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1. Einleitung

1.1 Das univentrikulare Herz

1.1.1 Allgemeines

Die Diagnose univentrikuldres Herz beinhaltet eine Vielzahl an unterschiedlichen
angeborenen Herzfehlern. Allen gemeinsam ist, dass sich wéhrend der embryonalen
Entwicklung nur eine Herzkammer ausgebildet hat bzw. dass nur eine Herzkammer
wesentlich zur Aufrechterhaltung des Blutflusses beitrégt. Zur besseren Darstellung der
unterschiedlichen Krankheitsbilder ist es nutzlich, die Entwicklung des Herzens zu
erlautern.

Nach Bildung der Herzschleife entsteht aus dem proximalen Abschnitt des Bulbus cordis
der trabekulére Teil der primitiven rechten Kammer. Die Grenze der Anlage der linken
embryonalen Kammer (= primitiver linker Ventrikel) bildet der Sulcus bulboventricularis
— innen sichtbar als Foramen interventriculare primum. Einerseits fihrt nun eine schlechte
Anpassung des atrioventrikularen Kanals an die Kammern zum Krankheitsbild des
univentrikuldren Herzens, andererseits kann aber auch eine inkomplette Septierung der

Ventrikel zugrundeliegen (60).

Die Inzidenz des univentrikuldren Herzens betragt nach Parsi ca. 2% aller angeborenen
Herzfehler (44). Bis zur Entwicklung der Operationsmethode nach Fontan bzw. deren
Modifikationen gab es kaum eine Madglichkeit das Leben der betroffenen Kinder zu
verlangern. Heute kénnen die Mehrzahl der Patienten trotz ihrer schweren anatomischen
Fehlbildung ein qualitativ fast normales Leben, mit nur geringen Einschrankungen,

fuhren.

1.1.2 Van Praagh’s Segmentanalyse

Die Diagnose univentrikuldres Herz beruht auf einer Vielzahl von unterschiedlichsten
anatomischen und funktionellen Gegebenheiten. Zur Vereinfachung wurde Mitte der
siebziger Jahre eine Klassifikation der komplexen Formen der angeborenen Herzfehler,
wie sie beim univentrikularen Herzen auftreten, eingefuhrt. Zurlckzufihren ist diese
Klassifikation auf Van Praagh (61). Wichtige Voraussetzung ist hierbei, dass fast jedem
univentrikularen Herzen eine morphologisch eher linke oder rechte Kammer zugeordnet

werden kann.
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Die Segmentanalyse teilt das Herz in drei Segmente (Vorhofe, Kammern, GefalRe).
Zunachst wird die Lage der Vorhdfe anhand der beiden Herzohren bestimmt. Dabei lassen
sich vier verschiedene Positionen unterscheiden: die Vorhofe liegen regelrecht,
spiegelbildlich oder es handelt sich um die sogenannte Links- oder Rechtsherzisomerie.
Von der Lage der Vorhofe bzw. der Herzohren kann normalerweise auch die Lage der
Organe im Thorax und im Abdomen abgeleitet werden. Entsprechend spricht man dann
von einem situs solitus (regelrechte Lage) oder von einem situs inversus (umgedrehte
Lage), jeweils abgekurzt als ,,S* oder ,,1*“.

Das zweite Segment (die Kammer) wird nach der jeweiligen Morphologie eingeteilt. Hier
spricht man also von einer ,,right hand topology““ oder ,,left hand topology** entsprechend
,,D““ (dextro) oder ,,L* (levo). Unabhangig davon ist, ob der Ventrikel links oder rechts
im Korper liegt.

Der dritte Buchstabe der Segmentanalyse bezieht sich auf die Lage der grofien Gefalie
zueinander. Liegt die Aorta rechts der Pulmonalarterie spricht man von ,,dextroposition*,
also ,,D**. Liegt die Aorta links der Pulmonalarterie handelt es sich dementsprechend um
,.levoposition** der Aorta, also ,,L* (27).

Eine Beschreibung kénnte SDD lauten, was bedeuten wirde, dass es sich um eine
regelrechte Lage des Herzens im Thorax mit morphologisch rechter Kammer und rechts

liegender Aorta handelt.

1.1.3 Pathophysiologie und Symptome

Es handelt sich bei der Diagnose des univentrikuldaren Herzens um eine Gruppe
schwerwiegender Kkardialer Fehlbildungen. Von groRBer Bedeutung hinsichtlich des
Klinischen Verlaufes ist die Summe des pulmonalen Blutflusses. Da bei Patienten mit
univentrikularem Herzen das Blut, welches aus der Kammer kommt, sowohl in den
Kaorperkreislauf als auch in den Lungenkreislauf flieBen kann, spricht man hier von einer
»Parallelschaltung”“ des Blutkreislaufs. Die Lungendurchblutung ihrerseits wird
entscheidend dadurch beeinflusst, ob eine Obstruktion entweder im Kdorperkreislauf oder
im Lungenkreislauf vorhanden ist oder nicht. Im ginstigsten Fall besteht eine geringe,
natlrliche Obstruktion im Lungenkreislauf, genau in dem MaRe, dass sowohl Kdrper als
auch Lunge gleichermalRen ausreichend durchblutet werden. Hier wird sich die periphere
Sauerstoffsattigung um ca. 80 % einpendeln und auch die einzelne Kammer wird Uber
langere Zeit die Pumpfunktion aufrechterhalten kdnnen. Unter diesen Umstanden spricht

man von einem ,,Balanced Single Ventricle** (27).
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In der Mehrzahl der Falle wird eine schwere Obstruktion im Lungenkreislauf vorhanden
sein. Als Folge dieser wird der Patient in zunehmendem Malie zyanotisch. Tritt zusatzlich
zu einer Obstruktion im Lungenkreislauf eine Obstruktion im Systemkreislauf, z.B. in der
Aorta ascendens auf, wird die VVolumenbelastung der Kammer schnell zu hoch. Das fiihrt
zu Hypertrophie und abnehmender Compliance des Herzmuskels. Ist jedoch im Gegensatz
dazu im Lungenkreislauf keine Obstruktion vorhanden, wird aufgrund des postpartal

sinkenden Lungengefalwiderstandes langfristig ein kongestives Herzversagen entstehen.

1.1.4 Zugrundeliegende kardiale Fehlbildungen

1.1.4.1 Double inlet ventricle

Beim Double inlet ventricle miinden zwei getrennte atrioventrikuldre Klappen in eine
dominante Kammer, wobei mehrere Unterformen unterschieden werden. Die h&ufigste
Form des Double inlet ventricle ist der Double inlet left ventricle (DILV). Hierbei miinden,
zusétzlich zu einer L-Transposition der grofRen Arterien, zwei AV-Klappen in einen linken
Ventrikel (20). Zusatzliche kardiale Fehlbildungen sind h&ufig eine Pulmonalstenose oder
—atresie (bei ca. 50 % der Patienten). Ebenso kdnnen eine Aortenisthmusstenose und ein
unterbrochener Aortenbogen oder Fehlbildungen der Mitral- oder Trikuspidalklappe
bestehen (20). Handelt es sich bei der dominanten Kammer morphologisch eher um einen
rechten Ventrikel spricht man entsprechend von einem Double inlet right ventricle
(DIRV).
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PULMONAL
ARTERIE

RUDIMENTARER
RECHTER VENTRIKEL

BULBOVENTRIKULARES
FORAMEN

Abb. 1.1: Singularer linker Ventrikel mit Transposition der groRen Arterien (TGA).
Rudimentérer rechter Ventrikel verbunden Uber das bulboventrikuléare
Foramen. Die beiden atrioventrikularen Klappen sind seitenverkehrt. Dies ist
die haufigste Auspragungsvariante des univentrikularen Herzens.
Quelle: Fyler DC (1992): Single Ventricle. In: Fyler DC (Hrsg.): Nada's
Pediatric Cardiology. Hanley & Belfus, Philadelphia, S. 651

1.1.4.2 Trikuspidalatresie

Die Trikuspidalatresie (TrA) ist die einfachste Form des univentrikuldren Herzens (27).
Aufgrund einer Atresie bzw. Aplasie der Trikuspidalklappe fehlt die Verbindung
zwischen rechtem Vorhof und rechter Kammer, wodurch die rechte Kammer entweder
hypoplastisch, oder gar nicht vorhanden ist. Um dennoch systemvendses und
pulmonalvendses Blut zu mischen, besteht ein Rechts-Links-Shunt auf VVorhofebene. Dies
bedeutet, dass das vendse Blut aus dem rechten VVorhof (ber einen gréReren Vorhofdefekt
oder ein offenes Foramen ovale in den linken Vorhof stromt, um sich dort mit dem
sauerstoffreichen Blut aus der Lunge zu mischen. Die Durchblutung der Lunge findet
durch den noch bestehenden Ductus arteriosus Botalli statt, welcher unter Umstanden die

einzige Durchblutungsmoglichkeit fur die Lunge darstellt.
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Zur genaueren Beschreibung des Defektes dient die Klassifikation nach
Edwards und Burchell:  Typ I: TrA mit regelrechter Stellung der groRen Arterien
Typ II: TrA mit D-Transposition der groRen Arterien
Typ H1: TrA mit L-Transposition der gro3en Arterien
wobei jeweils noch eine weitere Unterteilung hinsichtlich der Lungendurchblutung
stattfindet: a: VSD mit Pulmonalatresie
b: VSD mit valvuladrer/subvalvulérer Pulmonalstenose

c¢: VSD ohne Pulmonalstenose (44)

1.1.4.3 Mitralatresie und Hypoplastisches Linksherzsyndrom

Mitralatresie bedeutet, dass es keine bzw. nur eine sehr eingeschrankte Verbindung
zwischen dem linken Vorhof und dem linken Ventrikel gibt (22). Dabei ist wichtig, ob
zusatzlich zur Mitralatresie ein Ventrikelseptumdefekt (VSD) vorhanden ist, durch den
das Blut dennoch in die linke Kammer flieBen kann. Ist dies der Fall, kann sich trotz
fehlender Verbindung zum linken Vorhof ein linker Ventrikel ausbilden. Haufig ist die
Mitralatresie mit einem Double outlet right ventricle (DORV) assoziiert (27).

Besteht kein zusatzlicher VSD spricht man von einem ,Hypoplastischen
Linksherzsyndrom* (HLHS), da der linke Ventrikel aufgrund fehlender Durchblutung
nicht entwickelt ist. Meist ist das HLHS mit einer hypoplastischen Aorta und zusatzlich
mit einer atretischen Aortenklappe assoziiert. Das Blut aus den Pulmonalvenen gelangt
uber einen Vorhofseptumdefekt oder ein offenes Foramen ovale in den rechten Vorhof,
wo es sich mit dem systemvendsen Blut vermischt. VVon essentieller Bedeutung ist in
diesem Fall der offene Ductus arteriosus Botalli, da nur tber diesen der Systemkreislauf
und auch retrograd die Durchblutung der hypoplastischen Aorta ascendens sowie der

Koronararterien aufrechterhalten wird.

1.1.4.4 Double outlet right ventricle

Beim Double outlet right ventricle (DORV) entspringen sowohl die Pulmonalarterie als
auch die Aorta aus der rechten Kammer. Die Lage von Aorta und Pulmonalarterie
zueinander ist variabel. Man unterscheidet Typ | (mit zusétzlicher Pulmonalstenose) und
Typ 1l (ohne Pulmonalstenose). Typ | &hnelt klinisch der Fallot’schen Tetralogie, wéahrend
sich Typ Il aufgrund des vorliegenden VSD (ausgepragter Links-Rechts-Shunt) als

Herzinsuffizienz manifestiert (44).
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1.1.4.5 Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum

Beim Krankheitsbild der Pulmonalatresie kann die rechte Kammer kein Blut in den
Lungenkreislauf auswerfen, da die Pulmonalarterie nicht durchgangig ist. Einziger
Auslass ist eine insuffiziente Trikuspidalklappe. Hierbei gilt, je schwerer die
Trikuspidalinsuffizienz ist, desto groRer kann sich der rechte Ventrikel entwickeln. Auf
Vorhofebene besteht ein Rechts-Links-Shunt, die Durchblutung der Lunge ist jedoch nur

uber einen offenen Ductus arteriosus Botalli moglich (22).

1.1.4.6 Atrioventrikuléarer Septumdefekt

Der Atrioventrikuldare Septumdefekt (AVSD) bezeichnet das Fehlen bzw. die inkomplette
Ausbildung sowohl des Vorhof- als auch des Ventrikelseptumgewebes. Das Blut wird
uber eine gemeinsame Klappe vom Vorhof in die Kammer gepumpt. Je nach
Klappenmorphologie unterscheidet man einen partiellen, intermedidren oder kompletten
Atrioventrikuldren Septumdefekt. Genetisch ist der Atrioventrikuldre Septumdefekt haufig

mit der Trisomie 21 assoziiert (44).

Insgesamt betrachtet, muss die Diagnose des univentrikuldren Herzens bereits in den
ersten Lebenstagen gestellt werden, da zur Lebenserhaltung oftmals der Ductus arteriosus
Botalli mit einer Prostaglandin-Dauerinfusion offen gehalten werden muss und unter
Umstanden vielfaltige Eingriffe nétig sind, um den Patienten auf die definitive Palliation

(TCPC) im Alter von ca. zwei bis vier Jahren vorzubereiten.

1.2 Historische Entwicklung der PCPC

1.2.1 Partielle cavopulmonale Anastomose

Bereits seit den 40iger Jahren versuchte man chirurgische Techniken herauszuarbeiten,
um Patienten mit funktionell univentrikuld&rem Herzen behandeln zu kénnen. Im Jahre
1950 berichtete Carlon tber eine Anastomose zwischen der rechten Pulmonalarterie und
der oberen Hohlvene, um das system-vendse Blut an der rechten Herzkammer
vorbeizuleiten (43). Den Durchbruch schaffte William E. Glenn 1958 mit seinem
klassischen Glenn-Shunt. Eine Variation des klassischen Glenn-Shunts ist der
bidirektionale Glenn-Shunt. Dabei wird die Vena cava superior End-zu-Seit an die rechte
Pulmonalarterie anastomosiert. Die Pulmonalarterie wird dabei nicht durchtrennt, so dass

das Blut in beide Richtungen (bidirektional) flieBen kann. Dadurch wird die
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Volumenbelastung des Ventrikels gemindert und das system-venodse Blut der oberen

Kdorperhalfte direkt in den Lungenkreislauf geleitet.

Vena azygos

Abb. 1.2: Bidirektionaler Glenn-Shunt (bidirektionaler cavopulmonaler Shunt).
Ao: Aorta, BTA: Blalock-Taussig-Anastomose, PA: Pulmonalarterienstamm,
RPA: rechte Pulmonalarterie, SVC: Vena cava superior.
Quelle: Jonas RA (2004): Single Ventricle. In: Jonas RA (Hrsg.):
Comprehensive surgical management of congenital heart disease. Hodder-
Arnold. S. 372

Wéhrend der folgenden Jahre wurde v.a. durch Fontan und Baudet die Fontan-Operation
als definitive Palliation des univentrikularen Herzens entwickelt (17). Dabei war das Ziel,
das gesamte system-vendse Blut direkt in den Lungenkreislauf zu leiten, um das Herz
ganz zu umgehen. In vielen Zentren wurde die Fontan-Operation sehr erfolgreich
angewandt und immer weiter modifiziert. Der heute aktuelle Stand ist die totale
cavopulmonale Anastomose (TCPC), wobei eine Prothese zwischen der Vena cava
inferior und der rechten Pulmonalarterie interponiert wird. Entwickelt wurde die TCPC
vor allem von de Leval et al. (12) und Puga et al. (47). Auch hier fanden in den letzten
Jahren erneut weitere Modifikationen statt (5, 21, 30, 34).
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Die palliative Bedeutung des bidirectionalen Glenn-Shunts (der urspringlich erst zur
weiteren Entwicklung bis zur TCPC hin beigetragen hatte), wurde Mitte der 80iger Jahre
von Hopkins erneut betont (25). Kurze Zeit spater nutzte man den bidirectionalen Glenn-
Shunt als Zwischenschritt vor Komplettierung durch die Fontan-Operation (29, 35). Vor
allem Patienten mit hohem operativen Risiko profitieren von diesem zweizeitigen
Vorgehen (6).

Bis heute ist die partielle cavopulmonale Anastomose (PCPC) ein wichtiger
Zwischenschritt vor der definitiven Palliation durch die TCPC. Die Vorteile hierbei sind
v.a. die Erhohung der peripheren Sauerstoffsattigung, die Entlastung des Ventrikels und
die Vorbereitung und Vereinfachung der TCPC (19, 64).

1.2.2 Zusatzlich notwendige Palliativeingriffe

Zusétzlich zur genannten PCPC mussen sich die meisten der betroffenen Patienten einem
oder mehreren vorangehenden palliativen Eingriffen unterziehen. Hierzu gehdren der
systemisch-pulmonale Shunt (z.B. aortopulmonaler Shunt oder Blalock-Taussig-
Anastomose (Abb. 1.4)) bei verminderter Lungendurchblutung, die Damus-Kaye-Stansel-
Anastomose (Abb. 1.3) bei Aortenklappenatresie und die Bandelung der Pulmonalarterien
(Abb. 1.5) bei Obersteigerter Lungendurchblutung. Diese chirurgischen Veranderungen

konnen das spatere Wachstum der Pulmonalarterien beeinflussen.
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Restriktives bulboventrikuldres
Koa rk!:ation Foramen
. it z

Persistierender Ductus
arteriosus Botalli

Abb. 1.3: Damus-Kaye-Stansel-Anastomose.
Ao: Aortenbogen, LV: linker Ventrikel, PDA: Persistierender Ductus
arteriosus Botalli, PA: Pulmonalarterienstamm, RV: rechter Ventrikel.
Quelle: Jonas RA (2004): Single Ventricle. In: Jonas RA (Hrsg.):

Comprehensive surgical management of congenital heart disease. Hodder-

Arnold. S. 369
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Abb. 1.4: Blalock-Taussig-Anastomose.
Ao: Aortenbogen, PA: Pulmonalarterienstamm, PTFE: Polytetrafluorethylen,

RA: rechter Vorhof, RPA: rechte Pulmonalarterie
Quelle: Jonas RA (2004): Single Ventricle. In: Jonas RA (Hrsg.):
Comprehensive surgical management of congenital heart disease. Hodder-

Arnold. S. 365
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2

’-f Bandelung

Abb. 1.5: Bandelung der Pulmonalarterie.
Ao: Aortenbogen, PA: Pulmonalarterienstamm, RA: rechter Vorhof

Quelle: Jonas RA (2004): Single Ventricle. In: Jonas RA (Hrsg.):

Comprehensive surgical management of congenital heart disease. Hodder-

Arnold. S. 368

1.2.3 Aktuelle Operationstechnik am Deutschen Herzzentrum Minchen

Am Deutschen Herzzentrum Minchen wird die PCPC heute auf folgende Weise

durchgefihrt: Durch eine mediane Sternotomie wird der Thorax erdffnet. Zunéchst

werden Verwachsungen, die z.B. durch Voroperationen entstanden sind, gelést. Nach

Darstellung aller relevanter anatomischer Strukturen, beider Pulmonalarterien und der

oberen Hohlvene, wird der Patient an die Herz-Lungen-Maschine angeschlossen und

heruntergekihlt. Sobald eine Rektaltemperatur von 32° Celsius erreicht ist, wird die obere

Hohlvene vom rechten Vorhof abgetrennt und der Vorhof doppelt Gberndht. Dann wird

die rechte Pulmonalarterie ausgeklemmt und langs eingeschnitten. Danach wird die obere

Hohlvene End-zu-Seit mit der Pulmonalarterie vernaht.

11
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In  Abhéngigkeit davon, ob Voroperationen stattgefunden haben oder ob andere
anatomische Besonderheiten vorliegen, missen noch weitere chirurgische Schritte
erfolgen. So muss z.B. ein systemisch-pulmonaler Shunt abgesetzt oder ein noch
vorhandener Ductus arteriosus Botalli durchtrennt werden. Auch werden haufig zu kleine
Pulmonalarterien durch Aufndhung eines Kunststofflickens (Patch) erweitert, denn kleine
Pulmonalarterien gelten als signifikanter Risikofaktor fur die Entstehung wvon
Komplikationen (42, 56).

1.3 Entwicklung und Bedeutung der Herzkatheteruntersuchung

Der deutsche Chirurg und spatere Nobelpreistradger Werner Forssmann erreichte im Jahre
1929 im Selbstversuch als erster den rechten VVorhof (iber einen Zugang durch die Vena
cubitalis. Die erste Herzkatheteruntersuchung bei einem Patienten mit angeborenem
Herzfehler fand dann im Jahre 1946 statt und die erste therapeutische
Herzkatheterisierung wurde von dem Mexikaner Rubio-Alvarez Mitte der 50iger Jahre
beschrieben (31).

Auch heute ist die Herzkatheteruntersuchung die wichtigste diagnostische MaRnahme bei
Kindern mit angeborenen Herzfehlern sowohl vor, als auch nach dem chirurgischen
Eingriff. Die dabei zu erfassenden Parameter sind die Druckverhaltnisse in den Vorhofen
und in den Kammern. Dariber hinaus werden in den Arterien des System- und des
Lungenkreislaufs die Driicke gemessen und Widerstdnde berechnet. Ebenso ist die
Beurteilung einer eventuell vorhandenen turbulenten Stromung maéglich. Zusatzlich wird
die systemvendse, systemarterielle und pulmonalarterielle Sauerstoffsattigung erfasst. Die
Herzkatheteruntersuchung gibt Aufschluss (ber eventuell vorliegende Stenosen oder

andere Anomalien, die das weitere chirurgische VVorgehen beeinflussen wirden.

In der letzten Zeit gibt es Uberlegungen, die Herzkatheteruntersuchung durch andere
bildgebende Verfahren wie die Magnet Resonanz Tomographie (MRT) zu ersetzen (15).
Fur dieses Vorgehen spricht, dass es nicht-invasiv ist und die Komplikationen v.a. fur
Neugeborene geringer sind als beim Herzkatheter. In Studien konnte darlber hinaus
belegt werden, dass das MRT hinsichtlich der Diagnostik von anatomischen
Gegebenheiten der Herzkatheteruntersuchung gleichwertig, wenn nicht sogar tiberlegen ist
(16).
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Andererseits ist es im MRT nicht mdglich, genaue Aussagen tber die h&modynamischen
Gegebenheiten zu treffen. So kénnen z.B. der pulmonalarterielle Druck und Widerstand
nicht exakt berechnet werden. Doch gerade diese Aussagen sind von enormer Bedeutung
hinsichtlich der folgenden PCPC. Zuséatzlich konnen oftmals sich entwickelnde
KollateralgefaRe durch MRT nicht aufgedeckt werden. Beim Herzkatheter hingegen sind

diese deutlich zu sehen (42).

1.4 Fragestellung und Zielsetzung

Wie bereits zu Beginn der Einleitung angesprochen, ist die GroRe der Pulmonalarterien
und damit der quantitative Blutfluss durch den Lungenkreislauf von extremer Bedeutung
fur die weitere Entwicklung der Pulmonalarterien vor allem auch hinsichtlich des Erfolgs
der folgenden TCPC (18, 39). Neueste Untersuchungen belegen, dass eine der wichtigsten
Ursachen fiir ein spateres Versagen der TCPC ein ungeniigendes Wachstum der

Pulmonalarterien ist (56).

Bereits vor der PCPC gibt es mehrere Einflussfaktoren, welche das spatere Wachstum der
Pulmonalarterien  beeinflussen kdnnen. Hierzu zéhlen einerseits angeborene
Fehlbildungen wie Pulmonalklappenstenosen, Pulmonalklappenatresien und periphere
Pulmonalstenosen. Andererseits konnen auch die chirurgische Veranderung der
Lungendurchblutung durch eine vorangegangene palliative Operation das spatere
Wachstum der Pulmonalarterien beeinflussen. Hierzu gehdren der aortopulmonale Shunt,
die Blalock-Taussig-Anastomose oder eine Béndelung der Pulmonalarterien.
Abschlielend interessant ist der pulmonale Blutfluss (PBF) vor der PCPC. Also, auf
welche Art die Durchblutung der Lunge vor der PCPC stattgefunden hat. Ob durch die

Lungenarterie oder einen Shunt allein oder Gber Shunt und Lungenarterie gleichzeitig.

Bereits seit vielen Jahren ist die Grofienédnderung der Pulmonalarterien nach der PCPC im
Fokus mehrerer Studiengruppen. Dabei wurde in mehreren Arbeiten besonders auf den
zusétzlichen pulmonalen Blutfluss eingegangen, da sich dieser positiv auf das Wachstum
der Pulmonalarterien auswirken kann (4, 37, 55, 58, 62). Dieser zusatzliche Blutfluss kann
aus der nativen, aber stenotischen Pulmonalarterie stammen, aus einer gebandelten
Pulmonalarterie oder einem systemisch-pulmonalen Shunt. Zusatzlicher Blutfluss fihrt zu

einer erhohten peripheren Sauerstoffsattigung, geringerer Fruhletalitat, kirzerer
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Beatmungsdauer nach Operation und kiirzerer Verweildauer auf der Intensivstation (4, 36,
62). Jedoch wurden auch einige Nachteile, hervorgerufen durch den zusétzlichen
Blutfluss, festgestellt. So wurde u.a. von héheren pulmonalarteriellen Driicken, langeren
Drainagezeiten, langeren Beatmungszeiten und langeren Krankenhausaufenthalten nach
PCPC berichtet. Insgesamt wurde von den Autoren erhohte Morbiditat und Letalitat
beschrieben. Hinzu kommt, dass einige positive Effekte der PCPC wie z.B. die Entlastung
des Systemventrikels und eine verminderte Wahrscheinlichkeit pulmonalvaskularer
Komplikationen verringert werden (4, 32, 48).

Zusatzlich zum quantitativen pulmonalen Blutfluss gibt es seit mehreren Jahren die
Fragestellung, ob pulsatiler Blutfluss auf das GroRenwachstum der Pulmonalarterien nach
PCPC Einfluss hat. Pulsatiler Blutfluss scheint unter anderem der Bildung von
pulmonalen arterioventsen Fisteln und aortopulmonalen Kollateralen entgegenzuwirken
(36, 58, 62).

Es gibt keine Studien, die sich mit nicht-pulsatilem Blutfluss beschéftigen. Es fehlen an
dieser Stelle samtliche Vergleichsmoglichkeiten. In einer deutschen Studie, allerdings die
TCPC betreffend, wurde der Einfluss von nicht-pulsatilem Fluss auf das Wachstum der
Pulmonalarterien untersucht. Hierbei kommt Buheitel et al. zu Ergebnissen, die darauf

hindeuten, dass ein positiver Einfluss auf das Wachstum vorliegen kénnte (7).

Im Deutschen Herzzentrum Munchen haben alle Patienten, die eine PCPC erhalten, weder
zusétzlichen noch pulsatilen Blutfluss, da samtliche zusatzlich bestehenden
Verbindungen, wie zum Beispiel ein aortopulmonaler Shunt, unterbunden werden. Daher
soll in dieser Arbeit der Frage nachgegangen werden, ob und durch welche
Einflussfaktoren nach der PCPC, bei nicht-pulsatilem pulmonalen Blutfluss, eine
GroRendnderung der Pulmonalarterien stattfindet.
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2. Patienten und Methoden
2.1 Patientenkollektiv

Auswahlkriterien

Es wurden retrospektiv insgesamt 49 Patienten mit univentrikularem Herzen untersucht.
Voraussetzung flr die Auswahl der Patienten war, dass diese im Zeitraum von Anfang
2001 bis Ende 2004 im Deutschen Herzzentrum Munchen (DHZ) eine TCPC erhalten
hatten und dass auch die vorangegangene PCPC im DHZ durchgefuhrt worden war.
Dariiber hinaus sollten die Herzkatheteruntersuchungen sowohl vor als auch nach der
PCPC im DHZ stattgefunden haben.

Zu Beginn der Promotionsarbeit wurde ein Protokoll erstellt, in dem sdmtliche relevanten
Parameter festgelegt wurden, welche in Zusammenhang mit dem nicht-pulsatilen
Blutfluss durch die Lunge stehen. Hierbei wurde zunachst eine Unterteilung in allgemeine
Patientendaten, = Daten,  welche die  Studienoperation = (PCPC)  betreffen,
Herzkatheteruntersuchungen, Folgeoperation (TCPC), weitere Operationen und Letalitat
vorgenommen. Das vollstdndige Studienprotokoll steht unter Punkt 8.1 (S. 108) im

Anhang.

Die anschlieBende Untersuchung der Herzkatheteraufnahmen erfolgte, um die
Durchblutung und die Durchmesser der Lungenarterien sowohl vor, als auch nach der

PCPC beurteilen zu kénnen.

Anhand dieser Messungen konnte dann einerseits der Vergleich zum normalen
Durchmesser einer Lungenarterie (z-Score s. Seite 22) gezogen werden, als auch die

Veranderung der Durchmesser im Verlauf nach der PCPC dargestellt werden.

Patientendaten

Von den zunédchst 75 Patienten verblieben aufgrund nicht erfullter Auswahlkriterien
insgesamt 49 Patienten fiir die vorliegenden Messungen. Davon waren 15 weiblich und 34
mannlich. Das Durchschnittsalter zum Zeitpunkt der PCPC betrug 15,7 Monate (Median 8
Monate), wobei der jungste Patient 3,3 Monate, der alteste 8,3 Jahre alt war. Das Gewicht
der Patienten lag zwischen 3,8 kg und 31 kg, wobei das Durchschnittsgewicht 8,4 kg
(Median 6,9 kg) betrug. Die GroRe lag zwischen 57 cm und 125 cm, mit einem
Durchschnitt von 74 cm (Median 67 cm).
15
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Zuné&chst wurde das Studienprotokoll anhand der Aufzeichnungen aus den Patientenakten
und dem Klinikinternen Netzwerk ausgeflllt und jedem Patienten eine eigene ID
zugeordnet.

Aus den vielen Diagnosen, die die meisten Patienten aufwiesen, wurde die, fur die PCPC

relevante Hauptdiagnose gestellt.

2.1.3 Diagnosen

2.1.3.1 Hauptdiagnose

So lautete die hédufigste Diagnose, die bei insgesamt 15 Patienten festgestellt wurde,
Hypoplastisches Linksherzsyndrom. Bei neun Patienten lag ein Double inlet left ventricle
mit hypoplastischem rechten Ventrikel vor. Bei weiteren acht handelte es sich um eine
Trikuspidalatresie und bei jeweils sieben um eine Pulmonalatresie mit intaktem
Ventrikelseptum oder ein Double outlet right ventricle. Bei den verbleibenden Patienten
handelte es sich um seltenere Diagnosen wie z.B. M. Ebstein oder Heterotaxie mit DIRV
und DORYV, so dass insgesamt 66 Hauptdiagnosen gestellt wurden, da bei vielen Patienten
mehr als eine zugrunde liegende Diagnose festgestellt werden konnte. In Tabelle 2.1 sind

die Haufigkeiten der Diagnosen aufgelistet.
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Hauptdiagnosen

Anzahl d.

Hauptdiagnosen Patienten %
HLHS 8 16,3
TrA 8 16,3
DILV 5 10,2
PAIVS 4 8,2
MA+HLHS 4 8,2
DILV+PA 3 6,1
DORV (+MA) 3 6,1
Hypopl. RV+PA 2 41
M. Ebstein 2 4,1
HLHS+PA 1 2,0
MA+PA 1 2,0
DIRV+HLHS 1 2,0
DIRV+DORV 1 2,0
Hypopl. RV 1 2,0
DILV+PA+Hypoplast. RV 1 2,0
Hypopl. RV+DORV 1 2,0
Heterotaxie 1 2,0
Heterotaxie+HLHS+DORV 1 2,0
DIRV+DORV+Heterotaxie 1 2,0
Gesamt 49 100,0

Tabelle 2.1: Hauptdiagnosen.
DILV: Double inlet left ventricle, DIRV: Double inlet right ventricle, DORV:
Double outlet right ventricle, HLHS: Hypoplastisches Linksherzsyndrom,
MA: Mitralklappenatresie, PA: Pulmonalklappenatresie, PAIVS:
Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum, RV: rechter Ventrikel, TrA:

Trikuspidalklappenatresie.
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2.1.3.2 Nebendiagnosen

Nebendiagnosen

Zusétzlich zu den genannten Hauptdiagnosen wurden weitere relevante ,,Nebendiagnosen*
erfasst. Diese Nebendiagnosen beziehen sich ausschlieBlich auf Diagnosen, welche im
Zusammenhang mit Fehlbildungen des Herzens stehen, jedoch nicht zur Hauptdiagnose
univentrikuléres Herz gehoren. Weitere eventuell bestehende Diagnosen wurden hier nicht
mit aufgefiihrt, da sie flr die Untersuchung als nicht relevant betrachtet wurden. Die fiir

die vorliegende Arbeit wichtigen Nebendiagnosen sind in Tabelle 2.2 dargestellt.

Anzahl d.

Nebendiagnosen Patienten %
Keine 15 30,6
PS 11 22,4
CoA 4 8,2
PS+LPSVC 4 8.2
ASD+PS 3 6,1
Koronarfisteln 3 6,1
ASD 2 4,1
LPSVC 2 4,1
PS+ASD+LPSVC 2 4,1
ASD+CoA 1 2,0
Hypoplast. Aobogen+CoA 1 2,0
CoA+LPSVC+Hypoplast. Aobogen 1 2,0
Gesamt 49 100,0

Tabelle 2.2: Nebendiagnosen.
PS: Pulmonalklappenstenose, CoA: Aortenisthmusstenose,
LPSVC: Links persistierende Vena cava superior, ASD: Vorhofseptumdefekt.
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2.1.3.3 Pulmonalklappen- bzw. Pulmonalarterienstenosen

Um die Entwicklung der Lungendurchblutung nach PCPC exakt feststellen zu konnen,
wurde neben der eigentlichen Diagnose auch dokumentiert, in welchem MaRe die
Lungendurchblutung bei den zu untersuchenden Patienten bereits vor der PCPC verandert
war. Dazu wurden aus den Haupt- und Nebendiagnosen diejenigen Krankheitsbilder
herausgesucht, welche aus anatomischen Griinden zu einer eingeschrankten Durchblutung
der Lunge fiihren kdnnen. Dazu gehdéren die valvuldre und subvalvuldre Pulmonalstenose,
die periphere Pulmonalstenose und die Pulmonalatresie. So konnte bei 16 Patienten eine
valvulare Pulmonalstenose, bei zehn eine subvalvulére Pulmonalstenose, bei sieben eine
periphere Pulmonalstenose und bei dreizehn eine Pulmonalatresie nachgewiesen werden.
Achtzehn der Patienten hatten weder eine Pulmonalstenose noch eine Pulmonalatresie.

Auch hier kommt es durch Mehrfachnennungen zu mehr als 49 Krankheitsbildern.

Untersuchungsmethoden

Herzkatheteruntersuchungen und Perfusionsszintigraphie

Um herauszufinden, ob und inwieweit die GroRe der Pulmonalarterien das Ergebnis der
PCPC und der TCPC beeinflusst, wurden jeweils zwei Herzkatheteruntersuchungen
ausgewahlt und dann die Durchmesser der Lungenarterien an verschiedenen Stellen
gemessen. Hierzu wurde jeweils die letzte Herzkatheteruntersuchung vor der PCPC und
die letzte Herzkatheteruntersuchung vor der TCPC begutachtet. Die sogenannten 1.
Herzkatheteruntersuchungen (1. HK), vor der PCPC, stammen aus einem Zeitraum
zwischen Mai 1996 und Juli 2003. Die 2. Herzkatheteruntersuchungen (2. HK), nach der

PCPC, stammen aus einem Zeitraum zwischen August 2000 und August 2004.

Da im Deutschen Herzzentrum Minchen saémtliche Herzkatheteruntersuchungen digital
gespeichert sind, konnten im Voraus die geeigneten Untersuchungen ausgewahlt und mit
einem PC und einem Analyseprogramm am Bildschirm ausgewertet werden. Um die
Pulmonalarterien standardisiert messen zu kénnen, wurde vor jeder neuen Aufnahme die
Messeinrichtung kalibriert. Dann wurden die relevanten Bilder begutachtet und die
jeweiligen Messungen in anteroposteriorer Projektion wahrend der Systole ausgefihrt.
Hierzu wurde zunachst der Querschnitt der linken und der rechten Pulmonalarterie, also
vor Abgang der Oberlappenarterie, gemessen. Als zweites folgte die Messung der linken

und rechten Unterlappenarterie direkt nach dem Abgang der Oberlappenarterie, wie in
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Abbildung 2.1 dargestellt. Grund fir dieses Vorgehen ist, dass die
Unterlappenarterienindizes ein geeigneteres MalR fir die GrolRenanderung der
Pulmonalarterien sind als die Durchmesser an anderer Stelle (49). Um einen besseren
Uberblick tiber die GréRenentwicklung zu haben, wurde in dieser Arbeit jedoch sowohl
vor als auch nach dem Abgang der Oberlappenarterien gemessen.

Fur die Messungen der 2. Herzkatheteruntersuchungen wurden die Durchmesser der
Pulmonalarterien zunachst neben der neu angelegten Anastomose der Vena cava superior
mit der Pulmonalarterie gemessen. Die zweite Messung fand erneut nach dem Abgang der
Oberlappenarterie statt. Dargestellt ist in Abbildung 2.2 die Messung links neben der
Anastomose und in Abbildung 2.3 die Messung vor und nach Abgang der rechten

Oberlappenarterie.

Abb. 2.1: Messung des Durchmessers der linken Pulmonalarterie direkt vor und nach

Abgang der Oberlappenarterie vor der PCPC.
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Kinderklinik DHH

Abb. 2.2: Messung des Durchmessers der linken Pulmonalarterie direkt neben der

Anastomose nach der PCPC.

Abb. 2.3: Messung des Durchmessers der rechten Pulmonalarterie direkt vor und nach

dem Abgang der Oberlappenarterie nach der PCPC.
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Um die so erhaltenen Messungen in mm vergleichbar zu machen, wurden sie in
sogenannte z-Scores umgewandelt (53). Der z-Score beschreibt die Standardabweichung

eines gemessenen Wertes im Vergleich zum Normwert nach folgender Formel (11):

z-Score = (In (gemessener Wert) — In (mittlerer Normwert))

Standardabweichung der mittleren Normwerte

Ein z-Score von 0 entspricht demnach der durchschnittlichen Pulmoanalarteriengréf3e der
Normbevoélkerung mit gegebener Korperoberflache. Bei einem negativen z-Score ist die
Pulmonalarterie an dieser Stelle kleiner, bei einem positiven z-Score gréRer als der
Durchschnitt der Normbevolkerung.

Grundlage fur die hier durchgefiihrte Berechnung der z-Scores waren die erstellten
Nomogramme von Daubeney welche auf echokardiographisch erhobenen Werten basieren
(11), dargestellt in Abbildung 2.4.
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Abb. 2.4: Nomogramme von Daubeney zur Errechnung des z-Scores. Quelle: Daubeney
PE, Blackstone EH, Weintraub RG, Slavik Z, Scanlon J, Webber SA: Relation-
ship of the dimension of cardiac structures to body size: an echocardiographic
study in normal infants and children. Cardiol Young. 1999 Jul; 9(4): 408
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Zusétzlich zu den Querschnittsmessungen wurden eventuell vorhandene Stenosen, wie in

Abbildung 2.5 dargestellt, oder andere Auffalligkeiten ausgemessen und dokumentiert.

Kinderklinik DHM

Abb. 2.5: Messung des Durchmessers einer Stenose an der linken Pulmonalarterie vor
dem Abgang der Oberlappenarterie vor der PCPC.

Ebenso wurde die qualitative Beurteilung des Herzens dokumentiert. Die Bildung von
aortopulmonalen Kollateralen, die Funktion des Ventrikels und eine eventuelle
atrioventrikulére Klappeninsuffizienz wurden protokolliert und in Schweregrade (von 0 =
nicht vorhanden bis 3 = hochgradig) eingeteilt. AbschlieBend wurden noch alle Fluss-
und Widerstandsmessungen, Druckverhaltnisse und O.-Sattigungswerte in den VVorhofen,
Kammern, oberer und unterer Hohlvenen und Pulmonalarterien erfasst. In Abbildung 2.6

sieht man ein typisches Herzkatheterschema mit dazugehérigen Werten.
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Abb. 2.6: Beispiel eines Herzkatheterschemas mit entsprechenden Sattigungswerten in
den Vorhofen, der Kammer und den relevanten Gefalien. Zusatzlich wurden die

zugrundeliegenden Herzfehlbildungen und Operationen protokolliert.
Durchschnittlich fand die erste Herzkatheteruntersuchung 21 Tage vor, und die zweite
Herzkathetermessung 16,9 Monate nach der PCPC statt.
Bei 43 Patienten (87,8 %) wurde zusétzlich eine Perfusionsszintigraphie von der Lunge

durchgefiihrt, um die Perfusionsverhéltnisse von rechter zu linker Lunge zu untersuchen.

Durchschnittlich fand die Perfusionsszintigraphie 10,9 Tage nach der PCPC statt.
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2.2.2 Partielle cavopulmonale Anastomose

Hinsichtlich der PCPC wurden die Operationsberichte, die Protokolle der Kardiotechniker

und die Anésthesieprotokolle im Studienprotokoll erfasst und ausgewertet.

2.2.2.1 Patientendaten

Zunachst wurden einige Kriterien hinsichtlich der individuellen Situation der Patienten

zum Zeitpunkt der PCPC im Studienprotokoll festgehalten. So sind folgende Kriterien

bezuglich des Ergebnisses der Operation vorteilhaft (19):

1.

2
3
4.
5. Verhaltnis Qp: Qs > 1

Alter des Patienten < 12 Monate

Kdorperoberflache < 0,65 m?

Pulmonalarterieller Druck < 15 mmHg
Pulmonalarterieller Widerstand (R) < 2 Wood-Einheiten

Um bei der Auswertung der Arbeit besser unterscheiden zu konnen, welche

Auswirkungen das unterschiedliche Alter der Patienten auf das Ergebnis der PCPC haben

kann, wurden verschiedene Altersgruppen definiert.

Haufigkeit

Abb. 2.7: Darstellung der Einteilung der Altersgruppen.
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2.2.2.2 Operationstechnik

Es wurde die genaue Art der Operation erfasst. Hierbei ging es um die Frage, ob eine
Rekonstruktion der Pulmonalarterien stattgefunden hatte. Denn die Rekonstruktion der
Lungengefdlle durch einen Patch kann zu einem verdnderten pulmonalarteriellen
Wachstum fuhren. Insgesamt erhielten 26 Patienten (53,1 %) im Rahmen einer palliativen
Voroperation oder wahrend der PCPC eine Patchplastik zur Erweiterung einer oder beider
Pulmonalarterien.

Darlber hinaus fand bei sieben Patienten (14,3 %) eine bilaterale PCPC, also eine
Anastomose sowohl der rechten als auch einer links-persistierenden oberen Hohlvene mit
der jeweiligen Lungenarterie, statt. Die Darstellung der Herzkatheteruntersuchung eines
Patienten, der eine bilaterale PCPC erhalten hatte, ist in den Abbildungen 2.8 und 2.9
gezeigt.

Kinderklinik DHM

Abb. 2.8: Darstellung der Anastomose der Vena cava superior und der rechten
Pulmonalarterie nach der PCPC.
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Kinderklinik DHM

Abb. 2.9: Darstellung der Anastomose der links persistierenden Vena cava superior und

der linken Pulmonalarterie nach der PCPC.

2.2.2.3 Operationsdaten

Alle Patienten wurden mit Hilfe der Herz-Lungen-Maschine operiert. Die
durchschnittliche Zeit an der Herz-Lungen-Maschine betrug 95,27 min (+ 43,25 min). Bei
dreizehn Patienten wurde die Aorta abgeklemmt (im Durchschnitt 13,04 min + 27,82
min).

Aus den Anéasthesieprotokollen bzw. den Protokollen der Intensivstation wurden innerhalb
der ersten Stunden nach der Operation die postoperativen Daten erhoben. Der
pulmonalarterielle Druck, der Druck im Vorhof und die arterielle O.-Sattigung wurden ins

Studienprotokoll Gbertragen.
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2.2.2.4 Palliativeingriffe

Die meisten Patienten mussten sich vor der PCPC verschiedenen operativen Eingriffen
unterziehen. Von Bedeutung war hierbei, ob durch die VVoroperation ein zusétzlicher bzw.
veradnderter Blutfluss durch die Lunge hergestellt worden war, der spater zu einem
verénderten pulmonalarteriellem Wachstum fuhren konnte.

Es erhielten 36 Patienten (73,5 %) einen aortopulmonalen Shunt, funf (10,2 %) eine
Blalock-Taussig-Anastomose und drei (6,1 %) eine Bandelung der Pulmonalarterien.
Dartiber hinaus erhielt die Mehrzahl der Patienten weitere palliative Eingriffe, welche
jedoch nicht in direktem Zusammenhang mit der eigentlichen Studienoperation standen.
Zu nennen sind hier zum Beispiel die Resektion einer Aortenisthmusstenose, das

Absetzen eines vorhandenen Ductus arteriosus Botalli oder eine Aortenbogenerweiterung.

2.2.2.5 Préaoperative Komplikationen

Zwei Patienten (4,1 %) waren bereits préaoperativ in einem reduzierten Allgemeinzustand.
Einer von ihnen wurde langzeitbeatmet und litt unter anderem an einer Tracheomalazie
und einer Bronchusstenose beidseits. Der zweite Patient hatte einen vorbestehenden

pulmonalen Hochdruck und eine einseitige Zwerchfellparese rechts.

2.2.2.6 Postoperative Komplikationen

Die postoperativ aufgetretenen Komplikationen wurden in drei Schweregrade (leicht,
mittel, schwer) eingeteilt. Insgesamt kam es bei 16 Patienten (32,7 %) zu 20 leichten
Komplikationen wie z.B. erhohten Entziindungsparametern oder geringer Aszitesbildung.
Bei weiteren 16 Patienten (32,7 %) traten 17 mittelschwere Komplikationen wie z.B. eine
kurzzeitige AV-Dissoziation oder ein Kleiner Perikarderguss auf. Bei 15 Patienten (30,6
%) traten insgesamt 18 schweren Komplikationen wie z.B. ein AV-Block IlI°,
pulmonalhypertensive Krisen oder Krampfanfalle mit O.-S&ttigungsabféllen auf.

Bei vier Patienten (8,2 %) musste die PCPC revidiert werden, bei zwei Patienten konnte
bei schlechter Hdmodynamik der Thorax erst sekundér verschlossen werden. Bei einem
Patienten kam es zu einer revisionsbedurftigen postoperativen Blutung. Bei zwei Patienten
mussten hamodynamisch wirksame Pulmonalstenosen nachtraglich durch einen Patch

erweitert werden.
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Aufgrund mehrerer schwerwiegender Komplikationen musste ein Patient (2 %)
reanimiert, und im weiteren Verlauf die rechte Pulmonalarterie abgesetzt werden. Eine
genaue Zusammenfassung der absoluten Haufigkeiten des Auftretens von postoperativen

Komplikationen und deren Prozentangaben sind in Tabelle 2.3 dargestelit.

Wahrend des Studienzeitraumes kam es zu keinem Todesfall.

Postoperative Komplikationen nach der partiellen cavopulmonalen

Anastomose
Anzahl d.

Komplikation Patienten %
Keine 23 46,9
Pulmonale Problematik 7 14,3
Zwerchfellparese 3 6,1
Revision der 1 20
Anastomose/Rethorakotomie '
Rhythmusstérungen 3 6,1
Perikarderguf 2 4,1
Rhythmusstdrungen+Perikardergul 1 2,0
Stauung der oberen Korperhélfte 2 4,1
Stauung obere Korperhalfte+Zwerchf.

. 1 2,0

parese+Rethorakotomie
Pulmonalhypertensive Krise 2 4,1
Pneumothorax 2 4,1
Stenose der 5 41
Anastomose+Rethorakotomie '
Gesamt 49 100,0

Tabelle 2.3: Postoperative Komplikationen nach der PCPC.
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2.2.3 Totale cavopulmonale Anastomose
Die TCPC fand durchschnittlich 19 Monate (+ 13,2 Monate) nach der PCPC statt. Zu

diesem Zeitpunkt wurden wieder Alter, Gewicht, GroRe und Kdrperoberflache erfasst.

Zusétzlich wurden die Drainagezeit nach der Operation, das Auftreten von Aszites,
postoperative Komplikationen und notwendige Reoperationen bewertet. So lagen
Pleuradrainagen durchschnittlich 4,47 + 3,8 Tage. Insgesamt elf Patienten (22,5 %)
entwickelten einen Aszites. Die postoperativen Komplikationen wurden wie bei der PCPC
in drei Schweregrade (leicht, mittel, schwer) eingeteilt. Insgesamt traten 62
Komplikationen bei 36 Patienten (73,5 %) auf. Hiervon waren acht leicht, 40 mittel und
14 schwer. Finf der Patienten (10,2 %) mussten nach der TCPC aufgrund schwerer

Komplikationen reoperiert werden.

2.3 Statistische Methoden

Samtliche statistische Auswertung wurde mit Hilfe des Statistikprogrammes SPSS
Version 12.0 und Version 14.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) durchgefihrt. In der
deskriptiven Statistik wurden jeweils Mittelwert, Standardabweichung und Median
berechnet. Die vergleichende Analyse wurde mit dem t-Test fur abh&ngige Stichproben
durchgefiihrt. Die Korrelation der jeweiligen Daten vor und nach der PCPC wurde
bestimmt und anschlieBend eine Regressionsgerade erstellt. Die Abhéangigkeit
verschiedener Merkmale untereinander wurde mit dem Chi-Quadrat-Test (y2 - Test) bzw.
mit dem Exakten Test von Fisher berechnet. Als nichtparametrisches Verfahren fir
unverbundene Stichproben wurde der Mann-Whitney-U-Test bzw. fir verbundene
Stichproben der Wilcoxon-Rangsummentest verwendet. Eine Signifikanz wurde jeweils

bei einer Irrtumswahrscheinlichkeit von p < 0,05 angenommen.
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3. Ergebnisse

3.1 Préaoperative Daten einschlie3lich Voroperationen

3.1.1 Messungen der einzelnen Pulmonalarterien, Normwerte und z-Scores

Insgesamt konnten die Herzkatheteruntersuchungen von 49 Patienten ausgewertet werden.

3.1.1.1 Linke Pulmonalarterie vor Abgang der Oberlappenarterie

Insgesamt konnten 47 linke Pulmonalarterien vor Abgang der Oberlappenarterie
gemessen werden. In zwei Fallen konnte die Messung aufgrund fehlender Aufnahmen
nicht durchgefihrt werden. Durchschnittlich wiesen die Pulmonalarterien an dieser Stelle
einen Durchmesser von 7,7 mm auf (SD + 2,78 mm). Normwerte aus der gesunden
Bevolkerung entsprechenden Alters betragen durchschnittlich nur 7,4 mm. Bertcksichtigt
man die jeweilige Korperoberflache und berechnet den z-Score ergibt sich ein Mittelwert
von + 0,1 (Median + 0,2 und SD * 1,6). Die Pulmonalarterien waren bei 22 Patienten
gleich bzw. kleiner der Norm, bei 25 Patienten groier als die der Norm. Eine genaue
Darstellung der z-Scores der linken Pulmonalarterien vor Abgang der Oberlappenarterien

ist in Abbildung 3.1 gezeigt. Die rote Linie in Abb. 3.1 entspricht zur Verdeutlichung
einem z-Score von 0, also der durchschnittlichen Norm.

6

4]

Patientenzahl
w N

N

[y

0

-3,5-2,5-2,0-1,5-1,0-5 ,0 ,51,01,52,53,03,5
z-Score LPA vor OLA 1. HK

Abb. 3.1: z-Scores der linken Pulmonalarterien vor Abgang der Oberlappenarterie vor
der PCPC.

LPA: linke Pulmonalarterie, OLA: Oberlappenarterie
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3.1.1.2 Rechte Pulmonalarterie vor Abgang der Oberlappenarterie

Bei 48 Patienten ergaben sich vor Abgang der Oberlappenarterie folgende Werte:

Der mittlere Durchmesser betrug 8,6 mm (SD + 2,6 mm). Die Normwerte der
Bevolkerung entsprechen an dieser Stelle durchschnittlich 8,7 mm. Der z-Score betrug an
dieser Stelle im Mittel — 0,2 (Median — 0,7 und SD + 1,7). Die rechten Pulmonalarterien
vor Abgang der Oberlappenarterie waren im Mittel also etwas kleiner als die der Norm.

26 Patienten wiesen gleich grofle bzw. kleinere rechte Pulmonalarterien als die

Normbevolkerung auf. 22 Patienten hatten grof3ere Pulmonalarterien als die Norm.

Patientenzahl

-4,53,5-3,0.2,52,0-1,51,0-5 0 ,51,01,5253,04,0
z-Score RPA vor OLA 1. HK

Abb. 3.2: z-Scores der rechten Pulmonalarterien vor Abgang der Oberlappenarterie vor
der PCPC.

RPA: rechte Pulmonalarterie, OLA: Oberlappenarterie

3.1.1.3 Linke Unterlappenarterie

Dadurch ergaben sich bei 47 Patienten folgende Werte fur die linken Unterlappenarterien:
Der mittlere Durchmesser betrug 6,9 mm (Median 6,3 mm und SD + 2,4 mm). Dies ergibt
einen durchschnittlichen z-Score von — 0,6 (Median — 0,5 und SD + 1,5). Bei 32 Patienten

war die linke Pulmonalarterie nach Abgang der Oberlappenarterie kleiner, bei 15
Patienten grolier als die der Vergleichsnorm.
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w £ [&)] o ~

Patientenzahl
N

-4,0-30-25-20-15-10 -5 0 5 1,0 1,520 3,0
z-Score linke Unterlappenarterie
1. HK

Abb. 3.3: z-Scores der linken Unterlappenarterien vor der PCPC.

3.1.1.4 Rechte Unterlappenarterie
Der Mittelwert der rechten Pulmonalarterien nach Abgang der Oberlappenarterien betrug
bei 48 Patienten 7,4 mm (SD # 2,2 mm). Der z-Score betrug im Mittel -1,3 (Median -1,0

und SD £ 1,7). Bei 41 Patienten waren die Pulmonalarterien gleich bzw. kleiner als die
Norm und nur bei sieben Patienten ergaben sich grofiere Werte.
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Patientenzahl

-5,0-4,5-4,0-3,5-2,5-2,0-1,51,0 -5 ,0 ,5 1,025
z-Score rechte Unterlappenarterie 1.HK

Abb. 3.4: z-Scores der rechten Unterlappenarterien vor der PCPC.

Die Messergebnisse, Normwerte und z-Scores der rechten und linken Pulmonalarterien

vor und nach Abgang der Oberlappenarterie sind in Tabelle 3.1 zusammengefasst.
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Messungen — Normwerte — z-Scores der linken und rechten Pulmonalarterien vor

und nach Abgang der Oberlappenarterie vor der partiellen cavopulmonalen

Anastomose
N Mittelwert Median SD
Glltig Fehlend | mm/z-Score | mm/z-Score | mm/z-Score

Messung vor Abgang der linken 47 2 7,73 7.1 2,78
Oberlappenarterie (mm)
Normwert linke Pulmonalarterie 49 0 739 6.6 1,03
(mm)
z-Score linke Pulmonalarterie vor
Abgang d. Oberlappenarterie ar 2 0,09 02 1,64
Messung vor Abgang der rechten
Oberlappenarterie (mm) 47 2 8,63 8.0 2,61
Normwert rechte Pulmonalarterie 49 0 873 7.95 1,95
(mm)
z-Score rechte Pulmonalarterie vor
Abgang d. Oberlappenarterie 48 1 -0.19 0,07 1.68
Messung nach A_bgang der linken 47 2 6.86 6.3 244
Oberlappenarterie (mm)
z-Score linke Pulmonalarterie nach
Abgang d. Oberlappenarterie 47 2 -0,6 -0,51 1,54
Messung nach A_bgang der rechten 48 1 74 71 218
Oberlappenarterie (mm)
z-Score rechte Pulmonalarterie
nach Abgang d. Oberlappenarterie 48 1 -1.29 -0,98 1,66

Tabelle 3.1: Durchmesser und z-Scores von Pulmonalarterien vor PCPC bei Kindern mit

angeborenen Herzfehlern und Normwerte von altersentsprechenden

gesunden Kindern.

SD: Standardabweichung

36




Ergebnisse

3.1.2 Sonstige Befunde in der 1. Herzkatheteruntersuchung

3.1.2.1 Aortopulmonale Kollateralenbildung

Von den 49 Patienten wiesen 39 (79,6 %) keine Kollateralen auf. Sieben der Patienten
(14,3 %) wiesen geringe Kollateralen auf, ein Patient (2 %) litt unter einer mittleren
Kollateralenbildung und zwei Patienten (4,1 %) wiesen viele Kollateralen auf.

Dargestellt sind diese Ergebnisse in Abbildung 3.5.

80

60

Prozent
N
o

keine gering mittel viel

Aortopulmonale Kollateralen 1. HK

Abb. 3.5: Aortopulmonale Kollateralen vor der PCPC.

3.1.2.2 Atrioventrikulare Klappeninsuffizienz

Wie in Abbildung 3.6 dargestellt, wiesen insgesamt 25 der Patienten (51 %) keine AV-
Klappeninsuffizienz auf. Nur eine geringgradige AV-Klappeninsuffizienz konnte bei 18
Patienten (36,7 %) festgestellt werden. Eine mittelgradige AV-Klappeninsuffizienz

wiesen vier Patienten (8,2 %) auf und unter einer hochgradigen AV-Klappeninsuffizienz
litten zwei Patienten (4,1 %).
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Prozent
w
o

keine gering mittel hochgradige
AV-Insuffizienz 1. HK

Abb. 3.6: Atrioventrikulére Klappeninsuffizienz vor der PCPC.

AV-Insuffizienz: atrioventrikulare Klappeninsuffizienz

3.1.2.3 Ventrikelfunktion

Die Ventrikelfunktion konnte insgesamt bei 42 Patienten (85,7 %) als gut betrachtet
werden. Die restlichen sieben Patienten (14,3 %) wiesen eine eingeschrankte
Ventrikelfunktion auf. Eine schlechte Ventrikelfunktion konnte bei keinem der Patienten

festgestellt werden.

3.1.2.4 Periphere Stenosen in den Pulmonalarterien

Bei flinf Patienten konnte eine deutlich sichtbare Stenose an der linken Pulmonalarterie
festgestellt werden. Durchschnittlich wiesen die Pulmonalarterien an der Stelle der
Stenose eine GroRe von 3,3 mm (Median 3,0 mm und SD + 1,2 mm) auf. Sie waren dort
im Mittel 4,4 mm Kleiner als bei Patienten ohne Einengung der Pulmonalarterien. An der
rechten Pulmonalarterie wurde nur bei einem Patienten eine Stenose mit einem

durchschnittlichen Durchmesser von 4,2 mm gefunden.
Die Haufigkeit aortopulmonaler Anastomosen, einer AV-Klappeninsuffizienz, einer
eingeschrankten Ventrikelfunktion und von Stenosen der Pulmonalarterien ist in Tabelle

3.2 zusammengestellt.
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Aortopulmonale Kollateralen, AV-Klappeninsuffizienz, Ventrikelfunktion und Stenosen
in der linken oder rechten Pulmonalarterie

vor der partiellen cavopulmonalen Anastomose

Aortopulmonale Kollateralen 1. HK N %
Keine Kollateralen 39 79,6
Geringe Kollateralen 7 14,3
Mittlere Kollateralen 1 2,0
Viele Kollateralen 2 4,1

AV-Klappeninsuffizienz 1. HK N %
Keine AV-Klappeninsuffizienz 25 51,0
Geringgradige AV-Klappeninsuffizienz 18 36,7
Mittelgradige AV-Klappeninsuffizienz 4 8,2
Hochgradige AV-Klappeninsuffizienz 2 4,1
Ventrikelfunktion 1. HK N %
Schlechte Ventrikelfunktion 0 0,0
Eingeschrénkte Ventrikelfunktion 7 14,3
Gute Ventrikelfunktion 42 85,7
Stenose in der linken Pulmonalarterie N %
Nein 44 89,8
Ja 5 10,2
Stenose in der rechten Pulmonalarterie N %
Nein 48 98,0
Ja 1 2,0

Tabelle 3.2: Haufigkeit aortopulmonaler Anastomosen, einer AV-Klappeninsuffizienz,
einer eingeschrankten Ventrikelfunktion und von Stenosen der

Pulmonalarterien vor PCPC bei Kindern mit angeborenen Herzfehlern.
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3.1.3 O:-Sattigung, Fluss- und Widerstandsverhéltnisse und

Druckverhéltnisse
AbschlieBend wurden die bei der ersten Herzkatheteruntersuchung aufgezeichneten
Werte, welche fiir das Wachstum der Pulmonalarterien als relevant betrachtet wurden, in

das Studienprotokoll eingetragen und ausgewertet.

3.1.3.1 O, -Sattigung

Die O.-Sattigung im linken bzw. im Systemventrikel konnte aufgrund fehlender Angaben
insgesamt nur von 32 Patienten ausgewertet werden. Diese Patienten hatten im Mittel
eine O, -Sattigung von 78,1 % (SD + 11,2 %).

3.1.3.2 Fluss- und Widerstandsverhaltnisse

Die Flussbedingungen beruhen auf den Werten Qp : Qs, also auf dem Verhaltnis der
Lungendurchblutung zur Systemdurchblutung. Diese Flussverhéltnisse konnten bei 35
Patienten berechnet werden. Der Mittelwert lag bei 1,5 (Median 0,9 und SD + 2,3). Die
Lungendurchblutung betrug vor der PCPC im Mittel 5,63 I/min m2 (Median 4,7 I/min m?2
und SD + 4,86 I/min m2). Die Systemdurchblutung betrug 4,82 I/min m2 (Median 4,7
I/min m2 und SD + 1,3 I/min m2).

Die aufgezeichneten Widerstandsverhéltnisse basieren analog dazu auf den gerechneten
Werten Rp : Rs, also auf dem Verhaltnis des Lungenwiderstandes zum Systemwiderstand.
Hier konnten die Werte ebenfalls bei 35 Patienten berechnet werden. Das Mittel betrug
0,19 (Median 0,13 und SD + 0,15). Bei allen 35 Patienten konnte der Widerstand in den
Lungenarterien bestimmt werden. Er betrug im Mittel 1,8 Wood-Einheiten (Median 1,4

Wood-Einheiten und SD =+ 1,14 Wood-Einheiten).

3.1.3.3 Druckverhaltnisse

Der Blutdruck wurde im Pulmonalarterienstamm und in der linken Pulmonalarterie
gemessen. Im Stamm konnte er bei 18 Patienten bestimmt werden. Der diastolische
Druck betrug dort im Mittel 22,8 mmHg (Median 17,5 mmHg und SD + 15,2 mmHg). In
der linken Pulmonalarterie konnte der Druck bei 21 Patienten gemessen werden. Im

Mittel betrug dieser 15,1 mmHg (Median 14 mmHg und SD + 6,8 mmHg).
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0. -Sattigung, Fluss- und Widerstandsverhaltnisse und Druckverhéltnisse

vor der partiellen cavopulmonalen Anastomose

N Mittelwert Median SD Minimum | Maximum

Gultig | Fehlend
Sattigung im linken Ventrikel (%) 32 17 78,09% 76,0 % 11,25% 58,0% 100,0%
gerechnetes Qst 35 14 1,46 0,93 2,27 0,3 14,0
Qp (I/min m2) 35 14 5,63 4.7 4,86 1,2 30,5
Qs (I/min m?) 35 14 4,82 4,7 1,3 2,2 7,0
gerechnetes RpRS 35 14 0,19 0,13 0,15 0,02 0,6
LungengefalRwiderstand 35 14 1,8 1,4 1,14 0,4 4,3
(Wood-Einheiten)
Linke Pulmonalarterie diastolisch 21 28 15,05 14,0 6,8 4,0 33,0
(mmHg)
Pulmonalarterie diastolisch 18 31 22,83 17,50 15,19 3,0 58,0
(mmHg)

Tabelle 3.3: O, -Sattigung, Fluss- und Widerstandsverhaltnisse und Druckverhaltnisse
vor der PCPC.
Qp : Qs= Verhaltnis der Lungendurchblutung zur Systemdurchblutung

Qr = Lungendurchblutung, Qs = Systemdurchblutung

Rp: Rs= Verhaltnis des Lungenwiderstandes zum Systemwiderstand
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3.1.4 Morphologische Einflussfaktoren auf die Lungendurchblutung vor der

partiellen cavopulmonalen Anastomose
3.1.4.1 Pulmonalklappenstenosen
Die Pulmonalklappenstenosen wurden aufgeteilt in valvuldre und subvalvuldre Stenosen.
16 Patienten (32,7 %) wiesen eine valvulare Pulmonalklappenstenose auf. Eine
subvalvulare Pulmonalklappenstenose wiesen zehn Patienten (20,4 %) auf.

3.1.4.2 Pulmonalklappenatresie
13 Patienten (26,5 %) litten an einer angeborenen Pulmonalklappenatresie.

3.1.4.3 Periphere Pulmonalstenosen

Eine periphere Pulmonalstenose war in den Krankenakten von sieben Patienten (14,3 %)
vermerkt. VVon den sieben Patienten mit peripherer Stenose hatten vier auch eine
valvulare Pulmonalklappenstenose und ein Patient wies eine Pulmonalklappenatresie auf.
Nur zwei der sieben Patienten litten an einer isolierten peripheren Pulmonalstenose. In
den Herzkatheterprotokollen waren Pulmonalstenosen jedoch nur bei sechs Patienten
dokumentiert und eine deutlich sichtbare Stenose konnte wahrend der Messungen nur beli
funf Patienten festgestellt werden.

Die morphologischen Einflussfaktoren sind in Tabelle 3.4 dargestellt.
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Morphologischen Einflussfaktoren auf die Durchblutung der Lungenarterien

vor der partiellen cavopulmonalen Anastomose

Valvulére Pulmonalstenose N %
Nein 33 67,3
Ja 16 32,7
Subvalvulare Pulmonalstenose N %
Nein 39 79,6
Ja 10 20,4
Pulmonalatresie N %
Nein 36 73,5
Ja 13 26,5
Periphere Pulmonalstenose N %
Nein 42 85,7
Ja 7 14,3
Davon mit Pulmonalklappenstenose 4 8,2
Davon mit Pulmonalklappenatresie 1 2,0
Davon isolierte periphere Pulmonalstenose 2 4,1

Tabelle 3.4: Morphologische Fehlbildungen, welche die Lungendurchblutung

beeinflussen.
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3.1.5 Voroperationen

3.1.5.1 Aortopulmonaler Shunt

Der aortopulmonale Shunt (ap-Shunt) ist einer der wichtigsten palliativen chirurgischen
Eingriffe vor der PCPC. Er wurde bei 36 Patienten (73,5 %) angelegt.

3.1.5.2 Blalock-Taussig-Anastomose
Eine Blalock-Taussig-Anastomose hatten funf Patienten (10,2 %) erhalten.

3.1.5.3 Béandelung der Pulmonalarterie
Bei drei Patienten (6,1 %) war eine Béndelung der Pulmonalarterie vorgenommen

worden.

Die chirurgischen Einflussfaktoren auf die Lungendurchblutung vor PCPC sind in

Tabelle 3.5 zusammengefasst.

Chirurgische Einflussfaktoren auf die Durchblutung der Lungenarterien

vor der partiellen cavopulmonalen Anastomose

Aortopulmonaler Shunt N %
Nein 13 26,5
Ja 36 73,5

Blalock-Taussig-Anastomose

N %

Nein 44 89,8
Ja 5 10,2
Bandelung der Pulmonalarterie N %
Nein 46 93,9
Ja 3 6,1

Tabelle 3.5: Chirurgische Faktoren, welche die Lungendurchblutung beeinflussen.
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3.1.6 Pulmonaler Blutfluss vor der partiellen cavopulmonalen

Anastomose
Bei 31 Patienten (63,3 %) fand die Durchblutung der Lunge tber einen Shunt statt. Zur
Shunt-Durchblutung zéhlte das Vorhandensein eines aortopulmonalen Shunts oder einer
Blalock-Taussig-Anastomose.
Bei neun Patienten (18,4 %) fand die Durchblutung, wie in Abbildung 3.7 dargestellt,
sowohl Uber einen Shunt als auch antegrad uber die Pulmonalarterie statt. Bei weiteren
neun Patienten (18,4 %) fand die Lungendurchblutung allein Uber die Pulmonalarterie

statt.

Pulmonaler
Blutfluss vor
PCPC

O shunt

[ Pulmonalarterien

Shunt und
. Pulmonalarterien

Abb. 3.7: Pulmonaler Blutfluss vor PCPC uber Shunt, Pulmonalarterien oder Shunt

und Pulmonalarterien.
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3.2 Postoperative Daten einschliel3lich Vergleich mit praoperativen

Daten

3.2.1 Messungen der einzelnen Pulmonalarterien, Normwerte und z-Scores
3.2.1.1 Linke Pulmonalarterie direkt neben der Anastomose

Direkt links neben der neu angelegten Anastomose konnten bei allen 49 Patienten die
Durchmesser erhoben werden. Durchschnittlich wiesen die Pulmonalarterien eine Grofe
von 83 mm auf (SD + 2,3 mm). Normwerte aus der gesunden Bevolkerung
entsprechenden Alters betragen im Mittel 9,6 mm. Bezogen auf die Kdrperoberflache
ergab sich so ein durchschnittlicher z-Score von -1 (Median -0,7 und SD + 1,5). 37 der
Patienten (75,5 %) wiesen einen Kkleineren bzw. gleich groRen Durchmesser der linken
Pulmonalarterie vor Abgang der Oberlappenarterie auf. Bei nur zw0If Patienten (24,5 %)
war die Pulmonalarterie an dieser Stelle groRer als die der Norm. Die einzelnen z-Scores

der linken Pulmonalarterien vor Abgang der Oberlappenarterie sind in Abbildung 3.8

dargestellt.

Patientenzahl
S (o))

N

-4,5-4,0-35-3,0-25-2,0-15-10 -5 ,0 ,5 1,020
z-Score LPA vor OLA 2. HK

Abb. 3.8: z-Scores der linken Pulmonalarterien neben der Anastomose nach der PCPC.

LPA: linke Pulmonalarterie, OLA: Oberlappenarterie
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3.2.1.2 Rechte Pulmonalarterie direkt neben der Anastomose

Der Durchmesser der rechten Pulmonalarterie vor Abgang der Oberlappenarterie (also
hier rechts neben der Anastomose) konnte ebenfalls bei allen 49 Patienten gemessen
werden. Es ergab sich ein durchschnittlicher Wert von 9,3 mm (SD + 2 mm). Der
Normwert betragt immer noch 11,1 mm und ist ein Durchschnittswert. Der z-Score
betrug im Mittel —1,2 (SD + 1,3). Bei 41 Patienten (83,7 %) waren die Pulmonalarterien

gleich bzw. kleiner als die der Norm. Bei acht Patienten (16,3 %) fanden sich gréi3ere
Durchmesser der Pulmonalarterien.

=
N

=
o

Patientenzahl

-6,0-50-35-30-25-20-15-10 -5 ,0 ,5 1,0

z-Score RPA vor OLA 2. HK

Abb. 3.9: z-Scores der rechten Pulmonalarterien neben der Anastomose nach der PCPC.

RPA: rechte Pulmonalarterie, OLA: Oberlappenarterie

3.2.1.3 Linke Unterlappenarterie

Die Unterlappenarterien wurden wie bei den Messungen vor der PCPC direkt nach
Abgang der jeweiligen Oberlappenarterien gemessen. Die GroRen konnten bei allen 49
Patienten bestimmt werden. Im Durchschnitt ergab sich ein Durchmesser von 6,9 mm
(SD + 1,9 mm). Bezogen auf die Normwerte ergab sich ein mittlerer z-Score von -2,1
(SD + 1,3). Wie in Abbildung 3.10 dargestellt, war bei 47 der 49 Patienten die linke
Pulmonalarterie an dieser Stelle kleiner bzw. gleich gro der Norm. Bei zwei Patienten

hingegen war die Pulmonalarterie dort gréi3er (z-Scores von 0,2 und 0,4).
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Patientenzahl
B (o))

N

-6,0 -45-40-35-30-25-20-15-10 -5 0 5
z-Score linke Unterlappenarterie 2. HK

Abb. 3.10: z-Scores der linken Unterlappenarterien nach der PCPC.

3.2.1.4 Rechte Unterlappenarterie
Der durchschnittliche Durchmesser der rechten Unterlappenarterie betrug 7,8 mm (SD +

1,5 mm). Der z-Score betrug im Mittel —2,3 (SD + 1,3). Bei allen 49 Patienten war die
rechte Unterlappenarterie kleiner als die der Norm.

Patientenzahl

-6,5-6,0 -50-45 -35-30-25 -20-15 -10 -5
z-Score rechte Unterlappenarterie

Abb. 3.11: z-Scores der rechten Unterlappenarterien nach der PCPC.

48



Ergebnisse

Die Messergebnisse, Normwerte und z-Scores sind in Tabelle 3.6 zusammengefasst.

Messungen — Normwerte — z-Scores der linken und rechten Pulmonalarterien

vor und nach Abgang der Oberlappenarterie nach der partiellen cavopulmonalen

Anastomose
N Mittelwert Median SD
Giltig | Fehlend | mm/z-Score | mm/z-Score | mm/z-Score

Messung direkt neben Anastomose 49 0 8.29 8.20 236
links (mm)
Normwert linke Pulmonalarterie 49 0 9.67 9.04 203
(mm)
z-Score linke Pulmonalarterie 49 0 1,03 -0,68 1.48
direkt neben Anastomose
Messung direkt neben Anastomose 49 0 9.30 8.9 1,07
rechts (mm)
Normwert rechte Pulmonalarterie 49 0 11,05 10,45 1,06
(mm)
zTScore rechte Pulmonalarterie 49 0 1,20 114 1,34
direkt neben Anastomose
Messung nach A_bgang der linken 49 0 6.86 6.8 1,86
Oberlappenarterie (mm)
z-Score linke Pulmonalar_terle nach 49 0 2,12 2,07 1,29
Abgang Oberlappenarterie
Messung nach A_bgang der rechten 49 0 784 77 154
Oberlappenarterie (mm)
z-Score rechte Pulmonalarterie
nach Abgang Oberlappenarterie 49 0 -2.33 214 1.3

Tabelle 3.6: Durchmesser und z-Scores von Pulmonalarterien nach PCPC bei Kindern
mit angeborenen Herzfehlern und Normwerte von altersentsprechenden
gesunden Kindern.

SD: Standardabweichung
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3.2.2 Sonstige Befunde in der 2. Herzkatheteruntersuchung

3.2.2.1 Aortopulmonale Kollateralenbildung

Von den 49 Patienten wiesen funf (10,2 %) keine Kollateralen auf. EIf Patienten (22,4 %)
zeigten in der Herzkatheteruntersuchung eine geringe Kollateralenbildung.
Dreiundzwanzig (46,9 %) wiesen eine mittlere Kollateralenbildung und insgesamt zehn
Patienten (20,4 %) wiesen eine schwere Kollateralenbildung auf.

Die graphische Darstellung der Ergebnisse ist in Abbildung 3.12 gezeigt.

Prozent

keine gering mittel viele
Aortopulmonale Kollateralen
2. HK

Abb. 3.12: Aortopulmonale Kollateralen nach der PCPC.

Vergleicht man dieses Ergebnis mit der Kollateralenbildung wahrend der 1.
Herzkatheteruntersuchung, wiesen die Patienten nach der PCPC signifikant mehr
Kollateralen auf als vorher (p < 0,0001).

Keinen Einfluss auf die Bildung von Kollateralen hatte die Zeit, die nach der PCPC
vergangen war. So wiesen Patienten, die erst 24 Monate nach der PCPC nachuntersucht
wurden, nicht signifikant mehr Kollateralen auf als Patienten, die innerhalb des ersten

Jahres untersucht wurden.
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3.2.2.2 Atrioventrikulare Klappeninsuffizienz

Bei 19 Patienten (38,8 %) konnte keine AV-Klappeninsuffizienz nachgewiesen werden.
Bei 20 Patienten (40,8 %) wurde eine geringgradige AV-Klappeninsuffizienz festgestellt.
Eine mittelgradige AV-Klappeninsuffizienz wiesen acht Patienten (16,3 %) und eine
hochgradige AV-Klappeninsuffizienz wiesen zwei Patienten (4,1 %) auf.

Prozent

keine gering mittel hochgradig

AV-Insuffizienz 2. HK

Abb. 3.13: Atrioventrikulare Klappeninsuffizienz nach der PCPC.

Im Vergleich zur 1. Herzkatheteruntersuchung wiesen in der 2. Herzkatheteruntersuchung

signifikant mehr Patienten eine atrioventrikulére Klappeninsuffizienz auf (p < 0,05).
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3.2.2.3 Ventrikelfunktion

Bei 39 Patienten (79,6 %) wurde eine gute ventrikuldre Funktion beschrieben. Bei neun
Patienten (18,4 %) fand sich eine eingeschrankte Ventrikelfunktion und ein Patient (2 %)
wies eine schlechte ventrikuldre Funktion auf. Es konnte kein signifikanter Unterschied
zur Ventrikelfunktion vor der PCPC festgestellt werden.

60

Prozent
N
o

gut eingeschrankt schlecht
Ventrikelfunktion 2. HK

Abb. 3.14: Ventrikelfunktion nach der PCPC.

3.2.2.4 Periphere Pulmonalstenosen

In der 2. Herzkatheteruntersuchung konnten bei 13 Patienten (26,5 %) periphere Stenosen
festgestellt werden, die sich ausschlieBlich in der linken Pulmonalarterie befanden. Sie
waren durchschnittlich 4,5 mm (SD + 1,1 mm) weit, wahrend die Pulmonalarterien der

anderen Patienten an dieser Stelle im Mittel einen Wert von 8,3 mm aufwiesen.

Die Haufigkeit aortopulmonaler Anastomosen, einer AV-Klappeninsuffizienz, einer
eingeschrankten Ventrikelfunktion und von Stenosen der Pulmonalarterien nach der
PCPC ist in Tabelle 3.7 zusammengestellt. Die statistische Relevanz ist in Tabelle 3.8
dargestellt.
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Aortopulmonale Kollateralen, AV-Klappeninsuffizienz, Ventrikelfunktion und Stenosen

in der linken Pulmonalarterie nach der partiellen cavopulmonalen Anastomose

Aortopulmonale Kollateralen 2. HK N %
Keine Kollateralen 5 10,2
Geringe Kollateralen 11 22,4
Mittlere Kollateralen 23 46,9
Viele Kollateralen 10 20,4
AV-Klappeninsuffizienz 2. HK N %
Keine AV-Klappeninsuffizienz 19 38,8
Geringgradige AV-Klappeninsuffizienz 20 40,8
Mittelgradige AV-Klappeninsuffizienz 8 16,3
Hochgradige AV-Klappeninsuffizienz 2 41

0,

Ventrikelfunktion 2. HK N 7

Schlechte Ventrikelfunktion 1 2,0
Eingeschrankte Ventrikelfunktion 9 18,4
Gute Ventrikelfunktion 39 79,6
Stenose in der linken Pulmonalarterie 2. HK N %
Nein 36 73,5
Ja 13 26,5

Tabelle 3.7: Haufigkeit aortopulmonaler Anastomosen, einer AV-Klappeninsuffizienz,
einer eingeschrankten Ventrikelfunktion und von Stenosen der

Pulmonalarterien nach PCPC bei Kindern mit angeborenen Herzfehlern.
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Zeit nach PCPC und vermehrte Kollateralenbildung

Signifikanz der Befunde in der 2. Herzkatheteruntersuchung P
Vermehrte Kollateralenbildung < 0,0001
Vermehrte AV-Klappeninsuffizienz 0,049
Veranderte Ventrikelfunktion n.s.
Vermehrte Stenosenbildung n.s.

n.s.

Tabelle 3.8: Statistische Signifikanz des Auftretens aortopulmonaler Kollateralen,

atrioventrikularer Klappeninsuffizienz, veranderter Ventrikelfunktion und

pulmonalarterieller Stenosen nach PCPC.

3.2.3 O:-Sattigungswerte, Fluss- und Widerstandsverhaltnisse und

Druckverhéltnisse
3.2.3.1 O, -Sattigung

Die O.-Sattigung konnte nach der PCPC bei 31 Patienten bestimmt werden. Sie betrug im
Mittel im linken bzw. im Systemventrikel 84,8 % (Median 86 % und SD + 5,11 %).

Dieser Wert ist signifikant hoher als prdoperativ (p = 0,01). Die Verdnderung ist in

Abbildung 3.15 dargestellt.
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- | 02 -Sattigung im
Systemventrikel
vor PCPC
85961 P
| O2 -Sattigung im
1 Systemventrikel
nach PCPC
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Abb. 3.15: Mittelwerte und 95 % Konfidenzintervall der O.-Sattigung im Systemventrikel
vor und nach PCPC.
* : p=0,01

3.2.3.2 Fluss- und Widerstandsverhaltnisse
Das Flussverhaltnis Qp : Qs konnte bei 19 Patienten berechnet werden. Der Mittelwert der

Berechnung lag bei 0,73 (Median 0,68 und SD + 0,18). Betrachtet man Qp und Qs einzeln
erkennt man, dass sowohl die Lungendurchblutung (p = 0,001) als auch die

Systemdurchblutung (p < 0,0001) signifikant abgenommen haben.

Die Widerstandsverhaltnisse konnten bei 19 Patienten betrachtet werden. Das Mittel
betrug 0,08 (Median 0,06 und SD + 0,04) und ist somit im Verlauf signifikant gesunken.
Der Widerstand in den Lungengefaflen betrug bei 19 Patienten im Mittel 1,38 Wood-
Einheiten (Median 1,3 Wood-Einheiten und SD * 0,78 Wood-Einheiten). Der Widerstand

in den Pulmonalarterien hat somit im Verlauf nicht signifikant abgenommen.
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3.2.3.3 Druckverhéaltnisse
Der diastolische Druck in der linken Pulmonalarterie betrug nach der PCPC im Mittel 7,1

mmHg (Median 7,0 mmHg und SD + 2,7 mmHg). Er war somit deutlich niedriger als vor
PCPC (p < 0,0001).

20,0 | Linke
Pulmonalarterie
-1 diastolisch
vor PCPC
17,54
15,0 ¢ I Linke
< Pulmonalarterie
o diastolisch
— nach PCPC
£
« 12,5
S — *
)
10,0
7,5 P

Abb. 3.16: Mittelwerte und 95 % Konfidenzintervall des Druckabfalls in der linken
Pulmonalarterie nach der PCPC.
LPA: linke Pulmonalarterie
* : p<0,0001

Die O.-Sattigung, Qp : Qs, Qp, Qs, Rp : Rs, der pulmonalarterielle Widerstand und der
diastolische Druck in der linken Pulmonalarterie nach PCPC sind in Tabelle 3.9
zusammengefasst.

56



Ergebnisse

0. -Sattigung, Fluss- und Widerstandverhaltnisse und Druckverhaltnisse nach

der partiellen cavopulmonalen Anastomose

N Mittelwert Median SD Minimum | Maximum
Gultig Fehlend

Séttigung im linken Ventrikel (%) 31 18 84,81 86 511 72 95
gerechnetes Qst 19 30 0,73 0,68 0,18 0,5 1,06
Qp (/min m2) 19 30 2,1 2,0 0,7 1,2 4.1
Qs (I/min m?) 19 30 2,96 2,8 0,83 1,7 50
gerechnetes RpRS 19 30 0,08 0,06 0,04 0,03 0,16
LungengefalRwiderstand 19 30 1,38 1,3 0,78 0,4 3,6
(Wood-Einheiten)

Linke Pulmonalarterie diastolisch 44 5 7,07 7,0 2,65 2,0 16,0
(mmHg)

Pulmonalarterie diastolisch 6 43 29,33 27,5 24,05 7,0 58,0
(mmHg)

Tabelle 3.9: O, -Sattigung, Fluss- und Widerstandsverhaltnisse und Druckverhaltnisse
nach der PCPC.
Qr: Qs= Verhaltnis der Lungendurchblutung zur Systemdurchblutung

Qpr = Lungendurchblutung, Qs = Systemdurchblutung

Rp: Rs= Verhaltnis des Lungenwiderstandes zum Systemwiderstand
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3.2.4 Einflussfaktoren auf die Lungendurchblutung nach der partiellen

cavopulmonalen Anastomose

Zu veranderten Bedingungen der Lungendurchblutung nach der PCPC kommt es, wenn
die Lungenarterien bei der Operation durch einen Kunststofflicken (Patch) rekonstruiert
werden. Bei insgesamt 26 Patienten (53,1 %) wurde so die Pulmonalarterie erweitert.
Ursache fur die Rekonstruktion der Pulmonalarterien sind z.B. eine Stenose oder
unterentwickelte Pulmonalarterien.

Ebenso kann es durch die Anlage einer bilateralen PCPC zu einer vermehrten
Lungendurchblutung kommen. Eine bilaterale PCPC wurde bei sieben Patienten (14,3 %)
angelegt.

Kommt es andererseits nach der PCPC zu einer Stenosenbildung direkt an der
Anastomose, wird hierdurch die Lungendurchblutung im Vergleich zu vorher vermindert.

Insgesamt waren davon zwei Patienten (4,1 %) betroffen.

Einflussfaktoren auf die Durchblutung der Pulmonalarterien nach der

partiellen cavopulmonalen Anastomose

Rekonstruktion der Pulmonalarterie N %
Nein 23 46,9
Ja 26 53,1
Gesamt 49 100,0
Stenose an Anastomose N %
Nein 47 95,9
Ja 2 4.1
Gesamt 49 100,0
Bilaterale PCPC N %
Nein 42 85,7
Ja 7 14,3
Gesamt 49 100,0

Tabelle 3.10: Pulmonale Durchblutung nach der PCPC.
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3.3 Grolenanderung der Pulmonalarterien in Korrelation zu
morphologischen, hamodynamischen und operativen Parametern

3.3.1 GroRenanderung und Anderung der z-Scores der Pulmonalarterien
Aufgrund des unter gesunden Voraussetzungen zu erwartenden Wachstums wurden die
Patienten in zwei Gruppen unterteilt:

1. Die Pulmonalarterien sind nach der PCPC gleich grol3 bzw. kleiner als vor der PCPC.
2. Die Pulmonalarterien sind nach der PCPC grolier als vorher.

Die GroRenanderungen der einzelnen Messpunkte sind in Tabelle 3.11 (S. 72)

zusammengestellt. Die statistische Relevanz ist in Tabelle 3.12 dargestellt.

Ein weitere Mdglichkeit, die GroRendnderungen der Pulmonalarterien zu bestimmen ist,
die Anderung der jeweiligen z-Scores zu betrachten. Vorteil hierbei ist, dass die z-Scores
mit Hilfe der Korperoberflache berechnet und auf Normgrofen einer
Vergleichsbevolkerung bezogen werden. Auch hier wurden die Patienten in zwei
Gruppen unterteilt:

1. Die z-Scores der Patienten sind nach der PCPC gleich geblieben oder kleiner

geworden.
2. Die z-Scores sind nach der PCPC groRer als vorher.
Die Verdnderung der z-Scores durch die PCPC st in Tabelle 3.13 (S. 73)

zusammengefasst. Die statistische Relevanz ist in Tabelle 3.14 dargestellt.

3.3.1.1 Linke Pulmonalarterie vor Abgang der Oberlappenarterie
Die Grole der linken Pulmonalarterie vor Abgang der Oberlappenarterie konnte bei 47
Patienten vor und nach der PCPC bestimmt werden. Dabei ist bei 34 Patienten (69,4 %)
die linke Pulmonalarterie nicht gewachsen bzw. kleiner geworden. Im Gegensatz dazu
hat, wie in Abbildung 3.17 dargestellt, bei 13 Patienten (26,5 %) der Durchmesser
zugenommen. Die GroRenénderung war im t-Test fur abhangige Stichproben statistisch
nicht signifikant (p = 0,086).
Die Korrelation zwischen der Messung vor Abgang der Oberlappenarterie in der 1.
Herzkatheteruntersuchung und der Messung links neben der Anastomose in mm in der 2.
Herzkatheteruntersuchung war jedoch statistisch signifikant (p < 0,0001). Diese positive
Korrelation (mit dem Regressionskoeffizienten r = 0,613) lasst sich in einer Gleichung
darstellen:

LPA (2. HK) = 0,532 * LPA (1. HK) + 4,209
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Der Zusammenhang der beiden Messungen wird im Streudiagramm in Abbildung 3.18

dargestellt.

Abb. 3.17:

Messung direkt neben Anastomose li (mm)

Abb. 3.18: Korrelation des Durchmessers der linken Pulmonalarterien vor Abgang der

nach PCPC
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Die z-Scores konnten von 47 Patienten bestimmt werden. Dabei sind bei 34 Patienten
(69,4 %) die z-Scores im Verhéltnis gleich bzw. noch negativer als sie es wahrend der 1.
Herzkatheteruntersuchung vor der PCPC waren. Bei 13 Patienten (26,5 %) wiesen die
linken Pulmonalarterien vor Abgang der Oberlappenarterie groflere z-Scores auf als
vorher. Statistisch betrachtet ist der z-Score links neben der Anastomose wéhrend der 2.
Herzkatheteruntersuchung deutlich kleiner als der z-Score vor Abgang der linken
Oberlappenarterie in der 1. Herzkatheteruntersuchung (p < 0,0001). Die
Regressionsgerade (r = 0,219) lautet:

z-Score LPA (2. HK) = 0,2 * z-Score LPA (1. HK) — 1,058

Daruber hinaus wurden die Normwerte (z-Score = 0) als Referenzlinien in die Abbildung
eingezeichnet. So lasst sich schnell erkennen, in welchem Bereich die Mehrzahl der

gemessenen z-Scores liegt.
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Abb. 3.19: Anderung der z-Scores der linken Pulmonalarterie vor

Abgang der Oberlappenarterie.
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Abb. 3.20: Korrelation der z-Scores der linken Pulmonalarterie vor Abgang der

Oberlappenarterie vor und nach der PCPC in Bezug zur Norm.

3.3.1.2 Rechte Pulmonalarterie vor Abgang der Oberlappenarterie
Hier konnten insgesamt die Pulmonalarterien von 48 Patienten beurteilt werden. Bei 37
Patienten (75,5 %) ist die rechte Pulmonalarterie nicht gewachsen bzw. kleiner gewesen
als vor der PCPC. Bei elf Patienten (22,4 %) war der Durchmesser der rechten
Pulmonalarterie groBer als vor der PCPC. Statistisch ist die Verminderung des
Pulmonalarteriendurchmessers signifikant mit p < 0,034. Dargestellt ist dies in den
Abbildungen 3.21 und 3.22. Der Zusammenhang zwischen der Messung in der 1.
Herzkatheteruntersuchung und der Messung in der 2. Herzkatheteruntersuchung ist
statistisch signifikant mit p < 0,0001. Die Gleichung der Regressionsgerade (r = 0,616)
lautet:

RPA (2. HK) = 0,476 * RPA (1. HK) + 5,189
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Abb. 3.21: Grolendnderung der rechten Pulmonalarterie vor Abgang der
Oberlappenarterie nach der PCPC.
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Abb. 3.22: Korrelation des Durchmessers der rechten Pulmonalarterien vor Abgang der
Oberlappenarterie vor und nach der PCPC.
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Die z-Scores konnten von 48 Patienten ausgewertet werden. Bei 36 Patienten (73,5 %)
sind die z-Scores gleich bzw. kleiner als vor der PCPC (p < 0,0001). Zwolf Patienten
(24,5 %) wiesen in der 2. Herzkatheteruntersuchung hohere z-Scores als vorher auf.
Hinsichtlich der Korrelation der z-Scores vor und nach der PCPC ergab sich ein
signifikanter Zusammenhang mit p < 0,0001. In Abbildung 3.24 erkennt man die
Korrelation der z-Score-Berechnungen. Die Regressionsgerade (r = 0,495) lautet:

z-Score RPA (2. HK) = 0,395 * z-Score RPA (1. HK) — 1,155
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Abb. 3.23: Anderung der z-Scores der rechten Pulmonalarterie vor

Abgang der Oberlappenarterie.
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Abb. 3.24: Korrelation der z-Scores der rechten Pulmonalarterie vor Abgang der

Oberlappenarterie vor und nach der PCPC in Bezug zur Norm.

3.3.1.3 Linke Unterlappenarterie

Die GroRe der linken Unterlappenarterie konnte bei 47 Patienten bestimmt werden.
Davon wiesen 42 (85,7 %) keine Grofenanderung bzw. eine Abnahme des Durchmessers
auf. Bei funf Patienten (10,2 %) konnte eine Zunahme des Durchmessers der linken
Unterlappenarterie bestimmt werden. Die GroRenanderung der linken Unterlappenarterie
war statistisch nicht signifikant. Statistisch signifikant war hingegen der Zusammenhang
der 1. und 2. Messungen nach Abgang der linken Oberlappenarterie (p < 0,0001). Die
Regressionsgerade (r = 0,732) lautet:

LULA (2. HK) =0,571 = LULA (1. HK) + 2,956
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Abb. 3.25: Grolendnderung der linken Unterlappenarterie nach der PCPC.
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Abb. 3.26: Korrelation des Durchmessers der linken Unterlappenarterien vor und nach
der PCPC.

66



Ergebnisse

Die z-Scores der linken Unterlappenarterie konnten insgesamt bei 47 Patienten bestimmt

werden. Bei 41 Patienten (83,7 %) kam es nach der PCPC zu keiner Anderung. Die z-

Scores wiesen kleinere Werte auf als vorher (p < 0,0001). Sechs Patienten (12,2 %)

wiesen bei der 2. Herzkatheteruntersuchung hohere z-Scores als wahrend der 1.

Herzkatheteruntersuchung auf. Die Gleichung der Regressionsgerade (r = 0,261) lautet:
z-Score LULA (2. HK) = 0,223 * z-Score LULA (1. HK) - 2,005

Prozent

gleich oder kleiner groRer
Anderung des z-Scores der
linken Unterlappenarterie

Abb. 3.27: Anderung der z-Scores der linken Unterlappenarterie.
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Abb. 3.28: Korrelation der z-Scores der linken Unterlappenarterie vor und nach der

PCPC in Bezug zur Norm.

3.3.1.4 Rechte Unterlappenarterie

Die GroRe der rechten Unterlappenarterie wurde bei 48 Patienten beurteilt. Bei 36
Patienten (73,5 %) ist die rechte Unterlappenarterie im Verlauf nicht gewachsen bzw.
kleiner geworden. Bei zw0lIf Patienten (24,5 %) konnte eine Zunahme des Durchmessers
festgestellt werden. Der t-Test fur abhdngige Stichproben wies auch hier keinen
signifikanten Unterschied fir die Grél3enédnderung der rechten Unterlappenarterie vor und
nach der PCPC auf. Der Zusammenhang der beiden Messungen nach Abgang der rechten
Oberlappenarterie  war hingegen statistisch ~ signifikant (p < 0,0001). Die
Regressionsgerade (r = 0,498) lautet:

RULA (2. HK) = 0,355 * RULA (1. HK) + 5,224
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Grokenanderung der rechten Unterlappenarterie

Abb. 3.29:

Messung der rechten Unterlappenarterie
{mm) nach PCPC

Abb. 3.30:

Grolienanderung der rechten Unterlappenarterie nach der PCPC.
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Die z-Scores der rechten Unterlappenarterie konnten bei 48 Patienten berechnet werden.
Davon war bei 36 Patienten (73,5 %) der z-Score nach der PCPC gleich grof3 bzw. kleiner
als vorher (p < 0,0001). Zwolf Patienten (24,5 %) wiesen bei der 2. Herzkathetermessung
hohere z-Score-Werte auf. Eine signifikante Korrelation ergab sich fiir die z-Scores vor
und die z-Scores nach der PCPC (p = 0,002). Die Gleichung der Regressionsgerade (r =
0,427) lautet:

z-Score RULA (2. HK) = 0,335 * z-Score RULA (1. HK) - 1,919

In Abbildung 3.32 wird deutlich, dass vor der PCPC bis auf sieben Patienten alle negative
z-Scores aufweisen. Hinsichtlich der 2. Herzkatheteruntersuchung liegen alle z-Scores im
negativen Bereich.

[o2]
o

Prozent
D
o

N
o

gleich oder kleiner groRer
Anderung des z-Scores der
rechten Unterlappenarterie

Abb. 3.31: Anderung der z-Scores der rechten Unterlappenarterie.
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Abb. 3.32: Korrelation der z-Scores der rechten Unterlappenarterie vor und nach der

PCPC in Bezug zur Norm.
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GroRRenanderung der Pulmonalarterien

GroRenanderung LPA N %
Keine GrolRenanderung oder kleiner 34 69,4
Gewachsen 13 26,5
Gesamt 47 95,9
GroRenanderung RPA N %
Keine GroRenénderung oder kleiner 37 75,5
Gewachsen 11 22,4
Gesamt 48 98,0
GréRenanderung linke Unterlappenarterie N %
Keine GrolRenanderung oder kleiner 42 85,7
Gewachsen 5 10,2
Gesamt 47 95,9
GroRendnderung rechte Unterlappenarterie N %
Keine GroRenénderung oder kleiner 36 73,5
Gewachsen 12 24,5
Gesamt 48 98,0

Tabelle 3.11: GréRendnderung der einzelnen Messpunkte der Pulmonalarterien.

Signifikanz der GréRRenanderung der Pulmonalarterien P
GroRenanderung linke Pulmonalarterie n.s.
GrolRenanderung rechte Pulmonalarterie 0,034
GrofRenénderung linke Unterlappenarterie n.s.
GrolRenanderung rechte Unterlappenarterie n.s.

Tabelle 3.12: Statistische Signifikanz der GrélRendnderung der Pulmonalarterien.

72



Ergebnisse

Anderung der z-Scores der Pulmonalarterien

Anderung z-Scores LPA N %
Gleich oder kleiner 34 69,4
GroRRer 13 26,5
Gesamt 47 95,9
Anderung z-Scores RPA N %
Gleich oder kleiner 36 73,5
GrolRer 12 24,5
Gesamt 48 98,0
Anderung z-Scores linke Unterlappenarterie N %
Gleich oder kleiner 41 83,7
GroRRer 6 12,2
Gesamt 47 95,9
Anderung z-Scores rechte Unterlappenarterie N %
Gleich oder kleiner 36 73,5
Grolier 12 24,5
Gesamt 48 98,0

Tabelle 3.13: z-Scores der einzelnen Messpunkte der Pulmonalarterien.

LPA: linke Pulmonalarterie, RPA: rechte Pulmonalarterie
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Signifikanz der Anderung der z-Scores der Pulmonalarterien P
z-Score linke Pulmonalarterie < 0,0001
z-Score rechte Pulmonalarterie < 0,0001
z-Score linke Unterlappenarterie < 0,0001
z-Score rechte Unterlappenarterie < 0,0001

Tabelle 3.14: Statistische Signifikanz der Anderung der mittleren z-Scores der

Pulmonalarterien.

3.3.2 Morphologische und hdmodynamische Faktoren

Die Durchblutung der Pulmonalarterien spielt fir das Wachstum eine entscheidende
Rolle. Es gibt viele Faktoren, die zu einer eingeschrankten Lungendurchblutung flhren.
Unter Verwendung des y?- Tests wurde gepruft, welchen Einfluss Bedingungen, welche
eine verminderte Lungendurchblutung verursachen kénnen, auf die GréRenanderung der
Pulmonalarterien nach der PCPC haben. So kam es z.B. bei 34 % der Kinder ohne
Pulmonalstenose zum Wachstum der Pulmonalarterien, bei Kindern mit Pulmonalstenose
nur bei 13 %. Aufgrund der wenigen Félle ist jedoch der Unterschied nicht signifikant. In
der  vorliegenden  Arbeit  konnte  festgestellt  werden, dass  weder
Pulmonalklappenstenosen, noch periphere Pulmonalstenosen oder Stenosen an der
Anastomose die GrolRendnderung der Pulmonalarterien signifikant beeinflussen. Auch
aortopulmonale Kollateralen zeigten keinen signifikanten Zusammenhang mit der
GroRenanderung der Pulmonalarterien. Dargestellt ist dies in den Abbildungen 3.33 und
3.34. Im Gegensatz dazu wies jedoch die Pulmonalklappenatresie einen signifikanten
Zusammenhang (p = 0,019) mit der Groliendnderung der linken Pulmonalarterie nach der
PCPC auf. In Abbildung 3.35 ist dargestellt, dass Patienten, die préoperativ unter
Pulmonalklappenatresie litten, ein vermehrtes postoperatives Wachstum der
Pulmonalarterie zeigten.

Die einzelnen Zusammenhange zwischen den Bedingungen, welche die Durchblutung
beeinflussen und der GrolRendnderung der Pulmonalarterien, sind in Tabelle 3.15
dargestellt.
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GroRenanderung der linken Pulmonalarterie P
Valvulare Pulmonalklappenstenose n.s.
Subvalvulédre Pulmonalklappenstenose n.s.
Pulmonalklappenatresie 0,019
Periphere Pulmonalstenose n.s.
Stenose an der Anastomose n.s.
Aortopulmonale Kollateralen n.s.

Tabelle 3.15: Zusammenhang zwischen GroRendnderung der linken Pulmonalarterie und

veranderten Durchblutungsbedingungen.

Valvulare
Pulmonalstenose
@ Nein
3 Ja

25
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Patientenzahl

0
keine GréRRenanderung+kleiner gewachsen
GroRenanderung der linken
Pulmonalarterie

Abb. 3.33: GrolRenanderung der linken Pulmonalarterie bei stenotischer und nicht-
stenotischer Pulmonalklappe.
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Abb. 3.34: Grolienanderung der linken Pulmonalarterie bei aortopulmonalen

Kollateralen.
Pulmonalatresie
Mrein
Hia
30
=
o]
L]
=
[:4]
=
=
=
=
1]
o
keine gewachsen
Gréfenanderung-+kleiner
GrioRenanderung der linken Pulmonalarterie

Abb. 3.35: GrolRenanderung der linken Pulmonalarterie bei Pulmonalklappenatresie
und gesunder Pulmonalklappe.
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3.3.3 Chirurgische Faktoren

Es stellte sich die Frage, ob palliative Voroperationen zu einem veranderten
pulmonalarteriellen Wachstum fiihren kdnnen, da diese VVoroperationen unter Umstanden
zu einer veranderten pulmonalen Durchblutung fuhren. In dieser Arbeit konnte jedoch
kein Zusammenhang zwischen Voroperationen, der Anlage eines aortopulmonalen
Shunts, der Anlage einer Blalock-Taussig-Anastomose oder der Béndelung der
Pulmonalarterie (dargestelit in Abbildung 3.36) und veranderten
Wachstumseigenschaften nachgewiesen werden. Jedoch kam es bei 40 % der Patienten,
die einen Blalock-Taussig-Shunt erhalten hatten zu einem Wachstum der
Pulmonalarterien. Im Gegensatz dazu wiesen nur 5,9 % der Patienten nach einem

aortopulmonalen Shunt eine GroRenzunahme auf.

Auch die Art des pulmonalen Blutflusses (PBF) vor der PCPC, also ob die Durchblutung
uber einen Shunt oder Uber die normalen Lungenarterien stattfindet, machte keinen
signifikanten Unterschied hinsichtlich der weiteren Entwicklung der Pulmonalarterien. Es
wurde jedoch festgestellt, dass die Pulmonalarterien, die alleine iber einen Shunt oder die
native Lungenarterie durchblutet wurden schlechter gewachsen sind, als solche die Uber
einen Shunt und die Pulmonalarterie gleichzeitig durchblutet wurden. Es wiesen die
Pulmonalarterien von 6,7 % der Patienten, die tiber einen Shunt und 11 % der Patienten,
die Uber die native Lungenarterie durchblutet wurden eine GrolRenzunahme auf. Fand die
Durchblutung der Pulmonalarterien sowohl Uber einen Shunt als auch Uber die

Lungenarterie statt, kam es bei 25 % der Patienten zum Wachstum.

Ebenso zeigte die Anlage einer bilateralen PCPC keinen signifikanten Zusammenhang

mit der GroRRenénderung der Pulmonalarterien.

Postoperative Komplikationen und eine Revision der Anastomose haben ebenso keinen

Einfluss auf eine GroRenédnderung der Pulmonalarterien.
Patienten, die jedoch eine Rekonstruktion der Pulmonalarterien hatten, wiesen nach der

PCPC ein signifikant vermehrtes GroRenwachstum der linken Pulmonalarterien auf.
Dargestellt ist dies in Abbildung 3.37.
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GroRenanderung der linken Pulmonalarterie P
Voroperationen n.s.
Aortopulmonaler Shunt n.s.
BTA n.s.
Béndelung der Pulmonalarterie n.s.
PBF n.s.
Rekonstruktion Pulmonalarterie 0,04
Bilaterale PCPC n.s.
Postoperative Komplikationen n.s.
Revision der Anastomose n.s.

Tabelle 3.16: Zusammenhang zwischen GrofRenanderung der linken Pulmonalarterie und
chirurgischen Veranderungen.

BTA: Blalock-Taussig-Anastomose, PBF: Pulmonaler Blutfluss

Pulmonalarterien
Béandelung
@ Nein
@3 Ja

Patientenzahl

0

keine GroRenanderung+kleiner  gewachsen
GréRenanderung der linken

Pulmonalarterie

Abb. 3.36: Grolenanderung der linken Pulmonalarterie bei Bandelung und nativer

Pulmonalarterie.
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Rekonstruktion der
Pulmonalarterie
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keine GroRenanderung+kleiner gewachsen
GroRRenanderung der linken
Pulmonalarterie

Abb. 3.37: Grolkenanderung der linken Pulmonalarterie bei rekonstruierter und nativer
Pulmonalarterie.

3.3.4 Sonstige Einflussfaktoren

Neben den bereits erwahnten Einflussfaktoren wurde angenommen, dass eine
atrioventrikuldre Klappeninsuffizienz, eine eingeschrankte Ventrikelfunktion und die O
=Séattigung im linken Ventrikel einen Einfluss auf das Wachstum der Pulmonalarterien
haben konnten. In der Auswertung haben sich diese Variablen jedoch als nicht signifikant
erwiesen.

Auch die diastolischen Driicke, die im Pulmonalarterienstamm und in der linken
Pulmonalarterie wahrend der ersten Herzkatheteruntersuchung gemessen wurden, wiesen
keinen Zusammenhang mit der GréRendnderung der Pulmonalarterien auf.

Weitere Parameter wie Alter < 12 Monate, KOF < 0,65 m?, PAP < 15 mmHg (vergleiche
Abbildung 3.38 — 3.40), pulmonalarterieller R < 2 Wood-Einheiten und Qp: Qs > 1
zeigten ebenso keinen signifikanten Zusammenhang mit der GrolRendnderung der
Pulmonalarterien nach der PCPC.

In Abbildung 3.41 ist zu sehen, dass die Zeitspanne, die zwischen der PCPC und der 2.
Herzkathetermessung vergangen war, keine signifikante Rolle hinsichtlich des

unterschiedlichen GrolRenwachstums der Pulmonalarterien spielte.
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GréRenanderung der linken Pulmonalarterie P
Atrioventrikulére Insuffizienz n.s.
Ventrikelfunktion n.s.
Oz — Sattigung im linken Ventrikel n.s.
PA diastolisch n.s.
LPA diastolisch n.s.
Alter < 12 Monate n.s.
KOF < 0,65 m?2 n.s.
PAP < 15 mmHg n.s.
Pulmonalarterieller R < 2 Wood-Einheiten n.s.
Qp:Qs>1 n.s.
Zeit zwischen PCPC und 2. HK n.s.

Tabelle 3.17: Zusammenhang zwischen GréfRenanderung der Pulmonalarterien und

sonstigen Einflussfaktoren.

Alter Gber 12
o Monate

(=) Alter unter 12
Monaten

25

Patientenzahl

0

keine GroRenanderung+kleiner gewachsen
GréRenanderung der linken
Pulmonalarterie

Abb. 3.38: Grolenanderung der Pulmonalarterie und Alter zum Zeitpunkt der PCPC.
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= Kdérperoberflache
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keine GréfRenanderung+kleiner gewachsen
GrofRendnderung der linken
Pulmonalarterie

Abb. 3.39: GroRenanderung der Pulmonalarterie und Korperoberflache zum Zeitpunkt
der PCPC.
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Abb. 3.40: GrolRenanderung der Pulmonalarterie und Pulmonalarterieller Druck zum
Zeitpunkt der PCPC.
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Abb. 3.41: GrolRendnderung der Pulmonalarterie und Zeit zwischen PCPC und 2. HK.
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4. Diskussion

4.1 GroRenanderung der Pulmonalarterien nach der partiellen

cavopulmonalen Anastomose
Die Fragestellung dieser Arbeit lautete, wie sich die Pulmonalarterien nach einer
PCPC entwickeln. Anhand von zwei Herzkatheteruntersuchungen, die eine vor, die
andere nach der PCPC, wurden die Durchmesser der Pulmonalarterien gemessen und
miteinander verglichen. Um die GrolRe der Pulmonalarterien mit der der
Normbevoélkerung zu vergleichen, wurde anschlieBend der jeweilige z-Score

berechnet.

4.1.1 Anderung des Durchmessers der Pulmonalarterien

Die unterschiedlichen Messpunkte, welche gewéhlt wurden, um bei den einzelnen
Patienten die GrolRenanderung der Pulmonalarterien objektiv darzustellen, wurden
bereits mehrfach von anderen Studien beschrieben (7, 19, 48, 57, 63).

Die zusatzliche Messung der beiden Unterlappenarterien ist ein wichtiger Indikator
fur die GroRendnderung der Pulmonalarterien im Verlauf der Studie, da die
Unterlappenarterien einer wesentlich geringeren Beeinflussung durch die
chirurgische Verbindung der oberen Hohlvene mit der Pulmonalarterie ausgesetzt
sind, als die rechte und linke Pulmonalarterie vor Abgang der Oberlappenarterie (19,
48). Sie ermdglicht daher, verschiedene Einflussfaktoren auf das GroRenwachstum
nach der PCPC festzustellen.

Vergleicht man die absoluten Durchmesser der Pulmonalarterien an den jeweiligen
Messpunkten, erkennt man, dass bei den meisten Patienten die Pulmonalarterien
nach der PCPC nicht gewachsen sind. Nur wenige Patienten wiesen eine
GrolRenzunahme der Lungenarterien auf. Beschrieben wurde dieses Ergebnis bereits
von mehreren anderen Autoren, die gezeigt haben, dass nach der PCPC die
Pulmonalarterien ohne zusatzlichen Blutfluss nicht oder nur geringfligig wachsen (4,
19, 37, 38, 40, 41, 49, 55, 58).

Im Unterschied dazu konnte jedoch in mehreren Studien nachgewiesen werden, dass
es unter Belassung eines zusatzlichen pulmonalen Blutflusses durch die
Pulmonalarterien zu einem GréRenwachstum nach der PCPC kommen kann (4, 24,
37, 49, 54, 62, 66). Auch das Vorhandensein eines pulsatilen Blutflusses scheint das
Wachstum der Pulmonalarterien nach der PCPC eher zu férdern (3, 7, 28, 38).
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4.1.2 Anderung der z-Scores der Pulmonalarterien

Die berechneten z-Scores unterstreichen die Ergebnisse, welche schon bei den
absoluten Messungen der Pulmonalarteriendurchmesser festgestellt wurden. So
haben die Pulmonalarterien nach der PCPC im Vergleich zu vorher alle einen
signifikant Kkleineren z-Score. Auch wenn bei einigen Patienten die absoluten
Messungen im Verlauf zugenommen haben, stellte sich bei der Berechnung des z-
Scores heraus, dass die Pulmonalarterien im Vergleich zu gesunden Probanden
kleiner waren (negativere z-Scores).

Die Berechnung des z-Scores stellt einen wichtigen Indikator fir die realistische
Einschéatzung der GrolRenanderung der Pulmonalarterien im Verlauf der Studie dar.
Zu diesem Ergebnis kommen auch mehrere andere Studien, die den Vorteil des z-
Scores vor allem in der Einbeziehung der Korperoberflache und im Vergleich zur
Normbevélkerung sehen (7, 18, 54, 55, 56).

Interessant ist die Feststellung von Slavik et al. (54), dass vor allem die Seite, auf
welcher die Anastomose der Vena cava superior mit der Pulmonalarterie liegt, im
Verlauf an GrélRe zunimmt. Es sollte also die rechte Pulmonalarterie mehr an GréRRe
zunehmen als die linke Pulmonalarterie.

Dieses Ergebnis konnte in vorliegender Arbeit nicht bestatigt werden, da sowohl die
rechte als auch die linke Pulmonalarterie im Verlauf symmetrisch signifikant
kleinere z-Scores aufwiesen. Interessant ist jedoch, dass tatsachlich im Verhéltnis die
rechte Unterlappenarterie bei mehr Patienten (zwolf) gewachsen ist als die linke
Unterlappenarterie (funf). Zu einem &hnlichen Ergebnis kommt auch Freedom et al.,
der eine GrolRenabnahme der kontralateralen Seite der Anastomose um 13,5 %
beschreibt (19). Der Grund fur das vermehrte Wachstum der Pulmonalarterie auf der
Seite der Anastomose ist laut Weber et al. die bevorzugte Durchblutung der
Pulmonalarterie durch die Nahe zur Anastomose (63).

Laut einer weiteren Studie wird unter nicht-pulsatilem Blutfluss die ipsilaterale
Lungenseite vermehrt durchblutet (50). Diese Theorie wird auch in vorliegender
Arbeit bestatigt, da auch hier bei nicht-pulsatilem Blutfluss vor allem die rechte

Unterlappenarterie gewachsen ist.
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Da in der vorliegenden Arbeit keine Patienten mit einer alleinigen Anastomose der
Vena cava superior mit der linken Pulmonalarterie untersucht wurden, sollten zur
Uberpriifung der genannten Ergebnisse weitergehende Untersuchungen mit einem
grolkeren Kollektiv, in dem sowohl rechtsseitige als auch linksseitige und bilaterale

cavopulmonale Anastomosen miteinander verglichen werden, stattfinden.

Insgesamt ist das Wachstum der Pulmonalarterien nach der PCPC im Vergleich zur
Normbevolkerung deutlich eingeschrankt. Bereits bei den Messungen der absoluten
Durchmesser der Pulmonalarterien wird deutlich, dass bei der Mehrzahl der
Patienten die Pulmonalarterien nach der PCPC nicht gewachsen bzw. sogar kleiner
geworden sind. Die Berechnung des z-Scores ergibt eine signifikante Abnahme der
Werte im Vergleich zur Normalbevolkerung. Im Gegensatz zu vielen Arbeiten, die
zwar ebenfalls eine Abnahme der z-Scores, jedoch eine Zunahme der absoluten
Werte in mm beschreiben (3, 56, 62), wurde in vorliegender Studie allerdings
zusétzlich eine Abnahme des Durchmessers in mm beobachtet.

Reddy et al. hat im Unterschied hierzu eine signifikante GroRenzunahme der
Unterlappenarterien beschrieben (49). Grund fir die unterschiedlichen Ergebnisse
kdnnte sein, dass die Mehrzahl der tbrigen Studien unter Erhaltung des zusatzlichen
Blutflusses, z.B. durch eine aortopulmonale Anastomose, stattgefunden haben. Die
vorliegende Arbeit basiert aber auf Daten, welche unter Ausschluss eines
zusatzlichen Blutflusses und unter Ausschluss eines pulsatilen Blutflusses erhoben
wurden. Die unterschiedlichen Ergebnisse werden auch in einer Arbeit von Berdat et
al. dargestellt, der bei Patienten ohne zuséatzlichen pulmonalen Blutfluss kleinere
Pulmonalarterien festgestellt hat als bei Patienten mit zusatzlichem Blutfluss durch

die Lungenarterien (4).
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4.2 Einflussfaktoren auf die GroRenanderung der

Pulmonalarterien
Nachdem festgestellt worden war, dass es nach der PCPC zu einer signifikanten
Abnahme des z-Scores gekommen war, stellte sich die Frage, welche Faktoren zu
dem verminderten  GrofRenwachstum  fihren  konnen.  Hinsichtlich  der
unterschiedlichen Faktoren, welche die GroRen&nderung der Pulmonalarterien nach
der PCPC beeinflussen kdnnten, wurde unterschieden zwischen morphologischen

Faktoren, chirurgischen Faktoren und sonstigen Einflussfaktoren.

4.2.1 Morphologische Faktoren

Die Pulmonalatresie konnte unter anderem als signifikanter Einflussfaktor auf die
GroRendnderung der Pulmonalarterien nachgewiesen werden. So scheinen besonders
Patienten, die vor der PCPC unter einer Pulmonalklappenatresie litten, im weiteren
Verlauf der Untersuchung eine ausgleichende GréRenzunahme der Pulmonalarterien
zu entwickeln. Grund fur diese Beobachtung konnte sein, dass gerade die Patienten,
die ohne gestdrte Durchblutung schon préoperativ grofRere Pulmonalarterien haben,
postoperativ ein langsameres Wachstum aufweisen als Patienten mit praoperativ zu
kleinen Pulmonalarterien. Die Vermutung, dass praoperativ kleine Pulmonalarterien
postoperativ besser wachsen als solche, welche bereits praoperativ groRe

Durchmesser aufweisen, wurde unter anderem von Slavik et al. gedulert (54, 66).

Im  Vergleich zur 1. Herzkatheteruntersuchung konnte in der 2.
Herzkatheteruntersuchung eine signifikant vermehrte Bildung von Kollateralen
beobachtet werden. Zu dem gleichen Ergebnis kamen auch Freedom et al. (19). Wir
konnten jedoch keinen Zusammenhang zwischen der Zeitspanne nach der PCPC und
der Entwicklung von Kollateralen, wie von Yamada et al. (65) beschrieben,
feststellen.

Neun Patienten entwickelten Kollateralen, doch nur zwei von ihnen wiesen viele
Kollateralen auf. Einer davon gehorte zu der Gruppe, deren Pulmonalarterien
gewachsen waren. Es war kein negativer Einfluss der Kollateralenbildung auf das
GroRenwachstum der Pulmonalarterien nach der PCPC nachweisbar. Zu diesem
Ergebnis kommt auch Reddy et al.,, der keinen Zusammenhang zwischen
Kollateralenbildung und Wachstum der Pulmonalarterien feststellen konnte (49). Die

Anzahl der Patienten, die Kollateralen entwickelten, war wesentlich geringer, als in
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einer Studie von McElhinney et al. beschrieben. Dieser spricht davon, dass im
Rahmen einer PCPC etwa 33 % der Patienten Kollateralen entwickeln (37). In der

hier beschriebenen Untersuchung waren es nur 18,4 %.

Weitere, die Durchblutung beeinflussende morphologische Faktoren hatten keinen
statistisch signifikanten Einfluss auf die GréRenanderung der Pulmonalarterien. Ein
Zusammenhang zwischen dem Vorhandensein einer Pulmonalstenose und der
GroRendnderung der Pulmonalarterien konnte aufgrund der geringen Patientenzahl
nicht eindeutig nachgewiesen werden. Dennoch zeigt Abbildung 3.20, dass die
Pulmonalarterien von Patienten, die préaoperativ keine Pulmonalstenose hatten, spater
eher zu einem GroRenwachstum der Pulmonalarterien neigten. Ein ahnliches
Ergebnis zeigt auch der Zusammenhang zwischen dem Auftreten einer Stenose an
der PCPC und dem Grofenwachstum der Pulmonalarterien. In der Gruppe der
Patienten, bei denen die Durchmesser der Pulmonalarterien zugenommen haben, sind
deutlich mehr Patienten ohne Stenose an der Anastomose als Patienten mit

Anastomosenstenose.

Insgesamt betrachtet, wiesen hauptséchlich Patienten, deren Durchblutung pra- bzw.
postoperativ uneingeschrankt war, ein vermehrtes Wachstum der Pulmonalarterien
auf. Dies wird auch von anderen Studien beschrieben, welche die ausreichende
Durchblutung der Lunge fur das Wachstum der Pulmonalarterien verantwortlich
machen (7).

Eine Limitierung der Ergebnisse ist dadurch gegeben, dass die Anzahl der Patienten,
deren Pulmonalarterien nach der PCPC gewachsen sind sehr gering ist. Die
Darstellung eines signifikanten Zusammenhanges ist anhand des kleinen Kollektivs
also sehr schwierig. In der Literatur konnten bisher auch keine Auswirkungen der
genannten Faktoren auf die GréRenanderung der Pulmonalarterien nach der PCPC
festgestellt werden.

Uberdies wire es interessant zu wissen, welchen Einfluss der zusatzliche Blutfluss
bzw. der pulsatile Blutfluss durch die Lunge auf die genannten Faktoren hatte. Doch

auch hier gibt es keine Daten in der Literatur.
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4.2.2 Chirurgische Faktoren

Sehr viele Patienten mussten bereits im Neugeborenenalter operiert werden, um eine
Verbesserung der Lungendurchblutung herzustellen. Diese Voroperationen hatten
jedoch keinen Einfluss auf das Wachstum der Pulmonalarterien nach der PCPC. Zu
diesem Ergebnis kommt auch eine andere Studie, in der beschrieben wird, dass sich
die Pulmonalarterien von Kindern, die voroperiert worden waren, nach der PCPC
nicht mehr von den Pulmonalarterien von nicht-voroperierten Kindern unterschieden
(55).

Um genauer zwischen dem allgemeinen Begriff VVoroperationen differenzieren zu
konnen, wurden Operationen, welche einen direkten Einfluss auf die
Lungendurchblutung haben, nochmals getrennt untersucht. Dazu gehdrt zundchst der
aortopulmonale Shunt, fur den jedoch kein signifikanter Einfluss auf die

GroRenanderung der Pulmonalarterien nachgewiesen werden konnte.

Hinsichtlich des Blalock-Taussig-Shunts konnte ebenfalls keine signifikante
GroRenanderung der Pulmonalarterien beobachtet werden. Bestatigt wird dies auch
durch eine Studie, die bei Patienten mit Blalock-Taussig-Shunt kein Wachstum der
Pulmonalarterien feststellen konnte (4). Dariiber hinaus wurde das Vorhandensein
eines Blalock-Taussig-Shunts als Risikofaktor fir das Versagen der PCPC gewertet
(4). Dies konnte hier nicht bestétigt werden, da es bei mehr Patienten, welche einen
Blalock-Taussig-Shunt erhalten hatten, zu einem Wachstum gekommen war, als bei

Patienten, die einen aortopulmonalen Shunt erhalten hatten.

Zusammengefasst wurden die Punkte aortopulmonaler Shunt und Blalock-Taussig-
Shunt unter dem Einflussfaktor ,,Pulmonaler Blutfluss®. Hierbei konnte Kkein
signifikanter Unterschied zwischen der Lungendurchblutung Gber einen systemisch-
pulmonalen Shunt oder (ber die native Pulmonalarterie festgestellt werden. Doch
wiesen die héchste GroRenzunahme diejenigen Pulmonalarterien auf, welche sowohl
uber einen Shunt, als auch gleichzeitig tber die Lungenarterie durchblutet wurden.
Die geringste GrofRenzunahme der Pulmonalarterien konnte bei der alleinigen

Durchblutung tber die Lungenarterien oder Uber einen Shunt festgestellt werden.
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Ein Einfluss der Béandelung der Pulmonalarterien auf die GrolRendnderung der
Pulmonalarterien konnte nicht nachgewiesen werden. Dies steht moglicherweise im
Zusammenhang mit der geringen Anzahl an Patienten, die eine Bandelung der
Pulmonalarterien erhalten haben und sollte in einem groRReren Kollektiv untersucht

werden.

Auch die Rekonstruktion der Pulmonalarterien und die damit verbundene Mehr-
durchblutung der Lunge zeigt deutlich, wie wichtig ein ausreichender Blutfluss als
Stimulus fir die Entwicklung der Lungenarterien ist. Die Rekonstruktion der
Pulmonalarterien konnte als ein signifikanter Einflussfaktor —auf das
GroRenwachstum der linken Oberlappenarterie nachgewiesen werden. Das gleiche
Ergebnis wird auch in einer Studie von Reddy et al. beschrieben, bei der nach
Rekonstruktion der Pulmonalarterien ebenfalls ein signifikantes Wachstum der
Oberlappenarterien nachgewiesen werden konnte (49). Es sollte also vor jeder PCPC

jegliche Pulmonalarterienstenose durch eine Patch-Erweiterung aufgehoben werden.

Wie bereits unter Punkt 4.1.2 vermerkt, hatte eine bilaterale PCPC keinen
signifikanten Einfluss auf das GroRenwachstum der Pulmonalarterien. Diese
Beobachtung kénnte jedoch auf die geringe Anzahl der bilateralen cavopulmonalen
Anastomosen zurtickzufiihren sein. Auch in der Literatur gibt es nur wenige Arbeiten

uber bilaterale cavopulmonale Anastomosen (26, 49).

Ein signifikanter Einfluss von postoperativen Komplikationen nach der PCPC auf die
weitere Grolenentwicklung der Pulmonalarterien konnte nicht nachgewiesen
werden. Dennoch l&sst sich erkennen, dass tendenziell vor allem die Lungenarterien
der Patienten an GroRe zugenommen haben, die postoperativ nicht unter
Komplikationen litten. Ein signifikanter Nachweis fur den Einfluss einer Revision
der Anastomose auf das GroRenwachstum der Pulmonalarterien konnte aufgrund der

geringen Anzahl an revidierten Patienten ebenfalls nicht erbracht werden.
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4.2.3 Sonstige Einflussfaktoren

Unter ,sonstigen Einflussfaktoren* auf die GroRenanderung der Pulmonalarterien
nach der PCPC wurden die Faktoren zusammengefasst, welche bereits in anderen
Studien als eventuelle Einflussfaktoren bezeichnet worden waren bzw. welche uns

als mogliche Einflussfaktoren auf die GréRenénderung erschienen.

In der vorliegenden Studie litten nach der PCPC signifikant mehr Patienten unter
einer atrioventrikuldren Klappeninsuffizienz als vor der PCPC. Es lie8 sich jedoch
kein signifikanter Einfluss der atrioventrikuldren Klappeninsuffizienz auf das
Wachstum der Pulmonalarterien nachweisen. In der Literatur gibt es keine Aussagen
darliber, welchen Einfluss die atrioventrikulare Klappeninsuffizienz auf das
GrolRenwachstum der Pulmonalarterien hat. Es ist aber bekannt, dass eine
atrioventrikuldare Klappeninsuffizienz einen schlechten Einflussfaktor auf den
langfristigen Erfolg der TCPC darstellt (42).

Die Ventrikelfunktion hat keinen Einfluss auf die Entwicklung der Lungenarterien,

ist jedoch ein prognostischer Faktor fiir das Uberleben nach der TCPC.

Hinsichtlich der arteriellen O.-S&ttigung konnte analog zu mehreren anderen Studien
festgestellt werden, dass es nach der PCPC zu einem signifikanten Anstieg der
arteriellen O: -Sattigung kommt (3, 4, 8, 23, 28, 35, 58, 62). Die Werte stiegen von
praoperativ 78,1 % auf postoperativ 84,8 %. Als Vergleich gibt Webber et al. einen
Anstieg von 75 % auf 83 % unter erhaltenem zusétzlichen pulmonalen Blutfluss,
wie z.B. Uber einen systemisch-pulmonalen Shunt, an (62). Zu unterstreichen gilt
hier, dass die durchaus vergleichbaren Werte in vorliegender Arbeit ohne
zusétzlichen antegraden Blutfluss erzielt wurden. Dieses Ergebnis bestétigt die im
Jahre 2003 veroffentliche Studie von Eyskens et al., der beschreibt, dass es
hinsichtlich der Sauerstoffsattigung keinen Unterschied gibt, ob nach der PCPC der

zusétzliche Blutfluss erhalten blieb oder nicht (14).
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Es konnte kein Einfluss der Driicke, die in den Lungengeféal3en herrschen, auf das
GroRenwachstum der Pulmonalarterien gefunden werden. Im Rahmen der
Untersuchungen konnte jedoch in der linken Pulmonalarterie nach der PCPC ein
signifikant geringerer Druck als vor der Operation (von 15,1 mmHg auf postoperativ
7,1 mmHg gesunken) beobachtet werden. Beschrieben wurde dieses Ergebnis unter
anderem auch von Berdat et al., der eine signifikante Abnahme der Driicke in den

Pulmonalarterien feststellen konnte (4, 49).

Ein Punkt, der in der Vergangenheit immer wieder zu Diskussionen fiihrte, ist das
optimale Alter, in dem die PCPC als Zwischenschritt zur TCPC stattfinden soll. In
der Literatur finden sich diesbezlglich widersprichliche Aussagen. In der hier
vorliegenden Arbeit wurden die Patienten in verschiedene Altersgruppen eingeteilt.
Das Alter der Patienten hatte jedoch keinen signifikanten Einfluss auf die
GrolRenanderung der Pulmonalarterien. Dies unterstiitzt die Aussagen mehrerer
Studien, welche auch bei Patienten, die junger als zwo6lf Monate alt waren, ein gutes
postoperatives pulmonalarterielles Wachstum feststellen konnten bzw. keinen
Nachteil gegeniber &lteren Patienten beobachten konnten (2, 3, 45, 48, 56, 62).
Schlechtere postoperative Ergebnisse fanden sich in der Literatur erst ab einem Alter
von unter acht Monaten bzw. unter zwei Monaten (1, 48). Dies konnte jedoch in
dieser Arbeit nicht bestatigt werden, da kein Unterschied hinsichtlich verschiedener

Altersgruppierungen beobachtet werden konnte.

In indirektem Zusammenhang mit dem Alter bei der PCPC steht zudem die jeweilige
Korperoberflache. Aber auch hier konnte kein signifikanter Einfluss auf die
GroRendnderung der Pulmonalarterien nachgewiesen werden. Doch auch in der
Literatur wird dieser Punkt immer wieder kontrovers diskutiert. Ein entscheidender
Denkanstol3 stammt hier von Salim et al., der den Zusammenhang zwischen Alter

und Koérperoberflache und der Entwicklung der Pulmonalarterien beschreibt (51, 52).

Dementsprechend wird eine Korperoberflache von praoperativ kleiner als 0,65 m?
und ein Druck in der Pulmonalarterie (PAP) von unter 15 mmHg empfohlen, um eine
erfolgreiche PCPC durchzufuihren. Doch auch hier konnte kein signifikanter Einfluss
auf das postoperative Wachstum der Pulmonalarterien festgestellt werden. Im
Gegensatz dazu stehen mehrere Studien, die einen eindeutigen Einfluss der
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praoperativen pulmonalarteriellen Driicke auf die Entwicklung der Pulmonalarterien
belegen. So beschreiben Alejos et al. und Albanese et al. einen pulmonalarteriellen
Druck von tber 18 mmHg (bzw. tber 15 mmHg) als signifikanten Risikofaktor flr
die, bis zu funffach, erhthte Letalitdt nach einer bidirektionalen cavopulmonalen
Anastomose (2, 3, 10, 59). Zusétzlicher Blutfluss durch die Lunge wurde auch als

Risikofaktor fur einen zu hohen pulmonalarteriellen Druck festgestellt (13).

Das Verhéltnis der Lungendurchblutung zur Systemdurchblutung hat nach der PCPC
um fast 50 % abgenommen, wobei sowohl die Lungendurchblutung als auch die
Systemdurchblutung nach der PCPC signifikant abgenommen haben. Ein
signifikanter Einfluss auf das postoperative GroéfRenwachstum der Pulmonalarterien
konnte nicht festgestellt werden. Ahnliches beschreibt eine Studie von Penny et al.,
der keinen signifikanten Einfluss von Qp : Qs auf das Lungenarterienwachstum
nachweisen konnte (45). Eine andere Studie, deren Messungen unter nicht-pulsatilem
Blutfluss erhoben wurden, kommt im Gegensatz dazu zu dem Ergebnis, dass
Patienten, die vor der Operation ein Verhéltnis von Qp : Qs> 1 aufweisen, eher ein

vermehrtes Wachstum der Lungenarterien erreichen, als die Patienten mit Qp: Qs< 1

7).

Von mehreren Studien wird ein erhohter Lungengefalwiderstand als eindeutiger
Risikofaktor fir die PCPC und die dann folgende TCPC betrachtet (6, 9, 10, 42, 46).
In der hier vorliegenden Studie lag der Lungengefal3widerstand durchschnittlich
deutlich unter einem Wert von 2 Wood-Einheiten und ist im Verlauf weiter
gesunken, was jedoch nicht als statistisch signifikant nachzuweisen war. Auch
konnte kein signifikanter Einfluss auf die GroRendnderung der Pulmonalarterien
festgestellt werden. Das Verhdltnis des LungengefaBwiderstandes zum
Systemwiderstand ist im Verlauf der Arbeit signifikant gesunken. Dies ist vor allem
auf den gestiegenen Systemwiderstand zurlickzufiihren und nicht auf den gesunkenen

Lungengefalwiderstand.
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In einigen Studien wurde vermutet, dass die Pulmonalarterien nach der PCPC kleiner
sind als vorher (32, 38, 45, 49, 55). Nun stellte sich die Frage, ob dies in direktem
Zusammenhang mit der PCPC steht, oder ob dies ein Phdanomen ist, welches erst im
Zeitraum nach der Operation auftritt. Dazu wurde der Zusammenhang zwischen der
Zeitspanne nach der PCPC und der GrofRendnderung der Pulmonalarterien
ausgewertet. Hierbei ergab sich jedoch kein signifikanter Zusammenhang. Zu dem
gleichen Ergebnis kommen auch verschiedene andere Studien (49, 56). Dennoch
kann es durch einen verléangerten Zeitrahmen zwischen der PCPC und der TCPC zu
einem vermehrten Auftreten von AV-Fisteln und Kollateralen kommen (65), was
entsprechend zu einer geringeren GrofRenzunahme der Pulmonalarterien flhren

kodnnte.

Zusammenfassend betrachtet ergaben sich keine statistisch signifikanten
Zusammenhange zwischen ,sonstigen Einflussfaktoren® und der GrdfRenénderung
der Pulmonalarterien. Es konnte jedoch eine signifikante Zunahme der
Sauerstoffsattigung und eine signifikante Abnahme des Druckes in der linken
Pulmonalarterie durch die vorliegende Arbeit nachgewiesen werden. Dies sind alles
Faktoren, die sich positiv auf eine bevorstehende TCPC verhalten.

4.2.4 Letalitat

Ein entscheidender Unterschied der vorliegenden Studie zu anderen Arbeiten, welche
unter zusatzlichem pulmonalen und pulsatilen Blutfluss entstanden sind, ist, dass es
wéhrend des Beobachtungszeitraumes zu keinem Todesfall gekommen ist. Zu einem
ahnlichen Ergebnis kommt auch Mainwaring et al., der bei Patienten ohne
zusétzlichen Blutfluss eine signifikant niedrigere Letalitatsrate feststellen konnte
(33). Die Letalitat kdnnte durch die glinstigen hamodynamischen Faktoren nach der
PCPC erkléart werden. Weiterhin ist der Zeitrahmen zwischen der PCPC und der
TCPC in unserem Kollektiv bewusst niedrig gehalten worden.
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4.3 Studienlimitierung und Konklusion

Madglicherweise wirden die Ergebnisse, welche hier nur Tendenzen aufzeigen, denen
anderer Studien entsprechen, wirde man sie unter gleichen Bedingungen mit einem
groReren Kollektiv und Uber einen l&ngeren Zeitraum, moglicherweise Uber die
TCPC hinaus, wiederholen. Die Kollektive in der Literatur sind berwiegend mit
dem Kollektiv der vorliegenden Arbeit vergleichbar. Es konnten jedoch bestimmte
Fragestellungen, wie z.B. der Einfluss einer Pulmonalstenose auf das Wachstum der
Pulmonalarterien nach PCPC, aufgrund der geringen Patientenanzahl, die unter einer
Pulmonalstenose litten, nicht abschlieBend beantwortet werden. Weiterhin ist der
Einfluss von zusétzlichem oder pulsatilem Blutfluss mit dem hier untersuchten
Kollektiv nicht zu beurteilen. Hierzu muisste man zwei Gruppen bilden, die eine mit
zusétzlichem und pulsatilem Blutfluss, die andere ohne zusatzlichen und ohne
pulsatilen Blutfluss. Nur so ist ein direkter Vergleich der immer wieder kontrovers
diskutierten Ansatzpunkte, welchen Einfluss der zusétzliche pulsatile Blutfluss auf
die GrolRenadnderung der Pulmonalarterien nach PCPC hat, moglich. Um genaue
Aussagen zum Unterschied des klinischen Verlaufes und der Gréfienzunahme der
Pulmonalarterien nach der PCPC mit bzw. ohne zuséatzlichen Blutfluss machen zu
kdnnen, ist es unabdingbar eine randomisierte prospektive Studie durchzufiihren, in

der beide Gruppen verglichen werden kénnen.

Interessant ist hierzu eine Arbeit von Buheitel et al., der die GréRRenanderung der
Pulmonalarterien nach der TCPC ohne pulsatilen Blutfluss untersucht hat (7).
Buheitel et al. stellt die Theorie auf, dass nicht das Fehlen des pulsatilen Blutflusses
eine negative Auswirkung auf das Wachstum der Pulmonalarterien hat, sondern das
Fehlen des sogenannten turbulenten Blutflusses. Man wirde in einer Studie ohne
pulsatilen Blutfluss aufgrund des fehlenden turbulenten Blutflusses ein schlechtes

Wachstum der Pulmonalarterien erwarten.
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Die Ergebnisse der vorliegenden Studie sind durchaus dahingehend interpretierbar,
dass auch ohne zusétzlichen und ohne pulsatilen Blutfluss unter Berticksichtigung
bestimmter Auswabhlkriterien (wie Alter < 12 Monate, Kérperoberflache < 0,65 m2,
Pulmonalarterieller Druck < 15 mmHg, Pulmonalarterieller Widerstand (R) < 2
Wood-Einheiten, Verhéltnis Qp : Qs > 1) ein ausreichendes Wachstum der
Pulmonalarterien nach der PCPC erreicht werden kann. Aber vor allem scheint das
verminderte Wachstum der Pulmonalarterien nicht ausschlaggebend fur die Letalitét

dieser Patienten zu sein.

Die Prognose der Kinder, welche mit einem univentrikuldren Herzen leben, ist als
gut zu betrachten. Weitere Nachuntersuchungen dieser Patienten werden zeigen
muissen, ob der Langzeitverlauf ebenso positiv zu betrachten ist wie der kurze
Beobachtungszeitraum bis zur TCPC und welche weiteren Faktoren, die das

Langzeittberleben beeinflussen kdnnen, miteinbezogen werden missen.
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5. Zusammenfassung

Die Diagnose univentrikulares Herz ist eine schwere kardiale Fehlbildung, die mehrere
palliative Operationen nach sich zieht. Seit mehreren Jahren stellt sich immer wieder die
Frage nach der GroRendnderung bzw. dem Wachstumspotential der Pulmonalarterien
nach der partiellen cavopulmonalen Anastomose (PCPC). Viele Studien beschéftigten
sich mit dem Einfluss des zusétzlichen pulmonalen und pulsatilen Blutflusses auf die
Pulmonalarterien. Es liegen bisher jedoch kaum Arbeiten vor, die sich mit dem Einfluss
des nicht-pulsatilen Blutflusses auf die Pulmonalarterien beschaftigen. Im Deutschen
Herzzentrum Miunchen wird die PCPC ohne zusatzlichen, pulsatilen Blutfluss angelegt.
Anhand dieser Arbeit sollte die GroRenanderung der Pulmonalarterien nach der PCPC bei
nicht-pulsatilem Blutfluss untersucht werden.

Es wurden retrospektiv 49 Patienten mit univentrikuldarem Herzen in diese Studie
eingeschlossen. Die GrolRenentwicklung der Pulmonalarterien wurde festgestellt, indem
die Durchmesser der Pulmonalarterien in den Herzkatheteruntersuchungen, die jeweils
vor und nach der PCPC stattgefunden hatten, gemessen wurden. Es wurden jeweils die
rechte und die linke Pulmonalarterie vor Abgang der Oberlappenarterie und jeweils die
rechte und linke Unterlappenarterie ausgemessen. Anhand der Messungen (unter
Berechnung des jeweiligen z-Scores) wurde anschlielend die GrofRenentwicklung der
Pulmonalarterien betrachtet. Insgesamt waren die Pulmonalarterien nach der PCPC
signifikant kleiner als vorher. Nur etwa 20 % der Patienten wiesen nach der Operation
grolere Werte auf als vorher. Doch auch die gewachsenen Pulmonalarterien waren alle
signifikant kleiner als die der Normbevélkerung (negative z-Scores).

Im Anschluss an die Messungen, stellte sich die Frage nach den unterschiedlichen
Einflussfaktoren auf das GroRenwachstum der Pulmonalarterien. Ein signifikanter
Einfluss konnte flr die Pulmonalatresie nachgewiesen werden. Patienten, die praoperativ
unter Pulmonalklappenatresie litten, zeigten spater ein vermehrtes postoperatives
Wachstum der Pulmonalarterien. Ein weiterer signifikanter Einfluss wurde fur die
Rekonstruktion der Pulmonalarterie nachgewiesen. So haben Patienten, die sich einer
Rekonstruktion der Pulmonalarterie unterzogen haben, spéater signifikant groRere
Lungenarterien entwickelt. Ansonsten konnten keine Faktoren gefunden werden, die die
GroRenanderung der Pulmonalarterien beeinflussen. Viele Patienten hatten sich vor der
PCPC verschiedenen palliativen Operationen unterziechen missen. Keine der
Voroperationen zeigte einen signifikanten Einfluss auf das Wachstum der

Pulmonalarterien. Jedoch wiesen Patienten, deren Durchblutung der Lungenarterien tber
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einen systemisch-pulmonalen Shunt und gleichzeitig Gber die native Pulmonalarterie
stattfand, ein besseres pulmonalarterielles Wachstum auf, als Patienten mit alleinigem
Blutfluss Uber die Pulmonalarterie oder dber einen Shunt. Die arterielle
Sauerstoffsattigung stieg nach der PCPC signifikant an (von 78 % auf 85 %) und der
diastolische Druck, der in der linken Pulmonalarterie gemessen worden war, fiel nach der
Operation signifikant ab (von 15 mmHg auf 7 mmHg). Beides Zeichen, die fir die
ausreichende Durchblutung der Pulmonalarterien auch ohne zusétzlichen oder pulsatilen
Blutfluss sprechen. Andererseits wurden jedoch eine signifikant vermehrte
Kollateralenbildung und ein signifikanter Anstieg der Inzidenz der atrioventrikularen
Insuffizienz nach der PCPC festgestellt. Das Alter der Patienten hatte keinen Einfluss auf
die GroRenentwicklung der Pulmonalarterien. Auch eine Koérperoberflache von kleiner
als 0,65 m2 hatte keinen negativen Einfluss auf das Wachstum der Pulmonalarterien. Der
pulmonalarterielle Druck blieb auch nach der PCPC niedrig.

In der vorliegenden Arbeit konnte nachgewiesen werden, dass die PCPC ohne
zusétzlichen und ohne pulsatilen Blutfluss keine negative Auswirkung auf die
GroRenentwicklung der Pulmonalarterien hat. Die Ergebnisse hinsichtlich des
GrolRenwachstums entsprechen denen anderer Studien, die unter zusétzlichem Blutfluss
erhoben wurden. Dariber hinaus fihrt die PCPC ohne pulsatilen und antegraden
Blutfluss zu sehr guten postoperativen Sauerstoffsattigungen. Der pulmonalarterielle

Druck bleibt konstant niedrig und die Entlastung des Systemventrikels bleibt erhalten.

Eine PCPC ohne zusatzlichen und pulsatilen Blutfluss ist eine sehr gute Mdglichkeit, den
Systemventrikel effektiv zu entlasten, ohne EinbuRen in der Sauerstoffsattigung
hinnehmen zu mussen. Die Patienten sind damit sehr gut auf die bevorstehende TCPC
vorbereitet.
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Anhang

8. Anhang
Studienprotokoll

PCPC PROTOKOLL

IIl. Herzkatheteruntersuchung:

1. Herzkatheter vor PCPC:
[ HK_Nr:
1. Allgemeines:
LA:
Nachname: RA:
Vorname: vV
ID: PA:
Geburtsdatum: SVC:
| Diagnose: IVC:
LPA:
RPA:
Il. Studienoperation (PCPC): Engste Stelle:
1 Allgemeines: Kommentar:
OP-Datum:
Alter:
Ge..W'Ch.‘ n k‘:’: VentrikelFunktion gut eingeschrankt schlecht
GroRe in cm:
BSA:
HLM-Zeit:
AoX: Kollateralen re. OL stark mittel gering
2. Postoperative Werte:
PAP: AVInsuffizienz hochgradig mittelgradig geringgradig keine
Vorhofsdruck:
Sat O2 - (Intensiv):
2. Herzkatheter nach PCPC:
3. Postoperative Komplikationen (Morbiditat): Perfusionsszint:
- Perfusionsverhaltnis re:li:
Sek. Thora}xvt.erschluss. Re/Li-Shuntvolumen:
Rg—OperaIlon. — Intervention nach PCPC:
Nierenversagen (bei Dialyse):
Sonstiges: Kommentar:
Sonstiges:
Sonstiges:
Sonstiges:
Sonstiges:
1 2
3. Herzkatheter vor TCPC: V. Weitere Operationen:
[ HK.Nr.: Datum: Art:
LA:
RA:
V:
PA:
SVC:
IVC:
LPA:
RPA:
Engste Stelle:
VI. Mortalitéat:
Kommentar:
Ventrikelfunktion gut eingeschrankt schlecht
Kollateralen re. OL stark mittel gering
AVInsuffizienz hochgradig mittelgradig geringgradig keine
IV. TCPC:
| Datum:
| Drainagezeit:
Postop.-Komplikationenen:
Aszites:
Re-op.-Grund :
Mortalitat (Datum):
3 4
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