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Neurologisches Outcome und zerebrale Schadigungsmuster bei 2-3 Jahre alten Kindern

mit univentrikularen Herzfehlern

Kinder mit univentrikularem Herzen (UVH) gehoren zur
Hochrisikogruppe fiir die Entstehung von Entwicklungs-
verzogerungen mit Einschrankungen der Lebensqualitét.
Bereits praoperativ findet man bei Neugeborenen mit UVH
strukturelle Auffalligkeiten des Gehirns.

Ziel der Studie war es, den neurokognitiven Entwicklungs-
stand, Lebensqualitidt und strukturelle Auffilligkeiten des
Gehirns von Kindern mit Hypoplastischem Linksherzsyndrom
(HLHS) und anderen univentrikuldren Herzfehlern zu unter-
suchen, die nach Norwood oder nach dem Hybrid-Verfahren
(Bandelung der Pulmonalarterien, Ballonatrioseptostomie und
PDA-Stenting) im Zeitraum nach 2010 operiert wurden. DarU-
ber hinaus sollten perinatale und perioperative Risikofaktoren
flr eine beeintrachtigte Entwicklung erfasst werden.

Zwischen August 2012 und Juli 2015 fihr-
ten wir eine prospektive Studie an zwei
Herzzentren (KHZ GielRen, KHZ Zirich)
mit 48 Patienten (26 HLHS, 22 UVH) durch, die nach dem
Norwood oder dem Hybrid-Verfahren operiert wurden. Die
Patienten erhielten ein zerebrales MRT vor TCPC Operation,
Entwicklungsdiagnostik (Bayley-Ill), eine neurologische Un-
tersuchung und zwei Fragebdgen zur allgemeinen und
krankheitsspezifischen Lebensqualitat (TAPQOL, PCQLI). Zu-
satzlich wurde der soziodkonomische Status (SES) erhoben.

Beim Uberwiegenden Teil der Kinder fand sich ein Uberra-
schend glinstiges neurologisches Outcome in den Bayley-IlI
Skalen (Abbildung 1): Der Median der Skalen fiir Kognition
lag bei 100 (65-120), der Skalen fir Sprache bei 97 (68-124)
und der Skalen fir Motorik bei 97 (55-124).
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Abbildung 1. Bayley-Il Skalen
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Am haufigsten wurden Einschrankungen in der sprach-
lichen und motorischen Entwicklung beobachtet. Die Le-
bensqualitat ihrer 2-3 Jahre alten Kinder wurde von den
Eltern als sehr gut beurteilt, insbesondere die soziale Funk-
tion (Interaktion mit anderen Kindern).

Abbildung 2. Zerebrale MRT Befunde von Patienten vor Fontan Komplettierung.
Isolierte supratentorielle Ventrikulomegalie ohne Nachweis von Infarkten oder int-
razerebralen Blutungen (A und B), fokale Lasionen der weien Substanz (D), offenes
Operculum als Ausdruck einer Liquorraumerweiterung (D) und Residuen von Hirnin-
farkten in der grauen Substanz (D-F).

Risikofaktoren fir eine gestdrte neurokognitive Entwick-
lung waren lange Intubations- und Beatmungszeiten,
prolongierte stationare Aufenthalte, wiederholte Reope-
rationen und Reinterventionen. Im Hirn-MRT zeigten
liber ein Drittel der Patienten auffillige Befunde: Fokale
Veranderungen (zerebrale Infarkte, Lasionen in der wei-
Ren Substanz) und/oder globale Veranderungen mit
einer Erweiterung der externen und internen Liquorrau-
me sowie Verlust von
Hirnsubstanz. Die foka-
len Lasionen waren in
der Regel nur von ge-
ringer GroRe und hatten
keinen signifikanten Ein-
fluss auf das neurologi-
sche Outcome

_q\ (Abbildung 2 s. 0.,

#%  Abbildung 3 s. Riickseite).
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Pathologische MRT-Befunde, alle 17 (35.4%)
Erweiterung der Liquorrdume 10 (21.3%)
Erweiterung der dueren Liquorrdume 5 (10.6%)

Erweiterung der inneren + duBeren Liquorrdume 3 (6.4%)

Isolierte Ventrikelerweiterung 2 (4.3%)
Hirninfarkt 9(19.1%)
Schédigung der weien Substanz 5 (10.6%)

Kleine Zufallsbefunde, krankheitsunabhéngig 5 (10.6%)

Abbildung 3

Kinder mit erweiterten inneren und/oder &uReren
Liguorrdumen im Hirn-MRT zeigten jedoch in allen Ent-
wicklungsskalen verringerte Werte und waren bzw. wur-
den an intensive Entwicklungsforderprogramme ange-
bunden (Physiotherapie, Logopdadie). Im Gegensatz zu
den o.g. fokalen, zerebralen Auffilligkeiten, die bereits
bei Feten und Neugeborenen mit schweren angebore-
nen Herzfehlern in der Literatur beschrieben sind, ist die
in unserem Kollektiv am haufigsten beobachtete Liquor-
raumerweiterung eine in der Fachliteratur bisher noch
nicht beschriebene Veranderung.

Es gab keinen Unterschied im Outcome zwischen HLHS-
Kindern und Kindern mit anderen univentrikularen Herz-
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fehlern. Auch die verschiedenen Operationstechniken
zeigten in den Bayley Skalen, der neurologischen Unter-
suchung und im konventionellen Hirn-MRT keinen signi-
fikanten Unterschied im Outcome. Interessanterweise
ergab jedoch die Volumenbestimmung verschiedener
Gehirnregionen einen Unterschied bei den Kindern, die
im Neonatalalter eine kardiopulmonale Bypass-Opera-
tion erhalten hatten und den Kindern, die nach dem
Hybrid-Verfahren operiert wurden.

Die subkortikale graue (p=0.01) und weille Substanz
(p=0.02) war bei Kindern mit HLM-Operation in der Neo-
natalperiode signifikant vermindert. Ob diese messbaren
Unterschiede des Hirnvolumens einen Einfluss auf die
Langzeitentwicklung und Gedéachtnisleistung der Patien-
ten haben, lasst sich gegenwartig noch nicht abschatzen.
Um dies genauer zu untersuchen, planen wir mit freund-
licher Unterstlitzung von kinderherzen e.V. derzeit eine
longitudinale Folgestudie.

Die erfolgreich abgeschlossene Studie hat gezeigt, dass
2-3 Jahre alte Kinder mit UVH, die nach 2010 operiert
wurden, sich im Durchschnitt gut entwickelt haben. Un-
ser Ziel ist es, durch kontinuierliche Verbesserung des
perioperativen Managements und durch Etablierung
nationaler Routine-Nachuntersuchungen in Sozialpa-
diatrischen Zentren die Langzeitergebnisse von Kindern
mit angeborenen Herzfehlern weiter zu verbessern und
ihre Lebensqualitat zu steigern.

Im Rahmen der Studie wurden u.a. folgende Publikationen erstellt:

Mayer KN, Latal B, Knirsch W, Scheer |, von Rhein M, Reich B, Bauer
J, Gummel K, Roberts N, Tuura RO. Comparison of automated brain
volumetry methods with stereology in children aged 2 to 3 years.
Neuroradiology. 2016 Sep;58(9):901-10. PMID: 27380040

Knirsch W, Mayer KN, Scheer |, Tuura R, Schranz D, Hahn A, Wet-
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kinderherzen e.V. forscht und férdert Forschungsvorhaben im Bereich der Kinderherzmedizin — mit Schwerpunkt Kinderkardiologie und Kinder-
herzchirurgie — und stellt in seinem , kinderherzen Research Report” Kliniken und Arzten die Inhalte aktuell laufender sowie Ergebnisse abge-
schlossener Projekte vor. Antragstellungen zu Forschungsvorhaben sind jeweils zum 31.03. und 30.09. eines Jahres einzureichen.
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