jeweils bei der zweiten Volumenbestimmung gréRere Volumina

ermittelt wurden als bei der Ersten.

Betrachtet man die Anzahl der Schichten, die in den beiden Ausrichtungen fir die
Volumenbestimmung bendtigt werden, so konnte kein relevanter Unterschied
beobachtet werden. Daher lasst sich in der Beziehung keine Vorteilhaftigkeit der einen
oder anderen Ausrichtung ableiten. Doch im Gegensatz zu der axialen Ausrichtung,
lassen sich in der LV kurze Achse Ausrichtung keine Fragen zu veno-atrialen, atrio-
ventrikularen und ventrikulo-arterialen Verbindungen sowie der Morphologie des
Vorhofes beantworten.

Fir die Auswertung der LV kurze Achse Bilder wurde eine geringflugig langere
Zeitdauer verzeichnet, als flr jene in axialer Ausrichtung. Jedoch ist diese
vernachlassigbar klein. Im Bereich des rechten Ventrikels liegt dies vermutlich daran,
dass, die Lage der Trikuspidalklappe in den LV kurzen Achsen schwerer erkennbar ist,
als in den axialen und dadurch das exakte Einzeichnen mehr Zeit in Anspruch nimmt.
Aufgrund der einfacheren geometrischen Darstellung des linken Ventrikels in den LV
kurze Achse Schichten wird der Zeitbedarf fir die Auswertung zunachst als gegenliber
der axialen Ausrichtung kiirzer wahrgenommen. Dass aber auch fir die Bestimmung
des linksventrikularen Volumens in den LV kurze Achse Schichten nicht weniger Zeit
bendtigt wird als in den axialen, liegt womaoglich daran, dass in den LV kurzen Achsen,
sich in fast allen Schichten im Ventrikellumen Papillarmuskeln befinden. Diese miissen
in jeder Schicht einzeln abgegrenzt werden, da sie in dieser Studie nicht zum
Ventrikelvolumen hinzugezahlt wurden. In den axialen Schichten sind die
Papillarmuskeln in weniger Schichten angeschnitten. Zudem gab es im Bereich des

linken Ventrikels in den LV kurzen Achsen, wie schon weiter oben erlautert, manchmal
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das Problem ob die Schicht in Hohe der Mitralklappe als Vorhof oder Ventrikel definiert
wird. Diese Uberlegungen fiihren auch zu einem erhdhten Zeitbedarf der Auswertung.

Die langere Auswertungsdauer des rechtsventrikularen Volumens gegenlber dem
linksventrikuldren ist einem volumenmaRig groReren rechten Ventrikel und in einer
hdéheren Anzahl an Trabekulationen begriindet, was das Einzeichnen erheblich
erschwert. Zudem ist es, wie bereits beschrieben, relativ schwer, die genaue Lage der
Trikuspidalklappe zu erkennen. Um die Klappe mdéglichst exakt einzuzeichnen missen
die Bilder sehr genau und am besten auch als Video im sog. Kinomodus betrachtet

werden. Dies erfordert zuséatzliche Zeit.
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6 Zusammenfassung

Die Ebstein Anomalie ist ein sehr seltener angeborener Herzfehler, welcher im Jahre
1866 erstmalig von dem deutschen Arzt Dr. Wilhelm Ebstein beschrieben wurde.
Dieser Herzfehler tritt in ungefahr einer bis finf je 200.000 Geburten auf und stellt
damit <1% aller angeborenen Herzfehler dar. Charakterisiert ist diese Anomalie durch
eine Verlagerung jeglichen Ausmales der proximalen Anheftungen der septalen und
posterioren Segel der Trikuspidalklappe nach inferior.[51] Die klinischen Symptome
dieser Patienten weisen ein breites Spektrum auf.

Durch Verbesserungen der verschiedenen chirurgischen und interventionellen
Techniken ist die Uberlebensrate aller Patienten mit angeborenem Herzfehler deutlich
gestiegen. Daher bendétigen immer mehr Patienten mit postoperativen Residuen,
Folgezustéanden und Komplikationen eine umfassende Nachsorge. Die Darstellung und
Quantifizierung morphologischer und funktioneller kardiovaskuldrer Anomalien
erfordert zuverlassige und vorzugsweise nichtinvasive bildgebende Verfahren.[56]

Im Allgemeinen hat sich fir die Bestimmung der Ventrikelvolumina die
Magnetresonanztomographie als nichtinvasive Methode durchgesetzt. Fir die
Volumenmessung mittels Kernspintomographie gibt es zwei verschiedene
Herangehensweisen, die sich durch die Ausrichtung der Schnittbilder unterscheiden:
axiale und LV kurze Achse Orientierung.

In der vorliegenden Arbeit wurde untersucht, welche Ausrichtung bei Patienten mit
Morbus Ebstein fiir die Volumenmessung besser geeignet ist.

Zur Beantwortung dieser Frage wurden 15 Patienten mit Morbus Ebstein (medianes
Alter 34, 6 bis 62 Jahre) in der Magnetresonanztomographie untersucht. Die end-
diastolischen und end-systolischen Volumina des rechten und linken Ventrikels sind
jeweils von zwei geblindeten Untersuchern in den axialen und LV kurze Achsen
Schichten bestimmt worden. Danach wurde die inter- und intraobserver Variabilitat
anhand der jeweiligen Ergebnisse mit der Bland-Altman-Methode abgeschatzt.

Sowohl fir die rechts- wie auch linksventrikularen Volumina ergab sich in der End-
Diastole und der End-Systole in den axialen MRT Schichten im Vergleich zu den LV
kurzen Achsen eine bessere inter- und intraobserver Reproduzierbarkeit.

Folglich sollte man bei diesen Patienten fur die klinische Evaluation des rechten und
linken Ventrikels mittels der Magnetresonanztomographie axiale Schichten wahlen, um

die Reliabilitat der Messung zu verbessern.
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Patienten mit Morbus Ebstein stellen im klinischen Alltag einen kleinen Anteil dar.
Dennoch kann man davon ausgehen, dass das Ergebnis, welches durch diese Arbeit
erzielt wurde, auch auf andere angeborene Herzfehler Ubertragbar ist, da die gleiche
Untersuchungsmethode angewendet wird und die Probleme bei der Untersuchung
ahnlich sind.

Dieser Arbeit ist aber auch zu entnehmen, dass die inter- und intraobserver Variabilitat
noch groRe Bereiche einschliet. Demzufolge ist anzumerken, dass die Bestimmung

der Ventrikelvolumina im klinischen Alltag noch weit von der Perfektion entfernt ist.
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