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Sobald man mit der massierenden Hand eine
Besserung des Muskeltonus feststellt und schnelle
Flimmerbewegungen eingetreten sind, versucht
man das Herz zu entflimmern, indem man die
Loffelelektroden des ,,internen‘‘ Defibrillators
breitfliichig gegen den rechten Vorhof und linken
Ventrikel driickt. Dabei sind Spannungen von
50—200 Volt wihrend 1/,,8ec notig, um aus-
reichende Stromstirken von 1,5—3 Ampére zu
erzielen. Bleiben mehrfache Entflimmerungs-
versuche erfolglos, so denke man daran, unter
Herzmassage Natriumbicarbonat oder Talatrol
zu infundieren. Letzteres kann man auch in die
Aortenwurzel injizieren, um es auf diese Weise
dem Coronarblutstrom beizumengen. Man be-
zweekt damit eine Besserung der hypoxischen
Acidose, wonach die Ansprechbarkeit des Herz-
muskels auf die positiv inotrope Wirkung von
Suprarenin wiederkehrt.

Wenn diesen MaBnahmen Erfolg beschieden
ist, nimmt das Herz nach Entflimmerung wieder
seine Kontraktionstitigkeit auf. Bald ist ein
peripherer Druck zu messen, giinstigenfalls ver-

A.J. BEUREN u. G. JoppicH: Einteilungsprinzip

engern sich die weiten Pupillen. Wenn alle
geschilderten MaBnahmen nicht zum Ziele fiihren,
das Herz schlaff und cyanotisch bleibt, die Pu-
pillen weit und der Blutdruck nicht meBbar,
sollte nach einer Stunde der Versuch einer Wieder-
belebung aufgegeben werden.

Die Nachbehandlung nach erfolgreicher Wie-
derbelebung birgt noch eine Reihe weiterer Hiir-
den, die das Anfangsergebnis zunichte machen
konnen. Meist mufl die automatische Beatmung
iiber Stunden oder iiber Tage fortgefiithrt werden,
da die Spontanatmung in vielen Féllen nicht aus-
reichend ist. In solchen Fillen empfiehlt sich
eine Tracheotomie. Hat der Kranke einen
anoxischen Hirnschaden davongetragen, so sind
die Aussichten diister. In solchen Fillen sollte
eine leichte Hypothermie (32°) durch Oberflidchen-
kithlung versucht und vorbeugende Mafnahmen
gegen das drohende Hirnédem (s. dort) ein-
geleitet werden. In seltenen Fillen kann Er-
holung eintreten. Meist aber bedeutet der Tod
eines solchen ,,decerebrierten‘‘ Kranken letztlich
eine Erlosung fiir Arzt und Angehorige.

Angeborene Herzfehler

Einteilungsprinzip

Von A. J. BEureN und G. JorpicH, Gottingen

Fir die Ausprigung des klinischen Bildes
angeborener Angiokardiopathien sind die hamo-
dynamischen Verinderungen, die sich aus dem
anatomischen Defekt ergeben, ausschlaggebend.
Diese Verinderungen kénnen bei ein und der-
selben Fehlbildung je nach dem Grade ihrer
Ausprigung oder nach der Dauer ihres Be-
stehens zu voneinander abweichenden oder
wechselnden himodynamischen Verhéiltnissen
bis zur Shunt-Umkehr fiihren. Dies ist der
Grund, weshalb eine Einteilung der angebo-
renen Fehlbildungen des Herzens und der
GefiBe allein nach hdmodynamischen Ge-
sichtspunkten Schwierigkeiten bereitet. Ein
und dasselbe Krankheitsbild wiirde im Verlauf
des Leidens zuweilen seine Position wechseln
miissen oder von vornherein wegen verschieden
schwerer Ausprigung an verschiedenen Stellen
eingeordnet werden miissen. Die Einteilungs-
prinzipien aller monographischen Darstellungen
weichen daher voneinander ab.

Bei der hier gewihlten Einteilung wurde
davon ausgegangen, da auch dem nicht kar-

diologisch vorgebildeten Leser ein Leitfaden
geboten werden sollte, mit dessen Hilfe er sich
zurechtfinden kann. Es wurden daher die
jedem Arzt geliufigen anatomischen Gesichts-
punkte mit den himodynamischen verkniipft.
Zunichst werden die GefdB- und Herzfehl-
bildungen im Bereich des kleinen, dann die des
groBen Kreislaufs abgehandelt. Es folgen die
Scheidewanddefekte und zum Schluf} die MiB3-
bildungen, die beide Gefa- und Herzteile
gleichmaBig betreffen wie die Transpositionen
und die Lageanomalien des Gesamtherzens.
Bei den kombinierten Herzfehlern haben wir
uns von den fithrenden himodynamischen Ver-
héltnissen leiten lassen. So wird beispielsweise
die Fallotsche Tetralogie bei den Fehlbildungen
der Pulmonalarterie eingeordnet, weil diese
das entscheidende hdmodynamische Moment
darstellt. Auf diese Weise konnten die klinisch
verwandten Bilder, welche ja auch differential-
diagnostisch zusammen gehdren, benachbart
angeordnet werden.

G. Joppich et al. (eds.), Lungen-Luftwege Herz-Kreislauf Nieren-Harnwege
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Von Kr. GoerTTLER, Heidelberg

Angeborene Herzfehler (konnatale Kardio-
Angiopathien, HerzmiBbildungen) sind das
Ergebnis einer entweder bereits vor der Be-
fruchtung in den Geschlechtszellen (d.h. wéh-
rend der Progenese) oder innerhalb der
embryo-fetalen Entwicklungsperiode der Lei-
besfrucht (Kyema, d.h. wahrend der Kyema-
togenese) abgelaufenen Entwicklungsstérung?.
Diese kann genetisch festgelegt (erblich, kon-
genital) oder durch exogene und auch im
miitterlichen Organismus selbst entstandene
Schédlichkeiten verursacht sein; aus dem for-
malen Aspekt lassen sich in der Regel keine
Schliisse auf die Atiologie einer Entwicklungs-
storung ziehen. Das Herz-Kreislauforgan ist
durch seine hohe Stoffwechselaktivitit und
mehrfachen gestaltlichen Anderungen in der
frithen Keimesentwicklung ,,empfindlich® ge-
geniiber einwirkenden Schéidlichkeiten. Es
verfiigt andererseits iiber eine hohe regenera-
tive Potenz, so dafl nicht jede Beeintrichti-
gung in eine HerzmiBbildung miindet. Diese
werden in der Friihperiode der Entwicklung
(Embryogenese) determiniert, kénnen zum
Teil aber auch in Verbindung mit Stérungen
der postnatalen Kreislaufumstellung auftreten.
Dann handelt es sich meist um den fehlenden
Verschluf} fetaler Blutwege.

Embryo-fetale Entwicklung des menschlichen
Herzens

Formale Details wurden bereits von His (1882,
1884, 1885) und TANDLER (1913) mit beispiel-
hafter Sorgfalt beschrieben. Die genauesten An-
gaben stammen von Davis (1923, 1927), KRAMER
(1942), STREETER (1942, 1945, 1948), LicaTa (1954),
Los (1958) und BLECHSCEMIDT (1961); iibersicht-
licheZusammenfassungenwurdenvonCrLARA(1940),
PATTEN (1946,1953,1960), KL. GOERTTLER (1960¢,
1963a) und DE VRIES und DE SAUNDERS (1962)
vorgelegt. Die komplizierte Ausbildung des an-
fangs gestreckten (tubuldren) Herzschlauches
iiber die Formierung der Herzschleife bis zum
doppeltkammrigen Organ mit diskontinuierlicher
Durchstromung getrennter Strombetten (Par-
allel- und Austausch-Schaltung von Lungen und
Korperperipherie) gab Anla zur Aufstellung
mehrerer Theorien zur Herzentwicklung (SPITZER
1919, 1921, 1923; PeErRNKOPF und WIRTINGER

1 Uber die Terminologie der normalen oder
gestorten prinatalen Entwicklung s. KL. GOERTT-
LER 1957a u. b, 1960, 1964; DoERR 1957; Ess-
BACH 1961; Priss 1962a.

1933; Kr. GOERTTLER 1955, 1958, 1963a; BAR-
THEL 1960; R.P. GrRANT 1962; DE VRIES und
DE SANDERS 1962). Mit Ausnahme von SPITZERs
,-,phylogenetischer Theorie** basieren die Uber-
legungen der anderen Autoren auf den wihrend
der Ontogenese ablaufenden Vorgingen. Viel-
fach wird aber die Dynamik des pulsierenden und
zugleich wachsenden Organes infolge allzu sta-
tischer oder mechanistischer Betiachtungsweise
nicht ausreichend beriicksichtigt, die uns aber
aus vergleichend-anatomischen bew. experimentellen

Abb. 172. Schematischer Querschnitt durch die spétere
Thoraxregion eines Embryo zu Beginn der 4. Entwick-
lungswoche in Hohe der Herzanlage. Dorsal = oben
im Bild. Ektoderm und Neuralrohr sind schwarz aus-
gezogen, Ursegmente (oben) und myo-endokardiales
Blastem (unten) waagrecht schraffiert, parietales und
viscerales Blatt der Ursegmentseitenplatten gestri-
chelt, Entoderm und Chorda dorsalis punktiert.
Runde bzw. elliptische Querschnitte = Lumina von
Blutgefifen, Hohlraum innerhalb der Herzanlage =
Endothelrohr des Herzens

Untersuchungen an Amphibien, Vigeln und Sau-
getieren bekannt ist. Teilfragen iiber Wachstum,
prospektive Potenz und Reagibilitit der Herz-
anlage sind in den Grundziigen beantwortet, und
die formative Rolle himodynamischer Faktoren
darf — auch fiir die menschliche Entwicklung —
als im wesentlichen geklirt gelten (zusammen-
fassende Darstellung: KL. GOERTTLER 1963a).

Quantitative Daten zur menschlichen Kardio-
genese. In der 3. Entwicklungswoche nach der
Befruchtung umfat das kardio-perikardiale Bla-
stem nahezu ein Drittel des gesamten, ca. 2 mm
groBen Keimes. Danach iiberwiegt das Wachs-
tum der neuro-ektodermalen Anteile, und der
Gewichtsanteil der Herzanlage fillt steil ab.
‘Wihrend der , kritischen Phase der Formbildung*
wiegt das Herz nur wenige und nach Abschluf} der
Kammerseptierung (bei 22 mm groBen, 1 g schwe-
ren Embryonen) etwa 10 Milligramm. Vom Ab-
schlu der Embryogenese (Mitte des 3. Entwick-
lungsmonats) bis zur Geburt bleiben die Rela-
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tionen zwischen Herz- und Korpergewicht (ca.
6 Promille) iiber einen Gewichtsbereich von 5 Zeh-
nerpotenzen auffallend konstant (LINzZBACH 1955).
Zur Zeit der Primitiventwicklung und bis zum
Abschlu der Kammerseptierung ist die mit
mitotischer Zellteilung verbundene Wachstums-

KL. GOERTTLER:

Formaler Ablauf der Herzentwicklung. Wah-
rend der Blastogenese wandert das befruchtete
Ei durch Tube und Uterus und nistet sich
unter mehrfachen Zellteilungen in der Schleim-
haut ein.

2 Wochen nach der Befruchtung

Abb. 173a. I. Phase der menschlichen Herzentwicklung mit Ausbildung des metameral gegliederten Herzschlau-
ches. Links = schematische Strichzeichnungen, Mitte = Ansichten von ventral mit erdffnetem Herzbeutel
und durchscheinend gedachtem Endokard-Innenrohr, rechts — Dorsalansichten. Obere Reihe: Anlage des
Herzschlauches bei 2 mm groBien Keimen gegen Ende der 3. Entwicklungswoche. Mittlere Reihe: Erste
rechtsgewendete Herzschleife bei ca. 3 mm groflen Embryonen in der Mitte der 4. Entwicklungswoche.
Uniere Reihe: Fertige metameral gegliederte Herzschleife bei 4mm grofilen Keimen nach ca. 3!/,
Entwicklungswochen

aktivitat des Myokard besonders grof3. Da schnell
wachsende Blasteme gegeniiber schidigenden
Einfliissen vorzugsweise empfindlich sind, darf
die Zeitspanne zwischen dem 20. und 50. Ent-
wicklungstag nicht nur als kritische Phase der
Formbildung, sondern auch als ,kritische Phase
der Herzentwicklung‘‘ bezeichnet werden; in ihr
werden die wichtigsten menschlichen HerzmiG-
bildungen angelegt (,,teratogenetische Determina-
tionsperiode‘‘ im Sinne von E. SCHWALBE 1906).

sind Keimschild, Amnionhéhle und Dotter-
sack ausgebildet. Ein hufeisenférmig angeleg-
tes mesodermales kardio-perikardiales Blastem
umsdumt den cranialen Pol und verlagert sich
dann unter den schneller wachsenden Kopf-
fortsatz. Bald lost sich eine duBere, perikar-
diale von einer inneren myo-epikardialen Zell-
schicht, und die entstehende Liicke wird zum
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Herzbeutelcélom. Beim Menschen fehlt eine
komplette paarige Herzanlage, im Gegensatz
zu den Verhéltnissen bei Amphibien, Reptilien,
Vogeln und einigen Sdugetieren. Vor dem Vor-
derarm befindet sich eine einheitliche myokar-
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sich durch starkes Wachstum bald voéllig vom
langsamer wachsendenVorderdarm ab, und die
zunéchst breite Mesenchymbriicke wird zur
Duplikatur des Mesocardium dorsale ausge-
zogen. Dieses dient den einmiindenden Venen

Abb.173b. II. Phase der menschlichen Herzentwicklung mit Ausbildung der definitiven Herzform. Anordnung

der Figuren entspr. Abb. 173a. Obere Reihe: Herzanlage mit fortgeschrittener Verlagerung des Ohrkanals und

gerade beginnender Bulbusschwenkung bei 4—5 mm groBen Embryonen gegen Ende der 4. Entwicklungs-

woche. Mittlere Reihe: Herz nach Abschlufl der Kammerseptation bei 20-—25mm groBen Keimen nach 7—8

Entwicklungswochen. Beide groBlen Schlagadern liegen hintereinander. Unlere Reihe: Fertiges Herz eines

Erwachsenen mit Darstellung der endgiiltigen Relationen. (Aus Kr. GOERTTLER, in: Das Herz des Menschen,
hrsgeg. von BARGMANN u. DOERR. Stuttgart: Georg Thieme 1963)

diale Platte. Diese umschliet aber ein bilatera-
lesSystem kommunizierender und von Endothel
ausgekleideter Spalten (Abb.172). Wenn sich
die einzelnen Liicken zum gemeinsamen Endo-
thelschlauch des Herzens vereinigt haben, wird
dieser von dem ventral prominierenden myo-
epikardialen Mantelrohr umgeben. Dieses hebt
Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII

und entspringenden Arterien als Leitstruktur
und wird dort dehiszent, wo sich der Herz-
schlauch in Schleifen legt.

Zwischen Myokard und Endokard befindet
sich eine plastisch-amorphe Sulze. Sie wird
spiater vom Endokard aus zellig organisiert
und bildet im Bereiche der Kriimmungen pro-

29a,
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minente Polster, die ihrerseits als Ausgangs-
material fiir die spateren (endokardialen) Sep-
tumleisten und die Herzventile eine groe Rolle
spielen. GroBe, Lokalisation und Formgebung
dieser Gebilde werden durch die Ausbildung
des wachstumsaktiveren Myokard festgelegt.
Auch hdmodynamische Faktoren beeinflussen
die Massierung von endokardialem Material
(K1.. GoERTTLER 1955, 1963 ¢; BARTHEL 1960),
wenn gegen Ende der 3. Entwicklungswoche
nach der Befruchtung ein primitiver Blutkreis-
lauf in Gang gekommen ist.

Mit dem Wachstum der vorderen Kérper-
hilfte hat sich die entodermale Unterlage zum
Vorderdarm gestreckt. Dabei formierte sich das
ventral aufliegende myo-epikardiale Material
zu einem in der Korperlingsachse orientierten
Rohr, das den Endothelschlauch umgibt. Von
caudal zur Herzanlage ziehen venose Zufliisse,
vereinigen sich iiber die Sinushorner (Ductus
Cuvieri) zum Sinus venosus, der mit dem spéter
als Atrium abgrenzbaren Herzabschnitt kom-
muniziert. Weitere Herzteile sind Ventrikel
und Bulbus cordis. Letzterer geht in den
Truncus iiber, einen gemeinsamen Ausstrom-
teil, aus dem das Blut in die Kiemenbogen-
arterien gelangt.

In Abb. 173a und b sind die wichtigsten
Etappen des komplizierten Weges vom ge-
streckten Herzschlauch bis zum fertigen Organ
zusammengestellt. Die Figuren jeder Reihe
gehoren zusammen und zeigen die jeweilige
Organisation der Herzanlage als Strichzeich-
nung (links), dann die typische Gestalt in ven-
traler (Mitte) und dorsaler Ansicht (rechts).
Gegen Ende der 3. Entwicklungswoche
(Abb. 173a, obere Reihe) ist der Embryo ca.
2mm lang, und die Herzanlage bildet noch
einen gestreckten,demVorderdarm aufliegenden
Schlauch. Caudal miinden die beiden Sinus-
horner, und cranial entspringt ein I. Kiemen-
arterienpaar. Das Endokard ist im Inneren der
Herzanlage zum einheitlichen Endokard-
schlauch vereinigt, das Perikardialcolom aber
noch nicht gegen den Bauchraum abgeschlossen.
Die spitere Metamerie ist nur im Bereiche der
Ventrikel-Bulbusgrenze durch eine leichte tail-
lenformige Einschniirung angedeutet. — In der
Mitte der 4. Entwicklungswoche beginnt bei
ca. 3 mm groflen Embryonen ein zunéchst nach
rechts gerichtetes Wachstum des spédteren
Kammerteiles, dann auch des Vorhof- und des
Ausstromteiles (Abb. 173a, mittlere Reihe).

KL. GOERTTLER:

In diesem Stadium der einfachen rechts-
gewendeten Herzschleife beginnen rhythmi-
sche, von caudal nach cranial ziehende Kon-
traktionen. Wenn primitive Venen und Ar-
terien iiber ein Capillarbett anastomosieren,
kommt der Blutkreislauf zustande. Extra-
embryonal haben sich zuvor zwischen Dotter-
sack-Entoderm und der aufliegenden Meso-
dermseitenplatte Blutinseln gebildet, aus denen
die Blutkorperchen durch Lockerung des Zu-
sammenbhaltes in die sich dabei bildenden Lu-
mina abgestoBen werden. Auf die primitive
rechtsgewendete Herzschleife folgen gegen-
laufige, den Herzbeutel in allen drei Dimen-
sionen ausfiillende Kriimmungen (Abb. 173a,
untere Reihe). Der Sinus venosus ist nunmehr
gegen das Atrium abgesetzt, welches deutlich
einen caudalwirtigen rechtsseitigen und einen
dem Kammerteil niher liegenden linksseitigen
Abschnitt erkennen laBt: Der Sulcus inter-
atrialis deutet die Region der spéateren Scheide-
wand an. Der Kammerteil bildet nunmehr
eine Frontalschleife, die von links oben nach
rechts unten zieht und mit dem Vorhof iiber
den ,,Okrkanal und mit dem Bulbus iiber das
Ostium ventriculo-bulbare (Bulbuskanal) kom-
muniziert und bereits eine Unterteilung zwi-
schen einer links befindlichen Proampulle und
einer rechts gelagerten Metampulle erkennen
laBt. Die Proampulle wird iiberwiegend zur
linken, die Metampulle zur rechten Herz-
kammer. Allerdings besitzt die spéitere rechte
Kammer einen kleinen proampulliren Ein-
stromteil und der linke Ventrikel einen met-
ampulliren Aortenconus. Ein Sulcus interam-
pullaris bildet die erste Anlage des Kammer-
septum.

Am Herzeingang ist das linke Sinushorn
deutlich in seiner Weite reduziert. Das zu-
flieBende Venenblut wird vermehrt iiber die
rechtsseitigen Venen gefiihrt, wobei sich aus
den nacheinander entstehenden Kardinal-,
Sub- und Suprakardinalvenen das System der
Hohlvenen und der Vv. azygotes entwickelt.
Das hepatische Strombett wird aus den beid-
seitigen Dottersack- und Nabelvenen gebildet;
ihr AbfluB erreicht von ventral die Sinushorner.
Nachdem gegen Ende der 3. Woche erst ein
Arterienpaar angelegt ist, entstehen innerhalb
der 4. Woche ein 2., 3. und 4. Paar in rascher
Folge. Mit der nunmehr deutlichen Abgren-
zunghintereinandergeschalteter Herzabschnitte
(Sinus venosus, Atrium, Ventrikel, Bulbus) ist
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die I. Phase der Herzentwicklung beendet. Der
anfangs im ,,Kammereigenrhythmus‘ mit ca.
40 Kontraktionen/min pulsierende Herz-
schlauch erreicht hohere Frequenzen, wonn mit
der Einbeziehung von Vorhof und Sinus der
Vorhof- bzw. Sinusrhythmus (45—60 bzw.
80 Pulsationen/min) einsetzt.
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allmahlich in die Sagittale verlagert (Abb. 173 b,
obere Reihe). Der Ohrkanal riickt von links-
lateral und oben nach median und caudalwirts,
da sich das wachsende Atrium nach oben und
hinten ausdehnt. Das Kammerwachstum ist
demgegeniiber nach vorn und unten gerichtet,
so daB der Sinus venosus nicht mehr von unten

Gegen Ende der 4. Entwicklungswoche be-
sitzt die kréaftig pulsierende Herzanlage 4 bis
5mm langer Embryonen alle Abschnitte des
fertigen Organs. Diese werden aber in der nun

i

Abb. 174a u. b. Die Scheidewandbildung im durchsichtig gedachten, in Hohe der Ostien in Teilstiicke
zerlegten embryonalen Herzen. a (Sinus und Vorhof) in Ventralansicht, b (Herzkammer-Ausstromteil) etwas
von vorne und links gesehen.

a Untere Teilfigur mit groen Kérpervenen und Ostium sinuatriale, letzteres von zwei Venenklappen flankiert.
Obere Teilfigur = Vorhofteil. Verldngerung der beiden Venenklappen am Vorhofeingang nach cranial zum
Septum spurium. Die beiden nebeneinander einschniirenden Sicheln des Septum primum (rechts) und
Septum secundum (links) fuBlen auf den Endokardkissen O (vorne) und U (hinten) des Ostium atrioven-
triculare (s. Fig. b und Abb. 175). Zwischen der linken Venenklappe und dem Septum secundum befindet
sich das Spatium interseptovalvulare. Die Liicke im Septum primum entspricht der sekundéren Dehiszenz
des Foramen ovale secundum.

b Herzkammern, Bulbus, Truncus und groBe GefiBe. Vorhofkontur angedeutet. Trennungen in Hohe des
Bulbuskanals, des Bulbus-Truncusostium sowie in Hohe des Ursprunges der VI. Kiemenarterie. Unterteilung
des rechts im Bild befindlichen Atrioventrikularostium durch die beiden Endokardkissen O (vorne) und U
(hinten), von denen die punktiert wiedergegebenen Leisten O-B und U-A ihren Ausgang nehmen. Eine
wendelartig gekriimmte Scheidewand reicht vom Ventriculobulbarostium zum Ostium bulbotruncale und hat
die korrespondierenden Leisten A-1 und B-3 miteinander vereinigt. Vom Bulbus-Truncusostium aus hat die
Scheidewand Anschlufl an das Septum aortico-pulmonale, d.h. den aorticopulmonalen Teilungssporn gefunden.
(Aus KL. GOERTTLER, in: Das Herz des Menschen, hersgeg. von BARGMANN u. DOERR.

Stuttgart: Georg Thieme 1963)

beginnenden II. Phase der Herzentwicklung
(Abb. 173b) neu zusammengesetzt, an deren
Ende die Ausbildung der definitiven duferen
Herzform erkennbar ist. Wahrend die Schlei-
fenlegung mit einer erheblichen Verlingerung
der Herzanlage verbunden war, folgt nunmehr
die Erweiterung der Vorhof- und Kammer-
abschnitte. Hierbei wird die zunidchst frontal
orientierte Kammerschleife durch Schwenkung

vorne, sondern von oben hinten in das Herz
miindet und dorsal von Vorhof und Kammer
zu liegen kommt. Etwas spiter dndert auch
der Herzausgang seine Position, indem er von
seitlich-rechts nach ventral und medianwirts
schwenkt und hierdurch vor das Atrioventri-
kularostium riickt (Abb. 173 b, mittlere Reihe).
Diese Schwenkung innerhalb des Herzbeutels
ist mit einer gegenldufig gerichteten Drehung

29*
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um die Léngsachse des Herzausganges ver-
bunden ; beide Komponenten dieser zusammen-
gesetzten Bewegung werden im Begriff der
vektoriellen Bulbusdrehung zusammengefa (it
(Doerr 1950). Gleichartige, wenn auch nicht
so ausgepragte ,,vektorielle Drehungen* finden
wir auch am Sinu-atrialostium, dem Ohrkanal
und dem Bulbus-Truncus (GOERTTLER 1958):

KL. GOERTTLER:

schiedliches Schicksal: Die rechte wird zu-
nehmend Kkleiner und bildet die Valvula Eusta-
chii der unteren Hohlvene und die Valvula
sinus coronarit (Thebesii), wihrend sich die
linke nach der Verkleinerung des Spatium
intersepto-valvulare dem Septum secundum
atriorum anlagert (Abb. 174). Dieses schniirt
den Vorhof zusammen mit dem Septum primum
atriorum in eine definitive
rechts- und linksseitige
Teilhilfte.

Beide Septen haben eine
recht komplizierte Entwick-
lung. Sie sind mit ihren pro-
minentesten Teilen kulissen-
formig gegeneinander ver-
getzt, so dal der freie Durch-
gang einen von rechts hinten
nach links vorne gerichteten
Kanal bildet. Dieser nimmt
wahrend der embryo-fetalen
Periode das Blut aus der
unteren Hohlvene auf, bis die
Lungenvenen geniigend Blut
zum Herzen fordern. Die Vor-
hofscheidewand fulit auf den

Abb. 175a u. b. Herzanlagen aus der 4. und 5. Embryonalwoche in seit-
licher Ansicht zur Darstellung der Scheidewandentstehung. Links im Bild =
ventral. a Der bulbo-auriculare Teilungssporn (Bu.-au.Sp.) halbiert die
Herzanlage in einen vendsen (rechts) und arteriellen (links) Teil. Uber der
Kammerkonvexitit schneidet eine myokardiale Léngsleiste ein (Pfeile),
die mit gleichzeitiger Aussackung eines Kammerein- und -ausstromteiles
verbunden ist (gestrichelter Kontur). Die Endokardleisten O-U und A-B
haben sich noch nicht vereinigt, ein aortico-pulmonaler Teilungssporn ist
angedeutet (ao.-pu. T'sp.). b Ausbildung myokardialer (schwarz ausgezogener)
und endokardialer (punktierter) Septen mit Teilung von Vorhof, Kammer
und Bulbus. Die Liicken des Foramen ovale primum (F.1.), Foramen inter-
ventriculare (¥.i¢.) und Foramen subseptale bulbare (F.s.b.) werden bald
verschlossen, Aorta (4o.) und Pulmonalis (Pu.) sind bereits getrennt.
Eingezeichnete Pfeile (Aorta = langgestrichelt, Pulmonalis =kurzgestrichelt)
markieren den Blutstromverlauf. An der hinteren Circumferenz des Septum
primum atriorum die Liicke des Foramen ovale secundum (F.II.). (Gering-
fiigige Abinderung zweier Teilfiguren aus Kr. GOERTTLER, in: Das Herz
des Menschen, hersgeg. von BARGMANN u. DOERR.
Stuttgart: Georg Thieme 1963)

endokardialen Querpolstern
O und U, die den Ohrkanal
zu einer hantelformigen Enge
umgestaltet haben. Das Sep-
tum primum ist an der Unter-
teilung des Atrioventrikular-
ostiums beteiligt, wodurch ein
linksseitiges Mitral- und das
rechtrseitige Tricuspidal-
ostium entstehen (Abb. 175).
Durch Vereinigung der Endo-
kardpolster O und U entsteht
das Foramen ovale primum
(subseptale), wird immer klei-
ner und verschlie3t sich dann.
Zuvor ist aber eine Dehiszenz
in der hinteren Circumferenz
der Scheidewand entstanden,
die als Foramen ovale secun-
dum bis zur Geburt erhal-

Sie alle spielen fir die normale und gestirte
Herzentwicklung eine grofe Rolle, da der gehdrige
Ablauf von Drehung und Schwenkung fir die
Ausbildung und den Verlauf der Scheidewdnde
wichtig ist.

Der in den beiden oberen Reihen der
Abb. 173b dargestellte Vorgang ist bei 7 bis
8 Wochen alten Embryonen abgeschlossen.
Am venosen Herzeingang hat sich das linke
Sinushorn zum Sinus coronarius cordis redu-
ziert und miindet mit den rechtsseitigen Venen
in das rechte Atrium. Zwei am Vorhofeingang
plazierte Venenklappen erfahren ein unter-

ten bleibt. Dann verkleben die freien Anteile
des Septum primum et secundum. Bei 25% aller
Individuen persistiert zeitlebens im vorderen
Abschnitt der Fossa ovalis eine kleine, meist nur
sondendurchgingige Liicke.

Durch die Lingsverbindung der endokar-
dialen Querpolster O-B und U-A entsteht unter
Einbeziehung der zunichst quer orientierten
interampulliren Enge das Septum interventri-
culare. Es besitzt einen in Abb. 175 schwarz aus-
gezogenen myokardialen und einen punktierten
endokardialen Anteil. Die Liicke des Foramen
interventriculare schliefit sich nach 6—7 Entwick-
lungswochen bei 18—22 mm groflen Embryonen.

Der arterielle Herzausgang bietet sichtbar
komplizierte Verhéltnisse, denn hier wird der
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schrig-spiralige Verlauf der Septumleisten beson-
ders deutlich (s. Abb. 174). Indem der ,,aortale*
Ausstromteil nach dorsal geriickt ist, wihrend
der ,,pulmonale‘‘ mehr ventral entspringt, gelangt
das Blut mit schraubiger Drehung aus den Kam-
mern in den Bulbotruncus.

Entscheidend fiir die himodynamische Situa-
tion ist damit die primire Form des myokar-
dialen Herzmantels, der durch seinen
asymmetrischen Bau getrennte Spiral-
strome entstehen 146t (KL. GOERTTLER
1955, 1963a). Diese massieren ihrerseits
die zwischen Endo- und Myokard befind-
liche inkompressible Sulze in die ,,Tot-
wasserzonen'* zwischen beiden Blutstro-
men. Dabher ist die vorwiegend aus endo-
kardialem Material aufgebaute Scheide-
wand des Septum aorticopulmonale wen-
delartig gekriitmmt. Sie setzt sich zusam-
men aus der Vereinigung der Bulbus-
wiilste A bzw. B mit entsprechenden En-
dokardpolstern (1 bzw. 3) an der Bulbus-
Truncusgrenze und dem zwischen der IV.
und VI. Kiemenbogenarterie einschniiren-
den aortico-pulmonalen Teilungssporn. Die
Vereinigung der einander gegeniiberlie-
genden Gebilde beginnt peripher und
riickt dann herzwirts. Das Foramen sub-
septale bulbare verschliet sich noch vor
der interventrikuldren Liicke (KRAMER
1942).

Die Entwicklung der Herzhohlen
lauft mit dem Formwandel der Herz-
anlage parallel. Man veranschaulicht
sich die Situation am besten durch
Betrachtung von Wachsplattenmodellen
der Innenridume, welche auch die Form
der Herzwinde im ,Negativ‘‘ wieder-
geben (Abb. 176). Die Aussackung
beider Herzkammern héngt wahrschein-
lich von der Gewalt, Menge und Auf-
prallrichtung des aus den Vorhofen
einstromenden Blutes ab. Hierdurch
wird die zundchst ringférmig ,,gegur-
tete‘‘Muskulatur vorgespannt und damit
nach denGesetzen der Muskelphysiologie
fiir die anschlieBende Kammeraktion optimal
vorbereitet. Bald entstehen Ausbuchtungen
iiber der Konvexitit der pro- und metampul-
lairen Kammerregion. Beide Herzteile liegen
zunéichst hintereinander und riicken bei 8 bis
10 mm groBen Embryonen nebeneinander; die
schon zuvor realisierte parallele Durchstro-
mung ist nunmehr auch morphologisch kom-
plettiert. Durch immer stirkere, schwamm-
werkartige Differenzierung wird die urspriing-
liche Anordnung der Muskelfasern im Kammer-
bereich aufgehoben. Zwischen den Ausbuch-

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII
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tungen erhaltene innere Faserbriicken sind
phylo- und ontogenetisch auf Reste des alten
Herzschlauches (,,primary heart tube®) zu
beziehen und werden als ,,Konturfasern® be-
zeichnet (BENNINGHOFF 1933). Sie bilden zu-
gleich die kiirzeste Verbindung zwischen Ein-
und Ausstromteil und erfahren mit

ihrer

Abb. 176a—d. Ausgestaltung der Herzhohlen bei 3, 5, 8 und
10 mm groBen menschlichen Embryonen nach den Hohlraum-
Rekonstruktionen des Carnegie-Institutes (STREETER 1948).
AuBenkonturen der Herzkammern in ¢ und d markiert.
Darstellung der kontinuierlichen Umgestaltung der Herzanlage
wihrend der I. und IT. Phase der Entwicklung. Schwammwerk-
artige Auflockerung des Kammermyokard. Die Senke zwi-
schen den beiden groen Schlagadern entspricht dem aortico-
pulmonalen Teilungssporn. (Aus KrL. GOERTTLER, in: Das Herz
des Menschen, hersgeg. von BARGMANN u. DoERR. Stuttgart:

Georg Thieme 1963)

formalen Umwandlung einen Funktionswan-
del: Mit der fortschreitenden Differenzierung
des myokardialen ,,Triebwerkes“ fallt ihnen
die Aufgabe der Reizleitung zu. Sie werden
damit zum Reizlestungssystem des menschlichen
Herzens.

Sinus- und Atrioventrikularknoten sowie His-
sches Biindel werden gegen Ende der 5. Entwick-
Jungswoche bei 10 mm grollen Keimen angelegt
und sind bei Embryonen aus der Mitte des 2. Mo-
nats sicher identifizierbar. Dann ist auch das
Moderatorband vorhanden. Der Herzschlag ist
primir von nervalen Einfliissen unabhingig;

29b
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Nervenfasern wachsen erst spater ein, wenn lingst
geregelte Herzaktionen im Sinusrhythmus er-
folgen.

Die plumpen Endokardpolster an den ein-
zelnen Herz-Engen werden nach ihrer Organisa-
tion und festen Verankerung in stromungsgiin-
stiger Position auf dem Myokard weiter aus-
differenziert. Am Kammereingang wachsen vor-
iibergehend Muskelfasern ein und bilden sphincter-
artige SchlieBmuskeln aus. Diese werden aber
bald durch fibroses Gewebe ersetzt, und nun-
mehr entsteht das bindegewebige Herzskelet, das
nur von der schmalen atrioventrikuldren Kontur-
faserbriicke des Hisschen Biindels durchzogen
wird. Die Kammerwand sackt distal der Endo-
kardkissen stirker aus, und die inneren Muskel-
briicken bilden sich zu den Chordae tendineae um,
die eine feste Verankerung der groflen Segel-
klappen erlauben. Diese werden entsprechend
der Form der Ostien links in der Zweizahl und
rechts als Tricuspidalklappe differenziert.

Wenn sich die beiden groSeren Endokard-
polster (O und U) vereinigen, bleibt fiir eine
kurze Zeit ein zipfelformiger Recessus im Ver-
wachsungsbereich zuriick. Bei Entwicklungs-
storungen kann dieser Spalt erhalten bleiben
(Spaltung des aortalen Mitralsegels) und die Lage
der ehemaligen ,,Konfliktzone (DoOERR 1960)
andeuten. (Neue embryologische Untersuchungen
iiber die Differenzierung dieser Region s. vAN MIE-
ROP et al. 1962.)

Am arteriellen Herzausgang werden die endo-
kardialen Hauptpolster 1 und 3 (Nomenklatur
nach TANDLER 1913) des Bulbus-Truncusostium
durch die Septierung je zur Hilfte dem aortalen
bzw. pulmonalen Teilostium zugeteilt. Die Aorta
erhilt auBerdem den Nebenwulst 4, die Pul-
monalis des Nebenwulst 2. Aus dem insgesamt
zur Verfiigung stehenden plastischen Material
bilden sich unter Mitbeteiligung hiémodyna-
mischer Faktoren die spiteren Semilunarklappen.
Distal der Klappenenge entstehen Potential-
wirbel; hier werden die amorphen Polster zur
charakteristischen Schwalbennestform ,,ausge-
waschen*. Wenn der Bulbus cordis nach der
Kammerseptation sein Wachstum einstellt und
dabei im Verhiltnis zu den anderen Herzteilen
,,schrumpft*, riicken die Ventile am Herzausgang
fast in die gleiche Hohe wie das Atrioventrikular-
ostium, und damit ist die Ventilebene des Herzens
entstanden.

Die mikroskopische Differenzierung des Myo-
kard setzt erst einige Zeit nach der Aufnahme
rhythmischer Kontraktionen ein. Das Herz-
muskelgewebe von 4—5 mm groflen Keimen bil-
det eine unregelmiBige Netz-Struktur. Bei 8 bis
12 mm groBen Embryonen ist die Ausrichtung
einzelner Faserziige schon deutlicher, und eine
Kornung der Myofibrillen und Querstreifung wird
gerade sichtbar. Im Verlaufe der weiteren Ent-
wicklung nimmt der Zellreichtum des Myokard
ab, und die Faserbildung tritt in den Vordergrund ;
Glykogen wird reichlich im Sarkoplasma ein-
gelagert. Nach der Geburt teilen sich die Zell-
kerne noch einmal durch Amitose; die gesamte
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Massenzunahme bis zum Herz des Erwachsenen
erfolgt durch Faserwachstum (LiNzBacH 1955).
Uber die Differenzierung des Myokard im sub-
mikroskopischen Bereich s. LINDNER 1957 und
Muir 1957.

Blutgefiile. Zu Beginn der Primitiventwick-
lung fiithren Kardinalvenen das Blut zum Herzen;
ihnen schlieBt sich von ventral das System der
Dottersack- und Nabelvenen an. Im Zuge fort-
schreitender Umwandlung entstehen nacheinan-
der die mehr median gelegenen Sub- und Supra-
kardinalvenen, deren rechtsseitige Anteile durch
giinstigere Abflulbedingungen zum Herzen per-
sistieren (Einzelheiten s. CLARA 1955; STARCK
1955; GOERTITLER 1963a). Eine obere und unitere
Hohlvene ist nach Abschluf der Kammerseptie-
rung voll ausgebildet. Ihre herznahe Vereinigung
wird spéter als Korpervenensinus in den rechten
Vorhof einbezogen. — Die Lungenvenen sind
phylo- und ontogenetischer Neuerwerb der Wir-
beltiere (Embryologie s. NEILL 1956; Los 1958).
In der dorsocranialen Wandung des Sinus venosus
bildet sich bei 3—4 mm groBen Embryonen ein
Endothelspro3, der mit einem im dorsalen Meso-
kard inloco entstehenden Gefidchen und dem
sich um Vorderdarm und Lungenblidschen bil-
denden Vorderdarmplexus anastomosiert. Bald ist
der primitive Stamm erweitert, nimmt die von
den Lungenlappen zum Herzen ziehenden Venen
in sich auf und wird als Lungenvenensinus spiter
in die Wandung des linken Vorhofes einbezogen.
Zuvor mull der genau an der ehemaligen Sinus-
Vorhofgrenze miindende Stamm durch die Vor-
hofseptierung (4.—6. Entwicklungswoche) links
des Septum primum atriorum zu liegen kommen.
Das System der Kiemenbogenarterien besteht aus
6 den Kiemenkorb umgebenden Paaren, von
denen beim Menschen ein 5. Paar nicht nach-
weisbar ist. Die einzelnen Paare entstehen nach-
einander in rascher Folge, das 1. wird gegen Ende
der 3. Woche angelegt, das 2., 3. und 4. Paar
wihrend der 4. Woche und das 6. Paar zu Beginn
der 5. Woche. Gegen Ende der 4. Woche sind
die 1. und 2. Paare bereits wieder in Riickbildung
begriffen; das 3. Paar persistiert beidseitig als
Carotidenbogen. Wihrend der rechtsseitige 4. Bo-
gen im dorsalen Abschnitt gleichfalls zuriick-
gebildet wird, erweitert sich das linksseitige
Gefil zum Aortenbogen. Aus dem 6. Paar ent-
springt beidseitig ein kleines, caudal zur Lungen-
anlage ziehendes Astchen, das sich zusammen mit
dem linken und rechten proximalen Anteil des
6. Arterienpaares zur Lungenarterie erweitert.
Die rechtsseitige Kommunikation mit der dor-
salen Aorta geht verloren, und die linksseitige
bleibt bis zur Geburt als Ductus arteriosus (Bo-
TALLI) erhalten. Sie hat die Funktion eines
Uberlaufventiles und ist fiir den fetalen Kreislauf
von grofler Bedeutung (s. S.456). Die ersten
Anlagen der Herzkranzschlagadern sind bei 12 mm
groBen Keimen nachweisbar (HACKENSELLNER
1956); anscheinend ist der gesamte Herzausgang
mit seinem pulmonalen und aortalen Anteil zur
Ausbildung von Endothelsprossen befihigt. Mog-
licherweise bewirkt ein himodynamisch ungiin-
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stiger Ursprung die baldige Riickbildung der
»pulmonalen* Knospen, so da8 nur die Ur-
spriinge aus der Aorta Anschluf an die in loco
entstehenden peripheren Verlaufsstrecken ge-
winnen. Die Herzvenen entwickeln sich bei 14 mm
groBen Embryonen aus Endothelknospen des
Sinus coronarius. Nach 8 Entwicklungswochen
sind alle groferen GefiBe des menschlichen Her-
zens angelegt (LicaTa 1954).

Herznerven. Die Herzanlage gelangt erst
nachtriglich unter den regulierenden Einflu} des
autonomen Nervensystems, wenn sie bereits ge-
regelte Kontraktionen ausfiihrt. Der arterielle
Herzschleifenschenkel wird von Rami cardiaci des
Vagus und Sympathicus aus dem Halsbereich
innerviert, und der vendse Herzeingang erhilt
iiberwiegend Nervenfasern aus dem Thorakal-
bereich, da er seine Lage wihrend des Descensus
cordis nur geringfiigig 4ndert. Die aus beiden
Vagus-Nerven abzweigenden depressorischen Aste
(drei fiir jede Seite) sind besser zu verfolgen als
die sich ihrem Verlauf anschlieBenden ,,akzele-
rierenden‘‘ Rami sympathici. Am Herzausgang
bildet sich das ,,Bulbusgeflecht*‘ (His jr. 1891,
1897), im angloamerikanischen Schrifttum auch
als ,,superficial cardiac plexus‘‘ beschrieben (Li-
cAaTA 1954), wihrend das Nervengeflecht am
Herzausgang (Vorhofgeflecht bzw. ,,deep sinu-
atrial cardiac plexus*“) zu den Reizbildungs-
zentren fithrt. In der 9. Entwicklungswoche for-
mieren sich Neuroblastenansammlungen in der
Niahe grofler GefiBle (Sinus caroticus!). Sie sind
im Herzbereich besonders reichlich entlang des
Sulcus interatrialis, dem Sinus coronarius und
um die einmiindenden Kérper- und Lungenvenen
nachweisbar; das dorsale Mesokard wird als
Leitschiene benutzt. Sinus- und Atrioventrikular-
knoten sowie Hissches Biindel unterliegen danach
regulierenden nervalen Einfliissen, wobei der
Sinusknoten mehr von den rechtsseitigen und die
Atrioventrikularregion von linksseitigen Nerven-
fasern versorgt wird.

Herzbeutel. Wihrend der Frithentwicklung
kommuniziert das perikardiale Célom mit dem
pleuro-peritonealen Raum. Dadurch entsteht die
,embryonale Leibeshohle, die sich bis in die
Rumpfschwanzknospe erstreckt und auch mit
dem extraembryonalen Coélom kommuniziert.
Wihrend der Schleifenlegung verlagert sich die
Herzanlage aus dem Hals- in den Brustbereich,
zugleich auch ventralwirts und stiilpt sich dabei
iiber die entodermale vordere Darmbucht. Hier-
bei entsteht die quergestellte Platte des mesen-
chymalen Septum transversum, in die entoder-
males Gewebe von kaudal eindringt und die
Leberanlage bildet. Der Canalis pericardiaco-
pleuro-peritonealis verbindet die drei Leibes-
hohlen und wird von ventral und seitlich ein-
geengt; er ist gegen Ende der 7. Entwicklungs-
woche verschlossen. Zum gleichen Zeitpunkt
haben sich auch Herzbeutel und Pleuralraum
durch die Plica pleuro-pericardiaca voneinander
getrennt und umgreifen die beiden Sinushérner.

Durch den Wechsel der venosen Zufliisse und
die Bevorzugung der rechtsseitigen Blutleiter
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andert sich die Gestalt des urspriinglichen Kar-
dinalvenenkreuzes. Alle zufithrenden Venen und
aus dem Herzen entspringenden arteriellen Blut-
leiter werden vom dorsalen Mesokard umscheidet.
Wenn der Stamm des Lungenvenensinus in das
linke Atrium einbezogen wird, riickt die Mesokard-
Umschlagsfalte vom Herzen fort bis an die
Lungen und wird zu einer bogenférmigen Dupli-
katur verlingert. Diese reicht iiber die untere
Hohlvene bis an das Zwerchfell, das sich aus dem
Septum transversum differenziert hat, und be-
grenzt von oben den Sinus obliquus pericardii.
Nach Abschluf der Embryogenese ist auch die
Ausbildung des Herzbeutels und seiner Umschlags-
falten beendet.

Embryo-fetaler Kreislauf. Nach der Im-
plantation erndhrt sich der befruchtete Fur-
chungskeim durch fermentative Auflésung und
Aufnahme der umgebenden TUterusmucosa
(Histiotrophe). Da dem menschlichen Ei nur
ein geringfiigiser Dottervorrat beigegeben ist,
spielt die Ausbildung eines Dottersack-Kreis-
laufes eine untergeordnete Rolle. Dafiir bilden
sich im (allantoiden) Haftstiel zahlreiche Ge-
faBe, die fiir die hdmotrophe Néahrstoffauf-
nahme aus dem miitterlichen Blut eingerichtet
sind. Durch innige Verzahnung der embryo-
fetalen und maternen Austauschflichen in der
Placenta kann das in den mitterlichen Blut-
spalten stromende Blut flissige und gasférmige
Néhr- und Betriebsstoffe tber die Deckzell-
schichten in die placentaren Venen abgeben
bzw. Schlackenstoffe aus diesen aufnehmen.
Die paarig angelegten Nabelvenen umfassen
die Leberanlage; die rechte bildet sich alsbald
zuriick, so daf alles Blut iiber die linke V. um-
bilicalis einstromt. Innerhalb des aus den
Dottersackvenen (Vv. omphalomesentericae) ge-
bildeten Leberstrombettes entwickelt sich mit
der himodynamischen Begiinstigung der rechts-
seitigen Zufliisse eine Schrig-Verbindung zwi-
schen der linken Nabelvene an der Leberpforte
und dem rechtsseitigen omphalo-mesenterialen
Strombett. Dieser Ductus venosus Arantii
bleibt bis zur Geburt durchgingig, wenn sich
auch wéihrend der letzten Fetalmonate der
Durchflul zugunsten einer besseren Durch-
stromung der Leber vermindert. Mit dem Fort-
fall der Placenta vertdet der vendse Gang. —
Die V.revehens hepatica nimmt alles sauer-
stoff- und néhrstoffreiche Blut aus dem Ductus
venosus und das verbrauchte Blut aus dem
Leberstrombett auf und gibt es an die V. cava
inferior ab. Diese miindet zwar in den rechts-
seitigen und spédter auch rechten Vorhofteil,
jedoch in einer derartigen Position, daf die
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,»Seelenachse des medianwirts geneigten Ge-
fiBes direkt auf die Liicke des Foramen ovale
zielt, dessen kulissenférmig gegeneinander ver-
setzte Wandungen (Septum I und II atriorum)
einen Durchgang freilassen, der auch als
»»Physiologischer Cava-Kanal* bezeichnet wird
(BraNDT 1954). Damit gelangt ein grofleres

Kopf-Schulter-Arm

Duct.arteriosus
1

e

Duct. venosus

V.cava infe':c/

V.umbilicalis —

) Untere Extremitaten

. ————— e -

Placenta A umbilicalis
Abb. 177. Organisation des ,,fetalen Kreislaufes* in
schematischer Darstellung. Die bleibenden Blutwege
sind ausgezogen bzw. — bei Lage hinter einem Or-
gan — eng punktiert wiedergegeben. Nach der
Geburt obliterierende GefiBstrecken — ausgezogene
Linien mit Querstrichelung. Konturen einiger Or-
gane = unterbrochene Linien. Capillare Strom-
betten = —|}—. Weiteres s. Text

Blutquantum aus der Placenta in die links-
seitigen Herzteile und benutzt das ,,aortale*
Strombett (Abb. 177). Im letzten Drittel der
intrauterinen Periode vermindert sich der
DurchfluB. Da gleichzeitig der Blutriickflul aus
den Lungen in den linken Vorhof zunimmt,
werden gleiche Volumina aus beiden Kammern
in die groBen Schlagadern gepumpt.

Mit der Kammerseptation ist die funktionell
vorbereitete und schon zum Teil verifizierte
Parallel- und Austausch-Schaltung mit getrenn-
ter Durchstromung zweier Strombetten im Herz-

bereich auch formal abgeschlossen. Das iiber
beide groflen Schlagadern ausgeworfene Blut kann
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zwar die Korperperipherie, aber noch nicht das
unfertige Capillargebiet der unbeatmeten Lunge
passieren. Die Blutmenge wird daher teilweise
durch das ,,Uberlaufventil®“ des Ductus arteriosus
Botalli in die absteigende Aorta geleitet. Auch
diese Kommunikation verengert sich bereits
gegen Ende der Fetalzeit, wihrend die Lungen-
arterien zunehmend mehr Blut aufnehmen, das
itber die Lungenvenen in das linke Atrium zu-
riickilieBt.

Danach setzt bereits vor der Geburt eine all-
méhliche Engerstellung aller ,,fetalen Blutwege‘
(Ductus venosus Arantii, Foramen ovale secun-
dum, Ductus arteriosus Botalli) ein: Die Geburt
dndert die fetale Kreislaufsituation micht grund-
legend, sondern bildet den Abschlufi eines schon
lange vorbereiteten Prozesses!

Die Obliteration des Ductus venosus erfolgt
durch muskulidre Kontraktion und nachfolgende
Verdodung, wenn der umbilicale Zuflull unter-
bunden ist. Das Foramen ovale verklebt, wenn
der ansteigende Druck im linken Vorhof die
beiden Kulissen des Septum atriorum I und II
aufeinanderpreBt. Fiir den Dauerverschlul des
arteriellen Ganges spielt die durch Zwerchfell-
aktion geforderte Lungendurchblutung eine grofle
Rolle. Die initiale Muskelkontraktion wird durch
Anderungen des 0,/CO,-Partialdruckes im Blut
eingeleitet (BorN, DawEs, MorT, RENNICK 1956).
Zwischen funktioneller Verklebung und morpho-
logischer Konsolidierung (MEYER und SIMON
1960) liegt eine ,,kritische Periode** (DoERR 1960),
innerhalb derer eine Wiedereroffnung des arteri-
ellen Ganges moglich ist. Nach 2—3 Monaten
sind arterieller und vendser Gang gewdhnlich
verodet; der definitive VerschluB des Foramen
ovale secundum dauert noch einige Monate linger.

Betrachtet man die Organisation von Herz
und Kreislauf (Prinzipien s. KL. GOERTTLER
1960a, ¢, 1963a), fillt ein bis in Kinzelheiten
genau abgestuftes Zusammenspiel auf. Wéih-
rend der embryo-fetalen Periode sind weder
Parallelschaltung der Herzhilften noch alter-
nierende Durchstréomung distinkter Strom-
betten erforderlich. Dennoch wird das (noch)
nicht Benétigte iiber viele Zwischenstufen auf
die Stunde der vollen Inanspruchnahme vor-
bereitet. Wir sehen das Planvolle der Vor-
ginge, und ihre ZweckmaBigkeit leuchtet ein.
Aber die treibenden Kréifte sind uns ver-
borgen, auch wenn es uns gelungen ist bzw.
noch moglich sein wird, einzelne Teilprobleme
befriedigend zu beantworten.

Allgemeine Teratologie des menschlichen
Herzens

Will man die Entstehung eines konnatalen
Herzfehlers verfolgen, mufl man {tberein-
stimmende oder doch vergleichbare Bauprin-
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zipien stérker bewerten als Differenzen in der
formalen Ausprigung, d.h. die Fiille der mog-
lichen Varianten. Formale und kausale Te-
ratogenese sind Inhalte der allgemeinen Patho-
logie. Aus dieser Sicht haben wir einige Grund-
prinzipien in der Organisation konnataler
Herz- und GefiaBfehler zu erortern. Diese
betreffen die Alterabilitit der Herzgewebe und
eine teratologische Analyse an Hand der nor-
malen Herzentwicklung.

Wir kénnen heute auf Grund umfangreicher
teratologischer Experimente die formale Ent-
stehung angeborener Herzfehler bis in Einzel-
heiten rekonstruieren (ScHWALBE 1906; LEH-
MANN 1955; WERTHEMANN 1955; KL. GOERTT-
LER 1960a,b, 1963b, 1964 ; Priess 1962). Ein
eben erst ,angelegtes bzw. noch unfertiges
Organ wird durch innere oder duflere Beein-
flussung stirker vom Grundtyp abgewandelt
als ein differenziertes Gebilde. Die Grundziige
der Patho- und Teratogenese entsprechen
einander, aber die Reagibilitit des betroffenen
Substrates dndert sich in den einzelnen Phasen
seiner prd- und postnatalen Existenz. Der
Organismus ,.erlernt” bestimmte Formen der
Abwehrleistung erst allméhlich und verliert
gleichzeitig einen Teil seiner regenerativen
Potenzen. Im Rahmen einer Teratologie der
Entwicklungsphasen sollen charakteristische
Fehlbildungstypen genannt werden. — Iden-
tische Herzfehler konnen durch verschiedene
Noxen erzeugt werden, und fir differente
Formen sind manchmal gleiche teratogene
Agentien verantwortlich zu machen. Die
Atiologie konnataler Herz- und GefiBfehler ist
daher vielfiltig; einzelne, fir die menschliche
Pathologie wichtige Gruppen werden ab-
schlieBend zusammengestellt.

Mechanismen und Wege der Entstehung
konnataler Kardiopathien. Die Empfindlich-
keit des embryonalen Herzens wird durch seine
hohe metabolische und energetische Aktivitéit
bestimmt. Neben die Substanzvermehrung
durch schnell aufeinanderfolgende Zelltei-
lungen tritt die Differenzierung, und die friih-
zeitig einsetzenden Pulsationen bedingen gleich-
falls Verbrauch von Energie. Jede Stérung
dieser auf Wachstum, Differenzierung und
Freisetzung kinetischer Energie ausgerichteten
Vorginge muB die embryonale Herzanlage scha-
digen und mit ihr den gesamten Organismus.

Die Beeinflussungsmoglichkeiten gruppieren
gich nach DOERR, BECKER und KL. GOERTTLER
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(1959) und Kr. GOERTTLER (1963Db, 1964) einmal
um die pathogenetischen Prinzipien der Hypoxydo-
sen (exogen, transportativ, dysfermentativ, hypo-
glykotisch, s. BocHENER 1958) bzw. der Entkopp-
lung der Reaktionsketten cellulirer Energie-
gewinnung. Diese Prozesse diirften fiir den
fermentativ gesteuerten Mechanismus der Gen-
Wirkung besonders bedeutsam sein (s. VOGEL
1961). Ob und inwieweit das im Experiment
wohlbekannte Prinzip der Cytostase mit Hemmung
der Kern- und Zellteilung beim Menschen wirk-
sam ist, kann schlecht abgeschitzt werden.
Autodigestive Prozesse spielen schon fiir die nor-
male Entwicklung eine groe Rolle. Ein wihrend
der Organogenese ,iiber das Ziel hinaus-
schieBender Abbau von Geweben, die bis zur
endgiiltigen Differenzierung als ,,Platzhalter
fungieren, kann zu schweren Bildungsstérungen
fithren; die Wirkung der am richtigen Platz zur
rechten Zeit einwirkenden ,,Organisatoren‘‘ wird
fermentativ gesteuert. Heute werden Synthese-
hemmungen von intermedidren Stoffwechselstufen
durch Antimetabolite stark diskutiert. Es han-
delt sich um das Prinzip der kompetitiven Hem-
mung von Vitaminen und Hormonen durch
,,betriigerischen‘‘ Ersatz der wirksamen Gruppen
durch dhnlich gebaute, aber wirkungslose chemi-
scheVerwandte(Antivitamine,Antihormoneu.s.f.).

Eine irgendwie geartete Stoffwechselsto-
rung im Bereiche des Herzens beeintrichtigt
dessen Entwicklung, wenn sie wihrend der
.. kritischen  Phase’ zwischen dem 20. und
50. Entwicklungstag (nach der Befruchtung)
einwirkt. Es resultiert ein ,,Schidigungsstoff-
wechsel*, der entweder nur zu einer passageren
oder dauernden Funktionsminderung oder zu
sichtbaren Schiden fihrt. Diese konnen
ihrerseits kompensiert werden oder ausheilen
oder in den ortlichen bzw. allgemeinen Tod
miinden. Wenn alle Teile des Organes in
gleicher Weise beeintrichtigt wiirden, hétte
dieses bei allgemeinem Entwicklungsverzug
eine harmonische Verkleinerung iiber eine
kiirzere oder lingere Zeitspanne zur Folge. Die
einzelnen Herzgewebe (Myokard, Endokard)
und Abschnitte (Sinus venosus, Atrium, Ven-
trikel, Bulbus) wachsen aber unterschiedlich
schnell und werden erwiesenermaflen durch
eine Schidigung ungleichméfBig in Mitleiden-
schaft gezogen. Die schwersten Verdnderungen
trifft man zundchst im parietalen Myokard,
und erst im Laufe der postembryonalen Ent-
wicklung verlagert sich das Schwergewicht auf
das parietale und valvulire Endokard. Das
Gewebe der Septen und Endokardpolster ist
wihrend der Frithentwicklung selbst wenig
empfindlich, aber hier kdénnen sich myokar-
diale Schiden sekundér auswirken.
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Nach einer Alteration gehen zuerst Myo-
kardzellen zugrunde. Das abgestorbene Ma-
terial wird auffallend rasch beseitigt, und der
betroffene Bezirk ist kurze Zeit spéater nur
durch relative oder absolute Verminderung
der Zellzahl und -dichte kenntlich. Da die
Wachstumsdifferenzen auch in verschiedenen
Arealen eines Herzschlauch-Metamers in Er-
scheinung treten — die Bezirke tiber der Kon-
vexitdt sind wachstumsaktiver — mul} durch
einen derartigen ortlichen Wachstumsverzug

Abb. 178. Kammerseptumdefekt durch experimentell erzeugte Entwicklungs-
stérung (subcutane Injektion 1%iger Trypanblau-Losung bei einer triichtigen
Ratte 8 Tage post insem.). Priparat aus einer Schnittserie durch die Thorax-
organe eines Feten; beide Lungen (oben rechts bzw. links), die Herzvorhofe
und die rechte Kammer sind angeschnitten. Uber beiden Kammern ,,reitet*
ein von drei (im Bild nicht sichtbaren) Semilunarklappen umsiumter Truncus
arteriosus communis (7'r.art.c.); ein Pulmonalostium fehlt. Vergr. 50fach

die urspriingliche Gestalt abgewandelt werden:
Hieraus resultiert bev fehlender Regeneration eine
Herzmifbildung. Die Empfindlichkeit der ein-
zelnen Herzteile variiert zeitlich, und daher
kénnen differente Bezirke geschadigt und ver-
schiedenartige HerzmiBbildungen erzeugt wer-
den.

In frithen Stadien dominiert das ventriku-
lire Myokard im Wachstum, mit groBerem
Abstand folgt das atriale Myokard. Durch
Storung der seitlichen Ausweitung der Kam-
mer- und Vorhofschleife fehlt eine wesentliche
Voraussetzung fir die sekundire Einfaltung
der normalerweise im Wachstum zuriickblei-
benden Teile, die sonst als muskulidrer Anteil
des Kammer- bzw. Vorhofseptum in das Herz-

Kr. GOERTITLER :

innere prominieren. Danach ist auch die endo-
kardiale Septenbildung gestért, die sowohl
durch die &dullere Form des myokardialen
Herzmantels wie auch die Lage der Blut-
strome beeinfluflt wird (hdmodynamische Fak-
toren sind selbst von der primidren myokar-
dialen Formierung abhéngig [s. S. 453]). Dies
sind die formalen Voraussetzungen fiir die
Entstehung vonScheidewanddefekten (Abb.178).
Wird ein Herzteil im Gefolge eines derartigen
Wandschadens vermindert durchblutet, so
fehlt der Reiz fiir die all-
méhliche Weiterstellung
im Laufe der Entwick-
lung. Dies betrifft sowohl
ganze Herzteile als auch
deren Ein- und Ausstrom-
ostien. Uber eine Hypo-
plasie kann es dort zur
Stenose und Atresie kom-
men (Kn. GOERTTLER
1956).

Wenn ein hypoplasti-
scher Herzteil und dessen
Ostien noch vor oder nach
der Geburt im Gefolge
einer allmihlichen Ande-
rung der Blutmengenver-
teilung vermehrt Blut
aufnehmen mufB}, kann
er sich unter Umstdnden
noch nachtriglich ,,an-
passen®. Seine klappen-
umsdumten Ostien werden
aber vermehrt Dbelastet.
Hier kann sich eine Klap-
penfibrose entwickeln, die
ihrerseits einen locus minoris resistentiae er-
zeugt. Wahrscheinlich entsteht unter der
Einwirkung entziindungsférdernder Agentien
eine Endokarditis als , Zweitkrankheit*“ auf
dem Boden eines konnatal geschidigten
Herzens (Abb. 179). Sie diirfte aber in der
spaten Fetalzeit auch ,isoliert* entstehen,
wenn die Fahigkeit zu entziindlicher Reaktion
ausgebildet ist (MEESSEN 1954; SCHOEN-
MACKERS und ADEBAHR 1955; KL. GOERTITLER
1957).

Wir miissen heute auch damit rechnen, da8
urspriinglich vorhandene kleine Defekte der
Scheidewénde im Laufe der pri- und post-
natalen Entwicklung verschlossen werden (SIL-
LER 1958). Es ist aullerdem moglich, daB ein
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hypoplastischer, wandschwacher Abschnitt se-
kundir perforiert oder ausgeweitet wird. Hier-
durch kénnen atypische Kammerseptumdefekte
und Herzwanddivertikel entstehen(K1.. GoERTT-
LER 1963 b).

Die allmahliche Anderung der Blutvolu-
mina in den fetalen Kanélchen wird von der
gleichzeitigen Differenzierung anderer Organe
(Leber, Lunge) beeinfluflt. Eine ,,Asynchronie
der Entwicklung® kann daher die wvorzeitige
Verschliefung oder Persistenz der fetalen Uber-
laufvorrichtung des Ductus venosus Arantii,
Foramen ovale (secundum) und des Ductus
arteriosus zur Folge haben;
ein offenes bis weit-offenes
Foramen ovale und die
Ductus-Persistenz gehdren
zu den hiufigsten kardialen
Anomalien bzw. Herz- und
GefaBfehlern. Wird der
arterielle Gang vor der Ge-
burt vermehrt durchstrémt,
dann fehlt der funktionelle
Reiz fiir die Ausgestaltung
des Aortenbogens, und des-
sen physiologischer Isth-
mus wird zur funktionell
bedeutsamenlsthmusstenose
des  Neugeborenentypus.
Eine Enge kann moglicher-
weise auch durch patholo-
gische Vorginge bei der
Obliteration des arteriellen
Ganges entstehen, indem
durch ein derbes Ligamen-
tum Botalli die Ausweitung des Bogens in
der Postnatalzeit gestort wird: Der Isthmus
,,hingt* dann wie an einem Zug- Gurt (Isthmus-
stenose des sog. Erwachsenentypus).

Im locker gefiigten Mesenchym des Vorder-
darmes entstehen die groBlen Venen und Ar-
terien, zunidchst als einfache ,,Ausstanzungen‘
ohne festgefiigte Wandung. Die bilaterale
Symmetrie des Kardinal-, Dottersack- und Um-
bilicalvenensystemes geht ebenso verloren wie
diejenige des arteriellen Kiemenkorbes. Durch
Verlagerung des venosen Herzeinganges nach
rechts und die Krimmungen des arteriellen
Herzausganges werden die rechtsseitigen Zu-
fliisse und linksseitigen Abfliisse hdmodyna-
misch begiinstigt: Aus ihnen entstehen die
bleibenden Blutgefifie. Wenn aber Stérungen
in der Gestaltung des Herzens auftreten, mufl
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Abb. 179. Fetale

Endokarditis.

cuspidalsegel; gleichzeitig bestehende Ebsteinsche Anomalie des Ostium

atrioventriculare dextrum mit kompletter Insuffizienz; Pulmonalatresie,

Sekundum-Defekt der Vorhofscheidewand (SN 775/59; Path. Inst. Univ.
Kiel; 1 Std post natum verstorbener Knabe). Vergr. 100fach
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sich dies auf die hdmodynamische Situation
am Eingang und Ausgang des Herzens aus-
wirken. Hierdurch persistieren normalerweise
obliterierende Blutwege, und es entstehen
venose und arterielle Anomalien. Diese treten
bei schweren HerzmiBbildungen besonders
hiufig in Erscheinung. Falls sich die Lunge
nicht rechtzeitig entwickelt und sich ihre Blut-
gefile nur unvollkommen aus dem urspriing-
lich einheitlichen Vorderdarmplexus losen,
bleiben die nicht seltenen Lungenvenenanomalien
mit Einmindung in die oberen oder unteren
Hohlvenen oder deren Zufliisse erhalten.

AN

Sy J “--"‘_’__:_"P g v

Fibrinoses Exsudat auf dem hinteren Tri-

An Hand der Figuren der Abb. 173 laBt
sich die relative Wachstumsbeschleunigung der
einzelnen Teile vergleichsweise erfassen. Wir
gewinnen hierdurch einen brauchbaren An-
haltspunkt fir eine Schitzung der mutmaB-
lichen Empfindlichkeit. Wenn wir uns vor-
stellen, daf} einige dieser Bezirke im Wachstum
,;arretiert’ werden, wihrend die Ausbildung
der anderen Teile im wesentlichen ungestért
weitergeht, kann man die jeweils moglichen
Umwandlungen rekonstruieren. In Abb. 180
wurde der Ablauf des normalen Entwicklungs-
geschehens in der linken Vertikalreihe skizziert,
wahrend die jeweiligen Horizontalreihen den
,»Weg einer Fehlbildung® (Hodogenese) von
der Ausgangsform (links) iiher eine Zwischen-
form (Mitte) bis zum fertigen Grundtypus
einer Fehlbildung wiedergeben, der selbst man-
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nigfache Variationen zulaft.
Storungen der Herzbildung vor und wih-

K. GOERTTLER:

Wir Lkonnen des

Orthogenese

Teratogenese

Zwischenform Endform

2 mm; KEnde 3. Woche

3 mm; 3—31, Wochen

4 mm; ca. 3'/, Wochen

45 mm; Ende der

4. Woche

Endform

rend der Primitiventwicklung von einer Sto-
rung wahrend der Phase der groBen Drehungen
in der Sekundérperiode unterscheiden und
haben auch die nach der VerschlieBung

Canalis a.-v.-sinister

SArrest d. vektor, Bulb.-Drehung®

Abb. 180. Bauplan und Hodogenese

der Herzmifibildungen wiihrend der

Embryonal-Entwicklung.  Ubersicht.

Weiteres s. Text. (Aus KL, GOERTTLER,

in: Das Herz des Menschen. hersgeg.

von Baremaxy u. Doerr. Stutteart:
Georg Thieme 1963)

Kammerseptum moglichen Abnormi-
titen zu beriicksichtigen.

I. Storungen des Herzens vor und
wiihrendderPrimitiventwicklung.Durch
mehr oder weniger vollkommene Tei-
lung des Anlagematerials wihrend der
Blastogenese (bis 2 Wochen nach der
Befruchtung) entstehen freie und un-
freie Doppelbildungen. Wenn im letz-
teren Falle die Kreisliufe kommuni-
zieren, iibernimmt gew6hnlich das Herz
des kriftigeren Individualteiles die
Fiithrung. Das Herz des schwicheren
Partners verkiimmert und ist bei den
Akardiern nicht mehr nachweisbar
(s. SCHWALBE 1907; STRAKOSCH und
ANDERS 1921; KOuN1953; DOERR 1955,
1960; Kr. GOERTTLER 1963b). Verdop-
pelungen der Herzanlage sind beim
Menschen nur bei DoppelmiBbildungen
und meist nur fiir einzelne Herzteile
beschrieben worden. Unter den Ver-
lagerungen des Herzens spielt die
KEctopia cordis (nuda, tecta) nur eine
untergeordnete Rolle. Sie hat Bezie-
hungen zum Descensus cordis aus dem
Halsbereich in den Brustraum, kann
mit Fissura sterni verbunden sein oder
zusammen mit den Bauchorganen bei
Eventration vorkommen (E. cordis
cervicalis thoracalis, abdominalis; Lit.
HERXHEIMER 1910; DoERR 1960; KI..
GOERTTLER 1963D).

Unter den Lageverdnderungen
kennen wir die Dextro- bzw. Sinistro-
positio cordis mit seitlicher Verschie-
bung in die rechte bzw. linke Brust-
korbhilfte; sie ist gewohnlich durch
extrakardiale Storungen bedingt.
Unter Dextroversio cordis verstehen
wir eine Schwenkung der Herzachse,
gewoOhnlich in Kombination mit
hohergradigen MiBbildungen am
Herzen und an anderen Organen.
Wenn die Herzanlage durch primére
Anlagestorung oder Schidigung kurz
vor Ausbildung der ersten nach
rechts gerichteten Schleife seiten-
verkehrt zu wachsen beginnt, kann
ein kompletter Situs inversus cordis
et viscerum entstehen. Im Idealfall
ist die weitere Ausbildung ungestort
(Dextrokardie im eigentlichen Sinne).
Vielfach wird aber die antitypische

Form nicht erreicht, und das Resultat ist eine
mehr oder weniger vollkommene ,,partielle
Inversion auf dem Wege zur inversen Asym-
metrie, die als echte Miflbildung zu gelten hat
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(inkomplette bzw. primitive Dextrokardie;
Weiteres tiber Inversionsprobleme s. PERNKOPF
1924, 1937; Serrzer 1929; Dorrr 1950, 1960;
Kr. GorrTTLER 1958, 1963 Db).

Wenn zu Beginn der 4. Entwicklungswoche
bei 3 mm grofen Keimen die Asymmetrie der
ersten Herzschleife noch nicht oder erst gering
ausgepragt ist, kann infolge Wachstums-
arretierung ein dem Froschherzen &dhnliches
,,primitives Herz“ gebildet werden. Es han-
delt sich um mehr oder weniger deutliche
Symmetrieformen mit nur einem Vorhof- und
Kammerteil, die durch ein Ostium atrioventri-
culare verbunden sind: Cor biloculare. Vielfach
trifft man zugleich Korper- und Lungenvenen-
anomalien ; Inversionen im Bauchraum (Magen,
Duodenum, Pankreas, Leber mit Gallenblase)
werden héufig beobachtet. Besonders kenn-
zeichnend sind begleitende Formfehler der Milz
bis zum kompletten Fehlen dieses Organes
(Dyslienie bzw. Alienie; PurscHar 1934;
Ivemark 1955; KL. GOERTTLER 1958).

II. Storungen des Herzens wihrend der
Sekundéirperiode. Gegen Ende der 3. und zu
Beginn der 4. Entwicklungswoche sind alle
Abschnitte des Herzens angelegt. Die nun fol-
genden Schwenkungen (mit gleichzeitiger Dre-
hung der Metameren um die Léngsachse) fiih-
ren zur Parallelschaltung der Vor- und Herz-
kammern und endigen mit der Scheidewand-
bildung und alternierender Durchstrémung ge-
trennter Strombetten. Arretierungen der ,,vek-
toriellen Drehungen am Herzeingang und
Herzausgang verhindern die typische Stellung
der einmiindenden Venen und entspringenden
Arterien und sind gewoéhnlich mit Scheide-
wanddefekten verbunden. Partielle Arretie-
rungen lassen aber kein Ubergangsstadium
persistieren, denn es handelt sich ja nicht um
eine gleichméaBig-harmonische Unterentwick-
lung. Vielmehr entstehen miflgestaltete Her-
zen, deren Ein- und Ausstromteile unter Um-
stdinden an die ,,verkehrten‘‘ Kreisliufe an-
geschlossen werden. Das Extrem derartiger
Entwicklungsstorungen ist die gekreuzte Trans-
position der groflen Schlagadern bzw. Venen.

Die Entstehung der Transpositionsformen
stand Jahrzehnte im Mittelpunkt morpho-
logischer Erforschung der konnatalen Herzfehler.
Wir verdanken v. ROKITANSKY (1875) eine vor-
ziigliche Darstellung. Die weitere Forderung der
erkenntnistheoretisch interessanten Probleme ist

an die Namen Kzr1TH (1909), RoBERTSON (1913),
SpiTzER (1923), BREMER (1928) sowie PERNKOPF
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und WIRTINGER (1933, 1935) gekniipft. Wihrend
SeitzERs geistvolle Theorie Rekurs auf eine
unbekannte Phylogenese nimmt (Herzmifbil-
dungen seien ,,Atavismen‘’), verfolgten PERN-
KOPF und WIRTINGER die Ontogenese und deu-
teten Bildungsstorungen auf der Grundlage pri-
mir abartig angelegter Endokardsepten. Beide
Vorstellungen wurden mehrfach kritisiert (BREDT
1936; Doerr 1938, 1950, 1955; K1. GOERTTLER
1955, 1956, 1958, 1963b). Wir beziehen die Ent-
stehung eines Herzfehlers mit Stellungsanomalien
der groflen Gefifle auf ein gestortes myokardiales
Wachstum wéihrend der Phase der ,,vektoriellen
Drehungen‘“. Hierdurch wird die Entfaltung von
myokardialem Septenmaterial gestort, und dann
prominieren auch die Endokardleisten atypisch
gegen das Lumen der Kammern und Vorhofe.
Die ebenfalls verinderte Lage der Strombetten
beeinfluflt ihrerseits die Septenbildung.

Fiir die Sekundéarperiode der Kardiogenese
lassen sich zwei Gruppen von Fehlbildungen
abgrenzen. Die erstere zeigt eine Arretierung
der Entwicklung im Stadium der frontalen
Kammerschleife. Die medianwiértige Ver-
lagerung des Ohrkanals ist dann ausgeblieben
oder hatte eben erst begonnen und wurde nicht
zu Ende gefiihrt. Gleichzeitig bleibt auch der
Herzausgang mehr oder weniger weit rechts-
seitlich arretiert. Durch diese Lagerung wird
die Parallelschaltung beider Herzkammern
verhindert, die Ein- und Ausstromostien be-
finden sich neben-, nicht hintereinander. Das
Blut flieBt iber einen Canalis atrioventricu-
laris sinister in den aus der Proampulle ent-
wickelten Hauptkammerteil, wahrend die Met-
ampulle ohne eigenen Anschlufl an den Vorhof
zum ,,Aortenventrikel verkiimmert. Beide
groflen Schlagadern entspringen in atypischer
Position, die Aorta meist ventral, die Pulmo-
nalis dahinter. — Falls die ,,Wanderung® des
Ohrkanals bereits abgeschlossen ist, kommt es
durch Schidigung zur Entstehung der zweiten,
wichtigeren Gruppe kardialer Anomalien, die
sich durch ,,Arrest der vektoriellen Bulbus-
drehung‘‘ auszeichnen. IThre formale Zusammen-
gehorigkeit wurde bereits von SpitzEr (1923)
erkannt und von DoERR (1952) mit neuen Ar-
gumenten vertreten. Wir konnten im Modell-
versuch durch Umformung von Glasmodellen
embryonaler Herzanlagen entsprechender Sta-
dien Formen und hydrodynamische Situa-
tionen erzeugen, die den in der menschlichen
Pathologie bei konnatalen Herzfehlern mit
Arrest der vektoriellen Bulbusdrehung beob-
achteten entsprachen. RycHTER und LEMEZ
(1962) bestédtigten durch Stromungsuntersu-
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chungen nach experimentell gesetzten Lisionen
an embryonalen Hiithnchen die Richtigkeit
unserer Vorstellungen. Die Berechtigung der

& @

&
@

Normalstellung

Beginnende
Dextropositio aortae

Eisenmenger-
Komplex

Fallotsche Tetrade

Taussig-Bing-

H Syndrom
‘ (i
@ ﬂ \ Transposition
OE(‘ der groflen Gefille

Abb. 181. Teratologische Reihe bei ,,Arrest der vek-
toriellen Bulbusdrehung®. Linke Reihe: Stromver-
lauf in umgeformten Glasmodellen embryonaler Herz-
anlagen aus der 5. Entwicklungswoche; Einzeich-
nung der jeweiligen Strombilder in Ventralansicht.
Doppelt konturiert = aortaler, ausgezogene Linie —
pulmonaler Stromfaden. Rechte Reihe: HerzmiB-
bildungen mit entsprechendem Stromverlauf, dar-
gestellt nach Projektion der Herzostien in eine ,,Ven-
tilebene“. Ventral — unten. Der Verlagerung des
Aortenostium (durch zwei Coronarostien markiert)
iiber das defekte Kammerseptum in die rechte Herz-
kammer entspricht eine Sinistropositio art. pulmo-
nalis in den linken Herzventrikel. [Aus Kr. GOERTT-
LER: Himodynamische Untersuchungen iiber die Ent-
stehung der MiBbildungen des arteriellen Herzendes.
Virchows Arch. path. Anat. 328, 391 (1956)]

Aufstellung einer | teratologischen Reihe‘ lie3
sich hierdurch zusitzlich stiitzen (Abb. 181);
letztere konnte durch Einfiigung weiterer Glieder
erginzt werden. Es handelt sich um graduelle

KL. GOERTTLER:

Steigerungen der Atypie vom unkomplizierten
(isolierten) Kammerseptumdefekt (Morbus Ro-
ger) iiber die partielle bzw. komplette Dextro-
positio aortae (Fallotsche Tetrade; FEisen-
menger-Komplex) bis zur gleichzeitig vorhan-
denen partiellen oder kompletten Sinistro-
positio art. pulmonalis (Taussig-Bing-Syndrom
komplette gekreuzte Transposition der grofien
Schlagadern).

Am venosen Herzeingang sind vergleichbare
MiB3bildungen zu beobachten, die bisher gerin-
geres Interesse fanden. Wir treffen auch hier
auf eine partielle oder komplette Verlagerung
grofler Venen in den nicht zugehdrigen Vorhof,
meist in Kombination mit ,hinteren‘ (oberen
oder unteren) Vorhofseptumdefekten, die nach
ihrer Entstehung den Defekten des Sinus-
septum entsprechen. Mangelhafte Trennungen
der groBen Schlagadern oder Venen sind als
aortico-pulmonale bzw. cavo-pulmonale Fisteln
zu bezeichnen und haben Beziehungen zu den
echten, unter Umstdnden auch ,partiellen*
Truncusformen (s. DoErr 1950, 1960; K.
GoERTTLER 1958, 1963 D).

Die Eingliederung des Bulbus cordis in den
Kammerteil ist nur selten gestort. Dafir
beobachtet man am Herzeingang hiufiger eine
Persistenz des Korper- oder Lungenvenen-
vorhofes, der dann als dritter Vorhofteil (Cor
triatriatum dextrum bzw. sinistrum) bezeich-
net wird.

III. Storungen der Herzentwicklung nach
der Kammerseptation. Wahrend wir die Sto-
rungen mit Determination innerhalb der I. und
II. Phase der Herzentwicklung (Ovulations-
alter zwischen 20 und 50 Tagen) hinreichend
genau rekonstruieren konnen, ist unsere Kennt-
nis der teratogenen Moglichkeiten fiir die
anschlieBende, fast zehnmal so lange Zeit-
spanne bis zur Geburt lickenhaft. Wir wissen
zwar, dall das Kammerseptum bei den spiter
induzierten kardialen Anomalien in der Regel
intakt ist, aber die Formenfiille dieser Gruppe
kann nur unter Zuhilfenahme von Hypothesen
geordnet werden. Im Hinblick auf die normale
Entwicklung mit deutlich erkennbarer Wachs-
tumssteigerung rechtsseitiger Herzteile un-
mittelbar nach der Septierung darf man er-
warten, da eine erhéhte Empfindlichkeit
parallel liuft. Die Stérungen rechtsseitiger
Herzteile werden wahrscheinlich noch wahrend
und bald nach der Verschliefung des Kammer-
septum determiniert; hierfiir sprechen weitere,
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von Kr. GorrrrLER (1957, 1958, 1963b) ge-
nannte Argumente. Eine hohere Empfindlich-
keit der linksseitigen Herzteile kann fiir die
zweite Hailfte der fetalen Entwicklung an-
genommen werden. Sieist mit der allmahlichen
Weitenanderung der Uberlaufventile des fetalen
Kreislaufes in Verbindung zu bringen. Danach
haben linksseitige Schéiden (bei intaktem Kam-
merseptum) eine spitere Determinationsperiode
als die rechtsseitigen.

In Abb. 182 sind Entwicklungsstérungen
bei intaktem Xammerseptum zusammen-
gestellt. Die teratologischen
Moglichkeiten gruppieren
sich um Defekte des Vor-
hofseptum und Atresie bzw.
Stenose der groflen Ostien,
wobei am Ausstromteil noch
Conus- und Ostiumstenosen
zu unterscheiden sind. Die
eigentiimliche Insuffizienz
des Tricuspidalostium (Eb-
steinsche Anomalie) hat
kein vollig vergleichbares
Gegenpart am linkskamm-  Ventriculus
rigen Herzeingang. Sie  dexter
darf in unser Schema ein-
bezogen werden, weil zahl-
reiche  Ubergangsformen
zwischen der reinen Tricus-
pidalstenose, dem vereng-
ten und insuffizienten Osti-
um und der volligen SchluB-
unfihigkeit bestehen; die
formale Genese dieser MiBbildung wurde von
K. GorrTTLER (1958) erldutert.

Eine gedankliche Schwierigkeit bei der
Deutung der formalen Genese von Herzaus-
gangsstenosen besteht darin, da die Wandung
der mutmaBlich geschidigten Herzteile spater
keine Hypoplasie, sondern im Gegenteil eine
Hypertrophie des Myokard erkennen laGt.
Eine genaue Untersuchung zeigt aber, dafl die
Kapazitat der betroffenen Kammern in der
Regel verringert ist. Die Verdickung der Wan-
dung 148t sich als Folge einer progredienten
Stenose am nachgeschalteten Ostium erkléiren:
Wenn das Blut gegen einen erhohten Wider-
stand geférdert werden muB, fithrt dies nach
den Qesetzen der Kreislaufphysiologie zur
Hypertrophie des betroffenen Herzteiles, selbst
wenn dieser zuvor beeintrichtigt worden war.
Die Reihenfolge im Ablauf der Veridnderungen

Atrium
dextrum

deutlichen.

Conus-

\ Ostium- @

Abb. 182. Schematische Wiedergabe der nach Abschlufl der Kammerseptation

noch realisierbaren teratologischen Moglichkeiten. Schematischer Frontal-

schnitt durch beide Vorhofe und Herzkammern. Pfeile sollen Stenose und

Atresie (am Tricuspidalostium nach auflen gerichtet auch Insuffizienz) ver-

Das (punktierte) ventrikulire Myokard kann nachtriglich

hypertrophieren; das Krankheitsbild der Fibroelastose ist iiberwiegend in
der linken Herzkammer lokalisiert. (Nach Kr. GOERTTLER 1963b,
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lautet also Schadigung mit passagerer Hypo-
plasie, Einengung des Ostium und nachtrig-
liche Hypertrophie der Wandung des vor-
geschalteten Kammerteiles. Vergleichbare Ver-
héltnisse liegen auch der Entstehung ,.erwor-
bener Herzklappenfehler zugrunde!

IV. Konnatale Herzfehler und iibriger Orga-
nismus. Jede Schidigung zieht den gesamten
prinatalen Organismus in Mitleidenschaft, aller-
dings variiert das Ausmaf} der Beeintrichtigung
mit der relativen und absoluten ,,Empfindlich-
keit“ der einzelnen Organe bzw. Korperteile.
Wenn ein Organ die gleiche teratogenetische

Atrium
Secundum- sinistrum
I } Defekte
Primum

Atresie u.
— Stenose <

R Ostium -
Stenosed|:
g Atresie
Conus -

Atresie u.
—> Stenose <

Stenose +
Atresie

Ventriculus
sinister

geringfiigig verdndert)

Determinationsperiode wie das Herz besitzt und
aullerdem besonders leicht zu schidigen ist, diir-
fen wir an ihm selbstindig realisierte Mifbil-
dungen erwarten. Dies betrifft besonders das
Gehirn (einschlieBlich Augenbecher und Linse),
die Extremitdtenknospen und den Urogenital-
trakt. Ob auch die hiufig beobachteten Form-
fehler der Milz auf eine besondere Empfindlichkeit
dieses Blastems beziehbar sind oder als ,,ab-
hingige* Fehlbildung gedeutet werden miissen,
ist unbekannt. Moglicherweise wirkt sich eine
durch die Herzschidigung bedingte, wenn auch
nur passagere Kreislaufstérung nachteilig auf die
Differenzierung anderer Organe aus.

Die gestorte Herzaktion kann post natum
die Sauerstoffversorgung erschweren. Dies ist
besonders fir die Gruppe der ,zyanotischen
Herzfehler bekannt (iiber die pathologische
Anatomie des ,,Morbus coeruleus’ mit histo-
pathologischen Verinderungen an Gehirn,
Herzmuskel, Leber, Nieren, Augenhintergrund
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und Extremititen s. MEESSEN 1951, 1954,
1957).

Das Verhalten der Lungenstrombahn ist fiir
die Prognose angeborener Herzfehler vielfach
von ausschlaggebender Bedeutung; die Mog-
lichkeiten einer operativen Korrektur der intra-
kardialen Kommunikation hdngen wesentlich
von der noch vorhandenen Leistungsbreite des
Lungenstrombettes ab. Eine zunédchst von
EpwarDs u. Mitarb. (1949, 1950, 1951) vor-
genommene Einteilung der Herzfehler in solche
mit vermehrter bzw. verminderter Lungen-
durchblutung, mit arterio-venésem Kurzschluf}
oder mit Lungenvenenstauung konnte nicht
aufrechterhalten werden, denn es kommt bei
ein und demselben Herzfehler im Laufe des
Lebens funktionell zu einem ,,Phasenwandel
(GrossE-BrockHOFF 1957) und formal zu all-
miéhlicher Anderung des anatomischen Bildes
im Lungenstrombett. KOHN und RICHTER
(1958) gehen so weit, dafl sie nur nach einer
primiren Mehr- oder Minderdurchblutung dif-
ferenzieren und halten diese Einteilung auch
nur fiir die frithen Lebensalter aufrecht.

Wir konnen bei Persistenz des arteriellen
Ganges und Defekten des Kammerseptum
(d.h. bei Herzfehlern mit priméarer Mehrdurch-
blutung) drei wichtige Phasen unterscheiden.
Zundchst 146t der abnehmende Lungengefaf3-
widerstand nach der Geburt reichlich Blut in
die Lunge einflieBen. Hierdurch entsteht die
Gefahr des akuten und subakuten Herzver-
sagens durch eine ,,Verblutung in die Lungen-
strombahn®‘. Diese erste Phase ist besonders
gefihrlich. Wird sie iiberstanden, reguliert
sich der von DurchfluBmenge und Lungen-
gefawiderstand abhéngige Blutdruck im Lun-
genkreislauf allméhlich auf einem erhohten
Niveau ein, und dieses neue Gleichgewicht
bleibt iiber eine Reihe von Jahren stabil, ochne
daB irreversible Verdnderungen an den Gefillen
beobachtet werden koénnen. Wenn in dieser
zweiten Phase der Herzfehler durch Operation
korrigiert wird, sinken mit der VerschlieBung
der abartigen Kommunikation Widerstand und
Blutdruck im Lungenstrombett, und die Lu-
mina der Arterien und Arteriolen erweitern
sich. Erst die dritte Phase ist durch irrever-
sible morphologische Verinderungen an den
Lungenarterien gekennzeichnet, die zu einer
erheblichen Einengung der Lumina und dem
Bild der sekunddren Pulmonalarteriensklerose
fiithren ; sie machen den Herz- oder Gefififehler
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inoperabel. Gewohnlich erfolgt der Ubergang
von der zweiten in die dritte Phase bei intra-
kardialen MiBbildungen zu Beginn des 2. Le-
bensjahrzehntes, bei Ductuspersistenzen sogar
noch spéter.

Auch die Gruppe von Kammerseptum-
defekten mit Pulmonalstenose bietet im Lun-
genstrombett kein einheitliches anatomisches
Substrat. Geringfiigige Stenosen bilden keine
oder nur kleine Hindernisse, mittelschwere
kénnen sogar — falls mit Kammerseptum-
defekten kombiniert — eine recht giinstige
Anpassung bedeuten, indem sie den erhéhten
Druck im rechten Ventrikel von den Lungen-
gefallen fernhalten. Dies sind z.B. die ,,azya-
notischen Formen* der Fallotschen Tetrade.
Schwere Stenosen lassen unter Umstdnden
Stagnationsthrombosen im Lungenstrombett
entstehen. Weiteres iiber das Verhalten der
Lungenstrombahn bei angeborenen Herz-
GefdaBifehlern s. Dorrr (1960), EDWARDS
(1957), K6EN und RicHTER (1958) und K.
GoERTTLER (1963 b).

Atiologie konnataler Kardio-Angiopathien

Schéitzungen iiber die mutmaBliche Bedeu-
tung der in Betracht kommenden Faktoren diffe-
rieren recht erheblich. Man kann bestenfalls fiir
10 % genetisch fixierte und in gleicher Hiufigkeit
exogene Ursachen wahrscheinlich machen. Die
iiberwiegende Mehrzahl ist dtiologisch nur un-
befriedigend aufzukliren. Die Ursachenforschung
bedient sich verschiedener Methoden. Neben die
retrospektive Erfassung der Anamnesen bei Miit-
tern konnatal herzkranker Kinder treten die
prospektive Erhebung wichtiger Daten wihrend
der Schwangerschaft, statistische Priifung aus-
lesefreier Serien, Verwandten- und Zwillings-
untersuchungen sowie das Tierexperiment.

Genetische Faktoren: Vererbbare Herz- Gefii-
fehler. Wachstum und Entwicklung werden
durch Gene biokatalytisch gesteuert. Ausfall oder
,,unterschwellige* Gen-Wirkung kann das Wachs-
tum ,,empfindlicher* stoffwechselaktiver oder
von der Einwirkung spezifischer Determinanten
abhéngiger Bezirke einschrinken oder verhindern.
Dabei sind unter Umstinden mehrere Organe
betroffen (Pleiotropismus der Gen-Wirkung; s.
VoGEL 1961). — SiLLER (1958) berichtete iiber
erbliche Kammerseptumdefekte beim Hiihn-
chen (reine Inzuchtlinien!). Die menschliche
Pathologie kennt zahlreiche Einzelbeobachtungen
(dltere Literatur: HERXHEIMER 1910); die um-
fangreichsten Erhebungen stammen von Lamy
und SCHWEISGUTH 1948; LAMY, DE GROUCHY und
SCHWEISGUTH (1957), CAMPBELL (1949, 1959,
1960), CaMPBELL und PorLaw1 (1961), PoLaNI und
CaMPBELL (1955) und FUHRMANN (1958, 1962). —
Herzfehler werden meistens bei Geschwistern,
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seltener in mehreren Generationen bzw. bei ent-
fernteren Verwandten beobachtet (Ausnahme:
Vorhofseptumdefekte). Die groBere Haufigkeit
von Verwandtenehen bei Eltern kongenital herz-
kranker Kinder ist statistisch erwiesen. Konkor-
danz der Fehler ist hiufiger als Diskordanz.
Unter den zahlreichen Anomalien stehen Isthmus-
stenose der Aorta, Pulmonalstenose und Vorhof-
septumdefekte im Vordergrund, die Fallotsche
Tetrade wird weitaus seltener genannt (negative
Auswahl; Letalfaktoren?). Beim ménnlichen
Geschlecht sind Isthmusstenose und partielle
Lungenvenenanomalien auffallend hiufig, beim
weiblichen Geschlecht iiberwiegen Persistenz des
Ductus arteriosus und Defekte des Vorhof-
septum. — CAMPBELL nimmt einen recessiven
Erbgang an, rdumt aber (fiir die Vorhofseptum-
defekte) unregelméfige Dominanz ein. Erbliche
und peristatische Faktoren kénnen sich in ihrer
Wirkung kombinieren, vielleicht auch poten-
zieren (KL. GOERTTLER 1956, 1963b, 1964 ; FUHR-
MANN 1962), was durch experimentelle Unter-
suchungen an Inzuchtstimmen erhirtet wird (Kr.
GOERTTLER 1959; WEGENER 1961).

Peristatische Ursachen: ,,Erworbene‘ Kardio-
Angiopathien. Die teratogene Wirkung physi-
kalisch-mechanischer Faktoren ist experimentell
sichergestellt; die Bedeutung einer direkten
Traumatisierung bzw. Strahlenschidigung oder
Temperaturerh6hung im miitterlichen Organis-
mus (z.B. durch Fieber) lieB sich aber nur ver-
einzelt auch beim Menschen wahrscheinlich ma-
chen (NEEL und ScHULL 1956 ; FrRITZ-N1GGLI 1959,
KL. GOERTTLER 1963b, 1964; MESSERSCHMIDT
1960; FuarMANN 1962; PLiEss 1962). Wichtiger
sind chemische Faktoren. Hier spielen die Abortiva
(z.B. Chinin: FunHrRMANN 1962) und kontra-
zeptiven Medikamente eine gewisse, aber nur
selten eindeutig geklidrte Rolle. Besondere Be-
deutung kommt Medikamenten mit cytostati-
scher Wirksamkeit zu (z.B. Aminopterin:
THIERSCH 1952; auch Sulfonamide und Anti-
biotica, z.B. das Actinomycin-D: LANDAUER
1949; TucHMANN-DUPLESSIS und MERCIER-PAROT
1960a, b). Das Thalidomid (z.B. im Contergan)
wird fiir das gehiufte Auftreten von Dysme-
lien verantwortlich gemacht; in ca. 30% ist
dabei die Kombination mit angeborenen Herz-
Gefafifehlern beschrieben worden (s. WIEDEMANN
1961; Priess 1962b). — Im Vordergrund des
Interesses steht das zeitweise oder stindige Fehlen
eines lebenswichtigen Metaboliten oder sein Ersatz
durch einen unwirksamen, dhnlich gebauten Anti-
metaboliten. Die im Experiment hervorragend
untersuchte Wirkung des Sauerstoffmangels
(BUcHNER 1958) ist fiir die Entstehung mensch-
licher Herz-Gefififehler nur unzureichend ge-
sichert. Einzelne im Schrifttum genannte Fille
halten einer Kritik nicht stand (z.B. der von
OriM und TURNER 1952 genannte Fall: Geburt
eines gesunden Kindes nach operativer Korrektur
einer Fallotschen Tetrade bei einer sehr jungen
Frau, die zuvor zweimal von miBgebildeten
Friichten entbunden war). EsPIiNo-VELA et al.
(1960) berichteten dagegen iiber eine oder mehrere
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ausgetragene Schwangerschaften bei 117 konnatal
herzkranken Frauen. Wihrend iiber die Be-
ziehung zwischen Vitamin-Mangel bzw. Vitamin-
Uberdosierung beim Menschen keine Beobach-
tungen vorliegen, konnten Herz-GefidBfehler bei
Kindern diabetischer Miitter mit unzureichender
oder ohne Substitutionstherapie wihrend der
Schwangerschaft nachgewiesen werden (KLoos
1952; J. B. MaYER 1959; HoET, GOMMERS und
HoEeTr 1960, 1961). Auch eine miitterliche Hypo-
thyreose kann eine kardiale Anomalie entstehen
lassen (Hoer, DE MEYER und DoYEN 1960).
Mangelerndhrung und Hyperemesis gravidarum
wurden mit der Entstehung angeborener Sto-
rungen in Zusammenhang gebracht (MEY 1961),
was aber von McDoNaLD (1958) durch prospek-
tive Untersuchungen nicht sicherzustellen war.
Ein allgemeiner Nahrstoffmangel infolge von
Blutungen in der Frithschwangerschaft (mit Ver-
ringerung der placentaren Austausch-Fliche)
wurde von RUBsaaMEN (1957) und KroNE (1961)
positiv diskutiert. Andere Untersucher konnten
keine eindeutige Beziehung zwischen Blutungen
in der Anamnese und konnatalen Herz-Gefil3-
fehlern feststellen (Porant und CAMPBELL 1955;
FuHrRMANN 1962; KNORR 1958a, b). Die Bedeu-
tung serologischer Inkompatibilititen ist weit-
gehend unbekannt, ZOLLINGER (1956) wund
KLEINE (1958) beschrieben Herzmif3bildungen bei
Erythroblastose.

Die teratogenetische Bedeutung belebter Er-
reger ist bei Viren sicher erwiesen, wenn auch ihr
Anteil nur in der GroBenordnung von einigen
Prozenten liegt (CAMPBELL 1961). Am bekann-
testen ist die Schidigung der Embryogenese durch
das Rubeola-Virus (GrREGG 1941; umfassende Zu-
sammenstellungen bei FLamm 1959 und TONDURY
1962; bei letzterem auch histopathologische Be-
funde). Wihrend als Entstehungszeiten fiir Lin-
sentriibungen eine Infektion in der 3.—6. Ent-
wicklungswoche und fiir angeborene Taubheit
die 7.—12. Woche bestimmt werden konnten,
entstanden Herz-Gefiflfehler nach miitterlicher
Infektion in der 5.—9. Schwangerschaftswoche.
In der Haufigkeit der einzelnen Anomalien fiihrt
ein offener Ductus arteriosus Botalli mit 58,1 % ;
es folgen Ventrikelseptumdefekte in 17,6%,
Fallotsche Tetrade in 7,2%, Vorhofseptum-
defekte in 6,6 %, isolierte Pulmonalstenose in
5,9% und andere Formen in zusammen 4,6 %.
Das Risiko einer Entwicklungsschidigung ist bei
nachgewiesener miitterlicher Infektion im 1. Ent-
wicklungsmonat am hochsten (25—40%) und
fillt dann schnell auf Werte von 15—5% im 2.
und 3. Entwicklungsmonat ab; es muf} aber mit
Virulenzschwankungen gerechnet werden. Herz-
schiden konnten auch nach miitterlicher Parotitis
epidemica, Hepatitis epidemica, Poliomyelitis und
Influenza erfaf3it (TONDURY 1962) bzw. anamne-
stisch wahrscheinlich gemacht werden (FrLamm
1960; WIiEDERHOLD 1960). — Banale bakterielle
Infektionen der Frucht fiithren hiufig zum intra-
uterinen Fruchttod. Es wurden aber auch Herz-
klappenerkrankungen bei Neugeborenen (,fetale
Endokarditis*‘) nach miitterlicher Pneumonie ete.

30a
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beobachtet (Fisceer 1911; MARCHAND 1924;
Gross 1941; EmricE 1956). Wihrend Herz-
fehler nach Listeria-Erkrankung nicht bekannt
sind, wird eine Toxoplasmose als teratogener
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Faktor im allgemeinen bezweifelt (EsSBACH 1956).
Ich konnte einmal eine konnatale Endokarditis
bei nachgewiesener Toxoplasmose beobachten (s.
auch FUHRMANN 1962).

Literatur

BartaEL, H.: Mifbildungen des menschlichen
Herzens. Stuttgart: Georg Thieme 1960.
BENNINGHOFF, A.: Das Herz. In: Handbuch der
vergleichenden Anatomie (BOLK-GOPPERT-
Karrius-LuBoscH), Bd. 6, S. 468. Berlin u.

Wien: Urban & Schwarzenberg 1933.

BrecescaMIiDT, E.: Die vorgeburtlichen Ent-
wicklungsstadien des Menschen. Basel u. New
York: 8. Karger 1961.

BorN, G.V.R. G.S.Dawses, J.C.MorTt, and
B. R. RExNICK: The constriction of the ductus
arteriosus caused by oxygen and by asphyxia
in newborn lambs. J. Physiol. (Lond.) 132,
304 (1956).

BranpT, W.: Fetal circulation and the develop-
ment of the prime movers of right atrioventri-
cular ring in the human heart. Acta anat.
(Basel) 22, 216 (1954).

BrepT, H.: Die Miflbildungen des menschlichen
Herzens. In: Ergebn. allg. Path. path. Anat.
(Lubarsch-Ostertag) 80, 77 (1936).

BrEMER, J.L.: Part I. An interpretation of
the development of the heart. Part II. The
left aorta of reptiles. Amer. J. Anat. 42, 307
(1928).

BUCHNER, F.: Die Bedeutung peristatischer Fak-
toren fiir die Entstehung der Miflbildungen
und Miflbildungskrankheiten. Verh. dtsch.
Ges. inn. Med. 64, 13 (1958).

CAMPBELL, M.: Genetic and environmental fac-
tors in congenital heart disease. Quart. J.
Med., N. 8. 18, 379 (1949).

— The genetics of congenital heart disease and
situs inversus in sibs. Brit. Heart J. 21, 65
(1959).

— Maternal virus diseases during pregnancy
and other familial factors in the aetiology of
congenital heart disease. Acta tertii europei
de cordis scientia conventus. Romae 1960,
pars prior, 259 (1960).

— Place of material rubella in the aetiology of
congenital heart disease. Brit. med. J. 19611,
No 5227, 691.

— P. E. Poran1i: Factors in the aetiology of
atrial septal defect. Brit. Heart J. 28, 477
(1961).

Crara, M.: Entwicklungsgeschichte des Men-
schen 2. Aufl. Leipzig: Quelle-Meyer 1940;
5. Auf-l. Leipzig: Georg Thieme 1955.

Davis, C.L.: Description of a human embryo
having twenty paired somites. (The Ed-
wards-Jones-Brewer ovum.) Contr. Embryol.
Carneg. Instn 15, 1 (1923).

-— Development of the human heart from its
first appearance to the stage found in embryos
of twenty paired somites. Contr. Embryol.
Carneg. Instn 19, 245 (1927).

DoERR, W.: Zwei weitere Fille von Herzmif3-
bildungen. Ein Beitrag zu SpiTzERs phylo-
genetischer Theorie. Virchows Arch. path.
Anat. 301, 668 (1938).

— Morphologie und Korrelation chirurgisch
wichtiger Herzfehler. Ergebn. Chir. Orthop.
36, 1 (1950).

— Uber ein formales Prinzip der Koppelung von
Entwicklungsstérungen der venodsen und ar-
teriellen Kammerostien. Z. Kreisl.-Forsch.
41, 269 (1952).

— Die Mifibildungen des Herzens und der gro8en
GefiBle. In: Lehrbuch der speziellen patho-
logischen Anatomie von E. KAUFMANN, her-
ausgeg. von M. STAEMMLER, Bd.1, 8. 38l.
Berlin: W. de Gruyter & Co. 1955.

— Kyematopathien und perinatale Krankheiten.
Arztl. Wachr. 12, 721 (1957).

— Pathologische Anatomie der angeborenen
Herzfehler. In: Handbuch der inneren Medi-
zin, 4. Aufl., Bd. IX/3, 8. 1. Berlin-Gottingen-
Heidelberg: Springer 1960.

-~ V.BeckErR u. Kr.GoerrrLER: Uber den
Schidigungsstoffwechsel.  Paradigmatische
morphologische Aquivalente. Dtsch. med.
Whschr. 84, 317, 343 (1959).

Epwarps, J. E.: Structural changes of pulmo-
nary vascular bed and their functional signi-
ficance in congenital cardiac disease. Proc.
Inst. Med. Chic. 18, 134 (1950).

— The Lewis A.CoNNER Memorial lecture:
Functional pathology of the pulmonary vas-
cular tree in congenital cardiac disease. Cir-
culation 15, 164 (1957).

—, and W. B. CHAMBERLIN jr.: Pathology of pul-
monary vascular tree. III. The structure of
the intrapulmonary arteries in cor triloculare
biatriatum with subaortic stenosis. Circula-
tion 8, 524 (1951).

— J. M. DoucrLas, H. B. BurcHELL, and N.D.
CHRISTENSEN: Pathology of intrapulmonary
arteries and arterioles in coarctation of aorta
associated with patent ductus arteriosus.
Amer. Heart J. 388, 205 (1949).

EnricH, W.: Die Entziindung. In: Handbuch
der allgemeinen Pathologie, hersg. von Bich-
NER-LETTERER-ROULET, Bd. VII/1, 8. 183.
Berlin- Gottingen-Heidelberg: Springer 1956.

EspiNo-VELA, J., R. GARciA-MaDRIGAL, R. PE-
REZ MARTIN y C. GoNzaLEz: Cardiopathias
congenitas y embarazo. Estudio de 117 casos.
Arch. Inst. Cardiol. Méx. 30, 117 (1960).

EssBacH, H.: Die Toxoplasmose des Menschen.
Verh. dtsch. Ges. Path. 40, 77 (1956).

— Paidopathologie. Kyematopathien, Neogono-
pathien, Thelamonopathien. Leipzig: Georg
Thieme 1961.



Embryologie und Teratologie

Fiscuer, B.: Uber fotale Infektionskrankheiten
und fotale Endokarditis, nebst Bemerkungen
iiber Herzmuskelverkalkung. Frankfurt. Z.
Path. 7, 83 (1911).

Framwm, H.: Die pranatalen Infektionen des Men-
schen unter besonderer Beriicksichtigung von
Pathogenese und Immunologie. Stuttgart:
Georg Thieme 1959.

Fritz-N1eer1, H.: Strahlenbiologie. Grundlagen
und Ergebnisse. Stuttgart: GeorgThieme 1959.

FuerMANN, F.: Diskordantes Auftreten angebo-
rener Angiokardiopathien bei eineiigen Zwil-
lingen. Mitteilung eines gesicherten Falles
und kritische Sichtung der vorliegenden Be-
richte von angeborenen Angiokardiopathien
bei Zwillingen. Z. menschl. Vererb.- u. Kon-
stit.-Lehre 34, 563 (1958).

— Genetische und peristatische Ursachen ange-
borener Angiokardiopathien. Ergebn. inn.
Med. Kinderheilk., N. F. 18, 47 (1962).

GOERTTLER, KL.: Blutstromwirkung als Gestal-
tungsfaktor fiir die Entwicklung des Herzens.
Beitr. path. Anat. 115, 33 (1955).

— Himodynamische Untersuchungen iiber die
Entstehung der MiBbildungen des arteriellen
Herzens. Virchows Arch. path. Anat. 328, 391
(1956).

— Uber terminologische und begriffliche Fragen
der Pathologie der Prinatalzeit. Virchows
Arch. path. Anat. 380, 35 (1957a).

— TUber das pathologische Geschehen in der Pri-
natalperiode des menschlichen Organismus.
Versuch einer terminologischen Neuordnung.
Dtsch. med. Wschr. 82, 640 (1957).

— Normale und pathologische Entwicklung des
menschlichen Herzens. Ursachen und Mecha-
nismen typischer und atypischer Herzform-
bildungen, dargestellt aufgrund neuer Be-
funde. Zwangl. Abhandl. a. d. Geb. d. norm.
u. patholog. Anat., H. 3. Stuttgart: Georg
Thieme 1958.

— Experimentelle Erzeugung angeborener Herz-
fehler. Klin. Wsehr. 87, 1204 (1959).

— Morphogenetische Prinzipien bei der Ent-
stehung der konnatalen Kardiopathien. Acta
tertii europaei de cordis scientia conventus
Romae 1960; Pars prior, p. 265 (1960a).

— Dije Atiopathogenese angeborener Entwick-
lungsstorungen vom Standpunkt des Patho-
logen. I. Europ. Anatomenkongr. Straflburg
1960. Erg.-H.zuAnat. Anz.109,35(1960/61b).

— Allgemeine Betrachtung des Kreislaufes in
Hinsicht auf seine Aufgaben, seine Entwick-
lung, funktionelle Differenzierung und die
MiBbildungen des Herzens. In: BENNING-
HOFF- GOERTTLER, Lehrbuch der Anatomie
des Menschen, 5. Aufl., Bd. 2, S.373. Miin-
chen: Urban & Schwarzenberg 1960c.

— Entwicklungsgeschichte des Herzens, S. 21.
In: BARGMANN-DOERR, Das Herz des Men-
schen. Stuttgart: Georg Thieme 1963a.

— Die Mifibildungen des Herzens und der groBen
GefaBe. In: BARGMANN-DOERR, Das Herz des
Menschen, S.422. Stuttgart: Georg Thieme
1963b.

467

GOERTTLER, KL.: Kyematopathien. Embryo- und
Fetopathien. In: P. E. BECKER, Humangene-
tik. Ein kurzes Handbuch, Bd. 2, S.1. Stutt-
gart: Georg Thieme 1964.

GraNT, R.P.: The embryology of ventricular
flow pathways in man. Circulation 25, 756
(1962).

GRrREGG, N.M.: Congenital cataract following
German measles in the mother. Trans. oph-
thal. Soc. Aust. 3, 35 (1941).

GRross, P.: Concept of fetal endocarditis. A gene-
ral review with report of an illustrative case.
Arch. Path. 31, 163 (1941).

GROSSE-BROCKHOFF, F.: Der Phasenwandel im
Erscheinungsbild der angeborenen Herzfehler
mit hohem pulmonalem Stromvolumen. Verh.
dtsch. Ges. Kreisl.-Forsch. 23, 201 (1957).

HACKENSELLNER, H. A.: Akzessorische Kranz-
gefiBanlagen der Arteria pulmonalis unter
63 menschlichen Embryonenserien mit einer
groften Linge von 12 bis 36 mm. Z. mikr.-
anat. Forsch. 62, 153 (1956).

HERXHEIMER, G.: Mibildungen des Herzens und
der groflen Gefifle. In: Morphologie der Mi3-
bildungen des Menschen und der Tiere,
Teil ITI, Ab.II, Kap.4, 8.339, hersg. v.
E. ScHWALBE u. GG. GRUBER. Jena: Gustav
Fischer 1910.

His, W.: Anatomie menschlicher Embryonen.
I. Embryonen des ersten Monats. Leipzig:
Vogel 1880.

— Anatomie menschlicher Embryonen. II. Ge-
stalt- und Grofenentwicklung bis zum Schlufl
des 2. Monats. Leipzig: Vogel 1882.

— Anatomie menschlicher Embryonen. III. Zur
Geschichte der Organe. Leipzig: Vogel 1885.

His jr., W.: Die Entwicklung des Herznerven-
systems bei Wirbelthieren. Abh. Kgl. sichs.
Ges. Wiss., math.-phys. KI. 18, 1 (1891).

— Uber die Entwicklung des Bauchsympathicus
beim Hiithnchen und Menschen. Arch. Anat.
Entwickl.-Gesch. (Suppl.) 1897, 137.

HoxT, J. P., A. GOMMERS, and J. J. HogeT: Cau-
gses of congenital malformations. Role of
prediabetes and hypothyroidism. Ciba-Foun-
dation Symposium on congenital malforma-
tions, S. 219. London: Churchill 1960.

— — — Prédiabéte et grossesse. J. Méd. Paris
1961, Nr 4.

— R.DE MEYER et L. bE MEYER-DOYEN: Hypo-
thyroidie et grossesse. Helv. med. Acta 27,
178 (1960).

IvEMARK, BJ.: Implications of agenesis of the
spleen on the pathogenesis of cono-truncus
anomalies in childhood. An analysis of the
heart malformations in the splenic agenesis
syndrome with fourteen new cases. Acta
paediat. (Uppsala) 44, Suppl. No 104 (1955).

KEI1TH, A.: The hunterian lectures on the malfor-
mations of the heart. Lancet 190911, 359, 433,
519.

Kreing, H. O.: Die Atiologie der kongenitalen
Herzfehler. Mit einem Anhang iiber die pré-
natale allgemeine Milbildungsprophylaxe. Bei-
heft z. Z. Geburth. Gynik. 151 (1958).

30%



468

Kroos, K.F.: Zur Pathologie der Feten und
Neugeborenen diabetischer Miitter. Virchows
Arch. path. Anat. 821, 177 (1952).

Kx~ORR, K.: MiBbildungen und Entwicklungs-
stéorungen nach Blutungen in der Friih-
schwangerschaft. Geburtsh. u. Frauenheilk.
18, 414 (1958a).

— Der Einflul von Blutungen in der Friih-
schwangerschaft auf die Entwicklung der
Frucht und das Auftreten von MiBbildungen.
Int. J. prophyl. Med. 2, 47 (1958).

Konn, K.: Beobachtungen und Gedanken zur
Atiologie der Acardier. Zbl. allg. Path. path.
Anat. 90, 209 (1953).

—, u. M. RicHTER: Die Lungenarterienbahn bei
angeborenen Herzfehlern. Zwangl. Abhandl.
a. d. Geb. d. norm. u. pathol. Anat., H. 2.
Stuttgart: Georg Thieme 1958.

Kroxg, H. A.: Die Bedeutung der Eibettstorun-
gen fiir die Entstehung menschlicher Mif3-
bildungen. Veréffentl. a. d. morphol. Patho-
logie, H. 62. Stuttgart: Gustav Fischer 1961.

Lamy, M., J.DE GrROUCHY, and O.SCHWEIS-
GUTH: Genetic and non-genetic factors in the
etiology of congenital heart disease. A study
of 1188 cases. Amer. J. hum. Genet. 9, 17
(1957).

—, et 0. ScawriscuTH: Etiologie des malforma-
tions du coeur. Ann. paediat. (Basel) 171,
245 (1948).

LANDAUER, W.: Le probléme de 1’lectivité dans
les expériences de tératogenése biochimique.
Arch. Anat. micr. Morph. exp. 38, 184 (1949).

LenmanN, F. E.: Die embryonale Entwicklung.
Entwicklungsphysiologie und experimentelle
Teratologie. In: Handbuch der allgemeinen
Pathologie, Bd. VI/1, 8. 1, hrsg. v. BOCHNER-
LETTERER-ROULET. Berlin- Gottingen - Hei-
delberg: Springer 1955.

Licata, R. H.: The human embryonic heart in
the ninth week. Amer. J. Anat. 94, 73
(1954).

LiNDNER, E.: Submikroskopische Untersuchun-
gen iiber die Herzentwicklung beim Hiihn-
chen. Verh. anat. Ges. 54, 305 (1957).

LinzBacH, A.J.: Quantitative Biologie und
Morphologie des Wachstums einschliellich
Hypertrophie und Riesenzellen. In: Hand-
buch der allgemeinen Pathologie, Bd. VI/1,
S. 180, hersg. v. BUCHNER-LETTERER-ROU-
LET. Berlin-Gottingen-Heidelberg: Springer
1955.

Los, J. A.: De embryonale ontwikkeling van de
venae pulmonales en de sinus coronarius bij de
mens. Proefschrift Leiden 1958.

MARCHAND, F.: Die ortlichen reaktiven Vorginge
(Lehre von der Entziindung). In: Handbuch
der allgemeinen Pathologie (KREHL-MAR-
CHAND), Bd. 4, S. 78. Leipzig: S. Hirzel 1924.

MavYERr, J.B.: Embryopathien. In: Almanach
filr Kinderkrankheiten, S. 1. Miinchen: J. F.
Lehmanns 1959.

McDonNALD, A. D.: Maternal health and congeni-
tal defect. A prospective investigation. New
Engl. J. Med. 258, 767 (1958).

KL. GOERTTLER:

MEeEssEN, H.: Zur pathologischen Anatomie des
Lungenkreislaufs. Verh. dtsch. Ges. Kreisl.-
Forsch. 17, 25 (1951).

— Pathologische Anatomie des Morbus caeru-
leus. Langenbecks Arch. klin. Chir. 279, 474
(1954).

— Progredienz und Adaptation der angeborenen
Herz- und Gefiflfehler. Verh. dtsch. Ges.
Kreisl.-Forsch. 23, 188 (1957).

MEesseErscHMIDT, O.: Auswirkungen atomarer
Detonationen auf den Menschen. Arztlicher
Bericht iiber Hiroshima, Nagasaki und den
Bikini-Fall-out. Miinchen: Thiemig 1960.

Mzey, R.: Uber Atiologie und Pathogenese der
Abortiveier. Veroffentl. a. d. morphol. Pa-
thologie, H. 63. Stuttgart: Gustav Fischer
1961.

MeyYer, W.W., u. E. SmMon: Die priparato-
rische Angiomalazie des Ductus arteriosus
Botalli als Voraussetzung seiner Engstellung
und als Vorbild krankhafter Arterienver-
dnderungen. Virchows Arch. path. Anat. 333,
119 (1960).

Mierop, L. H. S. vaNn, R.D. ALLEY, H. W. KAU-
SEL, and A. STRANAHAN: The anatomy and
embryology of endocardial cushion defects.
J. thorac. cardiovase. Surg. 43, 71 (1962).

Muir, D. B.: An electron microscope study of the
embryology of the intercalated disc in the
heart of the rabbit. J. biophys. biochem.
Cytol. 8, 193 (1957).

NEEL, J. V., and W.J. ScaurLL: The effect of
exposure to the atomic bombs on pregnancy
termination in Hiroshima and Nagasaki. Nat.
Acad. Sci. Washington 1956, Publ. No 461.

NEmwL, C.A.: Development of the pulmonary
veins. With reference to the embryology of
anomalies of pulmonary venous return. Pe-
diatrics 18, 880 (1956).

OLiM, CH. B., and H. B. TURNER: Anencephaly
in fetuses of mother with tetralogy of Fallot.
Normal infant following Blalock operation.
J. Amer. med. Ass. 149, 932 (1952).

ParteN, B. M.: Human embryology. Philadel-
phia: Blakiston 1946.

— The development of the heart. In: Pathology
of the heart, ed. by S.E. GouLp. Spring-
field/Ill.: Ch. C. Thomas. 1. ed. 1953; 2. ed.
1960.

PErNKOPF, E.: Der partielle Situs inversus der
Eingeweide beim Menschen. Gedanken zum
Problem der Asymmetrie und zum Phaeno-
men der Inversion. Z. Anat. Entwickl.-
Gesch. 79, 577 (1926).

— Asymmetrie, Inversion und Vererbung. Z.
menschl. Vererb.- u. Konstit.-Lehre 20, 606

(1937).
—,u. W.WIRTINGER: Die Transposition der
Herzostien. — Ein Versuch der Erklirung

dieser Erscheinung. Die Phoronomie der
Herzentwicklung als morphogenetische Grund-
lage der Erkldrung. Z. Anat. Entwickl.-
Gesch. 100, 563 (1933).

— — Das Wesen der Transposition im Gebiete
des Herzens, ein Versuch der Erklirung auf



Embryologie und Teratologie

entwicklungsgeschichtlicher Grundlage. Vir-
chows Arch. path. Anat. 295, 143 (1935).

Priess, G.: Prinatale Schiden. Ergebn. inn.
Med. Kinderheilk., N. F. 17, 264 (1962).

Porant, P. E., and M. CAMPBELL: An aetiological
study of congenital heart disease. Ann. hum.
Genet. 19, 209 (1955).

PurscHAR, W.: Die Entwicklungsstorungen der
Milz. In: Morphologie der Mifibildungen des
Menschen und der Tiere, Teil III, Abt. III,
Kap. 11—12, 8.759. Jena: Gustav Fischer
1934.

RoOBERTSON, J. I.: The comparative anatomy of
the bulbus cordis, with special reference to
abnormal positions of the great vessels in the
human heart. J. Path. Bact. 18, 191 (1913).

Roxitansky, C.v.: Die Defecte der Scheide-
winde des Herzens. Wien: Braumiiller 1875.

RiBsaaMEN, H.: Menschliche Herz- und Gefal3-
miBbildungen durch Eibettstorungen in der
Frithschwangerschaft. Verh. dtsch. Ges.
Kreisl.-Forsch. 23, 288 (1957).

RYCHTER, Z., and L. LEMEZ: The suppression of
the left atrial anlage relating to the origin of
the coarctation of aorta in chick embryos.
Symposium ,,Experimental embryology and
neuro-anatomy‘ Prag 1962, p. 35.

SCHOENMACKERS, J., u. G. ADEBAHR: Die Mor-
phologie der Herzklappen bei angeborenen
Herz- und GefiBfehlern und die Bedeutung
einer serosen Endokarditis fiir Form und Ent-
stehung spezieller Herz- und Gefiffehler.
Arch. Kreisl.-Forsch. 23, 193 (1955).

SCHWALBE, E.: Allgemeine MiB3bildungslehre (Te-
ratologie). Eine Einfithrung in das Studium
der abnormen Entwicklung. In: Morphologie
der MiBbildungen, Teil I. Jena: Gustav Fi-
scher 1906.

— Acardii und Verwandte (Chorangiopagus pa-
rasiticus). In: Morphologie der Millbildungen,
Teil IT, Kap. 10, S.133. Jena: Gustav Fi-
scher 1907.

SiLLER, W. G.: Ventricular septal defects in the
fowl. J. Path. Bact. 76, 431 (1958).

SPITZER, A.: Uber die Ursachen und den Mecha-
nismus der Zweiteilung des Wirbeltierher-
zens. Wilhelm Roux’ Arch. Entwickl.-Mech.
Org. 45, 686 (1919).

— TUber die Ursachen und den Mechanismus der
Zweiteilung des Wirbeltierherzens. Teil II.
Die doppelte Septierung des arteriellen Herz-
schenkels und deren sekundéire Vereinfachung.
Wilhelm Roux’ Arch. Entwickl.-Mech. Org.
47, 511 (1921).

— Uber den Bauplan des miBigebildeten Her-
zens. Virchows Arch. path. Anat. 243,81 (1923).

— Uber Dextroversion, Transposition und In-
version des Herzens und die gegenseitige
Larvierung der beiden letzteren Anomalien.
Nebst Bemerkungen iiber das Wesen des
Situs inversus. Virchows Arch. path. Anat.
271, 226 (1929).

Starck, D.: Embryologie. Ein Lehrbuch auf
allgemein biologischer Grundlage. Stuttgart:
Georg Thieme 1955.

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII

469

StrakOSCcH, W., u. H. E. ANDERS: Beitrag zur
Lehre von den Akardiern: Uber einen Holo-
akardius eumorphus. Arch. Gynik. 115, 408
(1921).

STREETER, G.L.: Developmental horizons in hu-
man embryos. Description of age group X, 13
to 30 somites, and age group XII, 21 to
29 somites. Contr. Embryol. Carneg. Instn
30, 209 (1942).

— Developmental horizons in human embryos.
Description of age group XIII, embryos about
4 or 5 millimeters long, and age group XIV,
period of indentation of the lens vesicle.
Contr. Embryol. Carneg. Instn 31, 27 (1945).

— Developmental horizons in human embryos.
Description of age group XV, XVI, XVII and
XVIII, being the third issue of a survey of
the Carnegie Collection. Contr. Embryol.
Carneg. Instn 32, 134 (1948).

TANDLER,J.: Anatomie desHerzens. In: Handbuch
der Anatomie des Menschen (BARDELEBEN),
Bd. 3, Abt. 1. Jena: Gustav Fischer 1913.

TuierscH, J. B.: Therapeutic abortions with a
folic acid antagonist, 4-aminopteroylglutamic
acid administered by oral route. Amer. J.
Obstet. Gynec. 63, 1298 (1952).

TONDURY, G.: Embryopathien. Uber die Wir-
kungsweise (Infektionsweg und Pathogenese)
von Viren auf den menschlichen Keimling.
In: Pathologie und Klinik in Einzeldarstel-
lungen, Bd. 11. Berlin-Gottingen-Heidelberg:
Springer 1962.

TucaMaNN-DuprLEssis, H., et L. MERCIER-PA-
ROT: A propos de I’action tératogéne de l'ac-
tinomycine D. Essais de prévention par
I’acide panthothenique. Rev. frang. Etud.
clin. biol. 5, 923 (1960a).

— — The teratogenic action of the antibiotic
actinomycin D. Ciba Foundation Symposium
on Congenital Malformations, London 1960,
8. 115. London: Churchill 1960.

VoGEL, F.: Lehrbuch der allgemeinen Human-
genetik. Berlin-Gottingen-Heidelberg: Sprin-
ger 1961.

Vries, A. P.pE, and J. B. DE C. M. SAUNDERS:
Development of the ventricles and spiral
outflow tract in the human heart. Contr.
Embryol. Carneg. Instn Contr. 37, 87 (1962).

WEeGENER, K.: Uber die experimentelle Erzeu-
gung von Herzmifibildungen durch Trypan-
blau. Arch. Kreisl.-Forsch. 84, 99 (1961).

WERTHEMANN, A.: Allgemeine Teratologie mit
besonderer Beriicksichtigung der Verhilt-
nisse beim Menschen. In: Handbuch der
allgemeinen Pathologie, Bd. VI/1, S. 58. Ber-
lin-Gottingen-Heidelberg: Springer 1955.

Wiepemany, H. R.: Hinweis auf eine derzeitige
Hiufung hypo- und aplastischer Fehlbil-
dungen der Gliedmafien. Meid. Welt 1961, 1863.

WiepERHOLD, A.: Nociones generales sobre la
patologia prenatal. (Su importancia clinica.)
Rev. chil. Pediat., Suppl. 1, 8.1 (1960).

ZOLLINGER, U.: Die pathologische Anatomie der
Erythroblastose. Verh. dtsch. Ges. Path. 40,
22 (1956).

30b



Der postnatale anatomische Umbau des Herzens

Von A.J.LinzBacH, Gottingen

Der Kreislauf und die Form des Herzens
vor der Geburt

Linke und rechte Herzkammer sind im
fetalen Kreislauf nebeneinandergeschaltet. Die
Aorta erhélt ihr Blut aus beiden Ventrikeln.
Der rechte Ventrikel erzeugt einen gleich hohen
systolischen Druck wie der linke. Ein groBer
Teil des rechten Schlagvolumens flieBt iiber
den Ductus Botalli in die Aorta, der Rest tiber
die Pulmonalis durch die Lunge. Im Gegen-
satz zu den Verhéaltnissen beim Erwachsenen
ist beim Feten die Schlagarbeit beider Ven-
trikel angendhert gleich gro8.

Die Gewichte der Ventrikelmuskulatur sind
den funktionellen Erfordernissen des fetalen
Kreislaufes gut angepaft. Wéhrend beim
Erwachsenen die Muskulatur der rechten Herz-
kammer nur halbsoviel wiegt wie die der linken
(MULLER), sind beim Feten beide Ventrikel-
wandungen ungefdhr gleich schwer.

Bei 30 Feten meiner Sammlung mit Korper-
gewichten zwischen 40—860 g wurden die Frisch-
gewichte der vom Ventrikelseptum abgetrennten
Anteile der Muskulatur von linker und rechter
Herzkammer bestimmt. Das Gewichtsverhiltnis
des freien Anteiles der rechten Kammer zur linken
betriagt in dieser Serie im Mittel 0,943 (6 = 0,173;
o, +0,0325). Das Gewicht der linken Ventrikel-
wand entspricht im Mittel 0,17 %, das der rechten
0,155 % des Korpergewichtes.

Im letzten Viertel der Schwangerschaft
scheint die Muskulatur des rechten Ventrikels
bis zur Geburt sogar etwas schneller zu wach-
sen als die des linken. Das Gewichtsverhiltnis
von rechter zu linker Kammerwand betrigt bei
der Geburt etwa 1,3 (Horr 1955; MERKEL u.
Wirr; Mowrtz). Die Wanddicke der rechten
Kammerwand mift aber nur 3,3 mm, die der
linken 4,5 mm (ScHULZ u. GIORDANO). Der
Inhalt der rechten Kammer in Totenstarre
betrégt 1,35 ml (g, 4 0,16), derjenige der linken
Kammer 1,27 ml (0, 4-0,19) (KYRIELEIS).

Diese funktionellen und strukturellen Beson-
derheiten des fetalen Herzens waren HARVEY
schon im Prinzip bekannt (Keen; Linp). In
seinem Buch ,,De Motu Cordis*“ (1628) schreibt
Harvey, dafl im Vergleich zum Erwachsenen
beim Embryo ,,. .. non tanta differentia est ven-
triculorum‘‘ und daB die beiden Ventrikel das
Blut ,,. .. in universum corpus impellunt aequa-
liter: unde aequalis constitutio‘‘.

Die Umstellung des Kreislaufes und die
Formveriinderungen des Herzens nach der
Geburt

Die im Fetalleben nebeneinandergeschal-
teten Ventrikel werden bei der Kreislaufum-
stellung nach der Geburt hintereinander-
geschaltet. Dieser Vorgang geht zuerst mit
einem funktionellen und spéter mit einem ana-
tomischen Verschluf des Foramen ovale und
des Ductus Botalli einher. Der Ausfall der
Nabelzirkulation ist begleitet von einer Er-
hohung des Widerstandes und des Blutdruckes
im groBen Kreislauf. Mit dem ersten Atemzug
sinken Widerstand und Blutdruck im Lungen-
kreislauf betriachtlich ab, wihrend der Durch-
fluB erheblich zunimmt (Lixp). Die Lich-
tungen der dickwandigen fetalen Lungen-
arteriendste werden weiter infolge Dehnung
und gleitender Verschiebungen der glatten
Muskelzellen ihrer Media (KONN u. STORB).

Der starke Druckabfall im kleinen Kreis-
lauf von etwa 60—70 auf 20 mm Hg vermin-
dert die notwendige Schlagarbeit des rechten
Ventrikels um 70%. Der postnatale Druck-
anstieg im grofien Kreislauf von 10—20 mm Hg
erfordert eine Vermehrung der Schlagarbeit des
linken Ventrikels von etwa 20%. Gewicht und
Weite der Ventrikel passen sich sehr bald nach
der Geburt diesen verdnderten Arbeitsverhilt-
nissen an.

Rechter Ventrikel. Es liegen folgende Be-
funde vor:

Die Entlastung des rechten Ventrikels geht
bereits in den ersten Lebenswochen mit einer
echten, absoluten Gewichtsverminderung des
Myokards (physiologische Atrophie) und einer
Erweiterung seiner Lichtung (physiologische
Dilatation) einher.

Der Gewichtsverlust betrigt etwa 30%
(MtLLER; HorT 1955; KEEN).

Das Relativgewicht der rechten Kammer-
wand plus Septumanteil f4llt von rund 0,2 auf
0,1% des Korpergewichtes ab.

Der mittlere Durchmesser der Herzmuskel-
fasern verkleinert sich um 10—16% (BoEkL-
LAARD; Hort 1955).

Die Wanddicke nimmt sogar um 30—40%
ab (BorLLaarRD; Horr 1955; ScHuLz und
GI10RDANO; KYRIELEIS).
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Der Inhalt des rechten Ventrikels in Toten-
starre nimmt bis zum 4. Lebensmonat um das
Doppelte und bis zum 1. Lebensjahr um das
Dreifache zu. Der Inhalt der linken Kammer
bleibt dagegen bis zum 4. Monat konstant und
verdoppelt sich erst gegen Ende des 1. Lebens-
jahres (KYRIELEIS). Der absolute Zuwachs des
Inhalts der rechten Kammer bis zum 4. Lebens-
monat entspricht in diesem Zeitraum etwa dem
absoluten Gewichtsverlust ihrer Muskulatur.

Die duBere epikardiale Ober-
fliche des rechten Ventrikels wird
bis zum 4. Lebensmonat nicht
grofler (HorT 1955; KYRIELEIS).

Auf Grund dieser Befunde
kommt die Erweiterung der rech-
ten Kammer nach der Geburt
dadurch zustande, daB sich in-
folge der Atrophie ihrer Musku-
latur die endokardiale innere
Oberfliche dem Epikard néhert,
bei gleichzeitiger Verdiinnung
der Wand des Ventrikels. Hierbei
flacht sich besonders das innere
Trabekelwerk ab. Es verteilt sich
auf die sich vergroBernde innere
Oberfliche und gibt der rechten
Kammerlichtung Raum(Abb.183).

Da die Erweiterung der rech-
ten Kammer nicht mit einer Ver-
groBerung ihrer &duBleren Ober-
fliche einhergeht, kann sie nicht
durch Uberdehnung der Herz-
muskelzellen entstanden sein. Unsere Befunde
an Séduglingsherzen zeigen, dafl der Dehnungs-
zustand ihrer Muskelzellen, gemessen am Ab-
stand der Z-Membranen, in linker (1,35 u) und
rechter (1,4 ) Herzkammerwand angendhert
gleich grof} ist (J. und M. LinzeacH 1951).
Die physiologische Dilatation nach der Geburt
mufll daher eine strukturelle Dilatationsform
sein, die durch gleitende Verschiebungen und
Verlagerungen der Herzmuskelzellen im Myo-
kard zustande kommt.

In fritheren Untersuchungen wurde nach-
gewiesen, daB in allen gesunden menschlichen
Herzen die gesamte Anzahl der Muskelzellen
gleich groB und inderlinkenKammerwand eben-
80 groB ist wie in der rechten. Die Muskelzellen
der leichteren rechten Ventrikelwand sind ent-
sprechend kleiner als die der schwereren linken.
Hieraus 148t sich aber der SchluB} ziehen, daf
die Muskelzellen in der rechten Kammerwand

Neugeborenes

471

anders verteilt und angeordnet sein miissen
als in der linken. Im Vergleich zur linken
Kammer sind die diinneren Muskelzellen der
rechten gewissermaBen ,,auf Liicke™ getreten,
so daf die gesamte Anzahl der Muskelschichten
in der rechten Kammerwand geringer ist als in
der linken. Dieser mit Dilatation einhergehende
Mechanismus wurde als ,,physiologische Ge-
fugedilatation der rechten Kammer bezeich-
net (LinzBacH 1947, 1950, 1952) (Abb. 183).

Séugling

Abb. 183. Schematische Darstellung des anatomischen Umbaues des
Herzens mit physiologischer Gefiigedilatation der rechten Herzkam-
mer in den ersten Lebensmonaten. Die Zahlen auf der Vorderfliche
und im Septum geben die Gewichte der freien Anteile der rechten und
linken Kammer sowie des Septums in Gramm an. Die Zahlen in den
Kammerlichtungen entsprechen den mittleren Restblutmengen bei
Totenstarre in Millilitern.
Kammerwénde sollen im Prinzip die Dicke und die Anordnung von

Die Punkte in der Muskulatur der

12 Muskelzellen zeigen

Diese physiologische Gefiigedilatation ist
wahrscheinlich schon in der zweiten Schwanger-
schaftshalfte im Gange, weil zu dieser Zeit bei
gleicher Dicke der Muskelzellen die rechte
Kammerwand um 25% dunner ist als die linke
(Abb. 183). Nach der Geburt (BOELLAARD;
Horr 1955) wird diese physiologische Gefiige-
dilatation der rechten Herzkammer noch zu-
sétzlich und schlagartig verstarkt. Infolge der
postnatalen Atrophie gleiten vornehmlich die
dinner werdenden Muskelfasern der inneren
Myokardschichten in die durch diese Atrophie
entstehenden Liicken der jeweils unmittelbar
anliegenden dufleren Schichten hinein, so daf3
die gesamte Anzahl der Muskelschichten in der
Kammerwand bei diesem Vorgang vermindert
wird. Jetzt erst wird verstindlich, weshalb
die Wand der rechten Kammer um fast 40%,
die Muskelfasern aber nur um etwa 20%
diinner werden (s. oben und Abb. 183).



472

Linker Ventrikel. Nach den Untersuchun-
gen von KYRIELEIS nimmt der Inhalt der linken
Herzkammer in den ersten 4 Lebensmonaten
im Gegensatz zur rechten nicht zu und ver-
doppelt sich im Ablauf der zweiten Hilfte des
1. Lebensjahres. Das Gewicht der rechten
Kammerwand erreicht erst am Ende des

1. Lebensjahres das Ausgangsgewicht des Neu-
geborenenherzens vor der physiologischen Atro-
phie. Im gleichen Zeitraum zeigt die linke
Kammerwand fast eine Verdreifachung ihres
Geburtsgewichtes. Das relative Gewicht des
linken Ventrikels in Prozent des Kérperge-
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wichtes steigt aber nur wenig an. Der linke
Ventrikel des Sauglings hat eine relativ
dicke Wand bei enger Lichtung und zeigt
somit angedeutet den Typus, den man bei An-
passung an eine Hypertonie findet und als
Druckhypertrophie bezeichnet (Abb. 183).

Physiologische Atrophie und strukturelle
Gefiigedilatation des rechten Ventrikels sind
jedoch eindrucksvoller und ausgeprigter als
das AusmaB der Druckhypertrophie des linken
Ventrikels.

Das Wachstum der Muskelzellen und der
Capillaren im Myokard vor und nach der
Geburt

Vor und nach der Geburt wichst das Herz
im Vergleich zum Koérpergewicht mit einem

Abb. 184. Mitose (Telophase) einer fetalen Herzmuskelzelle mit Einschniirung
des Sarkolemmschlauches. Die Muskelzellen sind glykogenreich und enthalten
wenige Myofibrillen. Die Periodenlinge der Querstreifung ist ebensogroB wie
im Myokard des Erwachsenen. Kernplasmarelation etwa 1 zu 10. Linge des
Feten: 10 cm. Gewicht des Feten: 26,8 g. Herzgewicht: 0,24 g
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fast konstanten allometrischen Exponenten
von 0,9. Das Herz wichst somit ein wenig
langsamer als das Korpergewicht. Das relative
Herzgewicht, ausgedriickt in Prozent des Kor-
pergewichtes, fallt deshalb von der frithen
Fetalzeit bis zum Erwachsenenalter ungefihr
von 1,0% auf 0,56% ab.

Vor der Geburt wichst das Myokard durch
mitotische Vermehrung seiner Muskelzellen.
Die glykogenreichen Muskelzellen teilen sich
senkrecht zu ihrer Lingsachse. Der 2000fache
Gewichtszuwachs des Herzens in den letzten
8 Schwangerschaftsmonaten wird durch elf
Mitosewellen bewerkstel-
ligt (Abb. 184).

Die wachsende Herz-
muskelmasse wird bis zur
7. Fetalwoche von der
Herzhohle aus tiber Tra-
bekelsinus (mit Abstén-
den von etwa 60 u) er-
nahrt. Spéter dringen vom
Epikard her Coronariste
in die Muskulatur ein, die
sich teilweise mit den
Trabekelsinus vereinigen
(LinzBACH 1958, 1959).
Die sich ausbildenden
Capillaren verlaufen par-
allel zu den Muskelfasern.
Ihr mittlerer Abstand be-
trigt bei der Geburt etwa
25 u.In den Maschen zwi-
schenden Capillarenliegen
durchschnittlich fiinf Mus-
kelfasern (Abb. 186). Das
Verhiltnis der Anzahl von Muskelfasern pro
Capillare betrigt bei der Geburt 5:1 (ROBERTS
und WEARN; LiNzBacH 1946; Hort 1955).

Die Ausdifferenzierung der Muskelzellen
geht mit einer Abnahme ihres Glykogengehaltes
einher (WITTELS), gleichzeitig nimmt die Dichte
ihrer Myofibrillen zu.

Das mitotische Vermehrungswachstum der
Herzmuskelzellen ist mit der Geburt abge-
schlossen.

Nach der Geburt verdoppelt sich im Laufe
des 1. Lebensjahres die Anzahl der Herz-
muskelzellen noch einmal durch eine Amitose-
welle (Abb. 185) (LinzBacH 1952), die in der
linken Kammerwand schneller ablauft als in
der rechten (Horr 1953). Das anschlieBende
Wachstum bis zum Erwachsenenalter ent-



Der postnatale anatomische Umbau des Herzens

spricht dem postmitotischen Typus. Bei kon-
stanter Anzahl vergrofflern sich die Herz-
muskelzellen, wobei sich die Kernplasma-
relation zu ungunsten der Kerne von etwa
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Der beschriebene Vorgang des anato-
mischen Umbaus des Herzens ist ein sehr
lehrreiches Beispiel einer funktionell-struktu-
rellen Anpassung. Die Ergebnisse sind fir

- -:‘ . I.I ) @ o
A

Abb. 185. Verdoppelung der Anzahl der Herzmuskelkerne durch quere Amitose. 9 Monate alter Sdugling.
Die Kernplasmarelation der Muskelzellen ist wesentlich kleiner als im Beispiel Abb. 184

5 Johre

Geburt

20 Jahre

HKerzgewicht 1009

Herzgewicht 200 Herzgewrchir 3009

Abb. 186. Das postmitotische GroBenwachstum von 12 Herzmuskelfasern und ihren Kernen nach der

Geburt. Die Kernplasmarelation der Muskelzellen vermindert sich wihrend des postnatalen Wachstums

von 1/;, auf etwa 1/, zu ungunsten der Kerne. Vermehrungswachstum der Capillaren. Die Maschenweite
des Capillarrasters (25 u) bleibt angenihert konstant

1o auf /5 verschiebt (LinzBacH 1955). Die
Zahl der Capillaren nimmt dabei jedoch um das
Fiinffache zu, wobei sich ihr Abstand nicht
verdndert (Abb. 186). Beim Erwachsenen be-
tragt dann das Verhéltnis von Muskelfasern
zu Capillaren 1:1.

das Verstdndnis der Funktion des ausgewach-
senen Herzens wichtig. Die Gefiigedilatation
des rechten Ventrikels des Séduglings ist
gewissermafien das physiologische Vorbild
der krankhaften Gefiigedilatation des insuffi-
zienten Herzens beim Erwachsenen. Der nor-
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male rechte Ventrikel leistet mit dem halben
Muskelgewicht des linken nur /; der Arbeit
des linken Ventrikels. Auch bei der Gefiige-
dilatation des insuffizienten Herzens ist die
effektive Leistungim Vergleich zur Muskelmasse
gering. Die Ergebnisse am Sauglingsherzen
zeigen ebenso wie am gesunden und kranken
Herzen des Erwachsenen, daB nicht die Schlag-
arbeit Wachstum oder Atrophie der Herz-
muskulatur auslost, sondern die systolisch pro
Einheit Muskelquerschnitt zu erzeugende Kraft.

Dariiber hinaus lernen wir aus dem anato-
mischen Umbau des Herzens nach der Geburt,
und dies gilt auch fiir das Herz des Erwach-

A. J.LiNnzBacH: Der postnatale anatomische Umbau des Herzens

senen, dal} es eine rein funktionelle Anpassung
am Herzen noch nicht einmal in der Idee
geben kann. Denn jede funktionelle Belastung
16st sehr schnell sinnvolle strukturelle Umbau-
vorgange aus, die mit bestimmten Methoden
schon nach Stunden meBbar sind. Das in der
Anpassung befindliche Organ ist nach einigen
Stunden der Belastung oder Entlastung bereits
strukturell ein anderes als in der Ausgangs-
situation. In physiologischen Anpassungsver-
suchen darf man deshalb die Struktur eines
Organs nicht stillschweigend als eine kon-
stante GroBe betrachten, wie es bei einfachen
Maschinen moglich ist.
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Atiologie der angeborenen Herzfehler
Von H. W. RAUTENBURG, GieBen

Uber i#tiologische Fragen bei angeborenen
Angiokardiopathien sind in den letzten Jahren
eine umfangreiche kasuistische Literatur und
mehrere zusammenfassende Darstellungen er-
schienen. Hinsichtlich Literaturangaben, spe-
ziell des #lteren Schrifttums, mufl deshalb auf
die zusammenfassenden Bearbeitungen von DOERR
(1954, 1960), FumrManN (1961, 1962), Kr.
GOERTTLER (1963a u. b), GROSSE-BROCKHOFF
et al. (1960) verwiesen werden, insbesondere auf
das 1960 erschienene Handbuch der inneren Me-
dizin. Wichtige kasuistische Mitteilungen finden
hier nur insoweit Verwendung, als sie nach 1959
erschienen sind.

Von einer einheitlichen Atiologie der an-
geborenen Herzfehler kann nicht die Rede sein,
das Problem ist vielschichtig, und manche Fra-
gen bleiben offen. Praktisch kommen fiir die
Atiologie der konnatalen Angiokardiopathien
alle iiberhaupt moglichen MiBbildungsursachen
in Frage; KL. GOERTTLER (1963b) hat diese
Ursachen tabellarisch zusammengestellt (Ta-
belle 41). Im folgenden wird gegliedert nach
allgemeinen, genetischen und peristatischen
Faktoren (FunrRMANN 1962) sowie — in der
Pidiatrie iblich — nach Gameto-, Embryo-
und Fetopathien (PacHE, KELLER u. WISKOTT),
wohl wissend, dal} eine derartige Einteilung,
von anderen Gesichtspunkten aus betrachtet,
eine unterschiedliche Auslegung der Begriffe
bzw. eine Ablehnung erfihrt (Doerr 1957,
Ki. GoerTTLER 19574 u. b).

Allgemeine Faktoren

Beziiglich des Lebensalters der Mutter bei
der Geburt des millbildeten Kindes muf3 grund-
sitzlich getrennt werden in Zahlenangaben mit
und ohne mongoloide Kinder. Seit den Arbei-
ten von BENNHOLDT-THOMSEN ist das iiber-
zufallig héufige Auftreten von Mongolismus
bei Miittern itber 40 Jahren bekannt. Nach
Lexz (1958) sind Herzmiflbildungen unter
Ausschlufl der Mongolismusfille véllig unab-
héngig vom Alter der Mutter (Auswertung von
2836 Fillen). Zu demselben Ergebnis kamen
CALLENSEE (232 Fille) und FUHRMANN (1962)
bei 122 Fillen. Aus seinen Feststellungen
schloB Lenz (1958), ,,dall Herzfehler bei Mon-
golismus &tiologisch nichts mit den dibrigen
Herzfehlern zu tun haben®. Die inzwischen
gefundenen Chromosomenanomalien bei Mon-
golismus unterstreichen die Richtigkeit dieses
Schlusses.

Das Lebensalter des Vaters hat nach LEnz
(1959), PorLaNT u. CAMPBELL, LAMY et al., FUHR-
MANN (1962) keinen Einflufl auf die Ausbildung
von Herz- und GefimiBbildungen. Auch dem
Altersunterschied zwischen Vater und Mutter kann
keine ursidchliche Bedeutung beigemessen werden.

Ein Einflufl der Stellung in der Geburtenreihe
auf das Auftreten von angeborenen Angiokardio-
pathien wird von CALLENSEE an Hand von
221 Fillen abgelehnt, ebenso von MACMAHON so-
wie PoranNi u. CampBELL (1013 Fille). Nach

Tabelle 41. Die Atiologie konnataler Kardio-

pathien, mutmapfliche oder gesicherte Bedeutung

einzelner Faktorengruppen fir die menschliche
Pathologie und im Tierexperiment

Die Anzahl der Kreuze wurde nach dem heu-
tigen Stand unseres Wissens eingesetzt, sie ist

keineswegs endgiiltig (nach Ki. GOERTTLER
1963 D).
|
Beim | ol
Menschen[ ment

Physikalisch-mechanische Fak-

toren, z.B. Trauma, ionisie-

rende Strahlen . . . . . . (+) + +
Chemische Faktoren, z.B. Ver-

giftungen, Cytostatica . . . (+) + 4+
Metabolit-Mangel, z.B. Hyp-

oxydose, Avitaminose, Dys-

hormonose . . . . . . . . ++ ++
Serologische Inkompatibilitit,

z.B. Blutgruppenfaktoren,

immunbiologische Vorginge (+) ?
Belebte Erreger, z.B. Viren + +
Genetisch fixierte Faktoren

(einschlieflich durch muta- |

gene Substanzen erzeugte) . | -+ +

Lamy et al. (1188 Fille) sollen statistisch signi-
fikante Unterschiede bestehen; die gleichsinnige
Mitteilung von NAVRATIL et al. hilt LENz (1959)
fiir nicht gesichert.

Bei der Geschlechisverteilung von angebo-
renen Herzfehlern ist eine geringfiigige Knaben-
wendigkeit festzustellen (CALLENSEE, FuHR-
MANN 1962). Fiir bestimmte Herzmiflbildungen
liegen differenzierte Angaben vor: Bei offenem
Ductus arteriosus und wahrscheinlich auch bei
Vorhofseptumdefekten iiberwiegt das weib-
liche Geschlecht, hingegen kommen Aorten-
isthmusstenosen und Aortenklappenstenosen
beim maéannlichen Geschlecht haufiger vor
(FuarMaANN 1962, Ki. GOERTTLER 1963D,
GRrOsSE-BROCKHOFF et al., Lamy et al., Po-
1ANI u. CamPBELL, TAussic). Spezielle An-
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gaben fir die Aortenisthmusstenose machen
CampPBELL u. Porant (1961a).

Ein Einfluf des sozialen Milieus auf die Atio-
logie der angeborenen Herzfehler ist nach Fest-
stellungen von CALLENSEE, der vor allem die
Berufsgruppen der Eltern zur Beurteilung heran-
zog, sehr unwahrscheinlich. Auch mit der
generellen Hiufigkeit von Aborten 148t sich nach
FuarMANN (1962) sowie PoLANTI u. CAMPBELL
kein Zusammenhang ermitteln.

Schliefflich gibt UcHipA nach Literatur-
angaben das Risiko fiir eine Familie, nach einem
herzmifibildeten Kind ein zweites mit einer Angio-
kardiopathie zu bekommen, mit etwa 2% an.

Genetische Faktoren

Die Beurteilung von erblich bedingten An-
giokardiopathien beim Menschenist sehr schwie-
rig und erfolgt auf Grund von Einzelbeob-
achtungen, Zwillingsuntersuchungen und Fa-
milienuntersuchungen.

Vor allem die dltere Literatur enthélt zahl-
reiche - Beschreibungen einzelner Familien mit
gehduftem Auftreten von angeborenen Herz-
fehlern (s. bei HERXHEIMER, GROSSE-BROCK-
HOFF et al.). Besonders haufig scheinen offener
Ductus arteriosus und Vorhofseptumdefekt
in jeweils denselben Familien vorzukommen.

1961 wurde von BURMAN ein offener Ductus
arteriosus bei einem Vater und 3 seiner Kinder
beschrieben, der Vater selbst und 2 Kinder waren
bereits operiert. HAGGENMILLER et al. berichten
iiber 3 Vorhofseptumdefekte, 1 Ventrikelseptum-
defekt und 1 Canalis atrioventricularis in einer
Familie. ZETTERQVIST (1960) veriffentlichte die
Daten einer Sippe, bei der in 4 Generationen
8 gesicherte Vorhofseptumdefekte und 5 Fille
mit Verdachtsdiagnosen vorkamen. Von B6OK
et al. wurden in dieser Sippe Chromosomen-
anomalien (Trisomie und kombinierte Tri- und
Monosomie) bei Mutter und Sohn beobachtet.
CaMPBELL und Porant (1961b) analysierten ins-
gesamt 170 Félle mit Vorhofseptumdefekt; in
1,3% fand sich auch bei den Eltern der Pro-
banden ein Vorhofseptumdefekt, Geschwister
hatten in 1,1% gesicherte Herzfehler; in einer
Familie konnten in 5 Generationen 4mal ein
gesicherter Vorhofseptumdefekt und 4mal ein
,,familiires Herzleiden** festgestellt werden. Uber
eine Familie, in der in 4 Generationen 8mal Vor-
hofseptumdefekte diagnostiziert wurden, berich-
ten ZUCKERMAN et al. Familiire Haufung von
Vorhofseptumdefekten beschreiben auch DaAviD-
SEN sowie WEIL u. ALLENSTEIN. IVENS macht
Angaben iiber eine Familie, in der 5 von 6 Ge-
schwistern verschiedene Herzfehler hatten. Fami-
lidre Haufung von verschiedenartigen Angiokar-
diopathien wurde auch von GUTHEIL u. BAcCH-
MANN sowie von JOHNSON beschrieben und ein
evtl. dominanter Erbgang diskutiert. vaAn Bo-
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GAERT et al. berichten iiber ,,primire famililire
pulmonale Hypertonie* bei 2 Geschwistern.

Nicht unerwihnt bleiben darf die angeblich
dominant erbliche Form einer ,,familifiren Myo-
karderkrankung‘‘ mit Hypertrophie der Muskel-
fibrillen, teilweiser Atrophie und Muskelfibrose,
iiber die in letzter Zeit von Bisuor et al.,, PARE
et al. und WHITFIELD berichtet wurde. Hier er-
scheint auch ein Hinweis auf eine Arbeit von
BEUREN et al. angebracht, in der ,,iiber 2 Ge-
schwister mit Glykogenspeicherkrankheit des
Herzens und ein drittes Geschwisterkind mit Ven-
trikelseptumdefekt* berichtet wird; inzwischen
ist noch bei einem weiteren, nachgeborenen Kind
derselben Familie eine Glykogenose des Herzens
festgestellt worden (personliche Mitteilung).

Uber die Einzelmitteilungen hinaus finden
sich Zusammenfassungen des Schrifttums bei
CampBELL (1949, 1959) und bei FUHRMANN
(1961 a, 1962). Letzterer konnte 182 Fille von
familidar gehduften Herz- und GefiBmiBbil-
dungen zusammenstellen : 104mal lag eine Kon-
kordanz der Fehlbildungen, 38mal eine #hn-
liche Angiokardiopathie, 7mal Diskordanz vor,
in 33 Féllen war der Fehler nicht niher be-
zeichnet. Die Ordnung seines Zahlenmaterials
nach den Verwandtschaftsverhiltnissen ergab
86mal angeborene Herzfehler bei Geschwistern,
23mal bei Eltern und Kindern, 19mal bei
Vetternl. Grades. Blutsverwandtschaftkommt
nach Untersuchungen von Lamy et al. sowie
CamPBELL (1960) bei Eltern von herzmif3bil-
deten Kindern 2—3mal haufiger vor als in der
Gesamtbevolkerung; FunrRMaANN (1962) fand
besonders hiufig Ehen unter Vettern 1. Grades.

Zwillingsuntersuchungen bei Herz- und Ge-
faBmiBbildungen wurden von FUHRMANN (1958,
1962), Geppa, GROSSE-BROCKHOFF et al.,
STEINLEIN sowie UcHIDA u. ROWE vorgenom-
men; abgesehen von GEDDA wird bei ein-
eiigen und zweieiigen Zwillingen vorwiegend
Diskordanz der Angiokardiopathien {festge-
stellt.

Recht unklar erscheint die Frage der gene-
tischen Faktoren bei den verschiedenen Mip-
bildungssyndromen (s. bei LEIBER u. OLBRICH),
die obligat oder fakultativ mit Angiokardio-
pathien gekoppelt sind (Syndrom-Bezeich-
nungen fiir komplexe HerzmiBbildungen sind
hier ausgenommen). An der Sonderstellung
des Mongolismus ist nach den obenerwihnten
statistischen Untersuchungen nicht zu zweifeln.

Erst kiirzlich beschrieben wurde das Holt-
Oram-Syndrom (1960) — Vorhofseptumdefekt,
Arrhythmie, HandmiBbildungen -, fiir das ein
dominanter Erbgang angenommen wird (ZETTER-
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qQvist 1963). Das Syndrom von Godfried-
Prick-Carol-Prakken (aus dem Formenkreis der
neurocutanen Syndrome) geht obligat mit
einem Vitium cordis congenitum einher und soll
familidr-erblich bedingt sein. Zum von Waar-
denburg- und zum Ivemark-Syndrom (Milz-
agenesie-Syndrom) gehoren ebenfalls obligat An-
giokardiopathien; die Atiologie wird als fraglich
erblich oder embryopathisch bedingt angegeben
(Schidigung des Embryo beim Ivemark-Syn-
drom nach FoNTAN et al.. zwischen dem 30. und
40. Tag). Mehrere Miflbildungssyndrome mit
fakultativen Herz- und GefiBmifibildungen wer-
den als erblich bezeichnet, z.B. das Friedreich-
Syndrom (recessiv), das Ellis-van Creveld-Syn-
drom (recessiv), das Syndrom von Minkowski-
Chauffard (dominant), das Kartagener-Syn-
drom, wihrend z.B. beim Conradi-Hiinermann-
Syndrom, Guérin-Stern-Syndrom, Marfan-Syn-
drom und Ullrich-Feichtinger-Syndrom sowohl
genetische als auch peristatische Faktoren (Em-
bryopathien) diskutiert werden. Fiir das Ullrich-
Turner-Syndrom wurden frither peristatische
Ursachen angenommen, heute sind Chromosomen-
anomalien bekannt geworden.

Peristatische Faktoren

NacHTSHEIM bezeichnet die Gruppe der peri-
statisch bedingten Anomalien als ein Sammel-
becken fiir mehr oder weniger durch exogene
Faktoren hervorgerufene Mifbildungen, ,,unter
denen aber zweifellos auch eine nicht geringe Zahl
erblicher Fille ist‘‘, deren Erblichkeit unter Um-
stinden erst in den folgenden Generationen
erkannt werden kann und deren Unterscheidung
von entsprechenden Phédnokopien in vielen Féllen
unmdéglich ist.

Gametopathien. Der Einflul von <doni-
sierenden Strahlen auf die Ausbildung von
MiBbildungen twberhaupt darf nicht iiber-
schatzt werden (Priess). Im Tierexperiment
konnten in relativ hohen Raten Herzmil-
bildungen durch Réntgenstrahlen erzeugt wer-
den (s. bei FuHRMANN 1962, PLIESS); bei sicher
strahleninduzierten menschlichen Gametopa-
thien werden Angiokardiopathien nur selten
beschrieben.

Hormonelle Storungen der Mutter im Sinne
von spéter Menarche, Perioden von relativer
Sterilitat, langerer Amenorrhoe werden von
MurpHY, RUBSAAMEN, NAVRATIL etal. als
Ursachen fiir Eischddigungen oder Nidations-
storungen angesehen. Nach den grolen Unter-
suchungsreihen von FuHRMANN (1962), Mac
ManoN, Porant u. CAMPBELL kann kein Zu-
sammenhang zwischen Stérungen der miitter-
lichen Ovarialfunktion und konnatalen Vitien
erkannt werden. Ebenso unsicher ist der Ein-
fluB von Schilddrisenfunktionsstérungen der
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Mutter auch auf die spitere Keimentwicklung.
Besondere Beachtung erfahren Diabetes melli-
tus und Priadiabetes der Mutter; wahrend das
Auftreten von HerzmiBbildungen bei Kindern
derartiger Miitter mehrfach mit der Stoff-
wechselstorung in Zusammenhang gebracht
wird (HoEet et al.), lehnen Fuarmany (1962)
sowie POLANTI u. CAMPBELL u.a. einen Einflul}
des miitterlichen Diabetes ab, dasselbe gilt
auch beziiglich der Entstehung von Embryo-
pathien.

Empfangnisverhiitende Mafnahmen wurden
von WINDORFER fiir die Entstehung von kon-
natalen Vitien angeschuldigt, werden aber von
den meisten Autoren abgelehnt (FUHERMANN 1962,
GESENIUS U.a.).

Serologische Inkompatibilititen spielen keine
wesentliche Rolle in der Atiologie von konnatalen
Angiokardiopathien. ZoLLINGER und KLEINE
beschrieben angeborene Vitien bei Morbus haemo-
lyticus neonatorum.

Mangelernihrung wird von KLEBANOW (1948)
im Zusammenhang mit den Stieveschen Arbeiten
iiber den Einfluf} des Nervensystems auf Bau und
Leistung der weiblichen Geschlechtsorgane als
MiBbildungsursache diskutiert, Angiokardiopa-
thien scheinen dabei nicht signifikant betroffen
zu sein.

Embryopathien. Das Gebiet der mit Herz-
und GefiBmiBbildungen einhergehenden Em-
bryopathien ist am besten erforscht, so dafBl
hier nur auf die grofen Zusammenhidnge und
entsprechenden Literatur-Zusammenfassungen
hingewiesen zu werden braucht.

Ionisierenden Sirahlen mift man in diesen
Phasen der Keimentwicklung eine Wirkung auf
das schnellwachsende Gewebe des embryonalen
Herzens zu; in den ersten Schwangerschafts-
wochen sollen nach KrEBaNow (1949) schon
Strahlendosen unter 100 r und im 2. Monat noch
Dosen um 100 r MiBbildungen induzieren kénnen.

Infektionskrankheiten als Ursache von
Embryopathien mit Angiokardiopathien sind
seit der Erstbeschreibung der Rdteln-Embryo-
pathie durch GrEca (1941) vielfach untersucht
worden (Zusammenfassungen bei TONDURY
1962a, Framm, FurRMANN 1962, KL. GOERTT-
LER 1963 a u. b, GROSSE-BROCKHOFF et al.). Bei
der Embryopathia rubeolica (TONDURY) oder
dem Gregg-Syndrom handelt es sich um einen
MiBbildungskomplex aus Mikrocephalie (74 %),
Taubheit (69%), Angiokardiopathien (39%)
und angeborener Katarakt (17%). Besonders
gefihrdet ist der Keimling bei Rubeolen-Infek-
tion der Mutter von der 5.—9.Schwanger-
schaftswoche (Kr. GOERTTLER 1963a u. b,
Priess) bzw. in den ersten 12 Wochen der
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Graviditét (TONDURY 1962a u.a.). An spe-
ziellen Herzfehlern kamen offener Ductus
arteriosus (58,1%), Ventrikelseptumdefekt
(17,6%), Fallot-Tetralogie (7,2%), Vorhof-
septumdefekte (6,6%), isolierte Pulmonal-
stenose (5,9%), andere Vitien in 4,6% zur
Beobachtung (CampBELL 1961). TONDURY
(1962a) fand in 50% seiner untersuchten
Keimlinge, bei denen die miitterliche Rubeolen-
Infektion zwischen den 21. und 40. Tag der
Keimentwicklung fiel, Entwicklungsstorun-
gen des Vorhofseptums. RowE berichtete iber
11 Fialle von Pulmonalarterienstenose (nicht
Klappenstenose!) nach miitterlicher Roteln-
Infektion zwischen der 2. Schwangerschafts-
woche und dem 4. Monat, 8mal waren Katarakt
oder Taubheit damit vergesellschaftet. Die
Héufigkeit des Gregg-Syndroms nach Ru-
beolen-Infektion der Mutter wird, wahrschein-
lich bedingt durch die verschiedene Virulenz
der Erreger (Epidemiezeiten) und die unter-
schiedlichen Untersuchungsmethoden (retro-
spektiv bzw. prospektiv), zwischen 100% und
15% (bzw. weniger) angegeben. Infektionsweg
und Pathogenese konnten von TONDURY
(1962a u. b) aufgeklirt werden: Roteln-Infek-
tion der Mutter — Virdmie der Mutter — herd-
formige Zerstérung von Chorionzottenepithel
— Metastasierung auf dem Blutwege des Keim-
lings — Gefdlendothelschiden (Zellnekrosen,
Blutungen, Riesenzellbildung) -> Myokard-
nekrosen (meist in der Vorhofwand) — Defekt-
bildungen.

Denselben Infektionsweg konnte TONDURY
(1962a) in 2 Fillen histopathologisch auch bei
Varicellen-Erkrankung der Mutter 45 bzw.
63 Tage post menstruationem beweisen. Nach
miitterlicher Mumps-Erkrankung fand TONDURY
(1962a) Endothel- und Myokardschiden; nach
Infektion der Mutter mit Influenza-Virus konnten
an Keimlingen ebenfalls Myokardschidigungen
festgestellt werden, schlieBlich wurden generelle
Herz- und GefdBschiden an Embryonen nach
Hepatitis epidemica der Mutter in der Friih-
schwangerschaft gefunden.

Lues als Ursache angeborener Herzfehler wird
heute von allen Autoren iibereinstimmend ab-
gelehnt.

Die Toxoplasmose wird von einzelnen Unter-
suchern (MoHR, KLEINE) fiir die Entstehung von
kardialen Embryopathien verantwortlich ge-
macht (BAMATTER: Embryopathia toxoplasmo-
tica), von anderen Autoren, z.B. EssBacH, wird
diese Auffassung strikt abgelehnt.

Tierexperimentell konnten nach Versuchen
der Biichnerschen Schule durch Sauerstoffmangel
Herzmiflbildungen erzeugt werden. SCHELLONG
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sah nach kurzdauerndem O,-Mangel beim Hiihn-
chenkeim in signifikanter Weise Herz- und Gefis-
mifbildungen. Von R#BsSAAMEN (1957) wird das
Auftreten von Blutungen in der Friihgraviditit
als Ursache fiir 0,-Mangel des Embryos ange-
sehen, doch fehlt nach FuUrrRMANN (1962) hierfiir
noch der statistische Beweis. Auch das Vor-
kommen von Angiokardiopathien nach Unter-
druck und Aufenthalt in groBen Hohen (Arza-
MORA et al.) ist nach FunHRMANN (1962) nicht
eindeutig bewiesen. Nach Vitamin A-Mangel
konnten WARKANY und RoTH tierexperimentell
Herzmiflbildungen feststellen; auch Pantothen-
sdure- Mangel ergab im Tierversuch neben anderen
MiBbildungen Ventrikelseptumdefekte und Aor-
tenbogenmiBlbildungen (EvaNs et al.). Ein itio-
logischer Zusammenhang mit Hyperemesis gravi-
darum (MEY) bleibt fraglich.

Fehlbildungen infolge Arzneimittelapplika-
tion in der Schwangerschaft wurden bei Sul-
fonamiden, Antibiotica, Hormonen, Sulfonyl-
harnstoff, Cytostatica und Antiemetica disku-
tiert, eindeutige Zusammenhinge mit konna-
talen Vitien sind nicht festzustellen gewesen.
Hingegen ergab Thalidomid-Einnahme zwi-
schen dem 27. und 40. Tag nach der Kon-
zeption die Entwicklung einer typischen Em-
bryopathie, bei der MiBbildungen der Extremi-
tdten im Vordergrund stehen, jedoch wurden
von WIEDEMANN sowie von LENZ u. Knapp
Angiokardiopathien als héufige BegleitmiB-
bildungen genannt. Der Wirkungsmechanis-
mus ist bisher noch nicht aufgeklért.

Fetopathien. Kir. GoERTTLER (1963b) und
FurrMANN (1962) sehen die Toxoplasmose als
Ursache fir die Entwicklung von Herz- und
GefdBmiBbildungen in der Fetalperiode fiir
bewiesen an, doch hilt FuarmMaNN (1962) das
gleichzeitige Vorkommen von konnataler Toxo-
plasmose und angeborenen Vitien fiir eine ,,In-
teressantheitsauslese* und damit fiir ein sel-
tenes Vorkommnis. Die von SCHOENMAKERS u.
ADEBAHR sowie MEESEN ausfiihrlich bearbei-
tete sog. fetale Endokarditis trigt die morpho-
logischen Merkmale einer rezidivierenden sero-
sen Entziindung und wird vor allem urséchlich
fiir die Entstehung von angeborenen Klappen-
stenosen verantwortlich gemacht. Infolge von
Ausbuchtungen und Rupturen des Kammer-
septums wurde von den genannten Autoren
auch die Entstehung von Ventrikelseptum-
defekten als Folge der serdsen stenosierenden
Klappenentziindung als Fetopathie gedeutet.

Nach dem derzeitigen Stand unseres Wis-
sens iiber die Atiologie der angeborenen Herz-
fehler kann gesagt werden, daf sich die Be-
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deutung genetischer Faktoren schwer beur-
teilen 148t; sicher ist aber auch, dal exogene
Noxen als peristatische Faktoren leicht iiber-
bewertet werden, wenn es sich bei dem ent-
sprechenden Beobachtungsmaterial nicht um
auslesefreie Serien handelt. So muB heute vor
allem das Zusammentreffen von genetischen
und peristatischen Faktoren als auslosendes
Moment fiir die Entstehung von konnatalen
Angiokardiopathien in Betracht gezogen wer-
den (FuarRMANN 1962, KL. GOERTTLER 1963 a
u. b). FunrmaNN (1961a, 1962) spricht dabei
von einem ,,multifaktoriellen System*, das die
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Herzentwicklung desMenschen steuert, welches
durch exogene Noxen aus dem Gleichgewicht
gebracht und zu phénotypisch erkennbaren
Abweichungen von der Norm fithren kann. Die
Schwierigkeiten bei der Losung der atiologi-
schen Probleme fal3t NacHTSHEIM in die Worte:
,,Es ist auBerordentlich leicht, einen perista-
tischen Faktor zu finden, den man fiir eine
MiBbildung verantwortlich machen kann, es
ist aber meist duBerst schwierig und miithsam,
den Beweis fir die Wirksamkeit eben dieses
Faktors oder eines krankhaften Gens oder bei-
der gemeinsam zu erbringen.‘
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Spezielle Krankheitsbilder

Fehlbildungen der Pulmonalarterie und des Ausfluitraktes
des rechten Ventrikels

Reine Pulmonalklappenstenose und Infundibulumstenose
Von P. HeintzEN, Kiel

Synonyma. Pure pulmonary stenosis
(Taussic), Simple pulmonary stenosis (Camp-
BELL), Isolierte, valvuldre (oder infundibulére)
Pulmonalstenose, Pulmonalstenose mit intaktem
Ventrikelseptum (EpWARDS, NADAS, GROSSE-
BrocruOFF, L00GEN), Pulmonalstenose mit
normaler Aortenwurzel (Woop, KJELLBERG
et al., KurrH et al.), Pulmonalstenose mit Vor-
hofseptumdefekt und Rechts-Links-Shunt = Fal-
lotsche Trilogie bzw. Morgagni-Syndrom.

Definition. Als Pulmonalstenose werden
FEinengungen der Lungenstrombahn bezeich-
net, die zu einer meBlbaren Erhohung der Stré-
mungswiderstinde fihren. Diese Widerstands-
erhohung ist — bei normalem Blutflufl — durch
einen pathologischen Druckgradienten iiber der
Stenose und eine Erhohung des rechtsventri-
kuldren Druckes gekennzeichnet.

Die Einengung kann:

a) In der Ausflulbahn der rechten Kammer
liegen: Conus- und Infundibulumstenose (s.
S. 483).

b) Im Klappenniveau lokalisiert sein: Pul-
monalklappenstenose.

¢) Durch Septen oder Einschniirungen
(Kompression von auBlen) im Stamm oder in
den Aufzweigungen der Lungenarterie zustande
kommen: periphere Pulmonalstenose (s.S.5101f).

Handelt es sich um eine strukturell fixierte
Anomalie — mit einer gegeniiber der Alters-
norm absoluten Lumenverkleinerung —, so liegt
eine ,,organische Stenose'* vor.

Erscheint dagegen das Pulmonalostium in-
folge Erweiterung der prd- oder poststenotischen
Abschnitte nur relativ eng oder ist es infolge
vermehrter Durchstromung Ursache eines Druck-
gefilles, so spricht man von einer ,relativen
Stenose*.

Tritt die Einengung der AusfluBbahn des
rechten Ventrikels (des Infundibulums) nur
systolisch, d.h. wahrend der Kontraktion der
hypertrophierten Muskulatur des Infundibu-
lums auf, so handelt es sich um eine ,,funk-
tionelle* Pulmonal- oder Infundibulumstenose.

Terminologie. Die Bezeichnungsweise der Pul-
monalstenosen ist nicht einheitlich. Dies liegt
an der Tatsache, daf Pulmonalstenosen sowohl
als alleinige Anomalie, wie auch in Kombination
mit einzelnen oder mehreren Begleitanomalien
vorkommen, deren funktionelle Bedeutung unter-
schiedlich bewertet wird.

Die Abgrenzung der — meist infundibuldren—
Pulmonalstenosen mit subaortalem Ventrikel-
septumdefekt, dextroponierter Aorta und Rechis-
hypertrophie als Fallotsche Tetralogie (s. S.546)
erscheint nicht nur historisch, sondern auch pa-
thophysiologisch, klinisch und im Hinblick auf
das operative Vorgehen gerechtfertigt. Hierbei
wird das Krankheitsbild der Pulmonalstenose
durch den Ventrikelseptumdefekt in entscheidender
Weise modifiziert. Man hat deshalb zwischen
Pulmonalstenosen mit Ventrikelseptumdefekt und
Pulmonalstenosen mit intaktem Ventrikelseptum
unterschieden (EDWARDS, GROSSE-BROCKHOFF u.
LooGeEN, Napas). Diese Einteilung entspricht
weitgehend derjenigen von WooDp, ABRAHAMS und
Woop, die von der Fallotschen Tetralogie die
Pulmonalstenosen mit normaler Aortenwurzel (Pul-
monary stenosis with normal aortic root (ab-
trennen (KEITH et al., KJIELLBERG et al.). Taussia
bezeichnet die Pulmonalstenose mit intaktem Ven-
trikelseptum als ,,reine’* Pulmonalstenose (,,pure
pulmonary stenosis‘).

Die franzosische Schule hat, nicht zuletzt
aus historischen Griinden, Pulmonalstenosen mit
Vorhofseptumdefekt und Rechtshypertrophie als
Fallotsche Trilogie, andere Autoren als Morgag-
ni-Syndrom, von den ,,reinen‘‘ oder ,,isolierten‘‘
Pulmonalstenosen abgegrenzt.

In dieser Darstellung ist eine solche Unter-
teilung nicht durchgefiihrt worden. Als ,reine
Pulmonalstenosen“ sollen in Anlehnung an
Taussic alle Pulmonalstenosen mit intaktem
Ventrikelseptum behandelt werden, gleichgiil-
tig, ob das Vorhofseptum geschlossen oder
defekt ist.

Historisches. Im 17. Kapitel des II. Buches
seines Werkes: ,,De Sedibus et Causis Morborum
per Anatomen Indagatis‘® beschreibt MORGAGNI
(1761) ein 16jdhriges cyanotisches, debiles Mad-
chen, bei dem die Pulmonalklappen knorpelig
verhirtet und auf Gerstenkorngrofle verengt wa-
ren. Gleichzeitig bestand ein kleinfingergroBes
offenes Foramen ovale.

Farrot hat 1888 sieben cyanotische Fille die-
ser Anomalie als ,,Trilogie von der gleichfalls
nach ihm benannten ,,Tetralogie*“ abgegrenzt.
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1909 gab A. KEITH eine ausfiihrliche Beschrei-
bung von 128 Pulmonalstenosen.

Nach Einfithrung des Herzkatheterismus nahm
die Zahl der Beobachtungen rasch zu. Porrack
et al. MANNHEIMER (1949), GREEN et al., CAMP-
BELL u. HiLLsS, GROSSE-BROCKHOFF et al., ADAMS
et al., GorzscHE u. Mitarb. (1951/52), LooGEN
et al. (1953/59), um nur einige zu nennen.

Schon 1913 hat DoYEN die operative Korrek-
tur einer Pulmonalstenose versucht, aber erst
SELLORS (1948) und Brock (1948) waren die
ersten Erfolge beschieden.

Swax fithrte den Eingriff 1954 in Hypo-
thermie unter Sicht des Auges durch, eine Tech-
nik, die heute als Methode der Wahl angesehen
werden kann.

Hiufigkeit. Nach neueren Angaben betrigt
die Haufigkeit der angeborenen Pulmonalstenosen
mit intaktem Ventrikelseptum etwa 10 %.

[ABrRAHAMS und Woop 11,6%; MacLeanx
(Kerra) 1954 9,9%; CAMPBELL 1954 10%;
LarssoN 1951 15%; GoTzscHE 1952 10%;
BrLouNT 12%; GROSSE-BROCKHOFF u. LOOGEN
1960 10%.]

Eine gleichzeitige interatriale Kommunika-
tion liegt in etwa 30—50 % der ,,reinen Pulmonal-
stenosen‘‘ vor (nach TAussiG sogar in 75% der
Fille).

Reine Infundibulumstenosen (ohne Ventrikel-
septumdefekt) sind sehr selten. CAMPBELL beob-
achtete sie lediglich zweimal unter 1130 angebo-
renen Herzfehlern. BLount konnte bis 1958 ins-
gesamt 74 Beobachtungen aus dem Schrifttum
zusammentragen. Er selbst gibt die Héaufigkeit
mit 3% der isolierten Pulmonalstenosen an.
Bircks und Faumy (1962) fanden dagegen bei den
operierten reinen Pulmonalstenosen der Diissel-
dorfer Klinik ein Verhiltnis zwischen Klappen-
und Infundibulumstenosen von 13:190. Isolierte
Infundibulumstenosen diirften daher weniger als
10% der reinen Pulmonalstenosen und nicht
mehr als 1% der angeborenen Herzfehler iiber-
haupt ausmachen.

Geschleehtsdisposition. Beide Geschlechter
sind nach Angaben der Literatur etwa gleich
hiufig betroffen (CAMPBELL 1954/62), bei leich-
tem Uberwiegen der weiblichen Patienten.

Entwicklungsgeschichte. Wihrend die Pul-
monalklappenstenose von zahlreichen Autoren als
Folge einer fetalen Endokarditis angesehen wird
(GOERTTLER), die zu einer oft progredienten Fu-
sion der Klappenréinder fithrt, gilt die infundibu-
lire Stenose als eine Fehlbildung durch unvoll-
kommene Entfaltung des Bulbus cordis bei dessen
Einbeziehung in die rechte Kammer (Ende des
2. Fetalmonats) (A. Kerta, TaAvussic). GERACI
et al. machen fiir die Pulmonalklappenstenose
eine Kombination von abnormer Entwicklung
und Entziindung verantwortlich. Die Ansichten
sind aber keineswegs einheitlich und auch das
Problem der Atiologie ist noch nicht endgiiltig
geklirt. In einer Studie von CAMPBELL fanden
sich in der Verwandtschaft von 125 Probanden
mit reinen Pulmonalstenosen bei Geschwistern
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und Kindern der Probanden iiber zuféllig hiufig
konkordante Herzfehlbildungen (2,2 %), und zwar
ebenfalls solche mit Pulmonalstenosen. Dies
weist auf einen genetischen Faktor hin.

Anatomie

Pulmonalklappenstenose. Es gibt alle Uber-
géinge von einer leichten Verschmelzung der Com-
missuren bis zur derben, membranartigen Defor-
mierung der Klappenebene mit nur stecknadel-
kopfgroBer zentraler Offnung. In ausgepriigten
Fillen ist die Klappenebene dom- oder pilz-
formig in das Pulmonalislumen vorgewolbt (s.
Abb. 187).

Knorpelige Verhiartungen oder Verkalkungen
der Klappen kommen selten vor. Gelegentlich
werden knétchenformige Verdickungen oder Auf-
lagerungen an den Pulmonalklappen gefunden.

Reine Infundibulumstenose (Subpulmonalste-
nose, Conuseingangsstenose). Die Einengung der
AusfluBbahn des rechten Ventrikels kann struk-
turell fixiert (,,organisch*‘) sein. Meist handelt es
sich um eine umschriebene Enge in Héhe der
Crista supraventricularis (Conuseingangsstenose).
Seltener kommen hohe, subvalvuldre, narbige
Strukturen (MEESSEN) und langgestreckte Infun-
dibulumstenosen vor, wie sie bei der Fallotschen
Tetralogie die Regel sind.

Derartige Einengungen der ganzen AusfluB3-
bahn konnen sich auch als ,,funktionelle Steno-
sen‘‘ durch Hypertrophie der Muskulatur bei
einer Pulmonalklappenstenose sekundir ent-
wickeln. Sie stellen dann ein zusitzliches, systo-
lisch wirksames Ausstromhindernis dar. Actis-
Daro et al. fanden sie in 10 % von 230 Pulmonal-
stenosen mit intaktem Ventrikelseptum. Nurin 5
von 230 Fillen war die Klappenstenose mit einer
organischen, langgestreckten und neunmal mit
einer diaphragmaartigen, infundibulidren Stenose
kombiniert.

Die Pulmonalarterie zeigt hinter einer Klappen-
stenose fast stets eine starke Erweiterung (,,post-
stenotische Dilatation®), die wahrscheinlich Folge
der verinderten Einstromverhéiltnisse und maog-
licherweise einer begleitenden angeborenen Wand-
schwiche ist. Die Pulmonalektasie kann im
Laufe der Entwicklung an Ausprigung zunehmen.
Auflerdem ist eine gewisse Korrelation zwischen
der Schwere der Stenose und dem Grad der
Pulmonalektasie unverkennbar (vaN BucuEMm;
DE VRIES u. VAN DEN BERG). Bei subvalvuliren,
infundibuldren oder Conusstenosen fehlt die
Ektasie des Pulmonalisstammes meist.

Rechter Ventrikel. Die rechte Kammer zeigt
eine vom Grad der Stenose abhingige konzen-
trische Hypertrophie der Muskulatur. Schwere
und schwerste, Stenosen fithren zu einer Ver-
mehrung des Restblutes und zu einer Dilatation
der Kammern. In seltenen Fillen scheint bei
konzentrischer Hypertrophie das Cavum des
rechten Ventrikels verkleinert, oft unter Ein-
beziehung des Tricuspidalostiums (s. weiter
unten).

Der rechte Vorhof wird bei schweren Stenosen
riickwirkend in die Hypertrophie und Dilatation
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Abb. 187a—h. a Normale Pulmonalklappen und
normale AusfluBbahn. b Dicke Verschwielung und
partielle Verwachsung der Pulmonalklappen. Klap-
penstenose mit geringer Restfunktion. ¢ Ringférmige
Vernarbung der Klappenbasis, geringe Verschwielung
der freien Anteile der Pulmonalklappen. Stenose der
Klappenbasis mit Wachstumshemmung. d Ver-
schwielung und Verschmelzung der Pulmonalklappen.
Diisenformige Klappenstenose mit Wachstumshem-
mung. e Subvalvulirer Narbenring, keine Ver-
anderungen der Klappen. Hohe infundibulire Stenose.
f Ausgedehnte infundibulire Verschwielung. Keine
Verinderungen der Klappen. Kanalartige, infundi-
buldre Stenose. g Tiefsitzende Vernarbung der Aus-
fluBbahn, keine Verdnderungen der Klappen. Tiefe
infundibulidre Stenose. h Vernarbung des Eingangs
zur Ausflubahn, Ausbildung eines infundibulidren
Ventrikels, keine Verinderungen der Klappen. Tiefe
infundibuldre Stenose. (Aus MEESSEN 1959)
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mit einbezogen. Wanddicke und Trabekelwerk
konnen erheblich zunehmen.

Die Kammerscheidewand ist bei der ,,reinen‘’
Pulmonalstenose intakt. Das Vorhofseptum kann
ebenfalls geschlossen sein. Nach Taussig bleibt
aber das Foramen ovale in 75% der Pulmonal-
stenosen offen oder es wird, infolge zunehmender
Druckbelastung und Dilatation des rechten Vor-
hofes, wieder durchgingig. Nur selten sind
echte und groBe Vorhofseptumdefekte (vom Se-
kundumtyp) mit einer ,,reinen‘‘ Pulmonalstenose
kombiniert.

Pathophysiologie
Hdimodynamik der Pulmonalklappenste-

nosen. Eine Pulmonalklappenstenose stellt
einen zusdtzlichen — wihrend der Systole
nahezu konstanten — Stromungswiderstand

vor dem rechten Herzen dar. Ein normales
pulmonales Stromvolumen kann unter diesen
Bedingungen nur durch eine Erhohung des
Druckgradienten iiber dem Pulmonalostium
aufrecht erhalten werden. Der Druck steigt
vor der Stenose, d.h. im rechten Ventrikel,
systolisch an.

Das Stromvolumen ist dem Druckgra-
dienten direkt und dem Stromungswiderstand
umgekehrt proportional. Der Widerstand
steigt mit Abnahme der ,,Pulmonalklappen-
offnungsflache’. Somit 148t sich auf Grund
der Messung des prd- und poststenotischen
systolischen Mitteldruckes und des Minuten-
volumens die Klappendoffnungsfliche und da-
mit die Schwere der Stenose intra vitam ab-
schitzen.

Die prinzipiell fiir das Verstindnis der Himo-
dynamik bei Stenosen und speziell fiir die Beur-
teilung des Einzelfalles sehr bedeutsame Be-
ziehung zwischen Druck, Stromung und Wider-
stand findet ihren Niederschlag in der von GORLIN

und GORLIN abgeleiteten Formel:
Pulmonalklappensffnungsfliche =

mittlere systol. Stromstirke in ml/sec

44,56 x |/ P,—P,

P, = systolischer Mitteldruck im rechten Ven-
trikel.

P, = systolischer Mitteldruck in der Arteria
pulmonalis.

Das Minutenvolumen wird von den Kammern
diskontinuierlich, d.h. nur wihrend der in einer
Minute anfallenden Systolen (der Austreibungs-
zeit) gefordert. Bei einer einzelnen Systolendauer
von 0,30 und einer Frequenz von 90 Schligen/
min ist also die Gesamtdauer aller Systolen wih-
rend einer Minute 90 X 0,3’ =etwa 27”’. In dieser
Zeit wird das Minutenvolumen durch das Pul-
monalostium getrieben. Die mittlere Stromstirke
ist also: Minutenvolumen/27’/, bei 51 etwa
180 ml/sec.
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Wir haben die Beziehungen zwischen mitt-
lerem systolischen Druck bzw. systolischem
Maximaldruck und Pulmonalklappenquerschnitt,
in Anlehnung an CampBELL (1960), fiir verschie-
dene Durchstromungsgrofien berechnet (Abb.188).

Man erkennt, daBl starke LLumeneinengungen
auf die Héilfte oder */; des normalen Querschnittes
zunédchst nur geringe Druckerhhungen zur Folge
haben und dall erst stdrkere Stenosierungen zu
einem steilen Druckanstieg fithren.

Bei einer Stromstirke von 180 ml/sec
sind Klappenquerschnittsverminderungen unter
0,25 cm? nicht mehr mit dem Leben zu verein-
baren.

Weiter lassen sich von diesem Diagramm
praktisch wichtige Riickschliisse auf das Ver-
halten der Druckwerte unter Belastung ziehen.
Steigt das Minutenvolumen bei Belastung auf
das Doppelte (die systolische Stromstirke z.B.
von 90 auf 180 ml) an, so bleibt bei einem Klap-
penquerschnitt von 2,0 cm? der Druckanstieg
noch gering. Bei einem Querschnitt von 1 cm?,
bei dem der systolische Maximaldruck in Ruhe
unter 50 mm Hg liegt, steigt der Druck nach
Belastung schon iiber 120 mm Hg an!

Andererseits 148t diese Beziehung erkennen,
daB auch bei erheblichen Stenosen der Ventrikel-
druck nur gering erhoht sein kann, wenn das
Stromvolumen niedrig gehalten wird.

Die Erhohung des systolischen Druckes und
damit der Herzarbeit hat eine konzentrische
Hypertrophie des Ventrikels zur Folge. Hyper-
trophie und erhohte systolische Druckentwick-
lung erfordern einen héheren diastolischen
Fiillungsdruck der rechten Kammer. Mithin
steigt bei schweren Pulmonalstenosen riick-
wirkend der Druck und die Belastung im rechten
Vorhof an. Ubertrifft der Druck im rechten
Vorhof zeitweise oder dauernd den der linken
Vorkammer, so tritt ein Rechts-Links-Shunt
auf, sofern ein Defekt des Vorhofseptums
besteht, das Foramen ovale offengeblieben ist
oder durch die Druckerhéhung sekundér wieder
eroffnet wurde.

Ein Vorhofseptumdefekt kann die Hémo-
dynamik der Pulmonalstenose erheblich &n-
dern. Der Blutstrom durch den Defekt richtet
sich nach den Abstromwiderstinden zum
linken Vorhof und zur rechten Kammer.

Ist bei leichten Pulmonalstenosen die Druck-
erhbhung im rechten Ventrikel noch gering
und der Fillungsdruck des rechten Vorhofs
nicht wesentlich erhoht, so tritt durch eine
interatriale Kommunikation trotz Pulmonal-
stenose ein Links-Rechts-Shunt auf, der eine
zusétzliche Volumenbelastung der rechten
Kammer und des Lungenkreislaufes bedingt.
Das vermehrte pulmonale Stromvolumen stellt
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jedoch keinen Gewinn dar, da es Dbereits
arterialisiert ist und die ,,effektive’ Lungen-
durchblutung nicht vermehrt wird.

Fiir schwere und schwerste Pulmonalstenosen
ist der Vorhofseptumdefekt ein Uberlaufventil,
das extreme Druckbelastungen und Stauungs-
erscheinungen vor dem rechten Herzen ver-
mindert, allerdings der diastolischen Anfangs-
fillung des rechten Ventrikels und damit der
systolischen Druckentwicklung eine gewisse
Grenze setzt. Diese Entlastungsfunktion wird

Druck |Stromstdrke mi/sek 360 180 90 45
mmHg)

2 /‘ / // /
50 yAy
7—--“//
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Abb. 188. Schematische Darstellung der Beziehungen
zwischen Pulmonalklappenquerschnitt, Stromstéirke
und systolischem Kammerdruck. Unten: Abhingig-
keit des normalen Klappenquerschnittes vom Alter in
Anlehnung an PAuL und RupoLF (aus HEINTZEN 1964)

durch einen Rechis-Links-Shunt im Vorhof-
bereich moglich, also mit einer arteriellen O,-
Untersittigung und Cyanose erkauft.

Der rechte Vorhof entleert sein Blut gema
der Relation der AbfluBwiderstinde in den
rechten Ventrikel und linken Vorhof.

Bei sehr grolem Vorhofseptumdefekt sind
schlieBlich die diastolischen Fiillungswider-
stéande des rechten und linken Ventrikels maB-
geblich fiir den Rechts-Links-Shunt. Je schwe-
rer die Stenose und Druckbelastung des rechten
Ventrikels, um so groBer wird die Volumen-
belastung des linken Herzens und die arterielle
Untersittigung. Umgekehrt ist die Muskel-
wand des rechten Ventrikels zwar verdickt, das
Lumen der Kammer aber mangels ausreichen-
der Fillung verkleinert und somit die ganze
Kammer hypoplastisch. Hierdurch wird die
operative Korrektur dieser Form der Pulmonal-
stenose zu einem schwierigen Problem.
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Klinik

Symptomatik

Allgemeine klinische Symptome. DieKrank-
heitszeichen werden von der Schwere der Pul-
monalstenose und der Anatomie des Vorhof-
septums bestimmt.

Leichte Stenosen, d.h. Einengungen der
Pulmonalklappenosffnungsfliche bis zur Halfte
der Norm,machen praktisch keine Beschwerden.
Die Patienten sind voll leistungstihig. Auch
bei Belastung steigt der Druck in der rechten
Kammer selten iiber 50 mm Hg. Diese Ano-
malien sind klinisch nur am Auskultations-
befund zu erkennen (s. weiter unten).

Mittelschwere Stenosen fithren bei stirkerer
Belastung zur Dyspnoe; eine Cyanose tritt
nicht auf. Man kann in der Regel Schwirren
iiber dem Pulmonalisfocus fithlen. In Ruhe
liegen die Druckwerte etwas iiber der Norm,
bei Belastung konnen sie iber 100 mm Hg
ansteigen.

Schwere Pulmonalstenosen bedingen die
klassische Symptomatik der Pulmonalstenosen.
Schon leichtere Belastungen verursachen Kurz-
luftigkeit. Die physische Entwicklung verlduft
aber in der Regel normal. Ein Vollmond-
gesicht soll nach KEITH in 50% dieser Fille
vorkommen. Oft besteht eine Rubeosis der
Wangen. Bei schweren korperlichen Anstren-
gungen kann sich eine leichte (periphere)
Cyanose der Lippen und Ohren bemerkbar
machen.

Bei gleichzeitigem Vorhofseptumdefekt be-
steht schon in Ruhe eine livide Verfirbung der
Haut. Je nach Grofe der interatrialen Kom-
munikation tritt eine generalisierte Cyanose
in Erscheinung (CURRENS et al., ENGLE und
Taussic). In ernsten Fillen findet man von
Geburt an eine schwere Blausucht. Manchmal
entwickelt sie sich erst im Laufe des Lebens,
tritt zundchst nur bei Belastung, mit zu-
nehmendem Alter aber schon in Ruhe auf. Bei
diesen Kindern findet man auch Uhrglasnégel
und Trommelschlegelbildungen.

Schwirren ist stets iiber dem oberen Ster-
numbereich und besonders im 2.—3. ICR links
zu tasten. Hs wird oft bei Klappenstenosen
— nie bei Infundibulumstenosen — bis zur
Supraclaviculargrube fortgeleitet. Das Ster-
num wird aulerdem durch die Kontraktion
des hypertrophierten rechten Ventrikels systo-
lisch fithlbar angehoben (ABRAHAMS und
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Woob). Im Venenpuls sind groBe Vorhof-
wellen (,,giant a wave‘‘) erkennbar. Auch die
Leber kann tastbar pulsieren.

Sehr schwere Pulmonalstenosen fiilhren —un-
ter Umsténden schon im Sduglingsalter — zur
Herzinsuffizienz. Neben hochgradiger Ruhe-
dyspnoe besteht in diesem Falle auch bei
intaktem Vorhofseptum eine periphere Cyanose.
Die Leber ist vergroflert und kann, wie die
HalsgefiBe, pulsieren. Terminal treten gene-
ralisierte Odeme auf. Sehr schwere Pulmonal-
stenosen konnen sich aber auch im Laufe der
Kindheit durch eine Progredienz des steno-
sierenden Prozesses entwickeln. Unter diesen
Patienten findet man vereinzelt ,,Hocker*,
obwohl das ,,squatting“ nach Kerrm Anla8
sein sollte, die Diagnose einer ,,reinen Pul-
monalstenose‘‘ zu iberpriifen.

Schwere und schwerste Pulmonalstenosen
verursachen bei grofen Kindern oft Herz-
schmerzen und enden nicht selten mit einem
akuten todlichen Zusammenbruch.

Herzschallbefund.  Gerdusch: Ein systo-
lisches Austreibungsgerdusch tiiber der Aus-
kultationsstelle der Pulmonalarterie, dem 1. bis
2.—3.ICR links, bei Infundibulumstenosen
meist tiefer (3.—4.ICR links), ist das kon-
stanteste Zeichen einer Pulmonalstenose (s.
Abb. 189) (MANNHEIMER u. JONSSON; LEAT-
HAM u. WEITZMAN; VOGELPOEL u. SCHRIRE
1955/60; CREVASSE u. LoGUE).

Das Gerdusch ist meist laut oder sehr laut
(Grad III—V nach Leving), rauh, fauchend

oder scharf und — bis auf die sehr leichten
Stenosen — stets von fithlbarem Schwirren
begleitet. Je groBer die Lautstirke, um so

weiter ist das Ausbreitungsgebiet. Klappen-
stenosengerdusche werden gut in die Supra-
claviculargrube fortgeleitet. Ein Systolikum,
das iiber dem 1.ICR links deutlicher wahr-
nehmbar ist als iiber dem 3.—4.ICR links,
spricht ebenfalls fiir eine Klappenstenose, es
schlieBt jedoch eine zusitzliche Infundibulum-
stenose nicht aus. Ist die Lautstirke dagegen
iiber dem 3. und 4. ICR groBer als iiber dem
1.—2.ICR, so handelt es sich mit groBter
Wahrscheinlichkeit um eine Infundibulum-
stenose (LEATHAM; BLOUNT 1957 ; BURCHELL).

Das Phonokardiogramm gestattet durch die
Beachtung von Lautstirke, Form und zeit-
licher Lage der systolischen Schwingungen
Riickschliisse auf die Schwere der Stenose.
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Im Herzschallbild ist das spindelférmige
Gergusch in der Regel in allen Frequenz-
bereichen (mit geringer relativer Amplitude
in ¢) zu erkennen. Seine Intensitdt geht dem
Druckgradienten iiber der Stenose parallel.

Bei leichten Pulmonalstenosen wird das
Druckmaximum im rechten Ventrikel bereits
in der Mitte der Systole erreicht. Entsprechend
hat das Gerdusch sein Lautstirkemaximum
schon in der Mitte der Systole und ist von
symmetrischer Form.
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Ein Vorhofseptumdefekt &ndert diesen
Schallbefund praktisch nicht.

Das Gerdusch der Pulmonalstenose mit in-
taktem Ventrikelseptum ist also um so lauter,
linger und spdtsystolischer, je schwerer die Pul-
monalstenose ist (vgl. Abb. 201).

Herzténe. Durch eine Pulmonalklappen-
stenose erfahrt der Pulmonalklappenschluton
(ILP) eine Verspdatung und Abschwichunyg.

Die Verspatung von IIP fithrt zu einer aus-
kultatorisch wahrnehmbaren, weiten Spaltung

Infundibulire Pulmonalstenose
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Abb. 189. Typisches Herzschallbild bei schwerer infundibulédrer und valvuldrer Pulmonalstenose (in beiden

Fillen Druckwerte im rechten Ventrikel iiber 200 mm Hg). Das spindelférmige, spitsystolische Gerdusch

hat sein punctum maximum bei der infundibuliren Stenose iiber dem 4.ICR, bei der valvuliren Stenose
iiber dem 2. ICR links

Mittelschwere Pulmonalstenosen weisen be-
reits einen verzogerten Druckgipfel und eine
verlingerte Austreibungszeit auf. Das Ge-
rausch spiegelt diesen Druckverlauf wieder.
Es beginnt etwas verspitet nach dem I. Ton,
sein Crescendo ist linger und der kiirzere De-
crescendoschenkel iiberdauert den Aorten-
klappenschlufiton.

Bei schweren wund schwersten Pulmonal-
stenosen entwickelt sich das typische Bild des
spdtsystolischen, hochfrequenten Austreibungs-
gerdusches grofler Intensitdt (Grad IV—V),
das den II. Aortenton mehr oder weniger ver-
deckt und bei iblicher Verstirkung oft erst
nach dem 1. Drittel der Systole in Erscheinung
tritt (s. Abb. 190).

des II. Tones, solange er nicht durch die gleich-
zeitige Abschwéchung unhérbar wird.

Im Phonokardiogramm ist die Spaltung des
II. Tones bei Pulmonalstenosen mit intaktem
Ventrikelseptum — bis auf die schwersten Ste-
nosen mit starrer, schwingungsunfahiger Klap-
penebene — immer erkennbar. Das Spaltungs-
intervall liefert ein weiteres wichtiges Kriterium
fiir die Schwere der Pulmonalstenose (LEATHAM
und WEITzmaN ; GrRosse-Brockuorr und Loo-
G6EN; LoGUE und CREVASSE; HEINTZEN 1963 ¢).
Je grofler der Abstand zwischen Aorten- (ILA)
und Pulmonalklappenschlufiton (IIP), um so
schwerer ist die Stenose und um so héher ist
der systolische Druck im rechten Ventrikel.
Aus der in Abb. 191 dargestellten Korrelation



488
g i L e vt e o
' — | I
EREEIEm [T T T
| A i
| S 100
M_ A Lk .il;\""l_ ".'". AN~

\¥

/P . N‘\:‘tﬂ 1M|I{
R

i .le:'.l;..llrr },\‘-.-..' .

| o 1

=

Abb. 190. Herzschallbild bei verschieden schweren
Pulmonalstenosen, entsprechend den Druckwerten
im rechten Ventrikel (rechts im Bild). Das Spaltungs-
intervall des II. Tones (A—P) ist um so ldnger, der
Pulmonalklappenschluiton (P) um so leiser und das
Lautstirkenmaximum des Gerdusches um so spéter
in der Systole gelegen, je schwerer die Pulmonal-
stenose ist (aus HEINTZEN 1963c)

148t sich mit einem einfachen Untersuchungs-
verfahren der Druck im rechten Ventrikel ab-
schéitzen.

P. HEINTZEN :

Ursache der Verspatung des IIP-Tones ist
die Verbreiterung der rechtsventrikuldren
Druckkurve und das Absinken der Incisur auf
dem absteigenden Druckkurvenschenkel.

Die ,,Abschwéchung des II. Herztones* bei
Pulmonalstenosen kann klinisch nicht sicher er-
kannt werden. Was als ,,II. Ton‘ iiber der Pul-
monalisauskultationsstelle bei Pulmonalstenosen
wahrgenommen wird, ist der normale Aorten-
klappenschluBton. Der de facto abgeschwichte
Pulmonalklappenschluliton tritt hochstens als
terminale Komponente eines weit gespaltenen
II. Tones in Erscheinung. Eine Abschwichung
ist aber auskultatorisch nicht sicher verwertbar,
da der PulmonalklappenschluBlton schon nor-
malerweise fehlen kann.

Im Phonokardiogramm ist die starke Ab-
schwéichung der terminalen Komponente des
ITP-Tones bei relativ konstanter, weiter Spal-
tung charakteristisch fiir eine Pulmonal-
stenose (s. Abb. 190).

Andere Anomalien, die zu einer entsprechend
weiten Spaltung fithren, verstirken gleichzeitig
den Pulmonalklappenschluton (z.B. Vorhof-
septumdefekt). Es mull aber betont werden,
daB gerade bei leichten Pulmonalklappen-
stenosen der IIP-Ton im Phonokardiogramm
gut ausgeprigt sein kann (vgl. Abb. 190). In
diesen Fiéllen ist der protosystolische Klick
(s. weiter unten) sehr laut und diagnostisch
besonders wertvoll.

Infundibulumstenosen fithren ebenfalls zur
Verspitung des II. Tones. Die Abschwichung
der Lautstirke kann aber fehlen. Der I. Herz-
ton beginnt in der Regel rechtzeitig und wird
von der Aktion des linken Ventrikels bestimmpt.
Er ist auskultatorisch und phonokardiogra-
phisch unauffillig. Haufig wird aber ein proto-
systolischer Klick mit dem I. Ton verwechselt.

Protosystolischer Klick. Eine kurze, hoch-
frequente, , klickartige* Schallerscheinung im
Beginn der Systole, die ihr punctum maximum
iitber dem II. ICR links hat, besonders in der
exspiratorischen Phase wahrnehmbar ist und
inspiratorisch praktisch verschwindet, ist hoch-
gradig pathognomisch fiir eine Pulmonal-
klappenstenose. Das Schallphénomen wurde
bereits 1902 von PErIT beschrieben.

Wenn im Beginn der Systole der steil an-
steigende Druck der rechten Herzkammer den
niedrigen Pulmonalisdruck iiberschreitet, wird
die membranartig deformierte, stenosierte Klap-
penebene pulmonaliswirts vorgeschleudert und

gerit bald, da sie sich nicht frei entfalten kann,
in heftige Schwingungen. Diese konnen als proto-
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systolischer Klick auskultatorisch und phono-
kardiographisch erfaf3it werden.

Der protosystolische Klick markiert den
Schnittpunkt zwischen Pulmonalis- und Ven-
trikeldruckkurve. Er tritt um so friiher auf, je
schwerer die Pulmonalstenose ist. In diesen
Fillen kann er mit den normalen a.v.-Klappen-
schluBkomponenten des I.Tones verschmelzen
und auch im Phonokardiogramm als I. Ton ver-
kannt werden (HEINTZEN 1963). Tritt der
Klick spiter auf, so kann er auskultatorisch eine
Spaltung des I. Tones vortiuschen.

Der Klangcharakter, das basale punctum
maximum und die sehr ausgepridgten respira-
torischen Lautstirkeschwankungen erlauben
aber eine sichere Identifizierung dieses klinisch-
diagnostisch bedeutsamen Schallphdnomens.

Eine Infundibulumstenose fithrt nicht zu
einem protosystolischen Klick, wohl aber kann
eine Fallotsche Tetralogie in seltenen Fillen
mit einer Pulmonalklappenstenose kombiniert
sein und dann mit einem Pulmonalklappen-
offnungston einhergehen, wahrend der typische
protosystolische Klick schwerer Tetralogien
spiter auftritt und ein Aortendehnungston
(,,ejection Clic*) ist.

Elektrokardiogramm. Das Elektrokardio-
gramm der Pulmonalstenosen spiegelt den
Grad der Rechtshypertrophie bzw. die Rela-
tion der Muskelmassen von rechtem und linkem
Ventrikel wider. Entsprechend kann es alle
Ubergéiinge von einem Normalbefund bei leich-
ten Pulmonalstenosen (ENcLE u. Mitarb. 1960;
Loocen 1959; Scamipt 1961; GuTHEIL 1963)
bis zu schwersten Rechtshypertrophiezeichen
vom Typ der Hindernishypertrophie darbieten.
Dabei zeigen bestimmte Kurvenkriterien eine
gute Korrelation mit den hdmodynamischen
MeBwerten, insbesondere mit dem Druck der
rechten Herzkammer, so daf3 die Schwere der
Pulmonalstenose aus dem Elektrokardiogramm
— wie aus dem Phonokardiogramm — semi-
quantitativ abgeleitet werden kann (ENGLE u.
Mitarb. 1960; LoocEN 1959).

Das klassische Bild der Hindernishyper-
trophie des rechten Ventrikels (s. Abb. 192) ist
durch folgende Merkmale gekennzeichnet (Dox-
ZELOT et al.):

a) Rechtsdrehung des grofiten QRS-Vek-
tors in den Bereich zwischen +90° bis + 1500,
Nach Sopr-PALLAREs et al. liegt A QRS in
93 % der Pulmonalstenosen mit intaktem Ven-
trikelseptum in dem Sextanten 1 und 2 nach
Bayray, d.h. zwischen -+60° und -+180°.
Entsprechend ist die S-Zacke in Ableitung I
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grofer als R, wahrend R in aVR die s-Zacke
ubertrifft und groBer als 0,5mV wird. In
Ableitung ITI wird R sehr groB, aber auch in
Ableitung IT bleibt R meist gut erhalten. Die
Vektorschleife ist daher in der Frontalprojek-
tion in der Regel nicht so schmal wie bei der
Fallotschen Tetralogie.

b) Der ST- und T-Vektor macht in der
Frontalprojektion diese Drehung nach rechts
nicht mit, sondern wandert im Gegenteil mit
zunehmender Schwere der Pulmonalstenose
weit nach links (Grosse-Brockuorr 1960;

300,
mmHg
250t

B

S
T

Systol. Druck im re. Ventrike/
8
T

g
T

| !
750 msec

50 7w
Spaltungsinterval des IL. lones (Ha-8)

Abb. 191. Beziehung zwischen Spaltungsintervall des
II. Tones und der systolischen Druckhéhe im rechten
Ventrikel bei Pulmonalstenosen nach LEATHAM u.
WEerrzmaN, LoOGEN, CREVASSE u. LOGUE, SCHRIRE
und VoGELPOEL und eigenen Befunden (Regressions-
gerade y auf x und z auf y----)
(aus HEINTZEN 1963c)

LoocEeNn 1959; GuTHEIL). ST und T verhalten
sich diskordant zur Hauptschwankung; sie
werden in Ableitung I positiv, in Ableitung IT
flach (bis negativ) und in Ableitung IIT deut-
lich negativ. Der Achsendifferenzwinkel wichst
also mit zunehmender Hindernishypertrophie
und ist nach GUTHEIL ein gutes Kriterium fiir
den Druck im rechten Ventrikel.

Dz PasquaLE und BurcH bestimmten bei
41 reinen Pulmonalstenosen die Flichen-
vektoren fir A QRS und A T sowie den
Ventrikelgradienten G in der Frontalebene.
Als Mittelwerte fanden sie:

A QRS 31 uVs; «128° ] A T 48 uVs; 300
G 54 uVs; 65

A QRS zeigte eine schwache Korrelation
mit der Druckhohe des rechten Ventrikels
(Korrelationskoeffizient: r = 0,53).
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Abb. 192. Extremititen und Brustwandableitungen

bei drei Pulmonalstenosen unterschiedlicher Schwere.

Systolischer Druck im rechten Ventrikel: Links

260 mm Hg, Mitte 100 mm Hg und rechts 50 mm Hg.

Zunehmende Rechtshypertrophiezeichen. Links: aus-

geprigte Hindernishypertrophie mit negativem 7' bis
V, (aus HEINTZEN 1963c)

In den Brustwandableitungen ist die R-Zacke
in den rechtsprikordialen Ableitungen (V,;
V;R) iiberhoht, iiber dem linken Herzen

P. HEINTZEN :

(Vgle) dagegen niedrig. Hier dominiert die
S-Zacke. Je nach Schwere der Rechtshyper-
trophie zeigt die Kammerschwankung in V,
alle Ubergiinge von einer normalen rS-Konfi-
guration iiber eine rSr’, eine rsR’ bis zu einer
rR’ oder reinen R-Zacke.

Charakteristisch fiir die Hindernishyper-
trophie bei Pulmonalstenosen mit intaktem
Ventrikelseptum ist das Verhalten der Nach-
schwankung iiber dem Prikordium. Die
T-Negativitit greift um so weiter zum linken
Priakordium iiber, je schwerer die Pulmonal-
stenose ist. Wird T von V,—V, negativ, so
liegt der Druck im rechten Ventrikel meist
iber 150 mm Hg. Im Gegensatz hierzu er-
scheint die T-Welle bei der ,,Adaptationshyper-
trophie’ (z.B. Fallotsche Tetralogie) in 50%
der Fille schon in V;, und fast stets ab V,
positiv.

Eine Uberhéhung der Vorhofschwankung
(P-Zacke), besonders in Ableitung IT und III
sowie iiber dem rechten Herzen (V,) ist Aus-
druck einer schweren Pulmonalstenose, die
riickwirkend auch den Vorhofdruck beeinflufit.
P Q ist meist normal, kann aber bei schwersten
Stenosen verldngert sein. Bei Verlingerung
der Uberleitungszeit muB3 ein Vorhofseptum-
defekt erwogen werden.

Zwischen systolischem Druckmaximum im
rechten Ventrikel und elektrokardiographi-
schem Befund bestehen folgende — mehr oder
weniger ausgeprigte — quantitative Be-
ziehungen:

Die Amplitude von R in V, zeigt mit einem
Korrelationskoeffizienten von r=0,88 nach
ExcLE et al. die strammste Korrelation mit
dem Druck der rechten Kammer.

Es folgen die Amplitude von S in Vj
(r=0,77), die Amplitude von PII (r=0,74),
die Linksverschiebung der T-Negativitit (r =
0,63) und die Linksverlagerung der RS-Uber-
gangszone (r =0,56).

Wenn T in aVF und bis V, oder dariiber
hinaus negativ, in Ableitung IT negativ oder
diphasisch wird, ST gesenkt ist oder die P-Zacke
in Ableitung IT 1/, mV iiberschreitet, kann mit
einem Druck in der rechten Kammer von iiber
140 mm Hg gerechnet werden. Das gleiche
gilt, wenn R in V; 3 mV iiberschreitet.

Auch der Achsendifferenzwinkel zwischen
groBtem QRS und T-Vektor ist ein gutes quan-
titatives Maf} fir die Schwere der Pulmonal-
stenose. Winkel iber 90° gehen im Material
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von GUTHEIL stets mit einem rechtsventriku-
laren Druck tiber 120 mm Hg einher.
Postoperativ bilden sich die Rechtshyper-
trophiezeichen teilweise zuriick und liefern
einen MaBstab fir die Wirksamkeit des Ein-
griffes und das Absinken des rechten Kammer-
druckes (KABN et al.).
Yektorkardiogramm.Die
QRS -Vektorschleife ist
in der Frontalprojektion
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Rontgenbild, wie das Elektrokardiogramm
(nicht aber das Phonokardiogramm), bei nur
geringgradigen Widerstandserhohungen vorder
rechten Kammer unauffillig sein konnen.
Schwerste Pulmonalstenosen fithren schon
im Siuglingsalter zu einer raschen Zunahme

nach rechts gedreht und
verlduft im Uhrzeigersinn
(Abb. 193a u. b). Sie ist
in der Aufsicht meist breiter
als die eher schlanke, mehr
oder weniger senkrecht zur
Ableitlinie der Ableitung IT
verlaufende Vektorschleife
der typischen Fallotschen
Tetralogie.

In der Horizontalebene
verlauft die Vektorschleife
der reinen Pulmonalsteno-
sen zunidchst nach links,
dreht dann aber — je nach
Schwere der Pulmonalste-
nose — bald nach rechts
und vorn ab und kehrt im

RV~ 50 ?l RV~70 /
RV~ 80 100

U

RV 150

\/i_,
\\I

\\/

L/ v 260

varianten der horizonfalen Vekforschieife

Uhrzeigersinn von rechts !

]
vorn zum Nullpunkt zuriick __Q,A
%

M g2 |

(Abb. 193). Intrakardiales /
Elektrokardiogramm siche -V/V7
Herzkatheter. Normal
Rintgenbefund. Die aus-
Abb. 193a—c.

geprigte Pulmonalstenose
ist gekennzeichnet (vgl.
Abb. 194) durch:

a) Prominenz des Pul-
monalisbogens. Diese findet
sich mit Ausnahme der
leichteren Stenosen und der infundibuldren
Stenosen fast immer.

b) MaBige bis starke Herzvergroferung nach
beiden Seiten. Die Kontur des rechten Vor-
hofes steigt rechts hoch auf. Der linke Herz-
rand kann von dem stark vergréferten und
gerundeten rechten Ventrikel gebildet werden.
Der linke Ventrikel ist nach links und hinten
verlagert.

¢) Zarte Lungengefaf3zeichnung, kleine Hili.

Diese Kennzeichen der ausgepridgten Pul-
monalstenosen treten bei leichteren Formen
weniger in Erscheinung, so daf} wiederum das

zunehmende Rechishyperfrophie ——
c

a Beispiele fiir frontale Vektorschleifen bei Pulmonal-
stenosen unterschiedlichen Schweregrades (RV systolischer Druck in der
rechten Kammer). b u. ¢ Horizontale Vektorkardiogramme bei zunehmender
Rechtshypertrophie.
aus der Projektion der Vektorschleife auf die gestrichelt gezeichneten
Ableitlinien von V; und Vg ergeben, sind ebenfalls eingezeichnet

Die entsprechenden @QRS-Konfigurationen, die sich

der HerzgroBe. Die kugelige Herzsilhouette
reicht fast bis an die linke Thoraxwand heran,
der linke Ventrikel wird bei starker Rechts-
hypertrophie nach links und hinten ver-
drangt.

Herzkatheterismus. Die Kklinischen, ront-
genologischen, elektro- und phonokardiogra-
phischen Untersuchungen gestatten mit hohem
Wabhrscheinlichkeitsgrad eine Pulmonalstenose
und ihren Schweregrad zu erfassen, so daf} es,
besonders im Siuglingsalter, dringliche Fille
gibt, die auch ohne Herzsondierung operiert
werden kénnen.
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Im allgemeinen ist aber zur préi-
operativen Sicherung und Quanti-
fizierung der klinischen Diagnose
eine Herzsondierung wiinschenswert,.

Beweisend fiir die Pulmonalste-
nose ist der Drucksprung iiber der
Stenose. Normalerweise betrigt der
systolischeDruckgipfel in der rechten
Kammer 20—25—30 mm Hg. Bei
leichten Stenosen liegen die Werte
oft an der oberen Grenze der Norm,
fallen aber dann zur Lungenarterie
hin auf subnormale Werte ab. Ein
Druckgradient bis zu 20—30 mm Hg
kann aber nur dann im Sinne einer
Pulmonalstenose verwertet werden,
wenn die Durchstromung des Pul-
monalostiums nicht erhoht ist. Um-
gekehrt kann z. B. ein Vorhofseptum-
defekt ohne organische Stenose einen
hyperkinetisch bedingten Druck-
gradienten bis zu 30 mm Hg be-
dingen.

Mittelschwere Stenosen zeigen in
Ruhe systolische Druckwerte bis zu
80mm Hg. Beischweren, operations-
bediirftigen Vitien liegen die Druck-
werte iiber 100 mm Hg und bei
schwersten Pulmonalstenosen wurden
systolische Druckspitzen vom Zehn-
fachen der Norm, d.h. bis zu 250 bis
300 mm Hg, verzeichnet.

Die Druckkurven geben dabei
nicht nur Aufschluf} iiber Art, Loka-
lisation und Typ der Stenosen, sie
ermoglichen auch zwischen Pulmo-
nalstenosen mit intaktem und defek-
tem Ventrikelseptum zu differen-
zieren.

Abb. 194a—c. Rontgenbilder von Pul-
monalstenosen mit intaktem Ventrikel-
septum. Oben: Leichte Pulmonalstenose
mit Vorhofseptumdefekt und geringem
Links-Rechts-Shunt. Druck im rechten
Ventrikel 50 mm Hg. Keine Herzver-
groBerung. Prominentes Pulmonalisseg-
ment. Mitte: Pulmonalstenose mit Vor-
hofseptumdefekt und Rechts-Links-Shunt.
Druck im rechten Ventrikel 150 mm Hg
(zugehorige Angiokardiographie s. Ab-
bildung 200e, f). Unten: schwerste, reine
Pulmonalstenose mit intakten Septen.
Druck in der rechten Kammer 260 mm Hg
(zugehorige AKG s. Abb. 200a, b)
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Die normale Druckkurve der rechten Kam-
mer wird bei intaktem Ventrikelseptum durch
ein vorgeschaltetes konstantes Abstromhinder-
nis (organische Pulmonalstenose) in charak-
teristischer Weise verdndert (vgl. Abb. 195).

Der systolische Druckgipfel wird mit zu-
nehmender Stenose erst verspitet erreicht.
Die Druckkurve erscheint breiter und nimmt,

T i S e s

Abb. 195. Links: Gegeniiberstellung einer typischen,
pyramidenférmigen Druckkurve des rechten Ven-
trikels bei Pulmonalstenosen mit intaktem Ventrikel-
septum mit der Druckkurve des linken Ventrikels beim
selben Patienten (Empfindlichkeit wie 1/2). Rechts:
Beispiele fir zunehmende pyramidenférmige Defor-
mierung der rechtsventrikuliren Druckkurve mit an-
steigendem systolischen Druck. Man beachte auch die
Verschiebung des Gerdusches zur spidten Systole hin

je mehr die Druckwerte des linken Her-
zens iiberschritten werden, eine symmetri-
sche, pyramidenférmige Gestalt (umgekehrte
V-Form) an.

BoucHARD und CorNU und nach ihnen
zahlreiche andere Autoren (Harris; Robp-
BART et al. 1956/57; CoNTRO et al.; TORNER-
SoLER et al.; GROSSE-BROCKHOFF u. LOOGEN;
RASCHRIND; SHANAHAN et al.; SEPULVEDA
et al.) haben darauf hingewiesen, dal diese
Druckkurvenform pathognomonisch fiir Pul-
monalstenosen mit intaktem Ventrikelseptum
ist und sich deutlich von den Druckkurven
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unterscheidet, die in der rechten Kammer bei
Pulmonalstenosen mit funktionell bedeut-
samem Ventrikelseptumdefekt, d.h. z.B. bei
der Fallotschen Tetralogie, registriert werden.
Auch ein Ansteigen des systolischen Druck-
gipfels iiber die Druckwerte im Systemkreislauf
(titber 100—120 mm Hg) spricht fiir eine Pul-
monalstenose mit intaktem Ventrikelseptum

II 'vr,-/ I'\/J '

LTy w,nwwmw*ﬂ R Y b

\f\)-f J&J —-W rk !" }AJ al‘\,

c-—-h;,qaw‘m-——oj g Iunnh—h{ 1an(-\-&-—

/\/\/'\_

N |

(Ausnahmen s. weiter unten) (GOTZSCHE et al.).
Eine genaue Betrachtung der Druckkurvenform
wihrend der Retraktion des Katheters aus
der Lungenarterie in die rechte Kammer gibt
weiterhin Auskunft iiber die Art des Stro-
mungshindernisses.

Bei isolierter Pulmonalklappenstenose ist der
Druck in der Pulmonalarterie niedrig. Die
typischen Formkriterien, insbesondere auch
der steile Druckanstieg und die Incisur, kénnen
verlorengehen. Dicht hinter der Stenose — im
»Hjet’, d.h. im Strahl der diisenformig ver-
engten Pulmonalklappen — sinkt der Pul-
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monalarteriendruck systolisch oft deutlich,
zum Teil auf negative Werte, ab (,,Venturi-
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Abb. 196. Schematische Darstellung des prd- und
poststenotischen Druckablaufes bei fixierter und
sfunktioneller* Infundibulumstenose. Bei fixierten
Stenosen mit konstantem Durchfluwiderstand (auch
bei Klappenstenosen) tritt der Druckgipfel pri- und
poststenotisch synchron auf. Bei funktionellen Ste-
nosen ist das Infundibulum im Beginn der Systole
noch weit, der Druck steigt gleichartig an. Mit zu-
nehmender Kontraktion der hypertrophierten Aus-
fluBbahn nimmt der Stromungswiderstand im Infun-
dibulum zu. Es entwickelt sich ein steigendes Druck-
gefille. Wihrend der Druck poststenotisch schon
wieder abfillt, steigt er pristenotisch weiter an. Die
Druckgipfel treten also nicht synchron auf. Im un-
teren Abbildungsteil sind die Druckverliufe schema-
tisch dargestellt, wie sie bei zusétzlicher Pulmonal-
klappenstenose auftreten

TC>
c

J
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Effekt*‘). Er steigt unmittelbar hinter der
Stenose plotzlich steil an und erreicht sofort
Hohe und Form der Druckkurven im Cavum
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des rechten Ventrikels (s. Abb. 196). Die systo-
lischen Druckgipfel diesseits und jenseits der
Stenose treten synchron auf. Ahnlich liegen
die Verhiltnisse bei der ssolierten, organisch
fizierten Infundibulumstenose oder Subpul-
monalstenose. Nur tritt in diesen (sehr seltenen
Féllen) der Drucksprung erst in der Ausfluf3-
bahn der rechten Kammer auf. Beide Stenose-
arten fithren (bei intaktem Ventrikelseptum) zu
einer symmetrischen Druckkurve in der rechten
Kammer.

Ist eine organische Klappen- mit einer In-
fundibulumstenose kombiniert, so ist der Druck-
abfall von der Kammer zur Lungenarterie
zweistufig, wobei sich der Druckabfall je nach
Schwere der einzelnen Stenosen auf beide Hin-
dernisse verteilt; die Druckmaxima treten
auch hier prd- und poststenotisch synchron
auf. Der diastolische Drucksprung erfolgt an
der Klappenstenose, ein systolischer Druck-
sprung aullerdem zwischen Infundibulum und
rechter Kammer (s. Abb. 196).

Anders verhalten sich die niché-fixierten
funktionellen' Ausflufbahnstenosen. Wahrend
der Systole kontrahiert sich die hypertrophierte
Muskulatur des Infundibulums zunehmend.
Der Stromungswiderstand steigt an. Demzu-
folge sinkt der Druck poststenotisch schon
wieder ab, wahrend er préstenotisch noch
weiter auf seinen verspiteten Druckgipfel
ansteigt.

Als charakteristisches Merkmal einer nicht-
fixierten, funktionellen, systolisch zunehmen-
den Stenose tritt also der pri- und poststeno-
tische Druckgipfel nicht synchron auf (Rop-
BARD 1956/57; WaTsox 1960/62).

Auf diese Weise a3t die sorgfiltige Analyse
einwandfrei aufgenommener Druckkurven auch
ohne Angiokardiographie erkennen, ob eine
funktionelle Infundibulumstenose isoliert oder
als Folge einer Pulmonalklappenstenose und
Ausflubahnhypertrophie vorliegt.

Lange (fixierte) infundibuléire Stenosen be-
dingen ebenfalls eine charakteristische Druck-
kurvenfolge (RopBarD 1957; WarsoN und
Lowr 1962), die bisher wenig beachtet
worden ist.

Passiert der Katheter bei der Retraktion
aus der Lungenarterie die stenosierte Klappen-
ebene, so steigt der Druck im verengten infun-
dibuldren Kanal steil an und erreicht praktisch
gleiche Druckspitzen wie in der rechten Ven-
trikelhohle. Die Druckkurve bricht aber frither



Fehlbildungen der Pulmonalarterie und des AusfluBitraktes des rechten Ventrikels

ab als im Ventrikelcavum und fallt steil zur
Nullinie ab. Dieses Verhalten ist teilweise als
Venturi-Effekt auf die groBe Stromungs-
geschwindigkeit im infundibulédren Kanal, teil-
weise auf die druckreduzierende Wirkung des
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Gelingt bei Pulmonalstenosen mit inter-
auriculdrer Kommunikation die Sondierung
des linken Vorhofes, so kann der Mitteldruck
bei leichten Stenosen dort hoher, bei schweren
Stenosen mit Rechts-Links-Shunt jedoch tiefer
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Abb. 197. Druckregistrierung beim Zuriickziehen des Katheters aus der peripheren Lungenarterie in die

rechte Herzkammer bei reiner Pulmonalklappenstenose. Wihrend der Druck in den Hauptisten der

Lungenarterie systolisch ansteigt, sinkt er im Lungenarterienstamm systolisch ab (Bernoulli- bzw. Venturi-

Effekt). Nach Passage der stenosierten Pulmonalklappen schnellt der Druck sprunghaft auf systolische Werte
um 100 mm Hg und zeigt die typische Pyramidenform der reinen Pulmonalstenosen
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Abb. 198. Druckkurven aus dem rechten und linken Vorhof bei Pulmonalstenose mit intaktem Ventrikel-
septum und interatrialem Rechts-Links-Shunt. Infolge der stirkeren Druckerhéhung in der rechten Kammer
steigt auch der rechte Vorhofdruck iiber den deslinken Vorhofs an und 148t spitz {iberhohte a-Wellen erkennen
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Abb. 199. Intrakardiales Phonokardiogramm bei Pulmonalklappenstenose. Lautes, spindelférmiges Gerdusch
im Lungenarterienstamm hinter der Stenose, das nach Zuriickziehen des Katheters in die rechte Kammer
— bei unverinderter Registrierempfindlichkeit — prompt verschwindet

Stromungswiderstandes im Infundibulum zu-
riickzufihren.

liegen als im rechten Atrium. Je mehr die
Kommunikation funktionell einem gemein-

Vorhofdruck. Bei leichten Stenosen ist der
Druck im rechten Vorhof normal. Steigt bei
schweren Stenosen der enddiastolische Kam-
merdruck an, so treten in der Vorhofdruck-
kurve iiberhohte atriosystolische Druckwellen
(;;a-Wellen*“) hervor (Abb. 198). Ein diasto-
lischer a-v-Druckgradient spricht fir eine be-
gleitende Tricuspidalstenose.

samen Vorhof nahe kommt, um so mehr glei-
chen sich die Druckkurven in Hohe und Form
einander an.

Blutgasanalysen. Der vendse Sauerstoff-
gehalt ist — bei schweren Stenosen mit ver-
mindertem Minutenvolumen — infolge ver-
mehrter peripherer Ausschépfung niedrig. Er
zeigt im typischen Fall in den Abschnitten des
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rechten Herzens, insbesondere zwischen rech-
tem Ventrikel und Pulmonalarterie, keine
signifikante Séattigungsdifferenz.

Leichte Pulmonalstenosen konnen bei offe-
nem Vorhofseptum mit einem Links-Rechts-
Shunt einhergehen. Auf Vorhofebene steigt
die O,-Sattigung an und bleibt in der rechten
Kammer und Lungenarterie auf diesem erhéh-
ten Niveau.

Unter diesen Umstédnden ist es besonders
schwierig zu entscheiden, ob ein Druckgradient
iber der Ausflufbahn des rechten Herzens
lediglich hyperkinetisch bedingt ist oder auf
eine begleitende organische Stenose bezogen
werden mub.

Ein Rechts-Links-Shunt durch eine inter-
atriale Kommunikation fithrt zu einer arteri-
ellen Sauerstoffuntersattigung, deren Ausmaf
durch Arterienpunktion bestimmt werden
kann. Gelingt die Sondierung des linken Her-
zens (was von der unteren Hohlvene aus meist
der Fall ist), so kann der Shunt durch Blut-
gasanalysen aus dem linken Ventrikel und
Lungenvenenblut errechnet werden.

Im intrakardialen Phonokardiogramm a6t
sich das systolische Pulmonalstenosegerdusch
distal der Einengung mit grofer Intensitit
nachweisen. Es verschwindet — bei unver-
dnderter Registrierempfindlichkeit —, sobald
derKatheter die Stenose passiert hat (Abb.199).
Auf diese Weise konnen Conuseingangsstenosen
und Pulmonalklappenstenosen lokalisiert wer-
den (Lewts et al.; FErugLiO; HEINTZEN u.
VIiETOR 1962/63).

In gleicher Weise bietet das intrakardiale
Elektrokardiogramm bei synchroner Druck-
verzeichnung eine Moglichkeit, eine valvulére
von einer infundibuliren Stenose zu unter-
scheiden (Emsvie-SmitH). Eine Klappen-
stenose fihrt zu einer gleichzeitigen Ver-
anderung von Elektrokardiogramm und Druck-
kurve, wenn der Katheter die stenosierten
Klappen passiert. Bei einer tiefsitzenden
Stenose in der AusfluBbahn des rechten Ven-
trikels zeigt das Elektrokardiogramm nach
Passage der Pulmonalklappen schon Kammer-
potentiale, wihrend der systolische Druck
noch niedrig ist. Der systolische Drucksprung
erfolgt erst bei weiterem Zuriickziehen ohne
einschneidende Elektrokardiogrammverinde-
rungen.

Die intrakardiale Ather-Decholinprobe ist
zur Lokalisation eines Rechts-Links-Shunts
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ebenso wie die Farbstoffinjektion geeignet.
Tritt die Testsubstanz bei Injektion in den
rechten Vorhof — unter Umgehung des Lun-
genkreislaufs -— sofort in den arteriellen Kreis-
laufschenkel iiber, wahrend bei Injektion in
den rechten Ventrikel zuerst die Lungen-
passage erfolgt, so liegt ein Vorhofseptum-
defekt vor. Besteht eine Pulmonalstenose mit
Ventrikelseptumdefekt (Fallotsche Tetralogie),
so tritt die Testsubstanz sowohl bei Injektion
in den rechten Vorhof als auch in den rechten
Ventrikel sofort in den groBen Kreislauf iiber.
Ather verursacht ,,Prickeln“ in der Haut,
Decholin bitteren Geschmack und Farbstoff-
injektion eine ,,verkiirzte Erscheinungszeit.

Angiokardiographie. Bei Injektion des Kon-
trastmittels in die rechte Kammer kommt im
sagittalen, besser noch im seitlichen Strahlen-
gang die AusfluBbahn der rechten Kammer
und die Morphologie und funktionelle Bedeu-
tung der Pulmonalstenose anschaulich zur
Darstellung. Bei typischer Pulmonalklappen-
stenose ist die Klappenebene pilz- oder trich-
terformig in das Lumen der Lungenarterie
vorgewdlbt und 148t in der initialen Phase den
zentralen Kontrastmittelstrahl durch das steno-
sierte Ostium erkennen (s. Abb. 200). Die Aus-
fluBbahn kann dabei systolisch und diastolisch
weit bleiben oder bei funktioneller Infundi-
bulumstenose systolisch mehr oder weniger eng
werden. Zur Beurteilung der Funktion der
AusfluBbahn ist eine ausreichend schnelle
Bildfolge erforderlich.

Organische, fixierte Infundibulumstenosen
geben sich als konstante systolisch und diasto-
lisch nachweisbare Einengungen unterhalb der
Klappenebene zu erkennen. Besteht eine inter-
atriale Kommunikation, mit einem Rechts-
Links-Shunt (sog. Fallotsche Trilogie), so tritt
das Kontrastmittel sichtbar vom rechten in
den linken Vorhof iiber, falls die Injektion in
den Vorhof oder die peripheren Venen erfolgt
(s. Abb.200c). Dieser Injektionsmodus ist
also bei Verdacht auf einen bedeutsamen
Rechts-Links- Shunt im Vorhofbereich zu
wiéhlen.

Vorhandensein und Ausmal} der poststeno-
tischen Dilatation, evtl. vorhandene periphere
Lungenarterienstenosen, Dilatation oder Hypo-
plasie der Herzhohlen, insbesondere der rechten
Kammer, sind weitere wichtige Befunde der
Angiokardiographie.
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Abb. 200a—f. Angiokardiogramme bei Pulmonalstenosen mit intaktem Ventrikelseptum. Oben: Extreme Pul-
monalklappenstenose mit starker poststenotischer Dilatation der Lungenarterie und systolischer Einengung
des Infundibulums. Mitte: Pulmonalklappenstenose mit Vorhofseptumdefekt (Fallotsche Trilogie) im seitlichen
Strahlengang. Links sieht man den zentralen Kontrastmittelstrahl in die Pulmonalarterie einschieen. Rechts:
Pulmonalklappenebene pilzférmig vorgewtlbt. Unten: Kontrastdarstellung ciner Pulmonalklappenstenose mit
Vorhofseptumdefekt im ap Strahlengang. Man erkennt ebenfalls die stenosierte Klappenebene und die post-
stenotische Pulmonalektasie sowie den Kontrastmitteliibertritt in den linken Vorhof (aus HrmnTzEN 1963 c)

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII 32a
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Liegt kein Anhalt fiir einen Rechts-Links-
Shunt vor, ist die Art der Stenose auf Grund
einer technisch einwandfreien Katheterriick-
zugskurve und der iibrigen klinischen Sym-
ptomatik (z.B. protosystolischer Klick) ge-
sichert oder sind die Druckwerte zu niedrig,
um einen operativen Eingriff zu rechtfertigen,
so kann auf die Angiokardiographie verzichtet
werden.

Besondere Formen der Pulmonalstenose

Pulmonalstenosen mit intaktem Ventrikel-
septum und hypoplastischem rechien Ventrikel.
Die anatomischen Merkmale sind: a) Pulmo-
nalstenose mit ebenfalls hypoplastischem Klap-
penring; b) Fehlen der poststenotischen Dila-
tation der Pulmonalarterie (kann gelegentlich
vorhanden sein); ¢) stark verdickte Wand des
englumigen rechten Ventrikels, der im Aus-
fluBtrakt ebenfalls stenosiert ist; d) meist
hypoplastisches Tricuspidalostium; e) erheb-
liche Vergrolerung des rechten Vorhofs mit
Rechts-Links-Shunt.

Kinder mit einer solchen Anomalie sind
von Geburt an cyanotisch und in ihrer kérper-
lichen Entwicklung retardiert. LukE, NEILL
und Taussic fanden bei 11 Patienten im
Elektrokardiogramm nicht sehr ausgeprigte
Rechtshypertrophiezeichen. Bei zwei eigenen
Beobachtungen war die Rechtshypertrophie
und Vorhofiiberbelastung jedoch erheblich.
Holosystolisches Austreibungsgerdusch wie bei
Pulmonalstenosen mit Fehlen des Pulmonal-
klappenschluBltones.

Das Krankheitsbild ist durch die Schwere
der Symptomatik, den frithen Beginn und die
angiokardiographisch nachweisbare Hypoplasie
der rechten Kammer von der typischen, reinen
Pulmonalstenose abgrenzbar.

»»Schwere' Pulmonalstenosen mit nur ge-
ringer Druckerhohung im rechiten Ventrikel und
Rechtshypertrophie. In vereinzelten Fallen wird
eine schwere Pulmonalstenose, d.h. eine starke
Verkleinerung der Pulmonaléffnungsfliche
nicht durch eine entsprechende Druckerh6hung
im rechten Ventrikel, sondern durch eine Ver-
minderung des Herzzeitvolumens kompensiert
(VEROSKY und CroserT). Der Druck liegt in
der rechten Kammer wesentlich niedriger als
es erwartungsgemill dem Grad der Obstruk-
tion entspricht.

Diese Kinder fallen durch eine starke Re-
tardierung der korperlichen Entwicklung auf
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(kardialer Minderwuchs). Die Hypertrophie-
zeichen im Elektrokardiogramm sind relativ
schwach ausgeprigt. Dennoch ist eine Opera-
tion indiziert.

,,Leichte'* Pulmonalstenosen ohne Rechts-
hypertrophie mit deutlicher klinischer Sym-
ptomatik. PANESI et al. beschrieben Patienten
mit systolischen Druckwerten in der rechten
Kammer zwischen 38 und 55 mm Hg. Rechts-
hypertrophiezeichen fehlten. Uberraschender-
weise bestand aber eine erhebliche Belastungs-
tnsuffizienz, die sonst nur schwere Pulmonal-
stenosen auszeichnet. Schon bei geringen An-
strengungen stellt sich deutliche Dyspnoe
und Cyanose ein. Diese Reaktionsweise ist
auf die Unféhigkeit des in Ruhe nicht iiber-
lasteten und nicht hypertrophierten Ventrikels
zuriickzufithren, bei plotzlicher Erhohung des
0,-Bedarfs Druck und Minutenvolumen ad-
aquat zu steigern.

Pulmonalstenosen mit begleitenden Aorten-
stenosen. Diese Kombination ist selten (etwa
zehn Fille der Weltliteratur) (RICHTER ; BEARD
et al.; HoRLICK u. MERRIMAN; SISSMAN et al.;
NEUFELD et al.; NaDaAs et al.). Bei der Aorten-
anomalie handelte es sich um begleitende sub-
valvuldre, valvuldre und supravalvulire (Na-
Das) Stenosen. Zum Teil lagen weitere Ano-
malien, wie Vorhof- und Ventrikelseptum-
defekte, singuldre Ventrikel und zweimal eine
korrigierte Transposition der groBen GefiBe
(Napas) vor.

Ein Hinweis auf eine zusitzliche Aorten-
anomalie bei Pulmonalstenosen ist:

a) ein hebender, links verbreiterter Spitzen-
sto3;

b) die erhebliche Lautstirke des basalen
Austreibungsgerdusches nicht nur iiber dem
II. ICR links, sondern auch rechis;

¢) ein diastolisches Gerdusch tber der Herz-
spitze;

d) begleitende Linkshypertrophiezeichen im
Elektrokardiogramm (nicht obligat);

e) rontgenologische Linksverbreiterung und
gegebenenfalls vermehrte Lungengefdfizeich-
nung.

Diagnose der Pulmonalstenose. Die ty-
pische, reine Pulmonalstenose ist klinisch
durch ein lautes, scharfes systolisches Aus-
treibungsgerdusch mit p.m. iiber der Pulmo-
nalarterie (bei Infundibulumstenosen etwas
tiefer: 3.—4. ICR links) gekennzeichnet. Ein
kurzer, hochfrequenter protosystolischer Klick
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mit starken respiratorischen Intensitdtsschwan-
kungen und Lautstirkemaximum iiber dem
Pulmonalisfocus weist auf eine Pulmonal-
klappenstenose hin. Ist die Lungendurch-
blutung normal oder vermindert und besteht
keine Cyanose, so ist die Diagnose einer Pul-
monalstenose gerechtfertigt. Sie wird durch
Rechtshypertrophiezeichen im Elektrokardio-
gramm, eine weite Spaltung des II. Tones mit
Abschwichung der zweiten Komponente er-
hartet. Beweisend ist der Drucksprung iiber
der Stenose oder die direkte angiokardio-
graphische Darstellung der Anomalie.

Bei mafigen bis schweren Pulmonalstenosen
mit defektem Vorhofseptum tritt ein Rechts-
Links-Shunt und damit eine arterielle O,-Un-
tersittigung auf, die von einem gewissen Aus-
mall an zu einer generalisierten Cyanose fiihrt.

Fiir eine reine Pulmonalstenose (mit in-
taktem Ventrikelseptum) sprechen bei zen-
traler Cyanose folgende Symptome:

a) Hinweiszeichen auf eine Klappenstenose
(z.B. protosystolischer Klick).

b) Zeichen der Hindernishypertrophie (z.B.
negatives T bis V, oder weiter).

¢) Druckwerte im rechten Herzen hoher als
im Systemkreislauf.

d) Pyramidenférmige Druckkurve in der
rechten Kammer.

e) Spitsystolisches Amplitudenmaximum
des systolischen Gerdusches.

Differentialdiagnose

Differentialdiagnose hbei Pulmonalstenosen
mit Rechts-Links-Shunt. 1. Fallotsche Tetra-
logie. Bei den cyanotischen Formen der Fallot-
schen Tetralogie ist das systolische Austrei-
bungsgerdusch kiirzer und in der frithen Sy-
stole gelegen. Das p.m. liegt iiber dem 3. bis
4. ICR links, wie bei reinen, infundibuldren
Stenosen (s. Abb. 189). Geht bei einem schwer
cyanotischen Patienten das systolische Ge-
rdusch bis an den Aortenklappenschlufiton
heran oder gar dariiber hinaus, so handelt es
sich so gut wie immer um eine Pulmonal-
stenose ohne Ventrikelseptumdefekt (VogEL-
POEL u. SCcHRIRE 1955/60). Leichte Pulmonal-
stenosen und Tetralogien kénnen sich im Ge-
rauschcharakter entsprechen (s. Abb. 201).
AufAmylnitritinhalation wird aber das Gerdusch
der Fallotschen Tetralogie bei Zunahme des
Rechts-Links-Shunts leiser und kiirzer (Vo-
GELPOEL u. Mitarb. 1960), unter Arterenol-
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infusion (LoocEN 1959) wird es lauter und
langer, wihrend das Gerdusch der Pulmonal-
stenosen mit intaktem Ventrikelseptum durch
diese Pharmaka kaum beeinfluft wird (s.
Abb. 202). Der PulmonalklappenschluBSton ist
bei der Tetralogie nicht hérbar und nur in
Ausnahmefillen registrierbar.

Pulmonalstenose

Tefrafogre
(ohne VSD) A ag‘?

/e
(mit VsD)

B sehr schwer

i

schwer -

mdssig -

oY%

leicht

Abb. 201. Schematische Darstellung des unterschied-
lichen Verhaltens der Herzschallerscheinungen bei
Pulmonalstenosen mit und ohne Ventrikelseptum-
defekt. Beireinen Pulmonalstenosen ist das Gerdusch
um so lauter, linger und spétsystolischer, je schwerer
die Stenose ist. Bei der Fallotschen Tetralogie liegen
die Verhaltnisse umgekehrt: je schwerer die Anomalie,
um so kiirzer, leiser und friihsystolischer ist das Ge-
riusch. Differentialdiagnostische Schwierigkeiten er-
geben sich vor allem zwischen leichten, acyanotischen
Tetralogien und méBig schweren reinen Pulmonal-
stenosen (schraffierte Schallbefunde) (nach VoGEL-
POEL u. SCHRIRE aus HEINTZEN 1963c)

Das Herz ist auch bei schwerem Krank-
heitsbild klein. Im EKG Zeichen der Rechts-
hypertrophie vom Adaptationstyp (DoNzELOT
et al.) mit positiven T-Wellen ab V,, in 50%
der Félle schon ab V.

Sicherung der Diagnose durch Herzson-
dierung und Angiokardiographie. Druckkurve
im rechten Ventrikel nicht pyramidenférmig,
sondern steil ansteigend mit Plateaubildung,
wie im linken Ventrikel. Die Druckhdhe tiber-
schreitet in der Regel nicht die des System-
kreislaufes. Bei arteriellem Druckanstieg (z.B.
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durch Arterenolinfusion) steigt der Druck auch
im rechten Ventrikel an (LoocEN 1959). Die
Atherprobe ist im rechten Ventrikel positiv im
Gegensatz zur Trilogie, wo sie nur im rechten
Vorhof positiv ausfillt. Keine poststenotische
Dilatation der Pulmonalarterie.

2. Fallotsche Tetralogie mit anomaler Tricus-
pidalklappe. Da das atypische Tricuspidalsegel
wihrend der Systole den Ventrikelseptum-

Tefralogie
(mif VsD)

Pulmonalstenose
(ohne VSD)

t nach Amyinitrit t

1 nach Arferenol ‘

Abb. 202. Schematische Darstellung des Einflusses
von Amylnitrit und Arterenol auf das systolische Ge-
rausch bei Pulmonalstenosen mit und ohne Ventrikel-
septumdefekt. Das Gerdusch der Tetralogie wird nach
Amylnitritinhalation leiser, kiirzer und {frithsysto-
lischer (bei Zunahme des Rechts-Links-Shunts), nach
Arterenolinfusion wird es lauter, linger und spét-
systolischer (aus HEINTZEN 1963 c¢)

defekt verschlieBt, liegen funktionell Verhalt-
nisse wie bei Pulmonalstenosen mit intak-
tem Ventrikelseptum vor. Der Druck kann in
der rechten Kammer iiber den Systemdruck
ansteigen und einen pyramidenférmigen Ver-
lauf zeigen (NEUFELD et al.; HoFFMAN et al.).
Eine Differentialdiagnose kann klinisch un-
moglich sein.

3. Fallotsche Tetralogie mit sehr kleinem
Venirikelseptumdefekt. Diese Anomalie ver-
lduft meist unter dem Erscheinungsbild einer
,reinen infundibuldren Stenose, da der
Rechts-Links-Shunt unter Umstinden weder
angiokardiographisch noch blutgasanalytisch
erfallt werden kann (HorrMAN et al.).

P. HEINTZEN :

4. Pseudotruncus aortalis. Bei dieser ex-
tremen Variante der Fallotschen Tetralogie ist
das Geriusch — falls iiberhaupt vorhanden —
wesentlich unscheinbarer als bei einer reinen
Pulmonalstenose mit entsprechend schwerer
Symptomatik. Der stets vorhandene proto-
systolische Klick tritt als Aorten- bzw. Trun-
cusdehnungston erst 100—120 msec nach der
Q-Zacke auf und fiithrt auskultatorisch zu einer
weiten Spaltung und basalen Akzentuation
des 1. Tones. Der II. Ton ist stets singulér.
Beim Herzkatheter ist die Sondierung der
Pulmonalarterie nicht méglich. Der Druck in
der rechten Kammer entspricht dem arteriellen
Druck. Angiokardiographisch fiillt sich aus der
venosen Kammer sofort ein gemeinsamer Ge-
fafstamm bei Fehlen einer zentralen Pulmonal-
arterie.

8. Transposition der groflen Gefifle mit Pul-
monalstenose. Meist Fallot-artiges Bild.
Schwere Cyanose. Sicherung der Diagnose
durch Angiokardiographie. Oft kombinierte
oder gelegentlich dominierende Linkshyper-
trophiezeichen im EKG.

6. Tricuspidalatresie mit Pulmonalstenose.
Linkstyp mit Hypertrophiezeichen im Elektro-
kardiogramm. Flach abfallende rechte Herz-
kontur. Typisches Angiokardiogramm : Fehlen
der rechten Kammer, Kerbe an der unteren
Herzkontur (vgl. S. 749).

7. Fallotsche Pentalogie. Symptomatik wie
bei der Fallotschen Tetralogie. Nur angio-
kardiographisch oder durch leichte Sondier-
barkeit des linken Vorhofs ist der zusdtzliche
Vorhofseptumdefekt nachweisbar.

8. Primdre pulmonale Hypertension. Rechts-
hypertrophiezeichen und Pulmonalektasie sind
die gemeinsamen Zeichen. Der stenosierende
Prozell liegt aber peripherer in den kleinen
LungengefiBen. Der Stamm der Lungen-
arterie steht unter hohem Druck. Der I1. Ton
ist daher erheblich akzentuiert und meist nicht
oder nur sehr kurz gespalten. Ein protosysto-
lischer, pulmonaler Klick hat die gleiche Laut-
starkeverteilung und respiratorische Verhal-
tensweise, tritt aber als Pulmonaldehnungston
deutlich spéter auf als der Pulmonalklappen-
offnungston der Pulmonalklappenstenose (100
bis 120 mseec nach Q-EKQ@). Er fiihrt aus-
kultatorisch zum Eindruck einer ,,weiten‘
Spaltung des I. Tones.

9. Vorhofseptumdefekt mit Rechts-Links-
Shunt bei pulmonaler Hypertension. Diese
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Anomalie kann eine Fallotsche Trilogie imi-
tieren. Man findet aber die bei der priméren
pulmonalen Hypertension erwihnten Unter-
scheidungsmerkmale (zentraler Pulmonalarte-
rienhochdruck).

10. Ebsteinsche Anomalie. HerzvergroBe-
rung infolge rechtsseitiger Atriomegalie und
pulmonale Minderdurchblutung bei einem
deutlich cyanotischen Kind kann zur Ver-
wechslung mit einer Trilogie Anla geben,
besonders wenn eine Pulmonalstenose mit
hypoplastischem rechtem Ventrikel vorliegt.
Es fehlen aber iiber dem rechten Herzen (V)
die hohen Potentiale der reinen Pulmonal-
stenosen (von LINGEN u. BAUERSFELD), wih-
rend beim Ebstein-Syndrom meist Rechts-
schenkelblockbilder und auskultatorisch mul-
tiple Extraténe bestehen. Angiokardiogra-
phisch ist die Atriomegalie auf Kosten des
kleinen rechten Ventrikels mit distaler Ver-
lagerung der Tricuspidalklappen beweisend.

Bei hochgradiger Pulmonalstenose mit hypo-
plastischem rechtem Ventrikel, groBem Vorhof
und Vorhofseptumdefekt ist die Differen-
zierung duBerst schwierig. Mit Hilfe der intra-
kardialen Elektrokardiographie kann der atri-
alisierte Kammerabschnitt (beim Morbus Eb-
stein) erkannt werden (Yim u. Yu). Wahrend
der Registrierung der Vorhofdruckkurven zeigt
das EKG im zwerchfellnahen Anteil Kammer-
potentiale und erst in den oberen Vorhof-
bereichen typische Vorhofpotentiale.

Differentialdiagnose bei Pulmonalstenose
ohne Shunt. 1. Periphere Pulmonalstenose. Bei
zentraler, klappennaher, supravalvulirer Ste-
nose ist die Differentialdiagnose nur angio-
kardiographisch moglich, bei peripherer Lo-
kalisation weist die atypische Gerduschlokali-
sation, die Akzentuation des Pulmonalklappen-
schluBtones oder der kontinuierliche Gerausch-
charakter auf die Anomalie hin (vgl. S.510).

2. Idiopathische Rechtshypertrophie (ohne
nachweisbare organische Stenose). Intra vitam
kann eine funktionelle Pulmonalstenose vor-
liegen, die angiokardiographisch bei schneller
Bildfolge erkennbar ist. Die Atiologie der
Hypertrophie ist unklar. Eine Fiedlersche
Myokarditis wurde als Ursache der Hyper-
trophie diskutiert (MEESSEN).

3. Bernheim-Syndrom. Funktionelle Infun-
dibulumstenosen des rechten Herzens treten
bei extremer Hypertrophie der linken Kammer
infolge Aortenstenose, idiopathischer Links-
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hypertrophie oder chronischer Myokardio-
pathie auf (East u. Bamn).

4. Rechisseitige Endokardfibrose. Sie kommt
sehr selten als alleinige Anomalie vor. Ein
Gerdusch kann fehlen. Verminderte pulsato-
rische Volumenschwankungen der rechten
Kammer sind angiokardiographisch zu er-
warten.

5. Erworbene Pulmonalstenose. Sehr unter-
schiedliche Ursachen und Mechanismen kénnen
zu einer erworbenen Pulmonalstenose fiihren.
Wichtige Hinweise liefert die Anamnese.

Rhewmatische Pulmonalstenosen sind extrem
selten und stets mit einem Mitral- oder Tricus-
pidalklappenfehler kombiniert (ScHWARTZ und
SCHELLING).

Pulmonalstenosen im Verlauf einer bak-
teriellen Endokarditis wurden ebenfalls verein-
zelt beobachtet (GRAYZEL).

Pulmonalstenosen bei  Diinndarmcarcinoid
(MicLmaN; BJORK et al.; MEESSEN) sind im
Hinblick auf den Entstehungsmechanismus
von Klappenfehlern (auch angeborenen) beson-
ders interessant. Wahrscheinlich ist das Sero-
tonin fiir die zum Teil zuckerguBartige Ver-
dickung der Pulmonalklappen und des Endo-
kards der rechten Kammer verantwortlich.
Anfallsweise Hautrotung (Flush).

Arteriosklerotische Verdnderungen der Lun-
genarterie einschlieBlich der Pulmonalklappen
wurden von DONINGER 1939 beschrieben.

Twmoren der Pulmonalklappen (Papillome,
Myxome) konnen ebenfalls ein Stromhindernis
darstellen (CaTToN et al.), wenngleich sie meist
keine funktionell bedeutsame Pulmonalstenose
bedingen.

Myxome des rechten Ventrikels (GOTTSEGEN
et al.) und primdre Rhabdomyosarkome (PUND
et al.) wurden vereinzelt als Ursache einer Pul-
monalstenose gefunden.

Symptomatische Pulmonalstenosen treten
bei Kompression der Ausflufbahn der rechten
Kammer auf. Diese kann durch Mediastinal-
tumoren bei Morbus Hodgkin (WINTER), Tera-
tome (FRY et al.), Mesotheliome (WALDHAUSEN
et al.) oder Lymphome (BaBcock et al.) be-
dingt sein.

Auch Aneurysmen der Aorta haben in sel-
tenen Fillen eine Pulmonalstenose verursacht
(KULKARNI et al.).

Schwere tuberkulose Lungenverdnderungen
kénnen auf die Pulmonalarterie iibergreifen
(GILMORE).
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Eine konstriktive Perikarditis filhrte in finf
Fillen von GouULEY zu einer Stenose der
Lungenarterie an der Perikardumschlagfalte,
etwa 2 cm oberhalb der Klappen.

Differentialdiagnose bei Pulmonalstenosen
mit Links-Rechts-Shunt. In dieser Gruppe
sind Vitien mit Rechtsbelastung und ver-
mehrter Lungendurchblutung auszuschlieBen.

1. Vorhofseptumdefekt. Fehlender oder ge-
ringer, hyperkinetisch bedingter Drucksprung
(maximal 20—30 mm Hg) iiber der Pulmonal-
arterie. Das Druckgefille steht in Beziehung
zur GroBe des Links-Rechts-Shunts. Groller
Druckgradient bei kleinem Shunt spricht fir
eine organische Stenose. Im EKG meist par-
tieller Rechtsschenkelblock, weite Spaltung des
II. Tones mit Betonung der Pulmonaliskom-
ponente.

2. Acyanotische Fallotsche Tetralogie. Neben
der Pulmonalstenose besteht ein Ventrikel-
septumdefekt mit Links-Rechts-Shunt, der
blutgasanalytisch nachweisbar ist. Das Ge-
rausch ist lang, holosystolisch, wie bei reinen
Pulmonalstenosen, wird aber nach Amylnitrit
leiser und kiirzer (VoGELPOEL u. SCHRIRE 1960).

Prognose. Die Prognose der Pulmonal-
stenose richtet sich nach der Schwere der Er-
krankung. Sie kann sehr schlecht sein, so daB
ohne sofortige Operation der Tod schon im
Sauglingsalter eintritt. Andererseits sind ver-
einzelte Patienten beschriecben worden, die
Jahrzehnte ohne nennenswerte Beschwerden
blieben und ein hohes Alter erreicht haben
(WHITE et al.; GREENE u. Mitarb., 75 Jahre;
GENOVESE und RosENBAUM, 78 Jahre; Bowis,
71 Jahre).

Zwischen diesen extremen Varianten liegt
das weite Feld der Pulmonalstenosen mit aus:
gepragter Symptomatik. Die Lebenserwartung
in dieser Gruppe ist ohne Zweifel eingeschrinkt,
falls nicht operiert wird. In welchem MaSe sie
durch die Operation gebessert werden kann,
hingt vom Grad der Vorschidigung und vom
Erfolg des Eingriffes ab. Bisher iiberblickt
man noch keine ausreichend langen Beob-
achtungszeitrdume, um zur Prognose operierter
Pulmonalstenosen endgiiltig Stellung nehmen
zu konnen.

Die meist unvermeidbare leichte Pulmonal-
klappeninsuffizienz nach operativer Klappen-
sprengung scheint nach bisherigen Erfahrungen
die Prognose nicht wesentlich zu beeinflussen
(TaLBERT u. Mitarb. 1963).

P. HEINTZEN :

Therapie. Eine Digitalistherapie ist indi-
ziert, sobald sich eine Herzinsuffizienz ent-
wickelt, insbesondere in der Neugeborenen-
periode. Erfolgt kein promptes Ansprechen
auf die Therapie, so ist eine operative Korrektur
dringend indiziert.

Operationsindikation. Bei einem Kind mit
normaler kérperlicher Entwicklung und nor-
maler Leistungsfdhigkeit, nicht vergrofertem
Herzen und fehlenden Hypertrophiezeichen im
EKG kommt eine Operation nicht in Betracht
(Taussi¢). Aber selbst wenn bei nicht ver-
grofertem Herzen und normaler korperlicher
Entwicklung deutliche Hypertrophiezeichen
bestehen, kann mit der Operation gewartet
werden, wenn der systolische Druck in der
rechten Kammer 80—100 mm Hg nicht iiber-
schreitet (Taussie; Napas 1957). Andere
Autoren empfehlen schon bei niedrigeren
Druckwerten (70 mm Hg systolisch, KuirH,
Hay; 65 mm Hg, McINTOSH) bzw. bei Druck-
gradienten iiber 60 (Logan 1963) bzw. 40
(BERNSMETER, MCINTOSH) zu operieren. Sie
weisen auf die Bedeutung des myokardialen
Faktors fiir den Operationserfolg hin und
wollen den priaoperativen Myokardschaden
moglichst ausschlieBen (McINTOSH).

Liegt der systolische Druck im rechten Ven-
trikel in Ruhe iber 100 mm Hg, nehmen die
elektrokardiographischen Zeichen der Rechts-
hypertrophie oder die HerzgroBe zu, besteht
eine deutliche Leistungseinschrinkung und/
oder Cyanose, treten gar dyspnoische Anfille
oder Zeichen der Herzinsuffizienz auf, so ist die
operative Behandlung dringend indiziert. Fiir
die Operationsindikation der reinen Infundi-
bulumstenosen gelten die gleichen Kriterien.

Operative Therapie. Die transventrikulire
»blinde®  Pulmonalklappensprengung nach
Brock (1948/50/52) hat nur historisches In-
teresse. Am besten werden Pulmonalklappen-
stenosen unter Sicht des Auges im Bereich der
normalen Commissuren aufgetrennt. Dies kann
unter Hypothermie (Swax etal.; DERRA;
BLOUNT et al.) oder — je nach Erfahrung des
Teams — auch mit der Herz-Lungenmaschine
(McGooxn und KirguiN; BroM und Kars-
BEEK; ZENKER et al.) geschehen, wobei der
Zugang bei reinen Klappenstenosen von der
Pulmonalarterie, bei begleitenden infundibu-
laren Stenosen von der Kammer aus, zu bevor-
zugen ist. Die Operationsmortalitit liegt
unter 5%.
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Ein offenes Foramen ovale kann sich nach
Beseitigung der Pulmonalstenose von selbst
schlieBen.

GroBlere  Vorhofseptumdefekte  miissen
gleichzeitig mit der Pulmonalstenose ver-
schlossen werden (Hay; LoocrN 1959), sofern
die rechte Kammer weit ist.

Bei stark hypoplastischem rechtem Ven-
trikel kann es zweckméBig sein, auch nach der
Beseitigung der Pulmonalstenose den Vorhof-
septumdefekt zunichst als Uberlaufventil zu
belassen (Brom).

Auch fir die operative Beseitigung der In-
fundibulumstenose sind die ,blinden®, ge-
schlossenen, transventrikuldren Verfahren (nach
Brooxk) praktisch verlassen. Als Verfahren der
Wahl gilt heute die Resektion der stenosie-
renden Muskelbiindel nach Léngsincision des
Ausflultraktes der rechten Kammer (Birks
und Faumy 1962) wihrend extrakorporaler
Zirkulation.
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Nach der Operation sinkt der Druckgra-
dient und der systolische Druck in der rechten
Kammer sofort — gelegentlich erst im Verlauf
von Monaten — auf seinen endgiiltigen Wert
ab, der — je nach Erfolg des Eingriffes — der
Norm mehr oder weniger nahe kommt. Ent-
sprechend bilden sich im EKG die Hyper-
trophiezeichen zuriick.

Das systolische Austreibungsgerdusch wird
kiirzer, leiser und verschiebt sich in die friihe
Systole. Das Spaltungsintervall des II. Tones
nimmt ab und ein protosystolischer Klick
verschwindet (WELLS ; VOGELPOELund SCHRIRE
1960).

Rontgenologisch kann ein vergroBertes
Herz rasch kleiner werden, oft bleibt aber die
Herzgrofle unverdndert oder sie kann zu-
nehmen, unter anderem, wenn sich durch einen
nicht verschlossenen Vorhofseptumdefekt nach
Absinken des Drucks im rechten Herzen ein
Links-Rechts-Shunt einstellt.
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Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
Von P. HeiNtzEN, Kiel

Hiufigkeit / Historisches. Diese extreme Va-
riante einer reinen Pulmonalstenose ist sehr selten.
Im Weltschrifttum sind etwa 60—80 Fille mit-
geteilt worden (GREENWOLD et al., KEiTH et al.,
DaviGNON  u. Mitarb. 1961b, Erriortr etal.,
EGENBERG, SCHRIRE et al., BENTON et al., CAD-
DELL et al., MANGIARDI et al.). Der erste Bericht
wird HUNTER (1783) zugeschrieben.

Anatomie. Nach anatomischen, klinischen
und therapeutischen Gesichtspunkten erscheint
es gerechtfertigt, zwei Formen dieser Anomalie
zu unterscheiden: Eine mit hypoplastischer rechter
Kammer (etwa 2%/, der Fille) und eine zweite mit
normaler oder erweiterter rechter Herzkammer
(GREENWOLD et al.) (s. Abb. 203).

Die Pulmonalklappen sind zu einer verdickten
Membran verschmolzen, auf der man die ver-
wachsenen Commissuren oft noch erkennen kann.
Das Ostium ist insgesamt hypoplastisch. Die
Anomalie ist nur dann mit dem Leben zu ver-
einbaren, wenn gleichzeitig ein Vorhofseptum-
defekt den Abflufl des venosen Blutes ermoglicht
und iiber einen Ductus Botalli eine ausreichende
Lungendurchblutung erfolgt. Héufig wurde bei
Fillen mit hypoplastischem rechten Ventrikel
eine Anastomose der rechten Kammer mit den
Coronargefiaflen beobachtet (ErriorT et al., Da-
VIGNON et al. 1961).

Die Tricuspidalklappe ist in Féllen mit ver-
groflerter Kammer regelméiflig, bei verkleinerter
rechter Kammer héufig im Sinne einer Ebstein-
schen Anomalie (s. S. 741) deformiert. Sie pflegt
bei kleiner Kammer dennoch schluBlfihig zu sein.

Gelegentlich besteht — wie bei zwei eigenen
Beobachtungen — eine Fibroelastose der rechten
Herzkammer (ABDIN u. ABDIN).

Klinik

Symptomatik. Meist tritt schon in den
ersten Lebenstagen eine sehr schwere Cyanose
auf. Nur bei grofem Ductus Botalli kann sie
langere Zeit ausbleiben. Die Dyspnoe ist ver-
gleichsweise schwach ausgeprigt. Meist ent-
wickelt sich in wenigen Tagen bis Wochen eine
therapieresistente Herzinsuffizienz. Jenseits

der ersten Lebenswochen lassen sich die beiden -

Haupttypen klinisch differenzieren. Die wich-
tigsten Unterscheidungsmerkmale sind in
Abb. 203 aufgefiihrt.

Bei groBem rechtem Ventrikel pendelt ein
gewisses Blutquantum durch die insuffizienten
Tricuspidalklappen zwischen rechtem Vorhof
und rechter Kammer. Dabei entsteht ein
systolisches Tricuspidalinsuffizienzgersusch mit
p.m. am unteren Sternalrand, das gelegentlich
von Schwirren begleitet ist (Davienon et al.

1961Db). Bei kleiner rechter Kammer fehlt die
Regurgitation und das Insuffizienzgerdusch.
Ein kontinuierliches Gerdusch wurde von
KEITH u. Mitarb. einmal beobachtet.

Elektrokardiogramm. Pulmonalatresienmit
hypoplastischer rechter Kammer zeigen meist
einen Normal-, Rechts- oder Linkstyp mit
Linkshypertrophiezeichen im Brustwand-EKG
(dhnlich der Tricuspidalatresie). Die Vektor-
schleife dreht in der Horizontalebene und
gelegentlich auch in der Frontalebene im
Gegenuhrzeigersinn.

Bei normalem oder vergroBertem rechten
Ventrikel findet man meist einen Rechts-, sel-
tener einen Normal- oder Linkstyp im Ex-
tremitdten-EKG mit ausgeprdgten Rechis-
hypertrophiezeichen im Brustwand-EKG. Die
T-Zacke ist iiber dem linken Herzen, und in
einem Teil der Fille auch bis V1, positiv. Das
PQ-Intervall liegt im Bereich der Norm, die
P-Zacken sind meist stark oder extrem tiber-
hoht. Einmal wurde angeborenes Vorhofflattern
beobachtet (CADDELL u. WHITTEMORE).

Rontgenbild. Die Lungenfelder sind leer,
das Pulmonalsegment ist hypoplastisch. Bei
groBer rechter Kammer mit Tricuspidal-
insuffizienz besteht eine erhebliche Kardio-
megalie, hauptsdchlich durch den extrem ver-
groferten rechten Vorhof. Bei hypoplastischer
rechter Kammer ist das Herz nicht oder nur
gering vergroflert und die rechte Herzkontur
kann, wie bei Tricuspidalatresie, steil abfallen.

Herzkatheter. Herzsondierungen wurden in
vereinzelten Fillen durchgefiihrt und ergaben
beim Typ I mit hypoplastischem rechten Ven-
trikel und schluBfahiger Tricuspidalklappe
iiberhohte Druckwerte in der rechten Kammer
(DavigyoxN et al. 196la, b, PauL und LEv,
EGENBERG).

Der Typ II mit groBer rechter Kammer und
Tricuspidalinsuffizienz ist durch eine erhohte
Refluxwelle (v-Welle) in der Vorhofdruck-
kurve und einen normalen oder leicht erhéhten
Kammerdruck gekennzeichnet. Gelegentlich
kann auch bei kleiner rechter Herzkammer
eine Refluxwelle in der Vorhofdruckkurve auf-
treten (EGENBERG).

Angiokardiographie. Die vendse AKG 1aBt
den Kontrastmitteliibertritt vom rechten Vor-
hof ins linke Atrium und von dort iiber die
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linke Kammer in die Aorta erkennen. Die
rechte Kammer fillt sich—im Gegensatz zur
Tricuspidalatresie — vom rechten Vorhof aus
und erscheint entweder hypoplastisch, normal
oder vergroBert. Sie hat keine Verbindung
mit den LungengefiaBen, die sich aus der Aorta
iber einen Ductus Botalli fiillen. Die rechte
Kammer treibt das Blut teilweise wieder in den
rechten Vorhof zuriick oder durch coronare

P. HEINTZEN :

oder bei nicht wesentlich vergroBertem Herzen
eine Linkshypertrophie vorliegt. Beweisend
fiir die Anomalie ist die Angiokardiographie,
die keinen Kontrastmitteliibertritt aus der
rechten Herzkammer in die Lungenarterie
erkennen JaBt.

Differentialdiagnostisch mufl bei hypopla-
stischer rechter Kammer in erster Linie eine
Tricuspidalatresie ausgeschlossen werden. Geht

TypI
mit kleiner rechter Kammer

Typ IT
mit grofler rechter Kammer

Roéntgen: Verminderte LungengefdBzeichnung
Fehlende oder geringe HerzvergroBerung Erhebliche Kardiomegalie (rechte Kammer und
Vorhof)
PKG:  Meist keine Tricuspidalinsuffizienz Tricuspidalinsuffizienz (lautes systolisches Ge-
rdusch)
EKG: Links- Normal- oder Rechtstyp
Linkshypertrophiezeichen im BW-EKG Rechtshypertrophiezeichen bei normalen Poten-
tialen itber dem linken Herzen (keine Links-
hypoplasie). Extreme Vorhofiiberbelastungs-
zeichen
HK: Hoher Druck im rechten Ventrikel Normaler Druck im rechten Ventrikel.
Keine Regurgitationswelle in der Vorhof- Hohe Regurgitationswelle (v-Welle) in der Vor-
druckkurve hofdruckkurve
AKG: Kleine rechte Kammer, evtl. Verbindung GroBle rechte Kammer, Reflux in den rechten
zum Coronarkreislauf Vorhof

Abb. 203. Differentialdiagnose der beiden Haupttypen der Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum

Anastomosen in die Aorta bzw. den Coronar-
venensinus. Besonders klar stellt sich die
Anomalie bei selektiver Angiokardiographie
mit Kontrastmittelinjektion in die rechte Kam-
mer dar (DavieNox et al. 1961 b, EGENBERG).

Diagnose und Differentialdiagnose. Die Pul-
monalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
wird in den seltensten Féllen klinisch erkannt.
Die Diagnose sollte aber erwogen werden,
wenn bei pulmonaler Minderdurchblutung und
frithzeitiger schwerer Cyanose kein Austrei-
bungsgerdusch iiber der Herzbasis zu héren ist,
eine erhebliche Kardiomegalie mit dominie-
renden Rechtshypertrophie-Zeichen besteht

diese Anomalie mit verminderter Lungen-
durchblutung einher, so besteht ein lautes
Austreibungsgeriusch infolge Pulmonal- oder
Subpulmonalstenose. Ahnlich verhalten sich
schwere ,,reine Pulmonalstenosen‘‘, die friith
zur Cyanose und Kardiomegalie fiihren. Cyano-
tische Herzfehler ohne basale Austreibungs-
gerdusche sind fast stets mit einer pulmonalen
Mehrdurchblutung kombiniert. Truncus und
Pseudotruncus arteriosus konnen eine Aus-
nahme machen. Sie zeigen dann aber eine
stark dominierende Rechtshypertrophie, einen
protosystolischen Klick und eine charakteri-
stische holzschuhférmige Herzkonfiguration.
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Im Angiokardiogramm fiillt sich der GefaB3-
stamm aus der rechten Kammer.

Transpositionen der grofen Gefifle be-
dingen neben frither Cyanose und kombinier-
ter Links- und Rechtshypertrophie eine rasch
progrediente HerzvergroBerung. Fast immer
besteht eine vermehrte Lungendurchblutung
oder, falls diese fehlt, ein systolisches Aus-
treibungsgerdusch iber der Herzbasis.

Die sicherste differentialdiagnostische Ab-
grenzung dieser Anomalien ist mit einer Kon-
trastdarstellung bei schneller Aufnahmefolge
in zwei Ebenen moglich.
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Verlauf. Die Prognose ist schlecht; die
meisten Kinder sterben bereits im 1. Lebens-
monat (78 % nach KErrH), iiber 90% im ersten
Trimenon. Eine Ausnahme bildete ein Patient
von Costa, der bei sehr weitem Ductus Botalli
ein Alter von 20 Jahren erreichte.

Therapie. Eine operative Sprengung der
Pulmonalklappenebene erscheint in Fallen mit
normalem oder groBem rechten Ventrikel
erfolgversprechend und wurde vereinzelt durch-
gefithrt. ZiecLER u. TABER berichteten iiber
drei Kinder, die in der 1., 2. und 7. Lebens-
woche erfolgreich operiert werden konnten.
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Periphere Pulmonalstenose
Von P. HEinTZEN, Kiel

Synonyma. Postvalvulire Pulmonalstenose,
Pulmonalarterienstenose, Coarctatio arteriae pul-
monalis, supravalvulire Pulmonalstenose.

Definition. Angeborene oder erworbene
Einengungen der Lungenstrombahn distal vom
Pulmonalostium, die zu einer Erhohung des
Strémungswiderstandes und zu einem lokalen
Druckgradienten fiihren, werden periphere

Altersverteilung. Das Durchschnittsalter
der im Schrifttum mitgeteilten Patienten mit
peripherer Pulmonalstenose (und begleitenden
Anomalien) liegt bei 8 Jahren. Der éilteste
lebende Patient war zum Zeitpunkt der Be-
richterstattung 33 Jahre alt.

Geschlechtsverteilung. Bei 69 auswertbaren
Fallbeschreibungen iiberwog das weibliche

serfl. ap.

L

Geschlecht im Verhaltnis

42:217.
Atiologie. Eine peri-
phere Pulmonalstenose

kann als angeborene oder
erworbene Anomalie (z.B.
nach Thrombose oder durch
Gefalkompression von aus-
a.p- sen) auftreten. Wahrschein-
lich sind die angeborenen
peripheren Pulmonalsteno-
sen Folge einer priméren
Fehlbildung der Lungen-
arterienwand mit unvoll-
stdndiger Entfaltung des

Abb. 204. Schematische Darstellung der hdufigsten Formen peripherer

Pulmonalstenosen. Links: Membranartige, supravalvuldre Stenose. Mitte:

Stenose am Abgang des rechten Hauptastes mit anschlieBender GefaBhypo-

plasie (oben). Unten: Multiple periphere Einengungen mit poststenotischer

Dilatation der rechien Lungenarteriendste. Rechts: Stenose am Abgang

beider Lungenarterienhauptéste im Bereich der Miindung des Ductus Botalli
(sog. Coarctation der Pulmonalarterie)

Pulmonalstenosen genannt. Sie kommen ein-
zeln oder multipel, im Stamm, den Seitenésten
oder peripheren Verzweigungen der Lungen-
arterie vor.

Historisches. 1938 beschrieb OPPENHEIMER
den Sektionsbefund einer bilateralen peripheren
Pulmonalstenose mit zusitzlichen Verkalkungen
im Bereich der groBlen Gefifle. Die klinische
Diagnose wurde 1953 erstmalig von MOLLER
gestellt. In den folgenden Jahren berichteten
LuAN et al.; GYLLENSWARD et al.; SHAFTER und
Briss sowie LOHR et al. iiber groflere Unter-
suchungsserien. AUGUSTSON et al. haben 1962
auf die charakteristische pristenotische Druck-
kurvenform bei peripheren Pulmonalstenosen auf-
merksam gemacht.

Hiufigkeit. Die periphere Pulmonalstenose
ist eine seltene Anomalie. Im Weltschrifttum
konnten wir bis Anfang 1962 94 Einzelbeob-
achtungen und etwa 20 summarisch abgehandelte
Fille auffinden. Seitdem wurden weitere 34 Fille
in relativ kurzem Zeitraum beobachtet (DEaAN
et al.; BELL et al.).

Gefaflumens oder sie treten
sekundédr infolge entziind-
lich oder embolisch beding-
ter Wandschidigung im
frithen Fetalleben auf. Kiirz-
lich berichtete RowE iiber
elf Patienten mit peripherer
Pulmonalstenose, bei denen die Mutter in der
Frithschwangerschaft eine Rotelerkrankung
durchgemacht hatte. Die von Skopa aufge-
stellteTheorie zur Erklarung der Aortenisthmus-
stenose wurde ebenfalls zur Deutung der peri-
pheren Pulmonalstenose im Bereich der Bifur-
kation diskutiert, hat aber wenig Wahrschein-
lichkeit.

Pathophysiologie. Periphere Stenosen klei-
ner Lungenarteriendste fithren nur zu einer
lokalen, poststenotischen Durchblutungsmin-
derung ohne Riickwirkung auf den iibrigen
Lungenkreislauf.

Multiple periphere Stenosen kénnen den
gesamten Stromungswiderstand erhéhen und
— bei normalem Stromvolumen — eine Druck-
erh6hung im Lungenkreislauf und rechten Ven-
trikel zur Folge haben.

Einseitige Stenosen grofer Lungenarterien
mindern den gleichseitigen Lungendurchflufi,
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erhohen aber in Ruhe — wie die einseitige
Lungenarterienagenesiec — den Pulmonalis-
druck nicht.

Stenosen im Stamm der Pulmonalarterie
bewirken dhnlich wie eine Pulmonalklappen-
stenose je nach Schwere eine Druckbelastung
der rechten Kammer und der pristenotischen
GefaBabschnitte. Hinter der Stenose sinkt
der Druck steil ab. Die Querschnittsvermin-
derung muf} jedoch erheblich sein, bevor sie
sich hdmodynamisch auswirkt. Lumenein-
engungen von 50% erzeugen lediglich ein
Druckgefille von 9 mm Hg (WILLIAMS et al.).
Erst bei weiterer Querschnittsverminderung
steigt der Druckgradient steil an (vgl. auch
Pulmonalklappenstenose, S. 485).

Anatomie. Folgende Formen peripherer Pul-
monalstenosen wurden beobachtet (vgl. Abb.204):

1. Membranartige oder strangférmige Septen
im Stamm der Lungenarterie kurz hinter den
Pulmonalklappen (GYLLENSWARD et al.; SHAF-
TER und BLISS; AUGUSTSSON et al.).

2. Einengungen der Lungenarterie am Abgang
des rechten und/oder linken Seitenastes vom
Stamm (SONDERGAARD; COLES und WALKER;
WirLiaums et al.; SHAFTER und Briss; HALL et al.),
zum Teil mit Hypoplasie der anschlieBenden Ge-
fallabschnitte.

3. Multiple, peripher gelegene, kurze, lingere,
streckenformige oder konische Einengungen der
Lungenarterie (ARVIDSSON et al.; GYLLENSWARD
et al.; AUGUSTSSON et al.).

4. Kombination der verschiedenen Formen.

Einseitige, den ganzen GefiBlbaum gleichartig
betreffende Lungenarterienhypoplasien oder -age-
nesien werden in der Regel nicht zum Krankheits-
bild der peripheren Pulmonalstenose gerechnet.

Hiufig findet man bei peripheren Pulmonal-
stenosen eine poststenotische Erweiterung des
GefaBlumens;in 27 von 94 Fillen des Schrifttums
trat die Stenose bilateral auf, 18mal bestand eine
isolierte, rechtsseitige, 4mal eine isolierte links-
geitige Stenose. Der Stamm der Lungenarterie
war 13mal eingeengt, 7mal lag eine Stenose im
Bereich der Bifurkation vor.

Fast die Hilfte der (94) peripheren Pulmonal-
stenosen sind von weiteren angeborenen Ano-
malien des Herzens begleitet. Am héufigsten
bestehen zuséitzliche Pulmonalklappenstenosen
(17mal), Ventrikelseptumdefekte (14mal) und
Vorhofseptumdefekte (11mal) bzw. ein offenes
Foramen ovale (5mal). Seltener wurde eine
Fallotsche Tetralogie (6mal) bzw. eine infundi-
buléire Pulmonalstenose (6mal) oder ein Ductus
Botalli (4mal), einmal eine begleitende Aorten-
und Coronaranomalie (REAKALLIO etal.) ge-
funden. Kiirzlich wurde von BEUREN auf die
fast regelmifBlige Kombination des Syndroms:
supravalvuldre Aortenstenose, geistige Retar-
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dierung, Zahnanomalien gleichartige atypische
Physiognomie mit peripheren Pulmonalstenosen
hingewiesen.

Klinik

Symptomatologie. Die Krankheitszeichen
hingen im wesentlichen vom Ausmall der
Strombahneinengung im Lungenkreislauf, d.h,
vom Grad der pristenotischen Druckerh6hung.
sowie von der Art der begleitenden Anoma-
lien ab.

Isolierte Stenosierungen mittlerer oder klei-
nerer Lungenarteriendste fithren zu keinen
Beschwerden. Die Leistungsfihigkeit ist nor-
mal, Cyanose und Dyspnoe fehlen. Fiihrendes
Symptom ist in diesen Fillen ein Gerdusch
iiber der Stenose, das durch seine atypische
Lokalisation diber peripheren Lungenbezirken
auffallt. Meist beschrinken sich diese Ge-
rausche auf die Systole. Sind sie von Schwirren
begleitet, so liegt in der Regel ein zusétzlicher
Ventrikelseptumdefekt oder eine Pulmonal-
klappenstenose vor. Besteht eine supravalvu-
lire Stenose im Pulmonalisstamm, so ist das
Gerdusch praktisch nicht von dem einer Pul-
monalklappenstenose zu unterscheiden. In
einem Teil der Fille geht das Gerdusch der
peripheren Pulmonalstenose in die Diastole
iiber und kann kontinuierlich Systole und
Diastole ausfiillen (ELDRIDGE et al.; GYLLEN-
SWARD et al.; SMITH; VERMILLION et al.).

Der PulmonalklappenschluBton ist bei zen-
traler, pulmonaler Hypertension — nicht aber
bei begleitender Pulmonalklappenstenose —
akzentuiert. Eine Spaltung des I. Herztones
iiber der Herzbasis mit starken respiratorischen
Lautstarkeschwankungen der terminalen Kom-
ponente ist bei sehr kurzem Spaltungsintervall
auf eine begleitende Pulmonalklappenstenose
zuriickzufithren  (Pulmonalklappensffnungs-
ton). Bei einem Intervall zur Q-Zacke des
EKG von mehr als 100 msec ist sie dagegen
auf eine zentrale, pristenotische pulmonale
Hypertension zu beziehen (Pulmonaldehnungs-
ton). Bei mittelschweren und schweren peri-
pheren Pulmonalstenosen klagen die Patienten
iiber leichte Ermiidbarkeit, Belastungs- oder
Ruhedyspnoe.

Das EK( zeigt bei isolierter peripherer Pul-
monalstenose je nach Schwere der pulmonalen
Hypertension einen Normalbefund oder wech-
selnde Grade der Rechtshypertrophie. Aus-
geprigte Rechtshypertrophiezeichen sind meist
ein Hinweis auf eine begleitende Pulmonal-
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klappenstenose. Zusitzliche Herzfehler kénnen
das Kurvenbild beeinflussen (z.B. Linkshyper-
trophiezeichen bei Ventrikelseptumdefekt).

Rontgenbild. Das normale Rontgenbild des
Thorax liefert keine spezifischen diagnostischen
Befunde. Bei deutlicher zentraler pulmonaler
Hypertension ist der Pulmonalbogen promi-
nent. Die LungengefaBzeichnung ist in der
Regel normal, wird aber von der Art der beglei-
tenden Anomalie und vom Grad der pulmo-
nalen Hypertension mitbestimmt.

N

Abb. 205. Charakteristisches Verhalten des priasteno-
tischen Lungenarteriendruckes bei peripheren Pul-
monalstenosen unterschiedlicher Ausprigung. Mit
zunehmender Stenose steigt der Druck systolisch an,
fallt steiler zur tiefsitzenden Incisur ab und verliuft
diastolisch flacher (Verlust der ,,Windkesselfunktion‘®
der pristenotischen Gefidfabschnitte). Pulmonalarte-
riendruck, I normal, 2 und 3 préastenotisch bei zuneh-
mender Stenose

Herzkatheter. Beweisend fiir eine periphere
Pulmonalstenose ist der Drucksprung in einer
peripheren Pulmonalarterie, sofern der Ka-
theter langsam und kontinuierlich zuriick-
gezogen wurde. Ein Druckgefille kann vor-
getduscht werden, wenn die Sonde zunichst
in PCP-Lage festgekeilt war und beim Zuriick-
ziehen (ohne Rontgenkontrolle) plétzlich in
zentrale Lungenarterienabschnitte mit héherem
Druck zuriickschnellt. Ein Drucksprung ist
also nur dann diagnostisch verwertbar, wenn
beiderseits des vermuteten Hindernisses venose
Sattigungswerte gefunden werden und nicht in
der Ausgangsposition des Katheters die O,-
Sattigung erhoht ist (PCP-Lage; WILLIAMS
et al.). Ein zusitzlicher Drucksprung beim
Zuriickziehen des Katheters in die rechte Kam-

P. HEINTZEN :

mer beweist eine begleitende Pulmonalklappen-
stenose.

Vermehrte Lungendurchblutung durch einen
Links-Rechts-Shunt (z.B. infolge eines beglei-
tenden Ventrikelseptumdefektes oder Ductus
Botalli) fithrt auch bei leichten Stenosen schon
zu einem deutlichen Druckgradienten. Um-
gekehrt kann eine zusdtzliche Klappenstenose
durch Reduktion der Durchstromung — und
ebenso durch das Pulmonalstenose- Gerdusch —
auch stdrkere periphere Pulmonalstenosen
maskieren. Erst nach erfolgreicher Valvulo-
tomie tritt dann die Stenose durch Persistenz
eines Gerduschesiiber der Lunge in Erscheinung.

Multiple periphere Stenosen entgehen dem
Nachweis durch die Herzsondierung, ebenso
Stenosen in groBeren Seitendsten, sofern diese
nicht unter Druckregistrierung sondiert wurden.

Die Druckkurvenform weicht bei peri-
pheren Pulmonalstenosen deutlich von der
Norm ab. Die Hohe des systolischen Druck-
gipfels vor der Stenose spiegelt den Schwere-
grad des Hindernisses wider. Der diastolische
Druck wird weniger beeinflufit. Der abstei-
gende Druckkurvenschenkel ist bei peripheren
Pulmonalstenosen verlingert und um so steiler,
je schwerer die Stenose ist. In gleichem MaBe
sinkt die Incisur ab. Dadurch wird der diasto-
lische Kurvenschenkel flacher und kann bei
schweren Stenosen fast horizontal verlaufen
(s. Abb. 205 u. 206).

Angiokardiographie. Die Kontrastdar-
stellung des Lungengefilbaumes ist die si-
cherste Methode zum Nachweis peripher gele-
gener Lungenarterienstenosen. Sie zeigt in
anschaulicher Weise Art, Lokalisation und
Zahl der Stenosen (s. Abb.206). Allerdings
konnen ohne sorgfiltige Analyse peripher gele-
gene KEinengungen des Gefdlumens leicht
iibersehen werden, besonders, wenn die Auf-
merksamkeit durch eine zusitzliche Anomalie
(Pulmonalklappenstenose, Ventrikelseptumde-
fekt, Aortenstenose) gefangen ist oder wenn die
Stenose des rechten Hauptastes der Lungen-
arterie vom rechten Herzohr verdeckt wird
(Luan et al.). Liegt die Stenose im Haupt-
stamm, so kann sie im a.p.-Strahlengang dem
Nachweis entgehen, stellt sich aber im schrigen
oder seitlichen Strahlengang dar. Bei Ver-
dacht auf eine Pulmonal- oder periphere Pul-
monalstenose ist die selektive Angiokardio-
graphie von der rechten Kammer aus zu
empfehlen.
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Diagnose und Differentialdiagnose. Eine
periphere Pulmonalstenose kann vermutet
werden, wenn ein systolisches oder kontinuier-
lich systolisch-diastolisches Gerdusch tiber dem
Herzen und besonders iiber den benachbarten
Lungenfeldern zu horen ist. Zum Nachweis der
Anomalie ist eine Herzsondierung wund/oder
Angiokardiographie erforderlich.
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der Sauerstoffsattigung zwar auf einen zusétz-
lichen Links-Rechts-Shunt hin, schlieBt aber
keineswegs eine periphere Pulmonalstenose
aus. Hierzu ist eine Angiokardiographie not-
wendig.

Das kontinuierlich systolisch-diastolische
Gerdusch tiber den seitlichen Thoraxpartien
durch ausgedehnte Kollateralen bei Aorten-

~re Vent

Abb. 206a u. b. Multiple periphere Pulmonalstenosen bei einem 12jéhrigen Jungen. Oben: AKG im ap und

seitlichen Strahlengang. Darunter Druckkurve beim Zuriickziehen des Katheters aus der peripheren Pulmonal-

arterie in den rechten Ventrikel. Nach Passage der Stenose steigt der Druck im zentralen Lungenarterienbereich

systolisch steil an, bleibt aber diastolisch noch erh6ht. Erst nach Passage der nichtstenosierten Pulmonal-
klappen geht der Druck auch diastolisch auf Null

Differentialdiagnostisch gilt es beim Vor-
liegen eines kontinuierlich systolisch-diasto-
lischen Gerdusches in erster Linie einen Ductus
Botalli, aortopulmonalen Septumdefekt, ein
perforiertes Aortensinusaneurysma bzw. eine
coronare Fistel auszuschlieBen. Erscheint das
Gerdusch durch seine Lokalisation atypisch fiir
einen Ductus Botalli, fehlen weitere typische
Krankheitszeichen fiir einen aortopulmonalen
Shunt (groBe Blutdruckamplitude, vermehrte
Lungengefiafzeichnung und Linkshypertrophie-
zeichen), so ist zur Klarung eine Herzsondierung
nicht zu umgehen. Hierbei weist ein Anstieg

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII

isthmusstenose findet seine Abgrenzung durch
die begleitende brachiocephale Hypertension
und die Linkshypertrophiezeichen. Konti-
nuierlich systolisch-diastolische Gerdusche tiber
der Parakardialregion mit begleitender Cyanose
sprechen fiir eine Fallotsche Tetralogie bzw.
einen Pseudotruncus aortalis mit ausgedehnten
Bronchialkollateralen oder fiir ein arterio-
vendses Lungengefiflaneurysma mit a.v.-Fistel.
Bei dieser Anomalie findet man oft flichen-
hafte Verschattungen im Rontgenbild der
Lunge und in 50% der Falle Himangiome der
Haut.

33
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Weiterhin kénnen arteriovenose Fisteln der
Thoraxgefafle (A. thoracica, A. brachiocepha-
lica, A.subclavia) ein systolisch-diastolisches
oder systolisches Gerdusch iiber den peripheren
Lungenfeldern hervorrufen.

Hat ein systolisches Gerdusch sein punctum
maximum iiber dem Pulmonalisfocus, ist aber
aullerdem tiber den seitlichen Thoraxpartien
gut zu horen, so kann diesem Schallbefund eine
Kombination von Pulmonalklappen- und peri-
pherer Pulmonalstenose zugrunde liegen. Fiir
eine periphere Pulmonalstenose spricht unter
anderem ein deutlicher oder gar betonter Pul-
monalklappenschluliton (IIP). Ein abge-
schwichter IIP-Ton schlieit aber eine peri-
phere Pulmonalstenose nicht aus, da sie mit
einer Klappenstenose kombiniert sein kann.

Differentialdiagnostisch miissen ferner er-
worbene, periphere Pulmonalstenosen durch
embolische oder ortsstdndige Thromben (HAr-
VvEY) als Folge einer konstriktiven Perikarditis
mit Einschniirung der Lungenarterie an der
Umschlagstelle des Perikards (GoUuLEY) sowie
durch Tumorkompression von aulen (OPATRNY

P. HEINTZEN: Periphere Pulmonalstenose

et al.) in Betracht gezogen werden. Unter Be-
riicksichtigung des Krankheitsverlaufes sowie
des angiokardiographischen Befundes ist die
Unterscheidung meist moglich.

Prognose. Der Verlauf wird vorwiegend von
den begleitenden Fehlbildungen und der Zahl
bzw. Lage der Stenosen bedingt. Solange die
Einengung der gesamten Strombahn gering
bleibt, ist die Prognose gut. Eine supra-
valvuldre Stenose bedingt eine dem Stenose-
grad entsprechende Druckbelastung der rech-
ten Kammer mit der Gefahr einer vorzeitigen
Myokardinsuffizienz. Zentrale Einengungen
eines Lungenarterienasfes fithren zu einer
Minderdurchblutung der abnormen Seite, einer
Volumeniiberlastung der kontralateralen Seite
und damit zu einer erhohten Infektanfalligkeit.
Als Spatfolge droht eine (einseitige) pulmonale
Hypertension.

Therapie. ~ Multiple, periphere Lungen-
arterienstenosen sind einer Therapie nicht zu-
géinglich. Einzelne kurze, zentrale Stenosen im
Hautstamm oder am Anfang der Seitenéste kon-
nen operativ beseitigt werden (THROWER et al.).
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Einseitige Lungenarterienagenesie

Von P. HEINTZEN, Kiel

Synonym. Hemitruncusarteriosus (TAUSSIG).

Definition. Teilt sich der Stamm der
Lungenarterie nicht an der Bifurkation, son-
dern setzt er sich als ein Gefiall fort, das zur
linken oder rechten Lunge zieht, so liegt eine
einseitige Lungenarterienagenesie (LAA) vor.
Dabei kann die Lunge normal oder hypo-
plastisch sein und von atypischen GeféBen
aus der Aorta mit arteriellem Blut versorgt
werden. Félle, bei denen gleichzeitig eine
Lungenagenesie vorliegt, werden an dieser
Stelle nicht abgehandelt. Einseitige Hypo-
plasien der Lungenarterien verhalten sich funk-
tionell wie langgestreckte einseitige periphere
Pulmonalstenosen (s. S. 510) und stehen diesen
vielleicht auch entwicklungsgeschichtlich naher
als den einseitigen LAA.

Historische Daten. Der ilteste Bericht stammt
von FRAENTZEL aus dem Jahre 1868. Nach dem
ersten angiokardiographischen Nachweis durch
Maporr, 1952, hat das Interesse an dieser Ano-
malie und die Zahl der Publikationen erheblich

zugenommen. Die erste erfolgreiche Operation
gelang ARMER et al. 1961.

Hiufigkeit. Bis 1960 konnten wir 72 Falle
von links- oder rechtsseitiger LAA in der Welt-
literatur finden (HEiNTZEN u. TESKE). Seit-
dem hat die Zahl der Beschreibungen zu-
genommen und diirfte 100 Falle tiberschreiten.

Entwicklungsgeschichte. Es handelt sich um
eine angeborene Anomalie, die etwa in der
zweiten Hilfte der Branchialphase (etwa 30. bis
45. Tag) entsteht. Dem Fehlen der rechten
Lungenarterie liegt eine Entwicklungsstorung des
ventralen Sprosses der 6. rechten Kiemenbogen-
arterie zugrunde (echte Agenesie) oder sie geht
auf eine atypische Septierung des Truncus ar-
teriosus bzw. eine unvollstindige Verlagerung des
rechten 6. Kiemenbogenastes zuriick (Caro et al.;
SCHNEIDERMAN), so daf} die rechte Kiemenbogen-
arterie den AnschluB an den Pulmonalarterien-
stamm verfehlt und mit der Aorta in Verbindung
bleibt (Pseudoagenesie). In diesen Fillen ent-
springt die ,,rechte Lungenarterie’‘ aus der
Aorta ascendens. Linksseitige Lungenarterien-
agenesien sind Folge einer Entwicklungsstéorung
des linken proximalen Anteils des ventralen
Sprosses der 6. Kiemenbogenarterie (CONGDON;
CARro et al.; HEINTZEN und TESKE).

Pathophysiologie. In der Regel reicht eine
Lunge aus, um in Ruhe den Sauerstoffbedarf
des Organismus zu decken (vgl. Lungenresek-
tion). Es entsteht keine arterielle Sauerstoff-
untersittigung. Auch bleibt der Druck im
Lungenkreislauf erfahrungsgemafl noch im Be-
reich der Norm. Bei der LAA wird die vom
Lungenkreislauf abgetrennte Lunge in der Re-
gel von zusitzlichen atypischen Gefafen aus
der Aorta mit arteriellem Blut durchstromt.
Sie kann sich deshalb trotz normaler Ventila-
tion nicht an der Sauerstoffaufnahme beteiligen

33*
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(MapoFF et al.). Im iibrigen wird die Hémo-
dynamik von den begleitenden Anomalien
bestimmt.

Anatomie (vgl. Abb. 207). Rechtsseitige Lun-
genarterienagenesien treten in iiber der Hailfte
der Fille isoliert auf. Als begleitende Anomalie
findet man in etwa 30% einen offenen Ductus
Botalli, gelegentlich eine Aortenisthmusstenose.
Zur rechten Lunge zieht ein kriftiges Gefall aus
dem Anfangsteil der Aorta oder sie wird von aty-
pischen Gefiflen aus dem Arcus aortae, dem

Abb.207a u. b. Die hiufigsten Fehlbildungssyndrome
bei einseitiger Lungenarterienagenesie. a Rechtsseitige
Lungenarterienagenesie, Ductus arteriosus Botalli,
Ursprung der rechten A.pulmonalis aus der Aorta
ascendens. b Linksseitige Lungenarterienagenesie,
Fallotsche Tetralogie, Rechtsaortenbogen

Truncus brachiocephalicus oder der A.subclavia
versorgt. Die Lunge kann primér unauffillig sein
(FRAENTZEL; MADOFF et al.; MAIER; CARO et al.;
SCHNEIDERMAN ; STEINBERG ; WAGENVOORTet al.).

Die linksseitige Luungenarterienagenesie ist in
mehr als der Héilfte der Fille mit einer Fallot-
schen Tetralogie meist mit Rechtsaortenbogen ver-
gesellschaftet (EMANUEL und PaTrinson; LOWE;
Napas et al.; McKim u. WIGLESWORTH; VAUG-
HAN; GROSSE-BROCKHOFF et al.).

Klinik
Symptomatologie. Die klinische Sympto-
matik wird im wesentlichen von den beglei-
tenden Anomalien bestimmt. Bei der Fallot-
schen Tetralogie ist die linksseitige LAA oft
ein iiberraschender Nebenbefund der Angio-
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kardiographie. Bei genauer Betrachtung des
normalen Thoraxréntgenbildes kann aber die
fehlende Lungengefdfzeichnung besonders im
linken Oberfeld erkannt werden.

Bei der rechtsseitigen LAA priagt der Duc-
tus Botalli mit seinem charakteristischen Ge-
rauschbefund oft das klinische Bild. Die iso-
lierte einseitige LAA kann ebenfalls zu charak-
teristischen Krankheitszeichen fithren. Meist
bestehen aber lange Zeit keine subjektiven
Beschwerden oder hochstens eine leichte Be-
lastungsdyspnoe und eine erhohte Infektan-
falligkeit.

Bei genauer Inspektion, deutlicher noch im
Rontgenbild, kann eine leichte Thoraxasym-
metrie auffallen. Man findet verengte Inter-
costalriume und gelegentlich auch verminderte
Atemexkursionen auf der Seite der LAA.

Die wichtigsten klinischen Verdachts-
momente liefert das Ronigenbild. Es zeigt
(vgl. Abb. 208):

a) Verlagerung des Mediastinums zur
,,kranken‘ Seite. Gelegentlich tritt eine ,,Me-
diastinalhernie‘* infolge Uberbldhung der kon-
tralateralen Seite auf.

b) Verminderte GefdBzeichnung auf der
arterienfreien Seite, besonders im Tomogramm
erkennbar.

¢) Verminderte Hiluszeichnung.

d) Zwerchfellhochstand auf der Seite der
LAA.

Durch rezidivierende Infekte kénnen sekun-
dire Lungenverinderungen auftreten. Als
weitere Folge droht eine pulmonal bedingte,
sekundédre Hypertension im kleinen Kreislauf.
Gelegentlich kommt es zur Hamoptoe.

Das EKG ist uncharakteristisch.

Die Herzsondierung ermdglicht die Analyse
begleitender Fehlbildungen. Aus der Unmog-
lichkeit, eine Lungenarterie zu sondieren, kann
allerdings noch nicht auf eine einseitige LAA
geschlossen werden.

Angiokardiographie. Die venose Kontrast-
darstellung ist die Methode der Wahl zum
Nachweis einer einseitigen LAA (s. Abb. 209).
Sie erlaubt nicht, die angeborenen Formen
von den sehr seltenen erworbenen Ver-
schliissen einer Lungenarterie zu unterscheiden.

Bronchographie bzw. Bronchoskopie ermog-
lichen die Entscheidung der Frage, ob der
Bronchialbaum normal angelegt ist oder eine
kombinierte Fehlbildung der Lunge vorliegt.
Bronchospirometrisch spricht eine fehlende
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Abb. 208a—e. Rontgenbild (a), Angiokardiogramm (b) und Tomo-
gramme (c—e) eines 8jihrigen Jungen mit rechtsseitiger Lungen-
arterienagenesie und Ductus arteriosus Botalli. Man erkennt im
normalen Rontgenbild die Verlagerung von Herz und Mittelschatten
nach rechts. Im oberen Mittelschattenbereich ist die linke Lunge
hernienartig nach rechts vorgewolbt und wird rechts der Wirbelsdule erkennbar. Intercostalriume rechts
enger als links. Im Angiokardiogramm ist wihrend des Dextrogramms nur der erweiterte Stamm der Lungen-
arterie und der linke Seitenast dargestellt. Rechts sind keine LungengefiBe erkennbar. Die Tomogramme (c—e)
zeigen die differente Gefdfl- und Hiluszeichnung rechts und links
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Sauerstoffaufnahme einer Lunge fiir eine
Lungenarterienagenesie oder einen einseitigen
(z.B. thrombotischen) GefaliverschluB.
Diagnose und Differentialdiagnose. Eine
einseitige LLAA kann angenommen werden,
wenn bei leichter Thoraxasymmetrie, Ver-
lagerung des Mittelschattens und einseitigem
Zwerchfellhochstand eine deutliche Seiten-
differenz der Lungengefdzeichnung im Roént-
genbild erkennbar ist. Zur Sicherung der
Diagnose ist eine Angiokardiographie und zum
Ausschlufl einer begleitenden Lungenfehlbil-
dung gegebenenfalls eine Bronchographie er-
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bei einem Patienten von ALEXANDER nach
15monatiger Militdrdienstzeit und mehrfachen
Rontgenaufnahmen). Wird die Lunge durch
ein GefdB aus der Aorta unter hohem Druck
durchblutet, so treten infolge Uberlastung des
Lungencapillarsystems — meist im 2.—4. Le-
bensjahrzehnt, seltener schon im Kindesalter—
Héamoptysen auf. Begleitende Anomalien wie
aortopulmonaler Septumdefekt, Ductus Bo-
talli oder eine Fallotsche Tetralogie schranken
die Lebenserwartung ein. Sekundére Lungen-
verdnderungen durch rezidivierende pulmonale
Infekte, Bronchiektasen usw. triiben ebenfalls

Abb.209a u.b. a Angiokardiogramm eines 8 Monate alten Sauglings mit isolierter rechtsseitiger Lungenarterien-
agenesie. b Kontrastdarstellung bei einem einjihrigen cyanotischen Knaben mit Fallotscher Tetralogie
und linksseitiger Lungenarterienagenesie

forderlich. Besteht gleichzeitig ein cyano-
tischer Herzfehler und ist die linke Lungen-
seite betroffen, so handelt es sich fast stets um
eine Fallotsche Tetralogie. Liegt eine rechts-
seitige LAA bei fehlender Cyanose und beglei-
tendem Herzgerdusch vor, so kann mit grofer
Wahrscheinlichkeit ein Ductus arteriosus Bo-
talli angenommen werden.

Differentialdiagnostisch kommen bei den
isolierten Formen vor allem einseitige Lungen-
arterienhypoplasien, periphere Pulmonalste-
nosen sowie schrumpfende Lungenprozesse,
Lungentuberkulose, Bronchiektasen, weiterhin
Lungenhypoplasien, Atelektasen bzw. Apneu-
matosen mit erhaltener GefdBversorgung in
Betracht. Sie konnen ebenfalls angiokardio-
graphisch bzw. bronchographisch abgegrenzt
werden.

Yerlauf. Die isolierte LAA kann stumm
verlaufen. Sie wird oft zufillig entdeckt (so

die Prognose. Der adlteste lebende Patient mit
isolierter linksseitiger LAA war zur Zeit der
Mitteilung 30 Jahre, ein entsprechender Fall
mit isolierter rechtsseitiger LAA 58 Jahre
alt.

Therapie. Bei rezidivierenden pulmonalen
Infekten ist langzeitige antibiotische Therapie
angezeigt. Eine Pneumonektomie ist nicht zu
umgehen, wenn rezidivierende pulmonale In-
fekte zu schweren sekundédren Veridnderungen
des Lungengewebes gefiihrt haben, wiederholte
Héamoptysen auftreten oder Uberlastungs-
zeichen des sonst gesunden Herzens infolge
eines Links-Rechts-Shunts iiber erweiterte
Bronchialarterien oder atypische Lungen-
gefille in Erscheinung treten.

Ein begleitender Ductus arteriosus Botalli
mufB in jedem Falle unterbunden werden, um
die zusdtzliche Volumenbelastung des in seiner
Kapazitit verkleinerten Lungenstrombettes zu
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beseitigen. Bei der Fallotschen Tetralogie be-
stimmt die Seite der Lungenarterienagenesie
das operativ technische Vorgehen, falls eine
Blalock-Taussigsche Anastomose angelegt wer-
den soll. Eine Totalkorrektur ist, falls moglich,
vorzuziehen.
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Eine operative Korrektur einer LAA ist
moglich, wenn die ,,Lungenarterie* aus der
Aorta entspringt. ARMER et al. gelang mit
Hilfe einer QGefalprothese der AnschluBl der
atypischen rechten Lungenarterie an den Pul-
monalisstamm.
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Idiopathische Dilatation der Pulmonalarterie

Von P. HEintzEN, Kiel

Synonyma. Idiopathische Pulmonalektasie
( Pulmonalarterienaneurysma).

Definition. Alsidiopathische Dilatation der
Pulmonalarterie werden Erweiterungen des
Stammes oder peripherer Abschnitte der Lun-
genarterien bezeichnet, die nicht als Folge eines
anderen angeborenen oder erworbenen Grund-
leidens entstanden sind.

Erweiterungen der Lungenarterie, die mit
nachweisbarer Schidigung einer oder mehrerer
GefiBwandschichten einhergehen, werden als
Aneurysmen der Pulmonalarterie bezeichnet
(Boyp u. McGavack, DETERLING u. CLAGETT).

Eine Abgrenzung ist intra vitam nicht sicher
moglich.

Historisches. Eine idiopathische Pulmonal-
ektasie wurde wahrscheinlich von WESSLER u.
JacHEs 1923 erstmals beschrieben. [Altere Mit-
teilungen betrafen meist sekundéire Formen (Zu-
BER 1904).] Auch bei den acht Beschreibungen
OPPENHEIMERs lagen wahrscheinlich nur zwei
echte idiopathische Pulmonalektasien vor.

Hiufigkeit. Bis 1949 konnten GREENE et al.
acht gesicherte Fille im Weltschrifttum finden.
Mittlerweile ist die Zahl der Beobachtungen
auf etwa 50 angestiegen. Es handelt sich um
eine seltene Anomalie. Im Diisseldorfer Kran-



520

kengut von 1500 angeborenen Angiokardio-
pathien betrug die Haufigkeit etwa 1% . DEsh-
MUKH u. Mitarb. konnten 1960 iiber 13 eigene
Beobachtungen berichten.
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tracht (AssMANN; KAPLAN et al.; KOURILSKY).
vAN BucHEM u. Mitarb. diskutieren eine an-
geborene Wandschwéche, moglicherweise als

Folge einer trophischen Stérung.
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Abb. 210a—ec. Idiopathische Pulmonalektasie bei 12jahrigem Médchen. Im Rontgenbild des Thorax Prominenz
des Pulmonalsegmentes und verstrichene Herztaille. Im Angiokardiogramm erweist sich der erweiterte
Lungenarterienstamm als Ursache der anomalen Herz-Gefi3-Konfiguration. Im Phonokardiogramm kein
nennenswertes Gerdusch. Deutlicher, protosystolischer, pulmonaler Klick (c). Akzentuation des Pulmonalklap-
penschluBltones (P). Im EKG keine Rechtshypertrophiezeichen. Keine Druckerhohung im rechten Ventrikel

Atiologie. Die Atiologie ist unklar. Wenn
die Pulmonalektasie mit einer schmalen Aorta
einhergeht, kommt als Entstehungsmechanis-
mus eine fehlerhafte Septierung des Truncus
arteriosus zugunsten der Lungenarterie in Be-

Anatomie. Die infolge der benignen Art der
Anomalie seltenen Obduktionsbefunde beschrei-
ben neben der Gefidflerweiterung der Lungen-
arterie zum Teil Intimaverdickungen der Lungen-
gefile (OPPENHEIMER). Gelegentlich war die
Aorta hypoplastisch (LAUBRY et al.).
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Pathophysiologie. Die Himodynamik wird
durch die Erweiterung der Lungenarterie nicht
wesentlich beeintrichtigt. Lediglich die lineare
Blutstromgeschwindigkeit ist im erweiterten
Gefallbezirk vermindert, was eine geringe Er-
hohung des Seitendruckes zur Folge hat.

Klinik

Symptomatik. In den meisten Féllen fehlen
subjektive Beschwerden. Nur vereinzelt wurde
iber leichte Ermiidbarkeit, geringe Atemnot
bei Belastung und Brustschmerzen geklagt
(DESHMUKH et al.). Fihrendes Symptom und
héufigster Anlal} fiir eine genaue Herzunter-
suchung ist der rontgenologisch nachweisbare
vorspringende Pulmonalisbogen (s. Abb.210a)
ohne gleichzeitige Herzvergrofierung sowie ein
systolisches Austreibungsgerdusch iber der
Pulmonalarterie. Das Gerdusch kann fehlen
oder sehr leise sein, es erreicht aber gelegentlich
eine so groBe Intensitdt, dal es von fithlbarem
Schwirren begleitet ist (vax BucaeMm; DEsH-
MUKH et al.).

Im Gegensatz zur poststenotischen Dila-
tation bei Pulmonalstenosen ist der Druck
diesseits und jenseits der Klappe normal, der
PulmonalklappenschluBton akzentuiert und
der protosystolische Klick (als Pulmonal-
dehnungston) weiter vom I. Herzton separiert
als der Pulmonalklappensffnungston der Pul-
monalstenose (s. Abb. 210c). Ein frithdiasto-
lisches Pulmonalinsuffizienzgerdusch, das sich
erst im Laufe der Beobachtungszeit entwickelt,
spricht nicht gegen eine ,,idiopathische* Pul-
monalektasie.

Das Elektrokardiogramm zeigt keine Rechts-
hypertrophiezeichen (s. Abb. 210¢).

Bei der Herzsondierung sind die Druckwerte
in den vendsen Herzabschnitten normal. Ein
geringes Druckgefille iiber der Pulmonalklappe
kann beobachtet werden, mull aber in jedem
Falle AnlaB sein, mit besonderer Sorgfalt eine
leichte Pulmonalklappenstenose auszuschliefen
(Druckmessung nach Belastung oder nach
Aludrininfusion [Moss und QUIVERS] bzw.
Angiokardiographie).

Angiokardiographisch ist die Form- und
Grofenanomalie der Pulmonalgeféifle eindeutig
erkennbar (Abb. 210b). Durch selektive Kon-
trastmittelinjektion in den Pulmonalarterien-
stamm kann eine signifikante Pulmonalinsuffi-
zienz erkannt werden. Wir halten aber eine
Angiokardiographie nicht fir gerechtfertigt,
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wenn ein prominentes Pulmonalissegment und
einsystolisches Gerdusch die einzigen atypischen
Befunde bei einem sonst beschwerdefreien
Kind sind.

Diagnose und Differentialdiagnose. Die Dia-
gnose einer idiopathischen Pulmonalektasie ist
berechtigt, wenn bei einer Prominenz des Pul-
monalbogens, einem systolischen Gerdusch
itber dem Pulmonalisfocus, kombiniert mit
Akzentuation des PulmonalklappenschluBtones
und protosystolischem Klick, andere Grund-
krankheiten, die zu einer Erweiterung der Pul-
monalarterie fithren, ausgeschlossen werden
koénnen.

Differentialdiagnostisch sind dabei fol-
gende angeborene oder erworbene Anomalien
zu beriicksichtigen:

Angeboren: HErworben:
Duectus Botalli Mitralstenose
Aortopulmonaler Sep- Erworbene Pulmonal-

tumdefekt insuffizienz
Ventrikelseptumdefekt Sekundire pulmonale
Vorhofseptumdefekt Hypertension bei
Transpositionsformen Lungenerkrankungen
Pulmonalklappen- Pulmonalsklerose

stenose Periphere av-Aneu-
Primére pulmonale rysmen

Hypertension
Angeborene, priméire

Pulmonalinsuffizienz
Pulmonalklappen-

agenesie

Diese Anomalien kénnen durch den Nach-
weis a) eines Links-Rechts-Shunts, b) einer
pulmonalen oder rechtsventrikuldren Druck-
erhéhung (mit Rechtshypertrophiezeichen im
EKG), c¢) atypischer, insbesondere diasto-
lischer Gerdusche, d) einer Cyanose bzw.
arteriellen Sauerstoffuntersittigung oder e) be-
gleitender pulmonaler Erkrankungen mit
Schrumpfungsprozessen und Narbenzug er-
kannt werden. Besteht das typische Gerdusch
einer Pulmonalinsuffizienz, so kann nur bei
Kenntnis der Vorgeschichte entschieden wer-
den, ob es sich primidr um eine idiopathische
Dilatation der Pulmonalarterie oder um eine
primér vorhandene Pulmonalinsuffizienz mit
kombinierter oder konsekutiver Pulmonal-
ektasie gehandelt hat. Auch lassen sich intra
vitam nur sehr schwer begleitende Anomalien
der Pulmonalklappen, z.B. bicuspidale Pul-
monalostien ausschliefen.

Eine Pulmonalektasie kann durch Cysten,
Tumoren, Thymushyperplasie oder kongenitale
Defekte des Perikards (FOWLER) vorgetduscht
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werden. Diese Anomalien lassen sich ront-
genologisch, sicher aber angiokardiographisch,
ausschlieBen.

Aneurysmen der Pulmonalarterie koénnen
bei lokalisierter Gefdferweiterung vermutet
werden, sie fithren aber auch zu einer allge-
meinen Pulmonalektasie. Sie sind im Erwach-
senenalter in einem hohen Prozentsatz lue-
tischer Natur. Endokarditis, rheumatische In-
fektion, Sklerose der GefdBwand, Traumen
und in seltenen Fillen angeborene Fehlbil-
dungen der Wand (EssEr; Morvay) fithren bei
lokaler Wandschwéche ebenfalls zu Pulmonal-
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arterienaneurysmen, ebenso alle Ursachen, die
fir eine Pulmonalektasie in Frage kommen.

Prognose. Bei der echten idiopathischen
Pulmonalektasie ist die Prognose gut. So
erreichen sechs autoptisch gesicherte Fille ein
Alter von 56, 63, 78, 82, 88 und 92 Jahren.

Therapie. Eine Behandlung kommt nor-
malerweise nicht in Betracht. Nur wenn die
Ektasie solche Formen erreicht, dal3 sie zur
Kompressionserscheinungen der Atemwege
fithrt, muB} eine operative Korrektur erwogen
werden. Meist ist der linke Stammbronchus
durch die GefiBerweiterung eingeengt.
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Angeborene Pulmonalinsuffizienz
Isolierte Pulmonalinsuffizienz und Fehlen der Pulmonalklappen

Von P. HeinTZEN, Kiel

Definition. Unter dem Begriff der angebo-
renen Pulmonalinsuffizienz werden verschie-
dene Anomalien zusammengefaft, die zu
einem diastolischen BlutriickfluB aus der Pul-
monalarterie in die rechte Kammer fithren.
Man kann zwei Formen der angeborenen, orga-
nischen Pulmonalinsuffizienz unterscheiden:

a) Eine isolierte, angeborene Pulmonal-
insuffizienz. Sie kommt durch eine Anomalie
der Form oder Zahl der Taschenklappen zu-
stande (Schrumpfung, Fensterung, zwei-, vier-
oder fiinftaschige Klappen).

b) Eine angeborene Pulmonalinsuffizienz
durch Fehlen (oder fast volliges Fehlen) des
Klappengewebes. Diese Anomalie ist fast stets
mit einem Ventrikelseptumdefekt und einer
infundibuldren Pulmonalstenose kombiniert.

Erworbene, organische Pulmonalinsuffizien-
zen entwickeln sich haufig im Anschlufl an eine
Pulmonalstenoseoperation, sehr selten ent-
stehen sie als Folge einer entziindlichen
(OLESEN und FasBrIicius) oder traumatischen
Klappenldsion. Als funktionelle Pulmonal-
insuffizienz wird die SchluBunfahigkeit der
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Klappen infolge Dilatation des Klappen-
ansatzringes bezeichnet, wie sie sich auf dem
Boden angeborener oder erworbener Herz- und
Lungenerkrankungen entwickeln kann, die mit
vermehrter Druck- oder Volumenbelastung
des Lungenkreislaufs einhergehen.
Historisches. Die erste angeborene Pulmonal-
insuffizienz durch Fehlen der Klappen wurde
1908 von RoGER und WiLsoN beschrieben, 1927
erschien eine weitere Mitteilung von KURTz et al.
EHRENHAFT berichtete 1954 den ersten intra-
operativ beobachteten Fall. 1958/62 haben
MiLLER et al. auf das Syndrom der Fallotschen
Tetralogie mit Pulmonalklappenagenesie und
Pulmonalinsuffizienz aufmerksam gemacht.

Isolierte Pulmonalklappeninsutfizienzen durch
iiberzidhlige oder zweitaschige Klappen haben
KissiN 1936 sowie FORD et al. 1956 beschrieben.
Die Serie der klinisch diagnostizierten Fille
setzte mit den Beobachtungen von KJELLBERG
sowie KEzpr etal. 1955 ein und wurde von
Price 1961 zusammenfassend dargestellt.

Hiufigkeit. Funktionelle (erworbene) Pul-
monalinsuffizienzen sind in den Spétstadien
angeborener oder als Folge erworbener Herz-
klappenfehler nicht selten.

Isolierte, angeborene Pulmonalinsuffizien-
zen wurden bis 1961 nur 28mal beobachtet.

Kongenitales Fehlen der Pulmonalklappen
— bis auf eine Ausnahme stets mit anderen
Fehlbildungen des Herzens, meist mit Ven-
trikelseptumdefekt und infundibulirer Pul-
monalstenose kombiniert — wurde bisher ins-
gesamt 18mal beschrieben (s. Literaturver-
zeichnis).

Entwicklungsgeschichte. Verschiedene Au-
toren nehmen an, daB der fehlerhaften Zahl
und Ausbildung der Pulmonalklappen eine
Storung der Septierung des Truncus arteriosus
durch das Septum aorticopulmonale zugrunde
liegt. Durch asymmetrische Lage des Septums
kann Material der Endokardwiilste, das zur
Pulmonalklappenbildung vorgesehen ist, der
Aorta zugeschlagen werden (CAMPEAU u.
Mitarb. 1961). So wiirde auch verstédndlich,
warum die sehr schweren Varianten regelmafig
mit einer Pulmonalarterienhypoplasie und
Stenose und einer reitenden Aorta einhergehen.

Anatomie. Als morphologisches Substrat der
isolierten Pulmonalinsuffizienz findet man iiber-
zihlige (K1ssIN) oder bicuspidale Taschenklappen
(Forp et al.). FRIEDMANN und HATHAWAY beob-
achteten Fensterung der Aorten- und Pulmonal-
klappen. Wohl die meisten klinisch diagnosti-

zierten Tille von dsolierter Pulmonalklappen-
insuffizienz diirften auf zweitaschige Pulmonal-

klappen zuriickzufithren sein, die auch bei der
Fallotschen Tetralogie relativ haufig vorkommen.

Die Klappen kénnen aber auch zahlenméafig
normal angelegt, jedoch mehr oder weniger defor-
miert oder geschrumpft sein (SmiTH et al.). Hier
gibt es Ubergiinge bis zum volligen Fehlen der
Pulmonalklappen, bei dem nicht selten Kkleine,
rudimentire fibrose Gewebsfalten (LAVENNE,
CaMPEAU etal. 1961) oder unregelmifig ver-
dickte Bindegewebsreste (ONESTI u. HARNED) in
Hohe des vermuteten Klappenringes erkennbar
sind.

Bei der ,,isolierten‘ Pulmonalinsuffizienz ist
die Pulmonalarterie regelmaBig dilatiert und bei
den hochgradigen Insuffizienzen mit Agenesie der
Klappen oft aneurysmatisch erweitert.

Pulmonalklappenagenesie ist fast stets mit
infundibuldren Pulmonalstenosen und Ventrikel-
septumdefekt kombiniert (MILLER et al. 1958,
1962). Der rechte Ventrikel ist in diesen Fillen
vergroflert und hypertrophiert.

Himodynamik. Bei der Pulmonalinsuffi-
zienz flielt ein mehr oder weniger groBes Blut-
quantum, das systolisch in die Pulmonal-
arterie ausgeworfen wurde, diastolisch wieder
in die rechte Kammer zuriick. Durch dieses
Pendelblut werden Lungenarterie und rechte

Kammer volumenbelastet.

Das Ausmaf} der Regurgitation hingt von
der diastolischen Weite des insuffizienten Pul-
monalostiums sowie von der mittleren diasto-
lischen arterio-ventrikuliren Druckdifferenz
ab. Indirekt gewinnen dadurch die Dehnbar-
keit der Pulmonalarterie, der diastolische Stro-
mungswiderstand im Lungenkreislauf, die
Dehnbarkeit der rechten Kammer, ferner Herz-
frequenz und Schlagvolumen Einflul auf die
Regurgitation.

Klinik

Symptomatik. Die isolierte Pulmonal-
insuffizienz verursacht meist keine nennens-
werten Beschwerden. Fiihrendes Symptom
ist ein diastolisches Decrescendogerdusch mit
punctum maximum i{iber dem Sternum oder
dem Sternalrand vom 2. ICR abwérts bis zum
unteren Sternalende. GrAHAM STEELL hat
dieses Gerdusch 1888 erstmalig als Folge einer
relativen Pulmonalinsuffizienz infolge pulmo-
naler Hypertension bei Mitralstenose be-
schrieben. Der IL. Ton kann normal oder
abgeschwicht sein. Ist er gespalten, so
schlieft das Gerdusch an die zweite Kompo-
nente, den PulmonalklappenschiuBiton, an (s.
Abb. 211). Ist dieser nicht erkennbar, so folgt
das diastolische Gerdusch meist erst nach
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einem kurzen Intervall der sichtbaren Kom-
ponente des IIL. Tones, dem Aortenklappen-
schluBton.

Ein diastolisches Intervallgerdusch tritt
ebenfalls bei groBerem Reflux in die rechte
Kammer auf und ist als rechtsseitiges Austin-
Flint-Gerdusch auf eine funktionelle Tricus-
pidalstenose zu beziehen.

Im intrakardialen Phonokardiogramm laBt
sich das diastolische Gerdusch in die rechte
Kammer lokalisieren.

Das vermehrte Schlagvolumen (= effek-
tives Schlagvolumen + Pendelblut) sowie die

AP

i} SR,
o

Abb. 211. Schallbild einer erworbenen, organischen
Pulmonalinsuffizienz nach Operation einer Pulmonal-
klappenstenose. Das diastolische Gerdusch (D)
schlieft sich an den PulmonalklappenschluBton (P),
die zweite Komponente des gespaltenen II. Tones, an

Ektasie der Pulmonalarterie und rechten Kam-
mer bedingen bei mittelschweren und schweren
Pulmonalinsuffizienzen gleichzeitig ein spindel-
formiges systolisches Austreibungsgerdusch tiiber
dem Pulmonalfocus durch eine ,,funktionelle
Pulmonalstenose®. Rdntgenologisch ist ein pro-
minentes und pulsierendes Pulmonalissegment
zu erkennen. Der rechte Ventrikel kann bei
schwerer Insuffizienz ebenfalls vergréBert sein
(s. Abb. 212a—c).

Ausnahmsweise fiihrt die isolierte Pulmo-
nalinsuffizienz — wenn sie hochgradig ist —
schon intrauterin zu einer Herzinsuffizienz.
Der Exitus letalis tritt dann kurz nach der
Geburt ein. Bei den entsprechenden Beob-
achtungen von SwmrTH et al., ITo et al. war der
Ductus Botalli noch offen und diirfte wesent-
lich zu der schlechten Prognose beigetragen
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haben. Auch &ltere Personen mit isolierter
Pulmonalinsuffizienz klagen gelegentlich iiber
Beschwerden: Dyspnoe, Miidigkeit und Lei-
stungsschwéche.

Das Elektrokardiogramm der isolierten Pul-
monalinsuffizienz zeigt als Folge der Volumen-
belastung der rechten Kammer — dhnlich wie
der Vorhofseptumdefekt — oft einen partiellen
oder kompletten Rechtsschenkelblock.

Auch wenn die Pulmonalinsuffizienz mit
einer Fallotschen Tetralogie kombiniert ist,
sind die Zeichen der Rechtshypertrophie von
einem Schenkelblockbild iiberlagert, so daB
eine rsR’-Konfiguration in V, zustande kommt,
die bei der reinen Tetralogie so gut wie nie
auftritt.

Herzsondierung. Die systolischen Druck-
werte liegen bei leichten Fillen im rechten
Ventrikel und in der Lungenarterie im Bereich
oder an der oberen Grenze der Norm. Charak-
teristisch ist der Druckverlauf in der Lungen-
arterie (LENDRUM und SHA¥FER). Die Druck-
kurve féllt protodiastolisch steil ab, lauft
weiterhin fast horizontal und erreicht end-
diastolisch oft das Niveau des Kammerdrucks.
Im Beginn der Systole steigen beide Kurven
gemeinsam auf ihren Druckgipfel an. Ein
systolischer Druckgradient bis zu 30 mm Hg
kann als Folge der relativen Enge im Ostium-
bereich und der vermehrten Durchstrémung
auftreten.

Angiokardiographie. Bei Kontrastmittel-
injektion in den Stamm der Lungenarterie
kann ein Riickstrom zur rechten Kammer
sichtbar werden. Farbstoffinjektion in die
Lungenarterie unter gleichzeitigem Absaugen
aus der rechten Kammer ist ebenfalls zum
qualitativen und quantitativen Nachweis einer
Pulmonalinsuffizienz geeignet (BAJEK et al.,
CoLLINs et al.).

Fehlen der Pulmonalklappen fihrt per se
zu einer hidmodynamisch bedeutsamen Pul-
monalinsuffizienz. Da diese Anomalie aber
fast stets mit einem begleitenden Ventrikel-
septumdefekt und einer Pulmonalstenose auf-
tritt, bietet sich ein charakteristisches Krank-
heitsbild. Meist besteht von Geburt an fol-
gende Symptomatik: Cyanose und Dyspnoe.
Lautes systolisch-diastolisches Hin- und Her-
Gerdusch (einmal auch als , kontinuierlich* be-
schrieben, SmitH et al.). Enorme Ektasie der
Pulmonalarterie bei hellen peripheren Lungen-
feldern. Rechtshypertrophiezeichen (evtl. mit
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Rechtsschenkelblock). Beim Herz-
katheter systolischer Druckgradient
iber der AusfluBbahn des rechten
Herzens. Meist kombinierter Shunt
auf Ventrikelebene mit Anstieg der
0,-Sittigung in der Kammer.

Diagnose und Differentialdiagno-
se. Eine Pulmonalinsuffizienz kann
angenommen werden, wenn ein dia-
stolisches Decrescendogerdusch tiber
der Herzbasis und absteigend zum
unteren Sternalende deutlich vom
Aortenklappenschlufiton abgesetzt
ist und bei Spaltung des II. Tones
mit dem PulmonalklappenschluBton
beginnt. Ist weiterhin der Pulmo-
nalisbogen prominent und pulsierend
und bestehen keine Verdnderungen
am peripheren Kreislauf, so gewinnt
die Diagnose an Sicherheit. Sie wird
bewiesen durch die Regurgitation
von Kontrastmittel oder Testfarb-
stoff aus der Pulmonalarterie in die
rechte Kammer oder durch das starke
und steile Absinken des diastolischen
Lungenarteriendruckes auf die end-
diastolischen Werte des Ventrikels.

Differentialdiagnostisch ist nach
dem Schallbefund in erster Linie
eine Aorteninsuffizienz auszuschlie-
Ben. Dies ist auf Grund folgender
Symptome moglich:

a) Pulsus celer et altus, groBe
RR-Amplitude fehlt bei Pulmona-
linsuffizienz.

b) Das Pulmonalin-
suffizienzgerdusch bleibt

Abb.212a—c.Angeborene Pul-
monalinsuffizienz bei gleich-

zeitiger Fehlbildung der Lun-

I.I|T

genarterie (aneurysmatische

Erweiterung desStammes und
des rechten Seitenastes) und
Rechtsaortenbogen. Im Pho-
nokardiogramm lautes, holo-
systolisches Gerdusch. Nach

1 \”l”l || WW
S L

|
1
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einem kurzen Intervallschliet

sich ohne erkennbaren Pul-
monalklappenschlufiton  ein
mittel- und hochfrequentes
diastolisches Gerdusch (D)
mit kurzem Crescendo- und
lingerem Decrescendo-
schenkel an

b | T
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unter Amylnitrit unverdndert und wird bei
Aorteninsuffizienz leiser (Sun).

¢) Das Pulmonalinsuffizienzgerdusch ist
mit dem Phonokatheter in der rechten Kam-
mer nachweisbar.

Ein prominentes Pulmonalissegment tritt
bei verschiedenen Anomalien ohne Pulmonal-
insuffizienz auf. In diesem Falle fehlt das
Graham-Steell-Gerdusch (vgl. Pulmonalekta-
sie). Andererseits konnen alle Anomalien, die
zu einer Pulmonalektasie fithren (s. S. 521),
auf diesem Wege auch eine ,,funktionelle* oder
relative Pulmonalinsuffizienz hervorrufen.

Sie ist durch die begleitende Grundkrank-
heit, oft eine pulmonale Hypertension bei
Mitralstenose oder Vitien mit Links-Rechts-
Shunt (DAvIDSEN), bei der Herzsondierung zu
erkennen.

Erworbene, organische Pulmonalinsuffizien-
zen sind durch die bakterielle oder rheuma-
tische Infektion gekennzeichnet, die zur
Klappenlésion fithrt. Eine rheumatische Pul-
monalinsuffizienz kommt extrem selten und
dann praktisch nur in Kombination mit an-
deren Klappenfehlern vor. FaBrrcrus u. OLE-
SEN (1956) beobachteten eine gonorrhoische
Pulmonalinsuffizienz.

Das Miller-White-Lev-Syndrom unterschei-
det sich von der normalen Fallotschen Tetra-
logie durch die Pulmonalektasie, das systo-
lisch-diastolische Hin- und Her-Gerdusch und
die Zeichen des Rechtsschenkelblocks zusétz-
lich zur Rechtshypertrophie.

Von der isolierten Pulmonalinsuffizienz ist
es durch den Shunt (meist gemischt oder
arterio-vends), die Druckerh6hung in der Kam-
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mer mit signifikantem Druckabfall zur Arteria
pulmonalis und die Rechtshypertrophiezeichen
abzugrenzen.

Prognose. Die Prognose der isolierten, an-
geborenen Pulmonalinsuffizienz ist gut. Der
ilteste asymptomatische Patient war zur Zeit
der Untersuchung 51 Jahre alt (Fish et al.).

Die Lebenserwartung wird eingeschrinkt,
wenn die Pulmonalklappen hochgradig insuffi-
zient sind oder ganz fehlen. Sie wird weiterhin
durch begleitende Herzfehler mit Links-Rechts-
Shunt, insbesondere einen Ductus Botalli, und
durch eine pulmonale Hypertension wesentlich
verschlechtert.

Eine hochgradigePulmonalinsuffizienz kann
deshalb schon im Fetalleben (hoher Lungen-
arteriendruck und offener Ductus) oder kurz
nach der Geburt zur Herzinsuffizienz und zum
Tode fithren (SmitH etal.; Ito etal.). Das
Miller- Syndrom hat ebenfalls eine sehr
schlechte Prognose.

Therapie. Klappenprothesen aus kiinst-
lichem oder natiirlichem Material kommen zur
operativen Korrektur — ebenso wie bei
Aortenfehlern — grundsitzlich in Betracht,
haben aber unseres Wissens bei den sehr sel-
tenen Pulmonalinsuffizienzen bisher keine An-
wendung gefunden. MiLLER u. Mitarb. be-
richten 1962 iiber die erfolgreiche operative
Behandlung von drei Tetralogien mit Pul-
monalklappenagenesie. Die Patienten wurden
gebessert und hatten nach der Operation
,,keine kardialen Symptome*. Das Pulmonal-
insuffizienzgerdusch blieb jedoch bestehen,
wurde aber leiser.
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Primiére pulmonale Hypertension
Von P. HeiNTZEN, Kiel

Synonyma. Idiopathische, essentielle, ge-

nuine, isolierte, solitire pulmonale Hypertension.

Primire Pulmonalsklerose; genwine Arterio-
sklerose des kleinen Kreislaufs; Morbus Ayerza-
Arrillaga; Cardiacos mnegros. Pulmonary vas-
cular obstructive syndrom.

Definition. Als primére pulmonale Hyper-
tension (p.p.H.) wird eine Druckerhohung im
arteriellen Schenkel des Lungenkreislaufs be-
zeichnet, wenn sie durch eine diffuse Lumen-
einengung im Bereich der kleinen Arterien und
Arteriolen zustande kommt und wenn die
konsekutive Erhohung des Stromungswider-
standes im Lungenkreislauf nicht Folge einer
Lungenparenchymerkrankung, eines primér
entziindlichen oder thromboembolischen Ge-
faBprozesses oder eines Herzfehlers bzw. einer
Herzinsuffizienz ist.

Historisches. 1891 beschrieb ROMBERG, 1892
Avust das klinische Bild der pulmonalen Hyper-
tension. Sie betrachteten die Rechtshypertrophie
als Folge der autoptisch nachweisbaren Pulmo-
nalarteriensklerose. Histologische Befunde, ins-
besondere eine hochgradige Verdickung der In-
tima der kleinsten Arterien, wurden zuerst von
MONCKEBERG (1909) mitgeteilt.

Um die Jahrhundertwende hat AYERzA nach
Berichten seiner Schiiler (MARTY ; ARRILLAGA und
EsScUDERO) in seiner Vorlesung einen Patienten
vorgestellt, bei dem eine so hochgradige Cyanose
bestand, daB die Krankheit als ,,cardiacos negros‘
bezeichnet wurde. Fiir die obliterierenden Gefis3-
prozesse, die zur Rechtshypertrophie gefiihrt
hatten, wurde eine luische Genese angenommen.
Da die sichere Einordnung dieser Fille nicht
moglich ist, sollte die Bezeichnung Morbus
Ayerza-Arrillaga fiir die primére, pulmonale
Hypertension vermieden werden.

1920 gaben EPPINGER und WAGNER die erste
zusammenfassende Darstellung der klinischen
Symptomatik der p.p.H. STAEMMLER hat 1938
die funktionelle Hypertension als Ursache der
morphologischen Lungengefifiverinderungen her-
ausgestellt.

Nach Einfithrung der Herzsondierung wurde
mit der Moglichkeit der sicheren klinischen
Diagnostik die Diskussion um die Natur des
Krankheitsbildes erneut belebt. In den letzten
Jahren wurden vor allem von den Anglo-Ameri-
kanern EDWARDS; HEATH; WITHAKER, EVANS;
SHORT sowie P. Woop und in Deutschland von
ScuMIDT sowie KONN wichtige Beitrige zur
p.p.H. geliefert.

Hiufigkeit. Die p.p.H. ist eine seltene
LungengefaBerkrankung. Nach GooDALE und

TaoMas sollen auf etwa 10000 Sektionen nur
zwei Fille von p.p.H. kommen. Woop fand
eine Haufigkeit von 0,17% unter seinen Pa-
tienten mit angeborenen Herzfehlern. Bis 1954
wurden nur 54 Beobachtungen in der Welt-
literatur mitgeteilt; iiber 200 hinreichend ge-
sicherte Fille konnten wir bis 1963 im Welt-
schrifttum auffinden (BrONING).

Altersverteilung. 45 dieser Patienten waren
jiinger als 20 Jahre, zahlreiche gehorten dem
Siuglingsalter (vgl. Koca und EHLERs), das
Gros allerdings der 2.—4. Lebensdekade an.
Nur in den jingeren Altersgruppen itberwiegen
die weiblichen Patienten deutlich.

Vorkommen. Die p.p.H. kann familidr
gehduft vorkommen. Sie wurde sowohl in
aufeinanderfolgenden Generationen (DRrEs-
DALE et al.), als auch bei mehreren Geschwi-
stern (CoLEMAN et al.; HussoNn und WyArrT)
beobachtet.

Atiologie. Die Atiologie der p.p.H. ist nicht
sicher bekannt, wahrscheinlich auch nicht ein-
heitlich, selbst wenn man die primér obstruk-
tiven vasculiren Prozesse an den Lungen-
gefilen bei Arteritiden (z.B. bei der End-
angitis obliterans, Periarteriitis nodosa, Arteri-
itis luica, anderen nekrotisierenden Arteritiden
bei den Kollagenosen — Lupus erythematosus,
Sklerodermie und Dermatomyositis — sowie
bei rezidivierenden embolischen Prozessen)
auller Betracht laBt.

Unter den verbleibenden Fillen von p.p.H.
im engeren Sinne deutet das gehiufte Vor-
kommen in bestimmten Familien (s. oben)
darauf hin, daB3 hier ein erblicher Defekt Ur-
sache des Krankheitsbildes ist. Ob dies Media-
defekte im Sinne von EvANS sind, ist noch um-
stritten. Es konnte sich ebensogut um einen
genetisch gesteuerten (bislang nicht nachge-
wiesenen) humoralen oder nervalen Mechanis-
mus handeln.

Ein erhohter (Sympathicus-)Tonus der klei-
nen Lungengefifle wird unter anderem von
STAEMMLER sowie in jiingster Zeit von SHORT
als primum movens in der Pathogenese der
p-p-H. angenommen. Die spastische Dauer-
kontraktion der kleinen Arterien und Arteriolen
soll sekundér zur Mediahypertrophie fithren.
Schidigung des elastischen Gewebes, Intima-
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proliferation, Muscularisnekrosen und throm-
botische Gefdfiverschliisse sind Folgen der
Druckerhéhung.

Obwohl nach neueren Arbeiten ein aktiver
Lungengefatonus angenommen werden muf
und auch quantitative hi-
stologische Untersuchungen
der Lungen spastisch kon-
trahierte GefdBe bei pul-
monalem Hochdruck er-
kennen lassen, ist die Be-
deutung dieses Mechanis-
mus, insbesondere aber
seine Ursache, noch un-
bekannt.

Ein erhohter Sympathi-
custonus konnte nicht nach-
gewiesen werden. Die Sym-
pathektomie brachte bei
p.p.H. keine Erfolge.

In Analogie zur prina-
talen physiologischen Enge
des LungengefaBbettes (Ep-
wARDS et al.) fithren einige
Autoren die pulmonale Hy-
pertension sowohl bei ange-
borenen Herzfehlern als auch
die primiren Formen auf
eine mangelhafte Entfaltung
des Lungengefifibettes, d.h.
auf eine Persistenz des feta-
len Typs der Lungengefille,
zuriick. Diese Erklarung ist
besonders fiir die frithkind-
lichen Fille naheliegend,
wihrend eine solche Deu-
tung fir die erst im Erwach-
senenalter manifest werden-
den Formen der p.p.H. un-
befriedigend ist. Welcher
Mechanismus ursédchlich die
Entfaltung der Lungengefifle
verhindert, bleibt in jedem
Falle offen. Wahrscheinlich
muf aber eine konnatale von
einer erworbenen Form der
p.p.H. unterschieden werden.

Anatomie. Der rechte Ventrikel ist bei der
p.p.H. hypertrophiert, der linke zeigt normale
oder gering verminderte Wanddicke. Ebenso
darf der linke Vorhof bei der p.p.H. nicht patho-
logisch verdndert sein. Dagegen wird der rechte
Vorhof fast stets riickwirkend belastet, hyper-
trophiert und ist erweitert. Dabei kann sich das
Foramen ovale wieder 6ffnen.

Der Querschnitt des Pulmonalarterienstam-
mes ist erweitert und iibertrifft den Gesamtquer-
schnitt der Lungenvenen. Weitere strukturelle
Anomalien fehlen, insbesondere diirfen keine
pathologischen Kurzschlu8verbindungen zwi-
schen den Kreisldufen nachweisbar sein.

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII
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Charakteristisch ist das histologische Bild der
Lungengefifle (vgl. Abb. 213). Die Lumina der
mittleren und kleinen Lungenarterien sowie der
Arteriolen sind stark eingeengt. Dies geht haupt-
séchlich auf eine zirkulire oder knospenartig vor-
springende Intimawucherung sowie auf eine Ver-

213a—d. 8,5 Monate alter Siugling mit primérer pulmonaler Hypertonie.
Michtige muskuldre Verdickung der Media kleiner Lungenarterien mit
Verstirkung der elastischen Lamellen und fibréser Verdickung der Adven-
titia (a, ), im Vergleich zu gleich altem Kontrollfall (b, d).
Elastica-v. Gieson (600 ). (Aus G. K6xN)

dickung der Muscularis der Media dieser Gefille
zuriick. Nicht selten besteht eine vollige Gefal3-
obliteration durch organisierte Thromben, die bei
der p.p.H. im engeren Sinne Folge der Gefil3-
verdnderungen sind. In fortgeschrittenen Fillen
findet man in den grollen Lungengefiflen athero-
matose Plaques. Die Lungencapillaren und
-venen sind normal. Genaue quantitative Ge-
filstudien von WAGENVOORT haben ergeben, dafl
die Zahl der kleinen Arterien (<100 u) bei pul-
monaler Hypertonie pro Flicheneinheit Lungen-
gewebes erheblich zunimmt und sowohl die Rela-
tion von Muscularisquerschnittsfliche zum Ge-
fildurchmesser als auch von Muscularisdicke
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zum GefédBdurchmesser bei pulmonaler Hyper-
tonie groBer wird. Je nach Uberwiegen des einen
oder anderen Vorganges kann hieraus auf eine
echte Zunahme (Hypertrophie) als auch auf eine
aktiv-tonische Engstellung der kleinen GefidBe
geschlossen werden. Beides kommt bei der pul-
monalen Hypertension offenbar vor.

Himodynamik. Bei der p.p.H. ist der pul-
monale Stromungswiderstand im Gebiet der
kleinen Arterien und Arteriolen bis auf das
20fache der Norm erhoht. Die Widerstands-
erhohung kann in den Anfangsstadien der
Erkrankung noch labil sein (SLEEPER et al.;
SAMET u. BERNSTEIN); sie wird mit zunehmen-
dem Druckanstieg meist fixiert. Zur Uber-
windung des Stromungswiderstandes steigt der
Druck im rechten Ventrikel und im Bereich der
Lungenarterien an. Kann die Erhohung des
Stromungswiderstandes nicht durch eine ad-
aquate Drucksteigerung kompensiert werden,
so sinkt das Kreislaufminutenvolumen ab.
Infolge verstirkter O,-Abschépfung im Capil-
largebiet entsteht eine periphere Cyanose. Die
Einengung des Lungenstrombettes hat aufBler-
dem eine Steigerung der Blutstromgeschwindig-
keit zur Folge. Die Kontaktzeit wird zu kurz,
um eine volle Aufsdttigung des Lungen-
arterienblutes mit Sauerstoff zu gewéhrleisten.
Es kommt zu einer zusétzlichen, zentralen, pul-
monalen Cyanose.

Der hypertrophierte rechte Ventrikel erfor-
dert einen erhéhten Filllungsdruck. Der rechte
Vorhofdruck steigt deshalb an und kann das
Foramen ovale wieder offnen. Der resultie-
rende interatriale Rechts-Links-Shunt liefert
eine weitere, zentrale, kardiale Komponente
zur Cyanose. In diesen Fillen iibersteigt das
GroBkreislaufminutenvolumen das des kleinen
Kreislaufs.

Klinik

Symptomatik. Das fiihrende klinische Sym-
ptom ist die Dyspnoe, die zundchst nur bei
Belastung, bei fortgeschrittenem Krankheits-
bild schon in Ruhe auftreten kann. Eine
Cyanose kann lange Zeit fehlen, bei den ma-
lignen Verlaufsformen folgt sie der Dyspnoe
oft nach einem kiirzeren Intervall. In den
terminalen Stadien akuter und chronischer
Verlaufsformen ist die Cyanose oft besonders
hochgradig (cardiacos negros). Im Kindesalter
fehlen Trommelschlegelbildungen und TUhr-
glasnégel oft.

P. HEINTZEN :

Hat die Rechtshypertrophie stirkere Aus-
maBe erreicht, so ist die hebende Aktion des
rechten Ventrikels iiber dem Sternum zu tasten.

Auskultatorisch und phonokardiographisch
steht die Akzentuation des Pulmonalklappen-
schluBBtones (IIP) im Vordergrund. Sie ist am
deutlichsten iiber dem 2.—3. ICR links aus-
gepragt. Hier kann der II. Ton unter Um-
stdnden als Schock getastet werden.

Bei einer Spaltung des II. Tones betrifft
die Akzentuation die zweite, terminale Kom-
ponente. Das Spaltungsintervall wird mit
zunehmendem Druckanstieg im Lungenkreis-
lauf kiirzer. Schlieflich verschmelzen Pul-
monal- und Aortenklappenschluiton, wobei
letzterer das p.m. bestimmt.

Die physiologischen Komponenten des
I. Tones sind unauffillig. RegelmiBig besteht
ein protosystolischer Klick, der auskultatorisch
als weite Spaltung des I. Tones oder als Galopp-
rhythmus imponiert. Es handelt sich um einen
Pulmonaldehnungston, der in der Regel 110 bis
140 msec nach Beginn der Q-Zacke des EKG
auftritt (s. Abb. 214).

Gerdusche fehlen in etwa der Halfte der
Fille. Als Folge der Pulmonalektasie kann ein
leises bis mittellautes systolisches Austreibungs-
gerdusch einer ,relativen Pulmonalstenose
iber dem Pulmonalisfocus auftreten. Nur
ausnahmsweise geht das Gerdusch mit Schwir-
ren einher, was normalerweise fiir eine orga-
nische Pulmonalstenose spricht.

Wird infolge zunehmender Druckbelastung
und Ektasie der Lungenarterie auch der Klap-
penansatzring iiberdehnt, so resultiert eine
,funktionelle’ Pulmonalklappeninsuffizienz,
die ein weiches, diastolisches Graham Steell-
sches Gerdusch bedingt. Im Finalstadium
kann weiterhin das systolische Gerdusch einer
relativen Tricuspidalinsuffizienz am unteren
Sternalrand auftreten, das von einem positiven
Venenpuls begleitet sein kann.

Das Elektrokardiogramm zeigt je mnach
Schwere und Dauer der pulmonalen Hyper-
tonie wechselnde Grade der Rechtshyper-
trophie. In der Mehrzahl der Fille besteht
auch eine Rechtsachse, in den Extremititen-
ableitungen. Bei leichten Druckerhohungen
ist der Achsendifferenzwinkel kleiner als 909,
iiberschreitet er 120° und ist T bis V, oder V
negativ, so liegt stets ein schwerer Lungen-
hochdruck vor (NIELSEN).
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Als Ausdruck der retrograden Druck-
belastung des rechten Vorhofes ist P in Ab-
leitung IT und III (,,P-pulmonale*) sowie in
den rechtsprikordialen Ableitungen iiberhéht.

Rontgenologisch findet man das Bild eines
,,Cor pulmonale’: rechter Vorhof und rechte
Kammer sind mehr oder weniger erweitert, der
Pulmonalbogen ist prominent und verstirkt
pulsierend. Die grofen Lungenarterienéste
konnen bis ins Lungenpar-
enchym hinein erweitert sein.
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Ventrikel nachgewiesen und damit identifiziert
werden. Im rechten Vorhof ist die a-Welle
iiberhoht und bei Tricuspidalinsuffizienz eine
Regurgitationswelle erkennbar.
Farbstoffkurven bei Injektionen in den
rechten Ventrikel und die Lungenarterie lassen
keinen Rechts-Links-Shunt erkennen. Im Vor-
hof ist evtl. ein Farbstoffibertritt durch ein
wiedereroffnetes Foramen ovale mdoglich.
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gendurchblutung (ABRAMS). T3 ¢
Auch fehlt die VergroBerung 1‘

des linken Vorhofs (und Ven- '
trikels), wie sie bei Mitralvi-
tien, Linksinsuffizienz, Ven-
trikelseptumdefekten  oder
aorto-pulmonalen  Shunts
mit Lungenhochdruck vor-
kommen. Entwickelt sich
allerdings das Vollbild eines
Eisenmenger-Syndroms, d.h.
eine sekundédre pulmonale
Hypertension mit Shuntumkehr, so kann die
Differenzierung rontgenologisch unméglich
sein.

Herzkatheter. Charakteristisch ist der er-
hohte Druck im rechten Ventrikel, der zur
Lungenarterie hin nicht abfillt. Der systo-
lische Druckgipfel ist c.p. der Widerstands-
zunahme im Lungenkreislauf proportional. Er
kann die Werte des Systemkreislaufs erreichen
und tberschreiten. Die rechtsventrikulire
Druckkurve zeigt eine charakteristische Form
(SHANAHAN et al., RASHRIN et al.) mit einer
Kerbung im anakroten Schenkel der Druck-
kurve (s. Abb. 214).

Bei sekundérer Pulmonalinsuffizienz sinkt
der Druck diastolisch in der Lungenarterie
besonders steil ab. Mit dem Phonokatheter
kann das diastolische Gerdusch im rechten

Abb. 214. Oben:
Hypertonie. Der systolische Druck ist sowohl in der Lungenarterie, wie
in der rechten Kammer, auf etwa das Fiinffache der Norm erhéht und
zeigt keinen Drucksprung bei der Passage der Pulmonalklappen. Deut-
liche Kerbung im aufsteigenden Schenkel der Ventrikeldruckkurve.
Unten: Synchrone Verzeichnung von EKG, Pulmonalarteriendruck und
Phonokardiogramm beim gleichen Patienten. Man erkennt in der mittel-
frequenten Herzschallkurve den protosystolischen Klick (Pfeile), der
synchron mit dem steilen Druckanstieg in der Lungenarterie auftritt

- 4 1 ' 1H
1 A

EKG und Druckkurven bei primérer pulmonaler

(»»Pulmonaldehnungston*)

Angiokardiographie. Eine Kontrastdarstel-
lung des Herzens wurde nur in vereinzelten
Fillen durchgefiihrt. Sie gilt als gefihrlich.
Eine KurzschluBverbindung kann nur bei signi-
fikantem Rechts-Links-Shunt ausgeschlossen wer-
den, sie kann auch dem angiokardiographischen
Nachweis entgehen, wenn ein weitgehender
Druckausgleich zwischen den Kreisliufen besteht
oder gar noch ein geringer Links-Rechts-Shunt
vorliegt. Die Ektasie der zentralen LungengefiBe
sowie die verzogerte Lungenpassage des Kontrast-
mittels ist ebenfalls im Angiokardiogramm er-
kennbar.

Diagnose. Besteht bei einem Patienten mit
Belastungsdyspnoe eine deutliche Akzentuation
des zweiten Herztones iiber dem Pulmonalis-
focus bei nur geringem Gerduschbefund, liegen
Zeichen der Rechtshypertrophie im EK@, eine
VergroBerung des rechten Herzens und des
Lungenarterienstammes bei leeren peripheren
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Lungenfeldern vor, so muf} an die Moglichkeit
einer primiren pulmonalen Hypertonie gedacht
werden. Erhartet wird die Diagnose durch den
Nachweis einer Druckerhéhung im rechten
Ventrikel sowie in der Lungenarterie bei nor-
malem Pulmonalcapillardruck und Fehlen eines
Shunts.

Differentialdiagnose. Die Annahme einer
p.p.-H. ist dann berechtigt, wenn folgende
Krankheitsbilder ausgeschlossen werden kén-
nen (s. Tabelle 42):

Tabelle 42

A. Angeborene Herzfehler mit KurzschluBverbin-

dungen:

Ventrikelseptumdefekt (Eisenmenger-Kom-
plex)

Ductus arteriosus Botalli bzw. aortopulmo-
naler Septumdefekt

Vorhofseptumdefekt

Lungenvenentransposition

B. Angeborene Herzfehler ohne Shunt:
Multiple periphere Pulmonalstenosen
Pulmonalklappenstenose
Lungenvenenstenosen (angeboren oder durch
Kompression, Tumoren usw.)

C. Erkrankungen des linken Herzens:
Mitralstenose
My=xome des linken Vorhofs
Cor triatriatum
Endokardfibrose des linken Ventrikels
Linksinsuffizienz

D. Pulmonale Erkrankungen mit alveolidrer Hy-

poventilation:

Emphysem, chronisches Asthma, Bronchiek-
tasen, Mucoviscidosis, Cystenlunge

Lungenfibrosen; Hamman-Rich-Syndrom, in-
tergtitielle Pneumonie

Lungenhimosiderose

Schwere Tuberkulose, Sarkoidose, Pneumo-
koniose

Thoraxdeformierung, Kyphoskoliose

Hypoventilation bei extremer Fettsucht (Pick-
wick-Syndrom), bei Schidigung des Atem-
zentrums

E. Nicht-idiopathische, obstruktive Lungengefil3-

erkrankungen:

Arteriitis jeder Genese (luisch, allergisch, ne-
krotisierend)

Endangiitis obliterans (Morbus Raynaud der
Lungengefille)

Kollagenosen (Periarteriitis nodosa, Sklero-
dermie, Dermatomyositis)

Rezidivierende Lungenembolien mit Throm-
bosen

Sichelzellenanimie

Zu A. Ein Herzfehler mit primérem Links-
Rechts-Shunt und sekundérer pulmonaler
Hypertension kann eine p.p.H. weitgehend

P. HEINTZEN :

kopieren. Die Anamnese kann den charakteri-
stischen Phasenwechsel (friiher lautes Gerdusch)
aufdecken. Die sichere Abgrenzung bleibt der
Herzsondierung mit Kontrastmittel- oder Farb-
stoffinjektion vorbehalten. Bei der p.p.H.
steigt der Druck im rechten Ventrikel — im
Gegensatz zum Eisenmenger-Syndrom — un-
ter Belastung iiber die Werte des Systemkreis-
laufs an.

Zu B. Multiple periphere Pulmonalstenosen
groBerer Lungenarteriendste immitieren das
Bild der p.p.H. fast véllig, sind aber angio-
kardiographisch nachweisbar und verursachen
systolische oder systolisch-diastolische Ge-
ridusche iiber den peripheren Lungenfeldern
(vgl. S.511).

VergroBerung des rechten Herzens, Promi-
nenz des Pulmonalisbogens bei zarter, peri-
pherer Lungenzeichnung, Rechtshypertrophie-
zeichen im EKG hat die p.p.H. mit der Pul-
monalklappenstenose gemeinsam; der Pul-
monalklappenschluBton ist aber abgeschwicht.
Die sichere Differenzierung gelingt durch
Druckregistrierung in der Lungenarterie. Kli-
nisch spricht ein lautes pulmonales Austrei-
bungsgerdusch mit Schwirren gegen eine p.p.H.

ZuC. Dasentscheidende differentialdiagno-
stische Kriterium zur Abgrenzung einer sekun-
déren pulmonalen Hypertension bei Erkran-
kungen des linken Herzens bzw. bei Behin-
derung des Lungenvenenabflusses ist der er-
héhte Pulmonalecapillardruck. Réntgenologisch
spricht ein vergroBferter linker Vorhof gegen
eine p.p.H.

Zu D. Eine pulmonale Hypertonie als Folge
von pulmonalen Erkrankungen mit chronischer
alveolarer Hypoventilation ist im Kindesalter
selten. Auf ihre ursdchliche Bedeutung kann
das klinische und roéntgenologische Bild hin-
weisen. Spirographische Tests sowie Unter-
suchungen der Atemmechanik ermoglichen die
Abgrenzung und lassen auch eine Differen-
zierung primir obliterierender GefidBprozesse
zu (BARLOCHER et al.).

Zu E. Obstruktive vasculire Prozesse an
den kleinen Lungenarterien und Arteriolen auf
entziindlicher Basis sind intra vitam oft ebenso
wenig abgrenzbar wie multiple, thrombo-
embolische GefaBverschliisse. Die rasche Pro-
gredienz und Schwere des Krankheitsbildes bei
entziindlichen Verédnderungen im Blutbild und
gegebenenfalls vasculidren Prozessen in anderen
Getifigebieten konnen auf diese Atiologie hin-
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weisen und gehéren nicht zum Bild der klas-
sischen idiopathischen pulmonalen Hypertonie.
Eine positive Wa.R. ist nicht beweisend fiir
eine luetische Arteriitis, sondern wurde auch
bei anderen Formen einer p.p.H. gefunden
(HussoN u. WyaTT).

Prognose. Die Prognose der p.p.H. ist sehr
schlecht. Eine Ausheilung ist nicht bekannt.
Nach den Verlaufsbeobachtungen von SLEE-
PER et al. kann der Krankheitsproze3 in Schii-
ben verlaufen, wobei die Symptome zeitweise
stationdr bleiben. Im allgemeinen fithrt die
Progredienz der LungengefiBiverdnderungen
im Laufe von 3—7 Jahren (im Durchschnitt)
zur therapieresistentenRechtsinsuffizienz, nicht
selten auch zu einem plétzlichen Exitus letalis
(JAMES).
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Therapie. Eine wirksame Dauertherapie der
p.p.H. ist zur Zeit nicht bekannt. Sauerstoff-
inhalation, Gaben von Antikoagulantien, Spas-
molytika, Ganglienblocker, Sympathektomie,
Reserpin, Amlynitrit konnten keine signi-
fikante Besserung des Krankheitsbildes herbei-
fihren. In den Frihstadien kénnen unter an-
derem mit Acetylcholin und anderen Spasmo-
Iytika fliichtige Drucksenkungen im Lungen-
kreislauf herbeigefilhrt werden (Harris, Sa-
MET u. BERNSTEIN). Mit Fortschreiten des
Prozesses verliert das LungengefdBbett aber
bei steigendem Druck und Stromungswider-
stand seine Reaktivitit; es wird starr.

Digitalispraparate konnen die finale Rechts-
insuffizienz meist nur kurzfristig beeinflus-
sen.
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Aneurysma der Pulmonalarterie

Von H. MENTZEL, Gottingen

Eine differenzierte Kennzeichnung der Aus-
stillpungen und Erweiterungen der Pulmonal-
arterie nach dem klinischen Erscheinungsbild
bereitet groflere Schwierigkeiten. Eng um-
schriebene, hernienartige Ausbuchtungen der
GefaBwand konnen sicherer als Aneurysma
bezeichnet werden. Hiufiger findet sich eine
diffuse Ausweitung der Pulmonalarterie oder
ihrer groBen Aste, so daB die klare klinische
Abgrenzung eines Aneurysma von einer ein-
fachen Dilatation oder Ektasie der Pulmonal-
arterie erschwert ist und oft zu einer Er-
messensfrage wird (HorLzmanw). Die Beriick-
sichtigung einer Grundkrankheit, der Druck-
verhdltnisse im Lungenkreislauf und des zeit-
lichen Verhaltens des Gefaf3tumors kann weiter
zur klinischen Differenzierung beitragen. Eine
Bindung der Bezeichnung ,,Aneurysma der
Pulmonalarterie” allein an eine gesicherte
Destruktion der Gefiwand (Boyp u. Mc-
Gavack; DETERLING u. CLAGETT) verschiebt
die Diagnose in den pathologisch-anatomischen
Bereich und 148t eine befriedigende Bezeich-
nung des klinischen Bildes nicht zu.

Historische Daten. Als eindrucksvoller patho-
logisch-anatomischer Befund ist das Aneurysma
der Pulmonalarterie bereits 1593 von PARE be-
schrieben worden. HENSCHEN berichtete 1906
in einer Monographie iiber 43 Fille, CosTA stellte
1929 79Fille zusammen. Von D’AunoY u. v. Haam
wurde 1934 eine Ubersicht von 87 autoptisch gesi-
cherten Aneurysmen der Pulmonalarterie gegeben.
Jiingere Zusammenstellungen stammen von Boyp
u. McGavack 1939 (111Fille) und von DETER-
LING u. CLAGETT 1947 (weitere 36 autoptisch
bestitigte Fialle und 23 klinische Diagnosen).

Hiufigkeit, Altersdisposition, Geschlechts-
disposition. Das Aneurysma der Pulmonal-
arterie ist eine ausgesprochen seltene GefiB-
verdnderung. Nach einer Zusammenfassung
des Sektionsbefundes bei 109000 Patienten
von DETERLING u. CLAGETT wird unter 13696
Autopsien jeweils ein Aneurysma der Pulmonal-
arterie angetroffen. Das Alter der Patienten
liegt bei 38% unterhalb von 30 Jahren. Hier-
durch unterscheidet sich das Aneurysma der
Pulmonalarterie deutlich vom Aortenaneu-
rysma, das sich erst im spiteren Lebensalter
héufiger findet (D’AuNoy u. v. Haam). Eine
Geschlechtsdisposition besteht nicht.
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Pathobiologie. Fiir die Entwicklung eines
Aneurysma der Pulmonalarterie ist ursdchlich
eine mehr oder weniger lokalisierte Schwéche der
Gefalwand Voraussetzung. Bis zum 30. Lebens-
jahr haben angeborene Fehlentwicklungen der
Arterienwand und angeborene Angiokardiopa-
thien fiir die Entstehung eine iiberragende Be-
deutung. Kongenitale Mif3bildungen werden bei
75 % dieser Altersgruppe mitgeteilt (D’AuNoyY u.
v. Haam). Erworbene Gefidflerkrankungen, die
gelegentlich im Verlaufe einer Tuberkulose, rheu-
matischen Erkrankung, Lues, Sepsis, Mykosis
oder als Folge einer pulmonalen Hypertonie (bei
Mitralstenose, Pulmonalsklerose u.a.) auftreten,
spielen im Sduglings- und Kindesalter keine
wesentliche Rolle. Mitteilungen iiber erworbene
Aneurysmen der Pulmonalarterie finden sich bei
PIRANI et al., WOLLHEIM et al., SCHLUDERMANN,
DETERLING u. CLAGETT, WEISE, MATTHES et al.

Eine angeborene allgemeine oder lokalisierte
Hypoplasie der elastischen und muskuldren
Schichten der Pulmonalarterienwand fiihrte bei
den Beobachtungen von SUTHERLAND, CoSTA
und BEASLEY et al. zur Ausbildung diffuser oder
sackformiger Aneurysmen. Zusitzliche Herz-
oder Gefifanomalien bestanden nicht. Uber die
Hiufigkeit von Anomalien der Pulmonalarterien-
wand geben die Untersuchungen von Cosra einen
bemerkenswerten Aufschlufl. Bei 200 allgemeinen
Autopsien fand Costa bei 30% eine mehr oder
weniger ausgedehnte Minderwertigkeit der elasti-
schen und muskuliren Elemente der Media, die
teilweise durch eine Fibrose kompensiert wurde.
Unter den angeborenen Angiokardiopathien, nach
Boyp u. McGavack 43,2 %, nach DETERLING u.
CLAGETT 47 % der jeweils mitgeteilten Patienten-
gruppen, ist der Ductus arteriosus apertus bei
weitem am hiufigsten mit einem Aneurysma der
Pulmonalarterie verbunden (nach Boyp u. Mc-
GAVACK bei 23 %, nach DETERLING und CLAGETT
bei 21% der Gesamtfille). Dies erklirt sich aus
den besonderen druckmechanischen Belastungen
der Pulmonalarterie. Bei einem weiten Ductus
arteriosus bewirkt die damit einhergehende pul-
monale Hypertonie eine mehr diffuse Druck-
belastung des gesamten Truncus pulmonalis und
der groBlen Aste, wihrend ein engerer offener
Ductus durch das Auftreffen des stérker be-
schleunigten Blutstromes auf die gegeniiber-
liegende Pulmonalarterienwand eher zu einer
lokalisierten Wandschidigung fithrt. Ein Aneu-
rysma der Pulmonalarterie gegeniiber der Ductus-
offnung wird von KRzYSZKOWSKI mitgeteilt.
Durch das Aufeinanderstollen zweier unterschied-
lich beschleunigter und gerichteter Blutstrome
ist die Pulmonalarterienwand auch proximal und
distal von der Ductuséffnung dauerhaften Er-
schiitterungen und durch Wirbelbildungen wech-
selhaften intravasalen Druckschwankungen aus-
gesetzt. Der offene Ductus arteriosus dient
weiterhin als Wegbereiter fiir die Verschleppung
mykotischer oder bakterieller Embolie beim Vor-
liegen einer Endocarditis ulcerosa der Aorten-
oder Mitralklappen, die sekundér zur Ausbildung
von Aneurysmen der Pulmonalarterienéste fithren
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kann. Mitteilungen iiber Aneurysmen der Pul-
monalarterie beim offenen Ductus im Kindesalter
machten ZuBer und D’AuNoy u. v.Haam.
Andere Angiokardiopathien treten an zahlen-
méBiger Bedeutung zuriick. Beim Ventrikel-
septumdefekt und Vorhofseptumdefekt bedingt
die erhohte Druck- oder Volumenbelastung der
Pulmonalarterie eine vermehrte Beanspruchung
der Gefiflwand und damit auch eine Begiinsti-
gung der Ausbildung von Aneurysmen. Aneurys-
men der Pulmonalarterie bei der Fallotschen Tetra-
logie beobachteten GROSSE-BROCKHOFF et al.
(11jédhriges Mddchen mit Stammaneurysma) und
CoNTRO et al. (Aneurysma des linken Pulmonal-
arterienastes bei einem 13 Tage alten und einem
3 Monate alten Sdugling). Die Kombination eines
Aneurysma der Pulmonalarterie mit einer Hypo-
plasie der Aorta beschrieben Krzyszrkowsk1 und
WILKINSON. TURANO u. GAMBACCINI nehmen an,
daf diese Aneurysmen eine verstirkte Ausprigung
des Cossio-Syndroms darstellen.

Erworbene destruierende Erkrankungen der
Pulmonalarterienwand bei normal entwickeltem
Herz- und Gefidfisystem sind im Kindesalter eine
Raritdt. Eine derartige Beobachtung machten
Pirani et al. bei einem 10jdhrigen Jungen mit
multiplen mykotischen Aneurysmen der kleinen
Pulmonalarterieniste, die durch Embolie von
einer chronischen Thrombophlebitis der Bein-
venen und der unteren Hohlvene aus entstanden
waren. Die traumatische Entstehung eines Aneu-
rysma der Pulmonalarterie ist im Kindesalter
nicht mitgeteilt worden.

Klinik. Isolierte Aneurysmen der Pulmo-
nalarterie bieten selbst keine klinisch faflbaren
Symptome, so daB sie erst als rontgenologischer
Zufallsbefund oder bei der Autopsie entdeckt
werden. Ein zu erwartendes charakteristisches
Gefiafgerdusch wurde bei den wenigen klinisch
diagnostizierten Féllen nur vereinzelt be-
schrieben (HocksTApTt). Auf die Himodyna-
mik des Herzens wird priméir kein wesentlicher
Einflu} ausgeiibt, es sei denn, dafl der Pulmo-
nalklappenring mit in die Erweiterung ein-
bezogen und insuffizient wird. Bei den Aneu-
rysmen der Pulmonalarterie, die mit weiteren
Angiokardiopathien vergesellschaftet sind oder
sekundir durch entziindliche, toxische oder
degenerative GeféBlwandschiden entstehen,
iiberwiegen gewohnlich die klinischen Erschei-
nungen der Grundkrankheit.

Eine sekundire Symptomatik entwickelt
sich bei einer thrombotischen Einengung der
Lungenstrombahn (Beobachtung von SUTHER-
LAND). Sie entspricht dem klinischen Bild
eines akuten oder chronischen Cor pulmonale.
Lungeninfarzierungen beobachteten PIRANI
et al. und D’Auvoy u. v. Haam. Ubt das
Aneurysma durch seine GroBle oder durch
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schnelles Wachstum eine Druckwirkung auf
die benachbarten Organe aus, treten Husten-
reiz, Erstickungsanfille, Dyspnoe, Prikordial-
schmerzen auf. Diese Symptome kénnen sich
schleichend entwickeln ; ein Bronchusverschluf3
kann aber auch akut zu lebensbedrohlichen
Erstickungsanfillen fithren. ConNTrO et al.
beobachteten bei zwei Sduglingen eine Kom-
pression des linken Stammbronchus, gefolgt
von einem obstruierenden Emphysem der lin-
ken Lunge und einer rechtsseitigen Verlage-
rung des Mediastinums. Ein Sdugling starb
wihrend eines Dyspnoeanfalles. Eine bedroh-
liche Komplikation stellt die Ruptur des Aneu-
rysma dar, die etwa in einem Drittel der Ge-
samtfille mitgeteilt wird. Ein derartiges Er-
eignis kann schon im Séduglingsalter eintreten.
BEASLEY et al. berichteten iiber einen 13 Mo-
nate alten Sdugling, der akut mit Hamoptoe
und Dyspnoe erkrankte. Wegen einer faust-
groflen, nicht pulsierenden Verschattung im
linken Mittelfeld, die als Neoplasma gedeutet
wurde, erfolgte eine Thorakotomie. Autoptisch
konnte ein wahrscheinlich kongenitaler Wand-
defekt der Pulmonalarterie festgestellt werden.
Andere Mifibildungen des Herz- oder Gefal-
systems fanden sich nicht.

Diagnose und Differentialdiagnose. Die Er-
kennung eines Aneurysma der Pulmonalarterie
ist im wesentlichen der Rontgenuntersuchung
vorbehalten. Trotz der groBen Seltenheit die-
ser GefiBlveranderung sollte ein Aneurysma
der Pulmonalarterie bei abgerundeten oder
ovalen Rundschatten im Hilusbereich diffe-
rentialdiagnostisch stets in Erwigung gezogen
werden. Eigenpulsationen weisen die Hilus-
verschattung als gefaBzugehorig aus, erfordern
aber eine Abgrenzung von einem Aorten-
aneurysma oder Aneurysma des Ductus ar-
teriosus. Ein Aneurysma der Pulmonalarterie
stellt sich in den schrigen Durchmessern unter-
halb des Aortenbogens und ventral von der
Aorta dar. In diesen Positionen geben sich
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auch Erweiterungen und Ausbuchtungen im
Verlaufe der Pulmonalarterieniste besser zu
erkennen. Das Fehlen von Eigenpulsationen
berechtigt nicht zum Ausschluf} eines Aneu-
rysma, da Wandpulsationen bei thrombosier-
ten, sackféormigen Aneurysmen oft vermiBlt
werden. Als zuverldssigste diagnostische Me-
thode hat sich die Angiokardiographie bewéhrt
(DoTTER u. STEINBERG; GROSSE-BROCKHOFF
et al.; ConTRO et al.). Durch die Kontrast-
darstellung der Pulmonalarterie kénnen Aus-
sagen tber die Lage und GroBe des Aneurysma
gemacht werden; differentialdiagnostisch ist
eine Abgrenzung von verschiedenartigen Media-
stinaltumoren, von Aortenaneurysmen, Aneu-
rysmen des Ductus arteriosus moglich.

YVerlauf und Therapie. Ein isoliertes statio-
néres Aneurysma bereitet in der Regel keine
Beschwerden. Bei zusétzlichen Angiokardio-
pathien oder entziindlich-toxischen Gefa(-
wandverdnderungen wird der Verlauf durch
die Grundkrankheit bestimmt. Die Prognose
ist durch die sténdige Rupturgefahr des Aneu-
rysma getriibt. Wie die Beobachtungen von
BEeasLEY et al., CONTRO et al. zeigen, kénnen
schon im Siuglingsalter durch ein rasches
GroBenwachstum mit Xompression eines
Stammbronchus oder Aneurysmaruptur akute,
lebensbedrohliche Situationen eintreten.

Die chirurgische Entfernung von Aneu-
rysmen des Truncus pulmonalis ist bisher nicht
beschrieben worden. Hierfiir ist die Verwen-
dung eines GefaBtransplantates Voraussetzung.
ConTrO et al. fuhrten bei einem Aneurysma
des linken Pulmonalarterienastes eine Pneu-
monektomie durch. Der Siugling verstarb
kurz nach der Operation. Uber eine erfolg-
reiche Excision eines Aneurysma der linken
Pulmonalarterie berichten BLADES et al. Diese
Autoren empfehlen, nur eine Ligatur des Pul-
monalarterienastes vorzunehmen, und erachten
die Blutversorgung der Lunge durch das Bron-
chialarteriensystem fiir ausreichend.
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Arteriovenoses Lungenaneurysma

Von H. MENTZEL, G6ttingen

Die Vielgestaltigkeit dieser Gefalmif3bil-
dung hat in der Vergangenheit je nach der
morphologischen Darstellung des pathologisch-
anatomischen Substrats die Bezeichnungen
Lungenaneurysma, Lungenvarix, Phlebektasie,
Teleangiektasie veranlaBt. Unter der An-
nahme einer Wachstumstendenz wurden die
GefdlBveranderungen kaverndses Lungenhdm-
angiom oder Angiom genannt. Die spéitere
Erkennung einer hdmodynamischen Kurz-
schluBwirkung fithrte zum Zusatz ,arterio-
venos‘ oder zur Benennung ,,arterio-venose
Lungenfistel“. Da mehrere Autoren ein arterio-
vendses Lungenaneurysma (a.v.L.) als Teil-
erscheinung einer allgemeinen GefdBdysplasie
beim Morbus Osler beobachteten, wurde das
a.v.L. dem Krankheitsbild der Teleangiectasia
hereditaria haemorrhagica untergeordnet. Die

Bezeichnung ,,arteriovendses Lungenaneurys-
ma‘‘ wird heute im Schrifttum verbreitet an-
gewandt, da sie in der Mehrzahl der Félle das
Krankheitsbild klar kennzeichnet (LINDGREN;
LEQUIME et al.; HEDINGER u. HiTzic; SLOAN
u. CooLEY; RosAack et al.; BERGQVIST et al.;
Taussia).

Definition. Das arteriovenése Lungen-
aneurysma entsteht durch eine oder mehrere
direkte Anastomosen zwischen Lungenarterien
und Lungenvenen, die verschiedengradig aus-
geweitet oder gekammert sind. Das Anasto-
mosenblut nimmt am intraalveoliren Gas-
austausch nicht teil und verursacht eine ar-
terielle Hypoxémie.

Historische Daten. Die erste in der Literatur

bekannte pathologisch-anatomische Beobachtung
von multiplen Aneurysmen der Pulmonalarterien
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veroffentlichte CHURTON 1897. WILKENS be-
schrieb 1917 einen gleichartigen Fall mit arterio-
venoser Kommunikation. Weitere autoptische
Mitteilungen von HEDINGER 1907, DE LANGE u.
DE VRIES-RoBLES 1922/23, WoLLSTEIN 1931 er-
lauben keine sichere Zuordnung zum a.v.L.. Bei
den Beschreibungen von NAUWERCK 1923,
REapinGg 1932, KLINCK u. HUNT 1933, NEIMAN
1934 diirfte es sich um a.v.L. gehandelt haben.
Die Bedeutung der pathologisch-anatomischen
Verinderungen fiir die Himodynamik des Lungen-
kreislaufs und die klinische Symptomatik be-
schrieb erstmals RopEs 1938. Kurze Zeit spiter
stellten SmiTH u. HorTON 1939 die erste ante
mortem-Diagnose durch intraventse Kontrast-
mittelinjektion. HEPBURN u. DAUPHINEE fithrten
1942 die Entfernung eines a.v.L. durch Pneum-
ektomie durch.

Eingehende Ubersichten des Krankheits-
bildes wurden von YATER et al.; GIAMPALMO;
SCHLUDERMANN; SLOAN u. CooLEY; WEISS u.
Gasvur; HussoN; GROSSE-BROCKHOFF et al.
1960; Taussic gegeben.

Hiufigkeit. Das arteriovendse Lungen-
aneurysma gehort zu den seltenen angeborenen
GefafBmiBbildungen. Unter 15000 Autopsien
im Johns Hopkins Hospital fanden sich nur
dreimal arterioventse Aneurysmen der Lunge.
Hiervon waren in zwei Fallen die Aneurysmen
sehr klein (SLoaN u. CooLEY). YATER et al.
verdffentlichten 1949 eine Zusammenstellung
von 45 Beobachtungen, WEIss u. GAsUL iiber-
blickten 1954 149 Falle. Mittlerweile betragt
diese Zahl etwa 200. Eigene Untersuchungen
konnten bei drei Patienten vorgenommen wer-
den. Nach diesen Ubersichten liegt eine Ge-
schlechtsspezifitdt bei der Erkrankung nicht
vor.

Pathobiologie. Die Ursache fiir die Aus-
bildung von arteriovenosen Lungenaneurysmen
ist unbekannt. Die GefifmiBlbildungen sind
fast immer angeboren. Berichte iiber Embryo-
pathien, die mit einem a.v.L. verbunden sind,
liegen nicht vor. Bei der embryonalen Diffe-
renzierung des gemeinsamen Lungencapillar-
plexus in Arterien, Capillaren und Venen bilden
sich fehlerhafte, direkte Verbindungen zwischen
Lungenarterien und Lungenvenen aus. Die
arteriovenosen (efidBbriicken sind durch ihre
Wandschwéche mechanischer Beanspruchung
wenig gewachsen. Durch die stindig vari-
ierende intra- und extravasale Druckdifferenz
und durch die respiratorischen Bewegungen
des Gefdflbaumes kénnen die Anastomosen aus-
geweitet und gedehnt werden. Hat sich erst
ein kleines Aneurysma gebildet, so gewinnt das

H. MENTZEL:

Tragheitsmoment dieser blutgefiillten Kammer,
besonders bei peripherer Lage, zunehmend an
Bedeutung. Die angrenzenden Gefille und das
segmentale Lungengeriist werden wihrend der
Exspiration durch die Mitbewegung des Gefi.3-
tumors einer erhohten Zugbelastung unter-
worfen. Hieraus resultieren vor allem Deh-
nungen und Torsionen des wandschwachen
venosen GefaBanteils.

Da bei mehr als der Hilfte der verdffent-
lichten Patienten gleichzeitig Teleangiektasien
an anderen Korperteilen (Haut, Schleimhiute,
Eingeweide) bestehen, ist ein Zusammenhang
des a.v.L. mit dem Morbus Osler immer wieder
betont worden (GoLDMAN; MOYER u. ACKER-
MAN; GiampaLMo; HEDINGER u. Hirzig). Der
Nachweis einer Oslerschen Erkrankung bei den
Familienangehorigen von etwa 15% der Pa-
tienten unterstreicht ebenfalls die engen Be-
ziehungen. BERaQVIST et al. berichten iiber
eine Familie, in der bei 22 Angehdérigen ein
Morbus Osler festgestellt wurde, vier davon
hatten ein arteriovendses Lungenaneurysma.
Einen interessanten Hinweis auf andere patho-
genetische Faktoren geben die Mitteilungen
von RYDELL u. HOFFBAUER wie von vAN THIEL
et al., die bei Kindern im Verlaufe einer juve-
nilen Lebercirrhose die Entwicklung von mul-
tiplen arteriovendsen Lungenfisteln beobach-
teten. VAN THIEL et al. vermuten, da8 durch
die Lebercirrhose eine Erweiterung der physio-
logischen arteriovenésen Anastomosen hervor-
gerufen wird. Das vermehrte Auftreten von
Lebercirrhosen beim Morbus Osler (Scute-
BACH) laft die Moglichkeit offen, ob es sich
bei den Fillen um zwei verschiedene Organ-
manifestationen der gleichen Grundkrankheit
gehandelt hat.

Seine besondere pathophysiologische Bedeu-
tung erhilt das a.v.L. durch die unmittelbare
Verbindung des arteriellen und venosen Schen-
kels der Lungengefifle. Die GroBe des kurz-
geschlossenen Blutvolumens richtet sich vor-
wiegend nach dem Gesamtdurchmesser der Quer-
verbindung(en), der prid- und postaneurysma-
tischen Druckdifferenz und der GefiBversorgung
des Aneurysma. Shuntvolumen von 18—89 % des
Lungenkreislaufvolumens werden in der Litera-
tur mitgeteilt (BAKER u. TROUNCE; MATER et al.;
FriepricHE etal.; LeEQUIME etal.; GROSSE-
BroCKHOFF et al. 1954; LoOOGEN u. MAJOR).
A.v.L. mit kleineren KurzschluBmengen ver-
laufen vollig symptomlos (LINDSKOG et al.; Ro-
BERTS u. HUTCHINSON ; FREEDMAN et al.). Uber-

schreitet der Shuntdurchflu 25—30 %, so prigt
sich eine Cyanose aus. Zur Aufrechterhaltung
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der Sauerstoffversorgung des Korpers entwickelt
sich kompensatorisch eine Polycythimie; das
Gesamtblutvolumen wird durch den Anstieg der
Erythrocytenmasse vermehrt, wihrend das Plas-
mavolumen gleich bleibt. Diese Verinderungen
verhalten sich proportional zum Grad der ar-
teriellen Sauerstoffuntersittigung. Durch den
intrapulmonalen Gefifshunt wird dem rechten
und linken Ventrikel eine miBige Erhohung der
Volumenarbeit auferlegt. Das Herzminuten-
volumen hélt sich in der Regel innerhalb nor-
maler Grenzen oder ist nur geringfiigig erhéht.
Hierdurch unterscheidet sich das a.v.L. grund-
legend von peripheren arteriovendsen Aneu-
rysmen. Eine Dilatation oder Insuffizienz des
Herzens tritt nur selten bei groferem Shunt-
volumen oder bei zusidtzlichen Kreislaufbela-
stungen (Anstieg des Lungengefifiwiderstandes,
Blutungsandmie) ein. Da die Druckwerte im
kleinen und grofien Kreislauf nicht erhoht sind,
hat das Herz auch keine vermehrte Druckarbeit
zu leisten.

Die Lungenfunktion ist beim a.v.L. nur ver-
einzelt untersucht worden (COMROE et al.; DERRA;
MEeNTZEL). Als bedeutsame pathologische Ver-
dnderung findet sich eine Steigerung des Ruhe-
atemminutenvolumens, die allein durch eine Ver-
tiefung des Atemvolumens erzielt wird ; die Atem-
frequenz ist normal oder erniedrigt. Eine iiber-
miBige Vertiefung des Atemvolumens bei kaum
zunehmender Atemfrequenz kommt ausgeprigt
nach korperlicher Belastung zum Ausdruck
(MENTZEL). Neben einer optimalen Vergroflerung
des alveoliren Minutenvolumens diirfte diese
Atemform auch eine weitere Bedeutung fiir eine
moglichst 6konomische Shuntgrofie haben. Die
erheblichen intrapleuralen Druckdifferenzen, die
mit einer vertieften Atmung verbunden sind,
konnen eine Progredienz des Aneurysma er-
zeugen oder zu einer Ruptur fithren. Es ist an-
zunehmen, daB die respiratorischen Druck-
schwankungen fiir die Ausbildung der a.v.L. eine
wichtige Rolle spielen, da die Aneurysmen bevor-
zugt subpleural oder iiberwiegend in den Lungen-
unterlappen lokalisiert sind, an Stellen, wo die
atemmechanische Druckentfaltung direkt an-
greift und besonders kriftig ist. Hierfiir spricht
auch, daf eine operativ bedingte Anderung
der intrathorakalen Druckverhiltnisse postope-
rativ eine Vergroferung kleinerer a.v.L. ver-
ursacht.

Weitere pathophysiologische Storungen ent-
wickeln sich aus einer zunehmenden Hypoximie
vor allem bei Kreislaufbelastungen, wovon in
erster Linie das Zentralnervensystem betroffen
wird. Verschiedenartige zentralnervose Regula-
tionsstorungen werden auf eine cerebrale Hyp-
oxie zuriickgefithrt. Durch die Polycythimie
besteht ferner stets die Gefahr embolischer oder
thrombotischer Gefdfverschliisse. Finden sich
neben dem a.v.L. weitere Teleangiektasien, mufl
mit Blutungen aus den Gefdllerweiterungen ge-
rechnet werden, da ihre capillare Resistenz ver-
mindert ist. Lebensbedrohliche Blutungen treten
auf, wenn das Lungenaneurysma selbst rupturiert.
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Pathoanatomisch bestehen grofle arteriovenose
Lungenaneurysmen aus cystisch erweiterten Ge-
fifrdumen, die mit hauchdinner Wandung ver-
sehen sind und nur wenig GefiBstroma enthalten.
Die Intima kann mit atheromatosen Plaques
belegt sein und durch Kalkeinlagerungen ver-
dickt werden (BAKER u. TROUNCE). Gelegentlich
lduft hier eine bakterielle Endarteriitis ab (Wz1ss
u. Gasur). Kleinere a.v.L. stellen sich als
traubenformige Fisteln dar oder lediglich als
erweiterte Gefillanastomosen. Die arterielle Ge-
fifversorgung des Aneurysma wird gewohnlich
von einem zugehorigen Ast der Lungenarterie
oder von mehreren Asten iibernommen. Der
venose Abflu verliuft durch eine normal an-
grenzende Lungenvene. Hiufig sind die GefdBe
zentralwirts bis zum Herzen hin stark dilatiert.
Die zu- und abfithrenden GefiBle zeichnen sich
durch anomale Gefiverliufe aus. In Einzel-
fillen werden abnorme arterielle Zufliisse mit-
geteilt: von der Aorta aus (Warsown), durch
Intercostalarterien und Bronchialarterien (s.
STEINBERG u. McCLENAHAN). Bei diesen Pa-
tienten fehlt die Cyanose oder ist weniger deutlich
ausgebildet. Eine direkte Einmiindung einer
regelrecht angelegten Lungenvene in das Aneu-
rysma beschreiben LiNDskoaG et al. Weiterhin ist
eine venose Verbindung des Aneurysma mit der
unteren Hohlvene bekannt geworden (s. GROSSE-
BROCKHOFF et al. 1960), sowie eine Hypoplasie
der rechten Pulmonalarterie bei einem Aneu-
rysma im rechten Mittellappen (KISSELER u.
THURN). Die a.v.L. konnen in jedem Lungenteil
lokalisiert sein. Sie treten einzeln (65 % ), multipel
(25%) oder bilateral (10%) in Erscheinung
(WErss u. Gasur). Am hiufigsten sind die
Lungenunterlappen befallen (70%) (SCHLUDER-
MANN), vor allem der rechte Unterlappen. Wih-
rend die Aneurysmen der Pulmonalarterie meist
zentral gelegen sind, finden sich die arterio-
venosen Lungenaneurysmen fast immer in der
Lungenperipherie. Sie grenzen unmittelbar an
die Pleura an, wolben die Lungenoberfliche
gelegentlich vor oder sind mit der Pleura parietalis
verwachsen.

Klinik

Symptomatologie. Das Krankheitsbild des
arteriovendsen Lungenaneurysma ist bei der
Mehrzahl der Patienten durch die zentral aus-
gelosten Erscheinungen der chronischen Hypox-
admie gekennzeichnet (76 %) (WEIss u. GasuL).
Eine geringe bis starke Mischblutcyanose des
Korpers, verbunden mit Trommelschlegel-
fingern und -zehen, Uhrglasnédgeln und Poly-
globulie, stellt das hervorstechendste Merkmal
dar. Weitere klinische Symptome sind in der
Regel diskret ausgeprdgt oder fehlen ganz.
Eine isolierte zentrale Cyanose, die ohne eigent-
liches Krankheitsgefiihl mit Symptomenarmut
einhergeht, gilt als charakteristisch fir ein

arteriovendses Lungenaneurysma.
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DasKorperwachstum entspricht dem alters-
gemédfBen Normalbereich; die Leistungsfihig-
keit wird vor allem im Kindesalter durch die
Hypoxdmie kaum eingeschrinkt. FEine Be-
lastungsdyspnoe findet sich bei Erwachsenen
haufiger (55%) (WEIss u. GasuLn), deren ge-
ringes Ausmaf} oft im Gegensatz zu der hoch-
gradigen Cyanose steht.

Der einzige, weitgehend pathognomonische
Befund, der bei einer sorgfiltigen klinischen
Untersuchung in einem hoheren Prozentsatz
(63% nach WEiss u. GasuLr) erhoben werden
kann, ist der Nachweis eines GefaBgerdusches

Abb. 215. Phonoangiogramm, arteriovenoses Lungen-

aneurysma. Ableitung: 8. ICR rechts, Scapularlinie.

Lokalisiertes systolisch-diastolisches GefdBgerdusch.
F.R., 5. Jahre, 3

im Lungenbereich. Das Gerdusch ist gewohn-
lich nur unmittelbar iiber dem Aneurysma mit
geringer Intensitat zu horen, verlduft kontinu-
ierlich mit einem Maximum wahrend oder kurz
nach der Inspiration (Abb. 215). Gelegentlich
findet sich nur ein kurzes systolisches Gerdusch,
oder das Gerdusch wird nur bei tiefer Inspira-
tion horbar. Selten kann iiber dem Aneu-
rysma ein Schwirren getastet werden und
kommt eine lokalisierte perkussorische Damp-
fung zum Ausdruck. Das Atemgerdusch ist
nicht verdndert, die Atemfrequenz ist normal,
das Atemvolumen wird bei groferen Shunt-
volumina vertieft. Der physikalische Herz-
befund zeigt keine Abweichungen. Auch die
Pulsfrequenz und der Blutdruck liegen inner-
halb des Normalbereiches. Wenn das a.v.L.
mit Teleangiektasien der Haut und Schleim-
héute vergesellschaftet ist, wird hiufiger eine
Blutungsneigung beobachtet. Je nach der
Lokalisation der Teleangiektasien treten rezi-
divierend Epistaxis, Héamoptysen, seltener
Magen-Darmblutungen und Nierenblutungen
auf.

H. MENTZEL:

Wie bei anderen Erkrankungen mit Misch-
blutcyanose (BERTHRONG u. SABISTON) kénnen
sich im Laufe der Zeit verschiedenartige zen-
tralnervose Funktionsstorungen entwickeln,
die durch eine cerebrale Hypoxie, durch Gefsl-
thromben oder durch Embolien entstehen.
Auch Blutungen aus cerebralen Teleangiekta-
sien werden manchmal als Ursache angenom-
men. Die Beschwerden der Patienten sind
sehr unterschiedlich. Neben Kopfschmerzen,
Schwindelzustdnden,  Paraesthesien, ver-
schwommenem Sehen, kurzzeitiger Bewuft-
losigkeit werden Konvulsionen und cerebrale
Herdsymptome angegeben. Prikordialschmer-
zen und Adams-Stokessche Anfélle lassen sich
auf eine hypoxische Myokardversorgung zu-
riickfithren.

Rontgenologische Befunde. Ein regel-
méfiges und charakteristisches Symptom ist
die rontgenologisch darstellbare Verdnderung
der Lungenstruktur. Dieser Rontgenbefund
kann derartig im Vordergrund stehen, daf die
Patienten oft jahrelang unter verschieden-
artigen Rontgendiagnosen behandelt werden.
Bei der typischen Form des Aneurysma stellt
sich eine abgerundete, gelappte oder trauben-
formig gestaltete inhomogene Verschattung
innerhalb des Lungenparenchyms dar, die
meist scharf abgegrenzt und mit dem Hilus
durch einen strangférmigen GefaBschatten ver-
bunden ist (Abb. 216a). Groflere Aneurysmen
zeichnen sich durch stark erweiterte zu- und
abfiihrende GefiBstimme aus, wihrend der
Aneurysmabereich selbst uncharakteristische,
diffus-fleckige Verdichtungen aufweist
(Abb. 216Db). Bei tiefem Sitz — unterhalb der
Zwerchfellkuppe — oder Lokalisation im Re-
trokardialraum kann ein a.v.L. bei der Routine-
Rontgenuntersuchung  verborgen  bleiben
(Werss u. GasvL; LoogeEN u. WoLTER). Mul-
tiple Teleangiektasien, die in ihrer Gesamtheit
die himodynamischen Auswirkungen -eines
groBen a.v.L. haben konnen, sind réntgenolo-
gisch kaum festzustellen (SLoax u. CooLEY).

Die Abgrenzung der rontgenologischen Ver-
dnderungen von anderen Lungenerkrankungen
wird durch den Nachweis von Eigenpulsa-
tionen bei der Rintgendurchleuchiung erleich-
tert. Haufig finden sich ungewohnlich aktive
Pulsationen der Hilusgefille. Bei ginstiger
Grofle und Lage bewirkt eine Steigerung des
intrapulmonalen Druckes (Valsalvascher Prefi-
versuch) eine Entleerung des Aneurysma, bei
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Erniedrigung des intrapulmonalen
Druckes (Miillerscher Versuch) fillt
es sich auf und vergroBert sich
(LinDGrEN). Eine weitere Klarung
1laBt sich durch die 7Tomographie
erreichen. Auf den Schichtaufnah-
men bildet sich die GefdBversor-
gung des Aneurysma meist deut-
lich ab. Oft geben sich auch die ver-
schlungenen Gefdlle innerhalb des
Aneurysma zu erkennen.
Angiokardiographie. Die Kon-
trastmittelfilllung des Lungengefal3-
bettes erbringt den absoluten Be-
weis eines arteriovendsen Lungen-
aneurysma. Die Gefalversorgung
des a.v.L. stellt sich hierbei in allen
Hinzelheiten dar. Innerhalb des
Aneurysma konnen GeféaBknéduel und
sackférmige Erweiterungen erkannt
werden (Abb. 217a). Grofere Shunt-
volumina verursachen eine vorzei-
tige Kontrastfiillung des linken Vor-
hofes (Abb. 217b). Um eine mog-
lichst weitgehende Differenzierung
der zu- und abfithrenden GefaBver-
bindungen zu erzielen, sind Angio-
kardiogramme mit schneller Bild-
folge notwendig, damit der Opera-
teur vor der Operation tiber abnorm
verlaufende Gefdfle unterrichtet ist.
Die nicht seltene Multiplizitit der
Gefalidysplasien —kleinere Aneurys-
men koénnen der Roéntgenuntersu-
chung entgehen — bedingt die Ver-
wendung eines grofen Bildformats,
so daBl beide Lungen vollstindig
wiedergegeben werden. Zur genauen
Lokalisation und zur KErkennung
von retrokardial gelegenen a.v.L.
miissen die Angiogramme in zwei
Ebenen geschossen werden. Das
Kontrastmittel wird peripher intra-
vends oder zentral durch einen Ka-
theter eingespritzt. Uber Zwischen-
fille (Lungenodem, Héamoptysen)
nach intrakardialer Injektion oder
Injektion direkt in den Pulmonal-
arterienstamm ist berichtet worden
(s. STEINBERG u. McCLENAHAN). Bei
allen Fillen, in denen eine chirur-
gische Intervention in Betracht
kommt, sollte eine angiokardiogra-

b

Abb. 216a u. b. Rontgenbefunde beim arteriovendsen Lungen-
aneurysma. a Finfmarkstiickgrofer aufgelockerter Rund-
schatten im rechten Mittelfeld peripher mit strangartiger Ver-
bindung zum Hilus. A.D., 7 Jahre, @. b Stark erweiterter
Gefdfstamm im rechten Hilus, der S-férmig gebogen caudal-
wiirts zieht. Im rechten Unterfeld unregelméBige, streifig-fleckige
Verdichtungen mit flichenhafter Ausbreitung oberhalb der
Zwerchfellkuppel. F.R., 5 Jahre, &
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b

Abb. 217a u. b. Lungenangiogramme, ¥. R., 5 Jahre, 3 (siehe
Abb. 216b). a Die arterielle Kontrastfilllung zeigt einen erweiter-
ten, abwirts verlaufenden Lungenarterienast, der sich in zwei
S-formige Aste aufgabelt. Diese speisen ein michtiges, wirres
Gefilkonvolut, das unmittelbar dem Zwerchfell aufliegt. Starker
Verdiinnungseffekt in der rechten Lungenarterie durch ein
héheres Durchfluvolumen. b In der venésen Fiillungsphase stel-
len sich cystisch erweiterte Blutkammern dar. Hochgradige
Ektasie der ableitenden Lungenvene. Vorzeitige Kontrastfiillung
des linken Vorhofes

phische Untersuchung erfolgen, um
das AusmaB und die Anzahl der
a.v.L. festzulegen. Durch eine ge-
naue Operationsplanung kann so
eine optimale Erhaltung von Lun-
gengewebe erreicht werden.

Elektrokardiogramm. Der intra-
kardiale Erregungsablauf zeigt keine
Verinderung. In Einzelfdllen wird
eine rechtstypische Achsenabwei-
chung beobachtet. Dem normalen
EKG-Befund kommt eine wesent-
liche differentialdiagnostische Be-
deutung zu.

Laboratoriumsdaten. Eine kom-
pensatorische Polycythidmie findet sich
bei 88 % der Patienten (WEIss u. Ga-
suL). Die Erythrocytenzahlen errei-
chen durchschnittlich 6—7 Millionen.
Maximalwerte von 11,4 Millionen Ery-
throcyten und 24,8 g-% Hiamoglobin
sind mitgeteilt worden. Die Vermeh-
rung der Erythrocytenmasse bewirkt
einen Anstieg des Hamatokrits (bis zu
90 % beobachtet). Normale oder nied-
rige Hémoglobin- und Erythrocyten-
werte konnen Folge einer Blutung sein
und die zentrale Cyanose verdecken.
Andererseits wird die Cyanose durch
eine Polycythdmie peripher verstirkt.
Das weile Blutbild, die Thrombo-
cytenwerte und der Gerinnungsstatus
sind nicht verdndert. Die arterielle
Sauerstoffsittigung liegt bei den Pa-
tienten zwischen 51 und 96 %. Unter
Sauerstoffatmung sittigt sich das Blut
nur geringfiigig auf.

Diagnose wund Differentialdia-
gnose. Das Zusammentreffen der
Symptome Cyanose, Trommelschle-
gelfinger, Polycythimie mit ront-
genologisch nachweisbaren lokali-
sierten Lungenverdnderungen bei
normalem Herzbefund spricht mit
hoher Wahrscheinlichkeit fir die
Diagnose eines arteriovendsen Lun-
genaneurysma. Schwieriger gestaltet
sich die Diagnosestellung bei weniger
ausgeprigter Symptomatik. Allein
die Kenntnis des Krankheitsbildes
erleichtert wesentlich die weitere
Aufdeckung. Weitgehend pathogno-
monisch ist der Nachweis eines loka-
lisierten GefaBgerduschesim Lungen-
bereich (Abb. 215). Bei der Kklini-
schen Routineuntersuchung wird ein
Gerdusch jedoch in weniger als 50 %
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der Fille entdeckt. Ein wichtiger diagnosti-
scher Hinweis kann durch die Feststellung
von Teleangiektasien im Bereich der Haut
oder Schleimhéute oder durch eine rezidivie-
rende Blutungsneigung (Nasenbluten, Hamo-
ptoe) gegeben werden, da eine enge Verwandt-
schaft zum Morbus Osler besteht.

Die Differentialdiagnose richtet sich jeweils
nach den im Vordergrund stehenden Sym-
ptomen. Die Cyanose téuscht auf den ersten
Blick hin einen angeborenen Herzfehler vor.
Fehlendes Herzgerdusch, normaler EKG- und
Rontgenbefund des Herzens erlauben eine
sichere Abgrenzung. Die Kombination Cya-
nose mit normalem Herzbefund findet sich
auch bei der Methdmoglobindmie (Nitritver-
giftung) und Sulfhdmoglobindmie. Hieriiber
entscheidet die Blutfdrbung und die spektro-
skopische Untersuchung des Blutfarbstoffes.
Da nicht selten beim a.v.L. eine Cyanose schon
bei der Geburt besteht, miissen wihrend der
Neugeborenenperiode ausgedehnte Lungen-
atelektasen und Fruchtwasseraspirationen dif-
ferentialdiagnostisch ausgeschlossen werden.
Hierzu eine eigene Beobachtung:

Bei einem fiinfjihrigen Jungen mit einem
groflen a.v.L. im rechten Unterlappen war bei
der Geburt eine leichte Cyanose aufgefallen.
Eine periphere fleckige Verschattung rechts
fithrte zu der Diagnose Aspirationspneumonie.
Die bleibende Neigung zur Cyanose lenkte spiter
den Verdacht auf einen angeborenen Herzfehler.

Die sekundire Polycythdmie erfordert ge-
legentlich bei sonst fehlenden Symptomen die
Abgrenzung einer Polycythaemia vera, die
auch im Kindesalter auftritt. Dagegen spre-
chen das normale weile Blutbild, das Fehlen
eines Milztumors und einer Hypertension.

Bei arteriovenosen Lungenaneurysmen mit
kleinem Shuntvolumen fehlen greifbare Sym-
ptome oder sind so versteckt angedeutet, dafl
sie unbemerkt bleiben. Bei diesen Patienten
wird meist zufillig bei einer Rontgenunter-
suchung (FREEDMAN etal.; eigene Beob-
achtung) ein Lungenrundschatten entdeckt.
Die Differentialdiagnose wird hier zur reinen
rontgenologischen Differentialdiagnose. An
der Spitze der Fehldiagnosen steht die Tuber-
kulose (ETTINGER et al.; STEINBERG u. McCLE-
NAHAN; GROSSE-BROCKHOFF et al. 1960 ; KissE-
LER u. THURN; zwei eigene Beobachtungen).
Einzelne Patienten wurden jahrelang in Lun-
genheilstidtten behandelt. Uber die gleich-
zeitige Entwicklung einer Tuberkulose bei
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einem a.v.L. haben GROsSE-BROCKHOFF et al.
(1960) berichtet. Auch bei unserem fiinf-
jahrigen Jungen F. R. wurde bei der Operation
ein kleines tuberkuloses Infiltrat aufgespiirt,
das rontgenologisch durch die LungengefB-
verdnderungen verdeckt wurde. Differential-
diagnostisch kommen weiterhin andere Lungen-
rundschatten wie Metastasen, Adenome und
Cysten in Betracht. Treten rontgenologisch
die erweiterten oder anomal verlaufenden Ge-
fiBe hervor, kénnen Verwechslungen mit einer
chronischen Pneumonie, Bronchiektasen, ano-
mal verlaufenden Lungenvenen geschehen. Bei
zentralem Sitz des arteriovendsen Lungen-
aneurysma miissen Tumoren des Mediastinums
und das Aneurysma der Pulmonalarterie be-
riicksichtigt werden. Die Schwierigkeit der
Diagnose geht aus einer Ubersicht von YATER
et al. hervor. Unter 23 Fillen wurden fol-
gende Fehldiagnosen gestellt: Polycythaemia
vera Tmal, kongenitale Herzfehler 6mal, Tu-
berkulose 5mal, Pneumonie 3mal, Lungen-
tumor 2mal, Lymphogranulomatose einmal,
Intercostalaneurysma einmal. Leider wird die
Diagnose meist erst im Erwachsenenalter ge-
stellt, wenn der giinstigste Operationszeitpunkt
iiberschritten ist.

Verlauf (Komplikationen, Prognose). Schon
von der Geburt an kann sich eine Mischblut-
cyanose zeigen. Nach der Aufstellung von
YATER et al. bildete sich bei acht Patienten
von 45 Fillen bereits bei der Geburt eine
Cyanose aus. Bei einem 10 Wochen alten
Siugling (pE LANGE u. DE VRIES-ROBLES) und
2 Tage alten Neugeborenen (Bowgrs) duBerte
sich der intrapulmonale GefidBkurzschluf3 durch
eine starke Dyspnoe. Bei anderen Patienten
entwickeln sich die Symptome erst langsam
durch eine allméhliche GroBenzunahme des
arteriovenosen Lungenaneurysma, die iiber-
wiegend druckmechanisch verursacht sein
diirfte. Das Vollbild der Erscheinungen prigt
sich in der Regel im 20.—30. Lebensjahr aus
(DErrA). Kleinere Aneurysmen bleiben asym-
ptomatisch, falls sich keine Komplikationen
einstellen. Im allgemsinen bewerten die Pa-
tienten ihre Krankheit zu gering, da eindrucks-
volle Beschwerden oder ein Krankheitsgefiihl
vermillt werden. Dabei schweben sie stédndig
in der Gefahr einer lebensgefihrdenden Aneu-
rysmaruptur, die bereits im Sauglingsalter auf-
treten kann (Bowers) und sich auch bei klei-
neren Aneurysmen ereignet (ISRAEL u. Gos-
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FIELD). Pleuraadhésionen oder eine Induration
des einbettenden Lungenparenchyms entstehen
durch kleinere Blutungen aus den Aneurysmen.
Rezidivierende Blutungen aus Teleangiektasien
in anderen Organen erzeugen eine hochgradige
Anidmie, die eine starke Kreislaufbelastung
darstellt.

Neurologische Ausfallserscheinungen durch
Embolien und Thrombosen sind mit zunehmen-
dem Alter und ansteigendem Shuntvolumen
eine hiufige Komplikation. Hemiplegien beob-
achteten ETTINGER et al., YATER et al., GROSSE-
Brockuorr et al. (1960). Wie bei anderen an-
geborenen Angiokardiopathien bildeten sich
bei einigen Patienten Hirnabscesse aus, dar-
unter bei zwei Kindern im Alter von 4 und
5 Jahren (WODEHOUSE et al.; READING).

Die Prognose gestaltet sich allein durch die
schweren Komplikationsmoglichkeiten ungiin-
stig, wihrend die durch den Kurzschlufl be-
dingte Kreislaufbelastung jahrzehntelang tole-
riert wird.

Therapie. Die einzige erfolgreiche Behand-
lungsméglichkeit ist durch die chirurgische
Entfernung der arteriovendsen Lungenaneu-
rysmen gegeben. Je nach der Ausdehnung des
einzelnen Aneurysma oder der Anzahl der
Aneurysmen geniigt eine lokale Excision, eine
Lappenteilresektion, oder es mufl eine Lob-
ektomie oder Pneumektomie vorgenommen
werden. Bei der Resektion und Lobektomie
hilt sich der Verlust von Lungengewebe in
Grenzen, die eine dauerhafte Heilung erlauben.
Die giinstigsten Ergebnisse sind von einer
Operation im Kindesalter zu erwarten, da hier

H. MENTZEL:

die postoperative Adaptationsféhigkeit noch
einen grofleren Spielraum hat und sekundéire
Verdnderungen fehlen oder noch reversibel
sind. Nach den Zusammenstellungen von
YaTEr et al., WEIsS u. GASUL wurden sechs
Kinder operiert und geheilt. Das jiingste Kind
war 2 Jahre alt. Bei unserem fiinfjdhrigen
Patienten F.R. schwand nach einer rechts-
seitigen Lobektomie des Unterlappens die
Cyanose vollig, und die Polyglobulie bildete
sich rasch zuriick. Die Operationsindikation
bereitet bei isolierten arteriovendsen Lungen-
aneurysmen mit schwerwiegenden Symptomen
keine Schwierigkeiten. Fraglich wird die Ent-
scheidung bei solitdren a.v.L. mit geringen Be-
schwerden oder mit asymptomatischem Ver-
lauf. Eindrucksvoll ist die Veroffentlichung
eines Patienten von ISRAEL u. GOSFIELD, wo
die Operation wegen fehlender Krankheits-
beschwerden verweigert wurde und ein Jahr
spater eine schwere Héamoptysis zum Tode
fithrte. Der operative Erfolg kann durch die
rasche postoperative Vergroflerung von kleinen
Aneurysmen, die operativ nicht entfernt wer-
den konnten, oder durch die Erweiterung vor-
her latenter, kleinster arteriovendser Fisteln in
anderen Lungenlappen in Frage gestellt wer-
den. Entsprechende Beobachtungen machten
BAER et al., ApaMS und GROSSE-BROCKHOFF
et al. (1960). Kine operative Beseitigung der
GefallmiBbildungen ist nicht moglich, wenn
in beiden Lungen zahlreiche kleine arterio-
venose Verbindungen verstreut sind (WEIss u.
Gasur), da hierfiir zuviel Lungengewebe ge-
opfert werden miilite.
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Die Fallotsche Tetralogie

Von A.J.BeurgN, Gottingen

Einleitung. Die Fallotsche Tetralogie ist
die hdufigste cyanotische Herzmifbildung. In
dem Krankengut von KEITH ist sie mit 11%
aller untersuchten Herzfehler die dritthiufigste
nach dem Ventrikelseptumdefekt und dem
offenen Ductus arteriosus (Kmrra et al.).
EDpWARDs berichtet tiber 28 Fille (8% ) Fallot-
scher Tetralogie unter 357 Fallen kongenitaler
HerzmifBbildungen der Sammlung der Mayo-
Clinic (EpwaRrDs). In unserem eigenen Kran-
kengut 2000 diagnostizierter Félle kongeni-
taler Herzfehler sind 206 Tetralogien, also
10,3%.

Schon vor der klassischen Beschreibung der
Fallotschen Tetralogie (FarrLor 1888) waren
die Symptome und die pathologische Anatomie
der MiBbildung ausgezeichnet beschrieben wor-
den (NiLs STENSEN 1572, Sanpirorr 1777,
Hu~tER 1784, PEACOCK 1866). Es war dann
Farvor, der auf die vier Merkmale dieses
Herzfehlers hinwies: Pulmonalstenose oder
-atresie, Ventrikelseptumdefekt, Dextroposi-
tion der Aorta und Hypertrophie des rechten
Ventrikels.

Die durch diese Tetrade verursachte funk-
tionelle Storung wurde durch die Korrelation
klinischer und pathologisch-anatomischer Beob-
achtungen frithzeitig verstdndlich gemacht
(Youna, ABBoTT). Die Grundlagen fir eine
einfache klinische Diagnostik der Fallotschen
Tetralogie wurden von Taussic mitgeteilt
(Taussic 1947). Die Einfithrung der Blalock-
Taussigschen Operation 1945 brachte erstmals
die Moglichkeit, eine schwere cyanotische Herz-
miflbildung mit verminderter Lungendurch-
blutung, vor allem die Fallotsche Tetralogie,
operativ zu behandeln. Zu dieser Operation
hatte die Erkenntnis gefiihrt, daB nicht nur der
Shunt vendsen Blutes in die Aorta zur Cyanose
und Begrenzung der Lebensfihigkeit der Pa-
tienten fithrt, sondern daBl besonders die Ver-
minderung der Lungendurchblutung fiir das
schwere Krankheitsbild verantwortlich ist.
Eine weitere Kliarung der pathophysiologischen
Zusammenhinge brachten die ersten Herz-

katheterisierungen bei Fallotscher Tetralogie
durch Bine und DEXTER (BIiNG et al., DEXTER
et al.) und die Angiokardiographie (CHAVEZ
et al., R. N. CooLy et al., GROSSE-BROCKHOFF,
GRrOSSE-BROCKHOFF et al. 1949, 1951). Die
damit begonnene Entwicklung fiihrte sehr
schnell zur ersten korrektiven Operation einer
Fallotschen Tetralogie (LILLEHEI et al.).

Die Fallotsche Tetralogie gilt als die klas-
sische mit Cyanose einhergehende Herzmif3-
bildung. Es wurde jedoch in den letzten
Jahren iiber Fille anatomischer Fallotscher
Tetralogie ohne Cyanose mit Links-Rechts-
Shunt und vermehrter Lungendurchblutung
berichtet (RuporpH et al., BAsHoUR und WiN-
CHELL, ELDRIDGE und HuLTeREN, RowEetal.).
McCorp, vAN ErLx und Brount haben dann
im Jahre 1957 das breite klinische und hdmo-
dynamische Spektrum der Fallotschen Tetra-
logie genau analysiert und auf die vielen,
klinisch sehr unterschiedlichen Fille besonders
hingewiesen.

Pathologie. Die Fallotsche Tetralogie er-
hielt ihren Namen durch die Kombination fol-
gender vier Mibildungen: Hinengung des Aus-
fluptraktes des rechten Ventrikels, meist in Form
einer Infundibulumstenose mit oder ohne val-
vuldre Pulmonalstenose, Ventrikelseptumdefekt,
Hypertrophie des rechten Ventrikels und Dextro-
position der Aorta. Das anatomische wie das
klinische Bild der Fallotschen Tetralogie kon-
nen jedoch sehr unterschiedlich sein, entspre-
chend dem Uberwiegen der einen oder anderen
Komponente der Tetralogie. Die Hyper-
trophie des rechten Ventrikels ist als rein sekun-
déres unspezifisches Phinomen aufzufassen
(HarLEY). Ebenso wird heute der Dextro-
position der Aorta eine geringere Bedeutung
fiir das hdmodynamische Verhalten der Tetra-
logie zugesprochen (McCoRrD et al.). Es bleiben
also der Ventrikelseptumdefekt und die Pul-
monalstenose als bestimmende Elemente der
Fallotschen Tetralogie.

Im Zusammenhang mit der Stenosierung
des AusfluBtraktes des rechten Ventrikels ist
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der verdnderte Verlauf der miBlbildeten crista
supraventricularis des rechten Ventrikels von
Bedeutung. Sie verlduft bei der Fallotschen
Tetralogie mehr vertikal als normal und steht
nicht im Zusammenhang mit dem Tricuspidal-
klappenring, sondern mit der Vorderwand des
rechten Ventrikels (EDWARDS).

Der Ausfluftrakt des rechten Ventrikels ist
hypoplastisch, meist mit einem engen Infun-
dibulumkanal, der mitunter aber auch weit
gestellt wie eine Art ,dritte Kammer im-
poniert. In diese fithrt das enge Ostium infun-
dibulum. Diese Kammer wird posterior von
der dicken crista supraventricularis, anterior
durch die Vorderwand des rechten Ventrikels
und links durch das Ventrikelseptum begrenzt.
Oft zeigt die Innenfliche der Infundibulum-
kammer Endokardverdickungen. Nach oben
wird der Infundibulumkanal deutlich weiter
und variiert hier oft erheblich in seiner Grofe.
Wenn der Infundibulumkanal nur in seinem
unteren Anteil sehr eng ist und sich nach oben
erweitert, ist der Pulmonalklappenring mit-
unter normal weit, die Pulmonalklappe tricus-
pidal und nicht stenosiert. Die Arteria pul-
monalis hat dann ein normales Kaliber. Dieser
Art waren etwa ein Drittel der von BraLock
beschriebenen Fille (BLaLoCK). Bei der Mehr-
zahl der Fallotschen Tetralogie ist der Infun-
dibulumkanal jedoch eng bis zur Pulmonal-
klappenbasis. Die Pulmonalklappe ist dann oft
bicuspidal, ebenfalls stenosiert, und die Arteria
pulmonalis meist hypoplastisch und eng bis zur
Bifurkation. Wenn auch der Grad der Stenose
des AusfluBtraktes des rechten Ventrikels mit-
unter erheblich variiert, so ist eine véllige
Atresie der Pulmonalarterie doch selten. In
diesen Fillen nimmt das Blut durch einen
offenen Ductus arteriosus oder durch Bron-
chialarterien (Tavssic 1947a) seinen Weg in
die Lunge (Abb. 218a).

Mitunter ist eine valvulidre Pulmonalstenose
das einzige Hindernis fiir den normalen Weg
des Blutes zur Lunge. Tricuspidale oder bicus-
pidale (25%) Pulmonalklappen sind dann mit-
einander verwachsen wie bei der isolierten
Pulmonalstenose mit intaktem Ventrikelsep-
tum. Multiple, periphere Stenosen der Arteria
pulmonalis sind beschrieben worden (SHU-
MACKER und LURIE, SONDERGAARD, CoLES und
WALKER, WILLIAMS et al.), sind aber selten.
Ebenso ist volliges Fehlen der Pulmonal-
klappen gelegentlich beobachtet worden (EasT
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und BARNARD). Aplasie oder Atresie einer Pul-
monalarterie bei Fallotscher Tetralogie, mei-
stens der linken, wurde von BLALOCK und von
Napas u. Mitarb. mitgeteilt (BLALoCK, NADAS
et al.). Wir haben ebenfalls mehrere derartige
Fille beobachtet. HEINTZEN und TESKE und
Poow et al. haben ausfiihrlich iiber einseitige
Agenesie der Lungenarterie berichtet.

Der Ventrikelseptumdefekt bei der Fallot-
schen Tetralogie ist meist groB und liegt hoch
im membrandsen Ventrikelseptum. Nach Ep-
wARDS kann das membrangse Ventrikelseptum
jedoch intakt sein und ist der Ventrikelseptum-
defekt nicht als ein Substanzverlust des Sep-
tumgewebes, sondern als ein freier Raum iiber
dem Ventrikelseptum und unter dem biventri-
kuldren Ursprung der Aorta anzusehen (Ep-
waRDS). Der Ventrikelseptumdefekt liegt po-
sterior zur crista supraventricularis, etwas
mehr superior als der iibliche isolierte Ven-
trikelseptumdefekt.

Bei der klassischen Tetralogie ist die Aorta
grof} und die Arteria pulmonalis klein. Durch
eine Dextroposition der Aorta reitet diese mehr
oder weniger iiber dem Ventrikelseptumdefekt.
Ein Uberreiten zwischen 10% und 50% ist
iiblich, extremes Uberreiten der Aorta ist sel-
tener. Letztere Fille sind mehr den Trans-
positionen der groflen GefidBle dhnlich, wenn
auch die Lageanomalie nur die Aorta und nicht
die Arteria pulmonalis betrifft. SprrzEr hat
die Fallotsche Tetralogie als Typ I in seiner
Einteilung der Transpositionen der groflen Ge-
fale (SPITZER, LEV).

Funktionell ist das Uberreiten der Aorta
nach Ansicht der meisten Autoren von unter-
geordneter Bedeutung (McCorpD et al.). Nach
Anlage einer Blalock-Taussig-Anastomose kann
extremes Uberreiten der Aorta allerdings zu
erheblichen Schwierigkeiten fithren. Der linke
Ventrikel hat es dann schwer, das nun ver-
mehrte Blutvolumen, das aus der Lunge zu-
riickkehrt, in die Aorta auszuwerfen (JoHNS
et al., Taussic 1960).

Ein weiteres Merkmal der Tetralogie ist die
Hypertrophie des rechten Ventrikels. Bei Klein-
kindern mit Fallotscher Tetralogie ist die
Muskulatur des rechten Ventrikels meist
ebenso dick, bei dlteren Patienten ist sie ge-
wohnlich dicker als die des linken Ventrikels.
Der linke Ventrikel ist urspriinglich keineswegs
unterentwickelt, es kann im Laufe der Jahre
aber zu einer funktionellen Unterentwicklung

35%
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des linken Ventrikels kommen. Diese fiihrt
nach der operativen Korrektur vielfach zu
Komplikationen, wenn der linke Ventrikel ein
normales Blutvolumen zu fordern hat. Nach
PaTTEN ist die Hypertrophie des rechten Ven-
trikels auf ein Bestehenbleiben der fetalen
Verhiltnisse zuriickzufiihren. In der Fetalzeit
steht auch im normalen Herzen der Lungen-
kreislauf mit dem Korperkreislauf durch den
Ductus arteriosus in Verbindung. Der grofle
Ventrikelseptumdefekt und die Pulmonal-
stenose verursachen daher bei der Tetralogie
keine nennenswerten Anderungen der Hamo-
dynamik vor der Geburt. Da auch nach der
Geburt der rechte Ventrikel das Blut gegen
den hohen Druck der Aorta auszuwerfen hat,
bleibt die physiologische fetale Hypertrophie
des rechten Ventrikels bestehen. EpwaARDS hat
die Vermutung ausgesprochen, dall bei der
Fallotschen Tetralogie in der Fetalzeit das
Blut von der Aorta durch den Ductus in die
Arteria pulmonalis stromt. Er berichtet auch
iiber Kinder, bei denen bei der Geburt der
Ductus bereits verschlossen oder nicht mehr
zu identifizieren war. Der Autor fihrt dies
nicht auf einen Anlagefehler zuriick, sondern
auf den geringen Gebrauch des Ductus bei der
Fallotschen Tetralogie. Tavussia (1960) ist da-
gegen der Meinung, daf} bei allen Kindern mit
HerzmiBbildungen mit verminderter Lungen-
durchblutung der Ductus arteriosus eine offen-
sichtliche Tendenz hat, linger offen zu bleiben
als beim normalen Herzen. Dies erklart unter
anderem die Beobachtung, daf3 es den Kindern
mit einer Tetralogie oft in den ersten Lebens-
monaten noch recht gut geht und sie bei ver-
spiatetem VerschluB des Ductus in Schwierig-
keiten geraten. Der 7. Lebensmonat gilt als
kritischer Zeitpunkt fiir den verspiteten Ver-
schlufl des Ductus arteriosus. Der rechte Ven-
trikel benutzt bei der Fallotschen Tetralogie
vor der Geburt den Ventrikelseptumdefekt als
Ausflulweg fiir sein Blut.

Von der klassischen Fallotschen Tetralogie
mit der beschriebenen Anatomie sind solche
Fille abzugrenzen, bei denen ein Ventrikel-
septumdefekt oder eine Infundibulumstenose
des rechten Ventrikels oder eine valvulire
Pulmonalstenose ohne Uberreiten der Aorta
das gleiche funktionelle und klinische Bild
hervorrufen. Bei diesen Fillen steht die Aorta
an normaler Stelle und sie ist unter Umstédnden
kleiner als die Arteria pulmonalis.
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Ein rechter Aortenbogen (CORVISART) ist
bei der Fallotschen Tetralogie in 20—30% der
Fille vorhanden. Die Aorta descendiert dann
rechts und kreuzt erst in Zwerchfellhohe nach
links hiniiber. Andere zusitzliche Aorten-
bogenanomalien wurden in vereinzelten Fillen
beschrieben.

Bei zusitzlichem Vorhofseptumdefekt hat
man die MiBbildung auch Fallotsche Pentalogie
genannt. Angaben iiber die Héufigkeit von
Vorhofseptumdefekten bei Tetralogien sind in
der Literatur sehr unterschiedlich (KErrH et al.,
Epwarps, Farror, BRINTON und CAMPBELL).
Epwarps glaubt, daf sie selten sind, wahrend
in dem Krankengut von KEITH etwa zwei
Drittel der Patienten einen, wenn auch kleinen
Vorhofseptumdefekt hatten. Wir haben in
unserem operierten oder zur Autopsie gekom-
menen Krankengut selten eine Pentalogie ge-
sehen.

In jingster Zeit ist wiederholt darauf hin-
gewiesen worden, daB statt des iiblichen Ven-
trikelseptumdefektes bei der Fallotschen Te-
tralogie eine Canalis atrioventricularis communis
vorkommt. In unserem Krankengut sind eben-
falls mehrere derartige Fille. EpwArDs hat
zwei Fille Fallotscher Tetralogie mitgeteilt, bei
denen aufler dem iiblichen Ventrikelseptum-
defekt ein Canalis atrioventricularis communis
vorhanden war. LEv hat kiirzlich ausfithrlich
iiber diese Kombination berichtet (LEV et al.).
Ebenso Scort et al.

Anomalien im Ursprung und im Verlauf der
Coronararterien sind bei der Fallotschen Tetra-
logie nicht selten. Die Position der Coronar-
ostien entspricht héufig nicht dem normalen
Ursprung der Coronararterien im entspre-
chenden Aortensinus. Ein groBler Ast der rech-
ten Coronararterie verliuft mitunter iiber die
Vorderwand des rechten Ventrikels in anor-
maler Lage.

Besondere Aufmerksamkeit ist der Be-
schaffenheit der intrapulmonalen Arterien und
Arteriolen gewidmet worden (RicH, ToSETTI
et al., DammanN und FereNcz, FERENCZ).
RicH fand relativ hiufig kleine Thromben in
den Arteriolen. Er vermutet als Ursache die
Verlangsamung des Blutstromes durch die
kleinen Lungenarterien und die polycyth-
admische Eindickung des Blutes. Falls diese
Thromben obstruktive Wirkung haben, ist ihre
Gegenwart fir die prioperative Beurteilung
von Bedeutung.
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Pathophysiologie. Die grundlegenden phy-
siologischen Untersuchungen bei Fallotscher
Tetralogie stammen von BiNa u. Mitarb. und
von DExTER u. Mitarb. (Bixa et al., DEXTER
et al.). Aus dem Komplex anatomischer Ver-
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Abb. 218b sind die Verhiltnisse dargestellt,
wie sie bei der klassischen Fallotschen Tetra-
logie vorliegen. Der Ventrikelseptumdefekt ist
hier grof und die Pulmonalstenose eng. Wenn
sich der Ductus nach der Geburt schlieBt, fithrt

Abb. 218a—e. Kreislaufschema bei verschiedenen Formen Fallotscher Tetralogie. a Extremer Fallot mit

Pulmonalatresie.

b Groler Ventrikelseptumdefekt und enge Pulmonalstenose.

Klassische Tetralogie

(Rechts-Links-Shunt). ¢ GroBer Ventrikelseptumdefekt und m#Bige Pulmonalstenose. Gemischter Shunt,
uberwiegender Links-Rechts-Shunt. d GroBer Ventrikelseptumdefekt und geringe Pulmonalstenose. Reiner
Links-Rechts-Shunt. e Erhebliche Pulmonalstenose und kleiner Ventrikelseptumdefekt. Kein Shunt

dnderungen bei der Fallotschen Tetralogie sind
fir die funktionelle Stérung vor allem der
Ventrikelseptumdefekt und die Pulmonal-
stenose verantwortlich. Die Abb. 218a—e ver-
deutlicht das groBe Spektrum der Tetralogie
und bringt die verschiedene Gréfle des Ven-
trikelseptumdefektes und den unterschiedlichen
Schweregrad der Pulmonalstenose in Beziehung
zum entsprechenden Kklinischen Bild. In

der einzige Weg fiir das Blut in die Lunge durch
die enge Pulmonalstenose. Das venose Blut
des rechten Vorhofes flieit in den rechten Ven-
trikel und von hier nur zum Teil in die Arteria
pulmonalis. Durch den groBlen Ventrikel-
septumdefekt hat der rechte Ventrikel sozu-
sagen ein AuslaBventil, das zu iberwinden er
nur den Druck des linken Ventrikels und der
Aorta aufwenden mufi. Der Teil des vendsen



550 A. J. BEUREN:

Abb. 219a—e. Herzfernaufnahmen bei verschiedenen
Formen Fallotscher Tetralogie. Fille a—e dem Kreis-
laufschema in Abb. 218a—e jeweils entsprechend.
a Sidugling mit Tetralogie und Pulmonalatresie.
Vollig klare Lungenfelder. b Klassische Tetralogie.
Enge Infundibulumstenose und hypoplastische Arteria
pulmonalis. Rechter Aortenbogen. ¢ Tetralogie mit
valvulirer Pulmonalstenose, groBlem Ventrikelsep-
tumdefekt und rechtem Aortenbogen. Uberwiegender
Links-Rechts-Shunt, geringer Rechts-Links-Shunt.
d Acyanotische Tetralogie. GroBer Ventrikelseptum-
defekt, Infundibulumstenose. Drucke rechter Ven-
trikel 90/0, Infundibulum 50/0, Arteria pulmonalis
48/24. Reiner Links-Rechts-Shunt. e Tetralogie mit
iberwiegender Infundibulumstenose und sehr kleinem
Ventrikelseptumdefekt. Kein Shunt (aus BEUREN)
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Blutes, der durch die Pulmonalstenose in die
Lunge gelangt, kehrt nach normalem Gas-
austausch in den linken Vorhof zuriick und
gelangt iiber den linken Ventrikel ebenfalls in
die Aorta. Die Aorta erhilt also Blut aus beiden
Ventrikeln und somit ein wesentlich groBeres
Minutenvolumen als die Arteria pulmonalis.
Das groBlere Korperkreislaufvolumen kehrt
dann in den rechten Vorhof und rechten Ven-
trikel zuriick, der folglich diastolisch und
systolisch iiberlastet ist. Das wesentlich klei-
nere Lungenkreislaufvolumen, das in den linken
Vorhof und linken Ventrikel zuriick-

kehrt, verlangt von diesen beiden [ertetl.

Herzabschnitten wesentlich weniger r={4  \bidirekfio- -7

als normal. shunt{ mittel " e
Der Druck im rechten Vorhof

ist gewohnlich normal, der im rech- gering -

ten Ventrikel bei der klassischen Lkerner

Tetralogie (Abb.218b) immer gleich

dem des linken Ventrikels. Der % 6‘/0/0/’1/6‘/%.:(/ —

Druck in der Arteria pulmonalis ist - N Wf/;j;,/;

niedriger als normal oder normal, A rat '

je nach Schweregrad der Pulmonal- T T Fa . e

stenose. Mit zunehmendem Alter Extreme | Klossische|  Milde | Domin | Domin

entwickelt sich ein Kollateralkreis- Jefrologie| etralogie | Zefralogie| VSO | p.sten.

lauf zur Lunge iiber Bronchial-
arterien. Bine hat zeigen konnen,
dafl der Kollateralkreislauf unter
Umsténden 1—2 Liter Blut in der Minute zur
Lunge fithren kann. .

Die Abb. 218a zeigt die Zirkulation bei der
Fallotschen Tetralogte mit Pulmonalatresie. Der
einzige Weg fiir das Blut in die Lunge ist hier
iiber den offenen Ductus arteriosus. Wenn sich
in diesen Fillen der Ductus schlieBt, bleibt das
Leben nur beim Vorhandensein geniigender
Kollateralarterien erhalten. Das klinische Bild
ist der Fallotschen Tetralogie mit extremer
Pulmonalstenose dhnlich (Taussic 1960). Die
intrakardialen Druckverhéltnisse sind die
gleichen wie beim Kklassischen Fallot. Der
Druck in der Lungenarterie ist niedriger als
normal, héngt aber von der GroBe des Ductus
arteriosus ab. Besonders bei der Fallotschen
Tetralogie mit Pulmonalatresie kann es bei sehr
geringer Lungendurchblutung zu einem sehr
niedrigen linken Vorhofdruck kommen. Der
Druck im rechten Vorhof iibersteigt dann den
des linken Vorhofs und das Foramen ovale wird
offen gehalten. Es kommt dann auf Vorhof-
ebene ebenfalls zu einem Rechts-Linkskurz-
schlul von Blut.
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Die Abb. 218¢ zeigt die Hémodynamik
einer Fallotschen Tetralogie mit groflem Ven-
trikelseptumdefekt und mittelschwerer Pulmonal-
stenose. Der Ventrikelseptumdefekt steht hier
mit einem Links-Rechts-Shunt im Vorder-
grund. Der rechte Ventrikel hat weniger Miihe,
sein Blut durch die Stenose in die Lungen zu
pumpen als bei der klassischen Tetralogie.
Auch hier ist der Druck im rechten Ventrikel
ebensohoch wie im linken Ventrikel. Der
Links-Rechts-Shunt vom linken Ventrikel in
den Ausflulltrakt des rechten Ventrikels und

Abb. 220. Hamodynamisches Spektrum der Fallotschen Tetra-
logie (nach McCorp, vaN ELk und Brou~t 1957)

in die Arteria pulmonalis iiberwiegt den Rechts-
Links-Shunt aus dem rechten Ventrikel in die
Aorta. Klinisch kommt es nur zu einer ge-
ringen Sauerstoffuntersattigung des arteriellen
Blutes ohne sichtbare Cyanose.

Die Abb. 218d veranschaulicht die hamo-
dynamischen Verhéltnisse, wie sie bei einer
Tetralogie mit groflem Ventrikelseptumdefekt und
milder Pulmonalstenose angetroffen werden.
Funktionell entsteht eine Situation wie beim
groBen isolierten Ventrikelseptumdefekt ohne
Pulmonalstenose. Der Druck im rechten Ven-
trikel ist ebensohoch wie im linken Ventrikel,
die milde Pulmonalstenose setzt dem rechten
Ventrikel jedoch keinen nennenswerten Wider-
stand entgegen. Der Druck in der Arteria pul-
monalis ist héher als normal, aber doch etwas
niedriger als im rechten Ventrikel. Es kommt
zu einem ausschlieBlichen Links-Rechts-Shunt
und das Lungendurchfluvolumen iibersteigt
das Minutenvolumen des Korperkreislaufes.
Cyanose ist nicht vorhanden.

Die Abb. 218e zeigt die funktionelle Situa-
tion einer Fallotschen Tetralogie mit erheblicher
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Pulmonalstenose bei kleinem Ventrikelseptum-
defekt. Folglich steht hier die Pulmonalstenose
im Vordergrund und es findet weder ein
nennenswerter Rechts-Links-Shunt noch ein
Links-Rechts-Kurzschlull statt. Die Hamo-
dynamik dhnelt eher der isolierten Pulmonal-
stenose bei intaktem Ventrikelseptum. Der
Druck des rechten Ventrikels iibersteigt den
des linken Ventrikels oft erheblich, da der
rechte Ventrikel das Blut durch die Stenose
zwingen mufl, weil ihm ein groBer Ventrikel-
septumdefekt als Ausweg nicht zur Verfiigung
steht.

In den Abb. 219a—e sind Herzfernaufnah-
men der verschiedenartigen Tetralogien wieder-
gegeben, die jeweils der Darstellung der Hamo-
dynamik in den Abb.218a—e entsprechen
(Abb. 218a—e und 219a—e).

Die Abb. 220 zeigt ein von McCorb,
vaN Erx und BrouNT mitgeteiltes Schema,
das das ganze vielgestaltige Spektrum der
Fallotschen Tetralogie enthilt. Auf die aty-
pischen acyanotischen Formen (Abb. 218d
und e und Abb. 220, Gruppe IV und V) wurde
seit 1954 von RuporpH et al., BASHOUR und
WiINCcHELL, BLoUNT etal.,, ELDRIDGE und
HurrerEN, RowE et al. und McCorp et al.
hingewiesen, wihrend 1960 durch HorrMaw
et al. (1960a und b) iiber eine grofiere Zahl von
Fallen tiberwiegender Pulmonalstenose mit
kleinem  Ventrikelseptumdefekt  berichtet
wurde.

Klinik

Symptomatologie. Das besondere klinische
Merkmal der Fallotschen Tetralogie ist die
Cyanose. Die Cyanose wird durch den Kurz-
schlul venosen Blutes in die Aorta und durch
die verminderte Lungendurchblutung hervor-
gerufen. 5 g reduzierten Hiamoglobins pro
100 cm? im arteriellen Blut sind notwendig, um
sichtbare Cyanose zu erzeugen. Da das Er-
scheinen sichtbarer Cyanose von der absoluten
Menge reduzierten Hamoglobins im arteriellen
Blut abhéngt, wird das Auftreten von Cyanose
und der Grad der Cyanose von der Menge vor-
handenen Hémoglobins und der prozentualen
Sauerstoffuntersittigung des arteriellen Blutes
bestimmt. Taussic (1947) hat darauf hin-
gewiesen, dall zur Beurteilung des Schwere-
grades der Cyanose und der Hypoxémie die
Kenntnis des Himoglobins in Gramm-Prozent
wichtig ist. Beispielsweise mul} bei einem Pa-
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tienten mit 15 g Hémoglobin ein Drittel (5 g
reduziertes Hamoglobin) der gesamten Blut-
menge durch den Rechts-LinkskurzschlufB3
gehen, um sichtbare Cyanose zu erzeugen,
wihrend bei einem Gesamtgehalt von 20 g
Hamoglobin schon ein Shunt von einem Viertel
des zirkulierenden Blutes geniigt, um Cyanose
hervorzurufen. Andmische Kinder kénnen also
bei geringerer Cyanose erheblich unter Hypox-
amie leiden.

Der Grad der arteriellen Sauerstoffunter-
sdttigung hangt vom Schweregrad der Pul-
monalstenose ab. Nach Angaben von KertH
u. Mitarb. tritt Cyanose bei der Mehrzahl der
Kinder (85—90%) in den ersten 6 Lebens-
monaten auf. Wenn man alle in Abb. 218
wiedergegebenen Fille anatomischer Fallot-
scher Tetralogie zusammennimmt, diirfte sicht-
bare Cyanose bei etwa 65 % der Kranken in den
ersten Lebensmonaten festzustellen sein. Oft
tritt Cyanose erst bei zunehmenden korper-
lichen Belastungen auf, so beispielsweise bei
den ersten Gehversuchen. Korperliche Be-
lastung vergroBert in jedem Falle den Rechts-
Links-Shunt und somit die arterielle Sauer-
stoffuntersittigung.

Fitterungsprobleme und damit das Auf-
treten sekundédrer Andmien, mangelnde Ge-
wichtszunahkme wnd wverlangsamles Wachstum
sind bei Kindern mit Fallotscher Tetralogie
héufig (MEHRIZI und DRASH). Bei zunehmender
Entwicklung eines XKollateralkreislaufs zur
Lunge iiber Bronchialarterien tritt oft eine
deutliche Besserung der Cyanose und des gan-
zen klinischen Befundes ein.

Dyspnoe in Ruhe und in Form von plotzlichen
Anfillen mit Bewuptseinsverlust und vertiefter
Cyanose ist bei den schweren Féllen im Kindes-
alter das zweite hervorstechende Symptom.
Diese Anfille paroxysmaler Dyspnoe treten
beim Fittern, Schreien oder anderen mit Auf-
regung verbundenen Handlungen auf und sind
lebensbedrohend. Sie treten héufig auch ohne
jeden &dufleren AnlaBl mehrmals téglich auf.
Am héaufigsten sind diese Anfille zwischen dem
6. und 18. Lebensmonat (Taussie 1947). Der
Grund fiir diese Anfélle ist nicht vollig klar.
Ihr gehduftes Auftreten in den Sommer-
monaten und bei Infekten hat die Vermutung
nahegelegt, daBl ein Verlust extracellulidren
Wassers mit entsprechender Verschlechterung
des Verhéltnisses von Blutplasma zu den
celluldren Bestandteilen des Blutes eine Rolle
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spielt (KErrH etal.). Tavussic bringt den
Beginn des Auftretens dieser Anfille im 6. Le-
bensmonat mit dem verspateten VerschluBl des
Ductus arteriosus in Zusammenhang. Dies
kann sicherlich nicht in allen Féllen als Grund
angesehen werden. Das Auftreten paroxys-
maler Dyspnoe mit BewuBtseinsverlust ist
auch nicht unbedingt an das Vorhandensein
einer persistierenden sichtbaren Cyanose ge-
bunden, da mitunter die Anfille dem Auftreten
von Cyanose vorausgehen. Hamrurox u.
Mitarb. haben ein plotzliches Absinken des
Blutdruckes und damit eine Zunahme des
Rechts-Links-Shunts mit vermehrter Sauer-
stoffuntersittigung des arteriellen Blutes im
Zusammenhang mit den Anféllen beobachtet.
Andere Autoren haben dies nicht bestitigen
konnen (KErtH et al.). Eine interessante Hypo-
these fiir das Auftreten paroxysmaler Dyspnoe
mit vertiefter Cyanose ist kiirzlich von
JonNsoN veréffentlicht worden. Dieser Autor
glaubt, daB ein Spasmus oder vermehrter
Tonus des Infundibulums des rechten Ventrikels
plotzlich die Pulmonalstenose verstdrkt, wo-
durch das Lungendurchflulvolumen sich noch
weiter verringert. Dem erhohten Tonus der
Muskulatur des rechten Ventrikels soll eine
Norepinephrin-Ausschiittung vorausgehen. Je-
denfalls ist eine cerebrale Hypoxdmie direkt
verantwortlich fiir die Dyspnoe. Paroxysmale
Dyspnoe mit vertiefter Cyanose und Verlust
des Bewultseins sind nicht unbedingt auf
Fallotsche Tetralogie beschrankt, sondern tre-
ten mitunter auch bei Herzmifbildungen mit
dhnlicher Himodynamik auf.

Eine Polycythimie ist die Folge lang-
stdndiger Cyanose wund tritt daher selten
im Kleinkindesalter auf. Die arterielle Sauer-
stoffuntersattigung ist der Stimulus fiir die
Bildung der Polycythimie, der Grad dieser
direkt von dem Ausmal der Sauerstoffunter-
sattigung abhéngig. Blutbilder mit 20 g Hamo-
globin pro 100 ml Blut und 60—75% Héamato-
krit sind keine Seltenheit. Mit steigender
Polycythimie kommt es zu Stérungen des Blut-
gerinnungsmechanismus, die zunehmen, je
langer die Polycythdmie besteht. Als Folge der
Polycythimie kommt es aullerdem zur Aus-
bildung von T'rommelschlegelfingern und -zehen.

Das hédufig bei Fallotschen Tetralogien
beobachtete Hocken der Patienten verdient
besondere Beachtung. Es ist ebenfalls nicht
nur fir Tetralogien charakteristisch, sondern
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auch Patienten mit kompletter Transposition
und Pulmonalstenose oder mit ,, Pseudotruncus**
nehmen mitunter diese Kérperhaltung ein.
Man sieht es jedoch bei Fallotschen Tetralogien
besonders haufig. Die Patienten hocken sich
oft bereits nach dem Gehen weniger Meter hin
(Abb. 221) und sind dann nach kurzer Pause
wieder in der Lage, einige Schritte zu gehen.
Sie sitzen auch meist in dieser Stellung und
schlafen mit hoch angezogenen Knien. Ver-
schiedene Griinde wurden fiir das Hocken an-
gegeben (LURIE und SHUMACKER, BROT-

Abb. 221. Kind mit Fallotscher Tetralogie in
Hockerstellung

MACHER 1957a und b). Die Ansicht von Brort-
MACHER scheint den Verhiltnissen am besten
gerecht zu werden. Er konnte nachweisen, da
der Blutstrom durch die Femoralarterien beim
Hocken erheblich vermindert wird. Wenn sich
Patienten mit einer Tetralogie korperlich be-
lasten, féllt der Sauerstoffgehalt des vendsen
Blutes der unteren Korperhilfte. Dieses stir-
ker als sonst reduzierte Blut erreicht den rechten
Ventrikel und wird wieder in die Aorta kurz-
geschlossen. Der Sauerstoffgehalt des arteri-
ellen Blutes sinkt dadurch ebenfalls ab. Durch
das Hocken nach Belastung wird der arterielle
Zuflul wie auch der venose RiickfluB der
unteren Korperhélfte verringert. Das nach
Belastung noch gesteigerten Minutenvolumen
steht dann ganz den lebenswichtigen Organen
der oberen Korperhélfte zur Verfiigung.

Das Herz der klassischen Fallotschen Tetra-
logie ist klein oder normal grof. Der Herz-
spitzenstol} ist nicht verlagert und man kann
in den meisten Fallen den tiberaktiven rechten
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Ventrikel am linken Sternalrand palpieren.
Eine VergréBerung des rechten Ventrikels nach
vorn verursacht in manchen Fillen einen Herz-
buckel. Systolisches Schwirren ist hdufig nicht
tastbar, bei Patienten mit sehr lautem systo-
lischem Gerdusch mitunter jedoch vorhanden.
Ein Herzgerdusch fehlt oft in den ersten Lebens-
tagen, spiter nur sehr selten. Das Fehlen eines
Gersusches bei édlteren Kindern gilt als Zeichen
fir das Vorhandensein einer Pulmonalatresie.
Nach unseren Erfahrungen ist ein Gerdusch bei
dlteren Patienten nur auBerordentlich selten,
auch nach kurzer korperlicher Belastung nicht
zu horen. Bei den meisten Patienten ist ein
kurzes, rauhes systolisches Gerdusch am ganzen
linken Sternalrand vorhanden, am lautesten
im 3. linken Intercostalraum. Ein diasto-
lisches Gerdusch ist nur selten zu héren. Bei
ausgeprigtem Kollateralkreislauf {iber Bron-
chialarterien bei hochgradiger Tetralogie ist
mitunter ein kontinuierliches systolisch-diasto-
lisches Gerdusch iiber dem Riicken horbar.
Auch bei Pulmonalatresie mit offenem Ductus
arteriosus ist ein kontinuierliches Gerdusch zu
horen. Die Lautstirke des Gerdusches 148t oft
direkte Riickschliisse auf den Schweregrad der
Stenose zu. Bei milden Pulmonalstenosen ist
das Gerdusch lauter als bei hochgradigen.

Der 2. Herzton in der Pulmonalgegend ist
gewdhnlich leise, zumindest jedoch einfach,
d.h. man hért nur die Aortenkomponente des
2. Tones. Wenn der 2. Ton in der Pulmonal-
gegend laut ist, ist dies ein Zeichen fiir eine
extreme Dextroposition der Aorta. Die Aorten-
basis liegt dann sehr weit links und ist dort
lauter zu héren als in der dblichen Aorten-
gegend. Da eine Herzinsuffizienz bei Fallot-
scher Tetralogie eine Raritét ist, ist ein Galopp-
rhythmus nicht vorhanden.

Die genannten Befunde treffen fiir die
klassischen cyanotischen Fille zu (Abb. 218a
und b). Die atypischen Fallotschen Tetra-
logien mit tiberwiegendem oder reinem Links-
Rechts-Shunt (Abb. 218¢ und d) sowie die
Falle mit iiberwiegender Pulmonalstenose und
kleinem Ventrikelseptumdefekt (Abb. 218e)
zeigen auskultatorische Befunde, die denen bei
isoliertem Ventrikelseptumdefekt bzw. iso-
lierter Pulmonalstenose gleichen. Ein Patient
mit iiberwiegendem Links-Rechts-Shunt ist
acyanotisch, hat ein systolisches Schwirren und
langeres systolisches Gerdusch, etwas tiefer am
linken Sternalrand am lautesten, sowie eine oft
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deutlich hoérbare zweite Komponente des
2. Tones in der Pulmonalgegend. Bei der iiber-
wiegenden Pulmonalstenose (Abb. 218e) ist
das Schwirren und scharfe systolische Gerdusch
mit dem Maximum im 2. linken Intercostal-
raum vorhanden und der 2. Ton dort wieder
leise und einfach. Macrerra und Corrmno und
E. Corno et al. haben kirzlich iiber die aus-
kultatorischen und phonokardiographischen
Befunde bei den verschiedenen Formen Fallot-
scher Tetralogie berichtet.

Réntgenologisch ist das schuhférmige und
breit aufliegende Herz mit konkavem Pul-
monalsegment, gehobener Herzspitze oft als das
typische Fallotsche Herz beschrieben worden
(AssMANN, P. D. WHITE und SPRAGUE, BLACK-
FORD, HARRISON, ParP, SEcALL, KURTZ et al.).
Entsprechend dem sehr variablen klinischen
Bild der anatomischen Fallotschen Tetralogie
ist die rontgenologische Form des Herzens
jedoch keineswegs in allen Fallen typisch. Je
nach dem Alter der Patienten mag sie ebenfalls
sehr verschieden sein. Bei Kleinkindern ist die
Form des GefaBbandes oft durch einen Thymus
nicht zu beurteilen. Durch gleichzeitigen
Zwerchfellhochstand bei Sauglingen kann dann
eine allgemeine HerzvergroBerung vorgetiuscht
werden. Bei den cyanotischen Fallots ist die
Verminderung der Lungengefifzeichnung ein
stets vorhandener Befund. Die Lungenfelder
sind oft von der Mitte bis zur Peripherie voll-
kommen klar. Am Ende des 1. Lebensjahres
stellt sich dann meist die dem himodyna-
mischen Typ der Tetralogie entsprechende
Herzform und -gréBe ein. Bei Fallotscher
Tetralogie mit Pulmonalatresie (Abb. 218a und
219a) ist das Herz meist deutlich vergroBert,
das Pulmonalsegment konkav oder gerade und
der Aortenknopf ist bei linkem Aortenbogen
oft prominent. Die Tetralogie mit groBem
Ventrikelseptumdefekt und enger Infundibu-
lumstenose zeigt dann das als klassisch bezeich-
nete Rontgenbild mit normaler HerzgrofBe,
gehobener und nach oben und auBen deutender
Herzspitze und konkavem Pulmonalsegment.
In unserem Krankengut war in seltenen Fallen
bei kriftiger Infundibulummuskulatur das Pul-
monalsegment nicht konkav, sondern an dieser
Stelle die gering prominente Kontur der Infundi-
bulumkammer sichtbar. Bei extrem weit nach
links und vorn liegender Aorta ist das ,,Pulmo-
nalsegment‘“ durch diese etwas ausgefiillt, vor
allem, wenn der Aortenbogen rechts liegt.
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Die Lage des Aortenbogens ist am besten
bei der Durchleuchtung mit Breischluck im
a.p.-Strahlengang und im linken vorderen
schrigen Durchmesser zu beurteilen. Ktwa
20—30% aller Patienten mit einer Tetralogie
haben einen rechten Aortenbogen. Im a.p.-
Strahlengang sieht man beim Breischluck den
Oesophagus links vom Schatten der grolien
GefiBe, genau umgekehrt wie beim linken
Aortenbogen. Im linken schrigen Durch-
messer sieht man den etwas nach hinten ein-
gedriickten Oesophagus. Die Ver-
groferung des rechten Ventrikels
ist in den schrigen Durchmessern
zu beurteilen. Im rechten schrigen
Durchmesser berithrt der rechte
Ventrikel die vordere Brustwand,
meist auch noch bei tiefer Inspira-
tion, im linken schragen Durchmesser
buckelt sich der vergroBerte rechte
Ventrikel weiter nach anterior als
normal vor.

Es ist wichtig, bei der Durch-
leuchtung auf die Aktivitit der Pul-
monalarterien zu achten. Hierzu ist
am besten der a.p.-Strahlengang und
der linke vordere schrige Durch-
messer geeignet. Bei der herkémm-
lichen cyanotischen Fallotschen Te-
tralogie mit verminderter Lungen-
durchblutung ist das ,,Pulmonal-
fenster” auBergewohnlich klar und
ruhig. Bei élteren cyanotischen Pa-
tienten mit Polycythdmie sind in
der Lungengefdzeichnung die Bron-
chialkollateralen von den Pulmonalarterien zu
unterscheiden. Taussie¢ hat besonders darauf
hingewiesen, da8 dann die HilusgefaBzeich-
nung sogar vermehrt sein kann, daf} dies aber
nie bei nicht polycythdmischen Patienten der
Fall ist, da die Polycythidmie immer der Bil-
dung von Kollateralen vorausgeht.

Vollig anders sehen die HerzgroBe und
form sowie die Lungengefafzeichnung bei
Patienten mit iiberwiegendem oder reinem
Links-Rechts-Shunt aus (Abb.218c¢ und d,
219¢ und d). Das Herz ist groB, die Herz-
spitze nach auBen und unten deutend, das
Pulmonalsegment gerade oder prominent und
die LungengefiBzeichnung ist erheblich ver-
mehrt.

In den schrigen Durchmessern erkennt man
dann eine Hypertrophie des rechten und linken
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Ventrikels. Bei der iiberwiegenden Pulmonal-
stenose mit kleinem Ventrikelseptumdefekt
ohne nennenswerten Shunt (Abb.218e und
219e) ist die Herzfernaufnahme ahnlich wie
bei der reinen Pulmonalstenose. Das Pulmonal-
segment kann sehr prominent sein, die post-
stenotische Dilatation reicht oft bis in die
Hilusgegend beiderseits und tduscht dort noch
eine dichte Lungengefifizeichnung vor, die
erst ab der Mitte der Lungenfelder vermindert
erscheint. Das Herz ist plump und deutlich

Abb. 222. Herzfernaufnahme bei Fallotscher Tetralogie. Breit
aufliegendes Herz mit gehobener und nach auBen deutender
Herzspitze. Rechter Aortenbogen. Konkaves Pulmonalsegment.

Verminderte Lungengeféf3zeichnung

grofer als bei einer klassischen Tetralogie. Die
Abb. 222 zeigt die Herzfernaufnahme einer
hochgradigen Fallotschen Tetralogie.

Der elektrokardiographischen Untersuchung
kommt fiir die Diagnose der Fallotschen Tetra-
logie wie auch fiir die Differentialdiagnose der
einzelnen himodynamischen Formen grofe
Bedeutung zu. Bei allen cyanotischen Formen
findet sich eine Abweichung der elektrischen
Herzachse nach rechts (4 1200 bis —150°) und
eine Hypertrophie des rechten Ventrikels miti-
leren Ausmales in den Brustwandableitungen
(Abb. 223). Die R-Zacke ist in V; im all-
gemeinen nicht so hoch wie bei den isolierten
hochgradigen Pulmonalstenosen. Rechtshyper-
trophie in Form eines inkompletten Rechts-
schenkelblockes in V; ist selten, wird nach
Kerre u. Mitarb. in 20% der Fille beobachtet.
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Hohe P-Zacken als Ausdruck einer Uber-
lastung des rechten Vorhofs finden sich, wenn
iiberhaupt, erst bei dlteren Kindern und Er-
wachsenen. Im Kleinkindesalter ist dieT-Zacke
bei der Tetralogie in V, positiv, was nach
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Abb. 223. Elektrokardiogramm bei Fallotscher
Tetralogie. Rechtstyp und Rechtshypertrophie
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des linken Ventrikels, die bei reinem Links-
Rechts-Shunt sogar vorherrschend sein kann.
GAsUL u. Mitarb. haben 1949 auf das Vor-
handensein eines Linkstyps bei Fallotscher
Tetralogie mit Vorhofseptumdefekt (Penta-
logie) hingewiesen. Untersuchungen iber die
Beziehungen angiokardiographischer und elek-
trokardiographischer Befunde zur Hémodyna
mik der Tetralogie wurden von CorrLHO u.
Mitarb. und DE PAsQuarLtE und BUrRcH mit-
geteilt. Diese Untersuchungen bestatigen, daf3
das Elektrokardiogramm Riickschliisse auf die
Himodynamik zulaBt.

Herzkatheterisierung. Durch die Katheteri-
sierung des Herzens konnte nachgewiesen
werden, dal} bei dlteren polycythémischen Pa-
tienten der Pulmonalcapillardurchflufl groBer
ist als der Pulmonalarteriendurchflufl (Bina
et al., DEXTER et al.). Die Lunge erhilt also
iiber die Bronchialarterien zusétzlich Blut zum
Gasaustausch. Fir die Diagnostik der Fallot-
schen Tetralogie ist die Katheterisierung des
Herzens von untergeordneter Bedeutung. Eine
Pulmonalstenose wird nur dann nachgewiesen,

wenn es gelingt, den Katheter in die
| Pulmonalarterie vorzuschieben. Dies
| ist in den wenigsten Fillen moglich. Die
k Diagnose ist bei der Katheterisierung
erst dann erwiesen, wenn Pulmonal-
arterie und Aorta katheterisiert wur-
den und der Patient mit dem Katheter
in den groBen Gefillen liegend in den
seitlichen Strahlengang gedreht wurde.
So kann eine komplette Transposition
mit Pulmonalstenose ausgeschlossen
werden. Die Feststellung eines hohen
Druckes im rechten Ventrikel geniigt

20/10
Art. pul.

70/0

Z1EGLER nur in den ersten 24 Std nach der
Geburt als normal zu bezeichnen ist (ZIEGLER
1951, 1954). Nach KurrH liegt die elektrische
Herzachse bei den acyanotischen Tetralogien
zwischen 4-60° und —+90°,

Bei acyanotischen Tetralogien mit iiber-
wiegendem Links-Rechts-Shunt kommt zu der
Rechtshypertrophie noch eine Hypertrophie

90/0
Infund. RV

Abb. 224. Druckkurve bei Fallotscher Tetralogle. Riickzug
aus der Arteria pulmonalis. Valvulire Pulmonalstenose mit
Druckgradient zwischen Arteria pulmonalis und Infundi-
bulumkammer, Infundibulumstenose mit Druckgradient zwi-
schen Infundibulumkammer und rechtem Ventrikel

“der

allein nicht zur Diagnose einer Fallot-
schen Tetralogie. Der Grad des Uber-
reitens der Aorta kann bei der Kathe-
terisierung ebenfalls nicht festgestellt
werden. Wenn es gelingt, mit dem
Katheter bis in die Arteria pulmonalis
vorzudringen, kann dort die Registrie-
rung einer Riickzugskurve bis in den
EinfluBtrakt des rechten Ventrikels die Art
Pulmonalstenose, Infundibulumstenose
mit oder ohne valvuldre Pulmonalstenose oder
ausschlieBlich valvuldre Pulmonalstenose, ge-
nau festgestellt werden (Abb.224). Die Ka-
theterisierung erlaubt auch die Bestimmung
des Minutenvolumens des Lungenkreislaufs
und des Korperkreislaufs sowie der Grofle des
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Shunts. Im allgemeinen iibersteigt der Kérper-
kreislauf den Lungenkreislauf um 1 Liter und
mehr. Auch bei cyanotischen Tetralogien fin-
det auf Ventrikelebene mitunter ein kleiner
Links-Rechts-Shunt statt. Dieses arterielle

Blut gelangt jedoch nicht in die Lunge, son-
dern mit dem vendsen Blut des rechten Ven-
trikels in die Aorta. Fiir die Differenzierung
acyanotischer Fallotscher Tetralogie von reinen
Ventrikelseptumdefekten ohne Pulmonalste-

Abb. 225a
Abb. 225a.
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rechten und linken Ventrikels in gleicher
Sitzung, die nach transseptaler Punktion des
linken Vorhofs leicht moglich ist (BEUREN und
Ar1Tz 1963a) zeigt evtl. vorhandene Unter-
schiede der Konfiguration beider Ventrikel-
druckkurven und 148t eine Differentialdiagnose
zu. Es ist mit der Katheterisierung auch nicht
moglich, alle Fille Fallotscher Tetralogie mit
zusétzlichem Vorhofseptumdefekt (Pentalogie)
nachzuweisen. Ein offenes Foramen ovale

Abb. 225b

Selektives Angiokardiogramm mit Injektion des Kontrastmittels in den rechten Ventrikel

bei Fallotscher Tetralogie. A.p.-Strahlengang. Infundibulumstenose und valvuldre Pulmonalstenose.
Rechter Aortenbogen

Abb. 225b. Selektives Angiokardiogramm mit Kontrastmittelinjektion in den rechten Ventrikel. Seitlicher
Strahlengang. Beachte Ventrikelseptumdefekt und zu 50% iiberreitende Aorta

nose ist die Herzkatheterisierung von grofle-
rem Wert. Hier gelingt es meistens, in die
Arteria pulmonalis vorzudringen und die Grofie
des Links-Rechts-Shunts sowie den Schwere-
grad und die Lokalisation der Pulmonalstenose
nachzuweisen.

Auf einen Unterschied in der Druckkurven-
konfiguration des rechten Ventrikels bei Tetra-
logien und bei isolierten Pulmonalstenosen mit
intaktem Ventrikelseptum wurde hingewiesen
(FineBERG und WIGGERS, BoucHARD und
CorNU). Bei der isolierten Pulmonalstenose
hat die Druckkurve des rechten Ventrikels die
Form einer isometrischen spitzen Druckkurve
ohne Plateau, wihrend bei der Tetralogie die
Kurvenkonfiguration mit einem Kurven-
plateau nach der isometrischen Kontraktion
normal ist. Bei intaktem Ventrikelseptum mit
Pulmonalstenose wird das Druckmaximum
langsamer erreicht. Eine Katheterisierung des

kann bei der Katheterisierung vom rechten
Bein aus leicht aufgestofen werden und darf
nicht als Zeichen des Vorhandenseins eines
Vorhofseptumdefektes gedeutet werden. Ein
zusétzlicher Vorhofseptumdefekt kann nur
nach einwandfreiem Nachweis eines Shunts auf
Vorhofebene als bewiesen gelten. Eine Kathe-
terisierung des Herzens ist zur prédoperativen
Diagnose der klassischen Fallotschen Tetralogie
nicht unbedingt erforderlich.
Angiokardiographie. Fiir die Diagnose und
Beurteilung der Fallotschen Tetralogie ist die
selektive Angiokardiographie mit Kontrast-
mittelinjektion in den rechten Ventrikel von
groBerem Wert als die Katheterisierung des
Herzens. Seit ihrer Einfiihrung hat sich die
Angiokardiographie zur zuverldssigsten Unter-
suchungsmethode bei der Tetralogie zur De-
monstration der anatomischen Einzelheiten
entwickelt (Forssmann 1929, 1931, CasTEL-
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1aNos etal.,, R.N. CooLEY et al., DoNzZELOT
et al., JoNssoN et al., GROSSE-BROCKHOFFet al.
1949, CampBELL und Hirrs, KREUTZER et al.,
DorTteEr und STEINBERG, LOWE, GoODWIN
et al., HiLARIO et al., KJELLBERG et al.). Auch
die intravendse Angiokardiographie behalt
noch ihren Wert fiir die Diagnostik der Fallot-
schen Tetralogie, vor allem bei Kleinkindern,
bei denen die Einfithrung eines Angiokardio-
graphiekatheters oft nicht moglich ist. Wo
immer ein Angiokardiographiekatheter genii-
gender Grofle eingefithrt werden kann, fithren
wir eine selektive Angiokardiographie durch.

Die Kontrastmittelinjektion in den rechten
Ventrikel mit Zwei-Seiten-Angiokardiographie
mit schneller Bildfolge demonstriert die Art
und den Schweregrad der Pulmonalstenose im
a.p.- und seitlichen Strahlengang sowie die
Grofle und die Lage des Ventrikelseptum-
defektes im seitlichen Strahlengang. Der Grad
des Uberreitens der Aorta wird mit dieser
Methode am besten dargestellt (Abb. 225). Mit
intravenéser Kontrastmittelinjektion gelingt
fast ausschlieBlich bei Sduglingen eine Diffe-
renzierung Fallotscher Tetralogie von kom-
pletten Transpositionen mit Pulmonalstenose
und echtem Truncus arteriosus, wenn auch
durch die Kontrastmittelfilllung des rechten
Vorhofs mitunter der AusfluBtrakt des rechten
Ventrikels verschattet ist und eine Unter-
scheidung zwischen infundibuléren und valvu-
laren Pulmonalstenosen oft schwer moglich ist.

Das AusmaB des Uberreitens der Aorta ist
fir die korrektive Chirurgie von geringerer Be-
deutung, wenn es nicht in einem extremen
Grad vorhanden ist. Bei erheblicher Dextro-
position der Aorta ist eine Korrektur jedoch
schwierig und daher eine genaue Darstellung
vor der Entscheidung zur Operation und zur
Beurteilung des Operationsrisikos unbedingt
notwendig. Es ist auch wichtig, vor einer
geplanten Operation die Weite des Pulmonal-
ostiums und das Kaliber der Arteria pulmonalis
zu kennen.

Beides ist auf selektiven Angiokardiogram-
men gut dargestellt. Eine zuverldssige Infor-
mation iiber die GroBe des Pulmonalostiums
und der Pulmonalarterien ist fiir die Beant-
wortung der Frage, ob eine korrektive Opera-
tion iiberhaupt moglich ist, welches Risiko sie
tragt und welches funktionelle Ergebnis von
der Operation zu erwarten ist, von ausschlag-
gebender Bedeutung. Die selektive Angio-
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kardiographie zeigt auch, ob ein offenes Pul-
monalostium iberhaupt vorhanden ist, oder ob
es sich um eine Pulmonalatresie handelt und
der Ursprung der Lungendurchblutung durch
einen offenen Ductus erfolgt. Von der descen-
dierenden Aorta abgehende Bronchialarterien
werden am besten durch retrograde Aorto-
graphie dargestellt. Die Kontrastmittelinjek-
tion in den rechten Ventrikel kldrt auch die
anatomische Lage der im Aortenbogen ent-
springenden groflen Gefidfle und die beste Mog-
lichkeit zur Anlage einer Blalock-Taussig-
Anastomose. Die seltene zusitzliche Aplasie
der linken Arteria pulmonalis kann ebenfalls
nachgewiesen werden.

Bei der Fallotschen Tetralogie kann eine
mitunter vorhandene Unterentwicklung des
linken Herzens zu postoperativen Kompli-
kationen fithren. In bestimmten Fallen ist
es daher ratsam, auch noch eine Kontrast-
mittelinjektion in den linken Ventrikel zur
Darstellung der Groffe und Funktionstichtig-
keit dieses Herzabschnittes vorzunehmen. Bei
acyanotischen Tetralogien mit Links-Rechts-
Shunt ist ebenfalls eine Kontrastmittelinjek-
tion in den linken Ventrikel ratsam (BEUREN
und APrirz 1963b).

In jungster Zeit hat die Cine-Angiokardio-
graphie (JANKER 1950, SonNEs 1958, CRILEY
und NETLL 1961) durch eine Verbesserung der
Apparaturen erheblich an Bedeutung ge-
wonnen. Der Film zeigt durch seine schnelleren
Bildfolgen mehr funktionelle Zusammenhéinge,
anatomische Hinzelheiten gehen im Vergleich
zur selektiven Angiokardiographie jedoch
verloren.

Diagnose — Differentialdiagnose. In klas-
sischen Féllen ist die Diagnose der Fallotschen
Tetralogie in jedem Alter allein mit typischer
Vorgeschichte, Auskultationsbefund, Herzfern-
aufnahme und Elektrokardiographie leicht.
Bei Kleinkindern mit normaler HerzgroBe,
einem rauhen systolischen Gerdusch, Cyanose
mit Anféillen paroxysmaler Dyspnoe, klaren
Lungenfeldern und Rechtshypertrophie im
Elektrokardiogramm handelt es sich meist um
eine Fallotsche Tetralogie mit erheblicher Pul-
monalstenose. Ist das Herz rontgenologisch
grofer als normal, ist die LungengefafBzeich-
nung ebenfalls vermindert und das systolische
Gerdusch leiser, so liegt wahrscheinlich eine
Tetralogie mit Pulmonalatresie vor. Bei dlteren
Kindern ist die Vorgeschichte von groller Be-
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deutung. Wurde Cyanose erst bei Beginn des
Laufens beobachtet und hocken die Kinder bei
Belastung, so ist eine Tetralogie wahrscheinlich.
Meist ist dann das typische Rontgenbild mit
schubformigem Herzen, Cyanose und Trom-
melschlegelfingern vorhanden. Der Wert der
Rontgendurchleuchtung mit der Beobachtung
eines iberaktiven und vergroflerten rechten
Ventrikels, leeren und ruhigen Lungenfeldern
und normal grofem linkem Vorhof kann fiir die
Diagnose nicht hoch genug eingeschétzt werden.
Bis auf die atypischen Ausnahmen findet sich
immer der Rechtstyp und die Rechtshyper-
trophie im Elektrokardiogramm. FEin kon-
tinuierliches Gerdusch im linken oder rechten
oberen Pricordium spricht eher fiir einen
Truncus arteriosus.

Die Diagnostik der atypischen Fille mag
mit einfachen Mitteln auBerordentlich schwie-
rig sein. Die Tetralogien mit Links-Rechts-
Shunt imponieren wie ein Ventrikelseptum-
defekt mit groBerem Herzen, vermehrter Lun-
gengefdBzeichnung und kombinierter Ventri-
kelhypertrophie im Elektrokardiogramm. Der
einzige Hinweis auf das Vorhandensein einer
zusétzlichen Pulmonalstenose ist dann oft der
,,einfache 2. Pulmonalton und die tber-
wiegende Rechtshypertrophie im Elektro-
kardiogramm. Die Katheterisierung des Her-
zens und vor allem die selektive Angiokardio-
graphie mit Kontrastmittelinjektion in den
rechten Ventrikel schaffen in Zweifelsfillen
Aufklirung. Das gleiche gilt firr die Falle mit
iiberwiegender Pulmonalstenose und kleinem
Ventrikelseptumdefekt. Hier ist das systo-
lische Gerdusch dhnlich dem der reinen Pul-
monalstenose und die Hypertrophie des rechten
Ventrikels im Elektrokardiogramm ausge-
pragter.

Differentialdiagnostisch stehen aufler den
atypischen Féllen vor allem die komplette
Transposition der groBen Gefille mit Pul-
monalstenose, der Truncus arteriosus, die
Tricuspidalatresie, die reine Pulmonalstenose
und der isolierte Ventrikelseptumdefekt zur
Diskussion. Die Abgrenzung zur kompletten
Transposition der groBen GefiBle ohne Pul-
monalstenose ist leicht, da bei dieser das Herz
groBer und die LungengefédBzeichnung immer
vermehrt ist (BEUREN 1964). Bei Transposi-
tionen mit Pulmonalstenose kann die Unter-
scheidung von der Tetralogie in allen Alters-
gruppen extrem schwierig sein und nur unter
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Einsatz aller Untersuchungsmethoden, beson-
ders der Angiokardiographie, erreicht werden.
Diese Patienten haben oft die gleiche Vor-
geschichte, einschlieflich Hocken und par-
oxysmale Dyspnoe. Die Intensitét des 2. ,,Pul-
monaltones‘ kann ein differentialdiagnostischer
Hinweis sein, da bei der Transposition mit
Pulmonalstenose die Aorta weiter anterior liegt
und dieser Ton infolgedessen lauter ist als bei
der Tetralogie. Dies kann jedoch bei Fallots
mit extremer Dextroposition ebenfalls der
Fall sein.

Die Differentialdiagnose des Truncus arte-
rtosus und der Tetralogie ist im allgemeinen
klinisch méglich. Echter Truncus wird mit
vermehrter und verminderter Lungendurch-
blutung beobachtet, folglich mit und ohne
Cyanose. Meist ist auch beim cyanotischen
Truncus arteriosus das Herz grofer als beim
Fallot. Oft ist ein deutliches kontinuierliches
Gerdusch im rechten Riicken der einzige
Hinweis. Auf der Herzfernaufnahme sieht man
beim Truncus mitunter einen extrem nach
rechts oben hochziehenden GefidBschatten.
Dies kann jedoch auch bei der Fallotschen
Tetralogie mit rechtem Aortenbogen der Fall
sein. Auch der Truncus arteriosus hat in etwa
20% der Fille einen rechten Aortenbogen.
Kinder mit Truncus haben selten Anfélle par-
oxysmaler Dyspnoe mit cyanotischem Weg-
bleiben, und es geht ihnen im allgemeinen in
den ersten Lebensmonaten besser als dem
typischen Fallot-Kind. Der Truncus hat héu-
figer als der Fallot eine zusétzliche Linkshyper-
trophie im Elektrokardiogramm. Mit absoluter
Sicherheit ist eine Differentialdiagnose oft aber
nur mit selektiver Angiokardiographie moglich,
und dann ist unter Umsténden noch eine retro-
grade Aortographie zur exakten Differential-
diagnostik erforderlich.

Die Diagnose der Tricuspidalatresie, die
mitunter mit Fallotscher Tetralogie in den
ersten Lebensmonaten verwechselt werden
kann, gelingt meist elektrokardiographisch,
wenn die Kinder dlter werden. Es entwickelt
sich dann bei der Tricuspidalatresie immer ein
Linkstyp und eine Linkshypertrophie bei vol-
ligem Fehlen von Rechtshypertrophie im Elek-
trokardiogramm. Die Differentialdiagnose iso-
lierter Pulmonalstenosen und isolierter Ven-
trikelseptumdefekte ist bei den cyanotischen
Tetralogien meist leicht, bei den atypischen
Fallots in beiden Richtungen oft mit einfachen
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Mitteln nicht moglich. Die hochgradige isolierte
Pulmonalstenose kann frithzeitig das Foramen
ovale offenhalten und einen Rechts-Links-
Shunt auf Vorhofebene mit sichtbarer Cyanose
unterhalten. Kleinkindern mit reiner Pul-
monalstenose geht es im allgemeinen besser
als den Kindern mit Fallotscher Tetralogie. Sie
mogen unter Ruhedyspnoe leiden, haben aber
nie Anfille paroxysmaler Dyspnoe mit cyano-
tischem Wegbleiben. Auch hocken sie nicht.
Wenn die hochgradige Pulmonalstenose zu
einem Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene
fithrt, sind immer auch Zeichen von Stauungs-
insuffizienz mit prominentem Venenpuls und
Lebervergroflerung vorhanden, Zeichen, die bei
der Tetralogie fast ausnahmslos fehlen. Auch
das Elektrokardiogramm zeigt dann extremere
Formen von Rechtshypertrophie. Zur Ab-
grenzung der isolierten Ventrikelseptumdefekte
von acyanotischen Fallots ist die Katheteri-
sierung des rechten und linken Herzens von
groBerem Wert als bei typischen Tetralogien.
Es gelingt dann auch, die Arteria pulmonalis
zu katheterisieren und einen Gradienten zwi-
schen rechtem Ventrikel und Pulmonalarterie
festzustellen.

Besondere Erwihnung verdienen noch der
Eisenmenger-Komplex und jene seltenen Fille
angeborener HerzmiBbildung, bei denen beide
groBen GefdlBe ihren Ursprung im rechten Ven-
trikel nehmen. Beim Eisenmenger-Komplex
tritt Cyanose meist erst spiter auf. Es gibt
jedoch auch Fille, bei denen von Geburt an
ein hoher Lungengefiwiderstand und pul-
monale Hypertonie bestehen bleiben und
Cyanose folglich seit den ersten Lebensmonaten
vorhanden ist. Auch das Eisenmenger-Herz ist
klein, das Pulmonalsegment gewohnlich aber
prominent und die Lungenarterien bis in die
Hili bei der Durchleuchtung iiberaktiv. Schon
auf der normalen Herzfernaufnahme sieht man
oft die harten und starren peripheren Lungen-
arterien. Der 2. Pulmonalton ist betont und
paukend. Eine Differentialdiagnose ist mit
selektiver Angiokardiographie und Katheteri-
sierung des Herzens und der Arteria pulmo-
nalis immer méglich.

Wenn beide GefiBle ihren Ursprung im
rechten Ventrikel nehmen und zusédtzlich Pul-
monalstenose vorhanden ist, dhnelt das kli-
nische Bild der Fallotschen Tetralogie. Es
handelt sich dann praktisch um eine Tetralogie
mit extremer Dextroposition. Die Angio-
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kardiographie zeigt in diesen Fallen die Ebenen
der Aortenklappe und Pulmonalklappe auf
gleicher Hohe, wihrend normalerweise und
beim Fallot die Pulmonalklappenbasis hoher
als die Aortenklappenbasis liegt. Bei dieser
MiBbildung hypertrophiert im Laufe der Zeit
der linke Ventrikel im Gegensatz zur typischen
Tetralogie, da er Schwierigkeiten hat, sein
Blut durch einen etwas kleinen Ventrikel-
septumdefekt in die Aorta auszuwerfen.
Komplikationen. Wie oben bereits erwahnt,
fihrt die Fallotsche Tetralogie mit Cyanose in
typischen Féllen nie zur Herzinsuffizienz. Ver-
groferung des Herzens mit Insuffizienz ist nur
bei den atypischen Formen, beim groflen Ven-
trikelseptumdefekt mit geringer Pulmonal-
stenose oder bei erheblicher Pulmonalstenose
mit kleinem Ventrikelseptumdefekt moglich.
Bei klassischen Fallotschen Tetralogien drohen
dem Patienten Gefahren von der arteriellen
Hypoximie. Die arterielle Hypoxdmie fiihrt
zur Polycythdmie und damit zur Verinderung
des Blutgerinnungsmechanismus und zu erhoh-
ter Viscositdt des Blutes. Hierdurch entsteht
die Gefahr der Cerebralthrombose und des Gehirn-
abscesses. Grofle Hirnthrombosen sind selten.
Multiple kleine Thrombosen sind héufiger und
fithren im Verein mit der dauernden cerebralen
Hypoxédmie zu einer Hirnschiddigung und der
Moglichkeit der Entwicklung eines Hirn-
abscesses. Die Differenzierung von multiplen
Thromben und Hirnabscessen ist wegen des
operativen Vorgehens sehr wichtig. Nach
Tavussie sind vor dem 2. Lebensjahr multiple
Thrombosen héufig, Abscesse dagegen selten.
Sie entwickeln sich erst spater. Man muB sich
beim Abwarten mit einem operativen Vorgehen
in nicht akut lebensbedrohlichen Féllen tiber
die Gefahr der sténdigen, wenn im Augenblick
auch ertraglichen Hypoxéamie klar dariiber sein
und sollte lieber dann bei Kleinkindern eine
Blalock-Taussig-Anastomose anlegen, wenn ein
korrekturfshiges Alter noch nicht erreicht ist.
Die damit erzielte Besserung der arteriellen
Sauerstoffsdttigung vermindert die Gefahr
eines Gehirnabscesses, nimmt sie jedoch nicht
vollig. Ein solcher macht mit Hemiplegie und
seinen anderen Folgen den schonsten Opera-
tionserfolg zunichte. Beim Verdacht auf einen
Hirnabscel ist schnelles Handeln erforderlich.
Die Gefahr subakuter bakterieller Endokar-
ditis besteht bei allen Herzfehlern. Daran
dndern auch nichts die erfolgreichen Opera-
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tionen. Eine subakute bakterielle Endokarditis
ist in der groBen Mehrzahl der Fille heilbar,
wenn sie rechtzeitig erkannt wird und ent-
sprechend energisch behandelt wird (FINLAND).
Zur Vermeidung bakterieller Endokarditiden
ist eine Antibiotica-Prophylaxe bei allen In-
fekten und bei Zahnextraktionen unbedingt
notwendig. Auch rheumatisches Fieber mit
rheumatischer Karditis ist bei Fallotscher Te-
tralogie und anderen HerzmiBbildungen offen-
bar hiufiger als beim Gesunden und erfordert
besondere Beachtung. Vor Operationen sollte
nachderartigenschleichenden Prozessen gefahn-
det werden, da sie in der postoperativen Phase
aufflackern konnen und dann zu erheblichen
Komplikationen fithren.

Therapie. Es ist das Verdienst von
Tavussi¢, den bei der Fallotschen Tetralogie
auftretenden, durch die Hypoxédmie verur-
sachten Komplikationen wie Polycythémie und
paroxysmale Dyspnoe mit BewuBtseinsverlust
eine Deutung gegeben zu haben (Taussic 1947,
1948a und b). Taussic hat ihre Erfahrungen
in der konservativen Behandlung cyanotischer
Kinder mit Fallotscher Tetralogie ausfiihrlich
mitgeteilt (Tavssic 1948b). Die Entwicklung
der chirurgischen Behandlung ist mit den
Namen Bravock und Taussia¢, Ports et al.,
Brook und LirLEHEI et al. verbunden.

Die konservative Therapie hat die Behand-
lung der Folgen der Polycythimie und der
paroxysmalen Dyspnoe sowie die Entscheidung
iiber den Zeitpunkt der Operation zur Aufgabe.
Vor allem ist der Meinung entgegenzutreten,
man kénne diesen Kindern im Sduglings- und
Kleinkindesalter nur wenig helfen. Nur wer
sich iiber die Grundlage der funktionellen
Stérungen bei Fallotscher Tetralogie im klaren
ist, wird die richtige therapeutische Entschei-
dung treffen. Die Beachtung folgender Punkte
ist daher notwendig (BEUREN 1964):

1. Die Dyspnoe und die Anfille mit Bewuft-
seinsverlust sind keine Folgen von Herzinsuffi-
zienz und konnen daher auch nicht durch Digi-
talis-Therapie beeinflult werden.

2. Die Moglichkeit einer korrektiven Operation
etwa im 5. und 6. Lebensjahr darf nicht dazu
veranlassen, die unter erheblicher Blausucht lei-
denden Kinder zu lange konservativ zu behan-
deln.

3. Ein guter Erfolg der Palliativoperation nach
BraLock und TAussic und nach PorTs ist nur bei
richtiger Indikationsstellung zu erwarten.

4. Eine Morphium-Behandlung ist bei Kindern
mit paroxysmaler Dyspnoe und cyanotischem
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‘Wegbleiben nicht schéidlich, sondern oft lebens-
rettend.

5. Eine Fliissigkeitseinschrankung ist fiir
cyanotische polycythdmische Kinder schidlich.
Vor allem im Sommer ist fiir reichlich Fliissig-
keitszufuhr Sorge zu tragen.

Bei Kleinkindern mit méaBiger Cyanose
ohne paroxysmale Dyspnoe kann abgewartet
werden. Auf Anédmien ist besonders zu achten,
da diese durch die oft bestehenden Ernahrungs-
schwierigkeiten leicht entstehen und den
Schweregrad der Hypoxdmie verbergen. Die-
sen Kindern ist ein normales Aufwachsen und
eine normale korperliche Belastung gestattet,
da sie wegen der Hypoxdmie und der auf-
tretenden Belastungsdyspnoe naturgemaf limi-
tiert sind. Bei Kleinkindern mit ausgepragter
Cyanose ist auf das Auftreten paroxysmaler
Dyspnoe mit und ohne Verlust des Bewulitseins
zu achten. Es muf} sofort sachgemafl behandelt
werden. Die Kinder werden am besten in ihrem
Bett auf den Bauch oder auf die Seite gelegt
und die Knie werden bis an die Brust hoch-
gezogen (Hockerstellung). Man kann die Kin-
der im Anfall auch auf den Arm nehmen und
mit hochgezogenen Knien den Kopf iber die
Schulter des Tragenden legen. Bringt diese
Haltung nicht sehr bald Erleichterung und tritt
BewuBtlosigkeit ein, so ist die intramuskulére
Injektion von 1 mg Morphium pro 5 kg Kor-
pergewicht angezeigt. Dies ist duBerst wir-
kungsvoll, verschafft meist schnell eine Bes-
serung. Sauerstoffatmung ist vorteilhaft. Lau-
fende milde Sedierung verringert in vielen
Fillen die Anfallsbereitschaft. Die Erfahrung
lehrt, daBl die Wirkung des Morphiums fast eine
spezifische ist, obwohl sein Wirkungsmechanis-
mus nicht exakt verstindlich ist. Wie oben
bereits erwidhnt, hat sich JoHNsSON mit dem
Entstehungsmechanismus und den therapeu-
tischen Moglichkeiten ausfiihrlich auseinander-
gesetzt, vor allem da der Wirkungsmechanis-
mus des Morphiums schwer zu verstehen ist.
P. Woop hat iiber eine Besserung der Cyanose
unter Cyclopropan-Anaesthesie berichtet, und
es ist beobachtet worden, dafl eine Narkose
ganz allgemein diese Besserung erzielt. Die
Hypothese von Brocxk, dall der Anfall durch
einen erhéhten Tonus der Infundibulum-
muskulatur und dadurch verursachte akute
Verschlimmerung der Pulmonalstenose aus-
gelost wird, findet durch diese Beobachtung
eine Unterstitzung (Brock, Braupo und
Z10N).

36a,
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Jedes Kleinkind mit paroxysmaler Dyspnoe
ist in Lebensgefahr und das gehdufte Auftreten
der Anfille wird als eine sofortige Indikation
zur Anastomosen-Operation angesehen. TavUs-
siG ist der Meinung, dal Kinder, die den
18. Lebensmonat erreichen, von diesem Zeit-
punkt an eine spontane Besserung zeigen.

Auf die Notwendigkeit reichlicher Fliissig-
keitszufuhr bei polycythdmischen Patienten
ist bereits hingewiesen worden. Dies kann in
Form von Fruchtsiften, Tee oder einfach
Wasser erfolgen. Eine stindige facharztliche
Betreuung der Kinder ist notwendig. Die
Situation mag sich kurzfristig dndern und die
Entscheidung, ob man mit einer konservativen
Therapie fortfahren kann oder besser eine Pal-
liativoperation empfiehlt, ist keine leichte
(Taussic 1948a). Eine enge Zusammenarbeit
von Hausarzt, Eltern und Facharzt ist in den
ersten Lebensjahren besonders notwendig.

Thrombosen kénnen iiberall auftreten, be-
sonders im Gehirn (RicH). Taussic hat bei
thrombotischen Zwischenfillen mit Extremi-
titenlihmungen einen AderlaB mit nachfol-
gender Injektion von 5% Glucose und Heparin-
Therapie empfohlen. Andere Autoren haben mit
dieser Behandlung weniger Erfolg gehabt (KEITH
et al.). Die Differenzierung von Gehirnabsces-
sen und multiplen Thrombosen ist wichtig.

Bei den atypischen acyanotischen Fillen
steht bis zum Erreichen eines korrekturfihigen
Alters die Herzinsuffizienz und deren Behand-
lung im Vordergrund. Bei den Fillen mit
groBem Ventrikelseptumdefekt wund milder
Pulmonalstenose ist die Situation im Klein-
kindesalter dhnlich wie bei den Kranken mit
isoliertem Ventrikelseptumdefekt. Eine Digi-
talisierung ist hier notwendig und es ist auf
die Vermeidung von Infekten oder deren friih-
zeitige Behandlung zu achten. Operationen
wie die Blalock-Taussig-Operation, Pottssche
Operation oder Operation nach Brocok sind in
diesen Fillen nicht angezeigt, da die Lungen-
durchblutung bereits vermehrt ist. Im Gegen.
teil, es ist die Anlage einer kiinstlichen Pul-
monalstenose im Sauglingsalter (MULLER-
Dammann 1952) oder die frithzeitige Korrektur
empfehlenswert. Fir die hochgradigen Pul-
monalstenosen mit sehr kleinem Ventrikel-
septumdefekt gelten die gleichen Richtlinien
wie fiir die isolierte Pulmonalstenose.

An Operationen stehen die Blalock-Taussig-
Operation (Bravock und Taussia), die Potts-
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sche Operation (PorTs et al.), die Operation
nach Brock und die vollstindige Korrektur
der Mibildung (LILLEHEI et al.) zur Verfiigung.
In Deutschland wurde von verschiedenen Au-
toren iiber diese Operationen berichtet (DERRA,
KrinNER 1962).

Bei der Blalock-Taussig-Operation wird eine
Arteria subclavia mit dem Hauptstamm der
linken oder rechten Arteria pulmonalis in einer
End-zu-Seit- Anastomose, oderin seltenen Fillen
End-zu-End-Anastomose, auf der dem Aorten-
bogen gegeniiberliegenden Seite verbunden.
Bei linkem Aortenbogen erfolgt also die Opera-
tion auf der rechten Seite, bei rechtem Aorten-
bogen auf der linken Seite. Dies ist wichtig, um
ein Knicken der Anastomose und eine Throm-
bosierung zu verhindern. Die End-zu-Seit-
Anastomose erlaubt eine Zufuhr von Blut in
beide Lungen, vornehmlich natiirlich auf der
Seite der Anastomose. Die Anastomose funk-
tioniert praktisch wie ein offener Ductus arte-
riosus. Die Operation kann in jedem Lebens-
alter durchgefiihrt werden. Taussie¢ gibt als
giinstigstes Alter das 8.—12. Lebensjahr an.
In diesem Alter wird man heute jedoch in den
meisten Fillen die Korrektur vorziehen (Bru-
REN 1961). Im Jahr 1951 haben Taussi¢ u.
Mitarb. iiber 1000 operierte Fille berichtet.
Danach hat ein Kind eine 85%ige Chance, die
Operation zu iiberstehen und erheblich gebes-
sert zu sein. Die Mortalitit der Operation
betrigt jetzt bei Kindern zwischen dem 2. und
12. Lebensjahr etwa 2% (Taussie 1960). Die
Mortalitat ist groBer, je kleiner die Kinder sind.
Nachuntersuchungen im Jahr 1956 zeigten,
dall 5—8 Jahre nach der Operation 67% aller
operierten Patienten noch in gutem Zustand
waren, 20% waren wieder verschlechtert, 10%
brauchten eine zweite Anastomosen-Operation
auf der anderen Seite und 10% hatten bereits
eine zweite Blalock-Operation (B.D. WHITE
et al.). Ahnliche Resultate berichtet CAMPBELL
1958. Taussie u. Mitarb. haben 1962 iiber den
Zustand operierter Patienten 10-—13 Jahre nach
einer Blalock-Taussig-Operation berichtet. Von
den 5 Jahre nach der Operation noch lebenden
Patienten ging es 10—13 Jahre postoperativ
40% der Patienten noch gut, 46 % waren wieder
verschlechtert, 2% hatten Herzinsuffizienz und
12% waren gestorben.

Aus unserem Krankengut liegen dhnliche
Ergebnisse vor. Unsere Operationssterblich-
keit liegt im Durchschnitt bei 5,6% (Koxoz).
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Herest und KuINNER u. Mitarb. haben
eine interessante Modifikation der Blalock-
Taussig-Operation mitgeteilt. Die Autoren
verwenden homoioplastische Arterientrans-
plantate (HERBST) oder Arterienprothesen aus
Teflon (KLINNER et al. 1962) zur Anlage einer
Anastomose zwischen dem Kéorperkreislauf
und dem Lungenkreislauf. Die Autoren ver-
meiden dadurch eine Durchtrennung der Ar-
teria subclavia und damit ein mitunter beob-
achtetes Zuriickbleiben des Wachstums des
betreffenden Armes, dessen Arteria subclavia
fiir die Anastomose benutzt wurde. Ein wei-
terer Wert dieser Methode scheint uns vor
allem darin zu liegen, dal die GroBe der Ana-
stomose, d.h. das Lumen der GefaBprothese,
je nach Notwendigkeit gewdhlt werden kann.

Nach Anlage einer Blalock-Taussig-Ana-
stomose hort man als Zeichen eines guten
Funktionierens der Anastomose ein kontinuier-
liches Gerdusch iiber beiden Lungen, besonders
in der Gegend der Anastomose. Wenn die
Anastomose ein kriftiges Blutvolumen zur
Lunge fithrt, kommt es zu einer méaBigen Ver-
groBerung des Herzens durch die dann ein-
setzende Belastung des linken Vorhofs und
linken Ventrikels. Diese HerzvergroBerung ist
nicht progressiv und hélt sich in ertraglichem
Rahmen. Die Abb. 226a und b zeigt die Herz-
fernaufnahme eines Kindes mit einer Fallot-
schen Tetralogie pri- und postoperativ Blalock-
Taussig-Anastomose. Die Anastomose zeigt
keine Tendenz zum Mitwachsen, d.h. ihr Lu-
men wird im Laufe der Jahre nicht grofer.
Dadurch ist der nachlassende Erfolg der
Operationen beim weiteren Wachstum der
Kinder zu erkliren. Dies erklirt auBerdem,
daB der Operationserfolg besser ist, je grofer
die Kinder sind.

Ross u. Mitarb. haben iiber spdte hémo-
dynamische Komplikationen in Form aneu-
rysmatischer Dilatationen mnach Blalock-
Taussig-Operationen in einigen Fallen berichtet.

Nach der ganzen Entwicklung der letzten
Jahre ist es nicht mehr der Sinn der Blalock-
Taussig-Operation, langanhaltende gute Resul-
tate zu erzielen, sondern den gefdhrdeten Kin-
dern zu helfen, ein korrekturfihiges Alter zu
erreichen. Leider ist der Wert der Blalock-
Taussig-Operation in den letzten Jahren viel-
fach unterschitzt worden. Bei schlechter In-
dikationsstellung zur Operation und bei fal-
scher Seitenwahl (Anastomose an der dem
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Aortenbogen gegeniiberliegenden Seite) kon-
nen die Operationsergebnisse nicht optimal sein.
Je élter der Patient ist, um so groBer ist die

L' a A
Abb. 226a. Herzfernaufnahme Fallotsche Tetralogie
vor der Blalock-Taussig-Anastomose

Abb. 226b. Herzfernaufnahme bei Fallotscher Tetra-

logie nach Blalock-Taussig-Anastomose rechts. Glei-

cher Patient wie in Abb. 226a. Beachte jetzt deutlich

vermehrte LungengefdBzeichnung rechts. Linker
Aortenbogen

Arteria subclavia. Eine Anastomose an der
Seite des Aortenbogens muf knicken und frii-
her thrombosieren. Wer diese Regeln nicht
beachtet, kann den Wert der Blalock-Taussig-
Operation nicht zu schétzen wissen.
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Abb. 227a. Herzfernaufnahme bei Fallotscher Tetralogie vor der
Korrektur

Abb. 227b. Herzfernaufnahme nach der Korrektur bei gleichem

Patienten wie in Abb. 227a. Beachte jetzt deutlich verbesserte

LungengefiBzeichnung beiderseits. Herz geringfiigig groBer als
prioperativ

den GefdBen soll immer etwa 4 mm
groB} sein, gleichgiltig, wie alt die
Patienten sind. Vielfach hat man
bei sehr kleinen Siuglingen die
Pottssche Anastomose der Blalock-
Operation vorgezogen, da bei sehr
kleinen Patienten die Arteria sub-
clavia so klein ist, daB sie kein
gentigendes Blutvolumen fithren
kann. Der Nachteil der Pottsschen
Anastomose dagegen ist die Gefahr
des Mitwachsens der Anastomose.
Es entsteht dadurch leicht ein zu
groBer Shunt von Blut in die Lunge
mit der Gefahr der Entwicklung
einer pulmonalen Hypertonie, spéter
evtl. mit fixiertem Lungengeféal3-
widerstand. Es hat sich aufferdem
herausgestellt, da bei spéteren kor-
rektiven Operationen die Blalock-
Taussig-Anastomose leichter wieder
zu unterbinden ist als die Pottssche
Anastomose. Aus dem Arbeitskreis
um Ports wurde kiirzlich iber die
Spétresultate der ersten 100 ope-
rierten Patienten 11 und 13 Jahre
postoperativ berichtet (PAUL etal.).
Von diesen 100 Patienten waren 92
noch erreichbar. Neun Patienten
waren bei der Operation gestorben
und zwischen 1946 und 1959 (Ope-
ration 1946) waren weitere zehn Pa-
tienten gestorben. Gute Resultate
wurden bei 68% der Uberlebenden
erzielt, mafige Resultate bei 30%
und schlechte Resultate bei 2% der
Patienten. Die grofiten Komplika-
tionen entstanden bei zu groflen
Anastomosen mit progressiver Herz-
vergroferung und zunehmender
Herzinsuffizienz wegen Uberlastung
des linken Ventrikels und durch
die Entwicklung pulmonaler Hyper-
tonie. Auch unsere Ergebnisse
(Koxwcz 1963) lassen sich mit denen
der Blalock-Taussig-Operation ohne
weiteres vergleichen. Wegen der
groBen Schwierigkeiten der Unter-
bindung der Pottsschen Anastomose

Die Pottssche Operation besteht aus der bei der spéiteren totalen Korrektur der Herz-
Anlage einer Anastomose zwischen der descen- miBbildung empfiehlt Porrs selbst, der Blalock-
dierenden Aorta und der Pulmonalarterie Taussig-Operation den Vorzug zu geben, wo
(Ports et al.). Die Offnung zwischen den bei- dies moglich ist und wo die Arteria subclavia
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grof} genug ist. Die Pottssche Operation wird
ihren Platz als Palliativoperation fiir kleine
Sduglinge behalten.

Die von 1948 von Brock und von SELLORS
eingefiihrte blinde Valvulotomie der Pulmonal-
klappe durch eine Incision in der Muskulatur
des rechten Ventrikels ist auch bei Fallotschen
Tetralogien angewendet worden. Die KEin-
fithrung dieser Operation war ein erster Schritt
in der Richtung zur totalen Korrektur der
Herzmifbildung. Brock hat diese Technik
auch spiter zur Resektion oder Dilatation von
reinen Infundibulumstenosen erweitert. Wenn
mit dieser Methode die Pulmonalstenose wir-
kungsvoll entlastet wird, entstehen héimo-
dynamische Verhéltnisse wie beim reinen Ven-
trikelseptumdefekt, unter Umstanden mit allen
entsprechenden Folgen. In der Serie von
Brock und CampBELL sind die Resultate bei
groBeren Patienten jedoch durchaus mit denen
der Blalock-Taussig-Anastomose vergleichbar
(CAMPBELL).

Ohne Zweifel sind die spiaten Resultate
aller dieser drei zur Verfiigung stehenden
Palliativoperationen in einem relativ grofen
Prozentsatzenttiuschend. DieBlalock-Taussig-
Anastomose wéichst nicht mit und bei zuneh-
mender KérpergroBe wird das durch die
Anastomose der Lunge zugefiihrte Blutvolumen
wieder zu gering. Bei der Pottsschen Ana-
stomose entsteht im Laufe der Jahre leicht
durch ein Mitwachsen der Anastomose eine
pulmonale Hypertonie oder ein zu groBer
Shunt von Blut in die Lunge. Nach der Brock-
schen Operation sind die Spatergebnisse nicht
erfreulicher. Héufig tritt ein Nachlassen der
erzielten Besserung durch eine Zunahme der
Pulmonalstenose ein, oder der Ventrikelseptum-
defekt gestattet bei griindlicher Beseitigung der
Pulmonalstenose einen zu groBen Links-Rechts-
Shunt.

Im Jahre 1955 gelang LiLLEHEI u. Mitarb.
erstmals die vollstindige Korrektur dieser
komplexen MiBbildung. Bei der korrektiven
Operation wird der Ventrikelseptumdefekt
verschlossen, die Pulmonalstenose ausge-
schnitten und der Ausfluitrakt des rechten
Ventrikels evtl. bis zur Bifurkation der Arteria
pulmonalis durch Einsatz von Kunststoffen
oder Perikardflicken erweitert. Seitdem ist die
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totale Korrektur der Fallotschen Tetralogie
mit Hilfe der Herz-Lungenmaschine im geeig-
neten Alter die Methode der Wahl (KirrLIN
et al. 1959, SENNING, ZENKER et al., DERRA
und Lour, KirrLIN et al. 1960, Koxcz 1960,
GErBODE et al.,, Koy etal, MarcH etal,
Krinner 1961, KLINNER 1962, BAHNSON et al.,
KLINNER et al. 1963, STAPENHORST et al.). Das
Risiko dieser Operation richtet sich nach dem
Schweregrad der Mifibildung und nach dem
Alter der Patienten. Es ist bei den nicht-
cyanotischen Patienten wesentlich geringer als
bei der schwercyanotischen. Die Gesamt-
mortalitdt bei der Operation liegt zwischen
13,6% (D. A. Coorry 1962) und 30%. Eine
vorausgegangene Blalock-Taussig-Anastomose
vergroflert das Risiko der spéteren Korrektur
nicht wesentlich (BaAHNSON et al.). Das hiamo-
dynamische Resultat ist bei den meisten iiber-
lebenden Patienten ausgezeichnet. Es liegen
bereits postoperative Beobachtungen groBerer
Serien von iiber 5 Jahren vor. Kay u. Mitarb.
haben bei 15 rekatheterisierten Féllen nur
einmal eine Restpulmonalstenose mit einem
systolischen Gradienten von 33 mm Hg fest-
gestellt. Nach erfolgreicher Korrektur der
Tetralogie sind die beiden Kreisldufe von-
einander getrennt, Cyanose ist nicht mehr
vorhanden und die Patienten erreichen bald
eine normale korperliche Leistungsfahigkeit.
Mit der Normalisierung des Blutbildes gehen
auch die Trommelschlegelfinger zuriick. Die
HerzgroBe ist in vielen Féllen normal, manche
Herzen sind noch fiir lingere Zeit vergroflert.
Die Besserung der Lungendurchblutung ist
auch rontgenologisch deutlich sichtbar. Wie
sich im Laufe der Jahre der AusfluBtrakt des
rechten Ventrikels mit dem eingendhten
Fremdmaterial bei weiterem Wachstum der
Patienten verhilt, bleibt abzuwarten. Durch
die Plastik des Ausflufitraktes und des Haupt-
stammes der Arteria pulmonalis und die dabei
nétige Spaltung des Pulmonalklappenringes
entsteht eine Pulmonalinsuffizienz, die pro-
gnostisch giinstig beurteilt wird. Wie hoch
der Prozentsatz bakterieller Endokarditis unter
den spéiteren Ergebnissen sein wird, wissen
wir noch nicht. Die Abb. 227 zeigt Herzfern-
aufnahmen vor und nach korrektiver Operation
einer Fallotschen Tetralogie.

36b
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Truncus arteriosus communis persistens und Pseudotruncus arteriosus

Von J. A1z, Gottingen

Als Truncus arteriosus communis persistens
wird die HerzmiBbildung bezeichnet, bei der
aus beiden Herzkammern ein gemeinsamer
arterieller GefdBstamm entspringt, von dem
aus der Lungenkreislauf, der Korperkreislauf
und das Myokard mit Blut versorgt werden.

Ein Pseudotruncus arteriosus (Truncus aorti-
cus) liegt dann vor, wenn die Arteria pulmonalis
von der Klappenbasis bis zur Lunge atretisch
ist und nur autoptisch als Bindegewebsstrang
nachgewiesen werden kann (Taussic 1960),
wihrend der sog. Pseudotruncus pulmonalis
(GROSSE-BROCKHOFF et al., DOERR, ZDANSKY)
mit der Aortenatresie (s. dort) identisch ist.

Der sog. partielle Truncus arteriosus wird
als aortopulmonaler Septumdefekt a.a.O. ab-
gehandelt.

Beim Hemstruncus arteriosus (Taussia 1960)
entspringt eine Lungenarterie aus der ascen-
dierenden Aorta, die andere aus dem Haupt-
stamm der Arteria pulmonalis, der an normaler
Stelle aus dem rechten Ventrikel entspringt.
Diese Herzfehlbildung wird bei der einseitigen
Aplasie der Arteria pulmonalis beschrieben.

Historische Daten. Die ersten Sektions-
berichte iiber den Truncus arteriosus communis
persistens wurden von WiLsoN (1798), RamBs-
BOTHAM (1829), TIEDEMANN (1831) und Bou-
CHANAN (1861) veroffentlicht. Danach folgten
die Arbeiten von OBERWINTER (1904), HERX-
HEIMER (1910) und HOLsSE (1918). HUMPHREYS
stellte 1932 aus der Literatur 15 Fille zusammen
und forderte fiir die Diagnose des echten Truncus
das Vorhandensein von vier Klappentaschen. Bis
1942 waren in der Literatur 30 Fille beschrieben
(LEV und SAPHIR) und 1949 fanden CoLLETT und
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EpwarDps 80 Fille von echtem Truncus arteriosus
veroffentlicht und gaben ein Einteilungsschema
an, das sich bisher gut bewihrt hat. Die erste
klinische Studie erschien 1957 von ANDERSON
et al.

Hiufigkeit. Der Truncus arteriosus com-
munis ist eine der seltenen Herzmifbildungen.
Nach KzrTH et al. wird er in der Bevélkerung
einmal unter 150000 Personen im Alter bis zu
14 Jahren gefunden.

NI/
%

V.

~.
S~

Typ o hp v

Abb. 228. Schematische Darstellung der vier ver-
schiedenen Typen von echtem Truncus arteriosus
communis persistens (nach CoLLETT und EDWARDS)

Im klinischen Krankengut wird bei dlteren
Kindern und Erwachsenen mit einem angebo-
renen Herzfehler in 0,2—0,3% der Fille ein
Truncus arteriosus gefunden (GROSSE-BROCK-
HOFF et al., KJELLBERG et al., Woop). Im
Kindesalter wird eine Haufigkeit von 0,4 bis
2,7% (Ke1TH et al., LEECH, MaNNHEIMER) und
im Sauglingsalter eine solche von 3% (Arrrz
und BEUREN) angegeben.

Im Sektionsgut liegt bei 1,7—4,9% der
Obduktionen bei einem angeborenen Herz-
fehler ein Truncus arteriosus vor (ABBOTT,
Crawsown, Fontana und Epwarps, ScHULT-
RICH, TANDON et al.).

Im allgemeinen wird ein Uberwiegen des
méinnlichen Geschlechtes beobachtet (CoLLETT
und Epwarps, FonTana und EbDWaRrDS,
TANDON et al.).

J. APITZ:!

Atiologie, Embryologie. Der Truncus arte-
riosus communis persistens ist eine Hemmungs-
miBbildung des Herzens. Die Atiologie ist weit-
gehend unbekannt. In letzter Zeit wurde der
Truncus arteriosus vereinzelt mit den Thalidomid-
Embryopathien in Verbindung gebracht (Scmu-
MACHER und ODUNJO).

Wird wihrend der intrauterinen Entwicklung
das Septum bulbi et trunei nicht angelegt, so
bleibt der embryonale Truncus arteriosus erhal-
ten. Da das Septum aorticopulmonale normaler-
weise auch die Pars membranacea des Ventrikel-
septums bildet, ist der Truncus arteriosus com-
munis persistens stets mit einem membranosen
Ventrikelseptumdefekt kombiniert.

Wird das Septum bulbi et trunei angelegt, aber
wihrend seiner Entwicklung stark nach links ver-
schoben, so entsteht eine Atresie der Arteria pul-
monalis und damit ein Pseudotruncus arteriosus
(s. BARTHEL; DOERR 1943, 1960; GOERTTLER).

Pathoanatomie. Der echte Truncus arte-
riosus communis persistens ist dadurch ge-
kennzeichnet, dall aus beiden Herzkammern
nur ein arterielles Gefdl entspringt. Dieses
Gefa versorgt das Myokard, den Korperkreis-
lauf und die Lungen mit Blut. Es darf auch
histologisch kein Rest eines zweiten GefiBes
nachweisbar sein.

Je nach der LungengefidBversorgung wird
der Truncus verus nach CoLLETT und EDWARDS
in vier Typen eingeteilt (s. Abb. 228):

1. TypI (in 48% der Fille): Aus einem
gemeinsamen GefdaBstamm entspringen die
ascendierende Aorta und der Hauptstamm der
Arteria pulmonalis, der sich kurz nach seinem
Ursprung in einen rechten und in einen linken
Ast gabelt.

2. TypII (in 29% der Fille): Die rechte
und linke Arteria pulmonalis zweigen von der
Hinterwand des Truncus ab. Meist haben
beide Gefifle einen gemeinsamen Ursprung, der
stenotisch sein kann (Taussia 1960), seltener
entspringen sie getrennt voneinander.

3. Beim TypIIl (10% der Fille) ent-
springen beide Lungenarterien unabhingig
voneinander seitlich am Truncus. ‘Gelegentlich
geht nur die rechte Arteria pulmonalis aus dem
Truncus bzw. der ascendierenden Aorta ab,
wihrend die linke Arteria pulmonalis aus dem
rechten Ventrikel ihren Ursprung nimmt
(Hemitruncus arteriosus nach Taussic 1960).

Bei Typ I—III (87 % der Fille) entspringen
die Lungenarterien aus dem ascendierenden
Teil des Truncus proximal von der Arteria
anonyma (GROSSE-BROCKHOFF et al.; NaDAs;
TANDON et al.). Der Ursprung der Pulmonal-
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gefiBe kann nach KtNzLER und ScHAD auch
im oberen Anteil der descendierenden Aorta
erfolgen. Es handelt sich meist um grofle und
weite GefaBe. Nur in etwa 2% wird eine Ste-
nose einer oder beider LungengefiBle am Ab-
gang aus dem Truncus beobachtet (Kerra
et al.; KyELLBERG et al.).

4. Typ IV (13% der Fille): Hierbei fehlen
beide Pulmonalarterien. Die Lungendurch-
blutung erfolgt iiber KollateralgefaBe (s. CHRI-
STELLER), meist durch Bronchialarterien. Die
Ursache dieser Anomalie wird in einer Aplasie
der Pulmonalarterien bzw. der sechsten Kie-
menbogenarterie gesehen (DoERR 1960; MAN-
HoFF und Howe; MaraGUES). Das Bestehen-
bleiben des embryonalen Truncus ist hierbei
sekundér.

Die Einteilung der verschiedenen Typen von
Truncus arteriosus ist bisher mehrfach modifiziert
worden (CampBELL und DEUCHAR; HOLZMANN
und Kieser; HuMPHREYS; KEITH et al.; KJELL-
BERG et al.; NapAs; TaxDoN et al.; ZDANSKY,
usw.).

DoERR (1943 und 1960) hilt Typ I fiir die
einzige Form eines echten aortalen Truncus.
Typ IT wird von ihm als pulmonaler Pseudo-
truncus und Typ IV als aortaler Pseudotruncus
bezeichnet.

HumparREYS hat 1932 als erste eine vier-
teilige Semilunarklappe als Voraussetzung fiir
die Diagnose eines echten Truncus arteriosus
gefordert. Seither wird vereinzelt an dieser
Forderung festgehalten (DoERR 1943 und 1960;
GrossE-BrockuoFF et al.). Die Mehrzahl der
Autoren halten die Anzahl der Klappen-
taschen fiir nicht wesentlich fiir die morpho-
logische Diagnose eines echten Truncus (AN-
DERSON et al.; CamMpPBELL und DEUcHAR; CoL-
LETT und EDWARDS; EDWARDS; NADAS; TAN-
poN et al.; Taussia). Es sind bisher 2, 3, 4
und 6 Klappentaschen beschrieben worden.
Am héufigsten sind tricuspidale Klappen (Cor-
1ETT und Ebpwarps; Epwarps; Napas;
Rosst; Taussie).

Die Klappentaschen koénnen verdickt und
deformiert sein und dadurch eine Insuffizienz
der Truncusklappe hervorrufen (BEAVER;
DEELY et al.; FELLER; HUMPHREYS; MOTTA;
Roos).

Der Truncus arteriosus ist haufig mit zu-
sitzlichen Herzmifpbildungen kombiniert. Im-
mer besteht ein membrandser Ventrikel-
septumdefekt. In vielen Fallen betrifft der
Defekt auch das muskulire Septum bis zum
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vollstindigen Fehlen. Bei 20—25% der Fille
kommt ein single ventricle vor (CaMPBELL und
DrevcHAR; CoLLETT und EDWARDS; EDWARDS;
Heck; KE1TH et al.; KJELLBERG et al.; MANN-
HEIMER; NADAS; Tavussia 1947, 1960). Haufig
ist auch das Vorhofseptum defekt, gelegentlich
bis zum volligen Fehlen. In diesen Féllen
besteht fast immer ein single ventricle und
somit ein cor biloculare (HEck; KEITH et al.;
Rossr; Tavussia).

Bei 25—60% der Patienten wird ein rechts-
seitiger Aortenbogen angegeben (CoLLETT und
Epwarps; EpwarDps; KuITH et al.; KJELL-
BERG et al.; Napas).

Der Ductus arteriosus fehlt meistens oder
ist funktionell bedeutungslos (Epwarps; Na-
pAs; Taussia). Bei Typ IV wird nie ein per-
sistierender Ductus arteriosus gefunden (Ebp-
WARDS).

Seltenere kombinierte Herzmifbildungen sind :
ein Canalis atrioventricularis communis (Krira
et al.), eine Aortenisthmusstenose (Rossi), Mil3-
bildungen im Bereich der Coronararterien
(Epwarps; KreiTH etal.) oder ein doppelter
Aortenbogen (KERWIN). Gelegentlich kommen
bei Typ I-—III Aplasien einer Lungenarterie vor
(CoLLETT und EDWARDS; EDWARDS; EDWARDS
et al.; KJELLBERG et al.). Die Lungendurchblu-
tung der betroffenen Seite findet durch Kolla-
teralgefifie statt und ist oft vermindert, wahrend
die der anderen Seite meist vermehrt ist (Ep-
WARDS et al.; KJELLBERG et al.).

Héufig werden zusétzliche, auBlerhalb des
Kreislaufsystems gelegene Millbildungen ge-
funden (Aprrz und BEUREN; FoNTANA und
Epwarps; KeiTH et al.; TaANDON et al.).

Die unter dem Begriff Pseudotruncus arte-
riosus (Taussi¢) oder Truncus aorticus zu-
sammengefaBten Anomalien (s. Abb. 229)
werden von den meisten Autoren zur Fallot-
schen Tetralogie mit Pulmonalatresie (mit
oder ohne persistierenden Ductus arteriosus)
gerechnet (CampBELL und DrucHAR; EbD-
WARDS; EDWARDS et al.; KgITH et al.; KIELL-
BERG et al.; Napas; Rossi; ScHAD et al.;
TANDON et al.; ZDANSKY).

Himodynamik. Das aus dem Kérper kom-
mende vendse Blut flieBt tiber den rechten
Vorhof in den rechten Ventrikel und von hier
aus in den Truncus arteriosus, der auch das
aus den Lungenvenen kommende arterialisierte
Blut via linken Vorhof und linken Ventrikel
aufnimmt. Der Truncus erhélt also das Blut
aus beiden Ventrikeln und ist somit Mischungs-
ort fiir das arterialisierte und das vendse Blut.
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Bei einem single ventricle findet die Mischung
schon auf Ventrikelebene statt. Besteht ein
Cor biloculare, so kommt es auf Vorhofebene
wegen des fast gleichen Vorhofdruckes zu einer
nur geringen Mischung auf Vorhofebene.

Die Coronararterien, der Koérper- und der
Lungenkreislauf erhalten aus dem Truncus
Blut von gleichem Mischungsverhiltnis. Das

C

Abb. 229a—c. Schematische Darstellung der ver-
schiedenen Formen von Pseudotruncus (in Anlehnung
an Tavussia). a Die Arteria pulmonalis ist in ganzer
Ausdehnung von der Pulmonalklappe bis zur Lunge
atretisch. Die Lungendurchblutung erfolgt iiber einen
Kollateralkreislauf. b Der Hauptstamm der Arteria
pulmonalis ist atretisch. Die Durchblutung der Aste
der Arteria pulmonalis erfolgt iiber einen persistie-
renden Ductus arteriosus. ¢ Der Hauptstamm der
Arteria pulmonalis hat sich véllig zuriickgebildet und
ist auch histologisch nicht mehr nachweisbar (Ep-
waRrDs). Die Lungendurchblutung erfolgt iiber einen
persistierenden Ductus arteriosus

den grofen und kleinen Kreislauf durch-
stromende Blutvolumen und damit die Vo-
lumenbelastung beider Ventrikel ist abhingig
von der Weite der Lungenarterien bzw. der
KollateralgefaBe, von dem in diesen Gefidllen
herrschenden Druck und vom Stromungswider-
stand in der Lungenstrombahn und im System-
kreislauf.

Bei Typ I—III sind die Pulmonalarterien
in der Regel weit und stehen unter System-
druck. Der Stromungswiderstand ist zunéchst
niedrig und damit der Lungendurchflul stark

J. ArITZ:

vermehrt. Ein relativ groBes Volumen arteri-
alisierten Blutes stromt aus den Lungen zu-
riick iiber den linken Vorhof und linken Ven-
trikel in den Truncus. Der Anteil des arteriali-
sierten Blutes am arteriellen Mischblut ist
relativ grol und die arterielle Sauerstoff-
sittigung ist nur wenig vermindert. Meistens
besteht keine sichtbare oder nur eine geringe
Cyanose.

Durch das grofle Lungenstromvolumen
,,verarmt“ der Systemkreislauf an Blut
(Taussia). Der rechte Ventrikel hat nur wenig
Blut gegen den Systemdruck auszuwerfen.
Der linke Ventrikel unterliegt einer erheblichen
Volumenbelastung. Im Endstadium kommt es
zu einem Versagen des linken Ventrikels.

Da die Lunge unter Systemdruck mit einem
erheblich vermehrten Blutvolumen durch-
stromt wird, kann es zu Intimaveridnderungen
der Lungenarteriolen und damit zur sekun-
dédren pulmonalen Hypertension kommen.
Hierdurch wird die Lungendurchblutung ver-
mindert und das Kérperkreislaufvolumen ver-
mehrt.

Beim Typ IV und beim Pseudotruncus fin-
det die Lungendurchblutung tiber Kollateralen
oder iiber einen persistierenden Ductus arteri-
osus statt. In beiden Fillen kommt es zu
einem erheblichen Druckabfall in den die
Lungen versorgenden Gefifen (Taussic). Die
Lungendurchblutung ist hierbei meist vermin-
dert (Ke1TH et al.; KsELLBERG et al.; TAaUssiG
et al.) und nur selten normal oder gar vermehrt
(Taussia).

Bei verminderter Lungendurchblutung
stromt nur wenig arterialisiertes Blut aus den
Lungen durch den linken Vorhof und linken
Ventrikel in den Truncus und wird hier mit
einem relativ grofen Volumen vendsen Blutes
gemischt. Hieraus resultiert eine niedrige
arterielle Sauerstoffsittigung, eine intensive
Mischungscyanose mit Polycythdmie und ho-
hem Himatokrit.

Der rechte Ventrikel hat ein weit groeres
Blutvolumen gegen denselben Druck wie der
linke Ventrikel auszuwerfen. AuBler der ver-
mehrten Druckbelastung unterliegt der rechte
Ventrikel somit einer vermehrten Volumen-
belastung. Die Folge ist eine zunehmende
Rechtsherzinsuffizienz.

Nur in wenigen Féllen sind das Volumen
des Lungenkreislaufes und das des Korper-
kreislaufes etwa gleich. In diesen Fallen ist
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der Truncus mit einem lingeren Leben ver-
einbar.

Bei zusdtzlichem Single ventricle ist die
Arbeit beider Ventrikel gleich und unabhéingig
von der GroBle des System- und Lungenkreis-
laufes (ZDANSKY).

Klinik

Das klinische Bild des Truncus und Pseudo-
truncus ist abhingig von der Lungendurch-
blutung (LEVINE; Taussic 1947 und 1960).
Bei vermehrter Lungendurchblutung liegen
ahnliche Verhaltnisse wie bei einem grofen
Ventrikelseptumdefekt, bei verminderter Lun-
gendurchblutung wie bei einer Fallotschen Te-
tralogie vor.

Die Kinder werden mit normalem Geburts-
gewicht geboren und fallen bald durch mangel-
haftes Gedeihen und Trinkschwierigkeiten auf.

Bei verminderter Lungendurchblutung kann
schon bei der Geburt eine Cyanose bestehen
(Tavussie) und die physiologische Polycyt-
hémie bleibt erhalten. Friihzeitig bilden sich
Trommelschlegelfinger und -zehen.

Wenn ein offener Ductus arteriosus im
Laufe der ersten Lebenswochen obliteriert, so
kann es bis zur Ausbildung eines geniigend
groBen Kollateralkreislaufes zu hypoxémischen
Anfallen kommen (TAuUssiG).

Bei wvermehrter Lungendurchblutung sind
eine Dys- und Tachypnoe meist das erste
Symptom; sie kénnen bereits seit der Geburt
bestehen (KEITH et al.). In vielen Fallen tritt
schon im Alter von 3—6 Monaten zunehmende
Herzinsuffizienz auf und die Patienten werden
grau-blaf-cyanotisch (Kerrm et al.; Rossr;
Tavussie). Kommt es zur Ausbildung einer
pulmonalen Hypertension, so 143t die Dyspnoe
nach und die Cyanose nimmt zu.

Durch die Belastung des rechten Ven-
trikels kommt es oft zur Ausbildung eines links-
seitigen ,,Herzbuckels (Napas). Tritt eine
Rechtsherzinsuffizienz auf, so sind die Leber
und unter Umstinden auch die Milz tastbar
vergroBert und periphere Odeme nachweisbar.

Gelegentlich besteht ein systolisches Schwir-
ren am linken Sternalrand oder iiber der Herz-
basis (KerrH et al.; Napas). Ein kontinuier-
liches Schwirren ist nur selten tastbar (Taussia).

Auskultation und Phonokardiogramm. Im
Phonokardiogramm ist der erste Herzton nor-
mal. Héufig ist zusétzlich ein protosystolischer
Klick iiber der Herzbasis vorhanden, der bis zu
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0,1 sec nach Beginn des ersten Tones einféllt
(Napas; TanpoN et al.; ZUCKERMANN 1963).
FEr wird als Dehnungston des Truncus infolge
des groBlen Schlagvolumens aufgefaflit. P, ist
akzentuiert und einfach. Bei mehr als drei
Klappentaschen kann eine angedeutete Spal-
tung vorhanden sein (NaDAs; TANDON et al.).

Durch die Druckerh6hung im rechten Ven-
trikel kommt es gelegentlich zu einem auri-
kuldren Galopp, der bei zunehmendem Rechts-
herzversagen von einem ventrikuldren Galopp-
rhythmus abgelost wird (Tanpon etal.;
ZUCKERMANN 1963).

Bei iiber 70% der Patienten besteht ein
meist rauhes III/VI bis IV/VI Grad lautes
systolisches Gerdusch, das oft schon kurz
nach der Geburt nachweisbar ist oder nach
Tagen bis Monaten auftritt (KeiTm et al.;
Napas; Taussic 1960). Dieses Gerdusch ent-
spricht entweder dem Ventrikelseptumdefekt
und ist dann holosystolisch mit p.m. im 3. bis
4. linken Intercostalraum, oder es entspricht
einer relativen Truncusstenose und ist dann
mesosystolisch mit p.m. tber der Herzbasis
(NADAS; ZUCKERMANN 1963).

Zusdtzlich koénnen verschiedene diasto-
lische Gerdusche auftreten:

1. Ein protodiastolisches Blasen als diasto-
lische Komponente eines to-and-fro-Gerdusches
infolge einer Insuffizienz der Semilunar-
klappen des Truncus (DEELY et al.; NADAS;
TANDONX et al.; ZUCKERMANN 1963).

2. Ein middiastolisches Intervallgerdusch
infolge einer relativen Tricuspidalstenose bei
verminderter Lungendurchblutung oder infolge
einer relativen Mitralstenose bei vermehrter
Lungendurchblutung (ANDERSON et al.; CaMP-
BELL und DrucHAR; KEiTH et al.; NaDAS;
TANDON et al.; ZUCKERMANN 1960).

3. Ein diastolisches Sofortgerdusch als
diastolische Komponente bei einem persistie-
renden Ductus arteriosus (ZUCKERMANN 1963).

4. Ein diastolisches Sofortgerdusch als dia-
stolische Komponente eines kontinuierlichen
Gerdusches, das bei Typ IV und beim Pseudo-
truncus durch ausgedehnte Kollateralzirkula-
tion erzeugt wird (CampBELL und DEUCHAR;
LEvINE; ZUCKERMANN 1963), und bei Typl
bis III ohne pulmonale Hypertension durch
einen in Systole und Diastole anhaltenden
Druckgradienten zwischen dem Truncus arte-
riosus und der stenosierten Arteria pulmonalis
hervorgerufen werden kann (Taussic 1960;
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Abb. 230. Elektrokardiogramm eines 12/,, Jahre alten

Midchens (H. I. H-Arch. Nr. 2066) mit einem echten

Truncus arteriosus Typ II und vermehrter Lungen-
durchblutung

Abb. 231. Herzfernaufnahme eines 12/,, Jahre alten Midchens (H.I.
H-Arch. Nr. 2066) mit einem Truncus arteriosus communis mit

vermehrter Lungendurchblutung

ZUCKERMANN 1963). Das p.m. des kontinuier-
lichen Gerdusches liegt links infraclaviculér.

J. APITZ:

Es wird in eine oder beide Lungen weit fort-
geleitet. Es besteht selten bei der Geburt und
entwickelt sich erst im 1.—2. Lebensjahr.

Das Elektrokardiogramm ist fiir die Dia-
gnose eines Truncus arteriosus communis un-
ergiebig (KEITH et al.; TavUssia). Es ist un-
charakteristisch (Taussic) und kann vollig
normal sein (ARMER et al.).

In den Extremitéitenableitungen wird meist
ein Rechtstyp (KEiTH et al.; Rossi; Tanpon
et al.; TaUussiG 1960; ZUCKERMANN 1958), selte-
ner ein Mittelpositionstyp (KJELLBERG et al.) oder
gar ein Linkstyp (Napas) gefunden. Je nach der
Lungendurchblutung besteht eine rechts- oder
rechts- und linksauriculire Reizleitungsstorung
(MANNHEIMER; ZUCKERMANN 1958). Die PQ-
Strecke ist gelegentlich verlingert (KEITH et al.;
MANNHEIMER; NaDAS).

Ist die Lungendurchblutung vermindert, so
findet sich in den Brustwandableitungen meist
eine reine Hypertrophie des rechten Ventrikels
(KEITH et al.; KJELLBERG et al.; LEVINE; MANN-
HEIMER; Rossi; Taussic; ZUCKERMANN 1958).

Bei vermehrter Lungendurchblutung wird
eine kombinierte Ventrikelhypertrophie (siehe
Abb. 230) oder eine isolierte Linkshypertrophie
registriert (KE1TH et al.; KJELLBERG et al.; Na-
DAS; TaANDON et al.; TAUSSIG 1960; ZUCKERMANN
1958). Entspringt der Truncus allein oder iiber-
wiegend aus dem linken Ven-
trikel, so liegt meistens eine
reine Hypertrophie des linken
Ventrikels vor (KEeiTH et al.;
Napas; Rowe und VLAD; TAN-
DON et al.).

Rintgenuntersuchung.
Rontgenologisch ist das Herz
mifig vergrofert und liegt
dem Zwerchfell breit auf. Die
Herzspitze ist vermehrt gerun-
det und gehoben, der rechte
Vorhofbogen etwas prominent.
Das obere Mediastinum ist
verbreitert (DEELY et al.;
Max~HEIMER) und nach rechts
konvex, nach links konkav
begrenzt. Der Aortenknopf
liegt relativ hoch und ist stark
prominent (s. Abb. 231). Die
Herzbucht ist — auler beim
TypI — stark exkaviert und
ohne nachweisbares Pulmo-
nalsegment (KJELLBERG etal.;
Taussie; ZpDANSKY). Bei rech-
tem Aortenbogen erscheint die
Herztaille verstrichen (Zpansky). Die Lage
des Aortenbogens ist im a.p.-Strahlengang
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schon auf der Leeraufnahme, sicher aber nach
Breischluck erkennbar.

Bei Typ I—III liegt das sog. Hiluskomma
héher als normal (DaNELIUs), und die linke
Arterie pulmonalis verlduft ungewohnlich hoch
bis in die Gegend des Aortenknopfes (KeirH
et al.). Die Hilus- und Lungengefazeichnung
ist fast immer vermehrt (NaDas). Vom 6. bis
12. Lebensmonat ab kann bei der Durch-
leuchtung Hilustanzen beobachtet werden
(KEITH et al.; TaUssia).

Beim Typ IV und beim Pseudotruncus ist
die beschriebene Herzkonfiguration noch aus-
geprigter. Die stark exkavierte Herzbucht
und der prominente Aortenknopf fithren zur
sog. Entenform. Das Hiluskomma fehlt (Da-
NELIUS), und die Lungenfelder erscheinen hell.

Erfolgt die Lungendurchblutung iiber Bron-
chialarterien, so sind diese als scharf begrenzte
Rundschatten im Hilusbereich zu erkennen,
ohne daB eine Verbindung mit dem Herz-
schatten besteht (Rossi). In beiden Lungen
findet sich eine diffuse zarte, netzformige
GefiBzeichnung, die im Hilusbereich am dich-
testen ist und sich von hier aus in atypischer
Weise in Form von Spinnen- oder Krabben-
filen peripher in den Lungen verzweigt
(TAussiG; ZDANSKY).

Bei ausgepragtem Kollateralkreislauf stellen
sich im Oesophagogramm, im a.p. und im seit-
lichen Strahlengang die erweiterten Kollateral-
gefille, die den Oesophagus seitlich und von
hinten her einengen, als Kontrastmittelaus-
sparungen dar (TAUssIG).

Im ersten oder rechten vorderen schrigen
Durchmesser ist der obere Rand des rechten
Ventrikels fast rechtwinklig vom ascendie-
renden Teil des Truncus abgesetzt. Der rechte
Ventrikel ist vergroBert und berithrt die vor-
dere Brustwand. Da der Hauptstamm der
Pulmonalis fehlt, besteht zwischen dem oberen
Rand des rechten Ventrikels und dem Truncus
ein freies Dreieck. Im zweiten oder linken vor-
deren schrigen Durchmesser bilden der rechte
Ventrikel und der Truncus einen stumpfen
Winkel.

Der linke Ventrikel ist vergroBert (TANDoON
et al.) oder wird vom rechten Ventrikel nach
hinten verdringt. Das obere Mediastinum ist
im zweiten schragen Durchmesser eng (MANN-
HEIMER). Beim Typ IV und beim Pseudo-
truncus ist das Pulmonalisfenster leer.
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Farbstof ferdiinnungsuntersuchungen. Inden
Farbstoffverdiinnungskurven nach intravens-
ser oder rechtsseitiger intrakardialer Injektion
féllt bei Vorliegen eines Truncus eine ver-
kiirzte Erscheinungszeit auf. Bei groBem
Links-Rechts-Shunt kann eine Shuntwelle im
descendierenden Kurvenschenkel auftreten.
Die GroBe der Lungendurchblutung kann in
den Kurven nach Farbstoffinjektion in das
linke Herz mit Hilfe der transseptalen Punk-
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Abb. 232. Katheterdaten eines 13/,, Jahre alten Kna-

ben (J.F. H-Arch. Nr. 1299) mit einem Truncus

arteriosus communis mit rechtem Aortenbogen und
vermehrter Lungendurchblutung

tion abgeschétzt werden (APITz und BEUREN
1964).

Die Herzkatheterisierung ist fiir die Dia-
gnose eines Truncus arteriosus von begrenztem
Wert (KEITH et al.; KIELLBERG et al.; NADAS,
Rowe und Vvap; Taussic).

Im rechten Ventrikel und im Truncus wird
ein geringer Anstieg der Sauerstoffsdttigung
gefunden. Die arterielle Sauerstoffsittigung
ist immer vermindert. Sie liegt je nach der
Lungendurchblutung bei 65—90% (Napas).
Demgegeniiber ist die Sauerstoffsittigung im
linken Vorhof und im EinfluBbereich des linken
Ventrikels normal.

Der Truncus kann vom rechten Ventrikel
aus meist ohne Schwierigkeiten katheterisiert
werden. Selten konnen bei Typ I—III vom
Truncus aus Pulmonalarterien sondiert werden
(ANDERSON et al., TaANDON etal.). Ist das
Vorhofseptum verschlossen, so konnen linker
Vorhof und linker Ventrikel nach transseptaler
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Punktion erreicht werden. Der systolische

Druck ist im linken und rechten Ventrikel sowie
im Truncus gleich groB. Bei Typ I—III liegt
der systolische Druck in den Lungenarterien
ebensohoch oder nur gering niedriger (TAN-
DON et al.).

Besteht ein single ventricle, so wird nach
Passieren der Tricuspidalklappe eine stark

Abb. 233. Retrograde Aortographie bei einem 6!/, Jahre alten
Knaben (R.S. H-Arch. Nr. 1793) mit einem Truncus arteriosus
Typ I und vermehrter Lungendurchblutung. Nach Kontrast-
mittel-Tnjektion dicht oberhalb der Semilunarklappen in den
Truncus arteriosus fiillen sich gleichzeitig vom Truncus aus
der Aortenbogen und die hiervon abgehenden brachiocephalen
Gefile sowie der Hauptstamm der Arteria pulmonalis, der
dicht oberhalb der Semiulnarklappen aus dem Truncus ent-
springt und sich kurz darauf in die beiden Hauptiste der

Arteria pulmonalis aufteilt

schwankende Sauerstoffsidttigung, vom linken
Vorhof aus nach Passieren der Mitralis eine
verminderte Sauerstoffsittigung im Ventrikel-
bereich gefunden. Ein groBler Vorhofseptum-
defekt hat nur eine geringe Mischung auf Vor-
hofebene zur Folge, da in beiden Ventrikeln
der gleiche Fillungsdruck herrscht und infolge-
dessen der Druck in beiden Vorhofen etwa
gleich groB ist (GrROSSE-BROCKHOFF et al.).
Angiokardiographie. Mit Hilfe der selek-
tiven Angiokardiographie kann die Diagnose
eines Truncus arteriosus gestellt werden. Hier-
bei sollte die Kontrastmittelinjektion mog-

J. APITZ:

lichst in den rechten Ventrikel erfolgen. Es
konnen aber auch Injektionen in den linken
Ventrikel nach transseptaler Punktion (Brvu-
REN und APITz) oder in den auf retrogradem
Wege sondierten Truncus arteriosus indiziert
sein.

Gelegentlich ist es notwendig, nach einem
selektiven Angiokardiogramm mit Xontrast-
mittel-Injektion in den rechten Ventri-
kel in zweiter Sitzung eine retrograde
Aortographie durchzufithren. Denn in
manchen Fillen kann nur durch diese
Untersuchung der Ursprung der Lungen-
arterien bzw. die Art der Lungendurch-
blutung geklirt werden (s. Abb. 233).

Der rechte Ventrikel ist vergrofert
und seine Wand verdickt. Der linke
Ventrikel ist nach hinten verdringt,
so daBl im seitlichen Strablengang
das Septum interventriculorum fast
orthograd getroffen wird (KUNzZLER
und ScHAD, ZDANSKY). Aus beiden
Ventrikeln fiillt sich nur ein gemein-
samer GefaBstamm, der ein erheblich
groBeres Kaliber hat als die Aorta.
Er reitet meist zu 50% iiber dem De-
fekt, seltener entspringt er iiberwie-
gend oder ganz aus einem Ventrikel.
Vom Truncus aus fiillen sich oberhalb
der Klappenebene die Coronararterien
und der Pulmonalishauptstamm oder
beide Hauptéste der Arteria pulmo-
nalis. Je nach der Grofe der Pul-
monalarterien erfolgt distal von ihrem
Abgang ein starker Kaliberschwund
des Truncus bzw. der Aorta (Kionz-
LER und ScHAD, ZDANSKY). Bei
Typ I—III ist die Lungendurchblu-
tung meist vermehrt und es kommt
somit zu einem deutlichen Livogramm
mit vergréBertem linken Vorhof und
linkem Ventrikel. Besteht eine pulmonale Hy-
pertension, so ist die Lungengefédfzeichnung nur
im Hilusbereich vermehrt und in der Peripherie
vermindert. Es kommt hierbei zu einem plotz-
lichen Kaliberschwund der PulmonalgefiGe.

Beim Typ IV und beim Pseudotruncus er-
folgt aus der ascendierenden Aorta keine
Lungenfiillung (KJELLBERG et al.; KUNzZLER
und ScHAD). Entweder werden beide Lungen-
arterien {iiber einen persistierenden Ductus
arteriosus dargestellt oder es fiillen sich aus der
descendierenden Aorta die erweiterten Kolla-
teralgefile.



Truncus arteriosus communis persistens und Pseudotruncus arteriosus

Da die pars membranacea des Ventrikel-
septums fehlt, sind auch die crista supraventri-
cularis und ihre Bénder nicht angelegt. Es
fehlt auBlerdem das Infundibulum. Im seit-
lichen Strahlengang wird in dem rechten Win-
kel zwischen der Aorta und der Vorderwand
des rechten Ventrikels eine dreieckige Aus-
sparung gefunden (Taussia). Ist ein Infun-
dibulum angelegt, so 148t dies auf Rudimente
einer, wenn auch nicht funktionierenden, Pul-
monalarterie schlieBen.

Diagnose. Die Verdachtsdiagnose eines
Truncus arteriosus communis persistens kann
gestellt werden, wenn bei einem Patienten mit
verminderter arterieller Sauerstoffsittigung je
nach der Lungendurchblutung eine grau-blasse
bis dunkelblaue Cyanose besteht, bei der Aus-
kultation ein kontinuierliches Gerdusch gehort
wird und das Herz rontgenologisch die typische
Entenform oder aber bei rechtem Aortenbogen
eine verstrichene Herztaille zeigt. Das EKG
ist uncharakteristisch. Das Angiokardiogramm
kann die Diagnose sichern. Jedoch kann die
Differenzierung der einzelnen Typen Schwierig-
keiten bereiten. Die Abgrenzung des Typ IV
von einem Pseudotruncus ist auch angiokardio-
graphisch nicht moglich.

Differentialdiagnose. Bei vermehrter Lungen-
durchblutung hat die Differentialdiagnose des
Truncus arteriosus communis alle Anomalien
ohne sichtbare Cyanose oder mit graublasser
Cyanose zu beriicksichtigen und alle Anomalien,
bei denen frithzeitig eine Insuffizienz auftreten
kann. Hierzu gehoren ein groler Ventrikelsep-
tumdefekt, der persistierende Ductus arteriosus,
das aortopulmonale Fenster und die acyano-
tische Fallotsche Tetralogie. Besteht trotz
vermehrter Lungendurchblutung eine stérkere
Cyanose, so muf} der single ventricle, die Trans-
position der groBen Gefalle (Taussic) und die
praduktale Aortenisthmusstenose (MANNHEI-
MER) in die differentialdiagnostischen Erwa-
gungen eingeschlossen werden.

Bei verminderter Lungendurchblutung und
entsprechend intensiver Cyanose kommen diffe-
rentialdiagnostisch die hochgradige Fallotsche
Tetralogie, die Fallotsche Tetralogie mit Pul-
monalatresie, die isolierte Pulmonalatresie,
eine Transposition der groBen Gefille mit Pul-
monalstenose und ein single ventricle mit Pul-
monalstenose in Betracht.

Zur Abgrenzung der einzelnen hier diffe-
rentialdiagnostisch zu beriicksichtigenden Mif3-
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bildungen muB auf die entsprechenden Kapitel
bzw. Literatur (HrINTZEN, ScHAD et al.) ver-
wiesen werden.

Prognose, Verlauf. Die Prognose ist ins-
gesamt ungiinstig. 70—85% der Patienten
sterben im 1. Lebensjahr, 5—15% der Pa-
tienten werden tber 10 Jahre alt (ApiTz und
BruUrEeN 1963 ; FoNTANA und EDWARDS ; HECK ;
KErrH et al.; MANNHEIMER; MORAGUES; NaA-
DAS; TaNDON et al.; Taussia 1960), und wenige
Patienten erreichen das Erwachsenenalter oder
sogar das 3.—4. Lebensjahrzehnt (GrossE-
BrockHOFF et al.; KJELLBERG et al.). Hierbei
handelt es sich um Patienten mit einem
Truncus Typ II oder I1I und zusétzlicher Ein-
engung des Pulmonalarterienabganges oder
um einen Truncus Typ IV und einen Pseudo-
truncus mit gentigender Kollateralzirkulation
(TAuUssiG).

Bei vermehrter Lungendurchblutung treten
Herzinsuffizienz und zusétzliche Pneumonien
als frithzeitige und zum Tode fithrende Kom-
plikationen auf (AprTz und BrUurENx 1963;
DEELY et al.; FonTANA und EpwarDps; KEITH
et al.; LEvINE; TANDON et al.). Das Durch-
schnittsalter betrigt hierbei etwa 5 Wochen
(FoxTaNA und EDWARDS).

Bei verminderter Lungendurchblutung liegt
die durchschnittliche Lebenserwartung bei
5 Jahren. Hierbei kénnen die Patienten an
einem Rechtsherzversagen leiden oder an den
Folgen des mit starker Hypoxidmie einher-
gehenden Rechts-Links-Shunts. So koénnen
hypoxémische Anfélle (KE1TH et al.; TaUssia),
HrirNsiNnusthrombose, Hirnabscel (HULSE;
Napas), Acidose (Ross1) und selten eine bak-
terielle Endokarditis (EDWARDS; NaDas) auf-
treten.

Zusétzliche Herzfehlbildungen haben keinen
nennenswerten Einflul auf die Prognose. Es
kénnen aber andere, auBlerhalb des Kreislauf-
systems gelegene Mifbildungen zu frithem
Tode fithren (KertH et al.).

Therapie. Bisher vermag keine Therapie
die schlechte Prognose entscheidend zu bessern
(KErTH €t al.).

Konservativ kann bei zunehmender Herz-
insuffizienz ausreichende Digitalisierung, die
Anwendung von Diuretica und gegebenenfalls
eine entsprechende Lungenodem-Behandlung
voriibergehend zu einer Besserung fithren.

Bei verminderter Lungendurchblutung sind
hypoxémische Anfélle und gegebenenfalls eine
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Hirnthrombose oder ein Hirnabscel oder
andere Komplikationen entsprechend anzu-
gehen.

Eine korrektive Operation ist beim Truncus
TypI bisher ohne Erfolg versucht worden
(ARMER et al.; CooLEY, zit. nach NaDas). Die
Schaffung eines kiinstlichen aortopulmonalen
Septums ist bis jetzt noch nicht gelungen
(KzmrrH et al.). In letzter Zeit sind Palliativ-
operationen versucht worden. Bei vermehrter
Lungendurchblutung kann eine Bandagierung
oder Faltung beider Pulmonalarterien (ARMER
et al.; HEILBRUN et al.; SmiTH et al.; TaANDON
etal.) und bei verminderter Lungendurch-

J. ApriTZ:

blutung eine Anastomosen-Operation voriiber-
gehend Hilfe bringen. Voraussetzung fiir eine
Anastomosen-Operation sind geniigend groBe
Pulmonalarterien und ein normales Lungen-
gefaibett (Taussia).

Bei verminderter Lungendurchblutung kann
auBerdem durch Einbringen einer inaktiven
Substanz (Talkum) in die Pleurahohle durch
pleurale Adhédsionen der pulmonale Kollateral-
kreislauf vermehrt werden (Dogriarr). Die
Durchfiihrung einer Glennschen Operation
(ARMER et al.) oder einer operativen Ver-
besserung der Lungendurchblutung bei Typ IT
und ITI (BAILEY) erscheint wenig sinnvoll.
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Fehlmiindende Lungenvenen

Yon J. StroerMER, Gittingen

Die Fehlbildung ist charakterisiert durch teil-
weise oder komplette Fehlmiindung der Lungen-
venen in den rechten Vorhof oder in die in den
rechten Vorhof miindenden Venen. Sie wird in
der angloamerikanischen Literatur als anomalies

Abb. 234. Schematische Darstellung der moglichen
Einmiindungsstellen abnormer Lungenvenen. 1V.sub-
clavia, 2 V. jugularis, 3 V. anonyma, £ V. cava supe-
rior, § V. intercostalis, 6 V. azygos, 7 rechter Vorhof,
& Sinus coronarius, 9 V. cava inferior, 10 V. cardinalis
sinistra persistens, 11 V. bronchialis, 12 Ductus tho-
racicus, 13 V. hepatica, 14 Ductus venosus Arantii,
15 V. portae, 16 V. gastrica sinistra (aus R. WENGER
et al.)

of the pulmonary venous return, abgekiirzt als
AVR, bezeichnet. Die franzosische Bezeichnung
lautet: anomalies de retour veineux pulmonaire.
Auch findet sich die Bezeichnung Lungenvenen-
Transposition, die jedoch nach EDWARDs sowie
Epwarps u. HELMHOLZ nicht korrekt ist, da es
sich gar nicht um eine ,,Transposition‘* der echten
Lungenvenen, sondern vielmehr um ein ,,Per-
sistieren alter Querverbindungen zwischen zwei
verschiedenen Gefifprovinzen des Korpers

(BArRTHEL) handelt (s. auch GOERTTLER 1958).
Die embryologischen Einzelheiten kénnen bei den
zitierten Autoren nachgelesen werden (s. auch
DuckwortH in KEITH et al.).

Die Anomalie wurde erstmalig von WINSLOW
1739 beschrieben. Die néchste Mitteilung er-
folgte 1798 durch WirLsoN. Die komplette Form
ohne weitere Anomalien wurde 1868 von FRIED-
KOWSKI erstmalig mitgeteilt. BropY gab dann
1942 eine ausfiihrliche Beschreibung des Krank-
heitsbildes (zit. nach KerrH et al.). Seitdem ist
die Literatur iiber diese Anomalie erheblich an-
gewachsen.

Partielle Lungenvenenfehlmiindung

Héufigkeit. Hier genaue Angaben zu ma-
chen, ist kaum moglich, da sicher nicht alle
Fille diagnostiziert und erfalit werden. So
weill man aus Operationsstatistiken, daB bei
der Operation von Vorhofseptumdefekten in
einer Héufigkeit bis zu 15% in den rechten
Vorhof bzw. in die obere Hohlvene fehlmiin-
dende Lungenvenen gefunden wurden (LEWIS
et al.; Erris u. Kirgrin). Fast ausschlieBlich
handelt es sich um Lungenvenen der rechten
Lunge, die nichst dem Vorhofseptumdefekt
bei der Fallotschen Tetralogie, dann bei der
Tricuspidalatresie, beim single ventricle, schlief3-
lich beim Ventrikelseptumdefekt und ganz
selten beim offenen Ductus arteriosus beob-
achtet werden (KEITH et al.). Bei der isolierten
Form — also ohne weitere Herzfehlbildungen —
sind in etwa einem Drittel der Fille linksseitige
Lungenvenen beteiligt. In etwa 50% der Fille
miinden die Venen in die obere Hohlvene. Die
restlichen 50% verteilen sich auf Miindung in
den rechten Vorhof, untere Hohlvene, obere
Hohlvene, Vena azygos und Coronarsinus (s.
Abb. 234). Bei Beteiligung linker Lungenvenen
kommunizieren sie in 85 % mit der linken Vena
innominata iiber eine persistierende linke obere
Hoblvene. Ganz selten sind Verbindungen zu
der linken Vena subclavia und zum Coronar-
sinus (KEITH et al.). Betrachtet man die Hau-
figkeit des Vorkommens partieller und totaler
Fehlmiindungen, so ergibt sich nach SwmitH
eine Héaufigkeit von 64 zu 36%, nach Bropy
von 17 zu 43%.

Pathophysiologie. Himodynamisch handelt es
gich um einen Links-Rechts-Shunt mit einer
Volumenbelastung des rechten Herzens, wie beim
Vorhofseptumdefekt mit allen seinen Folgen, so
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daBl auf das Kapitel Vorhofseptumdefekt ver-
wiesen werden kann. Entscheidend fiir die Vo-
Jlumenvermehrung ist die Zahl der fehlmiindenden
Lungenvenen. Ein Teil des arterialisierten Blutes
wird auch bei dieser Anomalie kurzgeschlossen.
Der Druck im rechten Ventrikel ist oft nicht
erhoht (KJELLBERG et al.). Liegt nur eine fehl-
miindende Lungenvene vor, erhoéht sich nach
ScHAD et al. das Volumen im kleinen Kreislauf
nur um das 1,3—1,4fache des GroBkreislaufvolu-
mens und bleibt himodynamisch unbedeutend.

Klinische Befunde. Die Kinder
sind im allgemeinen von grazilem
Korperbau. Ein Herzbuckel ist
héufig, sofern eine nennenswerte
vermehrte Rechtsbelastung besteht.
Dyspnoe und verminderte Leistungs-
fahigkeit sind bei mehreren fehl-
miindenden Lungenvenen nicht sel-
ten. Cyanose fehlt, sofern nicht wei-
tere, mit Cyanose einhergehende
Anomalien bestehen. Katarrhalische
Anfalligkeit und Neigung zu Bron-
chitis und Pneumonien werden an-
gegeben. In spiteren Stadien kann
es zur Herzinsuffizienz kommen.
Ohne Vorhofseptumdefekt fiihrt
auch die partielle Fehlmindung
frithzeitig zum Herzversagen, ge-
wohnlich bis zum Alter von 3 Jah-
ren (TAUssia).

Herzbefund. Abhdngig von der
Vermehrung der dem rechten Herzen
zuflielenden Blutmenge ist das Herz
mehr oder weniger stark vergroBert.
Der Auskultationsbefund deckt sich weitge-
hend mit dem beim ASD: Auch hier ist der
2. Ton betont und gespalten, das nicht sehr
laute systolische Gerdusch am lautesten iiber
dem 2. linken ICR zu héren. Gelegentlich wer-
den auch zusétzlich diastolische Geriusche
wahrnehmbar. Schwirren ist im Kindesalter
ungewohnlich (KerTH et al.).

Rontgenbefund. Form und Grofle des Mittel-
schattens sind abhéngig von der Zahl und dem
Einmiindungsort der fehlmiindenden Lungen-
venen sowie davon, ob weitere Herzfehlbil-
dungen vorliegen. Bei partieller Lungenvenen-
fehlmindung wird ohne ASD eine starke
Herzvergroflerung resultieren, wihrend bei
zusétzlichem ASD die Herzvergroflerung nicht
so hohe Grade erreicht. Hilustanzen ist
oftmals stérker ausgeprigt als bei alleinigem
ASD (Tavussic). Die Lungengefifizeichnung
ist mehr oder weniger stark vermehrt. Miinden
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rechtsseitige Lungenvenen in die untere Hohl-
vene oder in die Lebervenen, wodurch der
Abflu behindert werden kann, so entsteht eine
dem rechten Vorhofbogen parallel nach medial
unten verlaufende wand- und bogenférmige
Verschattung, die verbunden mit Entwick-
lungsstorungen der rechten Lunge und arteri-
ellen GefdBanomalien als Scimitar-Syndrom
(Turkenséabel) beschrieben ist (Tavussie; NELL

Abb. 235. 13!/, Jahre alte Patientin mit Fehlmiindung der rechts-
seitigen Lungenvenen in untere Hohlvene an der Miindung in
den rechten Vorhof. AP-Bild wie bei Scimitar-Syndrom

et al.). Die rontgenologischen Befunde wurden
von McKusick u. CooLEY und von STEINBERG
mitgeteilt und finden sich in dieser Art auch
bei Fehlmiindung in die untere Hohlvene ohne
die zusédtzlich beim Scimitar-Syndrom be-
schriebenen Anomalien (s. Abb. 235). Die
Schrigaufnahmen zeigen, daf die Herzver-
groBerung bedingt ist durch den vergrofer-
ten rechten Vorhof und rechten Ventrikel,
wahrend linker Vorhof und linker Ventrikel
klein bleiben.

Elektrokardiogramm. Entsprechend der diasto-
lischen Volumeniiberlastung des rechten Herzens
(CAMBRERA u. MoNRrROY) findet sich fast immer ein
inkompletter Rechtsschenkelblock, der mit stir-
keren Rechtshypertrophiezeichen einhergeht, als
das beim unkomplizierten ASD im allgemeinen
der Fall ist. Insofern kommt dem EKG eine
gewisse differentialdiagnostische Bedeutung bei
dieser Anomalie zu. Oft finden sich erhebliche
rechtsauriculidre Reizleitungsstérungen. Bei er-
heblichen Rechtsbelastungen konnen der inkom-



582

plette Rechtsschenkelblock fehlen und starke
Rechtshypertrophiezeichenvorhandensein (KEITH

et al.). Eine Rechtsablenkung der elektrischen
Herzachse ist fast immer nachweisbar (s.
Abb. 236).

Die Herzkatheterisierung kann ebenfalls oft-
mals die Diagnose nicht kldren. Von allen
Autoren werden die sehr stark erhohten O,-
Werte im rechten Vorhof angegeben, und immer
wieder wird auf die Schwierigkeit hingewiesen,
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Abb. 236. 33/, Jahre alter Junge: QRS endsténdig rechts-

typisch. Inkompletter Rechtsschenkelblock mit Rechtshyper-

trophie. Erregungsriickbildungsstérung im Ventrikelbereich
(partielle Lungenvenenfehlmiindung in rechten Vorhof,

kein ASD)

réntgenologisch zu entscheiden, ob eine Lungen-
vene vom rechten Vorhof aus oder durch einen
Vorhofseptumdefekt vom linken Vorhof aus
sondiert worden ist (KrITH et al.; TAUSSIG;
LooGEN et al. 1959 ; RIPPERT et al. 1959; WEN-
GER et al.). Wird eine linke Lungenvene son-
diert, so ist es wahrscheinlich, dafl das Vorhof-
septum mit dem Katheter passiert worden ist,
da linke Lungenvenen sehr selten in den rech-
ten Vorhof miinden (BENDER). Werden in
einer der Hohlvenen oder im Coronarsinus
arterielle O,-Werte nachgewiesen, so sprechen
diese Befunde fiir eine Fehlmiindung in dem
entsprechenden Gebiet. Im iibrigen ergibt die
Katheterisierung den Befund eines mehr oder
weniger groen Links-Rechts-Shuntes. Bei O,-

J. STOERMER:

Werten von 93% oder mehr im rechten Herzen
ist, sofern die linksseitigen Werte hoher liegen,
der Schlufl auf fehlmiindende Lungenvenen
berechtigt (Taussic).

Der Druck in der Arteria pulmonalis ist bei
dieser Anomalie deutlich erhoht, erreicht
60 mm Hg, aber gewdhnlich nicht den System-
druck (Taussie). Von groflerer diagnostischer
Bedeutung sind die bei der Katheterisierung
durchzufithrenden intrakardialen Farb-
stof fverdiinnungskurven. Auf ihre diffe-
rentialdiagnostische Bedeutung haben
1953 und 1956 SwAN et al. hingewiesen
(s. auch Woop ; HEGGLIN et al.; BRAUN-
WALD et al.).

Die Angiokardiographie bringt bei
Vorliegen weiterer Anomalien bei intra-
venoser Injektion praktisch keinerlei
Aufklidrung; selektiv durchgefiihrt las-
sen sich unter Umstédnden bei Injek-
tion des Kontrastmittels in die Arteria
pulmonalis fehlmiindende Lungenvenen
darstellen. Der Wert dieser Untersu-
chungsmethode ist sicher bei dieser
Anomalie stark begrenzt (KerTH et al.).
Gute Bilder lassen sich allerdings beim
Scimitar-Syndrom gewinnen (ARVID-
SON; GRISHMAN et al.; SNELLEN u. AL-
BERS). Bei Fehlen zusitzlicher Herz-
anomalien kann das Angiokardiogramm
sehr von Vorteil sein und die Lungen-
venen lokalisieren lassen. KEITH et al.
glauben jedoch, daBl die Farbstoff-
methode der Rontgendarstellung iiber-
legen ist.

Die komplette Lungenvenenfehlmiindung

Wir unterscheiden zwischen der sehr selte-
nen Form mit weiteren Herzanomalien (Cor
biloculare, single ventricle, Transposition der
groBen Gefille, Truncus, Ventrikelseptum-
defekt und Anomalien der grofen Kérper-
venen) und der hdufigeren isolierten Form ohne
weitere Herzfehlbildungen. Von der ersten
Form waren bis 1958 nur 40 Félle in der
Literatur beschrieben (KEITH et al.).

Die isolierte Form dieser Anomalie ist hau-
figer, wenn auch ABBOTT sie nur einmal unter
1000 Autopsien von angeborenen Herzfehlern
beschrieb.

DARLING et al. berichteten 1957 iiber 17 Fille
oder 2% ihrer autoptisch untersuchten kongeni-
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talen Herzfehler im Kindesalter. Auch Krita
et al. gaben 2% Héiufigkeit an, ohne eine Ge-
schlechtsbevorzugung erkennen zu konnen. Har-
LERBACH U. SCHAEDE sahen diese Anomalie in 1%
ihres Krankengutes, wihrend RIPPERT et al. sie
nur viermal bei 1500 Herzkatheterisierungen
nachwiesen.

Da bei diesen Kindern das gesamte arteriali-
sierte Blut dem rechten Herzen zuflie3t, sind
sie nur lebensfdhig, wenn ein Rechts-Links-
Shunt durch ein offenes Foramen ovale oder
einen ASD (in 75%) oder einen offe-
nen Ductus arteriosus (in 25%) be-
steht (KrrrH et al.). Die O,-Sétti-
gung ist daher im rechten Herzen
etwa gleich der in der Arteria femo-
ralis. Der rechte Vorhof und Ven-
trikel sind erheblich vergroBert, wih-
rend linker Vorhof und Ventrikel
klein bleiben (Taussic ; KEITH etal.).
Demgegeniiber sind die Lungen-
venen selbst erheblich erweitert
(KErTH et al. 1954). Sie miinden nach
KErra et al. (1958) in 55% ober-
halb des Herzens, und zwar in 44 %
in eine linke persistierende obere
Hohlvene iiber die Vena anonyma
in die Cava superior, in 11% durch
die rechte obere Hohlvene. In 30%
erfolgt die Einmiindung in das Herz,
davon in 16% in den Coronarsinus
und in 14% in den rechten Vorhof
direkt. In 12% miinden die Venen
unterhalb des Herzens: in 9% in
die Pfortader, in 2% in den Ductus
venosus und in 1% in die untere
Hohlvene. Bei 3% aller Fille sind
gleichzeitig mehrere Einmiindungsstellen in-
ner- und aullerhalb des Herzens nachweisbar.

Die klinischen Befunde sind abhingig von
dem Ort der Einmiindung der Lungenvenen
und besonders der GroBe der Shuntmoglich-
keit in den groflen Kreislauf. Miinden die
Venen in die untere Hohlvene unterhalb des
Zwerchfells, sind die Befunde besonders
schwer. Betroffen sind vornehmlich ménnliche
Sauglinge. Die Neugeborenenperiode wird sel-
ten {iberlebt. Friihe und zunehmende Cyanose
ist die Regel, Dyspnoe ist héufig. Herzge-
rdusche koénnen fehlen und sind, sofern vor-
handen, uncharakteristisch. Terminal kann
Lungenédem auftreten (Kerrm et al. 1958).
Abgesehen von dieser kleinen Gruppe treten
bei etwa 80% der Kinder mit total fehl-
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miindenden Lungenvenen im 1. und 2. Lebens-
jahr Symptome auf: zuerst Tachypnoe, wih-
rend Cyanose oder sonstige Symptome durch-
aus zu Beginn fehlen kénnen. Die Kinder blei-
ben zierlich, gelegentlich sind sie dystroph.
Im weiteren Verlauf kommt es zu Cyanose,
Herzbuckel und LebervergréBerung. Der 2. Pul-
monalton ist betont und gespalten. Ein Drittel
der Kinder hat kein Herzgerdusch! Die iibrigen
haben uncharakteristische systolische Geréu-

Abb. 237. 4%/, Jahre alte Patientin mit totaler Fehlmiindung
der Lungenvenen iiber persistierende linke obere Hohlvene, Vena
anonyma, rechte obere Hohlvene in den rechten Vorhof

(typische Schneemann-Achter-Figur)

sche am linken Sternalrand, ein Drittel dia-
stolische Gerdusche. Auch weiche, kontinuier-
liche Gerdusche im 2. linken ICR kommen vor
(nach Kerra et al. 1958). Arrhythmien und
paroxysmale Tachykardien sind hdufig. Das
Herz ist vergrofiert. Durch die Blutfille in
den Lungen besteht eine ausgeprigte Infekt-
anfalligkeit und Neigung zu Pneumonien.

Rontgenbefunde. Die Form der Herzsil-
houette wird weitgehend bestimmt von der
Einmiindungsstelle der Lungenvenen. So be-
schrieben SNELLEN u. ALBERS die ,,Achter-*
oder ,,Schneemannfigur des Mittelschattens
bei Einmiindung aller Lungenvenen in eine
linke persistierende Vena cava, die in die Vena
anonyma und den rechten Vorhof fihrt (s.
Abb. 237) (s. auch SNELLEN u. DEKKER).
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Abb. 238.
Foramen ovale. Ductus arteriosus geschlossen.
LungengefaBzeichnung
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Abb. 239. EKG (4Y/,J., s. Angaben Abb.237): Rechts-

typ, rechts- und linksauriculdre Reizleitungsstérung.

Rechtshypertrophie bei inkomplettem Rechtsschen-

kelblock. Erregungsriickbildungsstérung im Bereich
des rechten Ventrikels

Diese charakteristischen Veridnderungen sind
jedoch selten friiher als im Alter von 4 Monaten

3 Monate alter ménnlicher Sdugling mit totaler
Fehlmiindung der Lungenvenen in den Coronarsinus.
Stark vergro-
Bertes Herz, prominente Herzbucht. Stark vermehrte

J. STOERMER:

zu erwarten (Taussia; KzriTH et al.
1958). Einen recht typischen Herz-
schatten verursacht auch die Ein-
miindung in den rechten Vorhof,
indem der rechte Vorhofbogen fast
dreiecksformig nach rechts vorge-
wolbt und die Herzbucht stark pro-
minent wird. Die Herzspitze ist als
Ausdruck der Hypertrophie des
rechten Ventrikels angehoben. Auch
der Ausfluitrakt der rechten Kam-
mer ist hypertrophiert. Rowr et al.
konnten einen typischen Rontgen-
befund bei Einmiindung in den Co-
ronarsinus (s. Darling et al.) ebenso
wie BAHNSON et al. nicht erheben (s.
auch ScHAD et al.). Die Unterschei-
dungsmoglichkeit ist nach Rowr
et al. (1961) durch die selektive An-
giokardiographie gegeben (s. auch
KirLLBERG etal.; ROWE etal. 1956).
Das Herz ist oft vergroBert und
nimmt schon in den ersten Mona-
ten an GroBe deutlich zu (siehe
Abb. 238). Die Lungengefdfizeichnung ist
stark vermehrt und diffuser als beim ASD.
Hilustanzen ist haufig bei der Durchleuchtung
zu erkennen (Tavussie). Im rechten vorderen
Schriagdurchmesser ist der stark vergroBerte
rechte Ventrikel zu erkennen, der der vorderen
Thoraxwand oft breit anliegt, wihrend im lin-
ken Schrigdurchmesser der linke Ventrikel,
stark nach hinten gedréingt, den Wirbelsdulen-
schatten iiberragen kann.

Offenes

Elektrokardiogramm. Das EKG der Anomalie
wurde 1954 von KEITH et al. ausfiihrlich be-
schrieben. Typisch sind (s. Abb. 239): Abwei-
chung der elektrischen Herzachse nach rechts,
hochgradige rechtsauriculdre Reizleitungsstorung,
ausgeprigte Rechtshypertrophie mit oder ohne
inkompletten Rechtsschenkelblock, ST-T-Ver-
dnderungen besonders in den rechts-thorakalen
Ableitungen als Ausdruck einer Storung der Er-
regungsriickbildung.

Herzkatheterisierung. 1947 hat Tavussie auf
die hohen O,-Werte im rechten Vorhof hin-
gewiesen, und 1956 konnten SwaAN et al. zeigen,
daB die Hohe der arteriellen O,-Sattigung ab-
héngig ist vom LungengefiBwiderstand: ist
dieser hoch, nimm¢t der Rechts-Links-Shunt zu,
wodurch die arterielle Sittigung absinkt; ist er
niedrig, ist auch die arterielle O,-Sattigung
infolge des geringeren Rechts-Links-Shuntes
hoher. Durch den erhohten Lungenwiderstand
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flieBt also auch weniger Blut durch die Lungen
und es gelangt demzufolge auch weniger arteri-
alisiertes Blut in den rechten Vorhof, so daf3
durch die Mischung mit dem vendsen Blut
auch hier die Sattigung niedriger wird (KE1rH
et al. 1958). Nach KxrrH et al. (1958) be-
tragt die mittlere arterielle O,-Séittigung im
Sauglingsalter 81%. Die Drucke im rech-
ten Vorhof werden von den gleichen Auto-
ren mit etwa 8 mm Hg, im rechten Ventri-
kel oder in der Arteria pulmonalis in der
Hilfte der Fille mit 100—110 mm Hg ange-
geben! Die iibrigen 50% zeigen méBige Druck-
erhohungen.
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Prognose. Ohne Vorhofseptumdefekt bzw.
Foramen ovale sterben nach Taussic die Sdug-
linge im Alter von 4—6 Monaten, nach KrIiteH
et al. (1954) 80 % der Kinder mit fehlmiindenden
Lungenvenen im Séuglingsalter (s. auch Dar-
LiNG et al.). Im 1. halben Jahr sterben 70%,
30% im 2. Lebenshalbjahr und spéter.

Therapie. Die chirurgische Behandlung er-
folgt im allgemeinen mit Hilfe der Herz-
Lungen-Maschine. Die Operationsverfahren
basieren auf den Untersuchungen unter anderen
von BRANTIGAN ; GERBODE u. HULTGREN sowie
von MULLER (s. auch BurroUGHS u. KIRKLIN;
Gortt et al.; KurrH et al. 1958).
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Aortenstenosen

Von A.J. BEUREN, Gottingen

Einleitung. Die Diagnose und Therapie der
Aortenstenose im Kindesalter hat in den letzten
Jahren groBe Fortschritte gemacht und zu-
nehmend an Bedeutung gewonnen. Vor 20 Jah-
ren war die Diagnose der Aortenstenose noch
eine vorwiegend pathoanatomische Angelegen-
heit. Die Beobachtung klinischer und anato-
mischer Befunde bei verstorbenen Patienten
fithrte zu der Aufklirung des klinischen Bildes
und zu der Moglichkeit einer einfachen Kkli-
nischen Diagnostik in typischen Fillen. Beider
Aortenstenose hat sich dann eine dhnliche Ent-
wicklung wie bei der Pulmonalstenose nach
Einfihrung der Katheterisierung des rechten
Herzens wiederholt. Die Entwicklung der ver-
schiedenen Methoden zur Katheterisierung und
Angiokardiographie des linken Herzens fiihrte
zu einer Kldrung der himodynamischen Situa-
tion und zu einem besseren Verstindnis der
Klinik der Aortenstenosen.

Das rheumatische Fieber und die Arterio-
sklerose gelten als é&tiologische Faktoren fiir
die Entstehung der valvuliren Aortenstenose
im Erwachsenenalter. Im Kindesalter ist eine
kongenitale Aortenstenose mit Sicherheit an-
zunehmen, wenn das Herzgerdusch vor dem
4. Lebensjahr erstmals gehort wurde. Da sich
die rheumatische Aortenstenose nur sehr lang-

sam bis zu klinischer Bedeutung entwickelt,
ist auch bei der Mehrzahl der Kinder nach dem
4. Lebensjahr eine kongenitale Aortenstenose
anzunehmen. Eine reine Aortenstenose ohne
andere valvuldre Lision als Folge des rheuma-
tischen Fiebers ist auch im Erwachsenenalter
selten.

Die Einfiihrung der modernen Unter-
suchungsmethoden, vor allem die Katheteri-
sierung und die Angiokardiographie des linken
Herzens, hat auch die Moglichkeit einer exakten
Differentialdiagnose der einzelnen Formen
kongenitaler Aortenstenosen gebracht. Wir
kennen vier verschiedene Formen kongenitaler
Aortenstenose, von denen einige erst in den
letzten Jahren erstmals diagnostiziert worden
sind. Etwa 75% aller kongenitalen Aorten-
stenosen sind valvulire Aortenstenosen. Dann
folgen in der Haufigkeit die Subaortenstenosen
mit etwa 15%. Der Rest sind supravalvulire
Aortenstenosen und funktionelle hypertro-
phische Subaortenstenosen. Die Haufigkeit
der Aortenstenosen unter den iibrigen kon-
genitalen Herzfehlern wird unterschiedlich an-
gegeben. KEITH u. Mitarb. haben in ihrem
Krankengut mit kongenitalen Herzfehlern 3 bis
4% Aortenstenosen, wihrend andere Autoren
eine hohere Prozentzahl angeben. So berichten
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REINHOLD u. Mitarb. iiber 6%, Napas iiber
5% und CaMpPBELL und KAUNTZE iber 3%.
Wir haben in unserem Krankengut 2600 dia-
gnostizierter Herzfehler 160 Kinder mit kon-
genitaler Aortenstenose, also etwa 6%. Davon
120 valvulére, 24 Subaortenstenosen, 12 supra-
valvulidre und 4 funktionelle Aortenstenosen.
Bei allen bisher verdffentlichten Gruppen kon-
genitaler Aortenstenosen iiberwiegt das méann-
liche Geschlecht, nach ONGLEY u. Mitarb. sogar
im Verhéltnis von 5:1. Wir finden unter un-
seren Patienten ebenfalls ein Uberwiegen des
maéannlichen Geschlechts, jedoch nicht so erheb-
lich wie die genannten Autoren.

Geschichtliches. Bereits im 16. Jahrhundert
hatte LeoNarRDO DA VINCI erkannt, dal} sich die
normale, dreieckférmig oOffnende Aortenklappe
unter normalen Verhéltnissen nicht vollstdndig zu
offnen braucht (EscHE). Unter seinen anato-
mischen Zeichnungen finden sich allerdings keine
stenosierten Aortenklappen. MorcaAGNI soll die
valvuldre Aortenstenose bereits gekannt haben
(KumpPE und BEAN). DITTRICH beschrieb 1849
die valvuldre Aortenstenose als die ,,wahre Herz-
stenose‘‘, und CHEVERS hat 1842 die Subaorten-
stenose erstmals beschrieben. Dann folgten Ar-
beiten von LAUENSTEIN (1875) und von DiLa
(1883) ebenfalls mit Beschreibungen der Sub-
aortenstenose, spater von Krrra (1909) und von
MONCKEBERG (1907, 1924). Verschiedene Arbei-
ten ohne entscheidenden klinischen Beitrag stam-
men aus den dreifliger Jahren von BROWN, RaE,
WIGLESWORTH, DE VEER, DORMANNS und MAR-
viIN und Surrivan. Die erste einheitliche kli-
nische Darstellung findet sich in der ersten Auf-
lage des Buches von Taussic (1947). Neuere kli-
nische Arbeiten stammen vor allem von DowNING,
ReinHOLD et al., P. WooDp (1956), MoOrRrROW et al.
(1958), ONGLEY et al. und Hancock und ABEL-
MANN.

Verschiedene pathoanatomische Formen der
supravalvuliren Aortenstenose wurden von ARr-
CHER (1878) und von MENCARELLI (1930) be-
schrieben und klinisch erstmals von MoORROW
et al. (1959a) und LooGEN und VIETEN (1960)
diagnostiziert. Beschreibungen der funktionellen
oder hypertrophischen Subaortenstenose stam-
men von BERCU et al., BROCKENBROUGH et al.
(1961) und BEUREN et al. (1961c). Erste Mit-
teilungen iiber eine operative Behandlung der
kongenitalen Aortenstenose wurden von BarLey
u. Mitarb. (1953), SPENCER et al. (1958), Swaw
et al. (1958), Morrow et al. (1958), McNamMARA
et al. (1959) und McGoox etal. (1961) ver-
offentlicht.

Embryologie. Die formale Teratogenese der
Stenosen des AusfluBtraktes des linken Ven-
trikels wurde in jiingster Zeit ausfiithrlich von
GOERTTLER (1958, 1960) und von GOERR be-
schrieben. Nach GOERTTLER (1963) sind Form-
und GroBenverinderungen der Semilunarklappen
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»abhidngige’“ und nicht ,,spontane‘ Fehlbil-
dungen. Die typischen Semilunarklappen ent-
stehen aus den Endokardpolstern und ihre Anzahl,
Grofe und Gestalt ist durch die Entwicklung des
muskuldren KammerausfluBteiles mitbestimmt.
Eine primér abartige Anlage einzelner Endokard-
polster wird von GOERTTLER mehr in den Hinter-
grund gestellt (GOERTTLER 1963). Hadmodyna-
mische Einfliisse spielen bei der Formgebung der
einzelnen Klappenblitter ohne Zweifel eine Rolle.
Milbildete Semilunarklappenblitter, die ent-
weder in normaler Zahl, in einer Uberzahl oder
héufiger in reduzierter Zahl vorkommen konnen,
neigen zu stenotischen Verwachsungen, vor allem
an den Commissuren, die oft nur rudimentir aus-
gebildet sind. Seit Raucaruss im Jahre 1878 auf
die Moglichkeit der Entstehung der Aorten-
stenose durch eine fetale Endokarditis hingewiesen
hat, ist diese Frage wiederholt diskutiert worden
(FiscHeEr, MONCKEBERG, SCHOTT und HUNGER).
GRross und andere Autoren glauben nicht, dafl es
eine ,,fetale Endokarditis*‘ als Ursache fiir die
Aortenstenose gibt, da in den Lisionen kein
Narbengewebe nachweisbar ist.

Valvuliire Aortenstenose

Pathologie. Wie oben bereits betont, sind
in Zahl und GroBe verinderte Semilunar-
klappen héaufig stenotisch. Bicuspidale Aorten-
klappen stehen hier im Vordergrund, vier-
zipflige dagegen sind seltener. Nichtsteno-
tische, biscuspidale Aortenklappen finden sich
oft bei Aortenisthmusstenose und geben dann
unter Umstdnden Anlafl zu einer Aorten-
regurgitation. Auch als isolierte MiBbildung
ohne Stenose oder Insuffizienz sind bicuspidale
Klappen mitunter Ansatzpunkt einer bak-
teriellen Endokarditis. Die Segel bicuspidaler
Aortenklappen kénnen von gleicher oder sehr
verschiedener Grofle sein. Beiunterschiedlicher
GroBe der beiden Segel ist das grofere meist
durch eine verwachsene rudimentdre Com-
missur oder Leiste in zwei Segmente geteilt.
In streng embryologischem Sinn kann man
dann eigentlich nicht mehr von bicuspidalen
Klappen sprechen, da die rudimentére Raphe
oder Leiste die eigentliche Dreiteilung der
Klappe anzeigt. Funktionell ist die Klappe
dann jedoch bicuspidal. Im Erwachsenenalter
sind kongenitale bicuspidale Aortenklappen
makroskopisch schwer von erworbenen, rheu-
matisch oder bakteriell-endokarditisch ver-
unstalteten, bicuspidalen Klappen zu unter-
scheiden. Epwarbps hat histologische Kriterien
fiir ihre Differenzierung angegeben (EDWARDS
1953).
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Wegen der unterschiedlichen Grofle der
bicuspidal erscheinenden, stenotischen Aorten-
klappe sieht die valvulire Aortenstenose ge-
wohnlich anders aus als die stenotische Pul-
monalklappe, die dreizipflig mit verwachsenen
Commissuren und zentraler Offnung, domartig
in das Lumen der Arteria pulmonalis hinein-

ragt. Die Miflbildung der Aortenklappe ist
vielgestaltiger und komplexer. Da bei der
normal
valvuldre
[ Aorfenstenosen

Klappe
geschlossen

Hilappe
geottnet

Abb. 240. Verschiedene Formen valvulidrer Aorten-

stenose. In der linken Reihe ist die Klappe ge-

schlossen, in der rechten Reihe ist die Klappe geoff-
net (nach GOERTTLER 1963)

Aortenstenose eine Commissur oft frei bleibt,
kommt es zu einer schlitzartigen Klappen-
offnung. EDwarDs unterteilt die valvuldren
Aortenstenosen in einfache domférmige (dhn-
lich der valvuliren Pulmonalstenose) und in
unicommissurale domférmige Stenosen, bei
denen praktisch nur ein Aortensegel vor-
handen ist (Epwarps 1960). Die Abb. 240
zeigt verschiedene Formen valvuldrer Aorten-
stenose.

Bei signifikanten valvuldren Aortenstenosen
ist auch im Kindesalter der linke Ventrikel

A.J. BEUREN:

betrdchtlich hypertrophiert. Zu einem ge-
wissen Grad ist das Endokard des linken Ven-
trikels immer verdickt. Diese KEndokard-
sklerose mag einmal als sekundére Erscheinung
des iiberlasteten linken Ventrikels aufzufassen
sein, wiahrend in anderen Fillen wiederum die
valvuldre Aortenstenose Teil der allgemeinen
Endokardfibroelastose des linken Ventrikels ist.

Als Folge dieser Verinderungen sind die
Klappenblitter gewohnlich mehr oder weniger
verdickt und unbeweglich. Der Klappenring
selbst kann tibergrof und dilatiert sein, er
kann normal grof sein oder er ist hypoplastisch.
Man hat allgemein angenommen, da@} die Weite
des Klappenringes bei der kongenitalen Aorten-
stenose nicht so grollen Schwankungen unter-
liegt, wie das bei der Pulmonalstenose der Fall
ist. Erst bei zunehmender Erfahrung mit der
angiokardiographischen Diagnostik der Aorten-
stenosen hat sich gezeigt, dall die GroBe des
Aortenklappenringes ebenso hiufig sehr unter-
schiedlich sein kann (BEUREN et al. 1963a).
Die ascendierende Aorta kann poststenotisch
erheblich dilatiert sein, eine poststenotische
Dilatation kann jedoch auch vollig fehlen. Nach
unseren Beobachtungen neigt die Aorta bei
weitem Klappenring zu einer poststenotischen
Dilatation, wahrend die ascendierende Aorta
bei engem Aortenklappenring eher klein oder
sogar hypoplastisch ist (BEUREN et al. 1963a
u. b).

Die schwere anatomische Verunstaltung
der Aortenklappe bedingt die schwierige und
oft weniger erfolgreiche operative Beseitigung
der kongenitalen valvuldren Aortenstenose und
das relativ hiufige Entstehen einer post-
operativen Aorteninsuffizienz im Vergleich zu
den Ergebnissen der chirurgischen Behandlung
der Pulmonalklappenstenose.

Pathophysiologie. Der linke Ventrikel tragt
die Last der Mehrarbeit bei der Aortenstenose.
Um ein addquates Schlagvolumen und einen
ausreichenden peripheren Blutdruck aufrecht-
zuerhalten, arbeitet er je nach dem Schwere-
grad der Stenose mit einem erhéhten Druck,
um die stenotische Klappe zu iiberwinden.
Wiccers (1934) hat im Tierversuch gezeigt,
daBl die Klappenéffnung um mindestens 25%
der natiirlichen GroBe eingeengt sein mul,
bevor es zu nennenswerten zirkulatorischen
Verinderungen kommt, und dal} eine Ein-
engung der Aortenklappendffnung von etwa
60—70 % notwendig ist, bis eine Verminderung
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des Schlag- oder Minutenvolumens eintritt.
Eine 15 % -Einengung der Klappenoffnung kann
aber bereits ein Gerdusch verursachen (Wig-
GERS 1952).

P. Woop (1958) hat die hdmodynamischen
Verinderungen, die bei einer Verkleinerung
der Aortenklappendffnung von 75% der natiir-
lichen GroBe auftreten, wie folgt zusammen-
gefallt:

1. Ansteigen der Amplitude der a-Welle in
der Druckkurve des linken Vorhofs. Beschrie-
ben von R. GORLIN et al.

2. Erhohung der présystolischen Spannung
des linken Ventrikels als Folge der erhohten
a-Welle des linken Vorhofs. Ansteigen des
systolischen Druckes im linken Ventrikel.

3. Ein systolischer Druckgradient zwischen
linkem Ventrikel und ascendierender Aorta von
10—200 mm Hg je nach dem Schweregrad der
Stenose und der Menge des vorwértsgerichteten
Schlagvolumens.

4. Langsam ansteigende Pulsdruckkurve
der zentralen Aorta mit niedrigem anakroten
Knick, vermindertem maximalen Druck und
verldngerter Auswurfphase.

5. Langsames Ansteigen der peripheren
Pulsdruckkurve, dhnlich der in der zentralen
Aorta, jedoch mit einer hoheren anakroten
Schulter.

6. Begrenztes Herzminutenvolumen, das
beim dekompensierten Herzen bereits in
Ruhe vermindert ist.

7. Ungeniigende Coronardurchblutung in
bezug auf den vermehrten Stoffwechselbedarf
des iiberlasteten linken Ventrikels (relative
Coronarinsuffizienz).

Dr Heer, Katz et al., Gurpra und Wia-
¢Ers und Wriccers (1929, 1952) haben den
Druckkurvenverlauf im linken Ventrikel bei
der Aortenstenose im Tierversuch untersucht,
withrend von FLEMING und GIBsoN iiber ent-
sprechende Beobachtungen beim Menschen
berichtet wurde. Nach WiceERrs (1952) ist der
Druckkurvenverlauf im linken Ventrikel bei
der Aortenstenose grundsitzlich anders als bei
der Aortenisthmusstenose. Bei der Isthmus-
stenose ist die Zeit der isometrischen Kon-
traktion verkiirzt, wihrend sie bei der Klap-
penstenose verlingert sein soll. Die Ventrikel-
druckkurve wird bei der Klappenstenose mit
zunehmendem Schweregrad der Stenose spitzer
und der Gipfel der Druckkurve wird friiher in
der Systole erreicht, wihrend sie bei der

589

Isthmusstenose den Gipfel spéter als normal
erreicht. FreEmiNng und GissoN haben diese
tierexperimentellen Ergebnisse beim Menschen
bestatigt, lediglich wie auch Karz u. Mitarb.
eine Verkiirzung der isometrischen Kontraktion
bei der Aortenstenose gefunden. Demnach ist
also bei der Aortenstenose die gesamte Systole
und die Austreibungszeit verldngert, das systo-
lische Druckmaximum soll aber frither als
normal erreicht werden. Im Gegensatz zu
Wiceers (1952) und Freming und GiBsoN
finden GrossE-BrockHOFF und LOOGEN eine
Verlingerung der Druckanstiegszeit im linken
Ventrikel, wie auch eine Verlingerung der
ganzen Systole in Abhéngigkeit vom Schwere-
grad der Stenose. Auch ein groBBer Teil unserer
mit transseptaler Katheterisierung des linken
Ventrikels gewonnenen Druckkurven bei Aor-
tenstenosen zeigt eine Verspatung des Druck-
maximums, wie dies bei den valvuliren Pul-
monalstenosen mit intaktem Ventrikelseptum
auch der Fall ist. Nach FLemMiNg und GissoN
gibt der Grad der Verlingerung der Austrei-
bungszeit keinen Anhaltspunkt fiir den Schwe-
regrad der Stenose, wohl aber die Verlangerung
der Druckanstiegszeit der peripheren Puls-
kurve.
Klinik

Symptomatologie. Patienten mit kongeni-
taler valvulirer Aortenstenose lassen sich im
Kindesalter in zwei Gruppen unterteilen (BEU-
REN u. Mitarb. 196la). Leitsymptom der
ersten, kleineren Gruppe ist die frithe Entwick-
lung kardialer Dekompensation mit inter-
mittierender oder persistierender Cyanose,
Dyspnoe, erheblicher Herzvergroflerung und
schlechtem Gedeihen. Das Fortschreiten der
Insuffizienz und der VergroBerung des Herzens
ist in den meisten Fillen mit konservativer
Behandlung nicht aufzuhalten.

Die Kinder der zweiten, groleren Gruppe
haben ein recht ungestortes Aufwachsen in den
ersten Lebensjahren, oft bis zum Beginn des
schnellen Pubertatswachstums. Ein Herz-
gerdusch wird bei diesen Patienten meist zu-
fallig und frithzeitig entdeckt. Bei iiber der
Hilfte unserer Patienten war das Herz-
gerdusch bis zum Ende des 3. Lebensjahres
festgestellt worden. Etwa 50% der Patienten
dieser Gruppe bleiben im Kindesalter sym-
ptomlos. Oft fallt den Eltern eine leichte Er-
miidbarkeit der Kinder oder eine geringe Dys-
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pnoe bei Belastung nicht auf. Die Kinder
neigen zu profusem Schwitzen. Mitunter sind
sie etwas untergewichtig und klein, was auch
Marquis und LocaN berichten, wiahrend die
Mehrzahl aber normal entwickelt ist. Steno-
kardische Beschwerden sind im Kindesalter

Tabelle 43. Alter beim Beginn von Symptomen

Alter | Zahl der Patienten

Bisl1Jahr . . . . . . . .. 11
2.— 3. Lebensjahr. . . . . 2
4.-— 6. Lebensjahr. . . . . 4
7.—10. Lebensjahr . . . . . 13

11.—15. Lebensjahr . . . . . 10

selten. Wenn man vorsichtig danach fahndet,
findet man mitunter aber Angaben, die in diese
Richtung deuten. Den Eltern sind die Steno-
kardien oft nicht bekannt, da die Kinder nicht
direkt daraber klagen. Die im Erwachsenen-
alter hiufigen Synkopen sind im Kindesalter
aber eine Seltenheit. Die Kinder der zweiten
Gruppe sind acyanotisch, und es finden sich

Tabelle 44. Alter bei Entdeckung des Gerdusches

Alter ’ Zahl der Patienten
BislJahr. . . . . . . .. 23
2.— 3. Lebensjahr. . . . . 12
4.— 6. Lebensjahr. . . . . 11
7.—10. Lebensjahr. . . . . 12
11.—15. Lebensjahr. . . . . —

keine Zeichen kardialer Dekompensation. Die
Tabelle 43 gibt das Alter beim Beginn von
Symptomen von 40 Patienten an. Man er-
kennt deutlich die Gruppe von Kindern mit
hochgradiger Stenose und entsprechender Sym-
ptomatik im 1. Lebensjahr, sowie die zweite
Gruppe von Patienten, bei denen der Beginn
der Symptome erst jenseits des 6. Lebensjahres
liegt. Tabelle 44 zeigt das Alter bei Entdeckung
des Herzgerdusches bei 58 Patienten. Auch
hier deutlich die erste Gruppe im 1. Lebensjahr.

Ein hebender Herzspitzenstof3 ist sichtbar
oder palpabel bei fast allen Patienten. Im
1. Lebensjahr ist gewohnlich ein systolisches
Schwirren bei den symptomatischen und bei
den asymptomatischen Kindern nicht palpabel.
Spéter findet man bei der Mehrzahl der Pa-
tienten ein systolisches Schwirren iiber den
Carotiden, suprasternal und im 2. rechten Inter-
costalraum. Das Schwirren kann im 2. rechten

A. J. BEUREN:

ICR jedoch héufig fehlen, unter Umstinden
auch nur sehr zart iiber den Carotiden zu pal-
pieren sein und erscheint in vielen Féllen wie
auch das systolische Gerdusch an typischer
Stelle erst nach dem 8. Lebensjahr.

Tavussic und ScHESSEL haben darauf hin-
gewiesen, daBl das systolische Gerdusch der
Aortenstenose in den ersten Lebensjahren be-
reits typisch sein kann, hdufig von dem des
Ventrikelseptumdefektes, vor allem wegen der
Lokalisation seines Maximums am unteren
linken Sternalrand, nicht zu unterscheiden ist.
In typischen Fillen ist es rauh, scharf und laut,
weit in die peripheren GefiaBe fortgeleitet und
am lautesten im 2. rechten ICR. Bei unserer
1961 verdffentlichten Serie von Patienten war
das systolische Gerdusch vor dem Erreichen
des 6. Lebensjahres in ca. 20% der Félle un-
charakteristisch (BEUREN u. Mitarb. 1961a).
Bei jahrlichen Kontrollen stellt man oft fest,
da die Lokalisation des Gerdusches vom
unteren linken Sternalrand im Laufe der Jahre
in den 2. rechten ICR wechselt. Das systo-
lische Schwirren und das rauhe systolische
Geridusch, am lautesten im 2. rechten ICR, weit
in die Peripherie fortgeleitet, sind keine charak-
teristischen Befunde im Sduglings- und friithen
Kindesalter, sondern als spite Manifestationen
zu werten, die mitunter bis zur Pubertit auf
sich warten lassen. Je schwerer die Stenose,
um so spater liegt das Maximum des Gerdusches
in der Systole. In etwa 10% der Félle sind
leise diastolische Gerdusche als Ausdruck einer
geringgradigen Aorteninsuffizienz im 2. rechten
ICR vorhanden. Bei einem Teil der Patienten
kann man iiber der Herzspitze ein vom Ste-
nosengerdusch getrenntes systolisches Gerausch
als Ausdruck einer Mitralinsuffizienz horen.
Nach Napas ist bei allen Patienten mit echter
Subaortenstenose ein blasendes protodiasto-
lisches Gerdusch zu horen, wihrend ein solches
bei valvulédren Aortenstenosen nur in 50% der
Fille vorhanden sein soll (NaDas). In einigen
Fallen valvuldrer Aortenstenose mit dem Maxi-
mum des Gerdusches im 2. rechten ICR ist
auch der 2. Aortenton etwas leiser als normal.
Dies ist aber keineswegs immer der Fall. In
vielen Féllen ist der 2. Aortenton sowohl bei
valvuldren als auch bei Subaortenstenosen von
normaler Intensitdt. Héaufig ist der 2. Aorten-
ton jedoch einfach oder eng gespalten. Durch
eine Verlingerung der Systole des linken Ven-
trikels kommt es bei hochgradigen Aorten-
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stenosen sogar zu einer paradoxen Spaltung
des zweiten Herztones, d.h., daB die Aorten-
komponente des zweiten Tones hinter der Pul-
monalkomponente liegt. Bei tiefer Inspiration
nimmt die Spaltung dann paradoxerweise ab,
da in der Inspiration die Systole des rechten
Ventrikels verlingert wird und dadurch der
Pulmonalklappenverschlul verspitet einfallt
(REINHOLD et al., LEATHAM). Bei valvuldren
Aortenstenosen ist in den meisten Fillen ein
aortaler Klick iiber der Herzspitze vorhanden,
wihrend ein solcher bei Subaortenstenosen
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der tiefliegende anakrote Knick deutlicher aus-
gepragt als in der Arteria brachialis. FEIL und
Karz haben im Tierversuch gezeigt, daB die
Position der anakroten Knickung in einem be-
stimmten Verhdltnis zum Schweregrad der
Stenose steht, d.h., je hochgradiger die Stenose,
je tiefer die Lage der anakroten Knickung.
Spater wurde vergeblich versucht, dies auch
fir die menschliche Aortenstenose nachzu-
weisen. GOLDBERG u. Mitarb. haben darauf
hingewiesen, dal die Position des anakroten
Khnickes auller vom Grad der Stenose auch vom
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Abb. 241.

selten zu horen ist. Die Abb. 241 zeigt das
Phonokardiogramm einer valvuldren Aorten-
stenose, registriert im 2. rechten ICR.

Der Blutdruck ist gewohnlich normal oder
etwas niedrig. Mitunter finden sich Blutdruck-
differenzen an den Armen. Direkt und indirekt
registrierte arterielle Puls- und Druckkurven
wurden zur Diagnose und Beurteilung des
Schweregrades der Aortenvitien ebenfalls her-
angezogen. Die normale intraarterielle Druck-
kurve der Arteria brachialis zeigt einen sehr
schnellen Druckanstieg bis zu einer hoch-
liegenden anakroten Schulter. Danach folgt
meistens eine einzelne Spitze, mitunter auch
eine zweite. Im absteigenden Teil der Kurve
ist der Aortenklappenschlufl durch einen dikro-
ten Knick gekennzeichnet. Bei den Aorten-
stenosen ist der Beginn der anakroten Schulter
schérfer geknickt und er Hegt tiefer im ascen-
dierenden Teil der Kurve. Der Druckanstieg
erfolgt langsamer. In der zentralen Aorta ist

) e |

3.1 ICR

4100 ICR

Phonokardiogramm valvuldrer Aortenstenose

Schlagvolumen und Pulsdruck abhingt. Nach
Einfithrung der Katheterisierungen des linken
Herzens waren genauere Untersuchungen iiber
den Grad von Aortenstenosen und die ent-
sprechende Pulskurvenkonfiguration beim Men-
schen moglich (GORLIN u. Mitarb., RABER und
GoLDBERG, P. Woop 1958). Bei Untersu-
chungen mit Pulskurvenregistrierung wund
gleichzeitiger Bestimmung des systolischen
Druckgradienten, Schlagvolumen und der Aor-
tenklappenoffnungsfliche konnten RABER und
GOLDBERG kein bestimmtes Verhiltnis zwi-
schen der Position des anakroten Knickes und
dem Schweregrad der Stenose sowie dem
Schlagvolumen und dem systolischen Gra-
dienten demonstrieren. Die Summe aller dieser
Faktoren bestimmt die Konfiguration der
Pulskurve.

Es wurden auch indirekte Carotispuls-
kurven zu diagnostischen Zwecken analysiert
(DucHosAL et al.). Sie zeigen ebenfalls einen
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verlangsamten Anstieg, anakroten Knick,
sowie eine Abflachung und Aufsplitterung des
Kurvenplateaus. GinrMaNN und LoogeN wei-
sen auf eine deutliche Korrelation der Form der
indirekten Carotispulskurve zum Druckgra-
dienten hin, da sie bei Gradienten ab 80 mm Hg
immer einen gestreckten Kurvenverlauf fanden.
Ohne Zweifel gilt jedoch fir die indirekten
Carotiskurven das gleiche, was oben fiir die
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Abb. 242. Pulskurve und Phonokardiogramm valvu-
larer Aortenstenose. Beachte die Aufsplitterung des
aufsteigenden Schenkels und des Kurvenplateaus der
Pulskurve iiber der Arteria carotis

intraarteriellen Kurven gesagt wurde. Wir
haben immer wieder beobachtet, daB bei den
klinisch ohnehin klaren Fillen diagnostisch
verwertbare Pulskurven registriert werden, daf3
aber die indirekte Registrierung der Carotis-
pulskurve gerade in den Fillen als eindeutiges
diagnostisches Hilfsmittel versagt, in denen
auch die iibrigen klinischen Zeichen uncharak-
teristisch sind. Dies ist bei den kongenitalen
Aortenstenosen mindestens bis zum 7. Lebens-
jahr recht héufig der Fall. Die Kurven-
splitterung derindirekten Carotispulskurve wird
durch die in die Carotis fortgeleiteten Schall-
schwingungen des Austreibungsgerdusches her-
vorgerufen, sie fehlt also oder ist weniger deut-
lich ausgepragt bei uncharakteristischer Loka-
lisation oder geringer Fortleitung des Gerdu-
sches. Die Abb. 242 zeigt eine indirekte Ca-
rotispulskurve bei valvuldrer Aortenstenose.

Rontgenuntersuchung. Herzfernaufnahme
und Roéntgendurchleuchtung bieten oft wenig,

A.J. BEUREN:

in einigen Fillen aber eindeutige Befunde fiir
die Diagnose der Aortenstenose. Bei unseren
Patienten der zweiten Gruppe, also bei den
Kindern mit oft nur geringer Symptomatik,
war das Herz in etwa 40% der Fille normal
groB und ohne charakteristische Konfiguration.
Bei den ibrigen Kindern sind die Herzen
miafig bis deutlich vergroBert. Infolge ein-
seitiger Hypertrophie des linken Ventrikels
deutet im a.p.-Strahlengang die Herzspitze
nach unten und im linken vorderen schrigen
Durchmesser iiberlagert der linke Ventrikel
die Wirbelsdule (Abb.243). Bei poststeno-
tischer Dilatation der ascendierenden Aorta
wird diese deutlich prominent und sie ist bei
der Durchleuchtung iiberaktiv. Auch die
Uberaktivitit des linken Ventrikels ist bei der
Durchleuchtung zu beobachten. Bei schweren
Stenosen mit signifikanter Druckerhéhung in
der Arteria pulmonalis kann auch das Pul-
monalsegment prominent sein. Hierauf wurde
in der Literatur verschiedentlich hingewiesen
(Taussic 1960). Eine prominente ascendierende
Aorta findet sich mehr oder weniger deutlich bei
einer groBen Zahl der Aortenklappenstenosen,
jedoch auch bei einigen Subaortenstenosen.
Bei ONeLEYs und NapAs’ 67 Patienten mit
kongenitaler Aortenstenose war nur bei 26 die
ascendierende Aorta dilatiert (ONGLEY u.
Mitarb.), wéhrend KsyeLLBERG u. Mitarb. und
Downing dies bei tiber der Hélfte ihrer Pa-
tienten fanden. Nach unserer Erfahrung findet
man eine prominente ascendierende Aorta mehr
oder minder deutlich ausgeprigt bei 70% der
Falle, vor allem wenn man bei der Durchleuch-
tung sorgfiltig darauf achtet. Man sieht bei
der Durchleuchtung mitunter ein Hilustanzen,
das hier nicht durch einen Shunt, sondern
durch die kriftigen Pulsationen des linken
Ventrikels hervorgerufen wird, die sich den
GefdBlen mitteilen. Bei hochgradigen Stenosen
ist der linke Vorhof etwas vergréBert und
iberaktiv. In der ersten Gruppe von Patienten
mit kongenitaler Aortenstenose, also mit erheb-
licher Symptomatik bereits im 1. Lebensjahr,
sind die Herzen ausnahmslos schon in den
ersten 3 Lebensmonaten sehr vergroBert, bei
vollig uncharakteristischer Konfiguration. Das
Gefalband ist hier oft schwer oder gar nicht zu
beurteilen.

Das Elektrokardiogramm ist von den ein-
fachen klinischen Untersuchungen ohne Zweifel
die wertvollste Methode zur Beurteilung des
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Schweregrades der Aortenstenosen. Normale
Elektrokardiogramme fand Napas nur in we-
niger als 20% seiner Patienten. Die iibrigen
Elektrokardiogramme zeigen eine Hypertrophie
des linken Ventrikels und Riickbildungs-
storungen verschiedenen Grades. Bei einer
Auswertung von 56 Elektrokardiogrammen
fanden wir lediglich fiinf normale EKG (Bvu-
REN u. Mitarb. 1961a). 31 Kurven wiesen ST-
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Abb. 2435
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den Grad der ST- und T-Verdnderungen in eine
Korrelation zur Stérke der Stenose zu bringen.
GriMANN und LoogeN fanden eine sichere
Korrelation zwischen systolischem Druckgra-
dienten und ST- und T-Verédnderungen beim
Erwachsenen mit kongenitaler oder erworbener
Aortenstenose insofern, als ST-Senkungen bei
Gradienten ab 60 mm Hg immer vorhanden
waren. Bei Gradienten unter 20 mm Hg waren

l

Abb. 243D

Abb. 243a. Herzfern-Aufnahme bei valvulirer Aortenstenose. Nach unten deutende, gestreckte Herzspitze
und prominente ascendierende Aorta

Abb. 243b. Linker vorderer schriger Durchmesser bei valvulirer Aortenstenose. Der linke Ventrikel
ist vergroBert und tberlagert die Wirbelsdule

und T-Veridnderungen auf, 22 hatten einen
pathologischen Achsendifferenzwinkel. Links-
typen fanden wir in zwolf Fallen, Rechtstypen
in acht Fallen, wobei zwei Séduglinge in den
ersten 8 Lebenswochen einbegriffen sind. Uber-
drehte Linkstypen mit Winkeln iiber —300°
fanden sich zweimal, ein ausgepragter Rechts-
typ einmal bei einem 6jihrigen Kinde.

Da das Auftreten des Linksiiberwiegens bei
Kindern in verschiedenem Alter eintritt, kann
hoéchstens einem sehr frithzeitigen Linkstiber-
wiegen einige Bedeutung zukommen.

GroBe Beachtung haben die ST- und T-Ver-
dnderungen bei der Aortenstenose gefunden,
zumal sie als Ausdruck einer relativen Coronar-
insuffizienz entscheidend fiir die Operations-
indikation sein koénnen. Man hat versucht,

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII

niemals ST-Verinderungen nachweisbar. ONg-
LEY u. Mitarb. beschrieben unter 67 Patienten
15mal ST- und T-Verénderungen, wihrend bei
SPENCER u. Mitarb. alle operierten Patienten
mit Gradienten von 34—213 mm Hg ST- und
T-Abweichungen aufwiesen. Bei unseren Kin-
dern fanden sich iiber 60 mm Hg immer St-
Verdnderungen, unter diesem Grenzwert drei-
mal keine und sechsmal leichte bis schwere
ST-Senkungen und negative T-Zacken (Bru-
REN u. Mitarb. 1961a).

Die Zeichen von Hypertrophie des linken
Ventrikels und ST- und T-Verdnderungen bei

Aortenstenosen sind progressiv, und es ist an-

zunehmen, daB sich bei gleichbleibender Grofie

der Klappendffnung und gleichbleibendem

Gradienten nach kurzer Zeit bereits diese
38
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EKG-Verianderungen entwickeln konnen. Auf-
schluBreicher sind ohne Zweifel gleichzeitige
Druckmessungen und Bestimmungen des Mi-
nutenvolumens mit Kalkulation der Klappen-
offnungsfliche, da sich der Gradient mit stei-
gendem Durchflull erheblich verdndert. Sicher
zeigen ST- und T-Verdnderungen erhebliche
Grade von Aortenstenose an, fehlen diese
jedoch, so ist eine hochgradige Aortenstenose
vor allem im Kindesalter nicht ausgeschlossen.
In einer neueren Mitteilung glaubt NADAS so-
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Abb. 244. Elektrokardiogramm beivalvulirer Aorten-

stenose. Beachte erhebliche Hypertrophie des linken

Ventrikels in den linksthorakalen Ableitungen mit

ST- und T-Verinderungen in Ableitung I, II und
linksthorakal

gar, daBl 25% der Patienten mit schwerer
Aortenstenose entweder ein normales EKG
haben oder lediglich geringgradige Zeichen fiir
Linkshypertrophie vorhanden sind (Abb. 244).

Herzkatheterisierung. Bei der Katheteri-
sierung des rechten Herzens werden bei den
Aortenstenosen normale Drucke und normale
Sauerstoffwerte im rechten Vorhof, rechten
Ventrikel und in der Arteria pulmonalis fest-
gestellt. Bei hochgradigen Stenosen sind die
Drucke in der Arteria pulmonalis und in Pul-
monalcapillarposition mitunter leicht erhoht.
Bei verschlossenem Foramen ovale ist eine
Katheterisierung des linken Herzens nur unter
Anwendung besonderer Methoden méglich. Die
Registrierung  intrakardialer ~Phonokardio-
gramme des rechten Herzens kann unter Um-
stinden aufschluBreich sein. Zunéchst hat man

A. J. BEUREN:

nach Einfiihrung der intrakardialen Phono-
kardiographie angenommen, daBl im Herzen
Gerdusche nur am Ort ihrer Entstehung und
distal davon aufgenommen werden konnen.
Zunehmende Erfahrung mit dieser Methode hat
in letzter Zeit jedoch gezeigt, daBl scharfe
pathologische Gerdusche vor allem durch
diinne Gefafiwande und Septen, auch in andere
Herzhohlen fortgeleitet werden. So haben wir
bei Aortenstenosen seit einigen Jahren regel-
miBig das an der Aortenklappe entstehende
scharfe systolische Gerdusch im rechten Vorhof
oben und in der oberen Hohlvene registrieren
kénnen. HEINTZEN und VIETOR haben die
gleiche Beobachtung gemacht (HEINTZEN und
VIETOR).

Erst die Einfithrung verschiedener Metho-
den der Katheterisierung des linken Herzens
hat der Klinik die Moglichkeit einer exakten
Differentialdiagnose der einzelnen Formen der
Aortenstenose und der zuverldssigen Beur-
teilung des Schweregrades gebracht. Fir die
gesamte praoperative Beurteilung wie auch fir
die Beurteilung der Prognose ohne Operation
ist eine Katheterisierung des linken Herzens
mit gleichzeitiger Druckmessung in der Aorta
oder einer peripheren Arterie unbedingt not-
wendig. Bei der retrograden Katheterisierung
des linken Ventrikels von der rechten Arteria
brachialis aus, wird ein Herzkatheter in die
Aorta und durch die Stenose in den linken
Ventrikel vorgeschoben (ZIMMERMANN et al.).
Die fortlaufende Registrierung der Drucke bei
Einfiihren des Katheters und beim Zuriick-
ziehen zeigt den hohen Druck im linken Ven-
trikel, den niedrigeren Druck in der Aorta und
die Lokalisation der Stenose, valvulir, sub-
valvuldr oder supravalvuldr. Bei hochgradigen
Stenosen ist es jedoch oft nicht moglich, den
Katheter durch die Stenose zu manipulieren.
Dies ist besonders héufig bei Subaortenstenosen
der Fall. Eine gleichzeitige Katheterisierung
des linken Vorhofs ist mit dieser Methode nicht
moglich. Mit der direkten transthorakalen
Punktion des linken Ventrikels kann ebenfalls
der Druck im linken Ventrikel gemessen werden
(Broox et al.), eine Lokalisation der Stenose
und Katheterisierung des linken Vorhofs ist
damit aber nicht mdéglich. Die transseptale
Punktion des linken Vorhofs vom rechten
Vorhof aus ermoglicht eine komplette Kathe-
terisierung des linken Herzens sofort im An-
schluB an die Katheterisierung des rechten
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Herzens (Ross 1959, Ross et al., BEUREN u.
Mitarb. 1961b, BEUREN und Aritz 1963a).
Der mittlere linke Vorhofdruck ist mitunter
um 10—20 mm Hg erhoht. Die Kurvenkonfi-
guration 146t hiufig eine gleichzeitige Mitral-
regurgitation erkennen. GoORLIN u. Mitarb.
haben Druckkurven des linken Vorhofs bei
Aortenstenosen veroffentlicht, die durch eine
sehr grofle a-Welle auffallen. Sie sind Ausdruck
der hohen Anfangsspannung des linken Ven-
trikels. Bei dekompensierten Herzen mit
Aortenstenose ist in der Druckkurve des linken
Vorhofs jedoch eine grofle v-Welle vorherr-
schend.

Der Druck im linken Ventrikel ist erhoht,
mitunter bis zu 200 mm Hg und mehr. Der
systolische Gradient zwischen linkem Ventrikel
und Aorta bzw. einer peripheren Arterie betragt
bis zu 100 mm Hg, selten mehr. In einigen
wenigen Fallen signifikanter Aortenstenose ha-
ben wir in Ruhe bei der Katheterisierung keinen
Gradienten feststellen konnen. Bei korper-
licher Belastung wird in solchen Féllen mit
steigendem Schlagvolumen aber ein signifi-
kanter Gradient auftreten. Stenosen mit einem
systolischen Gradienten von 40—50 mm Hg
sind auf jeden Fall schwere Stenosen. Wenn
bei der Katheterisierung des linken Ventrikels
gleichzeitig der Druck in der Arteria femoralis
anstatt in der Arteria brachialis oder Aorta
gemessen wird, darf der Schweregrad der
Stenose nicht unterschitzt werden, da durch
die auf der Arteria femoralis stehende Blut-
sdule der Druck hier um etwa 20 mm Hg héher
ist als in der zentralen Aorta. Die Abb. 245
zeigt Druckkurven des linken Vorhofs, linken
Ventrikels und der Arteria femoralis bei
Aortenstenose.

Angiokardiographie. Zur angiokardiogra-
phischen Darstellung kongenitaler Aorten-
stenosen hat man frither im Anschlufl an die
Katheterisierung des rechten Herzens Kon-
trastmittelinjektionen in die Arteria pulmonalis
vorgenommen. Die dadurch erhaltenen Bilder
des AusfluBitraktes des linken Ventrikels ge-
niigen mitunter zur Differentialdiagnose der
einzelnen Formen der Aortenstenosen, gewohn-
lich sind sie jedoch nicht gentigend kontrast-
reich, um anatomische Einzelheiten der Stenose
erkennen zu lassen. Man hat deshalb auch die
oben erwihnten Methoden zur Katheteri-
sierung des linken Herzens fir die selektive
Angiokardiographie des linken Ventrikels her-
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angezogen (BROCKENBROUGH und BRAUNWALD
1960, BROCKENBROUGH et al. 1962, BEUREN
und Aprtz 1962 ¢, 1963a). Die Kontrastmittel-
injektion direkt in den linken Ventrikel

EKG

7sec

Abb. 245a. Vorhofdruckkurve bei hochgradiger Aor-
tenstenose mit Dekompensation. In der Vorhof-
druckkurve bei Dekompensation vorherrschende
grofle V-Welle mit tiefem Y. Im Gegensatz dazu
findet sich bei kompensiertem linken Ventrikel in der
Vorhofdruckkurve eine groBe A-Welle
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Abb. 245b. Gleichzeitige Druckkurve des linken
Ventrikels und der Arteria femoralis bei hochgradiger
Aortenstenose. Beachte den systolischen Gradienten

mit gleichzeitiger Zweiseitenangiokardiographie
gibt die beste Darstellung der anatomischen
Einzelheiten bei allen Typen kongenitaler und
erworbener Aortenstenose (BJORK et al., BJork
und LopiN, DorTer et al.). In keinem Fall
geniigt die bloBe Druckmessung im linken
Ventrikel und in der Arteria brachialis zur kon-
38%*
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servativen Beurteilung und zur préoperativen
Vorbereitung. Auch das von einer Operation
zu erwartende funktionelle Ergebnis ist mog-
licherweise sehr unterschiedlich und kann
durch eine kontrastreiche angiokardiogra-
phische Darstellung zuverldssiger beurteilt
werden. Unter den valvuldren Aortenstenosen
finden sich, ebenso wie bei den valvulidren
Pulmonalstenosen, solche mit engem Klappen-

Abb. 246

Abb. 246. Seitliches Angiokardiogramm bei valvulirer Aortenstenose.

Abb. 247

A.J. BEUREN:

gradigen valvuldren Aortenstenosen oft nicht
zu einer poststenotischen Dilatation der ascen-
dierenden Aorta kommt.

Normale Aortenklappen sind auf selektiven
Angiokardiogrammen diinn, glatt und frei be-
weglich, mit weiter Offnung in der Ventrikel-
systole zu erkennen. Die Klappen sind bei
valvuldren Aortenstenosen dick und schwer
beweglich. Héufig erkennt man eine Dom-

Abb. 248

Enger Klappenring und

verkriippelte Klappe. Keine poststenotische Dilatation

Abb. 247. Seitliches Angiokardiogramm bei valvulirer Aortenstenose. Hier groBer Klappenring. Typische
Domstellung. Reflux in den linken Vorhof. Poststenotische Dilatation

Abb. 248. Seitliches Angiokardiogramm bei valvuldrer Aortenstenose.

Beachte deutliche Domstellung

der stenosierten Klappe

ring und Patienten mit einem Klappenring
normaler Grofe. Selbst bei giinstigen Opera-
tionsverhaltnissen wird bei den Stenosen mit
engem Klappenring oft ein Restgradient be-
stehen bleiben. Die selektive Angiokardio-
graphie des linken Ventrikels ist auch die ein-
zige Methode zur Diagnose der isolierten
Hypoplasie des linken Ventrikels und der
Aorta ohne Aortenstenose, einer Mif3bildung,
die nicht operabel ist und klinisch oft nicht von
valvuldren Aortenstenosen zu unterscheiden
ist. Die selektivenAngiokardiogramme des lin-
ken Ventrikels (Abb. 246, 247 und 248) zeigen
deutlich die sehr unterschiedliche GroBe des
Klappenringes, und dall es selbst bei hoch-

stellung mit einem Kontrastmittelstrahl in die
ascendierende Aorta, wahrend bei Stenosen mit
schlitzformiger oder seitlicher Offnung der
Klappen oft eine weitgehende Verkriippelung
und MiBbildung der Klappen erkennbar ist.
Die Angiokardiographie ist auch geeignet zum
Nachweis gleichzeitiger Mitralinsuffizienz oder
zusitzlicher Herzfehler, wie Ventrikelseptum-
defekt, Aortenisthmusstenose oder offener Duc-
tus arteriosus. Auch ist der angiokardiogra-
phische Nachweis einer zusétzlichen Endokard-
fibroelastose wichtig.

Zur Besprechung der Differentialdiagnose
und Therapie der verschiedenen Formen kon-
genitaler Aortenstenosen s. weiter unten.



Fehlbildungen der Aorta und des Ausflufitraktes des linken Ventrikels

Subaortenstenose

Synonyma. Conusstenose der Aorta, infra-
valvuldre Aortenstenose, ,,Ringleistenstenose’.

Pathologie. Die Subaortenstenose wurde
von CHEVERS, LAUENSTEIN und DiLc bereits
im vorigen Jahrhundert beschrieben. KErrH
(1909) hat die Subaortenstenose mit der In-
fundibulumstenose des rechten Ventrikels ver-
glichen, Es handelt sich bei der Subaorten-
stenose um eine zirkuldre oder halbkreisférmige
Einengung des Ausflul}-
traktes des linken Ven-
trikels, die durch eine in
das Lumen des Ventrikels
vorspringende fibrose
Endokardleiste verur-
sacht wird. Diese fibrose
Leiste erstreckt sich vom
Ventrikelseptum bis auf
das anteriore Segel der
Mitralklappe.  Mitunter
liegt sie unmittelbar un-
ter der Aortenklappe,
meist betragt ihr Abstand
vom Aortenostium je-
doch 1—2 em. Zwischen
Ringleiste und Aorten-
ostium ist das Endokard
des linken Ventrikels ver-
dickt. Die fibrose Leiste
bildet den AbschluB dieser Endokardfibrose des
AusfluBtraktes des linken Ventrikels (siehe
Abb.249). Der Schweregrad der Einengung der
AusfluBlbahn des linken Ventrikels ist verschie-
den, oft verbleibt nur eine kaum fiir den kleinen
Finger durchgingige Offnung. Nach unseren
Erfahrungen ist eine Kombination mit valvulé-
rer Aortenstenose nicht héufig. GOERTTLER
(1963) gibt dagegen einen hohen Prozentsatz
kombinierter valvuldrer und Subaortenstenosen
an. Dagegen finden sich haufig bicuspidale Aor-
tenklappen. In einigen Féallen ist die Muskula-
tur des Ventrikelseptums verdickt und buckelt
sich weit nach links in das Lumen des Ausfluf3-
traktes vor (EDwaRrDs 1960). Eine aneurysma-
dhnliche Ausbuchtung des Ventrikelseptums
ist ebenfalls beschrieben worden (RaEz). Eine
gewisse Dextroposition der Aortenbasis kann
selbst bei intaktem Ventrikelseptum vorhanden
sein (EpwarDs 1960), ist aber auch in Ver-
bindung mit einem Ventrikelseptumdefekt und
Subaortenstenose beschrieben worden ( GOERTT-
LER 1963). Wir haben in unserem Krankengut

stenose.

Abb. 249. Pathologisches Préparat bei hochgradiger organischer Subaorten-
Ringleiste im Ausflultrakt des linken Ventrikels
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nur in wenigen Féllen zusétzliche Ventrikel-
septumdefekte gefunden. Brcu u. Mitarb. so-
wie NEUFELD u. Mitarb. (1961) haben eine Mif3-
bildung mit Subaortenstenose, Ventrikelsep-
tumdefekt und Uberreiten der Arteria pulmo-
nalis beschrieben, die extrem selten zu sein
scheint. In diesen Fillen liegt die Stenose
oberhalb des Ventrikelseptumdefektes. Nach
unseren Erfahrungen moéchten wir annehmen,
daB sich als haufigster zusitzlicher Herzfehler

Ay

ein offener Ductus arteriosus findet. MARK u.
Mitarb. berichten ebenfalls iiber eine auf-
fallende Haufigkeit dieser Kombination. Kom-
binierte Subaortenstenose und Infundibulum-
stenose des rechten Ventrikels ist ebenfalls
beschrieben worden, jedoch selten (BEarD
et al., BRAUNWALD, zit. bel SissMAN et al.,
NEUFELD u. Mitarb. 1960a und b). Wir haben
diese Kombination zweimal feststellen kénnen.

Umnstritten ist das sog. Bernheim-Syndrom.
Bei diesem soll die Hypertrophie des linken Ven-
trikels, vor allem die des Ventrikelseptums, den
Ausflultrakt des rechten Ventrikels einengen und
zu einem systolischen Druckgradienten zwischen
rechtem Ventrikel und Arteria pulmonalis fithren.
Andere Autoren sind der Meinung, dal es sich
um eine rein pathologisch-anatomische Beob-
achtung, ohne funktionelle Bedeutung, handelt
(Evans und WHITE, RUSSEK und ZOHMAN, SEL-
zER et al.). Dies deckt sich mit unseren Beob-
achtungen, zumindest was die kongenitale Aor-
tenstenose im Kindesalter betrifft.

Hdaufigkeit. Die Subaortenstenose ist lange
als eine sehr seltene Herzmiflbildung angesehen
worden. WIGLESWORTH fand 1937 in der ge-
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samten Literatur lediglich 36 Félle. Inzwischen
hat sich herausgestellt, dall die Subaorten-
stenose zwar nicht so hiufig ist wie die valvu-
lire Aortenstenose, jedoch wesentlich 6fter vor-
kommt, als frither angenommen wurde.

Nach Angaben mehrerer Autoren disponiert
die Subaortenstenose besonders zur Entwick-
lung einer bakteriellen Endokarditis (GRUEN-
wALD, WIGLESWORTH, MaAsoN und HUNTER
und MorrisoN und EDwWARDs).

Pathophysiologie. Fiir die funktionelle Sto-
rung, die durch die Subaortenstenose hervor-
gerufen wird, gilt das gleiche, was bereits unter
diesem Abschnitt fiir die valvuldre Aorten-
stenose gesagt wurde. Je nach dem Schwere-
grad der Einengung der AusfluBbahn des linken
Ventrikels kommt es zu einer systolischen
Druckerhéhung im linken Ventrikel, die zu
einer oft erheblichen Hypertrophie des linken
Ventrikels fithrt. In dem Teil des AusfluB3-
traktes, der zwischen der Stenose und der
Aortenklappe liegt, ist der systolische und
diastolische Druck normal, d.h. die Druck-
kurve entspricht der eines normalen linken
Ventrikels. Dementsprechend findet sich ein
meist erheblicher systolischer Gradient. Der
Druck in der Aorta ist ebenfalls normal oder
etwas niedrig. Wie bei der valvuldren Aorten-
stenose werden auch hier die Coronararterien
unter normalem mittlerem Aortendruck durch-
blutet, was fiir den unter Umsténden erheblich
hypertrophierten linken Ventrikel mit ent-
sprechend gestiegenem Stoffwechselbedarf un-
geniigend ist und zu einer relativen Coronar-
insuffizienz fithren kann.

Klinik

Auch klinisch finden sich wenig Unter-
schiede im Vergleich zur valvuldren Aorten-
stenose, was die Schwierigkeit der Differen-
zierung valvuldrer von Subaortenstenosen mit
einfachen klinischen Mitteln erklirt. Es ist
auffallend, daB sich unter den im 1. Lebensjahr
dekompensierten und verstorbenen Kindern
mit Aortenstenosen (1. Gruppe; s. Tabellen 43
bis 44), wenig mit einer Subaortenstenose
finden. Daraus ist jedoch nicht zu folgern, dal3
die Subaortenstenose allgemein weniger schwer-
wiegend ist als die valvulidre Stenose. Die
Subaortenstenose ist immer eine schwere Herz-
miBbildung. Im Gegensatz zu den valvuldren
Aortenstenosen haben wir unter unseren Pa-
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tienten mit Subaortenstenose nur sehr wenige
vollig asymptomatische Patienten.
Palpatorisch und auskultatorisch finden sich
mitunter einige Unterschiede gegeniiber den
valvuldren Aortenstenosen. Ein systolisches
Schwirren fehlt oft im 2. rechten Intercostal-
raum und ist dann nur suprasternal oder tber
den Carotiden zu fithlen. Mitunter findet es
sich auch weiter unten am rechten Sternalrand.
Im Gegensatz zu den valvuliren Aorten-
stenosen hort man bei Subaortenstenosen nur
selten einen ,,aortalen Klick“. Der zweite
Aortenton kann normal oder vermindert sein
und bietet keine sicheren Anbaltspunkte fiir
die Differenzierung gegeniiber anderen Formen
kongenitaler Aortenstenose. Die oben beschrie-
bene paradoxe Spaltung des zweiten Aorten-
tones gibt es bei valvuldren und Subaorten-
stenosen. Das laute charakteristische Stenosen-
gerdusch hort man bei den Subaortenstenosen
oft tiefer am rechten Sternalrand am lautesten
oder sogar besonders laut iiber der Herzspitze.
Es wird aber ebenfalls weit in den rechten
Thorax und in die Peripherie fortgeleitet. Das
blasende systolische Gerdusch iber der Herz-
spitze, dort deutlich vom eigentlichen Stenosen-
gerdusch zu unterscheiden, zeigt eine funk-
tionelle Mitralinsuffizienz an und ist bei den
Subaortenstenosen gewohnlich deutlicher und
héufiger vorhanden als bei den valvuliren
Aortenstenosen. Ein protodiastolisches Blasen
hért man bei allen hochgradigen Subaorten-
stenosen und nur selten bei valvuldren Aorten-
stenosen. Fir die Erfahrenen mag dies das
einzigste differentialdiagnostische Zeichen sein.
Réntgenologisch finden sich ebenfalls keine
zuverldssigen Unterschiede im Vergleich zu den
valvuldren Aortenstenosen. Das Herz ist mit-
unter normal grof oder maBig vergréBert. Man
hat den Eindruck, als ob aber die signifikan-
testen HerzvergroBerungen bei den Subaorten-
stenosen vorkommen. Dies ist moglicherweise
auf die hdufiger vorhandene funktionelle Mi-
tralinsuffizienz zuriickzufithren. Die Herz-
spitze ist plump und deutet nach unten. Das
Pulmonalsegment ist meist normal, die Lungen-
gefiBzeichnung bei schweren Stenosen etwas
gestaut. Im ganzen ist das, was unter ,,Aorten-
konfiguration‘ leider in die Literatur und vieler-
orts in die tédgliche Terminologie eingegangen
ist, nicht die typische Herzform der Aorten-
stenosen. In diesem Zusammenhang mul} auf
die poststenotische Dilatation und ihre rént-
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genologische Erkennung eingegangen werden.
Es ist angenommen worden, da die post-
stenotische Dilatation ein Charakteristikum
der valvuldren Aortenstenose sei und eine
Differenzierungsmoglichkeit gegentiber der Sub-
aortenstenose bietet. Dies ist nicht der Fall
(BEUREN u. Mitarb. 1961a, 1963b). Mit zu-
nehmender Erfahrung mit der angiokardio-
graphischen Differentialdiagnose der Aorten-
stenosen stellt sich heraus, dafl die Subaorten-
stenose oft erhebliche Grade poststenotischer
Dilatation aufweist. Es ist nach unseren Beob-
achtungen sicher, dal} das Vorhandensein einer
poststenotischen Dilatation bei diesen beiden
Formen der Aortenstenose von der Grofe des
Aortenklappenringes weitgehend abhidngt. Bei
weitem Klappenring sehen wir héaufig eine
poststenotische Dilatation der ascendierenden
Aorta, bei engem Klappenring dagegen nicht.
Der Klappenring kann sowohl bei den val-
vuldren Stenosen als auch bei den Subaorten-
stenosen sehr unterschiedlicher Grofle sein.

Auch elektrokardiographisch bieten sich
keine Unterscheidungsmoglichkeiten gegeniiber
valvuliren Aortenstenosen an (s. oben). Eben-
falls ist die Pulskurve der Subaortenstenose
nicht mit Sicherheit von der Pulskurve bei
valvuldrer Aortenstenose zu unterscheiden.
Die Abb. 250 zeigt ein Phonokardiogramm und
eine indirekte Pulskurve der Arteria carotis bei
Subaortenstenose.

Bei retrograder Katheterisierung des linken
Ventrikels gelingt es unter Umstdnden, mit
der Katheterspitze vom rechten Arm aus durch
die ascendierende Aorta, die Aortenklappe und
die Stenose bis in den linken Ventrikel vorzu-
stoBen. Bei einer Riickzugsdruckkurve laBt
sich dann die Lage der Stenose lokalisieren.
Zuverlassiger ist die transseptale Katheteri-
sierung des linken Herzens mit anschlieBender
Kontrastmittelinjektion und Angiokardiogra-
phie. Serienangiokardiographisch gewinnt man
einen ausgezeichneten Eindruck von der funk-
tionellen Stérung wie auch von den anato-
mischen Einzelheiten (Abb. 251 und 252). Die
Angiokardiographie des linken Ventrikels ist
die beste Methode zur Differentialdiagnose der
Aortenstenosen und zur Erkennung zusitz-
licher Herzfehler (BEurEN und Aprrz 1963a).

Supravalvulire Aortenstenose

Pathologie. Bei der supravalvuldren Aorten-
stenose handelt es sich um eine Einschniirung
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des Lumens der ascendierenden Aorta am
oberen Rand des Sinus von Valsalva. Ver-
schiedene anatomische Verdnderungen kénnen
diese Stenose verursachen. Einmal handelt es
sich um eine taillenformige, eng umschriebene
Einengung der Aorta von etwa 1-—2 cm Lénge,
im zweiten Fall engt eine Art Diaphragma das
Lumen der Aorta ein. Bei einer taillenférmigen
Stenose kann eine an der Innenwand der Aorta

a.carotis

_ a.radialis

Abb. 250. Indirekte Pulskurve und Phonokardio-

gramm bei organischer Subaortenstenose. Auch hier

Aufsplitterung des Kurvenplateaus und des auf-

steigenden Schenkels der Pulskurve der Arteria
carotis

verlaufende Crista noch zu einer weiteren Ein-
engung des Lumens der Aorta beitragen.
Drittens kommt es in auBlerordentlich seltenen
Fillen zu einer generellen Verjingung des
Kalibers der ascendierenden Aorta, die bis in
den Aortenbogen hinter den Abgang der
groflen Gefafle reicht. AuBerdem gibt es mit-
unter noch fibrése Bander, die sich quer durch
das Lumen der ascendierenden Aorta spannen
und keine stenosierende Wirkung haben, wohl
aber ein Herzgerdusch verursachen kénnen.

MEeNCARELLI beschrieb 1930 erstmals eine
Stenose, die er ,,supravalvulire Aortenstenose‘
nannte.

CHEU u. Mitarb., DENIE und VERHEUGT und
KREEL u. Mitarb. veroffentlichten sehr unter-
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schiedliche Zusammenstellungen der bis dahin
beschriebenen Fille. CHEU u. Mitarb. akzep-
tierten acht Fille plus einen eigenen als supra-
valvulidre Aortenstenose, wihrend DENIE und
VERHEUGT 14 Fille und einen eigenen anerkann-
ten. KREEL u. Mitarb. glaubten 1959 nur in fiinf
Fillen in der gesamten Literatur eine echte
supravalvulidre Aortenstenose annehmen zu koén-
nen. Dieses MiBiverhiltnis erklirt sich dadurch,
daBl bis zum Erscheinen dieser Arbeiten iiber das
klinische Bild sehr verschiedener pathoanato-
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Stenose, die bis in den Aortenbogen hinein-
reicht und einer am oberen Rand des Sinus von
Valsalva beginnenden generellen Hypoplasie
der ganzen ascendierenden Aorta gleichkommt,
ist bisher nur in zwei Fallen beschrieben worden
(BEUREN et al. 1962b, NEUFELD et al. 1962).

LEv hat darauf hingewiesen, daB bei der
supravalvuliren Aortenstenose die Aorta hinter
dem etwa 2 cm langen stenotischen Bezirk nor-

Abb. 251. Selektives Angiokardiogramm bei orga-
nischer Subaortenstenose. a.p.-Strahlengang. Sub-
aortenstenose dicht unter der Klappenbasis

mischer Verinderungen der ascendierenden Aorta
wenig bekannt war. Bei den von CHEU u. Mitarb.
und von DENIE und VERHEUGT aus der Literatur
zusammengestellten Fillen handelt es sich in der
Mehrzahl um klinisch unbedeutende Fille von
quer durch das Lumen der Aorta verlaufenden
Béndern ohne stenotische Wirkung. Eine supra-
valvulire Aortenstenose wurde auch in Zu-
sammenhang mit dem Marfan-Syndrom mitgeteilt
(BUrrY).

Klinisch diagnostizierte Fille sind erstmals
1959 und 1960 verdtfentlicht worden (MorROW
etal. 1959a, LoogEN und VIETEN1960 und
HERBST et al. 1960). Insgesamt sind seither
etwa 40 Fille bekannt geworden. Die MiB-
bildung diirfte jedoch wesentlich héufiger sein,
als bisher angenommen wurde. Von den oben-
genannten pathoanatomischen Formen signi-
fikanter supravalvuldrer Einengung der ascen-
dierenden Aorta ist die taillenférmige, eng um-
schriebene Einschniirung der Aorta ohne Zwei-
fel die hiufigste. Die hochgradige und lange

Abb. 252. Organische Subaortenstenose. Selektives
Angiokardiogramm des linken Ventrikels. Seitlicher
Strahlengang. Reflux in den linken Vorhof. Sub-
aortenstenose etwa 2 cm unterhalb der Klappenbasis

male Grofe annehmen kann, daB sich aber
auch mitunter eine in ihrem gesamten Verlauf
mehr oder weniger hypoplastische Aorta an die
Stenose anschlieen kann.

Nach Morrow u. Mitarb. (1959a) kénnen
ein oder mehrere Aortenklappenblitter mit
dem verdickten stenotischen Teil der Aorta
verwachsen sein, so daB das Orificium der
entsprechenden Coronararterie mehr oder we-
niger verdeckt ist. Im allgemeinen sind die
Aortenklappen aber zart und frei beweglich.

WiLLaMs u. Mitarb. und BEUREN u. Mitarb.
(1962a) berichteten iiber eine auffallende Kom-
bination von supravalvulirer Aortenstenose, gei-
stiger Retardierung und Ghnlichen Gesichisziigen
bei je vier Patienten. Alle diese Patienten
hatten einen Intelligenzquotienten zwischen
40—80% (Normalwert 100% , WECHSLER) und
waren sich trotz individueller Unterschiede und
familidrer Charakteristika so auffallend dhnlich,
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daB die Diagnose supravalvuldre Aortenstenose
bereits deshalb vermutet worden war. Diese
Autoren nehmen an, daB es sich um ein bisher
unbekanntes Syndrom handelt. BEUREN u.
Mitarb. (1963 ¢, 1964) haben seither insgesamt
14 Patienten mit supravalvulidrer Aorten-
stenose beobachtet, zwolf davon mit der er-
wihnten Kombination mit geistiger Retar-
dierung und Ahnlichkeit der Gesichtsziige. Die
Autoren teilten weitere, bisher unbekannte
Befunde mit, die sie bei allen zwolf Patienten
mit geistiger Retardierung und charakteri-
stischem Gesicht feststellen konnten. Bei den
korperlich und geistig erheblich unterentwickel-
ten Kindern ist die Ahnlichkeit der Gesichts-
zlige zum Teil ohne Zweifel durch eine Hypo-
plasie der Mandibula und eine Verdnderung des
Kieferwinkels bedingt. Der horizontale Ast der
Mandibula ist im Vergleich zum vertikalen Ast
zu kurz und der Kieferwinkel ist groBer als
normal. Die Kinder haben eine ungewdhnliche
Dysgnathie sowie eine Expansion der Maxilla
und eine Kompression der Mandibula. Daraus
resultiert ein klaffender BiB. Die Patienten
haben identische und sonst &duBlerst seltene
Zahnmifbildungen. Besonders auffallend ist
die GroBenreduktion und generelle Hypoplasie
aller Zshne. Die oberen mittleren Schneide-
zéhne sind besonders betroffen. Die Molaren
sind eigenartig knospenférmig verformt. Die
dorsalen Zahnhocker sind erheblich reduziert,
wodurch eine runde Krone anstatt der iiblichen
rhomboiden Form entsteht. Eine Vermin-
derung der Kaufliche mit konsekutiver Kon-
vergenz der lateralen Zahnfliche verursacht
die ungewdhnliche Knospenform der Molaren.
AuBer der erheblichen Dysgnathie haben die
Patienten einen zu breiten oberen Zahnbogen,
wihrend der untere zu schmal ist (s. Abb. 253
bis 255). AuBer diesen identischen Verinde-
rungen des knochernen Schédels finden sich
bestimmte Ahnlichkeiten der Weichteile des
Kopfes. Die Stirn ist breit, die Wangen hingen
und die Lippen sind voll. Das Kinn ist betont,
aber rund (Abb. 253). Auffallend ist auch die
Ahnlichkeit im Naturell dieser Kinder. Sie
sind sehr lebhaft, zutraulich, vollig unge-
zwungen und sogar als ausgesprochen charmant
zu bezeichnen. Sie sprechen mit einer etwas
rauhen, metallisch klingenden Stimme.

Die ungewohnlich groBe Zahl von Patienten
mit supravalvulirer Aortenstenose, die BEu-
REN u. Mitarb. (1963¢) beobachten konnte,
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Abb. 254. Gipsabdruck der Zihne eines Kindes mit
supravalvulirer Aortenstenose. Vestibulo-Okklusion
der oberen Seitenzihne durch MiBiverhdltnis in der
Zahnbogenbreite von Ober- und Unterkiefer. Kau-
moglichkeit stark eingeschrankt

Abb. 255. Gipsabdruck der Zihne eines Kindes mit
supravalvulirer Aortenstenose. Beachte Unterschiede
des oberen und unteren Zahnbogens
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fithrte noch zu einem weiteren iiberraschenden
Befund. AuBler der supravalvuldren Aorten-
stenose haben diese Patienten alle mehr oder
minder ausgepragte, multiple periphere Pul-
monalstenosen. Periphere Pulmonalstenosen
sind eine relativ seltene MiBbildung, die bei
der groBen Reservekapazitit des Lungengefa3-
bettes erst dann zu einer Druckerhéhung im
rechten Ventrikel fiihren, wenn die Stenosen
hochgradig sind. Bei einem Teil dieser Pa-
tienten wurden multiple periphere Stenosen
beider Lungenarterien gefunden, die zu Druck-
erhohungen von iiber 100 mm Hg gefiihrt
hatten. In schweren Féllen kann man von
einer Hypoplasie des ganzen Lungenarterien-
systems sprechen. In anderen Féllen wiederum
sind zwar multiple periphere Pulmonalstenosen
vorhanden, ist die Stenosierung jedoch nicht
mit einer generellen Hypoplasie der Lungen-
arterien verbunden.

Brack und BonHaM CarTER und Hoorr
u. Mitarb. weisen auf die auBere Ahnlichkeit
dieser Patienten mit den Patienten mit infan-
tiler Hypercalcdmie hin (FaxconI und GIraRr-
DET, ScHLESINGER et al. 1952). Kinder mit
der schweren Form idiopathischer Hyper-
calcimie sind ebenfalls durch eine eigenartige
Facies charakterisiert. Der grofite Teil dieser
Patienten hat ein systolisches Herzgerdusch.
Uber die Natur des bei diesen Kindern vor-
liegenden Herzfehlers finden sich in der Li-
teratur bisher keine Angaben. Brack und
Boxuam CARTER sowie Hoorr u. Mitarb. haben
die Vermutung ausgesprochen, daf es sich bei
den von WiLLiams u. Mitarb. und BEUREN u.
Mitarb. (1962a) beschriebenen Fillen um Xin-
der mit dem Syndrom ,,idiopathischer Hyper-
calcimie gehandelt“ hat. Ein direkter Beweis,
d.h. Nachweis beider Befunde, ndmlich Hyper-
calcdmie und supravalvulire Aortenstenose
beim selben Patienten, ist diesen Autoren
bisher nicht moglich gewesen. Fir Hyper-
calcdmie typische histologische Befunde an den
Aortenklappen und Mitralklappen, wie sie von
SCHLESINGER u. Mitarb. (1956) und JosepH
und PARROTT beschrieben worden sind, konnte
bei einem zur Sektion gekommenen Patienten
von Brack und BoNuaM CARTER nicht ge-
funden werden. Ebenso hatten Patienten mit
supravalvuldrer Aortenstenose keine Erho-
hungen des Calciumblutspiegels oder der Chole-
sterinwerte im Blut, noch die fiir Hyper-
calcimie typischen rontgenologischen Ver-
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dnderungen an den Knochen. Alle unsere Pa-
tienten mit supravalvuldrer Aortenstenose und
peripheren Pulmonalstenosen und charakteri-
stischen Facies sowie geistiger und korperlicher
Retardierung und den beschriebenen Zahn-
miBbildungen haben jedoch einen Wolken-
schidel. Zudem lassen die Untersuchungs-
befunde bei dem letzten Patienten unserer
Serie von Kindern mit supravalvuldrer Aorten-
stenose darauf schlieBen, dall die Vermutung
von Brack und BonHAM CARTER und HooFrr
u. Mitarb. zutrifft. Bei diesem Patienten han-
delt es sich um ein Méddchen, das 1958 wegen
einer ,idiopathischen Hypercalcdmie und
Nephrocalcinose behandelt worden war (LOHR)
und das jetzt eine supravalvulire Aortenstenose
und periphere Pulmonalstenosen hat. Die
seinerzeit nachgewiesenen rontgenologischen
Verdnderungen des Skelets und der hohe Blut-
calciumspiegel sind nicht mehr vorhanden. Die
Patientin hat jedoch die typischen Verénde-
rungen der Zahne. Danach darf als sicher an-
genommen werden, dal} es sich bei den Pa-
tienten mit supravalvuldrer Aortenstenose und
der typischen Facies um eine besondere Ver-
laufsform oder um die Uberlebenden der infan-
tilen Hypercalcimie handelt. Es erhebt sich
die Frage, ob man die supravalvuldre Aorten-
stenose noch als kongenitalen Herzfehler be-
zeichnen kann. Nach unseren Beobachtungen
bei dem zuletzt geschilderten Fall ist anzu-
nehmen, daf} sich der Befund an den grofien
Gefillen erst langsam entwickelt. Es diirfte
sich um einen Stoffwechseldefekt handeln, der
bereits in der Fetalzeit vorhanden ist und der
zu einer Wachstumshemmung vor allem der
grofen Gefifle mit multiplen Stenosierungen
fihrt. Einige unserer Patienten waren beim
Nachweis der supravalvulidren Aortenstenose
erst im 2. Lebensjahr und bei einigen war das
Herzgerdusch schon in den ersten Lebens-
wochen festgestellt worden. Dies spricht jedoch
nicht unbedingt gegen die Moglichkeit einer
langsamen Entwicklung der Stenose.

AufBer diesen Patienten gibt es ohne Zweifel
eine Gruppe von Kindern mit supravalvuldrer
Aortenstenose ohne geistige Retardierung und
mit normalen Gesichtsziigen. Bei einem derarti-
gen Fallhaben wir jedoch ebenfalls multiple peri-
phere Pulmonalstenosen, wenn auch geringen
Grades, nachweisen konnen. Ob in diesen Féillen
ebenfalls ein Zusammenhang mit einer Hyper-
calcdmie besteht, ist zur Zeit kaum zu beurteilen.
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Pathophysiologie. Die supravalvuldre Aor-
tenstenose fithrt ebenfalls zu einer Druck-
erhohung im linken Ventrikel. Im Gegensatz
zu den anderen Formen der Aortenstenose liegt
der Ursprung der Coronararterien jedoch noch
im Bereich des hohen Druckes. Falls die
Coronarostien nicht durch eine Fusion der
Aortenklappen mit dem stenotischen Teil der
Aorta verdeckt sind (s. oben), kommt es also
zu einer Durchblutung der Coronararterien
unter hohem Druck. Es war naheliegend anzu-
nehmen, daf es hierdurch moglicherweise zur
Ausbildung extrakardialer Coronaranastomosen
mit den Mediastinalarterien, dhnlich wie beim
Kollateralkreislauf der Aortenisthmusstenose,
kommen kann. BEUREN u. Mitarb. haben der-
artige Anastomosen angiokardiographisch nach-
weisen konnen (BEUREN u. Mitarb. 1962b).
Distal von der Stenose ist der Aortendruck
normal und es besteht ein der Stenose ent-
sprechender systolischer Druckgradient zwi-
schen linkem Ventrikel und Aorta. Auffallend
ist ein hiufig beobachteter Unterschied im
Blutdruck von 10—20 mm Hg an den Armen.
Weitere intrakardiale Herzfehler wurden bisher
nicht beobachtet. Wenn die gleichzeitig vor-
handenen multiplen peripheren Pulmonal-
stenosen erheblich sind, kommt es im rechten
Ventrikel und im Hauptstamm der Arteria
pulmonalis zu einer systolischen Druckerhs-
hung, die dem Grad der Stenosen und dem
Schlagvolumen des rechten Ventrikels ent-
spricht. Bei etwa einem Drittel der Patienten
sind die peripheren Pulmonalstenosen so hoch-
gradig, daB dadurch eine groBere Belastung
des rechten Ventrikels verursacht wird als die
des linken Ventrikels durch die supravalvulire
Aortenstenose.

Klinik

Ein Herzgerdusch ist bei den meisten Pa-
tienten mit supravalvuldrer Aortenstenose be-
reits im 1. Lebensjahr festgestellt worden. Bei
den Patienten mit gleichzeitiger geistiger Re-
tardierung und naheliegendem Zusammenhang
mit der infantilen Hypercaledmie fanden wir
hiufig Angaben iiber Obstipation, Erbrechen
und Anorexie im 1. Lebensjahr. AuBer bei der
Patientin mit nachgewiesener Hypercalcimie
waren im 1. Lebensjahr jedoch keine sonstigen
Symptome vorhanden. Den Eltern und der
Umgebung fillt meist im 2. Lebensjahr die
korperliche und geistige Riickstindigkest auf,
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die um so deutlicher wird, je dlter die Kinder
werden. Infektneigung besteht nicht. Die
Kinder sind sehr aktiv und lebhaft. Sie leiden
unter Dyspnoe bei Belastung. Alle von uns
beobachteten Kinder leben bei den Eltern und
waren nicht in Heimen fiir geistig retardierte
Kinder untergebracht. Die élteren Patienten
besuchten Sonderklassen und Hilfsschulen.
Einige waren von der Einschulung zuriick-
gestellt worden.

Wer diese Kinder einmal gesehen hat, wird
bei gleichzeitigem Vorhandensein eines lauten
Herzgerdusches die Diagnose sofort stellen.
Bei der Palpation fiihlt man ein scharfes systo-
lisches Schwirren, gewohnlich etwas hoher im
rechten Priakordium als bei den valvuldren
Aortenstenosen, am deutlichsten im 1. rechten
Intercostalraum und tiber den Carotiden. An
diesen beiden Punkten ist auch das systolische
Gerdusch am lautesten. Der zweite Aortenton
ist mitunter normal, war in einigen Fillen
jedoch deutlich vermindert, obwohl man einen
lauten zweiten Aortenton erwarten wiirde, da
das Gebiet der Aortenklappe noch im Bereich
des hohen Druckes liegt. Bei den hochgradigen
peripheren Pulmonalstenosen hért man im
Riicken beiderseits ein deutliches systolisches
und mitunter auch ein leises diastolisches Ge-
réusch.

Rontgenologisch ist das Herz maBig ver-
groflert. Bei einigen Patienten fallt auf, daB
trotz der reinen Linkshypertrophie im Elektro-
kardiogramm die Herzspitze gerundet ist und
nach auflen deutet, was auf die zusitzliche Be-
lastung des rechten Ventrikels durch die peri-
pheren Pulmonalstenosen schlielen Ja8t. Cha-
rakteristisch ist das Gefifband (BEUREN u.
Mitarb. 1962a). Es wirkt gewissermafBen leer,
da in ihm der Schatten der ascendierenden
Aorta vollig fehlt und selbst bei dlteren Kindern
der Aortenknopf nicht oder nur sehr ver-
kleinert zu sehen ist. Abb. 256 zeigt die Herz-
fernaufnahme eines dieser Patienten.

Im Elektrokardiogramm iiberwiegt meist die
Linkshypertrophie. Es war aber die iiber-
wiegende Rechtshypertrophie bei einem unserer
Patienten, die den Verdacht auf eine zusitz-
liche Lésion des rechten Herzens verstarkte
und unter anderem zur Feststellung der peri-
pheren Pulmonalstenosen fiihrte. Aufler bei
dem vorliegenden Syndrom sind nur ganz
vereinzelte Fille kombinierter Aortenstenose
und Pulmonalstenose beschrieben worden.
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Meistens hat es sich dabei um Subaorten-
stenosen und Infundibulumstenosen des rech-
ten Ventrikels gehandelt (BEARD et al., Siss-

Abb. 256. Herziern-Aufnahme bei supravalvulirer
Aortenstenose. Leeres Aortensegment

Abb. 257a. Selektives Angiokardiogramm bei supra-

valvuldrer Aortenstenose. a.p.-Strahlengang. Ein-

schniirung der Aorta am oberen Rand des Sinus von
VavsaLva

MANN et al.,, NEUFELD et al. 1960a und b). Auch
bei diesen seltenen Fillen war die klinische und
elektrokardiographische Diagnose aullerordent-
lich schwierig, da das klinische Bild von der
Aortenstenose oder von der Pulmonalstenose

A. J. BEUREN:

beherrscht werden kann. Bei der Kombination
supravalvulirer Aortenstenose und periphere
Pulmonalstenose steht auskultatorisch die
Aortenstenose immer im Vordergrund. Sie ist
nicht zu verkennen. Das Elektrokardiogramm
dieser Patienten kann jedoch eine reine Rechts-
hypertrophie, zusétzliche Linksbelastung oder
iiberwiegende Linkshypertrophie zeigen. Die
indirekte Carotispulskurve ist nicht von der
valvuldren Aortenstenose zu unterscheiden.

Wie bei den anderen Aortenstenosen ist die
beste Methode zum Nachweis der supravalvu-
liren Aortenstenose die Katheterisierung des
linken Herzens mit nachfolgender selektiver
Angiokardiographie. Dazu ist die vendse
Katheterisierung vom rechten Bein aus mit
transseptaler Punktion des linken Vorhofs die
am besten geeignete Methode (BEUREN u.
Mitarb. 1962, 1963d). Im AnschluB an die
Katheterisierung des rechten und linken Her-
zens kann eine Angiokardiographie durch-
gefiihrt werden.

Drax u. Mitarb. haben gezeigt, daBl die
Druckkurve des Hauptstammes der Arteria
pulmonalis bei multiplen peripheren Pulmonal-

Abb. 257b. Selektives Angiokardiogramm bei supra-

valvuldrer Aortenstenose. Seitlicher Strahlengang.

Stenosierung der Aorta am oberen Rand des Sinus
von VALSALVA

stenosen eine charakteristische Konfiguration
mit tiefem diastolischem Druck und einem nur
langsam ansteigendem Kurventeil im Beginn
der Systole hat. Die von uns untersuchten Pa-
tienten hatten ebenfalls einen tiefen diasto-
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lischen Pulmonalarteriendruck, dagegen aber
einen schnellen und steilen Kurvenanstieg in
der Ventrikelsystole. Wenn es gelingt, peri-
phere Pulmonalstenosen mit der Katheter-
spitze zu passieren, konnen entsprechende
Riickzugskurven mit systolischen Druckgra-
dienten meist an mehreren Stellen registriert
werden.

Bei der Katheterisierung des linken Herzens
finden sich normale Drucke im linken Vorhof
ohne Anhalt fiir signifikante Mitralinsuffizienz.
Im linken Ventrikel sind die Drucke wie bei den
anderen Aortenstenosen erheblich er-
hoht, mitunter bis zu 200 mm Hg und
mehr. Es empfiehlt sich auf jeden Fall,
eine Angiokardiographie des linken
Herzens und des rechten Herzens
durchzufiihren, da nur so das volle
AusmaB der multiplen peripheren Pul-
monalstenosen und der mehr oder
weniger ausgeprigten generellen Hypo-
plasie beider groBlen Gefille beurteilt
werden kann. Die Abb. 257 und 258
zeigen Angiokardiogramme von Pa-
tienten mit supravalvuldrer Aortenste-
nose und gleichzeitigen peripheren Pul-
monalstenosen.

Funktionelle Subaortenstenose oder
hypertrophische Subaortenstenose

Synonyma. Pseudoaortenstenose, idio-
pathische hypertrophische Subaortenste-
nose, muskuldre Subaortenstenose, funk-
tionelle Aortenstenose, obstruktive Kar-
diomyopathie, hereditire kardiovasculdre Dys-
plaste.

Historische Daten. Die funktionelle Sub-
aortenstenose ist eine Form der Aortenstenose,
die bis zum Jahre 1958 vollig unbekannt war
und deren Pathologie, Pathophysiologie und
Klinik erst in den letzten Jahren beschrieben
wurde (BERCU et al., TEARE 1958, MorrOW und
BRAUNWALD 1959b, BRACHFELD und GORLIN,
BrAUNWALD et al. 1960, BRENT et al., GooDWIN
et al., HoLLMAN et al., BROCKENBROUGH et al.
1961, BEUREN et al. 1961 ¢, BoITEAU und ALLEN-
STEIN, PARE et al., MENGES et al., BRAUNWALD
et al. 1962a, 1962b, WIGLE et al., WHALEN et al.
1962, GoRrRLIN, BRAUNWALD und EBERT 1962a,
CaLvIN et al., BENcHIMOL et al., WHALEN et al.
1963, Krasnow etal.,, WIGLE 1963, LOOGEN
et al. 1963 und HARRISON et al.).

Pathologie. Es handelt sich bei der funk-
tionellen Subaortenstenose um eine diffuse,
konzentrische oder auch asymmetrische Hyper-

Abb. 258.
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trophie des linken Ventrikels und des musku-
liren Ventrikelseptums mit schmaler, lang
gestreckter Ventrikelhohle und einer beson-
deren Prominenz des Ventrikelseptums im
Ausflulitrakt des linken Ventrikels. Am still-
stehenden Herzen bei der Operation oder bei
der Autopsie findet sich auller der Hypertrophie
des Septums und des Myokards keine iiber-
zeugende Einengung des Ausfluitraktes des
linken Ventrikels. Nur im schlagenden Herzen
kommt es durch die kraftvolle Kontraktion des
hypertrophierten Ventrikels zu einer Ein-

Selektives Angiokardiogramm mit Xontrast-
mittelinjektion in die Arteria pulmonalis bei supravalvulidrer
Aortenstenose 4+ multiple periphere Pulmonalstenosen. Be-
achte die hochgradigen multiplen peripheren Pulmonal-
stenosen in beiden Asten der Lungenarterie

engung des Ausflulitraktes, die so stark sein
kann, dafl der Auswurf des Blutes in die Aorta
erheblich behindert ist. Die systolische Ein-
schniirung der Ventrikelh6hle kann so erheb-
lich sein, daBl der grofite Teil des Blutes, das
in diesem Augenblick proximal zur Stenose ist,
in den linken Vorhof zuriickweicht. Es besteht
eine funktionelle Mitralinsuffizienz. Die Aor-
tenklappen sind normal und die ascendierende
Aorta ist nicht poststenotisch dilatiert.

Bei einem Teil der bisher verdffentlichten
Falle waren entsprechende Befunde bereits in
frithester Kindheit vorhanden, wéihrend sich
bei anderen Patienten die Lésion offensicht-
lich erst spiter im Leben entwickelt hat. Auch
wurde mehrmaliges Auftreten der funktionellen
Subaortenstenose in der gleichen Familie und
bei Geschwistern beobachtet. Dabei soll es
sich um eine sog. familidre Form handeln
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(BrENT et al., PARE et al.). In einigen Fillen
wurde auch beobachtet, dal sich die Hyper-
trophie und die systolische Stenosierung der
Ventrikelhohle nicht nur auf den linken Ven-
trikel beschrinken, sondern auch im rechten
Ventrikel vorhanden sind. Dies scheint jedoch
sehr selten zu sein und ist besonders bei der
familidren Form beschrieben worden.
Pathophysiologie. Durch Angiokardio-
graphie des linken Ventrikels konnte gezeigt
werden, dafl sich der Ausflulltrakt des Ven-
trikels nur in der Systole einengt und daf er in
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Abb. 259.

Aortendruckkurve

der Diastole weitgehend offen ist (BRAUNWALD
et al. 1960, BEUREN et al. 1963a). In den mei-
sten Fillen wird im linken Vorhof ein erhohter
Druck mit einer fiir Mitralinsuffizienz typischen
Kurvenkonfiguration registriert. Im EinfluB3-
trakt des linken Ventrikels ist der systolische
Druck meist erheblich erhoht, und es besteht
ein grofler systolischer Druckgradient zwischen
linkem Ventrikel und ascendierender Aorta.
Bei retrograder Katheterisierung des linken
Ventrikels von der Arteria brachialis aus kann
bei einer Riickzugskurve die Lage der Stenose
tief im linken Ventrikel noch vor dem Passieren
der Aortenklappe nachgewiesen werden. Dies
unterscheidet aber nicht zwischen einer gewohn-
lichen fibrosen Subaortenstenose oder einer
funktionellen Subaortenstenose. MENGES u.
Mitarb. und BRAUNWALD u. Mitarb. (1960)
haben einen anakroten Knick in der Druck-
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Pulskurvenphéinomen bei funktioneller Subaortenstenose.
Nach einer Extrasystole Erhohung des Ventrikeldruckes nach der kom-
pensatorischen Pause bei gleichzeitiger Erniedrigung der

A. J. BEUREN:

kurve des linken Ventrikels beschrieben. Die
Autoren nehmen an, daBl mit dem Wirksam-
werden der Stenose in der Systole eine kurze
Pause im Auswurf des Blutes eintritt, bis der
weitere Druckanstieg die Stenose tiberwindet
(MENGES et al.). BRAUNWALD u. Mitarb. (1960)
halten den anakroten Knick der Ventrikel-
druckkurve fiir den Ausdruck eines verzogerten
Beginnes der Kontraktion des Ausflultraktes.

Im Gegensatz zu den iibrigen Formen kon-
genitaler Aortenstenose ist die intravasale
Druckkurve der zentralen Aorta anders kon-

figuriert. Wéihrend bei den

Aortenstenosen sonst der

Kurvenanstieg verlangsamt
80 ist, erfolgt bei der funktio-
nellen Subaortenstenose der
Anstieg der Pulsdruckkurve
schnell und steil. Ein Knick
im anakroten Schenkel ist
nicht vorhanden. Mitunter
zeigt die Aortendruckkurve
dann nach einem kurzen
g0 Druckabfall einen zweiten
kleineren Gipfel (BRACHFELD
und GorrLIN). Der steile
systolische Druckanstieg der
Aortenkurve und der erste
Kurvengipfel sind der frithen
Systole zuzuordnen. Der
steile Kurvenabfall entsteht
durch die systolische Ein-
engung des linken Ventrikels
beim Wirksamwerden der
Stenose, wiahrend der dann folgende zweite
Gipfel dem verspiateten Auswurf des Rest-
blutes nach dem Uberwinden der Stenose ent-
spricht.

BROCKENBROUGH u. Mitarb. (1961) haben
ein interessantes himodynamisches Phinomen
mitgeteilt, das bei der funktionellen, hyper-
trophischen Subaortenstenose auftritt und das
auch differentialdiagnostischen Wert hat. Nach
einer Extrasystole folgt eine kompensatorische
Pause und damit eine vermehrte diastolische
Fillung. Es kommt durch die vermehrte
diastolische Fiillung des Ventrikels zu einem
Druckanstieg im ersten Normalschlag nach der
Extrasystole und im normalen Herzen zu einer
systolischen Erhéhung der entsprechenden
Pulswelle in der Aorta (Frank-Starling-Gesetz).
Bei der valvuldren, supravalvuldren und Sub-
aortenstenose ist das Verhalten der arteriellen

Prifad
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Druckkurve vom Schweregrad der Stenose ab-
hingig. Bei milden Stenosen fiihrt das erhhte
Schlagvolumen noch zu einer mehr oder minder
deutlichen Pulsdruckerhéhung in der Aorta.
Bei den hochgradigen Aortenstenosen dieser
Art ist die GroBle des Aortenostiums fixiert
und die nach der kompensatorischen Pause
entstehende vermehrte diastolische Fiillung
des linken Ventrikels kann trotz erhohten
Ventrikeldruckes nicht vollstindig in die
Aorta ausgeworfen werden, d.h. dal} der systo-
lische Druckgradient grofer wird und sich die
Hohe der Aortendruckkurve nicht verdndert
(BrREALL und SHAFFER). Anders bei der funk-
tionellen Subaortenstenose. Durch die kom-
pensatorische Pause, die der Extrasystole folgt,
kommt es ebenfalls zu einer vermehrten diasto-
lischen Fiillung und entsprechend erhéhtem
Ventrikeldruck und gesteigerter Kontraktion
des hypertrophierten Muskels. Daraus resul-
tiert eine noch groBere systolische Einengung
des AusfluBtraktes des linken Ventrikels. Der
Drucksteigerung des linken Ventrikels beim
ersten Normalschlag entspricht demnach ein
Absinken des systolischen Druckes der Aorten-
pulskurve. Dieses Phinomen konnte seit der
Mitteilung von BROCKENBROUGH u. Mitarb.
(1961) wiederholt bestitigt werden (BEUREN
et al. 1961, MENGES et al., CaLvIN et al., Loo-
GEN u. Mitarb. 1963). In Abb. 259 ist das
Verhalten der Ventrikeldruckkurve und der
Aortendruckkurve nach einer Extrasystole bei
einem Patienten mit funktioneller Aorten-
stenose wiedergegeben.

Weitere himodynamische Untersuchungen
bei Patienten mit funktioneller Subaorten-
stenose wurden von BrauNwaLD und EBERT
(1962), WHALEN u. Mitarb. (1963), Krasnow
u. Mitarb., Harr1soxX u. Mitarb. mitgeteilt. Bei
Patienten mit klinischem Verdacht auf funk-
tionelle Aortenstenose, aber ohne Druckgra-
dient bei der Katheterisierung, konnte durch
Infusion von Isoproterenol in wenigen Minuten
ein erheblicher Gradient hervorgerufen werden.
Isoproterenol war in der Lage, alle himodyna-
mischen Zeichen der funktionellen, hyper-
trophischen Stenose hervorzurufen, wahrend
die Verabreichung von Methoxamin die Wir-
kung des Isoproterenol authob. Isoproterenol
besitzt einen starken inotropen Effekt. Bei
15 Patienten mit einer Linkshypertrophie an-
derer Herkunft konnte dieser Effekt nicht
erzielt werden.
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Klinik

Bei den meisten Patienten mit funktio-
neller, hypertrophischer Subaortenstenose tre-
ten Beschwerden erst am Ende des Kindes-
alters oder im frithen Erwachsenenalter auf.
Ein Herzgerdusch wurde meistens aber schon
frither entdeckt. Die Hauptsymptome sind
leichte Ermiidbarkeit, Dyspnoe bei Belastungen
und pectanginése Anfille. Im Erwachsenen-
alter kommt es in der Mehrzahl der Fille zu
Synkopen. Einer unserer Patienten starb im
Alter von 16 Jahren plotzlich auf dem Schul-
bof, und ein anderer Patient hatte téglich
mehrere Synkopen.

Ein Schwirren, das sonst bei den Aorten-
stenosen an typischer Stelle so charakteri-
stisch ist, ist bei den funktionellen Aorten-
stenosen nicht tastbar. Es findet sich ein sicht-
barer oder palpabler iiberaktiver Herzspitzen-
stoB. Kin lautes systolisches Gerdusch ist am
deutlichsten im 5. und 4. linken Intercostal-
raum zu héren und kann unter Umstdnden
sehr dem Gerdusch des Ventrikelseptumdefek-
tes oder der Mitralinsuffizienz &hnlich sein.
In unseren Fillen war das systolische Gerdusch
aber so uncharakteristisch, daBl eine Ver-
wechslung mit Ventrikelseptumdefekt und Mi-
tralinsuffizienz kaum moglich war und eine
Verdachtsdiagnose mit einfachen Mitteln zu-
néchst iiberhaupt nicht ausgesprochen werden
konnte. Mitunter ist eine paradoxe Spaltung
des zweiten Herztones vorhanden, die an eine
Aortenstenose denken laft.

Phonokardiographisch stellt sich ein systo-
lisches Gerdusch dar, das mit seinem Beginn
deutlich vom ersten Ton abgesetzt ist
(Abb. 260b). Entsprechend der oben geschil-
derten Hémodynamik und der héufig beob-
achteten Kurvenkonfiguration der direkten
Aortenpulsdruckkurve, wird im Phonokardio-
gramm unter Umstdnden ein doppelgipfliges
systolisches Gerdusch und iiber der Arteria
carotis eine doppelgipflige Pulskurve regi-
striert (LoogEN et al. 1963). Beides entsteht
durch die gleiche Ursache, namlich der erste
Teil des Gerdusches und der relativ steile Puls-
kurvenanstieg mit dem ersten spitzen Gipfel
im ersten Teil der Systole, in dem der Auswurf
von Blut durch die Stenose vor deren vollem
Wirksamwerden in der Mitte der Systole noch
relativ unbehindert stattfindet. Dann wird
die Stenose voll wirksam und es kommt durch
ein kurzes Absinken des Auswurfvolumens zu
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einer entsprechenden Unterbrechung des Ge-
rausches und zu einem Absinken der Pulskurve.
Mit dem Nachlassen der Stenose im zweiten
Teil der Systole steigt nochmals das Auswurf-
volumen und damit das Gerdusch und die
Pulskurve an. Diese Deutung ist sicher zu-
treffend, und bei einem Teil der Patienten
konnen ohne Zweifel entsprechende Kurven
registriert werden, wie dies LoogEN u. Mitarb.
(1963) bei zwei Fallen zeigen konnten. Bei

Sl
a. carofis

a. radialis

Abb. 260a. Indirekte Pulskurve bei funktioneller

Aortenstenose. Im Gegensatz zur Pulskurve bei orga-

nischer Aortenstenose hier itber der Arteria carotis
steiler Kurvenanstieg ohne Aufsplitterung

drei der vier von uns beobachteten Fille sieht
das Phonokardiogramm und die indirekte Ca-
rotispulskurve wie auch die direkte Aorten-
druckkurve jedoch anders aus. Die Carotis-
pulskurve steigt zwar steil auf, es kommt dann
aber zu einer Aufsplitterung des Kurven-
plateaus in der indirekten Kurve oder zu einem
mehr oder weniger glatten Abfall der indirekten
Carotiskurve wie auch der direkten Aorten-
kurve, ohne zweiten Gipfel (Abb. 260a). Ent-
sprechend ist das Gerdusch ebenfalls nicht
doppelgipflig. Wahrscheinlich héngt das Ge-
ridusch und das Verhalten der Pulskurven vom
Schweregrad der Stenose ab. Je schwerer die
Stenose, um so weniger ist der zweite Puls-
kurvengipfel ausgeprigt. Die Konfiguration
der indirekten Pulskurve ist ohne Zweifel aber
auch vom Grad der Fortleitung des systolischen
Gerausches in die Peripherie abhingig.

A.J. BEUREN:

Rontgenologisch ist das Herz gewohnlich
deutlich vergroflert, groBer als bei den anderen
Aortenstenosen. Der linke Ventrikel ist vor
allem fiir diese VergroBerung des Herzens ver-
antwortlich. Auf Breischluck stellt sich auch
eine deutliche VergréBerung des linken Vor-
hofs dar. Die ascendierende Aorta ist nicht
oder nur geringgradig prominent.

Im Elektrokardiogramm ist eine erhebliche
Linkshypertrophie mit Riickbildungsstérungen

[P - SO - S ——

Abb. 260b. Phonokardiogramm bei funktioneller

Subaortenstenose. Das systolische Gerdusch ist vom

1. Ton abgesetzt und iiber der Herzspitze lauter als
in der Aortengegend

vorhanden. Mitunter zeigt das Elektrokardio-
gramm ein kurzes P-R-Intervall und eine QRS-
Konfiguration, die auf eine verfrithte Ventrikel-
erregung schlieflen laBt. Rontgenologisch und
elektrokardiographisch bieten sich jedoch keine
Differenzierungsmoglichkeiten gegeniiber ,,or-
ganischen Aortenstenosen.

Bei der Katheterisierung des Herzens sollte
immer gleichzeitig mit der Druckmessung im
linken Ventrikel die Druckkurve der Arteria
brachialis registriert werden, um das oben ge-
schilderte paradoxe Verhalten der Pulskurve
nach Extrasystolen zu erfassen (Abb. 259).
Besonders fiir die funktionelle Aortenstenose
ist die transseptale Katheterisierung des linken
Herzens die schonendste. Der linke Ventrikel
ist dullerst irritabel. Wir haben in einem der-
artigen Fall bei transthorakaler Punktion des
linken Ventrikels wegen Kammerflimmerns die
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Untersuchung abbrechen miissen, wihrend der
Patient einige Tage danach eine transseptale
Katheterisierung des linken Herzens ohne
Schwierigkeiten toleriert hat. Bei der trans-
thorakalen Punktion des linken Ventrikels ist
es auBerdem moglich, dall die Spitze der Punk-
tionsnadel oberhalb der systolischen Einengung
des Ventrikels liegt und der Gradient so der
Entdeckung entgeht. BrauNwaLp u. Mitarb.
(1962b) haben an zwei verschiedenen Tagen
bei dem gleichen Patienten einmal einen ganz

Abb. 261a. Selektives Angiokardiogramm bei funk-

tioneller Aortenstenose. Systole. Hochgradige Ein-

schniirung tief im AusfluBitrakt des linken Ventrikels.
Reflux in den linken Vorhof

erheblichen systolischen Gradienten gefunden
und einmal normale Drucke im linken Ven-
trikel und in der Arteria brachialis festgestellt.
Vor allem bei Druckmessungen auf dem Opera-
tionstisch in Narkose und bei eréffnetem Tho-
rax konnten wiederholt keine Druckgradienten
nachgewiesen werden. Die Feststellung eines
systolischen Gradienten héngt also ganz von
der jeweiligen Kreislauflage ab und es ist Vor-
sicht bei der Interpretierung derartiger Ka-
theterdaten geboten.

Die Injektion von Strophantin wahrend der
Druckmessung im linken Ventrikel verdeut-
licht besonders die Hamodynamik dieses in-
teressanten Herzfehlers. BrauNwaLD u. Mit-
arb. (1962¢) sahen nach der Injektion von
g-Strophantin ein signifikantes Ansteigen des
enddiastolischen Druckes im linken Ventrikel
und des Mitteldruckes im linken Vorhof.
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Gleichzeitig sank das Schlagvolumen ab oder
blieb unverindert, wéhrend der systolische
Gradient zwischen linkem Ventrikel und Ar-
teria brachialis anstieg. Das Strophantin ver-
ursacht mit seiner Wirkung auf die contractile
Kraft der Ventrikelmuskulatur eine Zunahme
der nur in der Systole zustande kommenden
Stenose.

Die beste und zuverldssigste Methode zum
Nachweis einer funktionellen, hypertrophischen
Subaortenstenose ist ohne Zweifel die selektive

Abb. 261b. Diastole im Angiokardiogramm des glei-
chen Patienten wie in Abb. 261a. Offnung der Stenose.
Ventrikelseptumwulst

Angiokardiographie mit Kontrastmittelinjek-
tion in den linken Ventrikel (BEUREN und
Arrrz 1963a). Die Angiokardiographie zeigt
die enge Ventrikelhohle mit der dicken Ven-
trikelmuskulatur, den in das Lumen des Ven-
trikels hineinragenden muskuldren Wulst des
Septums und die systolische Einschniirung des
Ventrikels mit dem Reflux in einen meist
deutlich vergroBerten linken Vorhof (Abb. 261).
Die Aortenklappen sind zart und frei beweglich
und die ascendierende Aorta hat ein normales
Kaliber.

Diagnose und Differentialdiagnose
der Aortenstenosen

In der Mehrzahl der Fille ist die Diagnose
der Aortenstenose leicht und mit einfachen
Mitteln mit weitgehender Sicherheit zu stellen.
Klinische Kriterien sind: 1. ein scharfes systo-

39a
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lisches Schwirren iiber den Carotiden oder im
2. rechten ICR, 2. ein lautes und scharfes systo-
lisches Gerdusch, am lautesten im 2. rechten
ICR, mit weiter Fortleitung in die Peripherie
und in das rechte Priakordium, 3. Anhalt fiir
Linkshypertrophie oder Linksiiberwiegen im
Elektrokardiogramm, 4. Vergroferung des lin-
ken Ventrikels auf der Herzfernaufnahme ohne
klinischen oder réntgenologischen Anhalt fiir
Links-Rechts-Shunt. In leichten Fallen ohne
Linkshypertrophie im EKG kann die Diagnose
schwierig sein. Das Gerdusch ist dann weicher
und oft nicht in der Aortengegend am lautesten
und das Schwirren kann fehlen oder erst bei
Belastung palpabel werden. Bis zum 6. oder
gar 8. Lebensjahr ist das systolische Gerdusch
hiufig am linken Sternalrand lauter als im
2. rechten ICR.

Die Differentialdiagnose der einzelnen For-
men der Aortenstenose ist mit einfachen Mitteln
meist unsicher und schwierig, es sei denn, es
handelt sich um eine supravalvuldre Aorten-
stenose mit typischem Gesichtsausdruck. Mit-
unter findet man die maximale Intensitiat des
Gerdusches bei den Subaortenstenosen etwas
tiefer am rechten Sternalrand als bei den val-
vuldren und kann dann den Verdacht auf eine
Subaortenstenose aussprechen. Die funktio-
nelle Aortenstenose ist schwer zu erkennen, am
ehesten noch, wenn die Pulskurve typisch kon-
figuriert ist. Die funktionelle Subaorten-
stenose hat nie einen Aortenklick und kein
frithes diastolisches Gerdusch. Eine paradoxe
Spaltung des zweiten Tones findet sich mit-
unter bei allen Formen der Aortenstenose. Das
blasende systolische Gerausch der begleitenden
Mitralinsuffizienz iiber der Herzspitze ist bei
den Subaortenstenosen héufiger als bei den
anderen Formen. Die Intensitdt des zweiten
Aortentones ist kein sicheres Zeichen fir die
Differentialdiagnose der Aortenstenosen unter-
einander.

Der sichere Nachweis einer Aortenstenose
ist die Feststellung eines systolischen Druck-
gradienten zwischen linkem Ventrikel und
Arteria brachialis. Die selektive Angiokardio-
graphie des linken Ventrikels ermdoglicht in
allen Fillen eine genaue Differentialdiagnose
der verschiedenen Arten der Aortenstenose
und die zuverldssigste Beurteilung der anato-
mischen Einzelheiten.

Als héaufigste zusdtzliche Herzfehler kommen
die Aortenisthmusstenose, der offene Ductus
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arteriosus, vor allem in Kombination mit der
Subaortenstenose, die Endokardfibroelastose
und der Ventrikelseptumdefekt vor. Bei der
Subaortenstenose ist eine zusétzliche Aorten-
insuffizienz haufiger als bei den anderen Aorten-
stenosen. Alle diese genannten begleitenden
Herzfehler kénnen aber auch im Vordergrund
stehen und es muB} bei ihrer Diagnose an eine
zusétzliche Aortenstenose gedacht werden.

Differentialdiagnostisch ist der Ventrikel-
septumdefekt, die isolierte Endokardfibroelastose,
im 1. Lebensjahr auch der offene Ductus arte-
riosus, die isolierte Hypoplasie der Aorta und
die milde valvuldre Pulmonalstenose abzugren-
zen. Im 1. Lebensjahr ist mitunter auch die
Differenzierung von Aortenisthmusstenosen
schwierig.

Da der kleine oder mittelgroBe Ventrikel-
septumdefekt nur eine geringfiigige Herzver-
groBerung und nur méBig vermehrte Lungen-
gefaflzeichnung zeigt, und auf der anderen
Seite bei der Aortenstenose im frithen Kindes-
alter das Schwirren und das Maximum des
Gerdusches oft am linken unteren Sternalrand
zu finden sind, kann diese Differentialdiagnose
ohne Katheterisierung Schwierigkeiten ma-
chen. Gewohnlich kann man abwarten. Der
auskultatorische Befund wird bei jihrlichen
Kontrollen dann nach einigen Jahren charak-
teristisch. Iiir Ventrikelseptumdefekt spricht,
wenn das Schwirren sehr deutlich ist und offen-
bar thoraxnah entsteht. In Zweifelsfillen muf3
katheterisiert werden, und zwar geniigt nicht
eine Katheterisierung des rechten Herzens.
Eine Linkskatheterisierung ist angezeigt.

Bei der isolierten Endokardfibroelastose ist
das Gerdusch im allgemeinen leiser, wenn iiber-
haupt vorhanden. In Zweifelsfillen geniigt im
Kleinkindesalter eine intravenodse Angiokardio-
graphie. Bestehen dann noch Zweifel, so ist
eine Katheterisierung des linken Herzens not-
wendig, da die Aortenstenosen operabel sind.

Ebenfalls im Séuglingsalter ist beim isolier-
ten offenen Ductus arteriosus hédufig nur ein
scharfes systolisches Gerdusch vorhanden, das
leicht mit Ventrikelseptumdefekten oder val-
vuldren Aortenstenosen verwechselt werden
kann. Das EKG bietet oft keine Unter-
scheidungsmoglichkeit, wenn Rechtshyper-
trophie fehlt. Kleinkinder mit Verdacht auf
Ventrikelseptumdefekt und Dekompensation
sollten nicht zu lange in der Annahme, daf} es
sich um eine in diesem Alter inoperable MiB-
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bildung handelt, konservativ behandelt werden,
da sich allzu oft eine schwere Aortenstenose
oder lediglich ein isolierter Ductus arteriosus
findet, der leicht im Séauglingsalter operiert
werden kann. Katheterisierung evtl. mit Angio-
kardiographie des linken Herzens ist notwendig.

Die isolierte Hypoplasie der Aorta (s. un-
ten) ist haufiger als angenommen wird und
dhnelt klinisch auBlerordentlich der valvuldren
Aortenstenose. Eine Differenzierung ist nur
angiokardiographisch moglich, da sich auch
bei der Katheterisierung ein systolischer Gra-
dient zwischen linkem Ventrikel und Aorta
finden kann. Die Hypoplasie der Aorta geht
nicht nur — wie héufig angenommen wird —
mit einer Hypoplasie des linken Ventrikels
einher. Dann fehlt im Elektrokardiogramm
die Linkshypertrophie und die Differential-
diagnose ist einfacher. Es findet sich ebenso-
héufig ein grofer linker Ventrikel mit Links-
hypertrophie im EKG. Mitunter ist eine Diffe-
renzierung rontgenologisch maoglich, da bei der
hypoplastischen Aorta das Gefadllband schmal
und leer ist.

Klinisch kann auch die Unterscheidung mil-
der Pulmonalstenosen von milden Aorten-
stenosen schwierig sein. Bei beiden ist das
EKG normal, oft kein Schwirren tastbar und
das Gerdusch im zweiten linken und rechten
Intercostalraum gleich laut. Die Katheteri-
sierung des Herzens klirt die Diagnose.

In jedem Fall ist die klinische Diagnose mit
einfachen Mitteln bei den Sduglingen im 1. Le-
bensjahr schwierig. Auch von einer Aorten-
isthmusstenose ist die Aortenstenose bei de-
kompensierten Sauglingen schwer zu unter-
scheiden. Das Gerdusch ist uncharakteristisch,
das EKG ist das gleiche und die Messung des
Blutdruckes bei schwerem zirkulatorischem
Schock unzuverldssig. Ausreichende Digitali-
sierung bringt bei den Aortenstenosen mit-
unter verwertbare Blutdruckwerte an den
Beinen zustande, im Zweifelsfall mu8l jedoch
katheterisiert werden.

Prognose und Therapie der Aortenstenosen

Prognose und Therapie der Aortenstenosen
richten sich nach der Art der Stenose, nach dem
Schweregrad der Stenose und nach dem Alter
des Auftretens von Symptomen. Bei den Kin-
dern mit groem Herzen und Dekompensation
im 1. Lebensjahr ist die Prognose schlecht, falls
nicht bald operiert werden kann (s. Tabelle 45).
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Fiir die dlteren Kinder ist die Aortenstenose
auch ohne Dekompensationszeichen einer der
wenigen Herzfehler, bei denen eine Einschréan-
kung der korperlichen Belastungen angezeigt
ist. Sind Linkshypertrophiezeichen im EKG
vorhanden, dann ist ein Vermeiden korper-
licher Anstrengungen notwendig und Sport auf
jeden Fall zu untersagen. Drastische Kin-
schrankungen der Belastungen sind bei ST-
und T-Verdnderungen im EKG notwendig.
Wettkampfsport sollte auch von den Patienten
unterlassen werden, die noch keine Hyper-
trophiezeichen im EK( haben, da hohe Druck-

Tabelle 45. Alter beim Tode (3 Tage bis 12 Jahre)

Alter J Zahl der Patienten

Bis1Jahr. . . . . . . ..
2.— 3. Lebensjahr. . . . .
4.— 6. Lebensjahr .

7.—-10. Lebensjahr .

11.—15. Lebensjahr .

— D O 3

erhbhungen im linken Ventrikel der Ent-
wicklung der Linkshypertrophie im EKG vor-
ausgehen. Wenn die Stellungnahme zur Beur-
teilung der Belastungsfahigkeit oder etwa der
Berufswahl auf Grund der klinischen Befunde
schwierig ist, ist eine Katheterisierung an-
gezeigt, um den Schweregrad beurteilen zu
konnen.

Die operativen Moglichkeiten haben sich
mit der Entwicklung der offenen Operationen
unter Sicht des Auges erheblich verbessert.
Blinde Operationsmethoden und die Operation
der Aortenstenosen in Hypothermie (MARQUIS
und LocAN, SwaN et al.) haben der operativen
Korrektur an der Herz-Lungenmaschine seit
1958 Platz gemacht (SPENCER et al., McNa-
MARA und CoorLey, MorrOW et al. 1958, Lin-
DER, ELLIs etal., LEEs etal., BRAUNWALD
et al. 1963). Eine laufende Verminderung des
operativen Risikos und eine Verbesserung der
erzielten Resultate hat die Indikation zur
Operation in den letzten Jahren erweitert. An
der Gottinger Klinik liegt das Risiko der Opera-
tionen, alle Formen der Aortenstenose ein-
geschlossen, bei 12%. Fir die valvuldre Ste-
nose betragt das Risiko hier 6%, die Sub-
aortenstenose13 % (StapENHORsTetal., KonNcz).
Bei den supravalvuldren und funktionellen
Aortenstenosen ist das Operationsrisiko groBer.
Diese Zahlen sind mit denen anderer Arbeits-
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gruppen vergleichbar und diirften das opti-
male sein, was iiberhaupt erreicht werden
kann.

Bei den valvuldren Aortenstenosen hingt
das Operationsergebnis von der Beschaffenheit
der Klappen und der Weite des Aortenklappen-
ringes ab. Im Gegensatz zu den Subaorten-
stenosen und supravalvuliren gelingt es relativ
héufig nicht, den systolischen Gradienten voll-
standig zu beseitigen. Es ist versténdlich, daB}
bei einem engen Aortenklappenring ein Rest-
gradient bestehen bleibt, da der enge Klappen-
ring an sich schon ein Auswurfbahnhindernis
darstellt. Da die Klappen héufig bicuspidal
sind, ist trotz sorgfiltigster Commissurotomie
ein Restgradient oft unvermeidlich. Ein Rest-
gradient mufl unter Umstdnden auch in Kauf
genommen werden, um eine signifikante Aor-
teninsuffizienz zu vermeiden. Wie auch bei
anderen Herzfehlern, ist die Indikation zur
Operation der valvuldren Aortenstenose vom
Schweregrad der Stenose, von dem zu erwar-
tenden Ergebnis der Operation, von der Pro-
gnose ohne Operation und vom Operations-
risiko abhédngig. Bei schweren Aortenstenosen
mit einem systolischen Gradienten von50mm Hg
und mehr ist die Prognose auf die Dauer
schlecht. Im Erwachsenenalter ist eine zu-
nehmende Verkalkung der Klappenblitter zu
erwarten. Wir halten daher eine operative
Korrektur in allen Fillen mit einem Gra-
dienten von 40 mm Hg und dariber fiir an-
gezeigt. Bei Gradienten unter 40 mm Hg muf}
man bei diesen Uberlegungen in Betracht
ziehen, daf} bei Belastungen mit gesteigertem
Schlagvolumen unter Umstédnden ein hoherer
Gradient vorhanden ist. Ohne Riicksicht auf
den Gradienten ist eine Operation dann indi-
ziert, wenn erhebliche Linkshypertrophie und
ST- und T-Verénderungen im EKG vorhanden
sind. Vor allem bei den valvuliren Stenosen
sollte man den Eltern nicht zu grofle Hoff-
nungen auf eine vollige Wiederherstellung der
Kinder machen, da der Grad der Entlastung
durch die Operation nicht mit absoluter
Sicherheit vorausgesagt werden kann. Wir
sind tiberzeugt, dal wir nach 10 oder 15 Jahren
bei einem Teil der operierten Kinder mit zu-
nehmender Stenose und Calcifizierung der
Klappe eine eventuelle zweite Operation zu
diskutieren haben. Bei sehr verunstalteten
Klappen, vor allem bei denen mit nur einer
Commissur, ist zu iiberlegen, ob nicht ein voll-
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standiger Klappenersatz besser ist als der Ver-
such einer Commissurotomie.

So sind die mit der Indikation zur Opera-
tion und mit dem zu erwartenden Ergebnis
zusammenhéngenden Fragen sehr mannigfaltig
und von Fall zu Fall verschieden. Sie kénnen
nur unter Berticksichtigung aller bei der Dia-
gnostik gewonnenen Ergebnissen und mit
Kenntnis der anatomischen Einzelheiten des
betreffenden Falles mit einiger Zuverlassigkeit
beantwortet werden. Um die Eltern auf die
Notwendigkeit der Operation und das Risiko
besonders hinzuweisen und um sie auf die
bevorstehende Operation psychologisch vorzu-
bereiten, ist es mitunter ratsam, vorher noch
eine Zeit der korperlichen Restriktionen einzu-
schalten. In den seltensten Fillen eilt es mit
dem EntschluB8 zur Operation. Wir betreuen
oft Kinder mit valvuldren Aortenstenosen
jahrelang, ehe wir glauben, daf} der Zeitpunkt
der Operation gekommen wund richtig ge-
wahlt ist.

Bei den Subaortenstenosen ist die Situation
etwas anders. Nach unseren Erfahrungen ist
die Subaortenstenose immer eine schwere Herz-
mifbildung und die Indikation zur Operation
praktisch in jedem Fall nach der exakten
Diagnostik gegeben. Wir haben noch bei kei-
nem Fall gesicherter Subaortenstenose linger
als ein Jahr gewartet. Das Risiko liegt mit
13% doppeltsohoch wie bei den valvuldren Ste-
nosen. Das Risiko des Abwartens ist auf die
Dauer aber grofer und das von der Operation
zu erwartende Ergebnis ist, gemessen am post-
operativen Gradienten, besser als bei den val-
vuldren. Im allgemeinen sind bei den Sub-
aortenstenosen die prioperativen EKG-Ver-
dnderungen schlimmer als bei den anderen
Formen. Es ist daher der postoperative Erfolg
bei nur zogernder Riickbildung dieser Ver-
anderungen schwer zu beurteilen. Auch hier
wissen wir nicht, was wir in Zukunft noch mit
diesen Patienten erleben werden, da seit Ein-
fithrung der Operation im Jahre 1958 erst
6 Jahre vergangen sind und unter den bisher
vertffentlichten Operationsserien von etwa
100 Gesamtoperationen nicht mehr als 15 Sub-
aortenstenosen sind. (In unserem Krankengut
von 85 operierten Patienten mit Aortenstenose
befinden sich mit 24 Subaortenstenosen un-
gewohnlich viel derartige Fille.) Wir haben
in einem Fall nach der Resektion der Sub-
aortenstenose einen postoperativen kompletten
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AV-Block gesehen, eine Komplikation, an die
bei den Subaortenstenosen auch zu denken ist
und die die endgiiltige Prognose diister er-
scheinen laf3t.

Anders ist die Beurteilung der supra-
valvuliren Aortenstenosen. Von unseren sechs
bisher operierten Patienten starben zwei.
Einer davon hatte jedoch die oben erwahnte
lange Form der Stenose, die vom oberen Rand
des Sinus von Valsalva bis weit in den Aorten-
bogen reicht. Diese Form ist unseres Erachtens
iiberhaupt inoperabel oder nur mit einem
extrem hohen Risiko zu operieren. Von den
funf mit eng umschriebener taillenférmiger
Einengung der Aorta starb ein Patient bei der
Operation. Fir die praoperative Beurteilung
ist der Schweregrad der begleitenden multiplen
peripheren Pulmonalstenosen, der Grad der
generellen Hypoplasie der Aorta und eine
moglicherweise vorhandene teilweise Verwach-
sung der Aortenklappen mit dem stenotischen
Bezirk ausschlaggebend. Seit der Feststellung
der multiplen peripheren Pulmonalstenosen bei
diesen Patienten sind wir mit der Indikation
zur Operation der supravalvuliren Aorten-
stenose zuriickhaltender. Gliicklicherweise wa-
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ren die Pulmonalstenosen bei unseren ersten
fiinf Patienten, die operiert wurden, gering-
gradig. Die supravalvuldre Aortenstenose kann
durch Einsetzen eines Flickens in den steno-
tischen Bezirk himodynamisch sehr gut ent-
lastet werden, wenn der iibrige Teil der Aorta
nicht zu hypoplastisch ist.

Operative MaBnahmen zur Behandlung der
funktionellen, hypoplastischen Subaortenstenose
beschrianken sich auf eine einfache Myotomie
oder eine teilweise Kxcision der hypertro-
phierten Muskulatur. In Verbindung mit einer
Ventrikultomie des linken Ventrikels, die man
bei anderen Eingriffen am Herzen unbedingt
vermeidet, ist das Risiko der Operation un-
gewdhnlich hoch und der zu erwartende Erfolg
gering. Die Gesamtzahl der bisher operierten
Patienten ist zu gering, um diese Situation ab-
schlieffend beurteilen zu konnen. Wir wiirden
nach eigenen Erfahrungen mit drei derartigen
Patienten, die wir zur Operation iiberwiesen
haben, und nach den bisher in der Literatur
berichteten Erfahrungen in Zukunft mit der
Indikation zur Operation &uBlerst zuriick-
haltend sein. Ohne Operation ist die Prognose
allerdings ebenfalls sehr schlecht.
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Kongenitale Aorteninsuffizienz

Von A. J. BEUREN, Gottingen

Die Existenz einer isolierten kongenitalen
Aorteninsuffizienz ist lange bezweifelt worden.
In den meisten entsprechenden Lehrbiichern
findet die isolierte Aorteninsuffizienz daher
unter den kongenitalen Herzfehlern keine Er-
wahnung (Tavussic, WHITE, KJELLBERG et al.,
KzErtH et al.). In Kombination mit anderen
HerzmiBlbildungen, so bei valvuldren und sub-
valvuldren Aortenstenosen, bei Prolaps einer
Aortentasche in einen Ventrikelseptumdefekt,
bei Aortenisthmusstenosen, beim Aneurysma
des Sinus von Valsalva und auch beim Marfan-
Syndrom, ist eine kongenitale Aortenregurgi-
tation nicht selten. Vereinzelte Fenestrierung
sonst intakter Klappen oder auch minimal
stenotischer Klappen ist beschrieben worden
und von uns auch bei einem Patienten mit
valvulidrer Aortenstenose bei der Operation
beobachtet worden. Im Jahre 1886 hat WiL-
L1AM OSLER bei der Beschreibung bicuspidaler
Aortenklappen darauf hingewiesen, daf} der-
artige Klappen zu einer kongenitalen Aorten-
insuffizienz Anlafl geben konnen. Pathologen
halten es allerdings fiir auBerordentlich schwie-
rig, kongenitale von erworbenen bicuspidalen
Aortenklappen voneinander zu unterscheiden.
Lewis und GraNT und KoLETZKY haben Kiri-
terien fiir die pathoanatomische Differen-
zierung erworbener und kongenitaler bicuspi-
daler Aortenklappen angegeben. In diesem Zu-
sammenhang spielt natiirlich eine abgelaufene
subakute bakterielle Endokarditis oder das
rheumatische Fieber, die beide evtl. unerkannt
blieben, eine grole Rolle.

Mittlerweile haben aber mehrere Autoren
iber Fille berichtet, bei denen es sich offen-
sichtlich um kongenitale Aorteninsuffizienzen
gehandelt hat (LEviNE und HarvEY, NaDas,
Fraum et al.). LeEvINE und Harvey fanden
unter 600 Patienten mit kongenitalen Herz-
fehlern zwei mit einer isolierten Aorteninsuffi-
zienz. Bei einem dieser Patienten handelte es
sich um einen 17jéhrigen Jungen, bei dem eine
Aorteninsuffizienz seit der Geburt vermutet
worden war. Auskultatorisch war der Befund
nicht anders als bei erworbenen Aorten-
insuffizienzen. Der Patient erhielt bei der
Operation eine kiinstliche Klappe, starb aber

5 Monate spéater. Bei der Sektion fand sich eine
Loslosung eines Teiles des Aortenklappenringes
von der Aorta. Es ist anzunehmen, dall diese
MiBbildung pathoanatomisch den Aneurysmen
des Sinus von Valsalva dhnlich ist oder diesen
sehr nahe steht, insofern namlich, als auch hier
sicher eine kongenitale Schwiche des Gewebes
der Aortenbasis oder des Klappenringes vor-
gelegen hat.

Die von Fraum u. Mitarb. 1961 mitgeteilten
klinisch diagnostizierten vier Fille von Aorten-
insuffizienz sind wahrscheinlich echte, isolierte
kongenitale Aorteninsuffizienzen. Diese Pa-
tienten hatten klinische und hdmodynamische
Befunde, die fiir mittelschwere Aorteninsuffi-
zienz sprachen, tiefe diastolische Blutdrucke,
charakteristische diastolische Gerdusche und
etwas leisere systolische Ger#dusche iiber der
Herzbasis und am linken unteren Sternalrand.
Die Elektrokardiogramme zeigten Linkshyper-
trophie. Die ascendierende Aorta war bei allen
Patienten nach den Angaben der Autoren etwas
dilatiert. Bei der Katheterisierung des linken
Ventrikels waren die diastolischen Drucke aller
vier Patienten normal.

Wir haben ebenfalls in den letzten Jahren
zwei Patienten mit deutlicher, angiokardio-
graphisch nachgewiesener Aortenregurgitation
ohne andere Herzfehler und ohne Anhalt fir
bakterielle oder rheumatische Endokarditis
untersucht. Bei beiden Patienten war das
Herzgerdusch im 1. Lebensjahr festgestellt
worden. Wir mochten ebenfalls annehmen,
daB es sich hier um kongenitale Fille gehandelt
hat. Es ist also bei der Diagnostik derartiger
Herzfehler daran zu denken, dall kongenitale,
isolierte Aorteninsuffizienzen vorkommen kén-
nen und daB sie klinisch nicht von erworbener
Aorteninsuffizienz zu unterscheiden sind. Be-
gleitende Herzfehler, die evtl. als Ursache fiir
Aorteninsuffizienz in Frage kommen, sind mit
Sicherheit auszuschlieBen. Die Aorteninsuffi-
zienz wird am besten durch retrograde Aorto-
graphie nachgewiesen. Man sieht nach der
Kontrastmittelinjektion in die ascendierende
Aorta einen Reflux von Kontrastmittel in den
linken Ventrikel. Therapeutisch kommt allen-
falls ein operativer Klappenersatz in Frage.
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Aortenisthmusstenose

Von A. J. BEUREN, Gottingen

Pathologie. Als Aortenisthmusstenose be-
zeichnet man eine mehr oder weniger hoch-
gradige Einengung der Aorta im Aortenbogen
oder im oberen Teil der descendierenden Aorta,
die entsprechend jhrem Schweregrad und ihrer
jeweiligen Lage und Lénge ein verschieden-
artiges Krankheitsbild verursacht. Die ersten
Beschreibungen dieser Mifbildung stammen
von Pamis (1791, zit. bei Crarcie 1841),
Gramam (1914, =zit. bei Epwarps 1960),
MEecoker (1827) und WHITE (1885). Die Aorten-
isthmusstenose ist ein relativ haufiger Herz-
fehler, der nach KerTH u. Mitarb. an siebenter
Stelle in der Haufigkeit aller Herzfehler steht
und von diesen etwa 6% ausmacht. BoNNET
(1903) hat bereits eine Klassifizierung der

Aortenisthmusstenose entsprechend ihrer Lage’

zum Ductus arteriosus oder zum Ligamentum
arteriosum, in priduktale (infantiler Typ) und
postduktale Isthmusstenose (Erwachsenentyp)
vorgenommen. Diese Einteilung in prd- und
postduktalen Typ oder auch in infantilen und
Erwachsenentyp wird heute noch vielfach be-
nutzt, ohne daB sie allen vorkommenden Va-
riationen gerecht wird. Beide Formen kommen
in Verbindung mit einem offenen Ductus arte-
riosus vor (JOHNSON et al.). EDWARDS hat die
Aortenisthmusstenosen in vier Gruppen wie
folgt eingeteilt: '
Isthmusstenosen distal zum Ductus
arteriosus

A. Mit geschlossenem Ductus
B. Mit offenem Ductus

Gruppe I:

Gruppe II: Isthmusstenosen proximal zum Duec-
tus arteriosus
A. Mit geschlossenem Ductus
B. Mit offenem Ductus

Gruppe ITI: Isthmusstenosen mit Anomalien der
linken oder rechten Arteria sub-
clavia oder des Aortenbogens
A. Atresie oder Stenose der linken

Arteria subelavia
B. Stenose der rechten Arteria sub-
clavia
C. Anormaler Ursprung der rechten
Arteria subclavia
1. Distal zur Isthmusstenose
2. Proximal zur Isthmusstenose
D. Doppelter Aortenbogen mit Ste-
nose des rechten und Isthmus-
stenose des linken Aortenbogens

Gruppe IV: Isthmusstenosen in ungewdhnlicher

Lokalisation

A. Proximal zur linken Arteria sub-
clavia
1. Mit normalen Asten
2. Mit anormalem Ursprung der

rechten Arteria subelavia

B. Multiple Stenosen

C. Stenosen der tieferen Brustaorta
oder der Bauchaorta

Die Abb. 262 zeigt eine Zusammenstellung
der wichtigsten Formen der Aortenisthmus-
stenose. Die Einteilung von EpwarDS be-
riicksichtigt nicht, daf auch die Isthmus-
stenose zwischen linker Arteria carotis com-
munis und linker Arteria subclavia mit offenem
Ductus vorkommt (Gruppe IV, A) und nicht
die ungewohnlich langen, meist postduktalen
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Stenosen, die bis zu einer Linge von 10 cm
von uns beobachtet worden sind.

Am hédufigsten ist eine kurze, sanduhr-
formige Einengung der Aorta direkt gegeniiber
oder etwas distal zum Ansatz des Ligamentum
arteriosum. Mitunter @bt das Ligamentum
arteriosum noch einen Zug auf die stenosierte
Aorta aus und verstirkt so die Stenose. Das
Lumen der Aorta ist gewohnlich mehr ein-
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Abb. 262a—f. Verschiedene Formen der
Aortenisthmusstenose

geengt, als es von aullen den Anschein hat, da
eine diaphragmaartige Struktur zur weiteren
Stenosierung beitragt. Epwarps u. Mitarb.
(1948) haben eine groBere Zahl operativ ent-
fernter Isthmusstenosen histologisch untersucht
und dabei eine eigenartige Verdickung der
Media der Aorta festgestellt. Diese Media-
verdickungen wolben sich in das Lumen der
Aorta vor und verursachen eine Faltelung oder
vorhangférmige Struktur der Innenwand der
Aorta. Distal zur Stenose nimmt die Aorta
meist nach einer kurzen Strecke wieder ein
normales Kaliber ein. Intimaverdickungen in
der stenotischen Zone sind ebenfalls héaufig.

A.J. BEUREN:

Etwas distal zur Stenose finden sich an der
Innenwand der Aorta oft kleine, scharf be-
grenzte Intimaldsionen als Folge des stidndig
mit scharfem Strahl durch die Stenose flie-
Benden Blutstroms. Es ist anzunehmen, daf
die mitunter beobachteten poststenotischen
Aneurysmen an der Stelle dieser Intima-
lasionen entstehen (MoRAGUES et al.). Ebenso
ist diese Stelle ein haufiger Ansatzpunkt fur
eine bakterielle Endokarditis.

Auffallend ist das héufige Vorhandensein
bicuspidaler Aortenklappen bei Fillen von
Aortenisthmusstenose. Mitunter sind der-
artige bicuspidale Aortenklappen insuffizient.
Der Ventrikelseptumdefekt und die kongenitale
Mitralinsuffizienz sind jedoch bei weitem die
héufigstenzusdtzlichen intrakardialen Herzfehler.
Besonders zu erwahnen ist noch die Kombi-
nation priduktaler Isthmusstenose mit val-
vuldrer Aortenstenose, Ventrikelseptumdefekt
und grofler, den Ventrikelseptumdefekt iiber-
reitender Arteria pulmonalis, die iiber einen
offenen Ductus die untere Korperhélfte durch-
blutet. Diesen MiBbildungskomplex gibt es
auch mit hypoplastischer Aortenklappe und
hypoplastischer ascendierender Aorta, statt
valvuldrer Aortenstenose. Noch komplizierter
ist die hamodynamische Situation, wenn die
praduktale Isthmusstenose mit einer kom-
pletten Transposition der groBen Gefile kom-
biniert ist, eine MiBbildung, die man gelegent-
lich sieht.

Bei geschlossenem Ductus arteriosus ist
lediglich der linke Ventrikel vergroflert. Eine
gewisse Verdickung des Endokards des linken
Ventrikels bei Isthmusstenosen ist wohl als
sekundire Endokardfibroelastose aufzufassen,
obwohl es auch eine primédre Endokardfibro-
elastose mit Isthmusstenose gibt. Bei offenem
Ductus arteriosus besteht hédufig eine pul-
monale Hypertonie und folglich eine Hyper-
trophie des rechten Ventrikels.

Von besonderer Bedeutung ist der Kolla-
teralkreislauf, der sich bei signifikanten Isth-
musstenosen im Laufe der Jahre entwickelt.
Die Aste der Arteria subclavia beiderseits
spielen die Hauptrolle fiir den Kollateralkreis-
lauf und die Blutzufuhr zur unteren Korper-
hilfte. Erweiterte und geschlingelte Inter-
costalarterien mit Ausnahme der obersten
beiden Paare sind in der Lage, ein groles Blut-
volumen in die Arteria mammaria interna zu
fiithren. Die mammaria interna ist oft bereits
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an ihrem Ursprung bleistiftdick. Die dilatierten
Intercostalarterien verursachen die bekannten
Rippenusuren am unteren Rand der Rippen,
die bei alteren Kindern und Erwachsenen auf
Rontgenbildern zu erkennen sind.

Die Atiologie der Aortenisthmusstenose ist
unbekannt.

Viel diskutiert wurde die sog. Skoda-Theorie.
Dieser Begriff bezieht sich auf JosErF Skopa, der
im vorigen Jahrhundert die Fortleitung von Ge-
rduschphinomenen im Thorax beschrieben hat.
In diesem Zusammenhang ist die ,,Fortleitung‘
oder besser die Ausdehnung des zur Obliteration
tendierenden Ductusgewebes in die Aorta ge-
meint. Gegen diese Theorie, die heute von den
meisten Autoren abgelehnt wird, spricht das Vor-
kommen von Stenosen der Aorta, weit entfernt
vom Ductus arteriosus, und das hiufige Vorhan-
densein eines offenen Ductus arteriosus bei Isth-
musstenosen. Die Tatsache, daB die Aorten-
isthmusstenose bei der Geburt vorhanden ist,
wéahrend sich der Ductus erst nach der Geburt
schlie3t, ist ebenfalls gegen die ,,Skoda-Theorie‘
angefithrt worden. Die Atiologie der Isthmus-
stenose ist demnach noch vollig ungeklirt.

Die Aortenisthmusstenose kommt beim
mdnnlichen Geschlecht hdufiger vor als beim
weiblichen. Der Grund hierfiir ist unbekannt.
Bekannt ist die relativ haufige Kombination des
Turner-Syndroms (Agenesie der Ovarien) mit
der Isthmusstenose. WiILkINS und FLEISCH-
MANN haben hieriiber ausfithrlich berichtet.

Pathophysiologie. Die durch die Isthmus-
stenose verursachte funktionelle Stérung ist
abhingig vom Schweregrad der Stenose, vom
Vorhandensein eines offenen Ductus arteriosus
und, falls ein solcher vorhanden ist, von der
Hohe des Lungengefiflwiderstandes. Bei ge-
schlossenem Ductus mull der linke Ventrikel
die Stenose iiberwinden, um eine geniigende
Durchblutung der unteren Korperhilfte, vor
allem der Nieren, aufrechtzuerhalten. Dies wird
erreicht durch eine Erhohung des systolischen
Druckes im linken Ventrikel und in der proxi-
malen Aorta, durch eine vasokonstriktorische
Erhohung des diastolischen Druckes und durch
die Umgehung der Stenose durch mehr oder
weniger ausgebildete Kollateralarterien. Bei
geschlossenem Ductus scheint die GroBe der
Kollateralarterien jenseits des 10. Lebensjahres
vom Schweregrad der Stenose abzuhingen.
Bei hochgradigen Isthmusstenosen geniigt im
Kleinkindesalter vor der Ausbildung aus-
reichender Kollateralarterien die Druckerho-
hung im linken Ventrikel und in der proximalen
Aorta oft nicht als ausreichender kompensato-
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rischer Mechanismus, und es kommt zur schnell
fortschreitenden Dekompensation. Wahrend
der systolische und der diastolische Druck in
der proximalen Aorta erhoht sind, ist in der
Aorta distal zur Stenose der systolische Druck
erniedrigt und der diastolische Druck erhoht.

Bei offenem Ductus arteriosus ist der
Lungengefafiwiderstand gewohnlich hoch und
wird die untere Kérperhilfte zum Teil von der
Arteria pulmonalis, also vom rechten Ventrikel,
und zum Teil vom linken Ventrikel iber die
proximale Aorta und durch die Stenose durch-
blutet. Aufler dem linken Ventrikel ist hier
also auch der rechte Ventrikel an der Belastung
des Herzens beteiligt. Der Druck im rechten
Ventrikel und in der Arteria pulmonalis ist
hoch und in der distalen Aorta normal. Ist bei
gleichzeitig offenem Ductus arteriosus der
Lungengefiafiwiderstand jedoch niedrig, so fin-
det durch den Ductus entweder ein bidirektio-
naler Shunt von Blut oder ein reiner Links-
Rechts-Shunt statt. Bei offenem Ductus mit
hohem Lungengefafwiderstand wird die linke
Arteria subclavia je nach Lage und Aus-
dehnung der Isthmusstenose vom linken oder
rechten Ventrikel durchblutet.

Bei der oben erwdhnten Kombination mit
valvuldrer Aortenstenose oder hypoplastischer
ascendierender Aorta und Ventrikelseptum-
defekt besteht ein Links-Rechts-Shunt auf
Ventrikelebene und wiederum ein Rechts-
Links-Shunt aus der Arteria pulmonalis durch
den Ductus in die descendierende Aorta. In-
folgedessen ist dort die arterielle Sauerstoff-
untersidttigung tber der Grenze sichtbarer
Cyanose. Bei der Transposition der groBen
Gefalle mit Isthmusstenose und offenem Duc-
tus arteriosus durchblutet die aus dem rechten
Ventrikel entspringende Aorta die obere Kor-
perhilfte mit dberwiegend venosem Blut und
die aus dem linken Ventrikel kommende Ar-
teria pulmonalis durch den Ductus die untere
Korperhélfte mit iiberwiegend arteriellem Blut.

Klinik

Symptomatologie. Die Klinik der Aorten-
isthmusstenose wird ebenfalls durch die jewei-
lige pathologische Anatomie und die ent-
sprechende Pathophysiologie bestimmt. Die
alte Klassifizierung in praduktalen infantilen
Typ und postduktalen Erwachsenentyp hat,
wie wir heute wissen, nichts Grundsétzliches
mit einem letalen Ausgang im Kleinkindesalter
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oder dem Uberleben des Kleinkindesalters zu
tun. Ob es im Kleinkindesalter bereits zu erheb-
lichen Schwierigkeiten und zur Dekompensa-
tion kommt, hingt iiberwiegend vom Schwere-

Aortenisthmusstenose. VergroBertes Herz
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Abb. 264. Elektrokardiogramm bei hochgradiger
Aortenisthmusstenose. Sdugling, Alter 2 Monate.
Bereits Linkshypertrophie

grad der Isthmusstenose ab. Infolgedessen
sind klinisch zwet verschiedene Gruppen zu un-
terscheiden, nidmlich solche Kinder, bei denen
esim 1. Lebensjahr bereits zu schweren Krank-
heitserscheinungen kommt (RocErs et al.), und
zweitens die Gruppe von Kindern, die un-

Abb. 263. Herzfern-Aufnahme bei Saugling mit hochgradiger
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gestort aufwachsen und oft erst im Schulalter
oder noch spéter entdeckt werden.

Die Kleinkinder der ersten Gruppe fallen
durch schlechte Gewichtszunahme, Tachypnoe
und Dyspnoe, profuses Schwitzen
und gelegentlich durch eine méBige
periorale Cyanose auf. Gewdhnlich
sind sie blaB. Uber der Lunge sind
feuchte Rasselgerdusche hérbar und
nicht selten wird die kardiale De-
kompensation nicht erkannt und
werden diese Kinder nur wegen
,,Bronchitis‘ behandelt. Die Leber
ist gewohnlich etwas vergroBert,
Odeme sind selten. Uber dem Her-
zen hort man ein mittellautes sy-
stolisches Gerausch und héufig ist
ein QGalopprhythmus vorhanden.
Die Femoralarterienpulse sind
nicht oder nur ganz zart tastbar
und der Blutdruck, der im Klein-
kindesalter mit der Roétungsme-
thode gemessen werden sollte, ist
an den Beinen sehr niedrig, wah-
rend er an den Armen normal oder
leicht erhoht ist. Bei offenem Ductus ar-
teriosus mit pulmonaler Hypertonie ist die
unterschiedliche Hautfarbe der oberen und
unteren Korperhélfte auffallend. Oberkorper,
Arme und Kopf haben eine normale Farbe,
Unterkorper und Beine sind mehr oder weni-
ger cyanotisch. Durch einen zusétzlichen
intrakardialen Links-Rechts-Shunt kénnen
diese Unterschiede aber sehr verwischt wer-
den. Am besten ist die unterschiedliche Fér-
bung zu erkennen, wenn man die Hande und
Fiulle nebeneinander halt. Bei pulmonaler
Hypertonie mit offenem Ductus sind die
Femoralarterien gut tastbar und bestehen keine
Blutdruckunterschiede an Armen und Beinen.
Bei kompletter Transposition der groBen
GefdBe mit Isthmusstenose und offenem
Ductus arteriosus ist der Oberkérper cyano-
tisch und der Unterkérper von normaler
Hautfarbe.

Bei dieser ersten Gruppe von dekompensier-
ten Kleinkindern ist das Herz erheblich ver-
groBert. Rontgenologisch ist die Konfiguration
des Herzens uncharakteristisch, oft kugelig und
weit nach links ausladend. Bei der Durch-
leuchtung und im linken schrégen Durchmesser
erkennt man den groBen linken Ventrikel, der
auch den rechten Ventrikel nach vorn driickt
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(Abb. 263). Im Elektrokardiogramm ist eine
erhebliche Hypertrophie des linken Ventrikels
mit Riickbildungsstérungen immer vorhanden,
bei offenem Ductus mit pulmonaler Hyper-
tonie auch Rechtshypertrophie (Abb. 264).

Die Kinder der zweiten Gruppe, bei denen
das Herzgerausch erst spit oder gelegentlich
einer Routineuntersuchung festgestellt wird,
sind gewdhnlich asymptomatisch. Mitunter
kommen Klagen iiber eine Dyspnoe bei Be-
lastungen, leichte Ermiidbarkeit, Kopfschmer-
zen oder hiufigeres Nasenbluten erst bei vor-
sichtiger Erhebung der Anamnese her-
aus. Auffallend ist die kraftige, ge-
radezu athletische Entwicklung der
Oberkorper, besonders der Jungen.
Mitunter wird iiber kalte Fulle geklagt.
Bei der Palpation ist der hebende
HerzspitzenstoB und die Uberaktivi-
tit des linken Ventrikels auffallend.
Oft sieht man eine Uberaktivitdt der
Carotiden und in der Suprasternal-
grube. Bei der Auskultation hért
man ein mittellautes systolisches Ge-
rdusch am unteren linken Sternalrand
am lautesten. Uber der Aorten-
isthmusstenose rechts hinten para-
vertebral ist das Gerdusch ebenfalls
laut zu horen. Bei einem Teil der
Patienten hort man ein Mitralinsuiffi-
zienzgerdusch iiber der Herzspitze. Der
zweite Aortenton ist laut. Ein Teil
der Patienten hat ein protodiastoli-
sches Gerdusch als Ausdruck einer
Aortenregurgitation.

Der Puls an den Armen ist kraftig,
mitunter rechts stirker als links. Die
Femoralarterienpulse sind nicht oder nur
schwach tastbar. Bei der Blutdruckmessung ist
der systolische Druck an den Armen hoher als an
den Beinen, wihrend der diastolische Blutdruck
an Armen und Beinen gleich hoch ist. Beihoch-
gradigen Isthmusstenosen ist der systolische
Blutdruck an den Armen oft erheblich erhoht.

Réntgenologisch ist das Herz bei diesen
Kindern méBig bis deutlich vergroBert. Auch
hier ist vor allem der linke Ventrikel fir die
HerzvergroBerung verantwortlich. Im Gefaf-
band fillt bei hypoplastischer ascendierender
Aorta eine gewisse Leere auf. Die ascendierende
Aorta ist haufiger aber dilatiert, und dann ent-
sprechend prominent. Eindrucksvoll sind die
Rippenusuren, die bei dlteren Patienten jenseits
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des 10. Lebensjahres mit signifikanter Stenose
selten fehlen (Abb. 265). Auf Breischluck sieht
man in schweren Féllen immer eine Ver-
groBerung des linken Vorhofs und bei post-
stenotischer Dilatation der ascendierenden
Aorta im linken schridgen Durchmesser eine
Verdringung des Oesophagus nach vorn.
Ebenfalls bei der Durchleuchtung ist die Uber-
aktivitidt des linken Ventrikels und der ascen-
dierenden Aorta eindrucksvoll.

Das Elektrokardiogramm ist mitunter nor-
mal oder zeigt lediglich ein Linksiiberwiegen.

Abb. 265. Herzfernaufnahme bei hochgradiger Aortenisthmus-
stenose bei 14jihrigem Patienten. Bereits Rippenusuren bei-
derseits. Im Aortenbogen ist eine fiir Aortenisthmusstenose
typische Doppelkontur zu sehen

Bei der Mehrzahl der Falle ist jedoch eine deut-
liche Hypertrophie des linken Ventrikels vor-
handen. Riickbildungsstérungen sind selten.

Herzkatheterisierung. Eine Katheteri-
sierung des Herzens ist fiir die Diagnose nicht
unbedingt erforderlich. Sie sollte jedoch nicht
unterlassen werden, wenn eine chirurgische
Korrektur geplant ist. Die ersten Mitteilungen
iiber Herzkatheterergebnisse stammen von
Bine u. Mitarb. Der Druck im rechten Ven-
trikel ist normal, ebenso in der Arteria pul-
monalis. In schweren Fillen ist der Pulmonal-
arteriendruck leicht erhoht. Die Sauerstoff-
werte sind im rechten Herzen normal. Bei der
Katheterisierung des Herzens kénnen zusétz-
liche Septumdefekte festgestellt werden. Eine
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Beurteilung des Schweregrades der Isthmus-
stenose ist durch retrograde Katheterisierung
der Aorta moglich, bei der durch den Katheter
eine Druckregistrierung in der proximalen und
distalen Aorta vorgenommen werden kann.
Bei offenem Ductus arteriosus gelingt es mei-
stens, mit dem Katheter aus der Arteria pul-
monalis in die ascendierende Aorta vorzu-
dringen. Seit Einfilhrung der transseptalen

Katheterisierung des linken Herzens verzichten

-

Abb. 266
Abb. 266.

Angiokardiogramm bei Aortenisthmusstenose.
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graphischen Darstellung der Isthmusstenose
und empfiehlt sie nur firr die ungewohnlichen
Fille. Seitdem wir bei der Operation wieder-
holt auBergewohnlich lange Isthmusstenosen
angetroffen haben, fiir deren operative Be-
handlung der Einsatz der Herz-Lungen-
maschine notwendig war, fithren wir bei jeder
Isthmusstenose eine Kontrastmitteldarstellung
mit Injektion in den linken Ventrikel durch.
Nur so kénnen unnétige Operationen vermieden

@

Abb. 267

Injektion des Kontrastmittels in den linken
Ventrikel. Kurze sanduhrférmige Aortenisthmusstenose

Abb. 267. Selektives Angiokardiogramm bei hochgradiger langer Aortenisthmusstenose. Kontrastmittel-
injektion in den linken Ventrikel. Beachte die Linge der Isthmusstenose im Vergleich zur Aufnahme
in Abb. 266. GroBe Anastomosen iiber die Arteria interna mammaria

wir jedoch auf jegliche Aortenkatheterisierung
und schlieBen immer eine Katheterisierung des
linken Vorhofs und linken Ventrikels an die
Katheterisierung des rechten Herzens an.
Angiokardiographie. Die selektive Angio-
kardiographie mit Kontrastmittelinjektion in
den linken Ventrikel ist die ideale Methode zur
Darstellung der Lénge und der Lage der
Isthmusstenose (BaHNSON et al.). Eine gute
Angiokardiographie erlaubt auch eine zuver-
lassige Beurteilung des Schweregrades der Mif3-
bildung. Das AusmaB und die Funktion des
Kollateralkreislaufes werden ebenfalls dar-
gestellt. Napas hélt die retrograde Aorto-
graphie fiir die beste Methode der angiokardio-

werden. Die Kontrastmittelinjektion in den
linken Ventrikel ermoglicht gleichzeitig die
Diagnose zusétzlicher Ventrikelseptumdefekte
und poststenotischer Aneurysmen (Abb. 266
bis 268). Sie ist gefahrlos und der retrograden
Aortendarstellung iiberlegen.

Therapie. Ohne Zweifel fiihrt ein groBer
Teil von Patienten mit leichter oder mittel-
schwerer Isthmusstenose ein normales Leben,
ohne dafl die Krankheit iiberhaupt entdecks
wird. Wir glauben jedoch, daB jede Aorten-
isthmusstenose spétestens im frithen Erwach-
senenalter operativ behandelt werden sollte,
um normale kérperliche Belastungen zu ermog-
lichen und um das Risiko bakterieller Endo-
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karditis wenigstens zu vermindern. Ein Pro-
blem ist die Behandlung der dekompensierten
Kleinkinder. Es sterben noch zu viele Kinder
im 1. Lebensjahr mit einer Isthmusstenose,
ohne daB iiberhaupt die Diagnose gestellt
worden ist. Dekompensierte Kleinkinder miis-
sen unverziiglich optimal digitalisiert werden.
Wenn sich der Zustand bald bessert, sind sie
meist auch unter fortlaufender Digitalisierung
in ein giinstigeres Alter fiir die Operation zu

Abb. 268a
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stenosiert. Das giinstigste Alter fiir die Ope-
ration liegt zwischen dem 8. und 25. Lebens-
jahr. Das Risiko der Operation liegt heute
unter 5%, bei Kleinkindern allerdings sicher
dariiber.

Problematisch ist die operative Behandlung
der infantilen, prdduktalen Isthmusstenose
mit offenem Ductus und Durchblutung der
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