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Einleitung

1 Einleitung

1.1 Allgemeine Anmerkungen

In dieser Arbeit wird aus Grinden der besseren Lesbarkeit das generische
Maskulinum verwendet. Weibliche und anderweitige Geschlechteridentitdten werden

dabei ausdricklich mitgemeint, soweit es flr die Aussage erforderlich ist.

1.2 Definition und Genese

Der Truncus arteriosus communis (TAC) ist ein seltener angeborener Herzfehler, der
mit einer Pravalenz von 0,5-0,8% aller angeborener Herzfehler bzw. 0,5-0,6 / 10.000
lebendgeborene Kinder auftritt (Bakker et al., 2019; Lindinger et al., 2010; Reller et al.,
2008). Die definierende Anomalie ist ein singuléres arterielles GefaB, das aus der Basis
des Herzens entspringt. Embryonalgenetisch wird die Trennung von der den
Kérperkreislauf versorgenden Aorta und der den Lungenkreislauf versorgenden Arteria
pulmonalis durch das Einwachsen eines sog. aortopulmonalen Septums in den
Truncus arteriosus erreicht. Gleichzeitig findet eine Rotation um die eigene Achse
statt, die zum anterior liegenden Truncus pulmonalis und zur posterior liegenden Aorta
fuhrt. Dieser Schritt bleibt beim persistierenden TAC aus und fUhrt zu einem groBen
GefaB, dem sog. Truncus, aus dem sowohl die Koronararterien als auch die
LungengeféaBe (Aa. pulmonales) im weiteren Verlauf entspringen und der auch die
Versorgung des Systemkreislaufs sicherstellt. In den allermeisten Fallen ist auBerdem
ein Defekt im Ventrikelseptum (VSD) vorhanden, Uber dem das TruncusgefaB sitzt.
Daher gehért der TAC zu den sog. Konus-Septum- bzw. konotruncalen Defekten. Im

Gegensatz zu anderen konotruncalen Defekten des Herzens, wie zum Beispiel der
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Fallot'schen Tetralogie oder dessen Extremvariante, der Pulmonalatresie mit VSD, gibt
es beim TAC keine Uberreste einer Pulmonalklappe oder jeglicher Verbindung
zwischen dem rechten Ventrikel und der Pulmonalarterie, so dass diese Vitien u.a.

dadurch voneinander unterschieden werden konnen.

Abbildung 1.1 Schematische Darstellung eines TAC (LA= linkes Atrium, RA = rechtes Atrium, MV=Mitralklappe, LV
= linker Ventrikel, RV = rechter Ventrikel, TV=Trikuspidalklappe, Ao= Aorta, MPA=Pulmonalarterie, SVC = Vena
cava superior, IVC = Vena cava inferior). (Center for Disease Control and Prevention, 2022)

Es wird vermutet, dass wahrend der frihen Embryonalgenese Stdrungen in der
Fehlmigration und Dysfunktion bestimmter Anteile der Neuralleiste (sog. cardiac neural

crest cells) zum Ausbleiben der 0.g. Drehung und Trennung fuhren.

Aus den multiformen Entwicklungsmdglichkeiten der 4., 5. und 6. Kiemenbogenarterie,
aus denen auch das TruncusgeféB hervorgeht, entstehen vielfache Varianten des
Aortenbogens, der eine Stenose bis hin zu einer vollstdndigen Unterbrechung

aufweisen kann. In diesen Fallen findet sich ein persistierender Ductus arteriosus
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(PDA) (M. L. Jacobs, 2000). Auch die verschiedenen Urspriinge der Pulmonalarterien

lassen sich mit Fehlentwicklungen der drei 0.g. Kiemenbogenarterien erklaren.

Da aus der Neuralleiste bzw. dem Neuralrohr auch die Kiemenbdgen und
Schlundtaschen entstehen, besteht ein unmittelbarer Zusammenhang mit
Fehlbildungen des Thymus, der Schilddrise und den Nebenschilddrisen (Hutson &
Kirby, 2003). Die Deletion 11.2 auf dem langen Arm des Chromosom 22 (del 22911.2)
fuhrt zu einer fehlerhaften Migration von Neuralleistenzellen (Momma, 2010), wodurch
sich eine enge Assoziation zwischen diesen genetischen Deletionssyndromen und
konotruncalen Defekten wie dem TAC erkléart (Tennstedt et al., 1999). Bei 20-40% aller

TAC Patienten ist die Deletion 22g11.2 nachweisbar (Momma, 2010).

1.3 Klassifikation

Die gangigen Klassifikationen beziehen sich auf den Ursprung der Pulmonalarterien
aus dem Truncus. Nachdem Taruffi 1875 erstmalig die Anatomie des Truncus
arteriosus beschrieb (Taruffi, 1875), fand durch Lev und Saphir 1942 (Lev & Saphir,
1942) eine ausfihrliche morphologische Beschreibung statt. Collett und Edwards
(Collett & Edwards, 1949) haben schlieBlich 1949 eine erste Klassifikation publiziert,
die sich vor allem an dem Ursprung der Pulmonalarterien aus dem Truncus orientierte
(Einteilung in Typ I-IV). Diese wurde, da sie gewisse Méngel in der Beschreibung
h&aufiger anatomischer Variationen aufwies, von dem Ehepaar Van Praagh und Van
Praagh im Jahr 1965 weiterentwickelt und wird in modifizierter Form bis heute als
gelaufige Einteilung verwendet (Van Praagh & Van Praagh, 1965). Zunachst wird dabei
zwischen Typ A (mit VSD) und dem sehr seltenen Typ B (ohne VSD) unterschieden.
Die weitere Klassifikation (1-4) orientiert sich am Vorhandensein eines restlichen
aortopulmonalen Septums, durch das bei Typ 1 noch ein gemeinsamer Stamm der A.

pulmonalis vorhanden ist. Bei Typ 2 fehlt das Septum vollstédndig, so dass beide
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Pulmonalarterien separat aus dem TruncusgeféaB entspringen. Der selten vorkommene
Typ 3 ist gekennzeichnet durch eine singulare aus dem TruncusgefaB abgehende
Pulmonalarterie (hdufig die rechte), die weitere Lungenarterie geht entweder aus
einem persistierenden Ductus arteriosus oder als Kollaterale aus der Aorta ab. Typ 4
schlieBlich zeigt eine Pathologie des Aortenisthmus, welcher von einer Hypoplasie
Uber eine Aortenisthmusstenose bis hin zum unterbrochenen Aortenbogen reichen

kann.

Intraoperativ sind die Ubergénge zwischen Typ 1 und 2 haufig flieBend, so dass in der

modifizierten Nomenklatur von einem Typ A1-2 gesprochen wird.

Collett und Edwards

Typ | Typ li Typ Il Typ VI

Van Praagh|

Typ 1 Typ 2 Typ 3 Typ 4

Abbildung 1.2 Einteilung des TAC nach Collett und Edwards bzw. nach Van Praagh, eigene Zeichnung
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Es muss erwdhnt werden, dass auch diese Einteilung nicht alle vorkommenden
Varianten bericksichtigt und teilweise in sich widersprichlich ist. So kann bei
Patienten mit einem unterbrochenen Aortenbogen durchaus auch ein gemeinsamer
Stamm der A. pulmonalis vorliegen, so dass Typ | und Il gleichzeitig vorhanden sind.
Daher gibt es starke Bestrebungen hinsichtlich einer Anpassung der Nomenklatur
basierend auf neueren embryonalgenetischen Erkenntnissen, anatomischen
Untersuchungen und unter Einbeziehung unmittelbarer chirurgisch-klinischer
Konsequenzen. Aus dem “International Congenital Heart Surgery Nomenclature and
Database Project” (Gaynor et al., 2002) ging die “International Society for
Nomenclature of Paediatric and Congenital Heart Disease” hervor. Diese teilt in ihrem
“International Pediatric and Congenital Cardiac Code” (IPCCC) (International society
for nomenclature of paediatric and congenital heart disease, 2022) den TAC nun
entweder nach einer aortalen oder einer pulmonalen Dominanz ein (M. L. Jacobs et
al., 2013; Russell et al., 2011). Diese Einteilung spiegelt in besonderer Weise die mit
den Korrekturoperationen einhergehenden Mortalitdts- und Morbiditatsrisiken wider.
Die von den Fachgesellschaften entwickelten Klassifikationssysteme unterscheiden
namlich ebenfalls zwischen Mortalitatskategorie 4 (Aortendominanter Truncus ohne
IAA) und Kategorie 5 (Pulmonaldominanter Truncus mit IAA). Kategorie 5 ist die
Kategorie mit der héchsten Rate an postoperativen Komplikationen bzw. der héchsten

Mortalitat (M. L. Jacobs et al., 2013; O’Brien et al., 2009).
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Abbildung 1.3 Einteilung des TAC in einen Pulmonalen Typ (A) und Aortalen Typ (B), eigene Zeichnung, adaptiert
an (Russell et al, 2011)

1.4 Kardiale Charakteristika

Zu dem Truncus gehort eine semilunare ventrikulo-arterielle (VA-)Klappe, die
Truncusklappe, deren Taschen eine unterschiedliche Anzahl (zwischen 2-5 Taschen)
sowie Dysplasien mit begleitender Dysfunktion aufweisen kénnen (Butto et al., 1986).
Zumeist sind dies Insuffizienzen der Klappe, deutlichen seltener kommen Stenosen

vor (Gellis et al., 2020; Russell et al., 2012).

1.4.1 Assoziierte kardiale Fehlbildungen

Weiterhin ist in den allermeisten Fallen ein Ventrikelseptumdefekt (VSD) vorliegend, so
dass der Typ B nach van Praagh nur in Einzelfallberichten zu finden ist (Garg et al.,
2015; McElhinney et al., 1997; Spicer & Steffensen, 2020). Die GroBe bzw. der
Durchmesser des VSD steht im direkten Zusammenhang mit der Lage bzw. des
praferentiellen Ursprungs der Truncusklappe aus dem rechten bzw. dem linken
Ventrikel. Adachi et al (Adachi et al., 2009) konnten in Autopsiepraparaten zeigen,
dass eine Truncusklappe, die vor allem dem rechten Ventrikel zuzuschreiben ist, mit

einem kleineren VSD Diameter einhergeht. Insbesondere fir die Planung der
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operativen Korrektur ist dies ein wichtiger Aspekt. AuBerdem sollte der Lage des VSD
Beachtung geschenkt werden. Zumeist liegt der Defekt zwischen den beiden
Schenkeln der Trabeculae septomarginales und wird nach kranial zur AV-
Klappenebene hin von einer muskularen Randlippe begrenzt. Bei Defekten, welche
rein perimembrands sind, kann diese Randlippe fehlen und damit das Risiko fir eine

Verletzung des AV-Knoten beim operativen Verschluss erhéhen (Bharati et al., 1992).

Bei dem Typ 4, der etwa 10-15% aller TAC Patienten ausmacht (Butto et al., 1986;
Van Praagh & Van Praagh, 1965), ist zudem ein unterbrochener Aortenbogen (IAA)
oder eine héhergradige Aortenisthmusstenose bzw. Aortenhypoplasie vorzufinden. Mit
dem IAA assoziiert ist ein persistierender Ductus arteriosus (PDA), welcher initial die

Perfusion der unteren Kérperhalfte sichert.

Bei bis zu 50% der Patienten ergeben sich Anomalien der Koronarien (Butto et al.,
1986; Hamzah et al., 2020; Van Praagh & Van Praagh, 1965). Die Koronararterien
kénnen sowohl in ihrem Ursprung als auch im Verlauf verdndert sein. Beschrieben
wurden singuldare Abgange, schlitzformige Ostien, die mit Stenosen assoziiert sein
kénnen, wie auch sehr weit oben und posterior liegende Ostien, insbesondere der
linken Koronararteire (LCA). Insgesamt ist die Vielfalt der mdglichen Varianten sehr
groB und hangt unter anderem mit der Anzahl der Truncusklappentaschen zusammen
(Houyel et al., 2013; Lenox et al., 1992; Suzuki et al., 1989; Van Praagh & Van Praagh,
1965). Der Ramus interventricularis anterior (RIVA), der Ublicherweise aus der LCA
abgeht, kann bei Truncuspatienten aus der rechten Koronararterie entspringen und
zudem einen Verlauf quer Uber den rechten Ventrikel nehmen. Besonders beim
Platzieren einer RVPA Verbindung sollte vor der Ventrikulotomie daher der genaue

Verlauf der Koronarien inspiziert werden.

Ebenfalls fast immer liegt ein Defekt auf atrialer Ebene vor, entweder als ein

persistierendes Foramen Ovale (PFO) oder als ASD II.
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Ein rechtsseitiger Aortenbogen tritt bei bis zu einem Drittel der Truncuspatienten auf
(Butto et al., 1986; Calder et al., 1976; Van Praagh & Van Praagh, 1965). Mit bis zu 8%
ist die linkspersistierende obere Hohlvene (LPSVC) mit einem TAC assoziiert (Butto et

al., 1986; Collett & Edwards, 1949).

Sehr viel seltener und haufig nur in Einzelfallberichten dokumentiert liegen zusétzlich
ein kompletter AVSD, Formen der ventrikuldren Hypoplasie, ein doppelter
Aortenbogen, Fehimiindungen der Pulmonalvenen oder ein Cor triatriatum vor (Butto
et al., 1986; Klusmeier et al., 2016; Michelfelder et al., 1998; Rice et al., 1991; Tonni et

al., 2010).

Wichtig ist somit nach primérer Diagnosestellung grindlich nach maoglicherweise

vorhanden Begleitfehlbildungen zu suchen und diese zu dokumentieren.

1.5 Hamodynamik und nattirlicher Verlauf

Im Vordergrund der pathologischen Hamodynamik steht ein groBer links-rechts Shunt
auf Ventrikelebene, dessen Shuntvolumen postnatal mit Absinken des
pulmonalvaskularen Widerstandes deutlich zunimmt. Das somit stark erhdhte
pulmonale Flussvolumen fuhrt biventrikular zu einer Volumenbelastung und mit

zunehmendem Alter des Kindes zu einer Herzinsuffizienz.

Sollte die Truncusklappe zudem eine Insuffizienz aufweisen wird die
Volumenbelastung des linken Ventrikels erhéht und kann damit ein Risikofaktor fr

eine frih auftretende Herzinsuffizienz sein.

Daraus erklart sich auch die klinische Symptomatik der Neugeborenen und S&uglinge:
Fihrend sind die klassischen Herzinsuffizienzzeichen wie Tachydyspnoe,
Trinkschwéache, vermehrtes Schwitzen beim Trinken oder Schreien, sowie

Gedeihstérungen. In der klinischen Untersuchung der Kinder fallen zudem ein
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unspezifisches systolisches Herzgerdusch bzw. bei Truncusklappeninsuffizienz auch
ein Diastolikum, Hepatosplenomegalie und kraftige periphere Pulse auf. Das
Séttigungsniveau der Neugeborenen liegt bei voll gemischtem Blut in der Aorta zwar
unter dem Niveau gesunder Patienten, féllt jedoch klinisch nicht immer auf. Auch das
in den ersten 48 Lebensstunden durchgefihrte Sattigungsscreening kann das

Vorliegen eines TAC nicht zuverlédssig detektieren.

Unkorrigiert kann eine langer bestehende pulmonale Uberflutung mit Systemdruck im
pulmonalen GefaBbett zu einem fixierten pulmonalen Hypertonus fiihren. Bereits nach
sechs Monaten kdnnen irreversible Verdnderungen der LungengeféBe stattgefunden
haben. Eine frihzeitige Korrektur ist somit die effektivste Art diese Komplikation zu
vermeiden (Kaemmerer et al., 2017). Im Umkehrschluss sollte bei einer spéaten
Korrektur prdoperativ ein fixierter pulmonaler Hypertonus ausgeschlossen werden, da
dieser eine wichtige Kontraindikation zur klassischen anatomischen Korrektur

darstellt.

Ohne operative Korrektur versterben dreiviertel der betroffenen Kinder bereits im
ersten Lebensjahr an einer dekompensierten Herzinsuffizienz (Collett & Edwards,
1949). Bei Vorhandensein von protektiven Faktoren wie Stenosen an den Abgangen
der Pulmonalarterien ist auch ein Uberleben bis ins Erwachsenenalter mdglich, bleibt
aber die Ausnahme und ist lediglich in Einzelfallberichten dokumentiert (Abid et al.,
2015; Bodi et al., 2002; Kim & Kim, 2015; Marcelletti et al., 1976). Aus diesen
Zusammenhdngen ergab sich das Bestreben, die Patienten mdglichst frih einer

operativen Korrektur zuzufihren.
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1.6 Operative Korrektur

1.6.1 Historischer Uberblick

Bis zur Entwicklung und breiten Verwendung der Herz-Lungen-Maschine wurden
Patienten mit einem Truncus arteriosus communis — wenn dieser denn diagnostiziert
wurde — rein palliativ behandelt. Es standen, neben Digitalispraparaten und Diuretika,
nur die Drosselung der pulmonalen Durchblutung mittels pulmonalarteriellem Banding
zur Verfigung. Der Erfolg dieser MaBnahmen war aber gering und flihrte zu einer
hohen Sterblichkeitsrate (Singh et al., 1976; Smith et al., 1964), so dass Md&glichkeiten

einer operativen, anatomischen Korrektur gesucht wurden.

Basierend auf den Studien und Vorarbeiten von Rastelli (Rastelli et al., 1967) wurde die
Idee einer klappentragenden Verbindung zwischen dem rechten Ventrikel und der
Pulmonalarterie ibernommen und bei der ersten operativen Korrektur durch McGoon
et al im Jahr 1968 angewandt (McGoon, 1968). Da die durch dieses Team operierten
Kinder im Kleinkindalter bzw. Grundschulalter waren, wurden an die Erfolge von
McGoon anknipfend zunachst nur é&ltere Kinder korrigiert. Aus den oben
beschriebenen Grinden verstarben einige Kinder beim Warten auf die OP, wodurch es
seit Mitte der 1970er Jahre Bestrebungen gab, jungere Kinder zu operieren. Ebert et al
verdffentlichten 1984 ihre Ergebnisse von 100 operativen Korrekturen an Sduglingen
unter sechs Monaten (Ebert et al., 1984). Mit einer perioperativen Mortalitdt von 11%
bzw. einer Frihmortalitdtsrate von 14%, waren diese Ergebnisse so gut, dass weitere
Teams weltweit mit der Korrektur von S&uglingen und schlieBlich auch Neugeborenen

begannen (Hanley et al., 1993; Lacour-Gayet et al., 1996; Rajasinghe et al., 1997).

10



Einleitung

1.6.2 Operatives Vorgehen

Nach einer medianen Sternotomie und Praparation der darzustellenden Strukturen
wird durch genaue Inspektion und Mobilisation der Pulmonalarterien der Typ des
Truncus festgelegt und die Pulmonalarterien umschlungen. Das Perikard wird er6ffnet,
ein Stuck Perikard entnommen und ggf. in Gluteraldehyd fixiert. AnschlieBend wird
nach Gabe von Heparin die Aorta ascendens sowie die Venae cava inferior und
superior kandiliert. Es erfolgt der Anschluss an die Herz-Lungen-Maschine (HLM),
Kihlung des Patienten auf ca. 32°C und temporédres Zuziehen der Pulmonalarterien.
Uber die aortale Kaniile wird eine kardioplegische Lésung verabreicht, danach (ber
eine Inzision des rechten Vorhofs Uber ein PFO oder ASD ein Vent in das linke Atrium

eingelegt.

11
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Abbildung 1.4 Intraoperativer Befund am schlagenden Herzen (TA=Truncus arteriosus, MPA= Pulmonalarterie,
VCS= Vena cava superior), eigenes Bildmaterial

Alsdann wird die singuldre Arterie, der eigentliche Truncus arteriosus, inzisiert bzw.
durchtrennt und die Abgange der Pulmonalarterie und Coronarien dargestellt (Abb.
1.5.). Ebenso wird die Truncusklappe inspiziert und ggf. vorhandene Dysplasien oder
Verdickungen dargestellt. Bei schwerwiegender Truncusklappendysfunktion (vor allem
bei héchstgradiger Insuffizienz) kann bereits bei der Korrekturoperation eine

Klappenplastik notwendig sein.
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Abbildung 1.5 Erdffneter TA, Darstellung der Truncusklappe(*) und des Abgangs der Pulmonalarterie (Pfeil),
eigenes Bildmaterial

Als weiterer Schritt erfolgt die Exzision der Pulmonalarterien aus dem Truncus, der
resultierende Defekt wird entweder direkt vernaht oder mittels eines Patches (meist

aus Dacron oder GoreTex Material) verschlossen.
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Abbildung 1.6 Nach Exzision der Pulmonalarterie: Darstellung und Sondierung der linken Koronararterie mittels
Olive, eigenes Bildmaterial

Abbildung 1.7 Verschluss der Aorta mittels fortlaufender Naht, eigenes Bildmaterial
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Der VSD wird entweder transvalvuldr durch die Truncusklappe oder nach
Ventrikulotomie des rechten Ventrikels inspiziert und bei Bedarf erweitert. Der
Verschluss des VSD erfolgt so gut wie immer mittels Patch, dieser kann ebenfalls

entweder transvalvulér oder durch die Ventrikulotomie erfolgen.

Abbildung 1.8 Ventrikulotomie des rechten Ventrikels und Darstellung des VSD, eigenes Bildmaterial
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Abbildung 1.9 Verschluss des VSD mittels Patch durch die Ventrikulotomie, eigenes Bildmaterial

Der distale Anteil des Conduits wird an den zuvor herausgeschnittenen Anteil der
Pulmonalarterie konnektiert, an die Ventrikulotomie wird der proximale Anteil des
RVPA Conduits genédht. Um einen Zug und damit einhergehend mdégliche Stenosen
der Pulmonalarterien zu vermeiden, kann es notwendig sein, eine Inzision oder
PatchvergréBerung dieser durchzufihren. AuBerdem ist dringlich geboten, das
Conduit mit ausreichend Abstand zur Aorta zu platzieren, so dass Kompressionen der

Coronarien mit konsekutiver myokardialer Ischamie verhindert werden.
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Abbildung 1.11 Konnektion des Conduits an die Pulmonalarterie, eigenes Bildmaterial
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Nach Aufwdrmen des Patienten, Entfernen des Vents und Verschluss des atrialen
Septums kann die Entliftung, Verschluss des Atriums und die Reperfusion erfolgen
bevor es mdglich ist, den Patienten vollstédndig von der HLM zu entwdhnen und nach

der Blutstillung mittels Thoraxverschluss die Operation zu beenden.

Weitere Fehlbildungen wie zum Beispiel ein unterbrochener Aortenbogen oder eine
héhergradige Truncusklappendysfunktion werden in den allermeisten Féllen in der
Korrektur-OP angegangen. Da der Fokus dieser Arbeit jedoch nicht auf diesen Details
liegt, wird im Folgendem die Verbindung zwischen dem rechten Ventrikel und der

Pulmonalarterie ndher betrachtet.

1.6.3 RVPA Verbindung

Die Optionen zur Erstellung einer Verbindung zwischen dem rechten Ventrikel und der
Pulmonalarterie haben sich seit der ersten Korrektur OP zwar deutlich
weiterentwickelt, sind jedoch bis heute Gegenstand von Forschungsbestrebungen, da
der Wechsel der RVPA Verbindung weiterhin die Hauptindikation fir erneute operative
Eingriffe ist. Eine mitwachsende und somit Uber Jahrzehnte haltende Pulmonalklappe,
die sowohl stabile hdamodynamische Eigenschaften als auch gute Verfligbarkeiten in
verschiedenen GréBen aufweist, existiert bisher nicht. Die verfligbaren Optionen

lassen sich grundsatzlich in drei Kategorien unterteilen.

1.6.3.1 Homografts

Das sind menschliche Herzklappen (zumeist Aorten- oder Pulmonalklappen) mitsamt
eines GeféBstiicks, die einem Spender enthommen werden. Dies geschieht entweder
postmortal kann aber auch im Rahmen einer Transplantation bei Spendern
durchgefihrt werden. Wichtig ist die Unversehrtheit der Klappe, die frei von verkalkten

Anteilen sein sollte um eine adaquate Funktion sicherzustellen.

18



Einleitung

Abbildung 1.12 Homograft kurz vor Implantation, eigenes Bildmaterial

Abbildung 1.13 Homograft vor Implantation, Darstellung der Klappentaschen, eigenes Bildmaterial
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Um die Zeit zwischen Explantation und Re-Implantation zu Uberbriicken, muss eine
Konservierung des Gewebes durchgeflhrt werden. Dies geschieht zumeist durch
Kalte als sog. Cryokonservierung (Homann et al., 2000). Seit Anfang der 2000 Jahre
werden Homografts auBerdem mittels Dezellularisation behandelt. Dabei werden alle
vom Spender stammenden Zellen mittels verschiedener chemischer Prozesse aus der
Herzklappe und dem dazugehdrigen GeféBstick extrahiert, um die bindegewebige
Grundstruktur zu erhalten, die kaum noch Spenderantigene enthélt (Tudorache et al.,
2007). Die damit einhergehende reduzierte Immunreaktion des Empféngers (sowohl
auf zellulérer als auch auf humoraler Ebene) fihrte nach ersten Ergebnissen zu einer

deutlich geringeren Degeneration und damit Iangeren Haltbarkeit (Boethig et al., 2019).

Die Vorteile der Homografts sind vielfaltig:

- Keine dauerhafte Antikoagulation notwendig.

- Keine Immunsuppression notwendig.

- Gute hdmodynamische Eigenschaften.

Die Haltbarkeit der Homografts in Pulmonalisposition ist in multiplen Studien
ausreichend dokumentiert worden (Kaza et al.,, 2009; McElhinney et al., 2000;
Tweddell et al., 2000), wobei es natirlicherweise Schwankungen und Differenzen in
den Aussagen gibt. Prospektive, randomisierte Studien liegen zum Zeitpunkt der

Verschriftlichung dieser Arbeit nicht vor.

Vereinfacht gesagt liegt die Freiheit von Re-Operationen bei Homografts nach 5
Jahren zwischen 50-90% (Boethig et al., 2005; Dearani et al., 2003; Xu & Shen, 2010).
Risikofaktoren flr das friihe Versagen bzw. den frlhen Austausch des Conduits sind,
neben einem jungen Alter der Patienten (insbesondere Neonaten), der kleine

Conduitdurchmesser sowie die Implantation in heterotoper Position, wie beim TAC
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(Chan et al., 1994; Vitanova et al., 2014; Weipert et al., 1995). Daher kann auch das

Vorliegen eines TAC die Haltbarkeit des Homografts verklrzen (Brown et al., 2005).

Weiterhin stellt eine deutlich reduzierte Verflgbarkeit von Allografts auf Grund von
rechtlichen Regularien und reduzierter Spenderbereitschaft ein Problem dar. Laut der
Européischen Homograft Bank konnten bereits im Jahr 2000 10% der Anfragen nicht
adaquat beantwortet werden (Goffin et al., 2000). Insbesondere fiir kleine GréBen gibt
es keine suffizienten Mengen an Spenderorganen (Jashari, 2021). Eine Mdglichkeit,
um trotzdem Homografts zu implantieren, ist die Bicuspidalisierung von Klappen.
Darunter versteht man das Herausschneiden einer Tasche und damit eine Reduktion
des Diameters. Diese Methode ist hinreichend etabliert und zeigte in diversen Studien
gleichwertige Ergebnisse in Bezug auf die Haltbarkeit der Conduits (Cleuziou et al.,

2016; Francois et al., 2018; Urso et al., 2012).
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Abbildung 1.14 Bicuspidalisierung eines Homografts mittels Entfernens einer Tasche, eigenes
Bildmaterial

Abbildung 1.15 Fertiges bicuspidalisiertes Homograft, eigenes Bildmaterial

1.6.3.2 Xenografts

Im Gegensatz zu den oben beschriebenen Homografts sind Xenografts kommerziell
hergestellte Réhren, in die Klappen tierischen Ursprungs, also von Schweinen oder
Rindern, eingendht sind. Auf Grund dieser Tatsachen sind die Vorteile ableitbar:
Xenografts sind prinzipiell weltweit verfugbar und werden in verschiedenen GréBen

hergestellt. Gleichzeitig sind sie jedoch auf Grund des starren Rohrs schwerer zu
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implantieren und weisen eine erhdhte Thrombogenitdt auf. Daher ist einer

Antikoagulation in den ersten Monaten post-OP notwendig.

Die zwei am héaufigsten verwendeten Xenografts sind zum einen Contegra® und zum

anderen Hancock® , beide hergestellt durch Medtronic PLC, Dublin, Irland.

1.6.321 Contegra® Conduit

Abbildung 1.16 Contegra Conduit (Quelle: FDA Report, 23.09.2014)

Seit 1999 ist dieses aus einer Rinderjugularvene hergestellte Xenograft in vielen Teilen
der Welt, auch in den Entwicklungsl&ndern, kommerziell verfiigbar. Die Besonderheit
dieser Jugularvene liegt in der ausgepragten Elastizitdt, welche zwar das Einndhen
erleichtert, aber ein auch ein Abknicken nach der Implantation begiinstigen kann. Die
Klappe liegt etwa mittig innerhalb des Schlauchs und die Klappentaschen sind
deutlich langer. Meistens muss daher das Conduit unmittelbar oberhalb der Klappe
durchtrennt werden um die Klappe so distal wie méglich implantieren zu kénnen. Auf
diese Weise kann auch eine Kompression der Klappe zwischen Herz und Thoraxwand

vermieden werden,
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Zu erwahnen ist ein weiterer Vorteil: die Implantation einer Katheterklappe (zum
Beispiel einer Melody® Klappe) ist in ein Contegra Conduit méglich, da die flexible
Jugularvene sich dilatieren I&sst und somit im Verlauf eine Katheterklappe implantiert

werden kann, die einen gréBeren Diameter aufweist als das Contegra Conduit (Abb.

1.17).

Abbildung 1.17 Melodyklappe innerhalb eines Contegra Conduits (eigenes Bildmaterial)

Die Wanddicke des Conduits ist haufig groBer als die Wand der nativen
Pulmonalarterie, was zu hdheren Inzidenzen von distalen Stenosen beitragen kann
(Gober et al., 2005; Kadner et al., 2004). Auch das Auftreten distaler Aneurysmen
wurde beschrieben (Boudjemline et al., 2003). Nichtsdestotrotz hat das Contegra
Conduit in einigen Studien (Boethig et al., 2005; Breymann et al., 2009; Vitanova et al.,
2014) vergleichbar gute Ergebnisse wie Homografts erzielt. Risikofaktoren fir einen
frihen Austausch sind jedoch reproduzierbar vorzufinden: junges Alter bzw. geringes
Gewicht zum Zeitpunkt der Implantation und — oft damit einhergehend- ein kleiner
Durchmesser des implantierten Grafts erhdhten die Wahrscheinlichkeit einer frithen
Dysfunktion des Conduits und damit die Notwendigkeit eines frilheren Austauschs
(Breymann et al., 2009; Falchetti et al., 2019; Hoashi et al., 2021; Protopapas &

Athanasiou, 2008). Auch ein erhdhter pulmonaler GefaBwiderstand konnte in Studien
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als unabhangiger Risikofaktor fir einen Austausch herausgearbeitet werden (Dave et

al., 2011).

1.6.3.2.2 Hancock® Conduits

Abbildung 1.18 Hancock Conduit, nativ (Medtronic Europe LTC)

Abbildung 1.19 Hancock Conduit nach Explantation (eigenes Bildmaterial)

Im direkten Vergleich zum Contegra steht das schon deutlich l1&nger auf dem Markt

verfligbare Hancock® Conduit (Abb. 1.18). Bereits 1973 stellten Bowman et al. dieses
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Xenograft vor (Bowman et al., 1973). Es enthalt eine Aortenklappe vom Schwein, die in
ein Rohr aus Dacron®-Material eingenaht ist. Dacron ist eine Faser aus Polyester
Polyethylenterephthalat (PET), wodurch das Rohr eine besondere Festigkeit erhalt.
Zudem ist die Klappenebene durch einen Metallring verstarkt. Die Klappe selbst ist,
wie auch das Contegra Conduit, mit Glutaraldehyd vorbehandelt. Dadurch sollen
immunologische Prozesse des Empféngers gemindert werden. Nachteilig ist eine
gewisse Rigiditdt, die eine chirurgische Implantation, insbesondere bei kleinen
Kindern, erschweren kann. AuBerdem kann der starre Ring auch zu unerwiinschten
Kompressionen des umliegenden Gewebes, wie zum Beispiel der Koronararterien,

fihren (Daskalopoulos et al., 1983).

Die bisher vorliegenden Ergebnisse bezlglich der Haltbarkeit des Hancock Conduits
sind &uBerst heterogen. Manche Studien dokumentieren eine Freiheit von
Reoperationen von 80% nach 5 Jahren (Belli et al., 2010; Ruffer et al., 2012). Doch
hierbei sollte konstatiert werden, dass junges Alter auch beim Hancock Conduit
mehrfach als ein unabhéngiger Risikofaktor fur Conduit Versagen genannt wurde und
die Ergebnisse bei Sauglingen deutlich schlechter ausfallen (Champsaur et al., 1998;
Lange et al., 2001; Reddy et al., 1995; Ruffer et al., 2012). AuBerdem liegen Hinweise
vor, dass die Diagnose des TAC auch die Haltbarkeit verringert (Brown et al., 2005;

Lange et al., 2001).

Ein wesentlicher Nachteil des Hancock Conduits gegenliiber dem Contegra Conduit
besteht in der Tatsache, dass dieses auf Grund des starren Dacron nicht dilatiert
werden kann. Somit kdnnen Dysfunktionen nur bei sehr groBen Conduits sinnvoll mit
einer Katheterklappe behandelt werden, kleinere Conduits mussen zwangsléufig im

Rahmen einer Operation gewechselt werden.
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1.6.3.3 Klappenlose Conduits

Bereits Ende der 1960er Jahre sind klappenlose Roéhren als RVPA Verbindung
erfolgreich implantiert worden, jedoch bei alteren Kindern mit restriktivem pulmonalem
Fluss. In einem 1982 publiziertem Case Report hat eine Arbeitsgruppe aus Ann Arbor
von zwei Neonaten mit TAC berichtet, bei denen die RVPA Verbindung mittels PTFE
Rohr hergestellt wurde (Peetz et al., 1982). Zwei Jahre spéater wurden sieben weitere
Patienten vorgestellt und nachverfolgt (Behrendt, D M, 1995; Spicer et al., 1984). Die
Studien zeigten, dass eine freie Pulmonalisinsuffizienz nicht zur erhéhten Mortalitat
perioperativ fihrte und die verhaltnismaBig kleinen Schlauchverbindungen nicht sofort

auf Grund von Stenosen ersetzt werden mussten.

1990 stellten Barbero-Marcial et al. aus Sao Paulo eine weitere Korrekturmdglichkeit
mit quasi direkter Verbindung zwischen dem rechten Ventrikel und der Pulmonalarterie
vor, bei der die Trennung des pulmonalen und aortalen Anteils des Truncus arteriosus
durch das Einndhen eines Rinderperikardpatches geschieht (Barbero-Marcial et al.,
1990). Dabei wird die posteriore Verbindung zwischen dem rechtem Ventrikel und der
Pulmonalarterie direkt hergestellt, die anteriore mit Hilfe des Rinderperikards. Eine
Lasche, die als klappendhnliches Konstrukt diente, wurde kurz oberhalb des rechten
Ventrikels implantiert. Diverse Ansétze ahnlicher Art sind in den letzten Jahrzehnten
weiterentwickelt und vorgestellt worden (Danton et al., 2001; Derridj et al., 2020;

Nemoto et al., 2011; Raisky et al., 2009).

Danton et al. erzielten mit der direkten RVPA Verbindung exzellente Ergebnisse mit
einer Freiheit von Re-OP von 89% nach vier Jahren, verglichen mit 58% bei Patienten

mit Conduit.

Die am DHM seit Anfang des 21. Jahrhunderts angewandte Technik unterscheidet

sich in gewissen Aspekten.
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Bereits beim Erdffnen des Perikards wird ein méglichst groBes, rechteckiges Stiick
Perikard entfernt und in Gluteraldehyd fixiert. Dieser Perikardpatch bildet die
posteriore Wand der RVPA Verbindung indem er zun&chst an die Pulmonalarterie und
dann an die Ventrikulotomie gendht wird. AnschlieBend wir ein Stick GoreTex als
Patch zurechtgeschnitten und als anteriore Wand des Conduits verwendet. Der

exakte, fir das Gewicht des Kindes passende Durchmesser wird mit Hilfe einer

entsprechend groBen Olive sichergestellt (siehe Abb. 1.20 - 1.24,).

Abbildung 1.20 Darstellung der Pulmonalarterien, dahinter die bereits gepatchte Aorta (eigenes Bildmaterial)
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Abbildung 1.21 Naht des Perikardpatches an die Pulmonalarterie als posteriore Wand des Conduits, (eigenes
Bildmaterial)

Abbildung 1.22 Konnektion des Perikardpatches an die Ventrikulotomie, (eigenes Bildmaterial)
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Abbildung 1.23 Platzierung des GoreTex-Patches (GP) an die Pulmonalarterie als anteriore Conduitwand und
Anpassen des Durchmessers mit Hilfe einer 8mm Olive, (eigenes Bildmaterial)

Abbildung 1.24 Fertigstellung des Conduits mit Anpassen des Durchmessers an die 8mm Olive, (eigenes
Bildmaterial)
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1.7 Outcome und aktuelle Literatur

In den letzten zwei Jahrzenten sind eine Vielzahl von Single Center Studien aus vielen
Teilen der Welt veroffentlicht worden (Brown et al., 2001; Danton et al., 2001; Derridj
et al., 2020, 2020; Morgan et al., 2019, 2019; P. S. Naimo et al., 2015; Raisky et al.,
2009; Thompson et al., 2001; Tlaskal et al., 2010; Ullmann et al., 2003; Vohra et al.,
2010). Auch spezielle Fragestellungen wie die RVPA Verbindung (Herrmann et al.,
2020; Honjo et al., 2007; Padalino et al., 2020) oder das Outcome der Truncusklappe
sind in Single Center Studien bearbeitet worden (Bakar et al., 2020; Gellis et al., 2020;
Henaine et al., 2008; Russell et al., 2013). Nachteilig wirken sich bei vielen dieser
Betrachtungen, die stets retrospektive Analysen sind, eine eher geringe Fallzahl aus
(die meisten Studien umfassen zwischen 30 bis 80 Patienten), sowie eine teilweise
kurze Follow-Up Zeit von 3-6 Jahren. Die Vergleichbarkeit der Studien gestaltet sich
schwierig, da sich Patientenalter, Outcome Parameter und Follow-Up Zeiten erheblich

unterscheiden.

Hervorzuheben ist eine aktuelle Studie von Kollegen aus Paris (Derridj et al., 2020), in
die 125 zwischen 2000-2008 operierte Patienten mit einer medianen Follow-Up Zeit
von 10,6 Jahren eingeschlossen worden sind. Das 10-Jahres Uberleben lag bei

88,2%, vergleichbar mit anderen Ergebnissen aus diesem Jahrzehnt.

Eine Publikation von Naimo et al. aus Melbourne berichtet Uber ihre Ergebnisse der
171 Patienten, die von 1979 bis 2014 operiert worden sind. Auch hier lag die 1-Jahr
Mortalitdt seit 2004 bei 11%, verglichen mit 18% fir die bis 2004 korrigierten

Patienten (P. S. Naimo et al., 2015).

Mehrere groBere retrospektive Analysen aus unterschiedlichen Datenbanken sind in
den letzten 10 Jahren publiziert worden (Buckley et al., 2019; Hamzah et al., 2020;

Mastropietro et al., 2019; Russell et al., 2012). Diese zeigen Mortalitatsraten innerhalb
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des ersten Jahres nach Korrektur von ca. 11%. Fast alle Daten stammen aber aus den
USA und sind daher nicht unbedingt auf andere, teilweise deutlich hdhere
Mortalitdtsraten aufweisende Teile der Welt Ubertragbar, da dort eine friihe Diagnostik

und Therapie nicht gewéhrleistet ist (Gouton et al., 2018).

Daten beziiglich des weiteren Uberlebens sind seltener. Einige Studien konnten ein
10-Jahres Uberleben von 61-82% aufzeigen (Brown et al., 2001; Henaine et al., 2008;
Ivanov et al., 2019; Schreiber et al., 2006; Tlaskal et al., 2010; Vohra et al., 2010),
wobei der GroBteil der Ereignisse innerhalb des ersten Jahres aufgetreten ist. Da diese
Studien jedoch zumeist ein Kollektiv aus dem letzten Jahrtausend analysierten, sind

die Daten nicht unmittelbar auf heutzutage korrigierte Kinder zu tbertragen.

1.8 Aristoteles Comprehensive Complexity Score

Der Aristoteles Comprehensive Complexity Score (ACC) ist ein 2004 von einem
internationalen Expertengremium vorgeschlagenes Punktesystem (Lacour-Gayet et al.,
2004), durch das fur kinderkardiochirurgische Eingriffe eine Risikostratifizierung

erfolgen kann.

Der ACC sollte eine anndhernd genau Vorhersage von Morbiditdt und Mortalitdt nach
einem bestimmten Eingriff sowie eine Einordnung des chirurgisch-technischen
Anspruchs  vornehmen. AuBerdem war das Ziel eines einheitliches
Bewertungssystems die Vergleichbarkeit zwischen Zentren zu verbessern und so zur
Qualitatssicherung beizutragen. Grundsatzlich besteht der ACC aus zwei Teilen: Der
Complexity Basic Score (CBC) ist eine Beurteilung des Hauptvitiums und der
Komplexitdt der operativen Prozedur. Beispielsweise ist eine Pleuradrainage mit 1,5

Punkten (geringstmdgliche Punktzahl), die Norwood | Operation bei einem
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Hypoplastischen Linksherzsyndroms hingegen mit 15 Punkten (héchstmégliche

Punktzahl) bewertet. Daraus resultieren vier Schwierigkeitsgrade (Grad 1 bis Grad 4).

Fir die Berechnung des Comprehensive Complexity Scores werden nun individuell
patientenspezifische Faktoren hinzuaddiert. Zum einen sind das prozedurabhangige
Punkte (Procedure Dependent Risk Factor = PDRF), die durch einzelne erschwerende
MaBnahmen wie Klappenplastiken oder Erweiterungen von GeféBen, sowie durch
anatomische Besonderheiten den Schweregrad einer Operation erhdéhen. Des
Weiteren spielen prozedurunabhangige Faktoren (Procedure Independent Risk Factor
= PIDRF), wie das Gewicht des Patienten oder eine Frihgeburtlichkeit sowie seine
nicht-kardialen = Zusatzdiagnosen (genetische Aberrationen, Zustand nach
abdominellen Operationen etc.) eine Rolle. Zuletzt werden auch chirurgisch-
technische Besonderheiten wie zum Beispiel eine Re-Thorakotomie berUcksichtigt.
Die Gesamtzahl der Punkte aus dem zweiten Teil kann maximal 10 betragen und

erhoht die zuvor erwédhnten Schwierigkeitsgrade um 2 weitere (Grad 5 und 6).

Diverse Studien konnten zeigen, dass der ACC in der Lage ist sowohl die 30-Tage
Mortalitdt als auch die Morbiditdt in Form von Dauer des Aufenthalts auf der
Intensivstation flr pé&diatrische Patienten wie fir Erwachsene mit angeborenen
Herzfehlern gleichermaBen adédquat vorherzusagen (Bojan et al., 2011; Cavalcanti et

al., 2015; Heinrichs et al., 2010; Hoérer et al., 2018).

1.9 Fragestellung und Zielsetzung

Die Frihmortalitdt nach TAC Korrektur liegt zwischen 5-20% und das
Langzeitiberleben betrégt etwa 75% nach 20 Jahren (Buckley et al., 2019; Henaine et
al., 2008; Mastropietro et al., 2019; P. S. Naimo et al., 2015). Dieser Herzfehler wird

mitsamt seinen moglichen Begleitvitien wie dem unterbrochenen Aortenbogen oder

33



Einleitung

Truncusklappendysfunktionen in der neonatalen Lebensphase in einer gemeinsamen
Operation korrigiert. Es sind diverse Faktoren bekannt, die einen Einfluss auf das
Uberleben und die Re-Interventionsraten haben. Aufgrund des jungen Alters zur
Korrektur OP sind Re-Eingriffe zum Austausch des RVPA Conduits unvermeidbar und
die zunehmende Lebenserwartung der Kinder fuhrt zu einer gréBeren Anzahl von
Eingriffen im Verlauf der Zeit. Trotz dessen zeigen die Patienten gute
Langzeitergebnisse und sind auch in der dritten und vierten Lebensdekade nach

Korrektur in einem guten klinischen Zustand.
Ziel dieser Arbeit war es,

1. einen Uberblick (Uber die Entwicklung dieses speziellen
Patientenkollektivs im Verlauf der letzten vier Jahrzehnte zu verschaffen
und Unterschiede in den demographischen Daten, den
Begleiterkrankungen sowie in den chirurgischen Herangehensweisen zur
erarbeiten.

2. Risikofaktoren fiir das Uberleben zu identifizieren.

3. Die Rate an Re-Operationen und Interventionen zu beschreiben und
Einflussfaktoren fir eine friihere Operation oder Intervention zu ermitteln,
insbesondere mit Hinblick auf die Frage, ob ein klappenloses RVPA
Conduit den ersten Conduitwechsel hinauszégern kann.

4. Den Kklinischen Zustand der Patienten zum letzten Follow-Up Zeitpunkt

zu beschreiben.
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2 Material und Methoden

2.1 Patientenselektion

In die folgende retrospektive Follow-Up Analyse wurden alle Patienten
eingeschlossen, die vom 1.1.1976 bis zum 30.11.2020 in der Klinik fur Herz- und
GefaBchirurgie am Deutschen Herzzentrum Minchen (DHM) und in der Klinik flr
Chirurgie angeborener Herzfehler und Kinderherzchirurgie am DHM (Folgeklinik der
Klinik fur Herz- und GefaBchirurgie fur die Kinderherzchirurgie seit Oktober 2018) eine
korrigierende Operation des Truncus arteriosus communis erhalten haben. Als
Ausschlusskriterium galt die primare Korrektur in einer anderen Klinik, auch wenn
Folgeoperationen im DHM stattfanden. Ebenso wurden Patienten mit einem
Hemitruncus sowie Patienten, die keine anatomische Korrektur erhielten, aus der

Analyse ausgeschlossen.

Als operative Eingriffe werden neben der primaren Korrektur-OP die Verlaufseingriffe
zum Ersatz der RVPA Verbindung, plastische Korrekturen oder der Ersatz der
Truncusklappe, Verschlisse von Ventrikelseptumdefekten (VSDs), Eingriffe am
Aortenbogen sowie Schrittmacherimplantation aufgeflhrt. Re-Thorakotomien
beispielsweise bei Nachblutungen, als Komplikation eines vorangegangenen
Eingriffes, sowie reine Schrittmacher-Aggregatswechsel wurden nicht als

eigenstandiger Re-Eingriff gewertet.
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22 Datenerfassung

Vor der Datenerfassung wurde ein Votum der Ethikkommission der Technischen
Universitdt Minchen eingeholt (Antrag 264/18 S). Es bestanden keine Einwénde

gegen die Durchflhrung der Studie.

Die Auswahl der Patienten fand anhand der OP-Datenbank der Klinik flr Chirurgie
angeborener Herzfehler und Kinderherzchirurgie und der Klinik fir Herz- und
GefaBchirurgie flr die Kinderherzchirurgie statt. Jeder operierte Patient erhélt in dem
Datenbanksystem eine mehrstellige PIN-Nummer, Uber die eine eindeutige
Identifikation stattfindet, so dass Duplikate in der Analyse verhindert werden. Die
erfassten Daten der Patienten lassen sich in sechs Abschnitte gliedern und wurden

tabellarisch zusammengefihrt. Diese Abschnitte sind:

= Demographische Daten, praoperativer Status und praoperativer kardialer Befund
= Operative Versorgung

» FrUhe postoperative Komplikationen und Versorgung auf der Intensivstation

= Mortalitét (Frih- und Spatletalitat)

= Re-Operationen und folgende Katheterinterventionen

= Follow-Up Daten mit Status des Patienten und kardialem Befund

Die Daten fanden sich zum einen in den Krankenakten und OP-Berichten, welche im
DHM digital, in Papierform und teilweise auf Mikrofilmen archiviert sind. Die Follow-Up
Daten waren, sofern die Nachuntersuchungen in der Ambulanz des DHM stattfanden,
ebenfalls im Kliniksystem erfasst. Alternativ wurden, nach Vorliegen einer
Schweigepflichtsentbindung, die Arztberichte von den nachbehandelnden Kollegen
eingefordert, bzw. waren diese bereits als Scan im Kliniksystem zu finden. In den
Fallen, in denen kein Kontakt zu arztlichen Kollegen stattfand, wurde eine direkte,

telefonische Kontaktaufnahme zu den Patienten bzw. den Eltern aufgenommen.
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221 Demographische Daten, prdoperativer Status, kardialer
Befund

Die demographischen Daten beinhalten die Angaben zu Geschlecht, Alter und
Gewicht zur OP. Weiterhin wurden neben der wesentlichen Diagnose des Vitiums
auch weitere vorliegende medizinische Diagnosen dokumentiert. Dazu gehdren
Frihgeburtlichkeit (per definitionem Geburt vor der 37. Schwangerschaftswoche),
genetische Aberrationen und syndromale Erkrankungen (bei den nach 1993
geborenen Kindern auch das Vorliegen einer Mikrodeletion 22qg11), sowie
vorangegangene schwere Erkrankungen wie Sepsis oder eine nekrotisierende

Enterokolitis (NEC).

Um den Funktionsstatus der Kinder besser einschdtzen und beurteilen zu kdnnen,
wurde auBerdem erfasst: Beatmungspflichtigkeit vor Korrektur-OP, Reanimation vor
OP und eingeschrankte myokardiale Funktion. Zur Vereinheitlichung und besseren
Vergleichbarkeit wurde daher fiir alle Patienten der sog. Aristoteles Comprehensive
Complexity Score (Lacour-Gayet et al., 2004) berechnet, welcher sowohl
prozedurabhangige wie auch prozedurunabhéngige Faktoren zur Risikostratifizierung
bertcksichtigt. Zur besseren Veranschaulichung werden diese getrennt voneinander

prasentiert.

Folgende kardiale Faktoren wurden bertcksichtigt: Truncustyp, eingeteilt nach Van
Praagh (Van Praagh & Van Praagh, 1965), Anomalien der Koronararterien,
Beschaffenheit und Funktion der Truncusklappe (echokardiographisch préaoperativ
sowie visuell intraoperativ) sowie die Aussage, welchem Ventrikel der gréBere Anteil
der Truncusklappe zugeordnet werden kann. AuBerdem wurden weitere kardiale
Anomalien wie das Vorhandensein eines unterbrochenen Aortenbogens (IAA), einer
linkspersistierenden oberen Hohlvene (LPVCS), eines rechtsdeszendierenden

Aortenbogens, einer A. lusoria, eines Pulmonary Sling Syndroms sowie evtl. weiterer
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Klappenvitien dokumentiert und beschrieben. Das Vorliegen von Bronchusstenosen

wurde ebenso berilicksichtigt.

222 Operative Versorgung

Bei der Betrachtung der operativen Versorgung wurden vier wesentliche Aspekte

analysiert:

1. Dauer des cardiopulmonalen Bypasses, der Aortenabklemmzeit und der

tiefen Hypothermie
2. Art und GroBe der RVPA Verbindung

3. Eingriffe an der Truncusklappe in Form einer plastischen Korrektur oder

eines Ersatzes

4. Zusétzliche OP Schritte wie Erweiterung des VSD oder plastische

VergréBerung der Pulmonalarterien.

Punkt 3. und 4. wurden durch den sog. Procedure Dependent Factor Score (PDF),

welches in den ACC einflieBt, vereinheitlicht.

223 Friihe postoperative Versorgung und Komplikationen

Neben der Beatmungszeit wurde, soweit eruierbar, die Behandlungszeit auf der

Intensivstation dokumentiert.

Es wurde ebenso festgehalten, wenn Patienten innerhalb des ersten OP Aufenthaltes
eine weitere kardiale OP mit Herz-Lungen-Maschine benétigt haben. Weitere Eingriffe
wie Sternumrevisionen und Ausrdumungen von Blutungen bei Tamponaden, sowie
Komplikationen wie AV Block II°/lll°, Sepsis, punktionspflichtiger Perikarderguss,

Krampfanfélle etc. wurden getrennt davon als Komplikationen betrachtet.
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224 Uberleben, Friih- und Spitletalitiit

Die Letalitat wurde mit Zeitpunkt des Todes und, falls dokumentiert bzw. bekannt,
Ursache des Todes, erfasst. Es erfolgte die Unterteilung in Frihletalitdt (< 30 Tage
nach Korrektur OP), die somit auch in die intraoperative Letalitdt beinhaltet, und

Spatletalitat (>31 Tage nach Korrektur OP).

225 Re-Operationen und folgende Katheterinterventionen

Ein wesentlicher Aspekt der Arbeit lag in der Analyse der operativen Folgeeingriffe,
welche als kardiale OP mit Herz-Lungen-Maschine nach primarer Entlassung aus der
Klinik definiert waren. Kleinere Eingriffe wie ein Aggregatswechsel oder
Wundrevisionen waren folglich ausgeschlossen. Im Rahmen einer Ereigniszeitanalyse
wurde die Notwendigkeit zu Re-Operationen und Re-Interventionen untersucht. Re-
Operationen wurden zudem weiter unterteilt in: Eingriffe am RVPA Conduit oder am
linksventrikuldren Ausflusstrakt, also auch der Truncusklappe. Ebenso wurde mit den
kardialen Katheterinterventionen verfahren. Neben der Gesamtzahl der Eingriffe

wurden auch hier Intervention am RVPA Conduit gesondert aufgefihrt.

226 Follow-Up Daten mit Status des Patienten und
kardialem Befund

Um den klinischen Zustand bei dem zuletzt erfolgten kinderkardiologischen
Kontrolltermin zu beurteilen, wurde zum einen das individuelle NYHA Stadium erfasst,
zum anderen, ob neurologische Einschrankungen inkl. psychomotorischer
Retardierung vorlagen. Des Weiteren wurde dokumentiert, ob eine regelmaBige
Medikamenteneinnahme notwendig war. Auf kardialer Ebene wurde mittels
Echokardiographie die Ventrikelfunktion (links- und rechtsventrikular), sowie, als MaB

fur die rechtsventrikuldre Druckbelastung, die Hypertrophie, Dilatation und ggf. eine
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mogliche Trikuspidalklappeninsuffizienz beurteilt, da eine Dysfunktion des rechten
Ventrikels eine Trikuspidalklappeninsuffizienz begiinstigen oder auch verursachen
kann. Zudem ist eine solche Insuffizienz ein prognostisch ungunstiger Faktor fir den
Langzeitverlauf jeder kardialen Erkrankung (Nath et al., 2004). Behandlungswiirdige
Arrhythmien wie supraventrikuldre und ventrikuldre Tachykardien wurden

dokumentiert.

2.3 Statistische Auswertung

Die Daten wurden zundchst in einer Tabelle (erstellt mit Microsoft Excel®)
zusammengefasst. Die stochastische Auswertung wurde im Anschluss mit IBM® SPSS

Statistics®, Version 26, ausgefuhrt.

Verhéltnisskalierte Variablen wie z.B. Alter und Gewicht, wurden entweder als
Mittelwert +/- Standardabweichung (MW + SD) oder als Median mit minimal/maximal
Werten (MD, min.-max.) dargestellt. Diese Unterteilung wurde nach folgenden Kriterien
vorgenommen: Wenn bei einem Parameter die Messwerte nicht normalverteilt (geprift
durch den Shapiro-Wilk Test) waren, wurde der Median angegeben. Wenn die

Messwerte jedoch normalverteilt waren, wurde der Mittelwert angegeben.

Bei nominal- oder ordinalskalierten Variablen (Geschlecht, Truncustyp, etc.) sind die

Haufigkeiten- und entsprechenden Prozentwerte dargestellt.

Zur Vergleichstestung wurde bei verhaltnisskalierten Variablen der Mann-Whitney U
Test (Wilcoxon’s Rangsummentest) angewendet. Bei nominal- oder ordinalskalierten
Variablen wurde der Vergleich mittels Kreuztabelle und Chi-Quadrat Test ermittelt. Bei

einer Zellhdufigkeit < 5 wurde die Analyse mittels Fisher exakt Test ausgefihrt.

Fir die Auswertung des Uberlebens und der Freiheit von Re-

Operationen/Interventionen wurden Kaplan-Meier Kurven erstellt. Der Zeitpunkt O fir
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alle Kaplan-Meier Kurven wurde als der Tag der Korrektur OP definiert.
Uberlebensraten wurden ebenfalls mittels Kaplan-Meier berechnet. Die nominal- oder
ordinalskalierten Variablen wurden mittels log-rank Test verglichen, der Einfluss
verhdltnisskalierten Faktoren wurde in einer univariaten Cox-Regressionsanalyse

individuell getestet.

In einem zweiten Schritt wurden diejenigen Faktoren mit einem p<0,05 in den
univariaten Testungen in einem multivariaten Modell mittels Cox-Regressionsanalyse
untersucht. Die Variablenauswahl fir das am besten passende Modell erfolgte

schrittweise retrograd durch den likelihood-Quotiententest.

In allen Fallen wurde die Hypothesentestung zweiseitig durchgefihrt und ein

statistisch signifikantes Niveau war bei einem p-Wert von p<0,05 erreicht.
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3 Ergebnisse

3.1 Demographische Daten und prdaoperativer Status

Das Deutsche Herzzentrum Minchen war im Jahr seiner Grindung 1974 das erste
Herzzentrum in Europa. Daraus resultierte schon damals ein groBes Einzugsgebiet der
Patienten mit Zuweisungen nicht nur aus dem gesamten suddeutschen Raum,
sondern auch aus benachbarten europdischen Landern. Im Laufe der Zeit kamen
internationale Patienten, insbesondere aus den Vereinigten Arabischen Emiraten und
Russland hinzu. Dadurch ergibt sich teilweise ein sehr heterogenes Patientenkollektiv,
was jedoch gleichzeitig die Moglichkeit bietet, relativ viele seltene Herzfehler

gebundelt an einem Zentrum diagnostizieren und behandeln zu kénnen.

Insgesamt wurden im Zeitraum vom 01.01.1976 bis zum 1.10.2020 210 Kinder mit
einem TAC am DHM operiert, 184 von diesen konnten nach den oben genannten
Kriterien in das Studienkollektiv eingeschlossen werden. Wie Abb. 3.1 zeigt, war die
Zahl der jahrlich korrigierten Patienten im Verlauf abnehmend und lag in den letzten 21

Jahren im Durchschnitt bei 3,4 Korrekturen/Jahr.
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Abbildung 3.1 Anzahl der Korrektur-OPs pro Jahr

41,3% der Kinder waren weiblich, das mediane Alter zum Zeitpunkt der Korrektur lag
bei 87d, mit einer Streuung von 5d bis 6,8 Jahre. Dementsprechend war auch das

mittlere Gewicht zur OP uneinheitlich, im Median betrug es 3,8kg (Range: 2,5-30,8kQ).
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Abbildung 3.2 Anzahl der Korrektur OPs/Jahr sowie Alter bei der OP in Tagen
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Finf Patienten, die im hoéheren Alter korrigierend operiert wurden, hatten zuvor ein
pulmonalarterielles Banding erhalten. Diese Patienten sind alle vor 1990 operiert
worden. In der Abb. 3.2 lasst sich ablesen, dass die Patienten im Verlauf der Jahre
zunehmend im jungeren Alter und damit einhergehend auch mit geringerem Gewicht
operiert wurden, wobei innerhalb der letzten 20 Jahre kaum Verdnderungen

wahrzunehmen sind.

Es sind insgesamt 25 (14%) Frihgeborene operiert worden, von diesen waren 5 (3%)
Patienten extreme Frihgeborene, also Neugeborene die vor der 32.
Schwangerschaftswoche zur Welt gekommen sind. Diese sind allesamt nach 2010

behandelt worden.

Tabelle 3.1 fasst die demographischen Daten zur OP zusammen:

Demographische Daten

Variable Gesamt (n=184) Bis 1998 (n=112) Ab 1999 (n=72) p

Weiblich 74 (40,2%) 49 (43,8%) 25 (34,7%) 0,223

Mannlich 110 (59,8%) 63(56,3%) 47 (65,3%) 0,223
Alter zur OP (Tage) 86 (5d-6,8a) 132 (14d -6,8a) 50 (5-171d) <0,001
Gewicht (kg) 3,8 (2-30,8) 4,3 (2,5-30,8) 3,4 (2,0-6,0kg) <0,001
Neonaten 22 (12%) 5 (4,5%) 17 (23,6%) <0,001
Frithgeborene < 37. SSW 25 (13,6%) 4 (3,6%) 21 (29,2%) <0,001

Bxtreme P tngeborene 5 (2,7%) 1(0,9%) 4 (5,6%) 0,078

Tabelle 3.1 Demographische Daten

Begleitend zur Frihgeburtlichkeit trat bei 8 Patienten (4%) eine nekrotisierende
Enterocolitis (NEC) auf, welche in 7 Féllen operativ mittels partieller Colectomie und

Anlage eines Anus praeter behandelt wurden.
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Neugeborene (Alter <30 Tagen) wurden mit einem Anteil von 12% (22 Patienten) direkt
korrigierend operiert. Die erste Serie hiervon erfolgte von 1983 bis 1985, ein weiteres
Kind wurde als damalige Ausnahme 1996 operiert, erst wieder ab dem Jahr 2000
wurden serielle neonatalen Korrekturen ausgefihrt. Initial waren schwere Verlaufe bei
den Neonaten zu verzeichnen: zwei der vier Neugeborene, welche in den 1980er
Jahren operiert wurden, sind bereits intraoperativ verstorben, der dritte Patient erlitt
einen schweren Cerebralschaden und musste langzeitbeatmet werden. Er verstarb
nach 10 Jahren mit massiver Conduitstenose bei Ablehnung einer weiteren Operation.
Zwei Patienten sind am Leben und zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung 34 bzw. 21

Jahre alt. Tabelle 3.2 fasst die bis 1998 operierten Neonaten zusammen.

Operierte Neonaten bis 1998

Jahr der Korrektur  Alter zur OP (Tage)  Truncus Typ Status Todesursache Alter
zum FU
1983 16 4 Verstorben nach 10 Schwerer
Jahren Cerebralschaden

1984 16 4 Intraoperativ Rechtsherzversagen

verstorben
1984 15 2 Intraoperativ Herzversagen

verstorben
1985 18 1 am Leben 34,9a
1996 14 4 am Leben 21,3a

Tabelle 3.2 Operierte Neonaten bis 1998

Der Verlauf der im neuen Jahrtausend operierten Sauglinge stellte sich deutlich besser
dar. Ein Kind verstarb frih-postoperativ, es wies praoperativ. massive
Begleiterkrankungen und eine ausgeprégte biventrikuldre Herzinsuffizienz auf. Die

restlichen 18 Patienten sind zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung am Leben.

Betrachtet man weitere Begleiterkrankungen der Patienten, so traten insbesondere
genetische Aberrationen gehduft auf. Bis zum Jahr 1993 wurden keine

standardmaBigen FISH (Fluoreszierende In-Situ-Hybridisierung)  Analysen
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durchgefihrt, so dass lediglich Chromosomendeletionen oder Trisomien sicher
nachweisbar waren. Fir Mikrodeletionssyndrome wie das 22g11 musste auf die
Beschreibung einer syndromalen Fazies und weitere klinische Verdachtshinweise
zurtckgegriffen wurde. Nach 1993 wurden mittels FISH insgesamt 27 (14,7%)
Patienten mit einer 22q11 Deletion nachgewiesen, 20 weitere zeigten eine Mehrzahl
syndromaler Erkrankungen, darunter Trisomie 21 (n=2), CHARGE-Syndrom
(Mikrodeletion/Mutation 8q12) (n=2), Robertson’sche Translokation Chromosom
13/14(n=1), VACTERL-Assoziation (n=1), partielle Duplikation 2p21 (n=1) und unklare

bzw. ohne definitiven Nachweis (n=13).

Insgesamt fanden sich bei 73 Patienten (40%) mindestens eine Begleitdiagnose neben
dem reinen Vitium. Seltener als die o0.g. Frihgeburtlichkeit und genetische
Aberrationen bestanden zum Beispiel eine NEC (n=8), Lippen-Kiefer-Gaumenspalte
(n=6), Osophagusatresien (n=2), Analatresie (n=3), Hypothyreose (n=5), intrakranielle

Hamorrhagien (n=4), cerebrale Krampfanfélle (n=3) und weitere (n=42).

Begleiterkrankungen

Variable Gesamt (n=184) Bis 1998 (n=112) Ab 1999 (n=72) p
Genetische 47 (25,5%) 18 (16,1%) 29 (40,3%) <0,001
Aberrationen
22q11.2 27 (14,7%) 12 (10,7%) 15 (20,8%) 0,058
NEC 8 (4,3%) 1(0,9%) 7 (9,7%) 0,006
Pra OP intubiert 51 (27,7%) 30 (26,7%) 21 (29,2%) 0,644
Pra OP Schock 19 (10,3%) 13 (11,6%) 6 (8,3%) 0,725
PIDF (mean) Nicht erhoben 3,8 (¥4,1)

Tabelle 3.3 Begleiterkrankungen

Von weiterem Interesse ist zudem der kardiale Funktionsstatus zum Zeitpunkt der
Korrektur. Dokumentiert sind 51 Patienten (27,7%) mit préoperativer
Intubationspflichtigkeit und Beatmung, wobei 28 (15%) von diesen auf Grund einer

kardialen oder pulmonalen Dekompensation mechanisch ventiliert werden mussten.
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Die restlichen Patienten benétigten aus anderen Grinden (z.B. Apnoen bei
Prostaglandin E Infusion, Krampfanfallen, RSV-Infektionen o0.4.) eine invasive

Beatmung.

19 Patienten (10,3%) zeigten praoperativ einen Schockzustand, definiert als
Blutdruckabfall, Tachy- oder Bradykardie und medikamentdser Behandlungspflicht.
Von diesen mussten 8 (4%) Patienten kardiopulmonal reanimiert werden. Es liegen

keine dokumentierten Todesfalle im DHM vor Korrektur OP vor.
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Um eine bessere Vergleichbarkeit zu erreichen und gleichzeitig verschiedene klinische
Parameter zusammenfassen, wurde der sog. ,,Procedure Independent Factor PIDF
aus dem ACC verwendet. Dieser beinhaltet insgesamt 77 einzelne Elemente, denen
jeweils eine Punktzahl zugeordnet ist. Neben angeborenen Fehlbildungen und
genetischen Aberrationen werden auch Infektionen, Blutungen, Schlaganfélle und
diverse andere Diagnosen erfasst. Die Summe aller Punkte ergibt den PIDF. Abb. 3.3
und 3.4 stellen die Entwicklung dieses Faktors Uber die Jahre seit 1998 dar. Fur die
Patienten, welche zuvor operiert wurden, lieB sich auf Grund der archivierten
Unterlagen keine Vollstandigkeit der Dokumentation sicherstellen, so dass diese aus

der Analyse herausgenommen wurden.
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Abbildung 3.3 Procedure Independent Risk Factor nach Jahr der Korrektur OP
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Abbildung 3.4 Procedure Dependent und Independent Risk Factor nach Jahr der Korrektur OP

3.2 Kardialer Befund prédoperativ

Nach Van Praagh erfolgte die Einteilung in 4 Truncustypen.

Wir sahen keinen Patienten mit Truncus arteriosus ohne VSD, so dass alle Patienten

einem Truncus Typ A zuzuordnen waren.

Van Praagh Typ 1 lag mit 115 (62,5%) Patienten am haufigsten vor. Die Zahl der

Patienten mit Typ 4, also mit einem unterbrochenen Aortenbogen, lag bei 15 (8,2%).

Als relevante Begleitanomalien beim Truncus arteriosus traten in der
Studienpopulation bei 49 (26,8%) Patienten Koronaranomalien auf. Dazu gehoérte
neben einem atypischen Ursprung (sowohl in Hohe als auch in der Lage bezogen auf
die Truncusklappen) auch singuldre Koronararterien und atypische Verldufe. Ein
rechter Aortenbogen wurde bei 31 (24,8%) Patienten beschrieben. Bronchusstenosen,
teilweise mit konsekutiver Beatmungspflichtigkeit, traten bei 9,7% der Patienten auf.

Tabelle 3.4 fasst die erhobenen Befunde zusammen.
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Kardialer Befund
Variable Gesamt (n=184) Bis 1998 (n=112) Ab 1999 (n=72) p
Truncus Typ 1 115 (62,5%) 65 (58,0%) 50 (69,4%) 0,095
Truncus Typ 4 15 (8,2%) 8 (7,1%) 7 (9,7%) 0,189
Koronaranomalien 49 (26,8%) 16 (14,3%) 33 (46,5%) <0,001
Rechter 31 (24,8%) 18 (30,5%) 13 (19,7%) 0,162
Aortenbogen
Bronchusstenose 16 (9,7%) 14 (12,5%) 2 (3,8%) 0,077
Kompetente 88 (49,2%) 54 (50,5%) 34 (47,2%) 0,171
Truncusklappe
Truncusklappe 53 (30,1%) 24 (22,2%) 29 (42,6%) 0,004

intraoperativ auffallig

Tabelle 3.4 Kardialer Befund prdoperativ

Von prognostischer Bedeutung ist die Beschaffenheit und Kompetenz der
Truncusklappe. Im vorliegenden Patientenkollektiv war diese bei 49,2% der Patienten
unaufféllig. 19,0% zeigten eine Insuffizienz, weitere 12,8% eine Stenose und bei

19,0% lag ein kombiniertes Vitium der Truncusklappe vor.

Truncusklappe pra OP
W unauffillig

M insuffizient

M stenotisch

M insuffizient und stenotisch

Abbildung 3.5 Beschaffenheit der Truncusklappe prd OP
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Die intraoperative Begutachtung der Klappe war nicht immer kongruent mit der
praoperativ echokardiographisch gesehene Fehlfunktion. Von den 86 Truncusklappen
mit echokardiographischen Auffélligkeiten zeigten sich 42 (48,8%) intraoperativ
verdickt oder dysplastisch. 11 Patienten (6%) zeigten intraoperativ Verdnderungen an

der Klappe, klinisch jedoch keine relevante Undichtigkeit oder Stenose.

3.3 Operative Versorgung

Wie zuvor erwahnt, besteht die Korrektur OP eines Truncus arteriosus aus mehreren

Schritten, auf die im Weiteren spezifisch eingegangen wird.

3.3.1 OP-Zeiten

Zunédchst fand die Auswertung der Operationszeiten, genauer gesagt der Dauer des
kardiopulmonalen Bypasses, der Aortenabklemmzeit und der tiefen Hypothermie mit
Kreislaufstillstand, dem DHCA (Deep Hypothermic Cardiac Arrest) statt. Im Mittel lag
die Bypasszeit bei 129+47min, die Aortenabklemmzeit bei 81+23min und die Dauer
des DHCA bei 52+22min. Abb. 3.5. zeigt die Entwicklung dieser Zeiten Uber den
Studienzeitraum mit deutlich seltener und kirzer durchgefiihrten DHCA. Bypass und
Aortenabklemmzeit hingegen zeigen eine leichte Zunahme im zweiten Teil des

Studienzeitraums.
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Abbildung 3.6 Dauer der Bypasszeit, Aortenabklemmzeit und DHCA Zeit(im Mittel) nach Jahr der Korrektur OP

OP Zeiten

Variable Gesamt (n=184) Bis 1998 (n=112) Ab 1999 (n=72) p
Bypass (min) 129,5 (+47,1) 121,7 (£39,4) 141,3 (+ 55,2) 0,019
Aortenabklemmzeit 81,5 (£23,2) 75,6 (£17,7) 90,7 (£27,3) <0,001
(min)
DHCA (min) 51,7 (+22,3) 54,4 (+21,5) 40,3 (+23,1) 0,085

Tabelle 3.5 OP Zeiten

3.3.2 RVPA Verbindung

Die Erstellung einer Verbindung zwischen dem rechten Ventrikel und der
Pulmonalarterie (RVPA Verbindung) war ein weiterer Betrachtungspunkt der Studie.
Die im DHM verwendeten Grafts lassen sich in drei Gruppen unterteilen: 1.
klappentragendes Homograft (aortales (n=68 (24%)) oder pulmonales Homograft
(n=15 (5%)), 2. klappentragendes Xenograft (Medtronic Hancock® Conduit (n=44
(16%)), Medtronic Contegra® (n=18 (6%)), Shelhigh® (n=7 (83%)) oder Carpentier

Edwards™ (n=4 (1%)), 3. klappenloses Conduit (n=26 (9%)), hergestellt nach dem in
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der Einleitung erwdhnten Vorgehen. Abb. 3.7 zeigt die Verteilung der Grafts Uber die

Dekaden.
10
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Abbildung 3.7 Art der RVPA Verbindung nach Jahr der Korrektur OP

Im Kapitel 3.1 wurde bereits die Entwicklung des Patientenalters zur Korrektur OP
beschrieben. Daher ist auch die durchschnittliche GroBe des Conduits im Verlauf

kleiner geworden, wie Abb. 3.8 darstellt. Im Median lag sie bei 12mm (6-22mm).
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Abbildung 3.8 Medianer Durchmesser des RVPA Conduits (in mm) nach Jahren

Die demographischen Daten der zwei Subgruppen (klappentragendes und
klappenloses Conduit) zeigten signifikante Unterschiede hinsichtlich Alter und
Gewicht, ebenso wurden signifikant mehr Neonaten und Friihgeborene mit einem
klappenlosen Conduit versorgt. Dementsprechend war der Durchmesser auch

signifikant kleiner mit einem p<0,001 fir alle Faktoren.

Demographische Daten klappentragend vs. klappenlos

Variable Gesamt (n=184) Klappentragend Klappenlos p
(n=158) (n=26)
Weiblich 74 (40,2%) 67 (42,7%) 7 (25,9%) 0,101
Mannlich 110 (59,8%) 90 (57,3%) 20 (74,1%) 0,101
Alter zur OP (Tage) 86 (5d-6,8a) 100 (12d-6,8a) 36 (5-142d) <0,001
Gewicht (kg) 3,8 (2-30,8) 4,0 (2,0-30,8) 3,2 (2,0-4,4) <0,001
Neonaten 22 (12%) 12 (7,6%) 10 (37,0%) <0,001
Frithgeborene < 37. SSW 25 (13,6%) 16 (10,2%) 9 (33,3,3%) 0,001

Extreme Frithgeborene

S32.550 5 (2,7%) 4(2,5%) 1(3,7%) 0,552

Tabelle 3.6 Demographische Daten klappentragende vs. klappenlose RVPA Verbindung
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3.3.3 Eingriffe an der Truncusklappe bei Korrektur OP

Das operative Vorgehen an der Truncusklappe richtete sich nach dem praoperativen

echokardiographischen und intraoperativen Befund.

In insgesamt 27 Fallen (14,7%) fand ein Eingriff an der Truncusklappe bei der
Korrektur OP statt. Drei weitere Patienten erhielten im selben Krankenhausaufenthalt
einen Truncusklappen-Eingriff (2x Plastik, 1x Ersatz). In Summe wurde 26 mal (13%)
die Klappe plastisch rekonstruiert und vier mal ersetzt. Tabellen 3.7 und 3.8 zeigen die
Beschaffenheit dieser 30 Truncusklappen. Bei der plastischen Rekonstruktion erfolgte
entweder eine Kommissurotomie, eine Raffung, oder eine Kommissurnaht bzw. eine

Reduktion der Anzahl der Segel von vier auf drei.

Die vier initial ersetzen Klappen wiesen prdoperativ ein kombiniertes Vitium auf,
insbesondere lag bei diesen eine mittel- bis hochgradige Stenose vor. Die Klappe
wurde zweimalig durch eine Hancock Bioprothese, einmalig durch ein aortales

Allograft sowie einmal durch eine Overline Prothese ersetzt.

Zwei der vier Patienten mit Truncusklappenersatz verstarben intraoperativ bzw. am
OP Tag. Ursachlich war die Verlegung beider Koronarien in einem Fall und
cardiopulmonale Dekompensation bei héchstgradig eingeschrankter
rechtsventrikuldrer Funktion im anderen. Der dritte und vierte Patient ist zum Zeitpunkt

des Follow Up 22 bzw. 13 Jahre alt und in einem guten Allgemeinzustand.
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Bei initialem Aufenthalt operierte Truncusklappen pra OP

TrV pra OP

M Insuffizienz
M Stenose
M Insuffizienz+Stenose

Abbildung 3.9 Prdoperativer Befund der initial operierte Truncusklappen

Betrachtet man den weiteren Verlauf der 26 Patienten mit initialer bzw. sekundéarer
Truncusklappenplastik, so fallt auf, dass insgesamt neun Patienten (34,6%) im Verlauf
verstarben. Drei Patienten starben unmittelbar intra- bzw. postoperativ, zwei Patienten
bei der Re-Operation an der Truncusklappe und vier weitere innerhalb von bis zu acht
Monaten nach der OP. Von den 19 Patienten, die den initialen Krankenhausaufenthalt
Uberlebt haben, erhielten 13 im Verlauf eine Truncusklappen Re-OP. Drei mal wurde
die Klappe erneut plastisch angegangen, 10 mal wurde sie im Verlauf ersetzt. Im Mittel
betrug die Dauer bis zum Re-Eingriff an der Truncusklappe bei diesen Patienten 4,6
Jahre. Die Freiheit von erneuter OP an der Truncusklappe betrug bei den bereits

voroperierten Patienten nach einem Jahr 86,1+ 7,4 % und nach 5 Jahren 55,7+11,1%.

Eine Betonung sollte bei der Analyse dieser speziellen Subgruppe der ACC finden, der
bei diesem Subkollektiv deutlich héher ist als beim Gesamtkollektiv (p<0,001). Auch
der prozedurunabhangige Faktor PIDF ist signifikant hdher (p<0,001) und zeigt somit

an, dass sowohl die Operation durch die Truncusklappenrekonstruktion bzw. -ersatz
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erschwert war, als auch, dass die betroffenen Patienten deutlich schwerer erkrankt
waren bzw. mehr Begleiterkrankungen aufwiesen. Somit ist die erhdhte Letalitat nicht
eindeutig auf die Truncusklappenoperation zurickzufiihren. In den statistischen
Auswertungen zeigte sowohl der initiale Eingriff an der Truncusklappe als auch der
Re-Eingriff im OP-Aufenthalt zwar einen statistischen Trend aber keine signifikante

Erh6hung der Letalitat.
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Alter (d) ACC
91 17
51 20
67 16
19 19
43 18

254 16
81 18
47 16
99 26
74 20

281 14
194 13
77 19
178 18
58 16
48 16
190 14
37 14
66 22

231 14
129 17,5
73 14
11 15
33 18
12 14

7 17
58 16

TrV initial

Insuffizienz, Stenose

Insuffizienz, Stenose
Insuffizienz, Stenose

Insuffizienz, Stenose

Stenose

Insuffizienz
Insuffizienz

Insuffizienz

Insuffizienz

Insuffizienz, Stenose
Insuffizienz
Insuffizienz, Stenose
Insuffizienz
Insuffizienz
Insuffizient
Insuffizienz, Stenose
Insuffizienz
Stenose
Insuffizienz
Insuffizienz
Insuffizienz, Stenose
Insuffizienz, Stenose
Insuffizienz, Stenose
Insuffizienz, Stenose
Stenose
Insuffizienz, Stenose
Insuffizienz

TrV Eingriff Initial Status Alter zum FU Todeszeitpunkt und -ursache Re-OP an Truncusklappe Re-OP Art Zeit bis 1. Re-OP
Ersatz (Hancock) Verstorben intra OP, Verlegung beider Koronarien durch
Conduit
Ersatz (Aortenallograft)  Verstorben 1d post OP, akutes kardio-pulmonales
Versagen
Plastik Verstorben intra OP, kein Weaning moglich
Plastik, Kommissurnaht  Verstorben oul Repp' HerzinsaAsianz, ja Re-Plastik 2 Monate
Langzeitbeatmung, Blutung
Rt ara s b Intr-OP, hochgradig eingeschrankte biventr.
Funktion
Kommissurnaht Verstorben 6,5 Monate post OP, Langszeitbeatmung
Kommissurotomie Verstorben Terminales Kresilaufversagen bei Re-OP ja TrV-Ersatz 1 Monat
Kommissurnaht, Raffung  Verstorben 7 Monate ez, Kandizt Dekom.p.ensatlonen bei ja Re-Plastik 1 Monat
TrVinsuffizienz
Kommissurnaht Verstorben 1d post OP, Multiorganversagen, héchstgradig
eingeschrankte Funktion
Ersatz (Hancock) am Leben 22 Jahre ja TrV-Re-Ersatz 4 Jahre
am Leben 27 Jahre ja Re-Plastik 7 lahre
am Leben 20 Jahre ja Re-Plastik 5 Jahre
Kommissurnaht am Leben 16 Jahre ja Re-Plastik 10 Jahre
Komissurnaht am Leben 27 Jahre nein
Kommissurnaht am Leben 17 Jahre ja TrV-Ersatz 1Jahr
Plastik, Spaltverschluss am Leben 16 Jahre ja TrV-Ersatz 6 Monate
Kommissurotomie am Leben 30 Jahre nein
Kommissurotomie am Leben 35 Jahre nein
am Leben 16 Jahre nein
Bicuspidalisierung am Leben 30 Jahre ja TrV-Ersatz 5 Jahre
am Leben 20 Jahre ja TrV-Ersatz 3 Monate
am Leben 34 Jahre ja TrV-Ersatz 17 Jahre
Spaltverschluss am Leben 8 Jahre ja TrV-Ersatz 8 Jahre
3 Kommissurnahte am Leben 7 Jahre ja TrV-Ersatz 5 Jahre
Annuloplastie am Leben 6 Jahre nein
am Leben 3 Jahre ja TrV-Ersatz 5 Monate
Kommissurnaht am Leben 18 Jahre ja TrV-Ersatz 12 Monate

Tabelle 3.7 Charakteristika der Patienten mit initialen Truncusklappeneingriff
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Pat Nr. Alter (d) TrV initial TrV Eingriff Art eit seit Korrektur O  Status Alter zum FU
28 101 20 Insuffizienz, Stenose Plastik 3 Monate Verstorben 8 Monate
29 49 15 Insuffizienz, Stenose Ersatz 5 Tage am Leben 13 Jahre
30 192 Insuffizienz Plastik 10 Tage Verstorben 4 Monate

Todeszeitpunkt und -ursache

Langzeitbeatmung,
Nierenversagen, Sepsis

bei 2. Re-OP (Re-VSD
Verschluss) Kreislaufversagen

Re-OP an Truncusklappe

nein
nein

nein

Tabelle 3.8 Charakteristika der Patienten mit Truncusklappeneingriff wihrend des initialen Aufenthaltes
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3.3.4 Weitere OP-Schritte

Die OP des Truncus Typ IV beinhaltet die Korrektur des unterbrochenen Aortenbogens
bzw. der hochgradigen Aortenisthmusstenose. Wie bereits oben erwahnt, lag dieser
Truncustyp bei 15 Patienten (8%) vor. Die Verteilung Uber die Jahre zeigte keine

Auffélligkeiten.

Ein operativer Punkt ist nach Inzision in die Aorta und Inspektion der Truncusklappe
der Verschluss des VSD. Dieser wurde entweder direkt transvalvuldr durch die
Truncusklappe oder nach Ventrikulotomie des rechten Ventrikels ausgeftihrt. Der VSD
wurde bei 54% der Patienten erweitert und dann entweder mit einem Dacron Patch,
mittels eines gluteraldehydfixiertem Perikardpatch oder eines GoreTex Patch
verschlossen. Dies erfolgte zumeist mit fortlaufenden Nahten. 19,5% der Patienten
zeigten postoperativen einen Rest-VSD, welcher entweder im OP oder vor Entlassung
mittels Echokardiographie darstellbar war. Es fand sich kein signifikanter Risikofaktor

fUr das Auftreten eines Rest-VSD.

Als weitere OP-Schritte wurde eine Erweiterung der Pulmonalarterie bei acht Patienten

(4%) durchgeflhrt.

Der Aristoteles Comprehensive Complexity Score enthalt eine Unterkategorie, den
sog. Procedure Dependent Factor (PDF). Fir diesen werden die bisher erwdhnten OP
Schritte mit einer Zahl versehen, deren Summe den PDF ergibt, welcher somit in
gewisser Hinsicht die Komplexitat jedes operativen Eingriffs widerspiegelt. Den Verlauf
des PDF visualisiert Abbildung 3.9. Im Mittel zeigte dieser keine signifikanten

Unterschiede im Vergleich der beiden Aren.
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Abbildung 3.10 Mittlerer Procedure Dependent Factor nach Jahren

3.4 Frithe postoperative Versorgung

In die folgenden Analysen flossen 174 Patienten ein, die vom Operationssaal auf die

Intensivstation verlegt wurden.

Die mediane Beatmungszeit nach OP lag bei 6 Tagen (1-180d), die mediane

Verweilzeit auf der Intensivstation lag bei 12,5 Tagen (1-180 Tagen).

Bei der Betrachtung der postoperativen Komplikationen zeigten sich 56 Patienten
(82%) mit behandlungspflichtigen Ereignissen, welche von einer Infektion bis zu
Reanimationen bei Perikard Tamponaden reichten. 20 Patienten (11%) von diesen 56
bendtigten eine Re-Operation mit Herz-Lungen-Maschine und weitere 8 Patienten
(5%) eine OP mit Thorakotomie ohne HLM (bei Perikardtamponade, Sternumrevision,

Blutung).

Die haufigsten Komplikationen waren ein Perikarderguss (durch Punktion oder

operativ behandelt) bei 9 Patienten (5%), eine schwere Infektion bzw. Sepsis bei 8
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Patienten (4,6%) und hdhergradige AV-Blockierungen (mind. Grad [1°) bei ebenfalls 8
Patienten. Deutlich seltener waren Bronchusobstruktionen (3 Patienten), intrakardiale

Thromben (3 Patienten) und intrakranielle Hamorrhagien bzw. Ischamien (3 Patienten).

3.5 Uberleben, Friih- und Spatletalitat

3.5.1 Teilung der Population

Bei Betrachtung der Daten féllt eine deutlich erhéhte Mortalitédtsrate in den ersten
Jahrzehnten des Studienzeitraums auf. Um diesen Wandel in den weiteren
Auswertungen hinreichend zu untersuchen, wurde das Kollektiv in zwei Subgruppen
unterteilt. Die erste Subgruppe enthielt alle bis einschlieBlich 1998 operierten
Patienten (n=112, 60,8%), die zweite Subgruppe alle ab dem Jahr 1999 operierten
Kinder (n=72, 39,2%). Die beiden Gruppen zeigten keinen signifikanten Unterschied
beim Geschlecht, die in den letzten zwei Jahrzenten operierten Kinder waren jedoch
signifikant junger und signifikant h&ufiger Neonaten, damit auch geringeren
Gewichtes. Obwohl sich beziglich genetisch syndromaler Erkrankung ein signifikanter
Unterschied zeigt, ist hier der Zusammenhang nicht sehr groBB (Cramers Phi <0,3). Die
Patientenmerkmale inklusive Signifikanzen sind in Tabelle 3.1 zu finden. Das Jahr
1998 zur Definierung der Subgruppen wurde aus zwei Grinden gewahlt: zum einen
war es die Mitte der Beobachtungszeit von 44 Jahren, zum anderen wurde das

Kollektiv bis 1998 bereits von Prof. Schreiber beschrieben (Schreiber et al., 2000).

352 Gesamtletalitit

Insgesamt verstarben 55 der 184 Patienten (29,9%), 10 davon (5%) Dbereits
intraoperativ bei der Korrektur-OP, zuletzt war dies im Jahr 1999 der Fall. 13 weitere

Patienten (8%) verstarben in den ersten 30 Tagen nach OP, somit lag die kumulative
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Uberlebenswahrscheinlichkeit bei 89,5+2,3% nach einem Monat. Im Verlauf des
ersten Jahres nach OP starben 18 weitere Patienten, damit sank die

Uberlebenswahrscheinlichkeit auf 79,2+3,0%.

Wie in Abb. 3 zu sehen, flacht die Kurve im weiteren Verlauf deutlich ab, nach 20
Jahren ist das kumulative Uberleben weiterhin bei 71,6+3,6% und sinkt bei 30 Jahren

auf 64,7+4,4% ab.
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0,8

0,6

0,4

0,2

Kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit

0,0

0 10,0 20,0 30,0 40,0 50,0

Zeit nach der Korrektur-OP (Jahre)

Abbildung 3.11 Uberlebenskurve des Gesamtkollektivs nach der Korrektur OP

In der univariaten und multivariaten Analyse zeigten folgende Parameter einen
signifikanten Einfluss flr eine hdhere Letalitdt bezogen auf den gesamten Zeitraum

nach der Truncuskorrektur (Tabelle 3.9):
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Univariate Analyse ‘

Variable p HR 95% CI

OP vor 1999 0,014 2,711 1,36-5,41
Beatmung vor OP <0,001 3,352 1,92-5,84
Gewicht <3kg 0,005 2,043 1,04-3,99
CAT Typ llI 0,014 3,720 1,31-10,61
RVPA-Homograft vs. Klappenlos 0,036 4,204 1,00-17,65
Aortenabklemmzeit 0,022 1,012 1,00-1,02
PIDF (nach 1999) <0,001 1,35 1,17-1,57
OP vor 1999 0,002 3,90 1,63-9,32
Beatmung vor OP 0,001 2,80 1,49-5,26
Aortenabklemmzeit 0,046 1,013 1,00-1,027

Tabelle 3.9 Signifikante Risikofaktoren fiir die Gesamtletalitdt

Die folgenden Kaplan Meier Kurven visualisieren deutlich die signifikanten

unterschiedlichen Uberlebensraten bezogen auf die 0.g. Parameter:
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Abbildung 3.12 Uberleben nach Truncuskorrektur, stratifiziert nach Ara
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Nach 1 Jahr zeigten die bis 1998 operierten Patienten eine 75,2+4,2%
Uberlebenswahrscheinlichkeit, verglichen mit 85,6+4,2% flr die nach 1999 operierten
Patienten. Bei diesen gab es nach einem Jahr post OP keine weiteren verstorbenen

Patienten.

Die praoperative Beatmungspflicht war ein hdchstsignifikanter Risikofaktor fir das
Versterben, andere Faktoren, die den prdoperativen klinischen und kardialen Status
beschreiben (genetische Aberrationen, Frihgeburtlichkeit, NEC) zeigten hinsichtlich

des Uberlebens keine statistische Signifikanz.
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Abbildung 3.13 Uberlebenswahrscheinlichkeit nach der Truncuskorrektur stratifiziert nach prdoperativer
mechanischer Beatmung

Auffallig war das schlechtere Uberleben der Kinder unter 3kg Gewicht zum Zeitpunkt
der OP (p=0,005). Wobei wie bereits erwédhnt, Neonaten und Frilhgeborene kein

schlechteres Uberleben aufwiesen.
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Abbildung 3.14 Uberlebenswahrscheinlichkeit nach der Truncuskorrektur stratifiziert nach Kérpergewicht unter
oder iiber 3kg

Erwahnenswert ist zudem der Einfluss der RVPA Verbindung auf das Uberleben:
Patienten mit einem Homograft als RVPA Verbindung hatten eine héhere Mortalitét im
Vergleich zu Patienten mit klappenloser RVPA Verbindung und im Vergleich zu
Patienten, mit einem Xenograft. Statistisch signifikant war der Vergleich zwischen

Homograft und klappenloser Verbindung.

Wenn man in die Uberlebensanalyse nur die bis 2007 operierten Patienten einflieBen
lieB, also bevor klappenlose RVPA Conduits implantiert wurden, bleibt ein schwach
signifikanter Unterschied (p=0,049, HR 1,79, 95% CI 1,00-3,22) zwischen dem
Outcome, mit einer Verschlechterung der Uberlebenswahrscheinlich bei den Patienten

mit Homograft.
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Abbildung 3.15 Uberlebenswahrscheinlichkeit nach der Truncuskorrektur stratifiziert nach der Art der RVPA
Verbindung

Weitere Aspekte wie Alter zur OP, Beschaffenheit der Truncusklappe oder Vorliegen
von Koronaranomalien zeigten keinen signifikanten Unterschied bezogen auf das

Uberleben.

Die Todesursachen waren, neben der dekompensierten Herzinsuffizienz,
Dauerbeatmung mit den damit verbundenen Komplikationen wie Infektionen und
Sepsis, vor allem Rhythmusstérungen sowie cerebrale Schaden. Funf Patienten
(2,7%) sind bisher nach mehr als 10 Jahren verstorben. Drei von diesen litten an
neurologischen Begleiterkrankungen oder wiesen ein Syndrom auf. Ein Patient
verstarb an einer Pneumonie bei pulmonalem Hypertonus nach 33 Jahren, ein weiterer
ist nach 41 Jahren zu Hause verstorben, eine Autopsie wurde nicht durchgefiihrt, so

dass die genaue Ursache des Todes ungeklart bleibt.
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3.5.3 Friihletalitit

Die Frihletalitdt betrug 18 von 112 Patienten (16,1%) bei den Operationen bis

einschlieBlich 1998 und 5 von 72 Patienten (6,9%) bei den Operationen ab 1999.

Fir die Frihletalitat waren zum einen die Ara der OP sowie Beatmungspflicht vor OP
signifikante Risikofaktoren in der uni- als auch in der multivariaten Analyse. Zusétzlich
zeigte die mittel- bis hochgradige Truncusklappeninsuffizienz bzw. die kombinierte
Truncusklappendysfunktion in der univariaten Analyse eine Signifikanz als Risikofaktor

fur das Versterben innerhalb von 30 Tagen post OP.

Bei Kindern, die mit einem Gewicht < 3kg operiert worden sind, gab es einen Trend zu

einer héheren Mortalitat aber keine statistische Signifikanz.

Univariate Analyse

Variable p HR 95% CI
OP vor 1999 0,049 2,51 1,36-5,72
Beatmung vor OP 0,003 4,36 1,68-11,35
Gewicht < 3kg 0,066

TrV Insuff.+Stenose 0,007 4,45 1,49-13,18
TrV Insuffizienz lI-11I° 0,046 2,25 0,92-5,52
Beatmung vor OP 0,001 5,02 1,89-13,35
OP vor 1999 0,039 3,45 1,06-11,17

Tabelle 3.10 Risikofaktoren fiir die Friihletalitdt
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3.6 Re-Operationen und Interventionen

3.6.1 Re-Operationen und Katheterinterventionen allgemein

Im Studienzeitraum erhielten 104 Patienten insgesamt 175 Re-Operationen. Die
Freiheit von Re-OP lag nach einem Jahr bei 88,6+2,6%, nach 5 Jahren bei 61,3+4,3%,
nach 10 Jahren bei 28,6+4,2% und sank auf 12,1+3,7% nach 20 Jahren, so dass bis
dahin fast jedes Kind eine Re-OP erhalten hat. Die mittlere Dauer bis zur Re-Operation

betrug 9,14+0,9% Jahre.
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Abbildung 3.16 Freiheit von kardialer Re-Operation nach der Truncuskorrektur

In der univariaten Cox Analyse zeigte, neben der RVPA GréBe, eine genetische bzw.
syndromale Vorerkrankung wie auch spezifisch 22g11 einen statistisch signifikanten
Einfluss auf der Re-OP Rate. Parameter wie die Truncusklappenfunktion, dem Alter /
Gewicht zur OP oder anderen Begleiterkrankungen wiesen keine ausreichende

statistische Signifikanz bei der 0.g. Fragestellung auf.
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Univariate Analyse ‘

Variable p HR 95% CI
RVPA GroBe 0,007 0,90 0,83-0,97
Syndromale Erkr. 0,018 1,69 1,09-2,63
22q11 0,014 1,85 1,13-3,01
RVPA GroBe 0,007 0,89 0,83-0,97

Tabelle 3.11 Risikofaktoren mit signifikantem Einfluss auf Re-Operation

Die Analyse der Eingriffe im Herzkatheter nach Korrektur-OP ergab folgendes: 71
Patienten erhielten insgesamt 118 Katheterinterventionen, so dass nach einem Jahr
die Freiheit von Katheterintervention bei 91,7+2,3%, nach 5 Jahren bei 80,4+3,4%,
nach 10 Jahren bei 70,4+4,0% und nach 20 Jahren bei 55,5+4,7% lag. Die mittlere

Dauer bis zur ersten Katheterintervention betrug 22,3+1,4 Jahre.

~I1Survival Function
10 =} Censored

Kumulative Freiheit von Katheterintervention
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Zeit seit Korrektur OP (Jahre)

Abbildung 3.17 Freiheit von kardialer Katheterintervention nach der Truncuskorrektur

Bezuglich der Interventionen im Herzkatheterlabor zeigten die Art des Conduits
(insbesondere die Xenografts und klappenlosen Conduits im Vergleich zu

Homografts), die neonatale Korrektur OP und die Ara der OP im univariaten Modell
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einen statistisch signifikanten Einfluss. Die ersten drei Faktoren waren auch im
multivariaten Modell als signifikanter Einfluss nachweisbar. Der Durchmesser des
Conduits war sowohl als absoluter Parameter wie auch korrigiert nach der GréBe des
Patienten (als Z-Wert) ein signifikanter Risikofaktor in der univariaten, nicht aber in der
multivariaten Analyse. Tabelle 3.12 fasst die Risikofaktoren mit signifikantem Einfluss
zusammen, die nachfolgenden Grafiken (Abb. 3.18-3.20) visualisieren diese in Kaplan

Meier Kurven.

Univariate Analyse

Variable p HR 95% CI
RVPA GroBe 0,002 0,84 0,76-0,94
Xenograft 0,001 2,41 1,40-4,15
Klappenloses Conduit <0,001 8,21 3,88-17,38
OP nach 1999 <0,001 6,45 3,68-11,28
Neonatale Korrektur 0,001 2,81 1,46-5,42
Xenograft 0,039 1,81 1,03-3,19
Klappenloses Conduit 0,008 3,00 1,32-6,78
OP nach 1999 <0,001 4,69 2,54-8,67

Tabelle 3.12 Risikofaktoren mit signifikantem Einfluss auf Katheterinterventionen
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Abbildung 3.19 Freiheit von Katheterinterventionen stratifiziert nach der Ara
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Abbildung 3.20 Freiheit von Katheterinterventionen nach der Truncuskorrektur stratifiziert nach neonataler
Korrektur

Bei der Betrachtung der  kumulierten Interventionsraten (OP  und
Katheterinterventionen nach der Korrektur OP) wird die Rate der Verlaufseingriffe noch
deutlicher. 50% der Patienten hatten nach 6,9+0,6 Jahren eine Intervention. Freiheit
von Re-Operation oder Intervention nach einem Jahr betrug 81,9+3,2%, nach 10

Jahren nur noch 20,8+3,6%.
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Abbildung 3.21 Freiheit von kardialer Re-OP oder Katheterintervention nach der Truncuskorrektur

Es lieBen sich folgende Risikofaktoren fur die kombinierten Parameter (Re-OP oder
Kathetereingriff) feststellen, die naturgemaB denen der zuvor beschriebenen

Endpunkte ahneln:

Univariate Analyse

Variable p HR 95% CI
RVPA GroBe <0,001 0,86 0,79-0,93
Klappenloses Conduit 0,005 2,00 1,23-3,26
OP nach 1999 <0,001 1,81 1,26-2,62
Neonatale Korrektur 0,018 1,89 1,12-3,22

Multivariate Analyse

RVPA GroBe <0,001 0,86 0,79-0,93

Tabelle 3.13 Risikofaktoren mit signifikantem Einfluss auf Re-OP oder Katheterintervention
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3.6.2 Re-Operationen am RVPA Conduit

Insgesamt sind 98 Patienten 153 mal am RVPA Conduit operiert worden. Die
kumulative Freiheit von RVPA Conduit betrug 93,2+2,1% nach einem und 65,2+4,2%
nach finf Jahren. Nach 20 Jahren waren es noch 12,8 + 3,9%. Die mittlere Dauer bis

zur Re-OP am RVPA lag bei 9,9+1,0 Jahren.
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Abbildung 3.22 Freiheit von RVPA Re-OP nach der Truncuskorrektur

Aufgeteilt nach Conduit Art sieht man einen signifikanten Unterschied zwischen den
drei verschiedenen Arten. Die Freiheit von Re-Operation am RVPA Conduit lag bei der
Gruppe der Homografts nach 5 Jahren bei 72,946,0% vs. 57,5+6,7% bei den
Xenografts und 60,9+11,8% bei den klappenlosen Conduits. Bei den letzteren gab es
bei 9 Patienten bis zu einem Zeitraum von 12 Jahren keine Re-Operation, so dass hier
trotz der ahnlichen 5-Jahres Freiheitsrate ein statistisch signifikanter Unterschied
besteht. Diese relativiert sich, wenn nicht nur die RVPA Re-Operationen, sondern auch

die Re-Interventionen im Herzkatheter am RVPA Conduit beriicksichtigt werden. Dann
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bleibt der Unterschied zwischen den Homografts und den Xenografts bestehen

(p=0,011 im log rank Test).

Auch die Conduit GroBe hatte einen signifikanten Einfluss auf der RVPA Re-OP Rate.

Je kleiner das Conduit war, desto friiher musste eine Re-OP erfolgen.

Univariate Analyse ‘

Variable p HR 95% CI

Conduit GroBe 0,011 0,91 0,84-,98

Xeno vs. Allograft 0,027 1,62 1,06-2,49
Xenograft vs. Klappenlos 0,053

Syndromale Erkrankungen 0,004 1,96 1,25-3,09

22q11 0,013 1,93 1,14-3,26

Xeno vs. Allograft 0,015 3,25 1,26-8,38

Conduit GroBe 0,003 0,83 0,74-0,94

Tabelle 3.15 Risikofaktoren RVPA Re-OP

RV-PA Conduit Typ

~I“THomograft
~I1Xenograft
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Abbildung 3.23 Freiheit von RVPA Re-OP nach der Truncuskorrektur stratifiziert nach der Art des Conduits
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38 Patienten (20,6%) erhielten einen interventionellen Pulmonalklappenersatz, eine
sog. Melodyklappe, im Mittel nach 18,4 Jahren. Fir 4 von diesen war das der erste

Wechsel der Pulmonalklappe.

3.6.3 Re-Operationen an der Truncusklappe

Die Truncusklappe musste bei 44 Patienten (23,9%) im Verlauf nach der Korrektur OP
operativ. angegangen werden, damit betrug die kumulative Freiheit von
Truncusklappen-Operation 95,2+1,8% nach einem Jahr, 85,0+£3,1% nach 5 und
75,9£3,9% nach 10 Jahren. 15 von diesen 44 (8,1%) Patienten erhielten eine TrV
Plastik, 27 (14,8%) einen Ersatz der Klappe. Meist war die Indikation zur Operation an
der Klappe eine zunehmende Undichtigkeit, seltener eine Stenose. Bei einem
Patienten sahen wir zusatzlich eine Erweiterung der Aorta ascendens, so dass eine
Bentall OP erfolgte. 17 Patienten (9,2%) erhielten mehr als einen Re-Eingriff an der
Truncusklappe, ein Patient brauchte in Verlauf einen Re-Re-Truncusklappenersatz auf

Grund einer Endokarditis.

0,8

0,6

0,4

0,2

Kumulative Freiheit von Truncusklappen OP

0,0

0 10,0 20,0 30,0 40,0 50,0

Zeit seit Korrektur OP (Jahre)

Abbildung 3.24 Freiheit von Truncusklappen Re-OP nach der Truncuskorrektur
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Faktoren mit signifikantem Einfluss sind in Tab 3.16 aufgefihrt.

Univariate Analyse ‘

Variable p HR 95% CI

TrV intraoperativ verandert <0,001 3,81 1,98-7,35
TrV Insuffizienz pra OP <0,001 3,23 1,68-6,19
TtV Insuffizienz+Stenose pré OP <0,001 4,75 1,99-11,35
TrV OP initial <0,001 4,4 2,19-8,84

TrV Plastik initial 0,001 3,52 1,67-7,42
TrV Ersatz initial 0,026 10,14 1,32-77,63
TrV intraoperativ verandert 0,002 3,03 1,51-6,05
TrV Insuffizienz initial II-111° <0,001 4,37 2,24-8,52

Tabelle 3.16 Risikofaktoren mit signifikantem Einfluss auf Truncusklappen-Re-OP

Es zeigte sich, dass die initiale Truncusklappeninsuffizienz im Verlauf als unabhéangiger
Risikofaktor die Wahrscheinlichkeit der Truncusklappenoperation erhéht (Abb. 3.27).
Insbesondere die mittel- bis hochgradige Insuffizienz zeigte sich auch in der
multivariaten Analyse als Einflussfaktor mit statistischer Signifikanz. Auch die
intraoperative Einschdtzung der Klappe wahrend der Korrektur OP zeigt eine
signifikante Risikoerhdhung an (Abb. 3.26), wobei nicht jede intraoperativ veranderte

Klappe auch zu einer echokardiographisch darstellbaren Dysfunktion flhrte.

Ein reine Truncusklappenstenose préaoperativ zeigte hinsichtlich der Truncusklappen
Re-OP keine Signifikanz aber einen gewissen Trend in der Kaplan-Meier Kurve (Abb.

3.25).

Wenn die Truncusklappe in der Korrektur OP bereits angegangen worden ist (das war
bei n=22 Patienten (12%) der Fall), so zeigte dies in der univariaten Analyse einen
signifikanten Einflussfaktor auf die Durchfihrung einer Re-Operation an. Multivariat

lieB sich der Effekt nicht mehr nachweisen.
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Abbildung 3.25 Freiheit von Truncusklappen-Re-OP stratifiziert nach der Funktion der Truncusklappe vor der
Korrekturoperation

Truncusklappe
1,0 A
3 bei Korrektur-
ot OP verandert
[ ~I"Tnein
s —ja
& 08
= -+
=
v
o
=
= 06
§ p<0,001]
=
@
£ oa - .
@
T
w
@
2
-
8 02
=
£
=
v

0,0

X 10,0 20,0 30,0 40,0 50,0

Zeit seit Korrektur OP (Jahre)

Abbildung 3.26 Freiheit von Truncusklappen-Re-OP stratifiziert nach dem intraoperativen Befund der
Truncusklappe bei der Korrekturoperation
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Abbildung 3.27 Freiheit von Truncusklappen Re-OP stratifiziert nach prdoperativ vorliegender Insuffizienz

3.7 Klinischer Zustand zum Zeitpunkt des Follow-
Up

Das Follow Up war bis inkl. 2020 zu 91,5% vollstandig. 16 Patienten waren langer als
2 Jahre nicht mehr &rztlich vorstellig, von diesen kamen 13 aus dem Ausland. 3
weitere sind nach unbekannt verzogen und damit der Nachbeobachtung verloren
gegangen. Alle vorhandenen Informationen, auch wenn das Vorstellungsdatum langer
als 2 Jahre =zurlcklag, wurden mit analysiert. Teilweise lagen jedoch nur
allgemeininternistische oder padiatrische Befunde vor, so dass die Prozentangaben

sich jeweils auf die vorhandene Summe der vorliegenden Befunde beziehen.

Die mittlere Nachbeobachtungszeit des Gesamtkollektivs lag bei 14,7+13,1 Jahren,

bei 184 Patienten ergibt dies 2702,0 Patientenjahre.

Von den lebenden, nachuntersuchten Patienten konnte folgender klinischer und

kardialer Status erhoben werden.
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Klinische Daten zum Zeitpunkt des Follow Up

Variable Gesamt Klappentragend Klappenlos p
(n=129) (n=105) (n=24)
FU-Zeit (Jahren) 18,4+12,3 21,3+11,8 5,8+4,0 <0,001
NYHAI 79 (62,2%) 64 (62,1%) 15 (62,5%) 1S
Medikation 68 (55,7%) 54 (54,5%) 14 (60,9%) n.s.
Arrhythmien 29 (22,8%) 26 (25,2%) 3 (12,5%) n.S.
Neurologische 40 (33,1%) 32 (32,7%) 8 (34,8%) n.s.
Defizite

Tabelle 3.17 Klinische Daten zum Zeitpunkt des Follow Up

Die mittlere FU-Zeit fir die Gruppe der Lebenden betrug 18,4 Jahret12,3 Jahre
(Range 2 Wochen bis 41,2 Jahren) und war zwischen den zwei Subgruppen
(klappentragendes und klappenloses Conduit) signifikant unterschiedlich. Beziiglich
der weiteren erhobenen Parameter konnte keine statistisch nachweisbare Differenz
nachgewiesen werden. Besonders herauszuheben ist, dass Uber 60% der Patienten
einen exzellenten Funktionszustand haben und sich subjektiv ohne Einschrankungen
belasten koénnen. Etwa 50% der Patienten sind auf Medikamenteneinnahme
angewiesen, darunter fallen neben antikongestiven Medikamenten wie B-Blocker,
ACE-Hemmer und  Diuretika auch die orale Antikoagulation  bzw.
Thrombozytenaggregationshemmer wie auch andere, nicht auf Grund der kardialen
Vorerkrankung eingenommene Mittel. Es fallt auBerdem auf, dass gut ein Drittel der
Patienten in irgendeiner Form neurologische Begleiterkrankungen aufweist. Dies sind
neben Entwicklungsverzdgerungen (teilweise auch nur in einem Untergebiet wie der
sprachlichen oder motorischen Entwicklung) auch fokalneurologische Defizite nach
Schlaganfallen oder Blutungen. Die Rate an genetischen Aberrationen betrug, wie in
Kapitel 3.1 dargestellt, etwa 25%. In der Gruppe der Lebenden hatten 30,5%
genetische Aberrationen, so dass nur ein geringer Anteil der neurologischen
Veréanderungen auf postoperative bzw. nicht genetisch bedingte cerebrale Prozesse

zurUckzufihren war.
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Um einen Zusammenhang zwischen dem klinischen Zustand und dem Alter zum
Zeitpunkt des Follow Up zu evaluieren, wurde eine lineare Regressionsanalyse
durchgefuhrt. Diese konnte nur beziglich der Arrhythmien einen statistisch

signifikanten Zusammenhang nachweisen (p=0,011)

Die kardiale Funktion wurde mit verschiedenen Parametern beurteilt. Neben der
linksventrikuldren Funktion, die in den Befunden oftmals in ,gut®, ,normal“, ,reduziert”
etc. kategorisiert wurde, wurde ein besonderes Augenmerk auf die rechtsventrikulare
Funktion, sowie die GroBe und Muskelstéarke gelegt (Tabelle 3.16). Hier zeigten sich in
Bezug auf die Ventrikelfunktionen folgende Ergebnisse: 88,7% bzw. 94,8% der
Patienten zeigten eine gute links- bzw. rechtsventrikuldre Funktion. Bei etwa 30% der
Patienten sahen wir eine Hypertrophie bzw. Dilatation des rechten Ventrikels. Die
Hypertrophie zeigte zwischen den beiden Subgruppen (klappentragendes bzw.
klappenloses Conduit) einen signifikanten Unterschied zu Ungunsten der zweiten
Gruppe. Auch in der linearen Regressionsanalyse war die rechtsventrikulare Dilatation
signifikant erhéht mit zunehmender Dauer seit der Korrektur OP (p=0,02). Bei den

anderen Parametern war die Regressionsanalyse nicht signifikant.

Ventrikelfunktion zum Zeitpunkt des Follow Up

Variable Gesamt Klappentragend Klappenlos p
(n=129) (n=105) (n=24)
LV-Funktion gut 102 (88,7) 82 (89,1%) 20 (87,0%) n.S.
RV-Funktion gut 109 (94,8%) 86 (93,5%) 24 (100%) n.S.
RV-Hypertrophie 32 (29,6%) 21 (24,8%) 13 (56,5%) 0,006
RV-Dilatation 33 (30,9%) 27 (31,8%) 6 (27,2%) IS,

Tabelle 3.18 Ventrikelfunktion zum Zeitpunkt des Follow Up

Die Funktionen der Truncusklappe und der Verbindung zwischen rechtem Ventrikel

und Pulmonalarterie wurden separat betrachtet (Tabellen 3.17-3.20): Die
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Truncusklappe war bei 69,5% der Patienten insuffizient und bei 25,4% stenotisch.
Jedoch war bei nur 20,3% bzw. 4,2% der Patienten die Truncusklappendysfunktion
mehr als mild (also mittel- bis hochgradig) ausgepragt. Die Regressionsanalyse zeigte
keinen Unterschied hinsichtlich der Patienten mit einem klappentragenden und einem
klappenlosen Conduit. Der zeitliche Abstand seit Korrektur OP hatte in der Analyse

keinen signifikanten Einfluss auf die Truncusklappenfunktionen.

Truncusklappenfunktion zum Zeitpunkt des Follow Up

Variable Gesamt Klappentragend Klappenlos p
(n=129) (n=105) (n=24)
TrV Stenose 30 (25,4%) 22 (23%) 8 (33,3%) n.S.
TrV Stenose 5 (4,2%) 4 (4,2%) 1 (4,5%) s
>Grad I
TrV Insuffizienz 82 (69,5%) 69 (71,9%) 13 (59,1%) n.S.
TrV Insuffizienz 24 (20'3%) 19 (19,8%) 5 (22'7%) n.s.
>Grad I

Tabelle 3.19 Truncusklappenfunktion zum Zeitpunkt des Follow Up, stratifiziert nach Conduitart

Truncusklappenfunktion zum Zeitpunkt des Follow Up

Variable Gesamt Bis 1998 (n=67)  Ab 1999 (n=62) p
(n=129)
TrV Stenose 30 (25,4%) 14 (23,7%) 16 (27,1%) n.S.
TrV Stenose 5 (4,2%) 1(1,7%) 4 (6,8%) =
>Grad I
TrV Insuffizienz 82 (69,5%) 50 (71,2%) 48 (67,8%) n.S.
TrV Insuffizienz 24 (20'3%) 12 (20‘3%) 12 (21’7%) n.s.
>Grad I

Tabelle 3.20 Truncusklappenfunktionen zum Zeitpunkt des Follow Up, stratifiziert nach Ara

Betrachtet man separat die Funktion der RVPA Verbindung, so fallt auf, dass ein
GroBteil der Patienten (82,3%) eine Stenose in diesem Bereich aufweist, die bei etwa
1/3 (31,5%) mittel- bis héhergradig ist. Hier zeigte sich kein statistisch nachweisbarer
Unterschied zwischen den klappentragenden und klappenlosen Verbindungen oder in
Hinblick auf die Zeit von der OP bis zum Follow Up. Die Insuffizienzen an dieser Stelle

wurden bei 64,2% der Patienten beobachtet, 26,8% wiesen eine mehr als moderate
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Insuffizienz auf. Die Stratifizierung nach der Art des eingebauten Conduits erbrachte
einen statistisch signifikanten Unterschied zu Ungunsten der Gruppe mit den

klappenlosen Conduits und der Gruppe der nach 1998 operierten Patienten (p<0,001).

RVPA-Funktion zum Zeitpunkt des Follow Up

Variable Gesamt Klappentragend Klappenlos p
(n=129) (n=105) (n=24)
RVPA-Stenose 102 (82,3%) 84 (84,0%) 18 (75,0%) n.S.
RVPA-Stenose 39 (31,5%) 32 (32,0%) 7 (29,2%) n.s.
>Grad |
RVPA-Insuffizienz = 79 (64,2%) 57 (57,6%) 22 (91,7%) <0,001
RVPA Il’lSlldfﬁZienZ 33 (26,8%) 16 (16,2%) 17 (70,8%) <0,001
>Grad |

Tabelle 3.21 RVPA-Funktion zum Zeitpunkt des Follow Up, stratifiziert nach Conduitart

RVPA-Funktion zum Zeitpunkt des Follow Up

Variable Gesamt Bis 1998 (n=67) | Ab 1999 (n=62) p
(n=129)
RVPA-Stenose 102 (82,3%) 53 (84,1%) 49(80,3%) n.S.
RVPA-Stenose 39 (31,5%) 16 (25,4%) 23 (37,7%) L5,
>Grad I
RVPA-Insuffizienz = 79 (64,2%) 33 (53,2%) 46 (75,4%) <0,001
RVPA Insuffizienz 33 (26,8%) 5 (8,1%) 28 (45,6%) <0,001
>Grad I

Tabelle 3.22 RVPA-Funktion zum Zeitpunkt des Follow Up, stratifiziert nach Ara
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4 Diskussion
4.1 Entwicklung der OP Zahlen und des
Patientenkollektivs

Zunéchst soll das hier analysierte Patientenkollektiv in einen historischen

Zusammenhang gesetzt werden.

Als das Herzzentrum Munchen 1972 gebaut und 1974 er6ffnet wurde, war es nicht nur
europaweit das erste Herzzentrum Uberhaupt, es war zusatzlich ein flhrendes
Zentrum fur die Korrektur des Truncus arteriosus communis. Daher sahen wir zu
Beginn des Studienzeitraums Uberproportional viele Patienten sowohl aus ganz
Deutschland als auch aus Sudeuropa. Einige Patienten, die zuvor lediglich eine
Palliation mittels pulmonalarteriellem Banding erhalten haben, sind daher erst in einem
deutlich hdéheren Alter als anschlieBend Ublich korrigiert worden. Dass es hierdurch
einige Patienten gab, die lange auf eine Korrektur gewartet haben, erklart die initial
hdheren Patientenzahlen pro Jahr. Im Verlauf sank die Zahl von 7 Patienten pro Jahr in
den 1980er Jahren auf durchschnittlich 3,3 Korrekturen pro Jahr seit dem Jahr 1998,
was mit den verdffentlichten Zahlen aus den groBen Zentren GroBbritanniens
kongruent ist (Franklin, 2017). Grinde daflr sind sowohl eine abnehmende
Geburtenrate in Deutschland (Pétzsch, 2018), als auch die steigende Rate der
Schwangerschaftsabbriche, welche durch eine zunehmend vermehrte prénatale
Detektionsrate bedingt ist (Swanson et al., 2009; Volpe et al., 2003). Ebenso scheint
eine verbesserte Schwangerschaftsbegleitung mit angemessener Supplementation
von Folsdure und geringerem Nikotinkonsum die Inzidenz zu senken (Egbe et al.,

2014).
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Ein weiterer interessanter Punkt ist die bereits in den frihen 1980er Jahren
durchgefuhrte Truncuskorrektur bei Neugeborenen, obwohl damals die neonatale
Korrektur noch ein absolutes Novum darstellte. Diesbeziiglich werden meist die
Arbeiten von Bove et al. als Erstausfihrende hinsichtlich der neonatalen Korrektur
zitiert (Bove et al., 1989). Diese Arbeitsgruppe startete 1986 mit der neonatalen
Korrektur, als am Herzzentrum Minchen 1983 die ersten Neugeborenen korrigierend
operiert wurden. Hierbei waren die Ergebnisse jedoch wie oben beschrieben
komplikationsbehaftet mit hoher Mortalitit. Uber die Jahrzehnte stieg sowohl die
Erfahrung der Kardiochirurgen und die operativen Techniken konnten verfeinert
werden. Auch das prd- und vor allem postoperative Management der
schwerstkranken Kinder und die interdisziplindre Zusammenarbeit hat sich essentiell
verbessert (Spector et al., 2018), so dass aktuell die Primarkorrektur in der Regel

neonatal durchgeflihrt wird (Haas et al., 2020).

41.1 Patientenkollektiv

Das hier analysierte Patientenkollektiv ist der aktuellen Literatur nach das gréBte
Single-Center-Kollektiv. Im Jahr 2020 verdffentlichte ein Team aus Paris die Daten
Uber 125 Patienten, die im Zeitraum 2000-2018 operiert worden sind (Derridj et al.,
2020), Bostoner Kollegen stellten 148 Patienten aus dem Zeitraum 1986-2016 vor
(Gellis et al., 2020). Kollegen aus Melbourne prasentierten im Jahr 2015 die
Ergebnisse ihrer Studien von 171 Patienten (P. S. Naimo et al., 2015), welche seit
1979 korrigiert wurden. Weitere Studien haben Truncuspatienten mit deutlich
geringeren Patientenzahlen untersucht (Brown et al.,, 2001; Danton et al., 2001;
Thompson et al., 2001; Tlaskal et al., 2010). Es liegen Multi-Center Studien aus den
USA mit groBeren Patientenzahlen vor, die jedoch den Fokus vor allem auf die

perioperative Mortalitdt und Morbiditéat richten (Hamzah et al., 2020; Mastropietro et
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al., 2019), Somit ist diese Studie ein wichtiger Beitrag zur Evaluation der Entwicklung
der operativen Strategien und perioperativen Risiken sowie insbesondere zur

Beleuchtung des Langzeitverlaufs der Patienten.

4.1.2 Alter zur OP

Bezliglich der demographischen Daten zeigt unser Patientenkollektiv im Vergleich zu
den o.g. Studien ein héheres medianes Alter (87 Tage) zum Zeitpunkt der OP. Das
liegt vor allem an den Patienten, die in den ersten zwei Dekaden operiert worden sind
und aus den o.g. Grinden deutlich alter waren. Studien, die einen Fokus auf die vor
dem Jahr 2000 operierten Patienten legten (Rajasinghe et al., 1997; Urban et al.,
1998), zeigten ebenfalls ein deutlich héheres medianes Alter 106 bzw. 94 Tage. In der
Ara nach 1998 sank das mediane Alter bei der OP auf 49 Tage ab und liegt damit in
dem Bereich, den Kollegen beschreiben. Interessanterweise weisen die in dieser
Arbeit vorgestellten Kinder aber trotz des hdéheren Alters ein dhnliches Gewicht auf,
was darauf zurlckzuflhren ist, dass ein perzentilengerechtes Gedeihen unter einer
massiven Lungenidberflutung nicht mehr addquat mdéglich ist. Der Ansicht der Autorin
nach ist das hdhere Alter zur OP auch damit zu begriinden, dass teilweise die
Zuweisung aus den peripheren Kliniken, erst recht aber bei den internationalen
Patienten, verzoégert erfolgte oder die Patienten zuvor auf Grund ihrer
Begleiterkrankungen andere Operationen und Behandlungen erhielten. Der
klinikinterne Standard in den letzten zwei Jahrzehnten ist die Korrektur in den ersten
2-6 Lebenswochen. Ein Nachteil der Studie besteht in der Nichterfassung, ob die
Diagnose des TAC bereits pranatal gestellt worden ist. Somit ist es nicht beurteilbar,
ob auf Grund einer verzdgerten Erstdiagnose die Rate der operierten Neonaten

verhaltnismaBig gering ist.

87



Diskussion

413 Begleitanomalien und -erkrankungen

Bezogen auf das Vorliegen von Begleiterkrankungen wie das 22q11, welches in retro-
und auch prospektiven Studien ausgewertet wurde und dessen Haufigkeit mit 20-40%
angegeben wird (Boudjemline et al., 2001; Derridj et al., 2020; McElhinney et al.,
2003), ist das Aufkommen im Gesamtkollektiv geringer (14,7%). Da die FISH Analyse
jedoch erst Mitte der 1990er Jahre regelmaBig durchgeflihrt wurde, sind diese Daten
nicht addquat zu beurteilen. Die nach 1998 operierten Patienten zeigten zu 20% eine
Deletion 22qg11.2. Eine mogliche Erklarung fur die leichte Differenz zu anderen Studien
ist die Herkunft der Studienteilnehmer. Das Deutsche Herzzentrum operiert regelmaBig
Patienten aus dem Ausland, zum Beispiel Kroatien, Slowenien und auch Russland, wo
genetische Testungen nicht standardmaBig durchgefihrt bzw. die Kosten dafiir nicht
regelhaft Ubernommen werden. Dies kann zu falsch-niedrigen Nachweiszahlen geflhrt

haben.

Frihgeborene (14%) und Patienten mit ausgeprégten Begleiterkrankungen waren im
Vergleich ahnlich hdufig vertreten. Hierbei muss betont werden, dass wenige Studien
einen ausfuhrlichen préaoperativen Status darlegen, noch seltener findet eine

Einschatzung des Zustandes mittels vergleichbarer Score Modelle wie dem ACC statt.

Mastropietro und Kollegen haben in ihrem groBen Kollektiv von tber 1000 Patienten
21% praoperativ beatmete vorgestellt, deutlich weniger als in diesem Kollektiv (32%)
(Mastropietro et al., 2019). Es wurden jedoch nur Patienten als ,beatmet” deklariert,
die durchgehend bis zur OP mechanisch ventiliert werden mussten. Unklar ist, ob dort
nur Kinder gezahlt wurden, die auf Grund einer pulmonalen Uberflutung und
Dekompensation beatmet werden mussten. In unserem Kollektiv sind alle beatmeten
Kinder, auch wenn dies auf Grund von Apnoen bei PGE Infusion oder Sepsis erfolgte,
inkludiert. Dies kénnte zu der Erhdhung der Zahlen geflhrt haben, spiegelt aber

gleichzeitig den klinischen Zustand der hier vorgestellten Kinder wider.
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414 Kardial-anatomische Diagnosen

Bezlglich der kardialen Begebenheiten lagen in diesem Kollektiv proportional seltener
Patienten mit IAA (8%), Truncus Typ A4, vor als in mancher Literatur (Mavroudis &
Backer, 2013) beschrieben, andere Studien zeigten jedoch ahnliche Quoten von ca.
10% (Brown et al., 2001; Rajasinghe et al., 1997). Koronaranomalien lagen mit 27%
ebenfalls &hnlich h&aufig vor, wobei die Angaben in der Vergleichsliteratur zwischen 10
und 30% schwanken (Gellis et al., 2020; Mastropietro et al., 2019). Die
Truncusklappenfunktion ahnelte der in den Vergleichsarbeiten, bei denen etwa die
Hélfte aller Patienten eine Truncusklappeninsuffizienz aufweisen. Bis zu 25% der
Patienten zeigen Stenosen auf (Derridj et al., 2020; Gellis et al., 2020; Henaine et al.,
2008). Hier gibt es jedoch enorme Unterschiede, die Angaben variieren zwischen 5%

und 60%.

An dieser Stelle sollte auf die Schwierigkeit der suffizienten préoperativen
echokardiographischen Diagnose einer Truncusklappenstenose hingewiesen werden.
Wenn unkorrigiert das gesamte Dbiventrikuldre Herzzeitvolumen Uber die
Truncusklappe ausgeworfen wird, ist eine Beurteilung Uber die Klappenfunktion
geschweige denn die Vorhersage uber die Funktion nach Trennung der Kreislaufe,
kaum mdglich. Nach Korrektur ist sowohl eine Verschlechterung (insbesondere der
Insuffizienz) als auch eine Verbesserung der Funktion (insbesondere der Stenose)
moglich. Somit mussen die Aussagen darlber immer mit einer gewissen Skepsis

betrachtet werden.
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4.2 Letalitit

421 Friihletalitit

Ein entscheidendes Kriterium, nicht nur um die Qualitdt der versorgenden Kiinik,
sondern auch um die Schwere eines Vitiums beurteilen zu kénnen, ist das Uberleben.
Zumeist wird fur die ndhere Betrachtung zwischen der Frihletalitdt und der
Spétletalitdt unterschieden. Im Falle dieses Kollektivs lohnt sich aber vor allem die
Betrachtung des ersten Jahres nach OP. Denn in der zweiten Ara sind alle
verstorbenen Kinder in den ersten 12 Monaten verstorben und auch bei dem
Gesamtkollektiv ist ein deutliches Plateau der Mortalitdtskurve nach einem Jahr
sichtbar. Eine Beobachtung, die von vielen Kollegen Uber die letzten 30 Jahre geteilt
wurde (Bove et al., 1993; Buckley et al., 2019; Hanley et al., 1993; P. S. Naimo et al.,
2015; Rajasinghe et al., 1997; Tlaskal et al., 2010). Zur besseren Vergleichbarkeit

wurde trotzdem die 30-Tage Mortalitdt berechnet und ausgewertet.

Erstaunlich bleibt die vergleichsweise hohe Mortalitdt bei einem Eingriff der,
vereinfacht gesprochen, aus einem VSD Verschluss und einem RVPA Conduit besteht.
In den Berichten hat der TAC die zweithéchste Friihmortalitdt nach der Norwood |

Prozedur (J. P. Jacobs et al., 2019).

Ein Ziel der Arbeit war es, mégliche Risikofaktoren fiir das Uberleben zu finden, um
dieses Paradoxon besser zu verstehen und gegebenenfalls Schllsse fiir das weitere

klinisch-operative Vorgehen zu ziehen.

422 Risikofaktoren Mortalitit

Das hier vorgestellte Kollektiv zeigte eine intraoperative Letalitdt von 5%, die

Frihletalitat insgesamt betrug 12,5% mit einem deutlichen Abfall im Vergleich der
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beiden Zeitrdume (von 16% auf 7%) und entspricht damit aktuell den vergleichbaren
Studien von Kollegen (Derridj et al., 2020; P. S. Naimo et al., 2015; Russell et al.,
2012). Aktuelle Multicenterstudien bzw. der Bericht der Society oft Thoracic Surgeons
(STS), weisen eine Frihmortalitdt von mehr als 10% aus (Hamzah et al., 2020; J. P.

Jacobs et al., 2019).

Auffallend ist, dass das Uberleben sich trotz eines hohen prozeduralunabhagigen
Risiko Scores (PIDF), mehr Frihgeborenen mit all ihren begleitenden Problematiken
wie NEC oder Beatmungspflichtigkeit, in der zweiten Ara ab dem Jahr 1999 signifikant
verbessert hat. Dies ist auf mehrere Faktoren zurlckzufihren: Zum einen kénnte durch
das jungere Korrekturalter das Risiko fur einen pulmonalen Hypertonus und
konsekutiver Komplikationen geringer sein (Fyfe et al., 1985; Hanley et al., 1993). Zum
anderen gab es Fortschritte in der préaoperativen Diagnostik und Therapie, operativen,
anasthesiologischen und kardiotechnischen Routine wie auch im postoperativen
Management welche die Behandlungserfolge verbessert haben. Dies gilt nicht nur fir
TAC Patienten, sondern ist in nationalen Studien fur samtliche Herzfehler
nachgewiesen worden (M. L. Jacobs, 2015; Tlaskal et al., 2010). Mit der Ara der OP
wére auch der wohl wichtigste Einflussfaktor benannt. Dieser zieht sich durch
sdmtliche Studien, Lehrblcher und entspricht der Erfahrung von Herzchirurgen und

Kinderkardiologen, die seit mehreren Jahrzehnten tétig sind.

Einen statistisch signifikanten Einfluss auf das Uberleben des ersten Monats haben in
dieser Studie auBerdem die Beatmungspflichtigkeit und ein Kérpergewicht unter drei
Kilogramm. Die Beatmungspflicht kann als Parameter sowohl fiir eine dekompensierte
Herzinsuffizienz als auch fir schwere Begleiterkrankungen gesehen werden. Patienten
nach 1998, bei welchen alle notwendigen Daten zugénglich waren und ein PIDRF
bestimmt werden konnte, zeigten einen hochsignifikanten Zusammenhang dieses

Parameters auf das Uberleben 30 Tage post OP und das Gesamtiiberleben. Der ACC
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erflllt hier also genau seinen Zweck einer Outcome Prognose. In den bisher
vorliegenden Studien ist dieser Faktor nicht flir eine einzelne Population
herausgearbeitet worden. Eine groBe Multicenter-Studie aus den USA, die sich
ausschlieBlich auf die Frih- und Krankenhausletalitdt fokussierte, arbeitete viele
einzelne Faktoren, die im PIDF enthalten sind, als signifikantes Risiko fir das frihe

Versterben heraus (Frihgeburtlichkeit, NEC, Thrombosen, IVH) (Hamzah et al., 2020).

Dass in der hier vorgestellten Studie einzelne Parameter wie NEC oder Infektion keine
statistische Signifikanz erreicht haben, kann also auch an der niedrigen Fallzahl der

einzelnen Ereignisse liegen.

Naimo et al (P. S. Naimo et al., 2015) wiesen ein geringes Gewicht ebenfalls als
Mortalitatsrisiko nach. Dabei wére zu diskutieren, ob das Gewicht allein wirklich ein
Risiko darstellt oder ob die Kinder nicht vielmehr durch eine kardiale Dekompensation
oder bedingt durch eine Friihgeburtlichkeit ein niedriges Gewicht zur OP bzw. eine
frihere Indikation zur OP hatten. Das wirde auch das nichtsignifikante Ergebnis der

multivariaten Analyse erkléren.

Bei Betrachtung der Literatur fallt auf, dass immer wieder Koronararterienanomalien
als Risikofaktor genannt werden, die beim Truncus arteriosus embryonalgenetisch
bedingt in bis zu 70% der Falle durch einen anormalen Ursprung, Verlauf oder durch
Stenosen gekennzeichnet sind (Houyel et al., 2013). Die Kollegen flihren die erhdhte
Frihletalitat bei Koronaranomalien auf intraoperative Kompressionen sowie auf
traumatische Dissektionen zurlick (Derridj et al., 2020; Mavroudis & Backer, 2013).
Auch in dem von Prof. Schreiber publizierten Paper des Kollektivs bis 1998 war die
Koronararterienanomalie ein signifikanter Risikofaktor (Schreiber et al., 2000). Im
weiteren Verlauf war dies nicht mehr der Fall, auch bei den Kollegen spielte die
Koronararterienanomalie hdufig keine signifikante Rolle mehr. Es kann spekuliert

werden, dass mit zunehmender Kenntnis der Variationen der anatomischen Verlaufe
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eine gezielte préoperative Diagnostik, eine sorgfaltigere intraoperative Inspektion und
eine OP Strategie mit Berlicksichtigung der Koronararterienanatomie durchgefiihrt

wurde.

Somit kann man zusammenfassend sagen, dass eine deutliche Verbesserung der
Mortalitédt im Verlauf der Jahrzehnte zu verzeichnen ist und der TAC aktuell auch bei
vorbelasteten Kindern mit niedrigem perioperativem Risiko korrigierbar ist. Das
Risikoprofil wird durch verbesserte chirurgische Techniken und perioperative
Disziplinen nun nicht mehr durch die kardiale Fehlbildung selbst, wie dem IAA oder
der Koronararterienanomalie, sondern durch zuséatzliche Pathologien, wie die
Truncusklappendysfunktion und die extrakardialen Begleitfehlbildungen bestimmt.
Hierbei sollte betont werden, dass das haufig assoziierte Deletionssyndrom 22g11.2
weder in dieser Population noch in Multicenterstudien zu einer erhdhten Mortalitat

fuhrte (Hamzah et al., 2020).

Ist die kritische Phase der ersten Monate postoperativ Uberstanden, haben die Kinder
eine sehr gute Chance auf ein stabiles Leben fir mehrere Dekaden. Denn die
unvermeidlichen Re-Interventionen, chirurgisch oder interventionell, auch wenn es
mehrere an der Zahl sind, haben ein marginales bis kein Letalitatsrisiko (Horer et al.,

2018).

423 Vorgehen und Outcome dysfunktionaler
Truncusklappen

Auf einen wichtigen Punkt wird im Folgendem eingegangen werden: Die Funktion und
der Einfluss der Truncusklappe. Seit Beginn der operativen Korrektur wird die
Truncusklappe, ihre Beurteilung und Einschatzung der Korrekturpflicht in Hinblick auf
die chirurgische Methode und den passenden Zeitpunkt, kontrovers diskutiert.

Unumstritten ist der negative Einfluss einer dysplastischen Truncusklappe. Diese tragt
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bereits prdoperativ zu einer zusatzlichen Belastung des Myokards und damit auch zu
einer dekompensierten Herzinsuffizienz bei, die in dieser Studienpopulation bei
mindestens 50% der Falle ursichlich fur den intra- oder friihpostoperativen Tod war.
Der optimale Zeitpunkt und die Art und Weise der chrirurgischen Korrektur der
Truncusklappe bleibt aktuell noch Gegenstand der Forschung und ist oftmals eine
individuelle, zentrum- und operateurabhangige Entscheidung, wie eine aktuelle Multi-

Center Studie zeigte (Bakar et al., 2020) .

Diverse Arbeiten demonstrierten, dass sowohl eine praoperative
Truncusklappeninsuffizienz als auch ein Eingriff an der Truncusklappe bei der
Korrektur OP die Mortalitat deutlich erhdhen kann (Kaza et al., 2010; Konstantinov et
al., 2006; Rajasinghe et al., 1997; Russell et al., 2012). Im Gegensatz dazu stellten
Bakar et al keine Abhangigkeit zwischen Truncusklappen OP und Mortalitat fest
(Bakar et al., 2020). Dabei ist allerdingt festzuhalten, dass die untersuchten Patienten
zum einen deutlich haufiger Neonaten waren und zum anderen der Zeitpunkt der
durchgeflhrten OPs zu Beginn des 21. Jahrhunderts lag, als die Gesamtmortalitat
bereits deutlich geringer war, wie im vorhergehenden Kapitel beschrieben. Beide
Faktoren, die initiale Truncusklappeninsuffizienz und der priméare Eingriff an der
Truncusklappe, spiegeln sich in dieser Arbeit als Risikofaktoren wider, obwohl nur die
Truncusklappeninsuffizienz als statistisch signifikanter Einflussfaktor nachweisbar war,
wie auch die Arbeit von Naimo et al (P. S. Naimo et al., 2018) zeigt. Dies ist am
ehesten auf die geringe Fallzahl und damit verbundene reduzierte stochastische Kraft

zurlckzufthren.

In dem hier analysierten Kollektiv sind 2 von 4 Patienten mit initialem
Truncusklappenersatz und 9 von 26 mit initialer und sekundarer
Truncusklappenplastik verstorben. Eine Quote also von lUber 30%, die massiv die

Mortalitédt des Gesamtkollektivs Ubersteigt. Bei geringen Einzelfallzahlen ist damit zwar
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keine Signifikanz in den statistischen Berechnungen nachzuweisen, aber es zeigt ein
vulnerables Patientenkollektiv auf, fir das es auch heute noch keine optimalen
chirurgischen,  katheterinterventionellen  und  konservativ. = medikamentdsen

Behandlungsmdglichkeiten gibt.

Zusétzlich zu den hohen Mortalitdtsraten lassen sich deutliche Hinweise dafir finden,
dass eine initiale Korrektur der Truncusklappe oftmals nicht nachhaltig ist und im
weiteren Verlauf eines erneuten operativen Vorgehens bedarf. In dem vorgestellten
Kollektiv mussten 13 von den 19 lebenden Patienten re-operiert wurden und erhielten
zu 77% einen Truncusklappenersatz, weil keine erneute plastische Korrektur méglich
war. Beim Truncusklappen-Re-Eingriff, wenn er w&hrend des initialen
Krankenhausaufenthaltes stattfand, sind 3 von 4 Kindern verstorben. Wenn die
Patienten die initiale Korrektur, selbst bei einem sekundar erfolgten
Truncusklappeneingriff Gberlebten, sind die weiteren OPs mit einer Letalitdt von 0
durchgeflhrt worden. In einer Studie von 2008 publizierten Henaine et al &hnliche
Ergebnisse: 3 von 3 Patienten mit initialen Truncusklappen Ersatz verstarben (2 friih
und 1 spét-postoperativ)), ebenso 2 von 6 Patienten mit initialer
Truncusklappenplastik. Damit liegt die Mortalitdtsrate bei tUber 50%. Dies zeigt also
erneut die hohe Gefahrdung dieser Subgruppe an. Konkordant zu diesem Kollektiv
wiesen die Kollegen eine Freiheit von Truncusklappen-Re-OP von lber 90% nach
einem und etwa 75% nach 10 Jahren nach, wobei die Raten bei den voroperierten
Patienten in beiden Studien deutlich ansteigen (Henaine et al., 2008). Ahnliche

Beobachtungen werden auch von anderen Gruppen geteilt:

Naimo et al berichteten Uber eine 65% Re-OP Rate an der Truncusklappe nach im
Mittel 2,4 Jahren (P. S. Naimo et al., 2018). Auch die Kollegen Kaza et al und Gellis et
al zeigten hohe Re-OP Raten mit bis zu 50% innerhalb von 5 Jahren (Gellis et al.,

2020; Kaza et al., 2010).
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Konkludierend l&sst sich feststellen, dass die chirurgischen Techniken der
Truncusklappenplastiken zwar eine enorme Weiterentwicklung erfahren haben (P.
Naimo & Konstantinov, 2021; P. S. Naimo et al., 2018; Naito et al., 1992), die primére
hochgradige Truncusklappeninsuffizienz aber weiterhin ein Problem darstellt. Die
Frage, welche Klappen man bereits initial angehen sollte und bei welchen ein
Zuwarten und Beobachten nach Korrektur-OP angebracht ist, ist eminent aber im
Detail noch nicht beantwortet. Die Daten dieser Studie und weiterer Arbeiten zeigen,
dass ein initialer Truncusklappenersatz mit hoher Mortalitdt einhergeht. Zusatzlich
besteht die Problematik des Klappenmaterials. Falls ein Patient zu klein fir eine
mechanische Prothese sein sollte, wird oftmals auf ein Homograft zurtickgegriffen. Die
Ergebnisse dafir sind aber nicht zufriedenstellend und eine frihzeitige Fehlfunktion
der Klappe haufig (Bove et al.,, 1993; Brown et al.,, 2001; Elkins et al., 1990;
McElhinney et al., 2000). AuBerdem sind priméare plastische Korrekturen nur in
wenigen Fallen ausreichend und kdnnen einen erneuten Eingriff, der meist mit einem
mechanischen Klappenersatz einhergeht, selten verhindern. In Anbetracht der
Tatsache, dass die Mortalitédt bei Verlaufseingriffen, sehr gering ist, sollte auch bei
mittel-hdhergradigen Insuffizienzen die initiale Truncusklappenplastik  kritisch
abgewogen werden. Bei stark dysplastischen oder polyp6s veranderten Klappen mit
hochgradiger Dysfunktion, bei der eine Operation unumganglich ist, sollte so haufig
wie mdglich eine plastische Korrektur erfolgen, um die o.g. Schwierigkeiten des

Ersatzes zu umgehen.
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4.3 Re-Operationen

43.1 Die Herausforderung der RVPA Verbindung

Sowohl in dieser Studie als auch in der Vergleichsliteratur zeigt sich, dass ein
optimales Conduit fir die RVPA Verbindung nicht existiert. Jedes bisher implantierte
Conduit muss mindestens einmal im Leben, eher aber haufiger, getauscht werden. Die
neonatale Korrektur beglnstigt diese Tatsache noch mehr, so dass bei

Truncuspatienten die hdufigsten RVPA Conduitwechsel im DHM durchgefuhrt werden.

Bleibt die Frage, welches der aktuell zur Verfligung stehenden Conduits am besten
geeignet ist, um die Kinder méglichst spéat ihrer ersten Re-OP am Conduit zuzufihren,
so dass dann ein Conduit in ErwachsenengréBe gewéahlt werden kann. Fur das hier
prasentierte Kollektiv lautet die Antwort, dass retrospektiv Xenografts die schlechteste
Prognose haben. Hierbei fallen besonders das Hancock und das Shelhigh Conduit
negativ auf, die im Mittel nach 6,3 + 0,6 bzw. sogar nach 1,2 + 0,4 Jahren reoperiert
werden mussten. Diese kurze Lebensdauer bei kleinen Kindern und kleinen Diametern
ist bei sémtlichen Vitien mit RVOT Rekonstruktionen und so auch bei TAC Patienten
ist bereits mehrfach beschrieben worden (Boethig et al., 2005; Reddy et al., 1995;

Tlaskal et al., 2010; Vitanova, o. J.).

Die Homografts, und hier insbesondere das Pulmonalisallograft zeigte mit 12,1+3,1
Jahren die langste mittlere Freiheit von der Re-OP am RVPA Conduit. Damit hielt es
fast doppelt so lang wie die Hancock Conduits. Auch das konnte bei vergleichbaren
Publikationen nachgewiesen werden, so dass, wenn mdglich, ein pulmonales Allograft
gewahlt werden sollte (Dearani et al., 2003; Niwaya et al., 1999; Tweddell et al., 2000).
Kritisch anzumerken ist, dass in unserer Serie nur 15 pulmonale Allografts implantiert
wurden und daher die Anzahl der Events zu gering war, um eine statistische

Signifikanz explizit fir das pulmonale Allograft anzuzeigen. Das gelang fir das deutlich
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haufiger implantierte aortale Allograft im direkten Vergleich zum Hancock Conduit
(p=0,015). Obwohl beim Aortenallograft die mittlere Zeit bis zur Re-OP bei 11,3 + 1,5

Jahre lag, also etwas kiirzer im Vergleich zum pulmonalen Graft.

Bekannterweise ist jedoch die Verfligbarkeit von Allografts auf Grund von gesetzlichen
Regularien und reduzierter Spenderbereitschaft gering und es ist kaum mdglich, sich
auf das Vorhandensein eines solchen Conduits zu verlassen. Zudem stehen kaum
Homografts in den ,kindlichen“ GréB8en mit Durchmessern von weniger als 14mm zur
Verfigung. Um die passenden GroBe zu erreichen missen Verkleinerungen zum
Beispiel durch Bicuspidalisierung vorgenommen werden, wodurch regelmaBig gute

Ergebnisse erzielt werden (Cleuziou et al., 2016; Francois et al., 2018).

432 Klappenlose RVPA Verbindung

Auf Grund der geringen Verflgbarkeit von Allografts und um ein individuelles
Anpassen der GroBe der RVPA Verbindung zu ermdéglichen, wurden seit 2008
klappenlose Verbindungen aus gluteraldehydfixiertem Perikardpatch und GoreTex

Membran implantiert.

Wir konnten in dieser Serie keine erhdhte Mortalitét fiir die klappenlosen Conduits,
weder frihpostoperativ noch im Verlauf des bisherigen Follow-Ups feststellen. Zwei
Kinder mit klappenlosen Conduits verstarben nach 20 Tagen und 2,5 Monaten. Beide
hatten zuséatzlich schwerwiegende Begleiterkrankungen und waren praoperativ
intubiert und beatmet mit Hinweisen auf eine ausgepragte pulmonale Hypertonie. Dies
kénnten Parameter sein, um von einer klappenlosen Verbindung abzusehen, da eine
freie Pulmonalisinsuffizienz diesen Kindern den bereits vorbelasteten rechten Ventrikel
noch zusétzlich belasten kann. Gruppen, die am Ende der 1990er Jahre Erfahrungen
mit direkten Anastomosen und klappenlosen Verbindungen gemacht hatten,

berichteten Uber deutlich héhere postoperative Letalitdt und flhrten diese ebenfalls
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unter anderem auf unkontrollierbare pulmonalhypertensive Krisen zuriick (Brown et al.,

2001; Danton et al., 2001; Lacour-Gayet et al., 1996).

Einen Hauptvorteil dieser Art der RVPA-Konnektion haben die Erfinder und andere
Verfechter in der deutlichen geringen Re-Interventionsquote gesehen. Eine nicht
vorhandene Klappe kann nicht kalzifizieren und zeigt daher deutlich seltener die zur
Re-OP flihrenden Stenosen (Chen et al., 2005; Danton et al., 2001; Derridj et al., 2020;
Lacour-Gayet et al., 1996). Diese Beobachtung konnte bei diesem Kollektiv nicht
nachvollzogen werden. Zumindest fir die ersten Jahre nach OP liegt die Quote der
Re-Operationen zwischen den Allo- und den Xenografts und zeigt keinen signifikanten

Unterschied (siehe auch Abb. 3.20).

In unserem Kollektiv gibt es beziiglich der Freiheit von Re-OP am RVPA Conduit
keinen Unterschied zwischen den klappentragenden und klappenlosen Patienten.
Nach 5 Jahren weisen die klappentragenden einen Wert von 65,5+4,6% auf, die
klappenlosen 63,2+11,4, p=0,22). Der Vergleich zwischen den Subgruppen (Allograft,
Xenograft und Klappenlos) erbrachte einen statistisch signifikanten Vorteil der
Allografts gegeniliber den Xenografts (p=0,024), die klappenlosen Conduits zeigten

hierbei keinen klaren Unterschied.

Limitiert ist die Vergleichbarkeit der Studien durch unterschiedliche OP Methoden. Die
hier gezeigten Patienten hatten im Gegensatz zu anderen Zentren keine direkte
Verbindung, wie sie von Chen et al oder Danton et al verwendet wurde. Im letzteren
Fall wurden partiell ein Teil des linken Vorhofohres oder ein Anteil der nativen
Pulmonalarterie verwendet wurde um die Konnektion zu erreichen (Chen et al., 2005;
Danton et al., 2001; Nemoto et al., 2011). Insgesamt waren die jeweils berichteten
Fallzahlen jedoch gering und das Follow Up betrug nicht mehr als 5 Jahre, so dass

allen Studien zufolge die Langzeiterfahrungen fehlen.

99



Diskussion

Bei geringeren Re-OP Raten trugen bei den Kollegen vor allem eine Distension der
Pulmonalarterie zu Stenosen im Bereich der Bifurkation und damit zu einem deutlich
erhdhten Interventionsbedarf bei (Danton et al., 2001; Honjo et al., 2007). Um diese
Schwierigkeit zu umgehen, wurde in dieser Serie keine direkte Verbindung zwischen
der Pulmonalarterie und dem rechten Ventrikel erstellt, so dass ein extensiver Zug auf
die LungengefaBe verhindert wurde. Trotzdem zeigte sich auch in dieser Studie eine
deutliche Tendenz zur erhéhten Re-Interventionsrate (nur Katheterinterventionen) bei
den klappenlosen Conduits. Von den 26 Patienten mit einer klappenlosen Verbindung
erhielten 15 Patienten insgesamt 23 Re-Interventionen im Herzkatheter (11x
Dilatation/Stenting des Conduits, 12x Dilatation/Stenting der Pulmonalarterie). Nach 5
Jahren lag die Freiheit von Re-Intervention in der Gruppe der klappenlosen Conduits
bei 43,9+411,0% vs. 87,0+3,1% bei den klappentragenden Conduits. Statistisch war
dieser Unterschied hochsignifikant (p=0,001, HR 2,41, 95%CI 1,40-4,14 im Vergleich
zu Xenografts und p<0,00, HR 8,21, 95% CI 3,88-17,38 im Vergleich zu Homografts).

Das ist als deutlicher Nachteil der klappenlosen Verbindungen zu betrachten.

Es bleiben aber ungeklarte Fragen zu diesen Patienten ohne Klappe in
Pulmonalisposition, vor allem bezlglich des Einflusses einer freien
Pulmonalisinsuffizienz auf die weitere Entwicklung des rechten Ventrikels und
mdgliche Spatkomplikationen. Der Meinung der Autorin nach, braucht es ein sehr
engmaschiges Monitoring und einen genauen Blick auf die rechtsventrikulare
Dimensionen, welche bei Sduglingen nicht immer ohne weiteres zu bestimmen sind
und teilweise fehlerbehaftet sein kdénnen. Nur so kann man frihzeitig eine
Verschlechterung zu erkennen und mittels Implantation eines klappentragenden
Conduits entgegensteuern. Studien an Patienten mit einer Fallot'schen Tetralogie
haben starke Hinweise daflr ergeben, dass eine langerfristige Pulmonalisinsuffizienz

eine Pradisposition fur Arrhythmien, Rechtsherzinsuffizienzen und damit verbunden
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erhdhter Mortalitdt sein kann (Gatzoulis et al., 2000). Fir die Klarung dieser
Ungewissheiten  braucht es jedoch  Studien mit deutlich langeren

Nachbeobachtungszeiten und gréBeren Fallzahlen.

43.3 RVPA Grofse

Unabhangig von der Art des Conduits bleibt der geringe Durchmesser zum Zeitpunkt
des Einbaus bzw. das junge Alter der Kinder ein unabhangiger Risikofaktor fur die
frihe Re-OP, sowohl in dieser Studie als auch in den Vergleichspublikationen (Brown
et al.,, 2001; Heinemann et al., 1993; Sinzobahamvya et al., 2008). Gleichzeitig kann
ein primdr zu groB gewahltes Conduit zu hdmodynamischen Komplikationen flhren,
da zum einen die Ventrikulotomie gréBer ausfallen muss und zum anderen ein groBer
Teil des Schlagvolumens in dem Conduit verschwinden kann, welches sich
»aneurysmatisch“ an den Ventrikel anschlieBt. Auch gibt es Hinweise dafir, dass ein
Uberdimensioniertes Conduit die Re-Operationsraten nicht wegweisend senkt, da
nicht ausschlieBlich das somatische Wachstum zu einer Conduitdysfunktion fihrt
(Hanley et al., 1993; Karamlou et al., 2005; Wells et al., 2002). Auch in der hier
vorgestellten Studie gibt es keinen Hinweis dafir, dass ein gréBer gewahltes Conduit
eine langere Lebensdauer aufweist. Nachteilig kann sich ein kleiner Durchmesser aber
auf die Mdglichkeit auswirken eine transkutane Katheterklappe (wie z.B. die
Melodyklappe) zu implantieren. Bei insgesamt 5 Patienten konnte eine Melodyklappe
als erster Klappenwechsel nach durchschnittlich 12,0 Jahren durchgefthrt werden. 2
der 5 Patienten hatten initial eine klappenlose Verbindung mit 7mm Durchmesser.
Dieses Vorgehen kann sicherlich nicht als Standard angesehen werden, aber es
ermoglicht doch alternative Behandlungsoptionen und im Individualfall eine lange

Freiheit von operativen Eingriffen am RVPA Conduit.
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Schlussendlich fiinren diese Uberlegungen dazu, beim Neonaten, wenn verfiigbar
einen an das Gewicht des Kindes angepassten Pulmonalisallograft zu benutzen. Sollte
das nicht der Fall sein und keine Kontraindikationen flir ein klappenloses Conduit
vorliegen, wirde man diese Methode einem Xenograft vorziehen. Dies muss allerdings
ein engmaschiges Monitoring und intensive echokardiografische Beurteilung des
rechten Ventrikels beinhalten und ggf. auch mit regelméBigen MRT Untersuchungen
durchgefuhrt werden, um die Untersuchung zu standardisieren und eine bessere

Vergleichbarkeit herzustellen.

Eine genaue Analyse des Patienten und seines Risikoprofils, wie zum Beispiel das
Vorhandensein einer Dilatation des Aortenbulbus, die GréBe der Pulmonalarterien und
der Verlauf der Coronarien missen streng abgewogen werden, bevor die
Entscheidung fir die Art der RVPA Verbindung getroffen wird. Letztlich werden aber
prospektiv randomisierte Studien mit regelmé&Bigen Volumetrien des rechten Ventrikels

notwendig sein, um die Uberlegenheit eines Conduits zu beweisen.

44 Follow Up

Bei steigenden Uberlebensraten bekommt die weitere Entwicklung der Patienten,
sowohl in Bezug auf ihre kdrperliche Morbiditdt und Leistungsfahigkeit als auch auf
die neurokognitiven und sozialen Funktionen, eine zunehmende Bedeutung. Bisher
sind einige Studien veréffentlich worden, die Hinweise auf eine reduzierte
Belastbarkeit und einen geringeren physio-funktionellen Status bei erwachsenen
Patienten mit angeborenem Herzfehlern (EMAH) ergaben (Crossland et al., 2005;
Kempny et al., 2012). Zum Beispiel zeigten Crossland et al, dass die
Arbeitslosenquote, insbesondere die der Langzeitarbeitslosen, bei EMAH bis zu 5x
héher lag als bei der Kontrollgruppe (Crossland et al., 2005). Kempny et al konnten fir

diverse korrigierte Vitien eine reduzierte Belastbarkeit, quantifiziert durch die max. 02
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Aufnahmekapazitdt VO2max das ventilatorische Atemaquivalent fir CO2 VE/VCO2,

nachweisen (Kempny et al., 2012).

In der vorliegenden Arbeit konnten keine spiroergometrischen Daten analysiert
werden, da diese Untersuchung nur bei einem geringen Anteil der Patienten
durchgefuhrt wurde. Jedoch wurde der NYHA Status erhoben, der eng mit den
objektivierbar erhobenen Daten von Belastungsuntersuchungen korreliert (Bredy et al.,
2018). Somit ist davon auszugehen, dass fast 2/3 der nachbeobachteten Patienten
einen guten bis sehr guten Funktionsstatus aufzeigen. Dies geht Hand in Hand mit den
Daten von Brown et al und Asagai et al (Asagai et al., 2016; Brown et al., 2001), die

ebenfalls etwa 2/3 der nachbeobachteten Patienten in der NYHA | Klasse sahen.

Da der rein kdrperliche Funktionsstatus nur einen Aspekt des menschlichen Daseins
darstellt, gibt dieser nicht ausreichend Informationen zur Zufriedenheit und der
Qualitdt des Lebens von operierten Patienten wieder. Die psychoemotionale
Belastung eines angeborenen Vitiums und die begleitenden individuellen Fragen und
Herausforderungen lassen sich nur schwer erfassen und vergleichen. In wenigen
Studien wurde dies mit verschiedenen Fragebdgen untersucht. O'Byrne et al zeigten,
in einer kleinen Studienpopulation von 25 Patienten, dass Patienten mit einem TAC
deutliche EinbuBen der korperlichen und kardialen Leistung aufweisen, die
zusammengenommen eine Reduktion der gesundheitsbezogenen Lebensqualitéat
bedingt. Jedoch war der psycho-soziale Funktionsstatus nicht statistisch signifikant
erniedrigt (O’Byrne et al., 2013). Eine aktuelle Publikation von Tay et al aus Melbourne
vergleicht mittels des SF-36 Fragebogens die Lebensqualitdt von 73 erwachsenen
TAC Patienten. Obwohl diese teilweise Defizite in einzelnen Subkategorien aufwiesen,
war die Gesamtzufriedenheit mit der Lebensqualitét nicht signifikant unterschiedlich
zu gesunden Australiern gleichen Alters oder Patienten nach arterieller Switch

Operation, die deutlich weniger Re-Eingriffe hatten (Tay et al., 2019). Die hier
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vorliegenden Daten haben nicht im Detail eine Auswertung des Befindens der
Patienten vorgenommen, es zeigte sich jedoch durch die objektivierbaren Parameter
eine gewisse Belastung der Patienten: Gut die Halfte der Lebenden musste zum
Zeitpunkt der Nachuntersuchung Medikamente einnehmen. Das sind deutlich mehr im
Vergleich zur Gesamtbevdlkerung. Laut einer FORSA Umfrage von 2015 nehmen 21%
der 18-30-J&hrigen ein Medikament ein, bei Kindern ist die Zahl noch geringer (forsa
main Marktinformationssysteme GmbH, 2015; Knopf et al., 2019). Auch das Auftreten
von Arrhythmien ist mit knapp 25% deutlich haufiger als bei herzgesunden Kindern

und Jugendlichen (Doniger, 2006).

Aus diesen Erkenntnissen lasst sich schlieBen, dass die korperliche Ausdauer und
Leistungsfahigkeit bei Zustand nach TAC Korrektur und den nachfolgenden Eingriffen
zumindest teilweise reduziert und durch Medikamenteneinnahmen und ggf.
Arrhythmien die Morbiditatsrate erhdht ist. Ob und inwieweit das aber die individuell
empfundene Lebensqualitat beeintrachtigt oder  einen Einfluss auf
Lebensentscheidungen der Individuen hat, ist aktuell nicht hinreichend geklart. Fir
eine suffiziente und ganzheitliche Aufklarung der Betroffenen und der Eltern,
insbesondere bei bereits préanatal diagnostizierten Vitien, kann jedoch ein besseres
Verstdndnis dieser Fragen hilfreich sein, um eine informierte und fundierte
Entscheidung zu treffen. Daher sollten vor diesem Hintergrund weitere Studien zu

Frage der Lebensqualitét erfolgen.

Erschwert werden die Beurteilungen durch eine verhdltnismaBig hohe Quote an
Kindern, die zuséatzlich zum Herzfehler eine genetische Aberration aufweisen. In dieser
Studie zeigten 25% aller Patienten genetische Aberrationen, in der Ara nach 1998
waren es sogar 40%. Je nach Schweregrad der neurologischen Einschréankungen sind
sowohl Belastungsuntersuchungen als auch die ausfiihrliche und eigensténdige

Bearbeitung eines Fragebogens nicht hinreichend mdglich. Ebenso fehlen
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Vergleichsdaten und altersnormierte Kollektive, um eine Einordnung der Befunde zu
gestatten. Nichtsdestotrotz sollten weitere Bestrebungen erbracht werden, um das

Gesamtbefinden von TAC Patienten Uber die Jahre hinweg zu erforschen.

Die Erfassung von echokardiografisch erhobenen Messwerten stellt ebenfalls eine
zwar wichtige Sdule der Nachbeobachtung dar, bringt aber Herausforderungen im
Hinblick auf die Einordnung mit sich. Da so gut wie alle Studien retrospektiven
Charakters sind und die Nachuntersuchungen nicht untersucher- oder
zentrumsgebunden sondern durch die jeweils nachsorgenden Kardiologen erfolgen,
gilt dies sowohl fur die hier beschriebenen Daten wie auch fir eine hohe Anzahl
weiterer Publikationen (Brizard et al., 1997; Brown et al., 2001; Rajasinghe et al.,

1997).

Grundsatzlich  erschweren untersucherabhdngige Messmethoden und die
Dokumentation dieser die Vergleichbarkeit. Bei erschwerten Schallbedingungen ist
auBerdem eine den Anforderungen genigende Darstellung und Anlotung von
Gradienten nicht gleichermaBen mdglich. Zusatzlich liegen kaum Vergleichsstudien
vor, die Aussagen zu spezifischen kardialen Funktionen geben, da der Fokus meist auf

die Mortalitat und Re-Operationen gerichtet ist.

Dies vorweg erwahnt, zeigen die hier vorgestellten Patienten zum Zeitpunkt der
Nachbeobachtung zu etwa 90% echokardiographisch eine gute links- bzw.
rechtsventrikuldre Funktion ohne statistisch nachweisbare Einschrdnkungen tber die
Jahre hinweg. Ahnliche Werte berichten die Kollegen Vohra et al und Ullmann et al
(Ullmann et al., 2003; Vohra et al., 2010). Auch Naimo et al haben 2015 132 Patienten
untersucht, die eine TAC Korrektur Uberlebt haben und sahen bei 81,1% eine gute RV-
Funktion (P. S. Naimo et al., 2015) . Als Kontrast dazu zeigte eine aktuelle Studie, die
cardio-MRT Untersuchungen durchfiihrte, bei 20 Patienten eine deutlich veranderte

und reduzierte linksventrikuldre Funktion wie auch eine Dyssynchronie (Stone et al.,
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2020). Dies gibt Hinweise darauf, dass echokardiografisch nicht alle Einschrankungen

erkannt werden kdénnen.

Bemerkenswerterweise sind bei den Patienten mit einem klappenlosen Conduit und
damit einer freien Pulmonalisinsuffizienz keine nachweisbare RV-
Funktionseinschrankungen aufgetreten. Eine wahrscheinliche Erklarung liegt in der
deutlich héheren Rate an rechtsventrikularen Hypertrophien, die als Reaktion auf die
initiale Druckbelastung auftreten und Uber eine gewisse Zeit hinweg die Funktion
sicherstellen. Zu vermuten ist, dass vor einer Dilatation und ggf. Verschlechterung der

Funktion der RVPA Conduitwechsel erfolgt.

Die Betrachtung der RVPA Beschaffenheit zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung
zeigte zu erwartende Befunde: 4/5 der implantierten Klappen wiesen eine
Stenosekomponente auf und 2/3 eine Insuffizienz, wobei beide Dysfunktionen zumeist
mild ausgepragt waren. Sehr &hnliche Daten prasentierte Naimo et al, wobei dieses
Team eine deutlich geringere Rate an klappenlosen Verbindungen vorstellte und damit
auch die Rate an RVPA Insuffizienzen geringer war (P. S. Naimo et al., 2015). Bei der
Analyse féllt auf, dass die Kombination aus Stenose und Insuffizienz auch bei den
klappenlosen Verbindungen darstellbar war, wobei die Stenosen haufig distal, am

Ubergang zu den Pulmonalarterien auftraten.

Auch die Truncusklappe wies zu einem hohen Anteil eine Insuffizienz auf. Fast 70%
der Patienten zeigten eine mindestens milde Undichtigkeit, immerhin noch 20% eine
moderate bis hochgradige. Préoperativ hatten 69 Uberlebende (53,4%) eine
unauffallige Truncusklappe, im Verlauf der Nachbeobachtungszeit bekamen 11 von
diesen Patienten eine Truncusklappen Operation, von den verbliebenen 58 Patienten
hatten zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung nur noch 16 (12,4%) weiterhin eine
suffiziente Klappenfunktion, so dass man von einer weiteren Degeneration unabhangig

von den Re-Eingriffen an der Klappe ausgehen muss. Dies ist eine Beobachtung, die
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auch andere Kollegen in Studien gemacht haben (Gellis et al., 2020; McElhinney et al.,
1997; Rajasinghe et al., 1997). Im Gegensatz dazu, haben Henaine et al gezeigt, dass
eine initiale Truncusklappeninsuffizienz, vor allem wenn sie nur mild-moderat
ausgepragt war, nach der Korrektur OP eine Verbesserung aufweisen kann (Henaine
et al,, 2008) und nicht zwangsldufig mit einer Verschlechterung einhergeht. Die
Nachbeobachtungszeit war bei dieser Studie jedoch deutlich kirzer (im Mittel 8,2
Jahre), so dass eine Degeneration auch erst im weiteren Verlauf aufgetreten sein

konnte.

In der hier vorliegenden Studie wurde die Truncusklappenfunktion nicht im
kurzzeitigen Intervall nach der OP beurteilt bzw. dokumentiert. Die Umstellung der
Hamodynamik durch die Volumenminderung und den erhéhten diastolischen Druck
kann eine Truncusklappendysfunktion sowohl verbessern als auch verschlechtern.
Daher ist die Funktion kurz nach Korrektur prognostisch wahrscheinlich wichtiger als
die praoperative. Das betrifft sicherlich nicht die stark dysplastischen und hoch- bis
hdchstgradig dysfunktionalen Klappenvitien. Insbesondere die leichtgradigen und
unauffélligen Klappen sollten jedoch friih-postoperativ. engmaschiges Monitoring

erfahren.
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5 Zusammenfassung

Das hier vorliegende Kollektiv ist zum Zeitpunkt der Verschriftlichung das gréBte
Single-Center Kollektiv, welches den Langzeitverlauf von Kkorrigierten Truncus

arteriosus communis Patienten dokumentiert und in ihren Einzelheiten analysiert.

Das Kollektiv hat neben dem reinen Vitium h&ufig diverse zusétzliche Erkrankungen,
insbesondere genetische Aberrationen, die adressiert und berlcksichtigt werden

mussen.

Die Arbeit zeigt detailliert die Herausforderungen, die mit der Behandlung dieses
angeborenen Herzfehlers verbunden sind, welche in den letzten vier Jahrzehnten eine
sehr positive Entwicklung genommen hat und nun ein Uberleben nach neonataler
Korrektur von Uber 90% ermdéglicht. Gleichzeitig haben Risikofaktoren wie eine
hochgradige Dysplasie und Fehlfunktion der Truncusklappe, ein geringes Gewicht zur
OP und die préoperative Beatmungspflichtigkeit weiterhin einen signifikanten Einfluss
auf den postoperativen Verlauf und das Uberleben. Eine préoperative Einschatzung
des Risikos mittels ACC ist eine valide Methode, um sowohl das versorgende Team

als auch die Eltern adaquat aufzuklaren und vorzubereiten.

Trotz vielféltiger Alternativen, bleibt die RVPA Verbindung mit der nachfolgenden
Pflicht zu mehrfachen operativen Wechseln ein Morbiditatsrisiko, wenn auch keine
Todesfélle im Zusammenhang mit einem RVPA-Wechsel aufgetreten sind. Jedes
bisher vorhandene Conduit muss innerhalb der ersten Jahre nach OP operativ
angegangen werden, wobei in dieser Studie Xenografts die friihesten Re-OP Zeiten
aufweisen. Als Alternative zu den nicht in suffizienter Anzahl vorhandenen Homografts
kann eine klappenlose Verbindung aus einem Perikard-und GoreTex Patch implantiert

werden. Diese weisen ebenso gute Mortalitdts- und Re-Operationsraten auf wie
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Homografts, fihren jedoch deutlich hdufiger zu Katheterinterventionen auf Grund von
Stenosen im Bereich der Pulmonalarterien und des Conduits selbst. AuBerdem ist
bisher noch unklar, welche Langzeitfolgen die freie Pulmonalisinsuffizienz auf die
Funktion des rechten Ventrikels hat, so dass hierzu noch weitere prospektive Studien

durchgefihrt werden muissen.

Bezlglich der Truncusklappe zeigte dieses Kollektiv eine erhdhte Mortalitdtsrate bei
hochgradiger Insuffizienz oder einem kombinierten Klappenvitium sowie nach initialem
Truncusklappenersatz. AuBerdem fand sich eine progressive Verschlechterung von
préaoperativen mild-moderaten Undichtigkeiten und auch den bereits voroperierten
Truncusklappen, so dass im weiteren Verlauf eine erneute operative Korrektur bzw. ein
Truncusklappenersatz notwendig wurde. Daraus lasst sich schlieBen, dass eine initiale
Truncusklappen OP nur bei héhergradiger Insuffizienz erfolgen sollte und wenn

mdglich ein initialer Ersatz vermieden werden sollte.

Wurde ein Patient postoperativ aus dem Krankenhaus entlassen, so zeigen die Daten
eine sehr hohe Chance des Uberlebens bis in die vierte Lebensdekade. Bei etwa 90%
konnte eine echokardiographisch normwertige biventrikuldre Funktion nachgewiesen
werden. Zwar zeigen etwa 1/3 der Patienten eine leicht eingeschrankte kdrperliche
Leistungsfahigkeit und insgesamt einen erhéhten Bedarf medikamentdser Therapie
sowie durch Begleiterkrankungen und neurologische Defizite eine erhdhte Morbiditat,
doch ist die subjektiv empfundene Lebensqualitdt des Einzelnen dadurch nicht

zwingend reduziert.

Der weitere Fokus wissenschaftlicher Forschung in diesem Bereich sollte sich zum
einen auf die Entwicklung eines mitwachsenden, aus patienteneigenen Zellen
bestehenden und langhaltenden RVPA Conduit richten, um die Morbiditdt und
zusétzliche Belastung durch Re-Operationen zu verringern. AuBerdem muissen

prospektive Studien mit standardisierten, ggf. MRT-gestlitzten Messmethoden die
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Ventrikel-und Klappenfunktion objektivieren und dadurch den optimalen Zeitpunkt
zum Wechsel eines klappenlosen RVPA Conduits bzw. zur Korrektur der

Truncusklappe herausarbeiten.

Zuletzt sind mehr Studien zur Analyse von Lebensqualitdt und sozio-kultureller
Teilhabe jugendlicher und erwachsener Truncus arteriosus communis Patienten
erforderlich, die ein tieferes Verstdndnis von den Auswirkungen des
kinderherzchirurgischen Tuns verschaffen. So ist eine individuell angepasste, von
globalem Verstandnis gepragte, Aufkldrung, Therapie und Begleitung des Patienten

und seiner Familie moéglich.
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7 Anhang

7.1 Abbildungsverzeichnis

Abbildung 1.1 Schematische Darstellung eines TAC (LA= linkes Atrium, RA =
rechtes Atrium, MV=Mitralklappe, LV = linker Ventrikel, RV = rechter Ventrikel,
TV=Trikuspidalklappe, Ao= Aorta, MPA=Pulmonalarterie, SVC = Vena cava
superior, IVC = Vena cava inferior). (Center for Disease Control and Prevention,
2022) 2
Abbildung 1.2 Einteilung des TAC nach Collett und Edwards bzw. nach Van Praagh,
eigene Zeichnung 4
Abbildung 1.3 Einteilung des TAC in einen Pulmonalen Typ (A) und Aortalen Typ
(B), eigene Zeichnung, adaptiert an (Russell et al.,, 2011) 6
Abbildung 1.4 Intraoperativer Befund am schlagenden Herzen (TA=Truncus
arteriosus, MPA= Pulmonalarterie, VCS= Vena cava superior), eigenes Bildmaterial

12
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Bildmaterial 14
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eigenes Bildmaterial 16
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Bildmaterial 17
Abbildung 1.12 Homograft kurz vor Implantation, eigenes Bildmaterial 19
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eigenes Bildmaterial 19
Abbildung 1.14 Bicuspidalisierung eines Homografts mittels Entfernens einer
Tasche, eigenes Bildmaterial 22
Abbildung 1.15 Fertiges bicuspidalisiertes Homograft, eigenes Bildmaterial 22
Abbildung 1.16 Contegra Conduit (Quelle: FDA Report, 23.09.2014) 23
Abbildung 1.17 Melodyklappe innerhalb eines Contegra Conduits (eigenes
Bildmaterial) 24
Abbildung 1.18 Hancock Conduit, nativ (Medtronic Europe LTC) 25
Abbildung 1.19 Hancock Conduit nach Explantation (eigenes Bildmaterial) 25
Abbildung 1.20 Darstellung der Pulmonalarterien, dahinter die bereits gepatchte
Aorta (eigenes Bildmaterial) 28
Abbildung 1.21 Naht des Perikardpatches an die Pulmonalarterie als posteriore
Wand des Conduits, (eigenes Bildmaterial) 29
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Abbildung 1.22 Konnektion des Perikardpatches an die Ventrikulotomie, (eigenes
Bildmaterial) 29
Abbildung 1.23 Platzierung des GoreTex-Patches (GP) an die Pulmonalarterie als
anteriore Conduitwand und Anpassen des Durchmessers mit Hilfe einer 8mm

Olive, (eigenes Bildmaterial) 30
Abbildung 1.24 Fertigstellung des Conduits mit Anpassen des Durchmessers an die
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