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Was wir wissen ist ein Tropfen,
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1 Einleitung

1.1 Dextro-Transposition der grof3en Arterien: Definition, Pathoanatomie,
Pathophysiologie
Als dextro-Transposition der gro3en Arterien (d-TGA) bezeichnet man die
angeborene MiRbildung des Herzens mit Ursprung der Aorta aus dem
morphologisch rechten Ventrikel und der Pulmonalarterie aus dem
morphologisch linken Ventrikel hervorgehend aus einer Fehlentwicklung des
spiraligen embryonalen Trunkusseptums. Die beiden funktionsfahigen Ventrikel
haben eine normale Lage zueinander. Es resultiert eine atrioventrikulare
Konkordanz ~ mit  ventrikuloarterieller =~ Diskordanz. = Synonyme  sind:
Konkordanttransplantation, d-Transposition, ,complete transposition®, oder
sventriculo-arterial discordant connection®. Im weiteren wird der Begriff d-
Transposition der grofden Arterien (d-TGA) verwendet zur Beschreibung dieser
Anomalie(45). Die d-TGA ist das Resultat von unterschiedlichen abnormalen
Wachstumsraten der subpulmonalen und subaortalen Konusmuskulatur
wahrend des embryonalem Lebens. Bei der vollendeten Form sind die beiden
Ventrikel durch ein intaktes Septum voneinander getrennt, der rechte Ventrikel
ist mit der Aorta (Hochdruckzirkulation) und der linke Ventrikel mit der
Pulmonalarterie  verbunden  (Niederdruckzirkulation). Ein  postpartales
Uberleben ist nur maglich bei Bestehen eines Atrium Septum Defektes (ASD)
und/ oder eines ductusabhangigen Kreuzshuntes zwischen System- und
Pulmonalzirkulation so dald eine Mischzyanose vorliegt (siehe Abbildung 1).

Das Ausmald der Hypoxie bestimmt die Prognose der Erkrankung. Die d-TGA



4/57

hat eine Inzidenz von 1:2100 bis 1:4500 aller Geburten und reprasentiert somit

7 bis 8 % aller angeborener Herzfehler.

10

15 Abbildung 1 Schematische Darstellung der anatomischen Verhaltnisse bei
d-TGA mit Vorhofseptumdefekt

Es gibt eine 2:1 Verteilung von mannlichen zu weiblichen Patienten. Die
mannliche Dominanz betragt 3,1:1 wenn ein intaktes Ventrikelseptum (IVS)
20 vorliegt(33). 50% der Patienten mit d-TGA haben auller einem offenen
Foramen ovale und/ oder persistierender Ductus arteriosus Botalli (PDA) keine
weiteren Anomalien. In 30% liegt ein Ventrikel Septum Defekt (VSD), in 10%
zusatzliche Pulmonalklappenstenosen und in 5-10% eine Obstruktion der

linksventrikularen AusfluRbahn vor(45). Die erste morphologische Beschreibung
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der d-TGA stammt von Baillie aus dem Jahre 1797(5). Die Bezeichnung

Transposition der Aorta und der Pulmonalarterie wurde von Farre im Jahre
1814 gepragt(18). Die heute glltige Definition des Krankheitsbildes wurde 1971
von van Praagh et al. wiedereingefiihrt(68). Die Erkennung der d-TGA anhand
klinischer und pathologischer Merkmale am Lebenden geht auf Taussig im
Jahre 1938 zurlick(66). Fergusson et al. und Ferencz wiesen 1966 bzw. 1960
auf die Bedeutung der frih einsetzenden pulmonalen Widerstandserhéhung
hin(20),(19). Im Verlauf der Krankheit hypertrophiert der rechte Ventrikel
(subaortaler Ventrikel), da er die Systemperfusion gewahrleisten muf3. Diese
Belastung fuhrt letztlich zur Insuffizienz. Der linke (subpulmonale) Ventrikel pal3t
sich innerhalb der ersten Lebenswochen an die verminderten Anforderungen an
und wird muskelschwacher. Ein patenter PDA verschlie3t sich bei 50% der
Patienten mit d-TGA innerhalb 1 Woche. Bei groRem PDA steigt der
linksventrikulare Auswurf und die Hypoxie verringert sich, jedoch nimmt die
Schwere der Herzinsuffizienz zu. Die Uberlebensrate von Patienten mit allen
Formen der d-TGA betragt 1 Monat in 55%, 6 Monate in 15% und 1 Jahr in
10%. Patienten, die den 12 Monat Uberleben, haben eine Lebenserwartung von
4 Jahren, diejenigen, die das 10. Lebensjahr erreichen, haben eine weitere
Lebenserwartung von 6 Jahren. Die Uberlebenszeit von Patienten mit d-TGA-
IVS betragt 1 Woche in 80%, 2 Monate in 17% und 1 Jahr in 4%. Bei Patienten
mit d-TGA-VSD ist die Uberlebensrate hoher, 91% Uberleben 1 Monat, 43% 5
Monate und 32% 1 Jahr. Ein PDA hebt die Lebenserwartung in allen
Untergruppen(33). Todesursachen der Patienten mit d-TGA-IVS sind Anoxie

und zerebrovaskulare Ereignisse aufgrund der Polyzythamie. Nicht tddliche
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zerebrovaskulare Ereignisse ereignen sich in 6 % der Patienten wahrend einer
atrialen Ballonseptostomie. Patienten mit d-TGA-VSD sterben haufig an
kongestivem Herzversagen(33). Sehr haufig liegen Koronaranomalien vor, die
von Sauer et al. klassifiziert wurden sind(57). Bei der d-TGA-IVS besteht eine
Obstruktion des linksventrikularen AusfluBtraktes (LVOTO) in 4-6%. Am
haufigsten liegt eine valvulare Pulmonalstenose vor, eine subvalvulare
Obstruktion kann sich auch spater ausbilden. Dem kann eine dynamische
Obstruktion durch Vorwolbung des Ventrikelseptums nach links, eine
fibromuskulare subvalvulare Hyperplasie, ein Endokardkissen am Ansatzpunkt
des anterioren Mitralklappensegels zugrunde liegen. In 7-10% der Falle findet
man eine Aortenisthmusstenose, besonders bei der d-TGA- VSD, wobei der

Ductus Arteriosus Botalli im allgemeinen distal der Einengung persistiert(45).

1.2 Chirurgische Behandlung der dextro- Transposition der Grol3en
Arterien (d-TGA)

Ziel der chirurgischen Behandlung ist die Verbesserung bzw. Normalisierung
der Oxigenierungsverhaltnisse, eine Normalisierung der Morphologie und der
Kammerfunktion(45). Die chirurgische Behandlung der d-TGA begann 1950, als
BLALOCK u. HANLON(8) durch Teilexzision des Vorhofseptums eine
verbesserte Mischung von pulmonal- und systemvendsem Blut erreichten und
damit das klinische Bild dieser todkranken Neugeborenen entscheidend
verbesserten. Die klassische chirurgische Methode der Atrioseptektomie nach
BLALOCK u. HANLON(8) hat fur die chirurgische Behandlung der kompletten

Transposition keine Bedeutung mehr. Die Blalock-Hanlon-Operation wurde
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durch die Ballonatrioseptostomie nach RASHKIND u. MILLER(55) als Methode

der Wahl zur Erstbehandlung der d-TGA abgeldst. Hierbei wird mittels eines
Ballonkatheters, der Uber das Foramen ovale in den linken Vorhof geschoben
wird, dort aufgeblasen und ruckartig bis in den rechten Vorhof zurlickgezogen
wird, das Vorhofseptum eingerissen und es entsteht ein kinstlicher Defekt im
Vorhofseptum. Als Erstbehandlung steht heute immer noch die
Ballonseptostomie nach RASHKIND u. MILLER(55) im Vordergrund. Das
Foramen ovale zwischen den Vorhdfen und der PDA zwischen der Aorta und
der Pulmonalarterie sind intrauterine Verbindungen, die sich normalerweise
kurz nach der Geburt verschlielen. Die Beibehaltung dieser Verbindung ist
entscheidend fir das Uberleben nach der Geburt. Das Foramen ovale kann mit
einer perkutanen Ballonseptostomie (Rashkind-Mandéver) vergroRert werden.
Der PDA kann mit einer kontinuierlichen Infusion von Prostaglandin, welche die
duktale Muskulatur relaxiert, offengehalten werden(52). Praoperativ wird durch
die Gabe von Prostaglandin E verhindert, dal sich der PDA verschlie3t. Der
physiologische Stimulus zum Duktusverschlufl ist vor allem Sauerstoff, der
appliziert werden soll. Auch die chirurgische Behandlung der d-TGA war einem
starken Wandel unterworfen. Die anatomische Korrektur, die eine Umsetzung
der groRen Arterien und eine Translokation der Koronararterien in die Neo-
Aorta beinhaltet, wurde im Jahre 1976 von Jatene eingeflhrt(29). Anfangliche
Versuche der ASO waren verbunden mit einer hohen Sterblichkeit.
Modifikationen der chirurgischen Technik und die Durchfihrung dieser
Korrektur im Sauglingsalter sorgten fir eine starke Reduktion des

Operationsrisikos. Seit Mitte der 80er Jahre hat die ASO die Vorhofumkehr als
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Operation der Wahl abgeldst(3). Das Konzept der hamodynamischen Korrektur
auf Vorhofebene durch Verlagerung des Vorhofseptums, so dal® der vendse
Rickstrom in den linken Ventrikel und der pulmonalvendse Zuflulz in den
rechten Ventrikel gelangen (Atrial Switch), wurde 1958 erstmals von
A.SENNING durchgefihrt(59). Die Vorhofumkehr, die zwischen wenigen
Monaten postnatal bis mehrere Jahre postnatal durchgeflihrt wurde, gewann
rapide den Vorzug gegentber rein palliativen Mallnahmen. Jedoch stellten sich
im Langzeitverlauf Komplikationen ein. Dem nach der Senning Operation
systemische rechte Ventrikel droht die Insuffizienz mit der Gefahr des
Rechtherzversagens, der Trikuspidalklappensinsuffizienz und von
supraventrikularen Arrhythmien, die auf die atriale Dilatation und die
zahlreichen Inzisionen zurlckgefuhrt wurden. MUSTARD beschrieb 1964(46)
ein Verfahren, bei dem das Vorhofseptum exzidiert, und ein Perikardflicken
implantiert wurde. Ende der 70er Jahre fihrten zunehmende
Spatkomplikationen nach der Mustard-Operation und der wachsende Bedarf an
solchen Eingriffen an Sauglingen zu einer Wiederbelebung der Senning-
Operation mit geringflgigen technischen Modifikationen durch QUAEGEBEUR
et al.(63). Anatomische Korrekturen bei Kindern mit d-TGA und intaktem
Ventrikelseptum gelangen zunachst nicht(72). Erfolge wurde jedoch von ABE et
al.(1) 1978 sowie MAUCK et al.(43) 1977 erzielt. Ursache fir die schlechten
Ergebnisse war die Tatsache, dal® der linke Ventrikel im Niederdrucksystem
nicht fur die Aufrechterhaltung des geforderten Systemdruckes nach der
anatomischen Korrektur vorbereitet war. YACOUB et al.(72) flihrten daher als

vorbereitende Operation eine Bandelung der Pulmonalarterie ein. Bald
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kristallisierte sich die Erkenntnis heraus, dal® die anatomische Korrektur der
TGA mit intaktem Ventrikelseptum nur bei Sauglingen im Neugeborenenalter
mdglich ist, d.h. innerhalb der ersten 3 Lebenswochen. Die Giultigkeit dieses
Konzepts wurde von QUAEGEBEUR in Holland und inzwischen auch an vielen
anderen Zentren mit guten Erfolgen demonstriert(24),(36),(44),(61). Eine
Modifikation der anatomischen Korrektur der d-TGA mit VSD stellt die
gleichzeitig von DAMUS(15), KAYE(32) und STANSEL(64) 1975 beschriebene
Operation dar. Nach Durchtrennung des Pulmonalisstammes wird dieser dann
End-zu-Seit in die aszendierende Aorta implantiert. Die Lungenperfussion wird
durch die Implantation eines Konduits vom rechtsventrikularen Ausfluf3trakt auf
die Pulmonalisbifurkation wiederhergestellt. Wodurch der linke Ventrikel zum
Systemventrikel erhoben wird. Das Prinzip dieses Korrekturverfahrens war
bereits 1969 von RASTELLI(56) aus der Mayo Clinic fur die komplexe TGA mit
Pulmonalstenose publiziert und erfolgreich angewendet worden(45).

Korrekturversuche auf arterieller Ebene, d.h. der Anschluld der groflen Gefalke
an den anatomisch richtigen Ventrikel, wurden bereits 1954 von MUSTARD et
al.(47) an 7 Patienten beschrieben. Dieses Verfahren des Umsetzens der
grolien Arterien wurde mehrfach modifiziert, blieb jedoch wohl vor allen infolge
unzureichender Myokardprotektion lange ohne Erfolg(2),(4),(27),(32). Die ASO
wird heutzutage in der Regel innerhalb der ersten Lebenstage durchgefihrt:
Das Prinzip beruht auf der Durchtrennung der grollen Gefalle und
Anastomosierung mit dem funktionell richtigen Gefaldsstrumpf unter
Neueinpflanzung der Koronargefalle in die Neo-Aortenwurzel (= ehemalige

Pulmonaliswurzel). Der Uberzeugende Durchbruch gelang 1975 JATENE et
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al.(28) in Brasilien und dann auch YACOUB et al.(72), welche unabhangig

voneinander erfolgreiche anatomische Korrekturen bei Kindern mit TGA und
VSD durchfihrten. Wie BJORK et.al.(6) schon 1954 bemerkten, sollte die ASO
durchgefuihrt werden bevor der linke Ventrikel aufgrund der Niedrig-
Widerstandszirkulation an Muskelmasse verliert. Technische Verbesserungen
des kardiopulmonalen Bypasses und der Myokardprotektion erlaubten
mittlerweile eine sicherere Operation bei kleinen Kindern. Darlber hinaus
konnte ein besseres Verstandnis der Stellung der Koronararterien in der
Neoaorta die Haufigkeit der koronaren Rezidiveingriffe senken(52). Als
wichtige Modifikation der Orginal-Jatene-Methode ist hier die Verlagerung der
Pulmonalisbifurkation vor die aszendierende Aorta durch LECOMPTE et al. zu
nennen, der daher auch als ,french manceuvre” bezeichnet wird(37).

Die Letalitat der ASO liegt heute bei einer ginstiger Anatomie bei ca. 10-20 %,
und steigt auf bis zu 50% bei komplizierteren Formen. Im Gegensatz zur
Vorhofumkehr, die heute fast nicht mehr durchgefiihrt wird, sind bei der ASO
bisher sehr gute postoperative Ergebnisse bekannt. Obgleich es zu
Stenosierungen der reimplantierten Koronarabgange, zu Erweiterungen der
Neo-Aortenwurzel und zu Stenosierungen der Pulmonalisstrombahn kommen
kann(12),(16),(28),(31). Die Langzeit-Uberlebensraten nach einer ASO liegen
bei Uber 90 %. Die Translokation der groRen Arterien stellt den schwierigsten
Aspekt der Operation dar. Die Spat-Sterblichkeit am plétzlichem Tod scheint mit
der Variabilitat der Koronararterienanatomie zusammenzuhangen. Daruber
hinaus ist bei Uberlebenden der ASO sekundar mit einem akuten

Myokardinfarkt in 1-2% zu rechnen. Supravalvulare Pulmonalstenosen,
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Dilatationen der Neo-Aortenwurzel und Klappeninsuffizienzen,
bronchopulmonale Kollateralarterien, koronare Insuffizienz und myokardiale
Perfusionsabnormalitaten sind spezifische Probleme, die berticksichtigt werden

mussen(40).

1.3 Problemstellung

Die ASO ist die Therapie der Wahl bei der d-TGA. Zwangslaufig ist dabei auch
die Exzision und Re-Implantation der Koronargefalle notwendig. Es gibt
verschiedene Moglichkeiten, diese aus der Aorten-(=Neo-Pulmonalis)-Basis zu
exzidieren (siehe Abbildung 2): Insel-formig (als ,0) oder unter Einbeziehung
des Durchtrennungsrandes der Aorta (als ,U“). Die dabei entstehenden Defekte
in der Neo-Pulmonalis-Basis werden mit Perikardflicken verschlossen. Bei der
U-formigen Exzision wird der kraniale Rand des Perikardflickens in die Neo-
Pulmonalis-Anastomose mit ein bezogen, wahrend bei der O-férmigen Exzision
der Perikardflicken als Insel in der Neo-Pulmonalisbasis steht. Eine
Komplikation der ASO ist die supravalvulare Neo-Pulmonalis-Stenose. Es ist
unbekannt, ob die Art der Koronarexzision und damit die Art der Defektdeckung
Einflu® auf die Haufigkeit des Auftretens dieser Spatfolge hat. Es ist denkbar,
dall die U-formige Defektdeckung durch die inhomogene Neo-
Pulmonalisanastomose eher zur Stenosenbildung neigt. Andererseits kann mit
einem U-Flicken eine Erweiterung der Neopulmonaliswurzel erzielt werden.

Anhand der in Tubingen und in Hannover erfolgreich operierten Kinder soll

untersucht werden, welche Art der Deckung der Koronarexzsionsstellen
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langfristig glnstiger ist im Hinblick auf das Auftreten von supravalvularen

Pulmonalstenosen nach arteriellen Switch-Operationen.

7
SN\

Abbildung 2 Exzisionsmdglichkeiten der Koronarostien aus der Aorten-, bzw.

Neo-Pulmonalis-Basis (links: “O”, rechts: "U”)
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2 Patienten, Material und Methoden

2.1 Patientenauswahl und Datenzusammenstellung

Von Oktober 1986 bis November 1994 wurden, 104 Neugeborene und Kinder
mit einer TGA an der Medizinischen Hochschule Hannover und von Dezember
1994 bis Dezember 2001 wurden 60 Neugeborene und Kinder am
Universitatsklinikum  Tdbingen  wegen einer TGA  operiert. Die
demographischen, operativen und postoperativen Daten wurden retroperspektiv

anhand von stationaren und ambulanten Krankenakten gesichtet.

2.2 Einschluf3-/Ausschluf3kriterien

Einschlul3kriterien waren:

= ASO als One-Stage-Operation

= DurchfGhrung der Operation durch den selben Operateur

= Langzeit-Uberlebensrate mehr als 1 Jahr

= UnmiRverstandliche Dokumentation der Art der Rekonstruktion der
Neopulmonaliswurzel (,O" oder ,U“)

= Ausreichende Dokumentation der Nachuntersuchungen, mit mindestens
einer Echokardiographie jahrlich einer letzten Nachuntersuchung im Jahr

2002
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Ausschlufkriterien waren:

Frahsterblichkeit, definiert als Tod bis zum 30. postoperativen Tag

Patienten mit I-TGA

Patienten mit Taussig-Bing-Anomalie

Patienten mit Obstruktion des urspriinglichen linken AusfluRtraktes
Patienten mit vorbestehenden Pulmonalstenosen (valvular, supravalvular,
der linken Pulmonalarterie, der rechten Pulmonalarterie, der Bifurkation)
Patienten die an der PA voroperiert waren z.B. Two Stage Operation (PAB +
ASO),oder eine Senning-, Mustardoperation, Rastellioperation erhielten
Unvollstandige demographische Daten, hier inbegriffen sowohl die
stationaren Akten als auch die ambulanten Akten

Patienten, die an anderen Herzzentren vor oder nach der ASO invasiv oder

minimalinvasiv weiterbehandelt wurden

2.3 Operationstechnik und Gruppeneinteilung

2.3.1 Operationstechnik

Die Chirurgische Technik der ASO war bei allen Patienten dieselbe. Alle

Operationen wurden am hypothermen kardiopulmonalen Bypass (CPB) und im

kurzen hypothermen Herz- und tiefhypothermen Kreislaufstillstand getatigt.

Nach der Durchtrennung des PDA wurde die ASO nach dem Lecompte-

Manover durchgefuhrt. Die gro3en Arterien wurden mit einem fortlaufenden 7/0

Polydioxanone-Faden (PDS®, Ethicon GmbH, Norderstedt) anastomosiert. Alle

interatrialen Verbindungen wurden mit einer 5/0-Polypropylene-Naht (Prolene®,
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Ethicon GmbH, Norderstedt) entweder direkt oder mit Hilfe eines glutaraldehy-
fixierten Perikardflickens verschlossen. Falls vorhanden, wurden
interventrikulare Verbindungen mit Hilfe eines Dacron®-Flickens und einer
fortlaufenden 5/0-Prolene®-Naht verschlossen. Die Koronararterien wurden
entweder zirkumferentiell, wie ein ,0“ oder beginnend von der
Durchtrennungsstelle des proximalen Gefaldes als ,U“ exzidiert. Die Koronarien
wurden mit einem 7/0 PDS®-Faden in die Neoaortenwurzel anastomosiert. In
die Koronarexzisionsstellen der Neopulmonaliswurzel wurden autologe
Perikardflicken eingenaht, die vorher mit 0,4 %-iger Glutaraldehyd-Losung
fixiert worden waren. ,O" formige Defekte wurden inselférmig gedeckt, wahrend
die kranialen Enden der ,U“ férmigen Flicken in die Neopulmonalisanastomosen
mit eingegliedert wurden (Abbildung 1). Alle Perikardflicken wurden mit einer

6/0 Polypropylenenaht (Prolene®, Ethicon GmbH, Norderstedt) implantiert.

2.3.2 Gruppeneinteilung

Die Kinder werden anhand der Operationsberichte je nach Art der Fullung der
Exzisionsdefekte in der Neo-Pulmonaliswurzel in die zugehdrigen Gruppen
eingeteilt. Bei der Kennzeichnung der Gruppen symbolisiert das links stehende
Zeichen die Defektdeckung im ehemals linken Koronarsinus, und das
rechtsstehende Zeichen die rechtsseitige Defektdeckung. "O" steht fur die insel-
formige Deckung, "U" fur eine Deckung unter Einbeziehung des
Durchtrennungsrandes der ehemaligen Aorta ascendens, "-" steht fur einen
Verschluld durch Direktnaht. Patienten mit gleichartigen Flicken in beiden

Koronarexzisionsstellen wurden entweder der O/O- oder U/U-Gruppe zugeteilt.



10

15

16/57
Die Mischtypen wurden als O/U- oder U/O-Gruppe bezeichnet. Eine direkte

Naht der Exzisionsstelle ohne einen Flicken wurde mit der
Gruppenbezeichnung ,—, markiert. Die Entscheidung Uber eine O - oder U-
formige Deckung wurde vom Operateur individuell wahrend der Operation
getroffen, wobei bei zu enger Neopulmonaliswurzel eine U- Deckung

vorgezogen wurde, um eine Erweiterung der Neopulmonalisbasis zu erreichen.

2.4 Nachuntersuchungen

Postoperativ.  wurden die Patienten  mindestens einmal  jahrlich
echokardiographisch, und im Rahmen von Herzkatheteruntersuchungen auch
invasiv untersucht. Gegebenenfalls vorliegende Stenosen wurden mittels
Echokardiographie morphologisch und funktionell beurteilt. Eine bedeutsame
Neo-Pulmonalstenose lag vor, wenn die Indikation entweder zur Ballondilatation
oder zur Re-Operation gestellt wurde (siehe Kapitel 2.4.2). Desweiteren wurden
die auftretenden transanastomosalen Druckgradienten im Zeitverlauf
festgehalten, um einen Trend erfassen. Abbildung 3 zeigt die nach Lokalisation

der Stenosen im RVOT und in den Pulmonalarterien verwendete Nomenklatur.
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Abbildung 3 Lokalisationen der Pulmonalstenosen
MPA = Pulmonalisstamm
RPA = rechte Pulmonalarterie

LPA = linke Pulmonalarterie
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2.4.1 Echokardiographie

Der rechtsventrikulare Ausfluf3trakt (RVOT) wurde mit einem 3,5 MHz
Schallkopf mit ,pulsed wave® und einer ,continuous wave“ Doppler-
Echokardiographie von hoch parasternal untersucht. Die
Spitzendruckgradienten wurden der vereinfachten Bernoulli-Formel berechnet:
systolischer Spitzendruckgradient (mmHg) = 4 x Vmax?(26). Die systolischen

Spitzengradienten wurden wie in Tabelle 1 kategorisiert.

Tabelle 1 Systolische Spitzengradienten im RVOT und den Pulmonalgefalen

Schweregrad ° Systolischer Spitzen-Druckgradient, mmHg
Stenosefrei <17
Unbedeutend <25
Mild <40
Moderat <60
Hochgradig > 60

2 Klassifikation nach Hovels-Giirich et al. (25).

2.4.2 Herzkatheteruntersuchungen

Die Herzkatheteruntersuchung ist eine invasiv-diagnostische Untersuchung, die
eine strenge Indikationsstellung sowie eine Einverstandniserklarung von Patient
bzw. Eltern erfordert. Die Herzkatheteruntersuchungen wurden im
Herzkatheterlabor der jeweiligen Kilinik durchgefuhrt. Das Prinzip der
Herzkatheteruntersuchung beruht darauf, da® ein langer dunner

Kunststoffschlauch Uber ein groRes Gefald aus der Peripherie gezielt in die
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einzelnen Herzabschnitte geschoben wird, um dort Druckmessungen
durchzufihren. An das &dullere Ende des Katheters wird ein Druckwandler
angeschlossen, der den uber den Katheter Ubertragenen Druck an der im
Herzen liegenden inneren Offnung mift und als Kurve auf den Monitor bringt.
Es werden sowohl uber die absoluten Druckwerte als auch die charakteristische
Form des Druckverlaufes diagnostische Hinweise gegeben. Man unterscheidet
eine Einschwemmkatheteruntersuchung oder eine retrograde Sondierung.
Abbildung 3 zeigt die verschiedenen Ebenen von Pulmonalstenosen und die
Nomenklatur, fur die Lokalistion der Stenosen im RVOT und in den
Pulmonalarterien. Eine Herzkatheteruntersuchung war indiziert, wenn die
Echokardiographie einen Spitzengradient von mehr als 40 mmHg oder andere

Abnormalitaten zeigte.

2.4.3 Reinterventionen

Reinterventionen waren indiziert, wenn eine hochgradige oder schnell
fortschreitende Pulmonalstenose vorlag. Der Ausdruck ,Reintervention®
beinhaltet beides, Ballonangioplastien und Reoperationen. Ballonangioplastien
wurden bei distalen Stenosen (RPA, LPA) angewandt, die Indikation zur
Reoperation wurde bei zentralen Stenosen (subvalvular, valvular, supravalvular,
MPA, Bifurkation) oder nach erfolgloser Ballonangioplastie gestellt. Der
Schweregrad und die Lokalisation der supravalvularen Pulmonalstenosen sowie
die Haufigkeit der Reinterventionen im RVOT und der Neopulmonaliswurzel
wurde entsprechend dem zugehoérigen Muster der NPA-Rekontruktion(O/O,

U/U, U/O, O/U) registriert.
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2.5 Statistik

Alle nicht normal verteilten Daten sind als Medianwert mit Interquartilberreich
(IQB) oder als Maximal- oder Minimalwert angegeben. Die logarithmierten
systolischen Spitzendruckgradienten wurden zwischen den Gruppen mit Hilfe
des T-Tests verglichen. Der zweiseitige ,Fisher s-exact-test” wurde benutzt, um
die Haufigkeit von Reinterventionen in den jeweiligen Gruppen zu vergleichen.
Gruppenunterschiede mit einem p-Wert von weniger als 0,05 werden als
signifikant angesehen. Aufgrund der Limitation des retroperspektiven

Studiendesigns sind die p-Werte als beschreibend zu verstehen.
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3 Ergebnisse

3.1 Allgemeine Patientendaten

Von Oktober 1986 bis Juli 2003 wurden in der Medizinischen Hochschule
Hannover (MHH) und im Universitatsklinikum Tudbingen (UKT) 176
Neugeborene mit d-TGA durch Prof. Dr. med. Ziemer operiert. Bei allen
Patienten wurde eine One-Stage-ASO durchgefihrt. Von diesen Patienten
erfillten 95 (62 m; 33 w), die in Kapitel 2.2 genannten Kriterien und konnten in
die Studie eingeschlossen werden (MHH:45 von 1986 bis 1994, UKT:50 von
1995 bis 2001).

Das mediane OP-Alter lag bei 5 Tagen (IQB: 3-10), das mediane
Geburtsgewicht betrug 3600 g (IQB: 3100-3800) und die mediane
Korperoberflache lag bei 0,23 m? (IQB: 0,21-0,24). Das mediane

Beobachtungsintervall lag bei 5,8 Jahren (IQB: 1,5-9,8; 563 Patientenjahre).

3.2 Praoperative Befunde

Bei 24 Kindern bestand praoperativ eine nicht restriktive interatriale Verbindung,
bei 71 wurde praoperativ eine Ballonatrioseptostomie durchgefuhrt. In 83 Fallen
war der Ductus arteriosus offen, 59 mal unter Prostaglandin-E-1-Therapie. Bei
36 Kindern lag zusatzlich ein VSD vor.

Gemal® der Leidener  Konvention(57)  wurde praoperativ. die

Koronararterienanatomie definiert als:
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Koronarstatus nach Sauer(57)
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Abbildung 4 Koronarstatus nach Sauer und Haufigkeitsverteilung in der

untersuchten Patientengruppe
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3.3 Echokardiographische und Angiokardiogaphische
Nachuntersuchungsergebnisse

Im Beobachtungszeitraum wurden 646 Echokardiographien und 92
Herzkatheteruntersuchungen ausgewertet. Dieses entspricht 1,1
Echokardiographien pro Patient und Jahr und einer Herzkatheteruntersuchung
pro Patient alle 5 Jahre. Tabelle 2 zeigt die hochsten systolischen
Spitzendruckgradienten Uber dem RVOT wund den Pulmonalgefalien.
Echokardiographisch wurden systematisch hohere Spitzendruckgradienten

gemessen.

Tabelle 2 Systolische Spitzendruckgradienten Uber dem rechtsventrikularen

Ausflutrakt und den Pulmonalgefalien.

Gradient Echokardiographie Herzkatheter
Schweregrad ®° MmHg N % N %
Keine <17 20 21,1 34 35,8
Leicht <25 25 26,3 9 9,5
Mittel <40 24 25,3 7 7,4
MéBig <60 12 12,6 9 9,5
Schwer =60 14 14,7 3 3,2
Keine Daten 33° 34,7

? Klassifikation entsprechend Hovels-Giirich et al.(25).

® Alle diese Patienten hatten systolische Spitzengradienten <40 mmHg
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3.4 Vergleich Echokardiographie und Herzkatheter

In 188 zeitnahe beieinander gelegenen Messungen ergab die
echokardiographische Messung in 140 Fallen (74%)  hohere
Spitzendruckgradienten als die Herzkatheteruntersuchung. In 22% lag der
echokardiographische Wert niedriger, in 4% waren die Werte identisch. Im
Median wurden die Spitzendruckgradienten uber der Neopulmonalarterie
echokardiographisch um den Faktor 1,5 (IQB: 1,0-2,9) hoher als im
Herzkatheter angegeben. Bei der Messung Uber den Pulmonalisasten lag der
Faktor bei 2,0 (1QB: 1,0-3,9).

Funf Spitzendruckgradienten, die echokardiograpisch als malig oder
schwergradig eingeschatzt worden waren, erwiesen sich in der
Herzkatheteruntersuchung als leicht- oder mittelgradig. Funf invasive
Messungen stellten sich als mittel- oder leichtgradig heraus, obwohl sie

echokardiographisch als mafig oder schwer eingeschatzt worden waren.

3.5 Haufigkeit von Pulmonalstenosen und Reinterventionen

Bei flinzehn Patienten (15,8%, 95%-Konfidenzintervall 9,1-24,7%) wurden an 6
verschiedenen Lokalisationen an der A. Pulmonalis 42 Stenosen diagnostiziert
und behandelt (siehe Abbildung 5). Es wurden 24 Reinterventionen (7
Reoperationen, 17 Ballondilatationen) durchgefuhrt. Die Lokalisationen sind in
Abbildung 5 dargestellt. Tabelle 4 zeigt die Gradienten zum Zeitpunkt der
Reintervention. Abbildung 6 stellt zeitabhangig die Reinterventionen in
Abhangigkeit von der Art der Neopulmonalisrekonstruktion (O/O; U/U; U/O;

O/U) dar.
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Tabelle 3 Systolische Spitzendruckgradienten Uber dem rechtsventrikularen
AulRfluBtrakt und den PulmonalgefalRlen sowie Haufigkeit von

Reinterventionen.

Gradient Echokardiographie Herzkatheter
Schweregrad ® MmHg Reinterventionen, n Reinterventionen, n
Keine <17

Leicht <25

Mittel <40 4

MaéBig <60 3 8

Schwer 260 12 3

@ Klassifikation entsprechend Hovels-Gurich et al.(25).

® Alle diese Patienten hatten systolische Spitzengradienten < 40 mmHg.

Tabelle 4 Systolische Spitzendruckgradienten zum Zeitpunkt der

Reinterventionen @

Echokardiographie Herzkatheter
RVOT / MPA 60 (54 — 68) 56 (51 — 65)
MPA / RPA 72 (56 — 74) 27 (21 - 40)
MPA / LPA 47 (43 - 50) 31 (19 -43)

# mmHg, Median (Interquartilberreich)
RVOT = rechtsventrikularer Ausflutrakt, MPA = Pulmonalishauptstamm,

RPA = rechte Pulmonalarterie, LPA = linke Pulmonalarterie
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_ '\ peripher: 0
) peripher: 0
Bifurkation: 3/3

LPA: 8/5

distale MPA: 3/3

supravalvular: 14/10

valvular: 8/5

subvalvular: 0

MPA = Pulmonalishauptstamm
RPA = rechte Pulmonalarterie

LPA = linke Pulmonalarterie
Abbildung 5 Lokalisationen und Haufigkeiten von behandelten

Pulmonalstenosen (Anzahl der Stenosen einschlief3lich

Rezidivstenosen/ Anzahl der betroffenen Patienten)
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Abbildung 6 Reinterventionen wahrend der Nachuntersuchung

Tabelle 5 Typen des Defektverschluldes und die Haufigkeit der

Reinterventionen bei supravalvularen Pulmonalstenosen

Defektverschluf o0 UUuU O u UO oMUl U/~ -/U total

N 34 34 2 4 9 10 1 1 95
Ballondilatationen 1 1 1 3
3% 3% 11% 3%
Reoperationen 5 18 1 7
(x Ballondilatation) 15% 3% 10% 7%

@ U/U vs. O/O: p < 0.34 (zweiseitiger Fischer—Exakt-Test)
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3.6 Spitzendruckgradienten in den Untergruppen O/O und U/U

Tabelle 6 vergleicht die unter Berucksichtigung der O/O- und der U/U Gruppe

die hochsten Spitzendruckgradienten uber der Neopulmonaliswurzel.

Tabelle 6 Hochste Spitzendruckgradienten @ Gber der Neopulmonaliswurzel in
der O/O- and U/U-Gruppe

0/0 uu p?
23 (16 - 49) 19 (13 - 23)
Echo <0.034
N 34 34
49 (17 - 65) 12 (7 - 21)
Katheter < 0.001
N 12 28

# mmHg, median (Interquartilberreich)

® t-Test mit logarithmierten der Gradienten

3.7 Ergebnisse in der Literatur

Die Haufigkeit supravalvularer Pulmonalstenosen nach ASO wird in der
Literatur mit 2,2% (60) - 41,6% (25) angegeben und ist eine der haufigsten
Komplikationen der ASO. Tabelle 7 vergleicht die Inzidenzen von

supravalvularen Pulmonalstenosen in verschiedenen Veroffentlichungen.



Tabelle 7

Inzidenz von supravalvularen Pulmonalstenosen nach ASO
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Pulmonalstenosen

Pulmonalstenosen-Schweregrad

Pat. Follow-up Inzidenz mild mittelgradig Hochgradig
Erstautor Jahr Ref. N Jahre Mon.? Lokalis. n % % n % n %
Armishaw 2000 3 47 84-98 16 SPS 5 10,6 - 1 2,1 4 85
Brown 2001 9 182 86-99 - PS 11 6,0 - 7 8% -
Carrel 1996 11 43 90-96 36 SPS 6 14,0 9,3 1 2,3 1 2,3
Daebritz 2000 14 287 82-97 43 PS 46 16,0 - - - 7 24
Di Donato 1989 16 55 83-87 27 SPS 6 10,9 - 1 1,8 - -
Haas 1999 22 256 83-97 71 RVOT 15 5,9 - - - - -
Hovels-Girich 2003 25 60 86-92 65 SPS 25 41,7 10 5 8,3 2 33
Idriss 1988 27 45 83-88 - PS 9 20,0 13 2 44 1 2,2
Kado1994 30 149 <1993 - PS 33 22,1 - - - - -
Klautz1989 34 35 83-85 6-35 RVOT 8 22,9 - 4 11,4 - -
Kurocynski 2001 35 67 94-00 - SPS 12 17,9 - - - 12 17,9
Losay 2001 38 1095 82-99 59 PS 41 3,7 - - - 41 37
Lupinetti 1992 39 119 82-91 30 SPS 11 9,2 - - - - -
Massin 1998 41 67 86-94 14 SPS 2 3,0 1,5 - - 1 1,5
Nakanishi 1996 48 71 82-95 51 SPS 26 36,6 ---- 26 ---- 36,6% ----



Nogi 1998
Paillole 1988
Planche 1988
Prétre 1999
Quaegebeur 1986
Serraf 1995

Sidi 1987
Spiegelenberg 1995
Tsuda 1992

Von Bernuth 2000
Wernovsky 1995
Yamaguchi 1990

49
50
51
52
53
60
61
63
67
69
70
73

136
68
108
25
40
744
41
76
59
176
440
156

86-95
84-87
84-87
95-97
77-85
83-94
84-86
77-92
81-90
86-93
83-92
82-88

18
26
16
18
13
70

84
52
67
27
30

SPS
SPS
PS
PS
RVOT
SPS
SPS
PS
SPS
SPS
SPS
SPS

32

13
16

17

19

56
44

23,5
8,8
4,6

24,0

32,5
2,2
14,6

22,4
15,3
10,8
12,7

28,2

----- 5

14

18
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5,9 2 29
2 5% -
- 16 2.2
24 1 2,4
- 17 224
- 9 153
8,0 5 28

- 56 von 255 im Echo Unters.=12,7% -

11,5 5 32

median
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4 Diskussion

4.1 Pulmonalstenosen nach Arterieller Switch-Operation

Die Haufigkeit von PS nach ASO variiert von 2,2%(60) - 41,6%(25). Die
Inzidenz hangt ab von der Komplexitat des Patientenkollektives (TGA-VSD und
Taussig-Bing-Anomalie eingeschlossen oder nicht), von der Definition der
Relevanz einer PS (<15 mmHg oder < 50 mmHg), der Untersuchungsmethode
(nur Echokardiographie oder auch invasive Druckmessung) und davon, wie
lange die Patienten nach beobachtet worden sind (siehe Tabelle 7). Es bestatigt
sich auch im hier untersuchten Krankengut, dal} die Pulmonalstenose die

haufigste Komplikation nach ASO ist.

4.1.1 Diagnostik zur Erfassung von Pulmonalstenosen

Die Diagnose einer Pulmonalstenose nach ASO wird in erster Linie durch die
Dopplerechokardiographie gestellt und gegebenenfalls im Rahmen einer
Herzkatheteruntersuchung gesichert.

Die vorliegende Untersuchung zeigt, da} die Spitzendruckgradienten in der
Echokardiographie Uberschatzt werden und zwar uber der Neopulmonalarterie
um den Faktor 1,5 und Uber den Pulmonalisasten um den Faktor 2,0 (siehe
Kapitel 3.4).

Der ovale Querschnitt des Neopulmonalisstammes nach dem Lecompte
Mandver kann zu einer Erhéhung der dopplerechokardiographisch gemessenen

FluBgeschwindigkeit flhren. Dies kann wiederum zur Uberschatzung des
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Spitzendruckgradienten bei Verwendung der vereinfachten Bernoulliformel
fGhren.

Die Druckmessung im Rahmen der Herzkatheteruntersuchung ist nach wie vor
der Goldstandard. Hierbei sind allerdings die méglichen Komplikationen einer
invasiven Untersuchung zu beachten, weswegen die Indikation streng gestellt
werden muB. Aufgrund der nahezu konstanten Uberschatzung der
echokardiographisch gemessenen Spitzendruckgradienten im Vergleich mit den
invasiv gemessenen, kann die Echokardiographie als nicht-invasive Methode im
Rahmen der regelmaligen Routinenachsorgeuntersuchungen eingesetzt
werden. Im Vergleich zur Untersuchung von Nakanishi et al.(48), wo der
Spitzendruckgradient mit folgender Formel angegeben wird:
Herzkathetermessung = 1,15 x Doppler -13,8 (r = 0,90), wurden die
echokardiographisch gemessenen Spitzendruckgradienten in der vorliegenden
Untersuchung im Vergleich zu den invasiv gemessenen etwas mehr
uberschatzt.

Die Magnet-Resonanz-Angiographie (MRA) ist eine verhaltnismallig neuartige
Untersuchungsmethode, deren Wertigkeit noch nicht abschlieRend evaluiert ist.
(7),(23). Sofern man die i.v.-Gabe von Kontrastmittel nicht als invasiv wertet,
bietet diese Methode, den Vorteil der Nichtinvasivitat. Die
Stromungsverhaltnisse im Neopulmonalisstamm und den Pulmonalisasten sind
moglicherweise besser einzusehen als in der Echokardiographie. Bei
Verwendung von Sternaldrahtcerclagen kann dieser Vorteil durch die
Artefaktbildung jedoch wieder aufgehoben sein. Weitere Nachteile der MRA

sind derzeit noch die lange Untersuchungsdauer, die von Kindern haufig als
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traumatisch erlebten Untersuchungsbedingungen in den engen Geraten und die

hohen Kosten(21).

4.1.2 Schweregrad von Pulmonalstenosen

Der  Schweregrad einer PS  wird vorwiegend anhand des
Spitzendruckgradienten beurteilt. Die vorliegende Untersuchung verwendet die
in Kapitel 2.4.1 angegebene Einteilung, die der von Hovels-Gurich et al.
entspricht(25) (siehe Tabelle 3).

Ein Vergleich mit anderen Untersuchungen ist dadurch erheblich erschwert,
dald in nahezu jeder Publikation die Grenzen der Schweregrade bei anderen
Werten festgelegt werden. Eine Ubersicht lber die zahlreichen unterschiedlich
festgelegten Grenzen geben Massin et al.(40). Hinzu kommt, dal3 fur
echokardiographisch gemessene Gradienten andere Schweregradeinteilungen
verwendet werden als fur invasiv gemessene. Im Sinne einer besseren
Vergleichbarkeit waren eine einheitliche Untersuchungstechnik und Bewertung

wilnschenswert.

4.1.3 Lokalisation von Pulmonalstenosen und deren Atiologie

Abbildung 3 stellt die in dieser Untersuchung verwendete Nomenklatur
bezuglich der Lokalisationen von Pulmonalstenosen dar. Manche Publikationen
subsummieren unter dem Begriff ,supravalvulare Pulmonalstenose“ samtliche
Stenosen von unmittelbar supravalvular bis in die Lungenperipherie. Wie in den
folgenden Kapiteln dargelegt, haben Stenosen an verschiedenen Lokalisationen

verschiedene Ursachen und erfordern verschiedene therapeutische Ansatze.
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Aus diesem Grunde ist eine Differenzierung und eine einheitliche Nomenklatur

zu fordern.

4.1.3.1 Supravalvulare Pulmonalstenosen

Wie Abbildung 3 zeigt, bezieht sich der Begriff ,supravalvulare PS* in dieser
Untersuchung ausschliel3lich auf solche im Bereich der Neopulmonaliswurzel
von der Klappenebene bis zur Pulmonalisanastomose. Stenosen in diesem
Bereich sind auf die ausgedehnte Rekonstruktion in diesem Gefalabschnitt
zuruckzufihren. Jede Nahtreihe und jegliches Material, das zur Deckung der
Koronarexzisionsdefekte  verwendet wird, hat ein eingeschranktes
Wachstumspotential. Der Gesamtdurchmesser der Neopulmonaliswurzel
vergroRert sich ausschlieRlich Dank des kompensierenden Wachstums der
verbliebenen  autochthonen  Gefallwand(41). Eine  Verengung der
zirkumferentiellen Nahtlinie an der Pulmonalisanastomose kann zu einer
supravalvularen PS fuhren (41),(70). Supravalvulare PS sind haufig verbunden
mit Wachstumsstorungen des Klappenannulus und konnen zur ungleichen

Perfusion der Pulmonalisaste fuhren(42).

4.1.3.2 Einflul3 der Form der zur Deckung der Koronarostienexzisions-
stellen verwendeten Flicken auf die Haufigkeit von supra-

valvularen Pulmonalstenosen nach Arterieller Switch Operation

Im medianen Verlauf von 3 Jahren entwickelten Patienten, bei denen die
Neopulmonalisbasis mit zwei O-férmigen Flicken rekonstruiert worden ist, nach

echokardiographischen Kriterien, signifikant hohere Spitzendruckgradienten als
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diejenigen, bei denen zwei U-féormigen Flicken verwendet wurden (s. Tabelle 5).
Klinisch durfte jedoch der Unterschied von 4 mmHg nicht relevant sein. Auch
wenn bei der O/O-férmigen Rekonstruktion in der untersuchten Gruppe haufiger
Re-Interventionen notwenig waren (s. Tabelle 5), erreicht der statistische Test
bezuglich der gruppen-bezogenen Re-Interventionshaufigkeit kein
Signifikanzniveau. Dies mag an der zu geringen Gruppengrof3e liegen.

Der “O/O”-férmigen Rekonstruktion liegt die Uberlegung zugrunde, daf® die
gesamte Zirkumferenz der Neopulmonalisanastomose von autochtoner
GefalRwand, und somit von wachstumsfahigem Material gebildet wird. Die
Ergebnisse scheinen jedoch darauf hinzuweisen, dal} bei dieser Technik
letztlich haufiger supravalvulare Stenosen in der Neopulmonaliswurzel
auftreten. Dies liegt mdglicherweise an der notwendigen, komplexen ,O
férmigen Nahtlinie, die zu einem ungunstigen, radiaren Narbenzug tendiert.

In ahnlicher Weise zeigten Williams et al. (71) in einer Gruppe von 438
Patienten, dal3 das Risiko fur supravalvulare PS zunimmt, wenn die
Koronarostien-Exzisionsstellen  keine  Verbindung zur  Neopulmonalis-
Anastomose haben, d.h. O-férmige Flicken. Paillole et al.(50) kommen zu dem
Ergebnis, dalk eine Zweiflickentechnik, d.h. zwei separate Flicken entsprechend
O/O, im Gegensatz zu einer Einflickentechnik, d.h. ein Hosen (,pantaloon®)-
formiger Flicken, in mehr als 10% zu svPS fuhrt. Im Gegensatz hierzu
beobachtete er bei der Einflickentechnik weniger als 5% svPS, weswegen diese
Technik bevorzugt werden sollte.

Der Eindruck, dal die ,U/U“férmige Rekonstruktion der Neopulmonalisbasis

seltener zu svPS fuhrt, wird durch die exzellenten Ergebnisse von Zentren
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verstarkt, die die “U”-férmige Flickentechnik anwenden(42),(9),(60). Lupinetti et

al. erzielten in ihrer Studie bei der Verwendung von zwei grolden,
zusammenhangenden ,U“-Flicken (,Pantaloon) geringere Gradienten tber dem
RVOT und konnten die Notwendigkeit von Reoperationen praktisch eliminieren
(39).

Dem stehen die Beobachtungen von Haas et al. (22) an 286 Patienten
gegenuber, denen zufolge kein Zusammenhang zwischen svPS und der
chirurgischen Technik besteht.

Der Einwand, dal} die heterogene Zirkumferenz der Neopulmonalisanastomose,
welche bei “U’-férmiger Flickentechnik aus vitalen und avitalen Abschnitten
besteht, asymmetrisch wachsen und im Langzeitverlauf zu Stenosen fiihren
konnte, wird durch die genannten Beobachtungen widerlegt. Es scheint
vielmehr, dal® eine initial enge Neopulmonaliswurzel mit einem gro3en “U’-
Flicken erweitert werden kann.

Andere Techniken der Neopulmonalisrekonstruktion wie Konduit-Interposition
(70) oder die direkte Reanastomosierung(11) werden vereinzelt beschrieben

und kénnen aufgrund ihrer geringen Zahl nicht abschlieend beurteilt werden.

4.1.3.3 Nahtmaterial

Dem fur die verschiedenen Anastomosen verwendeten Nahtmaterial wird von
einigen Autoren eine Bedeutung flir die Entwicklung spaterer Stenosen
zugemessen. Im untersuchten Krankengut wurde einheitlich bei allen Patienten

das in Kapitel 2.3.1 genannte Nahtmaterial verwendet.
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Der resorbierbare PDS-Faden wird fur Anastomosen zweier vitaler Gewebe
eingesetzt, um der Entwicklung von faden-bedingten  Stenosen
vorzubeugen(13). Der nicht resorbierbare Polypropylene-Faden wird flr
Anastomosen zwischen vitalem und avitalem Gewebe, wie dem glutaraldehyd-
fixierten Perikardflicken, eingesetzt, um eine dauerhaft sichere Verbindung der
zwei Gewebe zu erzielen. Dem liegt die Sorge zugrunde, daf vitales und
avitales Gewebe weniger reil’feste Verbindungen eingehen.

In einer tier-experimentellen Studie gelangen Brutel de la Riviere et al. zur
Uberzeugung, daR bei Gefalanastomosen fortlaufende monofilamentése Nahte
zu bevorzugen sind. Seidenfaden waren aufgrund der nachfolgenden starken

Entzindungsreaktion ungeeignet(10).

4.1.3.4 Form der Flicken

Tabelle 8 stellt die verschiedenen Arten der Pulmonalarterienrekonstruktion
(PA-Rekonstruktion) dar. Neben der 1-Flickentechnik, kommen die 2-
Flickentechnik, jeweils mit und ohne Erweiterung, sowie die direkte PA-
Rekonstruktion zur Anwendung. In Spiegelenbergs(63) Kollektiv betrug das
mittlere Re-Interventions-freie Intervall 7,4 Jahre (95%-Konfidenzintervall 2,2-
10,0 Jahre, n=5) in der Konduitgruppe, 11,6 Jahre (95%-Konfidenzintervall 9,6-
13,5 Jahre, n=60) in der 2-Flicken-Gruppe und 8,0 Jahre (95%-
Konfidenzintervall 6,7-9,4 Jahre, n=11) in der 1-Flicken-Gruppe (s. Tabelle 8).
Zwischen den mittleren Re-Interventions-freien Intervallen der drei Gruppen
waren keine signifikanten Unterschiede festzustellen. Spiegelenberg propagiert

die Verwendung der 1-Flicken-Technik dennoch, da durch eine Erweiterung der
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Neo-Pulmonalisbasis mit einem grof3en Pantaloon-Flicken mdgliche Torsionen
der Pulmonalisanastomose nach dem Lecompte-Manover vermieden werden
konnen.

Andere Autoren haben wie oben schon angefihrt mit der Pantaloon-
Rekonstruktion der Pulmonalarterie mit frischem autologem Perikard das
Auftreten von RVOT-Stenosen beachtlich gesenkt (60).

Die Technik der direkten Pulmonalisanastomose wurde von Carrel et al.(11) bei
47 Patienten mit gutem hamodynamischem Ergebnis angewandt.
Supravalvulare Pulmonalstenosen sind dabei im Vergleich zur klassischen
Rekonstruktion (PA-Rekonstruktion mit Perikardflicken) seltener beobachtet
worden (2,1% vs. 5,7%). Carrel et al. vermuten, dal} die direkte
Pulmonalisanastomose wegen des Fehlens von Fremdmaterial ein

betrachtliches Potential flir unbegrenztes Wachsen hat.
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Tabelle 8 Literaturangaben Uber PA-Rekonstruktionen mit verschiedenen Materialien

Flicken
Perikard
Autolog
Erstautor, Jahr Referenz 1 2 Glutaraldehyd frisch Heterolog  Erweiterung direkt Konduit
Carrel 1996 1 - - i - __— . 47 .
Haas 1999 22 105 101 --- k.A. --- - 40 -
Kuroczynski 2001 35 68 - X --- kKA. --- - - 2 -
Nakanishi 1996 48 353 X --- kA --- X X X -
Spiegelenberg 1995 63 11 60 X X X - - - 5
Daebritz 2000 14 - 312 X - X - - - -
Quaegebeur 1986 53 - 66 X X - - X - -
Losay 2001 38 1200 - X - X - - - -
Wernovsky 1995 70 440 X X - - - - -
Brown 2001 9 201 - X - X - 182 - -
Nogi 1998 49 123 4 X X X - X - -
Lupinetti 1992 39 109 17 X X - - X - -
Paillole1988 50 76 10 X X X - - - -
Idriss 1988 27 45 - --- k.A. --- - - -
Tsuda 1992 67 43 16 - - - X - - -

k.A. — keine Angabe
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4.1.3.5 EinflulR verschiedener Materialien

Aorten- und Pulmonalarteriengewebe und die zur Defektdeckung verwendeten
Materialien (fixiertes oder frisches, auto-, homo- oder heterologes Perikard,
PTFE, Dacron®) zeigen ein verschiedenes Wachstumsverhalten, was EinfluR
auf die Inzidenz von supravalvularen PS haben kann. Ein direkter Vergleich ist
durch die Tatsache erschwert, dal} in den verschiedenen Zentren und teils auch
innerhalb eines Zentrums verschiedene Techniken (1-Flicken, 2-Flicken,
Direktanastomose) angewandt werden und die Kriterien fir das Vorliegen einer
Pulmonalstenose unterschiedlich gewahlt sind. Tabelle 8 und 9 konnen lediglich
einen groben Anhalt liefern. Es scheint, dal bei der Verwendung von
Fremdmaterial, wie z.B. bei Konduits, haufiger Stenosen auftreten (61).

Die Untersuchungen von Brutel de la Riviere et al. an Schweinen zeigen, dafl
das Wachstum der vaskularen Anastomosen im Wesentlichen vom
Vorhandensein einer Adventitia und damit der Blutversorgung abhangig ist.
Dies kann durch eine entzundliche Reaktion mit Hyperamie verstarkt werden

(10).

4.1.3.6 Pulmonalstenosen an anderen Lokalisationen

Valvulare Pulmonalstenosen werden auf die in der Nahe der Pulmonaklappe
gelegenen  Nahtlinien  zurlckgefihrt (63). Stenosen des distalen
Pulmonalisstammes und der Pulmonalisbifurkation werden vielfach mit dem
Lecompte-Manover in  Verbindung gebracht. Dabei werden der

Pulmonalisstamm und die Pulmonalisbifurkation nach anterior geschoben und
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die Pulmonalisaste in anterior-posteriorer Richtung gedehnt (70). Eine weitere
Rolle spielt dabei moglicherweise die Reduktion der Querschnittsflache des
Pulmonalisstammes. Bifurkationsstenosen werden mit dem Ausmal der
operativen Mobilisierung der Pulmonalisaste nach peripher in Verbindung
gebracht(42).

Die Aufhebung der spiraligen Beziehung des Pulmonalisstammes zur Aorta
ascendens durch das Lecompte-Manover kann durch die veranderten
Stromungsverhaltnisse zu Scherkraften in  der Pulmonaliswand und
insbesondere im Bereich der Bifurkation flihren, wodurch sich vorzugsweise
dort Stenosen ausbilden sollen (65).

Isolierte Stenosen der rechten und linken Pulmonalarterie konnen entstehen,
wenn beim Lecompte-Manover nach ungenugender Mobilisation bis in die
Peripherie Dehnungen, Verdrehungen und Abknickungen auftreten
(9;41;54;73). Stenosen der linken Pulmonalarterie werden dartber hinaus mit
einem ,Bogensehnen-Effekt* erklart, der aulerdem zu einem asymmetrischen

Blutflufd fihren soll(42).
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4.2 Re-Interventionen wegen Pulmonalstenosen nach Arterieller Switch-
Operation

Die Inzidenz von Reinterventionen schwankt zwischen 1%(14) und 22%(63), in
Abhangigkeit von der Komplexitat der Patientenpopulation (TGA-VSD, Taussig-
Bing-Anomalie mit eingeschlossen oder nicht), von der Definition einer
relevanten supravalvularen PS (>15 mmHg oder >50 mmHg), der Methode der
hamodynamischen Evaluation (Echokardiographie oder auch Herzkatheter),
und vom Nachbeobachtungszeitraum. Sie wird hoher angegeben, wenn
Katheterinterventionen in die Untersuchung miteingeschlossen werden, und die
Indikation zur Reintervention freiztgiger gestellt wurde (Dilatation schon bei

35 mmHg systolischem Spitzendruckgradient(58)).

4.2.1 Indikation zur Reintervention

Der Begriff ,Reintervention” beinhaltet sowohl Ballon-Angioplastien als auch
Reoperationen. Die Indikation zur Reintervention wurde in der vorliegenden
Untersuchung gestellt, wenn eine hochgradige oder eine schnell fortschreitende
Pulmonalstenose vorlag. Ballonangioplastien wurden vorwiegend bei distalen
Stenosen (RPA/LPA) angewandt. Ein operatives Vorgehen wurde bei zentralen
Stenosen (subvalvular, valvular, supravalvular, MPA, Bifurkation) oder nach
erfolgloser Ballondilatation bevorzugt, da bei zentralen und speziell bei
valvularen Stenosen die Dilatationsergebnisse schlecht sind und dartberhinaus
die Gefahr einer Verletzung der Pulmonalklappe besteht (35). Weiterhin scheint

es, dal mit zunehmend langerer Nachbeobachtung supravalvulare
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Pulmonalstenosen zunehmen, und es ist ungewil}, ob die Ballonangioplastie ein
Fortschreiten verhindern kann (42),(73).
Periphere Pulmonalstenosen hingegen sind chirurgisch mit sehr hohem

Aufwand und Risiko erreichbar und werden deshalb angioplastiert (62).

4.2.2 Reoperationen/ Reinterventionen

Die Beobachtung der meisten Autoren, dal® Pulmonalstenosen die haufigste
Komplikation nach ASO darstellen (22),(42),(71),(25),(38),(63), bestatigt sich in
der vorliegenden Untersuchung. Im Nachbeobachtungsintervall von 6 Jahren
war bei 158% der Patienten eine Re-Intervention wegen einer
Pulmonalstenose notwendig. Die Haufigkeit von Re-Operationen lag bei 7,4%.
In anderen Studien schwanken die Angaben uber die Haufigkeit von
postoperativen Pulmonalstenosen nach ASO fur Reoperationen von 1,5% (41)
bis 22,4% (63) (siehe Tabelle 9).

Die vergleichsweise hohe Gesamtzahl von Reinterventionen im untersuchten
Kollektiv ist zuruckzufuhren auf das vergleichsweise lange
Nachbeobachtungsintervall und auf die Tatsache, dal} alle Patienten mit ASO
konsekutiv eingeschlossen wurden, auch wenn bereits praoperativ eine relativ
enge Neopulmonaliswurzel vorlag. Bei diesen Patienten wurde die
Neopulmonaliswurzel mit Hilfe grofer ,U“-Flicken erweitert. Angesichts des
Ergebnisses, dall Stenosen bei der ,0/O“-formigen Rekonstruktion dennoch
haufiger sind, stutzt die Vermutung, dald weniger die GroRe des Flickens, als
mehr die Form des Flickens das spatere Auftreten von Pulmonalstenosen

beeinflufit.
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Patienten Follow-up Reoperationen Ballondilatationen
Erstautor, Jahr Ref N Monate ® n % n %
Armishaw 2000 3 47 16 - - 1 2,1
Brown 2001 9 182 - 5 2,7 - -
Carrel 1996 11 43 36 1 2,3 - -
Daebritz 2000 14 287 43 6 2,1 - -
Di Donato 1989 17 55 27 0 0 - -
Haas 1999 22 256 71 19 7.4 - -
Hovels-Gurich 2003 25 60 65 2 3,3 - -
Idriss 1988 27 45 - 1 2,2 - -
Kado1994 30 149 - 23 15,4 - -
Klautz1989 34 35 6-35 - - - -
Kuroczynski 2001 35 67 - 2 3,0 12 17,9
Losay 2001 38 1095 59 43 3,9 - -
Lupinetti 1992 39 119 30 11 9,2 - -
Massin 1998 41 67 14 1 1,5 - -
Nakanishi 1996 48 71 51 - - - -
Nogi 1998 49 136 18 11 8,1 3 2,2
Paillole 1988 50 68 26 2 2,9 - -
Planche 1988 51 108 16 2 1,9 - -
Prétre 1999 52 25 18 - - - -
Quaegebeur 1986 53 40 13 3 7,5 - -
Serraf 1995 60 744 70 16 2,2 16 2,2
Sidi 1987 61 41 7 2 4,9 - -
Spiegelenberg 1995 63 76 84 17 22,4 9 11,8
Tsuda 1992 67 59 52 3 51 - -
Von Bernuth 2000 69 176 67 3 1,7 - -
Wernovsky 1995 70 440 27 24 5,5 - -
Yamaguchi 1990 73 156 30 5 3,2 - -

# median
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5 Schlul3folgerung

Nach arterieller Switch-Operation entwicklen etwa 15% der Patienten im
Langzeitverlauf Stenosen der A. pulmonalis. In zwei Drittel der Falle sind diese
in der Neopulmonaliswurzel und in den gro3en Pulmonalisasten lokalisiert.
Erstere sind mit der Rekonstruktion der Neopulmonaliswurzel, zweitere mit dem
Lecompte-Manodver in Zusammenhang zu bringen. Die Rekonstruktion der
Neopulmonaliswurzel mit ,U“formiger Deckung der Exzisionsdefekte der
Koronarostien fuhrt seltener zu supravalvularen Stenosen als die Deckung mit
,O“Flicken. Zentrale Pulmonalstenosen oder pulmonale Rezidivstenosen nach
ASO sollten operativ korrigiert werden. Die Ballonangioplastie ist als Verfahren

der Wahl bei peripher gelegenen Pulmonalstenosen anzusehen.
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