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Abkurzungsverzeichnis

A.E.P.C. Européische Gesellschaft fur Padiatrische Kardiologie
ASD Atrium-Septum-Defekt

AVSD Atrioventrikularer-Septumdefekt

CAVSD kompletter AV-Kanal

CT Computertomogramm

DHZB Deutsches Herzzentrum Berlin
DILV Double inlet left ventricle
DORV Double outlet right ventricle

d-TGA d-Transposition der groBen Arterien

EMG Elektromyogramm

HLM Herz-Lungen-Maschine

IAA unterbrochener Aortenbogen

ISTA Isthmusstenose der Aorta

I-TGA [-Transposition der groBen Arterien
MRT Magnetresonanztomogramm

OP Operation

PA Pulmonalatresie

PAB Pulmonalarterielles Banding

PAPVD Partielle Lungenvenenfehleinmiindung
PDA Persistierender Ductus arteriosus
PFO Persistierendes Foramen ovale

PKE Pulmonalklappenersatz

PV Pulmonalvene
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TAC Truncus arteriosus communis
TAPVD Totale Lungenvenenfehleinmiindung
TCPC Totale cavopulmonale Anastomose
TOF Fallot-Tetralogie

VSD Ventrikelseptumdefekt

ZP Zwerchfellparese

ZR Zwerchfellraffung



1 Einleitung

Die Uberlebenschancen herzkranker Kinder haben sich in den letzten Jahren durch die Fortschritte
der Herzchirurgie und der Kinderkardiologie erheblich verbessert. Eine Vielzahl angeborener
Herzfehler kann operativ behandelt werden. Das Spektrum reicht von einfachen Septumdefekten
bis hin zu komplexen Malformationen. Die groBe Mehrzahl davon kann heute bereits im friihen
Kindesalter chirurgisch korrigiert oder zumindest palliativ operativ versorgt werden. Die Mortalitat in
der Kinderherzchirurgie ist inzwischen erheblich zurlickgegangen. Es steht nun eine genaue
Analyse und nachfolgend eine Reduktion der Morbiditat als Herausforderung an. Zu den mdglichen
Komplikationen der Kinderherzchirurgie z&hlen neben Blutung, Herzrhythmusstérungen,
bakterieller Infektion und Chylothorax periphere Nervenlasionen. Insbesondere bei Operationen in
der Nahe der groBen GeféBe kann es zu Lasionen des Nervus Phrenicus mit dem klinischen Bild
einer Zwerchfellparese (ZP) kommen [1-5]. Vor allem bei kleinen Sauglingen ist der nur schwer
sichtbare Nerv empfindlich fiir Verletzungen durch Préaparation, mechanische Zerrung,
Quetschung, hyperthermische Verletzung oder hypothermische Schadigung durch Kkalte
Kardioplegieldsung [2, 6]. Uber Friith- und Langzeitverlauf nach Zwerchfellparese ist im Kindesalter
wenig bekannt. Die postoperative Zwerchfellparese scheint eine relativ seltene Komplikation zu
sein. Im Einzelfall kann sie jedoch weitreichende respiratorische und hamodynamische Folgen
haben. Obgleich bereits mehrere Studien zur klinischen Bedeutung der Zwerchfellparese
verdffentlicht wurden, fehlte bisher ein Kontrollgruppenvergleich. Dieser ist wichtig, da
herzoperierte Kinder auch ohne Zwerchfellparese ein gewisses MaB an kérperlicher

Einschrankung aufweisen kénnen.



1.1 Fragestellung

Ziel dieser Fall-Kontrollstudie ist es die Inzidenz und die Bedeutung der postoperativen
Zwerchfellparese im Hinblick auf Morbiditdt, gemessen an Kklinischen Parametern wie
Beatmungsdauer, der Dauer der Intensivbehandlung und des Krankenhausaufenthalts und der
Haufigkeit pulmonaler Infektionen zu untersuchen. Ferner sollen Indikation, Nutzen und Risiken der
operativen Zwerchfellraffung (ZR) an dem Gesamtkollektiv Uberpriift werden. Dariiber hinaus soll
das Auftreten von chronischen Lungenerkrankungen, die Infektionsanfalligkeit, sowie die
kérperliche Belastbarkeit von Kindern mit Zwerchfellparese im Langzeitverlauf evaluiert werden.
Hierzu wurde im Rahmen der vorliegenden Untersuchung ein Fragebogen entwickelt, der sowohl
von den Familien der Kinder mit postoperativer Zwerchfellparese, als auch von den Familien der
Kontrollgruppe beantwortet wurde.

1.2 Definition der Zwerchfellparese

In der englisch- und franzdsischsprachigen Literatur spricht man von ,Paralyse” oder ,Eventration®,
zwei unterschiedliche Begriffe, die je nach Autor auch synonym verwendet werden [5].
.Eventration“ bezeichnet eine mehr oder weniger lokalisierte Rarefizierung der Muskelfasern,
welche konsekutiv zu Zwerchfellhochstand fihrt [7]. Im engeren Sinne versteht man darunter
kongenitale haufig syndromale Missbildungen [5, 8]. Die Schadigung ist irreversibel. Eine
.Paralyse” betrifft die Nervenleitung. Das Zwerchfell ist komplett paralytisch, wenn auf einen
elektrischen Stimulus kein Aktionspotential registriert werden kann [9]. Die Begriffe Parese oder
Paralyse bezeichnen unterschiedliche Schweregrade derselben Entitdt, wobei man unter
Zwerchfellparese eine  ,Zwerchfellschwéche” versteht, die potentiell reversibel ist.
Elektromyographisch kann sich das als eine erniedrigte Amplitudenhdhe im Aktionspotential oder
in einer verlangerten Latenzzeit zwischen Stimulus und Reizantwort ausdriicken. Besteht eine
unwiderrufliche Destruktion der Leitungsbahn, atrophieren die Muskelfasern, so dass sich
histologisch und klinisch kein Unterschied zur ,Eventration® feststellen 1&Bt. In einigen
wissenschaftlichen Studien werden daher beide Krankheitsbilder gemeinsam untersucht. Die
postoperative Zwerchfelldhmung fallt unter die Definition der Parese oder Paralyse. Sie ist
Gegenstand dieser Arbeit.



1.3  Anatomische und pathophysiologische Grundlagen
Ursprungsort des Zwerchfellnerven (Nervus Phrenicus) sind die Vorderhornzellen des
Ruckenmarks auf Héhe von C3-C5. Die Nervenfasern lagern sich anschlieBend zum Plexus
cervicalis zusammen. Im Halsbereich verlauft der Nervus Phrenicus auf dem Musculus Scalenus
anterior, wo er zwischen Arteria Subclavia und Vena Brachiocephalica in die Brusthdhle eintritt. Er
zieht anschlieBend zwischen Perikard und Pleura mediastinalis zum Zwerchfell. Rechtsseitig
verlauft er lateral der Vena cava inferior und linksseitig hinter der Herzspitze zum Zwerchfell. Im

Unterschied zum Nervus Vagus kreuzt er den Lungenhilus dabei ventral.

Der kuppelférmige Zwerchfellmuskel besitzt einen rechten und einen linken Anteil, die zentral an
einer Sehnenplatte, dem centrum tendineum verwachsen sind. Das Zwerchfell trennt die
Oberbauchorgane raumlich von der Thoraxhéhle, wobei drei Zwerchfelllicken den Durchtritt von
GefaBen und Osophagus erméglichen. Die rechte Zwerchfellkuppel projiziert sich in Ruhe in Héhe
des vierten, die linke Kuppel in Héhe des flinften Interkostalraumes, wobei der rechte Anteil
aufgrund des Leberstands einen Zwischenrippenraum héher liegt [10, 11].

Eine funktionierende Atemmuskulatur ist abhéngig von der Integritat der Atemzentren, der spinalen
Motoneurone, der peripheren Nerven und ihrer neuromuskuldren Verbindungen. Als der wichtigste
inspiratorische Muskel gehért das Zwerchfell zum motorischen Teil des Atemsystems. Er ist fUr
anndhernd 2/3 des normalen Atemzugvolumens verantwortlich [12]. Bei der Inspiration sind
normalerweise drei unabhangige Muskelsysteme beteiligt: Zwerchfell, inspiratorische Atembhilfs-
und Bauchmuskulatur. Wéahrend des REM- Schlaf ist ausschlieBlich das Zwerchfell aktiv, die
Interkostalmuskulatur wird wahrenddessen vollstandig inhibiert. Die Atemhilfsmuskulatur bendtigt
der Mensch vor allem zur intensivierten Atmung, zum Beispiel bei sportlicher Betatigung oder bei
obstruktiven und restriktiven Lungenerkrankungen. Die Kontraktion des Zwerchfells und der
Atemhilfsmuskulatur, sowie Relaxation der Bauchmuskulatur bewirken einen Abfall des
intrapleuralen Drucks und Wdélbung der Thoraxwand. Duomarco und Rimini untersuchten, wie sich
die Verhéltnisse andern, wenn eine der zusammenwirkenden Komponenten ausfallt. Unter
Zwerchfellkontraktionen erhéht sich der intraabdominelle Druck und die Bauchwand wélbt sich
nach auBen. Ohne Zwerchfellaktivitdt verdndern sich intrapleuraler und abdomineller Druck
gleichsinnig ins Negative und die Bauchwand wird nach innen gezogen [13]. Dieses paradoxe

Atemmuster kann zu rascher Ermidung und schlimmstenfalls zu Atemversagen fiihren.



1.4 Ursachen der Zwerchfellparese
Die postoperative Zwerchfellparese gehért im Gegensatz zu den primar degenerativen LA&hmungen
zu den sekundaren traumatischen Ursachen einer Zwerchfellahmung,. Im Kindesalter spielen in
erster Linie sekundadre L&dhmungen eine Rolle: die postoperative Zwerchfelldhmung und die
geburtstraumatische. Postoperative Paresen sind vor allem in der Herz- und Thoraxchirurgie, aber
auch bei Interventionen im Halsbereich und in der Abdominalchirurgie, insbesondere nach
Lebertransplantationen bekannt [14-16]. Die theoretisch vielfaltigen Ursachen einer
Innervationsstérung lassen sich anatomisch anhand des Nervenverlaufs einteilen. Erkrankungen
des Motoneurons wie Poliomyelitis, aber auch demyelinisierende Erkrankungen wie Multiple
Sklerose kdnnen durch Schadigung am Ursprungsort zur Zwerchfelldhmung fihren. Eine hohe
Querschnittslahmung oberhalb von C6, ein zervikaler Bandscheibenvorfall, sowie andere maligne
oder entzindliche Erkrankungen kénnen den Nerven durch Kompression oder Entziindung in
seinem Verlauf schadigen [17, 18]. In der Peripherie ist der Nerv empfindlich fir traumatische
Lasionen [19]. Die geburtstraumatische Zwerchfellparese tritt fast nie isoliert auf, sondern im
Rahmen anderer geburtstraumatischer Lasionen wie Brachialplexus- und Facialisparese, Horner-
Syndrom, Stimmbandldhmung sowie Klavikula- und Humerusfrakturen. Risikofaktoren sind
Geburten aus Beckenend- oder Gesichtslage [7, 20-23]. Selten kann eine Zwerchfellparese auch
iatrogen durch Anlage eines Jugulariskatheters verursacht werden [24, 25]. Infektionen des
Mediastinums oder der Pleura sind weitere Schadigungsmechanismen. Auch kongenitale
Cytomegalievirus-Infektionen stehen im Verdacht eine Zwerchfellparese zu verursachen [26]. Eine
Hirnstammblutung kann zentrale Ursache einer Zwerchfellparese sein. Alle priméaren
neuromuskuldren degenerativen Erkrankungen kénnen als Systemkrankheiten den Nervus
Phrenicus mitbetreffen. Darunter zéhlen beispielsweise Morbus Steinert, Lupus erythematodes,
Neuroborreliose und Neurofibromatose [27-30]. Es existieren auch Einzelfallberichte von

idiopathischer Zwerchfellparese [31].

Uber die Haufigkeit der verschiedenen Ursachen, sowie Gesamtinzidenz der Zwerchfellparese im
Kindesalter sind keine genauen Zahlen bekannt. Huault und Mitarbeiter untersuchten die Atiologie
der Zwerchfellparese bei allen Kindern, die in einem Zeitraum von zwélf Jahren auf die
Intensivstation aufgenommen wurden. Der Anteil der postoperativen Paresen betrug 68 Prozent,
die der geburtstraumatisch bedingten 23 Prozent [7]. Die Zahlen von Commare et al sind ahnlich:
In seiner Review untersuchte er elf Kinder mit Zwerchfellparese auf einer Intensivstation: Die
Ursache der Zwerchfellparese war in 68 Prozent der Félle operativ, in 23 Prozent der Falle
geburtstraumatisch [26]. Mit der steigenden Anzahl Kkorrigierender oder palliierender
Herzoperationen im Neugeborenenalter hat die postoperative Zwerchfellparese in den letzten

Jahren an Bedeutung gewonnen.



2 Methodik und Datenmaterial
2.1 FlieBschema zum Studienaufbau

4994 Operationen bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern

von 1990-2000

A 4 A 4

59 Patienten mit 59 Patienten in Kontrolle

postoperativer ZP

A
Y

Analyse:

1.Hat die postoperative Zwerchfellparese
Einfluss auf die postoperative Morbiditat?

2.Fragebogenanalyse zur Bewertung der
langfristigen Morbiditat und Lebensqualitét

A 4 A 4

30 Patienten mit o q 29 Patienten ohne
Zwerchfellraffung Zwerchfellraffung

Analyse:

Einfluss der Zwerchfellraffung auf die
postoperative Morbiditat
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2.2 Patienten und perioperative Parameter

2.2.1 Erfassung der Patientendaten
Im Rahmen einer retrospektiven Fall-Kontroll-Studie wurden aus dem Gesamtkollektiv von 4994
Herzoperationen in der Abteilung flr angeborene Herzfehler im DHZB bei 59 Kindern postoperativ
insgesamt 71 Zwerchfellparesen erfasst. Die Diagnose der Zwerchfellparese war bei allen
Patienten in der hauseigenen Diagnoseverschliisselung (Anlehnung an die ,Codes for Diagnosis
and Treatments® der Europaischen Gesellschaft fur padiatrische Kardiologie, A.E.P.C.) codiert
worden. Der Untersuchungszeitraum betrug elf Jahre und erstreckte sich von Januar 1990 bis
Dezember 2000.

2.2.2 Auswahl der Vergleichsgruppe

Die Patienten der Vergleichsgruppe wurden dementsprechend so ausgewahlt, dass das Alter des
Kindes, das Operationsjahr, die Art der chirurgischen Intervention (siehe Gruppenzugehdrigkeit)
und die Anzahl der Voroperationen mit dem vergleichbaren Patienten mit Zwerchfellparese
weitestgehend Ubereinstimmt. Durch die Methodik der Fall-Kontrollstudie wurden beeinflussende
Faktoren wie Operationsart, Operationsjahr, Mehrfachoperation und Alter bei der Operation (OP)
ausgeschlossen. In der Langzeitbeobachtung ist der Vergleich der Belastbarkeit und der
Begleitmorbiditdten ebenfalls nur zwischen Kindern sinnvoll, die sich einer vergleichbaren
Herzoperation unterzogen hatten, da der Einfluss der Thorakotomie und des Herzfehlers dadurch
mit bertcksichtigt werden.

2.2.3 Einteilung der Operationsgruppen
Alle Operationen, die eine Zwerchfellparese zur Folge hatten, wurden nach Art der chirurgischen
Intervention in sechs Kategorien eingeteilt. Auf eine gleiche Verteilung der Gruppenhaufigkeit
zwischen ZP- und Kontrollgruppe wurde geachtet. Gruppe eins und zwei beinhalten Shunt-
operationen, wobei zwischen zentralem Shunt (mit Herz-Lungen-Maschine (HLM) und medianer
Thorakotomie) und peripherem Shunt (ohne HLM und meist mit lateraler Thorakotomie)

unterschieden wurde (Tabelle 1).

In Gruppe drei wurden extrakardiale Operationen an den groBen GefdBen zusammengefasst. Im
Einzelnen beinhaltet diese Gruppe Korrekturen am Aortenbogen, Ligaturen des Ductus arteriosus,
die Unifokalisation der Pulmonalarterien bei Pulmonalatresie sowie das Bandeln oder die
Entbandelung der Pulmonalarterie. Die Operationen an den Pulmonalvenen sind wegen ihrer
retrokardialen Lage, die eine besondere chirurgische Mobilisation des Herzens im Thorax
notwendig machen, in Gruppe vier zusammengefasst. Es handelt sich um die Resektion einer
Pulmonalvenenstenose, drei Korrekturoperationen von totalen Lungenvenenfehleinmiindungen
und eine Korrektur einer partiellen Lungenvenenfehleinmiindung. Die héchste Patientenzahl
vereint Gruppe funf. In dieser Gruppe wurden alle intrakardialen Operationen zusammengefasst.
Gruppe sechs beinhaltet insgesamt zwdlf Interventionen mit Totaler cavopulmonaler Anastomose
(TCPC) oder Glenn-Anastomose.
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Tabelle 1: Operationsgruppen

ZP- Kontroll Erfasste Operationen Anzahl
Patienten patienten
N=59 N=59
Gruppe 1 6 6 Aortopulmonaler Shunt ggf. mit PDA -Ligatur 6
Zentraler Shunt
Gruppe 2 3 3 Blalock-Taussig-Shunt modifiziert 3
Peripherer
Shunt
Gruppe 3 10 10 Ista —Korrektur ggf mit PAB und/ oder PDA-Ligatur 4
OP der groBen
GefaBe IAA- Korrektur ggf mit PDA —Ligatur und/ oder PAB 2
PDA-VerschluB / PAB 3
Unifokalisation der Pulmonalarterien bei PA 1
Gruppe 4 5 5 TAPVD- Korrektur 3
Korrektur der
Lungenvenen PAPVD- Korrektur 1
Resektion einer Pulmonalvenenstenose 1
Gruppe 5 23 23 ASD —Korrektur 1
Intrakardiale
oP VSD —Korrektur 5
PK-Erweiterung 1
PKE mit Homograft ggf mit VSD -VerschluBB 4
PA-Bifurkationserweiterung 4
Fallot —Korrektur 3
Switch-OP ggf mit VSD- Verschluf3 5
Gruppe 6 12 12 Glenn -Anastomose 6
cavopulmonale
Anastomosen Glenn und Damus-Kaye -Stansel 2
TCPC 4

Abkirzungen: ASD-Vorhofseptumdefekt, OP-Operation, PAB- Pulmonalarterielles Banding, PA-Pulmonalatresie, PAPVD-
Partielle Lungenvenenfehleinmiindung, PDA-Persistierender Ductus arteriosus, PKE-Pulmonalklappenersatz, PK-
Pulmonalklappe, TAPVD-Totale Lungenvenenfehleinmiindung, TCPC- Totale cavopulmonale Anastomose, VSD-
Ventrikelseptumdefekt

2.2.4 Patientencharakteristik und operative Parameter
In dem elfjadhrigen Untersuchungszeitraum wurden bei 59 Kindern eine postoperative
Zwerchfellparese erfasst. Dabei handelt es sich um 38 Jungen und 21 Madchen. In die Studie
wurden drei Patienten mit angeborenen Herzfehlern miteingeschlossen, die zum Studienzeitpunkt
alter waren als 18 Jahre. Das Patientenalter betrug 5,5 Monate im Median (Range: 1 Tag bis 37

Jahre), das Kdrpergewicht der Patienten lag bei 5,2 kg im Median (Range: 1,9 kg bis 82 kg).

Wie Tabelle 2 zeigt, bestand zwischen den Kindern der Zwerchfellparese- und der Kontrollgruppe
kein signifikanter Unterschied bezlglich Alter, Geschlecht, Gewicht, Voroperation und Einsatz der

Herz-Lungen-Maschine.
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Tabelle 2: Vergleichbarkeit zwischen den Kindern der ZP- und der Kontrollgruppe

ZP-Patienten Kontrollpatienten p-Wert
N=59 N=59

Geschlecht (m/w) 38/ 21 32/ 27 0,261
Gewicht bei OP (kg)
Median 5,2 5,9 0,78
[Quartilen] [3,5/9,3] [3,3/ 11]
Alter bei OP (d)
Median 165 182 0,912
[Quartilen] [14/ 466] [31/ 799]
Operation
Mit HLM/ ohne HLM 46/ 13 46/ 13 1,0
Vorausgegangene OP
Erst-OP/ Re-OP 31/28 34/ 24 0,508
Lungenerkrankung
Keine bekannt/ Vorerkrankung' 5712 58/ 1 1,0

'Bei zwei ZP-Patienten und einem Patienten der Kontrollgruppe bestanden préoperativ Vorbelastungen im
Bereich des Respirationstraktes. Diese waren in einem Fall ein Zustand nach postnatalem Atemnotsyndrom,
in einem weiteren Fall eine vorbestehende Zwerchfellparese links mit der Begleitdiagnose einer
bronchopulmonalen Dysplasie. Ein Kontrollgruppenpatient hatte eine Herniation der Lunge in das
Mediastinum.

Kérpertemperatur wahrend der Operation:

Die Anzahl der Operationen, die in Hypothermie beziehungsweise Normothermie durchgefiihrt
wurden, war in beiden Gruppen &hnlich. 14 Patienten mit Zwerchfellparese versus 18 Kinder aus
der Kontrollgruppe sind in Normothermie, 17 versus 13 in Hypothermie (35°C bis 25°C) und acht
versus neun in tiefer Hypothermie (<25°C) operiert worden. Bei zwei Kindern der ZP-
Patientengruppe war zuséatzlich topisch eisgekihlte Salinelésung verwendet worden.

Schnittfiihrung:

In den meisten Féllen war eine mediane Sternotomie erfolgt (46 versus 48 Sternotomien in der
Vergleichsgruppe). Die linkslaterale Schnittfiihrung wurde bei sieben Operationen der Patienten mit
Zwerchfellparese und bei acht Operationen in der Kontrollgruppe angewandt. Die rechtslaterale
Thorakotomie blieb selten (drei rechtslaterale Thorakotomien in der ZP-Patientengruppe
beziehungsweise eine in der Kontrollgruppe).
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2.3  Datenerhebung Zwerchfellparesen- und Kontroligruppe
Die perioperativen Daten wurden retrospektiv von allen Patienten, die sich in der Abteilung far
Angeborene Herzfehler im Deutschen Herzzentrum Berlin (DHZB) zwischen Januar 1990 und
Dezember 2000 einer Herzoperation mit oder ohne Herz-Lungen-Maschine unterzogen haben,
ermittelt. Die initiale Diagnoseverschlisselung wurde durch das Studium der Patientenakten, der
Roéntgenbilder, Operationsberichte und Sonografiebander evaluiert. Kein Patient wurde
ausgeschlossen. Die Nachsorgedaten wurden Uberwiegend in der Ambulanz der Abteilung
erhoben oder vereinzelt in schrifticher Form von den betreuenden Kinderkardiologen und

weiterbetreuenden Kliniken eingeholt.

2.3.1 Charakteristik der Patienten mit Zwerchfellparese
Zunéachst wurde in der Gruppe der Kinder mit Zwerchfellparese die Lokalisation der Paresen, Art
und Zeitpunkt der Diagnosestellung, sowie das Auftreten einer paradoxen Atembewegung
untersucht. Der Respirationsstatus bei Diagnosestellung war ein weiterer Untersuchungs-

parameter.

2.3.2 Vergleich zwischen Zwerchfellparesen- und Kontrollgruppenpatienten
Als zweiter Schritt wurde die Gruppe der Patienten mit Zwerchfellparesen hinsichtlich des
postoperativen Verlaufs mit der Kontrollgruppe verglichen. Untersucht wurden Beatmungsdauer,
Reintubationen, Tracheotomien, Dauer der Sauerstoffabhangigkeit, des Intensivaufenthaltes und
Gesamtliegedauer. Die Reintubation galt als ,friih, wenn nach vorangehender Extubation nicht
mehr als 48 Stunden vergangen waren, als ,spat, wenn nach mehr als 48 Stunden
Spontanatmung reintubiert werden musste. Des weiteren wurden alle Befunde respiratorischer
Insuffizienz fiir den Gruppenvergleich nach Schweregrad klassifiziert. Gewertet wurden im
Einzelnen Tachypnoe, Einziehungen, Nasenfliigeln, expiratorisches Stéhnen und Zyanose. Ein bis
zwei Symptome wurden als leichte respiratorische Insuffizienz, mehr als zwei Symptome

beziehungsweise eine respiratorische Zyanose als schwere respiratorische Insuffizienz definiert.

Die Kinder wurden mittels Studium der Krankenakten auf postoperative Komplikationen und
Mortalitét untersucht: Abgesehen von der postoperativen Pneumonie und Bronchialobstruktion, die
als eigenstédndige Parameter gewertet wurden, wurden pulmonale-, kardiale- und weitere
Komplikationen aufgefiihrt. Auch die Analyse der Réntgenbilder ging in die Wertung ein, wobei
neben dem Zwerchfellhochstand nach Infiltrat, Transparenzminderung und Atelektase
unterschieden worden war. Pneumonie war ein positiver Réntgenbefund mit Einleitung einer
antibiotischen Therapie. Verglichen wurde auch Art und Haufigkeit pulmonaler Medikation wie
Aerosoltherapie, Kortikoid- und Koffeinbehandlung und die Dauer der Antibiotikabehandlung.

28 Kinder aus der Patienten- und 18 aus der Vergleichsgrupppe wurden postoperativ nicht nach
Hause entlassen, sondern in ihre einweisende Klinik zurlickverlegt. Fehlende Verlaufsparameter

wurden mithilfe der dortigen Entlassungsberichte vervollstandigt, beziehungsweise von den
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behandelten Arzten schriftlich eingeholt. Kinder, von denen keine Berichte vorlagen und die noch
beatmet verlegt worden waren, gingen in den entsprechenden Parametern nicht in die Wertung
ein. Ein weiterer Beobachtungsparameter war die Anzahl der stationdren Wiederaufnahmen und
deren Indikation.

Todesfélle wurden bis zum dreiBigsten postoperativen Tag unter Friihmortalitdt, danach unter
Spatmortalitat gezahilt.

24 Datenerhebung der Patienten mit Zwerchfellraffung
2.4.1 Charakterisierung der Patienten mit spaterer Zwerchellraffung

Kinder mit spaterer operativer Zwerchfellraffung wurden bezlglich der Indikation zur Raffung, uni-
oder bilateraler Raffung und dem Zeitpunkt der Raffungsoperation untersucht. Alle Patienten

wurden via Thorakotomie nach der ,central pleating technique® von Shoemaker operiert [33, 34].

Abbildung 1: ,central pleating technique” nach Shoemaker

Die Abbildung illustriert die Operationstechnik nach Shoemaker. Links im Bild ein Kind mit

rechtsseitigem Zwerchfellhochstand, rechts das Kind nach Zwerchfellraffung.

Es wurde der pra- und postoperative Verlauf dokumentiert. Die Parameter waren
Respirationsstatus bei Raffung, postoperative Beatmungszeit, frihe und spate Reintubationen,
sowie Dauer des Intensiv- und Krankenhausaufenthaltes nach Raffung.
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2.4.2 Vergleich der Kinder mit Zwerchfellraffung mit den konservativ behandelten
Kindern

AnschlieBend wurde ein Untergruppenvergleich zwischen den Kindern mit operativer
Zwerchfellraffung und Kindern mit konservativer Behandlung durchgefihrt. Verglichen wurden
praoperative Parameter wie Alter, Gewicht, Operationsgruppe, Anzahl der Voroperationen und
operative Bedingungen der initialen OP wie Einsatz der Herz-Lungen-Maschine, Grad der
Hypothermie, Schnittfiihrung und Lokalisation der Zwerchfellparese. AuBerdem wurden alle
postoperativen Parameter verglichen, die auch im Kontrollgruppenvergleich untersucht worden
waren.

25 Langzeitverlauf: Fragebogenanalyse
Der langfristige klinische Verlauf wurde mithilfe unten abgebildeten Fragebogens untersucht.
Dieser wurde sowohl an Patienten wie auch an die zugehérigen Kontrollgruppenpatienten
geschickt.. In die Wertung gingen nur vollstdndige ,Fragebogenpaare” bestehend aus Patient und
Kontrolle ein.
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Abbildung 2: Fragebogen zum Langzeitverlauf

Name: Geburtsdatum:

Operationsdatum:

1. Wie groB ist lhr Kind zur Zeit:

2. Wieviel wiegt Ihr Kind zur Zeit:

3. Ist Ihr Kind im Vergleich zu anderen Kindern altersentsprechend belastbar ?

jad neinO

4. Wie wirden Sie die Aktivitat Ihres Kindes beim Spielen beurteilen?

Im Vergleich zu gleichaltrigen Kindern:

Vermindert 0O
gleich O
erhoht O

5. Beobachten sie bei lhrem Kind beim Essen eine auffallend schnelle und angestrengte Atmung?

jad nein 0O

6. Schwitzt Ihr Kind beim Essen und Trinken vermehrt?

jad nein O

7. Hat lhr Kind manchmal Luftnot?

jad nein 0O

8. Ist Ihr Kind wegen einer chronischen Lungenkrankheit (z.B. Asthma, chronische Bronchitis) in Behandlung?

jad nein 0O
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9. Wie oft hat Ihr Kind einen Infekt der Luftwege? (Bronchitis, Lungenentziindung, schwerer Infekt der oberen
Luftwege)

0-3 mal/Jahr O
4-6 mal/Jahr O
> 6 mal/Jahr O

8. Wie oft erhalt Ihr Kind Antibiotika? :

9. Welche Medikamente (auch Inhalationen) nimmt Ihr Kind regelméaBig ein?

(Medikamentennamen und Dosierung)

10. Wann und in welcher Einrichtung wurde bei Ihrem Kind zuletzt die Lunge gerdntgt?

Datum: Einrichtung:

11. Ist Ihr Kind seither nochmals in einem anderen Krankenhaus operiert worden?
jad nein O
wenn ja :

Datum: Einrichtung:

12. Name und Adresse des jetzigen Kinderarztes:

13. Wo findet die kinderkardiologische Betreuung statt?

Mit meiner Unterschrift erlaube ich den oben aufgefiihrten Arzten die Ubermittlung der aktuellen Befunde der
Untersuchung meines Kindes.
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2.6  Statistische Analyse
Die Daten wurden in einer Microsoft ,Excel“-Tabelle gesammelt und mithilfe des
Statistikprogrammes ,SPSS* 12.0 fir Windows ausgewertet. Fir den Vergleich zwischen
Patienten- und Kontrollgruppe wurde bei nominalen Merkmalen Pearson’s Chi-Quadrat-Test
angewandt, bei geringer StichprobengréBe Fisher's exakter Test. Fir stetige jedoch nicht
normalverteilte Zielvariablen kam der unverbundene zweiseitige U-Test nach Mann- Whitney zur
Anwendung. Fir den Vergleich vor und nach operativer Zwerchfellraffung wurde Wilcoxon’s
Vorzeichenrangtest verwendet. Bei allen Tests wurde ein Signifikanzniveau von p < 0,05

festgelegt.
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3 ERGEBNISSE
3.1 Gesamtstatistik/ Inzidenz

Von Januar 1990 bis Dezember 2000 fanden in der Abteilung flr angeborene Herzfehler des
DHZB 4994 Herzoperationen statt. Im selben Zeitraum wurden 59 Félle von postoperativer
Zwerchfellparese im Kindes- und Jugendalter erfasst. Dies entspricht einer Haufigkeit von 1,18
Prozent. 47 Paresen waren unilateral, zwdlf bilateral, was einer Inzidenz von 0,94 Prozent fur die
rein unilaterale und 0,24 Prozent fir die bilaterale Parese entspricht. Bei zwei Patienten traten
zeitversetzt erst auf einer Seite und bei nachfolgender Operation auf der kontralateralen Seite eine
ZP auf.

78 Prozent der Zwerchfellparesen (46 Falle) traten nach Operationen mit Einsatz der Herz-Lungen-
Maschine, 22 Prozent (13 Félle) nach Operationen ohne HLM-Einsatz auf. Aufgrund der
Haufigkeitsverteilung der beiden Operationstechniken betragt die Pravalenz bei HLM-OP 1,19
Prozent und ohne HLM 1,14 Prozent. Es besteht demnach kein signifikant héheres Auftreten beim
Einsatz der Herz-Lungen-Maschine.

Die dokumentierte Inzidenz der postoperativen Zwerchfellparese nahm in den Jahren 1990 von
einem Fall bis 1997 auf 14 Falle stetig zu und ist in den letzten Jahren wieder zurlickgegangen
(Abbildungen 3 bis 6).
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Abbildung 3: Gesamtzahl Herzoperationen
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Abbildung 5: Anzahl doppelseitiger Paresen
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Tabelle 1 (siehe Kapitel Methodik und Datenmaterial) zeigt die absoluten Haufigkeiten der
Operationen, nach denen Zwerchfellparesen auftraten. 39 Prozent der Patienten finden sich in der
Gruppe der intrakardialen Operationen® (Gruppe 5), gefolgt von der ,Fontangruppe” (20 Prozent,
Gruppe 6) und der Gruppe ,Operationen der groBen GefaBe” (17 Prozent, Gruppe 3). Die
Fallzahlen der Gruppe ,Zentraler Shunt* (Gruppe 1) und ,Lungenvenenkorrektur® (Gruppe 4) liegen
ahnlich (10 Prozent und 9 Prozent).

Nach der hauseigenen Diagnoseverschlisselung (Anlehnung an die ,Codes for Diagnosis and
Treatments,, der A.E.P.C.), die jede Operation aufgrund ihrer Komplexitat mehrfach nach einzelnen
operativen Schritten kodiert, war es nicht mdglich das relative Risiko einer Zwerchfellparese fiir
oben genannte Gruppen anzugeben. Um dennoch eine differenziertere Aussage zur Inzidenz der
Zwerchfellparese bei Herzoperationen angeben zu kdénnen, wurden die Zahlen mit der
Jahresstatistik der Abteilung verglichen (siehe Tabelle 3). Dort wird jeder Eingriff nur einmal in der
Kategorie der jeweiligen Hauptdiagnose vermerkt. Es ergibt sich daraus eine vorrangig
diagnosenorientierte Statistik. VerhaltnismaBig hoch ist das Risiko einer Zwerchfellparese nach
dieser Klassifizierung bei Patienten mit Trikuspidalatresie (TA) (Pravalenz: 5,3 Prozent), gefolgt
von Patienten mit Pulmonalatresie (PA) (Pravalenz: 5,2 Prozent), und Lungenvenen-
fehleinmlindung (total oder partielle: (TAPVD oder PAPVD) Pravalenz: 4,2 Prozent).
Demgegeniiber besteht fiir Patienten mit Vorhofseptumdefekt (ASD) oder Aortenisthmusstenose
(Ista) ein sehr geringes Risiko einer postoperativen Zwerchfellparese. Dieses betragt hier nur 0,2
versus 0,4 Prozent. Wie in Tabelle 3 dargestellt ist, erhdht sich das Gesamtrisiko flr Patienten, die
zum Operationszeitpunkt das erste Lebensjahr noch nicht vollendet haben. Sie bilden die gréBte
Untergruppe, wie der oben angegebene Altersmedian von flnfeinhalb Monaten bestatigt. Unter
den Diagnosen Morbus Ebstein, Double Inlet Left Ventricle (DILV), Mitralklappenatresie (MKA),
kompletter AV-Kanal (CAVSD), unterbrochener Aortenbogen (IAA) und Transposition der GroBen
GefaBe (TGA) waren alle Kinder mit postoperativer Zwerchfellparese zum Operationszeitpunkt
ausschliesslich janger als ein Jahr. Bezogen auf die Gesamtstatistik der Paresekinder waren fiinf
von sieben mit TA, sechs von sieben mit TAPVD, finf von sechs mit Fallot-Tetralogie (TOF) und
vier von fanf mit Ventrikelseptumdefekt (VSD) jlunger als zwdlf Monate. Nur bei Kindern mit
Pulmonalatresie (PA) waren gleichermaBen &ltere wie jingere Kinder betroffen: Von 13 Patienten
waren sieben jinger und acht alter als ein Jahr. Die einzigen Falle von Zwerchfellparese bei
Truncus arteriosus communis (TAC), Ista und ASD Il traten hingegen bei héherem Operationsalter

auf.
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Tabelle 3: Jahresstatistik

Diagnose Gesamtzahl Patienten mit % Gesamtzahl Patienten mit %

OPs im ZP im Ops : ZP< 1 Jahr

Zeitraum Zeitraum

01/90-12/00 01/90-12/00 ?;}A"efd
ASD Il 688 1 02 28 0 0
VSD 476 5 1,1 255 4 1,6
TOF 421 6 1,4 107 1 0,9
D-TGA 302 6 2 247 6 2,4
CAVSD 292 4 1,4 54 4 7.4
PA 248 13 52 90 6 6,7
Ista 235 1 0,4 101 0 0
TAPVD+PAPVD | 170 7 4,2 69 6 8,7
TKA 131 7 53 49 5 10,2
DORV 112 3 2,7 45 2 4.4
MKA 85 2 2,4 26 2 7,7
TAC 55 1 1,8 33 0 0
DILV 46 1 2,2 9 1 11,2
Ebstein 42 1 2,4 8 1 12,5
IAA 41 1 2,4 34 1 2,9

Inzidenz der ZP in Anlehnung an die Jahresstatistik der Abteilung fir Angeborene Herzfehler. Aufgefiihrt sind
nur die Diagnosen bei denen eine ZP auftrat. Die Statistik beschreibt die Haufigkeit von Operationen unter
oben genannten Hauptdiagnosen.
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3.2  Charakteristik der Paresegruppe
Von den untersuchten 59 Patienten hatten 35 Patienten eine linkslaterale Zwerchfellparese, bei

zwolf Patienten war die Lokalisation rechtsseitig, in zwdlf Fallen waren beide Seiten betroffen.

Der erste Verdacht auf eine Zwerchfellparese war in 31 Féllen aufgrund eines paradoxen
Atemmusters erhoben worden. In 36 Fallen war die Erstdiagnose durch einen Zwerchfellhochstand
im Réntgenbild, in 15 Fallen durch die Sonographie des Diaphragmas unter Tubusdiskonnektion
gestellt worden. Bei drei Kindern war die initiale Diagnose Zufallsbefund im Rahmen einer spateren
Herzkatheteruntersuchung.

Das Intervall zwischen initialer Operation und der Diagnostestellung der Zwerchfellparese betrug
im Median acht Tage (Range: ein Tag bis 144 Tage). Zum Zeitpunkt der Diagnosestellung waren
17 Kinder maschinell beatmet, 23 atmeten spontan, bendtigten aber zusatzlich eine
Sauerstoffsupplementation und bei 15 Kindern bestand eine ausreichende Spontanatmung unter
Raumluft. In 16 Fallen wurde die Zwerchfellparese vor Entlassung beziehungsweise Verlegung des
Patienten nicht dokumentiert. Bei sieben Patienten wurde die Diagnose bei Wiederaufnahme, bei
acht Patienten im Verlegungsaufenthalt gestellt. Unabhangig von der diagnostischen Methodik bei
Erstdiagnose war bei 49 Patienten im Rahmen einer Réntgenuntersuchung ein einseitiger und in
neun Fallen ein bilateraler Zwerchfellhochstand aufgefallen. In nachfolgenden Ultraschall-
untersuchungen wurde bei 33 Kindern ein stehendes Zwerchfell, in finf Fallen beidseitige
Unbeweglichkeit dokumentiert. In den Jahren 1990 bis 1994 wurde das Elektromyogramm (EMG)
haufig als Bestéatigungsverfahren und zur Verlaufsbeobachtung benutzt. Seither gelingt die sichere
Diagnosestellung mittels Sonografie des Diaphragmas. Eine spontante Teilremission auf einer

Zwerchfellseite war in zwei Fallen einer initial bilateralen Parese beschrieben worden.
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Abbildung 7: Zwerchfellhochstand im Réntgenbild

Bei Abbildung 7 und 8 handelt es sich um einen fiinfjahrigen Patienten mit totaler cavopulmonaler
Anastomose
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3.3  Gruppenvergleich
Die Patienten der Parese- und der Kontrollgruppe unterschieden sich signifikant hinsichtlich der
Beatmungsdauer, des Intensiv- und Krankenhausaufenthaltes (Abbildungen 9-11) und der
Haufigkeit pulmonaler Komplikationen (Tabelle 5). Bezlglich der Frihmortalitat (30 Tage
postoperativ) stellte sich kein Unterschied heraus (Tabelle 4).

Tabelle 4: Mortalitat

Patienten mit ZP Patienten ohne ZP p-value
N=59 N=59
Mortalitat Frih- (< 30 Tage) 1 1 1
Spét- (> 30 Tage) 12 6 0,134

Nach Entwéhnung vom Respirator blieben die Paresekinder langer sauerstoffabhangig, als die
Kinder der Kontrollgruppe (sieche Tabelle 5). Die einzigen finf Kinder die im elfjahrigen
Untersuchungszeitraum am DHZB tracheotomiert werden mussten, hatten eine Zwerchfellparese,
in einem Fall war sie doppelseitig. Der Zeitraum bis zur Tracheotomie betrug 19, 49, 67, 45 und
159 Tage.

Tabelle 5 zeigt, dass Kinder aus der Paresegruppe deutlich haufiger radiologisch gesicherte
Atelektasen aufwiesen als die Patienten aus der Kontrollgruppe. Auch die réntgenologischen
Befunde Pneumothorax, Pleuraerguss oder Uberbldhung sind signifikant haufiger in der Patienten-
gruppe mit Zwerchfellparesen erhoben worden. Transparenzminderungen wurden in beiden
Gruppen gleich haufig beschrieben. Ein signifikanter Unterschied fand sich in der haufigeren
Anwendung von Aerosolen mit Betasympathomimetika oder Adrenalin, sowie der erhdhten
Theophyllin- und Kortisonapplikation bei Kindern mit postoperativer Zwerchfellparese. Die
Patienten lieBen deutliche Zeichen respiratorischer Insuffizienz erkennen. Anzahl und Haufigkeit
der Merkmale kindlicher Atemnot wie Nasenfligeln, expiratorisches Stdhnen, intercostale und
jugulare Einziehungen sind bei den Kindern mit Zwerchfellparese signifikant haufiger beobachtet
worden als in der Vergleichsgruppe. Auch eine Atemwegsobstruktion wird in den Krankenakten der
Paresekinder haufiger beschrieben, was die vermehrte Aerosolapplikation in dieser Gruppe erklart.

Die Kinder mit postoperativer Zwerchfellparese standen h&ufiger unter Pneumonieverdacht als die
Kontrollgruppenkinder. Dementsprechend erhielten Erstere Uber einen lédngeren Zeitraum
Antibiotika (Abbildung 10).
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Abbildung 9: Krankenhaustage
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Boxplot-Diagramm: In den beiden Grafiken sind Median und Quartile dargestellt. Die Box wird
durch das 25% und das 75% Quartil begrenzt. Der Median ist als waagrechte Linie eingezeichnet.
AusreiBer sind nicht dargestellt.
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Abbildung 11: Beatmungstage
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Boxplot-Diagramm: In den beiden Grafiken sind Median und Quartile dargestellt. Die Box wird
durch das 25% und das 75% Quartil begrenzt. Der Median ist als waagrechte Linie eingezeichnet.
AusreiBer sind nicht dargestellt.
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Tabelle 5: Gruppenvergleich

Patienten mit ZP Patienten ohne ZP p-value
N=59 N=59

Frilhe Reintubationen 28 1 0,001
Keine friihe Reintubation 21 46
Spéte Reintubationen® 35 4 0,001
Keine spéate Reintubation 17 43
Sauerstoff postoperativ
<4d 8 24 0,001
4-7d 5 9
>7d 19 7
Rontgen-Nebenbefund®
ja 41 26 0,009
nein 11 22
Rontgen-Zusatzbefund*
ja 47 38 0.314
nein 10 13
Cortisonapplikation
ja 26 8 0,001
nein 32 49
Theophyllinapplikation
ja 16 4 0,004
nein 42 53
Aerosoltherapie®
ja 42 23 0,001
nein 16 34
Haufigkeit von Atelektasen®
rezidivierend 28 2 0,001
einmalig 16 15
keine 8 31
Respiratorische Insuffizienz’
keine 8 40 0,001
beschrieben 21 12
mehr als 2 Symptome 28 5
Pneumonieverdacht®
rezidivierend 9 0 0,001
einmalig 22 3
kein 23 56

LEGENDE:

'+ Als friihe Reintubation gilt eine Reintubation innerhalb von 48 Stunden Spontanatmung

2. Als spate Reintubation gilt eine Reintubation nach 48 Stunden Spontanatmung )

3: Unter Nebenbefund sind die radiolologischen Diagnosen Pleuraerguss, Pneumothorax und Uberblahung
zusammengefasst.

*: Unter Zusatzbefund sind die radiologischen Diagnosen Transparenzminderung oder Infiltrat
zusammengefasst.

®: Unter Inhalationstherapie sind die Inhalation von Betasympathomimetika, Anticholinergika, Corticoiden und
Adrenalin zusammengefasst.

®: Beschreibung von Atelektasen im Rontgenbild. Unter rezidivierend wird das mehr als einmalige Auftreten
einer Atelektase verstanden.

’: Als Zeichen respiratorischer Insuffizienz galten Beschreibung von Nasenfliigeln, interkostalen und juguldren
Einziehungen, Tachydyspnoe und Zyanose.

8: Unter Pneumonieverdacht wird die Erwdhnung in den Krankenakten und/ oder Entlassungsbrief mit
entsprechender Einleitung einer Therapie definiert. Eine rezidivierende Pneumonie bedeutet wiederholtes
Auftreten einer Pneumonie mit Behandlungsindikation.
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Die Tabellen 6-8 schliisseln postoperative Komplikationen auf. Beide Gruppen unterscheiden sich
nicht signifikant bezlglich des kardiologischen Verlaufs. Am haufigsten traten passagere
Herzrhythmusstérungen auf, gefolgt von Perikardergiissen und pulmonaler Hypertension. Tabelle 6
zeigt die Patientenzahlen fiir jede Gruppe. Allerdings zeigte sich bei Kindern mit Zwerchfellparese
auch anderweitig ein komplizierterer Verlauf. Wahrend Komplikationen wie Niereninsuffizienz mit
Dialysepflichtigkeit, Sepsis oder Kapillarlecksyndrom in beiden Gruppen gleich haufig auftraten,

hatten flnf der Kinder aus der Paresegruppe neurologische Komplikationen (siehe Tabelle 7)

Tabelle 6: Ubersicht tiber die postoperativen kardiologischen Komplikationen

ZP-Gruppe Kontrollgruppe p-Wert
N=59 N=59
Keine Kkardiologischen 34 35 1
Komplikationen
Low output -Syndrom 2 2 1
PHT-Krise 6 3 0,49
HRST 12 9 0,63
PE/ Tamponade 3 9 0,125
Hypertone Krise 2 1 1
0,44 = nicht sign.

Abkirzungen: HRST-Herzrhythmusstérungen, PE-Perikarderguss, PHT-Pulmonalarterielle Hypertonie,
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Tabelle 7: Ubersicht Giber nichtkardiale postoperative Komplikationen

ZP-Gruppe Kontrollgruppe p-Wert
N=59 N=59
Neurologische 5 0 0,057
Komplikationen
Aszites oder 9 7 0,591
Peritonealdialyse
Kapillarleck oder 3 3 1
Sepsis
Sonstige'? 10 11 1
0,038= sign.
Im Einzelnen:

' Unter neurologischen Komplikationen sind ein Fall von reversibler Facialisparese, ein

Krampfanfall bei Embolie der a.cerebri media, ein status epilepticus bei Hirninfarkt, ein isolierter
Krampfanfall, sowie eine vollreversible postoperative Ulnarisparese zusammengefasst.
2 Unter sonstigen Komplikationen sind bei den Kontrollgruppenkindern eine vena cava inferior
Thrombose, eine transfusionspflichtige Anamie, eine Toxikose bei Gastroenteritis, ein
Postperikardiotomiesyndrom, ein lysepflichtiger Shuntverschluss und sechs Falle von
postoperativem Chylothorax zusammengefasst. In der Paresegruppe handelt es sich um zehn
Falle von temporarem reversiblen postoperativem Chylothorax.

Ein signifikanter Unterschied fand sich auch bei Komplikationen im Bereich des Respirationstrakts
(siehe Tabelle 8). Bei vier Kindern mit Zwerchfellparese wurde eine zuvor nicht beschriebene
Bronchopulmonale Dysplasie diagnostiziert. Beschwerden im Sinne einer Tracheobronchomalazie
zeigten sechs Kinder aus der Parese- und nur eines aus der Kontrollgruppe.

Tabelle 8: Ubersicht tiber die Komplikationen im Bereich des Respirationstrakts:

ZP-Gruppe Kontrollgruppe p-Wert
N=59 N=59
Tracheobronchomalazie |6 1 0,114
Bronchopulmonale 5 0 0,057
Dysplasie
Weitere' 3 1 0,619
0,003

' Weitere Komplikationen im Bereich des Respirationstrakis: Unter den Patienten gab es einen
Fall von Lungenfibrose, eine shuntbedingte Bronchuskompression und einen Hamatothorax. In der
Kontrollgruppe wurde bei einem Kind ein Hdmatothorax diagnostiziert.
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Insgesamt wurden 46 Patienten, darunter 28 aus der Parese- und 18 aus der Kontrollgruppe
postoperativ in ihr einweisendes Krankenhaus zurlck verlegt. Bei Entlassung oder Verlegung
waren von den Paresekindern elf beatmet, flinf unter Sauerstoffvorlage und 42 hatten eine
ausreichende Spontanatmung unter Raumluft. In der Kontroligruppe lag die Anzahl beatmet
verlegter Kinder bei vier Kindern, drei Kinder hatten eine Sauerstoffsupplementation und 49
atmeten spontan unter Raumluft. Die durchschnittliche Liegedauer bis zur Verlegung betrug in der
Patientengruppe 29 Tage (Median 17 Tage), in der Kontrolle 17 Tage (Median 12 Tage). Hierin
unterscheiden sich die beiden Gruppen nicht signifikant. Einige Kinder mussten jedoch nach
Entlassung ins DHZB rickverlegt werden. Dieser Prozentsatz lag in der Patientengruppe
signifikant héher. Hier waren es 34 Prozent, also 20 Kinder, die zum Teil auch mehrfach (ein
Patient bis zu sechs mal) bis finf Monate nach priméarer Entlassung wiederaufgenommen werden
mussten. In der Kontrolle war nur bei drei Kindern jeweils eine Wiederaufnahme erforderlich. Die
genauen Ursachen sind in Tabelle 9 mit aufgefiihrt. Unterschiedlich ist, dass in der
Patientengruppe in 13 Fallen pulmonale Grinde zur Wiederaufnahme gefiihrt haben, in der
Vergleichsgruppe jeweils andere Ursachen eine Rolle spielten. Unter ,pulmonalen® Griinden sind
im Einzelnen das Auftreten einer Bronchopneumonie oder respiratorischer Insuffizienz, sowie
Entwdhnungsprobleme vom Respirator, sofern der Patient beatmet verlegt worden war,

zusammengefasst. Hierunter fallen auch Einweisungen zur Zwerchfellraffung.

Tabelle 9: Ubersicht tiber die Griinde einer Wiederaufnahme

ZP- Patienten Kontrollgruppe p-Wert
N=59 N=59

stationére 20 3 0,001

Wiederaufnahme

kardiale Ursache 1 0 1

pulmonale Griinde 13 0 0,001

kardiopulmonal 5 1 0,09

sonstige Ursachen 1 2 1
0,001

Hinsichtlich der Friih- und Spatmortalitat unterschieden sich die Gruppen nicht. Ein Kind verstarb in
zeitlichem Zusammenhang der Operation an den Folgen einer Bronchopulmonalen Dysplasie mit
kardialer Insuffizienz, ein Kind aus der Kontrollgruppe verstarb kurz nach Verlegung an den Folgen
einer Sepsis mit Pneumonie. Bis Ende des Beobachtungszeitraumes, Dezember 2000, waren mit
den genannten Kindern in der Patientengruppe dreizehn, in der Kontrollgruppe sieben Patienten
verstorben. Der Unterschied ist nicht signifikant (p = 0,134). Drei der Kontrollpatienten verstarben
perioperativ an Myokardversagen, ein Patient infolge einer Sepsis. In zwei Fallen extern

verstorbener Kinder war die Todesursache nicht eindeutig ermittelbar. Die haufigste Todesursache
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in der Patientengruppe war ein perioperatives Myokardversagen (in neun Fallen), ein Kind starb an
den Folgen eines status epilepticus bei Hirninfarkt, ein weiteres an den Folgen eines

Hamatothorax, in einem Fall war die Todesursache ebenfalls nicht zu ermitteln (siehe Tabelle 4).

3.4  Charakterisierung der Patienten mit Zwerchfellraffung

Bei 30 der 59 Patienten mit Zwerchfellparese wurde im Beobachtungszeitraum eine
Zwerchfellraffung durchgefuhrt.

Die Indikation zur Zwerchfellraffung wurde gestellt, wenn mindestens ein Extubationsversuch
frustran verlaufen war, die Diagnose der Zwerchfellparese eindeutig gesichert und andere
zusatzlichen Erkrankungen ausgeschlossen waren. Von zwdlf Patienten mit Zwerchfellparese nach
cavopulmonaler Anastomose erhielten neun eine Zwerchfellraffung zur Verbesserung der

Hamodynamik, obwohl sie respiratorisch stabil erschienen.

Die Kinder mit Zwerchfellraffung waren zum Operationszeitpunkt signifikant jlnger als die
Patienten, bei denen im Verlauf keine operative Raffung notwendig wurde (p = 0,011). Nur fanf der

Patienten mit Zwerchfellraffung waren zum Operationszeitpunkt &lter als ein Jahr alt.

Abbildung 13: Altersverteilung Patienten mit und ohne Zwerchfellraffung
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Tabelle 10: Alters- und Gewichtsunterschiede zwischen Patienten mit und ohne Zwerchfellraffung

Patienten mit Patienten ohne p-Wert
Zwerchfellraffung Zwerchfellraffung
N =30 N =29

Alter bei OP
Median 4 Monate 13 Monate 0,008
(Quartilen) [9 Tage/ 10 Monate] [46 Tage/ 6,5 Jahre]
Gewicht
Median (kg) 4,3 8 0,011
(Quartilen) [3,3/7,3] [4,1/19,7]

Die Anzahl der Voroperationen, Einsatz der HLM, Grad der systemischen Hypothermie, Bestehen

einer pulmonalen Vorerkrankung, Geschlechterverteilung, Schnittfihrung und Lokalisation der

Zwerchfellparese unterschieden sich nicht signifikant. Anders verhielt es sich jedoch mit der Art der

vorangegangenen Operation. Tabelle 11

zeigt die Zuordnung zu unter Methodik bereits

beschriebenen OP-Gruppen. Wie oben erwdhnt, wurde bei 75 Prozent der Kinder mit

postoperativer Zwerchfellparese nach Glenn oder TCPC prophylaktisch eine Zwerchfellraffung

durchgefiihrt. Finf von sechs Kindern nach Anlage eines zentralen Shunts erhielten ebenfalls eine

Zwerchfellraffung. Von 18 Kindern, deren Operationen der Gruppe der ,intrakardialen* Operationen

zugerechnet wurden, bendtigten nur vier eine anschlieBende Zwerchfellraffung. Der Unterschied in

der Zuteilung zu den operativen Gruppen ist signifikant: (p = 0,004).

Tabelle 11: Gruppenzugehdrigkeit Patienten mit und ohne Zwerchellraffung

Gruppenname ZP  Patienten ohne ZR Patienten mit ZR % der
n=59 n=29 N=30 P?:gts "
Gruppe 1 Zentraler Shunt 7 1 6 86
Gruppe 2 Peripherer Shunt 3 1 2 66
Gruppe 3 OP der groBen GefaBe 10 5 5 50
Gruppe 4 Lungenvenenkorrektur 5 1 4 80
Gruppe 5 Intrakardiale OP 22 18 4 18
Gruppe 6 Fontan 12 3 9 75
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Im Intervall zwischen Herzoperation und Zwerchfellraffung zeigten die Kinder mit spéaterer
Zwerchfellraffung signifikant haufiger eine schwere respiratorische Insuffizienz und hatten ofters
Infiltrate im R&ntgenbild. Klinisch fiel eine vermehrte Obstruktion der Atemwege auf. Auch der
Bedarf an Aerosolen mit Betasympatomimetika sowie Kortison- und Theophyllingaben waren
erhdht. Die Antibiotikabehandlung war gegenulber den Patienten, die konservativ behandelt werden
konnten signifikant verldngert. Die Kinder mit Zwerchfellraffung mussten im Durchschnitt zweimal
reintubiert werden, die Kinder ohne Zwerchellraffung nur einmal. Die kumulative Beatmungszeit der
Kinder mit Zwerchfellraffung (vom Zeitpunkt der Herzoperation bis Extubation nach
Zwerchfellraffung) war gegeniiber der ,konservativen“ Gruppe entscheidend verlédngert. Dieser

Unterschied zeigt sich auch in der L&nge des Intensiv- und Krankenhausaufenthalts (Tabelle 12).

Abbildung 14: Zwerchfellhochstand links bei dekonnektiertem Atemgerat
e

Abbildung 15: Zustand nach Zwerchfellraffung links

Bei den Abbildungen handelt es sich um ein Neugeborenes mit Trikuspidalatresie nach Anlage

eines aortopulmonalen Shunts
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Tabelle 12: Gruppenvergleich: Patienten mit und ohne Zwerchfellraffung

Patienten mit Patienten ohne p-Wert
Zwerchfellraffung  Zwerchfellraffung
N=30 N=29
Rontgen-Nebenbefund'
ja 25 16 0,01
nein 2 9
Bronchialobstruktion
keine 4 12 0,01
beschrieben 12 14
mehrfach 14 3
Kortisonapplikation
ja 20 6 0,01
nein 10 22
Theophyllinapplikation
ja 13 3 0,01
nein 17 25
Inhalationstherapie®
ja 26 16 0,01
nein 4 12
Respiratorische Insuffizienz®
keine 1 7 0,01
beschrieben 8 13
mehr als 2 Symptome 20 8
Antibiotikatage
Median 22 10 0,001
Beatmungstage kumulativ
Median 12 45 0,02
(Quartilen) [2/ 53] [2/12]
Intensivtage
Median 16 6 0,01
(Quartilen) [4/ 23] [3,5/19]
Krankenhaustage
Median 48 24 0,001
(Quartilen) [21/77] [12/ 34]
LEGENDE:

': Unter Nebenbefund sind die radiolologischen Diagnosen Pleuraerguss, Pneu und Uberblahung
zusammengefasst.

% Unter Inhalationstherapie sind die Inhalation von Betasympathomimetika, Anticholinergika,
Corticoiden und Adrenalin zusammengefasst.

8, Als Zeichen respiratorischer Insuffizienz galten Beschreibung von Nasenflligeln, interkostalen
und jugularen Einziehungen, Tachydyspnoe und Zyanose.
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Die operative Technik der Zwerchfellraffung orientiert sich an der ,central pleating technique” von
Shoemaker [34] und wurde in allen Féallen komplikationslos vorgenommen. Zwei der Patienten
wurden aufgrund einer Nahtinsuffizienz ein zweites Mal auf der gleichen Thoraxhélfte operiert. Bei
einer Patientin mit univentrikularem Herzen und Shuntoperation hatte sich die Raffungsnaht
gelockert, so dass das Zwerchfell zum Zeitpunkt der nachfolgenden Glenn-OP nachgerafft wurde.
Unter dem Gesichtspunkt einer hdmodynamischen Verbesserung ergab sich vor Komplettierung

des modifizierten Fontankreislaufs eine erneute Indikation zur strammen Raffung.

Zwei Patienten erhielten erst auf der einen Seite, spater auf der gegenlberliegenden, ebenfalls
paretisch gewordenen Seite eine Zwerchfellraffung. In zwei Fallen wurde eine bilaterale

Zwerchfellraffung bei beidseitiger Parese durchgefiihrt.

15 von 30 Patienten mit Zwerchfellraffung wurden innerhalb von 31 Tagen nach Diagnosestellung
operiert. Der Zeitpunkt der Operation lag zwischen drei Tagen und drei Jahren nach Erstdiagnose.
Unter den Patienten, bei denen das Zwerchfell elektiv im Spéatintervall gerafft worden war, waren
hamodynamische Griinde bei modifiziertem Fontankreislauf ausschlaggebend. Die Mehrzahl der
Patienten ohne Raffungsindikation konnte in respiratorisch kompensiertem Zustand entlassen oder
verlegt werden. Ein Patient mit bilateraler Parese verstarb extern nach Anlage eines
Tracheostomas an den Folgen eines Hamatothorax bei Katheteranlage, ein weiterer wurde
langzeitbeatmet, drei Patienten bendétigten langere Zeit eine Sauerstoffsupplementation. Die
operative Zwerchfellraffung wurde in 26 Fallen im DHZB, in vier Fallen nachtraglich in anderen
Krankenhausern durchgefihrt. Zum Zeitpunkt der Raffungs-Operation waren 14 Patienten noch
beatmet, neun bendtigten eine Sauerstoffsupplementation mit einer Sauerstoff -Nasenbrille und

vier Patienten atmeten spontan unter Raumluftbedingungen.

Der Median der postoperativen Nachbeatmung lag bei vier Tagen. Zehn der Kinder wurden sofort
oder am ersten postoperativen Tag nach Raffung extubiert, ein Drittel der Kinder blieb langer als
acht Tage beatmet. Bis auf eines hatten alle diese Kinder weitere pulmonale Probleme wie eine
Bronchopulmonale Dysplasie, eine Tracheobronchomalazie, eine chronische Lungenerkrankung
oder einen Chylothorax, welche im postoperativen Verlauf diagnostiziert worden waren und in drei
Fallen zur anschlieBenden Tracheotomie gefiihrt haben. Bei der Halfte der Kinder war die
Extubation problemlos, in einem Fall von Langzeitbeatmung waren jedoch drei frihe
Reintubationen bis zur endgiiltigen Extubation erfolgt. Neun Kinder wurden noch mindestens
einmal reintubiert, ein Kind noch zweimal. 50 Prozent der Kinder konnten nach einer
Zwerchfellraffung innerhalb von 19 Tagen entlassen werden. Die Zeitspanne bis zur Entlassung
beziehungsweise Verlegung variierte zwischen vier Tagen und finf Monaten. Neun Patienten
wurden anschlieBend in ein anderes Krankenhaus verlegt oder rlickverlegt. Darunter verlieBen

sechs unter Beatmung, drei Kinder unter Sauerstoffvorlage das DHZB.
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Tabelle 13: Vergleich innerhalb der Patienten mit Zwerchfellraffung

Vor Raffung Nach Raffung p-Wert
Anzahl Reintubationen
Median 2 0 0,001
Beatmungstage
Median 13 4
(Quartilen) [2/ 55] [1/13] 0,001

3.5 Auswertung des Fragebogens zum Langzeitverlauf nach Herzoperation
und Zwerchfellparese

Von den 59 Patienten waren zum Zeitpunkt der Fragebogenanalyse 13 verstorben und zwei an
eine unbekannte Adresse verzogen. Somit verblieben 44 Kinder mit Zwerchfellparese an deren
Eltern der abgebildete Fragebogen geschickt wurde. In der Kontrollgruppe waren ebenfalls zwei
Kinder dem Einwohnermeldeamt nicht bekannt, sieben waren zwischenzeitlich verstorben und
fielen dadurch als Kontrollen weg. In der Patientengruppe betrug der Ricklauf 86 Prozent, dies
entspricht 38 zurlickgesandten Fragebdgen. In der Vergleichsgruppe lag der Prozentsatz bei 80
Prozent: Aus den 78 Fragebdgen konnten widerum 28 vollstandige Paare gebildet werden, so dass
nur Patienten mit zugehérigem Kontrollpatienten in die Wertung eingingen. Zum Zeitpunkt der
Erhebung betrug die Zeitspanne zur Operation in beiden Gruppen durchschnittlich drei Jahre und
zwei Monate. Der Median der Nachbeobachtung lag bei zweieinhalb Jahren postoperativ (Range
finf Monate bis elf Jahre). Die Kinder waren bei Befragung durchschnittlich finfeinhalb Jahre alt,
der Altersmedian lag bei drei Jahren und acht Monaten.

3.6 Gruppenvergleich Fragebogen
Die somatischen Parameter unterschieden sich hinsichtlich der Gewichts- und Langenentwicklung
nicht. Die Frage nach altersentsprechender Belastbarkeit verneinten zehn Eltern der
Zwerchfellparesenkinder und nur finf der Vergleichsgruppe. Der Unterschied ist jedoch nicht
signifikant. Ahnlich verhalten sich die Angaben zur Spielaktivitit. Eine auffallige Atmung
beziehungsweise Schwitzen beim Essen, gelegentliche Atemnot oder Zyanose sind in beiden
Gruppen ahnlich haufig beobachtet worden. Ebenfalls ohne signifikanten Unterschied war die
Haufigkeit von Infektionen und Antibiotikabedarf pro Jahr. Signifikanz zeigte sich ausschlieBlich in
der Ausbildung einer chronischen Lungenkrankheit und deren Medikation mit Glukokortikoiden. Die
Applikation von Theophyllin war nur bei einem Paresekind beschrieben und daher nicht signifikant.
Inhalationstherapie bekommen sieben Parese- und zwei Kontrollkinder, was am ehesten wegen

der niedrigen Fallzahlen das Signifikanzniveau noch nicht erreicht.

Die genauen Zahlen sind in Tabelle 14 aufgefhrt:
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Tabelle 14: Fragebogenanalyse

ZP-Patienten Kontrollpatienten p-Wert
p
N =28 N =28
Bruch in der Gewichtskurve
(ja/ nein) (7/19) (6/ 20) 0,749
Belastbarkeit
a'ters(ej’g/ti%ﬁ?he”d (18/10) (22/5) 0,227
Spielaktivitat im Vergleich zu
anderen Kindern
(Vermindert/ gleich/ erhoht) (10/15/2) (5/1973) 0,311
Angestrengte Atmung beim
Essen
(jm) (1/ 26) (1/ 26) 1
Schwitzen beim Essen und
(g/'”ﬁ) (0/27) (3/ 24) 0,075
Episoden von Luftnot
(ja/ nein) (6/21) (2/ 25) 0,125
Behandlungsbeddrftige COLD
(ja/ nein) (77 21) (0/ 26) 0,006
Haufigkeit einer
A”“b'°“k(aotf§;‘jf‘g‘i%‘;’ proJahr | 44, g/ g (16/ 6/ 5) 0,311
Haufigkeit eines Infekts der
oberen Luftwege pro Jahr
(0-3/ 4-6/ >6) (15/ 8/ 5) (18/ 8/ 1) 0,232
Aerosoltherapie
(ja/ nein) (7/21) (2/ 25) 0,078
Behandlung mit Corticoiden
(ja/ nein) (4/ 24) (0/ 27) 0,041
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4 Diskussion

4.1 Gesamtstatistik und Pravalenz

Die Inzidenz der postoperativen Zwerchfellparese nach Herzchirurgie wird in der Literatur sehr
unterschiedlich angegeben (0,3 bis 73 Prozent) [1, 2, 4, 6, 35, 36-39]. Die hohe Variationsbreite
erklart sich zum Teil durch das unterschiedliche Studiendesign. Retrospektive Studien haben in der
Regel geringere Fallzahlen als prospektive Studien, da symptomarme Patienten vielfach nicht
diagnostiziert werden. Dabei spielt auch die Sensitivitat diagnostischer Parameter eine Rolle. Die
héchste Rate postoperativer Zwerchfellparesen fanden Esposito und Mitarbeiter [40]. In einer
prospektiven Untersuchung zur Zwerchfellparese durch topische Hypothermie mittels
Eissalinelésung registrierten sie in 73 Prozent der Falle einen Zwerchfellhochstand. Bei Patienten
mit perikardialem Isolierungspad sank die Rate auf 14 Prozent. Eine &hnliche Studie von Efthimiou
verzeichnet eine Haufigkeit von 36 Prozent in der Gruppe der ,ice slush® Anwendungen [41]. De
Vita untersuchte 93 Bypasspatienten postoperativ mittels EMG und fand in Uber der Halfte der
Falle verlangerte Leitungsgeschwindigkeiten und Zwerchfellhochstand [42]. Markand
diagnostizierte in seiner EMG basierten Studie ohne topische Eisanwendung hingegen ,nur® 11
Prozent postoperativer Paresen [43]. Die wenigen existierenden prospektiven Studien an Kindern
haben ahnliche Ergebnisse: Mok erfasst mittels EMG-Messungen bei 10 Prozent, Kunovsky mittels
Ultraschall bei 13 Prozent der Kinder postoperativ eine Zwerchfellparese [39, 44].

Bei den retrospektiven Studien im Kindesalter liegt die Inzidenz im Mittel bei 2,5 Prozent (Median
1,6 Prozent) und ist damit vergleichbar mit unserem Ergebnis von 1,18 Prozent [1, 2, 4-6, 35-39].
In zwei Studien, die hdhere Inzidenzen aufweisen ist das Alter der Patienten auffallig: Bei Bandla
sind es ausschlieBlich Kinder unter zwei Jahren und bei Smith sogar nur S&uglinge unter drei
Monaten [5, 45]. Erwahnenswert ist auch die Studie von Zhao, da sie nur Operationen am
geschlossenen Herzen umfasst [6]. Die Inzidenz liegt bei 2,1 Prozent und liegt damit im Rahmen
oben genannter Studien. Auch in vorliegender Analyse ergab sich kein relevanter Unterschied bei
Operationen mit und ochne HLM.

Das Auftreten einer bilateralen Zwerchfellparese ist in dieser Studie mit 0,24 Prozent um ein
Vielfaches geringer und wird auch von anderen Autoren so berichtet [37]. Die Mehrzahl der
beschriebenen Falle sind Einzelfallberichte [46-50]. Dies unterscheidet die postoperative
Zwerchfellparese, die eine Schadigung des Nerven in der Peripherie darstellt, von
Zwerchfellparesen mit zentraler Ursache, wie beispielsweise einer Querschnittslahmung, bei der
die bilaterale Parese eher die Regel ist. In vergleichbaren Studien berichtet nur Watanabe eine

etwas hoéhere Inzidenz von vier Prozent [38].
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Die Bedeutung der postoperativen Zwerchfellparese hat mit der steigenden Anzahl Interventionen
am Neugeborenen zugenommen. Die hier und von de Leeuw beschriebene Zunahme der
Fallzahlen in den Jahren 1996 - 1999 ist h6chstwahrscheinlich auch das Resultat einer vermehrten
Sensibilisierung fiir diese Komplikation und Vereinfachung der Diagnostik mittels Ultraschall [2].
Vermeidungsstrategien haben vor allem in der Bypasschirurgie durch Weglassen von Eisslush und
Verbesserung der Praparationstechniken die Inzidenz gesenkt, spiegeln sich aber auch in

kleinerem Ausmaf in diesem Kollektiv wieder, wo die Zahlen ebenfalls ricklaufig sind [51-53].

4.1.1 Ursachen und Risikofaktoren

Eine milde oftmals nur vorlbergehende Zwerchfelldysfunktion ist nach Abdominal- und
Thoraxchirurgie gleichermaBen bekannt. Die Grinde sind vielféltig und reichen von einer
allgemeinen Beeintrachtigung der Atemmuskulatur verursacht durch Denutrition oder Sepsis bis zu
mechanischen Stérungen der Zwerchfellmotilitdt durch Sternotomie oder Distension der
Oberbauchorgane [54]. Hinzu kommt eine neuralgische Reflexregulierung der Atmung, die
entweder schmerzbedingt oder direkt infolge der Thorakotomie auftreten kann. Diese sind
transiente Stérungen. Wenngleich im unmittelbaren postoperativen Verlauf durchaus objektivierbar,
sind sie von der Zwerchfellparese abzugrenzen und beeinflussen die Ergebnisse der vorliegenden
Fall-Kontrollstudie nicht.

In oben erwdhnten Serien der Erwachsenenchirugie mit hoher Inzidenz spielt vor allem die
kryogene Nervenschadigung eine Rolle. Wahrend der Unterbrechung des Koronarflusses am
offenen Herzen schitzt Kihlung das Myokard vor Gewebsschaden, da hierdurch der myokardiale
Sauerstoffbedarf und Stoffwechselprozesse herabgesetzt werden. Hurley und spater Shumway
beschrieben eine Methode der selektiven Hypothermie mittels Irrigation durch kalte Salinelésung
[65, 56]. In den sechziger Jahren wurde es (blich topisch ice-chips® oder ,ce-slush® zu
verwenden. Dabei wird Eislésung in den Perikardbeutel um das Herz oder die Vorderwand des
rechten Ventrikels plaziert. Die Vorteile sind ein abrupterer Herzstillstand und eine bessere
transmurale Kiihlung. Erstmals beschrieben durch Scanell hduften sich in den achtziger Jahren die
Berichte Uber den ,erfrorenen Phrenicus® und fihrten schlieBlich zur Durchfihrung prospektiver
Vergleichsstudien zwischen der ,ice-slush® Methode und herkdmmlicher Kardioplegie [57]. Das
Risiko einer postoperativen Zwerchfellparese ist beim Gebrauch von ,ice-slush® achtfach erhéht
[58]. Dabei finden sich die héchsten Fallzahlen mit der ,ice chips- Methode” und geringere mit
Eissalinelésung [59]. Dass die Zwerchfellparese bei diesem Schadigungsmuster haufiger links
vorzufinden war, l&sst sich mit den anatomischen Verhéltnissen und Position auf dem
Operationstisch erklaren [59, 60]. Experimentelle Studien zu kalteinduziertem Nervenschaden
zeigen, dass sich bei 5° Celsius ein kompletter Nervenblock erzeugen lasst [61]. Schon bei milder
fokaler Kihlung des Nerven unter 32° Celsius verlangsamt sich die Depolarisierung und verlangert
sich die Refraktarperiode mit reduzierter Leitungsgeschwindigkeit. Bei extremeren Temperaturen
spielen zusatzliche ischamische Effekte eine Rolle. Hinzu kommen Reperfusionssschaden bei

nachfolgender Wiedererwarmung [62]. Obwohl alle Nervenfasern durch Hypothermie geschadigt
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werden kdnnen, sind motorische Fasern besonders anféllig [63]. Histopathologisch reichen die
Lasionen von minimaler Demyelinisierung (reversibel) bis hin zu extensiver axonaler Degeneration
(irreversibel) [61]. Dieselben in vitro untersuchten Verdnderungen konnten auch postmortem bei
herzchirurgischen Patienten mit postoperativer Zwerchfellparese nachgewiesen werden [64].
Marco reproduzierte in einem Tiermodell die topische Kiihlung indem er den Nervus Phrenicus
direkt oder indirekt jeweils 30 - 60 Minuten einer Eislésung aussetzte [65]. Alle Paresen waren
innerhalb von 28 Tagen reversibel und zeigten histologisch einen Myelin- jedoch keinen
Axonschaden. Wenn auch nicht einhellig, so sprechen sich die Mehrzahl der Autoren im Hinblick
auf das Risiko einer postoperativen Zwerchfellparese fiir eine Vermeidung topischer Eislésung aus
[48, 58, 66-70]. Isolierpads aus Aluminum oder Teflon, die den Phrenicus vor direkter
Kélteexposition schiitzen sollen, sind eine Alternative, heben das Risiko aber nicht ganz auf [40,
47, 51, 71].

In vorliegendem Patientenkollektiv spielt der Hypothermieschaden eine untergeordnete Rolle:
insgesamt sind nur zwei der Patienten mit zuséatzlicher topischer Kihlung operiert worden. Die
Hohe der systemischen Hypothermie scheint indes keine Rolle zu spielen [44].

Ebenfalls in dieser Studie zu vernachlassigen sind Lé&sionen, die im Zusammenhang mit
Praparation der arteria mammaria interna diskutiert werden [52, 53]. Abd fand in einer Studie mit
Bypasspatienten eine positive Korrelation zwischen der Préparationsseite der arteria mammaria
und Lokalisation der Phrenicusparese [72]. Setina beschrieb die enge Lagebeziehung der arteria
mammaria zum nervus phrenicus [73]. Auf der linken Thoraxseite tritt dieser drei Zentimer lateral
der arteria mammaria in die Thoraxhéhle ein und kreuzt sie circa vier Zentimeter nach ihrem
Abgang aus der subclavia und zieht danach medial und dorsal von ihr im perikardialen Fettgewebe
zum Zwerchfell. Nach Setina ist links vor allem die laterale Praparation im ersten Drittel
problematisch. Rechts verlauft der Phrenicus parallel und medial der arteria mammaria
kaudalwarts. Neben der praparationsbedingten Dehnung des Nerven oder Schadigung durch
Elektrokauterisierung besteht die Gefahr, dass die GefaBversorgung des Nerven kompromittiert
wird. Tierexperimentelle Studien haben gezeigt, dass die vaskulare Versorgung des Nervus
phrenicus, die arteria pericardiophrenica, ihren Ursprung in der arteria mammaria interna hat [74].
So wies O’Brien in einer Untersuchung im Schweinemodell nach, daB eine komplette Dissektion
der arteria mammaria zu einer 70 prozentigen Reduktion der Perfusion des Phrenicus fihrt [75].
Wird die Arterie hingegen unterhalb des Abgangs der arteria pericardiophrenica, das heiBt ohne
die oberen zwei bis drei Zentimeter prépariert, reduziert sich die Perfusion nur um 20 Prozent.
Obgleich dieser Erkenntnisse, bleiben die SchluBfolgerungen kontrovers, denn Dimopoulou und

Curtis fanden kein erhdhtes Risiko bei Praparation der arteria mammaria [58, 68].

Die Bypasszeit scheint keinen Einfluss auf das Auftreten einer Zwerchfellparese zu haben [41, 44,
54, 58, 76]. Dafir spricht, dass bei Herzoperationen ohne HLM die Inzidenz ahnlich ist. Geht man

allerdings vom Hypothermieschaden aus, bedeutet eine langere Bypassdauer auch eine langere
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Kélteexposition und kénnte somit im Einzelfall das Risiko erhdhen [43, 60]. Ebenfalls kein
Risikofaktor flir eine postoperative Zwerchfellparese ist die Aortenklemmzeit [44]. Die
Schnittfihrung korreliert bei den Patienten dieser Studie streng mit der Lokalisation der
Zwerchfellparese, ist aber per se kein Risikofaktor [44]. Eine Ausnahme beschrieben Helps und
Mitarbeiter. Sie untersuchten 30 ASD-Verschliisse mit lateraler beziehungsweise medianer
Thorakotomie auf das Auftreten einer postoperativen Zwerchfellparese. Insbesondere in der
Gruppe der Adoleszenten war die rechtslaterale Thorakotomie mit einer Inzidenz von 80 Prozent
extrem préadestinierend fUr eine Phrenicusparese. Dies gelte vor allem fiir weibliche Jugendliche
bei tiefem submammarialem Zugang (siebter bis achter Interkostalraum) [77]. Diese Befunde
konnten in dieser Studie nicht bestatigt werden. Das Risiko der ASD-Patienten flr eine
postoperative Zwerchfellparese lag unter den untersuchten Krankheitsbildern am niedrigsten bei
0,2 Prozent.

Der vorherrschende Schadigungsmechanismus sind Verletzungen durch Préparation,
mechanische Zerrung, Quetschung oder Hyperthermie durch Elektrokauterisierung. Ursache ist die
anatomische Lage des Nerven in unmittelbarer Nahe groBer GefaBstrukturen, die wéhrend der
Operation manipuliert werden [1, 2, 5, 6, 60, 78]. Die genaue Ursache im Einzelfall bleibt allerdings
meist spekulativ. Beidseits verlauft der Phrenicus zwischen vena und arteria subclavia. Der kiirzere
rechte Nerv verlauft lateral der vena brachiocephalica und der vena cava superior zwischen
Perikard und Pleura mediastinalis zum Zwerchfell. Links verlauft der Nerv weniger vertikal lateral
des Vagus Uber Aortenbogen und Pulmonalarterienbifurkation [79]. Er kreuzt den Lungenhilus
ventral und erreicht schlieBlich zwischen Perikard und Pleura mediastinalis das Zwerchfell.
Besonders riskant sind daher Operationen der groBen GefaBe, wenn der operative Zugang eine
extensive Dissektion und Thymusresektion erfordert [4].

4.1.2 Besondere Risikooperationen
Es fand sich ein gehauftes Auftreten bei Trikuspidal- und Pulmonalatresien aller Art (jeweils 5,3
beziehungsweise 5,2 Prozent). Zur Sicherung der Lungendurchblutung erfolgt hier priméar die
Anlage eines aortopulmonalen Shunts. Dabei wird die Subclaviaarterie mithilfe eines Goretex-
Interponats mit der rechten Pulmonalarterie verbunden (modifizierter Blalock-Taussig-Shunt). Beim
zentralen Shunt erfolgt die Anastomose zwischen Aorta ascendens und Pulmonalarterienstamm
via Goretex-Interponat. Sowohl de Leeuw, als auch andere Autoren beschreiben die Anlage eines
modifizierten BT-Shuntes als besonders pradestinierend, eine ZP zu erleiden [2, 4, 6, 7, 22, 38, 76,
78]. Ein simpler Druckschaden wéahrend der Shuntanlage wird als Ursache diskutiert [78]. Bei
Mickell und Mitarbeiter ist die BT-Shuntoperation fir 20 Prozent der Zwerchfellparesen
verantwortlich [1]. In vorliegender Studie liegt der Anteil nach modifiziertem BT-Shunt bei finf
Prozent und nach zentralem Shunt bei zehn Prozent. Tonz und Mitarbeiter sehen das Risiko vor
allem beim Takedown des Shunt, der im Rahmen weiterfliihrenderer PalliativmaBnahmen nétig wird
[3]. Mavroudis erwahnt in diesem Zusammenhang besonders den linksseitigen Blalock-Taussig
Shunt und dessen Nahe zum linken Phrenicus [80]. Weitere Risikooperationen im Bereich der
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GeféBe sind die Korrektur der Lungenvenenfehleinmindung (in dieser Studie 4,2 Prozent der
Korrekturoperationen mit nachfolgender Zwerchfellparese), die arterielle Switch-Operation bei d-
Transposition der groBen GefaBe (2 Prozent), sowie cavopulmonale Anastomosen (Glenn-Anlage
oder TCPC) [81]. PDA-Ligaturen wie die Korrektur einer Aortenisthmusstenose kdnnen im
Einzelfall ebenfalls zur Zwerchfellparese flhren [26, 45, 82].

Dehnungsschaden sind bereits bei Retraktion des Sternums oder langerer Dehnung des Perikards
moglich [19, 43, 47]. Daher empfielt Maziak zur Sternumretraktion mdglichst keine Zangen
einzusetzen [79]. Echte Dissektion hingegen ist wahrscheinlich selten [37, 78, 83].

Zwar besteht Einigkeit Gber die ausgepragtere Symptomatik bei Sauglingen, ob jedoch auch die
absolute Haufigkeit einer perioperativen Phrenicusldsion im Vergleich zu alteren Kindern und
Erwachsenen erhoht ist, ist in der Literatur nicht eindeutig: Das mittlere Patientenalter in
verschiedenen Studien liegt meist im Sauglings- beziehungsweise Kleinkindesalter, zwischen drei
Monaten und vier Jahren [5, 26, 37, 76]. De Leeuw und Zhao sind allerdings die Einzigen, die das
jingere Alter explizit zu den Risikofaktoren fiir das Auftreten einer Zwerchfellparese zahlen. Zhaos
Patienten mit Zwerchfellparese sind zu 90 Prozent jinger als fiinf Monate, wéhrend der
Gesamtdurchschnitt aller operierten Kinder bei 6,8 Jahren liegt. Grinde fir ein hdheres
Verletzungsrisiko kénnten die zarteren Gewebestrukturen und ein kleineres OP-Feld sein. Wie
oben beschrieben, liegen die hoéchsten Inzidenzen unter anderem bei der Konstruktion
aortopulmonaler Shunts. Diese Interventionen werden gewdhnlich als erste PalliativmaBnahmen
beim Neugeborenen durchgefiihrt. Der jlingere Altersdurchschnitt kénnte also auch durch die
Operationsart bedingt sein. Eventuell hat die hdhere Inzidenz bei jingeren Kindern auch
diagnostische Griinde. Bei &lteren Kindern kdénnte die ZP durch eine geringere Symptomatik
unerkannt bleiben und so den Altersdurchschnitt verfalschen. In Moks prospektiver Studie zur
Phrenicusparese war das Operationsalter von der Auftretenswahrscheinlichkeit unabhéngig [44].

Das Risiko einer akzidentellen Nervenldsion scheint insbesondere bei Reoperationen erhéht [1, 3,
38, 84, 85]. De Leeuw und Mitarbeiter ermittelten ein relatives Risiko von 2,2 Prozent fir Patienten
mit vorangegangenen Operationen [2]. Watanabe kommt zu gleichen Ergebnissen [38]. In der
Serie von Tonz sind es sogar 10 Prozent [3]. In vorliegender Studie war die Halfte der Kinder (47,5
Prozent) die eine Zwerchfellparese erlitten, mindestens einmal zuvor am Thorax operiert worden,
so dass von Verwachsungen ausgegangen werden muss. Die Ursache sind fibrose Adhasionen.
Sie verschleiern die ldentifikation anatomischer Strukturen und erschweren die Praparation mit
dem Risiko der Zerrung, Dehnung oder im Ausnahmefall einer Dissektion [5]. Mok sieht ein
erhdhtes Reoperationsrisiko ausschlieBlich bei Patienten mit offenen Herzoperationen und belegt
dies auch fir die Daten von Mickell und Watanabe [44]. Die Ursache sei die in der Regel
ausgedehntere Operation im Zusammenhang mit Narbenbildung. Allen sprach in einer Disskussion
des Artikels von Haller das Problem der Elektrokauterisierung an [86]. Sie wird eingesetzt um die

Blutung der kleinen Arterien zu beenden, die den Phrenicus begleiten, da die Ligatur oft nicht
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ausreiche. Elektrokauterisierung in unmittelbarer Nahe des Nerven fihrt zu hyperthermischer
Schadigung und stellt eine mdgliche Ursache der postoperativen Zwerchfellparese dar [2]. Huault
betont die erh6hte Gefahr bei kleinen Kindern und die Notwendigkeit die Stromstérke entsprechend
anzupassen [7]. Mehrere Autoren empfehlen in unmitelbarer Nahe des Phrenicus, das heift im
Abstand von einem Zentimeter keine Elektrokauterisierung einzusetzen [4, 79]. Nicht zuletzt
vermindert sich mit Erfahrung des Chirurgen tendenziell das Risiko eine Zwerchfellparese zu

erzeugen [44].

4.2 Diagnostik der Zwerchfellparese
4.2.1 Rodntgenthorax

In der Vergangenheit war die postoperative Zwerchfellparese oft Zufallsbefund nach einer
gescheiterten Extubation. Solange das Kind maschinell beatmet ist, féllt die Zwerchfellparese nicht
auf. Das Rontgenbild, welches nach Extubation unter Spontanatmung und in Inspiration angefertigt
wird, zeigt einen unilateralen Zwerchfellhochstand. Die Zwerchfellkuppel muss im Vergleich zum
praoperativen Vorbefund mindestens einen Zwischenrippenraum héher liegen. Bei rechtsseitiger
Parese steht das Zwerchfell mindestens einen Zwischenrippenraum hdéher als links, bei
linksseitiger Parese sind es zwei Zwischenrippenrdume [22]. Falsch positive Befunde kann es
durch eine aktive Kontraktion der Bauchmuskeln in aufrechter Position geben: das Zwerchfell wird
hierdurch passiv nach oben gedriickt. Je nach Lungeninflation ist die Zwerchfellposition
intraindividuell variabel. Eine positive Druckbeatmung verursacht einen Zwerchfelltiefstand. Die
Diagnose ist daher bei beatmeten Patienten via Rontgenbild nur unter kurzfristiger Dekonnektion
vom Respirator mdglich. Ein Réntgenbild in tiefer Expiration kann genauso irrefihrend sein, da das
gesunde Zwerchfell maximal hochsteht, wohingegen das Zwerchfell auf der gelahmten Seite
unbeweglich bleibt [1]. Falsch negative Befunde entstehen auch durch Erkrankungen der Pleura,
Atelektasen und postoperativem lleus. Das Réntgenbild kann auch bei bilateraler Parese falsch
interpretiert werden. Hier féllt der Zwerchfellhochstand unter Umsténden nicht auf, da beide
Zwerchfellkuppeln hochstehen. Besteht anhand des Réntgenbilds ein Verdacht auf eine
Zwerchfellparese, sollte eine Sonographie des Zwerchfells erfolgen.
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4.2.2 Fluoroskopie
Eine etwas hoéhere Spezifitdt bietet die Durchleuchtung. Bei diesem Verfahren kann die
Zwerchfellmotilitat direkt beobachtet werden und zwischen immobilem Zwerchfell und paradoxer
Zwerchfellbewegung, dem ,Kienbécks Zeichen®, differenziert werden. Wie im statischen
Roéntgenbild kann die Interpretation durch Pleuraerguss, Atelektase oder Pleurafibrose erschwert
sein. Die bilaterale Parese ist auch hier schwieriger zu diagnostizieren: In der frihen
Inspirationsphase kommt es manchmal zu einer irrefihrenden passiven Zwerchfellbewegung [87].
Auch bei schneller flacher Atmung und gleichzeitiger Aktivitdt der Expirationsmuskeln ist die
Diagnose nicht immer eindeutig [54]. Im Deutschen Herzzentrum wurde die Durchleuchtung nicht
routinemaBig eingesetzt, da sie eine héhere Strahlenbelastung als die Kombination von Rdntgen
und Ultraschall darstellt. Sie wurde aber vereinzelt im Rahmen von Herzkatheteruntersuchungen
sozusagen als ,Nebenbefund“ verwertet. So war in vorliegender Serie bei drei Kindern die
Diagnose Zufallsbefund bei der Herzkatheteruntersuchung, welcher zur Operationsplanung bei

komplexen Vitien notwendig war.

4.2.3 Ultraschalldiagnostik
Innerhalb der letzten Jahre hat sich die Ultraschalldiagnostik als Methode mit hoher Spezifizitat und
Sensitivitdt durchgesetzt [88]. Als strahlenfreie, nichtinvasive Methode ist sie jederzeit am
Krankenbett durchfihrbar und daher vor allem flir die Kinderintensivstation geeignet. Aus
denselben Grinden bietet sie sich auch zur Verlaufsbeobachtung an. Die glnstigste
Schallkopfposition beim liegenden Patienten ist die mittlere Axillarlinie. Hierbei sind die dorsalen
Anteile, welche die gréBte Atemexkursion aufweisen, gut darstellbar [89]. Ein Vorteil der
Sonographie (B-Mode) ist, daB gleichzeitig Atelektasen und Pleuraerglisse diagnostiziert oder
ausgeschlossen werden kénnen. Im Falle eines Pneumothorax 14Bt sich die
Zwerchfellbeweglichkeit auch indirekt durch die Bewegung der Milz, der Leber oder des kranialen
Nierenpols beurteilen. Im M-Mode 188t sich die Zwerchfellbeweglichkeit in Echtzeit bestimmen. Der
Untersucher kann dadurch eine normale Beweglichkeit von einem stehenden Zwerchfell oder einer
paradoxen Bewegung unterscheiden und auch eine bilaterale Parese diagnostizieren. Eine
Graduierung des Bewegungsausmasses ist méglich, was bei der Verlaufsbeobachtung in Bezug
einer Nervenregeneration wichtig wird [90]. Houston fand hierzu sogar eine Korrelation zwischen
dem AusmaB der Zwerchfellexkursion und parallel gemessenen Lungenvolumina [91]. Auch bei
diesem Verfahren gilt, dass die Kinder mdglichst extubiert, beziehungsweise spontanatmend
kurzfristig vom Beatmungsgerat diskonnektiert sein sollten, um eine sichere Aussage treffen zu

kénnen.

In der Abteilung flir angeborene Herzfehler des DHZB gehdrt die postoperative Kontrolle der
Zwerchfellposition mittels Ultraschall inzwischen zur Routine. Vor Verlassen der Intensivstation

wird der Status des Diaphragmas bei allen Patienten sonografisch erhoben.
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4.2.4 Computertomogramm (CT)/ Magnetresonanztomogramm (MRT)
Andere bildgebende Verfahren wie Computertomogramm (CT) oder Echtzeit-Magnetresonanz-
tomogramm (real-time magnetic resonance navigator echo (MRNE)) sind beschrieben, kommen
aber zur Routinediagnostik nicht in Frage [92]. Bei der CT Methode macht man sich sogenannte
Bewegungsartefakte diagnostisch zunutze: wahrend einer forcierten Expiration werden
dynamische Bilder der Lungenbasis aufgenommen. Sind auf einer Thoraxhélfte keine

Bewegungsartefakte zu sehen, besteht der Verdacht auf eine Phrenicusparese [93].

4.2.5 Elektromyogramm (EMG)

Eine elektroneurografische Untersuchung kann im diagnostischen Zweifesfall am beatmeten
Patienten indiziert sein [20, 94]. Der Phrenicus wird transkutan in der Fossa supraclavicularis
stimuliert, danach werden Zwerchfellaktionspotentiale Uber der Brustwand abgeleitet und die
Amplitudenhéhe sowie die Latenzzeit bestimmt. Es existieren tragbare Ableitungsgerate, die die
Anwendung direkt am Krankenbett auch bei beatmeten Patienten ermdglichen. Transkutane
Stimulation mit Oberflachenableitung ist laut Moorthy weniger schmerzhaft als invasive
Nadelstimulierung [95]. Die Amplitudenhéhe ist der sensitivste Parameter einer Zwerchfellparese
[96]. Sie entspricht der Anzahl aktivierter Muskelfasern. Erst bei ausgedehnter Lasion verringert
sich die Latenzzeit als MaB der Leitungsgeschwindigkeit, bei kompletter Durchtrennung fehlt die
Reizantwort vollig [9]. Es ist bei dieser Methode auch mdéglich, zentrale Zwerchfelldhmungen von
peripheren zu unterscheiden, was jedoch fur die rein postoperative Zwerchfellparese irrelevant ist.
Mazzoni schlug vor, die Elektroneurografie als intraoperatives Monitoring einzusetzen, wodurch
insbesondere kryogene Schaden bei zu langer Klhlungszeit verringert werden sollten [97].
Tomihiro und Mitarbeiter haben die flir Kinder geltenden altersabhédngigen Normwerte bestimmt
[94]. Obgleich die Leitungsstrecke zunimmt, verklrzt sich die Latenzzeit der Zwerchfell-
aktionspotentiale innerhalb des ersten Lebensjahres um circa drei Millisekunden, dann erst ist die
Nervenleitung ausgereift. Mithilfe der von Tomihiro publizierten Normwerttabelle, kann beim
beatmeten Kind eine Zwerchfellparese diagnostiziert werden. Im  Vergleich zur
Réntgenthoraxuntersuchung korreliert die EMG-Diagnose vor allem im friihpostoperativen Verlauf
enger mit der respiratorischen Morbiditdt im Sinne von Dauer der maschinellen Beatmung [98].
McCauley und Mitarbeiter haben die Nervenstimulation in Kombination mit Fluoroskopie oder
Ultraschall vorgeschlagen [99]. Hierbei werden keine Aktionspotentiale registriert, sondern die
Zwerchfellantwort auf eine elektrische Stimulation hin mithilfe der Bildgebung direkt sichtbar
gemacht. Die Autoren sehen hier einen Vorteil gegeniber der reinen Ultraschalluntersuchung oder
Fluoroskopie: Die kombinierte Methode eignet sich insbesondere beim beatmeten Patienten, der
bei Tubusdiskonnektion keine ausreichenden Eigenatmung aufweist. Die Nervenstimulation dauert
nur einige Sekunden, die Zwerchfellbewegung wird parallel im Ultraschall registriert.

Die Magnetstimulation ist eine neuere Variante der Elektroneurographie. Vorteil dieser Methode ist,

dass sie weniger schmerzhaft ist, als die elekirische Stimulation. Allerdings scheint sie etwas

unspezifischer zu sein, da teilweise extradiaphragmatische Muskeln mit stimuliert werden [100]. Im
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klinischen Alltag werden im DHZB elektromyographische Untersuchungen nur bei diagnostischen
Zweifelsféllen angewandt. So war in dieser Serie bei zwei Patienten zusatzlich ein EMG notwendig.
In den meisten Fallen reicht zur Diagnosesicherung vor Zwerchfellraffung ein Sonographiebefund.

Prognostische Aussagen bezlglich der Regenerierung des Nerven sind leider auch mit der EMG-
Analyse nicht mdglich. Studien haben gezeigt, dass die Art der Signalantwort nichts Uber die
Regenerierungsfahigkeit aussagt [44].

4.2.6 Spirometrie

Funktionsteste haben zur Evaluierung der Zwerchfellfunktion in der P&diatrie einen geringeren
Stellenwert, da kleinere Kinder schlecht kooperieren kénnen. Sie werden jedoch bei alteren
Kindern teilweise zur langfristigen Verlaufsbeobachtung angewandt und kénnen Uber das klinische
AusmaB der Zwerchfelldhmung Aufschluss geben. Die pathophysiologische Grundlage der
Ateminsuffizienz ist eine erniedrigte Vitalkapazitat, die in Liegeposition um circa 25 Prozent abfallt.
Beim Gesunden féllt sie dagegen hdchstens 10 Prozent ab [101, 102]. Die Zwerchfellparese stellt
sich nach dem Muster einer restriktiven Lungenerkrankung dar [103, 104]. In der Lungen-
funktionsprifung sind Vitalkapazitat (VK), Totale Lungenkapazitdt (TLK), Einsekundenkapazitat
(FEV1) und das Residualvolumen (RV) erniedrigt.
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4.3 Klinische Bedeutung frithpostoperativ
Im Zentrum der Fragestellung der Fall-Kontrollstudie stand die klinische Bedeutung der
postoperativen Zwerchfellparese bei Kindern. Zwar wurde in einigen Studien und
Fallbeschreibungen die klinischen Relevanz am Patientenkollektiv untersucht, es fehlte jedoch
bisher ein Kontrollgruppenvergleich [5, 6, 44, 45, 54]. Mit vorliegender ,matched pair‘ Analyse
konnten die postoperativen Risiken ermittelt werden, die in direktem Zusammenhang mit der
Zwerchfellparese stehen.

Jede Operation an Herz und Thorax hat negative Auswirkungen auf die Atemmechanik. Ursachen
sind eine direkte Schadigung durch Schnittflihrung, nachwirkende Muskelrelaxanzien,
postoperativer Schmerz oder behindernde Drainagen [54, 105]. Die Compliance der Brustwand ist
nach Thorakotomie durch Distorsion erniedrigt, was die Atemarbeit erhéht [106]. Die
Zwerchfelldysfunktion verschlechtert den nach Thorakotomie ohnehin schon eingeschrénkten
respiratorischen Status zusatzlich. Die Symptomatik der Zwerchfellparese ist dabei interindividuell
sehr verschieden, und korreliert nicht mit dem AusmaB der Schadigung [12]. Der Median der
Diagnosestellung liegt bei diesem Patientenkollektiv bei acht Tagen. Die Kinder zeigen Zeichen
respiratorischer Insuffizienz wie Tachypnoe, Nasenflligeln, interkostale und jugulére Einziehungen.
Diese Parameter waren in der Paresegruppe signifikant haufiger beobachtet worden und flhrten
oft zu einer Reintubation. Das charakteristische Symptom der Zwerchfellparese ist die paradoxe
Atmung, bei der das Abdomen in der Inspirationsphase nach innen gezogen wird. Ursache ist der
Pleuradruck der gesunden Seite. Das Zwerchfell der gesunden Seite kontrahiert sich bei
Inspiration und generiert einen negativen intrapleuralen Druck. Die Mediastinalstrukturen der
kontralateralen Seite werden auf die nichtparalytische Seite gezogen, wobei sich das Zwerchfell
der geldhmten Seite mit dem Epigastrium nach kranial verschiebt. Problematisch ist, dass durch
diesen ,Mediastinalshift* auch die gesunde Seite in Mitleidenschaft gezogen wird [37, 44].

Die postoperative Zwerchfellparese vergréBert die Morbiditdt der am Herzen operierten Kinder.
Dies lasst sich insbesondere anhand der dreifach verlangerten Beatmungsdauer und konsekutiv
langerem Intensiv- und Krankenhausaufenthalt beweisen. Die ermittelte postoperative
Nachbeatmungszeit von sieben Tagen (Median) ist mit den Ergebnissen anderer Studien
vergleichbar (Median je nach Studie zwischen acht und elf Tagen), gewinnen jedoch erst vor dem
Hintergrund der Kontrollgruppenwerte an Bedeutung [2, 76]. Die Beatmungszeit der
Vergleichsgruppe war mit einem Median von zwei Tagen postoperativer Beatmungszeit dreifach
kirzer. Dazu mussten die Kontrollgruppenkinder signifikant seltener reintubiert werden und waren
vergleichsweise kiirzere Zeit sauerstoffabhdngig. Die einzigen finf Kinder, die im
Untersuchungszeitraum tracheotomiert worden sind, waren Patienten mit postoperativer
Zwerchfellparese. Auch andere Autoren berichten von Tracheotomien bei Kindern mit
Zwerchfellparese und Notwendigkeit einer Langzeitbeatmung [1, 6, 26]. Die Zwerchfellparese wirkt
sich auf die L&nge des Intensivaufenthalts, die Krankenhaustage und die Anzahl der

Wiederaufnahmen aus. Der Median der Intensivtage lag mit neun Tagen zwar deutlich unter dem,
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was andere bei ihren Patienten beobachtet hatten, ist aber gegeniiber dem Median der Kontrolle
signifikant (dreifach) verldngert (siehe Tabelle 8) [2, 76].

Die Verlangerung von Beatmungszeit und Intensivaufenthalt I&sst sich auf die pulmonalen
Komplikationen zuriickfihren. Der kindliche schmale Bronchialbaum wird leicht durch Sekrete
verlegt, so dass es bei eingeschrankter Atemmechanik zu Atelektasen im Extremfall zum
Lungenkollaps kommen kann [1, 2, 26]. AuBerdem ist die Hustenfunktion der Kinder mit
Zwerchfellparese eingeschrankt, was die Atelektasenbildung beglnstigt. Neben dem
Infektionsrisiko  fihrt die Atelektasenbildung zu einer eingeschrénkten funktionellen
Residualkapazitat und zu einem gestérten Ventilations-Perfusionsverhaltnis. Klinisch imponieren
diese Parameter als Dyspnoe, verstarkter Schleimverhalt und Giemen. Bei den Kindern mit

Zwerchfellparese fand sich haufiger eine Atemwegsobstruktion.

Zhao und Mitarbeiter beobachteten bei 80 Prozent ihrer Patienten mit postoperativer
Zwerchfellparese Komplikationen im Sinne von Atelektasen, Pleuraerglissen, Pneumonien bis hin
zu beatmungsassoziierter Sepsis [6]. Markand versuchte spater in einer prospektiven Studie die
Bedeutung der Zwerchfellparese in Bezug auf die Atelektasenhaufigkeit zu ermitteln. Dabei stellte
er fest, dass nahezu bei 90 Prozent aller Patienten Atelektasen auftraten, jedoch insgesamt nur
zehn Prozent eine elektrophysiologisch gesicherte postoperative Zwerchfellparese aufwiesen. Er
kommt zu dem Ergebnis, dass die Zwerchfellparese nicht fir die hohe pulmonale
Komplikationsrate verantwortlich ist [9]. Auch Wilcox brachte in einer &hnlich angelegten Studie die
Atelektasenhdufigkeit eher mit anderen perioperativen Variablen wie Bypasszeit, Kérpertemperatur
oder Pleuralinzision als mit der Zwerchfellparese in Verbindung [66]. Bei vorliegendem
Patientenkollektiv war die Haufigkeit radiologischer Anomalien und interkurrenter Pneumonien
ahnlich wie bei Zhao und Markand erhéht (siehe Tabelle 3). Anders als bei Markand blieb die
Inzidenz der Atelektasen, Pleuraergisse und Pneumonien bei den Patienten ohne
Zwerchfellparese vergleichsweise gering. Zwar trat eine ,Transparenzminderung® oder ,Infiltrat* bei
beiden Gruppen anndhernd gleich haufig auf, dies entsprach aber nur nur in drei Fallen einer
behandlungsbediirftigen Pneumonie seitens der Kontrollkinder. Unter den Patienten mit
Zwerchfellparese waren es 31. Es ist mdglich, dass Markand in seiner Analyse transitorische
Zwerchfelldysfunktionen durch seine spate Messung der Nervenleitungsgeschwindigkeit, die er aus
technischen Griinden erst am sechsten postoperativen Tag durchfiihrte, nicht erfasst hat. Zudem
handelt es sich, wie auch bei Wilcox, ausschlieBlich um erwachsene Bypasspatienten. Dies
schrankt die Vergleichbarkeit mit dieser Studie, in der lungengesunde Kinder untersucht wurden,
erheblich ein. Trotz der genannten radiologischen Anomalien war bei keinem von Markands
Patienten eine Langzeitbeatmung erforderlich. In dieser Untersuchung hingegen korrespondiert die
Haufigkeit der genannten Komplikationen mit einer langeren Beatmungsdauer und léngerer

Antibiotikatherapie.

Bandla und Mitarbeiter hatten im Vergleich zu dieser Studie einen umgekehrten Ansatz gewéhlt
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[45]. Auch sie konnten die postoperative Zwerchfellparese als bedeutsamen Morbiditatsfaktor
identifizieren. In einem Patientenkollektiv von 97 Kleinkindern suchten sie nach pulmonalen
Risikofaktoren, die mit einem verlangerten Intensivaufenthalt einhergehen. Die Patienten mit
postoperativer Zwerchfellparese fanden sich in der Gruppe mit verlangertem Intensivaufenthalt und
waren fir ein Drittel aller gescheiterten Extubationsversuche im Untersuchungszeitraum
verantwortlich. Die durchschnittliche Beatmungszeit dieser Patienten lag bei 29 Tagen und ist mit

unserem Durchschnittswert von dreiBig Tagen vergleichbar.

Spater kommen Sekundarkomplikationen der Langzeitbeatmung hinzu: Stimmbandddem
hyperreagibles Bronchialsystem mit Bronchialspasmus bis zur Entwicklung einer chronischen
Lungenkrankheit [6, 26]. Nach Fan und Mitarbeiter ist das Risiko einer Lasion der oberen
Atemwege vierfach erhdht, wenn langer als eine Woche beatmet wird [107]. Kinder mit Down-
Syndrom haben ein erhdhtes Risiko einen Stridor zu entwickeln, wenn die Intubation langer als 24
Stunden dauert [108]. Die Patienten dieser Studie litten haufiger unter Atemwegsobstruktionen,
was sich in einem erhéhten Bedarf an Kortison und inhalativen Betasympathomimetika ausdriickte.
Eine optimale Nahrungsaufnahme wird durch eine Intubation erschwert und birgt die Gefahr einer
mittelfristigen Wachstumsretardierung [37, 82, 109]. Abgesehen von den bereits zuvor
beschriebenen Komplikationen, unterschied sich die Patientengruppe am DHZB mit postoperativer
Zwerchfellparese durch eine gréBere Anzahl an Bronchopulmonaler Dysplasie (BPD),
Tracheobronchomalazie (TBM) und Chylothoraces. In der Mehrzahl der Falle wurden die
Diagnosen BPD oder TBM erst im postoperativen Verlauf gestellt. Eine Langzeitbeatmung spielt
bei der BPD oder der TBM eine aggravierende Rolle. Somit ist die Zwerchfellparese sicherlich
Kofaktor. Ebenso verhélt es sich mit dem Chylothorax, welcher unter anderem durch einen
erhéhten zentralvendsen Druck unterhalten werden kann. Nimmt bei einem Zwerchfellhochstand
der negative intrapleurale Druck ab, verringert sich auch der vendse Ruckfluss in der Inspiration,
was bei Kindern nach Herzoperation unter Umstanden das Auftreten von Pleuraergliissen
begtinstigt. Dies gilt insbesondere flir Patienten mit modifizierter Fontanhdmodynamik (siehe
unten). Insgesamt wird die Ateminsuffizienz durch alle begleitenden Komplikationen der Atemwege
verstarkt. Da das Lungenvolumen aufgrund des Zwerchfellhochstandes entscheidend verringert ist,
wird der Gasaustausch durch weitere parenchymatése oder mechanische Ventilationshindernisse
schnell kompromittiert.

Damit bestétigt sich die Hypothese, dass die postoperative ZP die Morbiditat erhéht. Wie auch
schon in anderen Studien waren Frih- und Spatmortalitdt davon unbeeinflusst [2-4, 6, 41].
Allerdings kdnnen sich genannte Komplikationen zu potentiell lebensbedrohlichen
Krankheitsbildern ausweiten [34, 109, 110]. Smith hat in seiner Serie von einundzwanzig
Sauglingen trotz Zwerchfellraffung eine Spatmortalitdt von 85 Prozent und halt in drei von vierzehn
Todesfallen die Zwerchfelldysfunktion direkt, in neun Fallen teilweise fir den Tod mitverantwortlich.
Die genauen Todesursachen waren respiratorisches Versagen oder Tubusobstruktion bei
Heimbeatmung [5]. Bei Greene stehen zwei, bei Mok drei Todesfélle mit der Zwerchfellparese im
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Zusammenhang [22, 44]. Die Todesursachen sind Atemversagen durch verschlechterte
Atemmechanik bei Mok und Ateminsuffizienz durch Bronchopneumonien bei Greene.

Im Gegensatz zum jungen Saugling hangt die Symptomatik erwachsener Patienten und alteren
Kindern mit Zwerchfellparese sehr von der zugrundeliegenden kardialen und pulmonalen
Erkrankung ab. Oft werden sie erst bei bilateraler Zwerchfellparese symptomatisch. Klinische
Symptome sind Orthopnoe, Dyspnoe, Tagesmiudigkeit und Schluckauf [111]. Die genannten
Parameter sind unspezifisch, so dass das Krankheitsbild unter Umstanden mit einem Schlafapnoe-
Syndrom verwechselt werden kann. W&hrend des REM (Rapid-Eye-Movement) -Schlafs wird die
Interkostalmuskulatur gehemmt, die Patienten verlieren dadurch jegliche Kompensations-
maoglichkeit [27].

4.3.1 Besonderheiten bei Kindern mit Herzfehlern
Kinder mit operierten Herzvitien sind oftmals durch ihre Grunderkrankung anfallig fir eine
Ateminsuffizienz: Die Atemmechanik dieser Kinder st oft durch einen erhdhten
Atemwegswiderstand und eine erniedrigte pulmonale Compliance gekennzeichnet [108]. Die
mdglichen Ursachen des erhdhten postoperativen Atemwegswiderstands sind Pleuraerglsse,
Brustwandddem, alveolares und interstitielles Lungenédem und die Obstruktion kleiner Atemwege
durch GefaBBstau [1]. Bei einem gesteigerten Pulmonalarterienfluss mit préaoperativer
Herzinsuffizienz, wie er zum Beispiel bei Shuntvitien vorkommen kann, erhéht sich die
Extravasation von Lungenwasser postoperativ bis zu dreifach. Hinzu kommen inflammatorische
Prozesse durch Komplementaktivierung beim kardiopulmonalen Bypass [43]. Durch Schaden des
Kapillarendothels in der friihen postoperativen Periode tritt schon bei relativ niedrigem
hydrostatischen Druck ein Lungendédem auf. Ein erhdhter linksatrialer Druck komprimiert
wahrscheinlich durch gestaute Lungenvenen die schmalen kindlichen Atemwege [108]. Das
AusmalB des Atemwegswiderstands ist dabei streng mit der aufzuwendenden Atemarbeit und
Wahrscheinlichkeit der Ateminsuffizienz korreliert. Unter diesen Voraussetzungen kann eine

Zwerchfellparese rasch zur Dekompensation fihren.

4.3.2 Besonderheiten der kindlichen Atemmechanik

Die klinische Bedeutung der postoperativen Zwerchfellparese bei Kindern unterscheidet sich
entscheidend von der Erwachsener [2, 22, 110, 112] [2]. Zwar kdnnen auch bei Erwachsenen je
nach Vorerkrankung oben beschriebene Komplikationen bis zum Todesfall auftreten, die
Zwerchfellparese wird jedoch in der Regel erst bei beidseitiger L&hmung klinisch relevant [40, 43,
46-49, 52-54]. Die Unterschiede in Symptomatik und klinischer Bedeutung liegen in der
Besonderheit der kindlichen Atemphysiologie: Der kindliche Rippenkéfig in der Horizontalebene ist
zirkular konfiguriert, wahrend der des Erwachsenen ellipsoid ist. Die Konfiguration des Brustkorbs
zusammen mit einem schragen Insertionswinkel des Zwerchfells ermdglicht dem Erwachsenen im
Vergleich zum Saugling eine effizientere Kontraktilitdt mit grdBerer Brustkorb- und damit
Lungenexpansion [37, 44].
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Bei Kindern ist die Interkostalmuskulatur schwach ausgepragt [1, 3, 6, 22, 26, 45, 52, 76]. De
Troyer zeigte im Tierversuch, dass eine akute Zwerchfellparese Uber eine verstarkte Rekrutierung
der Interkostalmuskulatur kompensiert wird. Bei bilateraler Parese erfolgt die Inspiration allein Gber
die Interkostalmuskulatur [113]. Kindern ist dies aufgrund oben erwahnter Interkostalmuskel-
schwéache nicht maéglich. Eine unilaterale Parese resultiert daher in einer Lungenfunktions-
minderung von Uber 50 Prozent [6]. Auch der kindliche Schlafrhythmus spielt in diesem
Zusammenhang eine Rolle. Kinder verbringen einen héheren Anteil im REM-Schlaf. Wahrend des
REM-Schlafs wird jedoch die Atemhilfsmukulatur gehemmt [114]. Um dasselbe Atemzugvolumen
zu erreichen, misste die Zwerchfellaktivitdt um etwa das Doppelte erhdht werden. Das
Lungenvolumen und die Residualkapazitat fallen dabei um 30 Prozent.

Eine weitere Ursache der schlechteren Toleranz einer Zwerchfellparese liegt in der kindlichen
Kérperhaltung: der Liegeposition. Im Liegen driicken die Abdominalorgane gegen das Zwerchfell.
Die Vitalkapazitat sinkt gegenlber der aufrechten Position schon beim gesunden Erwachsenen um
circa 10-20 Prozent. Normalerweise verhindert die tonische Aktivitdt des Zwerchfells das
Aufsteigen der Abdominalorgane in die Thoraxhdhle. Fehlt die tonische Aktivitat des Zwerchfells
durch eine Parese, sinkt die Vitalkapazitat und die Funktionelle Residualkapazitat (FRK) [3, 6, 26,
44).

Im Vergleich zum Erwachsenen ist die Compliance des kindlichen Thorax besonders hoch. Dies
macht den Thorax relativ instabil. Er neigt zur Distorsion. Die Ursache ist unter anderem die
schwach ausgepragte Interkostalmuskulatur, die bei ruhiger Atmung als Brustwandfixator dient. Bei
einer Zwerchfellparese mit paradoxem Atemmuster kommt es durch das noch mobile Mediastinum
zum Mediastinalshift, wodurch auch die kontralaterale Lungenseite komprimiert wird [1, 3, 6, 26,
37, 45, 52].

Die schnellere Ermidung von Kindern bei unilateraler Zwerchfellparese hat weitere Griinde: Die
spezifische Compliance des Lungenparenchyms ist im Vergleich zum Erwachsenen erniedrigt
[115]. Zudem enthalt die kindliche Atemmuskulatur einen niedrigeren Anteil an Typ | hoch-
oxidativen Muskelfasern. Je héher jedoch der Anteil an Typ | Muskelfasern, desto hdher die
Resistenz gegenlber Muskelermtdung [44].

Die Maximalkontraktion eines Atemmuskels ist umgekehrt proportional zur Atemfrequenz. Auch
aus diesem Grund ermlden Kinder, deren physiologische Atemfrequenz die Erwachsener um das
zwei- bis dreifache Ubersteigt, schneller [115].

Die genannten Parameter gelten vor allem fur Kinder unter zwei Jahren [1, 3, 6, 38, 45]. Mok
beobachtete eine bessere Toleranz der Zwerchfellparese bei Kindern ab dem ersten Lebensjahr,

Lynn ab dem dritten Lebensjahr mit Stabilisierung der Brustwand [37, 44].
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4.4 Zwerchfellparese und Totale cavopulmonale Konnektion (TCPC)
Ein besonderes Risiko stellt die Zwerchfellparese fir Kinder mit TCPC dar [3, 116, 117]. Sowohl
anatomische als auch physiologische Parameter beeinflussen die pulmonalen Flussverhaltnisse:
Der Pulmonalarterienfluss erfolgt bei der cavopulmonalen Anastomose passiv ohne zusatzliche
ventrikulare Pumpkraft. Eine Verringerung des pulsatilen Flussmusters erhéht wahrscheinlich die
Impedanz im pulmonalarteriellen System. Ohne Zwischenschaltung des rechten Ventrikels liegen
System- und Lungenvenenkreislauf in Serie, was ebenfalls den vendsen Rickfluss erschwert.
Unter diesen Voraussetzungen kommt der Atmung entscheidende Bedeutung an der Funktionalitat
der univentrikularen Physiologie zu [116, 118]. 1991 hatten Penny und Redington die Atmung als
bedeutsamen Triebfaktor des pulmonalen Blutflusses bei Patienten mit klassischer
Fontanoperation identifiziert [119]. lhren Messungen zufolge erhdht sich bei Fontanpatienten der
Pulmonalarterienfluss inspiratorisch um bis zu 35 Prozent. Dieser Effekt wird wahrscheinlich
vorrangig Uber eine Erhéhung des Lebervenenflusses verursacht [118]. Stevenson et al verglichen
Normalpersonen, Kinder nach biventrikularer Korrektur und Kinder nach Fontan- oder
Glennoperationen jeweils mit und ohne Zwerchfellparese. Der Einfluss der Inspiration auf den
pulmonalen Blutfluss ist in allen Gruppen messbar, beim Patienten mit Fontankreislauf jedoch
finffach groBer. Im Falle einer Zwerchfellparese geht der thorakale Sogeffekt auf der betroffenen
Seite verloren und es kommt zu einer Druckerhdhung im vendsen Abfluss. Die klinischen Folgen
reichen von persistierenden Pleuraergilissen, Aszites bis hin zum Symptomenkomplex einer
EiweiBverlustenteropathie und Kompromittierung der Fontanhdmodynamik [120, 121]. Amin et al
haben dies in ihrer Fall-Kontrollstudie von zehn Patienten mit TCPC und Zwerchfellparese
nachgewiesen. Im Vergleich zur Kontrollgruppe mit intakter Zwerchfellfunktion hatten die
Paresepatienten signifikant haufiger Pleuraerglsse, Aszites, sowie verlangerte Krankenhaus-
aufenthalte und haufigere Wiederaufnahmen [116]. Die in dieser Studie erhobenen Daten stimmen
gréBtenteils mit den Ergebnissen von Amin et al Gberein. Allerdings haben die Patienten am DHZB
mit bidirektionaler Glenn-Anastomose eine &hnlich hohe Komplikationsrate. Die von Amin
formulierte Hypothese, dass durch den Gravitatseffekt auf den Fluss in der vena cava superior die
hamodynamischen Folgen einer Zwerchfellparese kompensiert wiirden, bestéatigte sich anhand der

hier untersuchten klinischen Parameter nicht.

Aufgrund oben genannter hdmodynamischer Auswirkungen wird im DHZB bei allen Patienten mit
postoperativer Zwerchfellparese und TCPC das Diaphragma gerafft. Dadurch vergréBert sich das
Lungenvolumen und erhéht sich nachweislich der pulmonale Blutfluss [120]. Der
Pulmonalarteriendruck liegt gegeniiber Patienten ohne Zwerchfellraffung um mindestens 2 mmHg
niedriger [116]. Der Zeitpunkt der Raffung sollte friih gewahlt werden. Bei bereits praoperativ
vorbestehender Zwerchfellparese kann die Raffung zum gleichen Zeitpunkt wie die cavopulmonale
Anastomose erfolgen [116]. Eine verlédngerte positive Druckbeatmung, wie sie andernorts als
postoperatives Managment der Zwerchfellparese empfohlen wird, ist aus hamodynamischen
Grunden beim Patienten mit TCPC unglinstig: Positive endexpiratory pressure (PEEP-Beatmung)
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kann einen Kapillarkollaps verursachen und dadurch prakapillare Arteriolen komprimieren, was die
Resistenz der Pulmonalarterien erhéht [108]. Lofland bestimmte den pulmonalarteriellen
Mitteldruck jeweils unter mechanischer Beatmung und bei Spontanatmung bei Patienten nach
Glennoperation oder TCPC. Im Vergleich zur Spontanatmung liegt der pulmonalarterielle
Mitteldruck unter mechanischer Beatmung signifikant bis zu 6 mmHg héher. Lofland plédierte
daher bei Patienten mit TCPC fir eine frihe Extubation [122].

4.5 Therapeutische MaBnahmen
Die beste ,Therapie” ist die Vorbeugung. Wie oben bereits ndher ausgefihrt, sind Kélteschaden
durch den Verzicht auf ,ice-slush*“-Lésung oder der Anwendung eines ,insulation pad” gréBtenteils
vermeidbar. Das Risiko durch Praparation der arteria mammaria interna die GeféaBversorgung des
Phrenicus zu  gefdhrden, wurde ebenfalls weiter oben  beschrieben. Beide
Schadigungsmechanismen spielen in dieser Studie keine nennenswerte Rolle. Bezliglich eines
persistierenden Ductus arteriosos spricht sich Utley in der Diskussion von Shoemaker bei
Frihgeborenen fir eine Duktusligatur mithilfe eines ,hemoclips® anstelle einer Durchtrennung aus.
Dies erfordere eine geringere Dissektion und senke wahrscheinlich das Risiko einer

Phrenicusschadigung [34].

Nach einem Fall von iatrogener Zwerchfellparese modifizierte Merrick die eigene Technik der
linksanterioren Mediastinotomie. Anstelle eines Dissektionsfelds zwischen Pleura und
Mediastinum, was den Phrenicus geféhrdet, wird die Pleura von ihm nunmehr direkt eréffnet, um

an die subaortale Region zu gelangen [123].

Mazzoni und Mitarbeiter haben ein System des introperativen Nervenmonitoring vorgeschlagen,
bei welchem Uber transkutane Stimulation kontinuierlich Zwerchfellaktionspotentiale abgeleitet
werden. In der an Erwachsenen durchgefiihrten Studie gelang es ihnen vor allem kryogene
Nervenschadigungen frihzeitig zu diagnostizieren und entsprechende GegenmaBnahmen
einzuleiten. Zwei fehlende Reizantworten waren vermutlich ischamiebedingt und der L&sion war
entsprechend schwieriger entgegenzusteuern. Die intraoperative Diagnose diente in diesen Fallen
zur Optimierung des postoperativen Managment [97].

Aufgrund der Vielzahl verschiedener Operationen und der Seltenheit des Auftretens, ist es
schwierig konkrete Operationstechniken zu empfehlen, die die Inzidenz der Zwerchfellparese
senken kénnten. Die schlichte ,Problemsensibilisierung” hat in dieser Serie dazu beigetragen, dass
die Inzidenz in den letzten Jahren zurlckgegangen ist. Die Frage nach einer bestimmten
Vermeidungstaktik beantwortet Amin in seinem Artikel mit den Worten: sorgfaltige Dissektion,
Vermeidung von Elektrokauterisierung und extreme Vorsicht [116].

Als therapeutische Optionen bei einer Zwerchfellparese kommen die chirurgische Zwerchfellraffung
oder ein konservatives Managment in Frage: Letzteres besteht in erster Linie aus einer
prolongierten maschinellen Beatmung, bis eine eventuelle Riickkehr der Leitfahigkeit eintritt.
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Andere Therapieoptionen wie eine friihzeitige chirurgische Nervenrekonstruktion oder ein
Nerventransfer mittels Transplantation eines Interkostalnerven sind in Einzelféllen gelungen,
kénnen aber nicht routinemaBig angewendet werden [124] [125]. Avrahm berichtet in der
Diskussion zu Shoemaker Uber eine erfolgreiche Nervenrekonstruktion mittels eines
Interkostalnerven [34]. Das elektrische Nervenpacing setzt die Intaktheit des distalen Phrenicus
voraus und ist daher bei der postoperativen Zwerchfellparese im Gegensatz zu einer
neurodegenerativen Ursache nicht durchfiihrbar.

Je nach AusmaB der Nervenzellschadigung (einfache Demyelinisierung oder axonale
Degeneration) kommt es zu einer Regeneration der Nervenfasern und zur Rickkehr der
Zwerchfellfunktion via ,remodeling® der neuromuskuldren Verbindungen [126]. Der
Schadigungsmechanismus lasst dabei, von kompletter Dissektion abgesehen, keinen Rickschluss
auf die Regenerationsfahigkeit zu. So kdénnen kryogene Nervenlasionen im Ausnahmefall auch
permanent sein. Genausowenig ist die Zeitspanne bis zu einer Remission vorhersehbar. Die
therapeutische Nervenquetschung im Halsbereich, die Anfang des vorigen Jahrhunderts zur
Tuberkulosetherapie eingesetzt wurde, resultierte durchschnittlich in einer sechsmonatigen
Paresephase, bis eine Rickkehr der Zwerchfellfunktion eintrat [19]. Theoretisch misste eine
perioperative Lasion im Thoraxbereich entsprechend schneller regenerieren. Die Angaben bis zu
welchem Zeitraum mit einer Spontanerholung gerechnet werden kann, schwanken in der Literatur
jedoch stark. Die Variationsbreite ist wie bei den Angaben zur Inzidenz auch von der
diagnostischen Methode abhéngig. Aufgrund des retrospektiven Ansatzes der Studie liegen hier far
die untersuchten Patienten keine genauen Daten zur Remissionsrate im Langzeitverlauf vor. Die
frGhe Spontanheilung scheint in diesem Kollektiv jedoch geringer als in anderen Studien. Bis zur
Entlassung wurde in nur drei Féllen eine spontane Teilremission vermerkt. Wie Greene
beschrieben hat, verschwindet im Heilungsverlauf zuerst das paradoxe Atemmuster, die
Zwerchfellaktivitat kehrt spater progressiv zurlck [22]. Von sechs Patienten mit Zwerchfellparese
existieren radiologisch oder sonografische Befunde, die im Rahmen der ambulanten
Nachuntersuchungen erhoben wurden. Von diesen war im Zwei-Jahresintervall in zwei Fallen eine
komplette Rickbildung verzeichnet worden. Die anderen vier Kinder waren jeweils nach einem
Jahr, zwei, finf und sechs Jahren nachuntersucht worden und zeigten einen persistierenden
relativen Zwerchfellhochstand mit Unbeweglichkeit des Zwerchfells, trotz postoperativer
Zwerchfellraffung. De Leeuw beobachtete eine klinische Regression in 25 Prozent der Falle,
radiologisch bestatigt wurden zehn Prozent. Er stltzt sich dabei auf einen Nachbeobachtungs-
zeitraum von bis zu finf Jahren. Andere Autoren berichten von héheren Remissionsraten. So
stellen DeVita und Kunovsky bei 90 Prozent ihrer Patienten innerhalb eines Jahres eine
radiologische Normalisierung fest [39, 42]. Uber den gleichen Zeitraum sind es bei Mickell 80
Prozent, bei Greene neun von elf Patienten, bei Efthimiou 69 Prozent, bei Chandler 60 Prozent, bei
Zhao 47 Prozent, und bei Tonz (hier allerdings innerhalb von neun Monaten) acht von zwdlf

Patienten [1, 3, 6, 22, 41, 48]. Die Zeitspanne bis zur Erholung setzen die meisten Autoren bei
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sechs bis zwdlf Monaten an, wobei auch eine spatere Rekonvaleszenz nicht ausgeschlossen ist
[19, 42, 48, 60, 83, 103, 127, 128].

Die erste therapeutische MaBnahme nach Diagnosesicherung stellt die Fortfihrung der
maschinellen Beatmung dar. Verschiedene Techniken von positiver Druckbeatmung (ber Cuirass-
und Unterdruckbeatmung sind in diesem Zusammenhang diskutiert worden [129, 130].

Die postoperative Nachbeatmung ist in der Regel eine kontrollierte positive Druckbeatmung. Das
Zwerchfell wird durch den Beatmungsdruck stabilisiert und vor einer paradoxen Bewegung
gehindert. Somit wird eine ausreichende Lungenexpansion und uneingeschranktes Tidalvolumen
ermdglicht [110]. Mit der Dauer der Respiratorabh&ngigkeit erhéht sich das Infektionsrisiko und die
Ausbildung einer chronischen Lungenkrankheit. Weitere Komplikationen einer invasiven Beatmung
via Endotrachealtubus sind eine subglottische Stenose oder eine Stimmbandparese, was klinisch
als Stridor, Heiserkeit und Dyspnoe imponiert. Im Sauglingsalter ist die Anlage einer Tracheotomie
postoperativ sehr selten (sie liegt bei 0,5 Prozent), und kontraindiziert, da bleibende tracheale
Schéaden nicht vermeidbar sind. Die Zwerchfellparese steht jedoch als Indikation an erster Stelle. In
der Serie von LoTempio waren bei zehn von flinfzehn Kindern eine postoperative Zwerchfellparese
fir die Tracheotomisierung aussschlaggebend, bei den Patienten vorliegender Studie in allen fiinf
Fallen [131].

Je nach Kiinik gelingt es im Verlauf auf weniger invasive Beatmungstechniken wie Nasen- oder
Masken- CPAP beziehungsweise nasale BiPAP (mit unterschiedlichem in- und expiratorischem
Drucklevel) umzusteigen [132, 133]. Die Nasenkanile scheint besonders fir S&uglinge adaptiert,
weil diese beinahe ausschlieBlich ,Nasenatmer® sind [134]. Allerdings erhdht die Atmung via
Nasentubus die Atemarbeit um bis zu neunzig Prozent, so dass Kinder mit Zwerchfellparese leicht
dekompensieren und reintubiert werden miissen. Ahnlich eines Endotrachealtubus liegt der
Nasentubus auf der Mukosa auf und kann dementsprechend Schleimhautldsionen bis hin zu
Nekrosen und Superinfektionen verursachen. Der positive Effekt einer CPAP—Beatmung liegt in
der Aufrechterhaltung eines kontinuierlichen positiven Drucks, der vor Alveolarkollaps und
Atelektasenbildung schitzt. Bei Mundéffnung ist die Nasenkanile wenig effizient, weil der positive
Druck im Hypopharynx abfallt [134]. Eine Maskenbeatmung, wenn gut angepasst, scheint dadurch

effektiver und kann bei groBen Kindern im Einzelfall auch ambulant angewendet werden.

Sind die Kinder extubiert, missen sie in mdglichst sitzender Position gelagert werden: Dadurch
werden die Abdominalorgane der Schwerkraft folgend nach unten gezogen und die paradoxe

Zwerchfellatmung vermindert [135].

Eine wichtiger Stellenwert kommt auch der Physiotherapie zu. Sie dient insbesondere zur
Behandlung und Prophylaxe von Sekundarkomplikationen wie Atelaktasen, Obstruktion und

Pneumonien durch Sekretmobilisation [136].
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4.5.1 Zwerchfellraffung
Die erste Zwerchfelraffung beim Kind wurde 1954 durch Bisgard durchgeflhrt, obgleich diese
Therapieoption bereits 1916 zum ersten Mal erwéhnt wurde.

1981 beschrieb Shoemaker ausfiihrlich die verschiedenen Raffungsmethoden von der klassischen
Jpants-over-vest“- tber ,circumferential“- bis hin zur ,central pleating“ Technik [34]. Dabei empfiehlt
er besonders die von Schwartz und Filler erstmals beschriebene ,central pleating technique® [33].
Der Zugang erfolgt mittels posterolateraler Thorakotomie. Danach werden die Stiche zentral
moglichst zwischen die Phrenicusaste plaziert. Bei dieser Methode ist das Risiko einer
Darmverletzung minimal, da das Peritoneum nicht erdffnet wird. Zudem werden im Gegensatz zur
klassischen Methode die Phrenikuséste geschont und so eine spatere Regeneration des Nerven
ermdglicht. Mit dieser Technik wurden auch die 30 Patienten im DHZB erfolgreich und
komplikationslos operiert. Eine erneute Zwerchfellraffung war nur in Einzelfallen aufgrund einer
Nahtinsuffizienz und vor Komplettierung der TCPC notwendig. Die Zwerchfellraffung gilt als relativ
sichere Operation. In der Literatur gibt es abgesehen von einer Einzelfalldarstellung keinerlei
Berichte zu Komplikationen. In der einzigen Verdffentlichung hierzu handelt es sich um ein

Dumpingsyndrom bei wahrscheinlich intraoperativer Lasion des ésophagealen Vagalplexus [137].

In der Erwachsenenchirurgie besteht bereits die Mdglichkeit einer minimal invasiven
Zwerchfellraffung durch Thorakoskopie [138]. Diese Technik wird bei Kindern noch nicht

routinemaBig angewandt, obgleich Fallberichte vorliegen [139].

Bereits 1974 schrieb Marcos (ber die Verbesserung der Atemmechanik bei Phrenicusparese
mittels Zwerchfellraffung [140]. Takeda untersuchte die Zwerchfellraffung im Tierexperiment an
phrenicotomierten Hunden. Nach unilateraler Zwerchfellraffung erhdhten sich sich das
Atemzugvolumen (Vi), der transdiaphragmatische Druck (APdi), die dynamische Compliance
(Cdyn), sowie die Ratio gastrisch zu oesophagealem Druck (APga/ Pes). Letztere gilt als
Parameter der Zwerchfellbeteiligung an der Atmung. Parallel nahm die Atemarbeit (WOB) und die
Atemfrequenz (FR) ab. Weniger ausgepragt waren die Ergebnisse bei bilateraler Zwerchfellraffung.
Hier lieB sich zwar ebenfalls eine Verbesserung des Atemzugvolumen erreichen, die Atemarbeit
und die Lungencompliance blieben jedoch unbeeinflusst. Takeda nimmt an, dass die Fixierung des
paralytischen Zwerchfells eine Kinetikverbesserung des kontralateralen Zwerchfells zur Folge hat,
welches sich effektiver kontrahiert [141]. Zu &hnlichen Schlussfolgerungen kamen sowohl
Ciccolella als auch De Perrot [142, 143]. Letzterer maB unmittelbar nach Zwerchfellraffung
intraoperativ eine Verbesserung der dynamischen Compliance und der Lungenvolumina. Demnach
ermdglicht die Fixierung des paralytischen Zwerchfells eine bessere Rekrutierung sowohl der
ipsilateralen Atemhilfsmuskulatur als auch des kontralateralen Zwerchfells. Peters spricht von

einem verbesserten ,preload” der inspiratorischen Muskulatur [135].

In einigen Studien wurden die Lungenfunktionsparameter vor und nach Raffung miteinander
verglichen [12, 32, 42, 142-145]. Es zeigte sich in allen Studien eine signifikante Verbesserung der
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Vital- (FVC) und der Einsekundenkapazitédt (FEV1) sowie ein Abfall der Atemfrequenz. In Féllen
von dekompensierter Ateminsuffizienz verbesserten sich nach Raffung die arteriellen Blutgase im

Sinne eines optimierten Ventilations- Perfusionsverhaltnisses.

Die Indikation einer Zwerchfellraffung wurde in der Vergangenheit kontrovers diskutiert. Zwar
belegen zahlreiche Studien deren klinische Wirksamkeit, Uber Zeitpunkt und Einschluss zur
Raffung lagen die Meinungen jedoch auseinander. Allgemeiner Konsens besteht Uber ein
altersabhangiges Managment der Zwerchfellparese [82, 110, 146-150]. Aus bereits oben
beschriebenen pathophysiologischen  Grinden tolerieren vor allem Séauglinge eine
Zwerchfellparese bedeutend schlechter als Aaltere Kinder. Dies bestatigt sich in dieser
retrospektiven Analyse: der Altersdurchschnitt der am Zwerchfell gerafften Kinder liegt signifikant
unter dem Altersdurchschnitt der Kinder, die konservativ behandelt wurden. Ein direkter Vergleich
der postoperativen Ergebnisse zwischen Kindern mit und ohne Zwerchfellraffung ist schon von
daher nicht mdglich, da sich die Gruppen bereits im Alter unterscheiden. Interessant ist jedoch der
Vergleich innerhalb der Patienten, die eine Zwerchfellraffung erhielten: Beatmungszeit und Dauer
des Krankenhausaufenthalts waren nach Raffung signifikant kirzer, die Extubation gelang nach
Raffung meist beim ersten Versuch. Ob durch Raffung im friilhen Sauglingsalter insbesondere bei
angeborener Zwerchfellparese die Entwicklung einer Lungenhypoplasie verhindert wird, kann nur
spekuliert werden.

Bei Durchsicht der vorhandenen Literatur fallen zwei unterschiedliche Handlungskonzepte auf: Ein
Jproaktives® Vorgehen oder eine abwartende Haltung. Die Vertreter einer eher abwartenden
Haltung unterscheiden sich von der ersten Gruppe hauptsachlich in der Dauer der maschinellen
Beatmung vor Raffung. So empfiehlt De Vries mindestens einen Monat Beobachtungszeit bevor
eine Raffung beschlossen wird. Seinen neun Patienten mit Zwerchfellparese wurde im
Durchschnitt erst nach 100 Tagen das Zwerchfell gerafft [151]. Auch Kunovsky steht einer
schnellen Rafffung kritisch gegeniber. Seiner Meinung nach ist die Raffung postoperativ in 90
Prozent der Félle vermeidbar, da in den meisten Fallen eine Regeneration des Nerven eintritt. Er
empfiehlt in jedem Fall mindestens sechs Wochen abzuwarten und auch dann nur zu operieren,
wenn eine paradoxe Atmung besteht [39]. Von &hnlich hohen Regenerationsraten berichtet
Flageole [104]. Die Meinung das Zwerchfell nur bei Kindern mit einem paradoxen Atemmuster zu
raffen, vertritt auch Smyrniotis, Vertreter eines ,proaktiven” Managments [152]. Eine frihe und
rasche Spontanerholung des Phrenicus, wie sie Kunovsky kennt, wurde in dieser Studie wie auch
in anderen nicht beobachtet [39, 153]. Es ist daher nicht von Vorteil eine maschinelle Beatmung
langfristig bis zur eventuellen Nervenregeneration fortzufiihren. Ein ,proaktives® Handlungskonzept
mit frihzeitiger Zwerchfellraffung ermdglicht nicht nur eine rasche Entwdhnung vom Respirator,
sondern verklrzt die Gesamtmorbiditdt und die Aufenthaltsdauer. Die Regenerierung des
Phrenicus wird dadurch nicht kompromittiert. Der Zeitpunkt der Raffung wird in der Regel bei ein
bis zwei Wochen erfolgloser Entwéhnung vom Respirator angesetzt [33, 34, 82, 84, 85, 112, 146-
148, 150, 154, 155].
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Affatato hatte in seiner Studie friihe und spéate Raffung unterschieden. Die Kinder denen erst nach
Langzeitbeatmung das Zwerchfell gerafft wurde, hatten eine héhere Komplikationsrate als Kinder,
die innerhalb von zwei Wochen operiert wurden [85]. Bis auf wenige Ausnahmen berichten alle
Autoren von einer raschen Extubation nach Zwerchfellraffung innerhalb weniger Tage [33, 84. 85,
112, 146, 147, 150].

In dieser Studie lag der Median von der Diagnosestellung bis zur Raffung bei 31 Tagen. In die
Berechnung flieBen allerdings auch die Kinder mit ein, die elektiv bei modifiziertem Fontankreislauf
im Spatintervall gerafft wurden. In den Anfangsjahren des Beobachtungszeitraumes war die
Ultraschalluntersuchung des Zwerchfells noch nicht routinem&Big etabliert, so dass in manchen
Fallen die Diagnose erst spater gestellt worden war. Heute wird bei Kindern mit gesicherter
Diagnose und Respiratorabhangigkeit innerhalb von zwei Wochen das paretische Zwerchfell
gerafft. Wahrscheinlich wird somit die Gesamtmorbiditét verringert und der Krankenhausaufenthalt

verkUrzt.

Eine Operationsindikation wird im allgemeinen vor der Abhéngigkeit von der maschinellen
Beatmung beziehungsweise dem AusmafB der respiratorischen Insuffizienz gestellt. Ein sehr
differenziertes  Auswahlverfahren hatte Haller 1979 vorgeschlagen. Kinder, deren
Respirationsstatus sich nach sechswdéchiger trachealer CPAP Beatmung verbessert, eine
Extubation jedoch nicht tolerieren, sind ihmzufolge Kandidaten flr eine Zwerchfellraffung. Bei den
anderen sei eine schwerwiegende parenchymatdse Erkrankung oder ein Rechts-Links Shunt die
Ursache [110]. Gegen Hallers Argument spricht, dass die parenchymatdése Erkrankung eventuell
Folge der Langzeitbeatmung sein kdnnte. Wenn die respiratorische Situation durch eine
Zwerchfellparese und assoziierte pulmonale Erkrankungen prekar ist, wirde doch in jedem Fall
eine Raffung die Gesamtsituation verbessern. Von der Operation ausgenommen sind Kinder, die
hamodynamisch instabil beziehungsweise septisch oder im Multiorganversagen sind [155]. Die
Operationsindikation wird am DHZB mit Ausnahme der Patienten mit TCPC, die wie oben bereits
beschrieben aus hdmodynamischen Griinden eine Zwerchellraffung erhalten, individuell gestellt.
Heute wird bei Kindern unter sechs Monaten mit gesicherter Diagnose und Respiratorabhéngigkeit
innerhalb von zwei Wochen das paretische Zwerchfell gerafft. Wahrscheinlich wird somit die
Gesamtmorbiditat verringert und der Krankenhausaufenthalt verkirzt.
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Abbildung 16: Entscheidungsbaum zur Zwerchfellraffung
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In der Literatur gibt es wenige Aussagen zum Langzeitergebnis der Zwerchfellraffung. Die einzigen
padiatrischen Studien sind die Studie von Kizilcan und die Studie von Stone [12, 35]. Stone hat die
Patienten in einem Zeitraum zwischen einem und sieben Jahren nach Raffung fluoroskopisch
nachuntersucht und bei allen sechs Patienten eine Rickkehr der Zwerchfellfunktion feststellen
kénnen, Kizilcan in etwa der Halfte seiner Patienten. Dies beweist, daB trotz operativer Raffung
eine Spontanheilung mdglich ist. Kizilcan fand bezlglich des kontralateralen Zwerchfells eine
ahnliche Muskeldicke auf der paretischen Seite, was auf ein natirliches Muskelwachstum
schlieBen lasst. Der klinische Effekt der Zwerchfellraffung bleibt auch im Langzeitverlauf erhalten.
Kizilcan und andere fanden in spirometrischen Tests die selben funktionellen Ergebnisse wie kurz
postoperativ [12, 32, 156].
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4.6 Langzeitfolgen: Interpretation der Fragebogenanalyse

Uber den Langzeitverlauf der Kinder mit postoperativer Zwerchfellparese ist wenig bekannt. Kinder,
die zu hause respiratorisch dekompensieren, werden wiederaufgenommen und nachtraglich einer
Zwerchfellraffung zugefihrt. In dieser Studie war die Wiederaufnahmerate 33 Prozent. Um die
klinischen Folgen der Zwerchfellparese im Langzeitverlauf zu erfassen, wurde eine
Fragebogenanalyse durchgefiihrt. Im Langzeitverlauf waren die Kinder mit Zwerchfellparesen im
Alltag nicht starker beeintrachtigt als die Kinder aus der Kontrollgruppe. Auch die Infektions-
h&ufigkeit und Gewichtsperzentile waren nicht signifikant verschieden. Hochstwahrscheinlich bildet
sich mit dem Alter der Patienten und der Ausbildung der akzessorischen Atemmuskeln auch die
Symptomatik der Zwerchfellparese zuriick, die dann wie bei Erwachsenen erst bei zusatzlichen
Begleiterkrankungen symptomatisch wird. Unterschiedlich war jedoch die Ausbildung einer
chronischen Lungenkrankheit mit entsprechender Medikation. Kinder mit postoperativer Zwerchfell-
parese waren signifikant haufiger wegen einer chronischen Lungenkrankheit in Behandlung. Dabei
kénnte die postoperative Langzeitbeatmung eine Rolle spielen. Limitationen der
Fragebogenanalyse sind die relativ geringe Patientenzahl und die Inhomogenitat der
Patientengruppe. Obgleich der Fragebogen einen 86 prozentigen Riicklauf hatte, waren nicht
immer die passenden Zwerchfellparesepatienten mit ihren zugeordneten matched-pair Patienten
ohne Zwerchfellparese vorhanden, so dass letztendlich nur 28 vollstandige Paare gebildet werden
konnten. Hinzu kommt, dass innerhalb der Patientengruppe die Halfte eine Zwerchfellraffung, die
andere Halfte keine erhalten hatte. Die Patientengruppe selbst war nicht bezlglich der
Raffungsoperation randomisiert, daher konnte auch kein Vergleich innerhalb der Patienten mit und
ohne Zwerchellraffung erfolgen.
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5 Zusammenfassung
Postoperative Zwerchfellparesen sind in der Kinderherzchirurgie eine seltene aber bedeutende
Komplikation. Insbesondere bei Operationen im Bereich der groBen GefaBe kann es aufgrund

seines anatomischen Verlaufs vereinzelt zu Schadigungen des Nervus phrenicus kommen.

Ziel der Arbeit war es die Bedeutung der postoperativen Zwerchfellparese im Kurz- und
Langzeitverlauf zu ermitteln. AuBerdem sollten Nutzen und Risiken der Zwerchfellraffung
untersucht werden.

Die retrospektive matched-pair Analyse umfasst alle Patienten mit Zwerchfellparese, die in den
Jahren 1990 - 2000 in der Abteilung flr Angeborenen Herzfehler operiert worden waren. Die
Kontrollgruppenkinder wurden hinsichtlich Alter, Voroperation, Herzfehler, Operationsart und
Operationszeitpunkt gematcht. Im zweiten Teil der Studie wurde die aktuelle Belastbarkeit aller
Patienten mittels Fragebogen ermittelt. Zusatzlich gingen die jeweils aktuellen Befunde der
behandelten Arzte mit in die Wertung ein.

Im Untersuchungszeitraum von elf Jahren wurden 59 Falle von postoperativer Zwerchfellparese
registriert, davon waren 47 Paresen unilateral und zwdlf bilateral, zwdlf rechtsseitig und 35
linksseitig. Die postoperative Zwerchfellparese kann durch eine Vielzahl von Untersuchungen
diagnostiziert werden. Die géangigsten Methoden sind die Rdntgenaufnahme mit der Diagnose
eines einseitigen Zwerchfellhochstands und die Durchleuchtung mit der Aufzeichnung eines
stehenden Zwerchfells oder paradoxen Bewegungsmusters. Die Sonographie des Diaphragmas
scheint die primare Diagnostik der Wahl zu werden, da sie am Krankenbett einfach durchfihrbar
ist. Sie sollte Bestandteil der Routineuntersuchungen vor Entlassung von der Intensivstation

werden.

Die Pravalenz der postoperativen Zwerchfellparese betrdgt 1,18 Prozent. Das Risiko einer
postoperativen Zwerchfellparese hangt von der Operationsart ab: Patienten mit Trikuspidalatresie
sind am haufigsten betroffen, gefolgt von Kindern mit Pulmonalatresie und Kindern mit
Lungenvenenfehleinmindung. Ursache sind operative Prozeduren, die in unmittelbarer Nahe des
Phrenicus ablaufen: in erster Linie Interventionen im Bereich der groBen GefaBe: 20 Prozent der
Paresen traten nach cavopulmonalen Anastomosen (TCPC oder Glenn-Operationen), 15 Prozent
nach Konstruktion eines aortopulmonalen Shunts auf, acht Prozent nach Pulmonalvenenkorrektur.
Relativ gering bleibt das Risiko fir intrakardiale Korrekturen (ASD-Verschllisse). Der Einsatz der
Herz-Lungen-Maschine ist kein Risikofaktor. Als Schadigungsursache werden thermische L&sionen
durch Elektrokauterisierung, Dehnungsschaden, selten auch akzidentelle Durchtrennung des
Nerven verantwortlich gemacht. Die Verwendung eisgekihlter Kardioplegielésung war in dieser

Serie selten, ist aber ebenfalls ein klassischer Schadigungsmechanismus .

Der postoperative Verlauf wird durch eine Zwerchfellparese erheblich kompliziert. Im

Kontrollgruppenvergleich fand sich eine Erhéhung der Morbiditét, jedoch nicht der Mortalitét.

65



Zwischen den Gruppen bestand kein Unterschied beziiglich der kardialen Komplikationen (p =
0,44). Eine postoperative Zwerchfellparese flhrt jedoch zu signifikant 1Angeren Beatmungszeiten (p
= 0,001), einer h6heren Anzahl gescheiterter Extubationen mit der Notwendigkeit der Reintubation
(p = 0,001), einer Erhéhung beatmungsassoziierter Pneumonien (p = 0,001) mit nachfolgender
Antibiotikabehandlung und dementsprechend langerem Krankenhausaufenthalt (p = 0,001). Aus
anatomischen Grinden scheinen Sauglinge besonders pradestiniert eine Ateminsuffizienz zu
entwickeln. Die Ursachen sind eine noch schwach ausgepragte Atemhilfsmuskulatur, ein
horizontaler Rippenbogen, ein mobiles Mediastinum und liegende Kérperposition. Im
Langzeitverlauf (Nachbeobachtungszeit finf Monate bis elf Jahre) leiden Kinder mit postoperativer
Zwerchfellparese haufiger unter einer chronischen Lungenkrankheit (p = 0,006), was eine Folge
der postoperativen Langzeitbeatmung sein kdénnte. Diese Studie hat gezeigt, dass vor allem Kinder
unter einem Lebensjahr von einer interventionellen Behandlungsstrategie profitieren. Nach
Zwerchfellraffung steigt die Erfolgsquote eines Extubationsversuches signifikant (p = 0,001) und
die postoperative Beatmungszeit verringert sich im Mittel auf vier Tage. Bei Patienten mit
modifiziertem Fontankreislauf wurde systematisch das Zwerchfell gerafft. In diesen Féllen besteht
aus hamodynamischen Griinden eine absolute Indikation zur Zwerchellraffung, da dadurch das
Lungenvolumen vergréBert und der pulmonale Blutfluss erhdéht wird. Komplikationen der
Zwerchfellraffung sind in diesem Kollektiv nicht aufgetreten. Sduglinge mit gesicherter Diagnose
einer Zwerchfellparese sollten daher nicht langer als zwei Wochen beatmet und friihzeitig einer
Zwerchfellraffung unterzogen werden.

Schlussfolgerungen: Mit dieser Arbeit konnte belegt werden, dass insbesondere bei Kindern in den

ersten sechs Lebensmonaten durch eine Zwerchfellparese die Beatmungsdauer, der Intensiv- und
Krankenhausaufenthalt und die pulmonalen Komplikationen wesentlich erhéht sind. Frihe
Spontanerholung hat sich als sehr selten erwiesen. In den Fallen von respiratorischer Insuffizienz
hat sich die Zwerchfellraffung als geeignete Behandlungsmethode zur Verbesserung der
pulmonalen Situation herausgestellt.
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9 Anhang
Lebenslauf

Mein Lebenslauf wird aus Datenschutzgriinden in der elektronischen Version meiner Arbeit nicht
mit veroffentlicht.
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