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BLAND-WHITE-
GARLAND-
SYNDROM

G. Wollenek, P. Simon, M. Marx, G. Amann, H. Gabriel, H. Baumgartner

ABNORMER URSPRUNG DER LINKEN
KORONARARTERIE VON DER
PULMONALARTERIE – WIENER
ERFAHRUNGEN MIT DEM BLAND-
WHITE-GARLAND-SYNDROM (BWG)

ZUSAMMENFASSUNG

Das Bland-White-Garland-
Syndrom wurde in den letzten
Jahrzehnten mit unterschied-
lichen chirurgischen Techniken
behandelt, die von der einfachen
Ligatur bis zur „anatomischen“
Revaskularisierung reichten.
Üblicherweise wurde eine
bikoronararterielle Versorgung
angestrebt. Zwischen 1965 und
1997 wurden in Wien 19 Patien-
ten operiert (Ligatur n = 3,
Revaskularisation n = 16). Die
Gesamtletalität erreichte in der
Gruppe nach Ligatur 67 %, nach
Revaskularisation 19 %. Seit 1987
betrug die Sterberate bei einem
Todesfall von 12 Patienten 8 %.
Das chirurgische Behandlungs-
konzept wird abgehandelt unter
besonderer Berücksichtigung von
begleitender Mitralinsuffizienz,
dem Vorkommen im Erwach-
senenalter und der Option einer
Transplantation. In der Wiener

Erfahrung scheint das Bland-White-
Garland-Syndrom mit einem
Vorkommen von etwa 1:25.000
Lebendgeburten um eine Zehner-
potenz häufiger zu sein, als in der
spezifischen Literatur bisher
angenommen wird.

EINLEITUNG

Die abnorme Lokalisation des
linken Koronarostiums in der
Arteria pulmonalis ist eine seltene
und meist folgenschwere konge-
nitale Mißbildung. In über 90 %
der Fälle ist es die gesamte linke
Koronararterie, die einen fehler-
haften Anschluß gefunden hat.

Bei unzureichend ausgebildeten
Kollateralgefäßen von der rechten
zur linken Koronararterie können
bereits in den ersten Lebens-
wochen ischämische Schäden
entstehen. Für diese Myokard-
schäden ist vorwiegend der
verminderte Perfusionsdruck im

Gebiet der linken Kranzschlag-
ader verantwortlich [1,2]. Folgen
der chronischen Mangelversor-
gung können Myokard- und
Endokardfibrose, Linksventrikel-
dilatation und Mitralinsuffizienz
sowie Aneurysmabildung und
auch plötzlicher Tod sein [3].

Im natürlichen Verlauf wird
innerhalb des ersten Lebensjahres
eine Letalität von 65 % bis zu
90% angegeben [4], danach ist
das Sterberisiko deutlich geringer.
Allerdings erreichen nur etwa
10% bis 20 % der Patienten das
Erwachsenenalter [5]. Vorausset-
zung für ein längeres Überleben
ist eine ausreichende Versorgung
des linken Herzens über
Kollateralgefäße. Dabei handelt
es sich nicht nur um Verbindun-
gen der rechten Koronararterie
zum linken System; unabhängig
von diesen koronararteriellen
Verbindungen kann bei älteren
Patienten eine ausgezeichnete
Versorgung der linken Koronar-
arterie über sonstige Kollateral-
gefäße bestehen [6].

PATIENTEN UND METHODIK

Zwischen 1965 und 1997 wurden
19 Patienten mit der Diagnose
eines BWG-Syndroms zugewiesen.
Das Alter lag zwischen 7 Tagen
und 28 Jahren und betrug im
Mittel 35 Monate. 12 Patienten
waren Säuglinge, eine 28jährige
die einzige Erwachsene (Tab. 1).

Zusätzlich wurde im Beobach-
tungszeitraum bei 2 Patienten
autoptisch ein BWG-Syndrom
vorgefunden:

Summary

Over the last decades, the Bland-
White-Garland-syndrome has
been treated with various
surgical approaches, reaching
from simple ligation to
„anatomic” revascularisation,
usually creating a two coronary
artery system. In Vienna, between
1965 and 1997 19 patients
underwent an operation (ligation
in 3, revascularisation techniques
in 16). Total mortality was 67%
in the group with ligation and

19% following revascularisation
(since 1987 one case of death
out of 12 patients, 8%). The
state of the art in surgical
treatment is dicussed, including
mitral valve sequelae,
presentation in adults and the
option of transplantation. So far,
in literature the incidence of the
syndrome seems to be under-
estimated: according to the
Vienna experience, the Bland-
White-Garland-syndrome may
be expected in one out of
25.000 live births.
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BLAND-WHITE-
GARLAND-
SYNDROM

Fall 1
Ein fast 4 Jahre altes Mädchen
wurde im Jahre 1965 wegen eines
partiellen AV-Kanals korrigiert.
Nach zunächst unauffälligem
Verlauf entwickelte sich am
Folgetag eine zunehmende Links-
herzinsuffizienz, die schließlich
zum Tod führte. Die Obduktion
ergab, vor allem im Septum,
ausgedehnte myomalazische
Schwielen.

Fall 2
Bei einem mittlerweile 22jährigen
Mann war seit der Kindheit ein
nicht näher abgeklärter Herzfeh-
ler bekannt. Ein Bruder war im
Alter von 2 Monaten ebenfalls an
einem „Herzleiden” gestorben.
Im Kindesalter erkrankte unser
Patient häufig an Lungenentzün-
dung, mit 10 Jahren wurde eine

akute Hodentorsion operativ
behoben. Bei der Stellungs-
untersuchung bot der junge Mann
ein lautes Systolikum, ein deut-
lich vergrößertes und eher mitral
konfiguriertes Herz, die zentralen
Pulmonalgefäße waren erweitert.
Im EKG fand sich bei Sinus-
tachykardie von 105/min. ein
kompletter Linksschenkelblock,
die Ultraschalluntersuchung
ergab eine Kardiomyopathie.
Unter dem Verdacht eines konge-
nitalen Vitiums, möglicherweise
eines Ventrikelseptumdefektes,
wurde der für den Wehrdienst
Abgelehnte der Herzambulanz
zugewiesen. Aufgrund des sub-
jektiven Wohlbefindens kam der
Patient dieser Aufforderung nie
nach. 5 Jahre später starb er
offenbar plötzlich und unerwartet
beim Autowaschen. Bei der

Obduktion fand sich ein BWG-
Syndrom, ein großer Sekundum-
defekt und eine Rechtsherzhyper-
trophie. Die linke Herzkammer
war dilatiert mit Endokardfibrose
und diffuser Myokardfibrose und
wies in der Vorderwand eine alte
Infarktnarbe mit einem Durch-
messer von 4 cm auf. Die Wand
der rechten Koronararterie zeigte
mit lipoiden Plaques beginnende
Atherosklerose.

Die beiden Erwachsenen entspre-
chen dem zu erwartenden Anteil
von 10 % bis 20 % an der Ge-
samtzahl der Patienten.

Präoperative Symptome und
Diagnostik

Von 19 Patienten waren 3 asym-
ptomatisch. Die weitaus über-
wiegende Mehrheit bot ein ver-
größertes Herz (n = 17), ein
Systolikum (n = 16) und Ischä-
miehinweise im EKG (n = 18).
Eine Mitralinsuffizienz war bei
allen Patienten vorhanden. Sie
war bei 14 Patienten gering-
gradig, bei 5 mittel- bis höher-
gradig. Die aus dem klinischen
Beschwerdebild erhobene mögli-
che Verdachtsdiagnose wurde in
den letzten Jahren durch Ultra-
schall bestätigt. Bei allen Patien-
ten wurde eine Herzkatheter-
untersuchung mit Angiographie
zur detaillierten Darstellung der
Koronar- und Kollateralgefäße
durchgeführt. Da erfahrungsge-
mäß die vorbestehenden Narben-
areale disseminiert sind und von
Ansammlungen noch vitaler
Myokardzellen durchzogen wer-
den und somit eine gute Erholungs-
tendenz besteht  [7], wurde bei
unseren Patienten die erstellte
Diagnose als Operationsindikation
gewertet und auf weitere Unter-
suchungen, z. B. szintigraphische
Techniken, verzichtet.

Pat. OP-Jahr Alter m/w Operation Letalität

1 1965 4,0 m Ligatur OP-Tag
2 1971 1,0 w Ligatur
3 1977 0,3 m Ligatur 9 Monate
4 1980 0,3 w Reimplantation
5 1982 0,5 m Reimplantation
6 1983 0,2 m Reimplantation OP-Tag
7 1983 0,6 w Reimplantation 1 Tag
8 1987 0,7 m Subklavia-BP
9 1987 1,8 m mod.Reimplantation *

10 1988 1,3 w Reimplantation
11 1992 11,0 w Mammaria-BP
12 1992 0,2 m Reimplantation
13 1992 4,0 m Reimplantation
14 1993 1,5 w Reimplantation 1 Woche
15 1993 0,6 m Reimplantation
16 1994 0,1 w Reimplantation
17 1995 0,4 w Reimplantation
18 1996 28,3 w Reimplantation
19 1997 0,4 m Reimplantation

Diagnose durch Autopsie
20 1965 3,5 w Korrektur ASD I 1Tag
21 1990 22,1 m keine OP plötzl.Tod

* Verlängerung der Koronararterie nach Vigneswaran, BP = Bypaß, Alter in Jahren,
w = weiblich, m = männlich, OP = Operation, Letalität = Sterbezeit nach Operation

Tabelle 1: Patienten in Wien
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Operation

Alle Eingriffe wurden über eine
mediane Sternotomie durchgeführt.
Nur bei den 3 ersten Patienten
erfolgte eine Ligatur der Koronar-
arterie. Ab 1980 wurde stets ein
bikoronararterielles System
hergestellt, davon in 13 Fällen
durch direkte Reimplantation des
Ostiums. Bei einem Kind wurde
in der Technik nach Vigneswaran
aus der pulmonalarteriellen Wand
eine Tunnelverbindung zwischen
dem linken Ostium und einem
gestanzten aortopulmonalen
Fenster geschaffen. Bei zwei
Säuglingen wurden die linksseiti-
ge Arteria mammaria oder Arteria
subclavia als Bypaß zum Ramus
interventricularis anterior der
linken Herzkranzschlagader
verwendet. Nur bei der erwachse-
nen Patientin wurde ein Eingriff
an der Mitralklappe (Carpentier-
Edwards-Ring) vorgenommen.

ERGEBNISSE

Postoperative Letalität

5 von 19 (26,3 %) der operierten
Patienten verstarben (Tab. 2).
Davon waren 4 Frühtodesfälle,
jeweils wegen Linksherzversagen.
Der bislang einzige „Spättodes-
fall“ ereignete sich nur 9 Monate
nach Ligatur. Die Obduktion ergab
teils transmurale, teils disseminier-
te Narbenbezirke in allen Wand-
abschnitten der linken Kammer.

Damit ergibt sich für die Unter-
gruppe mit ausschließlicher
Ligatur eine Letalität von 66,7%
(2 von 3 Patienten), nach Revas-
kularisation eine Sterberate von
18,7 % (3 von 16). Im letzten
Jahrzehnt sank bei einem Todes-
fall unter 12 Patienten die Sterbe-
rate auf 8,3 %.

Nachbeobachtung

Bei einer Nachbeobachtungszeit
von 2 Monaten bis 25 Jahren, im
Mittel 5,9 Jahre, befinden sich von
14 Überlebenden 11 in NYHA I,
3 in NYHA II. Die linksventriku-
läre Funktion hat sich bei allen
deutlich gebessert, ist aber bei 4
noch reduziert. Bei allen hat sich
die Mitralinsuffizienz verringert:
diese ist bei 12 noch geringgradig,
bei einem Patienten aber mit
Grad 2 bis 3 zu bewerten. Jeweils
ein Patient hat eine gering- bis
mittelgradige Insuffizienz oder
Stenose der Pulmonalklappe.

DISKUSSION

Inzidenz

Die in der Literatur übliche Angabe
der Häufigkeit des BWG von
1:300.000 Lebendgeborenen
erscheint in unserer Erfahrung als
deutliche Unterschätzung des
tatsächlichen Vorkommens  [8].

Unter Berücksichtigung der
Geburtenzahlen und der ge-
schätzten Größe des Einzugsge-

bietes der Abteilung (im langjähri-
gen Durchschnitt von 40 % der
kinderherzchirurgischen Eingriffe
bei etwa 85.000 Geburten pro
Jahr) ergibt sich bei 21 in Öster-
reich geborenen Patienten über
die Jahre hinweg eine geschätzte
Häufigkeit von 1: 52.000 Lebend-
geborene. Aber auch diese Anga-
be dürfte noch zu niedrig sein.
Parallel zur Verbesserung der
diagnostischen Möglichkeiten,
vor allem mit der Verfügbarkeit
der Echokardiographie, wird das
BWG-Syndrom in den letzten
Jahren bei sinkenden Geburten-
zahlen häufiger gefunden. So
wurden in den letzten 10 Jahren
13 Fälle registriert. Dies entspricht
einer Inzidenz von etwa 1:25.000
Lebendgeborene. Damit wäre das
Bland-White-Garland-Syndrom
zehn Mal häufiger als bisher
angenommen (Tab. 3).

Die Erfahrungen mit dem Gesamt-
kollektiv und besonders mit den
erwachsenen Patienten lassen
wesentliche Fragen anklingen:

1. Ligatur oder Revaskularisation

Auch unter Berücksichtigung des
frühen Operationszeitpunktes (die
Eingiffe wurden vor 1978 durch-
geführt) sind unsere Erfahrungen
mit alleiniger Ligatur schlecht.
Von 3 Patienten starben 2 an
Linksherzversagen: einer
perioperativ, ein anderer mit
schlechter Kollateralgefäß-
versorgung nach 9 Monaten.
Diese Beobachtungen bestärken

Tabelle 3: Inzidenz

Literatur 1:300.000 Lebendgeburten
Wiener Erfahrung 1:52.000 Periode 1965-1996

1:25.000 letzte Dekade

(unter Berücksichtigung von 2 weiteren Patienten, 9 Monate und 22 Jahre alt,
jeweils mit autoptischer Diagnose)

BLAND-WHITE-
GARLAND-
SYNDROM

Tabelle 2: Letalität

Gesamtletalität 5/19 26,3%
Frühletalität 4/19
Spätletalität 1/19

Letalität 2/3 66,7%
nach Ligatur 3/16 18,7%
der letzten Dekade 1/12 8,3%
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die Schlußfolgerung, daß unge-
achtet des Alters eine Ligatur nur
dann in Betracht gezogen werden
darf, wenn eine ausreichende
Kollateralisation nachgewiesen
ist. Bei den meisten Patienten ist
eine oft beträchtliche Vor-
schädigung des Myokards vor-
handen.

Unser 22jähriger Patient hatte
offenbar einen Vorderwandinfarkt
überstanden, zusätzlich war das
Myokard von kleinen Fibrose-
bezirken durchsetzt, und es
bestand Endokardfibrose. Die
Ansicht, daß eine Endokardfibro-
se im Unterschied zu Kindern
selten sei, erscheint fragwürdig.
Das Gesamtspektrum der vorbe-
stehenden Schädigung mit wohl
auch weiterhin gefährdeten
Myokardarealen erfordert eine
bestmögliche Versorgung. Dar-
über hinaus stellt sich auch die
Frage der grundsätzlichen Sinn-
haftigkeit einer monokoronaren
Perfusion: bei dem 22jährigen
Patienten wurde bereits eine
beginnende Atherosklerose der
rechten Koronararterie nachge-
wiesen.

Von einem bikoronararteriellen
Versorgungsmuster kann zunächst
eine bestmögliche Perfusion auch
des gesamten linken Systems
erwartet werden. Es bleibt speku-
lativ, ob die vor der Korrektur
vorhandenen und danach rückge-
bildeten Kollateralgefäße bei
progredient stenosierender Koro-
narsklerose aktiviert werden.
Damit würde die Revaskulari-
sierung langfristig gegenüber der
simplen Ligatur klare Vorteile
bieten. Das Risiko einer späteren
Stenosierung kann dadurch weiter
gesenkt werden, daß Venen-
bypässe vermieden werden und
bevorzugt das native Koronar-
gefäß reimplantiert wird.

In einer Zusammenstellung der
zugänglichen Literatur der letzten
20 Jahre von 1976 bis 1996 mit
Operationsberichten von 48
Patienten über einen Zeitraum
von bis zu 34 Jahren  [9] betrafen
4 von 5 Spättodesfällen Erwach-
sene nach Ligatur, bei einem war
ein Venenbypaß angelegt worden.
Die Spätletalität betrug nach
Koronarverschluß durch Ligatur
oder Ostiumnaht (n = 15) 27 %,
nach Venenbypaß (n = 28) 3,8 %
und nach Reimplantation (n = 5)
0 %.

Aufgrund eigener Beobachtung
und dieser Literaturanalyse er-
scheint uns die Ligatur heute als
obsolet.

2. Mitralklappeneingriff

Über die Sinnhaftigkeit und
Notwendigkeit einer zugleich mit
der BWG-Korrektur vorzuneh-
menden Behebung der üblicher-
weise vorhandenen Mitral-
insuffizienz  [10, 11] bietet die
Literatur bezüglich erwachsener
Patienten keine einhellige Mei-
nung [7, 12, 13]. Die meisten
Autoren erwarten auch ohne
Mitraleingriff eine deutliche
Verbesserung der Klappen-
funktion. Gelegentlich wird dies
in Abrede gestellt  [14].

In der Wiener Erfahrung besteht
bei Kindern kein Handlungs-
bedarf. Bei allen Langzeitüber-
lebenden verringerte sich parallel
zur Verbesserung der links-
ventrikulären Funktion auch die
Mitralinsuffizienz. Bisher war
keine Reoperation erforderlich.

Neben der meist guten Rück-
bildungstendenz einer Insuffizi-
enz ist im Kindesalter die Proble-
matik des Wachtums ein weiteres
Argument gegen eine Klappen-
operation. Diese Überlegung fällt

in höherem Alter weg. Da bei
Erwachsenen aller Altersstufen
eine postoperative Verbesserung
der Mitralinsuffizienz zu erwarten
ist, stellt eine geringgradige
Mitralinsuffizienz zweifellos
keine Operationsindikation dar.

In der Literaturübersicht  [15–29]
wurde nur bei 2 von 48 Patienten
ein Mitralklappeneingriff be-
schrieben, jeweils ein Klappener-
satz. Allerdings fehlen Angaben
betreffend das Ausmaß einer prä-
und postoperativen Insuffizienz.
Bei höherem Schweregrad sollte
unserer Meinung nach aber
jedenfalls möglichst klappen-
erhaltend eine Kompetenz ange-
strebt werden. Damit wird einer-
seits die hämodynamische Bela-
stung für den linken Ventrikel
geringer, andererseits erspart man
dem Patienten das vermeidbare
Risiko einer Reoperation. Dem-
entsprechend wurde bei unserer
28jährigen Patientin bei mittel-
bis höhergradiger Mitral-
insuffizienz eine Ringplastik
durchgeführt.

3. „Bridging to Recovery or
Transplantation”

Manche Patienten haben eine
äußerst schlechte Linksventrikel-
funktion mit einer Auswurf-
fraktion von unter 10 %. Die
Frage der Operabilität kann nur
fallbezogen erwogen werden.
Grundsätzlich stehen bei
grenzwertiger Ventrikelfunktion
zwei Konzepte zur Wahl: Trans-
plantation oder Korrekturversuch
mit Absicherung durch kreislauf-
unterstützende Systeme. Bei
Säuglingen und Kleinkindern sind
vereinzelt orthotope oder
heterotope Transplantationen
unter der Diagnose eines BWG-
Syndroms durchgeführt worden
[30, 31, 32]. Dahingegen fand

BLAND-WHITE-
GARLAND-
SYNDROM
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sich in der verfügbaren Literatur
kein Fall einer Transplantation im
Erwachsenenalter.

Der Versuch einer Korrektur-
operation ist in Hinblick auf die
oft erstaunlich gute funktionelle
Erholung anstrebenswert. Bei
diesen hoch gefährdeten Patien-
ten muß aber dabei eine mecha-
nische Kreislaufunterstützung für
den Bedarfsfall zur Verfügung
stehen. Bei Versagen der
Korrekturoperation könnte ein
derartiges System als Über-
brückung bis zu einer funktionel-
len Erholung oder bis zu einer
Transplantation dienen. Auch für
ein solches Management fand
sich in der Literatur kein Fall
eines erwachsenen Patienten.
Wir haben eine extrakorporale
Zirkulation (left ventricular assist
device = LVAD, extracorporeal
membrane oxygenation = ECMO)
bei zwei Kindern im Alter von 4
und 19 Monaten angewandt; der
Säugling konnte erfolgreich von
der mechanischen Kreislaufunter-
stützung entwöhnt werden.

In Hinblick auf die Alternative
einer Transplantation diskussions-
würdig ist ein 19 Monate altes
Mädchen, das die letzten 8
Monate unter der Diagnose einer
Kardiomyopathie immer wieder
und in verschiedenen Spitälern
stationär behandelt worden war.
Bei der Operation wenige Tage
nach Erstellung der Diagnose
eines BWG wurde bei extrem
schlechter linksventrikulärer
Funktion und mangelhaft ausge-
bildeten Kollateralgefäßen die
Reimplantation durchgeführt.

Aufgrund immer wieder auftreten-
den Kammerflimmerns wurde
schließlich noch intraoperativ
eine Biomedicus-Kreiselpumpe
installiert. Unter diesem Manage-

ment kam es nicht mehr zu
Kammerflimmern, und in den
folgenden Tagen verbesserte sich
die Herzfunktion zusehends.
Schließlich zwangen aber ausge-
dehnte zerebrale Embolien,
offenbar trotz Antikoagulation
von der aortalen Kanüle ausge-
hend,  zum Therapieabbruch.

SCHLUSSFOLGERUNG

Selbst bei fehlender oder nur gering
ausgeprägter Symptomatik stellt
die Diagnose per se aufgrund der
schlechten Prognose mit Rhyth-
musstörungen und plötzlichem
Herztod  [4, 7] und unbefriedi-
gender Ergebnisse der medika-
mentösen Therapie  [12, 33, 34,
35] die Indikation für eine dring-
liche, jedoch elektive Operation.

Zweifellos erreichen zahlreiche
Patienten in ausgezeichnetem
Allgemeinbefinden ein höheres
Lebensalter. Dies sollte jedoch
nicht als Argument für eine
zurückhaltende Indikations-
stellung gewertet werden. Zahl-
reiche Berichte belegen das hohe
Risiko für einen plötzlichen
Herztod in jungen Jahren, oft aus
völligem Wohlbefinden und ohne
Ankündigung durch vorangegan-
gene Beschwerden  [4, 36, 37].
Dem gegenüber erzielt die
Revaskularisierung, in der Regel
durch direkte Umpflanzung des
Kororonarostiums, ausgezeichne-
te Kurz- und Langzeitergebnisse.
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