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AVRT
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FAT
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HLHS
HRV
IART
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PDA
PA
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RPA
RV
SR
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TGA
VS
VSD

angeborener Herzfehler
Vorhofseptumdefekt
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AV-Knoten Reentry-Tachykardie
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hypoplastischer rechter Ventrikel
intraatriale Reentry-Tachykardie
linker Vorhof
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linker Ventrikel
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Malposition der groBen Arterien
persistierender Ductus arteriosus Botalli
Pulmonalatresie
Pulmonalstenose

rechter Vorhof

rechte Pulmonalarterie
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Sinusrhythmus

supraventrikulare Tachykardie
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totale cavopulmonale Anastomose
Transposition der groBBen Arterien
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Ventrikelseptumdefekt
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Einleitung

1. Einleitung

Heutzutage werden fiinf bis acht von tausend Lebendgeborenen (0,5% -0,8%) mit
einem angeborenen Herzfehler (AHF) geboren. Dabei sind zu circa 90 % multi-
faktorielle Ursachen, vor allem Chromosomenanomalien, teratogene Noxen und
Infektionen, anzunehmen (102).

Je nach Schweregrad des Vitiums werden die Kinder zu unterschiedlichen
Zeitpunkten symptomatisch.

Gerade Neugeborene mit einem funktionell univentrikularen Kreislaufsystem
kébnnen sich wegen der Schwere der Vitien nur unzureichend adaptieren und
werden bereits in der Neonatalperiode aufgrund einer starken Zyanose,
Tachypnoe oder Trinkschwéache auffallig. Haufig ist dann schon in den ersten
Lebenstagen-, oder -wochen eine palliative Operation notwendig.

Zu einem spateren Zeitpunkt erfolgt die definitive Palliation eines funktionell
univentrikularen Herzens zum gréBten Teil mit einer kreislauftrennenden
Operation nach Fontan. Bis zur erstmaligen Durchflihrung der Fontan- Operation
an Patienten im Jahre 1968 (4;35) gab es keine alternative Therapiemdglichkeit

eines funktionell univentrikularen Kreislaufsystems.

1.1. Das funktionell univentrikulare Herz

1-3% aller angeborenen Herzfehler entsprechen einem funktionell univentrikularen
Herzen (5).

Das funktionell univentrikulare Herz ist durch das Vorliegen eines dominanten
Ventrikels charakterisiert. Dieser steht mit dem anderen, hypoplastisch oder
rudimentar angelegten Ventrikel, Gber einen Ventrikelseptumdefekt in Verbindung
(57). Die Verbindung der Vorhéfe mit dem dominanten Ventrikel erfolgt Gber eine
gemeinsame oder zwei getrennte AV-Klappen (57).

Hierbei kommt es zu einer Parallelschaltung von System-, und Lungenkreislauf,
was eine erhebliche Volumenbelastung der singularen Kammer zur Folge hat.
Aufgrund einer weitgehenden Durchmischung des system-, pulmonalvendsen
Blutes auf Ventrikelebene besteht eine systemarterielle Sauerstoffuntersattigung,
wobei das AusmaB der Hypoxamie wesentlich von dem Anteil des pulmonalen
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Einleitung

Minutenvolumens abhéangt (33). Eine komplette Trennung der beiden Kreislaufe
wird mit der Fontan- Operation und ihren Modifikationen erreicht. Ziel dabei ist

eine Volumenentlastung des Systemventrikels mit Beseitigung der Zyanose (49).
Ob ein morphologisch linker (Double inlet left ventricle) oder rechter (Double inlet
right ventricle) Ventrikel vorliegt, erkennt man unter anderem an der Myokard-

trabekularisation (5;118).

Die haufigsten Herzfehler aus dieser Gruppe sind die Trikuspidalatresie (TA), der

,double inlet left ventricle® (DILV) und das hypoplastische Linksherzsyndrom
(HLHS).

Abb. 1.1:  Univentrikulare atrioventrikulare Verbindung (57)
a: Zwei getrennte AV-Klappen (double-inlet Konstellation)
b: Eine gemeinsame AV-Klappe (common inlet)
c: Atresie einer AV-Klappe (single inlet)
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Einleitung

1.1.1. Trikuspidalatresie

Die Haufigkeit der Trikuspidalatresie betragt circa 1-3% (85).

Ein Charakteristikum dieses Vitiums ist die Klappenatresie-, oder aplasie, auf-
grund welcher die Verbindung zwischen rechtem Vorhof und rechtem Ventrikel
fehlt.

Die Trikuspidalklappe wird dabei durch fiboromuskulares Gewebe ersetzt (102). Es
entsteht ein Rechts- Links- Shunt (R - L - Shunt) auf Vorhofebene, welcher zu
einer Mischung des systemvendsen und pulmonalvenésen Blutes fuhrt. Auch in
diesem Fall héalt der dominante Ventrikel die Pumpfunktion fir System-, und
Lungenkreislauf aufrecht, wobei der Grad der Zyanose von der Flussrate der
beiden Kreislaufsysteme abhangt (57).

Die Klassifizierung der Trikuspidalatresie und deren Hamodynamik richtet sich
nach der An-, bzw. Abwesenheit einer Pulmonalstenose oder einer Transposition
der groBen Arterien (TGA). Die haufigste Form ist dabei eine Trikuspidalatresie
Typ Ib mit Pulmonalstenose (PS), einem kleinen Ventrikelseptumdefekt (VSD),
aber keiner TGA.

Trikuspidalatresie mit normalem Ursprung der groBen Arterien:

Pulmonalatresie Pulmonal-, oder Subpulmonalstenose Keine Pulmonalatenose
Persistierender Ductus arteriosus Kleiner Ventrikelseptumdefekt GroBer Ventrikelseptumdefekt
Kein Ventrikelseptumdefekt Verminderte Lungendurchblutung Vermehrte Lungendurchblutung
Stark verminderte Lungen-

durchblutung

Abb. 1.2: Einteilung der Trikuspidalatresie nach Edwards and Burchell(1949): (35)
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Einleitung

Trikuspidalatresie mit Transposition der groBen Arterien:

MA. (1B, e,
Pulmonalatresie Pulmonal-,oder Subpulmonalstenose Keine Pulmonalstenose
Persistierender Ducutus arteriosus GroBer Ventrikelseptumdefekt GroBer Ventrikelseptumdefekt
Ventrikelseptumdefekt Verminderte Lungendurchblutung Vermehrte Lungendurchblutung
Stark verminderte Lungen-
durchblutung

Abb. 1.3: Einteilung der Trikuspidalatresie nach Edwards and Burchell(1949): (35)

1.1.2. Hypoplastisches Linksherzsyndrom; Mitralatresie

Dieses Vitium wurde 1958 von Noonan und Nadas beschrieben (87).

Dabei handelt es sich um eine Entwicklungsfehlbildung mit Hypoplasie des linken
Ventrikels, der ascendierenden Aorta und haufig auch des Aortenbogens (108).
Mitral-, und Aortenklappe sind dabei entweder stenosiert, hypoplastisch oder
atretisch angelegt.

Die Inzidenz betragt ca. 1% aller angeborener Herzfehler (57).

In den meisten Fallen besteht ein Situs solitus. Die Pumpfunktion fir den System-,
und Pulmonalkreislauf ist die Aufgabe des dominanten rechten Ventrikels.

Das Pulmonalvenenblut wird Uber das offene Foramen ovale (FO) oder Gber einen
Vorhofseptumdefekt (ASD) in den rechten Vorhof geleitet. Die Kérperperfusion
dagegen ist vom Ductus - arteriosus abhangig, Uber welchen das arteriovendse
Blut aus dem dominanten rechten Ventrikel Uber die Pulmonalarterien in die Aorta
descendens und auch retrograd in den Aortenbogen flie3t.

SchlieBt sich dieser Ductus vorzeitig, kommt es zu einem kardiogenen Schock,
welcher in der ersten Lebenswoche die haufigste Todesursache bei diesen
Neugeborenen darstellt (57). Durch die Abnahme des Systemflusses kommt es zu

einer verminderten Koronardurchblutung, was eine Druck-, und Volumenbelastung

7 von 81



Einleitung

des rechten Ventrikels mit anschlieBender Dilatation und Trikuspidalinsuffizienz
zur Folge hat (54). Um diese schwerwiegende Komplikation zu vermeiden und
eine ausreichende praoperative Stabilisierung zu erreichen, sollte der Ductus mit
Hilfe von Prostaglandin-E1 offen gehalten werden (54;89). Bei stabilen
hamodynamischen Verhaltnissen findet dann im Alter von fUnf bis sieben Tagen
der erste Schritt der organerhaltenden Operation nach Norwood statt.

1.1.3. Double-outlet-right-ventricle

Dieses Vitium besitzt eine Pravalenz von unter 1% aller angeborener Herzfehler
(85).

Entspringen die Aorta und die Pulmonalarterie zum gréBten Teil oder vollstandig
aus dem rechten Ventrikel, handelt es sich um einen Double- oulet- right-
ventricle.

Gerade bei einem kompletten Ursprung der beiden Arterien aus dem Ventrikel, ist
ein Ventrikelseptumdefekt (VSD) lebensnotwendig, da er die einzige Auslass-
moglichkeit aus dem linken Ventrikel bietet. Dabei beeinflussen vor allem die
Position des Ventrikelseptumdefektes und das Vorhandensein einer Pulmonal-
stenose stark den daraus resultierenden Links- Rechts- Shunt und die Hamo-
dynamik. Je nach Lage des Ventrikelseptumdefektes unterscheidet man vier
verschiedene Arten des DORV. Der DORV mit einem subaortalen VSD liegt mit
60-70% am haufigsten vor (85).

Die kausale Behandlung dieses Herzfehlers besteht in der operativen Korrektur.
Dabei kann bei Imbalance der VentrikelgroBe oder AV-Klappen-Anomalien der
Fehler nicht immer biventrikular korrigiert werden und eine Fontan- Operation zur

Trennung der beiden Kreisldufe kann notwendig werden.

1.1.4. Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum

Die Pravalenz dieses Vitiums betragt unter 1% aller angeborenen Herzfehler (85).
Aufgrund der atretischen Pulmonalklappe und des fehlenden Ventrikelseptum -
defektes, kommt es hier zu einer Hypoplasie des rechten Ventrikels.
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Die Lungendurchblutung ist nur Uber einen offenen Ductus- arteriosus oder tber
einen Kollateralkreislauf gewéhrleistet. VerschlieBt sich der Ductus, entsteht in
den ersten Lebenstagen eine lebensbedrohliche Zyanose .

Ein Rechts - Links- Shunt auf Vorhofebene Uber ein persistierendes Foramen
ovale (PFO) oder einen Vorhofseptumdefekt (ASD) ist dabei lebenswichtig (57).
1982 klassifizierten Bull at all drei verschiedene Typen der Pulmonalatresie mit
intaktem Ventrikelseptum je nach An-, bzw. Abwesenheit der drei Anteile des
rechten Ventrikels. Dieser besteht normalerweise aus einem trabekularen, einem
infundibularen (,outlet) und einem Einlass (,inlet*) Anteil. Sind drei Anteile
atretisch angelegt, handelt es sich um den tripartiden Typ. Der bipartide Typ ist
durch einen obliterierten trabekularen Anteil gekennzeichnet. Ist nur noch der inlet-
Anteil vorhanden, handelt es sich um den monopartiden Typ der Pulmonalatresie
mit intaktem Ventrikelseptum (14).

1.1.5. Atrioventrikularer Septumdefekt

Dieses Vitium macht ca. 3% aller angeborenen Herzfehler aus und ist haufig mit
einer Trisomie 21 assoziiert (1;17).

Dabei handelt es sich entweder um einen partiellen AVSD mit einem
Vorhofseptumdefekt vom Primum- Typ (102) und einer AV-Klappeninsuffizienz,
oder um einen kompletten AVSD mit einem zusatzlichen Ventrikelseptumdefekt
und einer gemeinsamen AV-Klappe (17). Letzterer kann bereits im
Neugeborenenalter mit Herzinsuffizienzsymptomen auffallig werden (102). Meist
ist eine Korrekturoperation méglich, eine Fontan- Operation ist nur bei ausge-
pragter Hypoplasie eines Ventrikels notwendig.

1.2. Operationen nach dem Fontan- Prinzip

1.2.1. Entwicklung der Fontan- Operation

Bevor die Fontan- Operation zum ersten Mal 1968 an einem Patienten
durchgefihrt wurde, waren bis zu diesem Zeitpunkt lediglich tierexperimentelle
Studien bekannt.
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1948 und 1954 (94;122) war somit bereits an Kaninchen kurzfristig eine komplette
Umgehung des rechten Ventrikels mit Hilfe einer Anastomose des rechten
Pulmonalarterienstammes mit dem rechten Herzohr mdéglich.

Auch Operationen an Hunden wurden durchgefiihrt. Diese starben jedoch alle
wenige Stunden nach dem Eingriff. Grund dafir war die daraus resultierende
Hamodynamik, welche das Hundeherz nicht kompensieren konnte (35). Die
einzige Mdoglichkeit ein univentrikulares Kreislaufsystem hamodynamisch zu
stabilisieren, bestand, bis zur Entwicklung der Fontan- Operation, in palliativen
Eingriffen ohne vollstandige Kreislauftrennung.

Die Grundlage hierfur schuf Glenn im Jahre 1957 (43), indem er zum ersten Mal
erfolgreich einem Patienten mit kongenital zyanotischem Vitium einen uni-
direktionalen Glenn- Shunt (Anastomose der oberen Hohlvene mit der rechten
Pulmonalarterie) anlegte.

Trotz der groBen Fortschritte auf diesem Gebiet ist eine komplette Heilung
aufgrund der komplexen Anatomie nicht moglich. Die Operationen nach dem
Fontan- Prinzip werden aus diesem Grund auch definitive Palliation genannt (67).

1.2.2. Vorausgehende Palliativeingriffe

Ein Herz mit Fontan- Zirkulation ist oft, je nach Art der bestehenden Vitien, durch
eine vermehrte bzw. verminderte Lungendurchblutung gekennzeichnet. Dies fuhrt
meist bereits in den ersten Lebensjahren zu einer ausgepragten klinischen
Symptomatik. Die einzige Madglichkeit diese zu lindern besteht in palliativen
Operationen wie einer Shunt- Anlage oder ein Banding der Pulmonalarterie. Diese
Verfahren schaffen verbesserte hamodynamische Verhaltnisse, welche flr eine
spatere Fontan- Operation von Vorteil sind.

Besteht ein verminderter pulmonaler Blutfluss, ist eine Shunt- Operation indiziert.
Abhangig vom Alter des Patienten und der Hamodynamik, gibt es verschiedene
Shunt- Arten.

Bei dem Waterston- Shunt handelt es sich um eine Verbindung zwischen der
aszendierenden Aorta und der rechten Pulmonalarterie. Dieser Operation folgten
jedoch viele Komplikationen, so dass sie heutzutage nicht mehr durchgefihrt wird
(85).
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Auch die Pott- Anastomose, welche eine Verbindung der deszendierenden Aorta
mit der linken Pulmonalaterie darstellte, ist heutzutage, aufgrund der haufig
resultierenden Herzinsuffizienz oder pulmonalen Hypertension, obligat (63).

Der klassische Blalock- Taussig- Shunt ist charakterisiert durch eine Anastomose
zwischen der A. subclavia und der ipsilateralen Pulmonalarterie. Um die
Komplikationen einer Pulmonalarterienstenose zu verringern, wird heutzutage der
modifizierte Blalock- Taussig- Shunt mit Kunststoffprothese eingesetzt (80;82).

Der bidirektionale Glenn- Shunt stellt eine End- zu- Seit- Anastomose zwischen
der oberen Hohlvene und der rechten Pulmonalarterie dar. Das Blut aus der
oberen Hohlvene drainiert dabei passiv in beide Lungenarterien, wahrend das Blut
aus der unteren Hohlvene auf direktem Wege in den Systemventrikel fliet. Diese
Operation wird vor allem bei Aalteren Kindern angewandt (85). Eine
Pulmonalarteriendistorsion und eine intrapulmonale arteriovenése Fistelbildung ist
bei dieser Form weniger zu erwarten als bei der klassischen unidirektionalen
Glenn- Anastomose (13;19;42;61;69). Die Mortalitatsrate betragt unter 5%. Ziel
dieses Eingriffs ist es eine bessere arterielle Sauerstoffsattigung zu erreichen
ohne dabei die Vorlast des linken Ventrikels zu erhéhen (85) (42).

Waterston

Blalock-
Taussig ™

Glenn

Abb. 1.4: Shuntarten und ihre Lokalisation (85)

Kommt es aber zu einem vermehrten pulmonalen Blutfluss, besteht die Indikation
eines Bandings der Pulmonalarterie. Dieser Eingriff wird heutzutage nur noch
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selten vorgenommen, da sich nach dieser Operation schnell eine Myokard-
hypertrophie entwickelt, welche sich vor allem negativ auf den Erfolg der spater
durchgefiihrten Fontan- Operation auswirkt (37;54;76). Stattdessen wird die
Pulmonalarterie abgesetzt und ein Shunt angelegt. Die Mortalititsrate dieser
Palliativ-Operation betragt unter 5% (85).

Bei komplexen zyanotischen, kongenitalen Vitien mit subaortaler Obstruktion wird
die Operation der Damus- Kaye- Stansel- Anastomose durchgefiihrt (68). Dabei
wird die aszendierende Aorta End- zu- Seit mit der proximalen Pulmonalarterie
verbunden und zusatzlich ein aortopulmonaler Shunt angelegt (18). Ziel hierbei ist
die Steigerung des systemischen Blutflusses unter Kontrolle des Pulmonalflusses.
Eine weitere Palliativoperation ist die partielle Cavopulmonale Anastomose
(PCPC), welche den ersten Schritt einer zweistufigen Operation zur Totalen
Cavopulmonalen Anastomose (TCPC) darstellt. Diese unterscheidet sich von der
bidirektionalen Glenn- Anastomse ausschlieBlich in der durchzufihrenden
Technik. Der erste Eingriff wird ab einem Alter von drei bis sechs Monaten
durchgefiihrt. Dabei wird die obere Hohlvene durch eine End- zu Seit-
Anastomose mit der rechten Pulmonalarterie verbunden und zeitgleich ein Patch
in den rechten Vorhof eingendht, um den Fluss der beiden Hohlvenen
voneinander zu trennen (50;88). Die Vorlast des Systemventrikels wird dadurch
geringer und der pulmonalarterielle Widerstand bleibt konstant (50). Im Alter von
circa achtzehn Monaten wird schlieBlich die Operation zur vollstandigen TCPC

durchgefihrt.

1.2.3. Fontan- Operation

1971 beschrieb Francis Fontan zum ersten Mal eine Operationsmethode fir
Trikuspidalatresie an drei Kindern. Ziel dieser Methode ist es zwei eigenstandige
Kreislaufe zu entwickeln ohne, dass sich weiterhin vendses Blut mit oxygeniertem
vermischt. Bei diesem Eingriff wird ein unidirektionaler Glenn- Shunt zwischen
oberer Hohlvene und dem distalen Ende der rechten Pulmonalarterie angelegt
(43), das proximale Ende der rechten Pulmonalarterie wird mit dem rechten
Herzohr anastomosiert und dabei ein Aortenklappenhomograft implantiert. Dieser
verhindert einen Blutrlickfluss aus der linken Pulmonalarterie in den rechten

Vorhof wahrend der Diastole. AnschlieBend wird der Vorhofseptumdefekt
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geschlossen und ein Pulmonalklappenhomograft in die untere Hohlvene
eingesetzt, um wahrend der Systole einen Blutriickstrom in die untere Hohlvene
zu verhindern. Der letzte Schritt besteht in der Ligatur des
Pulmonalarterienhauptstammes (35).

Die Lebenserwartung der Kinder mit Trikuspidalatresie lag bis zu diesem Zeitpunkt
bei 10-20% im ersten Lebensjahr (57). Durch diese neue Operationsmethode
erreichte Fontan zumindest eine kurzfristig verbesserte Lebenserwartung.

In den letzten dreiBig Jahren wurde dieses Verfahren mehrmals modifiziert.

Dabei entstanden verschiedene Operationstechniken, aber auch die Indikations-,
und Selektionskriterien wurden Uberarbeitet. So wird die Fontan- Operation
heutzutage bei jeder Form eines funktionell univentrikuldren Kreislaufsystems
angewandt, bei welcher eine biventrikulare Korrektur aufgrund einer
hypoplastischen Kammer nicht méglich ist.

Abb. 1.5: Links: Trikuspidalatresie Typ 2b
Rechts: Urspriingliche Fontan- Operation (1971) (35)

1.2.4. Modifikationen der Fontan- Operation

Die erste Modifikation dieser Operationsmethode entstand von Kreutzer at al im
Jahre 1973. Dabei wurden der rechte Vorhof und der Pulmonalarterienstamm
direkt, ohne Homograft und Glenn Shunt, miteinander anastomosiert (RA- PA-
Anastomose) (63).
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Abb. 1.6: Operation nach Kreutzer (63)

1979 entwickelten Bjork at al eine Technik, bei welcher der hypoplastische rechte
Ventrikel in den Lungenkreislauf miteinbezogen wird. Der rechte Vorhof wurde
dabei mit dem rechten Ventrikel Uber ein autologes Perikardpatch verbunden
(11:85).

Abb. 1.7: Bjork Operation: A: Trikuspidalatresie mit Glenn-Anastomose

14 von 81



Einleitung

B: Patcheinlage bei ASD und VSD (11)
Bei der Modifikation nach Lins at al im Jahre 1982 handelte es sich um ein Tunnel

im rechten Vorhof, welcher die beiden Hohlvenen miteinander verbindet (73).

Durchtrennung der Vena cava superior Vena cava und Pulmonalarterie
wurden durchtrennt

Abb. 1.8: Lins-Operation (73)

Doppelte cavopulmonale Anastomose, Ligatur des Truncus pulmonalis und
Verschluss des ASD (73)
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All diese Modifikationen bendétigen kein Fremdmaterial was gerade bei Kindern
von groBem Vorteil ist, da diese schnell wachsen und deshalb das Material
haufiger getauscht werden muss. Weiterhin positiv zu bewerten sind die
Operationen an sich, welche einfacher durchzufihren sind als die urspriingliche
Fontan- Operation (11).

1988 wurde dann von de Leval die Technik der Totalen Cavopulmonalen
Anastomose (TCPC) beschrieben. Zuerst wird ein bidirektionaler Glenn- Shunt
angelegt. Ein Tunnel in der lateralen rechten Vorhofwand verbindet schlieBlich die
beiden Hohlvenen miteinander (25). Diese Technik kann unabh&ngig von der
Vorhof-, bzw. Klappenanatomie durchgefihrt werden. Ein weiterer Vorteil besteht
darin, dass der Sinusknoten im Vorhof weniger Druckbelastung ausgesetzt ist und
so das Risiko fir spatere Arrhythmien reduziert wird. Weiterhin werden mit Hilfe
des Tunnels turbulente Strémungsverhéltnisse minimiert und so das Risiko

postoperativer Thrombenbildung gesenkt (25;92).

went-icu'n- coranary
Sizlulas

Abb. 1.9: Totale Cavopulmonale Anastomose (92)

Anstatt eines intraatrialen Tunnels kann aber auch ein extrakardialer Conduit
angelegt werden, der eine Kombination aus einem bidirektionalen Glenn- Shunt
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und einer Verbindung zwischen unterer Hohlvene und rechter Pulmonalarterie
darstellt.

Zu erwahnen ist hier vor allem die geringe cardiopulmonale Bypasszeit, da, nach
Anlage der Glenn- Anastomose, die Operation ohne Herz-Lungen-Maschine
beendet werden kann (3;15). AuBerdem wird nach dieser Operation eine
geringere Inzidenz einer Sinusknotendysfunktion und Arrhythmien vermutet.

Die rechtsatrialen Druckverhéltnisse verhalten sich dabei konstant im unteren
Bereich und es kommt zu keiner Hypertrophie des rechten Atriums, was wiederum
hilft Arrhythmien zu verhindern (65).

SVC

Abb. 1.10: Extrakardialer Conduit (23)
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1.2.5. Praoperative Selektionskriterien

Nach den Modifikationen der Fontan- Operation kam es auch zu Anderungen in

den praoperativen Selektionskriterien nach Choussat at al (22).

Choussat at
al Spatere
(1977) Untersuchungen
(22) (8;75;80)
Alter > 4 Jahre + -
Sinusrhythmus + -
Normale Hohlvenen- Drainage + -
Normales RA- Volumen + -
PA- Mitteldruck < 15 mmHg + +
Pulmonalvaskularer Widerstand < 4U m? + +
Pulmonalarterie/Aorta Ratio < 0,75 + -
Normale Ventrikelfunktion + +
Keine AV- Klappeninsuffizienz + (+)
Keine Pulmonalarteriendistorsion + -°

Tab. 1.1: Praoperative Selektionskriterien nach Kaulitz R. 1998 (57):
(+): eingeschrankt gultig

°: wenn rekonstruierbar

Das Fehlen eines oder mehrerer dieser Kriterien galt bis zu diesem Zeitpunkt als
relative oder sogar absolute Kontraindikation (2).

Gerade in Bezug auf das Alter bei Operation ergaben sich Veranderungen. So
zahlte bislang ein Alter unter vier Jahren zu einem praoperativen Risikofaktor
(22;40;59;79). Andere Autoren hingegen widerlegten dies (8;60;79;123).

Ein stabiler Sinusrhythmus vor der Operation galt ebenfalls als ein wichtiges
Kriterium. Diese These wurde aber auch in einer Studie widerlegt, in welcher
Patienten mit praoperativer Arrhythmie aber stabilem hdmodynamischen Status
erfolgreich operiert wurden (2).

Die Punkte normale Hohlvenendrainage und rechtsatriales Volumen sind
heutzutage eher zu vernachléssigen (44).

Der pulmonale Druck, der GeféBwiderstand und deren Durchmesser zahlen

hingegen weiterhin zu den wichtigen Kriterien, da postoperativ ein ausreichendes
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Herzzeitvolumen sowohl gegen den Systemwiderstand als auch gegen den
Lungenkreislauf gewahrleistet sein muss.

Weiterhin als praoperative Risikofaktoren sind eine verminderte Ventrikelfunktion
und eine hochgradige Atrioventrikularklappeninsuffizienz anzusehen. Der pulmo-
nale Widerstand kann dadurch erhéht werden und somit eine schlechtere
Prognose hervorrufen.

Obwohl sich die Uberlebensrate von 75% auf 85% in den siebziger Jahren und auf
Uber 90% heutzutage steigerte, kann es trotz allem zu schweren Langzeit-
komplikationen nach Fontan- Operation kommen (40;84).

Dabei nehmen die spaten Arrhythmien einen hohen Stellenwert ein. Gerade das
bei der Operation geschaffene Narbengewebe stellt ein Hindernis flr die
Erregungsausbreitung dar, um welches sich Reentry-Kreise bilden kbénnen
(20;32;58;71;78;120).

Aber auch Thrombenbildung (7;80), Proteinverlustenteropathie (34) und eine ver-
minderte korperliche Leistungsfahigkeit (31;46;101) kénnen Jahre danach auf-
treten und dementsprechend schwere klinische Symptome und Probleme
bereiten.

Fontan at al stellten 1990 fest, dass das Mortalitétsrisiko nach einer ,perfekten®
Fontan- Operation frilhpostoperativ zwar sinkt, langfristig gesehen aber wieder
steigt. Diese spate Verschlechterung konnten sie sich nur anhand des Fontan-
Status selbst erklaren, da sie keine weiteren Risikofaktoren fanden, welche die
spate Sterblichkeit beeinflussen (36).

1.3. Herzrhythmusstérungen nach Fontan - Operation

Die Einteilung der Herzrhythmusstérungen im Kindes-, und Jugendalter erfolgt wie
im Erwachsenenalter, es gibt jedoch Unterschiede in Bezug auf die Atiologie, die
Haufigkeit und den klinischen Verlauf.

Bei Patienten mit angeborenem Herzfehler (AHF) sind Rhythmusstérungen
langfristig gesehen ein signifikanter Faktor der Morbiditat (71) und unbehandelt mit
einer hohen Mortalitat verbunden (45).

Arrhythmien kdnnen bei herzgesunden Kindern auftreten, mit einem angeborenen
Herzfehler assoziiert sein oder durch Elektrolytstérungen, Hypoxie und post-

operativ aufgrund erworbener Verdnderungen am Myokard auftreten (74).
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Da es sich bei diesem Patientenkollektiv ausschlieBlich um Kinder/Erwachsene
mit angeborenem Herzfehler handelt, wird auch nur speziell auf die Arrhythmien
eingegangen, welche nach Fontan- Operation zu erwarten sind.

Bei Patienten nach Fontan- Operation kommen im Langzeitverlauf mehrere
Ursachen fir das Auftreten einer Arrhythmie in Frage. Zum einen kommt es zu
einer lang anhaltenden Druck-, und Volumenbelastung des Myokards (35;81;86)
und zum anderen stellt ein chirurgisch geschaffenes Narbengewebe (74) ein
weiteres Risiko dar , in oder um diesen Bereich, eine Arrhythmie zu entwickeln.

1.3.1. Tachykarde Herzrhythmusstorungen

Diese Gruppe der Herzrhythmusstérungen wird Ublicherweise in supraventrikulére
und ventrikuldre Tachykardien unterteilt.
Die folgenden Seiten erlautern jedoch nur diejenigen Rhythmusstérungen, welche

fur Fontan- Patienten relevant sind.

Supraventrikulare Tachykardien (SVT)

Von einer SVT spricht man, wenn vier oder mehr Schlage von einem Punkt
oberhalb des His-Blindels ausgehen und dabei die Frequenz héher als die der
Altersnorm ist.

Dauert diese Tachykardie langer als dreiBig Sekunden, spricht man von einer
,sustained” - SVT, betragt die Lange dagegen unter dreiBig Sekunden, handelt es
sich um eine ,hon- sustained “- SVT.

In den meisten Fallen findet sich im EKG ein schmaler QRS- Komplex.

SVT kénnen sowohl bei Herzgesunden als auch bei Kindern mit angeborenem
Herzfehler vorkommen.

85% der SVT bei herzgesunden Kindern lassen sich auf einen Reentry-
Mechanismus zurtickfiihren, 15% dagegen auf eine fokale atriale Tachykardie.

Die Therapie dieser Arrhythmie richtet sich nach dem hadmodynamischen Zustand
des Patienten.
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Intraatriale Reentry- Tachykardie/lART

Beim atypischen Vorhofflattern, oder auch IART genannt, entstehen Reentry-
Kreise im Vorhof, welche gerade nach ausgedehnten Vorhofoperationen um ein
Narbengewebe zirkulieren. Der Trikuspidalring und der Isthmus werden bei dieser
Form jedoch nicht in die Zirkulation involviert(28).

Diese Tachykardieart zeichnet sich postoperativ durch einen chronisch -
rezidivierenden Verlauf aus. Sie ist die haufigste bei Patienten mit angeborenem
Herzfehler, vor allem nach einer operativen Korrektur im Vorhofbereich (120).
Nicht selten findet man gerade bei dieser Patientengruppe eine Kombination mit
einer Sinusknotendysfunktion.

Eine medikamentdse Therapie der IART ist haufig unzureichend (9). Eine
elektrophysiologische Untersuchung, um die Erregungsausbreitung im Herzen zu
erfassen, ist daher bereits frih indiziert.

Das typische Vorhofflattern dagegen stellt einen Spezialfall einer IART dar. Es ist
durch kreisende Erregung im rechten Vorhof gekennzeichnet, welche haufiger
gegen den Uhrzeigersinn (,counterclockwise®) oder aber auch im Uhrzeigersinn
(»clockwise®) laufen. Dabei werden die Trikuspidalklappe bzw. der cavotrikuspidale
Isthmus als Zone der langsamen Leitung miteinbezogen. Die Ablationsorte
beschranken sich hier deshalb vor allem auf den Trikuspidalring (106) und den
cavotrikuspidalen Isthmus (27).
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Abb. 1.11: Schematische Darstellung einer IART (100)

Fokale (ektope) atriale Tachykardie/FAT

Bei dieser Form gibt es neben dem Sinusknoten ein zusatzliches
Erregungszentrum/Fokus im Vorhof. Dieser Fokus ist abhangig von vegetativen
Einflissen, insbesondere von der Tageszeit und der Aktivitat.

Die FAT kann sowohl bei Herzgesunden als auch nach Korrekturoperationen im
Vorhofbereich auftreten.

Durch Vagusmandver und Adenosingabe kommt es zwar kurzzeitig zu einer
Terminierung der AV-Uberleitung, jedoch nicht zu einer direkten Beeinflussung

des Fokus. Betablocker, Sotalol oder Amiodaron sind hierfiir besser geeignet (95).
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Abb.1.12: Schematische Darstellung einer FAT (100)

Vorhofflimmern

Bei Patienten nach einer Operation im Vorhofbereich (z.B. Mitralvitien) kénnen
schnelle, unregelm&Bige Vorhofaktionen entstehen, welche die atriale
Transportfunktion behindern und ein erhdhtes Risiko der Thrombenbildung mit
sich bringen.

Vorhofflimmern wird abhangig von der Uberleitung meist besser als eine IART
toleriert.

Eine Kardioversion ist die Therapie der Wahl. Bei Rezidiven und schnellerer
Uberleitung kénnen Betablocker, Digitalis oder Amiodaron zur Behandlung
eingesetzt werden. Bei medikamentenresistentem, schwerem Flimmern ist eine

AV- Knoten-Ablation zu erwagen.
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Zunehmend gewinnt auch die Ablationstherapie von Vorhoffimmern an
Bedeutung, inwieweit diese Behandlungsmethode auch bei angeborenen

Herzfehlern erfolgreich sein kann, ist noch nicht bekannt.

Atrio- ventrikulare- Reentry- Tachykardie/AVRT

Bei der AVRT entsteht eine kreisende Bewegung zwischen Vorhof und Ventrikel
aufgrund einer akzessorischen Leitungsbahn. Diese befindet sich im Bereich der
AV-Klappenebene, welche bei gesunden Personen normalerweise nicht
leitungsfahig ist.

Dabei unterscheidet man die orthodrome/ORT von der antidromen/ART Form.

Die ORT ist schmalkomplexig mit typischer antegrader Leitung vom Vorhof zur
Kammer Uber den AV-Knoten und retrograder Leitung vom Ventrikel zurlick zum
Vorhof Uber das akzessorische Leitungsbindel. Bei Sduglingen und Kleinkindern
ist die ORT als haufigste Form der AVRT anzutreffen.

Bei der breitkomplexigen AVRT dagegen kommt es zu einer antegraden Leitung
vom Vorhof auf die Kammer Uber das akzessorische Blindel und zu einer
retrograden Leitung Uber den AV-Knoten. Findet diese Uberleitung auch wahrend
einem Sinusrhythmus statt, sind im EKG eine, fir das WPW- Syndrom spezifische
Delta-Welle, und eine kurze PQ- Zeit zu sehen.

Die AVRT ist im Kindesalter am haufigsten zu beobachten. Wahrend des ersten
Lebensjahres kann in einer Vielzahl der Falle eine spontane Regression
beobachtet werden.

Die Therapie besteht in der akuten Phase hauptsachlich in Vagusmandvern oder
in der Gabe von Adenosin. In der Langzeittherapie erzielen Betablocker,
Propafenon, in schwierigen Fallen auch Sotalol oder Amiodaron eine
ausreichende Wirkung.

Bei Kindern mit einem Ko&rpergewicht Gber 15 kg ist die Katheterablation die
Behandlungsmethode der Wahl.

AV- nodale- Reentry- Tachykardie/AVNRT

Dabei handelt es sich um zwei funktionell unterschiedliche Leitungsbahnen im
Bereich des AV-Knotens, dem ,slow“- und ,fast- pathway*“.
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Normalerweise leitet der AV-Knoten Uber den ,fast - pathway®. Kommt es jedoch
zu einer Blockierung dieses Weges z.B. bei vorzeitigen Extrasystolen, leitet der
Sinusknoten primar tber den ,slow - pathway*.

Die dabei entstehenden kreisenden Erregungen werden in den meisten Fallen
antegrad Uber den slow - pathway und retrograd Uber den fast - pathway geleitet.
Bei Kindern mit angeborenem Herzfehler ist diese Tachykardieart eher selten.

Die Therapie der AVNRT erfolgt analog zur AVRT.

1.3.2. Bradykarde Herzrhythmusstorungen

Atrioventrikularer Leitungsblock (AV- Block)

Hierbei handelt es sich je nach Auspragung des AV-Blockes um eine Verzégerung
bzw. komplette Blockierung der Erregungsweiterleitung vom Vorhof zur Kammer.
Man unterscheidet drei verschiedene Formen.

AV-Block Grad 1: Es kommt zu einer Verzégerung der Erregungsausbreitung
vom Vorhof zur Kammer, welche sich im EKG mit einer PQ -
Zeitverlangerung zeigt.

AV-Block Grad 2: Eine stetige Verlangerung der PQ- Zeit bis zur Blockierung der
Uberleitung kennzeichnet den Typ Wenckebach dieses AV-
Blockes.
Kommt es allerdings ohne PQ- Verlangerung zu einer
Blockierung spricht man von einem AV-Block Typ Mobitz.
Dieser kann in einen kompletten AV-Block Ubergehen.

AV-Block Grad 3: Der komplette AV-Block ist im EKG anhand einer voll-
kommenen AV-Dissoziation zu erkennen. Dabei besitzt der
Vorhofrhythmus keine Beziehung zu dem Kammerrhythmus.

AV-Blécke ersten und zweiten Grades kénnen sowohl bei Herzgesunden als auch
nach Medikamentengabe oder postoperativ auftreten.
Bei einem kompletten AV-Block kdnnen neben den erworbenen Faktoren auch
kongenitale Ursachen eine Rolle spielen.
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Die Therapie dieser Bradykardie besteht vor allem bei langanhaltenden und
héhergradigen AV-Blécken in der Schrittmachertherapie.

Sinusknotendysfunktion

Diese Bradykardie, auch ,sick sinus syndrome“ genannt, kommt vor allem bei
Patienten nach operativer Korrektur eines angeborenen Herzfehlers vor.

Dabei kdnnen eine Sinusbradykardie, Sinusarrest und Sinuatrialer Block in
Kombination oder einzeln vorkommen.

Auch Tachykardiephasen (IART) kdnnen auftreten und als Tachykardie —
Bradykardie -Syndrom in Erscheinung treten.

Die Bradykardie, falls therapiebedurftig, erfordert dann ebenfalls eine
Schrittmacherimplantation, die Tachykardie dagegen wird mdglichst bald mit einer
Katheterablation behandelt.

1.4. Zielsetzung

Wie schon berichtet stellen Herzrhythmusstérungen eine haufige Spatkomplikation
nach Fontan- Operation dar. Diese sind medikamentés meist schwer zu be-
handeln.

Ziel dieser Arbeit war es deshalb die Effektivitdt der elektrophysiologischen
Untersuchung inklusive der Ablation bei Patienten mit Herzrhythmusstérungen
nach Fontan- Operation zu evaluieren.

Weiterhin stellte sich die Frage, welche Faktoren den Ablationserfolg und die

Rezidivwahrscheinlichkeit beeinflussen.
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2. Patienten, Material und Methodik

2.1. Patienten

2.1.1. Patientenkollektiv

Die Datenanalyse erfolgte flr einen Zeitraum von April 1998 bis Dezember 2005.

Es wurde in dieser Zeit bei finfundvierzig Patienten, davon dreiBig ménnliche und
finfzehn weibliche Patienten, nach Fontan- Operation eine invasive elektro-
physiologische Untersuchung durchgefiihrt. Das durchschnittliche aktuelle Alter
betrug 26,84 + 7,20 Jahre. Die Haufigkeit der einzelnen angeborenen Herzfehler
ist aus Tab1 im Anhang ersichtlich, zu 91,1% (n= 41) ist die linke Kammer der

Systemventrikel, nur in 9% (n=4) die rechte Kammer.
2.1.2. Palliativeingriffe

26,7% der Patienten hatten bis zur Fontan- Operation keinen vorausgehenden
Eingriff, wohingegen 73,3% der Patienten vor der eigentlichen Operation
mindestens einmal palliativ behandelt wurden.

Dabei erhielten sechzehn (35,6%) von ihnen einen aortopulmonalen Shunt, um die
Lungendurchblutung zu verbessern, bei weiteren flnfzehn (33,3%) Patienten
wurde eine Bandelung der Pulmonalarterie zur Reduktion der Perfusion
durchgefihrt.

Weitere Voroperationen bestanden in Infundibulumresektion einer Pulmonal-
stenose, Ligatur des persistierenden Ductus Arteriosus, Resektion einer Aorten-
isthmusstenose, Aneurysmaresektion, sowie katheterinterventionelle Ballon-

Atrioseptostomie .
2.1.3. Art der Fontan- Operation

Bei den funfundvierzig Patienten wurden verschiedene Modifikationen der Fontan-
Operation durchgeflihrt. Drei dieser Patienten erhielten eine totale cavopulmonale
Anastomose (TCPC). Die restlichen Operationstechniken beschrankten sich
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jedoch zum gr6Bten Teil auf die Operation nach Bjérk (n=22), gefolgt von der
Technik nach Lins (n=16) und Kreutzer (n=4).

Das Durchschnittsalter bei der Fontan- Operation betrug neun Jahre ( 9,31 %
5,80). Das follow- up betrug bis Dezember 2005 im Durchschnitt siebzehn Jahre
(17,33 £ 4,15).

Art der OP

OLins

W Bjork
OKreutzer
OTCPC

Abb. 2.1: Art der Fontan- Operationen

2.2. Material

2.2.1. Katheter bei der elektrophysiologischen Untersuchung

Die Katheter in der EPU werden nach Anzahl der Elektroden, dem Durchmesser,
und bei Ablationskathetern nach der Lange der Ablationsspitze eingeteilt. Der
Durchmesser wird in French (F) gemessen. Dabei entspricht ein French 0,33 mm,
drei French demzufolge 1mm. Die gebrauchlichste KathetergréBe betragt 7-8 F,
aber auch 2 F oder 4 F werden vor allem bei Kindern benutzt.

Die Léange der Ablationselektrode variiert zwischen 4-8 mm. Ein weiterer
Unterschied besteht in der Anzahl der Elektroden, welche sich an der Spitze des

Katheters befinden. Es werden meist bipolare Signale zwischen zwei Elektroden
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abgeleitet. Damit wird ein lokales Signal von einer beliebig erreichbaren Stelle im
Herzen vermittelt.

Des Weiteren kénnen spezielle Katheter eingesetzt werden. Der ,cooled — oder
irrigated-“ Katheter bewirkt wahrend der Radiofrequenzablation eine Abklhlung
des umliegenden Gewebes (12). Die Katheterspitze wird dabei durch Spulung mit
physiologischer Kochsalzlésung gekihlt. Gerade bei der Ablation von
komplizierten Arrhythmien ist dieses System sehr effektiv (77), da hiermit tiefere
und gréBere Lasionen geschaffen werden (109). Dieser stellt gerade in der
Ablation von Herzrhythmusstérungen nach Fontan- Operation eine wichtige Option
dar. Aufgrund der verdickten Vorhofwand sind oft hdéhere Energieabgaben
notwendig, um einen Ablationserfolg zu erreichen. Mit Hilfe des gespdilten
Katheters werden zu hohe Temperaturen vermieden und die Komplikation einer
Verkohlung bzw. Verdampfung des Gewebes ist dadurch vermindert (99). Eine
Ablation mit gespultem Katheter resultiert daher in einer hohen akuten Erfolgsrate,
(107;113). Nicht zu vernachlassigen ist hierbei aber die Volumenbelastung,
welche 20-30 ml pro Ablationsminute betragt.

2.2.2. CARTO - System

Ein elektroanatomisches Mapping mit einer virtuellen dreidimensionalen
Darstellung der individuell zugrundeliegenden Anatomie des Patienten ist mit dem
CARTO-System, einem nicht- fluoroskopischen Mappingsystem, moglich. Dabei
werden unterhalb des Patienten drei verschiedene Magnetfelder angebracht, der
Katheter selbst ist ebenfalls an der Spitze mit zwei Magneten zur Steuerung
ausgestattet.

Das ,activation map* stellt ein dreidimensionales Bild mit lokalen Aktivationszeiten
in verschiedenen Farben dar (99), welche z.B. den Arrhythmien mit Reentry-
Kreisen nach dem Prinzip ,early meets late® (rot bis blau) folgen. Mit Hilfe des
Propagationmaps kann man schlieBlich die Arrhythmie visualisieren. Dabei lauft
der zugrundeliegende Mechanismus von frih (rot) bis spat (blau) ab. Das
Voltagemap zeigt die Amplituden der Signale und die Zeit zur Referenz an, und
das Gittermap kann schlieBlich noch zur Darstellung einzelner Punkt genutzt

werden.
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Bei komplexen Herzrhythmusstérungen zahlt das dreidimensionale Mapping zum
Standardverfahren (104). Die Durchleuchtungszeit und die Strahlendosis ist beim
CARTO- System im Vergleich zum konventionellem Mapping geringer (103).

Einen weiteren Fortschritt erzielte man mit dem Carto-Merge-System. Darunter
versteht man die Integration von CT und MR Daten mit der dreidimensionalen
Darstellung des Herzens anhand des CARTO-Systems. Dies kénnte die
Katheterablation bei Herzrhythmusstérungen vereinfachen (47).

Méglicherweise  gewinnt auch das  Stereotaxieverfahren mit einem
magnetgesteuerten Katheter in der Zukunft mehr Bedeutung. Zu dieser Methode

liegen nur sehr begrenzte Ergebnisse vor.

= 401

& His-signal
® TK-valve - signal
® Ablation - point
svVC

Abb. 2.2: CARTO- System (activation map) eines Fontan- Patienten

2.3. Methodik

2.3.1. Untersuchungsmethoden

Far alle finfundvierzig Patienten wurde zusammen eine Datenbank erstellt und
verschiedene préa-, intra-, und postoperativen Faktoren erhoben.

Auch Langzeitkomplikationen wie Thrombenbildung, EiweiBverlustsyndrom,
Hepatitiden, Transplantationen, Re-Operationen wurden ermittelt.
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Praoperative Intraoperative Postoperative
Faktoren Faktoren Faktoren
Sauerstoff- Zeit des Sauerstoff-
sattigung Herzstillstandes sattigung
Rechtsatrialer Crossclamping- Rechtsatrialer-
Druck zeit der Aorta Druck
Ejektions- Zusatz- Ejektions-
fraktion Operationen fraktion
Herzzeit- Herzzeit-
volumen volumen

pulm./system.
GefaBwiderstand
(Rp:Rs) Arrhythmien
pulm./system.
Blutfluss
(Qp:Qs) Thrombenbildung
Hamoglobin,
Pro-BNP Re-Operationen
Hamoglobin,
Vor-Operationen Pro-BNP

Tab. 2.1: Pr&-, intra-, und postoperative Faktoren

2.3.2. Herzkatheter und Angiokardiographie

Die Herzkatheteruntersuchung erfolgt Ublicherweise unter einer Sedierung mit
Rohypnol und Morphin sowie unter Heparinschutz, gegebenenfalls auch in
Intubationsnarkose.
Unter Verwendung der Seldinger- Technik wird der Katheter in die V. femoralis
oder A. femoralis eingefihrt. In seltenen Féllen ist ein Zugang Uber die V. jugularis
interna noétig. AnschlieBend werden nacheinander die zu untersuchenden
Herzstrukturen sondiert und dabei insbesondere hamodynamische Parameter
gemessen. Vor allem die Druckverhaltnisse in den Vorhéfen, systolischer, diasto-
lischer und auch der Mitteldruck der Pulmonalarterien, der systemische und pul-
monale Blutfluss und Widerstand, sowie Sauerstoffsattigungswerte gehéren zu
den wichtigsten Parametern.
Im Anschluss erfolgt, wenn notwendig, die Angiokardiographie, welche eine
Kontrastmitteldarstellung der Herzhéhlen und groBen GefaBe ermdglicht.
Diese bietet, gerade vor einer Elektrophysiologischen Untersuchung (EPU), die
Méglichkeit die Anatomie des Patienten besser kennen zu lernen und somit auch
die eigentliche Ablation besser vorzubereiten (99).
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2.3.3. Elektrophysiologische Untersuchung

Herzrhythmusstérungen im Kindesalter wurden bereits im achtzehnten
Jahrhundert beschrieben. Um diese zu therapieren waren vor allem das vagale
Mandver und die Digitalisgabe von groBer Bedeutung (100).

Eine individuelle erfolgreiche medikamentése Therapie flr jeden Patienten zu
gewahrleisten, gestaltete sich, insbesondere im Kindesalter, aufgrund der vielen
unterschiedlichen Nebenwirkungen, schwierig.

1986 wurde von Lavergne at al zum ersten Mal im Rahmen einer elektro-
physiologischen Untersuchung eine akzidentielle His- Ablation durch eine Kardio-
version beschrieben (70). Daraufhin kam es schlieBlich zur Entwicklung und
EinfGhrung der Ablationsbehandlung, welche spéater auch bei Kindern durchgefihrt
wurde (29;117).

Da gerade bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern der hamodynamische
Status starker beeintrachtigt ist, kommt es zu einem unginstigeren Verlauf der
Herzrhythmusstérungen. Vor allem bei IART- Patienten erzielen die meisten
Medikamente nicht die gewilnschte Wirkung. Eine Ablation tragt hier einen
wichtigen Schritt zur Besserung bei (9;120).

Vor einer EPU sollte eine komplette klinische Untersuchung erfolgen. AuBerdem
werden vor einer Ablation sowohl ein EKG, Laborwerte, einschlieBlich Elektrolyte
und Schilddrisenwerte, als auch ein Herzechographie obligatorisch durchgeflhrt.
Besteht aufgrund der Arrhythmieart (z.B. Vorhofflattern) oder des Herzfehlers ein
erhdhtes Risiko der Thrombenbildung, sollte vor der eigentlichen EPU noch eine
Transésophageale Echokardiographie (TEE) zum Ausschluss von Thromben
veranlasst werden.

Zur Durchfihrung der EPU ist bei Kindern unter zwdlf Jahren fast immer eine
Vollnarkose erforderlich. Ansonsten findet, je nach Alter und Symptome, die Unter-
suchung im wachen oder leicht sediertem Zustand statt.

Unter Lokalanasthesie werden dabei einige Schleusen in die linke oder rechte V.
femoralis eingeflihrt. AnschlieBend werden, je nach Art der Rhythmusstérung und
der Anatomie, drei bis vier multipolare Katheter im Koronarsinus (CS), am His-
Biindel (HIS), im rechten Ventrikel (RV), an der lateralen rechten Vorhofwand
(HALO) und dem hohen rechten Vorhof (HRA) positioniert (100).
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Ist der Patient zu Beginn der Untersuchung im Sinusrhythmus, werden mit Hilfe
programmierter atrialer oder ventrikularer Stimulationsmanéver Tachykardien

induziert.

2.3.4. Ablationstechniken

Ziel einer Ablation ist es je nach Art der Herzrhythmusstérung den Fokus, die
Reentry- Kreise oder die Leitungsfahigkeit von akzessorischen Bahnen zu zer-
storen.

Dabei stehen unterschiedliche Energieformen zur Verfligung.

Wahrenddessen die Ablation mit Gleichstrom aufgrund der proarrhythmogenen
Wirkung heutzutage nicht mehr angewandt wird, nimmt die Radiofrequenzablation
(RF- Ablation) zur Behandlung von kardialen Arrhythmien einen hohen Stellenwert
ein. Dabei wird Radiofrequenzenergie von 300-1000 kHz Uber die Spitze eines
speziellen Ablationskatheters auf die betroffene Stelle abgegeben. In der direkten
Umgebung des Katheters kommt es dann zur Erhitzung (resistive Erwarmung),
das umliegende Gewebe wird indirekt durch Wéarmeleitung erwarmt (konvektive
Erwarmung). Die Gegenelektrode ist am Ricken des Patienten angebracht (100).
Nach Wittkampf at al sollte dabei eine maximale Temperatur von 50-65° an der
Katheterspitze nicht Gberschritten werden (125).

Da aber vor allem bei Patienten nach Fontan- Operation meistens héhere und
mehr Energieabgaben notwendig sind, um transmurale L&sionen zu erzeugen,
besteht hier die Gefahr der Verkohlung ,charring® oder auch Verdampfung
~popping“ des Gewebes (100). Um dies zu verhindern, werden bei AHF- Patienten
gespllte Ablationskatheter verwendet, welche vor allem in dieser Patientengruppe
Vorteile besitzen (107;113).

Aufgrund der hohen Erfolgsraten und der verminderten Risiken qilt die RF-
Ablation als das Verfahren der ersten Wahl bei Kindern mit schweren Tachy-
kardien (115).

Eine weitere wichtige Ablationsform stellt die Cryoablation dar.

Durch die Ausdehnung von flissigem Stickstoff wird Kalte direkt an der
Katheterspitze erzeugt und es kommt zunachst bei —30° zur Bildung eines
Eisballes, welcher den Katheter am Endokard festfrieren lasst. Der Vorteil besteht

in der Reversibilitit, da das Gewebe unter dieser Temperatur nur passager
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geschéadigt wird. Bei weiterer AbklUhlung auf —80° werden die Zellen dagegen
dauerhaft geschadigt und es entsteht der gewlinschte Ablationseffekt (100). Somit
kann die Ablation auch in der Nahe von kritischen Strukturen (z.B. AV-Knoten)
erfolgen (30). Das Rezidivrisiko ist hier im Gegensatz zur RF- Ablation jedoch
erhéht (126).

Zwei weitere Formen, die Laser-, und Ultraschallablation, werden zur Zeit noch

experimentell untersucht.

2.4. Statistische Methoden

Die Datenanalyse erfolgte mit Excel und SPSS 14.0.

Berechnet wurden Mittelwert + Standardabweichung, Standardfehler, Median,
Minimum und Maximum.

Aufgrund der geringen Fallzahl von finfundvierzig Patienten, wurden die Daten mit
Hilfe des Kolmogorov - Smirnov -Testes auf Normalverteilung geprift. Dieser Test
war negativ und somit wurden alle vergleichenden Analysen mit Hilfe von
nichtparametrischen Tests durchgeflhrt.

Je nach Anzahl der Variablen wurde entweder der Mann — Whitney — U -Test fir
zwei Gruppenvariablen oder der Kruskal- Wallis -Test fiir mehr als zwei
Gruppenvariablen verwendet.

Des Weiteren wurden postoperative hamodynamische Faktoren mit EPU -

bezogenen Variablen korreliert.
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3. Ergebnisse

3.1. Bedeutung praoperativer und operativer Faktoren in Bezug
auf postoperative Herzrhythmusstorungen, Ablationserfolg
und Rezidivwahrscheinlichkeit

Dieses Kapitel wurde mit SPSS ausgewertet. Da es nicht méglich war bestimmte
Faktoren mit Hilfe des Mann-Whitney-U-Testes oder Kruskal-Wallis-Testes in
Relation zu allen elektrophysiologischen Untersuchungen zu stellen, entstand hier
lediglich eine Analyse und statistische Auswertung in Bezug auf die erste EPU.

3.1.1. Palliative Banding-, Shunt-Operationen

Banding

kein
.Elanding

Banding

[ st 1
mal

Abb. 3.1:  Prdoperatives Banding

33,3 % der 45 Patienten hatten als Palliativoperation mindestens einmal ein
Banding

Shunt

keinen
. Shunt

Shunt mdst.
D 1 mal

Abb. 3.2:  Praoperative Shunt- Operation
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35,6% der 45 Patienten hatten als Palliativoperation mindestens eine Shunt-
Operation.

Dabei stellte sich die Frage inwieweit vorher durchgefiihrte Palliativoperationen
einen Einfluss auf die spatere elektrophysiologischen Untersuchungen nahmen.
Dazu wurden Kreuztabellen erstellt und mit Hilfe des Chi>-Testes und dem
exakten Test nach Fischer die Anzahl der Banding- und Shunt- Operationen in
Relation zum Erfolg der EPU und dem Rhythmus, welche zu Beginn der EPU
herrschte, gestellt.

Die Ergebnisse zeigten jedoch sowohl in der Banding- als auch in der Shunt-
Gruppe keinen signifikanten Unterschied (p > 0,05) in Bezug auf den Erfolg und
den Sinusrhythmus in der ersten EPU. Des Weiteren wurde mit dem Kruskal -
Wallis-Test geprift, ob ein Zusammenhang zwischen den durchgefihrten
Palliativoperationen mit der postoperativen Tachykardieart besteht. Auch hier
entstand ein nicht signifikantes Ergebnis (p > 0,05).

Vorher durchgefiihrte Palliativoperationen stehen nicht in Zusammenhang
mit dem Erfolg der ersten elektrophysiologischen Untersuchung und dem
Vorhandensein der klinischen Tachykardie zu Beginn der ersten EPU. Auch
die postoperative Tachykardieart ist unabhangig von Shunt-, oder Banding-
Operationen.

3.1.2. Systemventrikel

Dominanter Ventrikel
Linker Rechter
Ventrikel Ventrikel Gesamt
Erfolg erfolglos Anzahl 7 0 7
EPU1 % von Dominanter . . .
Ventrikel 17,1% ,0% 15,6%
erfolgreich  Anzahl 34 4 38
% von Dominanter S = o
Ventrikel 82,9% 100,0% 84,4%
Gesamt Anzahl 41 4 45
% von Dominanter . . .
Ventrikel 100,0% 100,0% 100,0%

Tab. 3.1: Erfolg der EPU1 in Zusammenhang mit praoperativem
Systemventrikel
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Die Mehrzahl der Patienten mit einem praoperativen linken Systemventrikel und
alle vier Patienten mit einem rechten Systemventrikel unterzogen sich einer primar
erfolgreichen EPU . Ein direkter Zusammenhang konnte jedoch mit Hilfe des Chi?-
Testes und dem exakten Test nach Fischer nicht festgestellt werden (p > 0,05).

Dominanter Ventrikel
Linker Rechter
Ventrikel Ventrikel Gesamt
Mindst. 2 nur 1 EPU Anzahl 15 3 18
EPUs % von Dominanter
Ventrikel 36,6% 75,0% 40,0%
mindst. 2 EPUs  Anzahl 26 1 27
% von Dominanter
Ventrikel 63,4% 25,0% 60,0%
Gesamt Anzahl 41 4 45
% von Dominanter
Ventrikel 100,0% 100,0% 100,0%

Tab. 3.2: Préoperativer System- Ventrikel und Rezidiv-
wahrscheinlichkeit

In Bezug auf eine wiederholte elektrophysiologische Untersuchung stellte sich
ebenfalls kein signifikantes Ergebnis heraus (p > 0,05). % aller Patienten mit
einem rechten Systemventrikel hatten bislang nur eine EPU. Dagegen war die
Wahrscheinlichkeit einer wiederholten EPU bei den Patienten mit einem linken
Systemventrikel mit 63,4% hoéher. Allerdings dominierte bei sehr wenigen
Patienten dieser Gruppe der rechte Ventrikel.
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100,00%
90,00%
80,00%
70,00%
60,00%
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40,00%

30,00%

20,00%

10,00%

0,00%-
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BSR 1.EPU
ORezidive

Linker Ventrikel Rechter Ventrikel

Dominanter Ventrikel

Abb. 3.3: Dominanter Ventrikel in Relation zu einer erfolgreichen 1.EPU,
Sinusrhythmus zu Beginn der 1. EPU und der Rezidivwahrschein-
lichkeit

3.1.3. Art der Fontan- Operation

Die Mehrzahl der 45 Patienten erhielt eine Fontan- Operation nach Bjérk, eine
Verbindung des rechten Atriums mit dem rechten Ventrikel mit Hilfe eines Dacron-
Patches.

Alle Modifikationen der Fontan- Operation zeigten in der ersten elektrophysio-
logischen Untersuchung zum gréBten Teil einen Ablationserfolg.

Das Ergebnis des Chi?-Testes und des exakten Test nach Fischer ergab jedoch
keine Signifikanz (p > 0,05) in diesem Zusammenhang.

Die Art der Operation hatte keinen Einfluss auf den zur Beginn der EPU
vorherrschenden Rhythmus.

Der Kruskal - Wallis - Test zeigte in Bezug auf die Jahre, welche von der
Operation bis zur ersten EPU vergangen sind und der Art der Operation ein
Signifikanzniveau von p = 0,016 ( p < 0,05).
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3.2. Postoperative Himodynamik

Dieses Kapitel wurde mit SPSS ausgewertet. Da es nicht méglich war bestimmte
Faktoren mit Hilfe des Mann-Whitney-U-Testes oder Kruskal-Wallis-Testes in
Relation zu allen elektrophysiologischen Untersuchungen zu stellen, entstand hier

lediglich eine Analyse und statistische Auswertung in Bezug auf die erste EPU.

Postoperative
Werte
mRA-Druck 14,13 £ 3,38
(mmHg)
Arterielle Sa02 93,44 + 4,32
(%)
EF 50,98 + 10,49
(%)
HzZV 2,36 £ 0,65
(I/min.2)

Tab. 3.3: Postoperative hAmodynamische Mittelwerte +
Standardabweichung im Herzkatheter

Die postoperative arterielle Sauerstoffsattigung, der rechtsatriale Druck und Pro-
BNP wurden in Relation zur Rezidivrate der zwei haufigsten Arrhythmiearten
gestellt. Sa02 und RA-Druck zeigten hierbei keine Korrelation .

Uberraschenderweise war das Pro- BNP bei Patienten mit keinem IART- Rezidiv
im Vergleich zu der Gruppe mit keinen FAT- Rezidiven im Durchschnitt um das
dreifache erhéht, konnte aber mit Hilfe des Mann-Whitney-U-Testes nicht auf

Signifikanzniveau bewiesen werden.

Sa02 (%) RA-Druck (mmHg) Pro- BNP (mmol/l)
Keine Rezidive 93,20 + 0,86 14,20 + 0,66 925,10 + 270,50
IART-Rezidive 93,60 + 0,81 14,30 + 0,95 566,90 + 221,50
FAT-Rezidive 92,00 + 1,00 14,00 + 1,50 1605,30 £ 194,70

Tab. 3.4: Mittelwerte + Standardabweichungen von postoperativen Sa0O2,
RA-Druck und Pro- BNP in Relation zu den Rezidiven
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3.2.1. Rechtsatrialer Druck

Der rechtsatriale Druck stieg erwartungsgemaB von einem préaoperativen
Durchschnittswert mit 8,25 + 3,05 mmHg auf einen postoperativen Wert von 14,13
+ 3,38 mmHg.

Korrelierte man den rechtsatrialen Druck postoperativ mit den Jahren, welche von
der Operation bis zur ersten EPU vergangen sind, erhielt man einen
Pearson'schen Korrelationskoeffizienten von 0,16 und ein Ergebnis mit einer
zweiseitigen Signifikanz von 0,013 (p< 0,05).

Je niedriger der rechtsatriale Druck umso mehr Zeit verging bis zur ersten EPU.
Hierbei wurden die drei Patienten, welche sich einer Operation der Totalen
Cavopulmonalen Anastomose (TCPC) unterzogen, ebenfalls miteingeschlossen.
Aber auch ohne diese drei Patienten ergab sich ein signifikantes Ergebnis von
0,01 (p< 0,05).
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Abb. 3.4: Korrelation des postoperativen rechts-
atrialen Druckes mit der Zeit, welche
von der Operation bis zur ersten EPU
vergangen ist.
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Patienten mit einem niedrigen RA-Druck kamen spéter zur elektrophysiologischen

Untersuchung.

24,00
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Abb. 3.5: Boxplot: Erfolg 1.EPU und RA-Druck postoperativ

T
erfolgreich

Erfolg EPU1

Erfolgreiche 1.EPU Erfolglose 1.EPU
Median 14 12
25.Perzentile 11,5 11
75.Perzentile 17,5 13
Mittelwert 14,63 11,93
Standardabweichung 3,54 0,98

Tab. 3.5: RA-Druck postoperativ (mmHg) und Ablationserfolg der 1.EPU

Der Median und der durchschnittiche RA-Druck waren in der Gruppe der

erfolgreichen ersten EPU1

elektrophysiologischen Untersuchungen erhdht.

im Vergleich zu den primar nicht erfolgreichen

Der Median und der Mittelwert des RA-Druckes zeigen hier in beiden Gruppen

keinen groBen Unterschied, es besteht aber eine deutliche Varianz, welche

moglicherweise auf einen statistischen Zufallseffekt zurlickzuflhren ist.
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3.2.2. Arterielle Sauerstoffsattigung

ErwartungsgemaRB stieg die arterielle Sauerstoffsattigung durch die Kreislauf-
trennung im Durchschnitt von 76,03 = 13,83% praoperativ auf 93,44 + 4,32%
postoperativ an.

Auch hier stellte sich die Frage, inwieweit ein Zusammenhang zwischen der
Sauerstoffsattigung und dem Ablationserfolg und dem Rhythmus, welcher zu
Beginn der EPU herrschte, besteht.

Mit Hilfe des Kruskal - Wallis -Test flr K-unabhangige Stichproben entstand ein
nicht signifikantes  Ergebnis (p> 0,05) in Bezug auf die postoperative
Sauerstoffsattigung und dem zu Beginn der ersten EPU vorherrschenden
Rhythmus.

Dennoch hatten Patienten mit einer priméar erfolgreichen ersten EPU im
Durchschnitt eine etwas hdhere Sauerstoffsattigung als bei einer erfolglosen
ersten EPU.
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Abb. 3.6: Sauerstoffsattigung und eine oder mehrere EPU’s

In Bezug auf wiederholte elektrophysiologische Untersuchungen ergab sich in der
Gruppe, bei welchen insgesamt mindestens 2 EPU's durchgeflhrt wurden, im
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Durchschnitt ein gering héherer Sauerstoffsattigungswert von 93,84 + 4,03%. Bei
Patienten, welche nur einmal elektrophysiologisch untersucht wurden zeigte sich

ein durchschnittlicher Wert von 92,89 * 4,76%, der Median war hier jedoch etwas

hoher.
Erfolgreiche 1.EPU Erfolglose 1.EPU
Median 94 96
25.Perzentile 92 85
75.Perzentile 96 97
Mittelwert 93,58 92,71
Standardabweichung 4,09 5,71

Tab. 3.6: Sauerstoffsattigung postoperativ (%) und Ablationserfolg der EPU1

3.3. Herzrhythmusstérungen und elektrophysiologische
Untersuchungen

3.3.1. Intraatriale Reentry- Tachykardie und Fokale atriale
Tachykardie

Diese Ergebnisse basieren lediglich auf den Untersuchungen der 45 Fontan-
Patienten mit EPU. Ein Vergleich mit einer Kontrollgruppe, welche keine
Rhythmusstérungen hat, war nicht méglich.

Insgesamt wurden bei 45 Patienten 87 elektrophysiologische Untersuchungen
durchgefuhrt. 3 von 45 Patienten (6,7%) verstarben im postoperativen Verlauf.
Grinde hierflir waren Multiorganversagen und eine Lungenembolie.

Es wurden trotzdem alle 45 Patienten miteinbezogen, auch die 3 Patienten, bei
welchen von Beginn an eine Operation zur Totalen Cavopulmonalen Anastomose
durchgefihrt wurde.

Alle Patienten wurden mindestens einmal elektrophysiologisch untersucht, einige
mehrmals. Bei einem Patienten waren sogar bis zu finf derartige Untersuchungen

notwendig.
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Das Durchschnittsalter bei der ersten elektrophysiologischen Untersuchung lag bei

22,49 * 6,88 Jahren. Die Zeit, welche von der Fontan- Operation bis zur ersten
EPU verging lag im Durchschnitt bei 13,29 + 4,00 Jahren.

EPU's insgesamt

O1.EPU
m2.EPU
O3.EPU
O4.EPU
E5EPU

Abb. 3.7: Gesamte elektrophysiologische Untersuchungen

Der Zeitraum zwischen den einzelnen elektrophysiologischen Untersuchungen

wurde in Monaten berechnet und in Tabelle 3.5. dargestellt.

EPU 1/2 15,31 £ 17,51
EPU2/3 19,09 +20,77
EPU 3/4 0,33 +0,58
EPU4/5 26,00 + 0,00

Tab. 3.7: Zeitraum zwischen EPU 1-5 in Monaten + Standardabweichung

Insgesamt wurden 104 Tachykardien gemappt. Mit einem Anteil von 53,80%

machten die Intraatrialen-Reentry-Tachykardien (IART) den gr6Bten Teil aus,
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gefolgt von den Fokalen atrialen Tachykardien (FAT) mit 32,70%. Andere
Tachykardiearten (AVRT, AVNRT oder Vorhofflimmern) waren mit 8,70% wenig
vertreten.

Bei 4,80% der Untersuchungen war keine anhaltende Tachykardie induzierbar.

Tachykardien insgesamt

60,00%

50,00%

40,00%-

Prozente 30,00%-

20,00% O Tachykardien

10,00%-

0,00%-

IART FAT andere nicht
induzierbar

Tachykardiearten

Abb. 3.8: Tachykardiearten insgesamt

Tachykardiearten EPU1-5

100,00%
90,00%
80,00%
70,00%-
60,00% O1.EPU

Prozente 50,00%- m2.EPU
40,00%- O3.EPU

30,00%- O4.EPU

20,00%- W5.EPU

10,00%-

0,00%-

IART FAT andere nicht
induzierbar

Tachykardiearten

Abb. 3.9: Haufigkeit der Tachykardien in der 1. EPU bis zur 5. EPU
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Waren in der ersten EPU noch 51,80% IART und 32,10% FAT, stieg die Zahl der
IART- Tachykardien wahrend der zwei folgenden EPU’s kontinuierlich mit 58,10%
IART und 58,33% an. Die Anzahl der FAT- Tachykardien sank mit 29,00% in der
2. EPU etwas und stieg jedoch wieder in der 3. EPU mit einem Wert von 33,33%.

3.3.2. Ablationserfolg der verschiedenen Tachykardiearten

Erfolg EPU1-3

100,00%
90,00% —

80,00% 1 /
70,00%

60,00%
50,00% 1
40,00%
30,00% | I\

20,00%

10,00% e

0,00%

—&— erfolgreich
—— erfolglos

Prozente

1.EPU 2.EPU 3.EPU
EPU1-3

Abb. 3.10: Erfolg EPU1-3 insgesamt

Der Ablationserfolg stieg insgesamt von anfangs 69,6% in der 1. EPU auf 91,7%
in der 3. EPU an. In der 4. und 5. EPU waren nur noch erfolgreiche Ablationen zu
vermerken. Aufgrund der sehr geringen Fallzahl wurden diese hier nicht

aufgefahrt.

Insgesamt wurde in Bezug auf die elektrophysiologischen Untersuchungen ein
Zeitraum von 8 Jahren (1998-2005) analysiert. Der Ablationserfolg schwankte in
den Jahren 1998 bis 2002. In den elektrophysiologischen Untersuchungen von
2003 bis 2005 zeigte sich jedoch ein Trend zu mehr erfolgreichen Ablationen.

2005 wurden alle Patienten erfolgreich abladiert.
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Ablationserfolg EPU 1998-2005
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Abb. 3.11: Ablationserfolg Gber die Jahre 1998-2005

In allen elektrophysiologischen Untersuchungen war der Erfolg in Bezug auf die
beiden Tachykardiearten gleich. Beide Gruppen wurden mit einem Prozentsatz
von 82,10 fur IART und 82,40% fir FAT erfolgreich abladiert.

Erfolg EPU1-5

82,10% 82,40%

90,00%
80,00%-
70,00%-
60,00%-
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20,00%-
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@ erfolglos

IART FAT
Tachykardiearten

Abb. 3.12: Erfolg von IART und FAT in allen EPU's
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82% der Patienten mit einer IART oder FAT wurden primar erfolgreich abladiert.

Die Erfolgsrate stieg in der Rezidivablation in beiden Gruppen noch an.

Im Vergleich zur Erfolgs-, und Rezidivrate der Ablation der beiden Tachy-

kardiearten ergaben sich folgende Ergebnisse.

Erfolg IART und FAT

50,00%
45,00%
40,00%
35,00%
30,00%
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M erfolglos/erfolgreich
O erfolgreich/erfolglos
O erfolglos

IART FAT
Tachykardieart

Abb. 3.13: Priméarer Ablationserfolg und Ablationserfolg der Rezidive von
IART und FAT

Sowohl in der IART-, als auch in der FAT- Gruppe folgte auf eine primar
erfolgreiche Ablation am h&ufigsten eine erfolgreiche Rezidivablation (IART: und
FAT: 50%). Weiterhin kam es bei |IART- Patienten mit 41,70% zu einer primar
erfolglosen Ablation, die Rezidivablation war jedoch erfolgreich. Lediglich 2 von 34
FAT- Patienten (5,9%) entwickelten Rezidive. Eine primar erfolgreiche Ablation
und eine erfolgreiche Rezidivablation wurde bei einem der zwei FAT-Rezidiv-
Patienten durchgefiihrt. Beim zweiten Patienten folgte auf eine primér erfolglose
Ablation eine erfolgreiche Rezidivablation. Primar erfolgreich und keinen Erfolg in
der Ablation von Rezidiven hatten 8,30% der IART- Patienten und niemand der

FAT- Patienten. Rein erfolglose Ablationen kamen in beiden Gruppen nicht vor.

Der primare Ablationserfolg lag fiir beide Tachykardiearten bei 82%. Der
Erfolg stieg mit der Anzahl der elektrophysiologischen Untersuchungen.
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3.3.3. Rezidivwahrscheinlichkeit und Erfolg der Rezidive

Trat dieselbe Tachykardieart innerhalb von 6 Monaten erneut auf, wurde sie als
Rezidiv der vorangegangen Tachykardie bezeichnet.

Insgesamt waren bei 87 elektrophysiologischen Untersuchungen 15 Rezidive
(17,2%) zu beobachten.

Die Rezidivwahrscheinlichkeit war in der IART- Gruppe im Vergleich zur FAT-
Gruppe hoéher.

Rezidive IART und FAT

100,00%
90,00%
80,00%
70,00%
60,00%

Prozente 50,00%
40,00%

30,00%

20,00%

10,00%

0,00%-

B Rezidive
O keine Rezidive

IART FAT
Tachykardiearten

Abb. 3.14: Rezidivwahrscheinlichkeit IART und FAT in allen EPU’s
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Erfolg der Rezidive von IART und FAT

100,00%

100,00%-
90,00%-
80,00%
70,00%-
60,00%-

Prozente 50,00%-
40,00%-

30,00%-

20,00%

10,00%

0,00%-

O erfolgreich
M erfolglos

IART FAT
Tachykardiearten

Abb. 3.15: Erfolg der Rezidive von IART und FAT

Der Ablationserfolg der Rezidive war auch in der FAT- Gruppe hdher als in der
IART- Gruppe. Eine erfolglose Rezidivablation wurde bei FAT- Patienten nicht
gesichtet, bei IART- Patienten war sie hingegen mit 8,30% zu beobachten.
Weiterhin zeigte der Mann- Whitney - U -Test in Bezug auf die Lange des Zeit-
raumes von der Operation bis zur ersten EPU einen Trend zu einer hdheren
Rezidivwahrscheinlichkeit (p= 0,014). Dies war allerdings nur bei den 42 Patienten
ohne TCPC der Fall. Die Signifikanz bestétigte sich nicht bei allen 45 Patienten
(p> 0,05).

Patienten mit einer IART entwickelten im Vergleich zu Patienten mit einer
FAT mehr Rezidive.
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3.3.4. Sinusrhythmus zu Beginn der Untersuchung

Insgesamt bestand bei 46,00% zu Beginn der EPU ein Sinusrhythmus. 42,50%
hatten bereits zu Beginn eine Tachykardie und zu 11,5% war der Rhythmus
retrospektiv nicht sicher zu ermitteln.

In der ersten elektrophysiologischen Untersuchung waren zu Beginn nur 41,30%
in der klinischen Tachykardie. In der vierten Untersuchung wurde jedoch schon bei

66,70% die klinische Tachykardie zu Beginn nachgewiesen.

Sinusrhythmus zu Beginn EPU1-5

120,00%
100,00%
/ —e—SR
80,00%
2
c —#—kein SR
g 60,00% -
a */\ nicht sicher
40,00% — — ! evaluierbar
AY
20,00% \
0,00% ‘ ‘ ‘ O

1.EPU  2.EPU 3.EPU  4.EPU 5.EPU
EPU1-5

Abb. 3.16: Sinusrhythmus zu Beginn der EPU1-5

Dabei kam in Bezug auf die Erfolgsrate der Untersuchungen und die
Rezidivwahrscheinlichkeit die Frage auf, inwieweit das Vorhandensein der
klinischen Tachykardie zu Beginn der EPU einen Einfluss auf diese Faktoren

nimmt.
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Rezidive

7%

OSR
Bkein SR
O nicht sicher evaluierbar

Abb. 3.17: Sinusrhythmus zu Beginn der EPU und Rezidive

Patienten mit Rezidiven zeigten zu Beginn der EPU zum gréBten Teil einen
Sinusrhythmus. Nur 20% der Rezidivpatienten wiesen zu Beginn der Unter-
suchung bereits eine Tachykardie auf.

Erfolg

100,00%

90,00% —o
80,00% -
70,00% -

60,00%
50,00% -
40,00%
30,00% -
20,00%
10,00% A

0,00%

—eo— erfolgreich
—i— erfolglos

Prozente

—m

SR kein SR nicht sicher
evaluierbar

Rhythmus zu Beginn der EPU

Abb. 3.18: Sinusrhythmus zu Beginn der EPU und Erfolg
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In Bezug auf den Erfolg der elektrophysiologischen Untersuchung stellte sich
heraus, dass gerade mit Sinusrhythmus zu Beginn der EPU die Erfolgsrate sank.
67,50% der Untersuchungen mit Sinusrhythmus zu Beginn waren erfolgreich,
wohingegen in der Gruppe mit Tachykardie zu Beginn 89,20% erfolgreich waren.

Das Fehlen der klinischen Tachykardie zu Beginn der elektrophysio-
logischen Untersuchung ist mit einer erhdéhten Rezidivrate und einer
verminderten Erfolgsrate assoziiert.

3.4. Telefonische Nachbeobachtungszeit

Die Nachbeobachtungszeit beschréankte sich auf eine telefonische Nachfrage von
der Zeit der letzten elektrophysiologischen Untersuchung bis Dezember 2006.
Diese betrug im Durchschnitt 46,58 + 21,78 Monate.

3 von 45 Patienten starben bereits vor dieser Zeit. Von den mdglichen 42
Patienten waren 34 telefonisch erreichbar, 3 weitere starben im Jahre 2006. 2 an
einem plétzlichen Herztod im Alter von 25 und 30 Jahren. Der dritte Patient
verstarb im Alter von 32 Jahren wahrend einer Mitralklappeninsuffizienz-
Operation.

Der Schwerpunkt der Befragung wurde speziell auf die aktuellen Befunde wie
Belastbarkeit, den Zustand nach der letzten Ablation, Komplikationen, Arrhythmien

und aktuelle Medikation gelegt.
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Belastungsfahigkeit

15% 18%

ONYHAT
ENYHA2
ONYHAS3

67%

Abb. 3.19: Belastbarkeit der Patienten wahrend der Nach-
Beobachtungszeit; NYHA- Klassifikation

Die Frage nach der Belastbarkeit wurde anhand der Anzahl der Treppen-, bzw.
Stockwerke, welche die Patienten noch gehen kdnnen, beantwortet, und die
daraus resultierenden Ergebnisse in die ,New York Heart Association®
Klassifikation 1-3 (NYHA 1-3) unterteilt. 85% der 34 Patienten waren gut belastbar
(NYHA 1 und 2). Lediglich 1/6 der Befragten konnte nur noch wenige Treppen

steigen.

Der Zustand nach der letzten elektrophysiologischen Untersuchung hatte sich bei
der Mehrzahl der Befragten gebessert. Zum einen war fir einige die letzte EPU
die einzig erfolgreiche, zum anderen fuhlten sich die meisten allgemein besser.

1/3 war der Meinung, dass sich seither der Zustand nicht veranderte.
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Zustand nach letzter Ablation

58,80%

60,00%

50,00%-

40,00%

Obesser
M gleich
Oschlechter

Prozente 30,00%-

20,00%-

10,00% -

0,00%-

1

Zustand

Abb. 3.20: Zustand nach der letzten Ablation

Zudem stellte sich die Frage nach Komplikationen. 76,50% der 34 Befragten
verneinten jegliche Art von Komplikationen, die restlichen 23,50% gaben primar
Thromben und stetige Leberwerterhéhungen als Folge der Fontan- Operation an.

18 von 34 Patienten litten weiterhin an Herzrhythmusstérungen.

66,7% versplrten diese mehrmals am Tag/Woche im Sinne eines ,Herzstol-
perns®. 33,3% hatten dagegen lediglich einmal pro Monat oder bei Belastung das
Gefuhl einer Arrhythmie. Davon unterzogen sich 22,20% einer stationdren

Behandlung, nur 1 Patient wurde ein weiteres Mal abladiert.

Medikament Haufigkeit
Antikoagulation 43,30%
Diuretika 18,40%
Antiarrhythmische Kombination 15,80%
Betablocker 13,20%
Sonstige Antiarrhythmika 9,20%

Tab. 3.8: Aktuelle Medikation
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Die aktuelle Medikation bestand hauptsachlich in der Antikoagulation, der
antiarrhythmischen Therapie und der Gabe von Betablockern, Diuretika oder ACE-
Hemmern. Eine Kombination der Antiarrhythmika war im Vergleich zur Einzelgabe
Ofter anzutreffen. Vor allem Amiodaron und Betablocker war mit 50% die haufigste
Kombination. Teilte man die Antiarrhythmika nach Klassen auf, wurden bevorzugt
Klasse 2 (Betablocker) und Klasse 3 (Sotalol, Amiodaron) verordnet. Amiodaron

wurde sowohl in Kombination jedoch auch als Einzelgabe eingenommen.

Die Nachbeobachtungszeit zeigte eine gute Belastbarkeit der Patienten nach
der letzten EPU.

Nur die Halfte der Befragten verspiirte kurzfristige, nicht andauernde
Arrhythmien. Insgesamt befanden sich die meisten in einem guten

Allgemeinzustand.
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4. Diskussion

Die vorliegende, retrospektive Studie befasste sich erstmals mit 45 Patienten nach
Fontan- Operation, welche alle postoperativ unter Herzrhythmusstérungen litten
und sich aus diesem Grund mindestens einmal elektrophysiologisch untersucht
wurden. Dabei standen vor allem die Effektivitat dieser Therapieform, sowie der
Ablationserfolg und die Rezidivwahrscheinlichkeit der einzelnen Tachykardie-
formen im Vordergrund. Das Follow- up zog sich Uber einen Zeitraum von 17,33 £
4,15 Jahren. Das durchschnittliche Alter bei der ersten elektrophysiologischen
Untersuchung lag bei 22,49 + 6,88 Jahren.

Die beiden haufigsten Tachykardiearten waren in diesem Patientenkollektiv die
Intraatriale-Reentry-Tachykardie (IART) und die Fokale atriale Tachykardie (FAT).
Hinsichtlich der Rezidivwahrscheinlichkeit und des Ablationserfolges scheinen
mehrere Faktoren von groBer Bedeutung zu sein, vor allem aber nimmt der

Rhythmus, welcher zu Beginn der EPU herrscht, einen hohen Stellenwert ein.

4.1. Elektrophysiologische Untersuchung und Mapping bei
Fontan - Patienten

Arrhythmien nach Fontan— Operation sind medikamentés schwer zu behandeln.
Insbesondere im Kindesalter kann eine antiaarrhythmische Therapie zu vielen
Nebenwirkungen fihren. Vor allem die proarrhythmogene Wirkung ist hier nicht zu
vernachlassigen (105;116). Amiodaron nimmt dabei in der Behandlung von
tachykarden Herzrhythmusstérungen einen hohen Stellenwert ein. Die Neben-
wirkung einer Amiodarontherapie, wie z.B. das Auftreten einer Hypo-,
Hyperthyreose, Leberschaden, Sehstérungen, die Entstehung eines AV-Blockes
oder ventrikularer Tachyarrhythmien und eine irreversible Entwicklung einer
Lungenfibrose stellen ein erhdhtes Risiko flir den Patienten dar.

Die Effektivitat einer medikamentdsen Therapie bei Patienten mit angeborenen
Herzfehlern wurde bereits in friheren Studien diskutiert und ist als unzureichend
einzustufen (6;38;56;83;95).
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Die Radiofrequenzablation stellt eine wichtige Alternative zur pharmakologischen
Therapie, insbesondere bei schwerwiegenden Tachykardien nach angeborenen
Herzfehlern, dar (39;115;119;121).

Derzeit gilt die elektrophysiologische Untersuchung mit Hilfe der Radio-
frequenzablation und des CARTO-Systems als Goldstandard zur Behandlung von
Arrhythmien bei Patienten mit angeborenem Herzfehler. Dies bestatigt die
steigende Erfolgsquote dieser Ablationstechnik (10;48;62;72;96;115).

Die vorliegende retrospektive Studie befasste sich mit 45 Fontan- Patienten,
welche sich im Durchschnitt 13,29 = 4,00 Jahren nach Fontan- Operation, auf-
grund von hamodynamisch wirksamen Herzrhythmusstérungen, einer elektro-
physiologischen Untersuchung mit Radiofrequenzablation unterzogen.

In 87 elektrophysiologischen Untersuchungen wurden insgesamt 104 Tachy-
kardien gemappt. Dabei wurde ein priméarer Ablationserfolg von 80,4% erzielt. Um
den primaren Ablationserfolg zu bestimmen wurden alle erfolgreichen ersten
EPU’'s in Relation zu allen ersten EPU’s, bei welchen eine Tachykardie induziert
werden konnte oder bereits lief und eine Ablation auch versucht wurde, gestellt
(intention to treat).

Das follow- up seit der ersten EPU bis Dezember 2005 betrug im Durchschnitt
4,13 = 0,30 Jahre. Diese Zeitspanne erlaubte eine langere Verlaufsbeobachtung
und Beurteilung des Ablationserfolges, der Rezidivrate und der zugrundeliegenden
Arrhythmiearten.

Seit 2002 wurde die Ablation mit einem gespultem Katheter durchgefihrt. Die
Abkihlung des Katheters wahrend der Ablation scheint vor allem in der Therapie
von Vorhofflattern sicher und effektiv zu sein (51-53). Ein Vorteil dieser Technik
besteht in der hohen Eindringtiefe des Katheters. Diese ist vor allem bei
Fontanpatienten mit verdickten Vorhofwadnden anzustreben. Die hohe Erfolgsrate
dieser Ablationstechnik wurde bereits in vielen Studien bestatigt
(12;90;98;107;113).
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4.2. Tachykardieart nach Fontan - Operation und Erfolg-, bzw.
Rezidivrate

Wie bereits in frlheren Studien beschrieben (10;41;66;91), zeigte sich, dass die
Fontan- Operation mit einer erhéhten postoperativen Arrhythmieentwicklung, vor
allem der Intraatrialen-Reentry-Tachykardie (IART) verbunden ist. Die IART
machte mit ca. 54% die haufigste Arrhythmieform in dieser Patientengruppe aus,
gefolgt von der Fokalen atrialen Tachykardie (FAT). Diese fand sich in dem
Patientenkollektiv mit ca. 33% haufiger als bislang angenommen (93). In keiner
vorherigen Studie wurde Uber eine derartig hohe Inzidenz der FAT nach Fontan-
Operation berichtet (24;124). Ein Grund hierfar liegt mdglicherweise an den
unterschiedlichen Definitionen einer FAT. Haufig wird eine FAT auch nur mit Hilfe
nicht invasiver Diagnostik (z.B. EKG) erkannt oder der Mechanismus kann nicht
exakt dargestellt werden.

Die Rezidivrate der FAT war mit 6% sehr gering. Es zeigte sich, dass der fokale
Ursprung dieser Arrhythmieform im Vergleich zu Reentry-Tachykardien exakter zu
abladieren ist. In Korrelation mit anderen Studien (55) wurden in dieser
zugrundeliegenden Analyse nur Tachykardien, welche innerhalb von 6 Monaten
erneut auftraten, als Rezidiv gewertet, der Langzeitverlauf zeigt jedoch, wie in
anderen Studien auch, dass fast 90% der Rezidive innerhalb der ersten 3 Monate
erfolgen.

Warum gerade bei Patienten mit IART vermehrt Rezidive entstehen, liegt zum
einen am durch den chirurgisch Eingriff geschaffenen Narbengewebe, um welches
sich Reentry- Kreise bilden kdnnen. Zum anderen stellt diese Tachykardieform
insbesondere bei den massiv vergrdBerten Vorhéfen nach Fontan- Operation eine
besondere Herausforderung in der ablativen Therapie dar (97). Zwar kann eine
IART mit Hilfe einer geeigneten Ablationslinie eliminiert werden (106;114), die
Bildung eines neuen, anderen Circuits ist jedoch nicht selten (56). Sind die
wahrend der Ablation entstandenen Lasionen nicht tief genug, oder die
Ablationslinie nicht vollstandig geschlossen, besteht die Méglichkeit, dass sich im
Bereich einer Ablationslinie wieder ein Reentry- Mechanismus entwickelt. Dies zu
unterbinden stellt eine groBe Herausforderung dar.
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Die Erfolgsrate beider Arrhythmieformen hingegen war mit jeweils 82% hoch und
mit den Ergebnissen anderer Autoren vergleichbar oder sogar als hdher
einzustufen (21;55;111;112;124).

Es zeigte sich, dass Patienten, bei welchen zu Beginn der elektrophysiologischen
Untersuchung die klinische Tachykardie existierte im Vergleich zu Patienten mit
Sinusrhythmus, eine verminderte Rezidivwahrscheinlichkeit (20% vs. 73%) und
einen signifikant erhéhten Ablationserfolg (89% vs. 67%; p=0,026) aufwiesen.
Diese Erkenntnis wurde noch in keiner anderen Studie dargestellt. Ursachlich
hierflr ist vermutlich die alleinige Untersuchung im Sinusrhythmus in den meisten
Zentren.

Das Ziel der elektrophysiologischen Untersuchung besteht darin den Patienten
wahrend einer laufenden Tachykardie unter Heparinschutz zu abladieren. Sind
Patienten zu Beginn der Untersuchung dagegen im Sinusrhythmus, muss zuerst
die klinische Tachykardie mit Hilfe von Stimulationsmandvern induziert werden.
Dabei kann jedoch auch eine andere, nicht symptomatische Arrhythmie in
Erscheinung treten und die eigentliche klinische Form in den Hintergrund gestellt
werden.

Die zugrundeliegende Studie ergab, dass bei der 2., 3. oder sogar 4. EPU der
Ablationserfolg stieg und die Rezidivrate sank. Daher sollte bei weiterhin be-
stehenden hamodynamisch relevanten Arrhythmien die Indikation zu einer
weiteren EPU mdglichst zeitig gestellt werden.

Die Inzidenz der Tachykardie scheint nach Weipert et al und Kaulitz et al in
Zusammenhang mit der Art der Fontan- Operation zu stehen (58) (124).

In unserer Studie zeigte sich, dass die Art der Fontan- Modifikation den Zeitpunkt
der Arrhythmieentstehung signifikant beeinflusst. Ein Grund hierflr besteht
moglicherweise in der Vorhofbelastung bzw. auch der Vorhofdilatation sowie der
langeren Zeitdauer mit einer Hypoxie Eine retrospektive Analyse hierzu war
aufgrund der individuell sehr unterschiedlichen Risikofaktoren und uneinheitlicher
Daten leider nicht mdglich

Ebenfalls zeigte sich, dass die Rezidivwahrscheinlichkeit von dem Zeitpunkt der
elektrophysiologischen Untersuchung abhangt. Patienten, welche sich post-
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operativ friher einer EPU unterzogen, hatten demnach weniger Rezidive als
Patienten, welche spater abladiert wurden.

Um langfristig Arrhythmierezidive nach Fontan- Operation zu vermindern spielt der
Ablationszeitpunkt nach der Operation eine wichtige Rolle. Der entscheidende
Parameter in der Rezidivminderung und der Steigerung des Ablationserfolges
scheint aber die klinische Tachykardie zu Beginn der EPU zu sein.

Als Alternative zur Katheterablation ist die operative Umwandlung eines bereits
voroperierten Fontan- Herzens in einen extracardialen Conduit zu diskutieren.
Diese ist im Vergleich zur Katheterablation mit einer hohen perioperativen
Mortalitat (15%) verbunden. Weitere operative Risiken, wie z.B. Blutungsgefahr,
Infektionen oder Thrombenbildung, sind bei einem herzchirurgischen Eingriff
weitaus hodher als bei einer Katheterablation (110).

Auch wenn eine geringere Arrhythmie- Rezidivrate (26) bei operierten Patienten
beobachtet wurde, sind die erwdhnten Nachteile einer operativen Umwandlung

nicht zu vernachlassigen.

4.3. Postoperative Hamodynamik

Inwieweit die postoperative Hdmodynamik die spatere Arrhythmieentwicklung bei
Fontan- Patienten beeinflusst, wurde bereits in friheren Berichten erldutert
(16;20;32;60;91). Hier wurde lediglich der Zusammenhang zwischen postopera-
tiven hamodynamischen Werten und der allgemeinen Arrhythmieentstehung nach
Fontan- Operation untersucht. Die elektrophysiologische Seite, insbesondere der
Ablationserfolg und die Rezidivrate wurden hier jedoch nicht miteinbezogen.

In der zugrundeliegenden Studie wurden daher speziell der postoperative RA-
Druck, die arterielle Sauerstoffsattigung und das Pro- BNP in Relation zum
Ablationserfolg und der IART-/FAT- Rezidivrate gestellt. Das auffallig erhéhte Pro-
BNP bei FAT- Rezidiven zeigte keine statistische Signifikanz. Sattigung und RA-
Druck waren in Bezug auf die Rezidivrate keine relevanten Faktoren.

Es stellte sich jedoch heraus, dass Patienten, welche erfolgreich abladiert wurden,
im Durchschnitt eine héhere postoperative Sattigung aufwiesen.
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Zwischen dem postoperativen RA-Druck und dem Ablationserfolg bzw. der
Rezidivrate lieB sich kein Zusammenhang darstellen.

Der Zeitraum von der Operation bis zur ersten EPU war bei Patienten mit einem
erhdhten postoperativen RA-Druck kirzer. Dieses Ergebnis belegt die These
einiger Autoren, ein erhdhter postoperativer rechtsatrialer Druck wéare mit
Rhythmusstérungen assoziiert (2;64).

In Bezug auf die postoperative Hamodynamik konnten in der zugrundeliegenden
Studie keine neuen Erkenntnisse evaluiert werden.

Die These von Kannankeril at al hamodynamische Faktoren wirden den
Ablationserfolg sowie die Rezidivwahrscheinlichkeit der IART bei Patienten mit
angeborenen Herzfehlern beeinflussen (55), konnte, zumindest fir das Fontan-

Patientenkollektiv, nicht bestatigt werden.

4.4. Studienlimitationen

Der vorliegenden Studie liegt eine retrospektive Analyse mit einer relativ geringen
Anzahl von Patienten ( n = 45 Patienten) zugrunde. Weiterhin konnte kein
Vergleich mit einer Kontrollgruppe, welche keine Herzrhythmusstérungen nach
Fontan- Operation zeigte, erstellt werden, da keine Patienten ohne postoperative

Arrhythmien vorhanden waren.
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5. Zusammenfassung

Patienten nach Fontan- Operation entwickeln im Laufe ihres Lebens friiher oder
spater Herzrhythmusstérungen. Diese zu behandeln stellt bis heute eine
Herausforderung dar. Eine medikamentése Therapie ist haufig nicht erfolgreich
und somit nimmt die elektrophysiologische Untersuchung, insbesondere die
Radiofrequenzablation zur Behandlung von schwerwiegenden Tachykardien,
einen hohen Stellenwert ein.

Ziel dieser Studie war es die Effektivitat der elektrophysiologischen Untersuchung
in Bezug auf die verschiedenen Arrhythmiearten sowie deren Ablationserfolg und
Rezidivwahrscheinlichkeit zu evaluieren. Grundlage hierflir waren 45 Patienten,
welche alle mit einem Durchschnittsalter von ca. 9 Jahren mit einer modifizierten
Fontan- Operation behandelt wurden und postoperativ. mindestens eine
elektrophysiologische Untersuchung erhielten. Bei allen Patienten wurde die
Radiofrequenzablation mit Hilfe eines 3D- Systems (CARTO-Biosense Webster)
durchgeflhrt. Insgesamt wurden in 87 elekirophysiologischen Untersuchungen
104 Tachykardien gemappt. Zu 53,8% wurden Intraatriale - Reentry -
Tachykardien (IART) abladiert.

Einen Uberraschend hohen Anteil nahmen in dieser Studiengruppe die fokalen
atrialen Tachykardien (FAT) mit 32% ein. Diese Patienten mit FAT zeigten jedoch
einen groBen Ablationserfolg bei geringer Rezidivwahrscheinlichkeit. Im
Gegensatz dazu war die Anzahl der Rezidive der Patienten mit einer IART mit ca.
21% signifikant hoher.

Postoperative hamodynamische Faktoren, vor allem der rechtsatriale Druck und
die arterielle Sattigung, standen dabei nicht in Verbindung mit dem Ablationserfolg
und den Rezidiven. Die wichtigste, bisher auch noch nicht publizierte, Erkenntnis
dieser Studie ist jedoch der Zusammenhang zwischen dem Rhythmus, der zu
Beginn der EPU herrschte, dem Ablationserfolg und der Anzahl der Rezidive.
Hervorzuheben ist dabei der deutlich héhere Ablationserfolg (89%) und die
geringere Rezidivwahrscheinlichkeit der Patienten, die bei laufender Tachykardie
abladiert wurden, im Vergleich zu den Patienten, welche zu Beginn der EPU im
Sinusrhythmus waren.

Somit sollte bei der Behandlung von Herzrhythmusstérungen bei Patienten nach
Fontan- Operation darauf geachtet werden, den Patienten bei laufender klinischer
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Tachykardie zu untersuchen, da der Ablationserfolg deutlich erhéht und
Rezidivwahrscheinlichkeit gesenkt werden kann.

Somit stellt die Ablationsbehandlung unter den oben genannten Voraussetzungen
auch bei komplexen Herzfehlern und palliativer Behandlung mit Fontan- Operation
eine sinnvolle Behandlungsstrategie mit geringem Risiko und akzeptablen
Erfolgschancen dar.
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Anhang

7. Anhang
ID- Aktuelles | Alter | Jahre | Jahre Art des Art

Nummer | Alter |pei OP |seit OP |bis EPU1 Herzfehlers der OP
101 37 17 20 18 DILV, L-TGA, PS Lins
102 25 10 15 13 DORV, L-TGA, PS Lins
103 34 16 18 13 DILV, L-MGA, PS Lins
104 24 3 21 17 TA Ib Bjork
105 34 9,5 24 21 TA Ib Bjork
106 24 3 21 13 TA Ib Bjork
107 18 0,5 17 13 TA Ib Bjork
108 26 6 20 14 TA llb, L-MGA, PS Bjork
109 42 16 26 22 DILV, L-TGA, PS | Kreutzer
110 18 1 17 11 TA Ib, PS Bjork
111 27 6 21 18 TA, PS Bjork
112 24 1,5 23 18 TA Ib Bjork
113 20 6 14 10 TA lc Bjork
114 27 45 22 16 TA Ib, PS Bjork
115 31 14 17 10 DILV, TGA Lins
116 32 14 18 15 DILV, L-TGA Lins
117 40 15,5 24 22 TA Ib Bjork
118 29 13 15 11 TA lc Bjork
119 38 25 13 10 DILV, L-TGA, PS Lins
120 28 13 14 7 DILV, PS Lins
121 24 6 18 14 TA llc Lins
122 29 8 21 17 SV, L-TGA Bjork
123 28 7,5 20 13 TA lIb,TGA Bjork
124 26 10 16 13 TA llc Kreutzer
125 19 1,5 18 16 DILV, MGA, PA Lins
126 35 16 18 16 TA Ib Lins
127 20 45 15 10 DILV, MGA, PS Lins
128 27 10,5 17 13 TA Ib, PS Bjork
129 34 19,5 15 8 DILV Bjork
130 22 55 16 13 TA la, PA m. int. VS | Kreutzer
131 36 18 17 11 DIV, PS Lins
132 21 5,5 16 9 TA Ic Bjork
133 21 6 14 9 DILV, TGA, PA Lins
134 37 15,5 21 15 TA Ib Bjork
135 35 16 19 16 TA Ib Bjork
136 30 14,5 15 11 TGA, Hypoplast. RV| Lins
137 31 7 24 17 TA Ib, PS Bjork
138 31 14,5 17 15 TA lib Kreutzer
139 18 2,5 15 13 TA Ib Bjork
140 21 4,5 16 16 DILV Lins
141 17 4.5 12 11 TA Ib Bjork
142 22 6 16 11 DIRV, L-MGA, PS Lins
143 17 5,5 11 9 DILV TCPC
144 16 8 8 6 HLHS, MA TCPC
145 13 7,5 5 4 DORV, MGA, MS TCPC
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