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1 Einleitung

Die Transposition der groRen Arterien (TGA) ist ein kongenitales Herzvitium, bei dem sich die
Symptome der betroffenen Sauglinge bereits im ersten Lebensmonat manifestieren. Deshalb wird die
TGA auch den kritischen angeborenen Herzfehlern zugeordnet. In der Systematik der angeborenen
Herzfehler zahlt die TGA zu den Ursprungsanomalien der groRen Arterien (Schumacher G, 2008,
S.383). Die Inzidenz der Erkrankung wird in der Literatur mit 1:2130 bis 1:4500 angegeben (Liebman
J, 1969, S.256). Sie macht 5 bis 7% der angeborenen Herzfehler aus (Dunbar-Masterson C, 2001,
S.140).

Diese Fehlbildung ist durch eine Transposition der beiden groRen GefalRe Aorta und Pulmonalarterie
gekennzeichnet (Shinebourne EA, 1976, S.335). Die Aorta entspringt dem morphologisch rechten
Ventrikel und die Pulmonalarterie dem morphologisch linken Ventrikel, wodurch Lungen- und
Systemkreislauf parallel und nicht hintereinander geschaltet sind (Jaggers JJ, 2000, S.205). Die
daraus resultierende erheblich veradnderte Pathophysiologie und die damit verbundenen
Auswirkungen auf das Kreislaufsystem, der Schweregrad und die Bedeutung dieser Anomalie sind
offensichtlich.

Die Parallelschaltung zieht eine fehlende oder wenigstens ungeniigende Oxygenierung des Blutes
nach sich. Die betroffenen Patienten haben unbehandelt nur eine sehr begrenzte Uberlebenschance
(Prétre R, 2001, S.1826). Mehr als 50% der Patienten mit TGA sterben unbehandelt wahrend der
ersten Lebensmonate (Castafieda AR, 1994, S.411). Verschiedene BehandlungsmafRnahmen mit
sowohl palliativem Ansatz als auch Prozeduren mit anatomischer Korrektur und dem Ziel einer
mdoglichst langen Uberlebenswahrscheinlichkeit wurden entwickelt (Rashkind, 1971, S.69-72; Dunn
JM, 1991, S.512). Als Therapie der Wahl bei TGA gilt heute die arterielle Switch Operation (ASO),
welche bereits bei Neugeborenen durchgefihrt wird (Choi BS, 2010, S.23; Angeli E, 2008, S. 32).
Dabei werden die physiologisch korrekten Beziehungen der Ventrikel zu den Gefalien rekonstruiert.
Die beiden groRen GefalRe werden von ihrem Ursprung abgesetzt und die Aorta wird zum
Pulmonalisstumpf des morphologisch linken Ventrikels transferiert und dort anastomosiert. Analoges
wird mit der Pulmonalarterie durchgefiihrt, so dass diese anschlieRend ihren Ursprung aus dem
rechten Ventrikel nimmt. Die KoronargefaRe werden aus der Aortenwand exzidiert und in die Wand
des Pulmonalisstumpf bzw. der Neo-Aorta tberfuhrt (Martins P, 2008, S.5).

Die erste erfolgreiche ASO wurde 1975 von Jatene et al. durchgefihrt und anschlieBend von
Lecompte et al. modifiziert (Jatene AD, 1975, S. 462-463; Lecompte Y, 1981, S.629-630). Trotzdem
gilt die ASO weiterhin als eine schwierige Operation mit erhdhtem Risiko fir Letalitat und
Langzeitmorbiditat (Gorler H, 2011, S.570-572). Sie stellt stets aul3erordentlich hohe Anforderungen
an den Operateur (Mawson JB, 2002, S.283). Eine lebenslange Nachbetreuung der Patienten ist
essenziell. Der aktuelle kardiale Funktionsstatus muss neben Komplikationen und Folgeerkrankungen

erfasst werden, um gegebenenfalls therapeutische Mal3nahmen in Erwégung ziehen zu kénnen.
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Gegenwartige Langzeitstudien zeigen, dass die Frihletalitdt nach ASO stetig sinkt. In der Studie von
Gorler et al 5,3%, 13,2% in der von Kim et al. prasentierten Gandhi et al. beschreiben eine
abnehmende Letalitatsrate im Verlauf der Studie von 17 auf 7% (Gorler H, 2011, S.570; Kim H, 2011
S.117; Gandhi SK, 2002, S.91). Anstelle dessen tritt die Langzeitmorbiditat in den Vordergrund (Gorler
H, 2011, S.569). Folgepathologien kénnen Re-Operationen bzw. Interventionen erforderlich machen.
Daher ist es eine wichtige Aufgabe mdgliche Risikofaktoren fir eine Re-Operation zu identifizieren.
Ziel ist es, Risikofaktoren rechtzeitig zu erkennen, um Re-Operationen zu vermeiden bzw. zu

optimieren und das Langzeitiiberleben sowie die Langzeitmorbiditat zu verbessern.

1.1 Zielsetzung

Inzwischen wird seit mehreren Jahrzehnten am Deutschen Herzzentrum Minchen die ASO
durchgefuhrt. Viele der Patienten haben mittlerweile das friilhe Erwachsenenalter erreicht und sind
subjektiv vollkommen gesund. Einige entwickeln jedoch Folgepathologien, die reoperationsbedurftig
sind, andere hingegen nicht. Es stellt sich die Frage nach Risikofaktoren fir eine Re-Operation. Wie
kann man die Nachbetreuung optimieren, um zeitnah Probleme zu erkennen und rechtzeitig handeln
zu konnen. Kann man durch dieses Wissen die Re-Operationsrate reduzieren? Welche
Langzeitprobleme kommen auf diese Patienten zu, wenn sie das fortgeschrittene Erwachsenenalter

erreichen?

Eine liickenlose und gut strukturierte Nachbetreuung mit Erfassung des objektiven kardialen und
subjektiven Status ist essenziell. Bei nachgewiesenen Risikofaktoren kann man bestimmte Patienten
einer angemessenen und intensiven Observatio zuftihren. Hierdurch kann gegebenenfalls zu viel
invasive Diagnostik bei Patienten ohne entsprechende Risikofaktoren vermieden werden. Aul3erdem
kénnen schwerwiegende Pathologien reduziert werden und die Langzeitprognose und Lebensqualitat
kann verbessert werden. Wenn sich zum Beispiel Risikofaktoren in der Operationsmethode erkennen

lassen wirden, kdnnte die Re-Operationsrate reduziert werden.

Re-Operationsraten zwischen 14 und 19% zeigen, dass Re-Operationen nach einer ASO ein relativ
haufiges Ereignis sind (Wetter J, 2001, S.819; Prifti E, 2002 S.867-868; Williams WG, 2003, S.3-4).
Damit wird deutlich, dass die Medizin mehr als 30 Jahre nach der ersten erfolgreichen Switch

Operation vor eine neue Aufgabe gestellt wird.

Ziel dieser retrospektiven Studie war es, Faktoren zu bestimmen, die das Risiko fir eine Re-Operation
oder eine Intervention erhthen. Es ist von herausragendem Interesse Patienten mit héherem
Risikoprofil zu identifizieren, um sie einer adaquaten Nachbetreuung zuzufiihren. Folgeerkrankungen

koénnen rechtzeitig erkannt und behandelt werden. Das Langzeitliberleben wird hierdurch verbessert.
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1.2 Definitionen

1.2.1 Ursprungsanomalien der grof3en Arterien

Zu den Ursprungsanomalien der grof3en Arterien gehéren neben der TGA auch die angeboren
korrigierte Transposition der groRen Arterien, die anatomisch korrigierte Malposition der grof3en
Arterien, der Double outlet right ventricle (DORV), der Double outlet left ventricle (DOLV) und das
univentrikulére Herz (Schumacher G, 2008, S.5).

Die TGA ist zum einen durch eine atrioventrikulare Konkordanz gekennzeichnet. Der morphologisch
linke Vorhof steht mit dem morphologisch linken Ventrikel lber eine Klappenebene in direkter
Verbindung. Analoges gilt fir den rechten Vorhof und rechten Ventrikel. Zum anderen besteht eine
ventrikuloarterielle Diskordanz. Dies impliziert, dass der morphologisch linke Ventrikel entgegen der
korrekten Physiologie mit der Pulmonalarterie und der morphologisch rechte Ventrikel mit der Aorta
konnektiert ist (Martins P, 2008, S.1; Warnes CA, 2006, S.2699). Diese folgenschwere Fehlanlage
fuhrt dazu, dass das systemvendése Blut im Pulmonalkreislauf nicht oxygeniert werden kann. Lungen-
und Systemkreislauf sind parallel geschaltet (Prétre R, 2001, S.1826; Martins P, 2008, S.3). Durch die
entstehende Hypoxie entwickelt sich unmittelbar postnatal eine zentrale Zyanose, soweit keine
Durchmischung von oxygeniertem und nicht oxygeniertem Blut Gber Shuntverbindungen stattfindet
(Martins P, 2008, S.3). Ein offenes Foramen ovale, ein VSD oder ein persistierender Ductus arteriosus
Botalli konnte diesen Austausch gewadhrleisten (Warnes CA, 2006, S.2699). Ohne eine dieser

Shuntverbindungen ist ein Uberleben mit TGA nicht mdglich.

1.2.2 Einfache Transposition der groRen Arterien

Als einfache TGA wird eine TGA ohne Ventrikelseptumdefekt (VSD) bezeichnet (Martins P, 2008,
S.2). Ein entgegen der normalen Morphologie angelegter subaortaler muskularer Konus fiihrt dazu,
dass die Aorta in einer gewissen Distanz zu den Atrioventrikularklappen zum Liegen kommt. Im
Gegensatz hierzu steht die uber dem linken Ventrikel transponierte Pulmonalarterie durch das Fehlen
eines entsprechenden subpulmonalen Konus in engem Kontakt mit der Mitralklappe des linken
Ventrikels (Jaggers JJ, 2000, S.205; Martins P, 2008, S.2; Castafieda AR, 1994, S.409).

Die Aortenklappe liegt Uberwiegend anterior rechts zur Pulmonalklappe und ist damit als D-loop
definiert. Seltener ist sie anterior links vor dem Pulmonalostium als L-loop positioniert. Die beiden
groRen Gefalie verlaufen nicht, wie es physiologisch korrekt wéare, ineinander verschraubt, sondern
parallel nach kranial. Die Aorta ascendens ist dabei meistens, zu 75% (Prifti E, 2002, S.866), anterior
rechts zur Pulmonalarterie positioniert (D-TGA), seltener anterior links (L-TGA). Seltener vorkommend
ist eine seit-zu-seit-Stellung der grol3en GeféaRe, bei der die GefaRe parallel entspringen und
nebeneinander aufsteigen (Warnes CA, 2006, S.2699; Mawson JB, 2002, S.283). Es wird eine
Préavalenz von etwa 9% beschrieben (Prifti E, 2002, S. 866).
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Patienten mit einfacher TGA haben in 68% eine normale Koronaranatomie. Die linke Koronararterie
entspringt dem linken Sinus, gibt den Ramus circumflexus ab und die rechte Koronararterie nimmt
ihren Ursprung im rechten Sinus (Castafieda AR, 1994, S.410-411).

1.2.3 Transposition der groRen Arterien mit Ventrikelseptumdefekt

In ca. 25% (Castafieda AR, 1994, S.410) weisen Patienten mit TGA einen VSD auf (TGA/VSD), der im
Bereich des interventrikularen Septums an beliebiger Stelle positioniert sein und unterschiedliche
Ausmalfe annehmen kann (Martins P, 2008, S.2). In 58% liegt der VSD im perimembranésen Bereich
(Griselli M, 2007, S.230; Jaggers JJ, 2000, S.207).

Der VSD ist eine Shuntverbindung zwischen den beiden Ventrikeln und erlaubt je nach Ausmalf3
postpartum einen suffizienten Austausch von oxygeniertem und nicht oxygeniertem Blut, sodass diese
Patienten nicht unmittelbar postpartum symptomatisch werden. Bei kdrperlicher Belastung kann es zu
klinischen Symptomen kommen (zum Beispiel beim Schreien oder Stillen). Im Verlauf zeigen sich bei
den Betroffenen Zeichen einer manifesten Herzinsuffizienz. Sie werden mit Tachypnoe, Tachykardie,

Gewichtsabnahme und einer Hepatomegalie auffallig (Martins P, 2008, S.3).

1.2.4 Double-outlet-right-ventricle und Taussig-Bing-Anomalie

Das vitium cordis Double outlet right ventricle (DORV) macht etwa 1-1,5% aller angeborenen
Herzfehler aus (Betigeri, 2009; Peixoto LB, 1999, S.446). Unter diesem Begriff werden verschiedene
angeborene Vitien zusammengefasst. Grundsatzlich spricht man von einem Double outlet right
ventricle, wenn sowohl die Aorta als auch die Pulmonalarterie mit mehr als der Halfte lhres
Klappenrings dem rechten Ventrikel entspringen (Takeuchi K, 2002, S.49; Peixoto LB, 1999, S.446).
Es gibt verschiedene anatomische Varianten, die unter diesem Begriff subsumiert werden (Schmid,
2009, Kapitel 10, S.71). Die genaue anatomische Abgrenzung zur Fallot-Tetralogie bzw. zur TGA ist
oftmals schwierig. Rein anatomisch wird in diesen Fallen die aortomitrale bzw. pulmonomitrale fibrése
Kontinuitat mit einbezogen. Bei Vorhandensein der entsprechenden Kontinuitat handelt es sich dann
jeweils eher um eine Fallot- bzw. eine TGA-Konstellation (Schmid, 2009, Kapitel 10, S.71-72).

Ein VSD ist nach Definition stets vorhanden, wobei dieser auf unterschiedliche Art und Weise angelegt
sein kann: subpulmonal: 25%, subaortal: 50%, doubly-committed: 5% oder noncommitted: 20%
(Schmid, 2009, Kapitel 10, S.72-73). Hierbei ist immer der Ausflusstrakt auf Klappenebene der
Bezugspunkt. Bei einem doubly-committed VSD findet sich ein hypoplastisches bis komplett fehlendes
infundibuléres Septum. Es besteht ein direkter Bezug zur Pulmonal-sowie zur Aortenklappe. Wird der
VSD als noncommitted definiert, liegt er im inlet-Bereich oder im trabekularen Septum (Betigeri, 2009;
Peixoto LB, 1999, S.446). Eine Abbildung der anatomischen Verhéltnisse bei einem DORYV zeigt die
folgende Grafik (Abb. 1)
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Abbildung 1: DORV mit subpulmonal gelegenem VSD

Superior
vena cava

R. ventricle

Inferior
vena cava

(Bildguelle: Castafieda AR, 1999, S.446)

Ein DORYV ist in 85% (Griselli M, 2007, S.230) mit assoziierten Anomalien assoziiert, die ebenfalls
korrekturbedurftig sein kdnnen. So kann eine Aortenisthmusstenose (CoA), ein unterbrochener
Aortenbogen, eine rechtsventrikulare Ausflusstrakt-Stenose (RVOTO) oder ein persistierender Ductus
arteriosus Botalli diagnostiziert werden (Peixoto LB, 1999, S.446). Eine seit-zu-seit-Stellung der
grofRen Gefalle kommt bei Taussig-Bing-Patienten (TB-Patienten) oft vor. In der Studie von Griselli et
al. zeigten 14 von 33 Patienten diese Fehlistellung der grof3en GefalRe (Griselli M, 2007, S.230).
Zudem hatten 64% der TB-Patienten mit einer seit-zu-seit-Stellung der GefaRRe eine abweichende
Koronaranatomie (Griselli M, 2007, S.230, 233-234; Castafieda AR, 1994, S.456).

In der Literatur finden sich unterschiedliche Definitionen der TB-Anomalie. Im Grof3en und Ganzen ist
sie dem DORYV zuzuordnen, mit Berlicksichtigung einiger Besonderheiten. Takeuchi et al. definierten
die TB-Anomalie als eine Entitdt des DORYV, bei dem die Pulmonal-und die Aortenklappe in
Anwesenheit eines bilateralen Konus in seit-zu-seit-Stellung zueinander stehen (Takeuchi K., 2001,
S.50). Ahnliches beschreiben auch Rodefeld et al. (Rodefeld MD, 2007, S.1451). Konstantinov
definierte folgendermafien: Bei Anwesenheit eines subpulmonalen VSD ist die Aorta zum rechten
Ventrikel transponiert und die Pulmonalarterie malpositioniert (Konstantinov IE, 2009, S.580; Matuda
M, 1999, S.283). Das pulmonal oxygenierte Blut wird Uber die Pulmonalvenen dem linken Vorhof und
in der Folge dem linken Ventrikel zugefiihrt. Uber den subpulmonal gelegenen VSD erfolgt allerdings
der unmittelbare Abfluss in die Pulmonalarterie. Der Systemkreislauf wird Uberwiegend umgangen.
Daher kommt es direkt postpartal zu einer zentralen Zyanose, einer Ruhedyspnoe und einer geringen
Sauerstoffsattigung des arteriellen Blutes. Im Verlauf entwickelt sich eine ausgepragte

Rechtsherzhypertrophie, in der Folge kann es zu einer Eisenmengerreaktion des pulmonalen
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Kreislaufs kommen (Konstantinov IE, 2009, S. 583). Trotz geringfligiger Formulierungsdifferenzen
lasst sich subsumieren, dass es sich bei der TB-Anomalie um eine besondere Form des DORV mit

einem subpulmonalen VSD handelt.

Aufgrund der anatomischen Variabilitdit haben die Patienten dieser Diagnosegruppe unmittelbar
postnatal unterschiedliche Symptome. Bei subpulmonalem VSD und TGA-Konstellation sind
hypoxische Krisen moglich (Schmid, 2009, Kapitel 10, S.73). Hierbei erfolgt der direkte Blutfluss aus
dem linken Herzen tber den VSD unmittelbar in die Pulmonalarterie. Das oxygenierte Blut wird am
Systemkreislauf vorbeigeleitet. Bei subaortalem VSD und Fallot-Konstellation ist die Symptomatik
malf3geblich von dem Ausmalfd der begleitend vorkommenden Pulmonalstenose abhéangig. Bei geringer
Auspragung herrscht ein Links-Rechts-Shunt tber den VSD vor. Es entsteht keine zyanotische
Situation. Wenn die Pulmonalstenose erheblich ausgeprégt ist, entwickelt sich ein Rechts-Links-Shunt
und systemvendses mischt sich dem arteriellen Blut des linken Ventrikels bei. Es entsteht eine

zentrale Zyanose und die Pulmonalperfusion nimmt ab (Apitz J, 2002, S.392-393).

1.3 Anatomie der Koronararterien

Die exakte Information Uber den Ursprung und den Verlauf der Koronargefalie ist von herausragender
Bedeutung fur eine erfolgreiche ASO (Sim E K W, 1994, S.890). Variationen des
KoronargefaBverlaufs kommen bei Patienten mit TGA haufig vor. In der Studie von Angeli et al. waren
32% betroffen (Angeli E, 2010, S.715). Insbesondere ist dies bei Patienten mit einer seit-zu-seit-
Stellung der gro3en GefaRe zu beobachten. Sim et al. beschrieben bei 61% ungewohnliche
Koronargefal3verlaufe bei seit-zu-seit-Stellung der groRen GefaRe (Sim E K W, 1994, S.893;
Castafieda AR, 1994, S.410).

In mehr als 99% der Félle liegen die Sinus von Vasalva der Aorta an und sind zwischen der anterior
gelegenen Aorta und der posterior angeordneten Pulmonalarterie (PA) gelegen. Hier nehmen die
KoronargefaRe ihren Ursprung (Castafieda AR, 1994, S.411).

Es gibt unterschiedliche Klassifikationssysteme der Koronaranatomie, wodurch Unklarheiten bei einer
Diskussion entstehen kénnen (Li J, 2000, S.324; Mawson JB 2002, S.279). In dieser Studie wurde die
Einteilung in Anlehnung an die Leiden-Konvention vorgenommen. Der linksseitige Sinus wurde als
Sinus 1 definiert, aus dem zu 70% die linke Koronararterie entspringt. Der rechts dorsal gelegene
Sinus wurde als Sinus 2 bezeichnet (Kramer H-H, 2002, S.419-420). Eine Ubersicht des

angewendeten Klassifikationssystems gibt die Abbildung 2 wieder.

Koronartyp Al

In 74% der Falle (Schumacher G. 2008, S.389) nimmt die rechte Koronararterie (RCA) ihren Ursprung
aus dem Sinus 2 und die linke Koronararterie (LCA) aus dem Sinus 1. Der Ramus circumflexus (LCX)

trennt sich im Verlauf von der LCA ab.

(1 LCA LCX, 2 RCA)
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Koronartyp B1

Bei 4,6% (Schumacher G. 2008, S.389) der Patienten nehmen beide KoronargefélRe ihren Ursprung
aus dem Sinus 2. Dabei kann die LCA in einer grof3en Schleife entweder vor der Aorta oder hinter der
Pulmonalarterie auf die linke Seite des Herzens ziehen. Der Ramus circumflexus trennt sich von der
LCA ab.

(2 RCA LCA LCX)

Koronartyp AB1

Die RCA und die LCX entspringen dem Sinus 2 und die anterior descendierende Koronararterie (LAD)
dem Sinus 1 (15,7%) (Schumacher G. 2008, S.389).

(1 LAD, 2 RCA LCX)

Koronartyp A2

In 1,8% (Schumacher G. 2008, S.389) der Falle nehmen die RCA und die LCA ihren Ursprung aus
dem Sinus 1. Die RCA verlauft dabei transponiert vor der Aorta auf die rechte Seite. Die LCX stammt
aus der LCA.

(1 LCA LCX RCA)

Koronartyp B2

Beide Koronargefal3e verlaufen in einer grof3en Schleife. Die LCA stammt aus dem Sinus 2 und zieht
posterior um die Pulmonalarterie herum, um auf die linke Seite des Herzens zu gelangen. Die RCA
entspringt aus dem Sinus 1 und verlauft anterior zur Aorta auf die rechte Seite des Herzens. Die LCX
zweigt von der LCA ab (0,9%) (Schumacher G. 2008, S.389).

(1 RCA, 2 LCA LCX)

Koronartyp AB2

In 1,8% (Schumacher G. 2008, S.389) der Félle entspringen die LCA und die RCA gemeinsam dem

Sinus 1 und die LCX kommt aus dem Sinus 2 mit einem Verlauf posterior zur Pulmonalarterie.

(1 LCARCA, 2 LCX)
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Abbildung 2: KoronargeféRanatomie
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(Bildguelle: Schumacher G. 2008, S.388-390)
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Neben dieser Klassifikation sind noch weitere besondere Koronarverlaufe definiert. Diese stellen
auf3erordentlich hohe Anforderungen an den Operateur, der Koronartransfer bei der ASO gestaltet
sich diffizil. Hierzu gehoren der intramurale Verlauf der LCA oder der RCA. Dabei ist ein intramuraler
Verlauf folgendermallen definiert: Zum einen verlauft das GefalR zwischen den beiden grof3en
GefaRen (Pasquini L, 1993, S.1138), zum anderen ist der proximale Teil des Koronargefal3es in die
Wand der Aorta integriert (Jaggers JJ, 2000, S.230), sodass keine Tunica Adventitia zwischen den
beiden Tunicae Mediae nachweisbar ist (Metton O, 2010, S.1250).

1.4 Die arterielle Switch-Operation

Die arterielle Switch Operation (ASO) wird in der Regel innerhalb der ersten Tage postnatal
durchgefuhrt. Ziel ist es zeitnah eine anndhernd physiologische Situation mit ausreichender
Oxygenierung des Organismus zu ermdglichen und weiterhin zu verhindern, dass der linke Ventrikel
durch eine weitere Zeitverzégerung hypotrophiert (Prétre R, 2001, S.1826). Im Folgenden ist die

Technik der ASO, wie sie derzeit im Deutschen Herzzentrum Minchen durchgefihrt wird, erlautert.

Nach medianer Léngssternotomie und Entfernung des Thymus erfolgt die Perikarderéffnung. Ein Teil
des Perikards wird separiert und in 0,6%iges Glutaraldehyd transferiert, um dieses spater fur die

Erweiterung der Pulmonalarterie verwenden zu kdnnen (Castafieda AR, 1994, S.421).

Die Aorta und die Pulmonalarterie werden nach Inspektion grof3ziigig mobilisiert. Nach systemvendser
Gabe von Heparin erfolgt der Anschluss an die Herz-Lungen-Maschine Uber die Aorta und die
Hohlvenen. Der Ductus arteriosus Botalli wird ligiert (Castafieda AR, 1994, S.421-422).

Nach Abklemmen der Aorta wird kardioplegische Lésung nach Bretschneider in den proximalen Teil
der Aorta infundiert. Anschliel3end wird die Aorta abgesetzt. Die Koronargefal3e werden grof3ziigig aus
der Aortenwand exzidiert und der proximale Teil der Gefale vorsichtig mobilisiert. Bei einem
intramuralen Verlauf des KoronargefalRes wird das Ostium en bloc mit dem Anteil der Aortenwand
exzidiert. Unterhalb der Bifurkation wird die Pulmonalarterie abgesetzt und nach anterior vor die Aorta
mandovriert. Dieses Vorgehen wird als Lecompte manoeuvre bezeichnet (Castafieda AR, 1994, S.422).

Die Abbildung 3 zeigt den intraoperativen Situs vor dem Lecompte manoeuvre.
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Abbildung 3: Situs vor dem Lecompte manoeuvre nach Exzision der Koronargefalie

(Bildguelle: Castafieda AR, 1999, S.420)

In der anterioren Wand des Pulmonalisstumpfs werden anschlieBend die Koronargefalie
entsprechend anastomosiert (Castafieda AR, 1994, S.422; Alsoufi B, 2008, S.245). Die postoperative
Myokardperfusion ist auf einen optimalen Koronartransfer angewiesen. Es muss darauf geachtet
werden, dass die Koronarien bei diesem Schritt der Operation weder verdreht oder eingeengt werden,
noch unter Spannung geraten. Die Schwierigkeit der ASO wird daher vor allem dem Koronartransfer
zugeschrieben (Tamisier D, 1997, S.810). Intraoperativ ist es oft nicht méglich einen intramuralen
Verlauf der KoronargefaRe zu erkennen und es besteht die Gefahr einer Koronargefaverletzung
beim Absetzen der Aorta. Eine gute praoperative Diagnostik ist daher unverzichtbar (Sim E K W,
1994, S.458-460; Pasquini L, 1993, S.1140).

Die Aorta wird mit dem Pulmonalisstumpf anastomosiert. Anschlie3end folgt gegebenenfalls ein
Vorhofseptumdefekt- und/oder ein VSD-Verschluss. Die Aortenklemme kann jetzt entfernt werden und
das Herz reperfundiert werden. Die durch die Koronarexzision entstandenen Defekte in der Neo-
Pulmonaliswand werden mit dem zuvor in Glutaraldehyd konservierten Perikard aufgefillt und die
Anastomose zwischen der Pulmonalis und dem Aortenstumpf wird hergestellt (Castafieda AR, 1994,
S.422-423). Die Abbildung 4 zeigt den operativen Schritt der Anastomosenbildung mit dem pantaloon-
patch.
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Abbildung 4: distale Pulmonalarterie mit Aortenstumpf vor und nach der pantaloon-patch-Anastomose

(Bildquelle: Castafieda AR, 1999, S.421)

1.5 Methoden des Koronartransfers

Double-button

Die beiden KoronargefalRe werden kreisformig mit grof3ziigig bemessenem Anteil aus der Aortenwand
exzidiert und nach entsprechender kreisformiger Exzision und Materialenthahme aus der Neo-
Aortenwand mit fortlaufender Naht an dieser Stelle anastomosiert (Suzuki T, 2009, S.228; Wernovsky
G, 2008, S.1069). Bis 1990 wurde im Deutschen Herzzentrum Muinchen die button-Technik

angewendet.

Trap-door

Bei der trap-door-Methode werden tirfligelartige Inzisionen in die Wand der Neo-Aorta fur die
Koronargefal3e eingefuigt. Es erfolgt keine Gewebeentnahme aus der Neo-Aortenwand. Nach der
Anastomosenbildung zwischen der Aorta und dem Pulmonalarterienstumpf des linken Herzens
verbleibt oberhalb dieses Bereiches ein schmaler Ring ohne Naht (Sung SC, 2005, S.637). Die
Translokation der GefalRe kann entweder vor der Anastomose, in sogenannter offener trap-door-
Technik, oder danach durchgefiihrt werden. Eine Orientierungshilfe fir die optimale Platzierung der
KoronargeféaRe kann hierbei durch vorherige Markierung mit Nahten erfolgen (Chang YH, 2005,
S1634-1640). Nach 1990 wurde im Deutschen Herzzentrum Minchen zum Uberwiegenden Teil die
trap-door-Technik angewendet (Haas F, 1999, S.1692-1693).

Single-button

Die single-button-Technik wird analog der double-button-Technik durchgefuhrt. Sie war den
besonderen Fallen mit einem singuléaren Koronargefal3 vorbehalten. Dabei wird der intramurale Anteil

des Koronargefal3es mit dem Ostium aus der Aortenwand exzidiert (Metton O, 2010, S.1247).
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1.6 Methoden der Pulmonalarterien-Augmentation

Wenn die Pulmonalarterie nach distalem Absetzen unterhalb der Pulmonalarterien-Bifurkation nach
anterior vor die Aorta gebracht wird, spricht man vom Lecompte manoeuvre. Entstehende Zugkrafte
und der zusatzliche Gebrauch von Gewebe bei der Anastomose soll hiermit vermieden werden (Dunn
JM, 1991, S.513). Pulmonalarterien-Stenosierungen kommen nach ASO relativ haufig vor, in 12 bis
14% (Williams WG, 1997, S.978-981; Wetter J, 2001, S.816, 819). Eine mdgliche Ursache fir die

Stenosierungen kann die angewendete Operationstechnik sein (Kuroczynski W, 2010, S.575).
Direkte Nahtanastomose

Diese Methode wurde erstmals von Pacifico et al. beschrieben (Pacifico AD, 1983, S.49-55). Hierbei
wird die Anastomose zwischen dem Aortenstumpf und der Pulmonalarterie ohne zusatzlich
eingeflugtes Material hergestellt (Haas F, 2000, S.1693). Nach dem Lecompte manoeuvre wird in die
distale Pulmonalarterie posterior eine Inzision entsprechend des Aortenstumpfes nach
Koronargefal3exzision eingefiigt und anschlieend die Anastomose ohne Patch-Material vollzogen
(Kuroczynski W, 2010, S.576). Im Deutschen Herzzentrum Minchen wurde diese Methode von 1983
bis 1989 angewendet.

Two-patch

Zwei separate autologe Perikard-Patches werden verwendet, um die Exzisionsbereiche der
Koronargefal3e in der Neo-Pulmonalis aufzuftillen. Die Anastomose zwischen dem Aortenstumpf und
der Pulmonalarterie wird dann direkt durchgefihrt. Diese Methode fand in unserem Hause zwischen
1984 und 1994 Anwendung (Haas F, 2000, S.1693).

Pantaloon-patch

Diese Technik wurde von Paillone et al. eingefiihrt (Paillone C, 1988, S.871-872). Ein Patch fur die
Erweiterung der Pulmonalarterie wird aus autologem Perikard gewonnen und perioperativ bis zum
Zeitpunkt der Anastomose in Glutaraldehyd aufbewahrt. Der Patch wird entsprechend der hinteren
Kommissur des Aortenstumpfs nach KoronargefafR3exzision in eine hosenférmige Figur gebracht. Die
Hosenbeine flllen die Exzisionsbereiche der Koronargefal3e aus und verlangern die Hinterwand der
Pulmonalarterie. Diese Methode ist seit 1990 fast ausschlie3lich in unserem Haus angewendet
worden (Haas F, 2000, S.1693).

1.7 Erlauterung palliative Voroperationen

Es gibt verschiedene Indikationen fir eine palliative Voroperation. Einige Patienten profitieren von
einer zeitversetzten ASO, wenn beispielsweise Fruhgeburtlichkeit vorliegt oder eine begleitende
schwere Erkrankung die ASO zu einem zeitnahen Zeitpunkt nicht zulasst (Débritz S, 1997, S.112). In
diesen Fallen muss eine kurzfristige entlastende und zeitgewinnende Operation der ASO vorangestellt

werden. In den allermeisten Féllen wird jedoch ein einzeitiges Vorgehen bevorzugt, sodass im
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Deutschen Herzzentrum Minchen derzeit nur noch selten palliative Voroperationen durchgefihrt

werden.

Unmittelbar postnatal sind eine ausreichende Durchmischung des Bluts und eine suffiziente
Oxygenierung aller Organe uber den Systemkreislauf elementar. Bei Patienten mit komplexer
Morphologie erfolgt eine Blutdurchmischung Uber einen VSD oder einen weit offenen persistierenden
Ductus arteriosus Botalli (Martins P, 2008, S.5; Rashkind WJ, 1971, S.69). Patienten mit einfacher
TGA ohne Shuntverbindungen sind von einer zeithahen Korrekturoperation abhangig. Wenn diese
nicht unmittelbar durchgefuihrt werden kann, muss auf anderem Wege die Oxygenierung sichergestellt

werden.

Durch eine Ballon-Atrioseptostomie (BAS) nach Rashkind und Miller wird eine Shunt-Verbindung auf
Vorhofebene hergestellt (Warnes CA, 2006, S.2700). Durch den rechten Vorhof wird Uber das
Foramen ovale ein Katheter mit entfaltbarem Ballon in den linken Vorhof vorgeschoben und nach dem
Aufblasen in den rechten Vorhof zuriickgezogen. Der Ballon sollte dabei einen Durchmesser von
mindestens 1-1,5 cm haben (Rashkind JW, 1971, S.69). Die entstehende Verbindung zwischen den
beiden Vorhoéfen ermdglicht eine entsprechende Blutdurchmischung. Dieses Vorgehen kann anstelle
eines operativen Eingriffs, einer Atrioseptektomie (ASE) nach Blalock-Hanlon (Martins P, 2008, S.5),

vollzogen werden.

Zu den palliativen Voroperationen gehort auch das Pulmonalarterienbanding (PAB). Dabei wird ein
Bandchen um die Pulmonalarterie gelegt, wodurch die Nachlast des linken Ventrikels angehoben wird.
Der linke Ventrikel wird trainiert und auf seine spétere systemische Belastung vorbereitet. Daneben
wird der pulmonale Blutfluss gedrosselt (Dobell ARC, 1968, S.540; Rashkind WJ, 1971, S.69). Die
Festigkeit des Bandchens wird mithilfe von systemischen und vendsen Druckmessungen, sowie
Messungen des enddiastolischen und endsystolischen Druckes des linken Ventrikels und nach
echokardiografischer Kontrolle bestimmt (Helvind MH, 1998, S.175). Dieses Vorgehen hat vor allem
bei Patienten, die nicht zeitnah operiert werden kénnen, einen Nutzen und bei denen der linke
Ventrikel bereits hypotrophiert war (Martins P, 2008, S.6).

Zudem gibt es Situationen, wie das Vorhandensein von assoziierten Anomalien, die gegebenenfalls
ein zweizeitiges Vorgehen erfordern. Zum Beispiel kann bei einer Aortenisthmusstenose ein
zweizeitiges Prozedere gewahlt werden. In diesem Fall konnte die Korrektur der CoA der ASO
vorangestellt werden. Derzeit wird allerdings ein einzeitiges Vorgehen als vorteilhafter bewertet und
bevorzugt durchgefuhrt (Griselli M, 2007, S.234; Rodefeld MD, 2007, S.1456). Die ASO und die

Korrektur einer assoziierten Anomalie werden demzufolge parallel in einer Operation vollzogen.

1.8 Erlauterung zu den Re-Operationen

Eine Re-Operation kann im Verlauf nach einer ASO bei TGA erforderlich werden, wenn sich
Folgepathologien entwickeln, die therapiebedurftig sind. Es gab unterschiedliche Ursachen in dieser
Studie, die einen Folgeeingriff notwendig machten. Es kann zum Beispiel zu Stenosierungen im

rechtsventrikularen Ausflusstrakt bzw. der Pulmonalarterie und zu Restenosierungen im Aortenbogen.
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Erweiterungen wurden durchgefuhrt. AuRBerdem kann es zu Reverschlissen eines VSDs, zu

Klappenerséatzen und zu Schrittmacherimplantationen.

1.9 Erlauterung zu den Interventionen

Interventionen kénnen nach ASO notwendig sein. Der Einsatz der Katheter-Technik ist dabei meist auf
periphere Stenosierungen des Pulmonalisstromgebiets beschrankt. Diese kénnen mit einer Dilatation

durch Ballonangioplastie und gegebenenfalls mit einer Stentimplantation behandelt werden.
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2 Methodik

2.1 Datenerhebung und Prozedere der Analyse

Die Daten von 587 Patienten, die in dem Zeitraum vom 03. Dezember 1978 bis zum 19. Dezember
2011 im Deutschen Herzzentrum Minchen eine ASO erhielten, wurden analysiert. Von der
Untersuchung wurden 18 Patienten ausgeschlossen, sie waren ins Ausland verzogen, 4 Patienten

waren lost to follow up. Die statistische Auswertung basierte auf den Ubrigen 565 Patienten (96%).

Aktuell sind noch 22% der Patienten unmittelbar an das Deutsche Herzzentrum Munchen fur die
Nachbetreuung angegliedert. Alle erhobenen Daten wurden gesammelt und archiviert. Alle weiteren
Patienten sind an externe Kliniken oder Arztpraxen in Deutschland oder Osterreich angebunden, mit

denen ein guter Austausch fur die Datenerhebung stattfand.

Fur diese Studie wurden Daten aus Archivakten, Kurvenblattern, Operationsberichten,
Ambulanzberichten und Arztbriefen enthommen und einer Microsoft® Excel Datei zugefuhrt. Die die
Patienten betreuenden Kliniken und Arzte wurden schriftlich oder telefonisch kontaktiert und die
daraufhin erhaltenen Dokumente aufgearbeitet und die relevanten Daten in die Excel-Datei
eingepflegt. In 8 Fallen wurde fur die Datengewinnung telefonisch ein personlicher Kontakt zu den

Patienten bzw. den Eltern hergestellt.
Das Gesamtkollektiv wurde entsprechend der Diagnose in drei Gruppen eingeteilt:

¢ Patienten mit einfacher TGA (ohne VSD)
e Patienten mit TGA/VSD
e sowie Patienten mit DORV/TB.

Fir diese Studie wurden folgende Variablen analysiert:

e Morphologie: Diagnosegruppe, Koronargefal3anatomie, assoziierte Anomalien, Stellung der
grol3en Arterien zueinander, Beschaffenheit der Neo-Aortenklappe.

e palliative Voroperationen: Haufigkeit und Typ.

e Operationstechnik: ASD-Verschluss, VSD-Verschlussmethode, Methode der PA-
Augmentation und Methode des Koronartransfers.

e Re-Operationen und Interventionen: Haufigkeit, Typ und Zeitpunkt nach ASO,
Zusammenhang mit der Diagnosegruppe und der Letalitat.

o Letalitat: Haufigkeit, Zeitpunkt nach ASO bzw. Re-Operation. Dabei wird die Fruhletalitat
definiert als Tot wahrend des Krankenhausaufenthalts nach ASO oder innerhalb von 30
Tagen nach ASO. Die Spatletalitat umfass alle Todesféalle fir die die Kriterien der Frihletalitat

nicht gelten

Diese Parameter gingen in die Risikofaktoranalyse fiir Re-Operationen bzw. Interventionen ein. Zuerst

wurde das Risiko fur eine Re-Operation im Allgemeinen Uberprift. AnschlieBend wurde die Analyse
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speziell auf die definierten Re-Operationsgruppen ausgerichtet. Am Schluss erfolgte die
Letalitdtsanalyse. Hierbei wurde insbesondere der Zusammenhang mit der Diagnosegruppe und mit

Re-Operationen untersucht.

2.2 Statistik

Die erhobenen Patientendaten wurden mit dem Programm Microsoft® Excel archiviert und aufbereitet.
AnschlieRend wurden diese in IBM SPSS® 19 (SPSS Inc.) importiert und mithilfe dieses Programms

statistisch ausgewertet.

Die deskriptive Statistik der qualitativen Daten wurde mit Haufigkeitsanalysen durchgefihrt. Um
Zusammenhange zwischen den Variablen identifizieren zu kdnnen, wurden sie mit Kreuztabellen und
Chi2-Test analysiert. Hierfir muss die Bedingung erflllt sein, dass die Variablen zeitkonstant sind. Bei
sehr kleinen Fallzahlen unter 10 Patienten wurde der exakte Test nach Fisher angewendet. Diese
Untersuchung war von Interesse, um entscheiden zu konnen, welche Variablen fir die
Risikofaktorenanalyse mit der einfachen bzw. der multiplen Cox-Regressionsanalyse analysiert
werden mussten. Stellte sich eine Abhéangigkeit der Variablen von der Diagnosegruppe heraus,
wurden diese spater nicht mit einer multiplen Cox-Regressionsanalyse untersucht. Hierfir ist die

Unabhéangigkeit Voraussetzung.

Die Risikofaktorenanalyse des zeitabhangigen Ereignis bzw. Endpunkts Re-Operation erfolgte mittels
Uberlebenswahrscheinlichkeitsanalyse mit Kaplan-Meier-Kurven. Der Unterschied zwischen Gruppen
wurde mit dem Log-rank-Test verifiziert. Dabei wurde untersucht, ob die Uberlebenszeiten in
mehreren  Gruppen gleichlang waren oder ob es Unterschiede gab. Der gesamte
Beobachtungszeitraum wurde dabei einbezogen (Zwiener, 2011, S. 166). Bei nachgewiesenem
signifikantem Unterschied (p<0,05) zwischen den Gruppen wurde anschlieBend eine einfache Cox-
Regressionsanalyse vollzogen. Dabei wurde im Vergleich zu einer definierten Referenzgruppe gepruft,
inwieweit sich die Uberlebenszeiten bzw. Re-Operationsraten fiir die einzelnen Gruppen
unterschieden. Die sich daraus ergebenden Hazard ratios wurden mit HR abgekiirzt. Die multiple Cox-
Regressionsanalyse wurde fir die Untergruppen der Diagnosegruppe (einfache TGA, TGA/VSD,

DORV/TB) angewendet, um das exakte einzelne Re-Operationsrisiko zu bestimmen.
In analoger Weise wurde die Analyse fir das Ereignis Intervention bzw. die Letalitéat fortgesetzt.

Es wurden p-Werte >0,05 als nicht signifikant bewertet, p-Werte <0,05 als signifikant und p-Werte
<0,01 als hochsignifikant eingestuft. Konfidenzintervalle wurden grundséatzlich als 95%-

Konfidenzintervall angegeben und mit KI abgekirzt.

Die grafische Darstellung kategorialer Haufigkeitsverteilungen erfolgte mittels einfachen, gruppierten
sowie gestapelten Balken- oder Kuchendiagrammen. Kaplan-Meier-
Uberlebenswahrscheinlichkeitskurven fiir die Letalitat, fir Re-Operationen und Interventionen wurden

mit 1-Uberlebenszeitkurven oder einfachen Uberlebenszeitkurven dargestellit.
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In seltenen Fallen konnten nicht bei allen Patienten die Daten in ihrer Gesamtheit erfasst werden,

weshalb es zu geringfligigen Zahlendifferenzen kam.

2.3 Endpunkte der Studie

Als Endpunkt wurde das Ereignis Re-Operation bzw. Intervention definiert. Die Folgepathologien
kénnen unterschiedlich lokalisiert sein. Daher wurden die verschiedenen Re-Operationen fiir diese

Analyse in systematischen Re-Operationsgruppen zusammengefasst.

e Re-Operationsgruppe rechtsventrikularer Ausflusstrakt/Pulmonalarterie (RVOT/PA)
¢ Re-Operationsgruppe Aorta/Aortenbogen
¢ Re-Operationsgruppe Klappen
e Re-Operationsgruppe Schrittmacherimplantation
e Re-Operationsgruppe VSD-Verschluss
und andere.

Der Zeitpunkt null fir die Freiheit von Ereignis Kurven wurde mit dem Zeitpunkt der ASO gewabhlt.

rechtsventrikularer Ausflusstrakt und Pulmonalarterie:

Zu dieser Re-Operationsgruppe zahlten alle Re-Operationen im Bereich des rechtsventrikuldren
Ausflusstrakts, der Pulmonalklappe, des Pulmonalarterienstamms und der peripheren
Pulmonalarterien. Als Ursache fir diese Re-Operationen standen an erster Stelle Stenosierungen
bzw. Obstruktionen der pulmonalen GefaBbahn bzw. des RVOT. Es wurden vorwiegend Patch-
Erweiterungen durchgefuhrt. Allograftimplantationen vom rechten Ventrikel zur Pulmonalarterie kamen
auch vor (Gandhi SK, 2002, S.91, Wernovsky G, 1995, S.299). Im Deutschen Herzzentrum Minchen
wurde eine leichtgradige RVOTO bis zu einem Gradienten von 40 mmHg definiert, eine mittelgradige
bis 60 mmHg und eine hochgradige ab einem Gradienten von 60 mmHg. Die Operationsindikation
ergab sich schlie3lich aus dem medizinischen Gesamtbild, dem Vorhandensein von assoziierten

Fehlbildungen und dem funktionellen Status.

Aorta und Aortenbogen:

CoA-Korrekturen und Aortenbogen-Patch-Erweiterungen wurden in dieser Gruppe zusammengefasst.
Der prothetische Ersatz der Aorta, Aortopexien bei Trachealstenosen oder Bronchusobstruktionen

wurden ebenfalls dieser Gruppe zugeordnet.

Eine Aortenisthmusstenose kommt in rund 5% der Félle bei TGA vor. Nach anatomischer Korrektur
kann es im weiteren Verlauf zu Restenosierungen kommen, die eine Re-Operation erforderlich
machen (Wernovsky G, 1999, S.299). Studien =zeigen, dass diese Folgepathologie ein
ernstzunehmendes Problem darstellt. In dem Kollektiv der Studie von Comas et al. wurden 3 von 11

Patienten aufgrund einer Restenosierung reoperiert (Comas JV, 1996, S.1115 und S.11186).
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Ventrikelseptumdefekt-Verschluss:

Ein Re-VSD-Verschluss wird in der Regel durchgefiihrt, wenn das Widerstandsverhaltnis zwischen
systemischem und pulmonalem Kreislauf >0,7 oder der Pulmonalarteriendruck tber der Hélfte des
systemischen ist. Sehr kleine VSDs kénnen meistens gut toleriert werden, sodass zugewartet werden
und zunachst auf eine operative Therapie verzichtet werden kann. Es kann zu einem
Spontanverschluss des VSD kommen (Castafieda AR, 1994, S.190).

Klappenrekonstruktion und Klappenersatz:

Re-Operationen dieser Gruppe betrafen sowohl die AV-Klappen als auch die Pulmonal-und die
Aortenklappe. Aufgrund hochgradiger Klappeninsuffizienzen wurden Klappenplastiken sowie
Klappenersatze durchgefihrt.

Schrittmacherimplantation:

Bei der ASO wird der sensible Bereich des Ventrikelseptums mit dem darin verlaufenden
Reizleitungssystem manipuliert, was zu spéateren Rhythmusstérungen (Gorler H, 2011, S.573) fiihren
und eine Schrittmacherimplantation nach sich ziehen kann. In einer Studie wurde beschrieben, dass
16 von 1200 Patienten einen Schrittmacher erhielten (Losay J, 2001, S.121 und S.124). In einer
weiteren Studie bekam nur 1 Patient von 803 Patienten eine Schrittmacherimplantation (Angeli E,

2008, S.32-33). In unserem Kollektiv wurden Schrittmacher vom Typ VVI oder DDD implantiert.

Andere Re-Operationen: zum Beispiel Pulmonalarteriendebanding, Aneurysmektomie der Aorta und
LIMA-LAD-Bypass (Bypass des Ramus interventricularis anterior durch die Arteria thoracica interna).
Der sekundare Thoraxverschluss sowie Schrittmacher-Aggregatwechsel wurden in dieser Studie nicht

als Re-Operation bertcksichtigt.

Bei 26 Patienten wurden zeitgleich wahrend einer Re-Operation zwei oder mehr unterschiedliche Re-
Operationen durchgefiihrt, weshalb es zu geringflgigen Differenzen zwischen der Anzahl je nach Re-
Operationsgruppe bzw. je nach spezifischer Re-Operation kam. Der Fokus in dieser Studie wurde
stets auf die am haufigsten vorgekommenen Re-Operationen gerichtet, andere sehr seltene wurden
nicht analysiert.
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2.4 Risikofaktoren flr Re-Operationen und Interventionen

Folgende Risikofaktoren wurden in dieser Analyse Uberprift:

Diagnosegruppe

assoziierte Anomalien

VSD-Verschluss

Aortenposition

Status nach palliativer Voroperation
ASD-Verschluss
PA-Augmentationsmethode
Koronaranatomie

Reimplantationstechnik der Koronargefafie

Klappenbeschaffenheit der Neoaorta
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3 Ergebnisse

3.1 Patientenkollektiv

Fur die vorliegende Studie wurden die Daten von 565 Patienten analysiert, bei denen im Deutschen
Herzzentrum Minchen eine Switch Operation durchgefihrt wurde. Der Median der Beobachtungszeit
lag bei 11,2 Jahren (Spannweite von O bis 28,5 Jahre), der Mittelwert lag bei 10,6 Jahren
(Standardabweichung: 10,69 Jahre).

Der Median des Patientenoperationsalters betrug 10 Tage (Spannweite: 1-2846 Tage).

Den grofiten Anteil des Gesamtkollektivs machten Patienten mit einfacher TGA aus (343 Patienten,
60,7%). Daneben waren 172 Patienten (30,4%) mit TGA/VSD vertreten und 50 (8,8%) mit DORV/TB
(Abb. 5).

Abbildung 5: Haufigkeit der Diagnosegruppen
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Die folgende Abbildung 6 gibt eine Ubersicht (iber die Patientencharakteristika je nach
Diagnosegruppe. Das Studienkollektiv setzte sich aus mehr ménnlichen als weiblichen Patienten
zusammen (70,4% zu 29,6%). Assoziierte Anomalien kamen bei insgesamt 81,8% vor. Bei 90,1% lag
die Aorta rechts anterior und bei 68,2% war die Koronaranatomie normal konfiguriert. Eine palliative
Voroperation wurde bei 11,5% Patienten der ASO vorangestellt und bei 20% wurde eine parallel

stattfindende Prozedur zur ASO durchgefihrt.
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Diagnosegruppe

Gesamt
TGA TGA/NSD DORV/TB
o 251 119 28 398
mannlich
Geschlecht 73,2% 69,2% 56,0% 70,4%
o 92 53 22 167
weiblich
26,8% 30,8% 44,0% 29,6%
343 172 50 565
Gesamt
60,7% 30,4% 8,8% 100,0%
) 319 124 19 462
nein
assoziierte 93,0% 72,1% 38,0% 81,8%
Anomalien . 24 48 31 103
a
: 7,0% 27,9% 62,0% 18,2%
321 142 37 500
Aorta re ant
95,0% 85,0% 74,0% 90,1%
. . . 7 19 12 38
Aortenposition seit-zu-seit
2,1% 11,4% 24,0% 6,8%
. 10 6 1 17
Aorta li ant
3,0% 3,6% 2,0% 3,1%
AL 249 115 20 384
72,8% 67,3% 40,0% 68,2%
65 30 8 103
AB1
19,0% 17,5% 16,0% 18,3%
B1 9 6 10 25
) 2,6% 3,5% 20,0% 4,4%
Koronaranatomie
A 4 3 0 7
1,2% 1,8% 0,0% 1,2%
15 12 5 32
AB2
4,4% 7,0% 10,0% 5,7%
B> 0 5 7 12
0,0% 2,9% 14,0% 2,1%
. 317 123 12 452
nein
zusétzlicher 92,4% 71,5% 24,0% 80,0%
Eingriff _ 26 49 38 113
a
l 7,6% 28,5% 76,0% 20,0%
) 336 144 20 500
nein
palliative 98,0% 83,7% 40,0% 88,5%
Voroperation 7 28 30 65
ja
: 2,0% 16,3% 60,0% 11,5%

Abbildung 6: Ubersicht Patientencharakteristika
30




3.2 Morphologie und Anatomie

3.2.1 Aortenposition

Bei 500 (90,1%) von 565 Patienten war die Aorta rechts anterior zur Pulmonalarterie angelegt. Eine
seit-zu-seit-Stellung der beiden groRen Gefal3e kam bei 38 Patienten (6,8%) vor und bei 17 Patienten

(3,1%) lag die Aorta links anterior.

Es zeigte sich eine hochsignifikante Abh&ngigkeit der Aortenposition von der Diagnosegruppe
(p<0,001). Eine seit-zu-seit-Stellung hatten 24,0% der Patienten mit DORV/TB, nur 2,1% mit einfacher
TGA und 11,4% mit TGA/VSD. Die Aorta war bei 95,0% der Patienten mit einfacher TGA rechts
anterior positioniert. Im Vergleich hierzu nur bei 85,0% der Patienten mit TGA/VSD und bei 74,0% der
Patienten mit DORV/TB (Abb.7).

Abbildung 7: Aortenposition in Abh&angigkeit von der Diagnosegruppe

400+ Diagnosegruppe
| e
C]TGANSD
BOoORYITE
300
=
[
v
m
=
=
- 2005
o
=
[
100
D_
Aorta re ant zeit-zu-seit Aorta li ant

Aortenposition

31



3.2.2 Koronargefalie

Die Koronargefal3e waren bei 384 Neugeborenen (68,2%) normal konfiguriert, bei 103 Patienten
(18,3%) lag ein AB1-und bei 32 Patienten (5,7%) ein AB2-Verlauf vor. Bei 25 Patienten (4,4%) zeigte
sich eine Konfiguration entsprechend B1l. 12 Patienten hatten einen B2-Verlauf (2,1%) und 7
Patienten eine A2-Konfiguration (1,2%) (Abb. 8).

Abbildung 8: Koronargefaflanatomie im Gesamtkollektiv
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Das Vorkommen der unterschiedlichen Koronargefdl3anatomie wurde in Abhangigkeit von der
Diagnosegruppe Uberprift. Dabei liel3 sich feststellen, dass die Koronaranatomie Uberwiegend stets
normal konfiguriert war. In der DORV/TB-Gruppe kamen haufiger ungewohnliche Gefaliverlaufe vor.
Zum Beispiel hatten 20,0% in dieser Gruppe einen Bl-Verlauf, 14,0% einen B2-Verlauf. Dies wurde
bei Patienten mit einfacher TGA nur fir 2,6% bzw. 0,0% und bei Patienten mit TGA/VSD fir 3,5%
bzw. 2,9% beschrieben. Damit bestand eine hochsignifikante Abhangigkeit der KoronargefaRanatomie
von der Diagnosegruppe (p<0,001) (Abb. 9). Die Grafik in Abbildung 10 verdeutlicht dieses Ergebnis.
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Abbildung 9: Koronaranatomie in Abh&angigkeit von der Diagnosegruppe

Diagnosegruppe
Koronargefal3kategorie Gesamt
TGA TGA/NSD | DORV/TB

AL Anzahl 249 115 20 384

% fur Al 72,8 67,3 40,0 68,2

Anzahl 65 30 8 103
AB1

% fur AB1 19,0 17,5 16,0 18,3
B1 Anzahl 9 6 10 25

% fir B1 2,6 3,5 20,0 4,4

Anzahl 4 3 0 7
A2

% fir A2 1,2 1,8 0,0 12

Anzahl 15 12 5 32
AB2

% fir AB2 4,4 7,0 10,0 57

Anzahl 0 5 7 12
B2

% flr B2 0,0 2,9 14,0 2,1

Abbildung 10: Koronaranatomie in Abh&ngigkeit von der Dignosegruppe, grafische Darstellung
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Zusatzlich ungewohnliche Koronargefaverlaufe kamen bei 5,7% des Gesamtkollektivs vor. Bei 20
Patienten (3,5%) wurde ein singuldres Koronargefald beschrieben, bei 9 Patienten (1,6%) hatte die
LCA einen intramuralen Verlauf und 3 Patienten (0,5%) hatten eine intramural verlaufende RCA. Es
wurde analysiert, dass der besondere GefaRRverlauf von der Diagnosegruppe signifikant abhéngig war
(p<0,014). Jeweils 8% der Patienten mit DORV/TB hatten ein singulares Koronargefal3 bzw. eine
intramural verlaufende LCA. Ein singuléres Gefal3 wurde bei Patienten mit einfacher TGA nur bei
3,5% und bei Patienten mit TGA/VSD nur bei 2,3% diagnostiziert. Eine intramural verlaufende LCA
hatten nur 1,5% der Patienten mit einfacher TGA und keiner der Patienten mit TGA/VSD (Abb. 11).

Abbildung 11: auRergewdhnlicher KoronargefaRverlauf in Abhangigkeit von der Diagnosegruppe

Diagnosegruppe
aulRergewohnlicher KoronargefalR3verlauf
einfache TGA | TGA/VSD | DORV/TB | Gesamt
324 165 42 531
keine Auffalligkeit
94,5% 95,9% 84,0% 94,0%
5 0 4 9
LCA intramural
1,5% 0,0% 8,0% 1,6%
1 2 0 3
RCA intramural
0,3% 1,2% 0,0% 0,5%
) 12 4 4 20
singulares Koronargefaf3
3,5% 2,3% 8,0% 3,5%
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3.2.3 Assoziierte Anomalien:

Bei 103 Patienten (18,2%) wurden assoziierte Anomalien festgestellt. Einen Uberblick tber die
vorgekommenen Anomalien zeigen das folgende Kuchendiagramm (Abb. 12) sowie die
entsprechende Tabelle (Abb. 13).

Abbildung 12: assoziierte Anomalien Gesamtkollektiv, grafische Darstellung

Anomalien
B keine Anomalie
B Cos
Hypoplastischer
O Aggte%bugen
o unterbrochener
Aortenbogen
M Dextrokardie
[ nicht kardial
OLvoTo
] RA thrombus
straddling
AVKlappe
LPSVC
Abbildung 13: assoziierte Anomalien, Tabelle
Anomalien Haufigkeit %
keine Anomalie 463 81,9
Aortenisthmusstenose 33 5,8
hypoplastischer Aortenbogen 5 0,9
unterbrochener Aortenbogen 3 0,5
Dextrokardie 2 0,4
nicht kardial 20 3,5
LVOTO 10 1,8
LPSVC 6 1,1
straddling AV-Klappe 3 0,5
Andere 20 3,5
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Die haufigste assoziierte Anomalie war die Aortenisthmusstenose. Eine CoA hatten 33 Patienten
(5,8%). Eine LVOTO kam bei 10 Patienten (1,8%) vor. An dritter Stelle der Haufigkeit folgten die

nichtkardialen Anomalien. 20 Neugeborene (3,5%) waren hiervon betroffen.

Es bestand ein hochsignifikanter Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe und dem
Vorkommen assoziierter Anomalien (p<0,001). Patienten mit TGA/VSD und DORV/TB hatten haufiger
assoziierte Anomalien (27,9% bzw. 62,0%) gegeniber Patienten mit einfacher TGA. Nur 7,0% mit
TGA zeigten weitere Anomalien (Abbildung 14 und 15).

Abbildung 14: Vorkommen assoziierter Anomalien in Abhangigkeit von der Diagnosegruppe

Diagnosegruppe

assoziierte Anomalien
TGA TGA/VSD | DORV/TB
) Anzahl 319 124 19
nein
% 93 72,1 38
i Anzahl 24 48 31
a
J % 7 27,9 62

Abbildung 15: assoziierte Anomlien in Abhangigkeit von der Diagnosegruppen,grafische Darstellung
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3.3 Palliative Voroperationen

Es wurde bei 65 Patienten (11,5%) eine palliative Voroperation durchgeftihrt, wobei die Mehrheit nur
einmal voroperiert wurde (58 Patienten, 10,3%). Bei 6 Patienten (1,1%) wurden 2 palliative
Voroperationen und bei einem Patienten (0,2%) 3 Voroperationen durchgefuhrt. Im Median betrug das
Operationsalter zum Zeitpunkt der ASO bei zweizeitigem Vorgehen 168 Tage (Spannweite: 10-2837
Tage).

Das Vorkommen von palliativen Voroperationen war je nach Diagnosegruppe unterschiedlich. Es
wurde festgestellt, dass mit ansteigender morphologischer Komplexitat die Rate zunahm. Voroperiert
waren 16,3% der Patienten mit TGA/VSD, 60,0% mit DORV/TB und nur 2,0% mit einfacher TGA (Abb.
16). Der positive Zusammenhang zwischen Diagnosegruppe und der Pravalenz fir palliative
Voroperationen war hochsignifikant (p<0,001). Zusatzlich wurde analysiert, dass die Anzahl der
Voroperationen pro Patient in &hnlicher Weise mit der morphologischen Komplexitat anstieg. Mehr als
einen palliativen Eingriff bekamen 8,0% der DORV/TB-Patienten. Bei TGA/VSD waren es nur 1,7%
und bei einfacher TGA wurde kein Patient mehr als einmal voroperiert (Abb. 16 und 17).
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Abbildung 16: Palliative Voroperationen in Abh&ngigkeit von der Diagnosegruppe

Diagnosegruppe

palliative Voroperation
TGA TGA/VSD | DORVITB
) Anzahl 336 144 20
nein
% 98 83,7 40
) Anzahl 7 28 30
a
: % 2 16,3 60

Abbildung 17: Haufigkeit palliativer Voroperationen in Abhangigkeit von der Diagnosegruppe

100% Diagnosegruppe
BTGA
CTeansD
W DORYITE
B0%—
=
£
o G0%
=
=
B
T
T A40%
=]
20%
i l_- | ..

T I
keine eine Zwei drei

Voroperationshaufigkeit

38



3.4 Switch Operation

3.4.1 Atriumseptumdefekt-Verschluss:

Der ASD wurde bei 252 Patienten (44,7%) mit einem Patch versorgt und bei 312 Patienten (55,3%)

mit einer direkten Naht.

Es lieR sich kein signifikanter Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe und der Methode des
ASD-Verschlusses feststellen (p=0,829). Abbildung 18 zeigt, dass es keinen Unterschied der

Verschlussmethode je nach Diagnosegruppe gab.

Abbildung 18: ASD-Verschlussmethoden

Diagnosegruppe
ASD-Verschluss
TGA TGA/VSD | DORV/TB Gesamt
) Anzahl 156 76 20 252
direkt
% 455 44,2 40,8 44,7
Anzahl 187 96 29 312
Patch
% 54,5 55,8 59,2 55,3

3.4.2 VSD-Verschluss:

Bei 178 Patienten (31,5%) wurde ein VSD verschlossen, bei 137 Patienten (24,2%) mit einem Patch
und bei 41 Patienten (7,3%) mit einer direkten Naht.

Bei 94,0% der DORV/TB-Patienten wurde ein Patch-Verschluss durchgefthrt und nur in 2,0% eine
direkte Naht. Im Vergleich hierzu entschied man sich bei 52,3% der Patienten mit TGA/VSD fiir einen
Patch-Verschluss und bei 23,3% fir eine direkte Nahtanastomose. Der Zusammenhang zwischen der
Diagnosegruppe und der VSD-Verschlussmethode erwies sich als hochsignifikant (p<0,001) (Abb.
19).

Abbildung 19: VSD-Verschlussmethode in Abh&ngigkeit von der Diagnosegruppe

Diagnosegruppe
VSD-Verschlussmethode
TGA/NVSD | DORV/TB

Anzahl 40 2
kein

Prozent 23,3 4

Anzahl 40 1
direkt

Prozent 23,3 2

Anzahl 90 47
Patch

Prozent 52,3 94
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3.4.3 Pulmonalarterien-Anastomose:

Bei 393 Patienten (69,7%) wurde die Anastomose der Pulmonalarterie mit dem Aortenstumpf mit
einem pantaloon-patch durchgefihrt. In 22,3% wurde die two-patch-Methode und in 7,4% die direkte

Nahtanastomose gewahlt.

Es wurde festgestell, dass ein hochsignifikanter =~ Zusammenhang zwischen der
Augmentationsmethode und der Diagnosegruppe (p=0,001) bestand. Patienten mit einfacher TGA und
TGA/VSD wurden fast gleichhaufig den unterschiedlichen Augmentationsmethoden unterzogen. In
70,3% bzw. in 71,9% wurde ein pantaloon-patch verwendet, in der Gruppe DORV/TB nur bei 63,6%.
Eine direkte Naht wurde bei Patienten mit einfacher TGA bei 4,7% bzw. bei 8,8% der Patienten mit
TGA/VSD durchgefiihrt. 25,0% der Patienten mit DORV/TB erhielten eine direkte Naht. Hierzu sei
vermerkt, dass diese Methode im Deutschen Herzzentrum Miinchen seit 1989 nicht mehr angewendet
wurde. Die two-patch-Methode wurde bei Patienten mit einfacher TGA in 24,5% gewahlt, bei Patienten
mit TGA/VSD in 19,3% und bei Patienten mit DORV/TB in 9,1%. Auch diese Methode gehoért in
unserem Hause nicht mehr zu den derzeit Ublichen Methoden. Nur der pantaloon-patch wird im

Deutschen Herzzentrum Minchen noch angewendet (Abb. 20).

Abbildung 20: Pulmonalarterien-Augmentationsmethode je nach Diagnosegruppe

Diagnosegruppe

PA- g grupp
Augmentationsmethode TGA TGAVSD | DORV/TB |Gesamt
) Anzahl 16 15 11 42
direkt

% 4,7 8,8 25 7,4

Anzahl 241 123 29 393
pantaloon

% 70,3 71,9 63,6 69,7

Anzahl 84 33 9 126
two-patch

% 24,5 19,3 9,1 22,3
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3.4.4 Reimplantationstechnik der KoronargefaRle:

Aufgefallen war, dass in 68,0% die trap-door-Technik beim Koronartransfer angewendet wurde und
als zweithaufigste Methode die double-button-Technik (28,5%). Bei 3,5% wurde die single-button-
Technik bzw. eine Abwandlung dieser Methoden durchgefihrt. Die trap-door- und die double-button-

Technik umfassten insgesamt 96,5% und hatten damit die grof3te Bedeutung (Abb. 21 und 22).

Abbildung 21: Reimplantationsmethoden der Koronargefaie

Methode Haufigkeit Prozent
trap-door 349 68,0
double-button 156 28,5
single-button 5 0,9
andere 14 2,6
Gesamt 547 100

Abbildung 22: Reimplantationsmethoden, grafische Darstellung
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Je nach Diagnosegruppe gab es kaum Unterschiede bezlglich der Transfermethode. Die trap-door-
Methode wurde bei Patienten mit einfacher TGA in 67,9% gewabhlt, bei Patienten mit TGA/VSD in
63,0% und bei DORV/TB-Patienten in 62,0%. Es wurde kein signifikanter Zusammenhang zwischen
der Diagnosegruppe und einer préferierten Reimplantationstechnik festgestellt (p=0,3). Die

Reimplantationstechnik war unabhéngig von der Diagnosegruppe (Abb. 23).

Abbildung 23: Reimplantationsmethoden in Abhé&ngigkeit von der Diagnosegruppe

Diagnosegruppe

Reimplantationstechnik Gesamt
TGA TGA/NSD DORV/TB

Anzahl 233 108 31 372
trap-door .

%. Diagnoseqgr. 67,9 63,0 62,0 69,8

Anzahl 94 49 13 156
double-button

%. Diagnosegt. 27,4 28,5 26,0 29,3

) Anzahl 2 2 1 5

single-button .

%. Diagnoseqgr. 0,6 15 2,0 0,9

Analysiert wurde aber, dass die Reimplantationstechnik signifikant von der KoronargefalRanatomie
abhangig war (p<0,002). Die folgende Tabelle (Abb. 24) zeigt dieses Ergebnis. Andere Methoden als
die trap-door-Technik kamen vermehrt bei ungewohnlichem GefalRverlauf vor. Bei Bl-Verlauf zum
Beispiel in 75% und bei AB2-Verlauf in 80%. Die trap-door-Methode kam vor allem bei Al-, AB1- und
B2-Verlauf vor (56,4%, 85,7% und 60,0%).
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Abbildung 24: Reimplantationstechnik in Abh&ngigkeit von der Koronaranatomie

Reimplantationstechnik
Koronaranatomie double-
trap-door button andere Gesamt

Al Anzahl 22 16 1 39

% innerhalb von Al 56,4 41,0 2,6 100,0

Anzahl 6 1 0 7
AB1 .

% innerhalb von AB1 85,7 14,3 0,0 100,0
B1 Anzahl 0 1 3 4

% innerhalb von B1 0,0 25,0 75,0 100,0

Anzahl 1 4 0 5
AB2 .

% innerhalb von AB2 20,0 80,0 0,0 100,0

5 Anzahl 6 4 0 10

B

% innerhalb von B2 60,0 40,0 0,0 100,0

3.4.5 Zusatzlich notwendige Prozeduren:

Bei 112 Patienten (21,8%) wurden zuséatzlich operative Prozeduren parallel zur ASO durchgefihrt.
Hierbei standen insbesondere der RVOT und die Pulmonalarterie im Fokus. In diesem Rahmen wurde
bei 29 Patienten (5,1%) ein Debanding nach einem vorangegangenen PAB und bei 20 Patienten
(3,5%) eine Pulmonalarterien-Patch-Erweiterung durchgefihrt. Bei 14 Patienten (4,5%) wurden beide
Prozeduren kombiniert durchgefuhrt und bei 10 weiteren Patienten (1,8%) wurde eine RVOTO-

Resektion vollzogen. Weitere Eingriffe wurden in der folgenden Tabelle aufgefiihrt (Abb. 25).
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Abbildung 25: Die haufigsten parallel zur ASO durchgefiihrten Prozeduren

zuséatzliche Prozedur Haufigkeit Prozent
keine Prozedur 453 80,2
CoA-Korrektur 14
AoBo-Rekonstruktion 14
PAB 0,9
PA-Patch-Erweiterung 20 3,5
Debanding 29 51
Debanding und PA-Patch 14 4,5
LVOTO-Resektion 6 11
RVOTO-Resektion 10 1,8
andere 12 2,1

Die weitere Analyse ergab, dass zusatzliche Prozeduren haufiger bei Patienten mit hoherer
morphologischer Komplexitat vorkamen. Patienten mit DORV/TB waren zu 62,0%, Patienten mit
einfacher TGA zu 7,0% und Patienten mit TGA/NSD zu 27,9% betroffen. Es bestand ein

hochsignifikanter Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe und dem Vorkommen zusatzlicher

Prozeduren (p<0,001) (Abb. 26).

Abbildung 26: Zusatzliche Prozeduren in Abhéangigkeit von der Diagnosegruppe

Diagnosegruppe

zusatzlicher Eingriff

TGA TGA/VSD | DORV/TB Gesamt
) Anzahl 319 124 19 462
nein
% 93 72,1 38 81,8
) Anzahl 24 48 31 103
a
: % 7 27,9 62 18,2
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3.5 Re-Operationen

Bei 90 Patienten (15,9%) wurde mindestens eine Re-Operation durchgefiihrt.

Bei 62 Patienten (11,2%) wurde eine Re-Operation, bei 21 (3,7%) 2 und bei 6 Patienten (1,1%)
wurden 3 und bei einem (0,2%) 4 Re-Operationen durchgefuhrt (Abb. 27 und 28).

Abbildung 27: Re-Operationsanzahl pro Patient

Anzahl Re- | Haufigkeit | Prozent
Operation

keine 475 84,1
eine 62 11,2
zwei 21 3,7
drei 6 11
vier 0,2

Abbildung 28: Re-Operationsanzahl im Gesamtkollektiv, grafische Darstellung
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Das folgende Kaplan-Meier-Diagramm (Abb. 29) demonstriert die Re-Operationswahrscheinlichkeit.
Nach 5 Jahren lag sie bei 12%, nach 10 Jahren bei 14%, nach 15 Jahren bei 19% und nach 20
Jahren bei 30. Die Wahrscheinlichkeit fiir eine Re-Operation war mit dem Alter zunehmend.

Abbildung 29: Uberlebenskurve Ereignis Re-Operation
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3.5.1 Ubersicht iiber die wichtigsten Re-Operationen

Die Tabelle (Abb. 30) gibt eine Ubersicht tiber die haufigsten Re-Operationen in unserer Studie. Den
grofRten Teil machten Re-Operationen des RVOT und der PA aus (43 Patienten, 7,6%) sowie Re-
Operationen des Klappenapparates (26 Patienten, 4,6%). Bei 20 Patienten (3,5%) wurden Re-
Operationen der Aorta bzw. des Aortenbogens und bei 19 Patienten (3.4%)

Schrittmacherimplantationen durchgefuhrt. Andere sehr seltene wurden nicht ndher analysiert.

Abbildung 30: Ubersicht tiber die haufigsten Re-Operationen Gesamtkollektiv

Re-Operationen | Haufigkeit Prozent

RVOT/PA 43 7,6
Aorta 20 3,5
Klappen 26 4,6
Schrittmacher 19 3,4
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3.5.2 Erste Re-Operation

Am haufigsten wurden Re-Operationen des RVOT und der PA bei Obstruktionen bzw. Stenosierungen
durchgefuhrt (26 Patienten, 4,6%). Bei 16 Patienten (2,8%) wurde ein Schrittmacher implantiert, 10
Patienten (1,8%) bekamen eine Re-Operation der Klappen und 7 Patienten (1,2%) eine Re-Operation
der Aorta bzw. des Aortenbogens. Andere seltene werden nicht naher erwahnt. Einen Uberblick gibt
die Grafik in Abbildung 31 wieder.

Abbildung 31: Art der ersten Re-Operation

ReQP1 Gruppen

MW kzine Re-0OP
W RVOT und PA
Caorta

OwvsD

B Klappen

[ schrittmacher
O Perikardictomie
Cothers
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3.5.3 Zweite Re-Operation

Bei der zweiten Re-Operation wurden bei 8 Patienten (1,4%) Re-Operationen am RVOT und der PA
durchgefuhrt, nur bei einem Patienten (0,2%) wurde ein Schrittmacher implantiert. Jeweils 4 Patienten
(0,7%) bekamen eine Re-Operation der Klappen bzw. eine Re-Operation der Aorta bzw. des
Aortenbogens (Abb. 32).

Abbildung 32:Art der zweiten Re-Operation

ReOP 2
Gruppen

W keine ReOP2
B REVOT und PA
[ClAorta

AvsD

W Klappen

[ schrittmacher
B Thrombektomie
[]others

3.5.4 Dritte Re-Operation

Eine dritte Re-Operation war bei 6 Patienten notwendig. Bei einem Patienten wurde ein aortaler sowie
pulmonaler Homograft implantiert, der zweite Patient erhielt einen Aortenklappenersatz und ein Dritter
einen Mitralklappenersatz. Im vierten Fall wurde in Begleitung einer Erweiterungsplastik der Aorta und
Neuinsertion der RCA eine subaortale Stenose reseziert. Bei einem weiteren Patienten erfolgte eine
Schrittmacherimplantation.

3.5.5 Vierte Re-Operation

Ein Patient wurde zum vierten Mal reoperiert. Es wurde eine Trikuspidalklappenplastik durchgefihrt
und ein Homograft vom rechten Ventrikel zur Pulmonalarterie implantiert. Aul3erdem wurde die

Pulmonalarterie mit einem Patch erweitert und ein Schrittmacher implantiert.
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3.6 Risikofaktoren flir Re-Operationen

3.6.1 Diagnosegruppe

Die Risikofaktorenanalyse fiir Re-Operationen ergab, dass die Diagnosegruppe ein Risikofaktor war.
Dementsprechend die Morphologie und die damit verbundenen Vitien der Fehlbildung. Die
Diagnosegruppe war unabhangig von anderen Variablen. Der Log-rank-Test zeigte, dass ein
hochsignifikanter Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe und der Re-
Operationswahrscheinlichkeit bestand (p<0,001). Das Ereignis Re-Operation trat bei Patienten mit
DORV/TB bzw. TGA/VSD mit einer groReren Wahrscheinlichkeit und zudem frihzeitiger auf als bei
Patienten mit einfacher TGA. Die geringste Wahrscheinlichkeit fir eine Re-Operation hatten Patienten
mit einfacher TGA, TGA/VSD-Patienten nahmen eine Mittelstellung ein. Dieses Ergebnis lasst sich

anhand der folgenden Grafik nachvollziehen (Abb. 33).

Abbildung 33: Wahrscheinlichkeit fiir Re-Operationen je nach Diagnosegruppe
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Bereits nach 5 Jahren lag die Wahrscheinlichkeit einer Re-Operation fir Patienten mit DORV/TB bei
40%, das fur Patienten mit TGA/VSD nur bei 22% und fir Patienten mit einfacher TGA bei 4%. Nach
10 Jahren betrug die Re-Operationswahrscheinlichkeit bei DORV/TB 44% und nach 15 Jahren 50%.
Fur den entsprechenden Zeitraum wurde fiir Patienten mit TGA/VSD ein Risiko von 23% bzw. 30%
analysiert und fur Patienten mit einfacher TGA von 5% bzw. 10% (Abb. 34).
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Abbildung 34: Wahrscheinlichkeit fir eine Re-Operation in Abhangigkeit von der Diagnosegruppe

Re-Operationswahrscheinlichkeit in Prozent
Diagnosegruppe nach 5 nach 10 nach 15 nach 20
Jahren Jahren Jahren Jahren
einfache TGA 4 5 10 25
TGA/VSD 22 23 30 40
DORV/TB 40 44 50 50

Die einfache Cox-Regressionsanalyse zeigte, dass die Wahrscheinlichkeit fir eine Re-Operation in
der TGA/VSD-Gruppe viermal hoher (HR: 3,6 [KI: 2,2-5,8]) als in der Referenzgruppe einfache TGA
war. Das Risiko fiir Patienten mit DORV/TB war gegenuber der Referenzgruppe siebenmal gro3er
(HR: 6,5 [KI: 3,6-11,5]).

Well der einzige unabhangige Risikofaktor fiir eine Reoperation die Diagnosegruppe war, konnte eine
multivariate Cox-Regressionsanalyse fir die einzelnen Diagnosegruppen durchgefihrt werden.
Patienten mit einfacher TGA hatten ein geringeres Re-Operationsrisiko gegentber den anderen
Gruppen (HR: 0,18 [KI: 0,097-0,35]). Gleiches galt fur Patienten mit TGA/VSD. Es wurde ein Hazard
ratio von 0,66 bestimmt (HR: 0,66 [KI: 0,36-1,2]). Patienten mit DORV/TB hatten ein doppelt hohes
Re-Operationsrisiko (HR: 2,2 [KI: 0,83-5,8]).

Im Median erfolgte eine Re-Operation nach 9,9 Jahren (Spannweite: 2 Tage bis 28 Jahre). Patienten
mit DORV/TB wurden am Frihesten nach ASO reoperiert, im Median nach 4,3 Jahren (Spannweite: 2
Tage bis 24 Jahre). Patienten mit TGA/VSD wurden im Median nach 8,0 Jahren (Spannweite: 2 Tage
bis 18 Jahre) reoperiert und Patienten mit einfacher TGA nach 11,1 Jahren (Spannweite: 7 Tage bis
20 Jahre).
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3.6.2 Weitere Risikofaktoren fiir eine Re-Operation
Assoziierte Anomalien:
Fur Patienten mit assoziierten Anomalien wurde ein erhdhtes Re-Operationsrisiko bestimmt. Dieses

Ergebnis wird durch die folgende Grafik wiedergegeben (Abb. 35).

Abbildung 35: Wahrscheinlichkeit fur Re-Operationen bei assoziierten Anomalien
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Die einfache Cox-Regressionsanalyse ergab ein Hazard ratio von 4 fur Patienten mit assoziierten
Anomalien. Sie hatten ein vierfach erhdhtes Re-Operationsrisiko gegeniiber Patienten ohne
assoziierte Anomalien (HR: 3,9 [KI: 2,6-6,0]).

Die multivariate Cox-Regressionsanalyse der haufigsten assoziierten Anomalien zeigte, dass die Re-
Operationswahrscheinlichkeit bei Patienten mit einer Aortenisthmusstenose viermal hoher (HR 3,6 [KI:
2,1-6,1]) war. Patienten mit nichtkardialen Anomalien hatten keine Risikoerh6hung (HR:0,5 [KI: 0,1-
2,2]), Patienten mit einer LVOTO eine sechsmal h6here Re-Operationswahrscheinlichkeit (HR: 5,7 [KI:
2,5-13,3)).
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ASD-Verschluss:

Es wurde kein signifikanter Zusammenhang zwischen den ASD-Verschluss-Methoden Patch-
Verschluss bzw. direkte Naht und dem Ereignis Re-Operation festgestellt (p=0,11). Die ASD-
Verschlussmethode hatte keinen Einfluss auf das Ereignis Re-Operation.

VSD-Verschluss:

Es bestand ein hochsignifikanter Zusammenhang zwischen der VSD-Verschlussmethode und dem
Ereignis Re-Operation. Am gréf3ten war das Risiko nach einem Patch-Verschluss. Es erhéhte sich
vierfach gegentiber der Referenzgruppe ohne VSD-Verschluss (HR: 3,8 [KI: 2,5-6,0]). Bei Patienten
mit direktem Nahtverschluss war das Risiko fur eine Re-Operation zweimal gro3er (HR: 2 [KI: 1,0-4,5])
(Abb. 36).

Abbildung 36: Wahrscheinlichkeit Re-Operation abhéangig von der VSD-Verschluss-Methode
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Pulmonalarterien-Augmentation:

Es lieRR sich kein signifikanter Zusammenhang zwischen der PA-Augmentationsmethode und dem
Auftreten von Re-Operationen feststellen (p=0,28). Das Ereignis Re-Operation war unabhangig von
der Augmentationsmethode.
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Aortenposition:

Es zeigte sich eine hochsignifikant positive Abhéngigkeit zwischen der Aortenposition und dem
Ereignis Re-Operation (Abb. 37).

Abbildung 37: Wahrscheinlichkeit Re-Operation abhéangig von der Aortenposition
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Die einfache Cox-Regressionsanalyse ergab, dass die Re-Operationswahrscheinlichkeit bei seit-zu-
seit-Stellung der groRen GefalRe dreimal héher gegentber der Referenzgruppe Aorta rechts anterior
war (HR: 3,1 [KI: 1,6-5,7]). Bei der Lage Aorta links anterior stieg die Wahrscheinlichkeit zweifach an
(HR:2,1 [KI: 0,8-6,0]).

Neo-Aorta:

Die Anlage der Neo-Aorta beziglich ihrer Anzahl der Taschenklappen (bikuspid, trikuspid) stand in
keinem signifikanten Zusammenhang zu dem Ereignis Re-Operation (p=0,89).

Koronaranatomie und zusatzlich auRergewdhnliche Koronargefal3verlaufe:

Die Koronaranatomie genauso wie der intramurale Verlauf bzw. das singuldre Koronargefafld hatten

keinen Einfluss auf das Ereignis Re-Operation (p=0,14 bzw. p=0,15).
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Reimplantationstechnik:

Der Log-rank-Test zeigte, dass ein hochsignifikanter ~Zusammenhang zwischen der

Reimplantationstechnik und der Wahrscheinlichkeit fir eine Re-Operation bestand (p<0,001).

Die beiden haufigsten Reimplantationstechniken trap-door und double-button wurden anhand der
Kaplan-Meier-Kurven miteinander verglichen. Die Reoperationswahrscheinlichkeiten unterscheiden
sich  nicht  wesentlich  voneinander. Unmittelbar nach der ASO steigen die

Reoperationswahrscheinlichkeiten steil an. (Abb. 38).

Abbildung 38: Wahrscheinlichkeit Re-Operation abhéngig von der Koronartransfermethode

0.5
=
=
=
2 7 p<D,001
=]
@
o
Jn
E,, 0.3
T e
ul:
= ¢
2
= 0.2
=
E trap-cloar
@
=
[
# 01
i I ]
[ ¥
= ] double-button

single-button
0.0
T T T T T T T
0 5 10 15 20 25 30

Beohachtungszeit (Jahre)

54



Palliative Voroperationen:

Es wurde mit dem Log-rank-Test eine hochsignifikante Abhangigkeit zwischen dem Faktor palliative
Voroperation und der Reoperationswahrscheinlichkeit analysiert. Voroperierte Patienten hatten ein
deutlich héheres Risiko fiir eine Re-Operation (Abb. 39).

Abbildung 39: Wahrscheinlichkeit Re-Operation abhéngig vom Status palliative Voroperation
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Die einfache Cox-Regressionsanalyse ergab, dass die Re-Operationswahrscheinlichkeit nach einer

palliativen Operation dreimal héher war (HR: 2,7 [KI: 1,7-4,4]).
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3.7 Ubersicht Risikofaktoren fiir eine Re-Operation

Die folgende Tabelle fasst die Ergebnisse der vorangegangenen Analyse zusammen (Abb. 40). Die

Darstellung beschréankt sich nur auf die Variablen, die als Risikofaktor bestimmt wurden.

Abbildung 40: Ubersicht Risikofaktoren fiir eine Re-Operation

Risikofaktoren p HR: [KI]

TGA/VSD HR: 3,6 [KI: 2,2-5,8]
Diagnosegruppe <0,001

DORV/TB HR: 6,5 [KI: 3,6-11,5]
assoziierte Anomalien <0,001 HR: 3,9 [KI: 2,6-6,0]

Direkt HR: 2,0 [KI: 1,0-4,5]
VSD-Verschluss <0,001

Patch HR: 3,8 [KI: 2,5-6,0]

N seit-zu-seit HR: 3,1 [KI: 1,6-5,7]

Aortenposition <0,01

links anterior HR: 2,1 [KI: 0,8-6,0]
palliative Voroperation <0,001 HR: 2,7 [KI: 1,7-4,4]
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3.8 Risikofaktoren far Re-Operationen des rechtsventrikularen

Ausflusstraktes und der Pulmonalarterie

3.8.1 Diagnosegruppe

Die Analyse ergab, dass die Diagnosegruppe einen hochsignifikanten Einfluss auf das Re-
Operationsrisiko des RVOT bzw. der PA hatte (p<0,001).

Die Risikoerh6hung unterschied sich je nach Diagnosegruppe. Patienten mit DORV/TB hatten ein
achtfach héheres Risiko gegenlber der Referenzgruppe einfache TGA (HR: 8,4 [KI: 3,9-18,3]).
Patienten mit TGA/VSD hatten ein dreifach héheres Risiko (HR: 3,0 [KI: 1,5-6,0]) (Abb. 41).

Abbildung 41: Re-Operationsrisiko des rechtsventrikularen Ausflusstrakts/der Pulmonalarterie je nach

Diagnosegruppe
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3.8.2 Weitere Risikofaktoren fiir eine Re-Operation des rechtsventrikularen Ausflusstraktes

und der Pulmonalarterie

Folgende Risikofaktoren wurden mit dem Log-rank-Test bestimmt: Assoziierte Anomalien, VSD-

Verschluss, Aortenposition und Status nach palliativer Voroperation.

Patienten mit assoziierten Anomalien hatten ein um den Faktor 5 erhdhtes Re-Operationsrisiko

gegeniber Patienten ohne assoziierte Anomalien (HR: 4,7 [KI 2,3-8,6]).
57



Die einfache Cox-Regressionsanalyse ergab, dass die VSD-Verschlussmethoden direkte Naht (HR:
2,9 [KI 1,2-7,2]) und Patch-Verschluss (HR: 3,1 [KI 1,6-5,9]) jeweils eine dreifache Risikoerhéhung

beinhalteten.

Eine seit-zu-seit-Stellung der groRen Gefalie erhdhte die Re-Operationswahrscheinlichkeit gegeniber
der Referenzgruppe Aorta rechts anterior funffach (HR: 5,0 [KI: 2,3-11,0]). Fir die Anatomie Aorta
links anterior wurde keine Risikoerhéhung festgestellt (HR: 1,1 [KI: 0,1-7,9]).

Fur voroperierte Patienten erhthte sich die Wahrscheinlichkeit einer Re-Operation um den Faktor 3

(HR: 2,6 [KI: 1,3-5,4]) im Vergleich zu Patienten ohne palliative Voroperation.

Die Faktoren ASD-Verschluss, PA-Augmentationsmethode, Koronaranatomie und auf3ergewéhnlicher
KoronargefaRverlauf, sowie die Klappenbeschaffenheit der Neo-Aorta hatten keinen signifikanten

Einfluss auf das Ereignis Re-Operation RVOT/PA. Abbildung 42 fasst diese Ergebnisse zusammen.

Abbildung 42: Risikofaktoren fiir Re-Operationen des rechtsventrikularen Ausflusstrakts/der Pulmonalarterie

Risikofaktoren p (HR [KI])
assoziierte Anomalien <0,001 4,7 [2,3-8,6]
ASD-Verschluss =0,59

direkt: 2,9 [1,2-7,2]
VSD-Verschluss <0,005

Patch: 3,1 [1,6-5,9]
PA-Augmentation =0,63

N seit-zu-seit: 5,0 [2,3-11,0]

Aortenposition <0,001 _ )

links anterior: 1,1 [0,1-7,9]
Neo-Aorta =0,96
Koronaranatomie =0,1
bes. KoronargefaRverlauf =0,04
palliative Voroperationen <0,006 2,6 [1,3-5,4]
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3.9 Risikofaktoren fiir eine Re-Operation der Aorta bzw. des Aortenbogens

3.9.1 Diagnosegruppe

Die Analyse ergab, dass ein hochsignifikanter Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe und der
Re-Operationswahrscheinlichkeit der Aorta bzw. des Aortenbogens bestand (p<0,001). Die einfache
Cox-Regressionsanalyse zeigte, dass dies insbesondere fiir Patienten mit DORV/TB zutreffend war.
Fur diese Patienten war das Risiko im Vergleich zu Patienten mit einfacher TGA neunzehnmal héher
(HR: 19,3 [KI: 6,7-56,1]). Patienten mit TGA/VSD hatten keine signifikante Risikoerhéhung (HR:1,4
[KI: 0,3-6,0]). Dieses Ergebnis kann am entsprechenden Kaplan-Meier-Diagramm nachvollzogen
werden (Abb. 43).

Abbildung 43: Re-Operationsrisiko Aorta bzw. Aortenbogen je nach Diagnosegruppe
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3.9.2 Weitere Risikofaktoren Re-Operation Aorta und Aortenbogen

Mit der Analyse wurden neben der Diagnosegruppe folgende Risikofaktoren identifiziert: Assoziierte
Anomalien, VSD-Verschluss, auRergewohnlicher Koronargefa3verlauf und Status nach palliative

Voroperation.

Patienten mit assoziierten Anomalien hatten ein siebenfach hoheres Re-Operationsrisiko gegenuber
Patienten ohne assoziierte Anomalien (HR: 6,9 [KI: 2,8-16,8]).
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Bezilglich der VSD-Verschlussmethode wiesen Patienten nach Patch-Verschluss ein sechsfach
héheres Risiko gegeniber Patienten ohne VSD-Verschluss auf (HR: 5,8 [KI: 2,3-14,8]). Die direkte
Nahtanastomose hingegen beinhaltete keine Risikoerhéhung (HR: <0,001).

Patienten mit intramuralem Gefal3verlauf der LAD hatten ein dreizehnfach erhdhtes Risiko fir eine
Reoperation der Aorta bzw. des Aortenbogens (HR: 13,3 [KI: 3,0-60,0]). Weiterhin wurde gezeigt,
dass Patienten mit singularem Koronargefél® ein zweifach erhdhtes Risiko hatten (HR: 2,0 [KI: 0,3-
15,0]).

Patienten nach palliativer Voroperation hatten ein sechsfach erhdhtes Risiko gegeniber Patienten
ohne palliative Voroperation (HR: 6,0 [KI: 2,4-14,8]).

Die Faktoren ASD-Verschluss, PA-Augmentationsmethode, Klappenbeschaffenheit der Neo-Aorta,
Aortenposition, Koronaranatomie und die Reimplantationstechnik beinhalteten keine Risikoerhthung
fur diese Re-Operationsgruppe. Eine Zusammenfassung dieser Ergebnisse ist in der folgenden
Tabelle wiedergegeben (Abb. 44).

Abbildung 44: Risikofaktoren fiir Re-Operation Aorta und Aortenbogen

Risikofaktoren p (HR [KI])
assoziierte Anomalien <0,001 6,9 [2,8-16,8]
ASD-Verschluss =0,94
VSD-Verschluss <0,001 direk: <0001
Patch: 5,8 [2,3-14,8]
PA-Augmentation =0,19
Aortenposition =0,1
Neo-Aorta =0,79
Koronaranatomie =0,24
LCA intramural: 13,3 [3,0-60,0]
KoronargefaRverlauf <0,002 RCA intramural: 0,01
singulares Gefal3: 2,0 [0,3-15,0]
Reimplantationstechnik =0,24
palliative Voroperationen <0,001 6,0 [2,4-14,8]
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3.10 Risikofaktoren Re-Operation Klappen

3.10.1 Diagnosegruppe

Das Ereignis Re-Operation der Klappen war hochsignifikant abhangig von der Diagnosegruppe
(p<0,001). Die einfache Cox-Regressionsanalyse ergab, dass die Wahrscheinlichkeit fiir diese Re-
Operation bei Patienten mit DORV/TB achtfach héher (HR: 8,4 [KI: 3,0-24,0]) und bei Patienten mit
TGA/VSD vierfach hoher gegeniber Patienten mit einfacher TGA war (HR: 3,7 [KI: 1,4-9,5]) (Abb. 45).

Abbildung 45: Re-Operationsrisiko Klappen je nach Diagnosegruppe
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3.10.2 Weitere Risikofaktoren Re-Operation Klappen

Weitere Risikofaktoren, die die Analyse ergab, waren assoziierte Anomalien, VSD-Verschluss,

Aortenposition und Status nach palliativer Voroperation.

Bei Patienten mit assoziierten Anomalien war das Risiko um den Faktor 4 gegeniiber Patienten ohne
assoziierte Anomalien erhéht (HR: 3,8 [KI: 1,7-8,4]).

Patienten nach direktem Nahtverschluss des VSD wiesen kein erhéhtes Risiko auf (HR: 1,0 [KI: 0,1-
7,7]), wohingegen Patienten nach Patch-Verschluss ein funffach erhdhtes Risiko hatten (HR: 4,6 [KI:
2,0-10,3)).
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Bei seit-zu-seit-Stellung der groBen GefaBe war das Re-Operationsrisiko am Klappenapparat
sechsfach gegeniiber der Referenzgruppe Aorta rechts anterior erhdht (HR: 5,8 [KIl: 2,3-14,8]).
Patienten, bei denen die Aorta links anterior lag, hatten ein dreifach erhéhtes Risiko (HR: 2,6 [KI: 0,3-
20,0]).

Palliativ voroperierte Patienten hatten ein vierfach erhthtes Risiko fur eine Re-Operation der Klappen
(HR: 4,3 [KI: 1,9-9,8]).

Die Faktoren ASD-Verschluss, PA-Augmentationsmethode, Morphologie der Neo-Aortenklappe,
Koronaranatomie und der auRergewdhnliche KoronargeféaRverlauf implizierten keine signifikante

Risikoerhéhung. Abbildung 46 gibt die Zusammenfassung dieser Ergebnisse wieder.

Abbildung 46: Risikofaktoren Re-Operation Klappen

Risikofaktoren p (HR [KI])
assoziierte Anomalien <0,001 3,8[1,7-8,4]
ASD-Verschluss =0,42

direkt: 1,0 [0,1-7,7]
VSD-Verschluss <0,002

Patch: 4,6 [2,0-10,3]
PA-Augmentation =0,23

seit-zu-seit: 5,8 [2,3-14,8]
Aortenposition <0,001 ) ]

links anterior: 2,6 [0,3-20,0]
Neo-Aorta =0,99
Koronaranatomie =0,22
bes. KoronargefaRverlauf =0,68
palliative Voroperationen <0,001 4,3[1,9-9,8]

3.10.3 Aortenklappenersatz

Ein Aortenklappenersatz wurde bei 11 Patienten (1,9%) durchgefihrt. Diese Patienten wurden in einer
separaten Risikoanalyse betrachtet. Mithilfe des Log-rank-Tests lie3 sich kein signifikanter
Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe und dem Ereignis Aortenklappenersatz nachweisen
(p=0,36).

Auch fur die weiteren Faktoren konnte keine signifikante Risikoerhdhung festgestellt werden:
Assoziierte Anomalien (p=0,53), ASD-Verschluss (>0,70), PA-Augmentation mit direkter Naht
(p=0,29), PA-Augmentation mit pantaloon-patch (p=0,28), PA-Augmentation mit two-patch-Methode
(p=0,60), Aortenposition (p=0,73), Morphologie der Neo-Aortenklappe (p=0,84), Koronaranatomie
(p=0,60), Koronargefalverlauf (p=0,99), Reimplantationstechnik (p=1,0), palliative Voroperation
(p=0,25).
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3.11 Risikofaktoren Re-Operation Schrittmacher

3.11.1 Diagnosegruppe

Es gab einen hochsignifikanten Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe und der
Wahrscheinlichkeit fur eine Schrittmacherimplantation (p<0,001). Dies betraf insbesondere Patienten
der Gruppe TGA/VSD (HR: 21 [KI: 6-81]), sie hatten eine 21fach erhéhtes Risiko. Deutlich wurde
dieser Zusammenhang ebenso bei dem Blick auf die relative Haufigkeit. Von den Patienten mit
TGA/VSD bekamen 9% einen Schrittmacher nach ASO. In der Gruppe DORV/TB war das Risiko
zweifach erhdht gegenuber der Referenzgruppe einfache TGA (HR: 2 [KI: 2-32]). Von den Patienten
mit einfacher TGA erhielt kein Patient einen Schrittmacher (Abb. 47).

Abbildung 47: Wahrscheinlichkeit fiir eine Schrittmacherimplantation je nach Diagnosegruppe
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3.11.2 Weitere Risikofaktoren flr eine Schrittmacherimplantation

Es wurde gezeigt, dass folgende Faktoren ein signifikant hoéheres Risiko fir eine
Schrittmacherimplantation beinhalteten: Assoziierte Anomalien, VSD-Verschluss, die Aortenposition

und Status nach palliativer VVoroperation.

Patienten mit assoziierten Anomalien hatten ein vierfach erhdhtes Risiko fir eine
Schrittmacherimplantation (HR: 3,6 [KI: 1,5-9,0]).
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Beide VSD-Verschlussmethoden erhdhten das Risiko fiir eine Schrittmacherimplantation gegeniiber
der Referenzgruppe ohne VSD-Verschluss. Patienten nach direkter Naht hatten ein 28fach erhéhtes
(HR: 27,4 [KI: 2,8-263,3] und Patienten nach Patch-Verschluss ein 45fach erhohtes Risiko (HR: 45,0
[KI: 5,9-342,5]).

Bei seit-zu-seit-Stellung war das Re-Operationsrisiko gegentber der Referenzgruppe Aorta rechts
anterior vierfach erhoht (HR: 4,4 [KI: 1,4-13,3]). Wenn die Aorta links anterior positioniert war, erhdhte
sich dieses um den Faktor 2 (HR: 2,1 [KI 0,3-15,7]).

Patienten nach palliativer Voroperation hatten ein zweifach erhéhtes Re-Operationsrisiko (HR: 2,3 [KI:
1,0-8,0]).

Fur die Faktoren ASD-Verschluss, PA-Augmentationsmethode, Klappenbeschaffenheit der Neo-Aorta,
Koronaranatomie, besonderer Koronargefaf3verlauf und die Reimplantationstechnik konnte keine
signifikante Risikoerhdhung festgestellt werden. Eine Zusammenfassung dieser Ergebnisse zeigt die
Tabelle der Abbildung 48.

Abbildung 48: Risikofaktoren fiir eine Schrittmacherimplantation

Risikofaktoren p (HR [ KI])
assoziierte Anomalien <0,003 3,6 [1,5-9,0]
ASD-Verschluss =0,90

direkt: 27,4 [2,8-263,3]
VSD-Verschluss <0,001

Patch: 45,0 [5,9-342,5]
PA-Augmentation =0,37

seit-zu-seit: 4,4 [1,4-13,3]
Aortenposition <0,02 _ )

links anterior: 2,1 [0,3-15,7]
Neo-Aorta =0,81
Koronaranatomie =0,14
bes. KoronargefaRverlauf =0,91
Reimplantationstechnik =1,0
palliative Voroperationen <0,05 2,3[1,0-8,0]

3.12 Zusammenfassung der Risikofaktoren nach Re-Operationsgruppen

Die unterschiedlichen Re-Operationen hatten dieselben Risikofaktoren. Von gré3ter Bedeutung waren
neben der Diagnosegruppe assoziierte Anomalien, der VSD-Verschluss bzw. die VSD-

Verschlussmethode, die Aortenposition und der Status nach palliativer Voroperation.

Bei der Analyse wurde festgestellt, dass der einzige unabhéngige Faktor die Diagnosegruppe war. Die

multivariate Cox-Regressionsanalyse der Diagnosegruppen zeigte, dass vor allem Patienten mit
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DORV/TB eine Risikoerhéhung fiir eine Re-Operation hatten (HR: 2,2). Die Diagnosegruppe wird
definiert durch ein gemeinsames Vorhandensein von Faktoren, sie wird bestimmt durch die

vorgegebene Morphologie. Diese anatomischen Unterschiede stellen ihrerseits Risikofaktoren dar.

Beziiglich der VSD-Verschlussmethode konnte gezeigt werden, dass vor allem der Patch-Verschluss

das Risiko erhdhte. Patienten mit einer seit-zu-seit-Stellung hatten das grofite Re-Operationsrisiko.

Eine Sonderstellung nahm die Re-Operationsgruppe Aorta bzw. Aortenbogen ein. Patienten mit
TGA/VSD hatten fur diese Re-Operation nur ein minimal erhdhtes Risiko (HR: 1,4). Patienten nach
direktem VSD-Verschluss hatten keine signifikante Risikoerhéhung (HR<0,001). Die Aortenposition
wurde im Gegensatz zu den anderen Re-Operationsgruppen nicht als Risikofaktor bestimmt (p=0,1).
AuBBerdem wurde analysiert, dass ein intramuraler Verlauf der LCA, sowie ein singuléres
Koronargefal3 eine erhdhte Re-Operationswahrscheinlichkeit der Aorta bzw. des Aortenbogens
bedeuteten (HR:13,3 bzw. 2,0), was fir die Ubrigen Re-Operationsgruppen nicht gezeigt werden
konnte.

65



3.13 Zeitliches Auftreten der Re-Operationen nach arterieller Switch Operation

Die verschiedenen Re-Operationen traten zu unterschiedlichen Zeitpunkten nach der ASO auf.
Schrittmacherimplantationen erfolgten im Median 17,6 Tage (Spannweite: 7 Tage bis 3 Jahre) nach
der ASO. Die anderen Re-Operationen fanden deutlich spéter statt. Der Median fur Re-Operationen
des/der RVOT/PA lag bei 2,6 Jahren (Spannweite: 7 Tage bis 16 Jahre), fir Re-Operationen der Aorta
bzw. des Aortenbogens unter einem Jahr, bei 248,5 Tagen (Spannweite: 7 Tage bis 24 Jahre) und fur
Re-Operationen der Klappen lag der Median bei 4,8 Jahren (Spannweite: 18 Tage bis 24 Jahre). Das
folgende Kaplan-Meier-Diagramm gibt diese Ergebnisse wieder (Abb. 49).

Abbildung 49: zeitliches Auftreten der verschiedenen Re-Operationen nach arterieller Switch Operation
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Die folgende Tabelle zeigt die zeitabhangige Freiheit von Re-Operationen in Abh&angigkeit von der Re-

Operationsgruppe (Abb. 50).

Nach 5 Jahren erhielten 94% keine RVOT-Re-Operation, nach 10 Jahren 92%, nach 15 Jahren 89%
und nach 20 Jahren waren 88% beziglich des RVOT/der PA reoperationsfrei.

Nach 5 Jahren waren 97% frei von einer Re-Operation der Aorta bzw. des Aortenbogens, nach 10

Jahren waren 96% frei und nach 20 Jahren waren 92% frei von dieser Re-Operation.

Bei 97% wurde nach 5 Jahren keine Re-Operation der Klappen durchgefiihrt, nach 15 Jahren waren
94% und nach 20 Jahren blieben 86% reoperationsfrei.
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Nach 5 Jahren bekamen 96% keine Schrittmacherimplantation, dieser Wert blieb bis zum Ende dieser

Untersuchung stabil.

Abbildung 50: zeitabh&ngige Reoperationsfreiheit je nach Re-Operationsgruppe

Freiheit von ReOP (%)
ReOP nach 5 nach 10 nach 15 nach 20
Jahren Jahren Jahren Jahren
RVOT/PA 94 92 89 88
Aorta 97 96 96 92
Klappen 97 97 94 86
Schrittmacher 96 96 96 96
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3.14 Katheter-Interventionen

Bei 35 Patienten (6,1%) wurde eine Katheter-Intervention nach der ASO durchgefuhrt. Im Einzelnen

zu nennen sind 20 PA-Angioplastien (3,5%), 7 Stentimplantationen der Pulmonalarterie (1,2%), 2

Valvuloplastien der Pulmonalklappe (0,4%) und 8 verschiedene aul3erst seltene Interventionen (1,4%).
Zum Beispiel die AVNRT-Ablation.

Bei

Stentimplantationen (1,6%), 4 PA-Angioplastien (0,7%) und 2 sehr seltene Interventionen (0,4%).

15 Patienten musste eine zweite Katheter-Intervention durchgefihrt werden (2,7%):

9

Eine dritte Katheter-Intervention war bei 5 Patienten notwendig (0,9%): 4 Stentimplantationen (0,7%),

1 PA-Angioplastie (0,2%) und eine nicht naher zu erwéhnende sehr seltene (0,2%). Bei 2 Patienten

wurde eine vierte Intervention durchgefihrt, jeweils Stentimplantationen (0,4%).

Die folgend aufgefiihrte Tabelle fasst die Katheterinterventionshaufigkeit zusammen (Abb. 51).

Abbildung 51: Haufigkeit Katheterintervention

Anzahl Haufigkeit | Prozent
Intervention
keine 509 89,3
gine 35 6.1
zZwei 15 2,7
drei 5 09
vier 0,4
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Die Interventionsfreiheit nach 5 Jahren betrug 96%, nach 10 Jahren 94%, nach 15 Jahren 92% und
nach 20 Jahren 88% (Abb. 52).

Abbildung 52: zeitabh&ngige Wahrscheinlichkeit fur Katheterinterventionen
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3.15 Risikofaktoren fur Katheter-Interventionen

3.15.1 Diagnosegruppe

Im Gegensatz zu den Ergebnissen fir Re-Operationen wurde die Diagnosegruppe nicht als
Risikofaktor fir Interventionen identifiziert. Der Log-rank-Test ergab ein Signifikanzniveau von p=0,4
(Abb. 53).
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Abbildung 53: Wahrscheinlichkeit flr eine Katheter-Intervention je nach Diagnosegruppe
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3.15.2 Weitere Risikofaktoren

Die Analyse mdoglicher Risikofaktoren fiir eine Intervention erfolgte analog der Uberpriifung fiir Re-
Operationen. Hierbei wurde kein signifikanter Risikofaktor gefunden: Assoziierte Anomalien: p=0,26,
ASD-Verschluss:  p=0,13, VSD-Verschluss: p=0,91, PA-Augmentationsmethode: p=0,51,
Klappenbeschaffenheit der Neo-Aorta: p=0,42, Koronaranatomie: p=0,27, besonderer

KoronargefaRverlauf: p=0,69, Status nach palliativer Voroperation: p=0,06).
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3.16 Letalitat

Wahrend der Beobachtungszeit dieser Studie verstarben 43 Patienten (7,6%), davon 35 wahrend des
ersten Krankenhausaufenthaltes im Anschluss an die arterielle Switch Operation (friih postoperativ
6,2%) und 8 nach primarer Entlassung aus dem Deutschen Herzzentrum Miinchen nach erfolgter

ASO (spat postoperativ 1,4%).

Die Uberlebenswahrscheinlichkeit betrug 93% und 92% nach 15 und 20 Jahren (Abb. 54).

Abbildung 54: Uberlebenswahrscheinlichkeit Gesamtkollektiv
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Todesursachen im Gesamtkollektiv:
e akute Herzinsuffizienz: 31 Patienten
e chronische Herzinsuffizienz: 5 Patienten
e extrakardiale Todesursache: 5 Patienten

e neurologische Todesursache: 2 Patienten

3.16.1 Letalitat und Diagnosegruppe

Abbildung 55 erlaubt eine Ubersicht iber die Letalitatsrate in Abhangigkeit von der Diagnosegruppe.
Fur Patienten mit DORV/TB und TGA/VSD war eine Rate von 11% bzw. 10% und fur Patienten mit

einfacher TGA von 6% zu verzeichnen.
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Abbildung 55: Letalitat in Abh&angigkeit von der Diagnosegruppe

Diagnosegruppe
Status
TGA TGA/VSD | DORVI/TB Gesamt

Anzahl 324 153 45 522
lebend

% 94,5 89 90 92,4

Anzahl 19 19 5 43
verstorben

% 55 11 10 7,6

Es wurde mit dem Log-rank-Test

Diagnosegruppe festgestellt (p=0,064) (Abb. 57).

kein erhohtes Letalitatsrisiko

in Abhangigkeit von der

Abbildung 56: Uberlebenswahrscheinlichkeit je nach Diagnosegruppe
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Die Uberlebenswahrscheinlichkeit fiir Patienten mit einfacher TGA betrug nach 10 Jahren 95% und
nach 20 Jahren 94%. Patienten mit TGA/VSD hatten eine Uberlebenswahrscheinlichkeit nach 5
Jahren von 90%, nach 10 Jahren von 89 % und nach 20 Jahren von 87%. DORV/TB-Patienten hatten
eine Uberlebenswahrscheinlichkeit von 90% nach 20 Jahren (Abb. 57).
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Abbildung 57: zeitabhangige Uberlebenswahrscheinlichkeit je nach Diagnosegruppe

Uberlebenswahrscheinlichkeit (%)

) nach 5 nach 10 nach 15 nach 20
Diagnosegruppe
Jahren Jahren Jahren Jahren
einfache TGA 95 95 94 94
TGA/VSD 90 89 87 87
DORV/TB 90 90 90 90

3.16.2 Fruhletalitat und Spéatletalitat in Abhangigkeit von der Diagnosegruppe

Die Fruhletalitat hatte keine signifikante Abhangigkeit zur Diagnosegruppe (p=0,28), wohingegen die
Spétletalitat von der Diagnosegruppe beeinflusst war (p=0,04). Die Frihletalititsrate bei einfacher
TGA lag bei 5%, Patienten mit TGA/VSD hatten eine Rate von 8% und Patienten mit DORV/TB von
10%. Die Spatletalitatsrate der Patienten mit einfacher TGA lag bei 0,6% und bei Patienten mit
TGA/NSD bei 3,5%. DORV/TB-Patienten
Krankenhausentlassung zu verzeichnen. Abbildung 58 und 59 geben die Fruh-bzw. Spéatletalitat in

Unter den war kein Todesfall nach der

Abhangigkeit von der Diagnosegruppe wieder.

Abbildung 58: Fruhletalitat in Abhéangigkeit von der Diagnosegruppe

Diagnosegruppe
frih verstorben
TGA TGA/VSD | DORV/TB Gesamt

~ Anzanhl 326 159 45 530

nein
% 95,0 92,4 90 93,8

] Anzahl 17 13 5 35
a
: % 50 7,6 10,0 6,2
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Abbildung 59: Spatletalitat in Abh&angigkeit von der Diagnosegruppe

spat verstorben

Diagnosegruppe

TGA TGA/NSD | DORV/TB Gesamt
_Anzahl 341 166 50 5567
nein
% 99,4 96,5 100,0 98,6
] Anzahl 2 6 0 8
a
: % 0,6 3,5 0,0 1,4

Mit
nachgewiesen (p=0,26) (Abb.60).

dem Log-rank-Test wurde kein erhdhtes Frihletalititsrisiko je nach Diagnosegruppe

Abbildung 60: Frihletalitat in Abhangigkeit von der Diagnosegruppe, grafische Darstellung

1.0+
TGA

ﬁ" RN BRI i 10 0o
SHHHHEHHHHHHHH R R —

& 09

@

x DORVITE

=

2

T 06

@

L

o

i

|

L 0.7

[

=

wn

| =

2 0eq p=026

a

=

@

L

D 05

0.4-

T I I I I 1
0 5 10 15 20 25 30

Beobachtungszeit (Jahre)

Es wurde jedoch eine signifikante Abhéangigkeit des Spatletalitatsrisikos je nach Diagnosegruppe
identifiziert (p<0,014) (Abb. 61).

74



Abbildung 61: Spatletalitat in Abh&angigkeit von der Diagnosegruppe, grafische Darstellung

1.00+
DORWVITE
-
LT TGA

x
= -MH—H—L“
-
L 0954
o
L I - —t
E TGAMNSD
=
o
[0
|
L 04904
n
=
wn
=
1]
O
9 | p<0014
T 085
=]
D

0.80+

I I I | | I
0 a 10 13 20 25 30

Beobachtungszeit (Jahre)

Nach 5 Jahren belief sich das Spétletalitatsrisiko der Patienten mit einfacher TGA auf 0% und nach 20
Jahren auf 1%. Patienten mit TGA/VSD hatten ein Risiko von 2% nach 5 Jahren, von 3% nach 10
Jahren und von 6% nach 20 Jahren. Unter den DORV/TB-Patienten kamen keine Todesfélle nach der

primaren Krankenhausentlassung vor.

Die einfache Cox-Regressionsanalyse ergab fir Patienten mit TGA/VSD eine signifikante
Risikoerh6hung gegenuber der Referenzgruppe einfache TGA (HR: 6,6 [KI: 1,3-32,6]).

3.16.3 Letalitat und Re-Operationen

Insgesamt waren 6 von 90 reoperierten Patienten (6,7%) verstorben, davon 2 (2,3%) noch wéhrend
des ersten Krankenhausaufenthaltes und 4 (4,5%) nach der Entlassung. Aufgrund der niedrigen

Fallzahl wurde auf eine weitergehende statistische Analyse verzichtet.

Im Anschluss wurde eine detaillierte Beschreibung der verstorbenen Patienten nach Re-Operation
vorgenommen. Am Tag der zweiten Re-Operation verstarb Patient 2 bei einer
Trikuspidalklappenplastik. Patient 1 verstarb 19 Tage nach der Re-Operation aufgrund extrakardialer
Komplikationen. Die folgende Tabelle (Abb. 62) gibt eine Ubersicht Uber die frihverstorbenen

Patienten nach Re-Operation.
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Abbildung 62: Frihverstorbene mit Re-Operation im Detail

Patient 1 Patient 2
Diagnosegruppe TGA TGA/NVSD
Palliative Voroperation nein nein
Re-Operationen (n) 2 2
Re-Operation 1 Chylothorax-Revision | RVOT-Patch
Re-Operation 2 Thrombektomie SVC | TKP
Intervall ReOP bis Tod 19 Tage 0 Tage
Todeszeitpunkt nach ASO 62 Tage postop 28 Tage postop
Todesursache extrakardial akute Herzins.

Unter den Spatverstorbenen nach Re-Operation befand sich nur ein Patient mit kurzem Intervall
zwischen Re-Operation und Todeszeitpunkt (Patient 4). 18 Tage im Anschluss an die Re-Operation
verstarb dieser aufgrund einer chronischen Herzinsuffizienz. Din Indikation fur die Reoperation war
eine schwere Aorten-und Mitralklappeninsuffizienz, es sollte ein kombinierter Aortenklappen- und
Mitralklappenersatz stattfinden. Die Ubrigen spatverstorbenen Patienten lebten jeweils nach der zuletzt
durchgefuhrten Re-Operation mindestens noch ein Jahr. Siehe hierzu auch die nachfolgende Tabelle
Abbildung 63.

Abbildung 63: Spatverstorbene nach Re-Operation im Detail

Patient 3 Patient 4 Patient 5 Patient 6
Diagnosegruppe TGA/NSD TGA/NVSD TGA TGA/NVSD
Palliative Voroperationen | Nein Ja Nein Nein
Re-Operationen (n) 3 1 2 1
. Aorta-Patch, PA-
Re-Operation 1 AKE, MKE MKP VVI-SM
Patch, VSD
_ AoBo-Patch, RV-PA-
Re-Operation 2 ) MKE
Conduit
Re-Operation 3 AKE
Intervall ReOP bis Tod 787 Tage 18 Tage 407 Tage 9820 Tage

Todeszeitpunkt nach ASO
Todesursache

11 Jahre postop

chron. Herzins.

14 Jahre postop

chron. Herzins.

13 Jahre postop

chron. Herzins.

6 Jahre postop

chron. Herzins.

Eine valide Aussage beziglich des Zusammenhangs zwischen Letalitdét und Re-Operation war bei
einer niedrigen Fallzahl von 6 Patienten nicht moglich. Mithilfe der statistischen Analyse konnte keine
signifikante Beziehung festgestellt werden und auch bei der Detailanalyse lieRen sich keine

eindeutigen Hinweise fir einen positiven Zusammenhang finden.
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4 Diskussion

Mehr als 30 Jahre nach Einfuhrung der ASO zur anatomischen Korrektur der TGA ist sie die Methode
der Wahl. Derzeit sind die Letalitatsraten sehr niedrig (Wetter J, 2001, S.818-819), trotzdem bleibt die
Operationstechnik nach wie vor eine herausfordernde Aufgabe (Vandekerckhove K, 2009, S.582;
Hoévels-Girich HH, 2003, S.935). Die Frihletalitatsrate in der Studie von Turon-Vifias et al. betrug
3,4% (Turon-Vifias, 2013, S.4). In der Langzeitbeobachtung war festzustellen, dass einige Patienten
nach ASO unterschiedliche Pathologien entwickeln, welche oftmals nur mit einer Re-Operation
kompensiert werden kdénnen. Im Vordergrund stehen daher derzeit die Ursachen und Risikofaktoren
fur Re-Operationen, sowie die Langzeitmorbiditat. Der Fokus des Follow-up nach ASO muss auf diese
Zusammenhange gerichtet werden, um praventiv agieren zu konnen, die Re-Operationsrate zu
reduzieren und in Zukunft auch von zufriedenstellenden Ergebnissen der Langzeitmorbiditat sprechen

zu kénnen.

Das reoperationsfreie Uberleben dieser Studie lag bei 96%, 93%, 80%, 60% nach 5, 10, 15 und 20
Jahren, die Re-Operationsrate betrug 15,9% (90 Patienten). Andere Studien zeigten ahnliche
Ergebnisse. Das reoperationsfreie Uberleben in der Studie von Choi et al. betrug 96%, 90%, 87% und
83% flr den entsprechenden Zeitraum, die Re-Operationsrate betrug 14%. (Choi BS, 2010, S. 26).
Bei Dabritz et al. lag das reoperationsfreie Uberleben bei 99,6%, 96%, 94% und 94% nach 5, 10, 15
und 20 Jahren bei einer Re-Operationsrate von rund 2% (Dabritz SH, 2000, S.1883). Bei Choi et al.
bestand das Patientenkollektiv aus 108 Patienten (587 in dieser Studie), es wurden keine Patienten
mit DORV/TB-Anomalie in die Studie eingeschlossen (Choi BS, 2010, S.24). Dabritz et al.
untersuchten ein Gesamtkollektiv von 312 Patienten, TB-Patienten inbegriffen. Der TB-Patienten-
Anteil lag nur bei rund 4% (9% in dieser Studie) (Dabritz SH, 2000, S.1881). Die niedrige Re-
Operationsrate von 2% kann durch die geringere Anzahl Patienten mit komplexer Morphologie erklart
werden. In die Studie von Hovels-Girich et al. wurden ebenfalls keine Patienten mit DORV/TB-
Anomalie einbezogen, die Re-Operationsrate lag bei 3% (Hoévels-Gurich HH, 2003, S.935-937). Die
folgend dargestellte Diskussion aufbauend auf den Ergebnissen unserer Studie erklart den

Zusammenhang der Re-Operationsrate zur Diagnosegruppe.
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4.1 Der Hauptrisikofaktor: Die Diaghosegruppe

Als bedeutendster Risikofaktor fir Re-Operationen, wurde in dieser Studie die Diagnosegruppe
identifiziert. Dahinter steht die Morphologie mit den entsprechenden zusatzlichen Vitien der
Fehlbildung, die ihrerseits Risikofaktoren darstellen. Mit ansteigender morphologischer Komplexitiat
nahm die Wahrscheinlichkeit fir eine Re-Operation zu. Patienten mit TGA/VSD hatten ein vierfach
erhohtes Risiko fir eine Re-Operation gegeniiber der Referenzgruppe ohne VSD und Patienten mit
DORV/TB ein siebenmal erhdhtes Risiko.

Lim et al. identifizierten nahezu die gleichen Risikofaktoren fir Re-Operationen wie in unserer Studie.
Insbesondere die Diagnosegruppe (Taussig-Bing-Anomalie vs. TGA) wurde als Risikofaktor benannt
(Lim HG, 2013, S.328). Zudem wurden unter anderen in deren Studie das Vorliegen von
Aortenbogenanomalien, die seit-zu-seit-Stellung der groRen Gefalle und palliative Voroperationen als
Risikofaktoren gefunden (Lim HG, 2013, S.328-329).

Bei Patienten mit komplexer Morphologie finden sich oft weitere assoziierte Fehlbildungen. Je nach
Pathologie wurde ein Vorkommen zwischen 3 und 88 % des Gesamtkollektivs beschrieben (Rodefeld
MD, 2007, S.1451-1453). Dieser Zusammenhang konnte in unserem Gesamtkollektiv ebenfalls
festgestellt werden. Die Analyse ergab, dass bei Patienten mit TGA/VSD und DORV/TB haufiger
assoziierte Anomalien (p<0,001) vorkamen. AuR3erdem hatten diese Patienten ofter palliative
Voroperationen (p<0,001) ebenso wie eine seit-zu-seit-Stellung der grollen GefalRe (p<0,001).
Aufgrund der Morphologie brauchten ausschlie3lich Patienten mit TGA/VSD bzw. DORV oder TB-
Anomalie einen VSD-Verschluss (p<0,001). Diese Parameter wurden in dieser Studie ebenso als
Risikofaktoren fur eine Re-Operation identifiziert. Zwischen ihnen und der Diagnosegruppe bestand
ein hochsignifikanter Zusammenhang. Die Diagnosegruppe gab automatisch bestimmte
Zusatzkriterien vor bzw. ist durch sie definiert, die das Risiko flr eine Re-Operation erhdhten. Gottlieb
et al. identifizierten die seit-zu-seit-Stellung der groRen GefaBe und den ungewdhnlichen
Koronargefal3verlauf als Risikofaktoren fir eine Re-Operation des RVOT (Gottlieb D, 2008, S. 1701).

Insgesamt kamen bei 18,2% der Patienten in dieser Untersuchung assoziierte Anomalien vor. Unter
den TGA/VSD-Patienten etwa 30%, unter den DORV/TB-Patienten rund 60%. Es bestand ein
hochsignifikanter Zusammenhang zur Diagnosegruppe (p<0,001). Es zeigte sich in der univariaten
Analyse, dass assoziierte Anomalien ein Risikofaktor fur Re-Operationen waren (p<0,001). Die
Wahrscheinlichkeit fir eine Re-Operation war viermal hoéher als bei Patienten ohne weitere
Fehlbildungen (HR: 3,9 [KI:2,6-6,0]). Eine Aortenisthmusstenose wurde bei 33 Patienten (5,8%) dieser
Studie diagnostiziert, bei DORV/TB-Patienten lag dieser Anteil sogar bei 49%. Patienten mit einer
Aortenisthmusstenose hatten ein vierfach erhéhtes Re-Operationsrisiko (HR: 3,6 [KI: 2,1-6,1]). Diese
Ergebnisse verdeutlichen den Stellenwert der Diagnosegruppe als Risikofaktor. Alsoufi et al.
beschrieben  Ahnliches: Formen aortaler Ausflusstrakt-Obstruktionen, insbesondere die
Aortenisthmusstenose, kamen bei TB-Patienten gehauft vor. Aortenbogenanomalien wurden bei 52%
festgestellt (Alsoufi B, 2008, S.245). Prifti et al. zeigten ebenfalls, dass die Aortenisthmusstenose und

ein hypoplastischer Aortenbogen entscheidende Risikofaktoren fiir eine Re-Operation waren (Prifti E,
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2002, S. 868). Griselli et al. hatten vergleichbare Resultate (Griselli M, 2007, S.233). In anderen
Studien wurde ebenfalls belegt, dass eine héhere morphologische Komplexitat der Fehlbildung mit
einem erhodhten Re-Operationsrisiko einherging (Freed D H, 2006, S.849; Angeli E, 2008, S.34). Auch
Prifti et al. beschrieben, dass Patienten mit TGA/VSD eine hohere Wahrscheinlichkeit fir eine Re-
Operation hatten (Prifti E, 2002, S. 868).

Die ASO ist derzeit der Goldstandard fir die Korrektur der TGA. Die Durchfihrung gestaltet sich bei
komplexer Morphologie bei TGA/VSD und DORV/TB- Anomalie diffizil und aufwendig. Es finden sich
nicht nur relevante Durchmesserunterschiede zwischen Aorta und Pulmonalis (Pocar M, 2005,
S.1332), die eine korrekte Anastomose erschweren, sondern das Vorkommen abweichender
Positionierung der grol3en GefaRe zueinander bei komplexer Fehlbildung wurde beschrieben, zum
Beispiel die seit-zu-seit-Stellung (Takeuchi, 2001, S.50, Tabelle). Dadurch wird die Durchflihrung der
ASO, die Rekonstruktion der physiologischen Anatomie, erschwert und das Operationsrisiko dieser
Patienten steigt (Wetter J, 2001, S.820). Bei Patienten mit DORV/TB-Anomalie und seit-zu-seit-
Stellung der groRen GeféaRe kamen assoziierte Fehlbildungen wie Aortenisthmusstenosen und
Koronaranomalien haufiger vor (Pocar M, 2005, S.1335-1336). Diese Ausgangssituation erforderte
eine individuelle Herangehensweise und zusatzlich operative MafRnahmen zur Korrektur der
begleitenden Fehlbildungen. In unserer Studie konnte kein Hinweis dafiir gefunden werden, dass die

Operationsmethode einen Einfluss auf das Re-Operationsrisiko hat.

Zusammengefasst lasst sich formulieren, dass Patienten mit komplexer Morphologie und begleitenden
Vitien ein hoheres Re-Operationsrisiko gegeniber Patienten mit einfacher TGA hatten. Die
Operationsmethode hingegen hatte keinen Einfluss auf das Re-Operationsrisiko. Daher ist die

suffiziente Nachbetreuung der Patienten mit erhéhtem Risiko von grofR3er Bedeutung.

4.2 Re-Operation rechtsventrikularer Ausflusstrakt und Pulmonalarterie

In der Literatur wurde einheitlich beschrieben, dass Re-Operationen aufgrund von Stenosierungen des
RVOT und der PA nach ASO haufig vorkamen (Losay J, 2001, S.123). Bei Williams et al. betrug die
Re-Operationsrate 11%, bei Dabritz et al. sogar 50%, bei Choi BS et al. 6% und bei Angeli et al. 1,6%
(Williams W G, 2003, S.2-6, Dabritz S H, 2000, S.1883; Choi BS, 2010, S.26; Angeli E, 2008, S.34).

Die haufigsten Re-Operationen im Deutschen Herzzentrum Minchen waren ebenfalls RVOT/PA-Re-
Operationen (7,6%).

Ein Grund fir Stenosierungen der Pulmonalarterien kdnnte ein vermindertes GréRenwachstum im
Anastomosenbereich gewesen sein. In diesem Bereich bildet sich Narbengewebe aus, welches nicht
dem physiologischen Wachstum unterliegt (Angeli E, 2008, S.24; Prifti E, 2002, S. 871). Dieser
Prozess ist durchaus denkbar, diese physiologische Reaktion des Organismus ist auch an anderer
Stelle nach Traumata zu beobachten. Castafieda et al. beschrieben diesen Zusammenhang in
ahnlicher Weise (Castafieda AR, 1994, S.457-458). Eine weitere Ursache ist ein vermindertes
GrolRenwachstum der Pulmonalarterie durch entstehende Zugkrafte nach dem Lecompte manoeuvre

(Prifti E, 2002, S.871). Es wurde festgestellt, dass eine ausreichende Mobilisierung der
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Pulmonalarterien vor dem Lecompte manoeuvre durchzufiihren ist, um spateren Stenosierungen

vorzubeugen (Sinzobahamvya N, 2007, S.877).

In dieser Studie wurde gezeigt, dass Patienten mit komplexer Morphologie ein deutlich héheres Risiko
fur eine Re-Operation des RVOT bzw. der PA hatten. Patienten mit TGA/VSD hatten eine dreimal

héhere Wahrscheinlichkeit fir eine Re-Operation und DORV/TB-Patienten eine achtfach hoéhere.

Hirata et al. beschrieben ahnliche Ergebnisse. Sie definierten die TB-Anomalie als Risikofaktor fir
eine Re-Operation des RVOT und der PA (Hirata Y, 2008, S.1297). Williams et al. erkannten, dass
Koronaranomalien, sowie assoziierte Anomalien Risikofaktoren fiir eine Stenosierung im RVOT und
der Pulmonalarterie waren (Williams W G, 1997, S.979). Diese Studie zeigte, dass insbesondere
Patienten mit komplexer Morphologie diese Zusatzkriterien aufwiesen. Damit stitzt auch diese Studie
das Ergebnis unserer Studie, in der die Diagnosegruppe der wesentliche Re-Operationsrisikofaktor

war.

Im Gegensatz hierzu konnte in einer anderen Studie nicht bestéatigt werden, dass eine komplexe
Morphologie wie bei DORV/TB-Patienten ein Risikofaktor fur RVOT/PA-Re-Operationen war. Es
wurde erklarend aufgefiihrt, dass der von vornherein groRere Pulmonalarteriendurchmesser dieser
Patienten nach dem Lecompte manoeuvre weniger anfallig flr eine spatere Obstruktion sei (Dabritz
SH, 2000, S.1885) und damit kein erhdhtes Risiko flr spatere Stenosierungen. Andere Autoren
beschrieben jedoch, dass es trotz dieser ausgepragten GroéRendifferenz zwischen den beiden grof3en
Arterien (in 25 bis 30%) (Pocar M, 2005, S.1332) dennoch zu Stenosen der Pulmonalarterie kam
(Wetter J, 2001, S.821, 822).

In dieser Untersuchung wurde die Aortenposition als Risikofaktor flir Re-Operationen identifiziert. Der
seit-zu-seit-Stellung der grof3en Gefalie haftete ein dreimal hoheres Risiko fur eine Re-Operation an.
Bei einer links anterior positionierten Aorta war die Wahrscheinlichkeit gegentber der rechts
anterioren Position zweifach erhoht. Ebenso war das Risiko fir Re-Operationen des RVOT/der
Pulmonalarterie erhéht, flinffach bei einer seit-zu-seit- Stellung. Auch Wetter et al., sowie Williams et
al. identifizierten die seit-zu-seit-Stellung als Risikofaktor fir RVOT-Re-Operationen (Wetter J, 2001,
S. 819; Williams WG, 1997, S.979). Die Ergebnisse der Studie von Griselli et al. brachten ebenfalls die
Aortenposition als Risikofaktor flir Re-Operationen hervor (Griselli M, 2007, S.233). Spéat-Re-
Operationen waren vor allem mit Stenosierungen des RVOTs bzw. der Pulmonalarterie verbunden
(Griselli M, 2007, S.232).

Die Durchfuihrbarkeit der klassischen ASO ist bei seit-zu-seit-Stellung der Gefal3e nicht immer
gegeben. Das Lecompte manoeuvre kann meist nicht in Ublicher Weise durchgefuhrt werden (Masuda
M, 1999, S.287). Es muss auf andere Varianten ausgewichen werden, die den spateren Verlauf
beeinflussen (Sinzobahamvya N, 2007, S.877) und das Risiko einer Re-Operation des RVOT bzw. der
Pulmonalarterien erhdhen (Sinzobahamvya N, 2007, S.877). Zum Beispiel kann die
Pulmonalanastomose in den peripheren Bereich der Pulmonalarterien versetzt werden, um bei
begleitenden Koronaranomalien eine ausreichende Perfusion der Koronargefaf3e zu ermdéglichen
(Sinzobahamvya N, 2007, S.877-878). Die Aortenposition stand in der hier vorliegenden Studie in
hochsignifikanter Abhangigkeit zu der Diagnosegruppe. Bei 24% der DORV/TB-Patienten fand sich
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eine seit-zu-seit-Stellung der GefalRe, bei Patienten mit einfacher TGA nur bei 2%. Mit ansteigender
morphologischer Komplexitdt nahm die Haufigkeit einer abweichenden Aortenposition zu. Dieser
Zusammenhang wurde auch in der Studie von Alsoufi et al. gezeigt. Das Kollektiv der Studie setzte
sich nur aus TB-Patienten zusammen und eine seit-zu-seit-Stellung lag bei 64% vor (Alsoufi B, 2008,
S.245). Die Analyse zeigte, dass die Aortenposition signifikant abhéngig von der Diagnosegruppe war.
Umgekehrt wird die Diagnosegruppe durch die Morphologie und die begleitenden Vitien bestimmt. Die
Aortenposition ist in jedem Falle als Re-Operationsrisikofaktor zu bewerten.

Auf der anderen Seite bestéatigten Rodefeld et al. nicht den Zusammenhang zwischen der
Aortenposition und der Re-Operationsrate (Rodefeld MD, 2007, S.1454). Die Fallzahl ihrer Studie mit
n=34 war allerdings sehr gering (Rodefeld MD, 2007, S.1452), sodass dadurch die Validitat der
Ergebnisse gemindert wurde.

Weiterhin wurde in der hier vorliegenden Studie festgestellt, dass Patienten nach palliativer
Voroperation ein erhthtes Risiko fur Re-Operationen des RVOT und der Pulmonalarterie hatten

(p<0,006). Das Risiko war um das Dreifache erhoht.

Stenosierungen im Bereich der Pulmonalarterie (Angeli E, 2008, S.33) oder des RVOT waren die
haufigste Ursache fur Re-Operationen des RVOT/PA. Durch ein PAB im Rahmen einer palliativen
Voroperation wird durch den erhdhten rechtsventrikularen Druck eine Hypertrophie des
interventrikularen Septums hervorgerufen. Dies fuhrt zu Stenosierungen des RVOT (Belli E, 1999,
S.18). Alsoufi et al. beobachteten isoliert TB-Patienten, die einzeitig operiert wurden. Kein Patient
musste aufgrund einer RVOTO reoperiert werden. Ein vorangehendes PAB rufe Komplikationen
hervor, die mit einem einzeitigen Prozedere zu vermeiden waren. Deshalb solle diese
Herangehensweise immer einem zweizeitigen Prozedere vorgezogen werden, wann immer es moglich
erscheint (Alsoufi B, 2008, S.247-248). Sinzobahamvya et al. beschrieben in &hnlicher Weise, dass
ein zweizeitiges Vorgehen die Wahrscheinlichkeit fur eine spatere Re-Operation des RVOT erhohte
(Sinzobahamvya N, 2007, S.877).

Zu einem entgegengesetzten Ergebnis kamen Yamazaki et al. Deren Ergebnisse demonstrierten,
dass die einzeitige ASO ein Risikofaktor fur Re-Operationen des RVOT ist (Yamazaki A, 2008, S.241).
Allerdings wurde nur bei 21 Patienten der genannten Studie ein PAB durchgefiihrt (Yamazaki A, 2008,
S.240). Die niedrige Fallzahl schrénkt die Validitat der Studie ein.

In unserer Studie konnte gezeigt werden, dass palliative VVoroperationen Uberwiegend bei Patienten
mit komplexer Morphologie vorkamen. Der Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe und dem

Status nach palliativer Voroperation konnte in der vorliegenden Arbeit gezeigt werden.

In dieser Analyse konnte kein signifikanter Zusammenhang zwischen der PA-Augmentationsmethode
und Re-Operationsrisikos des RVOT bzw. der Pulmonalarterie dargestellt werden (p=0,63).
Wernovsky et al. und Spiegelenberg et al. demonstrierten &hnliche Ergebnisse. Die PA-
Augmentationsmethode wurde nicht als Risikofaktor flir Re-Operationen identifiziert (Wernovsky G,
1995, S.295; Spiegelenberg SR, 1995, S.9). Gegensatzliches zeigten jedoch Prifti et al. in ihrer

Studie. Nach einer direkten Nahtanastomose wirken starkere Zugkrafte im Anastomosenbereich, was
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zu eingeschranktem Wachstum und im Verlauf zu Stenosierungen flihre. Der Gebrauch eines
pantaloon-patch erhéhe dieses Risiko hingegen nicht (Prifti E, 2002, S.871).

In der Studie von Ullmann et al. wurde bei 58 Patienten mit einfacher TGA oder TGA/VSD eine
modifizierte Methode der PA-Augmentation durchgefiihrt. Sie verwendeten einen grof3ziigig
bemessenen Perikard-Patch in dreieckiger Form, welcher die Riickwand der Pulmonalis weit bis in die
linke und rechte Pulmonalarterie ausflillte. Innerhalb ihres Follow-up bendétigte keiner dieser Patienten
eine Re-Operation oder Intervention aufgrund von Stenosierungen (Ullmann M V, 2006, S.2264). Sie
erklaren die niedrige Re-Operationsrate mit den gering ausgepragten Zugkraften der Pulmonalis bei
Einsatz dieser Augmentationsmethode. Hervorzuheben ist die Bedingung, dass der Perikard-Patch
weit distal bis in die linke und rechte Pulmonalarterie reicht. Auch Sinzobahamvya et al. stellten fest,
dass ein ungenigend groer Pulmonalis-Patch ein Risikofaktor fir Re-Operationen war
(Sinzobahamvya N, 2007, S.877).

Offenkundig gibt es unterschiedliche Ergebnisse bei der Analyse der Augmentationsmethode als
Risikofaktor. Auch wenn in dieser Studie kein positiver Zusammenhang festgestellt wurde, scheint es
evident zu sein, dass eine intensive Mobilisierung der PA und ein ausreichend grof3er Pulmonalispatch
protektiv wirken. Dartber hinaus handelt es sich bei der Pathogenese der Pulmonalisstenosierungen
vermutlich um ein multifaktorielles Geschehen.

In einer weiteren Studie wurde postuliert, dass eine Erweiterung des RVOT wahrend der ASO die Re-
Operationsrate des RVOT reduzieren koénne. In 43% dieser Studie wurde eine Resektion
durchgefuhrt. Als Indikation hierfur galt ein Ausflusstrakt, der mehr als 2mm weniger als bei
entsprechend gesunden Neugeborenen betrug oder wenn ein schweres Malalignement des Septums
beobachtet wurde (Wetter J, 2001, S. 822). Sinzobahamvya et al. beschrieben in &hnlicher Weise,
dass bei Patienten nach Resektion eines hypertrophen subaortal gelegenen Muskelgewebes
signifikant seltener RVOTO auftraten. Bei 47% der TB-Patienten wurde die Resektion durchgefiihrt, da
sich initial eine Stenosierung des RVOT zeigte. Dieses Vorgehen fiihrte zu einer Re-Operationsrate
des RVOT von 0. Trotz dieser Ergebnisse konnte aufgrund der gesteigerten Beschadigungsgefahr der
Neo-Pulmonalklappe bei dieser Prozedur keine Empfehlung fur dieses Vorgehen formuliert werden.
AuBerdem verlauft die RCA haufig (in der Studie in 29%) in unmittelbarer Nahe zum Infundibulum.

Das Risiko einer Koronargefal3verletzung wéare zu hoch (Sinzobahamvya N, 2007, S.877, 878).

Die verschiedenen Studien zeigen differierende Ergebnisse. Eine optimale Operationstechnik scheint
unverzichtbarer Faktor zu sein, um die Re-Operationsrate zu senken. Palliative Voroperationen sind

zu vermeiden, Patienten mit komplexer Morphologie intensiv nachzubetreuen.

4.3 Re-Operation Aorta

Wesentlicher Risikofaktor fir Re-Operationen der Aorta bzw. des Aortenbogens dieser Studie war die
Diagnosegruppe. Insbesondere sind DORV/TB-Patienten zu erwdhnen, sie hatten ein neunzehnfach
erhohtes Risiko. Patienten mit TGA/VSD hatten eine minimale Risikoerhéhung gegeniber der

Referenzgruppe einfache TGA.
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Vandekerckhove et al. zeigten ebenfalls, dass Re-Operationen des LVOT allein bei Patienten mit
komplexer Morphologie auftraten. Patienten mit einfacher TGA wurden diesbeziiglich nicht reoperiert
(Vandekerckhove KDHM, 2009, S.583).

Assoziierte Anomalien sind, wie auch in dieser Studie festgestellt werden konnte, ein Risikofaktor fur
Re-Operationen. Pocar at al. beschrieben, dass es zu Restenosierungen des Aortenbogens nach

zuvor korrigierter Aortenbogenanomalie kam (Pocar M, 2005, S.1333), die therapiebedurftig waren.

Huber et al. beschrieben in ahnlicher Weise, dass Re-Operationen nach Kkorrigierter
Aortenbogenanomalie ein bedeutendes Problem darstellten. Das Risiko fur eine Re-Operation war
deutlich erhéht. Wir konnten in dieser Studie zeigen, dass assoziierte Anomalien, insbesondere die
Aortenbogenfehlbildungen, signifikant haufiger bei Patienten mit hohergradiger kardialer Fehlbildung
auftraten. Huber et al. untersuchten Patienten mit der Diagnose einfache TGA und DORV/TB jeweils
mit Aortenbogenanomalien. Sie stellten hingegen keinen Zusammenhang zwischen der
Diagnosegruppe und der Re-Operationsrate fest (Huber C, 2011, S.218). Allerdings war die Fallzahl
(n=22) der Studie gering, die Validitat wird hierdurch eingeschrankt (Huber C, 2011, S.214). Als
Risikofaktor wurde hingegen der Einsatz von bovinen Perikardpatches identifiziert. Sie hatten ein
erhohtes thrombogenes Potential und fluhren zu einer frihzeitigen Fibrosierung, was fir
Restenosierungen in diesem Bereich verantwortlich gewesen sein koénnte. Der Einsatz von

Homografts schien vorteilhafter zu sein (Huber C, 2011, S.218).

Lalezari et al untersuchten Patienten ohne kongenitale Aortenbogenanomalie mit sich entwickelnder
Aortenbogenobstruktion nach ASO. Dies sei ein ungewohnlicher Hergang (Lalezari S, 2011, S.339-
340), weshalb nach Ursachen fiir die Stenosierung gesucht wurde. Sie formulierten unterschiedliche
Hypothesen. Zum einen kdnnte eine intensivierte Prostaglandintherapie bei offenem Ductus arteriosus
Botalli ursachlich fir eine spatere Obstruktion sein (Lalezari S, 2011, S.339). Zum anderen kodnnte
eine Proliferation des Gewebes im Bereich des Ductus als Folge eines zu dichten Klippings des
Ductus an der Aorta ascendens eine Aortenisthmusstenose hervorrufen (Lalezari S, 2011, S.340).
Durch diesen Reiz wirde eine verstarkte Proliferation ausgeldst werden. Diese Zusammenhange
erscheinen plausibel, sind aber noch nicht abschliefend bewiesen. Aortenbogenstenosierungen
kamen in unserer Studien deutlich haufiger nach ASO mit Status nach Korrektur einer kongenitalen
Aortenbogenanomalie vor. Voroperationen waren ein Risikofaktor fir Re-Operationen der Aorta. Der

Zusammenhang mit der Diagnosegruppe, bzw. mit der Morphologie ist deutlich.

In der Studie von Prifti et al. wurde der Zusammenhang zwischen der Diagnhosegruppe und dem
Vorkommen von Aortenbogenanomalien gezeigt (p<0,001). Insbesondere eine Aortenisthmusstenose
bzw. ein unterbrochener Aortenbogen (37%) kamen bei komplexer Morphologie haufiger vor (Prifti E,
2002, S.866). Losay et al. beschrieben hingegen, dass Restenosierungen nach Korrektur sowohl bei
Patienten mit einfacher TGA als auch bei Patienten mit komplexer Morphologie vorkamen (Losay J,
2001, S.124).

Zusammengefasst lasst sich formulieren, dass ein deutlicher Zusammenhang zwischen Re-
Operationen der Aorta bzw. des Aortenbogens und kongenitalen assoziierten Anomalien besteht. Die

Diagnosegruppe erscheint als wesentlicher Risikofaktor. In Abh&ngigkeit von ihr kommen assoziierte
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Fehlbildung haufiger oder seltener vor. Die Morphologie mit den begleitenden Vitien ist der
Risikofaktor fiir Re-Operationen der Aorta. Daneben gab es vereinzelt Patienten mit einfacher TGA,
die eine Re-Operation des Aortenbogens bendétigten. Die Pathogenese hierfir konnte bislang nicht
abschlieBend eruiert werden. Die Umsetzung der grolRen GeféaRe und damit einhergehende
veranderte Zugkréafte, sowie die Bildung von Proliferationsgewebe im Bereich der Anastomose

konnten die Stenosierungen hervorgerufen haben.

4.4 Re-Operation Klappen

Mit einer Rate von 4,6% gehdrten Re-Operationen des Klappenapparates bei Klappeninsuffizienzen
zu den haufigsten Re-Operationen in der hier vorliegenden Studie. Bei 11 Patienten wurde ein
Aortenklappenersatz durchgefihrt, um eine suffiziente Pumpleistung des Herzens erhalten zu kénnen,

die Gbrigen 15 klappenassoziierten Re-Operationen betrafen die Mitral-und Trikuspidalklappe.

In dieser Analyse zeigte sich, dass die Diagnosegruppe ein wesentlicher Risikofaktor fiir eine
KlappenRe-Operation war. Patienten mit TGA/VSD hatten ein vierfach erhéhtes Risiko, DORV/TB-
Patienten ein neunfach erhdhtes Risiko.

Als weitere Risikofaktoren wurden assoziierte Anomalien, palliative Voroperationen, die Aortenposition

sowie die VSD-Verschlussmethode identifiziert.

Aufgrund der hohen Bedeutung wurde das Risiko fur einen Aortenklappenersatz in dieser Studie
isoliert Uberprift, wobei sich entgegen der Ubrigen Ergebnisse keine Abhangigkeit von der
Diagnosegruppe, bzw. der Morphologie zeigte. Allerdings muss die niedrige Fallzahl (11 Patienten)
beachtet werden. Diese kann zu einem nicht validen Ergebnis geflihrt haben. Mit ansteigender

Fallzahl muss dieses Ergebnis erneut Uberprift werden.

Die Neo-Aortenklappe steht stets in besonderem Fokus bei der Langzeitbeobachtung von TGA-
Patienten. Die Pulmonalklappe Ubernimmt nach ASO die Funktion der Neo-Aortenklappe innerhalb
des Systemkreislaufs (Lalezari, 2003, S.1053; Prifti E, 2002, S.871). Als Folge muss die zart
ausgebildete Pulmonalklappe mit wenig elastischem und kollagenem Gewebe dem Systemdruck
standhalten, obwohl sie primér nicht fir derartige Druckbelastungen angelegt ist (Raja, 2005, S.192;
Castafieda AR, 1994, S.410). Die Funktionstberprifung der Neo-Aortenklappe im Rahmen der

Nachbetreuung ist daher unverzichtbarer Bestandteil bei Patienten nach ASO.

Ein Aortenklappenersatz wurde im Deutschen Herzzentrum Minchen nach ASO bei rund 2%
durchgefuhrt. Die Re-Operationsrate ist vergleichsweise niedrig. Williams et al. zeigten dies in
ahnlicher Weise. Eine therapiebedurftige Aorteninsuffizienz trat sehr selten nach ASO auf. Nur ein
Patient in ihrer Studie erhielt einen Aortenklappenersatz (Williams W G, 2003, S.7). Die Ergebnisse
von Losay et al. demonstrierten Vergleichbares. Die Re-Operationsrate lag bei 1% (Losay J, 2001,
S.125). Eine noch nicht therapiebedurftige Insuffizienz leichten Grades kommt dagegen haufiger vor
(Schwartz ML, 2004, S.132). Bei 11% wurde in der Studie von Losay et al. nach im Median 75
Monaten Follow-up eine triviale bis milde Aorteninsuffizienz diagnostiziert (Losay J, 2006, S.2059), bei

McMahon et al. fand sich entsprechend eine Rate trivialer Insuffizienz von 40% und eine Rate von
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24% einer milden Insuffizienz (McMahon CJ, 2004, S.332). Abzuwarten bleibt dementsprechend, ob
die Re-Operationsrate der Aortenklappe zukiinftig, im Rahmen eines Progress der
Aortenklappeninsuffizienz, ansteigen wird. Choi et al. und Vandekerckhove et al. konnten eine
Tendenz zur Progression der Neo-Aortenklappeninsuffizienz bei TGA-Patienten feststellen
(Vandekerckhove KDHM, 2009, S.585; Choi BS, 2010, S.24-25).

Losay et al. beschrieben, dass die Haufigkeit des Aortenklappenersatz Uber den
Beobachtungszeitraum ansteigend war (Losay J, 2001, S.125). Die Aortenklappeninsuffizienz war
progredient und die Re-Operation ein zeitabhdngiges Ereignis. Diese Beobachtung konnten wir in
unserer Studie ebenfalls nachvollziehen. Die Freiheit von Re-Operationen der Klappen nach 5, 10, 15
und 20 Jahren betrug 97,3%, 96,5%, 96,1%, 92,2%. Zwischen 15 und 20 Jahren Follow-up steigt die
Re-Operationsrate deutlich an. Dass diese Re-Operation ein Langzeitproblem darstellt, ist damit

belegt. Eine Reevaluation der potenziellen Risikofaktoren wird notwendig sein.

In diesem Rahmen stellt sich die Frage nach der Pathogenese der Aortenklappeninsuffizienz, um

Risikofaktoren identifizieren zu kdnnen. Hierfur lassen sich verschiedene Ansétze finden.

Einige Autoren vertreten die Meinung, dass die Ursache einer schweren Klappeninsuffizienz nach
ASO derzeit noch unklar ist. Sie verstehen beispielsweise die GroRendifferenz zwischen den grof3en
Gefallen nach der ASO nicht als Risikofaktor fiir eine Insuffizienz, sondern gehen vielmehr von einem
multifaktoriellen Geschehen aus, welches bisher nicht in seiner Gesamtheit verstanden wurde
(Formigari R, 2003, S. 1757-1758).

Prifti et al. stellten fest, dass bei betroffenen Patienten sowohl der Annulus als auch der Sinus der
Aortenwurzel dilatiert waren. Sie vermuten, dass es durch die praoperativ erhéhte Flussbelastung der
Neo-Aortenklappe zu einer Aortenwurzeldilatation und einer verstarkten Durchmesserdifferenz
zwischen den groRRen GefalRen kommt. Nach Durchfliihrung der Anastomose zwischen der Aorta
ascendens und dem Pulmonalisstumpf entstiinden in diesem Bereich Flussturbulenzen und es kéame
zu einer zunehmenden Sinusdilatation, die zur Schlussunfahigkeit der Neo-Aortenklappe fihre (Prifti
E, 2002, S.871, 872; Belli E, 1999, S.18). Auch McMahon et al. sahen einen Zusammenhang
zwischen der Aortenwurzeldilatation und einer Aorteninsuffizienz. Als Risikofaktoren einer
Aorteninsuffizienz benannten sie ein vorangegangenes PAB und die Beschaffenheit der Neo-
Aortenklappe als urspringlich angelegte Pulmonalklappe. Diese Faktoren fihren zum einen durch die
erhodhte Druckbelastung zu einer Aortenwurzeldilatation und zum anderen durch die zart angelegte
Neo-Aortenklappe, die fir den Systemdruck nicht entsprechend konfiguriert wurde, im Verlauf zu einer
Klappeninsuffizienz (McMahon CJ, 2004, S.333). Erganzend hierzu erlauterten Kramer et al., dass vor
ASO der Blutfluss Uber den VSD mit zweifacher Starke auf die PA-Wand einwirke. Wird zusétzlich ein
PAB durchgefihrt, erhdhe sich die Nachlast des linken Ventrikels plotzlich, wodurch sich die
Scherkréfte, die auf die GefaBwand einwirken, potenzieren (Kramer H-H, 2003, S.903). Aufgrund der
Tatsache, dass vor allem Patienten mit komplexer Morphologie ein PAB erhielten und nur diese
Patienten einen VSD aufwiesen, ist die Verbindung zur Diagnosegruppe offensichtlich. Auch in der
hier vorliegenden Studie wurde ermittelt, dass palliative Voroperationen, zum Beispiel ein PAB, ein

Risikofaktor fir Re-Operationen des Klappenapparates darstellten. Ebenfalls analysierten Formigari et
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al., dass sich bei Patienten mit TGA/VSD und DORV/TB gehauft eine Neo-Aorteninsuffizienz
entwickelte (Formigari R, 2003, S.1756). Diese Resultate unterstreichen unser Ergebnis, dass die
Diagnosegruppe der wesentliche Risikofaktor ist. Es sei darauf hingewiesen, dass die
Diagnosegruppe durch die Morphologie und die damit verbundenen zuséatzlichen Vitien bestimmt wird,
die folglich als Risikofaktoren zu bewerten sind.

Hutter et al. hingegen positionierten sich auf andere Art und Weise. Sie vertreten die Meinung, dass
die entstehenden Turbulenzen im Anastomosenbereich nicht verantwortlich fir eine Dilatation wéaren
(Hutter P A, 2001, S.87). Trotzdem zeigten sie, dass der z-Score des Aortenklappenrings bei
Patienten mit TGA/VSD signifikant groRBer war, auch wenn spater kein Unterschied der Progredienz
der Dilatation zwischen diesen und Patienten mit einfacher TGA festgestellt wurde. Dies spricht
wenigstens dafiir, dass TGA/VSD-Patienten eine schlechtere Ausgangssituation haben und eine
weitere Entwicklung abzuwarten ist. Ein &hnliches Ergebnis fand sich auch bei TB-Patienten, in
diesem Falle zudem eine deutliche Dilatationsprogredienz (Hutter P A, 2001, S.85). Damit wird zum
Ausdruck gebracht, dass die Morphologie innerhalb der verschiedenen Diagnosegruppen eine
Ursache fiur die Pathogenese der Aortenklappeninsuffizienz ist.

Prifti et al. identifizierten als Risikofaktoren fir eine Aortenklappeninsuffizienz folgende Faktoren:
TGA/NVSD, GroRRenunterschied der groRen GefalRe mit z-Score>1 und Status nach palliativer
Voroperation mit PAB oder CoA-Korrektur, bzw. eines hypoplastischen Aortenbogens (Prifti E, 2002,
S.870-871). Diese Ergebnisse stimmen mit denen in unserer Studie Uberwiegend Uberein. Die Genese
der Aorteninsuffizienz nach ASO, die ursdchlich fur eine Re-Operation der Klappen ist, wird
multifaktoriell verursacht. Trotz allem fuhren die Analysen stets auf die Unterschiede zwischen den
Diagnosegruppe zuriick. Daneben ist die vorangegangene pathologische Physiologie und die
Beschaffenheit des Klappenapparates verantwortlich fiir Folgepathologien, die eine Re-Operation
erfordern.

4.5 Re-Operationen der KoronargefaRe und KoronargefaBanatomie als

Risikofaktor fir Re-Operationen?

Bei der Analyse der Kurz-und Langzeitergebnisse nach ASO wird der Fokus auf die Koronargefalie
gelegt (Choi BS, 2010, S.26). Losay et al. und andere Autoren (Losay J, 2001, S. 121-126, Brown JW,
2001, S. 1978-1984; Prifti E, 2002, S. 870) beschrieben einen Zusammenhang von Stenosen der
Koronarien und der Frihletalitat. Trotzdem konnte festgestellt werden, dass die koronarassoziierte
Letalitatsrate auch bei Patienten mit abweichender Koronaranatomie nicht ansteigend war (Blume ED,
1999, S.1707; DiBardino DJ, 2004, S.595). DiBardino et al. analysierten, dass Patienten mit
ungewohnlichem KoronargefaBverlauf kein erhdhtes Letalitatsrisiko hatten (DiBardino DJ, 2004,
S.592).

In unserem Studienkollektiv wurde nur eine koronarassoziierte Re-Operation durchgefiihrt. Aufgrund
der sehr niedrigen Fallzahl konnte keine statistische Analyse erfolgen. Bei dem Patienten wurde eine
GefalRstenose der LAD 4,5 Jahre nach ASO mit einem Bypass durch die linke Brustwandarterie

(LIMA) versorgt. Das letzte Follow-up dieses Patienten wurde 14 Jahre nach Re-Operation erhoben.
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In ahnlicher Weise beschrieben Prétre et al. genauso wie Déabritz et al., dass Re-Operationen der
KoronargeféRe ein sehr seltenes Ereignis nach ASO waren. In der Studie von Dabritz et al. wurde
ebenfalls nur ein Patient aufgrund von einer Koronargefaf3stenosierung reoperiert, 14 von 432
Patienten bekamen bei Prétre et al. eine koronarassoziierte Re-Operation (Prétre R, 2001, S.1827-
1828; Dabritz S H, 2000, S.1885).

Legendre et al. hatten eine Re-Operationsrate von 5% (Legendre A., 2003, S.188), wobei 89% der
KoronargeféRstenosierungen innerhalb der ersten 3 Monate nach ASO diagnostiziert wurden. Losay
et al. beschrieben im Gegensatz hierzu, dass koronarassoziierte Re-Operationen erst im spéteren
Follow-up auftraten (Losay et al., 2001, S.125). In der Studie von Prifti et al. kam es ebenfalls nur zu 3
Koronargeféarevisionen in einem Gesamtkollektiv von 134 Patienten bei insgesamt 20 Re-
Operationen. Entsprechendes zeigen Choi et al. In deren Gesamtkollektiv von 108 Patienten wurden 3
Patienten von insgesamt 22 aufgrund koronarer Probleme reoperiert (Choi BS, 2010, S. 24; Prifti E,
2002, S.866-868).

Koronarassoziierte Ereignisse waren bisher ein Problem der Frihletalitdt bzw. -morbiditéat. Dies konnte
dazu gefuihrt haben, dass potenzielle Risikopatienten durch vorzeitiges Versterben einer
maoglicherweise folgenden Re-Operation entgangen waren. In unserer Untersuchung betrug die
Fruhletalitatsrate aufgrund akuter Herzinsuffizienz 72% (31 von 43 Patienten). Ursachlich hierfir
wurden Myokardperfusionsstérungen bei Koronargefal3stenosierungen (Raisky O, 2007, S.897) oder-
obstruktionen erwéahnt. Es wird sich zeigen, ob es dhnlich wie in der Studie von Losay et al. zu spéater
auftretenden Ereignissen kommen wird, die eine Re-Operation erforderlich machen. Anschlie3end
musste erneut Uberprift werden, ob es definierbare Risikofaktoren fur eine Re-Operation der

Koronargefalie gibt.

Angeli et al. beschrieben, dass eine ungewdhnliche Koronaranatomie ein Risiko fir die
Langezeitletalitat darstellt, wohingegen die Technik des Koronartransfers das Risiko nicht erhdhte.
Zudem gelte die Koronaranatomie nicht isoliert als ausschlaggebend, es sei vielmehr ein
Zusammenspiel von mehreren Faktoren ursachlich. Hierzu gehtére zum Beispiel auch die
Aortenposition (Angeli E, 2010, S.717).

Im Studienkollektiv von Griselli et al. mussten Patienten mit Koronarkategorie A und C im Gegensatz
zu Patienten mit einer anderen Koronargefaf3anatomie nicht reoperiert werden (Griselli M, 2007,
S.233), wobei der Anteil der Patienten mit Kategorie A bei 42% lag (Griselli M, 2007, S.230). Diese
Kategorie entspricht in unserer Klassifikation der Gruppe Al und Kategorie C der Gruppe AB2. Wir
fanden eine ahnliche Haufigkeitsverteilung. Die Mehrheit der Patienten (n=397, 68%) hatte eine Al-
Konfiguration und 34 Patienten (6%) eine AB2-Konfiguration. Alle weiteren Gruppen waren, bis auf die
Konfiguration A2 mit nur 8 Patienten, ausreichend grof3 reprasentiert, um giltige Aussagen
formulieren zu kénnen. Es liel3 sich in unserer Untersuchung analog der Studie von Griselli et al. keine

Risikoerh6hung fir Re-Operationen feststellen.

Metton et al. erlauterten, dass ein intramuraler GefaRverlauf stets eine auf3erordentlich schwierige
operative Situation darstelle und die Letalitdtsrate sowie die Haufigkeit von nicht letalen

koronarassoziierten Ereignissen erhéhe (Metton O, 2010, S.1250). Ein Zusammenhang mit der Re-
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Operationsrate wurde jedoch nicht beschrieben. Offensichtlich wurde mit den Jahren viel operative
Sicherheit gewonnen, die eine adaquate operative Versorgung zuléasst. Trotzdem kénnte es sein, dass
Patienten mit intramuralem Koronargeféverlauf oder anderen speziellen Koronargefafl3verlaufen in
fortgeschrittenem Alter eine Re-Operation benétigen. Dies muss uberprift werden. Zudem kann eine
fehlende Klinische Symptomatik bei Koronargefal3stenosierungen dazu gefuhrt haben, dass diese

Patienten bisher noch keine Re-Operation erhielten.

Folgend werden Hinweise dafir aufgefihrt, die erklaren, weshalb Patienten mit
koronargefalRassoziierten Pathologien nicht identifiziert wurden und keine Re-Operation erhielten.
Beschrieben wurde, dass Patienten mit angiografisch nachweisbaren Koronargefal3stenosierungen
klinisch asymptomatisch sein kénnen (Raisky O, 2007, S.897). Auch die Echokardiografie und die
EKG-Diagnostik sind nicht sensitiv genug, um Stenosierungen bzw. Hinweise auf Pathologien zu
diagnostizieren (Hutter PA, 2000, S.212). Losay et al. erwahnten, dass die Koronarangiografie nicht
Ublicher Bestandteil in der Nachbetreuung der Patienten ist, sondern nur durchgefuhrt wird, sobald
Auffalligkeiten im EKG oder in der Echokardiografie in Erscheinung traten (Losay J, 2001, S.125). Das

Problem der Koronargefal3stenosierungen kénnte bislang unterschatzt worden sein.

Da Koronarstenosen bei asymptomatischen Patienten mit normalem EKG auftreten kénnen, ist zu
diskutieren und zu prifen, ob die durchgefiihrte Standarddiagnostik nach ASO durch
Koronarangiografie in definierten Abstanden unabhangig von der klinischen Symptomatik erweitert
werden sollte. Es ware dann zu analysieren, ob durch die erweiterte Diagnostik und entsprechende
Therapie koronargeféRassoziierte Ereignisse reduziert werden kénnten. Aus diesen Grunden
pladieren Raisky et al. fir eine intensivierte Diagnostik bereits bei Patienten mit minimalen
echokardiografischen Aufféalligkeiten. AuBBerdem sollte bei Patienten mit ungewo6hnlichem
Koronargefal3verlauf sowie mit Schwierigkeiten des Koronartransfers bei der ASO wahrend des ersten
postoperativen Jahres eine Angiografie durchgefuhrt werden. Routine sollte es werden, bei allen
Patienten vor dem flnften Lebensjahr eine entsprechende Untersuchung durchzufiihren (Raisky O,
2007, S.897). Legendre et al. sprachen sich ebenfalls fur eine vorgegebene Koronarangiografie nach
5, 10 und 15 Jahren aus (Legendre A, 2003, S.190). Allerdings darf dabei nicht auf3er Acht gelassen
werden, dass eine Koronarangiografie bei Kindern mit einem erhéhten Risiko verbunden ist und zu
Ischamien, kardialen Arrhythmien sowie einer akuten Herzinsuffizienz fuhren kann (Hutter PA, 2000,
S.211).

Eine ungewdhnliche Koronaranatomie erschwert den Koronartransfer (Metton O, 2010, S.1250). So
besteht erhéhte Gefahr die Koronargeféal3e zu verletzen, wenn diese in unmittelbarer Ndhe des RVOT
oder des Septums verlaufen. Ein singulares Koronargefdl3 bedarf einer besonderen
Herangehensweise, um anschlieBend eine ausreichende Sauerstoffversorgung des Myokards
sicherstellen zu kénnen. Wenn das Ostium in unmittelbarer Nahe zu dem Ursprung einer der Taschen
der Aortenklappe liegt, besteht erhohte Gefahr, dass es zu einer Torsion des Gefal} bei der
Translokation kommt (Uemura H, 1995, S.595-597). Diese Aspekte verdeutlichen, dass besondere
GefaRverlaufe die Durchfuhrung der ASO erschweren und fraglich auch die Re-Operationsrate
erhohen. Allerdings wurde bisher nur der Einfluss auf die Fruhletalitat festgestellt. Es bleibt

abzuwarten, ob die koronarassoziierte Re-Operationsrate der Erwachsenen ansteigen wird.
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Eine ungewdhnliche Koronaranatomie tritt haufiger bei komplexer TGA auf. Uemura et al. stellten fest,
dass DORV-Patienten unter anderem durch die veranderte interventrikulare Anatomie gehauft
Koronaranomalien aufweisen. Oft haben die Gefallverlaufe langere und kurvige Verlaufe, was von
dem Abstand zwischen den Sinus und den atrioventrikularen und interventrikularen Sulci abhangt.
Daneben beeinflusst auch die GréRRe der Ventrikel und die Aortenposition den KoronargeféaRverlauf
(Uemura H, 1995, S.595-597). Diese Begebenheiten erhdhen das Risiko einer Torsion bei der
Translokation der GefaRe. In der hier vorliegenden Studie wurde ebenfalls eine hochsignifikante
Abhangigkeit der Koronaranatomie von der Diagnosegruppe festgestellt. Auch Alsoufi et al.
beschrieben, dass in ihrem TB-Patientenkollektiv 52% eine ungewohnliche Koronaranatomie
aufwiesen (Alsoufi B, 2008, S.245).

In dieser Analyse wurde in 66% die trap-door-Methode fir den KoronargeféaRtransfer angewendet und
in 27% die double-button-Technik. Beiden Methoden wurde keine signifikant unterschiedliche Re-

Operationsrisikoerhéhung zugeordnet.

Im Interesse der Optimierung der Ergebnisse nach ASO wurde die Koronartransfertechnik
kontinuierlich Uberpruft. Chang et al. pladieren fir den Koronartransfer im Anschluss an die
Anastomose der Neo-Aorta (geschlossene Methode). Um dabei die Gefahr der Neo-
Aortenklappenverletzung zu reduzieren, werden vorher Markierungen an der vorderen Kommissur der
Neo-Aorta vorgenommen. Sie erzielen mit dieser Vorgehensweise sehr gute postoperative Ergebnisse
und empfehlen diese Methode insbesondere fiir Operateure mit wenig Erfahrung sowie bei Patienten
mit Aortenbogenanomalien (Chang YH, 2005, S.1639-1640). Im Vergleich betrug die Fruhletalitatsrate
der Patienten nach geschlossener Methode 3% gegeniiber den Patienten nach offener Methode 25%
(Chang YH, 2005, S.1637). Die Frihletalititsergebnisse kénnen offenbar optimiert werden, ein

Hinweis auf die Re-Operationsrate blieb in ihrer Studie aber aus.

In den vergangenen Jahren wurde dem Koronartransfer besondere Aufmerksamkeit gewidmet (Prifti
E, 2002, S.111-113; Li J, 2000, S.320-325), sodass derzeit die Fruhletalitatsrate sehr niedrig ist
(Gorler H, 2011, S.570). Dies ist auf die Optimierung der Operationstechnik und dem mittlerweile
routiniertem Umgang mit ungewohnlichen Koronargefa3verlaufen zurlickzufuhren (Hutter PA, 2000,
S.211).

Weiterhin wurde in der hier vorliegenden Studie der Zusammenhang zwischen der Koronaranatomie
bzw. der Reimplantationstechnik und der Rate verschiedener Re-Operationen analysiert. Weder die
Koronaranatomie noch die Reimplantationstechnik erhdhte das Risiko fir eine der Re-Operationen.
Allein fur Re-Operationen der Aorta bzw. des Aortenbogens wurde festgestellt, dass ein intramuraler
Verlauf der LCA ein 13fach erhthtes Risiko beinhaltete. Fir diesen Zusammenhang konnte keine
konkrete Ursache gefunden werden. Die Ergebnisse von Gandhi et al. unterstiitzen unsere Resultate.
Die Koronaranatomie wurde nicht als Risikofaktor fiir Re-Operationen identifiziert (Gandhi SK, 2002,
S.90). Griselli et al. sahen ebenfalls keinen Zusammenhang zwischen der Koronaranatomie und dem
Risiko einer Re-Operation (Griselli M, 2007, S.230).
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4.6 Re-Operation Schrittmacherimplantation

In dieser Studie konnte gezeigt werden, dass bei Patienten mit TGA/VSD das Risiko fir eine
Schrittmacherimplantation um den Faktor 21 erhdht war im Vergleich mit den TGA-Patienten. Bei
Patienten der Gruppe DORV/TB erhdhte sich das Risiko fur eine Schrittmacherimplantation um den
Faktor 2. Zudem war die Risikoerh6hung von der VSD-Verschlussmethode abhéngig. Patienten mit
direktem Nahtverschluss hatten ein 28fach erhéhtes und Patienten mit Patch-Verschluss ein 45fach
erhohtes Risiko. Das Risiko der Schadigung des Reizleitungssystems scheint bei einem
Direktverschluss geringer zu sein, weil ein direkt verschlielbarer VSD nicht im Bereich des

Reizleitungssystems liegt.

In einer anderen Studie wurde dieses Ergebnis in ahnlicher Weise beschrieben. Williams et al.
identifizierten einen VSD als Risikofaktor fur eine Schrittmacherimplantation (p=0,005). In deren
Untersuchung hatten 7 von 8 Patienten mit Schrittmacherimplantation einen VSD (Williams W G,
2003, S.4). Losay et al. kamen zu einem vergleichbaren Resultat, welches die Bedeutung der
Diagnosegruppe verdeutlicht. Bei rund 5% der Patienten mit komplexer TGA wurde ein Schrittmacher
implantiert, wohingegen keiner der Patienten mit einfacher TGA einen Schrittmacher erhielt (Losay J,
2001, S.124). Diese Ergebnisse zeigen, dass die Morphologie, die die Diagnosegruppe bestimmt, fur

die Schrittmacherimplantation der Hauptrisikofaktor ist.

Bis auf 4 von insgesamt 19 Patienten in der hier vorliegenden Studie erhielten alle Betroffenen
innerhalb des ersten postoperativen Jahres den Schrittmacher. Vergleichbares analysierten Losay et
al. in ihrer Studie (Losay J, 2001, S.125). Es ist offensichtlich, dass diese Re-Operation in
unmittelbarem Zusammenhang mit der ASO steht. Durch Verletzung des Reizleitungssystems
wahrend des VSD-Verschluss kann es zu therapiebedirftigen Rhythmusstérungen kommen, wie zum
Beispiel einem AV-Block dritten Grades. Ein weiterer Grund kann die Verletzung des den Sinusknoten
versorgenden Koronargeféaes wahrend der ASO sein. Diesen Zusammenhang erlauterten Gorler et
al. in ihrer Untersuchung (Gorler H, 2011, S.573). Die Rhythmusstérungen resultieren aus einer
Sauerstoffunterversorgung dieses physiologisch wichtigen Bereichs. Daneben konnen auch
Koronargefal3stenosierungen zu kardialen Arrhythmien fihren (Raju V, 2013, S.2111). Trotzdem
wurde in der hier vorliegenden Studie kein Zusammenhang zwischen der Koronaranatomie und des

Re-Operationsrisikos gefunden. Urséchlich hierfir ist die niedrige Fallzahl mit nur einem Patienten.

Der Hauptrisikofaktor fur die Schrittmacherimplantation war ein therapiebedurftiger VSD bei
komplexen Fehlbildungen. Die kardiale Rhythmusstorung ist frihzeitig und unmittelbar mittels EKG zu

erkennen und kann gegebenenfalls umgehend erfolgreich mit einem Schrittmacher korrigiert werden.
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4.7 Interventionen

Bei 35 Patienten (6%) dieser Studie wurde eine interventionelle Therapie durchgefiihrt, am haufigsten
Pulmonalarterien-Angioplastien und Stentimplantationen. Die Ursachen glichen denen fir Re-
Operationen, insbesondere Stenosierungen im GefaRverlauf der Pulmonalarterie. Bei der
Identifizierung von Risikofaktoren fand sich entgegen der Ergebnisse fiir Re-Operationen kein

Zusammenhang mit der Diagnosegruppe oder einem anderen Parameter.

In anderen Studien wurde auf eine Differenzierung zwischen Intervention und Re-Operation bei der
Risikoanalyse in der Regel verzichtet. Patienten mit einer kathetergefiihrten Intervention wurden
gleichermal3en wie Patienten mit einer Re-Operation derselben Gruppe zugeordnet, sie gingen
gemeinsam in die Analyse ein (Angeli E, 2008, S.34; Yamazaki A, 2008, S.241).

Die Interventionsrate dieser Analyse unterschied sich nicht von Ergebnissen anderer Studien. So
berichteten Williams et al. von einer Interventionsrate von 5% (Williams W G, 2003, S.3) und Griselli et
al. von 12%. Allerdings wurden in der Studie von Griselli et al. nur DORV/TB-Patienten
eingeschlossen. Die komplexe Morphologie der Fehlbildung kénnte zu der héheren Interventionsrate
gefuihrt haben (Griselli M, 2007, S.233).

Beim Vorliegen einer therapiebedirftigen Pulmonalarterienstenosierung muss zur Therapieplanung
zwischen einer Intervention und einer Re-Operation abgewogen werden. Spiegelenberg et al. stellten
fest, dass bei 3 von 4 Patienten ihrer Studie eine Ballonangioplastie nicht zielfiihrend war und sich die
Patienten anschlieBend einer zusatzlichen Re-Operation unterziehen mussten (Spiegelenberg SR,
1995, S.8). Ebenso beschrieben Raju et al., dass Interventionen bei Pulmonalarterienstenosierungen
nicht effektiv genug waren und dass die Erreichbarkeit der Stenosierungen eingeschrankt war (Raju V,
2013, S.2110). Dies spricht fur die Abhangigkeit der ergebnisorientierten MaZnahmenwahl von dem
Auspragungsgrad der Pathologie. Geringfligige Stenosierungen kénnen priméar interventionell

behandelt werden. Das Narkoserisiko und eine erneute invasive Operation kdnnen reduziert werden.

Zudem schien die Entscheidung fir eine MalBhahme von weiteren Faktoren beeinflusst zu sein.
Festgestellt wurde, dass vor allem proximal gelegene Stenosierungen der Pulmonalarterie nicht mit
einer Intervention korrigierbar waren. Wenn der Bereich des RVOT involviert war, reichte eine
Ballondilatation der Pulmonalarterie nicht aus und ein operativer Eingriff war unumganglich
(Spiegelenberg SR, 1995, S.8 und 9). Distal lokalisierte Stenosierungen dagegen waren mit einer
Intervention ausreichend und zufriedenstellend therapierbar (Gandhi S K, 2002, S.92). Bei sehr
ausgepragten Befunden war die Re-Operation der Intervention deutlich Gberlegen. Es bestand ein

erhdhtes Re-Operationsrisiko nach nicht zielfihrenden Intervention (Williams W G, 1997, S.985).
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4.8 Letalitat

Mit Abschluss dieser Studie kénnen wir nach Uber 25-jahrigem Follow-up nach ASO von einer
Uberlebensrate  von rund 92% im Deutschen Herzzentrum Miinchen berichten. Die
Uberlebenswahrscheinlichkeit nach 10 Jahren betrug 93%, nach 15 ebenso wie nach 20 Jahren 92%.
Ahnliche Daten mit etwas kiirzerem Beobachtungszeitraum wurden auch von anderen Autoren
beschrieben (Choi BS, 2010, S.24; Gorler H, 2011, S.570). Yamazaki et al. prasentierten Daten mit
einer Uberlebensrate nach 10 und nach 15 Jahren von rund 95% (Yamazaki A, 2008, S.240). Prétre
et al. berichteten von einer 94-prozentigen Uberlebensrate nach 10 Jahren (Prétre R, 2001, S.1826).
Unter Bertlicksichtigung des ausgepragten Schweregrads der Fehlbildung bei TGA und der ASO kann
von sehr zufriedenstellenden Ergebnissen gesprochen werden.

Die Frihletalitatsrate dieser Studie lag bei etwa 6%, die Spatletalitatsrate bei 1%. Diese Ergebnisse
decken sich mit Resultaten anderer Autoren. Angeli et al. prasentierten entsprechend eine Rate von
4% und 1% und Losay et al. von 9% und 3% (Angeli E, 2008, S.32; Losay J, 2001, S.122). In der
Studie von Yamazaki et al. lag die Frihletalitétsrate bei 11% (Yamazaki A, 2008, S.239).

In dieser Analyse wurde kein signifikanter Zusammenhang zwischen der Diaghosegruppe und der
Letalitétsrate ermittelt. Die relative Haufigkeit der Frihletalitdt in der Gruppe TGA/VSD (7%) und
DORV/TB (10%) war geringfugig grof3er als in der Gruppe einfache TGA (5%), es wurde hierfur keine
signifikante Beziehung bestétigt. Bei der Uberprifung der Spétletalitat konnte hingegen ein
signifikanter Zusammenhang zur Diagnosegruppe nachgewiesen werden (p<0,02). Die relative
Haufigkeit der Spatletalitat betrug in der Gruppe TGA/VSD 3%, in der Gruppe einfache TGA 1% und in
der Gruppe DORV/TB 0%. Bei der Interpretation ist die Haufigkeitsverteilung je nach Diagnosegruppe
zu beachten. Insgesamt waren weniger DORV/TB-Patientin im Kollektiv dieser Studie inbegriffen.
Insgesamt sind die absoluten Letalitatsraten sehr gering, was einen Einfluss auf die Validitat der

Ergebnisse hat.

Wetter et al. definierten ebenso die Diagnosegruppe nicht als Risikofaktor sowohl fur die Frih-, als
auch die Spatletalitat (Wetter J, 2001, S.819). Dabritz et al. zeigten, dass Patienten mit komplexer
TGA ein erhohtes Frihletalitatsrisiko aufwiesen, wohingegen das Spatletalitatsrisiko unbeeinflusst
blieb (Dabritz SH, 2000, S.1884). Blume et al. identifizierten die Diagnosegruppe DORV/TB als
Risikofaktor fur die Fruhletalitdt (Blume ED, 1999, S.1706). Williams et al. kamen zu dem Ergebnis,
dass die Uberlebenswahrscheinlichkeit fir Patienten mit einfacher TGA gegeniber Patienten mit

komplexer Morphologie groRer war (Williams W G, 2003).

Offensichtlich divergieren die Ergebnisse bei der Betrachtung dieser Fragestellung deutlich. Es lasst
sich zusammenfassen, dass die wachsende Erfahrung und Optimierung der Operationstechnik zu
einer hohen Uberlebenswahrscheinlichkeit auch von Patienten mit komplexer Morphologie fiihrten. Die
Frihletalitédt scheint bei Patienten mit komplexer Morphologie erhdht zu sein. Der Risikofaktor

Diagnosegruppe bzw. die Morphologie ist vielmehr ein Problem der Langzeitmorbiditét.
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Von besonderem Interesse in dieser Analyse war es zu Uberprifen, ob Patienten nach einer Re-
Operation ein erhéhtes Letalitatsrisiko hatten. Es konnte keine Risikoerh6hung nachgewiesen werden.
Allerdings wurden auch nur 6 der insgesamt verstorbenen Patienten zuvor reoperiert. Die geringe
Fallzahl lie3 keine valide Aussage zu, konnte aber eine Tendenz aufzeigen. Unser Ergebnis wird
durch das von Angeli et al. unterstitzt. Sie kdnnen gleichermalfien keinen negativen Einfluss auf das
Uberleben oder den funktionellen Status durch eine Re-Operation feststellen (Angeli E, 2008, S. 34).
Im Gegensatz hierzu zeigten Losay et al., dass Re-Operationen durchaus ein Risikofaktor fir das

Langzeitliberleben waren. Sie identifizierten die Re-Operation als Risikofaktor der Letalitat (Losay J,
2001, S. 124).

93



4.9 Zusammenfassung

Die arterielle Switch Operation ist derzeit die Methode der Wahl zur anatomischen Korrektur der
Transposition der groBen Arterien. Die Frihletalitatsrate ist mit den Jahren an Erfahrung kontinuierlich
gesunken und derzeit sehr niedrig. Es werden aufRerst zufriedenstellende Ergebnisse erreicht. Die
ersten Patienten nach arterieller Switch Operation erreichen mittlerweile bereits das
Erwachsenenalter. Der Fokus wird daher zunehmend auf die Langzeitergebnisse gerichtet. Bei der
Betrachtung der Langzeitmorbiditdt, der Re-Operationen und deren Risikofaktoren sind die

Zusammenhange und Praventionsmdglichkeiten zu analysieren.

Ziel dieser Arbeit war es, Risikofaktoren fir Re-Operationen bzw. Interventionen zu identifizieren, um
die Langzeitmorbiditat und -letalitéat der Patienten nach arterieller Switch Operation zu optimieren. Mit
dem Wissen Uber pradisponierende Faktoren wird eine individuelle Medizin angestrebt. Patienten mit
Risikofaktoren sollen gezielt nachkontrolliert werden kdnnen, damit Folgepathologien rechtzeitig

behandelt werden kénnen.

Diese Studie liel3 deutlich einen Hauptrisikofaktor erkennen: Die unterschiedliche Morphologie des
Herzfehlers bzw. der begleitenden Vitien, die die Diagnosegruppe bestimmen. Die anatomische
Korrektur wird durch die jeweils komplexere Morphologie und die haufig begleitend vorkommenden
assoziierten Fehlbildungen in der Diagnosegruppe TGA/VSD und DORV/TB erschwert. Andere
Variablen wie das Vorkommen assoziierter Anomalien, die Aortenposition, Status nach palliativer
Voroperation, der VSD-Verschluss wurden als Determinanten der Diagnosegruppe und damit als

Risikofaktoren bestatigt.

Es wurden Daten von 565 Patienten, die in dem Zeitraum Oktober 1978 bis Dezember 2011 im
Deutschen Herzzentrum Minchen operiert wurden, analysiert. Davon 61% mit der Diagnose einfache
TGA, 30% mit der Diagnose TGA/VSD und 9% mit der Diagnose DORV/TB. Die Frihletalitatsrate lag

bei 6%, die Gesamtletalitatsrate bei 8%.

Insgesamt war eine Re-Operation bei 16% notwendig. Die haufigsten Re-Operationen betrafen den
rechtsventrikularen Ausflusstrakt bzw. die Pulmonalarterie (8%), die Aorta bzw. den Aortenbogen (4%)
und den Klappenapparat (5%). Am Seltensten wurden Schrittmacherimplantationen (3%)

durchgefuhrt.

Die Wahrscheinlichkeit einer Re-Operation war bei Patienten mit TGA/VSD viermal hoher und in der
Gruppe DORV/TB siebenmal hoher als in der Referenzgruppe einfache TGA (p<0,001). Weitere
Risikofaktoren waren: Die Aortenposition, der VSD-Verschluss und seine Methode, assoziierte

Anomalien und Status nach palliativer Voroperation.

Urséchlich fur die verschiedenen Arten von Re-Operationen waren verschiedene Folgepathologien.
Trotzdem wurden stets die gleichen Risikofaktoren fiir die verschiedenen Re-Operationen identifiziert.
Dies ist ein Hinweis darauf, dass die verschiedenen Fehlbildungen wie VSD, Aortenbogenstenose,
Gefal3stellung nicht getrennt betrachtet werden koénnen, sondern in der Gesamtheit bei der

Korrekturoperation bertcksichtigt werden missen. Infolgedessen besteht auch eine wechselseitige
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Beziehung bei der Entwicklung von Folgepathologien. Es erscheint daher gerechtfertigt das Vitium
TGA anhand der begleitenden Fehlbildungen in die Diagnosegruppen einzuteilen: TGA, TGA/NSD
und DORV/TB.

Die Gesamtletalitétsrate dieser Studie betrug 8%, im Vergleich mit anderen Studien ein
zufriedenstellendes Langzeitergebnis nach arterieller Switch Operation. Die Analyse der Spéatletalitat
zeigte einen signifikanten Zusammenhang mit der Diagnosegruppe (p<0,014), die Frihletalitat war
von der Diagnosegruppe unbeeinflusst. Spat verstarben 0,6% der TGA-Patienten, im Vergleich hierzu
5,5% der TGA/VSD-Patienten. Die eingeschrankte Aussagekraft bei insgesamt nur 43 verstorbenen

Patienten ist zu beriicksichtigen.

Schlussfolgernd kénnen wir mehr als 25 Jahre nach der ersten ASO im Deutschen Herzzentrum
Munchen von hervorragenden Ergebnissen berichten. Risikofaktoren fiir Re-Operationen wurden nun
erstmalig in dem vorliegenden Kollektiv im Detail analysiert und leiten den Blick auf Patientengruppen,
die gesondert behandelt werden muissen. Hierzu gehéren Patienten mit komplexer Morphologie, in
den Gruppen: TGA/VSD und DORV/TB. Diese Patienten hatten aufgrund assoziierter Fehlbildungen
ein erhohtes Risiko fir eine Re-Operation. Patienten mit erhohtem Risikoprofil kénnen nun
engmaschiger und spezifischer nachkontrolliert werden, um Folgepathologien rechtzeitig zu erkennen

und behandeln zu kénnen.
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