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1 Zusammenfassung

Die kongenitale valvulare Aortenstenose stellt di&ufigste Form der angeborenen
linksventrikularen  Ausflusstraktobstruktionen darHohergradige Stenosen der
Aortenklappe konnen eine Behandlung bereits im &sadter erforderlich machen.
Kausale Therapieformen bieten hierbei nur invakatheterinterventionelle oder operative
Verfahren. Im Rahmen der Herzkatheteruntersuchwamy leine perkutane transluminale
Ballondilatation der Aortenklappe durchgefiihrt wesrd Als operative Methoden stehen
die klappenerhaltende Kommissurotomie oder Aor@gmbénrekonstruktion auf der einen
Seite und der Aortenklappenersatz mit mechanisilegopen oder Bioprothesen sowie die
ROSS-Prozedur auf der anderen Seite zur Verfughogch die in den letzten Jahren
verbesserten chirurgischen Methoden ist die Disknasm den effektivsten Primareingriff

erneut entbrannt.

In der vorliegenden Analyse werden die Patientenkomgenitaler Aortenklappenstenose
der kinderkardiologischen Klinik des Universitaisltums des Saarlandes retrospektiv
betrachtet. Von den 108 Patienten, die sich vor018% 2008 in Behandlung befanden,
wurde bei 65 eine interventionelle oder operatiterépie durchgefuhrt. Im Sauglingsalter
stellte die Ballondilatation die haufigste Therdpien dar, jenseits des ersten Lebensjahres
das kardiochirurgische Vorgehen. Der Vergleich desuckgradienten Uber der
Aortenklappe vor und nach dem jeweiligen Eingrifeigte, dass sowohl mittels
Ballondilatation als auch mittels Operation einielgive Stenosereduktion erreicht werden
konnte. Folgeeingriffe wegen einer Re-Stenosiemuogy einer Aortenklappeninsuffizienz

waren nach primarer Operation allerdings signiftkeeltener erforderlich.

In Anbetracht der Ergebnisse der vorliegenden Anbed der neueren Literatur scheinen
bei der Therapie der angeborenen Aortenklapperstemtappenerhaltende operative
Verfahren im Allgemeinen vorteilhaft sowohl gegeeifildem Klappenersatz als auch
gegenuber der Ballondilatation zu sein. Eine Ausmahst das Sauglingsalter, in dem
Uberwiegend die Katheterintervention zur Anwendutgnmt. In Abhangigkeit der
klinischen Situation muss die Therapieentscheidjgdpch in jedem Fall individuell

getroffen werden.



1 Summary

The congenital valvular aortic stenosis is the mosimon type of congenital left
ventricular outflow tract obstruction. A moderate devere stenosis of the aortic valve
normally needs therapy already in childhood. Cueatherapy is only given by means of
catheter intervention or surgery. Percutaneousodalldilation can be performed by
transluminal cardiac catheterisation. Surgical méshinclude the valve commissurotomy
or reconstruction on the one hand, aortic valvéamment with prosthetic or biological
valves and the ROSS procedure on the other harete Tfas been a renewed discussion on
the most effective first line therapy in differeagje groups, which started again in the

recent years on the base of improved surgical tsesul

This is a retrospective survey of the patients withgenital valvular aortic stenosis, who
have been treated from 1970 until 2008 in the Clofi Pediatric Cardiology, University

Hospital of the Saarland / Homburg. Sixty five aitthese 108 patients underwent a
catheter interventional or surgical treatment. &all dilation was the most common
therapy in infants, whereas surgical procedure® wesst frequently performed in children
older than one year of age. Comparison of the wawmslar pressure gradient before and
after the intervention showed an effective reductbthe stenosis both in balloon dilation
and surgery. However subsequent interventions Isecafi a re-stenosis or an aortic

regurgitation were needed less often after prinsargical procedures.

Considering the present results and the availablidighed data, it is to be concluded that
valve preserving surgical methods are the mostcéfte treatment of congential aortic
stenosis. In infancy a valvuloplasty with a limitedlloon size is still the procedure of

choice.



2 Einleitung

2.1  Anatomie und Funktion der Aortenklappe

Die Aortenklappe (Valva aortae) zahlt neben denfulalklappe zu den beiden Taschen-
oder Semilunarklappen des Herzens. Sie bestehteinRe&gel aus drei gleichgrof3en
halbmondférmigen Taschen, den Valvulae semilundeagra, sinistra und posterior. Die
zentralen Abschnitte der Valvulae bilden die dukbllageneinlagerungen verstarkten
Lunulae valvularum semilunarum. Die Spitzen denMide sind knoétchenférmig verdickt
(Noduli valvularum semilunarum). Histologisch halides sich bei den Taschenklappen
um Endokardduplikaturen mit oberflachlichem Endbthend subendothelialem
Bindegewebe. Die einzelnen Taschen der Aortenklappk) werden durch drei
Kommissuren voneinander getrennt. Angeborene anstbm Varianten stellen die bei
etwa 1 bis 2 % der Bevdlkerung vorkommende bikdsphortenklappe (ROBERTS
1970), bei der eine Kommissur verschmolzen ist, whel sehr seltene uni- oder
monokuspide Aortenklappe dar. Letztere resultiems ader Verschmelzung zweier
Kommissuren. Bikuspide Aortenklappen kénnen einegm@abe Funktion aufweisen
(WARD 2000), wahrend monokuspide praktisch immer @thologisch anzusehen sind.
Von klinischer Relevanz hinsichtlich eines suffitien Klappenschlusses ist des Weiteren
die in der neueren Literatur als ,effektive HoheerdAortenklappe beschriebene
Hohendifferenz der Insertionslinie der Aortenklappel den freien Randern der Valvulae
aortae (SCHAFERS et al. 2006).

Die Aortenklappe bildet das Ventil der linksventi#iren Ausstrombahn am Ostium aortae
und regelt den Blutstrom von der linken Herzkamify&ntriculus sinister cordis) in die
aszendierende Aorta, indem sie sich in der Sysifiteet und in der Diastole schlief3t.

Geoffnet und geschlossen werden die Taschenklgpgesiv durch den Blutstrom.

Aus der Aortenwurzel im Bereich der Sinus aortaesmgmgt unmittelbar kranial der
Valvula semilunaris dextra die Arteria coronarexula, kranial der Valvula semilunaris
sinistra die Arteria coronaria sinistra. Klinischermt man die rechte Tasche daher
rechtskoronar, die linke linkskoronar. Die Valvukemilunaris posterior wird als

,akoronar" bezeichnet.



Abb.1: (A) Trikuspide AK, (B,C) Formen bikuspider Achemazeichnung nach BAUER (2005)
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Abb. 2: unikuspide AK (ANT = anterior; LCO = linkéoronararterienostium; RCO = rechtes Koronarartesgnm);
nach SCHAFERS et al. (2008)



2.2 Pathophysiologie und Epidemiologie der Aortenklappestenose

Als Aortenklappenstenose (AS) bezeichnet man di¢hgbegische Verengung der
Aortenklappe, wobei zwischen kongenitaler und ebgoer Aortenklappenstenose
unterschieden wird. Im Folgenden wird ausschliéilicdie kongenitale
Aortenklappenstenose behandelt, die im Gegensatzemmorbenen die bei Kindern

weitaus haufigste Form darstellt.

Die valvulare Aortenstenose gehort neben der subld@en und der supravalvuléren
Aortenstenose zu den linksventrikularen Ausflusstiastruktionen (left ventricular
outflow tract obstruction), im Folgenden als LVOT&bgekurzt. Bei etwa 6 % aller
angeborenen Herzfehler im Kindesalter handelt@swwin LVOTO, die Pravalenz liegt bei
etwa 6 von 10.000 Lebendgeborenen (HOFFMANN et@f8; KITCHINER et al. 1994).
Je nach untersuchtem Patientenkollektiv stelltkdirgenitale Aortenklappenstenose 2,2
bis 5 % der angeborenen Herzfehler dar, und isthdwafigste Variante aller LVOTO
(KITCHINER et al. 1994; LINDINGER et al. 2008; Ll@t al. 1997). Es besteht eine
deutliche Knabenwendigkeit mit fast 75 % mannlichBetroffenen. Eine familiare
Haufung kann auftreten; neuere Daten lassen vennutass eine noch nicht naher
beschriebene oligogenetische Vererbbarkeit vorl@$tBRIDE et al. 2005). LVOTO
konnen des Weiteren im Zusammenhang mit zugruredgeriden klinischen Syndromen
vorkommen. Die supravalvuldre Aortenstenose ist Beispiel typischerweise mit dem

Williams-Beuren-Syndrom assoziiert.

Die haufigste Ursache der valvularen Aortensterisseine primar bikuspide angelegte
Aortenklappe (SUBRAMANIAN et al. 1984). Andere Ucken kdnnen eine monokuspide
Aortenklappe oder die Aortenringhypoplasie seine ortenklappenatresie stellt mit
einem vollstdndigen Klappenverschlul? die Extremfadar, welche haufig mit einer
angeborenen Hypoplasie des linken Ventrikels undAdeta ascendens im Rahmen eines
hypoplastischen Linksherzsyndroms kombiniert istei B0 % der Kinder mit
Aortenklappenstenose bestehen assoziierte angebbliezfehler, darunter am haufigsten
die Aortenisthmusstenose, seltener der persistieréductus arteriosus Botalli und der
Ventrikelseptumdefekt. Nicht selten entwickelt sictbei Vorliegen einer
Aortenklappenstenose im Verlauf eine Aortenklappeuifizienz (Al); es liegt dann ein

kombiniertes Aortenvitium vor.
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Als Folge der Aortenklappenstenose kommt es authrwter Einengung der
linksventrikularen Ausflussbahn zu einer linksvéatiaren systolischen Druckerhéhung
mit konsekutiv konzentrischer Myokardhypertrophrediendokardialer Fibroelastose. Der
postvalvulare systolische Druck in der aszendiezandorta ist erniedrigt, es entsteht
somit ein systolischer Druckgradient tber der disoben Aortenklappe. Bei einer
leichtgradigen Stenose kbnnen  sowohl  Verkirzungsfna als  auch
Verkirzungsgeschwindigkeit zunachst normale odgarsteicht erhéhte Werte aufweisen
(DONNER et al. 1983). Bei hochgradigen Stenosemaehsie im Verlauf Gber mehrere
Jahre als Ausdruck einer abnehmenden Pumpleistongeaner kann mit zunehmender
Herzmuskelhypertrophie und erhdhtem  myokardialem ueBoffbedarf eine
subendokardial beginnende Einschrénkung der Myglafdsion entstehen.
Subendokardial herrschen die héchsten intramyoikmi Druckkrafte, die Perfusion
erfolgt im Falle einer ventrikularen Druckerh6hungdiesem Bereich fast ausschlief3lich
wahrend der Diastole (LEWIS AB et al. 1974). EinnvbEWIS AB et al. 1974
beschriebener Index, der die Relation von myok&diaSauerstoffangebot und —bedarf
widerspiegelt, war bei Kindern mit Aortenklappemsise erniedrigt. Es kommt vor allem
bei steigender Herzfrequenz zu einer relativen Werkng der Diastolen- und somit
koronaren Perfusionsdauer. Eine Studie von MATSHEQOal. (1988) zeigte eine
verminderte koronararterielle Flussgeschwindighk&ihrend der Systole bei gleichzeitiger
diastolischer Beschleunigung im Vergleich zu Nom@aten. Bei korperlicher Belastung
kann durch weitere Verkirzung der Diastolendauectdachykardie und parallel dazu
abnehmende systolische Auswurfleistung eine khastMinderperfusion, im Extremfall

eine ischamische Infarzierung auftreten.

Wie bei anderen Herzfehlern besteht auch bei deteAklappenstenose ein erhdhtes
Risiko fur die Entstehung bakterieller Endokadbt (GERSONY et al. 1993).

Leichtgradige Aortenklappenstenosen kdnnen UbereJainweg einen benignen Verlauf
ohne wesentliche Progredienz zeigen. Andererseasin keine anfanglich nicht
behandlungsbedirftige Aortenklappenstenose im \erggaduell zunehmen und eine
Behandlungsindikation darstellen. Daher bedirfetieRizn mit Aortenklappenstenose in
jedem Fall regelmafRiger klinischer sowie echo- atektrokardiographischer Kontrollen,

damit der Spontanverlauf der Erkrankung verfolgtdee kann.
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2.3 Klinische Symptome und diagnostische Befunde bealvularer Aortenstenose

2.3.1 Klinische Symptome

Kinder mit geringgradiger bis mittelschwerer AokkEppenstenose zeigen zunéchst
meistens keine Symptome (WAGNER et al.1977). Paremit hohergradigen Stenosen
prasentieren sich mit typischen Zeichen der Heuffizéenz wie Tachy- und Dyspnoe,
Tachykardie, Hepatomegalie, Trinkschwache, Ged#&ihtsg und schneller Ermudbarkeit.
Aufgrund der myokardialen Minderperfusion kdnnersb@sondere bei koérperlicher
Belastung pektanginése Thoraxschmerzen auftreteiralle héhergradiger Stenosen kann
es zu Arrhythmien, Synkopen, ischamischen Myokdadkten oder plotzlichem Herztod
kommen (LAMBERT et al. 1974).

Die kritische Aortenklappenstenose wird selten sci utero mit Herzversagen und
Hydrops fetalis symptomatisch (McCAFFREY et al. IpWMeistens treten kurz nach der
Geburt durch ein stark erniedrigtes kardiales Au$walumen eine periphere
Minderperfusion mit niedrigem Blutdruck, abgeschiat@a peripheren Pulsen und Blasse

oder Zyanose bis hin zum kardiogenen Schock auf.

2.3.2 Befunde der kdrperlichen Untersuchung

Bei der korperlichen Untersuchung fallen neben dgn Symptomen bei Inspektion und
Palpation manchmal linksthorakale, meist herzspitabe Pulsationen und bei langem
Bestehen der Aortenklappenstenose eine Voussudeagaee auf. Ein prakordiales und
jugulédres Schwirren ist bei hochgradiger Stenodpapal. Auskultatorisch ist ein lautes
systolisches Crescendo-Decrescendo-Gerausch — mitctiPan maximum im 2.
Interkostalraum rechtsparasternal mit Fortleitumy die Arteriae carotides und ein
Ejection-click Uber dem Apex cordis horbar. Im Ealleiner zusatzlichen
Aortenklappeninsuffizienz kommt ein gieRendes idlgim hinzu. Mit zunehmendem
Stenosegrad nahert sich das Amplitudenmaximum ye®lschen Gerausches dem 2.
Herzton an (LINDINGER 1995), wahrend die Lautstazk@&chst zunimmt; der Ejection-
click kann dann mit weiterer Stenosezunahme versaem und es tritt eine paradoxe
Spaltung des 2. Herztones auf. Bei hochgradigete&lappenstenose und erniedrigtem
Herz-Zeit-Volumen nimmt die Lautstarke des Systatils wieder ab.

12



2.3.3 Apparative Diagnostik

Fur die Diagnosestellung entscheidende apparatar&akiren sind die transthorakale (auch
transdsophageale) Echokardiographie mit Dopplewe§@phie sowie bei Bedarf die
perkutane transluminale Angiokardiographie im Ramramer Herzkatheteruntersuchung.
Einen weiteren diagnostischen Beitrag liefern ad&ar die Elektrokardiographie (EKG),
thorakale Rontgenaufnahmen und gegebenenfalls efiesidiintomographie.

Typische echokardiographische Befunde bei der V@lgn Aortenstenose sind ein
eingeschranktes oder abnormes KlappenoffnungsmusteM-Mode, sowie verdickte
Valvulae aortae oder ein reduzierter Klappenringdoresser in der zweidimensionalen
Darstellung. Die Aortenklappe hat wahrend der Sgstwéufig eine charakteristische
Domstellung. Bikuspide Klappen kénnen erkannt uied Abrtenklappenflaiche gemessen
werden. Weiterhin typisch sind eine poststenotdiddtierte Aorta ascendens sowie eine
konzentrische Myokardverdickung der linken Kammerd weine initial hyperdyname
linksventrikulare Kontraktilitdt. Dopplerechokardmaphisch ist ein turbulenter Fluf3 in der
aszendierenden Aorta darstellbar. Es wird die Sirigegeschwindigkeit gemessen und
daraus der instantane Peak-Druckgradient Uber dertedklappe mittels der
BERNOULLI-Gleichung (BENGUR et al. 1991) errechn&aximaler und mittlerer
Dopplergradient tUber der Aortenklappe werden alf Ma den Stenosegrad angesehen.
Zu beachten ist allerdings, dass auch bei hochggadiAortenstenosen ein niedriger
Druckgradient vorliegen kann, z.B. bei eingescht@nknksventrikularer Pumpfunktion,
bei gleichzeitig bestehender hohergradiger  Mitegdkleninsuffizienz ~ oder
Aortenisthmusstenose. Weitere relevante echokamabgsch erfassbare Parameter sind
der linksventrikulare enddiastolische und systbies®urchmesser, die linksventrikulare
Verkirzungsfraktion (shortening fraction, SF) alaséruck der kardialen Pumpfunktion

sowie eventuelle Mitralklappen- oder Aortenklappsniffizienzen.

Die Herzkatheteruntersuchung ermdéglicht als inveasMethode eine Darstellung der
funktionellen kardialen Situation; sie wird heuteetwiegend bei bestehender Indikation
zur Ballondilatation durchgefiihrt. Pumpfunktion, sdwurf- und Herz-Zeit-Volumen
konnen bestimmt werden. Der systolische transvateuPeak-to-Peak-Druckgradient wird
bei der Herzkatheteruntersuchung durch MessungDdeckwerte im linken Ventrikel
sowie in der aszendierenden Aorta und anschlieReBdeechnung der Differenz der

beiden Druckmaxima der gemessenen Druckkurven tettmitUnter Einbeziehen des
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kardialen Auswurfvolumens und der systolischen Aws$slauer sowie der Herzfrequenz
ist bei Bedarf mit der GORLIN-Formel die Berechnutey Aortenklappenflache mdglich
(GORLIN et al. 1951), welche typischerweise bei dg@ivularen Aortenstenose erniedrigt
ist. Weitere typische Befunde sind ein verzogeutet verlangsamter Druckanstieg und ein
erniedrigtes systolisches Druckmaximum in der Aostagihrend der linksventrikulare
systolische Druck erhoht ist. Auch diastolisch kamm linken Ventrikel eine
Druckerh6hung vorliegen, wenn aufgrund einer Hypetiie die myokardiale Compliance
herabgesetzt ist. Bei persistierender hochgradtaapenstenose entsteht mit der Zeit eine
zunehmende Dilatation des linken Ventrikels mit &etbn der Myokardhypertrophie. Oft
finden sich eine Dilatation des linken Vorhofs, seveine Erhdhung des linksatrialen
Drucks und des pulmonalen kapillaren Wedge-Drucks Ausdruck des passiven

Ruckstaus in die Lungenvenen.

EKG-Veranderungen treten erst bei héheren Stenadegrauf und konnen auf eine
Progredienz der Stenosierung hindeuten. Typiscd Zieichen der linksventrikularen
Hypertrophie. Kammerendteilveranderungen vor alleform eines ,strain-pattern“ (ST-
Streckensenkungen und T-Inversion tber den linkspdialen Ableitungen ¥ und Vs

sowie in aVL und | bei gleichzeitig Uberhthtem Rpnkmen bei ausgepragter
linksventrikularer Hypertrophie und myokardialer nderperfusion insbesondere unter

korperlicher Belastung vor.
Radiologisch liegt bei gering- bis mittelgradigeorféenklappenstenose ein normal grof3es

Herz vor. Bei hohergradiger Stenosierung bestelren &ardiomegalie mit Dilatation der

Aorta ascendens und Hinweise fir eine eventuellm@ualventse Stauung.
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2.4  Therapieoptionen

2.4.1 Konservative Therapie
Eine konservative Therapie kann beziiglich einerntéddappenstenose naturgemaf nicht

kurativ sein, ist aber in bestimmten Féllen alspggupve Malinahme erforderlich.

Bei Vorliegen einer kritischen Aortenklappenstenast postnatal ein Offenhalten des
Ductus arteriosus Botalli mittels Prostaglandin &dforderlich, um eine ausreichende
Durchblutung der distal des Ductus gelegenen Orgdrex einen Rechts-Links-Shunt
aufrechtzuerhalten. Positiv inotrope Substanzen iggtalispraparate werden bei einer
vorliegenden Herzinsuffizienz eingesetgtRezeptorenblocker wirken bei héhergradiger
Klappenstenose einer ausgepragten linksventrikuldvisokardhypertrophie entgegen.
Nicht indiziert sind dagegen Nachlastsenker wie EA@emmer, Angiotensin-II-

Rezeptorantagonisten, Calcium-Antagonisten vom digie-Typ oder Nitrate, da sie

durch eine Erhéhung des systolischen Druckgradieiiber der stenotischen Aortenklappe
eine weitere Druckreduktion in der aszendierendesrtaA und den Koronararterien

bewirken konnen. Diuretika sind aus diesem Grureh&bls mit Vorsicht einzusetzen.

Zur Verringerung des Risikos einer kritischen myodk@en Minderperfusion ist des

Weiteren eine Vermeidung groRerer korperlicher Aeamgjung angezeigt.

Aufgrund des erhtéhten Endokarditisrisikos galt @07 eine konsequente antibiotische
Endokarditisprophylaxe bei allen Situationen, di& einer Bakteriamie einhergehen
konnen, als unerlasslich. Nach Revision der Empfegeén zur Endokarditisprophylaxe
wurde die Indikation zur antibiotischen ProphylareDeutschland in Anlehnung an die
Empfehlungen der American Heart Association (WILS&Nl. 2007) relativiert; sie wird
heute nur noch bei erhdhtem Endokarditisrisiko ehnign (NABER et al. 2007),

beispielsweise nach Klappenersatz.

2.4.2 Katheterinterventionelle Therapie

Katheterinterventionelle Verfahren kénnen einenakuen Therapieansatz zur Behebung
der Aortenklappenstenose bieten. Sie ermdglichetocje zumindest eine palliative
Behandlung, wie unten noch ausgefiihrt werden viirdikationen fur die Durchfihrung

einer solchen Therapie sind Herzinsuffizienz, Sy&o und Angina pectoris,
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Kammerendteilveranderungen im EKG oder ein systioéis Peak-zu-Peak-Druckgradient
Uber der AK von 40 bis 50 mmHg.

Im Rahmen einer Herzkatheteruntersuchung ist diectdihrung einer perkutanen
transluminalen Ballon-Valvuloplastie (Ballondilatat, BD) insbesondere bei Sauglingen
und Kindern effektiv (KEANE et al. 1993; ROSENFEIldD al. 1994), da in diesem Alter
die Valvulae aortae elastischer, weniger kalzifiziend somit besser dilatierbar sind. Ziel
ist eine signifikante Reduktion des systolischemdRgradienten Uber der Aortenklappe.
Risiko ist hierbei die Entstehung einer relevanf@artenklappeninsuffizienz, zu deren
Vermeidung der Ballondurchmesser nicht groéRer als0%9 des

Aortenklappenringdurchmessers gewahlt wird. Beitfaién von Re-Stenosierungen ist
die Wiederholung dieser Prozedur moéglich. Eine iberdestehende hohergradige

Aortenklappeninsuffizienz stellt beziglich der Baldlilatation eine Kontraindikation dar.

2.4.3 Operative Therapie

2.4.3.1 Kommissurotomie und Aortenklappenrekonstrukion

Bei kardiochirurgischen Eingriffen werden klappdradtende Verfahren wie die
Kommissurotomie, d.h. das gezielte Trennen versttener Kommissuren, oder die
komplexere Aortenklappenrekonstruktion (AKR) eirgjes Erstbeschreibungen aortaler
Valvulotomien unter direkter Sicht datieren auf dakr 1956 (SWAN et al.; LEWIS FJ et
al.).

Im Rahmen einer Aortenklappenrekonstruktion kdnmesatzlich zur Kommissurotomie
z.B. Reparaturen oder Augmentationen der Klappehe&s durch Einndhen autologer
Perikardflicken, = Taschenraffungen, = Remodellierunger d Aortenwurzel und
Kalkabtragungen je nach individueller Notwendigkdiirchgefuhrt werden. Der Grad
praoperativ bestehender Aortenklappeninsuffizienkann hierbei signifikant verringert
werden (FRASER et al. 1994; AICHER et al. 2007[1.])

2.4.3.2 Aortenklappenersatz

Indikationen fur einen Aortenklappenersatz (AKENdsi Aortenklappenstenose oder
Aortenklappeninsuffizienz nach mehrfachen Dilata¢éio oder Operationen oder stark
kalzifizierte Aortenklappen, die nicht rekonstriiar sind. Es stehen verschiedene

Aortenklappenprothesen und OperationstechnikeVeutigung:
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1)

2)

3)

Mechanische Kippscheibenprothesen mit der Notweémilig lebenslanger
antikoagulatorischer Therapie und dem Vortelil lartdaltbarkeit.

Bioprothesen (Homo- oder Xenografts z.B. porcinasptlngs), bei denen keine
Antikoagulation notwendig ist, jedoch eine kirzétaltbarkeit vorliegt (WALKER
et al. 1983; KIRKLIN et al. 1993).

Durchfihrung der Operation nach ROSS mit Implaotatder patienteneigenen
Pulmonalklappe als Autograft in Aortenklappenpaositiund Implantation eines
Homografts in Pulmonalklappenposition (ROSS 196¥)ch hierbei entfallt die
Notwendigkeit der Antikoagulation; zudem zeigtentégrafts in der Vergangenheit
eine langere Haltbarkeit als Fremdtransplantateelst sich der LVOT primar als zu
eng fur die direkte Implantation des Autografts,dse Durchfihrung einer ROSS-
KONNO-Operation mdglich, bei der der LVOT vor denn&etzen des Autografts
durch einen Patch erweitert wird (KONNO et al. 1975

17



2.5  Fragestellung der Arbeit

In den vergangenen drei Jahrzehnten wurden in dieikKiir Kinderkardiologie des
Universitatsklinikums des Saarlandes in HomburgelgRig Patienten mit angeborener
valvularer Aortenstenose behandelt. Die vorliegeAdbeit soll evaluieren, in welchem
Alter bei diesen Patienten welche Art der Therahieehgefiuhrt wurde. Des Weiteren wird
analysiert, um welchen Grad die Aortenstenose leai j@weiligen Therapiemethoden

reduziert werden konnte.

Ferner werden Haufigkeit und Art der notwendigenlgBeingriffe nach dem
Primareingriff untersucht. Wertigkeit und Erfolg sdgeweiligen Primareingriffs sollen

evaluiert werden.

In  welchem Alter ein primdr chirurgisches Vorgehemegeniber einer
katheterinterventionellen Ballondilatation favoeiti werden sollte, ist unter Experten seit
langem Gegenstand intensiver Diskussion. Es wirdeinvorliegenden Arbeit daher auch

auf die neuere Literatur diesbezuglich eingegangen.
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3 Patientengut und Methoden

3.1 Patientengut

Es werden 108 Patienten konsekutiv retrospektivabbtet, die von 1970 bis Marz 2008
wegen einer angeborenen valvularen AS in der Klifilk Kinderkardiologie des
Universitatsklinikums des Saarlandes / Homburgehd@hdlung waren. Es handelt sich um
30 (27,8 %) weibliche und 78 (72,2 %) mannlicheidPden. Berlcksichtigt wurden alle
Patienten mit einem systolischen Druckgradienteer i@ler AK von mehr als 15 mmHg.
Nicht eingeschlossen wurden Patienten mit AK-Aeehypoplastischem linkem Ventrikel

oder anderen komplexen Herzvitien.

Von den 108 Patienten wurden im Laufe des Beobagstzeitraumes 43 Patienten
(39,8 %) ausschlie3lich regelmalRig ambulant untétsuAufgrund des ginstigen
Spontanverlaufes war bei diesen keine intervenlimneder operative Behandlung
erforderlich.

Die Uubrigen 65 Patienten (60,2 %) wurden im Verlaginer oder mehreren
interventionellen  Therapieformen, d.h. katheterigationeller BD oder
kardiochirurgischer OP, unterzogen.

Alle Patienten kénnen je nach therapeutischem fmgeund Zeitpunkt des Ersteingriffs

in funf Gruppen eingeteilt werden:

Art / Zeitpunkt des Anzahl der Patienten [n] Geschlecht [n]

Ersteingriffs

1.) keine interventionelle | 43 Patienten (39,8 %) 13 weiblich (30,2 %)

oder operative Therapie 30 mannlich (69,8 %)

2.) BDinnerhalb des 1. LJ | 21 Patienten (19,4 %) 4 weiblich (19 %)
17 mannlich (81 %)

3.) BDjenseitsdes 1. LJ 12 Patienten (11,1 %) 5 weiblich (41,7 %)
7 mannlich (58,3 %)

4.) OPinnerhalb des 1. LJ | 7 Patienten (6,5 %) 1 weiblich (14,3 %)
6 mannlich (85,7 %)

5.) OPjenseitsdes 1. LJ 25 Patienten (23,1 %) 7 weiblich (28 %)
18 mannlich (72 %)
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Patienten mit valvularer AS (insgesamt n = 108)
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40,
£ 30 25
= 21
S 20,
< 12
101 ’
0 [
c
o = = = =
= n =" n =" 0 = 0 =
gg =27 s24 @53 @57
= = n_ P n_ P
= i w w wm

Abb. 3: Verteilung aller Patienten je nach Vorgehen

Betrachtet man nur die Patientengruppe, die eiatireterinterventionellen oder operativen
Therapie unterzogen wurde, so ergibt sich bezugleshErsteingriffs folgende prozentuale

Verteilung:

Ersteingriffe bei Patienten mit valvularer AS
(n=65)

BD>1.LJ
18%

BD<1.LJ
32%

Abb. 4: prozentuale Verteilung der 65 Patientenimterventioneller Therapie nach Art des Ersteiffegr

Die katheterinterventionellen BD wurden in der Kerklinik des Universitatsklinikums
des Saarlandes / Homburg durchgefuhrt, die kardiogjischen Eingriffe bis 1990 an dem
Universitatsklinikum Aachen, dem DHZ Berlin und dé&iZ Munchen, ab 1990 in der
Klinik for Herz-Thorax- und Gefal3chirurgie, Univa&dsklinikum des Saarlandes /

Homburg.
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3.2  Statistische Methoden

Die Reduktion des Druckgradienten Uber der Aortgoé vor und nach einem Eingriff
wurde mittels des t-Tests fiir verbundene Stichprahesgewertet (Pristi

Um einen Vergleich der Reduktion des Druckgradiemterch BD auf der einen und OP
auf der anderen Seite zu ermoéglichen, wurde eiest-Tur unverbundene Stichproben
angewandt (Prisf).

Bei ausreichender Anzahl an Werten lagen Normadilerigen vor, sodass die

Anwendung der t-Teste zulassig war.

Die Freiheit von Folgeeingriffen nach dem Ersteifigiwwurde mit Hilfe einer
Ereigniszeitanalyse durch die Kaplan-Meier-Metherittelt (Prisnf).

Fur die vorliegende Arbeit wurde folgende Softwarer Datenauswertung und
—bearbeitung verwendet: Microsoft WSrdMicrosoft Excef, Prisnf.
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4 Ergebnisse

4.1  Patienten ohne interventionelle oder operativéherapie

Insgesamt 43 Patienten wurden keiner interventieneloder operativen Therapie
unterzogen. Bei Diagnosestellung bestand ein medi&iter von 14 Lebensmonaten (1
LT bis 16 LJ). Der erste registrierte Druckgradiditter der AK betrug bei der
dopplersonographischen Messung bei 42 PatienteMlittel 32,9 (7 — 105) mmHg. Ein
Patient in dieser Gruppe verstarb im Rahmen eiagtidlen Dekompensation. Es handelte
sich um einen 2 Wochen alten mannlichen Saugling hmchgradiger AS mit einem
Druckgradienten von 120 mmHg unmittelbar vor deplgnten Operation im Jahre 1984.

Die Beobachtungsdauer belief sich im Mittel auf {Q4- 21) Jahre. Der letzte gemessene
Dopplerdruckgradient (vorliegend bei 40 Patientegtyug im Mittel 34,9 (0 — 60) mmHg.
Es ergab sich also bei fehlender Progredienz dekeh® Indikation zur interventionellen
oder operativen Therapie. Bei 18 Patienten (40,%#ft)vickelte sich eine Al 1°, bei 9
Patienten (20,5 %) eine Al II°. Hohergradige AlI(IIIV®) traten in dieser Gruppe nicht

auf.

4.2  Patienten mit Ballondilatation als Ersteingriffinnerhalb des 1. LJ

Im 1. LJ wurde bei 21 Patienten eine BD als erstegriff durchgefihrt. In dieser Gruppe
betrug das mediane Alter bei Diagnosestellung ALTT — 7 LM), der erste gemessene
maximale Dopplergradient im Mittel 77,3 (35 — 15@nHg.

Als relevante kardiologische Nebenerkrankungendelen drei Aortenisthmusstenosen,
zwei Ventrikelseptumdefekte, zwei Pulmonalklappenssen und jeweils einmal ein
persistierender Ductus arteriosus Botalli, Subastenose, WPW-Syndrom und
hypoplastischer Aortenbogen. Als wichtigste nichtk@logische Begleiterkrankungen

sind zwei Falle von Anfallsleiden und einmal naystische Nieren zu erwahnen.
Die mediane Beobachtungsdauer belauft sich auf 3- (@5) Jahre. Am Ende des

Beobachtungszeitraumes lagen bei 5 Patienten $23J8r urspringlich 21 Patienten) eine
Al I°, bei jeweils 1 Patienten (4,8 %) eine Al Lihd eine Al IlI° vor.
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Von den 21 Patienten benotigten 16 Patienten (7,2inen zweiten und 8 (38,1%) einen
dritten Eingriff:

Patienten mit Ballondilatation < 1. LJ als Ersteingjff
25,
21
20 |
E 15 |
c
3
c
Q
E 104 8
51
0
1 Eingriff 2 Eingriffe 3 Eingriffe

Abb. 5: Patienten mit primarer BD < 1. LJ und Folggsffen

Von den 16 Zweiteingriffen wurden 7 als BD und I8 &®P durchgefihrt; bei den 8
Dritteingriffen handelte es sich um 2 BD und 6 Re Eingriffe wurden in der hier
dargestellten Abfolge durchgefiihrt:

1. Eingriff:
Ballondilatation< 1. LJ
n=21

2. Eingriff:
BD
n=7

keine weiteren

1
keine weiteren 3. Elngrlff: keine weiteren
Eingriffe Eingriffe
n=3 n=201) n=s

Abb. 6: Aufteilung der Folgeeingriffe bei Patientmit primérer BD < 1. LJ
(T verstorben)

Eingriffe
n=5(h

Im Verlauf verstarben 3 Patienten mit primar kahisr AS jeweils im Sauglingsalter.
Bei dem ersten Patienten lag eine Aortenringhymsoplaor. Nach notfallméfiiger BD am
1. LT mit maRkigem Erfolg und operativer Kommissorote am 14. LT bestand hier

weiterhin ein hoher Druckgradient. Nach erneuter iBD8. LM verstarb das Kind am 1.
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postinterventionellen Tag unter kardiopulmonalerafmation aufgrund einer kardialen
Dekompensation mit nachfolgender elektromechanrdeh&oppelung.

Das zweite Kind wurde am 8. LT einer BD unterzogReduktion des Druckgradienten
von 105 auf 70 mmHg). Es erlag am 14. LT einemztkiiten Herztod mit ebenfalls

frustraner Reanimation.

Bei dem dritten Saugling wurde am 10. LT eine Bidctigefihrt, welche eine mallige
Gradientenreduktion erbrachte. Am 16. LT erfolgte #&omplikationslose operative

Resektion einer zusatzlich bestehenden Aortenistetenose. Die anschlielende
sekundére Zunahme der valvularen AS und progregliétdrzinsuffizienz zeigte sich

therapierefraktar, nach Auftreten von Herzrhythmirssigen kam es am 32. LT zum

Exitus letalis.

Im Folgenden werden die Erst-, Zweit- und Dritteifig im Einzelnen dargestellt.

4.2.1 Ersteingriff Ballondilatation innerhalb des 1 LJ

Bei dem Ersteingriff betrug das mediane Alter 12 (LTLT — 10 LM). Der Uber der AK
wéahrend der Herzkatheteruntersuchung gemessenenadaxdruckgradient belief sich vor
der BD auf einen Mittelwert von 74,6 (x28,6) mmHignach auf 42,9 (x24,3) mmHg. Es
konnte eine mittlere Reduktion um 31,7 mmHg (42)5c¥eicht werden:
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Abb. 7: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwvar nach priméarer BD < 1. LJ

24



4.2.2 Zweiteingriffe

Einen zweiten Eingriff benotigten in dieser Grugi® Patienten (76,2 %). Das mediane
Alter bei diesem betrug 4,25 LM (3 LW — 11 LJ), deediane Zeitraum zwischen Erst-
und Zweiteingriff 4 Monate (1 T — 11 J). Als Zweitgriffe wurden 7 BD und 9 OP
durchgeflnhrt.

4.2.2.1 Ballondilatation als Zweiteingriff

Bei der sekundaren BD wurde der mittlere Druckgratdiiber der AK von 80,7 (£24,8)
mmHg auf 40,9 (x15) mmHg vermindert, was einer lenén Reduktion des Gradienten
um 39,8 mmHg (49,3 %) entspricht.
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Abb. 8: Druckgradienten der einzelnen Patientenuwal nach sekundérer BD (nach BD < 1. LJ als Erstiéing

4.2.2.2 Operation als Zweiteingriff

Die 9 OP teilen sich hinsichtlich der angewandtexchhik auf in 5 Kommissurotomien
und 4 AKR. Der mittlere Dopplergradient Uber der AWerte von 8 der 9 Patienten
vorliegend) konnte von 82,5 (+31) mmHg auf 50,87:8) mmHg reduziert werden. Die
mittlere Reduktion betrug 31,7 mmHg, was einer Mgerung um 38,4 % entspricht.
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Abb. 9: Druckgradienten der einzelnen Patientenuval nach sekundérer OP (nach BD < 1. LJ als Ergiéf)n

25



4.2.3 Dritteingriffe
Einen dritten Eingriff bendtigten 8 Patienten (38p) dieser Gruppe, wobei das mediane
Alter 6 LJ (8 LM — 13 LJ) betrug. Hierbei wurdeB® und 6 OP durchgefihrt.

4.2.3.1 Ballondilatation als Dritteingriff
Der mittleren Druckgradient tber der AK belief sibr den BD auf 63,5 mmHg, danach
auf 48,5 mmHg, was einer Reduktion um 15 mmHg (28)&ntspricht. Als Zweiteingriff

waren in beiden Fallen jeweils Kommissurotomierangegangen.

80
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Druckgradient [mmHg]
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Abb. 10: Druckgradienten der einzelnen Patientarumd nach BD als Dritteingriff (nach BD < 1. L& &rsteingriff)

4.2.3.2 Operation als Dritteingriff

Bei den Operationen handelte es sich 5 AKR und gdldntation einer Bioprothese (bei
letzterer vorangehend je eine BD und KommissurotpmiDie Indikation zur
Durchfiihrung der OP waren in 4 Féllen jeweils \vegénde hochgradige Al (llI-1V°). Der
mittlere Druckgradient Uber den restenosierten Aleb sich auf 45,3 (£24,3) mmHg vor
dem Eingriff, danach 29,5 (£17,7) mmHg (Reduktion 5,8 mmHg, entsprechend 34,9
%). Die Klappeninsuffizienzen konnten von llI-IVeufal-11° reduziert werden. Die
vorangegangenen Zweiteingriffe waren hierbei 4 BIDg Kommissurotomie sowie eine

AKR. Bei dem Patienten mit durchgefuhrter AKR lageezusatzliche subvalvulare AS
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Abb. 11: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwnal nach OP als Dritteingriff (nach BD < 1. LJ Blsteingriff)
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4.3  Patienten mit Ballondilatation jenseitsdes 1. LJ als Ersteingriff

Jenseits des 1. LJ wurde bei 12 Patienten eine IBCerater interventioneller Eingriff
durchgefuhrt. In dieser Gruppe betrug das medidtex Bei Diagnosestellung 15,5 LM (1
LT — 14 LJ), der erste gemessene maximale Doppldmgnt im Mittel 48,2 (10 — 98)

mmHg.

Als relevante kardiologische  Nebenerkrankungen kamgeweils einmal
Aortenisthmusstenose, persistierender Ductus asw@si Botalli, hypoplastischer
Aortenbogen, arterielle Hypertonie und hypertroptientobstruktive Kardiomyopathie
vor. Als wichtigste nichtkardiologische Begleiteakkungen sind je einmal eine

chronische interstitielle Nephritis und eine Irigilitis zu nennen.

Die mediane Beobachtungsdauer belauft sich auf (10,3 onate — 18 J) Jahre. Am Ende
des Beobachtungszeitraumes lagen bei 5 Patientenh ¥ der urspringlich 12 Patienten)
eine Al I°, davon 3 Patienten nach OP als Folgedindgei 3 Patienten (25 %) bestand
eine Al 1I° und bei 1 Patienten (8,3 %) eine AlllIDiese héhergradigen Al entstanden

ausschlief3lich nach BD. In dieser Gruppe gab esKeodesfalle.

Von den 12 Patienten benotigten 8 (66,7 %) eineaitew und 3 (25 %) einen dritten
Eingriff:

Patienten mit Ballondilatation > 1. LJ als Ersteingjff
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Abb. 12: Patienten mit primérer BD > 1. LJ und Feigegriffen
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Die Folgeeingriffe teilen sich wie folgt auf: vonZveiteingriffen waren 4 BD und 4 OP
(je 50 %), bei den 3 Dritteingriffen handelte eshseeweils um OP. Die Eingriffe wurden
in der hier dargestellten Abfolge durchgefihrt:

1. Eingriff:
Ballondilatation > 1. LJ
n=12
2. Eingriff; keine weiteren
BD Eingriffe
n=4 n=4
keine weiteren keine weiteren
Eingriffe Eingriffe
n=1 n=4

Abb. 13: Aufteilung der Folgeeingriffe bei Patiemtait primarer BD > 1. LJ

Im Folgenden werden auch fur diese Gruppe die [E®#teit- und Dritteingriffe im

Einzelnen betrachtet.

4.3.1 Ersteingriff Ballondilatation jenseits des 1LJ

Bei dem Ersteingriff betrug das mediane Alter % (%, 16) Jahre. Der Uber der AK
wahrend der Herzkatheteruntersuchung gemessenddadient belief sich vor der BD
im Mittel auf 84,2 (£21,7) mmHg, danach auf 57,2@8) mmHg. Es konnte eine mittlere
Reduktion um 26,9 mmHg (31,9 %) erreicht werden:
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Abb. 14: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwal nach primarer BD > 1. LJ
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4.3.2 Zweiteingriffe

Einen zweiten Eingriff benotigten in dieser Gru@Patienten (50 %). Das mediane Alter
betrug 13,5 (8,5 — 17) Jahre, der mediane Zeitrawmmchen Erst- und Zweiteingriff 3 (3
Wochen — 4 J) Jahre. Als Zweiteingriffe wurden 4 &l 4 OP durchgefihrt.

4.3.2.1 Ballondilatation als Zweiteingriff
Bei der sekundaren BD wurde der Druckgradient dleerAK von 93,3 (x24,9) mmHg auf
69,8 (x24,8) mmHg vermindert, im Mittel also um28ymHg (25,2 %).
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Abb. 15: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwal nach sekundéarer BD (nach BD > 1. LJ als Engtiih

4.3.2.2 Operation als Zweiteingriff

Bei den OP handelte es sich um eine Kommissurotomei AKR und eine ROSS-OP.
Der Druckgradient Gber der AK wurde hierbei im Mitvon 87,5 (x35) mmHg auf 21,8
(x15,2) mmHg reduziert. Die Reduktion betrug 65midyg (entspricht 75 %).
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Abb. 16: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwal nach sekundarer OP (nach BD > 1. LJ als Bigti€)
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4.3.3 Dritteingriffe

Einen dritten Eingriff benottigten 3 Patienten (2p % Alter von 16, 17 und 22 Jahren. Es
handelte sich um OP, und zwar eine AKR, eine RO®Sudd die Implantation einer
mechanischen Klappenprothese. Diese Patientembaltéeeine BD als Zweiteingriff. Der

Druckgradient Uber der AK wurde von 100,7 mmHg &6f3 mmHg gesenkt, was einer
Reduktion um 84,4 mmHg (83,8 %) entspricht.

Druckgradient [mmHg]

vorher nachher

Abb. 17: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwnal nach OP als Dritteingriff (nach BD > 1. LJ Blsteingriff)

30



4.4  Patienten mit Operation als Ersteingriff innerhalb des 1. LJ

Im 1. LJ wurde bei 7 Kindern eine kardiochirurgisclOperation als Ersteingriff
durchgefuhrt. Bei Diagnosestellung betrug in digsaippe das mediane Alter 14 (1 LT —
7 LM) LT, der erste gemessene Dopplerdruckgradigtitere 65,9 (20 — 115) mmHg.

Als relevante kardiologische Nebenerkrankungennggeeils einmal ein persistierender

Ductus arteriosus Botalli, Aortenbogenatresie unda®rtenstenose vor.

Die mediane Beobachtungsdauer betrdgt 16 (0 — 2dhreJ Am Ende des
Beobachtungszeitraumes lagen bei 3 Patienten ¢42J8r Patienten) eine Al 1° und bei 1
Patienten (14,3 %) eine Al I1I° vor. H6hergradigekamen nicht vor. Ein Patient verstarb

(intraoperativer Tod im Jahre 1981).

Von den 7 Patienten benétigten 2 Patienten (28,6if@n Zweiteingriff; kein Patient hatte

einen Dritteingriff.

Patienten mit OP < 1. LJ als Ersteingrif

Patienten [n]

0

1 Eingriff 2 Eingriffe 3 Eingriffe

Abb. 18: Patienten mit primérer Operation < 1. hd &olgeeingriffen

keine weiteren

Eingriffe
n=4

Abb. 19: Aufteilung der Folgeeingriffe bei Patiemtait primérer OP < 1. LJ
(T verstorben)
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4.4.1 Ersteingriff Operation innerhalb des 1. LJ

Bei dem Ersteingriff betrug das mediane Alter 4L(R — 10 LM) LW. Es wurden
ausschlie3lich Kommissurotomien durchgefuhrt.

Der Uber der AK gemessene mittlere Druckgradiemtlvea5 der 6 Gberlebenden Patienten
nachvollziehbar: er belief sich vor der OP auf 6420,7) mmHg, danach auf 41,6
(x24,4) mmHg. Es konnte eine mittlere Reduktion @6 mmHg (35,2 %) erreicht

werden:
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Abb. 20: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwal nach primarer OP < 1. LJ

Zu dieser Gruppe ist anzumerken, dass bei einenenBat mit postoperativ h6herem
Druckgradienten Uber der AK eine Aortenbogenatregsitag, welche im selben Eingriff

durch Resektion und End-zu-End-Anastomose behobetdew

Bei einem anderen Patienten mit postoperativ umdeiiem Druckgradienten bestand

zusatzlich zur valvularen eine subvalvuléare AS.

4.4.2 Zweiteingriffe

Bei 2 Patienten (28,6 %) waren Zweiteingriffe edfenlich. Durchgefuhrt wurden je eine
Kommissurotomie im Alter von 3 Jahren und eine R@¥Sim Alter von 14 Jahren.
Indikation fur den letztgenannten Eingriff war eim®hergradige Al. Im Falle der
Kommissurotomie konnte der Druckgradient von 65GiafmHg reduziert werden, bei der
ROSS-OP von 60 auf 11 mmHg.
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Abb. 21: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwol nach sekundéarer OP (nach OP < 1. LJ alsiEgsifé)
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4.5  Patienten mit Operation als Ersteingriff jenses des 1. LJ

Jenseits des 1. LJ wurde bei 25 Kindern eine Operais Ersteingriff durchgefuhrt. Bei
Diagnosestellung betrug in dieser Gruppe das medidier 2,75 (8 LT — 14 LJ) LJ, der
erste gemessene Dopplerdruckgradient im Mittel €226- 120) mmHg.

Als relevante kardiologische Nebenerkrankungen ragge einmal eine

Aortenisthmusstenose und ein  Ventrikelseptumdefektyveimal hdhergradige
Mitralklappeninsuffizienzen vor. Wichtigste nichtki@éologische Begleiterkrankungen
waren Anfallsleiden, Pseudohypoparathyreoidismuwsiesdlypophysenunterfunktion mit
Kleinwuchs.

Die mittlere Beobachtungsdauer betrug 14 (0 — 3ahrel Am Ende des
Beobachtungszeitraumes lagen bei 7 Patienten (2@rtirspringlich 25 Patienten) eine

Al I° und bei 1 Patienten (4 %) eine Al 11° vor. Riérgradige Al kamen nicht vor.

4 der 25 Patienten (16 %) bendétigten einen zwétiagriff, kein Patient einen dritten.

Patienten mit OP > 1. LJ als Ersteingrif

30
25
25
20

15 4

Patienten [n]

10

0

1 Eingriff 2 Eingriffe 3 Eingriffe

Abb. 22: Patienten mit primérer Operation > 1. hd &olgeeingriffen

keine weiteren

Eingriffe
n=21

Abb. 23: Aufteilung der Folgeeingriffe bei Patiemtit primarer OP > 1. LJ
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4.5.1 Ersteingriff Operation jenseits des 1. LJ

Bei dem Ersteingriff betrug das mediane Alter 13 (M — 29 LJ) LJ. Es wurden 7
Kommissurotomien, 9 AKR, 5 ROSS-OP und 4 AKE (davbrCarpentier-Edwards-
Bioprothese und 3 St.Jude-medical-Klappen) durdhgef

AKR (9)

L *. . . .| St.Jude-medical
Klappe (3)

Kommis-
surotomie

™

Abb. 24: Verteilung der Operationstechniken bei@pen >1. LJ als Ersteingriff

Der Uber der AK gemessene mittlere Dopplergradiemtieser Gruppe lag bei 23 der 25
Patienten vor: er belief sich vor der OP auf 803(#2 mmHg, danach auf 18 (x16,4)
mmHg. Es konnte eine mittlere Reduktion um 62 mniHg5 %) erreicht werden:
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Abb. 25: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwal nach primarer OP > 1. LJ

4.5.2 Zweiteingriffe

Es waren in dieser Gruppe nach jeweils primérer M@aurotomie 4 Zweiteingriffe

erforderlich. Bei den Zweiteingriffen handelte eshsausschlie3lich wiederum um OP.
Das mediane Alter betrug 15,75 (8 — 18) Jahrendtlere Zeitabstand zwischen Erst- und
Zweiteingriff 9,5 (4 — 15) Jahre. An OP wurden 1 $HOP und 3 AKE (davon eine
Carbomedics-Klappe, eine Ringplastik nach Manougrah Medtronic-Prothese sowie
einmal eine AKE in Kombination mit einem Mitralklppnersatz nach Endokarditis)

durchgeflnhrt.
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Der tber der AK gemessene mittlere Druckgradiegto@ 3 der 4 Patienten vor: er belief
sich vor der OP auf 33,7 (£25,4) mmHg, postoperatif/ 4,7 (+8,1) mmHg. Die mittlere
Reduktion betrug 29 mmHg (86,1 %). Hervorzuhebérbés diesen Patienten, dass in 3

Fallen héhergradige Al bei noch mafiggradigen ASIddikation zur Durchfihrung eines
zweiten Eingriffes darstellten.
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Abb. 26: Druckgradienten der einzelnen Patienteruwol nach sekundarer OP (nach OP > 1. LJ alsiEgsift)
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4.6  Gesamtiubersicht Uber Patienten mit katheterinteventioneller bzw. operativer
Therapie

4.6.1 Patienten mit Ersteingriff innerhalb des 1. LJ

Patienten
n=28
BD
1. Eingriff: n=21
keine BD keine
weiteren weiteren
2. Eingriff: Eingriffe n=7 Eingriffe
n=>5 n=>5
keine keine BD
) . weiteren weiteren
3. Eingriff: Eingriffe Eingriffe n=>o
n=3 n=>5

Von den 28 Patienten hatten 75 % (n=21) eine BEe#eingriff. In dieser Gruppe waren
bei 76,2 % (n=16) Zweiteingriffe und bei 38,1 % &-Dritteingriffe notwendig. Bei den
OP als Zweit- oder Dritteingriffen waren in 33,3dér Falle hohergradige Al (11l — IV°)
die Hauptindikation fur die Folgeoperation. Am Ertks Beobachtungszeitraumes betrug
der Restdruckgradient im Mittel 46,4 mmHg, einelkbkr 1° lag bei 33,3 % (n=7) vor. Die
Freiheit von Folgeeingriffen nach BD lag am Endes d&eobachtungszeitraumes bei
23,8 %.

Einer OP als erstem Eingriff wurden in dieser Geu@p % (n=7) unterzogen; von diesen
wurden 28,6 % (n=2) in einem zweiten Eingriff jelse2iner erneuten OP zugefihrt. Hier
stellte bei einem der beiden Patienten eine hoadige Al die Indikation dar. Der
Restdruckgradient belief sich im Mittel auf 33,2 gy eine Al groRRer I° lag bei 28,6 %
(n=2) vor. Bei keinem Patienten war ein Dritteifigerforderlich. Die Freiheit von

Folgeeingriffen nach OP lag am Ende des Beobachagitgaumes bei 71,5 %.
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4.6.2 Patienten mit Ersteingriff jenseits des 1. LJ

Patienten

n=37

BD
1. Eingriff: n=12
keine BD keine
weiteren weiteren
2. Eingriff: Eingriffe n=4 Eingriffe
n=4 n=21

keine
. . weiteren
3. Eingriff: Eingriffe
n=1

In dieser Gruppe wurden 32,4 % (n=12) primar eBBrunterzogen, danach erfolgte bei
66,7 % (n=8) ein zweiter und bei 25 % (n=3) eirttdriEingriff. Bei einer Folge-OP lag
eine hohergradige Al als Indikation vor. Der Restlient belief sich hier im Mittel auf 44
mmHg, eine Al groRer als I° war bei 33,3 % (n=4) finden. Die Freiheit von
Folgeeingriffen betrug am Ende des Beobachtungazeites 33,3 %.

Eine OP als Ersteingriff erfolgte bei 25 Patientalisp bei 67,6 %. Von diesen bendtigten
16 % (n=4) eine zweite OP, davon 3 Patienten (75&tyrund einer hohergradigen Al;
kein Patient hatte einen dritten Eingriff. Die Fr@t von Folgeeingriffen lag hier somit bei
84 % am Ende des Beobachtungszeitraumes. Der Reémgr belief sich im Mittel auf
26,2 mmHg, eine Al Uber I° fand sich bei 12 % In=
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4.7  Vergleich der einzelnen Gruppen

Nach priméarer BD innerhalb des 1. LJ waren prozdn&m héaufigsten Zweiteingriffe
(76,2 %) und Dritteingriffe (38,1 %) notwendig. dier Gruppe nach priméarer BD jenseits
des 1. LJ beliefen sich der Anteil der PatientenhZwieiteingriff auf 66,7 % und jener der
Patienten mit Dritteingriff auf 25 %.

Bei den Patienten mit einem kardiochirurgischengében als Ersteingriff waren sowohl
in der Gruppe der Sauglinge als auch bei den altéfeadern deutlich seltener
Zweiteingriffe (28,6% respektive 16 %) notwendigyritieingriffe waren in beiden

Gruppen nicht erforderlich:

76,2%

66,7%

38,1%

28,6%
25,0%

16,0%

0% l 0%

Zweiteingriff | Dritteingriff | Zweiteingriff | Dritteingriff | Zweiteingriff | Dritteingriff Zweiteingriff‘ Dritteingriff

BD < 1. LJ als Ersteingriff OP < 1. LJ als Ersteiififyr BD > 1. LJ als Ersteingriff OP > 1. LJ als Erstejriff

Abb. 27: Haufigkeit der Zweit- und Dritteingriffa iden einzelnen Therapiegruppen

Beim Vergleich von Art und Anzahl der Erst- und geingriffe ergibt sich, dass als
Ersteingriff BD und OP etwa gleich haufig erfolgtdrei den Zweit- und Dritteingriffen

jedoch jeweils der Anteil der OP Uberwiegt:

351 33 32

30

25

20 | 19

Anzahl [n]

15 1

10-
5- 2

0

BD ‘ oP BD ‘ oP BD ‘ oP

1. Eingriff 2. Eingriff 3. Eingriff

Abb. 28: Art und Anzahl der Erst- und Folgeeingiff
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Ersteingriffe Zweiteingriffe Dritteingriffe

BD
18%

Abb.29: relativer Anteil von BD und OP bei Erst- uralgeeingriffen

BD
37%

Im Falle der 28 OP als Zweit- und Dritteingriff ke in 35,7 % eine hohergradige Al (111
—1V°) die Haupt-OP-Indikation dar.

Eine Ereigniszeitanalyse nach der Kaplan-Meier-Mééverdeutlicht, dass nach BD als
Ersteingriff sowohl bei den Sauglingen als auchdwszi alteren Kindern signifikant friher
und haufiger Folgeeingriffe durchgefihrt wurden:
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Folgeeingriffen [%]
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Abb. 30: Freiheit von Folgeeingriffen < 1. LJ jelsaiach OP und BD im Vergleich (Kaplan-Meier-Kurie éin
Follow-up von 15 Jahren)
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Abb. 31: Freiheit von Folgeeingriffen > 1. LJ jelsaiach OP und BD im Vergleich (Kaplan-Meier-Kurii éin

Follow-up von 12 Jahren)
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Vergleicht man die Effektivitat der Druckgradienteduktion im Ersteingriff durch BD

und OP, ergibt sich fur die Patienten innerhalb #le¢J auch aufgrund der niedrigen
Fallzahl der Operierten kein signifikanter Unteliech nach BD mittlere Reduktion um
42,5 % (32,5 [£24,0] mmHg), nach OP um 35,2 % (3530,5] mmHg).
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Abb. 32: Reduktion des Druckgradienten bei Erstéffegr< 1. LJ im Vergleich

Jenseits des 1. LJ wurden im Ersteingriff durchi@®ergleich zur BD signifikant hGhere
Reduktionen der Druckgradienten erreicht: durchrBillere Reduktion um 31,9 % (27,2
[+17,3] mmHg), durch OP um 77,5 % (57,5 [+26,6] mg)H
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Abb. 33: Reduktion des Druckgradienten bei Erstéfifegr> 1. LJ im Vergleich
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5 Diskussion

5.1 Einleitung

Bei der angeborenen valvularen Aortenstenose htaadedich um einen verhaltnismanig
seltenen Herzfehler, der jedoch haufig einer eifgmden Therapie bedarf. Mehr als die
Halfte (60,2 %) der 108 Patienten des vorliegendé€allektivs wurde einer
interventionellen oder operativen Therapie zugdfithine Therapieindikation besteht bei
Patienten mit geringgradiger Aortenklappenstenassichst nicht. Allerdings missen
regelmafige Kontrolluntersuchungen erfolgen, da B&il der Aortenklappenstenosen
einen progredienten Verlauf zeigt. Die Haufigkest &ontrolluntersuchungen sollte neben
der initialen Stenoseauspragung auch der DynammilStnosezunahme angepasst werden,
da die Zunahme des Druckgradienten pro Zeiteinhést einziger Parameter einen
positiven pradiktiven Wert fur die Prognose zu mabeheint (BARTZ et al. 2006).

Ab einem systolischen Druckgradienten von 50 mmlidg im Allgemeinen eine
interventionelle bzw. operative Therapie indizig¢dEANE et al. 1993). Der Erfolg einer
Therapie der Aortenklappenstenose kann an der Reduttes Druckgradienten [mmHg]
gemessen werden. Hierbei ist jedoch zu beachtes, daser nicht als einziger Parameter
gelten kann, da die Druckdifferenz Uber der Aortapge abhangig ist von der
linksventrikularen Pumpfunktion sowie dem Stenas®d Insuffizienzgrad der Klappe. So
kann gerade bei hohergradigen Aortenklappenstendseninksventrikulare Funktion
eingeschréankt und dadurch ein eher niedriger Dmackgnt tber der Klappe vorliegen.
Andererseits kann nach erfolgreicher Interventiam reoch signifikanter Druckgradient
aufgrund einer postinterventionell verbesserterkshentrikularen Funktion bestehen.
Auch bei gleichzeitigem Vorliegen einer Aortenisteatenose kann man bei
hochgradigen Aortenklappenstenosen niedrigere Kgradienten Uber der Klappe finden.
Die endgultige Indikation fir eine interventionelleder operative Therapie der
Aortenklappenstenose muss daher stets individuetl unter Beriicksichtigung aller

morphologischen und hAmodynamischen Parametedlgestsden.

Die Art des Ersteingriffs zur Behebung einer Aokleppenstenose ist bis heute
Gegenstand fachlicher Diskussion.

Die beiden heute zur Verfligung stehenden Therapiefo sind die operative und die
katheterinterventionelle Mal3nahme. Als operativesfdhren kommen der Erhalt der
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patienteneigenen Aortenklappe (Kommissurotomie bAwrtenklappenrekonstruktion),
der Aortenklappenersatz mit Implantation einer na@tschen oder biologischen Prothese
sowie die bereits beschriebene ROSS-OP in Betracht.

Neben der Operation steht seit ihrer Einfihrung afigf der 1980er Jahre die
Ballondilatation als Therapie der kongenitalen Aokiappenstenose zur Verfligung
(LABABIDI 1983).

Die kritische Aortenklappenstenose im Sauglingsaitellt einen Notfall dar, bei dem sich
die Ballondilatation als geeignete Notfallmal3nahbeavahrt hat: sie ist die weniger
invasive Methode im Vergleich zum kardiochirurgieohEingriff und kann auch bei
kleinen Sauglingen ohne wesentliches Risiko duriilige werden. Die Zeit bis zur
korrigierenden Operation kann durch eine oder nreh&allondilatationen Uberbrickt
werden. Es wird jedoch auch die Kommissurotomiekb@scher Aortenklappenstenose in
der Neonatalperiode empfohlen (ALEXIOU et al. 20@le Ursache fir eine Intervention
im Neugeborenen- oder friilhen Sauglingsalter isteisineine hochgradige Stenose, die

haufig mit einer myxomattsen Degeneration der Kéaygrgesellschaftet ist.

Arbeiten Uber den direkten Vergleich beider Thexamdalitaten — Ballondilatation und
Operation - sind in der Literatur eher selten unetréffen haufig lediglich das
Neugeborenenalter. Es wurde daher das an der KiimikPadiatrische Kardiologie des
Universitatsklinikums des Saarlandes in HomburgérSvorhandene Patientengut einer
Aufarbeitung mit kritischer Wirdigung beider Verfah unterzogen.

5.2  Therapie der kongenitalen Aortenklappenstenosien Kindesalter

5.2.1 Primareingriffe

Im vorliegenden Patientenkollektiv wurde innerhdés ersten Lebensjahres in 75 % eine
Ballondilatation als Ersteingriff durchgefihrt.

Jenseits des ersten Lebensjahres wurde mit 67 j& ¥ehrzahl der Patienten primar einer

Operation unterzogen.

Die Analyse zeigt, dass innerhalb der S&auglinggggupdie Mehrzahl der

Ballondilatationen noch wahrend der Neonatalperid@eedianes Alter 12 Tage)
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durchgefuhrt wurde. Es konnte mit der Ballondilatateine signifikante Reduktion des
Druckgradienten erreicht werden. Bei einer gering@iizahl der Patienten mit einer
Operation im ersten Lebensjahr als Ersteingriff7/)nin vorliegenden Patientenkollektiv
liegt hier keine signifikante Druckreduktion vor.cIRINDLE et al. (2001) kommen zu
dem Ergebnis, dass zwar eine Ballondilatation in ldeonatalperiode eine signifikant
hohere Reduktion des Druckgradienten erzielt ale €peration, zum anderen aber eine
hohere Rate an Aortenklappeninsuffizienzen nach gieht. Letzteres lasst sich im
vorliegenden Kollektiv allenfalls tendenziell erkeam. Anders als bei MCCRINDLE kam
es allerdings in unserer Gruppe der mit Ballondtlah Behandelten hé&ufiger zu

Folgeeingriffen.

5.2.2 Folgeeingriffe nach vorangegangener Ballondifation

Nach primarer Ballondilatation innerhalb des erstaensjahres wurden bei 76,2 %
Zweit- und bei 38,1 % Dritteingriffe durchgefuhdenseits des ersten Lebensjahres waren
nach Ballondilatation bei 66,7 % der Patienten if@igriffe und bei 25 % Dritteingriffe

erforderlich.

Indikationen fir Folgeeingriffe stellen zum eineme cerneute Stenosezunahme, zum
anderen eine zunehmende Aortenklappeninsuffizieanz detztere kann bei Vorliegen
einer Aortenklappenstenose grundsatzlich spontéstedren (EWERT et al. 2010) oder
durch die Ballondilatation verursacht sein.

Die haufige Notwendigkeit von Folgeeingriffen ngmtimarer Ballondilatation wird auch
in der neueren Literatur hervorgehoben: in retrkBpen Analysen betragt bei LATIFF et
al. (2003) der Anteil der Reinterventionen 79 %einer Studie Uber 42 Sauglinge unter 6
Lebensmonaten mit angeborener AortenklappenstebesdyiIcELHINNEY et al. (2005)
52,7 % in einer Gruppe von 91 Sauglingen unter éBelnstagen. In einer retrospektiven
multizentrischen Studie kommen EWERT et al. (2040)dem Ergebnis, dass 50 % von
1004 Kindern nach primarer Ballondilatation inndbh&on 10 Jahren einer Operation
zugefuhrt werden mussten.

SATOU et al. (1999) betonen, dass Folgeeingriffe atem dann erforderlich werden,
wenn die priméare Ballondilatation wahrend der Nealperiode stattfand. Auch BALMER
et. al (2004) kommen in ihrer Untersuchung zu degelnis, dass Reinterventionen nach

Ballondilatation bei jingeren Kindern haufiger ederlich sind als bei alteren.
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5.2.3 Folgeeingriffe nach vorangegangener Operation

In unserer Studie waren bei den S&uglingen nachdper Operation bei 28,6 % Zweit-,
jedoch keine Dritteingriffe erforderlich. Bei d&mndern mit Operation jenseits des ersten
Lebensjahres gab es nur bei 16 % Zweiteingriffe elmehfalls keine Dritteingriffe.
Betrachtet man diese Gruppen, so mussten lediglioh einem Fall nach
Aortenklappenrekonstruktion, in den Ubrigen nacherapver Kommissurotomie
Folgeeingriffe durchgefuhrt werden. Nach Klappeatrs waren keine erneuten
Interventionen erforderlich.

Bereits 1987 berichten TVETER et al. Uber einessegute OP-Ergebnisse nach
Kommissurotomien, andererseits hohere Re-Opera#itars bei Neugeborenen und
Sauglingen im Vergleich zu Kindern jenseits desteerslLebensjahres. In ihrer
Untersuchung ergab sich eine 5,5fach hohere Reafipesrate nach Ersteingriff bei den
Neugeborenen und Sauglingen.

DETTER et al. (2001) kommen in einer Langzeit-Asalyauf folgende Daten: bei 116
Kindern bestand in 31,9 % die Notwendigkeit einee-®oeration nach primarer
Valvulotomie innerhalb von 37 Jahren.

Uber Aortenklappenrekonstruktionen mit Verwendungobbgen Perikards wird in der
neuen Literatur von guten Ergebnissen bezlglichpdstoperativen Klappenfunktion und
Re-Operationshaufigkeit berichtet (LAUSBERG et aD06). Auch fur Kinder und
Jugendliche finden sich vielversprechende Resuftéteniedriger Mortalitat und geringen
Re-Operationsraten (LAKS et al. 2007; ODIM et24105); im Vergleich zu erwachsenen
Patienten scheinen sich Mortalitdt und Re-Operateten nicht signifikant zu
unterscheiden (COHEN et al. 2007). Allerdings weide héhere Re-Operationsrate nach
Aortenklappenrekonstruktion bei  kongenitalen im @leich zu erworbenen
Klappenerkrankungen beschrieben (DE LA ZERDA e2@07).

5.3  Vergleich der verschiedenen Therapiemethoden

Mittels Ballondilatation ist eine effektive Redutti des Druckgradienten mdglich, was
sowohl im vorliegenden Patientenkollektiv gezeigurele, als auch in der Literatur
beschrieben wird. So beschrieben ROCCHINI et 8018ine signifikante Reduktion des
Druckgradienten um 47 mmHg unmittelbar nach dengiffinbei 204 Kindern sowohl
innerhalb als auch jenseits des 1. Lebensjahresh REDRA et al. (2004) berichten tber

eine signifikante Gradientenreduktion von 64 286087 Kindern durch Ballondilatation
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mit einer Mortalitat von 0%. Einen Vorteil gegeniilaer kardiochirurgischen Operation
bildet die schnellere Verfiigbarkeit der Ballondilzdn. Diese Methode birgt aul3erdem
geringere allgemeine Risiken im Vergleich zur Operawie Infektionen, Nachblutungen,

Thrombosen und Embolien. Die Ballondilatation stielsgesamt die weniger eingreifende
Intervention mit der niedrigeren Mortalitat dar. (Higere Folgeeingriffe wegen Re-
Stenosierung und / oder progredienter Aortenklapyserffizienz sind dagegen als Nachteil
anzusehen (BALMER et al. 2004). Oftmals hat dield@wlilatation damit einen eher
palliativen Charakter (PEDRA et al. 2004) und kaediglich den Zeitpunkt eines

kardiochirurgischen Eingriffs aufschieben.

Der Erfolg einer Ballondilatation hangt gemal eiSardie von REICH et al. (2004) von
folgenden  Pradiktoren ab:  Aortenringdurchmesser, kudpide  Aortenklappe,

linksventrikulare Funktion, Mitralklappenfunktiomd Erfahrung des Durchfihrenden.

Eine klappenerhaltende Operation (Kommissurotomi@rtenklappenrekonstruktion) ist
ein vergleichsweise wenig invasiver kardiochirucger Eingriff, mit dem ebenfalls eine
effektive Reduktion des Druckgradienten erreichidwim Vergleich zur Ballondilatation
ist ein exaktes LOsen entlang der physiologischemikissuren moglich, es besteht eine
geringere Inzidenz nachfolgender Aortenklappeniidahzen und notwendiger
Folgeeingriffe. Eine Aortenklappenrekonstruktiogregt sich daher auch als Folgeeingriff
bei Aortenklappeninsuffizienz nach primarer Ballbation (BACHA et al. 2001). Mit
hervorragenden klinischen Resultaten kénnen im Rahm der
Aortenklappenrekonstruktion die Taschen der Aotagmbe remodelliert werden, aber
auch komplexere Reparaturen bezuglich der Klappemetrie durchgefihrt werden wie
z.B. die Remodellierung des Klappenrings (SARSAMIetl993) oder die Rekonstruktion
der Aortenwurzel (SCHAFERS et al. 2000; AICHER ét 2007[2.]). Auch primar
bikuspide Aortenklappen konnen mit guten Langzgébnissen klappenerhaltenden
Prozeduren unterzogen werden (SCHAFERS 2005; SCIR&RE al. 2007).

In unserem Patientenkollektiv kam es nach reinemi@ssurotomie haufiger zu Re-
Stenosen mit Folgeeingriffen im Vergleich zu andevperativen Methoden. TWEDDELL
et al. (2005) kommen im Gegensatz dazu zu dem Bigetlass Reinterventionen nach
klappenerhaltender Operation und Aortenklapperegatch haufig erfolgen.

Nach Aortenklappenersatz (biologische / mechanidetwhesen) bestehen naturgemaf
initial keine Rest-Stenosen. Bei biologischen R¥séim ist keine Antikoagulation

notwendig. Nachteilig ist die Gefahr immunologiscieaktionen bei Xenografts (meist
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porcinen oder bovinen Ursprungs) ebenso wie digyesichrankte Haltbarkeit durch
Degeneration und Verkalkungen im weiteren Verl@dn grof3ten Nachteil mechanischer
Klappen stellt die lebenslange Antikoagulation vna.Kindesalter und bei jungen Frauen
mit Kinderwunsch dar. Die mechanische Prothesedaaiber hinaus den Nachteil der

fehlenden Gr6Renadaptation im kindlichen Organismus

Bei den im Rahmen einer ROSS-Operation eingesetxgografts findet man sehr gute
hamodynamische Eigenschaften. Eine Antikoagulatsbrhierbei nicht notwendig. Das
.Mitwachsen” der Neo-Aortenklappe parallel zum sdsthen Wachstum stellt zunachst
einen Vorteil dar (SIMON et al. 2001). Es ist jedogicht endgultig geklart, ob die
progrediente VergroBerung der Klappe durch tatgdedd Wachstum oder eine
Gefugedilatation entsteht - mdglicherweise spiddeile Faktoren eine Rolle (SOLYMAR
et al. 2000). Kurz- und mittelfristige Ergebnissach ROSS-Operation werden in der
Literatur sehr haufig positiv bewertet (ALPHONSCaet2004; DAENEN et al. 1998) v.a.
aufgrund niedriger Mortalitat (HRASKA et al. 2004)nd guter hadmodynamischer
Gegebenheiten. Im Verlauf kann aber eine zunehménsigffizienz der Klappe und
Dilatation der Neo-Aortenwurzel problematisch werdes muss ferner bedacht werden,
dass die ROSS-OP letzten Endes eine iatrogene Udhwan einer Ein-Klappen-
Erkrankung in ein ,Zwei-Klappen-Problem® durch Besader urspringlich gesunden
Pulmonalklappe durch ein Allograft darstellt undresht selten zu einer nachfolgenden
Stenose oder Insuffizienz des Pulmonalklappen-Aditig kommt. In einer Studie von
KLIEVERIK et al. (2007) ist der haufigste Grund flee-Operationen nach ROSS-OP eine
zunehmende Dilatation des Autografts, gefolgt vamer Degeneration des Allografts.
PASQUALI et al. (2007) sehen in ihren Untersuchungdie Notwendigkeit von
Folgeeingriffen nach ROSS-OP bei immerhin einemrt€levon 111 Patienten in einer
medianen Nachbeobachtungszeit von 6,5 Jahren. diotgéfe am rechtsventrikularen
Ausflusstrakt (n=22) waren hier bemerkenswerter s&/ehdufiger erforderlich als am

linksventrikularen (n=15).

In einer abschlielRenden Beurteilung der Ergebnisserer retrospektiven Untersuchung
und der vorliegenden Literatur kann geschlossenlever

Die Ballondilatation eignet sich als PrimarmalRnahmmebesondere bei kritischer
Aortenklappenstenose im Sauglingsalter. Bei attéti@dern sollte aufgrund des lediglich

palliativen Charakters der Ballondilatation — in h@mgigkeit von Alter und
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Klappenmorphologie - eine operative Methode in &dit gezogen werden.
Kommissurotomie und  Aortenklappenrekonstruktion lleste die  geeigneten
kardiochirurgischen Malnahmen mit guten Langzedengssen dar. Aufgrund der
Erhaltung der patienteneigenen Klappe sollte digdethoden — wenn moglich — der
Vorrang vor Fremdimplantaten, v.a. mechanischerppéa, gegeben werden. Beziglich
der ROSS-Operation kommen nach anfanglicher Euprmmehmend Bedenken auf, da
Autograftdilatation und Allograftdegeneration langfig zu gehauften Folgeeingriffen
fuhren. Auch sie sollte daher zu Gunsten einer gdaprhaltenden Methode vermieden
werden. Bei der Indikationsstellung mussen in jedestie die individuellen klinischen

Gegebenheiten sowie die Klappenmorphologie berdlcligt werden.

a7
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