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Liste der in der Arbeit verwendeten fachspezifischen Abklrzungen:

AP-Shunt: aortopulmonaler Shunt

ASD: Vorhofseptumdefekt

ASS: Acetylsalicylsaure

AV: Aortenklappe

AV-Fistel: arteriovendse Fistel

AVS: Aortenklappenstenose

AVSD: kombinierter Vorhof-Ventrikelseptumdefekt
AW-OkkKluder: spezielles Verschlusssystem fur VVorhofseptumdefekte
BAP: Ballonangioplastie

BAS: Ballonatrioseptostomie

BVP: Ballonvalvuloplastie

CoA: Coarctation bzw. Aortenisthmusstenose
DI(R/L)V: double inlet (right/left) ventricle
DLZ: Durchleuchtungszeit

DO(R/L)V: double outlet (right/left) ventricle
HLH(S): hypoplastisches Linksherz (Syndrom)
IAA: unterbrochener Aortenbogen

IAF: intraatriale Fenestration

IVS: intaktes Ventrikelseptum

KG: Kdrpergewicht

LPOHV: links persistierende obere Hohlvene
LRS: Links-Rechts-Shunt

LV: linker Ventrikel

MGA: Malposition der groRen Arterien
MAPCA: major aortopulmonary collateral arteries
MiVS: Mitralklappenstenose

NBZ: Nachbehandlungszeit

NO: Stickstoff

(L/R)PA: (linke oder rechte) Pulmonalarterie
Pat: Pulmonalatresie

PFO: persistierendes Foramen ovale

PV: Pulmonalklappe



PVS: Pulmonalklappenstenose

RLS: Rechts-Links-Shunt

ROS: Verschlusssystem der Firma Rashkind

RV: rechter Ventrikel

RVOT: rechtsventrikularer Ausflusstrakt

SVES: supraventrikuldre Extrasystolen

TAPVC: total anomalous pulmonary venous connection
TCPC: totale cavopulmonale Anastomose (operativ angelegt)
TGA: Transposition der grof3en Arterien

TOK: transGsophagiale Kardiographie

TOF: Tetralogie nach Fallot

Trat: Trikuspidalatresie

UVH: univentrikuléres Herz

VCI: Vena cava inferior

VCS: Vena cava superior

VSD: Ventrikelseptumdefekt



»Ich erklére: Ich habe die vorgelegte Dissertation selbststdndig, ohne unerlaubte fremde Hilfe
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Grundsatze guter wissenschaftlicher Praxis, wie sie in der ,,Satzung der Justus-Liebig-
Universitdt GieBen zur Sicherung guter wissenschaftlicher Praxis“ niedergelegt sind,
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1.1. Einleitung

Von 1000 lebend geborenen Kindern leiden 8-10 an einem angeborenen Herz- bzw.
Gefalfehler.

Die interventionelle Behandlung dieser Kinder nimmt einen stdndig wachsenden Stellenwert
ein und bildet inzwischen, dank standiger Verbesserungen der zur Anwendung kommenden
Systeme und Techniken, eine immer haufiger genutzte, sichere und effektive Alternative und
Ergénzung zur chirurgischen Therapie.

Gegeniiber den chirurgischen Verfahren bietet die katheterinterventionelle Therapie den
Vorteil einer geringeren Belastung des kindlichen Organismus, beispielsweise durch
Narkotika oder Herz-Lungen-Maschine. Den Kindern bleiben eine Intubationsnarkose sowie
wiederholte Thorakotomien, Bluttransfusionen und ein langer Krankenhausaufenthalt erspart.
Die katheterinterventionelle Therapie ist somit haufig mit einem deutlich geringeren Risiko
behaftet, schlie3t aber gleichzeitig den operativen Weg nie aus.

Herzkatheterinterventionen kénnen sowohl palliativen als auch kurativen Ansatzes sein.

In den meisten Fallen ist eine Sedierung der Patienten ausreichend, wobei im
Kinderherzzentrum GieBen Ketamin (Ketanest) (1mg/kgKG) und Diazepam (0,02-
0,1mg/kgKG) oder Midazolam (Dormicum) (0,1mg/kgKG) je nach Bedarf repetitiv
verwendet werden.

Bei langer andauernden Untersuchungen wird die Sedierung heute haufig mittels Disoprivan
(Propofol) (2-4mg/kgKG/h) durchgefiihrt.

Als zusatzliches Lokalan&sthetikum findet Mepivacain (Meaverin, 0,1 %-ig) Verwendung.
Eine Allgemeinnarkose ist nur &uferst selten notwendig.

Alle Patienten werden wahrend der Behandlung mit 50-100 IE Heparin/kgKG antikoaguliert.
Nach dem Eingriff werden noch 300 IE /kgKG und Tag fir mindestens 24 Stunden gegeben.
Das Infektionsrisiko, z.B. im Sinne einer Endokarditis, wird durch eine prophylaktische
Antibiotikagabe gering gehalten.

Der Nachsorge dienen regelmaRige Termine zur Echokardiographie mit Farbdoppler, sowie
EKG, Kklinische Untersuchungen, Langzeit-Blutdruckkontrollen, sowie ROntgen-Thorax-
Aufnahmen beispielsweise zur Lagekontrolle bei implantierten Systemen.

Bei den meisten Krankheitsbildern steht heute eine der chirurgischen Therapie ebenburtige
katherterinterventionelle Behandlung zur Verfugung.

In einigen Fallen gilt die katheterinterventionelle Therapie heute bereits als Therapie der
Wahl, so beispielsweise bei der Behandlung von Pulmonalklappenstenosen (PVS).



In anderen Féllen ist zumindest eine palliative Behandlung durchfuhrbar, wobei z.B. durch
eine voribergehende Verbesserung der hamodynamischen Situation, dem kindlichen
Organismus die Mdglichkeit gegeben wird, sich zunéchst zu stabilisieren.

AnschlieBend kann der Patient dann, ohne erhéhtes Risiko, einer Operation zugefihrt werden.
GleichermaBen kann bei Kindern, die noch zu jung fir eine Operation sind, oder zum
fraglichen Zeitpunkt an einer Infektion leiden, mit Hilfe einer Katheterintervention, die Zeit
bis zur notwendigen Operation verlangert, bzw. die Dringlichkeit derselben herabgesetzt
werden.

Selbstverstandlich birgt auch jede Katheterintervention Risiken.

Folgende Komplikationen kdnnen auftreten:

- Blutungen, bis zur evtl. nétig werdenden Transfusion

- Infektionen

- Gefaldlasionen bis hin zu Rupturen

- Herzrhythmusstérungen, wie Brady-und Tachyarrhythmien

- Dislokationen des eingebrachten Materials

- neurologische Komplikationen durch Embolien

- thrombembolische Verschlisse der genutzten GefalRe

Die Komplikationsrate wird durch optimales Management gering gehalten, sowie durch

standig wachsende Erfahrung und stetige System-Verbesserungen kontinuierlich verringert.

Ziel dieser Arbeit ist es, die Maoglichkeiten der katheterinterventionellen Therapie
angeborener Herzfehler bei padiatrischen Patienten aufzuzeigen.

Die Vorteile, wie auch die Nachteile, sollen anhand von Nebenwirkungen, Komplikationen
und Risiken sowie dem Erfolg oder Milerfolg der einzelnen Interventionen erfasst,
dokumentiert und diskutiert werden.

Zu diesem Zweck wurden alle Herzkatheterinterventionen, die innerhalb des Zeitraumes vom
01.01.1996 bis zum 31.12.1998 durchgefiihrt wurden retrospektiv erfasst. Jeweils geordnet
nach erfahrener Behandlung, zugrunde liegendem Herzfehler, Alter der Patienten, sowie pra-
oder postoperativer Therapie, wurden alle Eingriffe im Hinblick auf den direkten und

langerfristigen Therapieerfolg, aufgetretene Komplikationen und den Verlauf ausgewertet.



1.2. Historischer Uberblick: Katheterinterventionelle Kardiologie

Bis in die 20er Jahre unseres Jahrhunderts galt das menschliche Herz auch in der Medizin als
»unantastbar*.

1929 wagte es W. Forlmann, ein spaterer Chirurg und Urologe, im Selbstversuch erstmals
mit einem Katheter den rechten VVorhof zu sondieren.

Die Befiirchtung letaler Konsequenzen hatte derartige Eingriffe am Herzen bis zu diesem
Zeitpunkt verhindert. [154]

Bis heute gilt Forimann als einer der Pioniere auf dem Gebiet der katheterinterventionellen
Medizin.

Doch sollte es bis 1956 dauern, ehe dieser revolutionére Schritt als solcher anerkannt wurde
und W. ForBmann zusammen mit A. Cournand und D. Richards, welche Serienmessungen
von Druckverhéltnissen und O2-Konzentrationen im rechten Herzen vorgenommen hatten,
den Nobelpreis verliehen bekamen. [154/114]

1941 fiihrten A. Cournand und D. Richards eine erste Herzkatheteruntersuchung am Patienten
durch. [125]

1945 leiteten Lenegre und Maurince das erste endokardiale EKG ab und zwei Jahre spater
unternahmen Dexter et al kathetergestutzte Untersuchungen der Lungenkapillaren. [114]
Gleichzeitige Fortschritte im radiologischen Bereich ermdglichten ab 1950 die
Dokumentation der vorgenommenen Untersuchungen auf Filmbandern.

C.T. Dotter, ein Radiologe aus Oregon, Portland, entwickelte 1951 den ersten mit Ballon
ausgestatteten Angiographiekatheter. [114]

Ebenfalls zu dieser Zeit begann man auch das linke Herz mittels Katheter zu erforschen.
Einige Versuche wurden unternommen, das linke Herz tber den rechten Ventrikel und das
Septum zu erreichen, bis Zimmermann et al 1950 erstmals U(ber eine retrograde
Katheterisierung des linken Herzens berichteten. [114]

Im Jahre 1953 gelang es der Arbeitsgruppe um S.I. Seldinger, mit der Einfihrung eines
elastischen Fuhrungsdrahtes, dieses Verfahren wesentlich zu vereinfachen. [114]

Die nédchste Hirde stellte die adaquate Darstellung der Koronarien dar. SchlieBlich gelang es
dem Kinderkardiologen F.M. Sones zunéchst unbeabsichtigt, bei einem Patienten die rechte
Koronararterie zu sondieren und darzustellen.

Er nutzte dieses Versehen und entwickelte einen speziell geformten Koronarangiographie-
Katheter, bei welchem der Draht eine entsprechende Kurve beschreibt. Dieser blieb bis 1967
Standard. [114]



M.P. Judkins entwickelte spater den bis heute verwendeten Judkins-Katheter [92], der in der
Form, je nachdem, ob die linke oder die rechte Koronararterie sondiert werden soll, ein ,,L*
oder ein lang gezogenes ,,J* beschreibt.

Dies ermdglichte die selektive Sondierung und Darstellung der beiden Koronararterien.

Die Entwicklung weiterer und verbesserter Systeme wird bis heute fortgesetzt.

Die Geschichte der interventionellen Therapie begann erst im Jahre 1963, als C.T. Dotter
beim Einfuhren eines Katheters in die A. iliaca, in der Absicht ein abdominales Aortogramm
durchzufiihren, ungewollt einen Patienten von einer Stenose befreite. [114/158]

Dotter erkannte die therapeutische Bedeutung dieses Vorfalls und entwickelte daraufhin den
ersten Ballonkatheter zu Dilatationszwecken.

Bereits ein Jahr spéter fihrte er zusammen mit Judkins die erste Ballondilatation einer
Stenose der A. poplitea durch. In Deutschland wurde diese Methode 1967 von W. Porstmann
und Wierny aufgegriffen und fand daraufhin in Europa weite Verbreitung. [114]

Einen weiteren Fortschritt brachte der 1976 von A. R. Grintzig entwickelte Ballonkatheter,
speziell fur die Behandlung von Koronarstenosen. 1977 wurde dieser von ihm erstmals
erfolgreich an einem Patienten eingesetzt. [125]

Im Jahr 1966 gelang W. Rashkind, einem Herzchirurgen, die erste atriale Septostomie mittels
Ballonkatheterisierung (BAS) tber die Beinvene.

1967 hatte W. Porstman, ein Kardiologe, erstmals Erfolg damit, einen PDA bei einem
Erwachsenen katheterinterventionell zu verschliel3en. [125]

1982 hatten J. Lock und J. Kan mit einer ersten Klappendilatation einer Pulmonalklappe (PV)
Erfolg. [85/128/158] Heute ist die Ballonvalvuloplastie (BVP) bei Pulmonalklappenstenosen
das Verfahren der Wahl. [135]

Lababidi et al dilatierten 1983 erstmals eine Aortenklappenstenose (AVS) [114/92].

Im gleichen Jahr dilatierten Singer et al erstmals erfolgreich eine Aortenisthmusstenose
(CoA).

Die erste katheterinterventionelle Eréffnung einer Pulmonalatresie (Pat) glickte 1991 der
Arbeitsgruppe um Quereshi. [134]

Eine der letzten Entwicklungen bilden Stents, die Uber Katheter appliziert und im GefaR auf
die gewiinschte Grolie aufgedehnt werden kdnnen. Dotter hatte bereits 1969 die Idee zu einem
dauerhaft in ein Gefal einzubringenden expandierbaren System und begann mit

experimentellen Studien. Klinische Studien begannen in den 80ern. [157]



Benson et al waren 1991 die ersten, die eine interventionelle Stentimplantation, zundchst am
Schwein, durchfiihrten. [96] Stents wurden anfénglich vor allem bei Coronararterienstenosen
und somit bei Erwachsenen eingesetzt. [155] O"Laughlin und Mullins erweiterten diesen
Eingriff spater auf die Anwendung in menschlichen Pulmonalarterien. [96]

1992 fihrten Gibbs et al erstmalig und erfolgreich ein Ductus-Stenting durch. 1994 wurde

dies von Rosenthal et al wiederholt. [157]

Die Anfange der interventionellen Kathetertherapie bei Kindern finden sich mit W.J.
Rashkind und W.W. Miller im Jahre 1966.

Mit ihrem damals revolutionédren und gleichzeitig lebensrettenden Eingriff, einer Aufdehnung
des Foramen ovale bei einem Kind mit einer Transposition der grofRen Arterien (TGA),
veranderten sie die therapeutischen Mdglichkeiten und verbesserten die Uberlebenschancen
der betroffenen Kinder schlagartig. [154/119]

Mit dem Fortschreiten der katheterinterventionellen Therapie bei Erwachsenen nahmen in den
folgenden Jahren auch die Eingriffe bei Kindern zu.

Klappen- und GefaRdilatationen, sowie auch Erweiterungen operativ hergestellter
GeféaRverbindungen, wurden moglich.

Wie oben bereits erwéhnt, verschloss W. Porstmann 1967 erstmals bei einem Erwachsenen
einen persistierenden Ductus arteriosus botalli (PDA). Die GrolRe des dafiir bendtigten
Einfihrungsbesteckes limitierte die Anwendung allerdings fir die Dauer von mehr als einem
Jahrzehnt auf erwachsene Patienten.

1976 bzw. 1977 beschrieben King et al sowie Rashkind et al die ersten Atrium-Septum-
Defekt-(ASD)-Verschlusse mittels Schirmchensystemen.

1979 gelang Rashkind dann der erste Ductusverschluss bei einem 3,5 kg schweren Saugling.
Seit 1984 werden aortopulmonale Kollaterale, sowie heute ebenfalls verschiedene andere
kleinere GefaRe, mit Metall-Spiralen (Coils) und Schirmchen (Okkludern) verschlossen.

Auch operativ angelegte und spéater nicht mehr benétigte Shunts sind dieser Methode heute

zuganglich.

Die Entwicklung immer ausgekliigelter Systeme, sowie die standige Erweiterung der
Einsatzgebiete und Indikationen fur die katheterinterventionelle Therapie, lasst auch in
Zukunft  eine  standige  Ausweitung der heute  routinemélig  angewandten

Katheterinterventionen, vor allem im therapeutischen Bereich, erwarten.



1.3. Systematik angeborener Herzfehler

Die Vielzahl angeborener Herzfehler kann man in vier Hauptgruppen einteilen, von denen

viele einer katheterinterventionellen Therapie zuganglich sind.

1)Obstruktionen des linken Herzens

2)Obstruktionen des rechten Herzens
3)Shuntvitien

4)komplexe Vitien

Zu 1) Obstruktionen des linken Herzens

Bei den Obstruktionen des linken Herzens handelt es sich um primér azyanotische Herzfehler,
wobei  Obstruktionen im Bereich des EinfluBtraktes (Mitralklappenstenose) von
Obstruktionen im AusflulRbereich des linken Ventrikels (Aortenklappenstenose) unterschieden
werden. Des Weiteren sind  Obstruktionen im  Verlauf des Aortenbogens
(Aortenisthmusstenose) zu nennen. Eine Aortenklappenatresie kommt im Zusammenhang mit
einem hypoplastischen Linksherz-Syndrom (HLHS) vor. Eine hypertrophe Kardiomyopathie
kann ebenfalls zu einer Einengung des Ausflusstraktes fuhren.

Man unterteilt die Klappenstenosen in supravalvulére, valvuldre und subvalvulére, je nach
Lokalisation der Stenose. Valvuldre Stenosen haben ihre Ursache meist in einer bicuspiden
oder monocuspiden Klappenanlage. Das klinische Bild wird durch den Schweregrad der
Einengung, sowie durch weitere assoziierte Herzfehler oder Begleiterkrankungen bestimmt.
Héufige Herzfehler des linksventrikularen Ausflusstraktes sind beispielsweise die valvulare
Aortenstenose des Kindes, die kritische valvuldare Aortenstenose des Sauglings, die isolierte
Aortenisthmusstenose im Kindesalter, die kritische Aortenisthmusstenose bei Neugeborenen
und Sauglingen sowie der unterbrochene Aortenbogen.

Bis auf den unterbrochenen Aortenbogen kénnen alle diese Einengungen heute (ber eine
perkutane Ballondilatation behandelt werden. Je nach vorliegenden anatomischen

Gegebenheiten ist der Erfolg dabei unterschiedlich.

Zu 2) Obstruktionen des rechten Herzens

Im Bereich des Einflusstraktes kommen die Trikuspidalklappenstenose, die Trikuspidalatresie
(Trat) und die Ebstein Anomalie vor. Bei einer Ebstein Anomalie kommt es je nach
Schweregrad zu einem Rechts-Links-Shunt (RLS) tber einen Vorhofseptumdefekt (ASD).



Das Ausmal} des RLS wird wiederum im Wesentlichen von der GrofRe des funktionellen
rechten Ventrikel (RV) bestimmt. Bei einer Trikuspidalatresie hdngt das Ausmal} der Hypoxie
und Zyanose von der Lungenperfusion und der Position der grolRen Arterien ab.

Im Ausflussbereich des rechten Ventrikels bildet die Pulmonalklappenstenose oder -atresie
das anatomische Korrelat fur eine Obstruktion. Die Pulmonalklappenatresie tritt haufig in
Kombination mit einem VSD auf. Sowohl operativ, als auch katheterinterventionell stellt
dieser Herzfehler noch immer eine Herausforderung dar. Bei intaktem Ventrikelseptum
uberwiegt die isolierte Form der Pulmonalklappenstenose. Die subvalvulare Form tritt haufig
im Zusammenhang mit der Fallot-Tetralogie und der L-TGA auf, dann in Kombination mit
einem Ventrikel-Septum-Defekt (VSD). Pulmonalklappenstenosen machen Y% aller
kardiovaskuldaren Fehlbildungen aus. Die klinische Symptomatik bei Patienten mit kritischer
Pulmonalklappenstenose besteht infolge einer verminderten Lungendurchblutung u.a. aus
Zyanose und Dyspnoe. Sie héngt stark vom Vorhandensein einer Rechts-Links-Verbindung,
also eines VSD’s, ASD’s oder PDA’s ab. Die katheterinterventionelle Therapie gilt bei der
valvuldren Pulmonalstenose heute als Therapie der Wahl. Bei kritischer PVS & intaktem
Ventrikelseptum (IVS), sowie bei Trikuspidalatresie kann eine BAS die Situation der Kinder
verbessern und somit ein Uberleben bis zur angestrebten Operation erméglichen.

Haufig assoziierte Herz- wund GefaRfehlbildungen, wie eine Hypoplasie des
Lungengefalisystems, eine Transposition der groRen Arterien oder ein univentrikuléres Herz

(UVH), kénnen die Prognose im Einzelfall verschlechtern.

Zu 3) Shuntvitien

Bei Shuntvitien handelt es sich entweder um septale Defekte (ASD, VSD, AVSD) oder um
vaskulare Fehlverbindungen (PDA, aortopulmonales Fenster, arterio-vendse (AV)-Fistel), die
zu einem Kurzschluss zwischen Lungen-und Systemkreislauf fiihren. Meist entsteht, aufgrund
des hoheren systemischen Druckes, bzw. in Abhéngigkeit der systemischen und
pulmonalarteriellen Widerstdnde sowie der Compliance des rechten Ventrikels, ein Links-
Rechts-Shunt (LRS). Das vermehrte Volumen im pulmonalen Kreislauf bewirkt primér eine
Volumenbelastung der betroffenen Herzkammern. Sekundér, kann sich ein pulmonaler
Hochdruck entwickeln, wodurch die Entstehung einer Hypertrophie des rechten Ventrikels
begunstigt wird. Daher gilt es, die betroffenen Kinder moéglichst frihzeitig einer adédquaten
Behandlung zuzufiihren. Vorhofseptumdefekte werden nach ihrer Topographie eingeteilt.

Bei dem seltenen Sinus-Venosus-Defekt handelt es sich um einen ,,hochsitzenden* Defekt. Er

liegt zwischen der Einmundung der oberen Hohlvene und dem Foramen ovale, im hinteren,



oberen Anteil des Septums. Der Ostium-primum-Defekt (ASD 1) ist ein atrioventrikul&rer
Defekt. Das persistierende Foramen ovale (PFO) entsteht, wenn postnatal keine vollstandige
Verwachsung zwischen Septum primum und Septum secundum geschieht.

Den haufigsten VVorhofseptumdefekt stellt der Ostium secundum Defekt (ASD II) dar.

Er ist definiert als ein im mittleren Teil des Septums lokalisierter Defekt. Therapeutisch
besteht die Mdglichkeit des kathetervermittelten Schirmverschlusses. Dieser ist allerdings nur
beim ASD Il und beim PFO mdglich.

Der persistierende Ductus arteriosus botalli stellt eine residuelle GeféalRverbindung zwischen
Aorta und Arteria pulmonalis aus dem embryonalen Kreislauf dar. Normalerweise verschlief3t
er sich innerhalb der ersten 48 Stunden nach der Geburt. Das Offenbleiben eines Ductus ist
bei Frihgeborenen haufig und kann deren klinische Situation zusétzlich komplizieren. Ein
grofRer Shunt Uber den Ductus kann die zerebrale Durchblutung, sowie die Durchblutung
anderer Organe herabsetzen. Gelegentlich kann ein groRBer Shunt auch zur Herzinsuffizienz
fihren. Des Weiteren besteht bei persistierendem Ductus ein erhdhtes Endokarditisrisiko,

welches den interventionellen oder chirurgischen Verschluss rechtfertigt.

Zu 4) Komplexe kardiovaskuldre Fehlbildungen mit Ursprungsanomalien der groRRen

Avrterien

Hierzu gehdren die Transposition der grof3en Arterien, die Malposition der groRen Arterien
(MGA), der Truncus arteriosus communis und das univentrikulére Herz .

Am héaufigsten ist die komplette TGA. Aorta und Arteria pulmonalis nehmen ihren Ursprung
aus den ihnen morphologisch nicht zugehdrigen Ventrikeln (ventriculoarterielle Diskordanz).
Pulmonal- und Systemkreislauf sind parallel, und nicht, wie es physiologisch wére, in Serie
geschaltet. Ein Uberleben ist nur durch Vorhandensein einer Querverbindung, wie eines
offenen Ductus arteriosus, eines Vorhof- oder Ventrikelseptumdefektes mdglich. Es existiert
auch eine angeborene korrigierte Form, bei welcher eine Ventrikelinversion besteht, so dass
der rechte Ventrikel aus dem linken Atrium versorgt wird. In diesen Fallen gleicht eine
atrioventrikulére Diskordanz die ventrikuloarterielle Diskordanz aus.

Bei einer MGA herrscht ventrikuloarterielle Konkordanz, nur die anatomische Lagebeziehung
der beiden grolRen Arterien ist gestort. Auch hier werden wieder zwei Formen unterteilt, eine
atrioventrikul&r konkordante und eine atrioventrikulér diskordante Form.

Geht die anatomische Lageabweichung soweit, dass beide Arterien zu mehr als 50 % aus

einem Ventrikel entspringen, so spricht man von einem DOV (engl. = double outlet



ventricle). Die zweite Kammer hat in diesem Fall nur Gber einen eventuell vorhandenen VSD
eine Abflumaoglichkeit. Meist ist sie nur rudimentér angelegt.

Die groRBen Arterien kénnen sowohl aus dem linken (DOLV), als auch aus dem rechten
(DORV) Ventrikel entspringen. Der eigentliche singuléare Ventrikel (DIV, engl. = double inlet
ventricle) zeichnet sich durch ein nicht vorhandenes Ventrikelseptum aus, so dass nur eine
grolRe, Mischblut enthaltende Kammer vorhanden ist, in welche beide VVorhéfe einmiinden.
Hierbei spricht man auch von einem univentrikularen Herzen, viele komplexe
Malformationen weisen diese Gemeinsamkeit eines singularen Ventrikels auf.

Bei einer D-TGA gilt heute die arterielle Switch-Operation als Therapie der Wahl. Eine
Durchmischung des Blutes der primdr zyanotischen Neugeborenen wird durch eine
Ballonatrioseptostomie gewaéhrleistet. Diese Notfallmalnahme hilft, zusammen mit der
Zufuhr von Prostaglandinen, die Patienten bis zur Operation zu stabilisieren.

Bei der korrigierten Form der TGA mit Pulmonalklappenstenose kann eine BVP die
Lungenperfusion verbessern.

Beim hypoplastischen Linksherz Syndrom besteht ein stark unterentwickelter linker
Ventrikel, atretische oder hochgradig stenotische Aorten- und Mitralklappen, sowie eine
ebenfalls hypoplastische Aorta ascendens und ein hypoplastisscher Aortenbogen. Der
systemische BlutfluBR kann nur tiber einen PDA gewahrleistet werden.

Bei diesen Patienten kommt es typischerweise Stunden bis Tage nach der Geburt, mit dem
physiologischen Verschluss des PDA zu einem relativ rasch eintretenden kardiovaskuléren
Kollaps. Dieser ist akut nur durch das Offenhalten des Ductus durch Prostaglandingabe oder
eine Herzkatheterintervention, genauer eine BAS, zu verhindern. Diese palliative MalRnahme
ermdglicht auch hier den Kindern das Uberleben bis zu einer Operation.

Bei der Fallot’schen Tetralogie (TOF) handelt es sich um einen weiteren komplexen
Herzfehler, bestehend aus einem VSD, einer Obstruktion des rechtsventrikuléaren
AusfluBtraktes (valvular und subvalvuldr) und einer daraus resultierenden rechtsventrikularen
Hypertrophie. Dieser Herzfehler flhrt zu periodisch auftretenden Zyanoseanfallen, welche fr
dieses Krankheitsbild charakteristisch sind. Die operativen Mdglichkeiten weisen exzellente
Ergebnisse auf, eine Ballondilatation der Pulmonalklappe wird gelegentlich zur VVerbesserung
des Lungendurchflusses und damit auch des GefaBwachstums der Pulmonalarterien

vorgenommen.



1.4. Moglichkeiten herzkatheterinterventioneller Behandlungen

In den letzten Jahren hat sich das Indikationsspektrum fiir herzkathetervermittelte Therapien
in der P&diatrie standig erweitert. Einige der im Folgenden dargestellten Verfahren werden
bereits als Therapie der Wahl angesehen, bei anderen sind noch Langzeitstudien abzuwarten.
Dank der Verbesserungen der Systeme, durch Verkleinerung oder Erleichterungen der
Handhabung, ist es heute mdglich, eine noch immer wachsende Anzahl von angeborenen oder
erworbenen Herzfehlern, sowie auch Probleme nach Operationen, herzkatheterinterventionell
anzugehen.

Einige Verfahren fuhren zu einer vollstandigen ,,Heilung®, sind also kurativ, andere sind von
vornherein als palliative Mallnahme anzusehen, mit deren Hilfe es den Patienten

beispielsweise ermdglicht wird, das fiir eine Operation optimale Alter zu erreichen.

Therapie von Klappenstenosen / Ballonvalvuloplastie (BVP):
1) BVP der Pulmonalklappenstenose (PVS)

Eine Valvulotomie mittels Ballonkatheter wurde erstmals 1979 von Semb

und Kollegen beschrieben, die erste Ballonvalvuloplastie einer PVS geht auf J.S. Kan 1982
zuruck. [85,128]. Als Indikationen gelten heute ein Druckgradient tber der stenotischen
Klappe von tber 50 mmHg (echokardiographische Dopplermessung), sowie die kritische
PVS, unabhéngig vom Gradienten. Fraglich ist die Indikation bei einer dysplastischen

Pulmonalklappe, bei welcher die Dilatationsergebnisse unbefriedigend sind.

Laut H.D.Allen [4] scheint auch bei Kindern mit komplexen Pulmonalklappenstenosen, d.h.

im Rahmen anderer assoziierter Herzfehler, eine BVP sinnvoll.

Bei zyanotischen Herzfehlern bildet die BVP eine effektive Methode zur Verbesserung der

Oxygenierung und Induktion des Wachstums der Pulmonalarterien.

Als Kontraindikation flr die BVP wird die infundibuldre PVS angesehen.

2) BVP der Aortenklappenstenose (AVS)

Lababidi et al waren die Ersten, die 1983 eine BVP einer Aortenstenose durchfiihrten. [92]
Als Indikation gilt heute ein Druckgradient der stenotischen Klappe von uber 70 mmHg
(echokardiografische Dopplermessung). Bei gleichzeitig vorhandenen Ischdmiezeichen im

EKG ist der Gradient zur Indikationsstellung nicht relevant. [136]
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Kontraindiziert bzw. wenig effektiv ist die Behandlung bei vorbestehender signifikanter
Aortenklappeninsuffizienz, bei supravalvularer AVS, bei fibromuskuldrer Subaortenstenose
und subaortaler Obstruktion bei hypertropher Kardiomyopathie.[135] Als Komplikation ist

vor allem die postinterventionelle Klappeninsuffizienz zu nennen.

3) BVP von Mitralstenosen

Die Indikation besteht Uberwiegend im Erwachsenenalter. Es handelt sich um eine, bei
kongenitaler Mitralstenose auch im Kindesalter mogliche, technisch aber schwierigere
Methode. Aufgrund der Seltenheit einer Mitralstenose im pédiatrischen Patientengut in
Deutschland bzw. allen Industriestaaten, wird diese Indikation im Rahmen der vorliegenden

Arbeit nicht evaluiert.

Therapie von Geféalstenosen / Ballonangioplastie (BAP)

Die Indikation zur BAP kann sich bei Stenosen verschiedenster Gefalle ergeben. Im
padiatrischen Bereich sind dies insbesondere Stenosen der beiden groRen Arterien, der
Pulmonalarterienaste, der groBen und kleinen Venen und der physiologischen oder

chirurgisch angelegten Shuntverbindungen.

1) BAP der Koarktation der Aorta (CoA)

Die Durchflhrbarkeit der transkutanen Ballonangioplastie bei Aortenistmusstenosen bewiesen
Sos et al 1979. Als einer der ersten Anwender gilt wiederum Lababidi, der seine Erfahrungen
von 1982-84, nach einer Studie mit 27 Patienten, publizierte. [94]

Als Indikationen zur BAP einer CoA gelten die systemische Hypertension, ein Druckgradient
Uber der Stenose von Uber 20 mmHg, eine extreme Stenose mit vielen Kollateralen , sowie

das linksventrikuldre Versagen.

Als wichtige Komplikationen seien die Bildung von Aneurysmen und Geféal3lasionen genannt.

2) BAP von Pulmonalarterienaststenosen (PAST’s)

Die Indikationen zur Dilatation von Pulmonalarterienaststenosen beruhen auf der Klinik
dieses Krankheitsbildes, mit folgenden Symptomen:

- rechtsventrikularer Hochdruck

11



- progrediente Pulmonalklappeninsuffizienz

- herabgesetzter pulmonaler Blutfluss

Die chirurgische Therapie gestaltet sich, aufgrund der anatomischen Gegebenheiten, héaufig
extrem schwierig, weswegen die BAP eine oft genutzte Therapieoption darstellt.

Die BAP wird inzwischen haufig durch eine Stent-Implantation erweitert bzw. ergénzt, da die
PAST’s bei alleiniger BAP héufig zu Rezidiven neigen. [4]

Als Komplikation sind vor allem die Dislokation des eingebrachten Stents, sowie, bei
alleiniger BAP, die Restenosierung anzufihren.

Der Erfolg ist definiert als 50 %-ige Stenosenaufweitung und 20 %-ige Drucksenkung im
rechten Ventrikel. [4]

3) BAP von vendsen Stenosen

Auch die BAP systemischer vendser Stenosen, mit oder ohne Stent-Implantation, hat sich als
praktikable und effektive Methode herausgestellt.
Die Erfahrungen mit pulmonalvendsen Stenosen sind dagegen nicht Erfolg versprechend.

[135] Es kommt regelmélig zu Restenosen.

4) BAP aortopulmonaler Shuntverbindungen

Sowohl kinstlich geschaffene, wie z.B. ein Blalock-Taussig-Shunt, als auch physiologische
Shuntverbindungen zwischen dem vendsen und arteriellen System, wie der persistierende

Ductus arteriosus, stellen Indikationen fiir eine BAP dar.

Die BAP des PDA wird heute hdaufig durch eine Stentimplantation ersetzt, die Indikationen
sind dieselben und werden an entsprechender Stelle aufgefihrt.

Zusammenfassend gilt heute eine BAP als indiziert bei Re-Koarktationen verschiedener
Geféle, systemischen Venenstenosen und pulmonalarteriellen Stenosen.

Im Einzelfall indiziert und effizient, jedoch nach offiziellen Empfehlungen nicht mit
Ubereinstimmend positiver Bewertung, gelten die Ballonangioplastie stenotischer

aortopulmonaler Shunts, nativer Aortenisthmusstenosen und des PDA.

Therapie von Shuntvitien:
1) Perkutaner ASD-Verschluss

Nachdem es King et al 1976 erstmals gelang, einen ASD mit einem Doppelschirm-System zu

verschlieBen, etablierte sich das Verfahren rasch.
Bei rund 7 % aller angeborenen Herzfehler handelt es sich um einen ASD, meist
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vom Secundum-Typ.

Im Uniklinikum GielRen fand, von 1996 bis einschlieBlich 1998, das selbst zentrierende
Doppel-Discus-System der Firma Angel-Wings der Firma Microvena Verwendung.

Die Indikation zum Verschluss ergab sich bei Patienten mit ASD Il oder PFO und folgenden
Kriterien:

- ASD-Diameter bis zu 20mm

- ausreichend Gewebe in unmittelbarer Defektumgebung (5mm)

- Links-Rechts-Shunt

- vorhandener R-L-Shunt mit Hypoxamie

- gefensterter Fontan-Tunnel

Als Kontraindikationen gelten:

- Sinus venosus ASD

-ASD |

Zu nennende Komplikationen sind die Dislokation des eingebrachten Systems, ein Restshunt,
thrombotische Auflagerungen auf dem Okkluder, sowie die Arrosion des Herzens durch die

Schirme.

2) Perkutaner VSD-Verschluss

Mit diesem Verfahren ist es méglich sowohl muskulére, als auch

membrandse VSD’s zu verschlie3en.

Zur Verfugung stehen das Doppelschirm-System von Rashkind, das

Clamshell-System und Scheibensysteme.

In der GielRener Kinderkardiologie wurde das Verfahren erst im Anschluss an den von mir

analysierten Zeitraum angewendet.

3) Perkutaner PDA-Verschluss

Erstmals wurde ein perkutaner Ductusverschluss von Porstmann im Jahre 1967 mit lvalon-
Plugs durchgefihrt.

1979 wurde das System von Rashkind durch die Entwicklung eines hakenférmigen
Schirmverschlusses verbessert.

Spéter wurde daraus ein nicht langer hakenférmiger Doppelschirm entwickelt, der bis zum
Jahr 1999 Verwendung fand. Er war in zwei GréRen erhdltlich, in 12 und 17 mm.

Seit 1992 ermoglichen sogenannte Coils, Spiralsysteme aus rostfreiem Stahl, einen relativ
unkomplizierten, effektiven und kostengunstigen Verschluss.
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Coils sind mit Dacron-Fasern ausgestattet, welche eine hohe Thrombogenitat aufweisen, mit

deren Hilfe es, 5-10 Minuten nach Implantation, zum Verschluss kommt.

Indikationen:

- symptomatische Patienten mit PDA

- asymptomatische Patienten mit kontinuierlichem Geréusch

- asymptomatische Patienten mit echokardiographisch gestellter Indikation (= sog. ,.stiller
Ductus®)

Eine Kontraindikation besteht bei einem PDA mit zusétzlicher irreversibler, obstruktiver

Lungengefalikrankheit und Shuntumkehr.

Mit Hilfe von Coils sind, abgesehen von kleinen PDA’s, auch andere Gefalie, wie aorto-

pulmonale Kollateralen, chirurgisch hergestellte Verbindungen, arteriovendse Fisteln und

veno-vendse Konnektionen der Embolisation zuganglich.

Therapie komplexer Herzfehler:

Perkutane kiinstliche Er6ffnung des VVorhofseptums

Ballonatrioseptostomie (BAS)

Dieses Verfahren stellt eine seit 1966 angewendete palliative Malinahme dar. Sie kommt fiir
folgende zyanotische Vitien in Betracht:

-TGA

-TAPVC ohne ASD

-Tricuspidalatresie ohne ASD

-Mitralatresie

-Pulmonalatresie ohne VSD

-HLHS

Durch die kinstlich hergestellte Verbindung zwischen den beiden Vorhdfen wird die
Sauerstoffsattigung bzw. die Herz-Kreislauffunktion der Kinder soweit verbessert, dass das
Uberleben bis zu einer korrigierenden oder palliativen Operation gewahrleistet ist.

Eventuell auftretende Komplikationen sind Rhythmusstérungen, Perforationen und akute
Kreislaufinstabilitat.

Als relative Kontraindikation gilt die unterbrochene VCI. Kinder im Alter von uber 2
Monaten sind einer BAS nicht mehr zuganglich, da das Septum in diesem Alter, flr diese
Behandlung, bereits zu dick ist. Eine Ballondilatation, Blade-Atrioseptostomie,
Ballondilatation mit einem Cutting-Ballon oder die Stentimplantation stellen in diesem Fall

Alternativen dar.
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Blade Atrioseptostomie

Fur diese Behandlungsmethode gilt weitgehend das eben fur die Ballonatrioseptostomie
Beschriebene. Die Indikation besteht bei Kindern iber dem 2. Lebensmonat.

Hierbei findet anstelle des Ballonkatheters ein mit Messer bestuckter Katheter Verwendung,
mit welchem sich auch dickere Septen perforieren lassen.

Als zusatzlich mogliche Komplikationen sind hierbei zu nennen:

- Perforationen (im rechten Atrium oder Ventrikel)

- Luftembolisationen

- Retraktionsschwierigkeiten des Katheters

Auch hierbei gelten Kinder mit unterbrochener VVCI als kontraindiziert.
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2. Zielsetzung / Hypothese:

Stellenwert der therapeutischen Herzkatheterinterventionen
bei angeborenen und erworbenen Herzfehlern in den Jahren 1996-1998

am Kinderherzzentrum GieRen.

Interventionelle Herzkathetertherapien stellen ein wachsendes Feld in der Kinderkardiologie
dar. Je nach Herzfehler, Zusatzerkrankungen und Vor-Operationen der Kinder werden
Indikationsstellung, Art der Durchfiihrung und Ergebnisse der meisten hier untersuchten

Herzkatheterinterventionen noch immer kontrovers diskutiert.

Diese Arbeit untersucht samtliche am Kinderherzzentrum in GieRen im Zeitraum zwischen

1996 und 1998 durchgefuhrten therapeutischen Herzkatheterinterventionen.

Anhand der retrospektiv erfassten Daten dieses Patientenkollektivs sollen die Ergebnisse

dargestellt und ein Vergleich mit den Ergebnissen in der Literatur durchgefuhrt werden.

16



3.1. Methodik

3.1.1. Interventionelle Herzkatheteruntersuchung allgemein

Die katheterinterventionelle Therapie kongenitaler Herzfehler wird bei Kindern seit 1966
durchgefihrt.

Um das Risiko eines Eingriffs moglichst gering zu halten, ist ein addquates Monitoring, mit
Uberwachung der Parameter wie Atmung, Sauerstoffsattigung, Blutdruck, Herzfrequenz,
EKG und Ausscheidung unerldsslich. Ebenfalls muss die Bereitschaft zu eventuell notwendig
werdenden intensivmedizinischen AkutmalRnahmen gewahrleistet sein.

Einzelne Eingriffe erfolgen in Abwéagung des Risikos in OP-Bereitschaft.

Nach einer Pramedikation mit Pethidin (1mg/kgKG, repetitio), alternativ. Midazolam
(0,1mg/kgKG) oder Diazepam (0,2mg/kgKG), konnen die meisten diagnostischen und
therapeutischen  Herzkatheteruntersuchungen in  Analgosedierung mit  Diazepam
(0,2mg/kgKG) und Ketamin (1-2mg/kgKG, repetitio) durchgefiihrt werden. Bei groReren
Kindern geniigt die alleinige Gabe wvon 0,lmg/kg Midazolam bei zusatzlicher
Lokalanésthesie. Die Patienten bleiben zuvor 6 Stunden nichtern.

Bei jeder Herzkatheteruntersuchung erhalten die Patienten 50-100 IE Heparin/kgKG, sowie
eine antibiotische Endokarditisprophylaxe mit Cefuroxim (100mg/kgKG).

Die Gefaltkanalisierung nach Seldinger-Technik wird je nach Indikation vends oder arteriell
vorgenommen.

Fir Sondierungen mit dem Blutstrom nutzt man Einschwemmkatheter, tber die sowohl
Druckmessungen, als auch Angiographien durchgefiihrt werden kénnen.

Zur morphologischen Darstellung erfolgt die Gabe von Kontrastmittel in die entsprechenden
Herzhohlen oder GefaRabschnitte. Nach Mdglichkeit sollte dies erst nach Ermittlung der
Hamodynamik geschehen, da die gemessenen Werte andernfalls verféalscht sein kénnen.

Als Kontrastmittel finden wasserlésliche, nicht-ionische Verbindungen (z.B. Ultravist)
Verwendung. Die Gesamtdosis sollte 5ml/kgKG nicht iberschreiten. [161]

Die Injektionen erfolgen ber fur den Katheter spezifische FluBgeschwindigkeiten.
Endstandig geschlossene Katheter, bzw. seitliche Locher, helfen Perforationen durch den
Injektionsstrahl zu vermeiden. Die Aufzeichnung erfolgt in 2 Ebenen auf Cinedokumenten.

Im Anschluss an die Behandlung erfolgt eine angemessene Uberwachung der Atmungs-und
Kreislaufparameter auf der kardiologischen Station. Die Mehrzahl der Patienten kann nach

einer Intervention am Folgetag entlassen werden.
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Kontrolluntersuchungen finden am Tag nach der Untersuchung und im weiteren in der Regel
alle 3 Monate statt. Die Kinder werden hierbei klinisch sowie mittels Echokardiographie und
EKG beurteilt. Kinder, die ASD-Verschlisse oder Stents erhalten haben, werden in der Regel
noch % - 1 Jahr nach Implantation mit einem Thrombozytenaggregationshemmer behandelt.

Eine 3-monatige Antikoagulation mit Cumarin ist nur in speziellen Féllen indiziert, wie
beispielsweise nach Stenteinsatz in vendsen Niederstromgebieten. Die Methodik der

einzelnen Herzkatheterinterventionen wird im Folgenden jeweils gesondert beschrieben.

3.1.2. Katheterinterventionelle Behandlung ohne Implantate

3.1.2.1.  Ballonvalvuloplastie (BVP)
Mittels BVP konnen grundsétzlich alle Herzklappenstenosen aufgeweitet werden. Man

erreicht einen verbesserten Durchfluss und entlastet damit die jeweils vorgeschaltete
Herzkammer. Die h&ufigsten Indikationen in der Padiatrie stellen Pulmonal- und
Aortenklappenstenosen dar. Eine Indikationserweiterung der letzten Jahre bildet die
Pulmonalklappenatresie, welche, nach vorheriger Sondierung mittels Drahttechnik oder
Hochfrequenzperforation, dilatiert werden kann. In den Industriel&ndern ist die Mitralstenose
im Kindesalter selten, wéhrend sie in Entwicklungslandern als Komplikation des

rheumatischen Fiebers die h&ufigste erworbene Klappenstenose darstellt.

Die therapiebedirftige oder interventionell therapierbare Trikuspidalstenose findet sich im
kindlichen Patientengut fast nie.

Die stenotische Klappe wird mit einem Fihrungsdraht sondiert. Anschliefend wird ein
Ballonkatheter in der zuvor angiographisch dargestellten Klappe plaziert. Unter
fluoroskopischer Kontrolle erfolgt die Inflation des Ballons mit Kontrastmittel (Verdiinnung
1:3) bis zum, fir diesen Ballon maximalen empfohlenen Arbeitsdruck.

Es stehen verschiedene Ballons in unterschiedlicher GrolRe und Compliance zur Verfligung.
Die BallongroRe richtet sich nach dem zuvor angiographisch und echokardiographisch
ermittelten Klappenringdurchmesser. Um eine dosierte Ballonflllung zu ermdglichen, erfolgt
diese Uber eine Druckspritze, die an die Ballonzufuhr angeschlossen wird (2-20 bar). Die
Dauer der Ballonfillung betragt zwischen 5 und 15 Sekunden. Nach vollstandiger Deflation
des Ballons durch Abziehen des Kontrastmittels, wird dieser Uber den liegenden Draht aus
dem Herzen zurlickgezogen und Uber die Einfuhrschleuse entfernt. Eine anschliefende

Druckmessung vor und hinter der Klappe zeigt den eventuell vorhandenen Restgradienten.
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Bei unzureichendem Dilatationsergebnis wird ein weiterer Versuch mit einem groReren

Ballon unternommen. Abschliel3end erfolgt eine angiographische Darstellung zur Erfassung

einer moglicherweise durch die Intervention bedingten Klappeninsuffizienz.

BVP der Pulmonalklappenstenose (PVS)

Uber einen venosen Zugang wird ein Katheter in den rechten Vorhof und weiter in den
rechten Ventrikel vorgeschoben.

Zunachst erfolgen Druckmessungen im rechten Ventrikel, sowie die Bestimmung des
Stenosegradienten und die Ausmessung des Pulmonalklappenringes.

Bild 1: Angiographische Darstellung des rechten Ventrikels eines Patienten im seitlichen

Strahlengang. Die stenotische Pulmonalklappe ist gut zu erkennen.

Zu diesem Zweck wird die Klappe mit einem Flhrungsdraht sondiert, welcher bis in eine der
peripheren Pulmonalarterien vorgeschoben wird.

Zur Dilatation wird tblicherweise ein Ballon verwendet, der voll dilatiert, in seiner GroRe
etwa 130 % der GroRe des Klappenringes entspricht. [133]

Dieses Grolienverhaltnis garantiert die grofite Erfolgsrate.

Nach genauer Positionierung des Ballons innerhalb des Klappenringes wird zumeist
mehrmals graduell dilatiert.

Die zu Beginn meist noch erkennbare Einschnirung des Ballons verschwindet bei effektiver

Dilatation vollstandig.
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Bild 2a: Der Kontrastmittel geftillte Ballonkatheter liegt zentral im Klappenniveau. Auch bei
kompletter Inflation des Ballons, bleibt eine Taillierung in der Klappenebene sichtbar.
Seitlicher Strahlengang.

Bild 2b: Seitlicher Strahlengang nach derselben Intervention. Die Pulmonalklappe ist im
Vergleich zum Vorbefund deutlich aufgeweitet.
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BVP der Pulmonalklappenatresie

Bei der Eréffnung der Pulmonalklappenatresie, wird entweder ein Flhrungsdraht (0,14-0,18
inch), oder ein Hochfrequenzkatheter exakt an der Klappe positioniert. Bei Klappenkontakt
erfolgt im Falle des Ablationskatheters die Abgabe von Hochfrequenzenergie (2-5 Watt) in

kurzen Impulsen. Nach Perforation kann wiederum ein Ballonkatheter bis in eine
Pulmonalarterie vorgeschoben werden und eine BVP der neu geschaffenen Offnung, wie oben
beschrieben, durchgefihrt werden. Hierbei erfolgt eine graduelle Dilatation mit

aufsteigendem Ballondurchmesser.

BVP der Aortenklappenstenose (AVS)

Die Vorgehensweise entspricht prinzipiell der fur die PVS beschriebenen.

Der Zugang wird hierbei meist arteriell gewahlt, um auf retrogradem Weg den linken
Ventrikel zu erreichen. Es erfolgen ebenfalls Druckmessungen zur Ermittlung des
vorherrschenden Ventrikeldruckes und des Stenosegradienten. Die Weite des Klappenringes
wird entweder (ber eine linksventrikuldare Angiographie oder eine Aortographie bei
maximaler Klappendffnung ermittelt. Im Unterschied zur Dilatation der Pulmonalklappe,
sollte der Ballon den Klappenringdurchmesser bei der Dilatation der Aortenklappe nicht
uberschreiten. Die Gefahr einer resultierenden Insuffizienz wére andernfalls zu hoch. [135]

Meist wird eine Ratio Ballondurchmesser zu Klappendurchmesser von 0,8-0,9 gewahlt.

3.1.2.2. Ballonangioplastie (BAP)
Stenosen der unterschiedlichsten GefélRe sind mittels Ballondilatation einer perkutanen

Therapie zuganglich. Sowohl pulmonal- und systemarterielle Stenosen, als auch vendse
GefaBverengungen kénnen mittels Ballonangioplastie behandelt werden. Eine Sonderstellung
nehmen Pulmonalvenenstenosen ein, da sie chirurgisch, wie auch katheterinterventionell nur
sehr schwer angehbar sind. Eine BAP in diesem Bereich ist meist nur kurzfristig wirksam und
ist als Indikation nicht anerkannt.

Der stenotische Ductus arteriosus botalli kann, bei ductusabhangigen Vitien, zu einer akuten
Verschlechterung der Kreislaufsituation fuhren. Hierbei stellt die Ballondilatation bei
Versagen der medikamenttsen Therapie mit Prostaglandinen eine lebensrettende MaRnahme
dar. Nach angiographischer Darstellung wird die hdmodynamisch wirksame Stenose mit
einem Fihrungsdraht sondiert. Ein entsprechend dem Stenosedurchmesser ausgewéhlter

Ballonkatheter wird Uber den Draht bis in die verengte Region vorgebracht und durch
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Kontrastmittelfullung (Verdinnung 1:3) inflatiert. Der Ballondurchmesser betrdagt hier meist
das 1,2 bis 1,5-fache des Stenosedurchmessers.

Nach Deflation und Entfernung des Ballons werden abschlieBende Druckmessungen, sowie
Angiographien durchgefiihrt. Gelegentlich kann bei unzureichendem Erfolg die Implantation
eines Stents erforderlich sein.

BAP der Aortenisthmusstenose

Uber einen meist arteriell gewahlten Zugang, wird nach vorangegangenen Druckmessungen
im Aortenstromgebiet, pré-und poststenotisch, ein Ballonkatheter mittig innerhalb der Stenose
plaziert. Als Anhaltspunkt fiir den maximalen Ballondurchmesser kann der Durchmesser des
Aortenbogens, sowie die Aortenweite auf Zwerchfellhéhe verwendet werden, welche, um
Dissektionen zu vermeiden, nicht Uberschritten werden sollte. Es sind meist mehrfache
Dilatationen notig, bis die Einschnurung des Ballons verschwindet. Bei mé&Rigem bis
schlechtem Erfolg kann auch hier, je nach Alter des Kindes, eine Stentimplantation erwogen

werden.

BAP der Pulmonalarterienéste

Auch hier gilt es, vor der eigentlichen Therapie, die hAmodynamische, morphologische und
oxymetrische Situation zu erfassen und zu dokumentieren, woran sich die Dilatation, in oben

beschriebener Weise, anschlielfen kann.

BAP anderer GefaRe bzw. Stents oder operativ angelegter Shunts

Eine spezielle Kkinderkardiologische Indikation bestent bei operativ angelegten
Shuntverbindungen, beispielsweise dem Blalock-Taussig-Shunt, wobei die Engstellen meist
im Anastomosenbereich entstehen.

Je nach Lokalisation der Stenose wird ein arterieller oder vendser Zugang gewéhlt, worlber
Fuhrungsdraht und Katheter in den zu dilatierenden Bereich vorgeschoben werden koénnen.

Die graduelle Dilatation schlief3t sich in oben beschriebener Weise an.

3.1.2.3. Ballonatrioseptostomie (BAS)

Eine Ballonatrioseptostomie wird entweder Uber eine Femoral-oder tber eine Umbilikalvene
durchgefiihrt und geschieht, wenn mdoglich, unter Roéntgen-Kontrolle, alternativ unter
echokardiographischer Fihrung. Ein Ballonkatheter wird tber einen meist bestehenden
Restdefekt vom rechten in den linken Vorhof vorgeschoben und dort entfaltet. Der mit
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Kontrastmittel geflllte Ballon wird anschlielend ruckartig zuruck in den rechten Vorhof
gezogen. Dabei reiflt das Septum ein mit dem Resultat einer Erweiterung der bestehenden
Vorhoflicke.

Ist dies nicht mehr moglich, so kann ein Dilatationsversuch des Defektes unternommen
werden. Fihrt auch das nicht zum gewinschten Erfolg, so kann mittels Blade-Technik

interveniert werden.

3.1.3. Katheterinterventionelle Behandlung mit Implantaten

3.1.3.1. Implantation von Stents / Offenhalten von Gefédlen

Zur dauerhaften Gefalerweiterung werden meist ballonexpandierbare metallische Stents
verschiedener Hersteller verwendet. Die heute verwendeten Stents bestehen tUberwiegend aus
rostfreiem Stahl und sind in verschiedenen Grélien, Langen und Stérken erhéltlich.

Die Stents mit einer Lange zwischen 9 und 30 mm wurden wéhrend des
Beobachtungszeitraumes per Hand auf die Ballonkatheter montiert, inzwischen sind auch
vormontierte Stents erhéltlich. Nach der, in Abschnitt ,,Ballonangioplastie* beschriebenen
Vorgehensweise, wurde eine lange Mullins-Einfuhr-Schleuse distal der Stenose platziert und
die Ballon-Stent-Einheit anschlieBend bis zur Stenose vorgeschoben.

Bei Rickzug der Schleuse kommt der Stent frei in der Stenose zu liegen und kann durch
Balloninflation expandiert werden. Dies erfolgt unter fluoroskopischer Kontrolle bis zum
maximalen Arbeitsdruck des jeweiligen Ballons. Eine Nachdilatation zu einem spéteren
Zeitpunkt ist bis zum maximalen Stentdurchmesser mit dem Wachstum des Kindes oder bei
Restenosen maoglich. In einigen Fallen wird auf eine Schleuse verzichtet und der Stent nur
mittels Flhrungsdraht platziert. Bei sehr engen Stenosen ist vor der Stentimplantation eine
Ballonangioplastie erforderlich. Diese kann darlber hinaus Auskunft (ber die
»Dilatierbarkeit” der Stenose geben und somit helfen, inkomplette Stentexpansionen zu

verhindern.

PDA-Stents

Die Stent-Implantation wird, wenn mdglich in tiefer Sedierung durchgefiihrt, da eine
mechanische Beatmung die Hdmodynamik der Patienten meist verschlechtert.

Bei Patienten mit Pulmonalatresie ohne VSD oder anderen Vitien mit ductusabhéngiger

Pulmonalperfusion wird retrograd tber die Aorta implantiert.
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Bei ductusabhangiger Systemperfusion erfolgt eine angiographische Darstellung des Ductus
nach antegrader Sondierung tber die Pulmonalarterie.

Die Weite pulmonal und aortal, sowie auch die Lénge des Ductus, werden gemessen und
dokumentiert. Anschlielend, nach Wechsel auf einen Fuhrungsdraht, kann die
Stentimplantation erfolgen. Bei besonders engem Ductus muss vor Implantation vordilatiert
werden. Als Stents fanden Palmaz-™, NIR-™ und Jo-™Stents Verwendung. Entscheidend
fir die Auswahl waren die vorliegenden Ductusabmesssungen bzw. die gewiinschte
endgultige Weite, entsprechend der Verwendung zur Aufrechterhaltung der System- oder
Lungenperfusion. Die folgende Abbildung gibt einen Uberblick iiber die verwendeten Stents.

Abb. 1: Verwendete Stenttypen
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Ein wichtiges Ziel liegt darin, die Gesamtlange des Ductus mit einem oder mehreren Stents
abzudecken. Im Einzelfall sind dazu mehrere Stents nétig. Eine abschlieBende Angiographie
dient der Dokumentation der Position und eventuell vorhandener Reststenosen. Bei

persistierender Stenose kann ein zweiter Stent notig werden.

Stents in anderen Lokalisationen

Die Indikation zur Stentimplantation kann primér durch jedes stenosierte GefaR gegeben sein.
In der Kinderkardiologie stellen die Pulmonalarterienstenosen und Stenosen im
Anastomosenbereich von operativ angelegten Shuntverbindungen die Hauptindikationen dar.
Stentimplantationen in eine Aortenisthmusstenose gewinnen immer mehr Bedeutung
insbesondere bei mehrfach voroperierten Kindern. Die Stentimplantation in den PDA ist nicht
allgemein akzeptiert, stellt jedoch bei prostaglandinrefraktarer Ductusstenose eine effektive
Notfalltherapie dar. Die Stents werden uberwiegend nach Vordilatation, wie Dbereits

beschrieben, implantiert.

Verschliisse von GefdRen und Shuntvitien

Der perkutane Verschluss verschiedenster pathologischer GefaRe oder Shuntverbindungen ist
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heute mit einer Vielzahl von Materialien durchfiuhrbar. Fur GefaRverschlisse haben sich
insbesondere Metallspiralen (Coils) bewahrt. Des Weiteren stehen ,,Pfropfen” (Plugs) und
Rashkind-Schirme, sowie verschiedene Verschlusssysteme fir den perkutanen ASD-

Verschluss, zur Verfligung.

3.1.3.2.  Verschluss des persistierenden Ductus arteriosus botalli

Fur den interventionellen Verschluss des persistierenden Ductus arteriosus botalli wurden im
Beobachtungszeitraum zwei verschiedene Systeme verwendet.

Hierbei handelt es sich zum einen, um das Doppel-Schirmsystem von Rashkind und zum
anderen, um Coils. Die Rashkind-Schirme bestehen aus einem Polyurethangewebe, welches
durch distale Platinarme gehalten wird. Die proximalen, formgebenden Arme bestehen aus
rostfreiem Stahl. Die Implantate liegen in einer Gréf3e von 12 und 17 mm vor, was dem
Durchmesser des Polyurethangewebes entspricht.

Die 17 mm grofRen Schirme werden fiir PDAs mit einem Durchmesser von mehr als 4 mm
verwendet, die 12 mm messenden Verschlusssysteme kommen bei Ductus zwischen 3 und 4
mm Durchmesser zum Einsatz. [25,87] Diese Systeme werden inzwischen nicht mehr
verwendet. Coils haben ihr Anwendungsgebiet bei Ductus mit einem Durchmesser unter 3,5
mm. Es handelt sich um Spiralen aus rostfreiem Stahl, deren Thrombogenitat durch ihnen

angeheftete Baumwollfasern erhéht wurde.

Rashkind-Schirme
Beim Ductusverschluss mit Rashkind-Okkludern wird der Ductus antegrad via rechten

Vorhof, rechten Ventrikel und Pulmonalarterie sondiert.

Hierbei findet ein Cobrakatheter (4F, Cordis) Verwendung. Daruber wird ein Fihrungsdraht
(0,035 inch), uber den Ductus in der Aorta descendens plaziert.

Nach Wechsel auf eine 7-9 French grof’e Mullins Schleuse (Cook), welche mit der Spitze in
der Aorta plaziert wird, wird der Draht entfernt und die Schleuse kontinuierlich mit 0,9 %
iger NaCl-Losung gespult (3ml/h). Im Kinderherzzentrum GielRen wird die Frontloading-
Technik genutzt. Hierbei wird die Kunststoffummantelung des Implantationskatheters
entfernt. Der Okkluder (12 oder 17mm) wird mit einem Haltemechanismus am
Implantationskatheter fixiert und in die Einflhrhllse gezogen. Zuvor wird der Okkluder in
physiologischer NaCl-Losung gewassert, um Lufteinschlisse aus dem Polyurethanschaum zu
entfernen. Die Einfuhrhilse wird in das Ventil der langen Schleuse eingefuhrt und der
Haltedraht des Einflihrbestecks nach vorn geschoben bis der Okkluder das Ende der Schleuse

25



erreicht hat. Durch weiteres Vorschieben entfaltet sich der Okkluder in der Aorta. Nun
werden Schleuse und Implantationskatheter zurlickgezogen, bis der distale Schirmanteil in der
Ductusampulle zu liegen kommt. Nach erneuter angiographischer Kontrolle wird nun die
Schleuse in die Pulmonalarterie zurtickgezogen und es entfaltet sich auch der proximale
Schirmanteil. Noch immer wird der Schirm vom Implantationskabel gehalten.

Durch Losen der Arretierung wird der Haltemechanismus freigesetzt und der Schirm vom
Kabel abgeldst. Implantationskatheter, wie auch lange Schleuse werden entfernt. Es folgt eine
abschlieRende Angiographie. Alternativ kann die Implantation retrograd tber die Aorta
erfolgen. Bild 3 und 4 zeigen das VVorgehen der bei transvendser Implantation.

Bild 3: Angiographische Darstellung eines grofRen persistierenden Ductus arteriosus durch
Kontrastmittelinjektion in die Aorta. Kraftiger Shunt in die Pulmonalarterie.
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Bild 4: Kontrollangiographie nach Entfaltung des Rashkind-Schirmes, wobei die distalen

Anteile in der Aorta und die proximalen Anteile pulmonalarteriell zu liegen kommen.
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Coils

Bei Coils handelt es sich um 0,038 inch dicke Stahlspiralen, die mit Baumwollfaden armiert
sind, um die Thrombogenitdt zu erhdhen. In ihrer Fuhrungshilse befinden sie sich in
gestrecktem Zustand, doch haben sie die Eigenschaft, Spiralform anzunehmen, sobald sie aus
der Hulse geschoben werden und ein innerer Fuhrungsdraht entfernt wird. Durch eine
gegenlaufige Verschraubung werden sie am Implantationskabel fixiert und durch einen 0,014
inch groRen Innendraht bis zur Implantation gestreckt gehalten.

Der Ductusverschluss mittels Coils erfolgt meist retrograd uber die Aorta, seltener antegrad
uber den oben beschriebenen Weg. Zundchst wird die Ductusmorphe mittels einer
juxtaductalen Aortographie dargestellt und sowohl das aortale, wie auch das pulmonale Ende
in seiner Weite gemessen. Ebenso erfolgt eine Ld&ngenmessung. Mit einem 4-5 French Cobra-
Glidekatheter mit einem Innenlumen von 0,041 inch wird der Ductus daraufhin sondiert und
ein Filhrungsdraht (0,018-0,035 inch) in der Pulmonalarterie plaziert. Uber diesen Draht wird
der Katheter in die Pulmonalarterie vorgeschoben. Je nach DuctusgroRe werden Coils mit 3-5
Windungen und einem Windungsdurchmesser von 5-8 mm verwendet.

Der Coil wird uber den Fihrungskatheter bis in die Pulmonalarterie vorgeschoben. Durch
Rickzug des Innendrahtes konfiguriert man %-1 Schlinge im Pulmonalarterienstamm.
AnschlieBend werden der Cobra-Katheter und das Implantationskabel gemeinsam an das
pulmonale Ende des Ductus herangezogen. Durch Weiteres Zuriickziehen kommt der Coil
dann am Ductus zu liegen. Die Entfernung des Innendrahtes 1aRt die restlichen Windungen
der Spirale entstehen, welche im Ductus bzw. in der Ductusampulle am aortalen Ende
positioniert werden. Bei optimaler Plazierung kann der Coil direkt durch gegenldufiges
Abdrehen vom Implantationskabel geldst werden. Bei unbefriedigender Position ist es
maoglich, den Coil, mit Hilfe des Innendrahtes, erneut zu strecken und komplett zu entfernen.
Die antegrade Plazierung der Coils erfolgt entsprechend, mit jeweils %-1 Windung
pulmonalarteriell. Im Falle eines inkompletten Verschlusses kdnnen weitere Coils nachgelegt
werden. Das Implantationsergebnis wird 10 Minuten nach Verschluss angiographisch

dokumentiert.

3.1.3.3.  Verschluss von Vorhofseptumdefekten

Im Beobachtungszeitraum konnten Vorhofseptumdefekte vom Sekundumtyp, von einer Grofie
< 20 mm, alternativ zum chirurgischen Verschluss, interventionell verschlossen werden. Seit
1990 stellt dies ein zunehmend genutztes Verfahren dar. Von den verschiedenen, zur
Verfligung stehenden Doppelschirmsystemen, kamen, im Kinderherzzentrum Giellen, im
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Untersuchungszeitraum das Angel-Wing-System und der Rashkind-Okkluder zur
Anwendung. Die Implantation erfolgte in beiden Féllen in Vollnarkose, unter
fluoroskopischer und transoesophagealer echokardiographischer Kontrolle.

Die Patienten waren voll heparinisiert und erhielten eine antibiotische Prophylaxe mit
Cefuroxim (100 mg/kgKG). Nach durchgefuhrter Routine-Diagnostik, sowie Ermittlung der
h&modynamischen Relevanz und GroRe des ASD's, wurde der gedehnte Defektdurchmesser
durch ,,Ballonsizing* bestimmt. Hierbei wird ein mit Kontrastmittel gefiillter Sizingballon am
Vorhofseptum im Bereich des Septumdefektes positioniert, in den Defekt hineingezogen und
damit verschlossen. Das Ballonvolumen wird dabei graduell verkleinert, bis der Ballon gerade
noch nicht hindurch zu ziehen ist. Der so ermittelte gedehnte Defektdurchmesser bestimmte
die zu verwendende OkkludergrofRe. Bei Vorhofseptumdefekten mit Rechts-Links-Shunt
wurde immer zundchst ein ballonvermittelter Test auf Erfolg, im Sinne eines Sauerstoff-
Anstiegs, sowie stabiler tbriger Kreislaufparameter, bei Verschluss, vorgenommen. Die
Indikation zum Verschluss besteht bei signifikantem Links-Rechts-Shunt, d.h. Qp:Qs > 1,5

und Zeichen der Rechtsherzbelastung.

Angel-Wing-Okkluder
Es handelt sich hierbei um ein aus 2 quadratischen Nitinolrahmen bestehendes, inzwischen

vom Markt genommenes, System. Die Rahmen sind an jeder Ecke mit rdntgendichten
Markierungen versehen und in Polyestergewebe eingenaht. Sie sind aus einem Stiick gefertigt
und in einer Weise gebogen, dass sowohl in jeder Ecke, als auch in der Mitte jeder Seite, eine
Ose entsteht, welche dem System extreme Beweglichkeit verleihen.

Angel-Wing-Okkluder waren in Standardgréf3en von 18, 22, 25 und 33 mm erhéltlich.

Abb. 2 zeigt eine schematische Ubersicht des AW-Device.
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Abb.2: Das Polyestergewebe beider Rahmen ist in der Mitte kreisformig zusammengenéht.
Die Osen dienen als Gelenke und ermdéglichen ein komplettes Zusammenfalten und damit ein
Einfihren durch Schleusen einer GroRe von 12 und 13 French. Die Implantation erfolgt
transvends. Beim Herausschieben aus der Schleuse wird der distale Anteil im linken Atrium
zuerst entfaltet, beim weiteren Rlckzug der Schleuse entfaltet sich der rechtsatriale Anteil.

Durch die mittige Verbindung zentriert sich das System von selbst und kann nachfolgend vom

Implantationskatheter abgeldst werden.
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Abb.3:  Schematische Darstellung des Angel-Wing Okkluders im Bereich des
Vorhofseptumdefektes in seiner Relation zu den angrenzenden Strukturen entsprechend der

echokardiographishen Standartschnitte Vierkammerblick und parasternale kurze Achse.

Rashkind-Okkluder

Das System wurde bereits in Kapitel ,,PDA-Verschlusse” beschrieben. Die Implantation

erfolgt analog dem dort dargelegten VVorgehen, nun im Bereich des interatrialen Septums. Der
Zugang wird wiederum vends gewéhlt, das System antegrad Uber den rechten Vorhof und
ASD in den linken VVorhof vorgeschoben. Die Entfaltung des distalen Schirmanteils erfolgt im
linken Vorhof, der proximale Anteil wird, nach Rickzug der Schleuse, im rechten Vorhof
freigesetzt. Das Rashkind-Verschlusssystem wurde auch zum Verschluss interatrialer

Fenestrierungen verwendet.

3.1.3.4. Verschluss anderer Gefélle / Coilembolisation

Grundsatzlich ist es moglich, GefédlRe und Shuntverbindungen verschiedenster Art, mittels
Coils zu verschlieRen. Die zu verschlieBenden Gefalle werden angiographisch dargestellt und

mit einem Cobra Glidekatheter (Innenlumen 0,041 inch) sondiert. Die Vorbereitung und
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Plazierung erfolgt entsprechend der in Absatz ,,PDA-Verschliisse* unter Methodik (Coils)
dargestellten VVorgehensweise.

Anzahl und GroRRe der verwendeten Coils richtet sich nach der GréRe des Zielgefales. Es
werden immer zundchst groflere Coils vorgelegt und, je nach Notwendigkeit, kleinere
nachgeschoben. Die Beurteilung des Ergebnisses erfolgt auch hier angiographisch.

Die Gefalizugénge werden je nach Zielgebiet gewahlt.
Nach der Ublichen Standard-Angiographie und der Darstellung der Morphologie des
Zielgebietes wird ein Flhrungsdraht (Multipurpose oder Pigtail) in das Zielgefal3 eingefuhrt.

Bild 5a: Coilverschluss multipler aorto-pulmonaler Fisteln und Kollateralen aus dem
Abstromgebiet des rechten truncus brachiocephalicus. Man sieht ein verzweigtes Netz von
KollateralgefaRen zum rechten Lungenoberlappen.

b

Bild 5b: Position der eingebrachten Coils mit Komplettverschluss der Gefalie.
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Die ausgewahlten Coils werden 10 bis 15 % groRer, als das zu verschlieRende GefaR, gewahlt.
Existiert anschlieBend noch ein Restshunt, kénnen kleinere Coils nachgelegt werden.

In GieBen werden Coils der Firmen Cook, Target und Balt verwendet, welche
unterschiedliche Vorzige aufweisen.

Cook-Coils bieten den Vorteil replazierbar zu sein, was einen Rickzug eines partiell
implantierten Coils in den einbringenden Katheter erlaubt.

Target-Coils sind aufgrund ihrer helikalen Form fir bestimmte Lokalisationen besonders
geeignet und aufgrund ihrer geringen GréRe durch besonders kleine Katheter einfuhrbar.

3.2. Patienten

Die Gesamtheit der im Beobachtungszeitraum mittels Herzkatheter durchgefihrten
Interventionen betragt 594. Tabelle 1 gibt einen detaillierten Uberblick. Nicht alle
Interventionen sind Gegenstand dieser Dr.-Arbeit, die unter ,,Sonstige Interventionen®

aufgefiihrten Interventionen sind der Vollstandigkeit halber dennoch aufgefihrt.

Tabelle 1:

Intervention Anzahl (n)
Ballonvalvuloplastien: 103
Pulmonalklappenstenose 66
Aortenklappenstenose 37
Ballonangioplastien: 199
Aortenisthmusstenose 79
Pulmonalarterienaststenosen 32
sonstige 40
Ballonatrioseptostomie 48
Stentimplantationen: 40
PDA 29
sonstige 11
Verschlisse: 125
PDA 80
ASD Il 27
Sonstige Geféle 18
Sonstige Interventionen: 127
Myokardbiopsien 88
Elektrophysiol. Untersuchungen 27
Brockenbrough 5
Medikamententestungen 3
Schrittmachertestungen 2
Broviac-Katheter 2

3.2.1. Pulmonalklappenstenose (PVS)
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Im genannten Zeitraum wurden 66 BVP der PV durchgefiihrt. Das Alter der Patienten lag
zwischen 1 Tag und fast 21 Jahren. Abb. 4 zeigt die Altersverteilung der Patienten.

Abb. 4: Altersverteilung
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18 % der Patienten waren zum Zeitpunkt der Behandlung unter einem Monat alt. 40 % waren
Uber einem Monat und unter einem Jahr, 15 % zwischen einem und 4 Jahren und 27 % waren
alter als 4 Jahre. 12 Patienten waren voroperiert, 2 davon mit Z. n. Homograftimplantation.
Bei 6 Patienten handelte es sich um einen Zweiteingriff. Vier von ihnen wurden wéhrend des
Beobachtungszeitraums zweimalig einer BVP zugefhrt, ein Patient sogar 3 Mal. Bei zwei
Patienten war schon vor dem Beobachtungszeitraum mittels BVP interveniert worden.

Das Gewicht der Patienten variierte zwischen 1,7 und 80 kg, im Mittel lag es bei 12 kg. Die
Diagnosen lauteten 28 mal solitdre Pulmonalstenose (43 %), in 33 Féllen lag eine komplexe
Fehlbildung vor (51 %) und bei 5 Patienten lag eine Pulmonalatresie vor (7,5 %). Zwei der
Patienten hatten eine subvalvuldre Stenose und jeweils ein Patient litt an einer
supravalvuldren Stenose und einer dysplastischen Klappe.

Als komplexe Pulmonalstenosen werden hier solche bezeichnet, bei denen die
Klappenstenose Teil eines komplexen Herzfehlers war.

Bei den am haufigsten assoziierten Herzfehlern handelte es sich um die ToF, einen VSD,
DORV oder ASD und Pulmonalarterienaststenosen. Die Haufigkeit des Vorkommens der
einzelnen Vitien stellt Abb. 5 dar.

Abb. 5: Haufigkeiten assoziierter Herzfehler
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Abb. 6 zeigt die vor der Intervention vorhandenen Stenosegradienten, eingeteilt in vier
Schweregrade. Des Weiteren ist die Haufigkeit des préinterventionellen Vorkommens der

jeweiligen Schweregrade abzulesen.

Abb. 6: Schweregrade der Stenosegradienten, prainterventionell
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Hierbei stehen die Gradeinteilungen fiir folgende Druckbereiche:

Grad | = <25 mmHg (trivial), Grad Il = 25-50 mmHg (mild), Grad 11l = 50 =79 mmHg (moderat), Grad
IV => 79 mmHg (schwer). [67]

3.2.2. Aortenklappenstenose (AVS)

Im untersuchten Zeitraum wurden 37 Patienten mit AVS einer interventionellen Behandlung

zugefuhrt. Das Gewicht variierte zwischen 1,5 und 74,5 kg, im Mittel lag es bei 14,4 kg.
Das Alter lag zwischen 1 Tag und 19 Jahren.
Abb. 7 zeigt die Altersverteilung in dieser Patientengruppe.

Abb. 7: Altersverteilung
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Von den 15 Patienten im Alter von unter einem Monat wiesen zwei eine Kkritische AVS auf.
Insgesamt litten 2 der behandelten Patienten an einer subvalvuldren AVS, 2 Patienten hatten

eine bicuspide Klappe.
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Insgesamt hatten 25 (68 %) der Patienten eine solitare AVS, wogegen 12 Patienten (32 %) an
einer komplexen AVS litten. Bei den assoziierten Herzfehlern handelte es sich um
Aortenisthmusstenosen, PDA’s, begleitende Endokardfibroelastosen, einen ASD, einen VSD
einen DILV und eine PVS.

4 dieser Patienten waren voroperiert. Abb. 8 gibt einen differenzierteren Uberblick.

Abb. 8: Haufigkeit assoziierter Herzfehler
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Die prainterventionell vorhandenen Stenosegradienten, eingeteilt nach Schweregrad, in Ihrer

Haufigkeit, zeigt Abb. 9.

Abb. 9: Schweregrade der Stenosegradienten, prainterventionell
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Die Gradienten waren vor Dilatation trivial (<25 mmHg), mild (25-50 mmHg), moderat (50-79 mmHg)

oder schwer (> 80 mmHg).

Der Stenosedurchmesser lag prainterventionell zwischen 4,2 und 30 mm.

Die fur die Dilatation verwendeten Ballonkatheter lagen bis auf 4 Falle, in denen man sich an
den echokardiografisch gemessenen Klappendurchmessern orientierte, mit ihren

Durchmessern unter denen des gemessenen Klappenringes.

3.2.3. Pulmonalarterienaststenosen (PAST)

Ballondilatation
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Es wurden 14 Interventionen bei 13 Patienten durchgefihrt. Das Alter der Patienten lag
zwischen 1 Tag und 17 Jahren. Nur 3 Patienten waren zum Zeitpunkt der Intervention unter

einem Monat alt.
Die genauere Altersverteilung ergibt sich aus Abb. 10.

Abb 10: Altersverteilung
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Das Gewicht lag zwischen 2 und 55 kg, im Mittel bei 14 kg.

Die Halfte der Patienten hatte eine isolierte PA-Stenosen, die andere Hélfte wies die Stenosen
in Rahmen von komplexen Herzfehlern auf. Die assoziierten Herzfehler sind in ihrem

prozentualen Anteil in Abb. 11 aufgefiihrt.

Abb. 11: Assoziierte Herzfehler
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Die 18 Patienten, bei denen eine Stentimplantation in die Pulmonalarterie erfolgte, waren
zwischen 6 Monaten und 17 Jahren alt, im Mittel 5 Jahre. Ihr Gewicht lag zwischen 4,2 und
62 kg, im Mittel bei 19,2 kg. Abb. 12 zeigt die Altersverteilung.
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Abb. 12: Altersverteilung
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Abb. 13 zeigt die prozentuale Verteilung der assoziierten Diagnosen.

Abb. 13: Assoziierte Herzfehler
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15 der 18 Patienten waren voroperiert, bei zweien wurde dabei u.a. ein Banding der

Pulmonalarterien unternommen. Bei einem Patienten war ein Jahr vor der Intervention

operativ eine Pulmonalarterienplastik versucht worden.

Tabelle 2 stellt die Diagnosen und die dementsprechend vorgenommenen Operationen dar.

Tabelle 2:
Anzahl | Diagnosen Operationen
1 HLH Norwood |
3 HLH Norwood Il
2 HLH Norwood | & 11
1 DILV Norwood I
1 HLH Glenn
1 UVH Glenn & AP-Shunt
1 Tricuspidalatresie Glenn & AP-Shunt
1 UVH Glenn & PA-Banding
1 VSD PA-Banding
1 TGA,PVS Switch
1 ToF AP-Shunt, LPA-Plastik
1 ToF AP-Shunt
3 Sol. PA-Stenose keine
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3.2.4. Aortenisthmusstenosen (CoA)

In den 3 beobachteten Jahren wurden 74 Patienten durch 79 Interventionen behandelt. Bei 11
Interventionen wurden die Patienten primdr mit einem Stent versorgt.

Das Alter der Patienten lag zwischen 5 Tagen und 15,6 Jahren, im Mittel bei 3,5 Jahren. Abb.
14 stellt die genaue Verteilung graphisch dar.

Abb. 14: Altersverteilung
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Das Gewicht lag zwischen 1,5 kg und 67,2 kg, im Mittel bei 14,4 kg.

Es wurden 53 mannliche und 21 weibliche Kinder behandelt. Die Diagnose lautete in 35
Fallen isolierte CoA, in 5 Féllen war die Stenose mit hypoplastischen Aortenbogen assoziiert,
und in 39 Fallen handelte es sich um ein komplexes Krankheitsbild.

Die nachfolgende Abbildung stellt die assoziierten Herzfehler in ihrem prozentualen Anteil
dar.

Abb. 15: Assoziierte Herzfehler
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Eine prdinterventionell bestehende Hypertonie unterschiedlichen Schweregrades flihrte bei
den meisten Patienten mit zur Indikationsstellung der Dilatation. Bei 23 der behandelten

Patienten wurden pré- und postinterventionelle Daten hierzu dokumentiert. Hierbei war der

37



Hochdruck préinterventionell in 13 Féllen schwer, 6 Mal moderat und in 4 Fallen mild. Diese
Einteilung wurde gemaR der Empfehlungen der Task Force 1996 vorgenommen. Abbildung
16 a und b stellen die pré- und postinterventionellen Hochdrucke, sofern vorhanden, eingeteilt

nach Schweregrad in ihrer Haufigkeit, dar.

Abb. 16 a: Arterieller Hochdruck prainterventionell
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Abb. 16 b: Arterieller Hochdruck postinterventionell
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3.2.5. Persistierender Ductus arteriosus botalli (PDA)

3.2.5.1. Offenhalten / Stenting

Bei 29 Patienten wurde zwischen Januar 1996 und Dezember 1998 einen Stent

in den Ductus arteriosus botalli implantiert.

Die Indikation ergab sich entweder aus einer kritischen klinischen Situation heraus, wobei das
Offenhalten des obliterierenden Ductus flr die Patienten lebensrettend war, im Folgenden als
Ductusstenose bezeichnet, oder palliativ, zur Verbesserung der klinischen Situation, bis zu
einer geplanten Operation. Einmal wurde ein Patient aufgrund einer Hypoplasie des rechten
Ventrikels sowie der Pulmonalarterie mittels Ductus-Stent behandelt.

Abbildung 17 gibt einen Uberblick tiber die haufigsten Diagnosen.
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Abb. 17: Diagnosen
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Der Anteil der Patienten, bei denen das Stenting des Ductus als Akutintervention, also bei
Ductusstenose, erfolgte, lag bei 59.

Die Uberwiegende Mehrheit der Patienten mit einer Ductusstenose, bei denen die Intervention
aus einer akut lebensbedrohlichen Situation heraus erfolgte, litt an einem HLHS.

Bei den Ubrigen Patienten erfolgte die Stentimplantation elektiv im Rahmen eines innovativen
Konzepts einer kombiniert chirurgisch-interventionellen Versorgung.

Tabelle 3 gibt einen detaillierten Uberblick tiber Diagnosen und Interventionsindikationen.

Tabelle 3:
Indikationen
Ductusstenose | Elektiv
Diagnosen
11 6
HLHS
TGA / 2
Krit. PVS 4 1
Krit. AVS 2 2
PA-u. RV-Hypoplasie 1

Das Alter der Patienten lag zwischen 0,5 und 53 Tagen, im Mittel bei 29 Tagen.
Es wurden 21 Jungen und 8 Médchen behandelt. Ihr Gewicht lag zwischen 2,4 und 4 kg, im
Mittel bei 3,2 kg. Alle Patienten wurden priméar mit PGE vorbehandelt. \Voroperiert waren 9

Patienten. Die Ductus-Durchmesser lagen zwischen 1,7 und 7,3 mm, im Mittel bei 3,9 mm.

3.2.5.2. Verschliisse

In den 3 beobachteten Jahren wurde bei 80 Patienten ein PDA-Verschluss durchgefihrt. Bei
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einer Patientin erfolgte dieser als Reintervention bei Restshunt. 6 Patienten wurden mit einem
Rashkind-Schirm (ROS) versorgt, 2 nach nicht gegliicktem Versuch einer Coil-Embolisation.
Die anderen Patienten wurden mittels Coils (Cook & PFM) versorgt. Das Alter der Patienten
lag zwischen 2 Monaten und 30 Jahren, im Mittel bei 4 Jahren. Das Gewicht variierte
zwischen 2,9 und 57 kg, im Mittel lag es bei 12,7 kg. Die verschlossenen Ductus hatten einen
mittleren pulmonalen Diameter von 2,07 und eine mittlere Lange von 5,7 mm.

Tabelle 4 gibt einen detaillierteren Uberblick.

Tabelle 4:
Gewicht (kg) | PDA-Diameter | PDA-Lange | Morphe
(mm) (mm)
Coils 12,2 (2,9-57) | 1,96 (1-10) 55(3-20) | Tr, tub,w
ROS 18,05 (5-55) |3,8(2-9,8) 8 (3-16) Tr, tub

gesamt | 12,7 (2,9-57) |2,07 (1-10) 57(3-20) | Tr, tub, w

Tr: trunkal, tub: tubulér, w: window
Bei Gewicht, PDA-Diamter und PDA-Lange sind die Mittelwerte sowie Minimum und Maximum
angegeben.

Aus der Tabelle lasst sich beispielsweise ersehen, dass bei den mit ROS behandelten
Patienten sowohl Gewicht als auch PDA-L&nge und —Weite im Mittel groRer waren, als bei
den mittels Coils behandelten Patienten.

Einen vorangegangenen chirurgischen oder interventionellen Ductusverschluss mit
therapiebedirftigem Restshunt hatten insgesamt 11 Patienten. Eine Patientin wurde, wie oben
erwéhnt innerhalb des Beobachtungszeitraums 2 Mal interventionell behandelt, 8 Patienten
waren in den Jahren 1994 und 1995 mit einem ROS versorgt worden, 2 Patienten mit Coils
und ein Patient mittels chirurgischer Ligatur.

Als Nebendiagnosen traten bei 5 Patienten VSD’s auf, bei 3 AVSD’s, je 2 Patienten hatten
einen ASD, einen M. Down, eine pulmonale Hypertonie und eine Istha. Je einmal kamen die
Diagnosen einer Mitralklappeninsuffizienz, einer Pulmonalklappenstenose und eines
Rubinstein-Taybi-Syndroms vor.

Die mittels ROS behandelten Patienten hatten keine assoziierten Herzfehler.

3.2.6. Vorhofseptumdefekte (ASD)
Bis auf eine Patientin im Alter von 65 Jahren, lag das Alter der 27 Patienten zwischen 3,5 und

16 Jahren, im Mittel bei 11 Jahren. Das Gewicht variierte zwischen 15 und 67 kg, im Mittel

lag es bei 33,2 kg. Es wurden 11 mannliche und 16 weibliche Patienten behandelt. Die
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Diagnose lautete 21 Mal ASD 1l und 2 Mal ASD und PVS kombiniert, sowie 4 Mal atriale
Fenestration bei funktionell univentrikuléren Herzen. (DILV, DORV oder HLH)

Tabelle 5 gibt einen Uberblick tiber die Patientendaten.

Tabelle 5:
Anzahl (n) | Alter(Jahre) Gewicht(kg) Qp:Qs | DLZ(min)
Diagnose
ASD 11 21 10,7 35,6 1,86 18,9
ASD II&PVS 2 14,5 54,5 1,59 15,5
IAF (Z.n. TCPC) 4 5,5 29 1 8,6

IAF, intraatriale Fenestration; DLZ, Durchleuchtungszeit
Alter, Gewicht, Qp:Qs und DLZ sind im Mittel angegeben.

Die DefektgroRe schwankte bei diesen Patienten zwischen 4 und 27 mm. Behandelbar waren
aber nur Defekte, deren interventionell gemessene GréRe 20 mm nicht UGberstieg.

Das Verhaltnis von Qp:Qs lag zwischen 1,0 und 3,37 : 1, im Durchschnitt bei 1,75 : 1.

Eine weitere Indikation fir den nichtchirurgischen Verschluss interatrialer Defekte, stellen
residuelle Defekte nach Totaler Cavopulmonaler Anastomose (TCPC) dar. Aus dieser Gruppe
wurden 4 Patienten, im Alter von 3, 5, 7 und 14 Jahren behandelt. Bei ihnen wurden
Rashkind-Schirme implantiert. Es handelte sich um 2 ménnliche und 2 weibliche Patienten.

3.2.7. Komplexe Vitien und extrakardiale GefaRstenosen
3.2.7.1. Ballonatrioseptostomie (BAS)

Insgesamt wurden 48 Interventionen bei 41 Patienten durchgefuhrt.

Das Alter der Patienten lag zwischen 1 und 78 Tagen. 39 Patienten waren zum Zeitpunkt der
Intervention unter 1 Monat alt. Daraus ergibt sich eine Altersverteilung von 80 % < 1 Monat
und 20 % zwischen einem Monat und einem Jahr. Das Gewicht lag zwischen 2,2 und 4,7 kg,
im Mittel bei 4,3 kg. Unter den Patienten waren 22 mit TGA und 15 mit HLHS. 7 Patienten
hatten andere komplexe Herzfehler. Siehe auch Abbildung 18.
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Abb. 18: Diagnosen bei Patienten, bei denen eine BAS erfolgte
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3.2.7.2 GefaBembolisationen

18 Embolisationen in verschiedenen Lokalisationen wurden im untersuchten Zeitraum an
insgesamt 13 Patienten durchgefuhrt.

Verschliisse von Kollateralen oder anderen pathologischen GefaRRen bei komplexen Herzvitien
oder pulmonalen Grunderkrankungen wurden zur Reduktion von Shuntvolumina, zur
Verringerung von Blutungskomplikationen oder zur Verbesserung einer bestehenden Zyanose
beispielsweise nach Fontan-ahnlichen Operationen, durchgefihrt.

Es handelte sich um Patienten im Alter zwischen 7 Tagen und 19 % Jahren, ihr Gewicht lag
zwischen 2,5 und 57 kg. Es wurden 8 Jungen und 5 Madchen behandelt, wobei bei 3 Patienten
mehrmalige Interventionen notig waren. Nach Verschluss eines pathologischen Gefales
hatten sich weitere GefaRe eroffnet. Tabelle 6 gibt eine Ubersicht Uber die

Grunderkrankungen der Patienten, sowie ber die jeweils verschlossenen Geféle.

Tabelle 6: Diagnosen & verschlossene Gefale:

Verschlossene MAP | Bronchial- | Kollateralen | Kollateralen | Kollateralen | AV- | LPOHV
GefaRe / CA kollaterale | A.mamaria | A.hepatica A.axillaris/ | Fistel
Diagnosen subclavia
Pulmonalatresien/ 6

Schwere

Pulmonalstenosen

Atrium commune 1

Mukoviszidose 1

Hamangiom 1 2

Trikuspid.atresie 1

AV-Fistel (intrahep.) 2

AV-Fistel 1

DORV 1 1

TGA 1
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3.2.7.3 Ballonangioplastie (BAP) verschiedener Indikationen

Verschiedenste Indikationen flhrten innerhalb der beobachteten Zeitspanne zu 40
anderweitigen GefaRdilatationen. Die Indikationen stellten in 10 Fallen Shuntdilatationen
nach Operationen dar, in 9 Fallen wurden bereits liegende Stents dilatiert. (die doppelt
behandelten Patienten der groReren Interventionsgruppen, wie beispielsweise Patienten mit
Stents in den Pulmonalarterie oder PDA-Stents, sind hier ausgenommen)

In weiteren 5 Fallen wurden systemvendse Obstruktionen behandelt, in 2 Fallen waren es
pulmonalventse Obstruktionen, 3 Mal bildeten Nierenarterienstenosen die Ursache fiir eine
interventionelle BAP. Die restlichen Indikationen bildeten Dilatationen der Koronararterien,
anderer peripherer Arterien, einer MAPCA, eines Vorhofbaffle’s, einer Conduitenge, eines
Pulmonal-Bandings und eines Ductus. Das Alter der Patienten lag zwischen 22 Tagen und 24
Jahren. Das Gewicht lag zwischen 3,3 und 109 kg, im Mittel bei 24,6 kg.

Die meisten Patienten dieser Gruppe wiesen komplexe Herzvitien auf. Eine der haufigsten
Hauptdiagnosen stellte die TGA dar. Besonders haufig waren auch Shunt-Dilatationen nach
Operationen.

Bei den Stenosen einzelner Arterien handelte es sich in 4 Fallen um solitére Arterienstenosen,
nur in einem Fall war diese mit einer Takayasu-Arteriitis assoziiert. Ein Patient wurde im
Beobachtungszeitraum zweimal behandelt. Tabelle 7 gibt einen Uberblick uber die haufigsten

Hauptdiagnosen und damit einhergehende Interventionen.

Truncus art. com. Conduitenge

VCS-Stenose VCS

Tabelle 7:
Hauptdiagnose Patienten (n) |Interventionslokalisation
Pat & AVSD 1 Shunt
Pat & VSD 3 MAPCA’s
TGA 2 Koronarien
HLHS 1 Pulmonalarterien
Dextrokardie + Pat 2 AP-Shunt
unterbr. Aortenbogen 1 AP-Shunt

1

3

2

Nierenarterienstenose Nierenarterienstenose

3.2.7.4 Stentimplantation in verschiedene Gefélte

Im untersuchten Zeitraum wurden, abgesehen von den sekundér, nach geplanter solitarer
Ballondilatation, eingesetzten Stents in verschiedensten Bereichen, weitere 11 Patienten mit

verschiedensten Diagnosen und Indikationen, primér mit Stents versorgt. Zwei Patienten
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erhielten in gleicher Sitzung 2 Stents in unterschiedlicher Lokalisation.
Lokalisationen der primar geplanten Stentimplantationen waren, mit 5 Fallen die Vena cava,
in 2 Fallen MAPCA’s und in je einem Fall eine Pulmonalvene, der RVOT, eine Stenose der

Pulmonalklappe und ein TCPC-Tunnel.

3.2.7.5 Andere Interventionen im Beobachtungszeitraum

Andere invasive diagnostische und therapeutische Untersuchungen wie z.B. Myokardbiopsien
(n=88), Elektrophysiologische Untersuchungen (n=27), Brockenbrough-Manéver (n=5),
Medikamententesungen (n=3), Schrittmachertestungen (n=2), Broviac-Katheter (n=2) wurden

in dieser Arbeit nicht ausgewertet.
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3.3. Ergebnisse

3.3.1. Ballonvalvuloplastie (BVP)
3.3.1.1. Pulmonalklappenstenose (PVS)

Im Beobachtungszeitraum wurden, wie im Abschnitt 3.2. bereits erwéhnt, 66 Patienten mit
Pulmonalklappenstenose mittels BVP behandelt. Die Eingriffe wurden in 55 Fallen in
Sedierung und in 11 Fallen in Allgemeinnarkose durchgefuhrt.

Ublicherweise (n=65) wurde der Zugang uber die V. femoralis und einmal Gber die V.
jugularis interna gewéhlt. Die GroRen der verwendeten Schleusen lagen zwischen 5 und 10
French. Unter einem Druck von 2 bis 20 bar, im Mittel 7,9 bar, wurden Ballons zwischen 2
und 25 mm Durchmesser zur Dilatation verwendet. Hieraus ergab sich eine Ratio
Ballondurchmesser:Stenosedurchmesser von 1,31 im Mittel. Der Median lag bei 1,25. Das
Verhéltnis lag nie unter 1, in einem Fall (ber 2. Der Ballon wurde 3-4 Mal bis zum
maximalen Arbeitsdruck inflatiert. Die Durchleuchtungszeit lag zwischen 3 und 73 min, im
Mittel bei 26 min. Bei 6 Patienten handelte es sich um eine Re-Intervention, bei 4 dieser
Patienten fanden beide Interventionen im Untersuchungszeitraum statt.

Der Erfolg der Interventionen wurde an verschiedenen Parametern gemessen. Bei Patienten
mit vergleichender Messung des Stenosedurchmessers bzw. der Klappendffnung lag dieser
vor Behandlung im Mittel bei 8,8 mm, und war postinterventionem auf 12 mm aufgeweitet.

Die Einzelwerte (in mm) sind in Abbildung 19 dargestellt.

Abbildung 19: VergroRerung der Klappendffnung durch die Intervention
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Dies entspricht einer mittleren Aufweitung um 27 %.

Bei Patienten, die an einer kritischen Pulmonalklappenstenose litten, wie sie auch bei der TOF
vorkommt, konnte eine Erh6hung der Sauerstoffséttigung erreicht werden. Im Mittel wurde
eine Erhéhung von 77,4 % (SD: 15,77) vor, auf 97,75 % (SD: 1,71) nach der Intervention
erreicht.
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Auch bei den 5 Patienten mit Pulmonalatresie erbrachte die Intervention zumindest eine
Druckentlastung des rechten Ventrikels. In Abhangigkeit von der GroRe und Funktion des
rechten Ventrikels konnte durch die Intervention eine ,interventionelle Korrektur erzielt
werden bzw. wurde eine Verbesserung der pulmonalen Perfusion erreicht, welche im
AnschluB eine palliative operative Kreislauftrennung moglich machte. Bei der einzigen
Patientin, welche in unserem Patientengut eine dysplastische Klappe aufwies, konnte
allerdings durch die Intervention keine Verbesserung der klinischen Situation erzielt werden.
Eine Patientin mit subvalvuldrer Stenose profitierte gut von der Intervention, ein anderer
Patient profitierte nur initial, er musste im Verlauf einer Reintervention zugefiihrt werden. Bei
dem Patienten mit der supravalvuléren Stenose zeigte die Intervention nur maiigen Erfolg.
Zwar konnte die Klappendffnung von 7 auf 10 mm aufgeweitet werden, aber der
Druckgradient belief sich auch nach Intervention noch auf 60 mmHg.

Die Absenkung des Stenosegradienten lag bei 44 Patienten (66 %) bei tber 50 %. Bei 10
Patienten konnte der Stenosegradient sogar um mehr als 75 % gesenkt werden.

Gradienten Gber 50 mmHg direkt postinterventionem, was einer Indikation zur Reintervention
entsprache, gab es nur in 4 Fallen. In zwei Fallen handelte es sich dabei um Patienten mit
einer Fallot’schen Tetralogie, bei der aufgrund des groRen VSD keine weitere Absenkung des
rechtsventrikuldren Druckes maglich ist. Im dritten Fall handelte es sich um eine kombinierte
valvuldre und supravalvulare Stenose. Im vierten Fall hatte der Patient einen
Ausgangsstenosegradienten von 100 mmHg, welcher sich immerhin um 20 mmHg senken
lie. In 95,5 % konnte eine Gradientensenkung auf einen Wert unter 50 mmHg erreicht
werden. Der mittlere Stenosegradient lag vor Intervention bei 54,7 mmHg (Median 53),
postinterventionell lag er bei 27,65 mmHg (Median 25)

Dies veranschaulichen die Abbildungen 20, 21 und 22.

Abbildung 20: Absenkung der Stenosegradienten

120,00
100,00
80,00
60,00
40,00
20,00

0,00
Stenosegradient Reststenosegradient

Stenosegradient(mmHg)

Teilt man die Stenosegradienten in Grade ein, so ergibt sich das im Folgenden dargestellte
Bild (Abbildungen 21 und 22).
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Gezeigt sind die préd- und postinterventionellen Stenosegradienten, eingeteilt nach
Schweregrad und aufgefuhrt nach ihrer Haufigkeit.

Abb. 21: Schweregrade der Stenosegradienten prainterventionem
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Grad I= < 25 mmHg (trivial), Grad 1l = 25-49 mmHg (mild), Grad 111= 50-79 mmHg (moderat), Grad 1V=> 79
mmHg (schwer). [67]

Abb. 22: Schweregrade der Stenosegradienten postinterventionem
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Grad I1= < 25 mmHg (trivial), Grad 1l = 25-49 mmHg (mild), Grad I11= 50-79 mmHg (moderat), Grad 1V=> 79
mmHg (schwer). [67]

Abb. 22 zeigt die Haufigkeitsverteilung der postinterventionellen Stenosegradienten,
eingeteilt nach Schweregrad.

Entsprechend dieser Schweregradeinteilung hatten die meisten Patienten vor der Intervention
moderate bis schwere Stenosen. Nach Intervention konnte das Gleichgewicht zu Gunsten der
Klinisch unbedeutenderen Stenosegradienten Grad I und Il verschoben werden.

Zu Klappeninsuffizienzen kam es in 29 von 66 Fallen.

Der (berwiegende Teil dieser Insuffizienzen war allerdings leichtgradig, also mild bis
moderat. Schwere und damit therapiebedurftige Insuffizienzen traten nicht auf.

Abb. 23 zeigt die Haufigkeit des Auftretens von Klappeninsuffizienzen nach Ballondilatation,
eingeteilt nach Schweregraden.
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Abb. 23: Klappeninsuffizienzen
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Grad I: leicht, Grad Il: mild, Grad I1l: moderat.

Als Komplikationen traten in 6 Fallen voribergehende Arrhythmien,

darunter in 5 Fallen AV-Blockierungen auf, in 2 Féllen traten Apnoen (unter Sedierung) auf,
in einem Fall kam es zu einer Asystolie mit Kammerflimmern. Gravierende Komplikationen
stellen dabei die Asystolie und die Apnoen dar. Alle genannten Komplikationen waren
passager und mittels Maskenbeatmung bzw. Adrenalinboli gut beherrschbar.

Bis auf einen 5-jhrigen Patienten, bei welchem ein AV-Block auftrat, traten alle
Komplikationen bei Patienten im Alter von weniger als einem Jahr auf, davon eine bei einem
Patient im Alter von unter einem Monat. Dies entspricht in dem Alter der unter Einjéhrigen
einer Komplikationsrate von 23 %. Insgesamt lag die Komplikationsrate bei 15 %. (p=0,03)
Der Unterschied zwischen den Komplikationsraten in den unterschiedlichen Altersstufen ist
somit signifikant. Zweiteingriffe im Beobachtungszeitraum waren, wie erwahnt, in 4 Féllen
notwendig. Dies war teilweise trotz initial gutem Interventionsergebnis der Fall.

Die Nachbeobachtungszeit lag zwischen 1 und 36 Monaten.

Bei der letzten Kontrolle konnte bei fast allen Patienten ein gutes Dilatationsergebnis mit
Stenosegradienten unter 50mmHg und guter rechtsventrikulérer Funktion bei hdchstens
milden Klappeninsuffizienzen festgestellt werden.

Bei 6 Patienten stellte sich bei der letzten Untersuchung ein Gradient >50mmHg dar, dies
aber bei guter RV-Funktion. Diese Falle stellen Indikationen fiir eine Re-Intervention dar.
Unter Bericksichtigung der klinischen Gesamtsituation mufl hier im Einzelfall die
Entscheidung zugunsten einer chirurgischen oder erneuten interventionellen Therapie
getroffen werden.

Abb. 24 zeigt, soweit aus den Patientenakten zu erfassen, den mittels
Dopperechokardiographie gemessenen Stenosegradienten im NBZ-Zeitraum (bis zu 36
Monate) im Vergleich zu pra-und postinterventionellen Stenosegradienten, dargestellt im
mmHg.
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Abb. 24: Stenosegradienten im Verlauf

120

100 A

80 -

60 -

40

20 +

Stenosegradienten(mmHg)

o

prainterventionell postinterventionell NBZ

Es zeigen sich sehr unterschiedliche Ergebnisse: In den meisten Féllen ist der im NBZ
gemessene Gradient deutlich geringer als der Gradient vor Behandlung, aber meist héher, als
die initial erreichte Drucksenkung, was sich aus der Methodik der echokardiografischen
Dopplermessung im Vergleich zur invasiven Druckmessung ergibt. Die Dopplermessung
Uberschatzt den Gradienten im Allgemeinen, auflerdem vergleicht man eine Messung bei
einem wachen agilen Kind mit einer Messung eines tief sedierten Kindes, was die Bewertung
etwas problematisch macht. Dennoch  zeigt der Vergleich des préinterventionellem
Gradienten zu dem in der NBZ gemessenen in allen bis auf einen Fall eine dauerhafte

Senkung.

3.3.1.2. Aortenklappenstenose(AVS)
Wie bereits im Abschnitt 3.2. erwdhnt, wurde bei 37 Patienten innerhalb des

Beobachtungszeitraums eine BVP der Aortenklappe durchgefihrt.

Der Eingriff erfolgte zu 72 % in Analgosedierung, zu 28 % in Allgemeinnarkose.

Der Eingriff efolgte Uberwiegend Uber einen retrograden Zugangsweg, d.h. Gber die A.
femoralis dextra. Bei 12 Patienten war es mdglich, einen vendsen bzw. antegraden
Zugangsweg Uber einen ASD oder ein PFO zu nutzen. Die Einfuhrschleusen variierten in der
GroRe zwischen 4 und 11 French. Die Durchmesser der verwendeten Ballons lagen zwischen
5 und 25 mm. Hieraus ergab sich ein Verhaltnis von BallongroRe zu Stenosenweite zwischen
0,5und 1,5, im Mittel lag es bei 0,9. Der aufgewendete Inflationsdruck lag zwischen 1 und 12

bar. 4 Kinder wurden im Untersuchungszeitraum mehrfach behandelt.

Die Durchleuchtungszeit lag zwischen 1,5 und 57,7 min, im Mittel bei 26,8 min.
Der Erfolg der Interventionen wurde vor allem anhand der erreichten Senkung der
Stenosegradienten festgemacht. Die Gradienten konnten bis auf einen Fall, in welchem der

Gradient gleich blieb, in allen Fallen gesenkt werden.
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Abb. 25 zeigt die préinterventionellen Stenosegradienten, eingeteilt nach Schweregrad, in
ihrer jeweiligen Haufigkeit.

Abb. 25: Schweregrade der Stenosegradienten prainterventionem
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Das Verhaltnis zwischen initialem und postinterventionellem Stenosegradient variierte
zwischen 1 und 14, im Mittel lag es bei 2,3.

Nach P.S. Rao [135] gilt eine Senkung um 50 % als Erfolg, was einem Gradientenverhéltnis
von 2 entspricht und in unserem Patientengut in 59,4 % der dokumentierten Félle erreicht
wurde. In 6 dieser Félle (16 % insgesamt) konnte der Gradient sogar um Uber 75 % gesenkt
werden. Abb. 26 stellt den Erfolg der Interventionen graphisch dar.

Abb. 26: Schweregrade der Stenosegradienten postinterventionem
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Post interventionem wies kein Patient einen Stenosegradienten tiber 70 mmHg auf.

Der hochste Restgradient lag bei 55 mmHg. Préinterventionell wies der entsprechende Patient
einen Gradienten von 70 mmHg auf.
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Dies, sowie Abb. 27 veranschaulichen, dass hohen Restgradienten nicht unbedingt besonders
hohe prainterventionelle Stenosegradienten vorausgehen miissen.

Ebenfalls festzustellen war die extrem grof3e Variabilitat in der erreichten Gradientensenkung.

Abb. 27: Stenosegradientensenkung
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Bei der Auswertung nach Altersgruppen fiel auf, dass die Gradientensenkung im Alter von
unter einem Jahr starker ausgepragt war, als bei dalteren Kindern. Der Mittelwert des
Gradientenverhaltnisses vorher zu nachher lag hier bei 3,78, wahrend er bei Patienten tber
einem Jahr bei 2,5 lag. (p=0,14)

Dieser Zusammenhang erreicht zwar keine statistische Signifikanz, ist jedoch eine
interessante Beobachtung.

Zu einer postinterventionellen Klappeninsuffizienz kam es in 19 Fallen, in 2 Fallen hatte diese
schon préinterventionell bestanden. Auch hier waren die meisten leicht- bis mittelgradig. Abb.
28 gibt einen Uberblick tiber Anzahl und Schwere.

Abb. 28: Klappeninsuffizienzen
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Insgesamt lag die Rate der Klappeninsuffizienzen bei 43 %. Z&hlt man nur die héhergradigen,

also klinisch relevanten Insuffizienzen, so lag sie bei 26,7 %.
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Zu einer schweren und damit akut therapiebedurftigen Klappeninsuffizienz kam es nur bei
einem Patienten. Bei 7 von 37 Patienten (18,9 %) traten Komplikationen auf.
Diese zeigt Abb. 29.

Abb. 29: Komplikationen
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Gravierende Komplikationen stellen dabei die Asystolie und die Arrhythmie mit
Reanimationsnotwendigkeit sowie der Koronarspasmus dar. Es gab keine tddlichen
Komplikationen. 3 der von den Komplikationen betroffenen Patienten waren unter einem Jahr

alt. Da 60 % der Patienten aus dieser Altersgruppe stammen, ist dieser Anteil eher niedrig.

Innerhalb des Nachbeobachtungszeitraums, welcher zwischen 1 und 32 Monaten lag, war
keine Re-Intervention nétig. Bei einem Patienten war die baldige Notwendigkeit einer solchen
allerdings abzusehen. Einer Operation sollten im weiteren Verlauf 2 Patienten zugefihrt
werden. Bei einer Patientin hatte die Dilatation keinen ausreichenden Erfolg erbracht, sodass
ein Klappenersatz operativ geplant wurde, im anderen Fall war die Aortenklappeninsuffizienz
SO ausgepragt, dass eine Ross-Operation angestrebt wurde.

Die restlichen Patienten wiesen bis dato ein gutes postinterventionelles Ergebnis auf. Die LV-
Funktion war in den Nachkontrollen bis auf einen Fall gut, die bestehenden Insuffizienzen
verschlechterten sich nicht. Die Stenosegradienten lagen in 3 Féllen bei 50 mmHg und mehr.
In einem dieser Félle entsprach das dem postinterventionellen Ergebnis.

Kein Gradient lag Gber 70 mmHg.

Abb. 30 zeigt die dokumentierten Stenosegradienten im NBZ-Zeitraum im Vergleich zu pra-

und postinterventionell gemessenen Gradienten.
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Abb. 30: Stenosegradienten im Verlauf
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Es zeigt sich, dass einige Stenosegradienten wahrend des Nachbeobachtungszeitraumes noch
weiter abgesunken sind, einige wenige aber auch wieder angestiegen sind. In einem Fall
wurde sogar der urspringliche Stenosegradient wieder erreicht, welcher allerdings weit unter
einem Wert von 50 mmHg blieb.

Uberstiegen wurde der Ausgangsgradient wahrend der Nachbeobachtungszeit nie.

Des Weiteren ist auch hier, wie schon oben im Kapitel Pulmonalklappenstenosen darauf
hinzuweisen, dass es sich bei den im Nachbeobachtungszeitraum gemessenen
Stenosegradienten um echokardiografisch gemessene Werte handelt, welche grundsétzlich
hoher ausfallen, als die interventionell gemessenen Druckgradienten.

Insofern zeigten die durchgefiihrten Interventionen auch in der Nachbeobachtungszeit ein

anhaltend sehr gutes Ergebnis.

3.3.2. Ballonangioplastie(BAP)

3.3.2.1. Pulmonalarterienaststenosen(PAST)

Insgesamt wurden im Beobachtungszeitraum 32 Eingriffe bei 31 Patienten mit Stenosen der
Pulmonalarterien, mit alleiniger Dilatation (n=13), oder zusétzlicher Stentimplantation
(n=18), interventionell behandelt. 8 dieser Patienten mussten in Allgemeinnarkose behandelt
werden. Die Durchleuchtungszeit lag insgesamt zwischen 1,4 und 83,3 min, im Mittel bei 25
min. Bei den Stentimplantationen lag sie im Mittel bei 27,4 min, variierend zwischen 1,4 und
83,3 min. Bei den alleinigen Dilatationen, ohne Stentimplantation, lag der Mittelwert bei 22,7,
bei Werten zwischen 7 und 46,8 min. Von den 18 mit Stent versorgten Patienten, wurden 7
Patienten vordilatiert. In der Mehrzahl der Implantationen kam nur 1 Stent zum Einsatz.

In 3 Fallen wurden 2 Stents verwendet, in 2 Fallen waren es 3 und in einem Fall wurden 4

Stents implantiert.
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Alleinige Ballondilatation

Bei den mittels Dilatation behandelten Patienten wurden zwischen 2 und 9 Dilatationen
benotigt. Der dabei aufgewendete Druck lag zwischen 6 und 14 bar.

Es ist zu erwéhnen, dass bei 2 dieser Patienten bereits zuvor implantierte Stents dilatiert
wurden sowie, dass bei einem Patient der Versuch einer Stentimplantation unternommen
wurde, es aber bei der alleinigen Dilatation blieb.

Die Ergebnisse wurden anhand der GefaRaufweitung, dem verbesserten pulmonalen Fluss,
bzw. der verbesserten Sauerstoffsattigung beurteilt. Die Stenosen konnten um 0,4 bis 6,2 mm
aufgeweitet werden, was einer Aufweitung um 33 bis >100 % entspricht. In 66 % der Félle
ist eine Uber 50 %ige Aufweitung dokumentiert worden.

Bei einem Teil der Patienten erfolgte die Ballonangioplastie mit dem Ziel einer verbesserten
Oxygenierung, was auch erzielt wurde, die Datenlage (Dokumentation) reicht zur statistischen
Auswertung jedoch nicht aus. Postinterventionell konnte auBerdem in nahezu allen Féllen
angiographisch ein verbesserter Fluss nachgewiesen werden.

Bei 2 Patienten erbrachte die Intervention keine Verbesserung. An Komplikationen trat bei
einem Patient ein AV-Block nach passagerer Hypoxie auf, bei einem weiteren Patienten kam
es postinterventionell zu einer Thrombose der punktierten V. femoralis dextra, welche mittels
Lysetherapie behandelt wurde.

Zu schwereren Komplikationen, wie Blutungen, Perforationen oder Lungenddemen kam es
nicht. Auch gab es keine Todesfélle. Die Komplikationsrate lag bei 15,3 %.

Wahrend der Nachbeobachtungszeit, zwischen einem und 33 Monaten, kam es bei einem
Patient (7 %) zu einer erneuten Stenosierung der Pulmonalarterie.

Alle tibrigen Falle zeigten auch in der Nachbeobachtungszeit stabile Befunde.

Stentimplantationen

Die Ergebnisse, gemessen an der erreichten Stenoseaufweitung, waren sehr unterschiedlich.
Die erreichte Aufweitung der Stenosen variierte zwischen 0,8 und 10,9 mm, im Mittel lag sie
bei 4,4 mm.

Die Aufweitung der GefalRdurchmesser war damit deutlich hoher, als bei alleiniger
Ballonangioplastie. Je nach hdmodynamischer Situation ist bei einigen Patienten auf3erdem
die prozentuale Aufweitung des GefalRes alleine nicht entscheidend, da insbesondere bei
atemabhangigem Pulmonalfluss, wie nach palliativer Kreislauftrennung auch eine geringe

Augmentation der Pulmonalarterie zu einer deutlich verbesserten Perfusion der nachgestellten
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Lungenabschnitte fihrt. Insbesondere bei elastischem Recoil der Gefalistenose war die

Stentimplantation der alleinigen Dilatation Gberlegen.

In Bild 10a und 10b wird anhand von 2 Angiographien beispielhaft der interventionelle Erfolg

durch Stentimplantation dargestellt.

Bild 10a: Pulmonalarterienangiographie im p.a.-Strahlengang mit 30 Grad RAO-Angulation:

Darstellung einer rechtsseitigen proximalen Pulmonalarterienaststenose.

r \
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Bild 10b: Ergebnis nach Stentimplantation mit deutlich aufgeweitetem GeféalRdurchmesser und

ohne Reststenose.
An Komplikationen traten bei 3 Patienten Stentdislokationen auf. Zusatzlich kam es im

Verlauf der Nachbeobachtungszeit bei einer Patientin zu einem thrombotischen Verschluss
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des Pulmonalarterienastes, so dass eine Lysetherapie notwendig wurde.

Wahrend der Nachbeobachtungszeit, welche zwischen einem und 33 Monaten lag, kam es in
7 Fallen (43,5 %) zu einer Restenose. Diese wurde in 3 Fallen noch innerhalb des
Beobachtungszeitraumes, einer Reintervention, in Form einer Nachdilatation, zugefihrt. Bei
einem dieser Patienten wurde zu einem spateren Zeitpunkt ein zweiter Stent implantiert. Zwei

weitere Patienten wurden primar mittels zweizeitiger Stentimplantation therapiert.

3.3.2.2. Aortenisthmusstenosen(CoA)

Insgesamt erfolgten 79 Eingriffe bei 74 Patienten im Alter zwischen 5 Tagen und 15 Jahren.
49 Eingriffe erfolgten bei Patienten im Alter von unter einem Jahr, 20 Patienten wurden
innerhalb des ersten Lebensmonats behandelt.

Bei 24 der Kinder handelte es sich um eine Restenose, wobei die Patienten entweder
chirurgisch oder mittels BAP vorbehandelt waren. Abb. 31 gibt einen Uberblick.

Abb. 31: Ursachen der Reinterventionen
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Der systolische Gradient tiber der Stenose lag préinterventionell zwischen 8 und 88 mmHg,
im Mittel bei 40 mmHg. Die Stenosenweite variierte zwischen 1,2 und 14 mm, im Mittel lag
sie bei 4,8 mm. Bei insgesamt 11 Patienten wurde in gleicher Sitzung ein Stent implantiert.
Das Alter dieser Patienten lag bei 5 Patienten unter 1 Monat, bei 2 Patienten zwischen 1
Monat und 1 Jahr und bei 4 Patienten zwischen 1 und 4 Jahren.

Der Erfolg der Interventionen wurde unter anderem an der erreichten Gradientensenkung
gemessen. In 68 von 72 dokumentierten Fallen war es moglich den Gradienten Uber der
Stenose zu senken. Bei den alleinigen Dilatationen konnte der Gradient im Mittel von 36
mmHg auf 12,9 mmHg gesenkt werden. Bei den Stentimplantationen konnte der Gradient im
Mittel von 45 mmHg auf 4,2 mmHg gesenkt werden.

In 58 % der dilatierten Félle war initial eine mindestens 50 %ige Senkung mdglich. Bei den

Stentimplantationen war dies in 100 % der dokumentierten Falle der Fall.
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Abb. 32 stellt zusatzlich noch einen Vergleich der dilatierten zu den primér mittels Stent

behandelten Patienten dar.

Abb. 32: Absenkung der Stenosegradienten bei Aortenisthmusstenosen mit und ohne
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Die Restgradienten variierten zwischen 0 und 41 mmHg. Hohe Restgradienten erklarten sich
hier aus extrem hohen préinterventionellen Stenosegradienten.
Abb. 33 zeigt die Absenkung der Stenosegradienten bei Patienten mit initial extremer

Druckdifferenz tber der Isthmusstenose.

Abb. 33: Absenkung der Druckgradienten bei Patienten mit initial hohen
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Bei den Patienten mit deutlicher Reststenose bestanden initial Stenosegradienten zwischen 30
und 88 mmHg (Median 42). Die Restgradienten lagen zwischen 26 und 41 mmHg (Median
31). Die Restgradienten kénnen anhand ihrer Senkung in sehr gute (< 10 mmHg), gute (11 bis
20 mmHg) und mittelméaRige (> 20 mmHg) Erfolge eingeteilt werden. [65] Abb. 34 gibt eine
Ubersicht.
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Abb. 34: AusmaR der Reststenosegradienten
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Wie aus Abb. 34 zu ersehen ist, konnte bei einem Grol3teil der Interventionen, entsprechend
80 %, ein sehr gutes oder zumindest gutes Ergebnis erzielt werden, nur in 9 Fallen lag der
Restgradient postinterventionell noch Gber 20 mmHg. Einer dieser Patienten war an der CoA
voroperiert und bei 2 Patienten war bereits vor dem Beobachtungszeitraum ein
Therapieversuch mittels BAP unternommen worden. Die meisten dieser Patienten (n=6)
wurden noch im Beobachtungszeitraum oder kurze Zeit spéter operativ versorgt. Bei den
anderen wurde ein weiterer Therapieversuch mittels BAP unternommen. Auch hier ist zu
erwéhnen, dass kein mittels Stent behandelter Patient postinterventionell einen Gradienten
uber 20 mmHg aufwies.

Betrachtet man das Alter der Patienten im Hinblick auf die erreichte Gradientensenkung, so
fallt auf, dass der Altersmedian in der ersten Gruppe (< 10 mmHg) bei 3 %2 Monaten, in der
zweiten Gruppe (10 — 20 mmHg) bei 14 Monaten und in der letzten Gruppe (> 20 mmHg) bei
2 % Monaten lag.

Bei Patienten mit Aortenbogenhypoplasie lag der Restgradient im Median bei 13,5 mmHg,
bei Patienten mit isolierter CoA lag er bei 9,5 mmHg, was allerdings keinen signifikanten
Unterschied darstellt. (p=0,87)

Bildet man aus Gradient und Restgradient einen Quotient, so lag dieser im Mittel bei 6,65, mit
extremer Streubreite zwischen 1,17 im schlechtesten Fall und 37, im besten Fall.

Eine besonders ausgeprdgte Absenkung der Stenosegradienten lieR sich bei solitarer
Dilatation vor allem bei im Beobachtungszeitraum mehrfach behandelten Kindern
beobachten.

Von 15 Kindern, mit prainterventioneller arterieller Hypertonie, wiesen diese
postinterventionell noch 9 Patienten auf. Bei 8 dieser Kinder konnte aber die Intensitat des
Hypertonus durch die Intervention gemindert werden, eine vorher bestandene schwere

Hypertonie konnte so beispielsweise in eine milde oder moderate umgewandelt werden.
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Nur bei einem Patienten blieb die Hypertonie in gleicher Ausprdgung bestehen.
6 Patienten wiesen postinterventionell keine Hypertonie mehr auf.
Einen Uberblick (ber pra- und postinterventionell bestehenden arteriellen Hochdruck,

eingeteilt in die 3 Schweregrade der Task Force, geben Abb. 35 und 36.

Abb. 35: Arterielle Hypertension, prainterventionell
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Abb. 36: Arterielle Hypertension, postinterventionell
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Zugrunde gelegt wurde hier die von der Task Force 1996 festgelegte Einteilung des
Bluthochdruckes bei Kindern.

Insgesamt konnte der Anteil schwer hypertensiver Patienten eindeutig verringert werden.
Kein Patient wies bei den postinterventionellen Nachuntersuchungen noch eine schwere
Hypertonie auf. Aneurysmata, welche eine wesentliche Komplikation operativer und
katheterinterventioneller Verfahren darstellen, traten bei 11 Patienten auf.

In 9 der 11 Falle (82 %) waren Kinder im Alter von unter einem Jahr betroffen, wobei der
Anteil der unter Einjéhrigen im gesamten Patientenkollektiv nur bei 53 % lag.

Ein signifikanter Zusammenhang zwischen dem Auftreten von Aneurysmata und der
verwendeten BallongroRe konnte in unserem Patientengut nicht nachgewiesen werden. Das
Ballon-/Stenose-Ratio lag im Mittel bei 1,9, bei Aneurysmabildung lag es bei 1,93 und bei

Interventionen ohne folgende Aneurysmabildung lag es bei 1,85. (p=0,8)
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Einer der 11 Patienten, bei denen sich spater ein Aneurysma ausbildete, wies einen
hypoplastischen Aortenbogen auf.

Weitere aufgetretene Komplikationen waren Minderperfusion im Stromgebiet der punktierten
A. femoralis (n=4), Entziindung der Einstichstelle (n=2), Blutung mit Transfusionsbedarf
(n=2), passagere Arrhythmien (n=2) sowie Dislokation eines Stents (n=1).

Bei einer Patientin, mit einem vorbestehenden Williams-Beuren-Syndrom, kam es wéhrend
des Eingriffes, bei welchem es sich um eine Reintervention handelte, bei der Angiographie zu
einer plotzlichen Koronarischdmie mit resultierender Asystolie. Die Patientin verstarb nach
65-mindtiger erfolgloser Reanimation. Die Komplikationen sind in Abb. 37 dargestellt.

Abb. 37: Komplikationen
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Betrachtet man die mittels Stentimplantation therapierten Patienten isoliert, so kommt man,
im Vergleich zu den alleinigen BAP zu den folgenden Ergebnissen.

Insgesamt wurden, wie bereits erwéhnt, 11 Patienten zusétzlich mit Stent versorgt.

Es zeigte sich, dass die Durchleuchtungszeit, mit im Mittel 12,9 min, in diesem Patientengut
nicht hoéher war, als bei den Patienten, die mit alleiniger BAP behandelt wurden. Hier lag die
mittlere Durchleuchtungszeit bei 13 min, stark variierend zwischen 3 und 41 Minuten.
Allerdings traten 6 Komplikationen allein bei den mit Stent behandelten Patienten auf.

Die Absenkung der Stenosegradienten lag zwischen 29 und 76 mmHg, im Mittel bei 47,7
mmHg. Die Restgradienten waren insgesamt sehr niedrig, im Mittel lagen sie bei 4,2 mmHg.
Der Unterschied zu den mit alleiniger Dilatation behandelten Stenosen ist damit statistisch
signifikant. (p=0,01)

Das Verhaltnis von Stenosegradient zu Restgradient schwankte zwischen 19 und 52 mmHg.
Abb. 38 gibt den Interventionserfolg bei den mittels Stentimplantation behandelten Patienten,

anhand der Senkungen der Stenosegradienten, graphisch wieder.
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Abb. 38: Absenkung des Stenosegradienten nach Stentimplantation

g o N 0 ©
O O O oo
! | [ !

w b
o o

Stenosegradienten(mmHg)

=N
o O o
[

pra-iv post-iv

(iv = interventionem)

An Hochdruck litten nach Stentimplantation noch 3 Patienten, davon waren 2 mild und einer
moderat. Der Vollstdndigkeit halber sei erwahnt, dass nur ein Stent in einen hypoplastischen
Aortenbogen implantiert wurde.

Im Nachbehandlungszeitraum kam es bei insgesamt 20 Patienten zu einer Restenose, 3 dieser
Patienten waren mit Stents behandelt worden. 6 der Patienten wurden im
Beobachtungszeitraum erneut einer BAP zugefiihrt. Nicht flr alle dieser Patienten lagen
Datensatze zu den Druckmessungen vor und nach Reintervention vor.

Die Daten der Patienten mit vollstdndiger Dokumentation zeigt Tabelle 8.

Tabelle 8:
Alter | Sonstige Diagnosen | prdinterventioneller postinterventioneller
(Tage) Druckgradient (mmHq) Druckgradient (mmHq)
23 VSD 26 17
39 PVS 48 3
41 54 8
64 PDA 36 6
7 PDA/VSD 42 31
25 46 3
5 AVS /VSD 45 11
48 41 10
1509 57 37
5195 18 14
13 VSD 24 10

Bei diesen Patienten konnte der Druckgradient im Mittel um 25,9 mmHg gesenkt werden, von
einem mittleren préinterventionellen Wert von 40,6 mmHg auf einen mittleren
postinterventionellen Wert von 14,4 mmHog.

Zur Veranschaulichung der in diesem Kapitel dargestellten Intervention zeigen Bild 11a und
11b auf dieser Seite einen winschenswerten Verlauf anhand einer pra- und einer

postinterventionellen Angiographie.

61



A

Bild 1la: Aortographie mit Darstellung einer  kurzstreckigen hochgradigen

Aortenisthmusstenose im p.a.-Strahlengang.

-

-
L ]

A ' _ |
Bild 11b: Ergebnis nach Dilatation. Man erkennt ein im Vergleich zum Vorbild deutlich
aufgeweitetes GefalRlumen bei fortbestehendem Kalibersprung in der Isthmusregion.

3.3.2.3. Weitere Indikationen der Ballonangioplastie

Im Beobachtungszeitraum wurden 40 Patienten verschiedenen weiteren GeféaRdilatationen
zugefiihrt. Am hdufigsten wurden die Vena cava superior, chirurgisch angelegte Shunts und
periphere Arterien, wie die A. renalis dilatiert. Die anderen Lokalisationen stellten der rechte
oder linke Ausflusstrakt, Koronararterien, Stents, der Ductus arteriosus, MAPCA’s,
Pulmonalvenen, ein Pulmonalbanding, Conduitengen und ein Vorhofbaffle dar.

Die Interventionen wurden fast ausschlieflich in Analgosedierung durchgefihrt. In 5 Féllen
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war eine Allgemeinnarkose notig. Komplikationen gab es in Form eines AV-Blocks und einer
Thrombose des punktierten GefaBes. Ein Patient starb im  Verlauf des
Beobachtungszeitraums. Die Resultate waren sehr unterschiedlich, aber insgesamt gut. Nur
bei dem Patient mit VVorhofbaffle konnte lediglich eine geringe Verbesserung erreicht werden.
Im NBZ war in 3 Féllen ein Zweiteingriff notwendig.

Zusammenfassend muss gesagt werden, dass die hier aufgefuhrten Interventionen zu
heterogen sind, um die Ergebnisse statistisch auszuwerten. Des Weiteren wirde es den

Rahmen dieser Arbeit sprengen, sie im Einzelnen zu besprechen.

3.3.3. Ballonatrioseptostomie (BAS)

Die Indikation zur Ballonatrioseptostomie wurde echokardiographisch gestellt.

Die Mehrzahl der 48 Interventionen, an 41 Patienten, konnte in Analgosedierung durchgefthrt

werden, in 11 Fallen waren die Patienten beatmet.

Entsprechend zur Hauptdiagnose erfolgte die Erweiterung des Vorhofseptumdefektes zur

Verbesserung des L-R- oder R-L-Shunts.

Die Diagnosen bzw. die erwiinschte Shuntverbesserung sind in Tabelle 9 aufgefiihrt.

Tabelle 9: Basisdiagnosen bei Patienten mit BAS

R-L-Shunt

Trikuspidalatresie N=2
TAPVC N=1
DILV, PS N=1
L-R-Shunt

TGA N=23
Hypoplastisches Linksherzsyndrom  N=13

Bei 5 Patienten wurde, anstelle einer Ballonatrioseptostomie, eine Inzision, mittels ,,blade-
Technik* (siehe Kapitel Methodik, 3.1.2.3.) durchgefiihrt.

Bis auf wenige Ausnahmen wurden Rashkindkatheter verwendet, die tUber 4-6 F- Schleusen
eingefihrt werden konnten (93 %). Die BAS erfolgte mit einem Fullvolumen von 1-3 ml und
wurde pro Patient meist 2-3 Mal repetitiv vorgenommen. Bei 3 Patienten erfolgte eine
Dilatation des Vorhofseptums entsprechend einer Angio- oder Valvuloplastie.

Die Sauerstoffsattigung konnte im Mittel von prainterventionell 70 % (zwischen 60 und 80
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%) auf postinterventionell 85 % (zwischen 70 und 99 %) angehoben werden.

In 89 % der Falle flihrten die Interventionen zu guten Soforterfolgen.

Es wurde eine Verbesserung der klinischen und hamodynamischen Situation z.B. durch
Erhéhung der Sauerstoffséttigung oder Drucksenkung des jeweils gestauten VVorhofs erreicht.

Entsprechend der Hauptdiagnose wurden die Patienten einer operativen Korrektur oder
Palliation zugeflhrt. Bei 6 Patienten musste die BAS ein zweites oder drittes Mal bis zur
endgultigen operativen MaRnahme wiederholt werden.Komplikationen traten nur in 2 von 48
Fallen auf. Es handelte sich um eine supraventrikuldre Tachykardie (n=1) und einen AV-
Block 1. Grades (n=1). Nadelperforationen der Vorhofwande kamen, ebenso, wie
Thrombosen, schwerwiegende Hypotension oder Todesfélle, nicht vor.

Die Nachbeobachtungszeit lag zwischen einem und 33 Monaten.

3.3.4. Stentimplantation

3.3.4.1. Ductus arteriosus

Im Beobachtungszeitraum wurden bei 29 Patienten insgesamt 34 Stents in den Ductus
arteriosus botalli implantiert.

Die Durchleuchtungszeit betrug zwischen 6,4 bis 57 Minuten, im Mittel waren es 18 Minuten.
Die einzelnen Schritte einer Stentimplantation in den Ductus arteriosus sind exemplarisch
durch die folgenden Angiographien dargestelit.

Bild 12a, 12b, 12c und 12d: Ductusstenting bei einem Patienten mit HLHS.

Bild 12a: Angiographie in den Ductus mit Darstellung des aortalen Abstroms sowie des

Ubergangs zur Pulmonalarterie.
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Bild 12b: Dokumentation der Ballon-Stent-Einheit im Ductus vor Inflation des Ballons.

Drahtfuhrung aus dem rechten Ventrikel tGber die Pulmonalarterie in den Ductus und die
Aorta.

Bild 12c: Durch Inflation des Ballons expandiert der Stent und wird im Ductus fixiert.
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Bild 12d: Ergebnis nach Entfernung des Ballons aus dem Stent. Harmonischer Ubergang des
nicht gestenteten aortalen Ductusende in den mit Stent ausgekleideten Anteil. Durch KM-
Inflation in die Aorta zeigt sich der erhaltene retrograde FIuB in die genuine hypoplastische
Aorta.

Die Indikation ergab sich entweder aus einer kritischen klinischen Situation heraus, im
Folgenden als Ductusstenose bezeichnet, oder palliativ, zur Verbesserung der klinischen
Situation bis zur geplanten Operation. In einem Fall wurde ein Patient mit Hypoplasie des
rechten Ventrikels, sowie Hypoplasie der Pulmonalarterie mittels Ductus-Stenting versorgt.
Bei den Diagnosen handelte es sich in 17 Féllen um das HLHS, in 2 Féllen um eine TGA, in
6 Fallen um kritische PVS und in 4 Féllen um kritische AVS. Dies bedeutet, dass die
Eingriffe in 21 Féllen zur Aufrechterhaltung der Systemperfusion, in 6 Fallen zur
Aufrechterhaltung der Lungenperfusion und in den tbrigen 2 Fallen zur Etablierung eines
hintereinandergeschalteten Lungen-und Systemkreislaufes dienten.

Als Indikationen fanden sich 17 Mal eine Ductusstenose, also eine bereits lebensbedrohliche
Klinische Situation. In 11 Fallen wurde der Ductus palliativ gestentet. Hierbei wird deutlich,
dass ein GroRteil der Interventionen als lebensrettende Akutmalinahme bei plotzlicher
Ductusstenose durchgefiihrt wird.

Abb. 39 stellt die verschiedenen Diagnosen, welche ein Offenhalten des Ductus nétig

machten in ihrem prozentualen Anteil nochmals dar.
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Abb 39: Diagnosen
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Die engsten Diameter der Ductus lagen vor Behandlung bei 1,7 bis 7,3 mm. Im Mittel bei
3,9mm. Bei 22 Patienten wurde die Behandlung in tiefer Sedierung durchgefihrt,

bei 7 Patienten in Allgemeinnarkose. Die Stentimplantation erfolgte 21 Mal transvends und 7
Mal transarteriell. 14 Patienten mit besonders engen oder stenosierten Ductus wurden im
Rahmen der Intervention vordilatiert. Hierbei fanden Ballons mit Durchmessern von 3-5 mm
Verwendung. Die fur die Stentimplantation eingesetzten Implantationsballons hatten
Durchmesser zwischen 4 und 8 mm und Langen von 20 bis 30 mm.

Die postinterventionellen Diameter des Ductus lagen mit Werten zwischen 4 und 10 mm im
Mittel bei 6,34 mm. Abb. 40 stellt die Aufweitung graphisch dar.

Abb. 40: Aufweitung des Ductus arteriosus mittels Stents
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Die Ratio von End- zu Ausgangs-Diameter entsprach im Mittel 1,77.
Es fiel auf, dass dieses Verhéltnis in jenen Féllen Kkleiner war, in welchen Restenosen

auftraten. Siehe auch nachfolgende Tabelle.

Tabelle 10: Ductusdurchmesser vor und nach Stentimplantation

Ausgangs-Diameter | End-Diameter | Ratio
Re-Stenose 4,94 6,75 1,55
Keine Re-Stenose | 3,39 6,19 1,89
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Komplikationen kamen bei 7 Patienten vor. Es handelte sich je ein Mal um einen passageren
AV-Block, eine Ballonruptur und eine Arteriotomie, drei Mal kam eine Stentdislokation vor
und 4 Patienten muften reanimiert werden.

Ein Patient verstarb wéhrend der Intervention an therapierefraktdrem Herz-Kreislaufversagen.
Abb. 41 zeigt die aufgetretenen Komplikationen in ihrem prozentualen Anteil.

Abb. 41: Komplikationen beim
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In 8 Fallen traten Restenosen auf, davon wurden 3 mittels Nachdilatation therapiert und 2
mittels zweizeitiger Implantation eines weiteren Stents, hierbei handelte es sich, bis auf einen
Fall, um Patienten mit HLHS, die eine friilhe Reintervention verlangten.

Einer Herztransplantation wurden im Follow-up bis Ende 1998 acht Patienten zugefuhrt,
anderen Operationen, wie arterielle Switch-OP, Norwood-OP, oder Glenn-OP wurden 9
Patienten zugefihrt.

Die Gesamtmortalitat lag innerhalb dieses Zeitraumes bei 11 Patienten. Die Ursachen waren
sehr unterschiedlich. Es starben sowohl Kinder mit systemperfusionsabhdngigen Vitien als
auch Kinder bei denen die pulmonale Perfusion durch den offenen Ductus garantiert wurde.

3.3.4.2. Weitere Stentimplantationen

Lokalisationen der 11 primdr geplanten Stentimplantationen waren, abgesehen von den unter
speziellen Diagnosen aufgefiihrten in 5 Féllen die Vena cava superior, in weiteren 2 Féllen
MAPCA’s und in je einem Fall die Pulmonalvene, der RVOT, die Stentimplantation in eine
PVS und ein TCPC-Tunnel. Die Implantationen konnten berwiegend in Analgosedierung
durchgefiihrt werden. Das Alter der Patienten lag im Mittel bei 8,3 Jahren. Es wurden in 2
Féllen 3 Stents und in 3 Fallen 2 Stents verwendet. Bei den restlichen Patienten war ein Stent
ausreichend. Komplikationen traten nur in einem Fall auf, in welchem der Stent nicht

vollstédndig zu expandieren war.
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Die priméren Ergebnisse waren uberwiegend gut bis zufriedenstellend. Im Verlauf muf3te bei
einem Patienten ein zweiter Stent implantiert werden, bei 4 Patienten wurde nachdilatiert. Bei
den Nachdilatationen handelte es sich in 3 Féllen um Stentlokalisationen in der Vena cava
superior. Aufgrund des heterogenen Patientenguts sowie der extrem heterogenen Diagnosen
sprengen auch hier die Ergebnisse der Interventionen den Rahmen dieser Arbeit und sind

nicht im Detail aufgefiihrt.

3.3.5. Verschliisse
3.3.5.1. Verschluss des Ductus arteriosus

Es wurden insgesamt 80 Interventionen an 79 Patienten durchgefiihrt.

In 73 Féllen wurden Cook- oder PFM-Coils verwendet. In 7 Fallen kamen Rashkind-Schirme
(ROS) zur Anwendung. Der Anteil an Ductusverschlissen mittels Schirmtechnik betrégt
damit nur 8,75 %.

Zur Morphologie: Die Ductusldnge der mittels Coil verschlossenen Ductus lag zwischen 0
und 20 mm, im Mittel bei 8,2 mm. Bei den mittels Schirm verschlossenen Ductus lag die
Lange zwischen 6,5 und 13,9 mm, im Mittel bei 9,8 mm.

Auch die mittlere pulmonale und aortale Weite der Ductus, waren bei den mit Coils
verschlossenen Ductus kleiner, als bei den mit Schirm verschlossenen.

Im Mittel lag der pulmonale Durchmesser bei den Coilverschliissen bei 2,2 mm (zwischen 1
und 5,1 mm) und bei den Schirmverschlissen bei 3,6 mm (zwischen 2,3 und 4,8 mm). Der
aortale Durchmesser lag bei den Coilverschlissen im Mittel bei 4,4 mm (zwischen 1 und 10
mm), bei den Schirmverschliissen bei 6,3 mm (zwischen 4 und 9,8 mm).

Der Median des pulmonalen Durchmessers (in unserem Patientengut in 96 % der kleinere) lag
bei Schirmverschlissen bei 3,8 mm (SD: 0,75), bei Coilverschlissen lag er bei 3,0 mm (SD:
0,55). Es wurden allerdings in 5 Féllen auch Ductus mit einem kleinsten Durchmesser tber
3,5 mm mittels Coils verschlossen.

Die Morphe der zu verschlieBenden Ductus war bei 4 der mit Schirm verschlossenen Ductus
trunkal, bei zweien handelte es sich um einen tubuléren Ductus.

Bei den mittels Coils verschlossenen Ductus kamen in 6 % auch kurze, so genannte
fensterformige Ductus vor.

34 % waren tubular und 60 % wiesen eine trunkale Form auf.
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Bild 13a: Angiographische Darstellung eines tubuldren Ductus in seitlichem Strahlengang.
Deutliche Einengung am pulmonalen Ende des Ductus mit nur geringgradigem
Kontrastmittelabstrom in die Pulmonalarterie.

V

Bild 13b: Ergebnis nach Coilembolisation eines tubuldren Ductus mit einer Cook-Spirale
(5/5). 2 ¥> Windungen liegen pulmonalarteriell, die tibrigen aortal in der Ductusampulle. Ein
Links-Rechts-Shunt ist nicht mehr darstellbar.

Coils

Die Mehrzahl der Patienten konnte in Analgosedierung behandelt werden, 5 Patienten wurden
in Intubationsnarkose behandelt. Im untersuchten Patientengut wurde in 50 Féllen der
retrograde Zugang Uber die A.fem.dex. gewdhlt, in 24 Féllen wurde der antegrade

Zugangsweg Uber die V. fem.dex. genutzt. Die Schleusengréle lag zwischen 4 und 5 French.
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Die Durchleuchtungszeit betrug zwischen 0,2 und 20,2 Minuten, im Mittel 6 Minuten. Der
Median lag bei 11 Minuten.

Tabelle 11 zeigt die verwendeten Coils in Bezug auf die minimale Weite des Ductus.

Tabelle 11:
Minimale Verwendete Coils Anzahl der
Ductusweite Coils
0,3-3,8mm 5P3 27
0,3-5 mm 5P5 34
0,9-4mm 8P5 6

Bei den verwendeten Coils steht die erste Ziffer fir den Windungsdurchmesser und die
zweite Ziffer fur die Anzahl der Windungen.

Die GroRe des ausgewahlten Coils richtete sich nach der Ductusmorphe sowie dem Kleinsten
Ductusdurchmesser, welcher in 96 % der pulmonale war.

Das Verhdltnis des Windungsdurchmessers des verwendeten Coils zur pulmonalen Weite der
Ductusoffnung lieR sich mit 1,24 mitteln.

Die Mindestanzahl an Windungen der verwendeten Coils lag bei 3.

In 6 Féllen wurden 2 Coils implantiert, in einem Fall waren 3 n6tig. In 2 Féllen kamen sowohl

Coil als auch Schirm zur Anwendung.

Rashkind-Schirme

Alle Patienten wurden in Analgosedierung behandelt.

Wenn moglich wurde der Zugangsweg Uber die V.fem.dex., den rechten Vorhof, rechten
Ventrikel und die Pulmonalarterie gewahlt.
Die Durchleuchtungszeit variierte zwischen 6,9 und 36,4 Minuten, im Mittel lag sie bei 15,8
Minuten. Der Median lag bei 11,2 Minuten.

Komplikationen waren insgesamt selten (7,4 %). Insbesondere ereigneten sich keine
neurologischen Komplikationen durch Thrombembolien, auch Perfusionsstérungen der
punktierten Femoralgeféale traten nicht auf, ebenso keine Todesfalle. GroRe Ductus konnten
genauso sicher verschlossen werden, wie kleine.

Bei einem Patienten liel3 sich der Coil nicht vom Implantationskabel freisetzen und musste
entfernt werden. Bei einem anderen Patienten kam es durch einen inkompletten Verschluss
zur seltenen Komplikation einer Hamolyse, sodass am Folgetag weitere Coils implantiert

wurden. Bei 3 Patienten, es handelte sich in 2 Fallen um Coils, in einem um einen Verschluss
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mittels Schirmchen, kam es zun&chst zu einer Dislokation des Implantates, welches aber in

allen Fallen replatziert werden konnte. Abb. 42 zeigt die Komplikationen im Einzelnen.

Abb.42: Komplikationen des PDA-Verschlusses
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In 44 Fallen war der Ductus initial sofort verschlossen, in 12 Fallen innerhalb von 24 h nach
der Intervention, hierbei handelte es sich in 2 Féallen um Schirmokklusionen. Bei 23 Patienten
konnte postinterventionem auch nach Ablauf von 24 h noch ein Restshunt festgestellt werden.
Hierunter fielen die restlichen 4 Schirmokklusionen, also entsprechend einem Anteil von 66
%. Die noch bestehenden Restshunts verschlossen sich aber erwartungsgemall fast
ausnahmslos im Laufe der ndchsten Tage und Wochen. In wenigen Fallen dauerte es bis zum
kompletten Verschluss mehrere Monate. In einer erneuten Intervention angegangen werden
mussten davon im Beobachtungszeitraum 4 Patienten. Hierunter befanden sich 3 der mittels
Schirmverschluss therapierten Patienten.

Abb. 43 zeigt die unmittelbaren postinterventionellen Ergebnisse.

Abb.43: initiale postinterventionelle Ergebnisse
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Zu LPA-Stenosen durch in die linke Pulmonalarterie ragende Implantatanteile kam es bei 6
Patienten, bei 4 von ihnen war ein Coil, bei zweien ein Schirm implantiert worden. Insgesamt

entspricht das einem prozentualen Anteil von 7,6 %.
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Wéhrend des Nachbeobachtungszeitraums wurde bei 5 Patienten ein Zweiteingriff wegen
noch vorhandenem Restshunt nétig. Einer davon fand noch im Beobachtungszeitraum statt.
Dabei handelte es sich um einen mittels Schirm verschlossenen Ductus.

Rekanalisationen sahen wir keine.

3.3.5.2. Verschluss des VVorhofseptumdefektes (ASD)

Von 27 untersuchten ASD’s waren 23 einem Verschluss zuganglich. Die Ursache des, in 4

Fallen nicht mdglichen interventionellen Verschlusses, war in 3 Fallen in einem zu groRen
Defekt und in einem Fall in mehreren Defekten, im Sinne eines multiperforierten Septums,
begriindet.

Die Bilder 14a, 14b und 14c: Sequenzielle Darstellung der Implantation eines AW-Okkluders.

Bild 14a: Entfaltung des distalen Anteils eines AW-Okkluders mit ,,inner-eyelet“-Design im
LAO- Strahlengang(30°). Man erkennt den bereits im linken Vorhof entfalteten Schirmanteil,
der dem Septum flach anliegt.
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Bild 14b: Nach Entfaltung des rechtsatrialen Schirmanteils und Ablésung vom
Implantationskatheter zentriert sich der Okkluder selbst im Defekt.

Bild 14c: Abschliessende Kontrolle  der endgultigen Okkluderposition im LAO.-
Strahlengang (30°) mit Darstellung der Position mittels Pulmonalarterienangiographie und
Durchlaufangiographhie zur Kontrastierung des linken Vorhofs.

Fur die interventionell angehbaren Defekte wurden AW-Okkluder der Standardgréfien 18 bis
33 mm verwendet. Die verwendeten Rashkindschirme waren 12 und 17 mm grol3.

Die Grolie der Defekte variierte bei den AW-Okkludern zwischen 11 und 18 mm.

Das Verhaltnis der OkkludergrofRe zur Defektgroe lag bei den AW-Okkludern zwischen 1,2
und 1,8, im Mittel lag es bei 1,54. Die hdmodynamische Relevanz wurde durch den
Lungendurchfluss im Verhaltnis zum Systemdurchfluss (Qp:Qs) belegt.

Das Verhéltnis von Qp:Qs lag bei AW-Okklusionen zwischen 1 und 3,37 : 1, im Durchschnitt
lag es bei 1,85 : 1.
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Die Durchleuchtungszeit lag zwischen 12,3 und 47 Minuten, im Mittel bei 21,3.

Bei den Verschlissen mittels Rashkind-Okkluder wurde die préinterventionelle Defektgrofie
nur einmal, mit einer GroRe von 4 mm, angegeben. 22 Verschlusse lieen sich problemlos
durchfuhren. Nur einmal kam es zu einer Dislokation des Okkluders, welcher operativ
entfernt werden musste. Als weitere Komplikationen traten bei 2 Patienten passagere
Rhythmusstérungen im Sinne von SVES und einmal ein passagerer AV-Block Il1° auf.

Insbesondere zerebrovaskulare Zwischenfélle traten nicht auf.

Die Verschlussrate, im Sinne eines sofortigen Verschlusses, ohne Restshunt, lag insgesamt
bei 47,8 %. Bei den AW-Okkludern ergab sich eine Rate von 52,7 %.

Direkt nach Implantation war noch bei 12 Patienten ein geringer Restshunt zu erkennen. Bei
den Patienten, die mit AW-Okkluder behandelt wurden, waren es 9, entsprechend 47,3 %.
Von den 4 mit Rashkindokkluder verschlossenen Defekten wiesen 3 unmittelbar nach
Behandlung noch einen Restshunt auf. Dies ist nicht ungewoOhnlich, da es bei allen
Verschlusssystemen erst nach vollstdndiger Endothelialisierung zum  kompletten
Defektverschluss kommt.

Bei allen Verschlissen mittels Rashkindokkluder kam es zu einem sofortigen

Sauerstoffsattigungsanstieg, da diese bei Patienten mit R-L-Shunt eingesetzt wurden.

In der Nachbeobachtungszeit, die zwischen 3 und 29 Monaten lag, kam es mit Ausnahme
eines Patienten bei allen anderen zu einem kompletten Verschluss des Defektes.

Die zuné&chst bestandenen Restshunts verschlossen sich innerhalb der nachsten 3-6 Monate.
Keiner der Patienten musste einer operativen Revision zugefiihrt werden.

Bei dem einen Patienten mit noch geringem Restshunt zum Ende des
Beobachtungszeitraumes, ist daher ebenfalls innerhalb der ndchsten Monate von einem

kompletten Verschluss auszugehen.

3.3.5.3. Weitere GefalRembolisationen

Insgesamt wurden bei 18 weiteren Patienten verschiedene GefaRe durch Coils verschlossen.
Es wurden in 9 Féllen aortopulmonale Kollaterale im Rahmen angeborener Herzfehler
verschlossen.

Des Weiteren wurden zwei Patienten mit H&mangiomen, durch Verschluss zufiihrender
Arterien, behandelt.

Andere verschlossene Arterien waren die A. hepatica und die A. mammaria, welche einen

bedeutsamen Kollateralfluss bei Patienten mit univentrikularem Herzen aufwiesen.
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Bei einem Patienten mit Mukoviszidose und starken Haemoptysen war die Embolisation eines
Bronchialgefales indiziert.

Die Durchleuchtungszeit betrug zwischen 14 und 84 min, im Mittel 38 min.

Die Untersuchung konnte in 15 Fallen wie gewdinscht, in Analgosedierung durchgefthrt
werden. Bei 3 Patienten war eine Vollnarkose noétig.

Bis auf einen voriibergehenden GefaRspasmus bei einem Patienten verliefen alle
Embolisationen komplikationslos.

Restshunts waren direkt nach Implantation noch in 8 Fallen vorhanden, schlossen sich aber
alle durch komplette Embolisation, im Laufe der Nachbeobachtungszeit.

Es trat keine Rekanalisation auf.

Klinische ,,Restshunts* beruhten auf weiteren Kollateralen, welche bei 6 Patienten innerhalb
des Beobachtungszeitraums ebenfalls verschlossen wurden.

Hierdurch erklaren sich die doppelt behandelten Patienten.

Weitere Interventionen im Beobachtungszeitraum

Abgesehen von den Dbisher beschriebenen Interventionen wurden wéhrend des
Beobachtungszeitraumes wie erwahnt noch weitere diagnostische und therapeutische
Eingriffe  mittels Herzkatheter durchgefuhrt.  Hierunter fallen Myokardbiopsien,
Perikardpunktionen, elektrophysiologische Untersuchungen, Brockenbrough-Manéver und
transdsophageale Elektrokardiographien.

All diese durchgefiihrten katheterunterstitzten Untersuchungen Ubersteigen aber in der

genaueren Betrachtung den Rahmen dieser Dissertation.
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4. Diskussion

Ballonvalvuloplastie

Die erstmals versuchsweise 1950 durchgefiihrte Ballonvalvuloplastie einer Pulmonal- und
einer Mitralklappe durch Rubio-Alvarez und Limon-Lason, gehort heute zu den am besten
etablierten interventionellen Prozeduren. [106,114]

In der Pédiatrie wird die interventionelle Klappendilatation, als primare MaRnahme, aufgrund
des groflen Wachstumspotentials der anatomischen Strukturen, heute von einigen Autoren,
wie z.B. Mandell weitgehend als die Therapie der Wahl angesehen. [106]

Klappenstenosen sind meist durch unterentwickelte, nicht vorhandene oder verklebte
Kommissuren bedingt, welche zu einem oft exzentrisch liegenden sowie zu Kkleinen
Klappenostium fiihren. Der Mechanismus der Klappendilatation beruht auf einer Sprengung
dieser zuvor verklebten Klappenanteile, wobei diese nicht gezielt, wie bei der chirurgischen

Kommissurotomie, angegangen werden kénnen.

Pulmonalklappenstenose

Die BVP der Pulmonalklappe gilt heute bei isolierter Pulmonalklappenstenose als Therapie
der Wahl. [4] Als Indikation gelten die gleichen Voraussetzungen wie fiir den chirurgischen
Eingriff. [135]

Erstmals 1953 von R. Alvares mittels Urethralkatheter durchgefihrt, wurde die BVP der
Pulmonalklappenstenose 1982 von Kan fur den klinischen Gebrauch wiederentdeckt.
Aufgrund der guten Ergebnisse und des geringen Risikos, hat sie sich inzwischen zur
Standardtherapie entwickelt. [26]

Die Entwicklung der katheterinterventionellen Therapie begann bei der isolierten
Pulmonalstenose des Erwachsenen, bald folgte die Behandlung von Kindern, spater erfolgte
mit der interventionellen Behandlung der kritischen Pulmonalstenose, im Neugeborenenalter,
die Ausweitung auf das Sauglingsalter. Es werden laut P.S. Rao inzwischen exzellente
Ergebnisse erreicht, welche besser als die chirurgischen oder ihnen mindestens ebenbirtig
sind. [135]

Im Vergleich zur Chirurgie fanden Hanley und Kollegen 1993 keine signifikanten
Unterschiede. [61] Sie kamen abschliefend zu dem Schluss, dass die BVP ,,den chirurgischen
Verfahren, mit den besten Ergebnissen, mindestens ebenbirtig ist“, beide stellen danach
optimale Verfahren dar.

C. Zabal gibt die Erfolgsrate der Ballonvalvuloplastie bei solitarer Pulmonalklappenstenose
1999 mit 94,6% an. Auch in GieRBen lag die Erfolgsrate bei 95,5%. Initial- und
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Kurzzeiterfolge sind unstreitbar gut, [26, 4] Langzeiterfolge bendtigen noch weitere Studien
zur Beurteilung, wobei P.M. Olley auch diese als generell gut bezeichnet. [119]

Auch supravalvuldre Stenosen sind einer BVP heute gelegentlich zuganglich. [119]
Subvalvuldre bzw. infundibuldre Stenosen dagegen, sind fir eine Therapie mittels BVP
ungeeignet. [135]

Die Empfehlung tber den zu verwendenden Ballondurchmesser ist inzwischen standardisiert,
dieser sollte dem 1,2- bis 1,4-fachen des Klappenringdurchmessers entsprechen. [135, 26]
Dies garantiert neben dem besten Ergebnis auch die niedrigste Rate an provozierten
Insuffizienzen. So lag das Verhéltnis auch in GielBen im Mittel bei 1,3. Im Einzelfall kann
aber auch ein Uberdimensionierter Ballon notwendig sein, um insbesondere dysplastische
Klappen zu sprengen. Dies ist nicht zwingend mit der Entstehung einer signifikanten
Klappeninsuffizienz verbunden. [189]

In den letzten Jahren wird mit zunehmender H&ufigkeit, nach vorhergehender Perforation,
auch die atretische Klappe dilatiert. [148] Diese Indikationserweiterung kann im
Neugeborenenalter einen operativen Eingriff ersparen, der mit einer Letalitat von 5 bis 10%
einhergeht. [134, 63]

In GieRBen gehorten 4 Patienten mit Atresie der Pulmonalklappe zum Patientenkollektiv. Bei
allen wurden zufriedenstellende Ergebnisse ohne das Auftreten von Komplikationen erzielt.
Heute lassen sich durch die BVP hdufig Palliativoperationen, wie beispielsweise die Anlage
eines aortopulmonalen Shunts, vermeiden. [26, 32, 50, 62] Auch ist ein rasches
Aufholwachstum des hypoplastischen Klappenringes nach Valvuloplastie beschrieben. Dieses
wird moglicherweise durch den postinterventionell vermehrten Blutdurchfluss stimuliert. [26,
32] Die Eroffnung der Pulmonalklappe flihrt neben der Verbesserung der Lungenperfusion
auch zu einer Drucksenkung im rechten Ventrikel. Hierdurch vermindert sich das
Gesamtrisiko fir die Patienten im Sinne einer Reduktion maligner Arrhythmien oder einer
eingeschrankten Koronarperfusion. Damit verbessert sich die Prognose auch hinsichtlich des
Uberlebens dieser Patientengruppe, wie von T.M. Giglia et al bereits 1993 berichtet wurde.
[50]

Weniger erfolgreich zu dilatieren sind dysplastische Klappen, welche u.a. hdufig mit dem
Noonan-Syndrom assoziiert sind. Die Ursache scheint hier in der Klappenmorphe zu liegen.
Auch das Auftreten einer Restenose wird hier Gberproportional haufig angetroffen. [148]

H.D. Allen beschreibt hierbei, je nach morphologischen Voraussetzungen suboptimale

Ergebnisse. [4]
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Auch unter unseren Patienten konnte bei einem Patient mit dysplastischer Klappe
interventionell keine Verbesserung erzielt werden. Dennoch scheint der Versuch, mittels BVP
eine Verbesserung zu erreichen, aufgrund der extrem niedrigen Komplikationsrate, in nahezu
jedem Fall gerechtfertigt. [4]

Ein weiterer Grund flr ausbleibenden Erfolg kann, wie oben bereits erwahnt, in einer
Obstruktion des rechtsventrikuldren Ausflusstraktes liegen, einer sog. infundibuldren Stenose,
sowie auch in einem hypoplastischen Klappenring.

Ebenso bleiben bei der kritischen PVS einige Neugeborene, auch nach BVP, zyanotisch. In
den meisten Fallen hat dies seine Ursache in einer Hypoplasie des rechten Ventrikels und der
PulmonalgefélRe. Ob dies eher ein operatives VVorgehen, wie von Caspi [32] favorisiert, oder
eine katheterinterventionelle Behandlung, wie von P.S. Rao vertreten, sinnvoll macht, muss
zu diesem Zeitpunkt offen bleiben. P.S. Rao beschrieb die katheterinterventionelle Therapie
der krit. PVS 1998 noch als eine Herausforderung der katheterinterventionellen Therapie.
[135] Heute gewinnt die interventionelle Er6ffnung und anschliefende Ballondilatation einer
Pulmonalatresie aufgrund der deutlich geringeren Invasivitat und der Weiterentwicklung von
Materialien und Techniken zunehmend an Bedeutung. [26]

Auch die Therapiemoglichkeiten bei Atresie der Pulmonalklappe héngen in groiem Malie von
der Entwicklung des rechten Ventrikels ab. Des Weiteren von der Entwicklung der meist
hypoplastischen Pulmonalarterien. In beiden Fallen kann das Wachstum durch eine
frihzeitige erfolgreiche Aufdehnung, und den damit verbundenen vermehrten Blutfluf,
gefordert werden. Man beobachtet hdufig ein berdurchschnittliches Aufholwachstum,
welches beispielweise nach operativer Shuntanlage nicht beobachtet wird. [26, 32]

Die Maglichkeiten der interventionellen Eréffnung der Pulmonalatresie reichen heute von
Hochfrequenzstrom- Uber Laser bis zur rein mechanischen Drahtperforation. Laserkatheter
sind insgesamt gut geeignet, beherbergen aber bei zusétzlich infundibulérer Atresie ein relativ
grol3es Perforationsrisiko. [134]

Die Hochfrequenzperforation ist ebenfalls gut geeignet und setzt nur extrem kleine Ldsionen,
sodass selbst bei Fehlperforationen, diese klinisch meist stumm bleiben. [134] In Giellen
wurden Perforationen sowohl mittels Drahttechnik als auch mittels
Hochfrequenzstromkatheter durchgefiihrt. Eine graduelle Dilatation der neu geschaffenen
Verbindung zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonalarterie durch eine zweizeitige
Nachdilatation erlaubt fur einige Patienten den vollstandigen Verzicht auf eine chirurgische
MaRnahme. Wahrend des NBZ hatten auch die meisten unsere Patienten mit Pulmonalatresie
ein gutes Outcome mit guter Klappenfunktion.
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Momentan gibt es kein allgemein giltiges Behandlungskonzept bei Patienten mit
Pulmonalatresie  und IVS. Je nach morphologischer  Voraussetzung  bieten
katheterinterventionell die Klappensprengung mit anschlieBender BVP oder das
Ductusstenting zwei, das Therapieangebot erweiternde Behandlungsmoglichkeiten. Nach |I.
Michel-Behnke sollte Ersteres nur bei Patienten mit entsprechenden morphologischen

Voraussetzungen vorgenommen werden. [111]

Bei der Fallot’schen Tetralogie oder anderen zyanotischen Herzfehlern mit einer PVS als
Hauptkomponente, erreicht man heute ebenfalls gute Resultate.

Vom Einsatz der Valvuloplastie, bei der Tetralogie nach Fallot, erhofft man sich
hauptséchlich eine Verbesserung der Oxygenierung sowie ein Wachstum der LungengefalRe
und damit einen Zeitgewinn, bis zur Operation.

Die bei ToF haufig vorhandene subvalvuldre Stenose, verhindert meist eine signifikante
Gradientensenkung. In diesem Fall ist dies aber von Vorteil, da andernfalls wiederum die
Gefahr der Ausbildung einer pulmonalen Hypertonie bestiinde. [26]

Die bisher beschriebenen Ergebnisse ermutigen dazu, Kinder mit TOF haufiger mittels BVP
der PV zu behandeln. Gerade Patienten mit niedriger O2-Sattigung und deutlicher valvulérer
Komponente, profitieren in der Regel sehr davon. G. Buheitel et al empfehlen inzwischen ein
routinemagiges Durchfiihren einer BVP bei der Tetralogie nach Fallot. [26]

So konnte auch in GieRen, bei den 17 Patienten mit TOF eine durchschnittliche Erhéhung der
02-Sattigung von 16 % erreicht werden, was einem sehr guten Soforterfolg entspricht.

Die Komplikationsrate, wenn auch allgemein niedrig [4], bleibt bei vor allem im
Neugeborenenalter bisher noch relativ hoch. Die in diesem Alter typischen Komplikationen,
wie Herzbeuteltamponade, nekrotisierende Enterokolitis, oder Tod, kamen in unserem
Patientengut gliicklicherweise nicht vor. In 8 Féllen brachte der Eingriff allerdings nicht das
gewiinschte Ergebnis, die Obstruktion konnte nur in inaddquatem MaRe verringert werden.
Unter diesen Patienten befanden sich 2 Kinder im Alter von unter 2 Monaten, sowie ein
Patient mit ausgepragt dysplastischer Klappe.

Was als unerwinschte Nebenwirkung dennoch, und vom Alter unabhangig, sehr hé&ufig
gesehen wird, ist die postinterventionelle Klappeninsuffizienz. In der Literatur wird sie mit
bis zu 40 % angegeben. In Giellen lag sie, rechnet man die milde Form mit, bei insgesamt
44%. Bezieht man sich nur auf Insuffizienzen ab dem moderaten Stadium, so waren es 16,5
%. Relativierend erscheint hierbei die Tatsache, dal laut B.K. O"Conner eine chirurgische

Vergleichsstudie von 1992 ergab, dass sowohl die Inzidenz, als auch die Schwere der
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Insuffizienzen nach Operation noch gravierender ist. Des Weiteren ist die durch BVP
induzierte Klappeninsuffizienz meist mild und wird Uberwiegend gut toleriert, da die
Compliance des rechten Ventrikels in diesem Alter eine hamodynamische Wirksamkeit
praktisch nicht zulasst. [4, 119]

AbschlieRend l&sst sich sagen, dal es sich bei der BVP der PVS heute um eine der Operation
mindestens gleichwertige, dabei aber schonendere und komplikationsarmere Methode
handelt. Diese Eigenschaften haben sie, zumindest bei der Behandlung der solitdren PVS zur
Therapie der Wahl werden lassen.

Aortenklappenstenose

Die Ballonvalvuloplastie einer solitdren Aortenklappenstenose stellt hdufig die primére
Therapie betroffener Patienten dar. Es handelt sich um eine heute generell akzeptierte, initiale
Therapiealternative zu einer chirurgischen MalRnahme.

Durch apparative Verbesserungen in den letzten Jahren ist sie heute laut H.S. Weber [186] in
ihren Ergebnissen mit der Chirurgie vergleichbar. Die Indikation besteht bei einem
Stenosegradienten von >70 mmHg, bzw. einem Gradienten von >50 mmHg bei zusatzlicher
Symptomatik. (siehe ,,Methodik*) [135]

Die Kurzzeiterfolge sind vielversprechend, v.a. im Neugeborenenalter hat man gute Erfolge,
wohingegen Operationen in diesem Alter mit einer hohen Mortalitat behaftet sind. Insgesamt
gelten die BVP und die Chirurgie, was den Erfolg betrifft, als vergleichbar. [147]

Auch wiederholte BVP, wie sie nach Ersteingriffen im Neugeborenenalter haufig sind, gelten
als sicher und effektiv. [153] Voroperationen scheinen den Erfolg einer BVP nicht zu
beeinflussen. [135] In unserem Patientengut waren 3 Patienten voroperiert. Und auch wir
fanden keine dadurch bedingten Nachteile.

Jede interventionelle Behandlung einer kongenitalen AVS ist allerdings als Palliativeingriff
anzusehen, die Patienten werden irgendwann einen Klappenersatz benétigen, da sich keine
exakt dosierte Reduktion der Stenose erzielen I&sst, ohne die Entstehung einer
Klappeninsuffizienz zu riskieren. [153]

Der Erfolg der Interventionen wird vor allem anhand der erreichten Drucksenkung im linken
Ventrikel und damit anhand der Reduktion des Stenosegradienten festgemacht.

Nach P.S. Rao gilt eine Senkung um 50% als Erfolg, was einem Gradientenverhéltnis von 2
entspricht und in unserem Patientengut in 54,8% erreicht wurde. [135]

Bei der Auswertung nach Altersgruppen fiel auf, dall die Absenkung des Stenosegradienten

im Alter unter einem Jahr starker ausgepragt war, als bei Kindern, die in héherem Alter
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behandelt wurden. Es fiel auRerdem auf, dass hohen postinterventionellen Gradienten nicht
unbedingt hohe prainterventionelle Gradienten vorausgehen mussen. Eine Erklarung konnte
in ausgepréagten Klappendysplasien zu suchen sein. Zum anderen sind bei kritischer AVS die
Gradienten aufgrund der schlechten LV-Funktion niedrig, obwohl eine hochgradige Stenose
vorliegt. Damit stellt die alleinige Reduktion des Druckgradienten nicht immer den primaren
Erfolgsparameter dar.

Komplikationen sind insgesamt eher selten, die wichtigsten stellen GefaRverschlisse der
Zugangsgefalle sowie resultierende Klappeninsuffizienzen dar. [135] Selten treten wahrend
der Intervention Rhythmusstérungen auf. [177] In Gieen waren passagere
Rhythmusstérungen in 3 Fallen zu beobachten, was einem Anteil von 8 % entspricht.
GefaBverschlisse treten nach P.S. Rao v.a. bei Nutzung des retrograden, also arteriellen
Zugangweges, auf. Er empfiehlt daher, den antegraden oder transumbilicalen Zugang zu
nutzen. In Giellen wurde Uberwiegend der retrograde Zugangsweg genutzt, zu
Minderperfusion kam es in 2 Fallen, entsprechend einem Anteil von 5,4 %.

Die Klappeninsuffizienz stellt damit die Hauptkomplikation dar. Die Rate klinisch relevanter
Insuffizienzen wird heute mit etwa 5 % angegeben. [153] Bei uns lag sie bei 8 %.

Im NBZ kam es bei einem Patienten zu einer schweren Klappeninsuffizienz. Die
Risikofaktoren fur das Entwickeln einer Klappeninsuffizienz sind bisher préinterventionell
kaum abschétzbar. Die Morphologie der Klappe, ob bicuspid oder tricuspid erlaubt keine
grundsatzliche Prognose. Sowohl Einrisse aufierhalb der Kommissuren, als auch Einrisse der
Klappensegel abseits der Kommissuren kénnen fir die Entstehung einer Insuffizienz
verantwortlich sein.

Bisher gibt es aber keine Methode, AVS préinterventionell auf ihr Potential, eine Insuffizienz
zu entwickeln, zu untersuchen, zumal nicht sicher ist, ob die Ursache fir unregelmaRige
Einrisse anatomisch oder technisch bedingt ist. Zur Vermeidung technisch bedingter
Insuffizienzen, gilt die Empfehlung, den Ballondurchmesser nicht groRer, als den
Klappendurchmesser zu wahlen. [135] In GieRen lag das Verhaltnis von BallongroRe zu
Stenosenweite zwischen 0,5 und 1,5, im Mittel bei 0,9.

Ein seltenes Problem kann bei Patienten mit schweren AVS auftreten, da bei ihnen h&ufig
eine Hypertrophie des linken Ventrikels vorliegt. Diese Patienten neigen dazu
postinterventionell eine ,,mid-cavitary-obstruction“ zu entwickeln.

D.h. eine Obstruktion innerhalb des Ventrikels, welche sich (ber die hypertrophe
Ventrikelwand und den weggenommenen Widerstand erkl&rt. Nach 3 bis 5 Monaten hat sich
die Hypertrophie und damit die Obstruktion aber meist zurtickgebildet. [104]
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In unserem Patientengut trat wéhrend des Beobachtungszeitraums keine solche Problematik
auf. Herrscht Uber die Indikation bei valvularer AVS generell Einigkeit, so trifft das auf die
Indikation bei subvalvulérer oder kritischer AVS nicht zu. [135] Die Ergebnisse bei der BVP
der kritischen AVS im Neugeborenenalter sind schlechter, als bei den valvularen AVS élterer
Patienten. [153] Da bei kritischen AVS aber auch die Chirurgie mit hoher Mortalitat behaftet
ist, wird die BVP von einigen Autoren dennoch als Therapie der Wahl angesehen.

[47, 113] Die kritische AVS ist sehr selten, sie macht 2 % der lebensbedrohlichen Herzfehler
im Kindesalter aus. Die haufigsten Komplikationen bei der BVP einer kritischen AVS sind
die frihe Reinterventionsnotwendigkeit,  Herzstillstand,  KoronararterienverschluB,
GeféaRokklusionen und Tod innerhalb von weniger als 30 Tagen.

Hierbei muss erwahnt werden, dal’ eine kritische AVS unbehandelt in jedem Fall zum Tod
fuhren wirde. [86] In Giellen wurden wahrend des Beobachtungszeitraums 13 Kinder im
Alter von unter einem Monat behandelt, bei denen man bei zwei Patienten von einer
kritischen AVS sprechen konnte. Das Resultat war bei einem Patienten gut, der andere wies
eine zweitgradige Insuffizienz, sowie einen grof3en linken Ventrikel auf. Eine bald notwendig

werdende Korrektur war postinterventionem abzusehen.

Kinder mit hypoplastischem linken Ventrikel oder gar HLHS sind unter den Patienten mit
kritischer AVS besonders gefahrdet, sie werden in vielen Studien ausgeschlossen. Bei uns litt
in dieser Patientengruppe ebenfalls kein Kind an einem HLHS.

Das Wachstum eines mittelgradig hypoplastischen linken Ventrikels pra- und
postinterventionell, stellt einen entscheidenden prognostischen Faktor bei diesen Kindern dar.
Der Zustand der Kinder bessert sich zwar direkt postinterventionem, eine
echokardiographische Verbesserung der linksventrikularen Herzfunktion kann aber erst nach
2 bis 3 Monaten festgestellt werden. [86] Die LV-Funktion war in unseren Nachkontrollen bis
auf einen Fall immer gut. Welche Ausmalie diese funktionelle Verbesserung haben kann,
héngt stark vom Zeitpunkt der Intervention, sowie der Schwere der vorhandenen Stenose ab.
In einigen Zentren wird aus diesem Grund inzwischen versucht, die Prognose betroffener
Kinder durch vorgeburtliche BVP zu verbessern. Der linke Ventrikel bekommt so die Chance,
sich bereits intrauterin besser zu entwickeln, womit die Patienten wesentlich gunstigere
Voraussetzungen fir spater notwendige Operationen haben. [173] Korrigierende Operationen
werden durch einen interventionellen Eingriff teilweise erst moglich.

Bei der intrauterinen BVP handelt es sich um eine zukunftsweisende Mdglichkeit, um ein
Hauptproblem der Patienten mit kritischer AVS, die Unterentwicklung des linken Ventrikels,
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durch die extrem frihzeitige Intervention zu verringern bzw. eventuell zu vermeiden und

ihnen somit die Chance zu geben, eine normale Herzfunktion zu entwickeln.

Ballonatrioseptostomie

Seit Rashkind und Miller 1966 erstmals der lebensrettende Eingriff einer BAS gelang, hat
sich diese Methode, teils modifiziert, weltweit etabliert. Bei Herzfehlern wie der TGA, der
Tricuspidalatresie, der Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum und der TAPVC kann
dieser palliative Eingriff lebensrettend sein.

Die Schaffung eines groReren ASD bewirkt bei L-R-Shunt abhé&ngigen Herzfehlern tber eine
biatriale Mischung des Blutes eine Erhohung der Sauerstoffsattigung im systemischen
Blutkreislauf. Die Durchfuhrung beim Neugeborenen oder jungen Sadugling ist besonders
deswegen effektiv, da die anatomischen Gegebenheiten, wie das noch fragile Septum, sowie
das noch nicht komplett verschlossene PFO, optimale Voraussetzungen fur die
Ballonatrioseptostomie bieten. [135] Je hoher das kindliche Alter, desto eher ist mit
Komplikationen oder einem Misserfolg der Intervention zu rechnen.

In diesem Fall muss auf Modifizierungen des Verfahrens zurlickgegriffen werden, wie etwa
eine Ballondilatation nach Punktion des Septums oder eine ,,blade“-Atrioseptostomie, die
generell ab einem Alter von 6 Wochen als Therapie der Wahl gilt. [135]

Eine BAS kann auch zur Entlastung des linken Herzens durchgefuhrt werden. [162] Der
Druck im linken Vorhof, die Gefahr eines pulmonalen Hochdrucks und das Risiko einer
pulmonalen Blutung werden gesenkt. Des Weiteren erhoht sich die Chance auf eine
funktionelle Verbesserung der Leistung des linken Herzens.

Die groRten Soforterfolge sind hier bei Patienten mit schwerer Dysfunktion des Ventrikels zu
verzeichnen. Unter unseren Patienten fanden sich 3, bei denen es schon préinterventionell zu
einer  gravierenden  Funktionseinschrdénkung  des  Ventrikels,  kardiopulmonaler
Dekompensation oder kardiogenem Schock gekommen war. Die Intervention zeigte aber in
allen 3 Fallen guten Erfolg. Probleme konnen bei Patienten mit kleinem, hypoplastischem
linkem Atrium auftreten, sowie auch bei Patienten mit pulmonalem Hochdruck. [117]

Dies v.a. bei geringem Schlagvolumen des Herzens oder Zeichen einer
Rechtsherzinsuffizienz. In Studien konnte eine Lebensverlangerung bei Patienten mit
pulmonalem Hochdruck und gleichzeitig vorhandenem ASD oder PFO im Vergleich zu
Patienten ohne Septumdefekt festgestellt werden. [117] Durch die Entlastung Uber den
hergestellten Septumdefekt kann die Lebenserwartung soweit verlangert werden, dass das
notwendige Alter fur eine definitive Operation, wie z.B. eine Lungentransplantation, erreicht
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werden kann. Die bei uns durchgefiihrten Interventionen ergaben Uberwiegend gute bis
zufriedenstellende Soforterfolge, die Sauerstoffséttigung stieg, der Druckgradient Gber dem
Septum sank, als Zeichen einer Entlastung der hamodynamischen Situation. Bei 2 Patienten
stellte sich jedoch nicht der erwiinschte Erfolg ein. Es handelte sich um so genannte ,,Non
mixer*, die notfallmafiig einer friihzeitigen Operation zugefuhrt werden mussten.

Ist der pulmonale Druck sehr hoch, so steigt auch die sonst eher niedrige Komplikationsrate
des Eingriffs stark an. Die Gefahr besteht darin, dass die Patienten bei vorhandenem atrialem
Fenster keinen ausreichenden pulmonalen Blutfluss mehr aufrechterhalten kénnen, um eine
adéquate Oxygenierung des systemischen Blutes zu gewahrleisten. Aus diesem Grund
schlagen OLaughlin, Nihill et al vor, bei Patienten mit einer vorbestehenden pulmonalen
Hypertension, nur bis zu einem pulmonalen Druck von unter 50 Units.m? eine BAS
durchzufuhren. Mdogliche Komplikationen sind atriale Verletzungen, Arrhythmien,
Thrombosen, Hypotension oder Todesfalle. In unserem Patientengut sahen wir nur in 6%
Komplikationen, darunter fielen ausschlieRlich voriibergehende Arrhythmien.

Rasche Wiederverschlisse der kinstlich geschaffenen Verbindungen sind  beschrieben
worden. Auch wir therapierten aus diesem Grund 5 Patienten im Beobachtungszeitraum ein
zweites Mal. Schneidende Ballons oder spezielle Stents werden inzwischen routinemaliig
eingesetzt. Zum Zeitpunkt der Datenaufnahme war dies allerdings noch Zukunftsmusik.

Ballonangioplastie

Der Mechanismus der Gefaldilatation beruht, je nach anatomischen Gegebenheiten, auf einer
reinen Dehnung der GefalRwand, sowie auch auf kleinen, oft nur mikroskopisch erkennbaren
Einrissen in der Intima.

T. Ino et al haben das Dehnungsphdnomen der BAP von Aortenisthmusstenosen genauer
untersucht und fanden heraus, dass erfolgreiche Dilatationen in der Mehrzahl der Falle mit
Einrissen und Dissektionen in der Intima und Media einher gehen, wohingegen bei weniger
erfolgreichen Dilatationen haufig keine Einrisse nachweisbar waren. [78]

Dies legt den Schluss nahe, dass erst die Zerreilung der elastischen Lamina zu einer
dauerhaften GefaRerweiterung fihrt. T. Ino et al haben 1998 die verschiedenen Mechanismen
in einer Studie an 20 Patienten, bei denen verschiedenste Gefalle dilatiert wurden, genau
untersucht und geben die jeweiligen Haufigkeiten wie folgt an:

- Dehnung (20%)

- oberflachliche Einrisse (18%)

- tiefgehende Risse in Intima und Media (18%)

- ,Lappchenablésungen* (33%)
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- Dissektionen (11%)

Sie fanden eine signifikante Korrelation zwischen erfolglosen Angioplastien und
ausschlieBlicher Dehnung der GefaBwand, als zugrundeliegendem Mechanismus. Einrisse
scheinen demnach das ,,notwendige Ubel* fiir eine erfolgreiche Dilatation zu sein. [78]

Auch Brandt und Kollegen kamen in einer chirurgischen Studie zu &hnlichen Ergebnissen.
[22] Dieser notwendige Eingriff in die Integritdit des GefaRes bildet aber auch die
Voraussetzung fir postinterventionell eventuell auftretende Komplikationen, wie Restenosen
und Aneurysmen. Wahrend die Einrisse bei Vernarbung im ungunstigen Fall eine erneute
Enge hervorrufen, stellen ausgediinnte Wandareale eine Art ,Sollbruchstelle” fir die
Entwicklung eines Aneurysmas dar.

Trotz dieser Komplikationen stellt die BAP eine effektive SofortmalRnahme dar, die, in vielen
Fallen, allein durch ihre sofortige Kreislaufentlastung, schon gerechtfertigt ist.

Die Indikation kann sich auch aufgrund mangelnder Alternativen ergeben. So z.B. bei der
Behandlung von Pulmonalarterienstenosen. (siehe entsprechendes Kapitel)

In der Kinderkardiologie haufig notwendige Shunts weisen oft Stenosierungen auf und bilden
weitere Indikationen fiir Ballondilatationen. [135]

Die Behandlung vendser Stenosen betrifft vor allem die Vena cava. Auch hier handelt es sich
meist um postoperative Obstruktionen. Fir ein gutes Ergebnis sind hier sehr grof3e Ballons
erforderlich. Der Durchmesser sollte 3-5 Mal dem der Stenose und 1,5 Mal dem der Vene
entsprechen. [135] Die Stenosen lassen sich mit Angioplastie und eventuellem Stenteinsatz
gut behandeln, wenn auch h&ufig Reinterventionen nétig werden.

Engstellen  der  Pulmonalvenen  zeigen sich  gegenuber  chirurgischer  und
katheterinterventioneller Therapie, einschliellich Stentimplantation, in hohem Mal3e resistent.
Die GefaRe reagieren entweder gar nicht auf die Dilatation, oder es treten nach weniger als 6
Monaten Restenosen auf. Als Ursache werden mediale Fibrosierung und endotheliale
Hyperplasie diskutiert. Aus diesem Grund ist die interventionelle Behandlung von

Pulmonalvenenstenosen nur in Einzelfallen als Therapieversuch gerechtfertigt.

Pulmonalarterienaststenosen

Die Stenose oder Hypoplasie der Pulmonalarterien stellt noch immer eine grof3e
Herausforderung in der Behandlung kongenitaler Herzfehler dar.

Die chirurgische Erweiterung ist h&ufig mit einer hohen Rate an Restenosen behaftet,
periphere Stenosen sind oft aufgrund der anatomischen Gegebenheiten chirurgisch gar nicht
angehbar. Auch verursachen Verwachsungen bei den héufig bereits voroperierten Kindern

zusétzliche Probleme. Seit 1980 wird die BAP angewandt, doch selbst ,,in den besten Handen
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und mit neuesten technischen Methoden* lag die Erfolgsrate laut P.S. Rao lange nur bei nur
etwa 50%. [135] Inzwischen wird sie mit 55-60% angegeben. [106]

Dass die Erfolgsrate so niedrig ist, liegt unter anderem in der Art der Stenosen selbst
begrundet, die haufig aus multiplen Einschnirungen bestehen. Es handelt sich um ein sehr
heterogenes Krankheitsbild, die Anatomie reicht von singuldren Stenosen (ber multiple
Einschniirungen, bis hin zur diffusen Hypoplasie. Die Stenosen kommen haufig assoziiert mit
Herzfehlern vor, welche einen verminderten pulmonalen Fluss zeigen, wie z.B. die
Fallot’sche Tetralogie oder die Pulmonalatresie. Distale Stenosen sieht man hdufig beim
Williams-Syndrom und multiple Stenosen der distalen Pulmonalarterien sind jeglicher
Therapie nur schwer zugénglich. [96, 18]

Die Indikation zur interventionellen Therapie ergibt sich dennoch, vor allem bei mehrfach
voroperierten Kindern, da ihnen hiermit eine weitere Operation erspart werden kann.

Bei Patienten mit relativ geringem Pulmonalarterienfluss, wie beispielsweise der TOF, zeigt
sich die hochste Erfolgsrate. Erfolglosigkeit kann ihre Ursache in der technischen
Durchfuhrung oder in extrem rigiden, nicht dilatierbaren Stenosen haben. [128]

Der Direkterfolg wird vor allem an der erreichten Stenosenerweiterung, der Absenkung des
Druckgradienten und Flussverbesserung in der Lungenperipherie gemessen. Bei erfolgreicher
Dilatation kommt es bei Kindern ber den vermehrten pulmonalen Fluss h&ufig zu einem
Aufholwachstum der Pulmonalarterien.

Erfolg wird definiert als Aufweitung der Stenose um mindestens 50%, was in unserem
Patientengut fur Uber 66% dokumentiert wurde. [106, 4] Eine Senkung des RV-Druckes um
20% und eine 50%ige Absenkung des Stenosegradienten gelten als weitere Erfolgsparameter.
[4, 96] Langzeiterfolge werden v.a. Uber die Restenosenrate definiert. O"Laughlin gibt
immerhin eine Langzeitverbesserung in 35% der Falle an. [96]

In Giellen waren die Ergebnisse, gemessen an der Stenosenaufweitung sehr unterschiedlich.
Es fiel aber auf, dass die Aufweitung der Stenosen mittels Stents wesentlich bessere initiale
Ergebnisse erzielte. Eine Flussverbesserung konnte angiographisch in fast allen Fallen
dokumentiert werden.

Eine Langzeitverbesserung konnte in 72% der Falle erreicht werden. Bei den
Langzeitergebnissen ergab sich bei den mittels Stents behandelten Patienten kein Unterschied.
Redilatationen missen aus den oben genannten Grinden insgesamt relativ héufig
durchgefiihrt werden. Auch das Wachstum der Kinder macht haufig eine erneute Intervention
notwendig, da die Gefélie erneut in ihrer Weite angepasst werden miissen.

Bei alleiniger Dilatation sollten die Ballons, um einen Erfolg zu garantieren 2-4 Mal dem

87



Stenosendurchmesser entsprechen, aber unter dem doppelten Durchmesser der angrenzenden,
nicht stenotischen Pulmonalarterie bleiben. [128]

Einen entscheidenden Fortschritt, in Bezug auf die Erfolgsrate, brachte 1993 der Einsatz von
Hochdruckballons (17 bis 20 bar). Lock et al beschreiben einen Anstieg der erfolgreichen
Dilatationen auf 81%. Auch bei zuvor bereits erfolglos dilatierten Stenosen wird durch die
Verwendung von Hochdruckballons noch eine Erfolgsrate von 63% erreicht. [96]

In GieRBen wurden keine Hochdruckballons mit tber 17 bar verwendet, Uberwiegend wegen
der dafuir notwendigen grof3en Einflihrbestecke, die fur den jeweiligen Patienten nicht addaquat
waren. Die verwendeten Ballons liel3en sich bis zu einem Druck zwischen 6 und 14 bar fullen.
Die Dilatation hochgradiger Pulmonalarterienstenosen  birgt die Gefahr des
rechtsventrikularen Versagens, v.a. dann, wenn die Patienten préinterventionell bereits
suprasystemische rechtsventrikuldre Driicke aufweisen.

Die am meisten gefurchtete Komplikation stellt die PA-Ruptur wahrend des
Dehnungsversuches dar. Eine solche ZerreiBung kann todlich sein. [106, 96]

Eine weitere Komplikation besteht in der Entstehung eines pulmonalen Odems. Ein solches
ist aber meist gut therapierbar. Ebenfalls wird die Aneurysmabildung beschrieben, diese ist
heute durch verbesserte Technik selten geworden. [96] Auch postinterventionelle
Hamoptysen kommen vor.

In unserem Krankengut traten keinerlei der beschriebenen gravierenden Komplikationen auf.
Um einen guten Erfolg zu erreichen scheint es, zumindest bei alleiniger Ballondilatation
wiederum notig zu sein, Einrisse in der Intima hervorzurufen.[96, 128, 116] Nakanishi et al
fanden in einer Studie in 93% der erfolgreich dilatierten Patienten angiographisch oder per
Ultraschall nachweisbare Veranderungen in der Intima in Form von Einrissen oder
Aneurysmen. [116] Um dieser Gradwanderung zu entgehen, scheinen Stents eine gute
Alternative zu sein. Hohe Restenosenraten und die haufige Erfolglosigkeit durch direkte
Wiedereinengung postinterventionell haben zu einem breiteren Einsatz von Stents gefiihrt.
Seit 1989 wird die Stentimplantation in Pulmonalarterien durchgefihrt, was zu einer starken
Anhebung der Erfolgsrate gefiihrt hat. [96]

Abgesehen wvon den entschieden besseren Ergebnissen, gegenlber der alleinigen
Ballonangioplastie, bietet diese den Vorteil, auch ohne Einrisse in Intima und Media zu guten
Ergebnissen zu kommen. Es kann folglich mit kleineren Ballons gearbeitet werden, ohne
dadurch mit EinbuBen, in Bezug auf die dauerhafte Aufweitung der Stenose, rechnen zu
mussen. Auch wir sahen bei den mit Stent behandelten Patienten in Bezug auf die
Aufdehnung der Stenose relativ zur Ausgangsstenose sowie der Flussverbesserung deutlich

88



bessere Erfolge, als bei den ohne Stents behandelten Patienten. (siehe Ergebnisteil)

Eine geringere Restenosenrate konnten wir, wie oben bereits erwahnt, allerdings nicht
feststellen. Neue Stentdesigns oder mit antiinflammatorisch bzw. antiproliferativen
Medikamenten beschichtete Stents konnten hier in Zukunft neue Mdglichkeiten eroffnen.
Uber die Frequenz des Auftretens von Restenosen nach Stenteinsatz gibt es in der Literatur
sehr unterschiedliche Berichte. Beispielsweise beschreibt Fogelman 1995 bei all seinen
Stentpatienten  angiographisch  nachweisbare,  unterschiedlich  stark  ausgepragte
Restenosierugen. [43] Dagegen fand F.F. Ing 1992 nur bei 2 von 73 implantierten Stents
Restenosen. [75] In jedem Fall stellt die Mdglichkeit der Nachdilatation von Stents in der
Padiatrie eine Grundvoraussetzung fur deren Einsatz dar, um eine Anpassung der Stentgrofie
an den wachsenden GefaRdurchmesser durchftihren zu kénnen.

Dass dies gut moglich ist, wurde in mehreren Studien belegt. [96,75,43]

Die Entscheidung zur Stentimplantation ist individuell zu stellen.

Unter Anderem spielt die Ursache der Stenose eine Rolle, da beispielsweise chirurgisch
bedingte Stenosen im Allgemeinen recht gut auf eine Ballonangioplastie ansprechen.

Im Gegensatz dazu stehen die kongenitalen Stenosen. In der Frage, ob generell vor
Stenteinsatz ein alleiniger Dilatationsversuch gemacht werden sollte, besteht bisher kein
Konsens. Die Madglichkeit, mit alleiniger Dilatation, also ohne Einbringung von
Fremdmaterial, erfolgreich zu sein, sowie die Testung, ob das Gefall generell dehnbar ist,
sprechen fir ein solches VVorgehen.

Fur die direkte Stentimplantation sprechen die Erfahrung, dass die alleinige Dilatation nur
einen etwa 50-60%-igen Erfolg verspricht, die Gefahr, bei einer zweizeitigen
Stentimplantation keine optimalen Bedingungen mehr vorzufinden und nicht zuletzt, die nicht
von der Hand zu weisenden exzellenten Erfolge bei direktem Stenteinsatz. [96]

Gerade bei ausgewachsenen Patienten geht man daher bei gegebener Indikation immer
héaufiger zur direkten Stentimplantation ber.

Insgesamt kann man heute, aufgrund der enormen technischen Verbesserungen und der
Moglichkeit des Einsatzes von Hochdruckballons oder Stents in Bezug auf die
interventionelle Behandlung von PA-Stenosen von einer in jedem Fall gerechtfertigten
Therapie sprechen. Die Erfolgsraten steigen durch die aufgefuhrten MalBnahmen an,
Nakanishi et al geben 1999 eine Erfolgsrate von 85% an, Komplikationen werden seltener
und nicht zuletzt aus Mangel an Therapiealternativen wird die Dilatation der PA-Stenosen
heute bereits von einigen Autoren als Therapie der Wahl angesehen. [128, 4]
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Aortenisthmusstenosen

Seit Crafoord et al 1944 erstmals eine CoA erfolgreich operiert haben, hat sich die Operation
zu einer erfolgreichen Behandlungsmethode mit niedriger Morbiditat und Mortalitét
entwickelt. Die 1979 erstmals von Sos et al durchgefuhrte Ballondilatation wird ihr heute in
zunehmendem MafRe, als therapeutische Alternative, entgegengesetzt.

Bis 1983 war sie starker Kritik ausgesetzt, in den darauffolgenden Jahren erfreute sie sich
zunehmender Akzeptanz.

Bei postoperativer Restenosierung, welche in der Literatur mit 3-41 % angegeben wird, bildet
die Ballonangioplastie inzwischen die Therapie der Wahl. Dies liegt an der relativ hohen
Mortalitatsrate, mit der eine zweite Operation verbunden ist. [171]

Bei der nativen CoA ist die Indikation fir eine perkutane Ballondilatation noch immer
umstritten. Die Ursache fir diese Kontroverse liegt in der, gerade im jungen Alter hohen
Inzidenz fir Komplikationen, wie Aneurysmabildung und Restenosierung, begriindet.
Allgemein kann gesagt werden, dass sowohl bei nativer Aortenisthmusstenose, als auch bei
Re-Coarctation, der Erfolg vor allem durch Alter, klinische Situation und assoziierte
Herzfehler bestimmt wird.

F. Godart und Kollegen bezeichnen die Angioplastie einer nativen Aortenisthmusstenose
inzwischen allerdings als zufrieden stellende Methode mit wenigen Komplikationen. [53]

Die Kurzzeiterfolge, wie die Reduktion des Stenosegradienten und die Blutdrucksenkung,
sowie die Stenosenaufweitung, sind in beiden Féallen gut.

Hellenbrand et al [65] fanden beispielsweise, in Bezug auf die Gradientensenkung, bei
jungeren Patienten ein besseres Ergebnis als bei &lteren.

Bei uns konnten die Stenosegradienten im Mittel um 23 mmHg gesenkt werden. In 64% der
Falle war eine mindestens 50%-ige Senkung mdglich. In 87,7 % wurde ein sehr gutes oder
zumindest gutes Ergebnis erzielt, da nur in 10 Fallen der Restgradient postinterventionell
noch tiber 20 mmHg lag. Probleme bereiten eher die erwiinschten Langzeiterfolge.

Eine Studie von R. Shaddy und Kollegen zeigte eine signifikant hohere Aneurysmenrate
(20%) und eine deutlich ernéhte Rate von Restenosen (25%), im Vergleich zur chirurgischen
Therapie, wo keine Aneurysmen und nur in 6% Restenosen auftraten. [165]

Die Problematik der Aneurysmabildung wurde vielfach untersucht.

Einige Autoren bringen die BallongroRe in Bezug auf die Stenosenweite mit ihr in
Verbindung. Der Mechanismus erklart sich iber eine potentielle Uberdehnung der
GeféaBwand, bei Verwendung von, in Relation zum GefaRdurchmesser, eher groRRen Ballons.
Diese Uberdehnung und die damit einhergehenden Einrisse in der Intima schaffe den Boden

90



fur die Entstehung von Aneurysmata. [171, 165, 141, 124, 45]

Bisher herrscht keine Einigkeit Uber eine zu empfehlende Ballongrofie. Verschiedene
Bezugspunkte dienen momentan als Richtlinie flr die BallongrolRie.

Es sind dies der Durchmesser der Aorta am Ursprung der A. subclavia sinistra sowie der
Durchmesser der Aorta auf Diaphragmahdohe, welche nicht tberschritten werden sollten. [42]
Einige Autoren richten sich nach dem Mittelwert dieser beiden Durchmesser, andere wéhlen
ihn 1-2cm grolRer oder auch kleiner. Die Ergebnisse ihrer Studien unterscheiden sich nicht
wesentlich. [171, 165, 141, 124, 45]

Allgemein gelten Ballons, die groRer als die Aortenweite auf Zwerchfellhdhe sind, als
erhohtes Risiko flr das Auftreten von Aneurysmata. In Giellen diente der Durchmesser der
Aorta auf Zwerchfellnéhe als Anhaltspunkt fir die Grofle des verwendeten Ballons. Bei
assoziierter Aortenbogenhypoplasie auch der Durchmesser der Aorta am Ursprung der A.
subclavia.

Ein signifikanter Zusammenhang zwischen dem Auftreten von Aneurysmata und der
verwendeten Ballongrolie konnte in unserem Patientengut nicht festgestellt werden.

In unserem Patientengut zeigte sich aber ein anderer signifikanter Zusammenhang bei den
Patienten, die ein Aneurysma entwickelten:

In 9 Fallen (82%) waren Kinder im Alter von unter einem Jahr betroffen.

Eine weitere Ursache, die fur das Entstehen von Aneurysmata diskutiert wird, ist die
Annahme, dass die Isthmusregion bereits prainterventionell eine histologisch bedingte
Schwache aufweist. Einige Autoren fanden bei der Untersuchung des Isthmusgewebes nach
operativer Therapie eine hohe Inzidenz von cystisch bzw. nekrotisch verédnderter Media in
dieser Region. [45] In verschiedenen Studien wurde bei histologischen Untersuchungen nach
Ballondilatation ausgedunntes, teils von elastischen Fasern befreites Gewebe, kombiniert mit
Einrissen in Intima und Media gefunden. [22, 45]

Préinterventionell schon vorhandene ungunstige histologische Gegebenheiten, wie lokales
Fehlen oder pathologische Anordnung von elastischen Fasern der Media, erhéhen das Risiko
der postinterventionellen Aneurysmaentstehung zusétzlich. [121]

J. Bogaert und Kollegen fanden eine signifikant hohere Aneurysmainzidenz bei Patienten mit
hypoplastischem Aortenbogen. [20] Bei uns wies einer der 11 Patienten, bei denen sich spéter
ein Aneurysma ausbildete, einen hypoplastischen Aortenbogen auf. V.F.Fontes beschreibt ein
besonders hohes Risiko fur Patienten jenseits des 40. Lebensjahres, aufgrund degenerativer
Geféallveréanderungen. [45] Dies, und auBerdem die Studie von G. Siblini, in welcher keine

Aneurysmata entdeckt wurden, kann bei der Behandlung von Kindern bzw. sonst gesunden
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Patienten ermutigen. [171] Eine weitere wichtige Vorkehrung zur Aneurysma-Vermeidung
stellt die Bemuhung dar, die frisch gedehnte Gefalwand keinesfalls mit der Katheterspitze zu
verletzen, um weder einen eventuell entstandenen Riss zu vertiefen, noch, einen neuen zu
produzieren.

Auch das Uberdehnen eines Ballons mit eventuell resultierender Ballonruptur sollte
unbedingt vermieden werden, da hierbei die Verletzungsgefahr extrem grof? ist. Auf diese
MafRnahmen wurde in dem hier dargestellten Krankengut besonders geachtet.

Als Moglichkeit zur Vermeidung oder auch Behandlung von Aneurysmen gilt heute, wie oben
bereits erwahnt, die Stentimplantation. S.E. Fletcher und andere Autoren sind der Ansicht,
dass eine ,,Stentimplantation Intimaldppchen verhindern und das Auftreten von Aneurysmata
vermeiden* kann. [42, 53] Auch in unserem Patientengut wiesen die mittels Stent behandelten
Patienten keine Aneurysmata auf. Des Weiteren sind die Erfolge der Stentimplatation bei
Aortenisthmusstenosen heute laut I. Shah als sicher und effektiv zu bezeichnen. [166]

Das zweite groRe Problem stellt die Entwicklung einer Restenose dar.

Durch den Heilungsprozess der GefédRwand kann es im ungunstigen Fall zu einer durch
Vernarbung bedingten Einschniirung kommen.

Nach V.F. Fontes treten sie in den meisten Fallen innerhalb der ersten 6 Monate auf. Als
Risikofaktoren gelten hier junges Alter, extrem enge Isthmusweiten, hohe préinterventionelle
Stenosegradienten und inaddquater Soforterfolg in Bezug auf die Erweiterung der Enge. [45]
Hier ist zu erwéhnen, dass ein inadaquater Soforterfolg in unserem Patientengut als eben
solcher definiert und ziigig einer erneuten Behandlung, durch Operation oder Reintervention,
zugefihrt wurde. Als Restenosen wurden definitionsgemaR jene bezeichnet, die nach initial
gutem Soforterfolg entstanden.

T. Ino et al fanden, gerade bei starker Stenosenaufweitung eine hthere Restenosenrate. [78]
Letzteres konnten wir in unserem Patientengut nicht beobachten. Die Patienten, welche
wahrend des NBZ eine Restenose entwickelten wiesen im Durchschnitt eine
Gradientensenkung von 25,9 mmHg auf. Die mittlere Gradientensenkung im gesamten
Patientengut lag mit 37,3 mmHg deutlich héher. Ein junges Alter dagegen, genauer unter 2
Monaten, wiesen 75% unserer Restenose-Patienten auf.

Als weitere Ursache kann intimale Proliferation zu Restenosen fuhren. Kleinere
Lumendurchmesser als die der urspriinglichen Enge sind moglich; in GieRen gab es wahrend
des Beobachtungszeitraums keinen derartigen Fall. H. Hanke und Kollegen haben bei
Untersuchungen an Koronararterien eine leichte Intimaproliferation bis zum 42. Tag nach

Ballonangioplastie feststellen konnen. [60] Ebenso eine kurzzeitige Entziindungsreaktion, die
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aber bereits nach 7 Tagen ricklaufig war und somit nicht flir eine Restenosierung
verantwortlich sein kann. Auch die Proliferation der Media war nach einer Woche
abgeklungen. Sowohl das Auftreten einer Restenose, als auch die Ausbildung von
Aneurysmata hangen entscheidend von individuellen histologischen Voraussetzungen ab.
Beispielsweise wird diskutiert, ob Ductusgewebe, welches auf das Endothel der Aorta
Ubergreift, die Aneurysma- und Restenosenbildung begunstigt. [60]

Destabilisierend, und damit die Aneurysmaentstehung begunstigend, kénnen, laut P.S.Rao
und B.Waterman, auch Anomalitdten des elastischen Bindegewebes wirken. [141] Nach
unsern Beobachtungen scheint auch hier der primére Stenteinsatz sinnvoll, kann jedoch
aufgrund der fehlenden Mdoglichkeit der Nachdilatation bis ins Erwachsenenalter nicht in
jedem Alter vorgenommen werden.

Einen weiteren Vorteil gegenuber der chirurgischen Therapie bietet die Ballonangioplastie im
Hinblick auf die nach Operationen h&ufig auftretende Komplikation, der paradoxen
Hypertension. Sie wird gelegentlich auch nach Ballonangioplastie beschrieben, ist hierbei
aber deutlich seltener. Die Ursache wird in einer Uberreaktion des sympathischen
Nervensystems, sowie auch des Renin-Angiotensin-Systems gesehen.

M. Choy et al haben dieses Phdnomen untersucht und diese Komplikation ausschlief3lich nach
chirurgischer Therapie gefunden. [34]

Postoperativ findet sich als Zeichen der gestérten neurohumoralen Regulation ein deutlich
langer persistierender Anstieg von Adrenalin, Noradrenalin und Renin im Blut. Die Autoren
vermuten daher eine durch die chirurgischen Manipulation der Aorta bedingte Stérung des
Gleichgewichts der Mechanorezeptoren. Bei der Dehnung durch die Angioplastie scheint es
sich dagegen nur um eine passagere Reaktion zu handeln.

Mit Hilfe der Ballondilatation der Aortenisthmusstenose wurde es moglich, auch Kindern in
bereits dekompensierter Lage, eine Alternative zur sofortigen Operation zu geben, welche
gerade fur diese Kinder, durch den extrem schlechten Allgemeinzustand, ein hohes Risiko
darstellen wiirde.

Nach erfolgreicher Ballondilatation kann sich die Ventrikelfunktion stabilisieren und somit,
falls notwendig, eine operative Resektion zu einem spéteren Zeitpunkt erfolgen, wodurch sich
die Erfolgsrate der chirurgischen Intervention ebenfalls erhoht.

Interventionelle Therapie mittels Stents, allgemein

Die BAP verschiedenster Gefalle hat sich in den letzten Jahren zu einer problemlosen und
weit verbreiteten Behandlungsmethode entwickelt. lhr Mechanismus beruht auf

mikroskopisch kleinen Einrissen in der Gefdalwand, welche, im schlechteren Fall, zu einer
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elastischen Wiederzusammenziehung, bis hin zur Bildung einer Restenose, fiihren kdnnen.
Auch myointimale Proliferation wird nach Ballonangioplastie beschrieben. Die ebenfalls
beobachtete fokale Ausdinnung der Media, birgt die Gefahr der Aneurysmaentstehung.

C. Dotter war 1969 der Erste, der einige dieser Probleme durch das Einsetzen eines
endoluminalen Skeletts zu reduzieren hoffte. Auf der Suche nach einer Art ,Schiene®
implantierte er Spiralprothesen in kinstlich produzierte Stenosen. Klinisch werden Stents seit
1980 eingesetzt, nachdem in Tierversuchen gezeigt werden konnte, dass eine Reexpansion
eines implantierten Stents praktisch gut durchfuhrbar ist [13] und ein sicheres Verfahren
darstellt. M. O*Laughlin veroffentlichte 1991 eine der ersten Studien zur Stent-Nutzung bei
Kindern [97]. Er behandelte dabei die, bei herzkranken Kindern héufig vorkommenden,
Stenosen der Pulmonalarterien, bei denen die alleinige BAP nur in 50-60% der Falle einen
Erfolg verspricht. (siehe oben)

Heute bieten Stents eine h&aufig genutzte Therapiemdglichkeit, sowohl bei Erwachsenen als
auch bei Kindern. Durch Verbesserung der Flexibilitdt bei erhaltener Stabilitdt und
vorhandener Moglichkeit zur Reexpansion sind inzwischen potentiell alle Gefél3e einer Stent-
Implantation zuganglich. In der Padiatrie fanden Palmaz-Stents der Firma J. & J. bis zum

Ende der neunziger Jahre allgemein die groRte Verbreitung.

Im Kinderherzzentrum Giel3en wurden diese im Anschluss von Jo-Stents der Firma Jomed
abgelost. Diese bieten aufgrund ihrer Machart eine extrem hohe Flexibilitdt und erleichtern
damit die Handhabung, was gerade bei Kindern besonders wichtig ist. Des Weiteren besitzen
sie eine besonders glatte Oberflache, und damit eine geringe Thrombogenitat.Im
Kinderherzzentrum GieRRen werden Uberwiegend ballonexpandierbare Stents verwendet, da
sie eine kontrollierte Er6ffnung, und damit eine individuelle Anpassung, an die vorliegende
Anatomie ermdglichen. Selbstexpandierende Stents erlauben dagegen keine derart
kontrollierte Ergffnung.

Stents bieten heute optimale Soforterfolge. F.J. Criado sprach 1993 von einer Methode, die
»,den mechanischen Defekt korrigiert und“, aus angiographischer Sicht, ,das beste
kosmetische Erscheinungsbild ergibt®.

Der Soforterfolg ist, sofern keine Komplikationen auftreten, unumstritten. Probleme bereiten
allerdings noch immer die korpereigenen Reaktionen auf das Fremdmaterial, die sich auf
mikroskopischer Ebene abspielen, eventuell aber spater auch makroskopisch bzw. klinisch in
Erscheinung treten, und damit die Langzeiterfolge schmalern kénnen.

Im Folgenden sind die mdglichen Probleme im einzelnen dargestellt.
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Intimale Proliferation

Die Verdickung der Intima durch tberschieRende Proliferation stellt bei alleiniger BAP nur
eine vorubergehende Reaktion dar. Wird ein Stent eingesetzt, scheint das Gefall aber mit
dieser Reaktion auf das Fremdmaterial zu reagieren.

Z.M. Hijazi et al haben 1995 [70] in einer Studie an Schweinen festgestellt, dass direkt nach
einer Stentimplantation, die betroffene Media unter dem Stent eingedriickt und ausgeduinnt
erscheint. Zwei Wochen spéter ist eine neointimale Verdickung (Fibrose) zu erkennen, die bis
zu einem Jahr bestehen bleiben und damit zu einer erheblichen Restenose fuhren kann.
Ubereinstimmend &uRerten sich H. Hanke und Kollegen 1995 [60] nach einer Studie an
Kaninchen. Sie fanden heraus, daB intimale Proliferation bei Stent-Implantation in wesentlich
starkerem Ausmal auftritt, als bei alleiniger BAP. Auch nach 9 Monaten konnte noch eine
erhebliche Verdickung nachgewiesen werden. Hijazi et al geben auBerdem an, diese Reaktion
insbesondere in Koronarien anzutreffen. J.S. de Lezo geht noch einen Schritt weiter [100]. Er
glaubt, intimale Hyperplasie vermehrt bei Kindern festzustellen. ,,Eine endoproliferative
Restenosierung kann sich nach Stent-Implantation in jungem Alter entwickeln, sicherlich ein
limitierender Faktor bei der Indikation im Kindesalter.” Zur Diskussion steht aulerdem die
Hypothese, daR das AusmaR der radidren Krafte des jeweiligen Stents in Korrelation zum
Ausmald der Proliferation stehen kdnnte.

Man stitzt diese Hypothese mit der Feststellung, dass die Hyperplasie der Intima bei der

Verwendung von selbstexpandierenden Stents vermehrt beobachtet wurde.

Restenosierung

Ein weiteres Problem stellt das Auftreten von Restenosen dar. Ohne Stent-Implantation gibt
J.B. Foley [44] die Restenosenrate in Koronarien mit 40 % an. Ebenso Hijazi in einer Studie
an Carotiden und Nierenarterien von Schweinen[70]. Bei zusétzlicher Stent-Implantation wird
sie mit bis zu 30 % angegeben. C. Bauters [13] gibt sie 1998 mit 25 % an.

Ursachen fir eine trotz Stent auftretende Restenosierung kdnnen zum Einen die eben
angesprochene stentinduzierte intimale Proliferation sein, zum Anderen das offene Design der
Stents. Als Therapieoptionen stehen die Re-Dilatation oder eine weitere Stent-Implantation
zur Verfugung. Beide Verfahren werden erfolgreich durchgefihrt. [13]

Restenosen nach Stentimplantation scheinen nach C. Bantes [13] besonders hartnédckig zu
sein. Sie kehren nach erneuter BAP in 23 % und nach erneuter Stentimplantation in 18 % ein
weiteres Mal zurtick. Um hier effektive Therapie-Strategien zu entwickeln, sind nach C.

Bantes noch ,,weitere Studien notig.*
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Restenosen nach Stentimplantation sind insgesamt gar nicht so viel seltener, als nach
alleiniger BAP, wobei dies von vielen Faktoren, wie in den entsprechenden Kapiteln erwahnt,
abhangt. Da Restenosen gut und komplikationsarm zu behandeln sind, stellt die primére oder

sekundére Stentimplantation eine wichtige Alternative zur alleinigen BAP dar.

Entziindungsreaktion

In weiteres Problem stellt die durch das Fremdmaterial entstehende Entziindungsreaktion der
betroffenen GefalRwand dar. In verschiedenen Studien wurde diese auf histologischer Ebene
untersucht, mit dem weitestgehend ubereinstimmenden Ergebnis, dass die Einwanderung von
Entzindungszellen Gber lange Zeit bestehen bleibt. [70, 60]

H. Hanke gab sie nach 90 Tagen noch immer mit steigender Tendenz an.

Z.M. Hijazi konnte sie nach einem Jahr noch feststellen, dann allerdings lokal auf die
Druckstellen der Gitterstabe begrenzt. Als Ursache zieht Hanke eine ,,chronische Irritation
durch das starre Material in Erwédgung. Auch die erwdhnte Mediaausdinnung hélt er fir eine
Folge der chronischen Stent-Einwirkung oder sogar fur ,,Druck-Nekrosen®.

Diese histologisch erkennbare Reaktion hat kein klinisches Korrelat. Die Patienten sind
dadurch nicht beeintrachtigt. Auch Hijazi weist darauf hin, dass beispielsweise White et al,
bei ihren klinischen Untersuchungen, keinerlei Entziindungsreaktion beobachten konnten. [70,
60]

Therapie mit Thrombozytenaggregationshemmern

Bisher besteht keine einheitliche Meinung uber die Dauer der Notwendigkeit einer
antikoagulatorischen Therapie nach Stent-Implantation. Auch Uber die Wahl der
Medikamente besteht kein Konsens.

Ein Stent wird normalerweise nach einiger Zeit mit kdrpereigenem Endothel Uberzogen. Ab
diesem Zeitpunkt bietet seine Oberflache keine Angriffsflache mehr fur Thrombozyten. Aus
diesen Griinden versuchten Y. Ueda und Kollegen [182], bei mit Coronarien-Stents
behandelten Hunden, den genauen Zeitpunkt der neointimalen Uberwachsung festzustellen.
Schatz und Palmaz hatten, bei mikroskopischer Untersuchung, diese schon nach einer Woche
als komplett bezeichnet. Y. Ueda und Kollegen bedienten sich eines Angioskops und konnten
eine komplette Uberwachsung erst nach 65-142 Tagen angeben.

Es fiel auf, dass das Stadium individuell sehr unterschiedlich schnell erreicht wird.

Dies liegt sicher zum einen an individuellen VVoraussetzungen, zum anderen aber auch am

Grad der Einbettung des Stents in die GefdBwand. Y. Ueda et al empfehlen eine
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Antikoagulation von etwa 3 Monaten. Nach diesem Zeitraum erwarten sie eine ,relativ
komplette Endothelisation.” Bei Kindern ist eine langerfristige Antikoagulation nach
Stentimplantation bisher nicht blich.

Auch in Giellen erhielten die mittels Stents behandelten kleinen Patienten keine
Antikoagulation.

Aneurysmabildung

Hierbi handelt es sich um eine Komplikation, welche, wie bereits erwahnt, relativ haufig nach
BAP gesehen wird. Stents sagt man hierbei sowohl praventive, als auch, unter ungunstigen
Umsténden, auslésende Eigenschaften nach. Stents kénnen im ginstigen Fall durch ihre
stiitzende Eigenschaft die strapazierte GefaBwand schiitzen und so einen positiven Langzeit-
Effekt austiben. Andererseits konnen die Stent-Fligel, im unginstigen Fall, bei Expansion
eine Verletzung der ohnehin berbeanspruchten Wand hervorrufen, was wiederum die
Aneurysmabildung begunstigen konnte. De Lezo gibt die Haufigkeit stentinduzierter
Aneurysmen mit 7 % an. [100] Bei sorgféltiger Einbringung des Stent-Materials und

vorsichtiger Expansion sollten die positiven Effekte (iberwiegen.

1993 beschrieb F.J. Criado die Zukunft des Stent-Einsatzes als ,,unzweifelhaft glanzend”. Er
wies dabei auf die Mdglichkeit hin, Stents beispielsweise mit Medikamenten zu imprégnieren.
Diese und viele andere Weiterentwicklungen sind bereits eingefuhrt oder als Mdglichkeit
angedacht.

Heparin-impragnierte Stents vermindern das Thromboserisiko bis zur Endothelialisierung.
Cortison-impragnierte Stents reduzieren die korpereigene Abwehr gegen das Fremdmaterial
und somit die Entziindungsreaktion, wie auch die intimale Proliferation.

E.v. Belle beispielsweise arbeitete in einer Studie an Kaninchen mit der Idee, sowohl die
Gefahr einer Thrombose, wie auch das Auftreten von Restenosen durch Einbringen eines
vascularen endothelialen Wachstumsfaktors (VEGF) zu reduzieren. [15] Das Prinzip beruht
auf einer angeblichen Beschleunigung der Endothelialisierung, welche dann ihrerseits sowohl
Thrombose, als auch intimale Proliferation vermeiden soll. Die in dieser Studie aufgefiihrten
Erfolge beurteilt D.B. Schneider allerdings wesentlich kritischer und stellt schon die
Ausgangshypothese, dass eine Endothelialisierung des Stents Thrombosen und intimale
Proliferation verhindert, in Frage. [155] Hierzu wurden innerhalb der letzten Jahre
mannigfache Studien durchgefuhrt und gleichzeitig fand eine rasante Entwicklung neuerer
und ausgefeilterer Materialien statt. Es er6ffnen sich stdndig neue Ansatze zur Erweiterung
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des therapeutischen Spektrums der Stentimplantation. Eine Neuentwicklung der letzten Jahre
sind so genannte Stentgrafts. Es handelt sich um zwei ineinander verschobene Stents, die
durch eine dilnne Membran aus PTFE getrennt sind. Diese Membran bietet zum Einen Schutz
vor zu starker Intimaproliferation, zum Anderen lassen sich diese Stents gezielt Uber

Regionen mit Dissektionen oder Aneurysmen legen, um sie vom Blutflul} auszuschlieRen.

Zusammenfassend kann gesagt werden, dass sich Stents, allen Komplikationen zum Trotz,
durch ihre hervorragenden Soforterfolge in den letzten Jahren mehr und mehr durchgesetzt
haben. Es ist zu hoffen, dass weiterhin durch Erfahrungen und Verbesserungen der Nutzen

wachst, wahrend die Risiken schwinden.

Stenting des PDA

Das Offenhalten des Ductus arteriosus botalli stellt eine spezielle Stent-Indikation in der
interventionellen padiatrischen Kardiologie dar.

Es handelt sich hierbei um eine relativ neue Erweiterung der Mdglichkeiten, das Uberleben
von Kindern mit schweren Herzfehlern, bis zur korrigierenden oder palliativen Operation zu
ermaglichen.

Die Notwendigkeit ergibt sich bei ductusabhangigen Herzfehlern. Hierbei kann entweder die
pulmonale oder die systemische Perfusion von der Ductuspersistenz abhéngen.

Trotz PGE 1-Therapie unterliegen die betroffenen Kinder noch immer einer hohen Frih- und
Spétsterblichkeit. Wo friiher nur durch eine operative Shuntanlage geholfen werden konnte,
bietet das perkutane Ductus-Stenting heute eine nicht-chirurgische Alternative.

An dieser Stelle muss bemerkt werden, dass die chirurgische Anlage eines Blalock-Taussig-
Shunts heute eine Methode mit erstklassigen Ergebnissen und minimalem Risiko darstellt.
Die stentvermittelte Therapie muss sich auf diesem Gebiet erst noch voll etablieren. [151] Bei
optimalem Erfolg kann den Kindern aber mittels Ductus-Stenting eine palliative Operation
erspart werden, so dass die korrigierende Operation fir sie die erste sein wird. M.Alwi und
Kollegen sprechen beim Ductusstenting bereits von einer attraktiven Alternative. [7]

Auch kann auf die mit Nebenwirkungen belastete PGE 1-Therapie anschlieRend meist
verzichtetet werden.

Beispiele fiir Herzfehler mit ductusabhéngiger Pulmonalperfusion sind die Pat mit IVS, die
TOF, die kritische PVS, sowie alle Herzfehler, die mit hypoplastischen PA einhergehen.

Das HLHS, die TGA und der IAA bilden die Herzfehler mit systemabhangiger Perfusion.
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Bei Patienten mit Pat & IVS hédngt die Prognose stark von der assoziierten Hypoplasie des
rechten Ventrikels ab. Das primédre Behandlungsziel stellt die Aufrechterhaltung des
pulmonalen Blutflusses dar. Dies kann durch Sprengung und Dilatation der atretischen
Pulmonalklappe und ebenso mittels Ductusstenting geschehen.

Beim Ductus-Stenting im Rahmen eines TOF wird, abgesehen von der Verbesserung der
pulmonalen Perfusion, den Pulmonalarterien, durch den erhohten Blutdurchflu3, eine
entsprechende Entwicklung erméglicht. [181]

Kinder mit kritischer PVS oder hypoplastischen PA profitieren ebenfalls durch den erhthten
pulmonalen Blutfluss sofort von einem Ductusstenting.

Bei den oben aufgefiihrten Herzfehlern mit ductusabhangiger Systemperfusion erméglicht der
offene Ductus berhaupt nur eine ausreichende Perfusion des Kérperkreislaufs und damit das
Uberleben der Kinder.

Die im Kapitel Uber Stents beschriebenen Komplikationen und Probleme finden sich
selbstverstandlich auch bei der Ductusversorgung mit Stents.

Das Auftreten von Restenosen durch postinterventionelle Zusammenziehung der Gefalwand
kann nach unserer Erfahrung weitgehend vermieden werden, indem darauf geachtet wird, den
Ductus in seiner gesamten Lange mit dem Stent zu versorgen.

Auch L. Gibbs stellt das Uberbriicken der gesamten Ductuslange als besonders wichtig
heraus, da nicht mit Stent versorgte Gefal3anteile zu Restenosierungen neigen. [49]

Sollte es dennoch zu Restenosen kommen, ist eine Nachdilatation, eventuell mit einem etwas
groReren Ballon, problemlos durchzufiihren. Ebenso ist der Einsatz eines zweiten Stents in
gleicher Lokalisation gut moglich. Patienten mit ductusabhangiger Pulmonalperfusion
entwickeln bei Restenosierung zunédchst eine progrediente Zyanose, wohingegen
systemperfusionsabhéngige Kinder akut in eine lebensbedrohliche Situation geraten kénnen.
Gerade hier ist daher ein optimaler Stent-Erfolg extrem wichtig.

Die Rate aufgetretener Restenosen wird in der Literatur sehr unterschiedlich angegeben.

M. Schneider beschreibt das Auftreten von Restenosen in seiner Studie von 1998 mit 21
Patienten nur in 2 Féllen, d. h. in 9,5 %. [157]

J.L. Gibbs fand Restenosen bei 12,5 % der Kinder mit ductusabhéngiger Systemperfusion und
bei 71,4 % der Kinder mit ductusabhangiger Lungenperfusion an. Bei Letzteren konnten die
Ductus aufgrund ihrer gewundenen Anatomie nie vollstandig gestentet werden.

In unserem Patientengut lag die Rate der Restenosierungen insgesamt bei 27,5 %.
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Eine Redilatation kann in diesen Fallen die Palliation meist in ausreichendem Male

verlangern. [49] Auch in unserem Patientengut war dies der Fall.

Das Problem der intimalen Proliferation, als Grund fur eine Restenose, fallt bei Ductus-Stents
nicht so sehr ins Gewicht. Dies liegt daran, dass sich diese nur langsam entwickelt. In der
Zwischenzeit von 3 bis 6 Monaten kann sich das kindliche Herz durch die Entlastung soweit
»erholen®, dass entweder eine korrigierende oder palliative Operation mdglich wird, oder
inzwischen, auch ohne PDA, gute Zirkulationsverhéltnisse herrschen. Der Ductus muss in
diesen Fallen nicht langer offen gehalten werden. So beispielsweise bei altersentsprechender
Entwicklung des hypoplastischen RV’s oder der PA. [157]

In seltenen Féllen kann es aber auch in diesem kurzen Zeitraum schon zu Restenosen durch
uberschieBende intimale Proliferation kommen.

Es ist zu hoffen, dieses Problem durch technische Weiterentwicklungen, wie Stent-Grafts oder
die Beschichtung von Stents, (siehe Stent-Kapitel) in Zukunft vermeiden zu konnen.

Die im Stent-Kapitel andiskutierte anhaltende subklinische Entzlindungsreaktion, wird bei
Kindern, die einer korrigierenden Operation zugefiihrt werden, durch Entnahme des Ductus
beendet. Bisher sind aber auch bei im Korper belassenen, funktionslos gewordenen Stents,
keinerlei klinische Nachteile im Hinblick auf anhaltende Entziindungsreaktionen beschrieben
worden. Im Hinblick auf die zugrundeliegenden Herzfehler, gibt J.L.Gibbs 1999 an, dass es
sich beim Ductusstenting im Rahmen eines HLHS um ein erfolgversprechendes Konzept
handele. Dagegen sieht er bei pulmonalfluBabhéngigen Herzfehlern, wie der Pat aufgrund der
Ductusanatomie Probleme. Durch den langen, gewundenen Ductus kann es wéhrend des
Implantationsversuches leichter zu Spasmen kommen, die letal enden kénnen. [49] Dennoch
zeigten unsere Malinahmen gute Soforterfolge, was gerade bei akut bedrohten Kindern
zundchst am wichtigsten ist. Eine weitere Behandlung des urséchlichen komplexen
Herzfehlers kann im Anschluss, bei stabilerem Allgemeinzustand des Kindes durchgefihrt
werden. Des Weiteren, gibt Gibbs an, seien friihe Restenosen haufiger und damit die
Erfolgsrate geringer. Auch C.E. Ruiz erwéhnt die weit schwierigere Behandlung bei
pulmonalflussabhangigen Herzfehlern. [151]

In unserem Patientengut fielen 6 der 8 Restenosen auf Kinder mit HLHS und 2 auf Kinder mit
Pat, bzw. krit. PVS. Prozentual waren 27,7% der systemabhangigen und 28,5% der
pulmonalflussabhangigen Patienten betroffen, was keinen signifikanten Unterschied aufzeigt.
Im neonatalen Behandlungskonzept bei Kindern mit den, in diesem Kapitel angesprochenen
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komplexen Herzfehlern, bietet die interventionelle Therapiemoglichkeit der Stent-
Implantation in den Ductus arteriosus botalli  zundchst einmal eine Erweiterung des
Spektrums der in Frage kommenden Behandlungen.

Nach unseren Ergebnissen lasst sich sagen, dass die Stent-Implantation in den Ductus
arteriosus, je nach Druckverhaltnissen von System- und Pulmonalkreislauf, die pulmonale
Perfusion, dhnlich eines operativ angelegten Blalock-Taussig-Shunts, steigern kann. Im Falle
einer ductusabhéngigen Systemperfusion kann das Ductusstenting eine operative
Rekonstruktion der Aorta bzw. des Aortenbogens in der Neonatalperiode ersetzen.

Die Vorteile liegen, bei erfolgreicher Behandlung, im Zeitgewinn bis zur korrigierenden
Operation, in der Nutzung einer natirlich vorhandenen Geféal3verbindung, anstelle der
Schaffung einer kunstlichen, und vor allem in der Vermeidung einer palliativen Operation,

mit all ihren Risiken und Folgeproblemen fiir die betroffenen Kinder.

Die Durchsetzung einer Kombination von katheterinterventionellen und operativen Verfahren,
als PrimdrmalRnahmen bei Neugeborenen mit ductusabhéngiger Durchblutung, kénnte von
erheblichem Vorteil fir die Patienten sein.

Auch C.E. Ruiz [151] halt die ,Ildee des natirlichen Blalock-Taussig-Shunts® fir
»einnehmend*. Gleichzeitig spricht er aber den Wunsch aus, den Stenteinsatz zu einem, dem
»chirurgischen Eingriff in Sicherheit und Effektivitat ebenbdiirtigen Eingriff* zu machen.
Momentan werden die verwendeten Stents noch nicht eigens fur den Zweck der
Ductuspalliation hergestellt, was die Komplikationsrate erhoht und es teilweise notig macht,
mehrere Stents einzusetzen.

In Zukunft ware es wiinschenswert von den bisher nicht optimalen Systemen, durch weitere
Verbesserungen, zu optimierten Systemen zu kommen, um den betroffenen Kindern eine

maoglichst schonende und effiziente Alternative zur Chirurgie bieten zu kdnnen.

PDA-Verschluss

Eine andere Situation besteht beim isolierten, persistierenden Ductus arteriosus.

Der isolierte persistierende Ductus arteriosus (PDA) macht rund 10-18 % aller angeborenen
Herzfehler aus. [168] Er ist v.a. bei Frihgeborenen h&ufig und kann hier, insbesondere in
Kombination mit Lungenerkrankungen, die Mortalitit der betroffenen Patienten erheblich
erhdhen. Umgekehrt kann ein friihzeitiger Verschluss Morbiditat und Mortalitat der Kinder
senken. [37] Liegt nur ein isolierter offener Ductus vor, so kann ein Spontanverschluss
abgewartet, oder ein Verschluss durch Indomethacin-oder Ibuprofengabe versucht werden.
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Kommt es nicht zu einem Spontanverschluss, so herrscht generelle Einigung dartiber, dass
jeder nicht silente PDA verschlossen werden sollte. Das Risiko fir eine Endokarditis, wie fir
ein frihes Herzversagen, ist ansonsten stark erhoht.

Ein PDA mit groRem LRS belastet den linken Ventrikel, durch das erhéhte Schlagvolumen.
[168, 139, 25] In den ersten Lebensstunden, in welchen der Ductus physiologischerweise
noch gedffnet ist, wird 1/3 des LV-Schlagvolumens durch ihn Gber die Pulmonalarterie der
Lunge zugefihrt. Ein langerfristig offener PDA ,,stresst* daher das kardiovaskulare System.
Ein PDA-Verschluss dagegen vermindert das LV-Schlagvolumen und damit auch die
myokardiale Arbeit, sowie den Sauerstoffverbrauch sofort. Bei den sogenannten ,stillen*
bzw. silenten offenen Ductus hingegen, welche nur echokardiographisch nachgewiesen
werden kénnen, herrscht noch immer keine Einigkeit, was die Indikation zu ihrem Verschluss
betrifft. Eine seltene Indikation fir einen Ductusverschluss kann bei Koexistenz einer
Aortenisthmusstenose auch diese sein, da Félle beschrieben wurden, in welchen der Gradient
uber der CoA nach dem Ductusverschluss verschwunden war.

Es handelte sich um eine sogenannte ,.artifizielle* CoA, deren Gradient nur durch den hohen
Blutflul Gber den PDA bedingt war. Nach PDA-Verschluss konnte auf eine Korrektur der
CoA verzichtet werden.

Seit dem Beginn des perkutanen VerschlieRens eines PDA 1967 durch Porstmann et al wurde
eine Vielzahl verschiedenster Systeme entwickelt, von denen sich eine noch immer groRe
Zahl gut bewahrt hat und heute Verwendung findet. [139]

Zu den Anfang der Neunziger Jahre am hé&ufigsten genutzten Systemen gehoren das
Schirmsystem von Rashkind und Metallspiralen aus rostfreiem Stahl, sogenannte Coils. [159]
Eben diese beiden Systeme fanden auch in GieRen zwischen 1996 und 1998 Verwendung.
Alle erhaltlichen Systeme weisen gewisse Vor-und Nachteile auf. Je nach Morphologie des
Ductus werden Coils oder Schirme verwendet. Ein einziges ideales System fir jede Grofe
und Form von Ductus existiert nicht. [159] Das Doppelschirm-System von Rashkind
beispielsweise wurde transvends eingebracht, normalerweise Uber Schleusen der Grofien 8-11
French, durch ,,Frontladetechnik reduzierbar auf 6-8 French (siehe Kapitel ,,Methodik*).

Es war mit Dacron bespannt und wird bei Kindern ab 10 kg KG verwendet.

Das 12 mm grofl3e System war flr Ductus zwischen 3 und 4 mm geeignet, das 17 mm grol3e
System konnte auch fir Ductus gréRer 4 mm verwendet werden. [2] Auch bei fensterartig
geformten Ductus eignete sich das Rashkind-Okkluder-System sehr gut. [160] Das System

wurde inzwischen aber, aufgrund von Firmenfusionen, vom Markt genommen.
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Coils finden aufgrund ihrer zahlreichen Vorteile inzwischen sehr breite Anwendung. Sie sind
relativ leicht einzubringen, die Schleusengrdfe muf® nur maximal 5 French betragen, was ihre
Verwendung auch bei kleinen Kindern problemlos ermdglicht, sie sind sowohl retro- als auch
antegrad zu implantieren.

Es konnen mehrere Coils in einen Ductus implantiert werden und sie eignen sich ebenfalls fur
den Verschluss von Restshunts, nach vorheriger Implantation von ROS. [87, 33] Ein
wesentlicher Vorteil der Coils gegentiber des ROS ist die Replatzierbarkeit.

Die Verwendung von Coils gilt einigen Autoren bei Ductus < 3,5 mm Durchmesser heute als
Therapie der Wahl. [168, 69] In Giel3en lag die mittlere Ductusweite bei Coilverschliissen bei
3 mm, bei Schirmverschlissen bei 3,8 mm. Allerdings wurden auch 5 Ductus mit einem
Durchmesser von > 3,5 mm mittels Coil behandelt, einer davon erfolglos.

P.S. Rao et al bezeichnen Coil-Verschlusse als ebenso sicher und effektiv, wie den
chirurgischen Verschluss. [139] Auch soll ihre Preisgunstigkeit gegeniiber den anderen
Systemen nicht unerwéhnt bleiben. [33] Verschlisse mit Polyurethan-Schaum-Pfrépfen, dem
Buttoned-Device oder dem Ivalon-Pfropf sind weitere in vielen Studien als effektiv und sicher
getestete Systeme, auf deren Vor-und Nachteile ich an dieser Stelle nicht genauer eingehen
mochte, da sie in GieRRen nicht verwendet wurden. [139, 160, 159]

Das in Europa momentan favorisierte System stellen die relativ neuen abldsbaren Coils der
Firma Cook dar. [183] Sie gehdren auch in Giel3en zu den favorisierten Systemen.

Als Hauptkomplikationen missen beim interventionellen PDA-Verschluss die Embolisation
des Implantats, die Einengung der Pulmonalarterie und damit die Flussbehinderung sowie, bei
bestehendem Restshunt, die Mdglichkeit einer, glicklicherweise seltenen, schweren
Héamolyse genannt werden. [80, 174]

Die Komplikationsrate lag bei uns bei 7,4%, es handelte sich dabei in 3 Fallen um eine
Dislokation, einmal um eine Apnoe, einmal um eine passagere Arrhythmie und in einem Fall
um eine H&molyse. Zu LPA-Stenosen kam es im gesamten Nachbeobachtungszeitraum in 6
Fallen, was einem Anteil von 7,5% entspricht.

Der Erfolg eines interventionellen Verschlusses, gemessen an einem postinterventionell
vorhandenen Restshunt, einer eventuell auftretenden Rekanalisation, einer notigen
Reintervention, den aufgetretenen Komplikationen und der Gewebevertraglichkeit, héngt
stark von anatomischen, hdmodynamischen und technischen Voraussetzungen ab. [123]
Anatomisch spielen GroéRe und Form des Ductus eine grofRe Rolle, sowie auch das
Vorhandensein zusétzlicher Herzfehler. Hdmodynamisch ist die Stirke des LRS bedeutsam,
da ein starker LRS eher zu einer Migration und eventuell zu einer Embolisation des Systems
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fiihren kann. Mit technischen Voraussetzungen sind die Art des verwendeten Systems, die Art
der Einbringung, die notwendige Anzahl an implantierten Systemen, sowie letztendlich auch
die Erfahrung des Untersuchers gemeint.

Der Versuch des Verschlusses eines grofen PDA’s wirft meist groiere Probleme auf, als der
eines Kleineren. [55] Es werden stabilere und groRere Systeme bendtigt, der komplette
Verschluss ist schwieriger zu erreichen und die Komplikationsrate steigt. Beim Verschluss
mit Coils halten es C.Y. Owada und Kollegen [123] fiir sinnvoller, eher wenige groRe, als
viele kleine Coils zu verwenden. Der komplette Verschluss gelingt nach ihrer Erfahrung nur
in 70%. Bei uns waren 77 % der grof3en Ductus (< 6 mm) sofort verschlossen, die restlichen
verschlossen sich spater ebenfalls komplett. J. Masura et al haben mit dem Duct-Okkluder
von Amplatz sehr gute Erfolge beim Verschluss groRer Ductus (< 6 mm) gehabt. [109] Dieser
stellt eine Weiterentwicklung dar, mit deren Hilfe auch Ductus mit einer Weite von > 6mm
effektiv verschlossen werden konnen. Dieses Implantat wurde im Beobachtungszeitraum, da
nicht verfligbar, in Giel3en nicht verwendet.

Bei Patienten unter 10 kg KG stellt wiederum eher die Einbringung der Systeme Uber die
peripheren GefaRe und die damit verbundene Thrombosegefahr das limitierende Element dar.
[36] In unserem Patientengut hatten wir damit, trotz einer grofen Anzahl von Patienten in
diesem Gewichtsbereich, glicklicherweise keine Probleme. Einige Autoren wirden hier der
chirurgischen Versorgung den Vortritt lassen, da bei diesen Patienten ,,der Ductus meist
relativ groB ist, die FemoralgefaRe dagegen eher klein*. [25]

Die Erfahrungen bei so kleinen Kindern sind noch limitiert [36].

In unserem Patientengut wiesen 65 % ein Gewicht von unter 10 kg auf.

Restshunt

Ein weiter bestehender Restshunt stellt ein haufiges Problem nach Implantation aller Systeme
dar. Die Restshuntrate bei Coilverschluss wird von G. Buheitel et al mit 7,7%, bei Verschluss
durch ROS mit 20 % angegeben. [25] Andere Autoren haben jedoch gegensétzliche
Erfahrungen mit einer héheren Verschlussrate bei Rashkindschirmen. [190]

In GieRBen wiesen direkt postinterventionell noch 57 % der mittels ROS und 41,8 % der
mittels Coils verschlossenen Ductus noch einen Restshunt auf. Die meisten Restshunts
verschwanden binnen 24 Stunden. Nur wenige blieben Uber Wochen oder Monate hin
bestehen. Im Laufe der Nachbeobachtungszeit fiel diese Rate insgesamt auf 6,2 %. Es ergab

sich keine erhdhte Restshuntrate fiir die mittels ROS behandelten Kinder.
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Dagegen fiel auf, dass die mittlere Weite der Ductus, bei deren Verschluss sich ein Restshunt
zeigte, bei 2,7 mm lag (Median 2,6), wéhrend er bei Ductus, welche ohne Restshunt
verschlossen werden konnten, bei 2,1 mm lag (Median 1,9).

Wichtig scheint hierbei vor allem die exakte Abstimmung der CoilgroRie auf die Mal3e des zu
verschlieenden Ductus. Coils sollten mindestens 3 Windungen aufweisen und dem doppelten
Ductusdurchmesser entsprechen. [25]

Laut B. Dalvi et al liegt die Restshuntrate nach operativer Ligatur bei 6- 24 %. [36] In den
meisten Fallen folgt auch hier der komplette Verschluss nach einigen Stunden, Tagen oder
Wochen. Dalvi et al geben fir den interventionellen Verschluss eine 98%ige Verschlussrate
wéhrend der NBZ an. Unsere lag nach 36 Monaten bei 93,8 %.

Kommt es wahrend der NBZ nicht zum Verschluss, so muss nach 6 [74]- 12 [139] Monaten
Uber eine Reintervention nachgedacht werden, da mit einem Restshunt nicht nur das
Endokarditisrisiko und das Risiko eines friihzeitigen Herzversagens bestehen bleiben, sondern
aullerdem auch die Gefahr einer Hamolyse besteht. [80] Auch die Gefahr einer spéten
Embolisation ist durch einen bestehenden Restshunt erhoht.

Des Weiteren lassen die grofRe Effektivitat und die relative Einfachheit des Verfahrens den
Zweiteingriff mit Implantation weiterer Coils unbedingt als sinnvoll erscheinen. [74]

Coils bieten auBerdem die Mdglichkeit, durch Nachlegen mehrerer Coils, innerhalb einer
Intervention, jeglichen Restshunt zu eliminieren. [168]

Dies wurde nach Mdglichkeit in Giellen angestrebt.

Rekanalisation

Die im Vergleich zum Restshunt relativ seltene Komplikation tritt meist nach priméar
kompletten Ductusverschluss, im Laufe der Nachbeobachtungszeit, auf. In GieRen wurde
keine Rekanalisation beobachtet.

Bei ROS-Verschlissen kommen Rekanalisationen nach Angaben verschiedener Autoren
[139] héufiger vor. Als Ursache kann manchmal eine wieder aufgenommene oder verstarkte
sportliche Tatigkeit in Frage kommen. [52] Das vermehrte Schlagvolumen des Herzens kann
zu einer Systemverlagerung und damit zu einem Wiederauftreten des Shunts fiihren.

Als weitere Ursachen werden die Verformung des VerschluBsystems und die Morphe des
Ductus diskutiert. Fensterférmige Ductus scheinen ein ,Verrutschen* des eingebrachten
Systems zu erleichtern. SchlieBlich wurden Rekanalisationen durch Phagozytose der

Polyurethanmembran beschrieben.
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Embolisationen

Eine Embolisation des eingebrachten Systems in die Pulmonalarterie stellt eine akute
Komplikation dar, welche sofort interventionell oder chirurgisch behoben werden muss.

Bei Coilverschlissen scheinen Embolisationen insgesamt haufiger vorzukommen, als bei
ROS, Coils lassen sich interventionell aber auch leichter wieder entfernen. [25] In GieRen
kam es zu 2 Dislokationen. In einem Fall konnte der Coil aber periinterventionell replaziert
werden.

Fur die Fixierung im Ductus sind primar die Abstimmung von Ductus- und Systemgroi3e von
grolRer Wichtigkeit. Des Weiteren machen grolRe Restshunts eine Verlagerung des Systems,
vor kompletter Endothelialisierung, wahrscheinlicher. GrofRe préinterventionell bestehende
Shuntfliisse Uber dem Ductus kénnen schon das Einbringen eines Systems erschweren.

Eine Mdglichkeit die Embolisation eines Coils interventionell zu verhindern ist beispielsweise
die temporére Ballonokklusion am pulmonalen Ductusende. Dies vermindert den Fluf3 tber
den Ductus und fordert aullerdem eine schnelle Thrombosierung des Coils. [36] Andere
Modifikationen der Einbringtechnik, wie die sogenannte ,,Snare“-Technik dienen ebenfalls
der Vermeidung einer Embolisation, durch eine Art Testung der Lage und Stabilitat des Coils
vor der endgiltigen Belassung. Mit der Erfindung der abldsbaren Coils wurde diese Methode
uberflissig, da nun ein System existiert, welches mehrfach umpositioniert und bei eventueller

Embolisation gut geborgen werden kann. [168, 25]

Pulmonalarterien-Stenose

Die Gefahr der Einengung der PA durch das eingebrachte System besteht grundsatzlich bei
jedem der Systeme. Eine Stenose der LPA wird in diesem Zusammenhang als
Flussbeschleunigung in der Dopplerechokardiographie von > 1,5 m/sec angegeben. Dies
entspricht nicht immer einer klinisch relevanten Einengung und bedarf meist keiner
chirurgischen Mallnahme. Die Rate der relevanten Einengungen wird in der Literatur mit 2-
6% angegeben. [36, 25, 15]

Bei uns kam es in 6 Fallen (7,5 %) zu relevanten Einengungen, davon wurden 2 Falle von
einem ROS verursacht, was in dieser Gruppe einen Anteil von 28,4 % ausmacht. Bei den
Coil-Verschlissen ergibt sich ein Anteil von 5 %. Es fiel auf, dass es, bei tubuldr geformten
Ductus, zu keiner PA-Einengung kam. Dies erklart man sich dadurch, dass das gesamte
Coilmaterial vom langgestreckten Ductus aufgenommen wird.

Optimale GrolRenverhéltnisse, sowie die exakte Positionierung des Device minimieren das

Risiko einer Einengung. [25]
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Auch hier bieten ablgsbare Coils groRe Vorteile, sie kdnnen ideal positioniert werden. [25]
Auch Ivalon-Plugs kénnen bis zur exakten Positionierung immer wieder in die Schleuse

zuriickgezogen werden. [160]

Endokarditisrisiko

Das erhohte Endokarditisrisiko aufgrund des bestehenden Shunts tiber dem Ductus wird heute
allgemein als einer der Hauptgriinde zum Verschluss eines persistierenden Ductus angefiihrt.
Aus diesem Grund werden haufig auch die sogenannten ,,stillen* Ductus verschlossen, wobei
daruber kein genereller Konsens besteht. Eine temporére antibiotische Therapie vor
bestimmten operativen Eingriffen bietet alternativ dazu keinen gleichwertigen Schutz. [74]
Dennoch diskutieren Schrader et al, ob die Gefahr mdglicherweise Uberschétzt wird. [160] Sie
geben die Inzidenz einer auftretenden Endokarditis bei bestehendem PDA mit 0,06 %/Jahr an.
Ihrer Meinung nach wirde dies ein abwartendes Verhalten bei ,,stillen* Ductus rechtfertigen.
Die Autoren Huggon, Qureshi et al [74] geben das Risiko allerdings mit 0,45 — 1 % an.

Thrombosen der peripheren GefaRRe

Grole Einfuhrschleusen und die damit zusammenhéngende Gefahr der Thrombosierung der
genutzten Gefdle limitierten lange die Anwendung der perkutanen Therapien bei kleinen
Kindern. Immer neuere Systeme und Techniken wie die im Kapitel ,,Methodik* beschriebene
»Frontladetechnik® machten Implantationen durch immer kleinere Schleusen méglich. Auch
die Nutzung alternativer GefélRe, wie der NabelgefdRe, sowie transvendse
Zugangsmaoglichkeiten haben die Inzidenz von GeféaRverschliissen gesenkt.

Die periinterventionelle Heparinisierung der Patienten reduziert das Risiko ebenfalls.
Dennoch stellen Thrombosen der EinfiihrgefdRe noch immer eine relativ haufige
postinterventionelle Komplikation dar. Bei uns traten im Beobachtungszeitraum keine
signifikanten Thrombosen, die einer Lysetherapie bedurft hatten, auf.

Hé&molyse
Eine schwere Hamolyse nach Device-Implantation in den PDA ist glucklicherweise mit 0,5-

0,6 % extrem selten. Sie stellt dennoch aufgrund ihrer Geféhrlichkeit eine wichtige
Komplikation dar. [80]

Die Inzidenz von subklinischen Hadmolysen nach Ductusverschluss ist noch weitgehend
unbekannt. Die Autoren fanden eine Inzidenz von 49 % direkt postinterventionell und eine

Inzidenz von 45 % nach 6 Monaten.
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Dabei machte es keinen signifikanten Unterschied, ob ein mit Doppler gemessener Restshunt
existierte oder nicht. Mogliche Konsequenzen fur den Organismus aus diesem subklinischen
Problem sind bisher unbekannt.

In unserem Patientengut trat wie bereits erwahnt bei einem Patienten eine Hamolyse auf.
Abschlielend bleibt zu sagen, dass trotz der beschriebenen mdglichen Probleme und
Komplikationen der Coil-Verschluss eines PDA heute als eine interventionelle Methode
angesehen werden kann, die der Chirurgie ebenbdirtig ist. X.Q. Shen spricht sogar davon, dass

sie diese ersetzen kdnne. [167]

Andere Coilembolisationen

Embolisationen von den Kreislauf belastenden KollateralgefaBen oder Fisteln z.B.
Coronarfisteln, MAPCA’s nehmen inzwischen ebenfalls eine wichtige Rolle in der
interventionellen Kinderkardiologie ein. [129, 149]

Es handelt sich sowohl um arterielle als auch um vendse sowie auch um chirurgisch kreierte
Shunts. Normalerweise handelt es sich bei der Coil-Embolisation aortopulmonaler Shunts um
eine unkomplizierte Methode mit gutem Resultat und niedriger Komplikationsrate. [129]
Erstmals 1975 eingesetzt, stellen Gianturco-Coils das weltweit am héufigsten genutzte
Implantat dar. Aortopulmonale Verbindungen trifft man beispielsweise hdufig bei Kindern
mit TOF an. Sind diese Patienten zyanotisch, so kann die O2-Sattigung durch den Verschluss
solcher Verbindungen in 96% der Falle sofort angehoben werden. Wichtig ist dabei immer die
vorherige Uberpriifung mittels tempordrer Ballonokklusion des entsprechenden GeféRes,
damit sichergestellt ist, dass dieses Gefal3 keinen relevanten Anteil an der Lungenperfusion
hat. Auch bei MAPCA’s, welche beispielsweise zu Teleangiektasien, Dyspnoe und gehaufter
Epistaxis fuhren, ist die transkutane Embolisation als effektive Methode beschrieben worden.
Meist kommt es zu einem sofortigen Verschluss. Die haufigste Komplikation stellen
Embolisationen der distalen pulmonalen Gefale und thrombembolische Komplikationen dar.
Eine ausreichend Heparinisierung ist daher wichtig. Durch verbesserte Systeme und gelibte
Untersucher ist diese Komplikation in den letzten Jahren seltener geworden.

Bei den von uns durchgefuhrten Féllen lag die Komplikationsrate bei 5,6%.

Die VerschluBrate steigerte sich von 56%, direkt nach Intervention, auf 100%, Stunden bis
Tage spéater. Eine Rekanalisation der embolisierten GefaRe ist bei der Verwendung von
wolframhaltigen Coils beschrieben, diese werden heute aber kaum noch angewendet.

Im Beobachtungszeitraum kam es in unserem Patientengut zu keiner Rekanalisation.
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Auch wenn die Patientenzahl nur gering war, geben die Ergebnisse AnlaB, die Coil-
Embolisation generell als effektive und komplikationsarme Alternative zu einem
chirurgischen Eingriff zu betrachten. Damit mdchte ich mich A. Rothmann anschlielRen, der
1998 den katheterinterventionellen Verschlull ,iberflissiger GefaRverbindungen® im
Kindesalter als eine ,,sichere und effektive® Methode beschrieb. [129]

ASD-Verschluss

Ein persistierendes Foramen ovale stellt, ebenso, wie der PDA ein Residuum aus dem

embryonalen Kreislauf dar. Mit den sich postpartal &ndernden Druckverhéltnissen schliel3en
sich im Normalfall PFO und PDA zunéchst funktionell und spater anatomisch.

Nach T. Riggs et al persistiert das Foramen ovale bei etwa 20 % der Erwachsenen. [145]

Der chirurgische Verschluss eines ASD stellt heutzutage eine extrem sichere und effektive
Methode dar. Die Mortalitatsrate liegt weit unter einem Prozent [51] und Komplikationen
treten kaum auf. Der kathetervermittelte ASD-Verschluss, als kurativer Eingriff, stellt
inzwischen eine immer beliebter werdende Alternative zu diesem dar, da den betroffenen
Kindern eine Herzoperation mit Herz-Lungen-Maschine und der damit verbundenen Risiken,
sowie dem langeren Krankenhausaufenthalt, erspart werden kann. [23]

A.W. Nugent und Kollegen kommen in einem aktuellen Artikel zu dem Schluss, dass die
Modifikationen an den heute verwendeten Verschlusssystemen zu deutlich verbesserten
Resultaten des perkutanen  ASD-Verschlusses  gefuhrt haben. [118] Kleine
Vorhofseptumdefekte verschliefen sich meist spontan. [145] Bei grofReren ASD’s ist ein
spontaner Verschluss eher unwahrscheinlich und damit ein arztliches Intervenieren nétig, um
Spétschaden, wie beispielsweise die Rechtsherzdilatation, zu vermeiden.

Eine Studie von H. Helgason et al [66] beschreibt, dass die Spontanverschlussrate von ASD’s
mit einer Grolie unter 4 mm bei 89%, bei 5-6 mm Durchmesser bei 79% und bei 7-8 mm nur
noch bei 16,6% liegt. Sind die Defekte grofer als 8 mm so ist kein Spontanverschluss mehr zu
erwarten. Bei Kleineren Defekten hangt die Spontanverschlussrate von verschiedenen
Faktoren ab, wie beispielsweise dem Gestationsalter, dem Geschlecht und dem eventuellen
Vorhandensein eines PDA oder einer pulmonalen Grunderkrankung. Bei Friihgeborenen ist
die Zeitspanne bis zum Spontanverschluss beispielsweise signifikant langer, als bei
Termingeborenen.

In unserem Patientengut wiesen alle verschlossenen Defekte eine GroRe von mindestens 6
mm auf. Will man einen spontanen Verschluss abwarten, so sind regelmaitige Nachkontrollen
wichtig, um mogliche VergrolRerungen der Defekte entdecken und behandeln zu kénnen. [23,
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66] Eine Studie von M. Brassard, die ebenfalls die Mdglichkeit von Spontanverschliissen
beschreibt, weist gleichzeitig auf das Risiko einer sich entwickelnden RH-Dilatation hin, die
mit einer Defektvergrofierung einhergehen kann. Der Autor betont das Veranderungspotential
eines frih diagnostizierten ASD’s, aufgrund dessen es nicht erlaubt ist, definitive
prognostische Aussagen tber den eventuellen Spontanverschluss zu machen. Auch er weist

auf die Notwendigkeit kontinuierlicher Nachkontrollen in diesen unklaren Fallen hin. [23]

Wie im Kapitel ,,Methodik® beschrieben, fanden in Giellen als Verschlusssysteme der
Rashkind-Okkluder und das Angel-Wing-System Verwendung.

Andere Systeme sind das Buttonend-Device, das Clamshell-Device, das ASDOS-System und
der Amplatzer-Okkluder. Die Probleme dieser friilhen Systeme liegen vor allem in einer hohen
MiRerfolgsrate durch komplizierte Plazierungsmaneuver, sowie einer hohen Restshuntrate,
aufgrund der mangelnden Zentrierungsmaoglichkeit. [144]

Ausserdem muss der Durchmesser hdufig groRer sein, als der doppelte Defektdurchmesser,
was die Handhabung und Einfuhrung erheblich erschwert.

Durch eine solche GroR3e limitiert sich der Einsatz, da die Systeme, besonders bei kleinen
Kindern, an angrenzende Herzstrukturen stof3en, und dadurch Verletzungen im Bereich der
Vorhofe hervorrufen konnen. Der groRte Vorteil des Buttoned-Device ist die geringe Grole
der Einfuhrschleusen. Sein Hauptproblem ist das ,,unbuttoning®, also die Diskonnektion der
ineinander verhafteten Teile. Auch die Restshuntrate ist mit 30 % in der
Nachbeobachtungszeit extrem hoch. Inzwischen findet es nur noch sehr selten Verwendung.
Das Clamshell-Device wurde tber 11 French-Schleusen eingefuhrt und hat mit bis zu 44%
ebenfalls eine hohe Restshuntrate. Sein Hauptproblem stellen Flugelbriiche (bis zu 42%) dar.
[144] Beim modifizierten Nachfolger, dem Cardioseal-System hat man versucht diese
Probleme zu vermeiden.

Beim ASDOS-System handelt es sich um ein Doppelschirmsystem. Sein Vorteil liegt in der
leichten Korrigierbarkeit seiner Position, sein Nachteil ist die Notwendigkeit des simultanen
ante- und reterograden Zuganges. Auch dieses System ist inzwischen verlassen worden. Das

AW-Okkluder-System bietet gegenuiber den anderen Systemen einige entscheidende Vorteile.
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Zum einen ist es durch seine extreme Biegsamkeit durch Kkleinere Schleusen einzufihren.
Zum anderen ist der Mechanismus der Freisetzung relativ einfach, wodurch die Handhabung
erleichtert wird. (siehe Kapitel ,,Methodik* unter 3.1.3.3)

Die dem System eigene Selbstzentrierung, durch den mittigen Nahtring, bietet beste
Voraussetzungen fur einen kompletten Verschluss und festen Sitz in Position.

Schon 24 Stunden nach Implantation war in einer Studie von A. Banerjee et al nur noch in 17
% der Félle ein Restshunt zu ermitteln, so dal} die Autoren die Effektivitat des Systems mit
postoperativen Zustanden vergleichen. [9]

Andere Systeme bieten diese VVorzuge nicht. Die geringe Grolle des AW-Systems, die dem
1,5-fachen Defektdurchmesser entsprechen muss, die extreme Flexibilitdit und die
Selbstzentrierung bieten in der Handhabung extreme Vorziige.

Der minimale Gewebesaum von 4 mm, welcher um den Okkluder bestehen muss, sowie der
interventionell gemessene Defektdurchmesser von maximal 20 mm sind die einzigen
Voraussetzungen fir den Verschluss mittels AW-Okkluder. [105]

Eine durch das AW-System verursachte Arrosion des Herzens ist in Deutschland bis zum
Zeitpunkt unserer Untersuchung nur ein einziges Mal vorgekommen.

Ein groRer Nachteil des AW-Systems liegt allerdings in der schlecht mdglichen
Replatzierbarkeit des Systems, um im Falle einer suboptimalen Positionierung das System
repositionieren zu kénnen. In diesem Fall muR das Device operativ entfernt werden. Wéhrend
der beobachteten Zeitspanne kam dies bei einem unserer Patienten vor. Die Operation verlief
ohne weitere Komplikationen, dennoch ware ein System, welches ein unproblematisches,
perkutanes Entfernen ermdglichen wirde, wiinschenswert.

Beim Amplatzer-System handelt es sich ebenfalls um ein selbst zentrierendes Systems,
welches aullerdem sehr gut replatziert werden kann und die Mdéglichkeit des Verschlusses
sehr grol3er Defekte bietet.

Abschlielend kann gesagt werden, dass die gewtinschten Effekte eines ASD-Verschlusses vor
allem in einer relativen Verkleinerung des rechten Ventrikels, einer Normalisierung der
pathologischen  Bewegungsabldufe des Septums sowie der Prdvention von
Rhythmusstérungen und spéterer pulmonaler Hypertension liegen, welche sé&mtlichst fiir
unsere Patienten erreicht werden konnten.

Die wichtigsten Voraussetzungen, die ein Verschlusssystem mitbringen muss, sind, die relativ
einfache Implantation, der mdglichst rasche komplette Verschluss, die Repositionierbarkeit

und nicht zuletzt die Wirtschaftlichkeit gegeniiber der etablierten chirurgischen Alternative.
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5. Statistik

Die  Datenerfassung  fur die  statistische = Auswertung erfolgte mit dem
Tabellenkalkulationssystem Exel. Die statistische Bearbeitung erfolgte mit SPSS fur
Windows Version 6.1.3 am Institut fir medizinische Informatik in GieRen (Leiter Prof. Dr. J.
Dudeck).

Die deskriptive Auswertung erfolgte bei allen Merkmalen haufig getrennt nach Diagnose-
oder Altersgruppen. Qualitative Merkmale wurden meist durch Angabe von relativer und
absoluter Haufigkeit beschrieben. Quantitative Merkmale eher durch Median, Minimum,
Maximum, sowie die Standardabweichung und den Mittelwert.

Die Normalverteilung wurde flr die Auswertung nicht vorausgesetzt.

Zusammenhange zwischen qualitativen Merkmalen wurden in Kreuztabellen aufgefihrt und
mit dem Chi-Quadrat-Test berechnet.
Unterschiede zwischen verschiedenen Gruppen wurden mit Hilfe des U-Tests von Mann-

Whitney, bzw. bei mehr als 2 Gruppen, dem H-Test von Krushal-Wallis beurteilt.

Die Kriterien fiir die Ablehnung oder Annahme der jeweils getesteten Nullhypothese war die
berechnete Wahrscheinlichkeit fir den Fehler 1. Art ,,p“, die bei signifikanten Ergebnissen im
Ergebnisteil jeweils angegeben wird.

Es ist darauf hinzuweisen, dal} die Datenanalyse explorativen Charakter hat, was die

Aussagen und Schlisse relativieren kann.

112



6. Zusammenfassung

Von 1000 lebend geborenen Kindern leiden 8-10 an einem angeborenen Vitium.

In den vergangenen Jahren ist der Stellenwert der durch Herzkatheter vermittelten
Therapieoptionen standig gestiegen. Viele Therapien haben sich bereits als gleichwertige
Alternative zur chirurgischen Behandlung etabliert. Einige gelten bereits als Therapie der
ersten Wahl. Im gleichen Male, wie das Spektrum der katheterinterventionell vermittelten
Therapiemoglichkeiten ansteigt, kénnen chirurgische Eingriffe eingespart werden.

Ziel der hier vorliegenden Arbeit ist es, den momentanen Stellenwert der
herzkatheterinterventionellen Therapie anhand der in der Kinderkardiologie GielRen im
Zeitraum von 3 Jahren durchgefihrten Herzkatheterinterventionen aufzuzeigen und zu
diskutieren.

Als W. Forimann 1929 erstmals im Selbstversuch einen VorstoR mittels Katheter in den
rechten Vorhof wagte, gab er damit den ,Startschuss“ fur die herzkathetervermittelte
Diagnostik.

Die Geschichte der herzkatheterinterventionellen Therapie begann 1963 mit C.T. Dotter,
welcher zundchst unbeabsichtigt, wahrend einer abdominellen Aortographie eines Patienten
zur Darstellung einer Nierenarterienstenose, eine auflerdem vorhandene Stenose in der
Iliacalarterie beseitigte, als er den Katheter dariber einflihrte. Er erkannte die Reichweite
dieses Zufalls und wusste ihn im Folgenden klinisch zu nutzen.

Inzwischen wird die herzkatheterinterventionelle Therapie, wie bereits erwéhnt, bei einigen
Herzfehlern als Therapie der ersten Wahl angesehen, so z.B. bei der solitaren
Pulmonalklappenstenose (PVS). Dagegen stellen andere Herzfehler noch immer
Herausforderungen in ihrer optimalen Behandlung dar.

Ballonangioplastien (BAP) der Aortenisthmusstenose (CoA) gelten heute beispielsweise bei
Restenosen nach operativen Eingriffen als indiziert, bei nativen Aortenisthmusstenosen
herrscht weiterhin Uneinigkeit tber die optimale Therapie. Auch aortopulmonale Shunts und
der persistierende Ductus arteriosus (PDA) gelten hinsichtlich der Ballondilatation oder
Stentimplantation weiterhin als fragliche Indikationen, obwohl die interventionellen
Ergebnisse immer bessere Erfolge aufweisen.

So auch die im Beobachtungszeitraum untersuchten Interventionen am Kinderherzzentrum in
Giellen. Insgesamt wurden im beobachteten Zeitraum 594 Patienten katheterinterventionell
behandelt, ihr Alter lag zwischen einem Tag und 21 Jahren.

Die Ergebnisse werfen Uberwiegend ein sehr positives Licht auf die verschiedenen
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herzkatheterinterventionellen Therapien. Bei den Interventionen, welche bereits allgemein als
Therapie der Wahl akzeptiert sind, wurden auch in GielRen sehr gute Ergebnisse erzielt. Aber
auch Patienten mit kritischer PVS oder Pulmonalklappenatresie (Pat) zeigten
zufriedenstellende Ergebnisse. Bei einem Teil dieser Patienten konnte eine chirurgische
Mafnahme vollstandig vermieden werden.

Eine Limitierung der perkutanen Therapieform, mit fehlender postinterventioneller
Verbesserung der klinischen Situation, stellen Patienten mit dysplastischer Klappe dar.
Dennoch erbrachte die Intervention in 955 % der Félle ein mit einer Operation zu
vergleichendes Ergebnis. Einen ebenfalls fast 100 %igen Erfolg, im Sinne einer
Druckentlastung  des linken  Ventrikels, erbrachte die Ballondilatation  der
Aortenklappenstenosen (AVS). Bei der Aortenisthmusstenose lag die Erfolgsrate bei 94,4 %.
Bei 80 % der Patienten wurde ein gutes bis sehr gutes Ergebnis erreicht.

Nach unseren Daten scheint sich hier herauszustellen, dass der priméren Stentversorgung bei
diesem Krankheitsbild der VVorzug gegentber der alleinigen Ballondilatation zu geben ist. Die
Stentimplantation erfordert keine langere Durchleuchtungszeit, besitzt keine hdhere
Komplikationsrate, erbringt aber deutlich bessere  Sofortergebnisse. Was die
Langzeitergebnisse betrifft, werden noch weitere Studien abzuwarten sein.

Auch die anderen in Giellen durchgefiihrten Interventionen erbrachten gute bis sehr gute
Kurz- und Langzeiterfolge, die Komplikationsrate lag im Mittel bei 13 %, Zweiteingriffe
mussten im Mittel bei 8 % der Patienten durchgefiihrt werden.

Bei solitarer PVS ist die BVP heutzutage unbestreitbar die Therapie der Wahl.

Aber auch bei Atresien und kritischer PVS werden zunehmend bessere Ergebnisse erzielt.
Selbst bei Patienten mit dysplastischer Klappe, wo die Erfolge bisher eher als méRig zu
beschreiben sind, lohnt aufgrund der extrem niedrigen Komplikationsrate nach unserer
Erfahrung auf jeden Fall der Versuch. Auch ermutigen die bisherigen Ergebnisse dazu,
Kinder mit der Fallot’schen Tetralogie praoperativ h&ufiger primar mittels perkutaner BVP zu
behandeln, um ein ausreichendes Wachstum der Lungengefal3e zu erzielen.

Ebenso stellt die BVP der AVS eine heute haufig genutzte Therapieform mit viel
versprechenden Kurzzeiterfolgen, v. a. im Neugeborenenalter, dar. Mit ebenso gutem Erfolg
wird die Intervention bei postoperativen Restenosen angewandt. Die BVP der AVS hat
besonders bei Patienten im jungen Alter gute Erfolge, dennoch bleibt diese Therapie palliativ.
Dies liegt aber in der Natur der Erkrankung, welche in jedem Fall einen Klappenersatz
erfordert. Aufgrund der guten Kurzzeitergebnisse, wird die BVP der AVS von einigen
Autoren inzwischen ebenfalls als Therapie der ersten Wahl angesehen.
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Die in GieRen wahrend des Beobachtungszeitraums erzielten Ergebnisse sprechen
gleichermalen daftr. Bei der Ballonatrioseptostomie handelt es sich um ein bereits weltweit
angewandtes, akzeptiertes und etabliertes Verfahren zur Akutintervention bei vielen
verschiedenen komplexen Herzfehlern, mit besten Soforterfolgen.

Eine BVP der Aortenisthmusstenose gilt bis heute nur bei postoperativen Restenosen als
Therapie der Wahl. Bei der nativen CoA sind die Ansichten nach wie vor kontrovers. Unsere
Erfahrungen zeigen sowohl im kurz- wie auch im langzeitigen Verlauf gute Ergebnisse und
geringe Komplikationsraten, so dass die primdre BVP bei nativer CoA jenseits des
Neugeborenenalters eine in unseren Augen gleichwertige Alternative zur chirurgischen
Versorgung darstellt. Die primare Stentimplantation erzielt nach unseren Erfahrungen noch
deutlich bessere Ergebnisse, weshalb es sich lohnen kénnte, dahingehend vergleichende
Studien durchzufiihren. Griinde flr die vielerorts weiterhin gelibte Zuriickhaltung sind v. a.
die mogliche Entstehung von Aneurysmata sowie die relativ hohe Restenosenrate nach BVP.
Gerade diese Probleme konnten in Zukunft evtl. durch eine primére Stentversorgung mit
»covered* Stents geldst werden.

Die interventionelle Behandlung der Pulmonalarterienaststenosen kann trotz maRigem
Gesamterfolg, aus Mangel an Therapiealternativen, als wichtige Ergdnzung zu den
chirurgischen Mdglichkeiten angesehen werden. Zumindest einem Teil der mehrfach
voroperierten Kinder kann hiermit, eine weitere Operation erspart werden. Auch bei einer
chirurgischen Erweiterung der Pulmonalarterien ist die Restenosenrate hoch. Ein Risiko der
Ballondilatationen der PA stellen Rupturen der Geféal3e in dem operativ schwer zugénglichen
Gebiet dar. Unter anderem aus diesem Grund wird hier die primére Stentimplantation
allgemein befurwortet.

Der interventionelle Verschluss eines PDA’s wird heute aufgrund verschiedenster Vorzige
uberwiegend mittels Coils durchgefuhrt. Er gilt als ebenso effektiv wie der operative
Verschluss und ist diesem ebenbiirtig. Die Komplikationsrate konnte durch die Einflihrung
ablosbarer Coils weiter gesenkt werden. Vollstandiger Verschluss und niedrigste
Komplikationsraten sind daher heute bei dieser Intervention selbstverstandlich.

Auch beim interventionellen ASD-Verschluss handelt es sich inzwischen um eine relativ
sichere Alternative zur Operation. Dies gilt allerdings nur fiir den ASD vom Secundum-Typ
unter Beachtung der morphologischen Voraussetzungen der VVorhofanatomie.

Die Stentimplantation in den persistierenden Ductus arteriosus botalli stellt eine sehr spezielle
Therapieform in der pédiatrischen Kardiologie bei ductusabhangigen kongenitalen Vitien dar.
Mit dem bisher noch nicht weit verbreiteten Verfahren erzielten wir in GielRen sehr gute
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Ergebnisse bei extrem niedriger Komplikationsrate. Des Weiteren ergeben sich verschiedene
Vorteile fir die Patienten, zum einen wird ihnen ein palliativer Eingriff erspart, es kann Zeit
gewonnen werden, bis zur korrigierenden Operation und man nutzt eine nattrlich im Korper

vorhandene GeféaRverbindung, anstatt eine kiinstliche zu schaffen.

Bei allen in GieRen durchgefiihrten Interventionen kommt man, bei genauer Betrachtung und
unter Bertcksichtigung der alternativ zur Verfligung stehenden Mdglichkeiten sowie der
jeweils spezifischen Probleme der verschiedenen Herzfehler, auch bei den Interventionen mit
nur maRigem Langzeiterfolg zu dem Schluss, dass der jeweilige Therapieversuch lohnend
war. Die Interventionen flihrten in jedem Fall zu einer, wenn auch nur Kkurzfristigen,
Verbesserung der Kklinischen Situation oder waren aufgrund der extrem niedrigen
Komplikationsrate und dem Mangel an therapeutischen Alternativen gerechtfertigt.

Die Durchsetzung einer Kombination aus herzkatheterinterventioneller Therapie und
operativen Verfahren zur Etablierung eines optimalen neonatalen Behandlungskonzeptes bei
komplexen Vitien wird in Zukunft einen immer gréReren Stellenwert einnehmen.
Weiterentwicklungen der Materialien mit ,kindgerechten* Implantaten sowie eine
Optimierung der Technik, die ,strahlenfreie* Herzkatheterisierung mittels MRT konnen bei

Kindern mit angeborenen Herzfehlern die Gesamtprognose weiter verbessern.

Abstract
Eight to ten out of 1000 newborns suffer from a congenital heart defect. In the past years

cardiac catheterization has become a more and more accepted therapeutic modality. Several
therapies are already established alternatives to surgical treatment. Some of them are even
first choice therapies. To the degree that the choice of therapeutic catheterization modalities
widens, surgical interventions can be avoided.

The objective of this study is to show and to discuss the present status of therapeutic cardiac
catheterization, with reference to the number of cardiac catheterizations that have been carried

out at the Kinderherzzentrum in GieRen, during a three years period.

The starting point for diagnostic cardiac catheterization was in 1929, when W. ForBmann
inserted the first catheter into the right atrium of his own heart.

The history of therapeutic cardiac catheterization started in 1963 with C. T. Dotter. During an
abdominal aortography he wanted to produce an image of a renal artery stenosis. By chance,
he corrected a stenosis in the iliac artery, where he had introduced the catheter. He was aware
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of the new possibilities of this coincidence, and he knew how to make use of them in the
future. Today, therapeutic cardiac catheterization is, like | said before, the first choice therapy
for a number of cardiac defects, like for example pulmonary valve stenosis (PVS). However,
there are still other cardiac defects where the optimal treatment still poses a challenge.
Restenosis after surgical intervention of aortic coarctation (CoA) is an indication for
percutaneous balloon dilatation. Concerning native aortic coarctation, there is still controversy
as to the appropriate therapy. In the same way, it remains uncertain if aortopulmonary shunts
or patent ductus arteriosus (PDA) are indications for balloon dilatation or stent implantation,
even though the success rate is getting higher.

This corresponds to the results obtained at the Kinderherzzentrum in GieRen. During the
examined period, catheterization has been carried out in 594 patients aged between one day
and 21 years. Our experiences were predominantly good and show the advantages of
therapeutic cardiac catheterization. Concerning the already accepted first choice therapies, the
results obtained in GieRlen were good. Patients with severe PVS or pulmonary valve atresia
(PVA) also showed satisfactory results. Surgical interventions could be completely avoided in
some cases. Percutaneous therapy success is limited in patients with dysplastic valve, and may
not lead to post-interventional improvement of their clinical situation.

Still, in 95.5 % of the cases, it leads to a result comparable to surgical intervention.

Another success rate of almost 100 % was reached through balloon dilatation of aortic valve
stenosis (AVS), leading to pressure reduction in the left ventricle. Aortic coarctation was
successfully corrected in 94.4 % of the cases. In 80 % of the patients the results were good, or
even very good. According to our data, it is recommendable to perform primary stent
implantation in patients with CoA. Compared to simple balloon dilatation, the x-ray exposure
and the complication rate are similar. However, stent implantation leads to significantly better
short-term results. In order to give a statement on long-term results, more studies will have to
be done. Other interventions applied in Giessen did also have good, or even very good, short-
term, and long-term results. The complication rate was around 13 %. A second intervention
had to be carried out in around 8 % of the patients.

In correcting PVS, balloon valvuloplasty is now recognized as the procedure of choice. In
patients with atresia or critical PVS, the results obtained are getting significantly better. Even
in patients with dysplastic valve, where success had been rather moderate until now, this
procedure reveals useful, especially because of its extremely low rate of complications. The
results so far obtained encourage percutaneous BVP as preoperative intervention in children

with tetralogy of Fallot, in order to obtain a sufficient growth of their pulmonary vessels.
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Especially in newborns with AVS, balloon valvuloplasty is an often used therapy with
promising short-term success. This procedure is also used in patients with postoperative
restenosis. Especially in young patients, BVP is a successful method for treating AVS.
Because of the nature of the disease, where valve replacement is required in any case, it is
though but a palliative therapy. Still, because of the good short-term results of BVP in
correcting AVS, it is also considered as procedure of first choice by some authors. The results
obtained in GielRen during the observation period are also indications for the choice of this
treatment.

Balloon atrioseptostomy is a worldwide performed and accepted procedure used for acute
interventions in diverse complex cardiac defects. It has very good direct results.

Concerning aortic coarctation, BVP is only first choice procedure in correcting postoperative
restenosis. The opinions still differ on the best treatment for native aortic coarctation. Our
experiences showed good results, in short-term and in long-term follow-ups. The rate of
complications is also low and we came to the conclusion that primary BVP in native CoA is
an excellent alternative to surgical intervention for infants older than four weeks.

Our experiences showed that primary stent implantation leads to even better results and
comparative studies would be worth doing. The reasons for its still limited use are primarily
possible incidences of aneurysm and the relatively high rate of restenosis occurring after
BVP. The primary use of covered stents might soon provide a solution to these particular
problems.

Even though interventional treatment of pulmonary artery branch stenosis has a low success
rate, it can still be seen as important additional therapeutic alternative to surgical treatment, as
there are little other alternatives. With this treatment, further operations can at least be
avoided in a part of previously operated children.

In surgery enlargement of the pulmonary artery (PA), the rate of restenosis is also high.
Balloon dilatation of the PA engenders the risk of vessel ruptures in the artery. Because of the
artery being difficult to reach for surgical intervention, primary stent implantation is, in
general, the preferred treatment in this case.

Today, coil occlusion of patent ductus arteriosus is the procedure of choice because of several
advantages. It provides an alternative to surgical closure, with the same effectiveness. The use
of detachable coils could reduce the rate of complications even more. This intervention is a
reliable procedure for complete occlusion without significant complications.

Transcatheter closure of atrial septal defects (ASD) is now performed as a safe alternative to
surgical intervention. However, this holds only true for the secundum-type of ASD and still
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depends on the anatomy of the atrium. Stent implantation of patent ductus arteriosus Botalli is
a very specialized therapeutic method used in pediatric cardiology in duct-dependent
congenital heart defects. This procedure is not yet commonly used. In GieRen, we had very
good results with an extremely low rate of complications. The ductus stenting has several
advantages for the patient. First of all, palliative surgery can be avoided, corrective surgery
can be delayed, and no artificial blood vessel has to be introduced.

If we take a closer look at all interventions performed in GielRen, and take into account all
other therapeutic modalities and the specific problems occurring with the different cardiac
defects, we come to the conclusion that the respectively applied therapies were efficient. This
holds also true for therapies with only moderate long-term success.

The interventions lead in every single case, at least to short-term improvement of the clinical
situation. Or, they were justified by the low complication rate and the lack of therapeutic

alternatives.

The establishment of a new, optimal method for treating newborns with complex heart defects
will gain importance in the future. This new method should be a combination between
therapeutic cardiac catheterization and surgical intervention. In order to improve general
prognosis in children with heart defects in the future, focus should be layed on research and
development of materials and implantations, which can be used in newborns, and on

optimization of cardiac catheterization using MRT to avoid x-ray exposure.
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