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V Zusammenfassung

Einleitung: Ziel dieser Arbeit ist es den Einfluss der Volumenbelastung bei
einem Vorhofseptumdefekt (ASD) auf den rechtsventrikularen Ausflusstrakt (RVOT)
mittels der echokardiographisch gemessenen Parameter RVOT diameter, RVOT
Systolic Excursion (SE) und RVOT Velocity Time Integral (VTI) nachzuweisen.

Methoden: Es erfolgte eine retrospektive Analyse der Messergebnisse von 64
padiatrischen Patientlnnen im Alter von 2 Tagen bis 18 Jahren. Die Parameter wur-
den auf ihren Zusammenhang mit Alter, Kérpergrolie (BL), Kérpergewicht (BW) und
Korperoberflache (BSA) untersucht. Ein Vergleich mit bereits publizierten Normwert-
tabellen herzgesunder Individuen wurde durchgefuhrt. Zusatzlich wurde eine Unter-
suchung auf potentielle Unterschiede der RVOT Parameter bezuglich der zugrunde-
liegenden DefektgroRe sowie der geplanten interventionellen oder operativen Thera-
pie durchgefihrt.

Ergebnisse: Es wurde jeweils eine positive signifikante Korrelation der Gro-
Renparameter (BL, BW, BSA) und des Alters mit allen gemessenen RVOT Parame-
tern gefunden. Ein statistisch signifikanter Zusammenhang zwischen dem Vorliegen
eines ASD und der RVOT SE konnte nicht bestatigt werden (p > 0,05). Eine Assozia-
tion zwischen dem RVOT diameter und einem Vorhofseptumdefekt wurde gefunden,
die erhdhten Messwerte liegen teilweise in der +2SD Range herzgesunder Individuen
teilweise dariber. Das RVOT VTI erzielte ab einer DefektgroRe im Vorhofseptum von
> 10 mm statistisch signifikante Messwerte oberhalb der 2SD der Normalbevolke-
rung. Zwischen nicht therapierten und therapierten Patientinnen konnten statistisch
signifikante Zunahmen zweier RVOT Parameter (RVOT diameter, RVOT VTI) ermit-
telt werden (nicht therapiert/ ASO: RVOT diameter p < 0,001, RVOT VTI p = 0,091;
nicht therapiert/ OP: RVOT diameter p= 0,005, RVOT VTI p = 0,038). Der Vergleich
der kardiochirurgischen und der interventionellen Therapie ergab keine Signifikanzen
(RVOT diameter p= 0,985; RVOT VTl p = 0,551).

Diskussion: In der untersuchten Studienpopulation konnten der RVOT diame-
ter und das RVOT VTI als geeignete Parameter zur Identifikation und Uberwachung
der Progression eines Vorhofseptumdefektes bestatigt werden. Hilfe bei der Ent-
scheidungsfindung welche Therapie (ASO, OP) im Einzelfall angewendet werden soll

bieten sie nicht.



V Abstract

Introduction: Aim of this study was to investigate the possible influence of
volume overload in patients with a secundum atrial septal defect (ASD) in the right
ventricular outflow tract (RVOT) using the parameters RVOT diameter, RVOT Systol-
ic Excursion (SE) and RVOT Velocity Time Integral (VTI).

Methods: A retrospective analysis was performed of 64 pediatric patients with
an age range from 2 days to 18 years. A correlation of all the RVOT parameters and
age, body height (BL), body weight (BW) and the body surface area (BSA) were cal-
culated. The results were compared to recently published normative data of healthy
individuals of the related age group. Furthermore, an investigation for potential differ-
ences concerning the actual size of the ASD defect and the planned intervention was
made.

Results: A positive significant correlation of age, BL, BW, BSA and the RVOT
parameters was found. A statistically significant connection between RVOT SE and
the existence of an ASD could not be confirmed (p > 0,05). An association was found
between RVOT diameter and the presence of an ASD, the maijority of the measured
values were found within the +2SD range of healthy individuals. The RVOT VTI val-
ues for patients with a defect size > 10 mm were found statistically significant >2SD
of healthy individuals. For the comparison of treated and untreated ASD Il patients a
statistically significant increase in two RVOT parameters (RVOT diameter, RVOT
VTI) was seen (not treated/ ASO: RVOT diameter p < 0,001, RVOT VTl p = 0,091;
not treated/ OP: RVOT diameter p= 0,005, RVOT VTI p = 0,038). When comparing
the surgical therapy and cardiac catheterization no statistically significant differences
were found (RVOT diameter p = 0,985; RVOT VTl p = 0,551).

Conclusion: RVOT diameter and RVOT VTI could be verified as suitable pa-
rameters for the identification and monitoring of an ASD in the pediatric age group.
They cannot be used for the decision-making process which treatment should be ap-

plied in individual ASD cases.

Xi



1 Ziele der Arbeit

1 Ziele der Arbeit

Die sonografische Untersuchung des Herzens entwickelt dank ihres nicht-invasiven
Charakters, der nicht vorhandenen Strahlenbelastung und ihrer flachendeckenden
Verflgbarkeit immer mehr Relevanz im klinischen Alltag, speziell im padiatrischen
Sektor. Dabei wird mittlerweile auch zusatzlich ein genaueres Augenmerk auf die
Parameter des rechten Ventrikels gelegt. So wird beispielsweise die echokardiogra-
phische Messung des Durchmessers des rechtsventrikularen Ausflusstraktes von
den American und European Societies of Echocardiography in ihren Guidelines als
Bestandteil der Verlaufskontrollen erwachsener Patientinnen empfohlen (1).

Die Moglichkeit die echokardiographisch erhobene systolische Exkursion als direkten
Parameter zur Beurteilung der rechtsventrikuldren Funktion bei adulten sowie padiat-

rischen Patientinnen heranzuziehen wurde ebenfalls publiziert und empfohlen (2).

Ein Vorhofseptumdefekt vom Secundum Typ gehért zu den haufigsten kongenitalen
Herzfehlern, Betroffene werden im Laufe ihres Lebens haufig aufgrund der Volumen-
Uberlastung des gesamten rechten Herzens und der Lungenstrombahn mit Vergro-
Rerung des rechten Vorhofes, und des rechten Ventrikel symptomatisch (3).

Das Ziel dieser Diplomarbeit ist die retrospektive Auswertung bereits vorliegender
Datensatze ob, ein schon im Kindesalter vermehrtes Blutvolumen aufgrund eines
Vorhofseptumdefektes, zu Veranderungen der morphologischen und funktionellen
Paramater des rechtsventrikularen Ausflusstraktes (RVOT Durchmesser, RVOT
Velocity Time Integral, RVOT Systolic Excursion) fuhrt. Dahingehend soll auch der
prognostische Faktor der erhobenen Daten auf die bessere Einschatzbarkeit eines in

weiterer Folge meist nétigen Defektverschlusses beleuchtet werden.



2 Embryologie

2 Embryologie

Einleitend soll erwahnt werden, dass die einzelnen Entwicklungsschritte wahrend der
Embryonalphase einem komplexen Muster der zeitlichen Abfolge und vielfaltigen
Induktionen unterliegen. Dies gilt sowohl fiir den gesamten Organismus wie auch in
Bezug auf die Entwicklung der einzelnen Organsysteme.

Diese Zusammenfassung gibt einen Uberblick Uber die einzelnen Entwicklungsschrit-

te der kardialen Embryogenese.

2.1 Induktion des Herzfeldes und tubulares Herz

Im Falle der Entwicklung des kardiovaskularen Systems ist besonders NKX2.5 als
SchlUsselgen bekannt (4). Des Weiteren kommen Serotonin (5HT), BMP2/ BMP4,
FGF und der Hypoxie eine grof3e Bedeutung zu, wobei die Liste beliebig erweitert
werden kann und ganze Induktionskaskaden noch das Thema weiterfihrender Stu-
dien sind (4,5).

Im Zeitraum zwischen dem 16. und 18. Entwicklungstages erreicht der Embryo eine
Grolde, in welcher die Versorgung aller Strukturen mit Sauerstoff und Nahrstoffen
nicht mehr Uber Diffusion gewahrleistet werden kann (4).

Die kardiogenen Proginatorzellen haben ihren Ursprung im kranialen Bereich des
Primitivstreifens (4), sie wandern in die Splanchnopleura ein um dort anterior der
Neuralfalten das hufeisenférmige primare Herzfeld zu bilden (4,6). Dabei handelt es
sich um Blutinseln (4,6).

Die sich so bildenden Zellen besitzen das Potential sich zu Endokard, Myokard aber
auch zu Blutzellen zu differenzieren (4,5). Initial besitzen sie die Fahigkeit zur spon-
tanen Depolarisation, zur Weiterleitung von Aktionspotentialen, sowie dank Myofibril-
len zur Kontraktion (5). Aus ihnen entstehen beide Atrien, der linke Ventrikel und an-
teilig auch der rechte Ventrikel (4,6—-8). Entsprechend ihrer spateren Differenzierung
ordnen sie sich bereits von lateral mit den Vorhéfen startend, in chronologischer Ab-
folge nach medial an (4). Wobei darauf hinzuweisen ist, dass eine feste Zuordnung
der Lateralitat bereits in diesem Stadium entsprechend der rechts-links Asymmetrie
des Embryos etabliert ist (4).



2 Embryologie

Das Epikard hat seinen Ursprung in Mesothelzellen aus dem Bereich des Sinus
venosus (4). Dieses Mesothel ist ebenfalls fur die Bildung des Endothels und der

glatten Muskulatur der Koronargefalde verantwortlich (4).

Blutinseln

Neuralplatte S i

Schnittrand
des Amnions

Primitiv-
knoten

Primitivstreifen

Abbildung 1: Anordnung des priméren Herzfeldes (4)
Dorsalansicht eines 18 Tage alten Embryos

Die genannten Blutinseln konfluieren im Verlauf und bilden einen, von Myokard um-
gebenen, Endokardschlauch (4). Zwischen seinen beiden Schichten findet sich die
Herzgallerte, eine Hyaluronsaure-reiche extrazellulare Matrix welche von den Zellen
des Myokards sezerniert wird (4). Wahrend der lateralen Abfaltung des Embryos
zwischen dem 21. und 22. Entwicklungstag kommt es zu einer Fusion beider Schen-
kel, der vormals hufeisenformigen Anordnung des tubularen Herzens (4,6).

Aus dem, der kardiogenen Region zuordenbarem, Zolom bildet sich wahrend der

lateralen Faltung des Embryos die Perikardhdhle (4).

Zeitlich leicht verzdogert kommt es zwischen dem 20. und 21. Entwicklungstag in der
Splanchnopleura, ventral des hinteren Pharynx, zur Ausbildung eines sekundaren
Herzfeldes (4). Das sekundare Herzfeld wird von Neuralleistenzellen induziert und ist
fur die Bildung des Conus cordis, des Truncus arteriosus und Anteilen des rechten
Ventrikels verantwortlich (4,5,7,8).

Der entstandene Herzschlauch Iasst sich in mehrere Bereiche unterteilen (4,6). Vom

kranialen, vendsen Pol ausgehend sind das: Sinus venosus, primitives Atrium, primi-



2 Embryologie

tiver Ventrikel, Bulbus cordis (4,6). Der Bulbus cordis unterteilt sich in den proximalen
Conus cordis und den distalen Truncus arteriosus (4,5).

Im Zuge der kranio-kaudalen Abfaltung des Embryos, aufgrund des starken Wachs-
tums des ZNS nach Anlage des Gehirnblaschens, kommt es zu einer Verlagerung

der Herzanlage in den Thorax (4—6).

Wahrend dieses Entwicklungsintervalls ist das tubulare Herz breitbasig tber ein dor-
sales Mesokard in seiner Langsachse innerhalb der Perikardhdhle fixiert (4,9). Eine
Beteiligung an der Bildung der Pulmonalvenen durch das Mesokards wird vermutet
(9). Ein ventrales Mesokard ist zu keiner Zeit ausgebildet (4). Im Verlauf des Lan-
genwachstums kommt es zu einer Resorption des dorsalen Mesokards und damit zur
Bildung des Sinus transversus (4,9). Das tubulare Herz ist somit ausschlie3lich an
Ein- und Ausflusstrakt fixiert und sonst innerhalb der Perikardhéhle frei beweglich
(4,9).

2.2 Bildung der Herzschleife

Mit dem 23. Entwicklungstag beginnt der Herzschlauch zu pulsieren (6).

Zur gleichen Zeit kommt es zu einem starken Langenwachstum der Herzanlage
(4,6), welches prozentual sogar das gesamte Langenwachstum des Embryos tber-
steigt (6). Aufgrund dieses Wachstums in der Langsachse kommt es zu einer Kriim-
mung des tubularen Herzens und final zu einer Schleifenbildung innerhalb der
Perikardhohle (4,6). Der primitive Ventrikel wird nach ventro-kaudal und rechts verla-
gert wahrend sich die Vorhofregion gleichzeitig nach dorso-kranial und links ver-
schiebt (4,6). Bis zu diesem Zeitpunkt befindet sich die Vorhofanlage auerhalb der
Perikardhéhle und wird nun durch die Verlagerung integriert (4,6). Zwischen dem
primitiven Ventrikel und dem Bulbus cordis kommt es zur starksten Krimmung, dort
bildet sich die Bulboventrikularfalte oder Sulcus interventriculare primum aus (4,6).
Im Inneren des Herzschlauches entspricht diese Engstelle dem Foramen
interventriculare primum (4,6). Auf beiden Seiten dieses neu gebildeten Foramens
kommt es nun zur Bildung primitiver Trabekel (4). Die so morphologisch abgrenzba-

ren Areale entsprechen den spateren Ventrikeln, der primitive Ventrikel differenziert
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sich weiter zum linken Ventrikel und der trabekulare Bulbusabschnitt zum rechten
Ventrikel (4).

Im Bulbus cordis erstrecken sich die Trabekel im proximalen Drittel (4). Der darauf
folgende, mittlere Abschnitt, der Conus cordis, ist fur die Bildung beider Ausflusstrak-
te verantwortlich (4,6—8). Aus dem Truncus arteriosus wird im Verlauf die
Aortenwurzel sowie der Truncus pulmonalis differenziert (4,6). Fur ihren Uberkreu-
zenden Verlauf in der Sagittalebene, mit der dorsal gelegenen Aortenwurzel, ist eine
fein nuancierte Apoptose im sub-aortalen, konalen Bereich verantwortlich (7). Zu-
satzlich kommt es wahrend der Septierung des Herzens zu einer Verkirzung des
Conus cordis auf circa ein Drittel seiner urspringlichen Lange und zu
Konformationsanderung (tubular zu konal), was die Rotation ebenfalls unterstitzt (5).

Die Herzschleifenbildung ist am 28. Entwicklungstag abgeschlossen (4).

s Perikard Truncus arteriosus linker Vorhof

,-"; ~Perikardhéhle  rechter Vorhof

Aorten-
abgange L

Bulbus — ,~
cordis ,’ \
A | Conus cordis
11

I

trabekuldrer
Anteil des
rechten Ventrikels

g s linker Ventrikel
A ——— B Sulcus interventricularis

Abbildung 2: Bildung der Herzschleife (4)

Herz eines 28 Tage alten Embryos A. Ansicht von links. B. Ansicht von frontal; Abgrenzung
des Truncus arteriosus, Conus cordis und des trabekuldren Anteils des rechten Ventrikels
innerhalb des Bulbus cordis durch die gestrichelte Markierung.
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2.3 venoser Pol

Beim Sinus venosus handelt es sich um die paarige Anlage der Miindung der veno-
sen GefaRe am kranialen Pol des Herzschlauches (4). Die urspriingliche Offnung in
das Atrium ist weitlumig (4). Auf beiden Seiten minden von lateral nach medial der
Stamm der Kardinalvenen, die Nabelvene und die Dottervene in den Sinus venosus
(4).

Die paarige Anlage verschmilzt im Verlauf der Herzschleifenbildung und bleibt indes
als rechtes und linkes Sinushorn differenziert (4).

Im Verlauf der 4. und 5. Entwicklungswoche obliterieren die rechte Nabelvene und
die linke Dottervene (4). Es kommt allgemein zu einem Shift des Blutstroms nach
rechts, wodurch das rechte Sinushorn zunehmend perfundiert wird und das linke
sukzessive an Bedeutung einbuft (4).

Die Mundung des Sinus venosus verlagert sich in den Bereich des rechten Atriums,
wobei das rechte Sinushorn eine vertikale Ausrichtung einnimmt und das linke sich
zum Sinus coronarius und der V. obliqua atrii sinistri zurtickbildet (4,6,9).

Durch das zusatzlich stromende Volumen kommt es zu einer Dilatation des rechten
Sinushorns (4). Im weiteren Verlauf wird es in das rechte Atrium einbezogen und bil-
det dort den glattwandigen Anteil des Vorhofs (4,6). Die Grenze zum urspringlichen
Vorhofgewebe bleibt als Crista terminalis erhalten (4). Die Venenklappen des rechten
Sinushorns bilden im superioren Anteil das Septum spurium welches bei der Ausbil-
dung des interatrialen Septums ein Teil dessen wird (4). Im inferioren Bereich bleiben
die Venenklappen erhalten und leiten wahrend der Fetalperiode das aus der V. cava
inferior kommende Blut durch das Foramen ovale (4,6).

Die Dottervenen, welche das Blut vom Dottersack unter Durchspullung der Leber zum
Herzen geleitet haben, differenzieren sich zur Vena portae (4,6). Die Kardinalvenen
bilden die obere und untere grol’e Hohlvene (4,6,9), die Nabelvene obliteriert
postpartal (Lig. teres hepatis) (4,6).
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2.4 Differenzierung des AV Kanal & Bildung der Herzklappen

Im Verlauf der Herzschleifenbildung kommt der AV Kanal in einer etwas nach ventral
geneigten Frontalebene zu liegen (4). Er bildet die eng verbliebene Verbindung zwi-
schen dem gemeinsamen Vorhof und dem primitiven Ventrikel (4).

Ein dorsales und ein ventrales Endokardkissen beginnen am Ende der 4. Entwick-
lungswoche den AV Kanal in ein linkes und ein rechtes Ostium zu unterteilen (4).
Am superioren Rand des Foramen interventriculare findet sich die Plica
bulboventricularis als Uberbleibsel der Einfaltung wahrend der Bildung der Herz-
schleife (6). Diese Falte begrenzt den AV Kanal auf seiner rechten Seite (4,6).
Gegen Ende der 5. Entwicklungswoche bildet sich die Plica bulboventricularis
zurlck und gibt damit dem AV Kanal die Moglichkeit der Ausweitung nach

rechts (4,6,9). Dadurch erhalten beide Ventrikel eine direkte Verbindung zur
Vorhofebene (4,6).

Insgesamt treten im AV Kanal vier Endokardkissen auf, zu dem anterioren und
posterioren kommen nach erfolgter Unterteilung in die beiden Ostien zwei laterale
Endokardkissen hinzu (4). Diese punktuellen Mesenchymproliferationen werden
apikalseitig sukzessiv ausgehohlt, wobei einzelne Muskelstrange als Verbindung zur
Ventrikelwand erhalten bleiben (4,6). Sowohl in der AV Ebene als auch innerhalb
dieser Residuen kommt es langsam zur Degeneration des Muskelgewebes und zum
Ersatz desselben durch dichtes Bindegewebe (4,6,9). In dieser Weise entsteht
rechtskardial eine trikuspide und links-kardial eine biksupide Segelklappe mit Inser-
tionen Uber Chordae tendineae in den Ventrikelwanden (4,6). Verankert sind die
Chordae tendineae in Papillarmuskeln, konusférmige, verdickte Trabekel, die wah-

rend der Ventrikelexpansion entstehen (4).

Die Bildung der Taschenklappen erfolgt analog der Bildung der AV Klappen (4,6).
Wahrend der Septierung des Ausflusstraktes (siehe Kapitel 2.5.3 Septum
aorticopulmonale) wolben sich jeweils 2 Hockerchen in das Lumen der sich separie-
renden GefaRe am Ubergang zwischen Conus cordis und Truncus arteriosus vor (4).
Nach Verschmelzung der Konuswilste kommt jeweils ein drittes Héckerchen pro Ge-
fal hinzu (4). Im Fall der Taschenklappen kommt es nicht zur Ausbildung von

Chordae tendineae, sie sind, aul3er Uber ihre Basis, nicht fixiert (4).



2 Embryologie

2.5 Septierung

Zunachst werden hier die Mdglichkeiten zur Septum-Entwicklung besprochen.

Nach Anderson et. al handelt es sich bei einem intrakardialen Septum um eine Struk-
tur, welche durchtrennt werden kann ohne eine Verbindung zur Perikardhohle zu
schaffen (9).

Die Entwicklung eines solchen Septums kann von einem oder mehreren
Endokardkissen ausgehen (4). Durch subendotheliale Mesenchymproliferation und
Ablagerung von Interzellularsubstanz kommt es zum Wachstum (4). Die
membrandsen Anteile der intrakardialen Septen werden auf diese Art gebildet (4).
Endokardkissen finden sich im Bereich des AV Kanals sowie in der Ausflussbahn
von A. pulmonalis und Aorta (4,9).

Andererseits kann ein Septum entstehen, wenn sich zwei benachbarte Strukturen
ausdehnen und ein schmaler, intermediarer Bereich von diesem GroRenwachstum
ausgenommen bleibt (siehe Abbildung 3) (4). Die Wande von der benachbarten
Strukturen legen sich im Verlauf aneinander und verschmelzen, eine noch vorhande-
ne primare Verbindung muss sekundar verschlossen werden (4). In dieser Weise

entstehen das Septum interatriale (IAS) und das Septum interventriculare (IVS) (4).

Leiste

Abbildung 3: Septumentwicklung aus Endokardkissen (A-C) und durch Ausdehnung
benachbarter Strukturen (D-E) (4)

Die Septierung des Herzens erfolgt zwischen dem 27. Und 37. Entwicklungstag (4,6).
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2.5.1 Septum interatriale cordis

Durch Auflagerung des Truncus arteriosus kommt es mittig im Bereich des Vorhof-
daches zu einer Einfaltung (4,6,9,10). Diese verlangert sich, wahrend der gleichzeiti-
gen Ausweitung der Vorhofe, sichelférmig in Richtung des AV Kanals (4,6,9). Wah-
renddessen tragt die so entstehende muskulare Leiste, das Septum primum, eine
mesenchymale Haube, welche den Ursprung der fibrosen Septumanteile darstellt (9).
Die zeitgleich den AV Kanal unterteilenden Endokardkissen sind der Gegenpol der
Wuchsrichtung (4,6,9).

Zwischen Septum primum und AV Kanal verbleibt zunachst eine Offnung, das
Ostium primum (4,6,9,10). Kurz vor dessen Verschluss kommt es im kranialen, dor-
salen Bereich des Septum primum zu punktuellen, dann konfluierenden
Fenestrierungen um weiterhin einen Blutfluss durch das embryonale Herz zu ge-
wahrleisten (4,6,9). Bei der so entstandenen Verbindung handelt es sich um das
Ostium secundum (4,6,9,10).

Im dorsalen, septumnahen Bereich des linken Vorhofs kommt es zur Aussprossung
einer Lungenvene, welche im Verlauf Anschluss an die durch Angiogenese entste-
henden Gefalde der reifenden Lungenknospen findet (4,6). Im weiteren Verlauf wer-
den drei weitere solcher Mundungen in den linken Vorhof einbezogen und bilden dort
den glattwandigen Anteil des Atriums (4).

Mit Schluss des Ostium primum kommt es zur raumlichen Trennung des Sinus

venosus und den entstehenden Lungenvenenmindungen (9,10).

Nachfolgend kommt es durch die Einbeziehung des rechten Sinushorns zu einer wei-
teren GroRenzunahme des rechten Atriums (4,6).

Im Zuge dessen entsteht im superioren Bereich, rechts des Septum primum eine
weitere Falte (4,6,9). Dabei handelt es sich um das Septum secundum, es schiebt
sich ebenfalls kulissenartig in Richtung des AV Kanals vor, erreicht ihn jedoch nicht
(4,6,9). Die so verbleibende Offnung wird als Foramen ovale definiert (4,6,9,10). Ob-
wohl sich beide Foramina (Foramen ovale und Ostium secundum) nicht Uberschnei-
den ist ein Blutfluss durch sie weiterhin von rechts nach links méglich (4,6).

Gelenkt wird dieser Blutfluss in Richtung des Foramen ovale dabei durch die Valvula
venae cavae inferioris und die Valvula sinus coronarii, welche wahrend der Integrie-

rung des rechten Sinushorns in den rechten Vorhof erhalten bleiben (4,6).
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Abbildung 4: Bildung des interatrialen Septums (11)

Nach der Geburt, mit Umkehr der intrakradialen Druckverhaltnisse legt sich der kra-
niale Rand des Septum primum klappenartig gegen das Foramen ovale und unter-
bindet so die potentielle Blutflussumkehr durch das interatriale Septum (4,6,9). In-
nerhalb der Sauglingsperiode verwachsen die beiden Septa miteinander (4,6,9).

In circa 20% der Falle unterbleibt eine solche Verwachsung und ein persistierendes
Foramen ovale (PFO) entsteht (4,6) Da sie in den meisten Fallen nur eine
Sondendurchlassigkeit aber keinen interatrialen Shuntfluss aufweisen, gelten sie als

funktionell verschlossen und besitzen keinen gesonderten Krankheitswert (4,9).

2.5.2 Septum interventriculare cordis

Auch die Ventrikel beginnen sich gegen Ende der 4. Entwicklungswoche zu erweitern
(4). Dabei kommt es zu einer Myokardvermehrung in den duf3eren Schichten mit ei-
ner simultanen inwandigen Aushdhlung (4). Wahrend der so stattfindenden GréRen-
zunahme der Ventrikel und lumenseitigen Aushdhlung werden die einzelnen Muskel-
strange des Myokards freigelegt (4). So bilden sich die bereits erwahnten Trabekel
und Chordae tendineae und die sich zusammenlagernden Muskelstrange der Papil-
larmuskeln aus (4,6). Auch beim Moderatorband des rechten Ventrikels handelt es

10
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sich um einen solchen Muskelstrang, allerdings verlaufen in ihm zusatzlich zuvor
immigrierte Zellen des Reizleitungssystems (rechter Tawaraschenkel) und fallweise
ein Endast des R. interventricularis septalis (6,8,12).

Wie oben beschrieben entsteht so der muskulare Anteil des IVS (4). Es kommt somit
langsam zur Verkleinerung des Foramen interventriculare primum von ventrokaudal
(4,6). Der im Vergleich dinnere, membrandse Teil des interventrikularen Septums
wird im Zusammenhang mit der Septierung des Ausflusstrakts aus dem anterioren
Endokardkissen des AV Kanals gebildet (4).

2.5.3 Septum aorticopulmonale

Wahrend der 5. Entwicklungswoche formt sich im gemeinsamen Ausflusstrakt ein
oberer rechter und ein unterer linker Trunkuswulst (4). Sie sind der Ursprung des
sich spiralig entwickelnden Septum aorticopulmonale, welches den Ausflusstrakt in
A. pulmonalis und Aorta trennt (4,13). Etwa zeitgleich kommt es zum Auftreten eines
rechten und dorsalen sowie linken und ventralen Wulstes (4). Diese beiden weisen
initial ein langsameres Wachstum als die beiden erstgenannten auf, unterstitzen
diese aber in der definitiven Septumbildung (4).

Die Anlagen fur den Ausflusstrakt, welche aus dem sekundaren Herzfeld stammen,
sind vor der lateralen Abfaltung des Embryos urspriinglich seitenverkehrt angeordnet
(linke Anlage rechtsseitig und vice versa) (4). Erst aufgrund der Rotation kommt es
zur abschlieBenden Anordnung von Aorta und Truncus pulmonalis (4).

Die Septumbildung ist mit Beginn der 7. Entwicklungswoche abgeschlossen, im An-
schluss kommt es zum bindegewebigen Verschluss des verbliebenen Foramen

interventriculare durch das anteriore Endokardkissen des AV Kanals (4,6).

11
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Alter des Embryos: A — Entwicklungswoche 6; B — Beginn Entwicklungswoche 7; C — Ende

Entwicklungswoche 7

2.6 Erregungsbildungs- und Erregungsleitungssystem

2 Embryologie

Auch wenn primar alle Zellen des kardialen Feldes zu einer spontanen Depolarisati-

on fahig sind stammen die primaren Schrittmacherzellen, welche fur die ersten Pul-

sationen des tubularen Herzens verantwortlich sind, aus dem linken, kaudalen Be-

reich des Herzschlauches (4). Durch die Einbeziehung des Sinus venosus in das

rechte Atrium Ubernehmen dessen Zellen die Aufgabe des primaren Schrittmacher-

zentrums und bilden im Mindungsbereich der V. cava superior den Sinusknoten (4).

12
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Der Ursprung der Zellen welche den AV Knoten und die HIS Blndel bilden, liegt im
linken Sinushorn (4). Auch der AV Kanal tragt anteilig zu deren Bildung bei (4).

2.7 Kongenitale Fehlbildungen

Das Herz- und Gefaldsystem ist das am haufigsten von kongenitalen Fehlbildungen
betroffene Organsystem (4). Wobei Ventrikelseptumdefekte, und in dieser Gruppe
vor allem Defekte des membrandsen Septums, am haufigsten auftreten (4,6).
Diese Entwicklungsfehler kénnen vielfaltige und in manchen Fallen multifaktorielle
Ursachen haben was ihre Zuordnung zu einzelnen Entitaten schwierig macht (4,6).
Moglich sind Storungen der Endokardkissen, der Neuralleistenzellen oder der Induk-
tionswege (4,5). Auch teratogen wirksame Substanzen kdnnen in den einzelnen
Entwicklungsschritten schadlich eingreifen (4,5). So spielen beispielsweise Neural-
leistenzellen sowohl in der Entwicklung des Herzens (z.B. Induktion des Ausfluss-
trakts) als auch in der kranio-fazialen Differenzierung eine wichtige Rolle, weswegen
Fehlbildungen dieser beiden Klassen oft vergesellschaftet auftreten (4).
Auch kann eine spezifische Fehlbildung mehrere unterschiedliche, potentielle Ursa-
chen besitzen. Eine Transposition der gro3en Arterien (TGA) beispielsweise kann
bedingt sein durch (4,5):
- Fehlende oder falsche Induktion durch Neuralleistenzellen
- eine falsch zugeordnete Lateralitat bei der Bildung des sekundaren Herzfel-
des
- fehlende oder unvollstandige Ausbildung und Differenzierung der
Endokardkissen

- mangelnde oder Uberschiellende Apoptose im Konus- Bereich

Tabelle 1 gibt einen abschlieBenden Uberblick der beschriebenen, meist parallel ab-

laufenden Schritte in der Embryogense des Herzens.
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Tabelle 1: Zeittafel der Embryogenese des Herzens (4,6)

ET 16-18

ET 20- 21

ET 21- 22

ET 23

ET 28

ET 27- 37

ET 35

Ende 5. EW
Anfang 7. EW
Ende 7. EW

- Ernéhrung des Embryos nicht mehr Uber Diffusion moglich
- Bildung PHF
- Auspragung der Lateralitat
- Bildung SHF
- laterale Abfaltung
- Verlangerung und beginnende Krimmung des tubuléaren Her-
zens
- das Herz beginnt zu schlagen
- Abschluss der Herzschleifenbildung
- Entwicklung der Herzsepten
- Tag 30: Septum primum vollstandig gebildet
- Tag 33: Einfaltung des Daches/ Beginn der Ausbildung
des Septum secundum
- Tag 37: abgeschlossene Septumbildung (IAS, IVS)
- Einmindung des rechten Sinushorns in das rechte Atrium
- Bis Tag 35: Obliteration der rechten Nabelvene und der linken
Dottervene
- Ruckbildung des linken Sinushorns zu Sinus coronarius und V.
obliqua atrii sinistri
- Ausreifung des AV Kanals abgeschlossen
- beginnende Bildung der Segelklappen

- vollstandige Ausbildung des Septum aorticopulmonale

- beginnende Ausbildung der Semilunarklappen

- vollstandiger Verschluss des Foramen interventriculare/ been-
dete Ausbildung der Pars membranacea des IVS

ET= Entwicklungstag; EW= Entwicklungswoche; PHF= primares Herzfeld; SHF= sekundares Herzfeld; IAS=
Septum interatriale; IVS= Septum interventriculare
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3 Anatomie des Herzens

3.1 Einleitung und Topographie

Das Herz des Menschen ist ein vier-kammeriges muskulares Hohlorgan (6). Es be-
findet sich im knéchernen Thorax, im mittleren Mediastinum (6).

Die Herzachse verlauft von rechts, kranial und dorsal nach links, kaudal und ventral
(6). Die breitere Herzbasis mit dem arteriellen und dem vendsen Pol bildet den supe-
rioren und die Herzspitze oder Apex den inferioren Anteil (6). Zwei Drittel des Her-
zens befinden sich linksthorakal (6).HerzgroRe und Gewicht sind von Alter, Ge-
schlecht, Kérpergewicht und Trainingszustand der betreffenden Person abhangig (6).
Frauen tendieren zu kleineren und sportlich aktive Personen zu grof3eren Herzge-
wichten (6). Das physiologische Herzvolumen liegt zwischen 500 und 800 ml, Sport-
lerlnnen kdnnen ein Herzvolumen bis zu 1 Liter erreichen (6). Das normale Gewicht

eines ungeflllten Herzens liegt bei 250- 350 g (6).

3.2 Wandbau

Die Herzwand weist, ahnlich wie Arterien, eine dreiteilige Schichtung auf (6).

3.2.1 Endokard

Das Endokard ist die innerste der Wandschichten, sie Uberzieht alle luminalen, kar-
dialen Strukturen und bildet die Grenzschicht zum zirkulierenden Blut (6).

Es besteht aus platten, polygonalen Endothelzellen welche durch eine Basallamina
von einer subendothelialen Schicht getrennt sind (6). Subendothelial finden sich ne-
ben dem pradominanten elastischen und kollagenen Bindegewebe einzelne glatte
Muskelzellen (6). Diese dienen der Verankerung des Endokards im interstitiellen
Bindegewebe des Myokards um dessen Formanderungen im Verlauf der Herzaktion
folgen zu kénnen (6).

Subendokardial finden sich Blut- und Lymphgefalie, efferente sensible Nervenfasern
und je nach Lokalisation Anteile des Erregungsbildungs- und Erregungsleitungssys-
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tems (6). Die Ernahrung des Endokards erfolgt einerseits Uber die subendokardial
verlaufende Gefalle und andererseits direkt vom luminal flieRenden Blut (6).

Im Bereich der Ventrikel ist das Endokard dinn ausgebildet, sodass das Myokard
durchscheint (6). Das Endokard der Atrien bildet dagegen eine dickere, weildlich er-
scheinende Schicht (6).

Das Endokard setzt sich Ubergangslos in die Intima der angrenzenden Gefalde fort
(6,14).

3.2.2 Myokard
Beim Myokard handelt es sich um die quer gestreifte Muskelschicht der Herzwand
(6). Anstatt einer vorherrschenden Verlaufsrichtung der Muskelfasern findet sich eine
dreidimensionale Anordnung welche die komplexen, teils gegenlaufigen Bewegun-
gen der einzelnen Herzbereiche ermdglicht (6,7,15).
Sowohl als Ansatz als auch als Ursprung des Myokards dient das Herzskelett (siehe
Kapitel 3.4 Herzskelett) (6).
Das Vorhofmyokard ist eher dinnwandig ausgepragt da die Entleerung der Atrien
groBtenteils passiven Mechanismen folgt (6). Es gibt Faserzige welche bogenférmig
vom Herzskelett ausgehend jeweils einen der Vorhofe umfassen und solche die pa-
rallel des Sulcus coronarius beide Vorhéfe umspannen (6). Der Fasciculus
interauricularis horizontalis ist der am starksten ausgepragte Vertreter der letztge-
nannten Gruppe (6).
Das Myokard der Ventrikel hingegen Iasst sich, anhand ihrer dominierenden Faser-
ausrichtung, in drei Schichten unterteilen du3ere/ subepikardiale, mittlere/ intermedi-
dre und innere/ subendokardiale Schicht (2,6-8,12,16). Zwischen ihnen gibt es
manigfache Querverbindungen und zusatzlich eine teilweise Fortfihrung einer Mus-
kelfaserschicht in die andere (6-8).
- Subepikardiale Schicht. eine basisnahe, annahrend horizontale Ausrich-
tung der Faserzluge geht in eine spiralige Anordnung im Bereich des Apex
Uber (2,6-8,12,15,16). Dort kommt es zu einer Absenkung der Muskelfa-
sern in den Vortex cordis und zum Ubergang in die subendokardiale
Schicht (6). Ublicherweise wird in dieser Art jeder Ventrikel einzeln um-
spannt, wobei auch Faserzlige ausgebildet sind die sich auf die Gegensei-
te erstrecken und so die Ventrikel im Sinne einer Ventricular

Interdependence aneinander koppeln (6,7).
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- mittlere Schicht: hierbei handelt es sich um zirkulare Faserziuge welche in
der Systole die starkste Kraftentfaltung aufweisen (6). Im Fall des linken
Ventrikels ist sie die am kraftigsten ausgepragte Schicht (6,16).
-subendokardiale Schicht: die Ausrichtung dieser Muskelstrange verlauft
longitudinal vom Apex in Richtung Herzbasis (6—8,15,16). Auch hier gibt es
septums-Ubergreifende Faserzuge die zu einer Ventricular
Interdependence fihren (16).

Der rechte Ventrikel wird gréfdtenteils aus der subepikardialen und der

subendokardialen Schicht gebildet (6—8). Im rechtsventrikularen Ausflusstrakt findet

sich pradominant eine zirkulare Ausrichtung der Muskelfasern (2).

3.2.3 Epikard

Beim Epikard handelt es sich um die serdse Lamina visceralis des Herzbeutels (6).
Es wird von einer einreihigen Schicht Mesothelzellen gebildet, ihre Gestalt schwankt
zwischen isoprismatisch und abgeflacht je nach Phase der Herzaktion (6). Zwischen
Epikard und Myokard findet sich als Trennschicht eine fibroelastische Membran, sie
ist im Bereich der Vorhofe starker ausgepragt (bis 1 mm) als im Ventrikelbereich (6).
Im Epikard finden sich mehrere integrierte Fettdepots aus Baufett, sie dienen dem
Ausgleich von Furchen und Rillen der Herzoberflache (6). Dadurch gewahrleisten sie
ein leichtes, widerstandarmes Gleiten des Herzens im Herzbeutel (6).

Die Zellen des Epikards sezernieren kleine Mengen serdser Flussigkeit, insgesamt
finden sich physiologisch circa 30- 50 ml davon zwischen Epikard und Perikard (6).
Diese serdse Flussigkeit ist fur die Adhasion der beiden Blatter des Herzbeutels an-
einander und ein moglichst reibungsfreies Gleiten zueinander verantwortlich (6).
Durch das Umschlagen im Bereich der inserierenden Gefalle setzt sich das Epikard
in das Perikard fort (6). Im Bereich des Truncus pulmonalis und der Aorta ascendens
liegt dieser Umschlagrand etwa 3 cm distal deren Ursprungs (6). Der Umschlagrand
der Porta venosa (Vv. cavae und Vv. pulmonales) bildet ein liegendes T, das soge-
nannte Shapey-T (6). Der Querbalken des Shapey-T’s ergibt sich durch die weiter
inferior liegende Mundung der V. cava inferior (6).

3.2.4 Perikard

Das Perikard bildet das parietale Blatt des Herzbeutels (6). Es besteht aus

Kollagenfasern und elastischen Netzen (6). Durch Verwachsungen im Bereich des
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Zwerchfells, des Aortenbogens und der Bifurcatio tracheae kommt es zur Aufhan-
gung des Herzens im mittleren Mediastinum (6).

Der Herzbeutel stellt eine natiirliche Barriere der fiir das potentielle Ubergreifen von
Infektionen aus der Umgebung dar (6). Zusatzlich wird die passive Fullung der Vor-
hoéfe durch seine Verankerung in der Umgebung unterstitzt (siehe Kapitel 4.4.3
Ventilebenenmechanismus) (6). Durch die mangelnde Elastizitat des Herzbeutels

wird das Herz vor eine Uberdehnung geschiitzt (6).

3.3 Form des Herzens und dessen AuBenflachen

A. carotis communis

A. subclavia sinistra
sinistra

Truncus

brachiocephalicus Arcus aortae

Lig. arterlosum (Botalll)
Umschlagstelle

A. pulmonalis sinistra
des Herzbeutels P

Aorta ascendens

V. cava superior Auricula sinistra

Conus arteriosus

Sulcus interventricularis

Auricula dextra g A anterior

Atrium dextrum Ventriculus sinister

Sulcus coronarius

Ventriculus dexter

Apex cordis

Incisura apicis cordis

Abbildung 6: Facies sternocostalis (6)

Die Form des Herzens entspricht idealisiert einem Kegel mit abgerundeter Spitze (6).
Es werden drei Flachen unterschieden (6).

3.3.1 Facies sternocostalis:
Sie liegt der vorderen Burstwand konvex an und wird zu beiden Seiten von Lungen-

gewebe Uberlagert (6). Den gréRten Anteil an der Facies sternocostalis besitzt der
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rechte Ventrikel (6,12). Die laterale Begrenzung lautet wie folgt (von kranial nach
kaudal) (6,8); rechts: rechtes Herzohr, rechter Ventrikel

links: linkes Herzohr, linker Ventrikel
Der Sulcus interventricularis anterior verlauft leicht schrag zur Herzachse und endet
rechts der Herzspitze (6). Der Sulcus coronarius steht dazu im Bereich der Ventil-
ebene orthogonal, wird jedoch teilweise durch die Herzohren und den Truncus

pulmonalis verdeckt (6). Die Herzspitze wird vom linken Ventrikel gebildet (6).

3.3.2 Facies diaphragmatica:

Die Facies diaphragmatica entspricht der inferioren Auf3enflache des Herzens und
liegt dem Zwerchfell auf (6). In der Mindungsregion der Vv. cavae wird sie in einem
kleinen Bereich vom rechten Atrium und dem rechten Ventrikel, sonst vom linken
Ventrikel gebildet (6). Der die beiden Ventrikel trennende Sulcus interventriculare

posterior befindet ebenfalls an der Unterseite des Herzens (6).

3.3.3 Facies Posterior:
Sie wird von den beiden Atrien und dem rechten Ventrikel gebildet (6).Die dorsale

Flache des Herzens kommuniziert Gber das linke Atrium mit der Speiserohre (6).

An der Basis des idealiserten Kegels entspringen und minden alle aus dem Herzen
abgehenden Gefalde, sie bilden den vendsen (Vv. cavae, Vv. pulmonalis) und den
arteriellen Pol (Aorta ascendens, Truncus pulmonalis) (6). Die obere Hohlvene und
die rechte V. pulmonalis stehen nahezu orthogonal zueinander und ergeben so das
Venenkreuz (6). Die Aorta ascendens Uberkreuzt den Truncus pulmonalis von links
und dorsal nach rechts und ventral um Uber den Abgangen der rechten und linken
Pulmonalarterie als Arcus aortae und spater Aorta descendens in das hintere
Mediastinum abzutauchen (6). Proximal dieser Uberkreuzung liegt der rechtsventri-

kulare Ausflusstrakt kranial Uber dem linksventrikularen Ausflusstrakt (12).

3.4 Herzskelett

Das Herzskelett ist eine fast vollstandig Muskelfaser-freie Platte aus straffem Binde-

gewebe, welche Vorhof- und Kammerregion voneinander abgrenzt (6,17). Zusatzlich
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dient es dem Myokard als Ansatz und Ursprung und den Herzklappen als Aufhan-
gung (Anuli fibrosi) (6,7). Zwischen dem Ostium der Aorta und dem Anulus fibrosus
dexter der Trikuspidalklappe befindet sich das Trigonum fibrosum dexter, auch Koch-
Dreieck genannt, hier verlaufen die Faserziige des HIS Blndels (6,7). Dadurch ist es
die einzige Stelle der elektrischen Erregungsleitung zwischen den Vorhéfen und den
Ventrikeln innerhalb der sonst isolierten Ventilebene (siehe Kapitel 3.7 Herzklappen)
(6,7). Im Bereich zwischen Anulus fibrosum sinister der Bikuspidalklappe und dem
Ostium der Aorta findet sich linksseitig eine korrespondierendes Trigonum fibrosum

sinister, dieses beherbergt allerdings keine Anteile des Reizleitungssystems (6).

3.5 Herzhohlen

Die Herzhdhlen werden entsprechend des physiologischen Blutstroms besprochen

(6).

4.5.1 Rechtes Atrium

Der rechte Vorhof besitzt eine ovale Form und ist dinnwandig (17), seine Aufgabe ist
die Aufnahme und Weiterleitung des sauerstoffarmen, venésen Blutes des Korper-
kreislaufes an den rechten Ventrikel (6,18,19).

Es werden zwei Anteile unterschieden, der glattwandige dorsale Bereich, welcher
dem embryonalen Sinus venosus entspricht, und der trabekulare ventrale Anteil
(4,6). Die kleinkalibrigen Trabekel (Mm. pectinati) besitzen eine, zur AV-Ebene paral-
lele Ausrichtung (6). Sie sind im ventralen Bereich und im Herzohr (Auricula cordis
dexter) zu finden (6). Die Grenze zwischen den beiden embryonalen Abschnitten des
rechten Vorhofs markiert die Crista terminalis, welche dem Sulcus terminalis auf der
AuRenflache des Vorhofs entspricht (6,19). Die Ausdehnung der Crista terminalis
erstreckt sich zwischen der Muindung der oberen Hohlvene Uber die laterale Wand
des Vorhofs bis lateral der Mindung der unteren Hohlvene (6,19).

Die Vv. cavae miunden nahezu senkrecht in den rechten Vorhof, zwischen ihnen wird
die interatriale Wand leicht konkav aufgeworfen und bildet das Tuberculum
intervenosum (6). Medial und inferior der V. cava inferior mindet der Sinus

coronarius (6).

20



3 Anatomie des Herzens

Sowohl V. cava inferior als auch der Sinus coronarius weisen eine Venenklappe auf,
welche in der Embryonalperiode den Blutstrom durch das Foramen ovale leiteten
(6,19). Die V. cava superior mundet klappenlos (6,19).

Ohne einheitliche Zuordnung kénnen zusatzlich Vv. atriales, Vv. ventralis und Vv.

cordis minimae in das rechte Atrium drainieren (6).

3.5.2 Rechter Ventrikel

Der rechte Ventrikel erhalt vendses Blut vom rechten Vorhof und leitet dieses in den
Lungenkreislauf weiter (6,18,19). Da das Lungengefalibett einen geringeren Wider-
stand darstellt als der Korperkreislauf besitzt der rechte Ventrikel eine minder stark
ausgepragte Myokardschicht als sein Pendant (2,6,8,12). Aufgrund dieser und weite-
ren Besonderheiten den anatomischen Feinbau betreffend Gbersteigt seine Comp-
liance die des linken Ventrikels (6,10,20,21).

Der rechte Ventrikel weist einen komplexen dreidimensionalen Aufbau auf und Iasst
sich keiner einzelnen geometrischen Struktur zuordnen. Von lateral betrachtet er-
scheint seine Form dreieckig, im Querschnitt halbomondférmig, wobei er den linken
Ventrikel taschenférmig umgreift (2,6,8,12).

Funktionellen Gesichtspunkten nach hat sich eine Drei- Teilung des rechten Ventri-
kels in einen Einflusstrakt (RVIT), einen apikalen trabekularen Bereich und einen
Ausflusstrakt (RVOT) durchgesetzt (2,4,8,12). Der Einflusstrakt erstreckt sich von der
Trikuspidalklappe in Richtung des Apex und beinhaltet die Chordae tendineae und
die Papillarmuskeln (2,6,8,12,13). Der von den Trabecula septomarginalis entsprin-
gende M. papillaris anterior und der M. papillaris posterior sind regelmaRig ausgebil-
det (6,8). Im septalen Bereich kdnnen zusatzliche Papillarmuskeln vorkommen, ihre
Zahl kann variieren (6,8). Insgesamt belauft sich die Anzahl der rechtsventrikularen
Papillarmuskeln stets auf drei oder mehr (2,6,8). Der apikale Bereich befindet sich in
der Herzspitze zwischen Einfluss- und Ausflusstrakt (2,6,8,12). Die Trabekel
(Trabeculae carneae) des Einflusstraktes und des apikalen Bereichs weisen eine
derbere Auspragung und eine netzformige Anordnung auf, sie sind ein Charakteristi-
kum des morphologisch rechten Ventrikels (4,8).

Der Ausflusstrakt reicht von der Crista supraventrikularis bis einschlie3lich zur
Pulmonalklappe und umfasst dabei das subpulmonale Infundibulum (2,6,8,12,20,22).

Wegen der septal auslaufenden Trabekel aus dem apikalen Bereich ist der Ubergang
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zwischen diesen beiden benachbarten Strukturen nicht immer klar abgrenzbar (2,8).
Der Ausflusstrakt ist bis auf vereinzelten Trabekel glattwandig und weist eine trich-
terartige Form auf (6,8,12,15). Form und Struktur weisen auf die unterschiedliche
embryologische Herkunft des rechtsventrikularen Ausflusstrakt hin (19-21).

Der Ein- und der Ausflusstrakt stehen in einem annahrend orthogonalen Winkel zu-
einander (23).

Mehrere prominente Muskelstrange tragen zum kennzeichnenden Aufbau des rech-
ten Ventrikels bei (4,6,8). Dazu zahlen das Moderatorband, die Crista
supraventricularis und die Trabecula septomarginalis (4,6,8,12,13,24). Zusatzlich
finden sich auch an der lateralen Ventrikelwand eine Reihe von Trabeculae
septoparietales (13).

Bei den Trabecula septomarginalis handelt es sich um eine Y-férmige Anordnung
kraftiger Trabekel welche mit ihren beiden Schenkeln die Crista supraventricularis im
Bereich der septalen Herzbasis umfassen (4,6,8). In diesem Zusammenhang wird
von einem anterioren und einem posterioren Schenkel gesprochen (12,13). Die
Trabecula septomarginalis sind der Ursprung des M. papillaris anterior und des
Moderatorbandes (6). Die Crista supraventricularis trennt Trikuspidal- und
Pulmonalklappe und damit Ein- und Ausflusstrakt raumlich voneinander ab
(4,6,8,12). Sie erstreckt sich zwischen den Schenkeln der Trabecula septomarginalis
ausgehend nach kranial in den RVOT (4,8). Das Moderatorband durchzieht das
Lumen des rechten Ventrikels, es entspringt in den Trabeculae septomarginalis und
inseriert im Subendokardium der lateralen Ventrikelwand (6,8). Dabei flhrt er einen
Faszikel des rechten Tawara-Schenkels und optional auch einen Endast des R.
interventricularis septalis nach lateral (6,8).Die septalen und septoparietalen
Trabekel bilden gemeinsam mit der Crista supraventricularis und dem
Moderatorband eine, in der Systole, annéhernd kreisformige Offnung in den RVOT
(4,6,8).

Anhand seiner anatomischen Charakteristika lasst sich der morphologisch rechte
Ventrikel in den verschiedenen Schnittbilduntersuchungen erkennen

(siehe Tabelle 2) (2,7,20).
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Tabelle 2: Morphologische Charakteristika des rechten Ventrikels (2,12,15)

- Weiter apikal gelegene AV- Klappe
- 3 Klappensegel der AV- Klappe

- vorhandenes Moderatorband

- 3 oder mehr Papillarmuskeln

- derbe Trabekel (Trabeculae carneae)
AV- Klappe = Atrioventrikularklappe

Aorta
V. cava superior

Truncus pulmonalis

Auricula dextra (Mm. pectinati)
Valva trunci pulmonalis

Crista terminalis Conus arteriosus

Septum interatriale

! Crista supraventricularis
Limbus fossae ovalis

Chordae tendineae [aus dem Septum

'\ ! interventriculare entspringend

V. cava inferfor —= | pringend]
Valvula v. cavae inferioris

Valvula sinus coronarii _ IS, e Trabecula septomarginalis

Trabeculae carneae

Rest der ventralen Wand

Valva atrioventricularis dextra | CUsPIs anterior
des Ventriculus dexter

[tricuspidalis] | cyspis posterior

Chordae tendineae

Mm. papillares

Abbildung 7: rechtes Atrium und rechter Ventrikel nach abtragen der vorderen Wand (6)

3.5.3 Linkes Atrium

Der linke Vorhof erhalt oxygeniertes Blut Uber die Pulmonalvenen und leitet es an
den linken Ventrikel weiter (6,18,19). In seiner Architektur ahnelt er dem rechten Atri-
um (6). Es kann ebenfalls ein glattwandiger dorsaler und ein trabekularer ventraler
Bereich unterschieden werden, wobei der glattwandige Anteil Uberwiegt (6).

Die Mm. pectinati weisen im ventralen Abschnitt und im Herzohr gleichfalls eine hori-
zontale Ausrichtung auf (6). Die Wanddicke Ubersteigt die des rechten Vorhofs (6).

Die Anzahl der dorsal klappenlos mindenden Pulmonalvenen kann variieren (6).
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3.5.4 Linker Ventrikel

Die Aufgabe des linken Ventrikels besteht im Auswurf des oxygenierten Blutes in den
Korperkreislauf (6,18,19). Da er dabei den hoheren, peripheren Widerstand Uberwin-
den muss, ist seine Wand um ein dreifaches kraftiger als die des rechten Ventrikels
(6,7). Auch das Fullungsvolumen des linken Ventrikels Ubersteigt das des rechten bei
jedoch gleicher Auswurfmenge (siehe 4.4.1 Systole) (7,16,18,19).

Die Form des linken Ventrikels erinnert an eine Pyramide mit abgerundeter Spitze
(6). An der Basis der Pyramide finden sich Mitral- und Aortenklappe (6). Eine Gliede-
rung erfolgt in Ein- und Ausflusstrakt (6). Der Einflusstrakt erstreckt sich von der
Bikuspidalklappe zur Herzspitze (6). Die Ventrikelwand besitzt in diesem Bereich
zahlreiche, feine, Uberkreuzende Trabeculae carneae, welche in ihrer Dichte zum
Apexbereich zunehmen (6,8). Der Ausflusstrakt umfasst den Bereich zwischen Herz-
spitze und Valvula semilunaris anterior der Aortenklappe (6). Bis auf den direkt distal
der Aortenklappe gelegenen Bereich finden sich auch hier Trabeculae carneae (6).
Ein M. papillaris anterior im ventralen Bereich der lateralen Wand und ein M.
papillaris posterior am Ubergang zwischen lateraler und dorsaler Wand dienen den

Chordae tendineae der Bikuspidalklappe zur Verankerung (6).

3.6 Intrakardiale Septen

Die Herzsepten trennen das Lumen der, als Funktionseinheit zusammengeschalten,

Herzhohlen voneinander ab (6).

Die Vorhofe unterteilt das interatriale Septum (IAS), es erstreckt sich median vom
Dach der Vorhoéfe zur Ventilebene (6). Als prominente Struktur ist die Fossa ovalis
mit ihrem scharfen Randsaum, dem Limbus fossae ovalis von rechts erkennbar (6).
Auf der Gegenseite sind Reste der Valvula fossae ovalis erhalten (6). Embryologisch
wird das IAS anteilig von dem Septum primum, dem Septum secundum sowie dem
AV Kanal Septum gebildet (4,10).

Das Septum interventriculare (IVS) weist einen inferioren muskularen und einen su-
perioren membrandsen Anteil auf (6). Dazwischen befindet sich eine dezente Ver-

breiterung, der Limbus marginalis (6). Die Starke der Pars muscularis ist vergleichbar
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mit der des linken Ventrikels (6). Die Ausrichtung der Faserztige entspricht der des
angrenzenden Ventrikels und andert medial sprunghaft inre Verlaufsrichtung (8).
Die arterielle Versorgung durch das Koronargefal3system erfolgt sowohl von der
rechten wie auch von der linken Koronararterie (siehe Kapitel 4.8.1 Aa. coronariae)
(2,6). Im Falle der Pars membranacea kann eine weitere Einteilung in einen
atrioventrikularen und einen interventrikularen Abschnitt erfolgen, wobei das septale
Segel der Trikuspidalklappe den Ubergang markiert (6). Die daraus entstehende
Kreuzstruktur wird Crux cordis genannt (12). Der atrioventrikulare Bereich der Pars
membranacea des IVS trennt den linken Ventrikel und den rechten Vorhof voneinan-
der (6).

Die Auslenkung des IVS ist an die Herzaktion und den hamodynamischen Status
gebunden (2,12).

3.7 Herzklappen

Wie dem Kapitel der Embryologie (Kapitel 2.4 Differenzierung des AV Kanal; Kapitel
2.5 Septierung) zu entnehmen ist handelt es sich bei den Herzklappen um mit Endo-
kard Uberzogenes straffes Bindegewebe (6,18,19).Sie besitzen keine eigene Gefald-
versorgung aber eine Vielzahl afferenter Nervenfasern (6).

Es werden morphologisch Taschenklappen und Segelklappen unterschieden (6).
Offnung und Schluss der Herzklappen erfolgt rein passiv entsprechend des sich an-
dernden Druckgradienten und des Blutflusses (6,18,19). Sie besitzen die Funktion
von Ventilen zwischen den einzelnen Herzhdhlen und distal angrenzenden Gefalien
und lenken so den Blutstrom unidirektionell (18,19).

Alle Herzklappen befinden sich in der so genannten Ventil- oder Klappenebene, sie

entspricht in etwa der AV Ebene (6).
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Valvula semilunaris dextra » Valvula semilunaris sinistra
Yehatnme] Valvula semilunaris anterior &) Valvula semilunaris dextra Valva aortae
pulmonalis S

Valvula semilunaris sinistra : - _ Valvula semilunaris posterior

A. coronaria sinistra

; ; i A. coronaria dextra
Trigonum fibrosum sinistrum

Trigonum fibrosum dextrum T s A R Anulus fibrosus dexter
Cuspis anterior , \ | L 3 \‘

Cuspis anterior } Valva atrio-

Valva atrio-
ventricularis
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ventricularis
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I

Cuspis posterior

Septum interatriale

Sinus coronarius V. cordis media  Valvula sinus coronarii

Abbildung 8: Ventilebene des Herzens (6)

3.7.1 Segelklappen

Segelklappen oder Atrioventrikularklappen befinden sich zwischen den Vorhéfen und
den Ventrikeln (6). Wahrend der Diastole erlauben sie den Blutfluss in den nachge-
schalteten Ventrikel, in der Systole sind sie geschlossen und verhindern so einen
Ruckfluss des Blutes in die Atrien (6,18,19).

Rechtskardial findet sich die die Trikuspidalklappe mit 3 Klappensegeln (6,12). Ent-
sprechend der Lokalisation ihres Ursprungs im bindegewebigen Herzskelett (Anulus
fibrosus dexter) wird eine Cuspis anterior, eine Cuspis posterior und eine Cuspis
septalis unterschieden (6,12). Im Vergleich zur Bikuspidalklappe ist die
Trikuspidalklappe leicht nach apikal versetzt (6,8). Ansatzpunkte der Sehnenfaden
sind die Unterseite und die freien Kanten der Klappensegel (6). Cuspis anterior und
Cuspis posterior werden Uber den M. papillaris anterior, Cuspis posterior und Cuspis
septalis Uber den M. papillaris posterior aufgespannt (6). Zusatzliche Papillarmuskeln
entsenden ihre Sehnenfaden entsprechend ihrer Position in der Ventrikelwand.

Linkskardial befindet sich zwischen Atrium und Ventrikel die Bikuspidalklappe, die
aufgrund ihres zwei-zipfeligen Aussehens auch Mitralklappe genannt wird (6). Auch
hier werden beide Klappensegel entsprechend ihrer Lokalisation als Cuspis anterior

und Cuspis posterior bezeichnet (6). Der Ursprung befindet sich ebenfalls im Herz-
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skelett, im Anulus fibrosus sinister (6). Die Inserationsstellen der Chordae tendineae
sind gleichfalls an der Ventrikelseite der Klappensegel und im Randbereich (6).

Der Offnungsspalt der Bikuspidalklappe verlauft von medial hinten nach lateral vorne

(6).

Die Chordae tendineae werden simultan mit den Segelklappen gebildet (siehe Kapi-
tel 2.4 Differenzierung des AV Kanal & Bildung der Herzklappen) (4,6). Verankert
sind sie entweder in einem Papillarmuskel oder direkt in der angrenzenden
Ventrikelwand (6). Da sie nicht dehnbar sind begrenzen sie die Klappensegel in ihrer
Auslenkung und verhindern so ein Durchschlagen dieser wahrend der Systole in den
Vorhof (6,18,19). Entsprechend ihrer Insertionsstelle an der Segelklappe werden 3
Ordnungen der Chordae tendineae unterschieden (6):

1. Ordnung: Ansatz an der freien Kante der Klappensegel

2. Ordnung: Insertion an der Unterseite der Klappensegel mit Verankerung in

Papillarmuskeln
3. Ordnung: Insertion an der Unterseite der Klappensegel mit Verankerung

direkt distal der AV Klappe in der Ventrikelwand

3.7.2 Taschenklappen

Bei den Taschenklappen handelt es sich um die Herzklappen im Bereich der Aus-
flussbahnen der Ventrikel (4,6). Sie besitzen jeweils drei Taschen, am freien Rand
jeder Taschen befindet sich ein Knotchen, der Nodulus valvulae semilunaris (6). La-
teral davon befindet sich eine halbmondférmige, dinnwandige Aussparung, die
Lunula valvulae semilunaris (6). Beim Klappenschluss lagern sich diese Strukturen
der einzelnen Taschen aneinander und sorgen so fur einen optimalen und wasser-
dichten Verschluss (6). Auf diese Weise verhindern sie die retrograden
Ventrikelfullung wahrend der Diastole (6,18,19). In der Systole 6ffnen sie sich ent-
sprechend des Druckgefalles in der Austreibungsphase (18,19).

Die Pulmonalklappe hat ihren Ursprung im Ubergang zwischen dem rechtsventrikulé-
ren Ausflusstrakt und dem Truncus pulmonalis (4,6). lhre Klappenanteile werden
entsprechend ihrer Lokalisation als Valvula semilunaris anterior, dextra und sinistra
bezeichnet (6).
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Entsprechend dazu befindet sich auf der Gegenseite zwischen Aorta und dem links-
ventrikularen Ausflusstrakt die Aortenklappe (6). In deren Fall wird von den Valvula

semilunaris posterior, dextra und sinistra gesprochen (6).

3.8 GefaRversorgung

Die Versorgung des Herzens mit Sauerstoff und Nahrstoffen erfolgt Uber die
subepikardial gelegenen Koronargefalie (6). Die Auspragung der einzelnen Aste der
Herzkranzgefal’e kann variablen Schwankungen unterliegen, auch die Nomenklatur
gestaltet sich eher uneinheitlich (6). Im klinischen Gebrauch haben sich die englisch-
sprachigen Bezeichnungen und Abkurzungen durchgesetzt (6).

Das Herz weilt mit 3.300 Kapillaren pro mm? ein dichtes Kapillarnetz auf (6). Dies
entspricht circa einer Kapillaren pro Herzmuskelzelle (6). Dieses Verhaltnis ist fixiert,
kommt es nun beispielsweise zu einer Hypertrophie werden keine neuen Kapillaren
ausgebildet, was zu einer Begrenzung der maximal versorgbaren Herzmasse (kriti-
sches Herzgewicht) flhrt (6).

4.8.1 Aa. coronariae

Die Koronararterien entspringen aus dem Sinus aortae distal der Aortenklappe was
sie vor einer Verlegung durch die Valvulae semilunares der Aortenklappe in der Sys-
tole schutzt (6).

A. coronaria sinistra (LCA)

Das Ostium der linken Koronararterie liegt distal der Valvula semilunaris si-
nistra der Aortenklappe (6). Der Hauptstamm dieser Arterie ist mit 0.5— 3 mm
relativ kurz und erreicht zwischen Truncus pulmonalis und dem linken Herzohr
die Facies sternocostalis (6). Es erfolgt die Aufteilung in den R. interventricula-
ris anterior (RIVA) und den R. circumflexus (RCX) (6). Der R. interventricularis
ant. verlauft im Sulcus interventricularis anterior zur Herzspitze und umfasst
diese auch fallweise (6). Dabei versorgt er die angrenzende Vorderwand bei-
der Ventrikel, die vorderen zwei Drittel des Septums, den Apex und den M. pa-
pillaris anterior des linken Ventrikels (6,15). Von ihm zweigt unter anderem der

R. interventricularis septalis ab, welcher tief in den muskularen Abschnitt des
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IVS eindringt (6). Im Verlauf versorgt er dieses sowie Anteile des HIS Blndels,
in manchen Fallen fuhrt das Moderatorband einen Endast zur lateralen Wand
des rechten Ventrikels (6,15).

Der R. circumflexus verlauft im Sulcus coronarius und gelangt dadurch auf die
Facies diaphragmatica (6). Wahrenddessen gibt er regelmaBig Aste zur Ver-
sorgung des linken Atriums und der linken Kammer ab (R. marginalis sinister;
Rr. atrioventriculares; R. atriales intermedius; R. posterior) (6). Ein R. atrialis
anastomoticus anastomosiert regelmafig mit der rechten Koronararterie (6).
Zeitweise kommt es zur Auspragung eines R. intermedius aus der Verzwei-
gung der linken Koronararterie in RIVA und RCX, welcher in Richtung des
Apex verlauft (6). Der R. circumflexus kann ein eigenes Ostium im

Sinus aortae aufweisen (6).

A. coronaria dextra (RCA):
Die rechte Koronararterie entspringt distal der Valvula semilunaris dextra der
Aortenklappe (6). Hinter dem rechten Herzohr verlauft sie im Sulcus
coronarius nach rechts bis sie den Sulcus interventricularis posterior erreicht
und in diesem als R. interventricularis posterior (RIVP) zur Herzspitze zieht
(6). In seinem Verlauf gibt der RIVP mehrere septale Aste zur Versorgung des
dorsalen Drittels des IVS ab (6,15). Die Versorgung des rechten Ventrikels
erfolgt vorrangig aus RCA und RIVP (6,15). Der R. coni arteriosi ist der erste
von der RCA abzweigende Ast, er dient der Versorgung des Infundibulums
(6,15).In 30% der Falle entspringt er eigenstandig im Sinus aortae und tragt
damit zur relativen Ischamietoleranz des RVOT bei (6,20).
Ein R. nodi sinuatrialis entspringt ebenfalls aus der RCA, er perfundiert den
Sinusknoten sowie Anteile des rechten und linken Atriums (6). Zu 45% wird

der R. nodi sinuatrialis aus der LCA gespeist (6).
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Aorta ascendens
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Abbildung 9: Koronargefél3e (6)
(a) Koronarien der Vorderwand; (b) Koronarien der Hinterwand

Die Hauptaste der Herzkranzgefalle verlaufen, umgeben von dem zuvor erwahnten
Baufett (siehe 3.2.3 Epikard), in den grof3en Furchen der Herzoberflache (6). Diese
sind der Sulcus coronarius, der Sulcus interventriculare anterior und der Sulcus
interventriculare posterior (6). Im Sinne eines Ring-Schleifen Modells stehen diese
beiden Hauptversorgungsbahnen im 90° Winkel zueinander und treffen sich im
Crux cordis (6).

Das Kaliber der A. coronaria dextra und des R. circumflexus verhalten sich zueinan-
der umgekehrt proportional, gleiches gilt flr die Rr. interventriculares anteriores et
posteriores (6). Je nachdem ob die rechte oder linke Koronararterie den Gberwiegen-
den Teil des Herzens perfundiert wird von einem Rechtstyp (60- 85%), einem

Linkstyp (10- 15%) oder einem balancierten, beziehungsweise ausgeglichenen Ver-
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sorgungstyp (10- 20%) gesprochen (6). Die prozentualen Angaben spiegeln dabei
ihre Verteilung in der Bevolkerung wieder (6). Im Bereich des Conus arteriosus, des
Crux cordis und des Septums interventriculare sind multiple Anastomosen moglich
und durchaus Ublich (6). Dies ermdglicht bis zu einem gewissen Grad die Entwick-

lung von Kollateralkreislaufen bei Pathologien wie Stenosen oder Obliterationen (6).

3.8.2 Vv. coronariae

In seinem Verlauf orientiert sich der vendse Abfluss des Herzens an den Aa.
coronariae (6). Die Drainage erfolgt gro3tenteils Uber den im Sulcus coronarius ver-
laufenden Sinus coronarius, der medial zwischen der Mundung der V. cava inferior
und der Trikuspidalklappe in das rechte Atrium drainiert (6).

Die V. cordis media, auch V. interventricularis posterior genannt drainiert die
posterioren, inferioren Anteile beider Ventrikel (6). Analog dazu sorgen die V. cordis
magna und die Vv. cordis anteriores fur den vendsen Abfluss der anterioren Herzbe-
reiche (6). Die V. cordis magna stellt die Begleitvene des R. interventricularis anterior
dar (6).

Kleinere Venen wie die Vv. atriales, Vv. ventricularis oder die Vv. cordis minimae
konnen direkt in den rechten Vorhof, seltener in eine der Ubrigen Herzhdhlen drainie-
ren (6).

3.8.3 Lymphgefale

Die Lymphgefalie schlieen sich dem Verlauf der Koronargefal’e an (6). Sie sind
sowohl subepikardial als auch subendokardial zu finden und drainieren die gesam-
melte Lymphe in die Lymphknotenstationen entlang der groRen Gefalde im mittleren

und hinteren Mediastinum (6).

3.9 Erregungsbildung und Erregungsleitung

Die geordnete Herzaktion erfordert eine strukturierte Erregungsbildung und —Leitung
(6,25). Die Basis dafur bilden die spezialisierten Zellen des Reizleitungssystems

(6,10). Sie unterscheiden sich von den Zellen des Arbeitsmyokards durch ihre héhe-
re Dichte an Glykogen mit einer vergleichsweise niedrigen Anzahl von Mitochondrien

(6). Auch besitzen sie weniger Muskelfibrillen und einen hohen Anteil an
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Sarkoplasma, die oval-rundlichen Zellkerne nehmen fast den gesamten Querschnitt

der Zelle ein (6). Eingebettet sind diese Zellstrange in eine Kollagenmatrix (6).

Sie sind der Ursprung der Autorhythmie des Herzens (6,10).
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Abbildung 10: Schema der kardialen Reizleitung (6)

3.9.1 Sinusknoten

Der Nodus sinuatrialis oder Keith- Flack Knoten befindet sich inferior der Mindung

der V. cava superior im Bereich des Sulcus terminalis subepikardial (6,10). Er misst

in der Lange 2- 3 cm und in der Breite etwa 3 mm (6). In seiner direkten Nachbar-

schaft finden sich manigfache sympathische und parasympathische Efferenzen so-

wie Ganglienzellen (6).

Die Erregungsleitung vom Sinusknoten zum nachgeschalteten AV Knoten erfolgt

Uber drei internodale Bahnen innerhalb des rechten Atriums (6,10):

- vordere internodale Bahn:

- mittlere internodale Bahn:

- hintere internodale Bahn:

sie zieht nach lateral, vor dem rechten Herz-

ohr vorbei zum AV Knoten.

sie kreuzt die Crista terminalis und verlauft

anschlieend entlang des IAS. (Wencke-

bach)

sie folgt der Crista terminalis um medial der

Mundung der V. cava inferior nach medial

zum AV Knoten zu ziehen (Thorel).
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Die Ausbreitung der Erregung uUber die Vorhofe dauert circa 0,1 Sekunden (6,22).
Zur Uberleitung vom rechten ins linke Atrium dienen vor allem der Fasciculus
interauricularis anterior (Bachmann-Bundel) und der Fasciculus interauricularis

posterior (6,10).

3.9.2 AV Knoten

Die Lokalisation des Nodus atrioventricularis befindet sich subendokardial im Koch-
Dreieck, zwischen Sinus coronarius und der Trikuspidalklappe innerhalb des IAS
(6,10). Die eingehende Erregung der Atrien wird hier mit einer Verzégerung von

90 ms an das HIS Bundel in Richtung Ventrikel weitergeleitet (6,10).

3.9.3 HIS Bundel

Das HIS Bundel, auch Fasciculus atrioventricularis genannt durchbricht als einzige
Komponente des Reizleitungssystems das Herzskelett im Trigonum fibrosum
dextrum (Koch-Dreieck) (6,10). Zunachst verlauft es rechts der Pars membranacea
des IVS nach apikal um sich kurz vor dem Limbus marginalis in einen rechten und
linken Tawara-Schenkel aufzuteilen (6,10). Der linke Tawara-Schenkel durchbricht
das IVS superior des Limbus marginalis und verlauft im linken Ventrikel, in einen
vorderen und hinteren Schenkel (Crus dextrum/ sinistrum fasciculi atrioventricularis)
geteilt, in Richtung Herzspitze (6,25). Der rechte Tawara-Schenkel verlauft als rundli-
cher Strang entlang des IVS nach apikal (6,10). Das Moderatorband fuhrt eine Faszi-
kel des rechten Tawaraschenkel zur lateralen, freien Wand des rechten Ventrikels
(6,8).

3.9.4 Purkinje Fasern
Bei den Purkinje-Fasern handelt es sich um die Endstrecke des Erregungsleitungs-
system welche sich von den Tawara-Schenkeln ausgehend mit feinsten Verastelun-

gen im Arbeitsmyokard der Ventrikel auffachern (6,10).

3.9.5 Vegetative Stimulation

Die Beeinflussung des autorhythmischen Herzens erfolgt durch sympathische und
parasympathische Efferenzen (6,10). Schon im zervikalen Bereich kénnen entspre-
chende Nervenfasern Verbindungen eingehen und den Plexus cardiacus bilden (6).

Die sympathischen Fasern werden aus dem zervikalen Grenzstrang, dem zerviko-
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thorakalen Ubergang und den Ganglia thoracica 2.- 5. gebildet (6). Parasympathi-
sche Fasern entspringen dem N. vagus (6).

Der Ursprung der beteiligten Nerven veranschaulicht die Verlagerung der Herzanlage
vom zervikalen in den thorakalen Bereich wahrend der Embryonalperiode (6).

Ihre Bedeutung flr die Steuerung und Beeinflussung der Herzarbeit wird im Kapitel

4.5.2 Vegetative Steuerung besprochen.
Afferente Nervenfasern finden sich vornehmlich im Endokard, besonders im Min-

dungsbereich der Vv. cavae, und an den Koronargefalden (6). Dabei handelt es sich

um Schmerz-, Druck- und Dehnungsrezeptoren (6).
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4 Physiologie

4.1 Funktion

Die Hauptaufgabe des Herzens besteht darin, einen kontinuierlichen Blutfluss durch
Lungen- und Korperkreislauf zu gewahrleisten (6,18,19). Dartber hinaus besitzt es
auch endokrine Funktionen (6,18,19).

Die Vorhofe und die Kammern bilden jeweils eine Funktionseinheit welche sich ent-
sprechend des Herzzyklus kontrahieren und entspannen (6,18,19). Diese Periodik
hat einen intermittierenden Charakter, die Kontraktion der Vorhofebene fallt

in die Ruhephase der Ventrikel und umgekehrt (siehe Kapitel 4.4 Herzzyklus)
(18,19).

Die Myozyten der Vorhofe, und des rechten Atriums im Besonderen, sind in der Lage
das atriale natriuretische Peptid (ANP) zu sezernieren (6,26). Dabei handelt es sich
um ein Peptidhormon aus 28 Aminosauren, welches die Natriumausscheidung Uber
Hemmung der tubuldren Na* Riickresorption fordert (6,19). Passiv wird dabei auch
die Ausscheidung von H,O gefdérdert und damit das zirkulierende Blutvolumen redu-
ziert (negative Ruckkopplung) (19,26).

Des Weiteren kommt es durch vermehrte Dehnung des rechten Vorhofs nerval ver-
mittelt zu einer reduzierten Ausschittung von ADH aus dem
Hypophysenhinterlappen und dadurch zu einer verstarkten Diurese (Gauer-Henry-
Reflex) (6,18). Im Umkehrschluss flihrt ein vermindertes intravasales Volumen mit
verminderter Vorhofdehnung zu einer Steigerung der hypohysaren ADH-Sekretion

und damit zu einer Wasserretention (18).

4.2 Elektrophysiologische Grundlagen

Die einzelnen Myozyten sind Uber Gap Junctions miteinander verbunden und bilden
so ein funktionelles Synzytium (6,19).
Sobald ein depolarisierender Reiz ausgeldst wird, wird dieser nach dem Alles-oder-

Nichts- Prinzip Uber das gesamte Myokard weiter geleitet (18).
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4.2.1 Ruhepotential

Damit eine Zelle eine elektrische Erregung aufnehmen und weiterleiten kann, beno-
tigt sie eine existente Spannung an ihrer Zellmembran, das Ruhepotential (6,19).
Dieses Ruhepotential wird ATP-abhangig durch Hilfe der Natrium-Kalium-ATPase
gebildet und aufrechterhalten (18). Bei der Natrium-Kalium-ATPase handelt es sich
um einen Antiporter, welcher 3 Natriumionen im Austausch gegen 2 Kaliumionen aus
der Zelle transportiert (18). Somit erzeugt sie einerseits einen elektrischen Gradien-
ten, da mehr Kationen die Zelle verlassen als in sie hinein transportiert werden, und
andererseits einen chemischen Diffusionsgradienten der beteiligten lonen (18).

Im Falle der Herzmuskelzelle liegt das Ruhemembranpotential bei etwa -90 mV (18).

4.2.2 Aktionspotential (AP)

Durch das Eintreffen eines elektrischen Impulses an einer erregbaren Zelle kommt
es zu deren Depolarisation, die Membranspannung wird in positive Bereiche geho-
ben (6,19). Verantwortlich dafir sind spezifische lonenkanale, welche innerhalb ei-
nes bestimmten elektrischen Spannungsniveaus eine Konformitatsanderung vollzie-
hen und lonenstrome entlang ihres Diffusionsgradienten ermoglichen (6,19).

Die Dauer eines Aktionspotentials des Herzmuskels kann zwischen 200 und 400 ms
schwanken, damit wahrt es circa 100 mal langer als das Aktionspotential eines Ske-
lettmuskels (18). Mit der Steigerung der Herzfrequenz nimmt die Dauer der einzelnen
Aktionspotentiale ab (18). Wahrend eines solchen Aktionspotentials werden ver-
schiedene Phasen durchlaufen (6,19). Die Auspragung dieser Phasen unterscheidet
sich in den einzelnen Stationen des Reizleitungssystems, so bilden beispielsweise
die Zellen der Purkinje-Fasern die langsten Aktionspotentiale (18).

Das Aktionspotential gliedert sich in:

Depolarisation: Sobald ein gewisses Schwellenpotential, flir den Herzmuskel
betragt es -70 mV, erreicht ist, 6ffnen sich spannungsabhéngige, schnelle Na™-
Kanale (18). Es kommt zu einem lawinenartigen Einstrom von Na*-lonen in die Zelle,
die Membranspannung steigt auf etwa +40 mV (6,19). Ab einer Membranspannung
von -40 mV kommt es zunehmend zu einer Inaktivierung dieser Natriumionenkanale,
was im Verlauf zum sistieren des Natriumionen-Flusses fuhrt (18). Die Einstromge-
schwindigkeit der Na*-lonen entspricht der Anstiegssteilheit (19). Die starke Depola-

risation in Bereiche bis +40 mV wird als ,Over-Shoot’ bezeichnet (19).
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Plateauphase: Zu Beginn der Plateauphase kommt es zu einer kurzzeitigen,
marginalen Repolarisation durch einen Kaliumionenausstrom (18). Ab einer
Membranspannung von -40 mV 6ffnen sich spannungsabhangige Ca**-Kanale
(6,19). Sie sind wahrend der gesamten Plateauphase gedffnet und gewahrleisten
einen kontinuierlichen, langsamen Einstrom von Ca**-lonen (18). Zusatzlich zu die-
sem externen Einstrom, und durch ihn getriggert, kommt es zur Freisetzung von

Ca**-lonen aus dem sarkoplasmatischen Retikulum (18).

Repolarisation: Die Repolarisationsphase wird mit der erneuten Erhohung der
K*-Leitfahigkeit und einer Erniedrigung der Ca?*-Leitfahigkeit der Zellmembran einge-
leitet (19). Es kommt zu einem versiegen des Ca®*-lonen Einstroms und zu einem
raschen Ausstrom an K*-lonen bis das Ruhemembranpotential wieder erreicht ist
(19). Nach Beendigung der Plateauphase wird ein Grof3teil der intrazellularen
Calciumkonzentration mithilfe des Proteins SERCA zurick in das sarkoplasmatische
Retikulum geschleust (18,19). Ferner werden aktiv durch den Natrium-Calcium-
Antiporter im Verhaltnis 3:1 Ca®*-lonen aus der Zelle transportiert (6,19). Des Weite-
ren kdnnen, im Falle einer intrazellularen Calciumuberladung, Mitochondrien durch

Aufnahme von Ca®*-lonen als Puffer fungieren(19).

4.2.3 Refraktarzeit

Die Refraktarphase bezeichnet das Zeitintervall nach der Ausbildung eines Aktions-
potentials, in welcher die Zelle nicht erregbar ist (6,19). Es wird eine absolute von
einer relativen Refraktarzeit unterschieden (6,19). In der absoluten Refraktarzeit
kann unabhangig von der Impulsstarke kein neues Aktionspotential ausgelost wer-
den (6,19). Begriindet liegt dies in der Inaktivierung der schnellen Na*-Kanale bei
einer Membranspannung Uber -40 mV und der damit unmoglichen Depolarisation der
Zelle (18). Sie entspricht der Plateauphase des Aktionspotentials (18).

Wahrend der relativen Refraktarzeit im primaren Drittel der Repolarisation kdnnen
Membranspannungen von negativer -40 mV erreicht werden und dadurch ein

Na® Einstrom mit nachfolgender Depolarisation ausgelost werden (18). Aktionspoten-
tiale, die dieser Art entstehen haben folgende Charakteristika: langsamer Aufstrich,
wenig Amplitude, kurze Dauer (18).

Die Refraktarphase ist ein Schutzmechanismus vor zu rascher Wiedererregung und

tragt so zur geordneten Herzaktion bei (6,19). Aufgrund dieses Erregungsschutzes
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ist das Herz nicht in der Lage durch Superposition der einzelnen Kontraktionen, auch

bei hoher Frequenz, eine Tetanie zu entwickeln (6,19).

Als vulnerable Phase wird das Intervall bezeichnet, in dem das Myokard sich anteilig
in der absoluten und anteilig in der relativen Refraktarphase befindet (18). Dieser
Status der ,inhomogenen Erregbarkeit’ kann, sollte eine Depolarisation ausgelost

werden, zur Ausbildung von Reentry-Kreislaufen fuhren (18).

4.2.4 Erregungsausbreitung

Prinzipiell sind alle Myozyten zu einer spontanen Depolarisation fahig (18). Um die
koordinierte Erregungsausbreitung und darauf aufbauende Kontraktion des Herzens
zu gewabhrleisten, gibt es so genannte Schrittmacherzentren, welche die elektrische
Erregung initiieren (6,18).

Diese Zellen der Erregungsbildung und —Leitung weisen einen vom Arbeitsmyokard
abweichenden histologischen Aufbau (siehe Kapitel 3.9 Erregungsbildung und Erre-
gungsleitung) sowie die Moglichkeit zur spontanen Depolarisation auf (18). Damit
sind sie der Ursprung der Autorhythmie des Herzens (18). Diese Selbst-
Depolarisation wird als diastolische Depolarisation bezeichnet (18,19). Im Vergleich
zu den Zellen des Arbeitsmyokards weisen diese Schrittmacherzellen kein stabiles
Ruhemembranpotential auf (18). Zusatzlich zu diesem resilienten Charakter ist das
Ruhepotential proportional positiver, im Sinusknoten betragt es beispielsweise -60
mV (18). Schnelle Na*-Kanale finden sich dort nicht, an ihrer statt erméglichen nicht-
selektive Kationenkanéle, sogenannte funny channels, den Einstrom von Na*-lonen
(18).

Die Depolarisation erfolgt iber den Einstrom von Ca?*-lonen, die Repolarisation ent-
steht analog wie im Arbeitsmyokard (iber den Ausstrom von K*-lonen (18). Die fiir
den Ausstrom verantwortlichen K Kanale werden mit fallenden Membranpotential
gehemmt (18). Die Geschwindigkeit der Depolarisation entspricht auch hier der Steil-
heit des Anstiegs und bestimmt die Eigenfrequenz (18). Je nach Hohe der Eigenfre-

quenz Ubernehmen die Autonomiezentren Schrittmacherfunktion (19).
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Abbildung 11: Aktionspotential einer kardialen Schrittmacherzelle und lonenstréme wéhrend
eines Schrittmacherpotentials (19)

Im Kapitel 3.9 Erregungsbildung und Erregungsleitung wurden die Anteile des kardia-
len Erregungssystems bereits ihrer anatomischen Lage und dem histologischen Auf-
bau nach besprochen. In diesem Abschnitt soll ihre physiologische Bedeutung be-
leuchtet werden.

Es werden drei potentielle Schrittmacherzentren unterschieden, Sinusknoten, AV
Knoten und Purkinje-Fasern (6,18,19). Als primares Schrittmacherzentrum gilt der
Sinusknoten mit einer Eigenfrequenz von 60-80 Schlagen pro Minute (6,18,19). Von
dort trifft die, sich facherférmig Uber die Atrien ausbreitende, Erregungswelle auf den
AV Knoten (6,18,19). Dieser fungiert mit einer Eigenfrequenz von 45- 60 bpm als
sekundares Schrittmacherzentrum (6,18,19). Schlussendlich kdnnen die Purkinje-
Fasern im Falle einer elektrischen Entkopplung zwischen Ventrikel und Vorhofebene
einen bradykarden Kammerersatzrhythmus mit einer Frequenz von 25-40 bpm vor-
geben (6,18,19).

Ihren niedrigsten Wert hat die Erregungsleitungsgeschwindigkeit im AV Knoten

(6,18,19,21). Die Erregung wird dort mit einer Verzégerung von 90 ms uber das
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HIS Bindel an die Ventrikel weitergeleitet (18,26). Diese Latenz hat zweierlei physio-
logische Bedeutungen, einerseits fungiert sie als Frequenzsieb, welches hochfre-
quente Vorhoferregungen, wie ein Vorhofflimmern (VHF) nicht auf den Ventrikel
Ubertragt (6,18). Andererseits wird so ein ausreichend langes Zeitintervall fir die di-
astolische Fullung der Ventrikel geschaffen (6,19).

Die Ausbreitung der Erregungswelle verlauft von den subendokardial gelegenen Fa-
sern des Reizleitungssystems nach subepikardial (18). Die Repolarisation erfolgt ge-

genlaufig (18).

4.3 Elektromechanische Kopplung

Die Koppelung zwischen Depolarisation der Herzmuskelzelle und ihrer Kontraktion
erfolgt Uber das in der Plateauphase intrazellular stark ansteigende Calcium (6,19).
Der systolische Calciumgehalt der Herzmuskelzelle liegt mit 10 mol/l um das etwa
15-fache Uber dem diastolischen Wert von 10" mol/l (6,19).

Uber Bindung der Ca?*-lonen an Troponin C wird der kontraktile Apparat der Zelle
aktiviert (6,19). Demnach ist die intrazellulare Calciumkonzentration proportional der
Kontraktilitat der Herzmuskelzelle im Einzelnen und der Schlagkraft des Herzen im
Gesamten (19). Durch diese elektrochemische Kopplung ist die Kontraktion des
Kardiomyozyten an die Dauer des Aktionspotentials geknupft (19). Repolarisation

und diastolische isovolumetrische Erschlaffungsphase entsprechen sich zeitlich (19).

4.4 Herzzyklus

Der Herzzyklus gliedert sich in Systole und Diastole (18,19). Die Systole entspricht
der Kontraktion der Ventrikel mit Auswurf eines Anteils des Ventrikelvolumens
(Schlagvolumen) in die nachgeschalteten Gefalde (18,19). Zur Systole werden An-
spannungs- und Austreibungsphase gezahlt (18,19). Die Diastole dagegen umfasst
den Zeitraum der Entspannung des Myokards und der Fillung der Ventrikel (18,19).
Die Abgrenzung der einzelnen Herzphasen erfolgt anhand der Offnung beziehungs-

weise dem Schluss der einzelnen Herzklappen (18,19). Dies erfolgt rein passiv durch
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Anderung der Druckgradienten, so sind wahrend der gesamten Systole die AV Klap-
pen geschlossen und wahrend der Diastole die Semilunarklappen (18).

Unter Ruhebedingungen liegt das Verhaltnis zwischen Systole und Diastole bei
circa 1:2 (18,19), bei Erhdéhung der Herzfrequenz wird dieses Verhaltnis zugunsten
der Systole bis maximal zur Umkehr auf 3:1 verschoben (19). Die Dauer der Systole

bleibt bei Anderungen der Herzfrequenz weites gehend konstant (19).

Tabelle 3: Systolische und diastolische Driicke in den Herzhéhlen und den herznahen
Gefél3en (in mmHg) (19,27)

rechter rechter Truncus linker linker .
orta
Vorhof Ventrikel pulmonalis Vorhof Ventrikel

systolisch 5 15- 30 25 10 90- 140 125
0-8 4-12

diastolisch 2 (entspricht 12 4 (entspricht 70
VD) Wedge-
Druck)

ZVD= zentralvenoser Druck

4.4.1 Systole
Die Systole gliedert sich in Anspannungs- und Austreibungsphase (6,18,19).

Anspannungsphase: Sie markiert den Beginn der Systole (6,19). Durch
isovolumetrische Kontraktion steigt der intraventrikulare Druck steil an und die AV
Klappen schlie3en sich passiv (6,19). Da der rechte Ventrikel den im Vergleich ge-
ringeren Widerstand des Lungengefalbettes rascher Uberwindet weist er eine kurze-
re Anspannungsphase auf (8).

Austreibungsphase: Bei Uberschreiten des Drucks in der Aorta, respektive im
Truncus pulmonalis, 6ffnen sich passiv die Semilunarklappen (6,19). Durch einen
weiteren intraventrikularen Druckanstieg wird ein Schlagvolumen, im Normalfall
70- 80 ml, aus dem Ventrikel ausgeworfen (6,19). Da sich dabei intramural sowohl
die Spannung als auch die Sarkomerlange verandern, wird von einer auxotonen Kon-
traktion gesprochen (19).

Die Ejektionsfraktion bezeichnet den Anteil des Schlagvolumens am enddiastoli-

schen, ventrikularen Volumen, es betragt physiologisch > 50% (18)(19). Da der rech-
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te und der linke Ventrikel zueinander in Serie geschalten sind, fordern sie das selbe
Schlagvolumen (8,16,18,19).

4.4.2 Diastole
Die Diastole gliedert sich in Entspannungs- und Fullungsphase (6,18,19).

Entspannungsphase: Nach erfolgter Kontraktion kommt es durch Abnahme
der intrazellularen Calciumkonzentration zur Erschlaffung des Myokards, die
intraventrikulare Druckkurve fallt ab (6,19). Sobald der intraventrikulare Druck unter
das Druckniveau von Aorta oder Truncus pulmonalis fallt schlie3en die Semilunar-
klappen (6,19).

Flllungsphase: Durch einen weiteren intraventrikularen Druckabfall 6ffnen
sich die AV Klappen (6,19). Es kommt zum passiven Bluteinstrom in den Ventrikel
entlang des Druckgefalles, zunachst zugig dann etwas verlangsamt (18). Gegen En-
de der diastolischen Fullungsphase wird durch die Kontraktion der Vorhofe die
Ventrikelfillung komplettiert (18).

Der passive, schnelle Bluteinstrom zu Beginn der Diastole entspricht in Ruhe circa
80% der Ventrikelfullung (18). Daher ist eine Verkurzung der Diastole bei steigender
Herzfrequenz ohne Beeintrachtigung der ventrikularen Fullung moglich (18,19).
Zusatzlich kann der Anteil des durch Kontraktion der Vorhofe aktiv in den Ventrikel
gepumpten Blutes von 20% auf bis zu 40% der Ventrikelfullung bei Steigerung der
Herzfrequenz erhdht werden (18). Bei einem Frequenzanstieg iber 200 bpm kommt
es zu einer derartigen Verklurzung der Fullungsphase, dass der Ventrikel nur unge-

nigenden geflillt werden kann und das HMV abnimmt (19)

4.4.3 Ventilebenenmechanismus

Durch den Verlauf der Muskelfasern innerhalb des Myokards und die Verankerung
des Herzens innerhalb des Herzbeutels im mittleren Mediastinum, kommt es wah-
rend der Kontraktion zu einer Verklrzung des Herzens und einer Verschiebung der
Ventilebene nach kaudal (6,19). Dabei werden die Vorhofe gedehnt und ein Sog auf
die inserierenden, vendsen Gefalte ausgeulbt, woraufhin die Atrien passiv gefullt
werden (6,19). Bei Erschlaffung des Kammermyokards wird die Verkirzung entlang
der Langsachse des Herzens wieder aufgehoben, die Ventrikel ,stilpen’ (6)(18) sich

Uber die Atrien und erleichtern so den passiven Blutstrom in der Diastole (6,19).
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4.4.4 Kontraktionsformen

Die Kontraktionsmuster der einzelnen Bereiche des Herzens folgen der drei-
dimensionalen, anatomischen Anordnung ihrer Muskelfasern (siehe Kapitel 3.2.2
Myokard) (8).

Im Falle des linken Ventrikels, mit seiner stark ausgepragten zirkularen Muskelfaser-
schicht erfolgt die grof3te Verklrzung transversal (16). Wahrend der Kontraktion
kommt es zu einer leichten Verdrehung der apikalen und basalen Anteile des linken
Ventrikels zueinander (8). Gemeinsam mit der radialen Kontraktion des rechten Vent-
rikels, und damit Reduktion des Kammerdurchmessers durch Annaherung der freien
Ventrikelwand an den inferioseptalen Bereich, kommt es zu einem sogenannten
tightening belt mechanism’ (8).

Die Kontraktion der einzelnen anatomischen Bereiche des rechten Ventrikels erfol-
gen zeitlich leicht versetzt (8,15,16,21). Zwischen der Kontraktion des Einflusstraktes
und des RVOT liegen 25-50 ms, daraus ergibt sich ein annahrend peristaltisches
Kontraktionsmuster (8,15,21,28). Die Kontraktion des RVOT hat zusatzlich eine Ian-
gere Dauer als die des Einflusstraktes (16,21). Aufgrund des zueinander orthogona-
len Verlaufs der Muskelfasern in RVOT und dem restlichen rechten Ventrikel (siehe
3.2.2 Myokard) zeigt auch die Kontraktion dieser Bereiche ein annahernd rechtwink-
liges Muster; die vorwiegende longitudinale Kontraktion des RVIT und apikalen Seg-
ments zur vorwiegend radialen Kontraktion des RVOT (16,27,28). Aufgrund der
schwacher ausgepragten radialen Muskelfasern Ubersteigt die longitudinale Kontrak-

tion des rechten Ventrikels die transversale (21,27).

4.4.5 Herztone

Die besprochenen mechanischen Ablaufe wahrend des Herzzyklus sind Uber der
Thoraxwand als 1. und 2. Herzton auskultierbar (6,19). Der 1. Herzton, oder Muskel-
anspannungston entsteht durch die Kontraktion der Ventrikel und hat einen dumpfen
Klangcharakter (6,19). Der helle 2. Herzton, auch Klappenschlusston genannt, kenn-
zeichnet das Ende der Austreibungsphase durch den Schluss der Taschenklappen
(6,19).

Jeder andere auskultierbare Laut wird als Herzgerausch mit pathologischem Ur-
sprung gewertet (6,19). Je nach Zeitpunkt des Auftretens im Herzzyklus und
Punctum maximum kénnen Ruckschlisse auf Lokalisation und Art des Vitiums (Ste-

nose, Insuffizienz) gezogen werden (6,19).
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4.5 Regulation der Herzarbeit

Die Herzarbeit entspricht der Druck-Volumen-Arbeit, welche zur Bewegung des Blut-
volumens gegen einen Stromungswiderstand geleistet wird (18). Auch die Beschleu-
nigung des Blutvolumens wahrend der Austreibungsphase ist Bestandteil der Herz-
arbeit, betragt beim Herzgesunden allerdings nur 1% dieser (18).

Zur Veranschaulichung der Herzarbeit und ihrer Beeinflussbarkeit durch verschiede-
ne Faktoren werden beispielhaft fur den linken Ventrikel sogenannte Druck-Volumen-

Diagramme verwendet (siehe Abbildung 12) (18,19).

A
240 B
/’z
200 o
i U-Kurve
—_— / |
[w)] / |
E 160 : isobare
= A | Maxima
~ 120 .
5 / |
a / [ Ruhedehnungs-
80 ; . kurve
!
1// aullere
40 /, ——+ Herzarbeit
NS R R
0 70 140 Volumen [ml]

Abbildung 12: Druck-Volumen-Diagramm des linken Ventrikels (29)

A = enddiastolischer Fullungsdruck; AB = isovolumetrische Kontraktion; B = diastolischer
Aortendruck (Offnung Aortenklappe); BC = auxotone Austreibungsphase; C = systolischer
Aortendruck (Schluss Aortenklappe); CD = isovolumetrische Entspannungsphase; D = Off-
nung Mitralklappe, Ende isovolumetrische Entspannungsphase; DA = Fillungsphase

Die Messungen zur Ermittlung der einzelnen Kurven erfolgt am isolierten Herzmus-
kel, die einzelnen Maxima sind in-vivo nicht erreichbar (18). Dennoch kénnen diese
Druck-Volumen-Diagramme zum Verstandnis der physiologischen Ablaufe am schla-
genden Herzen herangezogen werden (18).

Die Kurve der isobaren Maxima bezeichnet die maximale Kraftentfaltung, welche am
Herzen einer maximalen Druckentwicklung entspricht (18). Die isovolumetrischen
Maxima geben die maximal pumpbaren Volumina an (18). Beide sind von der Ruhe-

dehnungskurve abhangig (18). Durch das Fullungsvolumen des Ventrikels wird
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passiv der Uberlappungsgrad der Aktin- und Myosinfilamente beeinflusst und durch
die Ruhedehnungskurve abgebildet (18,19). Die Kontraktilitat der Filamente ist von
einem bestimmten Winkel des Myosinkopfchens zum Aktinfilament abhangig, die
daflr optimale Konfiguration ist wahrend einer mittleren Ventrikelfillung gegeben
(6,19).

Die tatsachlich geleistete Herzarbeit der Druck- und Volumenanderung wahrend der
Kontraktion wird durch die Kurve der Unterstitzungsmaxima (U-Kurve) abgebildet
(18). Jeder Punkt auf der Ruhedehnungskurve zu Beginn der Systole (Punkt A) be-

sitzt eine eigene, spezifische U-Kurve (18).

4.5.1 Frank-Starling-Mechanismus

Der Frank-Starling-Mechanismus bezeichnet die automatische Anpassung der
Herzarbeit an Anderungen von Preload und Afterload ohne den Einfluss des vegeta-
tiven Nervensystems (6,8,19).

Der Preload (Vorlast) entspricht der enddiastolischen Ventrikelfillung (18). Der
Afterload (Nachlast) bezeichnet den diastolischen intravasalen Druck des nachge-
schalteten Gefales, welcher in der Austreibungsphase vom Ventrikelmyokard Uber-
wunden werden muss (18).

Wie bereits erwahnt ist die potentielle Kontraktilitat des Myokards von dessen Vor-
dehnung abhangig (6,19). Zusatzlich wird die Empfindlichkeit des kontraktilen Appa-
rats gegenuber Calciumionen mit zunehmender Vordehnung gesteigert (6,19).

Im Falle einer Vorlasterhohung fuhrt dies, Uber eine gesteigerte Vordehnung, zu ei-
ner Erhéhung des Schlagvolumens (6,8,15,19).

Bei einer Erhéhung des Afterloads kommt es zunachst zu einer Abnahme des
Schlagvolumens entgegen dem erhdhten Widerstand (6,19). Dadurch wird das im
Ventrikel verbleibende Restvolumen erhdht, dank dem unveranderten atrialen Zu-
fluss steigt somit in Summe das enddiastolische Volumen an (6,19). Analog dazu
nehmen Vordehnung und Kontraktilitat des Myokards zu, so kann im folgenden
Herzzyklus das urspringliche Schlagvolumen gegen den erhdhten Widerstand aus-

geworfen werden (6,8,15,19).
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A Vaolumenbelastung
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Abbildung 13: Druck-Volumen-Diagramm bei akuter Volumenbelastung und bei akuter
Druckbelastung (19)

A = enddiastolischer Fillungsdruck; AB = isovolumetrische Kontraktion; B = diastolischer

Aortendruck (Offnung Aortenklappe); BC = auxotone Austreibungsphase; C = systolischer

Aortendruck (Schluss Aortenklappe); CD = isovolumetrische Entspannungsphase; D = Off-

nung Mitralklappe, Ende isovolumetrische Entspannungsphase; DA = Fillungsphase;

SV = Schlagvolumen

Dank des Frank-Starling-Mechanismus ist eine Steigerung des Herzminutenvolu-
mens auf bis zu 10 I/min mdglich, das entspricht dem Doppelten der physiologischen
Forderleistung des Herzens unter Ruhebedingungen (19). Des Weiteren ist er ein
Instrument der ,Ventricular Interdependence’ und hilft bei der Feinabstimmung der
beiden Ventrikel (16,18,19). Die Wirksamkeit des Frank-Starling-Mechanismus ist

unabhangig von der Herzfrequenz (18).
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4.5.2 Vegetative Steuerung

Wie in Kapitel 3.9.5 Vegetative Stimulation bereits erwahnt hat das vegetative Ner-
vensystem mit seinen zwei Komponenten Einfluss auf die Herzarbeit (6,18,19).
Sympathikus und Parasympathikus wirken gegenlaufigen auf die AV-
Uberleitungsgeschwindigkeit (Dromotropie), die Kontraktionskraft (Inotropie) und die
Herzfrequenz (Chronotropie) (6). Der Sympathikus beeinflusst zusatzlich auch die

Relaxationsgeschwindigkeit der Herzmuskulatur (Lusitropie) (18,19).

Tabelle 4: Vegetative Beeinflussung des Herzens (6,19)

Sympathikus Parasympathikus
- positiv inotrop (auf Vor- - negativ inotrop (nur im Bereich der
hof- und Vorhofe)
Kammerniveau) - negativ dromotrop
- positivdromotrop - negativ chronotrop (besonders durch den linken N.
- positiv chronotrop vagus vermittelt)

- positiv lusitrop

Die Erhéhung der Herzarbeit durch den Sympathikus beruht grof3teils auf einer Er-
héhung der membrandsen Leitfahigkeit der Kardiomyozyten fiir Ca**-lonen.
In den Schrittmacherzentren des Herzens wird so die diastolische Depolarisation
durch eine verstarkte Anstiegssteilheit beschleunigt (6,19). Dies hat im Sinusknoten
eine Erhéhung der Herzfrequenz (positiv inotrop) und im AV Knoten eine beschleu-
nigte Uberleitungsgeschwindigkeit (positiv dromotrop) zur Folge (6,19). Da von die-
ser Beeinflussung die Zellen des Arbeitsmyokards nicht ausgenommen werden, wird
durch den Sympathikuseinfluss am Herzen das Auftreten von ektopen Erregungs-
zentren im Myokard begunstigt (18).
Die sympathische Steigerung der Inotropie basiert ebenfalls auf der erhdhten Ca?*-
Leitfahigkeit der Kardiomyozyten (18). Dadurch kommt es zur schnelleren und star-
keren intrazelluldren Anreicherung von Ca®*-lonen, was zu einer verstérkten elekt-
romechanischen Kopplung tber Troponin C fuhrt (18). Diese Kontraktilitatssteigerung
ist unabhangig von der Vordehnung des Ventrikels und kann zu einer Steigerung des
HMV auf bis zu 25- 30 I/min fuhren (18,19).
Die Steigerung der Relaxationsgeschwindigkeit des Myokards (Lusitropie) hat eine
gesteigerte Aufnahme der Ca?*-lonen in das sarkoplasmatische Retikulum zur Ursa-
che (18,19).
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Die sympathische Steigerung des Herzminutenvolumens erfolgt schneller und starker
als die durch den Frank-Starling-Mechanismus (6,19). Die sympathische Steigerung
der Herzarbeit bedingt einen erhdohten myokardialen Sauerstoffbedarf, fuhrt aber
auch zur einer Dilatation der Koronarien, um die bendétigten Substrate

zuzufthren (18).

Auller dem aus dem Plexus cardiacus freigesetztem Noradrenalin ist am Herzen
auch uber das Blut befordertes Adrenalin und Noradrenalin aus dem

Nebennierenmark wirksam (18).

Als Hauptvertreter des parasympathischen Nervensystems erreicht der N. vagus das
Herz (6,18,19). Durch seinen Einfluss kommt es zu einer erhdhten
Membranleitfahigkeit der Kardiomyozyten fir Kaliumionen (18,19). Die dadurch ent-
stehende Hyperpolarisation der Zellen erschwert das Erreichen des Schwellenpoten-
tials und damit das Ausldsen eines Aktionspotentials (18,19). Im Bereich des Sinus-
knotens wirkt der

N. vagus frequenzmindernd (negativ chronotrop) und setzt im AV Knoten die Uberlei-
tungsgeschwindigkeit weiter herab (negativ dromotrop) (18,19). Sollte es zu einer
starken parasympathischen Reizung des AV Knotens kommen, kann dies im Extrem-
fall eine komplette Unterbindung der Reizlbertragung zur Folge haben (AV Block

3. Grades) (18,19).

Tabelle 5: Einflussfaktoren auf das HZV (16,18,19,27)

Einflussfaktoren und Regularien des HZV

- Preload

- Afterload

- Herzfrequenz

- Inotropie (Frank-Starling-Mechanismus; Sympathikus)
- Ventricular Interdependence

Atemabhangig kann bei jungen und vagotonen Individuen das Phanomen der ,respi-
ratorischen Sinusarrhythmie’ beobachtet werden (18). Durch den intrathorakalen
Druckabfall wahrend der Inspiration, kommt es zum vermehrten vendsen Rickstrom
zum Herzen, welches auf den vermehrten Preload mit einer Anhebung der Herzfre-

quenz reagiert (18).
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4.5.3 Ventricular Interdependence

Das Konzept der ,Ventricular Interdependence’ besagt, dass beide Herzkammern
durch direkte mechanische Kopplung (siehe Kapitel 3.2.2 Myokard) einander direkt in
Bezug auf Form, GroRe, Compliance und Funktion beeinflussen (7,16,27). So fuhrt
beispielsweise eine Volumenbelastung des rechten Ventrikels uber erhohte
perikardiale Drucke und eine behinderte diastolische Fullung des linken Ventrikels

zur Verminderung des HZV (8).

4.6 Versorgung

Die ausreichende Versorgung der Herzmuskelzelle mit Sauerstoff und Substraten,
wie auch der Abtransport anfallender Stoffwechselmetabolite, sind die Grundpfeiler

einer suffizienten Pumpfunktion des Herzens (6,18).

4.6.1 Substrate

Die Kontraktion der Herzmuskelzelle ist ein ATP-abhangiger Prozess (19). Da der
intrazellulare ATP-Vorrat stark begrenzt ist (4-5 umol/g Gewebe), wird der Bedarf des
Kardiomyozyten Uber die Resynthese aus ADP gedeckt (19). Ort der ATP-Synthese
sind die Mitochondrien, im Myokard betragt ihr Volumenanteil 36% der Zelle (19).
Das Herz kann eine Reihe Substrate zur Energiegewinnung verstoffwechseln, tUber-
wiegend dienen Fettsduren (50-60%) als Energielieferant, wobei auch Glukose
(30%) und Lactat (20%) genutzt werden kénnen (18,19). Uber eine unterschiedliche
Anzahl an Stoffwechsel-Zwischenschritten werden alle genannten Substrate Uber

Acetyl-Coenzym A in den Citratzyklus eingespeist (19).

4.6.2 Sauerstoffextraktion

Die O,-Extraktionsrate des Herzens ist in Ruhebedingungen mit 70% bereits ausge-
sprochen hoch und betragt circa 10-11 ml O,/ min pro 100 g Gewebe (18,19). Bei
korperlicher Belastung kann der Sauerstoffbedarf des Herzens um das 4-5 fache
steigen (18,19). Da die Sauerstoffextraktion schon in Ruhe nahezu vollstandig aus-
geschopft ist, wird der Mehrbedarf des Herzens Uber eine gesteigerte Koronarperfu-

sion gedeckt (18,19). Die Vasodilatation der Koronarien kann metabolisch, physika-
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lisch, endothelial sowie neurohumeral Uber den Sympathikus beeinflusst werden
(siehe Tabelle 6) (18,19).

Tabelle 6: Steuerungsfaktoren der koronaren Vasodilatation (18,19)

metabolisch neurohumeral physikalisch endothelial

- Protonen/ Azidose - Bo- - Perfusionsdruck - Relaxation glatter
(H) Adrenorezepto - intramuraler Muskelzellen

- freie Kaliumionen ren: Freiset- Druck durch cGMP
(K" zung Adenosin - Prostaglandin

- Kohlenstoffmonooxid - geringgradige PGI2
(CO) Vasokonstriktio - Adenosin

- Stickstoffmonooxid n Uber o- - Stickstoffmonooxid
(NO) Adrenorezepto (NO)

r
cGMP-= cyclisches Guanosinmonophosphat

4.6.3 Koronardurchblutung

In Ruhebedingungen betragt die durchschnittliche Koronardurchblutung

70-80 ml/ min pro 100 g Gewebe (19). Die Perfusion der Koronargefalie ist abhangig
vom Blutdruck in der Aortenwurzel sowie von dem Herzphasen-abhangigen
transmuralen Druck (18,19). Wahrend der Systole kann der transmurale Druck den
der Koronarperfusion ubersteigen, was zum Kollaps der arteriellen und zum regel-
rechten Auspressen der venosen Gefale fuhrt (18,19). Besonders ausgepragt findet
sich dieses Phanomen in den subendokardialen Schichten des linken Ventrikels, da
sie der grofdten Druckentwicklung im Verlauf der Systole ausgesetzt sind (18,19).
Demnach ist die Sauerstoffversorgung dieser Areale schon unter physiologischen
Bedingungen am mangelhaftesten, woraus sich die Tatsache ergibt, dass bei patho-
logisch herabgesetzter Koronardurchblutung es primar zum Auftreten von linksventri-
kularen Innenwandschadigungen kommt (18,19). Aufgrund der deutlich geringeren
Kraftentwicklung des rechten Ventrikels wird auch wahrend der Systole ein geringe-
rer transmuraler Druck generiert, was einen nahezu kontinuierlichen Blutfluss in die-
sem Bereich erlaubt (18,19).

Undifferenziert gesehen lasst sich sagen, dass die Perfusion der Koronarien auf-
grund der wechselnden Beschrankung durch den transmuralen Druck wie auch

durch die Pulswelle ein phasisches Muster beschreibt (6,18,19).
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4.7 physiologische Besonderheiten des rechten Ventrikels

Aufgrund der geringeren vaskularen Widerstande im anschlieRenden Lungengefal}-
bett besitzt der rechte Ventrikel wie bereits erwahnt eine dunnere Myokardschicht
und daraus folgend eine geringere Compliance (7,16,18,19,21,27). Er muss einen
weitaus geringeren Druckgradienten gegen den niedrigen pulmonalen Widerstand
(siehe Tabelle 3) generieren wodurch er einen geringeren Sauerstoffbedarf aufweist
(16,18,19,21,27). Zusatzlich besteht ein annahrend konstante Koronarperfusion (sie-
he Kapitel 4.6.3 Koronardurchblutung) (18,19). Diese Punkte begrinden, unter ande-
rem, die relative Ischamietoleranz des rechten Ventrikels (16,27).

Bei genauer Betrachtung fallt auf, dass Einflusstrakt und Infundibulum des rechten
Ventrikels auf vegetative Stimulation unterschiedlich reagieren (17). Die positiv
inotrope Wirkung des Sympathikus ist im RVOT deutlich starker ausgepragt (17),
aulderdem kann es bei starker sympathischer Reizung zur Umkehr der physiologi-
schen Erregungshierarchie zwischen Einfluss- und Ausflusstrakt kommen (7).

Die vagale Stimulation des rechten Ventrikels flhrt zu einer Verlangerung der Kont-
raktionslatenz zwischen Einfluss- und Ausflusstrakt (siehe Kapitel 4.4.4 Kontraktions-

formen) (17).
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5 kongenitale Herzfehler — CHD

Bei den Erkrankungen der kongenitalen Herzfehler (CHD) handelt es sich um eine
Uberaus heterogene Gruppe an Vitien, welche alle ihren Ursprung in der embryona-
len Entwicklungsperiode nehmen (30).

Sie werden ihrer Lokalisation entsprechend eingeteilt (1,10,30). Des Weiteren kann
eine analoge klinische Einteilung in mild, moderat und komplex aufgrund des Schwe-
regrades (korperliche Beeintrachtigung, Zyanose, Lebenserwartung/ Mortalitat) und
der Notwendigkeit der Behandlung durch spezialisierte niedergelassene
Kardiologlnnen oder Zentren getroffen werden (30). Alle zyanotischen Vitien, mit
Ausnahme der kardiochirurgisch korrigierten totalen Lungenvenenfehlmindung, fal-

len in die Gruppe der komplexen CHDs (30).

5.1 Atriumseptumdefekt — ASD

Auch die Klasse der Atriumseptumdefekte (ASD) bilden eine inhomogene Gruppe.
Aufgrund der haufig vergesellschafteten, oft erst im spateren Leben auftretenden
Rhythmusstoérungen (1), werden sie zur Klasse der moderaten Vitien gezahlt (30).
Der Anteil der ASDs an der Gesamtheit der kongenitalen Herzfehler betragt 6-10%
und weist eine Inzidenz von 1 : 1 500 Geburten auf (10,31). Dank der sich bestandig
weiter entwickelnden diagnostischen Maglichkeiten stieg ihre Inzidenz (30). Dabei
liegt der prozentuale Anteil der Vorhofseptumdefekte, in Bezug auf hamodynamisch
relevante Vitien, bei 30- 40% (10). Das persistierende Foramen Ovale (PFO) weist
mit 20- 25% eine hdhere Pravalenz auf als der ASD, zahlt aber als eigenstandige
Entitat (10).

Insgesamt werden die folgenden Vitien zu den Atrium- Septum Defekten zusammen-
gefasst, ihre Zuteilung erfolgt anhand ihrer Lokalisation innerhalb des interatrialen

Septums, wobei Mortalitat und Therapieoptionen voneinander abweichen kénnen (1).
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Ostium primum Defekt:

Im kaudalen Bereich, nahe des Crux cordis, ist das interatriale Septum

mangelhaft gebildet (1). Eine Assoziation mit Veranderungen der Segel-

klappen sowie deren Insuffizienzen als auch die Erweiterung in einen
Ventrikelseptumdefekt sind moglich (1,10). Ein interventioneller Verschluss durch ein
Katheter-gestlutztes System ist aufgrund des ungenugenden Randsaums, vor allem
im anterioren Bereich, nicht moglich (10). Der Name des partiellen AV Kanal Defekt

(AVSD) wird synonym verwendet (1).

Ostium Secundum Defekt - ASD II:

Der Defekt befindet sich im Bereich der Fossa ovalis (1,4,31-33). Mit 80% ist er der
am haufigsten vorkommende ASD (1).

Im nachfolgenden Abschnitt (siehe Kapitel 5.2 Ostium secundum Defekt — ASD )

wird dieses Vitium ausfuhrlich besprochen.

Sinus venosus Defekt:

Dieser Defekt ist streng genommen kein ASD, da er die Mindungen der Vena cava
und nicht das interatriale Septum selbst betrifft (10). Fur sich wird dieses Vitium, je
nachdem, ob das Ostium der oberen oder unteren Hohlvene betroffen ist, als superi-
or sinus venosus defect oder inferior sinus venosus defect bezeichnet (1). Beim su-
perior sinus venosus defect findet sich haufig assoziiert eine partielle oder totale

Lungenvenenfehimindungen (1). Meist tritt ein groRes Shuntvolumen auf (10).

Sinus coronarius Defekt:
in diesem Fall spricht wird auch von einem ,unroofed coronary sinus*
gesprochen, welcher eine direkte Drainage des linken Atriums Uber den Sinus

coronarius in das rechte Atrium ermdglicht (10).

Common atrium:

Bleibt die Anlage des interatrialen Septums vollstandig aus wird von einem Common
atrium oder einem Cor trioculare biventriculare gesprochen (4,10,30). Diese Anoma-
lie ist haufig mit einer Heterotaxie und anderen Herzfehlbildungen assoziiert
(4,10,30).
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V.cava
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Abbildung 14: Lokalisationen der verschiedenen Atriumseptumdefekte (33)

5.2 Ostium secundum Defekt — ASD i

5.2.1 Entstehung eines ASD I

Der Atriumseptumdefekt vom Secundum- Typ (ASD Il) ist mit 80% der haufigste der
Vorhofseptumdefekte, wobei diese mit einer Inzidenz von 1:1500 ein haufiges kon-
genitales Vitium darstellen (1,10). Das weibliche Geschlecht dominiert mit einer Ver-
teilung von circa 3:1 (6).

Beim ASD Il handelt es sich um eine unphysiologische Verbindung zwischen den
beiden Vorhofen im Bereich der Fossa ovalis (1,4,31-33). Ursachlich ist in den meis-
ten Fallen ein unzureichend ausgepragtes Septum primum, aufgrund einer gesteiger-
ten Perforation desselbigen oder seltener auch durch eine gesteigerte Apoptose des
Septum secundum beziehungsweise dessen fehlender Ausbildung (4,10). In Kombi-
nation mit einer nicht stattgefundenen Einfaltung des Atriumdaches und damit einem
nicht vorhandenen Septum secundum (9), besteht die Méglichkeit des Auftretens
einer Transposition der grolen Gefalle (TGA) (10).

Bei den meisten Individuen verwachst dieser Defekt auf Vorhofebene im Verlauf der
ersten Lebensjahre (6,30). Eine einfache Sondierbarkeit ohne nachweisbares oder
hamodynamisch relevantes Shuntvolumen, besitzt keinen Krankheitswert (6). Tat-
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sachlich werden Defekte kleiner als 3 mm, welche sich zudem innerhalb der ersten
18 Lebensmonate spontan verschlie3en, als PFO gewertet (34).
Nach McMahon et al. erfolgt die GroReneinteilung des ASD II wie folgt (34):

-small/ klein: >3 mm - <6 mm

-moderat: =6 mm-<12mm

-large/ grof3: 212 mm
Wobei zu bedenken ist, dass der Durchmesser eines solchen Defektes jeweils im
Bezug zur momentanen Herzaktion und dem flie3enden Blutvolumen zu beurteilen
ist (10,34). Der Durchmesser ist dynamischen Schwankungen unterlegen und besitzt
seine groldte Dimension wahrend der Diastole (20,34). Zusatzlich besteht die Mog-
lichkeit der Zu- aber auch Abnahme der DefektgrofRe im Krankheitsverlauf(10,34). Es
besteht eine Korrelation zwischen der ASD GroRRe bei Diagnosestellung und der
GroRRenzunahme im Verlauf, sie steht mit dem tUber dem Defekt flieRenden Volumen
in Zusammenhang (34). Diese Tatsache macht eine regelmalige Reevaluierung,
auch kleiner Defekte notwendig um nicht den bestmdglichen Zeitpunkt zur moglichen
interventionellen Therapie zu verpassen (10,34).
Die Form eines ASD Il kann rund bis oval sein (10). Das simultane Vorkommen meh-
rerer kleiner oder fenestrierter Defekte ist moglich (10), hierbei finden sich strangarti-

ge Residuen des Septum primum die zu dieser Unterteilung fuhren (10).

Die Begrenzung des Defektes wird durch mehrere anatomische Strukturen geformt.
Im superioren und posterioren Anteil ist dies das Septum secundum, im anterioren
Bereich das AV Kanal-Septum und inferior das Septum primum sowie die Valvula
venae cavae inferioris (10). Gemeinsam bilden sie den Randsaum des
Vorhofseptumdefektes , welcher in 6 Bereiche unterteilt und nach der jeweils be-
nachbarten Struktur benannt wird (10). Daraus ergeben sich: Aortic rim (superior/
anterior),AV valve rim (inferior/anterior), SVC rim (superior/posterior), IVC rim (inferi-
or/ posterior), Posterior rim und Right upper pulmonary vein rim (posterior) (10).

Die genaue Evaluation dieser Strukturen ist hinsichtlich der Therapieplanung fir ei-
nen potentiellen interventionellen Verschluss unabdingbar (10).

Assoziierte Vitien, die mit einem ASD Il simultan auftreten kdnnen, sind die bereits
erwahnte partielle oder totale Lungenvenenfehimindung, eine Pulmonalstenose oder

ein Mitralklappenprolaps (1). Auch ein Holt-Oram-Syndrom ist moglich (1).
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5.2.2 Pathophysiologie eines ASD Il

Entsprechend der rheologischen Eigenschaften des Blutes, kommt es zu einem Blut-
fluss entlang des Druckgradienten in benachbarten Strukturen, unterstiutzt durch die
Pumpfunktion des Herzens (18,19).

Besteht nun eine Kurzschlussverbindung zwischen den beiden Vorhdfen spielen ne-
ben der DefektgroRe auch die Compliance der Ventrikel, die nachgeschalteten Ge-
faBwiderstande sowie die Druckverhaltnisse der einzelnen Herzhohlen eine ent-
scheidende Rolle bezlglich des Shuntvolumens wie auch der Shuntrichtung
(1,10,33).

Da anhand der im Vorfeld erwahnten physiologischen Druckverhaltnisse (siehe Ta-
belle 3) davon ausgegangen werden kann, dass die linkskardialen Drlcke die
rechtskardialen in allen Herzphasen Ubersteigen, wird von der Auspragung eines
links-rechts Shunt ausgegangen (20). Die wichtigsten Einflussgréf3en sind die héhere
Compliance des rechten Ventrikels und dem niedrigeren GefaRwiderstand der Lun-
genstrombahn (6,10,20,21). Besonders im Falle grol3er Vorhofseptumdefekte, ist die
Compliance der Ventrikel ausschlaggebend flr die Gréflie der Shuntvolumina und
deren Flussrichtung (10,33).

Das durch den Defekt flie3iende Blut erhoht das zirkulierende Volumen rechtskardial
sowie im kleinen Kreislauf und fuhrt dort zu einer Volumenbelastung (1,21,33).
Betroffen sind in chronologischer Reihenfolge: rechter Vorhof, Trikuspidalklappe,
rechter Ventrikel, Pulmonalklappe und Lungengefalibett (33). Durch dieses
rezirkulierende Volumen kann das Minutenvolumen der Lungenstrombahn das Minu-
tenvolumen des Korperkreislaufs Ubersteigen (33).

Der Ausdruck der hamodynamischen Relevanz verhalt sich direkt proportional zur
Defektgrofie und dem darlber flieRenden Shuntvolumen (10,33). Er ist ein Hilfsmittel
zur Entscheidungsfindung, ob eine Therapie eingeleitet werden soll (33). Sobald kli-
nische oder echokardiographische Zeichen der Rechtsherzbelastung nachweisbar
sind wird von einem hamodynamisch relevanten Shuntvolumen gesprochen
(28,33,35,36). Ebenfalls spricht eine Verschiebung des Verhaltnisses zwischen dem
Minutenvolumen in der Lungenstrombahn und im Kérperkreislauf von

Qp:Qs > 1,5-2,0:1 fir eine hamodynamische Relevanz des Shunts (33,37). Meist

wird ab einer Defektgrofie von = 10 mm von einem relevanten Shunt ausgegangen

(1).
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Im Laufe des Lebens kann durch eine linkskardiale Compliance-Abnahme oder
rechtsventrikulare diastolische Dysfunktion eine Verstarkung des links-rechts Shunts,
und damit seiner hamodynamischen Relevanz, auftreten (1,8,10,33). Diese Ein-
schrankung der Compliance ist sowohl Teil des physiologischen Alterungsprozesses,
kann aber auch durch Komorbiditaten wie beispielsweise eine KHK oder eine arteri-
elle Hypertonie verstarkt werden (33). Weitere Faktoren die zu einer Zunahme des
links-rechts Shunts fuhren sind Aorten- und Mitralklappenstenosen,
Trikuspidalinsuffizienz sowie Kardiomyopathien (1,8).

Andererseits kann es auch durch eine Druckerhéhung oder Compliance Abnahme
rechtskardial oder im Lungengefal3bett Uber den Status eines bilanzierten Shunt zu
einer Shuntumkehr kommen (1). Es resultiert ein rechts-links Shunt, ein zyanotisches
Vitium (1). Mdgliche ursachliche Pathologien sind die Pulmonalstenose, der pulmo-

nale Hypertonus oder Erkrankungen der Trikuspidalklappe (1).

Als problematisch sind beim Vorliegen eines Shunts auf Vorhofebene vor allem die
Langzeitfolgen durch die chronische Volumenbelastung im kleinen Kreislauf zu be-
trachten: die Dilatation und eine reaktive Hypertrophie des rechtskardialen Myokards
(31,38). Zum Auftreten und sukzessiven Verschlechterung beziehungsweise Addition
der einzelnen Folgen kommt es meistens erst im mittleren bis hoheren Erwachse-
nenalter (18,19). Je groRer das Shuntvolumen ist, desto eher kénnen sich die ersten
Symptome manifestieren, bei groRen bis sehr grofen Defekten ist dies schon im
Kindesalter moglich (33,39).

Sowohl Dilatation als auch Hypertrophie des Myokards fihren dem Gesetz von Lap-
lace folgend zu einer Erhéhung der Wandspannung (38). Aufgrund seiner diinneren
Myokardschicht, und somit geringen Gesamtdicke, ist der rechte Ventrikel anfalliger
in Bezug auf Anderungen der Wandspannung (15). Dieser Anstieg der Wandspan-
nung wurde als ursachlich fur Umbaumechanismen der Myozyten auf molekularer
Ebene identifiziert (28) welche zu einer verminderten Compliance und weiterer Hy-
pertrophie fihren (8,38,40). Des Weiteren wird der Metabolismus der Mitochondrien
gestort, die Sauerstoffausschopfung sinkt und die physiologischen Kontraktionsmus-
ter werden beeintrachtigt (38). Diese Veranderungen spiegeln sich in einem Abfall
des Herzzeitvolumens wieder (38).

Im rechten Atrium selbst kommt es neben der augenscheinlichen Dilatation zu einer

Alteration der intramuralen elektrischen Erregungsbildung und Erregungsleitung (3).
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Die Trikuspidalklappe kann in Folge der Dilatation Insuffizienzen entwickeln (8). Auf-
grund der erhdhten Flussrate konnen die Pulmonal- und die Trikuspidalklappe eine
Stenose entwickeln (33). Das Myokard des rechten Ventrikels kann durch die zuvor
erwahnten Umbauprozesse an Compliance einbufien (28,38), sowie als direkte Fol-
ge der Dilatation ebenfalls eine fehlerhafte Reizleitung (z.B. Rechtsschenkelblock)
entwickeln (2,33,39,40). Im rechtsventrikularen Ausflusstrakt (2,28,31) wie auch in
der Lungenstrombahn fuhrt das zusatzliche Volumen zu einer Zunahme der Dimen-
sionen, respektive des Kalibers (2,21,32). Auch sind Veranderungen der rechtsvent-
rikularen Funktionsparameter moglich (siehe Kapitel 7.2 RVOT Parameter)
(2,28,36,41). Der pulmonale GefalBwiderstand und damit der pulmonalarterielle Blut-
druck kdnnen, wenn auch unublich, in diesem Zusammenhang erhoht sein (2,21).
Naheres dazu im Kapitel 5.2.2.1 Pulmonaler Hypertonus (PH).

Embolien sowohl paradoxer Natur, aufgrund kurzfristiger Verschiebungen der kardia-
len Druckverhaltnisse (z.B. Valsalva- Mandver), als auch aufgrund der zuvor ange-
sprochenen atrialen Arrhythmien sind moglich, wenn auch selten (1).

Eine kontraktile Asynchronitat kann sowohl zwischen Vorhof- und Kammerebene als
auch zwischen dem rechten und linken Ventrikel, mit der Folge einer sinkenden
Funktionalitat auftreten (7,38). Durch das Mehrvolumen verlangert sich die Austrei-
bungsphase des rechten Ventrikels, wahrend die des linken Ventrikels schon abge-
schlossen ist, woraus deren Asynchronitat resultiert (38). Die Folge ist ein frihzeiti-
ger Schluss der Pulmonalklappe wenngleich das Myokard noch kontrahiert (38).

Im Sinne der Ventricular Interdependence behindert das vermehrte diastolische Flil-
lungsvolumen des rechten Ventrikels und das dadurch irregular gewolbte VS die
diastolische Fullung des linken Ventrikels (8,31,38). Eine weitere Behinderung der
linksventrikularen Fullung kommt durch den erhohten perikardialen Druck, welcher
ebenfalls Folge der Rechtsherz-Dilatation und Hypertrophie ist, zustande (8).

Wenn auch selten auftretend (1), sind der pulmonale Hypertonus und die Eisenmen-
ger Reaktion geflirchtete Komplikationen einer solchen Kurzschlussverbindung zwi-
schen Lungen- und Kérperkreislauf (33,39,42).

Beide stellen fir sich schwere Krankheitsbilder dar, im Folgenden werden sie aus-
fUhrlicher besprochen.

Des Weiteren kann es zum Auftreten von Rhythmusstérungen (ventrikular; atrial), zur
Entwicklung einer Herzinsuffizienz sowie zur Beeintrachtigung der maximalen Sauer-

stoffkapazitat (VO,max) kommen (43).
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5.2.2.1 Pulmonaler Hypertonus (PH)

Die pulmonale Hypertonie ist ein seltenes, schweres Krankheitsbild fur welches bis-
her kein kurativer Therapieansatz existiert (42). Der Krankheitsverlauf ist progressiv,
wobei das potentielle Rechtsherzversagen die haufigste Todesursache darstellt (42).
Wourde lange Zeit angenommen, dass der arterielle pulmonale Hypertonus eine Er-
krankung vor allem junge Frauen betreffend sei, zeigte sich in jungster Vergangen-
heit ein geschlechtsunabhangiger Anstieg des Altersgipfels bei Diagnosestellung um
das 65. Lebensjahr (42). Die Wahrscheinlichkeit einen erhéhten pulmonale Gefalwi-
derstand (PVR) und in Folge einen pulmonalen Hypertonus zu entwickeln, fallt mit
3% bei ASD Patientlnnen eher gering aus (10,21).

Dies liegt daran, dass der rechte Ventrikel aufgrund seiner muskelschwacheren
Wandstruktur eine hdhere Compliance als sein Pendant besitzt, welche ihm die Mog-
lichkeit zur Kompensation einer erhohten Flussrate gibt (6). Dadurch flhrt eine
rechtskardiale Volumenbelastung nicht zwangslaufig auch zu einer Erhéhung des
Blutdrucks in der Lungenstrombahn (mPAP) (10,21,33).

Definiert wird die pulmonale Hypertonie mit einem mittleren arteriellen pulmonalen
Druck (mPAP) von > 25 mmHg in Ruhe (17,39,44). Entsprechend der Atiologie wird
die pulmonale Hypertonie durch die WHO in 5 Untergruppen eingeteilt (42).

Tabelle 7: Untergruppen der pulmonalen Hypertonie (WHQO) (42)

Gruppe 1 Gruppe 2 Gruppe 3 Gruppe 4 Gruppe 5
pulmonale pulmonale  pulmonale Hyper-  chronische pulmonale Hy-
arterielle Hypertonie tonie aufgrund ei-  thrombembolische pertonie auf-
Hypertonie aufgrund ner Lungenerkran- pulmonale Hyper-  grund anderer
(PAH) einer Er- kung oder Hypo- tonie oder multifakto-
krankung xamie rieller Genese
des linken
Herzens

Pro Gruppe sind jeweils mehrere Unterpunkte gelistet. So kann in Gruppe 1 die PAH
beispielsweise idiopathisch, hereditar oder durch ein kongenitales Herzvitium bedingt
sein (42). Als Gemeinsamkeit aller finf Gruppen sind Veranderungen der Gefal3-
wandstruktur und damit eine Widerstandserhéhung zu finden, wobei die jeweilige

Genese noch nicht vollends geklart und Thema weiterfUhrender
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Forschungen ist (33,38).

Um eine pulmonale arterielle Hypertonie handelt es sich definitionsgemal, wenn der
mPAP in Ruhe bei 2 25 mmHg, der pulmonalkapillare Verschlussdruck (Wedge
Druck/ PCWP) bei < 15 mmHg und der PVR bei >240 dyn x s x cm™ liegt (42).
Vereinfacht wird in Fachkreisen von ,typischer’ und ,atypischer’ pulmonaler Hyperto-
nie gesprochen, wobei das Kollektiv der atypischen pulmonalen Hypertonie alle Indi-
viduen umfasst welche additiv kardiovaskulare Risikofaktoren oder Komorbiditaten
aufweisen (42). Meistens handelt es sich dabei um altere Personen, wobei das Alter
selbst kein Einschlusskriterium zur einen oder anderen Gruppe darstellt (42).

Diese Einteilung findet auch bezuglich der Therapieoptionen Anwendung (42).

Eine funktionelle Einteilung zur leichteren klinischen Einstufung des Schweregrads,
die WHO functional class (WHO FC), der pulmonalen Hypertonie wurde von der
WHO entwickelt (44).

Tabelle 8: WHO functional class (44)

keine Einschrankung der korperlichen Leistungsfahigkeit

WHO FC | keine Dyspnoe oder Midigkeit unter normaler korperlicher Aktivitat
kein Thoraxschmerz oder Schwacheanfall
leicht eingeschrankte korperliche Leistungsfahigkeit

WHO FC Il  vermehrte Dyspnoe oder Miidigkeit unter normaler korperlicher Aktivitat
Thoraxschmerz oder Schwacheanfall
deutlich eingeschrankte korperliche Leistungsfahigkeit

WHO FC lll vermehrte Dyspnoe oder Miidigkeit unter leichter korperlicher Aktivitat
Thoraxschmerz oder Schwacheanfall

WHO FC IV  bei geringster korperlicher Belastung vermehrte Symptome

Die Diagnosestellung erfolgt nach der klinischen Einschatzung und nicht-invasiver
Untersuchungen wie EKG und Echokardiographie sowie laborchemischen Parame-
tern wie BNP oder NT proBNP (42). Optional kann auch ein Thoraxrontgenbild ange-
fertigt werden (42). Erhartet sich aufgrund der vorliegenden Untersuchungsergebnis-
se der Verdacht einer pulmonalen Hypertonie, sollten invasivere Untersuchungsme-
thoden, insbesondere der Rechtsherzkatheter, welcher den momentanen Goldstan-
dard darstellt (45), zur Verifizierung folgen (42).

Eine Risikoprofil-Kategorisierung in Bezug auf die 1 Jahres Mortalitat, erfolgt in die
Klassen gering (< 5%), moderat (5-10%) und hoch (>10%) (42). Dabei werden meh-
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rere Faktoren berlcksichtigt: klinisch manifeste Rechtsherzinsuffizienz,
Symptomprogression, potentielle Synkopen, WHO FC, 6 Minuten Gehstrecke, Spi-
roergometrie, BNP/ NT-proBNP - Spiegel, EKG, cardiac MRT sowie die Dimensionen
des rechten Atriums, der Herzindex und der SvO, (42).

Nach erfolgter Diagnose wird je nach Klassifikation und Risikoprofil eine medikamen-
tose, symptomorientierte Mono- bis Triple-Therapie eingeleitet, die Lungentransplan-

tation stellt die Ultima Ratio im Falle eines Therapieversagens dar (42).

5.2.2.2 Eisenmenger Reaktion

Definitionsgemal handelt es sich bei der Eisenmenger- Reaktion um eine irreversib-
le Fixierung eines erhéhten PVR und damit eines pulmonalen Hypertonus auf Basis
eines Herzfehlers mit links-rechts Shunt (33,39,46). Wobei der pulmonalarterielle
Blutdruck aufgrund von Wiederstandserhohungen im Lungenkreislauf den systemi-
schen Blutdruck Ubersteigt, was Uber das Stadium des bilanzierten Shunts zu einem
rechts-links Shunt und damit zu einem zyanotischen Herzvitium fuhrt (33,39,46).

Die Manifestation der Eisenmenger Reaktion bei Patientinnen mit kongenitalen
Herzvitien ist immer abhangig von Art und Schweregrad sowie der Grundtherapie
des Vitiums (33). Statistisch gesehen schliel3t dies etwa 11 % der Patientinnen mit

einem unbehandelten links-rechts Shunt ein (33).

Die genauen pathophysiologischen Ablaufe zur Entstehung der fixierten Wider-
standserhohung sind bisher noch nicht ausreichend geklart (33,38,46). Es wird von
einer multifaktoriellen Genese und pradispositionierenden Faktoren ausgegangen
(37). Bislang nachweisbar sind fortschreitende endotheliale Lasionen und Verande-
rungen der Media aufgrund der langfristig erhdhten pulmonalen Perfusion in Kombi-
nation mit einer bestehenden pulmonalen Hypertonie (33,38,46). Diese kdnnen nach
Heath und Edwards in 6 Schweregrade eingeteilt werden (33). Eine potentielle Kau-
salitat wird aktivierten Thrombozyten und Dysfunktionen des Endothels zugeschrie-

ben, sind aber Thema weiterfuhrender Forschung (33,38,46).

61



5 kongenitale Herzfehler — CHD

Tabelle 9: Gefalverdnderungen im Lungenstrombett bei chronisch erhéhter pulmonaler
Perfusion (33)

Grad 1 Grad 2 Grad 3 Grad 4 Grad 5 Grad 6
Mediahyper- zusatzlich zusatzlich zusatzlich zusatzlich  hinzutreten-
trophie Intimaproliferat erste Gefald- angiomatése Ver- de

ion verschlisse , plexiforme  schlisse nekrotisiere
Verande- und Ge- nde Arteriitis

rungenund  falwand-
Dilatationen  atrophien

Klinisch relevant sind vor allem das Unvermdgen die Lungenperfusion an die sich
andernden Anforderungen bei korperlicher Belastung anzupassen sowie die relative
Hypoxamie mit verhaltnismaRiger Minderversorgung der Organe (33).

Dies aufert sich durch Belastungsintoleranz und Belastungsdyspnoe, Mudigkeit so-
wie potentiell Synkopen (1,33,46). Letztere stellen ein ernstzunehmendes Warnsig-
nal dar (46).

Vielfaltig sind auch die Veranderungen der Hamostase (33,46). Bei Patientinnen mit
einem fixierten pulmonalen Hypertonus findet sich ein Mangel an den Gerinnungsfak-
toren Il, V, VIl und IX (33,46). Zusatzlich ist die Prothrombinzeit verlangert, sowohl
die Fibrinolyse wie auch der von-Willebrandt-Faktor weisen Abnormitaten auf
(33,46). Darlber hinaus herrscht eine Thrombozytopenie mit funktionsgestorten
Thrombozyten (33,46)(46). Trotz dieser ,intrinsischen’ Antikoagulation verlaufen Blu-
tungen in den meisten Fallen dennoch harmlos (33).

Des Weiteren kommt es aufgrund der relativen Hypoxamie zu einer reaktiven
Erythrozytose, einer Hyperviskositat (33,46). Diese begtinstigt zerebrovaskulare Er-
eignisse (Cephalgien, Tinnitus, Visuseinschrankungen) wie auch Embolien (LAE;
paradoxe Embolien) (33,46) und steigert nach dem Virchow Trias die Gefahr einer
Thrombose (47). Aufgrund der reaktiven Erythrozytose findet sich auch haufig eine
Hyperbilirubindmie mit erhéhter Wahrscheinlichkeit fir Bilirubinsteine sowie einer
Cholelitiasis (33,46). Auch Arthralgien aufgrund einer Hyperurikdmie kbénnen beo-
bachtet werden (46). Bei langerem Bestehen der Hypoxamie finden sich bei Betrof-

fenen Uhrglasnagel und Trommelschlegelfinger (39).

Die Prognose ist vergleichsweise gunstig und Ubersteigt sogar die der Patientinnen
mit primarer pulmonaler Hypertonie (33). Das 10 Jahres- Uberleben liegt bei 80%,
das 25 Jahres- Uberleben bei 42% (33,46). Auch wenn eine Korrelation der Uberle-
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bensdauer mit dem Alter und dem Zeitpunkt der Diagnosestellung belegt wurde, le-
ben die meisten Patientlnnen nach der Diagnosestellung weitere 20 bis 30 Jahre
(33). Als letal erweisen sich in den meisten Fallen thromboembolische Ereignisse
(zerebral, pulmonal), Dekompensation des rechten Ventrikels oder ventrikulare Ar-
rhythmien mit Kreislaufversagen, auch intrapulmonale Blutungen spielen eine Rolle
(33). Nicht-kardiochirurgische Eingriffe und Schwangerschaften konnen bei Patien-

tinnen mit einem Eisenmenger- Syndrom ebenfalls zum Tode fuhren (46).

Die Therapie erfolgt symptomorientiert und mit einer Anpassung des Lebensstils, wie
beispielsweise dem Unterbinden von Alkoholkonsum oder heilen Badern, welche
beide eine periphere Vasodilatation begunstigen (33). Situationen, die zu einer Erho-
hung des Hamatokrits fihren, wie Fieber und Dehydratation, sollten zligigst behan-
delt werden (33). GroRRere Blutverluste missen substituiert werden um einer Hypoxie
vorzubeugen (33).

In jedem Fall soll eine Anamie sowie Eisenmangelzustande ausgeschlossen und bei
Bedarf zurlickhaltend mit Eisenpraparaten substituiert werden, um ein reaktives,
Ubermaliges Ansteigen des Hamoglobin-Wertes und des Hamatokrits vorzubeugen
(46). Bei symptomatischer Hyperviskositat ist eine Phlebotomie durchzuflhren, wo-
bei das entnommene Volumen mit isovolamischen Losungen zu substituieren und
ein daraus eventuell entstehender Eisenmangel auszugleichen ist (46). Dies bildet
die einzige Indikation zur Aderlass-Therapie (33,46).

Zu vermeiden sind Pharmaka, welche den peripheren Widerstand senken, da sie
eine Steigerung des rechts-links Shunts und damit der Hypoxamie zur Folge haben
und im Extremfall letal wirken konnen (33). Von einer medikamentdsen Antikoagula-
tion soll in Anbetracht des Gerinnungsstatus Abstand genommen werden (33). Aus-
nahmen bilden klare Indikationsstellungen, wie Vorhofflimmern, stattgefundene
Thrombembolien oder implantierte, kiinstliche Herzklappen (33,46).

Zur analgetischen Therapie oder zur Antikoagulation diurfen Pharmaka der Gruppe
der NSAR keine Anwendung finden (33,46). Potentiell thrombogene Medikamente
wie Ostrogene sind ebenfalls zu meiden (46). Bedarfsweise sollte eine
Endokardititsprophylaxe verordnet werden und die Patientinnen hinsichtlich Zahnhy-
giene und anderen hygienischen MalRnahmen intensiv geschult werden (33,46).

Die chirurgische Therapie beschrankt sich auf die Optionen der Transplantation (46).

Moglich ist einerseits die Lungentransplantation mit dem simultanen, intrakardialen
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Verschluss des Vitiums oder eine kombinierte Herz-Lungentransplantation anderer-
seits (33,39,46). Ein alleiniger Verschluss des Defektes zur Behebung des Shunts ist
in diesem Stadium kontraindiziert (10,33,39). Dadurch wurde der Kompensationsweg
bei Anstieg des HZV eliminiert werden, was zur weiteren Belastung des rechten

Ventrikels fuhren wirde und final in dessen Dekompensation enden kann (33,39).

Ein besonderes Augenmerk ist auf betroffene Frauen im gebarfahigen Alter zu rich-
ten. Beim Vorliegen eines fixierten pulmonalen Hypertonus kommt es in nur 25% der
Schwangerschaften zu einer termingerechten Entbindung, die restlichen 75% entfal-
len auf Frihgeburten und Aborte (33). Wahrend der Geburt liegt die kindliche Mortali-
tat bei 20 % (46). Die matterliche Letalitat ist peri- und postpartal nach wie vor sehr
hoch, sie liegt zwischen 30 und 50% (1,33,46). Auch sollte der, wahrend der
Schwangerschaft physiologisch gesteigerte, periphere Gefallwiderstand und das ge-
steigerte Herzzeitvolumen im Zusammenhang mit dem kongenitalen Vitium und den
folgenden hamodynamischen Auswirkungen bedacht werden (1). Damit stellt die Di-
agnose der Eisenmenger Reaktion meist eine Indikation zum Schwangerschaftsab-
bruch dar (1,7,38). Eine ausflihrliche genetische Beratung sollte erfolgen, da das
Auftreten einer CHD des Kindes bis zu 10% betragen kann (1,33,46). Die Empfeh-
lung der Sterilisation durch eine beidseitige Tubenligatur oder eine Sterilisation des

Partners sollte nur mit einer ausfuhrlichen Aufklarung geschehen (1,33,46).

5.2.3 Klinik eines ASD Il

Die Auspragung der klinischen Symptomatik bei Patientinnen mit einem ASD ist va-
riabel, sie korreliert mit der Shuntgré3e und dadurch mit dessen hamodynamischer
Relevanz (10,15,33). Beide Parameter sind vom Diagnosezeitpunkt abhangig (31).
Zumeist sind betroffene Individuen in Kindheit und Jugend beschwerdefrei
(1,28,31,36).

Diagnostisch lassen sich die Zeichen der Rechtsherz- und Volumenbelastung im
EKG, in der Echokardiographie wie auch im Thoraxrontgen nachweisen. Weiterfuh-
rende invasive kardiologische Untersuchungen wie auch die primar durchzufuhrende
klinische Untersuchung, die Inspektion und eine genaue Anamnese geben dahinge-
hend Aufschlisse.
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Anamnese: Haufig lassen sich anamnestisch, vor allem in jungen Jahren und
bei Patientinnen mit kleinem ASD, keine Besonderheiten bezuglich der korperlichen
Leistungsfahigkeit eruieren (1,31,36,39). Patientinnen, welche einen grofRen,
hamodynamisch relevanten Vorhofseptumdefekt aufweisen, klagen meist tUber Ein-
schrankungen der korperlichen Belastbarkeit mit retrosternalem Druckgeftnhl, allge-
meiner Abgeschlagenheit, Fatigue, Belastungsdyspnoe sowie Palpitationen (31,39).
In selteneren Fallen wird von rezidivierenden bronchopulmonalen Infekten berichtet
(1). Dieselben Symptome finden sich, mit zunehmenden Alter gleichermalen in der

primar unauffalligen Patientinnengruppe (1,31,33).

Inspektion: Eine Gedeihstdérung kann bei padiatrischen Individuen mit groliem
Vorhofseptumdefekten auftreten (33). Patientinnen mit kleinerem ASD oder Erwach-
sene weisen dieses Merkmal oft nicht auf oder es wird durch beispielsweise eine
Adipositas oder pathomorphologische Veranderungen anderer Genese (z.B. Fass-
thorax bei COPD/ Lungenemphysem) kaschiert (33).

Sowohl eine zentrale wie auch periphere Zyanose sind primar untypisch, erst mit
dem potentiellen Eintritt der Shuntumkehr und damit Beimischung von nicht
oxygeniertem Blut in den arteriellen Schenkel des Korperkreislaufs, wird der ASD
zum

zyanotischen Vitium (44,46). Im Vorfeld ist eine Zyanose maximal bei starkem Pres-

sen oder Husten (Valsalva Mandver) provozierbar (39).

Auskultation: Ein fixiert gespaltener 2. Herzton ist typisch (1,33,39), wobei die
Dauer des Spaltungsintervalls mit der GroRe des Defektes korreliert (39). Bei kleine-
ren Defekten kann dieses Zeitintervall atemabhangig beeinflusst werden (39). Ur-
sachlich fur diese Pathologie ist der verspatete Schluss der Pulmonalklappe auf-
grund der verlangerten Austreibungsphase des volumenbelasteten rechten Ventri-
kels (38,39). Des Weiteren erzeugt eben dieser erhdhte Blutfluss Gber der
Pulmonalklappe ein mesosystolisches Systolikum mit P.M. Gber dem 2./3. ICR para-
sternal links (39). Bei bestehender pulmonaler Hypertonie sowie dilatierten Lungen-
gefallen im Rahmen eines grolien Vorhofseptumdefektes ist auch oftmals ein frihdi-
astolisches decrescendo Gerausch (Graham-Steele Gerausch) mit P.M. Uber dem
2.- 4. ICR eruierbar (33,39).
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Klinische Untersuchung: Patientinnen mit einem isolierten Vorhofseptumdefekt
ohne Komorbiditaten neigen zu hypotonen Blutdruckwerten mit niedriger Amplitude
(33). Bei bereits bestehender pulmonaler Hypertonie fallt bei Inspektion des Jugular-
venenpulses auf, dass a- und v- Welle dieselbe Amplitude aufweisen (33).

Der Pulmonalispuls kann eventuell im 2./3. ICR parasternal links als hebende Pulsa-
tion getastet werden (33). Sind Dilatation und Hypertrophie des rechten Ventrikels
aufgrund der Volumenbelastung schon weit fortgeschritten, besteht die Moglichkeit,

dessen Pulsation im epigastrischen Winkel zu tasten (Harzer Zeichen) (33,44).

EKG: Im EKG finden sich Zeichen einer Rechtsherzbelastung wie das
P dextroatriale (33). Es ist gekennzeichnet durch eine Erhdhung der P-Welle in Ablei-
tung Il nach Einthoven um > 25 mV bei einer normalen Dauer von <100 msek (48).
Zusatzlich_besteht die Moglichkeit einer terminalen Negativierung der P-Welle in V4
und V; (48). Diese Storungen der elektrischen Erregungsausbildung im Bereich der
Atrien lassen sich auf die durch die Dilatation gestorten Reizleitungsbahnen, beson-
ders im Bereich der Crista terminalis, zurlckflhren (3). Weitere Zeichen sind ein
etwaiger kompletter oder inkompletter Rechtsschenkelblock (1,43), sowie Rhythmus-
storrungen im Sinne eines Vorhofflimmerns respektive Vorhofflatterns (33). Es findet
sich oft ein Rechts- bis Steiltyp (33).

Echokardiographie: Auch in der 2D Echokardiographie lasst sich eine Dilatati-
on durch VergroRerung der Dimensionsparameter des rechten Herzens feststellen
(1,10) und mit altersentsprechenden Normwerten mit Berlcksichtigung von Alter,
Korpergrole, Korpergewicht und Koperoberflache vergleichen (49). Auffallig ist im
Vergleich zur rechtskardialen Vergroflerung (RV > 2/3 LV und/oder Apexformend (8))
der schlanke linke Ventrikel (31,39). Die Bestimmung der Lokalisation, Gro3e sowie
der Form und eventueller Fenestrierungen das ASDs, sollte in mehreren Schnittbil-
dern sowohl in der Systole wie auch in der Diastole erfolgen (10).Unter Verwendung
der farbcodierten Duplexsonographie (FCDS) sind die Flussrichtung und die Fluss-
maxima Uber dem Defekt bestimmbar (10,39). Mit Hilfe des M- Mode sind paradoxe
Bewegungen des IVS nachweil3bar (8,10,31,39).

Ein besonderes Augenmerk sollte auch auf die ldentifikation potentieller assoziierter
Vitien und Pathologien im Untersuchungsgang, sowie der Evaluierung der
hamodynamischen Relevanz des Shunts und der Funktionalitat des rechten Ventri-
kels gelegt werden (1,10).
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Auch eine genaue Evaluierung der benachbarten anatomischen Strukturen (siehe
Kapitel 5.2.1 Entstehung eines ASD II) sollte erfolgen (10).

Der Ultraschall gilt als First- Line Methode zur Beurteilung eines klinisch ge-
stellten Verdachts auf eine CHD (1,10). Die Echokardiographie kann sowohl
transthorakal (TTE) als auch transésophageal (TEE) und im Falle der Uberwa-
chung wéhrend eines interventionellen, kathetergestlitzten Verschlusses auch
intrakardial (ICE) durchgefiihrt werden (10). Es empfiehlt sich bei
erwachsenen Patientinnen, aufgrund der Anatomie des knéchernen Thorax,
zur genauen Evaluierung des ASD eine transésophageale Untersuchung
durchzufiihren (1,10). Im pédiatrischen Sektor kann oft, dank der besseren
Qualitat der transthorakalen Schallfenster, auch eine komplette Evaluierung
per TTE erfolgen (10).

Fiir die Langzeitbetreuung und Uberwachung eines ASD eignet sich die trans-

thorakale Echokardiographie ebenfalls am ehesten (10).

Roéntgen Thorax: Der rechte Ventrikel ist vergrof3ert und bildet den Uberwie-
genden Anteil der linken Herzkontur (39). Ebenfalls auf die Hypertrophie zurlickzu-
fUhren, ist die abgerundete Herzspitze und die verstrichene Herztaille (39). Gleich-
falls ist ein prominentes Pulmonalissegment bei schlanker Darstellung der Aorta ein
typischer Befund (39). Eine vermehrte Lungengefal3zeichnung bis in die Peripherie

ist ebenfalls charakteristisch und wird als Rezirkulationszeichen gewertet (1,33,39).

Zur Komplettierung der kardiologischen Untersuchungspalette gehoren der Herzka-
theter und die Spiroergometrie (33). Auch wenn die Spiroergometrie vermehrt in der
Therapietberwachung einer PH oder im Rahmen von Follow- Up Untersuchungen
durchgefuhrt wird, ist sie zur Planung des optimalen Interventionszeitpunktes von
groRer Bedeutung (1). In der invasiven Herzkatheteruntersuchung lasst sich das
Shuntvolumen quantitativ bestimmen sowie die genaue Position, Form und GroRe
des Defektes lokalisieren (33). Zusatzlich kann dadurch ein pulmonaler Hypertonus
quantitativ verifiziert werden (33). Sie ist nur beim gerechtfertigten Verdacht auf die-
sen, beziehungsweise zur Detektion potentiell begleitender Vitien indiziert (33). Auch
ungenaue oder mangelhafte Untersuchungsergebnisse nicht-invasiver Verfahren

indizieren den Einsatz des Herzkatheters (1). Es besteht die, gerne genutzte, Mog-
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lichkeit den ASD im Rahmen dieses Untersuchungsganges simultan interventionell
zu verschlieRen (33).

Der Goldstandard zur genauen Evaluation eines Vorhofseptumdefektes ist das
cardiac MRT und sollte bei unzureichender Bildqualitat der Ultraschalluntersuchung,

mit Bertcksichtigung der Kontraindikationen, durchgeflihrt werden (1).

5.2.4 Therapie eines ASD Il

Hier ist die Frage der hamodynamischen Relevanz von zentraler Bedeutung (39). Bei
kleinen, hamodynamisch nicht relevanten Defekten gibt es aufgrund des fehlenden,
schadlichen Einflusses auf Herz und Lunge keine Indikation den Korper mit einer
Therapie zu belasten (10,39). Uberdies besitzen kleine Defekte das Potenzial des
spontanen Verschlusses (6,34,39). Dennoch sollten diese Patientlnnen eine regel-
maRige Reevaluierung erfahren da eine Anderung der DefektgroRe, wie von
McMahon et al. gezeigt wurde, im Verlauf durchaus moglich ist (34). Eine
Reevaluierung wird flr alle 18 bis 24 Monate nach Diagnosestellung empfohlen (34).
Obwohl ASD Patientlnnen ein erhdhtes Risiko fur die Entwicklung einer Endokarditis
haben, wird in aktuellen Empfehlungen von einer prophylaktischen
Antibiotikatherapie abgeraten (1). Sie sollte nur in indizierten Fallen, wie speziellen
dentalen oder kieferchirurgischen Eingriffen verabreicht werden (1). Selbst Eingriffe
den Gastrointestinal-, den Urogenital- oder den Respirationstrakt betreffend sowie
dermatochirurgische und muskuloskeletale Operationen bendtigen keine zusatzliche
antibiotische Abschirmung insofern im Vorfeld keine Besiedlung bekannt ist (1).
Vielmehr soll eine umfangreiche Aufklarung und Schulung des Patientinnen die

Mund- und allgemeine Hygiene betreffend durchgeflihrt werden (1).

Die kausale Therapie eines Vorhofseptumdefektes liegt in seinem Verschluss, dieser
kann interventionell oder chirurgisch erfolgen (1,7,8,30-34,36,40). Der
interventionellen Verschluss, sofern er durchfihrbar ist, ist dem chirurgischen Ansatz
vorzuziehen (1,32,50). Begrundet liegt dies in der geringeren Morbiditat, der hdheren
Kosteneffizienz und der kiirzeren Hospitalisierungszeit der interventionellen Methode
bei sonst gleich guten Komplikations- und Erfolgsraten (1,32,50).

Seit der Mdglichkeit der offenen Herzoperation durch Einsatz der Herz-Lungen Ma-
schine 1954, haben sich die ASD-Verschluss-Verfahren, sowohl die angewendeten

Technik wie auch die genutzten Materialien betreffend (51), kontinuierlich weiterent-
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wickelt (30). So wird beispielsweise im Sektor des interventionellen Verschlusses,
immer mehr Augenmerk auf resorbierbare Materialien gelegt um potentielle, zum Teill

noch nicht absehbare, Langzeitfolgen durch Fremdmaterial zu vermeiden (51).

Indiziert ist der Verschluss eines ASDs bei symptomatischen Kindern und jungen
Erwachsenen (1,3,10,33,44). Die besten Ergebnisse wurden bei Patientlnnen unter
25 Jahren und ohne das Vorliegen eines pulmonalen Hypertonus erzielt (1). lhre
Langzeit-Morbiditat ist sehr gering und ihre Lebenserwartung entspricht
postinterventionell herzgesunden Individuen derselben Altersklasse (1).

Obwohl Studien belegen, dass auch symptomatische Patientinnen im fortgeschritte-
nen Erwachsenenalter (>40- 50 Jahre) von einer Korrektur profitieren (1,30,33,43),
wird der routinemalige Verschluss bei asymptomatischen Patientinnen in Fachkreis-
kreisen weiterhin abgelehnt (33,34).

Indiziert ist der Verschluss des Vorhofseptumdefektes sobald Zeichen der Rechts-
herzbelastung klinisch manifest werden oder im Ultraschall nachgewiesen werden
kénnen (Qp:Qs = 1.5- 2:1; signifikante RV Vergroferung) (1,36,43). Nach abgelaufe-
nen kryptogenen zerebralen Insulten wie auch vor geplanten Schwangerschaften
wird ebenfalls der Verschluss angestrebt (10,33). Der optimale Interventionszeitpunkt
fur moderat bis grol3e Defekte liegt im Vorschulalter (33,34). Im Erwachsenenalter
sprechen das Auftreten von Palpitationen, das Vorhandensein von relevanten Rest-
oder Re- Shunts sowie einer klinischen Verschlechterung eines bekannten, aber zu-

vor als nicht- relevant eingestuften Vitiums, fur einen Verschluss (1).

Bei Vorliegen eines pulmonalen Hypertonus ist die Indikationsstellung abzuwagen
und der pulmonale Hypertonus auf ein medikamentéses Ansprechen beziehungs-
weise eine Fixierung zu Uberprifen (33,39). Sollte sich ein irreversibler pulmonaler
Hypertonus (PVR > 8 Wood Units) manifestiert haben, gilt dies als absolute Kontra-
indikation zum Defektverschluss (siehe Kapitel 5.2.2.2 Eisenmenger Reaktion)
(4,10,33,37,40).

Vorsicht ist auch bei Einschrankungen der linksventrikularen Funktion (systolisch und
diastolisch) geboten, welche durch das Vorliegen des ASDs kaschiert werden (1,33)
und unbehandelt zur Uberlastung und Versagen des linken Ventrikels
postinterventionell fihren kann (1,10). In diesem Fall empfiehlt sich im Vorfeld der
Intervention ein Therapieversuch mit Diuretika und Verminderung der Nachlast (10).
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Alternativ kdnnen durch eine Ballonokklusion normale hamodynamische Verhaltnisse
geschaffen werden und die Adaptation des Herzens an die neue Situation beobach-
tet und gemessen werden (1). Dies ist im Rahmen der Grolienbestimmung des De-
fektes wahrend der Herzkatheteruntersuchung mdglich (1).

Auch andere Komorbiditaten wie assoziierte Vitien oder Rhythmusstdérungen flie3en
in die Therapieplanung mit ein und fuhren gegebenenfalls zu einer Erweiterung der-
selben (33). Denkbar ist die parallele Korrektur weiterer kongenitaler Anomalien wie
beispielsweise Lungenvenenfehimindungen oder eine Kombination mit einer

Maze-OP bei praexistentem Vorhofflimmern (1,33).

Sollte der Verschluss eines Vorhofseptumdefektes zum geeigneten Zeitpunkt unter-
bleiben besteht die Gefahr der Entwicklung folgender Komplikationen: die Entwick-
lung einer Herzinsuffizienz, einer Lungengefalterkrankung (LAE, PH), die Entwick-
lung atrialer Arrhythmien, Episoden von Embolien (paradox durch den Defekt oder
aufgrund eines VHF) sowie die Entwicklung ventrikularer Rhythmusstorungen (30).
Allerdings wird die Wahrscheinlichkeit, ein Vorhofflimmern respektive Vorhofflattern
zu entwickeln, von einem Verschluss kaum beeinflusst (30,36). Vermutet wird in
Fachkreisen die Unmadglichkeit der Reversibilitat der pathomorphologischen Veran-
derungen im Reizleitungssystem der Vorhofe (3). Auch wenn die genauen
Pathomechanismen zur Entstehung dieser Arrhythmien noch nicht vollstandig geklart
sind (3) wird davon ausgegangen, dass ihr Auftreten ein Indikator zur beginnenden
hamodynamischen Dekompensation darstellt (1).

Es konnte bislang mehrfach belegt werden, dass sowohl die pathologischen Dimen-
sionen als auch die beeintrachtigte Funktionalitat des gesamten Herzens sich nach
Behebung der abnormen Flussverhaltnisse normalisieren (10,28,30,40). Bei
Patientinnen welche zum Zeitpunkt des Verschlusses alter als 40 Jahre waren, konn-
te dieser Trend nur unvollkommen beobachtet werden und legt die Vermutung nahe,
dass der rechte Ventrikel seine Kapazitat zur Rickformung einbuft, je langer eine
chronische Dehnung im Sinne der Volumenulberlastung besteht (28,30,31,43). Auch
langfristig kbnnen postinterventionell in EKG, Echokardiographie und dem
Thoraxrdntgen die Zeichen der Rechtsherzbelastung nachweisbar sein (1,10,33,39).
Sollte der mittleren pulmonalarterielle Blutdruck (mPAP) im Vorfeld erhéht gewesen
sein, kann er postinterventionell sowohl persistieren, abfallen oder weiter ansteigen

(33). Bei Patientinnen unter 25 Jahren konnte der Trend zur Normalisierung des
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mPAP sowie der elektrophysiologischen Veranderungen im EKG beobachtet werden
(43). Auch eine Verbesserung betreffend der WHO functional class, wie durch

Veldtman et al. gezeigt, ist moglich (43).

Monfredi et al. konnten in ihrer Studie das beste Ansprechen hinsichtlich der Rick-
bildung zu normwertigen Ausmafen des rechten Ventrikels und des rechten Atriums
bei gleichzeitiger Kaliberzunahme des linken Ventrikels und Verbesserung der Funk-
tionsparameter bei initial kleinen rechtsventrikularen Dimensionen belegen (31). Dies
legt die Schlussfolgerung nahe, dass ein friihzeitiger Verschluss, zur Verbesserung

des Langzeit-Outcomes, anzustreben ist (31).

Derzeit befinden sich mehrere CE- zugelassene Systeme zum interventionellen Ver-
schluss eines Vorhofseptumdefektes auf dem Markt. Vor einem solchen Eingriff ist
eine genaue Evaluierung des Defektes und aller benachbarten Strukturen mittels
transdsophagealer Echokardiographie unabdingbar (1,10,52).

Das gangigste System, mit der langsten Zulassungsdauer und daher auch der grof3-
ten Erfahrung der anwendenden Arztinnenschaft fiir den Verschluss eines ASD I, ist
der AMPLATZER™ Septal Occluder der Firma St. Jude Medical (50,52).

Dabei handelt es sich um eine sich selbst entfaltende Doppelschirmchen Apparatur
(52). Das verwendete Nitinol-Stutzgerust ist mit einer Polyester Membran bespannt,
um die Okklusion zu verbessern und ist mit rontgendichten Markierungen versehen
(52). Bis zu einer Feldstarke von <3 Tesla ist das Implantat MRT tauglich (52). Die
beiden Platten der Doppelschirmchen- Konfiguration werden durch ein tailliertes Mit-
telstick verbunden, wobei der Durchmesser dieses Verbindungssticks dem Durch-
messer des ASDs entsprechen oder leicht groer gewahlt werden sollte (52). Einge-
bracht wird der AMPLATZER™ Septal Occluder Uber ein spezielles Fihrungssystem
nach Punktion der V. femoralis (52). Der gesamte Eingriff wird unter echokardiogra-
phischer Flihrung und Kontrolle (TEE/ TTE/ ICE) durchgeflhrt (52).
Postinterventionell sollte fir 6 Monate sowohl eine
thrombozytenaggregationshemmende Therapie als auch eine
Endokardititsprophylaxe verabreicht werden (1,52). Mit der Verabreichung eines
thrombozytenaggregationshemmenden Praparats wird bereits ein Tag praoperativ

begonnen (52). Echokardiographische Kontrollintervalle sind mit einem Tag
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postinterventionell, am Tag der stationaren Entlassung, 1 Woche sowie 1,6 und 12
Monate postinterventionell empfohlen (52).

Kontraindikationen zur Implantation des AMPLATZER™ Septal Occluder sind kom-
plexe CHDs oder assoziierte Anomalien mit der Notwendigkeit der chirurgischen In-
tervention, eine Sepsis innerhalb eines Monats pra-interventionell oder eine beste-
hende systemische Infektion zum Interventionszeitpunkt (52). Des Weiteren spre-
chen eine Kontraindikation zu Acetylsalicylsaure (insofern kein anderes
thrombozytenaggregationshemmendes Medikament verwendet werden kann), ein
nachgewiesener intrakardialer Thrombus, physische Untauglichkeit flr einen
Kathetereingriff sowie insuffiziente Randsaume < 5 mm des Defektes, vor allem im
posterioinferioren Bereich gegen die Verwendung des AMPLATZER™ Septal
Occluder (52).

5.2.4.1 Nachsorge

Als gemeinsame Komplikation weisen der chirurgische und der interventionelle Ver-
schluss die Mdglichkeit von Rest- oder Re-Shunts auf (10,33). Das Follow-Up der
ASD Patientlnnen sollte folgende Punkte umfassen: ein potentiell existentes Rest-/
Re-Shunt-Volumen; Dimensionen und Funktionalitat des rechten Ventrikels; Evalua-
tion der Trikuspidalklappe; nicht-invasive Evaluation des pulmonalarteriellen Drucks;
Rhythmusanalyse und Prufung auf eventuelle Zeichen der Rechtsherzbelastung im
12 Kanal EKG (1). Die Intervalle der Nachsorgeuntersuchungen nach dem erfolgten
interventionellen Verschluss sollten im ersten Jahr nach Vorgaben des Herstellers
erfolgen, ab dem zweiten Jahr kdnnen die Abstande groRer gewahlt werden (alle 2-4
Jahre) (1).

Patientinnen unter 25 Jahren ohne residuelle Shuntverbindungen, mit normwertigem
pulmonalarteriellen Blutdruck und rechtsventrikularer Funktion ohne Arrhythmien be-
dirfen keines regelmaRigen Follow-Up’s (1). Deren behandelnde Arztinnen sollten
dennoch aufgrund der potentiell spaten Entwicklung von Arrhythmien (VHF), von der
Grunderkrankung (ASD Il) und dem Verschluss des Defektes unterrichtet werden (1).
Patientinnen Uber 40 Jahre und solche mit einem Residuum sollten ihre Weiterbe-
treuung an einem spezialisierten Zentrum, mit Setzung der Intervallzeitraume
anhand der Symptomstarke und nach Ermessen des Behandlers/ der Behandlerin,

erhalten (1).
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5.2.4.2 Spezielle Fragestellungen

In der Schwangerschaft besteht durch einen Vorhofseptumdefekt, ohne das gleich-
zeitige Vorliegen eines pulmonalen Hypertonus ein geringes Risiko fur ein kardiovas-
kulares Ereignis (1). Es besteht die Moglichkeit des prophylaktischen Verschluss des
ASDs vor einer geplanter Schwangerschaft (1,4). Allerdings sollte bedacht werden,
dass die Wahrscheinlichkeit einer CHD flur das Kind zwischen 3- 10 % liegt (1). Sollte
die Mutter betroffen sein, liegt die kindliche Wahrscheinlichkeit eine CHD zu entwi-
ckeln sogar 50% hdher wie bei einer CHD des Vaters (1).

Die Empfehlungen zur sportlichen Betatigung von ASD Patientinnen richtet sich nach

der GroRRe des Defektes und der Auspragung der Symptome (1).
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6 Sonographie

6.1 Einleitung

Die Sonographie als medizinisches Diagnostikum blickt mittlerweile auf eine fast 70
jahrige Historie zurtck, wobei 1954 durch Edler und Hertz der Ultraschall erstmalig
zur Untersuchung des Herzens verwendet wurde (53). 1965 erlebte der Ultraschall
durch die von Krause und Soldner ermdglichte Real-Time Sonographie den Start-

schuss zur rasanten Weiterentwicklung bis zum heutigen Tag (53).

Im Vergleich zu anderen bildgebenden Verfahren bietet die Sonographie einige spe-
zifische Vorteile (53). Diese waren vor allem die fast ubiquitare Verfugbarkeit bei bis-
her nicht nachgewiesener Schadlichkeit (siehe Kapitel 6.9 Patientinnensicherheit)
(53,54). Zusatzlich hat sich die Bildqualitat derart verbessert, dass inzwischen quali-
tativ hochwertige, diagnostische Aussagen getroffen werden kénnen (53). Aus 6ko-
nomischer Sicht spricht die hohe Kosteneffizienz flr die Sonographie (53,54).
Nachteilig wirkt sich die freie, handische Flihrung des Ultraschallkopfes auf die Re-
produzierbarkeit und starke Anwenderlnnenabhangigkeit des Untersuchungsganges
aus (1,53). Auch die recht hohe Artefaktanfalligkeit ist als Manko zu betrachten, auch
wenn diese Artefakte teilweise diagnostisch genutzt werden kdénnen (siehe Kapitel
6.6 Artefakte) (53,55). Fir manche Anwendungen des Ultraschalls (z.B. TEE) ist eine
Sedierung, mit den damit verbundenen Risiken, notwendig, in diesen Fallen zahlt die

Sonographie zu den semi-invasiven, bildgebenden Verfahren (56).

6.2 Schallwellen und deren Interaktionen im Gewebe

Eine Schallwelle ist als die Summe der Teilchenschwingungen in einem Gewebe auf
einen Impuls hin definiert (563,55). Die Ausbreitung der Schallwelle ist aufgrund der
kaskadenartigen Impulsibertragung von einem Teilchen auf das nachste an Materie
gebunden (53,55). Durch die Schwingung kommt es zum raschen periodischen
Wechsel der Druckphase oder Kompression und der Sogphase oder Kavitation

(53,55). Der Abstand zwischen zwei aufeinanderfolgenden Zustanden derselben
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Phase wird als Wellenlange A bezeichnet (53,55,56). Schallwellen breiten sich ent-
lang ihrer Verlaufsrichtung als Longitudinalwellen aus, die Anzahl der Schwingungen
pro Sekunde bestimmt die Frequenz f und wird in Hertz (Hz) angegeben (53,55,56).
FUr diagnostische Zwecke werden am haufigsten Ultraschallfrequenzen im Fre-
quenzbereich von 2,5 bis 15 MHz verwendet (55). Das Produkt aus Wellenlange und
Frequenz ergibt die Schallgeschwindigkeit C, zur leichteren Berechnung der einzel-
nen Parameter im Untersuchungsgang wird sie in biologischem Gewebe als konstant
(1540 m/s) angesehen (53,55).
C=rxf
Tatsachlich ist sie aber an die Dichte des jeweiligen Mediums gebunden, je hoher die
Dichte desto kurzer die zu Uberwindende Strecke zur Impulstbertragung und folglich
desto schneller die Schallgeschwindigkeit (53,55).
Fir die Schallausbreitung im Gewebe ist die Impedanz, beziehungsweise die
Impedanzunterschiede zwischen benachbarten Strukturen von grof3er Bedeutung
(53,55). Die Impedanz oder Schallleitgeschwindigkeit Z ist als Produkt der Schallge-
schwindigkeit C und der Dichte p des entsprechenden Mediums definiert (53,55).
Z=Cxp
Die Ausbreitung der Ultraschallwellen unterliegt den Gesetzmaligkeiten der Wellen-
optik (53). Beim Durchtritt durch biologisches Gewebe mit Strukturen unterschiedli-
cher Impedanz kommt es an den Grenzflachen dieser Bereiche zum Auftreten von
Brechung, Reflexion und Streuung (53,55). Zusatzlich spielen die Interferenz reflek-
tierter Echos und die Absorption der Ultraschallwellen eine wichtige Rolle fur die Ge-

nerierung und Interpretation eines Ultraschallbildes (53,55).

6.2.1 Brechung

Die Brechung ist in der Wellenoptik als Richtungsanderung der eintreffenden Welle
entsprechend ihres Einfallswinkels beim Auftreffen auf eine optische Grenzflache
definiert (53,55). Als eine solche Grenzflache gelten im biologischen Gewebe be-
nachbarte Strukturen mit unterschiedlicher Impedanz (53,55). Je héher der
Impedanzunterschied benachbarter Strukturen ist, desto kleiner ist der Anteil der
durchtretenden Strahlung (53,55). Sind die zu untersuchenden Strukturen gréRer als
die verwendete Wellenlange, kommt es zum Phanomen der Reflexion und ein Teil
der eintreffenden Strahlung wird als Echo zurtickgeworfen (53,55). Sollte die ent-

sprechende Struktur allerdings eine unregelmafige Oberflache besitzen oder einen
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kleineren Durchmesser als die Amplitude der Wellenlange aufweisen, werden die
eintreffenden Ultraschallwellen multipel und ungeordnet abgelenkt, es tritt Streuung
auf (53,55).

In parenchymatdsen Organen generiert die Streuung der Ultraschallwellen an kleinen
Strukturen (z. B. Erythrozyten, Bindegewebsfasern, Muskelfasern) ein spezifisches
Streumuster welches zur ldentifizierung und Beurteilung des jeweiligen Organs ge-
nutzt werden kann (53,55).

6.2.2 Absorption

Durch die Teilchenauslenkung bei der Weiterleitung einer Ultraschallwelle durch Ma-
terie entsteht Reibung, ein Teil der eintreffenden Energie wird in Warme Ubersetzt
(53,55). Je hochfrequenter eine Ultraschallwelle ist desto mehr Teilchen werden in
Bewegung versetzt und desto hoher ist der Energieverlust (63,55). Daher sinkt mit

steigender Frequenz die Eindringtiefe von Ultraschallwellen (53,55).

6.2.3 Interferenz

Interferenz entsteht wenn zwei oder mehrere Wellen aufeinandertreffen (53). Dies
kann in unterschiedlichen Phasenlagen geschehen was zu einer Abschwachung der-
selben fuhrt, oder in derselben Phasenlage auftreten, was eine Verstarkung zur Fol-
ge hat (53).

6.3 Schallwellengenerierung

Zur Erzeugung von Ultraschallwellen wird auf die Fahigkeit von piezoelektrischen
Kristallen, sich bei der Anwesenheit elektrischer Spannung zu verformen, zuriickge-
griffen (53,55,56). Die Richtung und der Grad der Verformung hangt von der Polaritat
und Hohe der Spannung ab, bei Verwendung von Wechselstrom kommt es zur peri-
odischen Verformung der piezoelektrischen Kristalle (53,55,56). Durch die Verfor-
mung werden Schallwellen generiert (53,55,56). Dank der Umkehrbarkeit dieses Ef-
fekts wird bei passiver Verformung des Kristalls durch eintreffende Echos eine Span-
nung in dem Kiristall erzeugt, welche abgeleitet und im Rahmen der Bilderzeugung
analysiert werden kann (53,55,56). Dadurch fungieren moderne Ultraschallkopfe so-

wohl als Sender als auch Empfanger von Ultraschallwellen (53,55,56).
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In Kapitel 6.8 Schallképfe werden die gangigen Ultraschallkopfe einzeln besprochen.
Ihnen allen gemein ist im Aufbau die Verwendung eines Dampfungskorpers und ei-
ner Anpassungsschicht (53,55). Variabel ist die Anzahl und geometrische Anordnung
der verwendeten piezoelektrischen Kristalle (53,55). Der Dampfungskaorper liegt hin-
ter den piezoelektrischen Kristallen und verhindert ein Nachschwingen dieser wo-
durch die Aufldsung des Schallkopfes erhoht wird (53,55). Fur eine bessere Ankopp-
lung des Schallkopfes an das zu untersuchende Gewebe sorgt die Anpassungs-
schicht, zusatzlich sollte der Impedanzunterschied zwischen Luft und Hautoberflache
der zu untersuchenden Person durch die Verwendung eines Ultraschallgels ausge-
glichen werden (53,55).

Die erzeugten Ultraschallwellen lassen sich anhand ihrer Form und ihres Abstands
vom Ultraschallkopf in drei verschiedene Zonen einteilen (siehe Abbildung 15)
(55,56).

Nahfeld: diese schallkopfnaheste Zone ist stark durch Interferenz der ricklau-
figen Echos gepragt (55,56). Dadurch entsteht ein ungleichmafiges Bild, dieser
Effekt ist bei Konvex- und Sektorschallkdpfen in hdherem Male zu finden als bei
Linearschallkopfen (55,56). Das absolute Nahfeld ist diagnostisch kaum
verwertbar (55).

Fokuszone: die Fokuszone beschreibt den taillierten Abschnitt des Ultraschall-
strahls (55,56). Hier finden sich sowohl die hochste Ultraschallstarke als auch die
hochste Auflosung, daher sollte stets versucht werden die zu untersuchende Struktur
in der Fokuszone zu platzieren (55,56).

Fernzone: der schallkopffernste Bereich zeichnet sich durch absinkende
Schallintensitaten und im Falle der Konvex- und Sektorschallkdpfe auch durch eine
Divergenz der Ultraschallstrahlen aus (55,56). Dadurch ist die Fernzone flur eine ge-

naue Evaluierung eher ungeeignet (55,56).

7



6 Sonographie

r Nahfeld

— — ~ Fokuszone

— Fernfeld

Abbildung 15: Ausbreitung generierter Schallwellen (57)

6.4 Bildaufbau/ Modi

Wie im vorherigen Kapitel bereits besprochen handelt es sich bei dem durch den Ult-
raschall generierten Bild um eine Darstellung der Impedanzunterschiede einzelner
Strukturen (53)(56). Dies darf nicht mit einer anatomischen Abbildung verwechselt
werden, denn bei einem mangelnden Unterschied der Gewebedichte kann es vor-
kommen, dass Strukturen wie Metastasen oder ahnliches im Ultraschall nicht detek-
tiert werden kdnnen (55).

Zur Generierung des endgultigen Ultraschallbildes kommt es durch Verwendung des
Puls-Echo-Prinzips (53,55,56). Nach Aussendung eines Impulses durch den Ultra-
schallkopf wechselt dieser in den Empfangsmodus (>99% der Arbeitszeit) (53,55,56).
Bei bekannter Schallgeschwindigkeit C kann Uber das seit Aussendung des
Impulses vergangene Zeitintervall die Entstehungstiefe des Echos berechnet werden
(53,55,56). Die Pulsrepititionsfrequenz (PRF) beschreibt die Anzahl der pro Sekunde
emittierten Ultraschallimpulse (53).

Zur Bilddarstellung stehen je nach Anforderung verschiedene Modi zur Verfigung
(53,55).

6.4.1 A-Mode
Der A-Mode ist die urspriinglichste und einfachste Verwendung des Ultraschalls
(53,55). Die eingehenden Echos werden auf einem Oszillographen zur Darstellung

gebracht, die daraus resultierende Kurve entspricht der mit dem Schallkopf angepeil-
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ten Achse durch das Gewebe (53,55). Heutzutage ist diese Untersuchungsmethode
bis auf einige wenige Ausnahmen (z.B. Echoenzephalographie zur Detektion eines
Mittellinienshifts bei Subduralhamatom) obsolet (53,55).

6.4.2 B-Mode

Beim B-Mode handelt es sich um eine zweidimensionale Abbildung, auch
Brightness-Mode genannt (53,55,56). Die Tiefe der registrierten Signale werden nach
dem Puls-Echo-Prinzip ausgewertet, zusatzlich wird die eintreffende Schallintensitat
erfasst (563,55). Die Helligkeit der resultierenden Bildpunkte entspricht der Schallin-
tensitat, wobei Weild willkurlich der h6chsten und Schwarz der niedrigsten Schallin-
tensitat zugeordnet wird (53,55).

Die dynamische Abbildung im B-Mode kommt durch die sich kontinuierlich wiederho-
lende Abtastung des Schallfensters zustande (53,55). Ab einer Bildwiederholungs-

frequenz von 100 Hz wird von Real-Time Sonographie gesprochen (53,55).

6.4.3 M-Mode

Der Motion-Mode wird zur Abbildung, Messung und Quantifizierung der Bewegung
einzelner Strukturen, besonders in der Kardiologie, herangezogen (53,55,56). Mit
einem eindimensionalen Ultraschallstrahl wird die gewlinschte Struktur (Uber den B-
Mode) erfasst und deren Exkursionen entlang einer Zeitachse abgebildet (53,55).
Dadurch lassen sich Beschleunigung und maximaler Bewegungsumfang dieser er-
mitteln (53,55).

6.4.4 3D & 4D Sonographie

Um eine dreidimensionale Darstellung zu erhalten, werden mehrere parallele zwei-
dimensionale Schnittbilder zu einem Volumendatensatz verrechnet (53). Der Vorteil
dieser Darstellungsart ist die ,chirurgische Sicht’ auf die betreffende Struktur und die
Méoglichkeit willklrlich ausgewahlte Raumebenen dezidiert zu untersuchen (53).
Durch Speicherung der Daten ist eine Offline- Analyse, Post-Processing wie auch die
Verwendung der Telemedizin moglich (53). Die Grenzen der 3D-Sonographie ist der
Rechenleistung des Gerates und der verwendeten Software geschuldet (53).

Bei einer 4D-Analyse werden die dreidimensional erhobenen Daten im Verhaltnis zur

Zeit, welche die 4. Dimension darstellt, abgebildet (53).
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6.5 Doppler-Verfahren

Das Doppler-Verfahren ist nach seinem Erstbeschreiber Christian Johann Doppler
benannt und beschreibt die wahrnehmbare Frequenzanderung im Zusammenhang
mit der Anderung der rdumlichen Bezugspunkte von Schallquelle und —Empfanger
(53,56). Der Ausdruck Dopplershift oder Dopplerfrequenz beschreibt den Unter-
schied zwischen der gesendeten und der empfangenen Schallfrequenz (53,56). Die
Hohe des Frequenzunterschieds ist proportional zur Geschwindigkeit in der sich
Sender und Empfanger im Verhaltnis zueinander bewegen (56).

Der Blutfluss wird entsprechend seiner Flussrichtung als positiv, wenn er zur Emp-
fangssonde hin flie3t, oder als negativ bei Bewegung in die Gegenrichtung bezeich-
net (53).

Klinische Bedeutung hat das Doppler-Verfahren zur Darstellung und Quantifizierung
von Flussrichtung und Geschwindigkeit des Blutes intravasal und intrakardial (53,56).
In diesem Fall sind Sender und Empfanger der Ultraschallwellen ortsstandig und in
Form einer Stiftsonde oder eines Ultraschallkopfes vereint, es wird die relative Be-

wegung eines Reflektors (Erythrozyt) erfasst (53,56).

Die berechnete Flussgeschwindigkeit ist stark vom eingestellten Einschallwinkel ab-
hangig, je grolier er ist desto mehr ist die zurlick gelegte Distanz zwischen Sender,
Empfanger und Reflektor verfalscht (563,56). Dies liegt an dem sich vermeintlich nicht
verandernden Abstandes zwischen Schallsonde und Erythrozyt bei orthogonaler

Anlotung eines Blutstroms (53).

Tabelle 10: Abhéngigkeit der Dopplerfrequenz vom Einschallwinkel (53)

Einschallwinkel o Dopplerfrequenz Af [kHz] Abweichung [%]
0° 7,79 0
30° 6,75 13
45° 5,51 29
60° 3,9 50
90° 0 100
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Da es sich beim physiologischen Blutfluss um eine laminare Strémung handelt und
es im Verlauf des Herzzyklus zu Schwankungen des Blutflusses kommt ist das Er-
gebnis des Doppler- Verfahrens ein Stromungsgemisch (53). Hilfe bei der Auswer-
tung dieses Konglomerats bietet die Fast-Fourier-Transformation (FFT) (53,56). Die
FFT erfasst die einzelnen Stromungsgeschwindigkeiten und stellt sie als Bildpunkt
mit spezifischen Helligkeitswert dar (53). Ein heller Bildpunkt entspricht dabei einer
hohen Flussgeschwindigkeit, ein dunkler entsprechend einer niedrigen Flussge-
schwindigkeit (53). Durch die mehrfache Erhebung der Dopplerfrequenz auf diese
Weise kann wiederrum die Flussrichtung ermittelt werden (53). Die resultierende
Darstellung wird als Dopplerfrequenzspektrum bezeichnet, es handelt sich um ein
Geschwindigkeits-Zeit-Diagramm (53,56).

6.5.1 CW-Doppler

Ein Schallkopf im Betriebsmodus des continous wave-Dopplers sendet und registriert
fortlaufend Schallwellen (53,56). Aufgrund des fehlenden pulsatilen Charakters der
Emission kann keine Berechnung der Laufzeit und damit der Tiefenzugehdorigkeit der
registrierten Echos vorgenommen werden (53,56). Daflr ist die Detektion sowohl
sehr hoher wie auch sehr niedriger Flussgeschwindigkeiten maglich (53,56). Sie
werden graphisch entsprechend ihrer Flussrichtung ober- oder unterhalb einer

Baseline aufgetragen (53,56).

6.5.2 PW-Doppler

Der pulsed wave-Doppler arbeitet dem Puls-Echo-Prinzip nach, der Ultraschallkopf
fungiert als Sender und Empfanger von Ultraschallwellen (53,55,56). Im B-Bild Mo-
dus wird der zu untersuchende Bereich ausgewahlt, das sogenannte Sample Volume
oder Messfenster (53,55,56). Die Analyse der ausgesendeten Ultraschallimpulse
wird selektiv fur das eingestellte Messfenster ausgewertet (53,55,56). Dazu wird die
zu erwartende Laufzeit bei bekannter Untersuchungstiefe als Zeitfenster zur Regist-
rierung und Verarbeitung der eintreffenden Echos angenommen, alle ricklaufigen

Signale aulierhalb dieses Intervalls werden nicht berlcksichtigt (53,55,56).

81



6 Sonographie

Nyguist-Grenze

Die Nyguist Grenze beschreibt im gepulsten Untersuchungsbetrieb die maximale
verwendbare PRF zur korrekten Bilddarstellung (53,56). Fur eine korrekte Darstel-
lung sollte die PRF mindestens die doppelte Dopplerfrequenz betragen (53,56). Bei
Verschiebungen dieses Verhaltnisses zugunsten des Dopplershifts kommt es zum
Phanomen des Aliasing, die gemessenen Geschwindigkeiten werden in diesem Fall

entgegengesetzt ihrer eigentlichen Auslenkung aufgetragen (53,56).

Abtastwerte

»

k)
PRF > 2f »

Abtastwerte

» -

wahre Welle
berechnete Welle

Abbildung 16: Prinzip des Nyguist-Abtasttheorems (55)
PRF = Pulsrepititionsfrequenz; f = Frequenz

6.5.3 Farbkodierte Duplex Sonographie (FCDS)

Die FCDS wird zur bildhaften Darstellung des Blutflusses intravasal und intrakardial
verwendet (53,55,56). Es wird ahnlich dem PW-Doppler im B-Bild ein Sample Volu-
me ausgewahlt und nur Echos dieses Tiefenbereichs registriert (53,55,56). Zusatz-
lich werden diese rucklaufigen Signale entsprechend ihrer Schallintensitat und der
ermittelten Flussrichtung in ein Farbschema Ubertragen (53,55,56). Rot bedeutet
Fluss in Richtung des Schallkopfes, Blau steht fur den sich entfernenden Blutfluss
(53,55,56). Die Helligkeitsverteilung der farbigen Bildpunkte entspricht ihrer Signalin-
tensitat, was in diesem Fall mit der Flussgeschwindigkeit gleichzusetzen ist, je
schneller der erfasste Blutstrom desto heller die Bildpunkte (53,55). Der Aliasing-

Effekt bei Uberschreitung der Nyguist-Grenze wird durch die Verwendung von gelben
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und grunen bis weilen Bildpunkten verdeutlicht (53,56). Wie alle Doppler-Verfahren
ist auch die FCDS stark winkelabhangig (53).
Durch Verwendung der FCDS kann auch der Blutfluss in im B-Bild nicht erkennbaren

Gefalen dargestellt werden (55).

6.6 Artefakte

Artefakte im Ultraschall haben meistens einen physikalischen Hintergrund oder
kommen aufgrund mangelhafter Gerateeinstellungen zustande (53,55).

FUr die Generierung des Ultraschallbildes wird von idealen physikalischen Voraus-
setzungen sowie konstanten und einheitlichen Eigenschaften des Gewebes ausge-
gangen, die in der Realitat jedoch Schwankungen unterliegen (siehe

Kapitel 6.2 Schallwellen und deren Interaktionen im Gewebe) (53,55). Obwohl sie
keinem anatomischen Korrelat entsprechen, kdnnen einige Artefakte auch diagnos-
tisch genutzt werden (53)(55). Im Folgenden werden einige der haufigsten, auch di-

agnostisch nutzbaren Artefakte besprochen.

6.6.1. Distaler Schallschatten

Dieser Begriff beschreibt den weniger echodichten Bereich distal von Strukturen,
welche entweder den eintreffenden Schall stark absorbieren oder zu ihrer Umgebung
einen hohen Impedanzunterschied aufweisen und dadurch einen Grolteil des ein-
treffenden Ultraschalls reflektieren oder brechen (53)(55). Beides flihrt zu einer ver-
minderten Schallintensitat im nachfolgenden Bereich (53,55). Sollte eine starke Re-
flexion oder Brechung die Ursache der distalen Schallausloschung sein ist ein heller
Randsaum an der proximalen Grenzflache der betreffenden Struktur erkennbar, im

Falle der gesteigerten Absorption fehlt dieser (55).

6.6.2 Distale Schallverstarkung

Strukturen mit geringer Absorptions- und Reflexionspotenz, wie beispielsweise
flissigkeitsgefullte Hohlraume, flihren zu einer verminderten Abschwachung des Ult-
raschallimpulses (53,55). Dadurch erscheint der distale Bereich von ihnen, bei opti-
malen Gerateeinstellungen (siehe Kapitel 6.7.2 Time Gain Control (TGC)), echorei-

cher als das umliegende Gewebe (53,55).

83



6 Sonographie

6.6.3 Randschatten/ laterales Schattenzeichen

Beim lateralen Schattenzeichen handelt es sich um ein Brechungsartefakt (53,55).
Ultraschallimpulse welche im seitlichen Bereich auf die Oberflache der betreffenden
Struktur auftreffen werden entsprechend ihres Einfallswinkels in die Umgebung ge-
brochen (53,55). Daraus resultiert ein echoarmes Areal in Verlangerung der Aulen-
grenzen (53,55).

Weitere mdgliche Artefakte waren das Schichtdickenartefakt, das Laufzeitartefakt
oder geometrische Verzeichnung, das Spiegelartefakt, das Nebenkeulenartefakt und
das Reverberationsartefakt (53,55).

6.7 Bildoptimierung

Prinzipiell sollte die Optimierung des Ultraschallbildes wahrend des Untersuchungs-
ganges und vor der Dokumentation, ob digitale Datenspeicherung oder per Aus-
druck, erfolgen (53). Dazu stehen mehrere Optionen zur Verfligung, einige werden

hier besprochen.

6.7.1 VergrofRerung
Durch Anderung des Schreib- oder Lesezooms besteht die Méglichkeit einzelne

Strukturen grof3er aber auch detaillierter darzustellen (53).

6.7.2 Time Gain Control (TGC)
Die tiefenabhangige Schallverstarkung sorgt fur die Angleichung der Amplituden aus
verschiedenen Tiefenarealen, sodass homogene Strukturen auch als solche abgebil-
det werden kdnnen (53,55,56).

6.7.2 Fokussierung

Die Auflésung (Mindestabstand zwischen zwei benachbarten Strukturen, um sie als
getrennt abzubilden) korreliert mit der Breite des Ultraschallstrahls (53,55). Je
schmaler das Strahlenbuindel desto hoher ist die Auflosung (53,55). Mithilfe optischer

Linsen kann die taillierte Fokuszone des Ultraschallblindels auf die zu evaluierenden
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Strukturen gelenkt werden (53). Zur weiteren Optimierung kann auch der Empfangs-

fokus tiefen-adaptiert werden (53).

6.7.3 Tissue Harmonic Imaging

Durch die Reflexion der Ultraschallwellen im Gewebe kommt es zur Entstehung von
rucklaufigen Schallwellen unterschiedlicher Amplituden und Frequenzen (53,56).
Sollten die Ultraschallwellen im selben Frequenzbereich registriert wie emittiert wer-
den, fuhrt dies zu Artefakten besonders im Bereich der Oberschwingungen (53,56).
Schallképfe in Verwendung des Tissue Harmonic Imaging gleichen dies durch einen
héheren Empfangsbereich (3-5 MHz im Vergleich zu 1,5-2,5 MHz) aus (56). Durch

Verwendung dieser Bildoptimierungsoption wird der Bildkontrast erhoht (53).

6.8 Schallkopfe

Entsprechend der Anordnung und Ansteuerung der piezoelektrischen Kristalle sowie
der unterschiedlichen verwendeten Ultraschallfrequenzen werden mehrere Ultra-

schallkopfe (Transducer, Array) unterschieden (53,56).

6.8.1 Linearschallkopf (Linear Array)

Die piezoelektrischen Kristalle des Linearschallkopfes sind in einer Geraden ausge-
richtet (53,55). Sie werden einzeln oder gruppiert sequentiell angesteuert, die dabei
entstehenden Ultraschallstrahlen verlaufen parallel in das Gewebe, werden aber zu
Zwecken der Bildoptimierung (siehe Kapitel 6.7 Bildoptimierung) meist mithilfe einer
akustischen Linse fokussiert (563,55). Der verwendete Frequenzbereich liegt
zwischen 5 und 23 MHz (53).

6.8.2 Konvexschallkopf (Curved Array)

Der Konvexschallkopf verfligt ebenfalls Uber eine lineare Anordnung der piezoelektri-
schen Kristalle, allerdings entlang einer nach aufl3en gewolbten Flache mit Abnahme
der Anordnungsdichte nach lateral (53,55). Dadurch fachern sich die Ultraschallim-
pulse in ihrem Verlauf auf und erlauben eine weitldufige Darstellung der schallkopf-
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fernen Strukturen bei tiefenabhangig abnehmender Auflésung (53,55). Diese Schall-

kopfe arbeiten in einem Frequenzbereich von 3 bis 7 MHz (53).

6.8.3 Sektorschallkopf

Der Sektorschallkopf besitzt einen kleineren Durchmesser und damit auch weniger
ansteuerbare Elemente wie die beiden erstgenannten Sondentypen (53). Damit eig-
net er sich besonders zum Einsatz bei raumlich begrenzten Schallfenstern (interkos-
tal, transvaginal, transrektal) (53). Die Generierung des typischerweise facherférmi-
gen Ultraschallbildes kann einerseits durch die gestaffelte elektrische Ansteuerung
oder durch mechanische Auslenkung gewahrleistet werden (53,55).

Die mechanischen Sektorschallképfe besitzen entweder eine Vielzahl rotierender
Kristalle (Rotorprinzip) oder einen schwingenden piezoelektrischen Kristall
(Whobbleprinzip) (53,55). Aufgrund ihrer mechanischen Tragheit ist ein schneller
Wechsel zwischen den einzelnen Untersuchungsmodi nicht méglich (53).

Infolge hoher Interferenzen im absoluten Nahfeld sind Sektorschallkdpfe zu dessen

Beurteilung nicht geeignet (55).

6.8.4 Phased Array

Seines Aufbaus nach ahnelt der Phased Array dem Linearschallkopf, obwohl er den
Dimensionen nach meist kleiner ist (53,55). Der Unterschied liegt in der wellenformi-
gen Ansteuerung der einzelnen piezoelektrischen Kristalle wodurch es zur Erzeu-
gung nicht-orthogonaler Winkel und damit zu einem facherartigen Ultraschallbild
(Sektorwinkel 80-90°) kommt (53,55). Die verwendete Ultraschallfrequenz betragt
2-7 MHz (53).
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6.9 Patientinnensicherheit

Da die Ultraschallimpulse in Interaktion mit dem bestrahlten Gewebeareal treten ist
die potentielle Reaktion eine zentrale Frage der Patientinnensicherheit. Zu bertck-

sichtigen sind thermische und mechanische Effekte (53,55).

6.9.1 Mechanische Effekte

Wie in Kapitel 6.2 Schallwellen und deren Interaktionen im Gewebe erwahnt, besitzt
die Ultraschallwelle zwei Phasen, in der Kavitationsphase kann es durch Sog auf das
umliegende Gewebe zur Bildung mikroskopisch kleiner Hohlraume kommen (53,55).
Durch einen negativen Druckimpuls kdnnen diese Blaschen implodieren und damit
sowohl einen starken Druck- wie auch Temperaturanstieg verursachen, der eine De-

struktion der Zellstruktur bewirken kann (voribergehende Kavitation) (53)(55).

6.9.2 Thermische Effekte

Durch die Absorption (siehe Kapitel 6.2.2 Absorption) der Ultraschallimpulse im Ge-
webe wird die eingebrachte Energie, zu einem gewebsspezifischen Teil, in Warme
umgewandelt (53,55). Das physiologische Temperaturoptimum des menschlichen
Organismus ist an enge Grenzen gebunden (53). Eine Temperaturerhhung von
2,5° Celsius oder mehr kann eine ernstzunehmende und dauerhafte Schadigung des
Gewebes hervorrufen (53).

Der Effekt der Absorption steigt proportional mit der Dichte des Gewebes, der ver-

wendeten Ultraschallfrequenz und dem Grad der Fokussierung (53,55).

Bisher konnte kein schadlicher Effekt durch Ultraschallstrahlen nachgewiesen wer-
den, wobei sich ein solcher Nachweis auch wegen der eventuell nur partiellen, zellu-
l&aren Schadigung als schwierig gestaltet (53).

Obwohl somit die Mdglichkeit der potentiell unbedenklichen Nutzung des Ultraschalls
und der beliebig haufigen Reproduktion zur Verfligung steht, sollte dennoch jede

Anwendung dem ALARA Prinzip (as low as reasonably achievable) folgen (53,55).
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Die echokardiographische Evaluation des rechten Ventrikels ist ein anspruchsvolles
Unterfangen (7,8,28). Geschuldet ist dies seiner grofdtenteils retrosternalen Lage und
seiner uneinheitlichen, dreidimensionalen Form (siehe Kapitel 3.5.2 Rechter Ventri-
kel) (7,8,28). Aufgrund seines anatomischen Aufbaus und seiner Ausrichtung im mitt-
leren Mediastinum ist der rechte Ventrikel in seiner Gesamtheit nicht in einem einzel-
nen echokardiographischen Schnitt abzubilden (28). Die Identifizierung des rechten
Ventrikels erfolgt anhand seiner morphologischen Charakteristika (siehe Tabelle 2)
und nicht zwangslaufig aufgrund seiner topographischen Lage, da diese variieren
kann (2,12,15). Ferner ist die Festlegung der Ventrikelgrenzen durch die kraftigen
Trabekel, besonders im apikalen Bereich, erschwert (7). Durch haufig auftretende
Interferenzen im Nahfeld wird die Beurteilung besonders des RVOT bei der transtho-
rakalen Echokardiographie behindert (8) Bei der Erhebung und Beurteilung der ver-
schieden Grol3en- und Funktionsparameter des rechten Ventrikels ist zu bedenken,
dass ein Grol3teil von ihnen von der end-diastolischen Ventrikelfullung abhangig ist
(7,8,28).

Das cardiac MRT stellt den Goldstandard zur Beurteilung des rechten Ventrikels dar
(1,7,10). Im routinemafigen, klinischen Alltag wird die Echokardiographie aufgrund
der geringeren Kosten und der flachendeckenderen Verflugbarkeit als Untersu-
chungsmethode vorgezogen (54). Anwendung findet das cardiac MRT sollte die
echokardiographische Beurteilung insuffizient sein sowie selektiv als

Verfizierungsschritt vor Therapieeinleitung in Spezialfallen (54).

Obwohl die Echokardiographie sowohl transthorakal, transésophageal wie auch in-
trakardial durchgefihrt werden kann (siehe Kapitel 5.2.3 Klinik eines ASD II), bezie-
hen sich die folgenden Beschreibungen der einzelnen Schallfenster und Parameter
auf die transthorakale Echokardiographie (TTE).

In der Kardiologie wird aufgrund des beschrankten interkostalen Schallfensters fur
die transthorakale Echokardiographie routinemalig ein Sektorschallkopf verwendet
(21,36). Im klinischen Alltag erfolgt die Auswahl der Schallkopfgré3e, angepasst an

das Korpergewicht und die KérpergréRe der Patientinnen (36).
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7.1 Schallfenster

Die Auswahl eines geeigneten Schallfensters ist flr die Validitat und die Reprodu-
zierbarkeit der erhobenen Parameter essentiell (15,28). Im Folgenden werden die
gangigen Schallfenster zur Evaluation des rechtsventrikularen Ausflusstraktes
(RVOT) besprochen.

7.1.1 Parasternal lange Achse

Der Schallkopf wird im zweiten oder dritten Interkostalraum (ICR) links, lateral des
Sternums aufgesetzt (56). Der Winkel ist dabei nahezu orthogonal und weist zur Wir-
belsaule (56). Die Ausrichtung des Schallkopfes erfolgt an einer gedachten Linie zwi-

schen der linken Hufte und der rechten Schulter der zu untersuchenden Person (56).

Schallkopfnah zeigt sich der rechtsventrikulare Ausflusstrakt, anterior begrenzt von
der freien Wand des rechten Ventrikels und dorsal durch das Septum
interventriculare (7,10,12,22,54). An den RVOT schlielRen sich der linke Ventrikel und
das linke Atrium an, schnittbildabhangig sind Aorten- und Mitralklappe darstellbar
(7,12,15,54). Die schallkopfferne Begrenzung bildet die freie Wand des linken Ventri-
kels sowie das linke Atrium (7,12,15,54).

Anterior

RVOT

PA
Lv

Abbildung 17: parasternal lange Achse (15)
LV = linker Ventrikel; RVOT = rechtsventrikularer Ausflusstrakt;
PA = Pulmonalarterie
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7.1.2 Parasternal kurze Achse

Durch Drehung des Ultraschallkopfes um 90°, entsprechend des Uhrzeigersinns aus
der Position der parasternal langen Achse, wird die parasternal kurze Achse gene-
riert (56).

Die erste schallkopfnahe Struktur ist die Wand des rechten Ventrikels an ihrem
Ubergang zwischen dem inferioren (kaudal) und dem anterioren (kranial) Abschnitts
dieser (7,12,15,54). In der Mitte des Schnittbildes findet sich die Aortenklappe, deren
Mercedesstern-formige Struktur bei Klappenschluss erkennbar ist (7,12,15,54). Da-
ruber legt sich (schallkopfnah) der rechtsventrikulare Ausflusstrakt mit seinem krania-
len Ubergang in den Truncus pulmonalis mit zwischengeschalteter Pulmonalklappe
(7,12,15,54). Im kaudalen Bildabschnitt befinden sich Anteile des rechten Ventrikels
und des rechten Atriums, dazwischen ist die Trikuspidalklappe auszumachen
(7,12,15,54). Das linke Atrium begrenzt den schallkopffernen Bildabschnitt
(7,12,15,54).

Abbildung 18: parasternal kurze Achse (15)
RVOT = rechtsventrikularer Ausflusstrakt; Ao = Aortenwurzel/ Aorta;
PA = Pulmonalarterie

Diese Schnittbildebene eignet sich zur Ermittlung des RVOT diameter, des

RVOT Velocity Time Integral, der RVOT Systolic Excursion und des RVOT Fractional
Shortening (1,2,15,21-23,36,58-60). Auch die Ermittlung des pulmonary annulus
diameter und des Kalibers des Truncus pulmonalis proximal der Bifurkation ist mog-
lich (15,28). Ebenfalls ist die Erhebung des Tricuspid Regurgitation Velocity (TRV)
zur nicht-invasiven Bestimmung des mPAP in dieser Ansicht durchfuhrbar
(1,2,7,21,36,54,61).
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7.1.3 Modifizierter 4 Kammerblick

Der modifizierte 4 Kammerblick wurde zur optimierten Beurteilung des rechten Vent-
rikels entwickelt, ist aber bisher weniger standardisiert als der apikale 4 Kammerblick
(10,15,28). Von diesem, im 4./ 5. ICR links medioclavicular im Bereich des Herzspit-
zenstolRes, ausgehend, wird der Ultraschallkopf nach medial in Richtung des Ster-
nums verschoben (10,15). Damit stellt der modifizierte 4 Kammerblick eine Annahe-
rung zwischen dem apikalen 4 Kammerblick und der parasternal kurzen Achse dar
(10,15).

Abbildung 19: modifizierter 4 Kammerblick (15)
RV = rechter Ventrikel; RA = rechtes Atrium; LV = linker Ventrikel; LA = linkes
Atrium

7.1.4 Subkostales/ Subxiphoidales Fenster
Der Schallkopf wird kaudal des Xhiphoids im epigastrischen Winkel angesetzt und

das linke Schulterblatt der zu untersuchenden Person angepeilt (56).

Im subkostalen Schallfenster werden alle 4 Herzhdhlen abgebildet (7,12,15,54). In
der rechten Bildhalfte befinden sich das linke Atrium und der linke Ventrikel, in der
linken Bildhalfte die rechten Herzhéhlen (7,12,15,54). Trikuspidal- und
Bikuspidalklappe sind im Crux cordis erkennbar (7,12,15,54). Die schallkopf-nahste

Struktur ist der rechte Ventrikel mit seinem inferioren Wandabschnitt (7,12,15,54).
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Abbildung 20: subkostales Fenster (15)
RV = rechter Ventrikel; RA = rechtes Atrium; LV = linker Ventrikel; LA = linkes
Atrium

Der Vorteil dieses Fensters besteht in der Eliminierung potentieller Artefaktquellen
(luftgefllltes Lungengewebe, Rippen) (56). Bei beatmeten Patientinnen oder solchen
mit einem Lungenemphysem stellt sie oft die einzig praktikable Schalloption (TEE)
dar (56).

7.2 RVOT Parameter

Zur Klinischen Beurteilung der Groflie und der Funktion des RVOT stehen mehrere
Parameter zur Verfugung (1,2,15,21-23,36,58—-60): RVOT diameter, RVOT systolic
excursion (RVOT SE), RVOT velocity time integral (RVOT VTI).

Da das Herz und seine Hohlen den periodischen Schwankungen des Herzzyklus von
Kontraktion und Entspannung unterworfen sind, ist die Angabe des Messzeitpunktes
bei jedem erhobenen Wert fur seine Interpretation von zentraler Bedeutung (49).
Gewohnlich werden die unterschiedlichen Messungen end-systolisch oder end-
diastolisch durchgefihrt (49). Definiert Uber ein parallel abgeleitetes EKG entspricht
der end-diastolische Zeitpunkt dem Beginn der R-Zacke (49). ,End-systolisch’ [asst
sich einerseits tiber das Zeitintervall kurz vor der Offnung der Trikuspidalklappe und

andererseits als Zeitpunkt zum Ende der T-Welle definieren (49).
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7.2.1 Right Ventricular Outflow Tract Diameter (RVOT diameter)

Der Durchmesser des rechtsventrikularen Ausflusstraktes kann sowohl in der para-
sternal langen wie auch kurzen Achse gemessen werden (2,15). Die parasternal kur-
ze Achse bietet sich daflir eher an, da aul3er der Grolienevaluation auch gleichzeitig
die Funktionsanalyse durch Vermessung der RVOT SE (siehe Kapitel 7.2.2 Right
Ventricular Outflow Tract Systolic Excursion (RVOT SE)) erhoben werden kann
(36,58).

Nach Einstellung des RVOT in der parasternal kurzen Achse wird der endokardiale
Abstand zwischen anterior Wand des rechten Ventrikels und dem Septum
aorticopulmonale vermessen (22,36,58,59). Dabei ist darauf zu achten, dass die
Endokardgrenze mdglichst orthogonal angelotet wird (22,36,58,59).

Der RVOT diameter kann an zwei Positionen bestimmt werden; beim RVOT proximal
diameter dient der Annulus fibrosus der Aortenklappe als Referenzpunkt (22,36,58).
Der RVOT distal diameter wird knapp proximal der Basis der Pulmonalklappe ermit-
telt (22,59). In beiden Fallen wird die Messung end-diastolisch durchgefuhrt
(22,36,58).

Loiske et. al konnten in ihrer 2010 veroéffentlichten Studie belegen, dass der RVOT
proximal diameter eine geringere Intra- wie auch Interobserver-Variabilitat aufweist

und so im klinischen Alltag den Vorzug erhalten sollte (22).

Abbildung 21: RVOT diameter (58)

Die weilde gestrichelte Linie gibt die Platzierung des M Mode Untersuchugnsstrahls im
Schallfenster der parasternal kurzen Achse auf Hohe der Aortenwurzel wieder. Die horizon-
talen, grinen Markierungen entsprechen der endokardialen Oberflache des RVOT, die Dis-
tanz zwischen ihnen entspricht dem RVOT diameter.

Das Ultraschallbild zeigt den RVOT eines herzgesunden 11-jahrigen Probanden.

RVOT = rechtsventrikularer Ausflusstrakt; RVOT diameter = Durchmesser des rechtsventri-
kularen Ausflusstraktes
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7.2.2 Right Ventricular Outflow Tract Systolic Excursion (RVOT SE)

Hierbei handelt es sich um einen Funktionsparameter des rechtsventrikularen Aus-
flusstraktes (2,23,36,54,58). Zur Bestimmung wird in der parasternal kurzen Achse
ein M-Mode Sample Volume mdoglichst orthogonal zur endokardialen Oberflache der
anterioren RVOT-Wand auf Hohe der Aortenklappe gelegt (endocardial leading edge
method) (2,23,36,54,58). Die Aufnahme der Exkursion erfolgt Gber 3-5 aufeinander-
folgende Kontraktionen wobei der Abstand der maximalen systolischen und diastoli-
schen Auslenkung erfasst und gemittelt wird (2,23,36,54,58).

Abbildung 22: RVOT SE (36)

Die weil3e gestrichelte Linie gibt die Platzierung des M Mode Untersuchugnsstrahls im
Schalllfenster der parasternal kurzen Achse auf Hohe der Aortenwurzel wieder. Die horizon-
talen, gelben Markierungen entsprechen der anterioren endokardialen Oberflache des RVOT
in Systole und Diastole. Die absolute Excursion (RVOT SE) der anterioren RVOT-Wand wird
durch die vertikale rote Markierung dargestellt.

Das Ultraschallbild zeigt den RVOT eines herzgesunden 11-jahrigen Probanden.

RVOT = rechtsventrikularer Ausflusstrakt; RVOT SE = systolische Excursion des rechtsvent-
rikularen Ausflusstraktes

7.2.3 Right Ventricular Outflow Tract Velocity Time Integral (RVOT VTI)

Auch der RVOT VTI wird in der parasternal kurzen Achse ermittelt (21,36,54,59,60).
Es wird ein pulsed wave Doppler verwendet, welcher knapp proximal der
Pulmonalklappe mittig im Blutstrom platziert wird (21,36,54,59,60). Dabei ist auf eine

genaue Ausrichtung des Sample Volumes im Blutstrom zu achten um die
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héchstmaoglichen Doppler-Geschwindigkeiten zu erhalten und die spektrale Dispersi-
on auf ein Minimum zu begrenzen (36).

Das Velocity Time Integral entspricht der eingeschlossenen Flache zwischen der
Nulllinie und dem Umriss des Dopplersignals, die Berechnung Ubernimmt die im Ult-
raschallgerat integrierte Software (36). Die Messung erfolgt Gber 3-5 aufeinanderfol-

gende Herzzyklen deren Mittelwert bestimmt wird (54,59,60).

Abbildung 23: RVOT VTI (36)
Parasternal kurze Achse bei einem 8-jahrigen ASD Patienten (moderates ASD II).
Die gelbe gepunktete Linie entspricht dem nach dem Blutstrom ausgerichteten PW Doppler

Sample Volume knapp proximal der Pulmonalklappe. Der RVOT des Patienten ist vergro-
Rert.

ASD = Atriumseptumdefekt; Ao = Aorta; PW = pulsed wave; PA = Pulmonalarterie; RVOT =
rechtsventrikularer Ausflusstrakt
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8.1 Ethikvotum

Diese Studie wurde von der Ethikkommission der Medizinischen Universitat Graz
gepruft und zugelassen (EK Nr.: 28-539 ex 15/16), alle gangigen nationalen und in-
ternationalen ethischen Forderungen und Richtlinien wurden bei ihrer Erstellung ein-
gehalten. lhre Erstellung folgte den Richtlinien der Deklaration von Helsinki.

Eine Pseudonymisierung erfolgte durch die Zuordnung einer fortlaufenden Nummer
zu den personenbezogenen Patientinnendaten. Eine in dieser Weise erstellte Excel
Tabelle wurde fir die weitere statistische Auswertung in IBM SPSS Statistics 25

Ubertragen. Projektfremde Personen hatten zu keiner Zeit Zugriff auf diese Dateien.

Aufgrund der Tatsache, dass es sich um eine retrospektive Auswertung bereits erho-
bener Messwerte handelt, wird flr die eingeschlossenen Personen kein personlicher
Vorteil generiert. Da das Ziel die Evidenz- und Kostenoptimierung einer nicht-
invasiven Untersuchungsmodalitat ist, besteht die begrindete Hoffnung, dass zu-
kinftige Generationen Betroffener von dieser Studie profitieren werden.

Konflikte persénlicher oder finanzieller Natur liegen nicht vor.

8.2 Patientinnenkollektiv

Alle berticksichtigten Daten wurden an der Universitatsklinik fur Kinder- und Jugend-
heilkunde der Medizinischen Universitat Graz in der Klinischen Abteilung fur padiatri-
sche Kardiologie (durch Prof. Kostenberger) im Rahmen von Routine-
Echokardiographien erhoben.

Ein Mehraufwand entstand auf Seiten der Patientinnen nicht.

Die echokardiographische Evaluierung erfolgte im Falle von Sauglingen und Klein-
kindern in den Armen einer anwesenden Bezugsperson wie auch auf der Untersu-
chungsliege. Das beruhigende Futtern per Flasche war moglich. Der Erfassungszeit-

raum erstreckte sich von Juni 2003 bis Juni 2015.
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Einschlusskriterien: Aufnahme in die Studie fanden alle im erwahnten Untersu-
chungszeitraum vorstelligen padiatrischen Patientlnnen mit einem unverschlossenem

mittelgrof3en bis groRen ASD II.

Ausschlusskriterien: Um potentielle Stérfaktoren und Verzerrungen zu minimieren,
wurden alle Patientinnen mit anderen Formen eines Vorhofseptumdefektes oder zu-
satzlichen kardialen Fehlbildungen von dieser Studie exkludiert. Ebenso wurden
Patientinnen, welche aulerhalb der Altersgrenze lagen und solche mit Thorax- und

Wirbelsaulendeformitaten ausgeschlossen.

Aus dem in dieser Art erfassten Patientinnenkollektiv wurde flr diese Diplomarbeit
eine willkUrliche Stichprobe von 64 ProbandIlnnen im Alter von zwei Tagen bis zum
18. Lebensjahr mit einem unverschlossenen mittelgroen bis grollen ASD nach
Monfredi et. al (31) generiert und deren Untersuchungsergebnisse statistisch ausge-

wertet.

8.3 Messergebnisse

Die Untersuchung erfolgte durch Prof. Késtenberger unter Verwendung eines han-
delslblichen Sonographiegerates (Sonos iE33, Philips, Andover, MA, USA). Die
Wahl der geeigneten Ultraschallsonde richtete sich nach Patientinnengréf3e und -
gewicht (1-5, 8-3, 12-4 MHz Sektorschallkopf). Die erhobenen Messergebnisse und
generierten Bilddateien wurden digital gespeichert, die Offline-Datenanalyse erfolgte
zu einem spateren Zeitpunkt unter Verwendung von Intellispace Cardiovascular Echo
(Philips Medical Systems, Eindhoven, Niederlande).

Im Rahmen dieser Offline Analyse wurde von Prof. K&stenberger eine, durch die Zu-
ordnung fortlaufender Nummern, pseudonymisierte Excel Tabelle aller in die Studie

inkludierter Patientinnen erstellt.
Fur alle Messungen wurde die parasternal kurze Achse als Schallfenster genutzt

(36). Ein eigens erstellter strukturierter Leitfaden zu den einzelnen Untersuchungs-

schritten half die Variabilitat der Messergebnisse zu minimieren (36). Zeitgleich zur
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echokardiografischen Untersuchung wurden ebenfalls die Korpergrole, das Korper-
gewicht sowie die geplante Therapie, falls vorgesehen, erfasst.

Eine ausflhrliche Erlauterung der Messung des RVOT diameter, der RVOT SE so-
wie des RVOT VTI findet sich in Kapitel 7.2 RVOT Parameter.

8.4 Datenanalyse und Statistik

Zur statistischen Auswertung der Patientinnendaten wurde IBM SPSS Statistics 25
verwendet. Einerseits erfolgte eine Gegenuberstellung anhand der untersuchten Pa-
rameter zwischen dem Patientinnenkollektiv und altersentsprechenden Normwerten
herzgesunder Individuen. Die entsprechenden Daten wurden aus bereits publizierten
Normwerttabellen Gbernommen (36). Des Weiteren wurden entsprechend der De-
fektgroRen drei willkirlich gewahlte Untergruppen innerhalb des Patientinnenkollek-
tivs gebildet und in derselben Art und Weise analysiert:

ASD Gruppe 1: DefektgroRe <10 mm

ASD Gruppe 2: DefektgroRe 11 — 19 mm

ASD Gruppe 3: DefektgroRe > 20 mm
Der Vergleich dieser Untergruppen zueinander zielte auf die Fragestellung inwiefern
sich die DefektgroRe bei Vorliegen eines ASD auf die untersuchten Parameter des
RVOT auswirken und ob eine prognostische Aussagekraft besteht ab.
Zusatzlich wurde ebenfalls verglichen, ob die RVOT Parameter der Patientinnen je
nach vorgesehener Therapie variieren. Dafur wurden die Optionen des interventio-
nellen ASD Verschlusses (ASO), der operativen Sanierung und der einer konservati-
ven Uberwachung einander gegeniibergestellt.

Therapie Gruppe 1: keine Therapie

Therapie Gruppe 2: ASO

Therapie Gruppe 3: OP
Zum Abschluss erfolgte der Vergleich nicht therapierter ASD Patientinnen (Therapie
Gruppe 1) und Patientinnen der ASD Gruppen 1 und 2 mit herzgesunden

Probandlnnen bezuglich der erhobenen Parameter.

Fir alle Testungen wurde ein p-Wert < 0,05 als statistisch signifikant angesehen.
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Das untersuchte Patientinnenkollektiv umfasste 64 Individuen (mannlich n = 29
(45,31%), weiblich n = 35 (54,69%)) im Alter von 2 Tagen bis 18 Jahren (mean =
8,14 + 4,98 Jahre). Die KorpergrofRe schwankte zwischen 54 und 180 cm (mean =
126,02 + 31,35 cm) und das Korpergewicht zwischen 3,5 — 80 kg (mean = 31,30 +
19,54 kg). Die nach der Mosteller Formel (36) berechnete Korperoberflache (BSA)
variierte zwischen 0,23 und 1,99 m? (mean=1,03+ 0,44 m2). Die RVOT SE
schwankte zwischen 0,35 und 2,37 mm (mean = 0,69 + 0,27 mm) im
Patientinnenkollektiv. Der RVOT diameter wies bei einer Schwankungsbreite von
0,123 — 4,5 cm einen Mittelwert von 2,86 + 0,69 cm auf. Das RVOT VTI schwankte
von 3,1 bis maximal 38,3 cm bei den untersuchten ASD Patientinnen (mean = 23,91
+ 6,49 cm). Die DefektgroRe variierte von 7 bis 24 mm, im Mittel betrug sie 12 + 4,13

mm.

In Tabelle 11 finden sich die Differenzen der altersspezifischen Mittelwerte der unter-
suchten RVOT Parameter des Patientlnnenkollektivs sowie bereits publizierter Daten
(36) herzgesunder Individuen. Betreffend den RVOT diameter und das RVOT VTI
wurden stets hohere Messwerte im Patientinnenkollektiv festgestellt. Bei gleicher
Varianz konnten keine signifikanten Abweichungen der RVOT SE im

Patientinnenkollektiv festgestellt werden.
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Tabelle 11:  Altersabhéngige Differenzen der RVOT Parameter von ASD Patientinnen und
der Normalbevélkerung (36)

0 X 1,67 X X 0,39 X X 17,48 X 5
1 X 1,91 X X 0,46 X 11 7,37 -3,63 3
2 1,8 2,08 +0,28 0,47 0,48 +0,01 11,7 18,15  +6,45 2
3 1,9 2,48 +0,58 0,51 0,99 +0,48 12,4 23,35 +10,95 4
4 2 2,5 +0,5 0,55 0,55 -0 13,1 19,65  +6,55 2
5 2,1 2,55 +0,45 0,58 0,67 +0,09 13,9 21,6 +7,7 11
6 22 2,61 +0,41 0,61 0,63 +0,02 14,6 19,47  +4,87 3
7 2,3 2,93 +0,63 0,64 0,72 +0,08 15,3 24,12 +8,82 5
8 24 3,25 +0,85 0,67 0,77 +0,1 16 30,37 +14,37 3
9 25 3,27 +0,77 0,7 0,75 +0,05 16,8 26,45  +9,65 2
10 2,6 3,21 +0,61 0,73 0,67 -0,06 17,5 24,06  +6,56 5
1" 2,7 3,34 +0,64 0,76 0,76 0 18,2 27,67  +9,47 6
12 27 2,93 +0,23 0,79 0,83 +0,04 19 25,2 +6,2 1
13 2,8 3,42 +0,62 0,81 0,75 -0,06 19,7 26,85 +7,15 2
14 29 3,97 +1,07 0,84 0,76 -0,08 20,4 33,8 +13,4 1
15 2,9 3,46 +0,56 0,87 0,82 -0,05 211 28,57  +7,47 3
16 3 3,96 +0,96 0,9 0,76 -0,14 21,9 33,63 +11,63 3
17 3,1 3,6 +0,5 0,92 0,96 +0,04 22,6 18,8 -3,8 2
18 3,1 3,84 +0,74 0,95 0,62 -0,33 23,3 37,9 +14,6 1
Va-
. 0,18 0,46 X 0,02 0,02 X 15,05 49,6 X
rianz

RVOT diameter = Durchmesser des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT SE = systolische Excursion des
rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT VTI = Velocity Time Integral im rechtsventrikuldren Ausflusstrakt;
ASD = Atriumseptumdefekt; x = keine Messwerte vorhanden
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Abbildung 24: Altersabhédngige Mittelwerte der RVOT Parameter im Patientinnenkollektiv
und der Normalbevélkerung

RVOT diameter = Durchmesser des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT SE = systoli-

sche Excursion des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT VTI = Velocity Time Integral im

rechtsventrikularen Ausflusstrakt: ASD Il = Vorhofseptumdefekt vom Secundum Typ

Entsprechend der Abbildung 24 wird ein altersabhangiger Progress der untersuchten
RVOT Parameter beobachtet.
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In der Regressionsanalyse findet sich ein relevantes r? im Falle des RVOT diameter
(r2 =0,73) und des RVOT VTI (r2 = 0,31). In Bezug auf die altersabhangige RVOT SE
-Zunahme ergab sich ein Bestimmtheitsmaf} von 0,097.

In der Regressionsanalyse der Defektgrofie zum steigenden Patientinnenalter ergibt

sich ein BestimmtheitsmaR im unteren Bereich (r* = 0,254), welches aber statistische

Signifikanz erreicht (p < 0,001).

® ASD Gruppe 1
A ASD Gruppe 2
ASD Gruppe 3

25

R? Linear = 0,254

20

Defektgréfie (mm)

00 5,00 10,00 15,00 20,00

Alter

Abbildung 25: altersabhéngige Entwicklung der Defektgrél3e
ASD Gruppe 1: < 10 mm; ASD Gruppe 2: 11- 19 mm;
ASD Gruppe 3: > 20 mm

9.1 Korrelation im Patientinnenkollektiv

Es wurde jeweils eine zweiseitige Signifikanzprufung der Korrelation nach Pearson

durchgefuhrt. Im Falle der Korrelation der GroRenparameter (BW; BL; BSA) und des
Alters mit den RVOT Parametern und der Defektgréie wurde stets eine signifikante
positive Korrelation festgestellt. Die einzige Ausnahme bildet die RVOT SE in Bezug

auf das Korpergewicht, wobei die statistische Signifikanz nur knapp verfehlt wurde

(p = 0,058).
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Tabelle 12:  Korrelationsanalyse nach Pearson: Gré3enparameter (BW; BL; BSA) und
Alter zu den RVOT Parametern und der Defektgré3e

RVOT .
RVOT SE : RVOT VTI Defektgrofe
diameter
r=0,311 r=0,853 r = 0,560 r = 0,504
Alter _

p=0,012 p < 0,001 p < 0,001 p < 0,001
Kérper- r=0,238 r = 0,820 r = 0,586 r= 0,563
gewicht (BW) p = 0,058 p < 0,001 b < 0,001 b <0001
) ) r=0,326 r = 0,867 r = 0,558 r= 0,471
KorpergroRe (BL) p = 0,009 p < 0,001 p < 0,001 b < 0,001
Korperoberflache r=0,275 r=0,852 r=0,585 r=0,535
(BSA) p=0,028 p < 0,001 p < 0,001 p < 0,001

RVOT diameter = Durchmesser des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT SE = systolische Excursion des
rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT VTI = Velocity Time Integral im rechtsventrikularen Ausflusstrakt;
r = Korrelations Koeffizient nach Pearson

Die Korrelationsanalyse zwischen den RVOT Parametern und der DefektgrofRe ergab
einen bestandige positive, aber im Fall der RVOT SE statistisch nicht signifikante
Korrelation (RVOT SE: r=0,019/ p = 0,883: RVOT diameter. r = 0,649/ p < 0,001;
RVOT VTI: r = 0,653/ p < 0,001).

Des Weiteren wurde eine positive, statistisch signifikante Korrelation zwischen der
RVOT SE und dem RVOT diameter (r = 0,38; p = 0,002) sowie zwischen der RVOT
SE und dem RVOT diameter (r = 0,697; p < 0,001) festgestellt.

Die Korrelation zwischen der RVOT SE und der RVOT VTI stellte sich als positiv
aber statistisch nicht signifikant dar (r = 0,201; p = 0,112).

9.2 ASD Gruppen

Die Stichprobe der ASD Gruppe 1 umfasst 29 Patientinnen (mannlich n = 12
(41,38%), weiblich n = 17 (58,62%)) im Alter von 2 Tagen bis 17 Jahren
(mean = 6,43 + 4,76 Jahre). Die Koérpergrofie schwankte zwischen 54 und 175 cm
(mean = 114,45 + 30,45 cm) und das Kdrpergewicht zwischen 3,5 und 59 kg
(mean = 23,83 + 14,53 kg). Die nach der Mosteller Formel (36) berechnete Korper-
oberflache (BSA) variierte zwischen 0,23 — 1,69 m? (mean = 0,86 + 0,37 m?). Die
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RVOT SE schwankte zwischen 0,35 und 2,37 mm (mean = 0,7 = 0,38 mm). Der
RVOT diameter wies bei einer Schwankungsbreite von 1,55 — 3,77 cm einen Mittel-
wert von 2,52 + 0,56 cm auf. Das RVOT VTI schwankte von 3,1 bis maximal 30,3 cm
bei den untersuchten ASD Patientlnnen (mean = 20,24 + 5,47 cm).

Das Kollektiv der ASD Gruppe 2 wird von 30 Patientinnen (mannlich n = 14
(46,67%), weiblich n = 16 (53,33%)) im Alter von 8 Monaten bis 16 Jahren
(mean = 8,57 + 4,28 Jahre) gebildet. Die Kérpergrélie schwankte zwischen 65 und
175 cm (mean = 130,7 + 27,99 cm) und das Koérpergewicht zwischen 6,5 und 72 kg
(mean = 33,41 + 19,1 kg). Die nach der Mosteller Formel (36) berechnete Kérper-
oberflache (BSA) variierte zwischen 0,34 — 1,80 m? (mean = 1,08 + 0,42 m?). Die
RVOT diameter schwankte zwischen 1,23 und 3,72 cm (mean = 2,99 + 0,6 cm). Die
RVOT SE wies bei einer Schwankungsbreite von 0,37 — 3,72 cm einen Mittelwert von
0,69 £ 0,15 mm auf. Das RVOT VTI variierte von 14,3 bis maximal 36,0 cm
(mean = 25,65 +4,89 cm).

Die ASD Gruppe 3 beinhaltete 5 Patientinnen (mannlich n = 3 (60%), weiblich
n =2 (40%)) im Alter von 10 bis 18 Jahren (mean = 15,38 + 3,23 Jahre). Die Korper-
grolRe schwankte zwischen 142 und 180 cm (mean = 165 + 16,55 cm) und das Kor-
pergewicht zwischen 40 und 80 kg (mean = 62 + 16,57 kg). Die nach der Mosteller
Formel (36) berechnete Kdrperoberflache (BSA) variierte zwischen 1,31 — 1,99 m?
(mean =1,68 + 0,31 mz). Die RVOT SE schwankte zwischen 0,53 und 0,77 mm
(mean = 0,68 + 0,10 mm). Der RVOT diameter wies bei einer Schwankungsbreite
von 3,84 — 4,50 cm einen Mittelwert von 4,04 + 0,26 cm auf. Das RVOT VTI

schwankte von 28,9 bis maximal 38,3 cm (mean = 34,68 + 3,8 cm).

104



9 Ergebnisse

Tabelle 13: Mittelwertvergleich der ASD Gruppen

ASD Gruppe 1 ASD Gruppe 2 ASD Gruppe 3
n 29 30 5
Alter 6,4 Jahre 8,57 Jahre 15,38 Jahre

RVOT SE 0,69 mm 0,69 mm 0,68 mm
RVOT VTI 20,24 cm 25,65 cm 34,68 cm
RVOT diameter 2,52 cm 2,987 cm 4,04 cm
KorpergroRe (BL) 114.45 cm 130,7 cm 165 cm

Karpg‘-\’;)w icht 23,83 kg 33,41 kg 62 kg
Karpe{;g:r)ﬂé“he 0,86 m? 1,08 m? 1,68 m?

RVOT diameter = Durchmesser des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT SE = systolische Excursion des
rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT VTI = Velocity Time Integral im rechtsventrikularen Ausflusstrakt;
ASD= Atriumseptumdefekt

Zur Analyse potentieller Unterschiede beziiglich der RVOT Parameter der einzelnen
ASD Untergruppen entsprechend ihrer Defektgrofie wurden Hypothesentests im Sin-

ne von t-Tests bei unabhangigen Stichproben durchgefuhrt.

Im Vergleich der ASD Gruppen 1 und 2 ergaben sich signifikante erhéhte
Messwerte der ASD Gruppe 2 beziglich der RVOT VTI (mean + 5,41 cm; p < 0,001)
und des RVOT diameters (mean + 0,47 cm; p = 0,003). Im Bereich der RVOT SE
konnte kein statistisch signifikanter Unterschied (p = 0,920) bei ahnlichen Mittelwer-
ten (ASD Gruppe 1: mean = 0,7 mm; ASD Gruppe 2: mean = 0,69 mm) und Stan-
dardabweichungen (ASD Gruppe 1: SD = 0,38; ASD Gruppe 2: SD = 0,15) gefunden
werden.

Die Gegenuberstellung der ASD Gruppen 1 und 3 ergaben ebenfalls statis-
tisch signifikante Unterschiede, jeweils zugunsten der ASD Gruppe 3, in RVOT VTI
(mean + 14,44 cm; p < 0,001) und RVOT diameter (mean +1,52 cm; p < 0,001) bei
unsignifikanter Differenz der RVOT SE (mean + 0,02 mm; p = 0,929).

Bezuglich den ASD Gruppen 2 und 3 ergab die Analyse jeweils erhdhte Pa-
rameter im Kollektiv der ASD Gruppe 3. Im Falle des RVOT VTI (mean + 9,03 cm; p
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< 0,001) und der RVOT diameter (mean + 1,05 cm; p = 0,001) stellte sich die Diffe-
renz als statistisch signifikante heraus.
Die RVOT SE verfehlte diese (mean + 0,01 mm; p = 0,908).

Bei der Gegenuberstellung mit herzgesunden ProbandIinnen fanden sich bei
ASD Gruppe 1 trotz bestandig erhdhter Messwerte keine statistisch signifikanten Dif-
ferenzen der RVOT Parameter (RVOT VTI: mean + 4 cm, p = 0,105; RVOT diameter:
mean + 0,39 cm, p =0,067; RVOT SE: mean + 0,1 mm, p = 0,230).

In Bezug auf die ASD Gruppe 2 und herzgesunde Individuen wurden fir das
RVOT VTI (mean + 9,19 cm; p < 0,001) sowie den RVOT diameter (mean + 0,67 cm;
p < 0,001) statistisch signifikante Differenzen der Parameter bei hdheren Messwerten
in der Stichprobe der ASD Gruppe 2 gefunden. Die RVOT SE verfehlte mit einem p-

Wert von 0,970 die statistische Signifikanz bei identen Mittelwerten (mean = 0,7 mm).
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Abbildung 26: Vergleich der RVOT Parameter der ASD Gruppen und herzgesunder

Individuen

RVOT diameter = Durchmesser des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT SE = systoli-
sche Excursion des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT VTI = Velocity Time Integral im

rechtsventrikularen Ausflusstrakt
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9.3 Therapie Gruppen

Die Stichprobe der Therapie Gruppe 1 umfasst 13 Patientinnen (méannlich n =
6 (46,15%), weiblich n =7 (563,85%)) im Alter von 2 Tagen bis 15 Jahren
(mean = 4,79 + 4,68 Jahre). Die Korpergrolte schwankte zwischen 54 und 157 cm
(mean = 103 + 31,62 cm) und das Korpergewicht zwischen 3,5 und 53 kg
(mean = 19,94 + 14,2 kg). Die nach der Mosteller Formel (36) berechnete Korper-
oberflache (BSA) variierte zwischen 0,23 — 1,52 m? (mean = 0,74 + 0,37 m2). Der
RVOT SE wies bei einer Schwankung von 0,35 bis 2,37 mm einen Mittelwert von
0,71 £ 0,53 mm auf. Die RVOT diameter schwankte zwischen 1,55 und 3,12 cm
(mean = 2,27 + 0,49 cm). Das RVOT VTI variierte von 10,7 bis maximal 27 cm (mean
= 20,69 + 4,82 cm). Gebildet wurde die Therapie Gruppe 1 von Patientinnen der ASD
Gruppe 1 (n = 12) und der ASD Gruppe 2 (n = 1), dabei schwankt die DefektgroRe
von 7 bis 13 mm (mean = 8,46 + 1,81 mm).

Die Therapie Gruppe 2 umfasst 28 Patientinnen (mannlich n = 11 (39,29%),
weiblich n = 17 (60,71%)) im Alter von 5 bis 18 Jahren (mean = 9,86 + 4,2 Jahre).
Die KorpergrofRe schwankte zwischen 110 und 175 cm (mean = 137,79 + 22,49 cm)
und das Korpergewicht zwischen 16,2 und 72 kg (mean = 35,78 + 18,74 kg). Die
nach der Mosteller Formel (36) berechnete Kérperoberflache (BSA) variierte zwi-
schen 0,74 — 1,80 m* (mean = 1,15 + 0,39 m?). Die RVOT SE schwankte zwischen
0,43 und 1,15 mm (mean = 0,74 + 0,17 mm). Der RVOT diameter wies bei einer
Schwankung von 2,10 bis 3,84 cm einen Mittelwert von 3,01 + 0,53 cm auf. Das
RVOT VTI schwankte von 3,1 bis maximal 37,9 cm bei den untersuchten
ASD Patientlnnen (mean = 24,21 + 6,53 cm). Patientinnen aus allen drei ASD Grup-
pen sind in diesem Kollektiv enthalten (ASD Gruppe 1: n = 13; ASD Gruppe 2:

n = 14; ASD Gruppe 3: n = 1), dabei schwankt die DefektgréRe von 7 bis 20 mm
(mean = 11,54 + 3,27 mm).

Die Stichprobe der Therapie Gruppe 3 umfasst 23 Patientinnen (mannlich
n =12 (52,17%), weiblich n = 11 (47,83%)) im Alter von 8 Monaten bis 17 Jahren
(mean = 7,93 + 5,18 Jahre). Die Korpergrole schwankte zwischen 65 und 180 cm

(mean = 124,7 + 34,02 cm), das Kdrpergewicht zwischen 6,5 und 80 kg
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(mean = 32,29 + 21,19 kg). Die nach der Mosteller Formel (36) berechnete Korper-
oberflache (BSA) variierte zwischen 0,34 und 1,99 m? (mean = 1,04 + 0,48 m?). Die
RVOT SE schwankte zwischen 0,37 und 0,87 mm (mean = 0,62 = 0,14 mm),

Der RVOT diameter zwischen 1,23 und 4,50 cm (mean = 3,01 £ 0,81 cm). Das
RVOT VTI schwankte von 13,9 bis maximal 38,3 cm (mean = 25,34 + 6,86 cm).
Patientinnen aus allen drei ASD Gruppen sind in dieser Stichprobe enthalten

(ASD Gruppe 1: n =4; ASD Gruppe 2: n = 15; ASD Gruppe 3: n = 4), dabei schwankt
die DefektgroRRe von 8 bis 24 mm (mean = 14,52 + 4,42 mm).

Tabelle 14: Mittelwertvergleich der Therapie Gruppen

Therapie Grup- Therapie Grup- Therapie
pe 1 pe 2 Gruppe 3
n 13 28 23
Alter 4,79 Jahre 9,86 Jahre 7,93 Jahre
RVOT SE 0,71 mm 0,74 mm 0,62 mm
RVOT VTI 20,69 cm 24,21 cm 25,34 cm
RVOT diameter 2,27 cm 3,01 cm 3,01 cm
DefektgroRe 8,46 mm 11,54 mm 14,52 mm
1-12 1-13 1-4
n ASD Gruppen 2-1 2-14 2-15
3-0 3-1 3-4
KorpergroRe (BL) 103 cm 137,79 cm 124,7 cm
Karp?é%:,’)‘" icht 19,94 kg 35,78 kg 32,29 kg
Korperoberflache 0,74 m? 115 m? 1,04 m?

(BSA)
RVOT diameter = Durchmesser des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT SE = systolische Excursion des
rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT VTI = Velocity Time Integral im rechtsventrikularen Ausflusstrakt

Zur Analyse potentieller Unterschiede beziglich der RVOT Parameter und der De-
fektgroRe zwischen den einzelnen Therapie Gruppen wurden Hypothesentests im
Sinne von t-Tests bei unabhangigen Stichproben durchgeflhrt.

Im Vergleich der Therapie Gruppen 1 und 2 ergaben sich signifikante Diffe-
renzen bezuglich des RVOT diameters (mean + 0,74 cm; p < 0,001) und der Defekt-

grélle (mean + 3,08 mm; p = 0,003), in beiden Fallen liegen die ermittelten Werte der
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Therapie Gruppe 2 uber denen der Therapie Gruppe 1. Im Bereich der RVOT SE
(mean +0,03 mm; p = 0,841) und der RVOT VTI (mean + 3,52 cm; p =0,091) konnte
kein statistisch signifikanter Unterschied gefunden werden, obwohl| die Messwerte
der Therapie Gruppe 2 erhoéht waren. Bezlglich des Alters wurden fur die

Therapie Gruppe 2 statistisch signifikant erhéhte Werte festgestellt (mean + 5,07
Jahre; p = 0,001).

Die Gegenuberstellung der Therapie Gruppen 1 und 3 ergaben ebenfalls sta-
tistisch signifikante Unterschiede im RVOT diameter (mean + 0,74 cm; p = 0,005)
und der DefektgrofRe (mean + 6,06 mm: p < 0,001) zugunsten der Therapie
Gruppe 3. Zusatzlich wurden fur das RVOT VTI statistisch signifikant erhdhte Mess-
werte in der Therapie Gruppe 3 (mean + 4,65 cm; p = 0,038) sowie eine nicht signifi-
kante Differenz der RVOT SE (mean + 0,09 mm; p = 0,572) festgestellt.

Bezlglich den Therapie Gruppen 2 und 3 ergab die Analyse signifikante Diffe-
renzen bei RVOT SE (p = 0,010) und der Defektgrofie (p = 0,008), wobei bezuglich
der RVOT SE im Kollektiv der Therapie Gruppe 2 (RVOT SE mean + 0,12 mm) und
bezlglich der Defektgrofe (Defektgréolie mean + 2,98 mm) in der Therapie Gruppe 3
die hdheren Parameter ermittelt wurden. Das RVOT VTI (mean + 1,13 cm; p = 0,551)
ergaben keine statistisch signifikanten Unterschiede, bei stetig hdheren Messwerten
der Therapie Gruppe 3. Bezlglich des RVOT diameter konnte weder eine Abwei-
chung des Mittelwertes (mean = 3,01 cm) zwischen den untersuchten Stichproben
noch eine statistische Signifikanz (p = 0,985) nachgewiesen werden. Bei der Analyse
der GroRenparameter und des Alters wurden kontinuierlich erhdhte Werte zugunsten
der Therapie Gruppe 2 detektiert (Alter mean +1,93 Jahre; BW mean + 3,49 kg;

BL mean + 13,09 cm; BSA mean + 0,11 cmz), eine statistische Signifikanz wird dabei
nicht erreicht.

Bei der Gegenuberstellung mit herzgesunden ProbandIlnnen fanden sich bei
der Therapie Gruppe 1 stets erhdhte Parameter. Wobei keine statistisch signifikanten
Differenzen bezlglich dem RVOT diameter (mean + 0,28 cm; p = 0,282) und der
RVOT SE (mean + 0,14 mm; p = 0,290) nachgewiesen werden konnten. Das RVOT
VTI hingegen wies mit einem p-Wert von 0,006 einen statistisch signifikanten Unter-

schied (mean + 6,54 cm) auf.
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Abbildung 27: Vergleich der RVOT Parameter der Therapie Gruppen und herzgesunder
Individuen

RVOT diameter = Durchmesser des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT SE = systoli-

sche Excursion des rechtsventrikularen Ausflusstrakts; RVOT VTI = Velocity Time Integral im

rechtsventrikularen Ausflusstrakt
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Sowohl im padiatrischen Sektor wie auch in der Erwachsenenkardiologie ist ein
Vorhofseptumdefekt eines der haufigsten auftretenden Vitien (15). In den meisten
Fallen kommt es dank milder Shuntsymptomatik nicht zu einer Einschrankung der
rechtsventrikularen Funktion (10,36) wie sie in Kombination mit einer lokalen Dilatati-
on bei massiver Volumenbelastung auftreten kann (7,15,36). Nach Empfehlungen
amerikanischer und europaischer Fachgesellschaften wird fur die Evaluation des Vi-
tiums und assoziierter Veranderungen eine systematische und standardisierte Vor-

gehensweise gefordert (10,15,28).

Aufgrund der Tatsache, dass der RVOT durch seine verzdgerte Innervierung maf3-
geblich zum charakteristischen peristaltischen Kontraktionsmuster des rechten Vent-
rikels beitragt (8,15) liegt die Vermutung nahe, dass bei einer funktionellen Ein-
schrankung des RVOT auch die globale RV Funktion beeintrachtigt wird (7,36).
Einige Studien legen daher die dezidierte Evaluierung der RVOT Kontraktilitat bei
CHD Patientinnen nahe (13,62). Ebenso ist die GroRe des RVOT eine der Zielgro-
Ren beim Verdacht auf ein ASD, da eine Assoziation zwischen ihnen besteht (17,36)

und der RVOT bis zu 30% des rechtsventrikularen Volumens beinhalten kann (7).

Bei der RVOT Systolic Excursion handelt es sich um einen vergleichsweise einfa-
chen, reproduzierbaren und schnell durchfiihrbaren M-Mode Parameter der globalen
rechtskardialen Funktion (2,41,58). Aufgrund der kurzen Untersuchungsdauer, der
nicht vorhandenen Invasivitat und einfachen Durchfihrbarkeit eignet er sich beson-
ders fur padiatrische Patientinnen (41). Asmer et al. konnten 2012 in ihrer Studie ei-
ne 100 % Sensitivitat und Spezifitat in der Identifizierung einer eingeschrankten

rechtsventrikularen Funktion durch die RVOT SE nachweisen (2).

Das RVOT Velocity Time Integral gilt in der Erwachsenen-Kardiologie dank stabiler
Normwertgrenzen bereits als etablierte GroRe zur Beurteilung der pulmonalen Perfu-
sion (21,36,59). Zusatzlich ist das RVOT VTI aufgrund der Lokalisation des
Messpunktes unbeeinflusst von potentiellen Stenosen oder Insuffizienzen der
Pulmonalklappe (21). Késtenberger et al. fanden in ihrer 2015 veroffentlichten Studie
jeweils positive Korrelationen des RVOT VTI mit dem Alter, dem Koérpergewicht, der

Korpergrofle und der Korperoberflache padiatrischer Patientinnen und
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veroffentlichten entsprechende Normwertabellen flr Neonaten bis zu adoleszenten
Individuen (21).

Von Kostenberger et al. wurden ebenfalls altersspezifische Normwerttabellen bezig-
lich des RVOT diameters publiziert, welche zur Beurteilung potentiell pathologischer
Dimension herangezogen werden kénnen (58).

Echokardiographisch erhobene alterspezifische Normwerttabellen herzgesunder
Individuen bezuglich der drei untersuchten Parameter wurden ebenfalls publiziert
(21,23,58).

10.1 Korrelationsanalysen

Die Analyse der Korrelation ergab statistisch signifikante Korrelationen der GréRen-
parameter (BL, BW, BSA) mit dem Alter innerhalb des Patientinnenkollektivs wie sie
auch in der Normalbevolkerung zu finden und an den gangigen Perzentilenkurven
abzulesen sind.

Die signifikante positive Korrelation der zunehmenden DefektgroRe mit steigendem
Patientinnenalter unterstltzt die These von McMahon et al. der VergroRerung des
Vorhofseptumdefektes bei zunehmender Persistenzdauer (34).

Auch entsprechend der altersabhangigen Entwicklung wurde fir die einzelnen RVOT
Parameter eine jeweils signifikante positive Korrelation belegt. Im Falle des

RVOT diameter und des RVOT VTI lagen die ermittelten Messwerte tUber denen der
Normalbevolkerung was fur eine Dilatation im rechtsventrikularen Ausflusstrakt durch
Volumenbelastung bei Existenz eines Vorhofseptumdefektes spricht. Zusatzlich kann
die Aussage der nicht vorhandenen Funktionseinbufle des RVOT dank unbeeinfluss-
ter RVOT SE getroffen werden. Da die altersabhangige Entwicklung des RVOT VTI
der ASD Il Patientinnen gleichsinnig mit der der Normalbevdlkerung verlauft kann
auch hier eine Funktionseinbuf3e der Pulmonalklappe eher ausgeschlossen werden.
Eine weitere Unterstitzung erhalt diese These durch die signifikante positive Korrela-
tion zwischen dem RVOT diameter und der Systolic Excursion des RVOT im
Patientinnenkollektiv was den Funktionserhalt bei steigendem Durchmesser des
RVOT nahe legt. Die restlichen teilweise statistisch signifikanten positiven Korrelatio-
nen der RVOT Parameter innerhalb des Patientinnenkollektivs (siehe Kapitel 9.1

Korrelation im Patientinnenkollektiv) beziehen sich eher auf die bereits erwahnten
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Erkenntnisse sowie die normale altersabhangige Entwicklungstendenzen der einzel-

nen Parameter, besitzen aber selbst keinen kausalen Zusammenhang.

10.2 Hypothesentests

10.2.1 Hypothesentests der ASD Gruppen

In der statistischen Auswertung konnte kein Zusammenhang zwischen der RVOT SE
und der Existenz eines Vorhofseptumdefektes nachgewiesen werden, demnach ist
auch die GrofRe/ Auspragung eines solchen fur die RVOT SE nicht relevant. Die er-
mittelten Messwerte dieses Funktionsparameters im Patientinnenkollektiv liegen in-
nerhalb der £2SD Range der Normalbevdlkerung und entsprechen somit den alters-

spezifischen Werten herzgesunder Individuen.
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Abbildung 28: Altersspezifische Entwicklung der RVOT SE herzgesunder Individuen und
ASD Il Patientlnnen

Im Vergleich zur Normalbevélkerung weisen ASD Patientinnen vergréRerte RVOTs
auf. In jungen Jahren und bei kleinen bis moderaten Defekten ist die Differenz eher

marginal, daher ergibt sich in diesem Bereich keine statistische Signifikanz flr den
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Grollenunterschied wie im Vergleich der ASD Gruppe 1 mit herzgesunden
Probandlnnen zu erkennen ist. Mit steigendem Alter und zunehmender DefektgroRRe
vergrofRert sich die Differenz der Messwerte der ASD Patientlnnen zu denen der
Normalbevolkerung und erreicht die statistische Signifikanz. Dartber hinaus ist auch
die Grolkenzunahme des RVOT diameter zwischen den einzelnen ASD Gruppen je-
weils statistisch signifikant. Daraus folgt, dass die VergroRerung des RVOT mit zu-
nehmender Volumenbelastung zunimmt. Entsprechend lasst sich ableiten, dass es
erst nach Ablauf eines gewissen Zeitintervalls aufgrund der Volumenbelastung zu
morphologischen Veranderungen im rechtsventrikularen Ausflusstraktes kommt.
Trotz dieser Assoziation zwischen Defektgrofde und Durchmesser des RVOT kann
beim Vorliegen erhdhter RVOT diameter -Messwerte nicht kausal auf einen
Vorhofseptumdefekt geschlossen werden. Ursachlich dafiir ist die Uberschneidung
der RVOT diameter -Messwerte der ASD Patientinnen mit der +2SD Range der

herzgesunden Probandinnen.
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Abbildung 29: Altersspezifische Entwicklung des RVOT diameter herzgesunder Individuen
und ASD Il Patientinnen
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Bezuglich des RVOT VTls bestatigte die statistische Datenanalyse den vermuteten
Zusammenhang zwischen Defektgrof3e und Flussrate im rechtsventrikularen Aus-
flusstrakt. Das RVOT VTI bildet die fur einen Vorhofseptumdefekt typische Volumen-
belastung numerisch ab. Mit steigendem Alter, respektive zunehmender Defektgro-
Re, kommt es zur Erhéhung des flieRenden Blutvolumens. Ab einer Defektgrofie von
uber 10 mm erreichen die erhdhten RVOT VTI Werte den Bereich 2 +2SD herzge-
sunder Probandlnnen und kénnen somit einem ASD zugeordnet werden. Da die
RVOT VTI -Messwerte bei kleineren Defekten zwar ebenfalls erhéht sind, sich aber
innerhalb der +2SD Range der Normalbevdlkerung befinden, kdnnen sie in diesen

Fallen lediglich als Indiz interpretiert und als solches weiterverfolgt werden.
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Abbildung 30: Altersspezifische Entwicklung der RVOT VTl herzgesunder Individuen und
ASD Il Patientinnen
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10.2.2 Hypothesentests der Therapie Gruppen

Die statistische Auswertung der einzelnen Therapie Gruppen untereinander sowie
mit herzgesunden Individuen zielte auf die Identifizierung pathologischer Messwerte
und ihrer klinischen Relevanz im Sinne einer Therapieeinleitung ab. Im Zuge dessen
konnten bereits getroffene Aussagen durch die statistische Auswertung der einzel-
nen, willktrlich gewahlten ASD Gruppen bestatigt werden.

So konnte auch kein Zusammenhang zwischen dem funktionellen Parameter der
RVOT SE und der Existenz eines ASD Il hergestellt werden, demnach ist er fir eine
Therapieplanung nicht relevant. Die Defektgréfie des ASD Il wies jeweils zwischen
herzgesunden Individuen und ASD Il Patientinnen wie auch zwischen nicht therapier-
ten und therapierten ASD Il Patientinnen eine statistisch signifikante Grofienzunah-
me zum jeweils letztgenannten Kollektiv auf und lasst sich somit als einer der Para-

meter zur Therapieentscheidung identifizieren.
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Abbildung 31: Defektgrél3e nach Therapie Gruppe

Bei der Gegenuberstellung herzgesunder Individuen und der Therapie Gruppe 1
wurde lediglich fir das RVOT VTI ein signifikanter Unterschied als Ausdruck der
rechtskardialen Volumenbelastung detektiert. Obwohl tendenziell héhere Durchmes-
ser des RVOT in der Patientinnengruppe nachgewiesen wurden, erreichen sie im
Vergleich keine statistische Signifikanz. Daraus lasst sich schliel3en, dass bei den
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nicht therapierten ASD Il Patientinnen lediglich eine moderate Volumenbelastung mit

noch mafiger Auswirkung auf die rechtskardialen Grolenverhaltnisse vorliegt.

Der Vergleich zwischen nicht therapierten ASD |l Patientinnen und solchen, bei de-
nen der Defektverschluss, ob kardiochirurgisch oder interventionell, geplant ist, erga-
ben sich héhere Messwerte fur den Durchmesser des rechtsventrikularen Ausfluss-
traktes wie auch fur die dortige Flussrate und den zugrundeliegenden
Vorhofseptumdefekt im therapierten Patientinnenkollektiv. Im Falle des RVOT VTI
stellte sich dieser Unterschied nur zwischen nicht therapierten und operierten Patien-
tinnen als statistisch signifikant heraus. Der RVOT diameter hingegen wich in beiden
Fallen statistisch signifikant von den Werten herzgesunder ProbandInnen ab, glei-
ches konnte fur die DefektgroRe beobachtet werden. Demnach war eine morphologi-
sche Veranderung des rechtsventrikularen Ausflusstraktes jeweils mit einer Indikati-

on zum Defektverschluss assoziiert.

Die Analyse potentieller Abweichungen zwischen den Therapie Gruppen 2 und 3
ergab weder fur das RVOT VTI noch flr den RVOT diameter eine statistische Signifi-
kanz. Obwohl fir das RVOT VTI die hdheren Messwerte in der Therapie Gruppe 3
erreicht wurden und auch der RVOT diameter eine hohere Schwankungsbreite bei
Patientinnen der Therapie Gruppe 3 bei identem Mittelwert aufwies. Die Defektgrofle
erreicht zugunsten der operierten Patientinnen die statistische Signifikanz. Zusatzlich
wurden auch statistisch signifikant erhohte Messwerte der RVOT SE im Kollektiv der
Therapie Gruppe 3 gefunden. Bei genauerer Betrachtung der Zusammensetzung der
Therapie Gruppen fallt auf, dass beide Stichproben groflitenteils aus der ASD Gruppe
2 gebildet werden, wobei 4 der 5 Patientinnen der ASD Gruppe 3 zur operativen Sa-
nierung eingeplant sind. Daraus ergeben sich zwei recht homogene Vergleichsgrup-
pen mit aber signifikantem Unterschied der DefektgréofRen und der RVOT SE. Weiter-
hin zeigt sich, dass die Patientinnen der Therapie Gruppe 2 bezuglich der GroRenpa-
rameter (BL, BW, BSA) und des Alters kleiner und junger sind als die Patientlnnen
der Therapie Gruppe 3, allerdings erreichen diese Abweichungen keine statistische
Signifikanz.

In ihrer Gesamtheit lasst die Analyse der beiden Therapieoptionen darauf schliel3en,
dass unabhangig der untersuchten Messwerte andere Parameter zur Entscheidungs-
findung welche Therapieoption am geeignetsten ist im klinischen Alltag zusatzlich zur

Rate gezogen werden mussen.
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12 Schlussfolgerung

Von den untersuchten Parametern zeigten der RVOT diameter und das RVOT VTI
sich zur Uberwachung der Progression eines Vorhofseptumdefektes geeignet. Gera-
de die Sensitivitat des RVOT VTI konnte in dieser Studie belegt werden.

Zur Entscheidungsfindung welche Therapieoption (operativ vs. interventioneller ASD
Verschluss) im Einzelfall Anwendung finden sollte sind sie jedoch nicht geeignet. Die
Differenzierung ob ein interventioneller Verschluss maoglich ist hangt von anderen,
vor allem morphologischen, Merkmalen wie auch von der allgemeinen Tauglichkeit

fr einen invasiven Eingriff ab.
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13 Limitationen

Aufgrund der Wahl der Messung mittels transthorakaler Echokardiographie ergeben
sich Limitationen der Messgenauigkeit. Einerseits ist dies dem Mangel an anatomi-
schen Referenzpunkten flr die Messung der RVOT Parameter geschuldet. Zusatz-
lich basiert die Auswahl und Berechnung der untersuchten Parameter teilweise auf
der Annahme einer annahrend zirkularen Auspragung des rechtsventrikularen Aus-
flusstraktes. Gerade den pathologisch-morphologischen Veranderungen in diesem
Bereich bei fortgeschrittener Volumenbelastung bei ASD Patientinnen wird dabei
nicht Folge getragen. Diesen potentiellen Beeintrachtigungen wie auch im Sinne ei-
ner moglichst kleinen Intraobserver-Variabilitdt wurde versucht durch die Verwen-
dung des bereits erwahnten Untersuchungsprotokolls entgegen zu wirken.

Eine weitere Optimierung ware durch die Ausweitung auf eine detailliertere, jedoch
deutlich aufwendigere 3D Echokardiographie oder andere komplexere Untersu-
chungsmodi wie das speckle tracking moglich gewesen.

Eine zusatzliche Limitation dieser Studie besteht durch den relativ kleinen Umfang
des Patientinnenkollektivs. Durch die weitere Unterteilung in Subgruppen zur statisti-
schen Analyse wurde haufig mit sehr kleinen Stichprobengréf3en gearbeitet.

Auch fehlen fur die Altersklasse der Neugeborenen und Sauglinge Referenzwerte

der Normalbevolkerung.
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