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1. Abstract 

1.1. Deutsch 

Zielsetzung 

Beurteilung des Vorhersagewertes der ACHD AP Klassifikation erwachsener Ebstein Anomalie 

Patienten auf die chirurgische Therapie und das postoperative Outcome. 

Methoden 

Die operativen Eingriffe von Erwachsenen mit Ebstein Anomalie wurden im Rahmen einer 

retrospektiven Datenerfassung zwischen 2000 und 2017 am Deutschen Herzzentrum Berlin 

untersucht. Das Einschlusskriterium war Mindestalter bei der Operation von 16 Jahren. Patienten mit 

vorangegangen operativen Eingriffen der Ebstein-artig veränderten Trikuspidalklappe wurden 

ausgeschlossen. Im Stadium II B und II C der ACHD AP Klassifikation wurden die Patienten als 

"moderate", im Stadium II D als "schwere" Gruppe definiert.  

Ergebnisse 

Es wurden insgesamt 33 Patienten eingeschlossen, 18 davon wurden zur moderaten Gruppe und 15 

Patienten der schweren Gruppe eingeteilt. Das Alter der gesamten Kohorte lag zwischen 16 und 67 

Jahren (37,67 ± 14,72). Die Patienten der moderaten Gruppe waren signifikant jünger, 32 ± 12 versus 

44 ± 15 Jahre (p=0,02). Insgesamt wurden 30 Trikuspidalklappenrekonstruktionen und drei 

Trikuspidalklappenersätze durchgeführt. In der moderaten Gruppe wurde die Trikuspidalklappe 

signifikant häufiger rekonstruiert (p=0,02) und Patienten verblieben signifikant kürzer im 

Krankenhaus als Patienten, die der schweren Gruppe zugeordnet wurden, 11 ± 5 Tage versus 19 ± 14 

Tage, p= 0,03. 

Im Gesamtüberleben nach neun Monaten zeigten Patienten der moderaten Gruppe eine Tendenz zu 

verbessertem Überleben als in die der schweren Gruppe, 100% versus 90,1%  ± 5,4%, p=0,07. 

Weibliche Patientinnen in der schweren Gruppe hatten ein signifikant geringeres Gesamtüberleben 

im Vergleich zu allen anderen Patienten dieser Kohorte, 75,0% ± 12,5% versus 100%, p=0,025. Bei 

Patienten der moderaten Gruppe kam es signifikant weniger zu postoperativen Komplikationen, nach 

10-Jahren-Follow-Up: 38,1% ± 12,9%, versus 60,0% ± 12,6%, p=0,03.  

Schlussfolgerung 

Erwachsene Patienten mit Ebstein Anomalie sollten operiert werden, wenn sie sich noch im 

moderaten Zustand der ACHD AP Klassifikation befinden, idealerweise vor dem 40. Lebensjahr. 

Diese Empfehlung gilt insbesondere für weibliche Patientinnen.  
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1.2. Englisch 

Objective 

To evaluate the impact of ACHD AP Classification on surgical management and postoperative 

outcome of adult patients with Ebstein’s anomaly. 

Methods 

This is a single-center, retrospective study at the German Heart Center Berlin. Patients with Ebstein’s 

malformation who underwent tricuspid valve surgery between 2000 and 2017 and were at least 16 

years old were included. Patients with previous surgeries due to Ebstein’s anomaly were excluded. 

Types II B and II C of the ACHD AP Classification were defined as "moderate" group. Patients with 

type II D belonged to the "severe" group.  

Results 

Overall, 33 patients were included in this study. 18 of them belonged to the moderate group and 15 

to the severe group. Mean age of the entire cohort was 37.67 ± 14.72 years (16-67). The moderate 

group was significantly younger, 32 ± 12 versus 44 ± 14 years (p=0.02). In total 30 tricuspid valve 

repairs and three replacements were performed. Patients in the moderate group underwent tricuspid 

valve repair more often, p=0.02. They also stayed significantly shorter in the hospital compared to 

the severe group, 11 ± 5 days versus 19 ± 14 days, p= 0.03. Survival after nine months showed a 

better tendency in the moderate than in the severe group, 100% versus 90.1%  ± 5.4%, p=0.07. Female 

patients in the severe group presented with significant worse survival than all other patients, 75.0% 

± 12.5% versus 100%, p=0.025. There were significant more major adverse postoperative 

complications in the severe group at 10-year follow-up: 60.0% ± 12.6% versus 38.1% ± 12.9%, 

p=0.03.  

Conclusion 

Adult patients with Ebstein’s anomaly should undergo surgery while still presenting in moderate 

ACHD AP condition, idealy before the age of 40 years. This recommendation  applies in particular 

to female patients. 
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2. Einleitung 

Bei der Ebstein Anomalie (EA) handelt es sich um eine Delaminisierungsstörung (3) in der 

embryonalen Entwicklung der Trikuspidalklappe zwischen der 7. und 16. Schwangerschaftswoche. 

Hier bleiben das posteriore und das septale Segel an dem Ventrikel haften und die Segel sind 

insgesamt in Richtung Apex verlagert. Die Papillarmuskeln werden teilweise nur noch unvollständig 

gebildet (4).  Das anteriore Segel ist meistens vergrößert und immobil. Aufgrund immobiler und 

teilweise nur noch rudimentär ausgebildeter Klappenanteile kommt es zu einer erheblichen 

Koaptationsstörung der Segel und konsekutiv zu einer Trikuspidalklappeninsuffizienz. Diese 

Fehlbildung führt zu einem vergrößerten rechten Vorhof und einem funktionseingeschränkten 

(atrialisierten) rechten Ventrikel (Abbildung 1). Die Inzidenz pro Million der Lebendgeburten wurde 

von Hoffman und Kaplan auf 114 geschätzt (1), diese Fehlbildung kommt also bei weniger als 1% 

aller angeborenen Herzfehler (2) vor.  

 

Abbildung 1: Ebstein Anomalie - Verlegung der Trikuspidalklappe nach apikal, vergrößerter 

rechter Vorhof, atrialisierter Ventrikel, Trikuspidalklappeninsuffizienz und ein 

Atriumseptumdefekt. 

 

2.1. Erstbeschreibung 

Die Ebstein Anomalie wurde das erste Mal im Allerheiligen-Hospital in Breslau durch einen 

deutschen Arzt Wilhelm Ebstein im Jahr 1866 beschrieben (5). Ein 19-jähriger Patient, Joseph 

Prescher, stellte sich mit Kachexie, schwerer Zyanose, Luftnot, Pulsationen in den Jugularvenen, 

Unterschenkelödemen und einem Herzgeräusch vor. Acht Tage danach verstarb er, entweder an einer 
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Lungentuberkulose oder an den Folgen dieses Herzfehlers. Bei der Obduktion wurde eine 

schwerwiegende Kardiomegalie, eine Verlegung der Trikuspidalklappe nach apikal, verdünnte Wand 

des rechten atrialisierten Ventrikels und ein persistierendes Foramen ovale festgestellt. Bis zum Jahr 

1950 wurden nur drei Fälle der Ebstein Anomalie publiziert (6).  

 

2.2. Mögliche Ursachen 

In früheren Publikationen ging man davon aus, dass die Ebstein Anomalie mit der Einnahme von 

Lithium im ersten Trimenon der Schwangerschaft assoziiert sei (7). Heutzutage vertritt man die 

Theorie, dass viele Faktoren wie Genetik und Umwelt für die Missbildung der Trikuspidalklappe 

verantwortlich sind. Diese Anomalie tritt laut Fall-Kontroll-Studien häufiger bei Zwillingen, nach 

Einnahme der Benzodiazepine in der Schwangerschaft und bei bekannten angeborenen Herzfehlern 

in der Familie auf. Eine familiäre Häufung der Ebstein Anomalie ist jedoch selten (8). In manchen 

Fällen wurde eine Mutation im kardialen Transkriptionsfaktor beschrieben (9). Einige Studien 

beschreiben, dass diese Malformation bei Frauen häufiger vorkommt - nämlich im Vergleich 

männlich : weiblich = 1:1,57 (10, 11). 

 

2.3. Assoziierte Malformationen 

In ungefähr 80% - 94% der Ebstein Anomalie Fälle kommt ein Atriumseptumdefekt (ASD) oder ein 

persistierendes Foramen ovale (PFO) vor (12).  Bei einer schweren Ausprägung des Herzfehlers kann 

es über den ASD oder das PFO zu einer Shunt-Umkehr (Rechts-Links-Shunt) aufgrund der 

verminderten Compliance des rechten Ventrikels kommen. Dies kann zu einer ausgeprägten Zyanose, 

Volumenüberlastung des linken Herzens und paradoxen Embolien führen. Des weiteren kann auch 

bei 14% ein Ventrikelseptumdefekt (VSD) vorkommen (13). Ferner zählen zu den wichtigen 

assoziierten Anomalien die Obstruktion des rechtsventrikulären Ausflusstraktes durch die 

Trikuspidalklappe, Pulmonalklappenstenose oder -atresie. Im Letzteren ist ein persistierender Ductus 

arteriousus Botalli (PDA) vorhanden. 

Eine delta-Welle im EKG wird bei ungefähr 10% - 45% der Patienten gefunden (14), dies deutet auf 

ein Wolf-Parkinson-White Syndrom hin. Bei diesem Syndrom handelt es sich um eine kreisende 

elektrische Erregung zwischen den Atrien und den Herzkammern wegen einer oder mehreren 

akzessorischen Leitungsbahnen. Dabei kommt es zu paroxysmalen Tachykardien. Patienten 

beschreiben hier oft Palpitationen. Durch eine Ablation können diese akzessorischen Leitungsbahnen 

beseitigt werden.  

Bei fast 70% der Ebstein Patienten wird in einer anderen Studie eine Arrhythmie diagnostiziert (15). 

Typischerweise kommt es zu supraventrikulären Tachykardien, ventrikulären Extrasystolen und im 
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fortgeschrittenen Alter zu Vorhofflimmern oder -flattern. Letzteres bedarf eine medikamentöse oder 

interventionelle Therapie. Falls diese Optionen nicht erfolgreich sind, spricht man von einer 

Therapie-refraktären Arrhythmie.  

 

2.4. Klinische Manifestation 

Zu den typischen Symptomen der Ebstein Anomalie bei Erwachsenen gehören abnehmende 

Belastbarkeit, Dyspnoe, Zyanose, Palpitationen, Schwindel und Unterschenkelödeme. Oft wird bei 

den Patienten im Röntgenbild eine Kardiomegalie mit einem Herz-Thorax-Ratio (HTR oder englisch 

CTR) > 0.5 gefunden. Diese entsteht meist durch eine Trikuspidaklappeninsuffizienz und eine 

Dilatation der rechten Herzhöhlen. Ein AV-Block ersten Grades tritt bei 42% der EA Patienten auf, 

ein primärer kompletter AV-Block ist hingegen eher selten (16). 

  

2.5. Klassifikation nach Carpentier 

Im Jahr 1988 wurde die Ebstein Anomalie anhand der anatomischen Begebenheiten von Carpentier 

unterteilt (17): 

• Typ A: das septale und das posteriore Segel sind in Richtung der Herzspitze verlegt, das anteriore 

Segel ist vergrößert und mobil, ein kleiner Teil des rechten Ventrikels ist atrialisiert 

• Typ B: ein größerer Teil des rechten Ventrikels ist atrialisiert, das anteriore Segel ist vergrößert, 

aber mobil 

• Typ C: zusätzlich zu Carpentier Typ B ist das anteriore Segel immobil 

• Typ D: der rechte Ventrikel ist fast komplett atrialisiert und hat eine deutlich eingeschränkte 

Funktion, dies wird "tricuspid sac" genannt. 

2.6. Therapie 

Patienten mit Ebstein Anomalie und schwerer Trikuspidalatresie werden häufig schon früh, zum Teil 

bereits im Neonatalalter symptomatisch. Diese Patienten zeigen oft Zyanose und ein Herzversagen. 

Hier wird oft eine schnelle operative Therapie benötigt. Das operative Risiko in diesem Alter liegt 

laut der Society of Thoracic Surgeons Congenital Heart Surgery Database (STS-CHSD) sehr hoch, 

nämlich bei 27,4% (18). Bei älteren Patienten hängt das operative Risiko von dem klinischen Zustand 

und der angewandten chirurgischen Technik ab. Oft stellen Arrhythmien, progressive 

Herzvergrößerung und Zyanose eine Indikation zur Operation dar. 

In seltenen Fällen wird die Ebstein Anomalie erst bei Erwachsenen diagnostiziert. Bei diesen 

Patienten kann es durch eine langjährige Volumenbelastung zu extremen Vergrößerungen des rechten 

Vorhofs kommen und damit zu allgemeinen Beeinträchtigung der Herzpumpfunktion. Außerdem 
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begünstigt diese Herzvergrößerung Arrhythmien, insbesondere Vorhofflimmern. Bei erwachsenen 

Patienten mit einem ASD oder einem PFO kann es nach Jahren mit vorwiegendem Links-Rechts-

Shunt zu einer Shunt-Umkehr kommen. Dadurch präsentieren erwachsene Patienten mit Ebstein 

Anomalie, in späten Stadien, schwere multimorbide Symptome wie Zyanose, Ödeme, Therapie-

refraktäre Arrhythmien oder Herzversagen durch eine langjährige Volumenüberladung und stellen 

eine besondere therapeutische Herausforderung dar. Es ist schwierig, den richtigen Zeitpunkt für die 

operative Therapie zu wählen, weil eine Unsicherheit besteht, in welchem Stadium der Krankheit die 

operative Therapie den Patienten den größten Nutzen hinsichtlich des Erhalts der Herzfunktion und 

damit auch der Lebensqualität bringt.  

Als Therapieziel wird die Verbesserung der Trikuspidalklappen- und der Rechtsherzpumpfunktion 

und dadurch der mittelfristigen Belastbarkeit erhofft. Es kann versucht werden diese 

Zustandsbesserung durch eine konservative medikamentöse Therapie mit oralen Diuretika, 

Antiarrhythmika, ACE-Hemmer oder Betablocker zu erzielen. Eine progressive Herzinsuffizienz, 

zunehmende Zyanose und refraktäre Arrhythmie stellen bei Erwachsenen oft eine Indikation zu der 

operativen Behandlung. Die Operationswahl richtet sich nach der Morphologie der Trikuspidalklappe 

und dem klinischen Zustand des Patienten. Zu den Operationsmöglichkeiten gehören die 

Trikuspidalklappenrekonstruktion (TKR) und der Trikuspidalklappenersatz (TKE).  

 

2.6.1. Trikuspidalklappenrekonstruktion (TKR) 

Die ersten Operationsversuche der Trikuspidalklappe bei Ebstein Anomalie Patienten wurden im Jahr 

1959 veröffentlicht (19). Beide EA Patienten in dieser Serie verstarben operativ oder früh 

postoperativ. Die erste gelungene TKR wurde dann im Jahr 1979 an der Mayo Klinik durchgeführt 

(20). Bei diesem Patienten wurde eine Plikatur des atrialisierten rechten Ventrikels und eine 

Annuloplastik durchgeführt. Die Technik der Trikuspidalklappenrekonstruktion hat sich durch eine 

lange Zeit entwickelt. Im Deutschen Herzzentrum Berlin wurde jahrelang die Sebening Stich Technik 

bevorzugt. Diese Prozedur wird in einer Studie aus dem Jahr 1997 als eine gute Technik mit einem 

Gesamtüberleben nach einem Jahr über 90% beschrieben (21). Diese Technik hat eine 

Monokuspidalklappe als Folge, die nur aus dem anterioren Segel besteht. Das anteriore Segel wird 

mittels einer einzelnen Naht mit dem atrialisierten muskulären Septum verbunden (21). Im Deutschen 

Herzzentrum Berlin wird seit dem Jahr 2013 bei Erwachsenen falls technisch möglich, standardisiert 

die Cone-Rekonstruktion nach Da Silva angewandt. In diesen Fällen dient die Verbindung des 

anterioren, des posterioren und Resten des septalen Segels zur Bildung eines Konus. Bei dem 

Klappenannulus wird in diesem Fall eine Plikatur durchgeführt (Abbildung 2). Zusätzlich erfolgt oft 

eine Plikatur der Wand des atrialisierten Ventrikels. Diese Methode wird als "anatomische 
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Rekonstruktion" beschrieben, weil sie von allen anderen Techniken am ähnlichsten der 

physiologischen Anatomie der Trikuspidalklappe und des rechten Herzens ist. Die größte Studie mit 

der Cone-Rekonstruktion an der Mayo Klinik aus dem Jahr 2017 mit 235 Patienten (22) beschreibt 

ein Gesamtüberleben nach 6 Jahren mit 98%. Hier wurden alle Altersgruppen miteinbezogen.  

  

Abbildung 2: Cone-Rekonstruktion. Auf dem linken Bild: das Herz eines Ebstein Anomalie 

Patienten (Die Trikuspidalklappe ist in Richtung der Herzspitze verlegt. Der rechte Ventrikel 

ist atrialisiert. Ein ASD ist vorhanden.). Auf dem rechten Bild: Cone-Rekonstruktion der 

Trikuspidalklappe und Plikatur des atrialisierten Ventrikels. Der ASD wurde verschlossen. Der 

rechte Vorhof wurde verkleinert. 

 

2.6.2. Trikuspidalklappenersatz (TKE) 

Die erste gelungene Operation der Trikuspidalklappe mit einem TKE wurde bei einem Ebstein 

Anomalie Patienten im Jahr 1962 angewandt (23). Dieser Patient überlebte postoperativ. Bei einem 

Trikuspidalklappenersatz hat man die Wahl zwischen einer biologischen oder einer mechanischen 

Klappe. Eine biologische Klappe wird heutzutage bevorzugt, weil in diesem Fall auf eine 

Antikoagulation nach drei Monaten verzichtet werden kann. Die Haltbarkeit der Bioprothese der 

Trikuspidalklappe beträgt nach 5 Jahren 66%, insbesondere eine Operation der Patienten vor dem 16. 

Lebensjahr ist mit einer frühen Reoperation assoziiert (24). 
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2.6.3. 1,5-Korrektur  

Dies beschreibt die obere cavopulmonale Anastomose (Glenn Anastomose) und eine Rekonstruktion 

der Trikuspidalklappe. Hier wird die obere Hohlvene vom rechten Vorhof abgetrennt und mit der 

rechten Pulmonalarterie verbunden. So wird das rechte Herz teilweise Volumen entlastet, da das Blut 

aus der oberen Körperhälfte direkt in die Lunge geführt wird (25). Zusätzlich wird die 

Trikuspidalklappe repariert. 

 

2.6.4. Palliative Therapiemöglichkeiten 

Bei schweren Fällen der Ebstein Anomalie stellt eine Palliation die einzig sinnvolle Rekonstruktion 

dar, insbesondere wenn eine biventrikuläre Korrektur aufgrund eines deutlich hypoplastischen 

funktionellen rechten Ventrikels unmöglich ist. Hier wird neonatal oder im frühen Säuglingsalter 

zunächst die Starnes Operation (Verschluss der Trikuspidalklappe mit einem fenestrierten Patch) 

durchgeführt. Danach folgt die Glenn-Operation im Alter von vier bis sechs Monaten. Im Alter von 

zwei bis drei Jahren wird die Palliation durch eine Fontan-Operation komplettiert. Hier wird der 

Lungenkreislauf von dem Körperkreislauf vollständig getrennt. Die untere Hohlvene wird vom 

rechten Vorhof getrennt und mit der rechten Pulmonalarterie durch eine extra- oder intrakardiale 

Prothese verbunden. Durch eine Fenestration wird ein Überlaufventil zwischen dem extrakardialen 

Konduit und dem rechten Vorhof erschaffen. Die Fontan Operation eignet sich nicht für Patienten 

mit einer pulmonalen Hypertonie, da der erhöhte Gefäßwiderstand einen passiven Blutfluss 

unmöglich macht. 

 

2.6.5. Zusätzliche Eingriffe 

Bei Patienten mit Herzrhythmusstörungen sollte eine zusätzliche operative antiarrhythmische 

Therapie durchgeführt werden. Dazu zählt die Maze Prozedur bei Vorhofflimmern und eine 

rechtsatriale Ablation bei WPW-Syndrom. Bei bradykarden Herzrhythmusstörungen kann eine 

Schrittmacherimplantation indiziert sein.  

 

2.6.6. Herztransplantation 

Bei Patienten mit einer schweren biventrikulären Dysfunktion und therapierefraktärer 

Herzinsuffizienz ohne andere chirurgische Therapieoption kann eine Herztransplantation notwendig 

sein. Lambert und Kollegen erfassten 58 Ebstein Anomalie Patienten im Kindesalter, die 

herztransplantiert wurden. Das Überleben dieser Patienten nach einer Herztransplantation war 

vergleichbar mit dem Überleben nach einer Herztransplantation bei anderen angeborenen Herzfehler 
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(26). Allerdings hat eine Herztransplantation eine hohe frühe Mortalität bei Erwachsenen - 35% der 

Patienten versterben innerhalb von einem Jahr nach der Transplantation (27).  

 

2.7. ACHD AP Klassifikation (28)  

Bei der ACHD AP Klassifikation ("Adults Congenital Heart Disease Anatomic and Physiologic") 

handelt es sich um eine neue Klassifikation der angeborenen Herzfehler der evidenzbasierten Leitlinie 

der AHA/ACC (American Heart Association/American College of Cardiology) aus dem Jahr 2018. 

Diese Klassifikation beschreibt die anatomischen und neulich die physiologischen Begebenheiten der 

angeborenen Herzfehler. Die Herzfehler werden anhand der Anatomie in drei Klassen unterteilt: 

einfache Herzfehler (Klasse I, z.B. ein ASD), Herzfehler mit moderater Komplexität (Klasse II, z.B. 

Ebstein Anomalie) und Herzfehler mit großer Komplexität (Klasse III, z.B. Patienten nach Fontan-

Korrektur oder die Transposition der großen Gefäße - TGA). Die physiologischen Begebenheiten 

spielen eine wichtige Rolle in der Prognose des jeweiligen angeboren Herzfehlers und werden in 

Kategorien A-D anhand der Schwere der Symptome eingestuft. Hier ist wichtig, dass die Patienten 

aufgrund des schwerwiegendsten physiologischen Merkmales in die jeweiligen Klassen eingestuft 

werden. Wenn ein Patient eine Therapie-refraktäre Arrhythmie und Symptome der NYHA Klasse I 

hat, wird er trotzdem aufgrund der schwerwiegenden Arrhythmie in die Klasse D der ACHD AP 

Klassifikation eingestuft. In der Methodik und im Anhang werden die jeweiligen physiologischen 

Klassen A-D genauer beschrieben.   

Die Ebstein Anomalie wird in der ACHD AP Klassifikation als ein Herzfehler mit einer moderaten 

anatomischen Komplexität beschrieben (Klasse II). Eine neue Publikation zeigte, dass diese 

moderaten anatomischen Malformationen ein operatives Mortalitätsrisiko von 5% (3,05% - 7,01%) 

im schwersten physiologischen Zustand (II D) zeigen (29).  

Die ACHD AP Klassifikation ist neu. Dementsprechend gibt es noch keine Publikation, in der diese 

Klassifikation an erwachsenen Ebstein Anomalie Patienten untersucht wurde. 

 

2.8. Zielsetzung der Arbeit 

Eine medikamentöse Behandlung und eine abwartende Strategie ("wait-and-see") werden meistens 

für erwachsene Ebstein Anomalie Patienten mit milder Symptomatik empfohlen. Die Leitlinie der 

European Society of Cardiology (ESC) empfiehlt, dass erwachsene Ebstein Anomalie Patienten mit 

einer schweren Trikuspidalklappeninsuffizienz, schweren Symptomen oder objektiver 

Verschlechterung der körperlichen Leistung operiert werden sollten (30). Diese Doktorarbeit 

evaluiert die mögliche Auswirkung der neuen ACHD AP Klassifikation auf die chirurgische Therapie 

und das Überleben der erwachsenen Ebstein Anomalie Patienten. Durch diese Klassifikation wäre es 
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möglich die erwachsenen Ebstein Anomalie Patienten besser einzuteilen und Empfehlungen für die 

nächste und frühere Therapie zu äußern. 

 

3. Methoden 

Es handelt sich um eine klinische retrospektive Doktorarbeit mit Durchsicht der Patientenakten im 

Deutschen Herzzentrum Berlin (DHZB). In dieser Doktorarbeit wurden Ebstein Anomalie Patienten 

eingeschlossen, die sich einer operativen Korrektur dieser Malformation zwischen Februar 2000 und 

August 2017 unterzogen haben.  

 

3.1. Einschluss- und Ausschlusskriterien 

Das Einschlusskriterium war Mindestalter von 16 Jahren bei der Operation. Patienten mit vorherigen 

Operationen dieser Missbildung der Trikuspidalklappe wurden ausgeschlossen. Wir schlossen 

Patienten aus, die vor dem Jahr 2000 im DHZB operiert wurden. Dies war aufgrund der sehr 

verschiedenen, nicht standardisiert angewendeten Operationstechniken vor dem Jahr 2000 

erforderlich. Patientenakten mit einer operativen Behandlung der Ebstein Anomalie zwischen den 

Jahren 2000 und 2008 konnten nur in Papierform im Archiv des Deutschen Herzzentrums Berlin 

beurteilt werden. Neuere Patiententakten (2008 - 2017) wurden von elektronischen Systemen 

MedFolio und m.life des DHZB erfasst.  

 

3.2. Erhobene Daten 

Demographische und klinische präoperative Daten enthielten das Alter beim Eingriff, das Geschlecht, 

assoziierte Herzanomalien, klinische Manifestationen der Ebstein Anomalie wie Zyanose, Dyspnoe, 

Palpitationen, Sauerstoffsättigung, das NYHA-Stadium, Wolf-Parkinson-White-Syndrom, 

spiroergometrische (VO2max, ml/min/kg), elektrokardiographische (Herzlagetyp, Blockbilder, 

Arrhythmien) und echokardiographische (rechtsatriale Fläche, linksatriale Fläche, linksventrikuläre 

Pumpfunktion, Schweregrad der Trikuspidalklappeninsuffizienz) Daten. Bei den operativen Daten 

wurden vor allem die Operationstechnik, andere operativen Eingriffe, Länge der Operation, Herz-

Lungen-Maschinen-Zeit und Aortenklemmzeit erfasst. Bei den postoperativen Daten wurden die 

Beatmungszeit in Stunden, Krankenhausverweildauer in Tagen, Sauerstoffsättigung, postoperative 

Komplikationen und die gleichen echokardiographischen Daten wie vor der Operation beurteilt. 

Patienten haben im Follow-Up einen Fragebogen mit dem Fokus auf die aktuellen klinischen 

Manifestationen beantwortet. Falls dieser nicht beantwortet wurde, erfassten wir die klinischen 

Manifestationen von der letzten Untersuchung. In der Nachuntersuchung wurden NYHA-Stadium, 

postoperative Komplikationen, Sauerstoffsättigung, klinische, spiroergometrische (VO2max, 
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ml/min/kg), und echokardiographische Daten beurteilt. Die Trikuspidalklappeninsuffizienz wurde 

echokardiographisch vom erhebenden Arzt als 1=trivial, 2=mild, 3=moderat und 4=schwer definiert.  

 

3.3. Erhebung der ACHD AP Klassifikation 

Patienten wurden nach der ACHD AP Klassifikation (28) anhand ihres präoperativen 

physiologischen Zustandes unterteilt. Zu den Kriterien der ACHD AP Klassifikation gehören 

Aortopathie, Arrhythmie, assoziierte Herzanomalien, Endorganstörung, Belastbarkeit, 

Hypoxämie/Hypoxie, Zyanose, New-York Heart Association Stadium (NYHA Stadium), pulmonale 

Hypertension, hämodynamisch signifikanter Shunt, venöse und aortale Stenose. Eine moderate 

Hypoxämie ist hier definiert als Sauerstoffsättigung <90% und eine schwere Hypoxämie als 

Sauerstoffsättigung <85%. Zu der refraktären Arrhythmien gehören schwere 

Herzrhythmusstörungen, bei denen die aktuelle Behandlung (medikamentös oder interventionell) 

keine Besserung brachte. Die Endorganstörung wurde anhand der klinischen Zeichen und 

Laborparameter beurteilt. Der Schweregrad der Herzklappenerkrankung wurde in der 

echokardiographischen Untersuchung präoperativ, postoperativ und im Follow-Up retrospektiv 

beurteilt. Als ein hämodynamisch signifikanter Shunt wird definiert: Nachweis einer 

Ventrikelvergrößerung distal des Shunts und ein Shunt der nicht als trivial oder klein beschrieben 

werden kann. Als kein hämodynamisch signifikanter Shunt wurde ein trivialer Links-Rechts-Shunt 

definiert. Die ACHD AP Klassifikation wurde erneut vor Entlassung und im Follow-Up erfasst. Im 

Anhang ist die ACHD AP Klassifikation abgelegt. 

 

3.4. Moderate (II B, II C) versus schwere (II D) Gruppe 

In der ACHD AP Klassifikation gilt die Ebstein Anomalie als moderater Herzfehler (anatomische 

Klasse II). Patienten in den Klassen II B und II C wurden in dieser Doktorarbeit als die "moderate" 

Gruppe definiert. Patienten im Stadium II D gehörten in die "schwere" Gruppe. Die Klassen II B und 

II C manifestieren leichtere Symptome als die Gruppe II D. Diese Einteilung in "moderate" und 

"schwere" Gruppe kann dazu beitragen, dass eine adäquate Therapie für die jeweiligen Patienten 

gewählt wird.  

 

3.5. Überleben und MACCE 

Frühes Überleben wurde definiert als Überleben bis Entlassung oder innerhalb von 30 Tagen nach 

der Operation. Schwere postoperative Komplikationen (MACCE, "major adverse cardiac and 

cerebrovascular events") wurden definiert als (31): 1. postoperatives akutes Nierenversagen, das eine 

temporäre oder permanente Dialyse erforderlich machte, 2. postoperatives neurologisches Defizit bei 
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Entlassung, 3. postoperativer AV-Block, der eine Schrittmacherimplantation erforderlich machte, 4. 

postoperative mechanische Kreislaufunterstützung (ECMO oder ein Assist device), 5. Verletzung des 

Nervus phrenicus oder eine Zwerchfellparese, 6. ungeplante Reoperation oder eine 

Katheterintervention. Anschließende Ereignisse wie Reoperation, Myokardinfarkt, cerebrovaskuläre 

Ereignisse und infektive Myokarditis wurden im Follow-Up als schwere Komplikationen 

dokumentiert. Eine Reoperation wird als Schrittmacherimplantation, Implantation eines 

Defibrillators oder der Eingriff auf der Trikuspidalklappe definiert. 

 

3.6. Primäre und sekundäre Endpunkte 

Der ursprüngliche primäre Endpunkt der Doktorarbeit war es zu untersuchen, ob die 

Trikuspidalklappenrekonstruktion (TKR) dem Trikuspidalklappenersatz (TKE) bei erwachsenen 

Ebstein Anomalie Patienten überlegen ist. Die sekundären Endpunkte waren die Freiheit von 

schweren Komplikationen und die Freiheit von Reoperation im Vergleich zwischen der TKR und 

dem TKE. Durch die geringe Anzahl der TKE-Patienten war keine statistische Analyse in dieser 

Hinsicht möglich. 

Durch die neue ACHD AP Klassifikation ergab sich ein neuer primärer Endpunkt dieser Doktorarbeit 

– der Vergleich der Sterblichkeit zwischen der moderaten und der schweren Gruppe. Die sekundären 

Endpunkte waren dann die Freiheit von schweren Komplikationen, die Freiheit von Reoperation und 

die Entwicklung der ACHD AP Klassen im Verlauf.  

 

3.7. Statistische Analyse 

In der statistischen Analyse wurden zum Vergleich der beiden Gruppen der t-Test bei unabhängigen 

und verbundenen Stichproben (zum Vergleich der Mittelwerte der beiden Gruppen) der exakte Test 

nach Fisher und Chi-Quadrat-Test bei Kreuztabellen (zur Berechnung des Signifikanzniveaus bei 

Kreuztabellen), Log-Rank Test (zur Berechnung des Signifikanzniveaus bei Kaplan-Meier-Kurven) 

die Varianzanalyse und der Mann-Whitney-U Test genutzt. Für das postoperative Überleben, 

Gesamtüberleben, Freiheit von MACCE und Reoperationsfreiheit wurden Kaplan-Meier Kurven 

gezeichnet. Der Log-rank-Test (Mantel-Cox Test) wurde für den Gruppenvergleich genutzt. Die 

Mittelwerte sind mit der Standardabweichung angegeben. Normalverteilung wurde durch den 

Shapiro-Wilk-Test überprüft. Alle Werte wurden in SPSS für Windows (Version 25, IBM, Ammonk, 

NY, USA) beurteilt. Das Signifikanzniveau lag beim p-Wert < 0,05 und das Konfidenzintervall bei 

95%. Alle Rechnungen wurden durch einen Statistiker des DHZB kontrolliert. 
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3.8. Interessenkonflikt und gute wissenschaftliche Praxis 

Es gab keinen Interessenkonflikt aller Beteiligten. In dieser Doktorarbeit wurden die Satzung der 

Charité Universitätsmedizin Berlin zu der guten wissenschaftlichen Praxis und der 

Patientendatenschutz eingehalten. Diese Studie wurde im Jahr 2019 durch die Ethikkommission der 

Charité Universitätsmedizin Berlin genehmigt (EA2/256/18).  

 

4. Ergebnisse 

Zwischen Februar 2000 und August 2017 wurden im Deutschen Herzzentrum Berlin 42 Ebstein 

Anomalie Patienten im Mindestalter bei der Operation von 16 Jahren operiert. Davon wurden neun 

Patienten wegen eines vorherigen Eingriffes an der Trikuspidalklappe ausgeschlossen. Insgesamt gab 

es 33 Patienten, die in diese Doktorarbeit eingeschlossen wurden. 

 

4.1. Präoperative ACHD AP Klassifikation 

Nach der ACHD AP Klassifikation wurde kein Patienten der Klasse II A, 18 Patienten in die moderate 

Gruppe (II B + II C) und 15 Patienten in die schwere Gruppe (II D) eingegliedert (Diagramm 1). In 

der Tabelle 1 wird die genaue Einteilung in die jeweiligen Klassen anhand der präoperativen 

Manifestation der Ebstein Anomalie gezeigt. 

 

Diagramm 1 - ACHD AP Klassifikation - präoperative Verteilung der moderaten (Klassen II B 

und II C) und der schweren Gruppe (Klasse II D).  

 

4.2. Studienpopulation 

Das Alter der Kohorte lag zwischen 16 und 67 Jahren (Mittelwert 38 ± 15 Jahre). Die Altersverteilung 

entsprach einer Normalverteilung (p-Wert = 0,21). Patienten, die der moderaten Gruppe zugeordnet 

II B
21%

II C
33%

II D
46% moderate 

Gruppe 

schwere 

Gruppe 
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wurden, waren signifikant jünger (Mittelwert 32 ± 12 Jahre) als die der schweren Gruppe (Mittelwert 

44 ± 13 Jahre), p-Wert = 0,02. Es gab 21 weibliche Patientinnen (64%) und 12 männliche Patienten 

(36%). In der schweren Gruppe war die Mehrheit der Patienten weiblich (80%), 12 versus 3.  

Es gab keinen signifikanten Unterschied bei Body Mass Index (BMI) zwischen der moderaten und 

der schweren Gruppe. 

Nach der Carpentier Klassifikation (Diagramm 2) wurden sechs Patienten dem Typ A, ein Patient 

dem Übergang zwischen Typ A-B, fünf Patienten dem Typ B, zwei Patienten dem Übergang 

zwischen Typ B-C, 12 Patienten dem Typ C, zwei Patienten dem Übergang zwischen Typ C-D und 

zwei Patienten dem Typ D zugeordnet. Zwischen der moderaten und der schweren Gruppe gab es 

keinen signifikanten Unterschied in der Verteilung der Carpentier Klassifikation (p-Wert = 0,66). In 

der Tabelle 1 kann man die Beschreibung der Studienpopulation sehen. 

 

 

Diagramm 2 - Verteilung der Ebstein Anomalie Patienten nach der Carpentier Klassifikation.  

 

Variablen Moderate EA 

n= 18 

Schwere EA 

n= 15 

P-Wert 

Männlich/weiblich 

[Anzahl] 

9/9 3/12 0,15 

Alter [Jahre] 32,4  12,2 43,9  15,4 0,02 

Typ A
18%

Typ A-B
3%

Typ B
15%

Typ B-C
6%

Typ C
37%

Typ C-D
6%

Typ D
6%

unklar
9%
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BMI 23,8  2,7 24,8  4,0 0,2 

Carpentier Typ A 5 1 0,66* 

Carpentier Typ A-B 1 0  

Carpentier Typ B 3 2  

Carpentier Typ B-C 0 2  

Carpentier Typ C 5 7  

Carpentier Typ C-D 1 1  

Carpentier Typ D 1 1  

Carpentier Typ unklar 2 1  

*Verteilung aller Carpentier Typen 

Tabelle 1 - Studienpopulation (32) - Verteilung der moderaten und der 

schweren Gruppe nach Geschlecht, Alter, BMI, Carpentier 

Klassifikation. 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie; BMI - Body Mass Index.  

 

4.3. Präoperative klinische Manifestationen und assoziierte Herzanomalien 

Patienten der Gruppe D waren signifikant häufiger zyanotisch als die der moderaten Gruppe, p-Wert 

= 0,02. Andere Symptome wie Arrhythmie, Luftnot und Schwindel waren bei beiden Gruppen 

vergleichbar verteilt (Tabelle 2). 

Symptome Moderate EA Schwere EA P-Wert 

Arrhythmie 8 7 1,0 

Luftnot 3 7 0,1 

Zyanose 2 8 0,02 

Schwindel 3 4 0,7 

Tabelle 2 - Präoperative klinische Manifestationen. 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie. 
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Bei den meisten Patienten (79%) war ein Atriumseptumdefekt (ASD) oder ein persistierendes 

Foramen ovale (PFO) vorhanden. Insgesamt gab es zwei Patienten mit einem Ventrikelseptumdefekt 

und einen Patienten mit einer partiellen Lungenvenenfehlmündung. Die assoziierten Herzanomalien 

waren bei beiden Gruppen gleichmäßig verteilt, p-Wert = 0,7 (Tabelle 3). 

 

Anomalie Moderate EA 

n=18 

Schwere EA 

n=15 

P-Wert 

ASD/PFO 12 11 0,7* 

ASD und VSD 1 1  

ASD + Lungenvenenfehlmündung  1 0  

Keine 4 3  

*Verteilung allen assoziierten Herzanomalien 

Tabelle 3 - Assoziierte Herzanomalien. 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie; ASD - Atriumseptumdefekt; PFO - 

persistierendes Foramen ovale. 

 

Bei der moderaten Gruppe wurden präoperativ signifikant höhere Sauerstoffsättigungen als bei der 

schweren Gruppe gemessen, p-Wert = 0,04. Ebenso war präoperativ ermittelte Sauerstoffaufnahme 

(VO2max) signifikant höher in der moderaten Gruppe, p-Wert = 0,002. (Tabelle 4).  

 

Variablen Moderate EA Schwere EA P-Wert 

Präoperative Sauerstoffsättigung, % 96,3 ± 2,8 90,8 ± 9,00 0,04 

Präoperative Spiroergometrie, VO2max, 

ml/min/kg 

20,8 ± 7,9 12,4 ± 4,5 0,002 

Tabelle 4 - Präoperative Sauerstoffsättigung und Spiroergometrie.  

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie; VO2max - maximale Sauerstoffmenge, die 

vom Körper während einer maximalen Ausbelastung aufgenommen werden kann. 
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Die Trikuspidalklappeninsuffizienz wurde in der schweren Gruppe signifikant als höhergradig 

eingeschätzt, p-Wert < 0,001 (Tabelle 5). 

 

Variablen Moderate EA Schwere EA P-Wert 

Schweregrad der präoperativen 

Trikuspidalklappeninsuffizienz  

2,4 ± 0,6 3,4 ± 0,5 <0,001 

Tabelle 5 - Schweregrad der präoperativen Trikuspidalklappeninsuffizienz. 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie. 

 

Bei drei Patienten mit schwerer EA lag ein Rechts-Links-Shunt vor. In der moderaten Gruppe war 

kein hämodynamisch signifikanter Shunt vorhanden. 

Blockbilder in der elektrokardiographischen Untersuchung waren in beiden Gruppen gleichmäßig 

verteilt, p-Wert = 0,7. Insgesamt 6 Patienten (18,2% der ganzen Kohorte) präsentierten präoperativ 

einen AV-Block Grad I. Bei drei Patienten gab es präoperativ ein Wolf-Parkinson-White Syndrom. 

(Tabelle 6). 

Blockbild Moderate EA Schwere EA P-Wert 

Inkompletter Rechtsschenkelblock 5 3 0,7* 

Kompletter Rechtsschenkelblock 10 8  

Linksschenkelblock 1 0  

Links anteriorer Hemiblock 0 1  

Kein 1 2  

AV-Block I 2 4 0,375 

WPW-Syndrom 2 1  

*Verteilung allen Schenkelblockbilder 

Tabelle 6 - Präoperative Manifestationen im EKG. 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie; AV-Block - atrioventrikulärer Block; 

WPW-Syndrom - Wolf-Parkinson-White Syndrom. 
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4.4. Operationstechnik und kardiotechnische Daten 

Bei 30 Patienten wurde die Trikuspidalklappe rekonstruiert (TKR) und bei drei Patienten durch eine 

biologische Prothese ersetzt (TKE). Durch die kleine Anzahl der TKE konnte keine statistische 

Analyse zum Vergleich dieser beiden Operationstechniken durchgeführt werden.   

Bei der TKR wurden verschiedene Methoden angewandt. In 16 Fällen wurden verschiedene 

Techniken der Annuloplastie und in neun Fällen die Sebening Technik durchgeführt. Ab dem Jahr 

2013 wurde nur noch die Cone-Plastik angewandt und nachfolgend so die Trikuspidalklappe bei fünf 

Patienten rekonstruiert. Bei zwei Patienten gab es einen TKE mit St Jude Medical Prothese und bei 

einem Patienten mit der Hancock Prothese. Diagramm 3 zeigt die genaue Verteilung der 

Operationstechniken und der Reoperationen der Trikuspidalklappe. Bei einem Patienten mit 

Sebening Stich wurde zusätzlich ein koronarer Bypass des Ramus interventricularis anterior (RIVA) 

aufgrund einer Eingefäßerkrankung durchgeführt. 

 

Diagramm 3: Angewandte Operationstechnik und Reoperationen der Trikuspidalklappe (FU - 

Follow-Up; TKE - Trikuspidalklappenersatz; TKR - Trikuspidalklappenrekonstruktion).  

 

Insgesamt in sieben Fällen wurde auch Rhythmuschirurgie durchgeführt: davon eine Vorhofablation 

nach MAZE in fünf Fällen und Ablation nur des rechten Vorhofs in zwei Fällen. Bei fünf Patienten 

wurde zusätzlich eine geplante Glenn Operation angewandt, bei zwei Patienten mit dem TKE und bei 

drei Patienten mit der TKR. Bei keinem Patienten wurde die Fontan Prozedur durchgeführt (Tabelle 

7). Die TKR wurde als alleinige Operation in der moderaten Gruppe (n = 17) signifikant häufiger als 

in der schweren Gruppe (n = 6) durchgeführt, p-Wert = 0,02. Insgesamt wurde ein ASD bei 22 von 

26 Patienten verschlossen.  
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n=33

TKE

n=3
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 Moderate 

EA 

Schwere 

EA 

Gesamt 

Trikuspidalklappenersatz 

- + Glenn Operation 

- + Rhythmuschirurgie 

- + Glenn Operation + Rhythmuschirurgie 

 

1 

0 

0 

 

0 

1 

1 

3 

1 

1 

1 

Trikuspidalklappenrekonstruktion 

- alleinig 

- + Glenn Operation 

- + Rhythmuschirurgie 

- + Glenn Operation + Rhythmuschirurgie 

 

17 

0 

1 

0 

 

6 

2 

3 

1 

30 

23 

2 

4 

1 

Tabelle 8 - Operationstechnik + Rhythmuschirurgie. (32) 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie. 

 

Bei operativen Kennzahlen waren keine signifikanten Unterschiede zu erkennen. Herz-Lungen-

Maschinen-Zeit in der moderaten Gruppe betrug 109 ± 81 Minuten und in der schweren Gruppe 156 

± 218 Minuten, p-Wert = 0,4. Die Aortenklemmzeit in der moderaten Gruppe betrug 64 ± 57 Minuten 

und in der schweren Gruppe 54 ± 19 Minuten, p-Wert = 0,6. Die Länge der Operation betrug in der 

moderaten Gruppe 231 ± 127 Minuten und in der schweren Gruppe 214 ± 69 Minuten, p-Wert = 0,6.  

 

4.5. Postoperative Ergebnisse 

4.5.1. Postoperativer Verlauf 

Postoperativ sind zwei Patienten verstorben: die frühe Mortalität betrug damit 6% (2/33). Beide 

Verstorbenen waren weiblich und gehörten in die schwere Gruppe. Bei der ersten Patientin wurde die 

Trikuspidalklappe rekonstruiert. Postoperativ war eine Schrittmacherimplantation gleichzeitig mit 

einem univentrikulären Assist rechtsseitig (für drei Tage) wegen eines kardiogenen Schocks 

notwendig. Die zweite verstorbene Patientin bekam ebenfalls eine Trikuspidalklappenrekonstruktion. 

Postoperativ waren eine schlechte kardiale Funktion und Rhythmusstörungen nachweisbar. Sie starb 

einen Monat nach der Operation. Bei beiden Patientinnen kam es zu Kammerflimmern, infolgedessen 
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es zum Tod kam. Allerdings gab es keinen signifikanten Unterschied zwischen der schweren und der 

moderaten Gruppe in der frühen Mortalität, p-Wert = 0,20.   

In der schweren Gruppe kam es signifikant häufiger zu postoperativen Komplikationen, 6 versus 1, 

p-Wert = 0,03. Am häufigsten war eine Schrittmacherimplantation aufgrund eines AV-Blocks 

vertreten, insgesamt in sechs Fällen. Bei einer Patientin der schweren EA Gruppe musste die 

Trikuspidalklappe aufgrund einer höhergradigen Insuffizienz nach einem Monat erneut rekonstruiert 

werden. Außerdem wurde hier aufgrund eines höhergradigen AV-Blocks eine 

Schrittmacherimplantation indiziert. Zwei Patienten hatten bei Entlassung ein neurologisches Defizit 

nach einem ischämischen Schlaganfall. Vier Patienten der schweren Gruppe erlitten zwei 

postoperative Komplikationen (Tabelle 8).  

Postoperativ aufgetretene Komplikationen Moderate EA Schwere EA 

Nierenversagen 0 0 

Neurologisches Defizit 0 2 

AV-Block + Schrittmacherimplantation 1 5 

Sick Sinus + Schrittmacherimplantation 0 1 

Mechanische Kreislaufunterstützung 0 1 

Zwerchfellparese 0 0 

Ungeplante Reoperation an der 

Trikuspidalklappe 

0 1 

GESAMT 1 6 

Tabelle 8 - Frühe postoperative Komplikationen. (32) 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie; AV-Block - atrioventrikulärer Block. 

 

Die postoperative Beatmung in der moderaten Gruppe dauerte 143 ± 10 Stunden und in der schweren 

Gruppe 106 ± 228 Stunden. Der p-Wert im Vergleich lag ohne einen signifikanten Unterschied bei 

0,19. 

Die Krankenhausverweildauer in der moderaten Gruppe betrug 11 ± 5 Tage. In der schweren Gruppe 

war die Krankenhausverweildauer signifikant länger: 19 ± 14 Tage, p-Wert= 0,03. Bei Entlassung 

gab es 22 Überlebende in ACHD AP Klasse II A, acht in Klasse II B und einen in Klasse II C. 
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Variablen Moderate EA Schwere EA P-Wert 

Postoperative Sauerstoffsättigung, % 97,6 ± 1,9 97,3 ± 1,7 0,7 

Tabelle 9 - Postoperative Sauerstoffsättigung.  

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie. 

 

Postoperativ zeigte sich kein signifikanter Unterschied in der Sauerstoffsättigung und der 

Trikuspidalklappeninsuffizienz (Tabelle 9, Tabelle 10). 

 

Variablen Moderate EA Schwere EA P-Wert 

Schweregrad der postoperativen 

Trikuspidalklappeninsuffizienz 

1,3 ± 0,4 1,2 ± 0,6 0,8 

Tabelle 10 - Postoperative Trikuspidalklappeninsuffizienz. 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie. 

 

4.5.2. Frühes Überleben und postoperative Freiheit von postoperativen Komplikationen 

Von 31 Überlebenden kamen zwei Patienten nicht mehr zur Follow-Up-Untersuchung. Eine 

weibliche Patientin von der schweren Gruppe ist acht Monate nach der Operation zu Hause 

verstorben. Diese Patientin wurde 16 Tage nach der ersten Operation reoperiert. Die Todesursache 

konnte in diesem Fall nicht ermittelt werden.  

Gesamtüberleben für die ganze Kohorte nach neun Monaten betrug 90,1% ± 5,4%. In der moderaten 

Gruppe war das Überleben 100% und in der schweren Gruppe 80,0% ± 10,3%. Dabei gab es eine 

Tendenz zum besseren Überleben in der moderaten Gruppe, p-Wert = 0,07 (Diagramm 4). 
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Diagramm 4 - Kaplan-Meier Kurve des postoperativen Überlebens im Vergleich zwischen der 

moderaten und der schweren Gruppe (SA - Standardabweichung). (32) 

 

Das Gesamtüberleben bei weiblichen Patientinnen in der schweren Gruppe war 75% ± 12,5%. 

Dagegen 100% bei allen anderen Patienten (weibliche Patientinnen in der moderaten Gruppe und 

männliche Patienten in der schweren Gruppe). Dies ergab einen statistischen Unterschied, p-Wert = 

0,025 (Diagramm 5).   
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Diagramm 5 - Kaplan-Meier Kurve des gesamten Überlebens der weiblichen Patientinnen aus 

der schweren Gruppe im Vergleich zu den übrigen Patienten (SA - Standardabweichung). 

(32) 

 

4.5.3. Frühe Freiheit von Reoperation 

Die Follow-Up-Zeit bei den übrigen 28 Patienten betrug 101 ± 95 Monate. Acht Patienten wurden 

reoperiert. Bei vier Patienten wurde die Trikuspidalklappe erneut operiert: zwei Patienten von der 

schweren Gruppe erhielten einen TK-Ersatz, zwei Patienten aus der moderaten Gruppe eine TK-

Rekonstruktion. In beiden Fällen der TKR gab es eine zusätzliche Glenn Operation und in einem Fall 

die MAZE Prozedur (Tabelle 11). Freiheit von Reoperation betrug in der moderaten Gruppe 71,9% 

± 12,1% und 45,7% ± 13,1% in der schweren Gruppe, p-Wert = 0,07. 

Insgesamt wurden bei fünf Patienten im Follow-Up ein Schrittmacher implantiert. In drei Fällen nach 

einer Valvuloplastie, bei einem Patienten nach Sebening Prozedur und bei einem Patienten nach TKE. 

Sick Sinus ist bei einem Patienten vorgekommen. Ein ICD wurde bei einem Patienten nach 

einmaligem Ereignis mit ventrikulärer Tachyarrhythmie implantiert.   

 

 Moderate EA Schwere EA Gesamt 

Schrittmacherimplantation beim AV-Block III 1 1 2 

ICD-Implantation 1 0 1 

Schrittmacherimplantation beim Sick Sinus  0 1 1 

Trikuspidalklappenersatz 0 1 1 

Trikuspidalklappenersatz + 

Schrittmacherimplantation 

0 1 1 

Trikuspidalklappenrekonstruktion 

- + Glenn Operation 

- + Glenn Operation + MAZE 

 

1 

1 

 

0 

0 

2 

 

 

Tabelle 11 - Reoperationsart. 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie; AV-Block - atrioventrikulärer Block. 
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Bei einem Patienten aus der schweren Gruppe kam es zu einem neurologischen Defizit nach einem 

Schlaganfall in der Arteria cerebri media rechts. Freiheit von Komplikationen (MACCE) war 

signifikant höher in der moderaten Gruppe, nach 10 Jahren 60% ± 12,6% versus 38,1% ± 12,9% in 

der schweren Gruppe: p-Wert = 0,03 (Diagramm 6). 

 

Diagramm 6 - Kaplan-Meier Kurve der postoperativen Komplikationen im Vergleich 

zwischen der moderaten und der schweren Gruppe (SA - Standardabweichung, MACCE - 

"Major adverse cardiac and cerebrovascular events"). (32) 

 

Im Vergleich der verschiedenen Ären (vor und nach der ersten Cone Rekonstruktion) der Operationen 

gab es keinen Unterschied im Gesamtüberleben, in Freiheit von MACCE und in Freiheit von 

Reoperation. 

 

4.6. Klinische Manifestation und ACHD AP Entwicklung im Follow-Up 

Das Alter im Follow-Up war im Mittel 49 ± 22 Jahre. In der Klasse II A gab es fünf Patienten, in der 

Klasse II B 19 Patienten und in der Klasse II C vier Patienten.  

Von der ursprünglich moderaten Gruppe sind derzeit drei Patienten in der Klasse II A und 13 in der 

moderaten Gruppe. Bei zwei Patienten aus der moderaten Gruppe gab es keine Follow-Up-

Untersuchung. Insgesamt zwei Patienten von der schweren Gruppe zeigen aktuell einen Zustand der 

Klasse II A und 10 der moderaten Gruppe (Diagramm 7). Kein Patient verblieb in der Klasse II D. 
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Eine weibliche Patientin, aktuell in Klasse II C, wurde für eine Herztransplantation gelistet. In der 

schweren Gruppe sind insgesamt drei Patienten nach der Operation verstorben. 

 

 

Diagramm 7 - Entwicklung der ACHD AP Klassifikation im Verlauf (FU - Follow-Up). (32) 

Im Follow-Up zeigte sich kein signifikanter Unterschied zwischen der Überlebenden der beiden 

Gruppen im Vergleich der Sauerstoffsättigung, der spirorergometrischen Daten und der 

Trikuspidalklappeninsuffizienz (Tabelle 12, Tabelle 13). 

Variablen Moderate EA Schwere EA P-Wert 

Sauerstoffsättigung im FU, % 97,8 ± 1,4 98,6 ± 1,8 0,2 

Spiroergometrie im FU, VO2max, 

ml/min/kg 

19,3 ± 4,5 18,7 ± 4,4 0,8 

Tabelle 12 - Sauerstoffsättigung und Spiroergometrie im Follow-Up. 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie; FU - Follow-Up; VO2max - maximale 

Sauerstoffmenge, die vom Körper während einer maximalen Ausbelastung 

aufgenommen werden kann. 

 

Variablen Moderate EA Schwere EA P-Wert 

Schweregrad der 

Trikuspidalklappeninsuffizienz im FU 

1,79 ± 0,47 2,10 ± 0,70 0,21 

Tabelle 13 - Trikuspidalklappeninsuffizienz im Follow-Up. 

Abkürzungen: EA - Ebstein Anomalie; FU - Follow-Up. 
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4.7. Postoperativer Vergleich der gesamten Kohorte 

Es zeigte sich eine signifikante Besserung der Sauerstoffsättigung (p-Wert = 0,005) und des 

Schweregrades der Trikuspidalklappeninsuffizienz (p-Wert < 0,001) nach der Operation in der 

gesamten Kohorte (Tabelle 14, Tabelle 15). Die Belastbarkeit zeigte keinen signifikanten Unterschied 

zur präoperativen Untersuchung. Vollständige spiroergometrische Daten, waren jedoch nur für 13 

Patienten in der moderaten und für sieben Patienten in der schweren Gruppe verfügbar, also insgesamt 

in 20 Fällen der 30 überlebenden Patienten.   

 

Variablen Präoperativ Im Follow-Up P-Wert 

Sauerstoffsättigung, % 93,4 ± 7,3 98,2 ± 1,6 0,005 

Spiroergometrie, VO2max, ml/min/kg 17,1 ± 8,0 19,0 ± 4,8 0,3 

Tabelle 14 - Vergleich der Sauerstoffsättigung und der Spiroergometrie 

präoperativ und im Follow-Up in der gesamten Kohorte. 

Abkürzungen: EA - VO2max - maximale Sauerstoffmenge, die vom Körper 

während einer maximalen Ausbelastung aufgenommen werden kann. 

 

Variablen Präoperativ Im Follow-Up P-Wert 

Schweregrad der 

Trikuspidalklappeninsuffizienz  

2,9 ± 0,8 1,9 ± 0,6 <0,001 

Tabelle 15 - Vergleich der präoperativen Trikuspidalklappeninsuffizienz und der 

Trikuspidalklappeninsuffizienz im Follow-Up in der gesamten Kohorte. 

 

5. Diskussion 

Die Wahl des idealen Zeitpunktes des operativen Eingriffs bei erwachsenen Patienten mit Ebstein 

Anomalie bleibt immer noch unklar. Meistens wird eine abwartende Strategie für Patienten mit 

milden Symptomen empfohlen. Eine operative Therapie wird laut der European Society of 

Cardiology erst im fortgeschrittenen Zustand des angeborenen Herzfehlers empfohlen (30).  
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Diese Doktorarbeit evaluiert die ACHD AP Klassifikation im Hinblick auf ihren prognostischen 

Aussagewert bei erwachsenen Patienten mit Ebstein Anomalie. Die ACHD AP Klassifikation hat den 

Vorteil der Zusammenfassung von anatomischen und physiologischen Parametern. Diese 

Klassifikation umfasst assoziierte Herzanomalien, Belastbarkeit, Zyanose, NYHA Klasse und 

hämodynamisch signifikante Shunts. In unserer Arbeit werden Patienten anhand des physiologischen 

Zustandes des Herzfehlers in moderate (Klassen II B und II C) und schwere Gruppe (Klasse II D) 

eingestuft. Dabei zeigen Patienten, die in der schweren Klasse eingestuft wurden, wesentlich mehr 

postoperative Komplikationen (p-Wert = 0,02). Außerdem zeigen Patienten aus der schweren Gruppe 

einen signifikant längeren Krankenhausaufenthalt, als die in der moderaten Gruppe (p-Wert=0,03). 

Bei einer der größten Ebstein Anomalie Kohorten mit 539 Patienten (33) wurde festgestellt, dass 

präoperative Zyanose und schlechte biventrikuläre Funktion ein niedriges postoperatives Überleben 

vorhersagen. In dieser Studie von der Mayo Klinik wurden erwachsene und pädiatrische Patienten 

eingeschlossen. Diese Studie kann als ein Indikator für eine frühere Operation dienen.  

In unserer Kohorte zeigt die moderate Gruppe eine längere Freiheit von MACCE ("major adverse 

cardiac and cerebrovascular events") im Vergleich zu der schweren Gruppe (p-Wert = 0,03), was 

durch die Ergebnisse einer Studie von Ombellet und Kollegen (34) untermauert wird. Hier wurde 

ebenfalls festgestellt, dass eine Operation der moderaten Herzfehler mit schlechter physiologischer 

Klasse ein höheres Mortalitätsrisiko mit sich bringt.  

Die Leitlinien beschreiben keine Altersgrenze für eine operative Therapie der Ebstein Anomalie bei 

Erwachsenen. In unserer Kohorte präsentiert sich die moderate Gruppe signifikant jünger als die 

schwere Gruppe (p-Wert = 0,02). Attenhofer und Kollegen (35) beschreiben eine Kohorte mit 81 

Patienten, die bei der operativen Behandlung der Ebstein Anomalie älter als 50 Jahre waren. Hier ist 

das Überleben nach 20 Jahren in alters- und geschlechtsangepasster Kontrollgruppe signifikant besser 

(p-Wert = 0,001). Diese Studie gibt auch eine Empfehlung zu einer früheren Operation. Die 

Empfehlung dieser Doktorarbeit ist, dass eine Operation schon vor dem Alter von 40 Jahren erwägt 

werden sollte. Die moderate Gruppe in unserer Kohorte ist signifikant jünger und zeigt kleinere 

Anzahl der postoperativen Komplikationen. Das mittlere Alter der moderaten Gruppe liegt bei 38 

Jahren, das mittlere Alter der schweren Gruppe bei 44 Jahren. 

In dieser Doktorarbeit wurde festgestellt, dass insbesondere weibliche Patientinnen von einer 

früheren operativen Therapie profitieren können. Der Vergleich des Gesamtüberlebens zwischen den 

weiblichen Patientinnen der schweren Gruppe und der übrigen Kohorte zeigt ein signifikant längeres 

Überleben bei der übrigen Kohorte (p-Wert = 0,025). Zu dem wurde eine weibliche Patientin für eine 

Herztransplantation gelistet. Es wurden keine signifikanten Unterschiede im Gesamtüberleben bei 
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weiblichen Ebstein Anomalie Patientinnen in der Literatur gefunden. Dieses Ergebnis sollte deshalb 

durch größere multizentrische Studien überprüft werden.  

Am Deutschen Herzzentrum Berlin wurden seit dem Jahr 2013 bei erwachsenen Patienten 

ausschließlich die Cone-Prozedur zur Trikuspidalklappenrekonstruktion angewandt. Diese Operation 

gilt momentan als "State of the Art"-Technik zu Rekonstruktion der Trikuspidalklappe wie Holst und 

Kollegen berichten (22). Patienten der Klasse II B der ACHD AP Klassifikation erhielten oft die 

Cone-Rekonstruktion der Trikuspidalklappe. Eine Trikuspidalklappenrekonstruktion wurde in der 

moderaten Gruppe unserer Studie signifikant häufiger durchgeführt (p-Wert = 0,02). In dieser 

Doktorarbeit wurden die jeweiligen Trikuspidalklappenoperationstechniken, Glenn-Anastomose 

oder Fontan-Operation nicht näher untersucht.  

In unserer Kohorte kam es interessanterweise bei Patienten oft zu einem AV-Block III°. Dies war 

allerdings nicht mit einer Cone-Prozedur, sondern mit anderen Rekonstruktionstechniken und dem 

Trikuspidalklappenersatz assoziiert.  

Im Follow-Up zeigt kein Patient aus der ursprünglichen moderaten Gruppe eine deutliche 

Verschlechterung des Zustandes im Sinne der Einteilung in die ACHD AP Klassifikation. Das zeigt, 

dass Patienten in der moderaten Gruppe von einer Operation profitieren. Von 18 Patienten in der 

moderaten Gruppe haben drei Patienten ihren Zustand zur Klasse II A gebessert (16% der 

ursprünglichen moderaten Gruppe). Alle Patienten präsentieren im weiteren Verlauf einen 

gesundheitlichen Zustand der Klasse II A oder der moderaten Gruppe.  

Der Schweregrad der Trikuspidalklappeninsuffizienz, die Sauerstoffsättigung und die 

spiroergometrischen Daten wurden im Vergleich der moderaten und der schweren Gruppe genauer 

untersucht. Präoperativ zeigte die moderate Gruppe eine signifikant höhere Sauerstoffsättigung, 

niedrigeren Schweregrad der Trikuspidalklappeninsuffizienz und eine höhere Belastbarkeit. Die 

postoperativen Werte dieser Parameter ergaben keinen signifikanten Unterschied im Vergleich der 

moderaten und der schweren Gruppe, was für einen guten Erholungsgrad der Patienten nach der 

Operation spricht.  

Im Allgemeinen lässt sich somit sagen, dass die Mehrzahl der Patienten von einer operativen 

Behandlung der Ebstein Anomalie profitiert. Die Sauerstoffsättigung und auch die 

Trikuspidalklappeninsuffizienz zeigten eine signifikante Besserung im Vergleich der präoperativen 

und den Follow-Up-Daten.  

Die spiroergometrischen Daten zeigten im Follow-Up keinen signifikanten Unterschied zum 

präoperativen Zustand. Dies zeigt, dass sich die Belastbarkeit der Patienten nach der Operation nicht 

verschlechtert. Es gilt als ein weiteres wichtiges Argument für eine frühere Operation.  
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5.1. Vergleich mit anderen Arbeiten 

Studie Zeitraum Anzahl Altersgruppe 30-Tage 

Mortalität 

10-Jahre 

Überleben 

Re-

operations-

rate 

Kim (37) 1994-2014 60 Erwachsene - 96,7% - 

Da Silva 

(2) 

2000-2016 62 Erwachsene 8,1% 91,9% 11,1% 

Diese Studie 2000-2017 33 Erwachsene 6% 90,1% 26,7% 

Popelová (38) 2005-2013 38 Erwachsene - 88,0% - 

Attenhofer  (35) 1980-2010 81 Erwachsene 

über 50 Jahre 

4% 81,0% 19% 

Zhang (25) 2004-2017 237 alle 2,1% 99,1% 1,3% 

Li (39) 2006-2016 245 alle 1,3% 97,9% - 

Sirivella (40) 1980-2005 45 alle 4,4% 91.0% - 

Brown (33) 1972-2006 539 alle 5,9% 84,7% 18%  

Tabelle 16 - Vergleich mit anderen Arbeiten. 

 

Es gibt nur wenige Studien, bei denen nur erwachsene Patienten mit Ebstein Anomalie verglichen 

wurden. In der Tabelle 16 sind einige retrospektive Arbeiten aufgelistet. Es fällt auf, dass das 10-

Jahre Überleben in der Kohorte von Kim und Kollegen (37) im Vergleich mit anderen Arbeiten mit 

Erwachsenen am höchsten war. Das 10-Jahre Überleben in unserer Kohorte war vergleichbar mit 

anderen Studien mit erwachsenen Ebstein Anomalie Patienten. Attenhofer und Kollegen (35) haben 

das 10-Jahre Überleben bei Patienten, die älter als 50 Jahre waren, untersucht. Hier lag das 10-Jahre 

Überleben bei 81%, also am niedrigsten von allen verglichenen Studien. Allerdings ist hier die 30-

Tage Mortalität besser als in unserer Studie. Die 30-Tage Mortalität der untersuchten Patienten in der 

vorliegenden Studie ist mit anderen Arbeiten vergleichbar. Es fällt auf, dass die Reoperationsrate in 

unserer Kohorte mit 26,7% höher als bei anderen Studien ist. Interessanterweise ist die 

Reoperationsrate bei Zhang et al. (25) am niedrigsten. Allerdings wurden in dieser Studie auch 

pädiatrische Patienten einbezogen.  

 

5.2. Limitationen 

Diese Doktorarbeit beinhaltet nur eine kleine Anzahl der erwachsenen Patienten mit Ebstein 

Anomalie. Aufgrund der retrospektiven Natur der Doktorarbeit konnten nicht alle Daten wie z.B. 
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echokardiographische Parameter erhoben werden. Linksventrikuläre Funktion, rechtsatriale und 

linksatriale Fläche fehlten bei Patienten, die zwischen den Jahren 2000 und 2008 operiert wurden. 

Dementsprechend konnten auch die in späteren Veröffentlichungen erwähnten 

echokardiographischen Scores nicht durchgehend für alle Patienten berechnet werden. Im Follow-Up 

fehlen bei 10 Patienten aus dem Ausland die spiroergometrischen Daten, die aus wissenschaftlicher 

Sicht sehr interessant wären. Der Unterschied zwischen der Trikuspidalklappenrekonstruktion und 

dem Trikuspidalklappenersatz (TKE) konnte wegen der geringen Anzahl der TKE nicht genauer 

untersucht werden. Die ACHD AP Klassifikation ist neu und braucht noch eine genauere 

Untersuchung. 

 

6. Schlussfolgerung 

Diese Doktorarbeit hat den prognostischen Aussagewert der ACHD AP Klassifikation hinsichtlich 

der abwartenden Strategie bei erwachsenen Patienten mit Ebstein Anomalie bewertet. Es hat sich 

gezeigt, dass Patienten von einer früheren Operation noch im moderaten Stadium (ACHD AP Klassen 

II B und II C) der Erkrankung signifikant profitieren. Daraus kann abgeleitet werden, dass es sinnvoll 

ist, eine operative Behandlung der Ebstein Anomalie im moderaten Stadium der Ebstein Anomalie 

durchzuführen. Diese Empfehlung gilt vor allem für weibliche Patientinnen. Die Doktorarbeit kann 

daher die "wait-and-see" Strategie in der chirurgischen Behandlung der Ebstein Anomalie bei 

Erwachsenen nicht unterstützen. Um die in dieser Doktorarbeit neu beschriebenen Ergebnisse zu 

validieren, sind größere prospektive, möglichst multizentrische Studien unter Einschluss einer weit 

größeren Kohorte von erwachsenen Patienten mit Ebstein Anomalie erforderlich. 
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8. Anhang 

Adult Congenital Heart Disease Physiological Stage (28): 

A 

- NYHA FC I symptoms 

- No hemodynamic or anatomic sequelae 

- No arrhythmias 

- Normal exercise capacity 

- Normal renal/hepatic/pulmonary function 

B 

- NYHA FC II symptoms 

- Mild hemodynamic sequelae (mild aortic enlargement, mild ventricular enlargement, mild 

ventricular dysfunction) 

- Mild valvular disease 

- Trivial or small shunt (not hemodynamically significant) 

- Arrhythmia not requiring treatment 

- Abnormal objective cardiac limitation to exercise 

C 

- NYHA FC III symptoms 

- Significant (moderate or greater) valvular disease; moderate or greater ventricular 

dysfunction (systemic, pulmonic, or both) 

- Moderate aortic enlargement 

- Venous or arterial stenosis 

- Mild or moderate hypoxemia/cyanosis 

- Hemodynamically significant shunt 

- Arrhythmias controlled with treatment 

- Pulmonary hypertension (less than severe) 

- End-organ dysfunction responsive to therapy  

D 

- NYHA FC IV symptoms 

- Severe aortic enlargement 

- Arrhythmias refractory to treatment 

- Severe hypoxemia (almost always associated with cyanosis) 

- Severe pulmonary hypertension 
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- Eisenmenger syndrome 

- Refractory end-organ dysfunction 

 

NYHA FC: New-York Heart Association functional class   
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