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Deutscher Abstract

Hintergrund: Angeborene Herzfehler sind mit ca. 1% die hdufigsten angeborenen
Malformationen bei Neugeborenen. Dank modernen Korrekturoperationen lassen
sich diese Fehler bereits kurz nach der Geburt korrigieren. Jedoch werden auch
heutzutage noch Palliativoperationen durchgefiihrt, die eine Minderversorgung
und eine Kraftminderung der Arme verursachen kdnnen. Das Ziel dieser Studie ist
es, zu Uberprifen, ob ein vorribergehender Shunt von der Arteria subclavia auf

die Pulmonalarterie die Handkraft verringert.

Patienten und Methode: Bei 79 Patienten (Alter MW: 27,3 + 12,6 SD, 36 Manner,
43 Frauen) mit der Diagnose Fallot’sche Tetralogie wurde die Handkraft an beiden
Handen drei Mal gemessen. Von den 79 Patienten hatten 33 Patienten einen
Shunt (14 Blalock- Taussig- Anastomosen, 3 mod. Blalock- Taussig- Anastomosen,
8 Aortopulmonale-, 4 rechts Ventrikuldre- Pulmonalarterien-, 4 Waterston-
Shunts). Mit Hilfe von SPSS wurde die Statistik fir die gesamten Patienten und die

Gruppe der Fallot’sche Tetralogie erhoben.

Ergebnisse: Einen Kraftunterschied ergab sich durch die Anlage eines Shunts fir
den ipsilateralen Arm sowohl beim BT-Shunt rechts (p= 0,016) als auch beim BT-
Shunt links (p= 0,002) im Vergleich zu den Zentralen Shunts. Bei dem Vergleich
zwischen BT-Shunt rechts (p= 0,007) und BT-Shunt links (p= 0,001) zu keiner
Shuntanlage ergab sich fir beide ein signifikanter Unterschied. Alle anderen
Shunts hatten keinerlei statistisch signifikante Auswirkung auf die Entwicklung

der Handkraft.

Schlussfolgerung: Die Anlage eines Shunts bleibt auch heutzutage noch eine
Moglichkeit zur palliativen Versorgung bei angeborenen Herzfehlern. Dabei fiihrt
die Anlage eines BT-Shunts auf der ipsilateralen Seite statistisch signifikant zu
einer Minderung der Handkraft. Hingegen zeigen zentrale Shunts keinen
Unterschied in dieser Studie. Zuklinftig sollte, in Bezug auf die Handkraft, auf BT-
Shunts verzichtet werden und stattdessen zentrale Shunts oder mod. BT-Shunts

angewandt werden.



English Abstract

Background: Congenital heart diseases are with approximately 1 percent the
most common malformations in newborns. Thanks to modern corrective
procedures, it is possible to rectify these malformations shortly after birth.
However, even today, palliative operations are still being carried out, which can
lead to reduced supply and a reduction in the handgrip strength of the arm. This
study aims to represent the correlation between a shunt from the arteria

subclavia to the arteria pulmonalis and the effect on the handgrip.

Patients and methods: At 79 patients (age MV: 27.3 + 12.6 SD, 36 men, 43
women) with the diagnosis of Tetralogy of Fallot, the the strength of the handgrip
were measured. Of the 79 patients, 33 patients had a shunt (14 Blalock-Taussig-
Anastomoses, 3 mod. Blalock-Taussig-anastomoses, 8 aortopulmonal-, 4 right
ventricle to pulmonal arteria-, 4 Waterston- Shunts). With the help of SPSS, the

statistics were collected for all patients and the group of Tetralogy of Fallot.

Results: A reduction in the total muscular strength of the patient through a shunt
could not be proven (p =0 .992). However, a connection to the underlying disease
was apparent. A discrepancy in handgrip strength was revealed by the shunt for
the ipsilateral arm in the BT shunt on the right (p = 0.016) and on the BT shunt on
the left (p = 0.002) in comparison to the central shunts. In comparison between
BT shunt right (p = 0.007) and BT shunt left (p = 0.001) to no shunt system, a
statistically significant difference for both could be detected. All other shunts had

no statistically significant effect on the development of handgrip-strength

Conclusion: The shunt-operation is also today a possibility for a treatment by
congenital heartdiseases. The placement of a BT shunt leads to a statistically
significant reduction in the handgrip strength on the ipsilateral side. On the other
hand, central shunts show no difference in this study. In the future, with regards
to the handgrip strength, BT shunts should be used only in essential situations

and instead central shunts or mod. BT shunts should use.
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BMI
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Body Mass Index
Blalock-Taussig-Shunt
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Double Outlet Right Ventricle

Ebstein- Anomalie

Major aortopulmonary collateral artery
modifizierter Blalock-Taussig-Shunt
Mittelwert

Pulmonalatresie

Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt
persistierender Ductus Arteriosus
Pulmonalklappenstenose
Polytetrafluorethylen
Rechtsventrikulo-Pulmonalaterialer-Shunt
Standardabweichung

Truncus Arteriosus communis
Transposition der groRen Arterien
Fallot’sche Tetralogie

univentrikuldres Herz

Ventrikelseptumdefekt
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IV. Hinweis auf Neutralitat in Bezug auf
Geschlechtsformulierungen

Aus Griinden der leichteren Lesbarkeit wird in der vorliegenden Promotionsarbeit die
gewohnte mannliche Sprachform bei personenbezogenen Substantiven und Pronomen
verwendet. Dies impliziert jedoch keine Benachteiligung der anderen Geschlechter,

sondern soll im Sinne der sprachlichen Vereinfachung als geschlechtsneutral zu
verstehen sein.



1 Einleitung

Angeborene Herzfehler haben Uber die letzten Jahrzehnte stark zugenommen, so
ist die Inzidenz von zwei angeborenen Herzerkrankungen bei 1000
Lebendgeborenen in den 1940er Jahren auf neun Malformationen auf 1000
Geburten in den 2000er Jahren angestiegen (van der Linde et al.,, 2011). Der
angeborene Herzfehler ist dabei mit circa 1% die haufigste angeborene
Malformation bei lebend geborenen Kindern (Hoffman & Kaplan, 2002; van der
Linde et al., 2011). Bei Totgeburten und Aborten ist sogar in 10% der Falle ein
angeborener Herzfehler vorhanden (Jorgensen et al., 2014). Fihrten friher die
einzelnen Herzerkrankungen oft wenige Tage nach der Geburt zum Tode, so ist
heute eine gute operative Versorgung und das Erreichen des Erwachsenenalters
die Regel (Khairy et al., 2010; Marelli et al.,, 2007). Durch die technische
Weiterentwicklung und die Verbesserung der einzelnen Verfahren, besteht die
Moglichkeit, angeborene Herzfehler frihzeitig zu erkennen und in vielen Fallen
auch zu beheben. Mittlerweile finden diese Operationen teilweise Uber
kathetergestltzte Verfahren statt und koénnen zeitnah nach der Geburt
durchgefliihrt werden. Zu Beginn der Forschung wurde zur Therapie von
angeborenen Herzfehlern vermehrt Palliativoperationen angewandt, die zu einer
Linderung der Symptome, aber keiner Heilung fihrten. Pioniere auf diesem
Gebiet waren Helen Taussig, Alfred Blalock sowie Vivien Tomas, die 1945 das
erste Mal eine Palliativoperation, mit Anschluss der Arteria subclavia an die
Pulmonalarterie durchfiihrten (Blalock & Taussig, 1984). Damit konnte die
Lungendurchblutung bei zyanotischen Herzfehlern verbessert werden. Dabei
stellte die Fallot’schen Tetralogie, die mit circa 5% zu den haufigsten schweren
angeborenen Herzerkrankungen gehort, ein breites Anwendungsfeld dieser
Operation da (Triedman & Newburger, 2016; van der Linde et al., 2011). Mit der
Weiterentwicklung der Materialien und der Operationsverfahren konnte im Jahr
1954 eine erste Korrekturoperationen der Fallot’schen Tetralogie von Lileih und
Kollegen durchgefiihrt werden (Cohen et al., 1956). Diese ist heutzutage das
Mittel der Wahl. Jedoch werden zum Gewinn von Zeit bei schweren Fallen immer
noch Palliativoperationen durchgefihrt (Williams et al., 2007). Sie kdnnen aber

durch die Unterbindung anatomischer Strukturen zu Beeintrachtigungen fihren,
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unter anderem auf die Kraftentwicklung der Arme. Dieser Zusammenhang soll

durch die vorliegende Studie ermittelt werden.
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2 Medizinischer Hintergrund

2.1 Herzphysiologie

Anatomisch ist das Herz, siehe Abbildung 1, in vier Herzhdhlen unterteilt, zwei
Vorhofe und zwei Kammern (Ventrikel). Dabei unterscheidet man eine rechte und
eine linke Herzhalfte. Die Vorhofe sind jeweils Uber ein Ventil mit der
entsprechend Kammer verbunden. Im rechten Herzen sorgt die Trikuspidalklappe,
im linken Herzanteil die Mitralklappe fiir einen geregelten Einfluss des Blutes in
den Ventrikel. Zwischen dem rechten und dem linken Herzen gibt es keinen
physiologischen Durchlass. Das Blut flieRt aus dem rechten Ventrikel Giber die
Pulmonalklappe und die Pulmonalarterie in die Lungen. Dort wird das Blut mit
Sauerstoff angereichert und wird anschlieBend in den linken Vorhof und von dort
weiter in den linken Ventrikel ins Herz zuriickgeleitet. Von dort wird das Blut in

den Korperkreislauf gepumpt (Flanigan & Gaskell, 2004).

Abbildung 1:  physiologisches Herz (Nikolus A. Haas, 2011)
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Tabelle 1 zeigt einen Uberblick der hiufigsten kongenitalen Herzfehler. Es soll zur
Ubersicht dienen und das Verhiltnis der einzelnen Erkrankungen darstellen.
Dabei ist festzustellen, dass der Ventrikelseptumdefekt den Grofteil der
Malformationen ausmacht. Jedoch spielt der Formenkreis der Fallot’schen
Tetralogie in der Summe eine wichtige Rolle. Im weiteren Verlauf folgt eine
genaue Beschreibung der Fallot‘schen Tetralogie (TOF). Zu dem Formenkreis der
Fallot’schen Tetralogie zahlt man dabei neben der klassischen TOF, die
Pulmonalatresie (PA) mit Ventrikel-Septum-Defekt (VSD) und eine Form des

Double-Outlet-Right-Ventricle (DORV) (Brickner et al., 2000).

Tabelle 1:  Prdvalenz angeborener Herzfehler(Samanek & Voriskova, 1999)

Heart malformation No. Prevalence % of all heart
of patients per 1000 live births malformations
Ventricular septal defect 2092 2.56 41.59
Atrial septal defect 436 0.53 8.67
Aortic stenosis 391 0.48 7.77
Pulmonary stenosis 292 0.36 5.81
Transposition of the great arteries 271 0.33 5.39
Coarctation of the aorta 266 0.33 5.29
Persistent ductus arteriosus 255 0.31 5.07
Atrioventricular septal defect 201 0.25 4.00
Hypoplastic left heart 172 0.21 3.42
Tetralogy of Fallot 169 0.21 3.36
Double-outlet right ventricle 69 0.08 1.37
Single ventricle 67 0.08 1.33
Persistent truncus arteriosus 55 0.07 1.09
Pulmonary atresia with ventricular septal defect 55 0.07 1.09
Pulmonary atresia with intact ventricular septum 53 0.06 1.05
Total anomalous pulmonary venous drainage 40 0.05 0.80
Tricuspid atresia 39 0.05 0.78
Ebstein’s anomaly of the tricuspid valve 22 0.03 0.04
Interrupted aortic arch 19 0.02 0.38
Anomalous origin of the left coronary artery 11 0.01 0.22
Others 27 0.03 0.53
Total 5030 6.16 100.00

2.2 Vitien mit verminderter Lungendurchblutung

2.2.1 Fallot’sche Tetralogie (ToF)

Erstmalig beschrieben wurde die TOF von Etienne-Louis Arthur Fallot (1850-1911)
im Jahre 1888. Diese Herzanomalie wurde zwar von anderen Autoren bereits
zuvor dargestellt, doch Fallot beschrieb als erster dieses Krankheitsbild im Detail
und trennte sie somit aus dem Formenkreis der ,la maladie bleue” heraus. Zuvor
wurden alle Krankheitsbilder, die zu einer Zyanose des Kindes und somit zur

blauen Hautfarbe fihrten, unter dem Begriff ,,|la maladie bleue” zusammengefasst
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(Loukas et al., 2014). Die ToF gehort mit 2,5% und mehr als 200 operierten
Patienten im Jahr zu den haufigsten zyanotischen kongenitalen Herzvitien in
Deutschland. Jungen sind dabei haufiger betroffen als Madchen (Schwedler et al.,
2011). Die ToF setzt sich in der urspringlichen Definition aus mehreren
Herzanomalien zusammen. Sie besteht aus einem VSD, einen hypertrophierten

rechten Ventrikel, einer reitenden Aorta und einer Pulmonalarterienstenose.

Wahrend der embryonalen Entwicklung bildet sich das Herz aus zwei paarigen
Endothelschlauchen, die zu einer X-férmigen Struktur verschmelzen. Diese
Struktur formt sich zu einer sesselformigen Struktur aus. AnschlieRend folgt eine
Wanderung von der kaudal liegenden Struktur nach dorso-kranial und der
kranialen Strukturen nach ventral und rechts. Nach diesem Prozess besteht die
Ausflussbahn aus beiden Herzhalften. Die ToF entsteht meist bei der Entwicklung
der Herzinnenraume. Aus dem Conus Cordis entsteht das Septum
aorticopulmonale, das die Kammern in eine pulmonale und aortale Ausstrombahn
teilt. Bei der ToF wachst dieses Septum fehlerhaft nach vorne, wodurch es zu
einer Einengung der pulmonalen Ausstrombahn und einem fehlenden Verschluss
des Septums kommt. Die Aorta wird nun aus beiden Ventrikeln gespeist. Um den
Druckgradienten der Pulmonalstenose entgegenzuwirken, muss das rechte Herz
mehr Kraft aufbringen, wodurch es hypertrophiert (Anderson et al., 2013;

Bruneau, 2012; Sedmera, 2009).
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Abbildung 2:  Fallot'sche Tetralogie, mit Ventrikelseptumdefekt, reitender
Aorta, Pulmonalstenose, Hypertrophierter rechter Ventrikel; RV=
rechter Ventrikel, LV= linker Ventrikel (Nikolus A. Haas, 2011)

Entscheidend dafiir ist die Physiologie der ToF. Das zurlickflieRende Blut aus dem
Korperkreislauf kommt Giber den rechten Vorhof in den rechten Ventrikel. Von
dort wird ein Teil anschliefend lGber den verengten pulmonalen Ausflusstrakt in
die Lunge gepumpt. Aufgrund des erhohten Widerstands der pulmonalen
Ausflussbahn und des hoheren Drucks im linken Ventrikel, folgt eine
kompensatorische Hypertrophie des rechten Ventrikelmyokards. In der Lunge
erfolgt, wie beim gesunden Kind, die Oxygenierung des Blutes. Dieses folgt dem
physiologischen Fluss in den linken Ventrikel. Von dort wird es zusammen mit
einem Teil des nicht oxygenierten Blutes aus dem rechten Ventrikel in den
Korperkreislauf gepumpt. Letztendlich besteht die Problematik darin, dass nur
eine geringe Menge des Blutes aus dem rechten Ventrikel die Lunge zur
Sauerstoffanreicherung erreicht. Gleichzeitig findet eine standige Durchmischung
von sauerstoffarmen und —reichen Blut Gber den Ventrikelseptumdefekt statt.
Durch den angeglichenen Druckgradienten des rechten Ventrikels an den linken,
kommt es in Folge dessen zu einem Rechts-Links-Shunt. Mit Hilfe der

Sauerstoffmessung, Abhoren des Herzens, Echokardiographie und dem Fluss-
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Doppler, lasst sich die Diagnose und die Shunt-Richtung festlegen (Brickner et al.,

2000).

Das primadre Therapieziel liegt in der Verbesserung des zyanotischen Zustandes.
Dabei wird mittels Waterston- (Aorta ascendens zur rechten Pulmonalarterie),
Pott- (Aorta descendens zur linken Pulmonalarterie), Blalock-Taussig-Shunt oder
dem zentralen Aorto-Pulmonalen Shunt Blut aus dem Korperkreislauf wieder dem
Lungenkreislauf, zur einer erneuten Oxygenierung zugefiihrt. Durch diese
PalliativmalRnahme ist es moglich, die Korrekturoperation an einem ausgewahlten
Zeitpunkt durchzufihren (McNamara, 1989). Die Palliativoperationen, wie Shunts
oder Ballonerweiterungen werden nach heutigem Stand nur bei schweren
Krankheitsverlaufen vorgenommen (J. W. Kirklin et al., 1979; Sluysmans et al.,
1995). Die eigentliche Korrekturoperation sollte im Kindesalter durchgefiihrt
werde, da die Todesrate bei weniger als 3% (Castaneda, 1990), gegeniber 2,5%-
8% (Presbitero et al., 1996; Rammohan et al., 1998) bei Erwachsenen liegt. Die
Uberlebensrate bei Kindern ohne Operation liegt nach dem ersten Lebensjahr bei
66%, nach dem dritten bei 49%, und nach dem zehnten bei 24% (Bertranou et al.,

1978).

1954 wurde die erste Korrekturoperation der ToF von Lileih und Kollegen
durchgefiihrt (Cohen et al., 1956). Fiir diese gibt es verschiedene Mdglichkeiten.
Zum einen der Verschluss mittels Patch, zum anderen die Rastelli-OP. Bei der
erstgenannten Operation wird der VSD mittels Patch geschlossen, die Aorta mit
dem linken Ventrikel verbunden und die rechte Ausstrombahn erweitert.
Teilweise wird dabei die Klappe verletzt, was zu einem schlechteren Verschluss
und spater zu einem Austausch der Klappe fiihrt. Bei der Rastelli-OP wird die
rechte Ausflussbahn komplett abgetrennt und durch einen Konduit ersetzt. Der
VSD wird wieder mittels Patch verschlossen (Chai et al., 2013; Cohen et al., 1956;
Rastelli et al.,, 1965). Diese Methode findet dann Anwendung, wenn ein
Koronargefall Gber den rechten Ausflusstrakt zieht. Aufgrund des Herzwachstums
kann es zu einer erneuten Operation fiir den Konduitwechsel kommen (Chai et al.,
2013; Hirsch et al., 2000; Lillehei et al., 1955). Die Uberlebensrate nach einer
erfolgreichen Operation betrdgt flr die ersten 5 Jahre 95%, fir zehn und fliinfzehn
Jahre 92%, fir zwanzig Jahre 91%, fir 25 Jahre 87% und fiir 32 Jahre 86% (Murphy

et al., 1993). Im weiteren Verlauf nach der Operation kann es trotz Heilung des
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Herzfehlers zu Arrhythmien und zum plotzlichen Herztod kommen. Grund dafir
ist die Rechtsherzhypertrophie sowie Narben im rechtsventrikuldren
Ausflusstrakt, in deren Folge die Erregungsweiterleitung gestort ist (Gatzoulis et

al., 2000; Gatzoulis et al., 1995).

2.2.2 Pulmonalatresie mit Ventrikel-Septum-Defekt (PA-VSD)

Die PA-VSD ist mit 1,09% ein seltenerer Herzfehler, Jungen sind dabei etwas
hiufiger betroffen (Samanek & Voriskova, 1999). Die Uberlebenschance ohne
Behandlung liegt nach einem Jahr bei 50% und nach zehn Jahren bei 8%
(Bertranou et al., 1978). Sie gleicht in ihrer Physiologie und der Behandlung sehr
der Fallot’schen Tetralogie und wird durch einen VSD, einer Pulmonalatresie und
einer Einengung des rechtsventrikularen Ausflusstrakt, mit reitender Aorta
definiert. Dabei sind die Symptome der PA-VSD deutlich ausgepragter als die
einer TOF. Die Neugeboren werden unmittelbar nach der Geburt durch eine
zentrale Zyanose auffallig (Song et al., 2009). Die Ursache dafiir ist die mangelnde
Durchblutung der Lunge und somit die fehlende Oxygenierung des Blutes. Die
Hamodynamik ahnelt der Fallot'schen Tetralogie. Es besteht ein VSD, liber den
das Blut aus dem rechten Ventrikel in den linken flieRt, also ein Rechts-Links-
Shunt. Der physiologische Blutfluss hingegen ist unterbrochen oder stark
eingeschrankt, sodass kein Blut tiber die Pulmonalarterie in die Lunge gelangt. Die
Pulmonalarterie ist entweder gar nicht ausgepragt oder sehr eng. Es gibt zwei
Formen von Umgehungskreisldaufen, zum einen der unifokale tGber den Ductus
arteriosus Botalli (PDA), zum anderen der multifokale (iber Major Aortopulmonary
Collateral Artery (MAPCA). Uber diese Kollateralen gelangt Blut zur
Sauerstoffanreicherung in die Lunge und weiter in den linken Ventrikel. Dort
vermischt es sich mit dem sauerstoffarmen Blut. Verschlie8t sich nun der PDA, so
erfolgt keinerlei Durchblutung der Lunge, wenn keine MAPCA’s oder andere
Versorgungskreisldufe vorhanden sind (Haworth & Macartney, 1980; Presnell et

al., 2015).
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Abbildung 3:  Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt; RV= rechter
Ventrikel, LV= linker Ventrikel (Nikolus A. Haas, 2011)

Die primare Versorgung des Neugeborenen besteht in der Gabe von Prostaglandin
E, welches den Verschluss des PDA’s verhindert. Das weitere Vorgehen richtet
sich nach der Lungenperfusion, ob unifokal oder multifokal, aus. Bei der
unifokalen Lungenversorgung kann die Versorgung mittels Shunt- und spéater
Korrektur-Operation erfolgen (Van Puyvelde et al., 2015). Die Korrekturoperation
gleicht dabei der bei ToF angewendeten Operation. Bei der multifokalen
Lungendurchblutung stellt die Operation eine Herausforderung dar. Oft ist die
Anatomie individuell und es erfordert eine genaue Operationsplanung (Brawn et
al., 2009; Presnell et al., 2015). Die Uberlebensrate fiir operativ versorgte PA-VSD
betragt flr das erste Jahr 93%, flir das zwei Jahr 91%, fiir drei Jahre 89% und fir

15 Jahre 87,5% (Davies et al., 2009; Kaskinen et al., 2015; Song et al., 2009).

2.2.3 Double outlet right Ventricle (DORV)

Mit einer Haufigkeit von 1,37% ist DORV ebenso eine seltene kongenitale
Erkrankung des Herzens (Samanek & Voriskova, 1999). Dabei ist sie keine
eigenstandige Entitdt der angeborenen Herzfehler, sondern eine Bezeichnung

verschiedener Herzfehler, die sich in einer dhnlichen Struktur darstellen (Lacour-
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Gayet, 2008; Ruzmetov et al., 2008). Ihre Gemeinsamkeit besteht daraus, dass die
Pulmonalarterie und mehr als 50% der Aorta aus dem rechten Ventrikel
entspringen. Ebenso besteht zwischen den Ventrikeln eine Verbindung, die als
VSD bezeichnet werden kann (Anderson, 2002; Brown et al., 2001; Griselli et al.,
2007; Mahle et al.,, 2008). Es werden dabei vier Formen voneinander
unterschieden: vom Typ Fallot, vom Typ Transposition der groBen Gefde und
vom Typ Ventrikelseptumdefekt ohne Pulmonal- oder Aortenstenose sowie
komplexe Malformationen, in der die DORV vorkommt (Anderson, 2002; Mahle et
al., 2008). Im weiteren Verlauf dieser Dissertation wird nur die DORV von Typ
Fallot betrachtet. Sie wurde 1961 von H.N. Neufeld et al. in einem Case-Report
ausfiihrlich beschrieben und in ihrer Himodynamik der ToF zugeteilt (Neufeld et

al., 1961).

Abbildung 4:  Double outlet right Ventricle mit subaortalem
Septumdefekt(Nikolus A. Haas, 2011)

Bei der DORV vom Typ Fallot treten neben dem subaortalen VSD und der

Verlegung der Aorta in den rechten Ventrikel, eine Pulmonalstenose und eine

Rechtsherzhypertrophie auf. Aufgrund des Links-Rechts-Shunt und des erhdhten

Widerstands der Pulmonalstenose muss das rechte Myokard mehr arbeiten und

hypertrophiert. Die Hamodynamik beschreibt sich wie folgt: Sauerstoffreiches
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Blut flieBt Gber den VSD von dem linken in den rechten Ventrikel und vermischt
sich dort mit dem sauerstoffarmen Blut. Dieses wird dann Uber die Aorta in den
Korper- und (ber die Pulmonalarterie in den Lungenkreislauf gepumpt. Die
Pulmonalarterienstenose verhindert dabei aber eine regelrechte Durchblutung
der Lunge (Lacour-Gayet et al., 2002; Mahle et al., 2008; Neufeld et al., 1961).
Kinder die mit einem DORV vom ToF-Typ zur Welt kommen, leiden anfangs an
einer leichten, spater an einer progredienten zentralen Zyanose und einem

Systolikum (Neufeld et al., 1961).

Die Therapie besteht wie bei den oben beschrieben Malformationen entweder in
einer Palliativoperation mittels Shunt oder in der Korrekturoperation (Mahle et
al., 2008; Morell et al.,, 2005). Die erste Korrekturoperation der DORV mit
subaortalem VSD und Pulmonalstenose wurde 1964 von J.W. Kirklin und Kollegen
erfolgreich durchgefiihrt und beschrieben (Brown et al., 2001; J. W. Kirklin et al.,
1964). Heutzutage wird die Operation der DORV vom Typ Fallot wenn moglich
elektiv zwischen dem vierten und zwdlften Lebensmonat durchgefiihrt (Lacour-
Gayet, 2008). Dabei wird die Aorta mittels Tunnelpatch tber den VSD mit dem
linken Ventrikel verbunden. Je nach GrofRe muss der VSD erweitert werden. Die
Pulmonalarterie wird wenn moglich dilatiert oder durch einen Konduit ersetzt
(Rastelli-OP) (Cetta et al., 2005; J. K. Kirklin et al., 1987). Oft kommt es zu
weiterfolgenden Operationen zwecks Konduitwechsel (Brown et al., 2001). Falls
eine Korrektur nicht moglich ist, wird eine palliative Shunt-Operation (BT oder
mod. BT) zur besseren Sauerstoffsattigung des Blutes durchgefiihrt (Cetta et al.,
2005; J. K. Kirklin et al., 1987). Die Uberlebensrate nach Korrekturoperation ohne
erneute Operation betragt fur funf Jahre 96%, fir zehn Jahre 86% und fir 15
Jahre 63% (Bradley et al., 2007).

2.3 Methoden zur Verbesserung der Lungendurchblutung

2.3.1 Blalock-Taussig-Anastomose (BTS)

Der klassische Blalock-Taussig-Shunt wurde im Jahr 1945 von dem Chirurgen
Alfred Blalock (5.04.1899- 15.09.1964) und der Kinderkardiologin Helen Taussig
(24.05.1898- 20.05.1986) das erste Mal fiir die Pulmonalatresie und —stenose
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durchgeflihrt und beschrieben (Blalock & Taussig, 1984). Im Jahre 1947 folgte
dann die Veroffentlichung zum BT bei der Fallot’schen Tetralogie (Taussig &
Blalock, 1947). Zu Beginn diente der BT-Shunt als kurative Therapie bei zentraler
Zyanose. Am hadufigsten wurde hiermit die ToF behandelt, aber auch bei der
Trikuspidalatresie, dem Truncus Arteriosus, der Transposition der grole Gefidlle
sowie dem univentrikuldren Herzen wurde der BT-Shunt eingesetzt (Taussig et al.,
1971; TaussigKeinonen et al., 1973; Taussig et al., 1974; TaussigMomberger et al.,
1973). Anfangs wurde der BT-Shunt nur bei dlteren Kindern angelegt. Mit der
fortschreitenden Etablierung des Verfahrens konnten auch Neugeborene unter
drei Kilogramm Koérpergewicht mit einem BT-Shunt versorgt werden (Fraser et al.,
2001). Mit der Weiterentwicklung des BT-Shunts von C. Dubost und N.
Oeconomos zum modifizierten BT-Shunt 1951 (Dubost & Oeconomos, 1951;
Lonyai et al., 1966), und der Moglichkeit die oben beschrieben Herzfehler auch
kurativ zu behandeln, fand der BT-Shunt immer weniger Verwendung (Ullom et

al., 1987).

Abbildung 5:  Blalock-Taussig-Shunt; Arteria Subclavia zZu
Pulmonalarterie(Khairy et al., 2007)

Bei der klassischen BT-Operation wird nach der Er6ffnung des Thorax die Arteria

subclavia und die ipsilaterale Arteria pulmonalis dargestellt. AnschlieBend wird

die Arteria subclavia am distalen Ende mittels Ligatur verschlossen und abgesetzt.

Nun wird sie mobilisiert und es erfolgt eine End- zu Seit-Anastomose zur Arteria
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pulmonalis (Yuan et al., 2009). Der BT-Shunt kann auf beiden Seiten durchgefiihrt
werden, wobei er auf der rechten Seite haufiger ist (Williams et al., 2007). Folgt
nun eine Korrektur-Operation so wird der BT-Shunt wieder durchtrennt aber nicht
mehr zurlickverlegt. Dies hat zur Folge, dass nach Anlage des Shunts die
physiologische, pulsative Blutversorgung des betroffenen Arms unterbrochen ist.
Diese ist aber fiir das physiologische Wachstum entscheidend (Kaul et al., 1988).
Nachdem die Moglichkeit des kurativen Eingriffes geschaffen war, diente der BT-
Shunt oft nur als Voroperation, um Zeit und Lebensqualitdt zu gewinnen (Fraser
et al.,, 2001; Sousa Uva et al.,, 1995; Williams et al., 2007). Im Jahr 1971
berichteten Taussig et. al, dass das Risiko wahrend der Operation zu versterben
am Anfang der BT-Shunt-Operationen bei 12% lag. 15 Jahre nach abgeschlossener
BT-Anlage betrug die Sterblichkeit 23%. In den folgenden Jahrzehnten konnte die
Mortalitat stark gesenkt werden (Taussig et al., 1971; Williams et al., 2007).
Letztendlich ergab sich aber lber die letzten Jahrzehnte ein starker Riickgang an
BT-Shunt-Operationen, was durch die Follow Up-Studie von J. A. Williams et. al
der Johns Hopkins Medical Institutions (Baltimore, Maryland) bestatigt wurde. In
den 1940er Jahren wurden noch 877 Patienten mit einem BT-Shunt versorgt,
wohingegen es in den 2000er Jahren nur noch 73 Patienten waren (Williams et al.,

2007).

2.3.2 moaodifizierter Blalock-Taussig-Anastomose (mod. BTS)

Der mod. BTS ist eine Weiterentwicklung des klassischen BTS. Als erstes
beschrieben W. Klinner et al. 1962 den mod. BTS mittels Teflonréhrchen (Klinner
et al., 1962). Im Jahre 1976 folgten A.B. Gazzaniga und Kollegen mit dem Einsatz
von Polytetrafluoroethylene (PTFE) als Patchmaterial (Gazzaniga et al., 1976).
1980 verwandte M.R. de Leval PTFE als Material zur Anlage eines mod. BTS. Diese
Vorgehensweise wird bis heute als Standardmethode genutzt (de Leval et al.,

1981).

Beim mod. BTS wird &hnlich wie beim BTS eine Verbindung zwischen
Systemkreislauf und Pulmonalarterie geschaffen. Hierbei wird aber nicht die
Subclavia durchtrennt und mobilisiert, sondern mittels eins PTFE- R6hrchens eine

Verbindung zwischen Arteria subclavia und Arteria pulmonalis geschaffen.
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Alternativ besteht auch die Méglichkeit, die Verbindung zwischen dem Truncus
brachiocephalicus und der Pulmonalarterie anzulegen. Der Arm bleibt bei beiden
Varianten weiterhin Uber die Arteria subclavia versorgt.

Bei der Operation werden eine Thorakotomie und eine anschliefende Praparation
der Arterien durchgefiihrt. Es erfolgt die Eroffnung sowohl der Arteria subclavia
als auch der Arteria pulmonalis. Zwischen beiden Arterien wird das PTFE-
Rohrchen gelegt und vernaht. Aufgrund des Wachstums der Kinder wird die Lange
des Konduits etwas grofRer gewdahlt (Dirks et al., 2013; Fermanis et al., 1992; Gold
et al.,, 1993). Der Durchmesser des Verbindungsrohrs spielt fir das weitere
Wachstum der Pulmonalarterie eine wichtige Rolle, so bleibt es bei einem
Durchmesser von 4 mm hinter dem von 5 mm oder 6 mm zuriick (Cotrufo et al.,
1989; Gale et al., 1979; Godart et al.,, 1998; Shibata et al., 2015). Ein haufiger
Nebeneffekt des mod. BTS gegeniiber des BTS ist das Auftreten von Thrombosen
in den korperfremden Implantaten. Besonders grofR ist die Verschlussrate bei
Shuntlumina unter 4 mm (Gedicke et al., 2010; Wells et al., 2005). Der mod. BTS
wird bei verschiedenen zentralen, zyanotischen Herzfehlern als Palliativoperation
angewandt. Dabei wird sie heute dem klassischen BT vorgezogen (Dubost &
Oeconomos, 1951; Lonyai et al., 1966). Bei einer anschlieRenden

Korrekturoperation wird der mod. BTS wieder verschlossen.

Abbildung 6:  modifizierter Blalock-Taussig-Shunt; Kunststoffrohrchen als
Verbindung zwischen Arteria Subclavia und
Pulmonalarterie(Khairy et al., 2007)

23



2.3.3 Aortopulmonaler Shunt (AP)

Heutzutage wird der AP meist als Palliativoperation angewandt, wenn eine
priméare Korrekturoperation nicht moéglich ist (Ugurlucan et al., 2009). Der AP lasst
sich in zwei unterschiedliche Varianten aufteilen, zum einem den klassischen AP,

zum anderem den modifizierten AP.

Abbildung 7:  Aortopulmonaler Shunt(Rodefeld et al., 2002)

Beim klassischen AP wird eine mediane Sternotomie vorgenommen. Die Arteria
pulmonalis wird prapariert und mobilisiert. An ihrem proximalen Ende wird sie
anschliefend geclipt und durchtrennt. Die Aorta ascendens wird seitlich eréffnet
und es erfolgt eine End- zu Seit-Anastomose mit dem kranialen Ende der Arteria
pulmonalis. Wichtig dabei ist, unnoétige Spannung und das Abknicken der Arteria
pulmonalis zu vermeiden. Die GroRBe des aortopulmonalen Fensters sollte der
GroRe der aufzundhenden Arteria pulmonalis entsprechen. Die Lunge wird
dadurch nicht mehr Uber das rechte Herz, sondern liber den Systembkreislauf
versorgt (Rodefeld et al., 2002). Der erste modifizierte AP wurde von Gazzaniga
und Kollegen mittels PTFE vorgenommen (Gazzaniga et al., 1976). Dabei wird wie
auch beim AP eine mediane Sternotomie durchgefiihrt. AnschlieBend erfolgt die

Mobilisierung der Arteria pulmonalis und deren zeitweise Verschluss am
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proximalen Ende. Die Arteria pulmonalis wird seitlich er6ffnet und mit dem Ende
des PTFE-R6hrchens vernaht. An der vorgesehenen Verbindungsstelle wird die
Aorta ebenfalls abgeklemmt und es erfolgt eine Inzision. Das PTFE-R6hrchen wird
nun Seit zu Seit mit der Aorta verndht. Der uberstehende Rest des PTFE-
Réhrchens wird nun verschlossen und die Klemmen von der Aorta und der Arteria
pulmonalis entfernt. Die Lunge wird nun Uber das linke Herz und die Aorta

versorgt (Barozzi et al., 2011; Gates et al., 1998; Ugurlucan et al., 2009).

Abbildung 8:  modifizierter Aortopulmonaler-Shunt; Seit-zu-Endverbindung

von Aorta und Pulmonalarterie(Barozzi et al., 2011)
Vorteil des AP ist die schnelle Verbesserung der Sauerstoffsattigung und die
Moglichkeit, friihzeitig eine Korrekturoperation durchzufiihren(Rodefeld et al.,
2002). Jedoch kann es auch zu Lungenédemen, Thrombosen und zu zerebralen
Embolien kommen(Alioglu et al., 2008; Pellicer et al., 1992; Ugurlucan et al.,
2009). Die Mortalitat und Morbiditat ist hoch und liegt bei der AP-Operation bei
23% (Li et al., 2007; Ugurlucan et al., 2009).

2.3.4 Rechtsventrikulo- Pulmonalaterialer Shunt (RV-PA)

Der RV-PA wird zur Korrektur von verschiedenen Erkrankungen des Herzens
angewendet, vornehmlich bei der Pulmonalatresie und dem hyperplastischen
Linksherzsyndrom (Norwood et al., 1980; Rastelli et al., 1965). Die
Operationsmethode wurde von dem Japaner Shunji Sano et. al durch die Wahl
eines kleineren Lumens verbessert. So wird der RV-PA in manchen Quellen auch

als Sano-Shunt bezeichnet (Sano et al., 2004).
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Der RV-PA dient nicht nur bei den oben genannten Herzfehlern, sondern auch bei
komplizierten Fallen der TOF, dem Truncus Arteriosus communis, der
Transposition der groRen GefdaRe mit Pulmonal Atresie und weiteren schweren
kongenitalen Herzfehlern als Korrektur- oder Palliativoperation (Dearani et al.,
2003). Dabei versorgt der rechte Ventrikel nach dem Einsetzten des RV-PA sowohl
Lungen-, als auch den Korperkreislauf. Man unterscheidet verschiedene Arten von
RV-PA-Conduits, ein Hauptmerkmal ist dabei ob sie klappentragend oder ohne

Klappen sind.

Abbildung 9:  Rechtsventrikulo- Pulmonalaterialer-Shunt(Reemtsen et al,
2007)

Die Anlage des RV-PA erfolgt meist im Rahmen komplexer Operationen, wie die
mehrstufige Norwood-Operation. Dabei wird der Thorax durch eine Sternotomie
eroffnet. AnschlieRend wird das Kind auf 20 Grad Celsius Korpertemperatur
geklihlt und mit Hilfe der Herz- Lungen- Maschine die Zirkulation
aufrechterhalten. Wahrend des Herzstillstands wird das Kunststoffrohrchen auf
die Pulmonalarterie mittels End- zu Seitanastomose gendht. Die Verbindung des
Konduits mit dem rechten Ventrikel findet wahrend der Aufwarmphase und am
schlagenden Herzen statt. Dabei wird der rechte Ventrikel ungefdhr in 1 cm

Abstand vom Anulus pulmonalis ero6ffnet und der Konduit mit dem rechten
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Ventrikel verndht. Je nachdem wie die anliegenden Strukturen liegen, lasst sich
der RV-PA rechts oder links von der Aorta legen (Januszewska et al., 2011; Malec
et al., 2003). Entscheidend fir die Wahl der GroRRe des Lumens sind das Alter, die
GroRe des Herzens und der GefdalRe. Je nach Wachstum muss friiher oder spater
ein Konduitwechsel oder eine Korrekturoperation vorgenommen werden (Dearani
et al., 2003; K. Ong et al., 2013). Aufgrund eines zu grol} gewahlten Lumens des
RV-PA besteht die Gefahr, dass es zu einem Lungendédem kommt (Sano et al.,
2004). Bei einem zu kleinen RV-PA kann der Patient zyanotisch bleiben. Haufig
kann es zu einer Stenosierung des RV-PA kommen. Das Risiko dafiir liegt zwischen

8,6 % - 26% (Desai et al., 2009; Photiadis et al., 2012).

2.3.5 Waterston- Anastomose

Die Waterston- Anastomose ist eine Seit-zu-Seit-Anastomose der Aorta ascendens
und der rechten Pulmonalarterie. Erstmals beschrieben wurde diese Art der
Anastomose von dem britischen Kinderchirurg David J. Waterston 1962
(Waterston, 1962). Im Jahr 1966 wurde die gleiche Methode von Cooley et. al.
und Edwards et. al, von beiden nochmals als neue Methode beschrieben (Cooley

& Hallman, 1966; Edwards et al., 1966).

Die Waterstonanastomose wird hauptsachlich bei zyanotischen Herzfehlern als
Palliativoperation angewandt. Sie dient ebenso als Alternative zum BT-Shunt,
wenn die Arterie subclavia zu klein flir einen Anlage des BT-Shunts ist (DeBoer,
1987). Die Operation wird lber eine anterolaterale Thorakotomie entlang des
vierten Intercostalraumes ausgefiihrt. Der Thymus wird beiseitegeschoben und
die obere Hohlvene wird mittels Banding gehalten. Anschliefend wird das
Perikard eroffnet und die rechte Lungenarterie mobilisiert. Nun erfolgt die
Eroffnung der Hinterwand der Aorta ascendens und der Vorderwand der rechten
Lungenarterie. Im Anschluss werden beide Offnungen miteinander verniht
(Kessler et al., 1994; Somerville et al., 1969). Die Waterston- Anastomose hat den
Vorteil sowohl bei regelrechter Anatomie als auch bei einem gedrehten

Aortenbogen in gleicher Weise angewendet werden zu kdnnen.
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Abbildung 10: Waterston Anastomose(Khairy et al., 2007)

Probleme, die bei dieser Operation auftreten konnen, sind das Abknicken der
Lungenarterie, die Minderdurchblutung der linken Lunge, eine Odembildung der
rechten Lunge aufgrund des hohen Druckgradients, sowie die Entstehung einer
Stenose. Ebenso besteht ein hohes Risiko, bei der Korrekturoperation eine
Komplikation hervorzurufen. Die Waterston- Anastomose wird heute nicht mehr

angewandt (Tay et al., 1974).

2.3.6 Pott'sche Anastomose

Wie auch die Waterston- Anastomose ist die Pott'sche Anastomose eine
Verbindung der Aorta mit der Pulmonalarterie. Bei dieser Methode wird die
Vorderwand der Aorta descendens mit der Hinterwand der linken Arteria
pulmonalis, liber eine Seit- zu Seit-Anastomose verbunden. Das Verfahren wurde
das erste Mal im Zusammenhang mit zyanotischen Herzfehlern von W. J. Potts et.

al. im Jahr 1946 durchgefiihrt und beschrieben (Potts et al., 1946).

Uber eine linksseitige Thorakotomie auf Hohe des vierten Interkostalraums
erfolgt die Eréffnung des Thorax. Uber diesen Zugang wird die Aorta descendens,
sowie die linke Pulmonalarterie prapariert und mobilisiert. Beide werden auf
gleicher Hohe abgeklemmt und eingeschnitten. Dabei ist zu beachten, dass ein

der KorpergroBe des Kindes entsprechendes Lumen gewadhlt wird. Meist betragt
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dies einen Durchmesser von 4 mm. AnschlieBend werden die beiden Offnungen
miteinander verndht. Nun werden die Klemmen entfernt und die Perfusion der
Lunge erfolgt nun Uber die Aorta descendens. Es resultiert direkt nach dem
Eingriffe eine deutliche Verbesserung der Sauerstoffsattigung und der
Lungendurchblutung (Baruteau et al., 2012). Die Anlage der Pott'schen
Anastomose wurde Uber die Jahre weiterentwickelt. Zum einen gibt es eine
modifizierte Form, wobei die Verbindung der Aorta descendens und der Arteria
pulmonalis Uber ein Goretexrohrchen gebildet wird, zum anderen das
interventionelle Vorgehen, bei dem mittels Katheter die Verbindung zwischen den

zwei GefalRen hergestellt wird (Esch et al., 2013; Kim et al., 2015).

Abbildung 11: Pott'sche Anastomose(Khairy et al., 2007)

Die Schwierigkeit der Operation liegt in der Erstellung der optimalen Gr6RRe des
Shuntlumens. Ist es zu grol3, kann es schnell zu einer Lungenembolie oder zur
Dekompensation des Herzens fiihren. Ist das Lumen zu eng, besteht eine
verminderte Perfusion der Lunge, die Gefahr der Stenosierung sowie die Gefahr
einer Thrombose und einer anschlieBenden Embolie. Ein weiterer groBer Nachteil,
ist der komplizierte Verschluss der Anastomose bei der Korrekturoperation.
Vorteilhaft dagegen ist die Pott’schen Anastomose hinsichtlich der kurzen
Operationszeit, der schnellen Verbesserung der Lungenperfusion sowie der

Einfachheit der Shuntanlage. Die 20 Jahre Uberlebensrate nach Anlage des Shunts
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betrug nach der Studie von R.B. Cole und Kollegen bei der ToF 85%. Aufgrund der
Schwierigkeit bei der Anlage und dem Verschluss der Anastomose und besserer
Alternativen wird die Pott’sche Anastomose heutzutage kaum noch angewendet

(Cole et al., 1971; Murphy et al., 1993).

2.3.7 Ductusstent

Der Ductus arteriosus ist wahren der Embryonalperiode die physiologische
Verbindung zwischen dem Korperkreislauf und dem Lungenkreislauf. Diese
Verbindung dient dazu, die Perfusion der Lunge wahrend der Schwangerschaft zu
unterbinden und das sauerstoffreiche Blut direkt in den Korperkreislauf zu
beférdern. Mit der Geburt kommt es zum Verschluss des Foramen ovale und zur
Entfaltung der Lunge. Der vormals hohe Widerstand in der Lungenarterie wird
deutlich geringer und der Druck im Koérperkreislauf nimmt zu. Dadurch flie3t das
Blut Uber die Lungenarterie durch die Lunge und von dort zuriick in das linke Herz.
In den weiteren Tagen und Wochen nach der Geburt kommt es zu einem

physiologischen Verschluss des Ductus arteriosus.

Besteht nun eine Minderperfusion der Lunge aufgrund eines angeborenen
Herzfehlers, gibt es die Moglichkeit, den noch offenen Ductus arteriosus als Shunt
zwischen dem Korper- und dem Lungenkreislauf zu nutzen. Ein schneller
Therapiebeginn ist hierbei entscheidend. Das Mittel der Wahl ist dabei
Prostaglandin E, da es aufgrund seiner Eigenschaften dazu fiihrt, dass der Ductus
arteriosus offen bleibt. Fiir eine lingere Offnungszeit reicht Prostaglandin E
jedoch nicht aus. Hierfir wird das Setzen von Stents zur Hilfe genommen. Uber
die Arteria femoralis oder Arteria radialis wird der Zugang zum arteriellen System
geschaffen. AnschlieRend wird der Katheter bis in den Aortenbogen, auf Hohe des
Ductus arteriosus geschoben. Nun erfolgt das Setzen der Stents, der den
gesamten Verlauf vom Ubergang von Ductus in die Pulmonalarterie, bis zum
Ubergang von Ductus zur Aorta abdecken muss. Eventuell muss ein bereits
geschlossener Ductus arteriosus manuell oder mit Prostaglandinspiilung wéhrend
des Eingriffes erneut gedffnet werden. Zu beachten ist bei diesem Eingriff, dass
der Ductus arteriosus verschiedene Urspringe haben kann und dass eine

passende KathetergrofRe gewdhlt werden muss. Wahrend und nach dem Eingriff
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kann es zu Blutungen, Vasospasmen, Thrombosen und zur Ablésung des Stents
kommen (Alwi, 2008; Santoro et al., 2008; Tola et al., 2015). Die Vorteile des
Ductus arteriosus-Stent liegen in der kurzen Eingriffsdauer, der guten und
langfristigen Oxygenierung des Blutes und dem Vermeiden einer Thorakotomie.
Die Nachteile bestehen in einer Stenosierung und der Haltbarkeit des Stents
sowie die Schwierigkeiten bei der Entfernung im Rahmen einer anschlieBenden
Korrekturoperation. Ein Groliteil der Patienten braucht nach Anlage des
Ductusstents bis zur endgiltigen Korrekturoperation keine weitere Intervention

(Alwi et al., 2004).

N )

Abbildung 12: Ductusstent (Gewillig et al.,, 2004)

Heutzutage liegt das primadre Ziel bei der Behandlung von angeborenen
Herzfehlern in der Durchfiihrung einer Korrekturoperation. Die Verwendung von
Shunts als Option einer dauerhaften Palliativversorgung wird heute nicht mehr
angewendet. Als palliative MaRBnahme und zur zeitlichen Uberbriickung bis zur

eigentlichen Korrekturoperation kommen sie jedoch regelmalig zum Einsatz.
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3 Fragestellung
Daher stellt sich die Frage, in wie weit die Anlage eines kiinstlich angelegten
Shunts die Kraftentwicklung einer Person beeinflusst?

Unterscheidet sich die Handkraft der Seite mit peripherem Shunt zu der Seite
ohne peripheren Shunt? In wie weit sind dabei Unterschied bei den einzelnen

Arten der Shuntanlagen ersichtlich?
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4 Material und Methoden

4.1 Patienten

Im Zeitraum vom 09.01.2013- 31.07.2013 wurden alle Patienten in der Ambulanz
des Deutschen Herzzentrums Miinchen untersucht, die wegen eines angeborenen
Herzfehlers zur Routine-Spiroergometrie lGberwiesen wurden (Tabelle 2). Dabei
ergab sich eine Patientenzahl von 436, im Alter von 6 bis 75 Jahren. Davon waren
193 weiblichen und 243 mannlichen Geschlechts. Das Durchschnittsalter lag bei
den Frauen bei 29,88 Jahren +14,14 Jahren, bei den Mannern lag es bei 26,35
Jahren £ 12,54 Jahren. Von den 243 Mannern hatten 32 eine Shunt-Operation. 31
der 193 Frauen sind mit einem Shunt versorgt worden. Manche Patienten hatten
mehrere Shunt-Operationen, wobei nur die erste dieser und deren Verschluss

ausgewertet wurden.

Tabelle 2: Patienten- und Shuntdaten

Gesamtmenge Fallot

Manner (243) Frauen (193) Ménner (36) Frauen (43)
Alter in Jahren 26,4 + 125 299 + 141 p=.007 264 + 118 28,2 + 133 p=.526
Gewicht in kg 69,5 + 19,3 599 + 16,1 p=.0001 71,1 + 18,1 575 + 17,8 p=.001
Korperlainge incm 172+ 14,3 162 + 11,2 p=.0001 172 + 135 159 + 115 p=.0001
BMI kg/m? 231 + 44 227 + 48 p=.34 237 = 41 223 + 54 p=.212
Shunt 32 31 13 20
BT 11 8 5 9
mod. BT 7 2 1 2
AP 7 13 4 4
Sano 2 4 2 2
Waterstone 5 4 1 3

Mittelwert + Standardabweichung, Body Mass Index (BMI), BT, mod. BT, AP, Sano,
Waterston

In der vorliegenden Studie wurden ausschlielllich die Patienten berlicksichtigt,
welche an einer Fallot’schen Tetralogie erkrankt waren. Insgesamt waren es 79
Patienten, also 18.11 % aller untersuchten Patienten. Von diesen waren 36
mannlich und 43 weiblich. Das Alter lag zwischen 8 und 57 Jahren. Bei den
mannlichen Teilnehmern lag der Altersmittelwert bei 26,35 Jahren £ 11,75 Jahren
und bei den Frauen lag das Durchschnittsalter bei 28,17 Jahren + 13,27 Jahren.

Der Body Mass Index (BMI) wurde wie folgt berechnet: Kilogramm geteilt durch
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KorpergroBe (in Metern) zum Quadrat. Es ergab sich dabei fiir die gesamten
Manner von 23,1 + 4,4 und fir alle Frauen ein Wert von 22,69 + 4,78 In der
Gruppe der Patienten mit Fallot‘schen Tetralogie ergab sich ein BMI von 23,66 *
4,1 bei den Mannern und 22,28 + 5,41 bei den Frauen. Von den 36 mannlichen
Patienten mit einer Fallot‘schen Tetralogie waren 13 mit einem Shunt versorgt
worden. Bei den weiblichen Teilnehmern waren es 20 von 43 Patientinnen. Alle
teilnehmenden Patienten unterzogen sich der Handkraftmessung und

anschliefend der Spiroergometrie.

Die vorliegende Studie wurde durch die ortliche Ethikkomission geprift und
angenommen und erfillt die ethischen Standards der 1964 Dekleration von

Helsenki sowie deren Beigefligten Anhédngen (Registrierungsnummer: 90/17 S)

4.2 Datenerhebung

Die Datenerhebung erfolgt mit Hilfe des Programms Stationsarbeitsplatz der
Firma Cerner. Uber das Programm konnten die Arztbesuche und die
durchgeflihrten Operationen, mit der entsprechenden Shuntanlage, ShuntgrofRe
und Zeitpunkt der Korrekturoperation entnommen werden. Dies wurde im
Anschluss in einer Tabelle dokumentiert. Als Endpunkt der Shunt-Versorgung
wurde der operative Verschluss, die kurative Operation oder der
pathophysiologische Verschluss gewertet. War nur die Korrekturoperation
vermerkt, wurde diese mit Datum eingetragen. Einige Patienten hatten mehrere
Operationen zur Shuntanlage oder Shuntwechsel. Bei diesen wurden alle
Operationen erfasst, aber nur die erste Shuntoperation entsprechend gewertet.
Bei Fehlen der digitalen Akte erfolgte die Erhebung anhand der
Operationsberichte im Archiv des Deutschen Herzzentrum Minchen. Einige
Patientenunterlagen konnten aufgrund fehlender Unterlagen nicht erfasst werden
und wurden aufgrund dessen ausgeschlossen. Die Einteilung der Shunts erfolgte
einmal durch das Eintragen des Shuntnamens, zum anderen durch eine
Zahlencodierung. Der Zahlencode beinhaltet den Shuntursprung, die Shuntart und
auf welcher Seite der Shunt entsprang. Das Lumen wurde mit der in der Operation

angegeben GroRe Gbernommen. Anatomische Sonderfdlle bekamen hierbei eine
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eigene Ziffer. Die Verteilung, ob peripher, zentral, rechts oder links wurde erst im

Anschluss bei der Auswertung durchgefihrt.

4.3 Shunts

Die Studiengruppe von 79 Patienten mit ToF wurde hinsichtlich der Shunt-
Operation untersucht. Dabei wurde die Seite, die Dauer, die Art und das Lumen
des Shunts beurteilt sowie die Auflosung des Shunts im Rahmen einer
Korrekturoperation. Anhand dieser Daten wurden die Shunts in drei Gruppen
unterteilt. Zum einen die peripheren Shunts, zu denen der BTS und der
modifizierte BTS gehodren. Zum anderen die zentralen Shunts, zu denen der AP-
Shunt, der RV-PA-Shunt, die Pott‘sche- Anastomose und die Waterston-
Anastomose zahlen. Die peripheren Shunts wurden nochmals nach ihrem
Anlageort, ob rechte oder linke Seite, gegliedert. Die dritte Gruppe bildeten die
Patienten ohne Shunt. In einem weiteren Schritt wurden die peripheren Shunts
weiter unterteilt. Der BTS und der modifizierte BTS wurden dabei getrennt

betrachtet und nochmals mit den anderen Gruppen verglichen.
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Abbildung 13: Aufteilung des Patientenkollektives nach Shunts

4.4 Kraftmessung

Die Kraftmessung wurde im Rahmen der Kontrolluntersuchung durchgefiihrt.
Nach der eigentlichen Untersuchung und Spiroergometrie, erfolgte die Messung
der Handkraft. Der Kraftmesser besteht dabei aus einem festen Haltegriff, der
Uber zwei Fihrungsschienen mit dem flexiblen Messgriff verbunden ist. Der feste
Handgriff wurde auf den Handballen gelegt, sodass der Messgriff im mittleren
Drittel der Finger zum Liegen kam. Der Patient muss das Gerdt nun selbstandig
halten, was dazu fiihrt, dass eine gewisse Kraftmessung schon bei dem Halten
auftrat. Die Kraft der Patienten wurde in unserer Studie mittels JAMAR Hydraulic
Hand Dynamometer, der Firma Lafayette Instruments (Sagamore, Indiana)
gemessen. Uber die Analogskala, die das Minimum von null Kilogramm bis zum
Maximum von 90 Kilogramm abbildet, konnten die Werte abgelesen werden.

Neuere Modelle besitzen bereits digitale Anzeigetafeln.

Fir die Kraftmessung hatte jeder Patient drei Versuche pro Arm, aus denen der
beste Versuch gewertet wurde. Durchgefiihrt wurde die Messung im Sitzen. Der
Unterarm wurde dabei im 90° Winkel zum Oberarm am Korper gehalten. Das
Handgelenk sollte in der Verlangerung des Unterarmes ohne abzuknicken
gehalten werden. AnschlieBend konnte der Patient frei entscheiden, wann er
zudricken wollte. Mittels Hochststandsnadel konnte der beste der drei Versuche
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an beiden Armen festgehalten werden. Nach jeder Kraftmessung wurde eine
kurze Pause vorgenommen, bevor eine erneute Messung stattfand. Wichtig war,
dass der Griff gut umschlossen werden konnte und dass der Patient eine
physiologische Bewegung, wie bei dem Bilden einer Faust durchfihrte. Feuchte

Hande oder ein Abknicken des Handgelenkes sollten vermieden werden.

Abbildung 14: JAMAR Hydraulic Hand Dynamometer
("https.//chponline.com/store/pdfs/j-20.pdf;
Bedinungsanleitung; Datum27.10.2016 um 11.32 Uhr,")

4.5 Statistik und Auswertung

Die statistische Auswertung beider Datenerhebungen erfolgte anhand der
Statistiksoftware SPSS (9.5.7, Version 23) fur Windows (Firma. SPSS Inc., lllinois,
USA). Fir die Irrtumswahrscheinlichkeit wurde das Niveau a< 5% (p < .05)
festgelegt. Die deskriptiven Daten stellen sich als Mittelwert und
Standardabweichung dar. Dabei wurde die vorher erstellte Excel-Tabelle als

Grundlage verwendet.

Zu Beginn wurde das gesamte Patientenkollektiv hinsichtlich ihrer Erkrankungen
und deren auftretenden Haufigkeit betrachtet. In einem zweiten Schritt wurden
die Verteilung und die Haufigkeit der Shunts dargestellt. AnschlieBend erfolgte
die Betrachtung der linken Handkraft, der rechten Handkraft und dem
Kraftverhaltnis (Quotienten aus rechter zur linken Handkraft). Hierbei wurde der
Mittelwert, der Median, das Konfidenzintervall sowie das Maximum und das
Minimum berechnet. Die einzelnen Messwerte wurden im Histogramm graphisch

dargestellt, um die Normalverteilung zu veranschaulichen. Diese wurde nochmals
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mittels Kolmogorow-Smirnow-Lilliefors- und Shapiro-Wilk-Test Uberprift. Als
letzter Schritt erfolgte die Erstellung einer Kreuztabelle, in der die Verteilung der

einzelnen Shunts auf die Herzfehler aufgezeigt wurde.

Im Anschluss wurde die deskriptive Statistik, wie bei dem Gesamtkollektiv,
ausschliefllich fir die Gruppe der Fallot’schen Tetralogie berechnet.
Darauffolgend wurden erneut die Normalverteilung der Handkraft rechts, links
und ihr Quotient graphisch dargestellt und im Anschluss mittels Kolmogorow-
Smirnow-Lilliefors- und Shapiro-Wilk-Test Uberprift. Des Weiteren wurde eine
Kreuztabelle zur Darstellung der Shuntverteilung erstellt. Die Aufteilung erfolgte
dabei nach der Seite der Shuntanlage (links, rechts, zentral oder kein Shunt). Zur
weiteren Berechnung wurde der Quotient aus der rechten Handkraft zur linken
Handkraft gewahlt. Aufgrund der geringen Fallzahlen der einzelnen Shunts in der
Gruppe der Fallot’schen Tetralogie wurden nicht parametrische Tests zur
Veranschaulichung verwendet. Dabei wurde der Quotient der Handkraft bei
rechtseitiger Shuntanlage zur zentralen und von zentraler zu linker Shuntanlage
mittels Man-Whitney-U- und Wilcoxon-Test berechnet. Die Ergebnisse wurden in
einem Boxplot dargestellt. In einem weiteren Schritt wurden nochmals die
rechtsseitigen und linksseitigen Shunts in den klassischen und in den
modifizierten BTS unterteilt. Dabei wurden wie bereits in der gréfBeren Gruppe
nicht parametrische Tests beispielsweise der Man-Whitney-U- und Wilcoxon-Test
angewandt. Die Ergebnisse wurden ebenfalls in einem Boxplot dargestellt. Zur
Feststellung, ob die Shuntanlage einen Einfluss auf die Abschwachung der
kontralateralen, meist dominant Handkraft hat, fand der Man-Whitney-U- und
Wilcoxon-Test Anwendung. Darauf folgte erneut eine Ergebnisdarstellung in

einem Boxplot.
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5 Ergebnisse

Im ersten Teil des Ergebnisteils wird das gesamte Patientenkollektiv dargestellt.
Im zweiten Teil erfolgt die genauere Betrachtung der Patienten mit Fallot “scher

Tetralogie.

5.1 Gesamtes Patientenkollektiv

Die Anzahl der erfassten Patienten besteht aus 435 Probanden (Frauen: 44,4%).
Dabei wurden 193 Frauen und 242 Manner in die Studie eingeschlossen. Diese
wurden im Zeitraum vom 09.01.2013 - 31.07.2013 im Deutschen Herzzentrum
Minchen untersucht. In Abbildung 15 ist die Haufigkeit der einzelnen
Erkrankungen, des gesamten Patientenkollektivs dargestellt. Hierbei war die

Fallot’sche Tetralogie und die Aortenstenose (AS) am haufigsten.

W AS/AS n valv/AS n.K.
B ASD/AVSD/VSD

m CoA

W EBS

m Fallot

u MS/MKP

B PAPVR/TAPVR

mPS

WTAC

m TGA art. Switch

Abbildung 15: Hdufigkeit kongenitaler Herzfehler im gesamten

Patientenkollektiv (AS: Aortenstenose, ASD: Artriumseptumdefekt, CoA:
Aortenisthusstenose, EBS: Ebsteinanomalie, MS: Mitralklappenstenose, PAPVR/TAPVR:
partieller/ totaler Pulmonlvenenverschluss, PS: Pulmonalklappenstenose, TAC: truncus
Arteriosus communis, TGA: Transpostion der grofSen Arterien)

5.1.1 Handkraft- und Shuntverteilung

Abbildung 16 zeigt die Verteilung des Kraftquotienten aller 435 Patienten aus der

Handkraft rechts zu links. Es ergab sich flir diesen Quotienten nach Kolmogorow-
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Smirnow-Lilliefors-Test und Shapiro-Wilk-Test (p< .001) keine Normalverteilung.

Der Mittelwert betragt 1,08 und die Standabweichung 0,159.

Hiufigkeit

1,00 125 150
Handkraft rechts/ links

Abbildung 16: Verteilung des Quotienten Handkraft rechts zu links

Die Abbildung 17 gibt an, welche Erkrankungen im gesamten Patientenkollektiv
mit einem Shunt versorgt wurden. Es wird hier die Haufigkeit einer Shuntanlage

und keiner Shuntanlage verglichen.
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Abbildung 17: Shuntverteilung bei den einzelnen Erkrankungen (ccTGaA: kongenital

korrigierte Transposition der grofSen Arterien, PS: Pulmonalklappenstenose, TGA;
Transposition der grofsen Arterien, UVH: univentrikuldres Herz)
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5.2 Fallot’sche Tetralogie

5.2.1 Darstellung des Patientenkollektivs

Die anthropometrischen Daten aller Patienten mit der Diagnose Fallot’sche
Tetralogie werden in Tabelle 3 dargestellt.

Die Anzahl an Patienten mit Fallot ‘scher Tetralogie besteht aus 79 Probanden
(Frauen: 54,4%). Dabei wurden 43 Frauen und 36 Manner erfasst. Es ergaben sich
hinsichtlich des Gewichts (p< ,001) und der Koérperlange (p< ,001) statistisch
signifikante Unterschiede, die sich wie beim gesamten Patientenkollektiv auf die
unterschiedliche Physiologie von Mann und Frau zuriickfihren lassen. Beim BMI
(p< ,341) und dem Alter (p< ,526) ergab sich indes kein Unterschied. Im weiteren
Verlauf wurden die Gruppen zusammengefasst und nach der Art und des Ortes

ihrer Shuntanlage aufgeteilt.

Tabelle 3:  Anthropometrische Daten der Patienten mit Fallot’scher Tetralogie

Manner (36) Frauen (43) p-Wert
Alter (Jahren) 264 + 1138 282 1 0,526
Gewicht (kg) 71,1 + 181 575 =1 0,001
Ko6rperlange (cm) 172 + 135 159 =+ 1 0,001
BMI ( kg/n?) 23,7 + 41 223 * 0,212

Mittelwert + Standardabweichung, Body Mass Index (BMI)

5.2.2 Handkraft und Shuntverteilung bei der Fallot’schen Tetralogie

Abbildung 18 zeigt die Mittelwerte und die Standardabweichung der Handkraft
rechts (MW= 31,8 + 14,3) und der Handkraft links (MW= 29,9 + 13,7) sowie in
Abbildung 19 den Quotienten (MW= 1,1 + 0,15) aus diesen. Die Handkraft auf der

linken Seite fallt etwas schwéacher aus als die Handkraft auf der rechten Seite.
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Abbildung 18: Mittelwertvergleich der Handkraft links und rechts und des
Quotienten

1,4
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0,4
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Handkraft rechts/ links

Abbildung 19: Mittelwert des Quotienten der Handkraft rechts/links

Die Abbildung 20 schlusselt die Haufigkeit der einzelnen Shunts bei der
Fallot’schen Tetralogie auf. Am haufigsten wurde hier der BTS links sowie der AP-

Shunt verwendet.
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m RV-PA

B AP-Shunt
Waterston-Anastomose

H BTS links

B mod. BTS links

= BTS rechts

mod. BTS rechts

Abbildung 20: Verteilung der Shunts bei der Fallot’schen Tetralogie

Im Anschluss wurde die Handkraft betrachtet, ob sie in der Stichprobe
normalverteilt ist. Die zwei Abbildungen 21 und 22 zeigen keine Normalverteilung
auf. Genauso fiir die Handkraft rechts sowie die Handkraft links nach
Kolmogorow-Smirnow-Lilliefors- und Shapiro-Wilk-Test (p< ,05). Fir den
Quotienten aus rechter und linker Handkraft bestatigte nur der Kolmogorow-
Smirnow-Lilliefors-Test (p< ,064) eine Normalverteilung. Mit dem Shapiro-Wilk-

Test (p<,016) konnte keine Normalverteilung festgestellt werden.

Hiufigkeit
Haufigkeit

30,0 400 50,0 80,0 700

10,0 20,0 30,0 40,0 50,0 60,0 70,0
Handkraft links Haandkraft rechts

Abbildung 21: Verteilung der Handkraft links, Verteilung der Handkraft rechts
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Abbildung 22: Verteilung des Quotienten rechts zu links

Bei der Betrachtung des Unterschieds der Handkraft der dominanten Hand, im
Vergleich zwischen Shunt und keinem Shunt, zeigte sich nach Man-Whitney-U-
und Wilcoxon-Test in der Gruppe der Fallot’schen Tetralogie keinen statistisch
signifikanten Unterschied (p< ,992). Dabei betrug der Mittelwert der Handkraft
der dominanten Seite bei Patienten mit Shunt 31,62 kg * 14,39 und Patienten
ohne Shunt 32,2 kg £+ 14,64.

Abbildung 23 beschreibt das Kraftverhaltnis von rechter zu linker Handkraft bei
entsprechender Shuntseite. Die Shuntseite sind hierbei in rechts (BTS rechts,
mod. BTS rechts), zentral (AP, Waterston, Sano), links (BTS links, mod. BTS links)

und kein Shunt unterteilt.
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Abbildung 23: Verteilung der Shunts rechts, links, zentral und kein Shunt

Es wurde zur Berechnung die rechte durch die linke Handkraft dividiert und das
Ergebnis als jeweiliger Boxplot dargestellt. Der Mittelwert des Quotienten bei
rechter Shuntanlage betrug 0,9 + 0,09, fiir die zentralen Shunts 1,1 + 0,12, bei
linker 1,3 + 0,16 und bei keiner Shuntanlage 1,1 + 0,12. Ein statistisch
signifikanter Unterschied ergab sich zwischen rechter und zentralen (p< ,011),
sowie zwischen linker und zentraler Shuntanlage (p< ,003). Bei dem Vergleich
zwischen rechter und kein Shunt (p<,007), ebenso fir linke Shuntanlage und kein

Shunt (p<,001) ergaben sich statistisch signifikante Unterschiede.

Bei der genaueren Betrachtung in Abbildung 24 wurde die rechte Shuntseite
nochmals in klassische BTS und mod. BTS unterteilt. Gleiches wurde auch fur die
linke Seite gemacht. Der Mittelwert des Quotienten betrug bei dem BT-Shunt
rechts 0,9 + 0,09, bei dem mod. BT-Shunt rechts 1,0 + 0,07, bei den zentralen
Shunts 1,1 £ 0,12, bei dem mod. BT-Shunt links 1,1, bei dem BT-Shunt links 1,3 +
0,16 und bei keiner Shuntanlage 1,1 + 0,12. Fiir den Vergleich zwischen rechter
und zentraler (p<,016) und links und zentraler (p<,002) Shuntanlage ergaben sich
statistisch signifikante Unterschiede. Fiir die modifizierten BTS sowohl rechts (p<
,206), als auch links (p< ,838) ergaben sich keine statistisch signifikanten

Unterschiede im Vergleich mit der zentralen Shuntanlage. Im Vergleich der
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jeweiligen Shuntseite mit kleinerem Shunt ergab sich fir BTS rechts (p>,007) und
fir BTS links (p< ,0001) einen statistisch signifikanten Unterschied. Fiir den mod.
BTS rechts (p>,324) und mod. BTS links (p< ,630) konnte keine groRere Differenz

festgestellt werden.
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Abbildung 24: Vergleich zwischen den peripheren und den zentralen
Shuntanlagen
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6 Diskussion

Auf Grund der statistisch signifikanten Unterschiede bei der Anlage eines BT-
Shunts im Vergleich zu einem zentralen oder einen mod. BT-Shunts in dieser
Studie, lasst sich daraus schlieBen, dass dies zur Schwachung der Handkraft auf

der ipsilateralen Seite fiihrt.

6.1 Ergebnisse

Die erfassten Daten der vorliegenden Studie lassen vermuten, dass die
Shuntanlage nicht nur die ipsilaterale Handkraft beeinflusst, sondern auch die
Handkraft im Vergleich zu nicht operierten Patienten minimiert. Diese Annahme
wurde nicht bestatigt, da ein Vergleich der dominanten Handkraft zwischen
Patienten mit Shunt und Patienten ohne Shunt keinen statistisch signifikanten
Unterschied erbrachten. Auch eine differenziertere Aufteilung auf die einzelnen
Shuntgruppen, erbrachte keinen statistisch signifikanten Unterschied. Dies lasst
den Schluss zu, dass der angeborenen Herzfehler selbst zu einer verminderten

Kraftentwicklung beitragt.

Durch mehrere Studien lasst sich bestadtigen, dass ein angeborener Herzfehler
Auswirkungen auf die allgemeine Kraftentwicklung hat (Greutmann et al., 2011;
Kroonstrom et al., 2014; Sandberg et al., 2015). So beschreibt Greutmann et. al.
die deutlichen Unterschiede zwischen der Kontrollgruppe, Patienten mit geringen
Malformationen und Patienten mit schweren angeborenen Herzfehlern
hinsichtlich der Atem-, Schulter-, Arm- und Beinmuskulatur (Greutmann et al,,
2011). Auch Kroédnstrom und Sandberg bestdtigen dies in ihren Studien
(Kroonstrom et al., 2014; Sandberg et al., 2015). Jedoch kommen Sandberg et. al.
zu dem Schluss, dass hierfiir die Lebensumstande mitverantwortlich sind. Dieser
Zusammenhang wird durch die Studien von Swan et. al. und Ong et. al. bestatig.
Sie beschreiben, dass der angeborenen Herzfehler zu einem protektionierendem
Verhalten durch Eltern, Arzten, Mitmenschen und dem Patienten selbst fiihrt. So
kommt es zu einer geringeren physischen Belastung im Vergleich zu Menschen
ohne angeborenen Herzfehler (Giardini, 2011; L. Ong et al., 2011; Swan & Hillis,

2000). Eine Losung fir die verminderte Kraft konnte ein regelmaRiges Training
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sein. Dies belegen Studien, die beschreiben, dass durch ein tagliches Training eine
bessere Fitness, eine bessere Lebensqualitdit sowie hdhere Leistungsfahigkeit

moglich sind (Dua et al., 2010; Muller et al., 2012).

Bereits 1964 beschrieben Harris et. al. physische Beeintrachtigungen, die im
Rahmen einer Shuntanlage bei der Fallot’schen Tetralogie auftraten. Sowohl ein
verringertes Langenwachstum der Arme als auch eine verminderte Auspragung
der Muskulatur auf der Shuntseite konnte dabei festgestellt werden (Harris et al.,
1964). Fihrt man sich nun vor Augen, dass bei der Anlage des BT-Shunts die
primdare Blutversorgung des Armes durchtrennt wird, so zeigt sich, dass sich
dadurch eine Retardierung in der Kraftentwicklung und dem Langenwachstum
ergeben kann. Es entwickeln sich zwar Kollateralen nach der Anlage eines BT-
Shunts, diese kénnen jedoch die Blutversorgung der Arteria subclavia nicht
komplett ersetzen. Da der BT-Shunt nach Korrektur nicht mehr zurickverlegt
wird, bleibt die Minderversorgung des betroffenen Armes ein Leben lang
bestehen (Yuan et al., 2009).

Sowohl die Studie von K.G. Zahka et. al. und L. Le Gloan et. al. als auch die
vorliegende Studie kommen zu dem Ergebnis, dass die Anlage eines BT-Shunts auf
der rechten Seite zu einer Verminderung der Handkraft auf eben dieser Seite
fuhrt. Jedoch kénnen sowohl K.G. Zahka als auch L. Le Gloan keinen statistisch
signifikanten Unterschied bei der Shuntanlage auf der linken Seite zwischen
Kontrollgruppe und operierten Patienten feststellen (Le Gloan et al., 2013; Zahka
et al.,, 1988). In der vorliegenden Studie hingegen ist der Unterschied zwischen
Kontrollgruppe und Patienten mit zentralem Shunt gegeniliber Patienten mit
linksseitiger Shuntanlage statistisch signifikant. Interessant ist dabei, dass der
Unterschied von linker Shuntanlage zu Patienten ohne und Patienten mit
zentralem Shunt starker ausgepragt ist als von der rechten Shuntanlage zu den
jeweiligen Vergleichsgruppen. Ein Grund fir diesen Effekt kdnnte das Verhaltnis
von Rechts- zu Linkshdndern sein (ca. 90% zu 10%) (Gunther et al., 2008; Peters et
al.,, 2011). Hat ein Rechtshander auf der linken Seite einen Shunt, so wird die
schwachere Hand nochmals geschwacht. Ist die Shuntanlage jedoch auf der
dominanten rechten Seite ist die Schwachung lange nicht so stark, wie bei einer
linksseitigen Shuntanlage. Das Verhaltnis des Quotienten von rechter zu linker

Handkraft wird somit weniger beeinflusst.
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Eine weitere Erklarung, warum der Unterschied bei linker Shuntanlage groRer ist
und dadurch zu Abweichungen im Vergleich zu der vorliegenden Studie von G.K.
Zahka und L. Le Gloan fiuhrt, ergibt die detailliertere Betrachtung der Patienten.
So wird in der Studie von K. G. Zahka und L. Le Gloan keine genauere
Differenzierung hinsichtlich der klassischen und dem modifizierten BT- Shunt
vorgenommen (Le Gloan et al.,, 2013; Zahka et al., 1988). In der vorliegenden
Studie wurde jedoch nochmals differenziert. Daraus wurde ersichtlich, dass ein
mod. BT-Shunt deutlich weniger Einfluss auf die Kraftentwicklung hat, als die
klassische Variante. Dies bestatigt die fehlende Signifikanz zwischen mod. BTS
rechts und mod. BTS links zu den jeweiligen Kontrollgruppen. Grund hierfir ist
der Erhalt des pulsatilen Blutflusses, der trotz Shunt den Arm weiterhin (iber die
Arteria subclavia versorgt. Es gibt im Gegensatz zum BT-Shunt keine komplette
Unterbrechung, wodurch eine normale Entwicklung des Arms madglich ist. Daraus
ldsst sich eine Uberlegenheit des mod. BT-Shunts gegeniiber dem BT-Shunt
ableiten (Yuan et al., 2009).

Heutzutage ist die Korrekturoperation die Therapie der Wahl bei angeborenen
Herzfehlern, da sie die Ursache und nicht nur die Symptome behandelt. Jedoch ist
eine Korrekturoperation nicht immer  durchfihrbar, wodurch eine
Palliativoperation notwendig werden kann. Besteht die palliative MaRnahme in
der Anlage eines Shunts, so sollte entweder ein zentraler Shunt oder ein mod. BT-
Shunt verwendet werden (Ghanayem et al., 2006; Godart et al., 1998; Yuan et al.,
2009). Sowohl Korrektur- wie auch Shuntoperationen sind betrachtliche Eingriffe
mit lebenslangen Folgen (Verheugt et al.,, 2008). Um diese Folgen besser
handhaben zu kénnen, ware eine Beratung des Patienten sowie des Umfeldes
hinsichtlich der physischen und psychischen Belastbarkeit sinnvoll. So kénnten
Selbstwahrnehmungsschulungen, autogenes Training oder auch technische
Hilfsmittel dazu beitragen, dass der Patient seine Wahrnehmung fiir die Grenzen
seines Korpers schult. Ferner koénnte durch Schulungen und gezielte
Informationsaufbereitung die Krankheit an Komplexitdt verlieren sowie eine
bessere Integration zum Beispiel in das schulische und soziale Umfeld ermoglicht
werden. Dies kann zu einem besseren Lebensgefiihl, zu einer hoheren
Leistungsfahigkeit und zu einem besseren Umgang mit der Krankheit fihren

(Muller et al., 2012; Sandberg et al., 2015).
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Ein weiterer wichtiger Faktor zur Steigerung der physischen Leistungsfahigkeit
kann ein Atemtraining, ein Ausdauertraining sowie ein geeignetes Krafttraining
darstellen. Dieses Training konnte der verminderten Kraftentwicklung bei
Patienten mit korrigierten angeborenen Herzfehlern entgegenwirken. Ein
dhnliches Training konnte auch fir Patienten mit peripherer Shuntanlage eine
Moglichkeit zur korperlichen Leistungssteigerung sein. Hierbei ware ein
zusatzliches spezifisches Kraft- und Motoriktraining fir den betroffenen Arm
sinnvoll. In vielerlei Hinsicht wiirde sich eine bessere korperliche Fitness der

Patienten auf den Alltag auswirken (Muller et al., 2012; Swan & Hillis, 2000).

6.2 Methoden

Vergleichbare Studien, wie die Studie von L. Le Gloan schloss mit 80 Patienten
Uber einen Zeitraum von Januar 2010 bis Marz 2011, eine dhnlich grofle Menge
zur Betrachtung ein (Le Gloan et al., 2013). K.G. Zahka rekrutierte ein
Patientenkollektiv von 56 Patienten in einem Follow Up von 10 — 28 Jahre nach

der Operation (Zahka et al., 1988).

Waéhrend in der Studie von K.G. Zahka 21 BT-Shunts erfasst wurden, schloss L.
Gloan 38 derselben ein. Vergleicht man die oben dargestellten Zahlen von 17 BT-
Shunts und 16 zentralen Shunts, wird deutlich, dass das Patientenkolle ktiv mit BT-
Shunt kleiner ist. Sowohl der deutlich kiirzere Beobachtungszeitraum als auch die
haufiger durchgefiihrte Korrekturoperation kénnten Griinde einer Schmaélerung
des Patientenkollektivs sein. Ebenso spielt die Anzahl der zentralen Shunts eine
Rolle, da diese Patienten im Gegenzug nicht mit einem BT-Shunt versorgt wurden.
Eine weitere Differenzierung der BT-Shunts in mod. BTS und klassischen BTS
findet bei L. Gloan und K.G. Zahka nicht statt. Auch die Kontrollgruppe wird nicht
differenziert, so werden Patienten mit zentralen Shunt und keinem Shunt gleich

bewertet (Le Gloan et al., 2013; Zahka et al., 1988).

Betrachtet man das Alter der Patienten, so wird ersichtlich, dass dieses auch eine
Auswirkung auf die Haufigkeit einer BT-Shuntanlage hat. So st das
Durchschnittsalter bei der vorliegenden Studie etwas niedriger im Vergleich zu
K.G, Zahka und deutlich niedriger im Vergleich zu L. Le Gloan. Vorrangegangene

Studien konnten zeigen, dass der BT-Shunt im Vergleich zu heute friiher haufiger
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angewandt wurde (Williams et al., 2007). Dies bestatigen die Fallzahlen von K. G.
Zahka im Jahr 1988 und L. Gloan im Jahr 2012. Vergleicht man nun die
vorliegende Studie hinsichtlich der Haufigkeit der Shunts, mit den Studien von L.
Le Gloan und K. G. Zahka, so zeigt sich, dass der Untersuchungszeitpunkt sowie
das Alter der Patienten zu einer héheren Zahl an BT-Shunts in diesen beiden
Studien fiihren. Da das Patientenklientel in der vorliegenden Studie deutlich
juinger ist, konnte dies ein Grund fir eine niedrigere Fallzahl sein (Le Gloan et al.,

2013; Zahka et al., 1988).

Die Handkraftmessung wurde in der vorliegenden Studie mit dem JAMAR
Hydraulic Hand Dynamometer, wie auch bei K.G. Zahka durchgefiihrt. L. Le Gloan
verwendete in seiner Studie das Handkraftmessgerat der Firma Takei Kiki Kogyo
aus Japan. Die Messung wurde bei der vorliegenden Studie unter den oben
beschriebenen Bedingungen vorgenommen. L. Le Gloan lies zwei Versuche pro
Hand, im Stehen und ohne weitere Einschrankung durchfiihren. Hierbei wurde der
jeweils beste Versuch gewertet (Le Gloan et al., 2013). In der Studie von K. G.
Zahka wird die Handhabung nur kurz beschrieben. Es ergibt sich daraus keinerlei

Erkenntnis, wie die Messung durchgefiihrt wurde (Zahka et al., 1988).

Die Messungen wurden in allen drei Studien als Quotient aus der Handkraft rechts
zu links dargestellt. K. G. Zahka und L. Le Gloan differenzieren die Gruppen nicht
weiter. Beide Unterteilen ihre Messgruppen in rechtsseitig (BT und mod.BT
rechts), linkseitige Shuntanlage (BT und mod. BT links) sowie in eine
Kontrollgruppe (zentrale Shunts und Patienten ohne Shunt). In allen drei Studien
zeigen sich fir die zentralen Shunts und die Kontrollgruppe dhnliche Werte. Bei
der linksseitigen Shuntanlage erbrachte vorliegenden Studie den hdchsten Wert
Die Werte von K. G. Zahka und L. Le Gloan waren deutlich niedriger und konnten
in ihren jeweiligen Studien keinen statistisch signifikanten Unterschied gegentiber
der Kontrollgruppe ausmachen. Bei der rechtsseitigen Shuntanlage ergaben sich
fir die oben beschriebene Studie und L. Le Gloan dhnliche Werte. K. G. Zahka
erhielt in seiner Studie einen groReren Wert. Trotz dieses hoheren Wertes bei K.
G. Zahka, konnten gegeniliber der Kontrollgruppe in allen drei Studien ein

statistisch signifikanter Unterschied dargestellt werden.
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7 Kritik und Limitation

Das Vorliegen weiterer Studien ermdéglicht es Unterschiede und Probleme der
eigenen Studie zu erkennen. Ein Hauptproblem dieser Studie ist die geringe
Fallzahl an mod. BT-Shunts, wodurch sich nur schwer eine Aussage diesbezliglich
treffen lasst. Dabei limitiert die Beschrankung auf eine Diagnose das
Patientenkollektiv erheblich. Von 435 Patienten konnten letztendlich nur 79
Patienten eingeschlossen werden. Dies zeigt auch, dass flir eine groRere
Patientenzahl entweder ein langerer Studienzeitraum gewadhlt werden oder die
Einschlussdiagnosen erweitert werden missten. Hinzu kommt, dass die
untersuchte Operation heutzutage immer weniger Anwendung findet, da die
meisten Fallot’schen Tetralogien ohne Shuntanlage korrigiert werden. Ein
Vergleich einer Shuntanlage bei unterschiedlicher Grunderkrankung hatte
hinsichtlich einer moglichen Differenz interessant sein kénnen und ein gréReres

Patientenkollektiv erméglicht.

Ein weiterer Kritikpunkt liegt in der Betrachtung der Patienten. Der Hauptfokus in
dieser Arbeit lag auf der Kraftentwicklung der Handkraft. Aber auch einen Einfluss
der Shuntanlage auf das Langenwachstum des Arms, die Handigkeit, den
Blutdruck sowie die Zeitdauer der Shuntanlage hatte noch detaillierter untersucht
werden koénnen. Fir eine detailliertere Betrachtung ware eine Befragung
hinsichtlich der Alltagsbelastung sowie der Trainingszustand des Patienten ebenso

interessant gewesen.

Bei der eigentlichen Untersuchung konnten durch wiederholte Messungen Fehler
verhindert werden. Einfllisse, wie Larm auRRerhalb des Untersuchungsraums oder
die fehlende Motivation der Patienten den geforderten Test durchzufiihren,
konnten nicht eliminiert werden. Fehlende Operationsberichte oder nicht im Haus
operierte Patienten erschwerten die Recherche erheblich und flhrten teilweise
zum Ausschluss von Patienten. Einige Patienten hatten mehrere Shunt-
Operationen, es wurde lediglich die erste angewendete Operation gewertet.
Somit ist nicht ausgeschlossen, dass weitere Operationen einen Einfluss auf die

Kraftentwicklung gehabt haben.
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8 Zusammenfassung und Ausblick

Das Ergebnis der Studie zeigt, dass ein klassischer BT- Shunt die Kraftentwicklung
der ipsilateralen Hand statistisch signifikant beeintrachtigt. Fiir einen mod. BT-
Shunt konnte dies jedoch nicht nachgewiesen werden. Patienten mit zentralen
Shunts und Patienten ohne Shunt scheinen die gleiche Handkraft zu haben.
Hingegen kann die Annahme, dass ein Shunt auch die kontralaterale Seite
beeintrachtigt, nicht bestatigt werden. Vielmehr mag es die Erkrankung an sich

sein, die zu einer Einschrankung der Muskelkraft fihrt.

Zukiinftige Studien, die sich mit dem Thema Handkraft bei Shunts beschaftigen,
sollten eine héhere Patientenzahl generieren, weitere Einflliisse detektieren und
einen moglichen Vergleich von Patienten mit korrigierten angeborenen
Herzfehlern vornehmen. Ebenso waére es interessant zu wissen, in wie weit
spezifische Trainingsmethoden zu einer Verbesserung der Kraft aber auch der
Lebensqualitat flihren. Ferner kdnnte eruiert werden, ob eine Schulung fiir den
Patienten und sein Umfeld den Umgang mit einem angeborenen Herzfehler

beeinflusst.

Um eine nahezu perfekte Behandlung bei angeborenen Herzfehlern zu
ermoglichen, bedarf es dringende weiterfiihrende Forschungen, um die Folgen
von Shunt- und Korrekturoperationen zu verringern. Das Ziel einer umfassenden
Versorgung besteht darin, nahezu gleiche Lebensbedingungen wie bei

herzgesunden Menschen zu ermdéglichen.
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Objective: In many patients with congenital heart disease (CHD) arterial blood flow to
the arms is inhibited due to shunt surgery in infancy. This study investigates the handgrip
strength of patients with CHD in regard to previous shunt procedures.

Patients and Methods: Handgrip was evaluated in 424 patients with various CHD (189
female, age 28.1 £ 13.4 years) including 63 with shunt procedures in infancy; and 123
controls (51 female, 35.6 + 14.2 years) using a Jamar dynamometer adjusted for hand
size. The best of three repetitions was recorded for each side and the right-to-left hand
ratio was calculated. The 63 shunted patients were grouped considering the side of the
shunt: 14 right, 35 central and 14 left.

Results: Patients with CHD, especially shunts, had significantly lower handgrip strength
in the dominant hand than controls (controls: 43.2 + 14.8kg, CHD: 36.8 + 14.8kg, left
shunt: 33.6 + 14.6kg, central shunt: 30.7 + 15.2kg and right shunt 27.8 + 13.6kg;
p < 0.001). In controls the right hand was 8.3% stronger, comparable to patients with
either no shunt or central shunt (controls: 8.3 + 13.2%; no shunt: 7.9 + 15.3%; central
shunt: 9.5 + 18.1% p = 0.820). In patients with a left shunt the right hand was 22.5 +
17.8% stronger than the left (p = 0.027 compared to central) while in those with a right
shunt the right hand was 2.3 + 18.3% weaker (p = 0.049 compared to central).

Conclusions: Shunt procedures in infancy cause reduced handgrip strength in
adulthood and diminished handgrip strength of the ipsilateral site.

Keywords: handgrip, shunting, tetralogy of fallot, cc ital heart di blalock- ig-shunt

INTRODUCTION

Pulsatile arterial blood flow is necessary for organ and muscle development. In many patients with
congenital heart disease (CHD) arterial blood flow to the arms is inhibited due to shunt surgeries
in infancy. Especially in older generations, patients with Tetralogy of Fallot (ToF) often received a
palliative procedure with a Blalock-Taussig shunt (BTS) (1) prior to corrective surgery. Follow-up
studies have shown that handgrip strength and arm length of the ipsilateral site is reduced after
BTS (2-4). These studies also emphasize a greater reduction in classic BTS compared to modified
BTS (3).
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As alternatives to BTS, other procedures such as aorto-
pulmonary shunts and right ventricle to pulmonary artery (Sano)
shunt (5, 6) are the primary step in treating univentricular hearts
or Tetralogy of Fallot; subclavian flap aortoplasty is used in
patients with coarctation of the aorta (7). All of these procedure
cause reduced arterial blood flow which, depending on the type
of shunt and the shunt site, affect either the right or left arm, or
the central part of the body.

This study investigates the handgrip strength and right-to-left
hand ratio of patients with CHD in regard to shunt procedure in
infancy.

PATIENTS AND METHODS
Study Subjects

Grip strength was measured in 421 consecutive patients with
various CHD (189 female, 28.1 & 13.4 years) and 123 controls
(51 female, 35.6 = 14.2 years). The study characteristics are
displayed in detail in Table 1. Of those a total of 63 patients
(14.9%) underwent a shunt surgery in infancy at a mean age of
2.7 £ 7.1 years. Detailed overview of the shunting procedures
is given in Table 2. Severity of CHD was classified according to
ACC/AHA 2008 Guidelines (8).

Handgrip Strength Measurement

Handgrip strength was assessed with a Jamar® Hydraulic
Hand Dynamometer (Sammons Preston, Bolingbrook, USA,
IL). Measurements were performed in sitting position with the
shoulder adducted and neutrally rotated, the elbow flexed at 90°
and the forearm and wrist in neutral position (9). For both hands,
the best of three repetitions was recorded and from these values,
the right-to-left hand ratio was calculated.

Data Analyses
Descriptive data was expressed as mean values and standard
deviation (mean = SD).

The general effect of a shunt on handgrip strength was
assessed by linear regression with strength as outcome and with
age, sex, and severity class according to the ACC (8) as covariates.
Groups were compared using a one-way ANOVA or chi-square

test where appropriate. Significant differences between the three
groups (right, central, left) were further tested with an unpaired
t-test.

All analyses were performed using SPSS 23.0 software (IBM
Corp., Armonk, NY, USA). Two-sided p-values < 0.05 were
considered significant.

RESULTS

As seen in Table 1, handgrip strength was highest in controls
with 432 £ 14.7kg followed by patients without shunt
(35.6 £ 14.6kg, p < 0.001 compared to controls) and
patients with shunt (30.7 £ 14.7kg, p = 0.011 compared
to patients without shunt). In shunted patients, those
with a left shunt had a higher grip strength than those
with either central or right shunt (left: 33.6 + 14.6kg,
central: 30.7 £ 152, right: 278 + 13.6kg ANOVA:
p < 0.001).

After correction for age, gender and severity class in
a multivariate regression model, presence of a shunt was
independently associated with a lower handgrip strength of 4.5 kg
(B = —4.5, beta = —0.088, p = 0.037) in patients with CHD
compared to controls.

Comparison Between Right and Left Hand
(Right-to-Left Ratio)
In controls, the right-to-left ratio was 1.083 4 0.132, which
means the right hand was 8.3% stronger than the left. In patients
with a left shunt the right hand was significantly stronger
compared to controls (1.224 £ 0.178%; p < 0.001). In patients
with a right sided shunt the right-to-left ratio switched and it
was even the left hand stronger compared to controls (0.979
+ 0.183; p = 0.008). Nevertheless, there were no significant
differences when comparing controls to patients without shunt
(1.079 +£ 0.153; p = 0.781) or central shunt (1.095 £ 0.181;
Figure 1 specifically illustrates the differences in patients with
a shunt. In left shunts, the right-to-left ratio was highest with
1.225 £0.178, in central shunt 1.095 = 0.181 and in right shunts
0.979 + 0.183. Hence it can be noted that the right-to-left ratio

TABLE 1 | Patients characteristics.

Right Shunt Central Shunt Left shunt No Shunt Controls p-value*
(n=14) (n=35) (n=14) (n =361) (n=123)

Sex 9/5 13/20 9/5 158/203 51/72 0.259
(female / male)
Age 294 + 129 245 + 124 33.4 +13.8 28.1 + 134 30.1 £+ 121 0.120
(vears)
Body Mass Index 228+ 53 229+ 43 228 +5.0 229+ 48 227+ 41 0.668
{kg/mz)
Grip Strength 278 + 136 30.7 +£ 15.2 33.6 + 14.6 35.6 + 14.6 43.2 + 14.7 <0.001
(kg)
Right-to-Left Hand 0.98 + 0.18 1.09 £ 0.18 1283 +£0.18 1.08 + 0.14 1.08 +£ 0.15 0.001
Ratio
(ratio)

‘p-value for trend from analysis of variance and a chi-square test for sex only. Significant values are shown in bold.
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TABLE 2 | Overview of the shunt types.

Type of Shunt Numb Le i c lati
Prevalence
Sano Shunt (Right ventricle to 6 (9.5%) central 35 (65.6%)
Pulmonary Art.)
Central aorto-pulmonary shunt 20 (31.7%)
Waterston or Waterson-Cooley 9 (13.3%)
anastomosis
Classic blalock-taussig shunt 12 (19.0%) left 14 (22.2%)
Modified blalock-taussig shunt 1(1.6%)
Truncus brachiocephalicus with a 1(1.6%)
right aortic arch
Classic blalock-taussig shunt 5 (7.9%) right 14 (22.2%)
Modified blalock-taussig shunt 4 (6.3%)
Modified blalock-taussig shunt from 4 (6.3%)
the Truncus brachiocephalicus
Miscellaneous shunt from the right 1(1.6%)
Art. subclavia
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FIGURE 1 | Right-to-left hand ratio of grip strength according to shunt side
including p-values for comparison of right/central and left shunt.

declines progressively when the location of the shunt moves from
left to central to right.

DISCUSSION

Handgrip strength in patients with CHD is diminished, especially
in patients that received a shunt in infancy. Moreover, the
handgrip strength of the ipsilateral site of the shunt is reduced.
In accordance to other reports (2, 4, 9) we found a reduced
handgrip strength of patients with CHD compared to a reference
cohort. This muscular deconditioning seems to be multifactorial
and it is suggested that reduced physical activity (9, 10),
with inappropriate exercise prescription and overprotection (11,
12) or even a generalized myopathy in patients with CHD
are contributing factors (13). Other reports (3, 4) in ToF
point to another, more simple, explanation for diminished

handgrip strength in patients with CHD by associating the
handgrip strength to the presence of a shunt surgery in infancy
causing limited blood supply to the arm (14). However, our
study outlines already reduced handgrip strength in patients
with CHD even if they had not received any kind of shunt
procedure.

Nevertheless, the handgrip strength of the dominant hand
declined progressively from patients with a left sided shunt, to
those with a central shunt, to those with a right shunt. Since
in general the right hand is the dominant one (4, 15) [as seen
in our controls and in patients without shunt (Figure 1)] in
patients with a left shunt the handgrip strength of the right
hand is not significantly altered because the pulsatile flow is
reduced only in the left arm: this increased the right-to-left
ratio but did not affect the strength of the dominant (right)
hand. Contrarily, patients with a central shunt have a similar
right-to-left ratio, similar to controls and CHD patients without
shunt: however the central shunt seems to affect the total
handgrip strength, which was lower than either controls or
patients without shunt. We could only speculate that central
shunt lower the pulsatile flow to both arms, leading to a slight
reduction in grip strength. Finally, patients receiving a right
shunt show the lowest handgrip strength. The missing blood
flow to the right arm equalized the strength of the right arm
to the left one. Provocatively speaking, right sided shunts make
right-handers into left-handers, at least in regard to handgrip
strength.

Le Gloan et al. (3) suggest that a modified BTS may ease the
severity of the difference in right-to-left ratio. Likewise, in our
group the 17 people with a classic BTS (12 left, 5 right) showed
the highest deviation in right-to-left hand ratio compared to
either controls or patients without shunt, whereas modified BTS,
no matter if right or left, resulted in nearly normal right-to-left
ratios.

CONCLUSION

Handgrip strength of patients with CHD is more reduced in
patients with a shunt compared to health controls and is also
associated with a weakening of the ipsilateral hand. Central
shunts or modified BTS that preserve pulsatile flow appeared to
provide a better outcome in regard to strength development and
right-to-left hand ratio.

STUDY LIMITATIONS

Grip strength may be a reflection of overall well-being and the
absence of data regarding limb dexterity limits the conclusions
that can be drawn regarding shunt side. Overall functionality
of the limb, such as range of motion and limb length
discrepancy were missing, which could had effected overall
strength. Albeit significant, the sample size for the right
and left sided shunt group is rather low, making a detailed
analysis on differences between modified BTS and classic BTS
impossible.
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