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1. Einleitung

1.1. Definition, Nomenklatur

Unter dem Begriff der ,,Partiellen Lungenvenentransposition® (PLVT) oder der
»Partiellen Lungenvenenfehlmiindung“ (PLVFM) versteht man eine kongenitale
Anomalie im pulmo-kardiovaskuldren System mit funktioneller Fehlleitung des arteria-
lisierten Blutes tiber einzelne oder mehrere Pulmonalvenen zum rechten Vorhof und
damit wieder in die Lunge. Beide Begriffe werden sowohl fiir die Beschreibung des
anatomischen Zustandes als auch fiir das pathophysiologische Bild verwendet, wobei
der Begriff der ,,Partiellen Lungenvenenfehlmiindung™ eigentlich unkorrekt ist, da es
sich bei dieser Fehlbildung nicht um eine Seitenverkehrung handelt. In der englischen
Sprache existieren hingegen zur Beschreibung des anatomischen Zustandes die Begriffe
der ,Partial Anomalous Pulmonary Venous Connection® (PAPVC) und der , Partial
Anomalous Pulmonary Venous Return® (PAPVR) und zur Beschreibung des pa-
thophysiologischen Bildes der Begriff ,,Partial Anomalous Pulmonary Venous Draina-
ge“ (PAPVD). In der vorliegenden Arbeit wird durchgehend der Ausdruck PAPVC

verwendet [ 14 ].



1.2. Historische Anmerkungen

Die PAPVC wurde erstmalig 1739 von WINSLOW an Leichen beschrieben. 1858 be-
schrieb PEACOCK den klinisch frithesten bekannten Fall eines Sinus Venosus Defekts
(SVD) bei einem 6 Jahre alten Jungen. 1867 wurde von WAGSTAEFF der SVD als ,.oberer
Randdefekt” bezeichnet. 1957 bezeichnete BEDFORD et al. den Defekt als ,,oberen
Hohlvenendefekt™, und von LEWIS stammt 1955 die Bezeichnung ,,hoher Sekundum-
defekt”, welcher dann auch 1959 von DERRA [ 11 | gewihlt wurde. Zu dem Begriff
Lhinterer Vorhofseptumdefekt* fithrten dann 1958 entwicklungsgeschichtliche Uberle-
gungen von DOERR, GOERTTLER und BARTHEL , diese wurden 1959 von KREMER
und ROTTHOFF [ 21 ] iibernommen. Allerdings hielten 1960 GROSSE-BROCKHOFF
[ 16 ] et al. diesen Begriff fur falsch, da das Vorhofseptum intakt ist und der Defekt
zwischen der Einmiindung der V. cava cranialis und der Fossa ovalis lokalisiert
ist. Die erste in vivo gestellte Diagnose der Partiellen Lungenvenenfehlmiindung
datiert aus dem Jahre 1949 von DOTTER und Kollegen mit Hilfe der Angiokar-
diographie [ 11,16,17,21,42,48 ].

Die Entwicklung der operativen Korrektur einer PAPVC beginnt Ende der 40er Jahre
mit Transplantationen von groBen Korpervenen in Tierversuchen. In der weiteren Ent-
wicklung von geeigneten Operationsmethoden wurden zunéchst autoplastische, hetero-
plastische und spater, 1959, alloplastische Venentransplantate ( Dacron ®, Ivalon ®, Tef-
lon ® ) verwendet. In den Anfiangen der operativen Korrekturen wurden die betroffenen
Lungensegmente reseziert, im weiteren Verlauf wurden Methoden wie die direkte Naht,
Inversionstechnik, End-zu-Seit-Anastomosen, bis hin zur derzeitigen Methode, der
intraatrialen Tunnelung mittels Patch (Perikard oder alloplastische Materialien), ent-

wickelt.



1.3 Morphologie

Bei der PAPVC handelt es sich um einen Herzfehler mit Links-Rechts-Shunt, ebenso
wie der Vorhofseptumdefekt (ASD), der Ventrikelseptumdefekt (VSD), und der offene
Ductus Botalli. Haufig kommt die PAPVC kombiniert mit einem Vorhofseptumdefekt
vor, nach einer fritheren Zusammenstellung von BENDER ('s. SCHMIDT, S. 71 ) ist in
45 % der Fille eine PAPVC mit einem ASD kombiniert, sie kann aber auch isoliert
auftreten. Da die Miindungsorte der anomalen Lungenvenen vielfiltig sind, scheint es

zweckmaiBig, sie nach EinfluBgebieten einzuteilen [ 38 ].

Folgende Zufliisse werden unterschieden :

1. zum rechten Vorhof direkt

2. zum System der oberen Hohlvene

3. zum System der unteren Hohlvene

4. zu einer persistierenden linken oberen Hohlvene

5. zu einem oder mehreren dieser Systeme iiber verschiedene Pulmonalvenen



2. ZIELSETZUNG

Ziele der vorliegenden retrospektiven Studie und der aktuellen klinischen Nachuntersu-
chung, ist die Frage der Indikation einer korrigierenden Operation der PAPVC und der
Langzeitverlauf nach erfolgter operativer Therapie. Hierbei sollen im einzelnen folgen-

de Fragen beantwortet werden:

1. Welche pathologischen Verdnderungen der Herzgrofle, der Klappenfunktion und der
Herzscheidewdnde zeigten sich echokardiographisch im Langzeitverlauf nach der
operativen Korrektur der PAPVC ?

Vor allem soll hier die Frage beschéftigen :
Mit welcher Wahrscheinlichkeit trat im postoperativen Verlauf eine Trikuspidalin-

suffizienz auf ?

2. In welcher Weise verdnderten sich Lungendurchblutung und Herzgroe in

Rontgenaufnahmen der Lunge nach der korrigierenden Operation einer PAPVC ?

3. Welche Verianderungen der Lungenfunktion fanden sich nach der korrigierenden

Operation einer PAPVC ?

4. Welche pathologischen Auffilligkeiten der Lungendurchblutung zeigten sich in ei-

ner Lungenperfusionsszintigraphie nach der Korrekturoperation einer PAPVC ?



5. Mit welcher Wahrscheinlichkeit fand sich im postoperativen Verlauf einer PAPVC

eine neuaufgetretene oder persistierende pulmonale Hypertonie ?

6. Zeigen sich vom Operationsalter abhiangige Unterschiede ? Hierzu werden die Be-
funde der im Kindes- und Jugendalter (bis 14 Jahre) und der im Erwachsenenalter

operierten Patienten getrennt aufgefiihrt.

7. Mit welcher Wahrscheinlichkeit tritt prdoperativ bei Patienten mit PAPVC eine

pulmonale Hypertonie oder eine Trikuspidalinsuffizienz auf?

Hierbei wurden die Langzeitergebnisse mit den pra- und frithpostoperativen Befunden
verglichen, um anhand dieser Ergebnisse einen Diskussionsbeitrag beziiglich der Indi-

kation zur operativen Korrektur zu leisten.



3. EMBRYOLOGIE

Die Entwicklungsgeschichte der Lungenvenen und ihrer Fehlentwicklungsmoglichkei-
ten wird erstmals zu Beginn dieses Jahrhunderts beschrieben. Damals wurde diskutiert,
ob die V. pulmonalis communis sich aus dem linken Vorhof entwickelt, oder ob sie erst

spéter, bei Entwicklung des Vorhofseptums, in den linken Vorhof aufgenommen wird.

Erstmals 1909 wurde von FEDOROW [ 15 ] eine endotheliale Ausstiilpung beschrie-
ben, von der er annahm, da3 diese der Ursprung des gesamten pulmonalvendsen Plexus

sei, von dem dann die V. pulmonalis communis ausgehe.

1940 wurde diese Annahme von AUER [ 1 | zum Teil widerlegt. AUER beschrieb eine
kraniale und kaudale Ausstiilpung aus der dorsalen sinu-atrialen Wand, allerdings zu
dem Zeitpunkt, zu dem der Sinus venosus und der Vorhof noch eine Kammer sind.
Wobei AUER der Meinung war, daB die V. pulmonalis communis aus der kranialen
Ausstiilpung entspringt und daB die persistierende kaudale Ausstiilpung Ausgangspunkt
fur fehlmiindende Lungenvenen sei. LOOGEN [ 26 | postulierte 1958, da} die priméren
Lungenvenen aus dem Plexus intestinus primus hervorgehen und damit in direkter Ver-
bindung mit den Vv. cardinales und den Vv. vitello-umbilicales stehen. Wenn sich
dann spéter ein Endothelspro aus der Sinuatrialregion der Herzanlage mit den oben
erwdhnten primédren Lungenvenen zu einem Gefaflistamm vereinigt, der als V. pulmona-
lis communis bezeichnet wird, kommt es damit zu einer direkten Verbindung mit dem
Herzen. Die V. pulmonalis teilt sich dann zu einem spéteren Zeitpunkt in mehrere Aste
auf, die dann normalerweise in den linken Vorhof einbezogen werden, wobei sich die
Verbindungen mit den Vv. cardinales und den Vv. vitello-umbilicales zuriickbilden.

Allerdings bleiben die Verbindungen bestehen, wenn sich die V. pulmonalis communis
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nicht mit dem Sinus venosus vereinigt, oder bei einer Atresie der V. pulmonalis com-
munis. Der BlutabfluB} erfolgt dann in die Vv. cardinales, in die V. anonyma, die V. cava,
die V. portae oder den Ductus venosus Arantii. Bei der PAPVC ist die Verbindung
zwischen dem Plexus intestinus primus und der Herzanlage nur partiell nicht angelegt,
bzw. partiell obliteriert. Dabei nehmen ein Teil der Lungenvenen den normalen Weg

zum linken Vorhof, wihrend die anderen in die Vv. cardinales miinden [ 26, 27].

Eine weitere Moglichkeit der Entstehung einer PAPVC bildet eine Stellungsanomalie
des Vorhofseptums. Normalerweise bildet sich im Vorhof, rechts von der V. pulmonalis
communis, das Septum primum, so daB die V. pulmonalis communis, bzw. ihre Aste,
in den linken Vorhof miinden. Somit kann es durch eine Stellungsanomalie des Septum

primum nach links ebenfalls zu einer Miindungsanomalie der Pulmonalvenen kommen.

1990 kam eine neue These von RAMMOS [ 34 ] hinzu; dieser untersuchte 57 Méiuse-

und 52 menschliche Embryonen; dabei kam er auf zwei Ergebnisse:

1. Das Pulmonalvenensystem ist dualen Ursprunges; der Pulmonalvenenplexus, als
peripherer Teil, leitet sich vom vendsen Eingeweideplexus ab und leitet das Blut in
die Vv. cardinales und die Vv. vitello-umbilicales ab, wihrend die V. pulmonalis

communis, als zentraler Anteil, dorsal des gemeinsamen Vorhofes entsteht.

2. Die Fehlmiindung pulmonaler Lungenvenen beruht auf der Persistenz von frith-
embryonalen Verbindungen zwischen systemischen Venen und dem Pulmonalve-

nenplexus kombiniert mit einer Fehlentwicklung der zentralen Lungenvene.

VAN PRAAGH [ 48 | wies 1994 nach, daBl der SVD aus einem teilweisen Fehlen der

Wand resultiert, die normalerweise die rechten Pulmonalvenen von der SVC und dem
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rechten Vorhof separiert. Dieser Wandfehler fithrt zu einer Einmiindung vor allem der

rechten Lungenvenen in die obere Hohlvene oder in den rechten Vorhof.

TERWOLBECK [ 43 ] beschrieb eine Entstehung der Lungenvenen aus mesenchyma-
lem Gewebe zwischen Herz- und Lungenregion. Dabei wird die Entstehung der Pulmo-
nalvenen bereits bei der Fusion des urspriinglich paarigen Herzschlauches und dem
dabei entstehenden dorsalen Mesokard zeitlich und topographisch festgelegt. Die weite-
re Differenzierung zur zentralen Pulmonalvene erfolgt dann aus dem dorsalen Meso-
kard. Eine Storung dieser Differenzierungsprozesse kann, laut TERWOLBECK, dann
zu einer Lungenvenenfehlmiindung fithren. Daraus lieBe sich dann auch weiter ableiten,
warum die PAPVC gehiuft mit Septumdefekten auftritt, da sich das Septum primum

ebenfalls aus mesenchymalen Zellen entwickelt | 34,43 |.

4. Einteilung

Aus den entwicklungsgeschichtlich bedingten Moglichkeiten ergibt sich eine enorme
Variationsbreite der Erscheinungsbilder der PAPVC, die 1967 von SCHMIDT | 38 |

topographisch klassifiziert wurden:
1. nach Ursprungsgebiet der fehlmiindenden Lungenvenen

2. nach Miindungsort der fehimiindenden Lungenvenen

Zul:

e Jeder Lungenlappen kann, wie die Auswertung der pathologisch-anatomischen Be-
funde gezeigt hat, Ursprungsgebiet fehlmiindender Lungenvenen sein, wobei die
rechte Lunge bevorzugt betroffen ist. Dabei kann die gesamte rechte Lunge tiber ein
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gemeinsames GefiB oder tiber mehrere GefiaBe fehldrainiert werden. Es konnen aber

auch einzelne Teile der rechten Lunge funktionell ausgeschaltet werden.

ABB.4.1. FEHLMUNDUNGSMUSTER ANOMALER LUNGENVENEN DER RECHTEN LUNGE [ 38 |
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Die linke Lunge ist wesentlich seltener Ursprungsgebiet fehlmiindender Lungenvenen,
aber auch hier wurden Ableitungen der gesamten linken Lunge, oder Segmente der lin-

ken Lunge iiber einzelne fehldrainierte Gefdle beobachtet.

ABB. 4.2. FEHLMUNDUNGSMUSTER ANOMALER LUNGENVENEN DER LINKEN LUNGE [ 38 |

e Anomalien, bei denen sowohl die rechte als auch die linke Lunge als Ursprungsge-
biete fehlmiindender Lungenvenen vorkommen, sind wesentlich seltener. Dabei
kommen Ableitungen von Teilen der rechten und linken Lunge tiber ein gemeinsa-
mes GefiB, und Ableitungen von Teilen der rechten und linken Lunge tiber mehrere

Gefibe vor.
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ey

ABB. 4.3. FEHLMUNDUNGSMUSTER ANOMALER LUNGENVENEN BEI BETEILIGUNG DER RECHTEN UND

LINKEN LUNGE | 38 |

Zu 2.(nach Lokalisierung des Miindungsortes) :

A. zum rechten Vorhof direkt

B. zum System der oberen Hohlvene

C. zum System der unteren Hohlvene

D. zu einer persistierenden linken oberen Hohlvene

E. zu einem oder mehreren dieser Systeme tiber verschiedene Pulmonalvenen

Es folgt eine detaillierte Unterteilung der einzelnen Miindungsorte.

B. Bei Einmiindung in das System der oberen Hohlvene kann der Anschluf3 erfolgen

iiber :

e die V. cava superior
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e die V. innominata

e die V. cardinalis superior sinistra persistens

e die V. verticalis sinistra

e die V. azygos

¢ den Lungenvenensack mit akzessorischer Verbindung zur V. cava superior

C. Bei Einmiindung in das System der unteren Hohlvene kann der AnschluB erfolgen

iiber :

e die V. cava inferior supradiaphragmal

e die V. cava inferior infradiaphragmal

e die V. hepatica

e die V. portae

D. Bei Persistenz der gesamten linken oberen Kardinalvene entsteht eine linke obere
Hohlvene, die dann venoses Blut aus der linken Halsseite und aus dem linken Arm
fiihrt und dieses iber den Koronarvenensinus ableitet, welcher als Einmiindungsort
fehlmiindender Lungenvenen beobachtet wurde, ebenso wie weiter distal gelegene per-

sistierende Teile der linken oberen Kardinalvene.
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E. Bei einigen Patienten wurden auch mehrere Miindungsorte beschrieben:

Miindungen in ein gemeinsames System

Miindungen in benachbarte Systeme (z.B. System des rechten Vorhofes und der

V. cava superior)

Miindungen in nicht benachbarte Systeme ( z.B. Systeme der V. cava superior und

der V. cava inferior)

17



Miindungsorte Ursprungsgebiete
L.-Fliigel L.-Lappen
oben unten Mitte Gesamt
1. V. cava sup. Li %} 2 - 2
Re 10 4 3 17
b 10 6 3 19
2. Re. Vorhof Li 2 1 - 3
Re 2 2 3 7
T 4 3 3 10
3. V. innominata Li 4 2 - 6
Re 1 1 1 3
T 5 3 1 9
4. V. portae Li %} 2 - 2
Re 2 2 2 6
T 2 4 2 8
5. V. C. I supradiaphragm. Li %} %} - %}
Re 2 2 3 7
pX 2 2 3 7
6. V. azygos Li %} %} - %}
Re 1 2 2 5
pX 1 2 2 5
7. V. C.S. sin. pers. Li %} 1 - 1
Re 1 1 1 3
T 1 2 1 4
8. V.C.I. infradiaphragm. Li %} %} - %}
Re 1 1 1 3
pX 1 1 1 3
9. V. cardin. sup. sin. pers. Li 1 %} - 1
Re & ) %) %]
z 1 %] %] 1
10. V. vertikalis Li 1 %) - 1
Re ) %) (%) %]
z 1 & %] 1
11. Sin. coronarius Li %} %} - %}
Re %] 1 %) 1
pX %} 1 %] 1

Tabelle 1: Beziehungen zwischen den verschiedenen Miindungsorten und

Ursprungsgebieten der PAPVC | 38 |
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Die Tabelle 1 zeigt 28 verschiedene Formen der PAPVC, davon 6 Formen mit Dop-
pelmiindungen. Es ergeben sich 11 Miindungsgebiete mit 34 verschiedenen Einmiin-
dungsorten. Dabei zeigt sich, daBl die Lungenvenen am héufigsten in die V. cava
sup. mit 10 Einmiindungsorten fehldrainieren, der rechte Vorhof hat 6 Fehlmiin-
dungsorte, die V. innominata sin. 5. Daraus 148t sich schlieBen, daB die herznahen
Korpervenen héufiger als Miindungsstellen fehlmiindender Lungenvenen vorkommen
als herzferne. Bei den Ursprungsgebieten zeigen sich insgesamt 15 Variationen. Am
haufigsten ist die rechte Lunge Ursprungsgebiet mit 7 verschiedenen Variationen, dabei
ist am héufigsten der rechte Oberlappen betroffen. Es folgen als Ursprungsgebiete die
Lappen der gesamten rechten Lunge kombiniert mit dem linken Unterlappen, und der
linke Oberlappen als alleiniges Ursprungsgebiet. In der Regel wird nur zu einem Miin-
dungsort abgeleitet, aber immerhin kommt die Ableitung zu zwei Miindungsorten
sechsmal vor. Die rechte Lunge ist, bezogen auf die beobachteten Beteiligungen einzel-
ner oder aller Lungenlappen, als Drainagegebiet fur die PAPVC im Verhéltnis 49:15,
das heiBt ca. dreimal haufiger als die linke Lunge, beteiligt. Bei Beteiligung nur eines
Lungenlappens ist bevorzugt der Oberlappen betroffen, eine isolierte Venentranspositi-
on aus dem rechten Lungenmittellappen konnte nicht beobachtet werden. Die Ableitung
aus der Lunge erfolgt hdufiger tiber ein gemeinsames Gefal zu einem Miindungsort als

tiber mehrere Gefiale zu mehreren Miindungsorten.

Man kann aus den oben beschriebenen Haufigkeitsverteilungen der verschiedenen Ur-
sprungsgebiete und Miindungsorte enge Bezichungen zwischen einigen Systemen er-
kennen. Zwischen der V. cava superior einerseits und rechtem Oberlappen bzw. gesam-
ter rechter Lunge, zwischen dem rechten Vorhof und der gesamten rechten Lunge, zwi-
schen der V. innominata sin. und dem linken Oberlappen bzw. der gesamten linken

Lunge, zwischen der V. portae und der gesamten rechten Lunge, zwischen der V. cava
19



inf. supradiaphragmale und der gesamten rechten Lunge und zwischen der V. azygos

und der gesamten rechten Lunge.

Unter Beriicksichtigung dieser Haufigkeitskorrelationen und in Ubereinstimmung mit
den topographischen und entwicklungsgeschichtlichen Gegebenheiten, bezeichnet
SCHMIDT et. al die Transposition eines Pulmonalvenenstammes als gemeinsames
Drainagegefil aller Lobi der rechten Lunge mit einer Einmiindung in des System der

V. cava sup. als Standardform einer PAPVC [ 38 |.

5. Haufigkeit und Atiologie

In routineméBig durchgefithrten Autopsien liegt in ca. 0.4 bis 0,7% der untersuchten
Falle eine PAPVC vor. Bei vielen dieser Patienten ist diese Fehlbildung wihrend ihres
Lebens unentdeckt geblieben, weil die Patienten keinerlei oder nur minimale Symptome
hatten. Am haufigsten fand man eine PAPVC kombiniert mit einem ASD, laut
LOOGEN [ 27 ] nur ASD 1II und nie ASD 1. 1989 wurde von WEBER [ 50 ] publiziert,
daB ein ASD mit einer Haufigkeit von 10-15% bei allen angeborenen Herzfehlern vor-
kommt, von denen weniger als 15% der Félle mit einer PAPVC kombiniert sind.
LOOGEN und RIPPERT [ 27 ] gaben an, daB in 69% der untersuchten PAPVC-Fille
eine Kombination mit einem ASD vorlag. In 24 % der Fille fanden sie eine PAPVC
kombiniert mit anderen MiBbildungen (z.B. Fallot' Trilogie/Pentalogie, Ebstein-
Syndrom, VSD, ASD plus VSD, isolierte Pulmonalstenose, etc.), und in 7 % eine iso-
lierte PAPVC. Wie bei jeder angeborenen Fehlbildung besteht auch bei der PAPVC
die Frage nach der auslosenden Ursache. Hinweise auf eine genetische Ursache der

PAPVC lieBen sich in der Literatur nicht finden. NEILL und Mitarbeiter [ 30 | beo-
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bachteten 1960 ein Scimitar-Syndrom (Lungenvenenfehlmiindung in die V. cava infe-
rior) bei Vater und Tochter. GWINN und BARNES beschrieben 1967 eine Aplasie des
rechten Lungenlappens bei Mutter und Tochter. In der Anamnese der meisten Patienten
mit PAPVC fehlen entsprechende Anhaltspunkte fiir eine genetische Ursache. Ein ge-
schlechtsspezifisches Aufireten der PAPVC 146t sich ebenfalls nicht erkennen. Es ist an-

zunchmen, daf} diese kongenitale Anomalie multifaktorielle Ursachen hat [ 26, 27 , 30 ].

Da der Zeitpunkt der Pulmonalvenenentstehung im frithen Embryonalstadium liegt,
scheint es wahrscheinlich, daB pathologische Verdnderungen gerade in diesem Zeit-
raum entstehen, weil der Embryo zu dieser Zeit besonders empfindlich gegeniiber du-

Beren schiadigenden Noxen ist.

6. PATHOPHYSIOLOGIE

6.1. PAPVC kombiniert mit Vorhofseptumdefekt

Die Pathophysiologie dieser Formen der Herzfehlbildungen entspricht weitgehend der
eines isolierten Vorhofseptumdefektes. Der hohere Druck im linken Vorhof bewirkt
einen Links-Rechts-Shunt, dieser wiederum eine VergroBerung des Lungenkreislaufvo-
lumens und eine erhohte Volumenbelastung fir das rechte Herz. Die Menge dieses
Shunt-Volumens ist beim ASD abhingig von der GroBe des Defektes und von der Rela-
tion des Fullungsdruckes im rechten und linken Ventrikel. Das Shunt-Volumen kann
bis zu mehreren Litern in der Minute betragen. Durch die fehlmiindenden Lungenvenen
wird das KurzschluBvolumen noch weiter erhoht. Die chronische Uberfiillung des Lun-
genkreislaufes kann langfristig zu einer Mediahypertrophie und Intimaverdickung der

Pulmonalarterien fithren. Hinzu kommt dann auch noch das Nachlassen des normalen
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Elastizititsvermogens der Lungengefifie durch altersbedingte Umbauvorginge, die sich
aber im allgemeinen erst im dritten Lebensjahrzehnt manifestieren. Auch konstitutio-
nelle Momente diirfen dabei nicht auBer acht gelassen werden, sie erkldren, warum die
entsprechenden GefiaBverdnderungen bereits schon im Kindesalter vorhanden sein kon-
nen und bei manchen dlteren Patienten gar nicht auftreten.

Die moglicherweise entstehende Einengung der pulmonalen Strombahn fithrt zu einer
Druckerhohung im kleinen Kreislauf und im rechten Herzen. Eine Abhéngigkeit zwi-
schen der Hohe des Stromungswiderstandes und den GefaBverdnderungen 146t sich bis
zu einem gewissen Grad nachweisen und davon abhingig auch die Rechtsherzschiadi-
gung. Eine Erschopfung der Kraftreserven des rechten Ventrikels fithrt zur Erhéhung
des enddiastolischen Fullungsdruckes und damit zur Steigerung des rechten Vorhof-
druckes. Ubersteigt der rechte Vorhofdruck den des linken Vorhofes, kommt es zu ei-
ner Shunt-Umkehr in einen Rechts-Links-Shunt, der dann zum klinischen Bild der so-
genannten late cyanosis® (H. TAUSSIG) fithrt. Aber auch ohne Rechts-Links-Shunt
konnen die Lungengefalumbauvorginge alleine schon tiber entsprechende Diffusions-
storungen zur Verminderung der arteriellen Sauerstoffsittigung des Blutes fithren und
ohne bereits eingetretene Schadigung des rechten Herzens eine Zyanose bedingen [ 11,

21,431].
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6.2. Isolierte PAPVC

Bei der isolierten PAPVC kommt es ebenfalls zu einer erhohten Volumenbelastung des
rechten Vorhofes. Im weiteren Verlauf kommt es dann zu einer erhohten Volumenbe-
lastung des rechten Ventrikels und anschlieBend des Lungenkreislaufes mit den bei der
PAPVC kombiniert mit ASD beschriebenen moglichen Umbauvorgéngen der Lungen-
gefibe, einschlieBlich der Manifestation einer Pulmonalen Hypertonie und der Drucker-
hohung im rechten Herzen. Im Unterschied zur PAPVC mit ASD kann es bei der iso-
lierten PAPVC nicht zu einer Shuntumkehr kommen, da das Vorhofseptum intakt ist.
Aber auch bei der isolierten PAPVC kann es aufgrund von Diffusionsstorungen der
Lunge zu einer ,,spéten Zyanose* kommen. Diese ist bedingt durch Umbauvorgénge der
GefiBe im Lungenkreislauf, Anomalien des Bronchialbaumes und des arteriellen Lun-
gengefilBsystems auf der betroffenen Seite und eine kleinere rechte Thoraxhélfte im

Vergleich zu links [ 21,26 ].

7. Klinik und Diagnostik

Die klinischen Erscheinungsbilder sind sehr variabel. Die Patienten, bei denen eine
PAPVC diagnostiziert wurde, klagten zum Teil iber eine Einschrankung der korperli-
chen Leistungsfahigkeit. Zusitzlich gaben einige Patienten eine Ruhe- bis Belastungs-
dyspnoe an. Nicht selten werden von den Patienten auch Beklemmungsgefiihle, Druck-
gefiithl tiber dem Herzen, sowie subjektiv bemerktes Herzrasen angegeben.

Das korperliche Erscheinungsbild der Patienten ist laut DERRA [ 11 | Gberwiegend
grazil. Eine zyanotische Hautverfarbung findet sich selten, kann aber auch auftreten
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und ist dann fur die Prognose der Erkrankung als ungiinstig zu bewerten. Eine Defor-
mierung des Thorax in Form einer Voussure im Bereich der linken Brustseite sei hdufig
zu finden, aber nicht pathognomisch. Bei der Perkussion des Herzens findet sich ge-
hauft eine Verbreiterung der Herzdampfung nach beiden Seiten, zum Teil bis in die
linksseitige vordere Axillarlinie reichend. Der auskultatorische Befund ergibt geh#uft
ein systolisches Gerdusch mit Punctum maximum im Bereich des 2.-3. Interkostalrau-
mes links parasternal, wobei nicht selten auch ein protodiastolisches Gerdusch zu horen
ist. Fast immer findet sich ein gedoppelter 2. Herzton. Bei starkerer Erhohung des Pul-
monalarteriendruckes zeigt sich der 2. Pulmonalton stets akzentuiert.

Charakteristische Merkmale im EKG sind der inkomplette Rechtsschenkelblock. Ent-
sprechend der vermehrten Belastung des rechten Herzens zeigt sich durchweg ein Steil-
bis Rechtstyp ohne oder mit Schiadigung der Arbeitsmuskulatur. Es kommen gehéuft
Vorhof- oder Kammeriiberleitungsstérungen vor.

In Rontgenaufnahmen des Thorax zeigt sich eine mehr oder weniger starke VergroBe-
rung des rechten Herzens. Desweiteren zeigt sich eine leichte oder stiarkere Hypoplasie
der linken Herzkammer und der Aorta bei einer Prominenz des Pulmonalisbogens und
stark vermehrter Lungengefafzeichnung mit Eigenpulsation der Lungenhili. Nur selten
gelingt es bei Einmiindungen von Lungenvenen in die untere Hohlvene oder in die
V. azygos rontgenologisch auffillige GefaBischatten darzustellen.

In der Blutgasanalyse konnen Zeichen einer Globalinsuffizienz mit einer Erniedrigung
des Sauerstoffpartialdruckes oder einer Erhohung des Kohlendioxidpartialdruckes be-
stehen.

Echokardiographisch 14t sich gehauft ein vergroBerter rechter Vorhof und rechter

Ventrikel nachweisen, bedingt durch die erhohte Volumenbelastung. Seltener finden
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sich Hinweise auf eine Trikuspidalinsuffizienz, wobei es sich dabei meist um eine rela-
tive, das heilit volumenbedingte, Insuffizienz handelt.

Eine Herzkatheteruntersuchung zeigt die PAPVC sowie gegebenenfalls vorliegende
Vorhof- bzw. Ventrikelseptumdefekte mit Hilfe von Kontrastmittelinjektionen. Deswei-
teren lassen sich bei der Herzkatheteruntersuchung erhohte Driicke im Bereich des

rechten Vorhofes, des rechten Ventrikels und der A. pulmonalis ermitteln [ 11, 21, 42 ].

8. Prognose

Die Prognose der PAPVC ist vor allem abhingig von der Grofe des ASD und der An-
zahl der fehimiindenden Lungenvenen und damit der GroBe des Shuntvolumens. In élte-
ren Publikationen wird eine bedeutend erniedrigte Lebenserwartung berichtet. Ver-
schiedene Autoren ( ROESLER 1934, BURRETT und WHITE 1945, TAUSSIG 1960 )
geben bei der PAPVC ohne Operation eine mittlere Lebenserwartung um die 40 Jahre
an. Bei groBeren Defekten mit groBen Shuntvolumina kann sich die Lebenserwartung
erheblich verkiirzen [ 11, 42 ].

Die am héufigsten beschriebenen Komplikationsmoglichkeiten bei der PAPVC kombi-
niert mit einem ASD sind das Auftreten von Rheumatischem Fieber, welches laut
ROESLER (1934) und LUTEMBACH (1936) in 60-75% beim Vorliegen eines ASD
auftritt, und dadurch bedingte Klappenfehler. Am haufigsten ist dabei die Mitralklappe
betroffen (in 50-60 % der untersuchten Félle ) [ 42 ].

Die bakterielle Endokarditis ist eine eher seltene Komplikation ( 38 Félle in einem Be-
obachtungszeitraum von 13 Jahren). Bei Sduglingen und é&lteren Kindern finden sich
gehauft Pneumonien, diese konnen bei groBeren Defekten zur Dekompensation und

damit zur Shunt-Umkehr mit Zyanose fithren. Es wird auch eine erhohte Neigung zu
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katarrhalischen Infekten und Bronchitiden bis hin zu Bronchiektasien beschrieben
[42].

Die grofite Bedeutung fiir die Prognose der Erkrankung hat jedoch die Entwicklung
einer Pulmonalen Hypertonie, sowie bei groBen Shunt-Volumina die Dekompensation
des Herzens. Gerade bei groBen Defekten besteht dariiberhinaus die Gefahr der Throm-
benbildung im rechten Vorhof, rechten Ventrikel oder in den Pulmonalarterien, daher
sind Lungenembolien auch im Kindesalter durchaus mogliche, aber seltene Komplika-
tionen. Bei Vorliegen eines Rechts- Links- Shuntes sind durch Thromben aus dem
rechten Herzen selten auch Hirnembolien moglich. Vereinzelt sind auch Recur-
rensparesen infolge einer Kompression des N. recurrens durch erweiterte Pulmonal-
gefaBe beschrieben worden ( ROESLER 1934, ERLANGER und LEWINE 1943,
TAUSSIG 1960)[ 42 ].

Die beste Prognose nach erfolgreicher Operation hat die PAPVC kombiniert mit
Vorhofsekundumdefekt, vor allem wenn keine pulmonale Hypertension und andere

Komplikationen hinzukommen [ 4,11,42 ].

9. Operationsmethoden der PAPVC

Die Operationsindikation ist laut BIRCKS [ 6 ] dann gegeben, wenn ein groBer Links-
Rechts-Shunt, eine Pulmonale Hypertonie bei Links-Rechts-Shunt und / oder eine
signifikante HerzvergroBerung vorliegen.Eine fragliche Indikation liegt bei einem ba-
lancierten, gemischten Links-Rechts- und Rechts-Links-Shunt vor. Als Kontraindikati-
on fiir die korrigierende Operation der PAPVC gilt das Vorliegen eines iiberwiegenden

Rechts-Links-Kurzschlusses nach Ausschluf} einer Pulmonalstenose [ 6 |.
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Das Prinzip der Operation einer PAPVC mit ASD wurde 1947 von BRANTIGAN,

GERBODE, HALLGREEN und MULLER festgelegt [ 35 ] :

1. Ruckfiihrung der fehimiindenden Pulmonalvenen in den linken Vorhof,
2. Unterbrechung der Verbindung zwischen Pulmonalvene und groBem Kreislauf,
3. VerschluBl des Vorhofseptumdefektes,

4. evtl. Beseitigung der Inkompetenz der Atrioventrikularklappen.

Das optimale Alter fiir die Korrektur der PAPVC kombiniert mit einem ASD liegt laut
BIRCKS [ 6 ] zwischen dem 5.und 15. Lebensjahr, andere Autoren sprechen von einem
optimalen Operationsalter unter 5 Lebensjahren.

Es folgt nun ein Exkurs zur klinischen Entwicklung der operativen Korrektur eines

PAPVC.

Die operativen Erfahrungen mit Transplantationen von grolen Korpervenen gehen auf
Tierversuche zuriick, die Ende der 40er Jahre durchgefiihrt wurden ( DERRA [ 13 ]).
Angefangen mit autoplastischem Venenmaterial (V.femoralis oder V. jugularis), wel-
ches zu einem groBen GefiaBrohr zusammengesetzt wurde, wurden Tuben aus autologer
Vorhofwand oder Faszie, autologe Aortenanteile, homoioplastische Arterien, Aorten
oder Dura mater und heteroplastischer Aorta, z.T. in Form von alkoholkonservierter
Rinderaorta, versucht. Auch alloplastische GefaBersatzstiicke kamen zur Anwendung,
u.a. Dacron, Ivalon, Orlon, Nylon, Teflon, teils mit Drahtnetz stabilisiert, teils in

schwammiger Konsistenz.
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1947 versuchte BRANTIGAN erstmals die operative Korrektur der PAPVC, indem er
das betroffene Lungensegment resezierte [ 4 ].

1951 beschrieb MULLER zwei Fille, bei denen er eine Seit-zu-Seit-Anastomose her-
stellte zwischen der fehimiindenden Lungenvene und dem linken Vorhof, der ASD wur-
de dabei offen belassen [ 11 ].

1952 erzielte BAILEY nach systematischen Versuchen, die partielle Lungenvenenfehl-
miindung kombiniert mit dem ASD zu korrigieren, erste Erfolge [ 11 ].

1953 ermoglichte die Methode von LEWIS und TAUSSIG, in Hypothermie und bei aus
dem Kreislauf ausgeschaltetem Herzen, die chirurgische Korrektur mittels direkter Naht
unter Sichtkontrolle. Diese Methode entwickelte sich zur Standardmethode, die seitdem
von BROCK, BROM, DERRA, SWAN und anderen weiterentwickelt wurde [ 11 ].
1953 mobilisierte KIRKLIN [ 23 ] den fehlmiindenden Lungenvenenast, trennte ihn
unter Ligatur von dem Fehlmiindungsort ab und implantierte ihn neu in den linken Vor-
hof.

Dieses war der erste beschriebene Fall einer kompletten Korrektur der PAPVC.

1956 fuhrte KIRKLIN [ 23 ] als erster eine operative Korrektur eines Scimitarsyndro-
mes durch, er pflanzte dabei, unter Hypothermiebedingungen, nach kavanaher Ligatur,
den Scimitarvenenstamm in den rechten Vorhof und leitete, mittels einer Atrioseptope-
xie, das Lungenvenenblut durch einen Vorhofseptumdefekt in den linken Vorhof.

1958 fiihrten RISCH und HAHN [ 36 ] die Abtrennung der fehlmiindenden Lungenve-
ne und Reimplantation in den linken Vorhof unter Hypothermiebedingungen durch, bei
zusétzlichem Vorliegen eines ASD wurde dieser mit Hilfe der extrakorporalen Zirkula-
tion verschlossen.

Laut DERRA [ 11 ] und Mitarbeitern konnen fehlmiindende Lungenvenen, wenn sie

nicht zu weit von dem Defekt entfernt einmiinden, durch direkte Naht in den linken

28



Vorhof mit einbezogen werden. Eine zweite Moglichkeit besteht in der End-zu-Seit-
Anastomose einer fehlmiindenden mit einer normal miindenden Lungenvene. Als dritte
Moglichkeit wurde die zugehorige Lungensegmentresektion der fehlmiindenden Lun-
genvene durchgefiihrt.

1959 berichteten KREMER und ROTTHOFF [ 21 ] bereits tiber mehrere Operations-
moglichkeiten, die bei den unterschiedlichen anatomischen Gegebenheiten unter Mini-
mierung des Operationsrisikos angewendet werden. Eine Operationsmoglichkeit war
die Implantation eines Perikardrohres, um damit die Ligatur und dann die Umleitung
der rechten V. cava superior in den linken Vorhof vor Stenosierung zu schiitzen. Eine
andere Operationsmoglichkeit war die direkte Naht (Verschlufl des ASD und unter fort-
laufender Naht Umleitung der fehlmiindenden Lungenvenen in den linken Vorhof ).
Weitere Moglichkeiten waren die Implantation einer Teflonprothese und die Ligatur des
zu dem betroffenen Lungensegment gehorigen Astes der A. pulmonalis. Auch das Ver-
fahren der Lungensegmentresektion sowie der direkten Lungenvenenumpflanzung und
gegebenenfalls der direkte VerschluBB des ASD wurden weiterhin angewandt. Bei trans-
ponierten Segmentvenen mit geringem Shunt-Volumen wurde zum Teil auch die par-
tielle Fehlmiindung belassen.

Unter den oben beschriebenen Operationsmoglichkeiten kam es zu einer Mortalitdt von
8,3%, welche unter der standigen Modernisierung der Operationstechnik gegen Null
ging.

1962 beschrieben BJORK et al. die Moglichkeit, bei einem fur eine Direktimplantation
einer fehlmiindenden Lungenvene zu kleinen linken Vorhof, den rechten Vorhof als
Verldngerung des ASD zu inzidieren und dann eine Naht, oberhalb der Lungenvene, als

Tunnel anzulegen [ 6 |.
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1964 wurde von SHUMACKER und JUDD [ 39 Jein Verfahren geschildert, bei dem
eine vor dem rechten Vorhof fehlmiindende Lungenvene in den rechten Vorhof im-
plantiert wurde. Dann wurde ein ASD geschaffen und mittels eines Teflon-Patches mit
Umleitung der fehlmiindenden Lungenvenen als Tunnel wieder verschlossen.
SHUMACKER und JUDD [ 39 ] beschiftigten sich ebenfalls mit der operativen Kor-
rektur des Scimitarsyndromes. Dabei wurde ein intraatrialer Tunnel aus Dacron durch
den rechten Vorhot angelegt, der moglichst spannungsfrei den Truncus mit dem kiinst-
lichen oder bestehenden Vorhofseptumdefekt verbindet.

1965 berichteten IRMER et al. [ 20 ] tiber einen erfolgreich operierten Fall eines SVD
mit Fehlmiindung von linker Oberlappen- und Lingulavene bei isolierter Spiegelbild-
dextrokardie und anomaler Einmiindung der unteren in die obere Hohlvene. Dabei wur-
de der SVD mittels fortlaufender Naht operiert, wodurch die fehlmiindenden Lungenve-
nen in den linken Vorhof invertiert wurden. DERRA [ 12 | gab weiterhin der Tunne-
lung mittels Perikard- oder Teflon-Patch den Vorzug oder, an Stelle fragwiirdiger
Korrekturversuche, der Inversion der fehlmiindenden Lungenvenen mit der Ligatur des
zugehorigen Lungenarterienastes zur Minderung des Restshunts.

1967 veroftentlichte DERRA [ 13 ] eine Arbeit, in der er tiber die plastische Umpflan-
zung der oberen Hohlvene mit Hilfe von Perikard und Teflon berichtete. Damit wurde
der Septumdefekt zum einen und die in den linken Vorhof fehlmiindenden Lungenve-
nen zum anderen, bei weit kranial einlaufenden Lungenvenen, korrigiert. Dabei emp-
fahl er letztendlich keine der beiden Methoden, sondern eher die Vermeidung von Ka-
vatransplantaten. DERRA [ 13 ] gab dem autoplastischen Material den Vorzug, sofern
es keine andere Korrekturmoglichkeit gab.

1969 war beim Scimitarsyndrom das Vorgehen der Wahl die direkte Implantation des

Venenstammes in den linken Vorhof. (RISCH und HAHN, KOCH und SILVA, Mc-
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CORMICK und Mitarbeiter, MPALAS und COOLEY, KITTIE und CROCKETT,
SANDER und Mitarbeiter, DEBAKEY, JOHANSSON und SILANDER, MATHEY
und Mitarbeiter) [ 6 ].

BIRCKS [ 6 ] hingegen korrigierte das Scimitarsyndrom, indem er eine Anastomose
des fehImiindenden Venenstammes mit dem rechten Vorhof herstellte, dann das Fora-
men ovale erweiterte und das Blut mittels eines Perikardldppchens in den linken Vorhof
umleitete.

1976 gaben DERRA et al. [ 14 ] die Inversionstechnik als beste Moglichkeit an, einen
SVD oder eine PAPVC bei vorderen Vorhofseptumdefekten zu korrigieren. Bei der
hohen PAPVC wurde die V. cava superior, mit oder ohne Zwischenschaltung von Brii-
ckenstiicken aus Teflon, Weavenit oder Perikard, in das rechte Herzohr verpflanzt. Der
ASD wurde durch Annéhen seines Randes an die vordere Zirkumferenz des Hohlvenen-
stumpfes beseitigt. Allerdings hielten sie dieses Verfahren fiir nicht vollkommen, da
angiographische Nachuntersuchungen gehduft Stenosen im Zirkumferenzbereich zeig-
ten.

1976 publizierte CHATRAND et al. [ 7 | eine Korrekturmoglichkeit der hohen
PAPVC, indem er den ASD bis zur V. cava hin verlangerte und dann mittels Inversi-
onstechnik wieder verschlof3. Mit dieser Methode lieBen sich gute Erfolge erzielen.
1978 operierten LEWIN und Mitarbeiter [ 25 | einen SVD ohne Hilfe von Fremdmate-
rial und ohne Verlangerung des ASD, indem sie die Wand des rechten Vorhofes als
aufliegenden Patch benutzten, wodurch das Blut aus der fehlmiindenden Lungenvene
direkt in den linken Vorhof geleitet wurde.

1983 wurde von STARK [ 41 ] bei einem SVD die Nutzung eines Perikardpatches zur
Tunnelung zwischen fehlmiindender Lungenvene und einem ASD bevorzugt, bei Fehl-

miindung der Lungenvene in die V. cava superior empfahl STARK das Umschlagen
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eines Teiles der Wand des rechten Atriums. Bei der Korrektur des Scimitarsyndromes

empfahl STARK die Verldngerung des ASD bis hin zur Einmiindungsstelle der Lun-

genvene in die untere Hohlvene, und dann Tunnelung des Defektes mittels Perikard-
patch. Sollte die Fehlmiindung der Lungenvene zu tief unterhalb des Zwerchfelles lie-
gen, empfiechlt STARK die Ligatur der Lungenvene und Implantation in den linken

Vorhof. Mit diesen Operationsmethoden verzeichnete STARK die besten Erfolge hin-

sichtlich der postoperativen Mortilitdtsrate und der Himodynamik.

1989 veroftentlichten GUSTAFSON et al. [ 17 ] eine Vergleichsstudie dreier verschie-

dener Operationsmethoden :

o Korrektur einer PAPVC bei angeborenem ASD mittels Perikardpatch durch Umlei-
tung des Blutflusses der fehlmiindenden Lungenvenen in den linken Vorhof iiber
den ASD

e Korrektur einer isolierten PAPVC mittels Perikardpatch, durch Umleitung des Blut-
flusses der fehlmiindenden Lungenvenen in den linken Vorhof tiber einen operativ
geschaffenen ASD

o Korrektur einer PAPVC bei angeborenem ASD durch Umleitung des Blutflusses
der fehlmiindenden Lungenvenen in den linken Vorhof mittels einer partiellen Ver-
legung des Septums

Dabei gab er der Methode ohne Patch eindeutig den Vorzug, vor allem aufgrund von

seltener auftretenden Herzrhythmusstorungen.

1990 beschriecben VAN METER et al. [ 47 | eine operative Korrekturmoglichkeit bei

Fehlmiindung einer Lungenvene, die aus der linken Lunge kommt, in eine persistieren-

de linke obere Hohlvene, indem die Lungenvene ligiert und in den linken Vorhof im-

plantiert wird.
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OKABE et al. [ 31 ] beschrieben eine Rotations Advancement Methode mit der sie gro-
Be Erfolge hatten.

1996 wurden von COWEN et al. [ 9 | die Methode der Implantation eines Patches
durch eine spezielle Nahttechnik modifiziert, indem der zu implantierende Patch aufer-
halb des Herzens aufgefidelt, und dann nur noch vorgeschoben und festgeknotet wurde.
Als Standardmethode gilt derzeit die Diversion des fehlmiindenden Pulmonalvenenflufles
mittels Perikardpatch durch den ASD in den linken Vorhof nach der Beschreibung von

KIRKLIN [ 23 ].

10. Patienten und Methoden

10.1. Patienten

Zwischen dem 31.01.1957 und dem 12.02.1993 sind 262 Patienten mit PAPVC einer
korrigierenden Operation an der Klinik fiir Thorax- und kardiovaskuldre Chirurgie der

Universitat Dusseldorf zugefiithrt worden.

Von diesen 262 Patienten waren 123 minnlichen Geschlechts (47 %) und 139 weibli-
chen Geschlechts (53 %).

Um die Ergebnisse besser miteinander vergleichen zu konnen, ist es sinnvoll, das Pati-
entengut unabhéngig von der Art der PAPVC nach den verschiedenen Altersgruppen

zum Operationszeitpunkt zu unterteilen.

Folgende Unterteilung erfolgte:

e Gruppe 1 : Neugeborene bis zum 30. Lebenstag n = ( Patienten

e Gruppe 2 : Sauglinge bis zum vollendeten 1. Lebensjahr n = 1 Patient
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e Gruppe 3 : Kinder bis zum 10. Lebensjahr n 65 Patienten

e Gruppe 4 : Jugendliche bis zum 20. Lebensjahr n= 73 Patienten
e Gruppe 5 : Erwachsene bis zum 30. Lebensjahr n= 44 Patienten
e Gruppe 6 : Erwachsene bis zum 40. Lebensjahr n= 30 Patienten
e Gruppe 7 : Erwachsene bis zum 50. Lebensjahr n= 32 Patienten
e Gruppe 8 : Erwachsene tiber dem 50. Lebensjahr n= 17 Patienten

In nachstehender Abbildung ist die Verteilung des OP-Alters zur besseren Ubersicht
graphisch dargestellt. Es zeigt sich, dal vor allem im Alter zwischen 10 und 20 eine

Korrektur-Operation vorgenommen wurde.

CP-Alter

200

1020

1-10

ABB. 10.1. VERTEILUNG DES ALTERS ZUM OPERATIONSZEITPUNKT
10.2. Untersuchungsmethoden

Die fiir die Studie zu vergleichenden pri-, peri- und frithpostoperativen Daten des oben
beschriebenen Patientengutes wurden aus den Operationsbiichern und Archivakten er-

hoben.
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Um eine Dokumentation des Langzeitverlaufes nach korrigierender Operation einer
PAPVC erheben zu konnen, wurden alle 262 Patienten mit der Frage angeschrieben, ob
sie zu einer Nachuntersuchung bereit seien. Insgesamt wurden 74 Patienten in einer

Zeitspanne nach der Operation von 2 Monaten bis 34 Jahren nachuntersucht.

Fiur die vorliegende Studie wurden folgende Nachuntersuchungen ausgewertet:

—

. Korperliche Untersuchung

2. Rontgenaufnahme des Thoraxes
3. Lungenfunktionspriifung

4. Perfusionsszintigraphie der Lunge
5. Echokardiographie

6. Blutgasanalyse
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11. Ergebnisse

11.1. Prioperative Befunde

11.1.1. Anatomische Varianten der PAPVC des Patientenkollektives

Bei dem Patientengut von 262 Patienten wurde bei 21 Patienten eine isolierte partielle
Lungenvenenfehlmiindung und bei 241 Patienten eine partielle Lungenfehlmiindung

kombiniert mit einem ASD gefunden.

Isolierte PAPVC
8%

Kombinierte
PAPVC
92%

ABB. 11.1.1.1. HAUFIGKEITSVERTEILUNG VON ISOLIERTER UND KOMBINIERTER PAPVC

Eine weitere Unterteilung erfolgt nach dem Miindungsort der fehlmiindenden Lungen-
venen. Dabei war bei 186 Patienten der Fehlmiindungsort die obere Hohlvene, bei 23
Patienten eine links persistierende obere Hohlvene und bei 53 Patienten der rechte Vor-
hof. In der nachfolgenden Abbildung ist die Verteilung der einzelnen Miindungsorte

dargestellt.
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tierende obere
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echter Vorhof
20%

V. cava
superior
1%

ABB. 11.1.1.2 HAUFIGKEITSVERTEILUNG DER MUNDUNGSORTE

Wie aus der Abbildung ersichtlich war die obere Hohlvene am héufigsten der Einmiin-
dungsort fiir fehlmiindende Lungenvenen. Es fanden sich bei 35 Patienten nur eine
fehlmiindende Lungenvene, bei 151 Patienten zwei fehImiindende Lungenvenen, bei 62
Patienten drei fehlmiindende Lungenvenen, und bei 14 Patienten fanden sich mehr als
drei fehlmiindende Lungenvenen. Das Ursprungsgebiet der fehlmiindenden Lungenve-

nen war tiberwiegend die rechte Lunge.
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Mehr als drei
Venen
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1 Vene
14%

3 Venen
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2 Venen
58%

ABB. 11.1.1.3. HAUFIGKEITSVERTEILUNG DER ANZAHL FEHLMUNDENDER VENEN

In der obigen Abbildung zeigt sich, dal am haufigsten zwei fehlmiindende Lungenve-

nen vorlagen.

11.1.2. Prioperative Diagnostik

11.1.2.1. Beschwerdesymptomatik

Das praoperative Beschwerdebild der Patienten mit PAPVC geht von vollkommener
Beschwerdefreiheit bis hin zu Dyspnoe bei leichter Belastung und subjektiv bemerkten
Herzrhythmusstorungen.

72 Patienten (26 %) hatten keine Beschwerden, 108 Patienten (39 %) klagten tiber
Dyspnoe bei starker korperlicher Belastung und 39 Patienten (14 %) klagten bereits
iiber Dyspnoe bei leichter Belastung. Desweiteren gaben 74 Patienten (27 %) thorakale
Schmerzen, zum Teil im Sinne von Angina Pectoris Anfillen, an. Wiederum klagten 73

Patienten (26 %) tber subjektiv bemerkte Herzrhythmusstérungen in Form von Herz-
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stolpern oder Herzrasen. SchlieBlich gaben 61 Patienten (22 %) eine vermehrte Ermiid-
barkeit an.

Abbildung 11.1.2.1. gibt einen Uberblick iiber die priaoperative Beschwerdesymptoma-
tik, hier zeigt sich, daB} eine Dyspnoe bei stiarkerer Belastung das am haufigsten vorge-

kommene Symptom war.
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ABB. 11.1.2.1. VERTEILUNG DER PRAOPERATIVEN BESCHWERDESYMPTOMATIK

Zur besseren Vergleichbarkeit der verschiedenen Beschwerden erfolgt die weitere Un-
terteilung der Schweregrade der Herzinsuffizienz nach der New York Heart Association

(NYHA). Nach der NYHA gibt es vier unterschiedliche Schweregrade.



NYHAT : Beschwerdefreiheit, normale korperliche Belastbarkeit

NYHA IT : Beschwerden bei stiarkerer korperlicher Belastung

NYHA III : Beschwerden bei leichter korperlicher Belastung

NYHA IV : Beschwerden in Ruhe

Die tiberwiegende Zahl der Patienten (132 = 47 %) sind nach der NYHA-Klassifikation
dem Schweregrad I zuzuordnen, 108 Patienten (39 %) dem Schweregrad Il und 39 Pati-

enten (14 %) dem Schweregrad III. NYHA IV war bei keinem Patienten zu finden.

11.1.2.2. Klinisches Untersuchungsbild

Bei fast allen Patienten, namlich 253 (91 %), war ein systolisches Herzgerdusch mit
Punctum maximum im 2.-3. ICR links parasternal als Hinweis fiir eine Volumenbelas-
tung der Pulmonalklappe zu horen. Bei 13 Patienten (5 %) war ein Diastolikum tiber
der Trikuspidalklappe zu horen, ein Patient wies ein Systolikum tber der Trikuspi-
dalklappe auf. 16 Patienten (6 %) zeigten eine Lippencyanose sowie cyanotische Akren,
bei 2 Patienten (1 %) fanden sich periphere Oedeme und bei einem Patienten bestand
eine Nykturie. Bei 2 Patienten (1 %) fand man eine Voussure im Bereich der linken
Brustseite, bei 2 Patienten (1 %) fand man Uhrglasnédgel und Trommelschlegelfinger
und ein Patient wies eine linksseitige Hemiparese auf, bei Zustand nach einer Hirnem-

bolie.
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Die nachfolgende Abbildung zeigt die Haufigkeit des Auftretens der einzelnen

klinischen Befunde im Vergleich zu den anderen.
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ABB. 11.1.2.2, VERTEILUNG PRAOPERATIVER KLINISCHER UNTERSUCHUNGSERGEBNISSE

Hier zeigt sich das Systolikum mit p.m. im 2.-3. ICR als Kardinalsymptom, die tibrigen

Symptome sind eher als Einzelfélle zu werten.
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11.1.2.3. Rontgen-Thorax

Zeichen einer pulmonalen Hyperperfusion im Sinne einer Erweiterung der Zentralgefi-

Be fanden sich bei 253 Patienten (91 %).

Eine vermehrte LungengefdBzeichnung der kleinen GefaBe als Hinweis einer erhdhten
Volumenbelastung der Lunge kam bei 255 Patienten (91 %) vor. Eine Vergroferung

des rechten oder linken Herzens war bei 243 Patienten (87 %) zu finden.

Das Auftreten der einzelnen pathologischen Rontgen-Thorax-Befunde ist in der folgen-
den Abbildung dargestellt. Hier zeigt sich, daB} kein priaoperativer Rontgenbefund un-

auffallig war.
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ABB. 11.1.2.3. PATHOLOGISCHE RONTGEN-THORAX-BEFUNDE

11.1.2.4. Echokardiographie

Seit dem Jahre 1981 stand der Kinderklinik der Universitiat Diisseldorf ein Gerit zur

Durchfiihrung einer Echokardiographie zur Verfiigung.



Daher existieren nur von 50 Patienten priaoperative echokardiographische Befunde. Nur
bei 2 Patienten (4 %) zeigten sich keine pathologischen Auffilligkeiten. 24 Patienten
(48 %) zeigten eine Dilatation des rechten Vorhofes, 46 Patienten (92 %) zeigten eine
VergroBerung des rechten Ventrikels und 6 Patienten (12 %) zeigten eine Dilatation der
A. pulmonalis, was als Hinweis auf eine erhohte Volumenbelastung zu werten ist. Bei 9
Patienten (18 %) fand sich eine Trikuspidalinsuffizienz.

Bei 7 Patienten (14 %) war auch eine VergroBerung des linken Herzens und bei 3 Pati-
enten (6 %) eine Mitralinsuffizienz zu sehen.

Aus der nachfolgenden Abbildung geht das Auftreten der pathologischen Echokardio-

graphie-Befunde hervor.
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ABB. 11.1.2.4. PRAOPERATIVE ECHOKARDIOGRAPHISCHE BEFUNDE
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11.1.2.5. Herzkatheter-Untersuchung

Bei 259 prioperativ durchgefithrten Herzkatheter-Untersuchungen wurde nur bei 165
Patienten (64 %) eine PAPVC festgestellt. Bei den tibrigen 97 Patienten (36%) wurde
lediglich ein ASD préoperativ festgestellt. Bei 4 Patienten (2 %) fand man zusétzlich
einen VSD. Weitere pathologische Befunde, wie zum Beispiel eine Pulmonale Hyper-
tonie, fand man bei 38 Patienten (15 %), einen erhohten Druck im rechten Ventrikel
fand man bei 75 Patienten (29 %), ein erhohter Druck in der A. pulmonalis war bei 60
Patienten (23 %) zu finden, und einen erhohten Druck im linken Atrium fand man bei
18 Patienten (7 %).

Die folgende Abbildung stellt die Anzahl der pathologischen Herzkatheter-Befunde bei
der PAPVC dar. Daraus ergibt sich zum einen die Anzahl der bei der Herzkatheter-
Untersuchung tibersehenen Lungenvenenfehlmiindungen, und zum anderen das Vor-
handensein pathologischer Druckverdnderungen im rechten und linken Herzen sowie

im Lungenkreislauf im Verhéltnis zueinander.
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ABB. 11.1.2.5. PRAOPERATIVE HERZKATHETER-UNTERSUCHUNGSERGEBNISSE

Abbildung 11.1.2.5. verdeutlicht die Problematik der PAPVC-Diagnose. So wurde
préoperativ nur bei 165 Patienten eine PAPVC diagnostiziert. Bei den tibrigen 97 Pati-

enten wurde eine PAPVC erst intraoperativ diagnostiziert.

11.2. Operationsmethoden

11.2.1. Operationsalter

Wie bereits aus der oben beschriebenen Altersverteilung zum Operationszeitpunkt er-
sichtlich, wurden die meisten korrigierenden Operationen der PAPVC im Alter zwi-

schen 10 und 20 Jahren durchgefiihrt.
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11.2.2. Operative Zuginge

Die Zugangsmoglichkeiten zum Herz bestehen in der medialen Sternotomie, das am
haufigsten durchgefiihrte Zugangsverfahren, welches bei 167 Patienten gewahlt wurde,
der rechtsseitigen Thorakotomie, welche bei 20 Patienten durchgefithrt wurde, und der

bilateralen transsternalen Thorakotomie, die bei 75 Patienten angewandt wurde.

11.2.3. Operations-Bedingungen

Die korrigierende Operation einer PAPVC wurde bei 61 Patienten in Hypothermie und
bei 201 Patienten mit Hilfe der extrakorporalen Zirkulation durchgefiihrt. Bei 23 Pati-
enten wurde der operative Eingriff in Hypothermie begonnen. Nachdem sich aber her-
ausstellte, daB es sich zusatzlich um eine Lungenvenenfehlmiindung handelte, wurde

der weitere Eingriff mit Hilfe der HLM durchgefiihrt.

Die Verteilung der Anwendung der HLM und der Hypothermie im Verhéltnis seit 1960

geht aus der folgenden Abbildung hervor.

HLM und
Hypothermie
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Hypothermie
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ABB. 11.2.3.1. VERHALTNIS DER OPERATIONEN MIT HLM ZU HYPOTHERMIE SEIT 1960
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Eine Bretschneider-Kardioplegie wurde bei 168 Patienten (60 %) angewandt.
Bei 231 Patienten (83 %) wurde die Aorta abgeklemmt. Die Blutstromkiithlung mittels

HLM wurde in 183 Féllen (66 %) angewandt.

11.2.4. Operationsverfahren

Bei 80 Patienten (31 %) wurde die Korrektur durch eine direkte Naht durchgefiihrt, bei
136 Patienten (52 %) wurde eine Tunnelung mittels Perikardpatch und bei 46 Patienten
(18 %) mittels Dacron- oder Teflonpatch durchgefiihrt. Bei 63 Patienten (23 %) wurde

die Inversionstechnik der fehlmiindenden Lungenvenen angewandt.

In Abbildung 11.2.4.1. ist die Haufigkeit der verschiedenen Operationsmethoden von
1957 bis 1993 vergleichend dargestellt. In diesem Zeitraum tiberwog die Tunnelung

mittels Perikardpatch.
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ABB. 11.2.4.1. VERTEILUNG DER OPERATIONSMETHODEN ZWISCHEN 1957 UND 1993
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Entsprechend der verschiedenen anatomischen Erscheinungsbilder mufiten bei einigen
Patienten noch zusitzliche operative MaBnahmen erfolgen. So wurde bei 34 (12 %) der
Patienten der vorhandene ASD erweitert, bei 22 Patienten (8 %) wurde zunichst ein
ASD geschaffen. Desweiteren muBite bei 8 Patienten (3 %) eine plastische Erweiterung
der oberen Hohlvene erfolgen, damit es nicht zu einer postoperativen Stenosierung der
AbfluBbahn der fehlmiindenden Lungenvenen in den linken Vorhof kommen konnte.

Bei 13 Patienten (5 %) wurde zusétzlich die V. azygos ligiert.

In Abbildung 11.2.4.5. wird die Héufigkeit der verschiedenen Verfahren in ihrer An-

wendung aufgezeigt.

Ligatur der V.
azygos

Plastische
Erweiterung SVC

Schaffung ASD

ABB. 11.2.4.5. VERTEILUNG DER ZUSATZLICHEN OPERATIONSVERFAHREN
11.2.5. Intraoperative Komplikationen
Bei 5 Patienten (2 %) traten Luftembolien auf, und bei 10 Patienten (4 %) kam es zu
einem ldngeren Kammerflimmern, das sich erst durch mehrfaches Defibrillieren authe-

ben lieB. 1 Patient hatte einen langeren Kreislaufstillstand, der sich durch Verabrei-

chung von peripher wirksamen Kreislaufmitteln beheben lieB3.
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11.3. Friihe postoperative Phase (30 Tage postoperativ)

11.3.1. Beschwerdesymptomatik

Bereits in der frithen postoperativen Phase kam es, laut der Angaben in den Archivak-
ten, zu einem deutlichen Riickgang der Beschwerden. Wihrend in der préoperativen
Phase 108 Patienten (39 %) Dyspnoe bei stiarkerer Belastung zeigten, war dies frith-
postoperativ nur noch bei 11 Patienten (4 %) der Fall. 39 Patienten zeigten priaoperativ
eine Dyspnoe bei leichter Belastung, frithpostoperativ nur noch 14 (5 %), 74 Patienten
klagten prioperativ tiber thorakale Schmerzen, frithpostoperativ 2 (1 %), 61 Patienten
litten praoperativ unter vermehrter Ermiidbarkeit, frithpostoperativ 2 (1 %), und 73 Pa-
tienten klagten praoperativ iiber subjektiv bemerkte Herzrhythmusstorungen, frithpost-
operativ nur noch 5 (2 %). 226 Patienten (81 %) zeigten sich frithpostoperativ sogar
vollkommen beschwerdefrei (NYHA-Klasse 1), gegeniiber 72 Patienten praoperativ.

Abbildung 11.3.1. zeigt die pra- und frithpostoperative Beschwerdesymptomatik im direk-

ten Vergleich. Es zeigt sich deutlich eine groBere Beschwerdefreiheit frithpostoperativ.
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ABB. 11.3.1. VERHALTNIS PRAOPERATIVER ZU FRUHPOSTOPERATIVEN BESCHWERDEN
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Von den 51 Patienten, die nach dem 40. Lebensjahr operiert wurden, verbesserten sich
frithpostoperativ 32 Patienten (63 %) um eine NYHA-Klasse, 11 Patienten (22 %) um 2
NYHA-Klassen, 6 Patienten (12 %) verblieben in der gleichen NYHA-Klasse wie préo-

perativ und 2 Patienten (4 %) verschlechterten sich um eine NYHA-Klasse.

11.3.2. Rontgen-Thorax

Die Rontgenaufnahmen des Thorax zeigten bei 44 Patienten (16 %) frithpostoperativ

keine pathologischen Auffilligkeiten mehr.

Bei 23 Patienten (8 %) war frithpostoperativ ein Zwerchfellhochstand rechts zu finden,

und bei 8 Patienten (3 %) eine rechtsseitige Oberlappenstauung.

In Abbildung 11.3.2. sind die pridoperativen und die frithpostoperativen Rontgenbe-
funde vergleichend dargestellt. Es zeigt sich frithpostoperativ ein deutlicher Riickgang

der pathologischen Befunde.
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ABB. 11.3.2. VERGLEICH VON PRA- UND FRUHPOSTOPERATIVEN RONTGENBEFUNDEN
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11.3.3. Friihpostoperative echokardiographische Ergebnisse

In der Echokardiographie zeigten sich bei 14 Patienten (35 %) unauffillige Befunde,
bei 22 Patienten (55 %) war weiterhin der rechte Ventrikel vergroBert, bei 11 Patien-
ten (28 %) zeigte sich eine Dilatation des rechten Atriums, und bei keinem Patienten

bestand weiterhin eine Dilatation der A. pulmonalis.

Zusitzlich fand sich bei 2 Patienten (5 %) eine linksseitige HerzvergroBerung.

2 Patienten (5 %) wiesen eine neu aufgetretene Mitralinsuffizienz auf, wihrend bei
3 Patienten (8 %) eine préoperativ vorhandene Mitralinsuffizienz nicht mehr nachweis-

bar war.

Eine weiterhin bestehende Trikuspidalinsuffizienz war bei 1 Patienten (3 %) zu finden,
bei 3 Patienten (8 %) war sie neu hinzugekommen, und bei 5 Patienten (13 %) war

frithpostoperativ keine mehr nachweisbar.

11.3.4. Friihpostoperative Herzkatheter-Ergebnisse

Bei 47 Patienten wurde frithpostoperativ eine Herzkatheter-Untersuchung durchgefiihrt.
Bei 37 Patienten (79 %) zeigte diese keine pathologischen Auffilligkeiten. Bei 3 Pati-
enten (6 %) bestand weiterhin eine Pulmonale Hypertonie, bei 6 Patienten (13 %) be-
stand ein deutlich erhohter Druck im Bereich des rechten Ventrikels, und bei 3 Patien-

ten (6 %) bestand ein erhohter Druck im Bereich der A. pulmonalis.
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11.3.5. Friihostoperative korperliche Untersuchungsergebnisse und Komplikationen

Auch frithpostoperativ war bei 60 Patienten (22 %) ein Systolikum mit p.m. im Bereich
des 2.-3. ICR links parasternal zu horen. 151 Patienten (54 %) waren bei der frithpost-
operativen korperlichen Untersuchung unauffillig. 94 Patienten (36 %) hatten post-
operative Komplikationen. 14 Patienten (5 %) hatten einen Pneumothorax, 9 Patien-
ten (3 %) hatten einen PleuraerguBl, 8 Patienten (3 %) hatten eine Nachblutung, 8 Pati-
enten (3 %) hatten eine Pneumonie, davon 2 Patienten (0,8 %) im rechten Oberlappen,
7 Patienten (3 %) hatten Zeichen einer Perikarditis, 6 Patienten (2 %) hatten eine Ober-
lappenstauung rechts. 2 Patienten (1 %) hatten eine Thrombophlebitis, 6 Patienten (2 %)
wiesen neurologische Ausfille auf, 1 Patient (0,5 %) hatte eine Thrombose mit nach-
folgender Hirnembolie und Hemiparese, 3 Patienten (1 %) hatten eine Phrenikusparese
rechts. 12 Patienten (5 %) litten frithpostoperativ unter einer Tachyarrhythmia Absolu-
ta, 1 Patient (0,5 %) erlitt einen Schlaganfall mit Hemiparese, 2 Patienten (1 %) hat-
ten Wundheilungsstorungen, bei 1 Patienten (0,5 %) kam es zu einer Staphylokokken-
sepsis. Weitere Auffilligkeiten waren bei einem Patienten (0.5 %) frithpostoperative

cerebrale Krampfanfille, und ein Patient (0,5 %) entwickelte eine Psychose.

Als weitere Komplikationen erlitt ein Patient (0,5 %) einen Hinterwandinfarkt, 12 Pati-
enten (5 %) wiesen einen Knotenrhythmus auf, 6 Patienten (2 %) litten unter atrio-
ventrikuldren Uberleitungsstorungen, 2 Patienten (1 %) hatten Zeichen einer globalen
Herzinsuffizienz, 3 Patienten (1 %) hatten eine insuffiziente Pulmonalklappe, 1 Patient
(0,5 %) hatte eine Mitralklappenstenose, und 4 Patienten (2 %) hatten eine Trikuspi-
dalklappeninsuffizienz. Desweiteren fand sich bei 2 Patienten (1 %) innerhalb der ers-

ten 30 postoperativen Tage ein ASD-Rezidiv.
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11.3.6. Friihpostoperative Medikationen

Eine frithpostoperativ voriibergehende Medikation mit einem Antiarrhythmikum wurde
bei 70 Patienten (25 %) durchgefiihrt. Aber auch andere Herzmedikamente als anti-
arrhytmische Medikamente kamen vortibergehend bei 42 Patienten (15 %) zum Ein-

satz. 157 Patienten (56 %) benotigten frithpostoperativ keine weitere Medikation.

11.4. Reoperation

13 Patienten (5 %) muBten einer Reoperation zugefiihrt werden. Bei 2 Patienten (1 %)
war wegen Wundheilungsstérungen eine operative Wundrevision erforderlich. 6 Patien-
ten (2 %) litten an einer unklaren Nachblutung, und es mufiten intraoperativ Nahtinsuf-

fizienzen behoben werden. Es folgen finf kurze Fallbeispiele.

1. M. F., Alter 33 Jahre, ménnlich, 1991

Der pra- und intraoperative Verlauf war zunéchst regelrecht, einige Tage postoperativ
kam es zu einer Verschlechterung des klinischen Bildes. Der Patient wurde rethorako-

tomiert und es wurde ein Patchausril3 festgestellt, der refixiert wurde.

2. R.R., Alter 6 Jahre, weiblich, 1964

Im frithpostoperativen Verlauf kam es zu einem Nahtausri3 und einer Drainierung der
V. cava in den linken Vorhof, so dal} dic Patientin rethorakotomiert wurde und eine

neue Naht angelegt wurde.

3. S.H., Alter 18 Jahre, minnlich, 1958

Bei einer Rethorakotomie aufgrund eines Pneumothorax und einer Zustandsverschlech-
terung, zeigte sich ein ASD-Rezidiv, welches erneut mittels direkter Naht verschlossen

wurde.
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4. T.F., Alter 8 Jahre, méinnlich, 1961

Nach medianer Sternotomie und Aortenabklemmung stellte sich heraus, dall bei dem
Kind ein ASD II, ein SVD und drei fehlmiindende Lungenvenen vorlagen. Ein Teil der
Lungenvenen miindete in der SVC und der andere Teil im rechten Vorhof. Der Defekt
wurde zum einen mittels Dacron-Patch, zum anderen mittels direkter Naht korrigiert.
Fruhpostoperativ kam es zu einer zunehmenden Ateminsuffizienz bei rontgenologisch
diffuser Lungenschiadigung und unauftilliger Herzkatheter-Untersuchung, sodal auch
dieser Patient rethorakotomiert wurde. Bei der Reoperation lieB sich kein morphologi-
sches Korrelat zu der Lungenschéadigung finden, so daB keine weiteren operativen Mal-

nahmen erfolgten.

5. M.D., Alter 38 Jahre, weiblich, 1968

Aufgrund einer zunehmenden Ateminsuffizienz wurde die Patientin einer erneuten
Operation zugefiihrt, bei der sich eine Nahtinsuffizienz im Bereich der direkten Naht

herausstellte, welche behoben wurde.

11.5. Postoperative Letalitit der PAPVC

Die Gesamtletalitidt der an einer PAPVC operierten Patienten betragt 5 %.

11.5.1. Friihletalitiit

11.5.1.1. Operationsletalitiit

Kein Exitus in tabula.
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11.5.1.2. 30-Tage-Letalitiit

Innerhalb der ersten 30 postoperativen Tage verstarben 10 Patienten, dieses entspricht
bei 262 operierten Patienten 4 %. Seit 1976 ist die frithe postoperative Letalitit gleich
Null. Es folgt eine Auflistung der frithpostoperativ verstorbenen Patienten mit den zu-

gehorigen Daten.

Patient OP-Alter | Postoperativer | Sterbedatum | Todesursache
Tag

L. D. 5 Jahre 4. Tag 20.01.1963 | Linksherzinsuffizienz,
Lungenddem

G. E.-M. 38 Jahre |[3. Tag 06.11.1960 |Lungenvenenthrombose,
hamorrhagisches Lungen-
O0dem

I F. 45 Jahre |3. Tag 17.05.1962 | Linksherzinsuffizienz,
Lungenddem

C.F. 26 19.Tag 02.02.1966 |Pleuraerguf}

I. K. 20 6. Tag 21.05.1963 |Pneumonie, Pneumothorax,
Implantatbereich obturiert

F. M. 5 Jahre 1.Tag 16.06.1960 |globale Herzinsuffizienz

M. S. 7 Jahre 1. Tag 13.09.1961 |Hirndodem

V. V. 5 Jahre 7. Tag 05.11.1963 | Thrombose der V. cava,
Thrombose der Mittellap-
penvenen

K. L. W. 44 Jahre |4. Tag 04.07.1965 | Unklarer Blutungskollaps

H.S. 7 Jahre 1. Tag 14.07.1976 |Neurologische Ausfille,
Hirnddem

Tab. 11.1. Auflistung der Patienten, die innerhalb der ersten 30 postoperativen
Tage verstorben sind
Es fand sich bei 5 Patienten ein SVD, bei 5 Patienten ein ASD II und bei 1 Patienten

kein Septumdefekt.

5 Patienten wurden mit Hilfe der HLM und 5 Patienten in Hypothermie operiert.
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Bei 6 Patienten wurde die Technik der direkten Naht durchgefiihrt, bei einem Patienten
wurde eine Tunnelung mittels Perikardpatch und bei 3 Patienten wurde eine Tunnelung

mittels Dacron-oder Teflonpatch durchgefiihrt.

Im praoperativ durchgefiithrten EKG wiesen 9 Patienten einen normalen Sinusrhythmus
auf, bei 8 Patienten fand sich ein inkompletter Rechtsschenkelblock, bei einem Patien-

ten fand sich ein AV-Block II - I1I°, und 5 Patienten wiesen einen Rechtslage-Typ auf.

Bei der prioperativ durchgefithrten Herzkatheter-Untersuchung fand sich bei 2 der
10 Patienten ein pulmonaler Hypertonus ( RR im kleinen Kreislauf tiber 50/30 mmHg ),
bei 6 Patienten fand sich ein erhohter Druck im rechten Ventrikel, 5 Patienten hatten
zusétzlich einen erhohten Druck in der A. pulmonalis ( RR im kleinen Kreislauf tiber
22/10 mmHg aber unter 50/30 mmHg ), und 2 Patienten hatten einen erhohten Druck
im linken Atrium.

Als zusatzliche Auftilligkeit fand sich bei einem Patienten eine valvuldare Pulmonalste-
nose, und ein Patient wies ein Cor triloculare sowie eine Pulmonalinsuffizienz auf.

1 Patient hatte intraoperativ einen langeren Kreislaufstillstand nach Anlage einer direk-
ten Naht. Darauthin wurde der Patient erneut an die HLM angeschlossen. Der Defekt

wurde dann mittels Dacron-Patch korrigiert.
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11.5.2. Spiitletalitiit

5 Patienten verstarben spatpostoperativ. Nachfolgende Tabelle fithrt diese 5 Patienten

mit Angabe des Todesalters und der Todesursache auf.

Patient |[OP-Alter |Postoperative |Sterbedatum |Todesursache
Zeitspanne

J. U 11 Jahre 7 Jahre 01.01.1982 unbekannt

L. V. 4 Jahre 29 Jahre 01.10.1989 unbekannt

pP.C. 23 Jahre 3 Jahre 01.01.1984 Pulmonale Hypertonie,
Pulmonal-und Trikuspidalin-
suffizienz

V.E. 60 Jahre 2 Jahre 31.10.1985 Pulmonale Hypertonie

W. H. 9 Jahre 16 Jahre 05.08.1977 Unbekannt

Tab. 11.2. Auflistung der Patienten, die zu einem spéteren Zeitpunkt postoperativ

verstorben sind

11.6. Aktuelle klinische Untersuchung ( Langzeitverlauf der PAPVC)

74 ( 27 % ) Patienten von 262 Patienten wurden aktuell nachuntersucht. Die Follow-
Up-Zeit betrug 1 bis 34 Jahre. 5 Patienten (7 %) wurden im ersten postoperativen Jahr
nachuntersucht, 12 Patienten (16 %) zwischen dem ersten und fiinften Jahr, 16 Patien-
ten (22 %) zwischen dem fiinften und zehnten Jahr, 22 Patienten (30 %) zwischen dem
zehnten und zwanzigsten Jahr, 15 Patienten (20 %) zwischen dem zwanzigsten und
dreifigsten Jahr und 4 Patienten (5 %) nach langer als dreiBig Jahren. 50 % der nachun-

tersuchten Patienten waren weiblichen und 50 % ménnlichen Geschlechtes. Das Opera-
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tionsalter der 74 nachuntersuchten Patienten lag zwischen 1 und 60 Jahren, wobei die

Verteilung in etwa der Gesamtzahl der Patienten mit PAPVC entspricht.

96 Patienten mit PAPVC wurden vor dem 14ten Lebensjahr operiert. Von diesen konn-
ten 34 Patienten nachuntersucht werden. Der Zeitraum zwischen Operation und Nach-

untersuchung lag zwischen 1 bis 34 Jahren.

65 Patienten (68 %) der Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden, hat-
ten keinerlei Komplikationen frithpostoperativ. Bei der Gesamtpatientenzahl gab es 168
Patienten (60 %) ohne Komplikationen. 2 Patienten muBten rethorakotomiert werden,

einer aufgrund einer diffusen Lungenschédigung, einer aufgrund eines Nahtausrisses.

Es folgt nun eine Beschreibung der in der Nachuntersuchung erhobenen Befunde im
Vergleich zu den pri- und frithpostoperativen Befunden sowie zu den Patienten, die vor

dem 14ten Lebensjahr operiert wurden.

11.6.1. Beschwerden der nachuntersuchten Patienten

32 (43 %) der nachuntersuchten Patienten gaben keinerlei Beschwerden an. 15 Patien-
ten (20 %) gaben Dyspnoe bei stirkerer Belastung an, 5 Patienten (7 %) bereits bei
leichter Belastung. 15 Patienten (20 %) litten unter rezidivierenden thorakalen Schmer-
zen, 27 Patienten (36 %) gaben subjektiv bemerkte Herzrhythmusstérungen an. 2 Pati-

enten (3 %) gaben eine erhohte Ermiidbarkeit an.

Abbildung 11.6.1.1. zeigt zum einen die Verteilung der Beschwerdesymptomatik der
nachuntersuchten Patienten, zum anderen den Vergleich zu pré- und frithpostoperativen
Beschwerden. Es zeigte sich frithpostoperativ ein deutlicher Beschwerderiickgang,
wihrend die Patienten bei der Nachuntersuchung wieder vermehrt Beschwerden anga-

ben.
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ABB.11.6.1.1. BESCHWERDESYMPTOMATIK PRA-UND FRUHPOSTOPERATIV UND BEI DER

NACHUNTERSUCHUNG

Bei den Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden, hatten praoperativ
40 Patienten (42 %) keine Beschwerden, frithpostoperativ 83 Patienten (86 %) und bei
der Nachuntersuchung 20 Patienten (59 %). Eine Dyspnoe bei stiarkerer Belastung ga-
ben prioperativ 26 Patienten (27 %) an, frithpostoperativ 4 Patienten (4 %) und bei der
Nachuntersuchung 5 Patienten (15 %). Uber eine Dyspnoe bei leichter Belastung klag-
ten prioperativ 7 Patienten (7 %), frithpostoperativ ebenfalls 7 Patienten (7 %) und bei
der Nachuntersuchung 2 Patienten (6 %). Thorakale Schmerzen gaben préoperativ 8
Patienten (8 %) an, frithpostoperativ kein Patient und bei der Nachuntersuchung 2
Patienten (6 %). Uber subjektive Herzrhythmusstorungen klagten priaoperativ 8 Pati-

enten (8 %), frithpostoperativ kein Patient und bei der Nachuntersuchung 8 Patienten



(24 %). Eine erhohte Ermuidbarkeit gaben préaoperativ 34 Patienten (35 %) an, friih-

postoperativ kein Patient und bei der Nachuntersuchung 1 Patient (3 %).

Es folgt eine Abbildung, in der die Verteilung der Beschwerden der vor dem 14ten Le-

bensjahr operierten Patienten veranschaulicht wird.
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ABB. 11.6.1.2. VERTEILUNG DER BESCHWERDEN BEI PATIENTEN, DIE VOR DEM 14TEN LEBENSJAHR

OPERIERT WURDEN

Obige Abbildung zeigt einen deutlichen Beschwerderiickgang frithpostoperativ, bei
erneuter Zunahme im weiteren postoperativen Verlauf. Desweiteren zeigt sich eine Zu-
nahme der subjektiv bemerkten Herzrhythmusstorungen bei der Nachuntersuchung im
Vergleich zu den pria- und frihpostoperativen Befunden. Im Vergleich zu den Be-

schwerden der gesamten Patientenzahl zeigen sich keine wesentlichen Unterschiede. 59 %
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der Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden, hatten bei der Nachuntersu-

chung keine Beschwerden, bei den gesamten Patienten 43 %.

11.6.2. Echokardiographie-Ergebnisse bei den nachuntersuchten Patienten

Bei der durchgefithrten Echokardiographie zeigten 25 Patienten (35 %) unauffillige
Befunde. Eine Dilatation des rechten Ventrikels war bei 34 Patienten (47 %) zu finden,
eine Dilatation des rechten Atriums bei 28 Patienten (39 %), eine Dilatation der A. pul-
monalis bei keinem Patienten, und eine Dilatation im Bereich des linken Herzens war
lediglich bei 2 Patienten (3 %) zu finden. 8 Patienten (11 %) wiesen leichte Zeichen
fur eine Mitralinsuffizienz auf, 16 Patienten (22 %) fiir eine Trikuspidalinsuffizienz.
Abbildung 11.6.2.1. zeigt die Verteilung der Echokardiographie-Befunde der

nachuntersuchten Patienten im Vergleich zu pra- und frithpostoperativen Befunden.

Trikuspidalinsuff.

Mitralinsuff.
Linksherzvergroferung
ONU
Dilatation A.pulmonalis B Friihpost-Op
@ Pra-Op

Dilatation re. Atrium

Dilatation re. Ventrikel

Unauffallig

Il

o

10 20 30 40 50 60 70 8 9 100

Prozent

ABB 11.6.2.1. ECHOKARDIOGRAPHISCHE BEFUNDE DER NACHUNTERSUCHTEN PATIENTEN IM

VERGLEICH ZU PRA- UND FRUHPOSTOPERATIVEN BEFUNDEN
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Es folgen die Echokardiographie-Befunde von Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr
operiert wurden. Es existierte prdoperativ von 11 Patienten ein Echokardiographie-
Befund, frithpostoperativ von 15 Patienten und bei der Nachuntersuchung von 33 Pati-
enten. Von diesen Patienten hatte prdoperativ ein Patient (9 %) einen unauffilligen
Echokardiographie-Befund, frithpostoperativ 8 Patienten (53 %) und bei der Nachun-
tersuchung 17 Patienten (51 %). Eine Dilatation des rechten Ventrikels war praoperativ
bei 10 Patienten (91 %) zu finden, frithpostoperativ bei 4 Patienten (27 %) und bei der
Nachuntersuchung bei 5 Patienten (15 %). Ein Patient (9 %) wies pridoperativ eine Di-
latation des rechten Atriums auf, kein Patient frithpostoperativ und 6 Patienten (18 %)
bei der Nachuntersuchung. Eine Dilatation der A. pulmonalis war nur préoperativ bei

einem Patienten (9 %) vorhanden.

Praoperativ war bei 2 Patienten (18 %) eine LinksherzvergroBerung nachweisbar, friih-
postoperativ bei einem Patient (7 %). Praoperativ hatte kein Patient eine Mitralinsuffi-
zienz, frithpostoperativ 1 Patient (7 %) und bei der Nachuntersuchung 4 Patienten (12 %).
Eine Trikuspidalinsuffizienz wurde prioperativ bei 1 Patient (9 %) nachgewiesen,
frithpostoperativ ebenfalls bei 1 Patient (7 %) und bei der Nachuntersuchung bei 7 Pa-

tienten (21 %).

Es folgt eine Abbildung zur Veranschaulichung der Echokardiographie-Befunde.
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ABB. 11.6.2.2. VERGLEICH DER PRA- UND FRUHPOSTOPERATIVEN ECHOKARDIGRAPHIE-BEFUNDE MIT

DEN NACHUNTERSUCHTEN BEI PATIENTEN, DIE VOR DEM 14TEN LEBENSJAHR OPERIERT WURDEN

Abbildung 11.6.2.2. verdeutlicht den frithpostoperativen Riickgang der Dilatation des
rechten Herzens. Wiahrend hingegen bei der Nachuntersuchung wesentlich mehr Patien-

ten eine Mitral- und Trikuspidalinsuffizienz aufwiesen als préoperativ.

Der Vergleich zur Gesamtpatientenzahl zeigt keinen wesentlichen Unterschiede der
echokardiographischen Befunde im pré- und frithpostoperativen Verlauf. Bei den Ge-
samtpatienten waren 5 % der Befunde praoperativ unauffillig und bei der Nachuntersu-
chung 35 %. Bei den vor dem 14ten Lebensjahr operierten waren 9 % der Befunde pri-

operativ unauffillig und bei der Nachuntersuchung 51 %.
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11.6.3. Herzkatheter-Befunde bei nachuntersuchten Patienten

Es wurden nur bei drei Patienten im Rahmen der Nachuntersuchung Herzkatheter-

Untersuchungen durchgefiihrt.

Bei einem beschwerdefreien Patienten war bei der Herzkatheter-Untersuchung erneut

ein SVD diagnostiziert worden.

Ein anderer Patient hatte bereits frithpostoperativ rhythmogen bedingte Beschwerden,
verursacht durch einen AV-Block II-III° und Vorhofflattern. Bei der Nachuntersuchung
gab der Patient Angina pectoris Beschwerden an und wies im Langzeit-EKG Arrhyth-

mien auf. Die Herzkatheter-Untersuchung war hier unauftillig.

Der dritte Patient war frithpostoperativ unauffillig, gab aber bei der Nachuntersuchung
eine erhohte Ermidbarkeit an, und wies im Rontgen-Thorax eine HerzvergroBerung
auf. Hier zeigte sich bei der Herzkatheter-Nachuntersuchung ein ASD-Rezidiv mit einer

pulmonalen Hypertonie.

11.6.4. Korperlicher Untersuchungsbefund der nachuntersuchten Patienten

Der korperliche Untersuchungsbefund war bei 40 Patienten (54 %) unauffillig. 30 Pati-
enten (41 %) wiesen ein systolisches Herzgerdausch auf mit p.m. im 2.-3. ICR links pa-
rasternal. Bei 4 Patienten (5 %) waren andere pathologische Herzgerdusche zu horen.
Bei 3 Patienten (4 %) fand sich ein systolisches Gerdusch mit p.m.im 2.-3. ICR rechts

parasternal. Ein Patient (1 %) wies ein diastolisches Gerdusch auf mit p.m. tiber Erb.

In Abbildung 11.6.4.1. erfolgt eine Gegeniiberstellung der korperlichen Untersu-
chungsbefunde der nachuntersuchten Patienten zu den pré- und frithpostoperativen Be-

funden.
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ABB. 11.6.4.1. GEGENUBERSTELLUNG DER KORPERLICHEN NACHUNTERSUCHUNGSBEFUNDE ZU PRA-

UND FRUHPOSTOPERATIVEN BEFUNDEN

Diese Abbildung zeigt einen deutlichen Riickgang der pathologischen Untersuchungs-
befunde im postoperativen Verlauf. Auffillig ist das vermehrte Auftreten des systoli-
schen Gerdusches mit p.m. im 2.-3. ICR links parasternal bei der Nachuntersuchung im

Vergleich zu den frithpostoperativen Befunden.

Der korperliche Untersuchungs-Befund der vor dem 14ten Lebensjahr operierten Patienten
war préoperativ bei keinem Patienten unaufféllig, frithpostoperativ bei 58 Patienten (60 %)
und bei der Nachuntersuchung wieder nur bei 18 Patienten (53 %). 89 Patienten (93 %)
hatten préoperativ ein Systolikum mit p.m. im 2.-3. ICR links parasternal, frithpostoperativ
34 Patienten (35 %) und bei der Nachuntersuchung 14 Patienten (41 %). Andere patholo-
gische Auffilligkeiten hatten priaoperativ 22 Patienten (23 %). Diese waren bei 7 Patienten
(7 %) ein Systolikum mit p.m. im 3.-4. ICR links, bei 8 Patienten (8 %) eine Lippencyano-

se, bei 4 Patienten (4 %) ein Diastolikum tiber der Trikuspidalklappe, bei 1 Patient (1 %)
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Trommelschlegelfinger und Uhrglasnéigel und bei 2 Patienten (2 %) eine Voussure im Be-

reich der rechten Thoraxseite.

Abbildung 11.6.4.2. zeigt die koperlichen Untersuchungsbefunde im pra-und frithpost-

operativen Verlauf und bei der Nachuntersuchung dieser Patientengruppe.
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ABB. 11.6.4.2. KORPERLICHER UNTERSUCHUNGSBEFUND BEI PATIENTEN MIT OP VOR DEM 14TEN

LEBENSJAHR IM VERGLEICH PRA- UND FRUHPOSTOPERATIV UND BEI DER NACHUNTERSUCHUNG

Diese Abbildung verdeutlicht den Riickgang der pathologischen korperlichen Untersu-
chungsbefunde pra- und frithpostoperativ, bei nur geringradiger Zunahme mit erhhtem
Lebensalter. Im Vergleich zur Gesamtpatientenzahl war bei der Nachuntersuchung sel-

tener ein Systolikum an typischer Stelle zu finden.
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11.6.5. Rontgen-Thorax-Befunde der nachuntersuchten Patienten

Die rontgenologischen Thorax-Befunde zeigten bei 27 Patienten (36 %) keine patholo-
gischen Auffalligkeiten. 19 Patienten (26 %) wiesen immer noch eine vermehrte Lun-
gengefiBzeichnung auf, 22 Patienten (30 %) hatten rontgenologisch weiterhin Zeichen
fiir eine pulmonale Hyperperfusion, und 13 Patienten (13 %) wiesen weiterhin eine
HerzvergroBerung auf. Desweiteren zeigte sich bei 7 Patienten (9 %) ein deutlicher
Riickgang der vermehrten Lungengefiafizeichnung und bei 3 Patienten (4 %) eine deut-
liche Herzverkleinerung. Ein Zwerchfellhochstand als Hinweis auf eine wahrscheinlich
iatrogen bedingte Phrenikusparese lag bei 4 Patienten (4 %) vor, bei 3 Patienten war die
mediane Sternotomie als operativer Zugangsweg gewéhlt worden und bei 1 Patienten
die rechtsseitige Thorakotomie. Bei einem Patienten (1 %) war ein Lobus V. Azygos

nachweisbar.

In der nun folgenden Abbildung sind die Rontgenbefunde der nachuntersuchten Patien-

ten den pré- und frithpostoperativen Rontgenbefunden gegeniibergestellt.
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ABB. 11.6.5.1. VERHALTNIS DER RONTGEN-BEFUNDE DER NACHUNTERSUCHTEN PATIENTEN IM

VERGLEICH ZU PRA- UND FRUHPOSTOPERATIVEN BEFUNDEN

In dieser Abbildung wird der Riickgang der pathologischen Rontgen-Thorax-Befunde

im Laufe der postoperativen Jahre verdeutlicht.

Die Rontgen-Thorax-Befunde bei Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert
wurden, waren praoperativ bei keinem unauffillig. Frihpostoperativ hatten 15 von 96
Patienten (16 %) und bei der Nachuntersuchung 14 von 34 Patienten (41 %) einen
unauffilligen Rontgen-Thorax-Befund.

91 Patienten (95 %) hatten préoperativ eine vermehrte LungengefiBzeichnung, frith-
postoperativ 16 Patienten (17 %) und bei der Nachuntersuchung 9 Patienten (26 %).
Rontgenologische Zeichen fiir eine pulmonale Hyperperfusion waren priaoperativ bei 91

Patienten (95 %) zu finden, frithpostoperativ bei 33 Patienten (34 %) und bei der Nach-

68



Nachuntersuchung bei 8 Patienten (24 %). Eine HervergroBerung im Rontgen-Thorax-
Bild hatten préoperativ 90 Patienten (94 %), frithpostoperativ 26 (27 %) und bei der
Nachuntersuchung 2 Patienten (6 %). Préoperativ hatte kein Patient einen Zwerchfell-
hochstand, frithpostoperativ 3 Patienten (3 %) und bei der Nachuntersuchung 2 Pati-
enten (6 %). 3 Patienten (6 %) hatten frithpostoperativ eine rechtsseitige Oberlappen-
stauung. 56 Patienten (58 %) wiesen frithpostoperativ eine Abnahme der Lungengefif3-
zeichnung auf und bei der Nachuntersuchung 4 Patienten (12 %). Eine Abnahme der
HerzgroBe war frithpostoperativ bei 39 Patienten (41 %) zu finden, bei der Nachunter-
suchung bei 1 Patient (3 %) im Vergleich zur Rontgenaufnahme des Thorax vor 20

Jahren. Abbildung 11.6.5.2. stellt die Rontgen-Thorax-Ergebnisse vergleichend dar.
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ABB. 11.6.5.2. DARSTELLUNG DER PRA- UND POSTOPERATIVEN SOWIE DER NACHUNTERSUCHUNGS-

BEFUNDE TM RONTGEN-THORAX BEI VOR DEM 14TEN LEBENSJAHR OPERIERTEN PATIENTEN

69



Obige Abbildung verdeutlicht den Riickgang der pathologischen Befunde, vor allem
auch im weiteren postoperativen Verlauf. Es zeigt sich im Vergleich zur Gesamtpatien-

tenzahl kein wesentlicher Unterschied.

11.6.6. Blutgasanalyse der nachuntersuchten Patienten

Ergénzend wurde bei 57 Patienten bei der Nachuntersuchung eine Blutgasanlyse durch-
gefithrt, um eventuell verbliebene Lungenschiadigungen, und damit respiratorische
Insuffizienzen, nachzuweisen. Hierbei stellte sich heraus, daB lediglich 5 Patienten
(9 %) einen leicht herabgesetzten Sauerstoffpartialdruck ( pO2 kleiner als 70 mmHg )
im Blut aufwiesen. Bei 52 Patienten (91 %) zeigten sich normale Werte fiir Sauer-

stoff ( 70 =100 mmHg ) und Kohlendioxid ( 36-44 mmHg ) im Blut.

Abbildung 11.6.6.1. gibt einen Uberblick iiber die Verteilung der Befunde der Blut-

gasanalysen, mit deutlichem Uberwiegen der unauffilligen Ergebnisse.
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91%

ABB.11.6.6.1. VERHALTNIS DER ERGEBNISSE DER BLUTGASANALYSEN
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Die Ergebnisse bei den vor dem 14ten Lebensjahr operierten zeigten sich bei 23 Patienten

(96 %) unauffillig. 1 Patient (4 %) hatte einen erniedrigten Sauerstoffpartialdruck.

11.6.7. Lungenfunktionsuntersuchungen bei nachuntersuchten Patienten

38 Patienten (61 %) zeigten eine normale ventilatorische Funktion, 3 Patienten (5 %)
zeigten eine herabgesetzte Vitalkapazitit, 10 Patienten (16 %) hatten restriktive und 11
Patienten (18 %) hatten obstruktive Lungenverdnderungen. Bei 8 Patienten (13 %) war
die FEV deutlich herabgesetzt. Bei den Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr ope-
riert wurden, hatten 20 Patienten (74 %) eine normale Lungenfunktion, 1 Patient (4 %)
eine erniedrigte Vitalkapazitit, 2 Patienten (7 %) restriktive Lungenverdanderungen, 4
Patienten (15 %) obstruktive Verdnderungen und 3 Patienten (11 %) ein erniedrigtes FEV.
In Abbildung 11.6.7. erfolgt eine Gegeniiberstellung der Ergebnisse der Lungenfunkti-
onspriifung der Gesamtkohorte zu den vor dem 14ten Lebensjahr Operierten. Hier wird
das tberwiegende Vorkommen normaler Lungenfunktionen zum einen, und die bessere

Lungenfunktion der unter 14 Jahre operierten Patienten zum anderen verdeutlicht.
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ABB. 11.6.7. VERTEILUNG DER ERGEBNISSE DER LUNGENFUNKTIONSPRUFUNG
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11.6.8. Lungenszintigraphie-Ergebnisse bei nachuntersuchten Patienten

Die Lungenszintigraphie zeigte bei 26 Patienten (46 %) keine pathologischen Auf-
falligkeiten. Bei 2 Patienten (4 %) war eine erhohte Aktivitdt im Bereich der rechten
Lunge zu finden als Ausdruck einer vermehrten Durchblutung in diesem Bereich. 5
Patienten (9 %) wiesen eine rechtsseitige perihildre Minderanreicherung, und 4 Pati-
enten (7 %) wiesen eine linksseitige perihilire Minderanreicherung auf. 12 Patienten
(21 %) hatten eine inhomogene Aktivitiatsverteilung in der rechten Lunge, 8 Patien-
ten (14 %) hatten dies in der linken Lunge. 13 Patienten (23 %) wiesen eine segmen-
tale Minderperfusion der rechten Lunge auf. Eine segmentale Minderperfusion der

linken Lunge war bei keinem Patienten zu finden.

Bei den nachuntersuchten Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden,
fand man bei 14 Patienten (56 %) unauffillige Befunde, bei 1 Patient (4 %) eine
erhohte Aktivitat rechts, bei keinem links, bei 1 Patient (4 %) eine perihildre Min-
deranreicherung rechts, bei 2 Patienten (8 %) links, bei 4 Patienten (16 %) eine in-
homogene Aktivitdtsverteilung rechts, bei 3 Patienten (12 %) links, bei 4 Patienten

(16 %) eine segmentale Minderperfusion rechts und bei 3 Patienten (12 %) links.

In Abbildung 11.6.8. folgt eine Darstellung der einzelnen Befunde im Vergleich zur

Gesamtanzahl der durchgefithrten Lungenszintigraphien
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ABB.11.6.8. VERTEILUNG DER LUNGENSZINTIGRAPHIE-ERGEBNISSE BEI NACHUNTERSUCHTEN

PATIENTEN

Diese Abbildung verdeutlicht weitestgehend tibereinstimmende Szintigraphie-Befunde
der 2 Patientengruppen, wobei bei der Gesamtpatientenzahl die pathologischen Veran-
derungen etwas mehr die rechte Lunge betreffen, bei den vor dem 14ten Lebensjahr

operierten etwas mehr die linke Lunge.

11.6.9. Medikation der nachuntersuchten Patienten

47 der nachuntersuchten Patienten (64 %) nahmen keine Medikamente, 9 Patienten (12 %)
benotigten ein Antiarrhythmikum, 6 Patienten (8 %) benotigten andere Herzmedika-

mente.
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Bei den Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden, bendtigten praopera-
tiv 90 Patienten (94 %) keine Medikation, frithpostoperativ 71 Patienten (74 %) und
bei der Nachuntersuchung 30 Patienten (88 %). Ein Antiarrhythmikum wurde préope-
rativ bei 2 Patienten (2 %) angewandt, frithpostoperativ bei 17 Patienten (18 %) und bei
der Nachuntersuchung bei 3 Patienten (9 %). Andere Herzmedikamente kamen priope-
rativ bei 4 Patienten (4 %) zum Einsatz, frithpostoperativ bei 7 Patienten (7 %) und bei

der Nachuntersuchung bei 1 Patient (3 %).

11.7. Patienten mit PAPVC und pulmonaler Hypertonie

Patienten mit pulmonaler Hypertonie werden an dieser Stelle gesondert betrachtet, auf-

grund der moglicherweise bereits praoperativ entstandenen Schiaden.

38 Patienten mit PAPVC, die an der chirurgischen Klinik der Heinrich-Heine-
Universitit operiert wurden, wiesen zusitzlich eine pulmonalen Hypertonie auf. Das
Operationsalter lag zwischen 1 und 63 Jahren (Mittel = 31 Jahre). Die pulmonale Hy-
pertonie wurde definiert als eine Druckerhohung im pulmonalen arteriellen Kreislauf
iber 50/30 mmHg. Die Letalitdt bei der pulmonalen Hypertonie insgesamt betragt
11 %, dabei sind 2 Patienten (5 %) innerhalb der ersten 30 postoperativen Tage, 1963
und 1966, verstorben, und 2 Patienten (5 %) nach 2 und 3 Jahren nach der Operation,

1984 und 1985. Im Vergleich dazu steht die Gesamtletalitidt von 5 %.

11.7.1. Beschwerden bei PAPVC und pulmonaler Hypertonie

Préaoperativ beschwerdefrei waren 7 der 38 Patienten (18 %), frithpostoperativ waren 29
Patienten (76 %) beschwerdefrei. An einer Dyspnoe unter stirkerer Belastung litten
praoperativ 13 Patienten (34 %), frithpostoperativ 2 Patienten (5 %). Dyspnoe bei leich-

terer Belastung gaben praoperativ 13 Patienten (34 %) an, frihpostoperativ 4 Patienten
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(11 %). 11 Patienten (29 %) gaben rezidivierende thorakale Schmerzen préoperativ an,
friihpostoperativ keiner. Prdoperativ bemerkten 10 Patienten (26 %) subjektiv Herz-
rhythmusstorungen, frithpostoperativ nur ein Patient (3 %). 7 Patienten (18 %) klagten
iiber eine erhohte Ermudbarkeit praoperativ, dahingegen nur ein Patient (3 %) friih-

postoperativ.

14 Patienten mit PAPVC und einer pulmonalen Hypertonie wurden nachuntersucht.
Von diesen gaben 4 Patienten (29 %) keinerlei Beschwerden an, 5 Patienten (36 %)
litten unter Dyspnoe bei stdrkerer Belastung, 1 Patient (7 %) bei leichterer Belastung.
Desweiteren litten 4 Patienten (29 %) unter thorakalen Schmerzen, 5 Patienten (36 %)
gaben subjektiv bemerkte Herzrhythmusstorungen an, und ein Patient (7 %) Kklagte

iiber eine leicht erhohte Ermiidbarkeit.
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Abbildung 11.7.1. gibt das Verhéltnis der Beschwerden im Vergleich zu verschiedenen
Untersuchungszeitpunkten wieder. Aus der Abbildung geht hervor, dal unmittelbar
postoperativ die wenigsten Patienten Beschwerden hatten und bei der Nachuntersu-
chung wieder mehr Patienten Beschwerden hatten. Desweiteren zeigte sich eine Dysp-
noe bei starkerer Belastung im Verhiltnis préoperativ genauso hédufig wie bei der

Nachuntersuchung.

Erhdhte Ermidboerkeit

Subjektive
Herzhythmusstérungen

|

Thorakale Schmerzen
Dysprioe bei leichterer ONu

Belastung B Frohpost-Op

BPr&0p

Dysproe bei stérkerer |

Belastung

Beschwerdefrei

ABB. 11.7.1. VERHALTNIS DER BESCHWERDEN PRAOPERATIV, FRUHPOSTOPERATIV UND BEI DER

o
S
8
S
B
S
3
3
&

NACHUNTERSUCHUNG BEI PATIENTEN MIT PULMONALER HYPERTONIE UND PAPVC

76



11.7.2. Echokardiographie bei Patienten mit PAPVC und pulmonaler Hypertonie

Priaoperativ war der Echokardiographie-Befund bei einem Patienten (3 %) unauffillig,
frihpostoperativ bei 5 Patienten (13 %) und bei der Nachuntersuchung bei 4 Patienten
(36 %). Bei 18 Patienten (47 %) zeigte sich pridoperativ eine Dilatation des rechten
Ventrikels, bei 13 Patienten (34 %) frithpostoperativ und bei 8 Patienten (57 %) bei der
Nachuntersuchung. Eine Dilatation des rechten Atriums war bei 11 Patienten (29 %)
praoperativ zu finden, bei 8 Patienten (21 %) frithpostoperativ und bei 3 Patienten (21 %)
in der Nachuntersuchung. Eine pridoperative Dilatation der A. pulmonalis war bei 4
Patienten (11 %) vorhanden, frithpostoperativ und bei der Nachuntersuchung bei kei-
nem Patienten. Weitere pathologische Auffalligkeiten in der praoperativ durchgefiihrten
Echokardiographie war eine LinksherzvergroBBerung bei 4 Patienten (11 %), frithpost-
operativ bei 1 Patienten (3 %) und bei der Nachuntersuchung ebenfalls bei nur einem
Patienten (7 %). Eine Mitralinsuffizienz war prdoperativ bei 2 Patienten (5 %) zu fin-
den, frithpostoperativ bei keinem Patienten und bei der Nachuntersuchung bei 3 Patien-
ten (21 %). Eine Trikuspidalinsuffizienz wurde préoperativ bei 4 Patienten (11 %),
frithpostoperativ bei 2 Patienten (5 %) und bei der Nachuntersuchung bei 4 Patienten

(36 %) echokardiographisch nachgewiesen.

11.7.3. Korperlicher Untersuchungsbefund bei der PAPVC mit pulmonaler
Hypertonie

Der korperliche Untersuchungsbefund war bei 20 Patienten (53 %) frithpostoperativ

unauffillig und bei der Nachuntersuchung bei 6 Patienten (43 %). Bei allen 38 Patien-

ten (100 %) mit pulmonaler Hypertonie war préoperativ ein Systolikum mit p.m. im 2.-

3. ICR links parasternal zu finden, frithpostoperativ bei nur 6 Patienten (16 %), und bei
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den nachuntersuchten Patienten hatten 8 Patienten (57 %) ein systolisches Herzge-
rdusch an typischer Stelle. Andere pathologische Auffilligkeiten waren praoperativ bei
5 Patienten (13 %) zu finden, frithpostoperativ bei 13 Patienten (34 %) und bei der
Nachuntersuchung bei keinem Patienten. Zu den pathologischen Auffilligkeiten prio-
perativ zdhlen bei 2 Patienten (6 %) cyanotische Hautverfarbungen, ein Patient (3 %) litt
unter Unterschenkeloedemen, ein Patient (3 %) litt zugleich unter Unterschenkeloede-
men, Nykturie und einer Hepatosplenomegalie, und bei einem Patient (3 %) war ein
Diastolikum tiber der Trikuspidalklappe zu horen. Frithpostoperativ war bei 2 Patienten
(6 %) ebenfalls eine cyanotische Hautverfarbung zu finden, ein Patient (3 %) hatte ein
Diastolikum tiber Erb, ein Patient (3 %) wies ein Perikardreiben auf, einer (3 %) ein

pleurales Reiben, und ein Patient (3 %) litt unter Unterschenkeloedemen.

11.7.4. Rontgen-Thorax bei Patienten mit PAPVC und pulmonaler Hpertonie

Die Rontgen-Thorax-Befunde bei Patienten mit PAPVC und pulmonaler Hypertonie
unterschieden sich préd- und frithpostoperativ und bei der Nachuntersuchung nicht von

denen ohne pulmonale Hypertonie.

11.7.5. Medikation bei Patienten mit PAPVC und pulmonaler Hypertonie

Praoperativ benotigten 21 Patienten (55 %) keinerlei Medikamente, frithpostoperativ 14
Patienten (37 %), und bei der Nachuntersuchung zeigte sich, daB} 7 Patienten (50 %)
ohne Medikamente auskamen. Dagegen war bei 13 Patienten (34 %) praoperativ ein
Antiarrhythmikum verordnet worden, frithpostoperativ bei 16 Patienten (42 %) und bei
der Nachuntersuchung bei 4 Patienten (29 %). Andere Herzmedikamente kamen préo-
perativ bei 13 Patienten (34 %) zum Einsatz, frithpostoperativ bei 14 Patienten (34 %) und

4 (29 %) bei den nachuntersuchten Patienten.
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11.7.6. Perioperative Komplikationen bei Patienten mit PAPVC und pulmonaler

Hypertonie

18 Patienten (47 %) hatten einen komplikationslosen perioperativen Verlauf. 2 Patien-
ten (5 %) muBten wegen einer Nachblutung rethorakotomiert werden. Ein Patient (3 %)
hatte eine rechtsseitige Oberlappenpneumonie, 2 Patienten (5 %) eine Pneumonie an
einem anderen Ort, ein Patient (3 %) einen Pneumothorax. 2 Patienten (5 %) litten an
einer iatrogenen rechtsseitigen Phrenikusparese, und 2 Patienten (5 %) hatten frithpost-
operativ voriibergehende neurologische Ausfille. 6 Patienten (16 %) wiesen kardiologi-
sche Komplikationen auf, davon 3 Patienten (8 %) eine Perikarditis. 2 Patienten (5 %)
hatten eine Pleuritis, ein Patient (3 %) ein Lungenoedem. Ein Patient (3 %) hatte eine
Beinarterienembolie und einen apoplektischen Insult mit nachfolgender Hemiparese,
und 2 Patienten (5 %) sind im frithpostoperativen Verlauf verstorben, einer davon an
einer Thrombose der Mittellappenvene und der V. cava ( 1963 ) und einer im Rahmen

eines PleuraerguBes (1966 ).

11.7.7. Blutgasanalyse bei Patienten mit PAPVC und pulmonaler Hypertonie

Bei den 14 nachuntersuchten Patienten, bei denen priaoperativ eine pulmonale Hyperto-
nie diagnostiziert wurde, war die BGA bei 9 Patienten (81 %) unauffillig und zeigte bei
2 Patienten (19 %) einen erniedrigten Sauerstoffpartialdruck, pO2 kleiner als 70
mmHg, im arteriell entnommenen Blut. Bei 3 Patienten ist keine Blutgasanalyse durch-

gefithrt worden.

11.7.8. Lungenfunktion bei Patienten mit PAPVC und pulmonaler Hypertonie

Die Lungenfunktionspriifung war bei 5 (36 %) der 14 nachuntersuchten Patienten un-

auffallig. Eine herabgesetzte Vitalkapazitat von 60-80 % des Sollwertes war bei 2 Pati-
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enten (14 %) nachweisbar. Restriktive Lungenveridnderungen, als Zeichen einer Paren-
chymschéadigung, waren bei 3 Patienten (21 %) zu finden, obstruktive Lungenverinde-
rungen als Zeichen fiir eine innerhalb der Atemwege liegende Schidigung, waren bei 3
Patienten (21 %) nachweisbar, desweiteren fand sich bei einem Patient (7 %) ein her-
abgesetztes FEV, 55-70 % des Sollwertes, welches auch als Zeichen einer Schiadigung

innerhalb der Atemwege zu sehen ist.

11.7.9. Lungenszintigraphie bei Patienten mit PAPVC und pulmonaler Hypertonie

Die Lungenszintigraphie war bei 5 Patienten (36 %) in der Nachuntersuchung unauffil-
lig, ein Patient (7 %) wies eine perihilare Minderanreicherung rechts auf, ein Patient
(7 %) links, 4 Patienten (29 %) hatten eine inhomogene Aktivitéitsverteilung in der
rechten Lunge und 2 Patienten (14 %) in der linken Lunge. Ein Patient (7 %) wies eine

segmentale Minderperfusion der rechten Lunge auf.

11.8. Isolierte PAPVC

Bei 31 Patienten aus dem Gesamtpatientengut lag eine isolierte PAPVC vor, das Opera-
tionsalter lag zwischen dem 3. und 60. Lebensjahr. Ein Patient ist im frithpostoperati-
ven Verlauf verstorben ( 1966 ) dies entspricht einer Letalitdt von 3 %, im Vergleich

dazu die Gesamtletalitit von 5 %.

Bei 68% der Patienten wurde erst ein ASD geschaffen und dann erst mittels Tunnelung

oder Inversion der Lungenvene die PAPVC korrigiert.

11.8.1. Beschwerden bei Patienten mit isolierter PAPVC

Von den 31 Patienten, bei denen eine isolierte PAPVC vorlag, wurden 4 Patienten
nachuntersucht. Praoperativ waren 10 Patienten (32 %) beschwerdefrei, frithpostopera-

tiv waren 25 Patienten (81 %) beschwerdefrei, und bei der Nachuntersuchung war kein
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Patient vollkommen beschwerdefrei. Eine Dyspnoe bei stirkerer Belastung lag praope-
rativ bei 8 Patienten (26 %) vor, frithpostoperativ bei 4 Patienten (13 %) und bei der
Nachuntersuchung bei 1 Patient (25 %). Dyspnoe bei leichterer Belastung war priaope-
rativ bei 6 Patienten (19 %) zu finden, frihpostoperativ bei 2 Patienten (6 %) und bei
der Nachuntersuchung bei 2 Patienten (50 %). Weitere Beschwerden waren praoperativ
thorakale Schmerzen bei 11 Patienten (35 %), frithpostoperativ bei keinem Patienten,
und bei der Nachuntersuchung bei 4 Patienten (100 %). 6 Patienten (19 %) hatten préa-
operativ Herzrhythmusstorungen bemerkt, frithpostoperativ 1 Patient (3 %) und bei der
Nachuntersuchung 2 Patienten (50 %). Unter einer erhohten Ermudbarkeit litten préo-

perativ 10 Patienten (32 %), frithpostoperativ und bei der Nachuntersuchung keiner.

11.8.2. Echokardiographie-Befunde bei der isolierten PAPVC

Unauftillige echokardiographische Befunde waren bei keinem Patienten préoperativ zu
finden, frihpostoperativ bei einem Patienten (3 %) und bei der Nachuntersuchung e-
benfalls bei einem Patienten (25 %). Préoperativ hatten 4 Patienten (12 %) eine Dilata-
tion des rechten Ventrikels, frithpostoperativ 3 Patienten (9 %) und bei der Nachunter-
suchung 2 Patienten (50 %). Eine Dilatation des rechten Atriums wies prdoperativ ein
Patient (3 %) auf, frihpostoperativ 2 Patienten (6 %) und bei der Nachuntersuchung 2
Patienten (50 %). Der gleiche Patient, der auch eine Dilatation des rechten Atriums
aufwies, hatte zusétzlich eine LinksherzvergroBerung und eine Trikuspidalinsuffizienz.
Frithpostoperativ waren keine weiteren Echokardiographie-Befunde vorhanden. Bei der
Nachuntersuchung hatten noch 2 Patienten (50%) eine Trikuspidalinsuffizienz (Abb.

11.8.2).
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ABB. 11.8.2. VERHALTNIS DER ECHOKARDIOGRAPHISCHEN BEFUNDE BEI DER ISOLIERTEN PAPVC

ZU VERSCHIEDENEN UNTERSUCHUNGSZEITPUNKTEN IN ABHANGIGKEIT ZUR OPERATION

11.8.3. Prioperative Herzkatheter-Befunde bei Patienten mit isolierter PAPVC

Bei den praoperativen Herzkatheter-Befunden hatten 4 Patienten (13 %) eine pulmona-
le Hypertonie ( RR > 50/30 mmHg ), 10 Patienten (32 %) einen erhohten rechtsseitigen
Ventrikeldruck ( RR > 22/5 mmHg ), 8 Patienten (26 %) hatten einen erhohten Druck
in der A. pulmonalis ( RR zwischen 22/10 mmHg und 50/30 mmHg ), und 2 Patien-

ten (6 %) hatten einen erhohten linksseitigen Vorhofdruck.

11.8.4. Korperlicher Untersuchungsbefund bei Patienten mit isolierter PAPVC

Praoperativ wiesen alle Patienten einen pathologischen Untersuchungsbefund auf.
Frihpostoperativ hatten 15 Patienten (48 %) und von den nachuntersuchten ein Patient
(25 %) einen unauffilligen Untersuchungsbefund. Ein Systolikum mit p.m. im 2.-3.
ICR links parasternal war praoperativ bei 30 Patienten (97 %) zu finden, frithpostoperativ

bei 9 Patienten (29 %) und bei der Nachuntersuchung bei 3 Patienten (75 %). Weitere
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pathologische Auffilligkeiten waren prédoperativ bei 7 Patienten (23 %) zu finden,
friuhpostoperativ bei 8 Patienten (26 %) und bei der Nachuntersuchung bei 1 Patien-
ten (25 %). Prioperative Auffilligkeiten waren bei 2 Patienten (6 %) ein Systolikum
iiber der Herzbasis, bei 2 Patienten (6 %) ein diastolisches Gerdusch tiber der Trikuspi-
dalklappe und bei einem Patienten (3 %) eine rezidivierende Cyanose. Frithpostoperati-
ve Auffilligkeiten waren bei 3 Patienten (10 %) eine Pleuritis, bei einem Patienten
(3 %) eine Perikarditis, bei einem Patienten (3 %) ein Hamatothorax, bei einem Patien-
ten (3 %) eine Phlebitis, ein Patient (3 %) mubte aufgrund eines Patchausriies reope-
riert werden, und ein Patient (3 %) ist an einem infiziertem Pleuraerguss verstorben

(Abb. 11.8.4).
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11.8.5. Rontgen-Thorax-Befunde bei Patienten mit einer isolierten PAPVC

Auch bei der isolierten PAPVC unterscheiden sich die Rontgen-Befunde préaoperativ,
frithpostoperativ und bei der Nachuntersuchung nicht von den Rontgen-Befunden der

PAPVC mit ASD.

11.8.6. Perioperative Komplikationen bei der isolierten PAPVC

19 Patienten (61 %) hatten einen komplikationslosen perioperativen Verlauf. 4 Patienten
(13 %) muBten aufgrund einer Nachblutung rethorakotomiert werden. Ein Patient (3 %)
hatte eine Pneumonie im rechten Oberlappen, ein Patient (3 %) einen Pneumothorax,
ein Patient (3 %) eine rechtsseitige Oberlappenstauung und ein Patient (3 %) hatte eine
rechtsseitige Phrenikusparese. 3 Patienten (10 %) hatten rhythmogene Komplikationen,
davon wies ein Patient eine Vorhofarrhythmie und 2 einen Knotenrhythmus auf. 7 Pati-
enten (23 %) hatten andere Komplikationen, wie aus den korperlichen Untersuchungs-

befunden Kapitel 11.8.4., Seite 54/55, ersichtlich ist.

11.8.7. Blutgasanalyse bei Patienten mit isolierter PAPVC

Die Blutgasanalyse zeigte sich bei 3 Patienten (75 %) unauffillig, und ein Patient (25 %)

hatte einen erniedrigten Sauerstoffpartialdruck ( pO2 kleiner als 70 mmHg ).

11.8.8. Lungenfunktion bei Patienten mit isolierter PAPVC

Ein Patient (25 %) hatte eine herabgesetzte Vitalkapazitiat ( 60-80 % des Sollwertes )
2 Patienten (50 %) hatten restriktive Lungenverdnderungen, 2 Patienten (50 %) hatten
obstruktive Lungenverdnderungen, und ein Patient (25 %) hatte ein herabgesetztes For-

ciertes Exspiratorisches Volumen ( 70-85 % des Sollwertes ).
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11.8.9. Lungenszintigraphie bei Patienten mit isolierter PAPVC

Die Lungenszintigraphie bei den Nachuntersuchungen war bei 2 Patienten (50 %) un-
auffillig, eine Patientin wies eine inhomogene Aktivitéitsverteilung rechts und links auf
sowie eine segmentale Minderperfusion in der rechten Lunge, diese Patientin hatte in-

traoperativ einen ASD II mit einer fehlmiindenden Lungenvene.

11.8.10. Medikation bei Patienten mit isolierter PAPVC

Priaoperativ bendtigten 19 Patienten (61 %) keine Medikamente, frithpostoperativ 16
Patienten (52 %). Ein Antiarrhythmikum wurde priaoperativ bei 3 Patienten (10 %) be-
notigt, frithpostoperativ bei 12 Patienten (39 %). 3 Patienten (10 %) brauchten priope-

rativ andere Herzmedikamente, frithpostoperativ 7 Patienten (23 %).

11.9. Patienten mit PAPVC und Trikuspidalinsuffizienz

Préaoperativ war bei 9 Patienten von 262 Patienten eine Trikuspidalinsuffizienz echo-
kardiographisch diagnostiziert worden, im weiteren Verlauf bestand nur bei einem Pati-
enten frithpostoperativ eine Trikuspidalinsuffizienz, bei 3 Patienten ist frithpostoperativ
eine Trikuspidalinsuffizienz neu aufgetreten. Bei der Nachuntersuchung wurde bei 16
Patienten eine Trikuspidalinsuffizienz diagnostiziert, wobei diese bei 14 Patienten im

spiten postoperativen Verlauf neu aufgetreten ist.

11.9.1. Beschwerden bei Patienten mit PAPVC und einer Trikuspidalinsuffizienz

Von den 9 Patienten, die prioperativ eine TI aufwiesen, hatten 4 Patienten (44 %) pri-
operativ keine Beschwerden, frithpostoperativ 6 Patienten (67 %). Von 16 Patienten,

die bei der Nachuntersuchung eine TI aufwiesen, hatten praoperativ 3 Patienten (19 %)
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keine Beschwerden, frithpostoperativ 14 Patienten (88 %) und bei der Nachuntersu-

chung 5 Patienten (31 %).

Bei Patienten mit TI kam es also nur zu einem geringen Beschwerderiickgang.

5 Patienten (20 %) gaben prioperativ eine Dyspnoe bei leichterer Belastung an, frith-
postoperativ 2 Patienten (8 %) und bei der Nachuntersuchung 2 Patienten (13 %). Die
Haufigkeit der Dyspnoe bei leichterer Belastung ist gegeniiber der Gesamtpatientenzahl

erhoht, wie ein Vergleich mit Kapitel 11.6.1. zeigt.

11.9.2. Echokardiographie-Befunde bei Patienten mit PAPVC und TI

Bei den Patienten, die préoperativ eine TI hatten, wiesen 6 Patienten (67 %) einen dila-
tierten rechten Ventrikel auf, frithpostoperativ 3 Patienten (33 %). Ein vergroBertes
rechtes Atrium war priaoperativ bei 5 Patienten (56 %) zu finden und frithpostoperativ
bei 2 Patienten (22 %). Eine Dilatation der A. pulmonalis war préoperativ bei 1 Patient
(11 %) nachweisbar, frithpostoperativ bei keinem Patienten. 3 Patienten (33 %) hatten
praoperativ eine LinksherzvergroBerung, frithpostoperativ einer (11 %). Eine Mitralin-

suffizienz hatte praoperativ ein Patient (11 %), frithpostoperativ keiner.

Von den Patienten, die in der Nachuntersuchung eine T1 aufwiesen, hatten priaoperativ
5 Patienten (31 %) einen dilatierten rechten Ventrikel, frithpostoperativ 1 Patient (6 %)
und bei der Nachuntersuchung 9 Patienten (56 %). Prioperativ hatten 2 Patienten (13 %)
ein vergroBertes rechtes Atrium, frithpostoperativ 1 Patient (6 %) und in der Nachunter-
suchung 8 Patienten (50 %). Kein Patient wies eine Dilatation der A. pulmonalis auf.
Ein Patient (6 %) hatte praoperativ eine LinksherzvergroBerung, frithpostoperativ kei-
ner und bei der Nachuntersuchung ein Patient (6 %). Eine Mitralinsuffizienz hatte nur

ein Patient (6 %) bei der Nachuntersuchung.
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11.9.3. Herzkatheter-Ergebnisse bei Patienten mit PAPVC und TI

Eine pulmonale Hypertonie war bei Patienten mit préoperativer TI in 56 % der Félle
vorhanden, bei den nachuntersuchten Patienten mit TI in 25 % der Félle. Einen préope-
rativ erhohten rechtsseitigen Ventrikeldruck fand man bei 3 Patienten (33 %) mit prio-
perativer TT und bei 3 nachuntersuchten Patienten (19 %) mit TI. Desweiteren war préa-
operativ bei 3 Patienten (33 %) mit prdoperativer TI ein erhohter Druck in der A.
pulmonalis nachweisbar, bei den nachuntersuchten Patienten mit TT waren es 2 Patien-

ten (13 %).

11.9.4. Korperlicher Untersuchungsbefund bei Patienten mit PAPVC und TI

Der korperliche Untersuchungsbefund zeigte sich frihpostoperativ unauffallig bei 5
Patienten (57 %) mit praoperativer TI. Alle Patienten hatten praoperativ ein Systolikum
mit p.m. im 2.-3. ICR links parasternal, frihpostoperativ 2 Patienten (22 %). Weitere
pathologische Auffilligkeiten waren prioperativ bei 2 Patienten (12 %) zu finden,

frithpostoperativ bei 4 Patienten (44 %).

Bei den nachuntersuchten Patienten mit T1 waren 10 Patienten (63 %) frithpostoperativ
unauffillig, und bei der Nachuntersuchung 5 Patienten (31 %). 3 Patienten (19 %) hat-
ten frithpostoperativ ein Systolikum mit p.m. im 2.-3. ICR links parasternal und bei der
Nachuntersuchung 10 Patienten (63 %). Praoperativ hatten 3 Patienten (19 %) weitere
pathologische Auffilligkeiten, frithpostoperativ 2 Patienten (13 %) und bei der Nachun-

tersuchung 1 Patient (6 %).
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11.9.5. Perioperative Komplikationen bei Patienten mit PAPVC und TI

Komplikationen bei der praoperativen TI waren bei einem Patienten (11 %) eine Phre-
nikusparese und bei 2 Patienten (22 %) eine Perikarditis. Von den nachuntersuchten
Patienten mit TI hatten perioperativ 2 Patienten (13 %) einen Pneumothorax und 3 Pa-

tienten (19 %) Herzrhythmusstorungen.

11.9.6. Medikation der Patienten mit PAPVC und Trikuspidalinsuffizienz

5 Patienten (57 %) mit praoperativer Tl benétigten préoperativ keine Medikamente,
frilhpostoperativ 3 Patienten (33 %). Ein Antiarrhythmikum kam préoperativ bei 3 Pa-
tienten (33 %) zum Einsatz, frithpostoperativ bei 5 Patienten (57 %). 2 Patienten (22 %)
brauchten prioperativ ein anderes Herzmedikament, frithpostoperativ 4 Patienten

(44 %).

Bei den nachuntersuchten Patienten mit TI brauchten 9 Patienten (56 %) préoperativ
keine Medikamente, frithpostoperativ 7 Patienten (44 %) und bei den nachuntersuchten
9 Patienten (56 %). Ein Antiarrhythmikum bendotigten praoperativ 4 Patienten (25 %),
frithpostoperativ 7 Patienten (44 %) und bei den nachuntersuchten Patienten 4 (25 %).
Andere Herzmedikamente kamen préaoperativ bei 3 Patienten (19 %) zum Einsatz, frith-

postoperativ bei 4 Patienten (25 %) und bei den nachuntersuchten 4 Patienten (25 %).

11.9.7. Rontgen-Thorax-Befunde bei Patienten mit PAPVC und Trikuspidalinsuf-

fizienz

Die Rontgenbefunde bei Patienten mit TI unterschieden sich nicht von den Befunden

der Patienten ohne TL
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11.9.8. Blutgasanalyse und Lungenfunktion bei Patienten mit PAPVC und Tri-

kuspidalinsuffizienz

Eine unauffillige BGA war bei 12 nachuntersuchten Patienten (75 %) mit TI zu finden,

4 Patienten (25 %) hatten einen erniedrigten Sauerstoffpartialdruck von 70-80 mmHg.

Eine normale ventilatorische Lungenfunktion war bei 8 Patienten (50 %) zu finden,
eine verminderte Vitalkapazitiat von 60-80 % des Sollwertes hatten 2 Patienten (13 %),
4 Patienten (25 %) hatten restriktive Lungenverdnderungen, 2 Patienten (13 %) hatten
obstruktive Lungenveridnderungen, und 2 Patienten (13 %) hatten eine erniedrigte FEV

von 70-85 % des Sollwertes.

Abbildung 11.9.8. zeigt die Ergebnisse der Lungenfunktionspriifung bei Patienten mit

TI im Verhaltnis zur Gesamtpatientenzahl.
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ABB. 11.9.8. LUNGENFUNKTIONSBEFUNDE BEI PATIENTEN MIT PAPVC UND T1 IM VERHALTNIS

ZUR GESAMTPATIENTENZAHL

Diese Abbildung verdeutlicht ein gehauftes Vorkommen von restriktiven Lungenveran-

derungen und herabgesetzter Vitalkapazitéat bei Patienten mit TI. Ansonsten gab es bei
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Patienten mit TI weniger unauffillige Lungenfunktionsbefunde als bei der Gesamt-

patientenzahl.

11.9.9. Lungenszintigraphie-Ergebnisse bei Patienten mit PAPVC und TI

Die Lungenszintigraphie war bei 4 Patienten (25 %) mit TI unauffillig, bei einem Pati-
enten (6 %) lag eine rechtsseitige perihildre Minderanreicherung vor, bei einem Patien-
ten (6 %) eine linksseitige. 6 Patienten (38 %) hatten eine inhomogene Aktivititsvertei-
lung in der rechten Lunge und 4 Patienten (26 %) in der linken Lunge. Eine segmentale

Minderperfusion im Bereich der rechten Lunge lag bei 2 Patienten (13 %) vor.

11.10. Ereigniswahrscheinlichkeit fiir pulmonale Hypertonie und Trikuspidalin-

suffizienz

Nach einer Aufstellung der praoperativen Symptome wurde die Methode der Survival
curve verwendet, um darzustellen mit welcher Wahrscheinlichkeit eine pulmonale Hy-
pertonie oder eine Trikuspidalinsuffizienz praoperativ bei den Patienten mit PAPVC
auftritt.

Zunichst wurde ein Diagramm tber die Ereigniswahrscheinlichkeit einer pulmonalen

Hypertonie bei Patienten mit PAPVC erstellt.
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ABB. 11.10.1. EREIGNISWAHRSCHEINLICHKEIT FUR PATIENTEN MIT PAPVC BIS ZUM ZEITPUNKT DER

OPERATION AN EINER PULMONALEN HYPERTONIE ZU ERKRANKEN

Diese Abbildung zeigt, daB Patienten mit PAPVC ab dem 40. Lebensjahr, ohne Opera-
tion, mit einem deutlichen Erhohung der Wahrscheinlichkeit des Auftretens einer pul-
monalen Hypertonie zu rechnen haben. Von der Geburt bis zum 40. Lebensjahr ist eine
leichte, kontinuierliche Erhohung der Ereigniswahrscheinlichkeit einer pulmonalen
Hypertonie von 10 % zu erwarten. Ab dem 40. Lebensjahr nimmt die Ereigniswahr-
scheinlichkeit bis zum 50 Lebensjahr um 10 % zu, ab dem 50. bis zum 60. Lebensjahr

um 30 %.
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Desweiteren wurde bei Patienten mit einer PAPVC, ebenfalls anhand prioperativer
Daten, ein Diagramm tiber die Ereigniswahrscheinlichkeit einer Trikuspidalinsuffizienz

erstellt.
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ABB 11.10.2. EREIGNISWAHRSCHEINLICHKEIT FUR PATIENTEN MIT PAPVC BIS ZUM ZEITPUNKT DER

OPERATION AN EINER TRIKUSPIDALINSUFFIZIENZ ZU ERKRANKEN

Aus diesem Diagramm geht hervor, dall Patienten mit PAPVC von der Geburt bis zum
Ende des 60. Lebensjahres in nicht einmal 10 % der Fille mit dem Auftreten einer Tri-

kuspidalinsuffizienz zu rechnen haben.
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12. Diskussion

In der vorliegenden Diskussion werden Befunde der Beschwerden, der korperlichen
Untersuchung, der Echokardiographie, der Herzkatheter, der Rontgen-Thorax-Bilder,
der Lungenfunktion und der Lungenperfusionsszintigraphie von Patienten, die an einer
partiellen Lungenvenenfehlmiindung an der chirurgischen Klinik der Heinrich-Heine-
Universitédt in Dusseldorf operiert wurden, miteinander verglichen und mit den Befun-
den, die andere Autoren erhoben haben, diskutiert. Die Befunde unserer Patientenko-
horte wurden in einer retrospektiven Studie und einer aktuellen Nachuntersuchung er-
hoben. Desweiteren werden die Medikation, die Komplikationen, die Letalitit, die Re-
operationen, die Operationsbedingungen, die Operationsverfahren und die Operations-

indikationen anhand der zur Verfiigung stehenden Literatur erortert.

12.1. Anatomische Varianten

Am héufigsten fanden sich 2 fehlmiindende Lungenvenen (58 %), wie auch im Lehr-
buch von KIRKLIN [ 23 ] beschrieben. Der am haufigsten gefundene Fehlmiindungsort
war die obere Hohlvene mit 71%, bet GUSTAFSON [ 17 ] 72 %, wéhrend DERRA
1959 [ 11 ] bei 63 % der Patienten mit PAPVC eine Einmiindung in den rechten Vor-
hof beschrieb und nur bei 37 % in die SVC. 92 % der Patienten hatten eine PAPVC
kombiniert mit einem ASD. Wéhrend bei SCHMIDT [ 38 ] 45 % mit einem ASD kom-
biniert waren, entsprachen im tibrigen die Angaben in der Literatur unseren Befunden.
Ein geschlechtsspezifisches Vorkommen 148t sich wie bet GUSTAFSON und KYGER

[ 24 ] auch aus unserem Patientengut nicht ableiten.
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12.2. Diagnostik

12.2.1. Beschwerden

Die Beschwerdesymptomatik des Patientengutes entspricht dem von DERRA [ 11 ] und
LOOGEN [ 26 ] angegebenen Beschwerdebild. Dabei gaben die meisten Patienten (39 %)
eine Dyspnoe bei starkerer Belastung an. Die Aussage von DERRA [ 11 ], daB eine
zunechmende Dyspnoe als Folge einer chronischen Volumenbelastung des Herzens zu
sehen ist, wird gestiitzt durch eine Aussage von KIRKLIN [ 23 ], daB Patienten mit
PAPVC im 1. und 2. Lebensjahrzehnt praoperativ fast keine Symptome aufweisen. Bei
den meisten Patienten aus unserer Kohorte, die eine Dyspnoe bereits bei leichter Belas-

tung angaben, war gehiuft eine pulmonale Hypertonie zu finden.

Es fand sich frithpostoperativ ein deutlicher Riickgang der Beschwerdesymptomatik, im
weiteren postoperativen Verlauf nahm die Anzahl der Patienten mit Beschwerden wie-
der leicht zu, bei der Nachuntersuchung hatten im Verhéltnis weniger Patienten Be-
schwerden als praoperativ. Subjektiv bemerkte Herzrhythmusstorungen gaben bei der
Nachuntersuchung mehr Patienten an (36 %) als praoperativ (26 %). HAMILTON et al.
[ 18 ] beschrieben postoperative Arrhythmien bei 21 % der untersuchten Patienten.
Moglicherweise ist dies mitbedingt durch die korrigierende Operation in der Ndhe des
Sinusknotens, sodal Herzrhythmusstorungen iatrogen oder narbenbedingt sein konnten.
Dariiberhinaus achten die Patienten postoperativ aufgrund des Wissens einer stattge-

fundenen Operation am Herzen verstarkt auf kleinste UnregelmaBigkeiten.

Bei CHARTRAND [ 7 | hatten alle Patienten postoperativ keine Beschwerden. Nach
KIRKLIN [ 23 ] verbesserten sich Patienten, die nach dem 40. Lebensjahr operiert wur-
den, postoperativ um eine NYHA-Klasse. In unserer Patientenkohorte haben sich post-

operativ 63 % der Patienten unserer Kohorte, die nach dem 40. Lebensjahr operiert
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wurden, um eine NYHA-Klasse verbessert, 22 % der Patienten verbesserten sich um 2
NYHA-Klassen, 12 % der Patienten verblieben in der gleichen NYHA-Klasse, 4 % der
Patienten verschlechterten sich um eine NYHA-Klasse. Die Patienten, die vor dem
I4ten Lebensjahr operiert wurden, hatten in ca. 20 % der Fille postoperativ weniger
Beschwerden als die Gesamtzahl der Patienten. Bei einer Studie von GUSTAFSON [ 17 |
waren bei einer Nachuntersuchung 95 % der Patienten ohne Beschwerden, bei der vorlie-

genden Nachuntersuchung nur ca. 45 %.

Von den Patienten mit pulmonaler Hypertonie waren praoperativ 18 % beschwerdefrei.
Frahpostoperativ kam es zu einer deutlichen Zunahme der Anzahl der beschwerdefreien
Patienten. Im weiteren postoperativen Verlauf nahm die Anzahl der Patienten, die keine
Beschwerden hatten wieder deutlich ab, es niherte sich sogar wieder der préaoperativen
Anzahl. Der Verlauf spricht fir eine irreversible Schiadigung priaoperativ durch die
pulmonale Hypertonie. Ahnliche Ergebnisse wurden auch von KYGER [ 24 ] beschrie-

ben.

Patienten mit einer isolierten PAPVC wiesen im Vergleich zur Gesamtpatientenzahl
keine wesentlichen Unterschiede in der Beschwerdesymptomatik auf. Auffillig war,
dabB die 4 Patienten mit einer isolierten PAPVC, die nachuntersucht wurden, alle sub-
jektive Beschwerden angaben, vor allem thorakale Schmerzen, Herrhythmusstorungen
und Dyspnoe bei leichterer Belastung. Im Gegensatz dazu hatte SAALOUKE [ 37 |
5 Patienten mit isolierter PAPVC untersucht, diese hatten préoperativ ein dhnliches
Beschwerdebild wie unsere Patienten, gaben aber alle bei der Nachuntersuchung kei-

nerlei Beschwerden an.

Das Beschwerdebild bei Patienten mit PAPVC und Trikuspidalinsuffizienz ist im pra-
und frithpostoperativen Verlauf schwer widerzugeben, da bei Patienten, die vor 1981
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operiert wurden nur sehr selten eine Echokardiographie-Untersuchung durchgefiihrt
wurde. Auch nach 1981 wurde eine Echokardiographie unregelméBig durchgefiihrt.
Beim Vergleich mit der Gesamtpatientenzahl wird deutlich, daB Patienten mit TI h&ufi-
ger Beschwerden aufwiesen als ohne TI, sowohl praoperativ, frihpostoperativ als auch
bei der Nachuntersuchung. Vor allem gaben Patienten mit TI hdufiger als Patienten ohne
TI eine Dyspnoe bei leichterer Belastung an. Das Beschwerdebild bei Patienten mit TI
spricht fiir eine stirkere Beeintrachtigung der korperlichen Leistungsfihigkeit als bei
Patienten ohne TI. Literaturangaben zu Patienten mit PAPVC und TI, die gesondert

betrachtet wurden, existieren nicht.

12.2.2. Kérperlicher Untersuchungsbefund

Ein Systolikum im 2.-3. ICR links parasternal, war prioperativ bei fast allen Patienten
(92 %) zu finden, frithpostoperativ bei einem Viertel der Patienten. Bei der Nachunter-
suchung war bei der Hélfte der Patienten wieder dieses typische Herzgerdusch zu horen.
Im Vergleich zu den Patienten, die bereits vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden,
ist kein gravierender Unterschied in den Untersuchungsergebnissen zu sehen. Dies ent-

sprach den Ergebnissen von KIRKLIN [ 23 ].

Im Vergleich zu der Gesamtpatientenzahl war bei allen Patienten mit pulmonaler Hy-
pertonie ein Systolikum mit p.m. im 2.-3. ICR links parasternal zu finden, und auch bei
der Nachuntersuchung hatten wieder mehr Patienten ein systolisches Gerausch als un-
mittelbar postoperativ. Die nur geringen Unterschiede im Vergleich der beiden Patien-
tengruppen zeigen, daB der Auskultationsbefund zur Abschiatzung der Folgen einer

pulmonalen Hypertonie nicht geeignet ist.

Bei Patienten mit isolierter PAPVC hatte prioperativ keiner einen unauffélligen kor-

perlichen Untersuchungsbefund. Auffillig ist bei diesen Patienten das hiufigere Vor-
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kommen anderer pathologischer Auffilligkeiten, wie z.B. rezidivierende Cyanose, Di-
astolikum tiber der Trikuspidalklappe oder Systolikum tiber der Herzbasis. Diese én-
dern sich im prioperativen, frith- und spétpostoperativen Verlauf in der Haufigkeit
kaum. Desweiteren fillt auf, da bei der Nachuntersuchung mehr Patienten im Ver-
gleich zur Gesamtpatientenzahl einen auffalligen Untersuchungsbefund aufwiesen, vor
allem ein Systolikum mit p.m. im 2.-3. ICR links parasternal. Bei SAALOUKE [ 37 ] wa-

ren alle Patienten postoperativ klinisch unauftillig.

Desweiteren geht aus der Literatur hervor, dall bei den einen postoperativ unauftillige
Untersuchungsbefunde vorlagen ( OKABE [ 31 ]), bei anderen (GUSTAFSON [ 17 ]
postoperativ 64 % ohne Symptome, Chartrand | 7 ] 55 % ohne Symptome,
SAALOUKE [ 37 ] postoperativ alle unauffallig) wurden dhnliche Ergebnisse beschrie-

ben wie sie bei uns vorlagen.

12.2.3. Echokardiographie-Befunde

Eine Dilatation des rechten Ventrikels, als Ausdruck einer Volumenbelastung, war pra-
operativ bei der tiberwiegenden Anzahl der Patienten zu finden. Auch eine Dilatation
des rechten Atriums war praoperativ sehr hdufig. Die Nachuntersuchung zeigte eine
starke Riicklaufigkeit der Anzahl der Patienten mit dilatiertem rechten Ventrikel, wéh-
rend eine Dilatation des rechten Atriums fast bei der gleichen Anzahl der Patienten wie
praoperativ zu finden war. Insuffizienzen der Mitral- und Trikuspidalklappe nahmen im
postoperativen Verlauf leicht zu. Auch hier zeigen sich keine signifikanten Unterschie-
de zu Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden. Klappeninsuffizienzen
traten bei dem Vergleich der beiden Altersgruppen unseres Patientengutes in gleicher
Haufigkeit auf. TRUSLER [ 46 ] berichtete tiber dhnliche Ergebnisse, bet GUSTAFSON

[ 17 ] hingegen waren nach mehreren Jahren postoperativ keine Dilatationen des Her-
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zens mehr nachweisbar. Bei der Aufstellung der Wahrscheinlichkeit des Auftretens
einer Trikuspidalinsuffizienz ohne Operation in Abhingigkeit vom Alter zeigte sich

eine weniger als 10 % ige Ereigniswahrscheinlichkeit.

Einige Autoren geben an, daB die Echokardiographie priaoperativ zur Diagnosestellung
zusammen mit der Herzkatheterisierung notig sei. Erst mit der technischen Verbesse-
rung der Echokardiographiegerite ist die Darstellung der fehlmiindenden Lungenvene
sicherer geworden. Dennoch werden viele Fehlmiindungen tibersehen, wie ein Ver-
gleich der priaoperativen Echokardiographiebefunde mit den intraoperativen Befunden
zeigte, so daB in Zweifelsfillen auch heute zur Diagnosesicherung eine Herzkatheteri-

sierung erforderlich ist.

Im Vergleich zur Gesamtpatientenzahl war bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie
prdoperativ seltener eine Dilatation des rechten Ventrikels zu finden. Dieser Befund
iiberrascht. Bei der Nachuntersuchung hingegen war insgesamt haufiger eine Dilatation
des rechten Ventrikels zu finden als préoperativ. Desweiteren war bei Patienten mit
pulmonaler Hypertonie im Vergleich zur Gesamtpatientenzahl vermehrt eine Trikuspi-
dal- und eine Mitralinsuffizienz bei der Nachuntersuchung zu finden. Die Tatsache, daf3
bei der Nachuntersuchung relativ haufig eine Klappeninsuffizienz nachweisbar war, ist
durch den hohen RV-Druck zu erkldren, kann aber auchzum einen auf irreversible pra-
operative Schiden zuriickgefiihrt werden, zum anderen auf intraoperativ iatrogene

Schéden, seltener auf verbliebene Schaden oder Komplikationen [ 19 ].

Bei Patienten mit isolierter PAPVC war prioperativ bei keinem ein unauffélliger
Echokardiographie-Befund zu erheben, bei der Nachuntersuchung bei 25 %. Zwei von
vier nachuntersuchten Patienten hatten eine Trikuspidalinsuffizienz, und zwei Patienten
immer noch eine Dilatation des rechten Ventrikels und des rechten Atriums. In der Lite-
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ratur sind keine Echokardiographie-Befunde zur Diskussion angegeben. Lediglich
ALPERT [ 2 ] beschrieb eine prédoperativ vorliegende Mitralstenose bei 7 von 21 un-

tersuchten Patienten mit PAPVC, 6 davon waren rheumatisch bedingt.

Die Echokardiographie-Befunde bei Patienten mit TI waren den Befunden der Patienten
ohne TI tiberwiegend sehr dhnlich. Der einzige Unterschied war, daBl bei Patienten mit
TI praoperativ hdufiger eine Dilatation des rechten Ventrikels nachweisbar war (67 %
der Pat. mit TI, 41 % der Pat. ohne TI ). Bei der Nachuntersuchung von Patienten mit
TI wurde etwa 10 % haufiger eine Dilatation des rechten Ventrikels und des rechten

Atriums gefunden.

12.2.4. Herzkatheter-Befunde

Bei den Herzkatheter-Untersuchungen unseres Patientenguts wurde in 36 % der Fille
eine fehlmiindende Lungenvene {ibersehen, vor allem bei sehr weit vom Vorhof entfernt
einmiindenden Lungenvenen. GUSTAFSON [ 17 ] stellte bei 93 % der Fille praopera-
tiv die richtige Diagnose. In 63% der Fille miindete die Lungenvene in die SVC und in
30 % der Félle mundete die Lungenvene in den rechten Vorhof. Desweiteren wurden in
unserem Krankengut bei der Herzkatheterisierung die verschiedenen Driicke im rechten
Ventrikel, in der A. pulmonalis, und im linken Atrium gemessen. Hier zeigte sich prio-
perativ am héufigsten eine Druckerhohung des rechten Ventrikels. Postoperativ kam es zu
einem deutlichen Riickgang der pathologisch erhohten Driicke, was den Angaben in der
Literatur entspricht.(BAUER [ 4 ], TRUSLER [ 46 |, CHARTRAND [ 7 |, DERRA [12 ])
Bei der Nachuntersuchung wurden nur wenige Patienten herzkatheterisiert, soda3 sich hier
keine relevante Aussage hinsichtlich der weiteren Riicklaufigkeit der erhohten Driicke
im rechten Ventrikel, in der A. pulmonalis und im linken Atrium treffen 1a6t. Wie in der

Literatur beschrieben, gab es auch in unserem Patientenkollektiv bei der Herzkatheter-
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Untersuchung keine Rest-Shunts (GUSTAFSON [ 17 ], TRUSLER [ 46 ], KYGER [ 24 ],
CHARTRAND [ 7).

Bei ca. 15 % der Patienten wurde bei der priaoperativen Herzkatheter-Untersuchung
eine pulmonale Hypertonie nachgewiesen, hier zeigte sich keine wesentliche Abhén-
gigkeit vom Alter. Hingegen postulierten GUSTAFSON [ 17 ] und auch KYGER [ 24 ],
daB eine pulmonale Hypertonie nicht vor der 4.-5. Lebensdekade auftrete. Anhand der
Ermittlung der Ereigniswahrscheinlichkeit war das Auftreten einer pulmonalen Hyper-
tonie von der Geburt bis zum 40. Lebensjahr in nur 10 % zu erwarten, allerdings stieg
die Wahrscheinlihkeit ab dem 40. Lebensjahr auf 30 %, und ab dem 50. Lebensjahr auf
70 %. Nach der Ereigniswahrscheinlichkeitsermittlung wére ab dem 70. Lebensjahr
kein Patient ohne eine pulmonale Hypertonie zu erwarten. Die pulmonale Hypertonie

war postoperativ bei der Halfte unserer Patienten riicklaufig.

Von BAPP [ 3 ] kamen Uberlegungen zur Ursache der pulmonalen Hypertonie. Zum
einen kamen mogliche drucksensible Rezeptoren an der fehlmiindenden Lungenvene
und der V. cava in Betracht, oder eine Erhohung der Axon-Reflexe durch eine Distenti-
on des rechten Vorhofes, als dritte Moglichkeit resultierte die pulmonale Hypertonie
aus einem erhohten FluB, dhnlich wie beim ASD. TRUSLER [ 46 ]| war der Meinung,
daB zwischen GroBe des rechten Ventrikels und Préasenz eines Links-Rechts-Shuntes
keine Relation bestehe.

Die préoperativen Herzkatheter-Befunde bei Patienten mit isolierter PAPVC unter-
schieden sich nur unwesentlich von denen der Gesamtpatienten, so daBl gesagt werden
kann, daf} eine isolierte PAPVC nicht zu relevanten schlechteren Driicken im rechten
Vorhof, rechtem Ventrikel oder linkem Vorhof fiithrt. Diese Ergebnisse stimmen mit der

Aussage von TRUSLER [ 46 ] und SAALOUKE [ 37 ] uiberein, daB3 keine Korrelation
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zwischen der GroBe und des Druckes des rechten Herzens und der Prdsenz eines ASD
bestehe.

Da postoperativ nur sehr wenige Herzkatheter-Untersuchungen durchgefithrt wurden,
konnen hier nur die préoperativen Befunde diskutiert werden. Bei dem Vergleich der
pra- und frithpostoperativen Befunde fillt auf, dal Patienten mit TI haufiger auch eine
pulmonale Hypertonie aufwiesen. Das war bei dem erhohten rechtsventrikuldren Druck

7Zu erwarten.

12.2.5. Rontgen-Thorax-Befunde

Fast alle Patienten, inklusive der Patienten mit pulmonaler Hypertonie, Trikuspidalin-
suffizienz und isolierter PAPVC, hatten rontgenologisch Zeichen einer pulmonalen
Hyperamie, eine vermehrte LungengefiBzeichnung und eine HerzvergroBerung. Frith-
postoperativ kam es bei fast allen Patienten zu einem deutlichen Riickgang der obigen
Befunde. Bei der Nachuntersuchung waren die pathologischen Befunde noch weiter
riicklaufig. Der einzige Unterschied zu den Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr
operiert wurden, war, dal diese bei der Nachuntersuchung im Verhéltnis mehr unauf-
fallige Rontgen-Thorax-Befunde aufwiesen, als Hinweis auf eine bessere Riickbil-
dungstendenz im jingeren Alter. Dies entspricht den in der Literatur beschriebenen

Ergebnissen [ 12,17,31,37.46 ].
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12.2.6. Blutgasanalysen

Die bei der Nachuntersuchung durchgefiihrten Blutgasanalysen sollten AufschluB tiber
eventuelle Lungen- und Herzschadigungen geben. Die Schiadigungen konnen zum einen
iatrogen bei der korrigierenden Operation entstanden sein, zum anderen durch priaope-
rativ bestehende irreversible Schidigungen, oder aber durch eine unvollstindige Kor-
rektur der PAPVC. Da bei der Nachuntersuchung 91 % der Patienten eine normale
Sauerstoffsittigung aufwiesen, kann hier davon ausgegangen werden, daB} es zu keinen
wesentlichen Lungen- und Herzschdden gekommen ist und die korrigierende Operation
einer PAPVC hinsichtlich der Lungen- und Herzfunktion erfolgreich war. Bei den Pa-
tienten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden, hatten sogar 96 % eine unauf-
fallige BGA. In der Literatur werden postoperativ tiberwiegend unauffillige Blutgas-

analysen beschrieben [ 2,37 ].

Die BGA bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie war in 81 % der Fille unauffillig,
19 % hatten einen erniedrigten Sauerstoffpartialdruck von unter 70 mmHg. Dieses Er-
gebnis spricht fiir eine stirkere Lungenschddigung mit BeeinfluBung der arteriellen

Sauerstoffsittigung bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie.

Die BGA bei den 4 Patienten mit isolierter PAPVC, war in 75 % unauftillig, und zeig-

te nur bei einem einen erniedrigten Sauerstoffpartialdruck.

Bei Patienten mit PAPVC und TI war die BGA in nur 75 % der Fille unauffillig, da-
gegen bei den gesamten Patienten in 96 % der Fille. Das Ergebnis der BGA zeigt, daB3
bei Patienten mit TI durch den erhohten rechtsventrikuldren Druck zusétzlich hdufiger
relevante Gasaustauschstorungen der Lunge zu finden sind, wie das Auftreten der TI

zusammen mit einer pulmonalen Hypertonie bereits vermuten lieB.
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12.2.7. Lungenfunktion

16 % der Patienten wiesen restriktive Lungenverdnderungen auf, das heilit eine Storung
der Lungenbeliiftung als Folge einer Behinderung der Lungenausdehnung. Hier werden
innere Ventilationsstorungen, z.B. durch eine Lungenfibrose, von duBeren Ventilations-
storungen, z.B. durch eine Pleurafibrose, unterschieden. 18 % der Patienten hatten obst-
ruktive Lungenverdnderungen, das heifit eine Erhohung des endobronchialen Stro-
mungswiderstandes mit inhomogener Beliiftung der Alveolen und zunehmender Lun-
geniiberbldhung. Bei Patienten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden, hatten
nur 7 % restriktive, aber dafiir 15 % obstruktive Verdnderungen. Als einziger Autor
berichtete SAALOUKE [ 37 ] uiber eine durchgefiihrte Lungenfunktionspriifung, bei

thm hatten alle Patienten postoperativ eine normale ventilatorische Funktion.

Im Vergleich zu der Gesamtpatientenzahl, bei der 61 % der Patienten eine normale
Lungenfunktion hatten, war bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie nur bei 36 % der
Patienten eine normale Lungenfunktion nachweisbar. Dieses Ergebnis 148t die Aussage
zu, daB eine pulmonale Hypertonie zu einer starkeren Lungenschiddigung fithren kann

mit einer Verschlechterung der Lungenfunktionsparameter.

Bei Patienten mit isolierter PAPVC wurde prozentual héufiger ein pathologischer Lun-
genfunktionsbefund nachgewiesen als bei der Gesamtkohorte. So hatte die Halfte der
nachuntersuchten Patienten restriktive, und die Hélfte obstruktive Lungenverédnderun-
gen. Entgegen unserer Ergebnisse waren bei SAALOUKE [ 37 ] alle Lungenfunktions-

befunde bei Patienten mit isolierter PAPVC unauffillig.

Auch bei Patienten mit PAPVC und TI wird das Ergebnis der BGA durch die Lungen-
funktion bestitigt. So finden sich bei Patienten mit TI haufiger restriktive Lungenver-

danderungen und eine herabgesetzte Vitalkapazitit als bei Patienten ohne TI. Wiahrend
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bei Patienten ohne TI etwas hdufiger obstruktive Lungenverdnderungen zu finden wa-

ren.

12.2.8. Lungenszintigraphie

Pathologische Befunde fanden sich vor allem im Bereich der rechten Lunge, die auch
iiberwiegend das Ursprungsgebiet der fehlmiindenden Lungenvenen war. Auffillig bei
den erhobenen Lungenszintigraphie-Befunden sind die segmentale Minderperfusion,
was fir eine GefaBschadigung einer Lungensegmentarterie rechts spricht, und die in-
homogene Aktivitatsverteilung der rechten Lunge, was fiir eine kompensatorische Um-
verteilung der gesamten Durchblutung der rechten Lunge spricht. Bei Patienten, die
bereits vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden, waren etwas haufiger (56 %) unauf-
fallige Befunde zu finden. Dies spricht zum einen fiir eine bessere Kompensationsfi-
higkeit von LungengefdBverinderungen, zum anderen dafiir, dal es bei Kindern, die
frih an der PAPVC operiert werden, seltener zu gravierenden Schiadigungen an den
LungengefiBen kommt. In der Literatur waren keine Angaben zu postoperativ durchge-

fithrten Lungenszintigraphien zu finden.

Auch die Ergebnisse der Lungenszintigraphie bestitigen, da} die pulmonale Hypertonie
zu erheblichen Schiadigungen des Lungenparenchymes mit Beeintrachtigung des Gas-
austausches fithrt. Die Lungenszintigraphie war nur bei 36 % der Patienten mit pulmo-

naler Hypertonie unaufféllig im Gegensatz zu 55 % der Gesamtpatienten.

Die Lungenszintigraphie-Ergebnisse bei Patienten mit isolierter PAPVC waren etwas
haufiger pathologisch als bei den gesamten Patienten. Ein Patient hatte eine inhomoge-
ne Aktivitédtsverteilung der rechten und der linken Lunge, sowie eine segmentale Min-

derperfusion der rechten Lunge.
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Die Lungenszintigraphie-Ergebnisse zeigen, daB die PAPVC mit TI haufiger mit rele-
vanten Lungenschiadigungen einhergehen kann als ohne TI. Die Lungenszintigraphie
war bei Patienten mit TI nur bei einem Patienten unauffillig, bei Patienten ohne TI in
45 %. Auffallig war die Haufigkeit der inhomogenen Aktivitéitsverteilung der rechten
und der linken Lunge. Wihrend im Vergleich dazu bei der Gesamtpatientenzahl haufi-
ger eine segmentale Minderperfusion der rechten Lunge zu finden war, welches durch

die haufigere Fehlmiindung der rechten Lungenvenen bedingt sein konnte.

12.2.9. Medikation

Unmittelbar postoperativ nahm die Anzahl der Patienten, die eine Herzmedikation be-
notigten, leicht zu, um dann im weiteren postoperativen Verlauf wieder abzunehmen.
Bemerkenswert ist der erhohte Einsatz von Antiarrhythmika frihpostoperativ. Pati-
enten, die vor dem 14ten Lebensjahr operiert wurden, unterschieden sich dadurch von
den gesamten Patienten, daB} sie im weiteren postoperativen Verlauf etwas weniger Me-
dikamente benotigten. In vergleichbaren Studien wurde nicht weiter auf eine Herzme-

dikation pra- und postoperativ eingegangen.

Zur Medikation bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie 148t sich sagen, daBl deutlich
mehr Patienten (ca.20 %) préoperativ, frithpostoperativ und bei der Nachuntersuchung
antiarrhythmische und andere Herzmedikamente benotigten, ein Befund, der nicht

iiberrascht.

Bei der isolierten PAPVC wurden préoperativ und frithpostoperativ etwas mehr Anti-
arrhythmika und andere Herzmedikamente verabreicht als bei der Gesamtkohorte. Von
den nachuntersuchten Patienten nahmen 2 Patienten Antiarrhythmika und andere Herz-

medikamente.
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Patienten mit PAPVC und TI benétigten pré- und frithpostoperativ hdufiger Anti-

arrhythmika und auch andere Herzmedikamente.

12.2.10. Komplikationen

Bei 168 Patienten (64 %) gab es keine frithpostoperativen Komplikationen. 94 Patien-
ten (36 %) erlitten frithpostoperative Komplikationen, wie in Kapitel 11.3.5. detailliert

aufgelistet.

Die typischen Komplikationen, die in der Literatur nach der korrigierenden Operation
einer PAPVC beschrieben werden, sind der Links-Rechts-Shunt durch Patch-
Dehiszenz, eine Obstruktion der SVC sowie Arrhythmien. (WEBER [ 50 ], TRUSLER
[ 46 ], KYGER [ 24 ], CHARTRAND [ 7 ]) Diese Komplikationen traten bei unseren

Patienten in gleicher Haufigkeit auf wie in der Literatur beschrieben.

Bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie hatten nur 47 % einen komplikationslosen
frithpostoperativen Verlauf. Dies deckt sich auch mit der Aussage einiger Autoren
(GUSTAFSON [ 17 ], BAPP [ 3 ]), daB frithpostoperative Komplikationen vor allem
bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie auftraten. Die Art der Komplikationen und
deren Verteilung unterschied sich wiederum in keiner Weise von denen der Patienten

ohne pulmonale Hypertonie.

Bei Patienten mit isolierter PAPVC hatten 61 % einen komplikationslosen frithpost-
operativen Verlauf, dies entspricht den Komplikationsrate der gesamten Patientenko-

horte.

Trotz groBerer Gefahr der Lungen- und Herzschiadigung bei Patienten mit PAPVC und
TI kam es im frihpostoperativen Verlauf seltener zu Komplikationen als bei den ge-

samten Patienten.
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12.2.11. Letalitiit

Die postoperative Letalitdt unseres Patientengutes betrégt fiinf Prozent ( 14 Patienten ).
Dabei sind in den Jahren 1960-1966 vier Prozent ( 10 Patienten ) innerhalb der ers-
ten 30 postoperativen Tage verstorben [ Todesursachen: s. Tabelle 11.1. |. Zwei
Prozent ( 5 Patienten ) sind in einem Zeitraum von 2-29 Jahren postoperativ verstor-
ben, wobei nur von einem Patienten bekannt ist, daB er an den Folgen einer pulmonalen
Hypertonie verstarb. Sieben der insgesamt verstorbenen Patienten wurden vor dem
14ten Lebensjahr operiert. Dies entspricht genau der Hélfte, sodaB} hier nicht von einem
Vorteil einer frithen Operation ausgegangen werden kann. GUSTAFSON [ 17 ] gab
eine Letalitdt von drei Prozent an, ebenfalls als Folge einer pulmonalen Hypertonie.
KIRKLIN [ 23 ] beschrieb eine Letalitdt von 0,1-2,5 %. Die Frihletalitat von 1957-
1968 betrug bei KIRKLIN [ 23 ] bei Patienten mit ASD und PAPVC 5 %, in unserer
Studie nur 1,3 %. Die Friihletalitit bei Patienten mit SVD in diesem Zeitraum betrug
bei KIRKLIN [ 23 ] 9%, bei uns 1,7 %. Aus unserer Patientenkohorte verstarben zwi-
schen 1957 und 1968 0,3 % mit isolierter PAPVC, bei KIRKLIN verstarb keiner. In
dem Zeitraum zwischen 1968 bis 1983 verstarben bei KIRKLIN weder Patienten mit
isolierter, noch Patienten mit ASD kombinierter PAPVC. Auch aus unserer Patien-
tenkohorte verstarb in diesem Zeitraum kein Patient. Bei BAPP [ 3 ] verstarb ein Drit-
tel der Patienten, die eine isolierte PAPVC hatten. KYGER [ 26 | gab eine Letalitét
von 1 % an. 1966 hatte DERRA [ 13 ] eine Letalitit von 6,5 %, 1959 eine Letalitdt von
13 %. Nach 1980 waren aus unserem Patientengut nur 2 Patienten (< 1 %) postoperativ
(nach 2 und nach 3 Jahren ) verstorben. Dies konnte zum einen auf verbesserte Opera-
tionstechniken, zum andern auf verbesserte Diagnosemoglichkeiten und damit frithzei-

tigere Korrektur-Operation zuriickzufiihren sein.
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Die Letalitdt war bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie mit 11 % im Vergleich zur
Gesamtpatientenzahl deutlich hoher, frithpostoperativ verstarben 5.5 % und spétpost-
operativ ( nach 2 und 3 Jahren ) verstarben ebenfalls 5,5 %. GUSTAFSON [ 17 ] gibt
an, daB einer von 39 Patienten verstorben ist aufgrund einer pulmonalen Hypertonie.
Bei BAPP [ 3 ] verstarb ein Drittel der Patienten, alle aufgrund einer pulmonalen Hy-

pertonie.

Die 30-Tage-Letalitat bei Patienten mit isolierter PAPVC ist mit 3 % genau so hoch
wie die Gesamt-Frithletalitit, wihrend die Spétletalitit bei Patienten mit PAPVC mit

5 % hoher liegt als bei der Gesamtpatientenzahl.

Sowohl die Frith- als auch die Spétletalitéit bei Patienten mit PAPVC und TI betrigt 0 %.

12.3. Operationsbedingungen und Operationsverfahren

Die korrigierende Operation der PAPVC wurde bis 1960 an der chirurgischen Klinik
der Heinrich-Heine-Universitét in Disseldorf immer in Oberflachen-Hypothermie ohne
Einsatz der Extrakorporalen Zirkulation durchgefiithrt. Im Jahre 1960 wurde hier erst-
mals unter Einsatz der Herzlungenmaschine und méaBiger Hypothermie die PAPVC
korrigierend operiert. Zusédtzlich kommt seit 1978 bei der korrigierenden Operation der

PAPVC die Bretschneider-Kardioplegie bei 168 Patienten zur Anwendung.

Ab 1970 setzte sich die Technik einer Tunnelung mittels Perikardpatch durch. Im Ver-
gleich dazu wurde anfinglich von 1957 bis 1970 tiberwiegend die direkte Naht und die

Inversionstechnik angewandt. [11,12,13]

CHARTRAND [ 7 ] und SHUMACKER [ 39 ] duBerten, daB es bei Anwendung eines
Perikardpatches vermehrt zu einer Obstruktion der V. cava kime, und daB es insgesamt

bei der direkten Naht zu weniger Komplikationen kdme. Bei 5 von unseren Patienten
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(1964-1975), die mittels intrakardialem Perikardpatch operiert wurden, konnte diese
Obstruktion der V. cava nachvollzogen werden, 2 dieser Patienten verstarben aufgrund
dieser Obstruktion, 3 Patienten hatten ausgiebige Kollateralkreisldufe ausgebildet. Ein
Rest-Shunt war bei 2 Patienten zu finden. KYGER [ 24 ], der bei 101 Patienten mit
Dacron-Patch operierte, berichtete von keiner Obstruktion der V. cava und von einem
Patienten mit Rest-Shunt. Auch TRUSLER [ 43 ], der bei 7 Patienten einen Teflon-
patch, bei 14 Patienten einen Dacronpatch und bei 8 Patienten einen Perikardpatch ein-
setzte, berichtete von einem Patienten mit Rest-Shunt, und von einem Patienten mit
Obstruktion der V. cava. FRIEDLI [ 7 ] berichtete ebenfalls tiber eine erhohte Gefahr

der Obstruktion der V. cava bei Tunnelung mittels Perikardpatch [ 7,11,12,13,24.39 |.

12.4. Reoperation

Als die haufigsten Griinde fiir eine spéte postoperative Reoperation wurden in der Lite-
ratur die Obstruktion der V. cava und das Vorhandensein von Rest-Shunts angegeben
(CHARTRAND [ 7 ], TRUSLER [ 46 |, KYGER [ 24 ]). Die tiberwiegenden Griinde
fiir eine frithe postoperative Reoperation bei unserem Patientenkollektiv waren Nahtde-
hiszenzen und Patchausrisse. Die Patienten, die eine Obstruktion der V. cava entwickel-
ten, hatten zum groBiten Teil nach einer gewissen Zeit einen ausreichenden Kollate-
ralkreislauf ausgebildet. Die Patienten, die einen Rest-Shunt aufwiesen, hatten so wenig
Beschwerden und sonstige pathologische Auffilligkeiten insbesondere einer kaum ver-

dnderten Hamodynamik, daB von einer Reoperation abgesehen wurde.

12.5. Operationsindikation

Als Indikation zur korrigierenden Operation einer PAPVC sahen einige Autoren die
isolierte PAPVC, sowie Shunt-Volumina tiber dem ASD von tber 1,5 L/min. (BAPP

[ 3], GUSTAFSON [ 17 ], KIRKLIN [ 23 ], ALPERT [ 2 ]). Desweiteren waren €inige
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Autoren der Meinung, daB} eine frithzeitige Operation deutlich bessere Heilungsergeb-
nisse verzeichnet (GUSTAFSON [ 17 ], KIRKLIN [ 23 ], KYGER [ 24 ]). Zusétzlich
gaben einige Autoren (KIRKLIN [ 23 ], STARK [ 40 ]) als Operationsindikation eine
Dilatation des rechten Ventrikels und fehlmiindende Venen aus der gesamten rechten
oder linken Lunge an. MENDE [ 30 ] gab eine Operationsindikation bei einem Links-

Rechtsshuntvolumen von iiber 50 % an.

Aufgrund der mittels Befunden an noch nicht operierten Patienten erstellten Ereignis-
wahrscheinlichkeitskurven fiir die Ereignisse pulmonale Hypertonie und Trikuspidalin-
suffizienz konnte gefolgert werden, daB eine frithzeitige Operation nicht indiziert ist.
Erst ab dem 40. Lebensjahr nimmt die Wahrscheinlichkeit, daB eine pulmonale Hyper-
tonie entsteht, deutlich ( 30 % ) zu. Die Wahrscheinlichkeit, daB eine Trikuspidalinsuf-
fizienz entsteht, liegt bis zum 70. Lebensjahr unter 10 %. Das eventuelle Auftreten ei-

ner Trikuspidalinsuffizienz ist also nicht als Operationsindikation zu sehen.

Allerdings wére nach diesen Ereigniswahrscheinlichkeiten darauf hinzuweisen, dal} die
begleitenden Symptome, wie zum Beispiel Dyspnoe und thorakale Schmerzen, nicht
berticksichtigt sind.

Zusitzlich steigt laut BAUMGARTL [ 5 ] und BIRCKS [ 6 | mit zunemendem Operati-

onsalter auch das allgemeine Operationsrisiko an.
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13. SchluBfolgerungen

Der Erfolg einer korrigierenden Operation bei PAPVC wird signifikant durch das Vor-
liegen einer pulmonalen Hypertonie und einer Trikuspidalinsuffizienz, sowie vom Aus-
mal einer priaoperativen Herzinsuffizienz beeinflufit. Es besteht eine absolute Ope-
rationsindikation beim Vorliegen einer symptomatischen PAPVC wihrend der Kind-
heit, bei einem signifikant erhohten pulmonalvaskuldren Druck, bei einem Links-
Rechts-Shuntvolumen tiber 50 % und bei einer kombinierten links- und rechtsseitigen

PAPVC.

Daher scheint eine Korrektur im jungen Lebensalter auf Grund der vorliegenden Be-
funde eher benefiziell zu sein. Die Ereigniswahrscheinlichkeitskurven haben gezeigt,
daB bei Patienten mit einer PAPVC ab dem 40. Lebensjahres die Wahrscheinlichkeit
einer pulmonalen Hypertonie zunimmt. Es liegt also eine Operationsindikation spates-

tens ab dem 40. Lebensjahr vor.

Die Wahrscheinlichkeit, da} eine Trikuspidalinsuffizienz auftritt liegt bis zum 70. Le-
bensjahr unter 10 %, so daB nach den Ereigniswahrscheinlichkeitskurven eine Tri-

kuspidalinsuffizienz fiir die Operationsindikation nicht relevant erscheint.

Dariiberhinaus scheint entsprechend der vorliegenden Daten die Operations-Indikation
nicht in jedem Fall gegeben. Hierunter fallen die isolierten linksseitigen PAPVC, die
isolierten rechtsseitigen PAPVC eines Teiles der Lungenvenen und die PAPVC mit

zusatzlichem, kleinen ASD bei einem Shuntvolumen unter 50 %.
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14. Zusammenfassung

In der vorliegenden Arbeit wurde mit der Definition und der Nomenklatur der PAPVC
begonnen. Es folgten historische Anmerkungen und die Morphologie. Als nichstes be-
schéftigte die Frage der embryonalen Entwicklung der PAPVC. Im Anschluf} wurde
eine Einteilung der verschiedenen anatomischen Erscheinungsbilder der PAPVC vor-
genommen. Desweiteren wurden die Haufigkeit, die Atiologie und die Pathophysiologie
beschrieben. Es folgte eine Beschreibung der klinischen Erscheinungsbilder, eine Auf-
zahlung der diagnostischen Verfahren, sowie die Prognose der PAPVC. Im nichsten
Kapitel erfolgte eine zeitliche Ordnung der verschiedenen Operationsmethoden mit ab-
schlieBender Auffithrung der heutigen Standardmethode. Bevor mit dem Ergebnisteil
begonnen wurde, fand eine Beschreibung der Patientenkohorte, des retrospektiven Stu-
dienanteiles und der Nachuntersuchungsmethoden statt. Bei der Auswertung der ermit-
telten Daten, in Hinsicht auf die Zielsetzung, beschiftigte zunichst die Frage welche
pathologischen Veranderungen der HerzgroBe, der Klappenfunktion und der Herzschei-
dewénde sich echokardiographisch im Langzeitverlauf nach der operativen Korrektur
der PAPVC zeigten. Nach Auswertung, der erhobenen Daten zeigte sich, daB eine pri-
operativ nachgewiesene Dilatation des rechten Ventrikels im weiteren postoperativen
Verlauf entweder deutlich abnahm oder nicht mehr nachweisbar war. Dagegen nahm
die Anzahl der Patienten mit Trikuspidalinsuffizienz leicht zu. Vor allem beschiftigte
hier die Frage mit welcher Wahrscheinlichkeit eine Trikuspidalinsuffizienz im Verlauf
ohne Operation auftrat. Durch Ermittlung der Ereigniswahrscheinlichkeit mittels Uber-
lebensrate anhand prioperativer Daten, zeigte sich, daB nicht einmal 10 % der Patienten
bis zum 70. Lebensjahr eine Trikuspidalinsuffizienz zu erwarten haben. Desweiteren
interessiert die Frage in welcher Weise sich Lungendurchblutung und HerzgroBe in
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Rontgenaufnahmen der Lunge nach der korrigierenden Operation einer PAPVC verén-
derten. Anhand der erhobenen Daten zeigten sich die vermehrte Lungendurchblutung und
HerzvergroBerung riicklaufig, waren aber immerhin noch bei 20-30 % der nachuntersuch-
ten Patienten nachweisbar.

Es folgt die Frage welche Verdanderungen sich hinsichtlich der Lungenfunktion nach
der korrigierenden Operation einer PAPVC fanden. Hier zeigten sich gehauft restrikti-
ve und obstruktive Lungenverdnderungen, vor allem bei Patienten mit isolierter
PAPVC und einer PAPVC kombiniert mit Trikuspidalinsuffizienz.

Als nachstes interessiert die Frage welche pathologischen Auffilligkeiten sich hinsicht-
lich der Lungendurchblutung in einer Lungenperfusionsszintigraphie nach der Korrek-
turoperation einer PAPVC zeigten. Es iiberwogen pathologische Lungenverdnderungen
im Bereich der rechten Lunge, vor allem in Form von inhomogener Aktivititsverteilung
und etwas seltener in Form einer segmentalen Minderperfusion.

Es folgt die Frage mit welcher Wahrscheinlichkeit sich im postoperativen Verlauf einer
PAPVC eine neuaufgetretene oder persistierende Pulmonale Hypertonie fand. Hier er-
gab sich aus der Ereigniswahrscheinlichkeitskurve, da3 von der Geburt bis zum 40.
Lebensjahr eine 10 % Wahrscheinlichkeit besteht, daB eine Pulmonale Hypertonie neu
auftritt, jedoch besteht bis zum 50. Lebensjahr eine 30 % Wahrscheinlichkeit, bis zum
60. Lebensjahr eine 70 % Wahrscheinlichkeit und ab dem 70. Lebensjahr eine 80-90 %
Wahrscheinlichkeit. Eine persistierende Pulmonale Hypertonie war frithpostoperativ bei
6 % der Patienten nachgewiesen worden, bei stark eingeschrinkter Untersuchungsan-
zahl. 11 % sind im postoperativen Verlauf an einer Pulmonalen Hypertonie verstorben.
Als letztes beschiftigte die Frage ob sich vom Operationsalter abhéngige Unterschiede
zeigten. Die bis zum 14ten Lebensjahr operierten Patienten wiesen etwas seltener Be-

schwerden auf als die Gesamtkohorte. Deutlich seltener ( 15 % im Vergleich zu 47 % )
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war echokardiographisch eine Dilatation des rechten Ventrikels und seltener (18 % im
Vergleich zu 28 % ) war eine VergroBerung des rechten Vorhofes nachweisbar. Keine
signifikanten Unterschiede ergaben sich beim Vergleich der Rontgen-Thorax-
Untersuchungsergebnisse und der korperlichen Untersuchungsergebnisse. Lediglich 3 %
der vor dem 14ten Lebensjahr operierten Patienten hatten eine leicht herabgesetzte Sau-
erstoffsattigung. Lungenszintigraphisch gab es 10 % seltener pathologische Befunde,
hier vor allem in Form einer inhomogenen Aktivititsverteilung der rechten Lunge (16 %)
und der linken Lunge (14 %). Desweiteren wurden 10 % seltener Lungenfunktionsver-
dnderungen nachgewiesen. Uber 20 % weniger als die Gesamtkohorte nahmen keine
Medikamente ein.

Anhand dieser speziellen Fragen wurde ein Beitrag zur Diskussion der Indikation zur
operativen Korrektur einer PAPVC geleistet. Der Erfolg einer korrigierenden Operation
bei PAPVC wird signifikant durch das Vorliegen einer pulmonalen Hypertonie und
einer Trikuspidalinsuffizienz, sowie vom AusmaB einer priaoperativen Herzinsuffizienz
beeinfluBit. Es besteht eine absolute Operationsindikation beim Vorliegen einer sym-
ptomatischen PAPVC wihrend der Kindheit, bei einem signifikant erhohten pulmonal-
vaskuldren Druck, bei einem Links-Rechts-Shuntvolumen iiber 50 % und bei einer

kombinierten links- und rechtsseitigen PAPVC.

Daher scheint eine Korrektur im jungen Lebensalter auf Grund der demonstrierten Be-
funde eher benefiziell zu sein. Allerdings haben Ereigniswahrscheinlichkeitskurven
gezeigt, dal bei Patienten mit einer PAPVC ohne Operation ab dem 40. Lebensjahres
die Wahrscheinlichkeit einer pulmonalen Hypertonie zunimmt. Es liegt also eine Ope-

rationsindikation spétestens ab dem 40. Lebensjahr vor.
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Die Wahrscheinlichkeit, daB eine Trikuspidalinsuffizienz auftritt liegt bis zum 70. Le-
bensjahr unter 10 %, so daB nach den Ereigniswahrscheinlichkeitskurven eine Tri-

kuspidalinsuffizienz fiir die Operationsindikation nicht relevant erscheint.

Dariiberhinaus scheint entsprechend der vorliegenden Daten die Operations-Indikation
nicht in jedem Fall gegeben. Hierunter fallen die isolierten linksseitigen PAPVC, die
isolierten rechtsseitigen PAPVC eines Teiles der Lungenvenen und moglicherweise die
unkomplizierte PAPVC mit zusétzlichem, kleinem ASD bei einem Shuntvolumen unter

50 %.
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Abstract

Zwischen 1957 und 1993 wurden an der Klinik fiir Thorax- und Kardiovaskular-
Chirurgie der Universitiat Diisseldorf 262 Patienten mit PAPVC zwischen dem 1.-68.
Lebensjahr operiert. Das mittlere Operationsalter betrug 23 Jahre. Die in der vorliegen-
den Studie erhobenen Befunde stammen zum einen aus einer retrospektiven Studie und
zum anderen einer aktuellen Nachuntersuchung. Bei 92 % der Patienten lag eine
PAPVC kombiniert mit einem ASD vor und bei 8 % eine isolierte PAPVC. Uberwie-
gend (54 %) miindeten die Lungenvenen in die V. cava superior. In 58 % der Fille la-
gen 2 fehlmiindende Lungenvenen vor. Das Vorliegen einer pulmonalen Hypertonie
beeinfluBte den frithpostoperativen Verlauf negativ mit einer deutlich erhohten Letalitét
von 11 %, bei einer Gesamtletalitiat von 5 %.

Aus dem Patientengut von 262 Patienten wurden 74 Patienten in einem Zeitraum von
1-34 Jahren postoperativ nachuntersucht. Die Beschwerden waren frithpostoperativ im
Vergleich zu préoperativ stark riicklaufig, wihrend sie bei der Nachuntersuchung wie-
der leicht zunahmen. Praoperative, echokardiographisch nachgewiesene Dilatationen
des rechten Ventrikels und ein Systolikum mit p.m. im 2.-3. ICR links parasternal,
nahmen im postoperativen Verlauf deutlich ab. Die Anzahl der Patienten mit einer Tri-
kuspidalinsuffizienz nahm im Verlauf leicht zu. In den Rontgenaufnahmen des Thorax
waren die pathologischen Befunde postoperativ riicklaufig. Bei den nachuntersuchten
Patienten war die Blutgasanalyse bei 91 % der Patienten unauffillig. Pathologische
Lungenverdnderungen zeigten sich szintigraphisch vor allem im Bereich der rechten
Lunge. Bei der Lungenfunktionspriifung fanden sich gehéuft restriktive und obstruktive
Lungenveridnderungen, vor allem bei Patienten mit isolierter PAPVC und PAPVC
kombiniert mit einer TI. Frithpostoperativ wurden kurzfristig hdufiger antiarrhythmi-
sche Medikamente und andere Herzmedikamente eingenommen, im weiteren Verlauf
dann deutlich seltener.

Patienten, die vor dem 14. Lebensjahr operiert wurden, wiesen insgesamt seltener Be-
schwerden, eine Dilatation des rechten Ventrikels sowie Rontgen- und EKG- Verande-
rungen auf. Patienten mit PAPVC und pulmonaler Hypertonie, isolierter PAPVC und
Patienten mit PAPVC kombiniert mit einer Trikuspidalinsuffizienz hatten haufiger
Beschwerden, eine Dilatation des rechten Ventrikels sowie Rontgen- und EKG- Veréin-
derungen. Desweiteren zeigte sich bei diesen Patienten hiufiger eine schlechte BGA,
eine schlechtere Lungenfunktion und Lungenszintigraphie.

Eine Korrektur der PAPVC im jungen Lebensalter scheint also auf Grund der vorlie-
genden Befunde empfehlenswert zu sein. Die Ereigniswahrscheinlichkeitskurven haben
gezeigt, daB bei Patienten mit einer PAPVC ab dem 40. Lebensjahres die Wahrschein-
lichkeit einer pulmonalen Hypertonie zunimmt. Es liegt also eine Operationsindikation
spitestens ab dem 40. Lebensjahr vor. Eine Trikuspidalinsuffizienz erscheint.nach den
Ereigniswahrscheinlichkeitskurven nicht fiir die Operationsindikation relevant zu sein.
Entsprechend der vorliegenden Daten scheint die Operationsindikation bei der isolier-
ten linksseitigen PAPVC, der isolierten rechtsseitigen PAPVC und der PAPVC mit
zusétzlichem, kleinen ASD bei einem Shuntvolumen unter 50 % nicht gegeben.
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