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Einleitung	

	

Chirurgische	 Eingriffe	 im	 Bereich	 der	 Atrioventrikularklappen	 (AV-Klappen)	 im	 Kindesalter	

gehören	 mit	 zu	 den	 komplexesten	 Prozeduren	 in	 der	 Kinderherzchirurgie.	 Vitien	 dieser	

Klappen	 stellen	 aufgrund	 der	 multifaktoriell	 bedingten,	 hochkomplexen	Morphologie	 und	

Heterogenität	 eine	 besondere	 Herausforderung	 für	 die	 chirurgischen	

Rekonstruktionsmöglichkeiten	in	der	Kinderherzchirurgie	dar.	Pathologische	Veränderungen	

der	 AV-Klappen	 bei	 neonatologischen	 und	 pädiatrischen	 Patienten	 liegen	 häufig	 in	

Kombination	 mit	 weiteren	 angeborenen	 Fehlbildungen	 (z.B.	 hypoplastisches	

Linksherzsyndrom,	Shone-Syndrom,	kompletter	atrioventrikulärer	Septumdefekt)	vor,	sodass	

eine	Standardisierung	der	chirurgischen	Rekonstruktionsverfahren	dieser	Klappen	nur	schwer	

möglich	ist,	im	Gegensatz	zur	systematisierten	AV-Klappenrekonstruktion	nach	Carpentier	im	

Erwachsenenalter	 [1].	 Ein	 weiterer,	 wichtiger	 Unterschied	 zur	 AV-Klappenchirurgie	 im	

Erwachsenenalter,	ist,	dass	neben	der	Klappenpathologie,	vor	allem	das	Alter	des	Kindes	und	

die	strukturelle	Integrität	des	Klappenapparates	zum	Zeitpunkt	des	AV-Klappeneingriffes	eine	

entscheidende	 Rolle	 spielt.	 Somit	 wird	 die	 Haltbarkeit	 der	 AV-Klappenrekonstruktion	 im	

Kindesalter	 neben	 der	Morphologie	 des	 Klappenvitiums	maßgeblich	 durch	 das	 somatische	

Wachstum	 des	 Kindes,	 sowie	 der	 vergesellschafteten	 kongenitalen	 Anomalien	 beeinflusst.	

Bisherige	 Studien	 zur	 Haltbarkeit	 nach	 chirurgischer	 AV-Klappenrekonstruktion	 sind	

gekennzeichnet	 durch	 kleine,	 inhomogene	 Patientenkollektive	 hinsichtlich	 der	

Klappenpathologien,	 der	 weiteren	 angeborenen	 Fehlbildungen,	 und	 der	 verwendeten	

chirurgischen	 Techniken	 [2-4].	 So	 variieren	 die	 publizierten	 Angaben	 bezüglich	 der	

Haltbarkeitsdauer	 nach	 AV-Klappenrekonstruktion:	 eine	 Freiheitsrate	 von	 Reoperation	 20	

Jahre	nach	kongenitaler	Mitralklappenrekonstruktion	von	77%	[5],	eine	21	%-ige	Inzidenz	von	

Reoperation	 12	 Jahre	 nach	 Trikuspidalklappenrekonstruktion	 bei	 Kindern	 mit	

hypoplastischem	Linksherzsyndrom	[6]	oder	eine	Freiheitsrate	von	Reoperation	10	Jahre	nach	

Rekonstruktion	der	gemeinsamen	Atrioventrikularklappe	beim	kompletten	atrioventrikulären	

Septumdefekt	 von	 62%	 [7].	 Eine	 Rekonstruktion	 der	 AV-Klappe	 sollte	 jedoch	 immer	

angestrebt	werden,	da	der	prothetische	Klappenersatz	mit	deutlichen	Nachteilen	für	das	Kind	

verbunden	ist.	Zum	einen	mit	einer	stark	erhöhten	perioperativen	Mortalität	von	14-29%	[8,	

9]	 und	 zum	 anderen	 mit	 einem	 15-44%	 erhöhten	 Risiko	 für	 die	 Notwendigkeit	 eines	

permanenten	Herzschrittmachers	[8,	9].	Zusätzlich	kommt	es	durch	das	Wachstum	des	Kindes	
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zwangsläufig	 zu	 einem	 Patienten-Prothesen-Mismatch,	 woraufhin	 eine	 größere	

Klappenprothese	implantiert	werden	muss.	Bei	einem	mechanischen	Klappenersatz	ist	zudem	

die	lebenslange	orale	Antikoagulation	mit	erhöhtem	Einblutungsrisiko	als	Nachteil	zu	nennen.	

Um	 eine	 klare	 Aussage	 über	 das	 Ergebnis	 verschiedener	 chirurgischer	

Rekonstruktionstechniken	der	AV-Klappen	im	Kindesalter	zu	treffen,	wurden	an	unserer	Klinik	

Studien	mit	gezielten	Fragestellungen	initiiert:	

I. Mitralklappenrekonstruktion	bei	Kindern	unter	10	Jahren:	Problem	oder	Erfolg?	

II. Trikuspidalklappenrekonstruktion	 bei	 Kindern	 mit	 hypoplastischem	

Linksherzsyndrom:	Einfluss	des	Zeitpunktes	und	des	Mechanismus	auf	das	Ergebnis	

III. Chirurgie	der	gemeinsamen	Atrioventrikularklappe	bei	Kindern	mit	funktionell		

singulärem	Ventrikel	

IV. Chirurgie	der	Atrioventrikularklappen	bei	Patienten	mit	univentrikulärem	Herz	und	

zwei	getrennten	Atrioventrikularklappen	
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Studie	I	

	

Mitralklappenrekonstruktion	bei	Kindern	unter	10	Jahren:	

							Problem	oder	Erfolg?	

	

	 	 	 	 	 	 Originaltitel:	

	 	 	 	

	 	 Mitral	Valve	Repair	in	Children	Below	Age	10	Years:	Trouble	or	Success?	

	

	

	 	 	 						Publiziert	in	The	Annals	of	Thoracic	Surgery	2020	

	

	

	

Erkrankungen	 der	Mitralklappe	 im	 Kindesalter	 können	 entweder	 angeboren	 sein	 oder	 als	

Spätfolge	eines	rheumatischen	Fiebers	auftreten.	Angeborene	Erkrankungen	der	Mitralklappe	

sind	 selten	mit	 einer	weltweiten	 Inzidenz	 von	 0.5%	 und	 treten	 häufig	 in	 Kombination	mit	

weiteren	 angeborenen	 Anomalien	 wie	 einem	 Ventrikelseptumdefekt,	 einer	 subvalvulären	

Aortenstenose,	 oder	 einer	 Aortenisthmusstenose	 auf	 [10-12].	 Pathologische	

Mitralklappenveränderungen	rheumatischer	Genese	sind	in	den	Industrieländern	mittlerweile	

selten,	 in	 Entwicklungsländern	 jedoch	 weiter	 häufig	 vorkommend	 [13].	 Krankhafte	

Veränderungen	 der	 Mitralklappe	 im	 Kindesalter	 betreffen	 unterschiedliche	

Klappenstrukturen.	Sollte	ein	fibrotischer	Ring	oberhalb	der	Klappensegel	vorliegen,	spricht	

man	von	einem	supramitralen	Ring,	eine	Sonderform	der	angeborenen	Mitralklappenstenose.	

Aufgrund	 der	 hohen	 morphologischen	 Komplexität	 und	 Variabilität	 der	 kindlichen	

Mitralklappenvitien	 bedarf	 es	modifizierter	 Rekonstruktionstechniken.	 Inzwischen	 konnten	

gute	 Ergebnisse	 bei	 der	 Mitralklappenrekonstruktion	 von	 angeborenen	 Vitien	 (6-Jahres	

Überleben:	85-86%,	6-Jahres	Freiheitsrate	von	Reoperation:	68-88%)	[2,	5]	und	rheumatisch	

bedingten	Vitien	(10-Jahres	Überleben:	87%,	15-Jahres	Freiheitsrate	von	Reoperation:	68%)	

[14]	veröffentlicht	werden.	

Wir	haben	in	einer	retrospektiven	Studie	die	Ergebnisse	nach	Mitralklappenrekonstruktion	bei	

50	Kindern,	die	zum	Operationszeitpunkt	jünger	als	10	Jahre	waren,	analysiert.	Bei	40	Kindern	



6 
 

lagen	 angeborene	Mitralklappenvitien	 vor	 und	 bei	 10	 Kindern	 erworbene	 Vitien.	 Bei	 den	

angeborenen	Vitien	lag	bei	78%	(31/40)	eine	Insuffizienz	und	bei	22%	(9/40)	eine	Stenose	vor.	

Ursächlich	 für	 eine	 Insuffizienz	 war	 vor	 allem	 eine	 Spaltbildung	 (Cleft)	 im	 Klappensegel,	

wohingegen	bei	der	Stenose	die	Pathologien	gleich	verteilt	waren	(Tabelle	1).	Verantwortlich	

für	 eine	 erworbene	 Mitralklappeninsuffizienz	 waren	 funktionelle	 Ursachen	 (ALCAPA-

Syndrom)	oder	endokarditisch	bedingte	Veränderungen	(Tabelle	2).	Die	Mitralklappe	wurde	

bei	allen	50	Kindern	initial	rekonstruiert	(Tabelle	2	und	3).										

	

Tabelle	1:	Charakteristika	und	Details	der	Pathologie	der	angeborenen	Mitralklappenvitien	

[15].	
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Tabelle	 2:	 Charakteristika	 und	 chirurgische	 Techniken	 bei	 Kindern	mit	 erworbenen	Mitral-

klappenvitien	[15].	

	

	
	

Tabelle	3:	Chirurgische	Techniken	bei	Kindern	mit	angeborenen	Mitralklappenvitien	[15].	
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Sechs	Jahre	nach	Rekonstruktion	der	angeborenen	Mitralklappenvitien	betrug	das	Überleben	

79%.	 Patienten	 mit	 Mitralklappeninsuffizienz	 zeigten	 ein	 geringen	 Überlebensvorteil	 im	

Gegensatz	 zu	 Patienten	 mit	 Mitralklappenstenose	 (85%	 vs	 60%,	 p=	 0.1).	 Die	 operative	

Mortalität	 und	 Spätmortalität	 betrug	 5%	 und	 10%.	 Nach	 angeborener	

Mitralklappenrekonstruktion	 musste	 die	 Klappe	 bei	 20%	 der	 Kinder	 mittels	 einer	

mechanischen	Prothese	ersetzt	werden	(Abbildung	1).			

	

	

Abbildung	1:	Klinischer	Verlauf	bei	Kindern	nach	angeborener	Mitralklappenrekonstruktion	

[8].	
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Sechs	Jahre	nach	Rekonstruktion	von	angeborenen	Mitralklappenvitien	überlebten	53%	der	

Kinder	 ohne	 erneute	 Operation	 und	 in	 39%	 der	 Fälle	 war	 eine	 Reoperation	 notwendig	

(Abbildung	2).	Acht	Prozent	der	Kinder	verstarben	nach	dem	primären	Eingriff	ohne	erneute	

Operation.			

	

Abbildung	2:	Kompetitive	Risikoanalyse	für	Tod	und	Reoperation	bei	Kindern	mit	angeborenen	

Mitralklappenvitien	[15].		

	

																		 	
	

Nach	Rekonstruktion	der	Mitralklappe	bei	erworbenen	Vitien	musste	bei	3	von	10	Kindern	die	

Mitralklappe	erneut	rekonstruiert	werden.	Die	Mortalität	in	dieser	Gruppe	betrug	0%.		
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Fazit	–	Studie	I	

	

Unsere	 Studie	bestätigt,	 dass	 bei	 der	Mitralklappenchirurgie	 im	Kindesalter	 am	Deutschen	

Herzzentrum	München	vor	allem	angeborene	Klappenvitien,	wie	die	Spaltbildung	im	Bereich	

des	Klappensegels,	eine	relevante	Rolle	spielen.	Erworbene	Vitien	aufgrund	endokarditischer	

Veränderungen	 oder	 funktioneller	 Genese	 sind	 nur	 bei	 einem	 Bruchteil	 der	 Patienten	

nachweisbar.	 Die	 Rekonstruktion	 der	 Mitralklappe	 ist,	 sowohl	 bei	 angeborenen	 als	 auch	

erworbenen	Vitien,	sicher	durchführbar	und	mit	einer	niedrigen	Mortalität	vergesellschaftet.	

Jedoch	müssen	über	ein	Drittel	der	Kinder	nach	initialer	Mitralklappenrekonstruktion	erneut	

an	der	Mitralklappe	operiert	werden.		
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Studie	II	

	

											Trikuspidalklappenrekonstruktion	bei	Kindern	mit	hypoplastischem	Linksherzsyndrom:	

	 	 					Einfluss	des	Zeitpunktes	und	des	Mechanismus	auf	das	Ergebnis	

	 	 	 	 	 	 	

Originaltitel:	

	 	 	 	

Tricuspid	valve	repair	in	children	with	hypoplastic	left	heart	syndrome:	impact	of		

																																											timing	and	mechanism	on	outcome	

	

	 	 							Publiziert	in	European	Journal	of	Cardio-Thoracic	Surgery	2020	

	

	

	

Das	hypoplastische	Linksherzsyndrom	(HLHS)	ist	ein	angeborener	Herzfehler	mit	Hypoplasie	

des	 linken	 Ventrikels,	Mitral-	 als	 auch	 Aortenklappenstenose/atresie,	 und	 hypoplastischer	

Aorta	 ascendens	 sowie	 Aortenbogen.	 Der	 rechte	 Ventrikel	 ist	 bei	 diesem	 Krankheitsbild	

verantwortlich	 sowohl	 für	 die	 pulmonale	 als	 auch	 systemische	 Zirkulation.	 Die	

Trikuspidalklappe	 funktioniert	 bei	 diesem	 Krankheitsbild	 als	 systemische	

Atrioventrikularklappe	 (AV-Klappe).	Aufgrund	der	erhöhten	chronischen	Volumenbelastung	

des	rechten	Systemventrikels	kommt	es	zu	einer	progressiven	rechtsventrikulären	Dilatation	

mit	 konsekutiver	 Erweiterung	 des	 Trikuspidalklappenringes,	 was	 zu	 einer	 deutlichen	

funktionellen	Trikuspidalklappeninsuffizienz	führt	[16,	17].	Neben	der	Klappenringdilatation	

spielen	 vor	 allem	 strukturelle	 Veränderungen	 der	 Klappensegel	 und	 des	

Klappenhalteapparates	 eine	 wichtige	 Rolle	 bei	 der	 Entstehung	 einer	 signifikanten	

Trikuspidalklappeninsuffizienz	[18,	19].	Hauptsächliche	morphologische	Veränderungen	sind	

entweder	 ein	 Segelprolaps	 oder	 eine	 Restriktion	 im	 Segelbereich	 [18,	 20].	 Somit	 ist	 die	

Entstehung	einer	relevanten	Trikuspidalklappeninsuffizienz	multifaktoriell	bedingt	und	kann	

jederzeit	 im	Rahmen	der	univentrikulären	Palliation	des	HLHS	entstehen.	Eine	mittel-	oder	

höhergradige	 Trikuspidalklappeninsuffizienz	 ist	 bei	 knapp	 25%	 der	 Kinder	 mit	 HLHS	

nachweisbar	und	stellt	ein	deutliches	Risiko	für	eine	erfolgreiche	Palliation	dieser	Kinder	dar	

[3,	21,	22].	Für	die	Rekonstruktion	dieser	Klappe	stehen	verschiedene	chirurgische	Techniken	
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zur	Verfügung	(Partielle	Annuloplastie,	Kommissurenplastik,	Edge-to-Edge	Repair,	etc.)	[23].	

Jedoch	gibt	es	 aktuell	 keine	 klaren	Richtlinien	bezüglich	des	optimalen	Zeitpunktes	 für	die	

Rekonstruktion	der	Trikuspidalklappe	bei	Kindern	mit	HLHS.	

Unsere	 Studie	 an	 44	 Kindern	 mit	 HLHS	 und	 Trikuspidalklappenrekonstruktion	 untersucht	

retrospektiv	 die	 Entstehungsmechanismen	 für	 eine	 Trikuspidalklappeninsuffizienz	 und	 den	

Einfluss	von	Risikofaktoren	auf	das	Überleben	und	Reoperationen	an	der	Trikuspidalklappe.	

Wir	 führten	 eine	 uni-	 und	 multivariate	 Regressionsanalyse	 zur	 Identifikation	 von	

Risikofaktoren	für	Mortalität,	Reoperation	und	Trikuspidalklappenersatz	durch.		

Von	249	Kindern	mit	HLHS,	bei	denen	zwischen	1999	und	2018	eine	univentrikuläre	Palliation	

erfolgte,	wurde	bei	44	Kindern	eine	Trikuspidalklappenrekonstruktion	durchgeführt	(Tabelle	

1).	Am	häufigsten	(n=23,	52%)	wurde	die	Trikuspidalklappe	während	des	zweiten	Schrittes	der	

univentrikulären	Palliation,	der	oberen	bidirektionalen	cavopulmonalen	Anastomose	(BCPS),	

rekonstruiert.			

	

Tabelle	 1:	 Patientencharakteristika	 und	 Zeitpunkt	 der	 initialen	

Trikuspidalklappenrekonstruktion	[24].	
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Die	Hauptursachen	für	die	Entstehung	einer	Trikuspidalklappeninsuffizienz	waren	ein	Prolaps	

des	anterioren	Segels	bei	52%	(n=23)	und	eine	Restriktion	des	septalen	Segels	bei	50%	(n=22)	

(Abbildung	 1).	 Somit	 entstand	 ein	 Insuffizienzjet	 vor	 allem	 im	 Bereich	 der	 anteroseptalen	

Kommissur.				

	

Abbildung	1:	Mechanismus	der	Trikuspidalklappeninsuffizienz	bei	Kindern	mit	HLHS	[24].		

	

	
	

Die	am	häufigsten	verwendete	Rekonstruktionstechnik	war	der	Verschluss	der	anteroseptalen	

Kommissur	(n=27,	61%),	gefolgt	von	der	Segeladaptation	(n=20,	46%)	und	der	Annuloplastie	

(n=11,	25%)	(Tabelle	2).		

	

	

Tabelle	2:	Rekonstruktionstechniken	während	der	univentrikulären	Palliation	[24].	
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Nach	 Trikuspidalklappenrekonstruktion	 verstarben	 2	 Kinder	 (5%)	 im	 Krankenhaus	 und	 9	

Kinder	(21%)	während	des	5-Jahres-Follow-up.	Die	kumulative	Inzidenz	von	Reoperationen	an	

der	Trikuspidalklappe	betrug	36%	fünf	Jahre	nach	initialer	Rekonstruktion	(Abbildung	2).	Bei	8	

Kindern	konnte	die	Trikuspidalklappe	erneut	rekonstruiert	werden	und	bei	6	Kindern	musste	

die	 Trikuspidalklappe	 mittels	 einer	 mechanischen	 Prothese	 ersetzt	 werden.	 Das	

reoperationsfreie	Überleben	fünf	Jahre	nach	Trikuspidalklappenrekonstruktion	betrug	52%.		

	

	

Abbildung	2:	Ergebnis	nach	Trikuspidalklappenrekonstruktion	bei	Kindern	mit	HLHS.	Die	rote	

Kurve	stellt	die	kumulative	 Inzidenz	von	Reoperation	dar	und	die	 lila	Kurve	die	kumulative	

Inzidenz	von	Tod	ohne	Reoperation.	Die	graue	Kurve	zeigt	das	reoperationsfreie	Überleben	

[24].		
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Kinder,	bei	denen	eine	Trikuspidalklappenrekonstruktion	vor	dem	zweiten	univentrikulären	

Palliationseingriff	(BCPS)	durchgeführt	wurde,	zeigten	ein	signifikant	erhöhtes	Risiko	sowohl	

für	 eine	 erneute	 Operation	 (Hazard	 ratio	 [HR]	 5.5,	 p=0.04)	 als	 auch	 für	 einen	 späteren	

Klappenersatz	(HR	36.9,	p=0.01)	(Tabelle	3).	Bei	diesen	Patienten	konnte	ebenso	eine	deutlich	

erhöhte	 Mortalität	 nach	 Trikuspidalklappenrekonstruktion	 (HR	 6.1,	 p=0.01)	 nachgewiesen	

werden.	Eine	Restriktion	im	septalen	Segelbereich	war	mit	einem	erhöhten	Reoperationsrisiko	

(HR	 4.7,	 p=0.02)	 vergesellschaftet.	 Lagen	 Anomalien	 im	 Bereich	 des	 anterioren	 (HR	 4.7,	

p=0.04)	 oder	 posterioren	 (HR	 7.3,	 p=0.02)	 Sehnenfadens	 vor,	 so	war	 das	 Risiko	 für	 einen	

Klappenersatz	deutlich	erhöht.		

	

	

Tabelle	3:	Uni-	und	multivariate	Risikoanalyse	für	Mortalität,	Reoperation	und	Klappenersatz	

nach	Trikuspidalklappenrekonstruktion	[24].									
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Fazit	–	Studie	II	

	

Ein	 Prolaps	 des	 anterioren	 Segels	 und	 eine	Restriktion	 des	 septalen	 Segels	 konnten	wir	 in	

unserer	Studie	als	Hauptmechanismen	für	eine	Trikuspidalklappeninsuffizienz	bei	Kindern	mit	

HLHS	identifizieren.	Bei	restriktivem	septalem	Segel	und	Sehnenfadenanomalien	zeigte	sich	

ein	deutlich	erhöhtes	Risiko	für	Reoperation	und	Klappenersatz.	Wenn	die	Trikuspidalklappe	

bei	Kindern	mit	HLHS	bereits	vor	dem	zweiten	univentrikulären	Palliationsschritt	rekonstruiert	

werden	muss,	dann	ist	dies	mit	einem	deutlich	erhöhten	Risiko	für	Mortalität,	Reoperation	

und	späterem	Klappenersatz	verbunden.		
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Studie	III	

	

								 Chirurgie	der	gemeinsamen	Atrioventrikularklappe	bei	Kindern	mit	funktionell		

	 	 	 	 	 					singulärem	Ventrikel	

	 	 	 	 	 	 	

Originaltitel:	

	 	 	 	

Common	atrioventricular	valve	surgery	in	children	with	functional	single	ventricle	

	 	 							

	Publiziert	in	European	Journal	of	Cardio-Thoracic	Surgery	2021	

	

	

Eine	 gemeinsame	 Atrioventrikularklappe	 (CAVV)	 ist	 vorhanden	 bei	 Kindern	 mit	 einem	

kompletten	atrioventrikulären	Septumdefekt	(CAVSD)	oder	bei	Kindern	mit	univentrikulärem	

Herz	[25].	Bei	dem	Krankheitsbild	des	CAVSD	liegt	sowohl	ein	Vorhofseptumdefekt	als	auch	

ein	 Ventrikelseptumdefekt	 vor.	 Die	 Klappenringe	 der	 Atrioventrikularklappen	 sind	 nicht	

getrennt	angelegt	und	die	linke	und	rechte	Atrioventrikularklappe	sind	miteinander	in	Form	

eines	oberen	und	unteren	Brückensegels	verbunden	(Abbildung	1).		

	

Abbildung	1:	Gemeinsame	Atrioventrikularklappe	[26].		
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Dies	 ist	 häufig	 verbunden	mit	 einer	 abnormen	 Anlage	 der	 Sehnenfäden,	 welche	 in	 beide	

Ventrikel	herunterreichen,	jedoch	auch	die	Ventrikelseiten	kreuzen	können	(Straddling).	Sollte	

bei	diesem	Krankheitsbild	eine	Ventrikelseite	unterentwickelt	sein,	entsteht	eine	ventrikuläre	

Imbalance	 und	 man	 spricht	 von	 einem	 unbalancierten	 CAVSD	 (uCAVSD).	 Bei	 Kindern	 mit	

uCAVSD	 oder	 Straddling	 der	 gemeinsamen	 Atrioventrikularklappe	 ist	 eine	 biventrikuläre	

Korrektur	nicht	möglich	und	eine	univentrikuläre	Palliation	ist	indiziert.	Jedoch	besteht	bei	15-

30%	 der	 Kinder	 mit	 uCAVSD	 eine	 relevante	 Insuffizienz	 der	 gemeinsamen	

Atrioventrikularklappe	(CAVVR),	was	einen	Risikofaktor	für	Mortalität	und	Nichterreichen	der	

univentrikulären	Palliation	dieser	Kinder	darstellt	[27-29].	Die	Ursachen	für	eine	Insuffizienz	

dieser	 Klappe	 sind	 multifaktoriell	 bedingt	 und	 vor	 allem	 intrinsische	 Veränderungen	 der	

Klappensegel	 spielen	 eine	 entscheidende	 Rolle.	 Jedoch	 bestehen	 bis	 heute	 keine	 klaren	

Richtlinien	 über	 den	 optimalen	 Zeitpunkt	 der	 CAVV-Rekonstruktion.	 Ein	 Großteil	 der	

kinderherzchirurgischen	Zentren	führen	die	Rekonstruktion	dieser	Klappe	entweder	während	

des	zweiten	Schrittes	der	univentrikulären	Palliation	[30]	oder	während	des	letzten	Schrittes	

[4]	 durch.	 In	 unserem	 Zentrum	 rekonstruieren	wir	 die	 gemeinsame	Atrioventrikularklappe	

während	des	zweiten	Palliationsschrittes,	da	somit	eine	Volumenüberlastung	des	Ventrikels	

mit	konsekutivem	Remodeling	und	Einschränkung	der	Pumpfunktion	verhindert	werden	kann.								

	

In	unserer	Studie	wurde	in	einem	Zeitraum	von	1984	bis	2019	bei	30	Kindern	mit	ventrikulärer	

Imbalance	und	univentrikulärer	Palliation	die	gemeinsame	Atrioventrikularklappe	chirurgisch	

behandelt.	Wir	untersuchen	retrospektiv	die	Entstehungsmechanismen	für	eine	Insuffizienz	

der	gemeinsamen	Atrioventrikularklappe	und	das	Überleben	sowie	die	Reoperationsrate	nach	

initialer	Klappenrekonstruktion.		

Bei	 dem	 Großteil	 der	 Kinder	 (n=25,	 83%)	 lag	 ein	 uCAVSD	 vor	 und	 bei	 10	 %	 (n=3)	 ein	

balancierter	 CAVSD	 mit	 Straddling	 der	 Klappe	 (Tabelle	 1).	 Indikation	 für	 eine	 CAVV-

Rekonstruktion	war	eine	mittel-	(n=12,	40%)	oder	hochgradige	Insuffizienz	(n=18,	60%).	Das	

mediane	Gewicht	zum	Operationszeitpunkt	betrug	6.5	kg	und	53%	der	Kinder	(n=16)	waren	

jünger	als	ein	Jahr.	Am	häufigsten	(n=12,	40%)	wurde	die	gemeinsame	Atrioventrikularklappe	

während	des	zweiten	Schrittes	der	univentrikulären	Palliation	rekonstruiert.				
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Tabelle	1:	Patientencharakteristika	und	Zeitpunkt	der	initialen	CAVV-Rekonstruktion	[26].	

	
	

Die	häufigsten	Ursachen	für	eine	Insuffizienz	der	gemeinsamen	Atrioventrikularklappe	waren	

strukturelle	Veränderungen	im	Bereich	der	Klappensegel,	wie	zum	Beispiel	ein	Cleft	(n=8,	27%)	

oder	eine	Insuffizienz	im	Bereich	der	Kommissuren	(n=7,	23%)	(Tabelle	2).	Deutlich	geringer	

war	 der	 Anteil	 der	 Kinder	 (n=5,	 17%)	 mit	 funktioneller	 Genese	 im	 Sinne	 einer	

Annulusdilatation.			

Tabelle	2:	Pathologien	der	gemeinsamen	Atrioventrikularklappe	[26].		
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Analog	 zu	 den	 Pathologien	 wurde	 somit	 am	 häufigsten	 ein	 Cleftverschluss	 durchgeführt,	

gefolgt	von	einer	Adapatation	der	Segel	im	Bereich	der	Kommissuren	(Tabelle	3)	(Abbildung	

2).	Bei	2	Kindern	(7%)	war	eine	Rekonstruktion	der	Klappe,	aufgrund	von	massiver	Dysplasie	

der	 Klappe,	 nicht	 möglich,	 sodass	 ein	 mechanischer	 Klappenersatz	 durchgeführt	 werden	

musste.			

	

Tabelle	3:	Chirurgische	Eingriffe	an	der	gemeinsamen	Atrioventrikularklappe	[26].		

	

	
	

Abbildung	2:	Rekonstruktionstechniken	der	gemeinsamen	Atrioventrikularklappe	[26].		
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Nach	 Rekonstruktion	 der	 gemeinsamen	 Atrioventrikularklappe	 zeigte	 sich	 eine	 deutliche	

Verbesserung	 der	 Insuffizienz	 bei	 der	 echokardiographischen	 Untersuchung	 sowohl	 bei	

Entlassung	(p=0.08)	als	auch	zum	letzten	Nachsorgetermin	(p<0.001)	 (Abbildung	3).	 Jedoch	

konnte	die	gemeinsame	Atrioventrikularklappe	bei	6	Kindern	nicht	mehr	erhalten	werden.		

	

	

Abbildung	3:	Echokardiographische	Untersuchung	der	gemeinsamen	Atrioventrikularklappe	

und	Verlauf	der	Insuffizienz	[26].			
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Nach	 Chirurgie	 der	 gemeinsamen	 Atrioventrikularklappe	 verstarben	 7	 Kinder	 (23%)	 im	

Krankenhaus	und	2	Kinder	(9%)	während	des	4-Jahres-Follow-up.	Die	kumulative	Inzidenz	von	

Reoperationen	 an	 der	 gemeinsamen	 Atrioventrikularklappe	 betrug	 36%	 vier	 Jahre	 nach	

initialer	 Klappenchirurgie	 (Abbildung	 4).	 Vier	 Jahre	 nach	Rekonstruktion	 der	 gemeinsamen	

Atrioventrikularklappe	betrug	das	reoperationsfreie	Überleben	40%.					

	

	

Abbildung	 4:	 Kompetitive	 Risikoanalyse	 für	 Tod	 und	 Reoperation	 an	 der	 gemeinsamen	

Atrioventrikularklappe.	Die	graue	Kurve	zeigt	das	reoperationsfreie	Überleben.	Die	rote	Kurve	

stellt	die	kumulative	Inzidenz	von	Reoperation	dar	und	die	blaue	Kurve	die	kumulative	Inzidenz	

von	Tod	ohne	Reoperation	[26].		
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Fazit	–	Studie	III	

	

Die	 Chirurgie	 der	 gemeinsamen	 Atrioventrikularklappe	 bei	 Kindern	 mit	 ventrikulärer	

Imbalance	 stellt	die	 komplexeste	Form	der	Atrioventrikularklappenchirurgie	 im	Kindesalter	

dar.	Pathologische	Veränderungen	dieser	Klappe	sind	vor	allem	struktureller	Natur,	entweder	

die	 Klappensegel	 oder	 die	 Kommissuren	 betreffend,	 welche	 eine	 relevante	 Insuffizienz	

hervorrufen.	 Die	 Rekonstruktion	 der	 gemeinsamen	 Atrioventrikularklappe	 verringert	 den	

Schweregrad	 der	 Insuffizienz	 signifikant,	 jedoch	 ist	 eine	 komplett	 suffizient	 schließende	

Klappe	 nur	 in	 wenigen	 Fällen	 zu	 erreichen.	 Diese	 klappenchirurgischen	 Eingriffe	 sind	 bei	

Patienten	 mit	 nur	 einem	 funktionierenden	 Ventrikel	 mit	 einer	 hohen	 perioperativen	

Mortalität	und	einer	hohen	Reoperationsinzidenz	assoziiert.			
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Studie	IV	

	

Chirurgie	der	Atrioventrikularklappen	bei	Patienten	mit	univentrikulärem	Herz	und	

zwei	getrennten	Atrioventrikularklappen	

	

Originaltitel:	

	 	 	 	

																						Atrioventricular	valve	surgery	in	patients	with	univentricular	heart	and	two			

																																																														separate	atrioventricular	valves	

		

														 Publiziert	in	Cardiology	in	the	Young	2024	

	

	

Eine	mittel-	oder	höhergradige	AV-Klappeninsuffizienz	bei	Kindern	mit	univentrikulärem	Herz	

ist	 keine	 Seltenheit	 und	 stellt	 einen	 Risikofaktor	 für	 eine	 erhöhte	 Langzeitmorbidität	 und	

Mortalität	dar	[31-34].	Jedoch	fokussieren	sich	die	meisten	Publikationen	über	relevante	AV-

Klappeninsuffizienzen	 im	 Rahmen	 der	 univentrikulären	 Palliation	 auf	 Kinder	 mit	 einer	

gemeinsamen	 AV-Klappe	 oder	 systemischen	 Trikuspidalklappe	 bei	 hypoplastischem	

Linksherzsyndrom	 [35,	 36].	 Kinder	 mit	 zwei	 getrennten	 AV-Klappen	 und	 univentrikulärem	

Herz,	wie	zum	Beispiel	beim	Double	Inlet	Left	Ventricle	(DILV),	unbalanziertem	Double	Outlet	

Right	Ventricle	(DORV),	oder	unbalanzierter	congenital	korrigierter	Transposition	der	großen	

Gefäße	(ccTGA)	stellen	eine	wichtige	Untergruppe	dar,	da	es	bei	26%	dieser	Kinder	im	Alter	

von	 25	 Jahren	 zu	 einem	Versagen	 der	 AV-Klappenschlussfähigkeit	 kommt	 [37].	 Beim	DILV	

münden	beide	Vorhöfe	in	die	linke	Herzkammer	und	beim	DORV	besitzt	sowohl	die	Aorta	als	

auch	die	Pulmonalarterie	eine	morphologische	Konnektion	zum	rechten	Ventrikel,	dabei	kann	

ein	Ventrikel	zu	klein	sein.	Bei	der	ccTGA	sind	die	Ventrikel	vertauscht	und	ein	Ventrikel	kann	

ebenfalls	nur	unzureichend	entwickelt	 sein.	Die	Rekonstruktion	der	AV-Klappen	bei	diesen	

Kindern	ist	äußerst	anspruchsvoll	und	Nakata	und	Kollegen	beschreiben	eine	Freiheitsrate	von	

Reoperation	 5	 Jahre	 nach	 AV-Klappenrekonstruktion	 von	 57%	 [38].	 Ist	 eine	 AV-

Klappenrekonstruktion	 bei	 zwei	 getrennten	 AV-Klappen	 nicht	 möglich,	 so	 kann	 die	

unterentwickelte	 links-	 oder	 rechtsseitige	AV-Klappe	mittels	Naht	 oder	 Patch	 verschlossen	

werden	 [39].	 Zum	 aktuellen	 Zeitpunkt	 ist	 die	 Datenlage	 bezüglich	 des	 klinischen	 und	
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echokardiographischen	 Langzeitergebnisses	 nach	 AV-Klappenrekonstruktion	 und/oder	

Klappenverschluss	bei	Kindern	mit	zwei	getrennten	AV-Klappen	und	univentrikulärem	Herz	

noch	limitiert.		

In	 unserer	 Studie	 untersuchten	 wir	 bei	 32	 Kindern	 mit	 zwei	 getrennten	 AV-Klappen	 und	

univentrikulärem	Herzen	 retrospektiv	die	Entstehungsmechanismen	einer	 relevanten	 links-	

oder	 rechtsseitigen	 AV-Klappeninsuffizienz	 oder	 Stenose,	 sowie	 das	 klinische	 und	

echokardiographische	Ergebnis	nach	AV-Klappenrekonstruktion	und	AV-Klappenverschluss	im	

Langzeitverlauf.		

Von	 202	 Kindern	 mit	 univentrikulärem	 Herz	 und	 zwei	 getrennten	 AV-Klappen,	 bei	 denen	

zwischen	1994	und	2021	eine	univentrikuläre	Palliation	erfolgte,	wurde	bei	32	Kindern	ein	

Eingriff	im	Bereich	der	AV-Klappen	durchgeführt.	Bei	44%	der	Kinder	(n=14)	lag	ein	DILV	vor,	

bei	 jeweils	 22%	 (n=7)	 ein	DORV	oder	 eine	 kongenital	 korrigierte	 Transposition	der	 großen	

Gefäße.	 Bei	 69%	 der	 Kinder	 (n=22)	 wurden	 Eingriffe	 im	 Bereich	 der	 rechten	 AV-Klappe	

durchgeführt	 und	bei	 28%	 (n=9)	 Eingriffe	 im	Bereich	 der	 linken	AV-Klappe.	Am	häufigsten	

(n=17,	 53%)	 wurde	 die	 links-	 und	 rechtsseitige	 AV-Klappe	 in	 Kombination	 mit	 der	

Komplettierung	der	Fontan-Zirkulation	operiert	(Tabelle	1).	

	

Tabelle	1:	Patientencharakteristika	und	Zeitpunkt	der	initialen	CAVV-Rekonstruktion	[40].		
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Die	häufigsten	Ursachen	für	eine	relevante	 Insuffizienz	der	 linksseitigen	AV-Klappe	war	ein	

Cleft	im	Bereich	der	Segel	(n=4,	13%)	oder	ein	Segelprolaps	(n=3,	9%).	Bei	der	rechtsseitigen	

AV-Klappe	 war	 die	 häufigste	 Pathologie	 ein	 Segelprolaps	 (n=8,	 25%),	 gefolgt	 von	 einer	

Insuffizienz	im	Bereich	der	Kommissuren	(n=6,	19%)	(Tabelle	2).	
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Tabelle	2:	Pathologien	der	linken	und	rechten	AV-Klappe	[40].	
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Bei	5	Kindern	(17%)	konnte	die	linksseitige	AV-Klappe	rekonstruiert	werden	und	bei	4	Kindern	

(13%)	 wurde	 die	 linksseitige	 AV-Klappe	 verschlossen	 (Naht:	 n=2;	 Gore-Tex	 Patch:	 n=2)	

(Abbildung	1).	Im	Rahmen	der	linksseitigen	AV-Klappenrekonstruktion	erfolgte	entweder	ein	

Cleftverschluss	(n=2)	oder	eine	Segeladaptation	(n=2)	(Tabelle	3).	Bei	20	Kindern	(63%)	konnte	

die	 rechtsseitige	 AV-Klappe	 rekonstruiert	 werden	 und	 bei	 nur	 2	 Kindern	 (6%)	 musste	 die	

rechtsseitige	 AV-Klappe	 verschlossen	 werden	 (Naht:	 n=2).	 Haupttechniken	 zur	 AV-

Klappenrekonstruktion	 rechts	 waren	 der	 Kommissurenverschluss	 (n=6,	 19%)	 und	 die	

Annuloplastie	 (n=5,	16%).	Bei	einem	Kind	erfolgte	ein	kombinierter	Eingriff	 im	Bereich	der	

linken	 (Cleft-Verschluss+Ring-Annuloplastie)	 und	 rechten	 (Klappenverschluss	 mit	 Dacron-

Patch)	AV-Klappe.				

	

Abbildung	1:	Klinischer	Verlauf	nach	AV-Klappenchirurgie	[40].	
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Tabelle	3:	Verwendete	chirurgische	Techniken	im	Bereich	der	linken	und	rechten	AV-Klappe	

[40].	
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Nach	 Chirurgie	 der	 rechten	 sowie	 der	 linken	 AV-Klappe	 zeigte	 sich	 eine	 deutliche	

Verbesserung	der	Klappenkompetenz	sowohl	zum	Entlassungszeitpunkt	sowie	zu	dem	letzten	

Nachsorgezeitpunkt	(Abbildung	2A+2B).			

	

Abbildung	 2:	 Echokardiographische	 Untersuchung	 bei	 Entlassung	 und	 zum	 letzten	 Nach-

sorgezeitpunkt	der	rechten	(2A)	und	der	linken	AV-Klappe	(2B)	[40].	
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Im	Rahmen	des	mittleren	Nachsorgezeitraums	von	10	Jahren	betrug	die	Langzeitmortalität	

9.7%	(n=3)	und	bei	2	Kindern	konnte	die	rechte	AV-Klappe	nach	Rekonstruktion	nicht	erhalten	

werden	 und	 musste	 prothetisch	 ersetzt	 werden	 (Abbildung	 1).	 Die	 Inzidenz	 von	

Reoperationen	an	der	rechten	sowie	linken	AV-Klappe	betrug	31%	zehn	Jahre	nach	initialer	

Klappenchirurgie	(Abbildung	3).	Zehn	Jahre	nach	Chirurgie	der	rechten	und	linken	AV-Klappe	

bei	 Kindern	 mit	 univentrikulärem	 Herz	 und	 zwei	 getrennten	 AV-Klappen	 betrug	 das	

reoperationsfreie	Überleben	62%.					

	

	

Abbildung	3:	Kompetitive	Risikoanalyse	für	Tod	und	Reoperation	an	der	linken	und	rechten	

AV-Klappe.	Die	graue	Kurve	zeigt	das	reoperationsfreie	Überleben.	Die	blaue	Kurve	stellt	die	

kumulative	Inzidenz	von	Reoperation	dar	und	die	rote	Kurve	die	kumulative	Inzidenz	von	Tod	

ohne	Reoperation	[40].	
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Fazit	–	Studie	IV	

	

Chirurgische	Eingriffe	im	Bereich	der	AV-Klappen	bei	Kindern	mit	univentrikulärem	Herz	und	

zwei	 getrennten	 AV-Klappen	 sind	 im	 Rahmen	 der	 univentrikulären	 Palliation	 nur	 bei	 16%	

dieser	 Kinder	 notwendig.	 Bei	 7	 von	 32	 Kindern	 (22%)	musste	 die	 AV-Klappe	 verschlossen	

werden,	da	eine	suffiziente	Rekonstruktion	der	Klappe	nicht	möglich	war.	Ein	prothetischer	

Klappenersatz	 musste	 initial	 nicht	 durchgeführt	 werden.	 Trotz	 der	 akzeptablen	

Langzeitmortalität	 sind	 diese	 klappenchirurgischen	 Eingriffe	 verknüpft	 mit	 einer	 hohen	

Reoperationsrate.			
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Schlussfolgerungen	und	klinische	Auswirkung	

	

Das	 Gebiet	 der	 Atrioventrikularklappenchirurgie	 im	 Kindesalter	 stellt	 eine	 hoch	

anspruchsvolle	 und	 spezialisierte	 Form	 der	 Kinderherzchirurgie	 dar.	 Aufgrund	 der	 großen	

Fortschritte	und	Innovationen	im	Bereich	der	Kinderherzchirurgie	in	den	letzten	Jahrzehnten	

konnte	 bei	 Kindern	 mit	 univentrikulärem	 Herzen	 und	 komplexen	

Atrioventrikularklappenvitien	 ein	 deutlich	 verbessertes	 Überleben	 und	 Rate	 an	 Fontan-

Komplettierung	 erreicht	 werden	 [24,	 36].	 Trotz	 der	 zunehmenden	 Entwicklung	 der	

katheterbasierten	 Klappeninterventionen	 im	 Erwachsenenbereich	 ist	 der	 Einsatz	 bei	

pädiatrischen	Patienten	nur	auf	Einzelfälle	beschränkt	aufgrund	der	komplexen	Anatomie	der	

kongenitalen	Fehlbildungen,	der	kleinen	Gefäßdiameter	und	der	eingeschränkten	Haltbarkeit	

der	Katheterklappen	[41].	Somit	bleibt	die	offene	Chirurgie	der	Atrioventrikularklappe	immer	

noch	die	Therapie	der	Wahl	im	Kindesalter,	da	diese	trotz	der	kontinuierlichen	Veränderung	

der	Klappenmorphologie	durch	das	 somatische	Wachstum	der	Kinder	 in	der	Mehrzahl	 der	

Fälle	eine	fast	kompetente	Klappe	schafft.	Jedoch	muss	das	Risiko	von	mehrfachen	erneuten	

Eingriffen	 im	 Bereich	 der	 Atrioventrikularklappen	 im	 Hinblick	 auf	 ein	 verbessertes	

Langzeitergebnis	berücksichtigt	werden.	

In	unseren	Studien	zeigten	wir,	

- dass	bei	den	Mitralklappenpathologien	im	Kindesalter	zum	Großteil	angeborene	Vitien	

eine	Rolle	spielten,	vor	allem	die	Spaltbildung	im	Bereich	der	Segel.	Erworbene	Vitien	

(Funktionell,	Endokarditis)	spielten	eine	untergeordnete	Rolle.	

- dass	Mitralklappenchirurgie	im	Kindesalter	sicher	durchführbar	ist	mit	einer	niedrigen	

Mortalität.	 Jedoch	 mussten	 39%	 der	 Kinder	 sechs	 Jahre	 nach	 chirurgischer	

Rekonstruktion	eines	angeborenen	Mitralklappenvitiums	erneut	an	der	Mitralklappe	

operiert	werden.	

- dass	bei	Kindern	mit	hypoplastischem	Linksherzsyndrom	ein	Prolaps	des	anterioren	

Segels	 sowie	 eine	 Restriktion	 des	 septalen	 Segels	 hauptsächlich	 für	 eine	 relevante	

Trikuspidalklappeninsuffizienz	verantwortlich	sind.		

- dass	 bei	 Restriktion	 des	 septalen	 Trikuspidalklappensegels	 und	 Anomalien	 der	

Sehnenfäden	ein	deutlich	erhöhtes	Risiko	für	Reoperation	und	Klappenersatz	vorliegt.		

- dass	 die	 Ergebnisse	 der	 Trikuspidalklappenrekonstruktion	 bei	 Kindern	 mit	

hypoplastischem	 Linksherzsyndrom	 vor	 dem	 zweiten	 univentrikulären	
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Palliationsschritt,	der	oberen	bidirektionalen	cavopulmonalen	Anastomose,	schlecht	

sind.		

- dass	bei	Kindern	mit	gemeinsamer	Atrioventrikularklappe	und	funktionell	singulärem	

Ventrikel	 hauptsächlich	 Spaltbildungen	 im	 Bereich	 der	 Klappensegel	 oder	 eine	

Insuffizienz	im	Bereich	der	Kommissuren	vorliegt.	

- dass	 eine	 deutliche	 Reduktion	 der	 Insuffizienz	 der	 gemeinsamen	

Atrioventrikularklappe	 sowohl	 zum	 Zeitpunkt	 der	 Entlassung	 als	 auch	 beim	 letzten	

Nachsorgetermin	erreicht	werden	konnte.	

- dass	 die	 Chirurgie	 der	 gemeinsamen	 Atrioventrikularklappe	 bei	 Patienten	 mit	

funktionell	 singulärem	 Ventrikel	 mit	 einer	 hohen	 perioperativen	 Mortalität	 und	

Reoperationsinzidenz	assoziiert	ist.				

- dass	bei	Kindern	mit	zwei	getrennten	Atrioventrikularklappen	und	univentrikulärem	

Herz	 chirurgische	 Eingriffe	 im	 Bereich	 der	 Atrioventrikularklappen	 nur	 bei	 einem	

kleinen	Anteil	der	Kinder	im	Rahmen	der	univentrikulären	Palliation	notwendig	sind.		

- dass	 bei	 22%	 der	 Kinder	 ein	 Verschluss	 der	 Atrioventrikularklappe	 durchgeführt	

werden	musste.	

- dass	 die	 Klappenchirurgie	 bei	 diesen	 Patienten	 mit	 einer	 akzeptablen	

Langzeitmortalität	 und	 einer	 31%-igen	 Reoperationsinzidenz	 nach	 zehn	 Jahren	

verknüpft	ist.		
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