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1. Einleitung

1.1. Transposition der groRen Arterien

Die erste morphologische Beschreibung der Transposition der gro3en Arterien
(TGA) erfolgte 1797 durch den englischen Pathologen M. Baillie (Baillie 1797). Der
Begriff ,Transposition” wurde dagegen erst 17 Jahre spater durch Farre gepragt,
als er 1814 den 3. veroffentlichten Fall dieser Anomalie beschrieb (Farre 1814).
Zusehends wurde jedoch jede Positionsanomalie der Aorta als Transposition
bezeichnet, unabhangig davon, aus welchem Ventrikel sie entsprang. Van Praagh
et al. definierten deshalb 1971 die Bezeichnung ,Transposition” neu und fuhrten
gleichzeitig den Begriff der ,Malposition® fur alle anderen abnormen Positionen der
Aorta ein (Van Praagh et al. 1971). Kirklin et al. schrankten den Begriff noch weiter
ein und schlossen Fehlbildungen mit Trikuspidal- oder Mitralatresie und ,double
inlet left or right ventricle® und atrio-ventrikularer Diskordanz aus (Kirklin 2003).

1.1.1. Anatomie

Bei der Transposition der grolRen Arterien sind die Vorhofe meist normal
konfiguriert, sehr selten kann die Anomalie einer Juxtaposition der Herzohren
gefunden werden. Der rechte Ventrikel liegt immer anterior, er ist hypertrophiert
und groRR. Bei ca. 90% der Patienten ist ein subaortaler Konus (Infundibulum)
vorhanden (Kirklin 2003). Die Aorta liegt normalerweise anterior und steigt parallel
zu der dorsal und etwas links liegenden Pulmonalarterie auf. Das Konus-Septum
vereinigt sich mit dem Ventrikelseptum zwischen den Trabeculae
septomarginales. Der Vierkammer-Langsschnitt in Abbildung 1 macht das
Kennzeichen der kompletten TGA deutlich: die diskordante ventrikuloarterielle
Verbindung kombiniert mit konkordanter atrioventrikularer Verbindung.
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Abbildung 1: Einfache Transposition der groBen GefaBe mit intaktem Ventrikelseptum

s: superior, i: inferior, r: rechts, I: links, pulmonary trunk: Truncus pulmonalis, left
appendage: linkes Herzohr, left ventricle: linker Ventikel, right ventricle: rechter Ventrikel
(Hurst 1988)

Bei der TGA mit intaktem Ventrikelseptum (IVS) ist die rechte Ventrikelwand
schon bei Geburt hypertrophiert, wahrend die linke Ventrikelwand bei der Geburt
noch normal dick ist (Smith et al. 1982). Die rechtsventrikulare Muskeldicke nimmt
dann mit steigendem Alter noch starker zu, als es normalerweise der Fall ware.
Der linke Ventrikel zeigt die dazu entgegengesetzte Entwicklung. Hier nimmt die
Wandstarke mit steigendem Alter schwacher als normal zu. Bereits nach zwei
Monaten ist die Wand relativ dinn (Maroto et al. 1983; Danford et al. 1985). Aus
diesem Grund ist die anatomische Korrektur bei der TGA mit IVS ohne eine
vorherige Bandelung der Pulmonalarterie nur in den ersten Lebenswochen

moglich.

Im linken Ventrikel besteht eine fibrose Kontinuitat zwischen Pulmonal- und

Mitralklappe. Die Gestalt des linken Ventrikels andert sich infolge des Druckabfalls




nach der Geburt von einer ellipsoiden Form zu einer ,Bananenform® (Meisner et
al. 1991).

Offnet man den rechten Vorhof, so findet man als Grenze des Vorhofs zur oberen
Hohlvene eine schrag verlaufende Muskelleiste, die Crista terminalis, welche auf
der aulleren Oberflache als Furche erkennbar ist. Dieser Sulcus terminalis atrii

dextrii ist eine wichtige Markierungslinie bei der Senning Operation.

Der AV-Knoten und das His-Bundel liegen in normaler Position, die Form des AV-
Knotens kann allerdings anormal sein. Der linke Schenkel geht haufig als
einzelner Strang eher distal vom His-Bundel ab (Bharati et al. 1976; Lange et al.
1981).

Die Koronararterien entspringen bei der TGA von dem der Pulmonalarterie
benachbarten Sinus, der akoronare Sinus ist meist anterior. Der R. circumflexus
entspringt haufig aus der rechten Koronararterie und zieht dann hinter der
Pulmonalarterie nach links. Die arterielle Versorgung des Reizleitungssystems
erfolgt zu 55% Uber die Sinusknotenarterie der rechten Koronararterie. Sie zieht
dann meist nach posterior und superior und verlauft teilweise im oberen Anteil des
Limbus des Vorhofseptums. Im Allgemeinen verlauft sie dann dorsal der Vena
cava, seltener anterior und kann sich sogar teilen (Anderson et al. 1974).
Entspringt die Sinusknotenarterie aus dem Ramus circumflexus, so verlauft sie
uber die Wand des linken Vorhofs durch das interatriale Septum zur Basis der
Vena cava superior und dann zum Sinusknoten an der Vena cava superior-
Vorhof-Grenze. Die AV-Knoten-Arterie wird meist aus der rechten Koronararterie

versorgt.

Im Rontgen-Thorax, das in der ersten Lebenswoche noch einen normalen Befund
zeigen kann, zeigt sich im weiteren Verlauf eine eiformige Herzsilhouette, eine
leichte HerzvergrofRerung, und aufgrund des erhohten Lungendurchflusses eine
pulmonale Plethora. Im EKG treten ab der ersten Lebenswoche Zeichen der

rechtsventrikularen Hypertrophie auf.

1.1.2. Pathogenese

In der finften Embryonalwoche entstehen die Pulmonalarterie und die Aorta durch
die Septierung des Truncus arteriosus und des Conus Cordis. Dabei bildet sich ein
7



spiralig gedrehtes Septum, so dass sich arterieller und pulmonaler Kreislauf
kreuzen (Abbildung 2). Bei einer TGA unterbleibt diese Rotation und es entstehen
zwei parallele Gefalle (Langman 1989). In der Literatur werden zwei Ursachen fur
diese embryonale Entwicklungsstorungen diskutiert. Die erste Theorie geht von
einer anomalen infundibularen Rotation aus. Die zweite Theorie sieht ein

fehlerhaftes aorto-pulmonales Septum als Ursache fur diese Malformation.

Inzwischen gibt es auch tierexperimentelle Ansatze zur Klarung der Pathogenese.
Im Mausmodell konnte eine dosisabhangige Wirkung von Retinolsdure
nachgewiesen werden (Yasui et al. 1995; Ratajska et al. 2005). Muncke et al.
vermuten eine Beteiligung des PROST 240 Gens an der Herz- und
Hirnentwicklung und Marino et al. einen Zusammenhang zwischen den beiden
Genen Smad2 sowie NODAL und dem Auftreten einer TGA (Marino et al. 2002;
Muncke et al. 2003).

offener
Duclus
artenosus

. offenes
Foramen
ovale

Karper-
kreislauf

a b

Abbildung 2: (a) normale Trennung von Korper- und Lungenkreislauf; (b) fehlende

Rotation des aorticopulmonalen Septums bei der TGA (Drews 1993)




1.1.3 Epidemiologie

Angeborene Herzfehler findet man bei 0,7% bis 1% aller lebend geborener Kinder,
wobei 5% bis 7% aller kongenitalen Herzvitien der TGA zuzuordnen sind (Hoffman
1995b; Hoffman 1995a; Schoetzau et al. 1997; Samanek et al. 1999).

Das Verhaltnis zwischen mannlichen und weiblichen Patienten liegt bei 2 zu 1
zugunsten der mannlichen Patienten. (Bender et al. 1989; Turina et al. 1989;
Talner 1998). Diese Geschlechtsverteilung steigt bei einfacher TGA auf 3,3 zu 1
an und niveliert sich bei komplexen Formen (Liebman et al. 1969).

1.1.4. Assoziierte Herzfehler

Etwa 50% bis 75% der Patienten haben aul’er einem offenem Foramen Ovale
und/ oder Ductus Botalli keine weiteren nennenswerten Anomalien (Meisner et al.
1991; Kirklin 2003). Ventrikelseptumdefekte kommen mit einer Haufigkeit von 20%
bis 30% vor, in 10% der Falle ist ein VSD kombiniert mit einer
Pulmonalklappenstenose, gefolgt von Stenosen der Ausflussbahn des linken
Ventrikels in 5% bis 25% der Falle (Meisner et al. 1991; Kirklin 2003). Funktionell
bedeutende Klappenanomalien sind relativ selten und betreffen meist Patienten
mit einem VSD (Kirklin 2003). Bei 7% bis 10% der Patienten mit TGA findet man
eine Aortenisthmusstenose, wobei der Ductus Botalli im allgemeinen distal der
Einengung offen bleibt und Patienten mit TGA und intaktem Ventrikelseptum

seltener betroffen sind (Meisner et al. 1991).

Der offene Ductus arteriosus ist eine uUber die Neugeborenperiode hinaus
funktionierende Kurzschlussverbindung zwischen Pulmonalarterie und dem
Anfangsteil der Aorta descendens. Im fetalen Kreislauf flieRen Uber diese
Verbindung 2/3 des vom rechten Ventrikel gepumpten Blutes unter Umgehung der
Lungen in die Aorta. Nach der Geburt kommt es physiologisch zu einem
kontraktionsbedingten funktionellen Verschluss des Ductus innerhalb von 20
Stunden. Ein persistierender Ductus Botalli ist bei einer TGA weitaus haufiger zu
finden als in der Normalbevolkerung. Waldman et al. fanden bei der initialen

Herzkatheteruntersuchung der TGA-Patienten in 50% der Falle einen PDA, der
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sich aber im Alter von einem Monat meist funktionell verschlossen hatte (Waldman
et al. 1977).

1.1.5. Himodynamik

1.1.5.1. Fetale Zirkulation

Aus der Plazenta kommendes sauerstoffreiches Blut gelangt Uber den Ductus
venosus und die untere Hohlvene in den rechten Vorhof, und uber die
Eustachische Klappe und das Foramen ovale in den linken Vorhof und Uber die
Mitralklappe in die linke Herzkammer. Die dort entspringende Arteria pulmonalis
leitet das Blut Uber einen offenen Ductus Botalli in die deszendierende Aorta.

Der rechte Ventrikel wird mit sauerstoffarmen Blut versorgt, das uber die
fehlabgehende aszendierende Aorta in den Korperkreislauf geleitet wird. Im
Vergleich zum normalen fetalen Kreislauf ist einerseits der Sauerstoffgehalt in der
Pulmonalarterie relativ. hoher und der Pulmonalgefal3widerstand niedriger.
Andererseits liegt die Sauerstoffsattigung der aszendierenden Aorta bei ca. 50%
(normal 65%), was zu einer relativ niedrigeren Sauerstoffversorgung von Gehirn
und Myokard fuhrt (Hauser 2000).

1.1.5.2. Postpartale Zirkulation

Die postpartale Kreislaufumstellung beginnt mit der einsetzenden Ventilation, was
zu einem deutlichen Abfall des pulmonalvaskularen Gefaldwiderstandes fuhrt. Eine
zusatzliche Verstarkung erfolgt durch Freisetzung endogener Prostaglandine
sowie durch die sauerstoffgetriggerte Freisetzung des EDRF (Endothelial derived
relaxation factor). Oxygeniertes Blut rezirkuliert zwischen dem linkem Ventrikel,
Pulmonalarterie und Lunge, systemvenoses Blut hingegen zwischen rechtem
Ventrikel, Aorta sowie Vena cava inferior und superior (Abbildung 3). Es liegen
somit zwei parallel geschaltete Kreislaufe vor, die nur unter der Vorraussetzung
von Shuntverbindungen mit dem Leben vereinbar sind. Dies wird durch einen

postpartal offenen Ductus Botalli sowie Uber eine entsprechende Mischung auf
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Vorhof- oder Ventrikelebene Uber ein persistierendes Foramen ovale, einen ASD
oder VSD gewahrleistet.

¢ Abbildung 3: Kreislaufsituation bei
PV TGA mit Shunt iiber einen VSD

g&/ (Burkhart et al. 2004)
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Wahrend der Systole kommt es Uber den Ductus Botalli zu einem Shunt
Pulmonalarterie-Aorta descendens, wahrend der Diastole zu einem Shunt Aorta-
Pulmonalarterie, da der LungengefalRwiderstand niedriger ist, als der
SystemgefalRwiderstand. Liegen pulmonale Probleme mit inadaquater Ventilation
vor, kommt uberwiegend ein Shunt aus der Pulmonalarterie in die Aorta zustande,
was zur Hypoxie fuhrt. Auf der anderen Seit kann es durch Restriktion auf
Ductusebene mit Abfall des pulmonalvaskularen Widerstandes zu einem
Uberwiegenden Shunt Aorta-Pulmonalarterie kommen, was sich klinisch in einem
schweren Lungenddem auflern kann. Auf Vorhofebene herrscht idealerweise ein
bidrektioneller Shunt vor, RA nach LA wahrender der Vorhofsystole und LA nach
RA wahrend der Vorhoffullung.

1.1.6. Klinik, Diagnostik und Prognose

Da intrauterin die pathologische Hamodynamik mit Zufluss des sauerstoffreichen
Nabelvenenblutes zur Aorta keine negativen Auswirkungen hat, sind die Kinder bis
zur Geburt meist normal entwickelt. Die klinische Symptomatik postpartal ist
Uberwiegend von der Grolle des Shunts zwischen den beiden parallel
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geschalteten Kreislaufen abhangig. Bei Kindern mit intaktem Ventrikelseptum
entwickelt sich in den ersten Lebensstunden durch eine fortschreitende
Verkleinerung der bestehenden Shunts eine rasch zunehmende zentrale Zyanose.
Ist allerdings ein groferer VSD vorhanden, sorgt dieser fur eine verbesserte
Blutdurchmischung und die Zyanose tritt in den Hintergrund. Die erhohte
Volumenbelastung fuhrt bei diesen Kindern dagegen zu einer fortschreitenden

Herzinsuffizienz.

50% der Kinder mit einer einfachen TGA sind bei der korperlichen Untersuchung
in der ersten Stunde nach der Geburt zyanotisch und 90% nach dem ersten
Lebenstag (Levin et al. 1977). Bei der Auskultation findet man bei der Mehrzahl
der tief zyanotischen Kinder kein Herzgerausch, bei Vorliegen eines VSD's ein
lautes Systolikum am linken unteren Sternalrand und bei Vorliegen einer
Pulmonalstenose ein systolisches Austreibungsgerdusch am linken oberen
Sternalrand. Das EKG ist direkt nach der Geburt oft normal, durch die
Druckbelastung des rechten Ventrikels sind allerdings schon nach der ersten
Lebenswoche Zeichen der rechtsventrikularen Hypertrophie erkennbar (Kirklin
2003). Im Thorax-Rontgenbild sieht man einen grof3en, typischerweise ,eiformig*
konfigurierten Herzschatten. Eine Herzkatheteruntersuchung oder
Echokardiographie dient zur endgultigen Diagnosesicherung und eignet sich zur
Abklarung der Klappen- und Ventrikelfunktion.

Die Prognose der Kinder bei unbehandelter TGA wird im Wesentlichen von der Art
und dem Schweregrad der assoziierten Herz- und Gefald¢fehlbildungen bestimmt.
Vor der Zeit der operativen Korrekturen verstarben im ersten Jahr 90% der Kinder
und die mittlere Lebenserwartung betrug 0,65 Jahre. Kinder ohne VSD leiden
durch den einsetzenden Verschluss der vorgeburtlichen physiologischen
Shuntverbindungen an einer rasch zunehmenden Zyanose und versterben in
erster Linie an den Folgen einer schweren Hypoxie durch unzureichende
Vermischung auf Vorhofebene. Liegt ein hamodynamisch wirksamer VSD vor, ist
die Prognose etwas besser, jedoch fuhrt die vermehrte Volumenbelastung zu
einer progredienten myokardialen Insuffizienz, die letztlich lebenslimitierend ist.
Die héchsten Uberlebenschancen bei unoperierten Patienten haben Kinder mit
TGA, VSD und LVOTO (Mustard 1954).
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Seit Einfuhrung der operativen Behandlungen konnen diese Kinder ein
selbstandiges und weitgehend normales Leben fuhren. Die praoperative Letalitat
ist zudem aufgrund fruhzeitiger Diagnose- und Behandlungsstrategien auf etwa
4% abgesunken (Soongswang et al. 1998).

1.1.7. Therapie

1.1.7.1. Historischer Uberblick

Die Ara der chirurgischen Behandlung der Transposition der groRen Gefale
begann 1950, als Blalock und Hanlon am Johns Hopkins Hospital in Baltimore
erstmals eine Methode zur Teilexzision des Vorhofseptums vorstellten, durch die
sich der klinische Zustand der Neugeborenen sofort nachhaltig verbesserte
(Blalock et al. 1950). Dieser Eingriff, auch Blalock-Hanlon Operation genannt,
fuhrte zu einer verbesserten Mischung von pulmonal- und systemvendsem Blut.
Edwards et al. versuchten 1964 eine Modifikation der Methode nach Blalock-
Hanlon, indem sie zwar den Vorhofseptumdefekt vernahten, dafur aber den
Zufluss Uber die rechte Pulmonalvene in den rechten Vorhof leiteten (Edwards et
al. 1964). Diese Technik konnte sich allerdings nicht durchsetzen, so dass bis zur
revolutionierenden Einfuhrung der Ballonatrioseptostomie (BAS) durch William
Rashkind und William Miller in Philadelphia im Jahre 1966, die Blalock-Hanlon
Operation die Methode der Wahl bei der palliativen Erstbehandlung der TGA blieb
(Rashkind et al. 1966). Der Vorteil der BAS war, dass dieser Eingriff wahrend der
Herzkatheteruntersuchung durchgefihrt werden konnte und somit ein Eingriff am
offenen Herzen nicht notwendig war. Tynan zeigte allerdings, dass nicht alle
Sauglinge bis zur definitiven Korrekturoperation tuberlebten (Tynan 1971). Es sind
deshalb zahlreiche Modifikationen zur Exzision oder Erweiterung des Septums
beschrieben worden (Rastan et al. 1971; Park et al. 1975).

Im Jahre 1953 beschrieben Lillehei und Varco als erste eine “partielle

physiologische Korrektur® mit Anastomosierung der rechten Pulmonalvenen mit

dem rechten Vorhof und der Vena cava inferior mit dem linken Vorhof (Lillehei et

al. 1953). Baffes modifizierte diese Methode 1955, indem er ein aortales

Homograft zwischen die Vena cava inferior und den linken Vorhof implantierte
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(Baffes 1956). Merendino et al. versuchten diese so genannte ,Baffes Operation®

1957 an zwei Patienten, allerdings ohne Erfolg (Merendino et al. 1957).

Die Idee einer hamodynamischen Korrektur auf Vorhofebene durch Verlagerung
des Vorhofseptums, so dass der vendse Ruckstrom in den linken Ventrikel und
der pulmonalvendse Zufluss in den rechten Ventrikel gelangen konnte, wurde
erstmals 1954 von Albert vorgeschlagen (Albert 1954). Die erste erfolgreiche
Vorhofumkehroperation (Atrialer Switch) an Patienten gelang Ake Senning im
Jahre 1958 (Senning 1959). Es folgten zahlreiche Modifikationsversuche unter
anderem durch Schumaker 1961 oder durch Barnard et al. 1962 (Schumaker
1961; Barnard 1962). Wilson et al. glaubten durch Exzision des Vorhofseptums
und Implantation eines Perikardpatches bessere Verhaltnisse zur Umleitung der
Blutstrome zu schaffen (Wilson et al. 1962). William Thornton Mustard etablierte
dieses Verfahren 1963 in Toronto und erzielte anfangs bessere Ergebnisse als
Ake Senning (Mustard 1963). Die Mustard Technik konnte sich in den meisten
Herzzentren durchsetzen, doch aufgrund zunehmender Spatkomplikationen, wie
z.B. Baffle Obstruktionen und Arrhythmien, kam es 1977 zu einer Wiederbelebung
der Senning Operation nach geringfugigen Modifikationen durch Quaegebeur,

Rohmer und Brom (Quaegebeur et al. 1977).

Abbildung 4: Ake Senning (1915 — 2000) in den 1980er Jahren; (Konstantinov et al. 2004)
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Korrekturversuche auf arterieller Ebene, d.h. die Wiederherstellung korrekter
anatomischer Verhaltnisse durch Vertauschen von Aorta und Arteria pulmonalis,
wurden bereits 1954 von Mustard und 1959 von Senning beschrieben (Mustard
1954) (Senning 1959). Es folgten Modifikationen dieser arteriellen
Umsetzoperation von Bailey, Kay und Cross, Anagnostopoulos und Idriss, die
jedoch allesamt hauptsachlich infolge fehlender Myokardprotektion missglickten
(Bailey et al. 1954; Kay et al. 1955; Idriss et al. 1961; Anagnostopoulos 1973).
Bjork und Bouckaert erkannten als erste, dass ein hoher Druck im linken Ventrikel
Grundvoraussetzung fur eine erfolgreiche anatomische Korrektur (Switch
Operation) ist und fuhrten gleichzeitig den Begriff ,Switch-over-Anastomosis® ein
(Bjork et al. 1954). 1975 fuhrten unabhangig voneinander Jatene et al. in Brasilien
und nur kurze Zeit spater auch Yacoub et al. in London erfolgreiche anatomische
Korrekturen an Kindern mit TGA und VSD durch (Jatene et al. 1975; Yacoub et al.
1976) . Eine wichtige Modifikation der original Jatene-Methode ist von Lecompte et
al. in Paris entwickelt worden, und wurde deshalb auch als ,french manoeuvre®
bezeichnet (Lecompte et al. 1981). Bei dieser Technik wird die
Pulmonalisbifurkation vor die aszendierende Aorta verlagert.

Switch Operationen (Abbildung 5) gelangen zunachst nur bei Kindern mit TGA und
VSD, denn hier blieb der linke Ventrikel durch die Belastung des Shuntblutes
leistungsfahig genug, um nach erfolgter anatomischer Operation die
Aufrechterhaltung des Systemdruckes zu Uubernehmen. Bei Kindern mit intaktem
ventrikularem Septum verhinderte zunachst ein postoperatives Versagen des
linken Ventrikels die erfolgreiche Anwendung dieser Technik (Yacoub et al. 1977).
Abe et al. sowie Mauck et al. zeigten aber 1978 und 1977, dass auch bei diesen
Kindern eine erfolgreiche anatomische Korrektur durchgeflihrt werden kann
(Mauck et al. 1977; Abe et al. 1978). Yacoub et al. fuhrten schlieBlich 1977 als
vorbereitende Operation eine Bandelung der Pulmonalarterie ein (Yacoub et al.
1977). Nach diesem Eingriff, der den linken Ventrikel auf die definitive Korrektur
vorbereitete, folgte dann in einem gewissen Zeitabstand die Switch Operation.
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Abbildung 5: Arterielle Switch Operation (Hurst 1988)

Schon bald stellte sich heraus, dass die einzeitige anatomische Korrektur der TGA
mit IVS nur innerhalb der ersten drei Lebenswochen mdglich ist, solange der
linksventrikulare Druck hoch und belastbares Myokard vorhanden ist. Radley-
Smith und Yacoub demonstrierten die Gultigkeit dieses Verfahrens in London,
Quaegebeur in Holland und Castaneda in Boston (Castaneda et al. 1984; Radley-
Smith 1984; Quaegebeur et al. 1986). Nach diesem Konzept wird an vielen
Zentren mit gutem Erfolg operiert (Hougen 1984; Mee 1986; Sidi et al. 1987).

Damus, Kaye und Stansel beschrieben 1975 eine Modifikation zur anatomischen
Korrektur der kompletten TGA (Damus 1975; Kaye 1975; Stansel 1975). Bei
dieser Technik wurde das Ende der Arteria pulmonalis communis nach
Durchtrennung End-zu-Seit mit der aszendierenden Aorta anastomosiert. Der
rechtsventrikulare Ausflusstrakt wird dann mit einem klappentragenden Conduit
vom rechten Ventrikel zur distalen Pulmonalarterie rekonstruiert. Der linke

Ventrikel wird dadurch ebenfalls zum Systemventrikel erhoben.

Rastelli publizierte bereits 1969 das Prinzip eines ahnlichen Korrekturverfahrens

und flhrte diese Technik erfolgreich an der Mayo Klinik in Rochester fur die
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Behandlung der komplexen TGA mit Pulmonalstenose und VSD ein (Rastelli
1969). Bei der Rastelli Operation wird der linke Ventrikel Uber den VSD mittels
eines Tunnelpatches an die Aortenklappe konnektiert. Der truncus pulmonalis wird
durchtrennt, das distale Ende des Truncus pulmonalis wird mit einem
klappentragenden Conduit vom rechten Ventrikel verbunden und der proximale

Stumpf verschlossen.

1.1.7.2. Versorgung vor Korrekturoperation

1.1.7.2.1. Medikamentdse Versorgung

Patienten mit einer TGA und IVS sind auf die Durchmischung der Kreislaufe tUber
ein offenes Foramen ovale oder einen Ductus arteriosus angewiesen. Durch die
Gabe von Prostaglandin E4 oder E; kann der Ductus offen gehalten oder wieder
eroffnet werden. Dadurch erfolgt in den meisten Fallen eine ausreichende
praoperative Durchmischung der beiden parallel geschalteten Kreislaufe (Hauser
2000).

1.1.7.2.2. Ballonseptostomie nach Rashkind und Miller

Das von Rashkind und Miller 1966 erstmals publizierte Rashkind-Mandver mit
Eroffnung des Foramen ovale steht auch heute noch als Erstbehandlung im
Vordergrund (Rashkind et al. 1966; Tynan 1972). Ziel der Ballonseptostomie ist
es, einen bidirektionalen Shunt auf Vorhofebene zu schaffen, um eine
ausreichende Durchmischung des arteriellen und vendsen Blutes zu
gewahrleisten und der Entwicklung einer Lungenstauung mit konsekutivem
Lungenddem entgegenzuwirken. Dabei wird wahrend der
Herzkatheteruntersuchung ein Ballonkatheter unter Rontgenkontrolle durch das
Foramen ovale in den linken Vorhof gefuhrt. Der Ballon wird mit Flissigkeit gefullt
und ruckartig zurickgezogen, so dass das Vorhofseptum breit einrei3t und damit

die interatriale Verbindung vergrofRert wird.

1.1.7.2.3. Atrioseptektomie nach Blalock-Hanlon

Die chirurgische Behandlung der TGA begann 1950, als Blalock und Hanlon durch
eine Teilexzision des Vorhofseptums eine verbesserte Durchmischung von
pulmonal- uns systemvendsem Blut auf Vorhofebene erreichten (Blalock 1950).
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Bis zur EinfUhrung der Ballonatrioseptostomie durch Rashkind und Miller blieb

diese Operation Mittel der Wahl als Erstversorgung der hochzyanotischen Kinder.

1.1.7.2.4. Verschlul eines PDA

Die Indikation zum Verschlul® eines persistierenden Ductus Arteriosus Botalli
(PDA) vor der Korrekturoperation ist einem grof3en, hamodynamisch bedeutsamen
PDA vorbehalten. Der vermehrte Lungenfluss bei einem grof3en PDA fuhrt dabei
zu einer Lungengefalerkrankung und einer erhohten Herzbelastung, die in einer
Herzinsuffizienz mindet. Zu Beginn sind die Patienten oft asymptomatisch und
haben in der Regel eine gute Sauerstoffsattigung.

Der operative Verschlul eines PDA wird durch eine links posterolaterale
Thorakotomie durchgefuhrt. Der Ductus arteriosus wird dabei mehrfach ligiert oder

durchtrennt und die Stumpfe Ubernaht.

1.1.7.3. Vorhofumkehr nach Senning

Bei der Senning Operation wird durch das Einnahen eines Flickens aus Perikard,
eines so genannten Baffles, eine Umleitung des systemvendsen und
pulmunalvendsen Zustroms auf Vorhofebene erreicht und damit das Herzvitium
funktionell, jedoch nicht anatomisch korrigiert. Dabei wird das systemvendse Blut
zur Mitralklappe und danach in den linken Ventrikel geleitet und gelangt von dort in
die Pulmonalarterie. Umgekehrt erreicht das pulmonalvendse Blut Uber den
atrialen Baffle die Trikuspidalklappe, flief3t in den rechten Ventrikel und danach in
die Aorta ab. Es wird somit eine Trennung zwischen systemischer und pulmonaler

Zirkulation erzielt.

Als  Spatkomplikationen der  Vorhofumkehr  nach Senning treten
Herzrhythmusstorungen, Insuffizienz der Trikuspidalklappe und Stenosen der
Venenfacher auf, sowie eine Dysfunktion des zum Systemventrikel erhobenen
rechten Ventrikels, die zu einer zunehmenden Belastungseinschrankung fuhrt
(Peters et al. 2001). Von chirurgischer Seite kann bei einer fortschreitenden

rechtsventrikularen Insuffizienz eine Zweistufenoperation mit Bandelung der
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Pulmonalarterie (Stufe 1) und nachfolgender arterieller Switch Operation (Stufe 2)

durchgefuhrt oder eine Herztransplantation vorgenommen werden.

1.1.7.3.1. Chirurgische Einzelheiten bei der Vorhofumkehroperation nach Senning

Nach Meisner et al. (Meisner et al. 1991):

Der Zugang zum Herzen erfolgt Uber die mediane Langssternotomie. Der Eingriff
ist nur mit Hilfe der Herz-Lungen-Maschine moglich. Patienten unter 8 KG wurden
in der Regel im Kreislaufstillstand in tiefer Hypothermie, d.h. 18° C
Rektaltemperatur, operiert (Barrat-Boyes 1976). Zu diesem Zweck wird eine
Kanule als arterieller Zufluss in die Aorta und als venoser Ruckfluss eine Kanule in
den rechten Vorhof eingefuhrt. Nach Beginn der extrakorporalen Zirkulation wird
bei Erreichen der gewunschten rektalen Temperatur (ca. 18°C) die vendse Kanule
temporar entfernt. Bei Patienten mit einem Korpergewicht uber 8 kg werden
sowohl die untere als auch die obere Hohlvene separat voneinander kanuliert.
Diese Patienten werden bei einer weniger tiefen Hypothermie bei etwa 25°C und
einem kontinuierlichen ,low flow“ Bypass operiert, wobei der Kreislauf falls notig
fur etwa 10 bis 15 Minuten abgestellt werden kann.

Wahrend der Kuhlphase werden der Ductus Botalli verschlossen, die Hohlvenen
umschlungen und der Sulcus interatrialis prapariert. Nach Lokalisation des
Sinusknotens, wird 3 bis 4 mm anterior des Sinusknotens eine Markierungsnaht
gesetzt. Im totalen Kreislaufstililstand oder unter EKZ, am kardioplegisch
stillgelegten Herzen, wird eine Langsinzision von der markierten Stelle an im
rechten Vorhof anterior der Crista terminalis in Richtung Vena cava inferior
durchgefuhrt. Danach wird der Vorhofseptumdefekt identifiziert. Der obere Rand
des Vorhofseptums wird am Limbus fossae ovalis abgetrennt und in Langsrichtung
so aufgespalten, dass bei ausreichendem Material damit das Dach des linken
Vorhofs geschaffen werden kann. Dazu wird der Septumrand nach dorsal
verlagert und unterhalb des medianen Vorhofseptumrandes mit einer
fortlaufenden Naht am Oberrand der linken Lungenvenen, d.h. dorsal der
Mindung des linken Herzohrs, fixiert. Falls der Anteil des restlichen
Vorhofseptums zu klein ist, um dieses Dach spannungsfrei zu bilden, kann
alternativ auch ein kleiner Dacronpatch verwendet werden. Die von Ake Senning
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(Messmer et al. 1978) urspringlich angegebene Methode der Inzision in das
Ostium des Sinus coronarius und Spaltung desselben bis zum Boden des linken
Vorhofs wurde aufgrund eventuell resultierender Rhythmusstorungen im
Deutschen Herzzentrum Munchen nicht durchgefuhrt (Gillette et al. 1980).

Nach Eroffnung des linken Vorhofs in der atrio-ventrikularen Grube von anterior
nach kaudal, bestimmt man die Ostien der rechten Lungenvenen. Um den
Ausfluss zu erweitern wird die rechte obere Lungenvene, die meist anterior liegt, in
Langsrichtung aufgespalten. Um ein tunnelformiges Hohlvenendach zu schaffen
werden nachfolgend die Rander des ursprunglichen Vorhofseptums mit dem
vormaligen Rand des rechten Vorhofs vernaht. Das Septum zwischen den beiden
AV-Klappen muss belassen werden. Da die Naht an der unteren Hohlvene
beginnt, wird zunachst deren Offnung genau bestimmt. Beim Vorhandensein einer
Valvula Eustachii wird diese in die Naht miteinbezogen. Aufgrund der Gefahr einer
AV-Knoten-Lasion naht man am Unterrand des Sinus coronarius, so dass dieser
Jfunktionell links“ zu liegen kommt. Im Bereich der oberen Hohlvene und am
oberen Anteil des Vorhofseptums erfolgt die Naht entlang der Crista terminalis bis
zum Oberrand des ursprunglichen Vorhofseptums. Das Blut aus beiden
Hohlvenen flieRt nach diesen Mallnahmen Uuber die dorsale Klappe in den
anatomisch linken und funktionell rechten Ventrikel. Um das Blut aus den
Lungenvenen in den anatomisch rechten und funktionell linken Ventrikel zu leiten,
wird der Rest des ehemaligen rechten Vorhofs Uber die Kavaeeinmindungsstellen
gestulpt und mit dem lateralen Rand der Inzision der rechten Lungenvenen
vereinigt. Es muss einerseits beachtet werden, dass im Bereich der Vena cava
keine Stenosierungen entstehen. Andererseits ist der Bereich des Sinusknotens
streng zu schonen, so dass er meist kranial der oberen Nahtreihe zu liegen
kommt. Falls der Rest des rechten Vorhofs zur Anastomose mit dem anterioren
Rand der Lungenvenen zu klein ist und somit die Gefahr einer Abflussbehinderung
besteht, bietet sich zur Erweiterung das benachbarte Perikard an, das in situ
belassen am Rand des rechten Vorhofs angenaht werden kann. Die Verwendung
von monophilem resorbierbarem Nahtmaterial soll dabei die Bildung von narbigen

Stenosierungen verhindern.

Zur Wiedererwarmung nach temporarem tiefem hypothermen Kreislaufstillstand,
legt man die temporar entfernte Kanule wieder in das anatomisch rechte Herzohr
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und stellt die extrakorporale Zirkulation an. Einer moglichen Herziberdehnung
kann durch vorsichtige Herzdruckmassage oder durch Kandlierung des vormals
linken Herzohres vorgebeugt werden. Aufgrund der Obstruktion der Hohlvenen
durch die Kanulen sind Druckwerte von 14-20 mmHg in den Venae cavae keine
Seltenheit, nach Entfernung der eingelegten Kanulen normalisieren sich diese

Werte aber in der Regel wieder.
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Abbildung 6: Schematische Darstellung der Operationstechnik bei der Vorhofumlagerung

nach Senning (Meisner et al. 1991)

A Langsinzision am rechten Vorhof, Inzision des rechten Lungenvenenfaches. B Nach Eréffnen des Vorhofs Exzision des
Septums unter Erhalt des lateralen Randes. C Das Ostium der linken Lungenvenen ist sichtbar. D Der exzidierte
Septumrest wird als Dach des linken Vorhofs eingenaht. E Vervollstandigung des Holvenenfaches durch Naht des
posterolateralen Vorhofrandes an den Rand des geschaffenen Atriumseptumdefekts. F Vervollstandigung des
Lungenvenenfaches durch Naht des anterioren Vorhofrandes an die Wand des rechten Vorhofs und an die rechten
Pulmonalvenen.

21




1.2. Zielsetzung der Arbeit

Seit 1977 werden am Deutschen Herzzentrum Munchen bei Patienten mit einer
einfachen Transposition der groen Arterien Vorhofumkehroperationen nach
Senning durchgefuhrt. Ziel der vorliegenden Arbeit war, alle am Deutschen
Herzzentrum in den Jahren 1977 bis 1993 mit der Diagnose einer einfachen TGA
operierten Patienten systematisch zu erfassen und im klinischen Verlauf zu
beurteilen. Hierzu wurden praoperative morphologische und klinische Daten, der
perioperative Verlauf und friihpostoperative Ergebnisse ausgewertet. Uber eine
systematische Erfassung des Langzeitverlaufs anhand von
Nachuntersuchungsergebnissen sollte die Letalitat, die Reoperationsrate sowie
die Haufigkeit von Rhythmusstorungen und rechtsventrikularer Dysfunktion zum
Follow-up Zeitpunkt bestimmt werden. Mittels an die Patienten versandter
Fragebogen sollte zudem die subjektive Belastungsfahigkeit sowie die
Lebensqualitat eruiert werden. Gleichzeitig sollten mogliche Risikofaktoren fur das
Versagen des rechten Ventrikels und fur eine Spatletalitat untersucht werden.
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2. Material und Methodik

2.1. Datenerfassung

In der vorliegenden retrospektiven Follow-up Studie wurden alle Patienten mit
einfacher Transposition der gro3en Arterien eingeschlossenen, die sich zwischen
1977 bis 1993 am Deutschen Herzzentrum in Minchen einer Senning Operation
unterzogen haben. In das Patientenkollektiv wurden sowohl Patienten mit intaktem
interventrikularem Septum aufgenommen, als auch Patienten mit einem kleinen,
hamodynamisch unwirksamen Ventrikelseptumdefekt, der wahrend der

Korrekturoperation nicht verschlossen wurde.

Patienten mit TGA und VSD oder TGA und LVOTO wurden in einer
vorausgegangenen Studie bereits untersucht. Patienten mit assoziierten
Herzfehlern wie univentrikularem Herzen, atrio-ventrikularem Septumdefekt und
atrio-ventrikularer Diskordanz wurden aus der Studie ausgeschlossen. Patienten
mit grolem VSD und fixierter pulmonal-arterieller Hypertonie, bei denen der VSD
nicht verschlossen werden konnte, wurden ebenfalls ausgeschlossen. Zudem
wurden auch Patienten, die zum Zeitpunkt der Follow-up Studie in nicht
deutschsprachigen Landern lebten, ausgeschlossen.

Die erfassten Daten gliedern sich fur alle Patienten in vier Abschnitte:
» Praoperative Ausgangssituation und Diagnostik
* Korrekturoperation und postoperative stationare Behandlung
» Follow-up als Patientenbefragung unter Zuhilfenahme eines Fragebogens
* Follow-up anhand der Arztbriefe und Berichte der weiterbehandelnden
Arzte

Zur Systematisierung und Standardisierung der Daten wurde ein Excel-Arbeitsblatt
erarbeitet, in dem alle fur die Arbeit notwendigen Informationen jeweils fur einen

Patienten eingetragen werden konnten. Es gab zwei verschiedene Arten von
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Daten, die in das Excel-Arbeitsblatt eingegeben wurden. Einmal quantitative
GrofRen und zweitens qualitative GrolRen, die durch eine Codenummer in der
Tabelle aufgenommen wurden. In vielen Fallen wurde die Information zunachst als

freier Text eingegeben und anschlielRend systematisch codiert.

2.1.1. Praoperative Daten

2.1.1.1. Demografische Daten

Die demografischen Daten beinhalten alle Angaben, die zur Identifizierung der
Patienten erforderlich sind. Hierzu gehoren Alter, Geschlecht und Gewicht zum
Behandlungszeitpunkt. Die Auswertung erfolgte anhand verschlisselter
Patientenidentifizierung.

2.1.1.2. Medikamentdse Therapie

Zudem wurde die praoperative medikamentose Therapie erfasst. Folgende
Medikamente sind berucksichtigt worden:

» Diuretika

» Antiarrhythmika

* Medikamente, die die Herzarbeit beeinflussen (Digitalis, ACE-Hemmer)

* Prostaglandine

2.1.1.3. Herzkatheteruntersuchung

Um die praoperative Situation zu charakterisieren, wurde bei den Patienten, bei
denen praoperative  Herzkatheterdaten @ wie  Sauerstoffsattigung  und
Druckverhaltnisse zur Verfugung standen, die Katheteruntersuchung ausgewertet.
Bei einigen Patienten erfolgte mehrmals eine Herzkatheteruntersuchung. Fur die
Auswertung mafgebend war dabei die letzte Katheteruntersuchung vor der
Senning Operation. Falls wahrend des Herzkatheters eine BAS durchgefuhrt
wurde, beziehen sich die Angaben zur Sauerstoffsattigung und zu den

Druckverhaltnissen nach erfolgter BAS.
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2.1.1.4. Eingriffe vor Korrekturoperation

Es wurde die Art und der Zeitpunkt der operativen Vorbehandlung in den
erstversorgenden Zentren und im Deutschen Herzzentrum Munchen erfasst. Die
Art der Vorbehandlung konnte in folgende Gruppen unterteilt werden:

* Atrioseptektomie nach Blalock Hanlon (ASE)

» Aortopulmonaler Shunt (Blalock-Taussig-Shunt)

* Resektion einer Coarctation (CoA)

» Verschluss eines persistierenden Ductus arteriosus (PDA-Ligatur)

» Ballonatrioseptostomie (BAS)

2.1.2. Perioperative Daten
2.1.2.1. Korrekturoperation

In diesem Abschnitt der Datenerfassung wurden die Daten zur Korrekturoperation
aus dem Operationsbericht und dem Anasthesieprotokoll erhoben. Von diesen
Daten wurden u.a. das Operationsalter und —gewicht, sowie Art und Zeit der

extrakorporalen Zirkulation ausgewertet.

2.1.2.2. Postoperativer Verlauf

Die Daten zur postoperativen Nachbehandlung wurden aus den
Verlegungsprotokollen der Intensivstation auf die Pflegestation, den
Stationsberichten und aus dem Entlassungsbericht entnommen. Dabei wurden
folgende Daten ausgewertet:

» Tage auf der Intensivstation

» Tage intubiert

» Tage mit Katecholamintherapie (Dopamin, Dobutrex, Adrenalin, Arterenol)

in Dosen 2 5 pug/kgKG/min

« Stationare Aufenthaltsdauer

» Postoperativer AV-Block

* EKG und Medikation bei Entlassung

Alle Angaben bezuglich der stationaren Nachbehandlung wurden auf die
postoperative Zeit nach der Senning Operation bezogen.
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2.1.2.3. Frih- und Spatletalitat

Frahletalitat wurde definiert als Tod auf Grund jeder Ursache innerhalb des
stationaren Aufenthaltes nach der Senning Operation. Spatletalitat wurde definiert
als Tod auf Grund jeder Ursache nach Entlassung aus dem stationaren Aufenthalt

nach der Senning Operation.

2.1.3. Follow-up
2.1.3.1. Fragebogen

Der erste Schritt der Follow-up Untersuchung bestand darin, die noch lebenden
Patienten zunachst brieflich zu kontaktieren. Die Erhebung des Follow-up erfolgte
zwischen Mai 2003 und Juli 2004. Es wurde an alle Uberlebenden 229 Patienten
ein Anschreiben, das eine kurze Erklarung uber Ziel und Zweck der Erhebung und
einen beiliegenden Fragebogen sowie einen frankierten Ruckumschlag enthielt,
verschickt (siehe Anhang). Patienten unter 16 Jahren wurden nicht direkt
angeschrieben, sondern ihre Erziehungsberechtigten. Diejenigen Patienten, die
nicht innerhalb von 8 Wochen antworteten, wurden telefonisch befragt. Im
Todesfall wurden die zuletzt betreuenden Arzte kontaktiert, um die Todesursache

zuU ermitteln.

Der Fragebogen gliedert sich in vier Teile. Im ersten Abschnitt wurden die
Patienten nach der subjektiven Einschatzung von Belastbarkeit und
Lebensqualitat sowie dem Gesundheitszustand befragt. Die Patienten konnten die
vorformulierten Antwortkastchen ankreuzen. Aus diesen Angaben erfolgte in der
Auswertung die Einteilung in den jeweiligen Funktionsstatus nach der New York
Heart Association (NYHA). Der Ability Index wurde nach Warnes und Somerville
klassifiziert (Warnes et al. 1986). Im zweiten Teil wurden die Patienten gebeten,
Datum und Institution der letzten Nachuntersuchung anzugeben und Fragen zur
momentanen Medikamenteneinnahme zu beantworten. Die Patienten wurden im
dritten Teil Uber das Vorhandensein weiterer Erkrankungen, wie Arrhythmien,
kardio-vaskulare Erkrankungen, Schlaganfalle und Thrombosen befragt. Zudem
wurden Fragen zu Reoperationen, Herzkatheteruntersuchungen,
Schrittmacherimplantation und Krankenhausaufenthalten gestellt. AbschlieRend
wurden die Patienten zur Vervollstandigung der Patientendaten des Deutschen
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Herzzentrums Midnchen um die Angabe der aktuellen Adresse und die Adresse

des behandelnden Hausarztes gebeten.

NYHA KLINISCHER BEFUND
NYHA |-Stadium  Vdllige Beschwerdefreiheit bei normaler korperlicher
Belastung

NYHA Il-Stadium  Leichte Einschrankung der korperlichen Belastbarkeit; in
Ruhe und bei leichter korperlicher Tatigkeit besteht
Beschwerdefreiheit

NYHA lllI-Stadium  Starke Einschrankung der Belastbarkeit; Wohlbefinden in
Ruhe, aber Beschwerden schon bei leichter kdrperlicher
Tatigkeit

NYHA IV-Stadium Bei jeder korperlichen Tatigkeit Zunahme der meist schon
in Ruhe bestehenden Herzinsuffizienzzeichen

Tabelle 1: NYHA-Klassifikation

ABILITY INDEX BEFUND

Ability Index 1 Normale Lebensfuhrung; ganztatig berufstatig oder in
Ausbildung; Schwangerschaft moglich

Ability Index 2 Lebensqualitat durch Symptome beeintrachtigt;
Teilzeitarbeit moglich

Ability Index 3 Arbeitsunfahig; Aktivitat deutlich eingeschrankt

Ability Index 4 Extreme Einschrankung; nahezu standig an zu Hause
gebunden

Tabelle 2: Ability Index nach Warnes und Somerville

2.1.3.2. Nachuntersuchungen

Informationen aus Ambulanzbesuchen wurden ebenfalls aus der Krankenakte
entnommen. Es wurden die Befunde der letzten Kontrolluntersuchung bis Juli
2004 ausgewertet. Die Ambulanzuntersuchungen bestanden aus Kklinischer
Untersuchung, Echokardiographie und Ruhe-EKG. Traten wahrend der
ambulanten Untersuchung besondere Auffalligkeiten auf, so wurde bei den
Patienten zusatzlich ein Belastungs-EKG oder ein 24-Stunden-EKG durchgefuhrt.
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2.1.3.21. EKG

Die EKG-Befunde wurden nach folgenden Kriterien kategorisiert:

EINTEILUNG DER RHYTHMUSSTORUNGEN

Storungen der Reizbildung

Nomotope Stérungen Sinustachykardie

Sinusbradykardie
Sinusarrhythmie

Passiv-heterotope Storungen Knotenrhythmus

Vorhofrhythmus
AV-Dissoziation

Aktiv-heterotope Stérungen Extrasystolen

Vorhofflattern
Vorhofflimmern

Storungen der Erregungsleitung AV-Block, Rechtsschenkelblock

Tabelle 3: Einteilung der Rhythmusstérungen

2.1.3.2.2. Rechtsventrikulare Funktion

Die rechtsventrikulare Funktion wurde qualitativ und visuell durch einen

erfahrenen Kardiologen im Rahmen einer echokardiographischen Untersuchung

beurteilt. Als Kriterien fur die RV Funktion wurden Kontraktionsmuster, \Wanddicke,

ventrikulare Dimensionen und Septumbewegung verwendet. Die Einteilung der

Schweregrade der rechtsventrikularen Dysfunktion (RVD) erfolgte auf einer Skala
von 0 bis 3 (Tabelle 4).

RVD KLINISCHER BEFUND

Grad 0 Normale Ventrikelfunktion

Grad 1 Leicht eingeschrankte Ventrikelfunktion
Grad 2 Mittelgradig eingeschrankte Ventrikelfunktion
Grad 3 Hochgradig eingeschrankte Ventrikelfunktion

Tabelle 4: Einteilung der rechtsventrikuldaren Dysfunktion
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2.1.3.2.3. Funktion der Trikuspidalklappe

Das Vorhandensein einer Trikuspidalinsuffizienz wurde ebenfalls mittels
Echokardiographie  ermittelt. Die Einteilung des Schweregrades der
Trikuspidalinsuffizienz (Tl) erfolgte auf einer Skala von 0 bis III.

TI KLINISCHER BEFUND
Grad O Keine Tl

Grad | Geringe Tl

Grad Il Mittelgradige TI

Grad IlI Hochgradige Tl

Tabelle 5: Einteilung der Trikuspidalinsuffizienz

2.1.3.2.4. Endpunkt rechtsventrikuldre Dysfunktion

Der kombinierte Endpunkt ,rechtsventrikulare Dysfunktion® wurde beim Eintreten
eines oder mehrer in Tabelle 6 aufgeflhrten Ereignisse erreicht.

ENDPUNKT RECHTSVENTRIKULARE DYSFUNKTION
mittelgradige bis hochgradige Reduktion der RV Funktion
mittelgradige bis hochgradige Trikuspidalinsuffizienz
Durchfuhrung einer Bandelungs-OP

Durchfihrung einer arteriellen Switch-Operation
Durchfuhrung einer Herztransplantation

Tod durch dekompensierte Herzinsuffizienz

Tod durch Kammerflimmern

Tabelle 6: Erreichen des kombinierten Endpunktes ,,rechtsventrikuldre Dysfunktion*
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2.2. Statistische Auswertung
2.2.1. Alilgemeine Vorgehensweise

Die statistische Auswertung erfolgte mit dem Programm SPSS (Statistical
Package for the Social Sciences) Version 12.0.1 fur Windows unter Anleitung von
Frau Busch im Institut fir Medizinische Statistik und Epidemiologie (Direktor: Prof.
Dr. Klaus A. Kuhn) an der TU Munchen.

2.2.2. Deskriptive Statistiken

Kategoriale Variablen wurden ausgezahlt und die prozentuale Verteilung
angegeben. Bei kontinuierlichen Variablen wie GroRe und Gewicht wurde
entweder der Mittelwert mit Standartabweichung bestimmt oder der Median mit
25% und 75% Perzentil angegeben. Die Berechnung der Uberlebenszeiten und
der Wahrscheinlichkeiten der Ereignisfreiheit erfolgte nach Kaplan-Meier (Kaplan
1958).

2.2.3. Korrelationsanalysen

Mittelwertdifferenzen stetig verteilter Merkmale wurden mittels einfaktorieller
Varianzanalyse untersucht, Unterschiede von qualitativen Merkmalsverteilungen
wurden mittels Chi-Quadrat-Test nach Pearson auf statistische Signifikanz
untersucht. P-Werte < 0,05 wurden als statistisch signifikant eingestuft.
Unterschiede zwischen zwei oder mehreren Kaplan-Meier Kurven wurden mit dem
Log Rank Test untersucht (Peto 1972).

Die vorliegende Studie wurde von der Ethikkommission der technischen
Universitat Minchen begutachtet und genehmigt.
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3. Ergebnisse
3.1. Patientenkollektiv

Von allen Patienten, bei denen im Deutschen Herzzentrum Munchen eine Senning
Operation durchgefuhrt wurde, erfullten 248 (173 mannlich, 75 weiblich) die
Einschlusskriterien und konnten in die Studie einbezogen werden. Die
Operationszahlen pro Jahr fur dieses Patientenkollektiv sind der Abbildung 7 zu

entnehmen.
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Abbildung 7: Senning Operationen am Deutschen Herzzentrum Miinchen bei einfacher TGA
von 1977 bis 1993

3.1.1. KorpergrofBle

Die durchschnittliche Korpergrofe zum Zeitpunkt der Senning Operation lag bei
63,9 cm+10,7 cm. Der kleinste Patient war 47 cm und der grote Patient 88 cm
grol. Bei einem Patienten lagen keine Angaben zur Korpergrofle zum

Operationszeitpunkt vor.
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Abbildung 8: KérpergroBe zum Operationszeitpunkt (n=247)

3.1.2. Kérpergewicht

Das durchschnittliche Kérpergewicht zum Zeitpunkt der Senning Operation betrug
6,1+2,4 kg. Der leichteste Patient wog dabei 2,8 kg, der schwerste Patient 11,7 kg.

Bei einem Patienten lagen keine Angaben zum Korpergewicht zum
Operationszeitpunkt vor.
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Abbildung 9: Korpergewicht zum Operationszeitpunkt (n=247)
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3.1.3. Alter

Das durchschnittliche Alter zum Zeitpunkt der Senning Operation betrug 7,1+6,7

Monate. Das jungste Kind wurde am zweiten Lebenstag operiert, das alteste Kind
nach 29,9 Monaten.
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Abbildung 10: Patientenalter zum Operationszeitpunkt (n=248)

3.1.4. Hamoglobinkonzentration

Es liegen von 243 Patienten Angaben zur Hamoglobinkonzentration (Hb-Wert)
zum Operationszeitpunkt vor. Der durchschnittliche Hb-Wert betrug 18,4+2,8 g/dl.
Der minimale Wert betrug dabei 12,3 g/dl, der maximale Wert 25,1 g/dl.
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Abbildung 11: Hb-Konzentration zum Operationszeitpunkt (n=243)

33



3.2. Praoperative Befunde und Eingriffe

3.2.1. Ventrikelseptumdefekte

Die kardiologische Diagnostik erfolgte durch Echokardiographie und
Herzkatheteruntersuchung. Es wurden folgende Diagnosen bei den 248 TGA
Patienten gestellt: 221 Patienten (89,1%) hatten ein intaktes interventrikulares
Septum und 27 Patienten (10,9%). besallen einen kleinen, hamodynamisch
unbedeutsamen VSD. Bei einem dieser 27 Patienten wurden multiple kleine VSDs

nachgewiesen.

3.2.2. Extrakardiale Missbildungen

Extrakardiale Missbildungen lagen bei 5 Patienten (2,0%) vor. Bei 3 Patienten
wurde eine Lippen-Kiefer-Gaumenspalte diagnostiziert. Bei einem Patienten
wurde eine Chromosomenanomalie praoperativ festgestellt und ein Patient litt an

einer hochgradigen familiaren Innenohrschwerhorigkeit.

3.2.3. Cerebrale Erkrankungen

24 Patienten (9,7%) wiesen praoperativ cerebrale Erkrankungen auf.

Cerebrale Erkrankungen Fallzahl Prozentuale Verteilung
Cerebrale Krampfanfalle 15 6,0 %
Paresen 6 24 %
Hirninfarkt 4 1,6 %
Hirnblutung 3 1,2 %
Hydrocephalus internus 1 0,4 %
Meningitis 1 0,4 %

Tabelle 7: Haufigkeiten der praoperativen cerebralen Erkrankungen

3.2.4. Voroperationen

Von den 248 Patienten mit einfacher TGA wurde bei 3 Patienten eine Blalock-
Hanlon-Operation, bei einem Patienten eine CoA Resektion, ebenfalls bei einem
Patienten eine Shunt-Operation und bei zwei Patienten (0,8%) eine PDA Ligatur

durchgefuhrt.
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3.2.5. Ballonatrioseptostomie nach Rashkind

Bei 245 Patienten (98,8%) wurde eine Ballonatrioseptostomie (BAS) durchgefuhrt.
Bei zwei Patienten wurde keine BAS durchgeflihrt, bei einem Patienten liegen
keine Daten Uber die praoperative Vorbehandlung vor.

Die Altersverteilung bei der BAS ist der Abbildung 12 zu entnehmen. Das
durchschnittliche Alter bei der BAS betrug 5 Tage. Bei 54 Patienten wurde bereits
am ersten Lebenstag eine BAS durchgefluhrt. Der alteste Patient war 204 Tage alt,
als bei ihm eine BAS durchgefuhrt wurde. Von 2 Patienten, bei denen eine BAS

durchgefuhrt wurde, liegen keinen Angaben Uber das Alter bei der BAS vor.

Die durchschnittiche Grolke bei der ersten BAS betrug 51+3 cm. Das
durchschnittliche Gewicht bei der BAS lag bei 3361+697 Gramm. Der leichteste
Patient wog dabei 1870 Gramm, der schwerste 6200 Gramm.
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Abbildung 12: Alter bei BAS (n=243)

3.2.6. Herzkatheterbefunde

Der systolische Druck im rechten Ventrikel betrug durchschnittlich
70,4+17,1'mmHg. Der kleinste gemessene Wert betrug 37 mmHg, der grof3te Wert
112mmHg. Der systolische Druck in der Aorta betrug durchschnittlich
68,6+17,2mmHg. Der kleinste gemessene Wert betrug 36mmHg, der groflite Wert
110mmHg. Die Werte der Herzkatheteruntersuchung sind zusammengefasst der
Tabelle 8 zu entnehmen.
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Fallzahl Mittelwert Standard- Minimum Maximum

abweichung % %
SO2 Ao 217 63,8 % 16,3 % 24 % 99 %
SO2 PA 102 85,2 % 8,3 % 60 % 100 %
RAP 236 5,0 mmHg 4,6 mmHg 0 mmHg 50 mmHg
RVP 235 70,4 mmHg 17,1 mmHg 37 mmHg 112 mmHg
RVedP 218 5,7 mmHg 3,4 mmHg 0 mmHg 34 mmHg
AoP 215 68,6 mmHg 17,2 mmHg 36 mmHg 110 mmHg
LVP 234 40,3 mmHg 12,2 mmHg 14 mmHg 98 mmHg

Tabelle 8: Praoperative Herzkatheterwerte

(SO2 Aorta: Sauerstoffsittigung Aorta, SO2 PA: Sauerstoffsittigung Pulmonalarterie, RAP: Druck rechter Vorhof,
RVP: Druck rechter Ventrikel, RVedP: enddiastolischer Fiillungsdruck rechter Ventrikel, AoP: Druck Aorta, LVP:
Druck linker Ventrikel)

Die durchschnittliche GrolRe bei der letzten Herzkatheteruntersuchung vor der
Senning Operation betrug 58,949,7 cm. Das durchschnittliche Gewicht bei der
letzten Herzkatheteruntersuchung vor der Korrekturoperation lag bei 5,1+2,2 kg.
Der leichteste Patient wog dabei 2,2 kg, der schwerste Patient 10,5 kg.

Zum Zeitpunkt der Herzkatheteruntersuchung bestand bei 123 Patienten (49,6 %)

ein offener Ductus arteriosus Botalli.

3.2.7. EKG

Bei 247 Patienten (99,6%) zeigte sich praoperativ ein kontinuierlicher
Sinusrhythmus und ein Wechsel zwischen Sinusrhythmus und AV-
Knotenrhythmus konnte bei einem Patienten (0,4%) nachgewiesen werden. Bei
den 247 Patienten im Sinusrhythmus zeigten 4 Patienten nomotope
Reizbildungsstérungen in Form von Sinustachykardien.

3.2.8. Beatmung und Medikation

Von 244 Kindern lagen Angaben zur praoperativen Intubation vor. Insgesamt 41
Kinder (16,8%) waren praoperativ beatmet, hauptsachlich nach durchgefuhrter
Herzsondierung (Abbildung 13).
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intubiert;
16,8%

nicht intubiert;
83,2%

Abbildung 13: Praoperative Intubation (n=244)

90 Kinder (36,3%) erhielten Prostaglandine. Die am haufigsten eingesetzten
Medikamente waren Prostaglandine (36,3%), Herzglykoside (24,8%) und Diuretika
(22,3%). Es fehlten bei 6 Patienten Angaben zur praoperativen Einnahme von
Herzglykosiden, bei 10 Patienten fehlten Angaben zur Diuretikaeinnnahme, bei 6
Patienten fehlten Angaben zur Einnahme von ACE-Hemmern und Diuretika und

bei 4 Patienten fehlten Angaben zur Katecholamineinnahme.

MEDIKATION n Fallzahl Prozentuale Verteilung
Prostaglandine 248 90 36,3 %
Herzglykoside 242 60 24,8 %
Diuretika 238 53 22,3 %
ACE-Hemmer und 242 1 0,4 %
Diuretikum

Katecholamine 244 13 5,3 %

Tabelle 9: Praoperative Medikation
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3.3. Korrekturoperation

3.3.1. Dauer der Operation

Die mittlere

Operationsdauer

betrug

199+49 Minuten.

Die

kUrzeste

Operationsdauer betrug dabei 100 Minuten und die langste Operationsdauer 580

Minuten. Fur 5 Patienten fanden sich keine Angaben zur Operationsdauer.

70
64
60 - 56
= 50 -
E 40
S 40 - —
c
3
c |
$ 30 5 23
a 20
13
9
10 - 7 /
i [ .
O — T T T T T T T T T |_| T '_|
100- 121- 141- 161- 181- 201- 221- 241- 261- 281- >300
120 140 160 180 200 220 240 260 280 300
Gesamtdauer der Operation in min

Abbildung 14: Operationsdauer (n=243)

3.3.2. Kreislauf wahrend der Operation

Die Durchfuhrung der Operation erfolgte in 222 Fallen (89,5%) bei totalem

Kreislaufstillstand in tiefer Hypothermie und bei 25 Kindern (10,1%) bei totaler

extrakorporaler Zirkulation (EKZ) und maRiger Hypothermie. Bei einem Kind lagen

keine Angaben zur Kreislaufsituation wahrend der Operation vor.

3.3.2.1. Dauer der Extrakorporalen Zirkulation

Hierzu liegen Angaben von 246 Patienten vor. Die Zeiten beziehen sich bei den

Patienten, die im totalen Kreislaufstillstand in tiefer Hypothermie operiert wurden,
auf die EKZ-Zeit inklusive der Stillstandszeit. Die durchschnittliche EKZ-Zeit betrug
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100+£30 Minuten. Die kurzeste EKZ-Zeit betrug dabei 29 Minuten, die langste EKZ-
Zeit 335 Minuten.

Patientenanzahl

21-40 41-60 61-80 81-100 101-120 121-140 141-160 161-180 >181
EKZ-Zeit in min

Abbildung 15: Extrakorporale Zirkulationszeiten in Minuten (n=246)

3.3.2.2. Dauer der kardialen Ischamie

Die mittlere Ischamiezeit des Herzens betrug 5513 Minuten. Die kirzeste
Ischamiezeit betrug dabei 31 Minuten und die langste Ischamiezeit 164 Minuten.

Bei einem Patient lagen keine Angaben zur Dauer der kardialen Ischamie vor.
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Abbildung 16: Dauer der kardialen Ischamie (n=247)

39



3.3.2.3. Korpertemperatur

Es liegen bei 219 der 222 Patienten, die im totalen Kreislaufstillstand operiert
wurden, Werte zur tiefsten intraoperativ gemessenen Korpertemperatur vor. Die
Durchschnittstemperatur lag bei 16,8+1,8 °C, wobei der kleinste gemessene Wert
11,3 °C und der grofdte Wert 25,0 °C betrug.

3.3.2.4. Kardioplegie

Die Kardioplegie wurde bei 208 Patienten (83,9%) mittels Bretschneiderldsung
erreicht. Bei 40 Patienten (16,1%) wurde Kirschlosung als kardioplegische Losung

verwendet.

3.3.3. Intraoperativer Verschluss eines offenen Ductus arteriosus Botalli

Ein offener Ductus Botalli wurde bei 86 (34,7%) der 248 Senning Patienten

intraoperativ verschlossen.

O keine Ductusligatur

@ Ductusligatur

65,3%

Abbildung 17: Anteil der Operationen, bei denen ein PDA intraoperativ verschlossen wurde
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3.4. Postoperativer Klinikaufenthalt

3.4.1. Fruhletalitat

Die Frahletalitat betrug 2,4% (6 Patienten). Die Todesursachen der 6
frihpostoperativ verstorbenen Patienten waren AV-Block Grad lll, Herz-Kreislauf-

Versagen und respiratorische Insuffizienz bei Lungenodem.

PIN Alter Zeit Pramortale Situation Todesursache
(Jahre)  nach
OP
(Jahre)
23095 44 1 Prafinaler Kreislauf, AV-Block Il AV-Block 1l

Reanimation, Rethorakotomie, Versuch der
Schrittmacherstimulation,

31655 43 2 Kardiale Insuffizienz Herz-Kreislauf-Versagen
23520 20 6 Kardiale Insuffizienz Herz-Kreislauf-Versagen
22513 98 7 Post-operativ schweres Herz-Kreislauf- Herz-Kreislauf-Versagen

Versagen mit Lungenddem und Oligurie bzw.
Anurie, Verbrauchskoagulopathie

31657 26 14 Herz-Kreislaufversagen bei Herz-Kreislauf-Versagen
Bronchopneumonie

31660 160 29 Zu spat intraoperativ erkannter PDA fuhrte Respiratorische
zu einem Lungenddem Insuffizienz

Tabelle 10: Todesursachen der 6 frithpostoperativ verstorbenen TGA Patienten

3.4.2. Aufenthalt auf der Intensivstation

Alle Patienten wurden nach der Operation auf die Intensivstation verlegt. Fur 4
Kinder liel3 sich dabei aus den Akten nicht ermitteln, wie lange sie postoperativ auf
der Intensivstation lagen. Die Liegedauer auf der Intensivstation betrug im Mittel 7
Tage. Die kiurzeste Liegezeit betrug dabei 1 Tag, die langste Liegezeit 55 Tage.
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Patientenanzahl

1-2 3-4 5-6 7-8 9-10 11-12 13-14  15-16 >17

Liegezeiten auf der Intensivstation in Tagen

Abbildung 18: Liegezeiten auf der Intensivstation in Tagen (n=244)

3.4.3. Intubationsdauer

Es lagen hierfir Daten von 244 Patienten vor. Die durchschnittliche

Intubationsdauer betrug 4 Tage. Die kurzeste Intubationszeit betrug 1 Tag, die
langste Intubationszeit 53 Tage.

Patientenanzahl

Tage intubiert

Abbildung 19: Intubationszeiten (n=244)
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3.4.4. Dauer des postoperativen Aufenthalts

Es lagen bei 243 Patienten Daten zur stationaren Aufenthaltsdauer vor. Die Dauer
des stationaren Aufenthalts betrug im Mittel 24+15 Tage. Der kurzeste stationare
Aufenthalt betrug ein Tag, wobei zu beachten ist, dass dieser Patient auf der
Intensivstation verstarb. Der langste stationare Aufenthalt betrug 136 Tage.
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Abbildung 20: Stationdre Aufenthaltsdauer (n=243)

3.4.5. Kreislaufunterstiitzung mittels Katecholaminen

Eine Kreislaufunterstitzung mittels Gabe von Katecholaminen in Dosen uber
5ug/kgKG/h war bei 42 Patienten (46,7%) erforderlich. Der Median lag dabei bei
3,5 Tagen und die Gabe musste maximal Uber 13 Tage fortgesetzt werden.

3.4.6. Herzrhythmus

3.4.6.1. AV-Block postoperativ

Bei 10 Patienten (4,1%) wurde wahrend des stationaren Aufenthaltes ein AV-
Block diagnostiziert. Bei 7 Patienten trat ein AV-Block Grad |, bei 2 Patienten ein
AV-Block Grad Il und bei einem Patienten ein AV-Block Grad Ill auf. Zum
Entlassungszeitpunkt bestand bei keinem Patienten ein AV-Block.

3.4.6.2. Herzrhythmus bei Entlassung

Bei den 242 Krankenhausuberlebenden zeigte sich in der
Entlassungsuntersuchung in 231 Fallen (95,5%) ein kontinuierlicher
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Sinusrhythmus. Ein kontinuierlicher AV-Knotenrhythmus bestand in 4 Fallen
(1,7%), ein Wechsel zwischen Sinusrhythmus und AV-Knotenrhythmus wurde bei
4 Patienten (1,7%) nachgewiesen und ein Wechsel zwischen Sinusrhythmus und
Vorhofrhythmus bei 2 Patienten (0,8%). Ein Patient (0,4%) zeigte AV-

Dissoziationen.

Befund Fallzahl Prozentuale
Verteilung

Kontinuierlicher Sinusrhythmus 231 95,5 %
Kontinuierlicher AV-Knotenrhythmus 4 1,7 %
SR mit AV- Knotenrhythmus 4 1,7 %
SR mit Vorhofrhythmus 2 0,8 %
AV-Dissoziation 1 0,4 %
Ektoper Vorhofrhythmus 0 0,0 %
Herzschrittmacherhythmus 0 0,0 %

Tabelle 11: Rhythmusformen zum Zeitpunkt der Entlassungsuntersuchung

3.5. Follow-up
3.5.1. Spatletalitat

Bis zum Ende des Beobachtungszeitraums August 2004 verstarben insgesamt 19
Patienten (7,7%). Die Fruhletalitat betrug 2,4% (6 Patienten), die Spatletalitat
5,2% (13 Patienten).

5,2%
2,4%

o Uberlebende Patienten
| Frihletalitat
O Spatletalitat

92,3%

Abbildung 21: Uberlebende und Verstorbene nach Senning Operation
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Die kumulative Uberlebensrate nach Kaplan-Meier betrug fiir das Gesamtkollektiv
nach 5, 10, 15, 20, 25 Jahren 95,1+1,4%, 94,3%£1,5%, 93,0£1,6%, 92,5+1,7% und
90,5+2,6%.

Schliesst man die Fruhletalitaten aus dem Gesamtkollektiv aus, betrug die
kumulative Uberlebensrate nach Kaplan-Meier fir die Hospitaliiberlebenden
97,1+£1,1% nach 5 Jahren, 96,7+1,2% nach 10 Jahren, 95,3%1,4% nach 15
Jahren, 94,8+1,5% nach 20 Jahren und 92,7+2,5% nach 25 Jahren.
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Abbildung 22: Uberlebenswahrscheinlichkeit aller 248 Senning Patienten (nach Kaplan-
Meier)
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Abbildung 23: Uberlebenswahrscheinlichkeit der 242 Hospitaliiberlebenden (nach Kaplan-
Meier)

Es verstarben insgesamt 13 Patienten spatpostoperativ: 8 Todesfalle waren
kardial bedingt, 2 Todesfalle waren nicht-kardial bedingt und bei 3 Patienten
konnte die Todesursache nicht ermittelt werden. Die kardialen Todesursachen
waren Kammerflimmern (n=4), Rechtsherzversagen (n=4) und Herzversagen nach

Reoperation (n=2).

Der durchschnittliche Zeitraum zwischen der Senning Operation und kardial
bedingten Todesfallen betrug 12,0+6,6 Jahre.
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PIN Alter Zeit Pramortale Situation Todesursache
(Jahre)  nach
oP
(Jahre)

31652 0,2 0,2 Reoperation aufgrund thrombotischer Verlegung Sepsis, Peritonitis
des systemvendsen Vorhofes, post-operativ
Diinndarmprolaps, Peritonitis, Sepsis nach
infiziertem Peritonealdialysekatheter

34033 0,8 0,2 unbekannt unbekannt

31658 0,9 1,3 Wurde morgens tot im Bett aufgefunden; massive  Asphyxie, Aspiration
Aspiration von Mageninhalt in Trachea Bronchien
und periphere Alveolen

21815 2,6 1,0 Einlieferung ins Krankenhaus ohne sichtbare Kammerflimmern
Lebenszeichen,
Herzrhythmusstérung, Kammerflimmern

23251 24 1,4 Reoperation: VSD-Verschluss mit Patch, Raffung unbekannt
( Plastik) der Trikuspidalklappe, Entfernung von
Thromben; Eine 2. Reoperation. (Switch
Operation) geplant

2600 2,9 2,9 Sektionsbefund: Wandhaftender, unbekannt
haselnussgrosser Thrombus an der Spitze der
linken Herzkammer

6080 6,7 6,6 Reoperation: Verschluss des VSD durch direkte Versagen des rechten
Naht, direkte Naht des Rezidiv-ASD Ventrikels

34154 10,0 9,6 Plétzlicher Tod; Kammerflimmern
auf dem Schulhof kollabiert; letztes EKG:
bradykarder SR, ausgepragte Arrhythmie

3175 14,2 13,8 Plétzlicher Tod; Kammerflimmern
bewusstlos auf der Strafle aufgefunden

22649 14,0 13,9 Postoperatives Gerinnungsversagen nach Herzversagen nach
sekundarer arterieller Switch Operation und Reoperation
Aortenklappenersatz.

27461 14,1 14,0 Reoperation: Mitralklappenersatz, LVOTO- Herzversagen nach
Resektion, Erweiterung des pulmonal-vendsen Reoperation
und des systemvendsen Fachs mit Patch;
Postoperativ Blutungskomplikation, Herz-
Kreislaufversagen

31654 17,0 16,0 Pulmonale Hypertonie, nachlassende Versagen des rechten
Ventrikelfunktion rechts, SVES+VES in Salven, Ventrikels
hochgradige Skoliose. Reoperation:
Probekardiotomie, ASD-Verschluss,
Lungenbiopsie

34037 24,2 23,3 Plétzlicher Tod; Kammerflimmern

Zuhause im Bett tot aufgefunden

Reoperation: Schrittmacherimplantation aufgrund

Sinusknoten-Dysfunktion;

Tabelle 12: Todesursachen der 13 spatpostoperativ verstorbenen Patienten

3.5.2. Herzkatheterintervention

Als therapeutische Alternative zur Operation von Spatkomplikationen aufgrund von
Stenosen der Venenfacher wurden in Einzelfallen interventionelle Massnahmen
Therapie von

wahrend der Herzkatheteruntersuchung durchgefuhrt. Zur

Obstruktionen im systemvendsen oder pulmonalvendsen Fach wurde die
Ballondilatation und gegebenenfalls Stent-Implantation durchgefuhrt. Bei 5

Patienten mit Stenosen im Bereich der oberen und/ oder unteren Hohlvenen-
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Mundung wurden Ballondilatationen durchgefuhrt. Lecks in den Venenfachern

wurden bei zwei Patienten katheterinterventionell verschlossen.

PIN Spatkomplikation Therapie

34142 Stenose der VCI, VCS und des Angioplastie
systemvendsen Vorhoffachs

34169 Stenose an der Einmundung der VCS Angioplastie

22317 Stenose an der Einmundung der VCS Angioplastie

34136 Rest-ASD, Stenose zwischen VCI und ASD-Verschluss mit
systemvendsen Vorhof Clamshell-Device,

Angioplastie der
Stenose zwischen
VCIl und
systemvendsen
Vorhof mit Ballon

22378 geringer Rest-ASD, Stenose zwischen IVC Angioplastie mit
und systemvenosen Vorhof Stent-Implantation

Tabelle 13: Spatpostoperative Herzkatheterinterventionen bei 5 Patienten

3.5.3. Reoperationen

Eine Reoperation war bei insgesamt 29 Patienten (12,0% der
Hospitaliberlebenden) notwendig, wobei 23 Patienten (9,5%) einmal reoperiert
wurden und 6 Patienten (2,5%) zweimal reoperiert werden mussten. Das
durchschnittliche Zeitintervall zwischen der Senning Operation und der ersten
Reoperation betrug 5,8+5,4 Jahre. Schrittmacherimplantationen wurden nicht als
Reoperationen gewertet. Bei den reoperierten Patienten ist die Letalitat mit 8
Patienten (27,6%) fast dreimal so hoch ist, wie die Letalitat aller 248 Patienten
(7,7%).

Die Hauptindikationen fur Reoperationen waren Lecks und Stenosen in den
intraatrialen Venenfachern. In 6 Fallen (17,1% der Reoperationen) war eine
LVOTO die Indikation fur eine Reoperation. Eine Bandelung der Pulmonalarterie
erfolgte bei 4 Patienten (11,4% der Reoperationen) und eine arterielle Switch

Operation mit Neuseptierung der Vorhofe erfolgte bei 2 Patienten (5,7% der
48



Reoperationen). Einer dieser Patienten verstarb postoperativ nach Durchfihrung

der Switch Operation mit Aortenklappenersatz.

Art der Reoperation Fallzahl Prozent- Prozent-
anteil der anteil der
248 35 Re-OPs
Patienten
Verschluss eines Lecks des Venenfachs 1 4.4 % 31,4%
Erweiterung des Systemvenen- und 7 2,8 % 20,0%
Pulmonalvenenfachs
Erweiterung des Systemvenenfachs 6 2,4 % 17,1%
Resektion einer LVOTO 6 24 % 17,1%
Thrombektomie aus dem vendsen Tunnel 6 2,4 % 17,1%
Bandelung der Pulmonalarterie 4 1,6 % 11,4%
Trikuspidalklappenersatz 3 1,2 % 8,6%
Erweiterung des Pulmonalvenenfachs 2 0,8 % 5,7%
Aortenklappenersatz 2 0,8 % 5,7%
Verschluss eines VSD 2 0,8 % 5,7%
Sekundare arterielle Switch Operation mit 2 0,8 % 5,7%
Neuseptierung der Vorhofe
Rethorakotomie zur Blutstillung 2 0,8 % 5,7%
Resektion einer Coarctation der Aorta 1 0,4 % 2,9%
Erweiterungsplastik der Pulmonalarterie 1 0,4 % 2,9%
Aortopexie 1 0,4 % 2,9%

Tabelle 14: Art der 35 Reoperationen
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3.5.4. Implantation von Schrittmachern

Die Indikation zur Implantation eines Schrittmachers war bei 16 Patienten (6,5%)
gegeben (Tabelle 15). Das durchschnittliche Zeitintervall zwischen der Senning
Operation und der ersten Schrittmacherimplantation betrug 8,9 + 7,1 Jahre.

PIN Alter bei Zeit nach Indikation fiir Schrittmacher-
Schrittmacher - Senning Implantation
Implantation Operation
(Jahre) (Jahre)

21815 2,4 0,9 Sick-Sinus-Syndrom
1475 7,8 7,7 AV-Block Grad Il
34023 10,0 8,4 Vorhofflattern
9487 10,4 10,4 Sinusknotendysfunktion
22378 10,9 10,7 AV-Block Grad | bis Il
22414 12,4 11,8 Sinusknotendysfunktion
11403 13,7 12,6 AV-Block Grad lll
34185 13,7 13,6 Sinusknotendysfunktion
4596 15,8 15,6 Sinusknotendysfunktion
34078 17,0 16,3 Sinusknotendysfunktion,

supraventrikulare Tachykardie,
Herz-Kreislaufstillstand, EPU,
hypoxische Encephalopathie

22317 17,0 16,4 Z.n. cardiopulmonaler Reanimation
bei Vorhofflattern/-flimmern,
Z.n. ektoper atrialer Tachykardie,
Z.n. elektrischer Cardioversion

34119 21,5 20,2 Kammerflimmern
34152 21,2 20,3 Sick-Sinus-Syndrom
34123 21,5 20,3 Sick-Sinus-Syndrom
34037 22,1 21,2 Sick-Sinus-Syndrom
16242 25,4 241 Sick-Sinus-Syndrom mit

rezidivierenden Vorhoftachykardien
und Bradykardien

Tabelle 15: Ubersicht iiber Schrittmacher-Implantationen
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Abbildung 24:Freiheit von Schrittmacherimplantation nach Senning Operation (nach

Kaplan-Meier)

Die geschatzte Freiheit von einer Schrittmacherimplantation betrug fur das
gesamte Kollektiv nach 5 Jahren 99,6+0,4%, nach 10 Jahren 98,7+0,7%, nach 15
Jahren 96,5+1,2% und nach 25 Jahren 86,6+4,6%.

3.5.5. Freiheit von Reoperationen und Schrittmacherimplantationen

Das durchschnittliche Zeitintervall zwischen der Senning Operation und der ersten
Reoperation inklusive Schrittmacherimplantation betrug 8,4+7,1 Jahre. Nach
Kaplan-Meier betragt die Wahrscheinlichkeit fur die Freiheit von einer Reoperation
fur das gesamte Kollektiv nach 5 Jahren 93,9+1,5%, nach 10 Jahren 89,3+2,0%,
nach 15 Jahren 84,9+2,3%, nach 20 Jahren 83,4+2,4 und nach 25 Jahren
75,914 5%.
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Abbildung 25: Wahrscheinlichkeit fiir die Freiheit von Reoperation inklusive

Schrittmacherimplantation (nach Kaplan-Meier)

3.5.6. EKG-Befunde

Alle 229 Uberlebenden Patienten wurden kardiologisch nachuntersucht. Die
aktuellste Nachuntersuchung erfolgte im Mittel 18,2+4,6 Jahre nach der
Vorhofumkehroperation. Der kurzeste Beobachtungszeitraum betrug 1,6 Jahre,
der langste 26,4 Jahre. 147 Patienten (64,2%) wurden im Deutschen Herzzentrum

Minchen nachuntersucht, die restlichen Patienten in anderen Institutionen.

3.5.6.1. Reizbildung

Bei den 229 lebenden Patienten, die kardiologisch nachuntersucht wurden, zeigte
sich in 172 Fallen (75,1%) ein kontinuierlicher Sinusrhythmus. Ein kontinuierlicher
AV-Knotenrhythmus bestand in 16 Fallen (7,0%) und ein reiner ektoper
Vorhofrhythmus in 7 Fallen (3,1%). 13 Patienten (5,7%) zeigten AV-
Dissoziationen, die in einigen Fallen von normalem Sinusrhythmus unterbrochen

waren. Ein Wechsel zwischen Sinusrhythmus und AV-Knotenrhythmus wurde bei
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6 Patienten (2,6%) nachgewiesen und ein Wechsel zwischen Sinusrhythmus und
Vorhofrhythmus bei einem Patienten (0,4%). 14 Patienten (6,1%) sind auf einen

Herzschrittmacher angewiesen.

Befund Fallzahl Prozentuale
Verteilung
Kontinuierlicher Sinusrhythmus 172 751 %
Kontinuierlicher AV-Knotenrhythmus 16 7,0 %
SR mit AV- Knotenrhythmus 6 26 %
SR mit Vorhofrhythmus 1 0,4 %
AV-Dissoziation 13 57 %
Ektoper Vorhofrhythmus 7 3,1 %
Herzschrittmacherhythmus 14 6,1 %

Tabelle 16: Rhythmusformen zum Zeitpunkt der Kontrolluntersuchung

3.5.6.1.1.Nomotope Reizbildungsstdérungen

Bei den 172 Patienten mit Sinusrhythmus zeigten 15 Patienten (8,7%) nomotope
Reizbildungsstorungen. In 13 Fallen zeigten sich Sinusbradykardien und in 2
Fallen  Sinustachykardien. Der Anteil der Falle mit nomotopen

Reizbildungsstorungen an allen 229 lebenden Patienten betrug somit 6,6 %.

3.5.6.1.2. Sick-Sinus-Syndrom

Bei den postoperativen Kontrolluntersuchungen wurde bei 20 Patienten (8,7%) ein
Sick-Sinus-Syndrom diagnostiziert oder der Verdacht darauf geaul3ert.

3.5.6.1.3. Heterotope Reizbildungsstorungen

Heterotope Reizbildungsstorungen in Form von Extrasystolen wurden bei
insgesamt 17 Patienten (7,4%) diagnostiziert. Bei 5 Patienten (2,2%) traten in der
Nachuntersuchung supraventrikulare Extrasystolen (SVES) auf und bei 7
Patienten (3,0%) ventrikulare Extrasystolen (VES). In 5 Fallen (2,2%) zeigten sich
SVES und VES gleichzeitig. Bei 6 Patienten (2,6%) bestand intermittierendes
Vorhofflattern wahrend einer elektrophysiologischen Untersuchung. Wahrend der
letzten Nachuntersuchung ist bei keinem der 229 Patienten Vorhofflattern oder

Vorhofflimmern aufgetreten.
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3.5.6.2. Reizleitung

Ein partieller Rechtsschenkelblock ohne weitere Rhythmusstérungen trat bei 10
Patienten (4,4%) auf und ein kompletter Rechtsschenkelblock ohne weitere
Rhythmusstorungen bei einem Patienten (0,4%). Bei einem Patienten trat ein
kompletter Rechtsschenkelblock mit links anteriorem Hemiblock zusatzlich zu
einem AV-junktionalen Rhythmus auf. Bei einem anderen Patienten trat ein
inkompletter Rechtsschenkelblock in  Kombination mit einem ektopen
Vorhofrhythmus auf. Zusatzlich wurde bei diesem Patienten ein Sick-Sinus-
Syndrom diagnostiziert.

3.5.7. Herzfunktion

3.5.7.1. Linker Ventrikel

Es lagen bei 174 Patienten (76,0% der Langzeituberlebenden) Angaben zur
linksventrikularen Funktion vor. Die Funktion des linken Ventrikels wurde in 19
Fallen (10,9 %) als Uberschiel3end, in 154 Fallen (88,5 %) als gut und nur in einem
Fall (0,6 %) als leichtgradig eingeschrankt beschrieben (Tabelle 17).

3.5.7.2. Rechter Ventrikel

Es lagen bei 216 Patienten (94,3% der Langzeituberlebenden) Angaben zur
rechtsventrikularen Funktion vor. Die Funktion des rechten Ventrikels wurde in 164
Fallen (75,9%) als gut, in 47 Fallen (21,8%) als leichtgradig eingeschrankt und in 5
Fallen (2,3 %) als mittelgradig eingeschrankt beschrieben (Abbildung 26,Tabelle
17).
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Abbildung 26: Funktion des rechten Ventrikels (n=216)

3.5.7.3. Trikuspidalklappe

Bei 208 Patienten (90,8% der Langzeituberlebenden) konnten bei der Follow-up
Beurteilung Angaben Uber die Funktion der Trikuspidalklappen aus den Befunden
der transthorakalen Echokardiogramme erhoben werden. Bei 143 Patienten
(68,8%) lag eine geringe bis leichte Trikuspidalinsuffizienz, bei 43 Patienten
(20,6%) eine mittlere und bei 5 Patienten (2,4%) eine hochgradige
Trikuspidalinsuffizienz vor (Tabelle 17).

95



Befund Fallzahl Prozentuale

Verteilung
Funktion des rechten Ventrikels
(n=216)
Gute rechtsventrikulare Funktion 164 75,9 %
Leicht eingeschrankte RV Funktion 47 21,8 %
Mittelgradig eingeschrankte RV 5 2,3 %
Funktion
Hochgradig eingeschrankte RV 0 0,0 %
Funktion
Funktion des linken Ventrikels
(n=174)
Gute linksventrikulare Funktion 173 99,4 %
Leicht eingeschrankte LV Funktion 1 0,6 %
Trikuspidalinsuffizienz (n=208)
Keine Trikuspidalinsuffizienz 17 8,2 %
Trikuspidalinsuffizienz Grad 1 143 68,8 %
Trikuspidalinsuffizienz Grad 2 43 20,6 %
Trikuspidalinsuffizienz Grad 3 5 2,4 %

Tabelle 17: Echokardiographische Befunde der Kontrolluntersuchung

3.5.7.4. Rechtsventrikulare Dysfunktion

Es lagen bei 229 Patienten (94,6% der 242 Hospitaluberlebenden) Informationen
in Bezug auf den kombinierten Endpunkt ,rechtsventrikulare Dysfunktion® vor. 20
Patienten (8,3% der Hospitaliberlebenden) erreichten den Endpunkt
srechtsventrikulare Dysfunktion“ nach einer durchschnittlichen Zeit von 14,4+6,7
Jahren nach der Senning Operation (Tabelle 18).

2 Patienten verstarben aufgrund eines rechtsventrikularen Versagens und 4
Patienten verstarben aufgrund von Kammerflimmern. Eine mittelgradige bis
hochgradige Reduktion der rechtsventrikularen Funktion und/oder eine
mittelgradige bis hochgradige Trikuspidalinsuffizienz wurde bei 9 Patienten
diagnostiziert und eine Bandelungs-OP und/oder eine arterielle Switch Operation
wurde bei 5 Patienten durchgefuhrt.
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Endpunkt RVD Fallzahl
Mittelgradige bis hochgradige Reduktion der rechtsventrikularen 2
Funktion mit mittelgradiger bis hochgradiger Tl

Mittelgradige bis hochgradige Reduktion der rechtsventrikularen 3
Funktion

Mittelgradige bis hochgradige Tl 4
Durchfihrung einer arteriellen Switch-Operation inklusive Durchfuhrung 5
einer Bandelungs-OP

Durchfuhrung einer Herz-Transplantation 0
Tod durch Dekompensation/ Versagen des RV 2
Tod durch Kammerflimmern 4

Tabelle 18: Endpunkt Versagen des rechten Ventrikels

Schliel3t man die Frahletalitaten aus dem Gesamtkollektiv aus, betrug nach

Kaplan-Meier die Wahrscheinlichkeit fur die Freiheit von einem Versagen des
rechten Ventrikels fur die Hospitaluberlebenden 99,6+0,4 % nach funf Jahren,
96,8+1,2 % nach 10 Jahren, 94,7£1,6 % nach 15 Jahren, 89.7+2,5 % nach 20

Jahren und 82,4+4,9 % nach 25 Jahren.
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Abbildung 27: Wahrscheinlichkeit fiir die Freiheit von rechtsventrikuldrer Dysfunktion
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3.5.8. Auswertung des Fragebogens

Von den 229 noch lebenden Patienten konnten 214 Patienten (93,4%) brieflich
oder telefonisch kontaktiert werden. Das Durchschnittsalter bei der
Fragebogenerhebung betrug 20,4+3,7 Jahre. Der durchschnittliche Zeitraum
zwischen der Senning Operation und der Fragebogenerhebung lag bei 19,8+3,5
Jahren. Die wichtigsten Ergebnisse der Fragebogenuntersuchung sind in Tabelle
19 zusammengefasst. Prozentuale Angaben beziehen sich dabei auf die
Gesamtzahl auswertbarer Fragen (n).

Fragebogen Anzahl Prozent
NYHA n=211

1 104 49,3%

2 100 47,4%

3 7 3,3%

4 0 0,0%
Ability-Index n=211

1 188 89,1%

2 21 10,0%

3 2 0,9%

4 0 0,0%
Atemnot n=214

Keine Atemnot 182 85,0%

Nach drei Stockwerken 26 12,1%

Nach einem Stockwerk 4 1,9%

Gehen in der Ebene 2 0,9%
Verheiratet n=214

Ja 4 1,9%

Nein 210 98,1%
Kinder n=214

Ja 9 4,2%

Nein 205 95,8%
Schwindelattacken n=214

Ja 11 5,1%

Nein 203 94,9%
Bewusstlosigkeit n=214

Ja 5 2,3%

Nein 209 94,9%
Medikamente n=214

Ja 52 24,3 %

Nein 162 75,7 %
Weitere Erkrankungen n=214

Embolien (n=214) 2 0,9 %

Thrombosen (n=214) 2 0,9 %

Cerebrovaskulare Erkrankungen (n=214) 9 4,2 %

Blutungen (n=214) 0 0,0 %

Tabelle 19: Fragebogenauswertung
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3.5.8.1. NYHA

Zur Selbstbeurteilung der korperlichen Belastbarkeit erhielten wir in 211 Fallen
Informationen auf den Fragebogen. 104 Patienten (49,3%) bewerteten ihre
Belastbarkeit als altersentsprechend (NYHA 1), 100 Patienten (47,4%) hatten nur
bei starker Belastung Beschwerden (NYHA II) und 7 Patienten (3,3%) hatten
schon bei leichter Belastung Beschwerden (NYHA I111).
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Abbildung 28: NYHA-Klassifikation zum Zeitpunkt der Fragebogenerhebung

3.5.8.2. Atemnot

182 Patienten (85,0%) gaben keine Atemnot an, 26 Patienten (12,1%) berichteten
uber Atemnot nach drei Stockwerken Treppensteigen, 4 Patienten (1,9%) klagten
nach einem Stockwerk Treppensteigen uber Atemnot und lediglich 2 Patienten
(0,9%) klagten bereits beim Gehen in der Ebene Uber Atemnot.
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3.5.8.3. Ability Index

Zur Selbstbeurteilung der Lebensqualitat (Ability Index) erhielten wir in 211 Fallen
Informationen auf den Fragebdgen. 188 Patienten (89,1%) gaben eine normale

Lebensfuhrung an (Ability Index Grad 1), 21 Patienten (10,0%) gaben eine

eingeschrankte Lebensqualitat an (Ability Index Grad 2) und 2 Patienten (0,9%)
waren arbeitsunfahig und in ihrer Aktivitat deutlich eingeschrankt (Ability Index
Grad 3).

100 89,1 %

o 80 -

c

3

.g

g 60 -

°

S 40

e

(]

o

& 207 10,0 %
I—I 0,9 %

0 T .
Ability 1 Ability 2 Ability 3

Ability Index

Abbildung 29 : Ability Index zum Zeitpunkt der Fragebogenerhebung

3.5.8.4. Heirat und Kinder

Zum Zeitpunkt der Fragebogenerhebung waren 210 Patienten (98,1%)
alleinstehend und nur 4 Patienten (1,9 %) waren bereits verheiratet. 205 Patienten
(95,8%) waren kinderlos und 9 Patienten (4,2%) hatten bereits Kinder. Zudem
gaben 2 Patientinnen zum Zeitpunkt der Fragebogenerhebung an, schwanger zu

sein.

3.5.8.5. Schwindelattacken und Bewusstlosigkeit

11 Patienten (5,1%) gaben im Fragebogen an, an Schwindelattacken zu leiden
und 5 Patienten (2,3%) litten an synkopalen Anfallen.
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3.5.8.6. Medikamente

Zum Zeitpunkt der Fragebogenerhebung gaben insgesamt 52 Patienten (24,3%)
an, regelmalBig Medikamente einzunehmen. Eine Einnahme von herz-
kreislaufwirksamen Medikamenten gaben 36 Patienten (16,8%) an. Zudem
nahmen 11 Patienten (5,1%) Antiepileptika ein und 6 Patienten (2,8%)
Antikoagulantien.

Medikation Fallzahl Prozentuale Verteilung
Herz-kreislaufwirksame Medikamente 36 16,8 %
ACE-Hemmer 21 9,8 %
Antiarrhythmika Klasse Il und 11l 12 5,6 %
Antihypertonika 7 3,3 %
Diuretika 6 28 %
Herzglykoside 5 2,3 %
Antiepileptika 1 51 %
Antikoagulantien 6 2,8 %

Tabelle 20: Einnahme von herz-kreislaufwirksamen Medikamenten, Antikoagulantien und
Antiepileptika zum Zeitpunkt der Fragebogenerhebung (n=214)

3.5.8.7. Erkrankungen

Im Anschluss an die vorgefertigten Fragen wurden die Patienten nach weiteren
Krankheiten und stationaren Aufenthalten gefragt. Dabei ergaben sich neben den
Informationen Uber Nachoperationen am Herzen folgende Nebenbefunde:

Erkrankung Anzahl  Prozent
Hepatitis B 3 1,2 %
Hepatitis C 12 4,8 %
Endokarditis 2 0,9 %
Tourette-Syndrom 2 0,9 %
Paresen 4 1,9 %
Epilepsie 11 51 %

Tabelle 21: Ubersicht iiber weitere Erkrankungen
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3.5.8.7.1. Infektionskrankheiten

Insgesamt 15 Patienten (6,0%) gaben im Fragebogen eine Hepatitis-Infektion an.
Dabei gaben 3 Patienten (1,2%) eine Hepatitis-B-Infektion an und 12 Patienten
(4,8%) eine Hepatitis-C-Infektion (Tabelle 21).

3.5.8.7.2. Endokarditis

Insgesamt 2 Patienten gaben an, spatpostoperativ an einer bakteriellen
Endokarditis erkrankt zu sein. Anhand der ebenfalls vorliegenden Arztbriefe

konnten folgende Krankheitsverlaufe rekonstruiert werden:

Der erste Patient erkrankte nach einer Otitis media an einer Endokarditis. Beim
zweiten Patienten fuhrte eine bakterielle Endokarditis mit Lokalisation von
infiziertem thrombotischem Material an der Pulmonalklappe zu einem schweren,
septisch-toxischen Zustandsbild mit Multiorganversagen. Begleitend bestand eine
Enzephalopathie, welche auch zu einer Hemiparese fuhrte, ohne dass ein
infarzierender Gefallverschluss nachgewiesen werden konnte. In der

Rekonvaleszenz kam es dann zu fokalen Anfallen.
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3.6. Analyse von Risikofaktoren

3.6.1. Risikofaktoren fur Spatletalitat

Anhand des durch den log-rank-Test bestimmten Signifikanzniveaus wurde der
univariante Einfluss fur verschiedene Parameter auf die Spatletalitat der

Krankenhaustiberlebenden bestimmit.

3.6.1.1. Demografische Variable, VSD, Eingriffe vor Korrektur

Es zeigte sich insgesamt kein signifikanter Zusammenhang zwischen Spatletalitat
und Geschlecht, Alter und Gewicht zum Zeitpunkt der Senning Operation und

Voroperationen.

Praoperative Variable p-Wert
Patient

Geschlecht, mannlich 0,974
Alter bei Senning Operation 0,340
Gewicht bei Senning Operation 0,428
Morphologie

Kleiner VSD 0,464
Multiple VSDs 0,827
Anzahl der Palliativoperationen 21 0,536
ASE 0,689
CoA-Resektion 0,818
Shunt 0,818
PDA-Ligatur 0,744

Tabelle 22: p-Werte der praoperativen Variablen fiir eine Spatletalitat

3.6.1.2. Extrakorporale Zirkulation, Ischamie, Kreislaufstillstand

Als Risikofaktoren fur eine Spatletalitat haben sich als operative Variablen die
EKZ-Zeit (p=0,036, Hazard-Rate 1,021, 95% Konfidenzintervall 1,001-1,040) und
die Dauer des Kreislaufstillstandes (p=0,033, Hazard-Rate: 1,062, 95%

Konfidenzintervall 1,005-1,122) erwiesen.
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Operative Variable p-Wert

EKZ-Zeit (min) 0,036 *
Ischamiezeit (min) 0,325
Totaler Kreislaufstillstand n (%) 0,866
Dauer des Kreislaufstillstandes (min) 0,033 *

Tabelle 23: p-Werte der operativen Variablen fiir eine Spatletalitit

(*) signifikant auf dem 5% Niveau

3.6.1.3. Postoperativer Verlauf

Als signifikanter postoperativer Risikofaktor fur eine Spatletalitat hat sich ein

kompletter oder partieller AV-Block erwiesen.

Postoperative Variable p-Wert

Aufenthalt auf der Intensivstation (Tage) 0,464
Intubationsdauer (Tage) 0,229

Kompletter oder patieller AV-Block 0,014 *

Tabelle 24: p-Werte der postoperativen Variablen fiir eine Spatletalitat

(*) signifikant auf dem 5% Niveau
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3.6.2. Risikofaktoren fiir RVD

Patienten mit einem kleinen, hadmodynamisch unwirksamen VSD, hatten im
Vergleich zu Patienten mit intaktem interventrikularen Septum kein signifikant
hoheres Risiko den Endpunkt ,rechtsventrikulare Dysfunktion® zu erreichen. Es
haben sich zudem keine eindeutig signifikanten Risikofaktoren fur eine

rechtsventrikulare Dysfunktion nachweisen lassen.

3.6.2.1. Demografische Variable, VSD, Eingriffe vor Korrektur

Praoperative Variable p-Wert
Patient

Geschlecht, mannlich 0,490
Alter bei Senning Operation 0,539
Gewicht bei Senning Operation 0,442
Morphologie

Kleiner VSD 0,847
Multiple VSDs 0,806
Anzahl der Palliativoperationen 21 0,503
ASE 0,666
CoA-Resektion 0,806
Shunt 0,806
PDA-Ligatur 0,715

Tabelle 25: p-Werte der morphologischen und praoperativen Variablen fiir den kombinierten

Endpunkt rechtsventrikulare Dysfunktion

3.6.2.2. Extrakorporale Zirkulation, Ischamie, Kreislaufstillstand

Es haben sich keine eindeutig signifikanten operativen Variablen als
Risikofaktoren fur eine rechtsventrikulare Dysfunktion nachweisen lassen.

Operative Variable p-Wert
Durchschnittliche EKZ-Zeit (min) 0,560
Ischamiezeit (min) 0,057
Anzahl totaler Kreislaufstillstand n (%) 0,712
Dauer des Kreislaufstillstands (min) 0,932

Tabelle 26: p-Werte der operativen Variablen fiir den kombinierten Endpunkt
rechtsventrikuldre Dysfunktion
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3.6.2.3. Postoperativer Verlauf

Es haben sich keine eindeutig signifikanten postoperativen Risikofaktoren fur eine

rechtsventrikulare Dysfunktion nachweisen lassen.

Postoperative Variable p-Wert
Aufenthalt auf der Intensivstation (Tage) 0,945
Intubationsdauer (Tage) 0,683
Kompletter oder partieller AV-Block 0,128

Tabelle 27: p-Werte der postoperativen Variablen fiir den kombinierten Endpunkt

rechtsventrikuldre Dysfunktion
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4. Diskussion

4.1. Studiengrosse und Untersuchungszeitraum

In dieser Studie wurden insgesamt 248 Patienten, die am Deutschen Herzzentrum
Munchen  nach  Senning  operiert  wurden, nachbeobachtet. Der
Nachuntersuchungszeitraum in der vorliegenden Studie betragt durchschnittlich 18
Jahre pro Patient und ist unter denen mit dem langsten Follow-up einzustufen.
Kirjavajnen untersucht in seiner 1998 veroffentlichten Studie 100 TGA Patienten,
darunter 73 TGA Patienten mit VS, mit einem durchschnittlichen

Nachuntersuchungszeitraum von 12,8 Jahren (Kirjavainen et al. 1999).

Des Weiteren gibt es auch grossere Studien, wie z. B. eine von Moons
veroOffentlichte belgische Multizenter-Studie mit insgesamt 339 TGA Patienten
(Moons et al. 2004). Bei 215 Patienten wurde dabei eine Vorhofumkehroperation
nach Senning durchgefuhrt mit einer durchschnittlichen Nachbeobachtungszeit
von 14,6 Jahren. In einer Studie aus Zurich mit insgesamt 342 Senning Patienten
(davon 48% einfache TGA) betragt die mittlere Nachbeobachtungszeit 15,4 Jahre
(Oechslin et al. 2000). Die vorliegende Studie zahlt somit zu den groften

Singlezenter-Studien, die bisher veroffentlicht wurden.

Studien uber das Langzeitiberleben und den Funktionsstatus nach durchgefuhrter
Senning Operation sind im Rahmen der Diskussion um geeignete
Operationsmethoden von sekundarem Interesse, da die
Vorhofumlagerungsoperation zur Therapie der TGA durch die Switch Operation
ersetzt wurde. Von grol3em Interesse sind allerdings der Vitalstatus der Patienten
im Langzeitverlauf und die ldentifizierung eventueller Risikofaktoren fur eine

Spatletalitat.

4.2. Demografische Daten

Unter den Patienten mit einfacher TGA wird in der Literatur ein
Geschlechterverhaltnis von mannlich zu weiblich mit 3,3:1 angegeben (Liebman et

al. 1969). In der vorliegenden Studie lag das Verhaltnis bei 2,3: 1 zugunsten der
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mannlichen Patienten und deckt sich somit weitgehend mit den Angaben in der

Literatur.

Das durchschnittliche Alter zum Zeitpunkt der Senning Operation betrug in der
vorliegenden Studie 7,1+6,7 Monate und deckt sich somit mit den in der Literatur
angegebenen Werten von durchschnittlich 5,2 Monaten bis zu 1,4 Jahren (Byrum
et al. 1986; Bender et al. 1989; Kirjavainen et al. 1999; Sarkar et al. 1999; Agnetti
et al. 2004). Dabei lasst sich in der Literatur Uber die Zeit eine Tendenz zu einem
jungeren  Operationsalter erkennen. So betrug das durchschnittliche
Operationsalter bei Merlo et al. 1,4 Jahre (Operationszeitpunkt zwischen 1971-
1978), wahrend es bei Byrum et. al auf 9 Monate (Operationszeitpunkt zwischen
1980-1983) und bei Reddy et al. auf 5,2 Monate sank (Operationszeitpunkt
zwischen 1982-1994) (Byrum et al. 1986; Merlo et al. 1991; Reddy 1996). Der
Trend zu einem fruheren Operationsalter ist unter anderem durch das
praoperative Letalitatsrisiko, besonders bei einer TGA und IVS, und aufgrund von
Fortschritten beim operativen und intensivmedizinischen Management kleinerer
Kinder begrindet (Chantepie et al. 2000).

Das durchschnittliche Kérpergewicht zum Zeitpunkt der Senning Operation betrug
6,1+2,4 kg und deckt sich somit ebenfalls mit den in der Literatur angegebenen
Werten (Byrum et al. 1986; Merlo et al. 1991; Dos et al. 2005). In einigen Studien
werden ein hoheres Operationsalter und eine geringeres Operationsgewicht als
Risikofaktoren fur eine Spatletalitat genannt (Birnie et al. 1998; Wells et al. 2000).
In der vorliegenden Studie konnte kein Zusammenhang zwischen dem Alter oder
Gewicht zum Operationszeitpunkt und einer Spatletalitat festgestellt werden.

4.3. Eingriffe vor Senning Operation

Bei 98,8% der Patienten war praoperativ eine Ballonatrioseptostomie durchgefuhrt
worden, wobei das Durchschnittsalter 4,5£19,1 Tage betrug. Das von William
Rashkind 1966 erstmals publizierte Rashkind Mandver mit Offnung des Foramen
ovale ist als palliatives Verfahren zur hamodynamischen Stabilisierung von
Neugeborenen in ahnlicher Haufigkeit auch von anderen Autoren beschrieben
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worden und ist heutzutage an den meisten Zentren die Standardtherapie zur
Palliation von Neugeborenen mit TGA und restriktivem ASD bei gleichzeitig
intaktem Ventrikelseptum, bei denen keine ausreichende Durchmischung des

system- und pulmonalvendsen Blutes stattfindet (Gilljam 1996; Dos et al. 2005).

Die prognostische Bedeutung des praoperativen Managements wird deutlich,
wenn man sich die Letalitdt von Neugeborenen mit TGA vor der
Korrekturoperation verdeutlicht. Laut Soongswang liegt diese derzeit bei 4,1 %,
altere Studien geben Letalitatsraten von bis zu 16 % an (Tynan 1971; Gutgesell et
al. 1975; Mocellin et al. 1981; Castaneda et al. 1988; Gilllam 1996; Soongswang
et al. 1998; Chantepie et al. 2000).

Eine Angabe Uber die praoperative Letalitat Iasst sich in dieser Studie aufgrund
des Studienaufbaus nicht geben. In einer von Mocellin ebenfalls am Deutschen
Herzzentrum Mulnchen zwischen 1974 bis 1980 durchgefuhrten Studie an 125
Neugeborenen mit TGA, verstarben 15 % nach erfolgter BAS und somit vor der
Mustard oder Senning Operation (Mocellin et al. 1981). Mocellin et al. fuhren die
Abnahme der perioperativen Sterblichkeit in erster Linie auf die Vorverlagerung
der Korrekturoperation zuruck. Dadurch werden weniger Palliativoperationen
erforderlich, die Anzahl der Hirnembolien wird dadurch herabgesetzt, und die
Spattodesfalle nach BAS, die Folge einer zunehmenden Hypoxie sind, entfallen.
Chantepie et al. stellen in einer Studie an 199 Patienten mit TGA, die zwischen
1986 und 1996 verstarben, eine praoperative Letalitatsrate von 9,9% fest und
fordern die Durchfihrung einer pranatalen Ultraschalldiagnostik, da somit die
Kinder fruh in entsprechenden Institutionen versorgt werden konnten. Zudem
wurde ein einheitliches Vorgehen mit fruhzeitiger BAS die Letalitat entscheidend
senken (Chantepie et al. 2000).

4.4. Herzkatheterdaten

Ein persistierender Ductus arteriosus Botalli besteht bei 50% der Neugeborenen
mit einfacher TGA auch noch zwei Wochen nach der Geburt (Waldman et al.
1977; Bano-Rodrigo et al. 1980). In 70% der Falle soll der PDA jedoch so klein
sein, dass er kaum Auswirkungen auf die hamodynamische Situation des

Patienten hat (Liebman et al. 1969). Eine mogliche praoperative Todesursache bei
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Patienten mit einfacher TGA ist der frlhzeitige, spontane Verschluss des Ductus
Botalli, der zu einem verminderten Shunt-Volumen und somit Uber eine plétzliche
Zunahme der Hypoxie zum Tod fuhren kann (Plauth et al. 1970; Waldman et al.
1977). Bleibt allerdings ein PDA mehrere Monate nach der Geburt offen, besteht
die Gefahr, dass eine LungengefalRerkrankung mit pulmonalem Hochdruck
provoziert wird (Newfeld et al. 1974; Waldman et al. 1977). Dies ist auch einer der
Grunde, weshalb die Korrekturoperation so fruh wie moglich angestrebt wird.

Zum Zeitpunkt der letzten Herzkatheteruntersuchung vor der Senning Operation
bestand noch bei 49,6% der Patienten bei einem Durchschnittsalter von 123
Tagen ein offener Ductus arteriosus Botalli. Da der Ductus Botalli oft zum
bidirektionalen Shunt bei Kindern mit einfacher TGA beitragt, wird praoperativ
versucht, ihn mit Prostaglandinen offen zu halten, um die klinische Situation der
Patienten zu verbessern. In der vorliegenden Studie erhielten deshalb 63,6% der

Patienten praoperativ Prostaglandine.

4.5. Operationsdaten

Am Deutschen Herzzentrum Munchen erfolgte die Durchfuhrung der Senning
Operation in 222 Fallen (89,5%) bei totalem Kreislaufstillstand in tiefer
Hypothermie und bei 25 Kindern (9,7) in extrakorporaler Zirkulation (EKZ) und
mafiger Hypothermie, wobei Patienten Uber 10 kg meist unter kontinuierlichen
Bypass und Kinder unter 10 kg bei Kreislaufstillstand operiert wurden. In einer von
Kirjavainen veroffentlichten Studie mit 73 Patienten mit TGA und IVS betrug die
durchschnittliche Aortenklemmzeit 48 min und die Bypasszeit 94 min (Kirjavainen
et al. 1999). Die durchschnittliche Aortenklemmzeit betrug im DHZ 54,8+13,4 min
und die durchschnittliche Bypasszeit 100£30 min und somit sind diese Werte mit
den Angaben in der Literatur vergleichbar.

4.6. Postoperativer Verlauf
4.6.1. Friihletalitat

Die Fruhletalitat nach Vorhofumkehr nach Senning betragt weltweit zwischen 2,0%
und 5,4% (Bender et al. 1989; Kirjavainen et al. 1999; Agnetti et al. 2004). Bei den
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248 Kindern der vorliegenden Studie verstarben 6 Kinder (2,4%) innerhalb der
ersten 30 postoperativen Tage. Die Fruhletalitdt in der hier untersuchten
Patientengruppe ist somit im internationalen Vergleich als relativ niedrig
anzusiedeln. Es ist allerdings zu berucksichtigen, dass in dieser Studiengruppe
nur Patienten mit einfacher TGA eingeschlossen wurden und die Prasenz eines
VSDs in einigen Studien als unabhangiger Risikofaktor fur eine Fruhletalitat
identifiziert werden konnte (von Segesser et al. 1991; Kirklin 2003).

Daneben gibt es auch Studien, mit einer deutlich hGheren perioperativen Letalitat
von bis zu 14 % (Helbing et al. 1994; Sarkar et al. 1999; Wells et al. 2000). Diese
schlechten Ergebnisse stammen dabei aus der Anfangsphase der Senning
Operationen bzw. aus Zentren, die noch relativ wenig Erfahrung mit der
Korrekturoperation auf Vorhofebene aufwiesen.

In einer Studie von de Leon et al. mit 104 Patienten mit TGA und IVS (de Leon et
al. 1984) waren Sepsis und Obstruktionen der Vena cava inferior die
Hauptursachen fur eine Fruhletalitat. Die Todesursachen bei den Fruhletalitaten
im Deutschen Herzzentrum Munchen hingegen waren elektrophysiologische
Storungen, wie schwere Rhythmusstérungen und hamodynamische Probleme. Als
mogliche Ursache fur das Low-Output-Syndrom in der frihen postoperativen
Phase sehen Parr et al. die verminderte postoperative Grolde der Vorhofe, die
durch ihre eingeschrankte Reservoirfunktion die Herzventrikel in der Diastole nur
ungenugend flullen koénnen (Parr et al. 1974). Zudem fuhren akute
hamodynamische Stérungen, wie z.B. Obstruktionen der Venae cavae oder des

Lungenvenenfachs zum Low—Output-Syndrom.

4.6.2. Spatletalitat

Im Verlauf des Nachbeobachtungszeitraumes konnten 15 Patienten nicht
kontaktiert werden (Follow-up zu 93,4% komplett) und 13 Patienten starben. Die
Spatletalitdt nach Senning Operation im Deutschen Herzzentrum Munchen lag bei
5,2 %, was im internationalen Vergleich als ausgezeichnetes Ergebnis zu werten
ist, denn in der Literatur finden sich Prozentsatze zwischen 2,9% und 20% (de
Leon et al. 1984; Matherne et al. 1985; Byrum et al. 1986; George et al. 1987;
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Rubay et al. 1987; Rubay et al. 1988; Bender et al. 1989; Lindberg et al. 1989;
Helbing et al. 1994; Kirjavainen et al. 1999; Agnetti et al. 2004; Dos et al. 2005).

Die Uberlebenswahrscheinlichkeiten nach Kaplan-Meier far die
Krankenhausuberlebenden lagen im vorliegenden Kollektiv nach 10 und 20 Jahren
bei 96,7+1,2% und 94,8+1,5%. Eine schweizer Studie von Turina et al. kam zu
vergleichbaren Ergebnissen: Nach 10 Jahren lag die
Uberlebenswahrscheinlichkeit bei 92% fiir die einfache TGA (Turina et al. 1988).
Kirjavainen et al. kam zu einer ahnlichen Uberlebenswahrscheinlichkeit von 94%
fur Patienten mit einfacher TGA nach 16 Jahren (Kirjavainen et al. 1999). In einer
von der Congenital Heart Surgeons Society (CHSS) grol3 angelegten
Multizenterstudie = mit  insgesamt 829 Neugeborenen betrug die
Uberlebenswahrscheinlichkeiten nach Kaplan-Meier nach 15 Jahren 81%
(Williams et al. 2003). Dieses Ergebnis ist etwas schlechter als die zuerst
genannten Studien. Es ist hierbei aber zu bedenken, dass das Studienkollektiv
auch 167 Patienten mit komplexer TGA beinhaltet.

Bei den Todesursachen, die zu den Spatletalitaten gefuhrt haben, dominieren ein
Versagen des rechten Ventrikels, Rhythmusstorungen und der unerwartete
plotzliche Tod (Sudden Death). In einer von Turina et al. veroffentlichten Studie 20
Jahre nach einer Vorhofumkehr-Operation ist ein rechtsventrikulares Versagen als
Ursache fur 40% der Todesfalle zu sehen (Turina et al. 1989). Die langste Follow-
up Studie mit einem Nachuntersuchungszeitraum von bis zu 40 Jahren ermittelte
ein Versagen des rechten Ventrikels sowie den plotzlichen Herztod als haufigste
Todesursachen (Oechslin et al. 2000). In zahlreichen Studien konnte
nachgewiesen werden, dass supraventrikulare Tachykardien oder wiederholt
auftretendes Vorhofflattern ein signifikant erhohtes Risiko fur den plotzlichen
Herztod darstellen (Birnie et al. 1998; Kirjavainen et al. 1999; Sarkar et al. 1999;
Dos et al. 2005). Von den untersuchten praoperativen demographischen
Parametern, praoperativen Palliativoperationen, assoziierten Anomalien,
operativen und postoperativen Parametern fand sich in der vorliegenden Studie
ein postoperativer AV-Block (p=0,014) als Risikofaktor fur eine Spatletalitat.
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4.6.3. Hamodynamik

Das zentrale Problem im Anschluss an eine Vorhofumkehroperation ist, dass der
rechte Ventrikel als Systemventrikel arbeiten muss, obwohl er von seinen
physiologischen und anatomischen Vorraussetzungen auf die Bewaltigung
niedriger Druckwerte ausgelegt ist. Zahlreiche Studien haben bisher gezeigt, dass
die Leistung des rechten Ventrikels bei Senning Patienten mittel- und langfristig
unterhalb der des normalen linken Systemventrikels liegt (Bender et al. 1980; Mee
1986; Bender et al. 1989; Turina et al. 1989; Cochrane et al. 1993; Lubiszewska et
al. 2000). Die Haufigkeit einer RVD liegt dabei in den Studien zwischen 4% und
16% (Mee 1989; Turina et al. 1989; Dos et al. 2005). Patienten mit einem VSD
zeigten dabei haufiger und auch friher Zeichen einer RVD (Mee 1986; Mee 1989;
Reich et al. 1997). Das Versagen des RV ist dabei ein zeitunabhangiges Ereignis
und kann nach einer langen asymptomatischen Periode ganz plotzlich auftreten
(Turina et al. 1989). Da bei nicht operierten CCTGA-Patienten der rechte Ventrikel
ebenfalls Systemarbeit leisten muss, dienen diese Patientenkollektive haufig als
Vergleichsgruppe zu Patienten nach Vorhofumkehr. Graham et al beobachteten
bei 67% der CCTGA-Patienten mit weiteren Herzfehlbildungen im Alter von 45
Jahren eine Herzinsuffizienz und bei 25% der Patienten ohne weitere
Fehlbildungen (Graham et al. 2000).

Im Deutschen Herzzentrum Minchen hatten postoperativ 75,9% der nach Senning
operierten Patienten eine gute rechtsventrikulare Funktion, 21,8% eine leicht
eingeschrankte Funktion des rechten Ventrikels und 2,3% der Patienten eine
mittelgradig  eingeschrankte rechtsventrikulare Funktion. Zudem lag im
vorliegenden Patientengut bei 143 Patienten (68,8%) eine geringe bis leichte
Trikuspidalinsuffizienz, bei 43 Patienten (20,6%) eine mittlere und nur bei 5

Patienten (2,4%) eine hochgradige Trikuspidalinsuffizienz vor.

In der vorliegenden Studie wurde zudem versucht, den moglichst genauen
Zeitpunkt fur das erste Auftreten einer RVD zu bestimmen. Aus diesem Grund
sind auch indirekte Zeichen fur eine RVD berucksichtigt worden. Der ermittelte
kombinierte Endpunkt ,rechtsventrikulare Dysfunktion® wurde z.B. beim Auftreten
einer Trikuspidalinsuffizienz Grad Il und IV und bei kardialen Todesfallen erreicht.
Es ist allerdings zu beachten, dass nicht alle kardialen Todesfalle aufgrund einer

RVD eingetreten sein mussen. So kann einerseits eine RVD Arrhythmien
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verursachen, die dann letztendlich zu Herzversagen fuhren. Andererseits ist nicht
jede Arrhythmie durch Ventrikelversagen ausgelost worden. Insgesamt konnten
somit zu viele Ereignisse berucksichtigt werden. Gleichzeitig konnten
Dysfunktionen des rechten Ventrikels eher zu spat erfasst werden, da die meisten
TGA-Patienten nur einmal jahrlich nachuntersucht werden. Schliel3t man die
Frahletalitat aus dem Gesamtkollektiv aus, betrug nach Kaplan-Meier die
Wahrscheinlichkeit fur die Freiheit von einem Versagen des rechten Ventrikels
(kombinierter Endpunkt) 99,6+0,4% nach funf Jahren, 96,8+1,2% nach 10 Jahren,
94,7+1,6% nach 15 Jahren, 89.7+2,5% nach 20 Jahren und 82,4+4,9% nach 25
Jahren. In einer Studie von Kirjavainen et al. betrug die Wahrscheinlichkeit fur die
Freiheit von RVD in der Gruppe der einfachen TGA nach 15 Jahren 52%
(Kirjavainen et al. 1999). Die Ergebnisse dieser Studie sind somit im Vergleich zur
Literatur als ausgezeichnetes Ergebnis zu werten. Des Weiteren wurden keine
Risikofaktoren fur die Entwicklung einer RVD gefunden.

Die Ursache fur die schlechtere rechtsventrikulare Funktion ist bisher nicht
eindeutig geklart. Die Atiologie ist wahrscheinlich ein multifaktorielles Ereignis aus
spater Vorhofumkehroperation nach chronischer praoperativer Zyanose und
bereits praoperativer rechtsventrikularer Dysfunktion sowie insuffizienter
intraoperativer myokardialer Protektion, wie sie in zahlreichen alteren Studien
erfolgte (Cochrane et al. 1993). Streeter et al. fanden ausserdem im rechten
Ventrikel eine andere Ausrichtung der Muskelfasern, die eventuell dessen
geringere Belastbarkeit erklart (Streeter et al. 1969). Der rechte Ventrikel besitzt
zudem nur eine koronararterielle Gefaldversorgung, wahrend der linke Ventrikel

uber zwei Koronararterien verfugt.

Ein kausaler Therapieansatz zur Behandlung der schweren rechtsventrikularen
Dysfunktion ist die stufenweise Umwandlung des atrialen in einen arteriellen
Switch, wodurch anatomische Verhaltnisse hergestellt werden und die Nachlast
des rechten Ventrikels durch Anschluss an das Pulmonalarterien-System
normalisiert wird. In einer ersten Operation muss dabei meist eine Bandelung der
Pulmonalarterie erfolgen, um den untrainierten linken Ventrikel auf die
Bewaltigung systemischer Drucke vorzubereiten. Die anatomische Korrektur mit
Rucknahme des atrialen Switches erfolgt dann in einem zweiten Schritt. Wegen
der hohen Letalitat zwischen Bandelung und ASO von bis zu 14,3% und des
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ebenfalls hohen perioperativen Risikos mit einer Letalitat bis zu 30% wird dieses
Verfahren weltweit selten durchgefuhrt (Cochrane et al. 1993; Carrel et al. 2000;
Poirier et al. 2004). Einige Studien berichten allerdings uUber gute funktionelle
Ergebnisse (Mee 1986; Chang et al. 1992; Cochrane et al. 1993). In dem
vorliegenden Kollektiv erfolgte bei 2 Patienten eine Umwandlung zur ASO. Bei
einem Patienten konnte ein gutes Ergebnis erzielt werden, der andere Patient
verstarb im Rahmen der ASO. Als Kontraindikationen fur eine Umwandlung in eine
anatomische Korrektur zahlen irreversible linksventrikulare Dysfunktionen,
Pulmonalklappenanomalie, linksventrikulare  Ausflusstraktobstruktionen und
unkontrollierbare Arrhythmien (Poirier et al. 2000). Als einzige Alternative bei
schwerer rechtsventrikularer Dekompensation bleibt dann die Herztransplantation
mit den damit verbundenen Risiken der TransplantatabstoBung und der
lebenslangen Einnahme von Immunsuppresiva (Chang et al. 1992; Cochrane et
al. 1993; Carrel et al. 2000; Mavroudis et al. 2000; Daebritz et al. 2001).

Aus den Konsequenzen einer rechtsventrikularen Funktionsstorung folgt die
Notwendigkeit fruhzeitiger und prophylaktischer MalRnahmen. Neben Diuretika und
Digitalis erhofft man sich von ACE-Hemmern und Angiotensin-lI-Rezeptor-
Antagonisten einen positiven Effekt auf Morbiditat und Letalitat (Sander et al.
1999). Daruber hinaus konnte eine prophylaktische Applikation von ACE-
Hemmern aufgrund deren gunstiger Einflusse auf den druck- und
volumenbelasteten Ventrikel bei symtomatischen und asymptomatischen
Vorhofumkehr-Patienten sinnvoll sein (Sander et al. 1999). Dies ist allerdings
derzeit durch klinisch fundierte Daten noch nicht gesichert. Zusatzlich vermag eine
frlhzeitige  antiarrhythmische  Therapie, wie bereits diskutiert, die
Funktionseinschrankung des rechten Ventrikels hinauszuzogern oder zu

verhindern.

4.6.4. Rhythmusstorungen

Die haufigsten Komplikationen in der vorliegenden Studie waren
Herzrhythmusstorungen wie Sinusknotendysfunktion, supraventrikulare
Tachykardien, Vorhofflattern und ventrikulare Tachykardien. Haufigkeit, Art und
Verteilung der Rhythmustorungen entsprechen den Ergebnissen fruherer
Langzeitstudien (Gillette et al. 1980; Gelatt et al. 1997; Puley et al. 1999). Ein
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wichtiger Indikator flr das Auftreten von Vorhofarrhythmien scheint der Verlust des
Sinusrhythmus zu sein, der bei unserem Kollektiv bei 24,9% der Patienten
festzustellen war. Byrum et al. fanden bei 30% der Hospitaluberlebenden eine
Sinusknotendysfunktion (Byrum et al. 1986). In einer von Deanfield et al.
durchgefuhrten Studie befanden sich 84% der Patienten direkt postoperativ im
Sinusrhythmus und nach einer durchschnittlichen Follow-up Zeit von 7 Jahren nur
noch 56%.

Die meisten Herzrhythmusstorungen stehen in unmittelbarem Zusammenhang mit
der Senning Operation und in zahlreichen Voruntersuchungen anderer Autoren
fanden sich kaum praoperative Rhythmusstérungen (Byrum et al. 1986; Deanfield
et al. 1988; Menahem et al. 1992). Als Ursache der Bradyarrhythmien werden
Verletzungen der Sinusknotenfasern oder der versorgenden Sinusknotengefalie
wahrend der Vorhofumkehroperation verantwortlich gemacht (Gillette et al. 1980).
Fur die tachykarden Vorhofarrhythmien, die mit einer Haufigkeit von 2% bis 10%
auftreten, vermutet man analog Verletzungen der perinodalen Sinusknotenfasern
und lokalisierte atriale Leitungsverzogerungen, die Reentry-Mechanismen
ermoglichen (Gillette et al. 1980; Byrum et al. 1986; Deanfield et al. 1988;
Menahem et al. 1992; Kanter et al. 2000). Nach Puley et al. besteht ein
Zusammenhang zwischen Vorhofarrhythmien, zunehmender Dysfunktion und
VergrofRerung des rechten Ventrikels mit Dilatation des Trikuspidalklappenringes
und konsekutiver Insuffizienz (Puley et al. 1999). Die resultierende Volumen- und
Druckbelastung des Vorhofes scheint die Entwicklung von Vorhofarrhythmien zu
begunstigen (Gelatt et al. 1997). Bei einer bereits eingeschrankten systolischen
und diastolischen rechtsventrikularen Funktion ist ein Fehlen des koordinierten
atrioventrikularen Kontraktionsablaufes hamodynamisch besonders ungunstig und

fuhrt zu einer weiteren Einschrankung der rechtsventrikularen Funktion.

Neben der medikamentosen Therapie nimmt die fruhzeitige
Schrittmacherimplantation einen hohen Stellenwert ein (Puley et al. 1999). Die
Indikation zur Implantation eines Schrittmachers war in unserem Patientenkollektiv
bei 16 Patienten (6,5%) gegeben. Es fuhrten Uberwiegend Bradyarrhythmien im
Rahmen eines Sick-Sinus-Syndroms zur Implantation, wobei das durchschnittliche
Zeitintervall  zwischen  der  Senning  Operation und der ersten
Schrittmacherimplantation 14,4+6,1 Jahre betrug. Zwei Patienten verstarben trotz
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Schrittmacherimplantation an Kammerflimmern. In der Literatur wird die Haufigkeit
einer Schrittmacherimplantation von 2,9% bis zu 24% angegeben (Deanfield et al.
1988; Helbing et al. 1994; Gilljam et al. 1996; Reddy 1996; Kirjavainen et al. 1999;
Agnetti et al. 2004). Die Haufigkeit einer Schrittmacherimplantation in der
vorliegenden Untersuchung deckt sich somit mit den Ergebnissen fruherer

Langzeitstudien.

Herzrhythmusstorungen muassen mit dem plotzlichen Herztod assoziiert werden,
der in verschiedenen Untersuchungen mit einer Inzidenz von 2% bis 15% auftrat
(Van Hare et al. 1996; Gelatt et al. 1997; Wilson et al. 1998). Auch im
vorliegenden Patientenkollektiv stellten Arrhythmien und ein daraus resultierender
Herzstillstand eine haufige Todesursache dar. Aus diesem Grund nehmen
regelmallige EKG-Untersuchungen in der Nachsorge dieser Patienten einen
hohen Stellenwert ein. Als Risikofaktoren fur Spattodesfalle werden in der Literatur
sich wiederholende supraventrikulare Tachykardien oder ein Knotenrhythmus
angegeben (Helbing et al. 1994; Birnie et al. 1998; Agnetti et al. 2004). Andere
Autoren wiederum finden keinen Zusammenhang zwischen Verlust des
Sinusrhythmus oder Arrhythmien und dem plotzlichen Herztod (Deanfield et al.
1988; Kirklin 2003).

4.6.5. Neurologische Komplikationen und psychosoziale Entwicklung

Neuropsychologische Entwicklungsstérungen sind bei Kindern, die aufgrund eines
kongenitalen Herzfehlers operiert werden mussten, wiederholt beschrieben
worden (Bellinger et al. 1991; Bellinger et al. 1995; Majnemer et al. 1999; Mahle et
al. 2000; McGrath et al. 2004; Miller et al. 2004; Daliento et al. 2005). So sind bei
TGA-Patienten, im Vergleich zu gesunden Altersgenossen, vermehrt
neurologische Erkrankungen, Lern- und Verhaltensstorungen sowie motorische
und sprachliche Defizite festgestellt worden (Bellinger et al. 1999; Dunbar-
Masterson et al. 2001; Bellinger et al. 2003). Obwohl die meisten Studien
neuropsychologische Auffalligkeiten nach ASO eruieren, scheinen diese nicht
spezifisch fur TGA-Patienten zu sein. Vielmehr ahneln sich die
neuropsychologischen Krankheitsbilder bei Kindern, die aufgrund kongenitaler
oder erworbener Herzfehler operiert wurden (Bellinger et al. 2003).
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Als Ursachen werden sowohl eine perioperative zerebrale Minderperfusion, als
auch ein bereits praopertativ entstandener Hirnschaden diskutiert. Frihere
Untersuchungen haben gezeigt, dass TGA-Kinder mit einem verminderten
Kopfumpfang und Schadelvolumen im Verhaltnis zum Korpergewicht geboren
werden, was als Zeichen einer chronischen zerebralen Minderversorgung
gedeutet werden konnte (Rosenthal 1996; Manzar et al. 2005). Zudem ergaben
pranatale transkranielle Doppleruntersuchungen eine erniedrigte Pulsatilitat bei
Kindern mit TGA. Somit ist eine intrauterin verursachte zerebrale Schadigung
vorstellbar.

Des Weiteren gibt es auch Hinweise auf perioperativ verursachte Schadigungen,
sowie auf Hirnschadigungen, die im Zusammenhang mit einer BAS aufgetreten
sind. Galli et al. fuhrten bei Neugeborenen und Sauglingen, die am Herzen
operiert worden waren, eine kranielle Kernspintomographie durch (Galli et al.
2004). Bei 50% der Neugeborenen und 4% der alteren Kinder fanden sich
postoperativ periventrikulare Marklagerlasionen. Zudem waren lange EKZ-Zeiten
und postoperativ niedrige Blutdruckwerte Risikofaktoren fur das Auftreten von
Lasionen. Die Autoren deuten dies als Hinweis auf eine intra- und postoperative
hypoxisch bedingte neuronale Schadigung, wobei jingere Kinder erheblich starker
gefahrdet sein sollen. In einer Studie von McQuillen et al. fanden sich allerdings
bereits bei praoperativ durchgefuhrten MRI's Hirnlasionen (McQuillen et al. 2006),
die auf Ballonatrioseptostomien zurtickzufuhren sind. Alden et al. untersuchten 31
TGA-Kinder, die nach der Senning oder Mustard operiert wurden (Alden et al.
1998). Diese wiesen in der letzten Nachuntersuchung unterschiedliche
Herzfunktionen auf. Bei 19% der Kinder konnten psychische Auffalligkeiten
festgestellt werden, wobei Patienten mit schlechter Herzfunktion in der Gruppe mit
psychischen Auffalligkeiten Uberreprasentiert waren. Der Intelligenzquotient war
geringfugig niedriger als in der Normalbevolkerung und lediglich ein Kind (5%) war
geistig retardiert. Culbert et al. konnten nachweisen, das Kinder mit einer TGA
eine ahnliche Lebensqualitdt und einen annahernd gleichen NYHA-Status, wie
ihre gesunden Altersgenossen erreichen (Culbert et al. 2003). Allerdings erzielten
Patienten, die einer ASO unterzogen wurden bessere Werte, als Patienten, die
nach Senning, Mustard oder Rastelli operiert wurden. Im Gegensatz dazu konnten
Ellerbeck et al. keinen Unterschied in der kognitiven, neurologischen und
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motorischen Entwicklung von Patienten, die einer Vorhofumkehr oder einer
arteriellen Korrekturoperation unterzogen wurden, feststellen (Ellerbeck et al.
1998).

Aufgrund der grof3en Zahl an pra-, intra- und postoperativer Variablen, die die
neuropsychologische Entwicklung eines TGA-Patienten beeinflussen konnten,
konnte in Studien noch nicht hinreichend geklart werden, ob das Herzvitium an
sich, die Art der Korrekturoperation oder technische Aspekte wahrend der
extrakorporalen Zirkulation fur diese unterschiedlichen Ergebnisse verantwortlich
sind (Bellinger et al. 2003).

4.6.6. Funktionsstatus und Lebensqualitat

Das gute funktionelle Ergebnis nach der Senning Operation kann neben den
objektiven diagnostischen Parametern, wie der Echokardiographie und
Elektrokardiographie, auch an der NYHA-Klassifikation und der subjektiven
Angabe der Lebensqualitat (Ability Index) der Patienten bestatigt werden.

Zum Zeitpunkt der Fragebogenerhebung bewerteten 104 Patienten (49,3%) ihre
Belastbarkeit als altersentsprechend (NYHA 1), 100 Patienten (47,4%) gaben eine
Herzinsuffizienz entsprechend dem NYHA-Stadium Il an und 7 Patienten (3,3%)
zeigten Beschwerden entsprechend dem NYHA-Stadium Ill. In unserer
Untersuchungsgruppe lag der Anteil der Patienten im NYHA-Stadium | unter dem
in der Literatur berichteten Anteil von 80% bis 97.5% (Bender et al. 1989; Moons
et al. 2004). Insgesamt befinden sich aber trotzdem 96,7% der Patienten im
NYHA-Stadium | oder II.

Neben der Selbstbeurteilung der korperlichen Belastbarkeit spielt flr die Patienten
die im Langzeitverlauf erreichte Lebensqualitat eine entscheidende Rolle. 188
Patienten (89,1%) gaben eine normale Lebensfuhrung an (Ability Index Grad 1),
21 Patienten (10,0%) gaben eine eingeschrankte Lebensqualitat an (Ability Index
Grad 2) und nur 2 Patienten (0,9%) waren arbeitsunfahig und in ihrer Aktivitat
deutlich eingeschrankt (Ability Index Grad 3). Vergleichbare Ergebnisse wurden
ebenfalls von Moons et al. berichtet, wo sich 90,6% der Patienten im Ability Index
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Grad | befanden, 8,0% im Ability Index Grad Il und 1,4% im Ability Index Grad I
(Moons et al. 2004).

4.6.7. Reoperationen

Spatkomplikationen aufgrund von Stenosen oder Lecks der Venenfacher waren in
unserem Kollektiv die haufigste Indikation fur eine Reoperation. Lecks im
Venenfach, also Verbindungen zwischen systemvendsem und pulmonalvendsem
Atrium, wurden bei 11 Patienten (4,4% der 248 Patienten) operativ verschlossen.
Die Inzidenz von Lecks im Venenfach wird in der Literatur mit einer Haufigkeit von
0% bis 50% angegeben (Graham 1982).

Als weitere Spatkomplikation sind Obstruktionen im system- und / oder
pulmonalvendsen Vorhof zu nennen. Bei insgesamt 15 Patienten (6,0%)
entwickelten sich solche Stenosen, die operativ behoben werden mussten, was
sich mit Haufigkeitsangaben von 10% bis 20% in der Literatur deckt (Stark 1989).
Eine therapeutische Alternative zur Operation stellt die Ballondilatation und
gegebenenfalls Stent-Implantation dar (Hosking et al. 1993). Diese Therapie

wurde bei 5 Patienten erfolgreich durchgefuhrt.

Selten, aber immer schwerwiegend, sind Obstruktionen des pulmonalvendsen
Vorhofs, die - wie auch von anderen Autoren berichtet, bei 9 Patienten (3,6%)
auftraten (Janousek et al. 1994; Hashmi et al. 1998). Die Stenosen mussen immer
rasch korrigiert werden, entweder durch eine Operation (Stark 1989) oder in
Einzelfallen mittels Herzkatheterintervention (Hosking et al. 1993).

4.6.8. Ergebnisse der Senning und Mustard Operation im Vergleich

Die Vorhofumkehr zur Therapie der einfachen TGA wurde erstmals 1958 von Ake
Senning erfolgreich durchgefuhrt (Senning 1959). Nachdem dieses Verfahren zur
Vorhofumlagerung Mitte der 60er bis Anfang der 70er Jahre aufgrund der
Einfuhrung der technisch einfacheren Mustard Operation in Vergessenheit geriet,
erlebte sie Anfang der 70er und 80er Jahre, nach den Modifikationen durch
Quaegebeur, eine Wiederbelebung (Quaegebeur et al. 1977). Diese Methode ist
einerseits technisch schwieriger, da die Vorhofumkehr mit Hilfe autologen
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Gewebes aus dem ehemaligen Vorhofseptum ohne Verwendung kunstlicher
Materialien durchgefuhrt wird. Andererseits erhoffte man sich aber ein besseres
postoperatives Wachstum der beiden Vorhofe und damit eine Verminderung der
postoperativen hamodynamischen Storungen (Meisner et al. 1991). Nach
Queguebeur et al. ist die Entstehung von Stenosen des Systemvenenfaches
wegen der gunstigen Operationsgeometrie fast unmdglich, und auch die
Einengung des Lungenvenenfachs lasst sich durch exakte Dimensionierung der
Vorhofanteile vermeiden (Quaegebeur et al. 1977). Bjornstad et al. verglichen mit
Hilfe der M-mode-Echokardiographie die postoperativen Vorhofkontraktionen bei
Senning-Patienten im Vergleich zu Mustard-Patienten (Bjornstad et al. 1984). Sie
beobachteten eine aktive, zur Herzaktion synchrone Vorhofkontraktion nach einer
Senning Operation, wahrend die Vorhofbewegung nach Mustard Operation
lediglich passiv erfolgte. Daraus folgerten sie, dass die postoperative Fahigkeit der

Vorhofe zur Kontraktion nach Senning Operation besser erhalten ist.

Ein Nachteil der OP liegt nach Queguebeur in dem groferen Risiko, intraoperativ
den Sinusknoten, die Sinusknotenarterie oder den AV-Knoten zu verletzen und
somit postoperative Rhythmusstorungen zu provozieren. Auf die Eroffnung des
Daches des Sinus Coronarius wird im Deutschen Herzzentrum Minchen deshalb
verzichtet. Dagegen wird, falls das native Material des verbliebenen
Vorhofseptums nicht ausreicht, ein Dacron-Patch verwendet (Meisner et al. 1991).
Die Nahte bestehen aus monophilem, resorbierbaren Material, um narbige
Stenosierungen zu verhindern und das postoperative Wachstum der Vorhofe zu

fordern.

In einer von Morris und Menashe veroffentlichten Kohortenstudie in Oregon lag die
Spatletalitat in der Mustard-Gruppe (wobei nur kardiale Todesféalle bertcksichtigt
wurden) nach 15 Jahren bei 15% und in der Senning-Gruppe bei 2% (Morris et al.
1991). In dieser Studie waren die haufigsten Spatkomplikationen und Ursachen fur
eine Spatletalitat bei Patienten nach Mustard Operation Arrhythmien. In der
Senning-Gruppe verstarb hingegen kein Patient aufgrund Arrhythmien.

Eine aktuelle Multizenter-Studie aus Belgien vergleicht die Langzeitergebnisse von
339 Patienten 30 Jahre nach einer Mustard oder Senning Operation (Moons et al.
2004). Beide Gruppen hatten ein hohes Fruhletalitatsrisiko, die
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Uberlebenswahrscheinlichkeit nach 10, 20 und 30 Jahren betrug 91,7%, 88,6%
und 79,3%, wobei die Uberlebenswahrscheinlichkeit in der Senning-Gruppe
etwas, allerdings nicht signifikant, besser war. Im Follow-up hatten die Senning-
Patienten seltener Obstruktionen in Bereich des vendsen Systems, einen
besseren Funktionsstatus und nahmen haufiger an sportlichen Aktivitaten teil.

Sarkar et al. verglichen 141 Patienten, die nach Senning operiert wurden mit 249
Patienten, bei denen einen Mustard Operation durchgefuhrt wurde (Sarkar et al.
1999). Senning-Patienten hatten eine signifikant hohere
Uberlebenswahrscheinlichkeit. Zudem gab es in der Senning-Gruppe weniger
Schrittmacherimplantationen und Reoperationen aufgrund von Obstruktionen im
venosen System. Der Verlust des Sinusrhythmus war in beiden Gruppen
vergleichbar und stellte kein Risiko fur eine Spatletalitat dar. Die Inzidenz von
Vorhofflattern war ebenfalls in beiden Gruppen vergleichbar und mit dem
plotzlichen Herztod assoziiert. Sarkar et al. folgerten daraus, dass die Senning
Operation bessere Ergebnisse als die Mustard Operation lieferte. Zudem sahen
sie bei asymptomatischen Senning-Patienten keine Notwendigkeit fur eine elektive
Umkehr der Vorhofumkehroperation in eine arterielle Switch Operation.

4. 7. Zahnarztliche Eingriffe und Endokarditisprophylaxe
bei TGA Patienten

Trotz erheblicher Fortschritte in Diagnostik und Therapie ist die infektiose
Endokarditis weiterhin eine lebensbedrohliche Erkrankung mit einer Inzidenz von
30 pro 1000 000 Einwohner und nimmt sei den 1970er Jahren kontinuierlich zu
(Hoen et al. 2002). Die infektiose Endokarditis verlauft unbehandelt letal. Eine
chirurgische Intervention wahrend einer infektiosen Endokarditis erfolgt bei Uber
30% der Erkrankten (Benetka et al. 1999). Durch zahnarztliche Eingriffe kdnnen
Bakteriamien verursacht werden, die bei pradisponierenden Faktoren, wie z. B. bei
Patienten mit einer TGA, eine mikrobielle Besiedlung nach sich ziehen kdnnen. In
der vorliegenden Studie erkrankten 2 Patienten an einer Endokarditis. Der erste
Patient erkrankte nach einer Otitis media an einer Endokarditis, beim zweiten

Patienten ist die Erkrankungsursache unbekannt.
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4.7.1. Pradisposition

Herzerkrankungen, die mit einer Storung der funktionellen Integritdt des
Endokards einhergehen, pradisponieren, an einer Endokarditis zu erkranken. Es
konnen aufgrund empirischer Beobachtungen kardiale Erkrankungen mit
erhohtem und besonders hohem Endokarditisrisiko unterschieden werden
(Horstkotte 1995; Adam et al. 1998; Niebel et al. 1998). TGA Patienten fallen
dabei in die Gruppe der Patienten mit einem besonders hohen Endokarditisrisiko.

Erhohtes Endokarditisrisiko

-Angeborene Herzfehler (auller Vorhofseptumdefekt vom Sekundumtyp,ASD II)
-Erworbene Herzklappenfehler

-Operierte Herzfehler mit Restbefund (ohne Restbefund nur fur 1 Jahr)
-Mitralklappenprolaps mit  Mitralinsuffizienzgerausch ohne  ausgepragte
myxomatose Degeneration

-Hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie

Besonders hohes Endokarditisrisiko

-Herzklappenersatz mittels mechanischer oder biologischer Prothesen
-Zustand nach mikrobiell verursachter Endokarditis
-angeborene komplexe Herzfehler mit Zyanose

Tabelle 28: Herzerkrankungen und postoperative Befunde, die zu einer mikrobiellen

Endokarditis pradisponieren (Horstkotte 1999)

4.7.2. Zahnarztliche Eingriffe als Ursache einer Bakteriamie

Eine Besiedlung des Endokards in Folge Bakteriamien setzt voraus, dass eine
ausreichende Erregeranzahl die Pradilektionsstelle erreicht und am Endokard
adhariert (Horstkotte 1995). Da vor allem der Zahnsulkus eine hohe
Bakteriendichte aufweist, erreichen insbesondere bei Zahnextraktionen,
Zahnsteinentfernungen, paradontalchirurgischen Eingriffen und
Wurzelbehandlungen eine grolle Menge an Bakterien die Pradilektionsstelle
(Rahn et al. 1986).

4.7.3. Prophylaxeschema

Da Bakteriamien in Folge zahnarztlicher Eingriffe nicht langer als 15 Minuten tber
das Ende des bakteriamieausldésenden Ereignisses andauern, ist die einmalige
83



Gabe eines Antibiotikums ausreichend (Horstkotte 1995). Als Medikamente der
Wahl haben sich Penicilline, insbesondere Amoxicillin erwiesen (Leport et al.
1995; Dajani et al. 1997; Adam et al. 1998; Niebel et al. 1998). Bei Vorliegen einer
Penicillinallergie bietet Clindamycin eine gleichwertige Alternative (Adam et al.
1998; Niebel et al. 1998).

4.8. Limitationen der Studie

4.8.1. Aufbau der Studie

Bei dieser Studie handelt es sich um eine retrospektive Follow-up Studie. Da
einige Befunde nicht in allen Fallen in der Patientenakte dokumentiert wurden und
einige Patienten nicht kontaktiert werden konnten, waren fehlende Daten

unvermeidlich.

Als wohl bedeutendster limitierender Faktor der vorliegenden Studie ist die
Heterogenitdt der  Untersuchungsdaten zu nennen, da z.B. die
Nachuntersuchungen von unterschiedlichen Kardiologen durchgefuhrt wurden und
auch auf Daten aus anderen Kliniken zuruckgegriffen werden musste. Es ware zu
Uberlegen, die folgenden Studien auf Patienten, die nur in einem Zentrum
nachuntersucht wurden zu beschranken, was allerdings die Patientenzahl deutlich

reduzieren wiirde.

4.8.2. Endpunkt RVD

Eine weitere Limitierung der Studie besteht darin, dass der genaue Zeitpunkt des
Erreichens des kombinierten Endpunktes RVD nicht in allen Fallen korrekt
bestimmt werden konnte. In manchen Fallen konnten die Kriterien fur eine
rechtsventrikulare Dysfunktion bereits erfullt gewesen sein, wurden aber nicht
dokumentiert, da der Patient aufgrund fehlender Symptome regelmalige
Nachuntersuchungstermine nicht wahrnahm. Andererseits konnte eine bereits
eingeschrankte rechtsventrikulare Funktion in seltenen Fallen durch eine
medikamentose Therapie verbessert werden. Zusatzlich ist die Definition des
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kombinierten Endpunktes RVD als kritisch zu betrachten, da alle kardialen
Todesfalle eingeschlossen wurden, Patienten, die an Kammerflimmern verstarben

aber nicht zwangslaufig eine rechtsventrikulare Dysfunktion aufwiesen.

4.8.3. Fragebogenuntersuchung

Als erster kritisch zu betrachtender Punkt bei der Fragebogenuntersuchung ist die
gleichzeitige Anwendung der schriftlichen und telefonischen Befragungsform zu
sehen. Bei einer alleinigen schriftichen Befragung konnte der Fehler durch die
Beeinflussung der Patienten durch den Interviewer eliminiert werden, gleichzeitig

wurde aber die Vollstandigkeitsrate des Follow-up deutlich niedriger ausfallen.

Unklar bei den Angaben zur Einschatzung der korperlichen Belastungsfahigkeit
ist, ob eine eingeschrankte physische Belastung im Alltag durch praventive
Schonung bedingt ist oder auf einer tatsachlich verringerten Belastungsfahigkeit
beruht. Zudem wird die Einschatzung der eigenen Leistungsfahigkeit durch die
Personlichkeit des Patienten beeinflusst.

Kritisch zu bewerten ist ebenfalls die Zuordnung des Patienten in die
entsprechende Ability Index Klasse, da diese Einteilung auf die subjektive
Einschatzung des Patienten selbst beruht.
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5. Zusammenfassung

Grundlage: Die Vorhofumkehroperation nach Senning bei Patienten mit einfacher
Transposition der grolRen Arterien ist heute zugunsten der arteriellen Switch
Operation im Neugeborenenalter verlassen worden. Es gibt allerdings eine
zunehmende Zahl von Patienten nach einer Vorhofumlagerungsoperation, die
inzwischen das Erwachsenenalter erreichen. Die vorliegende Untersuchung zielte
darauf ab, neben einer Auswertung der praoperativen und perioperativen Befunde,
vor allem typische Spatkomplikationen und Reoperationen im Langzeitverlauf der
am Deutschen Herzzentrum Muinchen operierten Patienten zu erfassen.
Gleichzeitig sollte mittels an die Patienten versandter Fragebdgen die
Belastungsfahigkeit sowie die Lebensqualitat eruiert werden.

Methode: Die perioperativen Daten von 248 TGA-Patienten, die sich zwischen
1977 und 1993 einer Vorhofumkehroperation nach Senning am Deutschen
Herzzentrum Munchen unterzogen haben, wurden retrospektiv, die Daten
bezuglich des Langzeitverlaufes und die Daten zum Zeitpunkt des aktuellen
Follow-up wurden prospektiv ausgewertet. Bei 221 Patienten (89,1%) hatte eine
einfache TGA mit intaktem Ventrikelseptum vorgelegen, bei 27 Patienten (10,9%)
lag zusatzlich ein kleiner, hamodynamisch unwirksamer Ventrikelseptumdefekt
vor. Der Nachbeobachtungszeitraum betrug 18,3+ 5,8 Jahre.

Ergebnis: Bis zum Ende des Beobachtungszeitraums im August 2004 verstarben
insgesamt 19 Patienten (7,7%). Die Fruhletalitat betrug 2,4% (6 Patienten), die
Spéatletalitat 5,2% (13 Patienten). Die kumulative Uberlebensrate nach Kaplan-
Meier betrug fur das gesamte Kollektiv 95,1+1,4% nach funf Jahren, 94,3+1,5%
nach 10 Jahren, 93,0+1,6% nach 15 Jahren, 92,5+1,7% nach 20 Jahren und
90,5+2,6% nach 25 Jahren. Die haufigsten Spatkomplikationen waren
Herzrhythmusstorungen, schwere Trikuspidalinsuffizienzen sowie ein Versagen
des rechten Ventrikels. Bei 16 Patienten (6,5%) erfolgte eine
Herzschrittmacherimplantation. Das durchschnittliche Zeitintervall zwischen der
Senning Operation und der ersten Reoperation inklusive
Schrittmacherimplantation betrug 8,4+7,1 Jahre. Nach Kaplan-Meier betragt die
Wahrscheinlichkeit fur die Freiheit von einer kardialen Reoperation fur das

gesamte Kollektiv nach 5 Jahren 93,9+1,5%, nach 10 Jahren 89,3+2,0%, nach 15
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Jahren 84,9+2,3% und nach 25 Jahren 75,944,5%. Von den untersuchten
praoperativen demographischen Parametern, praoperativen Palliativoperationen,
assoziierten Anomalien, operativen und postoperativen Parametern fand sich ein
postoperativer AV-Block (p=0,014) als Risikofaktor fur eine Spatletalitat. Es
konnten keine statistisch signifikanten Einflussfaktoren fur eine RVD aus den oben
genannten Parametern eruiert werden. In der Follow-Up Beurteilung befanden
sich 49,3% der Patienten im NYHA-Stadium |, 47,4 % der Patienten im NYHA-
Stadium Il und 3,3% der Patienten im NYHA-Stadium |II.

Schlussfolgerung: Die Daten verdeutlichen einerseits das gute funktionelle
Ergebnis bei TGA-Patienten nach einer Senning Operation am Deutschen
Herzzentrum Munchen. Andererseits belegen die hier vorgelegten Ergebnisse,
dass diese Patienten einer langfristigen kardiologischen Nachkontrolle in einem
spezialisierten Zentrum bedurfen, damit postoperative Spatkomplikationen, wie
Arrhythmien und Dysfunktionen des rechten Ventrikels, fruhzeitig erfasst und

adaquat behandelt werden kénnen.
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7. Anhang

7.1. Abkurzungsverzeichnis

ACE

Al

Ao

AoP
ASD
ASE
ASO
AV
AV-Block
AV-Klappe
BAS
CCTGA
CoA
EKZ

ES

IVC

IVS

Kl

KR

LA

LPA
LRS

LV
LVOTO
LVP

Ml

MRT
MS
PAB
PDA
PFO
PIN

RA
RAP
RV
RVD
RVedP
RVedV
RVOT
RVOTO
RV
S0O2 Ao
SO2 PA
SV
SVC
SVES
SVR
SVT
TGA

TI

TK

VCI
VCS
VES
VSD

Angiotensin Converting Enzym
Aortenklappeninsuffizienz

Aorta

Druck Aorta

Vorhofseptumdefekt
Atrioseptektomie

Arterielle Switchoperation
Atrio-ventrikular

Atrioventrikularer Block
Atrioventrikulare Klappe
Ballonatrioseptostomie

Kongenital korrigierte Transposition der gro3en Arterien
Aortenisthmusstenose
Extrakorporale Zirkulation
Extrasystole

Inferior vena cava

Intaktes Ventrikelseptum
Konfidenzintervall

Knotenrhythmus

Linker Vorhof

Linke Pulmonalarterie
Links-Rechts-Shunt

Linker Ventrikel

Linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion
Druck Linker Ventrikel
Mitralinsuffizienz
Magnetresonanztomographie
Mitralstenose
Pulmonalarterienbdndelung
Persistierender Ductus Arteriosus
Persistierendes Foramen Ovale
Personliche Identifikationsnummer
Rechter Vorhof

Druck Rechter Vorhof

Rechter Ventrikel
Rechtsventrikulare Dysfunktion
Rechtsventrikularer enddiastolischer Druck
Rechtsventrikulares enddiastolisches Volumen
Rechtsventrikulare Ausflussbahn
Rechtsventrikulare Ausflussbahnobstruktion
Druck Rechter Ventrikel
Sauerstoffsattigung Aorta
Sauerstoffsattigung Pulmonalarterie
Superior vena cava

Superior vena cava
Supraventrikulare Extrasystole
Systemwiderstand
Supraventrikulare Tachykardie
Transposition der grof3en Gefalle
Trikuspidalinsuffizienz
Trikuspidalklappe

Vena cava inferior

Vena cava superior

Ventrikuldre Extrasystole
Ventrikelseptumdefekt
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7.4. Fragebogen

Klinik far Herz- und Gefalichirurgie Deutsches Herzzentrum Minchen
des Freistaates Bayern
Direktor Prof. Dr. R. Lange Klinik an der Technischen Universitat Miinchen
M-TGA/ PIN

Name, Vorname, geb. Datum

Bitte beantworten Sie die nachfolgenden Fragen: Zutreffendes bitte ankreuzen O

Wie schitzen Sie lhre derzeitige Belastbarkeit ein?

[ altersentsprechend

m} Beschwerden nur bei starker Belastung

m} Beschwerden bei leichter Belastung

m} Beschwerden in Ruhe

Verspiiren Sie zurzeit Atemnot Oja O nein
falls ja: O in Ruhe
a bei Belastung —» ] Gehen in der Ebene

- ] nach einem Stockwerk Treppensteigen
S ] nach drei Stockwerken Treppensteigen

Welche der folgenden Aussagen liber lhre Lebensqualitit trifft zu?
m] Normale Lebensfuhrung, ganztagig berufstatig oder in Ausbildung, Schwangerschaft moglich
O Lebensqualitat durch Symptome beeintrachtigt (z.B. nur Teilzeitarbeit maglich)
[m] Arbeitsunfahig, Aktivitat deutlich eingeschrankt

m} Extreme Einschrankungen, nahezu standig an zu Hause gebunden
Sind Sie verheiratet? O ja O nein
Haben Sie Kinder? O ja 0O nein

Leiden Sie ofters unter Schwindelattacken mit kurzer BewuBtlosigkeit?
EJ8 CIiNO1Mrerszrrissssmsssisvvmrmtvrresmss oritemmmmietesss e yss s v o e e oS e S T

Besteht ein regelmiBiger Herzrhythmus? Oja DO Nein ...,

Nehmen Sie zurzeit Medikamente ein? Oja Onein
Falls ja, nehmen Sie Medikamente zur Blutverdunnung ein? Oja O nein
Falls ja, seitwann ? ........ P L (Datum), welche Medikamente 2.
Fithren Sie eine INR/Quick-Selbstkontrolle durch ? Oja Onein
Wie ist ihr INR/Quick-Zielbereich ? .............. S G nnmaimin
Wie waren lhre letzten drei INR/Quick-Werte 7 ............ | cooieviies o,

Geben Sie gegebenenfalls bitte auch die Mamen der anderen Medikamente an:

bitte wenden —
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Wann wurde die Funktion lhres Herzens zuletzt untersucht? ... flim o hremonss (Datum)
Belwaleharmi Azt T el B REI NIRRT

mitwWelchem ErgebniS? «acmsnii i e s s et s e s s e

Wurde nach der Operation nochmals eine Herzkatheter- oder Ultraschall-Untersuchung durchgefiihrt ?

Oja O nein
Wenn ja, wann? ....... oot i (Datum)
bei welchem Arzt £ inwelcher BINIK? Lot een s en

Kam es nach der Operation zu einer Thrombose, einer Embolie, einem Schlaganfall oder zu einer

Blutung?
Thrombose Oja: Onein
Embolie Oja: Onein

Schlaganfall (mit Zeichen der Bewulitlosigkeit, Lahmungen, Taubheits-, Kalte- oder Schwachegefihl,
Sprachstorungen oder Schwindel) Oja: Onein
Blutung Oja: Onein

Wurden bei Ihnen seit der Operation weitere Erkrankungen festgestellt? Oja 0O nein
WVEININ JB, WEICKIE? .o et e et
War eine stationare Behandlung notwendig, Oja: Onein
I W B B s ot s R G S TR B i

I WERICHIEE BN .ottt et e bbb b e e e st ettt e et s e s e et e et et e s et

Sind Sie zwischenzeitlich nochmals am Herzen operiert worden 7
Oja O nein

Wenn ja, wann? ........ / / (Datum)

I WRICHBE PRITIIRCE s smimtios st b 5 b v s A Ve P A e i
L Te e o] e T o o B e s B S ey o e e e s A e ot

Bitte tragen Sie hier lhre derzeitige Adresse und die Adresse lhres Hausarztes ein:

Mealn Name: «amsiimmsnis i e Name (Hausarzt): ...
TR e msrm s vt s wenegs g s s SIPAREL o, i e s e T A s
PEEECHES siimmmimenimermmmersisits s it st L 5 RSSO

DA i iiang Untersehrift ..o nnnnannina i
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