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Die Transposition der groRen Arterien (TGA)

Ein Herzfehler und seine Herausforderungen bis in die Gegenwart

Dank des medizinischen Fortschritts haben sich in den letzten Jahrzehnten die (Uber-) Lebenschancen der
Kinder, die mit einem angeborenen Herzfehler zur Welt gekommen sind, enorm verbessert. Das trifft in beson-
derer Weise fuir die Kinder zu, die mit einer Transposition der groRen Arterien (TGA) geboren wurden. Einen
entscheidenden Anteil daran hat die Weiterentwicklung der lebensrettenden Operationsmethoden und die
Verbesserung der medizinischen Behandlung bis ins Erwachsenenalter.

PD Dr. Fabian Kari, stellvertretender Sektionsleiter der Kinderherzchirurgie an der Klinik fiir Herz- und GefdfSchirurgie der Universitdtsklinik Freiburg
Professor Dr. Brigitte Stiller, Arztliche Direktorin der Klinik fiir Angeborene Herzfehler und Pédiatrische Kardiologie an der Universitdtsklinik Freiburg

ei dem Neugeborenen mit der

sogenannten ,, Transposition der

groflen Arterien® (TGA) ist der
Ursprung der Lungenschlagader mit
dem der Korperschlagader vertauscht.
Dieser komplexe Herzfehler gehért
zur Gruppe der sogenannten zyanoti-
schen Herzfehler (Vitien), weil sie als
duferlich sichtbares Zeichen einer Un-
terversorgung des gesamten Korpers
mit Sauerstoff (Zyanose) die Lippen,
Nagelbetten und die Haut bldulich er-
scheinen lassen. Dieser Herzfehler muss
idealerweise vor der Geburt, spitestens
jedoch kurz nach der Geburt erkannt
und behandelt werden. Heute kann
diese lebensbedrohliche Verinderung
durch eine Operation in den meisten
Fillen so gut korrigiert werden, dass
mehr als 90 Prozent der betroffenen
Kinder tberleben und das Erwach-
senenalter erreichen, wenn auch mit
ganz verschiedenartigen Auswirkungen
auf ihre Gesundheit und ihre Lebens-

qualitit.
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Abbildung 1: Im normalen Herzen werden Lungen- und Korperkreislauf nacheinander oder
wseriell“ von Blut durchflossen. So flieRt das sauerstoffarme Blut in die Lunge und danach als
sauerstoffreiches Blut in den Kérper.
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Abbildung 2: Bei der d-TGA flieRt das sauerstoffarme Blut, das zum rechten
Herzen zurtickkehrt, in die Aorta und verursacht damit eine schwere
Zyanose (Blausucht, Sauerstoffmangel) im Kérper. Aus der Lunge kommt

Pulmonalarterie

Aorta

rechter
Vorhof

linker Ventrikel

das sauerstoffreiche Blut in den linken Vorhof und wird dann tber die linke
Herzkammer wieder in die Lungenschlagader ausgeworfen, um erneut die

Lungenpassage zu machen.

Die meisten Patienten sind jahr-
zehntelang im Berufs- und Familien-
leben sehr gut belastbar und treiben
Sport. Warum aber bleiben bei einigen
der nun erwachsenen Menschen, bei
denen im frithen Kindesalter eine TGA
behandelt wurde, heute so unterschied-
liche Schwachstellen an Herz und Ge-
fiflen zuriick? Und weshalb reicht bei
einzelnen Menschen mit operierter
TGA das Spektrum der moglichen Be-
schwerden von Schwiche und Versagen
einer Herzkammer (linksseitig gelege-
ner rechter Ventrikel) und Rhythmus-
stérungen bis hin zu Verengungen in
den Abgingen zu den Herzkranzarte-
rien (Abgangsstenosen) oder zu einer
Verengung der Herzklappe zwischen
rechter Herzkammer und Lungenkreis-
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lauf (Pulmonalstenose)? Zur Beantwor-
tung dieser Frage hilft es, die Anatomie
und die Entwicklung der unterschied-
lichen operativen Behandlungsmetho-
den wihrend der letzten 50 Jahre zu
verstehen.

Was genau passiert bei einer TGA?

Anatomie bei Geburt: Bei dem nor-
malen Herzen (Abbildung 1) sind der
Lungen- und der Kérperkreislauf in
Das
Blut wird aus der rechten Herzkam-

Serie  hintereinandergeschaltet.
mer (rechter Ventrikel) in die Lunge
gepumpt, kommt mit Sauerstoff zu-
riick zum Herzen, diesmal auf die linke
Seite, und wird aus der linken Herz-
kammer in den Kérper gepumpt. Bei

VO,hN’\J’T
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persistens

e
Pulmonal-

arterie

linker
Vorhof

Ventrikelseptumdefekt

Abbildung 3: Die d-TGA kann drei Stellen zum Austausch der
beiden Kreisldufe aufweisen: den Vorhofseptumdefekt (ASD),
den Ventrikelseptumdefekt (VSD) und den Ductus arteriosus.

der d-TGA (= dextro-Transposition,
ydextro“, lateinisch fiir ,rechts“, be-
zieht sich dabei auf die relative Position
der Aorta, Abbildung 2) sind die bei-
den Kreisldufe parallel geschaltet: Die
Kérperschlagader (Aorta) entspringt
aus der rechten Herzkammer und die
(Pulmonalarterie)
tritt aus dem linken Ventrikel hervor.

Lungenschlagader

Das verursacht parallele Zirkulationen
des Lungen- und des Kérperkreislau-
fes. Sauerstoffreiches Blut kann nicht
in den Kérper gelangen, es sei denn,
dass es Kurzschlussverbindungen in
Form von Lochern in den Scheide-
winden (ASD oder VSD) gibt oder
dass der tiblicherweise nachgeburtliche
Verschluss des Ductus arteriosus, also
des Blutgefiles zwischen Korper- und
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Lungenschlagader, ausbleibt. Betroffen
ist in etwa jeder 2000. Mensch. Bis in
die Mitte des vergangenen Jahrhun-
derts gab es fiir diese Kinder keine Be-
handlungsoption. Heute wird die Diag-
nose oft bereits prinatal (noch vor der
Geburt) gestellt, spitestens beim soge-
nannten Pulsoxymetrie-Screening nach
der Geburt fallen diese Kinder auf. Bei
dieser Untersuchung wird per Lichtsen-
sor, angebracht am Fuf§ des Neugebo-
renen, durch die Haut der Sauerstoff-
gehalt des Blutes gemessen.

Ohne

und Verbindungen der beiden getrenn-

ausreichende  Kurzschliisse
ten Kreisldufe versterben diese Neuge-
borenen in den ersten Lebenstagen, nur
selten gibt es Patienten, die ohne Ope-
ration und ohne, dass die Erkrankung
erkannt worden ist, mehrere Monate
tiberleben. Abbildung 3 illustriert die
drei wichtigsten Mischméglichkeiten
fir das Blut, damit das zyanotische Neu-
geborene doch noch geniigend Sauer-
stoffversorgung bis zur Herz-OP erhilt.

Zwei weitere lebensrettende Misch-
moglichkeiten des sauerstoffarmen und
sauerstoffreichen Blutes stehen heute
mit einfachen Mitteln zur Verfiigung:

a. Durch eine intravendse Dauerzu-
fuhr von Prostaglandin E1 kann iiber
Wochen verhindert werden, dass sich
der Verbindungsgang zwischen Kérper-
und Lungenschlagader (Ductus arterio-
sus) nach der Geburt verschliefst.

b. Mittels Herzkathetertechnik
kann die nach der Geburt meist noch
bestehende kleine Liicke zwischen den
Vorhéfen (Foramen ovale) vergrofSert
werden. Dieses ,Rashkind-Mandover®
ist nach dem US-amerikanischen Kar-
diologen William ]. Rashkind (1922—
1986) benannt, der diesen Eingriff erst-
mals im Mai 1965 durchfiihrte. Der
rettende Eingriff hat sich sehr schnell
in der Welt der Kinderherzmedizin ver-
breitet. Nun konnten die Kinder mit
einer Mischzyanose gut bis zur Opera-

tion iiberleben (Abbildung 4).

Wie wurde die TGA friiher
behandelt?

Die Vorhofumkehr-Operation: Durch
mittels Rashkind-Manéver gelungenem
Zeitgewinn von Wochen und Monaten
war es nun moglich, die zeitgleich ent-
wickelten Operationsverfahren der Vor-
hofumkehr fiir den einzelnen Patienten

GENETIK

sorgfiltig zu planen und im Laufe der
Zeit weiterzuentwickeln. Im Jahr 1957
vollzog der schwedische Herzchirurg
Ake Senning (1915-2000) die erste
sogenannte ,atriale Switch-Operation®
(oder Vorhofumkehr-Operation). Be-
rithmt wurde er besonders dafiir, dass
er im gleichen Jahr die weltweit erste
Implantation eines permanenten Herz-

Bisher konnten keine typischen chromosomalen Besonderheiten fiir die d-TGA
identifiziert werden. Es werden Spontanmutationen fiir die Erkrankung verant-
wortlich gemacht. Dementsprechend ist auch das Wiederholungsrisiko bei Kindern
von Eltern mit einer Transposition der groBen Arterien gering und kann nicht in
Prozent angegeben werden, da weltweit nur wenige Einzelfallberichte vorliegen.

25

|2
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Abbildung 4: Katheter, der an der Spitze mit einem Plastikballon versehen ist, wird tiber die
Leistenvene durch den ASD vom rechten in den linken Vorhof vorgebracht. Der Ballon wird
dann gefullt und durch den ASD zurtickgezogen, um diesen zu vergréRern. Danach ist in den
meisten Fallen eine deutlich bessere Durchmischung von sauerstoffarmem und -reichem

Blut moglich.
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Abbildung 5: Bei der Vorhofumkehr-Operation wird das sauer-
stoffreiche Blut aus der Lunge durch den linken Vorhof hin-
durch umgeleitet und in die rechte Herzkammer und von dort
in die Korperschlagader gepumpt. Analog wird das sauerstoff-
arme Blut aus der oberen und unteren Kérperhalfte auf Vor-

Pulmonalarterie

rechter Ventrikel

hofebene so umgeleitet, dass es in die linke Herzkammer und
von dort zur Sauerstoffaufnahme in die Lunge gepumpt wird.

schrittmachers erfolgreich durchfiihree.
Im Jahr 1963 wurde die atriale Switch-
OP nach Senning dann von William
T. Mustard (1914—1987) in Toronto
durch ein operationstechnisch einfa-
cheres Verfahren mithilfe von korper-
eigenem Patchmaterial aus dem Herz-
beutel adaptiert (siche Abbildung 5).
So kénnen viele Tausend Kinder
und Erwachsene zunichst gut leben.
Die beiden langfristigen Schwachstellen
dieser Methode sind neben den Herz-
rhythmusstorungen einerseits wachs-

tumsbedingte Engstellen im Bereich der
Blutumleitung zwischen den Vorhofen
und wichtiger noch die vorzeitige Er-
schépfung der rechten Herzkammer,
die ja anstelle der anatomisch linken
Herzkammer jahrzehntelang den Druck
fir den ganzen Korperkreislauf aufbrin-
gen muss.

Getreu dem Spruch von Oscar
Wilde ,Am Ende wird alles gut, und
wenn es nicht gut ist, ist es noch nicht
das Ende® ging die d-TGA-Geschichte

wie folgt spannend weiter:

linker Ventrikel

Abbildung 6: Bei der arteriellen Switch-Operation werden die Kérper- und
die Lungenschlagader durchschnitten und umgesetzt. Zusatzlich mussen
die beiden winzigen Herzkranzarterien mithilfe einer Manschette ebenfalls
ausgeschnitten und in der Aorta in vorgestanzte Liicken ohne Verengung
(stenosefrei) eingendht werden.

Was ist heute anders und méglich?

Die arterielle Switch-Operation: Nach-
dem die Versuche, die d-TGA nicht nur
funktionell, sondern auch anatomisch
korrekt zu korrigieren, viele Jahre ge-
scheitert waren, gelang dieser Eingriff
erstmals im Jahr 1975 dem Brasilianer
Adib D. Jatene (1929-2014). Er hat-
te verstanden, dass es nicht ausreicht,
nur die beiden groflen Arterien ober-
halb der Herzklappenebene zu durch-
trennen und vertauscht an anatomisch

MEDIZINISCHES LEXIKON UND ABKURZUNGEN

AORTA: Kérperschlagader

ARTERIA PULMONALIS/PULMONALARTERIE: Lungenschlagader

ASD: Atriumseptumdefekt oder Vorhofscheidewanddefekt, Loch in der Herzscheidewand zwischen den beiden Vorhéfen des Herzens
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korrekter Stelle anzunihen. Das Pro-
blem waren die Herzkranzarterien:
Wenn diese weiter aus der sauerstoffar-
men und mit niedrigem Druck behaf-
teten Lungenschlagader abgehen, kann
der Herzmuskel nicht gentigend Blut
und Sauerstoff zu seiner eigenen Funk-
tion erhalten. Also miissen die beiden
kaum zwei Millimeter durchmessenden
Herzkranzarterien mit umgepflanzt
werden. Diese Technik ist sehr an-
spruchsvoll, da es nicht zu Zug oder
Abknicken mit der unweigerlichen Fol-
ge eines Herzinfarktes kommen durfte.
So hat es in den verschiedenen Zentren
auch bis weit in die 1980er-Jahre ge-
dauert, bis die Herzchirurgen weltweit
diese neue Technik so gut konnten, dass
sie die atriale Vorhofumkehr-Operation
zugunsten der arteriellen Switch-OP in
der Mehrzahl der Fille verlassen haben.

95 Prozent der Neugeborenen {iber-
stehen diese Operation heutzutage sehr
gut. Als Risikofaktoren gelten nach wie
vor Besonderheiten im Ursprung oder
Verlauf der Herzkranzarterien, Friih-
geburtichkeit oder ein Kérpergewicht
von unter 2,5 Kilogramm, ferner das
Vorliegen eines groflen Loches in der
Kammerscheidewand (VSD) oder einer
Stenose (Enge) im linksseitigen Aus-
flusstrakt (LVOTO).

Allerdings  sollte die arterielle
Switch-OP bei der einfachen d-TGA
in den ersten zwei Lebenswochen er-
folgen, da die linke Herzkammer spiter
nicht mehr genug trainiert ist, um so-
fort gentigend Blutdruck fiir den Kor-
perkreislauf aufzubauen.

Nun kénnen Kinder und Erwachse-
ne mit dieser neueren Operationstech-
nik langfristig noch besser leben, Sport
treiben und arbeiten, als es Jahrzehnte

DIE LANGZEITERGEBNISSE DER ARTERIELLEN
SWITCH-OP BEI DER SOGENANNTEN ,,EINFACHEN*“

D-TGA SIND SEHR GUT.

nach der Vorhofumkehr méglich ist,
da die kriftige linke Herzkammer nun
auch lebenslang das Blut in den Kor-
perkreislauf pumpt. Aber auch hier
kann man sich, wenn auch sehr selten,
mehrere  potenzielle Schwachstellen
dieser Methode vorstellen: Zum einen
sind es mogliche spitere Stenosen der
eingenihten Herzkranzarterien und
zum anderen kann es in Einzelfillen
(zum Beispiel nach Lecompte-Mang-
ver) durch das ,Nach-vorne-Ziehen®
der Lungenschlagader zu einer dortigen
zugbedingten Engstelle kommen. Zu-
dem kénnen Aortenklappe und/oder
Pulmonalklappe iiber die Jahre Un-

dichtigkeiten entwickeln. Aus diesem

Grund sollten auch asymptomatische
sgesunde® Kinder nach erfolgreicher
arterieller Switch-OP  regelmiflig in
kinderkardiologischer ambulanter Be-
treuung bleiben und dann als Erwach-
sene in grofleren Abstinden einen fiir
Erwachsene mit angeborenem Herzfeh-
ler (EMAH) spezialisierten Kardiolo-
gen aufsuchen.

Die Langzeitergebnisse der arteri-
ellen Switch-OP bei der sogenannten
seinfachen® d-TGA (ohne VSD, ohne
LVOTO und ohne Aortenbogenprob-
lematik) sind sehr gut. Allerdings liegt
nicht in allen Fillen die ,einfache“
Form der TGA vor. Etwa ein Fiinftel
der Patienten haben eine Enge im links-

WORAUF IST BEI EMAHS MIT OPERIERTER D-TGA ZU ACHTEN?

Folgende Probleme sollten die betreuenden Arzte (Hausarzt plus EMAH-

Kardiologe) im Blick haben:

a. Bei Vorhofumkehr-OP:

« rechter Ventrikel als Systemventrikel versagt schneller

e Trikuspidalinsuffizienz kann entstehen

e pulmonaler Hypertonus
e Sinusbradykardie/Vorhofdysrhythmie

« Einflussstauung durch Bafflestenosen (Baffle = Umlenkblende)

» Zyanose (Blaufarbung) durch Baffleleaks

b. Bei arterieller Switch-OP

Hier sind folgende Probleme deutlich seltener, aber moglich:
« Aorten- oder Pulmonalstenosen (auch PA-Stamm + Bifurkation)
Koronarvarianten, -stenosen, Kinking, undichte Herzklappen

LVOTO: Einengung (Obstruktion) des Ausflusstraktes des linken Ventrikels
PULMONALKLAPPENSTENOSE: Einengung der Lungenschlagaderklappe
TGA: Bei der Transposition der groRen Arterien kommt es zu einem Versorgungsengpass des Blutkreislaufs mit sauerstoffreichem Blut.

Unbehandelt fiihrt die TGA nach kurzer Zeit zum Tod des Neugeborenen.
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ventrikuliren Ausflusstrakt, zum Bei-
spiel in Form einer Pulmonalklappen-
stenose (LVOTO) oder ciner Engstelle
der Muskulatur unterhalb der Klappe.

Was kann man heute bei der
komplexen d-TGA machen?

Komplexe d-TGA: In knapp 30 Prozent
der Fille liegt zusitzlich zur d-TGA ein
Ventrikelseptumdefekt (VSD) vor. Von
diesen Fillen hat wiederum eine Unter-
gruppe von Patienten eine Verengung
des linksventrikuliren Ausflusstrakts
(LVOTO), die die Lungengefifle vor
einer zu hohen Durchblutung (soge-
nannter ,,Uberﬂutung“) schiitzt. Man
spricht in den Fillen, in denen neben
TGA auch VSD und LVOTO bestehen,
von ,komplexer TGA. Die betroffe-
nen Kinder sind initial weitgehend frei
von Zeichen der Herzinsufhizienz und
Lungeniiberflutung, der VSD sorgt fiir
ausreichend Durchmischung, sodass in
vielen Fillen im Vergleich zu d-TGA-
Patienten der ,einfachen Form® eine
relativ ausgewogene Kreislaufsituation
vorliegt.

Dafiir stellt die Untergruppe der
ykomplexen® TGA jedoch besondere
Anspriiche an die chirurgische Tech-
nik der Korrekturoperation. Neben der
arteriellen Switch-Operation miissen
auch der VSD verschlossen und die
Enge im linksventrikuliren Ausfluss-
trakt beseitigt werden. Wenn eine Enge
im Sinne einer LVOTO nach der Ope-
ration bestehen bleibt, fithrt dies lang-
fristig zu Wiederholungseingriffen oder
kann auch kurzfristig zu Herzversagen
und Kreislaufschock fiihren.

Wenn die Pulmonalklappe nicht gut
funktioniert, kann die arterielle Switch-

WIE SOLLTEN D-TGA-PATIENTEN IM ERWACHSENENALTER

VERSORGT SEIN?

 Der Hausarzt sollte mit dem Krankheitsbild und den méglichen Schwachstellen

zumindest theoretisch vertraut sein.

» Neben dem Hausarzt vor Ort ist ein EMAH-Kardiologe notwendig.

« Jahrlich: Blutdruckmessung, EKG, transkutane Sauerstoffsattigung, Echokardio-

graphie (bei Auffalligkeit auch haufiger)

« Alle zwei bis drei Jahre: Belastungsuntersuchung und Langzeit-EKG

« Bei Bedarf: MRT und/oder Koronar-CT und/oder Herzkatheter in spezialisiertem

EMAH-Zentrum

obere Hohlvene

Lungenvene

rechter
Vorhof

rechte
Pumpkammer

untere
Hohlvene

s

VSD - Verschluss
Resektion LVOTO
+

Pulmonalarterie Senni
ennin

Aorta

linker
Vorhof

Rastelli

REV

linke
Pumpkammer

Abbildung 7: Die verschiedenen ,Stationen“ des Herzens, an denen mit chirurgischen Mitteln

eine Korrektur der komplexen TGA moglich ist.

OP ebenfalls nicht in beschriebener
Form durchgefiithrt werden, da diese
Klappe ja spiter lebenslang als ,neue
Aortenklappe® funktionieren muss.
Hier sind wir mit der d-TGA-Ge-
schichte auch schon in der Gegenwart

angekommen. Je nach Beschaffenheit
von TGA, VSD und LVOTO kommen
heute vor allem die arterielle Switch-
Operation, die Rastelli-Operation, die
Nikaidoh-Operation und die Répara-
tion a I'Etage Ventriculaire, kurz REV,

DEXTRO-TRANSPOSITION DER GROSSEN ARTERIEN (D-TGA): Bei der kompletten Transposition der groBen Arterien (d-TGA) entspringt

die Pulmonalarterie aus dem linken, die Aorta aus dem rechten Ventrikel. Die betroffenen Neugeborenen kénnen nur tiberleben, wenn zusétz-

liche Shuntverbindungen auf Vorhof- und Ductusebene bestehen.

SHUNT: nattrliche oder kiinstliche Verbindung zwischen zwei normalerweise getrennten Blutkreisldufen
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VSD-Flicken

Abbildung 8: Bei der REV-Operation sind die Entfernung eines
Anteils des Kammerseptums sowie die direkte Verbindung
der Pulmonalarterie an den rechten Ventrikel entscheidend.

Aorta

Pulmonalarterie

Flicken zur Reparatur
des rechten Ventrikels

Aorta

Pulmonal-
arterie

VSD-Flicken

Verbindung

Abbildung 9: Wie bei der REV-Operation wird bei der Rastelli-Operation eine
Umleitung des Blutes durch den schrédg eingendhten VSD-Flicken erzielt. Die
Verbindung zwischen Pulmonalarterie und rechtem Ventrikel wird mit einer

zwischengeschalteten klappentragenden Prothese hergestellt.

DAS ZIEL IST DABEI IMMER DASSELBE:

DIE BEIDEN GROSSEN SCHLAGADERN SOLLEN
SCHLUSSENDLICH AUS DEN ,,RICHTIGEN*“ PUMP-
KAMMERN DAS BLUT ERHALTEN.

zum Einsatz. Wenn man sich das Herz
sausgefaltet” vorstellt und diesen Pfad,
den das Blut durch das Pumporgan
nimmt, in der Vorstellung entlang-
schreitet, dann besteht nahezu an jeder
Station die Maglichkeit, mit Umbau-
mafinahmen eine komplexe TGA zu
korrigieren: an der Station der Vorhofe,
der Ventrikel, der Region direkt unter-
halb der Auslassklappen aus den Vent-
rikeln sowie an der Station der groflen
Arterien (siche dazu Abbildung 7).

Das Ziel ist dabei immer dasselbe:
Die beiden groflen Schlagadern sol-
len schlussendlich aus den ,richtigen®
Blut
Die Scheidewinde des Herzens sollen

Pumpkammern das erhalten.
moglichst komplett geschlossen sein.
Zudem soll das Blut ohne Engstellen
mit moglichst wenig Energieaufwand
fir das Herz in die groflen Arterien
gelangen. Eine Ausnahme stellen die
Operationen an der Station der Vor-
hofe dar: Hier sind es auch nach der

Operation immer noch die ,falschen®
(von der Natur urspriinglich nicht da-
fur vorgesehenen) Pumpkammern, die
Blut in die jeweilige Schlagader trans-
portieren. Dadurch dass die Vorhofe
jedoch vertauscht wurden (sogenannte
Vorhofumkehr), gelangt schliefSlich das
hellrote, mit Sauerstoff angereicherte
Blut in die Aorta und das dunkle sauer-
stoffarme Blut in die Lungenschlagader.

Operationstechniken nach
Senning, Rastelli, Nikaidoh und Co.

Die
ken fiir komplexe TGA reichen von

verfiigbaren ~ Operationstechni-
Vorhofumkehr-Operationen (Senning,
Mustard) iiber intraventrikulire Um-

REV)

leitungsoperationen  (Rastelli,

TRIKUSPIDALINSUFFIZIENZ: Undichtigkeit der Trikuspidalklappe des Herzens, die wahrend der Auswurfphase (Systole) zu einem Rickfluss
von Blut aus der rechten Herzkammer in den rechten Vorhof und die Hohlvenen (Vena cava, grélSte Vene) fiihrt.

VENTRIKEL: Herzkammer
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obere Hohlvene

VSD-Flicken

untere Hohlvene

M Pulmonalarterie

Flicken zur Reparatur
des rechten Ventrikels

Abbildung 10: Die Nikaidoh-Operation verfolgt das Ziel einer méglichst geraden und kurzen
Verbindung zwischen linkem Ventrikel und Aorta.

hin zu Operationen auf Konus-Ebene
(Nikaidoh) und Operationen auf Ebe-
ne der groflen Arterien (arterielle Um-
kehr-/Switch-Operation, ASO). Die
Fiille und der zeitlich bezogene Wandel
bei der Anwendung der Operationen
sowie die Seltenheit dieses angeborenen
Herzfehlers erschweren vergleichen-
de Studien zu Langzeitergebnissen der
Eingriffe an einzelnen herzchirurgi-
schen Zentren.

a) Rastelli und REV-Operation:

Die Abkiirzung REV stehe fiir die fran-
zosische  Bezeichnung ,Réparation 2
I’Etage Ventriculaire® und gibt damit
wieder, dass die Korrektur an der Stati-
on der Ventrikel (Kammern) erfolgt. Ein
Teil des Kammerseptums (Herzscheide-

wand) wird entfernt und das Blut mit-
tels VSD-Flicken aus der linken Herz-
kammer in die Aorta umgeleitet. Die
Pulmonalarterie wird in direkter Weise,
ohne Kunststoffmaterial oder kiinstli-
che Herzklappenprothese, an die rech-
te Pumpkammer angebracht und die
entstehende Liicke an dieser Stelle mit
einem Flicken zum Beispiel aus korper-

eigenem Herzbeutelgewebe versorgt. Im
Gegensatz zur Rastelli-Operation, der
Standardoperationsmethode der letzten
Jahrzehnte fiir die komplexe TGA, wird
die REV-Operation erst seit circa 20
Jahren routinemiflig durchgefiihr.

b) Nikaidoh-Operation:
Die nach dem Erstbeschreiber benann-
te ,Nikaidoh“-Operation verfolgt ein
ginzlich anderes Prinzip als die beiden
anderen zuvor beschriebenen Operatio-
nen. Ziel ist hier, auf eine Umleitung des
Blutes innerhalb der Pumpkammern zu
verzichten. Stattdessen wird in einem
aufwendigen operativen Vorgehen die
gesamte Aorta mit Basis, also mit Herz-
klappe und den Herzkranzarterien, he-
rausgeldst und Gber den VSD hinweg
verschoben. So entsteht eine gerade,
kurze Verbindung zwischen der linken
Pumpkammer und der Hauptschlag-
ader, wodurch langfristig das Wieder-
auftreten von Engstellen unterhalb der
Aortenklappe vermieden werden soll.
Neben dem VSD-Verschluss wird dhn-
lich wie bei der REV-Operation dann
meist die Pulmonalarterie direkt mit
dem rechten Ventrikel verbunden.
Aktuelle Studie:

ner Studie konnten wir 139 Patienten

Im Rahmen ei-

mit der seltenen Form der komplexen
TGA identifizieren, die an 15 verschie-
denen deutschen Zentren zwischen

SO ENTSTEHT EINE GERADE, KURZE VERBINDUNG
ZWISCHEN DER LINKEN PUMPKAMMER UND DER
HAUPTSCHLAGADER, WODURCH LANGFRISTIG DAS
WIEDERAUFTRETEN VON ENGSTELLEN UNTERHALB
DER AORTENKLAPPE VERMIEDEN WERDEN SOLL.

VSD: Der Ventrikelseptumdefekt ist eine Offnung in der Herzkammerwand (Herzscheidewand, Ventrikelseptumwand), die zu einer

Verbindung (Shunt) zwischen den Herzkammern fiihrt. GroRe Ventrikelseptumdefekte bewirken einen groRen Links-Rechts-Shunt und verur-

sachen Atemnot beim Futtern und geringes Wachstum in der Sduglingszeit.
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Zeitschiene der verschiedenen Operationsmethoden: Noch vor 40 Jahren bedeutete eine TGA ein sicheres Todesurteil. Dank des
medizinischen Fortschritts |dsst sich die angeborene Vertauschung der groRen Arterien heute gut korrigieren.

MULTIZENTRISCHE REGISTERSTUDIEN HELFEN,
SPATE ERGEBNISSE NACH OPERATIONEN IM KINDES-
ALTER STRUKTURIERT NACHZUVERFOLGEN UND

AUSZUWERTEN.

1968 und 2016 behandelt wurden
und im 2003 gegriindeten ,,Nationalen
Register fiir angeborene Herzfehler®
(www.kompetenznetz-ahf.de/wir/regis-
ter/) registriert worden waren. Durch
strukturiertes Einholen genauer Nach-
folgeinformationen in den betreuenden
Kliniken konnte eine knapp 90-pro-
zentige Vollstindigkeit der Nachbe-
obachtung erzielt werden. Die mitt-
lere Nachbeobachtungszeit lag bei 16
Jahren, zusammengenommen wurden
iber 1700 Patientenjahre betrachtet.
Das mittlere Alter bei Behandlung lag
bei 29 Monaten, 12 Prozent der Kinder
wurden im Neugeborenenalter operiert,

10

wihrend 42 Prozent im ersten Lebens-
jahr und 46 Prozent im Alter jenseits ei-
nes Jahres operiert worden waren.

Knapp die Hilfte der Patienten
waren mit der Rastelli-OP behandelt
worden, 15 Prozent mit Vorhofumkehr
(Mustard/Senning), 8 Prozent mit REV,
also Operation ohne Conduit, 9 Prozent
mit Nikaidoh sowie 20 Prozent mit der
arteriellen Switch-OP.

Das errechnete 30-Jahre-Gesamt-
tiberleben lag bei mehr als 80 Prozent.
Die sogenannte multivariate Risikofak-
toranalyse ergab: Weder Operations-
technik noch Anzahl der erneuten (Re-)
Operationen waren statistisch mit der

Langzeitsterblichkeit  verbunden, was
bedeutet, dass Re-Operationen bei Zu-
stand nach TGA-Operation mit hoher
Sicherheit fiir die Patienten durchgefiihre
wurden. Die Re-Operationsraten waren
insgesamt erwartungsgemifl hoch. So
waren nach 30 Jahren nur 17 Prozent
der Patienten ohne ecine zweite Opera-
tion und gut die Hilfte hatte sogar eine
dritte Operation bekommen.

Wir fanden einen Trend hin zu ei-
nem Uberlebensvorteil nach den ,jiin-
geren“ OP-Methoden Nikaidoh und
REV. Hierbei scheint die REV-Opera-
tion mit deutlich seltener und spiter
notwendig werdenden Re-Operatio-
nen im Bereich des rechten Herzens
der Nikaidoh-OP etwas iiberlegen zu
sein (64 Prozent nach im Mittel 2 Jah-
ren versus 20 Prozent nach im Mittel
12 Jahren).

Multizentrische Registerstudien hel-
fen, spite Ergebnisse nach Operationen
im Kindesalter strukturiert nachzuver-
folgen und auszuwerten. Re-Operatio-
nen bei Kindern und Erwachsenen nach
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einer d-TGA-Korrektur in frither Kind-
heit sind somit mit hoher Sicherheit
fur die Patienten und mit nachfolgend
guter Lebensqualicit durchfiihrbar. Die
fremdklappenfreie Operation (REV) bei
komplexer TGA zeigt vielversprechende
und anderen Verfahren wahrscheinlich
tiberlegene Ergebnisse.

Fazit:

* Bei der d-TGA tritt die Aorta aus der
linken und die Pulmonalarterie aus der
rechten Herzkammer hervor. Der Lun-
gen- und der Korperkreislauf sind nicht
in Serie, sondern parallel geschaltet.

e Dieses kann nicht iiberlebt werden,
wenn es nicht zur Mischung der beiden
getrennten Kreisliufe komme.

* In den 1960er-Jahren wurde die ope-
rative Vorhofumkehr entwickelt.

* Ftwa 20 Jahre spiter setzte sich die
anatomisch korrekte arterielle Switch-
Operation durch und wird bis heute
erfolgreich angewandt.

e Es gibt Ausnahmefille (,komplexe
TGA®), bei denen wegen LVOTO oder
Pulmonalklappenstenosen die arteriel-
le Switch-OP nicht moglich ist. Hier
kommen in den letzten 10 bis 15 Jahren
langsam entwickelte komplexe Operati-
onsverfahren zum Einsatz, die zum Ziel
haben, die linke Herzkammer als Pum-
porgan fir den Korperkreislauf sicher-
zustellen.

Die Mehrzahl der Kinder erreichen bei
gut reparierter d-TGA einen lang an-
haltenden sehr guten Gesundheitszu-
stand, der die normale Integration in
Schule und Sport erméglicht und so zu
einem guten psychischen, physischen
und sozialen Wohlbefinden beitrigt.
Es reicht aber grundsitzlich nicht
aus, die sogenannten ,,d-TGA-Kinder®
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ins Erwachsenenalter zu iiberfiihren.
Das moglichst unbeschwerte Leben
soll ja weitergehen und muss deshalb
regelmiflig und lebenslang medizi-
nisch von Experten begleitet werden.
Berufswahl, Sportverein, Schwanger-
schaft, Medikamenteneinnahme: Das
sind alles Themen, mit denen sich nach
den Kinderkardiologen spiter auch die
EMAH-Spezialisten auskennen.

PD Dr. med. Fabian Kari

arbeitet seit 2021 als stellvertretender Sekti-
onsleiter der Kinderherzchirurgie an der Klinik
fur Herz- und GefdRchirurgie am Universitats-
Herzzentrum Freiburg-Bad Krozingen der
Universitatsklinik Freiburg. Nach seiner Ausbil-
dung in Freiburg hatte sich der Herzchirurg
an der New Yorker Columbia University im
Rahmen eines Fellowship-Programms weiter
auf Kinderherzchirurgie spezialisiert. 2019
kehrte er zurtick und habilitierte sich.
Kontakt: fabian.alexander.kari@uniklinik-
freiburg.de
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leitet seit dem Jahr 2008 die Klinik fiir Angebo-
rene Herzfehler und Padiatrische Kardiologie
am Universitats-Herzzentrum Freiburg-Bad
Krozingen der Universitdtsklinik Freiburg. Zuvor
war sie als leitende Oberdarztin viele Jahre lang
im Deutschen Herzzentrum in Berlin tatig.
Kontakt: brigitte.stiller@uniklinik-freiburg.de

Zum Weiterlesen:

Kari, F. A. et al. (2019): Repair
of Complex Transposition of
Great Arteries: Up to 30 Years
of Follow-up. doi: 10.1016/j.
athoracsur.2019.09.059

Nahere Infos aus dem Leben
mit diesem Herzfehler finden
Sie in dem Portrit ,,Buchsta-
ben, die die Welt bedeuten*
iber die Hebamme Laura Sina-
ni und ihren herzkranken Sohn
Matteo (herzblatt 3.2020) so-
wie in der Rubrik ,Post von...,
in der Ralf Pittner, 54, seine
Lebensgeschichte erzahlt
(herzblatt 1.2022).

Die Facebook-Gruppe ,Trans-
position der groRen Arterien
(TGA)“ informiert und ver-
netzt mit Gleichgesinnten.
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