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Obijectives: Da Silva’s cone repair is a novel technique for surgical reconstruction of the tricus-
pid valve and the right ventricle in Ebstein’s anomaly. The technique consists of extensive
leaflet mobilization, longitudinal plication of the atrialized ventricle and cone shaped recon-
struction of the tricuspid valve, allowing for leaflet to leaflet coaptation. We evaluated the
influence of Da Silva’s cone repair on tricuspid competency, right ventricular (RV) size and RV

function.

Methods: From February 2010 until July 2013, 20 patients (median age 34.2 years, range 5.6-
68.3 years) underwent Da Silva’s cone repair. A 4-6 mm interatrial communication was left in
all patients. Echocardiographic studies and magnetic resonance imaging (MRI) before and

after the repair were evaluated.

Results: Median follow-up was 15.2 (0.5-36) months. There were 2 early deaths and no late
death. Echocardiography at follow-up revealed mild or absent tricuspid regurgitation in 16
patients. Two patients showed moderate tricuspid insufficiency. MRI studies showed that the
mean functional RV enddiastolic volume decreased after surgery (pre 334 (135-656) ml; post
175 (115-4048) ml, p<0.001). The mean RV ejection fraction decreased (pre 47+10%; post
354+13%, p=0.001), and the mean antegrade net stroke volume of the RV increased (pre 65
+28 ml; post 75+30 ml, p=0.057).

Conclusions: Da Silva’s cone repair for Ebstein’s anomaly creates excellent valve function in all
patients. Consecutively, the size of the RV decreases and the antegrade net stroke volume

increases 6 months after the operation.
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ABSTRAKT DEUTSCH

Ziele: Die Cone-Methode nach da Silva ist eine innovative Rekonstruktionstechnik bei Ebstein
Anomalie. Sie beinhaltet eine ausgepragte Mobilisation der Klappensegel verbunden mit einer
trichterférmigen Rekonstruktion der Segel und eine longitudinale Raffung des atrialisierten
Anteils des rechten Ventrikels. Es wurde die Klappen- wie auch die Ventrikelfunktion bei den

ersten 20, am Deutschen Herzzentrum Minchen, operierten Patienten untersucht.

Methoden: Zwischen Februar 2010 und Juli 2013 wurden 20 Patienten (mittleres Alter 34.2
Jahre, 5.6-68.3 Jahre) mit der Cone Methode operiert. Bei allen Patienten wurde eine 4-6mm
grofRRe interatriale Kommunikation belassen. Pra- und postoperativ wurden eine Echokardio-

graphie sowie eine Magnetresonanztomographie durchgefihrt.

Ergebnisse: Die mittlere Dauer der Nachbeobachtung lag bei 15.4 Monaten (0.5- 36 Monate).
Zwei Patienten verstarben frithpostoperativ. Die Echokardiographie ergab postoperativ eine
kompetente- oder leicht insuffiziente Klappe bei 16 Patienten. Zwei Patienten zeigten eine
mittelgradige Klappeninsuffizienz. Die Magnetresonanztomographie ergab eine Abnahme des
mittleren funktionalen enddiastolischen Volumens des rechten Ventrikels (pra 334 (135-656)
ml; post 175 (115-4048) ml, p<0.001). Auch die mittlere Auswurfleistung des rechten Ventri-
kels nahm postoperativ ab (prd 47+10%; post 35+13%, p=0.001) und der antegrade netto
Fluss nahm zu (pra 65 +28 ml; post 75430 ml, p=0.057).

Zusammenfassung: Mit der Cone-Methode nach da Silva bei Ebstien Anomalie kann eine
kompetente Trikuspidalklappe erzeugt werden. Folglich zeigte sich die Reduktion der rechts-
ventrikuldaren Dimensionen und die Zunahme des antegraden Nettoflusses Uber den rechten

Ventrikel.
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1. EINLEITUNG

Mit dem Titel ,,Uber einen sehr seltenen Fall von Insuffizienz der Valvula’tricuspidalis, bedingt
durch eine angeborene hochgradige Missbildung derselben” wurde 1866 von Wilhelm Ebstein
erstmalig die Ebstein Anomalie beschrieben. In seiner Arbeit beschreibt Ebstein die bei der
Obduktion eines 19-jahrigen, zyanotischen Mannes gewonnenen Erkenntnisse Uber einen

kongenitalen Herzdefekt, welcher drei wesentliche Merkmale beinhaltet:

die Verlagerung der Trikuspidalklap-
pensegel in Richtung der Herzspitze, die
Dysplasie dieser Segelklappen und
durch die Fehlpositionierung des Klap-
penrings eine Dilatation des anatomi-
schen Trikuspidalklappenrings und der
damit verbundenen Atrialisierung des
rechten Ventrikels (siehe Abb.1)[1]. Die-
ser heute als ,Ebstein Anomalie” be-
zeichnete Herzdefekt tritt in ca. 1%
aller Herzdefekte auf[2]. Hierbei ent-
steht durch die Dysfunktionalitat der
Klappensegel eine Insuffizienz der Tri-

kuspidalklappe mit dem Ergebnis einer

Volumenbelastung des rechten Ventri-
kels und einer fortschreitenden Rechts-  Abbildung1:  Original Skizze der Ebstein Anomalie von

. _ Wilhelm Ebstein 1866][1].
herzinsuffizienz.

Zusatzlich zeigte sich bei Patienten mit Ebstein Anomalie haufig ein Vorhofseptumdefekt und

mit fortgeschrittenem Alter supraventrikulare Rhythmusstérungen.

Die Auspragung des Defekts zeigt eine grol3e Variabilitdt sowohl morphologisch als auch in
der klinischen Prasentation und reicht von schwer symptomatischen Neugeborenen mit

Rechtsherzinsuffizienz bis zu leichtgradig beeintrachtigten Erwachsenen[3]. Daher kann es
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auch erst zu einer spaten Diagnose weit im Erwachsenenalter kommen. Der &lteste Patient

war bei der Diagnose der Ebstein Anomalie 85 Jahre alt[4].

Heute, 150 Jahre nach der Erstbeschreibung der Ebstein Anomalie, wurden zahlreiche neue
Erkenntnisse zu diesem seltenen und speziellen kongenitalen Herzdefekt gewonnen, jedoch

stellt die chirurgische Therapie weiterhin eine Herausforderung dar.

Seit den ersten Unternehmungen einer chirurgischen Therapie Mitte der 1950er Jahre (siehe
OP-Techniken S. 26) wurden unterschiedlichste Verfahren entwickelt um der Trikuspidalklap-
peninsuffizienz sowie die Verlagerung der Klappe innerhalb des rechten Ventrikels zu korrigie-
ren und die dadurch voranschreitende Rechtsherzinsuffizienz aufzuhalten. War es in den An-
fangen, aufgrund mangelnder Rekonstruktionsmethoden, vor allem der Ersatz der Trikuspi-
dalklappe, so entwickelten sich die operativen Ansdtze im Verlauf hin zum Erhalt der

Klappe[5-12].

Vor ungefahr 10 Jahren entwickelte der brasilianische Herzchirurg José Pedro da Silva aus Sao
Paulo die Cone-Methode. Diese sieht vor, die Klappe ohne Fremdmaterial zu rekonstruieren
und mittels einer Plikatur des atrialisierten Anteils des rechten Ventrikels, sowie des dilatier-

ten Klappenringes, eine moglichst anatomische Korrektur des Defektes zu erreichen[12-14].

Die vorliegende Doktorarbeit behandelt die ersten 20 Patienten mit Ebstein Anomalie, die im
Zeitraum von Februar 2010 bis Juli 2013 am Deutschen Herzzentrum Minchen mittels der
Cone-Methode eine Rekonstruktion der Trikuspidalklappe und eine anatomische Korrektur

des rechten Ventrikels erhalten haben.

Ziel war es hierbei retrospektiv zu untersuchen, in wie fern die Cone-Methode eine Kompe-
tenz der Trikuspidalklappe erzielt und die Plikatur des Ventrikels Einfluss auf die Funktion des
rechten Ventrikels nimmt. Es wurden die prad- und postoperativen Ergebnisse der Echokardio-

graphie, sowie der Magnetresonanztomographie verglichen und ausgewertet.
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Die Ebstein Anomalie (EA) zéhlt zu einer seltenen kongenitalen Fehlbildung des Herzens. In
unter 1% aller kongenitalen Herzdefekte wird eine EA diagnostiziert, dabei wird die Ge-

schlechterverteilung m:w mit 0.8:1 angegeben[2].

Die EA besteht aus einer Kombi-
nation von pathologischen Ver-
dnderungen der Trikuspidalklappe
(TK) sowie des rechten Ventrikels
(RV). Hierbei kommt es zu einer
Verlagerung des Trikuspidalklap-
penrings nach apikal mit morpho-
logisch veranderten und dysfunk-
tionalen Segelklappen. Im Vor-
dergrund steht die Atresie und
Verlagerung des posterioren und
septalen Klappensegels. Das ante-
riore Klappensegel ist meist in

seiner Position unverandert, je-

doch vergrolRert, von segelartiger
Abbildung 2:  Morphologisches Prdparat einer ausgepragten EA.

Struktur und kann Fenestrierun- Die Pfeile zeigen die Verlagerung der Klappensegel

gen aufweisen[15]. in den RVI2]

Zusatzlich kommt es durch die Verlagerung der Klappenebene zu einer Atrialisierung des
morphologisch rechten Ventrikels. Die Folge ist eine Insuffizienz der TK und eine Verkleine-
rung des RV (Abb.2). Die Konsequenz ist eine Insuffizienz der Klappe mit einer daraus folgen-
den Volumenbelastung sowie die Dilatation des RV und besonders des rechten Vorhofs. In

extremen Fallen kann der rechte Vorhof bis zur Halfte des RV einnehmen[16].

Der Groliteil der EA Patienten hat zusatzlich einen Vorhofseptumdefekt (ASD) oder ein persis-
tierendes Foramen ovale (PFO) (80-90%). Bei 15-20% der Ebstein Patienten besteht ein ak-

zessorisches Bindel, welches haufig assoziiert ist mit einem Wolff-Parkinson-White Syn-
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drom([3]. 30-40% der Betroffenen entwickeln bis zum 50.Lebensjahr tachykarde, supraventri-

kularen Rhythmusstérungen(3, 17].

Bei der Embryonalentwicklung des RV und der TK kommt es subendokardial zu einem Aus-
holungsprozess, wodurch sich allmahlich die Kammer des Ventrikels entwickelt. Subepikardial
nimmt das Myokard zu, wihrend der gesamte Embryo wéachst. Wahrend des Ausholungspro-
zesses entwickelt sich auch die TK[18]. Kommt es nun bei diesem Prozess zu einer fehlenden
Ablosung der Klappensegel vom Myokard, so ist das posteriore und septale Segel der Klappe
atretisch und mit der Ventrikelwand und dem darunterliegenden Myokard verwachsen. Zu-
satzlich sind die Segel nach apikal verlagert. Das sich bereits zu einem fritheren Zeitpunkt
entwickelnde anteriore Segel ist meist gut vom Myokard abgeldst und in seiner Position un-
verandert. Es weist jedoch haufig Fenestrierungen auf und mangels gegenlaufiger Klappense-
gel kann es zu einer Verlegung des rechtsventrikularen Ausflusstrakts durch das frei flottie-

rende Segel kommen[15, 16].

Die Dysplasie betrifft damit hauptsadchlich das posteriore und das septale Segel, wobei die
anatomische Ausprdgung der Dysplasie eine starke Variabilitat aufweist. In einer Studie von
Anderson und Kollegen sind bei einem Drittel der Studienpopulation von 50 EA Fallen das
posteriore und das septale Segel mit der Ventrikelwand verschmolzen, jedoch nur gering in
seiner Position verandert. Bei den restlichen zwei Drittel, sind die Klappensegel deutlich fehl-
positioniert und es konnte kein wirkliches Klappenmaterial identifiziert werden[15]. Auffal-
lend ist, dass das anteriore Segel in der Mehrzah! der Fille vorhanden ist und sich am Uber-
gang von Vorhof zu Ventrikel befindet. So kann es als Markierungspunkt fir die Beurteilung

der Schwere der Auspragung des Defektes verwendet werden.

Durch die apikale Verlagerung des posterioren und septalen Klappensegels |asst sich auch die
Atrialisierung des RV erklaren. Dies bedeutet, dass die Klappe sich distal des anatomischen
Klappenrings befindet und damit funktional der Vorhof durch ventrikulare Anteile vergroert
ist. Dies bedeutet, dass der rechte Ventrikel um das jeweilige Ausmals der apikalen Verlage-

rung der Klappen verkleinert ist[15].
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Abbildung 3:  a: Echokardiographie, Pfeil zeigt Ausmall des atrialisierten rechten Ventrikels (ARV); ¢: morpho-
logisches Praparat. Auch hier zeigt der Pfeil das AusmalR des atrialisierten rechten Vernrikels.(LV:
linker Ventrikel, RA: rechter Vorhof, LA: linker Vorhof, FRV: funktioneller rechter) Ventrikel[2];

Des Weiteren finden sich bei Patienten mit EA haufig noch weitere Vitien. Wie bereits oben
erwdhnt, ist der am haufigsten assoziierte Defekt mit 80-90% der ASD oder das PFO[3]. Die
anderen Defekte betreffen ca. 38-42% der EA Patienten. Hierzu zéhlen der Ventrikelseptum-
defekt (VSD) und die Pulmonalarterienstenose. Die Entwicklung des Pulmonalklappenrings
kann aber auch durch einen verminderten Fluss Uber den rechtsventrikuldaren Ausflusstrakt

beeintrachtigt werden, wodurch es zu einer anatomischen Pulmonalatresie kommt[19].

Meist ist in diesem Fall das Ventrikelseptum intakt. Ein persistierender Ductus arteriosus oder
eine Aortenisthmusstenose zahlen zu den seltener assoziierten Herzdefekten. Gefolgt von
einem Cor triatriatum dextrum, sowie der Mitralstenose mit oder ohne VSD, dem Mitralklap-
penprolaps, der Transposition der grolRen Gefdlle, die Fallot’sche Tetralogie und der rechts-

seitige Aortenbogen[20].

Neben der Beeintrdchtigung der rechtsventrikularen Funktion durch die EA ist ebenso die
Beeintrachtigung der Funktion und der Morphologie des linken Ventrikels (LV) wissenschaft-
lich belegt. So beschreiben Daliento und Kollegen 1997 bei einer Patientenkohorte von 26
Patienten bei 12 eine VergroRerung des LV Gber >80ml/m2 und 6 der Patienten mit vergro-

Rertem ventrikuldren Volumen zeigten eine eingeschrankte Pumpfunktion[21, 22]. Ebenso
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stellen Brown und Kollegen fest, dass durch die Zunahme der Trikuspidalklappeninsuffizienz
(TI) eine Abnahme der linksventrikularen Funktion gegeben ist. Sie schlagen sogar die Ver-
schlechterung der linksventrikuldren Funktion als Indikator fir den Zeitpunkt einer Operation

der EA vor[23].

Es werden sowohl genetische als auch umweltbedingte Risikofaktoren fir die EA verantwort-
lich gemacht[24]. Meistens treten die EA Falle sporadisch auf. Die EA innerhalb einer Familie
gehort zur Seltenheit[2]. Die EA ist haufiger unter Zwillingen, bei einer positiven Familienan-
amnese flr kongenitale Herzdefekte und bei mitterlicher Einnahme von Benzodiazepinen zu
finden[24]. Die Literatur gibt auRerdem Mutationen verschiedener Transkriptionsfaktoren an,
jedoch sind auch Deletionen beschrieben[25]. Insgesamt wird die EA als ein genetisch sehr

heterogener Defekt eingeschatzt[26-28].

2.1 KLINISCHE MANIFESTATION

Die klinische Manifestation der EA variiert in Abhangigkeit des jeweiligen Auspragungsgrades
der einzelnen Einflussfaktoren wie der Tl, der Funktion des RV, oder aber auch des Shunts des
ASDs oder den Herzrhythmusstorungen[20]. Zusatzlich ist der Schweregrad, wie auch die Cha-
rakteristik der Symptome vom Alter der Auspragung abhangig[3, 19]. Es kann sowohl zu ne-
onataler Herzinsuffizienz oder sogar dem intrauterinen Tod kommen, als auch zu einer Erst-
manifestation der Symptome im weit fortgeschrittenen Alter[4, 29, 30]. Allgemein weisen
eine frilhe Symptomatik und Diagnose auf eine schlechtere Prognose hin[19]. Meist kommt es
im Zuge der EA zu Zyanose, Rhythmusstorungen Rechtsherzversagen bis hin zum plotzlichen
Herztod[2]. Der natirliche Verlauf der Erkrankung fihrt bei 50% der Patienten vor dem

20.Lebensjahr, und bei 80% vor dem 30.Lebensjahr zum Tode[31].

Ist die EA stark ausgepragt, zeigen sich bereits in den ersten Stunden des Lebens Zyanose,
Rechtsherzinsuffizienz und ein pansystolisches Herzgerdusch tber dem linken unteren sterna-
len Rand[32]. Es kann im Verlauf zu einer leichten Verbesserung der Klinik durch die Abnahme
des pulmonalen GefdBwiderstandes kommen[17]. Meist werden die Kinder dann erst am En-

de der ersten Lebensdekade erneut symptomatisch[20].
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Bei Kindern mit einem milderen Schweregrad der EA kénnen Dyspnoe, ErmUdbarkeit, Palpita-
tionen und Zyanose auftreten. Meist steht die mangelnde Leistungsfahigkeit im Vorder-

grund[19].

Wird die EA erst in hoherem Alter diagnostiziert, flihren meist Rhythmusstdérungen zur Erstdi-
agnose. AuRerdem kann es durch einen bestehenden ASD zu embolischen Ereignissen, Hirn-

abszessen und zum plétzlichen Herztod kommen(19].

Tabelle 1: Haufigkeitsverteilung der Symptome bei EA [30]

Fetus  Neonaten Kinder Jugendliche Adulte Total %

(n=21) (n=88) (n=73) (n=15) (n=23) (n=220)
Zyanose 0 65 15 2 1 83 (38)
Herzinsuffizienz 0 9 14 2 6 31 (14)
Herzgerausch 0 8 36 5 3 52 (24)
Arrhythmie 1 5 7 6 10 29(13)
Abnormaler fetaler Scan 18 0 0 0 0 18 (8)
Andere 2 1 1 0 3 7 (3)

Bei der physikalischen Untersuchung zeigt sich bei den Patienten meist eine leichte bis starke
Zyanose und bei dlteren Kindern auch Trommelschlegelfinger und Uhrglasndgel. Bei der Aus-
kultation hort man einen deutlich gespaltenen 2. Herzton sowie einen Galopprhythmus. Im 4.
Interkostalraum parasternal links ldsst sich meist die TI mit einem holosystolischen Herzge-

rausch wahrnehmen. Auch eine vergroRerte Leber ist zumeist tastbar[17, 33].






3. DIAGNOSTIK
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3.1 ECHOKARDIOGRAPHIE

Die 2D - Echokardiographie ist das diagnostische Mittel der Wahl bei der EA. Ein wichtiger
Aspekt bei der Echokardiographie der EA besteht in der Tatsache, dass die TK in allen mensch-
lichen Herzen nach apikal verlagert ist (< 0.8cm/m2). Wird dieser Wert Uberschritten
(>0.8cm/m?2), ist dies ein Hinweis fir eine EA[2, 16]. Mittels Echokardiographie kann die Klap-
penmorphologie durch die parasternal lange und kurze Achse dargestellt werden. Im Vier-
kammerblick lasst sich die Verlagerung der Klappensegel distal des Klappenrings und die Gro-
Renanteile des Vorhofs sowie des Ventrikels deutlich visualisieren (Abb.4). Zur Analyse des
Schweregrades des Defektes werden die GroRRe des rechten Ventrikels, des rechten Vorhofs
und das AusmaR der Malformation und des ,tetherings” des septalen und posterioren Segels,
sowie die GrolRe des anterioren Klappensegels verwendet[31]. Der Farbdoppler und der CW-
Doppler dienen zur Darstellung der Tl. Ein PFO oder ein ASD kann mittels des Vierkammer-
blicks und Farbdoppler dargestellt werden. Die 3D-Echokardiographie wird bisher nur additiv
bei der Diagnostik der EA hinzugezogen, etwa um die Klappenmorphologie genauer abzukla-
ren oder um den Klappenapparat genauer zu betrachten[3, 34]. Es ist schwer die EA pranatal
mittels Echokardiographie zu diagnostizieren und im Falle einer Diagnose ist die Prognose
ausgesprochen schlecht. Die Mortalitat liegt bei 48% in utero[35]. Celermajer und Kollegen
konnten nachweisen, dass je ausgepragter die Dysplasie der TK in der Neonatalperiode war,
umso grolRer die Sterblichkeit. Jedoch konnten sie auch feststellen, dass nach der Neonatalpe-
riode weiterhin ein signifikantes Risiko flr eine spdtere Morbiditat und Mortalitat be-

stand[36].
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Abbildung 4:  Vier-Kammer-Blick bei EA mit Verlagerung der Klappensegel in den rechten Ventrikel (oben) und
Ausmessung der Verlagerung des Trikuspidalklappenapparats Gber 0.8mm (unten).
Bilder: Deutsches Herzzentrum Munchen.
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Abbildung 5:  Abbildung einer 3D-Rekonstruktion einer Echokardiographie bei EA, mit Fenestrierung (Pfeil) des
anterioren Trikuspidalklappensegels (ATL) und rudimentarem posterioren Trikuspidalklappense-
gel (PTL), STL= septales Trikuspidalklappensegel [34].

3.2 HERZKATHETER

Der Herzkatheter in der praoperativen Diagnostik der EA ist besonders bei der Abklarung ei-
ner bidirektionalen Glenn-Anastomose relevant. Hierbei wird ein erhéhter pulmonalarterieller
Druck ausgeschlossen. Jedoch zahlt diese Form der Diagnostik nicht zu den Routineuntersu-
chungen bei der EA[20]. Relevant wird der Herzkatheter auch bei der praoperativen Abkla-
rung alterer Patienten. So sollte bei mannlichen Patienten (ber 35 Jahren, sowie bei pra-
menopausalen Frauen mit Risikofaktoren fir eine koronare Herzerkrankung (KHK), sowie bei

postmenopausalen Frauen praoperativ der Ausschluss einer KHK erfolgen[31, 37].

3.3 RONTGEN

Das Thoraxrontgen ist in der Diagnostik der EA sehr unspezifisch, denn im Réntgen kann das
Herz eines EA-Patienten sowohl normale Grofle aufweisen, oder aber auch die Form eines

Ballons annehmen (Abb.6). Dies tritt meist nur bei den Fallen mit ausgepragter EA auf. Jedoch
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wurden bisher die grofSten Herzen in Thoraxrontgen von Patienten mit EA diagnostiziert[17].

Die Lungengefalizeichnungen sind bei Ausflusstraktstérungen des RV meist vermindert[20].

Abbildung 6:  Thoraxrdntgen bei EA mit Kardiomegalie.
Bild, Deutsches Herzzentrum Minchen

3.4 ELEKTROKARDIOGRAMM

Im Elektrokardiogramm der EA findet sich groftenteils ein Sinusrhythmus mit einer vergro-
Rerte P-Welle, sowie ein AV-Block I°, auch ein inkompletter- oder kompletter Rechtsschenkel-
block ist kennzeichnend[17]. Ein Praexzitationssyndrom wie das Wolf-Parkinson-White-
Syndrom (WPW) Typ B kann einen Hinweis fir eine EA darstellen. Es kdnnen paroxysmale
supraventrikulare Tachykardien, Vorhofflimmern- und Vorhofflatter, AV-Knoten- und ventri-
kuldre Extrasystolen auftreten. Vermehrt ist ein Rechtslagetyp (+90° bis +150°) zu

erkennen[20, 33].
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Abbildung 7:  EKG eines EA Patienten mit vergroRerter P-Welle und Rechtsschenkelblock.
Bild: Deutsches Herzzentrum Minchen

3.5 SPIROERGOMETRIE

Die Spiroergometrie dient in erster Linie nicht der direkten Diagnostik der EA. Jedoch kann
durch die serielle Durchfihrung der Spiroergometrie der Zeitpunkt flr einen chirurgischen
Eingriff festgelegt werden, denn durch die Abnahme der Leistungsfahigkeit kann die Progres-
sion der EA dokumentiert werden. Genauso kann es bei Patienten mit EA zur Entsattigung
wahrend der Spiroergometrie kommen[38]. Von Radojevic und Kollegen konnte nachgewie-
sen werden, dass die Abnahme der Leistungsfahigkeit der stdrkste Pradiktor fir das Outcome
ist[39]. Ebenso konnte Uber die Spiroergometrie eine Zunahme der Leistungsfahigkeit der

Patienten postoperativ nachgewiesen werden[40].
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4. THERAPIE

4.1 KONSERVATIVE THERAPIE

Im Falle einer konservativen Therapie, welche nur flr Patienten mit einer gering verdanderten
Morphologie und einer damit korrelierenden schwachen Symptomatik in Frage kommt, er-
folgt zunachst eine Herzinsuffizienztherapie mit Diuretika und bei Bedarf auch einer Digitali-
sierung[20, 41].Es sollten regelméaRige Kontrolluntersuchungen durch einen im Bereich der
kongenitalen Vitien erfahrenen Kardiologen erfolgen. Aullerdem sollte aufgrund der erhéhten
Inzidenz von supraventrikuldren Herzrhythmusstérungen, der Herzrhythmus engmaschig kon-
trolliert werden. Ebenso empfiehlt die American Heart Assoziation bei stattgefundenen und
neuaufgetretenen supraventrikularen Rhythmusstérungen, die Vorstellung der Patienten zur
Ablation und eine orale Antikoagulation zur Prophylaxe von embolischen Ereignissen[37]. Die
Rhythmisierung bei Patienten mit Vorhofflimmern und Vorhofflattern beeinflusst das Lang-
zeit-Outcome und die Lebensqualitdt der Patienten wesentlich und sollte deshalb auch einen
wichtigen Teil der Therapie darstellen[42]. Patienten mit einer mild ausgepragten Form der
EA kdnnen normal Sport treiben, bei schwererer Auspragung der EA sollte zunachst eine Kor-
rektur erfolgen und eine normalisierte kardiale Funktion gewahrleistet sowie Herzrhythmus-
storungen ausgeschlossen sein[20, 37]. Wichtig ist eine gewissenhafte Endokarditis Prophyla-

xe[20].

Bei Verschlechterung der Symptomatik sowie der rechtsventrikuldaren Funktion und Dimensi-
on sollten EA Patienten einem spezialisierten Zentrum zur Evaluierung einer chirurgischen

Therapie zugefihrt werden[37].
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4.2 CHIRURGISCHE THERAPIE

Die chirurgische Therapie der EA stellt nach wie vor eine Herausforderung dar, denn bei die-
sem Eingriff handelt es sich nicht nur um die Rekonstruktion einer dysplastischen Klappe,
sondern auch um die Korrektur des volumenbelasteten und dadurch dilatierten Ventri-
kels[31]. Hauptindikation fur die operative Therapie der EA ist die ausgepragte Herzinsuffizi-
enz New York Heart Association (NYHA) IV. Zuséatzlich werden folgende Parameter zur Stellung

der OP-Indikation verwendet:

zunehmende Zyanose

Abnahme der Belastungstoleranz

Retardierung der Wachstumskurve bei Kindern

das Auftreten von paradoxen Embolien und Hirnabszessen

die Zunahme der HerzgrolRRe

Verschlechterung der echokardiographischen Parameter, sowie der Trikuspidalklappenin-

suffizienz

Vergrolerung von rechtem Vorhof und rechtem Ventrikel

I Abnahme der rechtsventrikuldren Funktion[31, 37, 41]

Aufgrund der verbesserten operativen Therapieoptionen werden heutzutage Patienten mit
einer geringeren Herzinsuffizienz (NYHA — Klasse Il) verbunden mit zunehmenden Beschwer-

den operiert[31].

Indications Class* | Level®

Indications for surgery --

* Surgical repair should be performed in patients
with more than moderate TR and symptoms
(NYHA class >Il or arrhythmias) or deteriorating
exercise capacity measured by CPET

« If there is also an indication for tricuspid
valve surgery, then ASD/PFO closure should be
performed surgically at the time of valve repair

* Surgical repair should be considered regardless
of symptoms in patients with progressive
right heart dilation or reduction of RV systolic
function and/or progressive cardiomegaly on
chest X-ray

Abbildung 8:  Indikation der chirurgischen Therapie bei EA aus den Guidelines
der European Society of Cardiology[31].
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So wurde es auch schon 1998 von Augustin und Kollegen beschrieben. In dieser Arbeit konnte
gezeigt werden, dass Patienten, welche mit einer fortgeschrittenen Herzinsuffizienz NYHA [V
operiert wurden, im Vergleich zu den Patienten mit einer geringeren NYHA-Klassifikation eine

héhere Mortalitat aufwiesen[43].

Grundsatzlich gilt anzumerken, dass die Schwere der Symptomatik mit dem Ausmal’ der Fehl-
bildung einhergeht und dies bei der Operationsindikation bedacht werden muss. Ein Neuge-
borenes mit einer ausgepragten Symptomatik bendotigt eine dringlichere chirurgische Thera-
pie als Patienten, die bis zum Erwachsenenalter keine oder nur gering ausgepragte Symptome

zeigen[19].

OP —Techniken

Im Interesse der chirurgischen Therapie der EA steht zum einen die Herstellung einer kompe-
tenten Klappe, zum anderen soll die Funktion des RV verbessert werden. Betrachtet man nun
die Entwicklung der chirurgischen Therapie der Klappe Uber die Jahrzehnte, begonnen mit
dem ersten Versuch durch Lillehei und Kollegen 1958, so lasst sich erkennen, dass zunachst
die Klappenfunktion im Mittelpunkt stand und erst im weiteren Verlauf durch die Ansatze von
Hardy et al 1964 die Plikatur des RV und damit verbunden die Verbesserung der ventrikularen

Funktion in die operative Therapie integriert wurde(5, 8].

Den ersten Ansatz flr eine operative Therapie der EA entwickelten Lillehei und Hunter 1958.
Jedoch verstarb die 10-jéhrige Patientin bei der Einleitung zur Narkose, so dass es nicht zur
Durchfiihrung der Operation kam. Allerdings gelang es den Chirurgen mittels des Obduktions-
praparats der Patientin die geplante Rekonstruktion durchzufthren. lhr Versuch bestand da-
rin durch Einzelknopfnahte, sowohl das posteriore, als auch das septale Segel auf den anato-
mischen Klappenring zu repositionieren. Durch die Raffung der Segel auf die Klappenebene,

erzielten sie auch eine Raffung des dilatierten RV (siehe Abb.9)[5].
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FIGURE 4 FIGURE &5 FIGURE &
Figure 4: Shows the triangular piece of atrialized ventricle between the septal leaflet and the true annulus which is to be excluded.
Distortion of septal leaflet is seen.—Fligure 5: Shows the triangular piece of atrialized ventricular tissue between the posterior leaflet
and the true annulus which is to be excluded from heart. R.A. = right atrium, A.L. — anterior leaflet and P.L. — posterior leaflet of
trieuspid valve.—Figure 6: The superior border of the displaced posterior leaflet has been approximated to the true annulus fibrosis,
The triangular area has been excluded by the plicating stitches.

Abbildung 9:  Darstellung der Operationsmethode aus der Veréffentlichung von Hunter und Lillehei 1958([5].

Es sollte noch eine Weile andauern bis die Rahmenbedingungen flr eine Rekonstruktion ge-
schaffen waren. Zunachst lag der Fokus der Therapie auf dem Klappenersatz. Dieser wurde

jedoch erst durch die Entwicklung von Klappenprothesen durch Barnard 1961 und Cartwright

1963 ermoglicht (siehe Abb.10)[6, 7].

Abbildung 10: Kugelprothese aus der Verdffentlichung von Barnard und Schrire 1963 (links) und von Cartwright
et al 1964 (rechts) [6].

Lillehei et al berichteten 1965 Uber den Ersatz der TK bei zwei jungen Patienten mit EA. Hier-
bei wurden die atretischen Klappensegel exzidiert und eine Kugelprothese auf Ebene des ei-
gentlichen Trikuspidalklappenannulus eingenaht. Jedoch Uberlebte nur eine Patientin. Diese
Patientin hatte im Bereich des 3cm grolRen ASDs eine Flap valve implantiert bekommen, wel-
che bei Bedarf und damit verbundenem erhéhten Druck im rechten Vorhof zur Offnung des

auf 1cm reduzierten ASDs flihrte und somit den RV in der ersten postoperativen Phase entlas-
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tet. In der Kontrolluntersuchung konnte bereits nach 13 Tagen kein Rechts-Links-Shunt bei

der Patientin mehr nachgewiesen werden[44].

Hardy et al beschrieben 1964

ebenso eine neue Methode, bei

1 Abscrmsl loallets 1
feastionsl poiity

welcher die fehlpositionierten
und fehlgebildeten Klappense-
gel mit unterbrochenen Néhten
auf die eigentliche Klappenebe-

ne positioniert wurden. Dabei

Swpriior view of compotani
eroemiric vilve lodsirT

wurde durch die versetzt ange-
legten Nahte gleichzeitig der
Klappenannulus verkleinert, so
dass das groRRe anteriore Segel
gemeinsam mit dem kleineren
posterioren und septalen Segel

wieder eine dichte Klappe bil-

Abbildung 11: Schematische Darstellung der OP-Methode den konnte.
vonHardy[8].

Mittels der Plikatur des atrialisierten, dinnwandigen Anteils wurde dieser funktionslose Teil
aus dem funktionellen Teil des RV entfernt. Aullerdem wurde der ASD verschlossen. Die Pati-

entin zeigte einen komplikationslosen postoperativen Verlauf(siehe Abb.11) [8].

Hardy et al diskutieren besonders die Plikatur und die damit verbundene Entfernung des at-
rialisierten Ventrikels. Nach ihrer Ansicht stellt dieser dinnwandige ,dritte Ventrikel” die
Hauptursache fur die beeintrachtigte Ventrikelfunktion dar[8]. Danielson et al hingegen ver-
wendeten 1979 die gleiche Technik, um die Segelklappen zurick auf den Klappenring zu posi-
tionieren, jedoch hielten sie es flr notwendig den atrialisierten Anteil nicht nur zu plikieren,
sondern ganzlich zu durchstechen, um somit diesen Gewebsteil komplett funktionslos zu ma-
chen. Zusatzlich fihrten sie noch eine Annuloplastie durch, so dass im Ergebnis die Methode
aus einer Rekonstruktion durch das anteriore Klappensegel besteht. Diese Methode bleibt
jedoch auf Patienten mit einem ausgepragten anterioren Segel beschrankt. Zusatzlich zu der

Rekonstruktion der Klappe mit den genannten Aspekten wurden bei Danielson noch ein elekt-
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rophysiologsiches Mapping und der Verschluss des ASDs durchgefiihrt. Fir den Fall von ak-

zessorischen Leitungsbahnen wurden diese mittels einer Ablation unterbrochen[9].

Carpentier entwickelte 1988 eine Klassifikation zur Einteilung des Schweregrades der EA.

Ebenso adaptierte er die Operationsmethode an die jeweiligen Stufen der Klassifikation.

Carpentier et al verstehen unter einer Typ A Klassifikation ein frei bewegliches anteriores Se-
gel mit einem nur gering verlagerten posterioren und septalen Segel. Der Anteil des atriali-
sierten Ventrikels ist gering, mit einer guten Kontraktilitdt und ausreichendem Volumen des

RV (siehe Abb. 12)[10].

Abbildung 12: Die Klassifikation der Ebstein Anomalie nach Carpentier[10].

Typ B bedeutet ein groRes, freibewegliches anteriores Segel. Das posteriore und das septale
Segel sind hypoplastisch und der rechte Ventrikel deutlich verkleinert. Der atrialisierte Anteil
ist grofs und nicht kontraktil (siehe Abb.12). Im Falle einer Typ C Klassifikation nach Carpentier,
ist das anteriore Segel in seiner Mobilitdt durch Verwachsungen der Chordae eingeschrankt.
Das posteriore und septale Segel sind atretisch. Der atrialisierte Anteil des RV ist sehr grof§
und ausgedlnnt. Der funktionale rechte Ventrikel ist sehr klein und die Kontraktilitat ist stark
reduziert (siehe Abb.12). Bei der Carpentier Klassifikation Typ D sind die Klappensegel kom-
plett mit der Ventrikelwand verschmolzen. So dass die Klappensegel gemeinsam mit der

Ventrikelwand eine Einheit bilden (siehe Abb. 12)[10].

Flr die Klassifikation B und C sieht die Methode nach Carpentier eine komplette Ablsung des

anterioren und eine teilweise Ablosung des posterioren Segels vor. Im Anschluss wird der
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atrialisierte Teil des RV, sowie der dilatierte Teil des rechten Vorhofs plikiert und dann die
Klappensegel auf den neu kreierten Klappenring angehoben und festgenaht. Zuséatzlich wird

der Annulus noch durch einen Klappenring verstarkt (Abb.13)[10].

Bei der Klassifikation A sieht Carpentier neben der oben beschriebenen Ablosung und Refixie-
rung der Klappensegel eine Plikatur des Klappenannulus vor. Die Plikatur des Vorhofs wird

damit hinfallig, da in diesem Fall die Dilatation des Vorhofs nicht ausgepragt ist (Abb.13)[10].

Im Falle der D-Klassifikation nach Carpentier erfolgt zundchst die Ablésung der mit der Ventri-
kelwand verschmolzenen Klappensegel, dabei wird im unteren Drittel der Klappensegel eine

trianguldre Resektion durchgefiihrt, um die Mobilitdt der Segel zu gewahrleisten.

Zusatzlich wird der Ventrikel plikiert und die Plikatur wird Gber den Annulus bis in den rechten

Vorhof fortgesetzt (siehe Abb.13)[10].
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Fig. 3. Surgical wechnique. I, Operative view, A, Anlenor leaflet; P, posterior leaflet; S, seplal leaflet; C, atrialized
chamber. I, Anterior leafict and adjacent portion of posterior leafict are detache: from anulus, Leaflet time s
mobilized by cutting fibrous bands attached to ventricular wall. Interchordal spaces are fenestrated if obliterated.
11, Longitudinal plication of right ventricle by simple sutures passed through septal and posterior leaflet remnants,
Tricuspid anubus and right atriem are plicated. IV, Anterior and posterior leaflets are sutured to tricuspid anulus
after clockwise rotation (arrow) to cover entire orifice area. ¥, Prosthetic ring is inserted to remodel orifice and o
reinforce repair, Atrial ssptal defect is closed,

Abbildung 13: Operationstechnik nach Carpentier[10].

Quaegebeur und Kollegen veroffentlichten 1999 eine Arbeit Gber 10 Patienten mit EA, welche
nach einer modifizierten Variante der Carpentier-Technik operiert wurden. Hierbei wurden
die einzelnen Schritte wie bei Carpentier durchgefihrt. Allerdings wurde kein Klappenring
verwendet. Aus der Kohorte benétigte ein Patient einen Klappenersatz bei ausgepragter
Klappeninsuffizienz. Der Rest zeigte ein gutes postoperatives Ergebnis mit einem verbesserten

Fluss Uber die Pulmonalklappe[45].

Neben den Methoden, welche als Vorlaufer der Cone-Methode gewertet werden kdnnen,
fanden auch noch weitere Methoden ihren Einsatz in der Korrektur der EA. Unter der Be-
zeichnung ,Sebening-Stitch” wurde in den neunziger Jahren eine Methode verwendet, bei

welcher mittels einer Matratzennaht der atrialisierte Anteil des RV gerafft und damit eine
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Koaptation des anterioren Segels erzielt- und die Kompetenz der Klappe wieder hergestellt

wird[43].

Hetzer und Kollegen wandten eine dhnliche Methode an, bei der sie den Klappenannulus mit
einer horizontalen Plikatur auf das Ausmal des am grofSten ausgebildeten Segels reduzierten-
und zugleich auf den anatomischen Klappenring anhoben. Im Vorteil zum , Sebening-Stitch”
ldsst sich diese Methode auch bei einem kleinen anterioren Segel anwenden und ist damit bei

unterschiedlichsten Morphologien anwendbar[46].

Die Weiterentwicklung und Zusammenfihrung dieser Techniken fihrte letztendlich zu der
von da Silva entwickelten Cone-Methode. Im Unterschied zu vorangegangenen Methoden,
steht der Fokus in der Korrektur des anterioren- und posterioren Segels. Es werden dabei der
ganze Klappenannulus mit Klappenmaterial bedeckt und der Ventrikel longitudinal sowie der
Klappenring horizontal plikiert. Durch die Anordnung des Klappenmaterials in , Trichterform”
soll ein zentraler diastolischer Einstrom erreicht und damit die Klappenfunktion unterstitzt

werden[12, 14]. Eine genauere Beschreibung der Cone-Methode findet sich auf Seite 26.
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5. METHODEN

5.1 PATIENTEN

Im Zeitraum von Februar 2010 bis Juli 2013 wurden am Deutschen Herzzentrum Minchen 20
Patienten mit EA mit der Cone-Methode behandelt. Das Alter der behandelten Patienten lag
im Median bei 30 Jahren mit einer Verteilung von 5.6-68.3 Jahren. Bei den Patienten handelte

es sich um 8 mannliche- und 12 weibliche Patienten.

Der Ethikantrag wurde durch die Ethikkommission der TU Miinchen genehmigt und liegt vor

(siehe Apendix).

Von den 20 Patienten hatten praoperativ 16 Patienten eine hochgradige und 4 Patienten eine
moderate Tl in der Echokardiographie (Tabelle 2). Der GroRteil der Patienten prasentierte sich
mit einem funktionalen Status NYHA Il bei Aufnahme. Der durchschnittliche Herz-Thorax-
Quotient lag praoperativ bei 0.58+0.08. Insgesatm ist anzumerken, dass es sich bei den hier
besprochenen Patienten um ein Hochrisikokollektiv handelt. Wie sich auch anhand der
Voroperationen erkennen lasst. Aus der Kohorte hatten 5 Patienten bereits vorab einen Vor-
hofseptumverschluss erhalten. Wobei bei zwei Patienten gleichzeitig eine Trikuspidalklappen-
plastik (TKP) und bei einer weiteren Patientin eine TKP mit De Vega-Naht und Teilexzision des
atrialisierten RV durchgefihrt wurden. Ein Patient mit zusatzlichem VSD wurde im Alter von
15 Tagen einem Pulmonalarterienbanding (PAB) unterzogen und erhielt anschlieRenden einen

Verschluss des VSD.

Bei allen in die Studie einbezogenen Patienten konnte eine TKP nach der von Pedro da Silva
entwickelten Cone-Methode durchgefiihrt werden (Da Silva 2012). Die durchschnittliche By-

passzeit betrug 140+£29 Minuten und die Aortenklemmzeit belief sich auf 107+15 Minuten.

Das Follow-up der Patienten bestand aus Echokardiographie, Magnetresonanz Tomographie
(MRT) und lag im Median bei 11 (mittleres Follow-up 15.4+12.6, 0.5-36) Monate (fiir die Ba-

sisdaten der Patienten, siehe Tabelle 2).
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Tabelle 2: Basisdaten der Patienten
Wert o Bereich

Geschlecht (m/w) 8/12
Mittleres Alter bei OP (a) 34.2 +17.8 5,6-68,3
Durchschnittliches Gewicht bei OP (kg) 68,1 +17.4
Vorangegangene Interventionen (total 6)

Ablation 8 (40%)
Vorangegangene OPs (total 6)

ASD/PFO-Verschluss 5(25%)

VSD-Verschluss 1(5%)

TKP 3 (15%)

PAB 1 (5%)
ASD prdoperativ 7 (35%)
PFO prdoperativ 5(25%)
WPW-Syndrom 3(15%)

5.2 CONE METHODE NACH DA SILVA

Der Thorax wird mittels medianer Sternotomie ertffnet und die Herz-Lungen-Maschine (HLM)
angeschlossen. Dabei wird eine bicavale Kanulierung verwendet. Bei der Kanilierung der obe-
ren Hohlvene wird darauf geachtet, dass die Nahte moglichst weit distal gesetzt werden, um
im Falle eines Rechtsherzversagens nach der Klappenrekonstruktion eine bidirektionale
Glenn-Anastomose durchfiihren zu konnen. Die Aorta wird geklemmt und Bretschneider-
Kardioplegie verabreicht. Nach Erreichen des Herzstillsandes wird eine Zielkbrpertemperatur

von 32°C angestrebt. Der rechte Vorhof wird eréffnet und die Morphologie der TK begutach-
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tet (Abb. 14A). Es werden nun der posteriore Anteil des anterioren Segels (Abb.14B, Abb.
15A), sowie das posteriore Segel (Abb.15B) und das septale Segel (Abb.15C) vom Klappenring
abgelost. Die Verwachsungen der Segelklappen mit dem RV werden unter BerUcksichtigung
des Klappenapparates abgelost (Abb.15D). Die Klappe ist daraufhin bis auf den medialen Teil
des anterioren Segels komplett frei. Die abgeldsten Segel werden daraufhin auf die anato-
misch korrekte Klappenebene im Uhrzeigersinn trichterférmig (Cone = Trichter) angehoben.
Im Falle eines ausreichend vorhandenen septalen Klappensegels wird dieses mobilisiert und
mit dem septalen Ende des anterioren sowie des posterioren Segels longitudinal mit Einzel-
knopfnahten aus 5-0 Prolene vernaht (Abb.14C, Abb. 15F). Im Falle eines ganzlich atretischen
septalen Segels wird der septale Rand des anterioren Segels direkt mit dem septalen Rand des
posterioren Segels verndht. Die Klappensegel befinden sich nun auf der anatomisch korrekten
Klappenebene. Bevor die ,neue” Klappe mit einer fortlaufenden 5-0 Prolenenaht an den
Klappenring angendht wird, erfolgt die longitudinale Plikatur des Ventrikels mit einer 4-0 Pro-
lenenaht (Abb.14C, Abb. 15E). Ausgehend von ca. 3cm unterhalb des anatomischen Klappen-
rings wird der Ventrikel longitudinal gerafft. Bei diesem Schritt muss besonders auf den Ver-
lauf der rechten Koronararterie geachtet werden. Der Klappenring wird auf die durch das
Klappenmaterial vorgegebenen GroRe plikiert. Ein zu groRer Klappenring wiirde zu Spannun-
gen der Klappensegel und einer moglichen Insuffizienz der Klappe flhren. Ein zu kleiner Klap-

penring hingegen kdnnte eine Stenose hervorrufen.

Nach der Plikatur wird die Klappe auf den Klappenring mit einer 5-0 Prolene Naht aufgenaht
(Abb.14C, Abb. 15H). Falls vorhanden, werden noch einzelne Fenestrierungen der Segel ver-

schlossen.

AnschlieRend erfolgt die Klappenprifung (Abb.15J). Hierbei wird die Adaptation der Segel
kontrolliert. Sollten sich noch undichte Stellen zeigen, werden diese mit Einzelknopfndhten

verschlossen.

Bei bestehendem ASD wird dieser entweder auf eine Grél3e von 5-7mm verkleinert oder ver-
groRert (Abb.14D). Sollte kein ASD bestehen wird eine Stichinzision innerhalb des Vorhofsep-
tums vorgenommen. Der rechte Vorhof wird verschlossen und die extrakorporale Zirkulation
beendet. Die Patienten erhalten noch intraoperativ eine ausfihrliche Echokardiografie bei
welcher die Klappenfunktion analysiert wird. Jeder Patient erhalt provisorische Schrittma-

cherdrahte. Es folgen die Blutstillung und der Thoraxverschluss.
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Abbildung 14: Darstellung der Cone-Methode nach da Silva [12].

A:

eroffneter rechter Vorhof; Blick auf die TK mit dysplastischem und verlagertem posterioren
und septalem Segel;ASD = Atriumseptumdefekt; CS= Koronarsinus; TTA= anatomischer Tri-
kuspidalklappenannulus

Ablosung des anteriore und posterioren Segels

Drehung und Anhebung des des posterioren und anterioren Segels im Uhrzeigersinn und
Naht an den septalen Rand des anterioren Segel; Longitudinale und horizontale Plikatur

Naht der Klappensegel auf den anatomischen Trikuspidalklappenring; hier verschlossener
ASD in unserem Patientenkollektiv offen belassen.
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Abbildung 15: Intraoperative Aufnahmen der Cone-Operation. Bilder: Deutsches Herzzentrum Minchen

A-C: Abldsung des anterioren-,posterioren-,und septalen Segels

D: Losung der Verwachsungen des Segels mit dem rechten Ventrikel

E: Plikatur des rechten Ventrikels

F-G: Naht des anterioren und posterioren Segels

H-1: Naht der Klappensegel auf den anatomischen Trikuspidalklappenring
J: Klappenprifung
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5.3 ECHOKARDIOGRAPHIE

Alle in die Studie eingeschlossene Patienten erhielten prdoperativ, intraoperativ, postoperativ
und nach sechs Monaten ein Ultraschall durch einen unserer erfahrenen Kinderkardiologen
zur Beurteilung der Klappen- und Ventrikelfunktion. Die Tl wurde in vier Schweregrade unter-

teilt: keine, geringgradig, mittelgradig und hochgradig.

54 MRT

Zusatzlich wurde mit einem Standard cardiac 1.5 Tesla Scanner (MAGNETOM Avanto®, Sie-
mens Healthcare, Erlangen, Germany) in axialen Scheiben (mit retrospektivem EKG Trigger
mit einer Scheibendicke von 4.5mm, 6mm oder 8mm abhéangig vom Kdérpergewicht, 25 Pha-
sen/ein Herzzyklus, eine Scheibe pro 8-12 Sekunden Atempause, Aufnahme Matrix 192 x 192)
die ventrikuldren Volumina berechnet. Diese Untersuchung wurde sowohl vor der Operation,
als auch durchschnittlich 194457 Tage nach dem Eingriff durchgefiihrt. Insgesamt konnte bei

15 Patienten pré- und postoperativ ein MRT durchgefiihrt werden.

Hierbei wurden bei jedem Patienten die VentrikelgroBe in Systole und Diastole bestimmt.
Dabei wurden die Trabekel als Teil des Myokards gewertet und vom Volumen subtrahiert. Als
Abgrenzung zwischen Vorhof und Ventrikel wurden die Klappensegel verwendet, wodurch

das Volumen des funktionellen Ventrikels bestimmt werden konnte.

Zusatzlich erfolgte noch die Berechnung der Ejektionsfraktion (EF) und des Schlagvolumens
(SV). Der antegrade Nettoblutfluss Uber die Pulmonalklappe sowie die Aortenklappe pro Herz-

schlag wurde ebenso berechnet.

Die indexierten Werte wurden durch dividieren der absoluten Werte durch die Kérperober-

flache berechnet.
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5.5 STATISTIK

Bei der statistischen Auswertung wurden flr qualitative Werte die deskriptive Statistik mit
Prozentangaben und Mengenverteilungen verwendet. Die quantitativen Daten wurden mit
der Standardabweichung flr normalverteilte Werte und mit Median und Variationsbreite fir
nicht normal verteilte Werte angegeben. AuRerdem wurden die pra- und postoperativen Da-
ten mittels des t-Tests bei qualitativen Daten sowie des Wilcoxon-Vorzeichen-
Rangsummentest bei quantitativen Daten auf ihre statistische Relevanz geprift. Zur Berech-
nung der Statistik wurde das Programm R-Environment verwendet. Das Signifikanzniveau

wurde mit einem p-Wert von 0.05 und kleiner festgelegt.
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6. ERGEBNISSE

Im Zeitraum von Februar 2010 bis Juli 2013 wurden am Deutschen Herzzentrum Minchen
insgesamt 25 Patienten einer OP bei EA unterzogen. Hiervon 20 mit der Cone-Methode. Zwei
Patienten mit milder EA erhielten eine Annuloplastie mit einem Ring. Zwei weitere Patienten
hatten bereits vorangegangen eine monokuspe Rekonstruktion erhalten, einer von ihnen er-
hielt einen Sehnenfadenersatz am anterioren Segel, ein weiterer erhielt einen Klappenersatz.
Ein Neugeborenes mit EA wurde einer Shunt-OP unterzogen. Gefolgt von einer bidirektiona-

len Glenn-Anastomose ohne Klappenrekonstruktion.

6.1 ECHOKARDIOGRAPHIE

Praoperativ hatten 16 Patienten eine hochgradige TI. Vier Patienten zeigten eine mittelgradi-
ge Undichtigkeit der Klappe. Bei der intraoperativ durchgefiihrten transoesophagealen Echo-
kardiographie zeigte sich nach der Operation bei allen Patienten eine dichte Klappe. Zum
Zeitpunkt der letzten Kontrolle hatten zwei Patienten eine mittelgradige, 14 eine geringe und
2 Patienten keine TI. Insgesamt ergab der Ultraschall beim letzten Follow-up eine signifikante

Abnahme der Tl (p value <0.01).

Tabelle 3: Trikuspidalklappeninsuffizienz pra- und postoperativ (*verstorbene Patienten)
Grad Patientenanzahl
praoperativ postoperativ
hochgradig 16 0 (+1%)
mittelgradig 4 2
geringe 0 14 (+1%)
Keine 0 2
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Der gemessene diastolische mittlere Druckgradient Uber die TK lag bei keinem Patienten Uber
5mmHG. Wie bereits erwahnt wurde bei allen Patienten intraoperativ eine interatriale Kom-
munikation belassen, als Ventil fir die postoperative Phase. Daher hatten zehn Patienten in
der frihpostoperativen Ultraschall-Kontrolle einen rechts—links Shunt, vier Patienten hatten
einen links-rechts Shunt und zwei Patienten einen Kreuzshunt. Trotz intensiver Suche konnte

bei vier Patienten kein Shunt im transthorakalen Ultraschall dargestellt werden.

Abbildung 16: Transoesophageale Echokardiographie der Trikuspidalklappe nach der Rekonstruktion mit der
Cone-Methode aus der Mediendatenbank des Deutschen Herzzentrums Miinchen

Im Follow up zeigten sechs Patienten einen links-rechts Shunt, vier Patienten erhielten im
Verlauf einen interventionellen Verschluss der interatrialen Kommunikation. Zwei Patienten
nach sechs Monaten, ein Patient nach 14 Monaten und einer nach 24 Monaten. Bei den rest-
lichen 12 Patienten konnte bei den Kontrolluntersuchungen kein Shunt mehr festgestellt

werden.
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6.2 MRT

Insgesamt 15 Patienten erhielten praoperativ und sechs Monate postoperativ ein MRT. Hier-
bei zeigte sich, dass durch die Rekonstruktion der TK mit der Cone-Methode das enddiastoli-
sche Volumen des RV (EDV-RV) von 327.2+142ml auf 210.2+79.9ml abnahm (p< 0.001) - so-
wie das endsystolische Volumen des RV (ESV-RV), das sich von 181.3% 99.7ml auf
140.8+78.5ml reduzierte (p= 0.048) (siehe Abbildung 18).Ebenso zeigte sich eine signifikante
Reduktion der EF (RV-EF) von 46.5+10.2% auf 34.5+12.5% (p=0.001) und des SV (RV-SV) von
145.8458.2ml auf 67.1+22.4ml (p<0.001) (siehe Abb. 19).Der Nettofluss Uber die Pulmonal-
klappe nahm zu von 65.2+ 28.4ml auf 75.3+30.3ml (p=0.057) (siehe Abb.24). Zwar zeigt dieser
Wert keine Signifikanz, jedoch nahm der absolute Wert deutlich zu. Ebenso nahm in Korrela-
tion zu den Werten in der Echokardiographie die Regurgitationsfraktion der Trikuspidalklappe
von 57.1418.6% auf 7.4+7.1% signifikant ab (p<0.001) (siehe Abb25).

Abbildung 17: MRT-Bild, rechter Ventrikel praoperativ A (Stern) und rechter Ventrikel postoperativ B (Stern)

Auch die Beeinflussung des LV konnte durch die Cone-Methode nachgewiesen werden. Hier-
bei zeigte sich interessanter Weise eine signifikante Steigerung des enddiastolischen Volu-
mens des LV (EDV-LV) von 94.0+29.4ml auf 107.7£33.0ml (p=0.002), - sowie des endsystoli-
schen Volumens des LV (ESV-LV) von 38.6+14ml auf 43.1+15.7ml (p=0.047) (siehe Abb.21).
Auch das Schlagvolumen des LV (SV-LV) steigerte sich von 55.5+18.3ml auf 66.2+18.4ml signi-
fikant (p=0.014) (siehe Abb.22). Der antegrade Fluss Uber die Aorta nahm von 59.7+20.5ml
auf 70.1+21.8ml zu (p=0.005) (siehe Abb.24). Auch die indexierten Werte zeigten jeweils eine
signifikante Verbesserung (siehe Abb.20 und 23).
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Abbildung 18: Statistische Auswertung der im MRT berechneten Volumina enddiasolischen- und endsystoli-
schen Volumina des rechten Ventrikels. Signifikante Abnahme der EDV-RV (oben) und des ESV-
RV (unten) (p<0.001).
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End-diastolic volume index RV
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Abbildung 19: Diese Grafik zeigt die oben bereits genannten Ergebnisse der Abbildung 18, auf das Korperge-
wicht bezogen. Es zeigt sich eine statistisch signifikante Abnahme des EDVI-RV (oben) (p<0.001).
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Abbildung 20: Statistische Auswertung der im MRT berechneten Volumina. Das ,Stroke volume RV* gibt das
Schlagvolumen des rechten Ventrikels an. Es zeigt sich eine signifikante Abnahme der EF-RV
(oben)(p=0.001) und des Schlagvolumens des rechten Ventrikels (unten) (p<0.001).
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End-diastolic volume LV
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Abbildung 21: Die im MRT berechneten Volumina des enddiastolischen linken Ventrikels (oben) (p=0.002),
sowie des endsystolischen linken Ventrikels (unten) (p=0.047) zeigen eine signifikante Zunahme.
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End-diastolic volume index LV
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Abbildung 22: Die im MRT berechneten Volumina des enddiastolischen linken Ventrikels bezogen auf das Kor-
pergewicht (oben) (p=007), sowie des endsystolischen Ventrikels bezogen auf das Kérpergewicht
(unten) (p=0.018) zeigen eine signifikante Zunahme.
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Ejection fraction LV
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Abbildung 23: Die im MRT berechneten Volumina zeigen auch eine Zunahme der linksventrikularen EF (oben)
und eine signifikante Zunahme des linksventrikularen Schlagvolumens (unten) (p=0.014).
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Metio flow pulmonary artery
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Abbildung 24: Die im MRT berechneten Volumina zeigen eine Zunahme des Nettoflusses tber die Pulmonal-
klappe (oben) wie auch die Aortenklappe (unten). Die Zunahme des Nettoflusses Uber die Aor-
tenklappe nimmt signifikant zu (p=0.005).
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Retrograde flow tricuspidal valve
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Abbildung 25: Die im MRT berechneten Volumina des retrograden Flusses Uber die Trikuspidalklappe, gleichzu-
setzten mit dem Insuffizienzjet (oben), sowie die Regurgitationsfraktion (unten) nimmt statistisch
signifikant ab (p<0.001).
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6.3 MORBIDITAT UND MORTALITAT

Insgesamt verstarben zwei Patienten innerhalb der ersten 30 Tage. Eine dieser Patienten,
eine 61-jahrige Patientin hatte bereits praoperativ eine stark eingeschrankte rechtsventrikula-

re Pumpfunktion und befand sich im NYHA-Stadium V.

Direkt postoperativ entwickelte sie ein low cardiac output. Das Operationsergebnis zeigte
eine kompetente Klappe. Jedoch benoétigte sie aufgrund der massiv eingeschrankten rechts-
ventrikuldaren Funktion eine extrakorporale Membranoxygenierung (ECMQ). Obwohl sich im
Verlauf die rechtsventrikuldare Funktion besserte, verstarb die Patientin aufgrund von Blu-

tungskomplikationen beim Versuch die ECMO zu entwdhnen.

Ein weiterer Patient mit 51 Jahren verstarb im Multiorganversagen. Er hatte bereits 15 Jahre
vor der Cone-Methode eine TKP erhalten. Postoperativ war der Patient stabil und die Klappe
zeigte nur eine milde TI. Im Verlauf entwickelte der Patient eine Sepsis. Darunter verschlech-
terte sich die Kreislaufsituation des Patienten schwer und eine Unterstitzung durch die ECMO
wurde notwendig. Bei zunehmender Tl in den Kontrolluntersuchungen erfolgte am 20. posto-
perativen Tag eine Revision der TKP. Intraoperativ zeigte sich kein Hinweis flr eine Endokardi-
tis. Zwei Tage nach dem Trikuspidalklappenersatz verstarb der Patient im Multiorganversagen

bei fulminanter Sepsis.

Zwei weitere Patienten benotigten postoperativ eine ECMO. Eine 11-jahrige Patientin erhielt
die ECMO bereits innerhalb des ersten, postoperativen Tages, aufgrund einer stark einge-
schrankten rechtsventrikuldaren Funktion. Die ECMO konnte am sechsten postoperativen Tag
erfolgreich entwdhnt werden, jedoch bendétigte die Patientin zwei Monate nach der Cone-
Methode eine bidirektionale Glenn-Anastomose bei weiterhin stark eingeschranktem rech-

tem Ventrikel.

Eine weitere 14-jahrige Patientin erhielt direkt postoperativ eine ECMO, bei Rechtsherzde-
kompensation. Jedoch konnte die ECMO am filinften postoperativen Tag bei Besserung der
rechtsventrikuldaren Funktion und interventioneller VergréRerung des ASDs problemlos ex-

plantiert werden.

Ein Patient benostigte eine Reoperation aufgrund eines subaortalen VSDs. Diese verlief prob-
lemlos. Ein weiterer Patient erhielt eine DDD-Schrittmacherimplantation bei praoperativ und

postoperativ bestehender Sinusbradykardie.
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7. DISKUSSION

Seit der Erstbeschreibung der EA durch Wilhelm Ebstein 1866 hat sich die Therapie stetig wei-
terentwickelt. Jedoch stellt die Operation nach wie vor eine chirurgische Herausforderung
dar, weil eine dauerhafte Verbesserung des RV erzielt werden und dafir ein stabiles Rekon-
struktionsergebnis erreicht werden muss. Von dem Klappenersatz der TK mittels Kugelprothe-
se ausgehend und der ersten Umsetzung einer Klappenrekonstruktion mit Plikatur des dila-
tierten RV in den 1960er Jahren, bis hin zu der Ablésung der Segelklappen und Repositionie-
rung auf den anatomischen Klappenring im Falle der Methode nach Carpentier in den 1980er
Jahren, lasst sich eine allmahliche Evolution der Klappenrekonstruktion bei EA erkennen(5, 6,
10, 47]. Die Cone-Methode nach da Silva vereint Vorteile der einzelnen Operationsmethoden

und ist eine vielversprechende Rekonstruktionsmethode flir Patienten mit EA.

Seit Februar 2010 wird am Deutschen Herzzentrum Minchen die Cone-Methode nach da
Silva bei Patienten mit EA angewendet. Mit dieser Arbeit werden die initialen Ergebnisse der
ersten drei Jahre nach Etablierung der Cone-Methode und der Operation von 20 Patienten
mit EA dargestellt. Die Ergebnisse der ersten 20 Patienten zeigen bei der Mehrheit der Patien-
ten eine kompetente TK nach der Klappenrekonstruktion und ebenso konnte im MRT die Ver-

besserung der rechtsventrikuldaren Funktion- und Dimensionen nachgewiesen werden.

Sechzehn der Patienten zeigten praoperativ eine hochgradig- und vier eine mittelgradige In-
suffizienz der TK. Postoperativ konnte bei 16 Patienten eine geringe bis keine Undichtigkeit
der Klappe nachgewiesen werden. Bei zwei Patienten bestand eine mittelgradige Insuffizienz.
Auch der mittlere, diastolische Druckgradient Gber der TK Uberschritt bei keinem Patienten
den Wert von 5mmHG. Denn betrachtet man die trichterférmige Neuorientierung der Klap-
pensegel, so kdnnte angenommen werden, dass es hierbei vermehrt zu Stenosen der TK
kommen kénnte. Diese Annahme konnte jedoch in unserer Kohorte widerlegt werden. Diese
Ergebnisse konnten ebenso von weiteren Zentren nach der Anwendung der Cone-Methode

an ihren Kollektiven nachgewiesen werden[12-14, 48-51].

Vogel et al. verglichen die Ergebnisse der Cone-Methode mit denen der konventionellen Vor-
gehensweise und konnten im Langzeit Follow-up eine Verringerung der Tl in der Cone-

Kohorte um 85% im Vergleich zu 26% in der konventionellen Gruppe nachweisen[52].
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Ebenso konnten wir zeigen, dass bei drei Patienten trotz vorangegangener TKP eine Korrektur
mit der Cone-Methode moglich ist und eine gute Klappenfunktion erzielt werden kann. In
Anlehnung hierzu zeigt eine Studie von Dearani und Kollegen bei 20 mit der Cone-Methode

reoperierten Patienten ein gutes postoperatives Ergebnis[53].

Die Untersuchungen im MRT ergaben ein signifikant vermindertes Regurgitationsfraktion von
durchschnittlich 57,1+18.6% praoperativ auf 7.4+7.1% (p<0.001) postoperativ nach der Re-
konstruktion der Klappe. Dies unterstreicht die bereits in der Echokardiographie erhobene
Dichtigkeit der TK. Ebenso konnte durch die Plikatur des ausgediinnten RVs und des rechten
Vorhofs eine fortschreitende Dilatation aufgehalten werden. Dies zeigt das signifikant ver-
minderte funktionale enddiastolische Volumen des RVs von prdoperativ 327.2+142.0ml und
sechs Monate postoperativ 210.2+£79.9ml (p<0.001). Ein Hinweis fir die Verminderung der
Volumenbelastung auf den RV. Auch der antegrade Nettofluss Uber die Pulmonalklappe ver-

besserte sich von praoperativ 65.2+28.4ml zu postoperativ 75.3+30.3ml (p=0.057).

Diese Ergebnisse geben Anlass zur Annahme, dass die Kombination aus Klappenrekonstrukti-
on und Plikatur des dilatierten Anteils des RVs maRgeblich die Pumpfunktion des RVs verbes-
sern[54]. Denn die Moglichkeit einer Verbesserung der rechtsventrikularen Funktion durch
die Rekonstruktion der TK wurde wahrend der Weiterentwicklung der Operationsmethode
der EA immer wieder in Frage gestellt[43, 55]. Jedoch ging man davon aus, dass der atrialisier-
te Anteil des RV sich gegenlaufig zur Pumpfunktion verhalte und dieser damit zusatzlich zur
Klappeninsuffizienz zu einer Verschlechterung der ventrikuldren Leistung beitrage[10]. Quae-
gebeure und Kollegen verglichen sogar die Auswirkungen des atrialisierten Anteils auf die
rechtsventrikulare Funktion mit einem LV-Aneurysma und dessen negative Auswirkung auf

den linken Ventrikel[45].

Zum Zeitpunkt der Veroffentlichung der Daten, gab es keine Studie, welche mit Hilfe des MRT
den Einfluss auf die Funktion des Ventrikels betrachtete. Meist wurde mit Echokardiographie

die Ventrikelfunktion beurteilt[13].

Yalonetsky und Kollegen verdffentlichten 2011 eine Arbeit Uber die MRT-Messungen der EA
praoperativ. Jedoch gab es zum Zeitpunkt der Veroffentlichung der Daten keine Studie zu den
postoperativen Messungen mittels MRT bei der EA[56]. Li et al zeigten 2016 in |hrer Studie zu

der Verbesserung der Geometrie des rechten Venrikels dhnliche Ergebnisse[48].
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Auch die MRT-Daten des LV zeigen eine Verbesserung. Das Schlagvolumen nimmt von
55.5+18.3ml auf 66.2+18.4ml (p=0.014) sechs Monate nach der Cone-OP signifikant zu. Auch
der Nettofluss Uber die Aorta steigt von 59.2ml+20.4ml auf 69.6mlI+21.6ml (p=0.005) an. Dar-
aus kann geschlossen werden, dass die Optimierung der Bedingungen des RV sich auch positiv

auf die Pumpfunktion des LV auswirken.

Es stellt sich jedoch die Frage, was ursachlich dafir ist, dass die Rekonstruktion der Trikuspi-
dalklappe und die Plikatur des dilatierten Anteils des Ventrikels und des Vorhofs die links-
ventrikuldare Funktion verbessern. Takagaki und Kollegen konnten 2003 bei acht Patienten
nach rechtsventrikuldarem ,,Unloading” mittels bidirektionaler Glenn-Anastomose und zentra-
lem Shunt eine Verbesserung der Flllung und der Form des LV und somit ein besseres Cardiac
output nachweisen[57]. Auch Brown und Kollegen konnten bei 50 Patienten mit EA und
préaoperativ eingeschrankter LV-Funktion eine Verbesserung derselben nach TKP oder TKE
zeigen und argumentierten damit, dass die UbermaRige Fullung des RV die Pumpfunktion den

LV beeintrdchtigen wirde[23].

Ebenso zeigten Kihn und Kollegen bei 16 Patienten mit EA nach einer monokuspen oder bi-
kuspiden Klappenrekonstruktion eine Verringerung der Volumenbelastung des RV, sowie ei-
nen verbesserten antegraden, pulmonalen Fluss. In Folge dessen sich die Fillung des LV und
damit verbunden das Cardiac Output verbesserten. Zusatzlich weisen Kihn und Kollegen da-
rauf hin, dass sich die Verbesserung der Pumpfunktion trotz des verringerten Preloads ein-

stellt und sich damit der Effekt kontrar des Frank-Starling-Mechanismus verhalt[58].

Betrachtet man die Verdnderungen, die sich nach der Cone-Methode auf die Mechanismen
des Herzens auswirken, so ist es nicht erstaunlich, dass die erste postoperative Phase ein kriti-
scher Zeitraum fur die Patienten darstellt. Besonders die Patienten mit einer vorab stark ein-
geschrankten rechtsventrikuldaren Pumpfunktion haben das Risiko ein Rechtsherzversagen zu
entwickeln. Aus diesem Grund sehen andere Zentren bei stark eingeschranktem RV eine Indi-
kation flr eine Glenn-Anastomose, um dadurch das Preload des RV zu verringern und einer
zunehmenden Insuffizienz vorzubeugen[59-62]. Da Silva und Kollegen hingegen vermieden
eine Glenn-Anastomose bei allen Patienten, die eine Rekonstruktion mit der Cone-Methode
erhielten. Diesem Vorgehen wurde versucht auch bei unseren Patienten Folge zu leisten. Ad-
ditiv wurde bei allen 20 Patienten des Kollektivs intraoperativ entweder das PFO belassen

oder ein PFO im Septum inzidiert. Die Idee hierbei war, dem Risiko eines postoperativen
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Rechtsherzversagens entgegenzuwirken. Die interatriale Verbindung soll gewissermalien als

IH

,Uberlaufventil” zur Entlastung des RVs dienen. Hierbei ist natirlich das Risiko eines parado-
xen embolischen Ereignisses abzuwagen. In unserem Fall wurde daher im Verlauf bei vier Pa-

tienten der ASD interventionell verschlossen.

Bei vier Patienten wurde zur Uberbriickung der kritischen postoperativen Phase eine ECMO
implantiert. Ein Patient zeigte direkt postoperativ eine hochgradige Tl, erhielt daraufhin eine
Re-Operation mit einem Trikuspidalklappenersatz. Jedoch verstarb er im Verlauf an einer ful-
minanten Sepsis. Eine weitere Patientin mit 25 Jahren konnte problemlos von der ECMO ent-
wohnt werden. In ihrem Falle wurde das PFO interventionell vergroBert und somit eine Ent-
lastung des RV geschaffen. Die dritte Patientin (61 Jahre) zeigte bereits vor der Operation eine
stark eingeschrankte RV-Funktion. Sie konnte jedoch nach ausreichender Rekonvaleszenz an
der ECMO problemlos entwohnt werden. Sie verstarb jedoch aufgrund von Blutungskomplika-
tionen. Eine 11-jahrige Patientin zeigte postoperativ ebenso eine stark eingeschrankte rechts-
ventrikuldre Funktion, ohne Besserungstendenz, so dass sie acht Wochen nach der Cone-

Methode eine bidirektionale Glenn-Anastomose erhielt.

Insgesamt verstarben zwei Patienten frihpostoperativ. Beide Patienten gehérten mit 51 und
61 Jahren zu den alteren Patienten. Die Frage nach dem richtigen Zeitpunkt eines Eingriffs bei
der EA wird haufig gestellt[63]. Denn bei Patienten fortgeschrittenen Alters ist meist die Funk-
tion des RV durch die Volumenbelastung tber die Zeit stark eingeschrankt, was die Bedingun-
gen postoperativ erschwert. Attenhofer und Kollegen konnten das Alter zum Zeitpunkt des
Eingriffs, sowie eine reduzierte LVEF < 50% als Risikofaktoren fir eine erhohte Mortalitat fest-
stellen. Sie argumentieren damit, dass unter den &alteren Patienten ein groBerer Prozentsatz
aufgrund von zunehmenden Symptomen operiert wurde und damit die Rechtsherzinsuffizienz
bereits weiter fortgeschritten war. Badiu und Kollegen konnten in ihrer Studie nachweisen,
dass entscheidend fiir das Langzeitergebnis der klinische Status sowie die Kardiomegalie vor
dem initialen Eingriff sind. Alle verstorbenen Patienten des Kollektivs prasentierten sich
praoperativ mit einer NYHA Klassifikation Ill bis IV. Unterstitzend zu dieser ,Altershypothese”
zeigt eine Studie von Anderson und Kollege gute Ergebnisse bei Kindern und jungen Erwach-
senen mit der Cone-Methode. Sie empfehlen sogar einen frithen Operationszeitpunkt flr EA-
Patienten zu wahlen, bevor sich der Defekt auf die Funktion des Ventrikels auswirkt und die

Patienten symptomatisch werden.
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Die genannten Bedenken sind ursachlich, dass bei Patienten mit fortgeschrittenen Sympto-
men- und Alter ein Trikuspidalklappenersatz diskutiert wird. Im Falle unserer Patienten kann
man kritisch hinterfragen, ob ein direkter Klappenersatz bei den dlteren Patienten mit einge-
schrankter rechtsventrikularer Pumpfunktion gréfRere Probleme vermieden hatte. Alternativ
hatte eine Glenn-Anastomose bei Patienten mit stark eingeschrdnkter rechtsventrikularer
Funktion eingesetzt werden kdénnten. Chauvaud und Kollegen konnten bei diesen Patienten
mittels einer Glenn-Anastomose die operative Mortalitat deutlich senken und zeigen mit ih-
ren Daten eine Uberlegenheit der Klappenrekonstruktion gegeniiber dem Klappenersatz bei

Patienten mit EA[59].

DarUber hinaus ist es unerlasslich anzumerken, dass eine konsequente Nachsorge des hier
besprochenen Patientenkollektiv unabldssig ist. Die Rest- und Folgezustande nach der Cone-
Methode und generell bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) wie Herzinsuf-
fizienz, Herzrhythmusstorungen, Endokarditiden und pulmonalvaskuldare Erkrankungen pra-
sentieren sich anders als bei erworbenen Herzerkrankungen und bedirfen einer konsequen-

ten Betreuung durch einen zertifizierten Kinderkardiologen, oder Kardiologen[64-66].

Zusammenfassend ist zu sagen, dass die Cone-Methode eine aussichtsreiche Operationstech-
nik bei Patienten mit EA ist. Durch die 360° Rekonstruktion der Klappe sowie der Plikatur des
ausgediinnten Ventrikels wird eine nahezu anatomische Korrektur erreicht. Durch die hier
vorliegenden Ergebnisse konnten wir zeigen, dass sich sowohl die Klappen- wie auch die
Ventrikelfunktion signifikant verbessern. Im Verlauf sollten der Operationszeitpunkt sowie das
Vorgehen im Falle einer stark eingeschrankten rechtsventrikuldaren Ventrikelfunktion naher
untersucht werden und die Anwendung der Cone-Methode bei diesen Patienten genau evalu-
iert werden. Hierzu sind weitere Studien besonders im Hinblick auf das Langzeitergebnis be-
zlglich Klappen- und Ventrikelfunktion notwendig. Die Aussagekraft der vorliegenden Studie
ist durch die geringe Patientenanzahl und die Kirze des Follow-ups limitiert. Allerdings haben
die Ergebnisse der Arbeit auch dazu gefiihrt, dass diese Rekonstruktion die Methode der Wahl

am Deutschen Herzzentrum MUnchen wurde.
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8. ZUSAMMENFASSUNG

Unter der Cone-Methode versteht sich eine Rekonstruktion der Trikuspidalklappe bei EA mit-
tels einer ausgedehnten Mobilisierung der dysplastischen und fehlpositionierten Klappensegel
und Anhebung derselben auf die anatomische Klappenebene, zuséatzlich wird der ausgedinn-
te rechte Ventrikel longitudinal plikiert. Bei allen Patienten wurde eine interartriale Kommuni-
kation von 4-6mm belassen. Insgesamt erhielten Im Zeitraum von Februar 2010 bis Juli 2013
20 Patienten am Deutschen Herzzentrum Minchen eine Klappenrekonstruktion bei Ebstein
Anomalie mit der Cone-Methode nach da Silva. Bei 16 Patienten konnte eine suffiziente Klap-
pe erzielt werden. Zwei Patienten zeigten postoperativ eine moderate Undichtigkeit der Klap-
pe. Zwei weitere Patienten verstarben frih postoperativ. Zusatzlich konnte durch die Vermes-
sung der Volumina im MRT eine signifikante Abnahme des enddiastolischen Volumens des
rechten Ventrikels, sowie eine Zunahme des Flusses Uber die Pulmonalarterie nachgewiesen

werden.

Die Ergebnisse dieser Arbeit zeigen, dass die Cone-Methode sowohl die Herstellung einer
kompetenten Trikuspidalklappe, als auch eine bessere Fillung des rechten Ventrikels verbun-
den mit einem verbesserten antegraden Fluss Uber die Pulmonalarterie ermdglicht. Damit
stellt sie eine aussichtsreiche Klappenrekonstruktion fir Patienten mit Ebstein Anomalie dar.
Diese Erkenntnis hat dazu geflihrt, dass die Cone-Methode nach Da Silva in unserem Zentrum
etabliert wurde. Eine friihzeitige Korrektur scheint aufgrund unserer Untersuchung von Vor-

teil zu sein. Eine klinische Studie zum Langzeitverlauf der Patienten ist bereits initiiert.
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ID Geschlecht Alter Vorangegangene OP Reoperationen/ Tl pra TI FU FU Status
Reinterventionen (months)
1 w 68.3 ASD-Verschluss Cone + ASD \% I-11 3.1 lebend
2 w 61.5 Cone+part.ASD-Verschluss ECMO;DDD-Schrittmacher v I-1l 0.5 verstorben
3 M 56.5 ASD-Verschluss Cone DDD-Schrittmacher \% I-11 36.4 lebend
4 M 50.8 TKP + ASD-Verschluss Cone ECMO, TKP 1] \% 0.7 verstorben
5 W 48.6 Cone v I 0.7 lebend
6 M 45.5 Cone v I 24.4 lebend
7 W 46.3 Cone + ASD v 0 5.4 lebend
8 M 38.4 PAB,ASD+VSD-Verschluss Cone + ASD Interventioneller ASD-Verschluss v Il 6.2 lebend
9 M 30.0 Cone v 0 30.0 lebend
10 w 31.1 Cone+part.ASD-Verschluss 1] I 25.8 lebend
11 M 27.6 Cone+part.ASD-Verschluss 1l | 2.3 lebend
12 M 26.8 Cone v I-11 6.2 lebend
13 W 25.7 Cone Interv.ASD-Erweiterung,ECMO 1 I 34.0 lebend
14 W 25.6 TKP Cone + ASD v Il 8.0 lebend
15 w 18.8 Cone+part.ASD-Verschluss Interventioneller ASD-Verschluss v | 16.8 lebend
16 M 16.5 Cone VSD-Verschluss, interv. ASD-Verschluss v I-1l 29.2 lebend
17 W 14.6 TKP+ASD-Verschluss Cone+ASD \% I 13.8 lebend
18 W 11.1 Cone ECMO, Glenn-shunt, interv.ASD- v | 24.1 lebend
Verschluss
19 W 6.6 Cone \% Il 24.1 lebend
20 W 5.6 Cone+ASD v | 8.8 lebend
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