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Deutsches Abstrakt

Deutsches Abstrakt

Gesundheitsbezogene Lebensqualitat und soziale Situation nach chirurgischer
Palliation des Univentrikels (Fontan Operation) bzw. Korrektur der Fallotschen

Tetralogie

Einleitung

Dank enormer Fortschritte in der Diagnostik und Therapie angeborener Herzfehler
(AHF) ist die Lebenserwartung auch bei komplexen zyanotischen Vitien wie Univentrikel
und Fallotscher Tetralogie (TOF) ins fortgeschrittene Erwachsenenalter hinein ange-
stiegen, so dass nicht nur die kardiopulmonale Belastbarkeit, sondern auch die gesund-
heitsbezogene Lebensqualitdt (HRQoL) sowie die soziale Integration fuir den Langzeit-

verlauf zunehmend an Bedeutung gewonnen haben.

Methodik

Bei 160 Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler (EMAH, 49,9 % mannlich, Alter
(Median): 22,5 Jahre; Range: 14-69 Jahre) mit Univentrikel nach Fontan-Operation (48
Patienten) oder nach chirurgischer Korrektur bei TOF (112 Patienten) analysierten wir
vergleichend die HRQoL (SF-36), die eigene Zufriedenheit sowie die soziale Situation.
Die kardiopulmonale Belastbarkeit (VO,max) wurde mittels zeitnaher Spiroergometrie
bestimmt. Die erhobenen Daten wurden denen der Normalbevolkerung (NB) gegen-

ubergestellt.

Ergebnisse

In beiden Gruppen sind die kdrperliche Funktionsfahigkeit (KOFU) sowie die allgemeine
Gesundheitswahrnehmung (AGES) und somit der physische Summenscore
(SUM_PHYS) gegenuber der NB reduziert. Im direkten Vergleich ist SUM_PHYS bei
FO gegenlber TOF reduziert (p < 0,05).

VOzomax ist bei FO niedriger als bei TOF (Median 51,5 % vs. 66,5 % der Norm) und kor-
reliert ebenso nur mit KOFU (p = 0,04 bei FO, p = 0,02 bei TOF).

Eine hohere HRQoL ist in verschiedenen Skalen assoziiert (p < 0,05) mit niedrigem Al-
ter, niedrigem OP-Alter, weiblichem Geschlecht, dem Fehlen einer anerkannten Behin-

derung und héherem Einkommen, jedoch weder mit dem Vorliegen eines Herzschritt-
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machers, der Anzahl der Reoperationen noch der Anzahl der einzunehmenden Medi-
kamente.

Die Zufriedenheit mit der Gesundheit unterscheidet sich in beiden Gruppen nicht von
der NB (5,52 vs 5,37), ebenso die Zufriedenheit mit dem Leben (5,79 vs. 5,41). Ob-
gleich die Mehrheit der Patienten (71,8 %) einen Verdienst unter dem durchschnittlichen
Nettomonatseinkommen hat, unterscheiden sich die sozialen Daten bezuglich Berufsta-
tigkeit, Ausbildung sowie dem Vorhandensein einer Partnerschaft nur wenig von der
NB. Allerdings leben die Patienten haufiger noch bei ihren Eltern (48,7 %) und haben
seltener eigene Kinder (4,3 % FO, 24,2 % TOF, p < 0,05).

Schlussfolgerungen

Patienten mit komplexen Herzfehlern kdnnen im Erwachsenenalter trotz korperlicher
Einschrankungen und reduzierter Belastbarkeit eine vergleichsweise hohe Lebensquali-
tat und -zufriedenheit erreichen. In vielen Dimensionen des SF-36, insbesondere in den
Bereichen des psychischen Wohlbefindens, unterscheidet sich die Patientengruppe un-
serer Studie nur wenig von den Werten der Normalbevoélkerung. Die (meist reduzierte)
korperliche Leistungsfahigkeit scheint nur marginal mit der (meist nicht reduzierten) ge-

sundheitsbezogenen Lebensqualitat assoziiert zu sein.
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English Abstract

Health-related quality of life and social situation after surgical palliation of

univentricular heart (Fontan operation) or surgical repair of tetralogy of Fallot

Introduction

Thanks to great advances in diagnostic and medical treatment of congenital heart dis-
eases (CHD), the survival of patients with complex cyanotic CHD such as univentricular
heart and tetralogy of Fallot (TOF) has increased. When evaluating the progressive
course of treatment it is necessary to consider not only cardiopulmonary exercise but

also HRQoL and the social integration of these patients.

Methods

We analyzed comparatively the HRQoL (SF-36), the overall contentment and the social
situation of 160 grown-ups with CHD (GUCH, male 49.9 %, median age 22.5 years;
range 14-69 years) with univentricular heart disease after Fontan operation (FO, 48 pa-
tients) or surgical repair of TOF (112 patients). Results of cardiopulmonary bicycle exer-

cise testing were also compared with data of the general population.

Results

In both patient groups “physical functioning” (pf), general health perception (ghp) and
thus the physical sum scale (sum_phys) were lower than in the overall population
Sum_phys of patients after FO was lower than in those who had had surgical repair of
TOF p < 0.05). VOomax was lower for FO than for TOF (median 51.5 % vs. 66,5 %
pred.) and correlated only with pf (p = 0.04 FO, p = 0.02 TOF). A higher HRQoL is as-
sociated in different scales (p < 0.05) with younger age, younger age at time of surgery,
female gender, not having a disability and having higher income. It is not associated
with presence of a pacemaker, number of follow-up surgeries or number of medicinal
preparations that have to be taken. In the patient group, contentment with their health is
similar to that of the control group (5.52 vs 5.37); the same applies to contentment with
life (5.79 vs. 5.41).

The data showed that most of the patients (71.8 %) have a below-average monthly net-

income but there was no statistically significant difference in employment, education or

VI
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relationship status between the patient group and the general population. More patients
are still living with their parents (48.7 %) and less often have children (4.3 % FO, 24.2 %
TOF, p <0.05).

Conclusions

Despite being impaired physically and having lower physical resilience, patients with
CHD can reach comparatively high quality of life and contentment with life as adults. In
many dimensions of the SF-36, especially mental well-being, the patient group of our
study differs only slightly from the general population. The (mostly reduced) physical
ability seems to be only marginally associated with the (mostly not reduced) health re-

lated quality of life.

VI
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Einleitung

1 Einleitung

Dank optimierter Diagnostik und Therapie haben sich die Uberlebenschancen sowie die
Lebenserwartung von Patienten mit angeborenen Herzfehlern (AHF) in den letzten
Jahrzehnten deutlich verbessert.

Die Sterblichkeit von Kindern mit AHF hat insbesondere auf Grund der therapeutischen
Optionen im Bereich der Herzchirurgie, der Intensivmedizin sowie der medikamentdsen
Behandlung drastisch abgenommen: 2012 starben 65 % weniger Kinder mit AHF als
noch 1990 [1].
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Abbildung 1: Uberlebensrate der Kinder mit angeborenem Herzfehler (Quelle: Kompetenznetz Angebore-
ne Herzfehler)

Die Zahl der Todesfalle bewegt sich nach Angaben des deutschen Kompetenznetzes
fur Angeborene Herzfehler von 2005 weg vom Kindes- hin zum héheren Erwachsenen-
alter (s. Abbildung 1); Uber 90 % der Kinder mit AHF erreichen heute das Erwachse-
nenalter, man rechnet mit mehr als 200 000 erwachsenen Patienten mit angeborenem
Herzfehler (EMAH) in Deutschland. An allen Patienten mit AHF haben Jugendliche und

Erwachsene mittlerweile einen groReren Anteil als Kinder [2], weshalb sich die vorlie-
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gende Arbeit auch auf die grof3e, heranwachsende Gruppe der Adoleszenten und Er-
wachsenen bezieht.

Laut der PAN-Studie (PAN: Pravalenz angeborener Herzfehler bei Neugeborenen) be-
tragt die Gesamtpravalenz angeborener Herzfehler 1,08 %. Den grof3ten Anteil nehmen
die eher leichtgradigen Herzfehler ein, die haufigste Fehlbildung ist der Ventrikelsep-
tumdefekt (VSD, 48,9 %), gefolgt vom Atriumseptumdefekt (ASD, 17 %).

Der haufigste zyanotische Herzfehler ist die Fallotsche Tetralogie (TOF) mit 2,5 %.

Bei 2,8 % der Patienten wird ein univentrikulares Herz diagnostiziert, 50 % davon haben
ein hypoplastisches Linksherzsyndrom (HLHS) [3].

Mit der zweitgenannten groRen Kohorte der Patienten mit schweren angeborenen zy-
anotischen Herzfehlern, die jedoch nach Operation nicht mehr zyanotisch sind, beschaf-

tigt sich die vorliegende Arbeit.

Patienten mit TOF kénnen im friihen Kindesalter chirurgisch korrigiert werden (biventri-
kulare Reparatur), allerdings sind im Verlauf meistens Reoperationen erforderlich. Pati-
enten mit funktionell univentrikularem Herzen konnen zumindest palliativ versorgt wer-
den (univentrikulare Palliation), jedoch bleibt die Hdmodynamik unphysiologisch.

Auch wenn die meisten Patienten selbst mit schweren zyanotischen Herzfehlern mitt-
lerweile nach chirurgischen Eingriffen das Erwachsenenalter erreichen kdnnen, sind sie
dem Risiko von Rest- und Folgezustanden, welche sich auf dem Boden des Herzfehlers
entwickeln, sowie Komplikationen ausgesetzt, weshalb fast alle Patienten eine lebens-
lange Nachsorge bendtigen [4].

Die vorliegende Arbeit soll sich insbesondere mit den Aspekten der Lebensqualitat so-
wie der Leistungs- und Arbeitsfahigkeit beschaftigen, da angeborene Herzfehler als

chronische Erkrankungen zu Einschrankungen in diesen Bereichen fuhren kdnnen.
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1.1 Fallotsche Tetralogie und biventrikulare Reparatur

Die Fallotsche Tetralogie (Tetralogy of Fallot = TOF) wurde 1673 von Steno, einem da-
nischen Anatom, zuerst beschrieben [5] und dann nach Etienne-Louis Arthur Fallot, der
1888 die klinische Diagnose der ,maladie bleue® einflhrte, benannt [6]. Als haufigster
zyanotischer AHF liegt die Tetralogie in Deutschland mit einer Pravalenz von 2,7 auf 10
000 Lebendgeborene (2,5 % aller AHF) mit einem Verhaltnis Jungen / Madchen von 1,4
/ 1 vor [7]. Im Vordergrund steht anatomisch der grof3e VSD in Verbindung mit einer
Stenose des rechtsventrikularen Ausflusstraktes (RVOTO). Weiterhin findet sich bei
dieser Tetralogie eine (konsekutive) Rechtshypertrophie. Die dilatierte Aorta reitet tber
dem VSD und ist so funktionell beiden Ventrikeln zugeordnet.

Generell ist die Symptomatik in den ersten Lebensmonaten bzw. -jahren zunehmend
und beginnt meist im frithen Sauglingsalter. Der Spontanverlauf ist abhangig vom Aus-
malfd der Lungendurchblutung. Die Standardtherapie ist die chirurgische Korrekturopera-
tion mit Verschluss des VSD und der Beseitigung der rechtsventrikularen Ausflusstrak-
tobstruktion (durch Myotomie / Myektomie / Patch-Erweiterung), heutzutage meist im
Alter von ungefahr 6 Monaten. Idealerweise wird die Operation (OP), wenn Klinisch ver-
tretbar, als elektiver Eingriff zwischen dem 4. und 12. Lebensmonat durchgefuhrt [8].

In unserer Studiengruppe gibt es jedoch auch Patienten, die deutlich spater operiert
worden sind. In jedem Fall mUssen die Patienten nach chirurgischer Therapie engma-
schig facharztlich betreut werden.

Laut historischer Daten aus der danischen Bevolkerung Uberlebten ohne therapeutische
Intervention nur 66 % der Betroffenen das erste Lebensjahr, 48 % das dritte, 24 % das
10. und weniger als 10 % das 30. Lebensjahr (Abbildung 2, [9]).

Die EinfUhrung chirurgisch angelegter aorto-pulmonaler Verbindungen, insbesondere
des Blalock-Taussig-Shunts (BT Shunt), welcher erstmalig 1944 erfolgte und eine Ver-
bindung zwischen der A. subclavia und dem ipsilateralen Hauptast der A. pulmonalis
darstellt, verbesserte die Prognose von TOF-Patienten maRgeblich [10]. Die Wahr-
scheinlichkeit, das 30. Lebensjahr zu erreichen, stieg bereits von 10 auf 50 % [11].

Eine alternative Operationsform ist der Kirklin-Shunt, benannt nach dem amerikani-
schen Herzchirurgen John Webster Kirklin (1917 - 2004), bei welchem eine zentrale
aortopulmonale Anastomose zwischen Aorta ascendens und dem Hauptstamm der

Pulmonalarterien angelegt wird [12].
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Abbildung 2: Uberleben ohne therapeutische Intervention

Die erste komplette intrakardiale Primarkorrektur wurde 1954 von Lillehei et al. unter
extrakorporaler Zirkulation und systemischer Hypothermie durchgeflhrt [13]. In den
1970er Jahren pladierte Castaneda fur die primare Korrektur [14], welche auch heute
noch Eingriff der Wahl ist [15]. Die Uberlebenswahrscheinlichkeit nach OP liegt heute
nach 30 Jahren bei tber 90 % [16].

Eine koreanische Publikation aus dem Jahre 2014 nennt eine Frihmortalitat nach OP
von unter 5 % [17], eine australische Studie gibt sogar eine postoperative Mortalitat von
unter 2 % an [18]. Die norwegische Studie von Lindberg et al., welche einen Uberblick
Uber die Erfahrungen aus 50 Jahren chirurgischer Versorgung von TOF gibt, beziffert
die FrGhmortalitat (einschliel3lich der palliativen Prozeduren) mit 7,2 % und die Spat-
mortalitat mit 7,9 %, wobei in den letzten 10 Jahren keine Fruhmortalitat nach OP beo-

bachtet werden konnte [19].
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Abbildung 3: 30-Jahres-Uberleben (modifiziert nach ,Uberlebenswahrscheinlichkeit mit Fallot-Tetralogie.”
Abb. 4 aus: Markus Schwerzmann Kardiologie, Programm flir angeborene Herzfehler beim Erwachsenen,
Inselspital, Bern Fallot-Tetralogie — von «blau» zu «pink», Kardiovaskuldre Medizin 2008;11(12):379-
386)

1.2 Univentrikulare Kreislaufsysteme und Fontan-Operation (= FO)

Bei den univentrikularen Kreislaufsystemen handelt es sich um eine heterogene und
komplexe Gruppe von Herzfehlern. Gemeinsames Merkmal ist ein dominanter Ventrikel,
der sowohl den System- als auch den Pulmonalkreislauf versorgen muss.

Bis zur Entwicklung der OP nach Fontan verstarben die meisten Kinder ohne chirurgi-
sche Intervention bereits innerhalb des ersten Lebensjahres [20].

Ziel der Operation nach Fontan ist die Trennung der beiden Kreislaufe, um den Ventri-
kel zu entlasten und die Zyanose zu beseitigen [21]. Da eine vollstandige Korrektur auf
Grund der komplexen Anatomie nicht moglich ist, ist das Ergebnis palliativ. Die OP wird
deshalb auch als sogenannte definitive Palliation bezeichnet, d. h. es stehen keine wei-
teren chirurgischen Therapieoptionen zur Verfligung [22].

Den ersten erfolgreichen klinischen Fall einer cavopulmonalen Verbindung in der chi-
rurgischen Literatur stellte Meshalkin 1956 vor [23], 1958 berichtete auch Glenn Uber
eine Anastomose zwischen der oberen Hohlvene und der rechten Pulmonalarterie.

Nach ihm wurde dann diese chirurgische Option als ,Glenn-Operation® benannt [24].
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Im Jahre 1968 wurde von Fontan und Baudet erstmals eine erfolgreiche vollstandige
Kreislauftrennung zur Behandlung der Trikuspidalatresie beschrieben [25]. Die Methode
wurde spater fir die chirurgische Therapie von anderen komplexen Herzfehlern mit uni-
ventrikularer Physiologie bis hin zum HLHS modifiziert. Damit wurde bei Kindern mit
univentrikularer Anatomie und Physiologie eine endgultige chirurgische Behandlungs-
methode entwickelt, die zur Beseitigung der Zyanose sowie zur Volumenentlastung des
singularen Ventrikels fuhrt. Durch die FO wird die vollstandige Kreislauftrennung er-
reicht, indem das vendse Blut direkt — ohne Pumpfunktion eines subpulmonalen Ventri-
kels - in die Pulmonalarterien umgeleitet wird. Zur Verbesserung der chirurgischen
Technik und damit auch der therapeutischen Prinzipien wurde in den letzten Uber 40
Jahren die Entwicklung der chirurgischen Behandlung dieser friher nicht korrigierbaren
Herzfehler von mehreren Autoren verfolgt und beschrieben [26-28].

Zur Verbesserung der postoperativen Ergebnisse wurde 1988 eine totale cavopulmona-
le Anastomose mit einem intraatrialen lateralen Tunnel (LTFO) von de Leval eingefihrt
[29]. Zwei Jahre spater, 1990, wurde die von Marceletti vorgeschlagene Modifikation
mit einem extrakardialen Kunststoff-Konduit (ECFO) entwickelt [30]. Diese beiden Ope-
rationsmethoden werden zur Zeit weltweit verwendet [31, 32].

Die Operationsletalitat liegt unter 5 %, die Morbiditat ist gesunken und die Uberlebens-
rate gestiegen; nach TCPC (totaler cavopulmonaler Connection)-Operation erreicht sie
87 % nach 20 Jahren [33].

1.3 Patientengruppen im Vergleich — Ausblick auf Zielsetzung

Im Hauptteil dieser Arbeit werden die zwei Patientengruppen der beschriebenen Herz-
fehler untersucht und miteinander verglichen: Beide sind urspringlich zyanotisch, errei-
chen aber nach Korrektur bzw. Palliation das Erwachsenenalter azyanotisch.

Die klinischen Erfahrungen sind flr beide Gruppen grof3; da TOF haufiger auftritt und
bereits mehr als 20 Jahre langer operiert werden kann, sind sie in dieser Gruppe noch
umfassender. In beiden Fallen handelt es sich jedoch um chronisch kranke Patienten,
fur die heutzutage zwar eine niedrigere Mortalitat und Morbiditat erreicht werden kann,

fur die jedoch Defizite im Sozialen und in der Lebensqualitat bestehen kdnnten.
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Neben korperlichen Beeintrachtigungen durch die Schwere des Herzfehlers kann auch
die Entwicklung vom Kind zum Erwachsenen an verschiedenen wichtigen Stufen beein-
trachtigt sein: In der Kindheit kann durch lange Krankenhausaufenthalte, Reoperationen
und die Sorgen der Eltern die Beziehung zu diesen belastet werden. Dann folgen mog-
licherweise Fehlzeiten in der Schule sowie die damit einhergehende Separation von
Altersgenossen.

In der Zeit des Erwachsenwerdens kdnnen neben der kardiologischen Grunderkran-
kung und der daraus resultierenden korperlichen Einschrankung auch Krisen im Bereich
der Identitatsfindung sowie das Vorhandensein von Arbeitslosigkeit oder der Wunsch
nach Schwangerschaft zu emotionalem Stress fuhren und die Lebensqualitat beein-
trachtigen [34, 35].

1.4 Lebensqualitat ( = Quality of Life = QoL)

Der Begriff ,Quality of Life“ wurde erstmalig in den 1920er Jahren von Arthur Cecil Pi-
gou, einem englischen Okonomen, verwendet. Erst in den 80er Jahren wurde er dann
in verschiedenen Bereichen wie der Geographie, der Stadtplanung und auch der Medi-
zin wiederbelebt. In der wissenschaftlichen Literatur und im gesellschaftspolitischen
Diskurs finden sich zahlreiche verschiedene Definitionen und Konzepte des Begriffes
der Lebensqualitat [36]. Der finnische Soziologe Erik Allardt (1993) definierte ,Lebens-
qualitat” durch die Begriffe ,having, ,loving“ und ,being“, womit er betonte, dass Le-
bensqualitat nicht nur durch Wohlstand (having), sondern auch durch die Qualitat zwi-
schenmenschlicher Beziehungen (loving) sowie die eigene Mdglichkeit, sich am gesell-
schaftlichen Leben zu beteiligen und ein aktives, selbstbestimmtes Leben zu fluhren
(being), bestimmt wird [37]. Auch der indische Wirtschaftswissenschaftler, Philosoph
und Nobelpreistrager Amartya Sen (1993) hat mit seiner die ,capabilities” (Fahigkeiten /
Ressourcen) und ,functionings® (Funktionieren) von Personen betonenden Wohlfahrts-
theorie die Uber den materiellen Wohlstand hinausgehenden Aspekte des Konzepts der
Lebensqualitat in den Fokus gerickt [38].

Lebensqualitat geht somit Uber die Annehmlichkeiten des Materiellen hinaus und stellt
eine Erweiterung der Beschreibung des Wohlergehens innerhalb des herkdmmlichen
Wohlstandskonzepts — z. B. um Chancengleichheit oder Selbstverwirklichung — dar.

Lebensqualitat kann nicht allein objektiv bestimmt werden, sondern muss von den Bur-
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gern einer Gesellschaft auch subjektiv empfunden und erlebt werden [39]: , The quality
of life must be in the eye of the beholder” (= ,Lebensqualitdt muss im Auge des Be-
trachters liegen®) [40], so hat es Angus Campbell — amerikanischer Sozialpsychologe
und einer der Pioniere der Lebensqualitatsforschung — zum Ausdruck gebracht. ,Gute”
objektive Lebensbedingungen mussen sich keineswegs zwangslaufig in einem hohen
positiven Wohlbefinden niederschlagen. Mit der Untersuchung subjektiver Wahrneh-
mungen und der Berlcksichtigung des Wohlbefindens der Blrger wird daher der Unter-
suchung der Lebensqualitat eine eigenstandige Komponente in der Betrachtung der
gesellschaftlichen Wirklichkeit hinzugefligt, die sich aus der Analyse der objektiven Ver-

haltnisse nicht immer erschliel3en lasst [36].

Die entsprechende Definition der World Health Organisation (WHO 1997) lautet: ,Le-
bensqualitat ist die subjektive Wahrnehmung einer Person uber ihre Stellung im Leben
in Relation zur Kultur und den Wertsystemen, in denen sie lebt und in Bezug auf ihre
Ziele, Erwartungen, MalRstabe und Anliegen. Es handelt sich um ein breites Konzept,
das in komplexer Weise beeinflusst wird durch die korperliche Gesundheit einer Person,
den psychischen Zustand, die sozialen Beziehungen, die persénlichen Uberzeugungen
und ihre Stellung zu den hervorstechenden Eigenschaften der Umwelt.“ [41].

Nachdem Lebensqualitdt zunachst in der Sozialwissenschaft als Mal} der Kongruenz
zwischen den Bedingungen des objektiven Lebensstandards und der subjektiven Be-
wertung (Zufriedenheit) einer Bevolkerungsgruppe verwandt wurde, etablierte sich die
gesundheitsbezogene Lebensqualitat in der Forschung dann zunehmend, ,wenn be-
deutsame Aspekte des Befindens und des Handlungsvermégens von Personen Beach-
tung finden, die unter gesundheitlichen Einschrankungen leiden oder chronisch krank
sind“ [42].
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1.4.1 Gesundheitsbezogene Lebensqualitit (= Health-related Quality of Life =
HRQol)

In den vergangenen Jahrzehnten hat sich ein grundlegender Wandel der Morbiditatssi-
tuation der Bevodlkerung westlicher Industriestaaten, nicht nur in Bezug auf die oben
beschriebenen angeborenen Herzfehler, sondern auch auf viele andere chronische Er-
krankungen gezeigt. In der etablierten epidemiologischen Forschung wurde traditionell
die Relevanz einer Krankheit in einer Bevolkerung anhand der Mortalitatsdaten gemes-
sen. Mit zunehmender Lebenserwartung und den erreichten medizinischen Behand-
lungserfolgen ist neben den Modellen von Gesundheit und Krankheit auch der Begriff
der Lebensqualitat immer bedeutender geworden. Hierdurch spielt die gesundheitsbe-
zogene Lebensqualitat als Indikator fur Gesundheit in der Bevdlkerung eine zunehmend
wichtige Rolle [43]. Neben dem korperlichen Status geht es vermehrt auch darum, die
Lebensqualitat als Kriterium zur Bewertung des Therapieerfolges heranzuziehen und
einen Zuwachs an Lebensqualitat auch als ein Ziel der Behandlung zu etablieren sowie
den Erfolg von gesundheitsbezogenen Interventionen unter anderem daran zu messen
[41]. Da subjektive Perzeptionen und psychische Dispositionen entscheidend flr das
jeweilige Erleben der Krankheit und ihrer Therapie sind, bericksichtigen die modernen
Messinstrumente soweit moglich nur noch das Urteil der Betroffenen. Mit den Instru-
menten der Lebensqualitatsforschung stehen heute valide Methoden wie der im Rah-
men dieser Studie gebrauchte Fragebogen SF-36 zur Verfugung: ,Nun ist das Interesse
an der Lebensqualitat nicht neu, wesentlich und neu ist aber, diesen Begriff Lebensqua-

litdt messbar zu machen.“ , so Bullinger [44].

Ein zunehmendes wissenschaftliches Interesse an Lebensqualitat, insbesondere an
gesundheitsbezogener bzw. krankheitsspezifischer Lebensqualitat als therapeutischem
Zielparameter, zeigte sich v. a. seit den 80er Jahren, ausgeldost durch zunehmende
Hinweise darauf, dass psychosoziale Faktoren einen starken Einfluss auf die physische
Gesundheit ausuben. Bullinger et al. schrieben 2000, dass der Subjektbezug in der Re-
gel den Realitatsgehalt der Lebensqualitatsmessung definiere [45]. Deshalb kdnnen
zwei Menschen mit dem gleichen objektiven gesundheitlichen Status Uber sehr unter-
schiedliche Lebensqualitaten berichten [46]. Erwartungen bezlglich der eigenen Ge-

sundheit und die Fahigkeit, Einschrankungen und Behinderungen zu verarbeiten (,Co-
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ping“) sowie die individuelle Wahrnehmung der eigenen Gesundheit beeinflussen die

Lebenszufriedenheit enorm.

Die gesundheitsbezogene Lebensqualitat ist ein umfassendes ganzheitliches Konzept,
das als ,multidimensionales Konstrukt verstanden werden kann, welches korperliche,
emotionale, mentale, soziale und verhaltensbezogene Komponenten des Wohlbefin-
dens und der Funktionsfahigkeit aus der subjektiven Sicht der Betroffenen abbildet und

im Wesentlichen die folgenden vier Bereiche beinhaltet:

1. Krankheitsbedingte korperliche Beschwerden

2. Die ,psychische Verfassung“ im Sinne von emotionaler Befindlichkeit, allgemei-
nem Wohlbefinden und Lebenszufriedenheit

3. Erkrankungsbedingte funktionale Einschrankungen in alltdglichen Lebensberei-
chen wie Beruf, Haushalt und Freizeit

4. Die Ausgestaltung zwischenmenschlicher Beziehungen sowie krankheitsbeding-

ter Einschrankungen im Bereich der sozialen Interaktion [47].

1.4.2 Messung der HRQoL

Es gibt verschiedene Instrumente, um die gesundheitsbezogene Lebensqualitat zu
messen. Da Lebensqualitat immer subjektiv ist, muss diese auch erfragt und kann nicht
beurteilt werden. Es gibt die Mdglichkeit eines Interviews oder die Erhebung durch Fra-
gebogen. Ein Fragebogen muss nach Bullinger zum einen die psychometrischen Gte-
kriterien (Reliabilitat, Validitat, Sensitivitat) erfillen, zum anderen in Bezug auf den Zeit-
aufwand und die Verstandlichkeit der Fragen sowie die Antwortkategorien praktikabel
sein. Des Weiteren sollten Einsatzhaufigkeit und Vergleichbarkeit berticksichtigt werden
[48].

Nach diesen Bewertungskriterien wurde flr die vorliegende Studie der Einsatz des SF-
36 (Short form 36 Gesundheitsfragebogen) gewahlt. Der SF-36 ist ein Instrument zur
Erfassung der Lebensqualitat, welches krankheitsibergreifend ist. Er kann daher als
Messinstrument krankheitsunabhangig eingesetzt werden. Der SF-36 ist das inzwi-

schen international am haufigsten eingesetzte Instrument zur Messung der subjektiven

10
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Lebensqualitat [49]. Die Validitat, Reliabilitat und Veranderungssensitivitat des Instru-
mentes wurden nachgewiesen. Zudem ist er international einsetzbar, da bereits Uber-

setzungen von Uber 20 verschiedenen Sprachen vorliegen [43].

Ein weiterer groRer Vorteil ist die Moglichkeit der Vergleichbarkeit. Die ermittelten Werte
kbnnen mit denen einer groBen Normstichprobe (Werte des Bundes-
Gesundheitssurvey) in Beziehung gesetzt werden. Der Bundes-Gesundheitssurvey ist
eine reprasentative Untersuchung zum Gesundheitszustand der erwachsenen Bevolke-
rung in Deutschland. Beginnend im Oktober 1997 wurden Uber das gesamte Kalender-
jahr 1998 insgesamt 7124 Personen von 18 bis 80 Jahren zu gesundheitsrelevanten
Themen befragt und einer medizinischen Untersuchung unterzogen. Von 6964 Proban-
den wurde der Fragebogen soweit ausgeflllt, dass die Angaben zum SF-36 vorliegen
[50].

1.4.3 HRQoL bei Patienten mit TOF und nach FO

Die meisten publizierten Studien zum Thema HRQoL und AHF schliel3en unterschiedli-
che Herzfehler, darunter meist auch eine kleine Anzahl von Patienten mit TOF und /
oder Univentrikel nach FO mit ein. Studien, in welchen lediglich einer der beiden Herz-
fehler untersucht wird, sind rar; eine Studie, in welcher die HRQoL bei Patienten mit
TOF direkt mit der von Patienten nach FO verglichen wird, ist nicht bekannt.

Es handelt sich bei beiden Gruppen um angeborene zyanotische Herzfehler, die jedoch
nach operativer Behandlung das Erwachsenenalter ohne Zyanose erreichen. Bei FO
handelt es sich um eine Palliation, bei TOF um eine Korrektur, allerdings sind hier wei-

tere Operationen zu erwarten.

Viele Studien, die die Daten der Lebensqualitat mit objektiven Parametern vergleichen,
sind auf eine geringe Anzahl ausgewahlter Patienten mit verschiedenen Herzfehlern
beschrankt oder zeigen einen Mangel an standardisierten objektiven Daten [51 —

53].

Pike et al. veroffentlichten ein Review zur bestehenden Literatur zum Thema HRQoL
bei Fontan-Patienten [54], wobei deutlich wird, dass es zu diesem Thema nur eine be-

grenzte Anzahl an Artikeln gibt, es sich eher um juingere Patienten handelt und die

11
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Messverfahren sehr unterschiedlich sind. Lediglich eine der in diesem Artikel aufgefuhr-
ten Studien verwendet auch den SF-36 [51] und kommt zu dem Schluss, dass erwach-
sene Uberlebende nach FO lediglich Einschrankungen in den korperlichen Dimensio-
nen der HRQoL haben.

Zusammenfassend lasst sich sagen, dass die Anzahl der Studien, die sich mit der Le-
bensqualitat und der sozialen Situation erwachsener Patienten nach FO und nach Fall-
ot-Reparatur beschaftigen, Uberschaubar ist; die wenigen jedoch darauf hindeuten,
dass Patienten mit AHF eine ausreichend gute und mit der Normalbevodlkerung ver-
gleichbare Lebensqualitat haben kdnnen und diese nicht zwangslaufig von der Schwere
des Herzfehlers abhangt. Auch Patienten mit komplexen Herzfehlern scheinen - trotz
Einschrankungen im korperlichen Bereich - eine gute Lebensqualitat erreichen zu kon-

nen.

1.5 Zielsetzung der vorliegenden Arbeit

Die beschriebenen angeborenen Herzfehler zeigen ausgepragte anatomische Fehlbil-
dungen und mussen, trotz enormer Fortschritte in Diagnostik und Therapie und der da-
mit stark angestiegenen Uberlebensrate sowie Lebenserwartung, ein Leben lang thera-
piert und Uberwacht werden. 90 % der Kinder, die beispielsweise mit TOF auf die Welt
kommen, erreichen heutzutage die 5. Lebensdekade [55]. Fur diese Patienten kbnnen
Belastungen durch mehrere Reoperationen, Residualdefekte, kdrperliche Einschran-
kungen in der Belastbarkeit, haufige Krankenhausaufenthalte und Arztbesuche sowie
lebenslange Medikamenteneinnahme auftreten. Aus diesem Grund ist in den letzten
Jahren in den Fokus gertckt, sich neben der Mortalitat auch mit der Lebensqualitat der

erwachsenen Patienten zu beschaftigen.

Im Folgenden wird die Lebensqualitat der Patienten zunachst in der Gesamtgruppe be-
trachtet, dann die von Patienten mit fehlendem bzw. belastetem subpulmonalem Ventri-
kel vergleichend analysiert und die Daten zur sozialen Situation diskutiert. Des Weiteren
werden die mdglicherweise die HRQoL bestimmenden Faktoren untersucht. Ziel ist es,
prognostisch bedeutsame Faktoren fur die Lebensqualitat dieser Patientengruppe zu

untersuchen. Des Weiteren soll ein Blick auf die soziale Adaptation dieser Patienten-
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gruppe gerichtet werden. Sind die Patienten nach der Operation sozial integriert und mit
ihrer Gesundheit und ihrem Leben selbst zufrieden?

In diesem Kontext soll die vorliegende Arbeit Antwort auf die folgenden Fragen geben:

1) Inwieweit kdnnen die Patienten trotz der bestehenden Einschrankungen eine
ausreichend gute Lebensqualitat erreichen?
a) Vergleich mit der Normalbevolkerung

b) Vergleich der Patientengruppen untereinander

2) Wie ist die objektive korperliche Leistungsfahigkeit
a) im Vergleich mit der Normalbevdlkerung?
b) im Vergleich zwischen den beiden Patientengruppen?
c) Korreliert die subjektive Lebensqualitat mit der objektiven korperlichen Leis-

tungsfahigkeit?

3) Welche Faktoren bestimmen hauptsachlich die postoperativ erreichte Lebens-
qualitat?
a) das Alter?
b) das Geschlecht?
c) die Medikamenteneinnahme, das Alter bei OP, die Reoperationen, das Tragen

eines Herzschrittmachers oder soziale Faktoren?
4) Sind die Patienten nach der abgeschlossenen chirurgischen Behandlung sozial

integriert und empfinden sie ihre Gesundheit und das Leben als zufriedenstel-

lend?

13
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2 Patienten und Methoden

2.1 Patientenkollektiv und Beobachtungszeitraum

Fir die vorliegende Arbeit ist eine klinische Querschnittsstudie durchgefuhrt worden,
welche 160 Adoleszente und Erwachsene mit schweren angeborenen Herzfehlern ein-
schlieft.

Es sind alle Patienten der Ambulanz des Deutschen Herzzentrums Berlin mit in die Stu-
die mit eingeschlossen worden, die mit einem funktionell univentrikularen Herzfehler
geboren wurden und bei denen eine Operation nach Fontan durchgeflhrt wurde oder
die wegen TOF chirurgisch korrigiert wurden und die sich weiterhin in der Nachsorge
uber die Ambulanz des Deutschen Herzzentrums fur Angeborene Herzfehler und Kin-

derkardiologie befinden oder zu diesem Zeitpunkt befunden haben.

Die genauen Diagnosen sowie das Datum der Operation wurden retrospektiv durch das
Studium der Krankenakten erhoben. Es wurden nur jugendliche und erwachsene Pati-
enten untersucht, das Mindestalter betrug 14 Jahre. Ein weiteres Einschlusskriterium
war das Beherrschen der deutschen Sprache, damit das Ausfullen der Fragebogen oh-
ne Hilfe mdglich war. Die personlichen Daten des Fragebogens wurden pseudonomi-
siert elektronisch gespeichert und ausgewertet.

Die Befragung wurde in den Jahren von 2006 bis 2013 durchgefihrt. Die entsprechen-
den Patienten, die in diesem Zeitraum in der Kinderkardiologischen Ambulanz zur Rou-
tineuntersuchung im Herzzentrum waren, erhielten den Fragebogen personlich. Die In-
struktionen fir das Ausflllen der Fragebégen wurden schriftlich auf diesem gegeben.
Die in der Ambulanz des Deutschen Herzzentrums erhobenen Daten zur Lebensqualitat
und sozialen Situation wurden einschliel3lich der bereits durch das Kompetenznetz An-
geborene Herzfehler erfassten SF-36-Daten von einem Teil der TOF-Patienten (n = 52)
in dieser Studie ausgewertet und analysiert, so dass alle am DHZB befragten Patienten

evaluiert werden konnten.

14



Patienten und Methoden

2.2 Untersuchungsmethoden

Die Parameter zur Lebensqualitat und -zufriedenheit sowie der sozialen Situation wur-
den bei der inkludierten Patientengruppe mit Hilfe von Fragebdgen erhoben.

Alle Patienten erhielten den SF-36, eine grolde Anzahl dieser Patienten beantwortete
zusatzlich auch noch einen Fragebogen zur sozialen Situation.

Um die Objektivier- und Vergleichbarkeit zu gewahrleisten, schlossen wir nur die zeit-
nah zum Ausflllen des Fragebogens stattgefundenen Spiroergometrien (n = 66) mit ein.
Alle teiinehmenden Patienten gaben ihr schriftliches Einverstandnis zur Studienteilnah-

me und unterschrieben die Erklarung zum Datenschutz.

2.2.1 Fragebogen zur Lebensqualitidt SF-36

Bei dem SF-36 handelt es sich (wie unter 1.3.2. bereits beschrieben) um einen Frage-
bogen zur Erfassung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat von Patienten. Der SF-
36 erfasst acht Dimensionen, die sich in die Bereiche ,kérperliche Gesundheit” und

~psychische Gesundheit* einordnen lassen.

Der Bereich ,korperliche Gesundheit* umfasst die folgenden Dimensionen:

1. Kérperliche Funktionsfahigkeit (= KOFU = ,physical functioning®, 10 ltems):
Ausmall, in dem der Gesundheitszustand korperliche Aktivitaten wie
Selbstversorgung, Gehen oder Treppensteigen beeintrachtigt

2. Korperliche Rollenfunktion (= KORO = ,physical role functioning®, 4 Items):
Ausmal, in dem der Gesundheitszustand Arbeit oder andere tagliche Aktivitaten
beeintrachtigt

3. Korperliche Schmerzen (= SCHM = ,bodily pain®, 2 Items): Ausmal an
Schmerzen und Einfluss der Schmerzen auf die normale Arbeit

4. Allgemeine Gesundheitswahrnehmung (= AGES = ,general health perception®,

5 Items): Personliche Beurteilung der Gesundheit, sowohl aktueller

Gesundheitszustand als auch zuklnftige Erwartungen
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Der Bereich ,psychische Gesundheit® umfasst die folgenden Bereiche:

1. Vitalitat und korperliche Energie (= VITA = ,vitality, 4 Items): Sich
energiegeladen und voller Schwung fuhlen

2. Soziale Funktionsfahigkeit (= SOFU = ,social role functioning®, 2 Items):
Ausmal}, in dem korperliche Gesundheit und emotionale Probleme die soziale
Aktivitat beeintrachtigen

3. Emotionale Rollenfunktion (= EMRO = ,emotional role functioning®, 3 Items):
Ausmal, in dem emotionale Probleme die Arbeit oder andere tagliche Arbeiten
beeintrachtigen

4. Seelische (psychische) Funktionsfahigkeit / Psychisches Wohlbefinden (= PSYC

= ,mental health®, 5 Items): Allgemeine psychische Gesundheit

Aus den jeweils vier Bereichen ergeben sich zwei Summenskalen:
Die korperliche Summenskala (SUM_PHYS) sowie die psychische (SUM_MENT).

In der vorliegenden Studie wurde die deutsche Version des Fragebogens mit einem
Zeitfenster von 4 Wochen benutzt. Die Bearbeitungszeit wird flr die gesunde Normal-
bevolkerung mit ca. 10 Minuten angegeben [56]. Als Vergleichsdaten flir den SF-36

wurden die Ergebnisse des Bundesgesundheitssurveys genutzt [57].

Zusatzlich sind die Patienten zu ihrer Zufriedenheit mit der Gesundheit sowie zur Zu-
friedenheit mit dem Leben insgesamt befragt worden. Dabei war jeweils eine siebenstu-

fige Skala (1-7) vorgegeben, die von sehr unzufrieden (1) bis sehr zufrieden (7) reichte.

Als Vergleichswerte fur die Zufriedenheit mit der Gesundheit und dem Leben wurde ei-
ne Kontrollgruppe aus dem ,public use file“ des Bundesgesundheitssurveys ausgesucht
[57]. Dazu wurden entsprechend den vorliegenden Patientendaten Kontrollpersonen
ausgewahlt, die dem Alter und Geschlecht des jeweiligen Patienten entsprechen (Mat-
ches). War jeweils mehr als eine mdgliche Paarung verfligbar, wurde die Kontrollperson

zufallig ausgewahlt.

16



Patienten und Methoden

2.2.2 Fragebogen zur Sozialen Situation

Der Fragebogen zur Sozialen Situation beinhaltete Fragen zu Familienangehérigen mit
angeborenem Herzfehler, zu vom Versorgungsamt amtlich anerkannten Behinderun-
gen, dem Besuch einer Selbsthilfegruppe, der Wohnsituation, dem Familienstand, Part-
nerschaft, Kindern, Schulabschluss, Berufstatigkeit und Einkommen. Fur die sozialen
Angaben wurde ebenfalls die bereits oben (2.2.1.) beschriebene Kontroligruppe ge-

nutzt.

2.2.3 Spiroergometrie

Die spiroergometrische Untersuchung wurde auf dem Fahrradergometer durchgefuhrt.
Nach einer zweiminutigen Aufwarmphase mit einer Belastung von 20 Watt folgte eine
Laststeigerung von jeweils 16 Watt pro Minute.

Gemessen und fur die Auswertungen bendtigt wurde die maximale Sauerstoffaufnahme
VOz max in ml / kg / min. Diese wurde in Relation gesetzt zu einem mittels Kérperober-
flache, Geschlecht und Alter ermittelten Sollwert, der der Durchschnittsleistung gesun-
der Probanden entspricht (= 100 %), so dass die Werte prozentual angegeben werden
konnen. Der Vergleich der objektivierbaren Leistung zwischen den beiden Patienten-

gruppen (TOF / FO) wurde mit dem Parameter der VO, max durchgefuhrt.

17



Patienten und Methoden

2.3 Statistische Auswertung

Die Daten wurden in einer SPSS-Tabelle gesammelt mit dem Statistikprogramm SPSS
22.0 fur Windows bearbeitet. Fur die quantitative Auswertung der Daten aus dem Fra-
gebogen wurden verschiedene statistische Verfahren angewendet:

Im Rahmen der deskriptiven Statistik wurden als metrische Merkmale das arithmetische
Mittel (Mittelwert), die Standardabweichung, der Median, die 25 % und 75 % Quartile,
das Minimum, das Maximum und die Spannweite (range) berechnet, wobei sich die An-
gaben im Ergebnisteil aus Griinden der Ubersichtlichkeit meist auf den Median sowie
die Spannweite beschranken.

Die Verteilungen der initialen Patientencharakteristika sowie der Ergebnisse aus den
Fragebdgen wurden zum gréften Teil in Tabellen und Grafiken dargestellt.

Um den Einfluss einzelner unabhangiger Parameter wie z. B. Alter und Geschlecht auf
die verschiedenen Dimensionen der Lebensqualitat zu untersuchen, wurden nicht-
parametrische Tests wie der Wilcoxon-Mann-Whitney- sowie bei mehreren Gruppenva-

riablen der Kruskal-Wallis-Test gewahlt. P < 0,05 wurde als signifikant angenommen.

Beim SF-36 wurden nach Dateneingabe, entsprechend der vom Probanden eingekreis-
ten Ziffern, die auch im Handbuch von Bullinger [56] beschriebenen Umcodierungen,
Umpolungen und Rekalibrierungen vorgenommen. Es erfolgte die Transformation der

Skalenrohwerte auf Werte zwischen 0 und 100.
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3 Ergebnisse

3.1 Auswertung der Patientendaten

Fur die vorliegende Arbeit ist eine klinische Studie durchgefiihrt worden, in welche 160

Erwachsene mit schwerem angeborenem Herzfehler eingeschlossen werden konnten.

3.1.1 Diagnosen

Es handelt sich um 112 Patienten mit TOF und 48 Patienten mit funktionell univentriku-
larem Herzen.
Die haufigsten Diagnosegruppen der Patienten, die nach Fontan operiert wurden, sind

der Tabelle zu entnehmen:

Diagnose Haufigkeit

Trikuspidalatresie 25
Doppelter Einlass linker Ventrikel 10
Unbalancierter Doppelter Auslass rechter Ventrikel 8
Andere komplexe Formen des 5
Singularen Ventrikels

Tabelle 1: Diagnosegruppen Univentrikel
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3.1.2 Geschlecht, Alter, Follow-up in der Gesamtgruppe

Patientengruppe

(n =160)
Geschlechterverhaltnis 79/ 81
m/w(n/ %) (49,4 % / 50,6 %)
Alter bei OP (Median) 5 Jahre
OP <=5 Jahre 50,6 %
OP > 5 Jahre 49,4 %
Zeit des Follow-up 17 Jahre
(Median / Range) (2-50)
Alter bei Follow-up 22,5 Jahre
(Median / Range) (14 - 69)

Tabelle 2: Patientendaten Gesamtgruppe
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3.1.3. Geschlecht, Alter, Follow-up bei TOF / FO

Geschlechter- 52 /60 27121 ,234
verhaltnis m/w (46,4 % /53,6 %) (56,25 % / 43,75 %)

(in Prozent)

Alter bei OP 4 Jahre 6,5 Jahre ,004

(Median)

OP unter 5 Jahren 56,4 % 43,8 % 0,204
Zeit des Follow-up 22 Jahre 13 Jahre ,000

(Median / Range) (5-50) (2-26)

Alter bei 24 Jahre 20,5 Jahre ,612

Follow-up (14-69) (14 -48)

(Median / Range)

Tabelle 3: Patientendaten FO / TOF

Bezuglich der Geschlechterverteilung und dem Alter zum Zeitpunkt der Befragung gibt
es zwischen den beiden Gruppen keinen signifikanten Unterschied. Das OP-Alter und
damit auch die Follow-up-Zeit unterscheiden sich in beiden Gruppen auf Grund der lan-
geren Geschichte der TOF-OP: In dieser Gruppe sind die Patienten haufiger bereits im
Kindesalter operiert worden. Fokus der vorliegenden Arbeit ist jedoch das Befinden der
Gruppe junger Erwachsene nach Korrektur / Palliation. Zumal die meisten Patienten
auch haufig reoperiert worden sind, beschreibt die Follow-up Zeit nicht gleichzeitig bzw.

zwangslaufig die Zeit nach der letzten OP.

21



Ergebnisse

3.2 Betrachtung der HRQoL in der Gesamtgruppe im Vergleich mit der Nor-

malbevdlkerung

Die gesundheitsbezogene Lebensqualitat (HRQoL) der Gesamtgruppe der Patienten

soll mit der der Normalbevolkerung (NB) in Deutschland verglichen werden.

Die Werte der Skalen ,kdrperliche Funktionsfahigkeit (KOFU) sowie ,allgemeine Ge-
sundheitswahrnehmung“ (AGES) und damit auch der physische Summenscore
(SUM_PHYS) sind in der Patientengruppe reduziert.

Dafiir zeigen die Skalen ,kdérperliche Rollenfunktion® (KORO) und ,kérperliche Schmer-

zen“ (SCHM) keinen Unterschied in beiden Gruppen.

Insbesondere bei den Skalen des psychischen Bereiches zeigt sich, dass die Werte der

Patienten denen der Normalbevdlkerung ahneln und durchaus vergleichbar sind.
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Abbildung 4: Vergleich der SF-36-Werte (Angabe der Medianwerte) zwischen Patienten- und Normalbe-
volkerung, physische Skalen
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Abbildung 5: Vergleich der SF-36-Werte (Angabe der Medianwerte) zwischen Patienten- und Normalbe-
volkerung, psychische Skalen

23



Ergebnisse

3.3 Vergleich der HRQoL zwischen der FO- und der TOF-Gruppe

Skalen SF-36 FO TOF
Median (Range) Median (Range)
KOFU 75 85 0,002
(15-100) (20 - 100)
KORO 100 100 n.s.
(0-100) (0 —100) (0,050)
SCHM 100 100 n.s.
(12 -100) (10 —100) (0,049)
AGES 57 57 n.s.
(0 —95) (0 —100) (0,446)
VITA 65 55 n.s.
(0 —90) (0—-90) (0,549)
SOFU 100 100 n.s.
(0—-100) (25 -100) (0,341)
EMRO 100 100 n.s.
(0—-100) (0 —100) (0,884)
PSYC 76 76 n.s.
(24 —92) (30 —100) (0,224)
SUM_PHYS 442 51,1 0,008
(50 — 59,7) (50 - 62,3)
SUM_MENT 53,2 52,1 n.s.
(30 —61) (0 —66) (0,910)

Tabelle 4: Vergleich zwischen FO und TOF
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Im Vergleich zwischen den beiden Gruppen ist die korperliche Funktionsfahigkeit
(KOFU) in der FO-Gruppe signifikant niedriger als bei TOF, ebenso der ganze physi-
sche Summen-Score (SUM_PHYS). Auffallend ist jedoch, dass die weiteren Werte sich
in beiden Gruppen nicht signifikant unterscheiden, Vitalitat (VITA) sogar in der FO-
Gruppe hoher ist.

Ein erster Uberblick zeigt, dass auch die Lebensqualitat von FO-Patienten durchaus mit
den Werten der Allgemeinbevdlkerung vergleichbar ist. Lediglich in den Bereichen ,kor-
perliche Funktionsfahigkeit* (KOFU) und ,allgemeine Gesundheitswahrnehmung*
(AGES) ist die Lebensqualitat der FO-Patienten erniedrigt.
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Abbildung 6: Vergleich der einzelnen Skalenwerte zwischen FO, TOF und der Normalbevdlkerung
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3.4 Vergleich der HRQoL mit der korperlichen Belastbarkeit

Die zeitnah zur Befragung durchgefiuhrten spiroergometrischen Untersuchungen zeigen
in der Gesamtgruppe eine eingeschrankte physische Leistung und reduzierte Sauer-

stoffaufnahmekapazitat im Vergleich zu Gesunden der gleichen Altersgruppe.

40-[10F @ p=002/r=05
FO A p=004/r=04 ®
O
354 & A
A A
- O
o 307 O ®
- o A
E 4 o
E A
—~— -
> <9 . .
~ . . A
5 AA A
o™
o) A @0 A
> 201 O
A - a o
®Lr4 L, o4
@]
197 eo® a
A
AL @
10 A
| I | | | I
0 20 40 60 80 100

Korperliche Funktionsfihigkeit (KOFU)

Abbildung 7: HRQoL in Korrelation mit der Belastbarkeit
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Abbildung 8: Korperliche Belastbarkeit TOF / FO

Die korperliche Belastbarkeit, gemessen als maximale Sauerstoffaufnahme, VO,max,
bei der Spiroergometrie, betragt bei der gesamten Patientengruppe im Median 22 ml /
kg / min (range: 10 - 38 ml / kg / min) bzw. 61 % (28 - 93 %) der Norm, bei FO-
Patienten sind es im Median 51 %, bei TOF 64 % der Norm. Betrachtet man VO;max
und die einzelnen Skalen des SF-36, so findet sich eine deutliche Korrelation mit der
Skala ,korperliche Funktionsfahigkeit* (KOFU, p = 0,04 bei FO, p = 0,02 bei TOF), keine

jedoch mit den weiteren Werten.
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3.5 Priifung des Einflusses verschiedener Faktoren auf die postoperativ er-
reichte HRQoL

3.5.1 Abhéngigkeit der HRQoL vom Alter

Skalen 20-29 30-39
SF-36 Jahre Jahre
(Median/Range) (n=39) (n=35)
KOFU 90 85 80 60 65 67,5
(25-100) (15-100) = (15-100) @ (20-100) (35-85) (65-70)
KORO 100 100 100 100 100 100

(0-100) (0-100) ~ (0-100)  (0-100) (0-100) (100-100)

SCHM 100 100 100 100 100 100
(10-100)  (12-100)  (12-100) = (22-100)  (41-100)  (100-100)

AGES 65 62 57 445 54,5 47
(15-100) (10-100) (0-97) (15-100) (30-67) (47-47)
VITA 65 60 50 47,5 54,17 62,5
(5-90) (10-85) (10-80) (0-80) (40-55) (55-70)
SOFU 100 100 100 75 87,5 100

(12,5- 100) = (0-100) = (0-100) = (25-100) = (62,5-100) = (100-100)

EMRO 100 100 100 100 100 100
(0-100) (0-100) ~ (0-100)  (0-100)  (100-100)  (100-100)

PSYC 76 76 72 68 76 74

(40-96) (24-100) = (40-88) (44-88) (56-84) (60-88)

SUM_PHYS 52,15 50,12 48,45 39,9 38,28 47,97

(0-60,32) (24,2- (19,7- (18,66-  (20,2-42,7) (45,9-50)
66,8) 61,5) 60)

SUM_MENT 52,43 52,78 52,8 51,39 55,41 54,58

(0-62) (15,74- | (25-62,4) = (30-56) @ (44,5-65,9) @ (49,7-59,5)
62)

Tabelle 5: HRQoL nach Alter
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Die Altersgruppen 40 bis 49, 50 bis 59 sowie 60 bis 69 sind nur eingeschrankt zu be-
rucksichtigen, da diese nur eine kleine Anzahl an Patienten umfassen.

Bis dahin zeigen sich jedoch folgende eindeutige Tendenzen:

KOFU (kérperliche Funktionsfahigkeit),

AGES (allgemeine Gesundheitswahrnehmung),

VITA (Vitalitat),

PSYC (psychisches Wohlbefinden)

sowie beide Summenskalen (SUM_PHYS > SUM_MENTAL)

nehmen im Alter ab.

o 0N =

KORO (korperliche Rollenfunktion),
SCHM (koérperliche Schmerzen),
SOFU (soziale Funktionsfahigkeit)

und EMRO (emotionale Rollenfunktion)

© ©® N o

bleiben im Alter konstant.
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Abbildung 9: Zusammenhang zwischen KOFU, AGES, VITA und Alter

Legende: KOFU: kdrperliche Funktionsfahigkeit, AGES: allgemeine Gesundheitswahrnehmung,
VITA: Vitalitat,

x-Achse: Altersgruppen, y-Achse: Wert im SF-36, p-Wert fir KOFU sowie AGES = 0,02
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3.5.2 Abhéngigkeit der HRQoL vom Geschlecht

Skalen SF-36 mannlich weiblich
(Median/Range)
KOFU 85 83,3 0,629
(15-100) (15-100)
KORO 100 100 0,333
(0-100) (0-100)
SCHM 100 100 0,906
(10-100) (12-100)
AGES 62 57 0,738
(0-100) (15-97)
VITA 55 55 0,451
(5-90) (0-90)
SOFU 100 100 0,093
(0-100) (0-100)
EMRO 100 100
(0-100) (0-100) 0,074
PSYC 72 76 0,251
(30-92) (24-100)
SUM_PHYS 49,9 50,49 0,916
(0-66,81) (0-59,62)
SUM_MENT 50,55 53,23 0,02
(0-65,91) (0-62)

Tabelle 6: HRQoL nach Geschlecht
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Vergleicht man die unterschiedlichen Skalenwerte des SF-36 der beiden Geschlechter,

so zeigt sich, dass die psychische Summenskala bei den Frauen signifikant erhdht ist.
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Abbildung 10: HRQoL im Geschlechtervergleich, *: statistisch signifikant, s. Tabelle 6.
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3.5.3 Vergleich nach Alter und Geschlecht

Ordnet man die Werte nach Alter und Geschlecht und vergleicht diese mit den entspre-
chenden Normwerten, so lasst sich auch in dieser Aufteilung erkennen,
dass
1) die HRQoL altersabhangig ist (HRQoL sinkt mit hdherem Alter),
2) es deutliche Unterschiede zwischen den Geschlechtern gibt (HRQoL ist bei
Frauen hoher) sowie
3) die Werte trotz einiger Ausnahmen bei den korperlichen Skalen durchaus mit den
Werten der alters- und geschlechtsgleichen Normalbevdlkerung vergleichbar
sind,

wie die folgende Tabelle 7 zeigt.
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Skalen SF-36
(Median)
KOFU
m (Pat) 85 (n=20) 85 (n=22) 82,5 (n=18) 70 (n=6)
m (NB) 100 100 100 95
w (Pat) 90 (n=38) 85 (n=14) 75 (n=15) 55 (n=8)
w (NB) 100 100 95 95
KORO
m (Pat) 100 100 100 37,5
m (NB) 100 100 100 100
w (Pat) 100 100 75 12,5
w (NB) 100 100 100 100
SCHM
m (Pat) 100 100 100 81
m (NB) 84 84 74 72
w (Pat) 100 92 100 100
w (NB) 72 72 71,26 62
AGES
m (Pat) 63,5 64,5 59,5 47
m (NB) 77 77 74 72
w (Pat) 64,5 62 47 37
w (NB) 77 77 71,26 62
SUM_PHYS
m (Pat) 52,6 50,6 49,23 41,48
m (NB) 56,48 55,07 54,42 54,42
w (Pat) 54,58 54,46 53,23 51,39
w (NB) 55,5 53,75 53,00 50,28

Tabelle 7: HRQoL nach Alter und Geschlecht, physische Skalen; m: mannlich, w: weiblich, Pat: Patienten,

NB: Normalbevoélkerung
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Skalen SF-36
(Median)
VITA
m (Pat) 52,5 60 62,5 52,5
m (NB) 65 65 65 65
w (Pat) 70 65 50 45
w (NB) 59,56 60 60 60
SOFU
m (Pat) 93,75 100 100 81,25
m (NB) 100 100 100 100
w (Pat) 100 100 100 75
w (NB) 91,45 100 100 87,5
EMRO
m (Pat) 100 100 100 50
m (NB) 100 100 100 100
w (Pat) 100 100 100 100
w (NB) 100 100 100 100
PSYC
m (Pat) 72 74 74 70
m (NB) 76 80 76 80
w (Pat) 80 82 68 68
w (NB) 69,7 76 72 72
SUM_MENT
m (Pat) 49,35 50,92 52,89 48,73
m (NB) 49,03 51,27 51,19 51,40
w (Pat) 54,58 54,46 53,23 51,39
w (NB) 46,83 48,51 47,82 48,44

Tabelle 8: HRQoL nach Alter und Geschlecht, psychische Skalen, m: mannlich, w: weiblich, Pat: Patien-

ten, NB: Normalbevélkerung
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Abbildung 12: Sum scale physical (SUM_PHYS) - Abhangigkeit von Alter und Geschlecht
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3.5.4 Abhéangigkeit der HRQoL von einer anerkannten Behinderung

74,4 % der Befragten gaben an, eine anerkannte Behinderung zu haben,

25,6 % verneinten das Vorliegen dieser.

Anerkannte Behinderung

Abbildung 13: Haufigkeit Anerkannte Behinderung

Zwischen diesen beiden Gruppen gibt es Unterschiede der HRQoL.:
Liegt eine anerkannte Behinderung vor, so ist die Lebensqualitat deutlich und vor allem

im korperlichen Bereich auch statistisch signifikant reduziert.
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Skalen SF-36 mit ohne
(Median) Behinderung Behinderung

KOFU 70 90 0,000
KORO 100 100 0,279
SCHM 84 100 0,006
AGES 52 77 0,008
VITA 60 65 0,200
SOFU 87,5 100 0,014
EMRO 100 100 0,161
PSYC 72 80 0,281
SUM_PHYS 4373 54 44 0,05
SUM_MENT 52.4 54,63 0,436

Tabelle 9 : Vergleich der HRQoL bei Patienten mit und ohne Behinderung
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Tabelle 9.
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3.5.5 Abhéngigkeit der HRQoL von der Medikamenteneinnahme

Die Patienten wurden zudem zu ihrer Medikamenteneinnahme befragt. Zunachst fallt
auf, dass Uber ein Drittel der Patienten taglich mindestens drei verschiedene Medika-
mente einnehmen muss, es auf der anderen Seite jedoch auch einige Patienten gibt,
die keinerlei Medikamente einnehmen mussen.

Vergleicht man die Patienten, die kein oder nur ein Medikament einnehmen mussen mit
denjenigen, die zwei bzw. drei und mehr Medikamente bendtigen, so zeigt sich zwar
rein deskriptiv die Tendenz, dass mit der Anzahl der eingenommenen Medikamente die

Lebensqualitat sinkt, jedoch ist dieser Trend nicht statistisch signifikant.
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Abbildung 15: Anzahl der taglich eingenommenen Medikamente
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Skalen SF-36 Drei oder p-Wert
(Median) mehr

KOFU 80 77,5 70 67,5 0,341
KORO 100 100 100 37,5 0,080
SCHM 100 100 87 92 0,535
AGES 69,5 49,5 57 47 0,912
VITA 50 57,5 65 47,5 0,581
SOFU 100 100 93,75 87,5 0,782
EMRO 100 100 100 100 0,334
PSYC 76 74 78 70 0,526
SUM_PHYS 53,1 50,4 43,51 43,35 0,529
SUM_MENT 52 52,4 53,16 53,16 0,739

Tabelle 10: Vergleich der HRQoL nach Anzahl der Medikamente
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3.5.6 Abhéangigkeit der HRQoL von Reoperationen

Die meisten Patienten mussten mehrfach operiert werden; tber 60 % der befragten Pa-
tienten haben zum Zeitpunkt der Befragung drei oder mehr Operationen auf Grund des

angeborenen Herzfehlers hinter sich.
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Abbildung 16: Anzahl der Operationen
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Zwischen der Anzahl der Operationen und der HRQoL besteht kein signifikanter Zu-

sammenhang.

Skalen SF-36 drei oder
(Median) mehr

KOFU 65 85 70 0,1
KORO 75 100 75 0,358
SCHM 74 100 100 0,516
AGES 47 71 57 0,153
VITA 50 65 65 0,775
SOFU 100 87,5 100 0,316
EMRO 100 100 100 0,819
PSYC 72 74 76 0,873
SUM_PHYS 43,73 52,9 47,2 0,073
SUM_MENT 50,25 51,27 53,34 0,653

Tabelle 11: Einfluss der Anzahl der Operationen auf die HRQoL
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3.5.7 Abhéangigkeit der HRQoL vom Vorhandenseins eines Herzschrittmachers

18,2 % aller Befragten gaben an, einen Herzschrittmacher (HSM) zu haben (in der al-

tersgematchten Vergleichsgruppe sind es 2,5 %, p = 0,01).

Herzschrittmacher

Abbildung 17: Haufigkeit Herzschrittmacher

Zwischen der Gruppe von Patienten mit HSM und der Gruppe derer ohne HSM besteht
kein signifikanter Unterschied der HRQoL.

Summenskala mit HSM ohne HSM

SF-36 (Median)
SUM_PHYS 49,36 49,5 0,780
SUM_MENT 53,59 52,31 0,505

Tabelle 12: HRQoL in Abhangigkeit vom Vorhandensein eines Herzschrittmachers
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3.5.8 Abhéngigkeit der HRQoL vom Alter bei Operation

Die Gruppe von Patienten, die im Alter von 5 Jahren oder jlinger operiert wurde, hat
eine statistisch signifikant erhéhte HRQoL (im kérperlichen Bereich) im Vergleich zur

Gruppe der Spatoperierten.

Summenskala Alter bei OP <=5 Alter bei OP > 5

SF-36 (Median) Jahre Jahre
SUM_PHYS 52,76 43,74 0,002
SUM_MENT 52,4 52,89 0,499

Tabelle 13: HRQoL in Abhangigkeit vom OP-Alter
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3.6 Eigene Zufriedenheit mit der Gesundheit und dem Leben insgesamt

Zufriedenheit mit der Zufriedenheit mit dem
Gesundheit Leben
(Skala von 1-7, (Skala von 1-7,
Angabe Mittelwert) Angabe Mittelwert)
Patienten 5,52 5,79
(gesamt)
Normalbevolkerung 5,37 5,41
Kontrollgruppe

Tabelle 14: Zufriedenheit von der Patienten- und der Kontrollgruppe
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Abbildung 18: Zufriedenheit mit der Gesundheit bei TOF und FO
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7,07

5,07

Zufriedenheit Leben

3,07

2,01 -

I I
TOF Fontan

Abbildung 19: Zufriedenheit mit dem Leben bei TOF und FO

Im Mittel geben die Patienten eine hdhere Zufriedenheit mit dem Leben an als die
Kontrollgruppe aus der Normalbevdlkerung.

Nach der Zufriedenheit mit dem Leben gefragt, wahlen die meisten Patienten (42,7 %)
auf der Skala von 1 (= sehr unzufrieden) bis 7 (= sehr zufrieden) eine ,6“.

Auch bei der Frage nach der Zufriedenheit mit der Gesundheit ist die Antwortoption ,6“
die haufigste mit 42,9 %. Zudem geben auch mehr Patienten als in der Normalbevol-

kerung an, ,sehr zufrieden® (= 7) mit der Gesundheit zu sein.
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Abbildung 20: Zufriedenheit mit der Gesundheit in der Patienten- sowie Kontrollgruppe
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Abbildung 21: Zufriedenheit mit dem Leben in der Patienten- sowie Kontrollgruppe
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3.7 Korrelation der Zufriedenheit mit der objektiven korperlichen Leistungs-

fahigkeit
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Abbildung 22: Zusammenhang zwischen der Zufriedenheit mit der Gesundheit und VO,max
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Abbildung 23: Zusammenhang zwischen der Zufriedenheit mit dem Leben und VO,max
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3.8 Soziale Situation

3.8.1 Wohnformen

48,7 % der befragten Patienten leben (noch) bei ihren Eltern; davon sind 60,4 % bereits
18 Jahre oder alter und 10,4 % (sogar) Uber 30 Jahre alt.

26,9 % leben mit einem Partner zusammen, 17,9 % allein, 3,8 % in einer Wohngemein-

schaft und nur 1,3 % in einer betreuten Wohnform.

Somit sind die Wohnverhaltnisse mit denen der Normalbevdlkerung vergleichbar:

2011 lebte nahezu die Halfte (49 %) aller Menschen in Deutschland in einer Familie,
also entweder bei den Eltern oder selbst als Ehepaar, als Lebensgemeinschaft oder als
alleinerziehender Elternteil mit mindestens einem Kind zusammen. Weitere 29 % der
Bevolkerung lebten in einer Paargemeinschaft, das heil3t als Ehepaar oder als ge-
mischt- oder gleichgeschlechtliche Lebensgemeinschaft in einem gemeinsamen Haus-
halt, aber zum Zeitpunkt der Befragung ohne Kinder. In einem Mehrpersonenhaushalt,
aber ohne eigene Kinder und ohne Lebenspartner/-in, wohnten rund 2 % der Befragten
[58].
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Abbildung 24: Wohnformen im Vergleich mit der Normalbevélkerung, x-Achse: Wohnform, y-Achse: An-
zahl der Patienten in dieser Wohnform in Prozent

3.8.2 Partnerschaft und Kinder

Von den FO-Patienten sind zum Zeitpunkt der Befragung lediglich 37 % in fester Part-
nerschaft, bei den TOF-Patienten sind es 54,5 %. In der Gesamtbetrachtung haben
52,1 % eine feste Partnerschaft, was zwar etwas niedriger ist als in der Kontrollgruppe
der Allgemeinbevdlkerung (57,9 %), sich jedoch nicht signifikant unterscheidet (Mann-
Whitney, Wilcoxon, Z -,702, asympt. Signifikanz 0,483). Eigene Kinder haben 4,3 % der
FO-Patienten (lediglich mannliche Patienten) und 24,2 % der TOF-Patienten.

Summenskala mit Partner ohne Partner

SF-36 (Median)

SUM_PHYS 49,5 49,0 0,563

SUM_MENT 52,43 53,1 0,913

Tabelle 15: HRQoL in Abhangigkeit von einer Partnerschaft

51




Ergebnisse

3.8.3 Schule und Ausbildung

19 % der Befragten gehen noch zur Schule, 16,5 % haben einen Hauptschulabschluss,
32,9 % die mittlere Reife und 19 % (Fach)abitur.
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Abbildung 25: Schulabschluss: Patienten- im Vergleich mit der Kontrollgruppe, x-Achse: hochster Schul-
abschluss, y-Achse: Anteil der Patienten mit diesem Abschluss in %
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Abbildung 26: Ausbildung: Patienten- im Vergleich mit der Kontrollgruppe, x-Achse: héchste bisher abge-
schlossene Ausbildung, y-Achse: Anteil der Patienten mit diesem Abschluss in %
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3.8.4 Berufstatigkeit

Von den Befragten sind eben 32,9 % noch in (schulischer oder beruflicher) Ausbildung,

36,7 % voll berufstatig und 8,8 % befinden sich in einem Teilzeitarbeitsverhaltnis.
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Abbildung 27: Berufstatigkeit: Patienten- im Vergleich mit der Kontrollgruppe, x-Achse: Umfang der
aktuellen Berufstatigkeit, y-Achse: Anteil der Patienten in Ausbildung in %

Summenskala berufstatig oder in  nicht berufstatig

SF-36 (Median) Ausbildung
SUM_PHYS 50,0 47,2 0,450
SUM_MENT 53,47 49,7 0,783

Tabelle 16: HRQoL in Abhangigkeit von der Berufstatigkeit
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3.8.5 Beeintrdachtigung durch den Herzfehler

41,7 % aller Befragten gaben an, sich bei der Berufswahl durch den Herzfehler beein-
trachtigt zu fuhlen oder gefuhlt zu haben. Des Weiteren wurden die Patienten gebeten,
einzuschatzen, wie viele Tage sie vermutlich auf Grund des Herzfehlers im letzten Jahr

gefehlt haben.
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Abbildung 28: Beeintrachtigung bei der Berufswahl durch den Herzfehler
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Abbildung 29: Fehltage, x- Achse: Fehltage auf Grund des Herzfehlers, y-Achse: Anteil der Patienten in
%
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3.8.6 Einkommen

Familieneinkommen

Abbildung 30: Monatliches Netto-Familieneinkommen

71,8 % geben ein Netto-Familieneinkommen unter dem durchschnittlichen monatlichen
Einkommen von 2003 von 2833 Euro an [59].

Skalen SF-36
(Median) unter 2833 € uber 2833 €
KOFU 65 90 0,004
KORO 75 100 0,616
SCHM 92 100 0,324
AGES 47 72 0,080
VITA 50 65 0,204
SOFU 87,5 100 0,204
EMRO 100 100 0,984
PSYC 74 72 0,975
SUM_PHYS 42,42 50,9 0,08
SUM_MENT 52,37 53,7 0,803

Tabelle 17: Einkommen
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Je hoher das Einkommen, desto héher die HRQoL (insbesondere im korperlichen Be-

reich, Signifikanz ist firr die Skala KOFU nachzuweisen.)

3.8.7 Familienangehérige mit AHF und Besuch von Selbsthilfegruppen

Von allen Befragten gaben 12,7 % an, auch Familienangehdrige mit angeborenem

Herzfehler zu haben.

Familienangehorige mit AHF

Angehorige mit AHF
13%

Abbildung 31: Familienangehérige mit AHF

Nur ungefahr jeder 10. Patient gab an, eine Selbsthilfegruppe zu besuchen (10,8 %);
davon ein Grofteil in der FO-Gruppe.
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4 Diskussion

4.1 Betrachtung der HRQoL in der Gesamtgruppe — Zusammenfassung und

Literaturiiberblick

Unsere Studie kommt zu dem Ergebnis, dass Patienten mit komplexen Herzfehlern im
Erwachsenenalter trotz kdrperlicher Einschrankungen und reduzierter Belastbarkeit eine
vergleichsweise hohe Lebensqualitat und -zufriedenheit erreichen kdnnen. In vielen Di-
mensionen des SF-36, insbesondere in den Bereichen des psychischen Wohlbefindens,
unterscheiden sich die Werte der Patientengruppe unserer Studie Uberraschenderweise

nur wenig von denen der Normalbevolkerung.

Die meisten in den vergangenen Jahren publizierten Studien zum Thema HRQoL und
AHF deuten ebenfalls darauf hin, dass Patienten mit angeborenem Herzfehler eine aus-
reichend gute und mit der Normalbevolkerung vergleichbare Lebensqualitat haben:

Gratz et al. nennen die Lebensqualitat von Patienten mit AHF sogar ,excellent in most
aspects” (= ,in den meisten Aspekten hervorragend / ausgezeichnet®). Grundlage fur
diese Aussage bildet eine Studie, in welcher 564 Patienten mit verschiedenen Herzfeh-
lern (davon auch 96 TOF- und 31 Fontan-Patienten) den SF-36 ausfillten und eine Spi-
roergometrie absolvierten. Es zeigte sich eine sehr gute Lebensqualitdt mit Ausnahme

korperlicher Einschrankungen [60].

Die erste grol’e Studie (Lane et al., 2002), die systematisch Lebensqualitdt mit dem
Fragebogen SF-36 bei einer grolden Anzahl von Patienten (276) mit verschiedenen an-
geborenen Herzfehlern untersucht hat, kommt zu dem zunachst Uberraschenden Er-
gebnis, dass Patienten, welche eine palliative OP gehabt haben, eine ahnlich hohe Le-
bensqualitat zeigen wie diejenigen, die nie erkrankt waren, obwohl Erstgenannte im Be-
reich ,kérperliche Funktionsfahigkeit‘ (KOFU) deutlich niedrigere Werte haben [61].

Moons et al. zeigen in einer Studie von 2006 mit 404 Patienten mit AHF und einer direk-
ten gesunden Vergleichsgruppe, dass die Patienten ihre Lebensqualitat sogar als bes-
ser wahrnehmen als die Personen der gesunden Vergleichsgruppe [62].

Laut Ergebnissen der CoalaH Studie von 2011, bei welcher 770 Jugendliche mit AHF
im Hinblick auf den Zusammenhang zwischen HRQoL und dem sogenannten Koha-

renzgeflhl (s. auch S. 64) hin untersucht worden sind, ist die Lebensqualitat von Ju-
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gendlichen mit AHF ebenfalls besser als in der alters-gematchten reprasentativen Po-

pulationsgruppe [63].

2014 haben Opic et al. das bereits 3. Follow-up (nun 30 - 43 Jahre Nachbeobachtung)
einer Gruppe von Patienten mit AHF veroffentlicht, in welchem sich zeigt, dass diese,
verglichen mit der Normalbevdlkerung, eine sogar bessere Lebensqualitdt und emotio-
nale Fahigkeiten (,emotionale Rollenfunktion“) haben, obgleich signifikante Beeintrach-
tigungen der Lebensumstande, der Beziehungen, der beruflichen Beschaftigung sowie

des Einkommens vorliegen [64].

Mit unserer Studie kdnnen wir diese Ergebnisse in einer umfassenden Patientengruppe

bestatigen und an zwei speziellen, konkreten AHF vertiefen.

Auch Studien, die vor allem komplexe zyanotische Herzfehler einschlieen, weisen auf
eine gute Lebensqualitat der Patienten trotz Einschrankungen im koérperlichen Bereich
hin: Kamphuis et al. haben bereits 2002 in einer Studie mit 78 Patienten mit operierten
komplexen Herzfehlern (Alter zwischen 18 - 32 Jahren) beschrieben, dass diese Patien-
tengruppe nur Einschrankungen in der kdrperlichen Dimension der gesundheitsbezoge-
nen Lebensqualitat und des subjektiven Gesundheitszustandes erlebt [51].

D’Udekem et al. haben 2009 beschrieben, dass Fontan Patienten, sofern sie keine Ar-
rythmien haben, eine mit der Allgemeinbevolkerung vergleichbare HRQoL haben und
dass diese unabhangig von den pra- und postoperativen Variablen ist [65].

Miuiller et al. zeigen 2013 - wie bereits Frigiola et al. 2009 [66] - dass die gesundheits-
bezogene Lebensqualitat, welche Kinder und junge Erwachsene nach der TOF-
Korrektur erleben, vergleichbar ist mit der der gesunden Normalbevolkerung [67].
Knowles et al. haben 2012 224 TOF-Patienten und ihre Geschwister untersucht. Er-
wachsene nach TOF-Reparatur haben niedrigere Werte flr die Skalen ,korperliche
Funktionsfahigkeit* (KOFU) und ,allgemeine Gesundheitswahrnehmung® (AGES) im
SF-36 als ihre Geschwister, was sich mit unseren Ergebnissen deckt. Sie berichten je-
doch von ahnlicher Zufriedenheit mit dem Leben sowie einem vergleichbaren Mal} an

sozialer Partizipation und Unterstitzung [55].
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Dulfer et al. zeigen in ihrer 2014 verdffentlichten Studie, welche 93 Patienten mit TOF
und nach FO (im Alter von 10 - 25 Jahren) einschlie3t, dass diese eine vergleichbare

oder sogar bessere HRQoL als die Normalbevdlkerung haben [68].

Zu etwas weniger positiven Ergebnissen sind Van den Bosch et al. gekommen:

In ihrer Studie von 2004 zeigen sich neben einer hohen Mortalitat (28 %) und einer sehr
hohen Morbiditat von Fontan-Patienten auch bei den Skalen der Lebensqualitat deutlich
erniedrigte Werte fiir ,kérperliche Funktionsfahigkeit* (KOFU), ,korperliche Rollenfunkti-
on“ (KORO), ,psychisches Wohlbefinden“ (PSYC) und die ,allgemeine Gesundheits-
wahrnehmung“ (AGES). Zu beachten ist jedoch, dass die Studie uber 10 Jahre alt ist,
nur eine kleine Patientengruppe (36 Patienten) umfasst und vor allem 78 % der Patien-
ten dieser Untersuchungsgruppe mehr als eine Palliativ-OP vor der eigentlichen FO
gehabt haben. Risikofaktor scheint hier somit die spate OP zu sein: Von den Patienten,
die erst im Erwachsenenalter operiert wurden, war die Mortalitatsrate besonders hoch.
Trotzdem ist zu bemerken, dass sich auch in dieser Studie die Werte fur ,emotionale
Rollenfunktion“ (EMRO), ,soziale Funktionsfahigkeit* (SOFU), ,Vitalitat® (VITA) und

auch ,kérperliche Schmerzen“ (SCHM) nicht von der Gesamtbevdlkerung unterschei-
den [69].

Im Vergleich zur Allgemeinbevdlkerung zeigen sich in der Patientengruppe gleich hohe
score-Werte flur ,korperliche Schmerzen® (SCHM), d.h. es scheint keine Mehrbelastung
durch Schmerzen zu geben. Diese Beobachtung wurde auch schon in vorangehenden
Studien gemacht, zum Teil wurde die Belastung durch Schmerzen als sogar geringer
angegeben [70, 71, 53, 61].

Es konnte sein, dass dieses vordergrindig ,paradoxe“ Ergebnis damit zu erklaren ist,
dass das Vorhandensein einer chronischen Erkrankung zu einem Perspektivenwechsel
fuhrt, wenn man die eigenen Erfahrungen von Schmerz abwagt. Die Erfahrung mit der
Erkrankung kénnte die Schwelle fur Schmerz senken und das Referenzsystem, zu wel-

chem Gesunde Bezug nehmen, verandern [71].
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4.2 Vergleich der HRQoL mit der korperlichen Belastbarkeit

Die rein korperliche Leistungsfahigkeit ist im Vergleich zur Normalbevoélkerung deutlich
reduziert, korreliert jedoch nicht mit den meisten Skalen des SF-36.

Die maximale Sauerstoffaufnahme (VO,max) korreliert lediglich signifikant mit der Skala
,korperliche Funktionsfahigkeit‘ (KOFU) im SF-36, aber nicht mit ,allgemeine Gesund-
heitswahrnehmung“ (AGES), ,kérperliche Rollenfunktion (KOFU), ,kérperliche Schmer-
zen“ (SCHM), ,Vitalitat” (VITA), ,soziale Rollenfunktion® (SORO), ,emotionale Rollen-
funktion“ (EMRO) und ,psychisches Wohlbefinden® (PSYC).

Hager et al. zeigten bereits in der 2005 publizierten Studie, dass keine Korrelation der
Ergebnisse des Tests der korperlichen Leistungsfahigkeit mit psychosozialen Aspekten
vorliegt und nur eine leichte Korrelation mit der selbst eingeschatzten kdrperlichen Leis-
tungsfahigkeit [72]. Ein ahnliches Ergebnis bildete dann auch die folgende Studie von
2008 ab: Es zeigte sich eine sehr gute Lebensqualitat mit Ausnahme koérperlicher Ein-
schrankungen und ebenso gab es die Tendenz, dass die Patienten selbst ihre eigene

korperliche Leistungsfahigkeit meist Gberschatzen [60].

=> Bei Patienten mit AHF scheint Uberraschenderweise die (meist reduzierte) korperli-
che Leistungsfahigkeit nur marginal mit der (meist nicht reduzierten) Lebensqualitat as-
soziiert [60, 72].

Auch in der aktuellen Studie von Frigiola et al. (2014) kann gezeigt werden, dass zwi-
schen der objektiv gemessenen korperlichen Leistungsfahigkeit (ebenfalls VO,max) und
der Lebensqualitat keine Korrelation besteht [66]. Miiller et al. haben zudem gezeigt,
dass bereits leichte Symptome einer Depression von Patienten mit AHF einen grélieren
Einfluss auf die Lebensqualitat haben als die reduzierte korperliche Belastungskapazitat
[73]. Die gleichen Autoren fanden heraus, dass regelmaRiges korperliches Training
zwar einen Einfluss auf die korperliche Leistungsfahigkeit, nicht jedoch auf die HRQoL
hat [74].
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Die korperliche Leistungsfahigkeit wird haufig vom Patienten selbst Uberschatzt. Somit
wird empfohlen, beide Instrumente (Lebensqualitatsfragebdgen und Spiroergometrien)
anzuwenden, um einer von der Realitdt abweichenden Einschatzung des Patienten

(und seiner korperlichen Fahigkeiten) nicht zu folgen [67].

4.3 Vergleich der HRQoL zwischen der FO- und der TOF-Gruppe

Wahrend die FO trotz enormer Fortschritte in der Chirurgie anhaltend eine Palliativope-
ration ist, handelt es sich bei der zweiten Gruppe um Patienten nach einer korrigieren-
den Operation. Bezuglich des Schweregrades wird TOF den mittelschweren und der

Univentrikel den schweren Herzfehlern zugeordnet [75].

In vielen Dimensionen des SF-36, insbesondere in den Bereichen des psychischen
Wohlbefindens, unterscheiden sich die beiden Patientengruppen unserer Studie (FO vs.
TOF) jedoch Uberraschenderweise nur wenig voneinander. Signifikante Unterschiede
gibt es lediglich auf der Skala ,Kdrperliche Funktionsfahigkeit* (KOFU) sowie auf der
physischen Summenskala (SUM_PHYS).

In der bereits genannten Studie von Gratz et al. aus dem Jahre 2008 wurden auch die
einzelnen Diagnosegruppen untereinander verglichen: Patienten aller Diagnosegruppen
zeigen eine gute Lebensqualitat und innerhalb der einzelnen Gruppen nur signifikante
Unterschiede der Skalen ,Kérperliche Funktionsfahigkeit* (KOFU) und ,Allgemeine Ge-

sundheitswahrnehmung“ (AGES) [60], wie auch in unserer Studie beschrieben.

Wie bei Moons et al. (2005) erwahnt [52], haben sich bereits einige weitere Studien um
eine Untersuchung des Zusammenhanges zwischen der Schwere der Erkrankung und
der Lebensqualitat bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern bemuht: Ternestedt
et al. fanden heraus, dass Patienten mit TOF eine bessere Lebensqualitat haben als
Patienten mit ASD, was darauf hinweist, dass ein schwerer Herzfehler nicht notwendi-
gerweise auch mit einer schlechteren Lebensqualitat zusammenhangt. Zudem zeigte
sich auch kein Zusammenhang zwischen Lebensqualitat und NYHA-Klassifikation [76].
Meijboom et al. veroffentlichten eine Serie von Artikeln, in welchen dargestellt wird,

dass der subjektiv erreichte Gesundheitsstatus (subjectively perceived health status)
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der vier diagnostischen Kategorien 1. ASD [77], 2. VSD [78], 3. TOF [79] und 4.
Transposition der grof3en Arterien (TGA) [80] nahezu gleich ist.

=> Es scheint also keine vorhersehbare Kongruenz zwischen der Schwere des Herzfeh-
lers und der zu erwartenden Lebensqualitat zu geben. Allerdings gibt es keine bisher
bekannte Studie, welche die HRQoL von FO-Patienten direkt mit der von TOF-

Patienten vergleicht.

4.4 Priufung des Einflusses verschiedener Faktoren auf die postoperativ er-
reichte HRQoL

4.4.1 Bekannte Einflussvariablen auf die HRQoL in der Allgemeinbevélkerung —

Einfiihrung

In der bereits in der Einleitung zitierten Definition der WHO von Lebensqualitat sind die
wichtigsten Einflussvariablen genannt: ,[...] beeinflusst wird durch die kdrperliche Ge-
sundheit einer Person, den psychischen Zustand, die sozialen Beziehungen, die per-
sonlichen Uberzeugungen und ihre Stellung zu den hervorstechenden Eigenschaften
der Umwelt.“[41].

Die Daten des Bundes-Gesundheitssurvey 1998 beinhalten die Angaben zum SF-36
von 6964 Probanden. Aus diesen Daten ist bekannt, dass das Geschlecht eine signifi-
kante Rolle im Erleben der individuellen Lebensqualitat spielt: Frauen geben (alters-)
durchgangig eine schlechtere Lebensqualitat an als Manner. Die Zugehdarigkeit zu einer
hdheren sozialen Schicht (gemessen an Ausbildung, Einkommen, beruflicher Stellung)
ist in der Normalbevolkerung mit einer besseren Lebensqualitat assoziiert, das Vorlie-

gen einer anerkannten Behinderung verringert die Lebensqualitat betrachtlich. [81].

Ein wichtiger, messbarer Pradiktor fur die Zufriedenheit mit dem Leben scheint zudem
das Alter zu sein. Weiterhin konnte gezeigt werden, dass individuelle Coping-Strategien
und Persodnlichkeitszlige einen starken Einfluss auf gesundheitsbezogene Lebensquali-

tat austben und ihnen insgesamt sogar eine grolRere Bedeutung zukommt als dem Vor-
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liegen von Erkrankungen: ,[...] Subjektiv wahrgenommene Ressourcen sind bessere
Pradiktoren fur Wohlbefinden und Gesundheit als objektiv vorhandene.” [82].

Zufriedenheit mit der eigenen Gesundheit ist nicht damit gleichzusetzen, dass der Ge-
sundheitszustand ,an sich“ als gut bewertet wird. Vielmehr resultiert die Zufriedenheit
aus dem Vergleich mit den gegebenen Mdglichkeiten und dem in diesem Rahmen Er-
reichten. Eine Antwort auf die zentrale Frage, was dazu fuhrt, dass zum Teil sogar mul-
timorbide Personen mit ihrer eigenen Gesundheit zufrieden sind und diese als ausrei-

chend gut einschatzen, steht noch nicht fest.

=> Lebensqualitat ist multidimensional und das Erleben multikausal bedingt. Auch in
Bezug auf die Daten der Allgemeinbevolkerung dauern die Auswertungen der komple-
xen Zusammenhange zwischen Morbiditat, Zufriedenheit, Einschatzung der Lebensqua-

litat, Alter, Geschlecht und Sozialschichtzugehérigkeit noch an [50].

4.4.2 Bekannte Einflussvariablen auf die Lebensqualitét bei Patienten mit AHF —

Literaturiiberblick

Wie bereits in Kapitel 4.3. erwahnt, konnten zahlreiche Studien keinen sicheren Zu-
sammenhang zwischen der Schwere der Erkrankung und der HRQoL herstellen [52,
76-80, 83].

Mittelschwere oder schwere Herzfehler haben im Vergleich zu einfachen Herzfehlern
lediglich einen reduzierten Wert auf der physischen Summenskala [72, 70], es zeigen
sich jedoch keine Unterschiede in Bezug auf den psychischen Summenwert und auch
nicht auf die Zufriedenheit mit dem Leben und der Gesundheit [84].

Eine 2014 erschienene Studie von Nesbitt et al. hat sich auf die Suche nach den die
Lebensqualitat beeinflussenden Faktoren von Patienten mit AHF innerhalb einer landli-
chen Bevodlkerung gemacht und kam zu dem Schluss:

Reduzierte HRQoL ist assoziiert mit

jungerem Alter,
mannlichem Geschlecht,
hoherer NYHA Klassifikation,

schlechtem / reduziertem Wissen Uber den AHF sowie
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- Symptomen von Depressionen und Angstlichkeit [85].
Rietveld et al. verdffentlichten bereits 2002, dass die Lebensqualitat besonders hoch ist,
wenn niedrige scores negativer Gedanken gemessen wurden; Patienten mit einer eher
gering ausgepragten Angstlichkeit (niedrigen Werten auf der Skala ,trait anxiety*) hatten
ebenso eine gute HRQoL. Dies wurde damit als der beste Pradiktor flr die Anpassung
an den AHF herausgestellt [86].

Auch die Studien von Gott et al. (2006) und Heo et al. (2008) sehen einen Zusammen-
hang zwischen hohen Werten fiir Depressionen und Angstlichkeit und niedriger QoL
[87, 88].

Lane et al. schreiben in ihrem Review, dass mit der Zahl der EMAH auch die Zahl der
Depressionen wachst und verweisen auf chronische Erkrankungen wie Multiple Sklero-
se [34]. Diese ist jedoch nicht angeboren, sondern ftritt im Lebensverlauf auf und hat
daher einen ganz anderen Einfluss auf den Betroffenen, der sich mit diesem neuen
~ochicksal arrangieren muss und gehoért zudem zu den Erkrankungen an der Quer-
schnittsstelle zwischen Neurologie / Psychiatrie / Immunologie und kann per se psychi-

sche Symptome hervorrufen [89].

Die Daten uber die Pravalenz von Depressionen bei EMAH sind rar und die Ergebnisse
widersprechen sich zum Teil: Einige Studien zeigen eher ein erhdhtes Auftreten psychi-
scher Stérungen (Brandhagen et al., 1991 [90], Horner et al., 2000 [91] und Kovasc et
al., 2009 [92]), wahrend andere dies nicht zeigen (Utens et al. 1998 [93], Cox et al.
2002 [94]). Eine iranische Studie zeigt eine mit der Normalbevolkerung vergleichbare
Haufigkeit von Depressionen, jedoch ein erhdhtes Aufkommen von Angstsymptomatik
bei Patienten mit AHF (Eslami et al. 2013 [95]).

Nach Studien von Miuiller et al. sowie Utens et al. scheint jedoch das Auftreten von psy-
chopathologischen Symptomen in der Gruppe der Patienten mit AHF niedriger als in der
Normalbevolkerung (NB) [73, 93] und das Auftreten von Angst vergleichbar mit dem in
der NB zu sein [96].

In Bezug auf ein zudem vorhandenes hdheres Selbstbewusstsein diskutiert Utens den
Mechanismus der Verleugnung [97]. Weiterhin existiert auch die Uberlegung, dass die

grolden Operationen in der Vergangenheit der Patienten eine Art Bewahrungsprobe ge-
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wesen sein konnten und dass im hart erkampften ,normalen“ Leben alltagliche Stress-
faktoren, gemessen an der Zeit der akuten Gefahrdung, weniger belastend wirken als
bei der NB [94].

Die Skala fir ,psychische Gesundheit‘, die auch Gefiihle von Angstlichkeit und depres-
siver Verstimmung beinhaltet, unterscheidet sich auch bei unserer Patientengruppe
nicht von der Allgemeinbevdlkerung, so dass es auch hier keine Hinweise auf ein er-

hdhtes Auftreten von Angst und Depressionen gibt.

Die neueste Studie von Opic et al. aus dem Jahre 2015 kommt zu dem Ergebnis, dass
psychopathologische Symptome von den Patienten, die nun bereits zwischen 30 und 53
Jahre alt sind, vergleichbar haufig oder zum Teil sogar seltener auftreten als in der ent-

sprechenden Gruppe der NB [98].

=> Die Korrelation zwischen der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat und dem realen
Gesundheitszustand sowie zwischen dem subjektiven Gesundheitszustand und den

korperlichen Parametern ist eher niedrig [51].

Des Weiteren scheinen die Lebensqualitat und die eigene Zufriedenheit weniger von
der reinen korperlichen Leistungsfahigkeit, als vielmehr von der eigenen Einstellung,
den erlernten ,Coping“-Strategien, also der Art des Umgangs mit und der Bewaltigung
von Stressfaktoren und, wie Studien der letzten Zeit zeigten, dem sogenannten ,Koha-
renzgeflhl“ abhangig zu sein. Damit ist die Orientierung gemeint, die Welt und das Ge-
schehene als verstandlich, sinnvoll und bedeutsam wahrzunehmen [99].

Frigiola et al. schreiben auch der ,Resilienz, der psychischen Fahigkeit, Krisen zu be-
waltigen, eine hohe Bedeutung zu und stellen fest, dass diese mit allen Bereichen der
HRQoL korreliert [66].

Saliba et al. beschreiben (2001) Zusammenhange zwischen HRQoL und Alter (Patien-
ten unter 23 Jahren haben eine bessere Lebensqualitat) bei Patienten mit Univentrikel.
Einige Studien zeigen, dass soziodemographische Faktoren, wie das Ausbildungslevel
oder der berufliche Beschaftigungsstatus, sowohl bei Gesunden als auch bei chronisch
Kranken einen Einfluss auf die Lebensqualitat haben kénnen [100, 101]. Nur wenige

Studien haben jedoch bisher den Zusammenhang zwischen soziodemographischen
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Faktoren und Lebensqualitat in der Population der EMAH untersucht. Die bisherigen
Ergebnisse legen nahe, dass ein niedriges Ausbildungslevel [53, 83, 102] sowie Ar-
beitslosigkeit [83, 86, 102] mit einem hoheren Risiko fur reduzierte Lebensqualitat as-

soziiert sind.

In Bezug auf weitere signifikante Assoziationen, die sich zwischen funktionalen und
demografischen Parametern und der HRQoL finden lassen, gibt es unterschiedliche
Ergebnisse. Die Studie von Frigiola et al. zeigt einen klaren Zusammenhang zwischen
dem Familienstand und der HRQoL auf: Die Patienten, die mit einem Partner zusam-
men leben, haben im sozialen Bereich eine bessere Lebensqualitat als diejenigen, die

Single sind [66]. In der Studie von Rietveld et al. scheinen die Wohnsituation oder das

Vorhandensein des Partners dagegen keine Rolle zu spielen [86].
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4.4.3 Abhéangigkeit der HRQoL vom Alter

Wie auch in der Allgemeinbevolkerung zu beobachten, scheint die HRQoL in der Pati-
entengruppe mit zunehmendem Lebensalter abzunehmen, dies zeigt sich bei folgenden
Skalen:

- korperliche Funktionsfahigkeit (KOFU)

- allgemeine Gesundheitswahrnehmung (AGES)

- kérperliche Vitalitat (VITA) und

- psychische Gesundheit (PSYC), so dass

die korperliche Summenskala (SUM_PHYS) deutlich und die psychische Summenskala
(SUM_MENT) zumindest leicht abnimmt.

In der Allgemeinbevodlkerung konnte gezeigt werden, dass die Altersabhangigkeit am
deutlichsten ausgepragt ist bei den Skalen, die mehr den kérperlichen Aspekt von Be-
findlichkeit bertcksichtigen. Je junger die Probanden sind, desto hoher ist ihre Lebens-
qualitat in diesen Bereichen. Dies trifft auch fur unsere Patientengruppe zu. Andere
Skalen, wie beispielsweise die ,,Seelische (psychische) Funktionsfahigkeit” (PSYC) und

,»So0ziale Funktionsfahigkeit” (SOFU) scheinen vom Alter weniger abhangig zu sein [50].

Unsere Ergebnisse sind im Einklang mit den Beobachtungen aus der Allgemeinbevolke-
rung und mit der Studie von Gott et al., in welcher (bei Verwendung des SF-36) hoheres

Lebensalter ebenso mit abnehmender HRQoL assoziiert ist [88].

Es gibt jedoch auch einige Studien, die mit anderen, krankheitsspezifischen Lebensqua-
litdt-Messinstrumenten (z.B. Nesbitt et al., Minnesota Living with Heartfailure Scale oder
Gott et al., Kansas City Cardiomyopathy Questionnaire) diesen Zusammenhang nicht
finden [85, 88].

Vigl et al. zeigen 2011 - ebenfalls unter Verwendung des SF-36 - dass das subjektive
Wohlbefinden der Patienten mit AHF sogar noch starker vom Alter abhangig ist als bei
der Allgemeinbevolkerung. Dies kdnnte zu einer Verschlechterung der momentan eher
guten HRQoL (einer im Durchschnitt noch relativ jungen Patientengruppe) fuhren [70].

Diese These wird auch durch unsere Studie gestitzt, in welcher im Altersvergleich die
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HRQoL mit steigendem Alter ebenfalls starker abnimmt als bei der Allgemeinbevdlke-

rung.

4.4.4 Abhangigkeit der HRQoL vom Geschlecht

Wahrend in der Allgemeinbevdlkerung Frauen eine durchgehend schlechtere HRQoL
haben, zeigt sich diese Tendenz in unserer Patientengruppe nicht:

Lediglich in den Bereichen ,kérperliche Leistungsfahigkeit* (KOFU) und ,allgemeine
Gesundheitswahrnehmung“ (AGES) haben die Manner etwas hohere Skalenwerte.

Bei den Summenwerten schneiden jedoch die Frauen (insbesondere im psychischen
Bereich) deutlich besser ab. Der psychische Summenscore (SUM_MENT) ist bei Frau-
en signifikant erhdht gegentber dem Wert der Manner. Die Studie von Nesbitt et al.
zeigt ebenfalls eine Assoziation zwischen reduzierter HRQoL und mannlichem Ge-
schlecht [85].

Dies kdnnte beispielsweise daran liegen, dass korperliche Einschrankungen, wie sie bei
Patienten mit AHF auch laut unseren Ergebnissen vorliegen, fur Manner eine gréfRere
Belastung darstellen. So zeigen auch Salzer-Muhar et al. 2002, dass mannliche Ado-
leszente ein reduziertes Selbstwertgefuhl haben. Dies wird zum Teil damit erklart, dass
die eingeschrankte korperliche Leistungsfahigkeit die Beziehung zu Gleichaltrigen stort
[103].

Auch Horner et al. kommen diesbezlglich zu ahnlichen Ergebnissen: Mannliche Ado-
leszente mit AHF werden eher gehanselt und haben ein niedrigeres Selbstbewusstsein
[91]. Zudem kann das Selbstwertgefuihl auch dadurch belastet werden, dass Manner
mit AHF — unabhangig von der konkreten kardialen Diagnose - deutlich haufiger als in

der Normalbevdlkerung an sexuellen Funktionsstdérungen leiden [104].
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4.4.5 Abhangigkeit der HRQoL von einer anerkannten Behinderung

Liegt eine anerkannte Behinderung vor, so ist die HRQoL deutlich reduziert. Das gilt
sowohl fur die Allgemeinbevdlkerung, in welcher sich die Skalen des SF-36 erwar-
tungsgemal verhalten, als auch fur die von uns untersuchte Patientengruppe.

Das Vorliegen einer Behinderung verringert die subjektiv eingeschatzte HRQoL be-
trachtlich; insbesondere bei den kdrperlichen Komponenten der Skalen sind bei Beibe-

haltung der Geschlechterspezifik die Verringerungen in den Mittelwerten drastisch [50].

Statistisch signifikante Reduktionen der HRQoL liegen in folgenden Bereichen vor:
- korperliche Funktionsfahigkeit (KOFU)

- kérperliche Schmerzen (SCHM)

- allgemeine Gesundheitswahrnehmung (AGES)

- soziale Funktionsfahigkeit SOFU) sowie

- kérperliche Summenskala (SUM_PHYS).

Dies kann zum einen damit zusammenhangen, dass diejenigen, die ausgepragte kor-
perliche Beeintrachtigungen haben, auch den Status einer anerkannten Behinderung
erhalten, jedoch kann auch andersherum das Vorliegen einer Behinderung das Be-
wusstsein und Selbstverstandnis dahingehend beeinflussen, dass es sich negativ auf

die Lebensqualitat auswirkt.

4.4.6 Abhangigkeit der HRQoL von der Medikamenteneinnahme

In unserer Patientengruppe zeigt sich kein signifikanter Zusammenhang zwischen der
Anzahl der eingenommenen Medikamente und der HRQoL. Man koénnte primar
vermuten, dass die Patienten mit groReren Beeintrachtigungen auch mehr
Medikamente nehmen muissen, zum anderen aber auch, dass die Einnahme einer
Vielzahl von Medikamenten die Lebensqualitat einschranken kann, zum Beispiel auch
dadurch, dass die Einnahme den Patienten stets an den Unterschied zu gesunden
Gleichaltrigen erinnert oder auch durch moglicherweise auftretende Nebenwirkungen

der Medikamente.
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Da sich jedoch keine signifikanten Unterschiede zeigen, scheint die HRQoL durch
korrekt eingestellte Medikation nicht per se beeintrachtigt, sondern kann diese vielmehr
verbessern. Zudem kann dieses Ergebnis auch darauf hindeuten, dass die Patienten
die Einschrankung und die damit verbundene Medikamenteneinnahme gut akzeptieren

konnen.
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4.4.7 Abhéangigkeit der HRQoL von Reoperationen

In unserer Patientengruppe zeigt sich kein signifikanter Zusammenhang zwischen der
Anzahl der Reoperationen und der HRQoL. Die reine Zahl der Reoperationen lasst
somit keine Ruckschlusse auf die HRQoL des Patienten zu - bei Klarer
Indikationsstellung sowie korrekt durchgeflhrter Operation kann diese zu einer

Verbesserung der HRQoL fuhren.

4.4.8 Abhangigkeit der HRQoL vom OP-Alter

Wir haben unsere Patienten nach dem Durchschnittsalter bei OP in zwei Gruppen ein-
geteilt: Diejenigen, die vor dem 5. Lebensjahr operiert wurden und die, welche nach
dem 5. Lebensjahr operiert worden sind. Wir konnten auch hier feststellen, dass die
Frah-Operierten eine deutlich bessere und signifikant erhdhte HRQoL erreicht haben.
Hofbeck et al. beschrieben bereits 2000 den Zusammenhang zwischen OP-Alter und
klinischem Outcome: Je friher die Patienten in ihrem Leben operiert wurden, umso
besser war auch ihre Lebensqualitat [105].

Auch in der Studie von Van den Bosch et al. wurde als Risikofaktor fur einen schlechten
Verlauf nach FO die spate Operation benannt: Von den Patienten, die erst im Erwach-

senenalter operiert wurden, war die Mortalitatsrate besonders hoch [69].

4.4.9 Abhangigkeit der HRQoL vom Einkommen

In der Allgemeinbevodlkerung weisen fast alle Skalen der subjektiv eingeschatzten Le-
bensqualitat Gber alle Altersgruppen hinweg deutliche Unterschiede zwischen den An-
gehorigen unterschiedlicher sozialer Schichten auf [50]. Durchgangig sind die Skalen-
mittelwerte bei Zugehdrigkeit zu einer hdheren sozialen Schicht auch erhoht.

Auch fur unsere Patientengruppe zeigt sich: Je hdher das Einkommen, desto hdher die
HRQoL (insbesondere im kdrperlichen Bereich). Die Skala ,korperliche Funktionsfahig-
keit* (KOFU) ist fur die Patientengruppe, deren Einkommen (iber dem Durchschnitt liegt,
signifikant erhoht.

Dies geht einher mit den bereits genannten Beobachtungen aus der Allgemeinbevolke-

rung, aber auch mit den Ergebnissen der zuvor zitierten Veroffentlichungen der Autoren
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Rietveld, Balon, Saliba und Moons, welche auch bei Pat. mit AHF bzw. Univentrikel im
Speziellen eine erhdhte Lebensqualitat bei Patienten mit vorhandenem Arbeitsverhalt-
nis sowie hoherer Schulbildung feststellen [53, 83, 86, 102].

4.5 Eigene Zufriedenheit mit der Gesundheit und dem Leben insgesamt

Beide Patientengruppen unserer Studie geben sowohl eine hohe Zufriedenheit mit der
Gesundheit als auch mit dem Leben insgesamt an. Im Mittel geben die Patienten so-
gar eine hdhere Zufriedenheit mit dem Leben an als die Normalbevdlkerung. Fur beide
Fragen kreuzten die meisten Patienten (42,7 % bzw. 42,9 %) auf der Skala von 1 (=
sehr unzufrieden) bis 7 (= sehr zufrieden) eine 6 an.

Zudem sind auch mehr Patienten ,sehr zufrieden mit der Gesundheit (= 7) als in der
Kontrollgruppe, was zunachst Gberraschend scheint, da objektiv massive korperliche

Einschrankungen vorliegen.

Die hohe Zufriedenheit mag daraus resultieren, dass die korperliche Einschrankung
angeboren ist und die Patienten so von klein auf gelernt haben, damit umzugehen.
Erwachsene und Jugendliche mit angeborenem Herzfehler haben im Gegensatz zu
den gleichaltrigen Gesunden nie unbeeintrachtigte korperliche Leistungsfahigkeit er-
fahren. Sie haben sich lebenslang psychosozial anpassen mussen, sowohl kérperlich
als auch mental, und erleben ihre Situation als ,normal“ bzw. wissen eventuell den —
nach Operationen, Untersuchungen und Medikation — erreichten, aktuellen Gesund-
heitszustand zu schatzen. Moéglicherweise hat auch die mittlerweile deutlich verlanger-
te, jedoch im Vergleich zur Normalbevolkerung noch reduzierte Lebenserwartung ei-

nen Einfluss darauf, die Lebenszeit so gut nutzen zu wollen wie moglich.

Es wird vermutet, dass die Patienten mit schweren angeborenen Herzfehlern bereits in
der Kindheit eine bestimmte Copingstrategie entwickeln, um mit den Einschrankungen
umzugehen und trotzdem eine ausreichend hohe Lebensqualitat und -zufriedenheit er-

reichen kdnnen [76].

Die Zufriedenheit mit der Gesundheit korreliert auch mit den Daten der objektiven Be-

lastbarkeit, die Zufriedenheit mit dem Leben jedoch dementsprechend nicht. Auch bei

72



Diskussion

massiven Einschrankungen der korperlichen Belastbarkeit kann die Zufriedenheit mit

dem Leben insgesamt hoch sein.

4.6 Soziale Situation

4.6.1 Wohnformen

Die Abbildung 24 (Seite 51) “Wohnformen im Vergleich mit der Normalbevélkerung“ legt
zunachst nahe, dass es zwischen der Patientengruppe und der Normalbevdlkerung
kaum Unterschiede bei den Wohnformen gibt. Die erste der mdglichen Antwortoptionen
ist dabei jedoch etwas trligerisch: Wahrend die Patienten diese in Uber der Halfte der
Falle angekreuzt haben, weil sie noch bei ihren eigenen Eltern wohnen, wahlten die
meisten Befragten der Normalbevdlkerung diese Antwortoption, weil sie in einer ,Fami-
lie“, also als Ehepaar, als Lebensgemeinschaft oder selbst als (alleinerziehender) El-
ternteil mit mindestens einem Kind zusammen leben [58]. Das heildt, dass — obgleich
die Wohnformen von Patienten mit AHF insgesamt mit der Normalpopulation vergleich-
bar sind — noch mehr Patienten bei den eigenen Eltern wohnen — auch jenseits des 18.
Lebensjahres.

Auch die Studien von Moons et al. (2006) und Pike et al. (2011) zeigen, dass Uber 50 %

der Studienteilnehmer mit AHF unverheiratet sind und bei den Eltern leben [62, 106].

In einer der neuesten Studien zur sozialen Situation von Patienten mit schweren ange-
borenen Herzfehlern beschaftigen sich Opic et al. (2014) mit Patienten mit TOF oder
TGA: Diese leben ebenfalls weniger haufig unabhangig (allein), sind aber auch weniger
haufig in einer Ehe oder stabilen Partnerschaft (im Vergleich zu der Normalbevolke-
rung) [107].
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4.6.2 Partnerschaft und Kinder

Von den FO-Patienten sind zum Zeitpunkt der Befragung lediglich 37 % in fester Part-
nerschaft, bei den TOF-Patienten sind es 54,5 %. In der Gesamtbetrachtung haben
52,1 % eine feste Partnerschaft, was sich nicht signifikant von der Kontrollgruppe unter-
scheidet.

In der Studie von Pike et al. von 2011, an welcher 54 Jugendliche und Erwachsene mit
Univentrikel nach Fontan-OP teilgenommen haben, war eine noch niedrigere Anzahl
(27 %) der FO-Patienten in fester Beziehung [106].

Eigene Kinder haben 4,3 % der FO-Patienten (das entspricht zwei Mannern) und 24,2
% der TOF-Patienten. Auch in der Studie von Pike haben lediglich 5 Teilnehmer eigene

Kinder (vier Manner und immerhin eine Frau) [106].

In der Leitlinie Univentrikulares Herz findet sich dazu: ,[...] Zudem ist im Falle einer
Schwangerschaft das Risiko fur Mutter und Kind deutlich erhéht. Dennoch ist eine er-

folgreiche Schwangerschaft bei intensivierter Uberwachung prinzipiell méglich.“ [108].

Opic et al. verodffentlichten 2013 Daten zur Sexualitat von (254) Patienten mit (unter-
schiedlichen) AHF: Zum einen scheinen die Patienten spater sexuell aktiv zu werden
als die entsprechenden Altersgenossen und zum anderen liegen bei beiden Geschlech-

tern deutlich mehr sexuelle Funktionsstérungen vor als in der NB [104].

4.6.3 Schule und Ausbildung

22,8 % der Befragten gehen noch zur Schule, 15,2 % haben einen Hauptschulab-
schluss, 35,5 % die mittlere Reife, 21,6 % das (Fach)Abitur, 2,5 % einen anderen und
2,5 % keinen Abschluss.

Damit sind die Daten vergleichbar mit denen der NB; in der direkten Vergleichsgruppe
haben etwas weniger Patienten bereits einen Haupt- oder Realschulabschluss, daflr
haben zum einen mehr Patienten die Hochschulreife als hdchsten Schulabschluss er-

reicht und zum anderen sind noch mehr Patienten in Ausbildung.
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Bereits 1994 veroffentlichten Kémmerer et al. Daten zu psychosozialen Problemen von
Jugendlichen und Kindern mit AHF. Hier wurden 146 Erwachsene mit unterschiedlichen
Herzfehlern (davon lediglich 7 TOF, 0 FO) untersucht. Es zeigte sich ein Uberdurch-
schnittliches Bildungsniveau: 96 % der Patienten konnten eine Normalschule (4 % eine

Forderschule), 23 % ein Gymnasium und 15 % eine Universitat besuchen [109].

Zu dem Ergebnis, dass Patienten mit AHF eine eher hdhere Schulbildung haben, ka-
men bereits Studien aus den 1980er Jahren: Ghisla et al. untersuchten 1983 mit Pat.
mit TOF [110] sowie Otterstad et al. 1986 Pat. mit VSD [111].

Von den befragten Patienten sind noch 38 % in Ausbildung, 22,8 % haben bereits eine
abgeschlossene Lehre und 8,9 % einen Fachhochschul- oder Universitatsabschluss.
Auch hier sind im Vergleich zur alters- und geschlechts-gematchten Kontrollgruppe
noch mehr Patienten in Ausbildung, allerdings sind die bereits erreichten Abschlisse
vergleichbar mit denen in der Allgemeinbevdlkerung. Wahrend die Personen in der Kon-
trollgruppe ein wenig haufiger bereits eine Lehre abgeschlossen haben, haben in der
Patientengruppe einige mehr bereits einen Universitatsabschluss (jedoch eher ein
Trend, keine statistische Signifikanz), was sich mit den Ergebnissen der Studie von
Opic et al. deckt, in welcher Patienten mit TOF und TGA ein mit der Normalbevdlkerung

vergleichbares Ausbildungslevel haben [107].

4.6.4 Berufstatigkeit

Von den Befragten sind eben 32,9 % noch in (schulischer oder beruflicher) Ausbildung,
36,7 % voll berufstatig und 8,8 % befinden sich in einem Teilzeitarbeitsverhaltnis. In der
direkten Vergleichsgruppe sind uber 20 % noch in Ausbildung, ca. 30 % voll berufstatig
und uber 40 % nicht berufstatig.

Die Daten ahneln auch den offiziellen Daten zur Allgemeinbevolkerung (Zensus 2011),
laut denen 45,5 % der Befragten voll berufstatig und knapp 40 % nicht berufstatig sind.
[112]. Somit sind (Uberraschenderweise) mehr Patienten in Ausbildung oder auch in
Vollbeschaftigung und deutlich weniger nicht berufstatig als in der Kontrollgruppe.

Diese Daten stehen eher im Gegensatz zu den bekannten publizierten Daten:
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Kamphuis et al. erhoben 2002 Daten zur Berufstatigkeit bei Patienten mit leichten sowie
schweren Herzfehlern, wobei sich zeigte, dass Patienten mit schweren komplexen
Herzfehlern seltener voll berufstatig sind als die mit leichten AHF oder auch die Allge-
meinbevdlkerung [113].

Vigl et al. haben 2011 im Rahmen der bereits genannten LESSIE-Studie flr angebore-
ne Herzfehler des Kompetenznetzes, in welcher bundesweit Menschen mit angebore-
nem Herzfehler zu Lebensqualitat und sozialer Situation befragt wurden, gezeigt, dass
junge Menschen — trotz guter Schulbildung - auf dem Arbeitsmarkt benachteiligt sind.
Die Studienteilnehmer haben unabhangig von der Schwere des Herzfehlers einen ho-
heren Bildungsgrad als der Bevolkerungsdurchschnitt. Die Zahl der Patienten in Voll-
zeitbeschaftigung war jedoch signifikant niedriger als in der Bevdlkerung, was zum Teil
durch eine erhdhte Rate an Patienten in Teilzeit-Arbeitsverhaltnissen oder in vorzeitiger

Rente bedingt sein kénnte [70].

4.6.5 Beeintrdachtigung durch den Herzfehler

41,7 % aller Befragten unserer Studie gaben an, sich bei der Berufswahl durch den
Herzfehler beeintrachtigt zu fuhlen und nochmals fast 20 % antworteten mit ,Eher ja“.
Mit einem klaren ,Nein“ konnten nur ca. 15 % antworten.

In der Studie von Ké&mmerer et al. [109] gaben nur 25 % der Befragten an, dass der
Herzfehler die Berufswahl beeintrachtigt habe. Dass die Zahl in unserer Studie deutlich
hdher ist, konnte damit zu erklaren sein, dass die Herzfehler in der o0.g. Studie weniger
schwerwiegend waren.

Sogar in der ,Leitlinie Padiatrische Kardiologie: Univentrikulares Herz“ ist vermerkt,
dass bei der Berufswahl zu beachten ist, dass die korperliche Leistungsfahigkeit im Er-
wachsenenalter schneller abnimmt als bei Herzgesunden [108], was die Auswahl des

Berufes nachvollziehbar einzuschréanken scheint.

4.6.6 Einkommen

71,8 % geben ein Netto-Familieneinkommen unter dem durchschnittlichen monatlichen

Einkommen von 2003 von 2833 Euro an [59], was mit den bereits publizierten Studien,
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in welchen das Durchschnittseinkommen von Patienten mit AHF ebenfalls unter dem
Durchschnitt liegt, im Einklang ist [107].
Einhergehend mit den bereits genannten Ergebnissen aus der Allgemeinbevdlkerung

korreliert ein hoheres Einkommen auch mit einer hdheren Lebensqualitat.

4.6.7 Familienangehérige mit AHF und Besuch von Selbsthilfegruppen

Von allen Befragten gaben 12,7 % an, auch Familienangehérige mit AHF zu haben. Die
Studie von Rietveld et al. ergab, dass das Fehlen von Familienangehoérigen mit AHF mit
einer besseren HRQoL assoziiert ist [86].

Das Vorhandensein eines Familienangehdrigen mit AHF wirkt sich in unserer Patien-

tengruppe nicht signifikant auf die HRQoL aus.

In unserer Patientengruppe waren 10,8 % Mitglied einer Selbsthilfegruppe, in der Studie
von Kdmmerer et al. lediglich 1,4 %. Der deutlich hdhere Anteil an Mitgliedern einer
Selbsthilfegruppe in unserer Studie kann zum einen durch den Grol3stadt-Standort (Er-
reichbarkeit einer Selbsthilfegruppe), aber auch durch die Schwere des Herzfehlers zu

erklaren sein.

4.7 Relevanz fiir die Praxis

Durch die Fortschritte in der Medizin erreichen immer mehr Patienten auch mit schwe-
ren, initial zyanotischen Herzfehlern das Erwachsenenalter.

Bereits 1991 schrieb Perloff von den EMAH (Erwachsenen mit angeborenem Herzfeh-
ler) als der neuen ,cardiovascular subspeciality“ (= kardiovaskularen Subspezies) [116].
Hierbei sollte fur die Patienten mit AHF neben der Moglichkeit der Operation auch ge-
nauso die Verantwortung fur die soziale Integration Gbernommen werden. Diese Patien-
ten bendtigen eine lebenslange hochspezialisierte Versorgung auch jenseits des Kin-
desalters. Idealerweise wird diese durch Uberregionale zertifizierte EMAH-Zentren wie
dem Kompetenzzentrum der Klinik fur Kinderkardiologie und Angeborene Herzfehler
des DHZB sichergestellt. Hier erfolgt die leitliniengerechte, ambulante Betreuung
von EMAH-Patienten durch eine Spezialambulanz. Bei der wachsenden Anzahl an

EMAH - der Anteil erwachsener Patienten liegt in der Ambulanz fir Angeborene Herz-
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fehler des DHZB schon seit mehreren Jahren bei Uber 50% - wird es wichtig sein, zu
wissen, mit welchen Uberschaubaren Methoden die Patienten untersucht und begleitet
werden kénnen. Zwei sehr wichtige solcher Methoden — die Spiroergometrie sowie die
Befragung mittels Fragebdgen — wurden in dieser Studie verwendet. Die objektive Be-
lastbarkeit dieser beiden Patientengruppen lasst sich non-invasiv mit der Spiroergomet-
rie erheben. Sie zeichnet sich einerseits als Messinstrument zur Beurteilung belas-
tungsinduzierter Symptome aus, andererseits steht mit der Spiroergometrie eine hervor-
ragende objektive Evaluierung des postoperativen Verlaufs zur Verfugung. Zudem
konnen die erhaltenen Informationen flr potentielle Konsequenzen hinsichtlich Freizeit-

aktivitaten, Sportunterricht oder auch die Berufswahl genutzt werden.

Fir eine erfolgreiche postoperative Betreuung von EMAH ist die Kenntnis der Art und
des Ausmalles mdglicher be- und entstehender Rest- und Folgezustande maligeblich.
Hierzu gehoéren jedoch neben den klinischen Variablen genauso die sozialen und psy-
chischen Faktoren. Bei der Bewertung des Langzeitverlaufs ist es daher notwendig,
diese nicht nur an den physikalisch messbaren Parametern auszumachen, sondern
ebenso das Bewusstsein fur die Verantwortung zu scharfen, wie es den Patienten nach
den die Lebenserwartung deutlich erhéhenden Operationen geht und dabei ebenso viel
Wert darauf zu legen, sich die subjektive Lebensqualitdt anzuschauen, da ,ein langeres
Leben nicht zwangslaufig ein besseres Leben bedeutet®, wie Kamphuis bereits 2002
bemerkte [51].

Die Kenntnis des emotionalen Befindens der Patienten ermdglicht eine Verbesserung
der arztlichen Betreuung und Hilfestellung. Wir empfehlen daher, neben der Durchfuh-
rung einer spiroergometischen Untersuchung auch Fragebdgen zur Lebensqualitat und

zur sozialen Situation ins regulare Follow-up zu integrieren.
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4.8 Limitationen der Studie und Ausblick

Eine Limitation der Studie ist die relativ geringe Patientenzahl von 160 Teilnehmern,
wobei die beiden ausgewahlten AHF — Univentrikel nach FO sowie TOF nach korrigie-
render OP - auch nur einen kleinen Teil an der Gesamtheit aller AHF ausmachen und
die Altersbeschrankung sowie die Voraussetzung des Beherrschens der deutschen
Sprache die Patientenauswahl nochmals drastisch einschrankt haben, da eben aus die-
sen demographischen und sprachlichen Griinden einige Patienten, welche in der hiesi-
gen Ambulanz betreut werden, an dieser Studie leider nicht teilnehmen konnten. Die

Gruppengrolde ist jedoch dennoch mit denen einiger anderer Studien vergleichbar [51,

53, 69, 115].

Fir die Zukunft ist eine prospektive langfristige Studie mit einer gréReren Patientenzahl
anzustreben, um die vorliegenden Ergebnisse erweitern zu kdnnen. Zusatzlich zur Er-
hebung der HRQoL und des Sozialstatus ware der Fragebogen um Screening-Fragen
zu psychischen Erkrankungen zu erweitern. In den Nachuntersuchungen sollte zuneh-
mend auch der Blick auf das psychische Befinden und mogliche depressive Symptome
gelegt werden, da diese die Lebensqualitat entscheidend beeinflussen [73]. Zudem
scheinen das Vorhandensein effizienter Coping-Strategien, ein hoher Grad an Resilienz
sowie ein stark ausgepragtes Koharenzgefliihl einen entscheidenden Einfluss auf eine
gute HRQoL zu haben, weshalb auch diese Parameter Eingang in die Befragung finden

sollten.
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5 Zusammenfassung

AbschlieRend lassen sich die im Kapitel 1.4. formulierten Fragen wie folgt beantworten:

1) Inwieweit kdnnen die Patienten trotz der bestehenden Einschrankungen eine
ausreichend gute Lebensqualitat erreichen?
a) Vergleich mit der Normalbevolkerung

b) Vergleich der Patientengruppen untereinander

Sowohl unsere Studie als auch die Literaturrecherche legen nahe, dass Patienten mit
angeborenem Herzfehler (AHF) - und auch diejenigen mit komplexen AHF - eine aus-
reichend gute und mit der Normalbevolkerung (NB) vergleichbare gesundheitsbezogene
Lebensqualitat (HRQoL) haben und diese nicht zwangslaufig von der Schwere des
Herzfehlers abhangt: Die HRQoL der FO-Gruppe unterscheidet sich im psychischen
Bereich nicht signifikant von der TOF-Gruppe.

2) Wie ist die objektive korperliche Leistungsfahigkeit
a) der Patientengruppe im Vergleich mit der Normalbevoélkerung?
b) im Vergleich zwischen den beiden Patientengruppen?
c) Korreliert die subjektive Lebensqualitat mit der objektiven korperlichen Leis-

tungsfahigkeit?

Nach Sichtung der zu diesem Thema bereits publizierten Literatur und den Ergebnissen
unserer Studie |asst sich diese Frage eindeutig beantworten:

Die rein korperliche Leistungsfahigkeit ist im Vergleich zur NB deutlich reduziert, ist bei
FO nochmalig niedriger als bei TOF, korreliert jedoch nicht mit den meisten Bereichen
der HRQoL.

3) Welche Faktoren bestimmen hauptsachlich die postoperativ erreichte
Lebensqualitat?
a) das Alter?
b) das Geschlecht?
c) Medikamenteneinnahme, die Reoperationen, das Tragen eines Herzschritt-

machers oder soziale Faktoren?
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In unserer Studie konnte der Zusammenhang zwischen reduzierter HRQoL und
- hohem Lebensalter,
- hohem Operationsalter,
- mannlichem Geschlecht,

- dem Vorliegen einer anerkannten Behinderung sowie

niedrigem Einkommen

bestatigt werden.

Nicht signifikant mit der HRQoL assoziiert sind:

die Anzahl der eingenommenen Medikamente,

die Anzahl der Reoperationen,

das Vorhandensein eines Herzschrittmachers,

das Vorhandensein eines Angehdrigen mit AHF sowie

das Vorhandensein eines Partners.

4) Sind die Patienten nach der abgeschlossenen chirurgischen Behandlung sozial
integriert und empfinden sie ihre Gesundheit und das Leben als zufriedenstel-

lend?

Ja, die Patienten unserer Studie scheinen mit ihrer Gesundheit und dem Leben sehr
zufrieden und sind in den meisten Bereichen sozial integriert. Auffallend ist jedoch, dass
ein groRerer Teil der Patienten auch nach der Volljahrigkeit noch bei den Eltern wohnt
und sich auch noch zu einem spateren Zeitpunkt in Ausbildung befindet als bei den ent-
sprechend gesunden Altersgenossen. Das mag daran liegen, dass die Erkrankung so-
wie damit einhergehende Behandlungen und Operationen im Kindesalter zu Fehlzeiten
in der Schule und eventuell auch zu Klassenwiederholungen und damit einer Verlange-
rung der Ausbildungszeit fuhren und die Eltern sich fur ihre Kinder Ianger verantwortlich

fahlen.
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Auch wenn die Lebensqualitat der Patienten ausreichend gut zu sein scheint, so ist
doch zu beachten, dass sie potentiell einer hohen Rate an Komplikationen und speziel-
len psychosozialen Problemen ausgesetzt sein kdnnen, welche mdoglicherweise auch
nicht vollstandig in den standardisierten Fragebogen abgebildet werden. Diese Er-
kenntnis hebt die groRe Bedeutung eines multidisziplinaren und spezialisierten Follow-

up hervor.

Es ist wichtig, die die Lebensqualitat dieser Patienten bestimmenden Faktoren zu ken-
nen, um die therapeutischen Effekte in Bezug auf das Wohlbefinden der Patienten noch
verbessern zu kénnen. Es ist auch kritisch zu hinterfragen, was durch die verbesserten
Therapieoptionen im Alltag fur die Patienten wirklich erreicht werden kann und wo Mdég-

lichkeiten der Optimierung liegen.

Das Ziel medizinischer Behandlung sollte nicht nur sein, das Langzeitiberleben zu si-
chern, sondern ebenso das bestmdgliche physische, emotionale und soziale Ergebnis
fur den Patienten zu erreichen. Die Fragen nach der sozialen Integration und der sub-

jektiven Lebensqualitat werden in der klinischen Routine haufig vernachlassigt.
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