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KURZFASSUNG 
 
Hintergrund:  Angeborene Herz- und Gefäßanomalien zählen zu den häufigsten konnatalen 

Fehlbildungen. Diese Fehlbildungen des Herzens bedürfen kontinuierlicher, kardiologischer 

Versorgung und Nachsorge. Bei den zyanotischen Herzfehlern zeigen sich in erster Linie 

Veränderungen, die das rechte Herz und die Pulmonalklappe betreffen. Um die Funktion des 

rechten Herzens beurteilen zu können, stehen Untersuchungsmethoden wie die MRT des 

Herzen oder die Herzkatheteruntersuchung zur Verfügung. Ein echokardiographischer 

Parameter zur Beurteilung der rechtsventrikulären Herzfunktion – die TAPSE (Tricuspid 

annular plane systolic excursion) – der die kostenaufwändigen, zeitintensiven, teils invasiven 

und nur in Zentren verfügbaren Untersuchungsmethoden ersetzen könnte, war bis vor kurzem 

für das pädiatrische Patientengut nicht etabliert. Nachdem in einer 2007 und 2008 

durchgeführten Studie Normwerte für die TAPSE im Säuglings-, Kindes- und Jugendalter 

erstellt wurden, ist es nun das Ziel dieser Diplomarbeit, die Wertigkeit dieses Parameters bei 

Kindern mit einer Fallot Tetralogie oder einer Pulmonalatresie mit VSD im Vergleich zu 

herzgesunden Kindern zu beurteilen, um eine Basis für eine zukünftige Etablierung dieser 

Methodik in der Pädiatrie zu schaffen. 

Methodik: Es wurden bei 68 Patienten mit einer Fallot Tetralogie oder einer PA mit VSD im 

Alter zwischen sieben Tagen und 18 Jahren im Rahmen einer geplanten 

Routineechokardiographie die jeweiligen TAPSE-Werte bestimmt. Zur besseren Übersicht 

wurden die Patienten entsprechend ihres Alters in sieben Untergruppen eingeteilt.    

Ergebnisse: Die Durchschnittlichen TAPSE-Werte der herzkranken Studienpopulation 

reichten von 1,12 cm in der Gruppe der 0-1 Jährigen bis zu 1,71 cm in der Gruppe der 16-18 

Jährigen. Damit konnte bis auf die Gruppe der 0-1 Jährigen in allen übrigen Altersgruppen 

eine signifikante Abweichung zur herzgesunden Kontrollgruppe nachgewiesen werden. Im 

Vergleich zu mittels MRT bestimmten konventionellen Parametern zur Beurteilung der 

rechtsventrikulären Herzfunktion zeigte sich, dass die TAPSE-Werte dann niedrig sind, wenn 

auch die konventionellen Parameter eine schlechte Herzfunktion anzeigen.    

Schlussfolgerung: Die Bestimmung der TAPSE mittels transthorakaler Echokardiographie 

stellt eine einfache Methode dar, um eine zunehmend schlechter werdende systolische 

rechtsventrikuläre Funktion bei Patienten mit chronischen Herzerkrankungen detektieren zu 

können. 
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ABSTRACT 
 
Background: Congenital heart and vessel abnormalities are the most common congenital 

anomalies. In the course of cyanotic congenital heart failures patients develop predominantly 

alterations in the right ventricle as well as in the pulmonary valve. It is necessary to examine 

and check these patients regularly. To assess right ventricular function methods such as 

cardiac MRT or cardiac catheter are available. Until recently an echocardiographic parameter 

– TAPSE (Tricuspid annular plane systolic excursion) – which possibly could replace the time 

intensive, costly, partially invasive and only at centers available methods, was not established 

for the pediatric age group. In a study which was implemented in 2007 and 2008 normal 

reference values of TAPSE in the pediatric age group with respect to age and BSA was 

established. In regard to the results of this study the current research has been conducted in 

order to validate this parameter in patients with TOF or PA with VSD and to provide a basis 

for an establishment of this method in patients with chronicle heart disease (CHD), especially 

in those with expected decreased RV function. 

Methods: In the context of a proposed routine echocardiography we investigated in 68 patients 

with TOF or PA with VSD between the age of 7 days and 18 years TAPSE values. To obtain a 

better overview the patients were divided into seven subgroups.  

Results: TAPSE ranged from a mean of 1, 12 cm in the 0 – 1 year olds to 1, 71 cm in the 16 – 

18 year olds. In all age groups except for the 0 – 1 year olds a significant deviation from the 

normal reference values of TAPSE has been proven.  As compared to conventional parameters 

to assess right ventricular function determined by MRT it was shown that TAPSE values are 

low if the conventional parameters also notify a low heart function. 

Conclusion: Measurement of TAPSE by transthoracical echocardiography is a simple, 

repeatable, and highly reproducible way to detect a worsening systolic right ventricular 

function in patients with CHD. 
 



1. Einleitung 

1.1 Ziel der vorliegenden Arbeit 

 

Da Herz- und Gefäßanomalien häufige konnatele Fehlbildungen darstellen und sieben bis acht 

von 1000 lebendgeborenen Kindern davon betroffen sind, ist es wichtig, dass für die 

Untersuchung, die Versorgung und die Nachsorge dieser Patienten leicht anwendbare, überall 

vorhandene, kostengünstige, zeitsparende und nicht belastende Untersuchungsmethoden 

vorhanden sind. Besonders für Fehlbildungen, die in erster Linie das rechte Herz betreffen, 

gab es in der Vergangenheit wenige bis gar keine Möglichkeiten dies zu gewährleisten. 

Ziel dieser Arbeit ist es nun, erste aussagekräftige Daten bezüglich der systolischen 

rechtsventrikulären Herzfunktion durch Bestimmung der TAPSE im Rahmen der 

Echokardiographieuntersuchung bei Kinder mit angeborenen Herzfehler wie der Fallot 

Tetralogie oder der PA mit VSD zu erhalten, um eine Basis für eine eventuell zukünftige 

Etablierung dieser Methodik auch im Kindesalter zu schaffen. 
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1.2 Geschichte der Echokardiographie 

 

Die ersten Versuche das Herz mittels Ultraschall darzustellen stammen aus dem Jahre 1954 

und sind auf den schwedischen Kardiologen Inge Edler und den Physiker Carl Hellmuth Hertz 

zurückzuführen. In den folgenden Jahren folgten durch den Einsatz vieler Wissenschaftler, 

Forscher und Ärzte weitere Meilensteine in der echokardiographischen Anwendung. Mit der 

Entwicklung der 2D-Echographie in den 1980er Jahren wurde diese Untersuchungsmethode 

schließlich zum wichtigsten diagnostischen Mittel in der Kardiologie. Nun konnte man die 

Herzfunktion in Echtzeit beobachten und die Größe der Herzkammern, die Klappenfunktion 

und die Pumpfunktion des Herzens beurteilen. [1] 

In der pädiatrischen Kardiologie ist die Echokardiographie das wichtigste diagnostische 

Instrument, denn sie kann bei einer Vielfalt von klinischen Fragestellungen eingesetzt werden, 

besitzt keine bekannten Nebenwirkungen, ist kostengünstig und erfreut sich einer 

ausgedehnten Verfügbarkeit. 

 

Bei der echokardiographischen Untersuchung wurde aber bis vor einigen Jahren der Funktion 

des rechten Ventrikels keine besondere Bedeutung beigemessen, weil man die wichtige 

pathophysiologische Rolle des rechten Ventrikels nicht erkannte. [2] 

Aber nicht nur die verkannte Rolle des rechten Ventrikels sondern auch seine komplexe 

Geometrie und Morphologie tragen dazu bei, dass es im Vergleich zum linken Ventrikel und 

dessen Funktionsbestimmung nur wenig Wissen über international standardisierte und 

etablierte Messmethoden gibt. [3] 

Mit den gängigen Messmethoden, die für den linken Ventrikel angewendet werden, ist also 

eine quantitative Bestimmung der rechtsventrikulären Funktion nicht möglich, weil aufgrund 

der RV-Morphologie die Voraussetzung einer gleichmäßig zylindrischen Form, wie es beim 

LV der Fall ist, nicht gegeben ist. 

Um die RV Funktion dennoch genau bestimmen zu können wurden bisher Methoden wie die 

Herzkatheteruntersuchung oder die Magnetresonanzuntersuchung des Herzens herangezogen.  

Mittels der Echokardiographie kann natürlich die rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion (RVEF) 

bestimmt werden, diese Messung ist aber als nicht sehr exakt einzustufen. 

Die erwähnten Methoden sind aber einerseits sehr zeitintensiv, aufwändig und belastend für 
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den Patienten, andererseits aber auch mit hohen Kosten verbunden und nur an Zentren 

verfügbar.  

In mehreren vor kurzem erschienenen Studien konnte nun für einen echokardiographischen 

Parameter - Tricuspid Annular Plane Systolic Excursion, auch TAPSE genannt -  eine starke 

Korrelation mit der RVEF nachgewiesen werden. [4],[5] Damit steht nun auch ein 

echokardiographischer Parameter zur Verfügung, mit dem die systolische RV Funktion des 

Herzens bestimmt werden kann, ohne gleich auf die herkömmlichen Methoden wie 

Magnetresonanzuntersuchung oder Herzkatheteruntersuchung zurückgreifen zu müssen. 

 

 

1.2.1 TAPSE 

 

Die TAPSE ist ein echokardiographischer Parameter zur Bestimmung der systolischen RV 

Funktion. Sie entspricht der Bewegung des Trikuspidalannulus von der Enddiastole bis zur 

Endsystole.  

Die TAPSE wird mittels M-Mode Aufzeichnung im apikalen 4-Kammer Blick gemessen. Der 

Kursor wird dabei an der freien Wand des Trikuspidalklappenannulus platziert und die 

Bestimmung erfolgt durch die Messung der totalen Exkursion des Trikuspidalklappenannuls 

vom niedrigsten diastolischen Punkt bis zum höchsten Punkt während der RV Systole. [4]  

Abbildung 1 zeigt dazu ein repräsentatives Bild eines Patienten mit einer normalen 

rechtsventrikulären und linksventrikulären Herzfunktion, das mittels M-Mode im apikalen 4-

Kammer Blick aufgezeichnet wurde. 
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Abbildung 1  (A) Die weiße strichlierte Linie im oberen Abschnitt der Abbildungen zeigt die Platzierung des 
Kursors im apikalen 4-Kammer Blick an der lateralen Wand der Tricuspidalannulus. (B) Im unteren Abschnitt 
des Bildes sieht man eine M-Mode Aufzeichnung der TAPSE bei einem Patienten mit einer normalen 
rechtsventrikulären und linksventrikulären Herzfunktion.  Die roten Linien zeigen die maximale Auslenkung 
(Angegeben in cm) des Trikuspidalklappenannulus. [14] 
 

Bei Erwachsenen mit aber auch ohne Herzfehler ist die TAPSE als ein echokardiographischer 

Parameter zur Bestimmung der RV Herzfunktion bereits etabliert. [3],[6-10] 

In der Literatur findet man für das Erwachsenenalter Normwerte von 2,4 ± 0,4 cm. [11],[12] 

Bei Erwachsenen zeigt die TAPSE eine positive Korrelation mit der RV Funktion, eine 

deutlich reduzierte TAPSE geht mit einer schlechteren Prognose bei Erkrankungen wie der 

Herzinsuffizienz und  dem pulmonalen Hypertonus einher. [4],[9] 

Da Kinder keine kleinen Erwachsene sind, können die in den Studien von Erwachsenen 

erhaltenen Werte nicht einfach auf sie projiziert werden. Daher gab es bis vor kurzem bis auf 

einen einzelnen Fallbericht rund um eine Operation der Fallotschen Tetralogie keinerlei Daten 

bezüglich der TAPSE im Kindesalter. [13] 

Das Ziel einer prospektiven Studie im Jahr 2007 und 2008 war es aber, in einer großen 

Kohorte von Kindern Normwerte der TAPSE zu bestimmen. Diese Normwerte wurden 
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einerseits auf das Alter und andererseits auf die BSA bezogen. In diese Studie wurden 640 

gesunde Kinder mit einem unauffälligen echokardiographischen Befund eingeschlossen. Die 

TAPSE zeigte einen Mittelwert von 0,91cm bei Neugeborenen bis zu einem Mittelwert von 

2,47 cm bei den 18jährigen Adoleszenten. Die Ergebnisse dieser Studie finden sich in Tabelle 

1. Zwischen den männlichen und weiblichen Patienten zeigten sich keine Unterschiede, die 

TAPSE Werte stiegen aber mit dem Alter an, was, wenn man davon ausgeht, dass die Herz- 

und Thoraxgröße mit dem Alter zunimmt, auch zu erwarten war. Der Anstieg war aber 

keinesfalls linear, sondern zeigte im Säuglingsalter einen steileren und im Kindes- und 

Adoleszentenalter einen flacheren Anstieg. [14] Die graphische Darstellung dieser Ergebnisse 

findet sich in den Abbildungen 2 und 3. 
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    TAPSE (cm) BSA (m2) 

    
Bounds for z-score-ranges 

   

Age n Mean ±2s (95%) ±3s (99%) Mean Min Max 

Indexed 
TAPSE 
mean / 

BSA mean

0 - 30 days 41 0,91 0,68 1,15 0,56 1,26 0,22 0,14 0,28 4,13 

1 - 3 months 45 1,14 0,85 1,42 0,71 1,56 0,29 0,12 0,54 3,93 

4 - 6 months 20 1,31 1,01 1,65 0,86 1,77 0,34 0,26 0,41 3,85 

7 - 12 months 22 1,44 1,13 1,77 0,97 1,91 0,40 0,31 0,47 3,6 

1 years 25 1,55 1,25 1,88 1,10 2,00 0,47 0,3 0,69 3,29 

2 years 39 1,65 1,36 1,94 1,22 2,09 0,53 0,4 0,62 3,11 

3 years 27 1,74 1,48 2,02 1,35 2,14 0,63 0,52 0,77 2,76 

4 years 47 1,82 1,56 2,07 1,43 2,20 0,70 0,6 0,91 2,6 

5 years 29 1,87 1,60 2,13 1,47 2,26 0,77 0,63 0,99 2,42 

6 years 41 1,90 1,62 2,18 1,48 2,33 0,82 0,46 1,06 2,31 

7 years 32 1,94 1,64 2,25 1,49 2,39 0,94 0,75 1,17 2,06 

8 years 23 1,97 1,67 2,28 1,52 2,43 0,97 0,79 1,39 2,03 

9 years 20 2,01 1,73 2,30 1,58 2,44 1,00 0,8 1,32 2,01 

10 years 27 2,05 1,79 2,31 1,65 2,46 1,15 0,82 1,54 1,78 

11 years 25 2,10 1,83 2,36 1,69 2,50 1,28 1,06 1,55 1,64 

12 years 18 2,14 1,84 2,43 1,68 2,60 1,39 1,08 1,67 1,53 

13 years 20 2,20 1,85 2,54 1,68 2,71 1,48 1,03 1,87 1,48 

14 years 35 2,26 1,87 2,65 1,68 2,84 1,55 1,11 1,93 1,45 

15 years 25 2,33 1,93 2,75 1,74 2,92 1,59 1,32 1,96 1,46 

16 years 34 2,39 1,98 2,78 1,78 3,01 1,66 1,3 2,04 1,43 

17 years 27 2,45 2,04 2,88 1,83 3,06 1,77 1,43 2,06 1,38 

18 years 21 2,47 2,05 2,91 1,84 3,10 1,79 1,34 2,25 1,37 

 
Tabelle 1  Für jede Altersgruppe wurde der durchschnittliche TAPSE Wert und die Standardabweichung 
berechnet. Zusätzlich wurde auch die durchschnittliche, die minimale und maximale BSA angegeben. [14] 
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Abbildung 2  Hier ist das Alter im Vergleich zu den durchschnittlichen TAPSE-Werten aufgetragen. Zusätzlich 
ist auch noch das 95% Konfidenzintervall und das 99% Konfidenzintervall angegeben. Der Durchschnitt ist mit 
Hilfe der roten Linie dargestellt, das 95% Konfidenzintervall mit der durchgehenden grünen Linie und das 99% 
Konfidenzintervall mit der strichlierten hellgrünen Linie. [14] 
 

 

Abbildung 3 Hier ist die Körperoberfläche (BSA) im Vergleich zu den durchschnittlichen TAPSE-Werten und 
dem 95% und 99% Konfidenzintervall aufgetragen. Der Durchschnitt ist in Form der roten Linie dargestellt, das 
95% Konfidenzintervall mittels der durchgehenden grünen Linie und das 99% Konfidenzintervall mittels der 
strichlierten hellgrünen Linie. [14] 
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1.3 Kongenitale Herzfehler 

 

Angeborene Herz- und Gefäßanomalien zählen zu den häufigsten konnatalen Fehlbildungen. 

Sieben bis acht von 1000 lebendgeborenen Kindern weisen eine solche Anomalie auf. Die 

Prävalenz solcher Miss- beziehungsweise Fehlbildungen ist bei Mädchen und Jungen in etwa 

gleich groß. Einzelne Unterschiede in der Geschlechterverteilung finden sich aber sehr wohl in 

der relativen Häufigkeit der einzelnen Anomalien.  

Es wird angenommen, dass zirka 80% der angeborenen Fehlbildungen aufgrund einer 

multifaktoriellen Genese entstehen, der übrige Anteil an Anomalien entsteht aufgrund von 

Chromosomenanomalien, Defekten von Genen und Teratogenen. Multifaktoriell bedingte 

Anomalien treten häufig isoliert auf, bei Anomalien anderer Genese kann man meist auch 

noch extrakardiale Fehlbildungen nachweisen. Unter den Chromosomenanomalien führt am 

häufigsten die Trisomie 21 zu Fehlbildungen des Herzens. Diese wird gefolgt von der 

Trisomie 18, der Trisomie 13 und auch vom Ulrich Turner Syndrom und dem DiGeorge-

Syndrom (Mikrodeletion 22q11). Bei den Gendefekten stehen das Marfan- und das Noonan-

Syndrom an der Spitze und zu den ursächlichen teratogenen Einflüssen zählt man den 

mütterlichen Diabetes Mellitus, eine Rötelerkrankung während der Schwangerschaft und 

chemische Substanzen wie zum Beispiel den Alkohol. [15-20] 

Man kann die große Gruppe der kongenialen Herzfehler einerseits in die Gruppe der primär 

nicht zyanotischen Vitien und andererseits in die Gruppe der zyanotischen Vitien einteilen. Im 

Folgenden wird das Augenmerk auf die zyanotischen Vitien gelegt, und hierbei im Speziellen 

auf die Fallot-Tetralogie und die Pulmonalatresie, da diesen die Aufmerksamkeit in der 

durchgeführten Studie galt. 
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1.3.1 Zyanotische Herzfehler 

 

Mit einem Anteil von 25% sind die zyanotischen Herzfehler viel seltener als die primär nicht 

zyanotischen Herzfehler. Leitsymptom der Patienten ist eine Zyanose, die aufgrund des 

verminderten Sauerstoffgehaltes des Blutes entsteht. Sichtbar wird eine Zyanose erst dann, 

wenn ungefähr 3 g% Hämoglobin nicht mit Sauerstoff beladen sind. Dieser verminderte 

Sauerstoffgehalt wird wiederum dadurch verursacht, dass ein Teil des deoxygenierten Blutes 

aus dem venösen System direkt zurück in den systemischen Kreislauf gelangt, ohne zuvor den 

Lungenkreislauf passiert zu haben. Deshalb werden diese zyanotischen Herzfehler fast immer 

mit einem Septumdefekt assoziiert. Wenn also auf Höhe der Ventrikelebene ein Shunt besteht 

und der Blutfluss in den kleinen Kreislauf erschwert oder gar nicht möglich ist, entsteht 

dadurch ein Rechts-Links-Shunt, welcher schlussendlich den Weg für die Entstehung einer 

Zyanose ebnet. [21, 22] 
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1.3.1.1 Fallot-Tetralogie 

1.3.1.1.1 Definition 

 

Die Fallot-Tetralogie gilt als das häufigste zyanotische Herzvitium. Es findet sich bei zirka 

sieben Prozent aller angeborenen Herzfehler und findet sich auch häufig bei einer 

Mikrodeletion 22q11, dem DiGeorge-Syndrom, sowie bei einer Trisomie oder dem Marfan-

Syndrom. Bei dieser kongenitalen Fehlbildung finden sich vier charakteristische Merkmale: 

o Pulmonalstenose 

o Hoch sitzender großer Ventrikelseptumdefekt (VSD) 

o Dextro- und Anteposition der Aorta (auch überreitende Aorta genannt) 

o Rechtsherzhypertrophie [21,22,23] 

 

Eine schematische Darstellung der Fallot Tetralogie findet sich in Abbildung 4. 

 

 
 

Abbildung 4  Fallot Tetralogie. Es besteht eine Kombination aus einer valvulären und infundibulären 
Pulmonalstenose, einer Hypertrophie des rechten Ventrikels, einem Ventrikelseptumdefekt und einer 
überreitenden Aorta. RA = rechter Vorhof, LA = linker Vorhof, RV = rechter Ventrikel, LV = linker Ventrikel, 
PA = Pulmonalarterie, Ao = Aorta [24] 
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1.3.1.1.2 Hämodynamik 

 

Eine valvuläre oder infundibuläre Pulmonalstenose führt zu einer Ausflussbehinderung des 

rechten Ventrikels. Diese Ausflussbehinderung führt wiederum zu einer je nach Ausmaß der 

Stenose mehr oder weniger stark verminderten Lungendurchblutung. Aus diesem Grund fließt 

nur eine geringe Menge von in der Lunge oxygeniertem Blut aus den Lungenvenen in den 

linken Vorhof und über den linken Ventrikel in den großen Kreislauf. Ein großer Anteil des 

aus der Peripherie im rechten Herzen ankommenden deoxygenierten Blutes fließt direkt aus 

dem rechten Ventrikel über den Ventrikelseptumdefekt in den linken Ventrikel und schließlich 

in die Aorta. Aus diesem Grund ist die Aorta mit arteriovenösem Mischblut gefüllt.  

Wenn nun eine hochgradige Pulmonalstenose vorliegt, ist der Anteil des arterialisierten Blutes 

in der Aorta gering. Weiters findet zwischen den beiden Ventrikeln über den VSD ein 

Druckangleich statt, wodurch es im rechten Ventrikel zu einer Druckbelastung kommt. [21], 

[23], [24] 

 

1.3.1.1.3 Klinik 

 

Der Schweregrad der Pulmonalstenose ist verantwortlich für das Ausmaß der Zyanose und der 

klinischen Symptomatik. In der Neugeborenenperiode muss die Zyanose nicht immer 

offensichtlich sein oder im Vordergrund stehen, häufiger ist das laute Systolikum verursacht 

durch die Pulmonalstenose ein Leitsymptom. Dieses raue, laute systolische Herzgeräusch ist 

im Rahmen der Auskultation mit einem Punctum Maximum im 3. Intercostalraum links 

parasternal zu hören. Erst im Laufe der Säuglingszeit beziehungsweise in den ersten sechs bis 

zwölf Lebensmonaten tritt die Zyanose in den Vordergrund. Charakteristischerweise ist sie 

eindeutiger zu beurteilen wenn sich der Säugling oder das Kleinkind anstrengt, weint oder 

unter Stress steht. Je geringer die Sauerstoffsättigung im Blut, umso deutlicher wird die 

Belastungsdyspnoe.  

Sogenannte hypoxämische Anfälle, die potentiell sehr gefährlich sein können, treten häufig 

bei älteren, nicht operierten Kindern auf. Ursache dafür ist eine Zunahme der Stenose im 

Infundibulum aufgrund eines Spasmus der hypertrophierten Infundibulummuskulatur. Bei 

solchen Anfällen kommt es zu Unruhe, Dyspnoe, Zunahme der Zyanose bis hin zur 
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Bewusstlosigkeit. Kompensatorisch nehmen die Kinder in einem solchen Anfall eine 

Hockstellung ein (Abbildung 5). Dadurch erhöht sich der Widerstand im Systemkreislauf und 

die Lungendurchblutung verbessert sich. 

Als Folge der chronischen Zyanose kann es auch zur Entwicklung einer Polyglobulie 

kommen, die zu einem Anstieg des Hämatokrits und der Blutviskosität führt.  

Nach dem 2. Lebensjahr treten bei nicht operierten Patienten häufig als Folge der Erkrankung 

auch langsam Uhrglasnägel und Trommelschlägelfinger auf (Abbildung 6). [21], [23], [24], 

[25], [26] 
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Abbildung 5  Fallot Tetralogie. Charakteristische Hockstellung zur Kompensation während eines 
hypoxämischen Anfalls [23] 
 

 

 
Abbildung 6  Fallot Tetralogie. Trommelschlägelfinger [23] 
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1.3.1.1.4 Therapie 

 

Neugeborene, die eine Obstruktion im Bereich des rechten Herzens zeigen, leiden meist an 

einer erheblich reduzierten Lungenperfusion. Um die Lungenperfusion dennoch aufrecht zu 

erhalten benötigt man einen persistierenen Ductus Arteriosus Botalii. Dieser stellt eine 

Kurzschlussverbindung zwischen dem Pulmonalarterienstamm und der Aorta dar. Nach der 

Geburt kann über diese Verbindung sauerstoffreiches Blut aus der Aorta noch einmal in die 

Lunge gelangen und die Lungenperfusion so aufrechterhalten. Aus diesem Grund spricht man 

dann von einer ductusabhängigen Lungenperfusion. [23] 

Bei Neugeborenen, die eine Ductusabhängige Lungenperfusion aufweisen, wird der Ductus 

arteriosus Botalli mit Hilfe von Prostaglandininfusionen offengehalten. 

Bereits im Säuglingsalter kann eine operative Korrektur der Fehlbildungen erfolgen, 

normalerweise erfolgt diese Korrektur im ersten Lebensjahr. Dabei wird der 

Ventrikelseptumdefekt verschlossen, und zwar so, dass die überreitende Aorta aus dem linken 

Ventrikel entspringt. Mit Hilfe einer Muskelresektion wird die infundibuläre Stenose behoben 

und die Pulmonalstenose und somit der rechtsventrikulären Ausflusstrakt gegebenenfalls mit 

einem transannulären Patch erweitert. [27] 

Wenn eine solche Operation aufgrund der anatomischen Gegebenheiten nicht möglich ist, 

erfolgt zunächst eine operative Erweiterung der Ausflussbahn, eine Anastomosenoperation - 

Anlage einer Aorto-pulmonalen Anastomose, um die Lungenperfusion zu vergrößern. [28] 

Unter einer Aorto-pulmonalen Anastomose versteht man eine Verbindung zwischen dem 

systemischen Kreislauf und dem Lungenkreislauf. Eine solche Anastomose stellt der Blalock-

Taussig Shunt dar. Dabei wird ein Ast der Arteria subclavia oder der Arteria carotis communis 

mit der Arteria pulmonalis verbunden, damit so Blut aus dem zyanotischen systemischen 

Kreislauf in die Lunge fließen kann, um die Lungendurchblutung und damit auch die 

Sauerstoffaufnahme vergrößern und die Zyanose mildern zu können. [29] 

Eine interventionelle Maßnahme zur Behandlung der Fallot-Tetralogie stellt die 

Ballondilatation der stenotischen Ausflussbahn und der Pulmonalklappe dar. In zirka 50% der 

Fälle gewährleistet diese Methode eine deutlich bessere Lungendurchblutung und 

Oxygenierung des Blutes. [28] 

Tritt ein hypoxämischer Anfall auf, kann dieser mit Hilfe einer Sedierung, in der Regel wird 
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Morphin verwendet, der Gabe von Sauerstoff, einer intravenösen Volumengabe sowie der 

Widerstandserhöhung im Systemkreislauf durch Pressen der Knie gegen die Brust behandelt 

werden. [28] 

Zur Lösung des Infundibulumspasmus können Betarezeptorblocker, die intravenös verabreicht 

werden, beitragen. Betarezeptorblocker können oral vrabreicht in weiterer Folge bis zum 

operativen Eingriff als Prophylaxe eines hypoxämischen Anfalls eingesetzt werden. [24] 

 

  15 



1.3.1.2 Pulmonalatresie mit VSD 

1.3.1.2.1 Definition 

 

Unter der Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt versteht man einen kompletten 

Verschluss des rechtsventrikulären Ausflusstraktes, der durch eine Atresie der Pulmonalklappe 

oder durch eine Hypoplasie oder Atresie der zentralen Pulmonalarterien bedingt ist. Zusätzlich 

besteht eine Hypoplasie des rechten Ventrikels und ein Ventrikelseptumdefektes. Diese 

Kombination von Fehlbildungen stellt die Extremform einer Fallot Tetralogie dar. [23], [28] 

Eine schematische Darstellung der Pulmonalatresie mit VSD findet sich in Abbildung 7. 

 

 

 

A  B  
Abbildung 7  Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt  (A) Pulmonalatresie mit VSD, ASD sowie offenem 
Ductus arteriosus Botalli. (B) Pulmonalatresie mit fehlenden zentralen Pulmonalisgefäßen. Vorhanden sind 
allerdings systemikopulmonale anastomosen aus der deszendierenden Aorta – sogenannte MAPCAs. [24] 
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1.3.1.2.2 Hämodynamik 

 

Da keine Verbindung zwischen dem rechten Ventrikel und dem Pulmonalarteriensystem 

besteht, muss die Lungenperfusion über andere Wege gewährleistet werden. Für diese 

Gewährleistung gibt es zwei verschiedene Wege. Entweder werden die Pulmonalarterien 

ausschließlich über einen PDA (persistierender Ductus arteriosus) versorgt, oder, wenn es 

keine eigentlichen Pulmonalarterien gibt, erfolgt die Lungenperfusion über 

Systemkollateralen, sogenannte Major Aortopulmonary Collateral Arteries (MAPCA). [22], 

[23]  

 

Unter dem PDA versteht man eine Verbindung zwischen Aorta und Pulmonalarterienstamm, 

die sich nicht wie normalerweise in den ersten Lebenstagen beziehungsweise –wochen 

verschließt, sondern eben offen bleibt, also persistiert. Da die Lunge in der Fetalperiode noch 

nicht belüftet ist und daher auch keine übermäßige Durchblutung benötigt, fließt das Blut in 

dieser Zeit aus dem Pulmonalarterienstamm über den Ductus direkt in die Aorta. Nach der 

Geburt ist die Lunge belüftet, die Drücke im kleinen Kreislauf sind im Vergleich zum 

systemischen Kreislauf klein. Daher fließt das Blut nach der Geburt in umgekehrter Richtung 

als noch in der Zeit, als das Kind im Mutterleib war. Nämlich von der Aorta zurück in den 

Lungenkreislauf, wodurch die Lungenperfusion zunimmt. [30] 

 

Auf Höhe der Ventrikel gibt es einen Rechts-Links-Shunt, das bedeutet, dass das Blut aus dem 

rechten Ventrikel über den vorhandenen VSD direkt in den Linken Ventrikel und die Aorta 

fließt. Dadurch ist die Lungenperfusion natürlich herabgesetzt, zugleich entsteht aber eine 

Druckbelastung im rechten Ventrikel, weil hier  durch das Vorhandensein des VSD 

Systemdruck herrscht. [27] 
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1.3.1.2.3 Klinik 

 

Die klinische Symptomatik ist abhängig vom Ausmaß der Lungenperfusion. Eine Zyanose 

besteht meist von Geburt an beziehungsweise spätestens am 2. oder 3. Lebenstag nach 

Verschluss des Ductus. Das Überleben der Kinder ist folglich abhängig vom Vorhandensein 

eines offenen PDA oder vom Vorhandensein von Systemkollateralen. [23],[28] 

 

1.3.1.2.4 Therapie 

 

Bei Neugeborenen steht eine medikamentöse Behandlung mit Prostaglandinen im 

Vordergrund, um den Ductus arteriosus bis zur Operation offenzuhalten und so die 

Lungenperfusion aufrecht zu halten. Sind die betroffenen Patienten stabil stehen zwei 

Optionen zur weiteren Vorgehensweise zur Auswahl. Einerseits gibt es den Aorto-pulmonalen 

Shunt und andererseits die primäre Korrekturoperation. Meist wird ein zweizeitiges Verfahren 

bevorzugt. Das bedeutet, dass im Neugeborenenalter ein Aorto-pulmonaler Shunt angelegt 

wird um die Lungenperfusion zu vergrößern und zu stabilisieren, und eine weitere Operation 

für den Patienten im Kleinkindesalter geplant wird. Wenn nämlich die Pulmonalarterien 

ausreichend gewachsen sind, kann ein klappentragendes Homograft zwischen dem RV und der 

Pulmonalarterienbifurkation eingesetzt und der VSD verschlossen werden. [28],[31] 
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1.3.1.3 Pulmonalatresie ohne VSD 

1.3.1.3.1 Definition 

 

Unter einer Pulmonalatresie ohne VSD versteht man eine Atresie der Pulmonalklappe mit 

einer Hypoplasie des rechten Ventrikels. Das Ventrikelseptum ist hierbei aber intakt. [23] 

Zusätzlich findet sich eine Trikuspidalklappendysplasie mit konsekutiver Insuffizienz und ein 

offenes Foramen ovale oder ein Vorhofseptumdefekt. [24]  

Eine schematische Darstellung der Pulmonalatresie ohne VSD findet sich in Abbildung 8. 

 

 

 
Abbildung 8  Pulmonalatresie ohne VSD. Dargestellt sind eine Hypertrophie des rechten Ventrikels, eine 
Trikuspidalinsuffizienz mit dilatiertem rechtem Vorhof, ein ASD mit Rechts-Links-Shunt und ein offener Ductus 
Arteriosus Botalli mit Links-Rechts-Shunt zur Versorgung des Lngenkreislaufes. [24] 
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1.3.1.3.2 Hämodynamik 

 

Wegen des fehlenden VSD bei dieser Art von Fehlbildung kann sich der rechte Ventrikel nicht 

entleeren. Da er keinen Auslass hat bleibt er hypoplastisch. Welche Ausmaße diese 

Hypoplasie des rechten Ventrikels annimmt ist von Patient zu Patient verschieden. Meist liegt 

auch noch eine Insuffizienz und Dysplasie der Trikuspidalklappe vor. Die Lungenperfusion 

erfolgt ausschließlich über einen offenen PDA oder aber über Kollateralgefäße wie Bronchial-, 

Interkostalarterien oder MAPCAs und ist daher auch stark vermindert. [23],[28] 

 

1.3.1.3.3 Klinik 

 

Spätestens am 2. oder 3. Lebenstag, wenn sich der Ductus arteriosus verschließt, kommt es zu 

einer schweren lebensbedrohlichen Zyanose. [28] 

Zusätzlich können auch Zeichen einer Rechtsherzinsuffizienz wie zum Beispiel eine 

Hepatomegalie bestehen. [24] 

 

1.3.1.3.4 Therapie 

 

Da das Überleben der Neugeborenen von einem offenen PDA abhängt, ist eine sofortige 

Prostaglandin-Infusionstherapie unumgänglich. Eine Operation zur Korrektur der Anomalie 

wird üblicherweise in der ersten Lebenswoche durchgeführt. Die Größe des rechten Ventrikels 

beeinflusst einerseits das operative Vorgehen und gleichzeitig auch den Erfolg der jeweiligen 

Operation. [28] 

Das übliche chirurgische Vorgehen besteht darin, dass ein Aorto-pulmonaler Shunt angelegt  

und wenn möglich die Atresie eröffnet wird. Sollte aber ein ausreichend großer rechter 

Ventrikel vorliegen, wird eine rasche Dekompression des rechten Ventrikels angestrebt. Dies 

kann natürlich in solchen geeigneten Fällen auch interventionell mittels 

Hochfrequenzperforation und Ballondilatation erreicht werden. [27],[28] 
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1.4 Magnetresonanztomographie 

 

Mittels der Magnetresonanztomographie – auch MRT, MRI oder Kernspintomographie 

genannt – können Schnittbilder des menschlichen Körpers erzeugt werden. Um dieser 

Schnittbilder zu erzeugen, werden aber nicht wie bei anderen bildgebenden Verfahren wie 

zum Beispiel der Computertomographie Röntgenstrahlen verwendet, sondern ein Magnetfeld 

und Radiowellen. Bekannt ist das physikalische Prinzip dieser Untersuchung bereits seit 1946, 

als diagnostisches Verfahren in der Medizin wird es aber erst seit Anfang der 80er Jahre 

verwendet. [32], [33] 

 

1.4.1 Funktionsprinzip 

 

Atomkerne haben die Eigenschaft sich wie ein Kreisel um die eigene Achse zu drehen. Diese 

Eigenschaft wird auch als Kernspin bezeichnet. Und genau diesen Kernspin macht man sich 

bei der MRT zunutze. Im menschlichen Körper richtet sich das Augenmerk hinsichtlich dieser 

Eigenschaft auf Wasserstoffatome. Die Drehbewegung um die eigene Achse bewirkt, dass die 

Atome  einen magnetischen Impuls bekommen und so zu schwachen Magneten werden. Die 

Drehachsen dieser Atome zeigen normalerweise in unterschiedliche Richtungen, sie sind also 

ungeordnet. Bei der MRT werden diese Drehachsen nun durch einen sehr starken Magneten 

parallel ausgerichtet. Diese durch den Magneten verursachte parallele Ausrichtung wird aber 

wieder gestört, und zwar mit Hilfe von Radiowellen. Sobald dieser störende Impuls wieder 

weg ist, kehren die Rotationsachsen durch das weiterhin bestehende Magnetfeld wieder in die 

geordnete Ausrichtung zurück. Während dieser neuerlichen Ausrichtung senden die 

Wasserstoffatomkerne selbst Radiowellen aus. Diese Radiowellen werden durch das MRT-

Gerät registriert und anschließend werden dann mit Hilfe eines Spezialcomputers die 

Schnittbilder einzelner Körperabschnitte berechnet. 

Unterschiedliche Organe und Regionen des menschlichen Körpers zeigen unterschiedliche 

Signalaktivitäten. Diese Signalaktivitäten sind hauptsächlich von der Menge der 

Wasserstoffteilchen im entsprechenden Gewebe abhängig. Umso höher der Gehalt an 

Wasserstoffatomen ist, umso heller erscheint dieses Gewebe auch am MRT-Bild. 
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Durch unterschiedliche Filterungs- und Verstärkungsmethoden bezüglich der Signale 

beziehungsweise auch durch Variationen von Magnetfeld und Radioimpulsen lassen sich die 

unterschiedlichsten Gewebearten äußerst detailliert darstellen. [34], [35] 

 

1.4.2 Magnetresonanztomographie des Herzens 

 

Durch die MRT des Herzens ist eine morphologische beziehungsweise funktionelle 

Diagnostik  dieses Organs möglich. Beurteilt werden können bei diesem bildgebenden 

Verfahren die Größe und Form der Herzkammern und deren Lagebeziehung zueinander, die 

Herzwände, die Herzfunktion sowie die Perfusion und Vitalität des Myokards. [33] 

 

1.4.3 Magnetresonanztomographie im Bereich der pädiatrischen Kardiologie 

 

Die MRT stellt in der pädiatrischen Kardiologie ein wichtiges bildgebendes Verfahren dar. 

Ohne Strahlenbelastung ermöglicht es nämlich bei herzkranken Kindern in den meisten Fällen 

eine definitive Diagnose und auch Verlaufskontrollen sind möglich. 

Nachteile dieser Untersuchungsmethode sind aber, dass sie sehr zeitaufwändig ist, die MRT-

Geräte meist nur in entsprechenden Zentren zur Verfügung stehen und durch die lange 

Untersuchungsdauer auch eine gewisse Belastung für die Kinder entsteht. Da die Bildqualität 

nämlich in hohem Maße von einer Bewegungsruhe abhängig ist, müssen die Kinder sich über 

die gesamte Dauer der Untersuchung möglichst ruhig verhalten und unnötige Bewegungen 

vermeiden. [36] 
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1.5 Ejektionsfraktion 

 

Der Ventrikel hat seine maximale Füllung am Ende der Diastole. Dieses maximale 

Ventrikelvolumen wird auch als enddiastolisches Volumen bezeichnet. Das während der 

Herzaktion ausgeworfene Blutvolumen wird als Schlagvolumen bezeichnet. Es berechnet sich 

aus der Differenz zwischen enddiastolischem und endsystolischem Volumen. Als 

Ejektionsfraktion wird der Prozentsatz des Blutvolumens bezeichnet, der von der Herzkammer 

während der Herzaktion ausgeworfen wird. 

 

 

EDV
ESVEDV

EDV
SVEF −==  

 

 

Die EF stellt ein Maß für die systolische Pumpleistung des Herzens dar. [37] 

Als normal wird in der Literatur eine EF von über 55% bezeichnet. Eine EF zwischen 45 und 

55% wird als leicht eingeschränkt bewertet. Eine EF zwischen 30 und 45% gilt als 

mittelgradig eingeschränkt und eine EF von unter 30% als schwer eingeschränkt. [38] 

Die EF kann mittels unterschiedlichster Untersuchungsverfahren bestimmt werden. Dazu 

gehören unter anderem die MRT, die Herzkatheteruntersuchung und auch die 

Echokardiographie. [37] 
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2. Methodik 

2.1 Patientengut 

 

Untersucht wurden 600 Patientinnen und Patienten mit kongenitalem Herzfehler, die im 

Zeitraum von Anfang 2008 bis Mitte 2009 an der Klinischen Abteilung für pädiatrische 

Kardiologie des LKH Graz vorstellig wurden beziehungsweise zu Kontrolluntersuchungen 

aufgrund eines bereits bekannten angeborenen Herzfehlers kamen. Die Patientinnen und 

Patienten wurden aufgrund ihres Herzfehlers in entsprechende Gruppen eingeteilt.  

Zur weiteren Analyse wurden aus den Gesamtdaten die Säuglinge, Kinder und Jugendlichen 

herausgenommen, die der Gruppe der TOF-Patienten und der Gruppe der PA-Patienten 

angehören. Da die Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt eine Extremform der Fallot-

Tetralogie darstellt und diese beiden Anomalien physiologisch gesehen sehr ähnlich sind, 

wurden diese Patienten in einer einzigen großen Gruppe zusammengefasst. Patienten mit einer 

Pulmonalatresie ohne VSD wurden aus der Studie ausgeschlossen, weil sich die Physiologie 

grundlegend von der der anderen beiden kongenitalen Anomalien unterscheidet. 

Die Studiengruppe umfasste schließlich 68 Personen, 25 davon weiblich und 43 männlich. Das 

Alter reichte von Neugeborenen ab dem 7. Lebenstag bis hin zu Jugendlichen im Alter von 18 

Jahren. 
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2.2 Studienaufbau 

2.2.1 Echokardiographie 

 

Durchgeführt wurden die Untersuchungen mittels echokardiographischen Systemen (Sonos 

7500 and iE33; Philips Medical Systems, Andover, MA). Je nach Größe des zu 

untersuchenden Patienten wurden bei der transthorakalen Echokardiographie Schallköpfe mit 

5-1, 8-3, 12-4 MHz verwendet. 

Die TAPSE wurde mittels M-Mode Aufzeichnung im apikalen Vierkammerblick vermessen. 

Dabei befindet sich der Schallkopf über der Herzspitze, die Schallebene verläuft in Richtung 

Herzbasis. Die Trikuspidalklappe ist in dieser Schnittebene mit ihrem maximalen 

Ringdurchmesser dargestellt. Der Kursor wird nun an der freien Wand des 

Trikuspidalklappenanulus platziert. Aus der longitudinalen systolischen 

Myokardwandverkürzung beziehungsweise der diastolischen Myokardwandverlängerung 

resultieren schließlich die Exkursionen des Trikuspidalklappenanulus. Diese 

Annulusexkursionen können mittels M-Mode in einem Geschwindigkeits-Zeit-Diagramm 

dargestellt werden. [4], [8], [39] 

Im Rahmen der Untersuchung wurden diese Sequenzen digital aufgenommen und danach mit 

Hilfe des Softwareprogramms Xcelera Echo (Philips Medical Systems, Eindhoven, The 

Netherlands) ausgewertet. Die TAPSE wird dabei durch die totale Exkursion des 

Trikuspidalklappenannulus vom niedrigsten diastolischen Punkt bis zum höchsten Punkt, der 

während der rechtsventrikulären Systole erreicht wird, bestimmt. [14] 

 

2.2.2 Auswertung und statistische Analyse 

 

Um die Daten analysieren zu können, erfolgte die Erstellung einer Datenbank mittels 

Einsichtnahme der Patientenakten und Arztbriefe. In diese Datenbank wurden neben der 

TAPSE auch noch die BSA, das Alter zum Zeitpunkt der Untersuchung, das Geschlecht, die 

Art der angeborenen Anomalie, echokardiographische Parameter wie LVEF und RVEF, und 

zusätzlich, falls vorhanden, auch noch Parameter aus einer vorangegangenen MRT 

Untersuchung des Herzens aufgenommen. 
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Die erhobenen Daten wurden danach tabellarisch zur weiteren Verarbeitung und statistischen 

Analyse in das Programm Microsoft Office Excel 2007 eingegeben. 

Schließlich wurde die Patientengruppe bezogen auf ihr Alter in sieben verschiedene 

Untergruppen eingeteilt, um die Daten so mit den Werten herzgesunder Kinder, die in einer 

2007 und 2008 durchgeführten Studie evaluiert wurden, vergleichen zu können. Die eventuell 

in Voruntersuchungen mittels MRT bestimmte RVEF wurde abschließend auch noch der  

RVEF herzgesunder Kinder der entsprechenden Altersgruppe gegenübergestellt. 

 

2.3 Ethik 

 

Bei dieser Studie wurde im Sinne der ethischen Forderungen und Richtlinien gehandelt.       

(Nummer des Ethikkommissionsantrages: 20 – 294 ex 08/09). 

Um die Patientinnen und Patienten über die Durchführung dieser Studie zu informieren und 

ihr Einverständnis bezüglich der Teilnahme an dieser Studie einzuholen, wurden den Patienten 

beziehungsweise den Eltern oder Erziehungsberechtigten vor der Durchführung der 

Untersuchung ein Informationsblatt mit Einverständniserklärung ausgehändigt. Vergleiche 

dazu Anhang 1 - 3. 

Da die Bestimmung der TAPSE im Rahmen von geplanten Routineuntersuchungen der 

Patientinnen und Patienten geschah, waren diese dadurch keiner zusätzlichen Belastung 

ausgesetzt und es entstand kein zusätzlicher Zeitaufwand. 

Die Patientendaten wurden anonymisiert verarbeitet. Das heißt die Gruppenzuordnung der 

Patienten erfolgte lediglich bezogen auf den jeweiligen Herzfehler, das Alter und die BSA. 
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3. Ergebnisse 

3.1 TAPSE-Werte der Studienpopulation im Vergleich zu den 

Normwerten herzgesunder Kinder 

 

Die durchschnittlichen TAPSE-Werte der herzkranken Studienpopulation reichten von 1,12 

cm in der Gruppe der 0-1 Jährigen bis zu 1,71 cm in der Gruppe der 16-18 Jährigen. Im 

Vergleich dazu reichten die durchschnittlichen TAPSE-Werte der herzgesunden Kinder aus 

der Kontrollgruppe in den entsprechenden Altersgruppen von 1,20 cm bis zu 2,44cm. Die 

entsprechenden Werte für alle Altersgruppen können der Tabelle 2 entnommen werden.  

 

Gruppe Anzahl mean 
TAPSE

mean TAPSE  
herzgesunde Kinder

0-12 Monate 9 1,12 1,20
1 - 3 Jahre 9 1,28 1,65
4 - 6 Jahre 11 1,47 1,86
7 - 9 Jahre 8 1,51 1,97

10 - 12 Jahre 10 1,57 2,10
13 - 15 Jahre 9 1,84 2,26
16 - 18 Jahre 12 1,71 2,44

Gesamt 68  

Tabelle 2  Auflistung der einzelnen Altersgruppen mit den durchschnittlichen TAPSE-Werten. Im Vergleich 
dazu die Auflistung der durchschnittlichen TAPSE-Werte bei herzgesunden Kindern der entsprechenden 
Altersgruppen. 
 

Die TAPSE-Werte steigen wie erwartet auch bei den herzkranken Kindern ähnlich wie bei der 

Vergleichspopulation ohne angeborenen Herzfehler mit dem Alter an. Dieser Anstieg ist aber 

auch hier keinesfalls linear, sondern zeigt im Säuglingsalter einen steileren und im Kindes- 

und Adoleszentenalter einen flacheren Anstieg. Während in der Gruppe der Säuglinge die 

durchschnittlichen TAPSE-Werte noch an die entsprechenden Werte der Vergleichspopulation 

heranreichen, lässt sich bereits in der Gruppe der 1-3 jährigen eine Tendenz dahingehend 

erkennen, dass die TAPSE-Werte herzkranker Kinder und Jugendlicher im Durchschnitt unter 

denjenigen von herzgesunden Kindern und Jugendlichen des gleichen Alters liegen. Ab der 
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Altersgruppe der 10-12 Jährigen ist eine überaus deutliche Abweichung der TAPSE-Werte 

von den Normwerten ersichtlich. Vergleiche dazu Abbildung 9. 

Einzig in der Gruppe der 13-15 jährigen Patienten lässt sich wieder eine Annäherung an die 

durchschnittlichen Normalwerte herzgesunder Kinder und Jugendlicher erkennen, was, wenn 

man die Einzelwerte dieser Altersgruppe betrachtet, auf einen statistischen Ausreißer in dieser 

Gruppe zurückzuführen ist. Vergleiche dazu Abbildung 10. 

Ab dem Alter von fünf Jahren liegen alle in die Studie eingeschlossenen Patienten mit ihren 

gemessenen TASPSE-Werten deutlich unter den Normwerten aus der Vergleichspopulation.  

Bis auf die Altersgruppe der 0-1 jährigen konnte in allen übrigen sechs Altersgruppen,  wie 

aufgrund der  Physiologie der angeborenen Anomalien zu erwarten war, eine signifikante 

Abweichung der gemessenen Werte im Vergleich zur Kontrollgruppe nachgewiesen werden. 

Die Werte dazu können in Tabelle 3 gefunden werden. 

 

 

Abbildung 9  Darstellung der durchschnittlichen TAPSE-Werte herzkranker Kinder (rote Linie) im Vergleich zu 
den durchschnittlichen Werten herzgesunder Kinder (grüne durchgehende Linie) und deren 95% 
Konfidenzintervall (strichlierte hellgrüne Linie). 
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Abbildung 10  Graphische Darstellung der einzelnen gemessenen TAPSE-Werte aller 68 an der Studie 
teilnehmenden Patienten (rote Punkte entsprechen den Mädchen und blaue Punkte entsprechen den Buben) im 
Vergleich zu den Normkurven herzgesunder Kinder (die durchgehende dunkelgrüne Linie entspricht den 
durchschnittlichen Normwerten herzgesunder Kinder, die strichlierten hellgrünen Linien entsprechen dem 95% 
Konfidenzintervall). 
 

 

Altersgruppe mean TAPSE 
herzkranke Kinder

mean TAPSE  
herzgesunde Kinder p-Wert bei α=0,05

0-12 Monate 1,12 1,20 0,15064273
1 - 3 Jahre 1,28 1,65 0,00068639
4 - 6 Jahre 1,47 1,86 0,00009979
7 - 9 Jahre 1,51 1,97 0,00006505

10 - 12 Jahre 1,57 2,10 0,00000009
13 - 15 Jahre 1,84 2,26 0,00015600
16 - 18 Jahre 1,71 2,44 0,00000433  

Tabelle 3  Übersicht über die Abweichung der durchschnittlichen TAPSE-Werte (in cm) herzkranker Kinder im 
Vergleich zu herzgesunden Kindern und die statistische Analyse mittels p-Wert. 
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3.2 Gegenüberstellung von der in der MRT gemessenen RVEF mit den 

TAPSE-Werten derselben Patienten 

 

Von den 68 Patienten, die in die Studie eingeschlossen wurden, lagen bei 22 Patienten cardiac 

MRTs aus vorangegangenen Untersuchungen vor. Vergleicht man die mittels MRT gemessene 

RVEF, bei der ein Wert von über 55% als normal angesehen wird und die als konventioneller 

Parameter zur Bestimmung der systolischen Ventrikelfunktion gilt, mit den im Rahmen der 

Studie bestimmten TAPSE-Werten der gleichen Patienten, erkennt man, dass die TAPSE-

Werte dann niedrig sind, wenn auch die konventionellen Parameter – in diesem Fall die  

RVEF – eine schlechtere beziehungsweise verminderte Herzfunktion anzeigen. Vergleiche 

dazu Tabelle 4. 

Alter MR - RVEF 
in %

TAPSE 
in cm

Normwert 
TAPSE in cm

6 Monate 30,87 0,79 1,31
4 Jahre 43,00 1,24 1,82
7 Jahre 57,00 1,68 1,94
8 Jahre 43,50 1,6 1,97
10 Jahre 51,00 1,6 2,05

44,57 1,5 2,05
12 Jahre 41,04 1,5 2,14

45,30 1,47 2,14
14 Jahre 43,00 1,96 2,26

39,70 1,69 2,26
40,57 1,72 2,26

15 Jahre 43,60 1,9 2,33
51,66 1,6 2,33

16 Jahre 27,75 0,79 2,39
34,07 1,61 2,39
39,58 1,66 2,39

17 Jahre 30,20 1,73 2,45
53,26 2,06 2,45
40,70 1,7 2,45

18 Jahre 33,90 1,69 2,47
40,96 1,75 2,47
43,40 1,8 2,47  

Tabelle 4  Auflistung der in der MRT gemessenen RVEF, der mittels Echokardiographie bestimmten TAPSE-
Werte derselben Patienten und der TAPSE Normwerte der jeweils entsprechenden Altersgruppe. 
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4. Diskussion 

4.1 TAPSE – Allgemeines und Entwicklung 

 

Für lange Zeit wurde der rechte Ventrikel und die Bestimmung seiner Form und Funktion 

vernachlässigt. Dies ist auf seine komplexe Morphologie und Physiologie zurückzuführen. 

Durch diese Komplexität ist eine vergleichsweise einfache Bestimmung von Form und 

Funktion, wie es beim linken Ventrikel der Fall ist, nur eingeschränkt möglich. [40] 

Viele kongenitale aber auch erworbene Herzfehler gehen aber mit Veränderungen, die den 

rechten Ventrikel beziehungsweise das rechte Herz betreffen, einher, was eine Bestimmung 

der rechtsventrikulären Herzfunktion notwendig macht. 

Das Ziel der vorliegenden Arbeit war es, erste Informationen darüber zu erhalten, ob die 

Messung der TAPSE als Parameter zur Bestimmung der rechtsventrikulären systolischen 

Herzfunktion bei Säuglingen, Kindern und Jugendlichen mit einem kongenitalen Herzfehler 

wie der TOF oder einer PA mit VSD aussagekräftige Werte bezüglich der RV systolischen 

Herzfunktion zeigt. 

Der Hintergrund dieser Überlegung ist, dass die Messung der TAPSE mittels transthorakaler 

Echokardiographie eine einfache, kostengünstige, leicht reproduzierbare [11], [3] und auch 

außerhalb von Zentren verfügbare Methode zur Bestimmung der rechtsventrikulären 

systolischen Herzfunktion darstellt, für das pädiatrische Krankengut aber noch wenig 

Information über die klinische Relevanz dieser Methode besteht und diese Methode sich in 

diesem Bereich daher auch noch nicht etablieren konnte. 

Bereits in den 1950er Jahren zeigten Rushmer et al mittels Untersuchungen an Tieren, dass der 

rechte Ventrikel das Blut  bei Wandkontaktionen hauptsächlich entlang der logitudinalen 

Achse auswirft und der Trikuspidalklappenanulus dabei in Richtung Herzspitze vorgeschoben 

wird. Weiters gingen sie davon aus, dass der RV einem Teil eines kugeligen Körpers mit 

großem Radius ähnelt und dieser Körper mit großen Volumenschwankungen unter geringem 

Druck sowohl während der Einfluss- als auch während der Ausflussphase umgehen kann. [41] 

Bis auf einige wenige Ausnahmen bezogen sich die in den letzten Jahren bezüglich der RV 

Herzfunktion oder der TAPSE durchgeführten Studien auf Erwachsene. In diesen Studien 
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konnte gezeigt werden, dass die TAPSE im Vergleich zu anderen echokardiographischen 

Parametern zur Bestimmung der rechtsventrikulären Herzfunktion ein größeres Maß an 

Reproduzierbarkeit zeigt. [11], [3]  

Der RV Tei Index, als eine weitere Möglichkeit zur RV Beurteilung, beschreibt zwar die 

globale systolische und diastolische RV Funktion sowohl bei Erwachsenen als auch bei Kinder 

und kann bei Patienten mit angeborenen aber auch erworbenen Herzfehler angewandt werden 

[42], [43], jedoch ist die Bestimmung des RV Tei Index sehr zeitintensiv, was sich im 

Speziellen bei Säuglingen und Kleinkindern zeigt und damit eine suffiziente Messung 

praktisch unmöglich macht. 

Die höchsten TAPSE-Werte fanden sich bei Erwachsenen, die eine nachweislich normale RV 

und LV Herzfunktion aufwiesen. [44] Weiters konnte nachgewiesen werden, dass eine 

Verringerung der TAPSE mit einer schlechteren Prognose bei Patienten mit ischämischer 

Herzkrankheit [8], bei Patienten mit pulmonalem Hypertonus [11] und bei Patienten mit 

Herzfehlern [12] einhergeht. Da sowohl die Herzfrequenz als auch der Rhythmus die 

longitudinale Bewegung des atrioventrikulären Anulus nicht beeinflussen [45], kann die 

TAPSE bei allen Patienten unabhängig von der Herzfrequenz bestimmt werden. 

Die amerikanischen und die europäischen Echokardiographie-Richtlinien  schlagen nachhaltig 

vor bei Erwachsenen mit kardialen Problemen die TAPSE Bestimmung als Bestandteil der 

Routineuntersuchung der rechtsventrikulären Herzfunktion durchzuführen. [3] 

Was das Kindes- und Jugendlichenalter betrifft, halten sich die Studienzahlen und die 

Ergebnisse bezüglich der Bestimmung der TAPSE und der RV Herzfunktion in Grenzen. Bei 

herzkranken Kindern liegt derzeit nur eine kleine Studie bei Patienten mit Fallot`scher 

Tetralogie vor. [13] 

Arce et al untersuchten in ihrer Studie die Bewegungen des atrioventrikulären Klappenringes 

in der pädiatrschen Altersgruppe und zeigten, dass die longitudinale Auslenkung des lateralen 

Trikuspidalklappenanulus mit dem Wachstum abnimmt. Außerdem wurde festgestellt, dass es 

bei Patienten mit einem pulmonalen Hypertonus zu Veränderungen bei der Bewegung der 

atrioventrikulären Anuli kommt. [45]  

Köstenberger et al gelang es in einer 2007 und 2008 durchgeführten Studie, durch die 

Bestimmung der TAPSE bei 640 herzgesunden Säuglingen, Kindern und Jugendlichen 

Normwerte für die TAPSE im Bereicht der Pädiatrie zu erstellen. [14] 
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4.2 TAPSE-Werte bei herzkranken Säuglingen, Kindern und 

Jugendlichen 

 

Die Studienpopulation bestand aus 68 Patientinnen und Patienten im Alter von sieben Tagen 

bis hin zu 18 Jährigen Adoleszenten. Diese Patientinnen und Patienten wurden entsprechend 

ihres Alters in sieben Untergruppen eingeteilt, wobei sich in den einzelnen Gruppen jeweils 

zwischen acht und zwölf Personen befanden. 

Die niedrigsten TAPSE-Werte fanden sich in der Gruppe der 0-1 Jährigen, die höchsten in der 

Gruppe der 16 – 18 Jährigen. Es zeigte sich, dass die TAPSE-Werte der Patientinnen und 

Patienten mit TOF und PA mit VSD mit dem Alter zunehmen, sie tun dies aber in nicht 

linearer Art und Weise. Bei den Neugeborenen und Säuglingen bis hin zum Kleinkindesalter 

stiegen die Werte steiler an, im Jugendlichenalter verlief die Kurve dann flacher.  

Dieser Verlauf der TAPSE-Werte bei herzkranken Säuglingen, Kindern und Jugendlichen 

entspricht in etwa dem Verlauf der Werte bei herzgesunden Kindern. [14] Der Unterschied zu 

den Werten herzgesunder Kinder besteht lediglich darin, dass sich der Verlauf der Werte 

bezogen auf das Alter bei herzkranken Kindern deutlich unter dem Verlauf der Referenzwerte 

befindet. Besonders deutlich wird dieser Unterschied in der Entwicklung der TAPSE-Werte ab 

der Altersgruppe der 1 – 3 Jährigen. Während nämlich die durchschnittlichen TAPSE-Werte 

der 0 – 1 Jährigen fast noch an die Referenzwerte von herzgesunden Kindern heranreichen, 

erreichen alle übrigen Altergruppen nicht das 95% Konfidenzintervall der Normalwerte.  

Bezüglich eines Geschlechterunterschiedes konnte bei den weiblichen und männlichen 

Studienteilnehmern kein signifikanter Unterschied in der Größe der TAPSE-Werte festgestellt 

werden. Dies lässt sich mit den in der Literatur vorhandenen Daten aus an Erwachsenen 

durchgeführten Studien vereinbaren. [9]  

Da die Ergebnisse dieser Studie zeigen, dass es möglich ist, ab der Altersgruppe der 1 – 3 

Jährigen eine zunehmend schlechter werdende rechtsventrikuläre Herzfunktion mittels der 

Bestimmung der TAPSE zu detektieren, könnte es zukünftig möglich sein, den Patientinnen 

und Patienten invasivere oder teurere Untersuchungsmethoden wie das cardiac MRT, 

zumindest teilweise, zu ersparen.  
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4.3 Echokardiographie versus MRT – TAPSE versus RVEF 

 

Durch die Fortschritte und die Weiterentwicklung auf dem Gebiet der cardiac MRT konnte 

sich diese Untersuchungsmethode als Goldstandart für die quantitative Bestimmung des RV 

Volumens, der Masse und der Funktion etablieren. [46], [47], [48]  

Die Vorteile dieser Untersuchungsmethode gegenüber anderen Methoden zur Beurteilung der 

RV Herzfunktion sind, dass sie nicht invasiv ist, dass sie bei Patienten mit schlechter 

echocardiographischer Beurteilbarkeit aufgrund von Übergewicht oder Thoraxdeformitäten 

eine bessere Bildgebung und somit auch eine bessere Beurteilbarkeit ermöglicht und, dass im 

Vergleich zur Echokardiographie eine bessere Reproduzierbarkeit mit weniger Variabilität 

erzielt werden kann. [49] Aber auch bei dieser Methode finden sich Nachteile. Zu diesen 

zählen die  hohen Kosten und der relativ hohe  Zeitaufwand, die mit der Untersuchung in 

Verbindung stehen, und die Verfügbarkeit des Gerätes, denn die Untersuchung ist nur an 

Zentren durchführbar. [50] 

Im klinischen Alltag besteht eine Notwendigkeit dahingehend, ökonomische, zeitsparende, 

leicht durchführbare und reproduzierbare Untersuchungsmethoden zu finden. 

Mittels Echokardiographie stellt die Beurteilung des rechten Ventrikels eine große 

Herausforderung dar, und zwar vorwiegend aufgrund seiner Komplexität was seine Form und 

Funktion angeht. [51] Ein klassischer Parameter zur Bestimmung der RV-Funktion ist die 

RVEF, die aber wenn mittels Echokardiographie bestimmt, eine ungenaue Messmethode 

darstellt. Für neuere echokardiographische Parameter wie die TAPSE konnte ein signifikanter 

Zusammenhang zwischen ihr und der RVEF nachgewiesen werden. [4] Zwischen den beiden 

Parametern zeigte sich ein großer Zusammenhang bei der Untersuchung an gesunden 

Individuen und an Patienten mit einer ischämischen Herzerkrankung. Beim Vorliegen einer 

Trikuspidalinsuffizienz konnte aber nur ein eher geringer Zusammenhang festgestellt werden. 

[52]  

Insgesamt stellt aber sowohl die Bestimmung der TAPSE mittels transthorakaler 

Echokardiographie als auch die cardiac MRT eine nachgewiesen gute Methode zur 

Bestimmung der RV Herzfunktion dar. [50]  
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Im Rahmen dieser Studie fanden sich bei 22 von den insgesamt 68 eingeschlossenen Patienten 

bereits durchgeführte cardiac MRTs. Bei der Durchsicht der mittels MRT bestimmten RVEF 

zeigten sich bei allen Patienten bis auf zwei Ausnahmen deutlich reduzierte RVEF-Werte, was 

aufgrund der vorliegenden Grunderkrankung zu erwarten ist. Auch die TAPSE-Werte der 

entsprechenden Kinder und Jugendlichen waren deutlich reduziert. 

Natürlich sind die Daten von 22 Patientinnen und Patienten zu wenig, um einen validen 

Vergleich zwischen der TAPSE, die mittels Echokardiographie bestimmt wurde, und der 

mittels MRT gemessenen RVEF ziehen zu können. Dennoch ist gut erkennbar, dass die 

TAPSE unabhängig vom Patientenalter dann reduziert ist, wenn auch ein konventioneller 

Parameter wie die RVEF eine verminderte RV-Herzfunktion anzeigt. 
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5. Schlussfolgerung 
 

Die Bestimmung der TAPSE mittels transthorakaler Echokardiographie stellt eine einfache 

Methode dar, um eine zunehmend schlechter werdende systolische rechtsventrikuläre 

Funktion bei Patienten mit TOF oder PA mit VSD detektieren zu können. Zukünftig könnten 

so diesen Patienten invasive, zeitaufwändige und kostenintensive Untersuchungen wie zum 

Beispiel die MR Untersuchung des Herzens, zumindest teilweise, erspart bleiben.  

Die klinische Signifikanz dieser Methode bedarf jedoch weiterer und größerer 

Vergleichsstudien, um diese Aussage zu validieren.  
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