Truncus arteriosus communis (TAC)

bedeutet, dass der Stamm (=Trun-
cus) der Schlagadern (=Arterien,
arteriosus) gemeinsam (communis)
aus dem Herzen entspringt (Abbil-
dung 1).

Haufigkeit

Es handelt sich um einen selten Herz-
fehler, der bei etwas 3-6 von 100.000
Neugeborenen auftritt und damit we-
niger als 1% aller angeborenen Herz-
fehler ausmacht.

Anatomie und Auswirkungen auf den
Kreislauf

Die Auswirkungen des Herzfehlers
ergeben sich aus verschiedenen ana-
tomischen Begleitumstanden, die von
Einzelfall zu Einzelfall sehr verschie-
den sein kbénnen. Nur die haufigsten
Varianten kénnen hier besprochen
werden.

Kammerscheidewanddefekt (VSD)
In der Regel besteht ein grosser VSD.
Der gemeinsame Truncus ist der ein-
zige Auslass aus dem Herzen fir bei-
de Herzkammern.

Truncusklappe

Die gemeinsame Klappe kann theore-
tisch 1-6 Klappentaschen aufweisen.
Am haufigsten sind 3 oder 4 Taschen
vorhanden. Die Ventilklappe kann zu
eng (stenotisch) oder undicht (insuffi-
zient) sein. Eine Stenose fihrt zu ei-
ner Druckbelastung, eine Insuffizienz
zu einer Mehrbelastung des Herzens
mit Volumen, da das zurickfliessen-
de ,Pendelvolumen® zusatzlich zu der
effektiv in die Peripherie ausgeworfe-
nen Menge ,beférdert" werden muss.

Lungenschlagader

Die Lungenschlagader kann in un-
terschiedlicher Weise aus dem Trun-
cusgefass abgehen (s. Klassifikation
nach Collett und Ewards, Abb. 2).
Beim Typ | gibt es ein gemeinsames
Hauptsegment, das sich in die Sei-
tenaste teilt. Beim Typ Il entspringen
die Seitenadste getrennt, aber sehr
eng beieinander, wahrend sie beim
Typ lil weit entfernt voneinander ab-
gehen. Der Typ IV (Abgang der Sei-
tenaste der Lungenschlagader oder
besser: von Umgehungsadern aus
der absteigenden Hauptschlagader)
gehort zu einem anderen Herzfehler
(Pulmonalatresie mit VSD).

Bei Gesunden sind Korper- und
Lungenkreislauf getrennt (Abb. 3).
Weil beim TAC Mischblut sowohl in
die Haupt- als auch in die Lungen-
schlagader fliesst, wird nutzlos sau-
erstoffreiches Blut in die Lunge und
sauerstoffarmes in den Korperkreis-
lauf zuriick gepumpt, genau dorthin,
wo es gerade herkommt. Diesen
Anteil an der Gesamtmenge muss
das Herz zusatzlich zu der Menge
pumpen, die der Korper tatsachlich
bendtigt. Das ist eine Volumenbelas-
tung des Herzens. Bei Gesunden ist
der Druck im Lungen- viel geringer
als im Korperkreislauf, da in den Lun-
gengefassen der Widerstand deutlich
geringer ist. Beim TAC herrscht meist
Druckgleichheit in der Haupt- und der
Lungenschlagader. Daraus resultiert
ein hoher Blutfluss und —druck in der
Lungenstrombahn, der zunachst we-
gen der Lungenuberflutung zu Zei-
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chen der Herzinsuffizienz (schwere
Atmung, schlechtes Trinken, man-
gelnde Gewichtszunahme), im Ver-
lauf von wenigen Monaten zu einem
fixierten Lungenhochdruck (pulmo-
nale Hypertonie) mit einem nicht
wieder ruckgéngig zu machenden
,harbigen* Umbau der Lungengefas-
se fuhrt. Nur bei etwa 10% der Pati-
enten ist die Lungenstrombahn durch
Verengungen (Stenosen) davor ge-
schutzt.

Herzkranzarterien

Die fur die Blutversorgung des Her-
zens zustadndigen Koronararterien
entspringen als erste Gefdsse aus
dem Truncusgefass. Sie kénnen un-
gewohnliche Verlaufe nehmen. Da
sich der Herzmuskel in der Systo-
le zusammenzieht und die Aste der
Kranzarterien dadurch ,zugedruckt®
werden, erfolgt die Durchblutung des
Herzmuskels im wesentlichen wah-
rend der Erschlaffung (Diastole) des
Muskels. Durch den Abstrom von Blut
in die Lunge, wo ein niedriger Wider-
stand herrscht, ist der diastolische
Blutdruck (der zweite Wert bei der
Blutdruckmessung) niedriger als nor-
mal. Dieser Druck ist aber die trei-
bende Kraft fur die Durchblutung des
Herzmuskels. Dieser muss nun mehr
leisten — wegen der Volumenbelas-
tung und je nach Vorhandensein
einer Klappenstenose oder -insuffizi-
enz — hat aber eine weniger gute Ver-
sorgung mit Blut/Sauerstoff.

Aortenbogen

Der Aortenbogen ist unterbrochen
oder verengt bei 15-20% der Patien-
ten. Bei etwa einem Dirittel findet sich

ein rechtsseitiger Aortenbogen.

Mikrodeletion 22q11.2

Etwa 40% der Patienten mit TAC wei-
sen ein fehlendes kleines Stiick am
langen Arm des Chromosoms 22 auf.
Dieser Teil der Erbsubstanz ist u.a.
wichtig dafir, dass sich aus der so-
genannten Neuralleiste neben einem
Teil des Herzens (des Conotruncus)
auch Zellen der Abwehr (T-Lympho-
zyten) entwickeln. Eine solche Mikro-
deletion kann deshalb mit einem Im-
mundefekt und vermehrten Infekten
vergesellschaftet sein. Unter ande-
rem deshalb sollten die Chromoso-
men von Kindern mit TAC daraufhin
untersucht werden.

,natirlicher* Verlauf

Ohne Operation sterben Kinder mit
einem TAC in der Regel frih in der
Neugeborenen- oder frihen S&ug-
lingszeit mit Zeichen der Herzinsuf-
fizienz und einer Minderversorgung
des Herzmuskels mit Blut (Sauer-
stoff). Fast 90% sterben im ersten Le-
bensjahr. Weniger als 10% erreichen
das Jugendaliter.

Therapie

Nur eine chirurgische Therapie kann
Kreislaufverhéltnisse schaffen, die
moglichst &hnlich den normalen sind.
Zeitlich begrenzt kénnen Medikamen-
te helfen, die Symptome der Herzin-
suffizienz zu lindern.

Bevor korrigierende” Operationen
moglich waren, wurde ein Schutz der
Lungengefasse durch ein ,Banding®
der Lungenschlagader(n) oder eine
kiinstliche Verengung des Abgangs
der Schlagader(n) versucht, hau-




fig mit schlechtem Erfolg und hoher
Sterblichkeit.

Erste ,Korrektur‘operationen wurden
anfangs der 1960er Jahre durch-
gefihrt. Prinzipiell wird die Lungen-
schlagader von der Hauptschlagader
(dem Truncusgefass) getrennt, der
VSD durch einen Einschnitt in der
Vorderwand der rechten Herzkam-
mer verschlossen, und uber diesen
Einschnitt eine Verbindung zwischen
der rechten Kammer und der Lun-
genschlagader geschaffen, haufig
mittels einer klappentragenden Ge-
fassprothese. Dazu kénnen verschie-
dene Materialien verwendet werden,
z.B. eine menschliche Schlagader
mit Klappe (Homograft) zusammen
mit eigenem Herzbeutel (Abb. 4). Be-
gleitfehlbildungen wie ein unterbro-
chener Aortenbogen, eine Verengung
des Aortenbogens (Isthmusstenose)
oder eine Truncusklappeninsuffizienz
missten zusatzlich operiert werden.
In seltenen Féllen ist der Ersatz der
Truncusklappe notwendig. Je nach
Begleitumstanden gibt es verschie-
den Techniken. Fur die Operation ist
der Einsatz einer Herz-Lungen-Ma-
schine (HLM) notwendig.

Verlauf nach Operation

Die fruhe Sterblichkeit nach dieser
insbesondere bei zusatzlich unterbro-
chenem Aortenbogen oder Truncus-
klappeninsuffizienz extrem komple-
xen Operation liegt bei 5-10%. Eine
deutliche Verbesserung der Prognose
wurde in den letzten Jahren erreicht
durch immer frihere Operation (d.h.
schon in der Neugeborenenperiode)
und andere operationstechnische
Entwicklungen.

Das Risiko fiir Folgeschaden nach
HLM-Operation wie Schiaganfall,
neurologische Schaden, Herzinfarkt,
Niereninsuffizienz wird mit 1-2% an-
gegeben.

H&aufig wird eine erneute Intervention
notwendig, weil die Verbindung zwi-
schen rechter Kammer und Lungen-
schlagader zu eng wird. Das gilt nach
3 Jahren fir fast die Halfte der Pati-
enten, die mit einem Homograft ver-
sorgt wurden. Neben dem Wachstum
des Patienten, fur dessen Grosse die
Gefassprothese relativ zu klein wird,
werden dafir immunologische Pro-
zesse, die zu einer absoluten Gros-
senabnahme des Klappenringes fiih-
ren, verantwortlich gemacht.

Frih (d.h. in den ersten beiden Le-
bensjahren) operierte Patienten hat-
ten in einer Untersuchung der Mayo
Clinic, Rochester, USA, eine Uberle-
benswahrscheinlichkeit von ca. 90%
nach 25 Jahren, der weitaus gross-
te Teil dieser Patienten hatte kaum
kardiale Symptome und war in einer
normalen Ausbildung oder Vollzeitbe-
schaftigung.

Zusammenfassung

Der Truncus arteriosus communis ist
ein seltener, komplizierter Herzfehler,
der unbehandelt meist friih zu Herzin-
suffizienz, fixiertem Lungenhochdruck
und Tod fuhrt. Es sind verschiedene
Begleitmissbildungen mdglich, die ei-
nen entscheidenden Einfluss auf den
Verlauf haben kénnen. Einzige Thera-
piemdglichkeit ist eine komplexe Her-
zoperation, die moéglichst fruhzeitig in
den ersten Lebenswochen erfolgen
solite. Die Fruhsterblichkeit liegt bei
ca. 5-10%. Haufig sind erneute Ope-




rationen notwendig. Unter optimalen
Bedingungen erreichen nicht nur die
meisten Patienten das Erwachse-
nenalter, sie haben auch nur wenige
kardiale Symptome und kénnen ein
aktives Leben fuhren.

Wie bei praktisch allen Herzfehlern
kann die Operation die Verhéltnisse
dem Normalen nur weitestgehend
annahern. ,Unnormale” Restzustan-

rechte
Lungenschlagader
zur Lunge

Lungenvenen
von der
Lunge

Vorhofscheidewand

Trikuspidaalkiappe

unter Hohlvene

Pulmonalklappe

de (wie z.B. Gefassprothese statt ei-
gener Lungenschiagaderklappe) blei-
ben aber bestehen (weshalb das Wort
.Korrektur® immer in Anfihrungszei-
chen gesetzt ist). Spate Komplikatio-
nen sind mdglich, so dass lebenslang
Verlaufskontrollen durch Spezialisten
fur angeborene Herzfehler notwendig
sind.

li. Lungenschlagader zur Lunge

Lungenvenen
von der Lunge

Aorenklappe

Kammerscheidewand

AO= Aorta
Hauptschlagader

PA = Pulmonalartede,
Lungenschlagader

LA = Ii. Vorkammer

RA = re. Vorkammer

LV = li. Hauptkammer

RV = re. Hauptkammer

Abbildung 3: normales Herz. Anatomie und Blutfluss. Einzelheiten s. Text.
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Abbildung 2: Einteilung des TAC nach Collett und Edwards. Einzelheiten s.
Text.

SthGck von eigenem
Herzbeute!

durch Einschnitt in die
Vorderwand der rechten
Kammer zuganglicher und
verschiossener VSD (in
der ,Tiefe")

Herzkranzarterie
(Koronararterie)

Abbildung 4: Operative Korrektur eines Truncus arteriosus communis. Ein-
zelheiten s. Text
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Truncus Arteriosus

gemeinsamer Stamm
von Haupt- (Aorta, AO)
und Lungenschlagader
(Pulmonalarterie, PA)

Kammer-
scheidewand-
defekt

(VSD)

AO=Aorta Hauptschlagader
PA = Pulmonalarterie, Lungen-

schlagader
- sauerstoffreiches LA = li. Vorkammer
. Blutsauerstoffarmes Blut RA =re. Vorkammer
. gemischtes Blut LV = Ii. Hauptkammer

RV = re. Hauptkammer

Abbildung 1: schematische Anatomie des Truncus arteriosus commu-
nis. Einzelheiten s. Text.
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