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1  Einleitung

1.1 Problemstellung

Komplette atrioventrikuldre Septumdefekte (CAVSD) umfassen ein morphologisches Spektrum
von relativ einfachen bis zu sehr komplexen angeborenen Fehlbildungen des Herzens. Sie ma-
chen etwa 2-4% aller angeborenen Herzfehler aus (Schumacher 1989). Der einfache CAVSD
wurde in der Literatur bereits ausfiihrlich beschrieben (Bull C. 1985, Drinkwater 1997, Meisner
1992, Rastelli 1966, Schumacher 1998, Silverman 1968), wohingegen assoziierte Fehlbildungen
bisher wenig behandelt wurden. Eine zusétzliche rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion
(RVOTO) fiihrt zu einer der Fallot'schen Tetralogie dhnlichen Symptomatik, die sich in Bezug
auf Himodynamik, Klinik, Zeitpunkt und Art der operativen Therapie, der Friih- und Spatmorta-

litat sowie spéterer Komplikationen vom einfachen AV-Defekt unterscheidet.

In den letzten 10 Jahren haben sich die Ergebnisse in der operativen Therapie der isolierten Fal-
lot’schen Tetralogie als auch des isolierten CAVSD deutlich verbessert. Die perioperative
Mortalitét liegt bei der Korrektur einer Fallot’schen Tetralogie zwischen null und drei Prozent
(Pozzi 2000, Pigula 1999) und bei einem kompletten AV-Kanal unter fiinf Prozent (Meisner
1992). Die Langzeitergebnisse der Korrektur einer Tetralogie nach Fallot sind sehr gut, die Zahl
der Langzeitiiberlebenden ist vergleichbar mit der einer gesunden Population. Auch unabhéngig
vom Alter der Operation weisen die Patienten eine normale Lebenserwartung auf (Nollert 1997).
Die perioperative Sterblichkeit bei Patienten mit einer Kombination dieser Fehlbildungen wird in
der Literatur mit 7% (Tlaskal 1997) bis zu 50% (Pacifico 1980) angegeben. Die Rate der
Langzeitiiberlebenden (12,5 Jahre nach Korrektur) lag bei 86% (Tlaskal 1997). Nach Korrektur
scheint also die Klinik und die Prognose dieser Kinder verbessert zu sein. Ob und inwieweit ein
Unterschied zwischen einer primér korrigierenden Operation, eines zundchst palliativen Eingrif-
fes (sekundédre Korrektur) oder einer alleinigen Palliation in Bezug auf Klinik, Mortalitdt und

Langzeitiiberleben besteht, ist bisher nicht untersucht worden.
1.2 Zielsetzung

Anliegen dieser Arbeit ist es, anhand der prd- und postoperativen Analyse von Patienten mit

CAVSD und zusitzlicher RVOTO, die Ergebnisse palliativer und korrigierender operativer Ein-



griffe zu vergleichen. Besonderes Augenmerk wurde dabei auf die postoperative Phase und das
Langzeitiiberleben gelegt. Ziel dieser Arbeit war es, herauszufinden, inwieweit sich die unter-
schiedlich therapierten Patienten in Bezug auf Klinik und Uberlebenszeit voneinander

unterscheiden.

1.3 Darstellung des Herzvitiums

1.3.1 Pathologische Anatomie

Der Defekt beruht auf dem vollstindigen Fehlen des atrioventrikuldren Septums, sowohl der
membrandsen, als auch der muskuldren Komponente. Die Region oberhalb der Klappenebene
wird dem Septum primum zugerechnet und die Region unterhalb der Klappenebene wird als atri-
oventrikuldres Septum bezeichnet. Eine Entwicklungsstorung in diesem septalen Teil des
Herzens, auch Endokardkissen genannt, fiihrt zu einer fehlerhaften Ausbildung des Trigonum
fibrosum dextrum (Herzskelett bzw. Crux cordis), d.h. der bindegewebigen Struktur, die Kam-
mer- von Vorhofmuskulatur trennt und gleichzeitig beide AV-Klappen und die Aortenklappe
umgibt. Daher resultierte die friihere Bezeichnung des Endokardkissendefektes. Im Vergleich mit
dem normalen Herzen ergibt sich, dass bei dem CAVSD aufler dem fehlenden AV-Septum eine
gemeinsame AV-Klappenverbindung besteht, deren Segel eine erhebliche Normabweichung
aufweisen, besonders die Segel im linken Anteil der Offnung (Belker 1985). Diese gemeinsame
AV-Klappe besteht zumeist aus fiinf Segeln, wobei eine Verbindung {iber das anteriore und

posteriore Briickensegel (bridging leaflet) besteht.

Die klinisch gebrauchlichste Einteilung des CAVSD ist die Klassifikation nach Rastelli, bei der
die Form des anterioren Segels und der Ort der Sehnenfddenanheftung ausschlaggebend ist. Beim
Typ A und B ist das gemeinsame anteriore Segel in zwei Hélften unterteilt, wobei beim Typ A
beide Anteile durch Sehnenfidden am Rand des muskuldren Ventrikelseptums fixiert sind. Hier ist
der VSD zumeist nur klein (Rastelli 1966). Beim Typ B hingegen werden beide Anteile von
Sehnenfdden gehalten, die zu einem anomalen Papillarmuskel im rechten Ventrikel ziehen. Da-
durch ist der VSD in der Regel sehr groBB. Typ C ist charakterisiert durch ein gemeinsames,

ungeteiltes anteriores Segel, das nicht am Ventrikelseptum fixiert ist und dadurch frei flottiert.



Rastelli-Klassifikation des kompletten AV-Kanales

A Vorderes Segel der gemeinsamen AV-Klappe ist zweigeteilt, wobei jeder Anteil mittig
am interventrikuldren Septum fixiert ist.

B Vorderes Segel ist zweigeteilt, wobei beide Anteile von Sehnenfdden gehalten werden,
die von einem Papillarmuskel des rechten Ventrikels gehalten werden.

C Ungeteiltes vorderes Segel, das nicht fixiert ist und frei flottiert.

Tabelle 1: Rastelli-Klassifikation. Schumacher 1989.

Weil ein Ostium atrioventriculare commune vorhanden ist, kann sich die Aortenklappe nicht
zwischen die rechte und linke Klappenkomponente ,,hineinzwédngen. Dadurch hat die Aorten-
klappe keine fibrose Verbindung mehr zu den AV-Klappen und wird nach anterior verlagert.
Zusétzlich ist die Klappenebene nach apikal verlagert, so dass eine Verkiirzung des linksventri-
kuldren Einflusstraktes resultiert. Dadurch stellt sich der linksventrikuldre Ausflusstrakt elongiert
und eingeengt dar, was zu dem angiographischen Phinomen des ,,Schwanenhalses* (goose-neck)

fiihrt.

Weiterhin besteht bei unseren Patienten eine RVOTO, in Form einer valvuldren und/oder infun-
dibuldren Pulmonalstenose. In 8% der Patienten mit CAVSD findet sich eine zusétzliche
RVOTO und bei 1,5% der Kinder mit einer Fallot’schen Tetralogie eine Kombination mit einem
AV-Kanal (Uretzky 1984). Das anatomische Hauptmerkmal ist eine Verlagerung der septalen In-
sertion des Infundibulumseptums nach vorne sowie eine Hypertrophie der septoparietalen
Papillarmuskeln. Es resultiert ein perimembrandser Defekt im Ventrikelseptum, der sich bis in

das Vorhofseptum ausweitet und somit die gemeinsame AV-Klappe bedingt.

Zugleich entsteht eine Einengung des Pulmonalisinfundibulums. In den meisten Fillen handelt es
sich um eine Stenose des Infundibulums (Shimazaki 1992), die aufgrund der vermehrten Kon-
traktilitdt die Ursache fiir das Auftreten von hypoxischen Anfillen ist (Schumacher, 1989). Am
zweithdufigsten sind die Pulmonalklappenstenosen, die einerseits durch einen zu engen Klappen-
ring, andererseits durch dysplastische und verdickte Klappensegel bedingt sind. Die Klappe

selbst ist meist bicuspid. In Folge des verminderten rechtsventrikuldren Ausflusses kann die



Lunge nicht geniigend perfundiert werden, so dass das Pulmonalgefdf3system meist eng und der

Truncus pulmonalis klein, jedoch selten hypoplastisch ist (Harlan 1995).

Ein weiterer wichtiger Punkt ist die Ventrikeldominanz. Gewdhnlich ist das Verhéltnis der
Ventrikel ausgeglichen, es ist jedoch beschrieben, dass bei Hypoplasie bzw. Obstruktion des lin-
ken Ventrikels eine rechtsdominante Form des CAVSD resultiert und Hypoplasie des rechten

Ventrikels zur linksdominanten Form fiihrt (Bharati und Lev 1973).

Zusitzlich ist dieser Herzfehler mit einer Lageanomalie des atrioventrikuldren Reizleitungssys-
tems vergesellschaftet (Lev 1968), was zu spezifischen elektrokardiographischen Verdanderungen
fiihrt, jedoch klinisch irrelevant ist. Fiir die chirurgische Therapie ist die verdnderte Reizleitungs-
anatomie von Bedeutung , da sowohl der AV-Knoten als auch das His-Biindel sehr oberfldchlich
liegen und somit bei einer Korrektur mit AV-Klappenplastik und Patchverschlufl besonders ge-

fahrdet sind (Harlan 1995).

1.3.2 Klinik und Himodynamik

Himodynamik

Dieser Herzfehler ist charakterisiert durch einen wechselnden, meist gekreuzten Shunt, sowohl
auf Vorhof- als auch auf Ventrikelebene, der einerseits von der Grof3e des atrialen bzw. ventriku-
laren Septumdefektes, andererseits von dem Ausmal der RVOTO und theoretisch vom
Verhiltnis von System- zu Pulmonalwiderstand abhéngig ist. Da zusitzlich ein Shunt zwischen
linkem Ventrikel und rechtem Vorhof bestehen kann, kommt es zu einer Volumenbelastung aller
vier Herzhohlen und somit zu einem Druckangleich auf Vorhof- und Ventrikelebene (Rudolph
1978). Durch den meist hohen Druckgradienten iiber dem RVOT wird die Lunge vor einer Uber-
durchblutung und folglich einer pulmonalen Hypertonie geschiitzt (Thiene 1978), d.h. der

Pulmonalwiderstand bleibt niedrig im Gegensatz zum isolierten CAVSD.

Aus diesem Grund sind Sduglinge zunichst fast asymptomatisch oder zeigen eine maflige zentra-
le Zyanose, die sich bei Belastung (Schreien) verstirkt. AuBerdem besteht als Zeichen der
geringen Belastbarkeit eine vermehrte Schwitzneigung beim Stillen. Mit zunehmendem Alter
und steigender Aktivitdt nimmt die Ruhezyanose zu und die Belastbarkeit deutlich ab, wofiir eine
Zunahme des Druckgradienten iiber dem RVOT mit Abnahme der Lungenperfusion verantwort-

lich ist (Freedom 1992). Die Kinder entwickeln eine Polyglobulie mit im Verlauf langsam



abfallenden arteriellen Sauerstoffséttigungen. Als Folge von Tachy-Dyspnoe und Zyanose
kommt es zu Gedeihstérung mit Gewichtsriickstand. Wichtige Symptome sind plotzlich auftre-
tende hypoxische Anfille und das Einnehmen der sogenannten Hockstellung, wie bei Kindern
mit Fallot’scher Tetralogie. Man nimmt an, dass es den Kindern in dieser abgewinkelten Position
gelingt, durch Erhohung des GefdBwiderstandes im grofen Kreislauf die Lungendurchblutung

akut zu verbessern (Schumacher 1989).

Haufig ist auch die erhohte Anfilligkeit fiir Infekte der oberen Luftwege, die die Lebensqualitét
der Betroffenen beeinflussen (Keck 1977) und auch fiir den Operationszeitpunkt bestimmend

sein konnen.

Klinische Symptomatik

Inspektorisch und palpatorisch ldsst sich ein Herzbuckel sowie ein hebender rechter Ventrikel,
oft auch ein systolisches Schwirren iiber dem RVOT nachweisen. Auskultatorisch imponiert ein
raues, systolisches Gerdusch mit p.m. am linken Sternalrand, fortgeleitet zur Herzspitze und zum
2.-3. ICR links parasternal und ein hochfrequentes, spindelférmiges Systolikum tiber der Pulmo-
nalklappe. Klinisch ist das fortgeleitete Gerdusch oft nicht unterscheidbar von der
Pulmonalstenose bzw. der RVOTO. Der zweite Herzton ist betont und abhéngig von der Pulmo-
nalstenose ist der zweite Anteil abgeschwiécht bzw. bei hochgradiger Stenose nicht mehr horbar
(Schumacher 1989). Bei Vorliegen einer Mitralinsuffizienz ist ein systolisches Gerdusch iiber der

Mitralklappe horbar.

Im EKG findet sich ein liberdrehter Lagetyp, hdufig ein AV-Block ersten Grades und ein in-
kompletter Rechtsschenkelblock als Ausdruck des fehlenden AV-Septums und der daraus
resultierenden Lageanomalie des Erregungsleitungssystems. Ein ebenfalls typischer Befund ist
die rechtsventrikuldre Hypertrophie, oft vergesellschaftet mit einem P pulmonale, als Zeichen der
rechtsatrialen Belastung. Rontgenologisch zeigt sich typischerweise ein kugeliger Herzschatten
mit normalem oder vergroBertem Herz-Thorax-Quotient, wobei besonders die Anhebung der
Herzspitze infolge der rechtsventrikuliren Belastung auffillt. Die Lungengefd3zeichnung ist

vermindert im Sinne einer pulmonalen Minderdurchblutung.

Von allen nichtinvasiven Untersuchungsmethoden ist die zweidimensionale und die Doppler-
Echokardiographie diejenige, die in der prioperativen Beurteilung und der postoperativen Ver-

laufskontrolle sicherlich die grof3te Rolle spielt. Von mehreren Autoren wird sie aufgrund ihrer



Genauigkeit sogar als Ersatz des Herzkatheters und der Angiographie bei der praoperativen Dia-
gnostik von unkomplizierten Herzfehlern, auch bei der Kombination des CAVSD und der
Fallot’schen Tetralogie, vorgeschlagen (Marino 1990). Bei Kindern mit M. Down sollte jedoch
wegen der hidufigen Mehrfachmissbildungen eine praoperative Herzkatheteruntersuchung bevor-
zugt werden (Di Carlo 1995). Es ist eine genaue Darstellung der anatomischen Verhéltnisse wie
Ventrikelgroe bzw. Dominanz, AV-Klappenmorphologie, Pulmonalarterienweite, Koronararte-
rienverlauf und die Art der RVOTO moglich. Gut beurteilbar sind auch die Ventrikelfunktion
und die hdmodynamischen Besonderheiten, wie Druckgradient iiber dem RVOT, Grad der Klap-

peninsuffizienzen und das Shuntverhalten iiber dem Septumdefekt.

1.3.3 Klinische Besonderheiten in Verbindung mit Morbus Down

Auffillig ist, dass ein hoher Anteil der Kinder mit diesem Herzfehler an Trisomie 21 leiden. Das
Risiko fiir ein gesundes Neugeborenes an einer Herzmissbildung zu leiden betrdgt 0,2-0,8%
(Keck 1977). Bei M. Down liegt der Prozentsatz bei 36-56% (Cullum und Liebmann 1969). Be-
zogen auf AV-Kanaldefekte, geben Bharati und Lev (1973) eine Héufigkeit von 30-50% an. Der
hier beschriebene Herzfehler ist eine eher seltene Kombination (Uretzky 1984, Alonso 1989,
Bertolini 1996), daher ist um so bemerkenswerter, dass der Anteil der Down-Patienten hier deut-
lich hoher liegt. Von Alonso wird diese Hiufigkeit mit 78% und von Bertolini mit 83%

angegeben.

Kinder mit Trisomie 21 leiden auch hdufiger unter Infektionen der oberen Atemwege, die einer-
seits durch die verdnderte, zu Obstruktionen fiihrende Anatomie (kleine Nase, enger
Nasopharynx, kleine Mundhohle mit groBer Zunge, hypoplastisches Unterkiefer) bedingt ist, als
auch in Folge einer Immunschwiche (Keck 1977). Es ist daher wichtig, diese Patientengruppe
von nichtmongoloiden Kindern mit dem gleichen Herzfehler abzugrenzen, um beurteilen zu
konnen, inwieweit das praoperative Risiko bzw. die postoperativen Komplikationen sich in den
beiden Gruppen unterscheiden. Nach C. Bull (1985) ist die Lebenserwartung nach rechtzeitiger
operativer Therapie bei chromosomal gesunden Kindern gleich derjenigen, die keinen Herzfehler
haben, also normal. Genauso verhélt es sich mit den Trisomie 21-Patienten, die nach erfolgrei-
cher Korrektur die gleiche Lebenserwartung und -qualitit erreichen, wie Down-Kinder ohne

Herzfehler.



2 Material und Methoden

2.1 Patientengruppenbildung

Von 382 Patienten mit komplettem atrioventrikuldren Septumdefekt, die seit Bestehen des Deut-
schen Herzzentrums Miinchen, d.h. seit 1974, bis einschlieBlich Juni 2000 hier gesehen wurden,
konnten wir 41 Patienten (10,7%) mit zusétzlicher rechtsventrikuldrer Ausflusstraktobstruktion

abgrenzen.

In diese Gruppe nahmen wir nur diejenigen Kinder auf, die einen kompletten AV-Kanal und eine
supravalvulére, valvuldre und / oder infundibuldre Pulmonalstenose aufwiesen. Patienten, die
diese Konstellation in Zusammenhang mit einem komplexen Herzfehler (wie z.B. Hypoplasie ei-
nes Ventrikels, atrioventrikuldre Diskordanz oder Transposition der grofen Arterien) zeigten,
wurden nicht beriicksichtigt. Drei Kinder mit diesem Herzfehler waren nur ein- bzw. zweimal in
unserer Ambulanz und wir konnten trotz intensiver Nachforschungen nichts {iber den weiteren
Krankheitsverlauf herausfinden, ein Kind verstarb vor der geplanten Korrekturoperation, so dass

letztendlich die Unterlagen von 37 Patienten zur Auswertung gelangten.

Die Patienten wurden anhand der TherapiemalB3nahmen in drei Gruppen aufgeteilt:
Gruppe 1: primér korrigierte Patienten

Gruppe 2: sekundir korrigierte Patienten mit vorhergehender Palliation

Gruppe 3: nur palliierte Patienten

2.2 Auswertungskriterien

Das Befinden der Kinder konnte nach Durchsicht der Akten anhand verschiedener Kriterien (sie-
he unten) prd- und postoperativ beurteilt werden. Damit die Vergleichbarkeit der Daten
gewihrleistet ist, wurde jeweils auf die letzte Untersuchung vor der ersten Operation (ein Monat
prd OP), sowie auf die erste, postoperative Untersuchung zuriickgegriffen (ein Monat post OP).
Auf diese Weise konnte die prdoperative, klinische Verschlechterung bei zunédchst komplikati-

onslosem Verlauf am besten deutlich gemacht werden. Alle Kinder wurden prédoperativ einer

10



Herzkatheteruntersuchung und Angiokardiographie unterzogen. Diese Untersuchung wurde post-
operativ nur bei gravierenden Komplikationen durchgefiihrt. Je nach Modglichkeit wurden
mehrere, meist ambulante Untersuchungen postoperativ durchgefiihrt, wobei in diesen Féllen die
letzte Untersuchung zur Beurteilung der postoperativen Ergebnisse herangezogen wurde. Dies er-
folgte bei insgesamt 27 Kindern in einem Nachbeobachtungszeitraum von minimal 42 Tagen bis
maximal 18 Jahre (Median: 7 Jahre 7 Monate). Hierbei wurden die perioperativ verstorbenen
Kinder nicht beriicksichtigt. Die Nachbeobachtungsphase wurde in drei Abschnitte unterteilt:
Kurzfristige Nachbeobachtung: ein Monat bis fiinf Jahre postoperativ, mittelfristige Nachbeo-
bachtung: fiinf bis zehn Jahre postoperativ und langfristige Nachbeobachtung: mehr als zehn

Jahre nach dem operativen Eingriff.

Die drei Gruppen wurden anhand folgender Parameter beurteilt, ausgewertet und schlieBlich mit-
einander verglichen. Es wurden klinische Befunde erhoben und diese mit Hilfe von apparativer
Diagnostik objektiviert, wie EKG, UKG, Radiologie, Herzkatheter und Angiographie. Die Ope-
rationsindikation und die jeweiligen Operationsverfahren waren ebenso wie die postoperativen

Komplikationen und die Letalitét fiir die Beurteilung ausschlaggebend.

2.3 Alter bei der Erstvorstellung im Herzzentrum

Gruppe | Patienten n Median Mittelwert Minimum | Maximum
1 19 5 Monate 1 Jahr 7Monate 2 Tage 7 Jahre
2 8 7 Monate 2 Jahre 4 Monate 1 Monat 14 Jahre
3 10 7,5 Monate 3 Jahre 2 Monate 10 Tage 13 Jahre

Tabelle 2: Ubersicht iiber die Altersverteilung bei Erstvorstellung der Patienten

Das Alter der Kinder bei der ersten Vorstellung im DHZ Miinchen war sehr unterschiedlich. Die
Altersverteilung variierte von einem Tag bis 13,9 Jahre (im Mittel 2 Jahre). Der Einweisungs-
grund war ebenfalls unterschiedlich. Wenn die Kinder im S&uglingsalter zu uns gebracht wurden,
stand die Abkldrung des Herzgerdusches im Vordergrund (19 Patienten - 51,3%). Ein schlechter

korperlicher Zustand war in diesem Alter nur selten ein Grund (6 Patienten - 16,2%). Kinder, die
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erst zu einem spiteren Zeitpunkt kamen, wurden in Kliniken nahe ihres Heimatortes betreut und
erst bei klinischer Verschlechterung / Operationsindikation zu uns geschickt (12 Patienten -

32,4%).

2.4 Nachbeobachtungszeitraum (NBZ) und Anzahl der regelmaflig im DHZ

nachuntersuchten Patienten

Von den 37 Kindern mit CAVSD und RVOTO konnten 27 Patienten (73%) postoperativ regel-
méBig nachuntersucht werden (Nachbeobachtungszeitraum von minimal 42 Tagen bis maximal
18 Jahre, Median: 7 Jahre 7 Monate). Die Patienten sind im ersten halben Jahr postoperativ mo-
natlich, dann flir zwei Jahre halbjdhrlich und schlieBlich abhéngig vom klinischen Befund
jéhrlich bzw. alle zwei bis drei Jahre einbestellt worden. Der NBZ erstreckte sich vom Tag der
ersten Operation (Palliation oder Korrektur) bis zum Tag der letzten Beobachtung. In Gruppe 2

zahlte das Intervall zwischen dem Tag der Korrektur und dem Datum der letzten Untersuchung.

Hiervon ausgenommen waren die sechs perioperativ verstorbenen Kinder (16,2%) sowie Patien-
ten, bei denen die Nachforschungen ergebnislos waren und nichts iiber den weiteren Verlauf
gesagt werden konnte. Diese vier Kinder (10,8%) waren nur zur Durchfiihrung der Operation sta-

tiondr, es erfolgte keine Nachuntersuchung.

Der NBZ wurde in drei Abschnitte unterteilt: kurzfristig: 1 Monat — 5Jahre
mittelfristig: 5—10 Jahre

langfristig: mehr als 10 Jahre

Kurzfristig sind 8 Patienten (30%) nachbeobachtet worden (42 Tage — 46 Monate, Median: 24
Monate), mittelfristig waren es 11 Patienten (40%) von 60 Monate — 113 Monate, Median: 87
Monate. Langfristig wurden 8 Patienten (30%) beobachtet (129 Monate — 219 Monate, Median:
173 Monate). Siche Tabelle 3. Die Ergebnisse der mittel- und langfristig nachuntersuchten Pati-
enten gingen in die postoperative Langzeitbeurteilung ein. Die kurzfristig nachbeobachteten
Patienten wurden hier nicht beriicksichtigt. Die Ergebniskapitel gehen zunichst auf die gesamte

Gruppe ein, dann wird in mittel- und langfristige Resultate unterteilt.
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Gesamt 27 Patienten|| Kkurzfristiger NBZ mittelfristiger NBZ langfristiger NBZ

(73%) 1 Mo — 5 Jahre 5-10 Jahre > 10 Jahre
Gruppe 1 5 6 4
(19 — 39 Monate) (74 — 113 Monate) (150 — 185 Monate)
Gruppe 2 2 3 2
(42 Tage — 46 Monate) (60 — 87 Monate) (129 — 219 Monate)
Gruppe 3 1 2 2
(54 Tage) (86 — 92 Monate) (166 — 200 Monate)

Tabelle 3: Nachbeobachtungszeitraum und Verteilung der Patienten.

Mittels Kaplan-Meier-Kurven wurde versucht, eine Aussage iiber die Uberlebenswahrscheinlich-

keiten zu machen.

2.5 Operation

Alle Patienten wurden operiert. Es wurden 27 Kinder korrigiert (73%). Gruppe 1 wurde primér
korrigiert (19 Kinder, 51,3%), Gruppe 2 wurde zunichst palliiert (8 Kinder, 21,7%). 10 Kinder
sind nur palliativ operiert worden (Gruppe 3, 27%). Das Alter bei der Korrektur in Gruppe 1 be-
trug im Mittel 3 Jahre und 10 Monate (4 Monate — 14 Jahre), in Gruppe 2 waren es 5 Jahre und 1
Monat (Palliation: 2 Monate — 3 Jahre, Korrektur: 11 Monate — 14 Jahre), und in Gruppe 3 wa-
ren die Kinder im Schnitt 4 Jahre und 5 Monate alt (1. Palliation: 1 Monat — 17 Jahre). Insgesamt
mussten 11 Kinder aufgrund einer postoperativen Komplikation nochmals operiert werden. Im
Mittel betrug dieser Zeitraum 21,3 Monate (Median 6 Monate). Siehe auch Kapitel 4.7. Operati-

on.

2.6 Anteil der nicht im DHZ operierten Patienten

Acht Patienten wurden in anderen Zentren operiert (21,6%). In drei Féllen wurde eine Korrektur
durchgefiihrt und einmal ein Re-VSD operiert. Ein zentraler aortopulmonaler Shunt wurde ein-
mal und eine rechts- bzw. linksseitige Blalock-Taussig-Anastomose wurde je zweimal angelegt.

Siehe auch Kapitel 4.7.3 und 4.7.4.

13



2.7 Gesamtubersicht der Patientencharakteristika

|| Gesamt " Gruppe 1 " Gruppe 2 " Gruppe 3
Patientenzahl || 37 [ 19 [ 8 [ 10
Geschlecht m W m W m W m W
6 4
0, 0, o 0 0 0,
21 (57%) | 16 (43%) || 13 (68%) (32%) (50%) 4 (50%) || 4 (40%) | 6 (60%)
M. Down 22 13 4 3
(13m/8w) Om/4w) (I1m/3w) 2m/1w)
(59,5%) (68,4%) (50%) (30%)
Verstorben 12 3 2 7
(8m/4w) (32,4%) (3m) (15,8%) (2m) (25%) (3m/4w) (70%)
frith spét frith spét frith spét frith spét
6 6 2 1 1 1 3 4
Alter bei OP: MW: 3] 9Mo MW: 5] 1Mo MW: 4] 4Mo
Korrektur / - Median: 2J 10Mo Median: 3] 7Mo Median: 11Mo
1. Palliation 4Mo / 14) 11Mo / 14) 1Mo / 17]
Beobachtungs- MW: 7] 9Mo MW: 8] 3Mo MW: 9] 2Mo MW: 5] 9Mo
zeitraum Median: 6J Median: 7] SMo Median: 7J 2Mo Median: 8Mo
Operationsart || AV-Klappen-plastik 19 g
Korrektur (100%) i
Septumdefektver- 19 2 )
schluf3 (100%)
Ausflusstraktre- || 1. Kommissurotomie
konstruktion: (44%)/ PK- 10/1 2/1 -
Homograft (7%)
2. Infundibulum- 16 3
resektion (70%) )
3. RVOT-Patch p 4 i
(44%)
Operationsart BTA links / rechts
Palliation (39%) ) 1/2 470
zAo-PA-Shunt (17%) - - 3
ASE i i |
(6%)
PDA /LPSVC - Li-
gatur (14/11%) /1 3/1 172
Ausflusstraktre-
konstruktion im Inf.f’es. B} 6 5
Rahmen einer Pal- (61%)
liation RVOT-Patch (33%) - 4 2
PK-Komm.
(39%) - 3 4

Tabelle 4: Ubersicht aller Patientengruppen. Patientencharakteristika.
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Ad Tabelle 4: Ubersicht aller Patientengruppen. Patientencharakteristika.

Definitionen.: Friihletalitdt: Tod innerhalb von 30 Tagen postoperativ
Spétletalitdt:  Lebensdauer nach Operation mehr als 30 Tage

Abkiirzungen: MW Mittelwert
PDA-Lig .: Ligatur eines persistierenden Ductus arteriosus
LPSVC-Lig.: Ligatur einer linkspersistierenden oberen Hohlvene
BTA: Blalock-Taussig-Anastomose
zAo-PA-Shunt: zentraler aortopulmonaler Shunt
ASE: operative Atrioseptektomie
Inf.res.: Infundibulumresektion
RVOT-Patch: Patch des rechtsventrikulidren Ausflusstraktes
PK-Komm.:  Kommissurotomie der Pulmonalklappe

2.8 Statistische Analysen und grafische Darstellung

Die statistischen Analysen wurden mit dem Programmpaket SPSS (Version 9.0) durchgefiihrt.
Mittelwertsvergleiche bei zweil normalverteilten Variablen erfolgten mit unabhingigen oder ge-

paarten T-Tests. Allen Analysen wurde ein Signifikanzniveau von p £ 0,05 zugrundegelegt.

Zur grafischen Darstellung des Percentilenverlaufes wurden Box-and-whiskers-Plots verwendet.
Zur Charakterisierung einer eindimensionalen Hiufigkeitsverteilung werden dabei dargestellt:
Median, erstes und drittes Quartil, Ausreiler und Extremwerte, sowie die Streuungsmalle

Spannweite und Quartilsabstand (Abbildung 1).

Zur graphischen Verdeutlichung des Unterschiedes innerhalb der Gruppen wurden bei den labor-
technischen, radiologischen und echokardiographischen Ergebnissen Hoch-Tief-Diagramme

verwendet, mit Angabe von Minimum, Maximum und Median.

Zur Darstellung der echokardiographisch ausgemessenen Durchmesser des linken Vorhofes, des
RVOT und der Pulmonalarterien erfolgte die Anwendung von iiberlagerten Streudiagrammen.
Um einen Vergleich mit Normalwerten gewihrleisten zu kénnen, wurden in diese Diagramme
die Messergebnisse von Normalkollektiven aus der Literatur integriert. Diese wurden dargestellt
mit den errechneten Mittelwerten des Normalkollektives, des 5%- und 95%igen Konfidenzinter-

valles mit den dazugehorigen Regressionsgeraden.
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. A Extremwert

ok Ausreilder

____a 9rosster Wert, der kein Ausreif3er ist

& drittes Quartil (75%-Perzentile)

Spann- Quartils- » Median (50%-Perzentile)
weite abstand
I o+ erstes Quartil (25%-Perzentile)

| & kleinster Wert, der kein Ausreif3er ist

& Ausreiller

Abbildung 1: Box-and-whiskers-Plot (schematische Darstellung): Die ,,Box“ wird durch das erste
und das dritte Quartil begrenzt, damit liegen 50% der Messergebnisse innerhalb der Box. Ausreifler sind
Werte, die mehr als eineinhalb Boxlédngen (= Quartilsabstinde) oberhalb des dritten Quartils bzw. unter-
halb des ersten Quartils liegen. Extremwerte sind Werte, die mehr als drei Boxldngen unter- bzw.
oberhalb des ersten bzw. dritten Quartils liegen. Die ,,whiskers* sind die grofiten bzw. kleinsten beobach-
teten Messwerte, die keine Ausreiler sind. (Darstellung ist nicht mafstabsgetreu).
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3  Ergebnisse

3.1 Klinik

3.1.1 Percentilenverlauf

Der Percentilenverlauf von Groe und Gewicht wurde iiber den groBBtmoglichen Zeitraum erho-
ben. Herangezogen wurde der letzte Untersuchungstermin vor der ersten Palliation bzw. der
Korrektur sowie der letzte Termin der ambulanten Nachuntersuchung. Der Zeitraum betrug im
Mittel 81,2 Monate (Minimum: 42 Tage; Maximum: 219 Monate, Median: 91 Monate). Patien-
ten, die innerhalb der ersten 30 Tage postoperativ gestorben sind, waren ausgenommen. Da
Patienten mit Down-Syndrom unabhéngig vom Herzfehler ein retardiertes Wachstum aufweisen,
wurden zur Beurteilung Percentilentabellen von sonst gesunden Down-Patienten verwendet
(Cronk 1988). Bei genetisch gesunden Kindern wurden die Percentilentabellen von Prader et al.
1980 herangezogen. Gefragt war, inwieweit die somatische Entwicklung initial vermindert war

und ob der Riickstand postoperativ aufgeholt werden konnte.

In Gruppe 1 war eine Beurteilung bei 15 Patienten moglich. Bei vier Kindern (21%) kann be-
ziiglich des Percentilenverlaufes keine Aussage gemacht werden: Zwei Kinder sind einen Tag
postoperativ verstorben, zwei Patienten konnten nur iiber einen Zeitraum von 2 Wochen nachbe-

obachtet werden.

Der mittlere Beobachtungszeitraum betrug 71,4 Monate (19 Monate — 185 Monate, Median: 99
Monate). Praoperativ befanden sich 6 Kinder (31,6%) unterhalb bzw. auf der dritten Percentile.
Postoperativ wurden noch zwei Kinder (10,5%) sowohl bei GroBe als auch Gewicht unterhalb

der dritten Percentile ausgemessen.

Sieben Kinder (36,8%) verbesserten sich postoperativ sowohl im Grofenwachstum (im Mittel
um 23,4 Prozentpunkte, Median 20%) als auch bei der Gewichtszunahme (im Mittel um 33,9%,
Median 25%). Drei Kinder (15,8%) besserten sich nur in einem Bereich: Zwei nahmen an Ge-
wicht zu ( im Mittel 38,5%), wobei die GroBle einmal konstant blieb und zum anderen um 5
Prozentpunkte abfiel. Ein Kind wuchs (Steigerung um 40 Percentilenprozente), wobei das Ge-

wicht um 40% abnahm. Bei einem Kind (5,3%) blieben Gréenwachstum und Gewichtszunahme
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préd- und postoperativ gleich (2. Percentile). 2 Kinder (10,5%) nahmen an Gewicht ab (im Mittel
um 32,5%), wobei das Wachstum konstant blieb. 2 Kinder (10,5%) verschlechterten sich sowohl
im Wachstum (im Mittel um 12%) als auch bei der Gewichtszunahme (im Mittel um 22%). Ins-
gesamt stieg der Mittelwert bei den GroBBenpercentilen von 25,7% auf 40,1% an und der Median
von 10% auf 50% an; bei den Gewichtspercentilen stieg der Mittelwert von 21,3% auf 35,2% an
und der Median von 20% auf 25% an. Es besteht eine statistisch signifikante Verbesserung (p =
0,002) im Bereich des GroBenwachstums, die Gewichtszunahme hat sich nicht signifikant ver-
bessert. Siche Abbildung 2 und Abbildung 3. Insgesamt verbesserten sich in dieser Gruppe
46% der Kinder mit Trisomie 21 und 33% der genetisch gesunden Kinder, 75% dieser Kinder er-

reichten postoperativ Werte oberhalb der 25. Percentile, holten also mit dem Wachstum auf.

In Gruppe 2 betrug der mittlere Beobachtungszeitraum 110 Monate (Minimum: 25 Mo., Maxi-
mum: 254 Mo., Median: 80 Monate). Es konnten alle 8 Kinder in die Bewertung aufgenommen

werden. Keines der Kinder befand sich prdoperativ unterhalb der dritten Percentile.

Drei Kinder (37,5%) haben postoperativ an Grofe (im Mittel 41,7 Percentilenprozent, Median
40%) wie an Gewicht ( im Mittel 27,3%, Median 25%) zugenommen. Drei Kinder (37,5%)
besserten sich nur in einem Bereich: Zwei nahmen an Gewicht zu (10 bzw. 40
Percentilenprozent) gleichzeitig bestand eine Wachstumsverzogerung um 15 bzw. 30 Prozent.
Ein Kind zeigte ein verbessertes Wachstum (Zunahme der GroB3e um 22 Percentilenprozente)
jedoch eine Abnahme des Gewichtes um 25%. Ein Kind (12,5%) zeigte sowohl ein schlechteres
Grofenwachstum (75. Percentile ® 3. Percentile) als auch eine verminderte Gewichtszunahme
(25. Percentile ® 2. Percentile). Ein Kind (12,5%) zeigte ein konstantes Lidngenwachstum,
jedoch eine Abnahme des Gewichtes (50. Percentile ® 25. Percentile). Insgesamt stieg der
Mittelwert bei den Percentilen fiir das GréBenwachstum von 32,9% auf 37,9% an (Median:
17,5% ® 25%) und fiir die Gewichtszunahme von 23,8% auf 29% an (Median: 25% ® 25%);
siche Abbildung 2 und Abbildung 3. Es bestand keine statistische Signifikanz. Insgesamt
verbesserten sich 25% der Kinder mit Trisomie 21 und 75% der genetisch gesunden Kinder,

hiervon lagen alle Kinder oberhalb der 25. Percentile.

In Gruppe 3 betrug der mittlere Beobachtungszeitraum 66,7 Monate (Minimum: 54 Tage, Ma-
ximum: 306 Monate, Median: 92 Monate). Zwei Kinder (20%) wurden prioperativ unterhalb
bzw. auf der dritten Percentile ausgemessen. Postoperativ lag ein Kind unterhalb der dritten Per-

centile. Eine Beurteilung war bei 5 Kindern (50%) moglich.
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Bei 5 Kindern (50%) kann iiber den postoperativen Percentilenverlauf keine Aussage gemacht
werden, da drei Kinder perioperativ verstorben sind. Bei zwei weiteren Kindern lagen iiber den
weiteren Verlauf keine genauen Daten vor, so dass hier keine Beurteilung erfolgen kann. Das
Langenwachstum ist bei allen Patienten konstant geblieben (Mittelwert: 41,4 Percentilenprozent,
Median: 25%). Eine Gewichtszunahme war in vier Féllen (40%) im Mittel um 17,8 Percenti-
lenprozent (Median 10%) erfolgt. In einem Fall verringerte sich das Gewicht von der 10. auf die
3. Percentile. Insgesamt blieb der Mittelwert und der Median fiir das Lingenwachstum gleich, fiir
die Gewichtszunahme stieg der Mittelwert von 11,2% auf 25% und der Median von 10% auf
20%, dieser Unterschied war statistisch signifikant mit p = 0,047 (siche Abbildung 2 und
Abbildung 3).

Grofienwachstum
100 f-—
80 1
60 o
40 1--
I:I Percentile
20 4-- i pra-OP
Percentile
0 = post-OP
N= 15 15 8 8 5 5
Gruppe 1 Gruppe 2 Gruppe 3

Abbildung 2: Percentilenverteilung des GroBenwachstums préa- (hellgrau) und postoperativ (dunkelgrau)
fiir die Gruppen 1-3 getrennt dargestellt, Minimum, Maximum, Quartile und Median (schwarzer Quer-
balken). X-Achse: Patientengruppe und Anzahl, Y-Achse: Percentile in %. Statistische Signifikanz zeigte
sich in Gruppe 1 (p=0,002). Es besteht keine statistische Signifikanz der Differenz zwischen pra- und
postoperativen Werten der Gruppen untereinander.
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Gewichtszunahme

Percentile
D pra-OP

Percentile
== post-OP

Abbildung 3: Percentilenverteilung der Gewichtszunahme pré- (hellgrau) und postoperativ (dunkelgrau)
fiir die Gruppen 1- 3 getrennt dargestellt. Minimum, Maximum, Quartile und Median (schwarzer Quer-
balken). X-Achse: Patientengruppe und Anzahl, Y-Achse: Percentile in %. Statistische Signifikanz zeigte
sich in Gruppe 3 (p=0,047). Ein Ausreiler fand sich in Gruppe 3 postoperativ bei 75%.

Die Differenz zwischen prd- und postoperativen Werten zeigte im Vergleich der Patientengrup-
pen untereinander keinen statistisch signifikanten Unterschied. Eine Unterscheidung in mittel-
und langfristige Nachbeobachtung der Patienten ergab keine neuen Aspekte. Eine Signifikanz

lieB3 sich nicht nachweisen.

Gruppe mittelfristiger NBZ langfristiger NBZ
Klinik (mittelfristiger +
langfristiger NBZ) | pra OP post OP pria OP post OP
GroBe: 24 32 46 50
Ln=10(6+4) | Gewicht: 19 21 47,5 45
Percentile GroBe: 21 23 45 62,5
Mittelwert (%) | 2>0=5(3%2) | Gewicht: 21 33 45 27,5
GroBle: 17,5 17,5 85 85
3,n=4(2+2) | Gewicht: 7,5 11,5 20 50

Tabelle 5: Pri- und postoperative Mittelwerte des Percentilenverlaufes von mittel- (5-10 Jahre) und lang-
fristig (>10 Jahre) nachuntersuchten Patienten der Gruppe 1-3. Insgesamt zeigte sich keine statistisch
signifikante, postoperative Verbesserung innerhalb der Gruppen, wohl aufgrund der geringen Fallzahlen.
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3.1.2 Zyanoseausprigung

Der Grad der Zyanose wurde klinisch folgendermallen beurteilt:

Grad 0 bezeichnet fehlende Zyanose, weder bei Belastung oder in Ruhe.

Grad 1 beschreibt eine Blaufdarbung bei schwerer Belastung bzw. Schreien bei Kleinkindern.
Grad 2 zeigt eine Blaufdrbung bei leichter Belastung, bzw. beim Stillen.

Grad 3 beschreibt eine Ruhezyanose.

In Gruppe 1 war die Verteilung praoperativ zwischen Grad 1, 2 und 3 relativ homogen, je 6
(31,6%) bzw. 5 Kinder (26,3%). Zwei Kinder (10,5%) hatten priaoperativ keine Zyanose. Post-
operativ konnte bei 16 Kindern (94%) keine Zyanose mehr beobachtet werden (alle mittel- und
langfristig nachbeobachteten Kinder), eines wurde nach schwerer Belastung zyanotisch, zwei

Kinder verstarben direkt postoperativ, so dass keine Beurteilung moglich war.

In Gruppe 2 wurden préaoperativ 2 Kinder (25%) leichter Belastung zyanotisch und 6 Kinder
(75%) zeigten bereits in Ruhe eine deutliche Blaufarbung. Postoperativ waren 7 Kinder (87.5%)
nicht mehr zyanotisch, bei einem Kind (12,5%) beobachteten die Eltern noch eine Blaufiarbung
bei leichter Belastung. Alle mittel- und langfristig nachuntersuchten Kinder zeigten keine Zyano-

se mehr.

In Gruppe 3 war die Zyanose praoperativ am starksten ausgeprégt, eine Ruhezyanose lag bei 7
Kindern (70%) vor, bei leichter Belastung wurde ein Kind (10%) und bei schwerer Belastung
zwei Kinder (20%) zyanotisch. Postoperativ war ein Kind (10%) nicht mehr zyanotisch, 5 Kinder
(50%) noch bei schwerer Belastung und 2 Kinder (20%) bei leichter Belastung. Beide mittelftis-
tig nachuntersuchten Patienten wurden bei schwerer Belastung zyanotisch. In der langfristig

untersuchten Gruppe wurde je ein Kind bei leichter bzw. schwerer Belastung zyanotisch.

3.1.3 Hypoxische Anfille
Das Auftreten von hypoxischen Anfillen wurde folgendermafen bewertet:

0: kein hypoxischer Anfall

1: einmaliger oder selten auftretende (max. 3) hypoxische Anfille
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2: hdufige hypoxische Anfille.

In Gruppe 1 hatten 10 Kinder (52,3%) préaoperativ keinen hypoxischen Anfall, neun Kinder
(47,4%) einen bis drei hypoxische Anfille. Postoperativ traten in dieser Gruppe keine hypoxi-

schen Anfille auf. Zwei Kinder sind einen Tag postoperativ verstorben.

In Gruppe 2 war prioperativ nur ein Kind (12,5%) beziiglich eines hypoxischen Anfalles be-
schwerdefrei, bei sechs Kindern (75%) traten die Anfdlle nur einmal bzw. selten auf, bei einem
Kind (12,5%) waren mehrmals hypoxische Anfille beobachtet worden. Postoperativ waren sie-
ben Kinder (87,5%) diesbeziiglich beschwerdefrei (alle mittel- und langfristig nachuntersuchten
Kinder), eines erlitt noch selten einen Anfall. Bei diesem Kind wurde nach initialer Besserung
durch eine Palliation eine Korrektur durchgefiihrt, einen Tag postoperativ verstarb das Kind (s.

Kapitel Letalitdt).

In Gruppe 3 waren flinf Kinder (50%) prioperativ beziiglich Hockstellung oder Anfillen be-
schwerdefrei, bei vier Kindern (40%) traten selten Anfille auf, bei einem Kind (10%) wurden
gehduft hypoxische Anfille beobachtet. Postoperativ traten bei einem langfristig nachbeobachte-
ten Patienten (10%) im Rahmen einer Digitalisbehandlung bei Herzinsuffizienz erneut
hypoxische Anfille auf, sieben Kinder (70%) waren diesbeziiglich beschwerdefrei. Zwei Kinder

sind einen Tag postoperativ verstorben.

3.1.4 Dyspnoe

Zur klinischen Beurteilung wurden auch die unterschiedlichen Ausprigungen der Atemstorungen

bzw. Kurzatmigkeit herangezogen.

Grad 0: keine Dyspnoe.

Grad 1: Kurzatmigkeit bei schwerer Belastung.

Grad 2: Luftnot bei leichter Belastung.

Grad 3: Luftnot bereits in Ruhe.

In Gruppe 1 waren prioperativ elf Kinder (57,9%) dyspnoisch bei leichter Belastung, vier Kin-
der (21,1%) bei schwerer Belastung, zwei Kinder (10,5%) litten unter Atemnot in Ruhe, zwei

Kinder waren prd OP nicht dyspnoisch. Postoperativ waren 16 Patienten (84,2%) diesbeziiglich
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beschwerdefrei (alle Patienten, der mittel- und langfristig nachuntersuchten Gruppe), ein Kind
(5,3%) litt noch unter Kurzatmigkeit bei schwerer Belastung und zwei Kinder waren einen Tag

postoperativ verstorben.

In Gruppe 2 waren prioperativ vier Kinder (50%) bereits in Ruhe dyspnoisch, drei Kinder
(37,5%) bei leichter Belastung und ein Kind (12,5%) bei leichter Belastung. Postoperativ waren
sieben Patienten (87,5%) beschwerdefrei und ein Kind (12,5%) litt nach der Palliation unter A-
temnot bei leichter Belastung. Dieses Kind verstarb einen Tag nach der Korrektur. Ein Kind der
primir beschwerdefreien postoperativen Gruppe verschlechterte sich acht Jahre nach der Korrek-
tur und zeigte zum Zeitpunkt der letzten Untersuchung (langfristig nachbeobachtete Gruppe)
zunehmend Zeichen einer Herzinsuffizienz, wohl auf dem Boden eines Re-VSD. Eine Revisi-

onsoperation wird wahrscheinlich durchgefiihrt werden miissen.

In Gruppe 3 litten prioperativ zwei Kinder (20%) unter Ruhedyspnoe, fiint Kinder (50%) unter
Luftnot bei leichter Belastung und drei Kinder (30%) bei schwerer Belastung. Postoperativ wur-
den sieben Kinder (70%) kurzatmig bei schwerer Belastung und eines (10%) bei leichter

Belastung. Zwei Kinder sind direkt postoperativ verstorben.

3.1.5 Einteilung nach NYHA

Zuletzt wurde eine klinische Einteilung nach der New York Heart Association vorgenommen.
Klasse I beschreibt eine normale kardiopulmonale Situation.

Klasse II beschreibt leichtes Schwitzen sowie eine gering reduzierte Belastbarkeit.

Klasse III beschreibt Tachypnoe, vermehrtes Schwitzen und Hepatomegalie i1.S. einer kardiopul-

monalen Belastung mit Riickstauung.
Klasse IV beschreibt das Vollbild der kardiopulmonalen Dekompensation.

Die Daten wurden anhand von Aussagen und gezielter Befragung der Eltern erhoben. Standardi-
sierte Tests wie Ergometrie konnten aufgrund der einerseits psychomotorischen Retardierung
(60% Morbus Down) und andererseits wegen des geringen Alters der Kinder nicht durchgefiihrt

werden.
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In Gruppe 1 konnten prioperativ 13 Kinder (68,4%) nach NYHA III eingeteilt werden, fiinf
Kinder (26,3%) nach NYHA 1II und ein Kind nach NYHA 1. Postoperativ waren 14 Kinder sub-
jektiv (73,7%) normal belastbar (NYHA 1), zwei Kinder (10,5%) waren noch gering
eingeschrankt belastbar (NYHA 1II), ein Kind zeigte klinische Zeichen einer kardiopulmonalen
Belastung (NYHA III) und zwei Kinder verstarben einen Tag postoperativ an Herz-
Kreislaufversagen. In der langfristig nachuntersuchten Gruppe waren alle Patienten NYHA 1, in

der mittelfristig nachbeobachteten Gruppe waren 83% NYHA I und 17% NYHA 1L

In Gruppe 2 waren prioperativ alle acht Patienten NYHA III zuzuordnen. Postoperativ war ein
Kind zunidchst NYHA III, verstarb dann einen Tag nach der Korrektur. Drei Kinder (37,5%)
konnten nach NYHA II und vier Kinder (50%) nach NYHA I eingeteilt werden.

In Gruppe 3 sind prioperativ neun Kinder (90%) in NYHA III, ein Kind in NYHA IV eingestuft
worden. Postoperativ konnten sechs Kinder (60%) in Klasse II, ein Kind (10%) in Klasse III ein-
gestuft werden. Drei Kinder (30%) sind kardiopulmonal dekompensiert (NYHA 1V) und auch

einen Tag postoperativ verstorben.

Gruppe . . . e
Klinik | (mivelfisiger + | MitteHFistiger NBZ | langristiger NBZ
langfristiger NBZ) (5- ahre) ( ahre)
Zvanose 1,n=10 (6+4) 0°: 100% 0°: 100%
Gl’fa o 2, n=5 (3+2) 0°: 100% 0°: 100%
3, n=4 (2+2) 1°: 100% 1°: 50%, 2°: 50%
hypoxische 1, n=10 (6+4) 0: 100% 0: 100%
Anfille 2, n=5 (3+2) 0: 100% 0: 100%

0-2 3, n=4 (2+2) 0: 100% 0: 50%, 1: 50%
Dvspnoe 1,n=10 (6+4) 0°: 100% 0°: 100%
Gl)jag 0-3 2, n=5 (3+2) 0°: 100% 0°: 50%, 1°: 50%

3, n=4 (2+2) 1°: 100% 1°: 50%, 2°: 50%
— + . 0 . 0 . 0
NYHA 1, n_lO (6+4) I: 83%, I1: 17% I: 100%
Klasse LIV 2, n=5 (3+2) I: 100% I: 50%, I1: 50%
3, n=4 (2+2) I1: 100% I1: 100%

Tabelle 6: Gesamtiibersicht der klinischen postoperativen Ergebnisse der mittel- und langfristig nachun-

tersuchten Patienten der Gruppe 1-3.
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3.2 Labor

Um die postoperative Verbesserung des Sauerstoffangebotes zu beurteilen, wurden folgende La-
borwerte herangezogen: Hématokritwert (siche Abbildung 4), Himoglobingehalt (siche
Abbildung 5) und die transkutane Sauerstoffsittigung (siche Abbildung 6). Diese wurden bei

der letzten préoperativen sowie bei der letzten postoperativen Untersuchung bestimmt.

In Gruppe 1 betrug der Hamatokritwert praoperativ im Mittel 50, postoperativ im Mittel 41. Die
préoperativ zu postoperativ gepaarten Stichproben korrelierten nicht miteinander (r = 0,36) und
waren nicht signifikant (p = 0,15), wohingegen der T-Test 4,83 betrug und der Unterschied statis-
tisch signifikant war (p < 0,01). Der Himoglobingehalt betrug prd OP im Mittel 16,4 g/, post OP
13,4 g/1, die gepaarten Stichproben korrelierten nicht (r = 0,24) und waren nicht signifikant
(0,34), jedoch bestand ein statistisch signifikanter Unterschied (p < 0,01 / T-Test = 4,53). Die
transkutane Sauerstoffséttigung betrug praoperativ im Mittel 80g% und postoperativ 95g%. Kor-
relation (0,04) und Signifikanz (0,87) bestanden ebenfalls nicht, der Unterschied zwischen pra-
und postoperativen Werten war wiederum signifikant (T-Test =-6,77, p <0,01).

In Gruppe 2 betrug der Himatokrit prd OP im Mittel 53%, post OP 43%. Korrelation (0,05) und
Signifikanz (0,99) bestand nicht. Der Unterschied zwischen pri- und postoperativen Werten war
im Sinne einer Verbesserung statistisch signifikant (T-Test = 3,67, p < 0,01). Der Himoglobin-
gehalt des Blutes konnte im Mittel préoperativ bei 17,5g/1, postoperativ bei 13,9g/1 gemessen
werden. Zwischen den Werten besteht keine Korrelation und keine Signifikanz (r = -0,01, p =
0,97). Der Unterschied ist statistisch signifikant (T-Test = 3,8; p < 0,01). Der O2-Gehalt ist pra
OP im Mittel bei 72g%, post OP bei 93g% gemessen worden. Korrelation und Signifikanz be-
stand nicht ( r = 0,35; p = 0,39). T-Test (-8,37) und Signifikanz (p < 0,01) belegen den

Unterschied zwischen pri- und postoperativ.

In Gruppe 3 war der Hamatokrit im Mittel bei 63% prda OP, post OP bei 50% gemessen worden,
die Werte korrelierten nicht miteinander (r = 0,69; p = 0,08), der Unterschied war jedoch statis-
tisch signifikant (T-Test = 3,38, p = 0,015). Der Hamoglobingehalt des Blutes lag im Mittel bei
19,9¢/1, post OP bei 15,9¢g/1, die Werte korrelierten nicht miteinander (r = 0,54; p = 0,21), der
Unterschied jedoch statistisch signifikant (T-Test = 4,06, p = 0,007). Die transkutane O2-
Séttigung betrug prioperativ im Mittel 63g% und postoperativ 83g%. Eine Korrelation bestand
nicht (r = 0,35; p = 0,44), der Unterschied war statistisch signifikant (T-Test = -3,89; p = 0,008).
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Die Differenz zwischen pré- und postoperativen Werten aller drei Laborparameter zeigte keinen
statistisch signifikanten Unterschied der Gruppen untereinander, d.h. die postoperative Verbesse-
rung innerhalb der Gruppen war in etwa vergleichbar. Die Ausgangswerte (prdoperative Werte)
und die postoperativen Werte der Gruppe 3 erwiesen sich bei jeder der drei Messbereiche als sig-
nifikant schlechter als diejenigen der Gruppe 1 (p=0,007 pra OP; p=0,002 post OP). Ein
Unterschied zwischen Gruppe 1 und 2 bestand nicht.

Bei den mittel- und langfristig nachuntersuchten Kindern ergab sich kein statistisch signifikanter
Unterschied zwischen pri- und postoperativen Hamatokrit- und Hidmoglobinwerten. In Gruppe
3 zeigte sich in der langfristig nachbeobachteten Gruppe ein signifikant schlechteres Ergebnis
(p=0,03) der postoperativen Sauerstoffsittigung im Vergleich zur mittelfristig nachuntersuchten

Gruppe. Siehe Tabelle.

Gruppe mittelfristiger NBZ langfristiger NBZ
Labor (mittelfristiger +

langfristiger NBZ) | pra OP post OP | pria OP post OP

Himatokrit 1,n=10 (6+4) | 53,8 40,2 51,8 413

2, n=5 (3+2) 51,7 40,7 57,0 45,5

Mittelwerte (%) | 3 p=4 (2+2) 61,0 50,0 83,5 57,5

Himoglobin 1,n=10(6+4) | 17,6 12,9 17,2 13,6

2, n=5 (3+2) 16,9 12,8 19,5 14,8

Mittelwerte (g/dl) | 3 n—4 (2+2) 21,4 17,1 23,1 17,0

O:-Sittigung 1,n=10 (6+4) | 80,0 95,8 783 95,0

2, n=5 (3+2) 77,3 95,0 68,0 93,5

Mittelwerte (%) | 3 =4 (2+2) 75,5 83,5 54,0 75,0

Tabelle 7: Laborwerte der mittel- und langfristig nachuntersuchten Patienten der Gruppen 1-3, jeweils
Angabe der Mittelwerte. Die grau unterlegten Werte der postoperativen Sauerstoffsittigung zeigten einen
signifikanten Unterschied (p=0,03) zwischen mittel- und langfristig nachuntersuchten Patienten. Alle an-
deren Werte unterschieden sich nicht signifikant voneinander.
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Labor - Himatokrit
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Abbildung 4: Darstellung der Hamatokritwerte in % (Y-Achse) prd-(===) und postoperativ(==), mit
Angabe des Medians. Vergleich der Gruppen 1-3 (X-Achse). In allen Gruppen signifikante Verbesse-
rung. In Gruppe 3 signifikant schlechtere Werte sowohl pri- als postoperativ im Vergleich zu Gruppe 1
bzw. 2.
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30
i
R — v-e E
20 o ; T —
| 1 i
1 Ll — 1
(=] : !
77777777 h L mmemee- 44 T | T Max.Hbprd OP
1 1
k. O I 4 Min. Hb pri OP
10 W T | O Median Hb prd OP
]: Max. Hb post OP
Min. Hb post OP
0 m Median Hb post OP

Abbildung 5: Darstellung der Himoglobinwerte in g/dl (Y-Achse) pra-(===) und postoperativ(==), mit
Angabe des Medians. Vergleich der Gruppen 1-3 (X-Achse). In allen Gruppen signifikante Verbesse-
rung. In Gruppe 3 signifikant schlechtere pré- und postoperative Werte.
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Labor - Sauerstoffsittigung
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Abbildung 6: Darstellung der transkutanen Sauerstoffsittigung in % (Y-Achse) pra-(===) und postopera-
tiv(==), mit Angabe des Medians. Vergleich der Gruppen 1-3 (X-Achse). In allen Gruppen signifikante
Verbesserung. In Gruppe 3 signifikant schlechtere pra- und postoperative Werte.

3.2.1 Radiologische Ergebnisse

Zur Gesamtbeurteilung wurde auch der radiologische kardiopulmonale Befund hinzugezogen.
Hierzu dienten der prid- und postoperative Vergleich der HerzgroBe (Herz-Thorax-Quotient =
HTQ) sowie die zentrale und periphere Lungengetif3zeichnung als Hinweis fiir die Lungenperfu-

sion.

3.2.2 Herz-Thorax-Quotient

Gemessen wurde der breiteste Transversaldurchmesser des Herzens sowie der Thoraxinnenwand
und der Quotient daraus gebildet. Pra- und postoperatives Minimum, Maximum und Median der

jeweiligen Gruppen siche Abbildung 7.

In Gruppe 1 betrug der Mittelwert prdoperativ und postoperativ 58. Die Werte korrelierten nicht
miteinander (r = 0,35; p = 0,17) der Unterschied (Mittelwert) zwischen pri- und postoperativen

Werten in dieser Gruppe war nicht statistisch signifikant (T-Test = 0,36; p = 0,72)

In Gruppe 2 war der HTQ prd OP im Mittel bei 58, post OP bei 63. Die Werte korrelierten nicht
(r=0,87), was signifikant war (p = 0,05). Der Unterschied (Mittelwert) war statistisch signifikant
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(T-Test = -4,96; p = 0,002). Postoperativ war der Herzschatten grofer gemessen worden als pré-

operativ.

In Gruppe 3 konnte der HTQ prd OP im Mittel bei 59 und post OP bei 64 gemessen werden. Bei
den gepaarten Stichproben korrelierten die Werte nicht (r = 0,38; p = 0,40), der Unterschied
(Mittelwert) war nicht statistisch signifikant (T-Test = 0,38; p = 0,22). Hier zeigte sich die Ten-

denz zur postoperativen Herzvergrof3erung.

Ein signifikanter Unterschied in der Differenz der prd- und postoperativen Mittelwerte zeigte
sich zwischen Gruppe 1 und 2 (p=0,027). Zwischen den Mittelwerten der Gruppe 1 und 3
(p=0,2) sowie Gruppe 2 und 3 (0,47) bestand kein signifikanter Unterschied. In Gruppe 1 ver-
anderte sich der HTQ pré- zu postoperativ nicht (im Mittel 58%), wobei er in Gruppe 2 und 3

postoperativ zugenommen hatte (im Mittel 63% bzw. 64%)).

%] Herz-Thorax-Quotient
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Abbildung 7: Radiologischer Herz-Thorax-Quotient in % (Y-Achse) pra-(===) und postoperativ(=),
mit Angabe des Medians. Vergleich der Gruppen 1-3 (X-Achse).

Die ndhere Analyse der Daten von mittel- und langfristig nachuntersuchten Patienten (Werte sie-
he Tabelle) ergab folgende Punkte: Die Differenz der pri- und postoperativen Werte in Gruppe

2 zeigten eine signifikant stirkere Zunahme des HTQ bei den Patienten, die mehr als 10 Jahre
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postoperativ nachuntersucht wurden im Vergleich zu denen, die zwischen 5 und 10 Jahren nach-
beobachtet wurden (p=0,017). Weiterhin zeigt sich die Tendenz der Herzgré3enabnahme in
Gruppe 1, wenn auch nicht signifikant (p=0,13), vor allem in der langfristig nachuntersuchten

Gruppe.

3.2.3 Zentrale und periphere Lungengefifizeichnung

Um die Lungenperfusion prd- und postoperativ vergleichen zu konnen, wurde die zentrale und
periphere Lungengefdf3zeichnung radiologisch beurteilt. Eingeteilt wurde in stark bzw. gering

vermindert, normal und gering bzw. stark vermehrt (Grad -2 bis 2).

In Gruppe 1 waren priaoperativ bei 7 Kindern (38,9%) die zentrale und periphere Gefdl3zeich-
nung gering vermindert, bei einem Kind (5,6%) war sie peripher stark vermindert. Normal war
sie bei 2 bzw. 4 Kindern (11,1 bzw. 22,2%). Gering vermehrt war die Gefdllzeichnung bei 9 bzw.
6 Kindern (50 bzw. 33,3%). Postoperativ waren bei 10 bzw. 14 Kindern (62,5 bzw. 87,5%) eine
normale GefdB3zeichnung hildr bzw. peripher zu sehen. Bei 2 Kindern (12,5%) war sie gering ver-
mindert, bei 4 Kindern (25%) hildr gering vermehrt. Zwei Kinder sind einen Tag postoperativ
verstorben und eines erschien nicht zu den Nachuntersuchungen, so dass keine Werte vorliegen.

Insgesamt trat eine Verbesserung der Lungengefa3zeichnung bei 12 Patienten ein (63%).

In Gruppe 2 waren die Lungengefidle préoperativ hildr und peripher bei 5 bzw. 6 Kindern
(62,5% bzw. 75%) gering vermindert, bei 2 Kindern (25%) war sie normal und bei einem Kind
war sie gering vermehrt. Postoperativ war sie normalisiert bei 4 bzw. 6 Kindern (50 bzw. 75%),
gering vermehrt bei 3 bzw. 1 Kind (37,5 bzw,12,5%) und stark vermehrt bei einem Kind

(12,5%). Insgesamt trat eine Verbesserung der Lungengefa3zeichnung bei 6 Patienten ein (75%).

In Gruppe 3 war bei einem Kind (10%) praoperativ die Gefdallzeichnung stark rarefiziert, gering
vermindert war sie bei 6 bzw. 7 Kindern (60 bzw. 70%) und leicht vermehrt war sie in 3 bzw. 2
Fillen (30 bzw. 20%). Postoperativ war bei 3 Kindern (42,9%) die GefaBBzeichnung normalisiert,
bei 3 bzw. 4 Kindern (42,9 bzw. 57,1%) war sie gering vermindert und bei einem Kind (14,3%)
war sie gering vermehrt. Zwei Kinder sind direkt postoperativ verstorben und ein Kind konnte
nicht nachuntersucht werden, eine Beurteilung war hier nicht moglich. Insgesamt trat eine Ver-

besserung der Lungengefif3zeichnung bei 3 Patienten ein (30%).
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In Gruppe 1 hatte sich die Lungengefdf3zeichnung in 87,5% der Félle normalisiert, in Gruppe 2

in 75% der Patienten und in Gruppe 3 nur in 30% der Fille.

Bei weiterer Differenzierung der Gruppen in mittel- und langfristig nachbeobachtete Patienten

zeigte sich die o.g. Normalisierung der Lungengefiflzeichnung in nahezu allen Féllen der mehr

als 10 Jahre nachuntersuchten Patienten. Siehe Tabelle.

Radiologische | Patienten- mittelfristiger NBZ langfristiger NBZ
Ergebnisse gruppe (5-10 Jahre) (>10 Jahre)
HTQ 1, n=6+4 pra OP 57,7 post OP 58,2 pria OP 60,3 post OP 56,3
(Mittelwerte) 2, n=3+2 56,0 58,7 55,5 64,0
3, n=2+2 60,5 70,0 66,0 63,0
Lungengefili- | | n=6+4 | peripher: 83%, zentral: 67% | peripher: 100% zentral: 75%
zeichnung
2, n=3+2 67% 33% 100% 100%
(Normalisierung)
3, n=2+2 50% 50% 100% 100%

Tabelle 8: Radiologische Untersuchungsergebnisse der mittel- und langfristig nachuntersuchten Patien-
ten der Gruppe 1-3. Angabe der pri- und postoperativen Mittelwerte des HTQ (Herz-Thorax-Quotient).
Die Differenz der grau unterlegten Felder in Gruppe 2 zeigt eine statistisch signifikante Zunahme der
HerzgroBe in der langfristig nachbeobachteten Gruppe im Vergleich zur mittelfristig nachuntersuchten
Gruppe (p=0,017). Langfristig normalisiert sich die LungengefaBzeichnung sowohl zentral als auch peri-

pher. Angabe in Prozent der Patientenzahl n.
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3.3 EKG

3.3.1 Rhythmus und atrioventrikulire Blockierung

Alle Kinder hatten praoperativ einen Sinusrhythmus (SR).

In Gruppe 1 war prioperativ bei 10 Kindern (52,6%) eine verldngerte PQ-Zeit (AV-Block 1°)
gemessen worden, postoperativ hatten 12 Kinder (70,6%) einen AVB I°. 16 Patienten (84%)
wiesen einen SR postoperativ auf und eines einen AV-Block III° (5,3%), der mit einem Schritt-
macher versorgt wurde, zwei Kinder sind direkt postoperativ verstorben. Bei einem Kind traten
vereinzelt ventrikuldre Extrasystolen auf, teilweise als Couplets sowie als paroxysmale Tachy-

kardien (5,3%).

In Gruppe 2 war praoperativ die PQ-Zeit bei 3 Kindern (37,5%) verldngert (AVB I°), postopera-
tiv bei flinf Kindern (62,5%). Ein SR lag bei sieben Kindern postoperativ vor (87,5%). Bei einem
Kind wurde in Ableitung I und II eine negative P-Welle 1.S. eines ektopen Vorhofrhythmus diag-
nostiziert (12,5%). Bei einem Kind traten vereinzelt ventrikuldre Extrasystolen auf, Tachykardien

wurden nicht beobachtet (12,5%).

In Gruppe 3 war ein AVB I° préoperativ bei 2 Kindern vorhanden, postoperativ bei 7 Kindern
(87,5%). 2 Kinder sind direkt postoperativ verstorben. Bei den tibrigen acht lag ein Sinusrhyth-

mus vor.

3.3.2 Schenkelblockbilder

In Gruppe 1 bestand préoperativ bei 7 Kindern (36,8%) kein Blockbild, bei 11 Kindern (57,9%)
ein inkompletter Rechtsschenkelblock und bei einem Kind (5,3%) ein kompletter Rechtsschen-
kelblock. Postoperativ konnte bei 15 Kindern (88,2%) ein kompletter Rechtsschenkelblock
diagnostiziert werden, bei je einem Kind (5,9%) war zusitzlich ein linksanteriorer Hemiblock
bzw. ein kompletter Linksschenkelblock (bifaszikuldrer Block) sowie ein AV-Block III. Grades
beobachtet worden. Ein Kind (5,9%) hatte postoperativ einen inkompletten Rechtsschenkelblock

und eines eine normale QRS-Zeit.

In Gruppe 2 hatten alle Kinder préoperativ normale QRS-Zeiten. Postoperativ lag bei 5 Kindern
(62,5%) ein kompletter Rechtsschenkelblock vor, von denen 3 Kinder (37,5%) zusétzlich einen
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linksanterioren Hemiblock aufwiesen. 2 Kinder (25%) hatten einen inkompletten Rechtsschen-
kelblock, eines davon mit zusétzlichem linksanterioren Hemiblock. Bei einem Kind (12,5%)

wies das EKG postoperativ normale QRS-Zeiten auf.

In Gruppe 3 lag bei 3 Kindern (30%) priaoperativ ein inkompletter Rechtsschenkelblock vor, 7
Kinder (70%) zeigten normale Zeitverhiltnisse im EKG. Postoperativ ist bei 2 Kindern (25%)
ein kompletter Rechtsschenkelblock ausgemessen worden, bei 4 Kindern (40%) ein inkompletter

Rechtsschenkelblock und bei zwei normale Zeitverhiltnisse.

3.4 Echokardiographie

Echokardiographisch wurde préoperativ die Ventrikelmorphologie beurteilt: Hypertrophie,
Ventrikeldilatation und eine dadurch resultierende links- bzw. rechtsventrikuldre Dominanz. Pa-
tienten mit einem hypoplastischen linken oder rechten Ventrikel wurden von vornherein
ausgeschlossen. Die AV-Klappenmorphologie wurde praoperativ soweit moglich anhand der
Rastelli-Klassifikation beurteilt. Weiterhin wurde die Weite der Pulmonalarterien praoperativ be-

stimmt, Hypoplasie oder Stenosierung konnten so diagnostiziert werden.
Postoperativ wurden die VSD- und ASD-Patches auf ihre Dichtigkeit tiberpriift.

Préa- und postoperativ wurde die Ventrikelfunktion, der Druckgradient iiber dem rechtsventriku-
laren Ausflusstrakt bzw. der Pulmonalklappe und die Insuffizienz der AV-Klappen und der

Pulmonalklappe, sowie eventuelle postoperative Komplikationen evaluiert.

Bei der Schlussuntersuchung erfolgte bei moglichst allen Kindern die Ausmessung folgender
Strukturen: Durchmesser der Pulmonalklappe, des rechtsventrikuldren Ausflusstraktes, der Pul-
monalarterien, des linken Vorhofes. Bezogen auf die Korperoberflaiche wurden diese Werte mit
Normalwerten verglichen (s. jeweilige Literaturangaben) und in Relation dazu gesetzt, um Ab-

weichungen zu dokumentieren.

3.4.1 Ventrikeldominanz

Insgesamt lagen im Rahmen des CAVSD bei n=34 in 15 Féllen (44%) balancierte Ventrikel-
verhéltnisse vor, in 13 Féllen (38%) war der rechte Ventrikel grofer, in 6 Fillen (18%) war der

linke Ventrikel dominant.
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In Gruppe 1 konnte bei 16 Patienten (84,2%) eine Aussage beziiglich der VentrikelgroBBe ge-
macht werden: 10 Kinder (62,5%) hatten ausgeglichene GroBenverhiltnisse, bei 5 Kindern
(31,3%) war der rechte Ventrikel vergrofert (hypertrophiert bzw. dilatiert) und bei einem Kind

(6,3%) war die linke Kammer vergrof3ert.

In Gruppe 2 waren die Ventrikel in 3 Fillen (37,5%) balanciert, in 4 Fillen (50%) war der rechte
Ventrikel vergroBert und in einem Fall (12,5%) der linke Ventrikel.

In Gruppe 3 wurden bei 3 Kindern (30%) balancierte Kammerverhéltnisse, bei 3 Kindern (30%)
eine vergroBerte rechte Kammer und bei 4 Kindern (40%) ein vergroBerter linker Ventrikel aus-

gemessen.

Ventrikeldominanz
10 -1 R
Q e
6 8 e PP
4 I I
] Gruppe 1
PR - Gruppe 2
[ Gruppe 3
0
Grofe rechts links
bilanziert dominant dominant

Abbildung 8: X-Achse: VentrikelgroBe (balanciert bzw. rechts oder links vergroBert), Vergleich der
Gruppen 1-3. Y-Achse: Anzahl der Fille.

3.4.2 Insuffizienz des AV-Klappenostiums prioperativ und Restinsuffizienz der Mitral-

(MI) und Trikuspidalklappe (TI) postoperativ

Préaoperativ wurde echokardiographisch der Insuffizienzgrad tiber der gemeinsamen AV-Klappe
gemessen. Postoperativ wurde dies auch bei den palliierten Kindern bestimmt, bei den korrigier-
ten Kindern wurde beurteilt, inwieweit Mitral- und Trikuspidalklappe suffizient schlieBen.

Unterteilt wurde in Grad 0-3, keine Insuffizienz, leichte, mittlere und hochgradige Insuffizienz.
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In Gruppe 1 lag prioperativ bei 9 Kindern (47,4%) eine erstgradige, bei 8 Kindern (42,1%) eine
zweitgradige AV-Klappeninsuffizienz vor. Bei 2 Kindern (10,5%) lagen keine Messdaten vor.
Postoperativ sind 16 Patienten beurteilt worden. Bei 2 Kindern (12,5%) eine suffiziente
Mitralklappe und bei 4 Kindern (25%) eine suffiziente Trikuspidalklappe vorhanden. Bei 9 Kin-
dern (56%) ist eine erstgradige Mitralinsuffizienz und bei 10 Kindern (62,5%) eine leichte
Trikuspidalinsuffizienz nachgewiesen worden. Eine miBlige Mitralklappeninsuffizienz ist in 5
Féllen (31%) und eine maBige Trikuspidalklappeninsuffizienz in 2 Fillen (12,5%) diagnostiziert
worden. Hochgradige Insuffizienzen traten in Gruppe 1 nicht auf. Postoperativ konnten 3 Kinder
(15,8%) nicht beurteilt werden. 2 Kinder sind einen Tag postoperativ verstorben und eines ist 2
Jahre nach der Operation verstorben, aus den Akten lieBen sich diesbeziiglich jedoch keine Werte
evaluieren. Bei 2 Kindern (10,5%) musste aufgrund einer hohergradigen Mitral- und Trikuspida-
linsuffizienz eine Reoperation durchgefiihrt werden. Bei der Abschlussuntersuchung waren
Mitral- und Trikuspidalklappe bei beiden noch méBig insuffizient. Von 16 postoperativ ausge-
werteten Patienten haben sich 9 Kinder (56,3%) verbessert, 4 Kinder (25%) verschlechtert und
bei 3 Kindern (18,7%) ist der Insuffizienzgrad unverdndert geblieben. 2 Kinder (12,5%) entwi-

ckelten zusétzlich zu einer erstgradigen Mitralinsuffizienz eine erstgradige Mitralstenose.

In Gruppe 2 ist prioperativ bei 5 Kindern (62,5%) eine geringe AV-Klappeninsuffizienz (Grad
1), bei 2 Kindern (25%) eine méBige Insuffizienz und bei einem Kind (12,5%) eine hochgradige
Insuffizienz gemessen worden. Postoperativ war bei einem Kind (12,5%) die Trikuspidalklappe
suffizient, in 4 bzw. 5 Féllen (50 bzw. 62,5%) bestand eine erstgradige Insuffizienz der Trikuspi-
dal- bzw. Mitralklappe. In 2 Féllen (25%) wurde eine méBige Insuffizienz und in einem Fall
(12,5%) eine hochgradige Insuffizienz beider Klappen diagnostiziert. Dieses Kind verstarb nach
der Korrektur (s. Letalitdt). Insgesamt haben sich 4 Patienten (50%) verbessert, 3 Kinder (37,5%)
verschlechtert und bei einem Kind (12,5%) ist der Insuffizienzgrad gleich geblieben. Postopera-

tiv traten keine AV-Klappenstenosen auf.

In Gruppe 3 waren in einem Fall (10%) die AV-Klappen hochgradig stenotisch, eine Insuftfi-
zienz lag hier sowohl pré- als auch postoperativ nicht vor. Prioperativ bestand in je 4 Fillen (je
40%) eine geringe bzw. eine maBige Insuffizienz. Bei einem inzwischen verstorbenen Patienten
konnte aus den Akten diesbeziiglich weder pri- noch postoperative Daten erhoben werden. Post-

operativ ist bei je 2 Kindern (je 20%) eine erstgradige, eine mifBige und eine hochgradige
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Insuffizienz festgestellt worden. Bei 2 Kindern (20%) war postoperativ keine Aussage moglich,

da beide kurz nach der Operation verstarben.

Die Daten von mittel- und langfristig nachuntersuchten Patienten sind in Tabelle zusammenge-
fasst. Insgesamt ist eine zweitgradige Mitral- bzw. Trikuspidalklappeninsuffizienz bei den
mittelfristig nachbeobachteten Kindern héufiger, eine suffiziente bzw. gering insuffiziente AV-
Klappe (75%, 100%) bei den ldnger als 10 Jahre nachuntersuchten Patienten hdufiger. Die Aus-

sagekraft ist aufgrund der geringen Fallzahlen eingeschrénkt.

3.4.3 Pulmonalklappeninsuffizienz (PI)

Prioperativ wurde insgesamt bei sechs Kindern (16,2%) der Insuffizienzgrad der Pulmonalklap-
pe echokardiographisch bestimmt, wobei fiinf Kinder keine Insuffizienz und eines eine
geringgradige Insuffizienz aufwiesen. Postoperativ ist bei 25 Patienten (68%), bzw. bei 22 korri-
gierten Patienten der Gruppe 1 und 2 (81%) der Insuffizienzgrad bestimmt worden. Ein direkter
Vergleich pré- zu postoperativ ist daher nicht mdglich, zumal von den sechs préoperativ gemes-

senen Kindern bei dreien kein postoperativer Wert vorliegt.

In Gruppe 1 (n=15 gemessene Kinder, 79%) ist bei vier Kindern (27%) eine méBige Insuffizienz
(Grad II) und bei 8 Kindern (53%) eine geringe Insuffizienz (Grad I) gemessen worden, bei drei
Kindern (20%) konnte keine Insuffizienz nachgewiesen werden. Vier Kinder (21%) konnten
postoperativ nicht ausgemessen werden: Zwei Kinder sind direkt postoperativ verstorben, bei den

ibrigen zwei Féllen konnte diesbeziiglich keine Information aus den Akten gewonnen werden.

In Gruppe 2 ist bei 7 Kindern (87,5%) der postoperative Insuffizienzgrad gemessen worden. Bei
n=7 wiesen sechs Kinder (86%) eine geringgradige und ein Kind (14%) eine maBige Insuffizienz

auf. Ein Kind wurde diesbeziiglich nicht untersucht.

In Gruppe 3 konnte postoperativ nur bei 3 Kindern (30%) die Dichtigkeit der Pulmonalklappe
ermittelt werden. Bei n=3 wiesen zwei Kinder (67%) keine Insuffizienz auf, eines (33%) eine

zweitgradige.

Die Daten von mittel- und langfristig nachuntersuchten Patienten sind in Tabelle zusammenge-

fasst. Insgesamt zeigte sich bei den Langzeitergebnissen ein hoher Prozentsatz an suffizienten
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bzw. gering insuffizienten Pulmonalklappen ( 100% in Gruppe 1, 50% in Gruppe 2). Die Aus-

sagekraft ist jedoch durch die geringen Fallzahlen eingeschrinkt.

3.4.4 Druckgradient iiber dem rechtsventrikuliren Ausflusstrakt bzw. der

Pulmonalklappe (? P RVOT)

In Gruppe 1 konnte bei 15 Kindern (n=15, 79%) pri- und postoperativ der Druckgradient iiber
dem rechtsventrikuldren Ausflusstrakt gemessen werden. Zwei Kinder sind direkt postoperativ
verstorben, bei zwei Patienten konnte diesbeziiglich aus den Akten keine Information gewonnen
werden, beide sind in der Zwischenzeit verstorben. Der Mittelwert lag prioperativ bei 53 mmHg
(Minimum 20 / Maximum 80mmHg), postoperativ bei 9 mmHg (Min: 0, Max: 25). Die Werte
korrelierten nicht (r = 0,33), der Unterschied war statistisch signifikant (T = 8,7; p<0,01).

In Gruppe 2 konnten alle 8 Patienten pré- und postoperativ beurteilt werden. Der Druckgradient
betrug im Mittel prioperativ 69mmHg (Min: 40, Max: 90), postoperativ im Mittel 26mmHg
(Min: 5, Max: 70). Die Werte korrelierten nicht (r = 0,08), der Unterschied war statistisch signi-
fikant (T = 4,5; p<0,01).

In Gruppe 3 konnten 6 Patienten (N=6, 60%) ausgewertet werden. Prioperativ konnte der
Druckgradient im Mittel mit 67mmHg ausgemessen werden (Min: 60, Max: 75), postoperativ
mit 54mmHg im Mittel (Min: 35, Max: 70). Korrelation bestand nicht (r = 0,42), der Unterschied

zwischen pré- und postoperativen Werten war nicht signifikant (T = 2,1; p = 0,09).

Im Vergleich der Gruppe 1 mit 3 und 2 mit 3 konnte ein statistisch signifikanter Unterschied der
Differenzbetriage von pra- und postoperativen Werten nachgewiesen werden. (Gruppe 1 und 3, p
= 0,001, Gruppe 2 und 3, p = 0,017). Der Unterschied der Gruppe 1 mit 2 ergab keine statistische
Signifikanz (p = 0,98). Siehe Abbildung 9.

Die Daten von mittel- und langfristig nachuntersuchten Patienten sind in Tabelle zusammenge-
fasst. Es besteht eine signifikante, postoperative Abnahme des Druckgradienten iiber RVOT in
Gruppe 1 (p=0,02) und 2 (p=0,02), wie es bereits die Untersuchung der Gesamtgruppe ergeben
hat. In Gruppe 2 war bei den langfristig nachuntersuchten Kindern keine statistische Signifikanz
nachweisbar (p=0,13), wohl aufgrund der geringen Fallzahl. Gruppe 3 konnte wegen fehlender

Werte bei den langfristig nachbeobachteten Patienten nicht ausgewertet werden.
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Abbildung 9: Druckgradient iiber dem rechtsventrikuldren Ausflusstrakt, dopplersonographisch pré-
(===) und postoperativ(==) gemessen, minimaler und maximaler Wert, sowie Darstellung des Medians.
X-Achse: Patientengruppe, Y-Achse: Druckgradient iiber RVOT in mmHg. Der Unterschied der pra- und
postoperativen Werte in Gruppe 1 und 2 zeigt statistische Signifikanz (p<0,001). Vergleich der pra- und
postoperativen Differenz zwischen den Gruppen ergibt statistische Signifikanz zwischen Gruppe 1 mit 3
(p=0,001) und 2 mit 3 (p=0,017).
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UKG Patienten- mittelfristiger NBZ langfristiger NBZ
gruppe (5-10 Jahre) (>10 Jahre)
MI post OP 1, n=6+4 1°: 67%, 2°: 33% 0°:25%, 1°: 50%, 2°: 25%
(Grad) 2, n=3+2 1°: 75%, 2°: 25% 1°: 100%
TI post OP 1, n=6+4 0°: 33%, 1°: 50%, 2°: 17% 0°: 25%, 1°: 75%
(Grad) 2, n=3+2 0°: 25%, 1°: 50%, 2°: 25% 1°: 50%, 2°: 50%
AVI post OP
3, n=2+2 3°: 100% 2°: 50%, 2. Wert fehlt
(Grad)
PI post OP 1, n=6+4 0°: 17%, 1°: 50%, 2°: 33% 0°: 25%, 1°: 75%
2, n=3+2 1°: 100% 1°: 50%, 2°: 50%
(Grad) 3, n=2+2 1°: 50%, 2. Wert fehlt keine Werte
2P RVOT 1, n=6+4 prda OP: 57,2 post OP: 7,8 | pra OP: 43,8 post OP: 10,0
2, n=3+2 70,0 8,3 55,0 30,0
(mmHg) 3, n=2+2 67,5 60,0 keine Werte

Tabelle 9: Echokardiographische Messwerte der mittel- und langfristig nachbeobachteten Patienten der
Gruppe 1-3. Statistische Signifikanz besteht bei den grau unterlegten Feldern des Druckgradienten liber
RVOT.

3.4.5 Durchmesser des rechtsventrikuliren Ausflusstraktes

Postoperativ konnte bei 29 Patienten (78,4%) der Durchmesser des rechtsventrikuldren Ausfluss-
traktes gemessen werden (Gruppe 1 n=14 (74%); Gruppe 2 n=7 (87,5%); Gruppe 3 n=8 (80%)).
Insgesamt war bei 13 Kindern der Ausflusstrakt vergroBert (44%), bei 8 Kindern normal grof3
(28%) und bei 8 Kindern zu eng (28%). Die Daten wurden mit Messwerten aus einem Normal-

kollektiv verglichen, Werte nach Meyer 1977.

In Gruppe 1 waren die Messwerte von 4 Kindern (29%) innerhalb der Norm, bei 10 Kindern
(71%) war der Ausflusstrakt vergroBert, jedoch nicht aneurysmatisch. Eine Reoperation musste
in keinem Fall erfolgen. Von den 4 Kindern mit normalgroBem Ausflusstrakt wurde in 4 Féllen
eine Infundibulumresektion durchgefiihrt, in einem Fall wurde ein RVOT-Patch eingeniht. Die

Kinder mit vergroBertem rechtsventrikuldren Ausflusstrakt wurden in 2 Fillen infundibulumre-
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seziert, in 6 Féllen wurde zusétzlich ein RVOT-Patch eingenéht (in 2 Fillen war dies ein trans-
valvuldrer Patch) und in einem Fall wurde nur eine Kommissurotomie der Pulmonalklappe
durchgefiihrt. Messwerte eines patcherweiterten RVOT wurden gesondert markiert. Siehe
Abbildung 10.

Durchmesser RVOT
mm] Gruppe 1
40
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--0-= 5% CI

0

0,0 0,2 0,4 0,6 0,8 1,0 1,2 1,4 1,6 1,8

Korperoberflache [m?]

Abbildung 10: Darstellung der Normalwerte (OJ) mit oberem (A) und unterem (<) Konfidenzintervall
(CI) mit den jeweiligen Regressionsgeraden sowie die Messwerte der Gruppe 1 (®). X-Achse: Korper-
oberflache in m?, Y-Achse: Durchmesser des RVOT in mm. Die besonders gekennzeichneten Messwerte
stellen einen patcherweiterten RVOT dar. Normalwerte nach Meyer, 1977.

In Gruppe 2 sind 7 Kinder postoperativ ausgemessen worden (87,5%), davon hatte eines (14%)
nach Infundibulumresektion und RVOT-Patcherweiterung einen zu engen rechtsventrikuldren
Ausflusstrakt. Zwei Kinder (29%) hatten einen normalgro3en Ausflusstrakt, bei einem wurde ei-
ne Infundibulumresektion, bei dem anderen zusdtzlich eine transvalvulire RVOT-
Patcherweiterung durchgefiihrt. Vier Kinder (57%) hatten einen zu weiten rechtsventrikuléren
Ausflusstrakt, wobei in 3 Fillen eine Infundibulumresektion und eine Patcherweiterung durchge-
fiihrt wurde und in einem Fall nur eine Infundibulumresektion erfolgte. In einem Fall musste ein
RVOT-Aneurysma nach Infundibulumresektion und Patcherweiterung operativ versorgt werden.

Patienten mit patcherweitertem Ausflusstrakt wurden gesondert markiert. Sieche Abbildung 11.
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Abbildung 11: Darstellung der Normalwerte (O) mit oberem (A) und unterem (<) Konfidenzintervall
(CI) mit den jeweiligen Regressionsgeraden sowie die Messwerte der Gruppe 2 (®). X-Achse: Korper-
oberflache in m?, Y-Achse: Durchmesser des RVOT in mm. Die besonders gekennzeichneten Messwerte
stellen einen patcherweiterten RVOT dar. Werte nach Meyer, 1977.

In Gruppe 3 sind 8 Kinder post- bzw. intraoperativ ausgemessen worden. Bei einem Kind
(12,5%) wurde nach Infundibulumresektion ein noch normal groBer rechtsventrikuldrer Ausfluss-
trakt ausgemessen. Bei 7 Kindern (87,5%) war der Ausflusstrakt zu eng. In 4 Féllen wurde der
Ausflusstrakt nicht er6ffnet bzw. erweitert, in 2 Fillen wurde eine Infundibulumresektion und in
2 Fillen eine zusitzliche Patcherweiterung vorgenommen. Die patcherweiterten RVOT wurden

zusitzlich markiert. Siche Abbildung 12.
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Abbildung 12: Darstellung der Normalwerte (OJ) mit oberem (2) und unterem (<) Konfidenzintervall
(CI) mit den jeweiligen Regressionsgeraden sowie die Messwerte der Gruppe 3 (®). X-Achse: Korper-
oberflache in m?, Y-Achse: Durchmesser des RVOT in mm. Die besonders gekennzeichneten Messwerte
stellen einen patcherweiterten RVOT dar. Werte nach Meyer, 1977.

3.4.6 Durchmesser des linken Vorhofes, Bestimmung des Quotienten linker Vorhof /

Aortenwurzel

Postoperativ konnte bei 27 Patienten (73%) der linke Vorhof (LA) und die Aortenwurzel (Ao)
echokardiographisch ausgemessen werden (Gruppe 1 - N=15 (79%), Gruppe 2 - N=8 (100%),
Gruppe 3 - N=4 (40%)). Diese wurden mit Messwerten eines Normalkollektivs verglichen (Hen-
ry 1980), um Abweichungen zu dokumentieren. Zudem wurde der Quotient LA/Ao bestimmt,
um eine weitere Aussage liber die Vorhofgrofle machen zu konnen. Werte iiber 1,5 sprechen fiir

eine Vorhofvergroferung, Kohler 1993.

In Gruppe 1 wurde postoperativ bei sechs Kindern (40%) ein vergroBerter linker Vorhof gemes-
sen, die librigen neun (60%) wiesen ein normal grofles Atrium auf. Von den sechs Kindern mit
vergroflertem linken Vorhof war in fiinf Féllen der Quotient LA/Ao vergrofert, im Mittel betrug

der Quotient 1,65, im Median 1,67. In vier Féllen lag hier eine zweitgradige Insuffizienz der
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Mitralklappe vor, wobei ein Kind ein kombiniertes Mitralvitium aufwies mit zusétzlicher
erstgradiger Stenose. In zwei Fillen lag eine erstgradige Mitralinsuffizienz vor. Bei den Kindern
mit normalgroem linken Vorhof fand sich in einem Fall postoperativ eine zweitgradige Mitra-
linsuffizienz. Eine Mitralstenose lag hier in einem Fall vor. In keinem der Félle war der Quotient

LA/Ao vergroflert. Siche Abbildung 13.
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Abbildung 13: Darstellung der Normalwerte (OJ) mit oberem (A) und unterem (<) Konfidenzintervall
(CI) mit den jeweiligen Regressionsgeraden sowie der Messwerte der Gruppe 1 (®). X-Achse: Korper-
oberflidche in m?, Y-Achse: Durchmesser des LA in mm. Werte nach Henry, 1980.

In Gruppe 2 wurde postoperativ bei 3 Kindern (37,5%) ein vergroBerter linker Vorhof gemes-
sen, 4 Kinder (50%) wiesen normale Maf3e, 1 Kind (12,5%) einen grenzwertig zu kleinen Vorhof
auf. Bei den Kindern mit vergroBertem linken Vorhof war der Quotient LA/Ao zweimal deutlich
erhoht (1,53; 1,7) und einmal grenzwertig erhoht (1,47). Hier konnte postoperativ in je einem
Fall eine zweit- und eine drittgradige Mitralinsuffizienz nachgewiesen werden. Im dritten Fall lag
eine erstgradige Insuffizienz der AV-Klappe vor. Von den 4 Kindern mit normal grof3 gemesse-
nem linken Vorhof lag in drei Féllen eine erstgradige Mitralinsuffizienz vor, hier war auch ein
normaler LA/Ao-Quotient vorhanden (1,22; 1,22; 0,96). In einem Fall bestand eine zweitgradige

Mitralinsuffizienz mit grenzwertiger Erh6hung des Quotienten LA/Ao (1,5), so dass hier den-
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noch von einer beginnenden Vergroferung ausgegangen werden kann. Bei einem Patienten war
der Vorhof gering unterhalb des 5% Konfidenzintervalles ausgemessen worden, Der Quotient
LA/Ao betrug 1,16 und war somit im Normbereich. In keinem der Félle lag eine Stenosierung

der Klappen vor. Siche Abbildung 14.
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Abbildung 14: Darstellung der Normalwerte (O) mit oberem (A) und unterem (<) Konfidenzintervall
(CI) mit den jeweiligen Regressionsgeraden sowie der Messwerte der Gruppe 2 (®). X-Achse: Korper-
oberfliche in m?, Y-Achse: Durchmesser des LA in mm. Werte nach Henry, 1980.

In Gruppe 3 konnten postoperativ 4 Kinder ausgemessen werden. Bei keinem der Kinder konnte
eine Vorhofvergroferung festgestellt werden. Zwei dieser Kinder hatten eine drittgradige
Stenosierung der gemeinsamen AV-Klappe ohne Nachweis einer Insuffizienz, wobei der LA/Ao-
Quotient in einem Fall normal (1,25) und im anderen Fall erhoht (1,57) war. Bei dem dritten und
vierten Patienten konnte eine erst- bzw. zweitgradige AV-Klappeninsuffizienz nachgewiesen

werden. Der LA/Ao-Quotient war im Normbereich. Sieche Abbildung 15.
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Abbildung 15: Darstellung der Normalwerte (OJ) mit oberem (A) und unterem (<) Konfidenzintervall
(CI) mit den jeweiligen Regressionsgeraden sowie der Messwerte der Gruppe 3 (®). X-Achse: Korper-
oberflache in m?, Y-Achse: Durchmesser des LA in mm. Werte nach Henry, 1980.

3.4.7 Pulmonalarteriensystem

In Gruppe 1 konnte echokardiographisch pridoperativ in 4 Féllen (22,2%) eine Hypoplasie bzw.
Stenosierung der Pulmonalarterien festgestellt werden. In einem Fall war es eine kurzstreckige
Abgangsstenose der rechten Pulmonalarterie, ein Kind hatte eine Verengung des Pulmonalis-
hauptstammes bei normal ausgebildetem LungengefaB3system, ein Kind hatte ein hypoplastisches
GefaBsystem, aufgrund der Minderperfusion bei rechtsventrikuldrer Ausflusstraktobstruktion.
Das vierte Kind hatte zusdtzlich zu einer Hypoplasie eine Abgangsstenose der linken Pulmona-
larterie. 14 Kinder (77,8%) hatten ein normal ausgebildetes Pulmonalarteriensystem. Uber ein
Kind lagen hierzu keine Daten vor. Postoperativ konnten die Daten von 5 Kindern (26,3%) nicht
ausgewertet werden, 2 Kinder sind einen Tag postoperativ verstorben und bei drei Kindern waren
die Nachforschungen postoperativ ergebnislos, so dass keine Aussage gemacht werden kann. Bei

den restlichen 14 Kindern (73,7%) konnte ein normales Pulmonalarterienwachstum festgestellt
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werden. In dieser Gruppe waren auch diese Kinder, die initial ein zu kleines Pulmonalarterien-

system aufwiesen. Siche Abbildung 16.
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Abbildung 16: Darstellung der echokardiographisch gemessenen Pulmonalarteriendurchmesser in
Gruppe 1 (®) im Vergleich zu den Normalwerten (O) mit oberem (A) und unterem (<) Konfidenzinter-
vall (CI) und den jeweiligen Regressionsgeraden. X-Achse: Korperoberfliche in m? Y-Achse:
Pulmonalarteriendurchmesser in mm. Snider et al., 1984.

In Gruppe 2 ist préoperativ in 3 Fillen (37,5%) eine Hypoplasie der Pulmonalarteriengefal3e
diagnostiziert worden. Bei einem Kind war dies begriindet durch die Minderperfusion bei
hochgradiger rechtsventrikuldrer Ausflusstraktobstruktion. Ein Kind hatte einen engen pulmona-
larteriellen Truncus mit nachfolgend engem GefdBsystem. Das dritte Kind hatte eine
supravalvulidre Pulmonalistruncusstenose. 5 Kinder (62,5%) hatten ein normal ausgebildetes
PulmonalgefaBsystem. Postoperativ wiesen 6 Kinder (75%) normale pulmonale Gefdfle auf. 2
Kinder (25%) hatten verminderte pulmonalarterielle GefaBdurchmesser, eines aufgrund eines

pulmonalarteriellen Bandings nach initialer Infundibulumresektion mit nachfolgender pulmona-
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ler Uberdurchblutung. Bei dem zweiten Kind konnte das Geféwachstum nicht ausreichend be-

wertet werden, da es 2 Monate nach der Korrektur verstarb. Siche Abbildung 17.
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Abbildung 17: Darstellung der echokardiographisch gemessenen Pulmonalarteriendurchmesser in
Gruppe 2 (®) im Vergleich zu Normalwerten (O0) mit oberem (A) und unterem (<) Konfidenzintervall
(CI) und den jeweiligen Regressionsgeraden. X-Achse: Korperoberflache in m?, Y-Achse: Pulmonalarte-
riendurchmesser in mm. Snider et al., 1984.

In Gruppe 3 waren prioperativ in 7 Fillen (70%) hypoplastische bzw. stenotische Pulmonalge-
faBe diagnostiziert worden. Bei 5 Kindern war sie bedingt durch die pulmonale Minderperfusion,
bei 2 Kindern waren die rechte und linke Pulmonalarterie bzw. der Pulmonalistruncus zu klein
angelegt. 3 Kinder (30%) hatten ausreichende GefdBdurchmesser. Postoperativ konnten bei 6 Pa-
tienten (60%) keine Werte gemessen werden. 2 Kinder sind einen Tag (initial Minderperfusion
und hypoplastische rechte und linke Pulmonalarterie), eines 2 Monate (regelrechtes GefaB3sys-
tem) postoperativ verstorben. Ein Patient verstarb 10 Jahre nach der Operation, ohne dass Werte
iber das pulmonale Gefdf3system vorlagen, priaoperativ gab es bei ihm jedoch keine Hinweise auf

eine pulmonale Hypoplasie. 2 Kinder waren nach der Palliativoperation trotz intensiver Nachfor-
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schung nicht mehr auffindbar. In diesen Fillen wurde initial Minderperfusion diagnostiziert. Bei
den restlichen nachuntersuchten 4 Kindern (40%) hatten 3 ein regelrechtes Pulmonalsystem, ei-
nes wies weiterhin verminderte pulmonalarterielle Durchmesser auf, nach Anlage eines zentralen
aortopulmonalen Shunts, dessen Durchmesser im Verlauf nicht mehr ausreichend war. Siehe

Abbildung 18.
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Abbildung 18: Darstellung der echokardiographisch gemessenen Pulmonalarteriendurchmesser in
Gruppe 3 (®) im Vergleich zu Normalwerten (O0) mit oberem (A) und unterem (<) Konfidenzintervall
(CI) und den jeweiligen Regressionsgeraden. X-Achse: Korperoberflache in m?, Y-Achse: Pulmonalarte-
riendurchmesser in mm. Snider et al., 1984.
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3.4.8 Postoperative residuelle und himodynamisch wirksame Re-VSD

Alle korrigierten Kinder wurden postoperativ echokardiographisch beurteilt, ob der Patch-

verschluB3 der Septumdefekte suffizient ist.

In Gruppe 1 konnte bei 7 Kindern (37%) ein Re-VSD festgestellt werden. In 5 Féllen handelte
es sich um einen residuellen, nicht himodynamisch wirksamen Defekt mit einer Groe von mi-
nimal 2mm bis maximal 6 mm. In 2 Fillen musste wegen eines himodynamisch wirksamen

VSD-Patchausrisses eine zweite Operation erfolgen, s. Kapitel 4.7.5.

In Gruppe 2 war ein kleiner, residueller Re-VSD in 3 Fillen diagnostiziert worden mit einer
GroBe von minimal 2mm bis maximal 5 mm im Durchmesser. Eine Zweitoperation erfolgte

nicht.

3.5 Herzkatheter

Alle Kinder wurden préoperativ mindestens einmal angiographiert. Postoperativ erfolgte eine
weitere Untersuchung nur im Falle einer Komplikation oder einer Verschlechterung des Allge-

meinzustandes.

In Gruppe 1 wurden 12 Kinder einmal (63,2%), 6 Kinder zweimal (31,6%) und ein Kind drei-
mal (5,3%) prdoperativ katheterisiert. Der Zeitpunkt betrug im Mittel 11,1 Monate vor der
Korrektur (Median 3 Monate). Bei zwei Kindern (10,6%) wurde préoperativ eine Valvuloplastie
der hochgradig stenosierten Pulmonalklappe durchgefiihrt, 8 bzw. 32 Monate vor der Korrektur.
In beiden Fillen konnte dadurch das Wachstum der zunichst minderperfundierten Pulmonalarte-
rien angeregt werden. Postoperativ  erfolgte bei 3 Kindern (15,8%) eine
Herzkatheteruntersuchung (1, 20, 45 Monate nach der Korrektur). In zwei Féllen folgte eine Re-
operation (1. VSD-Patchrefixation nach Ausriss, 2. AV-Klappenplastik bei hochgradiger
Insuffizienz). In einem Fall wurde die Kontrastmitteluntersuchung aufgrund von progredienter
Herzinsuffizienz mit ausgedehnten Pleuraergiissen einen Monat nach der Korrektur durchgefiihrt.
Die Untersuchung ergab keine postoperative Komplikation. Unter diuretischer Therapie rekom-
pensierte das Kind zunichst, verstarb jedoch zwei Jahre spéter an Herzversagen im Rahmen

eines Infektes.
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In Gruppe 2 wurden alle Kinder sowohl vor der Palliation als auch vor der Korrektur katheteri-
siert. Der Zeitpunkt betrug im Mittel 7,6 Monate vor der Palliation (Median 0,6 Monate) und 6,7
Monate vor der Korrektur (Median 6 Monate). Bei 5 Patienten (62,5%) musste nach der Operati-
on nochmals ein Herzkatheter durchgefiihrt werden. In einem Fall erfolgte dies aufgrund eines
RVOT-Aneurysma nach RVOT-Patcherweiterung (2 Monate post Palliation), in zwei Féllen we-
gen eines hamodynamisch wirksamen VSD-Patchausrisses und einer hohergradigen Insuffizienz
der AV-Klappen (2 bzw. 5 Monate post Korrektur). In einem Fall bestétigte sich der klinische
Verdacht auf eine beginnende pulmonale Hypertonie nach Resektion des rechtsventrikuliren In-
fundibulums (4 Monate post Palliation). Bei dem fiinften Patienten wurde die Untersuchung
aufgrund einer Verschlechterung des Allgemeinzustandes durchgefiihrt, der begriindet war durch
eine erneute hochgradige Stenosierung der Pulmonalklappe (4 und 9 Jahre post Korrektur). Lang-
fristig ist eine Ballondilatation der Pulmonalstenose geplant, am Ende der Datenerhebung war

der klinische Zustand des Patienten stabil, so dass ein operativer Eingriff noch nicht n6tig war.

In Gruppe 3 wurden alle Kinder vor dem Palliativeingriff katheterisiert. Der Zeitpunkt vor der
Operation betrug im Mittel 2,4 Monate (Median 0,5 Monate). Bei einem Kind wurde zur Verbes-
serung der Lungendurchblutung pridoperativ eine Ballondilatation der infundibuldren
Pulmonalstenose (RVOT) durchgefiihrt. In diesem Fall wurde die Herzkatheteruntersuchung
postoperativ (nach 2 Monaten) wiederholt, der pulmonale Flow war gebessert und das Kind wur-
de zur Korrektur vorgeschlagen. Der weitere Verlauf fehlte, da sich die Eltern nicht mehr
meldeten. Insgesamt sind 5 Patienten (50%) nach dem operativen Eingriff nochmals untersucht
worden. In einem Fall ist nach dem Palliativeingriff eine Ballondilatation des RVOT erfolgt, da
der aortopulmonale Shunt fiir die Lungendurchblutung nicht ausreichte (7 Monate post Palliati-
on). Ein Kind wurde einen Monat nach Infundibulumresektion und Valvulotomie der
Pulmonalklappe mit dem Verdacht auf pulmonale Uberdurchblutung nochmals katheterisiert und
zur Korrektur vorgeschlagen. Das Kind verstarb zuvor im Rahmen eines Herz-
Kreislaufversagens. Ein Patient wurde nach Infundibulumresektion wegen Zunahme von
Dyspnoe und Anstieg des Hamatokrits nochmals untersucht, was eine erneute infundibulére Ste-
nose ergab. Weitere Kontrolluntersuchungen nahm der Patient nicht war, Nachforschungen

ergaben, dass er elf Jahre postoperativ verstarb.
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3.6 Operation

3.6.1 Operationsindikation

Als Operationsindikation wurde im allgemeinen die Verschlechterung des Allgemeinzustandes
angesehen mit Zunahme der Luftnot bei Belastung bzw. Ruhedyspnoe, Auftreten von hypoxi-
schen Anfillen und deutliche Zyanose bei Belastung oder bereits in Ruhe. Parallel dazu waren
Werte wie die transkutane Sauerstoffséttigung, Blutwerte, die eine Polyglobulie anzeigten sowie
echokardiographische Verschlechterungen der Herzfunktion, der AV-Klappeninsuffizienzen und
des Druckgradienten iiber RVOT. Feste bzw. bestimmte Werte gab es nicht, vielmehr wurde die
Indikation gestellt, wenn sich die Werte im Verlauf verschlechterten bzw. der klinische Zustand

des Kindes instabil wurde, d.h. sobald hypoxische Anfille auftraten.

In Gruppe 1 waren in 9 Féllen (47%) hypoxische Anfille, in 10 Féllen (53%) eine Zunahme der
Zyanose mit Abnahme der Belastbarkeit (vermehrtes Schwitzen, Tachypnoe) und zusétzlicher

Hockstellung in zwei Féllen fiir den Operationszeitpunkt ausschlaggebend.

In Gruppe 2 waren in allen Fillen (100%) hypoxische Anfille fiir die Durchfiihrung der primé-
ren Palliation verantwortlich. Zusétzlich kam in 4 Féllen eine Zunahme der Zyanose, Anstieg des

Hématokrits und Belastungsdyspnoe hinzu.

In Gruppe 3 waren hypoxische Anfille bei 4 Patienten (40%) und abnehmende Belastbarkeit mit
Dyspnoe, Zyanosezunahme und Himatokritanstieg bei 6 Patienten (60%) der Grund fiir den Pal-

liativeingriff.

3.6.2 Ausschlusskriterien fiir eine Korrektur bzw. eine primére Korrektur

Bei den Patienten der Gruppe 2 wurde aus folgenden Griinden keine primére Korrektur durchge-

fuhrt:

In 6 Féllen (75%) war das Pulmonalgefdsystem aufgrund der Minderperfusion zu klein, durch
die PalliativmaBnahme wurde der pulmonale Flow verbessert und das Wachstum angeregt, so
dass eine Korrektur moglich wurde. In einem Fall (12%) war das Kind fiir einen korrigierenden
Eingriff noch zu klein (2 Monate), aufgrund von hypoxischen Anféllen musste die Erweiterung

des Infundibulums friihzeitig vorgenommen werden. Bei einem Patienten (12%) waren die ana-
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tomischen Verhiltnisse durch einen DORYV erschwert. Eine Korrektur war erst zu einem spéteren

Zeitpunkt moglich.
Die Patienten aus Gruppe 3 konnten aus folgenden Griinden nicht korrigiert werden:

Bei drei Kindern (30%) war nach dem Palliativeingriff die Korrektur geplant. Ein Kind verstarb
kurz vor dem OP-Termin, ein Kind war ein Fliichtlingskind und bei dem dritten wollten sich die
Eltern noch eine zweite Meinung einholen. In beiden Fillen war nichts liber den Verbleib der
Kinder herauszufinden. Drei Kinder (30%) wurden aufgrund hochgradiger Zyanose und Dyspnoe
zur Verbesserung der Lungendurchblutung frithzeitig palliiert (1,2,2 Monate), zwei Kinder sind
einen Tag postoperativ verstorben und das dritte Kind ist einen Tag nach dem zweiten Palliativ-
eingriff verstorben (s. Kapitel Letalitit). Fine Korrektur war in diesem Fall aufgrund der
besonderen anatomischen Verhéltnisse bei DORV nur unter erhdhtem Risiko moglich. Bei zwei
weiteren Kindern (insgesamt 30%) war die Korrektur durch die besondere Anatomie eines
DORYV bzw. eines gemeinsamen Ventrikels und Vorhofes bei singuldrer AV-Klappe erschwert
und wurde angesichts des guten klinischen Zustandes nach der Palliation als zu risikoreich erach-
tet. Bei einem Patienten (10%) wurde bei ausgeprigter Globalherzinsuffizienz nach Endokarditis
mit hochgradiger Insuffizienz der Aorten- und AV-Klappe keine Korrektur durchgefiihrt (s. Ka-
pitel Letalitét).

3.6.3 Korrekturmafinahmen

Die Korrektur wurde in allen Féllen (Gruppe 1 und 2, 27 Kinder) mit einem Patchverschluf3 des
VSD und ASD und einer Mitral- und Trikuspidalplastik sowie einer Ausflusstraktrekonstruktion
durchgefiihrt.

Eine Kommissurotomie der Pulmonalklappe wurde in 12 Féllen (44%) und in 2 Fillen (7%)

wurde ein Ersatz der PK mit einem Aortenhomograft durchgefiihrt.

Eine Infundibulumresektion wurde in 19 Féllen (70%) und in 9 Féllen (33%) eine zusitzliche
Patcherweiterung des RVOT unternommen. Ein transvalvulérer Patch, der sowohl das Infundibu-

lum als auch den Pulmonalklappenring erweitert, wurde in 3 Féllen (11%) eingenéht.

Bei 4 Patienten (15%) wurde eine Patcherweiterung des Pulmonalisstammes durchgefiihrt, bei

einem Patienten (4%) wurde aufgrund einer subaortalen Stenose das Aorteninfundibulum mit
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Hilfe eines Patches erweitert und bei einem weiteren Kind (4%) erfolgte eine Patcherweiterung

der deutlich verdickten Mitralklappe.

In einem Fall (4%) musste bei zusitzlicher partieller Lungenvenenfehlmiindung rechts die Um-
leitung der rechten Lungenvenen vom rechten in den linken Vorhof erfolgen. Eine
linkspersistierende obere Hohlvene wurde einmal (4%) und ein persistierender Ductus arteriosus

zweimal ligiert (7%). Gruppenverteilung siche Tabelle.

3.6.4 Palliativmaflnahmen

Insgesamt sind 18 Patienten palliiert worden (Gruppe 2 und 3).
Die Ausflusstraktrekonstruktion als palliative MaBBnahme wurde wie folgt durchgefiihrt:

Eine Infundibulumresektion wurde in 11 Fallen (61%), eine RVOT-Patcherweiterung in 6 Fillen
(33%) und eine Kommissurotomie der Pulmonalklappe in 7 Féllen (39%) durchgefiihrt.

Die klassischen Palliativoperationen zur Verbesserung der Lungendurchblutung wurden folgen-

dermallen eingesetzt:

Die Blalock-Taussig-Anastomose, bei der die rechte (in 2 Féllen / 11%) bzw. die linke (in 5 Fal-
len / 28%) A. subclavia End-zu-Seit mit der rechten bzw. der linken Pulmonalarterie
anastomosiert wurde und der zentrale aortopulmonale Shunt (in 3 Fillen / 17%). Eine operative

Atrioseptektomie wurde bei einem Kind durchgefiihrt (5,5%).

In einem Fall (5,5%) musste die nach Infundibulumresektion und Kommissurotomie der Pulmo-
nalklappe resultierende Uberdurchblutung der Lunge mit Hilfe eines pulmonalarteriellen
Bandings eingeschriankt werden. In drei Fillen (17%) wurde der persistierende Ductus arteriosus

ligiert, dreimal (17%) eine linkspersistierende obere Hohlvene unterbunden.
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Gesamt Gruppe 1 Gruppe 2 Gruppe 3
Operationsart || AV-Klappen-Plastik 19 g
Korrektur (100%) )
PA-Patch
(15%) 2 2
Septumdefekt-
verschluB (100%) 19 8 -
1. PK-Komm (44%)/
PK-Homograft (7%) 10/1 2/1 -
Ausflusstraktre-
konstruktionen: |[2- Inf-res. (70%) 16 3 -
3. RVOT-Patch inf.
/transvalv. (44%) 6/2 3/1 -
Operationsart || BTA links / rechts ) 1/2 470
Palliation (39%)
zAo-PA-Shunt (17%) - - 3
ASE |
(6%) ) )
PDA /LPSVC - Li-
gatur (14/11%) 1/1 3/1 1/2
1. Inf.res. ) 5 5
Ausflusstraktre- (61%)
konstruktionen | ) by paep
im Rahmen ei- - 4 2
o (33%)
ner Palliation
3. PK-Komm.
(39%) - 3 4

Tabelle 10: Ubersicht der Korrektur- und Palliativoperationen, Hiufigkeiten innerhalb der Gruppen

Abkiirzungen:
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PDA-Lig .: Ligatur eines persistierenden Ductus arteriosus
LPSVC-Lig.: Ligatur einer linkspersistierenden oberen Hohlvene
BTA: Blalock-Taussig-Anastomose

zAo-PA-Shunt:

zentraler aortopulmonaler Shunt

ASE:

Infres.:
RVOT-Patch:
PK-Komm.:
PA-Patch:

operative Atrioseptektomie
Infundibulumresektion

Patch des rechtsventrikuldren Ausflusstraktes
Kommissurotomie der Pulmonalklappe
Patcherweiterung des Pulmonalistruncus



3.6.5 Einteilung der AV-Klappenmorphologie beim CAVSD nach Rastelli und

Hiiufigkeitsverteilung

Von den 37 Patienten konnte bei 32 Kindern die AV-Klappenmorphologie beurteilt und nach
Rastelli klassifiziert werden. Die 5 fehlenden Kinder befanden sich alle in Gruppe 3. Insgesamt
war bei 29 Kinder der Typ C mit frei flottierendem, ungeteilten vorderen Segel gefunden worden
(91%). In 3 Fallen lag ein Typ A nach Rastelli vor (9%). In Gruppe 2 waren es zwei Kinder und
in Gruppe 3 ein Kind mit einem Typ A. In Gruppe 1 lag bei allen Kinder ein Typ C vor.

3.6.6 Anzahl und Art der Reoperationen

Bei 11 Kindern (29,7%) waren Zweitoperationen, bei einem Kind eine zweite Nachoperation
(2,7%) notwendig. Bei 9 von den 11 Kindern mussten infolge einer Komplikation nochmals
operiert werden. Bei den anderen 2 Kindern war der initial angelegte aortopulmonale Shunt, bzw.
die Blalock-Taussig-Anastomose nicht mehr fiir die Lungendurchblutung ausreichend (1 bzw. 15
Jahre postoperativ). Bei dem ersten Kind wurde versucht eine Blalock-Taussig-Anastomose
rechts anzulegen, was aufgrund einer hypoplastischen rechten Pulmonalarterie nicht gelang. Die-
ses Kind verstarb einen Tag nach dem Versuch an Herzversagen (s. Kapitel Letalitit). Im zweiten
Fall wurde eine Infundibulumresektion und eine Kommissurotomie der Pulmonalklappe durch-
geflihrt, nachdem eine initial angelegte linksseitige Blalock-Taussig-Anastomose zu klein

geworden war.

Ein Re-VSD-VerschluB3 nach Patchausriss mit hdmodynamisch wirksamen Links-Rechts-Shunt
wurde bei insgesamt vier Kindern durchgefiihrt (36,4%; 2, 3, 8, 27 Monate postoperativ). Drei
von diesen Kindern erhielten gleichzeitig wegen einer drittgradigen Klappeninsuffizienz eine

AV-Klappenplastik.

Ein Kind erhielt nur eine Mitral- und Trikuspidalklappenplastik (53 Monate postoperativ). Zu-
sammen mit den drei oben erwédhnten Kindern wurden also insgesamt vier AV-Klappenplastiken

durchgefiihrt (36,4%; 2, 8, 27, 53 Monate postoperativ).

Bezogen auf alle Korrekturoperationen (27) ergibt sich ein Anteil von 14,8% Re-VSD-
Operationen (4) und 14,8% Re-AV-Klappenplastiken (4) wobei bei drei Patienten beide und bei

je einem Patienten eine der beiden Operationen durchgefiihrt wurde (insgesamt 5 Kinder).
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Bei einem Patienten wurde wegen eines RVOT-Aneurysma nach Patcherweiterung ein neuer
Patch eingesetzt (2 Monate post Palliation). In einem Fall musste eine thrombosierte BTA links
(2 Monate post OP) auf der anderen Seite angelegt werden. Eine Schrittmacherimplantation war
aufgrund eines kompletten AV-Blockes bei einem korrigierten Kind notig (1 Monat post OP).
Bei einem Kind musste nach Durchfiihrung einer Infundibulumresektion und Kommissurotomie
der Pulmonalklappe ein pulmonalarterielles Banding (PAB) angelegt werden, um eine pulmonale

vaskuldre Erkrankung zu verhindern (4 Monate post Palliation).

Re-VSD- Re-AV- Diverse Eingriffe / Patientenzahl
Verschluf} || Klappenplastik Komplikation insgesamt
Gruppe 1 || 2 (11%) 2 (11%) 1 (5%) PM-Impl. bei AVB III° 4 (21,0%)

1 (12%) RVOT-Aneurysma
Gruppe 2 || 2 (25%) 2 (25%) 1 (12%) PAB 5(62,5%)
1 (12%) BTA-Thrombosierung

1 (10%) zAo-PA-Shunt zu klein
Gruppe 3 ) ) 2 (20,0%)
1 (10%) BTA links zu klein

Tabelle 11: Anzahl und Art der Reoperationen (Insgesamt 11 Kinder, bei 3 Kindern waren sowohl Re-
VSD-Verschlul und Re-AV-Klappenplastik notwendig)

3.6.7 Alter der Kinder bei der Operation

In Gruppe 1 lag das mittlere Alter der Korrekturoperationen bei 3 Jahren und 10 Monaten, Mi-

nimum 4 Monate, Maximum 14 Jahre und 2 Monate, Median 2 Jahre 10 Monate.

In Gruppe 2 betrug das mittlere Alter der Korrektureingriffe 5 Jahre und einen Monat, Minimum
11 Monate, Maximum 13 Jahre und 10 Monate, Median 3 Jahre und 7 Monate. Bei dem ersten
Palliativeingriff waren die Kinder im Mittel 15 Monate alt, Minimum 2,5 Monate, Maximum 3

Jahre und 4 Monate, Median 10 Monate.

In Gruppe 3 lag das mittlere Alter der ersten Palliativoperation bei 4 Jahren und 5 Monaten,
Minimum 1 Monat, Maximum 17 Jahre, Median 11 Monate. D.h. in 6 Fillen wurde die
Operation im ersten Lebensjahr durchgefiihrt und in den iibrigen 4 Fillen erst nach dem siebten

Lebensjahr.
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3.6.8 Zeitpunkt der Operation

Insgesamt wurden die Operationen (22 Palliationen und 27 Korrekturen) von 1965 bis Dezember
1998 durchgefiihrt. In dem Zeitraum von 1965 — 1979 wurden 8 operative Mallnahmen (16%)
durchgefiihrt (Gruppe 1: 2, Gruppe 2: 3, Gruppe 3: 3 Eingriffe), in dem Zeitraum von 1980 bis
1989 erfolgten 15 Operationen (31%) (1: 8, 2: 3, 3: 4 Eingriffe), im Zeitraum von 1990 bis 1998
waren es 26 (53%; 1: 9, 2: 12, 3: 5 Eingriffe).

3.7 Letalitit

Insgesamt sind zwolf Kinder verstorben (32,4%). Unterschieden wurde in Friih- (innerhalb der
ersten 30 Tage postoperativ, auch perioperative Mortalitit) und Spatmortalitdt (nach 30 Tagen

postoperativ).

In Gruppe 1 sind zwei Kinder (10,5%) friih (low-output-Syndrom), und ein Kind (5,3%) spit

verstorben (infektbedingtes Herzversagen bei vorbestehender Herzinsuffizienz).

Perioperative Mortalitit:

Das erste Kind verstarb im Alter von 1 Jahr am Tag des Korrektureingriftes. Bei dem Herzfehler
handelte es sich um einen kompletten AV-Kanal Typ C mit valvulédrer und hochgradiger infundi-
buldrer Pulmonalstenose. Nach der Korrektur konnte keine ausreichende myokardiale Funktion

mehr erreicht werden, das Kind verstarb letztlich im low output.

Das zweite Kind verstarb einen Tag postoperativ im Alter von 4 Monaten und 2 Wochen. Bei
dem Herzfehler handelte es sich um einen kompletten AV-Kanal mit valvuldrer Pulmonalstenose
und subvalvulédrer Aortenstenose bedingt durch akzessorisches Mitralklappengewebe. Postopera-
tiv entwickelte sich ein zunehmendes low-output-Syndrom mit niedrigen Systemdrucken, das
medikamentds nicht beherrschbar war. Die Obduktion ergab neben dem kompletten AV-Kanal
mit Z. n. regelhaft durchgefiihrter Korrektur eine hochgradige linksventrikuldre Hypertrophie mit
valvuldrer Aortenklappenstenose, einen hypertrophierten rechten Ventrikel mit valvuldrer Pul-

monalstenose und eine ausgeprigte Lungenstauung.
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Spatmortalitét:

Der Patient verstarb 2 Jahre und 3 Monate nach der Korrektur im Alter von 5 Jahren. Bei dem
Herzfehler handelte es sich um eine Fallot’sche Tetralogie mit hochgradiger infundibulirer und
valvuldrer Pulmonalstenose sowie einem zusétzlichen kompletten AV-Kanal Typ C. Nach er-
folgreicher Korrektur bestand zunichst eine medikamentds beherrschbare Herzinsuffizienz,

jedoch im Rahmen eines fieberhaften Infektes verstarb das Kind an globalem Herzversagen.

In Gruppe 2 sind zwei Kinder (25%) nach der Korrektur verstorben. Eines innerhalb der ersten

30 Tage (low-output) und eines nach mehr als 30 Tagen (infektbedingtes Herzversagen).

Perioperative Mortalitit:

Der Patient verstarb mit 3 Jahren und 4 Monaten am 5. Tag nach der Korrektur. Bei der Fehlbil-
dung handelte es sich um einen double outlet right ventricle (DORV) mit Abgang beider Arterien
aus dem rechten Ventrikel, mit infundibuldrer und valvuldrer Pulmonalstenose und einem kom-
plettem AV-Kanal Typ C, einem rechtsseitigen Aortenbogen, einer Koronaranomalie, einem
persistierenden Ductus arteriosus sowie einer Arteria lusoria. Mit 4 Monaten wurde die Palliation
durchgefiihrt, in Form einer Infundibulumresektion, einer Kommissurotomie der Pulmonalklappe
und einer Ligatur des Ductus Botalli. Eine primédre Korrektur war aufgrund eines minderperfun-
dierten und folglich zu kleinen PulmonalgefdBsystems nicht moglich. Der Palliationseingriff
verursachte eine pulmonale Uberdurchblutung mit Drucksteigerung im kleinen Kreislauf bis et-
wa 60mmHg systolisch, so dass 4 Monate spiter ein pulmonalarterielles Banding angelegt
werden musste. Eine zweite Herzkatheteruntersuchung ergab eine massive Insuffizienz der AV-
Klappen mit Erweiterung des rechten Vorhofes und der Kammer als Zeichen der Rechtsherzin-
suffizienz bei jetzt zu engem pulmonalarteriellen Banding. Gleichzeitig bestand trotz des
Bandings eine flussbedingte pulmonale Hypertension. Eine Korrektur war aufgrund der anatomi-
schen Situation bei DORV nur schwierig durchfiihrbar und letztendlich moglich wegen eines
zusétzlichen muskuldren Ventrikelseptumdefektes, iiber den mit Hilfe eines tunnelférmigen Pat-
ches das Blut aus dem linken Ventrikel zur Aorta umgeleitet wurde. Bereits intraoperativ trat
Kammerflimmern auf, das erst nach Reperfusion mittels extrakorporaler Zirkulation sistierte.

Das Kind verstarb letztlich an Myokardversagen.
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Spatmortalitt:

Das Kind verstarb 42 Tage nach dem Korrektureingriff im Alter von 2 Jahren und 4 Monaten.
Der Palliativeingriff (Infundibulumresektion, Patcherweiterung des rechtsventrikulidren Ausfluss-
traktes, Kommissurotomie der Pulmonalklappe) wurde mit 2,5 Monaten durchgefiihrt. Bei dem
Herzfehler handelte es sich um eine Fallot'sche Tetralogie mit kompletten AV-Kanal Typ C,
valvulérer, supravalvuldrer und hochgradiger infundibulidrer Pulmonalstenose. Der Korrekturein-
griff verlief komplikationslos. Die postoperative Herzinsuffizienz war medikamentos stabilisiert.
Der Junge verstarb kurz nach der Entlassung aus dem Krankenhaus im Rahmen eines pulmona-

len Infektes an Herz-Kreislaufversagen.

In Gruppe 3 sind 7 Kinder (70%) nach dem Palliativeingriff verstorben. 3 Kinder innerhalb der
ersten 30 Tage (low-output) und 4 Patienten spiter als 30 Tage (infektbedingtes Herzversagen,

Endokarditis, plotzlicher Herztod, unklare Todesursache).

Perioperative Mortalitit:

Das erste Kind verstarb mit 1 Jahr und einem Monat einen Tag nachdem versucht worden war,
eine rechtsseitige Blalock-Taussig-Anastomose anzulegen. Bei dem Herzfehler handelte es sich
um einen DORV mit Abgang beider Arterien aus dem rechten Ventrikel, einer infundibulédren
und valvuldren Pulmonalstenose, einem kompletten AV-Kanal und einer hochgradigen Stenose
der linksseitigen AV-Klappe. Ein Jahr zuvor (im Alter von 6 Wochen) wurde zunéchst ein aorto-
pulmonaler Shunt angelegt und 7 Monate spiter eine Dilatation des rechtsventrikuldren
Ausflusstraktes via Herzkatheter vorgenommen. Der Grund hierfiir war eine rasche Zunahme des
Héamatokrits und der Zyanose. Eine Korrektur war aufgrund der anatomischen Situation mit zu
kleiner linker AV-Klappe nicht moglich. Bei der anatomischen Konstellation des Herzfehlers
wire langfristig eine Fontan-Operation in Frage gekommen, d.h. eine kreislauftrennende Opera-
tion ohne Pumpkammer fiir den kleinen Kreislauf. Die weitere klinische Verschlechterung war
verursacht durch den zwischenzeitlich zu kleinen aortopulmonalen Shunt. Um die Lungendurch-
blutung zu verbessern, war die Anlage einer modifizierten rechtsseitigen Blalock-Taussig-
Anastomose geplant. Die Operation musste als Versuch abgebrochen werden, da sich die Ver-
bindung zur rechten Pulmonalarterie aufgrund eines extremen intraoperativen Sauerstoffabfallens
nicht realisieren lie. Geplant war eine nochmalige Dilatation des RVOT, das Kind verstarb je-

doch einen Tag postoperativ an Herzversagen.
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Bei dem zweiten Kind wurde zur Verbesserung der Lungenperfusion ebenfalls ein aortopulmona-
ler Shunt angelegt. Postoperativ erlangte es keine ausreichende Myokardfunktion mehr und
verstarb im Alter von 4 Wochen am Tag der Operation. Bei dem Herzfehler handelte es sich um
einen linksdominanten kompletten AV-Kanal mit kontraktilem RVOT-Infundibulum und valvu-
larer Pulmonalstenose. Der Obduktionsbericht ergab einen dilatierten und hypertrophierten
linken Ventrikel, sowie eine Hypoplasie der rechten Herzkammer, der rechtsseitigen AV-Klappe

und des rechtsventrikuldren Ausflusstraktes.

Das dritte Kind verstarb im Alter von 5 Wochen einen Tag nach der Operation. Bei der Fehlbil-
dung handelte es sich um eine Fallot’sche Tetralogie mit komplettem AV-Kanal Typ A, einer
infundibulédren und valvuldren Pulmonalstenose und einer subvalvuldren Aortenstenose bedingt
durch akzessorisches AV-Klappengewebe, hypoplastische zentrale Pulmonalgefdle, einer links
persistierenden oberen Hohlvene sowie einer Koronaranomalie. Bei dem Palliativeingriff wurde
zur Verbesserung der Lungenperfusion das rechtsventrikuldre Infundibulum reseziert und ein
Erweiterungspatch eingendht. Aufgrund des hypoplastischen Pulmonalgefd3systems war eine
Korrektur nicht moglich. Postoperativ kam es zu nicht beherrschbarem low-output-Syndrom, so

dass das Kind am folgenden Tag verstarb.

Spatmortalitt:

Das erste Kind verstarb 58 Tage nach der Palliativoperation im Alter von 1 Jahr und 10 Monaten.
Bei der kardialen Fehlbildung handelte es sich um eine Fallot'sche Tetralogie mit komplettem
AV-Septumdefekt Typ C, hochgradiger Stenosierung des rechtsventrikuldren Infundibulums und
einer Pulmonalklappenstenose. Zur Verbesserung der Lungendurchblutung wurde zunéchst eine
Infundibulumresektion und eine Kommissurotomie der Pulmonalklappe durchgefiihrt. Ein korri-
gierender Eingriff war geplant. Das Médchen verstarb jedoch 6 Wochen spéter zuhause,

vermutlich im Rahmen eines plétzlichen Herztodes.

Der zweite Patient verstarb im Alter von knapp 31 Jahren 14 Jahre nach dem Palliativeingriff.
Bei dem Herzfehler handelte es sich um eine Fallot’sche Tetralogie mit infundibuldrer Pulmo-
nalstenose und komplettem AV-Kanal. Mit 17 Jahren wurde eine linksseitige Blalock-
Taussig'sche Anastomose durchgefiihrt. Eine Korrektur war prinzipiell moglich, aufgrund des
schlechten klinischen Zustandes mit ausgeprégter Zyanose wurde zundchst die Palliativmalnah-

me ndtig. Der Patient war klinisch stabil und gut belastbar, so dass auf eine Korrektur verzichtet
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wurde. Im weiteren Verlauf entwickelte der Patient ein rheumatisches Fieber mit Polyarthritis
und Endokarditis sowie nachfolgender Aorten- und Mitralklappeninsuffizienz. Die progrediente
Linksherzinsuffizienz war zunidchst medikamentos beherrschbar, sieben Jahre nach Erstdiagnose
des rheumatischen Fiebers verstarb der Patient an den Folgen. Ein Zusammenhang mit dem Viti-

um cordis ist durch das allgemein erhdhte Endokarditisrisiko bei Herzfehlern gegeben.

Die dritte Patientin verstarb mit 18 Jahren, 8 Jahre nach dem Palliativeingriff. Bei dem Vitium

handelte es sich um eine Fallot'sche Tetralogie mit infundibulérer und valvulédrer Pulmonalsteno-
se und komplettem AV-Septumdefekt Typ C sowie einer linkspersistierenden oberen Hohlvene.
Zunichst wurde im Alter von 10 Jahren eine linksseitige Blalock-Taussig-Anastomose angelegt,
um die Lungenperfusion zu verbessern. Eine Korrektur wurde angesichts des guten klinischen
Zustandes nach Palliation zunéchst als zu risikoreich erachtet und sollte erst bei klinischer Ver-
schlechterung durchgefiihrt werden. Im Verlauf kam es im Rahmen von fieberhaften Infekten zu
kardialen Dekompensationen, die zundchst medikamentds behandelbar waren. Schlielich ver-

starb das Méddchen an Herzversagen.

Der vierte Patient verstarb im Alter von 33 Jahren 11 Jahre nach dem zweiten Palliativeingriff.
Bei dem Herzfehler handelte es sich um einen double outlet right ventricle (DORV) mit komplet-
tem AV-Kanal Typ C, infundibulédrer und valvuldrer Pulmonalstenose. Mit sieben Jahren wurde
eine linksseitige Blalock-Taussig-Anastomose angelegt, 15 Jahre spéter wurde aufgrund von ex-
tremer Zyanose und nahezu fehlender Belastbarkeit eine Resektion des rechtsventrikuldren
Infundibulums und eine Kommissurotomie der Pulmonalklappe durchgefiihrt. Das Risiko fiir ei-
ne Korrektur erschien wegen der anatomischen Gegebenheiten (extreme Dextroposition der
Aorta bei DORV) zu hoch. Postoperativ war der Patient zunichst deutlich besser belastbar, bei
rezidivierenden Infekten kam es zu kardialen Dekompensationen, die medikamentds beherrsch-
bar waren. Die Todesursache ist letztlich unbekannt, da der Patient die letzten acht Jahre vor

seinem Tod nicht mehr in unserer Ambulanz vorstellig wurde.
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Todesursache n Alter der Patienten bei OP | Uberlebenszeit nach OP

Myokardiales Pump- 6 Median 7 Monate Median 1 Tag

0
versagen (100%) Min. 1 Mo., Max. 3,5 Jahre | Min. 1 Tag, Max. 5 Tage

Tabelle 12: Todesursache der perioperativ verstorbenen Patienten, d.h. innerhalb 30 Tage nach OP.

Todesursache n Alter der Patienten bei OP | Uberlebenszeit nach OP
Myokardiales Pump- | 5 5, 2,3, 10 Jahre 42 Tage, 2, 8 Jahre
versagen
plotzlicher Herztod | 1 (17%) 9 Monate 55 Tage
Endokarditis 1 (17%) 17 Jahre 14 Jahre
unklar 1 (17%) 7 Jahre 25 Jahre

Tabelle 13: Todesursachen der spétpostoperativ verstorbenen Patienten, d.h. mehr als 30 Tage nach dem
Eingriff.

3.8 Uberlebensanalyse

Die perioperative Letalitit betrug insgesamt 16,2% (6 Patienten). Die kumulative Uberlebensrate
des Gesamtkollektivs am 30. postoperativen Tag betrug 83,8% +/-0,06. In Gruppe 1 verstarben

zwel Kinder friithzeitig, in Gruppe 2 eines und in Gruppe 3 drei Kinder.

Eine spitpostoperative Uberlebensanalyse nach Kaplan-Meier wurde fiir die drei Patientengrup-
pen getrennt durchgefiihrt und miteinander verglichen. Ausgeschlossen wurden die sechs
perioperativen Todesfélle sowie die vier Patienten, die nicht nachbeobachtet werden konnten, so
dass 27 Patienten zur Auswertung gelangten. Der Uberlebenszeitraum wurde ab dem Tag des
ersten operativen Eingriffes bzw. der Korrektur bis zum Todestag bzw. dem Tag der letzten Un-

tersuchung berechnet. In Gruppe 1 und 2 verstarben je ein Kind spitpostoperativ, in Gruppe 3
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vier Kinder. Die Patienten in mittel- und langfristig untersuchte Gruppen zu unterteilen, war we-

gen der geringen Fallzahlen nicht sinnvoll.

In Gruppe 1 (n=15) betrug die mittlere postoperative Beobachtungsdauer 171,9 Monate +/-
24,7. Hierbei trat ein Ereignis ein (Tod nach 27,5 Monaten postoperativ). In Gruppe 2 (n=7) war
die Beobachtungsdauer im Mittel 221,3 Monate +/- 59,4. Es trat ein Ereignis ein (Tod nach 25
Monaten postoperativ) und in Gruppe 3 (n=6) betrug die mittlere Nachbeobachtung 127,1 Mo-
nate +/- 107,2. In dieser Gruppe traten 4 Ereignisse ein (Tod nach 6 Wochen, 90, 166, 306
Monaten, im Median nach 128 Monaten). Aufgrund der geringen Anzahl an Ereignissen konnte
kein statistisch signifikanter Unterschied zwischen den Gruppen nachgewiesen werden. In
Gruppe 3 zeigt die Kurve (s. Abb. 18) nach 306 Monaten ein kumulatives Uberleben von 0, was
durch den Tod des am lidngsten nachbeobachteten Patienten bedingt war. Insgesamt war in
Gruppe 3 mit 70% bereits verstorbenen Patienten (7) der Anteil deutlich hoher als in Gruppe 1
mit drei Patienten (15,8%) oder Gruppe 2 mit zwei Patienten (25%). Drei von den vier spatpost-
operativen Todesfdllen in der Gruppe 3 wurden in den Jahren 1965 — 1975 operiert und waren
damals im Mittel 11 Jahre (7-17 Jahre) alt. Die perioperativ verstorbenen Kinder der Gruppe 3
wurden zwischen 1986 und 1994 in einem mittleren Alter von 1,7 Monaten (1-2 Monate) ope-
riert, waren also beim Ersteingriff jlinger mit erhdhtem perioperativen Risiko. Die 5- und 10
Jahres- Uberlebensrate ist in beiden Gruppen jeweils gleich, in Gruppe 1 betrigt sie 92% und in
Gruppe 2 86%. In Gruppe 3 betrigt die 5 Jahres- Uberlebensrate 83% und die 10 Jahres- Uber-
lebensrate 56%.
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Kaplan-Meier-Kurve
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Abbildung 19: Postoperatives Uberleben, jedes Ereignis (Tod) bildet eine Stufe. Patienten; die in den
ersten 30 Tagen postoperativ verstarben, wurden ausgeschlossen. Vergleich der Gruppen 1 (==), 2 (===)
und 3 (=r=r= ). Der Unterschied zwischen den Gruppen ist nicht statistisch signifikant (p = 0,09). Langs-
tes Uberleben in Gruppe 1 185 Monate, in Gruppe 2 254 Monate, in Gruppe 3 306 Monate. 5- und 10-
Jahres Uberleben in Gruppe 1 und 2 jeweils gleich (92 bzw. 86%), in Gruppe 3 ist das 10- Jahres Uber-
leben deutlich geringer (56%) als das 5- Jahres Uberleben (83%).

3.9 Langzeitergebnisse und Prognosebeurteilung

Im Vergleich der Gruppen 1, 2 und 3 zeigte die Gruppe 1 (primér korrigierte Patienten) die
ausgepragteste klinische Verbesserung. 90% der Patienten befanden sich wihrend des mittel- und
langfristigen Nachbeobachtungszeitraumes (NBZ) von minimal 5 bis maximal 15 Jahre
postoperativ in der NYHA-Klasse I, in der Gruppe 2 waren es 80% (NBZ 5-21 Jahre) und in der
Gruppe 3 (NBZ 5-17 Jahre) gab es keinen Patienten, der sich in NYHA I befand. In der primér
korrigierten Gruppe 1 waren 94% der Kinder postoperativ nicht mehr zyanotisch und 84% zeig-
ten keine Dyspnoe, wohingegen in Gruppe 2 87% der Patienten keine Zyanose oder Dyspnoe
postoperativ aufwiesen und in Gruppe 3 nur 10% der Kinder frei von Zyanose waren und alle

unter deutlicher belastungsabhingiger Atemnot litten. Eine statistisch signifikante Besserung des
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Langenwachstum im Mittel um 12 Percentilenprozente (Anstieg des Median um 40%) zeigte sich

nur in Gruppe 1.

Die klinischen Ergebnisse konnten durch die echokardiographischen Befunde bestétigt werden.
In Gruppe 1 wurde in 11% eine suffiziente Mitral- bzw. in 21% eine suffiziente Trikuspi-
dalklappe gefunden. In Gruppe 2 war in 12% der Fille die Trikuspidalklappe suffizient, die
Mitralklappe war bei allen Kinder erst- bis zweitgradig insuffizient. In Gruppe 3 hatte keines der
Kinder eine suffiziente AV-Klappe. Der Druckgradient iiber RVOT war naturgemif in Gruppe
1 und 2 signifikant niedriger als in Gruppe 3.

Gruppe 3 wies mit 70% die hochste Mortalitit auf, wobei diese Kinder eine negative Selektion
bildeten. Sie waren préoperativ klinisch deutlich schlechter als die Kinder der anderen Gruppen,
wurden frithzeitiger mit erhdhtem perioperativen Risiko operiert und wiesen haufiger besondere
anatomische Verhiltnisse des Herzfehlers auf, der nur mit erhdhtem Risiko hétte korrigiert wer-

den konnen.

In Anbetracht aller Ergebnisse schnitt die Gruppe 1 am besten ab, jedoch im Vergleich ohne sta-
tistisch signifikanten Unterschied der Untersuchungsergebnisse. Die Uberlebensanalyse nach
Kaplan-Meier ergab folgende Prognosebeurteilung: Die 10 Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit
war in Gruppe 1 (92%) und 2 (86%) deutlich hoher als in Gruppe 3 (56%). Die 5 Jahres-
Uberlebenswahrscheinlichkeit war tendenziell dhnlich, es bestand kein signifikanter Unterschied

(1: 92%, 2: 86%, 3: 83%)).
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4 Diskussion

Der komplette AV-Kanal (CAVSD) in Verbindung mit einer rechtsventrikuldren Ausflusstrakt-
obstruktion (RVOTO) stellt eine seltene Kombination eines angeborenen Herzfehlers dar,
charakterisiert durch eine gemeinsame AV-Klappendffnung und einen subaortal gelegenen
Ventrikelseptumdefekt. Eine Verlagerung der septalen Insertion des Infundibulumseptums nach
vorne sowie eine Hypertrophie der septoparietalen Papillarmuskeln verursacht die subpulmona-
le/infundibuldre Stenosierung mit konsekutiver Hypertrophie des rechten Ventrikel-myokards
(Thiene et al., 1979; Bharati et al., 1980). Zudem handelt es sich bei der RVOTO gewdhnlich um
eine valvuldre Stenosierung, bei der Pulmonalklappenring und Pulmonalarterientruncus hy-
poplastisch sein konnen. Seltener ist dabei die Stenosierung oder gar Hypoplasie der
Pulmonalarteriendste (Harlan et al., 1995). Die gemeinsame AV-Klappe ist morphologisch am
hiufigsten dem Typ C der Rastelli-Klassifikation zuzuordnen (Bharati et al., 1980). Insgesamt ist
die Himodynamik mit der einer Fallot’schen Tetralogie (TOF) vergleichbar. Vom klinischen
Standpunkt aus sind diese Patienten daher eher wie Patienten mit TOF als Patienten mit CAVSD
zu behandeln, da das pulmonale Gefdbett durch die RVOTO vor einem zu hohen pulmonalen

Blutfluss mit nachfolgender pulmonaler Hypertension geschiitzt wird.

Ziel dieser Arbeit war, anhand der pra- und postoperativen Analyse von Patienten mit CAVSD
und zusdtzlicher RVOTO, die Ergebnisse palliativer und korrigierender operativer Eingriffe mit-
einander zu vergleichen. Besonderes Augenmerk wurde dabei auf die postoperative Phase und
das Langzeitliberleben gelegt. Es stellte sich die Frage, inwieweit sich die unterschiedlich thera-

pierten Patienten in Bezug auf Klinik und Uberlebenszeit voneinander unterschieden.

Die Ergebnisse sollen im folgenden diskutiert werden.

Operation, Reoperation und Mortalit:it

Das Patientenkollektiv dieser Arbeit rekrutiert sich aus 37 Patienten mit CAVSD mit RVOTO,
die im Deutschen Herzzentrum Miinchen (DHZ) zwischen 1974 und Dezember 1998 operiert
wurden. Die Nachbeobachtung fand bis Juli 2000 statt. Im folgenden werden die Art der Opera-
tionen, Reoperationen und die Mortalitdt mit den verfiigbaren Daten aus der Literatur verglichen

(Ubersicht vgl. Tabelle).
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Bei 27 Patienten wurde ein korrigierender Eingriff vorgenommen, davon wurden 19 Kinder pri-

mar korrigiert (Gruppe 1) und acht Kinder zunéchst palliativ operiert (Gruppe 2).

In Gruppe 1 und 2 wurde in allen Féllen bei der Korrektur eine AV-Klappenplastik, ein Ver-
schluss des Septumdefektes und eine Ausflusstraktrekonstruktion vorgenommen. Die Vorhof-
und Ventrikelseptumdefekte wurden bei allen Kindern mittels Double-Patch Technik verschlos-
sen. Die Ausflusstraktrekonstruktionen erfolgten groBtenteils als Infundibulumresektion (70%),
ein kleiner RVOT-Patch wurde in 33% und ein transvalvulirer RVOT-Patch in 11% der Fille
eingendht. Eine Kommissurotomie der Pulmonalklappe wurde in 44% der Fille durchgefiihrt. In
je 4% wurde ein Pulmonalklappenconduit bzw. ein Aortenhomograft als Pulmonalklappenersatz
notig. Diese Zahlen sind in etwa mit denen anderer Zentren vergleichbar. So wurden RVOT-
Patches in 30 bis 78% , transvalvuldre Patches in 10 bis 50%, Pulmonalklappenconduits in 30%
und Aortenhomografts in 10% der Fille eingesetzt (Pacifico et al., 1979; Guo-Wei et al., 1986;
Alonso et al., 1990; Gatzoulis et al., 1994; Bertolini et al., 1996; Tlaskal et al. 1998)

Von den Kindern der Gruppe 2 wurde im Rahmen der Palliation bei sechs der rechte Ausfluss-
trakt erweitert (75%) und bei zwei Kindern ein arteriopulmonaler Shunt (BTA-Shunt) angelegt
(25%). Aus den vorliegenden Studien ldsst sich erkennen, dass in anderen herzchirurgischen
Zentren im Rahmen der zunéchst durchgefiihrten Palliation vorwiegend ein arteriopulmonaler
Shunt angelegt wurde (vgl. Tabelle). Nur in einer einzigen Studie wurde eine Ausflusstraktre-
konstruktion mittels Infundibulumresektion durchgefiihrt (Le Blanc et al., 1986). Dieser
Unterschied in dem primér angewendeten Operationsverfahren ldsst sich durch den hohen Pro-
zentsatz an hypoxischen Anfillen (6 von 8 Kindern, 75%) als Zeichen eines hyperkontraktilen
rechtsventrikuldren Infundibulums erkliren, der ausschlaggebend fiir den hohen Anteil an pallia-
tiven Ausflusstrakterweiterungen war. Der Anteil von Kindern mit hypoxischen Anfillen lag in
den anderen Studien niedriger (Haufigkeit 11% bis 50%) (Guo-Wei et al., 1986; Alonso et al.,
1990; Bertolini et al., 1996).

Die perioperative und spite Mortalitdt in Gruppe 1 und 2 (11% / 7%) entsprach bei Anwendung
vergleichbarer Einschlusskriterien (Zeitraum 30 Tage post OP, entsprechender Operationszeit-
raum) der anderer herzchirurgischer Zentren (s. Tabelle). Insgesamt bestand kein Unterschied in
der Mortalitdt zwischen beiden Gruppen (Gruppe 1: 10,5% friih, 5,3% spét verstorben; Gruppe
2: 12,5% friih, 12,5% spit verstorben), d.h. eine palliative Voroperation erhohte das Risiko der

Friih und Spatletalitét nicht. Dies entspricht auch den Erkenntnissen aus einer Studie {iber Lang-
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zeitergebnisse nach Korrekturoperation bei der (hdmodynamisch dem CAVSD mit RVOTO &hn-
lichen) Fallot’schen Tetralogie, in der palliative Voroperationen das Risiko der Hospital- oder

Spatletalitit nicht erhohten (Horstkotte et al., 1993).

Ein transvalvuldrer Patch wurde in 3 Féllen eingenédht (Gruppe 1: 2, Gruppe 2: 1). In einer Stu-
die war die perioperative Mortalitdt bei diesen Kindern mit 75% (3 von 4 Kindern) signifikant
erhoht (Pacifico et al., 1980), jedoch in einer neueren Studie nicht (0%) (Tlaskal et al., 1998). In
dem Kollektiv dieser Arbeit verstarb ein Kind 42 Tage postoperativ und damit formal nicht peri-
operativ (bis 30 Tage) sondern spit. Eine erhohte perioperative Mortalitdt ldsst sich aus den

Daten der vorliegenden Arbeit nicht erkennen, allerdings ist die Fallzahl auch sehr gering.

Die zehn Patienten der Gruppe 3 wurden nur einer Palliation unterzogen. Es konnte in der Lite-
ratur keine Studie gefunden werden, die einen klinischen préd- und postoperativen Vergleich von
Patienten mit Palliation vornimmt. Lediglich in drei Studien werden nur palliierte Patienten er-
wihnt, die sich nach dem Eingriff in gutem klinischen Zustand befanden und eine elektive
Korrektur erwarteten (Guo-Wei et al., 1986; Gatzoulis et al., 1994 und Tlaskal et al., 1998). In
dem Kollektiv dieser Arbeit war ein Patient vor der geplanten Korrektur, drei Kinder direkt post
palliationem, ein Patient nach Endokarditis verstorben und in drei Fillen war das Risiko einer
Korrektur zu hoch bei besonderen anatomischen Verhiltnissen. Diese verstarben alle spét (8, 14,
26 Jahre post Palliation). Die hohe perioperative (30%) und spite Mortalitdt (40%) ist Ausdruck
einer negativen Patientenselektion in der Gruppe 3. Die Kinder waren praoperativ klinisch deut-
lich schlechter als die Kinder der anderen Gruppen. Sie wurden friihzeitiger und daher mit
erhéhtem perioperativen Risiko operiert (Median 11 Monate gegeniiber 3 Jahren in Gruppe 1
und 3,7 Jahre in Gruppe 2) und wiesen hdufiger besondere anatomische Verhéltnisse auf (30%),
die nur mit erh6htem Risiko hétten korrigiert werden kdnnen. Auch wurden mit 33% ein hoher
Anteil der operativen Fingriffe in Gruppe 3 im Zeitraum von 1965 bis 1980 vorgenommen,
wihrend in Gruppe 2 mit 17% und in Gruppe 1 mit 11% deutlich weniger Operationen in die-
sem Zeitraum durchgefiihrt wurden. Angesichts des allgemeinen medizinischen Fortschrittes mit
sinkender perioperativer Mortalitét, konnte dies ein weiterer Grund fiir die erhohte Mortalitéit der
Gruppe 3 sein. Dementsprechend lag in dlteren Studien (Pacifico et al., 1979; Uretzky et al.,
1984 und Le Blanc et al., 1986) die perioperative Sterblichkeit hoher (29%, 18%, 50%) als in ak-
tuelleren Studien (11%, 1%, 4%, 7%) (Ilbawi et al., 1990; Gatzoulis et al., 1993; Karl et al., 1997
und Tlaskal et al., 1998).
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Bei den 27 Patienten mit Korrektureingriffen mussten acht Reoperationen durchgefiihrt werden
(30%). Die Haufigkeit an Reoperationen liegt damit in einer vergleichbaren GroBenordnung wie
die in den bisher ver6ffentlichten Studien (zwischen 9% bis 50%, vgl. Tabelle). In der Mehrzahl
der Studien, die iiber frithe postoperative und Langzeitergebnisse berichteten, war die hohergra-
dige Mitralklappeninsuffizienz die hdufigste Ursache fiir eine Reoperation, etwas seltener Re-
VSD-Verschliisse (Pacifico et al., 1979; Alonso et al., 1990; Redmond et al., 1995; Bertolini et
al., 1996 und Karl et al., 1997). Bei isoliert auftretender Fallot’scher Tetralogie zeigte sich in ei-
ner neueren Untersuchung, dass hochgradige AV-Klappenregurgitationen und VSD-
Patchausrisse weitaus seltener auftraten und Reoperationen hiufiger wegen einer hochgradigen
Pulmonalklappeninsuffizienz oder eines Versagens des Pulmonalklappenconduits durchgefiihrt
wurden (Oechslin et al., 1999). In dem Kollektiv des DHZ war neben der AV-
Klappeninsuffizienz ein VSD-Patchausriss gleichhdufig Ursache fiir eine Reoperation. In zwei
Féllen waren Pulmonalklappenconduits implantiert worden, eine hdhergradige Insuffizienz

oder Conduitdysfunktion trat jedoch nicht auf.

In Gruppe 1 wurden 21% (4 von 19 Patienten) Reoperationen durchgefiihrt, in Gruppe 2 waren
es 50% (4 von 8 Patienten). Der Unterschied war signifikant (p=0,02). Bei den vier Kindern der
Gruppe 2 war bereits eine RVOT-Rekonstruktion mit Infundibulumresektion und Patcherweite-
rung im Rahmen der Palliation durchgefiihrt worden. Die mehrfachen Operationen am rechten
Ausflusstrakt kdnnten der Grund fiir die Komplikationen gewesen sein (RVOT-Aneurysma 1x,

Re-VSD / AV-Klappeninsuffizienz 3x), die eine Reoperation ntig machten.

Bei den durchgefiihrten Korrektur-Operationen konnte die gemeinsame AV-Klappe in 25 Féllen
(93%) nach Rastelli als Typ C klassifiziert werden. In 2 Fillen (7%) wurde ein Typ A gefunden.
Somit entspricht unser Ergebnis auch einer anderen Untersuchung, die eine hohere Inzidenz eines
Typ C beim komplexen CAVSD feststellte, im Gegensatz zum isolierten CAVSD, bei dem der
Typ A nach Rastelli vorherrschte (Redmond et al., 1996).
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Patienten

OP- gesamt Pall. Friih- Spﬁt- Rastelli
Autor Zeitraum | (davon zu- | eingriff | mortalitit | mortalitit ReOP Typ C
erst pall.)
Uretzky, o o % o
logy | |1962-1979 | 14(5) | 5xBTA | 4(29%) | 2(14%) 93%
Le Blanc, 4x BTA, o o 1 (PM) o
Loge | 1964-1980 | 11(5) | [l | 2(18%) | 1(9%) 0, 91%
Pacifico, 3x WT, 2x o 1 (MI) o
lomo | 1967-1978 | 10(5) BTA 5 (50%) 0 L0% 100%
Guo-Wei, 2 (ReVSD) o
loge | 1980-1984 | 4(4) 4x BTA 0 0 S00, 75%
Karl, , . 10 (MI, ReVSD) .
907 | 1980-1995| 26(11) | 11xBTA | 1(4%) | 2(8%) a0,
Alonso, o 1 (MI) «
Loop | 1982-1989 | 9(6) 6x BTA 0 1 (11%) 1%
bawi 4x mBTA 2 (ML, RVOT-
) 93;5 > 11984-1989 |  9(7) | 2xbilat.S | 1(11%) 0 erw.) 77%
1x PAB 22%
Be{;‘;‘;“" 1984-1993 | 12 (9) 7";32?;" 4(33%) | 1(8%) 21%? 100%
Gag‘;zhs’ 1987-1992 | 10(4) |>* ]i’;? X1 (19%) 0 0 80%
Re‘llg‘g‘;“d’ 1989-1994| 6(2) | 2xBTA | 1(17%) | 2(33%) 11%? 53%
Tlaskal, 3x BTA Ix , . 3 (MI, ReVSD) .
loog | | 1984-1996 | 14(4) ara | 1% 1 (7%) 310 93%
DHZ 2x BTA 8 (ML, ReVSD,
Miinehen | 19741998 | 27(8) 6x 3(11%) | 2(7%) |PM,RVOT-An)| 93%
une RVOTerw. 30%

Tabelle 14: Vergleich der Frith- und Spétmortalitét, ReOP nach Korrektur. Daten aus der Literatur.

Abkiirzungen: *
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ReOP:
PM:

MI:

ReVSD:
RVOTerw.:
PAB:

RVOT-An.:
Infres.:
BTA:
mBTA:
WT:
bilat.S:

fehlende Daten
Reoperation nach Korrektur

Schrittmacherimplantation bei AV-Block III. Grades

hochgradige Mitralklappenregurgitation
hdmodynamisch wirksamer VSD-Patchausriss
Patcherweiterung des RVOT nach narbiger Stenosierung

Pulmonalarterielles Banding bei sek. pulmonaler Uberdurchblutung

nach Infundibulumresektion
Aneurysmabildung nach RVOT-Patcherweiterung
Infundibulumresektion, RVOT-Erweiterung

Blalock-Taussig-Anastomose

modifizierte BTA

Waterston-Anastomose

bilateraler Shunt




Indikation und Festlegen des Zeitpunktes fiir einen operativen Eingriff

Die primidre Korrektur wurde bereits erfolgreich an mehreren herzchirurgischen Zentren durchge-
fiihrt (Pacifico et al., 1980; Uretzky et al., 1984; Le Blanc et al., 1986; Guo-Wei et al., 1986;
Alonso et al., 1990; Ilbawi et al., 1990; Gatzoulis et al., 1994; Bertolini et al., 1996; Redmond et
al., 1996; Karl, 1997). In der Literatur bestehen Kontroversen dariiber, ob eine primére oder eine
sekunddre Korrektur durchgefiihrt werden sollte. Einige Autoren halten eine PalliativmaBBnahme
fiir wenig erfolgreich und empfehlen die primére Korrektur (Sade et al., 1980; Gatzoulis et al.,
1993; Redmond et al., 1996). Die meisten erachten bei symptomatischen Kinder unter 2-4 Jahren
eine Palliation vor einer spiteren Korrektur fiir sinnvoll (Uretzky et al., 1984; Alonso et al.,
1990; Bertolini et al., 1996). Eine primére Korrektur sollte erst bei Kindern durchgefiihrt werden,
die dlter als ein Jahr sind (Ilbawi et al., 1990; Tlaskal et al., 1998). Eine Korrektur sollte wegen
einer sich entwickelnden rechtsventrikuliren Hypertrophie und zunehmender AV-
Klappeninsuffizienz jedoch nicht zu lange verzdgert werden (Le Blanc et al., 1986). Wir halten
eine initial durchgefiihrte Palliation dann fiir sinnvoll, wenn das Kind bereits im Sauglingsalter
eine ausgeprigte klinische Symptomatik zeigt oder ein hypoplastisches, weil minderperfundier-
tes, Pulmonalgefa3system vorliegt, das durch eine Shuntanlage oder eine RVOT-Erweiterung
zum Wachstum angeregt werden kann. Auch wir denken, dass mdglichst alle Kinder einem kor-
rigierenden Eingriff zugefiihrt werden sollten. Eine alleinige Palliation erachten wir als
ungiinstig, nicht zuletzt wegen der hohen Rate der Spitmortalitdt (40%) und den schlechteren

Langzeitergebnissen in der untersuchten Gruppe 3.

Klinische Langzeitergebnisse und Laborparameter

Die Kinder wurden bis einschlieBlich Juli 2000 nachuntersucht. Die korrigierten Kinder der
Gruppe 1 und 2 zeigten bessere Untersuchungsergebnisse als die palliierten Kinder der Gruppe
3. 94% der Kinder in Gruppe 1 und 87,5% in Gruppe 2 zeigten postoperativ keine Zyanose
mehr und es traten keine hypoxische Anfille mehr auf. Dagegen waren in Gruppe 3 nur 10%
nicht mehr zyanotisch und bei 10% der Patienten gab es noch hypoxische Anfille. 84% der Pati-
enten in Gruppe 1 und 87% in Gruppe 2 waren postoperativ auch unter subjektiv hoher
Belastung nicht mehr dyspnoisch. Alle Patienten der Gruppe 3 litten noch unter Luftnot bei Be-
lastung, wenn auch subjektiv weniger stark ausgepragt. Von den korrigierten Kindern befanden

sich 84% der Gruppe 1 und 87% der Gruppe 2 in NYHA Klasse I und II, wobei der Anteil der
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NYHA Klasse I in der Gruppe 1 mit 74% hoéher war als in Gruppe 2 (50%). In Gruppe 3 waren
60% der Kinder der NYHA Klasse II zuzuordnen. Keines befand sich in Klasse I. Von den mit-
tel- und langfristig nachuntersuchten Patienten waren in Gruppe 1 90% der Kinder NYHA
Klasse I und in Gruppe 2 80% der Patienten NYHA Klasse I.

Insgesamt unterschieden sich die Ergebnisse in Gruppe 1 und 2 kaum, allenfalls geringfiigig zu-
gunsten der Gruppe 1. Im Bereich des Percentilenverlaufes war in Gruppe 1 das
GroBenwachstum postoperativ signifikant verbessert im Vergleich zu der Gruppe 2. Die radio-
logischen Untersuchungen ergaben, dass der Herz-Thorax-Quotient in der Gruppe 1 im Mittel
postoperativ gleich geblieben war, bei genauerer Betrachtung der langfristig nachuntersuchten
Patientengruppe zeigte sich die Tendenz zur HerzgroBenabnahme im Vergleich zur mittelfristig
nachbeobachteten Patientengruppe. In Gruppe 2 hatte die HerzgroBe vor allem bei den lénger als
10 Jahre nachbeobachteten Patienten signifikant an Gréfle zugenommen. Die Lungengefazeich-
nung der Patienten in Gruppe 1 hatte sich in 88% der Fille normalisiert, in Gruppe 2 in 75%
der Fille.

Deutlich schlechter waren die Ergebnisse in der Gruppe 3 mit den Kindern, die nur einer Pallia-
tion unterzogen worden waren. Prdoperativ waren alle Kinder der Gruppe 3 klinisch in NYHA-
Klasse III und IV eingeteilt worden und hatten den hochsten Prozentsatz einer Ruhezyanose
(70%). Dies spricht dafiir, dass sich diese Kinder prdoperativ in einem schlechteren Allgemein-
zustand befanden, als die Kinder der anderen beiden Gruppen. Unterstiitzt wird dies auch durch
die Laborergebnisse der Gruppe 3, deren prioperative Werte (Hadmatokrit, Himoglobin und
transkutane Sauerstoffséttigung) signifikant schlechter waren als die der beiden anderen Grup-
pen. Auch postoperativ waren diese Werte signifikant schlechter als die Messdaten der Gruppen
1 und 2. Innerhalb der Gruppe 3 zeigte sich ein signifikanter Unterschied in den postoperativen
Sauerstoffsittigungen zwischen mittel- und langfristig untersuchten Patienten. Kinder, die mehr
als 10 Jahre nachbeobachtet wurden, wiesen signifikant schlechtere Werte auf als Kinder, die
zwischen 5 und 10 Jahre nachkontrolliert wurden. Ein derartiger Unterschied im Langzeitverlauf
konnte fiir die Gruppen 1 und 2 nicht gefunden werden. Dies fiihrt zu dem Schluss, dass sich
palliierte Patienten ohne korrigierenden Eingriff im Langzeitverlauf klinisch verschlechtern,
wihrend sich die korrigierten Kinder nicht verschlechtern, unabhédngig von einem vorausgegan-
genen Palliationseingriff. Die hohe Zahl der spit verstorbenen Patienten (40%) in der Gruppe 3

unterstitzt dies.
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Es ist aber festzuhalten, dass sich insgesamt alle drei Gruppen nach dem operativen Eingriff sig-
nifikant verbessert hatten. So zeigte sich ein Abfall von Hamoglobin und Hamatokrit und ein
Anstieg der transkutanen Sauerstoffsittigung. Wie oben erwihnt blieben diese Verdanderungen in
Gruppe 1 und 2 iber ldngerfristige Zeitradume stabil, wihrend sie sich in Gruppe 3 verschlech-

terten.

Elektrokardiographische Ergebnisse

Elektrokardiographisch hatten 63% der korrigierten Patienten einen AV-Block I. Grades und
3,7% einen drittgradigen AV-Block (ein Patient), zweitgradige AV-Blocke wurden nicht doku-
mentiert. Hohergradige Herzrhythmusstérungen, insbesondere ventrikuldre Tachykardien, waren
bei einem Patienten nachgewiesen worden (3,7%). Diese wurden medikamentds behandelt. Bei
einer Patientin waren nur vereinzelt monotope ventrikuldre Extrasystolen gesehen worden, kli-
nisch bestanden keine Beschwerden. Damit waren hohergradige AV-Blocke und
Herzrhythmusstdrungen nach der Operation in dhnlicher Haufigkeit vorhanden, wie bisher in der

Literatur berichtet wurde (vgl. Tabelle).

Bei Langzeitnachbeobachtungen nach Korrektur-Operation der Fallot’schen Tetralogie waren
ventrikuldre Arrhythmien als wesentliche Ursache der Morbiditdt und Mortalitit nach Korrektur
beobachtet worden, deren Héufigkeit mit der Nachbeobachtungsdauer signifikant korrelierte
(Horstkotte et al., 1993). Der Patient mit ventrikuldren Tachykardien, die etwa 14 Jahre nach der
Korrekturoperation erstmals auftraten, war mit fast 16 Jahren Nachbeobachtungsdauer einer der
am ldngsten kontrollierten Patienten. In einer intraoperativen elektrophysiologischen Studie
konnte gezeigt werden, dass der Ursprung der ventrikuldren Arrhythmien nicht an der Ventriku-
lotomienarbe per se zu finden ist, sondern sich vor allem an der Randzone des intraventrikuldren
Septumpatches befindet (Oechslin et al., 1999). So besteht fiir korrigierte Kinder ein lebenslan-

ges Risiko Komplikationen aus diesem Bereich zu erleiden.
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Echokardiographische Ergebnisse

Alle Patienten wurden sowohl pré- als auch postoperativ regelméBig echokardiographisch unter-
sucht. Die Diagnose des Herzfehlers wurde in allen Fillen prioperativ echokardiographisch

gestellt und durch die Herzkatheteruntersuchung und Angiographie als korrekt bestatigt.

Die postoperative Mitral- bzw. Trikuspidalklappeninsuffizienz wird als eine der wichtigsten
Faktoren fiir das klinische Langzeitergebnis angesehen (Ilbawi et al., 1990; Meisner et al., 1992;
Bertolini et al., 1996; Tlaskal et al., 1998) und gleichzeitig ist dies eine der hiufigsten Ursachen
einer Reoperation (Pacifico et al., 1980; Le Blanc et al., 1986; Karl, 1997). Postoperativ wurde
im Deutschen Herzzentrum ein relativ hoher Anteil an residuellen leicht- bis méBiggradigen
Mitralklappeninsuffizienzen gefunden. Die hiufig gemessene Vergroferung des linken Vorhofes
war eine Folge davon. In 15% der Félle wurde bei hohergradiger Regurgitation eine erneute
Klappenplastik notwendig. In Gruppe 1 war die AV-Klappe zu einem hoheren Prozentsatz suf-
fizient als in Gruppe 2, jedoch ohne statistisch Signifikanz. Hohergradige Insuffizienzen traten
in Gruppe 2 tendenziell hiufiger als in Gruppe 1 auf und konnten vor allem bei den mittelfristig
nachbeobachteten Patienten gesehen werden. Dagegen zeigten Patienten, die ldnger als 10 Jahre
nachuntersucht wurden, hiufiger eine suffiziente bzw. gering insuffiziente Mitral- und Trikuspi-
dalklappe. Warum bei langfristig beobachteten Patienten eher weniger Klappeninsuffizienzen
gefunden wurden, ist nicht zu erkldren. An sich wére eher eine Zunahme des Schweregrades ei-

ner Regurgitation im zeitlichen Verlauf zu erwarten gewesen (Tlaskal et al., 1998).

Nach Rekonstruktion des RVOT ist eine Insuffizienz der Pulmonalklappe (PK) haufig. Mithilfe
von Messungen der links- und rechtsventrikuldren Auswurffraktion bei korrigierten Kindern mit
Fallot’scher Tetralogie konnte eine negative Beeinflussung der Ventrikelfunktion durch ho-
hergradige Pulmonalklappenregurgitationen belegt werden (Schamberger et al., 2000). Nach
Korrektur einer isolierten Tetralogie treten Komplikationen im Bereich des RVOT (i.S. einer
hochgradigen Pulmonalklappeninsuffizienz) deutlich hédufiger ein als Patchausrisse oder AV-
Klappenregurgitationen (Oechslin et al., 1999). Auch im DHZ war der Anteil an geringer bis
méBiger Pulmonalklappeninsuffizienz hoch. Obwohl deshalb keine Reoperationen erfolgten, wa-
ren engmaschige Nachuntersuchungen erforderlich. Die Gruppe 1 wies héufiger eine suffiziente
Pulmonalklappe auf, vor allem bei den langfristig nachbeobachteten Patienten, wéhrend in
Gruppe 2 erst- und zweitgradige Insuffizienzen hdufiger waren. Allerdings erreichten die Unter-

schiede keine statistische Signifikanz. Moglicherweise bedingte die hohe Anzahl an palliativen
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Ausflusstraktrekonstruktionen (75%), die in Gruppe 2 vor dem Korrektureingriff erfolgten, die

Tendenz zu hdufigeren Pulmonalklappeninsuffizienzen. Zudem war auftillig, dass alle Patienten

mit zweitgradiger Pulmonalklappeninsuffizienz einen RVOT-Patch erhalten hatten, zwei davon

erhielten sogar einen transvalvuldren Patch. Bei den Kindern, die echokardiographisch einen zu

groen RVOT besalen, wurde in 64% der Fille ein RVOT-Patch eingenéht. Bei den Patienten

mit suffizienter PK wurde in allen Féllen nur eine Infundibulumresektion und eine Kommissuro-

tomie der PK durchgefiihrt.

Autor Pat. | M. | AV-Insuff. PI PS Re- | NYHA AVB + NBZ
(n) | Down (Grad) (Grad) (Grad) | VSD | (Klasse) HRST
Y P vy B R RPN I BN e
Alf;‘&” 9 | 78% | hiufig (1°) H?I‘lf)ig * 1% | 1:89% Slnglzzoﬁz OE;;J
R T R R I I R [T
Gat;‘;““s 13 | 85% | MI:15% 15% 15% | 15% | I:69% 0 0&33‘)”
Tlf‘gs;‘al 12 | 43% | 33% (I°-1°) | 33% 17% | 21% Ilfzsgfz) VT: 14% 1('51’2935;
I e e e A Rt ) e R ety

Tabelle 15: Vergleich der klinischen postoperativen Ergebnisse. Daten aus der Literatur.

Abkiirzungen:

sk

Pat. (n):

AV-Insuff.

MI:

PI:

PS:
Re-VSD:
NYHA:
AVB:
HRST:
SVT/VT:
NBZ:

fehlende Daten

Patientenanzahl

AV-Klappeninsuffizienz postoperativ

Mitralklappeninsuffizienz postoperativ

Pulmonalklappeninsuffizienz postoperativ

Pulmonalklappenstenose postoperativ

residueller, nicht himodynamisch wirksamer Re-Ventrikelseptumdefekt
postoperative klinische Einteilung nach der New York Heart Association
AV-Block in Gradeinteilung (I1I° = kompletter AV-Block)
Herzrhythmusstérung

supraventrikuldre und ventrikuldre Tachykardien
Nachbeobachtungszeitraum in Jahren mit Angabe des Mittelwertes
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Morbus Down

Von den 37 Patienten dieser Arbeit lag bei 20 Kindern (54%) eine Trisomie 21 vor. In Gruppe 3
(nur palliierte Kinder) war der Anteil an Patienten mit Morbus Down geringer (30%) als in den
korrigierten Gruppen 1 und 2. Hier lag der Anteil bei 63% (17 Patienten). Damit war der Anteil
an M. Down-Kindern in vergleichbarer Grof3enordnung wie in den bisher publizierten Studien
(zwischen 42 bis 88%, vgl. Tabelle). Bei einem isolierten CAVSD liegt die Haufigkeit von Pati-
enten mit Morbus Down bei etwa 60% bis 65% (Tandon et. al, 1973; Meisner et al., 1992).

In Anbetracht der Langzeitergebnisse nach Korrektur eines isolierten CAVSD bei Trisomie 21-
Patienten wurde eine Verbesserung der Lebenserwartung vermutet, die vergleichbar ist mit Mor-
bus Down-Patienten ohne Herzfehler (Bull et al., 1985). Im deutschen Herzzentrum zeigten
Morbus Down-Patienten eine deutlich hohere Rate an Reoperationen aufgrund eines VSD-
Patchausrisses oder einer hohergradigen AV-Klappenregurgitation. Zudem wiesen sie bereits
préoperativ eine hohergradige Insuffizienz der gemeinsamen AV-Klappe auf. Postoperativ traten
mifige Mitralklappeninsuffizienzen zu je 50% bei Trisomie 21 und bei genetisch gesunden Pati-
enten auf. Auch Haneda et al. (1992) konnte nach Korrektur eines isolierten CAVSD keinen
Unterschied in beiden Patientengruppen feststellen. Haufigkeit und Schweregrad der Mitralklap-
peninsuffizienzen waren vergleichbar. 96% der Down-Kinder dieser Arbeit befanden sich
postoperativ in NYHA 1 bzw. II. Weiterhin konnte bei korrigierten Morbus Down-Patienten nach
initialer, herzfehlerbedingter Wachstumsverzogerung eine Zunahme des Groflenwachstums fest-
gestellt werden. Insgesamt verbesserten sich 50% dieser Kinder im Mittel um etwa 25
Percentilenprozent. Diese Entwicklung war vergleichbar mit derjenigen genetisch gesunder Kin-
der, bei denen sich 56% postoperativ verbesserten und im Mittel um 30 Percentilenprozente an

Grofe zunahmen.

Die Héufigkeit einer Trisomie 21 mit angeborenem Herzfehler betrdgt 0,067%, d.h. ca. 7 von
10.000 Kindern (Cullum et al., 1969) und ist damit nicht selten. Angesichts der Ergebnisse dieser
Arbeit die in Einklang mit fritheren Studien stehen, ist es sicher sinnvoll auch Kinder mit Triso-
mie 21 an einer CAVSD mit RVOTO zu korrigieren. Die Kinder profitieren von einer Operation
in dhnlichem Ausmal} wie genetisch gesunde Kinder und eine erhdhte Sterblichkeit der M.

Down-Kinder konnte nicht festgestellt werden.
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5  Zusammenfassung

Komplette atrioventrikuldre Septumdefekte (CAVSD) machen etwa 2-4% aller angeborenen
Herzfehler aus. Eine zusédtzliche rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion (RVOTO) fiihrt zu
einer der Fallot'schen Tetralogie dhnlichen Symptomatik, die sich in Bezug auf Himodynamik,
Klinik, Zeitpunkt und Art der operativen Therapie, der Friih- und Spatmortalitit sowie spéterer

Komplikationen vom einfachen AV-Defekt unterscheidet.

37 Patienten mit o.g. Herzfehler wurden je nach operativer Therapie in drei Gruppen aufgeteilt
(1. primdre Korrektur, 2. sekundire Korrektur nach initialer Palliation, 3. alleinige Palliation).
Von 1965 bis August 1998 wurden die Operationen durchgefiihrt (seit 1974 im DHZ Miinchen),
die Kinder wurden von 1974 bis einschlieBlich Juli 2000 nachuntersucht. Ziel dieser Arbeit war
es, anhand der prd- und postoperativen, retrospektiven Analyse, die Ergebnisse palliativer und
korrigierender operativer Eingriffe zu vergleichen. Besonderes Augenmerk wurde dabei auf die
postoperative Phase und das Langzeitiiberleben gelegt. Es stellte sich die Frage, inwieweit sich
die unterschiedlich therapierten Patienten in Bezug auf Klinik und Uberlebenszeit voneinander

unterscheiden.
Dabei wurden folgende Ergebnisse gefunden:

Klinisch waren die primér und sekundir korrigierten Patienten (Gruppe 1 und 2) postopera-
tiv deutlicher seltener zyanotisch und dyspnoisch als die nur palliierte Gruppe 3. Auch
NYHA Klasse I iberwog postoperativ in den korrigierten Gruppen, war in Gruppe 1 jedoch
hédufiger als in Gruppe 2, keines der nur palliierten Kinder konnte in Klasse I eingeteilt wer-

den.

Die primir korrigierten Kinder (Gruppe 1) zeigten ein signifikant verbessertes Grofen-
wachstum und konnten die initiale, herzfehlerbedingte Wachstumsverzégerung auftholen, v.a.
in der langfristig nachuntersuchten Gruppe. Kinder mit Trisomie 21 erreichten Percentilen-
werte von Morbus Down-Patienten ohne Herzfehler und genetisch gesunde Kindern mit

Herzfehler erreichten Werte von gesunden Individuen.

Die Laborwerte verbesserten sich postoperativ in allen Gruppen. In Gruppe 3 fand sich bei
den langfristig (mehr als 10 Jahre) nachuntersuchten Patienten eine geringere Sauerstoffsatti-

gung als bei den mittelfristig (5-10 Jahre) nachbeobachteten Kindern, als Ausdruck einer
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langfristigen Verschlechterung in dieser Gruppe. Pra- und postoperative Werte waren signifi-

kant schlechter als in den korrigierten Gruppen.

Radiologisch zeigte sich eine HerzgroBenabnahme in Gruppe 1, v.a. bei den langfristig un-
tersuchten Kindern, wohingegen in Gruppe 2 und 3 die HerzgroBe zugenommen hat. In
Gruppe 2 hat der Herz-Thorax-Quotient v.a. in der langfristig nachuntersuchten Gruppe sig-

nifikant zugenommen.

Echokardiographisch war die AV-Klappe und die Pulmonalklappe in Gruppe 1 postoperativ
haufiger suffizient gemessen worden als in Gruppe 2, in dieser Gruppe traten hohergradige
Insuffizienzen hiufiger auf als in der primér korrigierten Gruppe. Alle Patienten, die eine

zweitgradige Insuffizienz aufwiesen, haben ein Patcherweiterung des RVOT erhalten.

Bei Kindern mit Trisomie 21 kam es haufiger zu Reoperationen aufgrund eines VSD-
Patchausrisses und hohergradiger AV-Klappenregurgitationen als bei genetisch gesunden
Kindern. Praoperativ zeigten Morbus Down-Kinder hohergradige AV-Klappeninsuffizienzen,
postoperativ war der Insuffizienzgrad jedoch mit den genetisch gesunden Kindern vergleich-

bar.

In der sekundir korrigierten Gruppe (Gruppe 2) wurden hiufiger Reoperationen durchge-

fiihrt als in der primér korrigierten Gruppe (Gruppe 1).

Die Uberlebensrate ist in der nur palliierten Gruppe (Gruppe 3) deutlich schlechter als in den

korrigierten Gruppen.

Es besteht kein Unterschied in der Mortalitdt zwischen den Gruppen 1 und 2, palliative Vor-

operationen erhohen das Risiko der Hospital- und Spitletalitét nicht.

Die hohe Letalitdt in Gruppe 3 ist auf die negative Patientenselektion und den Operations-

zeitpunkt in dieser Gruppe zuriickzufiihren.

Aus diesen Ergebnissen geht hervor, dass ein korrigierender Eingriff, soweit anatomisch mog-
lich, einer alleinigen Palliation vorgezogen werden sollte, dabei sollte nach Moglichkeit eine
primidre Korrektur durchgefiihrt werden. Eine sekundire Korrektur sollte nur nach strenger Indi-
kationsstellung erfolgen. Unabhdngig davon sollten bei allen Patienten engmaschige
Nachuntersuchungen erfolgen, da das Risiko besteht, auch spéter gravierende Komplikationen zu

entwickeln.
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