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1. Geltungsbereich

Kinder mit Trikuspidalatresie von der Fetalzeit bis zur univentrikularen Palliation nach
dem Fontan-Prinzip. Der weitere klinische Verlauf wird in der separaten DGPK
Leitlinie ,Funktionell Univentrikulares Herz im Kindes- und Jugendalter - Vollstandige
Kreislauftrennung nach dem Fontan-Prinzip‘ adressiert.

2. Methodik
Die Konsensfindung in der Leitlinienkommission erfolgte nach eingehender

Literaturrecherche in einem zweistufigen Delphi-Verfahren:

1. schriftlich per E-Mail Umlauf

2. mundliche Konsentierung im strukturierten Gruppenprozess.
Handlungsempfehlungen wurden, soweit moglich, in vier Empfehlungsgrade
eingeteilt (Tab. 1).

Formulierung Empfehlungsgrad Farbliche Markierung
Sollte Empfehlung Gelb
Kann erwogen werden Empfehlung offen Grau

Tabelle 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade

Wir mdchten darauf hinweisen, dass die ausschlie3liche Verwendung der mannlichen
Form im Text explizit als geschlechtsunabhangig verstanden werden soll. Aus
Grinden der besseren Lesbarkeit wird daher auf die zusatzliche Formulierung der

weiblichen Form verzichtet.



Abkurzungsverzeichnis:

ASD
AoBo
AVSD
BCPA =
BCPC =
BSA
CPA
DAo
DKS =
DORV
D-TGA=
EF =
HLHS =
IAA =
ISTA
[-SVC =
LAMA =
LLI

LPA =
L-TGA =
LVedP =
mBTS =
PA =
PAB
RF =
RPA =
RVOTO
TGA =
TA =
TCPC =
UL
UVH
VSD

3. Definition

Die Trikuspidalatresie beschreibt die Agenesie der rechtsseitigen AV-Klappe, der
rechte Ventrikel ist meist rudimentar angelegt. Der dominante linke Ventrikels agiert als
singulare Pumpkammer (1, 2). Zusatzliche kardiale Fehlbildungen wie ein ASD, ein
VSD und ggf. ein offener Ductus arteriosus sind fiir das Uberleben erforderlich. Die
Trikuspidalatresie ist ein zyanotischer Herzfehler mit vollstandiger Durchmischung von

systemvendsem und pulmonalvendsem Blut im Systemventrikel bei obligatem Rechts-
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Abhangig von den begleitenden kardialen Fehlbildungen werden unterschiedliche
anatomische Varianten unterschieden (Abb. 1 und 2).
Rao publizierte 1980 (3) die heutzutage gebrauchlichste Klassifikation, die auf der
Stellung der gro3en Arterien, der Grofde des Ventrikelseptumdefektes und dem Status
der pulmonalen Durchblutung basiert und zusatzlich seltenere anatomische Varianten
umfasst. Diese Klassifikation erlaubt eine Zuordnung zur resultierenden Pathophysio-
logie und zu den erforderlichen palliativen operativen MaRnahmen (Abb.2):
e Typ |- Normale Stellung der grol3en Arterien
e Typ Il — D-Transposition der grof3en Arterien
e Typ lll, IV — Malpositionsstellung der grolden Arterien, die nicht der D-Transposition
entsprechen (z.B. L-TGA, DORV), sowie Truncus arteriosus communis.

Anhand der Anatomie der pulmonalen Perfusion werden jeweils unterschieden:

- Subgruppe a — Pulmonalatresie, intaktes Ventrikelseptum

- Subgruppe b — Pulmonalstenose* oder Hypoplasie der Pulmonalarterie

- Subgruppe c¢ — keine Restriktion der Lungendurchblutung, normal entwickelte

Pulmonalarterien

Abbildung 2 gibt einen Uberblick tber die haufigsten anatomischen Varianten, die
wesentlichen pathophysiologischen Auswirkungen und die resultierenden
chirurgischen Palliationen in der Sauglingszeit. Auf die seltenen Sonderformen (Typ
[, IV) mit ihren individuellen Verlaufsformen wird in dieser Leitlinie im Weiteren nicht
naher eingegangen (4, 5, 6).
Weitere kardiale Begleitanomalien (4, 5):
- restriktiver ASD (selten)
- restriktiver VSD* (ca. 1/3 der Falle)
- Hypoplasie der PA (17%)
- bei TGA: Subaortenstenose (~ 11%);
- AoBo Obstruktion / ISTA / IAA (~ 8%)
-1- SVC (~ 20 %)

* Bei Typ | Subgruppe b kann die Minderperfusion der Lunge i. S. einer funktionellen
Pulmonalstenose anatomisch aufgrund einer valvularen Stenose, einer RVOTO oder auch
eines restriktiven VSD resultieren.

A Die Verbindung zwischen dem LV und dem rudimentaren RV (,VSD’) wird in der alteren
medizinischen Literatur haufig als Foramen bulboventrikulare bezeichnet. Beide Begriffe
werden in dieser Leitlinie synonym verwendet.



4. Epidemiologie

Die Trikuspidalatresie ist der dritthaufigste zyanotische Herzfehler. Die Pravalenz bei
Lebendgeborenen wird mit 0,5 - 1,2 pro 10.000 ohne Geschlechterdifferenz
angegeben, was etwa 1-2 % aller angeborenen Herzfehler entspricht (2, 6, 7).

Die Pathogenese des Herzfehlers ist unbekannt. Assoziation mit chromosomalen
Anomalien (Trisomien, 22 q 11) und Fehlbildungssyndromen (VACTERL, Alagille,

Ellis van Creveld) sind in der Literatur beschrieben (2, 6).

5. Pathophysiologie, Himodynamik

Die Atresie der Trikuspidalklappe fuhrt zu einem obligaten Rechts-Links-Shunt auf
Vorhofebene (cave: restriktiver ASD !). Der rechte Ventrikel ist hypoplastisch. Es resultiert
eine vollstandige Durchmischung von systemvendsem und pulmonalvendsem Blut im
linken Ventrikel. (Abb. 1) Das fur die systemarterielle Sauerstoffsattigung entscheidende
Ausmal} der pulmonalarteriellen Durchblutung ist abhangig vom Ausmal der
subpulmonalen Obstruktion (Grélke des VSDA, RVOTO) und der Entwicklung der PA
(Hypoplasie? Diskontinuitat der PA-Aste?). Bei ca. 70 % der Patienten mit Normalstellung
der grof3en Arterien liegt eine pulmonale Minderperfusion mit resultierender Zyanose
variablen Ausmalles vor, 15 bis 20% der Patienten haben einen ductusabhangigen
Lungenfluss. Bei restriktionsfreiem Fluss in eine gut entwickelte PA mit resultierender
pulmonaler Rezirkulation liegt keine Zyanose vor.

Bei Transpositionsstellung der grol3en Arterien ohne Restriktion der Lungendurchblutung
findet sich haufig eine Hypoplasie der thorakalen Aorta, mit einer zusatzlichen subaortalen
Obstruktion” ober einer behandlungspflichtigen Stenose im Aortenbogen in jeweils 10-15
% der Falle. Beide Obstruktionen konnen zu einem ductusabhangigen Systemkreislauf
ohne relevante Zyanose fuhren.



Typlb/lc

Abb. 1: Schematische Darstellung der haufigsten Subtypen bei Trikuspidalatresie.

Die beiden Subtypen Ib und Ic unterscheiden sich durch die Existenz einer pulmonalen
Minderperfusion durch einen restriktiven VSD oder eine RVOTO [Ib] bzw. einer pulmonalen
Uberdurchblutung bei groem VSD und restriktionsfreiem Lungenfluss [Ic].

Bei Transpositionsstellung [Typ 1] liegt haufig eine Hypoplasie der thorakalen Aorta, evtl. mit
zusatzlicher Obstruktion im Aortenbogen, vor. Ein restriktiver VSD flhrt funktionell zu einer
Subaortenstenose. [Ao=Aorta; LA=linker Vorhof; LV=linker Ventrikel; PA=Pulmonalarterie;
RA=rechter Vorhof; RV=rechter Ventrikel]. [modifiziert nach (2)]

6. Korperliche Befunde und Leitsymptome

Das Leitsymptom bei der Mehrzahl der Patienten ist die zentrale Zyanose.

Bei groem VSD bzw. nicht restriktiver Lungendurchblutung kann die Zyanose aber
vollstandig fehlen, es dominieren dann progrediente Zeichen der Herzinsuffizienz mit
schlechtem Trinkvermogen und Tachypnoe. Ein systolisches Schwirren findet sich
bei Patienten mit hochgradiger subpulmonaler Obstruktion, entsprechend kann ein
systolisches Gerausch (durch den Ventrikelseptumdefekt bzw. eine RVOTO) am
linken unteren Sternalrand auskultiert werden. Ein kontinuierliches Gerausch (durch
einen offenen Ductus arteriosus kann vorhanden sein. Ein apikales diastolisches
Flussgerausch weist auf eine bedeutsame pulmonale Mehrdurchblutung hin.

Eine Hepatomegalie ist vorhanden bei restriktiver interatrialer Verbindung mit
resultierender systemvendser Stauung oder bei kongestiver Herzinsuffizienz bei

bedeutsamer pulmonaler Mehrdurchblutung.



Kernaussage 1: Leitlinie Trikuspidalatresie

Definition — Anatomie — Pathophysiologie DGPK

e Die Trikuspidalatresie beschreibt die Agenesie der rechtsseitigen AV-Klappe;

der rechte Ventrikel ist meist rudimentar angelegt.

e Es besteht kein morphologisch einheitliches Krankheitsbild.
Die variablen, aber nahezu immer vorhandenen kardialen Begleitfehlbildungen

bestimmen entscheidend die Hamodynamik und damit die klinische Symptomatik.

e Die Trikuspidalatresie ist ein zyanotischer Herzfehler mit vollstandiger
Durchmischung von systemvendsem und pulmonalvendsem Blut im

Systemventrikel bei obligatem Rechts-Links Shunt auf Vorhofebene.

e Esliegt eine nicht korrigierbare univentrikulare Kreislaufphysiologie vor.
Die definitive Palliation erfolgt nach dem ,Fontan-Prinzip® mit stufenweiser

Etablierung einer totalen cavo-pulmonalen Konnektion.

e Das Ausmal der Lungendurchblutung kann in den ersten Lebenswochen
abhangig von der Existenz oder der Entwicklung einer subpulmonalen
Obstruktion erheblich variieren. Sowohl eine Minderdurchblutung als auch eine

Mehrdurchblutung der Lungen sind mdglich.

e Bei TAmit TGA (Typ Il) kdnnen Obstruktionen des Aortenbogens oder subaortale
Stenosen zu einem ductusabhangigen Systemkreislauf ohne relevante Zyanose

fuhren.

7. Diagnostik

7.1 Zielsetzung

e Klarung der Anatomie inkl. der Beschreibung von potentiell behandlungspflichtigen
Begleitfehlbildungen

e Einschatzung der aktuellen Kreislaufsituation bei Diagnosestellung und im Verlauf,
auch im Hinblick auf notwendige chirurgische oder interventionelle Therapie-
mafnahmen. Dabei ist zu betonen, dass sich die funktionelle Relevanz einer
subpulmonalen Obstruktion in den ersten Lebenswochen erheblich verandern kann.
e Dokumentation der Behandlungseffekte chirurgischer oder interventioneller
Palliationen incl. der Einschatzung der Relevanz etwaiger Residualbefunde.



7.2 Bewertung der diagnostischen Verfahren

7.2.1. Die transthorakale Echokardiographie sichert die Diagnose und ist die Basis
fur die hamodynamische Einschatzung des individuellen Patienten im Hinblick auf Art
und Dringlichkeit weiterer TherapiemalRnahmen. Sie beinhaltet in der Initialdiagnostik
- eine vollstandige sequentielle Analyse der atrio-ventrikularen und ventrikulo-
arteriellen Konnektionen

- die Beschreibung der septalen Defekte (Restriktion?)

- die differenzierte Darstellung der Lungenperfusion (Atresie? Ductusabhangigkeit?
Subpulmonale Restriktion?)

- bei Typ Il den Ausschluss einer Obstruktion subaortal bzw. im Aortenbogen

Speziell in der Neugeborenenphase sind wiederholte Verlaufskontrollen zur
Beurteilung madglicher therapierelevanter hamodynamischer Veranderungen

notwendig.

7.2.2. EKG

Ein fur die Diagnose TA typischer EKG-Befund zeigt einen Uberdrehten Linkstyp
(links anteriorer Hemiblock, QRS-Achse gewdhnlich zwischen 0° und -90°). Dieser
liegt bei der Mehrzahl der Patienten (~ 80%) ohne Transpositionsstellung und in 50%
der Patienten mit Transpositonsstellung der grof3en Arterien vor. Bei den meisten
Patienten entwickelt sich eine rechtsatriale oder biatriale Hypertrophie sowie eine

linksventrikulare Hypertrophie.

7.2.3. Thorax-Rontgenbild

Das Thorax-Rontgenbild ist zur Diagnosestellung entbehrlich, hat aber seinen
Stellenwert in der differentialdiagnostischen Abklarung einer postnatalen Zyanose
vor der Diagnosestellung in der Echokardiographie. Die HerzgrofRe ist meist normal
oder leicht vergroRert (verursacht durch rechtsatriale Vergrof3erung und
linksventrikulare Dilatation). Die Lungengefal3zeichnung ist bei der Mehrzahl der
Patienten mit Normalstellung der grof3en Arterien reduziert, in der ap-Projektion kann
ein konkaves Pulmonalsegment resultieren.

Bei Patienten ohne Restriktion der Lungendurchblutung finden sich unabhangig von
der Gefal3stellung bei relevanter pulmonaler Rezirkulation eine vermehrte
Lungengefalifullung und eine Kardiomegalie.



7.2.4. Kardiale MRT/CT

Die kardiale Schichtbildgebung wird zur initialen Diagnosestellung nicht benétigt.
Sie kann indiziert sein zur Darstellung komplexer anatomischer Varianten (Typ IlI, IV)
sowie zur Planung komplexer neonataler chirurgischer Palliationen (Typ llc mit
Aortenbogenobstruktion).

Vor dem 2. Schritt der univentrikularen Palliation kdnnen MRT und CT je nach
Praferenz des behandelnden Zentrums als erganzende bildgebende Diagnostik und
Alternative zur Herzkatheterdiagnostik eingesetzt werden. Bei Patienten mit
niedrigem Risiko fur perioperative Komplikationen kann die invasive praoperative
Evaluation dann verzichtbar sein. [s. Abb. 3]

Neben der angiographischen Darstellung der Pulmonalarterien zur Dokumentation
einer ausreichenden Dimensionierung und zum Ausschluss behandlungspflichtiger
Stenosierungen kann in der MRT eine Analyse des vorhandenen Kollateralflusses,
eine Quantifizierung etwaiger Klappeninsuffizienzen und eine Beurteilung der
Ventrikelfunktion erfolgen (9, 10, 11, 12).

7.2.5. Pulsyoxymetrie

Ein positives Pulsoxymetriescreening gibt direkt postnatal einen unspezifischen
Hinweis auf das Vorliegen eines zyanotischen Herzfehlers. Die Pulsoxymetrie ist im
Verlauf ein sehr guter Parameter zur Beurteilung des Ausmalfes der Lungendurch-
blutung und zur Erfassung von Anderungen im Verlauf (z.B. Entwicklung einer
progredienten subpulmonalen Obstruktion). Sie ist ein wichtiger Bestandteil der
ambulanten Verlaufskontrollen vor und nach dem 2. Schritt der univentrikularen

Palliation (,Interstage Monitoring®).

7.2.6. Labordiagnostik

Neben Blutbild (Hdmoglobingehalt) und BGA-Kontrollen bei pulmonaler
Minderperfusion werden bei pulmonaler Rezirkulation mit Systemkreislaufinsuffizienz
das NT-proBNP bzw. BNP und Leberenzyme bzw. Retentionswerte zur erganzenden

klinischen Beurteilung im Verlauf eingesetzt.

7.2.7 Herzkatheter
Ein diagnostischer Herzkatheter ist zur Diagnosestellung heute nicht mehr indiziert. Eine
Katheterintervention (Ballonatrioseptostomie) ist bei restriktivem Vorhofseptum indiziert



und kann bei ductusabhangiger Lungen- oder Systemkreislaufdurchblutung (Ductus-Stent)
alternativ zur chirurgischen Palliation durchgeflhrt werden (13, 14).

Vor der cavo-pulmonalen Anastomose sollte — zumindest bei Patienten mit einem
erhohten perioperativen Risiko - eine Herzkatheterisierung durchgefuhrt werden. Dabei
werden neben der angiographischen Darstellung der Pulmonalarterien mit der Option zur
Bestimmung sog. Pulmonalarterienindices (s. Anhang) wichtige hamodynamische Daten
zur Einschatzung des perioperativen Risikos erhoben (s. Abb. 3). Ferner kdnnen aorto-
pulmonale und veno-vendse Kollateralen selektiv angiographiert und ggf. auch
interventionell behandelt werden (12, 15, 16, 17).

7.2.8. Fetale Echokardiographie

Die Diagnose einer TA gelingt in spezialisierten Zentren zuverlassig zwischen der 18. und
22. SSW, haufig auch friher (2). Der Nachweis einer Shuntumkehr im Ductus arteriosus
weist auf eine potentielle postnatale ductusabhangige Lungendurchblutung hin.
Extrakardiale Fehlbildungen kdnnen in 20 bis 25 % der Falle nachgewiesen werden.
Nach intrauteriner Diagnose einer TA soll die Entbindung in einer Klinik mit kinder-
kardiologischer Expertise erfolgen.

Nach intrauterinem Nachweis einer TA mit der Aussicht auf einen univentrikularen
Kreislauf sollen die Eltern eine ausflhrliche und ergebnisoffene Beratung unter
Hinzuziehung eines Kinderkardiologen und ein Angebot zur Vernetzung zu

Patientenorganisationen erhalten.

7.3 Differentialdiagnosen
Anhand der Leitbefunde Zyanose mit vermindertem Lungenfluss und RV-Hypoplasie
sind andere zyanotische Herzfehler auszuschliel3en:

o Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
o Kritische Pulmonalklappenstenose
o Ebstein Anomalie

. AVSD mit Ventrikel-Imbalance (linksdominant)



Trikuspidalatresie

Typ @ Typ I: Normalstellung der gr. Arterien | e | Typ II: d-Transposition der gr. Arterien

Subt a: kein VSD, b: subpulmonale c: groler VSD, b: subaortale C: grofer VSD, gr. PA
ubtyp Pulm.atresie Obstruktion* / keine RVOTO, Obstruktion* / gef. Hypoplasie Ao +/- ISTA,
\ Hypoplasie PA normale PA Hypoplasie Ao
/ l \ v
Pathophys pulmonale pulmonale pulmonale Rezirkulation, verminderter Systemkreislauf
’ Minderperfusion, Rezirkulation gef. ductusabhdngig (AoBo-Obstruktion)
gef. ductusabhangig \/ \
A 4 4 v v
Therapie modif. BT-Shunt %" DKS / Norwood + ISTA-Resektion Bilat. PAB +
selten: Ductus-Stent S modif. BT-Shunt +/-PAB § Duktus-Stent ¢
A3
©
o
h 4 v
obere CPA | bei subaortaler Obstruktion + DKS | _Comprehensive stage I’ 0

Typ HI/IV: andere MGA, TAC +
komplexe Begleitfehlbildungen _—>| Anatomie, Pathophys. und Therapie individualisiert |

Abb. 2: Synopsis der klinisch haufigsten Varianten der Trikuspidalatresie mit den aus der
Pathophysiologie abgeleiteten therapeutischen Eingriffen in der Sauglingszeit.

Eine Normalstellung der grof3en Arterien liegt bei ca. 75 % der Patienten vor; mehr als 2/3 davon
haben initial eine Minderperfusion der Lungen: bei 50% liegt eine subpulmonale Obstruktion, bei ca.
16 % eine Pulmonalatresie vor. Ca. 1/3 der Kinder mit TA Typ | hat bei grolem VSD eine Lungen-
uberdurchblutung.

Ca. 20(-25) % der Patienten mit TA haben zusatzlich eine d-TGA (Typ Il), meist mit grolem VSD und
Lungeniberdurchblutung. Subtyp Il a sowie die Typen lll und IV spielen in der klinischen Praxis eine
untergeordnete Rolle (1, 2, 6).

Gemeinsames Ziel auf dem Weg in eine univentrikulare Fontan-Palliation [s. DGPK-LL Univentri-
kulares Herz] ist die Etablierung einer oberen CPA. Heute kann diese — ggf. nach medikamenttser
Vorbehandlung — bei ca. 25 % als Primareingriff durchgefuhrt werden # (5, 26).

Haufiger ist eine neonatale Palliation mit modifiziertem BT-Shunt (44%), seltener mittels PAB

(13%) notwendig. Der haufigste Primareingriff bei TA Typ Il ist eine DKS-Anastomose (17%) zur
Behandlung einer manifesten oder sich potentiell entwickelnden subaortalen Obstruktion. Bei
zusatzlicher Therapie einer Obstruktion im Aortenbogen entspricht die OP einer Norwood I-Prozedur.
Die Sicherung der Lungenperfusion erfolgt in beiden Fallen durch einen modifizierten BT-Shunt.

* Die Obstruktion kann am VSD oder im RVOT auftreten.

§ Die Resektion einer Isthmusstenose mit ,banding’ der PA Uber eine laterale Thorakotomie wird
heute nur noch selten durchgefihrt. Zur Behandlung einer (potentiellen) subaortalen Obstruktion im
Verlauf wird bei der spateren oberen CPA ggf. zusatzlich eine DKS-Anastomose durchgeftihrt.

¢ Eine Verlagerung des Zeitpunktes der komplexen Aortenbogenrekonstruktion jenseits des dritten
Lebensmonats in Kombination mit einer oberen CPA (,comprehensive stage II*-OP) erfordert eine
initiale neonatale Palliation mit bilateralem PAB und Ductus-Stenting [s. DGPK-LL HLHS].




7.4 Diagnostik vor oberer CPA

Sowohl die notwendige praoperative bildgebende Diagnostik als auch die Kriterien, die
vor einer oberen cavo-pulmonalen Anastomose erflllt sein sollten, werden seit Jahren
kontrovers diskutiert und in den einzelnen operativen Zentren unterschiedlich gehand-
habt. Dokumentiert bzw. beurteilt werden sollen neben einem ausreichende dimensio-
nierten Pulmonalarteriensystem die Systemventrikelfunktion, hdmodynamische Funk-
tionsparameter, etwaige Klappeninsuffizienzen und das Ausmal} eines mdglichen Kolla-
teralflusses. Therapiepflichtige intrakardiale Obstruktionen und Aortenbogenstenosen
sind auszuschlielen. Neben der Echokardiographie als Basisdiagnostik werden hierzu
in den meisten Zentren eine Herzkatheteruntersuchung, ggf. mit Intervention, und / oder
eine Kernspintomographie durchgefuhrt (9, 11, 12, 15, 18, 19).

In Abb. 3 werden Befundkonstellationen mit niedrigem bzw. erhéhtem Risiko fur

perioperative Komplikationen nach der oberen CPA gegenubergestellit.

Risikodeterminanten
Alter bei OP
Gewicht
Anatomie
Ventrikelfunktion

Echo

systemische AV-Klappe
subaortale Obstruktion (Typ II)
Semilunarklappen
Aortenbogen
ASD
LV-Funktion
Anatomie PA-System
Pulmonalarterien Indices*

HK

Pulmonalarteriendruck
pulmonalvaskuldrer Widerstand
Kollateralen

MRT Ventrikelfunktion
systemische AV-Klappe
Anatomie PA-System

Kollateralen




Abb. 3: Parameter zur Abschitzung des perioperativen Risikos fiir eine obere CPA
Gegenubergestellt werden diagnostische Befunde, sowie Konstellationen von Alter, Gewicht und

ggf. anatomische Besonderheiten, die fur ein niedriges bzw. erhdhtes Risiko flr perioperative
Komplikationen bei der Anlage einer oberen CPA sprechen. Viele dieser Parameter sind bei ihrer
Bestimmung abhangig von den Untersuchungsbedingungen (Sedierung / Narkose, Volumenstatus,
Spontanatmung / ITN, Medikation), die bei der Bewertung beriicksichtigt werden missen.

Zuséatzlich variieren die Standardbedingungen fir HK und MRT (tiefe Sedierung vs. Allgemein-
anasthesie mit LAMA vs. ITN) sowie Verfligbarkeit und Expertise zwischen den kinderkardiologischen
Zentren und erschweren die Vergleichbarkeit der Befunde.

Anhand der vorliegenden Literaturdaten kann nur eine beschrankte Wertung der Signifikanz einzelner
Befunde erfolgen. Die Gewichtung der einzelnen Parameter erfolgt institutionell unterschiedlich.

Bei einer erhdhten Risikokonstellation wird generell eine erganzende Diagnostik empfohlen.

* Die Pulmonalarterien Indices kdnnen angiographisch auch im CT und im MRT bestimmt

werden. [Details s. Anhang, B]

8. Therapie

8.1 Grundsatze der Behandlung

Es liegt eine univentrikulare Kreislaufphysiologie vor. Bei Ductusabhangigkeit erfolgt eine

initiale Stabilisierung mit Prostaglandin E-Infusion. Der herzchirurgische Primareingriff richtet

sich nach der pulmonalen Durchblutung (Abb. 2):

— bei pulmonaler Minderdurchblutung: aortopulmonaler Shunt

— bei pulmonaler Mehrdurchblutung: pulmonalarterielles ,banding’

— bei Transpositionsstellung: Uberwiegend DKS-Anastomose plus modifizierter BT-Shunt

— bei balancierter Lungendurchblutung: Verzicht auf neonatale Palliation mit Etablierung der
oberen CPA als Primareingriff.

Die definitive Palliation bei univentrikularer Kreislaufsituation erfolgt nach dem

,Fontan-Prinzip‘ mit Etablierung einer totalen cavo-pulmonalen Konnektion, meist in 2

weiteren operativen Schritten: 1. Obere CPA; 2. Totale cavopulmonale Anastomose

(1, 2, 6). [s. DGPK-Leitlinie Univentrikulares Herz — Kreislauftrennung nach dem

Fontan-Prinzip]

8.2.1. Medikamentdse Behandlung

Bei ductusabhangiger Lungendurchblutung oder Systemkreislaufperfusion ist die postnatale
Prostaglandin E — Infusion obligat. Bei Patienten mit pulmonaler Uberdurchblutung und
progredienter Herzinsuffizienz erfolgt eine symptomorientierte Medikation (s. DGPK-LL
chronische Herzinsuffizienz).

Nach Anlage eines mBTS oder einer anderen Shuntverbindung wird die dauerhafte



Behandlung mit einem Thrombozytenaggregationshemmer als Thromboseprophylaxe

empfohlen. Am haufigsten werden ASS in einer Dosis von 1-3 mg/kg/d und/oder Clopidogrel

0,5-1 mg/kg/d in jeweils einer Einzeldosis gegeben, letzteres ohne Zulassung im Saug-
lingsalter.

Nach Anlage der oberen CPA sollen alle Kinder ebenfalls eine medikamentose Thrombose-
prophylaxe bekommen; einige Zentren praferieren bereits im Sauglingsalter eine systemi-
sche Antikoagulation mit Vitamin-K-Antagonisten (Phenprocoumon oder Warfarin) ohne

belegten Wirkungsvorteil.

8.2.2. Interventionelle Behandlung

Die Ballonatrioseptostomie als Interimspalliation ist bei restriktiver Vorhofkommunikation
indiziert.

Ein Ductus-Stenting kommt als Alternative zur frGhen chirurgischen Palliation bei ductus-
abhangiger Lungendurchblutung oder bei Typ llc mit ISTA bei ductusabhangigem Korper-
kreislauf in Frage (11, 12).

Nach Anlage eines modifizierten BT-Shunts kann im Verlauf eine Katheterintervention zur

(Stent-)Angioplastie einer Shuntstenose erforderlich werden.

Bei mehr als 40 % der Patienten werden nach der CPA noch vor der Fontan-Komplettierung

weitere chirurgische oder katheterinterventionelle Eingriffe durchgefuhrt, am haufigsten

erfolgt eine Embolisation von Kollateralen zu den Lungenarterien (5).

8.2.3. Operative Behandlung
Chirurgische Interventionen lassen sich in folgende Kategorien einteilen:

1. Eingriffe zur Kontrolle der Lungendurchblutung und/oder Optimierung der
Vermischung von system- und pulmonalvendsem Blutfluss (aorto-pulmonale
Shunts, transannulare RV-PA-Verbindung, Pulmonalarterienbandelung,
Schaffung/Vergroflerung eines Vorhofseptumdefektes).

2. Eingriffe zur Behandlung einer subaortalen und/oder einer Obstruktion im
Aortenbogen (LVOTO-Resektion, Damus-Kaye-Stansel-Anastomose/
Norwood-I-Operation, Vergro3erung eines restriktiven VSD (Foramen
bulboventriculare) bei TA Typ II).

3. Korrektur von assoziierten Defekten und Folgeeingriffe
wie z.B. Erweiterung von Pulmonalarterienstenosen, Rekonstruktion oder

Ersatz der insuffizienten/stenotischen Klappen usw.



4. Schrittweise univentrikulare Palliation nach dem Fontan-Prinzip (obere

cavopulmonale Anastomose, totale cavo-pulmonale Anastomose)

8.2.3.1 Aorto-pulmonaler Shunt:

Bei normaler Anatomie der KopfhalsgefalRe und des Aortenbogens wir in der Regel ein
modifizierter Blalock-Taussig-Shunt (mBTS) bevorzugt. Dabei wird der Truncus brachio-
cephalicus am Abgang aus der Aorta, mittels Kunststoff-Prothese (ePTFE-GoreTex™-
Roéhrchen) mit der rechten Pulmonalarterie verbunden. Der Eingriff wird Uberwiegend Uber
eine mediane Sternotomie unter Einsatz der Herzlungenmaschine durchgefuhrt.

Der Shunt-Durchmesser und seine Lange sowie die Dimensionen des Tr. brachiocephalicus
bestimmen den Durchfluss durch den Shunt. Das Ausmal einer vorhandenen antegraden
Lungenperfusion muss bericksichtigt werden, um eine stabile Lungen- und Systemkreis-
laufdurchblutung zu etablieren. In der klinischen Praxis bekommt ein normalgewichtiges

Neugeborenes meist einen 3,5 mm Shunt.

8.2.3.2 Zentrale Pulmonalarterienbandelung:

Ein zentrales PA-Band kommt bei pulmonaler Mehrdurchblutung und resultierender
Systemkreislaufinsuffizienz (Typ Ic und llc) zum Einsatz. Praoperativ sollen potenziell-
komplizierende Faktoren, wie z.B. eine subaortale Stenose, ein restriktives Foramen
bulboventriculare, eine dynamische subpulmonale Enge oder eine pulmonalvaskulare
Erkrankung evaluiert werden.

Zur Bandelung des Pulmonalarterienhauptstammes wird ein schmaler Streifen aus einer
Silikon-Membran oder eine schmale (3-4mm) Kunststoff-Prothese (ePTFE) benutzt. Ziel ist
systemarterielle Sauerstoffsattigung zwischen 80 und 90% bei einem hoch-normalem
Hamoglobinwert. Die Fixierung mit feinen Faden kann eine spatere sukzessive Lockerung
durch katheter-basierte Nachdilatationen ermoglichen.

8.2.3.3 Damus-Kaye-Stansel-Anastomose / Norwood-I-Operation mit aortopulmonalem
Shunt:

Bei Patienten mit einem Risiko fur die Entwicklung einer Subaortenstenose (fast
ausschlieflich bei Typ Il) wird heute Uberwiegend eine Umgehungsanastomose des
systemischen Ausflusstraktes (DKS) durchgefuhrt. Dieses kann als Primareingriff in der

Neugeborenenphase oder auch zusammen mit der oberen CPA erfolgen (20). Hierzu



werden an der Herzlungenmaschine die Aorta ascendens und der Pulmonalarterienstamm
partiell Seit-zu-Seit anastomosiert.

Bei zusatzlicher Hypoplasie/Obstruktion des Aortenbogens wird der gesamte Aortenbogen
plastisch erweitert und mit der Damus-Kaye-Stansel-Anastomose zu einer Norwood-
ahnlichen Neoaorta zusammengefasst.

Die pulmonale Durchblutung wird mit einer Form von aorto-pulmonalem Shunt gesichert.

8.2.3.4 Korrektur von assoziierten Defekten:

Begleitende relevante Stenosen der Pulmonalarterien werden idealerweise noch vor der
cavo-pulmonalen Anastomose korrigiert, um das Wachstum der Gefale unter pulsatiler
Shunt-Durchblutung zu férdern. Bei hochgradiger Insuffizienz der Mitralklappe oder der
Semilunarklappen wird eine fruhzeitige effektive Rekonstruktion vor chronischer
Volumenbelastung des singularen Ventrikels schutzen.

Die direkte Resektion einer Subaortenstenose bzw. die Vergrélierung eines VSD / des
Foramen bulboventriculare wird heute nur noch selten als Primareingriff durchgefuhrt.
Sie kann aber bei Entwicklung einer progredienten subaortalen Obstruktion auch noch im
Verlauf vor und nach Fontankomplettierung notwendig werden (21).

8.2.3.5 Bidirektionale obere cavo-pulmonale Anastomose

Als Zwischenschritt zur Etablierung der definitiven univentrikularen Palliation wird in der
Regel im Alter von 3-6 Monaten die obere cavo-pulmonale Anastomose durchgefuhrt. Bei
gunstiger Balancierung von System- und Lungenkreislauf kann die obere CPA auch als
Primareingriff erfolgen (s. Abb. 2).

An der Herzlungenmaschine werden der Shunt/PDA-Stent und bei antegrader
Lungenperfusion meist auch der Pulmonalarterienstamm durchtrennt. Die rechte
Pulmonalarterie wird an der Oberkante langst eingeschnitten (alternativ wird die ehemalige
Shunt-Anastomosenstelle genutzt). Die obere Hohlvene wird vorhofnah mit Abstand zum
Sinusknoten durchtrennt. Die Vena azygos wird in der Regel ligiert und durchtrennt, um
einen Kurzschluss von ungesattigtem Blut in die untere Hohlvene und damit ins Herz zu
vermeiden. Danach wird eine weite spannungsfreie End-zu-Seit-Anastomose zwischen der

oberen Hohlvene und der rechten Pulmonalarterie durchgefihrt (22, 23).



Kernaussage 2: Leitlinie Trikuspidalatresie

\

Therapie DGPK

Bei Patienten mit Normalstellung der gro3en Arterien wird anhand der Balance
zwischen Lungenkreislauf- und Systemkreislaufdurchblutung Uber die
Notwendigkeit, Art und den Zeitpunkt einer Palliation im frihen Sauglingsalter
entschieden.

In den ersten Lebenswochen kann eine dynamische Veranderung der RVOTO
und/oder des Lungengefallwiderstandes sowohl zu einer Stabilisierung bei
initialer Lungenuberdurchblutung als auch zu einer therapiepflichtigen
progredienten Hypoxamie fuhren.

Bei geeigneten Kandidaten kann eine fruhzeitige (ab dem 3. Lebensmonat) obere
cavo-pulmonale Anastomose als primarer Eingriff erfolgen und damit eine
neonatale Prozedur vermieden werden.

Bei Patienten mit Transpositionsstellung der gro3en Arterien kdnnen zusatzliche
subaortale Obstruktionen oder Hypoplasien/Stenosen des Aortenbogens initiale
Palliationen wie bei Linksherzhypoplasie-Syndromen erforderlich machen.

Die definitive Palliation erfolgt nach dem ,Fontan-Prinzip‘ mit stufenweiser

Etablierung einer totalen cavo-pulmonalen Konnektion.




Empfehlungen Leitlinie: Trikuspidalatresie

Nach intrauterinem Nachweis einer TA mit der Aussicht auf einen
univentrikularen Kreislauf sollen die Eltern eine ausfuhrliche und ergebnisoffene
Beratung unter Hinzuziehung eines Kinderkardiologen und das Angebot einer

Vernetzung zu Patientenorganisationen erhalten.

Nach intrauteriner Diagnose einer TA soll die Entbindung in einer Klinik mit

kinderkardiologischer Expertise erfolgen.

Ein diagnostischer Herzkatheter ist zur Diagnosestellung nicht indiziert.

Bei restriktiver Vorhofkommunikation ist eine zeitnahe Ballonatrioseptostomie
indiziert.
Vor der oberen CPA sollte eine vollstandige angiographische und .

hamodynamische Evaluation der Patienten angestrebt werden.

Nach Anlage eines mBTS oder einer anderen Shuntverbindung wird die
dauerhafte Behandlung mit einem Thrombozytenaggregationshemmer als

Thromboseprophylaxe empfohlen.

Vor der cavo-pulmonalen Anastomose sollte — zumindest bei Patienten mit
einem erhohten perioperativen Risiko - eine Herzkatheterisierung durchgefuhrt

werden.

Vor dem 2. Schritt der univentrikularen Palliation kann die MRT als erganzende

bildgebende Diagnostik und Alternative zur Herzkatheterdiagnostik eingesetzt

werden.

Nach Anlage einer oberen CPA soll eine medikamentdse Thromboseprophylaxe

erfolgen.

8.2.4. Behandlungsergebnisse und Risiken

Der modifizierte Blalock-Taussig-Shunt als Standardpalliation bei Patienten mit
pulmonaler Minderdurchblutung weist speziell bei funktionell univentrikularen Herzen
unverandert eine Mortalitat im zweistelligen Bereich auf. Die haufigsten Komplika-
tionen sind Shunt-Verschluss, Low-cardiac-output-Syndrom bei pulmonaler Uber-
durchblutung und rezidivierende Stenosen der Pulmonalarterien (24, 25, 26, 27).
Die Primarpalliation mittels DKS-Anastomose plus Shunt und die Norwood |



Operation weisen in der TA Typ lI-Kohorte eine noch hohere Morbiditat und Mortalitat
auf. Wird die DKS-Anastomose nach vorherigem PAB zusammen mit der oberen
CPA als ,comprehensive stage II'-OP jenseits des 3. Lebensmonats ausgefuhrt, liegt
die Mortalitat deutlich geringer (20, 28). Die 30-Tage Mortalitat nach erster
chirurgischer Palliation wird fur die Gesamtgruppe der Neugeborenen mit TA mit
knapp 5 % angegeben (30). Eine zusatzliche subaortale Obstruktion (v.a. Typ II)
bzw. deren effektive Behandlung scheinen einen deutlichen Einfluss auf das
Langzeitliberleben zu haben (21, 29).

Sauglinge mit einem Gewicht < 2,5 kg bei der primaren chirurgische Palliation weisen
erwartungsgemal sowohl perioperativ als auch wahrend der Interstage-Phasen bis
zum Ende des ersten Lebensjahres eine deutlich erhéhte Mortalitat auf (31).

Als Risikofaktoren fur ein Versterben nach der oberen CPA (~ 5 %) wurden eine
hohergradige Mitralinsuffizienz zum Zeitpunkt der CPA, die Primardiagnose einer
Pulmonalatresie (la), begleitende genetische bzw. extrakardiale Anomalien und das
Belassen einer zusatzlichen antegraden Perfusion der Pulmonalarterien nach CPA
herausgearbeitet (5, 30, 32). In anderen Studien zeigte eine zusatzlich zur CPA
belassene pulmonale Perfusion — antegrad oder als mBTS - keine nachteiligen

Effekte bei besserem Sattigungsniveau (33).

9. Prognose

Ohne chirurgische Therapie versterben ca. 75% der Patienten in der Sduglingszeit. Fur die
Gesamtgruppe der Neugeborenen mit TA wird eine Sterberate von 15 % innerhalb des 1.
Jahres nach chirurgischer Primarpalliation angegeben (30). Mit Etablierung des mehrstufigen
Konzeptes der univentrikularen Palliation wird eine 10-Jahres-Uberlebensrate von ca. 80%
erreicht (2, 30).

Unverandert entfallt ein relevanter Anteil dieser Sterberate auf die sog. ,Interstage‘-Mortalitat
zwischen den Schritten der chirurgischen Palliation, v.a. vor, aber auch noch nach der
oberen CPA (5, 30). Knapp 5 % der Patienten mit TA erreichen nach oberer CPA die
komplette Kreislauftrennung nicht, d.h. sie versterben perioperativ oder im weiteren Verlauf
vor der Fontan-Komplettierung (5). Entsprechend fokussiert die Nachsorge dieser Patienten
neben der perioperativen Versorgung in den Herzzentren auf die Etablierung einer
Interstagebetreuung der Kinder, die neben haufigen klinischen kinderkardiologischen

Kontrollen auch die hausliche pulsoxymetrische Uberwachung und die Dokumentation der



Gewichtszunahme sowie anderer Zeichen einer potentiellen Herzinsuffizienz umfassen
sollte.
Fir die weiteren Schritte auf dem Weg der univentrikularen Palliation nach dem Fontan-

Prinzip wird auf die entsprechende DGPK-LL verwiesen.

10. Durchfiihrung der Diagnostik und Therapie

Koordinierung und Durchfihrung der Diagnostik durch einen Arzt fir Kinder- und
Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung ,Kinder- und Jugend-Kardiologie®“.
Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch einen DEGUM II/Ill qualifizierten
Pranatalmediziner in Kooperation mit einem Kinder- und Jugend-Kardiologen
durchgefuhrt werden. Es wird empfohlen, die Geburt eines Kindes mit pranatal
diagnostizierter Trikuspidalatresie in einer Geburtsklinik mit sicher gestellter
kinderkardiologischer Versorgung vorzunehmen.

Therapeutische Malknahmen bei Patienten bis zum 18.LJ (inkl. Transition) obliegen
der Verantwortung eines Arztes fir Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunkt-
bezeichnung ,Kinder- und Jugend-Kardiologie®.

Operative Eingriffe sollen altersunabhangig von einem Herzchirurgen mit Zertifikat
,Chirurgie angeborener Herzfehler” in einem kinderherzchirurgischen Zentrum

durchgefuhrt werden.
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Anhang

A. Detaillierte Darstellung der kardiochirurgischen Eingriffe:

8.2.3.1 Aorto-pulmonaler Shunt:

Verbindungen zwischen der Aorta bzw. den supraaortalen Arterien und den Pulmonalarterien
(Shunts) werden bei Zyanose aufgrund einer hochgradigen rechtssventrikularen Ausfluss-
bahnobstruktion oder einer ductusabhangigen Lungendurchblutung eingesetzt.

Bei normaler Anatomie der Kopfhalsgefalle und des Aortenbogens wir in der Regel ein
modifizierter Blalock-Taussig-Shunt (mBTS) bevorzugt. Dabei wird der Truncus brachio-
cephalicus am Abgang aus der Aorta, proximal der Aufzweigung in A. carotis und A.
subclavia dextra ausgeklemmt und langst inzidiert. Eine Kunststoff-Prothese (ePTFE-
GoreTex™-Rdhrchen) wird entsprechend des GefalRverlaufs angeschragt und End-zu-Seit
anastomosiert. Der Shunt wird entllftet und gekurzt. Die rechte Pulmonalarterie wird mit
Abstand zur Oberlappenarterie ausgeklemmt, langst inzidiert und End-zu-Seit mit dem Shunt
anastomosiert. Bei ausreichendem antegradem Lungendurchfluss, oder offenem PDA kann
die Operation unter tolerablen Sauerstoffsattigungswerten (>70%) und stabiler Hamodynamik
auch ohne Einsatz der Herzlungenmaschine durchgefuhrt werden. Die Operation kann Uber
eine mediane Sternotomie oder laterale Thorakotomie durchgefuhrt werden. Der Zugriff Gber
eine Sternotomie ermoglicht vor allem bei instabilen Patienten, hypoplastischen Pulmonal-
arterien, offenem Ductus und schwieriger Einschatzung des antegraden Lungenflusses eine
grélRere Manovrierfahigkeit, ggf. unter Schutz der Herzlungenmaschine.

Der Shunt-Durchmesser und seine Lange sowie die Dimensionen des Tr. brachiocephalicus
bestimmen den Durchfluss durch den Shunt. Zusammen mit dem evtl. zusatzlichen Lungen-
durchfluss (nativer RVOT, PDA, Kollateralgefalde) soll dieser entsprechend der Korpergrole,
dem Alter, der Grolde der Anschlussgefal3e und den Risikofaktoren gewahlt werden, um eine
balancierte Lungen- und Systemkreislaufdurchblutung zu etablieren. In der klinischen Praxis
bekommt ein normalgewichtiges Neugeborenes meist einen 3,5 mm Shunt.

Andere Maoglichkeiten zur Verbesserung der Lungendurchblutung (zentraler Shunt, RV-PA-
Shunt, transannulare RV-PA-Verbindung) kdnnen bei Anomalien des Aortenbogens, der

KopfhalsgefalRe und/oder Lageanomalien des Herzens zum Einsatz kommen.

8.2.3.2 Zentrale Pulmonalarterienbandelung:
Ein zentrales PA-Band kommt bei ungehindertem pulmonalem Durchfluss mit pulmonaler

Mehrdurchblutung und resultierender Systemkreislaufinsuffizienz (Typ lc und llc) zum



Einsatz. Gelegentlich ist eine Bandelung auch bei dynamischer subpulmonaler Stenose, oder
konkurrierender pulmonalen Mehrdurchblutung bei Z.n. Shunt-/PDA-Stent-Anlage notwendig.
Vor der Anlage der Bandelung sollen potenziell-komplizierende Faktoren, wie z.B. eine sub-
aortale Stenose, ein restriktives Foramen bulboventriculare, eine dynamische subpulmonale
Enge oder eine pulmonalvaskulare Erkrankung evaluiert werden.

Bei singularer Quelle der pulmonalen Durchblutung wird die Bandelung der Hauptpulmonal-
arterie etwa mittig zwischen der Pulmonalklappenebene und der Pulmonalisbifurkation
angelegt, wozu ein schmaler Streifen aus Silikon-Membran oder eine schmale (3-4mm)
Kunststoff-Prothese (ePTFE) benutzt wird. Der Umfang der Pulmonalarterie kann auch nach
der Trusler-Regel angepasst werden (ca. 21mm + Korpergewicht in kg) (34-36). Ziel ist
arterielle Sauerstoffsattigung zwischen 80 und 90% bei einem hoch-normalem Hamoglobin-
wert. Das Banding wird mit mehreren Nahten fixiert, um spatere Migration in Richtung
Bifurkation mit resultierender seitendifferenter Durchblutung und asymmetrischem Wachstum
der Pulmonalarterien zu vermeiden.

Die Enge der Bandelung kann initial mit feinen Faden fixiert werden, die eine spatere

sukzessive Lockerung durch katheter-basierte Nachdilatationen ermoglichen konnen.

8.2.3.3 Damus-Kaye-Stansel-Anastomose /
Norwood-I-Operation mit aortopulmonalem Shunt:

Bei Patienten mit einem Risiko fur die Entwicklung einer Subaortenstenose (fast ausschlief3-
lich bei Typ Il) wird unabhangig von einer subpulmonalen Obstruktion eine Umgehungs-
anastomose des systemischen Ausflusstraktes (DKS) durchgefiihrt. Dieses kann als Primar-
eingriff in der Neugeborenenphase oder auch zusammen mit der oberen CPA erfolgen (20).
Nach Angang an die Herzlungenmaschine werden unter kardioplegischem Herzstillstand die
Aorta ascendens und der Pulmonalarterienstamm oberhalb der Klappenkommissuren quer
durchtrennt und partiell Seit-zu-Seit anastomosiert.

Bei zusatzlicher Hypoplasie/Obstruktion des Aortenbogens wird der gesamte Aortenbogen
plastisch erweitert und mit der Damus-Kaye-Stansel-Anastomose zu einer Norwood-
ahnlichen Neoaorta zusammengefasst.

Die pulmonale Durchblutung wird mit einer Variante des aorto-pulmonalen Shunts gesichert.



8.2.3.5 Obere cavo-pulmonale Anastomose (bidirektionale Glenn-OP, BCPC, BCPA):
Als Zwischenschritt zur Etablierung der definitiven univentrikularen Palliation wird in der
Regel im Alter von 3-6 Monaten die obere cavo-pulmonale Anastomose durchgefuhrt. Bei
gunstiger Balancierung von System- und Lungenkreislauf kann die obere CPA auch als
Primareingriff erfolgen (s. Abb. 2).

An der Herzlungenmaschine werden der Shunt/PDA-Stent und/oder der Pulmonalarterien-
stamm durchtrennt. Beide Pulmonalarterien werden bis tUber den Hilus hinaus freiprapariert
und einzeln abgeklemmt. Die rechte Pulmonalarterie wird an der Oberkante langst einge-
schnitten (alternativ wird die ehemalige Shunt-Anastomosenstelle genutzt). Die obere Hohl-
vene wird vorhofnah mit Abstand zum Sinusknoten durchtrennt. Die Vena azygos wird ligiert
und durchtrennt, um einen Kurzschluss von ungesattigtem Blut in die untere Hohlvene und
damit ins Herz zu vermeiden. Danach wird eine weite spannungsfreie End-zu-Seit-Anasto-

mose zwischen der obere Hohlvene und der rechten Pulmonalarterie durchgefuhrt (22, 23).

B. Indices zur Bestimmung der GroRBe der Pulmonalarterien

Nakata-Index:

{[Durchmesser der prox. RPA (mm)]? + [(Durchmesser der prox. LPA (mm)]? } x 11
4 x [BSA (m?)]

McGoon-Index: Durchmesser prox. RPA (mm) + Durchmesser prox. LPA (mm)

Durchmesser DAo (mm) (in Zwerchfellhohe)

Lower-Lobe Index (LLI):
{[Durchmesser RPA-UL (mm)]? + [(Durchmesser LPA-UL (mm)]?} x 11

4 x [BSA (m2)]

Die Gefalddurchmesser werden in mm bestimmt, dabei wird eine kreisrunde
Querschnittsflache fur die Kalkulation vorausgesetzt, die oft nicht vorhanden ist.
Der Nakata-Index und der McGoon-Index wurden zur Beurteilung der Grol3e
hypoplastischer Pulmonalarterien im HK bei PA/VSD entwickelt und nicht fur eine
univentrikulare Zirkulation. Der Lower Lobe Index wird derzeit trotz der benannten
Ungenauigkeiten als bestes Mal3 zur angiographischen Groéf3enbestimmung der
Pulmonalarterien (aus HK, CT, oder MRT) angesehen (19, 37).



	Nach Anlage eines mBTS oder einer anderen Shuntverbindung wird die dauerhafte Behandlung mit einem Thrombozytenaggregationshemmer als Thromboseprophylaxe empfohlen. 
	Vor der cavo-pulmonalen Anastomose sollte – zumindest bei Patienten mit einem erhöhten perioperativen Risiko - eine Herzkatheterisierung durchgeführt werden. 
	Vor dem 2. Schritt der univentrikulären Palliation kann die MRT als ergänzende bildgebende Diagnostik und Alternative zur Herzkatheterdiagnostik eingesetzt werden.
	Nach Anlage einer oberen CPA soll eine medikamentöse Thromboseprophylaxe erfolgen. 

