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Abklrzungsverzeichnis

ACE Angiotensin Converting Enzyme

ASD Vorhofseptumdefekt

AV atrio-ventrikular

BSA body surface area (Korperoberflache)

bzw. beziehungsweise

FFE Fast-Field-Echo

d.h. dass heisst

D-TGA Dextro-Transposition der grol3en Arterien (komplette

Transposition der grof3en Arterien)
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GE Gradientenecho

2 KB 2-Kammerblick

3 KB 3-Kammerblick (RVOT)

4 KB 4-Kammerblick

EDV enddiastolisches Volumen
EF Ejektionsfraktion

ESV endsystolisches Volumen
IVS interventrikulares Sepum
LPA linke Pulmonalarterie
L-TGA Levo-Transposition der grof3en Arterien (kongenital

korrigierte Transposition der grof3en Arterien)

LV linker Ventrikel / linksventrikular
mgc Bf mit geringfugigen kardialen Begleitfehlbildungen
mhrc Bf mit hd&modynamisch relevanten kardialen

Begleitfehlbildungen



MAX

MIN

MM

MM gesamt

MM frei

MRT

MW

N

ohrc Bf

OoP

PAH

PFO

PS

r

RV

SE

SPIR

SSFP
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SV

RPA

RVOT
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Minimum
Muskelmasse

Gesamtmuskelmasse (Muskelmasse freie Wand des
Ventrikels plus Muskelmasse interventrikulares Septum)
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Magnetresonanztomographie

Mittelwert

Anzahl

ohne hamodynamisch relevante kardiale
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Operation

probability

pulmonalarterielle Hypertonie
persitierendes Foramen ovale
Pulmonalstenose
Korrelationskoeffizient nach Pearson
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Spectral Presaturation by Inversion Recovery
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Short Tau Inversion Recovery
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TI Trikuspidalinsuffizienz

TOF Tetralogy of Fallot/ Fallot’sche Tetralogie
VCI Vena cava inferior

VCS Vena cava superior

VSD Ventrikelseptumdefekt

z. B. zum Beispiel

Z .n. Zustand nach



1. Einleitung

1.1 Rolle der Magnetresonanztomographie in der Bildgebung kongenitaler
Vitien

Angeborene Herz - und Gefassfehler zahlen mit 0,4 bis 1 % zu den haufigsten
schwerwiegenden Organfehlbildungen. In Deutschland werden pro Jahr etwa 6500
Kinder mit einem Herzfehler geboren. Aufgrund verbesserter diagnostischer und
therapeutischer Mdoglichkeiten ist die Lebenserwartung dieser Patienten deutlich
angestiegen. Von den im Deutschen Herzzentrum Berlin jahrlich etwa 1200 stationar
und 3000 ambulant betreuten Patienten mit einem angeborenen Herzfehler befinden
sich schon jetzt nahezu ein Drittel im Erwachsenenalter.

Die bildgebende Diagnostik stiitzt sich primér auf die Echokardiographie, welche ein
Uberall verfugbares kostengiunstiges Verfahren mit kurzer Untersuchungsdauer
darstellt. Allerdings ist die Qualitat stark abh&ngig von den Schallbedingungen und
von der Erfahrung des Untersuchers. Viele angeborene Vitien bedingen eine
pathologische Konfiguration und eine von der Norm abweichende Lage der Ventrikel,

was die echokardiographische Beurteilbarkeit einschranken kann.

In den letzten 10 Jahren hat die Kkardiale Magnetresonanztomographie
(MRT) in der Routinediagnostik angeborener Herzfehler zunehmende Bedeutung
erlangt. Fur die Untersuchung komplexer Herzanomalien eignet sich die MRT
hervorragend, denn die Thoraxorgane konnen ohne Einschrédnkung in jeder
gewilnschten Schichtorientierung untersucht und Bildrekonstruktionen auf der Basis
dreidimensionaler Datenséatze durchgefuhrt werden. Mit der MRT gelingt eine vom
Untersucher unabh&ngige valide und reproduzierbare Darstellung, die Grundlage
einer prazisen Analyse ist (Jauhiainen 2002); (Marcu 2006); (Pattynama 1995).

Neben der morphologischen Herzanalyse bietet dieses Verfahren zudem die
Mdoglichkeit, nichtinvasiv funktionelle Parameter wie VentrikelgroRe und - funktion,
Muskelmasse, Flussgeschwindigkeiten und Flussvolumina quantitativ zu bestimmen
und weitere Daten wie zum Beispiel Shuntvolumina daraus rechnerisch zu ermitteln.
Die Volumetrie und Funktionsanalyse des Ventrikels mit der MRT gilt heute als
Goldstandard (Vogel 1997). Auch in der Diagnostik von Herzklappenerkrankungen
kommt die MRT zum Einsatz. Stenosen und Insuffizienzen koénnen

bildmorphologisch erfasst und durch Flussmessungen quantifiziert sowie

10



Klappenoéffnungsflachen dargestellt und gemessen werden (Gutberlet 2001). In
vielen kardiologischen Kliniken ist die MRT heute wesentlicher Bestandteil der
Vitalitdts - und Ischamiediagnostik und zunehmend wird sie auch in der Diagnostik
der Myokarditis angewandt (Abdel-Aty 2007).

AulRerdem lasst die MRT eine exaktere Gewebecharakterisierung zu als die meisten
anderen bildgebenden Methoden und sie ist bei der nichtinvasiven Darstellung der
grof3en thorakalen Gefasse Uberlegen (Didier 1999); (Marcu 2006).

Generell ist die fehlende Strahlenexposition bei der MRT hervorzuheben, ein
wichtiger Aspekt gerade bei der Untersuchung von Kindern und Jugendlichen mit
angeborenen Herzfehlern, bei denen haufig lebenslange Kontrollen erforderlich sind.
So kénnen beispielsweise postoperative Veranderungen zuverléassig und nichtinvasiv
diagnostiziert werden (Roest 1999). Die MRT liefert wertvolle und zuverlassige
Informationen Uber Verdnderungen im Verlauf und bildet in vielen Fallen die
Grundlage fur die Planung von Herzkatheterinterventionen oder operativen Eingriffen
(Babu-Narayan 2007).

Mit der weiteren Verbesserung der Bildqualitdt und der Verkirzung der Unter-
suchungsdauer, beispielsweise durch Zunahme der Gradientenstarken,
Verbesserung der EKG - Triggerung und Einfihrung neuer Techniken zur Reduzie-
rung von Atemartefakten wird die Magnetresonanztomographie als ergédnzendes
Verfahren zur Echokardiographie einen immer hoheren Stellenwert auch in der
Kinderkardiologie erlangen (Heatlie 2004).

1.2 Relevante MR-Techniken in der kardialen Bildgebung

Als Basistechniken fur die Evaluierung der Herzmorphologie dienen nach wie vor
T1l-gewichtete Spin-Echo-(SE-)Sequenzen oder als beschleunigte Variante die
Turbo-Spin-Echo-(TSE-)Sequenzen sowie die Gradientenecho-(GE-) Sequenzen.
Die erstgenannten Sequenzen kommen dabei meist als ,black-blood“-Sequenzen
zum Einsatz, weil hier zusatzlich durch eine doppelte Inversion der Magnetisierung
das Signal von fliessendem Blut unterdriickt wird, wodurch sich dieses schwarz
darstellt. Der Black-Blood-Puls wird auch zur Darstellung der groRen Gefasse

eingesetzt. Nachteil dieser Sequenz sind Flussartefakte, die in Abhangigkeit von den
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lokalen Blutverhéltnissen insbesondere wandnah oder zwischen den Trabekeln oder
im Apexbereich auftreten kbnnen.

Zur Verstarkung des Ti1-Kontrastes kann ein 180° Vorpuls (Inversionsimpuls)
eingesetzt werden. Die Starke des T1-Kontrastes kann durch den Abstand des
Inversionspulses zum Anregungspuls, die sogenannte Inversionszeit (TIl) so
ausgewahlt werden, dass die Magnetisierung eines Gewebes bei der Anregung und
damit das entsprechende Signal gleich null ist. Eine kurze TI-Zeit erméglicht die
Unterdruckung des Fettsignals (z.B. bei der STIR-Sequenz). Der Inversionspuls kann
mit allen Basissequenzen kombiniert werden. Die Unterdriickung des Fettsignals
kann auch durch einen frequenzselektiven 90°-Vorpuls erzielt werden (SPIR-
Sequenz). Die Kombination aus Fettsattigung, Black-Blood-Puls und einer T2
gewichteten Spinechosequenz ermdglicht die Darstellung myokardialer Odeme,
welche beispielsweise bei einem frischen Myokardinfarkt oder bei einer Myokarditis
auftreten konnen (Abdel-Aty 2007). AuRerdem nutzt man die fettgesattigten
Sequenzen in Kombination mit einer 2D - oder 3D - Gradientenechosequenz nach
intravenoser Kontrastmittelapplikation zur Unterdriickung des Myokardsignals bei der

Narbendarstellung (,delayed enhancement” oder ,late enhancement").

Die Grundlage fur die Funktionsanalyse des Herzens bilden die Gradienten-
echosequenzen, die mit einer kurzen Repetitionszeit zwischen den Anregungen
auskommen. Seit Ende der Neunziger Jahre werden weiterentwickelte hoch-
leistungsfahige SSFP- (Steady State Free Precession-) Gradientenechosequenzen
eingesetzt, welche sich von den herkbmmlichen GE-Sequenzen durch einen
besseren Kontrast zwischen Myokard und Blutvolumen auszeichnen. Die Multislice-
Multiphasenakquisition zur Bestimmung der Ventrikelfunktion beruht auf schnellen
GE-Sequenzen. Es werden statische 2D-Bilder vom Herzen und den grof3en
Gefassen (multislice) zu verschiedenen Zeitpunkten des Herzzyklus aufgenommen
(multiphase). Man erhélt eine Sammlung parallel zueinander gelegener Schichten,
welche jeweils bewegt, z.B. als ,Endlosschleife” betrachtet werden kénnen (Cine-
Sequenzen). Die MRT-Bilder entstehen somit im Gegensatz zur Echokardiographie
nicht aus einem Herzzyklus (in ,real time®), sondern aus den Daten mehrerer Zyklen.
Wurden diese fruher Giber mehrere Herzschlage bei kontinuierlicher Atmung ermittelt,
kann durch die Reduktion der Aufnahmedauer diese Akquisition heute in

Atemanhaltetechnik mit guter Qualitat erfolgen (Atkinson 1991).
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Weitere in der kardialen Bildgebung zum Einsatz kommende Sequenzen wie die
Phasenkontrasttechnik zur Ermittlung von Flussgeschwindigkeiten und -volumina, die
»1ime-of-flight“-Magnetresonanztomographie (MRA) oder die kontrastmittelgestiitzte

3D-MRA zur Darstellung von Gefassen seien hier nur erwahnt.

Bei den konventionellen MR-Verfahren erfolgt eine sequenzielle Datenakquisition,
d.h. pro Zeitintervall kann nur ein Bilddatenpunkt oder eine Bilddatenlinie
aufgenommen werden, was eine weitere Optimierung limitiert. Aus diesem Grunde
sind in den letzten Jahren verschiedene neue Methoden entwickelt worden, die in die
meisten bereits bestehenden MR-Techniken integriert werden konnen. Eine weit
verbreitete Methode zur Beschleunigung der Bildakquisition ist die parallele
Bildgebung. Hierbei werden die Bilddaten parallel oder teilweise parallel
aufgenommen (Pruessmann 2001); (Sodickson 1997). Durch den Einsatz der
parallelen MRT kénnen heute schon Raten von 10-30 Bildern pro Sekunde erreicht
werden, was insbesondere fur die Untersuchung von bewegten Korperstrukturen von
entscheidendem Vorteil ist.

Das parallele MR-Verfahren basiert auf dem Einsatz einer Vielzahl von
Empfangsspulen, welche gemeinsam ein bestimmtes Untersuchungsfeld abdecken.
Die unterschiedlichen raumlichen Sensitivitditen der Einzelspulen werden zur
Ortskodierung verwendet. Durch das unterschiedliche ,Sehen* des Objektes werden
verschiedene Ortsinformationenen gewonnen. Das Gesamtbild wird dann aus den
unterschiedlichen Einzelspulenbildern zusammengesetzt. Es wird nur jede zweite
oder dritte Datenzeile aufgenommen. Durch die Verdopplung beziehungsweise
Verdreifachung des Abstands gemessener Datenlinien im k-Raum kann die Messung
um den entsprechenden Reduktionsfaktor R beschleunigt werden, allerdings wird
aber auch der Abbildungsbereich (Field of view) entsprechend verringert, so dass es
bei groBeren Objekten zu Einfaltungsartefakten kommen kann. Mit speziellen
Rekonstruktionsmethoden kodnnen die Einfaltungen unter Zuhilfenahme der
raumlichen Information aus den Einzelspulen riickgangig gemacht werden. Im
Ergebnis kann die Anzahl der Phasenkodierschritte verringert und dadurch eine

Messzeitverkirzung erreicht werden.
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Eine besondere Problematik in der Herzbildgebung stellen die ausgepragten
Bewegungsartefakte dar, die bei der Anwendung der konventionellen Sequenzen
auftreten konnen, da das Herz zum einen seiner eigenen Pulsationsbewegung und
zum anderen der Atembewegung ausgesetzt ist. Spezielle Techniken und adaptierte
Standardsequenzen minimieren die Artefaktursachen. So wird das EKG-Signal
ausgenutzt, um die Datenakquisition zu steuern. Bei der EKG-Triggerung erfolgt die
Messung mit einem gewissen zeitlichen Abstand, dem ,trigger delay“, zur R-Zacke.
Die TR-Zeit der Einzelechosequenz wird beeinflusst durch das ,trigger delay* und die
Lange des RR-Intervalls. So kénnen Einzelschichten auf vorher definierte Phasen
des Herzzyklus, z.B. auf die Enddiastole oder Endsystole getriggert werden. Diese
Daten aus unterschiedlichen Herzzyklen werden dann zusammengeflgt. Beim EKG-
Gating werden Aufnahmen zu verschiedenen Phasen eines Herzzyklus
aufgenommen. Bei der Sonderform des retrospektiven Gatings wird das EKG
kontinuierlich aufgenommen, gespeichert und die akquirierten Bilder erst bei der
Rekonstruktion den einzelnen Phasen des Herzzyklus zugeordnet.

Wichtig ist grundsatzlich ein gutes EKG-Signal. In diesem Zusammenhang muss
darauf hingewiesen werden, dass sich durch den magnetohydrodynamischen Effekt
(MHD) die EKG-Ableitung im MRT-Gerat verdndern kann. Darum ist ein im MRT
abgeleitetes EKG beziglich der ST-Streckenbeurteilung diagnostisch nicht
aussagekraftig.

In seltenen Féllen, beispielsweise bei Vorliegen bestimmter Herzrhythmusstérungen,
ist eine adaquate EKG-Ableitung nicht zu erzielen. In diesem Falle kann die
Pulsoxymetrie eingesetzt werden. Die Messung erfolgt hierbei mit einem
Infrarotsensor an der Fingerbeere oder den Fussendgliedern. Meist konnen auch so
verwertbare morphologische und funktionelle Untersuchungen durchgefiihrt werden.
Zur Eliminierung von Atemartefakten werden in der Regel Atemanhaltetechniken
eingesetzt, welche eine gute Patientencompliance voraussetzen. Konnen diese
Techniken nicht angewandt werden, z.B. bei zu langer Messdauer, kommen
alternativ andere Verfahren wie die Datenmittelung oder die Navigatortechnik in

Frage.
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1.3 Die Transposition der grof3en Arterien (TGA)

An einer Transposition der grof3en Arterien leiden 5 -7 % aller Patienten mit einer
angeborenen Herz- und Gefassmissbildung. Nach den rechtsobstruktiven Vitien wie
beispielsweise der Pulmonalstenose oder -atresie oder der Fallot’'schen Tetralogie
stellt dieser Herzfehler die zweithaufigste Gruppe der zyanotischen Vitien dar
(Samanek 1999). Circa 25 % der Neugeborenen mit einem zyanotischen Vitium
haben eine TGA.

1.3.1 Allgemeines zur Transposition der grof3en Arterien

Die Transposition der grof3en Arterien ist eine angeborene Anomalie des Herzens,
bei der die Aorta aus dem rechten Ventrikel und der Truncus pulmonalis aus dem
linken Ventrikel entspringt. Die Bezeichnung TGA lasst sich auf eine Vielzahl von
Krankheitsbildern anwenden (Kirklin 2003); (Lange 2001); (Meisner 1991).

Schon im Jahre 1797 wurde von Baillie die Anatomie einer Fehlstellung der grof3en
Arterien beschrieben (Baillie 1797). Der Begriff Transposition wurde vermutlich
erstmalig von J. R. Varre im Jahr 1814 verwendet (Varre 1814). Lange Zeit bezeich-
nete man viele Missbildungen mit einem fehlerhaften Abgang der Aorta als
Transposition, ohne dass die Ventrikelverbindung bertcksichtigt wurde. Erst in den
Siebziger Jahren des letzten Jahrhunderts wurde der Begriff , Transposition“ im Sinne
einer ventrikuloarteriellen Diskordanz neu definiert (Van Praagh 1971). Spater
erfolgte eine Einschrankung dieses Begriffes, indem Fehlbildungen mit einem
singularen Ventrikel oder Atresien der Trikuspidal- oder Mitralklappe ausgeschlossen
wurden. Dem Fehlbildungskomplex der TGA werden heute nur diejenigen Formen
zugeordnet, bei denen 2 identifizierbare durch ein interventrikulares Septum
getrennte Einflussbahnen und 2 getrennte durchgangige Atrioventrikularklappen
nachweisbar sind (Kirklin 2003).

Ursache einer Transposition ist eine fehlerhafte Rotation bei der Entwicklung des
embryonalen Ausflusstraktes. Um die 5. Woche entstehen Pulmonalarterie und Aorta
durch die Septierung des Truncus arteriosus und des Conus cordis. Normalerweise
bildet sich hierbei eine spiralig gedrehtes Septum aus. Als Folge Uberkreuzen sich
pulmonaler und systemarterieller Blutleiter. Bleibt die Rotation aus, entstehen zwei

parallel verlaufende Gefasse und es prasentiert sich das typische Bild einer
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Transposition der gro3en Arterien (Langman 1989). Als Ursache diskutiert man eine
anomale infundibuldre Rotation oder ein fehlerhaftes aortopulmonales Septum
(Marino 2002) Die genaue Atiologie dieser Fehlentwicklung ist bislang noch nicht
vollstandig geklart. So werden z.B. bestimmte Teratogene (Amphetamine,
Thalidomid) oder ein mitterlicher Diabetes mit der TGA in Zusammenhang gebracht.
Eine Vielzahl von kardialen Begleitfehlbildungen konnen mit der TGA
vergesellschaftet sein. Mit 20-30% ist der Ventrikelseptumdefekt am haufigsten
nachweisbar, es folgen Obstruktionen des pulmonalen Ausflusstraktes mit etwa

6-7 % bzw. bis zu 30 % bei zusatzlich vorhandenem VSD. Haufig finden sich auch
Dysplasien oder Verlagerungen der Klappen, insbesondere der Trikuspidalklappe
(Kirklin 2003); (Lange 2001); (Meisner 1991). Seltener sind Fehlbildungen der
Gefasse, beispielsweise Lungenvenenfehimindungen, Aortenklappenanomalien
oder Aortenisthmusstenosen (Brandao 2004); (Kirklin 2003). AuR3erdem ist
unmittelbar nach der Geburt bei ca. 50 % der Kinder mit einer TGA ein offener
Ductus arteriosus botalli vorhanden, der sich jedoch in den meisten Fallen bis zum
Ende des ersten Monats spontan verschliesst (Waldmann 1977).

In 7,6 % ist die TGA assoziiert mit extrakardialen Anomalien, in nur 0,5 % mit
chromosomalen Anomalien (Piacentini 2005); (Marino 2002). Die Transposition kann
im Rahmen von Heterotaxiesyndromen auftreten.

Bei der einfachen TGA sind Jungen mit etwa 3:1 h&ufiger betroffen als Madchen.
Hingegen liegt bei den komplexen Formen der TGA diese ungleiche

Geschlechterverteilung nicht vor.

Es werden zwei Hauptformen der Transposition der grol3en Arterien unterschieden,
die kongenital korrigierte TGA (L-TGA) und die komplette TGA (D-TGA). Sie sollen

in folgenden Kapiteln beschrieben werden.

1.3.2 Kongenital korrigierte Transposition der grof3en Arterien (L-TGA)

Die kongenital korrigierte Transposition der grol3en Arterien (L-TGA) ist ein sehr
seltener Herzfehler (< 1 % aller kongenitalen Vitien). Erstmals wurde sie von

Rokitansky im Jahre 1875 beschrieben. Die Pravalenz einer isolierten L-TGA ohne

assoziierte begleitende Fehlbildungen wird zwischen 0,43 und 0,57 angegeben.
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(Bjarke 1976); (Fyler1980). Im Gegensatz zur kompletten TGA (D-TGA) handelt es
sich nicht um ein zyanotisches Vitium.

Bei der kongenital korrigierten TGA sind die Vorhdfe normal lokalisiert. Das
sauerstoffarme systemvendtse Blut gelangt Uber Vena cava superior und inferior in
den rechten Vorhof. Dieser ist mit einem anatomisch linken Ventrikel verbunden, aus
welchem die Pulmonalarterie entspringt. Das sauerstoffreiche pulmonalventse Blut
gelangt Uber die Lungenvenen in den linken Vorhof und von dort in den anatomisch
rechten Ventrikel, welcher die transpositionierte Aorta speist. Bei der kongenital
korrigierten TGA liegt also eine atrioventrikulare und eine ventrikuloarterielle
Diskordanz vor. Entsprechend der Inversion der Ventrikel sind auch die ihnen
zugehorigen AV-Klappen vertauscht, d.h. die Trikuspidalklappe befindet sich
zwischen linkem Vorhof und anatomisch rechtem Ventrikel und die Mitralklappe
zwischen rechtem Vorhof und anatomisch linkem Ventrikel. Ursprung, Aufzweigung
und Verlauf der Koronarien entsprechen der Ventrikelinversion und der

Transpositionsstellung der grof3en Arterien (Hombach 2005).

‘Corrected’ Transposition
(with VSD)

Abb. 1: Grafische Darstellung einer kongenital korrigierten TGA ( L-TGA)
mit VSD
(aus: www.rch.org.au/emplibrary/cardiology)

Die transthorakale Echokardiographie bildet bei dieser Anomalie die Basis flr die
Diagnosestellung. Typisch ist die ,side-by-side” Stellung der grolRen Gefasse, welche
sich nicht wie normalerweise Uberkreuzen, sondern parallel verlaufen.

Bei der mit 85 % am weitaus haufigsten auftretenden ,klassischen* kongenital
korrigierten TGA bei Situs solitus befindet sich die Aortenwurzel links und ventral des
Pulmonalishauptstammes. Daraus leitet sich die Begrifflichkeit L-(levo-)TGA ab (Van
Praagh 1991). Gewohnlich liegt der anatomisch linke Ventrikel auf der rechten Seite.

Er zeigt eine feine Trabekulierung bei kraftigen Papillarmuskeln und eine glatte
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Septumwand. Der auf der linken Seite gelegene anatomisch rechte Ventrikel ist
durch die meist dreieckige Form seines Hohlraums und sein grobes Trabekelwerk
identifizierbar. Ein weiteres typisches Charakteristikum ist die Trabecula
septomarginalis, welche auch als Moderatorband bezeichnet wird bzw. in dieses
Ubergeht. Es handelt sich um eine muskulare Struktur, die von der anterioren Wand
des rechten Ventrikels zum interventrikularen Septum zieht (Anderson 1982).

Rechts- und linksventrikularer Ausflusstrakt liegen ebenfalls parallel zueinander. Das
interventrikulare Septum zeigt oft eine Steilstellung. Haufig findet sich auch eine
linkskonvexe Septumdeviation, was die typische sogenannte ,Bananen-
konfiguration* des linken Ventrikels zur Folge hat. Selten sind die Ventrikel
Ubereinander angeordnet mit entsprechend transversaler Ausrichtung des Septums.
Durch die fehlende Kontinuitat zwischen Trikuspidalklappe und Aortenklappe liegt ein
in der Regel links und anterior gelegenes subaortales Infundibulum bzw. ein
subaortaler muskularer Konus vor, welcher bildmorphologisch abgrenzbar ist. Die

Mitralklappe zeigt dagegen eine fibrose Kontinuitat mit der Pulmonalklappe.

" Moderatorband

Abb. 2: Echokardiographie eines Patienten mit einer L-TGA (4 KB)
Links gelegener morphologisch rechter Ventrikel und rechts gelegener
morphologisch linker Ventrikel, Darstellung des Moderatorbandes
(aus: Journal fur Kardiologie 2002; 9(7-8): 343-344.)

Die beschriebenen morphologischen Besonderheiten der L-TGA lassen sich in
Bezug auf die groRen Gefasse auch auf der konventionellen Rdntgenthorax-
aufnahme nachvollziehen. In der p.a. Projektion sieht man eine konvexbogig

begrenzte Verbreiterung des linken oberen Mediastinums durch den atypisch
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linksseitig lokalisierten Aortenbogen. Der nicht durch die Aorta Uberlagerte rechts
gelegene Pulmonalarterienhauptstamm kommt prominent zur Darstellung.

Bei intaktem interventrikularen Septum oder bei Kombination eines VSD mit einer
Pulmonalstenose oder bei isolierter Pulmonalstenose ist das Herz in der Regel
normal grof3. Bei einem isolierten hdmodynamisch wirksamen VSD ist das Herz
vergroRert. Der Aortendiameter kann durch Richtung und Grof3e eines Shunts

beeinflusst werden.

Abb. 3 u.4: Rontgenthorax p.a. und Angiographie eines Patienten mit einer L -TGA
und einem VSD
Kardiomegalie, vermeintliche Prominenz der Pulmonalarterie
durch die Linksverlagerung der Aorta ascendens und des Aortenbogens
(Katheterpositionierung in der Aorta ascendens)
(aus:www.bcm.edu/radiology/cases)
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Kernspintomographisch ist die Morphologie der kongenital korrigierten Transposition

der grof3en Arterien mit ihren charakteristischen Veranderungen leicht darzustellen.

Abb. 5,6,7: MRT eines Patienten mit einer L-TGA
GE-(SSFP-)Sequenz coronal, im 4 KB und transversal
Rechts liegender morphologisch linker Ventrikel und links liegender
morphologisch rechter Ventrikel, Linkskonvexitat des
interventrikularen Septums und Parallelstellung der groRen Gefasse
Die Aorta ascendens liegt links ventral des Truncus pulmonalis.
Moderatorband im Cavum des rechten Ventrikels

FBI2431
FL812

Abb. 8 u.9: KM-gestitzte MR-Angiographie zweier Patienten mit einer L-TGA
Auf dem ersten Bild (p.a. Projektion) Darstellung der dem rechts
liegenden morphologisch linken Ventrikel entspringenden Pulmonal-
arterie. Angedeutet erkennbar ist die ,Bananenkonfiguration“ des linken
Ventrikels aufgrund der Linkskonvexitat des interventrikularen
Septums. Auf dem zweiten Bild (LAO-Projektion) sieht man, dass
die Aorta dem links gelegenen morphologisch rechten Ventrikel
entspringt.

Bei der kongenital korrigierten TGA fiuhrt die doppelte Vertauschung durch das
gleichzeitige Vorliegen einer Ventrikelinversion und einer Transposition der grof3en
Arterien zu einem funktionierenden Blutkreislauf. Im Gegensatz zur kompletten TGA
ist das Kind nach der Geburt nicht zyanotisch. Patienten mit isolierter L-TGA sind oft
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lange Zeit asymptomatisch und werden erst in der 5. bis 8. Lebensdekade durch AV-
Blockierungen oder eine Herzinsuffizienz auffallig (Presbitero 1995).

Sehr oft liegen jedoch zusatzliche kardiale Fehlbildungen vor, welche Klinik und
Prognose ungunstig beeinflussen konnen. Es handelt es sich meist um
Ventrikelseptumdefekte, Stenosen des pulmonalen Ausflusstraktes (subvalvulare
und/oder valvulare Pulmonalstenosen) oder eine Kombination aus den genannten
Anomalien (Hausdorf 2002); (Kirklin 2003); (Lange 2001); (Paladini 2006); (Warnes
2006). Dysplasien der systemischen AV-Klappe bzw. Trikuspidalklappe oder
Verlagerungen von Klappensegeln nach apikal im Sinne eines Morbus Ebstein sind
ebenfalls haufig. Sie konnen ursachlich sein fir eine relevante
Trikuspidalinsuffizienz, werden manchmal aber erst durch eine Autopsie entdeckt
(Kirklin 2003); (Paladini 2006). Oft sieht man auch valvulare Pulmonal-stenosen,
selten sind hingegen Insuffizienzen oder Anomalien von Mitral- oder Aortenklappe.
Fur die Identifizierung von Anomalien der AV-Klappen und vor allem fir die
Beurteilung ihrer Funktion ist die Echokardiographie besser geeignet als die MRT.
Ebenfalls selten finden sich Vorhofseptumdefekte oder ein persistierendes Foramen
ovale. Auch Aortenisthmusstenosen oder Aortenbogenanomalien kénnen mit einer
L-TGA assoziiert sein (Brandao 2004); (Feingold 2001).

Abb.10: MRT eines Patienten mit einer L-TGA und einer valvularen PS
GE-(SSFP-) Sequenz im 3 KB (RVOT)
Man sieht eine durch die PS bedingte systolische Dephasierung oberhalb
der Pulmonalklappe. Dilatierter Truncus pulmonalis bei PAH

In etwa 10% der Falle liegt ein Situs inversus totalis vor (Feingold 2001); (Piacentini
2005); (Schmidt 2000). In diesem Falle entspringt die Aorta dem rechts-anterior
gelegenen rechten Ventrikel, die Aorta ascendens liegt somit wie bei der D-TGA
rechts des Truncus pulmonalis. In etwa 25 % der Falle findet sich eine Meso-oder
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Dextrokardie. Das Risiko extracardialer und chromosomaler Anomalien ist bei der

kongenital korrigierten TGA gering (Paladini 2006).

Abb.11: Roéntgenthorax p.a. eines Patienten mit einem Situs inversus bei einer
L-TGA

FB 2376

Abb.12 u.13: MRT einer Patientin mit einer L-TGA und einem Situs inversus totalis
GE-(SSFP-)Sequenz transversal und coronal
Der bei der L-TGA normalerweise links lokalisierte morphologisch
rechte Ventrikel liegt bei einem Situs inversus rechts. Leber und Milz
sind seitenvertauscht.

Wenngleich die Klinik der Patienten entscheidend von den begleitenden kardialen
Fehlbildungen mitbestimmt wird, so ist auch bei Vorliegen einer isolierten L-TGA die
durchschnittliche Lebenserwartung eingeschrankt (Voskuil 1999). Der rechte Ventri-
kel halt zwar lange dem Systemdruck stand, jedoch entwickelt sich im Laufe der Zeit
eine progrediente Dysfunktion und Insuffizienz desselben (Dimas 1989). Das Risiko
hierfir steigt mit zunehmendem Alter (Graham 2000). AuRerdem ist bei den meisten

Patienten mit einer klassischen L -TGA mit zwei Ventrikeln eine Trikuspidal-
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insuffizienz nachweisbar, was von groRer Bedeutung ist, da ein enger
Zusammenhang zwischen einer beeintrachtigten rechtsventrikularen Funktion und
einer relevanten Trikuspidalinsuffizienz nachgewiesen wurde (Beauchesne 2002);
(Devaney 2003); (Graham 2000); (Van Praagh 1998). So zeigten beispielsweise
nach konventionellen physiologischen Korrekturoperationen einer L-TGA ohne
Klappenersatz die Patienten mit einer schweren Trikuspidalinsuffizienz in der Regel
schlechtere postoperative Ergebnisse als solche mit einer nur milden Insuffizienz
(Lundstrom 1990).

Manchmal wird die kongenital korrigierte Transposition der groRen Arterien Uber viele
Jahre Uberhaupt nicht diagnostiziert, weshalb sich die Patienten erst sehr spéat in den
spezialisierten  Zentren vorstellen, wenn bereits eine symptomatische
rechtsventrikulare Dysfunktion und eine fortgeschrittene Trikuspidalinsuffizienz

vorliegen (Beauchesne 2002).

Ein weiteres Hauptproblem stellen neben der progredienten Funktionseinschrankung
des rechten Systemventrikels Herzrhythmusstorungen wie Dbeispielsweise AV-
Blockierungen, ventrikulare Tachykardien oder Vorhofflimmern dar (Almahmeed
1996); (Li 2000). Die erste Auffalligkeit bei bislang symptomlosen Patienten mit einer
L-TGA ist haufig ein AV-Block Ill. Grades.

Zusammenfassend muss man sagen, dass die Patienten mit einer kongenital
korrigierten TGA zwar oft tUber lange Zeit klinisch unauffallig sind, aber dass haufig
Spatkomplikationen auftreten und dass ihre Lebenserwartung in der Regel verkirzt
ist (Connelly 1996).

Optionen im Rahmen der medikamentdsen Therapie einer Herzinsuffizienz sind
Diuretika, ACE-Hemmer oder Digitalis. Schwere Herzrhythmusstérungen kénnen mit
Antiarrhythmika oder durch die Implantation eines Schrittmachers behandelt werden.
Bei den operativen Verfahren beschrankte man sich lange Zeit auf die Korrektur von
assoziierten kardialen Fehlbildungen und beliess den rechten Ventrikel im
Systemkreislauf. So erfolgte beim Ventrikelseptumdefekt der operative Verschluss
mit einem Patch, valvulare Pulmonalstenosen wurden durch eine Kommissurotomie,
subvalvulare Pulmonalstenosen durch Implantation eines klappentragenden Konduits
behandelt (Westerman 1982). Bei Anomalien der Trikuspidalklappe wurden Klappen-

rekonstruktionen oder alternativ ein Klappenersatz durchgefuhrt (Van Son 1995).
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Nach den konventionellen Operationsverfahren bzw. physiologischen Korrekturen
besteht jedoch ein hoheres Risiko fiir die Verschlechterung der rechtsventrikularen
Funktion und fur die Entwicklung einer Trikuspidalinsuffizienz (Acar 1998); (Rutledge
2002); (Voskuil 1999). Auch Herzrhythmusstorungen, vor allem AV-Blockierungen
durch operative Schadigung des AV-Knotens, kdnnen auftreten (Szufladowicz 1996).
Dies sind einige Griinde dafur, dass man bei nicht operierten L-TGA-Patienten
bessere rechtsventrikulare Funktionsparameter nachgewiesen hat als bei
physiologisch korrigierten Patienten (Dodge-Khatami 2002).

Von vielen Autoren wird heute die Double-Switch-Operation favorisiert, welche 1989
von llbawi erstmals erfolgreich durchgefuhrt wurde (Devaney 2003); (llbawi 1990);
(Mee 2005); (Reddy 1997); (Van Praagh 1998). Es handelt sich hierbei um eine
anatomische  Korrektur, bei der ein arterieller Switch mit einer
Vorhofumkehroperation kombiniert wird. Bei L-TGA-Patienten mit einem groReren
Ventrikelseptumdefekt kann alternativ auch eine Rastelli-Operation in Kombination
mit einem atrialen Switch durchgefihrt werden (Brawn 2003). Das Resultat dieser
Verfahren ist, dass der linke Ventrikel wieder in den Systemkreislauf integriert wird.
In der Regel muss vorher ein Banding der Pulmonalarterie erfolgen, um den
hypotrophierten linken Ventrikel zu ,trainieren®, d.h. durch einen Aufbau der
Muskelmasse auf die systemischen Dricke vorzubereiten. Alternativ kann zur
Erreichung dieses Ziels auch ein Blalock-Taussig-Shunt angelegt werden.

Eine signifikante Trikuspidalinsuffizienz und / oder eine schlechte rechtsventrikulare
Funktion sind die Hauptindikationen fur die Durchfihrung einer Double-Switch-
Operation bei Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA (Imai 1994).

Die meisten bislang durchgefuhrten Untersuchungen kamen zu dem Schluss, dass
die Double-Switch-Prozedur bessere Resultate zeigt als die konventionellen
Verfahren und dass sie in Zukunft die Methode der Wahl bei einer operations-
bedirftigen L-TGA darstellen durfte (Brawn 2005); (llbawi 2002); (Langley 2003);
(Mavroudis 2003); (Sharma 1999); (Wu 2001). Allerdings handelt es sich bei der
antomischen Korrektur um ein sehr kompliziertes Verfahren mit allen eventuellen
Spatkomplikationen einer Vorhofumkehr, eines arteriellen Switches oder einer
Rastelli-Operation. Es kdnnen sich beispielsweise Bafflestenosen oder - leckagen,
pulmonalventse oder systemvendse Obstruktionen, atriale Arrhythmien, Stenosen

des rechtsventrikularen Ausflusstraktes, Obstruktionen der Koronararterien,
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Insuffizienzen der im Systemkreislauf befindlichen Pulmonalklappe oder
Konduitstenosen/ -kalzifikationen entwickeln. Deshalb wird die Anwendung der
Double-Switch-Technik derzeit insbesondere bei den symptomlosen Patienten mit
einer guten oder befriedigenden rechtsventrikularen Funktion noch kontrovers
diskutiert. Zudem liegt der optimale Zeitpunkt fur die anatomische Korrektur der L-
TGA im Sauglings-und Kleinkindalter, was die Entscheidung fur dieses Vorgehen
zusatzlich erschwert (Dyer 2003).

Eine genaue Auswahl der Patienten, die fur die Double-Switch-Operation in Frage
kommen, ist unabdingbar. Zu berlcksichtigen ist dabei auch, dass
Kontraindikationen bestehen, wie z.B. die Hypoplasie eines Ventrikels, ein nur sehr
kleiner VSD, eine komplexe Koronaranatomie, ein langer und extrem
hypertrophierter subaortaler Konus oder Anomalien der Chordaanheftungen der
Trikuspidalklappe. AuRerdem stehen Langzeitergebnisse grofl3erer Patienten-

kollektive zum jetzigen Zeitpunkt noch aus (Dyer 2003); (llbawi 2002).

Abschlielend sei noch die modifizierte Fontanoperation erwahnt, welche durch-
gefuhrt wird, wenn die biventrikulare Korrektur bei einem Patienten mit einer L-TGA

nicht mehr maoglich ist.

1.3.3 Komplette Transposition der grofR3en Arterien (D-TGA)

Die komplette Transposition der gro3en Arterien ist im Gegensatz zur kongenital
korrigierten TGA relativ haufig (5-7% aller kongenitalen Vitien).

Bei der kompletten Transposition der grof3en Arterien minden Vena cava superior
und inferior regelrecht in den rechten Vorhof, welcher das sauerstoffarme
systemvenose Blut Uber die Trikuspidalklappe in den rechten Ventrikel leitet. Die
Aorta enspringt in der Regel rechts und ventral des Truncus pulmonalis aus dem
rechten Ventrikel. Deshalb wird diese Fehlbildung auch als D-(Dextro-)TGA
bezeichnet. Die Lungenvenen minden in den linken Vorhof, von welchem das
sauersoffreiche pulmonalventdse Blut tUber die Mitralklappe in den linken Ventrikel
gelangt. Dieser speist den Truncus pulmonalis. Bei der kompletten Transposition der
groBen Arterien liegen also eine atrioventrikulare Konkordanz und eine
ventrikuloarterielle Diskordanz vor. Die Koronarien entspringen aus dem der

Pulmonalarterie zugewandten hinteren Aortensinus. Die Abgangsformen weisen eine
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grol3e Variabilitat auf, Monokoronarostien oder intramurale Gefassverlaufe kénnen
auftreten (Gittenberger-de Groot 1986); (Planche 1988); (Yacoub 1978). Die
Kenntnis der Koronaranatomie ist wichtig fur die Planung einer arteriellen Switch-
Operation.

Die komplette TGA kann mit weiteren kardialen Anomalien vergesellschaftet sein.
Haufig finden sich Ventrikelseptumdefekte, valvuldre Pulmonalstenosen und
linksventrikulare Ausflusstraktobstruktionen, seltener Aortenisthmusstenosen oder
ein unterbrochener Aortenbogen. Wie bei der kongenital korrigierten TGA kdnnen
Anomalien der Trikuspidalklappe vorliegen, so z. B. ein ,straddling” oder ,overriding"®,
anormale Chordae tendinae, Klappendysplasien oder akzessorisches Gewebe an
der Trikuspidalklappe mit mdoglicher daraus resultierender Subpulmonalstenose
(Huhta 1982); (Smith 1986). Eine Raritdt von hdmodynamischer Bedeutsamkeit ist
der anteriore Mitralklappencleft (Hausdorf 2002).

Foramen
Ovale

Abb.14: Grafische Darstellung einer kompletten TGA bzw. D-TGA
(aus: www.rch.org.au/emplibrary/cardiology)

Die Diagnosestellung erfolgt in erster Linie echokardiographisch. Diese Unter-
suchung ist meist auch fur die Planung der Operation ausreichend. Ein Herzkatheter
ist heutzutage nur noch erforderlich, wenn komplexere Formen vorliegen, die eine
Darstellung des pulmonalen Kreislaufs mit Bestimmung der Druck- und Widerstands-
verhaltnisse verlangen oder in seltenen Fallen fur die praoperative Evaluierung des
Koronarstatus.

Die Vorhofe sind bei der kompletten TGA in der Regel wie bei einem Herzgesunden
angelegt. Die Ventrikel und die AV-Klappen sind gewoéhnlich normal positioniert. Der

vorn liegende rechte Ventrikel entwickelt im Verlauf meist eine progrediente
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Hypertrophie sowie eine zunehmende Dilatation. Der linke Ventrikel hingegen
hypotrophiert bereits in den ersten Wochen nach der Geburt, falls keine begleitenden
Herzfehlbildungen vorliegen.

Bei der kompletten TGA besteht also eine Parallelschaltung mit vollstdndiger
Trennung von systemischem und pulmonalem Kreislauf. Intrauterin resultiert aus
dieser Fehlbildung noch keine Beeintrachtigung der Entwicklung. Durch das
Vorhandensein von Foramen ovale und den Ductus arteriosus botalli wird eine
Kommunikation zwischen den Kreislaufen gewéhrleistet. Bis zur Geburt gedeihen die
Kinder in der Regel normal (Lange 2001). Postpartal ist dieser Herzfehler nur mit
dem Leben vereinbar, wenn weiterhin ein bidirektionaler Shunt zwischen beiden
Kreislaufen existiert, entweder auf Vorhofebene durch ein persistierendes Foramen
ovale oder einen Vorhofseptumdefekt oder auf Ventrikelebene durch einen
Ventrikelseptumdefekt. Ist dies nicht der Fall, kommt es spatestens nach dem
Verschluss des Ductus arteriosus rasch zu einer zentralen Zyanose, welche zu einer
lebensbedrohlichen Situation fihrt. Von den Neugeborenen mit einer ,simplen”
kompletten TGA sterben 50 % im ersten Lebensmonat und Gber 90 % innerhalb des

ersten Lebensjahres in der Regel an einer Hypoxie (Liebmann 1969).

Das Ziel der Therapie ist eine verbesserte Oxygenierung durch Gewdahrleistung oder
Erhdhung der Mischung von systemischem und pulmonalem Kreislauf. Man
unterscheidet palliative und kurative Ansatze.

Bei Patienten mit intaktem Ventrikelseptum kann nach der Geburt eine Wieder-
eroffnung bzw. ein Offenhalten der Ductus arteriosus botalli medikamentods durch die
Gabe von Prostaglandin E1 erzielt werden (Hauser 2000).

Als palliatives Operationsverfahren ist die Blalock-Taussig-Anastomose zu nennen,
bei der durch die Anastomosierung der Arteria subclavia mit der rechten oder linken
Pulmonalarterie eine ausreichende Durchmischung des Blutes beider Kreislaufe
erreicht wird (Blalock 1945). Diese Technik kommt jedoch meist bei Kindern mit einer
Fallot’'schen Tetralogie zur Anwendung. In den Filnfziger Jahren setzte sich die
Blalock-Hanlon-Operation durch, bei der man durch Exzision des atrialen Septums
eine verbesserte Mischung auf Vorhofebene erzielt (Blalock 1950). Sie wurde noch
bis Mitte der achtziger Jahre durchgefuhrt, wenn das Rashkindmandver nicht
erfolgreich war (Cohen 1987). Ab Mitte der Sechziger Jahre wurde dieses operative

Verfahren durch die Ballonatrioseptostomie nach Rashkind ersetzt. Hier wird
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interventionell mit Hilfe eines Ballonkatheters das Foramen ovale wiederer6ffnet bzw.
aufgeweitet (Rashkind 1966). Es handelt sich um eine effektive und relativ risikoarme
Prozedur, welche notfallméaRig angewendet wird, um die Hamodynamik zu
verbessern und das Uberleben bis zur Korrekturoperation zu sichern (Vitola 1985).
Heute erfolgt die Ballonatrioseptostomie in der Regel unter echokardiographischer
Kontrolle Gber die Nabelvene.

Nach frustranen anatomischen Korrekturversuchen in den Funfziger Jahren beschritt
man zunadchst den Weg der Umkehr des Blutflusses auf der Vorhofebene. Im Jahre
1958 beschrieb Senning erstmals die Vorhofumkehroperation, welche auch als
watrialer switch* bezeichnet wird. Prinzip dieser Operation ist es, das systemvendse
Blut durch einen Tunnel zur Offnung der Mitralklappe und damit zum linken Ventrikel
umzuleiten, wahrend das pulmonalvendse Blut zur Trikuspidalklappe und in den
rechten Ventrikel gelangt. Senning erreichte dies ohne Einsatz von Fremdmaterial,
indem er den Tunnel aus einem Teil des Vorhofseptums formte (Senning 1959). Eine
vergleichbare Operation wurde 1964 erstmals von Mustard durchgefihrt. Er
verwendete Perikard oder Kunststoff fur die Schaffung des Tunnels (Mustard 1964).
Haufig wird auch der Begriff ,baffle* (Baffle) fir den Tunnel benutzt. Der Chirurg
Baffles flihrte in den Fanfziger Jahren die ersten erfolgreichen
Vorhofumkehroperationen  durch, die sich allerdings vom etablierten
Senningverfahren unterschieden (Baffles 1960). Im Laufe der Zeit erfuhr der atriale
Switch nach Senning oder Mustard verschiedene Modifikationen, welche jedoch

nichts am Prinzip anderten.
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Senning Operation

Abb.15: Z.n. Senning-OP - Grafische Darstellung
Umleitung des systemvendésen Blutes aus dem rechten Vorhof durch die
Mitralklappe in den linken Ventrikel
(aus: www.rch.org.au/emplibrary/cardiology)

Abb.16,17,18: MRT eines Patienten nach Senningoperation
GE-(SSFP-) Sequenz coronal und transversal, KM-gestutzte MR-
Angiographie
Gute Visualisierbarkeit des Tunnels (Baffle)

Die meisten Patienten nach atrialer Switch-OP zeigen gute Ergebnisse im
Langzeitverlauf. Es besteht jedoch ein erhéhtes Risiko fur die Entwicklung einer
Dysfunktion und Insuffizienz des nun als Systemventrikel dienenden rechten
Ventrikels, fur das gehéaufte Auftreten von Sinusknotendysfunktionen, AV-
Blockierungen und vorwiegend atrialen Arrhythmien sowie fur das Auftreten eines
plotzlichen Herztodes (Gelatt 1997); (Dodge-Khatami 2005); (Janousek 1994);
(Turina 1988). Weitere Spatkomplikationen der Vorhofumkehroperation sind
systemvenose oder pulmonalvendse Obstruktionen, Leckagen des Baffles oder

Subpulmonalstenosen.
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Bis in die Achtziger Jahre stellte die Vorhofumkehroperation die Behandlung der
Wahl bei der kompletten Transposition der grof3en Arterien dar, dann wurde sie
durch die arterielle Switch-Operation abgeldst (Blume 1998); (Kirklin 1992). Hierbei
handelt es sich um eine anatomische Korrektur durch das Umsetzen der grof3en
Gefasse auf den jeweils zugehérigen Ventrikel, wobei Pulmonal - und Aortenklappe
in ihrer urspringlichen Position verbleiben.

Die ersten erfolgreichen arteriellen Switch-Operationen gelangen Ende der siebziger
Jahre (Mauck 1977). Eines der Hauptprobleme bei der Etablierung dieses
Verfahrens war die technisch schwierige Umsetzung der Koronarien. Es wurde
dadurch geldst, dass sie zusammen mit einem Stiick Arterienwand exzidiert und
nach Umsetzen wieder in die (Neo-) Aorta eingendht wurden (Jatene 1975). Eine
weitere Problematik ist die postpartal durch den Druckabfall rasch abnehmende
Muskelmasse des linken subpulmonalen Ventrikels mit dem Resultat, dass dessen
Pumpleistung fur den Systemkreislauf nicht mehr ausreichend ist. Deshalb liegt der
gunstigste Zeitraum fir die arterielle Switch-Operation in den ersten beiden
Lebenswochen. Sind die Patienten alter, ist in der Regel die Durchfihrung des
pulmonalarteriellen Bandings vor der eigentlichen Korrektur erforderlich, um durch
den Hypertrophiereiz den linken Ventrikel zu trainieren (Yacoub 1977).

Im Laufe der Zeit hat sich die arterielle Switch-OP nach Lecompte durchgesetzt, bei
welcher die Pulmonalarterie vor die Aorta verlagert wird (Lecompte 1981).
Komplikationen der Lecompte-Operation sind Obstruktionen des rechtsventrikularen
Ausflusstraktes, Insuffizienzen der im Systemkreislauf befindlichen Pulmonalklappe,
Dilatationen der Aorta ascendens sowie Obstruktionen der Koronarien mit daraus
resultierenden Einschrankungen der myokardialen Perfusion (Warnes 2006). H&ufig
sind auch zentrale und periphere Pulmonalstenosen nachweisbar. Die passagere
Stenosierung der rechten und linken Pulmonalarterie ist vermutlich u.a. bedingt durch
die atypische nicht physiologische Lage der Pulmonalarteriendste nach dem
klassischen Lecompte-Manéver. Die Aste ,umklammern die Aorta ascendens,
welche durch ihre systolische Ausdehnung zu der passageren Enge von RPA und
LPA fuhrt. Diese relativen Stenosierungen kann man mit der MRT sowohl visuell

erfassen als auch durch Flussmessungen quantifizieren (Gutberlet 2000).
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Vergleichstudien zeigten, dass die Patienten ca. 15 Jahre nach einer arteriellen
Switch-Operation bessere Langzeitresultate aufweisen als die Patienten nach einer
Vorhofumkehroperation (Culbert 2003); (Williams 2003).

Heute wird eine zweizeitige arterielle Switch-Operation mit Rekonstruktion des
interatrialen Septums nach vorherigem pulmonalen Banding auch erfolgreich bei
Vorhofumkehrpatienten mit einer rechtsventrikularen Insuffizienz durchgefihrt
(Mavroudis 2000); (Pourier 2004). In diesen Fallen stellt das Verfahren eine
Alternative zur sonst erforderlichen Herztransplantation dar.

Wenn zusatzlich zur kompletten TGA ein Ventrikelseptumdefekt und eine Obstruktion
des pulmonalen Ausflusstraktes oder eine Pulmonalatresie vorliegt, ist die Rastelli-
Operation das Verfahren der ersten Wahl. Dabei wird (ber den
Ventrikelseptumdefekt das arterielle Blut durch einen intrakavitaren tunnelférmigen
Patch zur Aorta geleitet, wahrend ein klappentragendes Konduit in den rechten
Ventrikel eingesetzt und mit dem Truncus pulmonalis verbunden wird. Der Pulmona-
lisstumpf wird blind verschlossen (Rastelli 1969); (Willems 1996).

Wenngleich die Vorhofumkehrtechnik in der heutigen Zeit fast vollstandig durch die
arterielle Switch-Operation ersetzt wurde, bestehen doch noch einige Indikationen fur
ihre Durchfiihrung. So wird sie angewendet bei alteren Patienten mit einer TGA und
einem intakten interventrikularen Septum, welche als Neugeborene keine arterielle
Switch-Operation erhielten und bei denen durch das pulmonale Banding keine
ausreichende Hypertrophie des linken Ventrikels erzielt werden konnte. Aul3erdem
wird der atriale Switch bei Patienten mit einer TGA und einer pulmonalarteriellen
Hypertonie und bei der sehr seltenen isolierten Ventrikelinversion mit AV-Diskordanz
bei VA-Konkordanz durchgefiihrt (Konstantinov 2004); (Sharma 2002). Schlie3lich
ist die Vorhofumkehrprozedur wie erwahnt Bestandteil der Double-Switch-Operation
bei Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA (Konstantinov 2004); (Mee 2005);
(Sharma 1999); (Wells 2000).
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2. Herleitung der Aufgabenstellung

Seine morphologischen Eigenschaften pradestinieren den linken Ventrikel fir die
Pumpfunktion im Systemkreislauf. Er besitzt einen groReren Anteil kompaktierten
Myokards und das Infundibulum ist Kkleiner als beim rechten Ventrikel. Die
Papillarmuskeln des linken Ventrikels sind grol3, gepaart und entstammen
gemeinsam der freien Ventrikelwand. Hingegen sind die Papillarmuskeln des rechten
Ventrikels vergleichsweise zart, vereinzelt und entstammen sowohl der freien Wand
des rechten Ventrikels als auch dem interventrikularen Septum. Die Mitralklappe wird
aufgrund ihres Aufbaus der Verschlussfunktion auf AV-Ebene im Systemkreislauf
besser gerecht als die Trikuspidalklappe (Van Praagh 1991). Aul3erdem wird der
linke Ventrikel in der Regel von zwei Koronararterien, der rechte hingegen nur von

einer versorgt.

Das gemeinsame Merkmal der Patienten mit einer kongenital korrigierten
Transposition und der Patienten mit einer kompletten Transposition nach
Vorhofumkehroperation ist der den Systemkreislauf unterstiitzende rechte Ventrikel.
Hamodynamische Situation und Langzeitrisiken dieser beiden Gruppen sind damit
vergleichbar. Die zentrale Frage ist, ob der rechte Ventrikel den Belastungen im
systemischen Kreislauf auf Dauer gewachsen ist. Viele bisherige Untersuchungen
belegten, dass beide Kollektive im Langzeitverlauf eine Funktionseinschrankung des
rechten Systemventrikels entwickeln (Babu-Narayan 2005); (Bos 2006); (Dimas
1989); (Giardini 2007); (Gyarmati 2006); (Lubiszewska 2000); (Salehian 2004);
(Tulevski 2000). Dabei diskutiert man neben den erlauterten morphologischen
Unterschieden zwischen den Ventrikeln weitere Ursachen fur die progrediente
rechtsventrikulare Insuffizienz, wie z.B. myokardiale Ischamien oder Fibrosen (Babu-
Narayan 2005); (Giardini 2006); (Hauser 2003); (Tulevski 2004).

Neben der Ejektionsfraktion ist die Ventrikelgro3e ein weiterer wichtiger Prognose-
faktor. Es wurde mehrfach nachgewiesen, dass bei den Patienten mit einer L-TGA
und nach Vorhofumkehroperation eine Dilatation des rechten Systemventrikels
vorliegt (Babu-Narayan 2005); (Giardini 2006); (Okuda 1985); (Peterson 1988)
(Wilson 1996).

Mehrere Studien befassten sich bereits mit kernspintomographisch ermittelten
Ventrikelparametern von Patienten nach einer Vorhofumkehroperation (Babu-

32



Narayan 2005); (Gyarmati 2006); (Lissin 2004); (Lidegran 2000); (Lorenz 1995);
(Roest 2004); (Tops 2005); (Tulevski 2000). Mittlerweile haben viele von diesen
Patienten das Erwachsenenalter erreicht und aufgrund der genannten Probleme
sind bei ihnen lebenslang regelmafiige Verlaufskontrollen erforderlich (Dodge-
Khatami 2005); (Freedom 2004); (Turina 1988). Die Magnetresonanztomographie
hat sich dabei im klinischen Alltag etabliert. Sie ermdglicht nicht nur eine exakte
Evaluierung des systemischen rechten sondern auch des linken Ventrikels, welcher
bei diesen Patienten haufig aufgrund einer von der Norm abweichenden
Konfiguration eingeschrankt beurteilbar ist (Lidegran 2000). Aussagen hierlber sind
jedoch ebenfalls wichtig, denn es wurde mehrfach nachgewiesen, dass bei den
Patienten nach einer atrialen Switch-OP eine Funktionseinschrankung beider
Ventrikel vorliegt (Benson 1986); (Gyarmati 2006); (Lidegran 2000); (Lubiszewska
2000); (Takeuchi 2003).

Die kongenital korrigierte TGA ist eine klinische Besonderheit und tritt wesentlich
seltener auf als die komplette TGA. Es existieren Einzelfallberichte Uber MRT-
Befunde von Patienten mit einer L-TGA (Blanco Labrador 1996); (Feingold 2001);
(Sasaki 2001); (Scardi 2005); (Schmidt 2000). Kernspintomographische
Evaluierungen groRRerer Kollektive finden sich hingegegen wesentlich seltener als
vergleichbare Untersuchungen von Patienten mit einer kompletten TGA nach
Vorhofumkehroperation. Die Bestimmungen von Ventrikelvolumina und - funktionen
der Patienten mit einer L-TGA beruhen dann meist auf echokardiographisch,
nuklearmedizinisch oder angiographisch erhobenen Werten, welche oft im
Zusammenhang mit klinischen Daten interpretiert wurden (Bos 2006); (Dimas 1989);
(Espinola-Zavaleta 2004); (Graham 1983); (Hopkins 1993); (Parrish 1983); (Peterson
1988); (Rutledge 2002); (Voskuil 1999). Wenn die Magnetresonanztomographie zur
Untersuchung dieser speziellen Patientengruppe eingesetzt wurde, handelte es sich
entweder um kleinere Kollektive, oftmals mit einem hohen Anteil physiologisch
korrigierter Patienten (Dodge - Khatami 2002); (Tulevski 2002); (Van der Zedde),
oder die Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA und Patienten nach atrialer
Switch-Operation wurden einer Gruppe zugeordnet und gemeinsam analysiert
(Giardini 2006); (Salehian 2004).
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Im Mittelpunkt der meisten Studien Uber Patienten mit einer kongenital korrigierten
TGA oder nach einer Vorhofumkehroperation stehen die volumetrischen und
funktionellen Parameter des rechten Systemventrikels. Analysen des linken
subpulmonalen Ventrikels beschranken sich hingegen haufig auf dessen Funktion
(Giardini 2006); (Gyarmati 2006); (Lidegran 2000); (Lubiszewska 2000).

Aul3erdem finden sich in nahezu allen entsprechenden Publikationen zwar Angaben
zu Funktion und Gré3e des rechten Ventrikels, aber nicht zur prognostisch ebenfalls
bedeutsamen Muskelmasse.

Das Ziel der vorliegenden Arbeit war somit die kernspintomographische Bestimmung
der kompletten volumetrischen Daten und Funktionsparameter des rechten und
linken Ventrikels fir ein gréReres Kollektiv von Patienten mit einer kongenital
korrigierten Transposition der grol3en Arterien. Ermittelt wurden das enddiastolische
Volumen, das endsystolische Volumen, das Schlagvolumen, die Ejektionsfraktion
und die Muskelmasse beider Ventrikel. Die Untersuchungsergebnisse wurden mit
den von uns mittels MRT erhobenen Daten von Patienten mit einer kompletten
Transposition der grof3en Arterien nach Vorhofumkehroperation und mit denen

herzgesunder Probanden verglichen.

Da man weil3, dass Alter und kardiale Begleitfehlbildungen die rechtsventrikulare
Funktion beeinflussen (Babu-Narayan 2005); (Budts 2006); (Graham 2000); (Voskuil
1999), wurden die Zusammenhange zwischen den genannten Faktoren und der
rechtsventrikularen Funktion untersucht.

AulRBerdem spielt die Trikuspidalinsuffizienz eine grof3e Rolle bei der Entwicklung
einer rechtsventrikularen Dysfunktion und Insuffizienz (Beauchesne 2002);
(Devaney 2003); (Espinola-Zavaleta 2004); (Graham 2000). Untersuchungen
groBerer Kollektive konservativ operierter und nicht operierter L-TGA-Patienten
bestétigten, dass neben der eingeschrankten rechtsventrikularen Funktion eine
signifikante Trikuspidalinsuffizienz als Hauptrisikofaktor fiir eine schlechte Prognose
zu betrachten ist (Prieto 1998); (Rutledge 2002). Um diesen Aspekt zu
beriicksichtigen, analysierten wir die  Daten der Patienten mit einer L-TGA
hinsichtlich des Vorliegens einer Trikuspidalinsuffizienz und ihrer Auswirkung auf

Funktion und Grél3e des rechten Systemventrikels.
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Bei vielen Patienten mit einer L-TGA oder mit einer D-TGA nach atrialer Switch-
Operation war echokardiographisch eine sogenannte ,paradoxe” Septumbewegung,
also eine systolische Bewegung des interventrikularen Septums zur freien Wand des
rechten Ventrikels nachgewiesen worden, welche in der Regel auch in der MRT
visualisierbar war. Auch wenn bei diesen Patienten der rechte Ventrikel als
Systemventrikel zu betrachten ist und die vermeintlich ,paradoxe* Septumbewegung
einen positiven Effekt auf die ventrikulare ,Blutaustreibung® haben konnte,
bezeichneten wir in Anlehnung an die allgemein gebréuchliche Terminologie die
systolische Bewegung des interventrikularen Septums zur freien Wand des rechten
Ventrikels weiterhin als ,paradoxe” Septumbewegung und die systolische Bewegung
desselben zur freien Wand des linken Ventrikels als nicht paradoxe
Septumbewegung. Zur Beantwortung der Frage, ob der Bewegung des Septums
eine prognostische Bedeutung fir die volumetrischen Parameter und fur die Funktion
des rechten systemischen Ventrikels zukommt, unterteilten wir fir unsere Analysen
die Gruppe der Vorhofumkehrpatienten in Abhangigkeit von der Septumbewegung

nochmals in zwei Subgruppen.

Ein weiteres Kapitel dieser Studie befasst sich mit den Korrelationen zwischen den
volumetrischen Parametern des rechten Systemventrikels aller Patienten mit einer
TGA, um mogliche Zusammenhange festzustellen und um eventuell eine Aussage
daruber treffen zu kénnen, welche Faktoren sich glnstig auf die rechtsventrikuléare

Funktion auswirken.

Nicht zuletzt sollte durch diese Studie die Bedeutung der Kkardialen
Magnetresonanztomographie bei der Diagnostik und Verlaufskontrolle der Patienten
mit einer kongenital korrigierten Transposition der grol3en Arterien unterstrichen

werden.
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3. Material und Methoden

3.1 Patienten und Probanden

In die Studie wurden insgesamt 19 Patienten mit einer kongenital korrigierten
Transposition der grofien Gefasse (L-TGA) eingeschlossen, bei welchen zwei
funktionelle Ventrikel vorlagen. Patienten mit einer L-Malposition oder einem
funktionell singuléaren Ventrikel wurden nicht mit einbezogen.

Die Vergleichsgruppen bildeten 40 Patienten mit einer kompletten TGA nach

Senning - oder Mustardoperation sowie 25 herzgesunde Probanden.

3.1.1 Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA (L-TGA)

Das Alter der 19 Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA (9 Manner, 10
Frauen) lag zwischen 4 und 71 Jahren (im Mittel 36,7 +/-22,7 Jahre). Art und
Haufigkeit der assoziierten Herzfehlbildungen entsprachen den Angaben in anderen
Publikationen (Kirklin 2003); (Warnes 2006); (Yeh 1999). Eine isolierte L-TGA ohne
begleitende kardiale Fehlbildungen lag bei 8 Patienten vor. Bei 11 Patienten wurden
folgende assoziierte kardiale Fehlbildungen nachgewiesen, welche zum Teil

kombiniert auftraten:

. : : : Prozent des
Assoziierte kardiale Fehlbildung Patientenanzahl L-TGA-Kollektivs
Ventrikelseptumdefekt 7 37
Subpulmonal-/ Pulmonalstenose 6 32
Vorhofseptumdefekt 3 16
Ebstein-Anomalie mit Verlagerung des

. 1 5
septalen Segels um 1,5 cm nach apikal
Persistierendes Foramen ovale 2 11
(Persitierende linke obere Hohlvene mit
o : . : 1 5
Einmiundung in den Sinus coronarius)

Tab.1: Ubersicht tiber assoziierte kardiale Fehlbildungen bei den L-TGA-Patienten

Insgesamt 3 Patienten waren wegen der begleitenden kardialen Anomalien operiert

worden. Ein Patient war wegen einer Pulmonalatresie operativ mit einem Blalock-
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Taussig-Shunt versorgt worden, bei einem weiteren erfolgte wegen einer schweren
Subpulmonal- und Pulmonalstenose ein Pulmonalklappenersatz und zusatzlich
ebenfalls die Anlage eines Blalock-Taussig-Shunts. Bei einem Patienten war ein
gro3er VSD operativ verschlossen worden, zusatzlich hatte er wegen einer
Subpulmonalstenose einen klappenlosen Homograft in Pulmonalisposition erhalten.
Bei einer weiteren Patientin war eine Katheterintervention durchgefthrt worden, bei
der eine Subpulmonalstenose- und Pulmonalstenose erfolgreich dilatiert worden war.
Bei 2 Patienten war eine pulmonalarterielle Hypertonie bekannt, welche in einem
Falle fortgeschritten war. Ein Situs inversus totalis vor lag bei 2 Patienten vor.

Insgesamt stuften wir bei 6 der Patienten mit einer L-TGA die begleitenden
Herzfehlbildungen als hdmodynamisch relevant ein. Darunter befanden sich alle 3
operierten Patienten und der Patient mit der schweren PAH. Bei den anderen 13
Patienten waren die kardialen Begleitanomalien laut echokardiographischem Befund
nur geringgradig ausgepragt bzw. hamodynamisch nicht wirksam. Aus diesen

Patienten bildeten wir eine Subgruppe, welche gesondert analysiert wurde.

3.1.2 Patienten mit einer kompletten TGA nach Vorhofumkehroperation
(Z.n. Senning-/Mustard-OP)

Eine komplette TGA tritt wesentlich haufiger auf als eine kongenital korrigierte TGA.
Deshalb war dieses Studienkollektiv deutlich groRer als das der L-TGA-Patienten. Es
umfasste insgesamt 40 Patienten nach einer Vorhofumkehroperation (31 Manner, 9
Frauen) zwischen 11 und 35 Jahren (im Mittel 21,1 +/-5,2 Jahre). Bei 5 Patienten
war eine Vorhofumkehr-OP nach Mustard, bei den anderen 35 Patienten ein ,atrialer
switch” nach Senning durchgefihrt worden. Als begleitende kardiale Fehlbildung lag
bei 5 Patienten urspringlich ein Ventrikelseptumdefekt vor, welcher operativ ohne
nachweisbaren  Restshunt verschlossen worden war. Ein kombiniertes
Pulmonalvitium geringer Auspragung hatte man in einem Fall beschrieben. Ein
Patient war wegen einer Baffleleckage reoperiert worden. Bei einem weiteren
Patienten war eine Obstruktion des superioren Anteils des ventsen Baffles
diagnostiziert und kernspintomographisch bestatigt worden. Eine geringgradige PAH

lag bei 2 Patienten vor.

Um den Einfluss der paradoxen Septumbewegung auf die rechtsventrikularen
Parameter zu untersuchen, unterteilten wir die Gesamtgruppe der 40 Patienten nach
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Vorhofumkehroperation nochmals in zwei Subgruppen. Die erste Gruppe umfasste
Patienten mit einer systolischen Bewegung des interventrikularen Septums zur freien
Wand des rechten Systemventrikels, was der oben benannten Begrifflichkeit der
paradoxen Septumbewegung entspricht. Dieser Gruppe wurden 15 Patienten (11
Manner, 4 Frauen) im Alter zwischen 11 und 30 Jahren (im Mittel 21,0 +/-5,7 Jahre)
zugeordnet. In die zweite Gruppe wurden Patienten eingeordnet, welche visuell eine
systolische Bewegung des interventrikularen Septums zur freien Wand des linken
nicht-systemischen Ventrikels, also eine nicht paradoxe Septumbewegung zeigten.
Die Personen in dieser Gruppe wurden auch als Vorhofumkehrpatienten ohne
paradoxe Septumbewegung bezeichnet. Hier analysierten wir 25 Patienten (20
Manner, 5 Frauen) im Alter zwischen 13 und 35 Jahren (im Mittel 21,2 +/- 5,0 Jahre).

3.1.3 Herzgesunde Probanden

Fur kinderkardiologische Patienten und auch fur herzgesunde Kinder beruhen die
mittels Magnetresonanztomographie erhobenen Daten bis heute auf relativ kleinen
Fallzahlen. Die Normwertstudie von Lorenz et al. stitzt sich auf insgesamt 75
Patienten von 8 bis 55 Jahren, darunter befinden sich aber nur 8 Kinder (Lorenz
1999). Eine andere Studie gibt Auskunft Gber kernspintomographisch bestimmte
Normwerte des linken Ventrikels unter anderem bei 10 gesunden Erwachsenen
(Moon 2002). In einer weiteren Publikation wurden mittels MRT gemessene Werte
fur die rechtsventrikulare GroRe und Funktion bei 22 gesunden Kindern von 5 -16
Jahren angegeben (Helbing 1995).

In dieser Studie wurden von uns selbst ermittelte Parameter herzgesunder Personen
zum Vergleich herangezogen. Wir wahlten 25 Probanden aus, welche in der
Anamnese keine Herzerkrankungen und keine arterielle Hypertonie aufwiesen und
bei denen keine Gefdssanomalien vorlagen. Untersucht wurden 12 Méanner und 13
Frauen im Alter zwischen 4,1 und 25,4 Jahren (im Mittel 18,5 +/-7,0 Jahre).
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B L-TGA mhrc Bf @ D-TGA nicht paradox
0O D-TGA paradox

Abb.19: Prozentuale Verteilung der Vergleichsgruppen

Bei allen Patienten mit einer Transposition der grof3en Arterien wurden retrospektiv
Untersuchungen ausgewertet, welche im Rahmen der Diagnostik und
Verlaufskontrolle durchgefiihrt worden waren. Die Probandenstudie erfolgte im
Rahmen der Normwerteerhebungen des Kompetenznetzes fir angeborene
Herzfehler und ist von der Ethikkomission der Charité genehmigt worden. Alle
Probanden der Normgruppe wurden ausfuhrlich Gber die Studie informiert und gaben

ihr schriftliches Einverstandnis zur Untersuchung.

3.2 Durchfuhrung der MRT

Die Patienten wurden an einem 1,5 Tesla Gyroscan ACS-NT Power-Track 6000
(Philips Medical Systems, Best, The Netherlands) mit Hilfe einer vier Elemente
.phased array® Oberflachenspule in Rickenlage untersucht. Fur unsere
volumetrischen Analysen war keine intravendse Kontrastmittelgabe erforderlich.
Zunachst erfolgte ein Survey mit einer schnellen SSFP-Sequenz (balanced-FFE-
Sequenz) in allen drei Raumrichtungen. AnschlielBend wurden SSFP-Sequenzen in
Atemanhaltetechnik mit retrospektiven Gating angefertigt. Zum Zeitpunkt der
Untersuchung waren alle Patienten im Sinusrhythmus. Zunachst wurde der gesamte
Thorax von der oberen Apertur bis zur Zwerchfellebene transversal geschichtet.
Anhand der transversalen (bzw. axialen) Sequenzen und der langen Achse (bzw.
des 2-Kammerblicks) wurden dann die Kurzachsenschnitte ebenfalls als SSFP-
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Sequenzen parallel zur AV-Klappenebene von basal bis apikal akquiriert (TR 1200
ms (langste TR), TE 35 ms (kurzeste TE), FOV 350 x 350, Matrix Size 256 x 512, 25
Phasen, Schichtdicke 6-8 mm, kein Gap). Die Anzahl der Schichten in der
transversalen und in der kurzen Achse richtete sich nach der GroRe des Herzens.
Die Schichtdicke wurde dem Gewicht angepasst. Bis zu 20 Kilogramm wurde eine
Schichtdicke von 6 mm, von 21 bis 35 Kilogramm eine Schichtdicke von 7 mm und
Uber 35 Kilogramm eine Schichtdicke von 8 mm gewahlt (entsprechend des
Protokolls des KN-AHF; www.kompetenznetz-ahf.de) Auf der Basis der
Kurzachsschnitte wurde abschlie3end der 4-Kammerblick mit nur einer Schicht mittig

durch die Atrioventrikularebene und die Herzspitze erstellt.

3.3 Auswertung der MRT

Die MRT-Untersuchungen wurden an der View Forum-Workstation mit dem Cardiac
Analysis Software Paket (Relaease 3.2, Philips Medical Systems, Best, The
Netherlands) ausgewertet. Alle absoluten gemessenen Werte wurden auf die
Kdrperoberflache (BSA - body surface area) nach Dubois et al. umgerechnet, um die
Vergleichbarkeit zu gewahrleisten (Dubois 1989).

Die Formel lautet BSA = 0.007184 x GrofRe in cm / 0.725 x Gewicht in kg / 0.425. Bel
den im Ergebnisteil enthaltenen Angaben handelt es sich generell um die auf die

Kdrperoberflache bezogenen Werte.

3.3.1 Bestimmung der Parameter EDV, ESV, SV und EF

Fir den rechten und linken Ventrikel wurden die Parameter enddiastolisches
Volumen (EDV), endsystolisches Volumen (ESV), Schlagvolumen (SV) und
Ejektionsfraktion (EF) bestimmt.

In der Regel weist der rechte Ventrikel eine komplexe Geometrie auf, aul3erdem
kontrahiert er sich haufig nicht konzentrisch. Zudem zeigt bei den Patienten mit einer
L-TGA und nach einer Vorhofumkehroperation auch der linke Ventrikel oft eine von
der Norm abweichende Konfiguration. Diese besonderen Gegebenheiten erfordern
zur reliablen Volumetrie die Anwendung der Simpson-Regel. Hierbei werden die
endokardialen Flachen der akquirierten Kurzachsenschnitte mit der Schichtdicke

multipliziert und die ermittelten Teilvolumina zum Gesamtvolumen des Ventrikels
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addiert. Grundsatzlich ist die Simpson-Regel in allen Schichtorientierungen
anwendbar. Die sonst in der kardialen MR-Bildgebung auch verwendete einfachere
biplane Volumetrie Uber einzelne Schichten mit Hilfe der Flachen-Langen-Methode
liefert bei einer komplexen Geometrie keine zuverlassigen Ergebnisse (Gutberlet
1999).

Volumetriert wurde in der Phase mit dem gr6f3ten enddiastolischen Volumen (EDV)
und in der Phase mit dem kleinsten endsystolischen Volumen (ESV). In beiden
Phasen wurden die Endokonturen auf allen Schichten manuell umfahren.
Papillarmuskeln und Trabekel wurden bei den Messungen der Muskelmasse nicht
berticksichtigt und jeweils dem Ventrikelvolumen zugerechnet, was einen geringen
systematischen Fehler bei der Ermittlung von EDV und ESV bedingte.

Das Schlagvolumen lasst sich aus der Subtraktion EDV - ESV des jeweiligen
Ventrikels, die Ejektionsfraktion nach der Formel Schlagvolumen / EDV x 100
errechnen. Schlagvolumina und Ejektionsfraktionen wurden durch das Analysepro-
gramm automatisch ermittelt und in der Endauswertung angegeben.

Die Volumetrie erfolgte in den Kurzachsschnitten (short axis) senkrecht zur

anatomischen Langsachse des Herzens und parallel zu AV-Klappenebene.

ch
LR

Abb. 20: Volumetrie des links gelegenen, morphologisch rechten Ventrikels eines
Patienten mit L-TGA in der kurzen Achse
Markierung der Endokontur in der Enddiastole (links) und in der
Endsystole (rechts)

Das Hauptproblem der Kurzachsmethode stellt die Abgrenzung der

Atrioventrikularklappenebene dar (Pennell 2002). Deshalb wurde von einigen

Autoren die Auswertung in der transversalen Schichtorientierung vorgeschlagen
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(Alfakih 2003); (Helbing 2000). Die Volumetrie anhand der Kurzachsschnitte ist
jedoch die im klinischen Alltag gelaufige Methode, welche mehrere Vorteile bietet.

In der kurzen Achse befindet sich die Herzkammer senkrecht zum Messvolumen,
was fir einen kontinuierlichen Nachschub an frischen noch nicht angeregten Spins,
dem sogenannten ,in-flow" sorgt. Dies fuhrt dazu, dass eine maximale Anzahl von
entlang des &uleren Magnetfeldes ausgerichteten Spins vorliegt, auf die der
Hochfrequenzimpuls wirken kann. Verglichen mit den zum Teil wieder partiell
relaxierten Spins des umgebenden Gewebes ist das Signal des fliessenden Blutes in
den Herzkammern im Kurzachsschnitt starker als beispielweise in der transversalen
Schichtung. Dies bedingt einen besseren Kontrast und damit eine bessere
Visualisierbarkeit der endokardialen Grenzflachen in der kurzen Achse.

AulRerdem spielen Partialvolumeneffekte, welche in der transversalen Orientierung
haufig im Apexbereich und in der Zwerchfellregion auftreten und welche die
Segmentierung in den zwerchfellnahen Abschnitten des Herzens erschweren
kénnen, im Kurzachsschnitt in der Regel keine Rolle.

In der transversalen Ebene kann dariberhinaus auch die exakte Lokalisation der
Pulmonalklappe Schwierigkeiten bereiten, da diese hier haufig tangential
angeschnitten ist. In der kurzen Achse hingegen wird diese Klappe fast immer
sagittal erfasst und ist damit besser vom rechtsventrikularen Ausflusstrakt

abgrenzbar.

Um der Schwierigkeit der Abgrenzbarkeit der AV-Klappen im Kurzachsschnitt zu
begegnen, erfolgte bei allen Messungen eine visuelle Gegenkontrolle in der
transversalen Schichtung und in der langen Achse bzw. im 2-Kammerblick. Diese
beiden Sequenzen bilden im Standarduntersuchungsprotokoll ohnehin die
Planungsgrundlage fur die kurze Achse. Die von uns benutzte Auswertesoftware
ermdoglichte die Korrelation der jeweiligen Position des Kurzachsschnittes in einer
ubereinstimmenden Herzphase mit allen verfigbaren Schichten der transversalen
Ebene und der langen Achse durch den linken bzw. rechten Ventrikel anhand einer
Verbindungslinie. Bei Anwendung dieser Funktion war die akkurate Identifizierung
von Vorhof und Ventrikel in der Enddiastole und in der Endsystole in der Regel
problemlos mdglich. In einigen Fallen mit eingeschrankter Bildqualitat z.B. aufgrund

von Atemartefakten stellte der Vergleich zwischen der kurzen Achse und dem
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4-Kammerblick mit den korrelierenden Linien eine zusatzliche Option dar, um den

Vorhof eindeutig vom Ventrikel zu differenzieren.
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Abb. 21 u. 22: Vergleich der transversalen Schnitte und der langen Achse
durch den linken Ventrikel (2 KB) mit den Kurzachsschnitten
(identische Herzphase in der Enddiastole) bei einer Patientin mit
einer Aortenisthmusstenose ohne weitere kardiale Fehlbildungen
Die korrelierenden Planungslinien ermdglichen eine korrekte
Differenzierung der Vorhoéfe und Ventrikel. Die AV-Klappen
beider Ventrikel sind gut abgrenzbar.
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Abb. 23 u. 24: Vergleich des 4 KB und der langen Achse durch den linken Ventrikel
(2 KB) mit den Kurzachsschnitten (identische Herzphase in der
Enddiastole) bei einem Patienten mit einer L-TGA
Auch hier ist die AV-Klappenebene eindeutig visualisierbar.

3.3.2 Bestimmung der Muskelmasse

Fur die Bestimmung der Muskelmasse kam ebenfalls die Scheibchensummations-
methode nach Simpson zur Anwendung. Wiederum in den Kurzachsschnitten
wurden Endokontur und Epikontur in der Enddiastole umfahren. Das von den
Endokonturen eingeschlossene Volumen wurde von dem durch die Epikonturen
gekennzeichneten Volumen subtrahiert und mit der spezifischen myokardialen
Masse multipliziert (RV-MM = (Vol. epikardial = VOl. endokardia) X 1,05 g). Das Ergebnis
wurde dann wiederum mit der Schichtdicke multipliziert und zur Gesamtmuskel-

masse addiert. Zusatzlich erfolgte eine separate Messung der Muskelmasse des
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interventrikularen Septums durch manuelles Umfahren. Die Parameter wurden
ebenfalls automatisch durch die Auswertesoftware angegeben.

Wie bei der Ermittlung von enddiastolischem und endsystolischem Volumen wurden
Trabekelwerk und Papillarmuskeln nicht miteinbezogen, so dass die Muskelmasse

generell etwas zu gering bestimmt wurde.

Abb. 25 u. 26: Messung der rechtsventrikularen Gesamtmuskelmasse und der
Muskelmasse des interventrikularen Septums in der Enddiastole bei
einem Patienten mit einer L-TGA

3.3.3 Beurteilung der Septumbewegung

Um die Beurteilung der Septumbewegung und damit die entsprechende Zuordnung
der Vorhofumkehrpatienten zur Gruppe mit einer ,paradoxen* und nicht paradoxen
Septumbewegung moglichst exakt vornehmen zu kénnen, betrachteten wir die Cine-
Sequenzen im Kurzachsschnitt von basal bis apikal und den 4-Kammerblick
nebeneinander. In den wenigen Fallen einer schwierigen Beurteilbarkeit wurde das
Herz zusatzlich komplett in der transversalen Schichtung durchmustert.

Auch bei allen Patienten mit einer L-TGA erfolgte eine visuelle Bewertung der
Bewegung des interventrikularen Septums. Eine Einteilung in 2 Subgruppen wie bei
den Vorhofumkehrpatienten wurde hier jedoch nicht vorgenommen, da das Kollektiv
der L-TGA-Patienten nicht nur deutlich kleiner sondern aufgrund der assozzierten
kardialen Anomalien auch generell heterogen war.
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3.4 Statistische Analysen der MRT - Daten

Die Daten wurden mit der Statistiksoftware SPSS Version 13, SPSS Inc, Chicago,
lllinois ausgewertet.

Getestet wurden die kernspintomographisch bestimmten metrischen ZielgroRen
Ejektionsfraktion (EF), enddiastolisches Volumen (EDV), endsystolisches Volumen
(ESV), Schlagvolumen (SV), Gesamtmuskelmasse (MM gesamt) und Muskelmasse
der freien Wand (MM frei) fur den rechten und linken Ventrikel sowie die
Muskelmasse des interventrikularen Septums (IVS-MM) getrennt auf Gruppen-
unterschiede. Nach Prifung der einzelnen Gruppen auf Normalverteilung wurden fir
die Tests auf Gruppenunterschiede parametrische Testverfahren verwendet, da die
Normalverteilungsannahme nur fir wenige einzelne Gruppen signifikant abgelehnt
werden musste.

Die Prufung auf Normalverteilung erfolgte mit dem Test nach Shapiro-Wilk, der fir
die vorliegenden kleinen Fallzahlen aussagekraftiger ist als andere Testverfahren
(Shapiro 1965). Die Prufung der Varianzhomogenitét erfolgte mit dem Test nach
Levene (Brown 1974). Getestet wurde mit einem vorgegebenen Signifikanzniveau
von 5 %. Im Fall von mehr als 2 unabhangigen Gruppen wurden Unterschiede mit
Hilfe der einfaktoriellen Varianzanalyse (ANOVA) getestet. Die notwendigen
paarweisen Vergleichstests wurden mit dem Test Tamhane T2 durchgefuhrt
(Tamhane 1977). Dieser Test adjustiert das vorgegebene Signifikanzniveau
entsprechend der notwendigen Anzahl an Paarvergleichen und ist vergleichbar mit
dem t-Test fUr unabhangige Stichproben, wenn die Varianzhomogenitat in den

Vergleichsgruppen nicht erfillt ist.

In einem zweiten Test wurden die Zielgré3en fir die Patientengruppe L-TGA mit der
Normgruppe verglichen. Dabei wurden die Werte des als Systemventrikel dienenden
morphologisch rechten Ventrikels der L-TGA-Gruppe den Werten des linken
Ventrikels der Normgruppe und die Werte des als Subpulmonal- bzw. Nicht-System-
ventrikels dienenden morphologisch linken Ventrikels der L-TGA-Gruppe den Werten
des rechten Ventrikels der Normgruppe gegenubergestellt. Da es sich hierbei um 2-
Gruppen-Falle handelte, wurde der t-Test fur unabhangige Stichproben bei

vorliegender Varianzheterogenitat verwendet.

46



In weiteren Tests wurden im Kollektiv der L-TGA-Patienten Alter, kardiale
Begleitfehlbildungen und Trikuspidalinsuffizienz der rechtsventrikularen Ejektions-
fraktion gegenubergestellt. Wiederum verwendeten wir im 2-Gruppen-Fall den t-Test
fur unabhangige Stichproben und im Falle von mehr als 2 Gruppen die einfaktorielle
Varianzanalyse (ANOVA).

Um eventuelle Zusammenhénge zwischen den rechtsventrikularen Parametern der
Patienten mit einer TGA herauszuarbeiten, ermittelten wir die linearen Korrelations-
koeffizienten nach Pearson. Ein negatives Vorzeichen bedeutet, zwischen
unabhangiger und abhangiger Grol3e besteht ein gegenlaufiger Zusammenhang. Ein
positiver Korrelationskoeffizient bedeutet, zwischen unabh&ngiger und abhé&ngiger
GroRRe besteht ein gleichlaufiger Zusammenhang. Ist der Korrelationskoeffizient
groer als 0,4 bzw. kleiner als -0,4 aber nicht signifikant, dann deutet dies auf einen
Zusammenhang hin, welcher aber wegen zu geringer Fallzahl nicht statistisch

signifikant nachgewiesen werden konnte.
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4. Ergebnisse

4.1

4.1.1 Altersverteilung

Es konnten die kernspintomographischen Daten von insgesamt 19 Patienten mit
einer kongenital korrigierten Transposition der grof3en Arterien (L-TGA) ausgewertet

werden. Das Durchschnittsalter in dieser Patientengruppe betrug 36,7 +/-20,5 Jahre.

Demographische Daten

Etwa die Halfte dieser Patienten war alter als 35 Jahre.

Die Vergleichsgruppe der insgesamt 40 Patienten mit einer kompletten Transposition
der groRRen Arterien (D-TGA) nach Vorhofumkehroperation wies mit 21,1 +/-5,2
Jahren ein deutlich niedrigeres Durchschnittsalter auf. Etwa drei Viertel dieser
Patienten waren junger als 25 Jahre, nur 2,5 % &lter als 35 Jahre. Zum Zeitpunkt der
Vorhofumkehroperation betrug das mittlere Alter der Patienten mit einer D-TGA 1,6

Jahre. Die zur Auswertung herangezogenen MRT-Untersuchungen wurden also

durchschnittlich 20 Jahre nach der Vorhofumkehroperation durchgefihrt.

100%

80% -

60% -

40% -

20% -

0%

10%

8%

17%

MW = 18,5
N =25

Norm

bis 15 Jahre m > 15 bis 20 Jahre

MW =21,1
N =40

gesamt

MW = 21,2
N=25

nicht
paradox

D-TGA

MW =21,0
N=15

paradox

MW =36,7 | MW =39,8 | MW =30,1
N=19 N=13 N=6
gesamt ohrc Bf mhrc Bf

L-TGA

> 20 bis 25 Jahre m> 25 bis 35 Jahre m> 35 Jahre

Abb. 27: Altersverteilung der Gruppen — Grafische Darstellung
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D-TGA L-TGA
Alter Total Norm nicht
gesamt paradox |gesamt |ohrc Bf | mhrc Bf
paradox

BIS1S o0 | 143 | 280 |100 8,0 13,3 53 00 |167
Jahre
> 15
bis 20 % 23,8 8,0 35,0 32,0 40,0 21,1 23,1 16,7
Jahre
> 20
bis 25 % | 38,1 60,0 35,0 440 20,0 15,8 7,7 33,3
Jahre
> 25
bis 35 % 11,9 4.0 17,5 12,0 26,7 10,5 15,4 0,0
Jahre
> 35

% 11,9 0,0 2,5 4,0 0,0 47,4 53,8 33,3
Jahre
Summe | % | 100,0 |100,0 100,0 100,0 100,0 100,0 100,0 | 100,0
Gultige | N 84 25 40 25 15 19 13 6
MW 23,9 18,5 21,1 21,2 21,0 36,7 39,8 30,1
STDABW 13,0 7,0 52 5,0 5,7 20,5 18,7 24,4
MIN 40 4.1 11,3 12,5 11,3 40 16,5 4.0
MAX 71,6 25,4 35,4 35,4 30,2 71,6 68,7 71,6

Tab. 2: Altersverteilung der Gruppen
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4.1.2 Geschlechterverteilung

In der L-TGA-Gruppe zeigte sich eine ausgeglichene Geschlechterverteilung von

etwa 1:1. In der Gruppe der Patienten mit D -TGA nach Vorhofumkehroperation

Uberwogen erwartungsgemass die mannlichen Personen im Verhaltnis von etwa 3:1.

80%

60% -

40% -

20% -

N =25 N =40 N =25 N=15 N=19 N=13 N=6
Norm Gesamt nicht paradox Gesamt ohrc Bf mhrc Bf
paradox
D-TGA L-TGA
m mannlich mweiblich
Abb. 28: Geschlechterverteilung der Gruppen — Grafische Darstellung
D-TGA L-TGA
Geschlecht .
nicht
Total | Norm |gesamt | paradox | paradox | gesamt | ohrc Bf | mhrc Bf
mannlich |% | 61,9 48,0 77,5 80,0 73,3 47,4 46,2 | 50,0
weiblich |% | 38,1 52,0 22,5 20,0 26,7 52,6 53,8 50,0
Summe | % |100,0 100,0 | 100,0 100,0 100,0 |100,0 100,0 | 100,0
Giltige |N 84 25 40 25 15 19 13 6

Tab. 3: Geschlechterverteilung der Gruppen
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4.2 Gruppenvergleiche der volumetrischen Parameter

Das gemeinsame Merkmal der Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA und
mit einer kompletten TGA nach Vorhofumkehroperation ist, dass der rechte Ventrikel
den Systemkreislauf und der linke Ventrikel den pulmonalen Kreislauf unterstitzt.

Der Vergleich der kernspintomographisch ermittelten volumetrischen Parameter
erbrachte signifikante Unterschiede sowohl zwischen der L-TGA-Gruppe und den
gesunden Probanden als auch zwischen den L-TGA-Patienten und den D-TGA-
Patienten nach Vorhofumkehroperation. Dartberhinaus zeigten sich signifikante
Unterschiede zwischen den Vorhofumkehrpatienten mit paradoxer und nicht
paradoxer Septumbewegung.

Die signifikanten Unterschiede betrafen vor allem den rechten Ventrikel.

421 Volumetrie des rechten Ventrikels

4.2.1.1 Rechtsventrikulare Ejektionsfraktion (RV-EF)

Bei allen Patienten mit einer L-TGA und mit einer D-TGA nach atrialer Switch-
Operation ist die Ejektionsfraktion des rechten systemischen Ventrikels im Vergleich
zu der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion der herzgesunden Probanden signifikant
erniedrigt (RV-EF L-TGA gesamt 49 +/- 11 % vs. RV-EF Norm 59 +/- 5 %; p = 0,02);
(RV-EF D-TGA gesamt 44 +/-10 % vs. RV-EF Norm 59 +/- 5 %; p = 0,00).

AulRerdem ist die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion der L-TGA-Patienten und der
Vorhofumkehrpatienten mit einer paradoxen Septumbewegung signifikant groRer
als die der Vorhofumkehrpatienten ohne eine paradoxe Septumbewegung (RV-EF
L-TGA gesamt 49 +/- 11 % vs. RV-EF D-TGA nicht paradox 40 +/-10%; p = 0,02);
(RV-EF D-TGA paradox 50 +/-8 % vs. RV-EF D-TGA nicht paradox 40 +/-10%; p =
0,01).
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Parameter Gruppe N MW STDAW MIN MAX
RV-EF (%) D-TGA nicht 25 39,88 | 10,08 | 24,00 55,00
paradox
RV-EF (%) D-TGA paradox 15 49,60 8,06 37,00 65,00
RV-EF (%) D-TGA gesamt 40 43,53 10,42 24,00 65,00
RV-EF (%) L-TGA gesamt 19 48,95 11,08 27,00 74,00
RV-EF (%) L-TGA ohrc Bf 13 49,69 12,87 27,00 74,00
RV-EF (%) Norm 25 58,72 5,04 52,30 71,20
Tab. 4: Gruppenvergleich RV-EF
RV-EF (%)
70
60
50 58,7
40 49,6 48,9 49,7
30 | 39’9 43,5
20
10
O T T
D-TGA D-TGA D-TGA L-TGA L-TGA ohrc Norm
nicht paradox gesamt gesamt Bf
paradox
Abb. 29: Gruppenvergleich RV-EF — Grafische Darstellung
Parameter Gruppe 1-
Gruppe 1 Gruppe 2 Test Gruppe 2 p
RV-EF (%) D-TGA paradox | 2-TCAMCNt | 1 hane 9,72 0,01
paradox
RV-EF (%) L-TGA gesamt | D TCANCL | 0 hane 9,07 0,02
paradox
RV-EF (%) Norm D-TGA Tamhane 15,20 0,00
gesamt
RV-EF (%) Norm D-TGAniCht | 1, hhane | 18,84 0,00
paradox
RV-EF (%) Norm D-TGA Tamhane 9,12 0,00
paradox
RV-EF (%) Norm L-TGA gesamt | Tamhane 9,77 0,00

Tab. 5: Gruppenvergleich RV-EF — Signifikanzen
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4.2.1.2 Rechtsventrikulares enddiastolisches Volumen (RV-EDV)

Sowohl bei unseren Patienten mit einer L-TGA als auch bei den D-TGA-Patienten
nach atrialem Switch liegt ein im Vergleich zur Normgruppe signifikant grol3eres
rechtsventrikulares enddiastolisches Volumen vor (RV-EDV L-TGA gesamt 110 +/-53
ml/m? vs. RV-EDV Norm 76 +/-10 ml/m?; p = 0,00); (RV-EDV D-TGA gesamt 100 +/-
33 ml/m? vs. RV-EDV Norm 76 +/-10 ml/m% p = 0,00). Dies ist Ausdruck einer
Vergrolierung des rechten Ventrikels, welche bei den L-TGA-Patienten deutlicher
und bei den Vorhofumkehrpatienten geringer ausgepragt ist.

AulRerdem ist das rechtsventrikuldare enddiastolische Volumen der L-TGA-Gruppe
und der Vorhofumkehrpatienten ohne paradoxe Septumbewegung tendenziell gré3er
als das der Vorhofumkehrpatienten mit paradoxer Septumbewegung (RV-EDV L-
TGA gesamt 110 +/-53 ml/m? vs. RV-EDV D-TGA nicht paradox gesamt 107 +/- 36
ml/m? vs. RV-EDV D-TGA paradox 88 +/- 21 ml/m?).

Gruppe N MW STDABW MIN MAX
Parameter
RV-EDV (mlimz) | . DTGA o5 | 107,44 | 3633 | 47,00 | 221,00
nicht paradox
RV-EDV (ml/m2?) | D-TGA paradox 15 87,67 21,21 36,00 133,00
RV-EDV (ml/m?) | D-TGA gesamt 40 100,03 32,67 36,00 221,00
RV-EDV (ml/m?) | L-TGA gesamt 19 109,53 53,16 43,00 207,00
RV-EDV (ml/m?) | L-TGA ohrc Bf 13 112,08 54,74 43,00 207,00
RV-EDV (ml/m?) Norm 25 75,84 10,28 57,30 100,75

Tab. 6: Gruppenvergleich RV-EDV
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Abb. 30: Gruppenvergleich RV-EDV - Grafische Darstellung

Parameter Gruppe 1 -
Gruppe 1 Gruppe 2 Test Gruppe 2 P
RV-EDV (ml/m?2) Norm D-TGA gesamt | Tamhane -68,91 0,00
RV-EDV (ml/m?) Norm D-TGA nicht | Tamhane -76,33 0.00
paradox ’
RV-EDV (ml/m?) Norm D-TGA Tamhane -56,56 0.00
paradox ’
RV-EDV (ml/m2) Norm L-TGA gesamt | Tamhane -78,42 0,00
RV-EDV (ml/m?) Norm L-TGA Tamhane -80,97 0.00
ohrc Bf ’

Tab. 7: Gruppenvergleich RV-EDV - Signifikanzen

4.2.1.3 Rechtsventrikuléares endsystolisches Volumen (RV-ESV)

Analog zu den vergroRerten rechtsventrikularen enddiastolischen Volumina sind
auch die rechtsventrikularen endsystolischen Volumina der TGA-Patienten signifikant
groRer als die der gesunden Probanden (RV-ESV L-TGA gesamt 59 +/-30 ml/m? vs.
RV-ESV Norm 31 +/-6 ml/m?; p= 0,00); (RV-ESV D-TGA gesamt 57 +/-26 ml/m?vs.
RV-ESV Norm 31 +/-6 ml/m?; p = 0,00).

AulRerdem ist das rechtsventrikuldre endsystolische Volumen der D-TGA-Patienten
nach Vorhofumkehr ohne paradoxe Septumbewegung im Vergleich zu den
Vorhofumkehrpatienten mit einer paradoxen Septumbewegung signifikant groRer
(RV-ESV D-TGA nicht paradox 65 +/-27 ml/m? vs. RV-ESV D-TGA paradox 45 +/-6
ml/m?; p = 0,01).
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Parameter Gruppe N MW STDABW MIN MAX
RV-ESV (mfm?) | D-TGA nicht 25 65,08 | 27,46 | 24,00 | 149,00
paradox
RV-ESV (ml/m2) D-TGA paradox 15 44,53 5,79 16,00 78,00
RV-ESV (ml/m?) D-TGA gesamt 40 57,38 25,59 16,00 149,00
RV-ESV (ml/m?) L-TGA gesamt 19 59,47 30,17 26,00 152,00
RV-ESV (ml/m2) L-TGA ohrc Bf 13 62,46 33,98 26,00 152,00
RV-ESV (ml/m?) Norm 25 31,11 5,87 19,21 45,45
Tab. 8: Gruppenvergleich RV-ESV
RV-ESV (ml/m?)
70
60
65,1
50 57,4 59,5 025
40 44,5
30
20 31,1
10
0 ‘
D-TGA D-TGA D-TGA L-TGA L-TGA ohrc Norm
nicht paradox gesamt gesamt Bf
paradox

Abb. 31: Gruppenvergleich RV-ESV — Grafische Darstellung

Parameter Gruppe 1 -
Gruppe 1 Gruppe 2 Test Gruppe 2 p

RV-ESV (mim?) | D-TGA paradox | 0.1 CA MMt | ramnane -20,55 0,01
paradox

RV-ESV (ml/m2) | Norm D-TGA nicht |+ hane -33,97 0,00
paradox

RV-ESV (mlim?) | Norm L-TGA Tamhane 28,36 0,00
gesamt

RV-ESV (ml/m?) Norm D-TGA Tamhane -26,26 0,00
gesamt

RV-ESV (ml/m2) | Norm D-TGA Tamhane -13,42 0,03
paradox

Tab. 9: Gruppenvergleich RV-ESV - Signifikanzen
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Rechtsventrikulares Schlagvolumen (RV-SV)

Das grofdte rechtsventrikulare Schlagvolumen wurde bei den L-TGA-Patienten

ermittelt. Die rechtsventrikularen Schlagvolumina der Patienten mit einer D-TGA

nach Vorhofumkehroperation und die der Probanden sind etwas kleiner. Die

Unterschiede sind nicht signifikant .

Parameter Gruppe N MW STDABW MIN MAX
RV-SV (ml/m2) D-TGA nicht 25 40,48 14,22 21,00 | 71,00
paradox
RV-SV (ml/m?) D-TGA paradox 15 42,80 9,56 20,00 57,00
RV-SV (ml/m2) D-TGA gesamt 40 41,35 12,59 20,00 71,00
RV-SV (ml/m2) L-TGA gesamt 19 54,79 29,37 22,00 | 132,00
RV-SV (ml/m?) L-TGA ohrc Bf 13 56,69 27,74 28,00 | 132,00
RV-SV (ml/m?) Norm 25 44,36 7,80 28,57 56,17
Tab. 10: Gruppenvergleich RV-SV
RV-SV (ml/m?2)

70

60

50 54,8 56,7

40

40,5 42,8 41,4 44

30 :

20

10

O T T
D-TGA D-TGA D-TGA L-TGA L-TGA ohrc Norm
nicht paradox gesamt gesamt Bf
paradox

Abb. 32: Gruppenvergleich RV-SV — Grafische Darstellung.
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4.2.1.5 Rechtsventrikulare Muskelmasse (RV-MM)

Die bereits visuell erfassbaren Zeichen einer rechtsventrikularen Hypertrophie wie
eine Verbreiterung des kompaktierten Myokardanteils und eine ausgepragte
Trabekularisierung finden ihre Bestéatigung in den volumetrischen Daten.

Die rechtsventrikulare Muskelmasse aller TGA-Patienten ist signifikant grol3er als die
Muskelmasse des rechten Ventrikels der Probanden (RV-MM gesamt L-TGA gesamt
61 +/-21 g/m? vs. RV-MM gesamt Norm 31 +/-4 g/m?; p= 0,00); (RV-MM gesamt
D-TGA gesamt 54 +/-17 g/m? vs. RV-MM gesamt Norm 31 +/-4 g/m?; p = 0,00).
Die Unterschiede bestehen unabhéngig davon, ob nur die freie Wand des rechten
Ventrikels oder die gesamte rechtsventrikulare Muskelmasse unter Einbeziehung des

interventrikularen Septums verglichen wurde.

Parameter Gruppe N MW | STDABW | MIN MAX
(Rg\//ml\Z/I)M gesamt Sigfjﬁxmcm o5 55,20 21,05 32,00 | 119,00
'(-‘;\//m'\z/l)M gesamt | p 1A paradox 15 52,13 5,44 41,00 58,00
(Rg\//r;1“2/|)M gesamt | b TGA gesamt 40 | 5405 | 16,90 | 32,00 | 119,00
z\//m'\Z/I)M gesamt | 1A gesamt 19 61,05 21,05 23,00 | 103,00
(Rg\/’r;]'\z")'\" gesamt | TGA ohrc Bf 13 | 5808 | 16,82 | 23,00 | 90,00
(Rg\//r},'\z/I)M gesamt |\ o 24 30,54 4,47 25,00 | 46,00
(Rg\//ml\Z/I)M frei Fl?;lr';@xmcht o5 4048 18,76 18,00 98,00
z\//mRZ/I)M frei D-TGA paradox 15 39,80 4,39 29,00 | 45,00
(Rg\//r-nl\z/l)M fre D-TGA gesamt 40 | 4023 | 1495 | 18,00 | 98,0
(Rg\//r;q'\z")'\" frei L-TGA gesamt 19 | 4332 | 1669 | 1500 | 73,00
(Rg\//r-nl\Z/I)M frei L-TGA ohrc Bf 13 42,39 | 14,74 | 15,00 | 73,00
(Rg\//ml\Z/I)M frei Norm 25 15,48 2,64 11,38 23,22

Tab. 11: Gruppenvergleich RV-MM gesamt und RV-MM freie Wand
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m RV-MM frei (g/m?) M RV-MM gesamt (g/m?)

70
60
50
40
30
20
10

D-TGA D-TGA D-TGA L-TGA L-TGA ohrc Norm
nicht paradox gesamt gesamt Bf
paradox

Abb. 33: Gruppenvergleich RV-MM gesamt und RV-MM freie Wand -Grafische

Darstellung
Parameter Gruppe 1 -
Gruppe 1 Gruppe 2 Test Gruppe 2 p
RV-MM gesamt Norm D-TGA Tamhane -23,51 0,00
(g/m?) gesamt
RV-MM gesamt D-TGA nicht
(g/m?) Norm paradox Tamhane -24,66 0,00
RV-MM gesamt Norm D-TGA Tamhane -21,59 0,00
(g/m?) paradox
RV-MM gesamt L-TGA
(g/m?) Norm gesamt Tamhane -30,51 0,00
Z\//ml\z/l)M gesamt Norm L-TGA ohrc Bf | Tamhane -27,54 0,00
, D-TGA
- 2 -
RV-MM frei (g/m2) |Norm gesamt Tamhane 24,74 0,00
. D-TGA nicht
- 2 -
RV-MM frei (g/m?) |Norm paradox Tamhane 25,00 0,00
, D-TGA
- 2 -
RV-MM frei (g/m2) |Norm paradox Tamhane 24,32 0,00
. L-TGA
- 2 -
RV-MM frei (g/m?) |Norm gesamt Tamhane 27,83 0,00
RV-MM frei (g/m?) |Norm L-TGA ohrc Bf | Tamhane -26,90 0,00

Tab. 12: Gruppenvergleich RV-MM gesamt und RV-MM freie Wand -Signifikanzen
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4.2.2 Volumetrie des linken Ventrikels

4.2.2.1 Linksventrikulare Ejektionsfraktion (LV-EF)

Die linksventrikularen Ejektionsfraktionen aller Gruppen sind vergleichbar. Nur die
linksventrikulare Ejektionsfraktion der D-TGA-Patienten nach Vorhofumkehroperation
ist gegenuber der linksventrikularen Ejektionsfraktion des Normkollektivs signifikant
vermindert (LV-EF D-TGA gesamt 61 +/-9 % vs. LV-EF Norm 65 +/- 4 %; p = 0,03).

Parameter Gruppe N MW STDABW MIN MAX

LV-EF (%) D-TGA nicht 25 | 6168 | 978 | 47,00 | 89,00
paradox

LV-EF (%) D-TGA paradox 15 60,07 6,63 45,00 71,00
LV-EF (%) D-TGA gesamt 40 61,08 8,67 45,00 89,00
LV-EF (%) L-TGA gesamt 19 62,89 9,27 49,00 75,00
LV-EF (%) L-TGA ohrc Bf 13 64,15 10,02 49,00 75,00
LV-EF (%) Norm 25 65,40 4,15 55,04 74,10

Tab. 13: Gruppenvergleich LV-EF

W LV-EF (%)

70
60 -
50 -
40 -
30 -
20 -
10 -

D-TGA D-TGA D-TGA L-TGA  L-TGA ohrc Norm

nicdht paradox  gesamt gesamt Bf
paradox

Abb. 34: Gruppenvergleich LV-EF - Grafische Darstellung
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Parameter Gruppe 1-
Gruppe 1 Gruppe 2 Test Gruppe 2 p
LV-EF (%) Norm D-TGA Tamhane 4,32 0,03
gesamt

Tab. 14: Gruppenvergleich LV-EF - Signifikanzen

4222

Linksventrikulares enddiastolisches Volumen (LV-EDV)

Das linksventrikulare enddiastolische Volumen der L-TGA-Gesamtgruppe und der

Normgruppe ist groRer als das der D -TGA-Patienten nach Vorhofumkehr. Signifikant

sind die Unterschiede nicht.

Parameter Gruppe N MW STDABW MIN MAX
LV-EDV (mi/m) | D-TGA nicht 25 6520 | 25,83 32,00 | 147,00
paradox
LV-EDV (ml/m?) D-TGA paradox 15 63,87 20,17 30,00 105,00
LV-EDV (ml/m?) D-TGA gesamt 40 64,70 23,60 30,00 147,00
LV-EDV (ml/m?) L-TGA gesamt 19 82,42 34,26 44,00 | 162,00
LV-EDV (ml/m?) L-TGA ohrc Bf 13 66,92 18,34 44,00 110,00
LV-EDV (ml/m?) Norm 25 75,31 11,27 54,06 99,70
Tab. 15: Gruppenvergleich LV-EDV
LV-EDV (ml/m?2)
90
80 - 2.4
| 75,3

80 1 65,2 63,9 64,7 66,9

40

30

20

10

O T T
D-TGA D-TGA D-TGA L-TGA L-TGA ohrc  Norm
nicht  paradox gesamt  gesamt Bf
paradox

Abb. 35: Gruppenvergleich LV-EDV - Grafische Darstellung
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4.2.2.3 Linksventrikulares endsystolisches Volumen (LV-ESV)

Das linksventrikulare endsystolische Volumen der Patienten mit einer L-TGA ist
etwas grolBer als das der Vergleichsgruppen, ohne das diese Unterschiede

signifikant waren.

Parameter Gruppe N MW STDABW MIN MAX

LV-ESV (mimz) | D-TGA nicht 25 26,32 | 13,34 500 | 54,00
paradox

LV-ESV (ml/m?) D-TGA paradox 15 26,27 11,51 11,00 47,00
LV-ESV (ml/m2) D-TGA gesamt 40 26,30 12,54 5,00 54,00
LV-ESV (ml/m?) L-TGA gesamt 19 31,32 15,59 11,00 74,00
LV-ESV (ml/m2) L-TGA ohrc Bf 13 24,39 8,05 11,00 36,00
LV-ESV (ml/m?) Norm 25 26,13 5,81 16,51 39,85

Tab. 16: Gruppenvergleich LV-ESV

LV-ESV (ml/m2)

70

60

50

40 -

30

20 1 26,3 26,3 26,3 SHo 24.4 26,1

10

0 , , ‘
D-TGA D-TGA D-TGA L-TGA L-TGA ohrc Norm
nicht paradox gesamt gesamt Bf
paradox

Abb. 36: Gruppenvergleich LV-ESV - Grafische Darstellung

4.2.2.4 Linksventrikulares Schlagvolumen (LV-SV)

Das linksventrikulare Schlagvolumen der Patienten mit einer D-TGA nach
Vorhofumkehroperation ist tendenziell geringer als das unserer Patienten mit einer L-
TGA und signifikant geringer als das linksventrikulare Schlagvolumen der
Probanden (LV-SV D-TGA gesamt 39 +/-13 ml/m? vs. LV-SV L-TGA gesamt 53 +/-27
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ml/im?); (LV-SV D-TGA gesamt 39 +/-13 ml/m? vs. LV-SV Norm 49 +/-7 ml/m? p =

0,00).
Parameter Gruppe N MW STDABW MIN MAX
LV-SV (ml/m?) D-TGA nicht 25 39,80 | 13,93 | 26,00 | 93,00
paradox
LV-SV (ml/m?) D-TGA paradox 15 37,40 11,44 19,00 58,00
LV-SV (ml/m?) D-TGA gesamt 40 38,90 12,95 19,00 93,00
LV-SV (ml/m?) L-TGA gesamt 19 53,32 26,73 24,00 121,00
LV-SV (ml/m?) L-TGA ohrc Bf 13 43,23 15,03 24,00 79,00
LV-SV (ml/m2) Norm 25 49,09 7,11 35,31 61,65
Tab. 17: Gruppenvergleich LV-SV
LV-SV (ml/m?)
70
60 -
50 A
40 A el 5 49,1
30 | 1398 37.4 38,9 '
20 -
10
0 , ;
D-TGA D-TGA D-TGA L-TGA L-TGA ohrc Norm
nicht paradox gesamt gesamt Bf
paradox
Abb. 37: Gruppenvergleich LV-SV - Grafische Darstellung
Parameter Gruppe 1-
Gruppe 1 Gruppe 2 Test Gruppe 2 p
LV-SV (ml/m?2) Norm D-TGA Tamhane 10,19 0,00
gesamt
LV-SV (ml/m?) Norm D-TGA nicht | o hane 9,29 0,03
paradox
LV-SV (ml/m?2) Norm D-TGA Tamhane 11,69 0,01
paradox

Tab. 18: Gruppenvergleich LV-SV - Signifikanzen
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4.2.2.5 Linksventrikulare Muskelmasse (LV-MM)

Die Muskelmasse des linken Ventrikels ist bei der L-TGA-Subgruppe ohne
hamodynamisch relevante kardiale Begleitfehlbildungen und bei den Patienten nach
atrialer Switch-Operation signifikant niedriger als bei den Probanden (LV-MM L-TGA
ohrc Bf 42 +/-13 g/m? vs. LV-MM gesamt Norm 57 +/-14 g/m? p = 0,02); (LV-MM D-
TGA gesamt 32 +/-10 g/m? vs. LV-MM gesamt Norm 57 +/-14 g/m? p = 0, 00). Die
linksventrikulare Muskelmasse der Gesamtgruppe der L-TGA-Patienten unter
Einbeziehung derjenigen mit hamodynamisch relevanten kardialen
Begleitfehlbildungen ist hingegen vergleichbar mit dem Wert der Normgruppe (LV-
MM gesamt L-TGA gesamt 55 +/-29 g/m? vs. LV-MM gesamt Norm 57 +/-14 g/m?).
Damit ist sie deutlich groRRer als die Muskelmasse des linken Ventrikels der Sub-
gruppe der L-TGA-Patienten ohne hamodynamisch relevante assoziierte Herzano-
malien und der Vorhofumkehrpatienten (LV-MM gesamt L-TGA gesamt 55 +/-29 g/m?
vs. LV-MM LTGA ohrc Bf 42 +/-13 g/m? vs. LV-MM D-TGA gesamt 32 +/-10 g/m?).

Parameter Gruppe N MW STDAB MIN MAX
LV-MM gesamt D-TGA nicht o5 32.44 12.17 6.00 66,00
(g/m?) paradox
'(-gfm'\ﬂ)'\" gesamt |p tGAparadox | 15 | 30,40 | 671 | 20,00 | 4500
'('Jm'\ﬂ)'v' gesamt | b TGA gesamt 40 | 31,68 | 1041 | 16,00 | 66,00
'('gfm'\ﬂ)'\" gesamt || 1GA gesamt 19 | 5532 | 2001 | 20,00 |126,00
'('Jm'\ﬂ)'v' gesamt || 1GA ohrc Bf 13 | 41,92 | 1341 | 20,00 | 74,00
'(-gfm'\ﬂ)'\" gesamt | Norm 25 | 5663 | 1418 | 31,43 | 99,83
LV-MM frei (g/m) | D-TGA nicht 25 18,24 10,39 6,00 | 45,00

paradox
LV-MM frei (g/m?) |D-TGA paradox 15 | 17,73 5,82 10,00 | 32,00
LV-MM frei (g/m?) |D-TGA gesamt 40 | 18,05 8,87 6,00 | 45,00
LV-MM frei (g/m?) | L-TGA gesamt 19 | 3953 | 2450 | 12,00 | 89,00
LV-MM frei (g/m?) |L-TGA ohrc Bf 13 | 26,77 | 1254 | 12,00 | 60,00
LV-MM frei (g/m?) |Norm 25 42,80 12,71 21,00 | 77,00

Tab. 19: Gruppenvergleich LV-MM gesamt und LV-MM freie Wand
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Abb. 38: Gruppenvergleich LV-MM laterale Wand und LV-MM gesamt -
Grafische Darstellung

Parameter Gruppe 1-
Gruppe 1 Gruppe 2 Test Gruppe 2 p

LV-MM gesamt 1) +6A gesamt | D-TGA Tamhane | 23,64 0,01

(g/m?) gesamt

LV-MMgesamt |} +oa gesamt | D-TCANICh |40 hane 22,88 0,01

(9/m?) paradox

LV-MM gesamt 1) +6A gesamt | D-TGA Tamhane | 24,92 0,00

(g/m?) paradox

LV-MM gesamt D-TGA

(g/m?) Norm gesamt Tamhane 24,95 0,00

LV-MM gesamt Norm D-TGA nicht Tamhane 24.19 0.00

(9/m?) paradox

LV-MM gesamt Norm D-TGA Tamhane 26,23 0,00

(g/m?) paradox

LV-MM gesamt L-TGA ohrc

(g/m?) Norm BE Tamhane 14,70 0,02

. D-TGA

LV-MM frei (g/m?) |L-TGA gesamt Tamhane 21,48 0,00
gesamt

LV-MM frei (g/m?) |L-TGA gesamt |- TCANICht |40 hane 21,29 0,01
paradox

LV-MM frei (g/m2) |L-TGA gesamt d-TGA Tamhane 21,79 0,00
paradox

LV-MM frei (g/m2) | Norm D-TGA Tamhane 24,75 0,00
gesamt

LV-MM frei (g/m?) | Norm D-TGAnCht | 1 hhane | 24,56 0,00
paradox

LV-MM frei (g/m2) | Norm D-TGA Tamhane 25,07 0,00
paradox

LV-MM lateral Norm L-TGA ohrc Tamhane 16,03 0.01

(9/m?) Bf

Tab. 20: Gruppenvergleich LV-MM gesamt und LV-MM freie Wand - Signifikanzen

64




4.2.3 Muskelmasse des interventrikularen Septums (IVS-MM)

Vergleicht man die Muskelmasse des interventrikularen Septums, so ist diese bei
den Vorhofumkehrpatienten mit paradoxer Septumbewegung signifikant geringer als
bei der L-TGA-Gesamtgruppe und bei der Normgruppe (IVS-MM D-TGA paradox
13 +/-2 g/m? vs. IVS-MM L-TGA gesamt 17+/-5 g/m? p = 0,03); (IVS-MM D-TGA
paradox 13 +/-2 g/m? vs. IVS-MM Norm 15 +/-3 g/m% p = 0,02). Insgesamt
unterscheiden sich aber die Werte fir die Muskelmasse des interventrikularen

Septums nur wenig.

Parameter Gruppe N MW STDAW MIN MAX
IVS-MM (g/mz) | D-TGA nicht 25 14,96 3,56 9,00 24,00
paradox
IVS-MM (g/m?2) D-TGA paradox 15 13,00 1,69 1,00 16,00
IVS-MM (g/m?2) D-TGA 40 14,23 3,13 9,00 24,00
IVS-MM (g/m?) L-TGA gesamt 19 16,58 5,29 8,00 30,00
IVS-MM (g/m?) L-TGA ohrc Bf 13 15,15 3,60 8,00 21,00
IVS-MM (g/m?2) Norm 25 15,16 2,70 12,00 23,00
Tab. 21: Gruppenvergleich IVS-MM
IVS-MM (g/m?2)
18
16
] 16,6
41 150 . 15,2 15,2
12 13,0 ’
10
8 .
6 .
4 —
2 ]
0 T
D-TGA D-TGA D-TGA L-TGA L-TGA ohrc Norm
nicht paradox gesamt gesamt Bf
paradox

Abb. 39: Gruppenvergleich IVS-MM - Grafische Darstellung
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Parameter Gruppe 1-
Gruppe 1 Gruppe 2 Test Gruppe 2 p
D-TGA
IVS-MM (g/m?) L-TGA gesamt Tamhane 3,58 0,03
paradox
IVS-MM (g/m?) Norm D-TGA Tamhane 2,16 0,02
paradox

Tab. 22: Gruppenvergleich IVS-MM - Signifikanzen

4.2.4 Vergleich des rechten Ventrikels der L-TGA-Patienten mit dem linken
Ventrikel des Normkollektivs

Da der rechte Ventrikel bei den Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA als
systemischer Ventrikel zu betrachten ist, erfolgte der Vergleich der rechts-
ventrikularen Parameter mit den linksventrikularen Parametern der herzgesunden
Probanden. Die Resultate sind im folgenden Abschnitt zusammengefasst.

Die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion der L-TGA-Patienten ist signifikant
vermindert im Vergleich zur linksventrikularen Ejektionsfraktion der herzgesunden
Probanden (RV-EF L-TGA gesamt 49 +/-11 % vs. LV-EF Norm 65 +/-4 %; p = 0,00).
Unabhangig vom Vorliegen hamodynamisch relevanter assozierter kardialer
Fehlbildungen ist bei den Patienten mit einer L-TGA das enddiastolische Volumen
des rechten Ventrikels signifikant gré3er als das enddiastolische Volumen des linken
Ventrikels der Normgruppe (RV-EDV L-TGA gesamt 110 +/-53 ml/m? vs. LV-EDV

Norm 75 +/-11 ml/m?; p= 0,01).

Auch das rechtsventrikuldare endsystolische Volumen der L-TGA-Patienten ist
signifikant groRer als das linksventrikulare endsystolische Volumen der Probanden
(RV-ESV L-TGA gesamt gesamt 59+/-30 ml/m? vs. LV-ESV Norm 26 +/-6 ml/m?; p=
0,00).

Das rechtsventrikulare Schlagvolumen der L-TGA-Patienten ist tendenziell gréRRer als

das linksventrikulare Schlagvolumen der Probanden (RV-SV L-TGA gesamt 55 +/-
29 ml/m? vs. LV-SV Norm 49 +/-7 ml/m?).
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Die Muskelmasse des als Systemventrikel dienenden rechten Ventrikels ist bei den
L-TGA-Patienten tendenziell gro3er als die Muskelmasse des linken Ventrikels bei
den Probanden (RV-MM gesamt L-TGA gesamt 61 +/-21 g/m? vs. LV-MM gesamt

Norm 57 +/-14 g/m?).

: p
Parameter Gruppe N MW | STDABW | Varianz t-Test
RV-ESV (ml/m2) | L-TGA gesamt 19 59,47 30,17 | picht
. 0,00
LV-ESV (ml/m?) |Norm 25 | 26,13 | 5,81 |dleich
RV-EDV (ml/m?) | L-TGA gesamt 19 109,53 | 53,16 |picht 001
LV -EDV (ml/m?) | Norm o5 | 7531 | 11,27 |dleich ’
RV-MM gesamt | L-TGA gesamt 19 61,05 21,05
gleich 0,41
LV-MM gesamt |Norm 25 56,63 14,18
RV-SV (ml/m?) L-TGA gesamt 19 54,79 29,37 nicht
. 0,42
LV-SV (ml/m?) | Norm 25 | 49,00 | 711 |9€ich
RV-EF (%) L-TGA gesamt 19 48,95 11,08 | picht 0.00
LV-EF (%) Norm 25 | 6540 | 4415 |9l€ich
RV-ESV (ml/m?) | L-TGA ohrc Bf 13 | 6246 | 3397 | i
. 0,00
LV-ESV (ml/m?) | Norm 25 | 26,13 | 5,81 |9leich
RV-EDV (ml/m2) | L-TGA ohrc Bf 13 112,08 | 5474 |nicht
. 0,03
LV-EDV (ml/m2) |Norm 25 | 7531 | 11,27 |9leich
RV-MM gesamt | L-TGA ohrc Bf 13 58,08 16,81 _
gleich 0,78
LV-MM gesamt |Norm 25 56,63 14,18
RV-SV (ml/m2) | L-TGA ohrc Bf 13 | 56,69 | 27,74 |icht
. 0,35
LV-SV (mi/m?) | Norm o5 | 4900 | 7,11 |9eich
RV-EF (%) L-TGA ohrc Bf 13 | 49,69 | 12,87 | icnt
. 0,00
LV-EF (%) Norm 25 | 65,40 | 4,15 |9dleich

Tab. 23: Vergleich der rechtsventrikularen Parameter der L-TGA-Patienten

mit den linksventrikularen Parametern der Probanden
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4.2.5 Vergleich des linken Ventrikels der L-TGA-Patienten mit dem rechten
Ventrikel des Normkollektivs

Der linke Ventrikel unterstitzt bei den Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA
den pulmonalen Kreislauf. Deshalb wurden die volumetrischen Daten des linken
Ventrikels der Patienten mit den Parametern des rechten Ventrikels der gesunden

Personen verglichen.

Die linksventrikulare Ejektionsfraktion der Patienten mit einer L-TGA unterscheidet
sich nicht signifikant von der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion der gesunden
Probanden (LV-EF L-TGA gesamt 63 +/- 9 % vs. RV-EF Norm 59 +/- 5 %).

Das linksventrikulare enddiastolische Volumen der L-TGA-Patienten ist im Mittel
etwas groRRer als das rechtsventrikulare enddiastolische Volumen der Probanden
(LV-EDV L-TGA gesamt 82 +/-34 ml/m? vs. RV-EDV Norm 76 +/-10 ml/m?).

Das endsystolische Volumen des linken Ventrikels der Patienten mit einer L-TGA ist
vergleichbar mit dem endsystolischen Volumen des rechten Ventrikels des
Normkollektivs (LV-ESV L-TGA gesamt 31 +/-16 ml/m? vs. RV-ESV Norm 31 +/-6

ml/m?).

Das linksventrikulare Schlagvolumen der Patienten mit einer L-TGA ist tendenziell
groer als das rechtsventrikulare Schlagvolumen der Normgruppe (LV-SV L-TGA
gesamt 53 +/-27 ml/m? vs. RV-SV Norm 44 +/-8 ml/m?).

Wie bei den Gruppenvergleichen erlautert, ist die Muskelmasse des linken Ventrikels
in der Gesamtgruppe aller Patienten mit einer L-TGA deutlich gré3er als in der
Subgruppe der L-TGA-Patienten ohne hamodynamisch relevante begleitende
Herzfehlbildungen. Trotz dieses Unterschiedes ist die linksventrikulare Muskelmasse
beider Gruppen im Vergleich zur rechtsventrikularen Muskelmasse der Probanden
signifikant groRer (LV-MM gesamt L-TGA gesamt 55 +/-29 g/m? vs. RV-MM gesamt
Norm 31 +/-5 g/m?% p = 0,00); (LV-MM gesamt L-TGA ohrc Bf 42 +/-13 g/m? vs. RV-
MM gesamt Norm 31 +/-5 g/m?; p = 0,01).
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Parameter Gruppe N MW | STDABW | Varianz t-Test
LV-ESV (ml/m2) |L-TGA gesamt 19 31,32 15,59 nicht
; 0,96

RV-ESV (ml/m2) |Norm 25 31,11 | 587 |dleich
LV-EDV (ml/m?) |L-TGA gesamt 19 82,42 34,26 nicht 0.43
RV-EDV (ml/m?) | Norm 25 | 7584 | 10028 |9ch
LV-MM gesamt L-TGA gesamt 19 55,32 29,01 .

nicht 0.00
RV-MM gesamt | Norm 25 30,54 447 |9leich
LV-SV (ml/m?) L-TGA gesamt 19 53,32 26,73 .

nicht

gleich 0.17
RV-SV (ml/m2) Norm 25 44,36 7,80
LV-EF (%) L-TGA gesamt 19 62,89 9,27 :

nicht 0.09
RV-EF (%) Norm o5 | 5872 | 5,04 |9liCh
LV-ESV (ml/m2) |L-TGA ohrc Bf 13 24,38 8,05

gleich 0,01
RV-ESV (ml/m2) | Norm 25 31,11 5,87
LV-EDV (ml/m2) |L-TGA ohrc Bf 13 66,92 18,34 _

gleich 0,06
RV-EDV (ml/m2) |Norm 25 75,84 | 10,28
LV-MM gesamt L-TGA ohrc Bf 13 41,92 13,41 nicht 001

leich ’
RV-MM gesamt | Norm o5 | 3054 | 447 |9°°¢
LV-SV (ml/m?) L-TGA ohrc Bf 13 43,23 15,03 nicht 0.80
leich '
RV-SV (ml/m?) Norm 25 44,36 7,80 2
LV-EF (%) L-TGA ohrc Bf 13 64,15 | 10,02 | ..
: 0,09

RV-EF (%) Norm 25 5872 | 504 |9€0Ch

Tab. 24: Vergleich der linksventrikularen Parameter der L-TGA-Patienten mit

den rechtsventrikularen Parametern der gesunden Probanden
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4.3 Zusammenfassender Vergleich der volumetrischen Parameter der
L-TGA-Patienten

In diesem Abschnitt sollen auf der Basis der vorangegangenen Analysen nochmals
gezielt die signifikanten Unterschiede zwischen den Patienten mit einer kongenital
korrigierten TGA und den Vergleichsgruppen herausgestellt werden.

Die volumetrischen Parameter des rechten systemischen Ventrikels der Patienten
mit einer L-TGA wurden mit denen des rechten und linken Ventrikels der gesunden
Probanden und mit denen des rechten Ventrikels der Patienten mit einer D-TGA
nach Vorhofumkehroperation verglichen. Die volumetrischen Daten des linken
subpulmonalen Ventrikels der L-TGA-Patienten wurden denen des linken und
rechten Ventrikels der Probanden und denen des linken Ventrikels der Patienten

nach atrialer Switch-OP gegentubergestellt.

Bei 11 der insgesamt 19 L-TGA-Patienten lagen assoziierte kardiale Fehlbildungen
vor, welche bei 6 Patienten als hdmodynamisch relevant eingestuft wurden. Deshalb
analysierten wir die Gesamtgruppe von 19 L-TGA-Patienten und eine Subgruppe von
13 Patienten mit einer isolierten L-TGA oder einer L-TGA mit geringgradigen
hamodynamisch nicht wirksamen kardialen Begleitfehlbildungen getrennt

voneinander.

4.3.1 RV-EF und LV-EF der L-TGA-Patienten

Rechtsventrikulare und linksventrikulare Ejektionsfraktion aller L-TGA-Patienten
unterscheiden sich nicht signifikant von den Werten der L-TGA-Patienten ohne
hamodynamisch relevante assoziierte kardiale Fehlbildungen (RV-EF L-TGA gesamt
49 +/-11 % vs. RV-EF L-TGA ohrc Bf 50 +/-13 %) bzw. (LV-EF L-TGA gesamt 63 +/-
9 % vs. LV-EF L-TGA ohrc Bf 64 +/-10 %). Die nachfolgend aufgeflhrten
Unterschiede bestehen also unabhangig davon, ob die gesamte L-TGA-Gruppe oder
die L-TGA-Subgruppe ohne hamodynamisch relevante Begleitfehlbildungen

verglichen wurde.

Die Ejektionsfraktion des rechten systemischen Ventrikels der Patienten mit einer
L-TGA ist signifikant erniedrigt sowohl im Vergleich zur rechtsventrikularen

Ejektionsfraktion als auch zur linksventrikularen Ejektionsfraktion der Probanden
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(RV-EF L-TGA gesamt 49 +/-11 % vs. RV- EF Norm 59 +/-5 %; p = 0,02); (RV-EF L-
TGA gesamt 49 +/-11 % vs. LV-EF Norm 65 +/- 4 %; p = 0,00). Sie ist tendenziell
groBer als die RV-RF der Gesamtgruppe der D-TGA-Patienten nach
Vorhofumkehroperation (RV-EF L-TGA gesamt 49 +/- 11% vs. RV- EF D-TGA
gesamt 44 +/-10 %). Vergleicht man die L-TGA-Patienten mit der Subgruppe der D-
TGA-Patienten nach Vorhofumkehroperation mit ,paradoxer” Septumbewegung, so
ist die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion anndhernd gleich grof3 (RV-EF L-TGA
gesamt 49 +/- 11 % vs. RV-EF D-TGA paradox 50 +/- 8%), wohingegen sie im
Vergleich zur rechtsventrikularen Ejektionsfraktion der Patienten nach Vorhofumkehr
ohne paradoxe Septumbewegung signifikant groRRer ist (RV-EF L-TGA gesamt 49 +/-
11 % vs. RV-EF D-TGA nicht paradox 40 +/-10 %; p = 0,02).

Der linke subpulmonale Ventrikel unserer Patienten mit einer L -TGA zeigt eine dem
linken und rechten Ventrikel der Probanden vergleichbare Ejektionsfraktion (LV-EF
L-TGA gesamt 63 +/-9 % vs. LV-EF Norm 65 +/-4 vs. RV-EF Norm 59 +/-5 %).

Sie unterscheidet sich auch nicht von der linksventrikularen Ejektionsfraktion der D-
TGA-Patienten nach atrialer Switch-OP (LV-EF L-TGA gesamt 63 +/-9 % vs. LV-EF
D-TGA gesamt 61 +/-9 %).

4.3.2 RV-EDV und LV-EDV der L-TGA-Patienten

Die rechts - und linksventrikularen enddiastolischen Volumina der Gesamtgruppe
der L-TGA-Patienten unterscheiden sich nicht von denen der L-TGA-Subgruppe
ohne hamodynamisch relevante kardiale Begleitfehlbildungen (RV-EDV L-TGA
gesamt 110 +/-53 ml/m? vs. RV-EDV L-TGA ohrc Bf 112 +/-55 ml/m?) bzw. (LV-EDV
L-TGA gesamt 82 +/-34 ml/m? vs. LV-EDV L-TGA ohrc Bf 67 +/-18 ml/m?). N

Bei den Patienten mit einer L-TGA ist das rechtsventrikulare enddiastolische
Volumen signifikant gré3er als das enddiastolische Volumen des rechten und linken
Ventrikels der Probanden (RV-EDV L-TGA gesamt 110 +/-53 ml/m? vs. RV-EDV
Norm 76 +/-10 ml/m? p = 0,00); (RV-EDV L-TGA gesamt 110 +/- 53 ml/m? vs. LV-
EDV Norm 75 +/-11 ml/m?; p = 0,01).

Im Vergleich zu den Patienten mit einer D-TGA nach Vorhofumkehr-OP ist das

rechtsventrikuldare enddiastolische Volumen der L-TGA-Patienten im Mittel etwas
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groer, ohne dass ein signifikanter Unterschied existiert (RV-EDV L-TGA gesamt
110 +/- 53 ml/m? vs. RV-EDV D-TGA gesamt 100 +/- 33 ml/m?).

Das linksventrikulare enddiastolische Volumen der L-TGA-Gruppe ist im Mittel etwas
etwas grolRer als das links - und rechtsventrikulare enddiastolische Volumen der
Probanden (LV- EDV L-TGA gesamt 82 +/-34 ml/m? vs. LV- EDV Norm 75 +/-11
ml/m? vs. RV- EDV Norm 75 +/-10 ml/m?).

Zur Gruppe der D-TGA-Patienten nach Vorhofumkehr zeigen die L-TGA-Patienten
ebenfalls tendenziell aber nicht signifikant hohere Werte fur das linksventrikuléare
enddiastolische Volumen (LV- EDV L-TGA gesamt 82 +/-34 ml/m? vs. LV-EDV D-
TGA gesamt 65 +/- 24 ml/m?).

4.3.3 RV-ESV und LV-ESV der L-TGA-Patienten

Die rechts - und linksventrikularen endsystolischen Volumina der L-TGA-Gesamt-
gruppe und der L-TGA-Gruppe ohne hamodynamisch relevante kardiale Begleit-
fehlbildungen sind vergleichbar (RV-ESV L-TGA gesamt 59 +/-30 ml/m? vs. RV-ESV
L-TGA ohrc Bf 62 +/-34 ml/m?) bzw. (LV-ESV L-TGA gesamt 31 +/-16 ml/m? vs. LV-
ESV L-TGA ohrc Bf 24 +/-8 ml/m?).

Das rechtsventrikulare endsystolische Volumen der L-TGA-Patienten ist signifikant
grol3er als das rechts- und linksventrikulare endsystolische Volumen der Normgruppe
(RV-ESV L-TGA gesamt 59 +/- 30 ml/m? vs. RV-ESV Norm 31 +/-6 ml/m?; p = 0,00);
(RV-ESV L-TGA gesamt 59 +/-30 ml/m? vs. LV-ESV Norm 26 +/-6 ml/m?; p = 0,00).
Zwischen den Patienten mit einer L-TGA wund den Patienten nach
Vorhofumkehroperation bestehen beziiglich des rechtsventrikularen endsystolischen
Volumens keine signifikanten Unterschiede (RV-ESV L-TGA gesamt 59 +/- 30 ml/m?
vs. RV-ESV D-TGA gesamt 57+/- 26 ml/m?).

Das linksventrikulare endsystolische Volumen der Patienten mit einer L-TGA
unterscheidet sich nicht signifikant von dem links - und rechtsventrikularen endsysto-
lischen Volumen des Normkollektivs (LV-ESV L-TGA gesamt 31 +/-16 ml/m? vs. LV-
ESV Norm 26 +/-6 ml/m? vs. RV-ESV Norm 31 +/-6 ml/m? und auch nicht vom

linksventrikularen endsystolischen Volumen der D-TGA-Vergleichsgruppe nach
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atrialem Switch (LV-ESV L-TGA gesamt 31 +/- 16 ml/m? vs. LV-ESV D-TGA gesamt
26 +/-13 ml/m?).

4.3.4 RV-SV und LV-SV der L-TGA-Patienten

Die L-TGA-Gruppen unterscheiden sich bezlglich des rechts - und linksventrikul&-
ren Schlagvolumens nicht signifikant voneinander (RV-SV L-TGA gesamt 55 +/-29
ml/m? vs. RV-SV L-TGA ohrc Bf 57 +/-28 ml/m?) bzw. (LV-SV L-TGA gesamt 53 +/-
26 ml/m? vs. LV-SV L-TGA ohrc Bf 43 +/-15 ml/m?).

Das rechtsventrikulare Schlagvolumen der L-TGA-Patienten ist grol3er als das
rechts -und linksventrikulare Schlagvolumen der Probanden, wobei die Unterschiede
nicht signifikant sind (RV-SV L-TGA gesamt 55 +/-29 ml/m? vs. RV-SV Norm 44 +/-7
ml/m? vs. LV-SV Norm 49 +/-7 ml/m?). Auch im Vergleich zu den D-TGA-Patienten
nach Vorhofumkehroperation finden sich bei den L-TGA-Patienten im Mittel hohere
Werte fur das rechtsventrikulare Schlagvolumen (RV-SV L-TGA gesamt 55 +/-29
ml/m? vs. RV-SV D-TGA gesamt 41 +/-13 ml/m?).

Das linksventrikulare Schlagvolumen unserer Patienten mit einer L-TGA st
tendenziell ebenfalls gréRer als das links - und rechtsventrikulare Schlagvolumen
der Probanden (LV-SV L-TGA gesamt 53 +/-27 ml/m? vs. LV-SV Norm 49 +/-7 ml/m?
vs. RV-SV Norm 44 +/-8 ml/m?) und das linksventrikuldre Schlagvolumen der D-TGA-
Patienten nach atrialer Switch-OP (LV-SV L-TGA gesamt 53 +/-27 ml/m? vs. LV-SV
D-TGA gesamt 39 +/-13 ml/m?).

4.35 RV-MMund LV-MM der L-TGA-Patienten

Die rechtsventrikulare Gesamtmuskelmasse (freie Wand inklusive interventrikulares
Septum) der L-TGA-Gesamtgruppe ist vergleichbar mit der Gesamtmuskelmasse des
rechten Ventrikels der L-TGA-Patienten ohne hamodynamisch relevante kardiale
Begleitfehlbildungen (RV-MM gesamt L-TGA gesamt 61 +/-21 g/m? vs. RV-MM
gesamt L-TGA ohrc Bf 58 +/-17 g/m?).
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Bei den Patienten mit einer L-TGA ist rechtsventrikulare Muskelmasse signifikant
groBer als bei den Probanden, und zwar unabhangig davon, ob die gesamte
Muskelmasse unter Einbeziehung des interventrikularen Septums oder nur die freie
Wand des rechten Ventrikels betrachtet wird (RV-MM gesamt L-TGA gesamt 61 +/-
21 g/m? vs. RV-MM gesamt Norm 31 +/-5 g/m?; p =0,00).

Im Vergleich zur linksventrikularen Gesamtmuskelmasse der Normgruppe ist die
mittlere rechtsventrikulare Gesamtmuskelmasse der Patienten mit einer L-TGA etwas
groRer, aber signifikant ist dieser Unterschied nicht (RV-MM gesamt L-TGA gesamt
61 +/-21 g/m? vs. LV-MM gesamt Norm 57 +/-14 g/m?).

AuRRerdem finden sich bei den L-TGA-Patienten tendenziell hbhere Werte fir die
Gesamtmuskelmasse des rechten systemischen Ventrikels als bei der D-TGA-
Gruppe nach Vorhofumkehroperation (RV- MM gesamt L-TGA gesamt 61 +/-21 g/m?
vs. RV-MM gesamt D-TGA gesamt 54 +/-17 g/m?).

Eine Besonderheit ergibt sich aus dem Vergleich der linksventrikularen Muskel-
massen. Der linke Ventrikel der Gesamtgruppe der L-TGA-Patienten besitzt eine
deutlich groRRere Muskelmasse als der in der Subgruppe der L-TGA-Patienten ohne
hamodynamisch relevante kardiale Begleitfehlbildungen, wenngleich dieser
Unterschied noch nicht signifikant ist (LV-MM gesamt L-TGA gesamt 55 +/-29 g/m?
vs. LV-MM gesamt L-TGA ohrc Bf 42 +/-13 g/m?); (LV-MM lateral L-TGA gesamt 40
+/-24 g/m? vs. LV-MM lateral L-TGA ohrc Bf 27 +/-13 g/m?). Dies wirkt sich auf die
anderen Gruppenvergleiche aus.

Die linksventrikulare Muskelmasse der Gesamtgruppe der L-TGA-Patienten ist
vergleichbar mit der linksventrikularen Muskelmasse der Normgruppe (LV-MM
gesamt L-TGA gesamt 55 +/-29 g/m? vs. LV-MM gesamt Norm 57 +/-14 g/m?),
wohingegen die linksventrikulare Muskelmasse der L-TGA-Subgruppe ohne
hamodynamisch relevante assoziierte kardiale Fehlbildungen signifikant geringer ist
als die linksventrikulare Muskelmasse der Gesunden (LV-MM gesamt L-TGA ohrc Bf
42 +/- 13 g/m? vs. LV-MM gesamt Norm 57 +/- 14 g/m? p = 0,02).

Im Vergleich zur rechtsventrikularen Muskelmasse der Probanden ist die links-
ventrikulare Muskelmasse beider L-TGA-Patientengruppen signifikant groRer (LV-
MM gesamt L-TGA gesamt 55 +/-29 g/m? vs. RV-MM gesamt Norm 31 +/-4 g/m?% p =
0,00) bzw. (LV-MM gesamt L-TGA ohrc Bf 42 +/-13 g/m? vs. RV-MM gesamt Norm
31 +/-5 g/m?; p = 0,01).
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Auch im Vergleich zu den D-TGA-Patienten nach atrialem Switch ist die
linksventrikulare Muskelmasse der Gesamtgruppe der L-TGA-Patienten signifikant
groRer (LV-MM gesamt L-TGA gesamt 55 +/-29 g/m? vs. LV-MM gesamt D-TGA
gesamt 32 +/-10 g/m?; p = 0,01).

Zwar weist auch die L-TGA-Gruppe ohne hamodynamisch relevante begleitende
Herzfehlbildungen eine grol3ere linksventrikulare Muskelmasse auf als die
Vorhofumkehrpatienten, aber dieser Unterschied ist nicht signifikant (LV-MM gesamt
L-TGA ohrc Bf 42 +/-13 g/m? vs. LV-MM gesamt D-TGA gesamt 32 +/-10 g/m?).

4.4  Einfluss des Alters, der kardialen Begleitfehlbildungen und der
Trikuspidalinsuffizenz auf die RV-EF der L-TGA-Patienten

Bei der Beurteilung des kardialen Status der Patienten mit einer kongenital
korrigerten TGA oder mit einer kompletten TGA nach atrialer Switch-Operation steht
die Einschatzung der Funktion des rechten den Systemkreislauf unterstitzenden
Ventrikels im Vordergrund. Das Alter der Patienten, relevante kardiale
Begleitfehlbildungen und eine signifikante Trikuspidalinsuffizienz gelten generell als
Risikofaktoren fir die Entwicklung einer rechtsventrikularen Dysfunktion und

Insuffizienz, weshalb sie einer weitergehenden Analyse unterzogen wurden.
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4.4.1 Zusammenhang zwischen Alter und RV-EF bei den L-TGA-Patienten

Bei unseren Patienten mit einer L-TGA zeigt sich eine schwach negative Korrelation
zwischen dem Alter und der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion (r = -0,18; p = 0,45;
N = 19). Dabei fallt auf, dass die Patienten im Alter von 25 bis 45 Jahren die beste
Funktion des rechten systemischen Ventrikels aufweisen. Die durchschnittliche
Ejektionsfraktion der Kinder und Jugendlichen bis zwanzig Jahre und die der tber

Funfzigjahrigen ist im Vergleich zu dieser Altersgruppe niedriger.

0] L-TGA ohrc Bf

@ L-TGA mhrc Bf
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Abb. 40: Korrelation Alter vs. RV-EF L-TGA

4.4.2 Zusammenhang zwischen kardialen Begleitfehlbildungen und RV-EF bei
den L-TGA-Patienten

Kardiale Begleitfehlbildungen treten wesentlich haufiger bei Patienten mit einer
kongenital korrigierten TGA auf als bei Patienten mit einer kompletten TGA. Die Aus-
wertung der volumetrischen Daten zeigt, dass hamodynamisch relevante assoziierte
kardiale Anomalien in dem hier untersuchten Kollektiv vorwiegend den Parameter

der linksventrikudren Muskelmasse beeinflussen.

Betrachtet man die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion in Abhangigkeit davon, ob
eine isolierte L-TGA, eine L-TGA mit hdmodynamisch nicht relevanten begleitenden
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Herzfehlbildungen oder eine L-TGA mit schweren hamodynamisch relevanten
Herzfehlbildungen vorliegt, so sind zwar geringe Unterschiede zwischen diesen drei

Gruppen feststellbar, diese sind aber nicht signifikant.

RV-EF (%)
55

50 | 52,2
45 - 48,1 473
40

35

30 ; ‘
L-TGA isoliert (N=8) L-TGA m BF (N=5) L-TGAm hr BF
(N=6)

(ANOVA; P = 0,76; N=19)

Abb. 41: Gruppenvergleich L-TGA isoliert, L-TGA mit hamodynamisch nicht
relevanten und L-TGA mit hamodynamisch relevanten kardialen
Begleitfehlbildungen vs. rechtsventrikulare Ejektionsfraktion

4.4.3 Zusammenhang zwischen Trikuspidalinsuffizienz und RV-EF bei den
L-TGA-Patienten

Wie Dbereits erwéhnt, ist die Trikuspidalinsuffizienz ein entscheidender
Prognosefaktor bei den TGA-Patienten mit einem rechten Systemventrikel. Ein
Einfluss auf die volumetrischen Parameter ist sehr wahrscheinlich.

Bei allen von uns untersuchten L-TGA-Patienten lag eine Insuffizienz der
systemischen AV-Klappe bzw. Trikuspidalklappe vor, davon bei 7 eine milde, bei 11
eine moderate und bei einem Patienten eine schwere Trikuspidalinsuffizienz.
Nachfolgend dargestellt sind die Zusammenhange zwischen Trikuspidalinsuffizienz
und rechtsventrikularer Ejektionsfraktion sowie zwischen Trikuspidalinsuffizienz und
rechtsventrikularem enddiastolischen Volumen. Die rechtsventrikulare Ejektions-
fraktion der L-TGA-Patienten mit einer milden Trikuspidalklappeninsuffizienz ist nur
etwas groRer als bei den L-TGA-Patienten mit einer moderaten bzw. schweren
Trikuspidalklappeninsuffizienz. Signifikant ist der Unterschied nicht (50 % vs. 48 %;

p =0,79).
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Abb. 42: Gruppenvergleich Tl mild und Tl moderat/schwer vs. RV-EF

Die L-TGA-Patientengruppe mit einer milden Trikuspidalklappeninsuffizienz weist ein
signifikant kleineres rechtsventrikulares enddiastolisches Volumen auf als die Gruppe
der Patienten mit einer moderaten bzw. schweren Trikuspidalinsuffizienz (72 ml/m?
vs.131 ml/m?% p = 0,00). Wahrend sich in der ersten Gruppe die VentrikelgréRe im
Normbereich befindet, ist der rechte Ventrikel in der zweiten Gruppe im Mittel

deutlich vergrof3ert.
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Abb.43: Gruppenvergleich Tl mild und Tl moderat/schwer vs. RV-EDV
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45 Korrelationen zwischen den rechtsventrikularen Parametern der
TGA-Patienten

Um mogliche Zusammenhange zwischen der rechtsventrikuléaren Ejektionsfraktion,
der rechtsventrikularen Muskelmasse und dem rechtsventrikularen enddiastolischen
Volumen sowie zwischen rechts - und linksventrikularer Ejektionsfraktion festzu-

stellen, wurden die linearen Korrelationskoeffizienten nach Pearson ermittelt.

45.1 Korrelation zwischen RV- MM und RV- EF bei den TGA-Patienten
4511 Korrelation zwischen RV- MM und RV- EF bei den L-TGA-Patienten

Bei den Patienten mit einer L-TGA ist ein Zusammenhang zwischen der
rechtsventrikularen Muskelmasse und der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion nicht
nachweisbar (r =-0,12; P=0,63; N = 19).

L-TGA ohrc Bf
@ L-TGA mhrc B

RV-MMgesamt (g/m?)

Abb. 44: Korrelation RV-MM gesamt vs. RV-EF L-TGA

45.1.2 Korrelation zwischen RV- MM und RV-EF bei den D-TGA-Patienten
nach Vorhofumkehroperation

Sowohl in der Gruppe der Vorhofumkehrpatienten mit paradoxer Septumbewegung
als auch in der Gruppe der Vorhofumkehrpatienten ohne paradoxe Septum-

bewegung findet sich keine lineare Korrelation zwischen der Gesamtmuskelmasse
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des rechten Ventrikels und der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion (r = 0,21; p =
0,45; N = 15) bzw. (r=-0,10; p =0,63; N = 25).

Betrachtet man die Korrelationsgrafik der Vorhofumkehrpatienten, so lasst sich
jedoch ein nicht-linearer Zusammenhang ableiten. Die Einzelwerte der
rechtsventrikularen Ejektionsfraktion scheinen einen angedeuteten Kurvenverlauf zu
zeigen. Der Scheitelpunkt der Kurve liegt bei einer rechtsventrikularen
Gesamtmuskelmasse von etwa 50-60 g/m? d.h. in diesem Bereich liegen die
hochsten Werte fur die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion.
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Abb. 45: Kaorrelation RV-MM gesamt bzw. RV-MM lateral vs. RV-EF D-TGA

45.2 Korrelation zwischen RV- MM und RV- EDV bei den TGA-Patienten

4521 Korrelation zwischen RV- MM und RV- EDV bei den L-TGA-Patienten

Bei den L-TGA-Patienten ist eine positive aber noch nicht signifikante Korrelation
zwischen den Parametern rechtsventrikulare Gesamtmuskelmasse und rechtsven-

trikulares enddiastolisches Volumen nachweisbar (r = 0,43; p = 0,07; N = 19).
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Abb. 46: Korrelation RV-MM gesamt vs. RV-EDV L-TGA
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Korrelation zwischen RV- MM und RV- EDV bei den D-TGA-Patienten
nach Vorhofumkehroperation

Die Gruppe der Vorhofumkehrpatienten ohne paradoxe Septumbewegung zeichnet

sich durch eine signifikante positive Abh&angigkeit zwischen rechtsventrikularer

Gesamtmuskelmasse und rechtsventrikuldrem enddiastolischen Volumen aus

(r=0,77; p=0,00; N = 25). Dieser Zusammenhang gilt nicht fur die Gruppe der

D-TGA-Patienten nach Vorhofumkehr mit paradoxer Septumbewegung (r = -0,14;

p=0,63; N = 15).
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Abb. 47: Korrelation RV-MM gesamt bzw. RV-MM lateral vs. RV-EDV D-TGA
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45.3 Korrelation zwischen RV- EDV und RV- EF bei den TGA-Patienten
45.3.1 Korrelation zwischen RV- EDV und RV- EF bei den L-TGA- Patienten
In der L-TGA-Gruppe existiert kein Zusammenhang zwischen dem rechts-

ventrikularen enddiastolischen Volumen und der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion
(r=0,05; p=0,83; N =19).
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Abb. 48: Korrelation RV-EDV L-TGA vs. RV-EF L-TGA

45.3.2 Korrelation zwischen RV- EDV und RV- EF bei den D-TGA-Patienten
nach Vorhofumkehroperation

Bei den D-TGA-Patienten nach Vorhofumkehr ohne paradoxe Septumbewegung
besteht kein Zusammenhang zwischen dem rechtsventrikularen enddiastolischen
Volumen und der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion (r = -0,20; p = 0,34; N = 25).
In der Gruppe der Vorhofumkehrpatienten mit paradoxer Septumbewegung besteht
eine schwach negative Abhangigkeit, die jedoch aufgrund der geringen Fallzahl nicht
signifikant ist (r = -0,48; p = 0,07; N=15).
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454 Korrelation zwischen RV- EF und LV- EF bei den TGA-Patienten

4541 Korrelation zwischen RV- EF und LV-EF bei den L-TGA-Patienten

Bei den L-TGA-Patienten findet sich ist eine signifikante positive Korrelation

zwischen der rechts-und linksventrikularen Ejektionsfraktion (r= 0,56; p= 0,01; N=19).
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Abb. 50: Korrelation RV-EF vs. LV-EF L-TGA
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45.4.2 Korrelation zwischen RV- EF und LV-EF bei den D-TGA-Patienten
nach Vorhofumkehroperation

Bei unseren Patientengruppen nach Vorhofumkehroperation besteht keine Korre-
lation zwischen der rechts-und linksventrikularen Ejektionsfraktion (D-TGA paradox
r=0,05; p= 0,86; N=15); (D-TGA nicht paradox r = -0,04; p= 0,84; N=25)
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Abb. 51: Korrelation RV-EF vs. LV-EF D-TGA
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5. Diskussion

5.1 Demographische Daten

Die Geschlechterverteilung fur die einfache komplette TGA wird in der Literatur mit
etwa 3:1 im Verhéaltnis mannlich zu weiblich angegeben. Je komplexer die Form,
umso mehr nivelliert sich der Uberschuss an mannlichen Patienten (Liebman 1969);
(Piacentini 2005); (Presbitero 1995).

Die Patientenzahlen in unserer Studie bestéatigen diese Angaben. Bei den insgesamt
40 Patienten mit einer einfachen kompletten Transposition der grof3en Arterien
betrug das Verhéltnis etwa 3:1 zugunsten des mannlichen Geschlechts (77,5 %
mannlich, 22,5 % weiblich). Hingegen betrug bei unseren 19 Patienten mit einer
kongenital korrigierten TGA, die aufgrund ihrer haufigen Vergesellschaftung mit
weiteren Herzfehlbildungen zu den komplexen Formen zu zahlen ist, das
Geschlechterverhaltnis etwa 1:1 (47,3 % mannlich, 52,7 % weiblich).

Der Alterdurchschnitt der Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA lag zum
Untersuchungszeitpunkt mit 36,7 +/-20,5 Jahren deutlich Gber dem Durchschnitt
unserer Patienten mit einer kompletten TGA nach Vorhofumkehroperation, deren
Alter im Mittel bei 21,1 +/-5,2 Jahren lag. In anderen Studien fanden sich zum Alters-
durchschnitt der L-TGA-Patienten vergleichbare Angaben zwischen 30,2 Jahren
(Dimas 1989) und 39,5 +/-14,6 Jahren (Bos 2006). Patienten mit einer isolierten
kongenital korrigierten TGA konnen viele Jahre symptomlos sein, so dass die
Diagnose erst in einem fortgeschrittenen Alter gestellt wird (Presbitero 1995). Es gibt
Berichte Uber Patienten, bei denen eine L-TGA erst in der finften oder sechsten
Lebensdekade diagnostiziert wurde (Kantarci 2007); (Sasaki 2001); (Szymanski
2007). Einige erreichten ohne jegliche Therapie ein hohes Alter. So berichteten
Kowalik et al. Uber einen 72-jahrigen Mann, Roffi et al. Gber eine 80-jahrige Frau mit
einer L-TGA (Kowalik 2004); (Roffi 1998). Bei der éaltesten in der Literatur
beschriebenen Patientin, welche 84 Jahre alt wurde, stellte man erst postmortem
durch eine Autopsie fest, dass eine L-TGA vorlag (Yamazaki 2001).

Unser altester Patient mit einer kongenital korrigierten TGA war 71 Jahre alt.

Es ist keine Seltenheit, dass dieser Herzfehler bei der kardiologischen Erst-

konsultation trotz Anwendung bildgebender Verfahren nicht korrekt diagnostiziert
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wird (Beauchesne 2002). Das zeigt auch das Beispiel einer Patientin unseres
Studienkollektivs, bei welcher man erst im erst im Alter von 60 Jahren die Diagnose
stellte. Im Rahmen der Abklarung einer zunehmenden Belastungsdyspnoe war bei
ihr echokardiographisch eine hypertrophe konzentrische Verdickung und aufféllige
Trabekularisierung des vermeintlich linken Ventrikels beschrieben und zunachst die
Verdachtsdiagnose einer hypertrophen Kardiomyopathie gestellt worden. Die initiale
Herzkatheteruntersuchung zeigte keinen klinisch relevanten pathologischen Befund
an den Koronarien, auffallig war jedoch ein systolischer Druck von tber 100 mm Hg
im vermeintlich rechten Ventrikel bei nicht sondierbarer Pulmonalklappe. Die
Patientin wurde mit diesem suspekten Befund in die Klinik fir angeborene
Herzfehler/Kinderkardiologie des Deutschen Herzzentrums Berlin Uberwiesen, wo
sich die Diagnose einer kongenital korrigierten Transposition der grof3en Arterien

bestéatigte.

5.2 Ergebnisbeurteilung der Ventrikelvolumetrie und -funktionsanalyse

52.1 Volumetrie des rechten Ventrikels

Die im Vergleich zur Normgruppe signifikant unterschiedlichen Parameter betreffen
sowohl bei unseren Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA als auch bei den
Patienten mit einer kompletten TGA nach Vorhofumkehroperation vor allem den

rechten Ventrikel.

5.2.1.1 Bewertung und Vergleich von EF, EDV, ESV, SV und MM des rechten
Ventrikels der L-TGA-Patienten

Die mittlere rechtsventrikulare Ejektionsfraktion unserer Patienten mit einer
kongenital korrigierten TGA ist signifikant erniedrigt im Vergleich zur rechts-
ventrikularen und linksventrikularen Ejektionsfraktion der Normgruppe. Die meisten
anderen Untersucher kamen ebenfalls zu dem Ergebnis, dass bei den Patienten mit

einer L-TGA eine Funktionseinschrankung des rechten Systemventrikels vorliegt.
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Patienten/ Anzahl Untersuchungs- RV-/LV- EF Autor (Jahr der
Probanden methode in % Publikation)
L-TGA 19 MRT RV 49 +/-11 | Eigene Werte
Probanden 25 MRT RV 59 +/-5 | Eigene Werte
Probanden 25 MRT LV 65 +/-4 | Eigene Werte
L-TGA (isoliert) 8 Radionuklid- RV 48 +/-4 | Benson (1986)
ventrikulographie
L-TGA 14 Echokardiographie | RV 44 Hopkins (1993)
i Szintigraphie i
L-TGA 5 Echokardiographie RV 47 +/-11 | Hornung (1998)
L-TGA 18 Herzkatheter RV 55 +/-12 | Dimas (1989)
L-TGA 11 MRT RV 41 +/-8 | Giardini (2006)
L-TGA + 6
Z.n.Vorhofumkehr (8) MRT RV 34 +/-6 | Giardini (2007)
(gemischt)
L-TGA + 11418
Z.n.Vorhofumkehr (29) MRT RV 39 +/-1 | Salehian (2004)
(gemischt)
Van der Zedde
L-TGA 13 MRT RV 63 (2005)
L-TGA 19 Herkatheter RV 61 +/-2 | Graham (1983)

Tab. 25: Mittlere RV-EF unserer L-TGA-Patienten - Vergleich mit der RV-EF und
LV-EF unserer Probanden und mit den Werten fur die RV-EF der L-TGA-
Patienten in anderen Studien

Selten wurden auch Normwerte fiur die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion
angegeben (Graham 1983); (Van der Zedde 2005). Die Diskrepanz zwischen
unseren Ergebnissen und denen von Graham et al. ist moglicherweise darauf
zuruckzufiihren, dass diese Arbeitsgruppe jungere Patienten im Alter zwischen 7 und
44 Jahren analysierte, wahrend wir Patienten im Alter zwischen 4 und 71 Jahren
untersuchten, von denen etwa die Halfte alter als 35 Jahre war. Graham ermittelte fur
die alteren Patienten seines Studienkollektivs ebenfalls deutlich niedrigere
Funktionswerte fur den rechten Ventrikel (Graham 1983). Auch Hornung et al.
stellten fest, dass die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion bei ihrem jlingsten
dreijahrigen Patienten im Normbereich lag, wéhrend sie bei den anderen 4 alteren

Patienten vermindert war (Hornung 1998). Der negative Zusammenhang zwischen
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Alter und rechtsventrikularer Funktion bei TGA-Patienten mit einem rechten
Systemventrikel wurde durch aktuellere Untersuchungen bestéatigt (Babu-Narayan
2005); (Giardini 2006).

Berticksichtigen muss man dartber hinaus, dass die Vergleichbarkeit von
Ergebnissen verschiedener Untersuchungsverfahren eingeschréankt sein kann. So
wird die 2 - dimensionale Laevokardiographie, welche bei der Herzkatheter-
untersuchung fir die Planimetrie verwendet wird, der komplexen Geometrie eines
anatomisch rechten Ventrikels nur bedingt gerecht und fuhrt potenziell zu einer

systematischen Uberschatzung der rechtsventrikularen Funktion.

Auch unsere Patienten mit einer D-TGA nach atrialer Switch-OP weisen eine
deutliche Funktionseinschrankung des rechten Systemventrikels auf, was durch
zahlreiche Autoren bestatigt wird.

Vergleicht man unsere Patientengruppen miteinander, so ist festzustellen, dass die
Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA tendenziell bessere Funktionswerte
fur den rechten Systemventrikel aufweisen als die Patienten mit einer kompletten
TGA nach Vorhofumkehroperation. Dabei ist vor dem Hintergrund der negativen
Korrelation zwischen dem Alter und der rechtsventrikularen Funktion zu bedenken,
dass unsere Patienten nicht altersgematcht sind; die L-TGA-Patienten sind
durchschnittlich 15 Jahre alter als die Patienten nach atrialer Switch-Operation. Es
konnte durchaus sein, dass bei einem jingeren L-TGA-Kollektiv eine groRere
durchschnittliche rechtsventrikulare Ejektionsfraktion existiert, welche sich signifikant
von der der Patienten nach einer atrialen Switch-OP unterscheidet.

Mit anderen Worten liegt die Funktion des rechten systemischen Ventrikels der
Patienten mit einer L-TGA mdglicherweise langer innerhalb des Normbereichs als die

rechtsventrikulare Funktion der Patienten nach einer Vorhofumkehroperation.
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Patienten Anzahl Untersuchungs- RV-/LV- EF Autor (Jahr der
methode in % Publikation)
L-TGA 19 MRT RV 49 +/-11 | Eigene Werte
Z.n.Vorhofumkehr 40 MRT RV 44 +/-10 | Eigene Werte
Z.n.Senning 21 MRT RV 49 +/-9 | Gyarmati (2006)
Z.n.Vorhofumkehr 9 Herzkatheter RV 43 +/- 3 | Takeuchi (2003)
Z.n.Vorhofumkehr 61 Szintigraphie RV 36 +/-8 Lubiszewska
(2000)
Z.n.Vorhofumkehr 23 MRT RV 40 +/- 8 | Giardini (2006)
Z.n.Senning 15 Echokardiographie | RV 48 +/-9 | Okuda (1985)
Echokardiographie | RV 41 :
Z.n.Mustard 24 Herzkatheter N, 39 Wilson (1996)
i (Shimazaki
Z.n.Mustard 11 Herzkatheter RV 42 +/-11 (1985)
Z.n.Vorhofumkehr 10 MRT RV 46 +/- 7 | Lidegran (2000)
Babu-Narayan
Z.n.Vorhofumkehr 36 MRT RV 57 (2005)
Z.n.Vorhofumkehr 27 MRT RV 56 +/- 7 | Roest (2004)
Z.n.Vorhofumkehr 12 MRT RV 57 +/-10 | Tulevski (2000)

Tab.26: Mittlere RV-EF unserer L-TGA-Patienten - Vergleich mit der RV-EF unserer
Vorhofumkehr-Patienten und den Werten fiir die RV-EF der
Vorhofumkehr-Patienten in anderen Studien

Bis heute sind die Ursachen fir das zunehmende Versagen des rechten Ventrikels
im Systemkreislauf nicht vollstandig geklart. Eine Rolle spielen vermutlich die
angefuhrten morphologischen Unterschiede zwischen den Ventrikeln.

Als weitere wichtige Risikofaktoren fir die Entwicklung einer rechtsventrikularen
Dysfunktion und Insuffizienz gelten myokardiale Perfusionsstérungen sowie Fibrosen
oder kleine Narben im Myokard (Dyer 2003). Finden sich szintigraphisch reversible
oder irreversible bzw. fixe Perfusionsdefizite, so lasst dies auf das Vorliegen von
Perfusionsstorungen oder myokardialen Narben schliessen. In der Stress-
Echokardiographie und in der Dobutamin-Stress-MRT lassen beispielsweise
regionale Wandbewegungsstorungen wie Hypokinesien, Dyskinesien, Akinesien,
eine verringerte myokardiale Wanddicke oder eine verminderte systolische

Wanddickenzunahme in Ruhe und unter Belastung an das Vorliegen von
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Minderperfusionen oder narbigen-fibrosierenden Veranderungen denken. Der
Adenosin-Scan lasst in in myokardialen Narbenarealen hypointense Ruhe-
Perfusionsdefizite erkennen. Ein direkter Nachweis narbiger Strukturen gelingt
kernspintomographisch exzellent mit der kontrastmittelgestitzten Late Enhancement-
Sequenz.

Tulevski et al. fanden bei 13 zum Teil nicht operierten und zum Teil physiologisch
korrigierten Patienten mit einer L-TGA in der Dobutamin-Stress-MRT regionale
Wandbewegungsstérungen des rechten Ventrikels als Ausdruck lokaler
Minderperfusionen bzw. Ischamien; diese Veranderungen korrelierten mit einer ver-
ringerten rechtsventrikularen Ejektionsfraktion (Tulevski 2004). Hauser et al. fihrten
bei 15 nicht operierten Patienten mit einer L-TGA eine Positronen-Emissions-
Tomographie  durch  und kamen zu dem  Ergebnis, dass unter
Belastungsbedingungen auch ohne klinische Symptome bereits eine Verminderung
des myokardialen Blutflusses und der koronaren Reserve vorlag (Hauser 2003). Bei
allen 5 von Hornung et al. szintigraphisch und echokardiographisch untersuchten
Patienten mit einer isolieten L-TGA wurden Perfusionsdefekte  mit
korrespondierenden Wandbewegungsstérungen nachgewiesen (Hornung 1998).
Lubiszewska et al. fanden bei 20 von insgesamt 61 szintigraphisch evaluierten
Patienten nach atrialer Switch-OP moderate oder schwerwiegende Perfusions-
stoérungen, welche mit einer biventrikularen Funktionseinschrankung Kkorrelierten
(Lubiszewska 2000). Die Arbeitsgruppe von Millane et al. fand bei
Vorhofumkehrpatienten 20 Jahre nach der Operation fixierte und reversible
Perfusionsdefizite (Millane 2000). Auch Espinola-Zavaleta et. al., welche L-TGA-
Patienten nuklearmedizinisch und echokardiographisch analysierten, kamen zu dem
Schluss, dass vermutlich neben der Volumenuberlastung des rechten Ventrikels
aufgrund einer Trikuspidalinsuffizienz myokardiale Perfusionsdefekte determinie-
rende Faktoren fir Entwicklung einer rechtsventrikularen Dysfunktion darstellen
(Espinola-Zavaleta 2004). Giardini et al. stellten fest, dass etwa die Halfte der
Personen eines gemischten Kollektivs aus 11 L-TGA-Patienten und 23
Vorhofumkehrpatienten in der MRT Areale mit einem myokardialen Late
Enhancement als Ausdruck fibrotischer Veranderungen aufwiesen (Giardini 2006).
Eine andere Untersuchung bestatigte das Vorliegen von Myokardfibrosen
unterschiedlichen Musters bei einer grolB3eren Gruppe von 36 Patienten nach

Vorhofumkehroperation, ebenfalls detektiert durch das Late Enhancement in der
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MRT (Babu-Narayan 2005). Babu-Narayan et al. und Giardini et al. unterstrichen
dabei, dass Anzahl und Auspragung dieser Fibrosierungen positiv mit dem Alter und
negativ mit der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion der Patienten korrelierten.

Die Genese der myokardialen Fibrosierungen ist unklar. Vermutlich fihren
chronische Druck - und Volumenuberlastung zu einer Schadigung des Myokards.
Nach der Aussage von Hornung et al. kann ein extrem hypertrophierter rechter
Systemventrikel ebenso Ischamien entwickeln wie eine hypertrophierter linker
Ventrikel beispielsweise bei einer Aortenstenose oder einer arteriellen Hypertonie
(Hornung 2002). Eventuell spielen bei den Patienten nach atrialer Switch-OP auch
Ischamien durch die praoperativ bestehende Hypoxamie eine Rolle (Dodge-Khatami
2002).

Neben den erlauterten pathologischen Verdnderungen im Myokard kann auch eine
relevante Trikuspidalinsuffizienz, welche haufig bei Patienten mit einer L-TGA und
nach einer Vorhofumkehr-OP nachweisbar ist, die Entwicklung einer Insuffizienz des
rechten systemischen Ventrikels beginstigen (Devaney 2003); (Espinola-Zavaleta
2004); (Graham 2000); (Rutledge 2002). In einem der folgenden Kapitel wird noch
genauer auf diesen Aspekt eingegangen.

Bei den Patienten nach einer atrialen Switch-Operation werden zudem die
postoperativen Veranderungen als eine Ursache fur die Verschlechterung der
rechtsventrikularen Funktion benannt, so z. B. narbige Adh&sionen der freien Wand
des rechten Ventrikels an der anterioren Brustwand (Okuda 1985). Einen Beleg
hierfur liefert die Studie von Tops et al., welche bei Patienten nach Vorhofumkehr in
der Dobutamin-Stress-MRT sowohl in Ruhe als auch nach Belastung eine
verminderte endsystolische Wandverdickung der anterioren Wand des rechten
Ventrikels beobachteten (Tops 2005). Andere Arbeitsgruppen wiesen ebenfalls
mittels Stress-MRT nach, dass das Schlagvolumen von Patienten nach
Vorhofumkehroperation trotz einer erhdhten Kontraktilitat nicht zunahm. Man
vermutete, dass ein rigider atrialer Baffle die Vorhoffunktion und damit die Fullung
des rechten Ventrikels beeintrachtigt (Derrick 2000); (Tulevski 2000). Zu einem
vergleichbaren Ergebnis kamen Roest et al., die 27 Vorhofumkehrpatienten
kernspintomographisch in Ruhe und unter Belastung evaluierten und feststellten,
dass sich rechts - und linksventrikulare Schlagvolumina und Ejektionsfraktionen unter

Belastungsbedingungen nicht signifikant &nderten (Roest 2004).
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Eine weitere These ist, dass es bei operativen Verfahren wie beispielsweise bei der
anatomischen Korrektur einer L-TGA oder bei einer Vorhofumkehroperation zu einer
Zerstorung von Reizleitungszellen in der Crista terminalis des interatrialen Septums
oder zur Lasion des Sinusknotens kommen kann, wodurch mdglicherweise atriale
Rhythmusstérungen oder AV-Blockierungen verursacht werden (Anderson 1983);
(Szufladowicz 1996).

Eine Ventrikeldilatation gilt grundsatzlich als ungunstiger Prognosefaktor.
Gegenwartig stellt in vielen Kliniken eine VentrikelgroRe tber 150 ml/m? die
Indikation zur Operation dar (Blchel 2005).

Bei allen von uns untersuchten TGA-Patienten ist der rechte Systemventrikel
signifikant vergrof3ert im Vergleich zum rechten und auch zum linken Ventrikel der
Normgruppe. Im Vergleich zu den Vorhofumkehrpatienten ist das mittlere RV-EDV
unserer Patienten mit einer L-TGA tendenziell gréf3er.

Frihere  Studien Dbestéatigen, dass der rechte Ventrikel bei beiden

Patientenkollektiven vergrofR3ert ist.

Patienten/ Anzahl Untersuchungs- RV-/LV; EDV Auto_r (Jghr der
Probanden methode In ml/m Publikation)
L-TGA 19 MRT RV 110 +/-53 Eigene Werte
Z.n.Vorhofumkehr | 40 MRT RV 100 +/-33 Eigene Werte
Probanden 25 MRT RV 76 +/-10 Eigene Werte
Probanden 25 MRT LV 75+/-11 Eigene Werte
L-TGA 11 MRT RV 110 +/-34 Giardini (2006)
Z.n.Vorhofumkehr | 23 MRT RV 114 +/-39 Giardini (2006)
Z.n.Vorhofumkehr | 12 MRT RV 123 +/- 33 Tulevski (2000)
Z.n. Mustard 24 5‘;?;lf§‘tﬂt’grraphie RV 102 +-24 | Wilson (1996)

Tab. 27: Mittleres RV-EDV unserer L-TGA-Patienten - Vergleich mit dem RV-EDV
unserer Vorhofumkehr-Patienten, mit dem RV-EDV und LV-EDV unserer
Probanden und mit den Werten fir das RV-EDV in anderen Studien

Analog zum vergréRRerten rechtsventrikularen enddiastolischen Volumen ist auch das

rechtsventrikulare endsystolische Volumen unserer TGA-Patienten signifikant grol3er
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als das rechts- und linksventrikulare endsystolische Volumen unserer Probanden,
was ebenfalls durch andere Autoren bestatigt wird, wobei die Zahlenangaben hierzu
allerdings starker differieren als beim RV-EDV. So finden sich Werte von 43 ml/m?
fur 36 Patienten nach einer Vorhofumkehroperation (Babu-Narayan 2005) bis 79 +/-
17 ml/m? fur ein gemischtes Kollektiv aus 2 Patienten mit einer L-TGA und 6

Vorhofumkehrpatienten (Giardini 2007). Unsere Ergebnisse liegen zwischen diesen

Angaben.
Patienten/ Anzahl Untersuchungs- | RV-/LV- ESV | Autor (Jahr der
Probanden methode in ml/m? Publikation)
L-TGA 19 MRT RV 59 +/-30 | Eigene Werte
Z.n.Vorhofumkehr 40 MRT RV 57 +/-26 | Eigene Werte
Probanden 25 MRT RV 31 +/-6 | Eigene Werte
Probanden 25 MRT LV 26 +/-6 | Eigene Werte
L-TGA 11 MRT RV 65 +/-15 | Giardini (2006)
Z.n.Vorhofumkehr 23 MRT RV 68 +/-39 | Giardini (2006)
L-TGA + 2+6 o
7 n.\Vorhofumkehr 8) MRT RV 79 +/-17 | Giardini (2007)
Babu-Narayan
Z.n.Vorhofumkehr 36 MRT RV 43 (2005)
Z.n.Vorhofumkehr 27 MRT RV 70 +/-34 | Roest (2004)
Z.n.Vorhofumkehr 21 MRT RV 46 +/-16 | Gyarmati (2006)

Tab. 28: Mittleres RV-ESV unserer L-TGA-Patienten - Vergleich mit dem RV-ESV
unserer Vorhofumkehr-Patienten, mit dem RV-ESV und LV-ESV unserer
Probanden und mit den Werten fur das RV-ESV in anderen Studien

Das mittlere rechtsventrikulare Schlagvolumen der Patienten mit einer L-TGA ist
tendenziell grofRer als das rechtsventrikulare Schlagvolumen der Probanden und der
Patienten nach atrialem Switch. Es ist vergleichbar mit dem linksventrikularen
Schlagvolumen der Normgruppe.

Das rechtsventrikulare Schlagvolumen der Patienten mit einer D-TGA nach atrialem
Switch ist vergleichbar mit dem rechtsventrikularen Schlagvolumen der Normgruppe,
im Vergleich zum linksventrikularen Schlagvolumen der Probanden ist es jedoch

signifikant vermindert, was unterstreicht, dass die Funktion des rechten
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systemischen Ventrikels bei den Patienten nach einer Vorhofumkehroperation nicht

die des linken ,systemischen® Ventrikels der Gesunden erreicht.

Patienten/ Anzahl Untersuchungs- RV-/LV; SV Auto_r (Jghr der
Probanden methode in ml/m Publikation)
L-TGA 19 MRT RV 55 +/-29 | Eigene Werte
Z.n.Vorhofumkehr | 40 MRT RV 41 +/-13 | Eigene Werte
Probanden 25 MRT RV 44 +/-8 Eigene Werte
Probanden 25 MRT LV 49+/-7 Eigene Werte
Z.n.Vorhofumkehr | 21 MRT RV 43 +/-10 | Gyarmati(2006)

Tab. 29: RV-SV unserer Patienten mit einer L-TGA - Vergleich mit dem RV-SV
unserer Vorhofumkehr-Patienten, mit dem RV-SV und LV-SV unserer
Probanden und mit den Werten fir das RV-SV in anderen Studien

Bezuglich der rechtsventrikularen Parameter EDV, ESV und SV kann man
zusammenfassen, dass der morphologisch rechte systemische Ventrikel bei unseren
Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA zwar ein grol3eres enddiastolisches
Volumen aber auch eine grofReres rechtsventrikuléares Schlagvolumen aufweist als
die D-TGA-Patienten nach einer Vorhofumkehroperation, wodurch sich das

endsystolische Volumen der beiden Gruppen letztlich kaum unterscheidet.

Die myokardiale Hypertrophie scheint ein entscheidender Adaptationsmechanismus
zu sein, der den rechten Ventrikel befahigt, auch tber viele Jahre die hohen Dricke
im Systemkreislauf zu bewaltigen. So ermittelten Hornung et al. eine vergroRerte
rechtventrikulare Muskelmasse bei Patienten nach Mustard-OP (Hornung 2002).

Bei den meisten unserer TGA-Patienten finden sich bereits bildmorphologisch
deutliche Zeichen einer rechtsventrikularen Hypertrophie wie beispielweise eine
Verbreiterung des kompaktierten Myokardanteils, eine ausgepragte
Trabekularisierung und ein auffallend kraftiges Moderatorband. Die volumetrischen
Ergebnisse bestatigen, dass die rechtsventrikulare Muskelmasse der TGA-Patienten
etwa doppelt so grol} ist wie die rechtsventrikulare Muskelmasse der Probanden und

etwa genauso so gro3 wie deren linksventrikulare Muskelmasse. Dabei ist die
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Muskelmasse des rechten ,systemischen® Ventrikels bei der L-TGA-Gruppe etwas
groBer und bei den Vorhofumkehrpatienten etwas kleiner ist als die Muskelmasse
des linken ,systemischen” Ventrikels bei den Probanden.

Patienten/ Anzahl Untersuchungs- RV-/LV-_MM Werte
Probanden methode gesamt in g/m2

L-TGA 19 MRT RV 61 +/-21 Eigene Werte
Z.n.Vorhofumkehr | 40 MRT RV 54 +/-17 Eigene Werte
Probanden 25 MRT RV 31+/-5 Eigene Werte
Probanden 25 MRT LV 57 +/-14 Eigene Werte

Tab. 30: RV-MM unserer Patienten mit einer L-TGA - Vergleich mit der RV-MM
unserer Vorhofumkehr-Patienten und mit der RV-MM und LV-MM unserer
Probanden

Da die L-TGA-Patienten auch eine geringfiigig bessere rechtsventrikuléare Ejektions-
fraktion zeigen als die Vorhofumkehrpatienten, ist die grol3ere Muskelmasse
vielleicht Ausdruck einer optimaleren Adaptation ihres rechten Ventrikels, was
wiederum unsere bereits formulierte Hypothese unterstitzen wirde, dass Patienten
mit einer kongenital korrigierten TGA maoglicherweise bessere Voraussetzungen fir
Anpassungsprozesse haben als Patienten mit einer kompletten TGA nach atrialer
Switch-OP. In diesem Sinne kann man auch die Ergebnisse einer aktuellen
Untersuchung von Tan et al. interpretieren, welche Patienten mit einer L-TGA, einer
D-TGA nach atrialer Switch-OP und einer idiopathischen pulmonalen Hypertonie
echokardiographisch und mittels Tissue Doppler miteinander verglichen und
feststellten, dass die nicht operierten L-TGA-Patienten die besten systolischen und

diastolischen Parameter fur den rechten Ventrikel aufwiesen (Tan 2007).
5.2.1.2 Einfluss des Alters auf die RV-EF der L-TGA-Patienten

Viele Untersucher kamen zu dem Ergebnis, dass das Risiko fur eine Dysfunktion und
Insuffizienz des rechten systemischen Ventrikels mit dem Alter zunimmt (Babu-
Narayan 2005); (Budts 2006); (Giardini 2006); (Graham 1983). Einer der Griinde
hierfir ist mutmafilich das im zeitlichen Verlauf zunehmende Auftreten myokardialer

Minderperfusionen und Fibrosierungen (Babu-Narayan 2005); (Giardini 2006).
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Bei unseren Patienten mit einer kongential korrigierten TGA ist zwar ein negativer
Zusammenhang zwischen dem Alter und der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion
nachweisbar, dieser ist aber nur sehr schwach ausgepragt, was vor allem dadurch
bedingt ist, dass die durchschnittliche Funktion des rechten Systemventrikels bei den
Patienten im Alter von etwa 25 bis 45 Jahren besser ist als bei den Kindern und
Jugendlichen unter 20 Jahren. Eine Erklarung fur die zum Teil betrachtliche rechts-
ventrikulare Funktionseinschrankung bei unseren sehr jungen Patienten kdnnte sein,
dass diese wegen anderer Einflussfaktoren wie zum Beispiel relevanter begleitender
Herzfehlbildungen bereits zu einem frilheren Zeitpunkt kardial kompromittiert waren,
damit eher klinisch auffallig wurden und entsprechend zu einem friheren Zeitpunkt
einer Diagnostik zugefuhrt wurden. Die Grafik der Altersverteilung stiutzt diese
Annahme. In der Gruppe der 6 L-TGA-Patienten mit hAmodynamisch relevanten
assoziierten Herzfehlbildungen ist der Anteil der sehr jungen Personen gréRRer als in
der Gruppe der 13 L-TGA-Patienten ohne hamodynamisch relevante kardiale
Begleitfehlbildungen. Kinder und Jugendliche bis 15 Jahre sind nur in der
erstgenannten Gruppe zu finden.

FiUr unsere erwachsenen L-TGA-Patienten, welche 25 Jahre und &lter sind, kénnen
wir die negative Korrelation zwischen Alter und rechtsventrikularer Ejektionsfraktion

bestatigen.

5.2.1.3 Einfluss der Trikuspidalinsuffizienz auf die RV-EF und das RV-EDV
der L-TGA-Patienten

Neben den natirlichen Einschrdnkungen durch die unphysiologisch hohe
Druckbelastung des rechten Ventrikels im Systemkreislauf und die begrenzten
Anpassungsmoglichkeiten desselben durch die im Vergleich zum linken Ventrikel
andere Anatomie bedingt auch eine relevante Insuffizienz der systemischen AV-
Klappe bzw. Trikuspidalklappe die allméhliche Verschlechterung der rechts-
ventrikularen Funktion (Espinola-Zavaleta 2004); (Lundstrom 1990); (Graham 2000);
(Rutledge 2002). Die Trikuspidalinsuffizienz ist bei vielen Patienten mit einer L-TGA
oder einer D-TGA nach Vorhofumkehroperation nachweisbar (Beauchesne 2002);
(Nascimento 1989); (Takeuchi 2003); (Van Praagh 1998). Bei Patienten mit einer
kongenital korrigierten TGA wird sie als Hauptrisikofaktor fur die Entwicklung einer
Dysfunktion des rechten Ventrikels gesehen (Beauchesne 2002); (Dyer 2003);

(Prieto 1998). Bei Belassen des rechten Ventrikels im Systemkreislauf ist deshalb
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haufig ein Ersatz bzw. eine Rekonstruktion der Trikuspidalklappe erforderlich
(Beauchesne 2002); (Van Soon 1995).

Vermutlich bedingen die morphologischen Eigenschaften an sich bereits eine
eingeschrankte Funktionsfahigkeit der Trikuspidalklappe im systemischen Kreislauf.
Eine weitere Ursache sind die bei den TGA-Patienten gehauft auftretenden patho-
logischen Trikuspidalklappenverdnderungen wie die Ebstein-Anomalie oder Klappen-
dysplasien (Langley 2003). Man diskutiert auch einen Zusammenhang zwischen der
Trikuspidalinsuffizienz und dem operativen Verschluss eines VSD im Rahmen einer
Vorhofumkehr oder einer konventionellen Korrektur der L-TGA (Park 1983);
(Westermann 1982). Es ist denkbar, dass es bei dieser Prozedur zu einer Verletzung
von Sehnenfaden kommen kann, insbesondere dann, wenn Trikuspidalklappen-
anomalien wie ein ,straddling” oder ,,overriding“ vorliegen.

Generell scheinen die Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA, bei welchen
eine konventionelle Operation mit Verbleib des rechten Ventrikels im Systemkreislauf
durchgefuihrt wurde, ein erhohtes Risiko fir die Entwicklung einer
Trikuspidalinsuffizienz zu haben (Acar 1998); (Rutledge 2002); (Voskuil 1999). Das
ist ein wichtiger Grund, warum gerade fir die nicht operierten L-TGA-Patienten mit
einer bereits bestehenden relevanten Trikuspidalinsuffizienz die Double-Switch-
Operation bevorzugt wird (Bove 1995); (Devaney 2003); (Imai 1994).

Zu erwahnen ist in diesem Zusammenhang auch noch eine Studie von Takeuchi et
al., welche das Ergebnis erbrachte, dass eine hdhergradige Trikuspidalinsuffizienz
mit einer Funktionseinschrankung des morphologisch linken subpulmonalen
Ventrikels einherging (Takeuchi 2003).

Bei allen von uns untersuchten 19 Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA
wurde echokardiographisch eine Trikuspidalinsuffizienz nachgewiesen. Bei 7
Patienten wurde sie als mild, bei 11 Patienten als moderat und bei einem Patienten
als schwer eingestuft. Entgegen unseren Erwartungen ist die rechtsventrikuléare
Funktion der L-TGA-Patienten mit einer moderaten oder schweren Tl gegentber den
Patienten mit einer milden Tl jedoch nur gering eingeschrankt (48,4 % vs. 49,9 %).
Dieses Ergebnis dirfte zum einen durch die relativ kleine Fallzahl bedingt sein. Eine
weitere Erklarung ware, dass bei dieser Gegenuberstellung weder das Alter der

Patienten noch die hamodynamisch relevanten kardialen Begleitfehlbildungen
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berticksichtigt wurden. Auch die Dauer des Bestehens einer relevanten
Trikuspidalinsuffizienz ist ein wichtiger Faktor, der hier nicht betrachtet wurde.

Hingegen zeigt sich ein signifikanter Unterschied beim enddiastolischen Volumen.
Der rechte Ventrikel der L-TGA-Patienten mit einer moderaten oder schweren
Trikuspidalinsuffizienz ist im Vergleich zu dem der L-TGA-Gruppe mit einer milden
Trikuspidalinsuffizienz signifikant vergroRert (131 ml/m? vs.72 ml/m? p = 0,00). Bei
Patienten mit einer Fallot’schen Tetralogie wurde ebenfalls eine positive Korrelation
zwischen Trikuspidalinsuffizienz und rechtsventrikularer Dilatation nachgeweisen
(Mahle 2003). Neben der chronischen Druckbelastung fuhrt damit wohl auch eine
durch die Insuffizienz der Trikuspidalklappe bedingte Volumenbelastung zu einer
Vergrolerung des rechten Ventrikels. Espinola-Zavaleta et al. zahlten die
Volumenuberlastung bei Trikuspidalinsuffizienz zu den Hauptursachen fir die

Entwicklung einer rechtsventrikuléaren Insuffizienz (Espinola-Zavaleta 2004).

5.2.1.4 Einfluss der kardialen Begleitfehlbildungen auf die RV-EF der
L-TGA-Patienten

Kardiale Begleitfehlbildungen kénnen die Prognose der Patienten mit einer
kongenital korrigierten TGA ungunstig beeinflussen (Warnes 2006). Man hat
nachgewiesen, dass Patienten mit einer isolierten L-TGA bzw. einer L-TGA ohne
relevante begleitende kardiale Anomalien in der Regel spater Komplikationen
entwickeln als jene mit hadmodynamisch wirksamen assoziierten Herzanomalien
(Voskuil 1999). Graham stellte fest, dass im Alter von 45 Jahren nur bei 25 % der
Patienten mit einer isolierten L-TGA aber bei 67 % der L-TGA-Patienten mit
begleitenden Herzfehlbildungen eine Rechtsherzinsuffizienz vorlag (Graham 2000).
Aufgrund dieser Erkenntnisse wirde man eine Funktionseinschrankung des rechten
Systemventrikels erwarten, was sich aber bei unserem L-TGA-Kollektiv nicht
hinreichend bestétigte. In der gesamten Gruppe der 19 Patienten mit einer L-TGA
betragt die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion 49 +/-11%, betrachtet man nur die 13
L-TGA-Patienten ohne hamodynamisch relevante assoziierte kardiale Fehlbildungen,
betragt sie 50 +/-13 %. Analysiert man die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion in
Abhangigkeit davon, ob eine isolierte L-TGA, eine L-TGA mit geringfligigen
hamodynamisch nicht relevanten Begleitfehlbildungen oder mit schweren
hamodynamisch relevanten Begleitfehlbildungen vorliegt, so sind ebenfalls keine
signifikanten Unterschiede feststellbar (RV-EF L-TGA isoliert (N = 8) 48 % vs. RV-EF

98



L-TGA mgc Bf (N=5) 52 % vs. RV-EF L-TGA mhrc Bf (N=6) 47%). Ein Grund fur
dieses Ergebnis konnten wiederum die geringen Fallzahlen in den einzelnen
Vergleichsgruppen sein. AuRerdem wurde bei der Gegenuberstellung die Trikuspi-
dalinsuffizienz nicht bertcksichtigt, welche wie erlautert einen Hauptrisikofaktor fur
die Entwicklung einer rechtsventrikularen Insuffizienz darstellt. So kann
beispielsweise auch bei einem Patienten mit einer isolierten L-TGA eine deutliche
Einschrankung der rechtsventrikularen Funktion aufgrund einer schweren
Trikuspidalinsuffizienz vorliegen.

Auch das Alter der Patienten fand in dieser Auswertung keine Bericksichtigung.

5.2.1.5 Einfluss der paradoxen Septumbewegung auf die RV-EF der
TGA-Patienten

Eine Besonderheit bei TGA-Patienten mit einem morphologisch rechten
Systemventrikel ist die Position sowie die Bewegung des interventrikularen Septums.
Bei vielen Patienten nach einer Vorhofumkehroperation ist entweder eine Abflachung
oder noch haufiger eine Linksverlagerung des IVS nachweisbar (Nascimento 1989).
Die letztgenannte Veranderung bedingt die typische haufig beschriebene
.pananenférmige” Konfiguration des linken Ventrikels.

Position und Bewegung des interventrikularen Septums werden durch den
sogenannten transseptalen Druckgradienten und damit unmittelbar durch die
ventrikularen Driucke beeinflusst (Dong 1992). Unter anderem durch tierexperimen-
telle Studien hat man bewiesen, dass sowohl eine Druck- als auch eine Volumen-
belastung des rechten Ventrikels einen Septumshift nach links zur Folge haben kann
und aulRerdem eine paradoxe Bewegung des interventrikularen Septums bedingen
kann (De Madron 1985); (Tanazawa 1992); (Yamashita 1989). Eine
Wechselbeziehung zwischen der ventrikularen Druckbelastung und der diastolischen
Bewegung des IVS wurde auch durch echokardiographische Studien an Menschen
bestatigt (Mizushige 1987). Eine diastolische Verlagerung des interventrikul&ren
Septums zur linken Seite, eine paradoxe systolische Septumbewegung und eine
rechtsventrikulare VergréRerung gelten als Zeichen einer Volumeniberlastung des
rechten Ventrikels (Ballester 1986). Vergleichende Untersuchungen von Patienten
mit einem ASD, einer totalen Lungenvenenfehimindung und einer kompletten TGA
zeigten, dass eine erhOhte Druck- und/oder Volumenbelastung des rechten

Ventrikels eine zunehmende Verlagerung des interventrikularen Septums in das
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linksventrikulare Kavum zur Folge hat (Azancot 1985). Ein typisches Beispiel fur eine

akute Druckbelastung des rechten Ventrikels ist die massive Lungenarterienembolie.

Bei den Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA und mit einer kompletten
TGA nach Vorhofumkehroperation ist der den Systemkreislauf unterstitzende
morphologisch rechte Ventrikel einer chronischen Druckbelastung ausgesetzt. Eine
relevante  Trikuspidalinsuffizienz oder ein  Shunt aufgrund begleitender
Herzfehlbildungen konnen zudem auch zu einer rechtsventrikularen Volumen-
belastung fuhren. Diese Veranderungen dirften eine Erklarung dafir sein, warum bei
vielen unserer Patienten in der Echokardiographie eine Linkskonvexitdt und eine
paradoxe Bewegung des interventrikularen Septums beschrieben wurde, was meist
auch kernspintomographisch in den Cine-Sequenzen nachvollziehbar war.

Als Ursache fir die paradoxe Septumbewegung werden dariberhinaus auch
Erregungsausbreitungsstérungen diskutiert. So wies man bei Patienten mit einer
Fallot'schen Tetralogie einen Zusammenhang zwischen einer verzégerten Erre-
gungsausbreitung und der bei dieser Patientengruppe ebenfalls haufig vorliegenden
paradoxen Bewegung des interventrikularen Septums nach (Abd El Rahman 2005).
Eine weitere Hypothese ist, dass das interventrikulare Septum vermutlich aus
Anteilen des rechts - und linksventrikularen Ventrikelmyokards besteht und dass
daraus resultierend bei den Patienten mit einer L-TGA und mit einer D-TGA nach
Vorhofumkehroperation der hypertrophierte rechte Systemventrikel durch seine im
Vergleich zum hypotrophierten linken Subpulmonalventrikel starkere Kontraktion in
der Systole das interventrikulare Septum sozusagen zu sich ,heranzieht".

Das anatomische Praparat offenbart den komplexen Aufbau der muskularen
Kammerscheidewand. Die Teilstiicke sind stark gegeneinander abgewinkelt,
insbesondere im apikalen Anteil des Septums findet sich auf der linksventrikularen
Seite ein feines und auf der rechtsventrikularen Seite ein grobes Trabekelwerk
(Anderson 1982). Neuere echokardiographische Studien belegen, dass das
interventrikulare Septum wahrscheinlich aus zwei morphologisch und funktionell
unterschiedlichen Anteilen besteht, wobei in der Mitte des Septums ein abrupter
Wechsel der muskularen Architektur visuell anhand einer linienformigen Struktur
erkennbar sein kann (Boettler 2005). In einigen Féllen ist kernspintomographisch in

den GE-Sequenzen ebenfalls eine zarte hypointense Linie im IVS abgrenzbar,
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welche moglicherweise dem echokardiographisch darstellbaren Phé&nomen

entspricht.

Man diskutiert eine Wechselbeziehung zwischen der Position des interventrikularen
Septums und der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion. So haben Shimazaki et al.
beobachtet, dass bei Patienten nach Mustardoperation die Deviation des
interventrikularen Septums zum linken Ventrikel mit einer verminderten
rechtsventrikularen Ejektionsfraktion einhergeht (Shimazaki 1985).

Wir haben nicht die Position aber die systolische Bewegung des interventrikularen
Septums bewertet. Dazu unterteilten wir die gréRere relativ homogene Gruppe
unserer Vorhofumkehrpatienten in Abhangigkeit von der kernspintomographisch
beurteilten Septumbewegung in zwei Subgruppen. Von den insgesamt 40 Patienten
nach einem atrialen Switch war bei 15 eine sogenannte ,paradoxe”
Septumbewegung, d.h. eine systolische Bewegung des interventrikularen Septums
zur freien Wand des rechten Systemventrikels nachweisbar, wahrend sich bei den
anderen 25 Patienten das Septum in der Systole mehr in Richtung des linken
subpulmonalen Ventrikels bewegte. Carceller et al. beschrieben bei 19 von 51
Patienten nach atrialem Switch ebenfalls eine paradoxe Bewegung des IVS
(Carceller 1986). Silverman et al. sahen bei 9 von 10 Patienten nach einer
Mustardoperation eine paradoxe Septumbewegung (Silverman 1978). Auch
Trowitzsch et al. beobachteten, dass bei Senningpatienten im Gegensatz zu
Gesunden das interventrikulare Septum in der Systole eine starkere
Einwartsbewegung zum rechten Ventrikel zeigte als die freie Wand desselben
(Trowitzsch 1985).

Wir stellten fest, dass die rechtsventrikulare Ejektionsfraktion bei den
Vorhofumkehrpatienten mit einer paradoxen Septumbewegung signifikant groRer ist
als bei den Patienten, deren interventrikulares Septum sich in der Systole in Richtung
der freien Wand des linken Ventrikels bewegte, also keine paradoxe
Septumbewegung aufwies. Dieses Ergebnis stiitzt unsere Vermutung, dass sich bei
dieser Patientengruppe eine ,paradoxe” Septumbewegung gunstig auf die Funktion
des rechten Systemventrikels auswirkt bzw. dass fir einen rechten Systemventrikel
die ,paradoxe* Septumbewegung ein prognostisch gunstiger Adaptations-

mechanismus zu sein scheint.
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Bekraftigt wird die Aussage, wenn man unsere Patienten mit einer kongenital
korrigierten TGA unter diesem Aspekt betrachtet. Hier konnte wegen der geringen
Fallzahl zwar keine Unterteilung in Subgruppen wie bei den Patienten nach atrialer
Switch-OP vorgenommen werden. Jedoch findet sich bei 14 der insgesamt 19
Patienten mit einer L-TGA ebenfalls eine paradoxe Septumbewegung und die
rechtsventrikulare Ejektionsfraktion dieser Gruppe unterscheidet sich zwar nicht
signifikant von der Gesamtgruppe der D-TGA-Patienten nach atrialem Switch und
auch nicht von der Subgruppe der Vorhofumkehrpatienten mit einer paradoxen
Septumbewegung aber im Vergleich zur Subgruppe der Vorhofumkehrpatienten

ohne paradoxe Septumbewegung ist sie signifikant besser.

Patienten Anzahl | RV- EF in ml/m2
L-TGA 19 49 +/-11
Z.n.Vorhofumkehr gesamt 40 44 +/-10
Z.n.Vorhofumkehr/ 15 50 4/- 8
Septumbewegung paradox

Z.n.Vorhofumkehr/ o5 40 +/-10

Septumbewegung nicht paradox

Tab. 31: Vergleich der RV-EF unserer L-TGA-Patienten und unserer Vorhofumkehr-
Patienten (gesamt vs.Septumbewegung paradox vs.Septumbewegung
nicht paradox)

Umgekehrt muisste somit die paradoxe Septumbewegung eine Funktionsein-
schrankung des linken Ventrikels zur Folge haben, wenn dieser den Systemkreislauf
unterstitzt. Bestatigt wird dies durch die bereits erwdhnte Studie von Abd El Rahman
et al. Diese Untersucher stellten fest, dass bei TOF-Patienten eine reduzierte
Funktion des linken Ventrikels hauptsachlich durch die paradoxe Bewegung des
interventrikularen Septums bedingt ist (Abd EI Rahman 2005). lyer et al. evaluierten
Patienten nach Pulmonalarterienbanding in Vorbereitung einer arteriellen Switch-OP
und werteten es als prognostisch gunstiges Zeichen fur die kinftige linksventrikuléare
Funktion, wenn sich das interventrikulare Septum synergistisch mit dem linken
Ventrikel kontrahierte, also keine paradoxe Septumbewegung zeigte (lyer 1995).

In diesem Zusammenhang ist noch erwahnenswert, dass unsere Subgruppe der D-
TGA-Patienten nach Vorhofumkehroperation mit paradoxer Septumbewegung ein

tendenziell kleineres rechtsventrikulares enddiastolisches Volumen und ein
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signifikant kleineres rechtsventrikulares endsystolisches Volumen aufweist als die
Patienten nach Vorhofumkehroperation ohne paradoxe Septumbewegung. Also ist
auch bezuglich der Ventrikelgrof3e die “paradoxe” Septumbewegung mutmalflich als

positiver Faktor fur die Patienten zu werten.

Patienten Anzahl | RV-EDV Sk lesy

in ml/m2 in ml/m2
Z.n.Vorhofumkehr/ 15 88 +/-21 44 +/-16
Septumbewegung paradox
Z.n.Vorhofumkehr/ . o5 107 +/-36 65 +/-28
Septumbewegung nicht paradox

Tab. 32: Vergleich des RV-EDV und RV-ESV unserer Vorhofumkehr-Patienten
(Septumbewegung paradox vs. Septumbewegung nicht paradox)

5.2.2 Volumetrie des linken Ventrikels

Bei den Patienten mit einer L-TGA und nach atrialer Switch-OP verschlechtert sich
nicht nur der rechte Systemventrikel, oft liegt auch eine Dysfunktion und
Funktionseinschrankung des linken subpulmonalen Ventrikels vor (Gyarmati 2006);
(Lidegran 2000); (Lubiszewska 2000); (Takeuchi 2003). Die linksventrikulare
Ejektionsfraktion unseres L-TGA-Kollektivs liegt im Normbereich und unterscheidet
sich nicht signifikant von der links - oder rechtsventrikularen Ejektionsfraktion der
Probanden. Die linksventrikuldre Funktion unserer Vorhofumkehrpatienten ist jedoch
signifikant erniedrigt im Vergleich zur Funktion des linken Ventrikels der Normgruppe.
Es existiert hingegen kein signifikanter Unterschied zwischen der linksventrikularen
Ejektionsfraktion der Patienten nach atrialem Switch und der rechtsventrikularen
Ejektionsfraktion der Probanden, was allerdings darauf zurtickzufihren sein kénnte,
dass wir fur die RV-EF unseres Normkollektivs einen relativ niedrigen durchschnitt-
lichen Wert von 59 % ermittelten.

Die LV-EF der Patienten mit einer L-TGA ist im Mittel etwas groR3er als die der
Vorhofumkehrpatienten.

Zur linksventrikularen Ejektionsfraktion der TGA-Patienten mit einem rechten
Systemventrikel gibt es in den Publikationen unterschiedliche Aussagen. Wahrend

ein Teil der Untersucher ebenfalls zu dem Ergebnis kommt, dass keine oder
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allenfalls eine diskrete Verringerung der Ejektionsfraktion des linken Ventrikels

vorliegt, ermittelten andere deutlich erniedrigte Funktionswerte.

Patienten/ Anzahl Untersuchungs- !_V-/RV- EF | Autor (Jghr der
Probanden methode in % Publikation)
L-TGA 19 MRT LV 63 +/-9 | Eigene Werte
Z.n.Vorhofumkehr 40 MRT LV 61 +/-9 | Eigene Werte
Probanden 25 MRT LV 65 +/- 4 | Eigene Werte
Probanden 25 MRT RV 59 +/- 5 | Eigene Werte
L-TGA 19 Herzkatheter LV 65 +/- 2 | Graham (1983)
L-TGA 8 Herzkatheter LV 51 +/- 3 | Benson (1986)
L-TGA 11 MRT LV 49 +/- 9 | Giardini (2006)
Z.n.Vorhofumkehr 21 MRT LV 60 +/-9 | Gyarmati (2006)
Z.n.Mustard 11 Herzkatheter LV 66 +/-9 arg;BnSa;zaki
Z.n.Vorhofumkehr 61 Szintigraphie LV 52 +/-9 I(_zu(;:)(i)%;ewska
Z.n.Vorhofumkehr 9 Herzkatheter LV 50 +/- 7 | Takeuchi (2003)
Z.n.Vorhofumkehr 23 MRT LV 46 +/-12 | Giardini (2006)
Z.n.Vorhofumkehr 10 MRT LV 51 +/- 8 | Lidegran (2000)

Tab.33: LV-EF unserer L-TGA-Patienten - Vergleich mit der LV-EF unserer
Vorhofumkehr-Patienten, mit der LV-EF und RV-EF unserer Probanden
und mit den Werten fiur die LV-EF in anderen Studien

Als Ursache fur die eingeschrankte Funktion des linken Subpulmonalventrikels bei
den Vorhofumkehrpatienten vermutet man ventrikulare Interaktionen (Gyarmati
2006). Es ist anzunehmen, dass die die Ventrikelfunktion negativ beeinflussenden
Perfusionsstérungen und narbig-fibrosierenden Veranderungen sowohl im Myokard
rechten als auch des linken Ventrikels existieren (Lubiszewska 2000). Zu vermuten
ist auch, dass bei Patienten nach Vorhofumkehroperation durch die erwahnte
Beeintrachtigung der Vorhoffunktion nicht nur die Fullung des rechten sondern auch
des linken subpulmonalen Ventrikels eingeschrankt ist, was sich ungunstig auf die
linksventrikulare Funktion auswirken kann.

Takeuchi et al. haben einen signifikanten positiven Zusammenhang zwischen

rechtsventrikularer und linksventrikularer Ejektionsfraktion bei Patienten nach atrialer
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Switch-Operation festgestellt (Takeuchi 2003). Eine gleichsinnige Korrelation
zwischen rechts - und linksventrikularer Dysfunktion wurde dartberhinaus fur
Patienten nach Korrektur einer TOF nachgeweisen (Davlouros 2002); (Grothoff
2006). Unsere Auswertungen ergaben fur die Patienten mit einer L-TGA ebenfalls
eine signifikante positive Korrelation zwischen der Ejektionsfraktion des rechten und

des linken Ventrikels.

Wahrend der morphologisch rechte systemische Ventrikel bei beiden TGA-Gruppen
relevant vergréRRert ist, liegt die durchschnittliche GroRe des morphologisch linken
subpulmonalen Ventrikels dieser Patienten im Normbereich. So weist der linke
Ventrikel unserer L-TGA Patienten ein nur tendenziell gré3eres enddiastolisches
Volumen auf als der linke oder rechte Ventrikel der Probanden. Der linke Ventrikel
der Patienten nach atrialer Switch-OP ist sogar kleiner im Vergleich zum linken und
rechten Ventrikel des Normkollektivs. Vermutlich sind die assoziierten kardialen
Fehlbildungen bei den L-TGA Patienten ein Grund daflr, dass ihr linker
subpulmonaler Ventrikel etwas gro3er ist als der der Patienten mit einer D-TGA nach

Vorhofumkehroperation.
e, | Aruan | perehunos [ PRV EDY | wers
L-TGA 19 MRT LV 82+/-34 Eigene Werte
Z.n.Vorhofumkehr | 40 MRT LV 65 +/-24 Eigene Werte
Probanden 25 MRT LV 75 +/-11 Eigene Werte
Probanden 25 MRT RV 76 +/-10 Eigene Werte

Tab.34: LV-EDV unserer Patienten mit einer L-TGA - Vergleich mit dem LV-EDV
unserer Vorhofumkehr-Patienten und mit dem dem LV-EDV und
RV-EDV unserer Probanden

Die Verhéltnisse beim enddiastolischen Volumen sind, unter Berlicksichtigung gering
veranderter Relationen durch ein etwas groRReres linksventrikulares Schlagvolumen
der L-TGA-Patienten im Vergleich zu den Vorhofumkehrpatienten, auch auf das
linksventrikulare endsystolische Volumen Ubertragbar.
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Der linke Ventrikel der Patienten mit einer L-TGA und mit einer D-TGA nach
Vorhofumkehroperation ist in der Regel hypotrophiert, vorausgesetzt, es liegen keine
hamodynamisch wirksamen assoziierten kardialen Fehlbildungen und keine schwere
pulmonalarterielle  Hypertonie vor. Die linksventrikulare Hypotrophie ist
kernspintomographisch vor allem an der deutlichen Verschmalerung des
kompaktierten Myokardanteils erkennbar. Wie beim rechten Ventrikel bestéatigen
auch hier unsere volumetrischen Ergebnisse die bildmorphologischen Auffalligkeiten.
Die linksventrikulare Gesamtmuskelmasse ist in der L-TGA-Subgruppe ohne
hamodynamisch relevante assoziierte kardiale Anomalien signifikant kleiner als in
der Probandengruppe.

Erwartungsgemal ist auch in unserer weitgehend homogenen Patientengruppe nach
Vorhofumkehroperation, in der keine weiteren Herzfehlbildungen vorliegen, die
Muskelmasse des linken Ventrikel signifikant kleiner als die des linken Ventrikels der
Gesunden und vergleichbar mit der Muskelmasse des rechten ,Norm*“ventrikels.

Die Bestimmung der linksventrikularen Muskelmasse ist immer dann von Bedeutung,
wenn ein arterieller Switch jenseits der 2. Lebenswoche oder als Zweiteingriff bei
Vorhofumkehrpatienten mit einer fortgeschrittenen Insuffizienz des rechten
systemischen Ventrikels geplant ist oder wenn eine Double-Switch-Operation bei
einem rechtsherzinsuffizienten Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA in
Erwagung gezogen wird. Bei diesen Patienten muss vorher in der Regel ein Training
des hypotrophierten linken Ventrikels erfolgen, was meist durch das Banding der
Pulmonalarterie erreicht wird. Diesbezilglichen Studien sind Werte fur die
linksventrikulare Muskelmasse vor dem Pulmonalbanding zu entnehmen. Sie

stimmen im Wesentlichen mit unseren Daten Uberein.
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Patienten/ Anzahl Untersuchungs- LV-/RV- MM | Autor (Jahr der

Probanden methode in g/mm? Publikation)

L-TGA gesamt 19 MRT LV 55 +/-29 | Eigene Werte

L-TGA ohrc Bf 13 MRT LV 42 +/-13 | Eigene Werte

Z.n.Vorhofumkehr MRT LV 32 +/-10 | Eigene Werte

Probanden 25 MRT LV 57 +/-14 | Eigene Werte

Probanden 25 MRT RV 31+/-5 | Eigene Werte

L-TGA, D-TGA

Z.n.Vorhofumkehr 29 MRT LV 47 Helvind (1998)

(gemischt)

D-TGA 16 Echokardiographie LV 44452 awi (1987)
46 +/-2

D-TGA 14 Echokardiographie | LV 41 +/-18 | lyer (1995)

Tab. 35: Mittlere LV-MM bei unseren Patienten mit einer L-TGA - Vergleich mit der
LV-MM unserer Vorhofumkehr-Patienten, mit der RV-MM und LV-MM
unserer Probanden und mit den Werten fiur die LV-MM in anderen Studien

Fur Lacour-Gayet et al. ist neben einem Lebensalter von tber zwei Wochen und der
.Bananenkonfiguration“ des linken Ventrikels eine linksventrikulare Muskelmasse
unter 35 g/m? eine Indikation fir das Pulmonalarterienbanding als Vorbereitung fiir
die arterielle Switch-OP bei den Patienten mit einer D-TGA (Lacour-Gayet 2001).

Ein anderes Bild ergibt sich, wenn man die Gesamtgruppe der L-TGA-Patienten
vergleicht. Die linksventrikulare Muskelmasse dieses Kollektivs ist nicht nur deutlich
grol3er als bei der L-TGA-Subgruppe ohne hdmodynamisch relevante assoziierte
kardiale Anomalien, sie ist sogar vergleichbar mit der linksventrikularen Muskel-
masse der herzgesunden Probanden. Dieses Ergebnis tUberrascht nicht, denn in der
Gesamtgruppe der L-TGA-Patienten befinden sich bespielsweise diejenigen mit einer
Subpulmonal- oder Pulmonalstenose (und auch die mit einer hohergradigen
pulmonalarteriellen Hypertonie). In dem besonderen Falle einer L-TGA mit
hamodynamisch relevanten kardialen Begleitfehlbildungen bedingen somit die
natirlichen Gegebenheiten die Hypertrophie des linksventrikularen Myokards,
welche sonst bei entsprechender Notwendigkeit durch operative Massnahmen erzielt

werden muss.
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5.2.3 Muskelmasse des interventrikularen Septums

Bezuglich der Muskelmasse des interventrikularen Septums sind die Unterschiede
zwischen den Gruppen nicht sehr eindrucksvoll. Eine Erklarung kénnte die bereits
formulierte Hypothese liefern, dass sich das interventrikulare Septum aus
Komponenten des links-und rechtsventrikularen Myokards zusammensetzt und dass
damit bei unseren TGA-Patienten die Hypertrophie des rechtventrikularen Anteils
durch die Hypotrophie des linksventrikularen Anteils ,ausgeglichen” wird.

Die septale Muskelmasse unserer L-TGA-Patienten ist tendenziell etwas grof3er, die
der Patienten nach atrialer Switch-OP etwas kleiner als bei der Normgruppe. Die
Arbeitsgruppe von Lorenz et al. gab eine im Vergleich zu den Gesunden verringerte
Muskelmasse des IVS fir die Patienten nach Vorhofumkehroperation an. Das
Ergebnis konnten wir zumindest fir die Subgruppe der 15 Vorhofumkehrpatienten
mit einer paradoxen Septumbewegung bestatigen, deren septale Muskelmasse
signifikant kleiner ist als die der Probanden.

Patienten/ Anzahl Untersuchungs- | IVS- MM Werte
Probanden methode in g/m2

L-TGA 19 MRT 17 +/- 5 Eigene Werte
2L B T 40 MRT 14 +/- 3 Eigene Werte
gesamt

ZABYEMEITET | g | gy 13 +/- 2 Eigene Werte
paradox

ZAMYEMEITE | o | p= 15 +/- 4 Eigene Werte
nicht paradox

Probanden 25 MRT 15+/- 3 Eigene Werte

Tab.36: Mittlere IVS-MM bei unseren Patienten mit einer L-TGA - Vergleich mit der
IVS-MM unserer Vorhofumkehr- Patienten und mit der IVS-MM
unserer Probanden

Unsere Hypothese voraussetzend, dass sich das interventrikulare Septum aus
Anteilen des links-und rechtsventrikularen Myokards zusammensetzt, ist es trotz
dieser Resultate nicht auszuschlieen, dass zu der besseren rechtsventrikularen
Funktion der Patienten nach atrialer Switch-OP nicht nur die paradoxe
Septumbewegung sondern auch die Hypertrophie der rechtsventrikularen Anteile des
IVS maligeblich beitragt, auch wenn sich dies in unserer Studie nur qualitativ und

nicht quantitativ in Form einer vergrofRerten Muskelmasse nachweisen liel3. Zu
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beachten ist hierbei, dass wir nur die Muskelmasse des gesamten interventrikularen
Septums bestimmen konnten, weil eine sichere Trennung des rechts-und

linksventrikularen Myokardanteils mit der MRT nicht mdglich war.

5.3 Beurteilung der Korrelationen zwischen den rechtsventrikularen
Parametern der TGA-Patienten

5.3.1 Korrelationen zwischen RV- MM und RV- EF sowie zwischen RV- MM
und RV- EDV bei den TGA - Patienten

Bei fast allen unserer TGA-Patienten liegt eine visuell erkennbare und volumetrisch
bewiesene Vermehrung der Muskelmasse des rechten systemischen Ventrikels vor.
Die Hypertrophie und damit die Zunahme der kontraktilen Muskelmasse ist
vermutlich ein entscheidender Adaptationsmechanismus des rechten Ventrikels an
die erhohte Druckbelastung im Systemkreislauf. Vergleichbar ist dies mit der
Hypertrophie des linken Ventrikels bspw. bei der arteriellen Hypertonie. Man weil3
seit langem, dass diese zu Beginn der Erkrankung eine normale systolische Funktion
des Herzens ermdoglicht. Mit einer weiteren Zunahme der Muskelmasse kommt es
jedoch zu einer zunehmenden Steifigkeit des linken Ventrikels, welche zu einer
verlangerten diastolischen Fillung und einem erhdhten enddiastolischen Druck fuhrt
und letztlich die Ausbildung einer linksventrikularen Insuffizienz zur Folge hat. Es ist
anzunehmen, dass dieser Mechanismus auch fir den rechten Ventrikel gilt. So
diskutieren Tulevski et al. die rechtsventrikulare Hypertrophie als eine der Ursachen
fur eine beeintrachtigte Flllung des rechten Ventrikels bei Vorhofumkehrpatienten
(Tulevski 2000). Hornung et al. stellten fest, dass eine schwere Hypertrophie des
rechten Systemventrikels bei Mustard-Patienten mit einer Funktionseinschrankung
desselben korrelierte (Hornung 2002). Bei TOF-Patienten wies man ebenfalls einen
Zusammenhang zwischen rechtsventrikularer Hypertrophie und der Verminderung
der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion nach (Buchel 2005); (Davlouros 2002).

Eine einfache lineare Korrelation zwischen der rechtsventrikularen Muskelmasse und
der rechtsventrikularen Ejektionsfraktion findet sich weder bei unseren Patienten mit
einer L-TGA noch bei den D-TGA-Patienten nach atrialem Switch. Bei den Vorhof-
umkehrpatienten zeigt sich jeoch ein nicht-linearer Zusammenhang. Es fallt auf, dass

die Patienten, deren rechtsventrikulare Gesamtmuskelmasse bei etwa 50 -60 g/m?
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liegt, die hdchsten rechtsventrikularen Ejektionsfraktionen aufweisen. Daraus kénnte
man ableiten, dass eine rechtsventrikulare Muskelmasse in dieser Grél3enordnung
am gunstigsten fur den rechten Systemventrikel ist, wéhrend sich eine Muskelmasse
unterhalb und oberhalb dieser Werte negativ auf dessen Funktion auswirkt. Anders
ausgedruckt ist wohl eine bestimmte Hypertrophie des rechten Ventrikels
erforderlich, um die systemischen Dricke zu bewadltigen, eine zu exzessive
.nadagate” Vermehrung der Muskelmasse scheint jedoch zu einer Beeintrachtigung
der Ventrikelfunktion zu fihren. Somit findet sich eine Bestatigung der Aussagen in

anderen Publikationen.

Die entsprechende Analyse der Patienten mit einer L-TGA unterstitzt die Hypothese
einer ,optimalen Muskelmasse* zwar nicht, aber man muss bedenken, dass in
diesem Kollektiv bei einer geringeren Fallzahl eine gré3ere Streuung der Einzelwerte
vorliegt. AuBerdem beeinflussen andere Faktoren wie Dauer und Auspragung einer
Trikuspidalinsuffizienz die Funktion des rechten Ventrikels in dieser heterogenen

Untersuchungsgruppe.

Zwischen der rechtsventrikularen Gesamtmuskelmasse und dem rechtsventrikuléaren
enddiastolischen Volumen besteht in der Gruppe der Patienten mit einer L-TGA eine
positive Abhangigkeit (r = 0,43; p = 0,07). Auch die Gruppe der 25 Vorhofumkehr-
patienten ohne paradoxe Septumbewegung zeichnet sich durch eine signifikante
positive Korrelation zwischen rechtsventrikularer Muskelmasse und
rechtsventrikularem enddiastolischen Volumen aus (r = 0,77; p = 0,00).

Je groRRer also die rechtsventrikulare Muskelmasse bei diesen Patienten ist, umso
groler ist auch der rechte Ventrikel. Mdglicherweise tragt somit eine inadaquate

~=ubermafige“ Hypertrophie auch zur Entwicklung einer Ventrikeldilatation bei.

5.3.2 Korrelation zwischen RV- EDV und RV- EF bei den TGA- Patienten

Die Ventrikeldilatation stellt einen prognostisch unginstigen Faktor dar. In vielen
Kliniken gilt eine VentrikelgroRe tiber 150 ml/m? als kritischer Befund, welcher ein
von der Ursache abhangiges operatives Vorgehen rechtfertigt (Blichel 2005). Die
Untersuchung von 40 Patienten mit einer Fallot’schen Tetralogie ergab, dass es eine
signifikante negative Korrelation zwischen dem rechtsventrikularen enddiastolischen
Volumen und der rechtsventrikularen Funktion gibt (Abd EI Rhaman 2000). Wir
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konnten lediglich fur die Vorhofumkehrgruppe mit einer paradoxen Septumbewegung
eine schwach negative Korrelation nachweisen (r=-0,48; p = 0,07).
Der fehlende Zusammenhang in den anderen Gruppen ist zumindest fur unsere L-

TGA-Patienten wiederum mit deren geringer Fallzahl und Heterogenitéat erklarbar.

5.4 Limitation der Studie

Fur diese Studie wurden 19 Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA
kernspintomographisch evaluiert. Das sind zwar mehr Félle als in bisherigen
Publikationen, dennoch handelt es sich nach wie vor um eine statistisch sehr kleine
Gruppe, welche aufgrund der haufigen assoziierten kardialen Anomalien zudem auch
noch heterogen ist. Die hamodynamisch relevanten kardialen Begleitfehlbildungen
erforderten einerseits die zusatzliche Bildung eines Subkollektivs von 13 L-TGA-
Patienten fur die Gruppenvergleiche. Andererseits beeinflussen sie die fur die
rechtsventrikulare Funktion maf3geblichen Faktoren Trikuspidalinsuffizienz und Alter
sowie auch die Korrelationen zwischen den rechtsventrikularen Parametern. Dieser

Aspekt ist bei der Interpretation der diesbeziglichen Ergebnisse zu bedenken.

Wie bereits im methodischen Abschnitt angefiihrt, konnte mit der von uns
verwendeten Auswertesoftware nur der kompaktierte Myokardanteil gemessen
werden. Trabekelwerk und Papillarmuskeln wurden nicht berticksichtigt. Dies bedingt
einen systematischen Fehler. Enddiastolisches und endsystolisches Volumen
wurden generell etwas zu grof3, die Muskelmasse hingegen etwas zu klein bestimmt.
Diese Abweichungen sind aber nur gering und betreffen die Auswertungen aller
Vergleichsgruppen, so dass das Gesamtergebnis hierdurch, geht man von einer
gleichmafigen Hypertrophie kompaktierter und nicht-kompaktierter Myokardanteile

aus, nicht wesentlich beeinflusst werden dirfte.

Bei der Interpretation der kernspintomographisch ermittelten ventrikularen Parameter
muss auch daran gedacht werden, dass in diese Studie keine Ergebnisse anderer
Untersuchungen und keine Angaben zum Kklinischen Status eingeflossen sind. Es
bedarf naturlich aller dieser Informationen, um die Gesamtsituation eines Patienten

mit einer kongenital korrigierten TGA einschatzen zu kénnen.
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6. Zusammenfassung

Ziel: Die kongenital korrigierte Transposition der grof3en Arterien (L-TGA) ist ein
sehr seltener Herzfehler. Bislang existieren kaum Publikationen Uber
kernspintomographisch ermittelte Ventrikelparameter einer Gruppe von Patienten mit
dieser kardialen Anomalie. Das Ziel der Studie war daher die Bestimmung der
kompletten rechts-und linksventrikularen Parameter von Patienten mit einer L-TGA
mittels MRT. Die Messwerte wurden verglichen mit den kernspintomographischen
Ventrikelparametern von herzgesunden Probanden und von Patienten nach einer
Vorhofumkehroperation, da bei diesem Kollektiv ebenfalls der rechte Ventrikel den
Systemkreislauf und der linke Ventrikel den pulmonalen Kreislauf unterstiitzt und die
hamodynamische Situation daher mit der der L-TGA-Patienten vergleichbar ist. Bei
unseren Analysen bericksichtigten wir zudem die Faktoren Alter, relevante kardiale
Begleitfehlbildungen und Trikuspidalinsuffizienz, denn aus friilheren Untersuchungen
ist bekannt, dass diese mafigeblich die Funktion des rechten Systemventrikels
beeinflussen. Auf3erdem wurde untersucht, ob der bei den Patienten mit einer L-TGA
und nach einer Vorhofumkehroperation haufig nachweisbaren ,paradoxen®
Septumbewegung sowie der rechtsventrikularen Muskelmasse eine prognostische
Bedeutung fur die rechtsventrikulare Funktion zukommt.

Methode: Wir fihrten eine retrospektive MRT-Studie an 19 Patienten mit einer
kongenital korrigierten TGA, 25 herzgesunden Probanden und 40 Patienten mit einer
D-TGA nach Vorhofumkehroperation durch. Bestimmt wurden EDV, ESV, SV, EF
und Muskelmasse des rechten und linken Ventrikels sowie die Muskelmasse des
interventrikularen Septums. Die Volumetrie erfolgte in einer Kurzachsen-SSFP-
Sequenz unter Anwendung der Simpson-Methode.

Ergebnisse: Die mittlere RV-EF der Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA
ist signifikant niedriger als die RV-EF und LV-EF herzgesunder Probanden (RV-EF
L-TGA 49 % vs. LV-EF Norm 65 %; p < 0,001); (RV-EF L-TGA 49 % vs. RV-EF Norm
59 %; p < 0,001). Sie ist tendenziell groRer als die RV-EF der Patienten nach
Vorhofumkehroperation (RV-EF L-TGA 49 % vs. RV-EF D-TGA 44 %), wobei zu
berticksichtigen ist, dass unsere L-TGA-Patienten durchschnittlich 15 Jahre alter sind
als die Patienten nach einer atrialen Switch-OP. Da eine negative Korrelation
zwischen Alter und rechtsventrikularer Funktion bereits durch mehrere

Untersuchungen nachgewiesen und auch durch unsere Studie bestatigt wurde, ist
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davon auszugehen, dass die Patienten mit einer L-TGA bei vergleichbarem Alter
signifikant bessere Funktionswerte fiur den rechten Ventrikel aufweisen als die
Patienten nach einer Vorhofumkehroperation. Mdglicherweise spielt hierbei unter
anderem eine Rolle, dass bei den Patienten mit einer L-TGA, anders als bei denen
nach einer atrialen Switch-OP, keine Einschrankung der Ventrikelftllung durch eine
beeintrachtigte Vorhoffunktion vorliegt.

Desweiteren wurde festgestellt, dass RV-EDV und RV-ESV der Patienten mit einer
L-TGA signifikant groRer sind als die entsprechenden Volumina des linken und
rechten Ventrikels des Normkollektivs.

Hamodynamisch relevante kardiale Begleitfehlbildungen beeinflussen bei unseren
Patienten mit einer L-TGA nur unwesentlich die rechtsventrikularen Parameter, sie
fuhren jedoch zu einer deutlichen Muskelmassenzunahme ihres linken Ventrikels,
welcher sonst in der Regel wie bei den Vorhofumkehrpatienten hypotrophiert ist. In
diesen speziellen Fallen scheinen aber die natirlichen Gegebenheiten eine
Hypertrophie des linksventrikularen Myokards zu bedingen, welche sonst bei
entsprechender Notwendigkeit durch operative Massnahmen erzielt werden muss.
Bei den Patienten mit einem rechten systemischen Ventrikel ist héaufig eine
.paradoxe” Septumbewegung, also eine systolische Bewegung des interventrikularen
Sepums zur freien Wand des rechten Ventrikels zu sehen. Wir stellten fest, dass die
Vorhofumkehrpatienten mit einer paradoxen Septumbewegung eine signifikant
groRere RV-EF, ein tendenziell kleineres RV-EDV und ein signifikant kleineres RV-
ESV aufweisen als die Patienten nach atrialer Switch-OP ohne paradoxe
Septumbewegung. Fur den rechten Systemventrikel der Patienten nach einer
Vorhofumkehr scheint also die ,paradoxe” Septumbewegung ein gunstiger Faktor zu
sein. Dieses Resultat ist bedingt auch auf die Gruppe der Patienten mit einer L-TGA
Ubertragbar, wenngleich hier aufgrund der geringen Fallzahl kein statistischer Beweis
erfolgen konnte.

Bildmorphologische und volumetrische Kriterien sprechen dafur, dass es sich bei der
myokardialen Hypertrophie um eine entscheidende Adaptation des rechten
Ventrikels an die systemischen Driicke handelt. Wir konnten bei unseren Patienten
nach einer atrialen Switch-Operation einen nicht-linearen Zusammenhang zwischen
der Muskelmasse und der Funktion des rechten Systemventrikels in dem Sinne
nachweisen, dass die Patienten mit einer rechtsventrikularen Gesamtmuskelmasse

von etwa 50-60 g/m? die groRten Werte fiir die RV-EF aufweisen. Das lalt darauf
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schlieBen, dass vielleicht eine fur die rechtsventrikulare Funktion glinstige ,optimale
Muskelmasse*” existiert. Dieses Ergebnis konnte zwar fur die L-TGA-Patienten nicht
bestétigt werden, aber es ist zu bedenken, dass es sich hierbei um eine statistisch
kleine und zudem heterogene Gruppe handelt.

Der Einfluss der Trikuspidalinsuffizienz auf die Funktion des rechten System-
ventrikels unserer Patienten mit einer L-TGA ist wider Erwarten nur gering, was aber
dadurch bedingt sein kobnnte, dass die Dauer des Bestehens der Trikuspidal-
insuffizienz, das Alter der Patienten und kardiale Begleitfehlbildungen bei dieser
Subanalyse nicht bertcksichtigt wurden. Es besteht jedoch ein positiver
Zusammenhang zwischen einer hoéhergradigen Trikuspidalinsuffizienz und einer
Dilatation des rechten Systemventrikels.

Schlussfolgerung: Zwischen Patienten mit einer kongenital korrigierten TGA und
herzgesunden Probanden sowie Patienten nach Vorhofumkehroperation existieren
bezuglich der volumetrischen und funktionellen Parameter mehrere vor allem den
rechten Systemventrikel betreffende Unterschiede. Durch weitere Untersuchungen
an noch grol3eren Patientenkollektiven sollten diese Ergebnisse und die erlauterten
fur die rechtsventrikulare Funktion mdglicherweise prognostisch gunstigen Faktoren
bestatigt werden.

Hervorzuheben ist darUberhinaus die Bedeutung der kardialen MRT in der
routinemaligen Diagnostik und Verlaufskontrolle dieses speziellen Patienten-
kollektivs. Nicht nur vor dem Hintergrund der heute noch kontrovers geflhrten
Diskussion um die Double-Switch-Operation ist eine exakte Evaluierung der
Ventrikelparameter von grof3er Wichtigkeit. Zur Erreichung dieses Ziels ist der
Einsatz der MRT als eine sehr zuverlassige weitgehend untersucherunabhangige

Methode ohne Strahlenexposition gerechtfertigt und wiinschenswert.
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