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1. Abkiirzungsverzeichnis

ABC Score
ALCAPA
ASD

ASO
AV-Block
CAVSD
ccTGA
DCRV
DHZ
DILV
DIRV
DORV
EACTS
ECMO
EF

EKG
EKZ
EuroSCORE
GFR
GUCH
IABP

LV
MAPCA
NYHA
PAPVC
PAVSD
PDA

PFO
RACHS-score
RV

SM

Aristotle Basic Complexity Score

Anomalous left coronary artery from the pulmonary artery
Atriumseptumdefekt

Arterielle Switch Operation

Atrioventrikuldrer Block

Kompletter Ventrikelseptumdefekt

Kongenital korrigierte Transposition der Arterien
Double Chambered Right Ventricle

Deutsches Herzzentrum Miinchen

Double Inlet Left Ventricle

Double Inlet Right Ventricle

Double Outlet Right Ventricle

European Association of Cardio-Thoracic Surgery
Extrakorporale Membranoxygenierung
Ejektionsfraktion

Elektrokardiogramm

Extrakorporale Zirkulation

European System for Cardiac Operative Risk Evaluation
Glomerulédre Filtrationsrate

Grown-up congenital heart disease

Intraaortale Ballonpumpe

Linker Ventrikel

Multiple aortopulmonale Kollateralen

New York Heart Association

Partial Anomalous Pulmonary Venous Connection
Inkompletter Ventrikelseptumdefekt
Persistierender Ductus Arteriosus

Persistierendes Foramen Ovale

Risk Adjusted Congenital Heart Surgery SCORE
Rechter Ventrikel

Schrittmacher



STS
SVC
TAPVC
TCPC
TGA
TOF
UKG
VSD

Society of Thoracic Surgeons

Vena cava superior

Total Anomalous Pulmonary Venous Connection
Totale cavopulmonale Anastomose
Transposition der grof3en Arterien

Fallot Tetralogie

Ultraschallkardiographie

Ventrikelseptumdefekt



2. Einleitung und Problemstellung

Herzfehler sind die hiufigsten angeborenen Fehlbildungen. Etwa fiinf bis sieben von 1000
Neugeborenen (0,5-0,7%) sind von einer Fehlbildung des Herzens oder der gro3en Gefille
betroffen (Fleck E, 2005; Kaemmerer, 2009; Warnes, 2001). Das Spektrum reicht von
einfachen Fehlern, die das Herz-Kreislauf-System wenig beeintridchtigen (70%), bis zu
sehr schweren Herzerkrankungen, die unbehandelt zum Tode fiihren (30%) (Kaemmerer,
2009). In der Canadian Consensus Conference on Adult Congenital Heart Disease wurden
angeborene Herzfehler nach ihrer Anatomie in ,leichte®, , mittelschwere* und ,,schwere*

Herzfehler unterteilt (Warnes, 2001).

Tabelle 1. Einteilung der Herzfehler nach Schweregrad

leichte angeborene
Herzfehler

mittelschwere angeborene Herzfehler

schwere angeborene
Herzfehler

Isolierte

Aortenklappenerkrankung

Isolierte

Mitralklappenerkrankung

leichte Pulmonalstenose

isoliertes Persistierendes

Foramen Ovale

isolierter kleiner

partielle oder totale Lungenvenenfehlmiindung
AV-Kanal Defekt

Aortenisthmusstenose

Ebstein Anomalie

Stenose des rechtsventrikuldren Ausflusstraktes
ASD — Ostium primum Defekt

ASD - Sinus venosus

Persistierender Ductus Arteriosus
Pulmonalklappeninsuffizienz (mittel bis schwer)
Pulmonalklappenstenose (mittel bis schwer)
Sinus Valsalva Aneurysma

Subvalvulidre Aortenstenose

alle zyanotischen Herzfehler

Eisenmenger Syndrom

Double outlet right ventricle
Double inlet left/Double inlet

right ventricle
Pulmonalatresie
Mitralatresie

Tricuspidalatresie

Transposition der  grofen

Atriumseptumdefekt Fallot’sche Tetralogie Arterien

VSD assoziiert mit Truncus arteriosus
isolierter kleiner fehlender Klappe, Aorteninsuffizienz, Aortenisthmusstenose,
Ventrikelseptumdefekt Mitralklappenerkrankung, rechtsventrikulérer Ausflusstrakt- sonstige Anomalien der

Stenose, Straddling von Mitral- oder Trikuspidalklappe, Atrioventrikuldren oder

Subaortenstenose Ventrikoarterialen Konnektion

Vor den groen Fortschritten der Herzchirurgie in den 50er Jahren erreichten weniger als
20% der Kinder mit schweren Herzfehlern das Erwachsenenalter, heute sind es 85% bis
90% (Kaemmerer, 2009; Warnes, 2001). Beispielhaft sei hier die Geschichte der
Behandlung von Patienten mit Transposition der groen Arterien nachgezeichnet: Noch in
den 60er Jahren konnten Neugeborene mit Transposition der grolen Arterien nicht kurativ

behandelt werden und starben innerhalb der ersten drei Lebensjahre (Liebman, 1969). 1963
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entwickelte Dr. William Mustard mit der Mustard Operation die erste kurative
Behandlungsmoglichkeit fiir diesen schweren Herzfehler. Die Uberlebenschancen der
vormals zyanotischen Kinder erhohten sich drastisch (Warnes, 2005). Da aber der rechte
Ventrikel weiterhin als Funktionsventrikel diente, litten die Patienten langfristig an
Funktionseinschrinkungen des rechten Ventrikels und malignen Arrhythmien (Bhat, 2004;
Horer, 2007; Roos-Hesselink, 2004; Warnes, 2005; Warnes, 2001). Ein besseres
Langzeitiiberleben sicherte die Arterielle Switch Operation, welche erstmals 1975 von Dr.
Adib Jatene durchgefiihrt wurde (Bhat, 2004; Horer, 2009). Mittels dieser Operation
gelang es, die normale Physiologie wiederherzustellen.

Ahnliche Erfolge gab es bei den meisten schweren und mittelschweren Herzfehlern. Die
chirurgischen Behandlungsméglichkeiten der einfachen Herzfehler haben sich seit den
60er Jahren nicht wesentlich gedndert (Hoffman, 2004), doch dank kleinerer Oxygenatoren
konnen die Vitien in immer jiingerem Lebensalter korrigiert und damit schwere
Folgeschaden  vermieden werden. Gleichzeitig haben sich interventionelle
Herzkatheterverfahren zu einer echten Alternative zum chirurgischen Vorgehen
weiterentwickelt. Duktusligaturen und operative ASD-Verschliisse werden heute
tiberwiegend durch Interventionen ersetzt und konnen somit ohne Herzlungenmaschine
behandelt werden (Pillutla, 2009). Daten von Warnes et al (Warnes, 2001) zeigen die

Verbesserung  der  Uberlebenschancen je nach  Schwere des Herzfehlers.

mittelschwere

Leichte Herzfehler schwere Herzfehler

Herzfehler
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Abbildung 1: Vergleich des 1-Jahres-Uberleben von 1940 bis 1989 geordnet nach

Schwere des Herzfehlers

In Abbildung 2 wird das ,,Ein-J ahres-Uberleben* aller angeborenen Herzfehler von 1940
bis 1989 dargestellt. Daraus ergibt sich ein Anstieg des Uberlebens aller Patienten mit
angeborenen Herzfehlern von rund 25% um 1940 auf 90% im Jahre 2000 (Abdul-Khaliq
H, 2010).

100
90
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70 A
60 1
50 A
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30 A

20

10
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Jahre

Abbildung 2. Uberlebensrate aller Herzfehler seit 1940

Durch die groBen Fortschritte in der Herzchirurgie, aber auch durch die Verbesserung der
kardiologischen, intensivmedizinischen und pidiatrischen Behandlungsansitze wihrend
der letzten Jahrzehnte ist ein neues Patientenkollektiv entstanden: Erwachsene mit
angeborenen Herzfehlern (GUCH = grown-up with congenital heart disease). Diese
Patientengruppe zeichnet sich durch zwei Eigenschaften aus: Zum einen ist ihre Zahl
deutlich groBer als frither und nimmt jéhrlich weiter exponentiell zu. Man geht davon aus,
dass in Europa 1,2 bis 2,7 Millionen Patienten leben, die dlter als 15 Jahre sind und an
einem angeborenen Herzfehler leiden (Moons, 2006). Damit konnte die Zahl der
betroffenen Erwachsenen bald die Zahl der Kinder mit angeborenen Herzfehlern
iibertreffen (Deanfield, 2003; Webb, 2001). Zum anderen sind die Probleme der Patienten
komplexer als frither (Price, 2007), weil erstmals eine groBBere Zahl von Menschen mit

mittelschweren und schweren Herzfehlern das Erwachsenalter erreicht.



Eine ,,Heilung* im Sinne einer volligen Wiederherstellung von Anatomie und Physiologie
ist bei diesen Patienten selten (Warnes, 2005). Auch bei kurativ operierten Herzfehlern
konnen Residuen, Folgeschiden oder Degenerationen von implantiertem Material auftreten
(Kaemmerer, 2009). So bendtigen Patienten, die mittels Arterieller Switch Operation
behandelt wurden, in 25% der Fille innerhalb von 20 Jahren eine Reoperation (Horer,
2009). An der Mayo Clinic wurden von 1987 bis 2003 1284 Patienten mit angeborenen
Herzfehlern operiert. Zum Studienzeitpunkt war mehr als ein Drittel dieser Patienten

bereits mehr als zwei Mal operiert worden (Warnes, 2005).

Die Mortalitit von erwachsenen Patienten mit angeborenen Herzfehlern bei Herz-
Operationen wird in der Literatur mit 1,2% bis 7,6% beschrieben (Giamberti, 2009;
Padalino, 2007; Putman, 2009; Srinathan, 2005). Je nach Studie traten schwere
postoperative Komplikationen in 22% der Fille (Giamberti, 2009) bis hin zu 47 % der
Fille auf (Padalino, 2007). Typische Komplikationen sind therapiebediirftige Arrhythmien,
schwere Blutungen, Ergiisse sowie Organversagen (Jacquet, 2007). Bei Erwachsenen mit
erworbenen Herzfehlern gibt es gute Daten iiber den postoperativen Verlauf nach Bypass-
Operationen (Ettema, 2010; Salamonsen, 2008). Vergleichbare Daten iiber Morbiditédt und
Mortalitét liegen fiir das GUCH-Kollektiv nur in limitierter Anzahl vor (Giamberti, 2009;
Padalino, 2007; Jacquet, 2007).

Aufgrund der vielen  unterschiedlichen  klinischen, = morphologischen  und
himodynamischen  Voraussetzungen in dieser Patientengruppe gibt es die
unterschiedlichsten postoperativen Verldaufe: von einem Tag Intensivaufenthalt ohne
jegliche Komplikation bis hin zu mehreren Monaten Intensivtherapie unter dem Einsatz
sehr intensiver Organersatztherapien wie Dialyse und ECMO oder assist device. Die
Ursache dieser unterschiedlichen Morbiditit liegt in der Heterogenitit des

Patientenkollektivs und deren somatischen Vorschidigungen.

Die Prognose eines Patienten ist, abgesehen von seinen Begleiterkrankungen, abhéngig
von seiner kardialen Grunddiagnose, der Komplexitit der zu Grunde liegenden Anatomie
und der Art der Operation (Warnes, 2001). So wurde etwa aus einer englischen Klinik eine
Gesamtmortalitit fiir GUCH-Operationen von 4,4% berichtet (Price, 2007). Nach

genauerer Risikostratifizierung und Unterteilung der Operationen in ,leicht®,
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,mittelschwer” und ,.komplex* ergab sich fiir Operationen der Gruppe ,leicht eine
Mortalitdt von 0%, fiir die der Gruppe ,.komplex* jedoch von 10,6%. Diese Verteilung

lasst sich auch auf die Morbiditét iibertragen.

Daraus ergibt sich die Notwendigkeit einer individuellen, dem Patienten angepassten
Risiko- und Nutzenabwégung. Bisher existiert noch kein Score, nach dem prioperativ die
Risiken fiir Morbiditdt und Mortalitdt bei GUCH-Patienten bestimmt werden konnte. Fiir
Erwachsene mit erworbenen Herzfehlern gibt es einige Scores, wie z.B. der EuroSCORE
oder der Parsonnet-Score (Vida, 2007). Zur Risikoabschitzung bei Erwachsen mit
angeborenen Herzfehlern sind sie jedoch nicht geeignet: sie iiberschitzen das Risiko bei
leichten Herzfehlern und unterschitzen es bei schweren (Price, 2007). Ein spezieller Score
fir GUCH-Patienten wére ohne Zweifel von grolem Nutzen zur individuellen
Risikostratifizierung. Voraussetzung fiir die Entwicklung eines solchen Scores ist jedoch

die genaue Kenntnis der Risikofaktoren fiir schlechtes Outcome (Vida, 2007).

Bisher befassten sich nur wenige Studien mit Risikofaktoren fiir GUCH-Operationen
(Abarbanell, 2008; Dore, 1997; Giamberti, 2009; Padalino, 2007; Putman, 2009; Vida,
2007). Sie untersuchten klinische Faktoren hinsichtlich ihres Einflusses auf das Outcome
der Patienten. Schlechtes Outcome wurde mit Tod wihrend des Krankenhausaufenthaltes
oder Morbiditit (gemessen in ,,langer Intensivaufenthalt®, ,,reduzierte Herzfunktion®, u.4.)
definiert. Fiinf der sechs Studien berichteten von signifikanten Ergebnissen fiir den
Risikofaktor Zyanose (Dore, 1997; Giamberti, 2009; Padalino, 2010; Padalino, 2007; Vida,
2007). Drei Studien belegten schlechtes Outcome fiir Patienten mit zahlreichen
Voroperationen (Dore, 1997; Giamberti, 2009; Padalino, 2010). Herzinsuffizienz bzw.
NYHA > II (Giamberti, 2009; Vida, 2007), lange Bypasszeiten (Abarbanell, 2008;
Giamberti, 2009), erhohtes Alter (Dore, 1997; Putman, 2009) und Non-Sinusrhythmus
(Putman, 2009; Vida, 2007) wurden von jeweils zwei Autoren als Risikofaktoren
angefiihrt. Des Weiteren wurde von schlechteren Prognosen bei Vorliegen eines
pulmonalen Hypertonus (Putman, 2009) und von Lungen- oder Lebererkrankungen
(Abarbanell, 2008) berichtet. Auch klassische Fontan- Operationen, wie etwa

Konversionen sollen ein Risikofaktor fiir schlechtes Outcome sein (Giamberti, 2009).



Bedauerlicherweise vernachlissigten diese bereits publizierten Untersuchungen die
herzspezifischen Risikofaktoren. Die Komplexitit der Anatomie und die daraus
resultierende Morphologie und Himodynamik der Herzfehler wurden nur indirekt in die
Untersuchungen miteinbezogen, beispielsweise indem der Risikofaktor ,,zahlreiche
Reoperationen* untersucht wurde. Patienten mit vielen Voroperationen haben eher eine
komplexere Anatomie als Patienten ohne Voroperationen. Der rechte Funktionsventrikel
wurde nicht als Risikofaktor untersucht, obwohl einige Autoren iiber die Langzeit-
Probleme von rechten Systemventrikeln berichteten (Horer, 2007; Horer, 2009; Roos-
Hesselink, 2004). Keine Studie priifte, ob Druck- und Volumenbelastung oder Dilatation

des Funktionsventrikels ein schlechtes Outcome bedingen.

Die folgende Arbeit soll daher kardiale Risikofaktoren fiir herzchirurgische Eingriffe bei
GUCH-Patienten untersuchen. Ziel ist es, Risikofaktoren durch den Vergleich einer
Patientengruppe mit unproblematischem postoperativem Verlauf mit einer Gruppe mit

schwerem postoperativem Verlauf und/oder Tod zu definieren.

Hohe postoperative Morbiditdt steht in direkter Korrelation mit einem verlidngerten
Intensivaufenthalt, da die verschiedenen postoperativen Komplikationen in Summe zur
Dauer der Intensivbehandlung beitragen (Ettema, 2010; Salamonsen, 2008). Fiir die
operative Risikoevaluierung bei Erwachsenen mit erworbenen Herzfehlern sind zahlreiche
Studien erschienen, die lange Intensivbehandlungsdauern als Mal} fiir schwere
postoperative Verlidufe definieren (Atoui, 2008; Ettema, 2010; Hein, 2006; Rosenfeld,
2006; Salamonsen, 2008) Analog soll auch in dieser Studie die Dauer des
Intensivaufenthaltes als ZielgroBe dienen. Als diskriminierender Scheitelpunkt wird der

Median des Intensivaufenthaltes des Gesamtkollektivs gewéhlt.

Besonderes Augenmerk soll auf die anatomischen Besonderheiten, die funktionellen
Probleme und die himodynamischen Belastungen der Patienten gelegt werden. Die von
anderen Autoren erwihnten Risikofaktoren Zyanose, Pulmonaler Hypertonus,
Reoperationen, Bypasszeiten, Alter, Herzrhythmus und Fontan- Konversion sollen
ebenfalls in die Studie miteinbezogen werden. Perioperative Probleme, Morbiditit und

Mortalitit sollen untersucht werden.
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Diese Arbeit soll dazu beitragen, breites Wissen iiber die kardialen Probleme dieser
besonderen Patientengruppe mit belastbaren Zahlen eines groBen Kollektivs zu
untermauern. In einer separaten Arbeit wird das Augenmerk auf alle bisher bekannten
somatischen extrakardialen Risikofaktoren gelegt.

In der Zusammenschau von kardialen und extrakardialen Risikofaktoren konnte
anschlieend ein geeigneter Risikoscore zur prioperativen Einschidtzung von erwachsenen

Patienten mit angeborenen Herzfehlern entstehen.
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3. Patienten und Methoden

3.1. Patientenkollektiv

Die vorliegende Untersuchung befasst sich mit Herzoperationen bei Patienten mit einer
angeborenen Fehlbildung des Herzens und/oder der groBen Gefde. Es wurden alle
GUCH- Patienten ab 16 Jahre in die Studie einbezogen, die im Zeitraum vom 1.1.2004 bis
zum 31.12.2008 im Deutschen Herzzentrum in Miinchen operiert wurden. Wurde ein
Patient in diesem Zeitraum mehrmals operiert, so wurde jede Operation als eigenstindiger
Fall behandelt. Bei den Operationen handelte es sich um Operationen des Herzens und der
grofen Gefidle, die mit oder ohne Unterstiitzung der Herzlungenmaschine durchgefiihrt
wurden. Ausgenommen wurden reine Schrittmacher-Aggregatwechsel sowie Operationen
zur Blutstillung, die als Komplikation einer vorangegangenen Operation notwendig
geworden sind.

Im Studienzeitraum konnten 542 Operationen bei insgesamt 500 Patienten in die Studie
eingeschlossen werden. 42 Patienten wurden oOfter als ein Mal operiert. 271 Operationen

(50%) wurden bei Méannern durchgefiihrt.

3.2. Methoden

3.2.1. Datenerhebung

Die Patienten wurden mittels der chirurgischen Datenbanken des Deutschen Herzzentrums
identifiziert und mit dem Programm Microsoft® Excel 2003 (Microsoft Corporation,
Redmond/WA, USA) in einer Tabelle zusammengefiihrt. Die sichere Identifizierung jedes
Patienten und des =zugehorigen Datensatzes erfolgte mittels der personlichen
Identifikationsnummer (PIN), die bei jeder stationdren Aufnahme im Deutschen
Herzzentrum Miinchen vergeben wird. Auflerdem wurde jedem Patienten eine spezielle
Studiennummer zugeteilt (GUCH-PIN). Die Krankenakten wurden retrospektiv
ausgewertet: Anamnesebogen der Klinik fiir Kinderkardiologie, Dokumentation der
korperlichen Untersuchung, EKG, Echokardiographie, Herzkatheteruntersuchungen,
Operationsberichte, Intensivkurven, Intensivberichte, Tageskurven auf der Station,

Arztbriefe, sowie Laborparameter vor und nach der Operation wurden in die Untersuchung
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einbezogen. Art und Anzahl fritherer Herzoperationen wurden dokumentiert. Diagnosen

und Operationen wurden nach der STS/EACTS Short List codiert (Jacobs, 2008).

3.2.2. Kardiale Anatomie

Es wurden alle kardialen Diagnosen eines Patienten codiert und in Grunddiagnose, Haupt-
und Nebendiagnose unterteilt. Mit ,,Grunddiagnose* wurde die angeborene kardiale
Pathologie des Patienten bezeichnet. Bei kombinierten Vitien wurde die morphologisch
und hidmodynamisch bedeutendste Fehlbildung als Grunddiagnose codiert. Die
Hauptdiagnose war die kardiale Lision, die die Indikation fiir die Operation im
Erwachsenenalter darstellte. Im Falle einer Fallot Tetralogie war ,,Fallot Tetralogie* die
Grunddiagnose, Nebendiagnose war zumeist eine Pulmonalklappeninsuffizienz oder
Pulmonalklappenstenose. Fiir Patienten ohne Voroperationen waren Grund- und
Hauptdiagnosen identisch. Bei Patienten mit Voroperationen beinhaltete die
Hauptdiagnose Residuen, Folgeschiden oder Degenerationen. Als Nebendiagnosen
wurden alle weiteren kardialen Probleme codiert, unabhingig davon, ob sie operativ
korrigiert wurden. Alle Grunddiagnosen wurden gemill der Canadian Consensus
Conference on Adult Congenital Heart Disease in die Gruppen ,.leicht, , mittelschwer*
und ,,schwer” eingeteilt (Warnes, 2001). Auch bei den Operationen wurde zwischen
Haupt- und Nebeneingriff unterschieden. Als Haupteingriff wurde die Mallnahme
bezeichnet, die die schwerwiegendste Pathologie behandelte. Nebeneingriffe galten den

ibrigen Pathologien.

3.2.3. Operation und postoperativer Verlauf

Der Operationsverlauf sowie die Komplikationen wihrend der Behandlung auf der
Intensivstation wurden studiert. Die Einteilung der Grunddiagnosen in leicht, mittelschwer
und schwer reflektiert die Komplexitit des zugrunde liegenden Vitiums, nicht aber die
Schwierigkeit der Operation. Die Schwere des Eingriffs wurde deshalb anhand der Linge
der Bypasszeit und der Operationsdauer ermessen.

Reoperationen zur Blutstillung sowie Art und Anzahl verabreichter Blutprodukte wurden

erfasst. Des Weiteren wurde vermerkt, wenn Reoperationen, d.h. ungeplante Operationen
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an Herz oder Gefilen, durchgefiihrt werden mussten. Ein Abfall der glomerulidren
Filtrationsrate auf < 60 ml/min sowie transiente oder permanente Dialysepflichtigkeit
wurden dokumentiert. Postoperativ neu aufgetretene Rhythmusstérungen wurden
verzeichnet. Es wurde ausgewertet, ob als Folge dieser Rhythmusstérungen ein
Schrittmacher implantiert werden musste. Das Auftreten neurologischer Defizite wurde
vermerkt. Infektionen und signifikante Ergiisse, d.h. behandlungsbediirftige Perikard- oder
Pleuraergiisse wurden verzeichnet. Die Qualitdt der Herzleistung wurde anhand der
notwendigen Unterstiitzung beurteilt: Es wurde notiert, ob eine medikamentose
Kreislaufunterstiitzung mit >3ug/kg/min notwendig war und ob mehr als zwei
Katecholamine zur Kreislaufunterstiitzung eingesetzt werden mussten. Der Einsatz
mechanischer Kreislaufunterstiitzung mittels IABP, Berlin Heart oder ECMO wurde
dokumentiert. Aus den Intensivkurven wurden die Beatmungszeit und die Anzahl der
verabreichten Blutkonserven (Erythrozytenkonzentrate, Thrombozytenkonzentrate oder
Plasmaersatzmittel) dokumentiert. Die Notwendigkeit einer Tracheotomie und die

Verweildauer auf der Intensivstation wurden vermerkt.
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3.2.4. Definition der Risikofaktoren

Fiir jeden Patienten wurden 27 mogliche Risikofaktoren untersucht. Tabelle 2 gibt

Auskunft iiber die Definition der Risikofaktoren.

Tabelle 2. Definition der Risikofaktoren

Risikofaktor
Alter
Endokarditis
Zyanose

Polyzythimie

Funktionelle Klasse

Morphologie und

Hamodynamik

Morphologie

Héamodynamik

Definition

Operationsalter > 50 Jahre

Duke- Kriterien zum Operationszeitpunkt

Sauerstoffsittigung < 90% oder Lippenzyanose, Trommelschlegelfinger, etc.

Mainner von 16-99 Jahren: > 18 g/dl
Frauen von 16-45 Jahren: > 15,5 g/dl
Frauen von 46-99 Jahren: > 16 g/dl

Eingeschrinkte korperliche Leistungsfahigkeit: NYHA Klasse III und IV

beurteilt mittels priaoperativer Echokardiographie und der letzten

Herzkatheteruntersuchung bis zu 12 Monate praoperativ

Funktionell
univentrikulér -

dominanter RV

Funktionell
univentrikulér -

dominanter LV

Funktionell
univentrikular —
zwei nicht
seperierte
Ventrikel
Biventrikular —
rechter
Systemventrikel
Biventrikuldr —
linker

Systemventrikel

Volumenbelastung

RV

Mitralatresie, DIRV

DILV, DOLV, Trikuspidalatresie

kompletter Atrioventrikularseptumdefekt, ccTGA

TGA nach Mustard- Operation, DORV vom TGA- Typ,
angeboren korrigierte TGA

ASD, VSD, PFO, PDA, Klappeninsuffizienzen,
Klappenstenosen, Aortenbogenerkrankungen, Pulmonalatresie
mit VSD, Fallot Tetralogie, Ebstein Anomalie, DORV,

Lungenvenenfehlmiindungen, TGA

Pulmonalklappeninsuffizienz, Trikuspidalklappeninsuffizienz,
Ebstein Anomalie, Lungenvenenfehlmiindung, ASD, PAVSD,

TGA mit Aorteninsuffizienz, Mitralinsuffizienz mit ASD
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Reduzierte LV-

Funktion

Reduzierte RV-

Funktion

VergroBerter

Ventrikel

Pulmonaler

Hypertonus
Rhythmusstérungen
Schrittmachertriger

Mehr als 2

Voroperationen

Korrekturstatus

Palliative

Indexoperation

lange EKZ - Zeit

Druckbelastung Pulmonalklappenstenose, Pulmonalarterienstenose,
RV subvalvuldre Pulmonalstenose, Pulmonaler Hypertonus, Stenose

des Conduits RV-PA, Fallot Tetralogie

Volumenbelastung  Mitralinsuffizienz, Aorteninsuffizienz, VSD, PDA, PFO, DILV,
LV TGA und ASD

Druckbelastung Aortenklappenstenose, Aortenisthmusstenose, subvalvulidre
LV Aortenstenose

Fontan - prioperativer Status ist eine Fontan - Konversion
Konversion

Ejektionsfraktion mittel- bis hochgradig eingeschriankt (EF < 40%) in

Echokardiographie oder Herzkatheteruntersuchung

Beurteilung beruht auf der subjektiven Herzfunktion des Untersuchers (Eye balling)

in Echokardiographie oder Herzkatheteruntersuchung

entsprechend dem Untersuchungsbefund vergroBert (in Echokardiographie oder

Herzkatheteruntersuchung)

Pulmonalarteriendruck > 30 mmHg

Kein Sinusrhythmus im letzten prioperativen EKG
Patient ist Schrittmachertriger

am Herz und/oder den groflen Gefdaflen vor der Indexoperation

préaoperativer kardialer Status des Patienten:
korrigiert: es existiert ein biventrikuldres System mit zwei getrennten Kreisldufen

palliiert: es existiert ein univentrikuldres System

die Operation, die in der Studie untersucht wird, ist eine Palliation

Dauer der extrakorporalen Zirkulation langer als 82 Minuten

(Median des Gesamtkollektivs)

3.2.5. Definition des Endpunktes

Um Risikofaktoren determinieren zu konnen, wurde ein Endpunkt fiir schlechtes Outcome

bestimmt: Tod wihrend des Krankenhausaufenthalts und/ oder Aufenthalt auf der

Intensivstation ldnger als 4 Tage. Dies repridsentiert den Median des Kollektivs.
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Verlidngerter Intensivaufenthalt steht in direkter Korrelation mit komplikationsreichem
postoperativem Verlauf und damit hoher Morbiditit (Ettema, 2010; Salamonsen, 2008).
Fiir die operative Risikoevaluierung bei Erwachsenen mit erworbenen Herzfehlern sind
zahlreiche Studien erschienen, die auf dieser Einteilung basieren (Atoui, 2008; Ettema,

2010; Hein, 2006; Rosenfeld, 2006; Salamonsen, 2008).

3.2.6. Statistik

Die statistische Auswertung erfolgte mit der Software SPSS 16.0 der Firma SPSS inc.
(Chicago, Illinois, USA). Zur graphischen Aufbereitung der Daten in Form von
Diagrammen wurde das Programm Microsoft® Excel 2003 (Microsoft Corporation,
Redmond/WA, USA) verwendet. Die Ergebnisse wurden als Mittelwert =+
Standardabweichung oder als Median und Range (Minimum bis Maximum) angegeben.
Kategorische Variablen wurden als relative Héaufigkeiten angefiihrt. Zunichst wurde zur
Berechnung von signifikanten Unterschieden zwischen den Gruppen der Exakte Test nach
Fisher angewandt. Variablen mit p< 0,1 in der univariaten Analyse wurden auch einem
multivariaten Modell unterzogen. Mogliche Risikofaktoren fiir den kombinierten Endpunkt
wurden mittels logistischer Regressionsanalyse untersucht. Tod wihrend des
Krankenhausaufenthalt und/ oder Aufenthalt auf der Intensivstation > 4 Tage wurde als
kombinierter Endpunkt fiir schlechtes Outcome definiert. Fiir den Vergleich
kontinuierlicher Variablen zweier Gruppen wurde der zweiseitige t-Test benutzt. P- Werte

von < 0,05% wurden als signifikant angesehen.
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4. Ergebnisse

4.1. Diagnosen

Die wichtigsten Grundpathologien in unserem Kollektiv waren Atriumseptumdefekte (n=
108), Fallot Tetralogien (n= 56) und Ebstein Anomalien (n= 51). Tabelle 3 zeigt die
Grunddiagnosen. Die zur Operation fithrenden Diagnosen sind in Tabelle 4 dargestellt. 146
Patienten konnten der Gruppe ,leichte angeborene Herzfehler, 236 der Gruppe
,mittelschwere angeborene Herzfehler und 160 der Gruppe ,schwere angeborene
Herzfehler* zugeordnet werden. Damit wurden 73% der Operationen an Patienten mit

mittelschweren und schweren Herzfehlern durchgefiihrt.

Tabelle 3. Ubersicht iiber die Grunddiagnosen

Grunddiagnosen Fallzahl
Atriumseptumdefekt 108
Fallot-Tetralogie 56
Ebstein Anomalie 51
Aortenbogenerkrankungen 43
Atrioventrikularseptumdefekt 43
Aortenklappenerkrankungen 40
Transposition der grofien Arterien 36
Ventrikelseptumdefekt 25
Singulédrer Ventrikel (Trikuspidalatresie, Mitralatresie, DILV) 24
DORV 20
Pulmonalatresie 19
Pulmonalklappenerkrankungen 13
Pulmonalvenenfehlmiindung 13
Persistierendes Foramen Ovale (Rezidiv nach interventionellen Verschluss) 12
Truncus arteriosus 8
subvalvuldre Aortenstenose 7
Mitralklappenerkrankung 7
Trikuspidalklappenerkrankung 6
subvalvulidre Pulmonalstenose 5
andere 6
Gesamt 542
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Abbildung 3. Verteilung der Schweregrade der Herzfehler

Die hiufigsten aktuellen Diagnosen waren Klappeninsuffizienzen (n= 261) und
Atriumseptumdefekte (n= 90). Die Trikuspidalklappeninsuffizienz hatte mit 80 Fillen den
groBten Anteil an der Gruppe der Klappeninsuffizienzen. Zusitzlich wurden 334
Nebendiagnosen vergeben, darunter waren 134 Klappeninsuffizienzen, 30 persistierende

Foramen Ovale und 21 Atriumseptumdefekte.
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Tabelle 4. Ubersicht iiber die zur Operation fithrenden Diagnosen (aktuellen

Diagnosen)

Aktuelle Diagnosen

Septumdefekte 143
ASD, Secundum 90
ASD, Primum 15
Persistierendes Foramen Ovale 13
ASD, Sinus venosus 10
VSD, perimembrands 10
VSD, muskulir 3
VSD, AV Kanal 2
Linksherzliisionen 138
Aortenklappeninsuffizienz 44
Mitralklappeninsuffizienz 41
subvalvulidre Aortenstenose 17
kombiniertes Aortenvitium 16
valvuldre Aortenstenose 11
Mitralklappenstenose 3
kombiniertes Mitralvitium 3
Conduit-Insuffizienz, LV-PA (TGA) 3
Rechtsherzlisionen 175
Ebstein Anomalie (Trikuspidalklappeninsuffizienz) 45
Pulmonalklappeninsuffizienz 41
Trikuspidalklappeninsuffizienz 35
Conduit-Insuffizienz, RV-PA 18
kombiniertes Pulmonalvitium 10
valvuldre Pulmonalstenose 9
subvalvuldre Pulmonalstenose 4
Pulmonalatresie, VSD-MAPCA 4
Pulmonalarterienstenose 4
Trikuspidalklappenstenose 3
Double chambered right ventricle 2
grofBle Arterien und Venen 51
Aortenisthmusstenose 17
partielle Lungenvenenfehlmiindung 15
Aortenaneurysma 13
Anomalie der Koronararterien (inkl. ALCAPA) 2
Pulmonalvenenstenose 2
Stenose systemischer Venen 2
funktionell singulérer Ventrikel mit Kreislauftrennung (Fontan - artig) 8
Singuldrer Ventrikel, DIRV 7
Singuldrer Ventrikel, Tricuspidalatresie 1
Verschiedenes 27
Arrhythmien (MAZE- Prozeduren und Schrittmacher) 20

Cor triatriatum

Endokarditis

angeboren korrigierte TGA

Total 542
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4.2. Eingriffe

Analog zu den Operationsindikationen wurden 143 Eingriffe zur Korrektur von
Septumdefekten  durchgefiihrt. 261  Operationen galten der Korrektur von
Klappenpathologien. Die drei wichtigsten Klappenoperationen waren Aortenklappenersatz
(n=56), Trikuspidalklappenplastik (n=49) und Trikuspidalklappenersatz (n=33). 30
Operationen  wurden zur Beseitigung von  Aortenbogenerkrankungen  wie
Aortenisthmusstenose oder Aortendissektion durchgefiihrt. Insgesamt 30 Operationen
wurden an univentrikuliren Herzen durchgefiihrt. Darunter waren zehn totale
cavopulmonale Operationen, fiinf Revisionen aortopulmonaler Shunts, sechs Operationen
an der Mitralklappe, vier Trikuspidalklappenoperationen, drei
Schrittmacherimplantationen, eine unidirektionale Glenn-Operation sowie eine Damus-
Kaye-Stansel Operation.

Zusitzlich zu den Haupteingriffen wurden 333 Nebeneingriffe durchgefiihrt, wovon die
wichtigsten Klappenplastiken (n=82), PFO-Verschliisse (n=32),
Schrittmacherimplantationen (n=28) und Erweiterungen des rechtsventrikuldren

Ausflusstraktes (n= 15) waren.

Die durchschnittliche Operationsdauer betrug 223 Minuten, der Median lag bei 200
Minuten. Im Einzelnen variierte sie von 20 Minuten bis zu 900 Minuten. Die Bypasszeit

variierte von 6 Minuten bis zu 391 Minuten, der Median betrug 82 Minuten.

80

-1
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Median

Anzahl der Operationen
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Operationsdauer in Minuten

Abbildung 4. Anzahl der Operationen geordnet nach Operationsdauer
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Abbildung 5. Verteilung der Bypasszeiten
427 Operationen wurden mittels Sternotomie und 115 durch minimalinvasive laterale

Thorakotomie durchgefiihrt. In 193 Fillen (35,8%) wurden die Leistengefdfe freigelegt,

nur in 158 Fillen (31,5%) wurden sie auch kaniiliert.

4.3. Postoperativer Verlauf

Acht Patienten wurden postoperativ nicht auf die Intensivstation verlegt. Zwei dieser
Patienten waren intraoperativ verstorben, die {ibrigen waren nach epikardialer
Schrittmacherimplantation kreislaufstabil und konnten auf Normalstation verlegt werden.
Die maximale Intensivbehandlungsdauer betrug 93 Tage. Durchschnittlich wurden die
Patienten 6,2 Tage intensivmedizinisch behandelt, der Median lag bei 4 Tagen. Der

Median der Intubationsdauer betrug 9,9 Stunden mit einem Range von 0 bis 90 Tagen.
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Abbildung 6. Verteilung der Intensivbehandlungsdauer.

Tabelle 5. Ubersicht iiber die wichtigsten postoperativen Komplikationen

Komplikation giinstiges  ungiinstiges Gesamt
Outcome Outcome

Pleura- oder Perikarderguss 55 105 160

schwere Rhythmusstérungen (1 oder mehr) 47 68 115
Schrittmacherimplantation 13 19 32

GFR< 60 23 60 83
Notwendigkeit von Dialyse 0 13 13

Medikamentose Kreislaufunterstiitzung 14 46 60

mit mehr als 2 Medikamenten

mechanische Kreislaufunterstiitzung 0 13 13
Operation zur Blutungsstillung 7 28 35
Reoperation innerhalb eines Aufenthaltes 7 14 21
Infektion 4 22 26
Intubation ldnger als 48 h 4 19 23
Tracheotomie 0 14 14
offener Thorax 0 8 8
Neurologisches Defizit 1 7 8

* nicht signifikant
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Signifikanz
(p-Wert)

<0,001
0,002
0,148*
<0,001
<0,001
<0,001

<0,001
<0,001
0,075%*
<0,001
0,001
<0,001
0,002
0,029



278 (51%) Patienten benotigten Erythrozytenkonzentrate, Thrombozytenkonzentrate oder

Gefrierfrischplasma. Durchschnittlich wurden 10,5 Einheiten verabreicht, der Median lag

bei 4 Einheiten. Der Patient mit dem grofiten Blutverlust benotigte 211 Blutkonserven,

bestehend aus 64 Erythrozytenkonzentrate,

131 Thrombozytenkonzentrate und 16

Einheiten Gefrierfrischplasma. Er verstarb nach 9 Tagen Intensivbehandlung.

Tabelle 6. Ubersicht iiber die Verteilung der Blutkonserven

giinstiges Outcome

Gesamtzahl Konserven 664

Erythrozytenkonzentrate = 271

Thrombozytenkonzentrate 350

Gefrierfrischplasma 43

Tabelle 7. Art der postoperativen Rhythmusstorungen

Rhythmusstérung Anzahl
AV-Block III. Grades 23
Sinustachykardie 20
Vorhofflimmern 19
Vorhofflattern 17
Supraventrikuldre Tachykardie 17
AV- junktionaler Ersatzrhythmus 12
Sinusbradykardie 10
AV-Block II. Grades 10
Ventrikuldre Tachykardie 9
Vorhoftachykardie 4
AV- junktionale Tachykardie 2
inkompletter Rechtsschenkelblock 2
AV-Block I. Grades 2
linksanteriorer Hemiblock 2
Kammerflimmern 2

Torsade de Pointes Tachykardie

ungiinstiges Outcome

2259

901

1203

155
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Gesamt

2923

1172
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248 Patienten wurden ldnger als 4 Tage auf der Intensivstation behandelt. 13 Patienten
starben wihrend des Krankenhausaufenthaltes. 5 dieser Patienten starben nach mehr als 4
Tagen Intensivbehandlung. Damit erfiillten 253 (44,7%) Patienten den Endpunkt Tod
und/oder mehr als vier Tage Intensivbehandlung. Die Grunddiagnosen der verstorbenen
Patienten waren Double inlet left ventricle (n= 3), Fallot Tetralogie (n= 3),
Aortenisthmusstenose (n= 2), Transposition der groBen Arterien (n=2), Pulmonalatresie
(n=1), Truncus arteriosus und kompletter AVSD (n= 1). Es zeigten sich zwei
Haupttodesursachen: wunstillbare Blutungen in fiinf Fillen und Herz- bzw.
Multiorganversagen in sieben Fillen. Ein Patient verstarb an einem Myokardinfarkt. Die
Diagnosen, der Korrekturstatus, das Alter, sowie die Operationen der verstorbenen

Patienten sind in Tabelle 8 aufgelistet.

-25 -



Tabelle 8. Diagnosen und Operationen der 13 Verstorbenen.

Zahl Intensiv-
Diagnose Korrigiert/ Palliiert mit Alter Vor- Operation Liegedauer
Ops (Tage)
TGA Mustard Operation 35 5 Trikuspidalklappenersatz 9
ccTGA VSD- Verschluss 54 3 Trikuspidalklappenersatz 0
Schrittmacherimplantation
Aortenisthmusstenose ~ Korrektur mit Interponat 18 1 Aortenklappenersatz 4
Korrektur subvalvulédren Aortenstenose
Patcherweiterung der Aorta ascendens
Aortenisthmusstenose ~ Korrektur mit End zu End- 18 5 Mitralklappenersatz 4
Anastomose
Pulmonalatresie Homograft vom RV zur 25 1 Bentall-Operation 2
PA Trikuspidalklappenplastik
CAVSD Mitral- und 24 2 Mitralklappenersatz 23
Trikuspidalklappenplastik Trikuspidalklappenersatz
TOF Korrektur mit 18 1 Einsetzen eines Conduits vom RV zur PA 1
transannuldrem Patch
TOF Korrektur mit 60 2 Aortenklappenersatz 1
transannuldrem Patch Pulmonalklappenersatz
Trikuspidalklappenplastik
Aortenraffung
ASD-Patchverschluss
TOF Korrektur 40 4 Aortenklappenersatz Mitralklappenersatz 3
Pulmonalklappenersatz
Anlage linksventrikuldrer SM-Sonden
Trikuspidalatresie Fontan Kreutzer - 32 6 Mitralklappenersatz 0
Operation SM-Sondenentfernung
DILV Fontan- Operation, 47 3 Trikuspidalklappenpatchverschluss 20
Conduit vom RA zur PA ASD-Verschluss
DILV Fontan- Operation, 34 1 TCPC mit extrakardialem Conduit 17
Conduit vom RA zur PA
DILV PCPC 27 6 Mitralklappenersatz 16

Ligatur Links-persistierende SVC

Atrioseptektomie
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4.4. Unabhingige Risikofaktoren fiir ungiinstiges Qutcome

Tabelle 9. Ubersicht iiber alle untersuchten Risikofaktoren

univariat multivariat
Fallzahl (%)  p-Wert p-Wert Odds- 95%-
ratio Konfidenzintervall

prioperativer klinischer Status
Alter > 50 50 (9,2) 0,657
Endokarditis 16 (3,0) 0,024
Zyanose 29 (54) 0,006 0,014 33 1,4-8,4
Polyzythémie 97 (17,9) 0,737
NYHA, Funktionelle Klasse >I1 97 17,2) <0,001 0,033 1,7 1,0-2,8
Pulmonaler Hypertonus 142 (26.6) 0,379
Non-Sinusrhythmus 22 (4,1) 0,666
Schrittmachertriger 43 (7,9) 0,151
Morphologie
Funktionell univentrikulér (gesamt) 30 (5,5) 0,089

Funktionell univentrikuldr dominanter rechter 6 (1,1) 0,425

Ventrikel

Funktionell univentrikuldr dominanter linker 21 (3,9) 0,183

Ventrikel

Funktionell univentrikulér — zwei nicht 3(0,6) 0,601

seperierte Ventrikel
Biventrikuldr - rechter Systemventrikel 27 (5,0) 0,001
Himodynamik
Volumenbelastung RV 346 (63.8) 0,007
Volumenbelastung LV 151 (27.9) <0,001
Druckbelastung RV 71 (13.1) 0,899
Druckbelastung LV 67 (12.4) 0,026
Fontan Konversion 10 (1.8) 0,201
Volumen- und Druckbelastung RV 48 (8.9) 0,762
Volumen- und Druckbelastung LV 31(5.7) 0,200
funktionell eingeschrinkter Systemventrikel 34 (6.3) <0,001 0,014 3.1 1,3-7,7
Dilatation des Systemventrikels 159 (29.3) <0,001 0,033 1,6 1,0-2,4
Operative Daten
mehr als 2 Voroperationen 92 (17) 0,003
palliativer Korrekturstatus 30 (5,7) 0,043
palliative Operation 20 (3,7) 0,040
Operation mit Herz-Lungen-Maschine 509 (94) 0,029 0,059
EKZ- Zeit > 82 252 (46,5) <0,001 <0,001 24 1,6-3,5

-7 -



4.4.1. Klinischer Status

Die Merkmale Zyanose und reduzierte Herzfunktion erwiesen sich als unabhingige

Risikofaktoren fiir ungiinstiges Outcome.

Tabelle 10. kardiale Risikofaktoren fiir den kombinierten Endpunkt

univariat multivariat
Fallzahl (%) p-Wert p-Wert Odds-ratio 95%-
Konfidenzi
ntervall
prioperativer klinischer Status
Alter > 50 50 (9,2) 0,657
Endokarditis 16 (3,0) 0,024
Zyanose 29 (5,.4) 0,006 0,014 3,3 1,4-8,4
Polyzythidmie 97 (17,9) 0,737
NYHA, Funktionelle Klasse >I1 97 (17,2) <0,001 0,033 1,7 1,0-2,8
Pulmonaler Hypertonus 142 (26.6) 0,379
Non-Sinusrhythmus 22 (4,1) 0,666
Schrittmachertriger 43 (7,9) 0,151

Das durchschnittliche Alter zum Operationszeitpunkt war 30,9 Jahre, die jiingsten

Patienten waren 16 Jahre alt, der Alteste 73 Jahre alt. Am jiingsten waren Patienten mit

schweren angeborenen Herzfehlern.

angeborene

Herzfehler
schwere

mittelschwere

leichte

mittleres Alter

32

33
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Am hiufigsten (n= 205) wurden Patienten zwischen 20 und 29 Jahren operiert. Mit
steigendem Alter nahm die Anzahl der Operationen ab.

250
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Anzahl Operationen

16-19 20-29 30-39 40-49 50-59 60-69 >70
Alter in Jahren

Abbildung 8. Ubersicht iiber die Anzahl der Operationen pro Altersgruppe

Patienten mit Erstoperation hatten mit 34,3 Jahren ein hoheres Durchschnittsalter als

Patienten mit Reoperationen. Das Durchschnittsalter dieser Patientengruppe betrug 28,3

Jahre.
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Anzahl Operationen
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n=301
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Abbildung 9. Altersverteilung der Patienten mit Re- und Erstoperationen
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Nur 9,2% (n=50) der Patienten waren zum Operationszeitpunkt dlter als 50 Jahre. Von
diesen 50 Patienten befand sich nur die Hilfte in der Gruppe mit schlechtem Outcome.

Erhohtes Operationsalter konnte somit nicht als Risikofaktor identifiziert werden

300

264

250

200

B giinstiges Outcome
150 4 & &

B ungiinstiges Outcome

Anzahl Patienten

100

50

uber 50 Jahre unter 50 Jahre

Abbildung 10. Verteilung der Patienten iiber 50 Jahre in beiden Gruppen

Endokarditis war mit p= 0,024 signifikant fiir schlechtes Outcome in der univariaten

Analyse.

Von 518 Patienten konnte eine Einschitzung der subjektiven Leistungsfihigkeit
dokumentiert werden. 78% der Patienten waren nach eigenen Angaben leicht bis gar nicht

in ihrer Leistungsfihigkeit eingeschréankt. 14% fiihlten sich mittelgradig eingeschrénkt und

3% klagten iiber Ruhedyspnoe.
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Abbildung 11. Verteilung der funktionellen Klasse.

4.4.2. Morphologie

Jeder der 542 Operationen konnte ein priaoperatives Echokardiogramm zugeordnet werden.
Fiir 315 Operationen lag eine praoperative Herzkatheteruntersuchung vor. Mittels dieser
Untersuchungen wurden die morphologischen und himodynamischen Merkmale erfasst. In
der univariaten Analyse zeigt sich ein Trend zu den Risikofaktoren ,,Univentrikuléres
Herz* und ,,Biventrikuldres Herz mit rechtem Systemventrikel. In der multivariaten
Regressionsanalyse konnte dagegen keine der morphologischen Varianten als signifikanter

Risikofaktor bestitigt werden.
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Tabelle 11. Morphologische Risikofaktoren fiir den kombinierten Endpunkt

univariat multivariat

p-Wert p-Wert Odds- 95%

Ratio Konfidenz-
intervall
Morphologie
Funktionell univentrikuldr (gesamt) 0,089
Funktionell univentrikuldr dominanter rechter Ventrikel 0,425
Funktionell univentrikuldr dominanter linker Ventrikel 0,183

Funktionell univentrikulédr — zwei nicht seperierte Ventrikel 0,601

Biventrikulér - rechter Systemventrikel 0,001

Abbildung 12 zeigt die Verteilung der morphologischen Subtypen im Gesamtkollektiv.
512 (94,5%) Operationen wurden an biventrikuldren Herzen vorgenommen, 30 (5,5%)
Operationen an univentrikuldren Herzen. 89% der Operationen wurden an Herzen mit
normaler Anatomie (biventrikuldr- linker Systemventrikel) durchgefiihrt. Dieses Merkmal

wurde nicht als moglicher Risikofaktor in die Analyse miteinbezogen.

O funktionell = 'ﬁmtlc')ne].l.
univentrikukir - univentrikulir -
dominater LV

domianter RV

=6 (1%) n=21 (4%)

@ univentrikulir
n= 3 (0,6%)

O biventrikulir -

rechter
Systemventrikel
E biventrikuldr - n=27 (5%)
linker
Systemventrikel

n= 485 (89%)

Abbildung 12. Verteilung der morphologischen Subtypen
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4.4.3. Hamodynamik

Tabelle 12. Himodynamische Risikofaktoren fiir den kombinierten Endpunkt

univariat multivariat
Anzahl p-Wert p-Wert Odds- 95%
(%) Ratio Konfidenz-
intervall
Hiamodynamik
Volumenbelastung RV 346 (63.8) 0,007
Volumenbelastung LV 151 (27.9) <0,001
Druckbelastung RV 71 (13.1) 0,899
Druckbelastung LV 67 (12.4) 0,026
Fontan Konversion 10 (1.8) 0,201
Volumen- und Druckbelastung RV 48 (8.9) 0,762
Volumen- und Druckbelastung LV 31(5.7) 0,200
funktionell eingeschridnkter Systemventrikel 34 (6.3) <0,001 0,014 3.1 1,3-7,7
Dilatation des Systemventrikels 159 (29.3) <0,001 0,033 1,6 1,0-2,4

Die hidufigsten hdmodynamischen Merkmale waren Volumenbelastung des rechten
Ventrikels und Dilatation des Systemventrikels. Die Risikofaktoren ,,Volumenbelastung
linker Ventrikel”, ,,Volumenbelastung rechter Ventrikel, , Druckbelastung linker
Ventrikel”, ,.funktionell eingeschrinkter Systemventrikel sowie ,Dilatation des
Systemventrikels*“ waren signifikant fiir den kombinierten Endpunkt in der univariaten
Analyse. In der multivariaten Regressionsanalyse verblieben nur die Merkmale ,,Dilatation
des Systemventrikels* und ,,funktionell eingeschriankter Systemventrikel als signifikante

Risikofaktoren.
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4.4.4. Operative Daten

Die verldangerte kardiopulmonale Bypasszeit erwies sich als ein hochsignifikantes Merkmal

fiir schlechtes Outcome.

Tabelle 13. Operative Risikofaktoren fiir den kombinierten Endpunkt

univariat multivariat
Anzahl p-Wert p-Wert Odds- 95%
(%) Ratio Konfidenz-
intervall

Operative Daten
mehr als 2 Voroperationen 92 (17) 0,003
palliativer prioperativer Korrekturstatus 30 (5,7) 0,043
palliative Operation (Index-Op) 20 (3,7) 0,040
Operation mit Herz-Lungen-Maschine 509 94) 0,029 0,059
EKZ- Zeit > 82 Minuten 252 (46,5) <0,001 <0,001 2,4 1,6-3,5

Operationen mit kardiovaskuldrem Bypass zeigten in der univariaten Analyse einen Trend
zu schlechterem Outcome als Operationen am schlagenden Herzen. In der multivariaten
Analyse wurde dies nicht bestitigt. Die Lange der Bypasszeit spielte dagegen eine
bedeutende Rolle fiir gutes oder schlechtes Outcome. Der Mittelwert der EKZ- Zeit betrug
95,0 Minuten, der Median 82,0 Minuten. Fiir die Gruppe mit giinstigem Outcome war der
Mittelwert der EKZ- Zeit 78,9 Minuten (+ 43), fiir die Gruppe mit ungiinstigem Outcome
betrug er 114,6 Minuten (+ 63). Operationen mit EKZ- Zeiten iiber 82,0 Minuten hatten

ein signifikant schlechteres Outcome in der univariaten und in der multivariaten Analyse.

301 der 542 Operationen (55,5%) waren Reoperationen. Darunter waren 126 Patienten
(23,2%) mit einer Voroperation, 83 (15,3%) mit zwei Voroperationen, 46 (8,5%) mit drei
Voroperationen, 21 (3,9%) mit vier Voroperationen, 12 (2,2%) mit fiinf Voroperationen
und 13 (2,4%) mit sechs oder mehr Voroperationen. Patienten mit mehr als 2
Voroperationen (n=92) zeigten einen leichten Trend zu schlechterem Outcome. In der

multivariaten Analyse wurde dieser nicht bestitigt.
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Unter den 301 Reoperationen waren Rezidive und neu entstandene Pathologien die
zahlenméBig bedeutendsten Operationsindikationen. Residuen hatten nur einen kleinen
Anteil an den Operationsindikationen. 30 Patienten (10% aller Reoperationen) sind bisher
nur palliativ operiert worden. Ein palliativer Korrekturstatus erwies sich in der univariaten
Analyse als signifikanter Risikofaktor, in der multivariaten Analyse wurde dies nicht

nachgewiesen.

Palliative Operationen waren mit p= 0,04 ein signifikanter Risikofaktor in der univariaten

Analyse. In dem multivariaten Modell konnte dies nicht bestitigt werden.

8% 10%

@ Palliativer Korrekturstatus
B Residum

O Neue Pathologie

Bl Neue Pathologie und
Rezidiv

Abbildung 13. Operationsindikationen der Reoperationen (n=301)

Insgesamt wurden 15 Faktoren mit p< 0,1 in der univariaten Analyse mittels logistischer
Regressionsanalyse untersucht. Die Merkmale Zyanose, reduzierte Herzfunktion,
Dilatation des Systemventrikels, funktionell eingeschrinkter Systemventrikel sowie
verlidngerte Zeit an der Herz-Lungen-Maschine erwiesen sich als signifikante unabhéngige
Risikofaktoren fiir schlechtes Outcome. Wie diese Risikofaktoren in den Gruppen

giinstiges und ungiinstiges Outcome verteilt sind, zeigt Abbildung 14.
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@ ungiinstig 21 27 61 93 244
O giinstig 8 7 36 66 265
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Abbildung 14. Verteilung der Risikofaktoren innerhalb der beiden Gruppen.




5. Diskussion

5.1. Zur Studie

Dank verbesserter interdisziplindrer Behandlungsmoglichkeiten hat sich das
Patientenkollektiv der Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern in den letzten
Jahrzehnten veridndert. Mittlerweile leben in Europa bis zu 2,7 Millionen GUCH-Patienten
(Moons, 2006). In Deutschland sind es tiber 120.000, ihre Zahl steigt jahrlich um 5.000
Patienten an (Fleck E, 2005).

Ein bedeutender Teil dieser Patienten leidet an schweren oder mittelschweren Herzfehlern
und bedarf stindiger medizinischer Betreuung. Die Probleme dieser Patienten werden
zunehmend komplexer. Residuen, Komplikationen, Materialdegeneration, sowie zu klein
gewordene Materialien erzwingen hiufig Reoperationen im Erwachsenenalter (Vida, 2007;
Warnes, 2005). Einige Patienten benotigen Korrekturen nach vorldufigen Palliationen
(Vida, 2007). Mitunter entstehen neue Pathologien durch Folgeschiden vorhergehender
Operationen (Giamberti, 2009).

Auch Patienten mit leichten angeborenen Herzfehlern sind eine wichtige Gruppe unter den
GUCH-Patienten. Zahlreiche Patienten mit leichten angeborenen Herzfehlern werden im
Erwachsenenalter operiert, teilweise, weil ihr Herzfehler bis dahin unentdeckt geblieben
ist, teilweise, weil eine Operation bisher nicht indiziert war (Vida, 2007).

Im Bereich der erworbenen Herzfehler sind operativen Risiken und Nutzen gut untersucht.
Auch fiir Operationen im Kindesalter existiert eine gute Datengrundlage. Dagegen haben
sich nur wenige Studien mit den prioperativen Voraussetzungen der GUCH-Patienten
befasst (Abarbanell, 2008; Dore, 1997; Giamberti, 2009; Padalino, 2010; Putman, 2009;
Vida, 2007). Aufgrund fehlender Daten war eine Risiken- Nutzenabwigung bisher

erschwert.

Um eine breitere Wissensgrundlage iiber dieses komplexe Kollektiv zu schaffen, wurden
alle Operationen an Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern des Deutschen
Herzzentrums in Miinchen untersucht. Die vorliegende Studie umfasst einen Zeitraum von
5 Jahren und studierte 542 Operationen an Patienten mit leichten, mittelschweren und

schweren Herzfehlern.
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Mittels sorgfiltiger retrospektiver Datenanalyse gelang es, einen fundierten Einblick in 5
Jahre GUCH-Chirurgie zu schaffen. Intra- und postoperative Komplikationen wurden
analysiert. Es gelang, fiinf unabhingige signifikante Risikofaktoren fiir schlechtes

Outcome bei GUCH-Patienten zu determinieren.

5.2. Zusammenfassung wichtiger Ergebnisse

27 mogliche Risikofaktoren fiir einen schweren postoperativen Verlauf wurden untersucht.
Dabei erwiesen sich fiinf Parameter als hochsignifikant: Prdoperative Zyanose (p=0,014)
und reduzierte korperliche Leistungsfahigkeit mit einer funktionellen Klasse NYHA > II
(p=0,033) lagen signifikant hdufiger bei Patienten mit ungiinstigem postoperativem
Verlauf vor. Ebenso waren die Merkmale ,,Funktionseinschrinkung des Systemventrikels‘
(p=0,014) und ,Dilatation des systemversorgenden Ventrikels* (p=0,033) ungiinstige
prdoperative Voraussetzungen. Patienten mit diesen himodynamischen und funktionellen
Eigenschaften erlitten signifikant hédufiger protrahierte postoperative Verldufe oder
verstarben. Operationen mit langen kardiovaskuldren Bypasszeiten hatten ein signifikant

hoheres Risiko fiir schlechtes Outcome (p<0,001).

Der postoperative Verlauf gestaltete sich verschiedenartig. Im Median wurden die
Patienten vier Tage intensivmedizinisch betreut. Einzelne bendtigten lingere Betreuung,
ein Patient blieb 93 Tage auf der Intensivstation. Analog variierte die Intubationsdauer von

0 bis 90 Tagen, der Median betrug 9,9 Stunden.

Nach 56% der Operationen traten postoperative Komplikationen auf. Haufige Probleme
waren relevante Ergiisse (29,5%), Rhythmusstorungen (21%), postoperativ eingeschrinkte
Nierenfunktion (15,3%) und reduzierte Pumpfunktion mit der Notwendigkeit
medikamentdser Kreislaufunterstiitzung (11%). Seltenere Komplikationen waren massive
Blutungen (6,5%), postoperative Rhythmusstorungen mit Schrittmacherbediirftigkeit
(5,9%), Infektionen (4,8%), Reoperationen (3,9%), Langzeitbeatmung (4%), Tracheotomie
(2,6%), Pumpversagen mit der Notwendigkeit mechanischer Kreislaufunterstiitzung
(2,4%), Nierenversagen mit Dialysepflichtigkeit (2,4%), Neurologische Defizite (1,5%),

sowie offen belassener Thorax (1,5%).

- 38 -



Die Operationsdauer variierte von 20 bis 900 Minuten, die Bypasszeit von sechs bis 391

Minuten. Der Median der Operationszeit betrug 200 Minuten, fiir die EKZ-Zeit waren es

82 Minuten.

Die

drei

Tabelle 14. Art der Erstoperationen und Reoperationen

Erstoperationen
Grunddiagnose Anzahl
Septumdefekte 147
ASD 101
VSD 15
CAVSD 0
PAVSD 19
PFO 12
Ebstein Anomalie 24
Aortenklappenerkrankungen 15
Aortenbogenerkrankungen 16
partielle Lungenvenenfehlmiindung 8
Reoperationen
Grunddiagnose Anzahl
Fallot Tetralogie 54
Septumdefekte 40
ASD 6
VSD 10
CAVSD 14
PAVSD 10
PFO 0
Transposition der grofen Arterien 33
Aortenbogenerkrankungen 28
Ebstein Anomalie 27
Single Ventricle (Trikuspidalatresie, Mitralatresie, DILV) 21
Aortenklappenerkrankungen 25
DORV 20
Pulmonalatresie 17
Pulmonalklappenerkrankungen 11
subvalvulidre Aortenstenose 6
hiufigsten = Grunddiagnosen im  vorliegenden  Kollektiv

waren

Atriumseptumdefekte (20%), Fallot-Tetralogien (10%) und Ebstein Anomalien (9,5%).
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Ebenfalls  zahlreich  vertreten @ waren  Patienten mit  Aortenbogen-  und
Aortenklappenerkrankungen (8% bzw. 7,4%), Atrioventrikularseptumdefekten (8%) und
Transpositionen der groflen Gefde (6,6%). Selten waren isolierte Mitral- oder
Trikuspidalklappenerkrankungen (1,3% bzw. 1,1%), subvalvulire Aorten oder

Pulmonalstenosen (1,3% bzw. 0,9%) und persistierende Foramen Ovale (2,2%).

Die haufigsten Operationsindikationen waren Pathologien des Rechten Herzens (n=175),
gefolgt von Septumdefekten (n=141) und Pathologien des linken Herzens (n=138). 30
Operationen wurden an univentrikuldren Herzen durchgefiihrt. 301 der 543 Operationen
(55,5%) waren Reoperationen. Das mittlere Alter zum Operationszeitpunkt war 30,9 Jahre
mit einem Range von 16 bis 73 Jahren. Patienten mit Reoperationen waren im Schnitt
sechs Jahre jlinger als Patienten mit Erstoperationen (28,3 Jahre versus 34,3 Jahre).

Die hiufigsten Operationsindikationen fiir Re- und Erstoperationen sind in Tabelle 14

dargestellt.

27% der Patienten litten an leichten angeborenen Herzfehlern, 43% an mittelschweren und
30% an schweren angeborenen Herzfehlern. Fiir Operationen der Gruppe ,leichte
angeborene Herzfehler ergab sich eine Mortalitit von 0%. Fir Eingriffe bei
mittelschweren Herzfehlern betrug die Mortalitétsrate 2,1%, fiir Operationen bei schweren
angeborenen Herzfehlern 5%. 31,5% der Patienten mit leichten, 48,3% der Patienten mit
mittelschweren und 58,1% der Patienten mit schweren angeborenen Herzfehlern erfiillen
den kombinierten Endpunkt fiir ungiinstiges Outcome.

Insgesamt umfasst das Kollektiv 542 Operationen bei 271 Ménnern und 271 Frauen mit
angeborenen Herzfehlern. Die Gesamtmortalitit betrug 2,4%. Knapp die Hilfte der
Patienten (46,7%) erfiillte den kombinierten Endpunkt ,,Tod oder mehr als 4 Tage

Intensivbehandlung*.
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5.3. Interpretation der Ergebnisse und Vergleich mit anderen Studien

5.3.1. Kollektiv

Die vorliegende Studie stiitzt sich auf Daten von 542 Operationen bei Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern wihrend eines Zeitraumes von 5 Jahren. Das nach unserer
Kenntnis grolte Kollektiv von Operationen bei GUCH-Patienten, das Gegenstand einer
Studie war, umfasst 2012 Operationen innerhalb von 8 Jahren (Vida, 2007). Damit hat
diese europdische Multicenterstudie mit 251 Operationen pro Jahr die grofite Anzahl an
Operationen untersucht. Die {iibrigen, uns bekannten Studien zu GUCH-Operationen
untersuchten deutlich kleinere Kollektive, meistens mit weniger als 300 Patienten (Berdat,
2004; Dore, 1997; Giamberti, 2009; Jacquet, 2007; Klcovansky, 2008). Aufgrund eines
relativ groBen Kollektivs mit 542 Operationen und durchschnittlich 108 Operationen pro
Studienjahr bietet unsere Untersuchung einen respektablen Umfang an Operationen und
kann sich dadurch auf eine ordentliche und fundierte Datenbasis stiitzen.

Der Altersdurchschnitt der Patienten lag in den obengenannten Studien zwischen 31 (Dore,
1997) und 47 Jahren (Jacquet, 2007). Damit befindet sich das durchschnittliche Alter
unserer Gruppe mit 30,9 Jahren am unteren Ende. Srinathan et al zeigten, dass das mittlere
Operationsalter der GUCH-Patienten in den letzten 13 Jahren stetig gesunken ist
(Srinathan, 2005). Aufgrund dieser Beobachtungen wird ein weiterer Abwiértstrend
erwartet. Der geringere Altersdurchschnitt unserer Population konnte somit durch den
aktuelleren Studienzeitraum erkldrt werden.

Bemerkenswert ist die Altersschere im Vergleich der Re- und Erstoperationen. In der
Altersgruppe der 16 bis 40-jdhrigen wurden deutlich mehr Reoperationen als
Erstoperationen ausgefiihrt (261 versus 161). AnschlieBend kehrte sich das Verhéltnis um.
Unter den Patienten ab 40 Jahren waren doppelt so viele Erst- wie Reoperationen (80
versus 40). Dies entspricht der Beobachtung, dass Patienten mit Reoperationen jiinger
waren. Desgleichen waren Patienten mit schweren Herzfehlern jiinger als Patienten mit
leichten oder mittelschweren Herzfehlern. Wir sehen hier eine wichtige Entwicklung des
GUCH-Kollektives: durch das lingere Uberleben von Patienten mit schweren Herzfehlern

wird das Kollektiv immer jiinger, die Operationen werden immer komplexer.
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5.3.2. Endpunkt

Angaben zur Mortalitit variieren in der Literatur stark. Es wurden postoperative
Sterberaten von 1,2% bis zu 7,6% dokumentiert (Berdat, 2004; Dore, 1997; Giamberti,
2009; Jacquet, 2007; Klcovansky, 2008; Putman, 2009; Srinathan, 2005; Vida, 2007).
Nach genauer Untersuchung des jeweiligen Studiendesigns miissen jedoch einige
Untersuchungen vom direkten Vergleich mit unserer Arbeit ausgeschlossen werden.
Wichtig ist, dass im Deutschen Herzzentrum alle Operationen von Chirurgen mit
besonderer Spezialisierung auf den Bereich angeborener Herzfehler durchgefiihrt wurden.
Dies war nicht in allen zuvor erwihnten Studien der Fall (Dore, 1997; Jacquet, 2007).
AuBerdem zeigt sich ein Trend zu abnehmenden Mortalitétsraten in aktuelleren Studien.
Zwei Untersuchungen mit Beobachtungszeitriumen vom 13 und 17 Jahren konnten eine
abnehmende Sterblichkeit im Laufe der Jahre nachweisen (Putman, 2009; Srinathan,
2005). Die Studien mit Mortalititsraten iiber 4% untersuchten Operationen aus den Jahren
1987 bis 2002 (Berdat, 2004; Dore, 1997; Srinathan, 2005). In den letzten Jahren haben
sich jedoch Behandlungsalgorithmen, operative Techniken und perioperatives
Management verbessert (Giamberti, 2009). Moglicherweise kann dadurch die hohe
Sterblichkeit in den é&lteren Studien erkldrt werden. Des Weiteren untersuchten zwei
Studien mit niedrigen Mortalitdtsraten (1,2% und 1,3%) anders zusammengesetzte
Patientengruppen (Jacquet, 2007; Klcovansky, 2008). In beiden Fillen war der Anteil an
leichten Operationen deutlich groB3er als in unserer Studie.

Betrachtet man ausschlieBlich die Studien mit vergleichbaren Voraussetzungen und
Studienbedingungen, so ergeben sich Mortalitidtsraten von 1,3% bis 3,6% (Giamberti,
2009; Putman, 2009; Vida, 2007). Unsere Untersuchung liegt demnach im mittleren

Bereich.

Beziiglich der Morbiditit ergaben sich jedoch abweichende Ergebnisse. Mit einem mean
von 6,2 Tagen (+ 4 Tage) hatten die Patienten des Deutschen Herzzentrums die lingsten
Intensivbehandlungszeitraume. Vergleichbaren Studien berichten von 2,3 bis 3,1 Tagen
Intensivbehandlung (Giamberti, 2009; Padalino, 2010; Putman, 2009). Eine Studie
beschrieb eine dhnliche maximale Verweildauer von iiber drei Monaten (Padalino, 2007).
Dennoch war dort die mittlere Behandlungsdauer mit 2,3 Tagen deutlich kiirzer als in

unserem Kollektiv.
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5.3.3. Diagnosen und Operationen

Die Diagnosen und Operationen unserer Untersuchung sind mit den in der Literatur
beschriebenen Diagnosen vergleichbar (Berdat, 2004; Dore, 1997; Giamberti, 2009;
Padalino, 2007; Price, 2007; Putman, 2009). Die meisten Studien berichteten von einem
dhnlichen Verhiltnis an schweren, mittelschweren und leichten Operationen. Auch das
Verhiltnis der Reoperationen zu Erstoperationen stimmt mit anderen Studien {iiberein
(Putman, 2009).

Die haufigsten angeborenen Vitien sind Ventrikelseptumdefekte. 31% aller angeborenen
Herzfehler betreffen diese Pathologie. Ebenfalls zahlreich sind Atriumseptumdefekte (7%),
Persistierende  Ductus  Arteriosus  (7%), Aortenisthmusstenosen  (5-8%) und
Aortenklappenstenosen (3-6%) (Abdul-Khaliq H, 2010). Ebstein Anomalien sind dagegen
ausgesprochen seltene Vitien. Nur ein Kind von 20.000 wird mit dieser Diagnose geboren
(Jaiswal, 1994). Bemerkenswert ist, dass der Anteil der einzelnen Herzfehler in unserem
Kollektiv mit erwachsenen Patienten anders verteilt ist. Die drei hdufigsten Diagnosen
waren Atriumseptumdefekte (20%), Fallot-Tetralogien (10%) und Ebstein Anomalien
(9,5%).

Somit lag die Anzahl der Operationen an Patienten mit Ebstein-Anomalie in unserem
Kollektiv weit iiber der Inzidenz des Vitiums. Dies ist mit den am Deutschen Herzzentrum
entwickelten chirurgischen Behandlungsverfahren erklirbar. Ahnliches gilt auch fiir Fallot
Tetralogien, Transpositionen der groen Gefde und andere schwere und mittelschwere
Herzfehler. VSD- Verschliisse wurden dagegen deutlich seltener durchgefiihrt, als ihre
Inzidenz vermuten liee. Daraus lassen sich zwei Schlussfolgerungen ableiten: Zum einen,
dass das Deutsche Herzzentrum ein hoch spezialisiertes Zentrum fiir kompliziertere
Herzfehler im Erwachsenenalter ist. Dies unterstreichen unsere Ergebnisse: 73% aller
Operationen wurden an mittelschweren und schweren Herzfehlern durchgefiihrt. Es
wurden mehr schwere (n=160) als leichte Herzfehler (n=146) operiert. 56% der
Operationen waren Reoperationen, darunter 8,5% mit 4 oder mehr Voroperationen. 31
Operationen wurden sogar an zuvor nur palliativ behandelten Herzen durchgefiihrt.
Andererseits verdeutlicht das vorliegende Kollektiv die besondere Situation der GUCH-
Patienten: schwere und mittelschwere Vitien wie Fallot-Tetralogien, Ebstein-Anomalien,

univentrikulidre Herzen oder DORYV bediirfen hdufiger Reoperationen im Erwachsenenalter
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(Brown, 2008; Horer, 2009; Meijboom, 1994; Srinathan, 2005). Folgerichtig sind schwere
und mittelschwere Herzfehler in unserem Kollektiv zahlreicher reprisentiert als ihre
Inzidenz vermuten lieBe. Abbildung 15 verdeutlicht diesen Trend. Je schwerer der
Herzfehler, desto grofler ist der Anteil der Reoperationen in unserer Studie. Patienten mit

leichten Herzfehlern sind groften Teils zum ersten Mal operiert worden.

A
& K¥ TS &&Q B Reoperation

NS .
> O Erstoperation

Abbildung 15. Verhiltnis von Reoperationen und Erstoperationen

Vermutlich wurden so wenige Ventrikelseptumdefekte und Persistierende Ductus
Arteriosus behandelt, weil diese Herzfehler heute durch einmalige Eingriffe in der
Kindheit korrigiert werden konnen (Roos-Hesselink, 2004). In unserer Studie wurden
lediglich 15 Ventrikelseptumdefekte verschlossen, nur ein Ductus Arteriosus musste
operativ behandelt werden. In der Literatur ist beschrieben, dass Reoperationen nach
Ventrikelseptumdefekt- Verschliissen nur in selten Fillen notwendig werden (Roos-
Hesselink, 2004). In unserer Studie waren es lediglich 10 Fille.

Die hohe Anzahl an Atriumseptumdefekt- Verschliissen ist iiberraschend, betridgt die
Inzidenz dieses Herzfehlers doch nur 7%. Zudem werden heute viele Atriumseptumdefekte
interventionell verschlossen (Pillutla, 2009). Dabei muss jedoch bedacht werden, dass
dieses Vitium vielfach erst im Erwachsenenalter entdeckt und therapiert wird (Burke,

1996; Horvath, 1992; Vida, 2007). Folglich waren 94,4% der Atriumseptumdefekt-
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Verschliisse in unserer Studie Erstoperationen. Dieser Herzfehler spielt somit eine wichtige
Rolle unter den Operationsindikationen fiir GUCH-Patienten. Und obwohl heute viele
Vorhofseptumdefekte mittels Herzkatheter verschlossen werden konnen (Pillutla, 2009), ist
nicht jeder Defekt fiir einen interventionellen Verschluss geeignet (Inglessis, 2007). Einige
Locher sind zu groB3 oder zu ungiinstig positioniert und miissen immer noch chirurgisch
verschlossen werden. Hinzu kommt, dass katheterinterventionell ausschlieBlich isolierte
Herzfehler behandelt werden konnen. 30% der Patienten mit Atriumseptumdefekt in

unserer Studie litten aber zusitzlich an einer Nebenpathologie.

Den groBten Anteil unter den Operationen hatten Eingriffe am rechten Herzen. Die Hilfte
dieser Operationen betraf die Trikuspidalklappe. In der Herzchirurgie fiir erworbene
Herzfehler spielen Operationen am rechten Herzen eine untergeordnete Rolle, der Fokus
liegt dort auf der Konservierung der linksventrikuldren Funktion. Operationen an der
Trikuspidalklappe werden nur selten durchgefiihrt, zwangsldufig ergeben sich
Mortalitidtsraten bis zu 30% (Warnes, 2009). Anders verhilt es sich im Bereich der
angeborenen Herzfehler: Viele Vitien betreffen den rechten Ventrikel, oftmals ist eine gute
rechtsventrikulidre Funktion von groer Bedeutung fiir die Gesundheit des Patienten. Grof3e
Anstrengungen werden unternommen, um seine Funktion zu erhalten und Komplikationen
wie Fibrose oder Rhythmusstorungen zu vermeiden (Warnes, 2009). Dies erklédrt, warum

Operationen am rechten Herzen in so groBBer Zahl durchgefiihrt wurden.

Es ist auffallend, wie viele Operationsindikationen Erkrankungen der Herzklappen waren.
Die Hilfte aller Operationen wurde zur Beseitigung von Klappeninsuffizienzen oder
Klappenstenosen durchgefiihrt. 78% dieser 261 Klappenoperationen waren Reoperationen.
Dies steht in Ubereinstimmung mit den Ausfithrungen von Srinathan et al (Srinathan,
2005) und Giamberti et al (Giamberti, 2009). Beide unterstreichen die Haufigkeit von
Klappenpathologien unter den aktuellen Diagnosen. Primédre Klappenerkrankungen sind
jedoch auch bei GUCH-Patienten selten angeborene Vitien. Meistens entstehen sie als
Folge vorhergehender Operationen oder chronischer hidmodynamischer Misssténde.
Dadurch wird einmal mehr deutlich, welch entscheidende Rolle Rezidive und

Folgepathologien in der GUCH-Population spielen.
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5.3.4. Postoperative Komplikationen

Schwere Komplikationen nach Herzoperationen sind Arrhythmien, Blutungen,
Notwendigkeit von Reoperationen, offen belassener Thorax, Pumpversagen,
Notwendigkeit verlingerter Beatmung, Nierenversagen, Neurologische Schiden, Pleura-
und Perikardergiisse, Pneumothorax und Infektionen (Berdat, 2004; Jacquet, 2007;
Klcovansky, 2008; Padalino, 2007). Die Héufigkeit dieser Komplikationen wird in der
Literatur mit 22% bis 47% angegeben (Berdat, 2004; Giamberti, 2009; Jacquet, 2007;
Klcovansky, 2008; Padalino, 2007; Vida, 2007). In unserem Kollektiv trat in 56% der Fille
wenigstens eines der oben genannten Probleme auf. Somit wurden in unserer Studie hohere
Komplikationsraten verzeichnet. Dies steht in Ubereinstimmung mit den lingeren
Intensivbehandlungszeitraumen. Auch diese Beobachtung weist auf eine hohere Morbiditét
im Vergleich zu anderen Untersuchungen hin. Es bleibt offen, warum im Deutschen
Herzzentrum bei vergleichbarer Mortalitdt und &dhnlichen Patientenkollektiven hdohere

Morbidititsraten auftraten.

Ob spezielle Komplikationen gehduft bei Patienten mit schlechtem Outcome beobachtet
wurden, ist der Literatur nicht zu entnehmen. Aufgrund der Definition unseres Endpunktes
traten Komplikationen wie Dialyse, Tracheotomie, offener Thorax und mechanische
Kreislaufunterstiitzung ausschlieBlich bei Patienten mit ungiinstigem Outcome auf. Unsere
Ergebnisse zeigen, dass auch Komplikationen wie Ergiisse, Rhythmusstorungen,
Nierenversagen, Kreislaufversagen, Blutungen, neurologische Schiden, Infektionen und
Langzeitbeatmung gehéduft in der Gruppe mit ungiinstigem Outcome auftraten. Dies
beweist, dass die Risikodefinition iiber die Intensivbehandlungszeit richtig gewihlt ist: alle
postoperativen Komplikationen traten in der Risikogruppe signifikant hidufiger auf und

fiihrten somit zu einer Verldngerung der Intensivbehandlungszeit.

Ergiisse und Rhythmusstdrungen waren die hiufigsten Komplikationen. Dies wird auch
von anderen Autoren beschrieben (Berdat, 2004; Giamberti, 2009; Padalino, 2007). Unter
den Arrhythmien traten gehduft Vorhofflimmern und -flattern (n=37), Tachykardien
(n=37) und AV-Blockierungen (n=34) auf. AV-Blockierungen und Tachykardien werden

in der Literatur als hdufige postoperative Arrhythmien beschrieben (Chaiyarak, 2008;
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Rekawek, 2007). Vorhofflimmern ist eine typische Arrhythmie bei GUCH-Patienten und
wird vielfach auch operationsunabhingig diagnostiziert. Es ist die hidufigste kardiologische
Ursache fiir Hospitalisierung (Somerville, 1997). Generell treten Rhythmusstérungen bei
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern hdufig auf (Somerville, 1997). Besonders
Vitien wie Fallot Tetralogie, Transposition der grolen Arterien oder Herzen mit Fontan-

Zirkulation sind von dieser Komplikation betroffen (Engelfriet, 2005).

5.3.5. Unabhingige Risikofaktoren

5.3.5.1. Klinischer Status

Zyanose ist ein anerkannter und gut untersuchter Priddiktor fiir ungiinstiges Outcome
(Dore, 1997; Giamberti, 2009; Padalino, 2010; Padalino, 2007; Vida, 2007). Mit einer
Odds Ratio von 3,3 und einem p-Wert von 0,014 konnten unsere Ergebnisse dies
bestétigen. Einige Studien haben sich mit den pathophysiologischen Folgen von Zyanose
auf den menschlichen Korper befasst und gezeigt, dass chronische Hypoxidmie eine
endotheliale Dysfunktion bewirkt (Oechslin, 2005). Daraus folgt ein erhohtes Risiko fiir
ischamische Komplikationen wie cerebrovaskulidre Erkrankungen und Koronarsklerose
(Ammash, 1996; Cordina, 2010; Oechslin, 2005). Verstiarkend wirkt hierfiir die veranderte
Zusammensetzung des Blutes (Hyperviskositit und Mikrozytose). Vermutlich hat die
verdnderte Gefdstruktur bedeutende Auswirkungen auf die Funktion von Herz und Lunge
(Cordina, 2010; Padalino, 2007). Auch thromboembolische Ereignisse konnen durch
endotheliale Dysfunktion bedingt werden (Cordina, 2010). Zudem ist bekannt, dass
chronische Zyanose eine reduzierte Nierenfunktion bewirken kann (Dimopoulos, 2008).
Diese Komplikationen erkldren einleuchtend, warum Patienten mit chronischer Zyanose

auch ein schlechteres Outcome nach Operationen haben.

Ebenso ist eine reduzierte korperliche Leistungsfiahigkeit ein bekannter Risikofaktor fiir
Patienten mit angeborenen Herzfehlern. Zahlreiche Autoren berichten von erhohter
Mortalitdt und Morbiditit fiir Patienten mit NYHA- Klassen III oder IV (Diller, 2005;
Giamberti, 2009; Putman, 2009; Stellin, 2004; Trojnarska, 2009; Vida, 2007). In unserer
Untersuchung ergab sich ein 1,7-fach erhohtes Risiko fiir schlechtes Outcome. Dies ist

verstindlich, sind doch Patienten mit Herzinsuffizienz bereits praoperativ krinker als
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Patienten mit guter Herzfunktion (Dimopoulos, 2008). Durch die Regulationsmechanismen
des sympathischen Nervensystems mit vermehrter Katecholaminfreisetzung und
Aktivierung des Renin- Angiotensin- Aldosteron- Systems kommt es zu starker
Dauerbelastung von Herz, Nieren und Gefiflen. Dadurch wird die Wahrscheinlichkeit fiir
schlechtes Outcome grofier.

Die NYHA Klassifikation ist eine einfache Methode, um mittels subjektiver Beschwerden
den Grad der Belastungsfihigkeit und damit die Schwere der Herzinsuffizienz zu ermessen
(Diller, 2005). Allerdings konnten zwei Studien zeigen, dass die NYHA- Klassifikation
den wahren Schweregrad der Herzinsuffizienz unterschitzt (Diller, 2005; Norozi, 2006).
Norozi et al haben den Grad der Herzinsuffizienz mittels maximaler Sauerstoffaufnahme
(VO; max) und dem N-terinal-pro-brain-natriuretic Peptid gemessen. Damit konnten 20%
mehr Patienten mit Herzinsuffizienz identifiziert werden, als durch die NYHA-
Klassifikation III und IV erkennbar waren (Norozi, 2006). Dass sich Patienten bei objektiv
vorhandener Herzinsuffizienz subjektiv beschwerdefrei oder nur leicht eingeschrinkt
fiihlen, wird durch langjidhrige Adaptionsmechanismen der chronisch kranken Patienten
erklart (Diller, 2005). Um eine exaktere Risikostratifizierung zu erreichen, miisste bei
Vorsorgeuntersuchungen der Faktor ,,Herzinsuffizienz* besser definiert und untersucht
werden.

Ein Grofiteil der Patienten (78%) erreichte das Erwachsenenalter in gutem funktionellem
Status. Andere Studien kamen zu dhnlichen Ergebnissen (Padalino, 2007; Vida, 2007).
Dies spricht fiir den Erfolg der heutigen Behandlungsmoglichkeiten. Um das Outcome von
Operationen zu verbessern, ist es entscheidend, bei Vorsorgeuntersuchungen regelméfig
die NYHA- Klassifikation zu erfragen. Notwendige Operationen sollten durchgefiihrt
werden, solange der Patient noch eine gute korperliche Belastungsfihigkeit hat (Vida,

2007).

Hohes Operationsalter erwies sich in unserer Untersuchung nicht als signifikanter
Risikofaktor fiir ungiinstiges Outcome (p=0,657). Auch Giamberti et al und Vida et al
konnten keine erhohte Morbiditit fiir Patienten mit hohem Operationsalter feststellen
(Giamberti, 2009; Vida, 2007) Dies steht im Widerspruch zu Ergebnissen von Putman et al
und Dore et al (Dore, 1997; Putman, 2009). Beide postulieren schlechtes Outcome fiir
dltere Patienten mit Odds ratios von 1,03 und 1,04. Allerdings sind diese

Wahrscheinlichkeiten sehr gering. Unsere Ergebnisse iiberzeugen auch dadurch, dass in

~48 -



der Gruppe der schweren Herzfehler mit der hochsten Mortalitdt (Sterberate 5%) das
niedrigste Durchschnittsalter (28 Jahre) festgestellt wurde. Patienten mit komplexen
Herzfehlern und dadurch hohem Risiko fiir schlechtes Outcome waren zum Zeitpunkt der
Operation jiinger als Patienten mit leichten Vitien und besserem Outcome. In Anbetracht

dieser Zusammenhénge kann ein hohes Operationsalter kein Risikofaktor sein.

Endokarditis stellte sich nicht als Risikofaktor fiir schlechtes Outcome heraus.
Moglicherweise war aber die Fallzahl (n= 16) zu gering, um ein signifikantes Ergebnis zu
erzielen. Fiir erworbene Herzfehler gilt Endokarditis als wichtiger pridoperativer

Risikofaktor (Roques, 1999).

5.3.5.2. Morphologische Risikofaktoren

Die von der Europdischen Gesellschaft fiir Kinderkardiologie aufgestellten
Diagnosekategorien unterscheiden zwischen 2.000 angeborenen Herzfehlern, die jeweils
einzeln oder kombiniert auftreten konnen (Bauer, 2010). Entsprechend vielfiltig sind die
klinischen Auspriagungen. Um dieser Vielfalt gerecht zu werden, haben wir die Patienten
nach der aktuellen Morphologie und nicht nach der Art des Herzfehlers gruppiert. Dabei
konnte kein signifikant schlechteres Outcome fiir morphologische Varianten nachgewiesen
werden. Weder das univentrikuldre Herz noch der rechte Systemventrikel in einem
biventrikuldren Kreislaufsystem hatten einen ungiinstigeren postoperativen Verlauf als das
Herz mit normaler Anatomie.

Es ist jedoch bekannt, dass sich ein rechter Systemventrikel auf Dauer nicht als giinstig
erweist. Zahlreiche Studien konnten Probleme im Langzeitverlauf nachweisen (BhatSahn,
2004; Horer, 2007; Roos-Hesselink, 2004; Warnes, 2009) In der Literatur wird berichtet,
dass Patienten mit rechtem Systemventrikel eine reduzierte Lebenserwartung haben
(Padalino, 2007; Roos-Hesselink, 2004). Die Morbiditdt dieser Patienten ist hoch: laut
einer Studie sind nur 36% der Patienten nach 25 Jahren frei von Reoperationen,
Arrhythmien oder Herzinsuffizienz (Roos-Hesselink, 2004). Andererseits zeigte dieselbe
Untersuchung, dass die rechtsventrikuldre Funktion iiber einige Jahre hin zufriedenstellend
war. Erst ab Beobachtungszeitraumen von iiber 20 Jahren zeigten sich rechtsventrikulére
Dysfunktionen (Roos-Hesselink, 2004). Dies ldsst vermuten, dass der rechte Ventrikel

voriibergehend die Arbeit als Systemventrikel tibernehmen kann. Dies wiirde auch unsere
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Ergebnisse erkldren, nach denen ein rechter Systemventrikel kein Risikofaktor fiir
schlechtes Outcome bei Operationen ist.

Ahnlich verhilt es sich fiir Patienten mit Single Ventricle Pathologien. Langfristig sind
Mortalitdt und Morbiditdt dieser Patienten erhoht (Giamberti, 2009; Motoki, 2009).
Padalino et al konnten zudem ein erhdhtes Operationsrisiko fiir Patienten mit
univentrikuldirem Herz aufzeigen (p=0,032) (Padalino, 2007). In unserer Untersuchung
zeigte sich lediglich ein Trend zu erhohter perioperativer Morbiditit fiir diese Pathologie
(p= 0,089 in der univariaten Analyse). Allerdings wurden in unserem Kollektiv nur 30
Operationen an univentrikuldren Herzen durchgefiihrt. Diese Zahl ist zu gering, um den
Single Ventricle als kardialen Risikofaktor sicher auszuschlieBen. Weitere Untersuchungen

mit mehr Patienten miissten dies bestétigen.

5.3.5.3. Himodynamische Risikofaktoren

Eine reduzierte Funktion des Systemventrikels erwies sich als hochgradig signifikanter
Risikofaktor mit einer Odds ratio von 3,1. Dieses deckt sich mit der Beobachtung, dass
Patienten mit NYHA- Klassen III oder IV ein schlechteres Outcome haben. Von Vorteil
ist, dass die reduzierte ventrikuldre Funktion ein sensitiverer Parameter ist, als die
eingeschrinkte korperliche Leistungsfiahigkeit. Mit Kenntnis dieses Risikofaktors kdnnen
gefdhrdete Patienten frither identifiziert und notwendige Interventionen rechtzeitig geplant
werden. Fiir Erwachsene mit erworbenen Herzfehlern ist die Bedeutung einer ventrikuldren
Funktionsstorung gut untersucht. Linksventrikuldre Dysfunktion ist ein wichtiger
prognostischer Faktor vor einer Herzoperation (Roques, 1999; Sastry, 2010). Aus diesem

Grunde geht er auch in die Berechnung des EuroSCORE- Wertes ein (Sastry, 2010).

Der Befund eines dilatierten Systemventrikels erwies sich als signifikant fiir schlechtes
Outcome mit einer Odds ratio von 1,6. Dilatation kann zum einen ein Hinweis auf eine
beginnende Dekompensation bei Volumenbelastung oder auch als primérer Ausdruck einer
nachlassenden myokardialen Funktion gewertet werden. Soweit ersichtlich ist unsere
Untersuchung die erste, die sich mit einer morphologischen Verdnderung des
Systemventrikels befasst. Bisher wurde lediglich die ventrikuldre Funktion untersucht.

Fiir beide hdmodynamischen Risikofaktoren gilt einschrinkend, dass sie auf der

subjektiven Beurteilung eines Untersuchers beruhen. Im Falle eines rechten
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Systemventrikels oder eines univentrikuldren Herzens war es nicht moglich, GréBe und
Funktion des Ventrikels objektiv zu vermessen. Die Diagnose basierte auf der subjektiven
Einschidtzung des Untersuchers. Hinzu kommt, dass nicht alle Echokardiographien vom

gleichen Untersucher durchgefiihrt wurden.

Volumenbelastung des rechten oder linken Ventrikels und Druckbelastung des linken
Ventrikels zeigte in der univariaten Analyse einen Trend zum Risikofaktor. Mit der

multivariaten Analyse konnte dies nicht bestétigt werden.

Giamberti et al konnten eine erhohte perioperative Morbiditét fiir Fontan- Konversionen
nachweisen (Giamberti, 2009). In unserer Studie ergaben sich keine signifikanten
Ergebnisse fiir diese Operation, allerdings wurde bei lediglich 10 Patienten eine Fontan-

Konversion durchgefiihrt. Diese Zahl ist zu gering, um zuverlédssige Ergebnisse zu erzielen.

In unserer Untersuchung war pulmonaler Hypertonus kein signifikanter Risikofaktor fiir
schlechtes Outcome (p= 0,379). Dies steht im Widerspruch zu Erkenntnissen aus der
Kinderkardiologie, die erhohte operative Mortalitdt fiir Kinder mit pulmonalem
Hypertonus beschreiben (Giglia, 2010). Auch fiir Erwachsene mit erworbenen Herzfehlern
gilt pulmonaler Hypertonus als wichtiger préaoperativer Risikofaktor (Roques, 1999).
Putman et al konnten ein hochsignifikantes Risiko (Odds ratio 7,7) fiir pulmonalen
Hypertonus bei GUCH-Patienten zeigen (Putman, 2009). Allerdings definierte Putman den
Pulmonalen Hypertonus als einen systolischen Pulmonalarteriendruck von > 60 mmHg.
3,6% der von ihm untersuchten Patienten erfiilllten dieses Kriterium. In unserer
Untersuchung wurde Pulmonaler Hypertonus bereits ab einem Pulmonalarteriendruck von
> 30 mmHg gewertet. Folglich erfiillten auch 26,6% der Patienten dieses Merkmal.
Moglicherweise hitte sich bei anderer Definition der erhohte Lungenarteriendruck auch in

unserer Untersuchung als Risikofaktor erwiesen.

Unsere Ergebnisse zum Risikofaktor ,,prdoperative Arrhythmien* stehen im Widerspruch
zu anderen Studien. Vida et al und Putman et al berichten von signifikanten Ergebnissen
fiir das Merkmal ,,Non-Sinusrhythmus* (Putman, 2009; Vida, 2007). Allerdings wurden in

unserem Kollektiv nur bei 22 Patienten (4%) praoperative Rhythmusstorungen festgestellt.
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In den beiden anderen Untersuchungen war diese Zahl deutlich groBer (20,9% und 9,9%).

Dadurch wird die Reliabilitit unseres Ergebnisses eingeschrénkt.

5.3.5.4. Operationsrisiken

Die Dauer der extrakorporalen Zirkulation ist ein bedeutender Risikofaktor fiir ungiinstiges
Outcome. Operationen mit EKZ- Zeiten iiber 82 Minuten hatten ein 2,4-fach hoheres
Risiko als FEingriffe mit kiirzeren Bypasszeiten. In der Literatur wurde dies bereits
beschrieben (Abarbanell, 2008; Giamberti, 2009; Kaltman, 2010). Es ist hinreichend
bekannt, dass die Verwendung der Herz- Lungen- Maschine negative Auswirkungen auf
das Gehirn, die Lungen, die Herzfunktion und das Immunsystem haben kann (De Somer,
2009; Gunaydin, 2009; Nussmeier, 2010; Sohn, 2009). Erhohte Infektionsraten nach
Operationen mit der Herz-Lungen-Maschine wurden beschrieben (Sohn, 2009). Es ist
eindeutig, dass diese Nebenwirkungen das Outcome der Patienten negativ beeinflussen
konnen. Was die Anwendung der extrakorporalen Zirkulation angeht, konnte lediglich ein
Trend zu schlechterem Outcome aufgezeigt werden. Operationen mit der Herz-Lungen-

Maschine hatten nur in der univariaten Analyse ein schlechteres Outcome.

Fir die Anzahl der Voroperationen konnte kein fassbar schlechteres Outcome
nachgewiesen werden. Lediglich in der univariaten Analyse zeigte sich ein Trend
(p=0,003) zu erhohter Morbiditdit und Mortalitit bei Patienten mit mehr als 2
Voroperationen. Allerdings konnten andere Studien eine hohere Mortalitit fiir Patienten
mit Voroperationen nachweisen (Dore, 1997; Giamberti, 2009; Padalino, 2010). Auch fiir
erworbene Herzfehler haben Reoperationen ungiinstigere pridoperative Voraussetzungen

(Roques, 1999). Es bleibt offen, wie diese Diskrepanz der Ergebnisse zustande kommt.

5,5% der Patienten sind vor der Index-Operation nur palliativ operiert worden. Lediglich
3,7% der 542 Operationen waren palliative Eingriffe. Andere Untersuchungen berichten
von 1,9% bis 4,8% palliativer Eingriffe (Dore, 1997; Padalino, 2007; Vida, 2007). Daraus
wird ersichtlich wie gering die Zahl der Patienten, deren Herzfehler nicht korrigierend
operiert werden kann, heute ist. Dies veranschaulicht eine Studie, die den Gebrauch von
Blalock-Taussing-Shunts wihrend der letzten 60 Jahre untersuchte. 1944 wurden 66 BT-
Shunts implantiert. 2006 waren es nur noch 9 Shunts (Williams, 2007). Insbesondere
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Patienten mit Fallot Tetralogie benotigten im Lauf der Jahre seltener palliative Operationen
mit Shunt-Implantationen. Sie konnten zunehmend in der Kindheit korrigiert werden
(Williams, 2007). Es wird erwartet, dass die Zahl der Palliationen auch in Zukunft weiter
abnehmen wird (Padalino, 2007), da die Herzfehler von immer mehr Patienten in frither

Kindheit korrigiert werden, um lang andauernde Zyanose zu vermeiden.

In der Literatur wird eine erhohte Mortalitdt fiir palliative Operationen beschrieben
(Padalino, 2007; Vida, 2007). Auch in unserer Studie fand sich fiir palliative Eingriffe eine
erhohte Morbiditétsrate (70% versus 45%). Dies ist einleuchtend, da diese Operationen nur
an Patienten mit hochkomplexen Herzfehlern durchgefiihrt werden. Dennoch konnte in der
multivariaten Regressionsanalyse kein signifikant erhohtes Risiko fiir diese Operationen
nachgewiesen werden. Allerdings wird die Zuverldssigkeit der Berechnung durch die

geringe Fallzahl (n=20) gemindert.
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6. Zusammenfassung

Untersucht wurden 542 Operationen an 500 Patienten ab 16 Jahren mit kongenitalen
Herzfehlern. Ziel der Untersuchung war, durch den Vergleich zweier Gruppen kardiale
Risikofaktoren fiir das perioperative Outcome zu identifizieren.

ZielgroBe war die Dauer des Intensivaufenthaltes und/ oder der Tod des Patienten.

Nach multivariater Regressionsanalyse zeigten sich Zyanose (p= 0,014, Odds ratio 3,3),
NYHA > II (p<0,001, Odds ratio 1,7), Funktionseinschrinkung oder Dilatation der
Systemventrikel (p <0,001, Odds ratio 3,1 und p<0,001, Odds ratio 1,6) sowie eine EKZ-
Zeit > 82 Minuten (p <0,001, Odds ratio 2,4) als Risikofaktoren.

Basierend auf diesen Erkenntnissen konnte nun fiir die Gruppe der Patienten mit
angeborenen Herzfehlern ein Score zur individuellen Risikostratifizierung entwickelt

werden.
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7. Schlussfolgerung

Operationen sind wichtige Maflnahmen, um die Gesundheit und Leistungsfihigkeit der
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern zu erhalten oder zu verbessern. Das grof3e
Spektrum an Herzfehlern und Pathologien im Erwachsenenalter zieht eine Vielzahl von
Operationen unterschiedlicher Komplexitdt nach sich. Erfreulicherweise konnen leichte
angeborene Herzfehler heute mit geringen operativen Risiken behandelt werden. Patienten
mit komplexen Herzfehlern haben immer noch Sterblichkeitsraten von 5%.

Trotz der niedrigen Gesamtmortalitit von 2,4% war die Morbiditdt unserer
Patientengruppe  betrichtlich.  H&ufig  traten  postoperativ  lebensbedrohliche
Komplikationen wie schwere Blutungen, Sepsis, Rhythmusstérungen oder Organversagen
auf. Fiir Patienten und Angehorige war die Belastung gro8. Moglicherweise bereiten die
Spitfolgen dieser Komplikationen den Patienten gro3e Probleme und mindern den Nutzen
der Operation. Mit unserer Untersuchung wurde erneut deutlich, wie entscheidend eine

genaue individuelle Abwigung der Risiken und Vorteile fiir das Wohl der Patienten ist.

Es gelang, fiinf unabhingige Risikofaktoren fiir diese schweren Verldufe zu identifizieren:
prdoperative Zyanose, NYHA- Klasse > II, Extrakorporale Zirkulation linger als 82
Minuten sowie Dilatation und Funktionseinschrinkung des Systemventrikels. Dieses
Wissen kann zur Entwicklung eines Risikoscores fiir Herzoperationen bei GUCH-
Patienten beitragen. Die Bedeutung einiger weiterer Merkmale ist noch nicht hinreichend
geklart. Untersuchungen lassen vermuten, dass FErkrankungen wie Endokarditis,
Pulmonaler Hypertonus, zahlreiche Voroperationen oder Rhythmusstérungen negative
Préadiktoren fiir schlechtes Outcome sind. Mit unserer Studie konnte jedoch nicht belegt

werden, dass diese Risikofaktoren das Outcome beeinflussen.

Vor der Entwicklung eines aussagekriftigen Risikoscores miissten zwei weitere wichtige
Gesichtspunkte bearbeitet werden:

Es wurden in umfassender Weise herzspezifische Risikofaktoren untersucht. Erwachsene
mit angeborenen Herzfehlern haben jedoch mehr Probleme. Neben den angeborenen
Pathologien und ihren Folgeerscheinungen belasten diese Patientengruppe erworbene
Erkrankungen. Vaskuldre Risikofaktoren wie Adipositas, Diabetes, Hypertonus oder
Nikotinkonsum sind auch bei GUCH-Patienten zu finden (Engelfriet, 2008; Pemberton,
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2010). Koronarsklerose, Niereninsuffizienz, cerebrovaskulire Erkrankungen oder
periphere vaskuldre Erkrankungen sind die Folgen. Diese Pathologien spielen eine
wesentliche Rolle fiir das operative Risiko bei Erwachsenen mit erworbenen Herzfehlern.
GUCH-Patienten belasten diese Erkrankungen umso mehr, da sie aufgrund ihres Vitiums
ohnehin an chronischen Organschiden leiden (Engelfriet, 2008; Pemberton, 2010).
Demzufolge miissten auch allgemeine vaskuldre Risikofaktoren in eine Risikoevaluierung
miteinbezogen werden. Analog zum EuroSCORE muss auch das Operationsrisiko fiir
GUCH-Patienten anhand einer Vielzahl klinischer Parameter bestimmt werden.

Des Weiteren miisste der Benefit der Operationen auf das Langzeitiiberleben und die
Lebensqualitit der Patienten untersucht werden. Nur so kann der wahre Nutzen eines

moglicherweise schweren Eingriffs sinnvoll abgewogen werden.

Herzoperationen bei angeborenen Herzfehlern werden zukiinftig eine immer bedeutendere
Rolle in der Herzchirurgie spielen. Dabei hat unsere Untersuchung Wichtiges aufgezeigt:
Die Entstehung dieser Risikofaktoren konnte vermieden werden, indem das Vitium zu
einem frithen Zeitpunkt korrigiert wird. Operationen an angeborenen Herzfehlern sollten
durchgefiihrt werden, bevor Funktionseinschrinkungen wie Zyanose, reduzierte
Leistungsfahigkeit, funktionelle Einschrinkung des Systemventrikels oder Dilatation des
Systemventrikels auftreten und das Outcome negativ beeinflussen.

Dies setzt voraus, dass die Patienten regelmiBig durch Arzte mit groBer Erfahrung im

Bereich der angeborenen Herzfehler betreut werden.

Die Aussagekraft dieser Studie ist einigen Einschrankungen unterlegen. Das retrospektive
Design mindert die Validitdt der Ergebnisse. Patienten, die aufgrund eines unzureichenden
Allgemeinzustands nicht zur Operation zugelassen wurden, konnten nicht in die Studie
eingeschlossen werden. Dies fiihrt zwangsldufig zu einem Selektionsbias. Zudem stammen
alle Daten aus einem einzigen Krankenhaus. Die Studie untersuchte einen verhiltnisméfig
kurzen Zeitraum von fiinf Jahren. Dadurch waren die Fallzahlen fiir viele mogliche
Risikofaktoren zu gering, um statistisch signifikante Ergebnisse zu erzielen. Um bessere
Erkenntnisse zu erlangen, miissten prospektive Multicenterstudien mit hohen Fallzahlen
durchgefiihrt werden. Fiir die pridoperative Risiken- und Nutzenabwigung fehlen zudem

Informationen zum Langzeitverlauf der Erkrankungen.
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