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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 
breitflachig gegen den rechten Vorhof und linken 
Ventrikel drtickt. Dabei sind Spannungen von 
50-200 Volt wahrend 1/10 sec notig, um aus­
reichende Stromstarken von 1,5--3 Ampere 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
zweckt damit eine Besserung der hypoxischen 
Acidose, wonach die Ansprechbarkeit des Herz­
muskels auf die positiv inotrope Wirkung von 
Suprarenin wiederkehrt. 

Wenn diesen Mallnahmen Erfolg beschieden 
ist, nimmt das Herz nach Entflimmerung wieder 
seine Kontraktionstatigkeit auf. Bald ist ein 
peripherer Druck zu messen, gtinstigenfalls ver-

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

Die N achbehandlung nach erfolgreicher Wie­
derbelebung birgt noch eine Reihe weiterer Htir­
den, die das Anfangsergebnis zunichte machen 
konnen. Meist mull die automatische Beatmung 
tiber Stunden oder tiber Tage fortgeftihrt werden, 
da die Spontanatmung in vielen Fallen nicht aus­
reichend ist. In solchen Fallen empfiehlt sich 
eine Tracheotomie. Hat der Kranke einen 
anoxischen Hirnschaden davongetragen, so sind 
die Aussichten dtister. In solchen Fallen sollte 
eine leichte Hypothermie (320) durch Oberflachen­
ktihlung versucht und vorbeugende Mal3nahmen 
gegen das drohende Hirnodem (s. dort) ein­
geleitet werden. In seltenen Fallen kann Er­
holung eintreten. Meist aber bedeutet der Tod 
eines solchen "decerebrierten" Kranken letztlich 
eine ErlOsung fUr Arzt und Angehorige. 

Angeborene Herzi'ehler 

Einteilungsprinzip 
Von A. 1. BEUREN und G. JOPPICH, Gottingen 

:Fur die Auspragung des klinischen Bildes 
angeborener Angiokardiopatbien sind die hamo­
dynamischen Veranderungen, die sich aus dem 
anatomischen Defekt ergeben, ausschlaggebend. 
Diese Veranderungen konnen bei ein und der­
selben Fehlbildung je nach dem Grade ihrer 
Auspragung oder nach der Dauer ihres Be­
stehens zu voneinander abweichenden oder 
wechselnden hamodynamischen Verhaltnissen 
bis zur Shunt-Umkehr fiihren. Dies ist der 
Grund, weshalb eine Einteilung der angebo­
renen Fehlbildungen des Herzens und der 
GefaBe allein nach hamodynamischen Ge­
sichtspunkten Schwierigkeiten bereitet. Ein 
und dasselbe Krankheitsbild wiirde im Verlauf 
des Leidens zuweilen seine Position wechseln 
mussen oder von vornherein wegen verscbieden 
schwerer Auspragung an verscbiedenen Stellen 
eingeordnet werden mussen. Die Einteilungs­
prinzipien aller monograpbischen Darstellungen 
weichen daher voneinander abo . 

Bei der bier gewahlten Einteilung wurde 
davon ausgegangen, daB auch dem nicht kar-

diologisch vorgebildeten Leser ein Leitfaden 
geboten werden solIte, mit dessen Hille er sich 
zurechtfinden kann. Es wurden daher die 
jedem Arzt gelaufigen anatomischen Gesichts­
punkte mit den hamodynamischen verknupft. 
Zunachst werden die GefaB- und Herzfehl­
bildungen im Bereich des kleinen, dann die des 
groBen Kreislaufs abgehandelt. Es folgen die 
Scheidewanddefekte und zum SchluB die MiB­
bildungen, die beide GefaB- und Herzteile 
gleichmaBig betreffen wie die Transpositionen 
und die Lageanomalien des Gesamtherzens. 
Bei den kombinierten Herzfehlern haben wir 
uns von den fiihrenden hiimodynamischen Ver­
haltnissen leiten lassen. So wird beispielsweise 
die Fallotsche Tetralogie bei den Fehlbildungen 
der Pulmonalarterie eingeordnet, weil diese 
das entscheidende hamodynamische Moment 
darstellt. Auf diese Weise konnten die klinisch 
verwandten Bilder, welche ja auch differential­
diagnostisch zusammen gehoren, benachbart 
angeordnet werden. 
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Embryologie und Teratologie 
Von KL. GOERTTLER, Heidelberg 

Angeborene Herzfehler (konnatale Kardio­
Angiopathien, HerzmiBbildungen) sind das 
Ergebnis einer entweder bereits vor der Be­
fruchtung in den Geschlechtszellen (d.h. wah­
rend der Progenese) oder innerhalb der 
embryo-fetalen Entwicklungsperiode der Lei­
besfrucht (Kyema, d.h. wahrend der Kyema­
togenese) abgelaufenen Entwicklungsstorung1 . 

Diese kann genetisch festgelegt (erblich, kon­
genital) oder durch exogene und auch im 
miitterlichen Organismus selbst entstandene 
Schadlichkeiten 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 Stoffwechselaktivitat und 
mehrfachen gestaltlichen Anderungen in der 
friihen Keimesentwicklung "empfindlich" ge­
geniiber einwirkenden Schadlichkeiten. Es 
verfiigt andererseits iiber eine hohe regenera­
tive Potenz, so daB nicht jede Beeintrachti­
gung in eine HerzmiBbildung miindet. Diese 
werden in der Friihperiode der Entwicklung 
(Embryogenese) determiniert, konnen zum 
Teil aber auch in Verbindung mit Storungen 
der postnatalen Kreislaufumstellung auftreten. 
Dann handelt es sich meist um den fehlenden 
VerschluB 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 BLECHSCHMIDT (1961); tibersicht­
licheZusammenfassungenwurdenvonCLARA( 1940), 
PATTEN (1946, 1953, 1960), KL. GOERTTLER(1960c, 
1963a) und DE VRIES und DE SAUNDERS (1962) 
vorgelegt. Die komplizierte Ausbildung des al'­
fangs gestreckten (tubularen) Herzschlauches 
tiber die Formierung der Herzschleife bis zum 
doppeltkammrigen Organ mit diskontinuierlicher 
Durchstromung getrennter Strombetten (Par­
allel- und Austausch-Schaltung von Lungen und 
Korperperipherie) gab AnlaB zur Aufstellung 
mehrerer Theorien zur Herzentwicklung (SPITZER 
1919, 1921, 1923; PERNKOPF und WIRTINGER 

1 Uber die Terminologie der normalen oder 
gesti.irten pranatalen Entwicklung s. KL. GOERTT­
LER 1957a u. b, 1960, 1964; DOERR 1957; Ess­
BACH 1961; PLIESS 1962a. 

1933; KL. GOERTTLER 1955, 1958, 1963a; BAR­
THEL 1960; R. P. GRANT 1962; DE VRIES und 
DE SANDERS 1962). Mit Ausnahme von SPITZERS 
"phylogenetischer Theorie" basieren die Uber­
legungen der anderen Autoren auf den wahrend 
der Ontogenese ablaufenden Vorgangen. Viel­
fach wird aber die Dynamik des pulsierenden und 
zugleich wachsenden Organes infolge allzu sta­
tischer oder mechanistischer BetJachtungsweise 
nicht ausreichend berticksichtigt, die uns aber 
aus vergleichend-anatomischen bzw. experimentellen 

Abb. 172. Schematischer Querschnitt durch die spatere 
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 
Blutgefi:iilen, Hohlraum innerhalb der Herzanlage = 

Endothelrohr des Herzens 

Untersuchungen an Amphibien, Vogeln und Sau­
getieren bekannt ist. Teilfragen liber Wachstum, 
prospektive Potenz und Reagibilitat der Herz­
anlage sind in den Grundzligen beantwortet, und 
die formative Rolle hamodynamischer Faktoren 
darf - auch fUr die menschliche Entwicklung -
als im wesentlichen geklart gelten (zusammen­
fassende Darstellung: KL. GOERTTLER 1963a). 

Quantitative Daten zur menschlichen Kardio­
genese. In der 3. Entwicklungswoche nach der 
Befruchtung umfaBt das kardio-perikardiale Bla­
stem nahezu ein Drittel des gesamten, ca. 2 mm 
groilen Keimes. Danach tiberwiegt das Wachlit­
tum der neuro-ektodermalen Anteile, und der 
Gewichtsanteil der Herzanlage fallt steil ab. 
Wahrend der "kritischen Phase der Formbildung" 
wiegt das Herz nur wenige und nach AbschluB der 
Kammerseptierung (bei 22 mm groBen, 1 g schwe­
ren Embryonen) etwa 10 Milligramm. Vom Ab­
schluB 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 (LINZBACH 1955). 
Zur Zeit del' Primitiventwicklung und bis zum 
AbschluB del' Kammerseptierung ist die mit 
mitotischer Zellteilung verbundene Wachstums· 

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. 1. Phase der menschlichen Herzentwicklung mit Ausbildung des metameral gegliederten Herzschlau· 
ches. Links = schematische Strichzeichnungen, Mitte = Ansichten von ventral mit eroffnetem Herzbeutel 
und durchscheinend gedachtem Endokard·lnnenrohr, rechts = Dorsalansichten. Obere Reihe: Anlage des 
Herzschlauches bei 2 mm groBen Keimen gegen Ende del' 3. Entwicklungswoche. Mittlere Reihe: Erste 
rechtsgewendete Herzschleife bei ca. 3 mm groBen Embryonen in der Mitte der 4. Entwicklungswoche. 

Untere Reihe: Fertige metameral gegliederte Herzschleife bei 4mm groBen Keimen nach ca. 31/ 2 

Entwicklungswochen 

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

sind Keimschild, AmnionhOhle und Dotter· 
sack ausgebildet. Ein hufeisenforInig angeleg. 
tes mesodermales kardio.perikardiales Blastem 
umsaumt den cranialen Pol und verlagert sich 
dann unter den schneller wachsenden Kopf. 
fortsatz. Bald lost sich eine auBere, perikar· 
diale von einer inneren myo.epikardialen Zell· 
schicht, und die entstehende Lucke wird zum 
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Herzbeutelcolom. Beim Menschen fehlt eine 
komplette paarige Herzanlage, im Gegensatz 
zu den Verhaltnissen bei Amphibien, Reptilien, 
Vogeln und einigen Saugetieren. Vor dem Vor­
derarm befindet sich eine einheitliche myokar-

sich durch starkes Wachstum bald vollig vom 
langsamer wachsenden Vorderdarm ab, und die 
zunachst breite Mesenchymbrucke wird zur 
Duplikatur des Mesocardium dorsale ausge­
zogen. Dieses dient den einmundenden Venen 

Abb.l73b. II. Phase der menschlichen Herzentwicklung mit Ausbildung der definitiven Herzform. Anordnung 
der Figuren entspr. Abb. 173a. Obere Reihe : Herzanlage mit fortgeschrittener Verlagerung des OhrkanaIs und 
gerade beginnender Bulbusschwenkung bei 4-5 mm groBen Embryonen gegen Ende der 4. Entwicklungs. 
woche. Mittlere Reihe: Herz nach AbschluB der Kammerseptation bei 20-25 mm groBen Keimen nach 7-8 
Entwicklungswochen. Beide groBen Schlagadern liegen hintereinander. Untere Reihe: Fertiges Herz eines 
Erwachsenen mit DarsteIIung der endgiiltigen Relationen. (Aus KL. GOERTTLER, in: Das Herz des Menschen, 

hrsgeg. von BARGMANN u. DOERR. Stuttgart: Georg Thieme 1963) 

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

Haudbuch der Kinderheilkuude. 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 
spater 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 groBe Rolle 
spielen. GroBe, Lokalisation und Formgebung 
dieser Gebilde werden durch die Ausbildung 
des wachstumsaktiveren Myokard festgelegt. 
Auch hamodynamische Faktoren beeinflussen 
die Massierung von endokardialem Material 
(KL. GOERTTLER 1955, 1963c; BARTHEL 1960), 
wenn gegen Ende der 3. Entwicklungswoche 
nach der Befruchtung ein primitiver Blutkreis­
lauf in Gang gekommen ist. 

Mit dem Wachstum der vorderen Korper­
halfte hat sich die entodermale Unterlage zum 
Vorderdarm gestreckt. Dabei formierte sich das 
ventral aufliegende myo-epikardiale Material 
zu einem in der Korperlangsachse 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 spater 
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 yom 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. 
2 mm lang, und die Herzanlage bildet noch 
einen gestreckten,dem V orderdarm aufliegenden 
Schlauch. Caudal miinden die beiden Sinus­
horner, und cranial entspringt ein 1. Kiemen­
arterienpaar. Das Endokard ist im Inneren der 
Herzanlage zum einheitlichen Endokard­
schlauch vereinigt, das Perikardialcolom aber 
noch nicht gegen den Bauchraum abgeschlossen. 
Die spatere 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 groBen Embryonen ein zunachst nach 
rechts gerichtetes Wachstum des spateren 
Kammerteiles, dann auch des Vorhof- und des 
Ausstromteiles (Abb. 17380, mittlere Reihe). 

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 Blutkreislauj 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
sammenhaltes 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. 173 a, 
untere Reihe). Der Sinus venosus ist nunmehr 
gegen das Atrium abgesetzt, welches deutlich 
einen caudalwartigen rechtsseitigen und einen 
dem Kammerteil naher liegenden linksseitigen 
Abschnitt erkennen laBt: Der Sulcus inter­
atrialis deutet die Region der spateren Scheide­
wand an. Der Kammerteil bildet nunmehr 
eine Frontalschleife, die von links oben nach 
rechts unten zieht und mit dem Vorhof iiber 
den "Ohrkanal" 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 M etampulle erkennen 
laBt. Die Proampulle wird iiberwiegend zur 
linken, die Metampulle zur rechten Herz­
kammer. Allerdings besitzt die spatere rechte 
Kammer einen kleinen proampullaren Ein­
stromteil und der linke Ventrikel einen met­
ampullarenAortenconus. 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 hcpatische 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 
Arterienpaarangelegt ist, entstehen innerhalb 
der 4. Woche ein 2., 3. und 4. Pallor in rascher 
Folge. Mit der nunmehr deutlichen Abgren­
zung hintereinandergeschalteter Herza bschnitte 
(Sinus venosus, Atrium, Ventrikel, Bulbus) ist 
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die I. Phase der H erzentwicklung beendet. Der 
anfangs im "Kammereigenrhythmus" mit ca. 
40 Kontraktionen f min pulsierende Herz­
schlauch erreicht h6here Frequenzen, wlmn mit 
der Einbeziehung von Vorhof und Sinus der 
Vorhof- bzw. Sinusrhythmus (45-60 bzw. 
80 Pulsationenfmin) einsetzt. 

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

allmahlich in die Sagittale verlagert (Abb. 173 b, 
obere Reihe). Der Ohrkanal riickt von links­
lateral und oben nach median und caudalwarts, 
da sich das wachsende Atrium nach oben und 
hint en ausdehnt. Das Kammerwachstum ist 
demgegeniiber nach vorn und unten gerichtet, 
so daB der Sinus venosus nicht mehr von unten 

b 

Abb. 174a u. b. Die Scheidewandbildung im durchsichtig gedachten, in Hiihe 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 groBen Kiirpervenen und Ostium sinuatriale, letzteres von zwei Venenklappen flankiert. 
Obere Teilfigur = Vorhofteil. Verlangerung der beiden Venenklappen am Vorhofeingang nach cranial zum 
Septum spurium. Die beiden nebeneinander einschniirenden Sicheln des Septum primum (rechts) und 
Septum secundum (links) fuBen auf den Endokardkissen 0 (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 sekundaren Dehiszenz 

des Foramen ovale secundum. 
b Herzkammern, Bulbus, Truncus und groBe GefaBe. Vorhofkontur angedeutet. Trennungen in Hiihe des 
Bulbuskanals, des Bulbus-Truncusostium sowie in Hiihe des Ursprunges der VI. Kiemenarterie. Unterteilung 
des rechts im Bild befindlichen Atrioventrikularostium durch die beiden Endokardkissen 0 (vorne) und U 
(hinten), von denen die punktiert wiedergegebenen Leisten O-B und U-A ihren Ausgang nehmen. Eine 
wendelartig gekriimmte Scheidewand reicht yom Ventriculobulbarostium zum Ostium bulbotruncale und hat 
die korrespondierenden Leisten A-l und B-3 miteinander vereinigt. Yom Bulbus-Truncusostium aus hat die 
Scheidewand AnschluB 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. 173 b) neu zusammengesetzt, an deren 
Ende die Ausbildung der definitiven auBeren 
Herzform erkennbar ist. Wahrend die Schlei­
fenlegung mit einer erheblichen Verlangerung 
der Herzanlage verbunden war, folgt nunmehr 
die Erweiterung der Vorhof- und Kammer­
abschnitte. Hierbei wird die zunachst frontal 
orientierte Kammerschleife durch Schwenkung 

vorne, sondern von oben hinten in das Herz 
miindet und dorsal von Vorhof und Kammer 
zu liegen kommt. Etwas spater andert auch 
der Herzausgang seine Position, indem er von 
seitlich-rechts nach ventral und medianwarts 
schwenkt und hierdurch vor das Atrioventri­
kularostium riickt (Abb.l73b, mittlereReihe). 
Diese Schwenkung innerhalb des Herzbeutels 
ist mit einer gegenlaufig gerichteten Drehung 

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

/JFL-IfI---Ao. - P u . Tsp. 

(t 

schiedliches Schicksal: Die rechte wird zu­
nehmend kleiner und bildet die Valvula Eusta­
chii der unteren Hohlvene und die Valvula 
sinus coronarii (Thebesii) , wahrend 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 

b 

atriorum in eine definitive 
rechts- und linksseitige 
Teilhiilfte. 

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 veniisen (rechts) und arteriellen (links) Teil. Dber der 
Kammerkonvexitat schneidet eine myokardiale Langsleiste 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. Tsp.). b Ausbildung myokardialer (schwarz ausgezogener) 
und endokardialer (punktierter) Septen mit Teilung von Vorhof, Kammer 
und Bulbus. Die Liicken des Foramen ovale primum (F.!.), Foramen inter­
ventriculare (F.iv.) und Foramen subseptale bulbare (F.s.b.) werden bald 
verschlossen, Aorta (Ao.) 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.Il.). (Gering­
fiigige Abanderung zweier Teilfiguren aus KL. GOERTTLER, in : Das Herz 

Beide Septen haben eine 
recht kompliziert.e Entwick­
lung. Sie sind mit ihren pro­
minentesten Teilen kulissen­
formig gegeneinander ver­
setzt, so daB der freie Durch­
gang einen von rechts hinten 
nach links vorne gerichteten 
Kanal bildet. Dieser nimmt 
wahrend der embryo-fetalen 
Periode das Blut aus del' 
unteren Hohlvene auf, bis die 
Lungenvenen gentigend Blut 
zum Herzen fordern. Die Vor­
hofscheidewand fuBt auf den 
endokardialen Querpolstern 
o und U, die den Ohl'kanal 
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 
l'echtpseitige Tricuspidal­
ostium entstehen (A bb. 175). 
Durch Vereinigung der Endo­
kardpolster 0 und U entsteht 
das Foramen ovale primum 
(subseptale), wird immer klei­
ner und verschlieBt sich dann. 
Zuvor ist aber eine Dehiszenz 
in der hinteren Circumferenz 
der Scheidewand entstanden, des Menschen, hersgeg. von BARGMANN u. DOERR. 

Stuttgart: Georg Thieme 1963) 

Sie alle spielen tur die normale und gestorte 
H erzentwicklung eine grope Rolle, da der gehOrige 
Ablaut von Drehung und Schwenkung tur die 
A usbildung und den Verlaut der Scheidewiinde 
wichtig ist. 

Der in den beiden oberen Reihen der 
Abb. 173 b dargestellte Vorgang ist bei 7 bis 
8 Wochen alten Embryonen abgeschlossen. 
Am ven6sen 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-

die als Foramen ovale secun­
dum bis zur Geburt erhal­

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

Durch die Uingsverbindung der endokar­
dialen Querpolster O-B und U-A entsteht unter 
Einbeziehung der zunachst quer orientierten 
interampullii.ren Enge das Septum interventri­
culare. Es besitzt einen in Abb. 175 schwarz aus­
gezogenen myokardialen und einen punktierten 
endokardialen Anteil. Die Lucke des Foramen 
interventriculaTe schlieBt sich nach 6-7 Entwick­
lungswochen bei 18-22 mm groBen Embryonen. 

Der arterielle Herzausgang bietet sichtbar 
komplizierte Verhii.ltnisse, denn hier wird der 
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schrag.spiralige Verlauf der Septumleisten beson· 
ders deutlich (s. Abb. 174). Indem der "aortale" 
Ausstromteil nach dorsal geruckt ist, wahrend 
der "pulmonale" mehr ventral entspringt, gelangt 
das Blut mit schraubiger Drehung aus den Kam· 
mern in den Bulbotruncus. 

Entscheidend fUr die hamodynamische Situa· 
tion ist damit die primare Form des myokar. 
dialen Herzmantels, der durch seinen 
asymmetrischen Bau getrennte Spiral. 
strome entstehen liiBt (KL. GOERTTLER 
1955, 1963a). Diese massieren ihrerseits 
die zwischen Endo· und Myokard befind· 
liche inkompressible Sulze in die "Tot· 
wasserzonen" zwischen beiden Blutstro· 
men. Daher ist die vorwiegend aus endo· 
kardialem Material aufgebaute Scheide· 
wand des Septum aorticopulmonale wen· 
delartig gekrummt. Sie setzt sich zusam· 
men aus der Vereinigung der Bulbus· 
wtilste A bzw. B mit entsprechenden En· 
dokardpolstern (1 bzw. 3) an der Bulbus· 
Truncusgrenze und dem zwischen der IV. 
und VI. Kiemenbogenarterie einschnuren· 
den aortico·pulmonalen Teilungssporn. Die 
Vereinigung der einander gegenuberlie. 
genden Gebilde beginnt peripher und 
ruckt dann herzwarts. Das Foramen sub· 
septale bulbare verschlieBt sich noch vor 
der interventrikularen Lucke (KRAMER 
1942). 

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 

a h 

d 

Die Entwicklung der HerzhOhlen 
lauft mit dem Formwandel der Herz· 
anlage parallel. Man veranschaulicht 
sich die Situation am besten durch 
Betrachtung von Wachsplattenmodellen 
der Innenraume, welche auch die Form 
der Herzwande im "Negativ" wieder· 
geben (Abb. 176). Die Aussackung 
beider Herzkammern hangt wahrschein­
lich von der Gewalt, Menge und Auf­
prallrichtung des aus den VorhOfen 
einstromenden Blutes abo Hierdurch 
wird die zunachst ringformig "gegur­
tete' 'Muskulatur vorgespannt und damit 
nach den Gesetzen der Muskelphysiologie 

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 c und d markiert. 
Darstellung der kontinuierlichen Umgestaltung der Herzanlage 
wahrend der I. und II. Phase der Entwicklung. Schwammwerk· 
artige Auflockerung des Kammermyokard. Die Senke zwi­
schen den beiden groBen Schlagadern entspricht dem aortico· 
pulmonalen Teilungssporn. (Aus KL. GOERTTLER, in: Das Herz 
des Menschen, hersgeg. von BARGMANN U . DOERR. Stuttgart: 

fiir die anschlieBende Kammeraktion optimal 
vorbereitet. Bald entstehen Ausbuchtungen 
iiber der Konvexitat der pro- und metampul­
laren Kammerregion. Beide Herzteile liegen 
zunachst 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 starkere, schwamm­
werkartige Differenzierung wird die urspriing­
liche Anordnung der Muskelfasern im Kammer­
bereich aufgehoben. Zwischen den Ausbuch· 

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII 

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 Reizleitungssystem des menschlichen 
Herzens. 

Sinus· und Atrioventrikularknoten sowie His· 
8ches Bundel werden gegen Ende der 5. Entwick­
lungswoche bei 10 mm groBen Keimen angelegt 
und sind bei Embryonen aus der Mitte des 2. Mo­
nats sicher identifizierbar. Dann ist auch das 
Moderatorband vorhanden. Der Herzschlag ist 
primar von nervalen Einfltissen unabhangig; 

29b 
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Nervenfasern wachsen erst spateI' ein, wenn langst 
geregelte Herzaktionen im Sinusrhythmus er­
folgen. 

Die plumpen Endokardpolster an den ein­
zelnen Herz-Engen werden nach ihrer Organisa­
tion und festen Verankerung in stromungsgun­
stiger Position auf dem Myokard wei tel' aus­
differenziert. Am Kammereingang wachsen vor­
ubergehend Muskelfasern ein und bilden sphincter­
artige SchlieBmuskeln aus. Diese werden abel' 
bald durch fibroses Gewebe ersetzt, und nun­
mehr entsteht das bindegewebige Herzskelet, das 
nul' von del' schmalen atrioventrikularen Kontur­
faserbrucke des Hisschen Bundels durchzogen 
wird. Die Kammerwand sackt distal del' Endo­
kardkissen starker aus, und die inneren Muskel­
brucken bilden sich zu den Chordae tendineae um, 
die eine feste Verankerung del' groBen Segel­
klappen erlauben. Diese werden entsprechend 
del' Form del' Ostien links in del' Zweizahl und 
rechts als Tricuspidalklappe differenziert. 

Wenn sich die beiden groBeren Endokard­
polster (0 und U) vereinigen, bleibt fUr eine 
kurze Zeit ein zipfelformiger Recessus im Ver­
wachsungsbereich zuri.i.ck. Bei Entwicklungs­
storungen kann diesel' Spalt erhalten bleiben 
(Spaltung des aortalen Mitralsegels) und die Lage 
del' ehemaligen "Konfliktzone" (DoERR 1960) 
andeuten. (Neue embryologische Untersuchungen 
uber die Differenzierung diesel' Region S. VAN MIE­
ROP et a1. 1962.) 

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

Die mikroskopische Dijjerenzierung des M yo­
kard setzt erst einige Zeit nach del' Aufnahme 
rhythmischer Kontraktionen ein. Das Herz­
muskelgewebe von 4--5 mm groBen Keimen bil­
det eine unregelmaBige Netz-Struktur. Bei 8 bis 
12 mm groBen Embryonen ist die Ausrichtung 
einzelner Faserzuge schon deutlicher, und eine 
Kornung del' Myofibrillen und Querstreifung wird 
gerade sichtbar. 1m Verlaufe del' 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 

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. 

Blutgefalle. Zu Beginn der Primitiventwick­
lung fUhren Kardinalvenen das Blut zum Herzen; 
ihnen schlieBt sich von ventral das System der 
Dottersack- und N abelvenen an. 1m Zuge fort­
schreitender Umwandlung entstehen nacheinan­
der die mehr median gelegenen Sub- und Supra­
kardinalvenen, deren rechtsseitige Anteile durch 
gtinstigere AbfluBbedingungen zum Herzen per­
sistieren (Einzelheiten S. CLARA 1955; STARCK 
1955; GOERTTLER 1963a). Eine obere und untere 
Hohlvene ist nach AbschluB der Kammerseptie­
rung voll ausgebildet. Ihre herznahe Vereinigung 
wird spater 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 
EndothelsproB, der mit einem im dorsalen Meso­
kard in loco entstehenden GefaBchen und dem 
sich um Vorderdarm und Lungenblaschen bil­
denden V orderdarmplexus anastomosiert. Bald ist 
der primitive Stamm erweitert, nimmt die von 
den Lungenlappen zum Herzen ziehenden Venen 
in sich auf und wird als Lungenvenensinus spater 
in die Wandung des linken Vorhofes einbezogen. 
Zuvor muB der genau an der ehemaligen Sinus­
Vorhofgrenze mundende 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 
del' 3. W oche angelegt, das 2., 3. und 4. Paar 
wahrend del' 4. W oche und das 6. Paar zu Beginn 
der 5. W oche. Gegen Ende der 4. W oche sind 
die 1. und 2. Paare bereits wieder in Ruckbildung 
begriffen; das 3. Paar persistiert beidseitig als 
Carotidenbogen. Wahrend der rechtsseitige 4. Bo­
gen im dorsalen Abschnitt gleichfalls zuruck­
gebildet wird, erweitert sich das linksseitige 
GefaB zum Aortenbogen. Aus dem 6. Paar ent­
springt beidseitig ein kleines, caudal zur Lungen­
anlage ziehendes Astchen, das sich zusammen mit 
dem linken und l'echten 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 fUr den fetalen Kreislauf 
von groBer Bedeutung (s. S. 456). Die ersten 
Anlagen del' Herzkranzschlagadern sind bei 12 mm 
groBen Keimen nachweisbal' (HACKENSELLNER 
1956); anscheinend ist del' gesamte Hel'zausgang 
mit seinem pulmonalen und aol'talen Anteil zur 
Ausbildung von Endothelspl'ossen befahigt. Mog­
lichel'weise bewil'kt ein hamodynamisch ungun-
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stiger Ursprung die baldige Riickbildung dar 
"pulmonalen" Knospen, so daB nur die Ur­
spriinge aus der Aorta AnschluB an die in loco 
entstehenden peripheren Verlaufsstrecken ge­
winnen_ Die Herzvenen entwickeln sich bei 14 mm 
groBen Embryonen aus Endothelknospen des 
Sinus coronarius_ N ach 8 Entwicklungswochen 
sind alIe groBeren Gefii.Be des menschlichen Her­
zens angelegt (LICATA 1954). 

Herznerven. Die Herzanlage gelangt erst 
nachtrii.glich unter den regulierenden EinfluB 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 venose Herzeingang erhii.lt 
iiberwiegend Nervenfasern aus dem Thorakal­
bereich, da er seine Lage wii.hrend des Descensus 
cordis nur geringfiigig ii.ndert. Die aus beiden 
Vagus-Nerven abzweigenden depressorischenAste 
(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
CATA 1954), wii.hrend das Nervengeflecht am 
Herzausgang (Vorhofgeflecht bzw. "deep sinu­
atrial cardiac plexus") zu den Reizbildungs­
zentren fiihrt. In der 9. Entwicklungswoche for­
mieren sich Neuroblastenansammlungen in der 
Nii.he groBer GefaBe (Sinus caroticus!). Sie sind 
im Herzbereich besonders reichlich entlang des 
Sulcus interatrialis, dem Sinus coronarius und 
urn die einmiindenden Korper- und Lungenvenen 
nachweisbar; das dorsale Mesokard wird als 
Leitschiene benutzt. Sinus- undAtrioventrikular­
knoten sowie Hissches Biindel unterliegen danach 
reguIierenden nervalen Einfliissen, wobei der 
Sinusknoten mehr von den rechtsseitigen und die 
Atrioventrikularregion von linksseitigen Nerven­
fasern versorgt wird. 

Herzbeutel. Wii.hrend der Friihentwicklung 
kommuniziert das perikardiale Colom mit dem 
pleuro-peritonealen Raum. Dadurch entsteht die 
"embryonale Leibeshohle", die sich bis in die 
Rumpfschwanzknospe erstreckt und auch mit 
dem extraembryonalen COlom kommuniziert. 
Wii.hrend der Schleifenlegung verlagert sich die 
Herzaulage aus dem Hals- in den Brustbereich, 
zugleich auch ventralwii.rts 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 
Leberaulage 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 Sinushorner. 

Durch den Wechsel der venosen Zufliisse und 
die Bevorzugung der rechtsseitigen Blutleiter 

ii.ndert sich die Gestalt des urspriinglichen Kar­
dinalvenenkreuzes. AIle zufiihrenden Venen und 
aus dem Herzen entspringenden arteriellen Blut­
leiter werden yom dorsalen Mesokard umscheidet. 
Wenn der Stamm des Lungenvenensinus in das 
linkeAtrium einbezogen wird, riickt die Mesokard­
Umschlagsfalte yom Herzen fort bis an die 
Lungen und wird zu einer bogenformigen Dupli­
katur verlii.ngert. 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 AbschluB der Embryogenese ist auch die 
A us bildung des Herz beutels und seiner U mschlags­
falten beendet. 

Embryo.fetaler Kreislauf. Nach der Im­
plantation ernahrt sich der befruchtete Fur­
chungskeim durch fermentative Auflosung und 
Aufnahme der umgebenden Uterusmucosa 
(Histiotrophe). Da dem menschlichen Ei nur 
ein geringfiigiger 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 hiimotrophe Nahrstoffauf­
nahme aus dem miitterlichen Blut eingerichtet 
sind. Durch innige Verzahnung der embryo­
fetalen und maternen Austauschflachen in der 
Placenta kann das in den miitterlichen Blut­
spalten stromende Blut fliissige und gasformige 
Nahr- und Betriebsstoffe iiber die Deckzell­
schichten in die placentaren Venen abgeben 
bzw. Schlackenstoffe aus diesen aufnehmen. 
Die paarig angelegten N abelvenen umfassen 
die Leberanlage; die rechte bildet sich alsbald 
zuriick, so daB alles Blut iiber die linke V. um­
bilicalis einstromt. Innerhalb des aus den 
Dottersackvenen (Vv. omphalomesentericae) ge­
bildeten Leberstrombettes entwickelt sich mit 
der hamodynamischen Begiinstigung der rechts­
seitigen Zufliisse eine Schrag-Verbindung zwi­
schen der linken Nabelvene an der Leberpforte 
und dem rechtsseitigen omphalo-mesenterialen 
Strombett. Dieser Ductus venosus Arantii 
bleibt bis zur Geburt durchgangig, wenn sich 
auch wahrend der letzten Fetalmonate der 
DurchfluB zugunsten einer besseren Durch­
stromung der Leber vermindert. Mit dem Fort­
fall der Placenta verodet der venose Gang. -
Die V. revehens hepatica nimmt alles sauer­
stoff- und nahrstoffreiche Blut aus dem Ductus 
venosus und das verbrauchte Blut aus dem 
Leberstrombett auf und gibt es an die V. cava 
inferior abo Diese miindet zwar in den rechts­
seitigen und spater auch rechten Vorhofteil, 
jedoch in einer derartigen Position, daB die 
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"Seelenachse" des medianwarts geneigten Ge­
faBes direkt auf die Lucke des Foramen ovale 
zielt, dessen kulissenformig 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 groBeres 
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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 GefaBstrecken = ausgezogene 
Linien mit Querstrichelung. Konturen einiger Or­
gane = unterbrochene Linien. Capillare Strom-

betten = -11-. Weiteres s. Text 

Blutquantum aus der Placenta in die links­
seitigen Herzteile und benutzt das "aortale" 
Strombett (Abb. 177). 1m letzten Drittel der 
intrauterinen Periode vermindert sich der 
DurchfluB. Da gleichzeitig der BlutruckfluB 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 groBen Schlagadern ausgeworfeneBlut kann 

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, wahrend die Lungen­
arterien zunehmend mehr Blut aufnehmen, das 
iiber die Lungenvenen in das linke Atrium zu­
riickflieBt. 

Danach setzt bereits vor der Geburt eine all­
miihliche Engerstellung alIer "fetalen Blutwege" 
(Ductus venosus Arantii, Foramen ovale secun­
dum, Ductus arteriosus Botalli) ein: Die Geburt 
iindert die fetale Kreislaufsituation nicht grund­
legend, sondern bildet den AbschlujJ eines schon 
lange vorbereiteten Prozesses! 

Die Obliteration des Ductus venosus erfolgt 
durch muskulare Kontraktion und nachfolgende 
Verodung, wenn der umbilicale ZufluB unter­
bunden ist. Das Foramen ovale verklebt, wenn 
del' ansteigende Druck im linken Varhof die 
beiden Kulissen des Septum atriorum I und II 
aufeinanderpreBt. Fiir den DauerverschluB des 
arteriellen Ganges spielt die durch Zwerchfell­
aktion geforderteLungendurchblutung eine groBe 
Rolle. Die initiale Muskelkontraktion wird durch 
Anderungen des 02/C02-Partialdruckes im Blut 
eingeleitet (BORN, DAWES, MOTT, RENNICK 1956). 
Zwischen funktioneller Verklebung und morpho­
logischer Konsolidierung (MEYER und SIMON 
1960) liegt eine "kritische Peri ode" (DOERR 1960), 
innerhalb derer eine WiedererOffnung des arteri­
ellen Ganges moglich ist. Nach 2-3 Monaten 
sind arterieller und venoseI' Gang gewohnlich 
verodet; del' definitive VerschluB des Foramen 
ovale secundum dauert noch einige Monate langeI'. 

Betrachtet man die Organisation von Herz 
und Kreislauf (Prinzipien s. KL. GOERTTLER 
1960a, c, 1963a), falIt ein bis in Einzelheiten 
genau abgestuftes Zusammenspiel auf. Wah­
rend der embryo-fetalen Periode sind weder 
Parallelschaltung der Herzhalften noch alter­
nierende Durchstromung distinkter Strom­
betten erforderlich. Dennoch wird das (noch) 
nicht Benotigte uber viele Zwischenstufen auf 
die Stunde der vollen Inanspruchnahme vor­
bereitet. Wir sehen das Planvolle der Vor­
gange, und ihre ZweckmaBigkeit leuchtet ein. 
Aber die treibenden Krafte 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, muB man uberein­
stimmende oder doch vergleichbare Bauprin-
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zipien starker bewerten als Differenzen in der 
formalen Auspragung, d.h. die Fulle 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 GefiWfehler zu erortern. Diese 
betreffen die Alterabilitiit der Herzgewebe und 
eine teratologische Analyse an Hand der nor­
malen Herzentwicklung. 

Wir konnen 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; PLIESS 1962). Ein 
eben erst "angelegtes" bzw. noch unfertiges 
Organ wird durch innere oder auBere Beein­
flussung starker yom Grundtyp abgewandelt 
als ein differenziertes Gebilde. Die Grundzuge 
der Patho- und Teratogenese entsprechen 
einander, aber die Reagibilitat des betroffenen 
Substrates andert sich in den einzelnen Phasen 
seiner pra- und postnatalen Existenz. Der 
Organismus "erlernt" bestimmte Formen der 
Abwehrleistung erst allmahlich und verliert 
gleichzeitig einen Teil seiner regenerativen 
Potenzen. 1m Rahmen einer Teratologie der 
Entwicklungsphasen sollen charakteristische 
Fehlbildungstypen genannt werden. - Iden­
tische Herzfehler konnen durch verschiedene 
Noxen erzeugt werden, und fur differente 
Formen sind manchmal gleiche teratogene 
Agentien verantwortlich zu machen. Die 
Atiologie konnataler Herz- und GefaBfehler ist 
daher vielfaltig; einzelne, fur 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 Aktivitat 
bestimmt. Neben die Substanzvermehrung 
durch schnell aufeinanderfolgende Zelltei­
lungen tritt die Differenzierung, und die fruh­
zeitig einsetzenden Pulsationen bedingen gleich­
falls Verbrauch von Energie. Jede Storung 
dieser auf Wachstum, Differenzierung und 
Freisetzung kinetischer Energie ausgerichteten 
Vorgange muB die embryonale Herzanlage scha­
digen und mit ihr den gesamten Organismus. 

Die Beeinflussungsmiiglichkeiten gruppieren 
sich nach DOERR, BECKER und KL. GOERTTLER 

(1959) und KL. GOERTTLER (1963b, 1964) einmal 
urn diepathogenetischen Prinzipien der H ypoxydo­
sen (exogen, transportativ, dysfermentativ, hypo­
glykotisch, s. BUCHNER 1958) bzw. der Entkopp­
lung der Reaktionsketten cellularer Energie­
gewinnung. Diese Prozesse dtirften fUr 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 abgeschatzt werden. 
A utodigestive Prozesse spielen schon fUr die nor­
male Entwicklung eine groBe Rolle. Ein wahrend 
der Organogenese "tiber das Ziel" hinaus­
schieBender Abbau von Geweben, die bis zur 
endgtiltigen Differenzierung als "Platzhalter" 
fungieren, kann zu schweren Bildungsstiirungen 
fUhren; die Wirkung der am richtigen Platz zur 
rechten Zeit einwirkenden "Organisatoren" wird 
fermentativ gesteuert. Heute werden Synthese­
hemmungen von intermediaren Stoffwechselstufen 
durch Antimetabolite stark diskutiert. Es han­
delt sich urn das Prinzip der kompetitiven Hem­
mung von Vitaminen und Hormonen durch 
"betrtigerischen" Ersatz der wirksamen Gruppen 
durch ahnlich gebaute, abel' wirkungslose chemi­
sche Verwandte(Antivitamine,Antihormone u.s.f.). 

Eine irgendwie geartete Stoffwechselsto­
rung im Bereiche des Herzens beeintrachtigt 
dessen Entwicklung, wenn sie wahrend der 
"kritischen Phase" zwischen dem 20. und 
50. Entwicklungstag (nach der Befruchtung) 
einwirkt. Es resultiert ein "Schadigungsstoff­
wechsel", der entweder nur zu einer passageren 
oder dauernden Funktionsminderung oder zu 
sichtbaren Schaden fuhrt. Diese konnen 
ihrerseits kompensiert werden oder ausheilen 
oder in den ortlichen bzw. allgemeinen Tod 
munden. Wenn aIle Teile des Organes in 
gleicher Weise beeintrachtigt wurden, hatte 
dieses bei allgemeinem Entwicklungsverzug 
eine harmonische Verkleinerung uber eine 
kurzere oder langere Zeitspanne zur Folge. Die 
einzelnen Herzgewebe (Myokard, Endokard) 
und Abschnitte (Sinus venosus, Atrium, Ven­
trikel, Bulbus) wachsen aber unterschiedlich 
schnell und werden erwiesenermaBen durch 
eine Schadigung ungleichmaBig in Mitleiden­
schaft gezogen. Die schwersten Veranderungen 
trifft man zunachst im parietalen Myokard, 
und erst im Laufe der postembryonalen Ent­
wicklung verlagert sich das Schwergewicht auf 
das parietale und valvulare Endokard. Das 
Gewebe der Septen und Endokardpolster ist 
wahrend der Fruhentwicklung selbst wenig 
empfindlich, aber hier konnen sich myokar­
diale Schaden sekundar 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 spater 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 iiber der Kon­
vexitat sind wachstumsaktiver - muB durch 
einen derartigen ortlichen Wachstumsverzug 

innere prOllllllleren. Danach ist auch die endo­
kardiale Septenbildung gestort, die sowohl 
durch die auBere Form des myokardialen 
Herzmantels wie auch die Lage der Blut­
strome beeinfluBt wird (hamodynamische Fak­
toren sind selbst von der primaren myokar­
dialen Formierung abhangig [so 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
mahliche W eiterstell ung 
im Laufe der Entwick­
lung. Dies betrifft sowohl 
ganze Herzteile als auch 
deren Ein- und Ausstrom­
ostien. Dber eine Hypo­
plasie kann es dort zur 
Stenose und Atresie kom­
men (KL. GOERTTLER 
1956). 

Abb. 178. Kammerseptumdefekt durch experimentell erzeugte Entwicklungs­
srorung (subcutane Injektion 1 %iger Trypanblau·Losung bei einer trachtigen 
Ratte 8 Tage post insem.). Praparat aus einer Schnittserie durch die Thorax­
organe eines Feten; beide Lungen (oben rechts bzw. links), die HerzvorhOfe 
und die rechte Kammer sind angeschnitten. tJber beiden Kammern " reitet" 
ein von drei (im Bild nicht sichtbaren) Semilunarklappen umsaumter Truncus 
arteriosus communis (Tr.art.c.); ein Pulmonalostium feWt. Vergr. 50fach 

Wenn ein hypoplasti­
scher Herzteil und dessen 
Ostien noch vor oder nach 
der Ge burt im Gefolge 
einer allmahlichen Ande­
rung der Blutmengenver­
teilung vermehrt Blut 
aufnehmen muB, kann 
er sich unter Umstanden 
noch nachtraglich "an­
passen". Seine klappen­
umsaumten Ostien werden 
aber vermehrt belastet. 
Hier kann sich eine Klap-

die urspriingliche Gestalt abgewandelt werden: 
Hieraus resultiert bei fehlender Regeneration eine 
Herzmi[3bildung. Die Empfindlichkeit der ein­
zelnen Herzteile variiert zeitlich, und daher 
konnen differente Bezirke geschadigt und ver­
schiedenartige HerzmiBbildungen erzeugt wer­
den. 

In friihen Stadien dominiert das ventriku­
lare Myokard im Wachstum, mit groBerem 
Abstand folgt das atriale Myokard. Durch 
Storung der seitlichen Ausweitung der Kam­
mer- und V orhofschleife fehlt eine wesentliche 
Voraussetzung fiir die sekundare Einfaltung 
der normalerweise im Wachstum zuriickblei­
benden Teile, die sonst als muskularer Anteil 
des Kammer- bzw. Vorhofseptum in das Herz-

penfibrose entwickeln, die 
ihrerseits einen locus minoris resistentiae er­
zeugt. Wahrscheinlich entsteht unter der 
Einwirkung entziindungsfordernder Agentien 
eine Endokarditis als "Zweitkrankheit" auf 
dem Boden eines konnatal geschadigten 
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. GOERTTLER 
1957). 

Wir miissen heute auch damit rechnen, daB 
urspriinglich vorhandene kleine Defekte der 
Scheidewande im Laufe der pra- und post­
natalen Entwicklung verschlossen werden (SIL­
LER 1958). Es ist auBerdem moglich, daB ein 
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hypoplastischer, wandschwacher Abschnitt se­
kundar perforiert oder ausgeweitet wird. Hier­
durch konnen atypische Kammerseptumdefekte 
undHerzwanddivertikel entstehen(KL. GOERTT­
LER 1963b). 

Die allmahliche Anderung der Blutvolu­
mina in den fetalen Kanalchen wird von der 
gleichzeitigen Differenzierung anderer Organe 
(Leber, Lunge) beeinfluBt. Eine "Asynchronie 
der Entwicklung" kann daher die vorzeitige 
Verschlief3ung oder Persistenz der fetalen Ober­
laufvorrichtung des Ductus venosus Arantii, 
Foramen ovale (secundum) und des Ductus 
arteriosus zur Folge haben; 
ein offenes bis weit-offenes 
Foramen ovale und die 

sich dies auf die hamodynamische 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 
haufig in Erscheinung. Falls sich die Lunge 
nicht rechtzeitig entwickelt und sich ihre Blut­
gefaBe nur unvollkommen aus dem urspriing­
lich einheitlichen V orderdarm plexus losen, 
bleiben die nicht sel tenenLungenvenenanomalien 
mit Einmiindung in die oberen oder unteren 
Hohlvenen oder deren Zufliisse erhalten. 

0 . 

Ductus-Persistenz gehoren 
zu den haufigsten kardialen 
Anomalien bzw. Herz- und 
GefaBfehlern. Wird der 
arterielle Gang vor der Ge­
burt vermehrt durchstromt, 
dann fehlt der funktionelle 
Reiz fUr die Ausgestaltung 
des Aortenbogens, und des­
sen physiologischer Isth­
mus wird zur funktionell 
bedeutsamenI sthmusstenose 
des Neugeborenentypus. 
Eine Enge kann moglicher­
weise auch durch patholo­
gische V organge bei der 
Obliteration des arteriellen 
Ganges entstehen, indem 
durch ein derbes Ligamen-

'. -.. . -

Abb_ 179. Fetale Endokarditis. Fibrinoses Exsudat auf dem hinteren Tri. 
cuspidalsegel; gleichzeitig bestehende Ebsteinsche Anomalie des Ostium 
atrioventriculare dextrum mit kompletter lnsuffizienz; Pulmonalatresie, 
Sekundum-Defekt der Vorhofscheidewand (SN 775/59; Path_ lnst. Univ. 

Kiel; 1 Std post natum verstorbener Knabe). Vergr. lOOfach 

tum Botalli die Ausweitung des Bogens in 
der Postnatalzeit gestort wird: Der Isthmus 
"hangt" dann wie an einemZug-Gurt (Isthmus­
stenose des sog. Erwachsenentypus). 

1m locker gefiigten Mesenchym des Vorder­
darmes entstehen die gro13en Venen und Ar­
terien, zunachst als einfache "Ausstanzungen" 
ohne festgefUgte 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 Kriimmungen des arteriellen 
Herzausganges werden die rechtsseitigen Zu­
fliisse und linksseitigen Abfliisse hamodyna­
misch begiinstigt: Aus ihnen entstehen die 
bleibenden BlutgefaBe. Wenn aber Storungen 
in der Gestaltung des Herzens auftreten, muB 

An Hand der Figuren der Abb. 173 laBt 
sich die relative Wachstumsbeschleunigung der 
einzelnen Teile vergleichsweise erfassen. Wir 
gewinnen hierdurch einen brauchbaren An­
haltspunkt fUr eine Schatzung der mutmaB­
lichen Empfindlichkeit. Wenn wir uns vor­
stellen, daB einige dieser Bezirke im Wachstum 
"arretiert" werden, wahrend die Ausbildung 
der anderen Teile im wesentlichen ungestort 
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) iiber eine Zwischen­
form (Mitte) bis zum fertigen Grundtypus 
einer Fehlbildung wiedergeben, der selbst man-
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nigfache Variationen zulaBt. Wir konnen 
Storungen der Herzbildung vor und wah-

des Kammerseptum moglichen Abnormi­
taten zu berucksichtigen. 
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I. Storungen des Herzens vor und 
wiihrendderPrimitiventwieklung.Dureb 
mebr oder weniger vollkommene Tei­
lung des Anlagematerials wabrend der 
Blastogenese (bis 2 W oeben nacb der 
Befrucbtung) entsteben freie und tm­
freie Doppelbildungen. Wenn im letz­
teren FaIle die Kreislaufe kommuni­
zieren, iibernimmt gewobnlicb das Herz 
des kriiftigeren Individualteiles die 
Fiibrung. Das Herz des scbwaeberen 
Partners verkiimmert und ist bei den 
Akardiern nicbt mebr nacbweisbar 
(s. SCHWALBE 1907; STRAKOSCH und 
ANDERS 1921; KOHN 1953; DOERR 1955, 
1960; KL. GOERTTLER 1963b). Verdop­
pelungen der H erzanlage sind beim 
Menscben nur beiDoppelmiBbildungen 
und meist nul' fiir einzelne Herzteile 
bescbrieben worden. Unter den Ver­
lagerungen des Herzens spielt die 
Ectopia cordis (nuda, tecta) nur eine 
untergeordnete Rolle. Sie bat Bezie­
bungen zum Descensus cordis aus dem 
Halsbereieb in den Brustraum, kann 
mit Fissura sterni verbunden sein odeI' 
zusammen mit den Baucborganen bei 
Eventration vorkommen (E. cordis 
cervicalis tboracalis, abdominalis; Lit. 
HERXHEIMER 1910; DOERR 1960; KL. 
GOERTTLER 1963b). 

Unter den Lageveranderungen 
kennen wir die Dextro- bzw. Sinistro­
positio cordis mit seitlicher Verschie­
bung in die rechte bzw. linke Brust­
korbhiilfte; sie ist gewohnlich durch 
extrakardiale Storungen bedingt. 
Unter Dextroversio cordis verstehen 
wir eine Schwenkung der Herzachse, 
gewohnlich in Kombination mit 
hohergradigen MiBbildungen am 
Herzen und an anderen Organen. 
Wenn die Herzanlage durch primare 
Anlagestorung oder Schadigung kurz 
vor Ausbildung der erst en nach 
rechts gerichteten Schleife seiten­
verkehrt zu wachsen beginnt, kann 
ein kompletter Situs inversus cordis 
et viscerum entstehen. 1m Idealfall 
ist die weitere Ausbildung ungestort 
(Dextrokardie im eigentlichen Sinne). 
Vielfach wird aber die antitypische 

rend del' Primitiventwicklung von elDer Sto­
rung wahrend der Phase der groBen Drehungen 
in der Sekundarperiode unterscheiden und 
haben auch die nach der VerschlieBung 

Form nicht erreicht, und das Resultat ist eine 
mehr oder weniger vollkommene "partielle 
Inversion" auf dem Wege zur inversen Asym­
metrie, die als echte MiBbildung zu gelten hat 
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(inkomplette bzw. primitive Dextrokardie; 
Weiteres liber 1nversionsprobleme s. PERNKOPF 
1924, 1937; SPITZER 1929; DOERR 1950, 1960; 
KL. GOERTTLER 1958, 1963b). 

Wenn zu Beginn der 4. Entwicklungswoche 
bei 3 mm groBen Keimen die Asymmetrie der 
ersten Herzschleife noch nicht oder erst gering 
ausgepragt ist, kann infolge Wachstums­
arretierung ein dem Froschherzen ahnliches 
"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; 1nversionen im Bauchraum (Magen, 
Duodenum, Pankreas, Leber mit Gallenblase) 
werden haufig beobachtet. Besonders kenn­
zeichnend sind begleitende Formfehler der Milz 
bis zum kompletten Fehlen dieses Organes 
(Dyslienie bzw. Alienie; PUTSCHAR 1934; 
1VEMARK 1955; KL. GOERTTLER 1958). 

II. Storungen des Herzens wahrend der 
Sekundarperiode. Gegen Ende der 3. und zu 
Beginn der 4. Entwicklungswoche sind aIle 
Abschnitte des Herzens angelegt. Die nun fol­
genden Schwenkungen (mit gleichzeitiger Dre­
hung der Metameren um die Langsachse) flih­
ren zur Parallelschaltung der Vor- und Herz­
kammern und endigen mit der Scheidewand­
bildung und alternierender Durchstromung ge­
trennter Strombetten. Arretierungen der "vek­
toriellen Drehungen" am Herzeingang und 
Herzausgang verhindern die typische Stellung 
der einmlindenden Venen und entspringenden 
Arterien und sind gewohnlich mit Scheide­
wanddefekten verbunden. Partielle Arretie­
rungen lassen aber kein Dbergangsstadium 
persistieren, denn es handelt sich ja nicht um 
eine gleichmaBig-harmonische Unterentwick­
lung. Vielmehr entstehen miBgestaltete Her­
zen, deren Ein- und Ausstromteile unter Um­
standen an die "verkehrten" Kreislaufe an­
geschlossen werden. Das Extrem derartiger 
Entwicklungsstorungen ist die gekreuzte Trans­
position der grof3en Schlagadern bzw. Venen. 

Die Entstehung der Transpositionsformen 
stand Jahrzehnte im Mittelpunkt morpho­
logischer Erforschung der konnatalen Herzfehler. 
Wir verdanken v. ROKITANSKY (1875) eine vor· 
zugliche Darstellung. Die weitere Forderung der 
erkenntnistheoretisch interessanten Probleme ist 
an die Namen KEITH (1909), ROBERTSON (1913), 
SPITZER (1923), BREMER (1928) sowie PERNKOPF 

und WIRTINGER (1933,1935) geknupft. Wahrend 
SPITZERS geistvolle Theorie Rekurs auf eine 
unbekannte Phylogenese nimmt (HerzmiBbil­
dungen seien "Atavismen"), verfolgten PERN­
KOPF und vVIRTINGER die Ontogenese und deu­
teten Bildungsstorungen auf der Grundlage pri­
maI' abartig angelegter Endokardsepten. Beide 
Vorstellungen wurden mehrfach kritisiert (BE.EDT 
1936; DOERR 1938, 1950, 1955; KL. GOERTTLER 
1955, 1956, 1958, 1963b). Wir beziehen die Ent­
stehung eines Herzfehlers mit Stellungsanomalien 
der groBen GefaBe auf ein gestortes myokardiales 
Wachstum wahrend 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 veranderte Lage der Strombetten 
beeinfluBt ihrerseits die Septenbildung. 

Fiir die Sekundarperiode der Kardiogenese 
lassen sich zwei Gruppen von Fehlbildungen 
abgrenzen. Die erstere zeigt eine Arretierung 
der Entwicklung im Stadium der frontalen 
Kammerschleife. Die medianwartige 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 tiber einen Canalis atrioventricu­
laris sinister in den aus der Proampulle ent­
wickelten Hauptkammerteil, wahrend die Met­
ampulle ohne eigenen AnschluB an den Vorhof 
zum "Aortenventrikel" verkiimmert. Beide 
groBen Schlagadern entspringen in atypischer 
Position, die Aorta meist ventral, die Pulmo­
nalis dahinter. - Falls die "Wanderung" des 
Ohrkanals bereits abgeschlossen ist, kommt es 
durch Schadigung zur Entstehung der zweiten, 
wichtigeren Gruppe kardialer Anomalien, die 
sich durch "Arrest der vektoriellen Bulbus­
drehung" auszeichnen. 1hre 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) bestatigten durch Stromungsuntersu-
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chungen nach experimentell gesetzten Lasionen 
an embryonalen Hiihnchen die Richtigkeit 
unserer V orstellungen. Die Berechtigung der 

u. ~ Beginnende 
b ((l;!! \fiJi!) Dextropositio aortae 

~E",,=~g~-@" Komplex 

d" i) Fall""'h" T",,",, 

Taussig-Bing­
Syndrom 

~ T'~'po,ition 
~ der groBen GefaBe 

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) 
fiber das defekte Kammerseptum in die rechte Herz­
kammer entspricht eine Sinistropositio art. pulmo­
nalis in den linken Herzventrikel. [Aus KL. GOERTT­
LER: Hamodynamische Untersuchungen fiber die Ent­
stehung der MiBbildungen des arteriellen Herzendes. 

Virchows Arch. path. Anat. 328, 391 (1956)] 

Aufstellung einer "teratologischen Reihe" lieB 
sich hierdurch zusatzlich stiitzen (Abb.181); 
letztere konnte durchEinfiigung weitererGlieder 
erganzt werden. Es handelt sich um graduelle 

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

Am venosen Herzeingang sind vergleichbare 
MiBbildungen zu beobachten, die bisher gerin­
geres Interesse fanden. Wir treffen auch hier 
auf eine partielle oder komplette Verlagerung 
groBer Venen in den nicht zugehorigen Varhof, 
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 Umstanden auch "partiellen" 
Truncusformen (s. DOERR 1950, 1960; KL. 
GOERTTLER 1958, 1963b). 

Die Eingliederung des Bulbus cordis in den 
Kammerteil ist nur selten gestort. Dafiir 
beobachtet man am Herzeingang haufiger 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 k6nnen, ist unsere Kennt­
nis der teratogenen Moglichkeiten fiir die 
anschlieBende, fast zehnmal so lange Zeit­
spanne bis zur Geburt liickenhaft. Wir wissen 
zwar, daB das Kammerseptum bei den spater 
induzierten kardialen Anomalien in der Regel 
intakt ist, aber die Formenfiille dieser Gruppe 
kann nur unter Zuhilfenahme von Hypothesen 
geordnet werden. 1m Hinblick auf die normale 
Entwicklung mit deutlich erkennbarer Wachs­
tumssteigerung rechtsseitiger Herzteile un­
mittelbar nach der Septierung darf man er­
warten, daB eine erhOhte Empfindlichkeit 
parallel lauft. Die St6rungen rechtsseitiger 
Herzteile werden wahrscheinlich noch wahrend 
und bald nach der VerschlieBung des Kammer­
septum determiniert; hierfiir sprechen weitere, 
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von KL. GOERTTLER (1957, 1958, 1963b) ge­
nannte Argumente. Eine hohere Empfindlich­
keit der linksseitigen Herzteile kann fur die 
zweite Halfte der fetalen Entwicklung an­
genommen werden. Sie ist mit der allmahlichen 
Weitenanderung der Dberlaufventile des fetalen 
Kreislaufes in Verbindung zu bringen. Danach 
haben linksseitige Schiiden (bei intaktem Kam­
merseptum) eine spatere Determinationsperiode 
als die rechtsseitigen. 

In Abb.182 sind Entwicklungsstorungen 
bei intaktem Kammerseptum zusammen­
gestellt. Die teratologischen 
Moglichkeiten gruppieren 

Atrium 
sich urn Defekte des Vor- dextrum 

Ventriculus 
dexter 

lautet also Schadigung mit passagerer Hypo­
plasie, Einengung des Ostium und nachtrag­
liche Hypertrophie der Wandung des vor­
geschalteten Kammerteiles. Vergleichbare Ver­
haltnisse liegen auch der Entstehung "erwor­
bener" Herzklappenfehler zugrunde! 

IV. Konnatale Herzfehler und iibriger Orga­
nismus. Jede Schadigung zieht den gesamten 
pranatalen Organismus in Mitleidenschaft, aller­
dings variiert das AusmaB del' Beeintrachtigung 
mit del' relativen und absoluten "Empfindlich­
keit" del' einzelnen Organe bzw. Korperteile. 
Wenn ein Organ die gleiche teratogenetische 

Atresie u, 

Atrium 
sinistrum 

Ventriculus 
sinister 

hofseptum undAtresie bzw. 
Stenose der groBen 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
rigen Herzeingang. Sie 
darf in unser Schema ein­
bezogen werden, weil zahl­
reiche Dbergangsformen 
zwischen der reinen Tricus­
pidalstenose, dem vereng­
ten und insuffizienten Osti­
um und del' volligen SchluB­
unfahigkeit bestehen; die 

Abb. 182. Schematische Wiedergabe del' nachAbschluB del' Kammerseptation 
noch realisierbaren teratologischen Moglichkeiten. Schematischer Frontal­
schnitt durch beide VorhOfe und Herzkammern. Pfeile sollen Stenose und 
Atresie (am Tricuspidalostium nach auBen gerichtet auch Insuffizienz) ver­
deutlichen. Das (punktierte) ventrikulare Myokard kann nachtraglich 
hypertrophieren; das Krankheitsbild del' Fibroelastose ist iiberwiegend in 

del' linken Herzkammer lokalisiert. (Nach KL. GOERTTLER 1963b, 
geringfiigig verandert) 

formale Genese dieser MiBbildung wurde von 
KL. GOERTTLER (1958) erlautert. 

Eine gedankliche Schwierigkeit bei del' 
Deutung der formalen Genese von Herzaus­
gangsstenosen besteht darin, daB die Wandung 
del' mutmaBlich geschadigten Herzteile spater 
keine Hypoplasie, sondern im Gegenteil eine 
Hypertrophie des Myokard erkennen laBt. 
Eine genaue Untersuchung zeigt aber, daB die 
Kapazitat der betroffenen Kammern in der 
Regel verringert ist. Die Verdickung der Wan­
dung liiBt sich als Folge einer progredienten 
Stenose am nachgeschalteten Ostium erklaren: 
Wenn das Blut gegen einen erhohten Wider­
stand gefordert werden muB, fiihrt dies nach 
den Gesetzen der Kreislaufphysiologie zur 
Hypertrophie des betroffenen Herzteiles, selbst 
wenn dieser zuvor beeintrachtigt worden war. 
Die Reihenfolge im Ablauf der Veranderungen 

Determinationsperiode wie das Herz besitzt und 
auBerdem besonders leicht zu schadigen ist, dur­
fen wir an ihm selbstandig realisierte MiBbil­
dungen erwarten. Dies betrifft besonders das 
Gehirn (einschlieBlich Augenbecher und Linse), 
die Extremitatenknospen und den Urogenital­
trakt. Ob auch die haufig beobachteten Form­
fehler del' Milz auf eine besondere Empfindlichkeit 
dieses Blastems beziehbar sind oder als "ab­
hangige" Fehlbildung gedeutet werden mussen, 
ist unbekannt. Moglicherweise wirkt sich eine 
durch die Herzschadigung bedingte, wenn auch 
nur passagere Kreislaufstorung nachteilig auf die 
Differenzierung anderer Organe aus. 

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

Das Verhalten der Lungenstrombahn ist fur 
die Prognose angeborener Herzfehler vielfach 
von ausschlaggebender Bedeutung; die Mog­
lichkeiten einer operativen Korrektur der intra­
kardialen Kommunikation hangen wesentlich 
von der noch vorhandenen Leistungsbreite des 
Lungenstrombettes abo Eine zunachst von 
EDWARDS u. Mitarb. (1949, 1950, 1951) vor­
genommene Einteilung der Herzfehler in solche 
mit vermehrter bzw. verminderter Lungen­
durchblutung, mit arterio-venosem Kurzschlu13 
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
mahlicher Anderung des anatomischen Bildes 
im Lungenstrombett. KOHN und RICHTER 
(1958) gehen so weit, da13 sie nur nach einer 
primaren Mehr- oder Minderdurchblutung dif­
ferenzieren und halten diese Einteilung auch 
nur fUr die fruhen Lebensalter aufrecht. 

Wir konnen bei Persistenz des arteriellen 
Ganges und Defekten des Kammerseptum 
(d.h. bei Herzfehlern mit primarer Mehrdurch­
blutung) drei wichtige Phasen unterscheiden. 
Zunachst la13t der abnehmende Lungengefa13-
widerstand nach der Geburt reichlich Blut in 
die Lunge einflie13en. Hierdurch entsteht die 
Gefahr des akuten und subakuten Herzver­
sagens durch eine "Verblutung in die Lungen­
strombahn". Diese erste Phase ist besonders 
gefahrlich. Wird sie tiberstanden, reguliert 
sich der von Durchflu13menge und Lungen­
gefa13widerstand abhiingige Blutdruck im Lun­
genkreislauf allmahlich auf einem erhohten 
Niveau ein, und dieses neue Gleichgewicht 
bleibt tiber eine Reihe von Jahren stabil, ohne 
da13 irreversible Veranderungen an den Gefa13en 
beobachtet werden konnen. Wenn in dieser 
zweiten Phase der Herzfehler durch Operation 
korrigiert wird, sinken mit der Verschlie13ung 
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 Veranderungen an den 
Lungenarterien gekennzeichnet, die zu einer 
erheblichen Einengung der Lumina und dem 
Bild der sekundaren Pulmonalarteriensklerose 
ftihren; sie machen den Herz- oder Gefa13fehler 

inoperabel. Gewohnlich erfolgt der Dbergang 
von der zweiten in die dritte Phase bei intra­
kardialen Mi13bildungen zu Beginn des 2. Le­
bensjahrzehntes, bei Ductuspersistenzen sogar 
noch spateI'. 

Auch die Gruppe von Kammerseptum­
defekten mit Pulmonalstenose bietet im Lun­
genstrombett kein einheitliches anatomisches 
Substrat. Geringftigige Stenosen bilden keine 
odeI' nur kleine Hindernisse, mittelschwere 
konnen sogar - falls mit Kammerseptum­
defekten kombiniert - eine recht gtinstige 
Anpassung bedeuten, indem sie den erhohten 
Druck im rechten Ventrikel von den Lungen­
gefa13en fernhalten. Dies sind z.B. die "azya­
notischen Formen" der Fallotschen Tetrade. 
Schwere Stenosen lassen unter Umstanden 
Stagnationsthrombosen im Lungenstrombett 
entstehen. Weiteres tiber das Verhalten der 
Lungenstrombahn bei angeborenen Herz­
Gefa13fehlern S. DOERR (1960), EDWARDS 
(1957), KOHN und RICHTER (1958) und KL. 
GOERTTLER (1963b). 

Xtiologie konnataler Kardio-Angiopathien 
Schatzungen tiber die mutmaBliche Bedeu­

tung del' in Betracht kommenden Faktoren diffe­
rieren recht erheblich. Man kann bestenfalls fUr 
10 % genetisch fixierte und in gleicher Hanfigkeit 
exogene Ursachen wahrscheinlich machen. Die 
liberwiegende Mehrzahl ist atiologisch nur un­
befriedigend aufzuklaren. Die Ursachenforschung 
bedient sich verschiedener Methoden. N eben die 
retrospektive Erfassung del' Anamnesen bei Mlit­
tern konnatal herzkranker Kinder treten die 
prospektive Erhebung wichtiger Daten wahrend 
del' Schwangerschaft, statistische Prlifung aus­
lesefreier Serien, Verwandten- und Zwillings­
untersuchungen sowie das Tierexperiment. 

Genetische Faktoren: Vererbbare Herz- GefiD­
fehler. Wachstum und Entwicklung werden 
durch Gene biokatalytisch gesteuert. Ausfall odeI' 
"unterschwellige" Gen-Wirkung kann das Wachs­
tum "empfindlicher" stoffwechselaktiver odeI' 
von del' Einwirkung spezifischer Determinanten 
abhangiger Bezirke einschranken odeI' verhindern. 
Dabei sind unter Umstanden mehrere Organe 
betroffen (Pleiotropismus del' Gen-Wirkung; S. 

VOGEL 1961). - SILLER (1958) berichtete tiber 
erbliche Kammerseptumdefekte beim Hlihn­
chen (reine Inzuchtlinien!). Die menschliche 
Pathologie kennt zahlreiche Einzelbeobachtungen 
(altere 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 POLANI (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 haufiger als Diskordanz. 
Unter den zahlreichen Anomalien stehen Isthmus· 
stenose der Aorta, Pulmonalstenose und Vorhof­
septumdefekte im V ordergrund, die Fallotsche 
Tetrade wird weitaus seltener genannt (negative 
Auswahl; Letalfaktoren ~). Beim mannlichen 
Geschlecht sind Isthmusstenose und partielle 
Lungenvenenanomalien auffallend haufig, beim 
weiblichen Geschlecht iiberwiegen Persistenz des 
Ductus arteriosus und Defekte des Vorhof­
septum. - CAMPBELL nimmt einen recessiven 
Erbgang an, raumt aber (fUr die Vorhofseptum­
defekte) unregelmaBige Dominanz ein. Erbliche 
und peristatische Faktoren konnen sich in ihrer 
Wirkung kombinieren, v ielleicht auch poten­
zieren (KL. GOERTTLER 1956, 1963b, 1964; FUHR· 
MANN 1962), was durch experimentelle Unter­
suchungen an Inzuchtstammen erhartet wird (KL. 
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. Strahlenschadigung oder 
Temperaturerhohung im miitterlichen Organis­
mus (z.B. durch Fieber) lieB sich aber nur ver­
einzelt auch beim Menschen wahrscheinlich ma­
chen (NEEL und SCHULL 1956; FRITZ·NIGGLI 1959; 
KL. GOERTTLER 1963 b, 1964; MESSERSCHMIDT 
1960; FUHRMANN 1962; PLIESS 1962). Wichtiger 
sind chemische Faktoren. Hier spielen die Abortiva 
(z.B. Chinin: FUHRMANN 1962) und kontra­
zeptiven Medikamente eine gewisse, aber nur 
selten eindeutig geklarte 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-P AROT 
1960a, b). Das Thalidomid (z.B. im Contergan) 
wird flir das gehaufte Auftreten von Dysme­
lien verantwortlich gemacht; in ca. 30 % ist 
dabei die Kombination mit angeborenen Herz­
GefaBfehlern beschrieben worden (s. WIEDEMANN 
1961; PLIESS 1962b). - 1m Vordergrund des 
Interesses steht das zeitweise oder standige Fehlen 
eines lebenswichtigen Metaboliten oder sein Ersatz 
durch einen unwirksamen, ahnlich gebauten Anti­
metaboliten. Die im Experiment hervorragend 
untersuchte Wirkung des Sauerstoffmangels 
(BUCHNER 1958) ist fUr die Entstehung mensch­
licher Herz-GefiiBfehler nur unzureichend ge­
sichert. Einzelne im Schrifttum genannte Falle 
halten einer Kritik nicht stand (z.B. der von 
OLIM 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). ESPINO-VELA et al. 
(1960) berichteten dagegen iiber eine oder mehrere 

Handbnch der Kinderheilkunde, Bd. VII 

ausgetragene Schwangerschaften bei 117 konnatal 
herzkranken Frauen. Wiihrend iiber die Be­
ziehung zwischen Vitamin-Mangel bzw. Vitamin­
Uberdosierung beim Menschen keine Beobach­
tungen vorliegen, konnten Herz-GefaBfehler bei 
Kindern diabetischer Miitter mit unzureichender 
oder ohne Substitutionstherapie wahreud der 
Schwangerschaft nachgewiesen werden (KLOOS 
1952; J. B. MAYER 1959; HOET, GOMMERS und 
HOET 1960, 1961). Auch eine miitterliche Hypo­
thyreose kann eine kardiale Anomalie entstehen 
lassen (HOET, DE MEYER und DOYEN 1960). 
Mangelernahrung 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 Friihschwangerschaft (mit Ver­
ringerung der placentaren Austausch-Flache) 
wurde von RUBSAAMEN (1957) und KRONE (1961) 
positiv diskutiert. Andere Untersucher konnten 
keine eindeutige Beziehung zwischen Blutungen 
in der Anamnese und konnatalen Herz-GefaB­
fehlern feststellen (POLANI und CAMPBELL 1955; 
FUHRMANN 1962; KNORR 1958a, b). Die Bedeu­
tung serologischer I nkompatibilitaten ist weit­
gehend unbekannt, ZOLLINGER (1956) und 
KLEINE (1958) beschrieben HerzmiBbildungen bei 
Erythro blastose. 

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 Schadigung del' Em bryogenese durch 
das Rubeola-Virus (GREGG 1941; umfassende Zu­
sammenstellungen bei FLAMM 1959 und TONDURY 
1962; bei letzterem auch histopathologische Be­
funde). Wiihrend als Entstehungszeiten fiir Lin­
sentriibungen eine Infektion in der 3.-6. Ent­
wicklungswoche und fUr angeborene Taubheit 
die 7.-12. Woche bestimmt werden konnten, 
entstanden Herz- GefaBfehler nach miitterlicher 
Infektion in der 5.-9. Schwangerschaftswoche. 
In del' Haufigkeit der einzelnen Anomalien fUhrt 
ein offener Ductus arteriosus Botalli mit 58,1 %; 
es folgen V en trikelseptumdefekte 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 Entwicklungsschadigung ist bei 
nachgewiesener miitterlicher Infektion im 1. Ent­
wicklungsmonat am hochsten (25--40 %) und 
fallt dann schnell auf Werte von 15--5 % im 2. 
und 3. Entwicklungsmonat ab; es muB abel' mit 
Virulenzschwankungen gerechnet werden. Herz­
schiiden konnten auch nach miitterlicher Parotitis 
epidemica, Hepatitis epidemica, Poliomyelitis und 
Influenza erfaBt (TONDURY 1962) bzw. anamne­
stisch wahrscheinlich gemacht werden (FLAMM 
1960; WIEDERHOLD 1960). - Banale bakterielle 
Infektionen del' Frucht fiihren hiiufig zum intra­
uterinen Fruchttod. Es wurden abel' auch Herz­
klappenerkrankungen bei Neugeborenen ("fetale 
Endokarditis") nach miitterlicher Pneumonie etc. 

30a 
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beobachtet (FISCHER 1911; MARCHAND 1924; 
GROSS 1941; EHRICH 1956). Wahrend Herz­
fehler nach Listeria-Erkrankung nicht bekannt 
sind, wird eine Toxoplasmose als teratogener 

Faktor im allgemeinen bezweifelt (ESSBACH 1956). 
Ich konnte einmal eine konnatale Endokarditis 
bei nachgewiesener Toxoplasmose beobachten (s. 
auch FUHRMANN 1962). 
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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 erhiUt 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 iiber 
die Pulmonalis durch die Lunge. 1m Gegen­
satz zu den Verhaltnissen beim Erwachsenen 
ist beim Feten die Schlagarbeit beider Ven­
trikel angenahert gleich groB. 

Die Gewichte der Ventrikelmuskulatur sind 
den funktionellen Erfordernissen des fetalen 
Kreislaufes gut angepaBt. Wahrend beim 
Erwachsenen die Muskulatur der rechten Herz­
kammer nur halbsoviel wiegt wie die der linken 
(MULLER), sind beim Feten beide Ventrikel­
wandungen ungefahr 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 GewichtsverhaItnis 
des freien Anteiles der rechten Kammer zur linken 
betragt in dieser Serie im Mittel 0,943 (0' = 0,173; 
0',. ± 0,0325). Das Gewicht der linken Ventrikel­
wand entspricht im Mittel 0,17 %, das der rechten 
0,155 % des Korpergewichtes. 

1m letzten Viertel der Schwangerschaft 
scheint die Muskulatur des rechten Ventrikels 
bis zur Geburt sogar etwas schneller zu wach­
sen als die des linken. Das Gewichtsverhaltnis 
von rechter zu linker Kammerwand betragt bei 
der Geburt etwa 1,3 (HORT 1955; MERKEL u. 
WITT; MOLTZ). Die Wanddicke der rechten 
Kammerwand miBt aber nur 3,3 mm, die der 
linken 4,5 mm (SCHULZ u. GIORDANO). Der 
Inhalt der rechten Kammer in Totenstarre 
betragt 1,35 ml (0',. ± 0,16), derjenige der linken 
Kammer 1,27 ml (0',. ± 0,19) (KYRIELEIS). 

Diese funktionellen und strukturellen Beson­
derheiten des fetalen Herzens waren HARVEY 
schon im Prinzip bekannt (KEEN; LIND). In 
seinem Buch "De Motu Cordis" (1628) schreibt 
HARVEY, daB 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 
Formveranderungen des Herzens naeh 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 spater mit einem ana­
tomischen VerschluB des Foramen ovale und 
des Ductus Botalli einher. Der Ausfall der 
N abelzirkulation 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 betrachtlich ab, wahrend der Durch­
fluB erheblich zunimmt (LIND). Die Lich­
tungen der dickwandigen fetalen Lungen­
arterienaste werden weiter infolge Dehnung 
und gleitender Verschiebungen der glatten 
Muskelzellen ihrer Media (KONN u. STORR). 

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 groBen 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 veranderten Arbeitsverhalt­
nissen an. 

Reehter 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 betragt etwa 30% 
(MULLER; HORT 1955; KEEN). 

Das Relativgewicht der rechten Kammer­
wand plus Septumanteil fallt von rund 0,2 auf 
0,1 % des K6rpergewichtes abo 

Der mittlere Durchmesser der Herzmuskel­
fasern verkleinert sich um 10-16% (BOEL­
LAARD; HORT 1955). 

Die Wanddicke nimmt sogar um 30-40 % 
ab (BOELLAARD; HORT 1955; SCHULZ und 
GIORDANO; 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 auBere epikardiale Ober­
flache des rechten Ventrikels wird 
bis zum 4. Lebensmonat nicht 
groBer (HORT 1955; KYRIELEIS). 

R 

anders verteilt und angeordnet sem mussen 
als in der linken. 1m Vergleich zur link en 
Kammer sind die dunneren Muskelzellen der 
rechten gewissermaBen "auf Lucke" getreten, 
so daB 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). 

R __ ~~~L 

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 
Oberflache dem Epikard nahert, 
bei gleichzeitiger Verdunnung 
der Wand des Ventrikels. Hierbei 
flacht sich besonders das innere 
Trabekelwerk abo Es verteilt sich 

Neugeborenes Saug/ing 

auf die sich vergroBernde innere 
Oberflache und gibt der rechten 
KammerlichtungRaum(Abb.183). 

Abb. 183. Schematische Darstellung des anatomischen Umbaues des 
Herzens mit physiologischer Gefiigedilatation der rechten Herzkam­
mer in den ersten Lebensmonaten. Die Zahlen auf der Vorderflache 

Da die Erweiterung der rech­
ten Kammer nicht mit einer Ver­
groBerung ihrer auBeren Ober­
flache einhergeht, kann sie nicht 

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. Die Punkte in der Muskulatur der 
Kammerwande sollen im Prinzip die Dicke und die Anordnung von 

12 Muskelzellen zeigen 

durch Dberdehnung der Herz-
muskelzellen entstanden sein. Unsere Befunde 
an Sauglingsherzen zeigen, daB der Dehnungs­
zustand ihrer Muskelzellen, gemessen am Ab­
stand derZ-Membranen, in linker (1,35 fJ) und 
rechter (1,4 fJ) Herzkammerwand angenahert 
gleich groB ist (J. und M. LINZBACH 1951). 
Die physiologische Dilatation nach der Geburt 
muB daher eine strukturelle Dilatationsform 
sein, die durch gleitende Verschiebungen und 
Verlagerungen der Herzmuskelzellen im Myo­
kard zustande kommt. 

In fruheren Untersuchungen wurde nach­
gewiesen, daB in allen gesunden menschlichen 
Herzen die gesamte Anzahl der Muskelzellen 
gleich groB und inder linkenKammerwand eben­
so groB ist wie in der rechten. Die Muskelzellen 
der leichteren rechten Ventrikelwand sind ent­
sprechend kleiner als die der schwereren linken. 
Hieraus laBt sich aber der SchluB ziehen, daB 
die Muskelzellen in der rechten Kammerwand 

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; 
HORT 1955) wird diese physiologische Gefuge­
dilatation der rechten Herzkammer noch zu­
satzlich und schlagartig verstarkt. Infolge der 
postnatalen Atrophie gleiten vornehmlich die 
dunner werdenden Muskelfasern der inneren 
Myokardschichten in die durch diese Atrophie 
entstehenden Lucken der jeweils unmittelbar 
anliegenden auBeren Schichten hinein, so daB 
die gesamte Anzahl der Muskelschichten in der 
Kammerwand bei diesem V organg vermindert 
wird. Jetzt erst wird verstandlich, weshalb 
die Wand der rechten Kammer um fast 40%, 
die Muskelfasern aber nur um etwa 20% 
dunner werden (s. oben und Abb. 183). 
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Linker Ventrikel. Nach den Untersuchun­
gen von KYRIELEIS nimmt der Inhalt der link en 
Herzkammer in den ersten 4 Lebensmonaten 
im Gegensatz zur rechten nicht zu und ver­
doppelt sich im Ablauf der zweiten Halfte 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. 1m gleichen Zeitraum zeigt die linke 
Kammerwand fast eine Verdreifachung ihres 
Geburtsgewichtes. Das relative Gewicht des 
linken Ventrikels in Prozent des Korperge-

fast konstanten allometrischen Exponenten 
von 0,9. Das Herz wachst somit ein wenig 
langsamer als das Korpergewicht. Das relative 
Herzgewicht, ausgedruckt in Prozent des Kor­
pergewichtes, fallt deshalb von der fruhen 
Fetalzeit bis zum Erwachsenenalter ungefahr 
von 1,0% auf 0,5% abo 

Vor der Geburt wachst das Myokard durch 
mitotische Vermehrung seiner Muskelzellen. 
Die glykogenreichen Muskelzellen teilen sich 
senkrecht zu ihrer Langsachse. Der 2000fache 
Gewichtszuwachs des Herzens in den letzten 
8 Schwangerschaftsmonaten wird durch elf 

Mitosewellen bewerkstel­
ligt (Abb. 184). 

Abb. 184. Mitose (Telophase) einer fetalen Herzmuskelzelle mit Einschniirung 
des SarkolemmseWauehes. Die Muskelzellen sind glykogenreieh und enthalten 
wenige Myofibrillen. Die Periodenlange der Querstreifung ist ebensogroJ3 wie 
im Myokard des Erwaehsenen. Kernplasmarelation etwa 1 zu 10. Lange des 

Die wachsende Herz­
muskelmasse wird bis zur 
7. Fetalwoche von der 
Herzhohle aus uber Tra­
bekelsinus (mit Abstan­
den von etwa 60 f-l) er­
nahrt. Spater dringen vom 
Epikard her Coronaraste 
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
tragt bei der Geburt etwa 
25 f-l. In den Maschen zwi­
schen den Ca pillaren liegen 
durchschnittlich funfMus­
kelfasern (Abb. 186). Das 

Feten: 10 em. Gewieht des Feten: 26,8 g. Herzgewieht: 0,24 g 

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 
Gefugedilatation des rechten Ventrikels sind 
jedoch eindrucksvoller und ausgepragter 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 wachst das Herz 
im Vergleich zum Korpergewicht mit einem 

Verhaltnis der Anzahl von Muskelfasern pro 
Capillare betragt bei der Geburt 5:1 (RoBERTs 
und WEARN; LINZBACH 1946; HORT 1955). 

Die Ausdifferenzierung der Muskelzellen 
geht miteiner Abnahmeihres 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 (HORT 1953). Das anschlieBende 
Wachstum bis zum Erwachsenenalter ent-
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spricht dem postmitotischen Typus. Bei kon­
stanter Anzahl vergroBern sich die Herz­
muskelzellen, wobei sich die Kernplasma­
relation zu ungunsten der Kerne von etwa 

Der beschriebene Vorgang des anato­
mischen Umbaus des Herzens ist ein sehr 
lehrreiches Beispiel einer funktionell-struktu­
rellen Anpassung. Die Ergebnisse sind fiir 

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

Cebvrt 
l/erzgewic/i/ 20 g 

.f Jahre 
/{erz~ewicllt 100g 

20 Jahre 
/{erz gewiclit J(l(lg 

Abb. 186. Das postmitotische Grol3enwachstum von 12 Herzmuskelfasern und ihren Kernen nach der 
Geburt. Die Kernplasmarelation der Muskelzellen vermindert sich wahrend des postnatalen Wachstums 
von 1/ 10 auf etwa 1/ 70 zu ungunsten der Kerne. Vermehrungswachstum der Capillaren. Die Maschenweite 

des Capillarrasters (25 Il) bleibt angenahert konstant 

1/10 auf 1/70 verschiebt (LINZBACH 1955). Die 
Zahl der Capillaren nimmt dabei jedoch um das 
Fiinffache zu, wobei sich ihr Abstand nicht 
verandert (Abb. 186). Beim Erwachsenen be­
tragt dann das Verhaltnis von Muskelfasern 
zu Capillaren 1:l. 

das Verstandnis der Funktion des ausgewach­
senen Herzens wichtig. Die Gefiigedilatation 
des rechten Ventrikels des Sauglings ist 
gewissermaBen 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 1/5 der Arbeit 
des linken Ventrikels. Auch bei der Gefuge­
dilatation des insuffizienten Herzens ist die 
effektive Leistung im Vergleich zur M uskelmasse 
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. 

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

senen, daB es eine rein funktionelle Anpassung 
am Herzen noch nicht einmal in der Idee 
geben kann. Denn jede funktionelle Belastung 
lost 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 angehorenen Herzfehler 
Von H. W. RAUTENBURG, GieBen 

Uber iitiologische Fragen bei angeborenen 
Angiokardiopathien sind in den letzten J ahren 
eine umfangreiche kasuistische Literatur und 
mehrere zusammenfassende Darstellungen er­
schienen_ Hinsichtlich Literaturangaben, spe­
ziell des iilteren Schrifttums, mull deshalb auf 
die zusammenfassenden Bearbeitungen von DOERR 
(1954, 1960), FUHRMANN (1961, 1962), KL­
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 fUr die 
Atiologie der konnatalen Angiokardiopathien 
aIle uberhaupt moglichen MiBbildungsursachen 
in Frage; KL. GOERTTLER (1963b) hat diese 
Ursa chen tabellarisch zusammengestellt (Ta­
belle 41). 1m folgenden wird gegliedert nach 
allgemeinen, genetischen und peristatischen 
Faktoren (FUHRMANN 1962) sowie - in der 
Piidiatrie ublich - nach Gameto-, Embryo­
und Fetopathien (PACHE, KELLER u. WISKOTT), 
wohl wissend, daB eine derartige Einteilung, 
von anderen Gesichtspunkten aus betrachtet, 
eine unterschiedliche Auslegung der Begriffe 
bzw. eine Ablehnung erfahrt (DOERR 1957, 
KL. GOERTTLER 1957a u. b). 

Allgemeine Faktoren 
Bezuglich des Lebensalters der Mutter bei 

der Geburt des miBbildeten Kindes muB grund­
satzlich getrennt werden in Zahlenangaben mit 
und ohne mongoloide Kinder. Seit den Arbei­
ten von BENNHOLDT-THOMSEN ist das uber­
zufallig haufige Auftreten von Mongolismus 
bei Muttern uber 40 Jahren bekannt. Nach 
LENZ (1958) sind HerzmiBbildungen unter 
AusschluB der Mongolismusfalle vollig unab­
hangig vom Alter der Mutter (Auswertung von 
2836 Fallen). Zu demselben Ergebnis kamen 
CALLENSEE (232 FaIle) und FUHRMANN (1962) 
bei 122 Fallen. Aus seinen Feststellungen 
schloB LENZ (1958), "daB Herzfehler bei Mon­
golismus atiologisch nichts mit den ubrigen 
Herzfehlern zu tun haben". Die inzwischen 
gefundenen Chromosomenanomalien bei Mon­
golismus unterstreichen die Richtigkeit dieses 
Schlusses. 

Das Lebensalter des Vaters hat nach LENZ 
(1959), POLANI U. CAMPBELL, LAMY et al., FUHR­
MANN (1962) keinen Einflull auf die Ausbildung 
von Herz- und GefallmiJ3bildungen. Auch dem 
Altersunterschied zwischen Vater und Mutter kann 
keine ursachliche Bedeutung beigemessen werden. 

Ein Einflull der Stellung in der Geburtenreihe 
auf das Auftreten von angeborenen Angiokardio­
pathien wird von CALLENSEE an Hand von 
221 Fallen abgelehnt, ebenso von MACMAHON so­
wie POLANI u. CAMPBELL (1013 FaIle). Nach 

Tabelle 41. Die Atiologie konnataler Kardio­
pathien, mutmajJliche oder gesicherte Bedeutung 
einzelner Faktorengruppen fur die menschliche 

Pathologie und im Tierexperiment 
Die Anzahl der Kreuze wurde nach dem heu­

tigen Stand un seres ~Wissens eingesetzt, sie ist 
keineswegs endgiHtig (nach KL. GOERTTLER 
1963b). 

Physikalisch-mechanische Fak­
toren, z.B. Trauma, ionisie­
rende Strahlen . . . . . . 

Chemische Faktoren, z.B. Ver­
giftungen, Cytostatica. . . 

Metabolit-Mangel, z. B. Hyp­
oxydose, A vitaminose, Dys-
hormonose ....... . 

Serologische Inkompatibilitat, 
z. B. Blutgruppenfaktoren, 
immunbiologische Vorgange 

Belebte Erreger, z. B. Viren . 
Genetisch fixierte Faktoren 

(einschliel3lich durch muta-
gene Substanzen erzeugte) . 

Beim I 
Menschen 

(+) 

(+ ) 

++ 

(+) 

+ 

++ 

1m 
Experi­

ment 

++ 

++ 

++ 

+ 

+ 

LAMY et al. (1188 Falle) sollen statistisch signi­
fikante U nterschiede bestehen; die gleichsinnige 
Mitteilung von NAVRATIL et al. halt LENZ (1959) 
fUr nicht gesichert. 

Bei der Geschlechtsverteilung von angebo­
renen Herzfehlern ist eine geringfiigige Knaben­
wendigkeit festzustellen (CALLENSEE, FUHR­
MANN 1962). Fur bestimmteHerzmiBbildungen 
liegen differenzierte Angaben vor: Bei offenem 
Ductus arteriosus und wahrscheinlich auch bei 
Vorhofseptumdefekten uberwiegt das weib­
liche Geschlecht, hingegen kommen Aorten­
isthmusstenosen und Aortenklappenstenosen 
beim mannlichen Geschlecht haufiger vor 
(FUHRMANN 1962, KL. GOERTTLER 1963b, 
GROSSE-BROCKHOFF et al., LAMY et al., Po­
LANI U. CAMPBELL, TAUSSIG). Spezielle An-
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gaben fur die Aortenisthmusstenose machen 
CAMPBELL u. POLANI (1961a). 

Ein EinflufJ des sozialen Milieus auf die Xtio. 
logie del' angeborenen Herzfehler ist nach Fest· 
stellungen von CALLEN SEE, der vor allem die 
Berufsgruppen del' Eltern zur Beurteilung heran­
zog, sehr unwahrscheinlich. Auch mit del' 
generellen Haufigkeit von Aborten laBt sich nach 
FUHRMANN (1962) sowie POLANI u. CAMPBELL 
kein Zusammenhang ermitteln. 

SchlieBlich gibt UCHIDA nach Literatur­
angaben das Risiko fUr eine Familie, nach einem 
herzmiBbildeten 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 altere Literatur enthaJt zahl­
reiche' Beschreibungen einzelner Familien mit 
gehauftem Auftreten von angeborenen Herz­
fehlern (s. bei HERXHEIMER, GROSSE-BROCK­
HOFF et aI.). Besonders haufig scheinen offener 
Ductus arteriosus und Vorhofseptumdefekt 
in jeweils denselben };'amilien vorzukommen. 

1961 wurde von BURMAN ein offener Ductus 
arteriosus bei einem Vater und 3 seiner Kinder 
beschrieben, del' Vater selbst und 2 Kinder waren 
bereits operiert. HAGGENMILLER et aL berichten 
uber 3 Vorhofseptumdefekte, 1 Ventrikelseptum­
defekt und 1 Canalis atrioventricularis in einer 
Familie. ZETTERQVIST (1960) veroffentlichte die 
Daten einer Sippe, bei del' in 4 Generationen 
S gesicherte V orhofseptumdefekte und 5 FaIle 
mit Verdachtsdiagnosen vorkamen. Von BOOK 
et aL wurden in diesel' Sippe Chromosomen­
anomalien (Trisomie und kombinierte Tri- und 
Monosomie) bei Mutter und Sohn beobachtet. 
CAMPBELL und POLANI (1961 b) analysierten ins­
gesamt 170 Falle mit Vorhofseptumdefekt; in 
1,3 % fand sich auch bei den Eltern del' Pro­
banden ein V orhofseptumdefekt, Geschwister 
hatten in 1,1 % gesicherte Herzfehler; in einer 
Familie konnten in 5 Generationen 4mal ein 
gesicherter V orhofseptumdefekt und 4mal ein 
"familiares Herzleiden" festgestellt werden. Uber 
eine Familie, in del' in 4 Generationen Smal Vor­
hofseptumdefekte diagnostiziert wurden, berich­
ten ZUCKERMAN et al. Familiare Haufung von 
Vorhofseptumdefekten beschreiben auch D A VID­
SEN Bowie VVEIL u. ALLENSTEIN. IVENS macht 
Angaben uber eine Familie, in del' 5 von 6 Ge­
schwistern verschiedene Herzfehler hatten. Fami­
liare Haufung von verschiedenartigen Angiokar­
diopathien wurde auch von GUTHEIL u. BACH­
MANN sowie von JOHNSON beschrieben und ein 
evtL dominanter Erbgang diskutiert. VAN Bo-

GAERT et aL berichten libel' "pnmare familiare 
pulmonale Hypertonie" bei 2 GeBchwistern. 

Nicht unerwahnt bleiben dad die angeblich 
dominant erbliche Form einer "familiaren Myo­
karderkrankung" mit Hypertrophie del' Muskel­
fibrillen, teilweiser Atrophie und Muskelfibrose, 
tiber die in letzter Zeit von BISHOP et aI., PARE 
et aL und VVHITFIELD berichtet wurde. Hier er­
scheint auch ein Hinweis auf eine Arbeit von 
BEUREN et aL angebracht, in del' "tiber 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). 

Dber die Einzelmitteilungen hinaus finden 
sich Zusammenfassungen des Schrifttums bei 
CAMPBELL (1949, 1959) und bei FUHRMANN 
(1961 a, 1962). Letzterer konnte 182 Falle von 
familiar gehauften Herz- und GefaBmiBbil­
dungen zusammenstellen: 104mallag eine Kon­
kordanz der Fehlbildungen, 38mal eine ahn­
liche Angiokardiopathie, 7mal Diskordanz vor, 
in 33 Fallen war der Fehler nicht naher be­
zeichnet. Die Ordnung seines Zahlenmaterials 
nach den Verwandtschaftsverhaltnissen ergab 
86mal angeborene Herzfehler bei Geschwistern, 
23mal bei Eltern und Kindern, 19mal bei 
Vettern 1. Grades. Blutsverwandtschaftkommt 
nach Untersuchungen von LAMY et aI. Bowie 
CAMPBELL (1960) bei Eltern von herzmiBbil­
deten Kindern 2-3mal haufiger vor als in der 
Gesamtbevolkerung; FUHRMANN (1962) fand 
besonders haufig Ehen unter Vettern 1. Grades. 

Zwillingsuntersuchungen bei Herz- und Ge­
faBmiBbildungen wurden von FUHRMANN (1958, 
1962), GEDDA, GROSSE-BROCKHOFF et aI., 
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 Mif3-
bildungssyndromen (s. bei LEIBER u. OLBRICH), 
die obligat oder fakultativ mit Angiokardio­
pathien gekoppelt sind (Syndrom-Bezeich­
nungen fur komplexe HerzmiBbildungen sind 
hier ausgenommen). An der Sonderstellung 
des Mongolismus ist nach den obenerwahnten 
statistischen Untersuchungen nicht zu zweifeln. 

Erst ktirzlich beschrieben wurde das Holt­
Oram-Syndrom (1960) - Vorhofseptumdefekt, 
Arrhythmie, HandmiBbildungen -, fUr das ein 
dominanter Erbgang angenommen wird (ZETTER-



Atiologie der angeborenen Herzfehler 477 

QVIST 1963}. Das Syndrom von Godfried­
Prick-Carol-Prakken (aus dem Formenkreis der 
neurocutanen Syndrome) geht obligat mit 
einem Vitium cordis congenitum einher und solI 
familiar-erblich bedingt sein. Zum von Waar­
denburg- und zum Ivemark-Syndrom (Milz­
agenesie-Syndrom) gehiiren ebenfalls obligat An­
giokardiopathien; die Atiologie wird als fraglich 
erblich oder embryopathisch bedingt angegeben 
(Schadigung des Embryo beim Ivemark-Syn­
drom nach FONTAN et al. zwischen dem 30. und 
40. Tag). Mehrere MiBbildungssyndrome mit 
fakultativen Herz- und GefaBmiBbildungen 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, wahrend z.B. beim Conradi-Hiinermann­
Syndrom, Guerin- 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 friiher peristatische 
Ursachen angenommen, heute sind Chromosomen­
anomalien bekannt geworden. 

Peristatische Faktoren 
N ACHTSHEIM bezeichnet die Gruppe der peri­

statisch bedingten Anomalien als ein Sammel­
becken fiir mehr oder weniger durch exogene 
Faktoren hervorgerufene MiBbildungen, "unter 
denen aber zweifellos auch eine nicht geringe Zahl 
erblicher Falle ist", deren Erblichkeit unter Um­
standen erst in den folgenden Generationen 
erkannt werden kann und deren Unterscheidung 
von entsprechenden Phanokopien in vielen Fallen 
unmiiglich ist. 

Gametopathien. Der EinfluB von ioni­
sierenden Strahlen auf die Ausbildung von 
MiBbildungen uberhaupt darf nicht uber­
schatzt werden (PLIESS). 1m Tierexperiment 
konnten in relativ hohen Raten HerzmiB­
bildungen durch Riintgenstrahlen erzeugt wer­
den (s. bei FUHRMANN 1962, PLIESS); bei sicher 
strahleninduzierten menschlichen Gametopa­
thien werden Angiokardiopathien nur selten 
beschrieben. 

H ormonelle StOrungen der Mutter im Sinne 
von spater Menarche, Perioden von relativer 
Sterilitat, langerer Amenorrhoe werden von 
MURPHY, RUBSAAMEN, NAVRATIL et al. als 
Ursachen fUr Eischadigungen oder Nidations­
storungen angesehen. Nach den groBen Unter­
suchungsreihen von FUHRMANN (1962), MAC 
MAHON, POLANI U. CAMPBELL kann kein Zu­
sammenhang zwischen Storungen der mutter­
lichen Ovarialfunktion und konnatalen Vitien 
erkannt werden. Ebenso unsicher ist der Ein­
fluB von Schilddrusenfunktionsstorungen der 

Mutter auch auf die spatere Keimentwicklung_ 
Besondere Beachtung erfahren Diabetes melli­
tus und Pradiabetes der Mutter; wahrend das 
Auftreten von HerzmiBbildungen bei Kindern 
derartiger Mutter mehrfach mit der Stoff­
wechselstorung in Zusammenhang gebracht 
wird (HOET et al.), lehnen FUHRMANN (1962) 
sowie POLANI u. CAMPBELL u. a. einen EinfluB 
des mutterlichen Diabetes ab, dasselbe gilt 
auch bezuglich der Entstehung von Embryo­
pathien. 

Empjangnisverhiitende MafJnahmen wurden 
von WINDORFER fiir die Entstehung von kon­
natalen Vitien angeschuldigt, werden aber von 
den meisten Autoren abgelehnt (FUHRMANN 1962, 
GESENIUS u.a.). 

Serologische I nkompatibilitaten spielen keine 
wesentliche Rolle in der Atiologie von konnatalen 
Angiokardiopathien. ZOLLINGER und KLEINE 
beschrieben angeborene Vitien bei Morbus haemo­
lyticus neonatorum. 

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

Emhryopathien. Das Gebiet der mit Herz­
und GefaBmiBbildungen einhergehenden Em­
bryopathien ist am besten erforscht, so daB 
hier nur auf die groBen Zusammenhange und 
entsprechenden Literatur-Zusammenfassungen 
hingewiesen zu werden braucht. 

Ionisierenden Strahlen miBt man in diesen 
Phasen der Keimentwicklung eine Wirkllng auf 
das schnellwachsende Gewebe des embryonalen 
Herzens zu; in den ersten Schwangerschafts­
wochen sollen nach KLEBANOW (1949) schon 
Strahlendosen unter 100 r und im 2. Monat noch 
Dosen urn 100 r MiBbildungen induzieren konnen. 

Infektionskrankheiten als Ursache von 
Embryopathien mit Angiokardiopathien sind 
seit der Erstbeschreibung der Roteln-Embryo­
pathie durch GREGG (1941) vielfach untersucht 
worden (Zusammenfassungen bei TONDURY 
1962a, FLAMM, FUHRMANN 1962, KL. GOERTT­
LER 1963a u. b, GROSSE-BROCKHOFF et al.). Bei 
der Embryopathia rubeolica (TONDURY) oder 
dem Gregg-Syndrom handelt es sich urn einen 
MiBbildungskomplex aus Mikrocephalie (74 %), 
Taubheit (69%), Angiokardiopathien (39%) 
und angeborener Katarakt (17%). Besonders 
gefahrdet ist der Keimling bei Rubeolen-lnfek­
tion der Mutter von der 5.-9. Schwanger­
schaftswoche (KL. GOERTTLER 1963a u. b, 
PLIESS) bzw. in den ersten 12 Wochen der 



478 H. W. RAUTENBURG: 

Graviditat (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 mutterliche Rubeolen­
Infektion zwischen den 21. und 40. Tag der 
Keimentwicklung fiel, Entwicklungsstorun­
gen des Vorhofseptums. ROWE berichtete uber 
11 FaIle von Pulmonalarterienstenose (nicht 
Klappenstenose!) nach mutterlicher Roteln­
Infektion zwischen der 2. Schwangerschafts­
woche und dem 4. Monat, 8mal waren Katarakt 
oder Taubheit damit vergesellschaftet. Die 
Haufigkeit 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) aufgeklart werden: Roteln-Infek­
tion der Mutter -+ Viramie der Mutter -+ herd­
formige Zerstorung von Chorionzottenepithel 
-+ Metastasierung auf dem Blutwege des Keirn­
lings -+ GefaBendothelschaden (ZeIlnekrosen, 
Blutungen, Riesenzellbildung) -+ Myokard­
nekrosen (meist in der Vorhofwand) -+ Defekt­
bildungen. 

Denselben Infektionsweg konnte TONDURY 
(1962a) in 2 Fallen histopathologisch auch bei 
Varicellen-Erkrankung der Mutter 45 bzw. 
63 Tage post menstruationem beweisen. N ach 
miitterlicher Mumps.Erkrankung fand TONDURY 
(1962a) Endothel- und Myokardschaden; nach 
Infektion der Mutter mit Influenza- Virus konnten 
an Keimlingen ebenfalls Myokardschadigungen 
festgestellt werden, schlieBlich wurden generelle 
Herz- und GefaBschaden 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
tical, von anderen Autoren, z.B. ESSBACH, wird 
diese Auffassung strikt abgelehnt. 

Tierexperimentell konnten nach Versuchen 
der Biichnerschen Schule durch Sauerstoffmangel 
HerzmiBbildungen erzeugt werden. SCHELLONG 

sah nach kurzdauerndem 02-Mangel beim Hiihn­
chenkeim in signifikanter Weise Herz- und GefaB­
miBbildungen. Von RUBSAAMEN (1957) wird das 
Auftreten von BIutungen in der Friihgraviditat 
als Ursache fiir 02-Mangel des Embryos ange­
sehen, doch fehIt nach FUHRMANN (1962) hierfiir 
noch der statistische Beweis. Auch das Vor­
kommen von Angiokardiopathien nach Unter­
druck und Aufenthalt in groBen Hohen (ALZA­
MORA et al.) ist nach FUHRMANN (1962) nicht 
eindeutig bewiesen. Nach Vitamin A-Mangel 
konnten W ARKANY und ROTH tierexperimentell 
HerzmiBbildungen feststellen; auch Pantothen­
saure-Mangel ergab im Tierversuch neben anderen 
MiBbildungen Ventrikelseptumdefekte und Aor­
tenbogenmiBbildungen (EVANS et al.). Ein atio­
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 Zusammenhange 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
taten im Vordergrund stehen, jedoch wurden 
von WIEDEMANN sowie von LENZ u. KNAPP 
Angiokardiopathien als haufige BegleitmiB­
bildungen genannt. Der Wirkungsmechanis­
mus ist bisher noch nicht aufgeklart. 

Fetopathien. KL. GOERTTLER (1963b) und 
FUHRMANN (1962) sehen die Toxoplasmose als 
Ursache fur die Entwicklung von Herz- und 
GefaBmiBbildungen in der Fetalperiode fur 
bewiesen an, doch halt FUHRMANN (1962) das 
gleichzeitige V orkommen von konnataler Toxo­
plasmose und angeborenen Vitien fUr eine "In­
teressantheitsauslese" und damit fUr ein sel­
tenes Vorkommnis. Die von SCHOENMAKERS u. 
ADEBAHR sowie MEESEN ausfUhrlich bearbei­
tete sog. fetale Endokarditis tragt die morpho­
logischen Merkmale einer rezidivierenden sero­
sen Entzundung und wird vor allem ursachlich 
fur 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 serosen stenosierenden 
Klappenentzundung als Fetopathie gedeutet. 

Nach dem derzeitigen Stand unseres Wis­
sens uber die Atiologie der angeborenen Herz­
fehler kann gesagt werden, daB sich die Be-
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deutung genetischer Faktoren schwer beur­
teilen liint; sicher ist aber auch, daB ex ogene 
Noxen als peristatische Faktoren leicht uber­
bewertet werden, wenn es sich bei dem ent­
sprechenden Beobachtungsmaterial nicht um 
auslesefreie Serien handelt. So muB heute vor 
aHem das Zusammentreffen von genetischen 
und peristatischen Faktoren als auslasendes 
Moment fur die Entstehung von konnatalen 
Angiokardiopathien in Betracht gezogen wer­
den (FUHRMANN 1962, KL. GOERTTLER 1963a 
u. b). FUHRMANN (1961a, 1962) spricht dabei 
von einem.,multifaktorieHen System", das die 

Herzentwicklung des Menschen steuert, welches 
durch exogene Noxen aus dem Gleichgewicht 
gebracht und zu phanotypisch erkennbaren 
Abweichungen von der Norm fiihren kann. Die 
Schwierigkeiten bei der Lasung der atiologi­
schen Pro bleme faBt N ACHTSHEIM in die W orte : 
"Es ist auBerordentlich leicht, einen perista­
tischen Faktor zu finden, den man fur eine 
MiBbildung verantwortlich machen kann, es 
ist aber meist auBerst schwierig und muhsam, 
den Beweis fiir 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 AusHu8traktes 

des rechten Ventrikels 
Reine Pulmonalklappenstenose und Infundibulumstenose 

Von P. HEINTZEN, Kiel 

Synonyma. Pure pulmonary stenosis 
(TAUSSIG), Simple pulmonary stenosis (CAMP­
BELL), Isolierte, valvuliire (oder infundibulare) 
Pulmonalstenose, Pulmonalstenose mit intaktem 
Ventrikelseptum (EDWARDS, NADAS, GROSSE­
BROCKHOFF, LOOGEN), Pulmonalstenose mit 
normaler Aortenwurzel (WOOD, KJELLBERG 
et al., KEITH et al.), Pulmonalstenose mit Vor­
hofseptumdefekt und Rechts-Links-Shunt = Fal­
lotsche Trilogie bzw. Morgagni-Syndrom. 

Definition. Ais Pulmonalstenose werden 
Einengungen der Lungenstrombahn bezeich­
net, die zu einer meBbaren ErhOhung der Stro­
mungswiderstande fiihren. Diese Widerstands­
erhi:ihung ist - bei normalem BlutfluB - durch 
einen pathologischen Druckgradienten iiber der 
Stenose und eine Erhi:ihung des rechtsventri­
kularen Druckes gekennzeichnet. 

Die Einengung kann: 
a) In der AusfluBbahn der rechten Kammer 

liegen: Conus- und Infundibulumstenose (s. 
S.483). 

b) 1m Klappenniveau lokalisiert sein: Pul­
monalklappenstenose. 

c) Durch Septen oder Einschniirungen 
(Kompression von auBen) im Stamm oder in 
den Aufzweigungen der Lungenarterie zustande 
kommen:peripherePulmonalstenose (s.S.510ff). 

Handelt es sich um eine strukturell fixierte 
Anomalie - mit einer gegeniiber der Alters­
norm absolutenLumenverkleinerung -, so liegt 
eine "organische Stenose" vor. 

Erscheint dagegen das Pulmonalostium in­
folge Erweiterung der pra- oder poststenotischen 
Abschnitte nur relativ eng oder ist es infolge 
vermehrter Durchstromung Ursache eines Druck­
gefalles, 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 urn eine "funk­
tionelle" Pulmonal- oder Infundibulumstenose. 

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

Die A bgrenzung der - meist infundibularen­
Pulmonalstenosen mit subaortalem Ventri7cel­
septumdefe7ct, dextroponierter Aorta und Rechts­
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 Ventri7celseptumdefe7ct in entscheidender 
Weise modifiziert. Man hat deshalb zwischen 
Pulmonalstenosen mit Ventrikelseptumdefekt und 
Pulmonalstenosen mit inta7ctem Ventri7celseptum 
unterschieden (EDWARDS, GROSSE-BROCKHOFF U. 

LOOGEN, NADAS). Diese Einteilung entspricht 
weitgehend derjenigen von WOOD, ABRAHAMS und 
WOOD, die von der Fallotschen Tetralogie die 
Pulmonalstenosen mit normaler Aortenwurzel (Pul­
monary stenosis with normal aortic root (ab­
trennen (KEITH etal., KJELLBERG et al.). TAUSSIG 
bezeichnet diePulmonalstenose mit intaktem Ven­
trikelseptum als "reine" Pulmonalstenose ("pure 
pulmonary stenosis"). 

Die franzosische Schule hat, nicht zuletzt 
aus historischen Grunden, 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. Ais "reine 
Pulmonalstenosen" sollen in Anlehnung an 
TAUSSIG aIle Pulmonalstenosen mit intaktem 
Ventrikelseptum behandelt werden, gleichgiil­
tig, ob das Vorhofseptum geschlossen oder 
defekt ist. 

Historisches. 1m 17. Kapitel des II. Buches 
seines Werkes: "De Sedibus et Causis Morborum 
per Anatomen Indagatis" beschreibt MORGAGNI 
(1761) ein 16jahriges cyanotisches, debiles Mad­
chen, bei dem die Pulmonalklappen knorpelig 
verhartet und auf GerstenkorngroBe verengt wa­
ren. Gleichzeitig bestand ein kleinfingergroBes 
offenes Foramen ovale. 

FALLOT hat 1888 sieben cyanotische Falle 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. 

N ach Einfiihrung des Herzkatheterismus nahm 
die Zahl der Beobachtungen rasch zu. POLLACK 
et aI. MANNHEIMER (1949), GREEN et aI., CAMP· 
BELL U. HILLS, GROSSE·BROCKHOFF et aI., ADAMS 
et aI., GOTZSCHE u. Mitarb. (1951/52), LOOGEN 
et aI. (1953/59), urn nur einige zu nennen. 

Schon 1913 hat DOYEN die operative Korl'ek· 
tur einer Pulmonalstenose versucht, aber erst 
SELLORS (1948) und BROCK (1948) waren die 
erst en Erfolge beschieden. 

SWAN fii.hrte den Eingriff 1954 in Hypo. 
thermie unter Sicht des Auges durch, cine Tech. 
nik, die heute als Methode der Wahl angesehen 
werden kann. 

Hiiufigkeit. N ach neueren Anga ben betragt 
die Haufigkeit der angeborenen Pulmonalstenosen 
mit intaktem Ventl'ikelseptum etwa 10 %. 

[ABRAHAMS und WOOD 11,6%; MACLEAN 
(KEITH) 1954 9,9 %; CAMPBELL 1954 10 %; 
LARSSON 1951 15%; GOTZSCHE 1952 10%; 
BLOUNT 12 %; GROSSE· BROCKHOFF u. LOOGEN 
196010%.J 

Eine gleichzeitige interatriale Kommunika· 
tion liegt in etwa 30-50 % der "reinen Pulmonal· 
stenosen" vor (nach TAUSSIG sogar in 75% der 
FaIle). 

Reine Injundibulumstenosen (ohne Ventl'ikel· 
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. El' selbst gibt die Haufigkeit 
mit 3 % der isolierten Pulmonalstenosen an. 
BIRCKS und F AHMY (1962) fanden dagegen bei den 
operierten reinen Pulmonalstenosen der Dussel. 
dorfer Klinik ein Verhaltnis zwischen Klappen. 
und Infundibulumstenosen von 13: 190. Isolierte 
Infundibulumstenosen durften daher weniger als 
10 % der reinen Pulmonalstenosen und nicht 
mehl' als 1 % der angeborenen Herzfehler uber· 
haupt ausmachen. 

Geschlechtsdisposition. Beide Geschlechter 
sind nach Angaben der Literatur etwa gleich 
haufig betroffen (CAMPBELL 1954/62), bei leich· 
tern Uberwiegen der weiblichen Patienten. 

Entwicklungsgeschichte. Wahrend die Pul· 
monalklappenstenose von zahlreichen Autoren als 
Folge einer fetalen Endokarditis angesehen wird 
(GOERTTLER), die zu einer oft progredienten Fu· 
sion der Klappenrander fiihrt, gilt die infundibu. 
lare Stenose als eine Fehlbildung durch unvoll· 
kommene Entfaltung des Bulbus cordis bei dessen 
Einbeziehung in die rechte Kammer (Ende des 
2. Fetalmonats) (A. KEITH, TAUSSIG). GERACI 
et aI. machen fiir die Pulmonalklappenstenose 
eine Kombination von abnormer Entwicklung 
und Entzundung verantwortlich. Die Ansichten 
sind aber keineswegs einheitlich und auch das 
Problem der Atiologie ist noch nicht endgultig 
geklart. In einer Studie von CAMPBELL fanden 
sich in der Verwandtschaft von 125 Probanden 
mit reinen Pulmonalstenosen bei Geschwistern 

und Kindern der Probanden uber zufallig haufig 
konkordante Herzfehlbildungen (2,2 %), und zwar 
ebenfalls solche mit Pulmonalstenosen. Dies 
weist auf einen genetischen Faktor hin. 

Anatomie 
Pulmonalklappenstenose. Es gibt aIle Uber. 

gange von einer leichten Verschmelzung der Com· 
missuren bis zur derben, membranartigen Defor· 
mierung der Klappenebene mit nur stecknadel· 
kopfgroBer zentraler Offnung. In ausgepragten 
Fallen ist die Klappenebene dom· oder pilz. 
fol'mig in das Pulmonalislumen vorgewolbt (s. 
Abb.187). 

Knorpelige Verhartungen oder Verkalkungen 
del' Klappen kommen selten vor. Gelegentlich 
werden knotchenformige Verdickungen oder Auf· 
lagerungen an den Pulmonalklappen gefunden. 

Reine I njundibulumstenose (Subpulmonalste. 
nose, Conuseingangsstenose). Die Einengung der 
AusfluBbahn des rechten Ventrikels kann struk· 
turell fixiert ("organisch") sein. Meist handelt es 
sich urn eine umschriebene Enge in Hohe der 
Crista supraventricularis (Conuseingangsstenose). 
Seltenel' kommen hohe, subvalvulare, narbige 
Strukturen (MEESSEN) und langgestreckte Infun· 
dibulumstenosen vor, wie sie bei der Fallotschen 
Tetralogie die Regel sind. 

Derartige Einengungen der ganzen AusfluB· 
bahn konnen sich auch als "funktionelle Steno· 
sen" durch Hypertrophic der Muskulatur bei 
einer Pulmonalklappenstenose sekundar ent· 
wickeln. Sie stellen dann ein zusatzliches, systo. 
lisch wirksames Ausstl'omhindernis dar. ACTIs· 
DATO et aI. fanden sic in 10 % von 230 Pulmonal· 
stenosen mit intaktem Ventrikelseptum. N ur in 5 
von 230 Fallen war die Klappenstenose mit einer 
organischen, langgestreckten und neunmal mit 
einer diaphragmaartigen, infundibularen Stenose 
kombiniert. 

Die Pulmonalarterie zeigt hinter einel' Klappen. 
stenose fast stets eine starke Erweiterung ("post. 
stenotische Dilatation"), die wahl'scheinlich Folge 
der veranderten Einstromverhaltnisse und mog. 
licherweise einer begleitenden angeborenen Wand· 
schwache ist. Die Pulmonalektasie kann im 
Laufe der Entwicklung an Auspragung zunehmen. 
AuBerdem ist eine gewisse Korrelation zwischen 
der Schwere der Stenose und dem Grad der 
Pulmonalektasie unverkennbar (VAN BUCHEM; 
DE VRIES U. VAN DEN BERG). Bei subvalvularen, 
infundibularen oder Conusstenosen fehlt die 
Ektasie des Pulmonalisstammes meist. 

Reehter Ventrikel. Die rechte Kammer zeigt 
eine vom Grad der Stenose abhangige konzen· 
trische Hypertrophie der Muskulatur. Schwere 
und schwerste, Stenosen fiihren zu einer Ver· 
mehrung des Restblutes und zu einer Dilatation 
der Kammern. In seltenen Fallen scheint bei 
konzentrischer Hypertrophie das Cavum des 
rechten Ventrikels verkleinert, oft unter Ein· 
beziehung des Tl'icuspidalostiums (s. weiter 
unten). 

Der reehte Vorhoj wird bei schweren Stenosen 
ruckwirkend in die Hypertrophie und Dilatation 
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Abb. 187 a-h. a Normale Pulmonalklappen und 
normale AusfluBbahn. b Dicke Verschwielung und 
partielle Verwachsung der Pulmonalklappen. Klap­
penstenose mit geringer Restfunktion. c Ringfiirmige 
Vernarbung der Klappenbasis, geringe Verschwielung 
der freien Anteile der Pulmonalklappen. Stenose der 
Klappenbasis mit Wachstumshemmung. d Ver­
schwielung und Verschmelzung der Pulmonalklappen. 
Diisenfiirmige KIappenstenose mit Wachstumshem­
mung. e SubvalvuIarer Narbenring, keine Ver­
anderungen der KIa ppen. Rohe infundibulare Stenose. 
f Ausgedehnte infundibulare Verschwielung. Keine 
Veranderungen der Klappen. Kanalartige, infundi­
bulare Stenose. g Tiefsitzende Vernarbung der Aus­
fluBbahn, keine Veranderungen der Klappen. Tiefe 
infundibulare Stenose. h Vernarbung des Eingangs 
zur AusfluBbahn, Ausbildung eines infundibularen 
Ventrikels, keine Veranderungen der KIa ppen. Tiefe 

infundibuIare Stenose. (Aus MEESSEN 1959) 

mit einbezogen. Wanddicke und Trabekelwerk 
konnen erheblich zunehmen. 

Die Kammerscheidewand ist bei der "reinen" 
Pulmonalstenose intakt. Das Vorhojseptum 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 durchgangig. Nur selten sind 
echte und groBe Vorhojseptumdejekte (vom Se­
kundumtyp) mit einer "reinen" Pulmonalstenose 
kombiniert. 

Pathophysiologie 
Hamodynamik der Pulmonalklappenste­

nosen. Eine PulmonaIkIappenstenose stellt 
einen zusiitzlichen - wiihrend der Systole 
nahezu konstanten - Stromungswiderstand 
vor dem rechten Herzen dar. Ein normales 
pulmonales Stromvolumen kann unter diesen 
Bedingungen nur durch eine Erhohung des 
Druckgradienten tiber dem Pulmonalostium 
aufrecht erhalten werden. Der Druck steigt 
vor der Stenose, d. h. im rechten VentrikeI, 
systolisch an. 

Das Stromvolumen ist dem Druckgra­
dienten direkt und dem Stromungswiderstand 
umgekehrt proportional. Der Widerstand 
steigt mit Abnahme der "Pulmonalklappen­
o££llungs£liiche". Somit liiBt sich auf Grund 
der Messullg des prii- und poststenotischen 
systolischen Mitteldruckes und des Minuten­
volumens die Klappenoffnungs£liiche und da­
mit die Schwere der Stenose intra vitam ab­
schiitzen. 

Die prinzipiell fiir das Verstandnis der Ramo­
dynamik bei Stenosen und speziell fUr 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: 
PulmonalklappenOffnungsflache = 

mittlere systol. Stromstarke in mljsec 

44,5 x VPi-P2 
Pi = systolischer Mitteldruck im rechten Ven­

trikel. 
P 2 = systolischer Mitteldruck in der Arteria 

pulmonalis. 
Das Minutenvolumen wird von den Kammern 

diskontinuierlich, d.h. nur wahrend der in einer 
Minute anfallenden Systolen (der Austreibungs­
zeit) gefordert. Bei einer einzelnen Systolendauer 
von 0,30/1 und einer Frequenz von 90 Schlagenj 
min ist also die Gesamtdauer aller Systolen wah­
rend einer Minute 90 X 0,3/1 =etwa 27/1. In dieser 
Zeit wird das Minutenvolumen durch das Pul­
monalostium getrieben. Die mittlere Stromstarke 
ist also: Minutenvolumenj27/1, bei 51 etwa 
180 mljsec. 
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Wir haben die Beziehungen zwischen mitt­
lerem systolischen Druck bzw. systolischem 
Maximaldruck und Pulmonalklappenquerschnitt, 
in Anlehnung an CAMPBELL (1960), fUr verschie­
deneDurchstromungsgroBen berechnet (Abb.188). 

Man erkennt, daB starke Lumeneinengungen 
auf die Halfte oder 1/3 des normalen Querschnittes 
zunachst nur geringe Druckerhohungen zur Folge 
haben und daB erst starkere Stenosierungen zu 
einem steilen Druckanstieg fUhren. 

Bei einer Stromstarke von 180 ml/sec 
sind Klappenquerschnittsverminderungen unter 
0,25 cm2 nicht mehr mit dem Leben zu verein­
baren. 

Weiter lassen sich von diesem Diagramm 
praktisch wichtige Rtickschltisse auf das Ver­
halten der Druckwerte unter Belastung ziehen. 
Steigt das Minutenvolumen bei Belastung auf 
das Doppelte (die systolische Stromstarke z. B. 
von 90 auf 180 ml) an, so bleibt bei einem Klap­
penquerschnitt von 2,0 cm2 der Druckanstieg 
noch gering. Bei einem Querschnitt von I cm2 , 

bei dem der systolische Maximaldruck in Ruhe 
unter 50 mm Hg liegt, steigt der Druck nach 
Belastung schon tiber 120 mm Hg an! 

Andererseits laBt 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 erfordem einen hOheren diastolischen 
Fullungsdruck der rechten Kammer. Mithin 
steigt bei schweren Pulmonalstenosen ruck­
wirkend der Druck und die Belastung im rechten 
Vorhof an. Dbertrifft der Druck im rechten 
Vorhof zeitweise oder dauemd den der linken 
Vorkammer, so tritt ein Rechts-Links-Shunt 
auf, sofem ein Defekt des Vorhofseptums 
besteht, das Foramen ovale offengeblieben ist 
oder durch die Druckerh6hung sekundar wieder 
er6ffnet wurde. 

Ein Vorhofseptumdefekt kann die Hamo­
dynamik der Pulmonalstenose erheblich an­
del'll. Der Blutstrom durch den Defekt richtet 
sich nach den Abstromwiderstanden zum 
linken Vorhof und zur rechten Kammer. 

1st bei leichten Pulmonalstenosen die Druck­
erhohung im rechten Ventrikel noch gering 
und der Fullungsdruck des rechten Vorhofs 
nicht wesentlich erhoht, so tritt durch eine 
interatriale Kommunikation trotz Pulmonal­
stenose ein Links-Rechts-Shunt auf, der eine 
zusatzliche Volumenbelastung der rechten 
Kammer und des Lungenkreislaufes bedingt. 
Das vermehrte pulmonale Stromvolumen stellt 

jedoch keinen Gewinn dar, da es bereits 
arterialisiert ist und die "effektive" Lungen­
durchblutung nicht vermehrt wird. 

Fur schwere und schwerste Pulmonalstenosen 
ist der V orhofseptumdefekt ein Dberlaufventil, 
das extreme Druckbelastungen und Stauungs­
erscheinungen vor dem rechten Herzen ver­
mindert, allerdings der diastolischen Anfangs­
fiiIlung des rechten Ventrikels und damit der 
systolischen Druckentwicklung eine gewisse 
Grenze setzt. Diese Entlastungsfunktion wird 
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Abb. 188. Schematische Darstellung der Beziehungen 
zwischen Pulmonalklappenquerschnitt, Stromstarke 
und systolischem Kammerdruck. Unten: Abhangig­
keit des normalen Klappenquerschnittes vom Alter in 
Anlehnung an PAUL und RUDOLF (aus HEINTZEN 1964) 

durch einen Rechts-Links-Shunt im Vorhof­
bereich moglich, also mit einer arteriellen O2-

Untersattigung und Cyanose erkauft. 

Der rechte Vorhof entleert sein Blut gemaG 
der Relation der Ab£luBwiderstande in den 
rechten Ventrikel und linken Vorhof. 

Bei sehr groBem V orhofseptumdefekt sind 
schlieBlich die diastolischen Fullungswider­
stande des rechten und linken Ventrikels maG­
geblich fur den Rechts-Links-Shunt. Je schwe­
rer die Stenose und Druckbelastung des rechten 
Ventrikels, urn so groBer wird die Volumen­
belastung des linken H erzenS und die arterielle 
Untersattigung. Umgekehrt ist die Muskel­
wand des rechten Ventrikels zwar verdickt, das 
Lumen der Kammer aber mangels ausreichen­
der Fullung 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 
Pulmonalklappenoffnungsflache bis zur Halfte 
der Norm, machen praktisch keine Beschwerden. 
Die Patienten sind voll leistungsfahig. Auch 
bei Belastung steigt der Druck in der rechten 
Kammer selten tiber 50 mm Hg. Diese Ano­
malien sind klinisch nur am Auskultations­
befund zu erkennen (s. weiter unten). 

M ittelschwere Stenosen ftihren bei starkerer 
Belastung zur Dyspnoe; eine Cyanose tritt 
nicht auf. Man kann in der Regel Schwirren 
tiber dem Pulmonalisfocus fUhlen. In Ruhe 
liegen die Druckwerte etwas tiber der Norm, 
bei Belastung konnen sie tiber lOO mm Hg 
ansteigen. 

Schwere Pulmonalstenosen bedingen die 
klassische Symptomatik der Pulmonalstenosen. 
Schon leichtere Belastungen verursachen Kurz­
luftigkeit. Die physische Entwicklung verlauft 
aber in der Regel normal. Ein Vollmond­
gesicht solI nach KEITH in 50% dieser FaIle 
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 Verfarbung der 
Haut. Je nach GroBe der interatrial en Kom­
munikation tritt eine generalisierte Cyanose 
in Erscheinung (CURRENS et aI., ENGLE und 
TAUSSIG). In ernsten Fallen findet man von 
Geburt an eine schwere Blausucht. Manchmal 
entwickelt sie sich erst im Laufe des Lebens, 
tritt zunachst nur bei Belastung, mit zu­
nehmendem Alter aber schon in Ruhe auf. Bei 
diesen Kindern findet man auch Uhrglasnagel 
und Trommelschlegelbildungen. 

Schwirren ist stets tiber dem oberen Ster­
numbereich und besonders im 2.-3. ICR links 
zu tasten. Es wird oft bei Klappenstenosen 
- nie bei Infundibulumstenosen - bis zur 
Supraclaviculargrube fortgeleitet. Das Ster­
num wird auBerdem durch die Kontraktion 
des hypertrophierten rechten Ventrikels systo­
lisch fUhlbar angehoben (ABRAHAMS und 

WOOD). 1m Venenpuls sind groBe Vorhof­
wellen ("giant a wave") erkennbar. Auch die 
Leber kann tastbar pulsieren. 

Sehr schwere Pulmonalstenosen ftihren - un­
ter Umstanden schon im Sauglingsalter - zur 
Herzinsuffizienz. Neben hochgradiger Ruhe­
dyspnoe besteht in diesem Falle auch bei 
intaktem Vorhofseptum eine periphere Cyanose. 
Die Leber ist vergroBert und kann, wie die 
HalsgefaBe, pulsieren. Terminal treten gene­
ralisierte l>deme 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 KEITH AnlaE 
sein sollte, die Diagnose einer "reinen Pul­
monalstenose" zu tiberpriifen. 

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

Herzschallbefund. Gerausch: Ein systo­
lisches Austreibungsgerausch tiber 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 Gerausch ist meist laut oder sehr laut 
(Grad III-V nach LEVINE), rauh, fauchend 
oder scharf und - bis auf die sehr leichten 
Stenosen - stets von ftihlbarem Schwirren 
begleitet. Je groBer die Lautstarke, um so 
weiter ist das Ausbreitungsgebiet. Klappen­
stenosengerausche werden gut in die Supra­
claviculargrube fortgeleitet. Ein Systolikum, 
das tiber dem 1. ICR links deutlicher wahr­
nehmbar ist als tiber dem 3.---4. ICR links, 
spricht ebenfalls fUr eine Klappenstenose, es 
schlieEt jedoch eine zusatzliche Infundibulum­
stenose nicht aus. 1st die Lautstarke dagegen 
tiber dem 3. und 4. ICR groBer als tiber 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 Lautstarke, Form und zeit­
licher Lage der systolischen Sch wingungen 
Rtickschltisse auf die Schwere der Stenose. 
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1m Herzschallbild ist das spindelformige 
Gerausch in der Regel in allen Frequenz­
bereichen (mit geringer relativer Amplitude 
in t) zu erkennen. Seine Intensitat 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 Gerausch sein Lautstarkemaximum 
schon in der Mitte der Systole und ist von 
symmetrischer Form. 

Ein Vorhofseptumdefekt andert diesen 
Schallbefund praktisch nicht. 

Das Gerausch der Pulmonalstenose mit in­
taktem Ventrikelseptum ist also um so lauter, 
langer und spatsystolischer, je schwerer die Pul­
monalstenose ist (vgl. Abb.201). 

Herztone. Durch eine Pulmonalklappen­
stenose erfahrt der PulmonalklappenschluBton 
(lIP) eine Verspatung und Abschwachung. 

Die Verspatung von lIP fiihrt zu einer aus­
kultatorisch wahrnehmbaren, weiten Spaltung 

InfundibuUire Pulmonalstenose 

~-r/ I 'l 

I ~ rr I,', 0" 

r 
I ~ 

ValvuUire Pulmonalstenose 

Spitze h 

Abb. 189. Typisches Herzschallbild bei schwerer infundibuliirer und valvuliirer Pulmonalstenose (in beiden 
Fallen Druckwerte im rechten Ventrikel iiber 200 mm Hg). Das spindelformige, spatsystolische Gerausch 
hat sein punctum maximum bei der infundibuliiren Stenose iiber dem 4. JOR, bei der valvularen Stenose 

iiber dem 2. JOR links 

M ittelschwere Pulmonalstenosen weisen be­
reits einen verzogerten Druckgipfel und eine 
verlangerte Austreibungszeit auf. Das Ge­
rausch spiegelt diesen Druckverlauf wieder. 
Es beginnt etwas verspatet nach dem I. Ton, 
sein Crescendo ist langer und der kiirzere De­
crescendoschenkel iiberdauert den Aorten­
klappenschluBton. 

Bei schweren und schwersten Pulmonal­
stenosen entwickelt sich das typische Bild des 
spatsystolischen, hochfrequenten Austreibungs­
gerausches groBer Intensitat (Grad IV-V), 
das den II. Aortenton mehr oder weniger ver­
deckt und bei iiblicher Verstarkung oft erst 
nach dem 1. Drittel der Systole in Erscheinung 
tritt (s. Abb. 190). 

des II. Tones, solange er nicht durch die gleich­
zeitige Abschwachung unhorbar wird. 

1m Phonokardiogramm ist die Spaltung des 
II. Tones bei Pulmonalstenosen mit intaktem 
Ventrikelseptum - bis auf die schwersten Ste­
nosen mit starrer, schwingungsunfiihiger Klap­
penebene - immer erkennbar. Das Spaltungs­
intervallliefert ein weiteres wichtiges Kriterium 
fiir die Schwere der Pulmonalstenose (LEATHAM 
und WEITZMAN; GROSSE-BROCKHOFF und Loo­
GEN; LOGUE und CREVASSE; HEINTZEN 1963c). 
Je groBer der Abstand zwischen Aorten- (IIA) 
und PulmonalklappenschluBton (lIP), um so 
schwerer ist die Stenose und um so hoher ist 
der systolische Druck im rechten Ventrikel. 
Aus der in Abb. 191 dargestellten Korrelation 
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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 langer, der 
PulmonalklappenschluBton (P) um so leiser und das 
Lautstarkenmaximum des Gerausches um so spater 
in der Systole gelegen, je schwerer die Pulmonal-

stenose ist (aus HEINTZ EN 1963c) 

laBt sich mit einem einfachen Untersuchungs­
verfahren der Druck im rechten Ventrikel ab­
schatzen. 

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

Die "Absehwaehung des II. Herztones" bei 
Pulmonalstenosen kann kliniseh nieht sieher er­
kannt werden. Was als ,,11. Ton" tiber der Pul­
monalisauskultationsstelle bei Pulmonalstenosen 
wahrgenommen wird, ist der normale Aorten­
klappensehluBton. Der de facto abgesehwaehte 
PulmonalklappensehluBton tritt hoehstens als 
terminale Komponente eines weit gespaltenen 
II. Tones in Erseheinung. Eine Absehwachung 
ist aber auskultatoriseh nieht sieher verwertbar, 
da der PulmonalklappensehluBton schon nor­
malerweise fehlen kann. 

1m Phonokardiogramm ist die starke Ab­
schwachung der terminalen Komponente des 
IIP-Tones bei relativ konstanter, weiter Spal­
tung charakteristisch fUr eine Pulmonal­
stenose (s. Abb. 190). 

Andere Anomalien, die zu einer entsprechend 
weiten Spaltung fiihren, verstarken gleichzeitig 
den PulmonalklappenschluBton (z.B. Vorhof­
septumdefekt). Es muB aber betont werden, 
daB gerade bei leiohten Pulmonalklappen­
stenosen der IIP-Ton im Phonokardiogramm 
gut ausgepragt sein kann (vgl. Abb. 190). In 
diesen Fallen ist der protosystolische Klick 
(s. weiter unten) sehr laut und diagnostisch 
besonders wertvoll. 

Infundibulumstenosen fiihren ebenfalls zur 
Verspatung des II. Tones. Die Abschwachung 
der Lautstarke kann aber fehlen. Der I. Herz­
ton beginnt in der Regel rechtzeitig und wird 
von der Aktion des linken Ventrikels bestimmt. 
Er ist auskultatorisch und phonokardiogra­
phisch unauffallig. 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 
iiber dem II. lOR links hat, besonders in der 
exspiratorischen Phase wahrnehmbar ist und 
inspiratorisch praktisch verschwindet, ist hoch­
gradig pathognomisch fUr eine Pulmonal­
klappenstenose. Das Schallphanomen wurde 
bereits 1902 von PETIT beschrieben. 

Wenn im Beginn der Systole der steil an­
steigende Druck der reehten Herzkammer den 
niedrigen Pulmonalisdruek tibersehreitet, wird 
die membranartig deformierte, stenosierte Klap­
penebene pulmonaliswarts vorgesehleudert und 
gerat bald, da sie sieh nieht frei entfalten kann, 
in heftige Sehwingungen. Diese konnen als proto-
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systolischer Klick auskultatorisch und phono­
kardiographisch erfallt werden. 

Der protosystolische Klick markiert den 
Schnittpunkt zwischen Pulmonalis- und Ven­
trikeldruckkurve. Er tritt urn so frtiher auf, je 
schwerer die Pulmonalstenose ist. In diesen 
Fallen kann er mit den normalen a.v.-Klappen­
schlullkomponenten des 1. Tones verschmelzen 
und auch im Phonokardiogramm als I. Ton ver­
kannt werden (HEINTZEN 1963). Tritt der 
Klick spater auf, so kann er auskultatorisch eine 
Spaltung des I. Tones vortauschen. 

Der Klangcharakter, das basale punctum 
maximum und die sehr ausgepragten respira­
torischen Lautstarkeschwankungen erlauben 
aber eine sichere Identifizierung dieses klinisch­
diagnostisch bedeutsamen Schallphanomens. 

Eine Infundibulumstenose fiihrt nicht zu 
einem protosystolischen Klick, wohl aber kann 
eine Fallotsche Tetralogie in seltenen Fallen 
mit einer Pulmonalklappenstenose kombiniert 
sein und dann mit einem Pulmonalklappen­
offnungston einhergehen, wahrend der typische 
protosystolische Klick schwerer Tetralogien 
spater 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 aIle 
Dbergange von einem Normalbefund bei leich­
ten Pulmonalstenosen (ENGLE u. Mitarb. 1960; 
LOOG EN 1959; SCHMIDT 1961; GUTHEIL 1963) 
bis zu schwersten Rechtshypertrophiezeichen 
yom Typ der Hindernishypertrophie darbieten. 
Dabei zeigen bestimmte Kurvenkriterien eine 
gute Korrelation mit den hamodynamischen 
Mel3werten, insbesondere !nit dem Druck der 
rechten Herzkammer, so daB die Schwere der 
Pulmonalstenose aus dem Elektrokardiogramm 
- wie aus dem Phonokardiogramm - semi­
quantitativ abgeleitet werden kann (ENGLE u. 
Mitarb. 1960; LOOGEN 1959). 

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

a) Rechtsdrehung des groBten QRS-Vek­
tors in den Bereich zwischen +90° bis + 150°. 
Nach SODI-PALLARES et al. liegt A QRS in 
93 % der Pulmonalstenosen mit intaktem Ven­
trikelseptum in dem Sextanten 1 und 2 nach 
BAYLAY, d.h. zwischen +60° und +180°. 
Entsprechend ist die S-Zacke in Ableitung I 

groBer als R, wahrend R in a VR die s-Zacke 
iibertrifft und groBer als 0,5 m V wird. In 
Ableitung III wird R sehr groB, aber auch in 
Ableitung II 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-BROCKHOFF 1960; 
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Abb. 191. Beziehung zwischen Spaltungsintervall des 
II. Tones und der systolischen Druckhohe im rechten 
Ventrikel bei Pulmonalstenosen nach LEATHAM u. 
VVEITZMAN, LOOGEN, CREVASSE u. LOGUE, SCHRIRE 
und VOGELPOEL und eigenen Befunden (Regressions-

gerade y auf x-- und x auf y - - --) 
(aus HEINTZ EN 1963c) 

LOOGEN 1959; GUTHEIL). ST und T verhalten 
sich diskordant zur Hauptschwankung; sie 
werden in Ableitung I positiv, in Ableitung II 
flach (bis negativ) und in Ableitung III deut­
lich negativ. Der Achsendifferenzwinkel wachst 
also mit zunehmender Hindernishypertrophie 
und ist nach GUTHEIL ein gutes Kriterium fUr 
den Druck im rechten Ventrikel. 

DE PASQUALE und BURCH bestimmten bei 
41 reinen Pulmonalstenosen die Flachen­
vektoren fiir A QRS und A T sowie den 
Ventrikelgradienten G in der Frontalebene. 
Als Mittelwerte fanden sie: 

A QRS 31.uVs; cd28° I A T 48.uVs; 1X300 
G 54.uVs; 1X65° 

A QRS zeigte eine schwache Korrelation 
mit der Druckhohe des rechten Ventrikels 
(Korrelationskoeffizient: r = 0,53). 
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Abb. 192. Extremitaten 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. 
Zunehmendc Rechtshypertrophiezeichen. Links: aus­
gepriigte Hindernishypertrophie mit negativem T bis 

V4 (aus HEINTZ EN 1963c) 

In den Brustwandableitungen ist die R-Zacke 
in den rechtsprakordialen Ableitungen (VI; 
VaR) iiberhOht, iiber dem linken Herzen 

(V5/u) dagegen niedrig. Hier dominiert die 
S-Zacke. Je nach Schwere der Rechtshyper­
trophie zeigt die Kammerschwankung in VI 
aIle Dbergange von einer normalen rS-Konfi­
guration iiber eine rSr', eine rsR' bis zu einer 
rR' oder reinen R-Zacke. 

Charakte;ristisch fiir die Hindernishyper­
trophie bei Pulmonalstenosen mit intaktem 
Ventrikelseptum ist das Verhalten der Nach­
schwankung iiber dem Prakordium. Die 
T-Negativitiit greift um so weiter zum linken 
Prakordium iiber, je schwerer die Pulmonal­
stenose ist. Wird T von V1-V4 negativ, so 
liegt der Druck im rechten Ventrikel meist 
iiber 150 mm Hg. 1m Gegensatz hierzu er­
scheint die T-Welle bei der "Adaptationshyper­
trophie" (z.B. Fallotsche Tetralogie) in 50% 
der FaIle schon in VI' und fast stets ab V 2 

positiv. 
Eine DberhOhung der V orhofschwankung 

(P-Zacke), besonders in Ableitung II und III 
sowie iiber dem rechten Herzen (VI) ist Aus­
druck einer schweren Pulmonalstenose, die 
riickwirkend auch den Vorhofdruck beeinfluBt. 
PQ ist meist normal, kann aber bei schwersten 
Stenosen verlangert sein. Bei Verlangerung 
der Dberleitungszeit muB ein Vorhofseptum­
defekt erwogen werden. 

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

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

Es folgen die Amplitude von S in Vu 
(r =0,77), die Amplitude von PII (r =0,74), 
die Linksverschiebung der T-Negativitat (r = 

0,63) und die Linksverlagerung der RS-Dber­
gangszone (r =0,56). 

Wenn T in aVF und bis V4 oder daruber 
hinaus negativ, in Ableitung II negativ oder 
diphasisch wird, ST gesenkt ist oder die P-Zacke 
in Ableitung II 1/4 m V iiberschreitet, kann mit 
einem Druck in der rechten Kammer von uber 
140 mm Hg gerechnet werden. Das gleiche 
gilt, wenn R in VI 3 m V uberschreitet. 

Auch der Achsendifferenzwinkel zwischen 
gr6Btem QRS und T -Vektor ist ein gutes quan­
titatives MaB fur die Schwere der Pulmonal­
stenose. Winkel iiber 900 gehen im Material 
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von GUTHEIL stets mit einem rechtsventriku­
laren Druck iiber 120 mm Hg einher. 

Postoperativ bilden sich die Rechtshyper­
trophiezeichen teilweise zuriick und liefern 
einen MaBstab fiir die Wirksamkeit des Ein-
griffes und das Absinken des rechten Kammer­
druckes (KAHN et al.). 

Vektorkardiogramm.Die 
QRS -Vektorschleife ist 
in der Frontalprojektion 
nach rechts gedreht und 
verlauft 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 II 
verlaufende Vektorschleife 
der typischen Fallotschen 
Tetralogie. 

In der Horizontalebene 
verlauft die Vektorschleife 
der reinen Pulmonalsteno­
sen zunachst nach links, 

Rontgenbild, wie das Elektrokardiogramm 
(nicht aber das Phonokardiogramm), bei nur 
geringgradigen Widerstandserhohungen vorder 
rechten Kammer unauffallig sein konnen. 

Schwerste Pulmonalstenosen fiihren schon 
im Sauglingsalter zu einer raschen Zunahme 

a 

/v/' 
----:I / \I 

dreht dann aber - je nach 
Schwere der Pulmonalste­
nose - bald nach rechts 
und vorn ab und kehrt im 
Uhrzeigersinn von rechts 
vorn zum Nullpunkt zuriick 
(Abb. 193). Intrakardiales 
Elektrokardiogramm s:ehe 
Herzkatheter. 

RV 150 RV 260 

b 

f/ari(Jn/en der horizon/a/en Vek/orsch/elfe 

t 

--QJ ~Ar +~j, )rb~t t I I/o ft I/o 1 J{; 
111 tl!1 11 lit 1 

Normal zlJnehmende Rech/shyperlroph/e -
c Rontgenbefund. Die aus­

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

a) Prominenz des Pul­
monalisbogens. Diese findet 
sich mit Ausnahme der 

Abb. 193a-c. a Beispiele fUr frontale Vektorschleifen bei PulmonaI­
stenosen unterschiedlichen Schweregrades (RV systolischer Druck in der 
rechten Kammer). bu. c Horizontale Vektorkardiogramme bei zunehmender 
Rechtshypertrophie. Die entsprechenden QRS-Konfigurationen, die sich 
aus der Projektion der Vektorschleife auf die gestrichelt gezeichneten 

Ableitlinien von VI und Va ergeben, sind ebenfalls eingezeichnet 

leichteren Stenosen und der infundibularen 
Stenosen fast immer. 

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

c) Zarte LungengefaBzeichnung, kleine Hili. 
Diese Kennzeichen der ausgepragten Pul­

monalstenosen treten bei leichteren Formen 
weniger in Erscheinung, so daB wiederum das 

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 klinischen, ront­
genologischen, elektro- und phonokardiogra­
phischen Untersuchungen gestatten mit hohem 
Wahrscheinlichkeitsgrad eine Pulmonalstenose 
und ihren Schweregrad zu erfassen, so daB es, 
besonders im Sauglingsalter, dringliche FaIle 
gibt, die auch ohne Herzsondierung operiert 
werden konnen. 
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a 

b 

c 

1m allgemeinen ist aber zur pra­
operativen Sicherung und Quanti­
fizierung der klinischen Diagnose 
eine Herzsondierung wiinschenswert. 

Beweisend fiir die Pulmonalste­
nose ist der Drucksprung ii ber der 
Stenose. Normalerweise betragt 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 abo 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. 

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

Die Druckkurven geben dabei 
nicht nur AufschluB fiber Art, Loka­
lisation und Typ der Stenosen, sie 
ermoglichen auch zwischen Pulmo­
nalstenosen mit intaktem und defek­
tern 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 undRechts-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 verandert (vgl. Abb. 195). 

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

Abb. 195. Links: Gegeniiberstellung einer typischen, 
pyramidenformigen 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 fiir zunehmende pyramidenformige Defor­
mierung der rechtsventrikularen Druckkurve mit an­
steigendem systolischen Druck. Man beachte auch die 
Verschiebung des Gerausches zur spaten Systole hin 

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

BOUCHARD und CORNU und nach ihnen 
zahlreiche andere Autoren (HARRIS; ROD­
BART et al. 1956/57; CONTRO et al.; TORNER­
SOLER et al.; GROSSE-BROCKHOFF u. LOOGEN; 
RASCHKIND; SHANAHAN et al.; SEPULVEDA 
et al.) haben darauf hingewiesen, daB diese 
Druckkurvenform pathognomonisch fur Pul­
monalstenosen mit intaktem Ventrikelseptum 
ist und sich deutlich von den Druckkurven 

unterscheidet, die in der rechten Kammer bei 
Pulmonalstenosen mit funktionell bedeut­
samem Ventrikelseptumdefekt, d.h. z.E. bei 
der Fallotschen Tetralogie, registriert werden. 
Auch ein Ansteigen des systolischen Druck­
gipfels tiber die Druckwerte im Systemkreislauf 
(uber 100-120 mm Hg) spricht ftir eine Pul­
monalstenose mit intaktem Ventrikelseptum 

.~ .... , 
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(Ausnahmen s. weiter unten) (GOTzSCHE et al.). 
Eine genaue Betrachtung der Druckkurvenform 
wahrend der Retraktion des Katheters aus 
der Lungenarterie in die rechte Kammer gibt 
weiterhin Auskunft tiber die Art des Stro­
m ungshindernisses. 

Bei isolierter Pulmonalklappenstenose ist der 
Druck in der Pulmonalarterie niedrig. Die 
typischen Formkriterien, insbesondere auch 
der steile Druckanstieg und die Incisur, konnen 
verlorengehen. Dicht hinter der Stenose - im 
"jet", d . h. im Strahl der dusenformig ver­
engten Pulmonalklappen - sinkt der Pul-
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monalarteriendruck systolisch oft deutlich, 
zum Teil auf negative Werle, ab ("Venturi-

Fixierte 
]nfunQibulumstenose 

Pulmonalklappenslenose 
plus fixierle 

Jnfundibulumsfenose 

Funktionelle 
Jnfundibulumstenose 

Pulmonalklappensfenose 
plus funkfionelle 

Jnfundibulumsfenose 

Abb. 196. Schematische Darstellung des prii.- und 
poststenotischen Druckablaufes bei fixierter und 
"funktioneller" Infundibulumstenose. Bei fixierten 
Stenosen mit konstantem DurchfluBwiderstand (auch 
bei Klappenstenosen) tritt der Druckgipfel prii.- 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
gefii.lle. Wahrend der Druck poststenotisch schon 
wieder abfallt, steigt er prii.stenotisch weiter an. Die 
Druckgipfel treten also nicht synchron auf. 1m un­
teren Abbildungsteil sind die Druckverlii.ufe schema­
tisch dargestellt, wie sie bei zusii.tzIicher Pulmonal-

klappenstenose auftreten 

Effekt"). Er steigt unmittelbar hinter der 
Stenose plotzlich steil an und erreicht sofort 
Hohe und Form der Druckkurven im Cavum 

des rechten Ventrikels (s. Abb. 196). Die systo­
lischen Druckgipfel diesseits und jenseits der 
Stenose treten synchron auf. Ahnlich liegen 
die Verhiiltnisse bei der isolierten, organisch 
fixierten Infundibulumstenose oder Subpul­
monalstenose. Nur tritt in diesen (sehr seltenen 
Fiillen) der Drucksprung erst in der AusfluB­
bahn der rechten Kammer auf. Beide Stenose­
arlen fiihren (bei intaktem Ventrikelseptum) zu 
einer symmetrischen Druckkurve in der rechten 
Kammer. 

1st 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 Bin­
dernisse verleilt; die Druckmaxima treten 
auch hier prii- und poststenotisch synchron 
auf. Der diastolische Drucksprung erfolgt an 
der Klappenstenose, ein systolischer Druck­
sprung auBerdem zwischen Infundibulum und 
rechter Kammer (s. Abb. 196). 

Anders verhalten sich die nicht-fixierten 
"funktionellen" A usfluf3bahnstenosen. Wiihrend 
der Systole kontrahiert sich die hypertrophierte 
Muskulatur des Infundibulums zunehmend. 
Der Stromungswiderstand steigt an. Demzu­
folge sinkt der Druck poststenotisch schon 
wieder ab, wiihrend er priistenotisch noch 
weiter auf seinen verspiiteten Druckgipfel 
ansteigt. 

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

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

Lange (fixierte) infundibuliire Stenosen be­
dingen ebenfalls eine charakteristische Druck­
kurvenfolge (RODBARD 1957; WATSON und 
LOWE 1962), die bisher wenig beachtet 
worden ist. 

Passierl der Katheter bei der Retraktion 
aus der Lungenarlerie die stenosierle Klappen­
ebene, so steigt der Druck im verengten infun­
dibuliiren Kanal steil an und erreicht praktisch 
gleiche Druckspitzen wie in der rechten Ven­
trikelhOhle. Die Druckkurve bricht aber friiher 
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ab als im Ventrikelcavum und fallt steil zur 
Nullinie abo Dieses Verhalten ist teilweise als 
Venturi-Effekt auf die groBe Stromungs­
geschwindigkeit ill infundibularen Kanal, teil­
weise auf die druckreduzierende Wirkung des 

Gelingt bei Pulmonalstenosen mit inter­
auricularer Kommunikation die Sondierung 
des linken Vorhofes, so kann der Mitteldruck 
bei leichten Stenosen dort hoher, bei schweren 
Stenosen mit Rechts-Links-Shunt jedoch tiefer 

Abb. 197. Druckregistrierung beim Zuriickziehen des Katheters aus der peripheren Lungenarterie in die 
rechte Herzkammer bei reiner Pulmonalklappenstenose. Wiihrend der Druck in den Hauptasten der 
Lungenartcrie systolisch ansteigt, sinkt er im Lungenarterienstamm systolisch ab (Bernoulli- bzw. Venturi­
Effekt). Nach Passage der stenosierten Pulmonalklappen schneHt der Druck sprunghaft auf systolische Werte 

urn 100 mm Hg und zeigt die typische Pyramidenform der reinen Pulmonalstenosen 

~....J! ___ .J""'-__ --.)"\.. __ --'''''-! .... , _ ......... , ..,-" .... ----"--...... , ----''''---_ ..... '''-___ ''------' 
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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 starkeren Druckerhiihung in der rechten Kammer 
steigt auch der rechte Vorhofdruck iiber den des linken Vorhofs an und laBt spitz iiberhiihte a·Wellen erkennen 

A PfJ/moflo/is re Veri /r//r eI 

Abb. 199. Intrakardiales Phonokardiogramm bei Pulmonalklappenstenose. Lautes, spindel£iirmiges Gerausch 
im Lungenarterienstamm hinter der Stenose, das nach Zuriickziehen des Katheters in die rechte Kammer 

- bei unveranderter Registrierempfindlichkeit - prompt verschwindet 

Stromungswiderstandes im Infundibulum zu­
riickzufiihren. 

Vorhofdruck. Bei leichten Stenosen ist der 
Druck ill 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 fiir eine be­
gleitende Tricuspidalstenose. 

liegen als im rechten Atrium. Je mehr die 
Kommunikation funktionell einem gemein­
samen Vorhof nahe kommt, um so mehr glei­
chen sich die Druckkurven in Hohe und Form 
einander an. 

Blutgasanalysen. Der venose Sauerstoff­
gehalt ist - bei schweren Stenosen mit ver­
mindertem Minutenvolumen - infolge ver­
mehrter peripherer Ausschopfung 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 Siittigungsdifferenz. 

Leichte Pulmonalstenosen konnen bei offe­
nem Vorhofseptum mit einem Links-Rechts­
Shunt einhergehen. Auf Vorhofebene steigt 
die 02-Siittigung an und bleibt in der rechten 
Kammer und Lungenarterie auf diesem erhoh­
ten Niveau. 

Unter diesen Umstiinden ist es besonders 
schwierig zu entscheiden, ob ein Druckgradient 
iiber der AusfluBbahn 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 fiihrt zu einer arteri­
ellen Sauerstoffuntersiittigung, deren AusmaB 
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. 

1m intrakardialen Phonokardiogramm liiBt 
sich das systolische Pulmonalstenosegeriiusch 
distal der Einengung mit groBer Intensitiit 
nachweisen. Es verschwindet - bei unver­
iinderter Registrierempfindlichkeit -, sobald 
der Katheter die Stenose passiert hat (Abb.199). 
Auf diese Weise konnen Conuseingangsstenosen 
und Pulmonalklappenstenosen lokalisiert wer­
den (LEWIS et al.; FERUGLIO; HEINTZEN u. 
VIETOR 1962/63). 

In gleicher Weise bietet das intrakardiale 
Elektrokardiogramm bei synchroner Druck­
verzeichnung eine Moglichkeit, eine valvuliire 
von einer infundibuliiren Stenose zu unter­
scheid en (EMSLIE-SMITH). Eine Klappen­
stenose fiihrt zu einer gleichzeitigen Ver­
iinderung 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, wiihrend der systolische Druck 
noch niedrig ist. Der systolische Drucksprung 
erfolgt erst bei weiterem Zuriickziehen ohne 
einschneidende Elektrokardiogramm veriinde­
rungen. 

Die intrakardiale Ather-Decholinprobe ist 
zur Lokalisation eines Rechts-Links-Shunts 

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, wiihrend bei Injektion in 
den rechten Ventrikel zuerst die Lungen­
passage erfolgt, so liegt ein V orhofseptum­
defekt vor. Besteht eine Pulmonalstenose mit 
Ventrikelseptumdefekt (Fallotsche Tetralogie), 
so tritt die Testsubstanz sowohl bei Injektion 
in den rechten V orhof 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 
vorgewolbt und liiBt in der initialen Phase den 
zentralenKontrastrnittelstrahl durch das steno­
sierte Ostium erkennen (s. Abb. 200). Die Aus­
fluBbahn kann dabei systolisch und diastolisch 
weit bleiben oder bei funktioneller I nfundi­
bulumstenose systolisch mehr oder weniger eng 
werden. Zur Beurteilung der Funktion der 
AusfluBbahn ist eine ausreichend schnelle 
Bild£olge 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 yom rechten in 
den linken Vorhof iiber, falls die Injektion in 
den V orhof oder die peripheren Venen erfolgt 
(s. Abb.200c). Dieser Injektionsmodus ist 
also bei Verdacht auf einen bedeutsamen 
Rechts-Links- Shunt im Vorhofbereich zu 
wiihlen. 

V orhandensein und AusmaB der poststeno­
tischen Dilatation, evtl. vorhandene periphere 
Lungenarterienstenosen, Dilatation oder Hypo­
plasie der Herzhohlen, insbesondere der rechten 
Kammer, sind weitere wichtige Befunde der 
Angiokardiogra phie. 
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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 einschieBen. Rechts: 
Pulmonalklappenebene pilzformig vorgewolbt. Unten: Kontrastdarstellung einer 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 HEINTZEN 1963c) 

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

Kinder mit einer solchen Anomalie sind 
von Geburt an cyanotisch und in ihrer korper­
lichen Entwicklung retardiert. LUKE, NEILL 
und TAUSSIG fanden bei 11 Patienten im 
Elektrokardiogramm nicht sehr ausgepragte 
Rechtshypertrophiezeichen. Bei zwei eigenen 
Beobachtungen war die Rechtshypertrophie 
und Vorhofiiberbelastung jedoch erheblich. 
Holosystolisches Austreibungsgerausch wie bei 
Pulmonalstenosen mit Fehlen des Pulmonal­
klappenschluBtones. 

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

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

Diese Kinder fallen durch eine starke Re­
tardierung der korperlichen Entwicklung auf 

(kardialer Minderwuchs). Die Hypertrophie­
zeichen im Elektrokardiogramm sind relativ 
schwach ausgepragt. 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. Dberraschender­
weise bestand aber eine erhebliche Belastungs­
insuffizienz, die sonst nur schwere Pulmonal­
stenosen auszeichnet. Schon bei geringen An­
strengungen stellt sich deutliche Dyspnoe 
und Oyanose ein. Diese Reaktionsweise ist 
auf die Unfahigkeit des in Ruhe nicht iiber­
lasteten und nicht hypertrophierten Ventrikels 
zuriickzufiihren, bei plotzlicher ErhOhung des 
02-Bedarfs Druck und Minutenvolumen ad­
aquat zu steigern. 

Pulmonalstenosen mit begleitenden A orten­
stenosen. Diese Kombination ist selten (etwa 
zehn FaIle der Weltliteratur) (RICHTER; BEARD 
et al.; HORLICK u. MERRIMAN; SISSMAN et al. ; 
NEUFELD et al.; NADAS et al.). Bei der Aorten­
anomalie handelte es sich um begleitende sub­
valvulare, valvulare und supravalvulare (NA­
DAS) Stenosen. Zum Teil lagen weitere Ano­
malien, wie Vorhof- und Ventrikelseptum­
defekte, singulare Ventrikel und zweimal eine 
korrigierte Transposition der groBen GefaBe 
(NADAS) vor. 

Ein Hinweis auf eine zusatzliche Aorten­
anomalie bei Pulmonalstenosen ist: 

a) ein hebender, links verbreiterter Spitzen­
stoB; 

b) die erhebliche Lautstarke des basalen 
Austreibungsgerausches nicht nur iiber dem 
II. lOR links, sondern auch rechts; 

c) ein diastolisches Gerausch iiber der Herz­
spitze; 

d) begleitende Linkshypertrophiezeichen im 
Elektrokardiogramm (nich t 0 bliga t ) ; 

e) rontgenologische Linksverbreiterung und 
gegebenenfalls vermehrte LungengefaBzeich­
nung. 

Diagnose der Pulmonalstenose. Die ty­
pische, reine Pulmonalstenose ist klinisch 
durch ein lautes, scharfes systolisches Aus­
treibungsgerausch mit p.m. iiber der Pulmo­
nalarterie (bei lnfundibulumstenosen etwas 
tiefer: 3.-4. lOR links) gekennzeichnet. Ein 
kurzer, hochfrequenter protosystolischer Klick 
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mit starken respiratorischen Intensitatsschwan­
kungen und Lautstarkemaximum iiber dem 
Pulmonalisfocus weist auf eine Pulmonal­
klappenstenose hin. 1st die Lungendurch­
blutung normal oder vermindert und besteht 
keine Oyanose, so ist die Diagnose einer Pul­
monalstenose gerechtfertigt. Sie wird durch 
Rechtshypertrophiezeichen im Elektrokardio­
gramm, eine weite Spaltung des II. Tones mit 
Abschwachung der zweiten Komponente er­
hartet. Beweisend ist der Drucksprung iiber 
der Stenose oder die direkte angiokardio­
graphische Darstellung der Anomalie. 

Bei maBigen bis schwerenPulmonalstenosen 
mit de/ektem Vorho/septum tritt ein Rechts­
Links-Shunt und damit eine arterielle 02-Un­
tersattigung auf, die von einem gewissen Aus­
maB an zu einer generalisierten Oyanose fiihrt. 

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

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

b) Zeichen der Hindernishypertrophie (z.B. 
negatives T bis V4 oder weiter). 

c) Druckwerte im rechten Herzen hoher als 
im Systemkreislauf. 

d) Pyramidenformige Druckkurve in der 
rechten Kammer. 

e) Spatsystolisches Amplitudenmaximum 
des systolischen Gerausches. 

Differentialdiagnose 

Differentialdiagnose bei Pulmonalstenosen 
mit Rechts-Links-Shunt. 1. Fallotsche Tetra­
logie. Bei den cyanotischen Formen der FaIlot­
schen Tetralogie ist das systolische Austrei­
bungsgerausch kiirzer und in der friihen Sy­
stole gelegen. Das p.m. liegt iiber dem 3. bis 
4. lOR links, wie bei reinen, infundibularen 
Stenosen (s. Abb. 189). Geht bei einem schwer 
cyanotischen Patienten das systolische Ge­
rausch bis an den AortenklappenschluBton 
heran oder gar dariiber hinaus, so handelt es 
sich so gut wie immer um eine Pulmonal­
stenose ohne Ventrikelseptumdefekt (VOGEL­
POEL U. SCHRIRE 1955/60). Leichte Pulmonal­
stenosen und Tetralogien konnen sich im Ge­
rauschcharakter entsprechen (s. Abb.201). 
AufAmylnitritinhalation wird aber dasGerausch 
der Fallotschen Tetralogie bei Zunahme des 
Rechts-Links-Shunts leiser und kiirzer (Vo­
GELPOEL u. Mitarb. 1960), unter Arterenol-

infusion (LOOGEN 1959) wird es lauter und 
langer, wahrend das Gerausch der Pulmonal­
stenosen mit intaktem Ventrikelseptum durch 
diese Pharmaka kaum beeinfluBt wird (s. 
Abb.202). Der PulmonalklappenschluBton ist 
bei der Tetralogie nicht horbar und nur ill 

Ausnahmefallen registrierbar. 

Pu/mona/sfenose 
(ohne I/S/)) 

sehr schwer 

mdssig 

Tefra/ogie 
(mifl/SO) 

Abb.201. Schematische Darstellung des unterschied­
lichen Verhaltens der Herzschallerscheinungen bei 
Pulmonalstenosen mit und ohne Ventrikelseptum­
defekt. Bei reinen Pulmonalstenosen ist das Gerausch 
urn so lauter, langer und spatsystolischer, je schwerer 
die Stenose ist. Bei der Fallotschen Tetralogie liegen 
die Verhaltnisse umgekehrt: je schwerer die Anomalie, 
urn so kiirzer, leiser und friihsystolischer ist das Ge­
rausch. Differentialdiagnostische Schwierigkeiten er­
geben sich vor allem zwischen leichten, acyanotischen 
Tetralogien und maBig schweren reinen Pulmonal­
stenosen (schraffierte Schallbefunde) (nach V OG EL-

POEL U. SCHRIRE aus HEINTZ EN 1963c) 

Das Herz ist auch bei schwerem Krank­
heitsbild klein. 1m EKG Zeichen der Rechts­
hypertrophie vom Adaptationstyp (DONZELOT 
et al.) mit positiven T-Wellen ab V2, in 50% 
der FaIle schon ab VI' 

Sicherung der Diagnose durch Herzson­
dierung und Angiokardiographie. Druckkurve 
im rechten Ventrikel nicht pyramidenf6rmig, 
sondern steil ansteigend mit Plateaubildung, 
wie im linken Ventrikel. Die DruckhOhe iiber­
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 (LOOGEN 1959). Die 
Atherprobe ist im rechten Ventrikel positiv im 
Gegensatz zur Trilogie, wo sie nur im rechten 
Vorhof positiv ausfallt. Keine poststenotische 
Dilatation der Pulmonalarterie. 

2. Fallot8che Tetralogie mit anomaler Tricu8-
pidalklappe. Da das atypische Tricuspidalsegel 
wahrend der Systole den Ventrikelseptum-

Pu/mona/sfenose 
(ohne I/SO) 

Tefra/ogie 
(mifl/SO) 

t nach Amy/nifrif t 

l nach Arterenol , 

-K)t-
Abb. 202. Schematische Darstellung des Einflusses 
von Amylnitrit und Arterenol auf das systolische Ge­
rausch bei Pulmonalstenosen mit und ohne Ventrikel­
septumdefekt. Das Gerausch der Tetralogie wird nach 
Amylnitritinhalation leiser, kiirzer und friihsysto­
lischer (bei Zunahme des Rechts-Links-Shunts), nach 
Arterenolinfusion wird es lauter, langer und spat-

systolischer (aus HEINTZ EN 1963c) 

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

3. Fallot8che Tetralogie mit 8ehr kleinem 
Ventrikel8eptumdefekt. Diese Anomalie ver­
lauft meist unter dem Erscheinungsbild einer 
"reinen infundibularen" Stenose, da der 
Rechts-Links-Shunt unter Umstanden weder 
angiokardiographisch noch blutgasanalytisch 
erfaBt werden kann (HOFFMAN et al.). 

4. P8eudotruncu8 aortali8. Bei dieser ex­
tremen Variante der Fallotschen Tetralogie ist 
das Gerausch - 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 fiihrt auskultatorisch zu einer 
weiten Spaltung und basalen Akzentuation 
des 1. Tones. Der II. Ton ist stets singular. 
Beim Herzkatheter ist die Sondierung der 
Pulmonalarterie nicht moglich. Der Druck in 
der rechten Kammer entspricht dem arteriellen 
Druck. Angiokardiographisch fiillt sich aus der 
venosen Kammer sofort ein gemeinsamer Ge­
faBstamm bei Fehlen einer zentralen Pulmonal­
arterie. 

5. Tran8po8ition der grofJen GefafJe mit Pul­
monal8teno8e. Meist Fallot-artiges Bild. 
Schwere Oyanose. Sicherung der Diagnose 
durch Angiokardiographie. Oft kombinierte 
oder gelegentlich dominierende Linkshyper­
trophiezeichen im EKG. 

6. Tricu8pidalatresie mit Pulmonal8teno8e. 
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. Fallot8che Pentalogie. Symptomatik wie 
bei der Fallotschen Tetralogie. Nur angio­
kardiographisch oder durch leichte Sondier­
barkeit des linken Vorhofs ist der zusatzliche 
Vorhofseptumdefekt nachweisbar. 

8. Primare pulmonale H yperten8ion. Rechts­
hypertrophiezeichen und Pulmonalektasie sind 
die gemeinsamen Zeichen. Der stenosierende 
ProzeB liegt aber peripherer in den kleinen 
LungengefaBen. Der Stamm der Lungen­
arterie steht unter hohem Druck. Der II. 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 spater auf als der Pulmonalklappen­
offnungston der Pulmonalklappenstenose (100 
bis 120 msec nach Q-EKG). Er fiihrt aus­
kultatorisch zum Eindruck einer "weiten" 
Spaltung des 1. Tones. 

9. Vorhof8eptumdefekt mit Recht8-Link8-
Shunt bei pulmonaler H yperten8ion. Diese 
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Anomalie kann eine Fallotsche Trilogie imi­
tieren. Man findet aber die bei der primaren 
pulmonalen Hypertension erwahnten 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 AniaB geben, 
besonders wenn eine Pulmonalstenose mit 
hypoplastischem rechtem Ventrikel vorliegt. 
Es fehlen aber iiber dem rechten Herzen (VI) 
die hohen Potentiale der reinen Pulmonal­
stenosen (von LINGEN u. BAUERSFELD), wah­
rend beim Ebstein-Syndrom meist Rechts­
schenkelblockbilder und auskultatorisch mul­
tiple Extratone 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 V orhof 
und Vorhofseptumdefekt ist die Differen­
zierung auBerst schwierig. Mit Hille 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 V orhofpotentiale. 

Differentialdiagnose bei Pulmonalstenose 
ohne Shunt. 1. Periphere Pulmonalstenose. Bei 
zentraler, klappennaher, supravalvularer Ste­
nose ist die Differentialdiagnose nur angio­
kardiographisch moglich, bei peripherer Lo­
kalisation weist die atypische Gerauschlokali­
sation, die Akzentuation des Pulmonalklappen­
schluBtones oder der kontinuierliche Gerausch­
charakter auf die Anomalie hin (vgl. S.51O). 

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-

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII 

hypertrophie oder chronischer Myokardio­
pathie auf (EAST u. BArN). 

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

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

Rheumatische 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
zeIt beobachtet (GRAYZEL). 

Pulmonalstenosen bei Diinndarmcarcinoid 
(MILLMAN; 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 Veriinderungen der Lun­
genarterie einschlieBlich der Pulmonalklappen 
wurden von DONINGER 1939 beschrieben. 

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

M yxome des rechten Ventrikels (GOTTSEGEN 
et al.) und primiire Rhabdomyosarkome (PUND 
et al.) wurden vereinzelt als Ursache einer Pul­
monalstenose gefunden. 

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

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

Schwere tuberkulose Lungenveranderungen 
konnen auf die Pulmonalarterie iibergreifen 
(GILMORE). 
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Eine konstriktive Perikarditis fUhrte in fUnf 
Fallen von GOULEY 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 Druckgefalle steht in Beziehung 
zur GroBe des Links-Rechts-Shunts. GroBer 
Druckgradient bei kleinem Shunt spricht fiir 
eine organische Stenose. 1m EKG meist par­
tieller Rechtsschenkelblock, weite Spaltung des 
II. Tones mit Betonung der Pulmonaliskom­
ponente. 

2. AcyanotischeFallotsche 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 beschrieben worden, die 
Jahrzehnte ohne nennenswerte Beschwerden 
blieben und ein hohes Alter. erreicht haben 
(WmTE et al.; GREENE u. Mitarb., 75 Jahre; 
GENOVESE und ROSENBAUM, 78 Jahre; BOWIE, 
71 Jahre). 

Zwischen diesen extremen Varianten liegt 
das weite Feld der Pulmonalstenosen mit aus­
gepragter Symptomatik. Die Lebenserwartung 
in dieser Gruppe ist ohne Zweifel eingeschrankt, 
falls nicht operiert wird. In welchem MaBe sie 
durch die Operation gebessert werden kann, 
hangt yom Grad der Vorschadigung und yom 
Erfolg des Eingriffes abo Bisher iiberblickt 
man noch keine ausreichend langen Beob­
achtungszeitraume, urn 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). 

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 korperlicher Entwicklung und nor­
maIer Leistungsfahigkeit, nicht vergroBertem 
Herzen und fehlenden Hypertrophiezeichen im 
EKG kommt eine Operation nicht in Betracht 
(TAUSSIG). Aber selbst wenn bei nicht ver­
groBertem 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 (TAUSSIG; NADAS 1957). Andere 
Autoren empfehlen schon bei niedrigeren 
Druckwerten (70 mm Hg systolisch, KEITH, 
HAY; 65 mm Hg, McINTOSH) bzw. bei Druck­
gradienten iiber 60 (LOGAN 1963) bzw. 40 
(BERNSMEIER, McINTOSH) zu operieren. Sie 
weisen auf die Bedeutung des myokardialen 
Faktors fiir den Operationserfolg bin und 
wollen den praoperativen Myokardschaden 
moglichst ausschlieBen (McINTOSH). 

Liegt der systolische Druck im rechten Ven­
trikel in Rube iiber 100 mm Hg, nehmen die 
elektrokardiographischen Zeichen der Rechts­
hypertrophie oder die HerzgroBe zu, besteht 
eine deutliche Leistungseinschrankung und/ 
oder Cyanose, treten gar dyspnoische Anfalle 
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 transventrikulare 
"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 ( SWAN et al. ; DERRA; 
BLOUNT et al.) oder - je nach Erfahrung des 
Teams - auch mit der Herz-Lungenmascbine 
(MCGOON und KIRKLIN; BROM und KALS­
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 Operationsmortalitat liegt 
unter 5%. 
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Ein offenes Foramen ovale kann sich nach 
Beseitigung der Pulmonalstenose von selbst 
schlieBen. 

Gr6Bere V orhofseptumdefekte miissen 
gleichzeitig mit der Pulmonalstenose ver­
schlossen werden (HAY; LOOGEN 1959), sofern 
die rechte Kammer weit ist. 

Bei stark hypoplastischem rechtem Ven­
trikel kann es zweckmiWig sein, auch nach der 
Beseitigung der Pulmonalstenose den Vorhof­
septumdefekt zunachst als Dberlaufventil zu 
belassen (BROM). 

Auch fUr die operative Beseitigung der In­
fundibulumstenose sind die "blinden", ge­
schlossenen, transventrikularen Verfahren (nach 
BROOK) praktisch verlassen. Als Verfahren der 
Wahl gilt heute die Resektion der stenosie­
renden Muskelbiindel nach Langsincision des 
AusfluBtraktes der rechten Kammer (BIRKS 
und FAHMY 1962) wahrend extrakorporaler 
Zirkulation. 

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

Rontgenologisch kann ein vergroBertes 
Herz rasch kleiner werden, oft bleibt aber die 
HerzgroBe unverandert 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 

Hiiufigkeit / Historisches. Diese extreme Va­
riante einer reinenPulmonalstenose ist sehr selten. 
1m Weltschrifttum sind etwa 60-80 FaIle mit­
geteilt worden (GREENwOLD et aI., KEITH et aI., 
DAVIGNON u. Mitarb. 1961 b, ELLIOTT et aI., 
EGENBERG, SCHRIRE et aI., BENTON et aI., CAD­
DELL et aI., MANGIARDI et aI.). Der erste Bericht 
wird HUNTER (1783) zugeschrieben. 

Anatomie. N ach anatomischen, klinischen 
und therapeutischen Gesichtspunkten erscheint 
es gerechtfertigt, zwei Formen dieser Anomalie 
zu unterscheiden: Eine mit hypoplastischer rechter 
Kammer (etwa 2/3 der FaIle) und eine zweite mit 
normaler oder erweiterter rechter H erzkammer 
(GREENWOLD et aI.) (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 AbfluB des venosen Elutes ermoglicht 
und iiber einen Ductus Botalli eine ausreichende 
Lungendurchblutung erfolgt. Haufig wurde bei 
Fallen mit hypoplastischem rechten Ventrikel 
eine Anastomose der rechten Kammer mit den 
CoronargefaBen beobachtet (ELLIOTT et aI., DA­
VIGNON et aI. 1961). 

Die Tricuspidalklappe ist in Fallen mit ver­
groBerter Kammer regelmaBig, bei verkleinerter 
rechter Kammer haufig im Sinne einer Ebstein­
schen Anomalie (s. S. 741) deformiert. Sie pflegt 
bei kleiner Kammer dennoch schluBfahig 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 groBem Ductus Botalli kann sie 
langere Zeit ausbleiben. Die Dyspnoe ist ver­
gleichsweise schwach ausgepragt. Meist ent­
wickelt sich in wenigen Tagen bis W ochen eine 
therapieresistente Herzinsuffizienz. J enseits 
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 Tricuspidalinsuffizienzgerausch mit 
p.m. am unteren Sternalrand, das gelegentlich 
von Schwirren begleitet ist (DAVIGNON et al. 

1961 b). Bei kleiner rechter Kammer fehlt die 
Regurgitation und das Insuffizienzgerausch. 
Ein kontinuierliches Gerausch wurde von 
KEITH u. Mitarb. einmal beobachtet. 

Elektrokardiogramm. Pulmonalatresienmit 
hypoplastischer rechter Kammer zeigen meist 
einen Normal-, Rechts- oder Linkstyp mit 
Linkshypertrophiezeichen im Brustwand-EKG 
(ahnlich 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
tremitaten-EKG mit ausgepragten Rechts­
hypertrophiezeichen im Brustwand-EKG. Die 
T-Zacke ist iiber dem linken Herzen, und in 
einem Teil der Falle auch bis VI, positiv. Das 
PQ-Intervall liegt im Bereich der Norm, die 
P-Zacken sind meist stark oder extrem iiber­
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, hauptsachlich durch den extrem ver­
groBerten rechten Vorhof. Bei hypoplastischer 
rechter Kammer ist das Herz nicht oder nur 
gering vergroBert und die rechte Herzkontur 
kann, wie bei Tricuspidalatresie, steil abfallen. 

Herzkatheter. Herzsondierungen wurden in 
vereinzelten Fallen durchgefiihrt und ergaben 
beim Typ I mit hypoplastischem rechten Ven­
trikel und schluBfahiger Tricuspidalklappe 
iiberhohte Druckwerte in der rechten Kammer 
(DAVIGNON et al. 1961a, b, PAUL und LEV, 
EGENBERG). 

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

Angiokardiographie. Die venose AKG liiBt 
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 fUllt sich-im Gegensatz zur 
Tricuspidalatresie - yom rechten Vorhof aus 
und erscheint entweder hypoplastisch, normal 
oder vergroBert. Sie hat keine Verbindung 
mit den LungengefaBen, die sich aus der Aorta 
liber einen Ductus Botalli fUllen. Die rechte 
Kammer treibt das Blut teilweise wieder in den 
rechten Vorhof zurlick oder durch coronare 

TypI 
mit kleiner rechter Kammer 

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

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

Typ II 
mit grofJer rechter Kammer 

------- --------------'--------------'-----'--------------

Rontgen: Verminderte LungengefaBzeichnung 

Fehlende oder geringe HerzvergroBerung Erhebliche Kardiomegalie (rechte Kammer und 

PKG: Meist keine Tricuspidalinsuffizienz 

Vorhof) 

Tricuspidalinsuffizienz (lautes systolisches Ge­
rausch) 

EKG: Links- Normal- oder Rechtstyp 

HK: 

AKG: 

Linkshypertrophiezeichen im BW-EKG 

Hoher Druck im rechten Ventrikel 
Keine Regurgitationswelle in der Vorhof­

druckkurve 

Kleine rechte Kammer, evtl. Verbindung 
zum Coronarkreislauf 

Rechtshypertrophiezeichen bei normalen Poten­
tialen iiber dem linken Herzen (keine Links­
hypoplasie). Extreme Vorhofiiberbelastungs­
zeichen 

Normaler Druck im rechten Ventrikel. 
Hohe Regurgitationswelle (v-Welle) in der Vor­

hofdruckkurve 

GroBe rechte Kammer, Reflux in den rechten 
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 (DAVIGNON et al. 1961 b, EGENBERG). 

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

diese Anomalie mit verminderter Lungen­
durchblutung einher, so besteht ein lautes 
Austreibungsgerausch infolge Pulmonal- oder 
Subpulmonalstenose. Ahnlich verhalten sich 
schwere "reine Pulmonalstenosen", die frlih 
zur Cyanose und Kardiomegalie flihren. Cyano­
tische Herzfehler ohne basale Austreibungs­
gerausche 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 holzschuhformige Herzkonfiguration. 
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1m Angiokardiogramm flillt sich der GefaB­
stamm aus der rechten Kammer. 

Transpositionen der groBen GefaBe be­
dingen neb en friiher Cyanose und kombinier­
ter Links- und Rechtshypertrophie eine rasch 
progrediente HerzvergroBerung. Fast immer 
besteht eine vermehrte Lungendurchblutung 
oder, falls diese fehlt, ein systolisches Aus­
treibungsgerausch iiber der Herzbasis. 

Die sicherste differentialdiagnostische Ab­
grenzung dieser Anomalien ist mit einer Kon­
trastdarstellung bei schneller Aufnahmefolge 
in zwei Ebenen moglich. 

Verlauf. Die Prognose ist schlecht; die 
meisten Kinder sterben bereits im 1. Lebens­
monat (78% nach KEITH), iiber 90% im ersten 
Trimenon. Eine Ausnahme bildete ein Patient 
von COSTA, der bei sehr weitem Ductus Botalli 
ein Alter von 20 J ahren erreichte. 

Therapie. Eine operative Sprengung der 
Pulmonalklappenebene erscheint in Fallen mit 
normalem oder groBem rechten Ventrikel 
erfolgversprechend und wurde vereinzelt durch­
gefiihrt. ZIEGLER 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. Postvalvuliire Pulmonalstenose, 
Pulmonalarterienstenose, Ooarctatio arteriae pul­
monalis, supravalvuliire Pulmonalstenose. 

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

seitl. a.p. 

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

Geschlechtsverteilung. Bei 69 auswertbaren 
Fallbeschreibungen iiberwog das weibliche 

Geschlecht im Verhiiltnis 
42:27. 

a.p. 

ltiologie. Eine peri­
phere Pulmonalstenose 
kann als angeborene oder 
erworbene Anomalie (z.E. 
nach Thrombose oder durch 
GefiiBkompression von aus­
sen) auftreten. Wahrschein-
lich sind die angeborenen 
peripheren Pulmonalsteno­
sen Folge einer primiiren 
Fehlbildung der Lungen­
arterienwand mit unvoll­
stiindiger Entfaltung des 

Abb. 204. Schematische Darstellung der haufigsten Formen peripherer 
Pulmonalstenosen. Links: Membranartige, supravalvulare Stenose. Mitte: 

GefiiBlumens oder sie treten 
sekundiir infolge entziind­
lich oder embolisch beding­
ter Wandschiidigung im 
friihenFetallebenauf. Kiirz­
lich berichtete ROWE iiber 

Stenose am Abgang des rechten Hauptastes mit anschlieBender GefaBhypo­
plasie (oben). Unten: Multiple periphere Einengungen mit poststenotischer 
Dilatation der rechten Lungenarterienaste. Rechts: Stenose am Abgang 
beider Lungenarterienhauptaste im Bereich der Miindung des Ductus Botalli 

(sog. Coarctation der Pulmonalarterie) 
elf Patienten mit peripherer 

Pulmonalstenose, bei denen die Mutter in der 
Friihschwangerschaft eine Rotelerkrankung 
durchgemacht hatte. Die von SKODA aufge­
stellteTheorie zur Erkliirung der Aortenisthmus­
stenose wurde ebenfalls zur Deutung der peri­
pheren Pulmonalstenose im Bereich der Bifur­
kation diskutiert, hat aber wenig Wahrschein­
lichkeit. 

Pulmonalstenosen genannt. Sie kommen ein­
zeIn oder multipel, im Stamm, den Seiteniisten 
oder peripheren Verzweigungen der Lungen­
arterie vor. 

Historisches. 1938 beschrieb OPPENHEIMER 
den Sektionsbefund einer bilateralen peripheren 
Pulmonalstenose mit zusatzlichen Verkalkungen 
im Bereich der groBen GefaBe. Die klinische 
Diagnose wurde 1953 erstmalig von MOLLER 
gesteIlt. In den folgenden Jahren berichteten 
LUAN et al.; GYLLENSWARD et al.; SHAFTER und 
BLISS sowie LOHR et al. tiber groBere Unter­
suchungsserien. AUGUSTSON et al. haben 1962 
auf die charakteristische prastenotische Druck­
kurvenform bei peripheren Pulmonalstenosen auf­
merksam gemacht. 

Hiiufigkeit. Die periphere Pulmonalstenose 
ist eine seltene Anomalie. 1m Weltschrifttum 
konnten wir bis Anfang 1962 94 Einzelbeob­
achtungen und etwa 20 summarisch abgehandelte 
FaIle auffinden. Seitdem wurden weitere 34 FaIle 
in relativ kurzem Zeitraum beobachtet (DEAN 
et al.; BELL et al.). 

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

Multiple periphere Stenosen konnen den 
gesamten Stromungswiderstand erhohen und 
- bei normalem Stromvolumen - eine Druck­
erhohung im Lungenkreislauf und rechten Ven­
trikel zur Folge haben. 

Einseitige Stenosen groBer Lungenarterien 
mindern den gleichseitigen LungendurchfluB, 
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erh6hen abel' in Ruhe wie die einseitige 
Lungenarterienagenesie - den Pulmonalis­
druck nicht. 

Stenosen im Stamm der Pulmonalarterie 
bewirken ahnlich wie eine Pulmonalklappen­
stenose je nach Schwere eine Druckbelastung 
der rechten Kammer und der prastenotischen 
GefaBabschnitte. Hinter der Stenose sinkt 
del' Druck steil abo Die Querschnittsvermin­
derung muB jedoch erheblich sein, bevor sie 
sich hamodynamisch auswirkt. Lumenein­
engungen von 50 % erzeugen lediglich ein 
Druckgefalle 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 odeI' strangformige Septen 
im Stamm del' Lungenarterie kurz hinter den 
Pulmonalklappen (GYLLENSWARD et al.; SHAF­
TER und BLISS; AUGUSTSSON et al.). 

2. Einengungen del' Lungenarterie am Abgang 
des rechten und/oder linken Seitenastes yom 
Stamm (SONDERGAARD; COLES und WALKER; 
WILLIAMS et al.; SHAFTER und BLISS; HALL et al.), 
zum Teil mit Hypoplasie del' anschlie13enden Ge­
fiWabschnitte. 

3. Multiple, peripher gelegene, kurze, langere, 
streckenformige odeI' konische Einengungen del' 
Lungenarterie (ARVIDSSON et al.; GYLLENSWARD 
et al.; AUGUSTSSON et al.). 

4. Kombination del' verschiedenen Formen. 
Einseitige, den ganzen Gefa13baum gleichartig 

betreffende Lungenarterienhypoplasien odeI' -age­
nesien werden in del' Regel nicht zum Krankheits­
bild del' peripheren Pulmonalstenose gerechnet. 

Haufig findet man bei peripheren Pulmonal­
stenosen eine poststenotische Erweiterung des 
Gefa13lumens; in 27 von 94 Fallen des Schrifttums 
trat die Stenose bilateral auf, 18mal bestand eine 
isolierte, rechtsseitige, 4mal eine isolierte links­
seitige Stenose. Del' Stamm del' Lungenarterie 
war 13mal eingeengt, 7mal lag eine Stenose im 
Bereich del' Bifurkation vor. 

Fast die HaUte del' (94) peripheren Pulmonal­
stenosen sind von weiteren angeborenen Ano­
malien des Herzens begleitet. Am haufigsten 
bestehen zusatzliche Pulmonalklappenstenosen 
(17mal), Ventrikelseptumdefekte (14mal) und 
Vorhofseptumdefekte (llmal) hzw. ein offenes 
Foramen ovale (5mal). Seltener wurde eine 
Fallotsche Tetralogie (6mal) bzw. eine infundi­
hulare Pulmonalstenose (6mal) oder ein Ductus 
Botalli (4mal), einmal eine begleitende Aorten­
und Coronaranomalie (REAKALLIO et al.) ge­
funden. Kurzlich wurde von BEUREN auf die 
fast regelma13ige Komhination des Syndroms: 
supravalvulare Aortenstenose, geistige Retal'-

dierung, Zahnanomalien gleichartige atypische 
Physiognomie mit peripheren Pulmonalstenosen 
hingewiesen. 

Klinik 

Symptomatologie. Die Krankheitszeichen 
hangen im wesentlichen vom AusmaB der 
Strombahneinengung im Lungenkreislauf, d.h, 
vom Grad der prastenotischen Druckerh6hung. 
sowie von der Art der begleitenden Anoma­
lien abo 

Isolierte Stenosierungen mittlerer oder klei­
nerer Lungenarterienaste fiihren zu keinen 
Beschwerden. Die Leistungsfahigkeit ist nor­
mal, Cyanose und Dyspnoe fehlen. Fiihrendes 
Symptom ist in diesen Fallen ein Geriiusch 
iiber der Stenose, das durch seine atypische 
Lokalisation iiber peripheren Lungenbezirken 
auffiiIlt. Meist beschranken sich diese Ge­
rausche auf die Systole. Sind sie von Schwirren 
begleitet, so liegt in der Regel ein zusatzlicher 
Ventrikelseptumdefekt oder eine Pulmonal­
klappenstenose vor. Besteht eine supravalvu­
lare Stenose im Pulmonalisstamm, so ist das 
Gerausch praktisch nicht von dem einer Pul­
monalklappenstenose zu unterscheiden. In 
einem Teil der FaIle geht das Gerausch 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 1. Herztones 
iiber der Herzbasis mit starken respiratorischen 
Lautstarkeschwankungen der terminalen Kom­
ponente ist bei sehr kurzem Spaltungsintervall 
auf eine begleitende Pulmonalklappenstenose 
zuriickzufiihren (Pulmonalklappen6ffnungs­
ton). Bei einem Intervall zur Q-Zacke des 
EKG von mehr als 100 msec ist sie dagegen 
auf eine zentrale, prastenotische pulmonale 
Hypertension zu beziehen (Pulmonaldehnungs­
ton). Bei mittelschweren und schweren peri­
pheren Pulmonalstenosen klagen die Patienten 
iiber leichte Ermiidbarkeit, Belastungs- oder 
Ruhedyspnoe. 

Das EKG zeigt bei isolierter peripherer Pul­
monalstenose je nach Schwere der pulmonalen 
Hypertension einen Normalbefund oder wech­
selnde Grade der Rechtshypertrophie. Aus­
gepragte Rechtshypertrophiezeichen sind meist 
ein Hinweis auf eine begleitende Pulmonal-
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klappenstenose. Zusatzliche Herzfehler konnen 
das Kurvenbild beeinflussen (z.E. Linkshyper­
trophiezeichen bei V entrikelseptumdefekt). 

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 yom Grad der pulmo­
nalen Hypertension mitbestimmt. 

Abb.205. Charakteristisches Verhalten des prasteno­
tischen Lungenarteriendruckes bei peripheren Pul­
monalstenosen unterschiedlicher Auspragung. Mit 
zunehmender Stenose steigt der Druck systolisch an, 
falIt steiler zur tiefsitzenden Incisur ab und verlauft 
diastolisch flacher (Verlust der "Windkesselfunktion" 
der prastenotischen Gefa/3abschnitte). Pulmonalarte­
riendruck,l normal, 2 und 3 prastenotisch 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 DruckgefaHe kann vor­
getauscht werden, wenn die Sonde zunachst 
in PCP-Lage festgekeilt war und beim Zuriick­
ziehen (ohne RontgenkontroHe) plotzlich in 
zentrale Lungenarterienabschnitte mit hoherem 
Druck zuriickschneHt. 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 O2-

Sattigung erhOht ist (PCP-Lage; WILLIAMS 
et al.). Ein zusatzlicher Drucksprung beim 
Zuriickziehen des Katheters in die rechte Kam-

mer beweist eine begleitende Pulmonalklappen­
stenose_ 

VermehrteLungendurchblutung durch einen 
Links-Rechts-Shunt (z. B. infolge eines beglei­
tenden Ventrikelseptumdefektes oder Ductus 
Botalli) fiihrt auch bei leichten Stenosen schon 
zu einem deutlichen Druckgradienten. Um­
gekehrt kann eine zusatzliche Klappenstenose 
durch Reduktion der Durchstromung - und 
e benso durch das Pulmonalstenose- Gerausch -
auch starkere periphere Pulmonalstenosen 
maskieren. Erst nach erfolgreicher Valvulo­
tomie tritt dann die Stenose durch Persistenz 
eines Gera usches iiber der Lunge in Erscheinung. 

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

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

Angiokardiographie. Die Kontrastdar-
steHung des LungengefaBbaumes 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)_ AHerdings 
konnen ohne sorgfaltige Analyse peripher gele­
gene Einengungen des GefaBlumens leicht 
iibersehen werden, besonders, wenn die Auf­
merksamkeit durch eine zusatzliche Anomalie 
(Pulmonalklappenstenose, Ventrikelseptumde­
fekt, Aortenstenose) gefangen ist oder wenn die 
Stenose des rechten Hauptastes der Lungen­
arterie yom 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 schragen 
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 Gerausch liber dem 
Herzen und besonders liber den benachbarten 
Lungenfeldern zu horen ist. Zum Nachweis der 
Anomalie ist eine Herzsondierung undJoder 
Angiokardiographie erforderlich. 

a 

b 

der Sauerstoffsattigung zwar auf einen zusatz­
lichen Links-Rechts-Shunt hin, schlieBt aber 
keineswegs eine periphere Pulmonalstenose 
aus. Hierzu ist eine Angiokardiographie not­
wendig. 

Das kontinuierlich systolisch-diastolische 
Gerausch liber den seitlichen Thoraxpartien 
durch ausgedehnte Kollateralen bei Aorten-

Abb. 206a u. b. Multiple periphere Pulmonalstenosen bei einem 12jahrigen Jungen. Oben: AKG im ap und 
seitlichen Strahlengang. Darunter Druckkurve beim Zuriickziehen des Katheters aus der peripheren Pulmonal­
arterie in den rechten Ventrikel. N ach 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 Gerausches in erster Linie einen Ductus 
Botalli, aortopulmonalen Septumdefekt, ein 
perforiertes Aortensinusaneurysma bzw. eine 
coronare Fistel auszuschlieBen. Erscheint das 
Gerausch durch seine Lokalisation atypisch fur 
einen Ductus Botalli, fehlen weitere typische 
Krankheitszeichen fUr einen aortopulmonalen 
Shunt (groBe Blutdruckamplitude, vermehrte 
LungengefaBzeichnung und Linkshypertrophie­
zeichen), so ist zur Klarung eineHerzsondierung 
nicht zu umgehen. Hierbei weist ein Anstieg 

Handbuch der Kinderheilkunde, Ed. VII 

isthmusstenose findet seine Abgrenzung durch 
die begleitende brachiocephale Hypertension 
und die Linkshypertrophiezeichen. Konti­
nuierlich systolisch-diastolische Gerausche uber 
der Parakardialregion mit begleitender Cyanose 
sprechen fUr eine Fallotsche Tetralogie bzw. 
einen Pseudotruncus aortalis mit ausgedehnten 
Bronchiaikollateralen oder fur ein arterio­
venoses L ungengefaBaneurysma mit a. V. -Fistel. 
Bei dieser Anomalie findet man oft flachen­
hafte Verschattungen im Rontgenbild der 
Lunge und in 50% der FaIle Hamangiome der 
Haut. 
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Weiterhin konnen arteriovenose Fisteln der 
ThoraxgefiiBe (A. thoracica, A. brachiocepha­
lica, A. subclavia) ein systolisch-diastolisches 
oder systolisches Geriiusch uber den peripheren 
Lungenfeldern hervorrufen. 

Hat ein systolisches Geriiusch sein punctum 
maximum uber dem Pulmonalisfocus, ist aber 
auBerdem uber den seitlichen Thoraxpartien 
gut zu horen, so kann diesem Schallbefund eine 
Kombination von Pulmonalklappen- und peri­
pherer Pulmonalstenose zugrunde liegen. Fur 
eine periphere Pulmonalstenose spricht unter 
anderem ein deutlicher oder gar betonter Pul­
monalklappenschluBton (lIP). Ein abge­
schwiichter lIP-Ton schlieBt aber eine peri­
phere Pulmonalstenose nicht aus, da sie mit 
einer Klappenstenose kombiniert sein kann. 

Differentialdiagnostisch mussen ferner er­
worbene, periphere Pulmonalstenosen durch 
embolische oder ortsstiindige Thromben (HAR­
VEY) als Folge einer konstriktiven Perikarditis 
mit Einschnurung der Lungenarterie an der 
Umschlagstelle des Perikards (GOULEY) sowie 
durch Tumorkompression von auBen (OPATRNY 

et al.) in Betracht gezogen werden. Unter Be­
rucksichtigung 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
valvuliire Stenose bedingt eine dem Stenose­
grad entsprechende Druckbelastung der rech­
ten Kammer mit der Gefahr einer vorzeitigen 
Myokardinsuffizienz. Zentrale Einengungen 
eines Lungenarterienastes fiihren zu einer 
Minderdurchblutung der abnormen Seite, einer 
Volumenuberlastung der kontralateralen Seite 
und damit zu einer erhOhten Infektanfiilligkeit. 
Als Spiitfolge droht eine (einseitige) pulmonale 
Hypertension. 

Therapie. Multiple, periphere Lungen-
arterienstenosen sind einer Therapie nicht zu­
giinglich. Einzelne kurze, zentrale Stenosen im 
Hautstamm oder am Anfang der Seiteniiste kon­
nen operativ beseitigt werden (THROWER et al.). 
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Einseitige Lungenarterienagenesie 
Von P. HEINTZEN, Kiel 

Synonym. H emitruncus arteriosus (TAUSSIG). 

Definition. Teilt sich der Stamm der 
Lungenarterie nicht an der Bifurkation, son­
dern setzt er sich als ein GefaB 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 GefaBen 
aus der Aorta Init arterieIlem Blut versorgt 
werden. FaIle, bei denen gleichzeitig eine 
Lungenagenesie vorliegt, werden an dieser 
Stelle nicht abgehandelt. Einseitige Hypo­
plasien der Lungenarterien verhaIten sich funk­
tioneIl wie langgestreckte einseitige periphere 
Pulmonalstenosen (s. S. 510) und stehen diesen 
vielleicht auch entwicklungsgeschichtlich naher 
als den einseitigen LAA. 

Historische Daten. Der alteste Bericht stammt 
von FRAENTZEL aus dem Jahre 1868. Nach dem 
ersten angiokardiographischen Nachweis durch 
MAD OFF, 1952, hat das Interesse an dieser Ano­
malie und die Zahl der Publikationen erheblich 
zugenommen. Die erste erfolgreiche Operation 
gelang ARMER et al. 1961. 

Haufigkeit. Bis 1960 konnten wir 72 FaIle 
von links- oder rechtsseitiger LAA in der WeIt­
literatur finden (HEINTZEN u. TESKE). Seit­
dem hat die Zahl der Beschreibungen zu­
genommen und diirfte 100 FaIle iiberschreiten. 

Entwicklungsgeschichte. Es handelt sich urn 
eine angeborene Anomalie, die etwa in der 
zweiten Halfte 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 unvollstandige Verlagerung des 
rechten 6. Kiemenbogenastes zuriick (CARO et al. ; 
SCHNEIDERMAN), so daB die rechte Kiemenbogen­
arterie den AnschluB an den Pulmonalarterien­
stamm verfehlt und mit der Aorta in Verbindung 
bleibt (Pseudoagenesie). In diesen Fallen ent­
springt die "rechte Lungenarterie" aus der 
Aorta ascendens. Linksseitige Lungenarterien­
agenesien sind Folge einer Entwicklungsstorung 
des linken proximalen Anteils des ventralen 
Sprosses der 6. Kiemenbogenarterie (CONGDON; 
CARO 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
untersattigung. Auch bleibt der Druck im 
Lungenkreislauf erfahrungsgemaB noch im Be­
reich der Norm. Bei der LAA wird die yom 
Lungenkreislauf abgetrennte Lunge in der Re­
gel von zusatzlichen atypischen GefaBen aus 
der Aorta mit arteriellem BIut durchstromt. 
Sie kann sich deshalb trotz normaler Ventila­
tion nicht an der Sauerstoffaufnahme beteiligen 
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(MADoFF et al.). 1m ubrigen wird die Hamo­
dynamik von den begleitenden Anomalien 
bestimmt. 

Anatomie (vg1. Abb. 207). Rechtsseitige Lun­
genarterienagenesien treten in uber der Halfte 
der FaIle isoliert auf. Als begleitende Anomalie 
findet man in etwa 30 % einen offenen Ductus 
Botalli, gelegentlich eine Aortenisthmusstenose. 
Zur rechten Lunge zieht ein kraftiges GefaB aus 
dem Anfangsteil der Aorta oder sie wird von aty­
pischen GefaBen aus dem Arcus aortae, dem 

a 

, 
\ 

lJ 
RV I LV 

Abb. 207 a u. b. Die haufigsten Fehlbildungssyndrome 
hei 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 primar unauffallig sein 
(FRAENTZEL; MAD OFF et a1.; MAIER; CARO et a1. ; 
SCHNEIDERMAN; STEINBERG; W AGENVOORT et a1.). 

Die linksseitige Lungenarterienagenesie ist in 
mehr als der Halfte der FaIle mit einer FaIlot­
schen Tetralogie meist mit Rechtsaortenbogen ver­
gesellschaftet (EMANUEL und PATTINSON; LOWE; 
N ADAS et a1.; McKIM u. WIGLESWORTH; V AUG­
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 uberraschender Nebenbefund der Angio-

kardiographie. Bei genauer Betrachtung des 
normalen Thoraxrontgenbildes kann aber die 
fehlende LungengefaBzeichnung besonders im 
linken Oberfeld erkannt werden. 

Bei der rechtsseitigen LAA pragt der Duc­
tus Botalli mit seinem charakteristischen Ge­
rauschbefund oft das klinische Bild. Die iso­
lierte einseitige LAA kann ebenfalls zu charak­
teristischen Krankheitszeichen fuhren. 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
costalraume und gelegentlich auch verminderte 
Atemexkursionen auf der Seite der LAA. 

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

a) Verlagerung des Mediastinums zur 
"kranken" Seite. Gelegentlich tritt eine "Me­
diastinalhernie" infolge Dberblahung der kon­
tralateralen Seite auf. 

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

c) Verminderte Hiluszeichnung. 
d) Zwerchfellhochstand auf der Seite der 

LAA. 
Durch rezidivierende Infekte konnen sekun­

dare Lungenveranderungen auftreten. Ais 
weitere Folge droht eine pulmonal bedingte, 
sekundare Hypertension im kleinen Kreislauf. 
Gelegentlich kommt es zur Hamoptoe. 

Das EKG ist uncharakteristisch. 
Die Herz80ndierung ermoglicht 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
schlussen 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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b 

Abb.208a-e. Rontgenbild (a), Angiokardiogramm (b) und Tomo­
gramme (c-e) eines 8jahrigen Jungen mit rechtsseitiger Lungen­
arterienagenesie und Ductus arteriosus Botalli. Man erkennt im 
normalen Rontgenbild die Verlagerung von Herz und Mittelschatten 
nach rechts. 1m oberen Mittelschattenbereich ist die linke Lunge 
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hernienartig nach rechts vorgewolbt und wird rechts der Wirbelsaule erkennbar. Intercostalraume rechts 
enger als links. 1m Angiokardiogramm ist wahrend des Dextrogramms nur der erweiterte Stamm der Lungen­
arterie und der linke Seitenast dargestellt. Rechts sind keine Lungenge£aBe erkennbar. Die Tomogramme (c-e) 

zeigen die differente GefaB- und Hiluszeichnung rechts und links 
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Sauerstoffaufnahme einer Lunge fur eine 
Lungenarterienagenesie oder einen einseitigen 
(z.B. thrombotischen) GefaBverschluB. 

Diagnose und Differentialdiagnose. Eine 
einseitige LAA kann angenommen werden, 
wenn bei leichter Thoraxasymmetrie, Ver­
lagerung des Mittelschattens und einseitigem 
Zwerchfellhochstand eine deutliche Seiten­
differenz der LungengefaBzeichnung im Ront­
genbild erkennbar ist. Zur Sicherung der 
Diagnose ist eine Angiokardiographie und zum 
AusschluB einer begleitenden Lungenfehlbil­
dung gegebenenfalls eine Bronchographie er-

a 

bei einem Patienten von ALEXANDER nach 
15monatiger Militardienstzeit und mehrfachen 
Rontgenaufnahmen). Wird die Lunge durch 
ein GefaB aus der Aorta unter hohem Druck 
durchblutet, so treten infolge Dberlastung des 
Lungencapillarsystems - meist im 2.-4. Le­
bensjahrzehnt, seltener schon im Kindesalter­
Hamoptysen auf. Begleitende Anomalien wie 
aortopulmonaler Septumdefekt, Ductus Bo­
talli oder eine Fallotsche Tetralogie schranken 
die Lebenserwartung ein. Sekundare Lungen­
veranderungen durch rezidivierende pulmonale 
Infekte, Bronchiektasen usw. truben ebenfalls 

b 

Abb. 209 a u. b. a Angiokardiogramm eines 8 Monate alten SaugIings mit isolierter rechtsseitiger Lungenarterien­
agenesie. b Kontrastdarstellung bei einem einjahrigen 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 Herzgerausch vor, so kann mit groBer 
Wahrscheinlichkeit ein Ductus arteriosus Bo­
talli angenommen werden. 

Ditt~rentialdiagno8ti8ch 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 GefaBversorgung in 
Betracht. Sie konnen ebenfalls angiokardio­
graphisch bzw. bronchographisch abgegrenzt 
werden. 

Verlauf. Die isolierte LAA kann stumm 
verlaufen. Sie wird oft zufallig entdeckt (so 

die Prognose. Der alteste 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 sekundaren Veranderungen 
des Lungengewebes gefiihrt haben, wiederholte 
Hamoptysen auftreten oder Dberlastungs­
zeichen des sonst gesunden Herzens infolge 
eines Links-Rechts-Shunts iiber erweiterte 
Bronchialarterien oder atypische Lungen­
gefaBe in Erscheinung treten. 

Ein begleitender Ductus arteriosus Botalli 
muB in jedem Falle unterbunden werden, um 
die zusatzliche Volumenbelastung des in seiner 
Kapazitat 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 solI. Eine Totalkorrektur ist, falls moglich, 
vorzuziehen. 

Eine operative Korrektur einer LAA ist 
moglich, wenn die "Lungenarterie" aus der 
Aorta entspringt. ARMER et al. gelang mit 
Hilfe einer GefiiBprothese der AnschluB der 
atypischen rechten Lungenarterie an den Pul­
monalisstamm. 
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Idiopathische Dilatation der Pulmonalarterie 
Von P.HEINTZEN, Kiel 

Synonyma. I diopathische Pulmonalektasie 
( Pulmonalarterienaneurysma) . 

Definition. Als idiopathische 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 Schadigung einer oder mehrerer 
GefaBwandschichten einhergehen, werden als 
A neurysmen der Pulmonalarterie bezeichnet 
(BOYD 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 sekundare Formen (Zu­
BER 1904}.J Auch bei den acht Beschreibungen 
OPPENHEIMERS lagen wahrscheinlich nur zwei 
echte idiopathische Pulmonalektasien vor. 

Hliufigkeit. Bis 1949 konnten GREENE et al. 
acht gesicherte FaIle im Weltschrifttum finden. 
Mittlerweile ist die Zahl der Beobachtungen 
auf etwa 50 angestiegen. Es handelt sich urn 
eine seltene Anomalie. 1m Diisseldorfer Kran-
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kengut von 1500 angeborenen Angiokardio­
pathien betrug die Hiiufigkeit etwa 1 %. DEsH­
MUKH u. Mitarb. konnten 1960 tiber 13 eigene 
Beobachtungen berichten. 

tracht (ASSMANN; KAPLAN et al.; KOURILSKY). 
VAN BUCHEM u. Mitarb. diskutieren eine an­
geborene Wandschwiiche, maglicherweise als 
Folge einer trophischen Starung. 
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Abb. 210a~c. Idiopathische Pulmonalektasie bei 12jahrigem Madchen. 1m Rontgenbild des Thorax Prominenz 
des Pulmonalsegmentes und verstrichene Herztaille. 1m Angiokardiogramm erweist sich der erweiterte 
Lungenarterienstamm als Ursache der anomalen Herz-GefaB.Konfiguration. 1m Phonokardiogramm kein 
nennenswertes Gerausch. Deutlicher, protosystolischer, pulmonaler Klick (c). Akzentuation des Pulmonalklap­
penschluBtones (P). 1m 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 GefiiBerweiterung der Lungen­
arterie zum Teil Intimaverdickungen der Lungen­
gefiiBe (OPPENHEIMER). Gelegentlich war die 
Aorta hypoplastisch (LAUBRY et al.). 
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Pathophysiologie. Die Hamodynamik wird 
durch die Erweiterung der Lungenarterie nicht 
wesentlich beeintrachtigt. Lediglich die lineare 
Blutstromgeschwindigkeit ist im erweiterten 
GefaBbezirk vermindert, was eine geringe Er­
hohung des Seitendruckes zur Folge hat. 

Klinik 

Symptomatik. In den meisten Fallen fehlen 
subjektive Beschwerden. Nur vereinzelt wurde 
iiber leichte Ermiidbarkeit, geringe Atemnot 
bei Belastung und Brustschmerzen geklagt 
(DESHMUKH et al.). Fiihrendes Symptom und 
haufigster AnlaB fiir eine genaue Herzunter­
suchung ist der rontgenologisch nachweisbare 
vorspringende Pulmonalisbogen (s. Abb.210a) 
ohne gleichzeitige HerzvergroBerung sowie ein 
systolisches Austreibungsgerausch iiber der 
Pulmonalarterie. Das Gerausch kann fehlen 
oder sehr leise sein, es erreicht aber gelegentlich 
eine so groBe lntensitat, daB es von fiihlbarem 
Schwirren begleitet ist (VAN BUCHEM; DESH­
MUKH et al.). 

1m 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 Pulmonalklappenoffnungston der Pul­
monalstenose (s. Abb.210c). Ein friihdiasto­
lisches Pulmonalinsuffizienzgerausch, das sich 
erst im Laufe der Beobachtungszeit entwickelt, 
spricht nicht gegen eine "idiopathische" Pul­
monalektasie. 

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

Bei der H erzsondierung sind die Druckwerte 
in den venosen Herzabschnitten normal. Ein 
geringes Druckgefalle iiber der Pulmonalklappe 
kann beobachtet werden, muB aber in jedem 
FaIle AnlaB sein, mit besonderer Sorgfalt eine 
leichte Pulmonalklappenstenose auszuschlieBen 
(Druckmessung nach Belastung oder nach 
Aludrininfusion [Moss und QUIVERS] bzw. 
Angiokardiogra phie ). 

Angiokardiographisch ist die Form- und 
GroBenanomalie der PulmonalgefaBe eindeutig 
erkennbar (Abb. 2IOb). Durch selektive Kon­
trastmittelinjektion in den Pulmonalarterien­
stamm kann eine signifikante Pulmonalinsuffi­
zienz erkannt werden. Wir halten aber eine 
Angiokardiographie nicht fiir gerechtfertigt, 

wenn ein prominentes Pulmonalissegment und 
ein systolisches Gerausch die einzigen a typischen 
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 Gerausch 
iiber dem Pulmonalisfocus, kombiniert mit 
Akzentuation des PulmonalklappenschluBtones 
und protosystolischem Klick, andere Grund­
krankheiten, die zu einer Erweiterung der Pul­
monalarterie fiihren, ausgeschlossen werden 
kOnnen. 

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

Angeboren: 
Ductus Botalli 
Aortopulmonaler Sep-

tumdefekt 
Ventrikelseptumdefekt 
V orhofseptumdefekt 
Transpositionsformen 
Pulmonalklappen-

stenose 
Primare pulmonale 

Hypertension 
Angeborene, primare 

Pulmonalinsuffizienz 
Pulmonalklappen-

agenesie 

Erworben: 
Mitralstenose 
Erworbene Pulmonal­

insuffizienz 
Sekundare pulmonale 

Hypertension bei 
Lungenerkrankungen 

Pulmonalsklerose 
Periphere av-Aneu-

rysmen 

Diese Anomalien konnen durch den Nach­
weis a) eines Links-Rechts-Shunts, b) einer 
pulmonalen oder rechtsventrikularen Druck­
erhohung (mit Rechtshypertrophiezeichen im 
EKG), c) atypischer, insbesondere diasto­
lischer Gerausche, d) einer Cyanose bzw. 
arteriellen SauerstoHuntersattigung oder e) be­
gleitender pulmonaler Erkrankungen mit 
Schrumpfungsprozessen und Narbenzug er­
kannt werden. Besteht das typische Gerausch 
einer PulmonalinsuHizienz, so kann nur bei 
Kenntnis der Vorgeschichte entschieden wer­
den, ob es sich primar um eine idiopathische 
Dilatation der Pulmonalarterie oder um eine 
primar 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 ausschlieBen. 

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

A neurysmen der Pulmonalarterie konnen 
bei lokalisierter GefaBerweiterung vermutet 
werden, sie fiihren aber auch zu einer aIlge­
meinen Pulmonalektasie. Sie sind im Erwach­
senenalter in einem hohen Prozentsatz lue­
tischer Natur. Endokarditis, rheumatische In­
fektion, Sklerose der GefaBwand, Traumen 
und in seltenen Fallen angeborene Fehlbil­
dungen der Wand (ESSER; MORVAY) fUhren bei 
lokaler Wandschwache ebenfalls zu Pulmonal-

arterienaneurysmen, ebenso aIle Ursachen, die 
fUr eine Pulmonalektasie in Frage kommen. 

Prognose. Bei der echten idiopathischen 
Pulmonalektasie ist die Prognose gut. So 
erreichen sechs autoptisch gesicherte FaIle 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, daB sie zur 
Kompressionserscheinungen der Atemwege 
fiihrt, muB eine operative Korrektur erwogen 
werden. Meist ist der linke Stamm bronchus 
durch die GefaBerweiterung 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 zusammengefaBt, die zu 
einem diastolischen BlutriickfluB aus der Pul­
monalarterie in die rechte Kammer fiihren. 
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 
infundibularen Pulmonalstenose kombiniert. 

Erworbene, organische Pulmonalinsuffizien­
zen entwickeln sich haufig im AnschluB an eine 
Pulmonalstenoseoperation, sehr selten ent­
stehen sie als Folge einer entziindlichen 
(OLESEN und FABRICIUS) oder traumatischen 
Klappenlasion. 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 erst en intra­
operativ beobachteten Fall. 1958/62 haben 
MILLER et al. auf das Syndrom der Fallotschen 
Tetralogie mit Pulmonalklappenagenesie und 
Pulmonalinsuffizienz aufmerksam gemacht. 

Isolierte Pulmonalklappeninsuffizienzen durch 
iiberziihlige oder zweitaschige Klappen haben 
KISS IN 1936 sowie FORD et al. 1956 beschrieben. 
Die Serie der klinisch diagnostizierten Falle 
setzte mit den Beobachtungen von KJELLBERG 
sowie KEZDI et al. 1955 ein und wurde von 
PRICE 1961 zusammenfassend dargestellt. 

Haufigkeit. Funktionelle (erworbene) Pul­
monalinsuffizienzen sind in den Spatstadien 
angeborener oder als Folge erworbener Herz­
klappenfehler nicht selten. 

1solierte, 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 infundibularer 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 
Starung 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 verstandlich, 
warum die sehr schweren Varianten regelmaBig 
mit einer Pulmonalarterienhypoplasie und 
Stenose und einer reitenden Aorta einhergehen. 

Anatomie. Als morphologisches Substrat der 
isolierten Pulmonalinsuffizienz findet man iiber­
zahlige (KISSIN) oder bicuspidale Taschenklappen 
(FORD et al.). FRIEDMANN und HATHAWAY beob­
achteten Fensterung der Aorten- und Pulmonal­
klappen. Wohl die meisten klinisch diagnosti­
zierten Falle von isolierter Pulmonalklappen­
insuffizienz diirften auf zweitaschige Pulmonal-

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

Die Klappen konnen aber auch zahlenmiiBig 
normal angelegt, jedoch mehr oder weniger defor­
miert oder geschrumpft sein (SMITH et al.). Hier 
gibt es Ubergange bis zum volligen Fehlen der 
Pulmonalklappen, bei dem nicht selten kleine 
rudimentare fibrose Gewebsfalten (LAVENNE: 
CAMPEAU et al. 1961) oder unregelmaBig 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 
infundibularen Pulmonalstenosen und Ventrikel­
septumdefekt kombiniert (MILLER et al. 1958, 
1962). Der rechte Ventrikel ist in diesen Fallen 
vergroBert und hypertrophiert. 

Hamodynamik. Bei der Pulmonalinsuffi­
zienz flieBt 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 AusmaB der Regurgitation hangt von 
der diastolischen Weite des insuffizienten Pul­
monalostiums sowie von der mittleren diasto­
lischen arterio-ventrikularen Druckdifferenz 
abo 1ndirekt gewinnen dadurch die Dehnbar­
keit der Pulmonalarterie, der diastolische Stro­
mungswiderstand im Lungenkreislauf, die 
Dehnbarkeit der rechten Kammer, ferner Herz­
frequenz und Schlagvolumen EinfluB auf die 
Regurgitation. 

Klinik 

Symptomatik. Die isolierte Pulmonal­
insuffizienz verursacht meist keine nennens­
werten Beschwerden. Fiihrendes Symptom 
ist ein diastolisches Decrescendogeriiusch mit 
punctum maximum iiber dem Sternum oder 
dem Sternalrand vom 2. 1CR abwarts bis zum 
unteren Sternalende. GRAHAM STEELL hat 
dieses Gerausch 1888 erstmalig als Folge einer 
relativen Pulmonalinsuffizienz infolge pulmo­
naler Hypertension bei Mitralstenose be­
schrieben. Der II. Ton kann normal oder 
abgeschwacht sein. 1st er gespalten, so 
schlieBt das Gerausch an die zweite Kompo­
nente, den PulmonalklappenschluBton, an (s. 
Abb.211). 1st dieser nicht erkennbar, so folgt 
das diastolische Gerausch meist erst nach 
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einem kurzen Intervall der sichtbaren Kom­
ponente des II. Tones, dem Aortenklappen­
schluBton. 

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

1m intrakardialen Phonokardiogramm laBt 
sich das diastolische Gerausch in die rechte 
Kammer lokalisieren. 

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

Abb. 211. Schallbild einer erworbenen, organischen 
Pulmonalinsuffizienz nach Operation einer Pulmonal· 
klappenstenose. Das diastolische Gerausch (D) 
schlieBt 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 systolischesAustreibungsgerausch iiber 
dem Pulmonalfocus durch eine "funktionelle 
Pulmonalstenose". Rontgenologisch ist ein pro­
minentes und pulsierendes Pulmonalissegment 
zu erkennen. Der rechte Ventrikel kann bei 
schwerer Insuffizienz ebenfalls vergroBert 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 SMITH et al., ITo et al. war der 
Ductus Botalli noch offen und diirfte wesent­
lich zu der schlechten Prognose beigetragen 

haben. Auch altere Personen mit isolierter 
Pulmonalinsuffizienz klagen gelegentIich iiber 
Beschwerden: Dyspnoe, Miidigkeit und Lei­
stungsschwache. 

Das Elektrokardiogramm der isolierten Pul­
monalinsuffizienz zeigt als Folge der Volumen­
belastung der rechten Kammer - ahnlich wie 
der V orhofseptumdefekt - 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 VI zustande kommt, 
die bei der reinen Tetralogie so gut wie nie 
auftritt. 

Herzsondierung. Die systoIischen Druck­
werte liegen bei leichten Fallen 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 SHAFFER). Die Druck­
kurve fallt protodiastolisch steil ab, lauft 
weiterhin fast horizontal und erreicht end­
diastolisch oft das Niveau des Kammerdrucks. 
1m 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 Durchstromung 
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 fiihrt per se 
zu einer hamodynamisch 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. Mei.st besteht von Geburt an fol­
gende Symptomatik: Cyanose und Dyspnoe. 
Lautes systolisch-diastolisches Hin- und Her­
Geriiusch (einmal auch als "kontinuierlich" be­
schrieben, SMITH et al.). Enorme Ektasie der 
Pulmonalarterie bei hell en peripheren Lungen­
feldern. Rechtshypertrophiezeichen (evtl. mit 
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Rechtsschenkelblock). Beim Herz­
katheter systolischer Druckgradient 
tiber der AusfluBbahn des rechten 
Herzens. Meist kombinierter Shunt 
auf Ventrikelebene mit Anstieg der 
02-Sattigung in der Kammer. 

Diagnose und Differentialdiagno­
se. Eine Pulmonalinsuffizienz kann 
angenommen werden, wenn ein dia­
stolisches Decrescendogerausch tiber 
der Herzbasis und absteigend zum 
unteren Sternalende deutlich vom 
AortenklappenschluBton abgesetzt 
ist und bei Spaltung des II. Tones 
mit dem PulmonalklappenschluBton 
beginnt. 1st weiterhin der Pulmo­
nalisbogen prominent und pulsierend 
und bestehen keine Veranderungen 
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. 

Ditterentialdiagnostisch 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
suffizienzgerausch bleibt 

Abb.212 a-c.AngeborenePul­
monalinsuffizienz bei gleich­
zeitiger Fehlbildung der Lun­
genarterie (aneurysma tische 
Erweiterung des Stammes und 
des rechten Seitenastes) und 
Rechtsaortenbogen. 1m Pho­
nokardiogramm lautes, holo­
systolisches Gerausch. Nach 
einem kurzenlntervall schlieBt 
sich ohne erkennbaren Pul­
monalklappenschluBton ein 
mittel- und hochfrequentes 
diastolisches Gerausch (D) 
mit kurzem Crescendo- und 

langerem Decrescendo­
schenkel an 

.... . 

a 

h 

c 
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unter Amylnitrit unverandert und wird bei 
Aorteninsuffizienz leiser (SUH). 

c) Das Pulmonalinsuffizienzgerausch 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-Gerausch (vgl. Pulmonalekta­
sie). Andererseits konnen alle Anomalien, die 
zu einer Pulmonalektasie fiihren (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 Pulmonalinsu//izien­
zen sind durch die bakterielle oder rheuma­
tische Infektion gekennzeichnet, die zur 
Klappenlasion fiihrt. Eine rheumatische Pul­
monalinsuffizienz kommt extrem selten und 
dann praktisch nur in Kombination mit an­
deren Klappenfehlern vor. FABRICIUS 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-Gerausch und 
die Zeichen des Rechtsschenkelblocks zusatz­
lich zur Rechtshypertrophie. 

Von der isolierten Pulmonalinsuffizienz ist 
es durch den Shunt (meist gemischt oder 
arterio-venos), die Druckerhohung in der Kam-

mer mit signifikantem Druckabfall zur Arteria 
pulmonalis und die Rechtshypertrophiezeichen 
abzugrenzen. 

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

Die Lebenserwartung wird eingeschrankt, 
wenn die Pulmonalklappen hochgradig insuffi­
zient sind oder ganz fehlen. Sie wird weiterhin 
durch begleitendeHerzfehler 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 fiihren (SMITH et al.; ITO et al.). 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 - grundsatzlich 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
insuffizienzgerausch blieb jedoch bestehen, 
wurde aber leiser. 
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Primare pulmonale Hypertension 
Von P. HEINTZEN, Kiel 

Synonyma. Idiopathi8che, e88entielle, ge­
nuine, i8olierte, 80litare pulmonale H yperten8ion. 
Primare Pulmonal8klero8e; genuine Arterio-
8klero8e de8 kleinen Krei8lauf8; Morbu8 Ayerza­
Arrillaga; Cardiaco8 negr08. Pulmonary va8-
cular ob8tructive 8yndrom. 

Definition. Als primare 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 primar 
entziindlichen oder thromboembolischen Ge­
faBprozesses oder eines Herzfehlers bzw. einer 
Herzinsuffizienz ist. 

Historisches. 1891 beschrieb ROMBERG, 1892 
AUST 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
tim a der kleinsten Arterien, wurden zuerst von 
MONCKEBERG (1909) mitgeteilt. 

Urn die Jahrhundertwende hat AYERZA nach 
Berichten seiner SchUler (MARTY; ARRILLAGA und 
ESCUDERO) in seiner Vorlesung einen Patienten 
vorgestellt, bei dem eine so hochgradige Cyanose 
bestand, daB die Krankheit als "cardiacos negros" 
bezeichnet wurde. Flir die obliterierenden Gefiill­
prozesse, die zur Rechtshypertrophie gefuhrt 
hatten, wurde eine luische Genese angenommen. 
Da die sichere Einordnung dieser FaIle nicht 
moglich ist, sollte die Bezeichnung Morbus 
Ayerza-Arrillaga fur die primare, 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 Ul'sache der 
morphologischen LungengefaBverandel'ungen her­
ausgestellt. 

N ach Einfuhrung der Herzsondierung wurde 
mit del' Moglichkeit der sichel'en klinischen 
Diagnostik die Diskussion urn die N atur des 
Krankheitsbildes erneut belebt. In den letzten 
Jahren wurden vor aHem von den Anglo-Ameri­
kanern EDWARDS; HEATH; WITHAKER, EVANS; 
SHORT sowie P. WOOD und in Deutschland von 
SCHMIDT sowie KONN wichtige Beitrage zur 
p.p.H. geliefert. 

Haufigkeit. Die p.p.H. ist eine seltene 
LungengefaBerkrankung. Nach GOODALE und 

THOMAS sollen auf etwa 10000 Sektionen nur 
zwei FaIle von p.p.H. kommen. WOOD 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 FaIle konnten wir bis 1963 im Welt­
schrifttum auffinden (BRUNING). 

AItersverteilung. 45 dieser Patienten waren 
jiinger als 20 Jahre, zahlreiche gehorten dem 
Sauglingsalter (vgl. KOCH und EHLERS), das 
Gros allerdings der 2.-4. Lebensdekade an. 
Nur in den jiingeren Altersgruppen iiberwiegen 
die weiblichen Patienten deutlich. 

Vorkommen. Die p.p.H. kann familiar 
gehauft vorkommen. Sie wurde sowohl in 
aufeinanderfolgenden Generationen (DRES­
DALE et al.), als auch bei mehreren Geschwi­
stern (COLEMAN et al.; HUSSON und WYATT) 
beobachtet. 

Xtiologie. Die Atiologie der p.p.H. ist nicht 
sicher bekannt, wahrscheinlich auch nicht ein­
heitlich, selbst wenn man die primar obstruk­
tiven vascularen Prozesse an den Lungen­
gefaBen 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) 
auBer Betracht laBt. 

Unter den verbleibenden Fallen von p.p.H. 
im engeren Sinne deutet das gehaufte Vor­
kommen in bestimmten Familien (s. oben) 
darauf hin, daB 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 LungengefaBe 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 undArteriolen 
solI sekundar zur Mediahypertrophie fiihren. 
Schadigung des elastischen Gewebes, Intima-
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proliferation, Muscularisnekrosen und throm­
botische GefaBverschliisse sind Folgen der 
Druckerhohung. 

Obwohl nach neueren Arbeiten ein aktiver 
LungengefaBtonus angenommen werden muB 
und auch quantitative hi­
stologische Untersuchungen 
der Lungen spastisch kon­
trahierte GefaBe 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. 

a 

c 

Charakteristisch ist das histologische Bild der 
LungengefaBe (vgl. Abb. 213). Die Lumina der 
mittleren und kleinen Lungenarterien sowie der 
Arteriolen sind stark eingeengt. Dies geht haupt. 
sachlich auf eine zirkulare oder knospenartig vor· 
springende Intimawucherung sowie auf eine Ver· 

b 

d 

In Analogie zur prana­
talen physiologischen Enge 
des LungengefaBbettes (ED­
WARDS et al.) flihren einige 
Autoren die pulmonale Hy­
pertension sowohl bei ange­
borenen Herzfehlern als auch 
die primaren Formen auf 
eine mangelhafte Entfaltung 
des LungengefaBbettes, d. h. 
auf eine Persistenz des feta­
len Typs der LungengefiiBe, 
zuriick. Diese Erklarung ist 
besonders flir die friihkind­
lichen FaIle naheliegend, 
wahrend eine solche Deu­
tung flir die erst im Erwach­
senenalter manifest werden­
den Formen der p.p.H. un­
befriedigend ist. Welcher 
Mechanismus ursachlich die 
Entfaltung der LungengefaBe 
verhindert, bleibt in jedem 
FaIle offen. Wahrscheinlich 
muB aber eine konnatale von 
einer erworbenen Form der 
p.p.H. unterschieden werden. 

213a-d. 8,5 Monate alter Saugling mit primarer pulmonaler Hypertonie. 
Machtige muskulare Verdickung der Media kleiner Lungenarterien mit 
Verstarkung der elastischen Lamellen und fibroser Verdickung der Adven-

titia (a, c), im Vergleich zu gleich altem Kontrollfall (b, d). 
Elastica-v. Gieson (600 x). (Aus G. KONN) 

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 verandert sein. Dagegen wird der rechte 
Vorhof fast stets riickwirkend belastet, hyper­
trophiert und ist erweitert. Dabei kann sich das 
Foramen ovale wieder Offnen. 

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

Handbuch der Kinderheilkunde. Bd. VII 

dickung der Muscularis der Media dieser GefiiBe 
zuriick. Nicht selten besteht eine vollige GefaB­
obliteration durch organisierte Thromben, die bei 
der p.p.H. im engeren Sinne Folge der GefiiB­
veranderungen sind. In fortgeschrittenen Fallen 
findet man in den groBen LungengefiiBen athero­
matose Plaques. Die Lungencapillaren und 
-venen sind normal. Genaue quantitative Ge­
faBstudien von W AGENVOORT haben ergeben, daB 
die Zahl der kleinen Arterien « 100 f1-) bei pul­
monaler Hypertonie pro Flacheneinheit Lungen­
gewebes erheblich zunimmt und sowohl die Rela­
tion von Muscularisquerschnittsflache zum Ge­
fiiBdurchmesser als aueh von Muscularisdicke 

34 
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zum GefiiBdurchmesser bei pulmonaler Hyper. 
tonie groBer wird. J e nach Uberwiegen des einen 
oder anderen Vorganges kann hieraus auf eine 
echte Zunahme (Hypertrophie) als auch auf eine 
aktiv-tonische Engstellung der kleinen GefiiBe 
geschloBsen werden. Beides kommt bei der pul­
monalen Hypertension offenbar vor. 

Hamodynamik. 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 tIber­
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 abo 
Infolge verstarkter 02-AbschOpfung im Capil­
largebiet entsteht eine periphere Cyanose. Die 
Einengung des Lungenstrombettes hat auBer­
dem eine Steigerung der Blutstromgesch windig­
keit zur Folge. Die Kontaktzeit wird zu kurz, 
um eine volle Aufsattigung des Lungen­
arterienblutes mit Sauerstoff zu gewahrleisten. 
Es kommt zu einer zusatzlichen, zentralen, pul­
monalen Cyanose. 

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

Klinik 

Symptomatik. Das fiihrende klinische Sym­
ptom ist die Dyspnoe, die zunachst nur bei 
Belastung, bei fortgeschrittenem Krankheits­
bild schon in Ruhe auftreten kann. Eine 
Oyanose 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). 1m Kindesalter 
fehlen Trommelschlegelbildungen und Uhr­
glasnagel oft. 

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

A uskultatorisch und phonokardiographisch 
steht die Akzentuation des Pulmonalklappen­
schluBtones (lIP) im Vordergrund. Sie ist am 
deutlichsten iiber dem 2.-3. ICR links aus­
gepragt. Hier kann der II. Ton unter Um­
standen 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. SchlieBlich verschmelzen Pul­
monal- und AortenklappenschluBton, wobei 
letzterer das p.m. bestimmt. 

Die physiologischen Komponenten des 
I. Tones sind unauffallig. RegelmaBig 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). 

Geriiusche fehlen in etwa der Halfte der 
FaIle. Ais Folge der Pulmonalektasie kann ein 
leises bis mittellautes systolisches Austreibungs­
gerausch einer "relativen" Pulmonalstenose 
iiber dem Pulmonalisfocus auftreten. Nur 
ausnahmsweise geht das Gerausch 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" Pulmonalkla ppeninsuffizienz, 
die ein weiches, diastolisches Graham Steell­
sches Gerausch bedingt. 1m Finalstadium 
kann weiterhin das systolische Gerausch einer 
relativen Tricuspidalinsuffizienz am unteren 
Sternalrand auftreten, das von einem positiven 
Venenpuls begleitet sein kann. 

Das Elektrokardiogramm zeigt je nach 
Schwere und Dauer der pulmonalen Hyper­
tonie wechselnde Grade der Rechtshyper­
trophie. In der Mehrzahl der FaIle besteht 
auch eine Rechtsachse, in den Extremitaten­
ableitungen. Bei leichten DruckerhOhungen 
ist der Achsendifferenzwinkel kleiner als 90 0, 

iiberschreitet er 1200 und ist T bis V5 oder Vs 
negativ, so liegt stets ein schwerer Lungen­
hochdruck vor (NIELSEN). 
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Ais Ausdruck der retrograden Druck­
belastung des rechten Vorhofes ist P in Ab­
leitung II und III ("P-pulmonale") sowie in 
den rechtsprakordialen Ableitungen iiberhOht. 

Rontgenologisch findet man das Bild eines 
"Cor pulmonale": rechter Vorhof und rechte 
Kammer sind mehr oder weniger erweitert, der 
Pulmonalbogen ist prominent und verstarkt 
pulsierend. Die groBen Lungenarterienaste 
konnen bis ins Lungenpar­
enchym hinein erweitert sein. 
1m Gegensatz zur Ektasie 
der zentralen Lungenarte­
rienabschnitte ist die peri­
phere LungengefaBzeichnung 
zart. Besonders die basal 

Ventrikel nachgewiesen und damit identifiziert 
werden. 1m rechten Vorhof ist die a-Welle 
iiberhOht und bei Tricuspidalinsuffizienz eme 
Regurgitationswelle erkennbar. 

Farbstoffkurven bei Injektionen in den 
rechten Ventrikel und die Lungenarterie lassen 
keinen Rechts-Links-Shunt erkennen. 1m Vor­
hof ist evtl. ein Farbstoffiibertritt durch ein 
wiedereroffnetes Foramen ovale moglich. 

EKG 
DRUCK 

l00mm 
Hg 

und lateral yom Hilus ge­
legenen Lungenfelder sind 

Art. pu/mona/is __ ~ ____________ ~~~~~~ __ ~~LO 

'--"--;--........................ 11 ...__r-<-_ E KG hell. Dieses Bild der "Hilus­
amputation" unterscheidet 
sich deutlich yom Rontgen­

PKG 
~-+~~~~~-+~~~~~~~~·~~~v t 

bild der pulmonalen Hyper­
tension mit vermehrter Lun­
gendurchblutung (ABRAMS). 
Auch fehlt die VergroBerung 

m 

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 V ollbild eines 
Eisenmenger- Syndroms, d.h. 

Abb. 214. Oben: EKG und Druckkurven bei pnmarer pulmonaler 
Hypertonie. Der systolische Druck ist sowohl in der Lungenarterie, wie 
in der rechten Kammer, auf etwa das Fiinffache der Norm erhoht 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 

eine sekundare pulmonale 
Hypertension mit Shuntumkehr, 
Dif£erenzierung rontgenologisch 
sein. 

so kann die 
unmoglich 

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

Bei sekundarer Pulmonalinsuffizienz sinkt 
der Druck diastolisch in der Lungenarterie 
besonders steil abo Mit dem Phonokatheter 
kann das diastolische Gerausch im rechten 

("Pulmonaldehnungston") 

Angiokardiographie. Eine Kontrastdarstel­
lung des Herzens wurde nur in vereinzelten 
Fallen durchgefiihrt. Sie gilt als gefahrlich. 
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 Kreislaufen besteht 
oder gar noch ein geringer Links-Rechts-Shunt 
vorliegt. Die Ektasie der zentralen LungengefaBe 
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 Gerauschbefund, liegen 
Zeichen der Rechtshypertrophie im EKG, eine 
VergroBerung des rechten Herzens und des 
Lungenarterienstammes bei leeren peripheren 

34* 
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Lungenfeldern vor, so muB an die Moglichkeit 
einer primaren pulmonalen Hypertonie gedacht 
werden. Erhartet wird die Diagnose durch den 
Nachweis einer Druckerhohung 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 kon­
nen (s. Tabelle 42): 

Tabelle 42 

A. Angeborene Herzfehler mit Kurzschluf3verbin­
dungen: 

V en trikelsep tumdefekt (Eisenmenger -Kom­
plex) 

Ductus arteriosus Botalli bzw. aortopulmo­
naler Septumdefekt 

V orhofseptumdefekt 
Lungenvenen transposition 

B. Angeborene Herzfehler ohne Shunt: 
Multiple periphere Pulmonalstenosen 
Pulmonalklappenstenose 
Lungenvenenstenosen (angeboren oder durch 

Kompression, Tumoren usw.) 
C. Erkrankungen des linken Herzens: 

Mitralstenose 
Myxome des linken V orhofs 
Cor triatriatum 
Endokardfibrose des linken Ventrikels 
Linksinsuffizienz 

D. Pulmonale Erkrankungen mit alveolarer Hy­
poventilation: 

Emphysem, chronisches Asthma, Bronchiek­
tasen, Mucoviscidosis, Cystenlunge 

Lungenfibrosen; Hamman-Rich-Syndrom, in­
terstitielle Pneumonie 

Lungenhamosiderose 
Schwere Tuberkulose, Sarkoidose, Pneumo­

koniose 
Thoraxdeformierung, Kyphoskoliose 
Hypoventilation bei extremer Fettsucht (Pick­

wick-Syndrom), bei Schadigung des Atem­
zentrums 

E. Nicht-idiopathische, 0 bstruktive Lungengefiif3-
erkrankungen: 

Arteriitis jeder Genese (luisch, allergisch, ne­
krotisierend) 

Endangiitis obliterans (Morbus Raynaud der 
Lungengefaf3e) 

Kollagenosen (Periarteriitis nodosa, Sklero­
dermie, Dermatomyositis) 

Rezidivierende Lungenembolien mit Throm­
bosen 

Sichelzellenanamie 

Zu A. Ein Herzfehler !nit primarem Links­
Rechts-Shunt und sekundarer pulmonaler 
Hypertension kann eine p.p.H. weitgehend 

kopieren. Die Anamnese kann den charakteri­
stischen Phasenwechsel (friiher la utes Gera usch) 
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 Lungenarterienaste immitieren das 
Bild der p.p.H. fast vollig, sind aber angio­
kardiographisch nachweisbar und verursachen 
systolische oder systolisch-diastolische Ge­
rausche 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 abgeschwacht. 
Die sichere Differenzierung gelingt durch 
Druckregistrierung in der Lungenarterie. Kli­
nisch spricht ein lautes pulmonales Austrei­
bungsgerausch mit Schwirren gegen eine p.p.H. 

Zu C. Das entscheidende differentialdiagno­
stische Kriterium zur Abgrenzung einer sekun­
daren pulmonalen Hypertension bei Erkran­
kungen des linken Herzens bzw. bei Behin­
derung des Lungenvenenabflusses ist der er­
hOhte Pulmonalcapillardruck. Rontgenologisch 
spricht ein vergroBerter 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 ursachliche Bedeutung kann 
das klinische und rontgenologische Bild hin­
weisen. Spirographische Tests sowie Unter­
suchungen der Atemmechanik ermoglichen die 
Abgrenzung und lassen auch eine Differen­
zierung primar obliterierender GefaBprozesse 
zu (BARLOCHER et al.). 

Zu E. Obstruktive vasculare 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 Veranderungen im Blutbild und 
gegebenenfalls vascularen Prozessen in anderen 
GefaBgebieten konnen auf diese .Atiologie hin-
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weisen und gehoren 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 KrankheitsprozeB in Schii­
ben verlaufen, wobei die Symptome zeitweise 
stationar bleiben. 1m aUgemeinen fiihrt die 
Progredienz der LungengefaBveranderungen 
im Laufe von 3-7 Jahren (im Durchschnitt) 
zur therapieresistentenRechtsinsuffizienz, nicht 
selten auch zu einem plotzlichen Exitus letalis 
(JAMES). 

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
fiihren. In den Friihstadien konnen unter an­
derem mit Acetylcholin und anderen Spasmo­
lytika fliichtige Drucksenkungen im Lungen­
kreislauf herbeigefiihrt werden (HARRIS, SA­
MET U. BERNSTEIN). Mit Fortschreiten des 
Prozesses verliert das LungengefaBbett aber 
bei steigendem Druck und Stromungswider­
stand seine Reaktivitat; 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
stiilpungen und Erweiterungen der Pulmonal­
arterie nach dem klinischen Erscheinungsbild 
bereitet groBere Schwierigkeiten. Eng um­
schriebene, hernienartige Ausbuchtungen der 
GefaBwand konnen sicherer als Aneurysma 
bezeichnet werden. Haufiger findet sich eine 
diffuse Ausweitung der Pulmonalarterie oder 
ihrer groBen Aste, so daB die klare klinische 
Abgrenzung eines Aneurysma von einer ein­
fa chen Dilatation oder Ektasie der Pulmonal­
arterie erschwert ist und oft zu einer Er­
messensfrage wird (HOLZMANN). Die Beriick­
sichtigung einer Grundkrankheit, der Druck­
verhaltnisse im Lungenkreislauf und des zeit­
lichen Verhaltens des GefaBtumors kann weiter 
zur klinischen Differenzierung beitragen. Eine 
Bindung der Bezeichnung "Aneurysma der 
Pulmonalarterie" allein an eine gesicherte 
Destruktion der GefaBwand (BOYD u. Mc­
GAVACK; DETERLING u. CLAGETT) verschiebt 
die Diagnose in den pathologisch-anatomischen 
Bereich und laBt 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 tiber 43 Fane, COSTA stellte 
1929 79 Fiillezusammen. VonD'AuNoYu. V.HAAM 
wurde 1934 eine Ubersicht von 87 autoptisch gesi­
cherten Aneurysmen der Pulmonalarterie gegeben. 
Jtingere Zusammenstellungen stammen von BOYD 
u. MCGAVACK 1939 (111Fiille) und von DETER­
LING u. CLAGETT 1947 (weitere 36 autoptisch 
bestiitigte Falle und 23 klinische Diagnosen). 

Hiiufigkeit, AItersdisposition, Geschlechts­
disposition. Das Aneurysma der Pulmonal­
arterie ist eine ausgesprochen seltene GefaB­
veranderung. Nach einer Zusammenfassung 
des Sektionsbefundes bei 109000 Patient en 
von DETERLING u. CLAGETT wird unter 13696 
Autopsien jeweils ein Aneurysma der Pulmonal­
art erie angetroffen. Das Alter der Patienten 
liegt bei 38% unterhalb von 30 Jahren. Rier­
durch unterscheidet sich das Aneurysma der 
Pulmonalarterie deutlich vom Aortenaneu­
rysma, das sich erst im spateren Lebensalter 
haufiger findet (D'AUNOY u. v. HAAM). Eine 
Geschlechtsdisposition besteht nicht. 
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Pathobiologie. Fiir die Entwicklung eines 
Aneurysma der Pulmonalarterie ist ursiichlich 
eine mehr oder weniger lokalisierte Schwiiche der 
GefiiBwand Voraussetzung. Bis zum 30. Lebens­
jahr haben angeborene Fehlentwicklungen der 
Arterienwand und angeborene Angiokardiopa­
thien fiir die Entstehung eine iibel'l'agende Be­
deutung. Kongenitale MiBbildungen werden bei 
75% dieser Altersgruppe mitgeteilt (D'AuNOY u. 
v. HAAM). Erworbene GefiiBerkrankungen, 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 Siiuglings- und Kindesalter keine 
wesentliche Rolle. Mitteilungen iiber erworbene 
Aneurysmen del' 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 muskuliiren 
Schichten der Pulmonalarterienwand fiihrte bei 
den Beobachtungen von SUTHERLAND, COSTA 
und BEASLEY et al. zur Ausbildung diffuser odeI' 
sackformiger Aneurysmen. Zusiitzliche Herz­
oder GefiiBanomalien bestanden nicht. Uber die 
Hiiufigkeit von Anomalien del' Pulmonalarterien­
wand geben die Untersuchungen von COSTA einen 
bemerkenswerten AufschluB. Bei 200 allgemeinen 
Autopsien fand COSTA bei 30 % eine mehr odeI' 
weniger ausgedehnte Minderwertigkeit del' elasti­
schen und muskuliiren Elemente der Media, die 
teilweise durch eine Fibrose kompensiert wurde. 
Unter den angeborenen Angiokardiopathien, nach 
BOYD u. MCGAVACK 43,2%, nach DETERLING u. 
CLAGETT 47 % del' jeweils mitgeteilten Patienten­
gruppen, ist del' Ductus arteriosus apertus bei 
weitem am hiiufigsten mit einem Aneurysma der 
Pulmonalarterie verbunden (nach BOYD u. Mc­
GAVACK bei 23%, nach DETERLING und CLAGETT 
bei 21 % der Gesamtfiille). Dies erkliirt sich aus 
den besonderen druckmechanischen Belastungen 
del' Pulmonalarterie. Bei einem wei ten Ductus 
arteriosus bewirkt die damit einhergehende pul­
monale Hypertonie eine mehr diffuse Druck­
belastung des gesamten Truncus pulmonalis und 
der groBen Aste, wiihrend ein engerer offener 
Ductus durch das Auftreffen des stiirker be­
schleunigten Blutstromes auf die gegeniiber­
liegende Pulmonalarterienwand eher zu einer 
lokalisierten Wandschiidigung fiihrt. Ein Aneu­
rysma der Pulmonalarterie gegeniiber del' Ductus­
offnung wird von KRZYSZKOWSKI mitgeteilt. 
Durch das AufeinanderstoBen zweier unterschied­
lich beschleunigter und gerichteter Blutstrome 
ist die Pulmonalarterienwand auch proximal und 
distal von del' DuctusOffnung dauerhaften Er­
schiitterungen und durch Wirbelbildungen wech­
selhaften intravasalen Druckschwankungen aus­
gesetzt. Del' offene Ductus arteriosus dient 
weiterhin als Wegbereiter fiir die Verschleppung 
mykotischer odeI' bakterieller Embolie beim Vor­
liegen einer Endocarditis ulcerosa der Aorten­
oder Mitralklappen, die sekundiir zur Ausbildung 
von Aneurysmen del' Pulmonalarterieniiste fiihren 

kann. Mitteilungen iiber Aneurysmen del' Pul· 
monalarterie beim offenen Ductus im Kindesalter 
machten ZUBER und D'AuNOY u. v. HAAM. 
Andere Angiokardiopathien treten an zahlen­
miiBiger Bedeutung zuriick. Beim Ventrikel­
septumdefekt und V orhofseptumdefekt bedingt 
die erhohte Druck- oder Volumenbelastung del' 
Pulmonalarterie eine vermehrte Beanspruchung 
der GefiiBwand und damit auch eine Begiinsti­
gung del' Ausbildung von Aneurysmen. Aneurys­
men der Pulmonalarterie bei del' Fallotschen Tetra­
logie beobachteten GROSSE-BROCKHOFF et al. 
(Ujiihriges Miidchen mit Stammaneurysma) und 
CONTRO et al. (Aneurysm a des linken Pulmonal­
arterienastes bei einem 13 Tage alten und einem 
3 Monate alten Siiugling). Die Kombination eines 
Aneurysm a del' Pulmonalarterie mit einer Hypo­
plasie del' Aorta beschrieben KRZYSZKOWSKI und 
WILKINSON. TURANO u. GAMBACCINI nehmen an, 
daB diese Aneurysm en eine verstiirkte Auspriigung 
des Cossio-Syndroms darstellen. 

Erworbene destruierende Erkrankungen der 
Pulmonalarterienwand bei normal entwickeltem 
Herz- und GefiiBsystem sind im Kindesalter eine 
Raritiit. Eine derartige Beobachtung machten 
PIRANI et al. bei einem 10jiihrigen Jungen mit 
multiplen mykotischen Aneurysm en der kleinen 
Pulmonalarterieniiste, die durch Embolie von 
einer chronischen Thrombophlebitis del' Bein­
venen und der unteren Hohlvene aus entstanden 
waren. Die traumatische Entstehung eines Aneu­
rysma del' Pulmonalarterie ist im Kindesalter 
nicht mitgeteilt worden. 

Klinik. Isolierte Aneurysmen der Pulmo­
nalarterie bieten selbst keine klinisch faBbaren 
Symptome, so daB sie erst als rontgenologischer 
Zufallsbefund odeI' bei der Autopsie entdeckt 
werden. Ein zu erwartendes charakteristisches 
GefaBgerausch wurde bei den wenigen klinisch 
diagnostizierten Fallen nul' vereinzelt be­
schrieben (HUCKSTADT). Auf die Hamodyna­
mik des Herzens wird primal' kein wesentlicher 
EinfluB ausgeiibt, es sei denn, daB del' Pulmo­
nalklappenring mit in die Erweiterung ein­
bezogen und insuffizient wird. Bei den Aneu­
rysmen der Pulmonalarterie, die mit weiteren 
Angiokardiopathien vergesellschaftet sind odeI' 
sekundar durch entziindliche, toxische odeI' 
degenerative GefaBwandschaden entstehen, 
iiberwiegen gewohnlich die klinischen Erschei­
nungen del' Grundkrankheit. 

Eine sekundare Symptomatik entwickelt 
sich bei einer thrombotischen Einengung del' 
Lungenstrombahn (Beobachtung von SUTHER­
LAND). Sie entspricht dem klinischen Bild 
eines akuten odeI' chronis chen Cor pulmonale. 
Lungeninfarzierungen beobachteten PIRANI 
et al. und D'AuNOY u. v. HAAM. Dbt das 
Aneurysma durch seine GroBe odeI' durch 
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schnelles Wachstum eine Druckwirkung auf 
die benachbarten Organe aus, treten Husten­
reiz, ErstickungsanfiiJle, Dyspnoe, Prakordial­
schmerzen auf. Diese Symptome konnen sich 
schleichend entwickeln; ein BronchusverschluB 
kann aber auch akut zu lebensbedrohlichen 
Erstickungsanfallen fUhren. CONTRO et al. 
beobachteten bei zwei Sauglingen eine Kom­
pression des linken Stammbronchus, gefolgt 
von einem obstruierenden Emphysem der lin­
ken Lunge und einer rechtsseitigen Verlage­
rung des Mediastinums. Ein Saugling starb 
wahrend eines Dyspnoeanfalles. Eine bedroh­
liche Komplikation stellt die Ruptur des Aneu­
rysma dar, die etwa in einem Drittel der Ge­
samtfalle mitgeteilt wird. Ein derartiges Er­
eignis kann schon im Sauglingsalter eintreten. 
BEASLEY et al. berichteten tiber einen 13 Mo­
nate alten Saugling, der akut mit Hamoptoe 
und Dyspnoe erkrankte. Wegen einer faust­
groBen, 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 MiBbildungen des Herz- oder GefaB­
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 GefaBveranderung sollte ein Aneurysma 
der Pulmonalarterie bei abgerundeten oder 
ovalen Rundschatten im Hilusbereich diffe­
rentialdiagnostisch stets in Erwagung 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 schragen Durchmessern unter­
halb des Aortenbogens und ventral von der 
Aorta dar. In diesen Positionen geben sich 

auch Erweiterungen und Ausbuchtungen im 
Verlaufe der Pulmonalarterienaste besser zu 
erkennen. Das Fehlen von Eigenpulsationen 
berechtigt nicht zum AusschluB eines Aneu­
rysma, da Wandpulsationen bei thrombosier­
ten, sackformigen Aneurysmen oft vermiBt 
werden. Als zuverlassigste diagnostische Me­
thode hat sich die Angiokardiographie bewahrt 
(DOTTER u. STEINBERG; GROSSE-BROCKHOFF 
et al.; CONTRO et al.). Durch die Kontrast­
darstellung der Pulmonalarterie konnen Aus­
sagen tiber die Lage und GroBe des Aneurysma 
gemacht werden; differentialdiagnostisch ist 
eine Abgrenzung von verschiedenartigen Media­
stinaltumoren, von Aortenaneurysmen, Aneu­
rysmen des Ductus arteriosus moglich. 

Verlauf und Therapie. Ein isoliertes sta tio­
nares Aneurysma bereitet in der Regel keine 
Beschwerden. Bei zusatzlichen Angiokardio­
pathien oder entziindlich-toxischen GefaB­
wandveranderungen wird der Verlauf durch 
die Grundkrankheit bestimmt. Die Prognose 
ist durch die standige Rupturgefahr des Aneu­
rysma getriibt. Wie die Beobachtungen von 
BEASLEY et al., CONTRO et al. zeigen, konnen 
schon im Sauglingsalter durch ein rasches 
GroBenwachstum mit Kompression 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. fiihrten bei einem Aneurysma 
des link en Pulmonalarterienastes eine Pneu­
monektomie durch. Der Saugling verstarb 
kurz nach der Operation. Dber 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, Gottingen 

Die Vielgestaltigkeit dieser GefiWmiBbil­
dung hat in del' Vergangenheit je nach del' 
morphologischen Darstellung des pathologisch­
anatomischen Substrats die Bezeichnungen 
Lungenaneurysma, Lungenvarix, Phlebektasie, 
Teleangiektasie veranlaBt. Unter der An­
nahme einer Wachstumstendenz wurden die 
GefaBveranderungen kavernoses Lungenham­
angiom oder Angiom genannt. Die spatere 
Erkennung einer hamodynamischen Kurz­
schluBwirkung fiihrte zum Zusatz "arterio­
venos" oder zur Benennung "arterio-venose 
Lungenfistel". Da mehrereAutoren ein arterio­
venoses Lungenaneurysma (a.v.L.) als Teil­
erscheinung einer allgemeinen GefaBdysplasie 
beim Morbus Osler beobachteten, wurde das 
a.v.L. dem Krankheitsbild der Teleangiectasia 
hereditaria haemorrhagica untergeordnet. Die 

Bezeichnung "arteriovenoses Lungenaneurys­
rna" wird heute irn Schriftturn verbreitet an­
gewandt, da sie in der Mehrzahl der FaIle das 
Krankheitsbild klar kennzeichnet (LINDGREN; 
LEQUIME et al.; HEDINGER u. HITZIG; SLOAN 
u. COOLEY; ROSACK et al.; BERGQVIST et al. ; 
TAUSSIG). 

Definition. Das arteriovenose 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 intraalveolaren Gas­
austausch nicht teil und verursacht eine ar­
terielle Hypoxamie. 

Historische Daten. Die erste in der Literatur 
bekannte pathologisch-anatomische Beobachtung 
von multiplen Aneurysmen del' 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, 
READING 1932, KLINCK u. HUNT 1933, NEIMAN 
1934 diirfte es sich urn a.v.L. gehandelt haben. 
Die Bedeutung der pathologisch-anatomischen 
Veranderungen fUr die Hamodynamik des Lungen­
kreislaufs und die klinische Symptomatik be­
schr-ieb erstmals RODES 1938. Kurze Zeit spater 
stellten SMITH u. HORTON 1939 die erste ante 
mortem-Diagnose durch intravenose Kontrast­
mittelinjektion. HEPBURN u. DAUPHINEE fiihrten 
1942 die Entfernung eines a.v.L. durch Pneum­
ektomie durch. 

Eingehende Dbersichten des Krankheits­
bildes wurden von YATER et aI.; GIAMPALMO; 
SCHLUDERMANN; SLOAN u. COOLEY; WEISS u. 
GASUL; HUSSON; GROSSE-BROCKHOFF et ai. 
1960; TAUSSIG gegeben. 

Haufigkeit. Das arteriovenose Lungen­
aneurysma gehort zu den seltenen angeborenen 
GefaBmiBbildungen. Unter 15000 Autopsien 
im Johns Hopkins Hospital fanden sich nur 
dreimal arteriovenose Aneurysmen der Lunge. 
Hiervon waren in zwei Fallen die Aneurysmen 
sehr klein (SLOAN u. COOLEY). YATER et ai. 
veroffentlichten 1949 eine Zusammenstellung 
von 45 Beobachtungen, WEISS u. GASUL liber­
blickten 1954 149 FaIle. Mittlerweile betragt 
diese Zahl etwa 200. Eigene Untersuchungen 
konnten bei drei Patienten vorgenommen wer­
den. Nach diesen Dbersichten liegt eine Ge­
schlechtsspezifitat bei der Erkrankung nicht 
vor. 

Pathobiologie. Die Ursache flir die Aus­
bildung von arteriovenosen Lungenaneurysmen 
ist unbekannt. Die GefaBmiBbildungen sind 
fast immer angeboren. Berichte liber 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 GefaBbrucken sind durch ihre 
Wandschwache mechanischer Beanspruchung 
wenig gewachsen. Durch die standig vari­
ierende intra- und extravasale Druckdifferenz 
und durch die respiratorischen Bewegungen 
des GefaBbaumes konnen die Anastomosen aus­
geweitet und gedehnt werden. Hat sich erst 
ein kleines Aneurysma gebildet, so gewinnt das 

Tragheitsmoment dieser blutgeflilltenKammer, 
besonders bei peripherer Lage, zunehmend an 
Bedeutung. Die angrenzenden GefaBe und das 
segmentale Lungengerust werden wahrend der 
Exspiration durch die Mitbewegung des GefaB­
tumors einer erhohten Zugbelastung unter­
woden. Hieraus resultieren vor aHem Deh­
nungen und Torsionen des wandschwachen 
venosen GefaBanteils. 

Da bei mehr als der Halfte der veroffent­
lichten Patienten gleichzeitig Teleangiektasien 
an anderen Korperteilen (Haut, Schleimhaute, 
Eingeweide) bestehen, ist ein Zusammenhang 
des a.v.L. mit dem Morbus Osler immer wieder 
betont worden (GOLDMAN; MOYER u. ACKER­
MAN; GIAMPALMO; HE DINGER u. HITZIG). Der 
Nachweis einer OsIers chen Erkrankung bei den 
Familienangehorigen von etwa 15 % der Pa­
tienten unterstreicht ebenfalls die engen Be­
ziehungen. BERGQVIST et ai. berichten liber 
eine Familie, in der bei 22 AngehOrigen ein 
Morbus Osler festgestellt wurde, vier davon 
hatten ein arteriovenoses Lungenaneurysma. 
Einen interessanten Hinweis auf andere patho­
genetische Faktoren geben die Mitteilungen 
von RYDELL u. HOFFBAUER wie von VAN THIEL 
et aI., die bei Kindern im Verlaufe einer juve­
nilen Lebercirrhose die Entwicklung von mul­
tiplen arteriovenosen Lungenfisteln beobach­
teten. VAN THIEL et ai. vermuten, daB durch 
die Lebercirrhose eine Erweiterung der physio­
logischen arteriovenosen Anastomosen hervor­
gerufen wird. Das vermehrte Auftreten von 
Lebercirrhosen beim Morbus Osler (SCHUP­
BACH) laBt die Moglichkeit offen, ob es sich 
bei den Fallen um zwei verschiedene Organ­
manifestationen der gleichen Grundkrankheit 
gehandelt hat. 

Seine besondere pathophysiologische Bedeu­
tung erhalt das a.v.L. durch die unmittelbare 
Verbindung des arteriellen und venosen Schen­
kels der LungengefaBe. Die GroBe des kurz­
geschlossenen Blutvolumens richtet sich vor­
wiegend nach dem Gesamtdurchmesser der Quer­
verbindung(en), der pra- und postaneurysma­
tischen Druckdifferenz und der GefaBver-sorgung 
des Aneurysma. Shuntvolumen von 18-89 % des 
Lungenkreislaufvolumens werden in der Litera­
tur mitgeteilt (BAKER u. TROUNCE; MAIER et al. ; 
FRIEDLICH et al.; LEQUIME et al.; GROSSE­
BROCKHOFF et al. 1954; LOOGEN 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 ShuntdurchfluB 25-30 %, so pragt 
sich eine Cyanose aus. Zur Aufr-echterhaltung 
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der Sauerstoffversorgung des Korpers entwickelt 
sich kompensatorisch eine Polycythamie; das 
Gesamtblutvolumen wird durch den Anstieg der 
Erythrocytenmasse vermehrt, wahrend das Plas­
mavolumen gleich bleibt. Diese Veranderungen 
verhalten sich proportional zum Grad der ar­
teriellen Sauerstoffuntersattigung. Durch den 
intrapulmonalen GefaBshunt wird dem rechten 
und linken Ventrikel eine maBige Erhohung der 
Volumenarbeit auferlegt. Das Herzminuten­
volumen halt sich in der Regel innerhalb nor­
maIer Grenzen oder ist nur geringfUgig erhoht. 
Hierdurch unterscheidet sich das a.v.L. grund­
legend von peripheren artel'iovenosen Aneu­
rysmen. Eine Dilatation oder Insuffizienz des 
Herzens tritt nur selten bei groBerem Shunt­
volumen oder bei zusiitzlichen Kreislaufbela­
stungen (Anstieg des LungengefaBwiderstandes, 
Blutungsanamie) ein. Da die Druckwerte im 
kleinen und groBen Kreislauf nicht erhoht sind, 
hat das Herz auch keine vermehrte Druckarbeit 
zu leisten. 

Die Lungenfunktion ist beim a.v.L. nur vel'­
einzelt untersucht worden (COMROE et al.; DERRA; 
MENTZEL). Als bedeutsame pathologische Ver­
anderung 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 tiber­
maBige Vertiefung des Atemvolumens bei kaum 
zunehmender Atemfrequenz kommt ausgepragt 
nach korperlicher Belastung zum Ausdruck 
(MENTZEL). Neben einer optimalen VergroBerung 
des alveolaren Minutenvolumens dtirfte diese 
Atemfol'm auch eine weitel'e Bedeutung fUr eine 
moglichst okonomische ShuntgroBe haben. Die 
erheblichen intrapleuralen Druckdifferenzen, die 
mit einer vertieften Atmung verbunden sind, 
konnen eine Progl'edienz des Aneul'ysma er­
zeugen oder zu einer Ruptur fUhren. Es ist an­
zunehmen, daB die respiratorischen Dl'uck­
schwankungen fUr die Ausbildung der a.v.L. eine 
wichtige Rolle spielen, da die Aneurysmen bevor­
zugt subpleural oder tiberwiegend in den Lungen­
unterlappen lokalisiert sind, an Stellen, wo die 
atemmechanische Druckentfaltung direkt an­
greift und besonders kraftig ist. Hierftir spricht 
auch, daB eine operativ bedingte Xnderung 
der intrathorakalen Druckverhaltnisse postope­
rativ eine VergroBerung kleinerel' a.v.L. ver­
ursacht. 

Weitere pathophysiologische Storungen ent­
wickeln sich aus einer zunehmenden Hypoxamie 
vor allem bei Kreislaufbelastungen, wovon in 
erster Linie das Zentralnervensystem betroffen 
wird. Verschiedenartige zentralnervose Regula­
tionsstorungen werden auf eine cerebrale Hyp­
oxie zurtickgefUhrt. Durch die Polycythamie 
besteht ferner stets die Gefahr embolischer oder 
thrombotischer GefaBverschltisse. Finden sich 
neben dem a.v.L. weitere Teleangiektasien, muB 
mit Blutungen aus den GefaBerweiterungen ge­
rechnet werden, da ihre capillare Resistenz ver­
mindert ist. Lebensbedrohliche Blutungen treten 
auf, wenn das Lungenaneurysma selbst rupturiert. 

Pathoanatomisch bestehen groBe arteriovenose 
Lungenaneurysmen aus cystisch erweiterten Ge­
faBl'aumen, die mit hauchdtinner Wandung ver­
sehen sind und nur wenig GefiiBstroma enthalten. 
Die Intima kann mit atheromatosen Plaques 
belegt sein und durch Kalkeinlagerungen ver­
dickt werden (BAKER u. TROUNCE). Gelegentlich 
lauft hier eine bakterielle Endarteriitis ab (WEISS 
u. GASUL). Kleinere a.v.L. stellen sich als 
traubenformige Fisteln dar oder lediglich als 
erweiterte GefaBanastomosen. Die arterielle Ge­
faBversorgung des Aneurysma wird gewohnlich 
von einem zugehorigen Ast der Lungenarterie 
oder von mehreren Asten tibernommen. Der 
venose AbfluB vel'lauft durch eine normal an­
grenzende Lungenvene. Haufig sind die GefaBe 
zentralwarts bis zum Herzen hin stark dilatiert. 
Die zu- und abfUhrenden GefaBe zeichnen sich 
durch anomale GefaBverlaufe aus. In Einzel­
fallen werden abnorme arterielle Zufltisse mit­
geteilt: von der Aorta aus (WATSON), durch 
Intercostalarterien und Bronchialarterien (s. 
STEINBERG u. MCCLENAHAN). Bei diesen Pa­
tienten fehlt die Cyanose oder ist weniger deutlich 
ausgebildet. Eine direkte Einmtindung einer 
regelrecht angelegten Lungenvene in das Aneu­
rysma beschreiben LINDSKOG 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 
(WEISS u. GASUL). Am haufigsten sind die 
Lungenunterlappen befallen (70 %) (SCHLUDER­
MANN), vor allem der rechte Unterlappen. Wah­
rend die Aneurysmen der Pulmonalarterie meist 
zentral gelegen sind, finden sich die al'terio­
venosen Lungenaneurysmen fast immer in del' 
Lungenperipherie. Sie grenzen unmittelbar an 
die Pleura an, wOlben die Lungenoberflache 
gelegentlich vor oder sind mit der Pleura parietalis 
verwachsen. 

Klinik 

Symptomatologie. Das Krankheitsbild des 
arterioven6sen Lungenaneurysma ist bei der 
Mehrzahl der Patienten durch die zentral aus­
gel6stenErscheinungen der chronis chen Hypox­
amie gekennzeichnet (76%) (WEISS u. GASUL). 
Eine geringe bis starke Mischblutcyanose des 
K6rpers, verbunden mit Trommelschlegel­
fingern und -zehen, Uhrglasnageln und Poly­
globulie, stellt das hervorstechendste Mel'kmal 
dar. Weitere klinische Symptome sind in der 
Regel diskret ausgepragt oder fehlen ganz. 
Eine isolierte zentrale Cyanose, die ohne eigent­
liches Krankheitsgefiihl mit Symptomenarmut 
einhergeht, gilt als charakteristisch fiir ein 
arterioven6ses Lungenaneurysma. 
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DasKorperwachstum entspricht dem alters­
gemaBen Normalbereich; die Leistungsfahig­
keit wird vor allem im Kindesalter durch die 
Hypoxamie kaum eingeschrankt. Eine Be­
lastungsdyspnoe findet sich bei Erwachsenen 
Mufiger (55 %) (WEISS U. GASUL) , deren ge­
ringes AusmaB oft im Gegensatz zu der hoch­
gradigen Cyanose steht. 

Der einzige, weitgehend pathognomonische 
Befund, der bei einer sorgfaltigen klinischen 
Untersuchung in einem hoheren Prozentsatz 
(53 % nach WEISS u. GASUL) erhoben werden 
kann, ist der Nachweis eine3 GefaBgerausches 

Abb. 215. Phonoangiogramm, arteriovenoses Lungen­
aneurysma. Ableitung: 8. ICR rechts, Scapularlinie. 
Lokalisiertes systolisch-diastolisches GefaBgerausch. 

F. R., 5. Jahre, ~ 

im Lungenbereich. Das Gerausch ist gewohn­
lich nur unmittelbar iiber dem Aneurysma mit 
geringer Intensitat zu horen, verlauft kontinu­
ierlich mit einem Maximum wahrend oder kurz 
nach der Inspiration (Abb. 215). Gelegentlich 
findet sich nur ein kurzes systolisches Gerausch, 
oder das Gerausch 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 Atemgerausch ist 
nicht verandert, die Atemfrequenz ist normal, 
das Atemvolumen wird bei groBeren 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
haute vergesellschaftet ist, wird haufiger eine 
Blutungsneigung beobachtet. Je nach der 
Lokalisation der Teleangiektasien treten rezi­
divierend Epistaxis, Hamoptysen, seltener 
Magen-Darmblutungen und Nierenblutungen 
auf. 

Wie bei anderen Erkrankungen mit Misch­
blutcyanose (BERTHRONG u. SABISTON) konnen 
sich im Laufe der Zeit verschiedenartige zen­
tralnervose Funktionsstorungen entwickeln, 
die durch eine cerebrale Hypoxie, durch GefaB­
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 Kopfs chmerz en , 
Schwindelzustanden, Paraesthesien, ver­
schwommenem Sehen, kurzzeitiger BewuBt­
losigkeit werden Konvulsionen und cerebrale 
Herdsymptome angegeben. Prakordialschmer­
zen und Adams-Stokessche Anfalle lassen sich 
auf eine hypoxische Myokardversorgung zu­
rii ckfiihren. 

Rontgenologische Befunde. Ein regel-
maBiges und charakteristisches Symptom ist 
die rontgenologisch darstellbare Veranderung 
der Lungenstruktur. Dieser Rontgenbefund 
kann derartig im Vordergrund stehen, daB 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 strangformigen GefaBschatten ver­
bunden ist (Abb. 216a). GroBere Aneurysmen 
zeichnen sich durch stark erweiterte zu- und 
abfiihrende GefaBstamme aus, wahrend der 
Aneurysmabereich selbst uncharakteristische, 
diffus-fleckige Verdichtungen aufweist 
(Abb.216b). Bei tiefem Sitz - unterhalb der 
Zwerchfellkuppe - oder Lokalisation im Re­
trokardialraum kann ein a.v.L. bei der Routine­
Rontgenuntersuchung verborgen bleiben 
(WEISS u . GASUL; LOOGEN U. WOLTER). Mul­
tiple Teleangiektasien, die in ihrer Gesamtheit 
die hamodynamischen Auswirkungen eines 
groBen a.v.L. haben konnen, sind rontgenolo­
gisch kaum festzustellen (SLOAN u. COOLEY). 

Die Abgrenzung der rontgenologischen Ver­
anderungen von anderen Lungenerkrankungen 
wird durch den Nachweis von Eigenpulsa­
tionen bei der Rontgendurchleuchtung erleich­
tert. Haufig finden sich ungewohnlich aktive 
Pulsationen der HilusgefaBe. Bei giinstiger 
GroBe und Lage bewirkt eine Steigerung des 
intrapulmonalen Druckes (Valsalvascher PreB­
versuch) eine Entleerung des Aneurysma, bei 
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Erniedrigung des intrapulmonalen 
Druckes (Miillerscher Versuch) flillt 
es sich auf und vergroBert sich 
(LINDGREN). Eine weitere Klarung 
laBt sich durch die Tomographie 
erreichen. Auf den Schichtaufnah­
men bildet sich die GefaBversor­
gung des Aneurysma meist deut­
lich abo Oft geben sich auch die ver­
schlungenen GefaBe innerhalb des 
Aneurysma zu erkennen. 

Angiokardiographie. Die Kon­
trastmittelfiillung des LungengefiiB­
bettes erbringt den absoluten Be­
weis eines arteriovenosen Lungen­
aneurysma. Die GefaBversorgung 
des a.v.L. stellt sich hierbei in allen 
Einzelheiten dar. Innerhalb des 
Aneurysma konnen GefaBknauel und 
sackformige Erweiterungen erkannt 
werden (Abb. 217 a). GroBere Shunt­
volumina verursachen eine vorzei­
tige Kontrastfiillung des linken Vor­
hofes (Abb. 217b). Urn eine mog­
lichst weitgehende Differenzierung 
der zu- und abflihrenden GefaBver­
bindungen zu erzielen, sind Angio­
kardiogramme mit schneller Bild­
folge notwendig, damit der Opera­
teur vor der Operation iiber abnorm 
verlaufende GefaBe unterrichtet ist. 
Die nicht seltene Multiplizitat der 
GefaBd ysplasien - kleinere Aneurys­
men konnen der Rontgenuntersu­
chung entgehen - bedingt die Ver­
wendung eines groBen Bildformats, 
so daB beide Lungen vollstandig 
wiedergegeben werden. Zur genauen 
Lokalisation und zur Erkennung 
von retrokardial gelegenen a.v.L. 
miissen die Angiogramme in zwei 
Ebenen geschossen werden. Das 
Kontrastmittel wird peripher intra­
venos oder zentral durch einen Ka­
theter eingespritzt. 1Jber Zwischen­
falle (Lungenodem, Hamoptysen) 
nach intrakardialer Injektion oder 
Injektion direkt in den Pulmonal­
arterienstamm ist berichtet worden 
(s. STEINBERG U. MCCLENAHAN). Bei 
allen Fallen, in denen eine chirur­
gische Intervention in Betracht 
kommt, sollte eine angiokardiogra-

a 

b 

Abb. 216a u. b. Rontgenbefunde beirn arteriovenosen Lungen­
aneurysma. a Fiinfmarkstiickgro13er aufgelockerter Rund­
schatten im rechten Mittelfeld peripher mit strangartiger Ver­
bindung zum Hilus. A. D., 7 Jahre, ¥. b Stark erweiterter 
Gefa13stamrn im rechten Hilus, der S-fOrmig gebogen caudal­
warts zieht. 1m rechten Unterfeld unregelma13ige, streifig-fleckige 

Verdichtungen mit flachenhafter Ausbreitung oberhalb der 
Zwerchfellkuppel. F. R., 5 Jahre, ~ 
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a 

b 

Abb. 217a u. b. Lungenangiogramme, F. R., 5 Jahre, Ci' (siehe 
Abb.216b). a Die arterielle Kontrastfiillung zeigt einen erweiter­
ten, abwarts verlaufenden Lungenarterienast, der sich in zwei 
S-fiirmige Aste aufgabelt. Diese speisen ein machtiges, wirres 
GefaBkonvolut, das unmittelbar dem Zwerchfell aufliegt. Starker 
Verdiinnungseffekt in der rechten Lungenarterie durch ein 
hoheres DurchfluBvolumen. bIn der venosen 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 
Veranderung. In Einzelfallen wird 
eine rechtstypische Achsenabwei­
chung beobachtet. Dem normalen 
EKG-Befund kommt eine wesent­
liche differentialdiagnostische Be­
deutung zu. 

Laboratoriumsdaten. Eine kom­
pensatorische Polycythamie 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- % Hamoglobin 
sind mitgeteilt worden. Die Vermeh­
rung der Erythrocytenmasse bewirkt 
einen Anstieg des Hamatokrits (bis zu 
90% beobachtet). Normale oder nied­
rige Hamoglobin- und Erythrocyten­
werte konnen Folge einer Blutung sein 
und die zentrale Cyanose verdecken. 
Andererseits wird die Cyanose durch 
eine Polycythamie peripher verstarkt. 
Das weiBe Blutbild, die Thrombo­
cytenwerte und der Gerinnungsstatus 
sind nicht verandert. Die arterielle 
Sauerstoffsattigung liegt bei den Pa­
tienten zwischen 51 und 96 %. Unter 
Sauerstoffatmung sattigt sich das Blut 
nur geringfiigig auf. 

Diagnose und Differentialdia. 
gnose. Das Zusammentreffen der 
Symptome Cyanose, Trommelschle­
gelfinger, Polycythamie mit ront­
genologisch nachweisbaren lokali­
sierten Lungenveranderungen bei 
normalem Herzbefund spricht mit 
hoher Wahrscheinlichkeit fUr die 
Diagnose eines arteriovenosen Lun­
genaneurysma. Schwieriger gestaltet 
sich die Diagnosestellung bei weniger 
ausgepragter Symptomatik. Allein 
die Kenntnis des Krankheitsbildes 
erleichtert wesentlich die weitere 
Aufdeckung. Weitgehend pathogno­
monisch ist der Nachweis eines loka­
lisierten GefaBgerausches im Lungen­
bereich (Abb. 215). Bei der klini­
schen Routineuntersuchung wird ein 
Gerausch jedoch in weniger als 50% 
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der FaIle entdeckt. Ein wichtiger diagnosti­
scher Hinweis kann durch die Feststellung 
von Teleangiektasien im Bereich der Haut 
oder Schleimhaute 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 tauscht auf den ersten 
Blick hin einen angeborenen Herzfehler vor. 
Fehlendes Herzgerausch, normaler EKG- und 
Rontgenbefund des Herzens erlauben eine 
sichere Abgrenzung. Die Kombination Cya­
nose mit normalem Herzbefund findet sich 
auch bei der Methamoglobinamie (Nitritver­
giftung) und Sulfhamoglobinamie. Hieriiber 
entscheidet die Blutfarbung und die spektro­
skopische Untersuchung des Blutfarbstoffes. 
Da nicht selten beim a.v.L. eine Cyanose schon 
bei der Geburt besteht, miissen wahrend der 
Neugeborenenperiode ausgedehnte Lungen­
atelektasen und Fruchtwasseraspirationen dif­
ferentialdiagnostisch ausgeschlossen werden. 
Hierzu eine eigene Beobachtung: 

Bei einem fiinfjahrigen Jungen mit einem 
groBen a.v.L. im rechten Unterlappen war bei 
der Geburt eine leichte Cyanose aufgefallen. 
Eine periphere fleckige Verschattung rechts 
fiihrte zu der Diagnose Aspirationspneumonie. 
Die bleibende N eigung zur Cyanose lenkte spater 
den Verdacht auf einen angeborenen Herzfehler. 

Die sekundare Polycythamie erfordert ge­
legentlich bei sonst fehlenden Symptomen die 
Abgrenzung einer Polycythaemia vera, die 
auch im Kindesalter auftritt. Dagegen spre­
chen das normale weiBe Blutbild, das Fehlen 
eines Milztumors· und einer Hypertension. 

Bei arteriovenosen Lungenaneurysmen mit 
kleinem Shuntvolumen fehlen greifbare Sym­
ptome oder sind so versteckt angedeutet, daB 
sie unbemerkt bleiben. Bei diesen Patienten 
wird meist zufallig bei einer Rontgenunter­
suchung (FREEDMAN et al. ; 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
genheilstatten behandelt. Dber die gleich­
zeitige Entwicklung einer Tuberkulose bei 

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 LungengefaB­
veranderungen verdeckt wurde. Differential­
diagnostisch kommen weiterhin andere Lungen­
rundschatten wie Metastasen, Adenome und 
Cysten in Betracht. Treten rontgenologisch 
die erweiterten oder anomal verlaufenden Ge­
faBe hervor, konnen Verwechslungen mit einer 
chronis chen Pneumonie, Bronchiektasen, ano­
mal verlaufenden Lungenvenen geschehen. Bei 
zentralem Sitz des arteriovenosen Lungen­
aneurysma miissen Tumoren des Mediastinums 
und das Aneurysma der Pulmonalarterie be­
riicksichtigt werden. Die Schwierigkeit der 
Diagnose geht aut:! einer Dbersicht von YATER 
et al. hervor. Unter 23 Fallen wurden fol­
gende Fehldiagnosen gestellt: Polycythaemia 
vera 7mal, 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. 

VerIanf (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 Fallen bereits bei der Geburt eine 
Cyanose aus. Bei einem 10 Wochen alten 
Saugling (DE LANGE u. DE VRIES-RoBLES) und 
2 Tage alten Neugeborenen (BOWERS) auBerte 
sich der intrapulmonale GefaBkurzschluB durch 
eine starke Dyspnoe. Bei anderen Patienten 
entwickeln sich die Symptome erst langsam 
durch eine allmahliche GroBenzunahme des 
arteriovenosen Lungenaneurysma, die iiber­
wiegend druckmechanisch verursacht sein 
diirfte. Das Vollbild der Erscheinungen pragt 
sich in der Regel im 20.-30. Lebensjahr aus 
(DERRA). Kleinere Aneurysmen bleiben asym­
ptomatisch, falls sich keine Komplikationen 
einstellen. 1m allgemeinen bewerten die Pa­
tienten ihre Krankheit zu gering, da eindrucks­
volle Beschwerden oder ein Krankheitsgefiihl 
vermiBt werden. Dabei schweben sie standig 
in der Gefahr einer lebensgefahrdenden Aneu­
rysmaruptur, die bereits im Sauglingsalter auf­
treten kann (BOWERS) und sich auch bei klei­
neren Aneurysmen ereignet (ISRAEL u. Gos-



544 H. MENTZEL: 

FIELD). Pleuraadhasionen oder eine Induration 
des einbettenden Lungenparenchyms entstehen 
durch kleinere Blutungen aus den Aneurysmen. 
Rezidivierende Blutungen aus Teleangiektasien 
in anderen Organen erzeugen eine hochgradige 
Anamie, die eine starke Kreislaufbelastung 
darstellt. 

Neurologische Ausfallserscheinungen durch 
Embolien und Thrombosen sind mit zunehmen­
dem Alter und ansteigendem Shuntvolumen 
eine haufige Komplikation. Hemiplegien beob­
achteten ETTINGER et aI., YATER etaI., GROSSE­
BROCKHOFF et aI. (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 aI.; READING). 

Die Prognose gestaltet sich allein durch die 
schweren Komplikationsmoglichkeiten ungiin­
stig, wahrend die durch den KurzschluJ3 be­
dingte Kreislaufbelastung jahrzehntelang tole­
riert wird. 

Therapie. Die einzige erfolgreiche Behand­
lungsmoglichkeit ist durch die chirurgische 
Entfernung der arteriovenosen Lungenaneu­
rysmen gegeben. Je nach der Ausdehnung des 
einzelnen Aneurysma oder der Anzahl der 
Aneurysmen geniigt eine lokale Excision, eine 
Lappenteilresektion, oder es muJ3 eine Lob­
ektomie oder Pneumektomie vorgenommen 
werden. Bei der Resektion und Lobektomie 
halt 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 

die postoperative Adaptationsfahigkeit noch 
einen groJ3eren Spielraum hat und sekundare 
Veranderungen fehlen oder noch reversibel 
sind. Nach den Zusammenstellungen von 
YATER et aI., WEISS u. GASUL wurden sechs 
Kinder operiert und geheilt. Das jiingste Kind 
war 2 Jahre alt. Bei unserem fiinfjahrigen 
Patienten F. R. schwand nach einer rechts­
seitigen Lobektomie des Unterlappens die 
Oyanose vollig, und die Polyglobulie bildete 
sich rasch zuriick. Die Operationsindikation 
bereitet bei isolierten arteriovenosen Lungen­
aneurysmen mit schwerwiegenden Symptom en 
keine Schwierigkeiten. Fraglich wird die Ent­
scheidung bei solitaren 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 Hamoptysis zum Tode 
fiihrte. Der operative Erfolg kann durch die 
rasche postoperative VergroJ3erung von kleinen 
Aneurysmen, die operativ nicht entfernt wer­
den konnten, oder durch die Erweiterung vor­
her latenter, kleinster arteriovenoser Fisteln in 
anderen Lungenlappen in Frage gestellt wer­
den. Entsprechende Beobachtungen machten 
BAER et aI., ADAMS und GROSSE-BROCKHOFF 
et aI. (1960). Eine operative Beseitigung der 
GefaJ3miJ3bildungen ist nicht moglich, wenn 
in beiden Lungen zahlreiche kleine arterio­
venose Verbindungen verstreut sind (WEISS U. 

GASUL), da hierfiir zuviel Lungengewebe ge­
opfert werden miiJ3te. 
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Die Fallotsche Tetralogie 

Von A. J. BEUREN, Gottingen 

Einleitung. Die Fallotsche Tetralogie ist 
die hiiutigste cyanotische Herzmi{3bildung. In 
dem Krankengut von KEITH ist sie mit 11 % 
aller untersuchten Herzfehler die dritthiiufigste 
nach dem Ventrikelseptumdefekt und dem 
offenen Ductus arteriosus (KEITH et al.). 
EDWARDS berichtet iiber 28 FaIle (8 %) FaIlot­
scher Tetralogie unter 357 Fallen kongenitaler 
HerzmiBbildungen der Sammlung der Mayo­
Clinic (EDWARDS). In unserem eigenen Kran­
kengut 2000 diagnostizierter FaIle kongeni­
taler Herzfehler sind 206 Tetralogien, also 
10,3%. 

Schon vor der klassischen Beschreibung der 
Fallotschen Tetralogie (F ALLOT 1888) waren 
die Symptome und die pathologische Anatomie 
der MiBbildung ausgezeichnet beschrieben wor­
den (NILS STENSEN 1572, SANDIFORT 1777, 
HUNTER 1784, PEACOCK 1866). Es war dann 
FALLOT, 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 pa thologisch -ana tomischer Beo b­
achtungen friihzeitig verstandlich gemacht 
(YOUNG, ABBOTT). Die Grundlagen fUr eine 
einfache klinische Diagnostik der Fallotschen 
Tetralogie wurden von TAUSSIG mitgeteilt 
(TAUSSIG 1947). Die Einfiihrung der Blalock­
Taussigschen Operation 1945 brachte erstmals 
die Moglichkeit, eine schwere cyanotische Herz­
miBbildung mit verrninderter Lungendurch­
blutung, vor allem die Fallotsche Tetralogie, 
operativ zu behandeln. Zu dieser Operation 
hatte die Erkenntnis gefiihrt, daB nicht nur der 
Shunt venosen Blutes in die Aorta zur Cyanose 
und Begrenzung der Lebensfahigkeit der Pa­
tienten fiihrt, sondern daB besonders die Ver­
minderung der Lungendurchblutung fUr das 
schwere Krankheitsbild verantwortlich ist. 
Eine weitere Klarung der pathophysiologischen 
Zusammenhange brachten die ersten Herz-

katheterisierungen bei Fallotscher Tetralogie 
durch BING und DEXTER (BING et al., DEXTER 
et al.) und die Angiokardiographie (CHAVEZ 
et al., R. N. COOLY et al., GROSSE-BROCKHOFF, 
GROSSE-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 HerzmiB­
bildung. Es wurde jedoch in den letzten 
Jahren iiber Falle anatomischer Fallotscher 
Tetralogie ohne Cyanose mit Links-Rechts­
Shunt und vermehrter Lungendurchblutung 
berichtet (RUDOLPH et al., BASHOUR und WIN­
CHELL, ELDRIDGE und HULTGREN, ROWE etal.). 
MCCORD, VAN ELK und BLOUNT haben dann 
im Jahre 1957 das breite klinische und hamo­
dynamische Spektrum der Fallotschen Tetra­
logie genau analysiert und auf die vielen, 
klinisch sehr unterschiedlichen Falle besonders 
hingewiesen. 

Pathologie. Die Fallotsche Tetralogie er­
hielt ihren Namen durch die Kombination fol­
gender vier MiBbildungen: Einengung des A us­
fluf3traktes des rechten V entrikels, meist in Forrp. 
einer Infundibulumstenose mit oder ohne val­
vulare Pulmonalstenose, Ventrikelseptumdefekt, 
H ypertrophie des rechten Ventrikels und Dextro­
position der Aorta. Das anatornische wie das 
klinische Bild der Fallotschen Tetralogie kon­
nen jedoch sehr unterschiedlich sein, entspre­
chend dem Dberwiegen der einen oder anderen 
Komponente der Tetralogie. Die Hyper­
trophie des rechten Ventrikels ist als rein sekun­
dares unspezifisches Phanomen aufzufassen 
(HARLEY). Ebenso wird heute der Dextro­
position der Aorta eine geringere Bedeutung 
fiir das hamodynamische Verhalten der Tetra­
logie zugesprochen (MCCORD et al.). Es bleiben 
also der Ventrikelseptumdefekt und die Pul­
monalstenose als bestimmende Elemente der 
Fallotschen Tetralogie. 

1m Zusammenhang mit der Stenosierung 
des AusfluBtraktes des rechten Ventrikels ist 
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der veranderte Verlauf der miBbildeten crista 
supraventricularis des rechten Ventrikels von 
Bedeutung. Sie verlauft 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 A usfluf3trakt 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 fuhrt 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 Innenflache der Infundibulum­
kammer Endokardverdickungen. Nach oben 
wird der Infundibulumkanal deutlich weiter 
und variiert hier oft erheblich in seiner GroBe. 
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 BLALOCK 
beschriebenen FaIle (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 vollige 
Atresie der Pulmonalarterie doch selten. In 
diesen Fallen nimmt das Blut durch einen 
offenen Ductus arteriosus oder durch Bron­
chialarterien (TAUSSIG 1947a) seinen Weg in 
die Lunge (Abb. 218a). 

Mitunter ist eine valvulare Pulmonalstenose 
das einzige Hindernis fur 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 

und BARNARD). Aplasie oder Atresie einer Pul­
monalarterie bei Fallotscher Tetralogie, mei­
stens der linken, wurde von BLALOCK und von 
NADAS u. Mitarb. mitgeteilt (BLALOCK, NADAS 
et al.). Wir haben ebenfalls mehrere derartige 
FaIle beobachtet. HEINTZEN und TESKE und 
POOL et aI. haben ausfiihrlich uber einseitige 
Agenesie der Lungenarterie berichtet. 

Der Ventrikelseptumdefekt bei der FaIlot­
schen Tetralogie ist meist groB und liegt hoch 
im membranosen Ventrikelseptum. Nach ED­
WARDS kann das membranose Ventrikelseptum 
jedoch intakt sein und ist der Ventrikelseptum­
defekt nicht als ein Substanzverlust des Sep­
tumgewebes, sondern als ein freier Raum uber 
dem Ventrikelseptum und unter dem biventri­
kularen Ursprung der Aorta anzusehen (ED­
WARDS). Der Ventrikelseptumdefekt liegt po­
sterior zur crista supraventricularis, etwas 
mehr superior als der ubliche isolierte Ven­
trikelseptumdefekt. 

Bei der klassischen Tetralogie ist die Aorta 
groB und die Arteria pulmonalis klein. Durch 
eine Dextroposition der Aorta reitet diese mehr 
oder weniger uber dem Ventrikelseptumdefekt. 
Ein Uberreiten zwischen lO % und 50 % ist 
ublich, extremes Uberreiten der Aorta ist sel­
tener. Letztere FaIle sind mehr den Trans­
positionen der groBen GefaBe ahnlich, wenn 
auch die Lageanomalie nur die Aorta und nicht 
die Arteria pulmonalis betrifft. SPITZER hat 
die Fallotsche Tetralogie als Typ I in seiner 
Einteilung der Transpositionen der groBen Ge­
faBe (SPITZER, LEV). 

Funktionell ist das Uberreiten der Aorta 
nach Ansicht der meisten Autoren von unter­
geordneter Bedeutung (MCCORD et al.). Nach 
Anlage einer Blalock-Taussig-Anastomose kann 
extremes Uberreiten der Aorta allerdings zu 
erheblichen Schwierigkeiten fiihren. Der linke 
Ventrikel hat es dann schwer, das nun ver­
mehrte Blutvolumen, das aus der Lunge zu­
riickkehrt, in die Aorta auszuwerfen (JOHNS 
et aI., TAUSSIG 1960). 

Ein weiteres Merkmal der Tetralogie ist die 
H ypertrophie des rechten Ventrikels. Bei Klein­
kindern mit Fallotscher Tetralogie ist die 
Muskulatur des rechten Ventrikels meist 
ebenso dick, bei alteren Patienten ist sie ge­
wohnlich dicker als die des linken Ventrikels. 
Der linke Ventrikel ist ursprunglich keineswegs 
unterentwickelt, es kann im Laufe der Jahre 
aber zu einer funktionellen Unterentwicklung 
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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 
Verhaltnisse zuriickzufiihren. In der Fetalzeit 
steht auch im normalen Herzen der Lungen­
kreislauf mit dem Korperkreislauf durch den 
Ductus arteriosus in Verbindung. Der groBe 
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. EDWARDS hat 
die Vermutung ausgesprochen, daB 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 fiihrt dies 
nicht auf einen Anlagefehler zuriick, sondern 
auf den geringen Gebrauch des Ductus bei der 
Fallotschen Tetralogie. TAUSSIG (1960) ist da­
gegen der Meinung, daB bei allen Kindern mit 
HerzmiBbildungen mit verminderter Lungen­
durchblutung der Ductus arteriosus eine offen­
sichtliche Tendenz hat, langer offen zu bleiben 
als beim normalen Herzen. Dies erklart unter 
anderem die Beobachtung, daB es den Kindern 
mit einer Tetralogie oft in den ersten Lebens­
monaten noch recht gut geht und sie bei ver­
spatetem VerschluB des Ductus in Schwierig­
keiten geraten. Der 7. Lebensmonat gilt als 
kritischer Zeitpunkt fiir den verspateten Ver­
schluB des Ductus arteriosus. Der rechte Ven­
trikel benutzt bei der Fallotschen Tetralogie 
vor der Geburt den Ventrikelseptumdefekt als 
AusfluBweg fiir sein Blut. 

Von der klassischen Fallotschen Tetralogie 
mit der beschriebenen Anatomie sind solche 
Falle abzugrenzen, bei denen ein Ventrikel­
septumdefekt oder eine Infundibulumstenose 
des rechten Ventrikels oder eine valvulare 
Pulmonalstenose ohne Dberreiten der Aorta 
das gleiche funktionelle und klinische Bild 
hervorrufen. Bei diesen Fallen steht die Aorta 
an normaler Stelle und sie ist unter Umstanden 
kleiner als die Arteria pulmonalis. 

Ein rechter Aortenbogen (CORVISART) ist 
bei der Fallotschen Tetralogie in 20-30 % der 
Falle vorhanden. Die Aorta descendiert dann 
rechts und kreuzt erst in Zwerchfellhohe nach 
links hiniiber. Andere zusatzliche Aorten­
bogenanomalien wurden in vereinzelten Fallen 
beschrieben. 

Bei zusatzlichem Vorhofseptumdefekt hat 
man die MiBbildung auch Fallotsche Pentalogie 
genannt. Angaben iiber die Haufigkeit von 
V orhofseptumdefekten bei Tetralogien sind in 
der Literatur sehr unterschiedlich (KEITH et aI., 
EDWARDS, FALLOT, BRINTON und CAMPBELL). 
EDWARDS glaubt, daB 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 jiingster Zeit ist wiederholt darauf hin­
gewiesen worden, daB statt des iiblichen Ven­
trikelseptumdefektes bei der Fallotschen Te­
tralogie eine Oanalis atrioventricularis communis 
vorkommt. In unserem Krankengut sind eben­
falls mehrere derartige Falle. EDWARDS hat 
zwei Falle Fallotscher Tetralogie mitgeteilt, bei 
denen auBer dem iiblichen Ventrikelseptum­
defekt ein Canalis atrioventricularis communis 
vorhanden war. LEV hat kiirzlich ausfiihrlich 
iiber diese Kombination berichtet (LEV et aI.). 
Ebenso SCOTT et ai. 

Anomalien im Ursprung und im Verlauf der 
Ooronararterien sind bei der Fallotschen Tetra­
logie nicht selten. Die Position der Coronar­
ostien entspricht haufig nicht dem normalen 
Ursprung der Coronararterien im entspre­
chenden Aortensinus. Ein groBer Ast der rech­
ten Coronararterie verlauft mitunter iiber die 
Vorderwand des rechten Ventrikels in anor­
maIer Lage. 

Besondere Aufmerksamkeit ist der Be­
schaffenheit der intrapulmonalen Arterien und 
Arteriolen gewidmet worden (RICH, TOSETTI 
et aI., DAMMANN und FERENCZ, FERENCZ). 
RICH fand relativ haufig kleine Thromben in 
den Arteriolen. Er vermutet als Ursache die 
Verlangsamung des Blutstromes durch die 
kleinen Lungenarterien und die polycyth­
amische Eindickung des Blutes. Falls diese 
Thromben obstruktive Wirkung haben, ist ihre 
Gegenwart fiir die praoperative Beurteilung 
von Bedeutung. 
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Pathophysiologie. Die grundlegenden phy­
siologischen Untersuchungen bei Fallotscher 
Tetralogie stammen von BING u. Mitarb. und 
von DEXTER u. Mitarb. (BING et aI., DEXTER 
et aI.). Aus dem Komplex anatomischer Ver-

a b 

d 

Abb.21Sb sind die Verhiiltnisse dargestellt, 
wie sie bei der klassischen Fallotschen Tetra­
logie vorliegen. Der Ventrikelseptumdefekt ist 
hier grofJ und die Pulmonalstenose eng. Wenn 
sich der Ductus nach der Geburt schlieBt, fiihrt 

c 

e 

Abb. 21Sa-e. Kreislaufschema bei verschiedenen Formen Fallotscher Tetralogie. a Extremer Fallot mit 
Pulmonalatresie. b GroBer Ventrikelseptumdefekt und enge Pulmonalstenose. Klassische Tetralogie 
(Rechts-Links-Shunt). c GroBer Ventrikelseptumdefekt und maBige Pulmonalstenose. Gemischter Shunt, 
iiberwiegender Links-Rechts-Shunt. d GroBer Ventrikelseptumdefekt und geringe Pulmonalstenose. Reiner 

Links-Rechts-Shunt. e Erhebliche Pulmonalstenose und kleiner Ventrikelseptumdefekt. Kein Shunt 

anderungen bei der FaHotschen Tetralogie sind 
fiir die funktioneHe Storung vor aHem der 
Ventrikelseptumdefekt und die Pulmonal­
stenose verantwortlich. Die Abb. 21Sa-e ver­
deutlicht das groBe Spektrum der Tetralogie 
und bringt die verschiedene GroBe des Ven­
trikelseptumdefektes und den unterschiedlichen 
Schweregrad der Pulmonalstenose in Beziehung 
zum cntsprechenden klinischen Bild. In 

der einzige Weg fiir das Blut in die Lunge durch 
die enge Pulmonalstenose. Das venose Blut 
des rechten Vorhofes flieBt in den rechten Ven­
trikel und von hier nur zum Teil in die Arteria 
pulmonalis. Durch den groBen Ventrikel­
septumdefekt hat der rechte Ventrikel sozu­
sagen ein AuslaBventil, das zu iiberwinden er 
nur den Druck des linken Ventrikels und der 
Aorta aufwenden muS. Der Teil des venosen 
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Abb.219a-e. Herzfernaufnahmen bei verschiedenen 
Formen FaIlotscher Tetralogie. FaIle a-e dem Kreis­
laufschema in Abb.218a-e jeweils entsprechend. 
a Saugling mit Tetralogie und Pulmonalatresie. 
V611ig klare Lungenfelder. b Klassische Tetralogie. 
Enge Infundibulumstenose und hypoplastischeArteria 
pulmonalis. Rechter Aortenbogen. c Tetralogie mit 
valvularer Pulmonalstenose, groBem 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 
iiberwiegender 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 zuruck und 
gelangt uber den link en Ventrikel ebenfalls in 
die Aorta. Die Aorta erhalt also Blut aus beiden 
Ventrikeln und somit ein wesentlich groBeres 
Minutenvolumen als die Arteria pulmonalis. 
Das groBere Korperkreislaufvolumen kehrt 
dann in den rechten Vorhof und rechten Ven­
trikel zuruck, der folglich diastolisch und 
systolisch uberlastet ist. Das wesentlich klei­
nere Lungenkreislaufvolumen, das in den linken 
Vorhof und linken Ventrikel zuruck-

Die Abb.21Sc zeigt die Hamodynamik 
einer Fallotschen Tetralogie mit grofJem Ven­
trikelseptumdefekt und mittelschwerer Pulmonal­
stenose. Der Ventrikelseptumdefekt steht hier 
mit einem Links-Rechts-Shunt im Vorder­
grund. Der rechte Ventrikel hat weniger Muhe, 
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 yom linken Ventrikel in 
den AusfluBtrakt des rechten Ventrikels und 

kehrt, verlangt von diesen beiden 
Herzabschnitten wesentlich weniger 

eroeU ~----.------r-----'------'------. 

als normal. 
shu fit mittel 

Der Druck im rechten Vorhof 
ist gewohnlich normal, der im rech­
ten Ventrikel bei der klassischen 
Tetralogie (Abb. 21Sb) immer gleich 
dem des linken Ventrikels. Der 
Druck in der Arteria pulmonalis ist 

8ysto/ Druckt.~-F===*==;:+---r---=~¥=--------j 

niedriger als normal oder normal, 
je nach Schweregrad der Pulmonal-
stenose. Mit zunehmendem Alter 
entwickelt sich ein Kollateralkreis-

R.1I. 
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Extreme /(/O'ssisc/;e Mi/de 
Tetr(J/ogie Teif'O'/ogie TetrO'/ogie 
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lauf zur Lunge uber Bronchial­
arterien. BING hat zeigen konnen, 

Abb. 220. Hamodynamisches Spektrum der Fallotschen Tetra­
logie (nach MCCORD, VAN ELK undBLouNT 1957) 

daB der Kollateralkreislauf unter 
Umstanden 1-2 Liter Blut in der Minute zur 
Lunge fuhren kann. 

Die Abb. 21Sa zeigt die Zirkulation bei der 
Fallotschen Tetralogie mit Pulmonalatresie. Der 
einzige Weg fUr das Blut in die Lunge ist hier 
uber den offenen Ductus arteriosus. Wenn sich 
in diesen Fallen der Ductus schlieBt, bleibt das 
Leben nur beim Vorhandensein genugender 
Kollateralarterien erhalten. Das klinische Bild 
ist der Fallotschen Tetralogie mit extremer 
Pulmonalstenose ahnlich (TAUSSIG 1960). Die 
intrakardialen Druckverhaltnisse sind die 
gleichen wie beim klassischen Fallot. Der 
Druck in der Lungenarterie ist niedriger als 
normal, hangt 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 ubersteigt dann den 
des linken Vorhofs und das Foramen ovale wird 
offen gehalten. Es kommt dann auf Vorhof­
ebene ebenfalls zu einem Rechts-Linkskurz­
schluB von Blut. 

in die Arteria pulmonalis uberwiegt 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. 21Sd veranschaulicht die hamo­
dynamischen Verhaltnisse, wie sie bei einer 
Tetralogie mit grofJem 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 hoher als normal, aber doch etwas 
niedriger als im rechten Ventrikel. Es kommt 
zu einem ausschlieBlichen Links-Rechts-Shunt 
und das LungendurchfluBvolumen ubersteigt 
das Minutenvolumen des Korperkreislaufes. 
Cyanose ist nicht vorhanden. 

Die Abb. 21Se zeigt die funktionelle Situa­
tion einer Fallotschen Tetralogie mit erheblicher 
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Pulmonalstenose bei kleinem Ventrikelseptum­
de/ekt. Folglich steht hier die Pulmonalstenose 
im V ordergrund und es findet weder ein 
nennenswerter Rechts-Links-Shunt noch ein 
Links-Rechts-KurzschluB statt. Die Hamo­
dynamik ahnelt 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 muB, 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 MCCORD, 
VAN ELK und BLOUNT mitgeteiltes Schema, 
das das ganze vielgestaltige Spektrum der 
Fallotschen Tetralogie enthalt. Auf die aty­
pis chen acyanotischen Formen (Abb.218d 
und e und Abb. 220, Gruppe IV und V) wurde 
seit 1954 von RUDOLPH et aI., BASHOUR und 
WINCHELL, BLOUNT et aI., ELDRIDGE und 
HULTGREN, ROWE et aI. und MCCORD et aI. 
hingewiesen, wahrend 1960 durch HOFFMAN 
et aI. (1960a und b) iiber eine groBere Zahl von 
Fallen iiberwiegender Pulmonalstenose mit 
kleinem Ventrikelseptumdefekt berichtet 
wurde. 

Klinik 

Symptomatologie. Das besondere klinische 
Merkmal der Fallotschen Tetralogie ist die 
Oyanose. Die Cyanose wird durch den Kurz­
schluB venosen Blutes in die Aorta und durch 
die verminderte Lungendurchblutung hervor­
gerufen. 5 g reduzierten Hamoglobins pro 
100 cm3 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 abhangt, wird das Auftreten von Cyanose 
und der Grad der Cyanose von der Menge vor­
handenen Hamoglobins und der prozentualen 
Sauerstoffuntersattigung des arteriellen Blutes 
bestimmt. TAUSSIG (1947) hat darauf hin­
gewiesen, daB zur Beurteilung des Schwere­
grades der Cyanose und der Hypoxamie die 
Kenntnis des Hamoglobins in Gramm-Prozent 
wichtig ist. Beispielsweise muB bei einem Pa-

tienten mit 15 g Hamoglobin ein Drittel (5 g 
reduziertes Hamoglobin) der gesamten Blut­
menge durch den Rechts-LinkskurzschluB 
gehen, um sichtbare Cyanose zu erzeugen, 
wahrend bei einem Gesamtgehalt von 20 g 
Hamoglobin schon ein Shunt von einem Viertel 
des zirkulierenden Blutes geniigt, um Cyanose 
hervorzurufen. Anamische Kinder konnen also 
bei geringerer Cyanose erheblich unter Hypox­
amie leiden. 

Der Grad der arteriellen Sauerstoffunter­
sattigung hangt vom Schweregrad der Pul­
monalstenose abo Nach Angaben von KEITH 
u. Mitarb. tritt Cyanose bei der Mehrzahl der 
Kinder (85-90%) in den ersten 6 Lebens­
monaten auf. Wenn man aIle in Abb.218 
wiedergegebenen FaIle 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 FaIle den Rechts­
Links-Shunt und somit die arterielle Sauer­
stoffuntersa ttigung. 

Fiitterungsprobleme und damit das Auf­
treten sekundarer Anamien, mangelnde Ge­
wichtszunahme und verlangsamtes Wachstum 
sind bei Kindern mit Fallotscher Tetralogie 
haufig (MEHRIZIUndDRAsH). Bei zunehmender 
Entwicklung eines Kollateralkreislaufs zur 
Lunge iiber Bronchialarterien tritt oft eine 
deutliche Besserung der Cyanose und des gan­
zen klinischeh Befundes ein. 

Dyspnoe in Ruhe und in Form von plOtz lichen 
An/allen mit Bewuf3tseinsverlust und vertiefter 
Cyanose ist bei den schweren Fallen im Kindes­
alter das zweite hervorstechende Symptom. 
Diese Anfalle paroxysmaler Dyspnoe treten 
beim Fiittern, Schreien oder anderen mit Auf­
regung verbundenen Handlungen auf und sind 
lebensbedrohend. Sie treten haufig auch ohne 
jeden auBeren AnlaB mehrmals taglich auf. 
Am haufigsten sind diese Anfalle zwischen dem 
6. und 18. Lebensmonat (TAUSSIG 1947). Der 
Grund fiir diese Anfalle ist nicht vollig klar. 
Ihr gehauftes Auftreten in den Sommer­
monaten und bei Infekten hat die Vermutung 
nahegelegt, daB ein Verlust extracellularen 
Wassers mit entsprechender Verschlechterung 
des Verhaltnisses von Blutplasma zu den 
cellularen Bestandteilen des Blutes eine Rolle 
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spielt (KEITH et al.). TAUSSIG bringt den 
Beginn des Auftretens dieser Anfalle im 6. Le­
bensmonat mit dem verspateten VerschluB des 
Ductus arteriosus in Zusammenhang. Dies 
kann sicherlich nicht in allen Fallen als Grund 
angesehen werden. Das Auftreten paroxys­
maIer Dyspnoe mit BewuBtseinsverlust ist 
auch nicht unbedingt an das Vorhandensein 
einer persistierenden sichtbaren Cyanose ge­
bunden, da mitunter die Anfalle dem Auftreten 
von Cyanose vorausgehen. HAMILTON u. 
Mitarb. haben ein plotzliches Absinken des 
Elutdruckes und damit eine Zunahme des 
Rechts-Links-Shunts mit vermehrter Sauer­
stoffuntersattigung des arteriellen Elutes im 
Zusammenhang mit den Anfallen beobachtet. 
Andere Autoren haben dies nicht bestatigen 
konnen (KEITH etal.). Eine interessante Hypo­
these fur das Auftreten paroxysmaler Dyspnoe 
mit vertiefter Cyanose ist kurzlich von 
JOHNSON veroffentlicht worden. Dieser Autor 
glaubt, daB ein Spasmus oder vermehrter 
Tonus des Infundibulums des rechten Ventrikels 
plotzlich die Pulmonalstenose verstarkt, wo­
durch das LungendurchfluBvolumen sich noch 
weiter verringert. Dem erhohten Tonus der 
Muskulatur des rechten Ventrikels solI eine 
N orepinephrin-Ausschuttung vorausgehen. J e­
denfalls ist eine cerebrale Hypoxamie direkt 
verantwortlich fur die Dyspnoe. Paroxysmale 
Dyspnoe mit vertiefter Cyanose und Verlust 
des BewuBtseins sind nicht unbedingt auf 
Fallotsche Tetralogie beschrankt, sondern tre­
ten mitunter auch bei HerzmiBbildungen mit 
ahnlicher Hamodynamik auf. 

Eine Polycythiimie ist die Folge lang­
standiger Cyanose und tritt daher selten 
im Kleinkindesalter auf. Die arterielle Sauer­
stoffuntersattigung ist der Stimulus fur die 
Bildung der Polycythiimie, der Grad dieser 
direkt von dem AusmaB der Sauerstoffunter­
sattigung abhangig. Elutbilder mit 20 g Hamo­
globin pro 100 ml Elut und 60-75% Hamato­
krit sind keine Seltenheit. Mit steigender 
Polycythiimie kommt es zu Storungen des Elut­
gerinnungsmechanismus, die zunehmen, je 
langer die Polycythamie besteht. Als Folge der 
Polycythamie kommt es auBerdem zur Aus­
bildung von Trommelschlegelfingern und -zehen. 

Das hiiufig bei Fallotschen Tetralogien 
beobachtete Hocken der Patienten verdient 
besondere Beachtung. Es ist ebenfalls nicht 
nur fur Tetralogien charakteristisch, sondern 

auch Patienten mit kompletter Transposition 
und Pulmonalstenose oder mit, ,Pseudotruncus" 
nehmen mitunter diese Korperhaltung 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 Grunde wurden fur das Hocken an­
gegeben (LURIE und SHUMACKER, BROT-

Abb. 221. Kind mit Fallotscher Tetralogie in 
Hockerstellung 

MACHER 1957a und b). Die Ansicht von BROT­
MACHER scheint den Verhaltnissen am besten 
gerecht zu werden. Er konnte nachweisen, daB 
der Elutstrom durch die Femoralarterien beim 
Hocken erheblich vermindert wird. Wenn sich 
Patienten mit einer Tetralogie korperlich be­
lasten, fallt der Sauerstoffgehalt des venosen 
Elutes der unteren Korperhalfte. Dieses star­
ker als sonst reduzierte Blut erreicht den rechten 
Ventrikel und wird wieder in die Aorta kurz­
geschlossen. Der Sauerstoffgehalt des arteri­
ellen Elutes sinkt dadurch ebenfalls abo Durch 
das Hocken nach Belastung wird der arterielle 
ZufluB wie auch der venose RuckfluB der 
unteren Korperhalfte verringert. Das nach 
Belastung noch gesteigerten Minutenvolumen 
steht dann ganz den lebenswichtigen Organen 
der 0 beren Korperhalfte zur V erfugung. 

Das H erz der klassischen Fallotschen Tetra­
logie ist klein oder normal graB. Der Herz­
spitzenstoB ist nicht verlagert und man kann 
in den meisten Fallen den uberaktiven rechten 
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Ventrikel am linken Sternalrand palpieren. 
Eine VergroBerung des rechten Ventrikels nach 
vorn verursacht in manchen Fallen einen Herz­
buckel. Systolisches Schwirren ist hiiufig nicht 
tastbar, bei Patienten mit sehr lautem systo­
lischem Gerausch mitunter jedoch vorhanden. 
Ein Herzgerausch fehlt oft in den ersten Lebens­
tagen, spater nur sehr selten. Das Fehlen eines 
Gerausches bei alteren Kindern gilt als Zeichen 
fiir das Vorhandensein einer Pulmonalatresie. 
Nach unseren Erfahrungen ist ein Gerausch bei 
alteren Patienten nur auBerordentlich selten, 
auch nach kurzer korperlicher Belastung nicht 
zu horen. Bei den meisten Patienten ist ein 
kurzes, rauhes systolisches Gerausch am ganzen 
linken Sternalrand vorhanden, am lautesten 
im 3. linken Intercostalraum. Ein diasto­
lisches Gerausch ist nur selten zu horen. Bei 
ausgepragtem Kollateralkreislauf iiber Bron­
chialarterien bei hochgradiger Tetralogie ist 
mitunter ein kontinuierliches systolisch-diasto­
lisches Gerausch iiber dem Riicken hOrbar. 
Auch bei Pulmonalatresie mit offenem Ductus 
arteriosus ist ein kontinuierliches Gerausch zu 
hOren. Die Lautstarke des Gerausches laBt oft 
direkte Riickschliisse auf den Schweregrad der 
Stenose zu. Bei milden Pulmonalstenosen ist 
das Gerausch lauter als bei hochgradigen. 

Der 2. Herzton in der Pulmonalgegend ist 
gewohnlich leise, zumindest jedoch einfach, 
d.h. man hort 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 horen als in der iiblichen Aorten­
gegend. Da eine Herzinsuffizienz bei Fallot­
scher Tetralogie eine Raritat ist, ist ein Galopp­
rhythmus nicht vorhanden. 

Die genannten Befunde treffen fiir die 
klassischen cyanotischen FaIle zu (Abb.218a 
und b)~ Die atypischen Fallotschen Tetra­
logien mit iiberwiegendem oder reinem Links­
Rechts-Shunt (Abb. 218c und d) sowie die 
FaIle 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 Gerausch, etwas tiefer am 
linken Sternalrand am lautesten, sowie eine oft 

deutlich horbare zweite Komponente des 
2. Tones in der Pulmonalgegend. Bei der iiber­
wiegenden Pulmonalstenose (Abb.218e) ist 
das Schwirren und scharfe systolische Gerausch 
mit dem Maximum im 2. linken Intercostal­
raum vorhanden und der 2. Ton dort wieder 
leise und einfach. MACIEIRA und COELHO und 
E. COELHO et al. haben kiirzlich iiber die aus­
kultatorischen und phonokardiographischen 
Befunde bei den verschiedenen Formen Fallot­
scher Tetralogie berichtet. 

Rontgenologisch ist das schuhformige 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, PAPP, SEGALL, 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 vorgetauscht 
werden. Bei den cyanotischen Fallots ist die 
Verminderung der LungengefaBzeichnung ein 
stets vorhandener Befund. Die Lungenfelder 
sind oft von der Mitte bis zur Peripherie voll­
kommen klar. Am Ende des l. Lebensjahres 
stellt sich dann meist die dem hamodyna­
mischen Typ der Tetralogie entsprechende 
Herzform und -groBe 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 HerzgroBe, 
gehobener und nach oben und auBen deutender 
Herzspitze und konkavem Pulmonalsegment. 
In unserem Krankengut war in seltenen Fallen 
bei kraftiger 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 Durchleuehtung mit Breisehluek im 
a.p.-Strahlengang und im linken vorderen 
sehragen Durehmesser zu beurteilen. Etwa 
20-30 % aller Patienten mit einer Tetralogie 
haben einen reehten Aortenbogen. 1m a.p.­
Strahlengang sieht man beim Breisehluck den 
Oesophagus links yom Schatten der groBen 
GefaBe, genau umgekehrt wie beim linken 
Aortenbogen. 1m linken schragen Dureh­
messer sieht man den etwas naeh hinten ein­
gedriickten Oesophagus. Die Ver­
groBerung des reehten Ventrikels 
ist in den sehragen Durehmessern 
zu beurteilen. 1m rechten sehragen 
Durchmesser beriihrt der reehte 
Ventrikel die vordere Brustwand, 
meist auch noeh bei tiefer Inspira­
tion, im linken sehragen Durchmesser 
buekelt sieh der vergroBerte rechte 
Ventrikel weiter naeh anterior als 
normal vor. 

Es ist wiehtig, bei der Durch­
leuchtung auf die Aktivitat der Pul· 
monalarterien zu achten. Hierzu ist 
am besten der a.p.-Strahlengang und 
der linke vordere schrage Dureh­
messer geeignet. Bei der herkomm­
lichen cyanotischen Fallotschen Te­

Ventrikels. Bei der iiberwiegenden Pulmonal­
stenose mit kleinem Ventrikelseptumdefekt 
ohne nennenswerten Shunt (Abb. 218e und 
21ge) 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 tauscht dort noch 
eine dichte LungengefaBzeichnung vor, die 
erst ab der Mitte der Lungenfelder vermindert 
erscheint. Das Herz ist plump und deutlich 

tralogie mit verminderter Lungen­
durchblutung ist das "Pulmonal­
fenster" auBergewohnlich klar und 
ruhig. Bei alteren cyanotisehen Pa­

Abb. 222. Herzfernaufnahme bei Fallotscher Tetralogie. Breit 
aufliegendes Herz mit gehobener und nach auBen deutender 
Herzspitze. Rechter Aortenbogen. Konkaves Pulmonalsegment. 

tienten mit Polyeythiimie sind in 
der LungengefaBzeiehnung die Bron­
chiaikollateralen von den Pulmonalarterien zu 
unterscheiden. TAUSSIG hat besonders darauf 
hingewiesen, daB dann die HilusgefaBzeieh­
nung sogar vermehrt sein kann, daB dies aber 
nie bei nicht polycythamischen Patienten der 
Fall ist, da die Polycythiimie immer der Bil­
dung von Kollateralen vorausgeht. 

Vollig anders sehen die HerzgroBe und 
-form sowie die LungengefaBzeichnung bei 
Patienten mit iiberwiegendem oder reinem 
Links-Rechts-Shunt aus (Abb.218e und d, 
219c und d). Das Herz ist groB, die Herz­
spitze nach auBen und unten deutend, das 
Pulmonalsegment gerade oder prominent und 
die LungengefaBzeichnung ist erheblich ver­
mehrt. 

In den schragen Durchmessern erkennt man 
dann eine Hypertrophie des rechten und linken 

Verminderte LungengefaBzeichnung 

groBer 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 hamodynamischen Formen groBe 
Bedeutung zu. Bei allen cyanotischen Formen 
findet sich eine Abweichung der elektrischen 
Herzachse nach rechts (+ 1200 bis -1500) und 
eine Hypertrophie des rechten Ventrikels mitt­
leren AusmaBes in den Brustwandableitungen 
(Abb. 223). Die R-Zacke ist in VI im all­
gemeinen nicht so hoch wie bei den isolierten 
hochgradigen Pulmonalstenosen. Reehtshyper­
trophie in Form eines inkompletten Rechts­
schenkelblockes in VI ist selten, wird nach 
KEITH u. Mitarb. in 20% der FaIle beobachtet. 
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Hohe P-Zacken als Ausdruck emer Dber­
lastung des rechten Vorhofs finden sich, wenn 
iiberhaupt, erst bei alteren Kindern und Er­
wachsenen. 1m Kleinkindesalter ist die T -Zacke 
bei der Tetralogie in VI positiv, was nach 

Abb. 223. Elektrokardiogramm bei Fallotscher 
Tetralogie. Rechtstyp und Rechtshypertrophie 

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 V orhofseptumdefekt (Penta­
logie) hingewiesen. Untersuchungen iiber die 
Beziehungen angiokardiographischer und elek­
trokardiographischer Befunde zur Hamodyna 
mik der Tetralogie wurden von COELHO u. 
Mitarb. und DE PASQUALE und BURCH mit­
geteilt. Diese Untersuchungen bestatigen, daB 
das Elektrokardiogramm Riickschliisse auf die 
Hamodynamik zulaBt. 

Herzkatheterisierung. Durch die Katheteri­
sierung des Herzens konnte nachgewiesen 
werden, daB bei alteren polycythamischen Pa­
tienten der PulmonalcapillardurchfluB groBer 
ist als der PulmonalarteriendurchfluB (BING 
et al., DEXTER et al.). Die Lunge erhalt also 
iiber die Bronchialarterien zusatzlich Blut zum 
Gasaustausch. Fiir 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 Fallen moglich. Die 
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 GefaBen 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 

·---2-0-V~-'()----'d--7i-O-vo---'L------I.L---\-f:-9-0-VO--\d-O allein nicht zur Diagnose einer Fallot-
Art pul. Infund RV schen Tetralogie. Der Grad des Dber-

Abb. 224. Druckkurve bei Fallotscher Tetralogie. Riickzug 
aus der Arteria pulmonalis. Valvulare Pulmonalstenose mit 
Druckgradient zwischen Arteria pulmonalis und Infundi­
bulumkammer, Infundibulumstenose mit Druckgradient zwi-

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 

schen Infundibulumkammer und rechtem Ventrikel 

ZIEGLER nur in den ersten 24 Std nach der 
Geburt als normal zu bezeichnen ist (ZIEGLER 
1951, 1954). Nach KEITH liegt die elektrische 
Herzachse bei den acyanotischen Tetralogien 
zwischen +600 und +90 0 • 

Bei acyanotischen Tetralogien mit iiber­
wiegendem Links-Rechts-Shunt kommt zu der 
Rechtshypertrophie noch eine Hypertrophie 

EinfluBtrakt des rechten Ventrikels die Art 
der Pulmonalstenose, 1nfundibulumstenose 
mit oder ohne valvulare Pulmonalstenose oder 
ausschlieBlich valvulare Pulmonalstenose, ge­
nau festgestellt werden (Abb.224). Die Ka­
theterisierung erlaubt auch die Bestimmung 
des Minutenvolumens des Lungenkreislaufs 
und des Korperkreislaufs sowie der GroBe des 
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Shunts. 1m allgemeinen ubersteigt der Korper­
kreislauf den Lungenkreislauf urn 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 venosen Blut des rechten Ven­
trikels in die Aorta. Fur die Differenzierung 
acyanotischer Fallotscher Tetralogie von reinen 
Ventrikelseptumdefekten ohne Pulmonalste-

Abb.225a 

rechten und linken Ventrikels in gleicher 
Sitzung, die nach transseptaler Punktion des 
linken Vorhofs leicht moglich ist (BEUREN und 
APITZ 1963a) zeigt evtl. vorhandene Unter­
schiede der Konfiguration beider Ventrikel­
druckkurven und liiBt eine Differentialdiagnose 
zu. Es ist mit der Katheterisierung auch nicht 
moglich, alle Falle Fallotscher Tetralogie mit 
zusatzlichem Vorhofseptumdefekt (Pentalogie) 
nachzuweisen. Ein offenes Foramen ovale 

Abb.225b 
Abb. 225a. Selektives Angiokardiogramm mit Injektion des Kontrastmittels in den rechten Ventrikel 

bei Fallotscher Tetralogie. A.p.-Strahlengang. Infundibulumstenose und valvulare 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 groBe­
rem Wert. Hier gelingt es meistens, in die 
Arteria pulmonalis vorzudringen und die GroBe 
des Links-Rechts-Shunts sowie den Schwere­
grad und die Lokalhation 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 spitz en Druckkurve 
ohne Plateau, wahrend 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 yom rechten 
Bein aus leicht aufgestoBen werden und darf 
nicht als Zeichen des Vorhandenseins eines 
V orhofseptumde£ektes gedeutet werden. Ein 
zusatzlicher Vorhofseptumdefekt kann nur 
nach einwandfreiem Nachweis eines Shunts auf 
Vorhofebene als bewiesen gelten. Eine Kathe­
terisierung des Herzens ist zur praoperativen 
Diagnose der klassischen Fallotschen Tetralogie 
nicht unbedingt erforderlich. 

Angiokardiographie. Fur die Diagnose und 
Beurteilung der Fallotschen Tetralogie ist die 
selektive Angiokardiographie mit Kontrast­
mittelinjektion in den rechten V cntrikel von 
groBerem Wert als die Katheterisierung des 
Herzens. Seit ihrer Einfuhrung hat sich die 
Angiokardiographie zur zuverlassigsten Unter­
suchungsmethode bei der Tetralogie zur De­
monstration der anatomischen Einzelheiten 
entwickelt (FORSSMANN 1929, 1931, CASTEL-
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LANOS et al., R. N. COOLEY et al., DONZELOT 
et al., JONSSON et al., GROSSE-BROcKHoFFetal. 
1949, CAMPBELL und HILLS, KREUTZER et al., 
DOTTER und STEINBERG, LOWE, GOODWIN 
et al., HILARIO et al., KJELLBERG et al.). Auch 
die intravenose Angiokardiographie behalt 
noch ihren Wert fUr die Diagnostik der Fallot­
schen Tetralogie, vor allem bei Kleinkindern, 
bei denen die EinfUhrung eines Angiokardio­
gra phiekatheters oft nicht moglich ist. W 0 

immer ein Angiokardiographiekatheter genu­
gender GroBe eingefuhrt werden kann, fuhren 
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 
GroBe und die Lage des Ventrikelseptum­
defektes im seitlichen Strahlengang. Der Grad 
des Dberreitens der Aorta wird mit dieser 
Methode am besten dargestellt (Abb. 225). Mit 
intravenoser Kontrastmittelinjektion gelingt 
fast ausschlieBlich bei Sauglingen eine Diffe­
renzierung Fallotscher Tetralogie von kom­
pletten Transpositionen mit Pulmonalstenose 
und echtem Truncus arteriosus, wenn auch 
durch die Kontrastmittelfullung des rechten 
Vorhofs mitunter der AusfluBtrakt des rechten 
Ventrikels verschattet ist und eine Unter­
scheidung zwischen infundibularen und valvu­
laren Pulmonalstenosen oft schwer moglich ist. 

Das AusmaB des Dberreitens der Aorta ist 
fUr 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 zuverlassige Infor­
mation uber die GroBe des Pulmonalostiums 
und der Pulmonalarterien ist fur die Beant­
wortung der Frage, ob eine korrektive Opera­
tion uberhaupt moglich ist, welches Risiko sie 
tragt und welches funktionelle Ergebnis von 
der Operation zu erwarten ist, von ausschlag­
gebender Bedeutung. Die selektive Angio-

kardiographie zeigt auch, ob ein offenes Pul­
monalostium uberhaupt 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 Bronehialarterien 
werden am besten durch retrograde Aorto­
graphie dargestellt. Die Kontrastmittelinjek­
tion in den rechten Ventrikel klart aueh die 
anatomisehe Lage der im Aortenbogen ent­
springenden groBen GefaBe und die beste Mog­
liehkeit zur Anlage einer Blaloek-Taussig­
Anastomose. Die seltene zusatzliche Aplasie 
der linken Arteria pulmonalis kann ebenfalls 
nachgewiesen werden. 

Bei der Fallotsehen Tetralogie kann eine 
mitunter vorhandene Unterentwieklung des 
linken Herzens zu postoperativen Kompli­
kationen fUhren. In bestimmten Fallen ist 
es daher ratsam, aueh noeh eine Kontrast­
mittelinjektion in den linken Ventrikel zur 
Darstellung der GroBe und Funktionstuehtig­
keit dieses Herzabschnittes vorzunehmen. Bei 
acyanotisehen Tetralogien mit Links-Reehts­
Shunt ist ebenfalls eine Kontrastmittelinjek­
tion in den linken Ventrikel ratsam (BEUREN 
und APITZ 1963b). 

In jungster Zeit hat die Cine-Angiokardio­
graphie (JANKER 1950, SONES 1958, CRILEY 
und NEILL 1961) durch eine Verbesserung der 
Apparaturen erheblieh an Bedeutung ge­
wonnen. Der Film zeigt dureh seine sehnelleren 
Bildfolgen mehr funktionelle Zusammenhange, 
anatomische Einzelheiten gehen im Vergleich 
zur selektiven Angiokardiographie jedoch 
verloren. 

Diagnose - Differentialdiagnose. In klas­
sischen Fallen ist die Diagnose der Fallotschen 
Tetralogie in jedem Alter allein mit typischer 
Vorgesehichte, Auskultationsbefund, Herzfern­
aufnahme und Elektrokardiographie leicht. 
Bei Kleinkindern mit normaler HerzgroBe, 
einem rauhen systolisehen Gerausch, Cyanose 
mit Anfallen paroxysmaler Dyspnoe, klaren 
Lungenfeldern und Reehtshypertrophie im 
Elektrokardiogramm handelt es sieh meist um 
eine Fallotsche Tetralogie mit erheblicher Pul­
monalstenose. 1st das Herz rontgenologiseh 
groBer als normal, ist die LungengefaBzeieh­
nung ebenfalls vermindert und das systolisehe 
Gerausch leiser, so liegt wahrscheinlich eine 
Tetralogie mit Pulmonalatresie vor. Bei alteren 
Kindern ist die V orgesehiehte von groBer 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 
schuhformigem Herzen, Cyanose und Trom­
melschlegelfingern vorhanden. Der Wert der 
Rontgendurchleuchtung mit der Beobachtung 
eines iiberaktiven und vergroBerten rechten 
Ventrikels, leeren und ruhigen Lungenfeldern 
und normal groBem linkem Vorhof kann fur die 
Diagnose nicht hoch genug eingeschatzt werden. 
Bis auf die atypischen Ausnahmen findet sich 
immer der Rechtstyp und die Rechtshyper­
trophie im Elektrokardiogramm. Ein kon­
tinuierliches Gerausch im linken oder rechten 
oberen Pracordium spricht eher fUr einen 
Truncus arteriosus. 

Die Diagnostik der atypischen FaIle mag 
mit einfachen Mitteln auBerordentlich schwie­
rig sein. Die Tetralogien mit Links-Rechts­
Shunt imponieren wie ein Ventrikelseptum­
defekt mit groBerem Herzen, vermehrter Lun­
gengefaBzeichnung und kombinierter Ventri­
kelhypertrophie im Elektrokardiogramm. Der 
einzige Hinweis auf das Vorhandensein einer 
zusatzlichen Pulmonalstenose ist dann oft der 
"einfache" 2. Pulmonalton und die iiber­
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 Zweifelsfallen 
Aufklarung. Das gleiche gilt fUr die FaIle mit 
iiberwiegender Pulmonalstenose und kleinem 
Ventrikelseptumdefekt. Hier ist das systo­
lische Gerausch ahnlich dem der reinen Pul­
monalstenose und die Hypertrophie des rechten 
Ventrikels im Elektrokardiogramm ausge­
pragter. 

Differentialdiagnostisch stehen auBer den 
atypischen Fallen vor allem die komplette 
Transposition der groBen GefaBe mit Pul­
monalstenose, der Truncus arteriosus, die 
Tricuspidalatresie, die reine Pulmonalstenose 
und der isolierte Ventrikelseptumdefekt zur 
Diskussion. Die Abgrenzung zur kompletten 
Transposition der groBen GefaBe ohne Pul­
monalstenose ist leicht, da bei dieser das Herz 
groBer und die LungengefaBzeichnung 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 

Einsatz aller Untersuchungsmethoden, beson­
ders der Angiokardiographie, erreicht werden. 
Diese Patienten haben oft die gleiche Vor­
geschichte, einschlieBlich Hocken und par­
oxysmale Dyspnoe. Die Intensitat 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
riosus und der Tetralogie ist im allgemeinen 
klinisch moglich. Echter Truncus wird mit 
vermehrter und verminderter Lungendurch­
blutung beobachtet, folglich mit und ohne 
Cyanose. Meist ist auch beim cyanotischen 
Truncus arteriosus das Herz groBer als beim 
Fallot. Oft ist ein deutliches kontinuierliches 
Gerausch im rechten Rucken der einzige 
Hinweis. Auf der Herzfernaufnahme sieht man 
beim Truncus mitunter einen extrem nach 
rechts oben hochziehenden GefaBschatten. 
Dies kann jedoch auch bei der Fallotschen 
Tetralogie mit rechtem Aortenbogen der Fall 
sein. Auch der Truncus arteriosus hat in etwa 
20% der FaIle einen rechten Aortenbogen. 
Kinder mit Truncus haben selten Anfalle 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 hau­
figer als der Fallot eine zusatzliche Linkshyper­
trophie im Elektrokardiogramm. Mit absoluter 
Sicherheit ist eine Differentialdiagnose oft aber 
nur mit selektiver Angiokardiographie moglich, 
und dann ist unter Umstanden 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 alter 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 friihzeitig 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 AnHille paroxysmaler Dyspnoe mit cyano­
tischem Wegbleiben. Auch hocken sie nicht. 
Wenn die hochgradige Pulmonalstenose zu 
einem Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene 
fiihrt, sind immer auch Zeichen von Stauungs­
insuffizienz mit prominentem Venenpuls und 
LebervergroBerung 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 Erwahnung verdienen noch der 
Eisenmenger-Komplex und jene seltenen FaIle 
angeborener HerzmiBbildung, bei denen beide 
groBen GefaBe ihren Ursprung im rechten Ven­
trikel nehmen. Beim Eisenmenger-Komplex 
tritt Cyanose meist erst spater auf. Es gibt 
jedoch auch Falle, bei denen von Geburt an 
ein hoher LungengefaBwiderstand 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 moglich. 

Wenn beide GefaBe ihren U rsprung im 
rechten Ventrikel nehmen und zusatzlich Pul­
monalstenose vorhanden ist, ahnelt das kli­
nische Bild der Fallotschen Tetralogie. Es 
handelt sich dann praktisch um eine Tetralogie 
mit extremer Dextroposition. Die Angio-

kardiographie zeigt in diesen Fallen die Ebenen 
der Aortenklappe und Pulmonalklappe auf 
gleicher Hohe, wahrend 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, 
fiihrt die Fallotsche Tetralogie mit Cyanose in 
typischen Fallen nie zur Herzinsuffizienz. Ver­
groBerung des Herzens mit Insuffizienz ist nur 
bei den atypischen Formen, beim groBen Ven­
trikelseptumdefekt mit geringer Pulmonal­
stenose oder bei erheblicher Pulmonalstenose 
mit kleinem Ventrikelseptumdefekt moglich. 
Bei klassischen FaUotschen Tetralogien drohen 
dem Patienten Gefahren von der arteriellen 
Hypoxamie. Die arterielle Hypoxamie fiihrt 
zur Polycythamie und damit zur Veranderung 
des Blutgerinnungsmechanismus und zu erhoh­
ter Viscositat des Blutes. Hierdurch entsteht 
die Gefahr der Gerebralthrombose und des Gehirn­
abscesses. GroBe Hirnthrombosen sind selten. 
Multiple kleine Thrombosen sind haufiger und 
fiihren im Verein mit der dauernden cerebralen 
Hypoxamie zu einer Hirnschadigung und der 
Moglichkeit der Entwicklung eines Hirn­
abscesses. Die Differenzierung von multiplen 
Thromben und Hirnabscessen ist wegen des 
operativen Vorgehens sehr wichtig. Nach 
TAUSSIG sind vor dem 2. Lebensjahr multiple 
Thrombosen haufig, Abscesse dagegen selten. 
Sie entwickeln sich erst spater. Man muB sich 
beim Abwarten mit einem operativen Vorgehen 
in nicht akut lebensbedrohlichen Fallen iiber 
die Gefahr der standigen, wenn im Augenblick 
auch ertraglichen Hypoxamie klar dariiber sein 
und soUte lieber dann bei Kleinkindern eine 
Blalock-Taussig-Anastomose anlegen, wenn ein 
korrekturfahiges Alter noch nicht erreicht ist. 
Die damit erzielte Besserung der arteriellen 
Sauerstoffsattigung 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 
HirnabsceB ist schnelles Handeln erforderlich. 

Die Gefahr subakuter bakterieller Endokar­
ditis besteht bei allen Herzfehlern. Daran 
andern auch nichts die erfolgreichen Opera-
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tionen. Eine subakute bakterielle Endokarditis 
ist in der groBen Mehrzahl der Falle 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 haufiger als beim Gesunden und erfordert 
besondere Beachtung. Vor Operationen sollte 
nach derartigen schleichenden Prozessen gefahn­
det werden, da sie in der postoperativen Phase 
aufflackern k6nnen und dann zu erheblichen 
Komplikationen fiihren. 

Therapie. Es ist das Verdienst von 
TAUSSIG, den bei der Fallotschen Tetralogie 
auftretenden, durch die Hypoxamie verur­
sachten Komplikationen wie Polycythamie und 
paroxysmale Dyspnoe mit BewuBtseinsverlust 
eine Deutung gegeben zu haben (TAUSSIG 1947, 
1948a und b). TAUSSIG hat ihre Erfahrungen 
in der konservativen Behandlung cyanotischer 
Kinder mit Fallotscher Tetralogie ausflihrlich 
mitgeteilt (TAUSSIG 1948b). Die Entwicklung 
der chirurgischen Behandlung ist mit den 
Namen BLALOCK und TAUSSIG, POTTS et al., 
BROCK und LILLEHEI et al. verbunden. 

Die konservative Therapie hat die Behand­
lung der Folgen der Polycythamie und der 
paroxysmalen Dyspnoe sowie die Entscheidung 
liber den Zeitpunkt der Operation zur Aufgabe. 
Vor allem ist der Meinung entgegenzutreten, 
man k6nne diesen Kindern im Sauglings- und 
Kleinkindesalter nur wenig helfen. Nur wer 
sich liber die Grundlage der funktionellen 
St6rungen bei Fallotscher Tetralogie im klaren 
ist, wird die richtige therapeutische Entschei­
dung treffen. Die Beachtung folgender Punkte 
ist daher notwendig (BEUREN 1964): 

l. Die Dyspnoe und die Anfalle mit BewuBt­
seinsverlust sind keine Folgen von Herzinsuffi­
zienz und konnen daher auch nicht durch Digi­
talis-Therapie beeinfluBt 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 
BLALOCK und TAUSSIG und nach POTTS ist nur bei 
richtiger Indikationsstellung zu erwarten. 

4. Eine Morphium-Behandlung ist bei Kindern 
mit paroxysmaler Dyspnoe und cyanotischem 

Handbuch der Kinderheilkunde. Bd. VII 

Wegbleiben nicht schadlich, sondern oft lebens­
rettend. 

5. Eine Fliissigkeitseinschrankung ist fUr 
cyanotische polycythamische Kinder schadlich. 
Vor allem im Sommer ist fUr reichlich Fliissig­
keitszufuhr Sorge zu tragen. 

Bei Kleinkindern mit maBiger Cyanose 
ohne paroxysmale Dyspnoe kann abgewartet 
werden. Auf Anamien ist besonders zu achten, 
da diese durch die oft bestehenden Ernahrungs­
schwierigkeiten leicht entstehen und den 
Schweregrad der Hypoxamie verbergen. Die­
sen Kindern ist ein normales Aufwachsen und 
eine normale k6rperliche Belastung gestattet, 
da sie wegen der Hypoxamie und der auf­
tretenden Belastungsdyspnoe naturgemaB limi­
tiert sind. Bei Kleinkindern mit ausgepragter 
Cyanose ist auf das Auftreten paroxysmaler 
Dyspnoe mit und ohne Verlust des BewuBtseins 
zu achten. Es muB sofort sachgemaB 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 liber die 
Schulter des Tragenden legen. Bringt diese 
Haltung nicht sehr bald Erleichterung und tritt 
BewuBtlosigkeit ein, so ist die intramuskulare 
Injektion von 1 mg Morphium pro 5 kg K6r­
pergewicht angezeigt. Dies ist auBerst wir­
kungsvoll, . verschafft meist schnell eine Bes­
serung. Sauerstoffatmung ist vorteilhaft. Lau­
fende milde Sedierung verringert in vielen 
Fallen die Anfallsbereitschaft. Die Erfahrung 
lehrt, daB die Wirkung des Morphiums fast eine 
spezifische ist, obwohl sein Wirkungsmechanis­
mus nicht exakt verstandlich ist. Wie oben 
bereits erwahnt, hat sich JOHNSON mit dem 
Entstehungsmechanismus und den therapeu­
tischen M6g1ichkeiten ausflihrlich auseinander­
gesetzt, vor allem da der Wirkungsmechanis­
mus des- Morphiums schwer zu verstehen ist. 
P. WOOD hat liber eine Besserung der Cyanose 
unter Cyclopropan-Anaesthesie berichtet, und 
es ist beobachtet worden, daB eine Narkose 
ganz allgemein diese Besserung erzielt. Die 
Hypothese von BROCK, daB der Anfall durch 
einen erh6hten Tonus der Infundibulum­
muskulatur und dadurch verursachte akute 
Verschlimmerung der Pulmonalstenose aus­
ge16st wird, findet durch diese Beobachtung 
eine Unterstlitzung (BROCK, BRAUDO und 
ZION). 
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J edes Kleinkind mit paroxysmaler Dyspnoe 
ist in Lebensgefahr und das gehaufte Auftreten 
der AnfaIle wird als eine sofortige Indikation 
zur Anastomosen-Operation angesehen. TAUS­
SIG ist der Meinung, daB Kinder, die den 
18. Lebensmonat erreichen, von diesem Zeit­
punkt an eine spontane Besserung zeigen. 

Auf die Notwendigkeit reichlicher Fliissig­
keitszufuhr bei polycythamischen Patienten 
ist bereits hingewiesen worden. Dies kann in 
Form von Fruchtsaften, Tee oder einfach 
Wasser erfolgen. Eine standige facharztliche 
Betreuung der Kinder ist notwendig. Die 
Situation mag sich kurzfristig andern und die 
Entscheidung, ob man mit einer konservativen 
Therapie fortfahren kann oder besser eine Pal­
liativoperation empfiehlt, ist keine leichte 
(TAUSSIG 1948a). Eine enge Zusammenarbeit 
von Hausarzt, Eltern und Facharzt ist in den 
ersten Lebensjahren besonders notwendig. 

Thrombosen konnen iiberall auftreten, be­
sonders im Gehirn (RICH). TAUSSIG hat bei 
thrombotischen Zwischenfallen mit Extremi­
tatenlahmungen 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 Fallen 
steht bis zum Erreichen eines korrekturfahigen 
Alters die Herzinsuffizienz und deren Behand­
lung im V ordergrund. Bei den Fallen mit 
groBem Ventrikelseptumdefekt und milder 
Pulmonalstenose ist die Situation im Klein­
kindesalter ahnlich 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 BROCK sind in 
diesen Fallen nicht angezeigt, da die Lungen­
durchblutung bereits vermehrt ist. 1m Gegen. 
teil, es ist die Anlage einer kiinstlichen Pul­
monalstenose im Sauglingsalter (MULLER­
DAMMANN 1952) oder die friihzeitige Korrektur 
empfehlenswert. Fiir 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 (BLALOCK und TAUSSIG), die Potts-

sche Operation (POTTS et al.), die Operation 
nach BROCK und die vollstandige Korrektur 
der MiBbildung (LILLEHEI et al.) zur Verfiigung. 
In Deutschland wurde von verschiedenen Au­
toren iiber diese Operationen berichtet (DERRA, 
KLINNER 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 Fallen 
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. TAUSSIG gibt als 
giinstigstes Alter das 8.-12. Lebensjahr an. 
In diesem Alter wird man heute jedoch in den 
meisten Fallen die Korrektur vorziehen (BEU­
REN 1961). 1m Jahr 1951 haben TAUSSIG u. 
Mitarb. iiber 1000 operierte FaIle berichtet. 
Danach hat ein Kind eine 85%ige Chance, die 
Operation zu iiberstehen und erheblich gebes­
sert zu sein. Die Mortalitat der Operation 
betragt jetzt bei Kindern zwischen dem 2. und 
12. Lebensjahr etwa 2% (TAUSSIG 1960). Die 
Mortalitat ist groBer, je kleiner die Kinder sind. 
Nachuntersuchungen im Jahr 1956 zeigten, 
daB 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. TAUSSIG u. Mitarb. haben 1962 iiber den 
Zustand operierter Patienten 10-13 Jahre nach 
einer Blalock -Taussig -Operation berich tet. 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 ahnliche 
Ergebnisse vor. Unsere Operationssterblich­
keit liegt im Durchschnitt bei 5,6% (KONCZ). 
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HERBST und KLINNER 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 Korperkreislauf 
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 
fUr die Anastomose benutzt wurde. Ein wei­
terer Wert dieser Methode scheint uns vor 
aHem darin zu liegen, daB die GroBe der Ana­
stomose, d.h. das Lumen der GefaBprothese, 
je nach Notwendigkeit gewahlt werden kann. 

Nach Anlage einer Blalock-Taussig-Ana­
stomose hort man als Zeichen eines guten 
Funktionierens der Anastomose ein kontinuier­
liches Gerausch iiber beiden Lungen, besonders 
in der Gegend der Anastomose. Wenn die 
Anastomose ein kriiftiges Blutvolumen zur 
Lunge fiihrt, kommt es zu einer maBigen Ver­
groBerung des Herzens durch die dann ein­
setzende Belastung des linken V orhofs und 
linken Ventrikels. Diese HerzvergroBerung ist 
nicht progressiv und halt sich in ertraglichem 
Rahmen. Die Abb. 226a und b zeigt die Herz­
femaufnahme eines Kindes mit einer FaHot­
schen Tetralogie pra- und postoperativ Blalock­
Taussig-Anastomose. Die Anastomose zeigt 
keine Tendenz zum Mitwachsen, d.h. ihr Lu­
men wird im Laufe der Jahre nicht groBer. 
Dadurch ist der nachlassende Erfolg der 
Operationen beim weiteren Wachstum der 
Kinder zu erklaren. Dies erklart auBerdem, 
daB der Operationserfolg besser ist, je groBer 
die Kinder sind. 

Ross u. Mitarb. haben iiber spate hamo­
dynamische Komplikationen in Form aneu­
rysmatischer Dilatationen nach Blalock­
Taussig -Opera tionen in einigen Fallen berich tet. 

Nach der ganzen Entwicklung der letzten 
Jahre ist es nicht mehr der Sinn der Blalock­
Taussig-Operation, langanhaltende gute Resul­
tate zu erzielen, sondem den gefahrdeten Kin­
dem zu helfen, ein korrekturfahiges Alter zu 
erreichen. Leider ist der Wert der Blalock­
Taussig-Operation in den letzten Jahren viel­
fach unterschatzt worden. Bei schlechter In­
dikationsstellung zur Operation und bei fal­
scher Seitenwahl (Anastomose an der dem 

Aortenbogen gegeniiberliegenden Seite) kon­
nen die Operationsergebnisse nicht optimal sein. 
Je alter der Patient ist, urn so groBer ist die 

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 LungengefaBzeichnung rechts. Linker 

Aortenbogen 

Arteria subclavia. Eine Anastomose an der 
Seite des Aortenbogens muB knicken und frii­
her thrombosieren. Wer diese Regeln nicht 
beachtet, kann den Wert der Blalock-Taussig­
Operation nicht zu schatzen wissen. 

36* 



564 A. J. BEUREN: 

Abb. 227 a. Herzfernaufnahme bei Fallotscher Tetralogie vor der 
Korrektur 

Abb.227b. Herzfernaufnahme nach der Korrektur bei gleichem 
Patienten wie in Abb. 227 a. Beachte jetzt deutlich verbesserte 
LungengefaBzeichnung beiderseits. Herz geringfiigig groBer als 

priioperativ 

den GefiiBen soIl immer etwa 4 mm 
groB sein, gleichgiiltig, wie alt die 
Patienten sind. Vielfach hat man 
bei sehr kleinen SiiugIingen die 
Pottssche Anastomose der Blalock­
Operation vorgezogen, da bei sehr 
kleinen Patienten die Arteria sub­
clavia so klein ist, daB sie kein 
geniigendes Blutvolumen fiihren 
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, spiiter 
evtl. mit fixiertem LungengefiiB­
widerstand. Es hat sich auBerdem 
herausgesteIlt, daB bei spiiteren kor­
rektiven Operationen die Blalock­
Taussig-Anastomose leichter wieder 
zu unterbinden ist als die Pottssche 
Anastomose. Aus dem Arbeitskreis 
um POTTS wurde kiirzlich iiber die 
Spiitresultate 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 -Oberle benden 
erzielt, miiBige Resultate bei 30% 
und schlechte Resultate bei 2 % der 
Patienten. Die groBten KompIika­
tionen entstanden bei zu groBen 
Anastomosen mit progressiver Herz­
vergroBerung und zunehmender 
Herzinsuffizienz wegen trberlastung 
des linken Ventrikels und durch 
die Entwicklung pulmonaler Hyper­
tonie. Auch unsere Ergebnisse 
(KONCZ 1963) lassen sich mit denen 
der Blalock-Taussig-Operation ohne 
weiteres vergleichen. Wegen der 
groBen Schwierigkeiten der Unter-

Die Pottssche Operation besteht aus der 
Anlage einer Anastomose zwischen der descen­
dierenden Aorta und der Pulmonalarterie 
(POTTS et al.). Die Offnung zwischen den bei-

bindung der Pottsschen Anastomose 
bei der spiiteren totalen Korrektur der Herz­
miBbildung empfiehltPoTTS selbst, der Blalock­
Taussig-Operation den Vorzug zu geben, wo 
dies rnogIich ist und wo die Arteria subclavia 
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groB genug ist. Die Pottssche Operation wird 
ihren Platz als Palliativoperation fiir kleine 
SaugIinge 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 Ein­
fiihrung dieser Operation war ein erster Schritt 
in der Richtung zur totalen Korrektur der 
HerzmiBbildung. BROCK hat diese Technik 
auch spater zur Resektion oder Dilatation von 
reinen Infundibulumstenosen erweitert. Wenn 
mit dieser Methode die Pulmonalstenose wir­
kungsvoll entlastet wird, entstehen hamo­
dynamische Verhaltnisse wie beirn 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 spaten Resultate 
aller dieser drei zur Verfiigung stehenden 
Palliativoperationen in einem relativ groBen 
Prozentsatz enttauschend. Die Blalock-Taussig­
Anastomose wachst nicht mit und bei zuneh­
mender KorpergroBe wird das durch die 
Anastomose der Lunge zugefiihrte Blutvolumen 
wieder zu gering. Bei der Pottsschen Ana­
stomose entsteht irn 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. Haufig 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. 

1m Jahre 1955 gelang LILLEHEI u. Mitarb. 
erstmals die vollstandige Korrektur dieser 
komplexen MiBbildung. Bei der korrektiven 
Operation wird der Ventrikelseptumdefekt 
verschlossen, die Pulmonalstenose ausge­
schnitten und der AusfluBtrakt des rechten 
Ventrikels evtI. bis zur Bifurkation der Arteria 
pulmonalis durch Einsatz von Kunststoffen 
oder Perikardflicken erweitert. Seitdem ist die 

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII 

totale Korrektur der Fallotschen Tetralogie 
mit Hille der Herz-Lungenmaschine irn geeig­
neten Alter die Methode der Wahl (KIRKLIN 
et aI. 1959, SENNING, ZENKER et aI., DERRA 
und LOHR, KIRKLIN et aI. 1960, KONCZ 1960, 
GERBODE et aI., KAy et aI., MARCH et aI., 
KLINNER 1961, KLINNER 1962, BAHNSON et aI., 
KLINNER et aI. 1963, STAPENHORST et aI.). Das 
Risiko dieser Operation richtet sich nach dem 
Schweregrad der MiBbildung und nach dem 
Alter der Patienten. Es ist bei den nicht­
cyanotischen Patienten wesentlich geringer als 
bei der schwercyanotischen. Die Gesamt­
mortalitat bei der Operation liegt zwischen 
13,5% (D. A. COOLEY 1962) und 30%. Eine 
vorausgegangene Blalock-Taussig-Anastomose 
vergroBert das Risiko der spateren Korrektur 
nicht wesentlich (BAHNSON et aI.). Das Mmo­
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 Fallen nur 
einmal eine Restpulmonalstenose mit einem 
systolischen Gradienten von 33 mm Hg fest­
gestellt. Nach erfolgreicher Korrektur der 
Tetralogie sind die beiden Kreislaufe 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 Fallen normal, manche 
Herzen sind noch fiir langere Zeit vergroBert. 
Die Besserung der Lungendurchblutung ist 
auch rontgenologisch deutlich sichtbar. Wie 
sich irn Laufe der Jahre der AusfluBtrakt des 
rechten Ventrikels mit dem eingenahten 
Fremdmaterial bei weiterem Wachstum der 
Patienten verhalt, bleibt abzuwarten. Durch 
die Plastik des AusfluBtraktes und des Haupt­
stammes der Arteria pulmonalis und die da bei 
notige Spaltung des Pulmonalklappenringes 
entsteht eine PulmonaIinsuffizienz, die pro­
gnostisch giinstig beurteilt wird. Wie hoch 
der Prozentsatz bakterieller Endokarditis unter 
den spateren Ergebnissen sein wird, wissen 
wir noch nicht. Die Abb. 227 zeigt Herzfern­
aufnahmen vor und nach korrektiver Operation 
einer Fallotschen Tetralogie. 
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Truncus arteriosus communis persistens und Pseudotruncus arteriosus 

Von 1. APITZ, Gottingen 

Als Truncus arteriosus communis persistens 
wird die HerzmiBbildung bezeichnet, bei der 
aus beiden Herzkammern ein gemeinsamer 
arterieller GefiiBstamm 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 (TAUSSIG 1960), 
wahrend der sog. Pseudotruncus pulmonalis 
(GROSSE-BROCKHOFF et aI., DOERR, ZDANSKY) 
mit der Aortenatresie (s. dort) identisch ist. 

Der sog. partielle Truncus arteriosus wird 
als aortopulmonaler Septumdefekt a.a.O. ab­
gehandelt. 

Beim H emitruncus arteriosus (TAUSSIG 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 Bu­
CHANAN (1861) veroffentlicht. Danach folgten 
die Arbeiten von OBERWINTER (1904), HERX­
HEIMER (1910) und HULSE (1918). HUMPHREYS 
stellte 1932 aus der Literatur 15 FaIle zusammen 
und forderte fiir die Diagnose des echten Truncus 
das Vorhandensein von vier Klappentaschen. Bis 
1942 waren in der Literatur 30 FaIle beschrieben 
(LEV und SAPHIR) und 1949 fanden COLLETT und 
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EDWARDS 80 Fane von echtem Truncus arteriosus 
verOffentlicht und gaben ein Einteilungsschema 
an, das sich bisher gut bewahrt hat. Die erste 
klinische Studie erschien 1957 von ANDERSON 
et al. 

Haufigkeit. Der Truncus arteriosus com­
munis ist eine der seltenen HerzmiBbildungen. 
N ach KEITH et aI. wird er in der Bevolkerung 
einmal unter 150000 Personen im Alter bis zu 
14 Jahren gefunden. 

ljp I ljp II 

Tjplff 1jplV 

Abb. 228. Schematische Darstellung der vier ver­
schiedenen Typen von echtem Truncus arteriosus 
communis persistens (nach COLLETT und EDWARDS) 

1m klinischen Krankengut wird bei alteren 
Kindern und Erwachsenen mit einem angebo­
renen Herzfehler in 0,2-0,3 % der FaIle ein 
Truncus arteriosus gefunden (GROSSE-BROCK­
HOFF et aI., KJELLBERG et aI., WOOD). 1m 
Kindesalter wird eine Haufigkeit von 0,4 bis 
2,7% (KEITH et aI., LEECH, MANNHEIMER) und 
im Sauglingsalter eine solche von 3 % (APITZ 
und BEUREN) angegeben. 

1m Sektionsgut liegt bei 1,7-4,9% der 
Obduktionen bei einem angeborenen Herz­
fehler ein Truncus arteriosus vor (ABBOTT, 
CLAWSON, FONTANA und EDWARDS, SCHULT­
RICH, TANDON et aI.). 

1m aIlgemeinen wird ein Oberwiegen des 
mannlichen Geschlechtes beobachtet (COLLETT 
und EDWARDS, FONTANA und EDWARDS, 
TANDON et aI.). 

Atiologie, Embryologic. 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 (SCHU­
MACHER und ODUNJO). 

Wird wahrend der intrauterinen Entwicklung 
das Septum bulbi et trunci 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 trunci angelegt, aber 
wahrend 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, daB aus beiden Herzkammern 
nur ein arterieIles GefaB entspringt. Dieses 
GefaB versorgt das Myokard, den Korperkreis­
lauf und die Lungen mit Blut. Es dad auch 
histologisch kein Rest eines zweiten GefaBes 
nachweisbar sein. 

Je nach der LungengefaBversorgung wird 
der Truncus verus nach COLLETT und EDWARDS 
in vier Typen eingeteilt (s. Abb. 228): 

1. Typ I (in 48% der Falle): Aus einem 
gemeinsamen GefaBstamm 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. Typ II (in 29% der FaIle): Die rechte 
und linke Arteria pulmonalis zweigen von der 
Hinterwand des Truncus abo Meist haben 
beide GefaBe einen gemeinsamen Ursprung, der 
stenotisch sein kann (TAUSSIG 1960), seltener 
entspringen sie getrennt voneinander. 

3. Beim Typ III (10% der FaIle) ent­
springen beide Lungenarterien unabhangig 
voneinander seitlich am Truncus. Gelegentlich 
geht nur die rechte Arteria pulmonalis aus dem 
Truncus bzw. der ascendierenden Aorta ab, 
wahrend die linke Arteria pulmonalis aus dem 
rechten Ventrikel ihren Ursprung nimmt 
(Hemitruncus arteriosus nach TAUSSIG 1960). 

Bei Typ I-III (87% der FaIle) entspringen 
die Lungenarterien aus dem ascendierenden 
Teil des Truncus proximal von der Arteria 
anonyma (GROSSE-BROCKHOFF et aI.; NADAS; 
TANDON et aI.). Der Ursprung der Pulmonal-
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gefaBe kann nach KUNZLER und SCHAD auch 
im oberen Anteil der descendierenden Aorta 
erfolgen. Es handelt sich meist urn groBe und 
weite GefaBe. Nur in etwa 2% wird eine Ste­
nose einer oder beider LungengefaBe am Ab­
gang aus dem Truncus beobachtet (KEITH 
et al.; KJELLBERG et al.). 

4. Typ IV (13 % der FaIle): Hierbei fehlen 
beide Pulmonalarterien. Die Lungendurch­
blutung erfolgt uber 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 
sekundar. 

Die Einteilung der verschiedenen Typen von 
Truncus arteriosus ist bisher mehrfach modifiziert 
worden (CAMPBELL und DEUCIIAR; HOLZMANN 
und KIESER; HUMPHREYS; KEITH et al.; K.TELL­
BERG et al.; NADAS; TANDON et al.; ZDANSKY, 
usw.). 

DOERR (1943 und 1960) hiHt Typ I flir die 
einzige Form eines echten aortalen Truncus. 
Typ II wird von ihm als pulmonaler Pseudo­
truncus und Typ IV als aortaler Pseudo truncus 
bezeichnet. 

HUMPHREYS hat 1932 als erste eine vier­
teilige Semilunarklappe als Voraussetzung fur 
die Diagnose eines echten Truncus arteriosus 
gefordert. Seither wird vereinzelt an dieser 
Forderung festgehalten (DOERR 1943 und 1960; 
GROSSE-BROCKHOFF et al.). Die Mehrzahl der 
Autoren halten die Anzahl der Klappen­
taschen fur nicht wesentlich fUr die morpho­
logische Diagnose eines echten Truncus (AN­
DERSON et al.; CAMPBELL und DEUCHAR; COL­
LETT und EDWARDS; EDWARDS; NADAS; TAN­
DON et al.; TAUSSIG). Es sind bisher 2, 3, 4 
und 6 Klappentaschen beschrieben worden. 
Am hiiufigsten sind tricuspidale Klappen (COL­
LETT und EDWARDS; EDWARDS; NADAS; 
ROSSI; TAUSSIG). 

Die Klappentaschen konnen 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
siitzlichen Herzmi(3bildungen kombiniert. Im­
mer besteht ein membranoser Ventrikel­
septumdefekt. In vielen Fallen betrifft der 
Defekt auch das muskulare Septum bis zum 

vollstandigen Fehlen. Bei 20-25 % der FaIle 
kommt ein single ventricle vor (CAMPBELL und 
DEUCHAR; COLLETT und EDWARDS; EDWARDS; 
HECK; KEITH et al.; KJELLBERG et al.; MANN­
HEIMER; NADAS; TAUSSIG 1947,1960). Haufig 
ist auch das Vorhofseptum defekt, gelegentlich 
bis zum volligen Fehlen. In diesen Fallen 
besteht fast immer ein single ventricle und 
somit ein cor biloculare (HECK; KEITH et al. ; 
ROSSI; TAUSSIG). 

Bei 25-60% der Patienten wird ein rechts­
seitiger Aortenbogen angegeben (COLLETT und 
EDWARDS; EDWARDS; KEITH et al.; KJELL­
BERG et al.; NADAS). 

Der Ductus arteriosus fehlt meistens oder 
ist funktionell bedeutungslos (EDWARDS; N A­
DAS; TAUSSIG). Bei Typ IV wird nie ein per­
sistierender Ductus arteriosus gefunden (ED­
WARDS). 

Seltenere kombinierte HerzmiBbildungen sind: 
ein Canalis atrioventricularis communis (KEITH 
et al.), eine Aortenisthmusstenose (ROSSI), MiB­
bildungen im Bereich der Coronararterien 
(EDWARDS; KEITH et al.) 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
teralgefiWe statt und ist oft vermindert, wahrend 
die der anderen Seite meist vermehrt ist (ED­
WARDS et al.; KJELLBERG et al.). 

Haufig werden zusatzliche, auBerhalb des 
Kreislaufsystems gelegene MiBbildungen ge­
funden (APITZ und BEUREN; FONTANA und 
EDWARDS; KEITH et al.; TANDON et al.). 

Die unter dem Begriff Pseudotruncus arte­
riosus (TAUSSIG) 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 DEUCHAR; ED­
WARDS ; EDWARDS et al.; KEITH et al. ; KJELL­
BERG et al.; NADAS; ROSSI; SCHAD et al.; 
TANDON et al.; ZDANSKY). 

Hamodynamik. Das aus dem Korper kom­
mende venose Blut flieBt uber 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 erhalt also das Blut 
aus beiden Ventrikeln und ist sornit Mischungs­
ort fUr das arterialisierte und das venose 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 Korper- und der 
Lungenkreislauf erhalten aus dem Truncus 
Blut von gleichem Mischungsverhaltnis. Das 

a b 

c 
Abb.229a-c. Schematische Darstellung der ver­
schiedenen Formen von Pseudotruncus (in Anlehnung 
an TAUSSIG). 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. c Der Hauptstamm der 
Arteria pulmonalis hat sich viillig zuriickgebildet und 
ist auch histologisch nicht mehr nachweisbar (ED­
WARDS). Die Lungendurchblutung erfolgt iiber einen 

persistierenden Ductus arteriosus 

den groBen und kleinen Kreislauf durch­
stromende Blutvolumen und damit die V 0-

lumenbelastung beider Ventrikel ist abhiingig 
von der Weite der Lungenarterien bzw. der 
KollateralgefaBe, von dem in diesen GefaBen 
herrschenden Druck und yom 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 zunachst 
niedrig und damit der LungendurchfluB stark 

vermehrt. Ein relativ groBes Volumen arteri­
alisierten Blutes stromt aus den Lungen zu­
ruck uber den linken Vorhof und linken Ven­
trikel in den Truncus. Der Anteil des arteriali­
sierten Blutes am arteriellen Mischblut ist 
relativ groB und die arterielle Sauerstoff­
sattigung ist nur wenig vermindert. Meistens 
besteht keine sichtbare oder nur eine geringe 
Cyanose. 

Durch das groBe Lungenstromvolumen 
"verarmt" der Systemkreislauf an Blut 
(TAUSSIG). Der rechte Ventrikel hat nur wenig 
Blut gegen den Systemdruck auszuwerfen. 
Der linke Ventrikel unterliegt einer erheblichen 
Volumenbelastung. 1m 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 Intirnaveranderungen 
der Lungenarteriolen und damit zur sekun­
daren pulmonalen Hypertension kommen. 
Hierdurch wird die Lungendurchblutung ver­
mindert und das Korperkreislaufvolumen ver­
mehrt. 

Beirn Typ IV und beirn Pseudotruncus fin­
det die Lungendurchblutung uber Kollateralen 
oder uber einen persistierenden Ductus arteri­
osus statt. In beiden Fallen kommt es zu 
einem erheblichen Druckabfall in den die 
Lungen versorgenden GefaBen (TAUSSIG). Die 
Lungendurchblutung ist hierbei meist vermin­
dert (KEITH et al.; KJELLBERG et al.; TAUSSIG 
et al.) und nur selten normal oder gar vermehrt 
(TAUSSIG). 

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 groBen Volumen venosen Blutes 
gemischt. Hieraus resultiert eine niedrige 
arterielle Sauerstoffsattigung, eine intensive 
Mischungscyanose mit Polycythamie und ho­
hem Hamatokrit. 

Der rechte Ventrikel hat ein weit groBeres 
Blutvolumen gegen denselben Druck wie der 
linke Ventrikel auszuwerfen. AuBer der ver­
mehrten Druckbelastung unterliegt der rechte 
Ventrikel somit einer vermehrten Volumen­
belastung. Die Folge ist eine zunehmende 
Rech tsherzinsuffizienz. 

Nur in wenigen Fallen sind das Volumen 
des Lungenkreislaufes und das des Korper­
kreislaufes etwa gleich. In diesen Fallen ist 
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der Truncus mit einem langeren Leben ver­
einbar. 

Bei zusatzlichem Single ventricle ist die 
Arbeit beider Ventrikel gleich und unabMngig 
von der GroBe des System- und Lungenkreis­
laufes (ZDANSKY). 

Klinik 

Das klinische Bild des Truncus und Pseudo­
truncus ist abhangig von der Lungendurch­
blutung (LEVINE; TAUSSIG 1947 und 1960). 
Bei vermehrter Lungendurchblutung liegen 
ahnliche Verhaltnisse wie bei einem groBen 
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 
(TAUSSIG) und die physiologische Polycyt­
Mmie bleibt erhalten. Fruhzeitig bilden sich 
Trommelschlegelfinger und -zehen. 

Wenn ein offener Ductus arteriosus im 
Laufe der ersten Lebenswochen obliteriert, so 
kann es bis zur Ausbildung eines genugend 
groBen Kollateralkreislaufes zu hypoxamischen 
Anfallen kommen (TAUSSIG). 

Bei vermehrter Lungendurchblutung sind 
eine Dys- und Tachypnoe meist das erste 
Symptom; sie konnen bereits seit der Geburt 
bestehen (KEITH et al.). In vielen Fallen tritt 
schon im Alter von 3-6 Monaten zunehmende 
Herzinsuffizienz auf und die Plttienten werden 
grau-blaB-cyanotisch (KEI'rn et al.; ROSSI; 
TAUSSIG). Kommt es zur Ausbildung einer 
pulmonalen Hypertension, so laBt die Dyspnoe 
nach und die Cyanose nimmt zu. 

Durch die Belastung des rechten Ven­
trikels kommt es oft zur Ausbildung eines links­
seitigen "Herzbuckels" (NADAS). Tritt eine 
Rechtsherzinsuffizienz auf, so sind die Leber 
und unter Umstanden auch die Milz tastbar 
vergroBert und periphere 6deme nachweisbar. 

Gelegentlich besteht ein systolisches Schwir­
ren am linken Sternalrand oder uber der Herz­
basis (KEITH et al.; NADAS). Ein kontinuier­
liches Sch wirren ist nur selten tast bar (TAUSSIG). 

Auskultation und Phonokardiogramm. 1m 
Phonokardiogramm ist der erste Herzton nor­
mal. Haufig ist zusatzlich ein protosystolischer 
Klick uber der Herzbasis ,orhanden, der bis zu 

0,1 sec nach Beginn des ersten Tones einfallt 
(NADAS; TANDoN et al.; ZUCKERMANN 1963). 
Er wird als Dehnungston des Truncus infolge 
des groBen Schlagvolumens aufgefaBt. P 2 ist 
akzentuiert und einfach. Bei mehr als drei 
Klappentaschen kann eine angedeutete Spal­
tung vorhanden sein (NADAS; TANDoN et al.). 

Durch die Druckerhohung im rechten Ven­
trikel kommt es gelegentlich zu einem auri­
kularen Galopp, der bei zunehmendem Rechts­
herzversagen von einem ventrikularen Galopp­
rhythmus abgelost wird (TANDoN et al.; 
ZUCKERMANN 1963). 

Bei uber 70% der Patienten besteht ein 
meist rauhes III/VI bis IV/VI Grad lautes 
systolisches Gerausch, das oft schon kurz 
nach der Geburt nachweisbar ist oder nach 
Tagen bis Monaten auftritt (KEITH et al.; 
NADAS; TAUSSIG 1960). Dieses Gerausch 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. uber der Herzbasis 
(NADAS; ZUCKERMANN 1963). 

Zusatzlich konnen verschiedene diasto­
lische Gerausche auftreten: 

1. Ein protodiastolisches Blasen als diasto­
lische Komponente eines to-and-fro-Gerausches 
infolge einer Insuffizienz der Semilunar­
klappen des Truncus (DEELY et al.; NADAS; 
TANDoN et al.; ZUCKERMANN 1963). 

2. Ein middiastolisches Intervallgerausch 
infolge einer relativen Tricuspidalstenose bei 
verminderter Lungendurchblutung oder infolge 
einer relativen Mitralstenose bei vermehrter 
Lungendurchblutung (ANDERSON et al.; CAMP­
BELL und DEUCHAR; KEITH et al.; NADAS; 
TANDoN et al.; ZUCKERMANN 1960). 

3. Ein diastolisches Sofortgerausch als 
diastolische Komponente bei einem persistie­
rendenDuctus arteriosus (ZUCKERMANN 1963). 

4. Ein diastolisches Sofortgerausch als dia­
stolische Komponente eines kontinuierlichen 
Gerausches, das bei Typ IV und beim Pseudo­
truncus durch ausgedehnte Kollateralzirkula­
tion erzeugt wird (CAMPBELL und DEUCHAR; 
LEVINE; ZUCKERMANN 1963), und bei Typ I 
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 (TAUSSIG 1960; 
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Abb. 230. Elektrokardiogramm eines 12/12 Jahre alten 
Madchens (H. I. H-Arch. Nr. 2066) mit einem echten 
Truncus arteriosus Typ II und vermehrter Lungen-

durchblutung 

Es wird in eine oder beide Lungen weit fort­
geleitet. Es besteht selten bei der Geburt und 
entwickelt sich erst irn 1.-2. Lebensjahr. 

Das Elektrokardiogramm ist fur die Dia­
gnose eines Truncus arteriosus communis un­
ergiebig (KEITH et al.; TAUSSIG). Es ist un­
charakteristisch (TAUSSIG) und kann vollig 
normal sein (ARMER et a!.). 

In den Extremitatenableitungen wird meist 
ein Rechtstyp (KEITH et al.; ROSSI; TANDoN 
et al.; TAUSSIG 1960; ZUCKERMANN 1958), selte­
ner ein Mittelpositionstyp (KJELLBERG et al.) oder 
gar ein Linkstyp (NADAS) gefunden. Je nach der 
Lungendurchblutung besteht eine rechts· oder 
rechts- und linksauriculare Reizleitungsstorung 
(MANNHEIMER; ZUCKERMANN 1958). Die PQ­
Strecke ist gelegentlich verlangert (KEITH et al.; 
MANNHEIMER; NADAS). 

1st 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; TAUSSIG; ZUCKERMANN 1958). 

Bei vermehrter Lungendurchblutung wird 
eine kombinierte Ventrikelhypertrophie (siehe 
Abb. 230) oder eine isolierte Linkshypertrophie 
registriert (KEITH et al.; KJELLBERG et al.; N A­
DAS; TANDON 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 (KEITH et al. ; 
NADAS; ROWE und VLAD; TAN­
DON et al.). 

Rontgenuntersuchung. 

Abb. 231. Herzfernaufnahme eines 12/12 Jahre alten Madchens (H.I. 

Rontgenologisch ist das Herz 
miWig vergroBert und liegt 
dem Zwerchfell breit auf. Die 
Herzspitze ist vermehrt gerun­
det und gehoben, der rechte 
V orhofbogen etwas prominent. 
Das obere Mediastinum ist 
verbreitert (DEELY et al.; 
MANNHEIMER) und nach rechts 
konvex, nach links konkav 
begrenzt. Der Aortenknopf 
liegt relativ hoch und ist stark 
prominent (s. Abb. 231). Die 
Herzbucht ist - auBer beirn 
Typ I - stark exkaviert und 
ohne nachweisbares Pulmo­
nalsegment (KJELLBERG eta!.; 
TAUSSIG; ZDANSKY). Bei rech-

H-Arch. Nr.2066) mit einem Truncus arteriosus communis mit 
vermehrter Lungendurchblutung 

ZUCKERMANN 1963). Das p.m. des kontinuier­
lichen Gerausches liegt links infraclavicular. 

tern Aortenbogen erscheint die 
Herztaille verstrichen (ZDANSKY). Die Lage 
des Aortenbogens ist irn a.p.-Strahlengang 
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schon auf der Leeraufnahme, sicher aber nach 
Breischluck erkennbar. 

Bei Typ I-III liegt das sog. Hiluskomma 
hoher als normal (DANELIUS), und die linke 
Arterie pulmonalis verlauft ungewohnlich hoch 
bis in die Gegend des Aortenknopfes (KEITH 
et aL). Die Hilus- und LungengefaBzeichnung 
ist fast immer vermehrt (NADAS). Yom 6. bis 
12. Lebensmonat ab kann bei der Durch­
leuchtung Hilustanzen beobachtet werden 
(KEITH et aL; TAUSSIG). 

Beim Typ IV und beim Pseudotruncus ist 
die beschriebene Herzkonfiguration noch aus­
gepragter. Die stark exkavierte Herzbucht 
und der prominente Aortenknopf fiihren 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 
GefaBzeichnung, die im Hilusbereich am dich­
testen ist und sich von hier aus in atypischer 
Weise in Form von Spinnen- oder Krabben­
fUBen 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
gefaBe, die den Oesophagus seitlich und von 
hinten her einengen, als Kontrastmittelaus­
sparungen dar (TAUSSIG). 

1m ersten oder rechten vorderen schragen 
Durchmesser ist der obere Rand des rechten 
Ventrikels fast rechtwinklig yom ascendie­
renden Teil des Truncus abgesetzt. Der rechte 
Ventrikel ist vergroBert und beriihrt die vor­
dere Brustwand. Da der Hauptstamm der 
Pulmonalis fehlt, besteht zwischen dem oberen 
Rand des rechten Ventrikels und dem Truncus 
ein freies Dreieck. 1m zweiten oder linken vor­
deren schragen Durchmesser bilden der rechte 
Ventrikel und der Truncus einen stumpfen 
Winkel. 

Der linke Ventrikel ist vergroBert (TANDON 
et aL) oder wird yom rechten Ventrikel nach 
hinten verdrangt. Das obere Mediastinum ist 
im zweiten schragen Durchmesser eng (MANN­
HEIMER). Beim Typ IV und beim Pseudo­
truncus ist das Pulmonalisfenster leer. 

F arb8toffverdunnung8unter8uchungen. In den 
Farbstoffverdiinnungskurven nach intraveno­
ser oder rechtsseitiger intrakardialer Injektion 
fallt bei V orliegen 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 P/12 Jahre alten Kna­
ben (J.F. H-Arch. Nr. 1299) mit einem Truncus 
arteriosus communis mit rechtem Aortenbogen und 

vermehrter Lungendurchblutung 

tion abgeschatzt werden (APITZ und BEUREN 
1964). 

Die Herzkatheterisierung ist fUr die Dia­
gnose eines Truncus arteriosus von begrenztem 
Wert (KEITH et aL; KJELLBERG et aL; NADAS, 
ROWE und VLAD; TAUSSIG). 

1m rechten Ventrikel und im Truncus wird 
ein geringer Anstieg der Sauerstoffsattigung 
gefunden. Die arterielle Sauerstoffsattigung 
ist immer vermindert. Sie liegt je nach der 
Lungendurchblutung bei 65-90% (NADAS). 
Demgegeniiber ist die Sauerstoffsattigung im 
linken Vorhof und im EinfluBbereich des linken 
Ventrikels normal. 

Der Truncus kann yom rechten Ventrikel 
aus meist ohne Schwierigkeiten katheterisiert 
werden. Selten konnen bei Typ I-III yom 
Truncus aus Pulmonalarterien sondiert werden 
(ANDERSON et aI., TANDON et aL). 1st das 
V orhofseptum 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 

lichst in den rechten Ventrikel erfolgen. Es 
konnen aber auch Injektionen in den linken 
Ventrikel nach transseptaler Punktion (BEU­
REN und APITZ) oder in den auf retrogradem 
Wege sondierten Truncus arteriosus indiziert 
sein. 

Gelegentlich ist es notwendig, nach einem 
selektiven Angiokardiogramm mit Kontrast­

mittel-Injektion in den rechten Ventri­
kel in zweiter Sitzung eine retrograde 
Aortographie durchzufiihren. Denn in 
manchen Fallen kann nur durch diese 
Untersuchung der Ursprung der Lungen­
arterien bzw. die Art der Lungendurch­
blutung gekHirt werden (s. Abb. 233). 

Abb. 233. Retrograde Aortographie bei einem 61/ 2 Jahre alten 
Knaben (R.S. H-Arch. Nr. 1793) mit einem Truncus arteriosus 
Typ lund vermehrter Lungendurchblutung. Nach Kontrast­
mittel-Injektion dicht oberhalb der Semilunarklappen in den 
Truncus arteriosus fiillen sich gleichzeitig yom Truncus aus 
der Aortenbogen und die hiervon abgehenden brachiocephalen 
GefiiBe sowie der Hauptstamm der Arteria pulmonalis, der 
dicht oberhalb der Semiulnarklappen aus dem Truncus ent-

Der rechte Ventrikel ist vergroBert 
und seine Wand verdickt. Der linke 
Ventrikel ist nach hinten verdrangt, 
so daB im seitlichen Strahlengang 
das Septum interventriculorum fast 
orthograd getroffen wird (KUNZLER 
und SCHAD, ZDANSKY). Aus beiden 
Ventrikeln fiiIlt 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. 
Yom Truncus aus fiillen sich oberhalb 
der Klappenebene die Coronararterien 
und der Pulmonalishauptstamm oder 
beide Hauptaste der Arteria pulmo­
nalis. Je nach der GroBe der Pul­
monalarterien erfolgt distal von ihrem 
Abgang ein starker Kaliberschwund 
des Truncus bzw. der Aorta (KUNZ­
LER und SCHAD, ZDANSKY). Bei 
Typ I-III ist die Lungendurchblu­
tung meist vermehrt und es kommt 
somit zu einem deutlichen La vogramm 

springt und sich kurz darauf in die beiden Hauptaste der 
Arteria pulmonalis aufteilt 

schwankende Sauerstoffsattigung, yom linken 
Vorhof aus nach Passieren der Mitralis eine 
verminderte Sauerstoffsattigung im Ventrikel­
bereich gefunden. Ein groBer Vorhofseptum­
defekt hat nur eine geringe Mischung auf Vor­
hofebene zur Folge, da in beiden Ventrikeln 
der gleiche Fiillungsdruck herrscht und infolge­
dessen der Druck in beiden V orhofen etwa 
gleich groB ist (GROSSE-BROCKHOFF et al.). 

Angiokardiographie. Mit Hilfe der selek­
tiven Angiokardiographie kann die Diagnose 
eines Truncus arteriosus gestellt werden. Hier­
bei sollte die Kontrastmittelinjektion mog-

mit vergroBertem linken V orhof und 
linkem Ventrikel. Besteht eine pulmonale Hy­
pertension, so ist die LungengefaBzeichnung nur 
im Hilusbereich vermehrt und in der Peripherie 
vermindert. Es kommt hierbei zu einem p16tz­
lichen Kaliberschwund der PulmonalgefaBe. 

Beim Typ IV und beim Pseudotruncus er­
folgt aus der ascendierenden Aorta keine 
Lungenfiillung (KJELLBERG et al.; KUNZLER 
und SCHAD). Entweder werden beide Lungen­
arterien iiber einen persistierenden Ductus 
arteriosus dargestellt oder es fiillen sich aus der 
descendierenden Aorta die erweiterten Kolla­
teralgefaBe. 
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Da die pars membranacea des Ventrikel­
septums fehlt, sind auch die crista supraventri­
cularis und ihre Bander nicht angelegt. Es 
fehlt auBerdem das Infundibulum. 1m seit­
lichen Strahlengang wird in dem rechten Win­
kel zwischen der Aorta und der V orderwand 
des rechten Ventrikels eine dreieckige Aus­
sparung gefunden (TAUSSIG). 1st ein Infun­
dibulum angelegt, so laBt 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 Sauerstoffsattigung je 
nach der Lungendurchblutung eine grau-blasse 
bis dunkelblaue Cyanose besteht, bei der Aus­
kultation ein kontinuierliches Gerausch 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. J edoch kann die 
Differenzierung der einzelnen Typen Schwierig­
keiten bereiten. Die Abgrenzung des Typ IV 
von einem Pseudotruncus ist auch angiokardio­
graphisch nicht moglich. 

Difterentialdiagnose. Bei vermehrter Lungen­
durchblutung hat die Differentialdiagnose des 
Truncus arteriosus communis aIle Anomalien 
ohne sichtbare Cyanose oder mit graublasser 
Cyanose zu beriicksichtigen und aIle Anomalien, 
bei denen friihzeitig eine Insuffizienz auftreten 
kann. Hierzu gehoren ein groBer Ventrikelsep­
tumdefekt, der persistierende Ductus arteriosus, 
das aortopulmonale Fenster und die acyano­
tische Fallotsche Tetralogie. Besteht trotz 
vermehrter Lungendurchblutung eine starkere 
Cyanose, so muB der single ventricle, die Trans­
position der groBen GefaBe (TAUSSIG) und die 
praduktale Aortenisthmusstenose (MANNHEI­
MER) in die differentialdiagnostischen Erwa­
gungen eingeschlossen werden. 

Bei verminderter Lungendurchblutung und 
entsprechend intensiverCyanose kommen diffe­
rentialdiagnostisch die hochgradige Fallotsche 
Tetralogie, die Fallotsche Tetralogie mit Pul­
monalatresie, die isolierte Pulmonalatresie, 
eine Transposition der groBen GefaBe mit Pul­
monalstenose und ein single ventricle mit Pul­
monalstenose in Betracht. 

Zur Abgrenzung der einzelnen hier diffe­
rentialdiagnostisch zu beriicksichtigenden MiB­

Handbnch der Kinderheilkunde, Bd. VII 

bildungen muB auf die entsprechenden Kapitel 
bzw. Literatur (HEINTZEN, 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 iiber 10 Jahre alt (APITZ und 
BEUREN 1963; FONTANA und EDWARDS; HECK; 
KEITH et al.; MANNHEIMER; MORAGUES; NA­
DAS; TANDON et al. ; TAUSSIG 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 III und zusatzlicher Ein­
engung des Pulmonalarterienabganges oder 
um einen Truncus Typ IV und einen Pseudo­
truncus mit geniigender Kollateralzirkulation 
(TAUSSIG). 

Bei vermehrter Lungendurchblutung treten 
Herzinsuffizienz und zusatzliche Pneumonien 
als friihzeitige und zum Tode fiihrende Kom­
plikationen auf (APITZ und BEUREN 1963; 
DEELY et al.; FONTANA und EDWARDS; KEITH 
et al.; LEVINE; TANDON et al.). Das Durch­
schnittsalter betragt hierbei etwa 5 W ochen 
(FONTANA und EDWARDS). 

Bei verminderter Lungendurchblutung liegt 
die durchschnittliche Lebenserwartung bei 
5 Jahren. Hierbei konnen die Patienten an 
einem Rechtsherzversagen leiden oder an den 
Folgen des mit starker Hypoxamie einher­
gehenden Rechts-Links-Shunts. So konnen 
hypoxamische Anfalle (KEITH et al.; TAUSSIG), 
HIRNSINusthrombose, HirnabsceB (HULSE; 
NADAS), Acidose (ROSSI) und selten eine bak. 
terielle Endokarditis (EDWARDS; NADAS) auf­
treten. 

ZusatzlicheHerzfehlbildungen haben keinen 
nennenswerten EinfluB auf die Prognose. Es 
konnen aber andere, auBerhalb des Kreislauf­
systems gelegene MiBbildungen zu friihem 
Tode fiihren (KEITH et al.). 

Therapie. Bisher vermag keine Therapie 
die schlechte Prognose entscheidend zu bessern 
(KEITH et al.). 

Konservativ kann bei zunehmender Herz­
insuffizienz ausreichende Digitalisierung, die 
Anwendung von Diuretica und gegebenenfalls 
eine entsprechende Lungenodem-Behandlung 
vOriibergehend zu einer Besserung fiihren. 

Bei verminderter Lungendurchblutung sind 
hypoxamische Anfalle und gegebenenfalls eine 
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Hirnthrombose oder ein HirnabsceB oder 
andere Komplikationen entsprechend anzu­
gehen. 

Eine korrektive Operation ist beim Truncus 
Typ I bisher ohne Erfolg versucht worden 
(ARMER et al.; COOLEY, zit. nach NADAS). Die 
Schaffung eines kunstlichen aortopulmonalen 
Septums ist bis jetzt noch nicht gelungen 
(KEITH 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.; TANDON 
et al.) und bei verminderter Lungendurch-

blutung eine Anastomosen-Operation voruber­
gehend Hilfe bringen. Voraussetzung fur eine 
Anastomosen-Operation sind genugend groBe 
Pulmonalarterien und ein normales Lungen­
gefaBbett (TAUSSIG). 

Bei verminderter Lungendurchblutung kann 
auBerdem durch Einbringen einer inaktiven 
Substanz (Talkum) in die PleurahOhle durch 
pleurale Adhasionen der pulmonale Kollateral­
kreislauf vermehrt werden (DOGLIATTI). Die 
Durchfuhrung einer Glennschen Operation 
(ARMER et al.) oder einer operativen Ver­
besserung der Lungendurchblutung bei Typ II 
und III (BAILEY) erscheint wenig sinnvoll. 
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Fehlmiindende Lungenvenen 

Von J. STOERMER, Gottingen 

Die Fehlbildung ist charakterisiert durch teil­
weise oder komplette Fehlmtindung der Lungen­
venen in den rechten Vorhof oder in die in den 
rechten Vorhof mtindenden Venen. Sie wird in 
der angloamerikanischen Literatur als anomalies 

Abb. 234. Schematische Darstellung der moglichen 
Einmiindungsstellen abnormer Lungenvenen. 1 V. sub­
clavia, 2 V. jugularis, 3 V. anonyma, 4 V. cava supe­
rior, 5 V. intercostalis, 6 V. azygos, 7 rechter Vorhof, 
8 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, abgektirzt als 
A VR, bezeichnet. Die franzosische Bezeichnung 
lautet: anomalies de retour veineux pulmonaire. 
Auch findet sich die Bezeichnung Lungenvenen­
Transposition, die jedoch nach EDWARDS sowie 
EDWARDS u. HELMHOLZ nicht korrekt ist, da es 
sich gar nicht urn eine "Transposition" der echten 
Lungenvenen, sondern vielmehr urn ein "Per­
sistieren alter Querverbindungen zwischen zwei 
verschiedenen GefiiBprovinzen des Kiirpers" 

(BARTHEL) handelt (s. auch GOERTTLER 1958). 
Die embryologischen Einzelheiten k6nnen bei den 
zitierten Autoren nachgelesen werden (s. auch 
DUCKWORTH in KEITH et al.). 

Die Anomalie wurde erstmalig von WINSLOW 
1739 beschrieben. Die nachste Mitteilung er­
folgte 1798 durch WILSON. Die komplette Form 
ohne weitere Anomalien wurde 1868 von FRIED­
KOWSKI erstmalig mitgeteilt. BRODY gab dann 
1942 eine ausftihrliche Beschreibung des Krank­
heitsbildes (zit. nach KEITH et al.). Seitdem ist 
die Literatur tiber diese Anomalie erheblich an­
gewachsen. 

Partielle Lungenvenenfehlmiindung 

Haufigkeit. Hier genaue Angaben zu ma­
chen, ist kaum moglich, da sicher nicht aIle 
FaIle diagnostiziert und erfaBt werden. So 
weiB man aus Operationsstatistiken, daB bei 
der Operation von Vorhofseptumdefekten in 
einer Haufigkeit bis zu 15 % in den rechten 
Vorhof bzw. in die obere Hohlvene fehlmiin­
dende Lungenvenen gefunden wurden (LEWIS 
et al.; ELLIS u. KIRKLIN). Fast ausschlieBlich 
handelt es sich urn Lungenvenen der rechten 
Lunge, die nachst dem Vorhofseptumdefekt 
bei der Fallotschen Tetralogie, dann bei der 
Tricuspidalatresie, beim single ventricle, schlieB­
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 FaIle linksseitige 
Lungenvenen beteiligt. In etwa 50 % der FaIle 
munden die Venen in die obere Hohlvene. Die 
restlichen 50 % verteilen sich auf Mundung 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 uber eine persistierende linke obere 
Hohlvene. Ganz selten sind Verbindungen zu 
der linken Vena subclavia und zum Coronar­
sinus (KEITH et al.). Betrachtet man die Hau­
figkeit des V orkommens partieller und totaler 
Fehlmiindungen, so ergibt sich nach SMITH 
eine Haufigkeit von 64 zu 36 %, nach BRODY 
von 17 zu 43%. 

Pathophysiologie. Hamodynamisch handelt es 
Elich urn einen Links-Rechts-Shunt mit einer 
Volumenbelastung des rechten Herzens, wie beim 
Vorhofseptumdefekt mit allen seinen Folgen, so 
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daB auf das Kapitel Vorhofseptumdefekt ver­
wiesen werden kann. Entscheidend fUr die Vo­
lumenvermehrung 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, erhoht sich nach 
SCHAD et al. das Volumen im kleinen Kreislauf 
nur um das 1,3-1,4fache des GroBkreislaufvolu­
mens und bleibt hamodynamisch unbedeutend. 

Klinische Befunde. Die Kinder 
sind im allgemeinen von grazilem 
Korperbau. Ein Herzbuckel ist 
haufig, sofern eine nennenswerte 
vermehrte Rechtsbelastung besteht. 
Dyspnoe und verminderte Leistungs­
fahigkeit sind bei mehreren fehl­
mundenden Lungenvenen nicht sel­
ten. Cyanose fehIt, sofern nicht wei­
tere, mit Cyanose einhergehende 
Anomalien bestehen. Katarrhalische 
Anfalligkeit und Neigung zu Bron­
chitis und Pneumonien werden an­
gegeben. In spateren Stadien kann 
es zur Herzinsuffizienz kommen. 
Ohne Vorhofseptumdefekt fiihrt 
auch die partielle Fehlmundung 
fruhzeitig zum Herzversagen, ge­
wohnlich bis zum Alter von 3 Jah­
ren (TAUSSIG). 

rechtsseitige Lungenvenen in die untere Hohl­
vene oder in die Lebervenen, wodurch der 
AbfluB behindert werden kann, so entsteht eine 
dem rechten Vorhofbogen parallel nach medial 
unten verlaufende wand- und bogenformige 
Verschattung, die verbunden mit Entwick­
lungsstorungen der rechten Lunge und arteri­
ellen GefaBanomalien als Scimitar-Syndrom 
(Turkensabel) beschrieben ist (TAUSSIG; NEILL 

Herzbefund. Abhangig von der 
Vermehrung der dem rechten Herzen 
zuflieBenden Blutmenge ist das Herz 
mehr oder weniger stark vergroBert. 

Abb.235. 131/ 4 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 

Der AuskuItationsbefund deckt sich weitge­
hend mit dem beim ASD: Auch hier ist der 
2. Ton betont und gespaIten, das nicht sehr 
laute systolische Gerausch am lautesten iiber 
dem 2. linken ICR zu horen. Gelegentlich wer­
den auch zusatzlich diastolische Gerausche 
wahrnehmbar. Schwirren ist im KindesaIter 
ungewohnlich (KEITH et al.). 

Rontgenbefund. Form und GroBe des Mittel­
schattens sind abhangig von der Zahl und dem 
Einmundungsort der fehlmundenden Lungen­
venen sowie davon, ob weitere Herzfehlbil­
dungen vorliegen. Bei partieller Lungenvenen­
fehlmundung wird ohne ASD eine starke 
HerzvergroBerung resultieren, wahrend bei 
zusatzlichem ASD die HerzvergroBerung nicht 
so hohe Grade erreicht. Hilustanzen ist 
oftmals starker ausgepragt als bei alleinigem 
ASD (TAUSSIG). Die LungengefaBzeichnung 
ist mehr oder weniger stark vermehrt. Munden 

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 zusatzlich beim Scimitar- Syndrom be­
schriebenen Anomalien (s. Abb. 235). Die 
Schragaufnahmen zeigen, daB die Herzver­
groBerung bedingt ist durch den vergroBer­
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. MONROY) findet sich fast immer ein 
inkompletter Rechtsschenkelblock, der mit star­
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 
rechtsauriculare Reizleitungsstorungen. Bei er­
heblichen Rechtsbelastungen konnen der inkom-
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pIette Rechtsschenkelblock fehlen und starke 
Rechtshypertrophiezeichen vorhanden sein (KEITH 
et al.). Eine Rechtsablenkung der elektrischen 
Herzachse ist fast immer nachweisbar (s. 
Abb.236). 

Die Herzkatheterisierung kann ebenfalls oft­
mals die Diagnose nicht klaren. Von allen 
Autoren werden die sehr stark erhohten O2-
Werte im rechten Vorhof angegeben, undimmer 
wieder wird auf die Schwierigkeit hingewiesen, 

V, 

1JJ 

Werten von 93 % oder mehr im rechten Herzen 
ist, sofern die linksseitigen Werte hoher liegen, 
der Schlul3 auf fehlmiindende Lungenvenen 
berechtigt (TAUSSIG). 

Der Druck in der Arteria pulmonalis ist bei 
dieser Anomalie deutlich erhoht, erreicht 
60 mm Hg, aber gewohnlich nicht den System­
druck (TAUSSIG). Von groBerer diagnostischer 
Bedeutung sind die bei der Katheterisierung 

durchzufiihrenden intrakardialen Farb­
stoffverdunnungskurven. Auf ihre diffe­
rentialdiagnostische Bedeutung haben 
1953 und 1956 SWAN etal. hingewiesen 
(s. auch WOOD; HEGGLIN et al.; BRAUN­
WALD et al.). 

Die Angiokardiographie bringt bei 
V orliegen weiterer Anomalien bei intra­
venoser Injektion praktisch keinerlei 
Aufklarung; selektiv durchgefUhrt las­
sen sich unter Umstanden bei Injek­
tion des Kontrastmittels in die Arteria 
pulmonalis fehlmiindende Lungenvenen 
darstellen. Der Wert dieser Untersu­
chungsmethode ist sicher bei dieser 
Anomalie stark begrenzt (KEITH et al.). 
Gute Bilder lassen sich allerdings beim 
Scimitar-Syndrom gewinnen (ARVID­
SON; GRISHMAN et al.; SNELLEN u. AL­
BERS). Bei Fehlen zusatzlicher Herz­
anomalien kann das Angiokardiogramm 
sehr von Vorteil sein und die Lungen-

Abb. 236. 33/ 4 Jahre alter Junge: QRS endstandig rechts­
typisch. Inkompletter Rechtsschenkelblock mit Rechtshyper­
trophie. Erregungsriickbildungsstorung im Ventrikelbereich 

venen lokalisieren lassen. KEITH et al. 
glauben jedoch, dal3 die Farhstoff­
methode der Rontgendarstellung iiber­
legen ist. (partielle Lungenvenenfehlmiindung in rechten Vorhof, 

kein ASD) 

rontgenologisch zu entscheiden, ob eine Lungen­
vene yom rechten Vorhof aus oder durch einen 
V orhofseptumdefekt vom linken V orhof aus 
sondiert worden ist (KEITH 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, dal3 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 02-Werte nachgewiesen, so sprechen 
diese Befunde fUr eine Fehlmiindung in dem 
entsprechenden Gebiet. 1m iibrigen ergibt die 
Katheterisierung den Befund eines mehr oder 
weniger groBen Links-Rechts-Shuntes. Bei O2-

Die komplette Lungenvenenfehlmiindung 

Wir unterscheiden zwischen der sehr selte­
nen Form mit weiteren Herzanomalien (Cor 
biloculare, single ventricle, Transposition der 
grol3en GefiWe, Truncus, Ventrikelseptum­
defekt und Anomalien der groBen Korper­
venen) und der haufigeren isolierten Form ohne 
weitere Herzfehlbildungen. Von der ersten 
Form waren bis 1958 nur 40 FaIle 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 tiber 17 FaIle 
oder 2 % ihrer autoptisch untersuchten kongeni-
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talen Herzfehler im Kindesalter. Auch KEITH 
et al. gaben 2 % Haufigkeit an, ohne eine Ge­
schlechtsbevorzugung erkennen zu konnen. HAL­
LERBACH u. SCHAEDE sahen diese Anomalie in 1 % 
ihres Krankengutes, wahrend RIPPERT et al. sie 
nur viermal bei 1500 Herzkatheterisierungen 
nachwiesen. 

Da bei diesen Kindern das gesamte arteriali­
sierte Blut dem rechten Herzen zuflieBt, sind 
sie nur lebensfahig, wenn ein Rechts-Links­
Shunt durch ein offenes Foramen ovale oder 

mundenden Lungenvenen im 1. und 2. Lebens­
jahr Symptome auf: zuerst Tachypnoe, wah­
rend Cyanose oder sonstige Symptome durch· 
aus zu Beginn fehlen konnen. Die Kinder blei· 
ben zierlich, gelegentlich sind sie dystroph. 
1m weiteren Verlauf kommt es zu Cyanose, 
Herz buckel und LebervergroBerung. Der 2. Pul­
monalton ist betont und gespalten. Ein Drittel 
der Kinder hat kein Herzgerausch! Die ubrigen 
haben uncharakteristische systolische Gerau-

einen ASD (in 75%) oder einen offe­
nen Ductus arteriosus (in 25 %) be­
steht (KEITH et al.). Die 02-Satti­
gung ist daher im rechten Herzen 
etwa gleich der in der Arteria femo­
ralis. Der rechte Vorhof und Ven­
trikel sind erheblich vergroBert, wah­
rend linker Vorhof und Ventrikel 
klein bleiben (TAUSSIG; KEITH etal.). 
Demgegenuber sind die Lungen­
venen selbst erheblich erweitert 
(KEITH etal. 1954). Siemundennach 
KEITH et al. (1958) in 55% ober­
halb des Herzens, und zwar in 44 % 
in eine linke persistierende obere 
Hohlvene uber die Vena anonyma 
in die Cava superior, in 11 % durch 
die rechte obere Hohlvene. In 30% 
erfolgt die Einmundung in das Herz, 
davon in 16% in den Coronarsinus 
und in 14% in den rechten Vorhof 
direkt. In 12 % munden 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 % alIer Falle sind 

Abb. 237. 41/4 Jahre alte Patientin mit totaler Fehlmnndung 
der Lungenvenen nber persistierende linke obere Hohlvene, Vena 

anonyma, rechte obere Hohlvene in den rechten Vorhof 
(typische Schneemann -Achter-Figur) 

gleichzeitig mehrere EinmundungsstelIen in­
ner· und auBerhalb des Herzens nachweisbar. 

Die klinischen Befunde sind abhangig von 
dem Ort der Einmundung der Lungenvenen 
und besonders der GroBe der Shuntmoglich­
keit in den groBen Kreislauf. Munden die 
Venen in die untere Hohlvene unterhalb des 
ZwerchfelIs, sind die Befunde besonders 
schwer. Betroffen sind vornehmlich mannliche 
Sauglinge. Die Neugeborenenperiode wird sel­
ten uberlebt. Fruhe und zunehmende Cyanose 
ist die Regel, Dyspnoe ist haufig. Herzge. 
rausche konnen fehlen und sind, sofern vor­
handen, uncharakteristisch. Terminal kann 
Lungenodem auftreten (KEITH et al. 1958). 
Abgesehen von dieser kleinen Gruppe treten 
bei etwa 80% der Kinder mit total fehl· 

sche am linken Sternalrand, ein Drittel dia· 
stolische Gerausche. Auch weiche, kontinuier­
liche Gerausche im 2. linken ICR kommen vor 
(nach KEITH et al. 1958). Arrhythmien und 
paroxysmale Tachykardien sind haufig. Das 
Herz ist vergroBert. Durch die Blutfiille in 
den Lungen besteht eine ausgepragte Infekt­
anfalligkeit und N eigung zu Pneumonien. 

Rontgenbefunde. Die Form der Herzsil­
houette wird weitgehend bestimmt von der 
Einmundungsstelle der Lungenvenen. So be­
schrieben SNELLEN u. ALBERS die "Achter-" 
oder "Schneemannfigur" des Mittelschattens 
bei Einmundung alIer Lungenvenen in eine 
linke persistierende Vena cava, die in die Vena 
anonyma und den rechten Vorhof fuhrt (s. 
Abb.237) (s. auch SNELLEN u. DEKKER). 
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Abb. 238. 3 Monate alter mannlicher Saugling mit totaler 
Fehlmiindung der Lungenvenen in den Coronarsinus. Offenes 
Foramen ovale. Ductus arteriosus geschlossen. Stark vergro-

zu erwarten (TAUSSIG; KEITH 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 AusfluBtrakt der rechten Kam­
mer ist hypertrophiert. ROWE 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 ROWE 
et al. (1961) durch die selektive An­
giokardiographie gegeben (s. auch 
KJELLBERG etal.; ROWE etal. 1956). 
Das Herz ist oft vergroBert und 
nimmt schon in denersten Mona­
ten an GroBe deutlich zu (siehe 

Bertes Herz, prominente Herzbucht. Stark vermehrte 
LungengefaBzeichnung 

, 
U~~j( 

J Vs I 

-fir"' ..... -~ 
li V6 . 

Abb. 239. EKG W/4J., s. Angaben Abb. 237): Rechts­
typ, rechts- und linksauriculare Reizleitungsstorung. 
Rechtshypertrophie bei inkomplettem Rechtsschen­
kelblock. Erregungsriickbildungsstorung im Bereich 

des rechten Ventrikels 

Diese charakteristischen Veranderungen sind 
jedoch selten fmher als im Alter von 4 Monaten 

Abb. 238). Die LungengefiWzeichnung ist 
stark vermehrt und diffuser als beirn ASD. 
Hilustanzen ist haufig bei der Durchleuchtung 
zu erkennen (TAUSSIG). 1m rechten vorderen 
Schragdurchmesser ist der stark vergroBerte 
rechte Ventrikel zu erkennen, der der vorderen 
Thoraxwand oft breit anliegt, wahrend irn lin­
ken Schragdurchmesser der linke Ventrikel, 
stark nach hinten gedrangt, den Wirbelsaulen­
schatten iiberragen kann. 

Elektrokardiogramm. Das EKG der Anomalie 
wurde 1954 von KEITH et al. ausftihrlich be­
schrieben. Typisch sind (s. Abb. 239): Abwei­
chung der elektrischen Herzachse nach rechts, 
hochgradige rechtsauriculare Reizleitungsstorung, 
ausgepragte Rechtshypertrophie mit oder ohne 
inkompletten Rechtsschenkelblock, ST -T -Ver­
anderungen besonders in den rechts-thorakalen 
Ableitungen als Ausdruck einer Storung der Er­
regungsrtick bildung. 

Herzkatheterisierung. 1947 hat TAUSSIG auf 
die hohen 02-Werte im rechten Vorhof hin­
gewiesen, und 1956 konnten SWAN et al. zeigen, 
daB die Hohe der arteriellen 02-Sattigung ab­
hangig ist yom LungengefaBwiderstand: ist 
dieser hoch, nimmt der Rechts-Links-Shunt zu, 
wodurch die arterielle Sattigung absinkt; ist er 
niedrig, ist auch die arterielle 02-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 daB 
durch die Mischung mit dem veni:isen Blut 
auch hier die Sattigung niedriger wird (KEITH 
et al. 1958). Nach KEITH et al. (1958) be­
tragt die mittlere arterielle 02-Sattigung im 
Sauglingsalter 81 %. Die Drucke im rech­
ten Vorhof werden von den gleichen Auto­
ren mit etwa 8 mm Hg, im rechten Ventri­
kel odeI' in del' Arteria pulmonalis in del' 
Halfte del' FaIle mit 100-110 mm Hg ange­
geben! Die iibrigen 50% zeigen maBige Druck­
erhi:ihungen. 

Prognose. Ohne Vorhofseptumdefekt bzw. 
Foramen ovale sterben nach TAUSSIG die Saug­
linge im Alter von 4-6 Monaten, nach KEITH 
et al. (1954) 80 % del' Kinder mit fehlmiindenden 
Lungenvenen im Sauglingsalter (s. auch DAR­
LING et al.). 1m 1. halben Jahr sterben 70%, 
30% im 2. Lebenshalbjahr und spateI'. 

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; 
GOTT et al.; KEITH et al. 1958). 
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Fehlbildungen der Aorta und des AusHu8traktes des linken Ventrikels 

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 
fiihrte zu der Aufklarung des klinischen Bildes 
und zu der Moglichkeit einer einfachen kli­
nischen Diagnostik in typischen Fallen. Bei der 
Aortenstenose hat sich dann eine ahnliche Ent­
wicklung wie bei der Pulmonalstenose nach 
Einfiihrung der Katheterisierung des rechten 
Herzens wiederholt. Die Entwicklung der ver­
schiedenen Methoden zur Katheterisierung und 
Angiokardiographie des linken Herzens fiihrte 
zu einer Klarung der hamodynamischen Situa­
tion und zu einem besseren Verstandnis der 
Klinik der Aortenstenosen. 

Das rheumatische Fieber und die Arterio­
sklerose gelten als atiologische Faktoren fiir 
die Entstehung der valvularen Aortenstenose 
im Erwachsenenalter. 1m Kindesalter ist eine 
kongenitale Aortenstenose mit Sicherheit an­
zunehmen, wenn das Herzgerausch 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 valvulare Lasion als Folge des rheuma­
tischen Fiebers ist auch im Erwachsenenalter 
selten. 

Die Einfiihrung der modernen Unter­
suchungsmethoden, vor aHem die Katheteri­
sierung und die Angiokardiographie des linken 
Herzens, hat auch die MogIichkeit einer exakten 
Differentialdiagnose der einzelnen Formen 
kongenitaler Aortenstenosen gebracht. Wir 
kennen vier verschiedene Formen kongenitaler 
Aortenstenose, von denen einige erst in den 
letzten J ahren erstmals diagnostiziert worden 
sind. Etwa 75% aller kongenitalen Aorten­
stenosen sind valvulare Aortenstenosen. Dann 
folgen in der Haufigkeit die Subaortenstenosen 
mit etwa 15 %. Der Rest sind supra valvulare 
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, wahrend andere Autoren 
eine hohere Prozentzahl angeben. So berichten 



Fehlbildungen del' Aorta und des AusfluBtraktes des linken Ventrikels 587 

REINHOLD u. Mitarb. libel' 6%, NADAS libel' 
5% und CAMPBELL und KAUNTZE libel' 3%. 
Wir haben in unserem Krankengut 2600 dia­
gnostizierter Herzfehler 160 Kinder mit kon­
genitaler Aortenstenose, also etwa 6 %. Davon 
120 valvulare, 24 Subaortenstenosen, 12 supra­
valvulare und 4 funktionelle Aortenstenosen. 
Bei allen bisher veroffentlichten Gruppen kon­
genitaler Aortenstenosen liberwiegt das mann­
liche Geschlecht, nach ONGLEY u. Mitarb. sogar 
im Verhaltnis von 5:1. Wir finden unter un­
seren Patienten ebenfalls ein Uberwiegen des 
mannlichen Geschlechts, jedoch nicht so erheb­
lich wie die genannten Autoren. 

Geschichtliches. Bereits im 16. Jahrhundert 
hatte LEONARDO DA VINCI erkannt, daB sich die 
normale, dreieckformig offnende Aortenklappe 
unter normalen Verhaltnissen nicht voHstandig zu 
offnen braucht (ESCHE). Unter seinen anato­
mischen Zeichnungen finden sich aHerdings keine 
stenosierten Aortenklappen. MORGAGNI solI die 
valvulare Aortenstenose bereits gekannt haben 
(KUMPE und BEAN). DITTRICH beschrieb 1849 
die valvulare Aortenstenose als die "wahre Herz­
stenose", und CHEVERS hat 1842 die Subaorten­
stenose erstmals beschrieben. Dann folgten Ar­
beiten von LAUENSTEIN (1875) und von DILG 
(1883) ebenfaHs mit Beschreibungen del' Sub· 
aortenstenose, spateI' von KEITH (1909) und von 
MONCKEBERG (1907, 1924). Verschiedene Arbei­
ten ohne entscheidenden klinischen Beitrag stam­
men aus den dreiIliger Jahren von BROWN, RAE, 
WIGLESWORTH, DE VEER, DORMANNS und MAR­
VIN und SULLIVAN. Die erste einheitliche kli­
nische Darstellung findet sich in del' erst en Auf­
lage des Buches von TAUSSIG (1947). Neuere kli­
nische Arbeiten stammen VOl' aHem von DOWNING, 
REINHOLD et aI., P. WOOD (1956), MORROW et aI. 
(1958), ONGLEY et aI. und HANCOCK und ABEL­
MANN. 

Verschiedene pathoanatomische Formen del' 
supravalvularen Aortenstenose wurden von AR­
CHER (1878) und von MEN CARELLI (1930) be­
schrieben und klinisch erstmals von MORROW 
et aI. (1959a) und LOOGEN und VIETEN (1960) 
diagnostiziert. Beschreibungen del' funktionellen 
odeI' hypertl'ophischen Subaortenstenose stam­
men von BERCU et aI., BROCKENBROUGH et aI. 
(1961) und BEUREN et aI. (1961c). Erste Mit­
teilungen libel' eine operative Behandlung del' 
kongenitalen Aortenstenose wurden von BAILEY 
u. Mitarb. (1953), SPENCER et aI. (1958), SWAN 
et al. (1958), MORROW et al. (1958), McNAMARA 
et al. (1959) und MCGOON et al. (1961) ver­
Offen tlich t. 

Embryologic. Die formale Teratogenese del' 
Stenosen des AusfluBtraktes des linken Ven­
trikels wurde in jiingster Zeit ausfUhrlich von 
GOERTTLER (1958, 1960) und von GOERR be­
schrieben. Nach GOERTTLER (1963) sind Form­
und GroBenveranderungen del' Semilunarklappen 

"abhangige" und nicht "spontane" Fehlbil­
dungen. Die typischen Semilunarklappen ent­
stehen aus den Endokardpolstern und ihreAnzahl, 
GroBe und Gestalt ist durch die Entwicklung des 
muskularen KammerausfluBteiles mitbestimmt. 
Eine primar abartige Anlage einzelner Endokard­
polster wird von GOERTTLER mehr in den Hinter­
grund gestellt (GOERTTLER 1963). Hamodyna­
mische Einfliisse spielen bei del' Formgebung der 
einzelnen Klappenblatter ohne Zweifel eine Rolle. 
MiBbildete Semilunarklappenblatter, die ent­
wedel' in normaler Zahl, in einer Uberzahl odeI' 
haufiger in reduzierter Zahl vorkommen konnen, 
neigen zu stenotischen Verwachsungen, VOl' aHem 
an den Commissuren, die oft nul' rudimental' aus­
gebildet sind. Seit RAUCHFUSS im Jahre 1878 auf 
die Moglichkeit del' Entstehung del' Aorten­
stenose durch eine fetaleEndokarditis hingewiesen 
hat, ist diese Frage wiederholt diskutiert worden 
(FISCHER, MONCKEBERG, SCHOTT und HUNGER). 
GROSS und andere Autoren glauben nicht, daB es 
eine "fetale Endokarditis" als Ursache fUr die 
Aortenstenose gibt, da in den Lasionen kein 
N arbengewebe nachweis bar ist. 

ValvuUire Aortenstenose 

Pathologie. Wie oben bereits betont, sind 
III Zahl und GroBe veranderte Semilunar­
klappen hiiufig 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 Umstanden AnlaB zu einer Aorten­
regurgitation. Auch als isolierte MiBbildung 
ohne Stenose odeI' Insuffizienz sind bicuspidale 
Klappen mitunter Ansatzpunkt einer bak­
teriellen Endokarditis. Die Segel bicuspidaler 
Aortenklappen konnen von gleicher odeI' sehr 
verschiedener GroBe sein. Bei unterschiedlicher 
GroBe del' beiden Segel ist das groBere meist 
durch eine verwachsene rudimentare Com­
missur odeI' Leiste in zwei Segmente geteilt. 
In streng embryologischem Sinn kann man 
dann eigentIich nicht mehr von bicuspidalen 
Klappen sprechen, da die rudimentare Raphe 
odeI' Leiste die eigentliche Dreiteilung del' 
Klappe anzeigt. Funktionell ist die Klappe 
dann jedoch bicuspidal. 1m Erwachsenenalter 
sind kongenitale bicuspidale Aortenklappen 
makroskopisch schwer von erworbenen, rheu­
matisch odeI' bakteriell-endokarditisch ver­
unstalteten, bicuspidalen Klappen zu unter­
scheiden. EDWARDS hat histologische Kriterien 
fiir ihre Differenzierung angegeben (EDWARDS 
1953). 
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Wegen der unterschiedlichen GroBe der 
bicuspidal erscheinenden, stenotischen Aorten­
klappe sieht die valvulare 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 MiBbildung der Aortenklappe ist 
vielgestaltiger und komplexer. Da bei der 

Klappe 
geschlossen 

Klappe 
getfffnef 

normal 

valvultire 
Aorfenslenosen 

Abb.240. Verschiedene Formen valvularer 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 valvularen 
Aortenstenosen in einfache domformige (ahn­
lich der valvularen Pulmonalstenose) und in 
unicommissurale domformige Stenosen, bei 
denen praktisch nur ein Aortensegel vor­
handen ist (EDWARDS 1960). Die Abb.240 
zeigt verschiedene Formen valvularer Aorten­
stenose. 

Bei signifikanten valvularenAortenstenosen 
ist auch irn Kindesalter der linke Ventrikel 

betrachtlich hypertrophiert. Zu einem ge­
wissen Grad ist das Endokard des linken Ven­
trikels immer verdickt. Diese Endokard­
skI erose mag einmal als sekundare Erscheinung 
des iiberlasteten linken Ventrikels aufzufassen 
sein, wahrend in anderen Fallen wiederum die 
valvulare Aortenstenose Teil der allgemeinen 
Endokardfibroelastose des linken Ventrikels ist. 

Als Folge dieser Veranderungen sind die 
Klappenblatter gewohnlich mehr oder weniger 
verdickt und unbeweglich. Der Klappenring 
selbst kann iibergroB und dilatiert sein, er 
kann normal groB sein oder er ist hypoplastisch. 
Man hat allgemein angenommen, daB die Weite 
des Klappenringes bei der kongenitalen Aorten­
stenose nicht so groBen 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, daB die GroBe des 
Aortenklappenringes ebenso haufig 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 anatornische Verunstaltung 
der Aortenklappe bedingt die schwierige und 
oft weniger erfolgreiche operative Beseitigung 
der kongenitalen valvularen Aortenstenose und 
das relativ haufige Entstehen einer post­
operativen Aorteninsuffizienz irn Vergleich zu 
den Ergebnissen der chirurgischen Behandlung 
der Pulmonalklappenstenose. 

Pathophysiologie. Der linke Ventrikel tragt 
die Last der Mehrarbeit bei der Aortenstenose. 
Um ein adaquates Schlagvolumen und einen 
ausreichenden peripheren Blutdruck aufrecht­
zuerhalten, arbeitet er je nach dem Schwere­
grad der Stenose mit einem erhohten Druck, 
um die stenotische Klappe zu iiberwinden. 
WIGGERS (1934) hat im Tierversuch gezeigt, 
daB die Klappenoffnung um mindestens 25 % 
der natiirlichen GroBe eingeengt sein muB, 
bevor es zu nennenswerten zirkulatorischen 
Veranderungen kommt, und daB eine Ein­
engung der Aortenklappenoffnung 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 Gerausch verursachen (WIG­
GERS 1952). 

P. WOOD (1958) hat die hamodynamischen 
Veranderungen, die bei einer Verkleinerung 
der Aortenklappenoffnung von 75% der natiir­
lichen GroBe auftreten, wie folgt zusammen­
gefaBt: 

1. Ansteigen der Amplitude der a-Welle in 
der Druckkurve des linken V orhofs. Beschrie­
ben von R. GORLIN et al. 

2. Erhohung der prasystolischen Spannung 
des linken Ventrikels als Folge der erhOhten 
a-Welle des linken V orhofs. 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 vorwartsgerichteten 
Schlagvolumens. 

4. Langsam ansteigende Pulsdruckkurve 
der zentralen Aorta mit niedrigem anakroten 
Knick, vermindertem maximalen Druck und 
verlangerter Auswurfphase. 

5. Langsames Ansteigen der peripheren 
Pulsdruckkurve, ahnlich der in der zentralen 
Aorta, jedoch mit einer hoheren anakroten 
Schulter. 

6. Begrenztes Herzminutenvolumen, das 
beim dekompensierten Herzen bereits ill 

Ruhe vermindert ist. 
7. Ungeniigende Coronardurchblutung in 

bezug auf den vermehrten Stoffwechselbedarf 
des iiberlasteten linken Ventrikels (relative 
Coronarinsuffizienz) . 

DE HEER, KATZ et al., GUPTA und WIG­
GERS und WIGGERS (1929, 1952) haben den 
Druckkurvenverlauf im linken Ventrikel bei 
der Aortenstenose im Tierversuch untersucht, 
wahrend von FLEMING und GIBSON iiber ent­
sprechende Beobachtungen beim Menschen 
berichtet wurde. Nach WIGGERS (1952) ist der 
Druckkurvenverlauf im linken Ventrikel bei 
der Aortenstenose grundsatzlich anders als bei 
der Aortenisthmusstenose. Bei der Isthmus­
stenose ist die Zeit der isometrischen Kon­
traktion verkiirzt, wahrend sie bei der Klap­
penstenose verlangert sein solI. Die Ventrikel­
druckkurve wird bei der Klappenstenose mit 
zunehmendem Schweregrad der Stenose spitzer 
und der Gipfel der Druckkurve wird friiher in 
der Systole erreicht, wahrend sie bei der 

Isthmusstenose den Gipfel spater als normal 
erreicht. FLEMING und GIBSON haben diese 
tierexperimentellen Ergebnisse beim Menschen 
bestatigt, lediglich wie auch KATZ u. Mitarb. 
eine Verkiirzung der isometrischen Kontraktion 
bei der Aortenstenose gefunden. Demnach ist 
also bei der Aortenstenose die gesamte Systole 
und die Austreibungszeit verlangert, das systo­
lische Druckmaximum solI aber friiher als 
normal erreicht werden. 1m Gegensatz zu 
WIGGERS (1952) und FLEMING und GIBSON 
finden GROSSE-BROCKHOFF und LOOGEN eine 
Verlangerung der Druckanstiegszeit im linken 
Ventrikel, wie auch eine Verlangerung der 
ganzen Systole in Abhangigkeit yom Schwere­
grad der Stenose. Auch ein groBer Teil unserer 
mit transseptaler Katheterisierung des linken 
Ventrikels gewonnenen Druckkurven bei Aor­
tenstenosen zeigt eine Verspatung des Druck­
maximums, wie dies bei den valvularen Pul­
monalstenosen mit intaktem Ventrikelseptum 
auch der Fall ist. Nach FLEMING und GIBSON 
gibt der Grad der Verlangerung der Austrei­
bungszeit keinen Anhaltspunkt fUr den Schwe­
regrad der Stenose, wohl aber die Verlangerung 
der Druckanstiegszeit der peripheren Puls­
kurve. 

Klinik 

Symptomatologie. Patienten mit kongeni­
taler valvularer Aortenstenose lassen sich im 
Kindesalter in zwei Gruppen unterteilen (BEU­
REN u. Mitarb. 1961 a). Leitsymptom der 
ersten, kleineren Gruppe ist die friihe Entwick­
lung kardialer Dekompensation mit inter­
mittierender oder persistierender Cyanose, 
Dyspnoe, erheblicher Herzvergro13erung und 
schlechtem Gedeihen. Das Fortschreiten der 
Insuffizienz und der VergroBerung des Herzens 
ist in den meisten Fallen mit konservativer 
Behandlung nicht aufzuhalten. 

Die Kinder der zweiten, groBeren Gruppe 
haben ein recht ungestortes Aufwachsen in den 
ersten Lebensjahren, oft bis zum Beginn des 
schnellen Pubertatswachstums. Ein Herz­
gerausch wird bei diesen Patienten meist zu­
fallig und friihzeitig entdeckt. Bei iiber der 
Halfte unserer Patienten war das Herz­
gerausch 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 LOGAN berichten, wahrend die 
Mehrzahl aber normal entwickelt ist. Steno­
kardische Beschwerden sind im Kindesalter 

Tabelle 43. Alter beim Beginn von Symptomen 

Alter 

Bis 1 Jahr . 
2.- 3. Lebensjahr . 
4.- 6. Lebensjahr . 
7.-10. Lebensjahr. 

11.-15. Lebensjahr. 

Zahl der Patienten 

11 
2 
4 

13 
10 

selten. Wenn man vorsichtig danach fahndet, 
findet man mitunter aber Angaben, die in diese 
Richtung deuten. Den Eltem sind die Steno­
kardien oft nicht bekannt, da die Kinder nicht 
direkt daruber klagen. Die im Erwachsenen­
alter haufigen Synkopen sind im Kindesalter 
aber eine Seltenheit. Die Kinder der zweiten 
Gruppe sind acyanotisch, und es finden sich 

Tabelle 44. Alter bei Entdeckung des Geriiusches 

Alter 

Bis 1 Jahr . 
2.- 3. Lebensjahr . 
4.- 6. Lebensjahr . 
7.-10. Lebensjahr . 

11.-15. Lebensjahr. 

Zahl der Patienten 

23 
12 
11 
12 

keine Zeichen kardialer Dekompensation. Die 
Tabelle 43 gibt das Alter beim Beginn von 
Symptom en von 40 Patienten an. Man er­
kennt deutlich die Gruppe von Kindem 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 Herzgerausches bei 58 Patienten. Auch 
hier deutlich die erste Gruppe im 1. Lebensjahr. 

Ein hebender HerzspitzenstoB ist sichtbar 
oder palpabel bei fast allen Patienten. 1m 
1. Lebensjahr ist gewohnlich ein systolisches 
Schwirren bei den symptomatischen und bei 
den asymptomatischen Kindem nicht palpabel. 
Spater findet man bei der Mehrzahl der Pa­
tienten ein systolisches Schwirren uber den 
Carotiden, suprasternal und im 2. rechten Inter­
costalraum. Das Schwirren kann im 2. rechten 

ICR jedoch haufig fehlen, unter Umstanden 
auch nur sehr zart uber den Carotiden zu pal­
pieren sein und erscheint in vielen Fallen wie 
auch das systolische Gerausch an typischer 
Stelle erst nach dem 8. Lebensjahr. 

TAUSSIG und SCHESSEL haben darauf hin­
gewiesen, daB das systolische Geriiusch der 
Aortenstenose in den ersten Lebensjahren be­
reits typisch sein kann, haufig von dem des 
Ventrikelseptumdefektes, vor allem wegen der 
Lokalisation seines Maximums am unteren 
link en Stemalrand, nicht zu unterscheiden ist. 
In typischen Fallen ist es rauh, scharf und laut, 
weit in die peripheren GefaBe fortgeleitet und 
am lautesten im 2. rechten ICR. Bei unserer 
1961 veroffentIichten Serie von Patienten war 
das systolische Gerausch vor dem Erreichen 
des 6. Lebensjahres in ca. 20% der FaIle un­
charakteristisch (BEUREN u. Mitarb. 1961 a). 
Bei jahrlichen Kontrollen stellt man oft fest, 
daB die Lokalisation des Gerausches vom 
unteren linken Stemalrand im Laufe der Jahre 
in den 2. rechten ICR wechselt. Das systo­
lische Schwirren und das rauhe systolische 
Gerausch, am lautesten im 2. rechten ICR, weit 
in die Peripherie fortgeleitet, sind keine charak­
teristischen Befunde im Sauglings- und fruhen 
Kindesalter, sondem als spate Manifestationen 
zu werten, die mitunter bis zur Pubertat auf 
sich warten lassen. Je schwerer die Stenose, 
um so spater liegt das Maximum des Gerausches 
in der Systole. In etwa 10% der FaIle sind 
leise diastoIische Gerausche als Ausdruck einer 
geringgradigen Aorteninsuffizienz im 2. rechten 
ICR vorhanden. Bei einem Teil der Patienten 
kann man uber der Herzspitze ein vom Ste­
nosengerausch getrenntes systolisches Gerausch 
als Ausdruck einer Mitralinsuffizienz horen. 
Nach NADAS ist bei allen Patienten mit echter 
Subaortenstenose ein blasendes protodiasto­
lisches Gerausch zu horen, wahrend ein solches 
bei valvularen Aortenstenosen nur in 50 % der 
FaIle vorhanden sein solI (NADAS). In einigen 
Fallen valvularer Aortenstenose mit dem Maxi­
mum des Gerausches im 2. rechten ICR ist 
auch der 2. Aortenton etwas leiser als normal. 
Dies ist aber keineswegs immer der Fall. In 
vielen Fallen ist der 2. Aortenton sowohl bei 
valvularen als auch bei Subaortenstenosen von 
normaler Intensitat. Haufig ist der 2. Aorten­
ton jedoch einfach oder eng gespalten. Durch 
eine Verlangerung der Systole des link en Ven­
trikels kommt es bei hochgradigen Aorten-
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stenosen sogar zu einer paradox en 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 verlangert wird und dadurch der 
PulmonalklappenverschluB verspatet einfallt 
(REINHOLD et al., LEATHAM). Bei valvularen 
Aortenstenosen ist in den meisten Fallen ein 
aortaler Klick uber der Herzspitze vorhanden, 
wahrend ein solcher bei Subaortenstenosen 
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der tiefliegende anakrote Knick deutlicher aus­
gepragt als in der Arteria brachialis. FElL und 
KATZ haben im Tierversuch gezeigt, daB die 
Position der anakroten Knickung in einem be­
stimmten Verhaltnis zum Schweregrad der 
Stenose steht, d. h., je hochgradiger die Stenose, 
je tiefer die Lage der anakroten Knickung. 
Spater wurde vergeblich versucht, dies auch 
fUr die menschliche Aortenstenose nachzu­
weIsen. GOLDBERG u. Mitarb. haben darauf 
hingewiesen, daB die Position des anakroten 
Knickes auBer yom Grad der Stenose auch yom 

3.li. fCR II.li.ICR Spifze 

Abb. 241. Phonokardiogramm valvuHirer Aortenstenose 

selten zu hOren ist. Die Abb.241 zeigt das 
Phonokardiogramm einer valvularen 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 
schneIlen Druckanstieg bis zu einer hoch­
liegenden anakroten Schulter. Danach folgt 
meistens eine einzelne Spitze, mitunter auch 
eine zweite. 1m absteigenden Teil der Kurve 
ist der AortenklappenschluB durch einen dikro­
ten Knick gekennzeichnet. Bei den Aorten­
stenosen ist der Beginn der anakroten Schulter 
scharfer geknickt und er liegt tiefer im ascen­
dierenden Teil der Kurve. Der Druckanstieg 
erfolgt langsamer. In der zentralen Aorta ist 

Schlagvolumen und Pulsdruck abhangt. Nach 
Einfiihrung der Katheterisierungen des linken 
Herzens waren genauere Untersuchungen uber 
den Grad von Aortenstenosen und die ent­
sprechende Pulskurvenkoniiguration beim Men­
schen moglich (GORLIN u. Mitarb., RABER und 
GOLDBERG, P. WOOD 1958). Bei Untersu­
chungen mit Pulskurvenregistrierung und 
gleichzeitiger Bestimmung des systolischen 
Druckgradienten, Schlagvolumen und der Aor­
tenklappenoffnungsflache konnten RABER und 
GOLDBERG kein bestimmtes Verhaltnis zwi­
schen der Position des anakroten Knickes und 
dem Schweregrad der Stenose sowie dem 
Schlagvolumen und dem systolischen Gra­
dienten demonstrieren. Die Summe aIler 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. GILLMANN 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 fUr die indirekten 
Carotiskurven das gleiche, was oben fUr die 

2.re.1CR 
(J'lQHz) 

( 
a.curofis 

Abb.242. Pulskurve und Phonokardiogramm valvu­
Hirer 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 Fallen diagnostisch 
verwertbare Pulskurven registriert werden, daB 
aber die indirekte Registrierung der Carotis­
pulskurve gerade in den Fallen als eindeutiges 
diagnostisches Hilfsmittel versagt, in denen 
auch die iibrigen klinischen Zeichen uncharak­
teristiseh sind. Dies ist bei den kongenitalen 
Aortenstenosen mindestens bis zum 7. Lebens­
jahr reeht haufig der Fall. Die Kurven­
splitterung derindirekten Carotispulskurve wird 
durch die in die Carotis fortgeleiteten Schall­
schwingungen des Austreibungsgerausches her­
vorgerufen, sie fehlt also oder ist weniger deut­
lich ausgepragt bei uneharakteristischer Loka­
lisation oder geringer Fortleitung des Gerau­
sches. Die Abb.242 zeigt eine indirekte Ca­
rotispulskurve bei valvularer Aortenstenose. 

Rontgenuntersuchung. Herzfernaufnahme 
und Rontgendurchleuchtung bieten oft wenig, 

in eirugen Fallen 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 FaIle normal 
groB und ohne charakteristische Konfiguration. 
Bei den iibrigen Kindern sind die Herzen 
maJ3ig bis deutlich vergroBert. Infolge ein­
seitiger Hypertrophie des linken Ventrikels 
deutet im a.p.-Strahlengang die Herzspitze 
nach unten und im linken vorderen sehragen 
Durchmesser iiberlagert der linke Ventrikel 
die Wirbelsaule (Abb.243). Bei poststeno­
tischer Dilatation der ascendierenden Aorta 
wird diese deutlieh prominent und sie ist bei 
der Durehleuchtung iiberaktiv. Aueh die 
Uberaktivitat des linken Ventrikels ist bei der 
Durchleuchtung zu beobaehten. Bei schweren 
Stenosen mit signifikanter Druckerhohung in 
der Arteria pulmonalis kann auch das Pul­
monalsegment prominent sein. Hierauf wurde 
in der Literatur versehiedentlich hingewiesen 
(TAUSSIG 1960). Eine prominente ascendierende 
Aorta findet sieh mehr oder weniger deutlich bei 
einer groBen Zahl der Aortenklappenstenosen, 
jedoeh aueh bei einigen Subaortenstenosen. 
Bei ONGLEYS und NADAS' 67 Patienten mit 
kongenitaler Aortenstenose war nur bei 26 die 
ascendierende Aorta dilatiert (ONGLEY u. 
Mitarb.), wahrend KJELLBERG u. Mitarb. und 
DOWNING dies bei iiber der Halfte ihrer Pa­
tienten fanden. Nach unserer Erfahrung findet 
man eine prominente aseendierende Aorta mehr 
oder minder deutlich ausgepragt bei 70% der 
FaIle, vor allem wenn man bei der Durchleuch­
tung sorgfaltig darauf aehtet. Man sieht bei 
der Durchleuchtung mitunter ein Hilustanzen, 
das hier nicht durch einen Shunt, sondern 
dureh die kraftigen Pulsationen des linken 
Ventrikels hervorgerufen wird, die sich den 
GefaBen mitteilen. Bei hochgradigen Stenosen 
ist der linke Vorhof etwas vergroBert und 
iiberaktiv. In der ersten Gruppe von Patienten 
mit kongenitaler Aortenstenose, also mit erheb­
licher Symptomatik bereits im l. Lebensjahr, 
sind die Herzen ausnahmslos schon in den 
ersten 3 Lebensmonaten sehr vergroBert, bei 
vollig uncharakteristischer Konfiguration. Das 
GefaBband 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 NADAS 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 (BEU­
REN u. Mitarb. 1961a). 31 Kurven wiesen ST-

Abb.243a 

den Grad der ST - und T -Veranderungen in eine 
Korrelation zur Starke der Stenose zu bringen. 
GILLMANN und LOOGEN fanden eine sichere 
Korrelation zwischen systolischem Druckgra­
dienten und ST- und T-Veranderungen beim 
Erwachsenen mit kongenitaler oder erworbener 
Aortenstenose insofem, als ST -Senkungen bei 
Gradienten ab 60 mm Hg immer vorhanden 
waren. Bei Gradienten unter 20 mm Hg waren 

Abb.24:lb 

Abb. 243a. Herzfern-Aufnahme bei valvularer Aortenstenose. Nach unten deutende, gestreckte Herzspitze 
und prominente ascendierende Aorta 

Abb.243b. Linker vorderer schrager Durchmesser bei valvularer Aortenstenose. Der linke Ventrikel 
ist vergroBert und uberlagert die Wirbelsaule 

und T-Veranderungen auf, 22 hatten einen 
pathologischen Achsendifferenzwinkel. Links­
typen fanden wir in zwolf Fallen, Rechtstypen 
in acht Fallen, wobei zwei Sauglinge in den 
ersten 8 Lebenswochen einbegriffen sind. Dber­
drehte Linkstypen mit Winkeln iiber -300 

fanden sich zweimal, ein ausgepragter Rechts­
typ einmal bei einem 6jahrigen Kinde. 

Da das Auftreten des Linksiiberwiegens bei 
Kindem in verschiedenem Alter eintritt, kann 
hochstens einem sehr friihzeitigen Linksiiber­
wiegen einige Bedeutung zukommen. 

GroBe Beachtung haben die ST- und T-Ver­
anderungen bei der Aortenstenose gefunden, 
zumal sie als Ausdruck einer relativen Coronar­
insuffizienz entscheidend fiir die Operations­
indikation sein konnen. Man hat versucht, 

Handbuch der Kinderheilkundc, Bd. VII 

niemals ST-Veranderungen nachweisbar. ONG­
LEY u. Mitarb. beschrieben unter 67 Patienten 
15mal ST - und T -V eranderungen, wahrend bei 
SPENCER u. Mitarb. aIle operierten Patienten 
mit Gradienten von 34-213 mm Hg ST- und 
T-Abweichungen aufwiesen. Bei unseren Kin­
dem fanden sich iiber 60 mm Hg immer St­
Veranderungen, unter diesem Grenzwert drei­
mal keine und sechsmal leichte bis schwere 
ST-Senkungen und negative T-Zacken (BEU­
REN u. Mitarb. 1961a). 

Die Zeichen von Hypertrophie des linken 
Ventrikels und ST - und T -Veranderungen bei 
'Aortenstenosen sind progressiv, und es ist an­
zunehmen, daB sich bei gleichbleibender GroBe 
der Klappenoffnung und gleichbleibendem 
Gradienten nach kurzer Zeit bereits diese 

38 
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EKG-Veranderungen entwickeln konnen. Auf­
schluBreicher sind ohne Zweifel gleichzeitige 
Druckmessungen und Bestimmungen des Mi­
nutenvolumens mit Kalkulation der Klappen­
offnungsflache, da sich der Gradient mit stei­
gendem DurchfluB erheblich verandert. Sicher 
zeigen ST- und T-Veranderungen 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 bei valvularer Aorten­
stenose. Beachte erhebliche Hypertrophie des linken 
Ventrikels in den linksthorakalen Ableitungen mit 
ST- und T-Veranderungen in Ableitung I, II und 

linksthorakal 

gar, daB 25% der Patienten mit schwerer 
Aortenstenose entweder ein normales EKG 
haben oder lediglich geringgradige Zeichen fur 
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
gesteHt. 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 moglich. Die 
Registrierung intrakardialer Phonokardio­
gramme des rechten Herzens kann unter Um­
standen aufschluBreich sein. Zunachst hat man 

nach Einfiihrung der intrakardialen Phono­
kardiographie angenommen, daB im Herzen 
Gerausche nur am Ort ihrer Entstehung und 
distal davon aufgenommen werden konnen. 
Zunehmende Erfahrung mit dieser Methode hat 
in letzter Zeit jedoch gezeigt, daB scharfe 
pathologische Gerausche vor aHem durch 
dunne GefaBwande und Septen, auch in andere 
Herzhohlen fortgeleitet werden. So haben wir 
bei Aortenstenosen seit einigen Jahren regel­
maBig das an der Aortenklappe entstehende 
scharfe systolische Gerausch im rechten Vorhof 
oben und in der oberen Hohlvene registrieren 
konnen. HEINTZEN und VIETOR haben die 
gleiche Beobachtung gemacht (HEINTZEN und 
VIETOR). 

Erst die Einfuhrung verschiedener Metho­
den der Katheterisierung des linken Herzens 
hat der KIllik die Moglichkeit einer exakten 
Differentialdiagnose der einzelnen Formen der 
Aortenstenose und der zuverlassigen Beur­
teilung des Schweregrades gebracht. Fur die 
gesamte praoperative Beurteilung wie auch fur 
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 
Einfuhren des Katheters und beim Zuruck­
ziehen zeigt den hohen Druck im linken Ven­
trikel, den niedrigeren Druck in der Aorta und 
die Lokalisation der Stenose, valvular, sub­
valvular oder supravalvular. Bei hochgradigen 
Stenosen ist es jedoch oft nicht moglich, den 
Katheter durch die Stenose zu manipulieren. 
Dies ist besonders haufig 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 ebenfaHs 
der Druck im linken Ventrikel gem essen werden 
(BROCK et al.), eine Lokalisation der Stenose 
und Katheterisierung des linken Vorhofs ist 
damit aber nicht moglich. Die transseptale 
Punktion des linken V orhofs yom 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. 1961 b, BEUREN und APITZ 1963a). 
Der mittlere linke V orhofdruck ist mitunter 
urn 10-20 mm Hg erhOht. Die Kurvenkonfi­
guration laBt hiiufig eine gleichzeitige Mitral­
regurgitation erkennen. GORLIN u. Mitarb. 
haben Druckkurven des linken Vorhofs bei 
Aortenstenosen veroffentlicht, die durch eine 
sehr groBe 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 groBe 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 sol chen Fallen 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 
ansta tt in der Arteria brachialis oder Aorta 
gemessen wird, darf der Schweregrad der 
Stenose nicht unterschatzt werden, da durch 
die auf der Arteria femoralis stehende Blut­
saule der Druck hier urn etwa 20 mm Hg hoher 
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 fruher im AnschluB an die 
Katheterisierung des rechten Herzens Kon­
trastmittelinjektionen in die Arteria pulmonalis 
vorgenommen. Die dadurch erhaltenen Bilder 
des AusfluBtraktes des linken Ventrikels ge­
nugen mitunter zur Differentialdiagnose der 
einzelnen Formen der Aortenstenosen, gewohn­
lich sind sie jedoch nicht genugend kontrast­
reich, urn anatomische Einzelheiten der Stenose 
erkennen zu lassen. Man hat deshalb auch die 
oben erwahnten Methoden zur Katheteri­
sierung des linken Herzens fur die selektive 
Angiokardiographie des linken Ventrikels her-

angezogen (BROCKENBROUGH und BRAUNWALD 
1960, BROCKENBROUGH et al. 1962, BEUREN 
und APITZ 1962 c, 1963a). Die Kontrastmittel­
injektion direkt in den linken Ventrikel 
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Abb.245a. Vorhofdruckkurve bei hochgradiger Aor­
tenstenose mit Dekompensation. In der Vorhof­
druckkurve bei Dekompensation vorherrschende 
groBe V-Welle mit tiefem Y. 1m 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 Z weiseitenangiokardiographie 
gibt die beste Darstellung der anatomischen 
Einzelheiten bei allen Typen kongenitaler und 
erworbener Aortenstenose (BJORK et al., BJORK 
und LODIN, DOTTER et al.). In keinem Fall 
genugt die bloBe Druckmessung im linken 
Ventrikel und in der Arteria brachialis zur kon-

38* 



596 A. J. BEUREN: 

servativen Beurteilung und zur praoperativen 
Vorbereitung. Auch das von einer Operation 
zu erwartende funktionelle Ergebnis ist mog­
licherweise sehr unterschiedlich und kann 
durch eine kontrastreiche angiokardiogra­
phische Darstellung zuverlassiger beurteilt 
werden. Dnter den valvularen Aortenstenosen 
find en sich, ebenso wie bei den valvularen 
Pulmonalstenosen, solche mit engem Klappen-

gradigen valvularen Aortenstenosen oft nicht 
zu einer poststenotischen Dilatation der ascen­
dierenden Aorta kommt. 

Normale Aortenklappen sind auf selektiven 
Angiokardiogrammen dunn, glatt und frei be­
weglich, mit weiter Offnung in der Ventrikel­
systole zu erkennen. Die Klappen sind bei 
valvularen Aortenstenosen dick und schwer 
beweglich. Haufig erkennt man eine Dom-

Abb.246 Abb.247 Abb.248 

Abb. 246. Seitliches Angiokardiogramm bei valvuUirer Aortenstenose. Enger Klappenring und 
verkriippelte Klappe. Keine poststenotische Dilatation 

Abb.247. Seitliches Angiokardiogramm bei valvularer Aortenstenose. Hier groBer Klappenring. Typische 
Domstellung. Reflux in den linken Vorhof. Poststenotische Dilatation 

Abb. 248. Seitliches Angiokardiogramm bei valvularer Aortenstenose. Beachte deutliche Domstellung 
der stenosierten Klappe 

ring und Patienten mit einem Klappenring 
normaler GroBe. Selbst bei gunstigen 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 MiBbildung, 
die nicht operabel ist und klinisch oft nicht von 
valvularen Aortenstenosen zu unterscheiden 
ist. Die selektivenAngiokardiogramme des lin­
ken Ventrikels (Abb. 246, 247 und 248) zeigen 
deutlich die sehr unterschiedliche GroBe des 
Klappenringes, und daB 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 Verkruppelung 
und MiBbildung der Klappen erkennbar ist. 
Die Angiokardiographie ist auch geeignet zum 
Nachweis gleichzeitiger Mitralinsuffizienz oder 
zusatzlicher Herzfehler, wie Ventrikelseptum­
defekt, Aortenisthmusstenose oder offener Duc­
tus arteriosus. Auch ist der angiokardiogra­
phische Nachweis einer zusatzlichen Endokard­
fibroelastose wichtig. 

Zur Besprechung der Differentialdiagnose 
und Therapie der verschiedenen Formen kon­
genitaler Aortenstenosen s. weiter unten. 
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Subaortenstenose 
Synonyma. Conusstenose der Aorta, infra­

valvuliire Aortenstenose, "Ringleistenstenose". 
Pathologie. Die Subaortenstenose wurde 

von CHEVERS, LAUENSTEIN und DILG bereits 
im vorigen Jahrhundert beschrieben. KEITH 
(1909) hat die Subaortenstenose mit der In­
fundibulumstenose des rechten Ventrikels ver­
glichen. Es handelt sich bei der Subaorten­
stenose um eine zirkulare oder halbkreisformige 
Einengung des AusfluB­
traktes des linken Ven­
trikels, die durch eine in 
das Lumen des Ventrikels 

fibrose vorspringende 
Endokardleiste verur­
sacht wird. Diese fibrose 

nur in wenigen Fallen zusatzliche Ventrikel­
septumdefekte gefunden. BEeu u. Mitarb. so­
wie NEUFELD u. Mitarb. (1961) haben eine MiB­
bildung mit Subaortenstenose, Ventrikelsep­
tumdefekt und Dberreiten der Arteria pulmo­
nalis beschrieben, die extrem selten zu sein 
scheint. In diesen Fallen liegt die Stenose 
oberhalb des Ventrikelseptumdefektes. Nach 
unseren Erfahrungen mochten wir annehmen, 
daB sich als haufigster zusatzlicher Herzfehler 

Leiste erstreckt slch yom 
Ventrikelseptum bis auf 
das anteriore Segel der 
Mitralklappe. Mitunter 
liegt sie unmittelbar un­
ter der Aortenklappe, 
meist betragt ihr A bstand 
yom Aortenostium je­
doch 1-2 cm. Zwischen 
Ringleiste und Aorten­
ostium ist das Endokard 
des linken Ventrikels ver-

Abb. 249. Pathologisches Praparat bei hochgradiger organischer Subaorten­
stenose. Ringleiste im AusfluBtrakt des linken Ventrikels 

dickt. Die fibrose Leiste 
bildet den AbschluB dieser Endokardfibrose des 
AusfluBtraktes des linken Ventrikels (siehe 
Abb.249). Der Schweregrad der Einengung der 
AusfluBbahn des linken Ventrikels ist verschie­
den, oft verbleibt nur eine kaum fur den kleinen 
Finger durchgangige Offnung. Nach unseren 
Erfahrungen ist eine Kombination mit valvula­
rer Aortenstenose nicht haufig. GOERTTLER 
(1963) gibt dagegen einen hohen Prozentsatz 
kombinierter valvularer und Subaortenstenosen 
an. Dagegen finden sich haufig bicuspidale Aor­
tenklappen. In einigen Fallen ist die Muskula­
tur des Ventrikelseptums verdickt und buckelt 
sich weit nach links in das Lumen des AusfluB­
traktes vor (EDWARDS 1960). Eine aneurysma­
ahnliche Ausbuchtung des Ventrikelseptums 
ist ebenfalls beschrieben worden (RAE). Eine 
gewisse Dextroposition der Aortenbasis kann 
selbst bei intaktem Ventrikelseptum vorhanden 
sein (EDWARDS 1960), ist aber auch in Ver­
bindung mit einem Ventrikelseptumdefekt und 
Su baortenstenose beschrie ben worden (GOERTT­
LER 1963). Wir haben in unserem Krankengut 

ein offener Ductus arteriosus findet. MARK u. 
Mitarb. berichten ebenfalls uber eine auf­
fallende Haufigkeit dieser Kombination. Kom­
binierte Subaortenstenose und Infundibulum­
stenose des rechten Ventrikels ist ebenfalls 
beschrieben worden, jedoch selten (BEARD 
et aI., BRAUNWALD, zit. bei SISSMAN et aI., 
NEUFELD u. Mitarb. 1960a und b). Wir haben 
diese Kombination zweimal feststellen konnen. 

Umstritten ist das sog. Bernheim-Syndrom. 
Bei diesem soIl die Hypertrophie des linken Ven­
trikels, vor aHem die des Ventrikelseptums, den 
AusfluBtrakt des rechten Ventrikels einengen und 
zu einem systolischen Druckgradienten zwischen 
rechtem Ventrikel und Arteria pulmonalis ftihren. 
Andere Autoren sind der Meinung, daB es sich 
urn 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. 

Hiiufigkeit. Die Subaortenstenose ist lange 
als eine sehr seltene HerzmiBbildung angesehen 
worden. WIGLESWORTH fand 1937 in der ge-
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samten Literatur lediglich 36 FaIle. Inzwischen 
hat sich herausgestellt, daB die Subaorten­
stenose zwar nicht so haufig ist wie die valvu­
lare Aortenstenose, jedoch wesentlich Ofter vor­
kommt, als fruher angenommen wurde. 

Nach Angaben mehrerer Autoren disponiert 
die Subaortenstenose besonders zur Entwick­
lung einer bakteriellen Endokarditis (GRUEN­
wALD' WIGLESWORTH, MASON und HUNTER 
und MORRISON und EDWARDS). 

Pathophysiologie. Fur die funktionelle Sto­
rung, die durch die Subaortenstenose hervor­
gerufen wird, gilt das gleiche, was bereits unter 
diesem Abschnitt fUr die valvulare Aorten­
stenose gesagt wurde. Je nach dem Schwere­
grad der Einengung der AusfluBbahn des linken 
Ventrikels kommt es zu einer systolischen 
Druckerhohung im linken Ventrikel, die zu 
einer oft erheblichen Hypertrophie des linken 
Ventrikels fUhrt. In dem Teil des AusfluB­
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 valvularen Aorten­
stenose werden auch hier die Coronararterien 
unter normalem mittlerem Aortendruck durch­
blutet, was fur den unter Umstanden erheblich 
hypertrophierten linken Ventrikel mit ent­
sprechend gestiegenem Stoffwechselbedarf un­
genugend ist und zu einer relativen Coronar­
insuffizienz fuhren kann. 

Klinik 

Auch klinisch finden sich wenig Unter­
schiede im Vergleich zur valvularen Aorten­
stenose, was die Schwierigkeit der Differen­
zierung valvularer von Subaortenstenosen mit 
einfachen klinischen Mitteln erklart. Es ist 
auffallend, daB sich unter den im l. Lebensjahr 
dekompensierten und verstorbenen Kindern 
mit Aortenstenosen (l. Gruppe; s. Tabellen 43 
bis 44), wenig mit einer Subaortenstenose 
finden. Daraus ist jedoch nicht zu folgern, daB 
die Subaortenstenose allgemein weniger schwer­
wiegend ist als die valvulare Stenose. Die 
Subaortenstenose ist immer eine schwere Herz­
miBbildung. 1m Gegensatz zu den valvularen 
Aortenstenosen haben wir unter unseren Pa-

tienten mit Subaortenstenose nur sehr wenige 
vollig asymptomatische Patienten. 

Palpatori8ch und aU8kultatori8ch finden sich 
mitunter einige Unterschiede gegenuber den 
valvularen Aortenstenosen. Ein systolisches 
Schwirren fehlt oft im 2. rechten Intercostal­
raum und ist dann nur suprasternal oder uber 
den Carotiden zu fUhlen. Mitunter findet es 
sich auch weiter unten am rechten Sternalrand. 
1m Gegensatz zu den valvularen Aorten­
stenosen hort man bei Subaortenstenosen nur 
selten einen "aortalen Klick". Der zweite 
Aortenton kann normal oder vermindert sein 
und bietet keine sicheren Anhaltspunkte fur 
die Differenzierung gegenuber anderen Formen 
kongenitaler Aortenstenose. Die oben beschrie­
bene paradoxe Spaltung des zweiten Aorten­
tones gibt es bei valvularen und Subaorten­
stenosen. Das laute charakteristische Stenosen­
gerausch hort man bei den Subaortenstenosen 
oft tiefer am rechten Sternalrand am lautesten 
oder sogar besonders laut uber der Herzspitze. 
Es wird aber ebenfalls weit in den rechten 
Thorax und in die Peripherie fortgeleitet. Das 
blasende systolische Gerausch uber der Herz­
spitze, dort deutlich vomeigentlichen Stenosen­
gerausch zu unterscheiden, zeigt eine funk­
tionelle Mitralinsuffizienz an und ist bei den 
Subaortenstenosen gewohnlich deutlicher und 
haufiger vorhanden als bei den valvularen 
Aortenstenosen. Ein protodiastolisches Blasen 
hort man bei allen hochgradigen Subaorten­
stenosen und nur selten bei valvularen Aorten­
stenosen. Fur die Erfahrenen mag dies das 
einzigste differentialdiagnostische Zeichen sein. 

Rontgenologi8ch finden sich e benfalls keine 
zu verlassigen Un terschiede im Vergleich zu den 
valvularen Aortenstenosen. Das Herz ist mit­
unter normal groB oder maBig vergroBert. Man 
hat den Eindruck, als ob aber die signifikan­
testen HerzvergroBerungen bei den Subaorten­
stenosen vorkommen. Dies ist moglicherweise 
auf die haufiger vorhandene funktionelle Mi­
tralinsuffizienz zuruckzufiihren. Die Herz­
spitze ist plump und deutet nach unten. Das 
Pulmonalsegment ist meist normal, die Lungen­
gefaBzeichnung bei schweren Stenosen etwas 
gestaut. 1m ganzen ist das, was unter "Aorten­
konfiguration" leider in die Literatur und vieler­
orts in die tagliche Terminologie eingegangen 
ist, nicht die typische Herzform der Aorten­
stenosen. In diesem Zusammenhang muB auf 
die poststenotische Dilatation und ihre ront-
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genologisehe Erkennung eingegangen werden. 
Es ist angenommen worden, daB die post­
stenotisehe Dilatation ein Charakteristikum 
der valvularen Aortenstenose sei und eine 
Differenzierungsmogliehkeit gegenii berder Sub­
aortenstenose bietet. Dies ist nieht der Fall 
(BEUREN u. Mitarb. 1961 a, 1963 b). Mit zu­
nehmender Erfahrung mit der angiokardio­
graphisehen Differentialdiagnose der Aorten­
stenosen stellt sieh heraus, daB die Subaorten­
stenose oft erhebliehe Grade poststenotiseher 
Dilatation aufweist. Es ist naeh unseren Beob­
aehtungen sieher, daB das Vorhandensein einer 
poststenotisehen Dilatation bei diesen beiden 
Formen der Aortenstenose von der GroBe des 
Aortenklappenringes weitgehend abhangt. Bei 
weitem Klappenring sehen wir haufig eine 
poststenotisehe Dilatation der aseendierenden 
Aorta, bei engem Klappenring dagegen nieht. 
Der Klappenring kann sowohl bei den val­
vularen Stenosen als aueh bei den Subaorten­
stenosen sehr untersehiedlieher GroBe sein. 

Aueh elektrokardiographisch bieten sieh 
keine Unterseheidungsmogliehkeiten gegeniiber 
valvularen Aortenstenosen an (s. oben). Eben­
falls ist die Pulskurve der Subaortenstenose 
nieht mit Sieherheit von der Pulskurve bei 
valvularer Aortenstenose zu unterseheiden. 
Die Abb. 250 zeigt ein Phonokardiogramm und 
eine indirekte Pulskurve der Arteria earotis bei 
Su baortenstenose. 

Bei retrograder Katheterisierung des linken 
Ventrikels gelingt es unter Umstanden, mit 
der Katheterspitze yom reehten Arm aus dureh 
die aseendierende Aorta, die Aortenklappe und 
die Stenose bis in den linken Ventrikel vorzu­
stoBen. Bei einer Riickzugsdruekkurve laBt 
sieh dann die Lage der Stenose lokalisieren. 
Zuverlassiger ist die transseptale Katheteri­
sierung des linken Herzens mit ansehlieBender 
Kontrastmittelinjektion und Angiokardiogra­
phie. Serienangiokardiographiseh gewinnt man 
einen ausgezeiehneten Eindruck von der funk­
tionellen Storung wie aueh von den ana to­
misehen Einzelheiten (Abb. 251 und 252). Die 
Angiokardiographie des linken Ventrikels ist 
die beste Methode zur Differentialdiagnose der 
Aortenstenosen und zur Erkennung zusatz­
lieher Herzfehler (BEUREN und APITZ 1963a). 

SupravalvuHire Aortenstenose 

Pathologie. Bei der supravalvularenAorten­
stenose handelt es sieh um eine Einsehniirung 

des Lumens der aseendierenden Aorta am 
oberen Rand des Sinus von Valsalva. Ver­
sehiedene anatomisehe Veranderungen konnen 
diese Stenose verursaehen. Einmal handelt es 
sieh um eine taillenformige, eng umsehriebene 
Einengung der Aorta von etwa 1-2 em Lange, 
im zweiten Fall engt eine Art Diaphragma das 
Lumen der Aorta ein. Bei einer taillenformigen 
Stenose kann eine an der Innenwand der Aorta 
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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 noeh zu einer weiteren Ein­
engung des Lumens der Aorta beitragen. 
Drittens kommt es in auBerordentlich seltenen 
Fallen zu einer generellen Verjiingung des 
Kalibers der aseendierenden Aorta, die bis in 
den Aortenbogen hinter den Abgang der 
groBen GefaBe reieht. AuBerdem gibt es mit­
unter noeh fibrose Bander, die sieh quer dureh 
das Lumen der aseendierenden Aorta spannen 
und keine stenosierende Wirkung haben, wohl 
aber ein Herzgerauseh verursaehen konnen. 

MENCARELLI besehrieb 1930 erstmals eine 
Stenose, die er "supravalvulare 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 FaIle. CHEU u. Mitarb. akzep­
tierten acht FaIle plus einen eigenen als supra­
valvulare Aortenstenose, wahrend DENIE und 
VERHEUGT 14 FaIle und einen eigenen anerkann­
ten. KREEL u. Mitarb. glaubten 1959 nur in flinf 
Fallen in der gesamten Literatur eine echte 
supravalvulare Aortenstenose annehmen zu kon­
nen. Dieses MiBverhaltnis erklart sich dadurch, 
daB bis zum Erscheinen dieser Arbeiten tiber das 
klinische Bild sehr verschiedener pathoanato-

Abb. 251. Selektives Angiokardiogramm bei orga­
niseher Subaortenstenose. a.p.-Strahlengang. Sub­

aortenstenose dieht unter der Klappenbasis 

mischer Veranderungen der ascendierenden Aorta 
wenig bekannt war. Bei den von CHEU u. Mitarb. 
und von DENIE und VERHEUGT aus der Literatur 
zusammengestellten Fallen handelt es sich in der 
Mehrzahl um klinisch unbedeutende FaIle von 
quer durch das Lumen der Aorta verIaufenden 
Bandern ohne stenotische Wirkung. Eine supra­
valvulare Aortenstenose wurde auch in Zu­
sammenhang mit demMarfan-Syndrom mitgeteilt 
(BURRY). 

KIinisch diagnostizierte FaIle sind erstmals 
1959 und 1960 veroffentlicht worden (MORROW 
et al. 1959a, LOOGEN und VIETEN1960 und 
HERBST et al. 1960). Insgesamt sind seither 
etwa 40 FaIle bekannt geworden. Die MiB­
bildung diirfte jedoch wesentlich haufiger sein, 
als bisher angenommen wurde. Von den oben­
genannten pathoanatomischen Formen signi­
fikanter supravalvularer Einengung der ascen­
dierenden Aorta ist die taillenformige, eng um­
schriebene Einschniirung der Aorta ohne Zwei­
fel die haufigste. Die hochgradige und lange 

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 
supravalvularen Aortenstenose die Aorta hinter 
dem etwa 2 em langen stenotischen Bezirk nor-

LA 

Abb. 252. Organische Subaortenstenose. Selektives 
Angiokardiogramm des Iinken VentrikeIs. Seitlieher 
Strahlengang. Reflux in den Iinken Vorhof. Sub­
aortenstenose etwa 2 em unterhalb der Klappenbasis 

male GroBe annehmen kann, daB sich aber 
auch mitunter eine in ihrem gesamten Verlauf 
mehr oder weniger hypoplastische Aorta an die 
Stenose anschIieBen kann. 

Nach MORROW u. Mitarb. (1959a) konnen 
ein oder mehrere Aortenklappenblatter mit 
dem verdickten stenotischen Teil der Aorta 
verwachsen sein, so daB das Orificium der 
entsprechenden Coronararterie mehr oder we­
niger verdeckt ist. 1m allgemeinen sind die 
Aortenklappen aber zart und frei beweglich. 

WILLAMS u. Mitarb. und BEUREN u. Mitarb. 
(1962 a) berich teten ii ber eine a uffaIlende K om­
bination von supravalvuliirer Aortenstenose, gei­
stiger Retardierung und iihnlichen Gesichtsziigen 
bei je vier Patienten. AIle diese Patienten 
hatten einen Intelligenzquotienten zwischen 
40-80% (Normalwert 100%, WECHSLER) und 
waren sich trotz individueller Unterschiede und 
familiarerCharakteristika so auffaIlend ahnIich, 
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daB die Diagnose supravalvulare Aortenstenose 
bereits deshalb vermutet worden war. Diese 
Autoren nehmen an, daB es sich um ein bisher 
unbekanntes Syndrom handelt. BEUREN u. 
Mitarb. (1963c, 1964) haben seither insgesamt 
14 Patienten mit supravalvularer Aorten­
stenose beobachtet, zwolf davon mit der er­
wahnten Kombination mit geistiger Retar­
dierung und Ahnlichkeit der Gesichtszuge. 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 undgeistig erheblich unterentwickel­
ten Kindern ist die Ahnlichkeit der Gesichts­
ziige zum Teil ohne Zweifel durch eine Hypo­
plasie der Mandibula und eine Veranderung des 
Kieferwinkels bedingt. Der horizon tale Ast der 
Mandibula ist im Vergleich zum vertikalen Ast 
zu kurz und der Kieferwinkel ist groBer als 
normal. Die Kinder haben eine ungewohnliche 
Dysgnathie sowie eine Expansion der Maxilla 
und eine Kompression der Mandibula. Daraus 
resultiert ein klaffender BiB. Die Patienten 
haben identische und sonst auBerst seltene 
ZahnmiBbildungen. Besonders auffallend ist 
die Grol3enreduktion und generelle Hypoplasie 
aller Zahne. Die oberen mittleren Schneide­
zahne sind besonders betroffen. Die Molaren 
sind eigenartig knospenformig verformt. Die 
dorsalen ZahnhOcker sind erheblich reduziert, 
wodurch eine runde Krone anstatt der iiblichen 
rhomboiden Form entsteht. Eine Vermin­
derung der Kauflache mit konsekutiver Kon­
vergenz der lateralen Zahnflache verursacht 
die ungewohnliche Knospenform der Molaren. 
AuGer der erheblichen Dysgnathie haben die 
Patienten einen zu breiten oberen Zahnbogen, 
wahrend der untere zu schmal ist (s. Abb. 253 
bis 255). Aul3er diesen identischen Verande­
rungen des knochernen Schadels finden sich 
bestimmte Ahnlichkeiten der Weichteile des 
Kopfes. Die Stirn ist breit, die Wangen hangen 
und die Lippen sind vall. 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 charm ant 
zu bezeichnen. Sie sprechen mit einer etwas 
rauhen, metallisch klingenden Stimme. 

Die ungewohnlich groBe Zahl von Patienten 
mit supravalvularer Aortenstenose, die BEU­
REN u. Mitarb. (1963 c) beobachten konnte, 

Abb. 253. Kind mit supravalvularer Aortenstenose 

Abb. mit 
supravalvuHirer Aortenstenose. Vestibulo-Okklusion 
der oberen Seitenzahne durch MiBverhaltnis in der 
Zahnbogenbreite von Ober- und Unterkiefer. Kau-

moglichkeit stark eingeschrankt 

Abb. 255. Gipsabdruck der Zahne eines Kindes mit 
supravalvuHirer Aortenstenose. Beachte Unterschiede 

des oberen und unteren Zahnbogens 
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fiihrte noch zu einem weiteren uberraschenden 
Befund. AuBer der supravalvularen Aorten­
stenose haben diese Patienten aIle mehr oder 
minder ausgepragte, multiple periphere Pul­
monalstenosen. Periphere Pulmonalstenosen 
sind eine relativ seltene MiBbildung, die bei 
der groBen Reservekapazitat des LungengefaB­
bettes erst dann zu einer Druckerhohung 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 tiber 100 mm Hg gefuhrt 
hatten. In schweren Fallen kann man von 
einer Hypoplasie des ganzen Lungenarterien­
systems sprechen. In anderen Fallen wiederum 
sind zwar multiple periphere Pulmonalstenosen 
vorhanden, ist die Stenosierung jedoch nicht 
mit einer generellen Hypoplasie der Lungen­
arterien verbunden. 

BLACK und BONHAM CARTER und HOOFT 
u. Mitarb. weisen auf die auBere Ahnlichkeit 
dieser Patienten mit den Patienten mit infan­
tiler Hypercalcamie hin (F ANCONI und GIRAR­
DET, SCHLESINGER et al. 1952). Kinder mit 
der schweren Form idiopathischer Hyper­
calcamie sind ebenfalls durch eine eigenartige 
Facies charakterisiert. Der groBte Teil dieser 
Patienten hat ein systolisches Herzgerausch. 
Uber die Natur des bei diesen Kindem vor­
liegenden Herzfehlers finden sich in der Li­
teratur bisher keine Angaben. BLACK und 
BONHAM CARTER sowie HOOFT u. Mitarb. haben 
die Vermutung ausgesprochen, daB es sich bei 
den von WILLIAMS u. Mitarb. und BEUREN u. 
Mitarb. (1962a) beschriebenen Fallen um Kin­
der mit dem Syndrom "idiopathischer Hyper­
calcamie gehandelt" hat. Ein direkter Beweis, 
d.h. Nachweis beider Befunde, namlich Hyper­
calcamie und supravalvulare Aortenstenose 
beim selben Patienten, ist diesen Autoren 
bisher nicht moglich gewesen. Fur Hyper­
calcamie 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 BLACK und BONHAM CARTER nicht ge­
funden werden. Ebenso hatten Patienten mit 
supravalvularer Aortenstenose keine Erho­
hungen des Calciumblutspiegels oder der Chole­
sterinwerte im Blut, noch die fiir Hyper­
calcamie typischen rontgenologischen Ver-

anderungen an den Knochen. AIle unsere Pa­
tienten mit supravalvularer Aortenstenose und 
peripheren Pulmonalstenosen und charakteri­
stischen Facies sowie geistiger und korperlicher 
Retardierung und den beschriebenen Zahn­
miBbildungen haben jedoch einen W olken­
schadel. Zudem lassen die Untersuchungs­
befunde bei dem letzten Patienten unserer 
Serie von Kindem mit supravalvularer Aorten­
stenose darauf schlieBen, daB die Vermutung 
von BLACK und BONHAM CARTER und HOOFT 
u. Mitarb. zutrifft. Bei diesem Patienten han­
delt es sich um ein Madchen, das 1958 wegen 
einer "idiopathischen" Hypercalcamie und 
Nephrocalcinose behandelt worden war (LOHR) 
und das jetzt eine supravalvulareAortenstenose 
und periphere Pulmonalstenosen hat. Die 
seinerzeit nachgewiesenen rontgenologischen 
Veranderungen des Skelets und der hohe Blut­
calciumspiegel sind nicht mehr vorhanden. Die 
Patientin hat jedoch die typischen Verande­
rungen der Zahne. Danach darf als sicher an­
genommen werden, daB es sich bei den Pa­
tienten mit supravalvularer Aortenstenose und 
der typischen Facies um eine besondere Ver­
laufsform oder um die Uberlebenden der infan­
tilen Hypercalcamie handelt. Es erhebt sich 
die Frage, ob man die supravalvulare Aorten­
stenose noch als kongenitalen Herzfehler be­
zeichnen kann. Nach unseren Beobachtungen 
bei dem zuletzt geschilderten Fall ist anzu­
nehmen, daB sich der Befund an den groBen 
GefaBen erst langsam entwickelt. Es durfte 
sich um einen Stoffwechseldefekt handeln, der 
bereits in der Fetalzeit vorhanden ist und der 
zu einer Wachstumshemmung vor allem der 
groBen GefaBe mit multiplen Stenosierungen 
fiihrt. Einige unserer Patienten waren beim 
Nachweis der supravalvularen Aortenstenose 
erst im 2. Lebensjahr und bei einigen war das 
Herzgerausch schon in den ersten Lebens­
wochen festgestellt worden. Dies spricht jedoch 
nicht unbedingt gegen die Moglichkeit einer 
langsamen Entwicklung der Stenose. 

AuBer diesen Patienten gibt es ohne Zweifel 
eine Gruppe von Kindem mit supravalvularer 
Aortenstenose ohne geistige Retardierung und 
mit normalen Gesichtszugen. Bei einem derarti­
gen Fall ha ben wir j edoch e benfalls multiple peri­
phere Pulmonalstenosen, wenn auch geringen 
Grades, nachweisenkonnen. Ob in diesen Fallen 
ebenfalls ein Zusammenhang mit einer Hyper­
calcamie besteht, istzurZeitkaumzu beurteilen. 
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Pathophysiologie. Die supravalvulare Aor­
tenstenose fiihrt ebenfalls zu einer Druck­
erhOhung im linken Ventrikel. 1m 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, daB es hierdurch moglicherweise zur 
Aus bildung extrakardialer Coronaranastomosen 
mit den Mediastinalarterien, ahnlich wie beim 
Kollateralkreislauf der Aortenisthmusstenose, 
kommen kann. BEUREN u. Mitarb. haben der­
artige Anastomosen angiokardiogra phisch 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 haufig 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 Druckerho­
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 supravalvulare 
Aortenstenose. 

Klinik 

Ein H erzgerausch ist bei den meisten Pa­
tienten mit supravalvularer Aortenstenose be­
reits im 1. Lebensjahr festgestellt worden. Bei 
den Patienten mit gleichzeitiger geistiger Re­
tardierung und naheliegendem Zusammenhang 
mit der infantilen Hypercalcamie fanden wir 
hiiufig Angaben iiber Obstipation, Erbrechen 
und Anorexie im 1. Lebensjahr. AuBer bei der 
Patientin mit nachgewiesener Hypercalcamie 
waren im 1. Lebensjahr jedoch keine sonstigen 
Symptome vorhanden. Den Eltern und der 
Umgebung fallt meist im 2. Lebensjahr die 
korperliche und geistige Riickstandigkeit auf, 

die um so deutlicher wird, je alter die Kinder 
werden. Infektneigung besteht nicht. Die 
Kinder sind sehr aktiv und lebhaft. Sie leiden 
unter Dyspnoe bci Belastung. AIle von uns 
beobachteten Kinder leben bei den Eltern und 
waren nicht in Heimen fiir geistig retardierte 
Kinder untergebracht. Die alteren 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 
Herzgerausches die Diagnose sofort stellen. 
Bei der Palpation fiihlt man ein scharfes systo­
lisches Schwirren, gewohnlich etwas haher im 
rechten Prakordium als bei den valvularen 
Aortenstenosen, am deutlichsten im 1. rechten 
Intercostalraum und iiber den Carotiden. An 
diesen beiden Punkten ist auch das systolische 
Gerausch am lautesten. Der zweite Aortenton 
ist mitunter normal, war in einigen Fallen 
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 hort man im 
Riicken beiderseits ein deutliches systolisches 
und mitunter auch ein leises diastolisches Ge­
rausch. 

Rontgenologisch ist das Herz maBig ver­
groBert. Bei einigen Patienten fallt auf, daB 
trotz der reinen Linkshypertrophie im Elektro­
kardiogramm die Herzspitze gerundet ist und 
nach auBen deutet, was auf die zusatzliche Be­
lastung des rechten Ventrikels durch die peri­
pheren Pulmonalstenosen schlie Ben laBt. Cha­
rakteristisch ist das GefiiBband (BEUREN u. 
Mitarb. 1962a). Es wirkt gewissermai3en leer, 
da in ihm der Schatten der ascendierenden 
Aorta vollig fehlt und selbst bei alteren Kindern 
der Aortenknopf nicht oder nur sehr ver­
kleinert zu sehen ist. Abb. 256 zeigt die Herz­
fernaufnahme eines dieser Patienten. 

1m Elektrokardiogramm iiberwiegt meist die 
Linkshypertrophie. Es war aber die iiber­
wiegendeRechtshypertrophie bei einem unserer 
Patienten, die den Verdacht auf eine zusatz­
liche Lasion des rechten Herzens verstarkte 
und unter anderem zur Feststellung der peri­
pheren Pulmonalstenosen fiihrte. AuBer bei 
dem vorliegenden Syndrom sind nur ganz 
vereinzelte FaIle kombinierter Aortenstenose 
und Pulmonalstenose beschrieben worden. 
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Meistens hat es sich dabei um Subaorten­
stenosen und 1nfundibulumstenosen des rech­
ten Ventrikels gehandelt (BEARD et aI., SISS-

Abb. 256. Herzfern·Aufnahme bei supravalvularer 
Aortenstenose. Leeres Aortensegment 

Abb. 257 a. Selektives Angiokardiogramm bei supra­
valvuIarer Aortenstenose. a. p.-Strahlengang. Ein­
schniirung der Aorta am oberen Rand des Sinus von 

VALSALVA 

MANN et aI. , NEUFELD et aI. 1960 a und b). Auch 
bei dies en seltenen Fallen war die klinische und 
elektrokardiographische Diagnose auBerordent­
lich schwierig, da das klinische Bild von der 
Aortenstenose oder von der Pulmonalstenose 

beherrscht werden kann. Bei der Kombination 
supravalvularer 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, zusatzliche Linksbelastung oder 
iiberwiegende Linkshypertrophie zeigen. Die 
indirekte Carotispulskurve ist nicht von der 
valvularen Aortenstenose zu unterscheiden. 

Wie bei den anderen Aortenstenosen ist die 
beste Methode zum Nachweis der supravalvu­
laren Aortenstenose die Katheterisierung des 
linken Herzens mit nachfolgender selektiver 
Angiokardiographie. Dazu ist die venose 
Katheterisierung yom rechten Bein aus mit 
transseptaler Punktion des linken Vorhofs die 
am besten geeignete Methode (BEUREN u. 
Mitarb_ 1962, 1963d). 1m AnschluB an die 
Katheterisierung des rechten und linken Her­
zens kann eine Angiokardiographie durch­
gefiihrt werden. 

DEAN u. Mitarb. haben gezeigt, daB die 
Druckkurve des Hauptstammes der Arteria 
pulmonalis bei multiplen peripheren Pulmonal-

Abb.257b. Selektives Angiokardiogramm bei supra­
valvularer 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 
Ruckzugskurven mit systolischen Druckgra­
dienten meist an mehreren Stellen registriert 
werden. 

Bei der Katheterisierung des linken Herzens 
finden sich normale Drucke im linken V orhof 
ohne Anhalt fur signifikante Mitralinsuffizienz. 
1m 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 
AusmaJ3 der multiplen peripheren Pul­
monalstenosen und der mehr oder 
weniger ausgepragten generellen Hypo­
plasie beider groJ3en GefaJ3e beurteilt 
werden kann. Die Abb. 257 und 258 
zeigen Angiokardiogramme von Pa­
tienten mit supravalvularer Aortenste­
nose und gleichzeitigen peripheren Pul­
monalstenosen. 

trophie des linken Ventrikels und des musku­
laren Ventrikelseptums mit schmaler, lang 
gestreckter Ventrikelhohle und einer beson­
deren Prominenz des Ventrikelseptums im 
AusfluJ3trakt des linken Ventrikels. Am still­
stehenden Herzen bei der Operation oder bei 
der Autopsie findet sich auBer der Hypertrophie 
des Septums und des Myokards keine uber­
zeugende Einengung des AusfluBtraktes des 
linken Ventrikels. Nur im schlagenden Herzen 
kommt es durch die kraftvolle Kontraktion des 
hypertrophierten Ventrikels zu einer Ein-

Funktionelle Subaortenstenose oder 
bypertropbiscbe Subaortenstenose 

Synonyma. Pseudoaortenstenose, idio­
pathische hypertrophische Subaortenste­
nose, muskuliire Subaortenstenose, funk­
tionelle A ortenstenose , obstruktive Kar­
diomyopathie, hereditiire kardiovasculiire 
plasie. 

Abb. 258. Selektives Angiokardiogramm mit Kontrast­
mittelinjektion in die Arteria pulmonalis bei supravalvularer 
Aortenstenose + multiple periphere Pulmonalstenosen. Be· 
achte die hochgradigen multiplen peripheren Pulmonal-

Dys-

Historiscbe 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 aI., TEARE 1958, MORROW und 
BRAUNWALD 1959b, BRACHFELD und GORLIN, 
BRAUNWALD et ai. 1960, BRENT et aI., GOODWIN 
et aI., HOLLMAN et aI., BROCKENBROUGH et ai. 
1961, BEUREN et ai. 1961c, BOITEAU und ALLEN· 
STEIN, PARE et aI., MENGES et aI., BRAUNWALD 
et ai. 1962a, 1962b, WIGLE et aI., WHALEN et ai. 
1962, GORLIN, BRAUNWALD und EBERT 1962a, 
CALVIN et aI., BENCHIMOL et aI., WHALEN et ai. 
1963, KRASNOW et aI., WIGLE 1963, LOOGEN 
et ai. 1963 und HARRISON et aI.) . 

Patbologie. Es handelt sich bei der funk­
tionellen Subaortenstenose urn eine diffuse, 
konzentrische oder auch asymmetrische Hyper-

stenosen in beiden Asten der Lungenarterie 

engung des AusfluBtraktes, die so stark sein 
kann, daJ3 der Auswurf des Elutes in die Aorta 
erheblich behindert ist. Die systolische Ein­
schnurung der Ventrikelhohle kann so erheb­
lich sein, daJ3 der groJ3te Teil des Elutes, das 
in diesem Augenblick proximal zur Stenose ist, 
in den linken Vorhof zuruckweicht. Es besteht 
eine funktionelle Mitralinsuffizienz. Die Aor­
tenklappen sind normal und die ascendierende 
Aorta ist nicht poststenotisch dilatiert. 

Bei einem Teil der bisher veroffentlichten 
Falle waren entsprechende Befunde bereits in 
friihester Kindheit vorhanden, wahrend sich 
bei anderen Patienten die Lasion offensicht­
lich erst spater im Leben entwickelt hat. Auch 
wurde mehrmaliges Auftreten der funktionellen 
Subaortenstenose in der gleichen Familie und 
bei Geschwistern beobachtet. Dabei solI eS 
sich urn eine sog. familiare Form handeln 
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(BRENT et aI., PARE et aI.). In einigen Fallen 
wurde auch beobachtet, daB sich die Hyper­
trophie und die systolische Stenosierung der 
Ventrikelhohle nicht nur auf den linken Ven­
trikel beschranken, sondern auch im rechten 
Ventrikel vorhanden sind. Dies scheint jedoch 
sehr selten zu sein und ist besonders bei der 
familiaren Form beschrieben worden. 

Pathophysiologie. Durch Angiokardio-
graphie des linken Ventrikels konnte gezeigt 
werden, daB sich der AusfluBtrakt des Ven­
trikels nur in der Systole einengt und daB er in 

kurve des linken Ventrikels beschrieben. Die 
Autoren nehmen an, daB mit dem Wirksam­
werden der Stenose in der Systole eine kurze 
Pause im Auswurf des Elutes eintritt, bis der 
weitere Druckanstieg die Stenose uberwindet 
(MENGES et al.). BRAUNWALD u. Mitarb. (1960) 
halten den anakroten Knick der Ventrikel­
druckkurve fur den Ausdruck eines verzogerten 
Beginnes der Kontraktion des AusfluBtraktes. 

1m Gegensatz zu den ubrigen Formen kon­
genitaler Aortenstenose ist die intravasale 
Druckkurve der zentralen Aorta anders kon­

~1A--1uv.A-J~I 
figuriert. Wahrend bei den 
Aortenstenosen sonst der 
Kurvenanstieg verlangsamt 
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 
Druckabfall einen zweiten 
kleineren Gipfel (BRACHFELD 
und GORLIN). Der steile 
systolische Druckanstieg der 
Aortenkurve und der erste 
Kurvengipfel sind der friihen 
Systole zuzuordnen. Der 
steile Kurvenabfall entsteht 
durch die systolische Ein­
engung des linken Ventrikels 

I l: 110 
20 

0rJrJ~rJr; 

Abb. 259. Pulskurvenphanornen bei funktioneller Subaortenstenose. 
Nach einer Extrasystole Erhiihung des Ventrikeldruckes nach der korn­

pensatorischen Pause bei gleichzeitiger Erniedrigung der 
Aortendruckkurve 

der Diastole weitgehend offen ist (BRAUNWALD 
et aI. 1960, BEUREN et al. 1963a). In den mei­
sten Fallen wird im linken Vorhof ein erhohter 
Druck mit einer fUr Mitralinsuffizienz typischen 
Kurvenkonfiguration registriert. 1m EinfluB­
trakt des link en Ventrikels ist der systolische 
Druck meist erheblich erhoht, und es besteht 
ein groBer systolischer Druckgradient zwischen 
linkem Ventrikel und ascendierender Aorta. 
Bei retrograder Katheterisierung des linken 
Ventrikels von der Arteria brachialis aus kann 
bei einer Ruckzugskurve 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-

beim Wirksamwerden der 
Stenose, wahrend der dann folgende zweite 
Gipfel dem verspateten Auswurf des Rest­
blutes nach dem Dberwinden der Stenose ent­
spricht. 

BROCK EN BROUGH u. Mitarb. (1961) haben 
ein interessantes hamodynamisches Phanomen 
mitgeteilt, das bei der funktionellen, hyper­
trophischen Subaortenstenose auftritt und das 
auch differentialdiagnostischen Wert hat. N ach 
einer Extrasystole folgt eine kompensatorische 
Pause und damit eine vermehrte diastolische 
Fullung. Es kommt durch die vermehrte 
diastolische Fiillung des Ventrikels zu einem 
Druckanstieg im ersten N ormalschlag nach der 
Extrasystole und im normalen Herzen zu einer 
systolischen Erhohung der entsprechenden 
Pulswelle in der Aorta (Frank-Starling-Gesetz). 
Bei der valvularen, supravalvularen und Sub­
aortenstenose ist das Verhalten der arteriellen 



Fehlbildungen der Aorta und des AusfluBtraktes des Hnken Ventrikels 607 

Druckkurve yom Schweregrad der Stenose ab­
hitngig. Bei milden Stenosen fiihrt das erhOhte 
Schlagvolumen noch zu einer mehr oder minder 
deutlichen Pulsdruckerhohung in der Aorta. 
Bei den hochgradigen Aortenstenosen dieser 
Art ist die GroBe des Aortenostiums fixiert 
und die nach der kompensatorischen Pause 
entstehende vermehrte diastolische Fiillung 
des linken Ventrikels kann trotz erhohten 
Ventrikeldruckes nicht vollstandig in die 
Aorta ausgeworfen werden, d. h. daB der systo­
lische Druckgradient groBer wird und sich die 
Hohe der Aortendruckkurve nicht verandert 
(BREALL 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 erhohtem 
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 Phanomen konnte seit der 
Mitteilung von BROCKENBROUGH u. Mitarb. 
(1961) wiederholt bestatigt werden (BEUREN 
et aI. 1961, MENGES et aI., CALVIN et aI., 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 hamodynamische Untersuchungen 
bei Patienten mit funktioneller Subaorten­
stenose wurden von BRAUNWALD und EBERT 
(1962), WHALEN u. Mitarb. (1963), KRASNOW 
u. Mitarb., HARRISON 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 hamodyna­
mischen Zeichen der funktionellen, hyper­
trophischen Stenose hervorzurufen, wahrend 
die Verabreichung von Methoxamin die Wir­
kung des Isoproterenol aufhob. Isoproterenol 
besitzt einen starken inotropen Effekt. Bei 
15 Patienten mit einer Linkshypertrophie an­
derer Herkunft konnte dieser Effekt nicht 
erzielt werden. 

Klinik 
Bei den meisten Patienten mit funktio­

neller, hypertrophischer Subaortenstenose tre­
ten Beschwerden erst am Ende des Kindes­
alters oder im friihen Erwachsenenalter auf. 
Ein Herzgerausch wurde meistens aber schon 
fmher entdeckt. Die Hauptsymptome sind 
leichte Ermiidbarkeit, Dyspnoe beiBelastungen 
und pectanginose Anfalle. 1m Erwachsenen­
alter kommt es in der Mehrzahl der Falle zu 
Synkopen. Einer unserer Patienten starb im 
Alter von 16 Jahren plotzlich auf dem Schul­
hof, und ein anderer Patient hatte taglich 
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. Ein lautes systolisches Geriiusch ist am 
deutlichsten im 5. und 4. linken Intercostal­
raum zu horen und kann unter Umstanden 
sehr dem Gerausch des Ventrikelseptumdefek­
tes oder der Mitralinsuffizienz ahnlich sein. 
In unseren Fallen war das systolische Gerausch 
aber so uncharakteristisch, daB eine Ver­
wechslung mit Ventrikelseptumdefekt und Mi­
tralinsuffizienz kaum moglich war und eine 
Verdachtsdiagnose mit einfachen Mitteln zu­
nachst iiberhaupt nicht ausgesprochen werden 
konnte. Mitunter ist eine paradoxe Spaltung 
des zweiten Herztones vorhanden, die an eine 
Aortenstenose denken laBt. 

Phonokardiographisch stellt sich ein systo­
lisches Gerausch dar, das mit seinem Beginn 
deutlich yom ersten Ton abgesetzt ist 
(Abb.260b). Entsprechend der oben geschil­
derten Hamodynamik und der haufig beob­
achteten Kurvenkonfiguration der direkten 
Aortenpulsdruckkurve, wird im Phonokardio­
gramm unter Umstanden ein doppelgipfliges 
systolisches Gerausch und iiber der Arteria 
carotis eine doppelgipflige Pulskurve regi­
striert (LOOGEN et aI. 1963). Beides entsteht 
durch die gleiche Ursache, namlich der erste 
Teil des Gerausches 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 N achlassen der Stenose im zweiten 
Teil der Systole steigt nochmals das Auswurf­
volumen und damit das Gerausch 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 

2. re. feR 
(It,<O Hz) 

-­a.caralis 

a. radialis 
Abb. 260a. Indirekte Pulskurve bei funktioneller 
Aortenstenose. 1m Gegensatz zur Pulskurve bei orga­
nischer Aortenstenose hier iiber der Arteria carotis 

steiler Kurvenanstieg ohne Aufsplitterung 

drei der vier von uns beobachteten FaIle 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 Gerausch ebenfalls nicht 
doppelgipflig. Wahrscheinlich hangt das Ge­
rausch und das Verhalten der Pulskurven yom 
Schweregrad der Stenose abo Je schwerer die 
Stenose, um so weniger ist der zweite Puls­
kurvengipfel ausgepragt. Die Konfiguration 
der indirekten Pulskurve ist ohne Zweifel aber 
auch yom Grad der Fortleitung des systolischen 
Gerausches in die Peripherie abhangig. 

Rontgenologisch ist das Herz gewohnlich 
deutlich vergroBert, groBer als bei den anderen 
Aortenstenosen. Der linke Ventrikel ist vor 
allem fur diese VergroBerung des Herzens ver­
antwortlich. Auf Breischluck stellt sich auch 
eine deutliche VergroBerung des linken V or­
hofs dar. Die ascendierende Aorta ist nicht 
oder nur geringgradig prominent. 

1m Elektrokardiogramm ist eine erhebliche 
Linkshypertrophie mit Ruckbildungsstorungen 

Abb.260b. Phonokardiogramm bei funktioneller 
Subaortenstenose. Das systolische Gerausch ist yom 
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 verfruhte Ventrikel­
erregung schlieBen laBt. Rontgenologisch und 
elektrokardiographisch bieten sich jedoch keine 
Differenzierungsmoglichkeiten gegenu ber "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 fur die funktionelle Aortenstenose 
ist die transseptale Katheterisierung des linken 
Herzens die schonendste. Der linke Ventrikel 
ist auBerst irritabel. Wir haben in einem der­
artigen Fall bei transthorakaler Punktion des 
linken Ventrikels wegen Kammerflimmerns die 
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Untel'suchung abbl'echen mussen, wahrend del' 
Patient einige Tage danach eine transseptale 
Katheterisierung des linken Herzens ohne 
Schwierigkeiten toleriert hat. Bei del' trans­
thorakalen Punktion des linken Ventrikels ist 
es auBerdem moglich, daB die Spitze del' Punk­
tionsnadel oberhalb del' systolischen Einengung 
des Ventrikels liegt und del' Gradient so del' 
Entdeckung entgeht. BRAUNW ALD u. Mitarb. 
(1962b) haben an zwei verschiedenen Tagen 
bei dem gleichen Patienten einmal einen ganz 

Abb. 261 a. Selektives Angiokardiogramm bei funk­
tionellel' Aortenstenose. Systole. Hochgradige Ein­
schniirung tief im AusfluBtrakt des linken Ventrikels. 

Reflux in den linken Vol'hof 

erheblichen systolischen Gradienten gefunden 
und einmal normale Drucke im linken Ven­
trikel und in der Arteria bl'achialis festgestellt. 
VOl' allem bei Druckmessungen auf dem Opera­
tionstisch in N arkose und bei eroffnetem Tho­
rax konnten wiederholt keine Druckgradienten 
nachgewiesen werden. Die Feststellung eines 
systolischen Gradienten hangt also ganz von 
del' jeweiligen Kreislauflage ab und es ist Vor­
sicht bei der Interpretierung derartiger Ka­
theterdaten geboten. 

Die Injektion von Strophantin wahrend del' 
Druckmessung im linken Ventrikel verdeut­
licht besonders die Hamodynamik dieses in­
teressanten Herzfehlers. BRAUNWALD u. Mit­
arb. (1962c) sahen nach del' Injektion von 
g-Strophantin ein signifikantes Ansteigen des 
enddiastolischen Druckes im linken Ventrikel 
und des Mitteldruckes im linken Vorhof. 

Handbuch der Kinderhcilkunde, Bd. VII 

Gleichzeitig sank das Schlagvolumen ab oder 
blieb unverandert, wahrend del' systolische 
Gradient zwischen linkem Ventrikel und Ar­
teria brachialis anstieg. Das Strophantin ver­
ursacht mit seiner Wirkung auf die contractile 
Kraft del' Ventrikelmuskulatur eine Zunahme 
del' nur in del' Systole zustande kommenden 
Stenose. 

Die beste und zuverlassigste Methode zum 
Nachweis einer funktionellen, hypertrophischen 
Subaortenstenose ist ohne Zweifel die selektive 

Abb. 261 b. Diastole im Angiokal'diogramm des glei­
chen Patienten wie in Abb. 261 a. OHnung derStenose. 

Ventrikelseptumwulst 

Angiokardiographie mit Kontrastmittelinjek­
tion in den linken Ventrikel (BEUREN und 
APITZ 1963a). Die Angiokardiographie zeigt 
die enge Ventrikelhohle mit del' dicken Ven­
trikelmuskulatur, den in das Lumen des Ven­
trikels hineinragenden muskularen Wulst des 
Septums und die systolische Einschnurung 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 Diiferentialdiagnose 
der Aortenstenosen 

In del' Mehrzahl del' FaIle ist die Diagnose 
del' 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 tiber den Carotiden oder im 
2. rechten ICR, 2. ein lautes und scharfes systo­
lisches Gerausch, am lautesten im 2. rechten 
!CR, mit weiter Fortleitung in die Peripherie 
und in das rechte Prakordium, 3. Anhalt fiir 
Linkshypertrophie oder Linksiiberwiegen im 
Elektrokardiogramm, 4. VergroBerung des lin­
ken Ventrikels auf der Herzfernaufnahme ohne 
klinischen oder rontgenologischen Anhalt fiir 
Links-Rechts-Shunt. In leichten Fallen ohne 
Linkshypertrophie im EKG kann die Diagnose 
schwierig sein. Das Gerausch 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 Gerausch 
haufig am linken Sternalrand lauter als im 
2. rechten !CR. 

Die Ditterentialdiagnose der einzelnen For­
men der Aortenstenose ist mit einfachen Mitteln 
meist unsicher und schwierig, es sei denn, es 
handelt sich um eine supravalvulare Aorten­
stenose mit typischem Gesichtsausdruck. Mit­
unter findet man die maximale Intensitat des 
Gerausches bei den Subaortenstenosen etwas 
tiefer am rechten Sternalrand als bei den val­
vularen 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 
friihes diastolisches Gerausch. 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 haufiger als bei den 
anderen Formen. Die Intensitat des zweiten 
Aortentones ist kein sicheres Zeichen fiir 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 ermoglicht in 
allen Fallen eine genaue Differentialdiagnose 
der verschiedenen Arten der Aortenstenose 
und die zuverlassigste Beurteilung der anato­
mischen Einzelheiten. 

Als haufigste zusiitzliche H erzfehler kommen 
die Aortenisthmusstenose, der offene Ductus 

arteriosus, vor allem in Kombination mit der 
Subaortenstenose, die Endokardfibroelastose 
und der Ventrikelseptumdefekt vor. Bei der 
Subaortenstenose ist eine zusatzliche Aorten­
insuffizienz haufiger als bei den anderen Aorten­
stenosen. AIle diese genannten begleitenden 
Herzfehler konnen aber auch im Vordergrund 
stehen und es muB bei ihrer Diagnose an eine 
zusatzliche Aortenstenose gedacht werden. 

Ditterentialdiagnostisch ist der Ventrikel­
septumdefekt, die isolierte Endokardfibroelastose, 
im 1. Lebensjahr auch der ottene Ductus arte­
riosus, die isolierte Hypoplasie der Aorta und 
die milde valvuliire Pulmonalstenose abzugren­
zen. 1m 1. Lebensjahr ist mitunter auch die 
Differenzierung von Aortenisthmusstenosen 
schwierig. 

Da der kleine oder mittelgroBe Ventrikel­
septumdefekt nur eine geringfiigige Herzver­
groBerung und nur mii.Big vermehrte Lungen­
gefaBzeichnung zeigt, und auf der anderen 
Seite bei der Aortenstenose im friihen Kindes­
alter das Schwirren und das Maximum des 
Gerausches 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 jahrlichen 
Kontrollen dann nach einigen Jahren charak­
teristisch. Fiir Ventrikelseptumdefekt spricht, 
wenn das Schwirren sehr deutlich ist und offen­
bar thoraxnah entsteht. In Zweifelsfallen muB 
katheterisiert werden, und zwar geniigt nicht 
eine Katheterisierung des rechten Herzens. 
Eine Linkskatheterisierung ist angezeigt. 

Bei der isolierten Endokardfibroelastose ist 
das Gerausch im allgemeinen leiser, wenn iiber­
haupt vorhanden. In Zweifelsfallen geniigt im 
Kleinkindesalter eine intravenose Angiokardio­
graphie. Bestehen dann noch Zweifel, so ist 
eine Katheterisierung des linken Herzens not­
wendig, da die Aortenstenosen operabel sind. 

Ebenfalls im Sauglingsalter ist beim isolier­
ten offenen Ductus arteriosus haufig nur ein 
scharfes systolisches Gerausch vorhanden, das 
leicht mit Ventrikelseptumdefekten oder val­
vularen 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, daB 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 Sauglingsalter operiert 
werden kann. Katheterisierung evtI. mit Angio­
kardiographie des linkenHerzens ist notwendig. 

Die isolierte Hypoplasie der Aorta (s. un­
ten) ist haufiger als angenommen wird und 
ahnelt klinisch auBerordentlich der valvularen 
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 haufig 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
hiiufig ein groBer linker Ventrikel mit Links­
hypertrophie im EKG. Mitunter ist eine Diffe­
renzierung rontgenologisch moglich, da bei der 
hypoplastischen Aorta das GefaBband 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 Gerausch im zweiten linken und rechten 
Intercostalraum gleich laut. Die Katheteri­
sierung des Herzens klart die Diagnose. 

In jedem Fall ist die klinische Diagnose mit 
einfachen Mitteln bei den Sauglingen im 1. Le­
bensjahr schwierig. Auch von einer Aorten­
isthmusstenose ist die Aortenstenose bei de­
kompensierten Sauglingen schwer zu unter­
scheiden. Das Gerausch ist uncharakteristisch, 
das EK Gist das gleiche und die Messung des 
Blutdruckes bei schwerem zirkulatorischem 
Schock unzuverlassig. Ausreichende Digitali­
sierung bringt bei den Aortenstenosen mit­
unter verwertbare Blutdruckwerte an den 
Beinen zustande, im Zweifelsfall muB jedoch 
katheterisiert werden. 

Prognose und Therapie der Aortenstenosen 

Prognose und Therapie der Aortenstenosen 
rich ten sich nach der Art der Stenose, nach dem 
Schweregrad der Stenose und nach dem Alter 
des Auftretens von Symptomen. Bei den Kin­
dern mit groBem Herzen und Dekompensation 
im 1. Lebensjahr ist die Prognose schlecht, falls 
nicht bald operiert werden kann (s. Tabelle 45). 

Fiir die alteren Kinder ist die Aortenstenose 
auch ohne Dekompensationszeichen einer der 
wenigen Herzfehler, bei denen eine Einschran­
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 Ein­
schrankungen der Belastungen sind bei ST­
und T-Veranderungen im EKG notwendig. 
Wettkampfsport sollte auch von den Patienten 
unterlassen werden, die noch keine Hyper­
trophiezeichen im EKG haben, da hohe Druck-

Tabelle 45. Alter beim Tode (3 Tage bis12 Jahre) 

Alter 

Bis 1 Jahr . 
2.- 3. Lebensjahr . 
4.- 6. Lebensjahr . 
7.--10. Lebensjahr . 

11.-15. Lebensjahr. 

Zahl der Patienten 

7 
o 
1 
2 
1 

erhohungen im linken Ventrikel der Ent­
wicklung der Linkshypertrophie im EKG VOf­
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 LOGAN, SWAN et aI.) haben der operativen 
Korrektur an der Herz-Lungenmaschine seit 
1958 Platz gemacht (SPENCER et aI., McNA­
MARA und COOLEY, MORROW et aI. 1958, LIN­
DER, ELLIS et aI., LEES et aI., BRAUNWALD 
et aI. 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, aIle Formen der Aortenstenose ein­
geschlossen, bei 12 %. Fiir die valvulare Ste­
nose betragt das Risiko hier 6 %, die Sub­
aortenstenose 13 % (STAPENHoRsTet aI., KONCZ). 
Bei den supravalvularen 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 valvularen Aortenstenosen hangt 
das Operationsergebnis von der Beschaffenheit 
der Klappen und der Weite des Aortenklappen­
ringes abo Im Gegensatz zu den Subaorten­
stenosen und supravalvularen gelingt es relativ 
haufig nicht, den systolischen Gradienten voll­
standig zu beseitigen. Es ist verstandlich, daB 
bei einem engen Aortenklappenring ein Rest­
gradient bestehen bleibt, da der enge Klappen­
ring an sich schon ein Auswurfbahnhindernis 
darstellt. Da die Klappen haufig bicuspidal 
sind, ist trotz sorgfaltigster Commissurotomie 
ein Restgradient oft unvermeidlich. Ein Rest­
gradient muB unter Umstanden auch in Kauf 
genommen werden, um eine signifikante Aor­
teninsuffizienz zu vermeiden. Wie auch bei 
anderen Herzfehlern, ist die Indikation zur 
Operation der valvuliiren Aortenstenose yom 
Schweregrad der Stenose, von dem zu erwar­
tenden Ergebnis der Operation, von der Pro­
gnose ohne Operation und yom Operations­
risiko abhangig. Bei schweren Aortenstenosen 
mit einem systolischen Gradienten von50mmHg 
und mehr ist die Prognose auf die Dauer 
schlecht. Im Erwachsenenalter ist eine zu­
nehmende Verkalkung der Klappenblatter zu 
erwarten. Wir haIten daher eine operative 
Korrektur in allen Fallen mit einem Gra­
dienten von 40 mm Hg und dariiber fUr an­
gezeigt. Bei Gradienten unter 40 mm Hg muB 
man hei diesen Dberlegungen in Betracht 
ziehen, daB bei Belastungen mit gesteigertem 
Schlagvolumen unter Umstanden ein hoherer 
Gradient vorhanden ist. Ohne Riicksicht auf 
den Gradienten ist eine Operation dann indi­
ziert, wenn erhebliche Linkshypertrophie und 
ST- und T-Veranderungen im EKG vorhanden 
sind. Vor allem bei den valvularen Stenosen 
sollte man den EItern nicht zu groBe 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 iiberzeugt, daB 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 verunstaIteten 
Klappen, vor allem bei denen mit nur einer 
Commissur, ist zu iiberlegen, ob nicht ein voll-

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 
zusammenhangenden Fragen sehr mannigfaItig 
und von Fall zu Fall verschieden. Sie konnen 
nur unter Beriicksichtigung 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 
N otwendigkeit 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
schaIten. In den seltensten Fallen eilt es mit 
dem EntschluB zur Operation. Wir betreuen 
oft Kinder mit valvularen Aortenstenosen 
jahrelang, ehe wir glauben, daB der Zeitpunkt 
der Operation gekommen und richtig ge­
wahlt ist. 

Bei den Subaortenstenosen ist die Situation 
etwas anders. Nach unseren Erfahrungen ist 
die Subaortenstenose immer eine schwere Herz­
miBbildung und die Indikation zur Operation 
praktisch in jedem Fall nach der exakten 
Diagnostik gegeben. Wir haben noch bei kei­
nem Fall gesicherter Subaorlenstenose langer 
als ein Jahr gewartet. Das Risiko liegt mit 
13 % doppeltsohoch wie bei den valvularen Ste­
nosen. Das Risiko des Abwartens ist auf die 
Dauer aber groBer und das von der Operation 
zu erwartende Ergebnis ist, gemessen am post­
operativen Gradienten, besser als bei den val­
vularen. Im allgemeinen sind bei den Sub­
aortenstenosen die praoperativen EKG-Ver­
anderungen schIimmer 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
fiihrung der Operation im Jahre 1958 erst 
6 Jahre vergangen sind und unter den bisher 
veroffentlichten 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 FaIle.) Wir haben 
in einem Fall nach der Resektion der Sub­
aortenstenose einen postoperativen kompletten 
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A V-Block gesehen, eine Komplikation, an die 
bei den Subaortenstenosen auch zu denken ist 
und die die endgultige Prognose duster er­
scheinen laBt. 

Anders ist die Beurteilung der supra­
valvuliiren Aortenstenosen. Von unseren sechs 
bisher operierten Patienten starben zwei. 
Einer davon hatte jedoch die oben erwahnte 
lange Form der Stenose, die yom oberen Rand 
des Sinus von Valsalva bis weit in den Aorten­
bogen reicht. Diese Form ist unseres Erachtens 
uberhaupt inoperabel oder nur mit einem 
extrem hohen Risiko zu operieren. Von den 
fUnf mit eng umschriebener taillenformiger 
Einengung der Aorta starb ein Patient bei der 
Operation. Fur 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 supravalvularen Aorten­
stenose zuruckhaltender. Glucklicherweise wa-

ren die Pulmonalstenosen bei unseren ersten 
funf Patienten, die operiert wurden, gering­
gradig. Die supravalvulare Aorlenstenose kann 
durch Einsetzen eines Flickens in den steno­
tischen Bezirk hamodynamisch sehr gut ent­
lastet werden, wenn der ubrige Teil der Aorta 
nicht zu hypoplastisch ist. 

Operative MaBnahmen zur Behandlung der 
funktionellen, hypoplastischen Subaortenstenose 
beschranken sich auf eine einfache Myotomie 
oder eine teilweise Excision 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
gewohnlich hoch und der zu erwartende Erfolg 
gering. Die Gesamtzahl der bisher operierten 
Patienten ist zu gering, um diese Situation ab­
schlie Bend beurteilen zu konnen. Wir wiirden 
nach eigenen Erfahrungen mit drei derartigen 
Patienten, die wir zur Operation uberwiesen 
haben, und nach den bisher in der Literatur 
berichteten Erfahrungen in Zukunft mit der 
Indikation zur Operation auBerst zuruck­
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 (TAUSSIG, WHITE, KJELLBERG et al., 
KEITH et al.). In Kombination mit anderen 
HerzmiBbildungen, so bei valvularen und sub­
valvularen Aortenstenosen, bei Prolaps einer 
Aortentasche in einen Ventrikelseptumdefekt, 
bei Aortenisthmusstenosen, beim Aneurysma 
des Sinus von Valsalva und auch beim Madan­
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 
valvularer Aortenstenose bei der Operation 
beobachtet worden. 1m Jahre 1886 hat WIL­
LIAM OSLER bei der Beschreibung bicuspidaler 
Aortenklappen darauf hingewiesen, daB der­
artige Klappen zu einer kongenitalen Aorten­
insuffizienz AnlaB geben konnen. Pathologen 
halten es allerdings fiir auBerordentlich schwie­
rig, kongenitale von erworbenen bicuspidalen 
Aortenklappen voneinander zu unterscheiden. 
LEWIS und GRANT und KOLETZKY haben Kri­
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 groBe Rolle. 

Mittlerweile haben aber mehrere Autoren 
iiber FaIle berichtet, bei denen es sich offen­
sichtlich um kongenitale Aorteninsuffizienzen 
gehandelt hat (LEVINE und HARVEY, NADAS, 
FRAHM et al.). LEVINE 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 17jahrigen Jungen, bei dem eine 
Aorteninsuffizienz seit der Geburt vel'mutet 
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 spater. Bei der Sektion fand sich eine 
Loslosung eines Teiles des Aortenklappenringes 
von der Aorta. Es ist anzunehmen, daB diese 
MiBbildung pathoanatomisch den Aneurysmen 
des Sinus von Valsalva ahnlich ist oder dies en 
sehr nahe steht, insofern namlich, als auch hier 
sicher eine kongenitale Schwache des Gewebes 
der Aortenbasis oder des Klappenringes vor­
gelegen hat. 

Die von FRAHM u. Mitarb. 1961 mitgeteilten 
klinisch diagnostizierten vier FaIle von Aorten­
insuffizienz sind wahrscheinlich echte, isolierte 
kongenitale Aorteninsuffizienzen. Diese Pa­
tienten hatten klinische und hamodynamische 
Befunde, die fiir mittelschwere Aorteninsuffi­
zienz sprachen, tiefe diastolische Blutdrucke, 
charakteristische diastolische Gerausche und 
etwas leisere systolische Gerausche 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
gra phisch nachgewiesener Aortenregurgita tion 
ohne andere Herzfehler und ohne Anhalt fUr 
bakterieIle oder rheumatische Endokarditis 
untersucht. Bei beiden Patienten war das 
Herzgerausch im 1. Lebensjahr festgesteIlt 
worden. Wir mochten ebenfaIls annehmen, 
daB es sich hier um kongenitale FaIle gehandelt 
hat. Es ist also bei der Diagnostik derartiger 
Herzfehler daran zu denken, daB kongenitale, 
isolierte Aorteninsuffizienzen vorkommen kon­
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 ihrem Schweregrad und ihrer 
jeweiligen Lage und Lange ein verschieden­
artiges Krankheitsbild verursacht. Die ersten 
Beschreibungen dieser MiBbildung stammen 
von PARIS (1791, zit. bei CRAIGIE 1841), 
GRAHAM (1914, zit. bei EDWARDS 1960), 
MECKEL (1827) und WHITE (1885). Die Aorten­
isthmusstenose ist ein relativ haufiger Herz­
fehler, der nach KEITH 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 praduktale (infantiler Typ) und 
postduktale Isthmusstenose (Erwachsenentyp) 
vorgenommen. Diese Einteilung in pra- 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: 

Gruppe I : Isthmusstenosen distal zum Ductus 
arteriosus 
A. Mit geschlossenem Ductus 
B. Mit offenem Ductus 

Gruppe II: Isthmusstenosen proximal zum Duc­
tus arteriosus 
A. Mit geschlossenem Ductus 
B. Mit offenem Ductus 

Gruppe III: Isthmusstenosen mit Anomalien der 
linken oder rechten Arteria sub­
clavi a oder des Aortenbogens 
A. Atresie oder Stenose der linken 

Arteria subclavia 
B. Stenose der rechten Arteria sub­

clavi a 
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 ungewohnlicher 
Lokalisation 
A. Proximal zur linken Arteria sub­

clavia 
1. Mit normalen Asten 
2. Mit anormalem Ursprung der 

rechten Arteria subclavia, 
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 EDWARDS be­
riicksichtigt nicht, daB auch die bthmus­
stenose zwischen linker Arteria carotis com­
munis und linker Arteria subclavia mit o££enem 
Ductus vorkommt (Gruppe IV, A) und nicht 
die ungewohnlich langen, meist postduktalen 
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Stenosen, die bis zu einer Lange von 10 cm 
von uns beobachtet worden sind. 

Am haufigsten ist eine kurze, sanduhr­
formige Einengung der Aorta direkt gegenuber 
oder etwas distal zum Ansatz des Ligamentum 
arteriosum. Mitunter ubt das Ligamentum 
arteriosum noch einen Zug auf die stenosierte 
Aorta aus und verstarkt so die Stenose. Das 
Lumen der Aorta ist gewohnlich mehr ein-

e f 
Abb.262a-f. Verschiedene Formen der 

Aortenisthmusstenose 

geengt, als es von auBen den Anschein hat, da 
eine diaphragmaartige Struktur zur weiteren 
Stenosierung beitragt. EDWARDS 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 
vorhangformige 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 haufig. 

Etwas distal zur Stenose finden sich an der 
Innenwand der Aorta oft kleine, scharf be­
grenzte Intimalasionen als Folge des standig 
mit scharfem Strahl durch die Stenose flie­
Benden Blutstroms. Es ist anzunehmen, daB 
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 haufige V orhandensein 
bicuspidaler Aortenklappen bei Fallen von 
Aortenisthmusstenose. Mitunter sind der­
artige bicuspidale Aortenklappen insuffizient. 
Der Ventrikelseptumdefekt und die kongenitale 
Mitralinsuffizienz sind jedoch bei weitem die 
haufigstenzusatzlichen intrakardialenH erzfehler. 
Besonders zu erwahnen ist noch die Kombi­
nation praduktaler Isthmusstenose mit val­
vularer Aortenstenose, Ventrikelseptumdefekt 
und groBer, den Ventrikelseptumdefekt uber­
reitender Arteria pulmonalis, die uber einen 
offenen Ductus die untere Korperhalfte durch­
blutet. Diesen MiBbildungskomplex gibt es 
auch mit hypoplastischer Aortenklappe und 
hypoplastischer ascendierender Aorta, statt 
valvularer Aortenstenose. Noch komplizierter 
ist die hamodynamische Situation, wenn die 
praduktale Isthmusstenose mit einer kom­
pletten Transposition der groBen GefaBe kom­
biniert ist, eine MiBbildung, die man gelegent­
lich sieht. 

Bei geschlossenem Ductus arteriosus ist 
lediglich der linke Ventrikel vergroBert. Eine 
gewisse Verdickung des Endokards des linken 
Ventrikels bei Isthmusstenosen ist wohl als 
sekundare Endokardfibroelastose aufzufassen, 
obwohl es auch eine primare Endokardfibro­
elastose mit Isthmusstenose gibt. Bei offenem 
Ductus arteriosus besteht haufig 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 fUr den Kollateralkreis­
lauf und die Blutzufuhr zur unteren Korper­
halfte. Erweiterte und geschlangelte Inter­
costalarterien mit Ausnahme der obersten 
beiden Paare sind in der Lage, ein groBes Blut­
volumen in die Arteria mammaria interna zu 
fUhren. Die mammaria interna ist oft bereits 
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an ihrem Ursprung bleistiftdick. Die dilatierten 
1ntercostalarterien verursachen die bekannten 
Rippenusuren am unteren Rand der Rippen, 
die bei alteren Kindem und Erwachsenen auf 
Rontgenbildem zu erkennen sind. 

Die Atiologie der Aortenisthmusstenose ist 
unbekannt. 

Viel diskutiert wurde die sog. Skoda-Theorie. 
Dieser Begriff bezieht sich auf JOSEF SKODA, der 
im vorigen J ahrhundert die Fortleitung von Ge­
rauschphanomenen 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 haufige Vorhan­
densein eines offenen Ductus arteriosus bei Isth­
musstenosen. Die Tatsache, daB die Aorten­
isthmusstenose bei der Geburt vorhanden ist, 
wahrend sich der Ductus erst nach der Geburt 
schlieBt, ist ebenfalls gegen die "Skoda-Theorie" 
angefiihrt worden. Die Atiologie der Isthmus­
stenose ist demnach noch vollig ungeklart. 

Die Aortenisthmusstenose kommt beim 
miinnlichen Geschlecht hiiufiger vor als beim 
weiblichen. Der Grund hierfiir ist unbekannt. 
Bekannt ist die relativ hiiufige Kombination des 
Turner-Syndroms (Agenesie der Ovarien) mit 
der 1sthmusstenose. WILKINS und FLEISCH­
MANN haben hieriiber ausfiihrlich berichtet. 

Pathophysiologie. Die durch die 1sthmus­
stenose verursachte funktionelle Storung ist 
abhangig vom Schweregrad der Stenose, vom 
V orhandensein eines offenen Ductus arteriosus 
und, falls ein solcher vorhanden ist, von der 
Hohe des LungengefaBwiderstandes. Bei ge­
schlossenem Ductus muB der linke Ventrikel 
die Stenose iiberwinden, urn eine geniigende 
Durchblutung der unteren Korperhalfte, 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 abzuhangen. 
Bei hochgradigen 1sthmusstenosen 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-

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 
LungengefaBwiderstand gewohnlich hoch und 
wird die untere Korperhalfte zum Teil von der 
Arteria pulmonalis, also vom rechten Ventrikel, 
und zum Teil vom linken Ventrikel iiber die 
proximale Aorta und durch die Stenose durch­
blutet. AuBer 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. 1st bei 
gleichzeitig offenem Ductus arteriosus der 
LungengefaBwiderstand 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 LungengefiiBwiderstand wird die linke 
Arteria subclavia je nach Lage und Aus­
dehnung der 1sthmusstenose vom linken oder 
rechten Ventrikel durchblutet. 

Bei der oben erwahnten Kombination mit 
valvularer Aortenstenose oder hypoplastischer 
ascendierender Aorta und V entrikelseptum­
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. 1n­
folgedessen ist dort die arterielle Sauerstoff­
untersattigung iiber der Grenze sichtbarer 
Cyanose. Bei der Transposition der groBen 
GefaBe mit 1sthmusstenose und offenem Duc­
tus arteriosus durchblutet die aus dem rechten 
Ventrikel entspringende Aorta die 0 bere Kor­
perhalfte mit iiberwiegend venosem Blut und 
die aus dem linken Ventrikel kommende Ar­
teria pulmonalis durch den Ductus die untere 
Korperhalfte 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 Grundsatzliches 
mit einem letalen Ausgang im Kleinkindesalter 
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oder dem Dberleben des Kleinkindesalters zu 
tun. Ob es imKleinkindesalter bereits zu erheb­
lichen Schwierigkeiten und zur Dekompensa­
tion kommt, hangt iiberwiegend vom Schwere-

gestort aufwachsen und oft erst im Schulalter 
oder noch spater entdeckt werden. 

Die Kleinkinder der er8ten Gruppe fallen 
durch schlechte Gewichtszunahme, Tachypnoe 

Abb.263. Herzfern-Aufnahme bei Saugling mit hochgradiger 
Aortenisthmusstenose. VergroBertes Herz 

und DY8pnoe, profuses Schwitzen 
und gelegentlich durch eine maBige 
periorale Cyano8e auf. Gewohnlich 
sind sie blaB. Dber der Lunge sind 
feuchte Rasselgerausche horbar und 
nicht selten wird die kardiale De­
kompensation nicht erkannt und 
werden diese Kinder nur wegen 
"Bronchitis" behandelt. Die Leber 
ist gewohnlich etwas vergroBert, 
(jdeme sind selten. Dber dem H er­
zen hort man ein mittellautes sy­
stolisches Gerausch und haufig ist 
ein Galopprhythmus vorhanden. 
Die Femoralarterienpulse sind 
nicht oder nur ganz zart tastbar 
und der Blutdruck, der im Klein­
kindesalter mit der Rotungsme­
thode gemessen werden sollte, ist 
an den Beinen sehr niedrig, wah­
rend er an den Armen normal oder 
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Abb. 264. Elektrokardiogramm bei hochgradiger 
Aortenisthmusstenose. Saugling, Alter 2 Monate. 

Bereits Linkshypertrophie 

grad der Isthmusstenose abo Infolgedessen 
sind klini8ch zwei ver8chiedene Gruppen zu un­
terscheiden, namlich solche Kinder, bei denen 
es im 1. Lebensjahr bereits zu schweren Krank­
heitserscheinungen kommt (ROGERS et al.), und 
zwcitens die Gruppe von Kindern, die un-

leicht erhoht ist. Bei offenem Ductus ar-
teriosus mit pulmonaler Hypertonie ist die 
unterschiedliche Hautfarbe der oberen und 
unteren Korperhalfte auffallend. Oberkorper, 
Arme und Kopf haben eine normale Farbe, 
Unterkorper und Beine sind mehr oder weni­
ger cyanotisch. Durch einen zusatzlichen 
intrakardialen Links-Rechts-Shunt konnen 
diese Unterschiede aber sehr verwischt wer­
den. Am besten ist die unterschiedliche Far­
bung zu erkennen, wenn man die Hande und 
FiiBe 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 
GefaBe mit Isthmusstenose und offenem 
Ductus arteriosus ist der Oberkorper cyano­
tisch und der Unterkorper von normaler 
Hautfarbe. 

Bei dieser ersten Gruppe von dekompensier­
ten Kleinkindern ist das Herz erheblich ver­
groBert. Rontgenologi8ch ist die Konfiguration 
des Herzens uncharakteristisch, oft kugelig und 
weit nach links ausladend. Bei der Durch­
leuchtung und im linken schragen Durchmesser 
erkennt man den groBen linken Ventrikel, der 
auch den rechten Ventrikel nach vorn driickt 
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(Abb. 263). 1m Elektrokardiogramm ist eine 
erhebliche Hypertrophie des linken Ventrikels 
mit Ruckbildungsstorungen immer vorhanden, 
bei offenem Ductus mit pulmonaler Hyper­
tonie auch Rechtshypertrophie (Abb. 264). 

Die Kinder der zweiten Gruppe, bei denen 
das Herzgerausch erst spat oder gelegentlich 
einer Routineuntersuchung festgestellt wird, 
sind gewohnlich asymptomatisch. Mitunter 
kommen Klagen u ber eine Dyspnoe bei Be­
lastungen, leichte Ermudbarkeit, Kopfschmer­
zen oder haufigeres Nasenbluten erst bei vor­

des 10. Lebensjahres mit signifikanter Stenose 
selten fehlen (Abb. 265). Auf Breischluck sieht 
man in schweren Fallen immer eine Ver­
groBerung des linken V orhofs und bei post­
stenotischer Dilatation der ascendierenden 
Aorta im linken schragen Durchmesser eine 
Verdrangung des Oesophagus nach vorn. 
Ebenfalls bei der Durchleuchtung ist die Dber­
aktivitat des linken Ventrikels und der ascen­
dierenden Aorta eindrucksvoll. 

Das Elektrokardiogramm ist mitunter nor­
mal oder zeigt lediglieh ein Linksuberwiegen. 

sichtiger Erhebung der Anamnese her­
aus. Auffallend ist die kraftige, ge­
radezu athletische Entwicklung der 
Oberkorper, besonders der Jungen. 
Mitunter wird uber kalte FuBe geklagt. 
Bei der Palpation ist der hebende 
HerzspitzenstoB und die Dberaktivi­
tat des linken Ventrikels auffallend. 
Oft sieht man eine Dberaktivitat der 
Oarotiden und in der Suprasternal­
grube. Bei der Auskultation hOrt 
man ein mittellautes systolisches Ge­
rausch am unteren linken Sternalrand 
am lautesten. Dber der Aorten­
isthmusstenose rechts hinten para­
vertebral ist das Gerausch ebenfalls 
laut zu horen. Bei einem Teil der 
Patienten hort man ein Mitralinsuffi­
zienzgerausch uber der Herzspitze. Der 
zweite Aortenton ist laut. Ein Teil 
der Patienten hat ein protodiastoli­
sches Gerausch als Ausdruck einer 
Aortenregurgitation. 

Abb.265. Herzfernaufnahme bei hochgradiger Aortenisthmus­
stenose bei 14jahrigem Patienten. Bereits Rippenusuren bei­
derseits. 1m Aortenbogen ist eine fiir Aortenisthmusstenose 

Der PuIs an den Armen ist krii.ftig, 
mitunter rechts starker 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, wahrend der diastolische Blutdruck 
an Armen und Beinen gleich hoch ist. Bei hoch­
gradigen lsthmusstenosen ist der systolische 
Blutdruck an den Armen oft erheblich erhOht. 

Rontgenologisch ist das Herz bei diesen 
Kindem maBig bis deutlich vergroBert. Auch 
hier ist vor allem der linke Ventrikel fur die 
HerzvergroBerung verantwortlich. 1m GefaB­
band fallt bei hypoplastischer ascendierender 
Aorta eine gewisseLeere auf. Die ascendierende 
Aorta ist haufiger aber dilatiert, und dann ent­
sprechend prominent. Eindrucksvoll sind die 
Rippenusuren, die bei alteren Patienten jenseits 

typische Doppelkontur zu sehen 

Bei der Mehrzahl der FaIle ist jedoch eine deut­
liehe Hypertrophie des linken Ventrikels vor­
handen. Ruckbildungsstorungen sind selten. 

Herzkatheterisierung. Eine Katheteri-
sierung des Herzens ist fur die Diagnose nicht 
unbedingt erforderlieh. Sie soUte jedoch nieht 
unterlassen werden, wenn eine ehirurgisehe 
Korrektur geplant ist. Die ersten Mitteilungen 
uber Herzkatheterergebnisse stammen von 
BING u. Mitarb. Der Druck im rechten Ven­
trikel ist normal , ebenso in der Arteria pul­
monalis. In schweren Fallen ist der Pulmonal­
arteriendruek leieht erhOht. Die Sauerstoff­
werte sind im rechten Herzen normal. Bei der 
Katheterisierung des Herzens konnen zusatz­
liehe 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 Einfiihrung der transseptalen 
Katheterisierung des linken Herzens verzichten 

Ao 

Abb.266 

graphischen Darstellung der Isthmusstenose 
und empfiehlt sie nur fiir die ungewohnlichen 
FaIle. 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, fiihren wir bei jeder 
Isthmusstenose eineKontrastmitteldarstellung 
mit Injektion in den linken Ventrikel durch. 
Nur so konnen unnotigeOperationen vermieden 

Abb.267 

Abb. 266. Angiokardiogramm bei Aortenisthmusstenose. Injektion des Kontrastmittels in den linken 
Ventrikel. Kurze sanduhrf6rmige Aortenisthmusstenose 

Abb.267. Selektives Angiokardiogramm bei hochgradiger langer Aortenisthmusstenose. Kontrastmittel­
injektion in den linken Ventrikel. Beachte die Lange der Isthmusstenose im Vergleich zur Aufnahme 

in Abb.266. GroBe Anastomosen liber die Arteria interna mammaria 

wir jedoch auf jegliche Aortenkatheterisierung 
und schlieBen immer eine Katheterisierung des 
linken V orhofs 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 Lange und der Lage der 
Isthmusstenose (BAHNSON et al.). Eine gute 
Angiokardiographie erlaubt auch eine zuver­
lassige Beurteilung des Schweregrades der MiB­
bildung. Das AusmaB und die Funktion des 
Kollateralkreislaufes werden ebenfalls dar­
gestellt. NADAs halt die retrograde Aorto­
graphie fiir die beste Methode der angiokardio-

werden. Die Kontrastmittelinjektion in den 
linken Ventrikel ermoglicht gleichzeitig die 
Diagnose zusatzlicher 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 daB die Krankheit iiberhaupt entdeckt 
wird. Wir glauben jedoch, daB jede Aorten­
isthmusstenose spatestens im friihen Erwach­
senenalter operativ behandelt werden sollte, 
urn normale korperliche Belastungen zu ermog­
lichen und urn 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 fUr die Operation zu 

Abb.268a 

stenosiert. Das giinstigste Alter fUr 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, priiduktalen Isthmusstenose 
mit o££enem Ductus und Durchblutung der 
unteren Korperhiil£te durch die Arteria pul­
monalis. Selbst bei technisch guter Operation 

Abb.268b 
Abb.268a. Hochgradige Aortenisthmusstenose vom iufantilen Typ. Intravenoses Angiokardiogramm. Nach 
Fiillung des rechten Vorhofs und rechten Ventrikels, Darstellung der Arteria pulmonalis und iiber den 
offenen Ductus Fiillung der descendierenden Aorta. RA rechter Vorhof; AP Arteria pulmonalis; Ao Aorta 

Abb.268b. Retrograde Aortographie bei praduktaler infantiler Aortenisthmusstenose. Siehe die Fiillung 
des distal von der Isthmusstenose liegenden offenen Ductus. Ao Aorta; PDA offener Ductus arteriosus 

bringen. Sprechen sie aber innerhalb einer 
Woche auf die Digitalisbehandlung nicht an, 
so ist sofort zu operieren. 

Die korrektive Operation der Aorten­
isthmusstenose wurde gleichzeitig von CRA­
FOORD und NYLIN und von GROSS und HUF­
NAGEL 1945 eingefiihrt. Bei der Operation 
wird der stenosierte Teil der Aorta entfernt 
und das distale und proximale Ende der Aorta 
miteinander verniiht. Bei langen Stenosen ist 
ein kiinstliches Zwischenstiick und der Ein­
satz der Herz-Lungenmaschine notwendig. 
Eine operative Behandlung ist in jedem Lebens­
alter moglich. Kleinkinder miissen spiiter evtl. 
noch einmal operiert werden, da die Nahtstelle 
nicht mitwiichst und unter Umstiinden erneut 

Handbuch der Kinderheilkunde, Ed. VII 

hiingt der Erfolg davon ab, ob der Lungen­
gefiiBwiderstand zuriickgeht und ob sich nach 
der Operation der Druck im rechten Ventrikel 
und in der Arteria pulmonalis normalisiert. 

Ais Indikation zur Operation betrachten 
wir im Kleinkindesalter konservativ nicht zu 
beherrschende Dekompensation, erhebliche 
HerzvergroBerung und eine Erhohung des 
Blutdruckes an den Armen (KIRKLIN et al.). 
1m spateren Kindes- und friihen Erwachsenen­
alter ist das Vorhandensein einer Linkshyper­
trophie im Elektrokardiogramm ohne sonstige 
Beschwerden bereits eine Indikation zur Ope­
ration. Selbstverstandlich ist die operative 
Behandlung indiziert, wenn eine Blutdruck­
erhOhung, haufige Kopfschmerzen und leichte 

40 
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Ermudbarkeit oder eine signifikante Aorten­
oder Mitralregurgitation vorhanden sind. Die 
operativenErgebnisse sind ausgezeichnet, wenn 
auch uber das Vorkommen und die Haufigkeit 

subakuter bakterieller Endokarditis auch nach 
der Operation mit Sicherheit noch nichts aus­
gesagt werden kann. 
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Aortenatresie und Mitralatresie 

Von R. KVNZLER, Zurich 

Eine zusammenfassende Besprechung dieser 
beiden Anomalien rechtfertigt sich aus den fol­
genden Grunden: 1. Die Kombination der 
Atresie von Aorten- und Mitralklappe ist 
haufig. 1st aber nur das eine Klappenostium 
vollstandig verschlossen, so ist das andere 
Ostium doch meist hochgradig hypoplastisch 
und haufig nur noch schlitzformig oder steck­
nadelkopfweit. 2. Bei beiden Anomalien resul­
tiert, ob sie nun isoliert oder in Kombination 
vorkommen, eine weitgehend identische Hamo­
dynamik, die sich in einer ubereinstimmenden 
klinischen Symptomatik, einer extrem kurzen 
Lebenserwartung und pathologisch-anatomisch 

in einer Unterentwicklung des link en Herzens 
und der Aorta ascendens widerspiegelt. In der 
angelsachsischen Literatur werden diese beiden 
MiBbildungen daher oft unter dem Begriff 
des "hypoplastic left heart" zusammengefaBt. 

Haufigkeit. Wegen der extrem schlechten 
Prognose ist der prozentuale Anteil dieser bei­
den Vitien in Sektionsstatistiken erheblich. 
Unter den von FONTANA und EDWARDS analy­
sierten Sektionsfallen kongenitaler Vitien macht 
die isoIierte Aortenatresie 3,6 % aus, die iso­
lierte Mitralatresie 2,5 % und die Kombination 
der beiden 1,4 %, total also 7,5 % . Werden nur 
die Todesfalle ill 1. Lebensmonat betrachtet, 



Aortenatresie und Mitralatresie 627 

so betragt der Anteil der Linksatresien rund 
25 % . N ach KEITH et al. ( 1958) d iirften die 
linksseitigen Klappenatresien etwa 2 % aller 
lebendgeborenen Kinder mit Herzvitien aus­
machen und damit etwa halbsohaufig sein wie 
die rechtsseitigen Atresien (Tricuspidal-, Pul­
monala tresie ). 

Geschlechtsdisposition. Bei der Aorten­
atresie betragt das Verhaltnis von mannlichen 
zu weiblichen Individuen nach FONTANA und 
EDWARDS etwa 3(-4): 1, bei der Mitralatresie 
dagegen etwa 1: 1. Bei der Kombination von 
Aorten- und Mitralatresie iiberwiegen die Kna­
ben gleichfalls stark, wenn auch etwas schwa­
cher als bei der isolierten Aortenatresie. 

Atiologie. Von FARBER und HUBBARD 
wurde auf Grund histologischer Untersu­
chungen eine fetale Endomyokarditis als kau­
sale N oxe fiir die Entstehung der linksseitigen 
valvularen Atresien in Erwagung gezogen, 
doch konnten diese Beobachtungen in Unter­
suchungen anderer Autoren nicht bestatigt 
werden. Die eindeutige Geschlechtsdisposition 
der Aortenatresien spricht sehr dafiir, daB 
genetische Faktoren eine entscheidende Rolle 
spielen. FaBt man die Atresien als extremen 
Grad der Stenose auf, so verwundert es nicht, 
daB auch bei der Aortenklappenstenose und 
der Aortenisthmusstenose das mannliche Ge­
schlecht stark iiberwiegt (Geschlechtsverhalt­
nis c3': Cj2 wie 2: 1 bzw. 4: 1. 

Pathoanatomie. Eine valvulare Atresie ist 
in der Fetalperiode wie auch postpartal nur 
so lange mit dem Leben vereinbar, als sowohl 
vor wie nach dem Hindernis eine Querver­
bindung zwischen den beiden Kreislaufen be­
steht. Die Verbindung vor der Barriere erlaubt 
eine Umleitung des Blutstroms nach der "ge­
sunden" Herzseite, von der aus das Blut iiber 
eine zweite Querverbindung distal des atre­
tisch-hypoplastischen Bezirkes wieder auf die 
blockierte Seite zuriickgefiihrt werden muB. 

Bei der M itralatresie ist der linke V orhof meist 
abnorm klein, die Wand oft verdickt und das 
Endokard im Sinne einer Fibroelastose verandert. 
Nur ausnahmsweise ist der linke Vorhof normal 
groB oder vergroBert. Der Links-Rechts-Shunt 
erfolgt in gut der Halfte der FaIle tiber ein offenes 
Foramen ovale, in ca. einem Drittel tiber einen 
meist kleinen V orhofseptumdefekt, bei den rest­
lichen Fallen tiber falsch mtindende Pulmonal­
venen oder ein fehlendes Vorhofseptum. Falsch 
mtindende Pulmonalvenen werden besonders zu­
sammen mit einer Asplenie beobachtet (WATSON 
et al.). Der rechte Vorhof ist stets groB, wie auch 

der rechte Ventrikel, dessen Wand stark hyper­
troph ist. Fast immer besteht ein Ventrikel­
septumdefekt, welcher Zugang gibt zu einem 
stark verkleinerten linken Ventrikel. Nur in ca. 
10% der FaIle ist der tiber einen Ventrikel­
septumdefekt mit der rechten Kammer kommuni­
zierende linke Ventrikel annahernd normal groB. 
Fehlt ausnahmsweise ein Kammerseptumdefekt, 
so ist der linke Ventrikel ganz rudimentar und 
evtl. nur mikroskopisch in der Wandung des 
rechten Ventrikels erkennbar. Der Ductus Bo­
talli ist bei 90 % der FaIle offen und der wichtigste 
Weg fUr den lebensnotwendigen Rechts-Links­
Shunt. Als assoziierte Anomalien fanden WATSON 
et al. unter 51 Mitralatresien die folgenden: 
Transposition der groBen GefaBe (17), Dextro­
position der Aorta (16), Isthmusstenose (11), 
Pulmonalstenose (11), Milzagenesie (8), Arcus 
aortae dexter (4), Pulmonalatresie (4), praduktale 
Aortenatresie (2). FaIle mit singularem Ventrikel 
sollten als singularer V en trikel mit assoziierter 
Klappenatresie aufgefaBt werden und sind deshalb 
hier nicht bertihrt. 

Bei der Aortenatresie ist das Ventrikelseptum 
meist intakt, so daB als lebensnotwendige Quer­
verbindungen ein offenes Foramen ovale (seltener 
ein Vorhofseptumdefekt) und ein offener Ductus 
Botalli dienen. Besteht trotz intaktem Ventrikel­
septum fUr den Links-Rechts-Shunt keine der 
oben fUr die Mitralatresie aufgefiihrten Shunt­
wege auf Vorhofstufe, so kann der Links-Rechts­
Shunt auf ganz ungewohnliche Weise iiber Ana­
stomosen der Lungencapillaren mit den Bron. 
chialvenen zur rechten Herzseite erfolgen, wie dies 
von MONIE und DE P APE in einem Fall und von 
RUCKES und auch von uns (vgl. Abb. 270) in je 
zwei Fallen beobachtet worden 1st. Der linke 
Vorhof ist bei der Aortenatresie stark verkleinert, 
ebenso wie der linke Ventrikel und die Aorta 
ascendens. Nur ausnahmsweise (10 % nach 
KEITH et al. 1958) ist der linke Ventrikel nor­
malgroB, was vielleicht auf einen nur subtotalen 
VerschluB des Aortenostiums in der Fetalzeit 
zuriickzuftihren ist. Die Mitralklappen sind oft 
hypoplastisch, aber meist noch durchgangig. 
60 % der FaIle zeigen auch eine Fibroelastose des 
linken Ventrikels, aber stets nur, falls die Mitral­
klappen noch durchgangig sind. Die Aorta 
ascendens ist hypoplastisch. Sie wird iiber einen 
offenen Ductus Botalli retrograd durchblutet und 
gibt an ihrem Ursprung die Coronarien abo Wie 
bei der Mitralatresie sind die rechten Herzhohlen 
und die A. pulmonalis erweitert. 

Hamodynamik. Man kann die Hamodyna­
mik der linksseitigen valvularen Atresien als 
eine Dberspitzung der normalen fetalen Hamo­
dynamik betrachten, bei welcher das rechte 
Herz ein komplettes Mischblut fordert und das 
linke Herz gleichsam ill NebenschluB liegt. 

Bei der Aortenatresie wird das in den Lungen 
arterialisierte Blut tiber ein offenes Foramen 
ovale bzw. einen Vorhofseptumdefekt oder selten 
einen Ventrikelseptumdefekt (s. oben) in toto 

40* 
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nach rechts geshuntet, so daB das rechte Herz ein 
komplettes Mischblut fiihrt. Haufig wird der 
Links-Rechts-Shunt durch die Enge der zur Ver­
fiigung stehenden Kommunikation stark behin­
dert, was sich in einer Druckerhohung im venosen 
Pulmonalschenkel auswirkt, die schlieBlich zum 
Lungenodem fiihrt. Trotz dieser AbfluBbehin­
derung nach rechts ist der linke Vorhof wie der 
linke Ventrikel meist hochgradig verkleinert. 
Dies erklart sich wohl daraus, daB in der Fetal­
zeit der physiologische Rechts-Links-Shunt und 
damit eine normale linksseitige Ftillung fehlen. 
Auch post partum ist der pulmonale RtickfluB 
eher vermindert (pulmonale Hypertension) und 
die Uberlebensdauer zudem zu kurz, als daB eine 
adaptive VergroBerung der linken Herzhohlen 
eintreten konnte. Die rechte Kammer tiber­
nimmt die ganze Forderarbeit. Sie steht unter 
"Systemdruck" und versorgt neben den Lungen 
tiber einen offenen Ductus Botalli auch den 
groBen Kreislauf (Rechts-Links-Shunt von Misch­
blut!). Das ganze linke Herz inklusive Aorta 
ascendens, die retrograd durchblutet wird und 
gleichsam eine verlangerte A. coronaria ist, bleibt 
damit hypoplastisch, wahrend die rechten Herz­
hohlen und die A. pulmonalis durch die Druck­
und Volumenbelastung stark erweitert sind. 

Bei der Mitralatresie erfolgt der Links-Rechts­
Shunt in analoger Weise auf Vorhofstufe (s. oben). 
Ausnahmsweise kann der linke Vorhof erweitert 
sein, besonders wenn bei gutem Pulmonaldurch­
fluB der AbfluB nach rechts eher behindert ist 
(ROSSI). Die langere Uberlebensdauer fiihrt wohl 
auch eher zu einer sekundaren Erweiterung. Der 
Rechts-Links- Shunt erfolgt auf Ventrikelstufe 
(Ventrikelseptumdefekt mit oder ohne Trans­
position der groBen GefaBe!) und/odertiber einen 
offenen Ductus Botalli. Die arterielle pulmonale 
Hypertension mit Druckwerten im Bereich des 
Systemdrucks ist sowohl notwendig, urn den 
Rechts-Links-Shunt zu gewahrleisten, d.h. den 
Systemkreislauf zu versorgen, wie auch urn das 
notwendige Druckgefalle zu schaffen gegen den 
erhohten Druck in den Pulmonalvenen. 

Klinik 
Symptomatologie. Entsprechend der ein­

heitlichen Hamodynamik ist das klinische Bild 
bei beiden Anomalien weitgehend identisch. 
Schon in den ersten Lebensstunden oder spa­
testens in den ersten Lebenstagen stellen sich 
die Zeichen einer kardialen Insuffizienz ein. 
Die Tachypnoe ist eines der hervorstechendsten 
und friihesten Symptome. Sie ist mit Atem­
frequenzen von 60-100 pro Minute ausgepragt. 
Das sich friih und meist rasch entwickelnde 
Lungenodem, das die unmittelbare Todes­
ursache darstellt, ist an Husten und Rassel­
gerauschen erkennbar. Die Leber vergroBert 
sich mit Einsetzen der Rechtsinsuffizienz zu­
nehmend. Die Cyanose ist meist schon yom 

1. Lebenstag an deutlich ausgepragt und pro­
gredient. KEITH et al. (1958) beobachteten 
bei ihren Fallen von Aortenatresie die Cyanose 
schon am 1. Tage in 30%, ab dem 2. Lebens­
tage in 35 % und bei den restlichen 35 % im 
Laufe des 3.-14. Tages. Solange die Cyanose 
fehlt, fallt aber mindestens das blaBgrauliche 
bis livide Kolorit der Sauglinge auf. Bei Kin­
dern mit Mitralatresien, die trotz schlechtem 
korperlichem Gedeihen (mangelnde Gewichts­
und Langenzunahme, Trinkfaulheit) die ersten 
Wochen oder Monate iiberlebten, haben wir 
wiederholt eine nur sehr geringgradige Cyanose 
beobachtet. 

Die Herzfrequenz ist mit Einsetzen der 
ersten Symptome beschleunigt und die peri­
pheren Pulse sind besonders an der Femoralis 
nur schwach oder evtl. nicht palpabel. Die 
Herztone sind zunachst kraftig, konnen sich 
aber mit zunehmender Insuffizienz abschwa­
chen. Der 2. Ton ist einheitlich akzentuiert. 
Von WATSON et al. wurde bei Mitrala tresien 
mitunter auch eine enge Spaltung des 2. Tones 
festgestellt. Bei etwa knapp der Halfte der 
FaIle kann entlang dem linken Sternalrand ein 
schwaches bis rnittellautes, uncharakteristi­
sches systolisches Gerausch gehort werden. 1m 
FaIle einer assoziierten Pulmonalstenose ist ein 
entsprechendes Gerausch am oberen linken 
Sternalrand zu horen. 

Rontgenbild. Die Herzsilhouette wird be­
stimmt durch die starke Erweiterung der rech­
ten Herzhohlen und der A. pulmonalis und 
eine extrem starke Rotation des Herzens urn 
eine Langsachse nach links, durch welche die 
hypoplastischen linksseitigen Abschnitte des 
Herzens nach dorsal verlagert werden. Infolge 
einer zusatzlichen Kippbewegung der Herz­
spitze urn eine Transversalachse (vgl. S. 345) 
werden sie auch nach hinten oben zu verlagert. 
Die Herzvorderflache wird darnit meist aus­
schlieBlich yom rechten Herzen gebildet. Da 
die rechten Herzhohlen bei der Mitral- und 
Aortenatresie schon in der Fetalzeit bela stet 
sind, ist das Herz in der Regel schon bei Ge­
burt vergroBert, obwohl die starke Links­
rotation einer Verbreiterung des frontalen 
Herzschattens eher entgegenwirkt. Die Kon­
figuration des Herzschattens ist ahnlich der 
bei starker rechter Volumenbelastung (vgl. 
S. 345). 1m Frontalbild ist das Herz nur aus­
nahmsweise normal graB, meist aber deutlich 
sowohl nach links wie auch nach rechts ver-
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breitert und das rechte Vorhofsegment nach 
oben verliingert. Die Spitze ist leicht gehoben 
und entrundet, die Taille durch die erweiterte 
A. pulmonalis ausgefiillt bis deutlich konvex, 
das Herz in toto also mitral konfiguriert. 1m 
seltenen FaIle einer linksseitigen V orhofver­
groBerung (s. Anatomie) buchtet auch der 
linke Aurikel am linken mittleren Herzrand 
vor (Abb. 269). Die Lungendurchblutung ist 

a 

Vorhof ganz ausgefiillt, die leicht gehobene 
Spitze reicht bis zur vorderen Thoraxbegren­
zung und die vordere Bucht ist durch die 
A. pulmonalis und das Infundibulum ganz aus­
gefiillt (geradlinige Kammer-GefiiBachse). 1m 
schriiglinken Durchmesser ist der vordere Bo­
gen verliingert und nach vorne verlagert. Auch 
der hintere Bogen bedeckt oder iiberragt die 
Wirbelsiiule, ist aber durch die Linkshypoplasie 

b 
Abb. 269a u. b. Mitralatresie (1 Jahr, ~). 1m Frontalbild (a) Herz leicht verbreitert (HLQ=O,56), mitrale 
Konfiguration, vermehrte Lungendurchblutung besondel's zentl'al. Beachte linke Randkontul' (Aol'tensegment 
- A. pulmonalis - linkes Herzohr - Kammerbogen). 1m Seitenbild (b) vergl'oBertel' linker Vol'hof, abel' 

weiter unterel' Retrokardialraum 

vermehrt (auBer bei assoziierter Pulmonal­
stenose), die Lungenperipherie aber oft relativ 
hell (pulmonale Hypertension!). Mit Auftreten 
eines Lungenodems wird der Hilus zunehmend 
dichter und flau bis wolkig verschattet. Die 
V. cava superior ist als Zeichen der starken 
Rechtsiiberlastung und Rechtsinsuffizienz oft 
verbreitert. Neben leicht kugeligen Herz­
schatten mit breitem linksseitigem GefiiBband 
werden seltener auch mehr eiformige Herz­
silhouetten mit engem GefaBband beobachtet 
(Mitralatresie mit Transposition der groBen 
GefiiBe mit oder ohne Pulmonalstenose). 1m 
schriigrechten Bilde ist die Herzverbreiterung 
meist noch deutlicher als im Frontalbild: Der 
untere Retrokardialraum ist durch den rechten 

oft eng geschwungen. 1m Seitenbild ist die 
Spitze gehoben und dorsalverlagert und trotz­
dem der Retrokardialraum selten eingeengt, 
mitunter sogar auffallend weit (Linkshypo­
plasie !). 1st der linke Vorhof ausnahmsweise 
vergroBert, so ist der obere Retrokardialraum 
eingeengt, der untere aber weit (Abb. 2iO). 

Elektrokardiogramm. Die Unterentwick­
lung der linken Herzseite und die mit ihr ein­
hergehende starke Dberlastung der Gegenseite 
liiBt sich schon ab Geburt im EKG erkennen. 
Infolge des extremen rechtsseitigen Massen­
iiberwiegens weicht die frontale QRS-Achse 
meist stark nach rechts abo Eindeutig weisen 
die Brustwandableitungen auf die starke 
Druck- und Volumeniiberlastung der rechten 
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Abb. 270. Aortenatresie (9 Tage, 3). Herz beidseits, besonders 
nach links verbreitert (HLQ=0,70). Spitze gehoben, Taille 
durch prominente A. pulmonalis ausgefiillt, rechtes Vorhof­
segment nach oben verlangert. LungengefaBzeichnung ver­
grabert, Hilus teils flau, teils fleckig (passive Hyperamie). 
Autoptisch Foramen ovale verschlossen, Ventrikelseptum 
intakt, so daB sich die gestauten Lungenvenen via erweiterte 

abweichung der QRS-Achse, die nach 
KEITH et al. (1958) zwischen + 95° 
und + 1800 liegt. Die P-Zacken sind 
meist pathologisch im Sinne eines P­
dextrocardiale oder P-cardiale. Ein 
deutlicher linksatrialer Anteil der P­
Zacke ist v.a. bei kleinem Foramen 
ovale zu erwarten (ROSSI). Die A V­
Zeit kann verlangert sein. In den 
Brustwandableitungen bestehen in 
allen Fallen die Zeichen einer starken 
Rechtsventrikelhypertrophie (RVH), 
meist kombiniert mit einer Links­
ventrikel-Hypoplasie, so daB die R/S­
Relationen in V1-V6 und die Dber­
gangszone umgekehrt sind (R von 
rechts nach links abnehmend). V 1 zeigt 
in 40% einen qR-Typ (extreme Links­
rotation!) und ein positives T in 80% 
(KEITH et al. 1958). T-Inversionen in 
V 5 und V 6 bestanden nach dem glei­
chen Autor in 2/3 der FaIle, wahrend 
das T in einem Drittel flach oder posi­
tiv war. Nach ROSSI fiihrt die retro­
grade Coronardurchblutung mit Misch­
blut zu Myokardschaden. Die Links­

Capillaranastomosen in die Vv. bronchiales entleeren 

Abb.271. EKG bei Mitralatresie (6 Wochen, 3). 
Rechtsventrikelhypertrophie mit Linksventrikelhypo­
plasie, diffuse Riickbildungssti:irung. Beachte die 
unternormal groBe R-Zacke in V6 (0,3 mY), die Um­
kehr der RIS-Relationen (RIS von VI bis V 6 stetig 
abnehmend!) und das Fehlen linksprakordialer 

q-Zacken 

Kammer und die "Unterlastung" bzw. Hypo­
plasie der linken Kammer (SCHAD et al.). 

Bei der Aortenatresie findet sich in den Ex­
tremitatenableitungen eine starke Rechts-

ventrikel-Potentiale (R6) sind unternormal 
(SCHAD et al.); selten sind sie normal groB 
und ausnahmsweise als Ausdruck einer Links­
ventrikelhypertrophie (LVH) iiberhOht, so in 
dem von NADAS abgebildeten FaIle. Letztere 
Befunde sind nur bei guter Ausbildung und 
evtl. Hypertrophie des linken Ventrikels mag­
lich, wie sie pathologisch-anatomisch in Aus­
nahmefallen beobachtbar ist. 

Die Mitralatresie (Abb.271) unterscheidet 
sich elektrokardiographisch wegen der weit­
gehend identischen Hamodynamik kaum von 
der Aortenatresie. AIle neun von WATSON et al. 
beobachteten EKG zeigen nach unserer Auf­
fassung eine typische RVH + LV-Hypoplasie 
mit qR(s)-Typ in VI. Bei acht waren die 
P-Zacken iiberhOht. Unter EinschluB der 
FaIle von WATSON et al. zeigen 25 Fane der 
Literatur einmal eine normale, dreimal eine 
linkstypische und im Rest eine rechtstypische 
QRS-Achse von im Mittel + 140°. Die Brust­
wandableitungen zeigten nur einmal eine LVH 
mit einer Q-Zacke in V6, die sonst stets ver­
miBt wird. 

Herzkatheterismus. Die Druckwerte im 
rechten Ventrikel und der A. pulmonalis sind 
stark iiberhaht. Die Sauerstoffsattigung nimmt 
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von den Hohlvenen in den rechten Vorhof zu 
und ist dann in rechter Kammer, A. pulmonalis 
und Aorta descendens, die sich iiber einen 
offenen Ductus Botalli evtl. katheterisieren 
laBt, einheitlich. Nur selten gelingt es, mit der 
Katheterspitze in die hypoplastische linke Vor­
hoftasche zu gelangen (KJELLBERG et al.). 

Angiokardiographie. Bei FiiHung von der 
rechten Kammer aus stellt sich bei der Mitral­
atresie mit intaktem Ventrikelseptum (selten!) 
iiber die A. pulmonalis und einen offenen Duc­
tus Botalli die Aorta dar, deren ascendierender 
Schenkel hypoplastisch ist, retrograd durch­
blutet wird und die Coronararterien abgibt. 
Zur Zeit des "Lavogramms" stellt sich der 
linke Vorhof dar und ein Spatdextrogramm, 
nicht aber der linke Ventrikel. Bei nicht in­
taktem Ventrikelseptum stellt sich im Dextro­
gramm iiber den Ventrikelseptumdefekt der 
meist stark hypoplastische linke Ventrikel dar, 
ebenso eine allfallige Transposition der groBen 
GefaBe. Im Lavogramm wird der AbfluBstop 
aus dem linken Vorhof gegen den link en Ven­
trikel sicht bar, wegen der starken Verdiinnung 
des Kontrastmittels soHte hierzu aber besser 
eine direkte Fiillung yom linken Vorhof aus 
versucht werden. Eine retrograde Aorto­
graphie zeigt die Hypoplasie der Aorta ascen­
dens und gibt damit einen indirekten Hinweis 
auf eine Hypoplasie des linken Herzens (NEU­
FELD et al.). 

Diagnose. Treten in der Neugeborenen­
periode eine Cyanose und die Zeichen der Herz­
vergroBerung und schlieBlich meist rasch pro­
gredienten, therapieresistenten Herzinsuffi­
zienz auf, so muB in erster Linie an ein hypo­
plastisches linkes Herz gedacht werden. Zur 
Untermauerung dieses Verdachtes achte man 
vor aHem im Rontgenbild und im Elektro­
kardiogramm, ob sich daraus Anhaltspunkte 
fiir eine starke Rechtsbelastung mit Unter­
entwicklung des linken Herzens ergeben. 
Rontgenbild, Elektrokardiogramm und Aus­
kultationsbefund erlauben aber keine definitive 
Diagnose, die vielmehr durch den Herz­
katheterismus und die Angiokardiographie er­
bracht werden muB. Zur eindeutigen Klar­
steHung der anatomischen Verhaltnisse des 
linken Herzens geniigt haufig die Angio­
kardiographie mit FiiHung der rechten Herz­
seite nicht, so daB eine selektive Fiillung yom 
linken Vorhof aus undjoder eine retrograde 
Aortographie notwendig werden kann. 

Differentialdiagnostisch miissen in der Neu­
geborenenperiode bzw. im friihesten Sauglings­
alter die extrakardialen Affektionen mit Cya­
nose und die iibrigen Vitien mit friihem 
Cyanosebeginn in Betracht gezogen werden, 
insbesondere die folgenden: 

Das "Respiratory distress syndrome" (hyaline 
Membranen) setzt nach den ersten Lebensstunden 
mit Dyspnoe und blasser Cyanose ein und ist 
rasch progredient. Die Herzfrequenz ist oft 
auffallig niedrig und zeigt nicht den physio. 
logischen Anstieg gegen das Ende der 1. Lebens­
woche (KEITH et al. 1962). Riintgenologisch 
charakteristisch ist eine gleichmaIlig verstarkte 
retikular-granulierte Lungenzeichnung mit dem 
spateren Hervortreten der "eingemauerten" 
Bronchien und evtl. homogenen Lungenver­
schattungen. Das Herz ist allseitig vergriiBert 
(abnormer Links-Rechts-Shunt uber offenen Duc­
tus Botalli ~ Herzinsuffizienz ~). 1m EKG findet 
sich nach KEITH et al. (1962) meist eine Links­
ventrikelhypertrophie (tiefes S in V I und V 2, 
RIS in VI > 1,0, frontale QRS-Achse mit im 
Mittel + 1250 weniger rechtstypisch als normal, 
leichte QRS-Verbreiterung) und haufig ein posi­
tives T in V I, seltener eine Rechtsventrikel­
hypertrophie. Haufig ist ein systolisches Ge­
rausch linksparasternal, das nach Tagen ver­
schwindet (VerschluB des offenen Ductus Bo­
talli ~). Die Affektion befallt in erster Linie Fruh­
geborene sowie Sectio-Kinder und Kinder diabe­
tischer Mutter. 

Die Transposition der grofJen GefafJe zeigt 
riintgenologisch meist ein kugelig vergriiBertes 
bis eifiirmiges Herz mit schmalem GefaBband. 
1m Neugeborenenalter kiinnen diese Charak­
teristika zwar noch fehlen, bilden sich aber wegen 
der raschen Progredienz meist fruh aus. Die 
Lungendurchblutung ist starker vermehrt (aktive 
Hyperamie) und im EKG ist die RVH nicht so 
ausgepragt wie bei den Linksatresien, oder es 
besteht eine kombinierte VH. 

Eine totale falsche Lungenvenenmundung kann 
im Riintgenbild und im EKG wegen der ahnlichen 
Hamodynamik den Linksatresien ahneln. Die 
Lungendurchblutung ist aber starker vermehrt 
(aktive Hyperamie) und die Cyanose meist demo 
entsprechend gering. Differentialdiagnostisch 
wichtig ist vor allem der Auskultationsbefund. 
Der 2. Ton ist immer, wenn auch eher eng ge­
spalten. P 2 akzentuiert. Das systolische Ge­
rausch ist meist intensiver als bei einem gewiihn­
lichen Vorhofseptumdefekt und von einem 
Schwirren begleitet. Oft findet sich auch ein 
mesodiastolisches apikales Gerausch. Fast patho­
gnomonisch ist neben diesen Befunden ein pra­
systolisches Crescendo-Decrescendogerausch am 
linken unteren Sternalrand und ein Vorhofton, 
die nach GUNTEROTH et al. in einem Drittel der 
FaIle zu beobachten sind. Bei totaler falscher 
Lungenvenenmundung mit AbflufJbehinderung 
(infradiaphragmaler, selten supradiaphragmaler 
Typ) treten meist schon in den ersten Lebens-
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tagen Dyspnoe, deutliche Cyanose und schlieBlich 
eine Rechtsinsuffizienz auf. Rontgenologisch 
sind die Lungen passiv hyperamisch und die 
Lungenfelder vom Hilus aus schleierig bis milch­
glasartig getriibt. Das Herz ist aber im Gegen-
8atz zu den Linksatresien normal groB, die 
A. pulmonalis allerdings wie bei letzteren dilatiert 
(pulmonale Hypertension!). Das EKG zeigt wie 
bei den Linksatresien fast ausnahmslos eine 
starke RVH mit LV-Hypoplasie, die P-Zacken 
sind aber nicht iiberhoht. Phonokardiographisch 
ist in 50 % der FaIle ein leises, weiches Systolikum 
iiber der Pulmonalis vorhanden. Der 2. Ton ist 
aber gespalten und P 2 akzentuiert. Schwirren, 
diastolisches apikales Gerausch und Galopp­
rhythmus fehlen. 

Beim Truncus arteriosus communis fehlt meist 
die Cyanose in den ersten Lebenswochen oder ist 
nur schwach. Das Rontgenbild ahnelt der Trans­
position der groBen GefaBe. 1m EKG besteht 
eine kombinierte VH, nur bei den seltenen Fallen 
mit herabgesetzter Lungendurchblutung evtl. 
eine isolierte RVH. Der 2. Ton ist einheitlich, 
evtl. besteht ein systolodiastolisches Gerausch. 

Die Tetralogie von F ALLOT ist rontgenologisch 
meist leicht abzugrenzen durch die typische Herz­
konfiguration mit verminderter Lungendurch­
blutung und durch das Fehlen einer passiven 
Hyperamie. 

Die Pulmonalatresie zeigt beim Typ I (hypo­
plastischer rechter Ventrikel) ein aortal konfigu­
riertes Herz ahnlich der Tetralogie und im EKG 
eine normale oder leichte Rechtsachse mit einer 
L VH. Beim Typ II mit normaler bis vergroBerter 
rechter Kammer kann die Herzsilhouette der­
jenigen der Linkshypoplasien ahneln, die Lungen­
durchblutung ist aber stark vermindert, wahrend 
das EKG wohl eine starke Rechtsachsenabwei­
chung und eine starke RVH, aber normale bis 
iiberhohte linksprakordiale R-Zacken aufweist. 

Die Tricuspidalatresie ist sowohl durch das 
Rontgenbild (aortale Konfiguration) wie auch das 
EKG (Linksachse, LVH, niedere rechtsprakor­
diale R-Zacken) leicht gegen die Linkshypo­
plasien abzugrenzen. tiber die Differential­
diagnose der letzteren gegen die priiduktale Isth­
musstenose und die Aortenbogenunterbrechungen 
s. das folgende Kapitel. 

Verlauf und Prognose. Die Linksatresien 
haben von allen kongenitalen Herzvitien die 

schlechteste Prognose. Die Symptome treten 
schon bei Geburt oder in den ersten Lebens­
tagen auf und fiihren iiber eine therapie­
resistente Herzinsuffizienz rasch zum Exitus. 
Unmittelbare Todesursache ist das sich ent­
wickelnde Lungenodem. 

Fiir die Aortenatresie wies schon HERX­
HEIMER darauf hin, daB derTod bereits intrauterin 
eintreten kann. Nach FONTANA und EDWARDS 
betrug unter 77 Fallen die Lebensdauer I Tag 
bis 61/ 2 Monate, im Mittel aber nur 3~4 Tage. 
72 % starben in der 1. Woche und nur 5 der 77 
erreichten ein Alter von iiber I Monat. N ach 
KEITH et al. (1958) betragt die durchschnittliche 
Lebenserwartung der Aortenatresien 12~13 Tage 
und rund 80 % der FaIle sterben in der 1. W oche. 
Betrachtet man gesamthaft die Todesfalle durch 
angeborene Vitien innerhalb des 1. Lebensmona­
tes, so macht der Anteil der Aortenatresien rund 
ein Viertel derselben aus. Bei der Mitralatresie 
ist die Prognose nur wenig besser. Die mittlere 
Lebenserwartung betragt 40 Tage. Etwa 50 % 
sterben innerhalb der ersten 3 Monate und ein 
tiberleben des 6. Monats ist sehr selten. Die 
altesten mitgeteilten FaIle erreichten ein Alter 
von 15 und 22 Jahren (FONTANA und EDWARDS). 
N ach WATSON et al. betrug die mittlere Lebens­
erwartung unter 52 Mitralatresien mit normaler 
Aortenklappe 6 Monate. 45 % starben in der 
N eugeborenenperiode und nur 9 % erreichten ein 
Alter von mehr als I Jahr. Am ungiinstigsten ist 
die Prognose bei der Kombination einer Mitral­
und Aortenatresie. Von diesen Kindem sterben 
nach FONTANA und EDWARDS zwei Drittel in der 
1. Lebenswoche und die Gesamtheit vor dem 
4. Monat. 

Therapie. Die konservative Therapie ver­
mag den rasch deletaren Verlauf nicht zu 
andern. Als operative MaBnahme konnte in 
den Fallen mit wesentlicher AbfluBbehinderung 
aus dem linken Vorhof, die zum Lungenodem 
fiihrt, die Anlegung eines breiten Vorhof­
septumdefektes versucht werden. Wegen der 
nicht zu behebenden Hypoplasie der linken 
Herzseite ist aber keine wesentliche Besserung 
der Prognose zu erwarten. 
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Fehlender Aortenbogen oder vollstandige Unterbrechung 
des Aortenisthmus 

Von R. KUNZLER, Zurich und A. J. BEUREN, Gottingen 

Nur wenige FaIle dieser seltenen MiBbildung 
wurden in der Literatur mitgeteilt. KLEINER­
MANN et al. haben 1958 insgesamt 27 FaIle aus 
der Weltliteratur zusammengestellt. In einer 
neueren Dbersichtsarbeit berichten ROBERTS 
et al. im Jahr 1962 uber drei eigene Patienten 
und bringen damit die Gesamtzahl der in der 
Literatur veroffentlichten 
FaIle auf 55. Klinisch un­
terscheidet sich der feh­
lende Aortenbogen nur we­
nig yom infantilen praduk­
talen Typ der Aortenisth­
musstenose mit offenem 
Ductus arteriosus und pul­
monaler Hypertonie. 

yp A 

und vierten Bogens bei Persistenz der dorsa­
len Aorta oder Nichtzustandekommen der Ver­
bindung zwischen Aortenknospe einerseits und 
drittem und viertem Bogen andererseits). 

N ach ROBERTS et al. findet sich der Typ A 
in 44%, der Typ Bin 52% und der Typ C in 
4 % der bisher beobachteten FaIle. Als zusatz-

[ypB [yp (} 

Pathologie. Nach dem 
Ort der Unterbrechung des 
embryonalen Aortenbogens 
werden nach CELORIA und 
PATTON drei anatomische 

Abb. 272. Fehlender Aortenbogen, Schema der drei Grundtypen. DB Duc­
tus Botalli, AD Aorta descendens, S subclavia sinistra, C carotis sinistra 

Varianten unterschieden 
(Abb.272). Beim Typ A ist der Aortenbogen 
unmittelbar distal des Abgangs der linken 
A. subclavia unterbrochen (Regression oder 
Atrophie des Segmentes der linken dorsalen 
Aorta zwischen linker A. subclavia und Due· 
tus arteriosus). Beim Typ B findet sich die 
Unterbrechung distal des Abgangs der linken 
A. carotis communis (Fehlen des vierten em­
bryonalen Bogens). Beim Typ C entspringen 
nur die rechte A. subclavia und die rechte 
Carotis aus der ascendierenden Aorta (teil. 
weise oder voIlkommenes Fehlen des dritten 

liche MiBbildung ist in 95 % der Fane ein Ven. 
trikelseptumdefekt vorhanden. Relativ oft 
werden bicuspidale Aortenklappen oder auch 
eine Subaortenstenose beobachtet. Selten ist 
eine Mitralatresie als zusatzliche HerzmiBbil­
dung beobachtet worden. Haufig finden sich 
beim Typ B zusatzliche Anomalien des Ur. 
sprungs und Verlaufs der beiden groBen GefaBe 
und ihrer Hauptaste: 1. Durch Persistenz bei· 
der embryonaler Ductus arteriosus kann sowohl 
die linke als auch die rechte A. subclavia aus 
dem sich verzweigenden Pulmonalstamm ab-
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gehen. 2. Die rechte A. pulmonalis kann wie 
die rechte A. subclavia und carotis aus der 
Aorta ascendens entspringen. 3. TAUSSIG be­
richtet iiber die Kombination mit persistieren­
dem Canalis artrioventricularis communis und 
kompletter Transposition der groBen GefaBe. 
1m Gottinger Krankengut haben wir einen Fall 

Aorta und die oberen Extremitaten vollstandig 
nur beim Typ A. Der linke Ventrikel ist ge­
wohnlich klein, eher hypoplastisch. Der rechte 
Ventrikel pumpt sein Blut in die A. pulmonalis 
und durchblutet gleichzeitig iiber den offenen 
Ductus arteriosus die descendierende Aorta und 
bei den Typen B und C den linken Arm. Folg­

Abb. 273. Fehlender Aortenbogen. Herzfernaufnahme (7 Tage, Cjl ). 
Beachte die zentrale Lungenhyperamie, die HerzvergriiBerung 
mit Hebung der Herzspitze, die prominente Taillenregion und 

lich besteht pulmonale Hypertonie 
mit hohem LungengefiiBwiderstand. 
Bei isoliertem V orkommen dieser 
MiBbildung ist demnach die untere 
Korperhalfte cyanotisch, die obere 
Korperhalfte rosig, bei den Typen B 
und C mit Ausnahme des linken 
Arms. Die Demarkationslinie der 
Cyanose liegt in GiirtelhOhe. Diese 
Unterschiede in der Sauerstoffsatti­
gung der oberen und unteren Kor­
perhalfte verwischen sich um so 
mehr, je mehr Mischung arteriel­
len und venosen Blutes durch 
intrakardiale Septumdefekte er­
folgt . Es bestehen keine Blut­
druckunterschiede an den Armen 
und Beinen, da der systolische 
Druck in der A. pulmonalis genau 
so hoch ist wie der Druck in der 
Aorta. 

den fehlenden Aortenknopf 

Abb. 274. Herz· und GefaBbandsilhouette bei fehlen· 
dem Aortenbogen (Typ A, Friihgeburt, 5 T age, Cjl ) 

mit einem aortopulmonalen Fenster zusatzlich 
zum offenen Ductus arteriosus, und wir haben 
einen Pa tienten mit Ventrikelseptumdefekt 
und valvularer Pulmonalstenose in den letzten 
J ahren angiokardiogra phisch diagnostiziert. 

Pathophysiologie. Die zusatzlichen Herz­
fehler bestimmen weitgehend die Hamodyna­
mik. Durch einen Ventrikelseptumdefekt findet 
ein gemischter Shunt statt, durch den offenen 
Ductus ein Rechts-Links-Shunt. Der linke Ven­
trikel versorgt lediglich die ascendierende 

KUnik 

Die bisher in der Literatur mitgeteilten 
Patienten sind nicht alt geworden. Die meisten 
Kinder sterben in den ersten Lebensmonaten. 
Die Patienten kommen entweder wegen kar­
dialer Dekompensation, schlechten Gedeihens 
oder wegen der Cyanose friihzeitig in arztliche 
Behandlung. Entsprechend der mehr oder 
weniger vorhandenen Mischung venosen und 
arteriellen Blutes durch einen Septumdefekt, 
sind die Unterschiede in der Cyanose der oberen 
und unteren Korperhiilfte nicht auffallig. Bei 
isoliertem V orkommen ist dieser U nterschied 
deutlich und kann bei aufmerksamer Unter­
suchung der Patienten kaum iibersehen werden. 
Das Vorhandensein von Cyanose unterhalb der 
Giirtellinie und eine normale Sauerstoffsatti­
gung im Oberkorper ist allerdings nicht bewei­
send fiir diesen Herzfehler, da das gleiche bei 
praduktaler lsthmusstenose mit offenem Duc­
tus arteriosus vorkommt. Bei gleichzeitiger 
Transposition der groBen GefaBe dagegen ist 
die obere Korperhalfte cyanotisch, nicht da­
gegen - oder weniger stark - die untere 



Fehlender Aortenbogen oder vollstandige Unterbrechung des Aortenisthmus 635 

KorperhaJfte (CASTELLANOS et al.). Der Blut­
druek an den oberen und unteren Extremi­
tiiten ist gleich hoch. Das Herz ist perkutoriseh 
deutlich vergroBert. Das tiber dem Herzen zu 
horende systolische Geriiuseh ist uneharakteri­
stiseh. Der zweite Pulmonalton ist einfaeh und 
akzentuiert. Rantgenologiseh ist das Herz deut­
lich vergraBert, vor allem durch die VergraBe­
rung des reehten Ventrikels. Die 
Herzspitze ist angehoben, und die 
VergraBerung des reehten Ventrikels 
ist besonders im reehten sehriigen 
Durehmesser deutlich. Das Pulmo­
nalsegment ist prominent. Durch 
das Fehlen des Aortenbogens ist ein 
Aortenknopf keinesfalls zu erken­
nen. 1m frtihen Sauglingsalter hat 
dieses Zeiehen jedoeh nur einen be­
grenzten diagnostischen Wert, da 
aueh bei anderen Siiuglingen der 
Aortenknopf hiiufig nieht erkenn­
bar ist. Die LungengefiiBzeiehnung 
ist vermehrt, vor allem in den zen­
tralen Absehnitten, wiihrend die 
Lungenperipherie oft auffallend 
hell ist (pulmonale Hypertonie!) 
(Abb.273, 274). 

ob eine Aortenisthmusstenose mit offenem Duc­
tus arteriosus oder eine vollstiindige Unterbre­
chung des Aortenbogens vorliegt, kann in einer 
zweiten Sitzung eine retrograde Aortographie 
mit Kontrastmittelinjektion in die aseendie­
rende Aorta die Situation kliiren (Abb. 275). 

Prognose. 75 % der Patienten sterben inner­
halb des 1. Lebensmonats. Nur 7 % wurden 

Das EKG zeigt bei einem Reehts­
typ eine erhebliche Reehtshypertro­
phie oder eine kombinierte Ventri­
kelhypertrophie und eine meist beid­
seitige Vorhofbelastung. 

Abb.275. Fehlender Aortenbogen Typ B mit Ventrikelseptum­
defekt und valvularer Pulmonalstenose. Selektives Angiokardio­
gramm mit Kontrastmittelinjektion in den rechten Ventrikel. 

Herzkatheterisierung. Bei der Katheteri­
sierung des Herzens kann ein Links-Rechts­
Shunt auf Vorhof- oder Ventrikelebene erfaBt 
werden. Der Druck im rechten Ventrikel und 
in der A. pulmonalis ist so hoch wie im linken 
Ventrikel. Der Katheter kann dureh den Duc­
tus in die descendierende Aorta vorgeschoben 
werden. Die Herzkatheterergebnisse sind wich­
tig fUr die Erkennung der BegleitmiBbildungen, 
in keinem Fall aber beweisend fUr das Vor­
handensein dieser MiBbildung. 

Angiokardiographie. Die selektive Angio­
kardiographie mit Kontrastmittelinjektion in 
den reehten Ventrikel ist die einzige Untersu­
ehungsmethode, mit der eine Diagnose maglieh 
ist. Falls dann noch Zweifel dartiber bestehen, 

(Kardiologische Abteilung, G6ttingen) 

tiber 1 Jahr alt, und vereinzelte Patienten 
erreichten das Sehulalter. 

Therapie. Techniseh ist eine chirurgisehe 
Behandlung maglieh. Von MERRILL et al., 
RUIZ VILLALOBOS et al. und von QUIE et al. 
wurde mit Erfolg die plastisehe Wiederher­
stellung der Kontinuitat des Aortenbogens und 
die Ligatur des Ductus arteriosus ausgefUhrt. 
Das Uberleben der Patienten wird bei technisch 
einwandfrei durchgefUhrter Operation vom 
Verhalten des LungengefaBwiderstandes abhiin­
gen. Wenn nach dem VersehluB des Ductus 
arteriosus der Druck in der A. pulmonalis 
wenigstens auf 60 mm Hg systolisch absinkt, 
ist ein guter Erfolg von der Operation zu 
erwarten. 
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Hypoplasie der Aorta 

Von A.J.BEUREN, Gottingen 

Pathologie. Unter dem Sammelbegriff 
"hypoplastisches linkes Herz-Syndrom" wird 
eine Reihe verschiedenartiger HerzmiBbildun­
gen zusammengefaBt, die aIle durch eine Hypo­
plasie del' Aorta mit hypoplastischem linken 
Ventrikel odeI' mit normal groBem linken Ven­
trikel gekennzeichnet sind. Die Bezeichnung 
stammt von LEV (1952, 1953). Die Hypoplasie 
del' Aorta und des linken Ventrikels wird bei 
Aortenklappenatresien, Mitralatresien odeI' 
hochgradigen Mitralstenosen und bei vollstan­
diger Unterbrechung des Aortenisthmus als 
Teil diesel' MiBbildungen beobachtet. Bei die­
sen Herzfehlern findet ein Links-Rechts­
Shunt auf Vorhof- odeI' Ventrikelebene statt 
und ein Rechts-Links-Shunt durch einen Duc­
tus arteriosus. Diese Herzfehler wurden unter 
den entsprechenden Kapiteln dargestellt. 

Eine Hypoplasie des linken Herzens und del' 
Aorta wird haufig bei valvularen Pulmonal­
stenosen, bei totaler Fehlmiindung del' Lungen­
venen in das rechte Herz und in seltenen Fallen 
auch beim Eisenmengerkomplex angetroffen, 
o bwohl bei letzterem die Aorta meist groB ist 
und in dextroponierter Stellung den Ventrikel­
septumdefekt iiberreitet. Bei den Pulmonal­
stenosen und bei del' Fehlmiindung del' Lungen­
venen ist die Hypoplasie del' Aorta als eine 
funktionelle Folge diesel' Herzfehler anzusehen. 
Sekundare wie auch primare Endokardibro­
elastose des linken Ventrikels geht ebenfalls 
haufig mit einer Hypoplasie des linken Her­
zens und del' Aorta einher. 

In diesem Absatz ist lediglich die isolierte 
Hypoplasie del' Aorta mit odeI' ohne Hypo­
plasie des linken Ventrikels zu schildern. Die 
MiBbildung ist ohne Zweifel hiiutiger, als bisher 

angenommen wurde, und kommt in allen 
Schweregraden, von hochgradigem AusmaB bis 
zu leichten Fallen VOl'. NOONAN und NADAS 
berichten 1958 iiber 100 FaIle aus dem Kran­
kengut del' Bostoner Klinik, einschlieBlich del' 
FaIle mit Aortenatresie, Mitralatresie usw. 
Bei einer Durchsicht unseres Krankengutes 
finden wir unter AusschluB del' Aorten- und 
Mitralatresien iiber 50 FaIle isolierter Hypo­
plasie del' Aorta mit odeI' ohne hypoplastischem 
linkem Ventrikel, ohne zusatzliche Herzfehler. 
Die FaIle sollten aus funktionellen und auch 
aus klinischen Griinden voneinander getrennt 
werden. Die Aorten- und Mitralatresie ist 
immer eine schwere HerzmiBbildung mit 
auBerst begrenzter Lebenserwartung, wahrend 
die Hypoplasie del' Aorta als isolierte Mill­
bildung oft nul' eine geringe Symptomatik 
hervorruft und anlaBlich del' Klarung eines 
bei einer Routineuntersuchung aufgefallenen 
Herzgerausches diagnostiziert wird. 

Bei diesel' MiBbildung ist die gesamte 
ascendierende Aorta und descendierende Aorta 
kleiner als normal. In einigen Fallen findet 
sich eine weitere, eng umschriebene und kurze 
Verengung in del' Gegend des Isthmus del' 
Aorta. Die Aortenbasis ist ebenfalls klein und 
hypoplastisch, del' Aortenklappenring ist mehr 
odeI' weniger eng. Die Klappen sind diinn und 
zart und gut beweglich. Bei einem Teil del' 
FaIle ist del' linke Ventrikel ebenfalls klein, 
meist dickwandig mit kleiner VentrikelhOhle 
und mit Endokardveranderungen im Sinne 
einer Endokardfibroelastose. Ebensohaufig ist 
del' linke Ventrikel abel' auch groB und kraftig, 
eher sogar hypertrophiert. Del' linke Ventrikel 
ist normal groB oder ebenfalls hypoplastisch. 



Hypoplasie der Aorta 637 

Bei den isolierten Fallen ist das Ventrikel­
septum intakt und bei der Mehrzahl unserer 
Patienten war auch das Vorhofseptum normal. 
Es ist sogar der vorzeitige VerschluB des 
Foramen ovale als Grund fiir die Hypoplasie 
des linken Herzens angesehen worden. Wir 
haben in den letzten Jahren auffallend haufig 
das "hypoplastische linke Herz-Syndrom" in 
Verbindung mit geistiger und karperlicher 
Retardierung gesehen. Es erhebt sich daher die 
Frage, ob zumindest bei einem Teil dieser 
Kinder nicht eine ahnliche Atiologie wie bei 
dem Syndrom supravalvularer Aortenstenose 
(s. dort) zugrunde liegt. 

Pathophysiologie. Bei gleichzeitig hypo­
plastischem linken Ventrikel besteht pulmonale 
Hypertonie und ein hoher Druck im linken 
Vorhof. Zu einem Links-Rechts-Shunt kommt 
es nur bei Vorhandensein eines zusatzlichen 
Septumdefektes, der nach unserer Erfahrung 
meist aber nicht vorhanden ist. Bei alleiniger 
Hypoplasie der Aorta und der Aorten basis ist 
der linke Ventrikel in der Lage, einen hohen 
Druck aufzuwenden. Durch den engen, hypo­
plastischen Aortenklappenring entsteht fUr den 
linken Ventrikel unter Umstanden ein erheb­
liches Auswurfbahnhindernis, ahnlich wie bei 
der valvularen Aortenstenose. Bei einer Reihe 
von Fallen haben wir einen signifikanten systo­
lischen Druckgradienten zwischen linkem Ven­
trikel und Aorta festgestellt. Bei normal 
groBem linken Ventrikel oder vergraBertem 
linken Ventrikel ist der Druck im linken V or­
hof normal oder maBig erhaht. Dann besteht 
auch keine nennenswerte pulmonale Hyper­
tonie. Auffallend ist eine Hypertension an 
beiden Armen mit niedrigen, mitunter kaum 
meBbaren Blutdrucken an den Beinen. 

Klinik 
Ein Teil der Kinder mit hochgradiger Hypo­

plasie der Aorta kommt in dekompensiertem 
Zustand im 1. Lebensjahr in die Klinik. Das 
Herz ist dann groB, man hart ein lautes systo­
lisches Gerausch am unteren Sternalrand und 
das Elektrokardiogramm zeigt einen Rechts­
typ mit Rechtshypertrophie in den Brustwand­
ableitungen. Sicher geht es aber dem weitaus 
graB ten Teil dieser Kinder lange gut. Ein 
Herzgerausch wird oft erst bei der Ein­
schulung entdeckt. Es fallt dann lediglich auf, 
daB sie sich etwas schonen oder daB sie blaB 
sind und viel schwitzen. 1m iibrigen ist ihre 

karperliche Leistungsfahigkeit normal oder nur 
geringgradig eingeschrankt. Bei der Unter­
suchung ist das Herz maBig vergraBert, man 
fiihIt die Pulse an den oberen Extremitaten 
kraftig, an den Beinen aber nur schwach. Ein 
systolisches Schwirren ist wie bei valvularen 
Aortenstenosen in einigen Fallen iiber den 
Carotiden oder suprasternal zu fiihlen. Das 
laute systolische Gerausch ist entweder am 
linken unteren Sternalrand oder im rechten 
Prakordium am lautesten. Es wird besser in 
den rechten Thorax als in den linken Thorax 
fortgeleitet. Der Blutdruck an den Armen ist 
haher als normal. 

Rontgenologisch ist das Herz nur maBig ver­
graBert, zeigt vor allem eine Betonung des 
linken Ventrikels, bei hypoplastischem linken 
Ventrikel aber eine VergraBerung des rechten 
Ventrikels. Das GefaBband ist gewahnlich 
auffallend leer, vor allem auf der Aortenseite, 
und der Aortenknopf fehIt vallig. 

1m Elektrokardiogramm findet sich dem­
entsprechend eine Linkshypertrophie oder bei 
gleichzeitiger H ypoplasie des linken Ventrikels 
eine Hypertrophie des rechten Ventrikels. Bei 
der isolierten Aortenhypoplasie mit Links­
hypertrophie ahnelt der ganze Befund mehr 
einer Aortenstenose, die dann auch meistens 
vermutet wird. Bei den Kleinkindern ist es 
schwierig, ohne die Anwendung differenzierter 
Untersuchungsmethoden eine Aortenisthmus­
stenose mit Sicherheit auszuschlieBen. 

Herzkatheterisierung. Die Katheterisierung 
des rechten Herzens bringt nicht viel und 
erlaubt hachstens den Nachweis eines zusatz­
lichen Septumdefektes und die Messung des 
Druckes im rechten Herzen. Es sollte immer 
versucht werden, das linke Herz zu katheteri­
sieren, da nur eine Messung des Druckes im 
linken Vorhof und im linken Ventrikel eine 
exakte Beurteilung zulaBt. 

Angiokardiograpbie. Bei allen Patienten 
mit dieser MiBbildung mit odeI' ohne Hypo­
plasie des linken Ventrikels haben wir in den 
letzten J ahren gleich im AnschluB an die 
Katheterisierung des linken Ventrikels eine 
selektive Angiokardiographie mit Kontrast­
mittelinjektion in diese Herzkammer durch­
gefiihrt (BEUREN und APITZ). Der graBte Teil 
dieser FaIle wird damit iiberhaupt erst erkannt, 
da mit einer Katheterisierung allein oft nicht 
zwischen Aortenstenosen und Isthmusstenosen 
zu differenzieren ist. Die V entrikulogra phie des 
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linken Ventrikels zeigt die GroBe des Ven­
trikels, die Beschaffenheit der Klappen und die 
GroBe des Klappenringes sowie das AusmaB 
der Hypoplasie der Aorta (Abb. 276 und 277). 
Erst so liiBt sich die Prognose beurteilen, die 
bei hochgradiger Hypoplasie des ganzen linken 

Abb.276. Selektives Angiokardiogramm bei hypo­
plastischer Aorta. Kontrastmittelinjektion in den 

linken Ventrikel. Seitlicher Strahlengang 

Herzens oder der Aorta schlecht ist, bei 
maBiger Hypoplasie der Aorta mit normal 
groBem linken Ventrikel aber sicher ausge­
zeichnet ist. 

Therapie. Die Therapie der schweren Falle 
bietet nicht vie!. Die Prognose hangt einzig 
und allein yom Schweregrad der MiBbildung 
abo Die einmal dekompensierten Kinder haben 
eine schlechte Prognose. Am besten geht es 

sicher den Patienten mit isolierter Aorten­
hypoplasie und kraftigem linken Ventrikel, der 
in der Lage ist, durch eine maBige Druck­
erhi:ihung den hypoplastischen Klappenring zu 
iiberwinden und ein normales Schlagvolumen 
aufrechtzuerhalten. Digitalisierung ist bei 

Abb.277. Selektives Angiokardiogramm bei hypo­
plastischer Aorta. Kontrastmittelinjektion in den 
linken Ventrikel. Reflux von Kontrastmittel in den 

linken Vorhof 

schweren Fallen indiziert, ebenso eine Ein­
schrankung der korperlichen Belastungen. In 
einigen Fallen ist es versucht worden, durch 
einen kiinstlichen V orhofseptumde£ekt eine 
Besserung zu erzielen (NADAS). Bei geschlosse­
nemDuctus erscheint uns diese Operation wenig 
sinnvoll. Eine korrektive Operation ist nicht 
moglich. Eine Sprengung der Aortenbasis 
wiirde katastrophale Folgen haben. 
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Gefa6ringe 

Von A.J.BEUREN, Gottingen 

Pathologie. GefaBringe sind MiBbildungen 
des Aortenbogens und der dort abgehenden 
Arterien, die durch ihren anomalen Ursprung 
und Verlauf eine Kompression der Trachea und 
des Oesophagus verursachen. Die meisten 
GefaBringe treten im Zusammenhang mit einem 
rechten Aortenbogen auf. Aus den sechs fetalen 
Aortenpaaren entwickeln sich die Aorta und 
die im Aortenbogen entspringenden groBen 
GefaBe. Normalerweise wird der vierte rechte 
Aortenbogen resorbiert und es bildet sich aus 
dem vierten linken Aortenbogen der bleibende 
Aortenbogen. Bei einer Reihe intrakardialer 
Herzfehler kommt es mitunter zu einer Ent­
wicklung des bleibenden 

l ig.art 

a 

dem Oesophagus, wodurch es zu einer Um­
schlingung der Trachea und des Oesophagus 
kommt. Beim groBten Teil der in der Literatur 
berichteten FaIle descendiert die Aorta links, 
bei einem kleineren Teil rechts (Abb. 278). 

An zweiter Stelle in der Haufigkeit der 
einzelnen Formen von GefaBringen steht der 
rechte Aortenbogen, der direkt hinter dem Oeso­
phagus nach links verlauft und dann links 
descendiert, mit einem linken, an normaler 
Stelle liegenden Ligamentum arteriosum. Da­
durch entsteht ebenfalls eine Umschlingung und 
evtl. Einschnurung der Trachea und des Oeso­
phagus (Abb.278). Beim klassischen Fall der 

b 

Aortenbogens aus dem vier­
ten rechten fetalen Aorten­
bogen, wahrend der ent­
sprechende linke Bogen re­
sorbiert wird. Es bleibt 
dann ein rechter Aorten­
bogen. So findet sich etwa 
in 20% der FaIle Fallot­
scher Tetralogie ein rech­
ter Aortenbogen, ebenso­
haufig beim Truncus arte­
riosus communis und seIte­

Abb. 278a-c. Verschiedene Formen von GefiiBringen. a Doppelter Aorten­
bogen. b Rechter Aortenbogen und linkes Ligamentum arteriosum. 

c Anomale rechte Arteria subclavia bei linkem Aortenbogen 

ner beim Eisenmenger-Komplex. In offen­
bar auBerordentlich seltenen Fallen besteht 
ein rechter Aortenbogen bei sonst normalem 
Herzen. Bei der weitaus groBten Zahl der 
Patienten mit rechtem Aortenbogen ohne Ge­
faBring descendiert die Aorta rechts von der 
Trachea und yom Oesophagus, ohne diese zu 
umschlingen, und kreuzt sie erst in Zwerchfell­
hOhe nach links hiniiber. 

Bleibt der linke und der rechte vierte fetale 
Aortenbogen bestehen, so kommt es zu einem 
doppelten Aortenbogen, dem an Haufigkeit und 
klinischer Bedeutung an erster Stelle stehenden 
Typ eines GefaBringes. Selten sind beide 
AortenbOgen von gleicher GroBe. Haufiger ist 
der rechte der fUr die Zirkulation wichtigste 
und der linke Bogen kleiner oder sogar obli­
teriert. Mitunter tragt den groBten Teil der 
Funktion der linke Aortenbogen und der rechte 
ist kleiner. Der linke Aortenbogen verlauft 
normal anterior zur Trachea und zum Oeso­
phagus, der rechte Aortenbogen verlauft hinter 

"Dysphagia lusoria", beschrieben 1794 von 
BAYFORD, liegt der Zinke Aortenbogen an nor­
maIer Stelle vor der Trachea und ist ein 
rechter Aortenbogen nicht vorhanden. Die 
Einschniirung kommt durch einen ano­
malen Ursprung der rechten Arteria sub­
clavia zustande, die aus dem oberen Teil 
der descendierenden Aorta entspringt und 
hinter dem Oesophagus nach rechts aufsteigt 
(Abb.278). 

Bei einem weiteren Typ von GefaBring 
mit linkem Aortenbogen ohne rechten Bogen 
entsteht eine Kompression der Trachea ledig­
lich durch einen anomalen Ursprung des 
Truncus brachiocephalicus weiter im Aorten­
bogen. Wenn der Truncus brachiocephalicus 
kurz ist, kommt es zu einer Kompression der 
Trachea. Weitere Varianten anomalen Ur­
sprungs der im Aortenbogen entspringenden 
GefaBe sind moglich, im Vergleich zu den oben­
genannten aber selten und kaum von klinischer 
Bedeutung. 
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Pathophysiologie. Die funktionelle Storung 
bezieht sich nicht auf das Herz. Durch einen 
GefaBring, sei es ein doppelter Aortenbogen 
oder eine andere Variante, entsteht kein Hin­
dernis fiir den Blutstrom von der ascendie­
renden zur descendierenden Aorta. Infolge­
dessen ist der linke Ventrikel normal und nicht 
iiberlastet. Lediglich die Atem- und Speise­
rohrenfunktion ist durch die Kompression be­
hindert. Entsprechend dem Grad der Ein-

und nimmt bei respiratorischen Infekten erheb­
lich zu. Das Kind sucht durch ein Dber­
strecken des Halses und Kopfes Erleichterung. 
Bei schwerer Kompression des Oesophagus sind 
die Patienten unterentwickelt und fallen durch 
zogernde Gewichtszunahme auf. Erhebliche 
Dysphagie ist nicht selten, ebenso haufiges 
Erbrechen. 

Dber dem Herzen ist ein pathologisches 
Herzgerausch nicht zu horen. Das Herz ist 

normal gro{3. Ebenso ist das Elek­
trokardiogramm normal. Auch ront­
genologisch ist das Herz normal. 
Das GefaBband erscheint auf der 
Herzfernaufnahme ebenfalls unauf­
fallig, da sich die beiden Aorten­
bogen ineinanderprojizieren und 
auch nicht die anteriore oder po­
steriore Lage eines Aortenbogens 
auf der Leeraufnahme zu unter­
scheiden ist. Eine Katheterisierung 
des Herzens ist nicht oder nur selten 
indiziert und allenfalls im Zusam­
menhang mit einer angiokardiogra 
phischen Darstellung der GefaBmiB­
bildung notwendig. Dann erfolgt die 
KontrastmitteIinjektion vorzugs­
weise in den linken Ventrikel 
oder durch retrograde Aortographie 
(Abb. 279). KUNZLER und SCHAD 
haben auch eine erstklassige Dar­
stellung eines doppelten Aorten­
bogens durch Kontrastmittelinjek­
tion in den rechten Ventrikel er­
reicht. 

Abb. 279. Angiokardiogramm bei doppeltem Aortenbogen. Siehe 
die Fiillung des linken und rechten Aortenbogens. 

Ein Kontrastmittelschluck unter 
dem Durchleuchtungsschirm oder mit 
im richtigen Augenblick geschosse-Rechts descendierende Aorta 

schniirung der Trachea oder des Oesophagus 
oder dieser beiden Organe, stehen Stridor, 
Cyanose, haufige Pneumonien odeI' Schluck­
beschwerden und Erbrechen im Vordergrund. 

Klinik 
In schweren Fallen kommen die Kinder 

bereits im SaugIingsalter in arztliche Behand­
lung. Leichtere FaIle werden oft vollig iiber­
sehen und bleiben mitunter jahrelang un­
beachtet. Die Patienten leiden unter haufigen 
Infekten der oberen Luftwege sowie auch unter 
Bronchitis und N eigung zu Pneumonien. Ein 
he/tiger Stridor fallt gewohnlich als erstes auf 

nen Rontgenaufnahmen laBt im 
allgemeinen eine zuverlassige Diagnose und 
auch eine Identifizierung des entsprechenden 
Typs des GefaBringes zu. Man erkennt dabei 
die del' jeweiligen Lage del' Kompression ent­
sprechende Verdrangung des Oesophagus. Un­
tel' Umstanden ist eine Tracheographie not­
wendig, urn den Grad der Einschniirung der 
Trachea beurteilen zu konnen. 

Die Therapie erstreckt sich zunachst auf die 
konservative Behandlung der respiratorischen 
Infektionen. Haufiges Fiittern in kleinen 
Mengen ist angebracht. Die operative Besei·­
tigung eines GefaBringes ist immer indiziert, 
wenn Symptome vorhanden sind. 
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GROSS (1945) hat die ersten GefaBringe 
operiert und spater uber ein groBeres Kranken­
gut berichtet (GROSS 1955). Bei der Operation 
wird durch eine Durchtrennung des entspre­
chenden GefaBes die Kompression gelost. Ein 
offener Ductus oder das Ligamentum arterio­
sum wird am besten in ganzer Lange entfernt. 
Bei doppeltem Aortenbogen wird der kleinere 
Aortenbogen durchtrennt. Liegt ein anormaler 

Ursprung des Truncus brachiocephalicus vor, 
so ist eine Durchtrennung der komprimierenden 
GefaBstruktur nicht moglich. GROSS (1955) 
hat hieruber eine Technik angegeben, mit der 
das GefaB am Sternum vernaht wird und so von 
der Trachea weggezogen wird. Die operativen 
Ergebnisse sind gut und in vielen Fallen ist die 
schnelle Operation lebensrettend. 
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Aneurysma des Sinus von Valsalva 

Von A.J.BEUREN, Gottingen 

Pathologie. Aneurysmen des Sinus von 
Valsalva werden durch eine kongenitale Ge­
websschwache der Aortenbasis verursacht. 
MALL hat bereits 1912 vermutet, daB eine 
Fehlentwicklung der Aortenbasis der Grund 
fUr derartige Aneurysmen ist. EDWARDS u. 
Mitarb. (1956) und EDWARDS und BURCHELL 
(1957) haben nachgewiesen, daB Aneurysmen 
des Sinus von Valsalva dadurch entstehen, daB 
die normale Verbindung der Aortenmedia mit 
dem Annulus fibrosus der Aortenklappe fehlt 
(Abb. 280). So entsteht ein Locus minoris 
resistentiae. Da in Aneurysmen des Sinus von 
Valsalva haufig eine bakterielle Endokarditis 
angetroffen wird, fruher auch luische lnfek­
tionen, bleibt es oft strittig, ob die lnfektion 
die Folge oder die Ursache des Aneurysmas ist. 
Man neigt heute aber mehr dazu, eine kon­
genitale Schwache der Aortenbasis in jedem 
Fall als grundlegende Ursache anzunehmen, 
auch wenn das Aneurysma selbst die Folge 
einer Infektion ist. Aneurysmen des Sinus von 
Valsalva sind auch in Zusammenhang mit dem 
Marfan-Syndrom beobachtet worden (STEIN­
BERG und FINBY 1956; PACHALY und MAR­
TINEZ). KUCSKO betont die mechanische Be­
lastung des Sinus von Valsalva, der sich in der 
Systole erheblich dehnt. 

THURM ANN hat 1840 als erster ein Aneurysma 
des Sinus von Valsalva beschrieben. Die MiB­
bildungwar auch MAUDE ABBOTT (1919) bekannt. 

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII 

Seither sind etwas weniger als 150 FaIle in der 
Literatur mitgeteilt worden (SAKAKIBARA und 
KONNO), davon die Mehrzahl in den letzten 
10 Jahren. Der Herzfehler gilt als selten. NADAS 
hat in seinem Krankengut nur zwei FaIle, wah­
rend MAGIDSON und KAY aIlein sieben Patienten 
in 2 J ahren operiert haben. Wir hatten Gelegen­
heit, innerhalb der letzten 2 Jahre flinf FaIle zu 
beobachten. 

Aneurysmen treten im allgemeinen nur in 
einem Klappensinus auf. Lediglich MICKs hat 
eine aneurysmatische Dilatation des ganzen 
Sinus von Valsalva beschrieben. Die Aneu­
rysmen sind etwa kirschgroB, selten groBer, 
und gehoren in der Mehrzahl dem rechten 
Sinus an (rechter Sinus = rechte Coronar­
arterie; linker Sinus = linke Coronararterie; 
posteriorer Sinus = keine Coronararterie). Von 
den von SAWYERS u. Mitarb. 1957 zusammen­
gestellten 47 Fallen waren 45 autoptisch uber­
pruft. Diese 45 Patienten hatten 49 Aneurys­
men, davon 34 des rechten Sinus, 13 des 
posterioren Sinus und nur 2 des linken Sinus. 
ELIOT u. Mitarb. fanden in der Literatur An­
gaben uber vier Aneurysmen des linken Sinus 
von Valsalva und fUgten einen eigenen Fall 
hinzu (WALCHER; HIGGINS; MIeKS; RAMAN 
und MENON). Einer der sieben von MAGIDSON 
und KAY operierten Patienten hatte ebenfalls 
ein Aneurysma des linken Sinus (KAY et al.). 
Auch eines der beiden von SPENCER u. Mitarb. 
operierten Aneurysma gehorte dem linken 

41 
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Sinus an. Bei Aneurysmen des rechten Sinus 
findet sich haufig ein Ventrikelseptumdefekt 
unmittelbar unter dem Aneurysma. Entwick­
lungsgeschichtlich steht die Entstehung eines 
Ventrikelseptumdefektes und eines Aneurys­
mas des Sinus von Valsalva eng im Zusammen­
hang mit der Fusion des Ventrikelseptums 
mit dem Aortenseptum. Bei intaktem Ventri­
kelseptum wird die Diskontinuitat der Aorten­
media mit dem Annulus fibrosus der Klappe, 
die schlieBlich zum Sinusaneurysma fuhrt, als 
die geringste Starung dieses embryologischen 
Vorganges angesehen (TAUSSIG). 

Es ist wiederholt betont worden, daB 
Aneurysmen des Sinus von Valsalva intra-

den das Aneurysma bereits vor der Ruptur 
eingedrungen war. Bei Ruptur in den rechten 
Ventrikel oder rechten Vorhof kommt es also 
zu einem Links-Rechts-Shunt, wahrend bei 
einer Ruptur in den linken Vorhof oder linken 
Ventrikel eine hamodynamische Situation ent­
steht, wie sie bei einer Aorteninsuffizienz vor­
liegt. Von den oben erwahnten 45 Fallen der 
Dbersichtsarbeit von SAWYERS u. Mitarb. wa­
ren 37 rupturiert. Als weitere Komplikation 
wurde von MIeRS ein kompletter Herzblock 
durch Druck des Aneurysmas auf das Hissche 
Bundel beschrieben. Wiederholt ist auch auf 
die Maglichkeit des Entstehens einer Aorten­
insuffizienz durch Dehnung des Klappenringes 

durch ein unperforiertes An­
eurysma hingewiesen worden 

I (F ALHOLT und THOMSEN; LON­
DON und LONDON). Auch ein 
in den rechten Ventrikel per­
foriertes Aneurysma des rech-
ten Sinus hat eine Aorten­
regurgitation verursacht (MA­
GIDSON und KAY). Eine offen-

Abb. 280. Schematische Darstellung des Sinus von V ALSALVA und 
cines Aneurysmas, das in den rechten Vorhof vordringt. Klaffende 

Aortenklappe 

bar noch seltenere Kompli­
kation ist die Kompression der 
linken Coronararterie durch 

kardiale Aneurysmen sind (BAHNSON 1962). 
Dies ist von besonderer klinischer Bedeutung. 
Die Aneurysmen bohren sieh in die Struktur 
des naehstgelegenen Herzabsehnittes vor und 
hangen in diesen hinein. Aneurysmen des 
rechten Sinus treten so in den AusfluBtrakt des 
rechten Ventrikels dicht unter der Pulmonal­
klappe ein oder auch in den rechten Ventrikel 
in der Nahe des Ansatzes des septalen Segels 
der Tricuspidalklappe. Gelegentlieh brechen 
sie auch in den rechten Vorhof durch. Dies ist 
jedoch die bevorzugte Durchbruchsrichtung 
der Aneurysmen des posterioren Sinus von 
Valsalva. Die seltenen Aneurysmen des linken 
Sinus breehen in den reehten Vorhof (SPENCER 
et al.), linken Vorhof (KAY et al.) oder in den 
linken Ventrikel dureh (RAMAN und MENON). 
Durchbruch eines Aneurysmas des rechten 
Sinus in den linken Ventrikel ist ebenfalls be­
schrieben worden (MORGAN und MAZUR). 

Rupturiert das Aneurysma, so geschieht 
dies gewahnlich mit mehreren kleinen Perfora­
tionen an der Spitze des Aneurysmas. Es ent­
steht dadurch eine offene Verbindung zwischen 
der Basis der Aorta und dem Herzabschnitt, in 

ein Aneurysma des linken 
Sinus (CHIPPS; MAGIDSON und KAY; ELIOT 
et al.). 

U nsere eigenen flinf FaIle teilen sich wie 
folgt auf: 

ein rechter Sinus mit Ruptur in den rechten 
Vorhof; 

ein rechter Sinus mit Ruptur in den rechten 
Ventrikel dicht unter der Pulmonalklappe plus 
Ventrikelseptumdefekt und offenem Ductus; 

ein nicht-rupturierter des rechten Sinus mit 
erheblicher Aortenregurgitation durch Deh­
nung des Klappenringes; 

ein posteriorer Sinus mit Ruptur in den 
rechten Vorhof; 

ein nicht-rupturierter des linken Sinus mit 
Kompression der linken Coronararterie und 
Staphylokokkensepsis. 

Pathophysiologie. Die Auffassung, daB nieht­
rupturierte Aneurysmen des Sinus von Valsalva 
keine funktionelle Storung verursaehen, ist aueh 
heute noeh vorherrsehend (EDWARDS; TAUSSIG; 
NADAS). Unsere Erfahrung mit derartigen Fallen 
und die Erfahrung anderer (F ALHOLT und 
THOMSEN; LONDON und LONDON) zeigt jedoeh, 
daB ein nieht-rupturiertes Aneurysma dureh Deh­
nung des Aortenklappenringes, evtl. aueh im 
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Zusammenhang mit bicuspidalen Klappen, eine 
erhebliche Aortenregurgitation verursachen kann. 

Durch die Ruptur eines Aneurysmas des 
Sinus von Valsalva entsteht eine Verbindung 
zwischen der ascendierenden Aorta und dem 
Herzabschnitt, in den die Ruptur erfolgte. Mei­
stens ist dies das rechte Herz, wodurch es zu 
einem kleinen bis mittelgroBen Links-Rechts­
Shunt kommt. Bei einer Ruptur in die Nahe der 
Tricuspidalklappe entsteht unter Umstanden eine 
Tricuspidalinsuffizienz. Der Druck im rechten 
Vorhof, im rechten Ventrikel und in der Arteria 
pulmonalis bleibt im allgemeinen auch nach der 
Ruptur normal. Bei gleichzeitigem Ventrikel­
septumdefekt oder anderem zusatzlichen Links­
Rechts-Shunt ist der Druck im rechten Ventrikel 
und in der Arteria pulmonalis mitunter erhoht. 
Dies war bei unserem Patienten mit Ventrikel­
septumdefekt und offenem Ductus arteriosus der 
Fall. 

Die Drucke im linken Ventrikel und in der 
Aorta sind normal. Auch der diastolische Druck 
in der Aorta ist ohne erhebliche Aorteninsuffi­
zienz nicht erniedrigt. 

Klinik 
Symptomatologie. Es wird allgemein an­

genommen, daB der Beginn von Symptomen 
vom Zeitpunkt der Ruptur des Aneurysmas 
abhangt, obwohl aIle Autoren betonen, daB 
eine Ruptur auch lange vollig symptomlos 
bleiben kann (WARTHEN; ORAM und EAST; 
DAVIDSON et al. ; KIEFFER und WINCHELL; 
TAUSSIG). MORGAN-JONES undLANGLEY haben 
ein Dberleben bis zu 17 Jahren nach der Rup­
tur mitgeteilt. Vor der Ruptur werden Sym­
ptome lediglich bei den Patienten entstehen, 
bei denen durch eine Dehnung des Klappen­
ringes eine Aorteninsuffizienz vorhanden ist, 
sowie bei einer Kompression einer Coronar­
arterie durch das Aneurysma mit daraus resul­
tierender Coronarinsuffizienz. 

Ein plotzlicher Beginn von Symptomen mit 
kurzem Prakordialschmerz bei vorher asympto­
matischen Patienten mit einem Herzgerausch 
ist immer verdachtig auf ein rupturiertes Val­
salva-Aneurysma. Angaben iiber das Alter, 
in dem im allgemeinen eine Ruptur eintritt, 
sind sehr unterschiedlich. TAUSSIG und andere 
Autoren glauben, daB eine Ruptur vor der 
Pubertatszeit selten ist und nie bei Klein­
kindern und jungen Kindern vorkommt. 

Von den sieben von MAGIDSON und KAY ope­
rierten Patienten war einer erst 9 Jahre alt. Bei 
diesem Patienten war ein Aneurysma des rechten 
Sinus in den rechten Ventrikel rupturiert. Die 
librigen Patienten dieser Autoren waren zum 
Zeitpunkt der Operation alle tiber 30 Jahre alt. 

Bei einem von MORGAN und MAZUR mitgeteilten 
Fall war die Ruptur bereits vor der Geburt 
erfolgt. Von unseren fiinf Patienten waren vier 
im Kindesalter, davon zwei im Alter von 6 bzw. 
10 Jahren rupturiert, eines wegen Aortenregurgi­
tation dekompensiert und eines unter Zeichen 
von Coronarinsuffizienz (Kompression der linken 
Coronararterie) an einer Staphylokokkensepsis 
ad exitum gekommen. 

Nach der Ruptur sind die Patienten oft 
dyspnoisch. Cyanose ist nicht vorhanden 
(Links-Rechts-Shunt). BUZZI und andere Au­
toren haben auf den Wasserhammerpuls (Cor­
rigan-PuIs) hingewiesen. Perkussorisch ist das 
Herz meist vergroBert. Am linken Sternalrand 
fiihlt man ein kontinuierliches Schwirren. 

Charakteristisch fiir ein rupturiertes Aneu­
rysma des Sinus von Valsalva ist ein systolisch­
diastolisches (kontinuierliches) Geriiusch ii ber 
dem ganzen Herzen, am lautesten am linken 
Sternalrand im dritten und vierten Intercostal­
raum. Das Gerausch ist sehr laut und ahnlich 
dem des offenen Ductus arteriosus, bis auf 
seine Lokalisation. Es unterscheidet sich in 
seinem Charakter yom Ductusgerausch da­
durch, daB es am lautesten in der Diastole ist, 
wahrend das Ductusgerausch meist eine lautere 
systolische Komponente hat. Es ist sehr 
thoraxnah. Das Gerausch kann leicht mit 
dem eines coronaren arterio-venosen Aneurys­
mas (s. dort) verwechselt werden, selten mit 
dem Gerausch einer Aorteninsuffizienz (EVANS 
et al.). ROSALL und FRASER und STEINBERG 
und FINBY (1956) haben ausfiihrlich iiber das 
Gerausch vor und nach der Ruptur der Aneu­
rysmen berichtet. Bei der Mehrzahl dieser Pa­
tienten bestand vor der Ruptur ein lautes systo­
lisches Gerausch am unteren linken Sternalrand 
und iiber der Herzspitze sowie ein leises diasto­
lisches Gerausch iiber der Herzbasis und iiber 
der Spitze. Nach der Ruptur entsteht das 
typische kontinuierliche Gerausch mit der 
Betonung der diastolischen Komponente. MA­
GIDSON und KAY haben versucht, aus der 
Lokalisation des Gerausches die Stelle der 
Ruptur (rechter Ventrikel oder rechter Vorhof) 
zu erkennen. Nach diesen Autoren ist das 
kontinuierliche Gerausch iiber dem Schwert­
fortsatz bei einer Ruptur in den rechten Vorhof 
am lautesten und bei einer Ruptur in den rech­
ten Ventrikel zwischen dem zweiten bis fiinften 
linken Intercostalraum am lautesten zu horen. 
Dies deckt sich mit den Beobachtungen bei 
unseren fiinf Patienten. LEVINE und HARVEY 

41* 
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haben die diastolische Komponente des Ge­
rausches am lautesten am rechten Sternalrand 
beobachtet und weisen auf die besondere 

der Ruptur kann das Herz rontgenologisch 
vergroBert sein, vor aHem wenn eine signifi­
kante Aorleninsuffizienz besteht (Abb. 282). 

Nach einer Ruptur in das rechte 
Herz ist die LungengefaBzeichnung 
vermehrt. Wenn die Ruptur in den 
rechten Vorhof erfolgt, kommt es 
auch zu einer VergroBerung des 
rechten Vorhofs. Bei betrachtli­
chem Links-Rechts-Shunt wird bald 
ebenfaHs eine VergroBerung des lin­
ken Vorhofs zu beobachten sein. 

Das Elektrokardiogramm ist nicht 
charakteristisch. Das A uftreten kom­
pletter atrioventrikularer Blocke 
wurde bereits oben erwahnt. 

Abb.281. Herzfern-Aufnahme bei ruptnriertem Aneurysma des 
Sinus von VALSALVA 

Herzkatheterisierung. Fur den 
Nachweis rupturierter Aneurysmen 
des Sinus von Valsalva ist die Ka­
theterisierung des rechten Herzens 
von begrenztem Wert. Entsprechend 
der Ruptur in den rechten Vorhof 
oder rechten Ventrikel findet sich 
ein Sauerstoffanstieg in einer dieser 
Herzhohlen. Der Nachweis eines 
Links-Rechts-Shunts auf Vorhof­
ebene schIieBt ein arterio-venoses 
Aneurysma der Coronararterien nicht 
aus. Ebenso ist bei einem Anstieg 
der Sauerstoffsattigung im rechten 
Ventrikel nicht zu differenzieren, ob 
es sich um ein rupturiertes Aneurys­
ma oder um einen Ventrikelseptum­
defekt mit oder ohne Aneurysma 
handelt. Die Drucke in diesen Herz­
abschnitten sind normal. Wenn der 
Druck im rechten Ventrikel beigleich­
zeitigem Ventrikelseptumdefekt er­
hoht ist, erlaubt dies ebenfalls keine 
Differenzierung. 

Abb. 282. Herzfern-Aufnahme bei nicht-rupturiertem Aneurysma 
des Sinus von V ALSALVA 

Von diagnostischer Bedeutung 
mag die Registrierung eines intra­
kardialen Phonokardiogramms sein. 
Bei einer Ruptur in den rechten 
Vorhof kann man dort ein systo­
lisches Gerausch registrieren, das im 
rechten Vorhof sehr ungewohnIich 

diagnostische Bedeutung dieses "rechtsseitigen 
Aorteninsuffizienzgera usches" hin. 

Die Herzgro{3e nimmt nach der Ruptur 
erheblich zu (Abb.281). Die ascendierende 
Aorta ist mitunter etwas prominent. Auch vor 

ist. Dort besteht ebenfaHs ein dia-
stolisches Gerausch. Auch im rechten Ven­
trikel ist bei einer Ruptur des Aneurysmas in 
diese Herzkammer ein systolisches und diasto­
lisches Gerausch zu registrieren, wahrend beim 
einfachen Ventrikelseptumdefekt nur ein systo-
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lisches Gerausch im rechten Ventrikel vor­
handen ist. Dies ist dadurch zu erklaren, daB 
beim Ventrikelseptumdefekt kein diastolischer 
Druckgradient zwischen linkem Ventrikel und 
rechtem Ventrikel besteht, also auch kein 
diastolischer Shunt stattfindet. Beim ruptu­
rierten Valsalvaaneurysma besteht ein diasto­
lischer Druckunterschied zwischen Aorta und 
rechtem Ventrikel, infolgedessen kommt es zu 
einem systolisch-diastolischen Shunt mit ent­
sprechendem Gerausch. Wir haben bei unseren 
Patienten intrakardiale Phonokardiogramme 
durchgefiihrt und entsprechende Ruckschlusse 
auf die Rupturstelle ziehen konnen. 

Die Katheterisierung des linken Ventrikels 
ist ebenfalls von untergeordneter Bedeutung. 
Bei retrograder Katheterisierung del' Aorta 
gelingt es hiiufig, den Katheter durch das rup­
turierte Aneurysma in den entsprechenden 
Herzabschnitt vorzuschieben, VOl' allem in den 
rechten Vorhof bei Ruptur dorthin. Dies war 
bei einem unserer FaIle moglich. Man muB 
sich dabei allerdings davor huten, das Ein­
dringen des Katheters in den rechten Vorhof 
mit del' Katheterisierung del' rechten Coronar­
arterie zu verwechseln odeI' umgekehrt. 

Angiokardiographie. STEINBERG und FINBY 
(1957) haben bei 20 Patienten nichtrupturierte 
Aneurysmen des Sinus von Valsalva angio­
kardiographisch nachgewiesen. Die intravenose 
Kontrastmittelinjektion oder das selektive 
Angiokardiogramm mit Kontrastmittelinjek­
tion in den rechten Ventrikel sind sicher nur 
selten in del' Lage, die MiBbildung eindeutig zu 
demonstrieren. Die Methode der Wahl ist die 
retrograde Aortographie (Abb.283). Nach 
Kontrastmittelinjektion in die ascendierende 
Aorta sieht man sowohl die Ruptur mit Reflux 
von Kontrastmittel in die betreffende Herz­
hohle als auch den Klappensinus, dem das 
Aneurysma angehort. 

Diagnose und Verlauf. In den Fallen, bei 
denen das charakteristische laute kontinuier­
liche Gerausch am rechten Sternalrand vor­
handen ist, ist die Vermutungsdiagnose leicht. 
Bei einem Patient en, bei dem bei fruheren Un­
tersuchungen das systolische Gerausch des 
Ventrikelseptumdefektes vorhanden war und 
der dann plotzlich ein lautes kontinuierliches 
Gerausch hat, ist die Diagnose ebenfalls ein­
fach. Bei einem unserer Patienten war gleich­
zeitig ein Ventrikelseptumdefekt und ein offe­
ner Ductus arteriosus vorhanden. Eine richtige 

Verdachtsdiagnose ist dann praktisch un­
moglich. 

Bei diesem Patienten war zunachst differen­
tialdiagnostisch ein Ductus oder ein aorto-pulmo­
nales Fenster angenommen worden. Bei der 
Katheterisierung fand sich ein groBer Sauerstoff­
sprung in der Arteria pulmonalis und der Ductus 
konnte sondiert werden. 1m rechten Ventrikel 
fand sich nur ein unbedeutender Sauerstoff­
anstieg, del' als Folge einer Pulmonalregurgitation 
bei Ductus mit pulmonaler Hypertonie gedeutet 

Ahb. 283. Retrograde Aortographie bei rupturiertem 
Aneurysma des Sinus von V ALSALVA. Beachte Re­
flux von Kontrastmittel in den linken Ventrikel und 
etwa kirschgroBes Aneurysma im Bereich des rechten 

Sinus 

wurde. Eine selektive Angiokardiographie mit 
Kontrastmittelinjektion in den linken Ventrikel 
zeigte lediglich den Ductus, keine MiBbildung der 
Aortenbasis und keineneindeutigenLinks-Rechts­
Shunt auf Ventrikelebene. Da das Aneurysma 
intrakardialliegt, hebt es sich bei einer Kontrast­
mitteldarstellung des AusfluBtraktes des linken 
Ventrikels von diesem nicht ab, wenn es nicht 
sehr groB ist_ N ach der Operation des offenen 
Ductus war das kontinuierliche Gerausch direkt 
tiber dem Herzen so typisch, daB die Vermutungs­
diagnose gestellt wurde. Eine retrograde Aorto­
graphie brachte dann den Nachweis del' Diagnose. 
Bei diesem Patienten war auffallend, daB sich 
nach del' Ductusoperation das systolisch-diasto­
lische Gerausch am linken hinteren Sternalrand 
dauernd in Intensitat und Charakter anderte. 
Dies ist wahrscheinlich dar auf zuriickzufiihren, 
daB die freien Enden des rupturierten Aneu­
rysmas mitunter den Ventrikelseptumdefekt teil­
weise verlegen und sich dadurch die GroBe des 
Links-Rechts-Shunts erheblich andern kann. 
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Bei einer Ruptur in die Nahe der Tricus­
pidalklappe konnen die Katheterdaten unter 
Umstanden nicht klar zeigen, ob der Sauer­
stoffanstieg im rechten V orhof oder im rechten 
Ventrikel erfolgt. Bei einem unserer Patienten 
mit Ruptur in den rechten Vorhof war dadurch 
bei zweimaliger Katheterisierung einmal ein 
eindeutiger Sauerstoffanstieg im rechten Vor­
hof und einmal erst im rechten Ventrikel ohne 
Anstieg im Vorhof nachweisbar. 

Zum Nachweis der Diagnose sollte un­
bedingt eine retrograde Aortographie durch­
gefiihrt werden. 

Ditterentialdiagn08tisch kommt vor allem 
das aortopulmonale Fenster, der Ductus arterio­
sus, die Aorteninsuffizienz und das coronare 
arterio-venose Aneurysma in Betracht. AuBer­
dem hat der Autor ein dem Valsalva-Aneu­
rysma sehr ahnliches Gerausch bei einer kon­
genitalen Pulmonalinsuffizienz (idiopathische 
Dilatation der Arteria pulmonalis) gehOrt. 
Djeses Herzgerausch laBt unter Umstanden 
eine Verwechslung mit einem rupturierten 
Aneurysma des Sinus von Valsalva zu. Auf 
die diastolische Betonung des kontinuierlichen 
Gerausches beim Valsalva-Aneurysma im Ge­
gensatz zur systolischen Betonung beim Ductus 
wurde oben bereits eingegangen. Am schwer­
sten wird wohl eine Differenzierung des Ge­
rausches bei aortopulmonalem Fenster und 
nach unserer Erfahrung auch des systolisch­
diastolischen Gerausches einer Subaorten­
stenose plus offenem Ductus arteriosus yom 
Gerausch des rupturierten Aneurysmas des 
Sinus von Valsalva sein. Beim Ductus, bei der 
Pulmonalinsuffizienz und bei der Aorten­
insuffizienz ist das kontinuierliche Schwirren 
nicht so thoraxnah wie beim Valsalva-Aneu­
rysma. 

Obwohl in Einzelfallen eine lange LTber­
lebenszeit nach der Ruptur des Aneurysmas 
mitgeteilt worden ist, ist im allgemeinen die 
Prognose ohne Operation schlecht. Vorher 

asymptomatische Patienten mit lsoliertem 
Ventrikelseptumdefekt dekompensieren mit­
unter im Verlauf einiger Wochen oder Monate 
nach der Ruptur. 

Die Tatsache, daB es sich um ein intra­
kardiales Aneurysma handelt, ist deshalb so 
betont worden, da ein hoher in der Aorta 
gelegenes Aneurysma bei seiner Ruptur in 
jedem Fall zu einer todlichen Blutung fiihrt, 
wahrend bei einem Aneurysma des Sinus von 
Valsalva zunachst einmal nur ein intrakardialer 
Shunt entsteht. 

Therapie. Fiir die konservative Therapie 
ist natiirlich jede Glykosidbehandlung bei be­
stehender Dekompensation von groBer Be­
deutung. Jedes rupturierte Aneurysma sollte 
jedoch so bald als moglich operativ behandelt 
werden. Ein VerschluB des Aneurysmas ist 
nicht zu erwarten, die Rupturstelle wird eher 
groBer. Die Operation hat zum Ziel, die Kon­
tinuitat zwischen der Media der Aorta, dem 
Annulus fibrosus der Klappe und dem Ven­
trikelseptum wiederherzustellen. Dies ge­
schieht durch einfaches Vernahen oder unter 
Zuhilfenahme eines Kunststoffflickens. Die 
ersten Operationen wurden von LILLEHEI u. 
Mitarb. (1957), BAHNSON u. Mitarb. (1956), 
MORROW u. Mitarb. (1957) und McGooN u. 
Mitarb. (1958) erfolgreich durchgefiihrt. Der 
Einsatz der Herz-Lungenmaschine ist erforder­
lich. In der Zwischenzeit sind schatzungsweise 
20-30 rupturierte Aneurysmen operiert wor­
den, ohne daB sie in Einzelfallen mitgeteilt 
worden sind. Vier unserer fiinf Patienten wur­
den von KONCZ u. Mitarb. operiert. Nach 
BAHNSON (1962) ist bei einer Ruptur in den 
rechten Vorhof eine Eroffnung der Aorta nicht 
erforderlich. Bei den anderen Fallen ist ein 
transaortaler Zugang notwendig. Die Erfolge 
der Operation sind gut und das Operations­
risiko ist gering. Besondere Beachtung erfor­
dert die rigorose antibiotische Behandlung 
begleitender bakterieller Endokarditis. 
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Ursprung der linken Coronararterie von der Arteria pulmonalis und andere 
Coronararterienanomalien 

Von A. J. BEUREN, Gottingen 

Synonym. Bland· White.Garland.Syndrom. 
Unter den Coronararterienanomalien hat 

der anomale Ursprung der linken Coronar. 
arterie von der Arteria pulmonalis die groBte 
klinische Bedeutung. Es handelt sich um eine 
der seltensten, zugleich aber auch interessan· 
testen HerzmiBbildungen, die wir kennen. 

Historisches. N ach der ersten pathologisch. 
anatomischen Beschreibung dieses Herzfehlers 
durch ABRIKOSSOFF (1911) folgte die erste Mit· 
teilung tiber das klinische Bild im Jahre 1933 
durch BLAND·WHITE und GARLAND. Seither wird 
dieser Herzfehler oft als Bland·White·Garland· 
Syndrom bezeichnet. Diese Autoren hatten bei 
einem sterbenden Kleinkind ein Elektrokardio· 
gramm registriert und auf die im Kindesalter 
einmaligen elektrokardiographischen Verande. 
rungen hingewiesen. Die MiBbildung ist selten 
und kommt nach KEITH u. Mitarb. unter 
300000 Geburten einmal vor. Wir haben in un· 
serem Krankengut vier Falle, davon drei klinisch, 
diagnostiziert (BEUREN und HOFFMEISTER). Ins· 
gesamt sind bisher etwa 75 Falle in der Literatur 
mitgeteilt worden (LIMBOURG, KAUNITZ, GOULEY, 
CRONK et al., McKINLEY et al., EDWARDS 1954, 
JURISHICA, CASE et al., EDWARDS 1958, LANG 
et al., KUZMAN et al., SAUERBREI und VEELKEN, 
KEITH, SABISTON et al., LAMPE und VERHEUGT, 
KRESBACH et al., Us MAN et al., AGUSTSSON et al. 
1962a u. b, RUDOLPH et al., BEUREN und HOFF. 
MEISTER, MASSIK et al., LIEBMAN et al., N AD AS 
et al.). 

Pathoanatomie. Beim Bland·White·Gar. 
land.Syndrom entspringt die linke Coronar· 
arterie aus dem linken oder rechten Klappen. 
sinus der Pulmonalarterie (EDWARDS 1960). 
Ihre weitere Verzweigung und Aufteilung sowie 
der Verlauf ihrer Aste sind normal. Die rechte 
Coronararterie entspringt an normaler Stelle 
aus der Aorta. Sie ist dilatiert und geschlangelt 
und steht iiber mehr oder weniger stark aus· 
gepragte Anastomosen mit der anomalen linken 
Coronararterie in Verbindung. Als Folge der 
Unterdurchblutung des linken Ventrikels ist 
dieser erheblich dilatiert und diinnwandig. Das 
Endokard des linken Ventrikels ist in den 
meisten Fallen etwas verdickt. In der Wand 
des linken Ventrikels finden sich alte und 
frische Myokardinfarkte. Ruptur des linken 
Ventrikels im Bereich eines Infarktes ist von 
McKINLEY u. Mitarb. beschrieben worden. 

Nur der Fehlabgang der linken Coronar. 
arterie wird als Bland· White· Garland· Syn. 

drom bezeichnet. Ursprung beider Coronar· 
arterien aus der Arteria pulmonalis ist nach 
EDWARDS (1960) extrem selten. Ebenfalls sel· 
tener als der Fehlabgang der linken Coronar· 
arterie ist ein anomaler Ursprung der rechten 
Coronararterie aus der Arteria pulmonalis (nach 
EDWARDS [1960] im Verhaltnis von 10: 1). 
Wenn die rechte Coronararterie ihren Ursprung 
in der Arteria pulmonalis nimmt, ist das 
Myokard gewohnlich normal ernahrt. Diese 
MiBbildung hat daher weniger klinische Be· 
deutung. 

Ebenfalls selten ist eine singulare Coronar· 
arterie. KRUMBHAAR und EHRICH sowie Ro· 
BERTS und LOUBE haben hieriiber berichtet 
und nach WHITE und EDWARDS sind 28 FaIle 
mitgeteilt worden. Bei dieser Anomalie kann 
es sich um eine "echte" singulare Arterie ohne 
weitere Verzweigung in groBe Aste handeln, 
oder das singulare Ostium gibt eine normale 
rechte Coronararterie und einen weiteren nor· 
mal verlaufenden Ramus circumflexus der 
linken Coronararterie abo Funktionell ist diese 
MiBbildung ebenfalls von geringer Bedeutung. 

Pathophysiologie. Nach TAUSSIG (1960) 
verursacht der Fehlabgang der linken Coronar· 
arterie aus der Arteria pulmonalis wahrend der 
Fetalzeit keine Ischamie des Myokards, da der 
Perfusionsdruck in der Arteria pulmonalis und 
in der Aorta gleich hoch ist und das Blut in 
beiden groBen GefaBen die gleiche Sauerstoff· 
sattigung hat. Es flieBt demnach Blut gleicher 
Sattigung unter gleichem Druck in die rechte 
und in die anomale linke Coronararterie. Das 
Herz hat daher bei der Geburt eine normale 
GroBe. Man hat lange angenommen, daB diese 
Perfusionsrichtung auch nach der Geburt nach 
Absinken des Pulmonalarteriendruckes be· 
stehen bleibt und daB fiir das klinische Bild 
der niedrige Sauerstoffgehalt des Pulmonal· 
arterienblutes verantwortlich ist. Bei einer 
ganzen Reihe cyanotischer Herzfehler werden 
die Coronararterien jedoch ebenfalls von der 
Aorta aus mit Blut von geringer Sauerstoff· 
sattigung durchblutet, ohne daB die geringsten 
Zeichen einer Myokardischamie vorhanden 
sind. GASUL und LOEFFLER haben dann 1949 
vermutet, daB der niedrige Druck der Arteria 
pulmonalis im Verein mit der geringen Sauer· 
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stoffsattigung dieses Blutes die Schwierigkeiten 
im Versorgungsgebiet del' linken Coronar­
arterie verursacht. Erst EDWARDS (1954, 
1958), CASE u. Mitarb. sowie SABISTON haben 
auf die Bedeutung del' Beobachtung von 
BROOKS hingewiesen, del' 1886 iiber zwei FaIle 
mit Fehlabgang del' rechten Coronararterie von 
del' Pulmonalis berichtet und nach pathologisch­
anatomischen Studien angenommen hatte, daB 
die anomale rechte Coronararterie von del' nor­
malen linken iiber Anastomosen durchblutet 
wird, also eine retrograde Durchblutung in die 
Arteria pulmonalis stattfindet. Es findet also 
eine regelrechte Drainage arterieIlen Blutes 
iiber die linke Coronararterie in die Arteria 
pulmonalis im Sinne eines Links-Rechts­
Shunts statt. Dem linken Ventrikel wird da­
durch ein groBer Teil des arteriellen Blutes 
entzogen, bevor es die Capillaren passiert hat. 
Bei diesel' hamodynamischen Situation ist es 
gleichgiiltig, ob die linke odeI' die rechte 
Arteria coronaria aus del' Arteria pulmonalis 
entspringt, da beim Vorhandensein funktions­
tiichtiger Anastomosen die Perfusion immer 
aus dem Gebiet des hoheren Druckes, also aus 
del' in del' Aorta entspringenden Coronarie, in 
das Gebiet niederen Druckes gerichtet ist. 
Blutentnahmen und Druckmessungen in del' 
anormalen linken Coronararterie bei Opera­
tionen ha ben dies eindeutig bewiesen ( SA­
BISTON et aI., SABISTON, BEUREN und HOFF­
MEISTER). Del' erhebliche Unterschied im kli­
nischen Bild beim Fehlabgang del' linken odeI' 
del' rechten Coronararterie liegt offenbar ledig­
lich in del' groBeren Bedeutung del' linken 
Coronararterie fUr das Herz und in del' GroBe 
und Wichtigkeit ihres Versorgungsgebietes im 
Vergleich zur rechten Coronararterie. 

KAUNITZ und JURICHICA wiesen nach Litera­
turzusammenstellungen darauf hin, dall die 
Kinder selten das Ende des 1. Lebensjahres 
er1eben. JURICHICA fand jedoch in del' Literatur 
unter 59 Fallen 11 Patienten, die das Erwach­
senenalter (16-64 Jahre) erreicht hatten, und 
fiigte selbst einen weiteren 1Sjahrigen Patienten 
hinzu. Danach berichteten auch LAMPE und 
VERHEUGT tiber einen Patienten, del' das Er­
wachsenenalter erreichte, einen 16 Jahre alten 
Jungen. Dies veranlallte AGUSTSSON u. Mitarb., 
eine Einteilung in "infantilen Typ" und in 
"Erwachsenentyp" des Bland-White-Garland­
Syndroms vorzunehmen. Nach diesel' Klassi­
fizierung gehoren Patienten mit ausgedehnten 
Anastomosen zwischen beiden Coronarien und 
einer retrograden Perfusion del' linken Coronar­
arterie zum "Erwachsenentyp". Beim "Erwach-

senentyp" kommt es nicht zum ungenutzten 
Abflull des arteriellen Blutes in die linke Coronar­
arterie und in die Arteria pulmonaIis, da das Blut 
del' rechten Coronararterie ein ausgedehntes Netz 
von Anastomosen und Capillaren passiert. Diese 
Patienten haben klinisch im allgemeinen keine 
Zeichen von Myokardischamie. Zum "infantilen 
Typ" gehoren Patienten ohne funktionsttichtige 
Anastomosen, bei denen die linke Coronararterie 
von del' Arteria pulmonalis durchblutet wird. 

EDWARDS (1964) und NADAS u. Mitarb. haben 
ktirzlich in einer erneuten Diskussion del' Patho­
physiologie diesel' beiden Typen des Bland-White­
Garland-Syndroms darauf hingewiesen, dall del' 
sog. "Erwachsenentyp" und del' "infantile" Typ 
keine fixierten Variant en del' gleichen Millbildung 
sind, sondeI'll dall ein ganzes Spektrum von 
"Zwischentypen" existiert. N ach diesen Autoren 
liegen zwischen den beiden extremen Typen die 
FaIle von Kleinkindern, bei denen eine Perfusion 
del' linken Coronararterie zwar von del' rechten 
Coronarie tiber Anastomosen stattfindet, ein aus­
reichendes Netz von Capillaren sich abel' noch 
nicht entwickelt hat. Das langsame Absinken des 
Pulmonalarteriendruckes nach del' Geburt ware 
dann als ein Stimulus fiir die Ausbildung del' 
Anastomosen und die U mkehr del' Perfusions­
rich tung anzusehen. Praktisch konnte sich dann 
jeder "infantile" Typ in einen "Erwachsenentyp" 
entwickeln, wenn ihm fiir die Entwicklung vor 
allem auch von Capillaren gentigend Zeit gegeben 
ist. Offenbar hangt die Schnelligkeit der Um­
wandlung vom "kindlichen Typ" in den "Er­
wachsenentyp", und damit auch die Prognose 
dieser Kinder, von den individuell sehr ver­
schieden stark ausgepragten und vorhandenen 
Anastomosen und Capillaren abo 

Klinik 

Symptomatologie. Wahrend del' ersten Le­
benswochen sind die Kinder unauffallig. Meist 
kommt es spatestens bis zum Alter von 3 Mo­
naten zu auffaIlender leichter Ermiidbarkeit 
beim Fiittern und zu SchweiBausbriichen, 
Blasse und zum Kreislaufkollaps, was die EI­
tern erstmals zum Arzt fiihrt. Bei genauer 
Beobachtung del' Kleinkinder kann man aus­
gesprochene Anfalle von Angina pectoris fest­
stellen. Das Kind schreit mit schmerzver­
zerrtem Gesicht, wird blaB, transpiriert und 
zieht oft die Beine hoch. Del' PuIs ist kaum 
tastbar. Mitunter fiihrt auch eine Pneumonie 
die Kinder erstmals in Behandlung. Bei einer 
Rontgenaufnahme fallt dann das sehr groBe 
Herz auf. Die Herzfrequenz ist beschleunigt 
und bleibt auch nach Abklingen del' erhOhten 
Temperatur tachykard. Die Herztone sind 
leise, ein Galopprhythmus ist hiiufig. Ein 
Gerausch ist oft nicht vorhanden odeI' man 
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hort ein leises systolisches Gerausch am linken 
Sternalrand. 

Das Herz ist erheblich vergroBert, von 
kugeliger Konfiguration und im linken schragen 
Durchmesser sieht man den groBen linken 
Ventrikel weit nach hinten iiber die Wirbel­
saule ausladen (Abb.284). Der linke Vorhof 
wird durch den groBen, dilatierten linken Ven-

Abb. 284a. Herzfernaufnahme bei Fehlabgang der 
linken Coronararterie von der Arteria pulmonaIis. 

Erheblich vergroBertes Herz 

trikel nach oben geschoben, was nach Brei­
schluck deutlich zu erkennen ist. 

AufschluBreich ist die Durchleuchtung des 
Herzens. 1m linken schragen Durchmesser 
fallt der ruhige, kontraktionsschwache linke 
Ventrikel im Gegensatz zum kontraktions­
kriiftigen rechten Ventrikel auf. 

Das Elektrokardiogramm ist so charakteri­
stisch, daB die Diagnose in den meisten Fallen 
ohne eingreifende Untersuchungen moglich ist. 
Die Frequenz ist beschleunigt und die Dber­
leitungszeit ist gewohnlich verkiirzt. QRS ist 
verbreitert. Klassische Zeichen und eine tiefe 
Q-Zacke in den Ableitungen I und A VL bei 
tief negativem T in den gleichen Ableitungen 
und ebenfalls tiefem Q und negativem T in 
den linksthorakalen Ableitungen mit hohem 
ST-Abgang in Vs und V6. KEITH fand bei 
23 Fallen in der Literatur ein negatives T in 
22 Fallen, ein negatives T2 in 10 Fallen und 

ein negatives T3 in 2 Fallen (KEITH). Tiefes Q 
in Ableitung I in 20 der 23 FaIle, bei den rest­
lichen 3 Fallen ein geknotetes QR. In A VL 
war bei 13 Fallen, bei denen die Ableitung 
registriert worden war, bei allen ein tiefes Q 
vorhanden. Bei 12 Patienten war die Q-Zacke 
mehr als 50% tiefer als die Hohe der R-Zacke, 
bei einem Patienten war sie 20% der R-Zacke. 

Abb. 284 b. Linker vorderer schrager Durchmesser bei 
Fehlabgang der linken Coronararterie von der Arteria 
pulmonalis. Erheblich vergroBerter linker Ventrikel, 

der weit iiber die Wirbelsiiule nach hinten reicht 

Die T-Zacke war bei 14 Fallen in AVL in 
12 Fallen negativ, in einem Fall flach und in 
einem Fall positiv. 

In den Brustwandableitungen findet sich 
Anhalt fiir Linkshypertrophie. Nach KEITH 
eine negative T-Zacke in Vs oder V6 in 12 von 
18 Fallen, ein negatives V4 nur in einem Fall. 
DberhOhter ST-Abgang in Vs in 11 von 
18 Fallen. Ein gering negativer ST-Abgang in 
Vs bei 4 der 18 von KEITH ausgewerteten 
Fallen. Keine ST-Veranderungen nur in 3 von 
6 Fallen. Ein tiefes Q in Vs und V6 war jedoch 
immer vorhanden. Die EK G-Veranderungen 
entsprechen den Zeichen des Vorderwand­
infarktes und sind im Kindesalter pathogno­
monisch. Auffallend ist bei taglichen EKG­
Kontrollen der sich oft laufend andernde 
Schweregrad der EKG-Veranderungen, vor 
allem der Tiefe der Q-Zacken in A VL, 1- und 
Vs und Vs' Dies mag laufenden "Schiiben" 
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neuer Infarzierungen entsprechen. Auch das 
klinische Befinden unserer Patienten war offen­
sichtlich an den Tagen weniger stark ausgeprag­
ter EK G-Veranderungen besser als an den Tagen 
mit deutlich zunehmenden EKG-Veranderun­
gen. Die Abb. 285 zeigt ein typisches EKG. 

Die Katheterisierung des Herzens ist ohne 
groBen diagnostischen Wert bei Kindem mit 
diesem Syndrom und sicher nicht ungefahrlich. 
-aber angiokardiographische Untersuchungen 
ist berichtet worden (CASE et aI., KEITH et aI., 
TAUSSIG 1960, NADAS et aI.). Sie zeigen meist 
nur indirekte Anhaltspunkte fur den Fehl­
abgang der linken Coronararterie von del' 
Arteria pulmonalis. Ein intravenoses Angio­
kardiogramm bringt im allgemeinen ein gutes 
Lavogramm, da kein groBer Links-Reehts­
Shunt vorhanden ist. Es zeigt einen riesigen, 
dunnwandigen linken Ventrikel, der sieh in 
Systole und Diastole kaum in seiner Form und 
GroBe verandert. Eine Fullung der linken 
Coronararterie aus der Arteria pulmonalis ist 
angiokardiographisch nur selten beobachtet 
worden (TAUSSIG 1958). Auffallend ist der 
verdrangte kleine rechte Ventrikel und der 
hoch und nach posterior geschobene linke Vor­
hof, beides aber Zeichen, die auch auf Angio­
kardiogrammen bei Endokardfibroelastose des 
linken Ventrikels und bei Glykogenspeicher­
krankheit zu sehen sind und differentialdiagno­
stisch keine Schlusse zulassen. Eher noch 
gestattet die Dunnwandigkeit des linken Ven­
trikels eine Differenzierung von der Endokard­
fibroelastose und der Glykogenspeicherkrank­
heit, bei denen auBer der angiokardiographisch 
beobachteten Kontraktionsarmut der linke 
Ventrikel dickwandig dargestellt ist. Auch eine 
retrograde Aortographie zeigt lediglich die 
Fullung der rechten Coronararterie bei fehlender 
linker Coronararterie. Da dies auch bei nor­
malen Coronararterien der Fall sein kann, ist 
die ausbleibende Fullung der linken Arterie 
nicht beweisend. CASE u. Mitarb. haben in 
einem Fall bei retrograder Aortographie aIler­
dings deutlich eine Fullung der linken Coronar­
arterie durch die rechte Arterie darstellen 
konnen. Die starke Schlangelung der rechten 
Coronarie und deren Ausdehnung uber den 
linken Ventrikel kann als indirekter Anhalts­
punkt fUr den Fehlabgang der linken Coronar­
arterie angesehen werden. 

Wir haben bei unseren Patienten Bestim­
mungen der Transaminase- und Kreatin-Phos-

phokinase-Aktivitat durchgefuhrt und keine 
erhohten Werte erhalten. Wahrscheinlich 
hangt der Wert der Enzymbestimmungen sehr 
yom Zeitpunkt der Untersuchung abo 

Differentialdiagnostisch kommen vor allem 
die Endokardfibroelastose, die Glykogenspei­
cherkrankheit, Myokarditis unbekannter Atio­
logie, sekundare Anamie und Ventrikelseptum­
defekt mit groBem Links-Rechts-Shunt in 
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Abb. 285. Elektrokardiogramm bei Fehlabgang der 
linken Coronararterie von der Arteria pulmonalis. 
Beachte tiefes Q in aVL, lund Vs. Infarktzeichen in 

den linksthorakalen Ableitungen 

Frage. AIle diese Krankheiten konnen zu 
erheblicher Herzinsuffizienz im 1. Lebensjahr 
fUhren. Bei der Endokardfibroelastose findet 
sich im EKG ebenfalls hiiufig ein negatives Tl 
und T5 bis Ts. Q-Zacken in A VL und I sind, 
wenn vorhanden, nicht so tief wie beim Bland­
White-GarIand-Syndrom. In den Brustwand­
ableitungen fehlen die Zeichen eines Infarktes. 
Auf die Differentialdiagnose der Glykogen­
speicherkrankheit haben BEUREN u. Mitarb. 
hingewiesen (BEUREN et aI.). Bei dieser sind 
PQ und QRS gleich lang, was beim Bland­
White - Garland - Syndrom nicht vorkommt. 
Auch hier finden sich ST- und T-Verande­
rungen, Infarktzeichen fehlen aber und die 
P Q-Verkurzung ist so charakteristisch, daB 
Verwechslungen vermeidbar sind. Keiner der 
genannten Herzfehler hat im EKG das typische 
Q in I und A VL. Bei der Myokarditis fehlen 
vor allem in den Brustwandableitungen Zeichen 
der Linkshypertrophie. Eine Anamie kann 
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mitunter einmal im 1. Lebensjahr zu einer Herz­
insuffizienz mit erheblicher HerzvergroBerung 
fiihren. Ein Blutbild klart die Differential­
diagnose. 

Ohne chirurgische Behandlung ist die Pro­
gnose auBerordentlich schlecht. Am Ende des 
1. Lebensjahres waren aIle Kinder mit diesem 
Syndrom verstorben, die iiberhaupt irgend­
welche Symptomatik wahrend dieser Zeit ge­
zeigt hatten. Dies sind etwa 90% aller Pa­
tienten bei diesem Herzfehler. Die zweite 
Gruppe in bezug auf die Prognose sind die Pa­
tienten mit dem sog. "Erwachsenentyp" des 
Syndroms. Ihr Durchschnittsalter wird mit 
30--40 Jahren angegeben. AIle diese Patienten 
waren im 1. Le bensj ahr asym ptomatisch. Dem­
nach erfordert die Entdeckung eines derartigen 
symptomatischen Kindes im 1. Lebensjahr 
auBer der Einleitung entsprechender konserva­
tiver Therapie einen sofortigen EntschluB zum 
operativen Vorgehen, da mit dem Tod des 
Patienten im 1. Lebensjahr mit Sicherheit zu 
rechnen ist. 

Therapie. Die konservative Therapie bietet 
wenig. AuBer entsprechender Pflege und Fiit­
terung in kleinen Portionen in kurzen Ab­
standen ist durch eine Digitalisierung nur eine 
kurzdauernde Besserung zu erwarten. Nach 
TAUSSIG (1960) ist mit dem Tod spatestens 
4 Monate nach Beginn der Symptome zu 
rechnen. 

Verschiedene chirurgische M apnahmen sind 
in den letzten Jahren zur Behandlung des 
Bland-White- Garland-Syndroms vorgeschlagen 
und versucht worden. 

Die Anlage einer Blalock-Taussig-Anasto­
mose mit dem Ziel einer Erhohung des Sauer­
stoffgehaltes des Blutes der Arteria pulmonalis 
wird seit dem Nachweis retrograder Perfusion 
der linken Coronararterie zumindest in diesen 
Fallen nicht mehr ernsthaft in Erwagung zu 
ziehen sein. 

KITTLE u. Mitarb. haben liber einen Fall 
berichtet, bei dem sie eine Muller-Dammann­
Bandage zur Herstellung einer milden supra­
valvuHiren Pulmonalstenose angelegt haben, um 
den Perfusionsdruck an der anormalen Abgangs­
stelle der linken Coronararterie zu erhbhen. Bei 
dem Patienten kam es nach Anlage der Bandage 
zu Kammerflimmern mit tbdlichem Ausgang. 

Die Operation nach VINE BERG und BULLER 
mit Einpflanzung der Arteria mammaria interna 
in den link en Ventrikel hat wegen der Kleinheit 
der GefiWe ebenfalls wenig Aussicht auf Erfolg. 

MUSTARD hat erstmals eine operative Tren­
nung der linken Coronararterie von ihrer anor­
malen U rsprungsstelle und ihre Anastomosierung 
mit einer aus der Aorta abgehenden Arterie ver­
sucht. Auch dieser Versuch ist fehlgeschlagen. 

APLEY u. Mitarb. haben eine Excision der 
infarzierten Gebiete vorgeschlagen. tiber erfolg­
reiche Operationen dieser Art ist bisher nicht 
berichtet worden. 

PAUL und ROBBINS haben erstmals iiber 
eine Operation beim Fehlabgang del' linken 
Coronararterie unter Anwendung des Prinzips 
der Beckschen Operation zur Verbesserung der 
Myokarddurchblutung berichtet. Urn die Ent­
wicklung coronarer Kollateralzirkulation an­
zuregen, haben sie das Herz nach Eroffnung 
des Perikards chemisch deepikardialisiert und 
mit Talkum bepudert. Es handelt sich urn eine 
Operation, die fiir die erheblich vorgeschadigten 
Herzen sicher die schonendste ist. 

SABISTON u. Mitarb. haben eine Reihe der­
artiger Operationen durchgefiihrt. Die Au­
toren fiihren eine Deepikardialisierung durch 
einen Phenolanstrich des ganzenHerzens durch, 
pudern dann mit Talkum und vernahen 
schlieBlich die linke Lunge auf dem linken 
Ventrikel, urn ein Einwachsen extrakardialer 
Arterien zu begiinstigen. Das erste dieser 
erfolgreich operierten Kinder ist jetzt 61/ 2 Jahre 
alt und in befriedigendem Zustand. 

Seit EDWARDS (1958) und CASE u. Mitarb. 
auf die Beobachtung von BROOKS hingewiesen 
haben, daB eine in der Arteria pulmonalis 
entspringende Coronararterie wahrscheinlich 
ii ber Anastomosen von der normalen Arterie 
durchblutet wird, wurde nach entsprechendem 
Nachweis auf dem Operationstisch in einigen 
Fallen die linke Coronararterie unterbunden 
und zusatzlich die oben erwahnte Operation 
nach PAUL und ROBBINS durchgefiihrt. Auf 
diese Art wird die Drainage arteriellen Blutes 
in die Arteria pulmonalis verhindert und das 
Myokard besser durchblutet. Die nach der 
Unterbindung der linken Coronarie an ihrer 
Ursprungsstelle sofort einsetzende bessere 
Durchblutung des infarzierten Myokardab­
schnittes ist eindrucksvoll. Eine kleine Zahl 
von Patienten ist bisher erfolgreich operiert 
worden. Es ist ratsam so vorzugehen, daB 
zunachst die Sauerstoffsattigung der linken 
Coronararterie an ihrer Miindung gepriift wird, 
um festzustellen, ob retrograde Perfusion statt­
findet. Ist dies nicht der Fall, so muB man sich 
mit einer Operation nach PAUL und ROBBINS 
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zufrieden geben. Liegt retrograde Perfusion 
vor, so kann zusatzlich die linke Coronar­
arterie unterbunden werden. Es ist darauf zu 

achten, daB die Unterbindung so nah als mog­
lich an der Arteria pulmonalis erfolgt und daB 
keine Coronarvenen mitgefaBt werden. 
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Coronares arterio-venoses Aneurysma 

Von A. J. BEUREN, Gottingen 

Pathologie. Beim coronaren arterio-venosen 
Aneurysma besteht eine direkte Verbindung 
zwischen einer der beiden normal in der Aorta 
entspringenden Coronararterien mit dem Coro­
narsinus oder einer der vier Herzhohlen, unter 
Umgehung eines Teiles der Capillaren. Das 
Aneurysma funktioniert als arterio-venose 
Fistel. Die MiBbildung wurde erstmals von 
R. T. GRANT (1926a) besehrieben. Arterio­
venose Aneurysmen des Coronarkreislaufs sind 
auBerst selten. Eine Dbersiehtsarbeit iiber 
73 Falle ersehien 1962 von UPSHAW_ 

GRANT hat nach seiner Beobaehtung eines 
Falles die Embryologie dieser MiBbildung un­
tersueht (GRANT 1926b)_ 1m Beginn seiner 
Entwieklung wird das Herz dureh Blut ernahrt, 
das dureh die lntertrabeeularraume stromt. 
Diese lntertrabeeularraume munden in den 
Herzkammern. Spater verbinden sieh die 
Coronararterien und die Coronarvenen mit den 
lntertrabeeularraumen, die dureh das weitere 
Waehstum des Myokards eingeengt werden, 
so daB Capillaren entstehen. Die lntertrabe­
eularraume bleiben auBerdem zum Teil in 
Verbindung Init den Herzhohlen. Bei mangeln-

der Einbeziehung der lntertrabeeularraume in 
das Capillarbett entsteht ein coronares arterio­
venoses Aneurysma oder die direkte Miindung 
eines Coronararterienastes in eine der Herz­
hOhlen (NEILL und MOUNSEY 1958). 

Pathophysiologie. Je naeh seiner GroBe 
fiihrt das eoronare arterio-venose Aneurysma 
arterielles Blut in den Coronarsinus und damit 
in den reehten Vorhof. Es entsteht ein Links­
Rechts-Shunt. Ein Teil des Coronararterien­
blutes flieBt auBerdem dureh die Sinusoidal­
gefaBe direkt in die Herzkammern_ Das 
arterio-venose Aneurysma belastet vor allem 
den linken Ventrikel und fuhrt zu einer Herz­
vergroBerung, bei groBem Shunt unter Um­
standen zu friihzeitiger Dekompensation. 

Klinik 

Da der Links-Reehts-Shunt gewohnlich 
nieht groB ist, bestehen nur wenig Besehwerden. 
Auffallend ist unter Umstanden nur eine In­
fektneigung. Gelegentlieh wird ein Herz­
gerauseh entdeekt. Man fiihlt dann ein kon­
tinuierliehes Sehwirren dieht iiber dem Herzen. 
Ein lautes kontinuierliehes Gerauseh ist uber 
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dem ganzen Herzen zu horen, am lautesten 
dicht iiber dem Aneurysma, rechts oder links 
yom mittleren Sternalrand. Das Gerausch ist 
sehr thoraxnah und hat ein Maximum in der 
Mitte der Systole und in der Mitte der Diastole. 
Es ist auch mit dem Gerausch des rupturierten 
Aneurysmas des Sinus von Valsalva verwech­
selt worden, obwohl dies nur ein diastolisches 
Maximum hat. 

Die Herzfernaufnahme ist bei kleinen 
Aneurysmen unauffallig, bei groBeren Shunts 
ist das Herz jedoch vergroBert und man sieht 
eine vermehrte LungengefaBzeichnung. Das 
EKG ist entweder normal oder zeigt Links­
hypertrophie. Bei der Katheterisierung des 
Herzens findet sich ein Sauerstoffanstieg im 
rechten Vorhof oder bei Miindung in den 

rechten Ventrikel dort ein Anstieg der Sauer­
stoffsattigung. Die Lage und GroBe des 
Aneurysmas und seine Miindungsstelle wird 
am besten durch eine retrograde Aortographie 
dargestellt (TAUSSIG). 

Therapie. GroBere Aneurysmen mit nen­
nenswertem Shuntvolumen sollten operativ 
behandelt werden (GASUL et al.). Eine weitere 
Indikation zur Operation mag die Moglichkeit 
einer leichteren Entwicklung von Coronar­
insuffizienz im Erwachsenenalter und eine 
gewisse Pradestinierung zur bakteriellen Endo­
karditis sein. Die Operation besteht aus einer 
Unterbindung der Coronararterie dicht ober­
halb des Aneurysmas und in einer Unter­
bindung der Miindung der venosen Seite in 
das Herz. 
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Arteriovenoses Aneurysma des gro6en Kreislaufs 

Von H. MENTZEL, Gottingen 

Bezeichnung. Unmittelbare Verbindungen 
zwischen Arterien und Venen werden allgemein 
als arteriovenose Aneurysmen oder Fisteln be­
zeichnet. Diese Kennzeichnung ist eindeutig, 
sofern allein eine direkte Kommunikation zwi­
schen arterieUem und venosem Schenkel vor­
liegt, wie sie bei GefaBverletzungen angetroffen 
wird. Angeborene arteriovenose Aneurysmen 
treten in dieser isolierten Form nur selten im 
Bereich des cerebral en und visceralen Kreis­
laufs auf; in der Peripherie sind sie gewohnlich 
multipel ausgebildet und mit einer umschrie­
benen oder flachenhaften Dysplasie des um­
gebenden GefaBbezirks kombiniert. Fur altere 
Beschreiber des Krankheitsbildes war haufig 
die auBerlich sichtbare Veranderung der GefaB­
zeichnung maBgebend, wodurch sehr unter-

schiedliche Benennungen entstanden. So wur­
den periphere arteriovenose Aneurysmen unter 
den Bezeichnungen: Phlebarteriektasie, An­
giektasie, varicoses Aneurysma, Angioma ca­
vernosum, racemosum, serpentinum beschrie­
ben (Literatur s. LEWIS). Da die arteriovenose 
KurzschluBverbindung fUr den Gesamtorganis­
mus die folgenschwersten pathologischen Sto­
rungen verursacht, soUte die Bezeichnung: 
"arteriovenoses Aneurysma" auch bei beglei­
tenden GefaBveranderungen in den Vorder­
grund gestellt werden, deren Ursprung auf eine 
gemeinsame primare Fehlanlage zuruckzu­
fuhren ist, oder die als sekundare Folge der 
arteriovenosen Verbindungen entstehen. 

Definition. Das angeborene arteriovenose 
Aneurysma stellt einzelne oder mehrere Kurz-
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schluBverbindungen zwischen dem arteriellen 
Hochdruck- und dem venosen Niederdruck­
system her, so daB arterielles Blut ohne Teil­
nahme am Gewebsstoffwechsel und an del' 
capillaren Druckminderung in das venose 
System einstromt. 

Haufigkeit. Die in del' iUteren Literatur 
mitgeteilten angeborenen arteriovenosen Aneu­
rysmen geben nur ein unvollstandiges Bild von 
del' Haufigkeit diesel' Fehlbildung. LEWIS 
stellte 1930 insgesamt 30 FaIle aus del' Litera­
tur seit 1859 zusammen. WARD und HORTON 
berichteten 1940 libel' 44 Kinder, die innerhalb 
von 20 Jahren in del' Mayo-Klinik behandelt 
wurden. Durch die Einflihrung del' Angio­
graphie in die Diagnostik del' GefaBmiBbil­
dungen werden heute auch kleinere arterio­
venose Aneurysmen erfaBt, so daB die Zahl 
del' Beobachtungen wachst. Die peripheren 
Aneurysmen mach en sich meist schon nach del' 
Geburt odeI' im frlihen Kindesalter bemerkbar 
(HORTON). Latente arteriovenoseAnastomosen 
konnen lange Zeit stumm bleiben und erlangen 
erst durch die Provokation eines geringen 
Trauma klinische Bedeutung (LEWIS). Intra­
kranielle arteriovenose Aneurysmen manife­
stieren sich in del' Regel erst im 2.-3. Lebens­
jahrzehnt (OLIVECRONA). 

Pathobiologie. Die Atiologie diesel' GefiW­
dysplasie ist ungeklart. Die grundlegenden mor­
phologischen Veranderungen werden im Embryo­
nalstadium angelegt, wenn die Ausdifferenzierung 
des allgemeinen GefiiBplexus in ein scharf ge­
trenntes arterielles und venoses System erfolgt. 
1m Aneurysmabereich bleiben arteriovenose Ge­
fiiBkanale in del' Ein- odeI' Vielzahl bestehen, wo­
durch anfangs lokale StoffwechselstOrungen des 
gefaBabhangigen Gewebes auftreten, die weitere 
Dysplasien odeI' Dystrophien induzieren konnen. 
Die Auswirkungen auf das gesamte Kreislauf­
system stellen sich erst in einem spateren Ent­
wicklungsstadium ein. Uber die Pathogenese del' 
arteriovenosen Aneurysmen und del' haufig be­
gleitenden vascularen und ossalen Dysplasien 
bestehen erheblich divergierende Meinungen. 
Eine einheitliche Auffassung kann aus diesem 
Grunde nicht dargestellt werden (Literatur s. 
REID; DE REUS u. VINK; WOLLHEIM u. ZISSLER). 
Von DE REUS und VINK wurde versucht, die ver­
schiedenen Spielarten del' vascularen und ossalen 
Fehlentwicklungen in del' Korperperipherie unter 
del' Bezeichnung "Kongenitale dystrophische An­
giektasie" zusammenzufassen. Hierzu zahlen die 
Autoren auch das angeborene arteriovenose Aneu­
rysma und das Syndrom von KLIPPEL-TRENAU­
NAY, das mit einem arteriovenosen Aneurysma 
verbunden sein kann. 

Pathophysiologisch sind die ortlichen und die 
universellen Storungen des Kreislaufsystems ab-

zugrenzen. Durch das Leck in del' zufiihrenden 
Arterie wird die Integritat des GefaBsystems 
durchbrochen, so daB das distale arterielle Ver­
sorgungsgebiet abhangig vom Gesamtquerschnitt 
der arteriovenosen Verbindungen in einen N eben­
schluB gerat. Wahrend die Stromungsgeschwin­
digkeit proximal vom arteriovenosen Aneurysma 
mehr oder weniger beschleunigt ist, wird del' Blut­
strom distal auch durch den capillaren GefiiB­
widerstand stark verlangsamt. Die arterielle 
Druckubertragung auf das abfiihrende venose 
GefaB verursacht zusatzlich eine Behinderung 
des venosen Abstromes und eine Stauung in den 
distalen Gebieten. Bei groBeren arteriovenosen 
Verbindungen kann arterielles Blut retrograd in 
die peripheren Venen gepreBt werden, so daB fiir 
den venosen Ruckstrom die Entwicklung von 
besonderen Kollateralkreislaufen notwendig wird 
(STENGER). Druckubertragung und Blutstauung 
fiihren zu Venektasien und Hypertrophien der 
Venenwande, die haufig ein hochgradiges AusmaB 
erreichen. Fur die peripher gelegenen Korperteile 
resultiert hieraus eine Erschwerung der Durch­
blutung, die besonders mit zunehmendem Kor­
perwachstum und durch die Ausbildung sekun­
darer Gefiillveranderungen in einer Mangeldurch­
blutung mit entsprechenden Folgen (Gewebs­
nekrosen, Atrophien, Ulcerationen) endet. Fur 
den Korperkreislauf stellt das a. v. Aneurys­
rna ein Leck dar, das ahnlich wie beim Duc­
tus arteriosus apertus oder bei einer Aorten­
insuffizienz den peripheren Stromungswiderstand 
hochgradig - urn 40 % und mehr - vermindern 
kann (GAUER und LINDER; GROSSE-BROCKHOFF 
et al.). Die Aufrechterhaltung des lebensnotwen­
digen Blutdruckniveaus erfordert eine zum Teil 
betriichtliche Steigerung des Herzminutenvolu­
mens, die im wesentlichen durch eine erhohte 
Volumenforderung erzielt wird. Bei groBerem 
Shunt-Volumen kommt es zu einer allgemeinen 
Dilatation des Herzens, wodurch im Extremfall 
eine Klappeninsuffizienz oder Herzinsuffizienz 
ausgelOst wird. 1m Gegensatz zu traumatischen 
arteriovenosen Aneurysmen kommt eine Herz­
insuffizienz bei den angeborenen Formen selten 
VOl', da sich hierbei die Herzbelastung gewohnlich 
nur allmahlich steigert und das jugendliche Herz 
noch uber groBere Adaptationspotenzen verfiigt. 
Einzelfalle, bei denen bereits im N eugeborenen­
alter eine akute Herzinsuffizienz auftrat, sind 
jedoch beschrieben worden (LEWIS; TAUSSIG). 

Symptomatologie. Das auffallendste und 
gleichzeitig kennzeichnende Symptom eines 
arteriovenosen Aneurysma ist ein systolisch­
diastolisches odeI' nur systolisches GefaB­
gerausch im Aneurysmabereich, das libel' die 
abflihrenden venosen GefaBe weit zentral fort­
geleitet wird. Starkere Schwingungen del' 
GefaBwande werden als Schwirren getastet. 
Ebenso eindrucksvoll erscheinen flachenhafte 
GefaBpulsationen odeI' eine sichtbare Flillung 
del' Venen mit hellrotem Blut. Die Haut-
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temperatur im Aneurysmabereich zeigt eine 
Erhohung zu vergleichbaren Korperstellen, die 
mehrere Grad Celsius (bis 6,5°) betragen kann. 
Lost die Kompression der zufiihrenden Arterie 
bis zur Hohe der vermuteten arteriovenosen 
Verbindung eine deutliche Pulsverlangsamung 
aus - bradykarde Reaktion (BRANHAM) -, 
gilt die Diagnose als gesichert. Ein gleicher 
Effekt laBt sich durch die Kompression der 
abfuhrenden Venen erzielen. Ein Pulsus celer 
et magnus, eine groBe Blutdruckamplitude, 
niedriger diastolischer Druck, ein Capillarpuls, 
hoher Venendruck, gelegentlich eine rontgeno­
logisch feststellbare Herzdilatation bestatigen 
das arteriovenose Leck im groBen Kreislauf. 
Diese charakteristische Symptomatik fehlt bei 
kleineren und multiplen arteriovenosen Aneu­
rysmen oder kommt nur luckenhaft zur Aus­
pragung. Je nach dem Sitz der GefaBdysplasie 
ergeben sich lokalisatorische Besonderheiten im 
klinischen Erscheinungsbild. 

Extremitiiten. Angeborene arteriovenose 
Aneurysmen bilden sich am haufigsten an den 
Extremitaten aus (HORTON, LEWIS). Sie sind 
meist mit weiteren, oft ausgedehnten vascu­
laren Fehlbildungen: Naevi angiomatosi, ka­
vernosen Hamangiomen, venosen oder arteri­
ellen Ektasien vergesellschaftet (WARD und 
HORTON; DE REUS und VINK). Der Sitz der 
beschriebenen Aneurysmen erstreckt sich yom 
FuBhacken bis zur Leistenbeuge und yom 
Fingerendglied bis zur AchselhOhle. Beglei­
tende ossale Dystrophien auBern sich in einer 
Hypertrophie der betroffenen Extremitat mit 
beschleunigtem Langenwachstum (0,5-7 cm, 
alteres Knochenalter) oder seltener in einer 
Knochenatrophie mit einer Verkiirzung der 
Extremitat. Der Extremitatenumfang zeigt 
haufig eine Zunahme gegenuber der gesunden 
Seite (bis 8 cm), was teilweise auf eine ver­
mehrte Blutfiillung und auf ein Odem zuruck­
zufiihren ist. Manchmal werden die Knochen 
von den AneurysmagefaBen perforiert, so daB 
Spontanfrakturen auftreten (LEWIS; HORTON). 
In den zugehorigen Hautsegmenten fallen auch 
Anomalien des Haarwuchses, profuse SchweiB­
absonderungen und trophische Hautverande­
rungen auf, wahrend sich Ulcerationen und 
Gewebsnekrosen erst im Spatstadium finden. 
Die Beschwerden der Patienten lassen sich fast 
ausnahmslos auf die Mangeldurchblutung bzw. 
Blutstauung in den distalen Extremitatenteilen 
zuruckfuhren. Neben heftigen intermittie-
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renden Schmerzattacken werden Paraesthesien 
und Kaltegefuhl in den betroffenen Extremi­
taten angegeben. Bei einer Langendifferenz 
der unteren Extremitaten stellen sich statische 
Beschwerden durch Beckenschiefstand und 
Skoliose ein. 

Kopfschwarte, Nacken, Gesicht. 1m auBeren 
Schadelbereich, dem Versorgungsgebiet der 
A. carotis ext., entwickeln sich nur selten ar­
teriovenose Aneurysmen. Sie beschranken 
sich auf die Ohrmuschel (LEWIS), auf den Proc. 
mastoideus, die Nackenregion oder erstrecken 
sich von der Clavicula bis zum Os occipitale 
(WARD und HORTON). Ein ausgedehntes 
arteriovenoses Aneurysma im Stirn- und 
Schlafenbereich wird von OLIVECRONA mit­
geteilt, das mit den Asten der A. car otis into in 
Verbindung stand. Eine derartige Mitbetei­
ligung des intrakraniellen GefaBsystems wird 
haufiger angetroffen (SCHEID; TAUSSIG), au Bert 
sich durch cerebrale Symptome und kann 
rontgenologisch an einer Erweiterung der 
GefaBkanale im Schadelskelet erkannt werden 
(OLIVECRONA). AuBerlich zeigen die Patienten 
begleitende Naevi, ka vernose Hamangiome und 
erweiterte, vermehrt geschlangelte Venen im 
Aneurysmabereich. Blasende GefaBgerausche 
und GefaBpulsationen sind in der Regel nach­
weisbar und verschwinden bei der Kompression 
der gleichseitigen A. carotis comm. Differen­
tialdiagnostisch ist zu berucksichtigen, daB 
auch bei angeborenen Herzfehlern systolische 
Gerausche im Kopfbereich zu horen sind. 

Auf die Abhandlung der intrakraniellen 
Aneurysmen kann hier verzichtet werden, 
da sie an anderer Stelle zu finden ist (vgl. 
Band VIII). 

Angeborene arteriovenose Aneurysmen der 
arteriellen Gefii{3stiimme sind eine Raritat. Sie 
wurden im Bereich der A. carotis und V. jugu­
laris, zwischen Aorta und V. cava beobachtet 
(Literatur s. WOLLHEIM und ZISSLER) und 
ahneln in ihrer klinischen Symptomatik den 
angeborenen Herzfehlern mit Links-Rechts­
Shunt. Uber arteriovenose Aneurysmen des 
Sinus Valsalvae s. S. 641; uber arteriovenose 
Aneurysmen des Coronarkreislaufes s. S. 654. 

Auch arteriovenose Aneurysmen innerhalb 
des visceralen Kreislaufs sind nur vereinzelt 
beschrieben worden. Ein KurzschluB zwischen 
der A. lienalis und der V. lienalis wie auch ein 
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hepato-lienales Aneurysma konnen zum por­
talen Hochdruck mit Ascites fUhren (Literatur 
s. W OLLHEIM und ZISSLER). 

Diagnose und Differentialdiagnose. Die Er­
kennung eines arteriovenosen Aneurysma ist 
leicht, wenn hierdurch sichtbare GefaBpulsa­
tionen, ftihlbares GefaBschwirren oder laute, 
pulssynchrone GefaBgerausche erzeugt werden. 
1m Kleinkindes- und Kindesalter hat sich eine 
derartige pathognomonische Symptomatik oft 
noch nicht ausgepragt. Sie entwickelt sich 
haufig erst im 2.-3. Lebensjahrzehnt. Da die 
chirurgische Behandlung im Frtihstadium aus­
sichtsreicher ist und sekundare Folgeerschei­
nungen noch fehlen oder nur gering entwickelt 
sind, haben WARD und HORTON auf die Be­
deutung der Frtihdiagnose hingewiesen. Naevi 
mit reliefartiger GefaBzeichnung, eine diskrete, 
lokalisierte Prominenz der Venen, atypische 
einseitige Varicenbildungen, die schon im 
Kindesalter in Erscheinung treten, oder un­
gleiches Wachstum der Extremitaten konnen 
die einzigen Hinweise auf ein arteriovenoses 
Aneurysma sein. Tief gelegene arteriovenose 
Aneurysmen zeigen auBerlich manchmal nur 
eine umschriebene, schmerzhafteAnschwellung, 
die sich langere Zeit stationar verhalt (Ho­
WARD). Die Schwierigkeit der Frtihdiagnose 
wird durch die Mitteilung von WARD und 
HORTON beleuchtet, daB unter 44 Kindern die 
Diagnose vorher nur in Einzelfallen gestellt 
oder vermutet wurde. Die Autoren geben fol­
gende Fehldiagnosen an: Elephantiasis, Gigan­
tismus, Hypertrophie, Tumor, Varicen, Lymph­
adem, kavernoses Hamangiom. Zur Klarung 
der Diagnose leisten folgende Methoden wert­
volle Hilfe: 1. Messung der Hauttemperatur­
differenz an vergleichbaren Korperstellen. Da­
bei soUte der ruhende Patient in einem gleich­
maBig temperierten Raum liegen. 2. Bestim­
mung der venosen Sauerstoffsattigung (BROWN; 
HORTON). Hierbei ist zu beachten, daB der 
Patient ruht; konstante Umgebungstempera­
tur; Vergleichsentnahme aus korrespondie­
render Vene der Gegenseite; Blutentnahme 
ohne Stauung. Gelegentlich wird das Shunt­
Blut allein durch die tieferen Venen abgeleitet. 
Der arteriovenose Shunt kann mit den tiblichen 
Methoden der Shuntbestimmung (Farbstoff­
verdiinnungskurven, Sauerstoffatmung, Ther­
mosonde) nachgewiesen werden. 3. Angio-

graphie. Die rontgenologische Darstellung des 
GefaBbaumes mit einem Kontrastmittel sowie 
die Sichtbarmachung der Ftillungsphasen durch 
die Serienangiographie geben fUr die Diagnose 
der symptomenarmen arteriovenosen Aneu­
rysmen die sichersten Hinweise. Zur Stellung 
der Operationsindikation und fUr das gezielte 
operative Vorgehen sind selektive Angiogra­
phien bei allen arteriovenosen Aneurysmen 
erforderlich. Haufig mtissen mehrere Angio­
graphien von verschiedenen GefaBen aus durch­
gefiihrt werden, urn einen vollstandigen Dber­
blick tiber die Anzahl und den VerI auf der 
arteriovenosen Verbindungen und tiber die 
venosen Kollateralkreislaufe zu erhalten 
(DE REUS und VINK; SEIBERT). 

Therapie. Die Behandlung ist eine Domane 
der GefaBchirurgie. Frtihere Versuche, die 
arteriovenosen GefaBverbindungen zu veroden 
oder dutch Rontgenbestrahlungen eine Oblite­
ration zu erzielen, haben keine therapeutischen 
Erfolge gebracht, sondern sogar zur Ver­
schlimmerung gefUhrt. Bei ausgedehnten Ge­
faBdysplasien muB die Durchtrennung der 
Querverbindungen oft in mehreren Sitzungen 
erfolgen, urn Durchblutungsstorungen des ab­
hangigen Gewebes zu vermeiden. Die operative 
Veranderung der intravasalen Druck- und 
Stromungsbedingungen bewirkt gelegentlich 
eine Offnung weiterer arteriovenoser Anasto­
mosen, die vorher hamodynamisch wirkungslos 
waren. Leider laBt sich nur in Ausnahmefallen 
die nattirliche Trennung des arteriellen und 
venosen GefaBsystems herstellen. Nach PA­
REIRA kommen folgende Operationsmethoden 
in Betracht: Unterbindung einer einzelnen 
Anastomose; Aneurysmorrhaphie; multiple Li­
gaturen mit oder ohne Resektion des Aneu­
rysmasacks; Unterbindung aller Arterien, die 
das arteriovenose Aneurysma speisen; Ligatur 
der Hauptarterie oder groBerer Arterienaste; 
Abtragung des varicosen Venengeflechtes nach 
Unterbindung der arteriovenosen Anasto­
mosen; Excision des gesamten pathologischen 
GefaBbezirkes und Wiederherstellung nor­
maIer Durchblutungsverhaltnisse mit Hilfe von 
GefaBtransplantaten. Mitunter sind trotz der 
modernen Operationsmoglichkeiten Amputa­
tionen nicht zu umgehen. Physikalisch-thera­
peutische MaBnahmen konnen zur Linderung 
der Beschwerden beitragen. 



W. HECK: Ductus art.eriosus persistens 659 

Literatur 
BRANHAM, H. H.: Aneurismal varix of the femo­

ral artery and vein following a gunshot wound. 
Int. J. Surg. 3, 250 (1890). 

BROWN, G. E.: Abnormal arteriovenous com­
munications diagnosed from the oxygen con­
tent of the blood of the regional veins. Arch. 
Surg. 18, 807 (1929). 

GAUER, 0., U. F. LINDER: Kreislaufdynamik und 
vegetativer Tonus des Menschen bei arterio­
venosen Fisteln. Klin. Wschr. 26, 1 (1948). 

GROSSE-BROCKHOFF, F., G. NEUHAUS U. A. 
SCHAEDE: Herzbelastung bei arterio-venosen 
Fisteln und veno-venosen Anastomosen im 
groBen bzw. im kleinen Kreislauf. Z. Kreisl.­
Forsch. 43, 388 (1954). 

HORTON, B. T.: Hemihypertrophie of extremities 
associated with congenital arteriovenous fis­
tula. J. Amer. med. Ass. 98, 373 (1932). 

HOWARD, R. C.: A case of congenital a.v. aneu­
rysm involving the femur. J. Bone Jt. Surg. 
B 41, 358 (1959). 

LEWIS, D. D.: Congenital arteriovenous fistulae. 
Lancet 1930, 621, 680. 

OLIVECRONA, H.: Die arteriovenosen Aneurysmen 
des Gehirns. Dtsch. med. Wschr. 1950, 1169. 

P AREIRA, A. S.: Zur Chirurgie arteriovenoser 
Anastomosen. Ciba-Symp. 10, 168 (1962). 

REID, M. R.: Studies on abnormal arteriovenous 
communications, acquired and congenital. 
Arch. Surg. 10, 601, 996; 11, 25, 237 (1925). 

REUS, H. D. DE, U. M. VINK: Kongenitale dystro­
phische Angiektasie. Fortschr. Rontgenstr. 
83, 690 (1955). 

SCHEID, W.: Die Zirkulationsstorungen des Ge­
hirns und seiner Haute. In: Handbuch der 
inneren Medizin, 4. Aufl., Bd. V, Teil3. Ber­
lin-Gottingen-Heidelberg: Springer 1953. 

SEIBERT, F. M.: Zur Technik der Kontrastdar­
stellung von Aneurysmen. Fortschr. Rontgen­
str. 74, 707 (1951). 

STENGER, A.: Zu den Ursachen der Entstehung 
der Arterienerweiterung und zur Entwicklung 
des Kollateralkreislaufs bei arteriovenosen 
Aneurysmen. Z. ges. inn. Med. 7, 366 (1952). 

TAUSSIG, H. B.: Congenital malformations of the 
heart, 2. Aufl. Cambridge: Commonwealth 
Fund 1960. 

WARD, C. E., and B. T. HORTON: Congenital ar­
teriovenous fistulas in children. J. Pediat. 16, 
746 (1940). 

WOLLHEIM, E., U. J. ZISSLER: Krankheiten der 
GefaBe. In: Handbuch der inneren Medizin, 
4. Aufl., Bd. IX, Teil6. Berlin-Gottingen­
Heidelberg: Springer 1960. 

Ductus arteriosus persistens 

Von W. HECK, Bremen 

Wenn postnatal der VerschluB der fetalen 
GefiiBverbindung zwischen Pulmonalarterie 
und Aorta (= Ductus arteriosus) ausbleibt, 
wird aus einem bis dahin physiologischen ein 
pathologischer Zustand, der folgerichtig als 
Ductus arteriosus persistens bezeichnet wird. 
Diese Anomalie triigt im deutschen Sprach­
gebiet auch die Bezeichnungen offener Ductus 
Botalli, Ductus arteriosus apertus, Ductus 
Botalli apertus oder Ductus Botalli persistens, 
wahrend im anglo-amerikanischen Schrifttum 
nur die Ausdrucksweise "Patent ductus arte­
riosus" und im franzosischen "Persistance du 
canal arteriel" angetroffen wird. 

Der Ductus arteriosus persistens kommt vor 
1. als isolierte Anomalie: 
a) typischer Ductus arteriosus persistens, 
b) atypischer Ductus arteriosus persistens; 
2. in Kombination mit anderen angeborenen 

Fehlbildungen des Herzens. 
Wiihrend der isolierte Ductus arteriosus 

persistens als extrauterin weiterbestehende 
Kommunikation zwischen den beiden groBen 

GefiiBen ein nosologisch einheitliches Krank­
heitsbild darsteUt, das durch Anderungen des 
Druck-Gradienten zwischen Pulmonalarterie 
und Aorta sowie durch hinzukommende Kom­
plikationen erhebliche Variationen seiner Hiimo­
dynamik und seines klinischen Bildes aufweisen 
kann, ist bei seiner Kombination mit anderen 
Herzfehlbildungen die Symptomatologie haupt­
siichlich von diesen und seine Prognose hiiufig 
von koordinierten Fehlbildungen anderer Or­
gane (ABBOTT) bestimmt. Die hier gegebene 
Beschreibung muB sich deshalb auf den iso­
lierten Ductus arteriosus persistens beschriin­
ken. 

Historische Daten. Durch einen historischen 
Irrtum wird der Ductus arteriosus auch Ductus 
Botalli genannt, weil VAN HORNE in seiner 1660 
erschienenen Ausgabe der gesammelten Werke 
BOTALLOs eine Abbildung des Ductus arteriosus 
brachte, wiihrend BOTALLO - wie FROMBERG 
(1915) nachweisen konnte - sich nie mit. dern 
Ductus arteriosus beschiiftigt hat. Die erste ana­
tomische Beschreibung stammt von GALEN aus 
dem 2. Jahrhundert, spatere sind bekannt von 
FALLOPI (1561), ARANZI (1564), CARCANO (1574) 
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und von HARVEY (1628), der zuerst auf die funk­
tionelle Bedeutung des Ductus arteriosus im 
fetalen Kreislauf hingewiesen hat. SENAC (1749) 
und MECKEL (1812) beschiiftigten sich mit seiner 
Pathogenese, und LANGER hat 1857 auf seine 
anatomischen Besonderheiten als Ursache fiir 
seine Obliteration hingewiesen. 

Die klinischen Symptome wurden von 
zahlreichen Autoren studiert, aber GIBSON 
war der erste, der auf die pathognomonische 
Bedeutung des Dauergerausches aufmerksam 
gemacht hat. Die erste erfolgreiche operative 
Behandlung gelang GROSS u. HUBBARD im 
August 1938 und im gleichen Jahr auch E. K. 
FREY U. VOSSSCHULTE, 1939 BULLOCK et al. 
(elf FaIle) sowie 1941 CRAFOORD. Seither haben 
die Mitteilungen iiber den Ductus arteriosus 
persistens sprunghaft zugenommen. Um­
fassende Darstellungen sind in den kardio­
logischen Werken von H. TAUSSIG, SOULIE, 
DONZELOT-D' ALLAINES, NADAS u. a. erschienen. 

Haufigkeit. Der Ductus arteriosus per­
sistens zahlt zu den haufig vorkommenden 
kongenitalen Angiokardiopathien. Unter den 
von M. ABBOTT autoptisch analysierten 1000 
kongenitalen Vitien war er die zweithaufigste 
Fehlbildung (92mal als isolierte und 152mal als 
zusatzliche Herzfehlbildung). 

Altersverteilung. Da der Ductus arteriosus 
als lebensnotwendige fetale Kreislaufverbin­
dung sich physiologischerweise erst Stunden, 
nach neueren Untersuchungen sogar erst inner­
halb von 1-2 Wochen nach der Geburt 
schlieBt, kann im Neugeborenenalter ein nor­
mal weiter Ductus arteriosus nicht ohne wei­
teres als pathologisch angesehen werden (H. 
TAUSSIG). Pathologisch-anatomische Unter­
suchungen an 558 Kindern ergaben im Alter 
von 2 Wochen in 65%, von 4 Wochen in 44%, 
von 8 W ochen in 12 % und im Alter von einem 
Jahr noch in etwa 1 % einen offenen Ductus 
arteriosus (CHRISTIE). Von klinischen Unter­
suchern wurde er bei Kindern in 3,69% 
(CHAVEZ U. BORGES) und bei Erwachsenen in 
0,07 % (DE BALSAc) gefunden. 

Geschlechtsdisposition. AIle Statistiken zei­
gen ein Dberwiegen des weiblichen Geschlechts, 
etwa im Verhaltnis 2: 1 gegenuber dem mann­
lichen Geschlecht. 

Embryologie. Ebenso wie die Pulmonal­
arterie bildet sich der Ductus arteriosus aus der 
sechsten linken Kiemenbogenarterie, und zwar 
aus deren distalem Anteil, bei dem seltenen 
Arcus aortae dexter entsprechend aus der 

rechten. Als eine fur den fetalen Kreislauf 
notwendige GefaBverbindung bleibt er - wie 
auch das Foramen ovale - bis zur Geburt in 
Funktion. 

Physiologie. Da beim Fetus die Lungen 
nicht entfaltet sind und dem Blutstrom einen 
hohen Widerstand entgegensetzen, flieBt die 
Hauptmenge des vom rechten Ventrikel aus­
geworfenen Blutes durch den Ductus arteriosus 
in die Aorta descendens. 

Die mit dem ersten Atemzug beginnende 
Entfaltung der Lungen fiihrt zu einer allmah­
lichen Verminderung des Widerstandes im 
Lungenstrombett, so daB das Blut, das vom 
rechten Ventrikel ausgeworfen wird, nunmehr 
teilweise oder ganz in die Lungen stromt 
(ELDRIDGE u. HULTGREN). Durch den ver­
minderten Blutstrom zur Aorta und die iiber 
den Ductus bestehende offene Verbindung 
zwischen den beiden Kreislaufen kommt es als­
bald auch zum Druckabfall in der Aorta, so 
daB bei etwa gleich erniedrigten Drucken 
wenig oder kein Blut durch den Ductus flieBt. 

Das Blut, das die Lungen passiert hat, 
stromt uber die Lungenvenen zum linken Vor­
hof zuruck und wird vom linken Ventrikel in 
die Aorta gepumpt. Da die Unterbindung der 
Nabelschnur inzwischen zu einer Einengung 
des graBen Kreislaufes gefuhrt hat, erfolgt nun 
wieder ein Druckanstieg in der Aorta. Wenn 
sich der Ductus arteriosus bis dahin nicht 
geschlossen hat, flieBt jetzt das Blut - im 
Gegensatz zur Fetalzeit - von der Aorta iiber 
den Ductus zu den Lungen, wodurch der 
Druck in den Lungenarterien wieder etwas 
ansteigt, solange der Ductus offenbleibt. 

Der Mechanismus, der zum VerschluB des 
Ductus arteriosus fiihrt, und der Zeitpunkt, zu 
dem dieser erfolgt, werden noch lebhaft disku­
tiert. Nach alteren Auffassungen (KIRSTEIN, 
FROMBERG) ermoglichen die in der Wand des 
Ductus zahlreich vorhandenen Muskel- und 
elastischen Fasern eine kraftige Kontraktion, 
die durch mechanische Reize (durch Atmung 
bedingter Zug oder Dehnung), aber auch durch 
biochemische Reize, z.B. vermehrten 02-Ge­
halt des Blutes (KENNEDY) oder Asphyxie 
(BORN et al.), wahrscheinlich uber Noradrena­
lin ausgelost wird. REYNOLDS vertritt die Auf­
fassung, daB der Ductus nur durch den hohen 
intravasalen Druck gegen die Tendenz seiner 
elastischen und Muskelfasern - die ihn 
schlieBen wollen - offengehalten wird. Der 
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mit Beginn der Atmung einsetzende Druck­
abfall ermoglicht dann die - bei Kalbfeten 
beobachtete - Verengung des Ductus, die ein 
fur Stunden oder Tage feststellbares Gerausch 
bewirkt, das auch fUr den Menschen bei 37 von 
100 Neugeborenen nachgewiesen werden konnte 
(BURNARD). Bei experimentellen Studien an 
Neugeborenen, bei denen kein Gerausch zu 
horen war, wurde durch Herzkatheter-Unter­
suchungen ein 02-Anstieg im Blut der A. pul­
monalis gefunden, entsprechend einem Shunt 
von mehreren 100 cm3 Blut, der fUr mehrere 
Stunden oder Tage nachweisbar blieb (ADAMS 
u. LIND, JAMES u. ROWE). Auch mittels der 
sog. Farbstoffverdunnungskurven konnte bei 
gesunden Neugeborenen bis zum 14. Lebenstag 
ein Links-Rechts-Shunt festgestellt werden 
(CONDORELLI u. UNGARI). 

Die Umstellung vom fetalen zum endgul­
tigen Kreislauf durchlauft also in der Neu­
geborenenzeit durch das Offenbleiben des 
Ductus arteriosus ein Zwischenstadium (DA­
WES) von mehreren Stunden bzw. Tagen, das 
zur normalen Entwicklung gehort und das mit 
dem funktionellen VerschluB des Ductus endet. 
Da bereits in den letzten W ochen der Fetalzeit 
mehr und mehr Blut die Lungen durchstromt, 
liegt es nahe, anzunehmen, daB der funktionelle 
VerschluB des Ductus arteriosus schon in den 
letzten W ochen des intrauterinen Lebens be­
ginnt und erst Tage bis W ochen nach der 
Geburt beendet ist. Durch Intimaproliferation 
erfolgt dann im Verlauf von weiteren 2-3 Mo­
naten der anatomische VerschluB. 

Pathobiologie 

Atiologie. Eine befriedigende Erklarung 
fur das Persistieren des Ductus arteriosus gibt 
es bis heute nicht. Wir wissen noch nicht ein­
mal genau, warum er normalerweise sich 
schlieBt - um so weniger sind uns die Fak­
toren bekannt, die seinen physiologischen Ver­
schluB verhindern; auch wissen wir nicht, ob 
eine abnorme Lange und Weite des Ductus die 
Ursache oder Folge des Persistierens sind. 

Die Hypothese, daB ein erhOhter pulmo­
naler Druck den Ductus offenhalt, wird von 
H. TAUSSIG abgelehnt, da bei kongenitalen 
Anomalien mit pulmonaler Hypertension der 
Ductus sich meist schlieBt, ebenso wie bei der 
Pulmonalstenose oder bei Anomalien, bei denen 
der Ductus die einzige Verbindung zum Lungen­
kreislauf darstellt. Den Beobachtungen, daB 

Atemschwierigkeiten (LIND) oder verminderter 
02-Gehalt der Luft (HULTGREN) den Ductus in 
den ersten Lebenstagen wieder offnen konnen, 
stehen die bereits zitierten Befunde, wonach 
Hypoxie zu einer Kontraktion des Ductus 
fuhrt, entgegen. 

Indessen ist bekannt, daB exogene Noxen 
in den ersten Schwangerschaftswochen zu 
Herzfehlbildungen fuhren konnen, und in ver­
einzelten Fallen von Ductus arteriosus per­
sistens wurde eine Roteln-Erkrankung der 
Mutter als mogliche Ursache diskutiert (ZEWI, 
RECORD u. McKEOWN). Andererseits ist aber 
auch familiares Vorkommen ofter beobachtet 

Abb. 286. Schematische Darstellung des Ductus arte­
riosus persistens 

worden (DE LA CAMP, NADAS, RECORD u. 
McKEOWN u.a.), und KJAERGAARD hat sogar 
bei drei von fUnf Geschwistern einen Ductus 
arteriosus persistens feststellen konnen. 

Pathoanatomie. Der Ductus arteriosus ver­
bindet die linke Pulmonalarterie dicht hinter der 
Bifurkation mit der Innenseite des Aortenbogens 
knapp ober- oder unterhalb des Isthmus (Abb. 286). 
Seine Lange und sein Durchmesser sind sehr 
unterschiedlich; er kann nur wenige Millimeter 
bis zu 2-3 cm lang sein und einen Durchmesser 
von 1 bis zu 10 mm und mehr aufweisen. Er 
kann zylindrisch, seltener konisch sein und einen 
trichterformigen Ubergang in die Aorta bzw. 
A. pulmonalis aufweisen. Mit zunehmendem 
Alter des Patienten unterliegt er gewissen Ver­
anderungen seiner Form und GroBe; da er das 
allgemeine Wachstum der iibrigen GefaBe nicht 
in gleichem MaBe mitmacht, ist er beim Erwach­
senen meist kiirzer und weiter. AuBerdem konnen 
sich bereits beim J ugendlichen, bevorzugt an 
seiner Einmiindung in die Aorta oder in die 
A. pulmonalis, atheromatose Wandveranderungen 
bilden, und nicht ganz selten werden dabei aneu­
rysmatische Ausweitungen gefunden. Die Erwei­
terung der A. pulmonalis und ihrer Aste ist die 
Folge der postnatal durch den Ductus zusatzlich 
und unter erhohtem Druck in die LungengefaBe 
stromenden Blutmenge, die im spateren Verlauf 
zu schweren Wandveranderungen (Hypertrophie 
der Media, ZerreiJ3ung der Lamina elastica, Hyali-
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nisation und Thrombenbildung), insbesondere der 
Arteriolen, und so zur sekundaren pulmonalen 
Hypertension ftihren kann (DRY et aI., DAMMANN 
u. FERENCZ, Yu et al.). 

Pathophysiologie. Wie bereits ausgefiihrt, 
kommt es durch die postnatal sich ergebenden 
hamodynamischen Veranderungen spatestens 
binnen 72 Std zu einer Shunt-Umkehr im 
Ductus arteriosus (ELDRIDGE u. HULTGREN). 
In Abhangigkeit von der Druckdifferenz zwi­
schen Aorta und A. pulmonalis und insbeson­
dere der Weite des Ductus konnen 10-75% 
des vom linken Ventrikel in die Aorta gepump­
ten Blutes iiber den Ductus arteriosus in den 
Lungenkreislauf flieBen (EpPINGER et aI., KEYS 
u. SHAPIRO, DEXTER et aI., CAMPBELL, SWAN 
et al.), wodurch es zu einem starkeren diasto­
lischen Druckabfall in der Aorta kommt. Die 
Lungenarterien und der linke Vorhof und Ven­
trikel haben eine weit groBere Blutmenge zu 
bewaltigen als der rechte Vorhof und Ventrikel 
und zeigen daher haufig eine Hypertrophie und 
Dilatation. In der Mehrzahl der FaIle wird das 
vermehrte Blutangebot von dem Lungenstrom­
bett lange Zeit gut toleriert; in einigen Fallen 
von besonders weitem Ductus kommt es aber, 
gleichsam als Schutz gegen das iibermaBige 
Blutangebot, zu einer Engstellung der kleinen 
Lungenarterien und zu einem pulmonalen 
Hochdruck, der, sobald er den Aortendruck 
iiberschreitet, wieder zur Shuntumkehr - wie 
in der Fetalzeit - fiihrt (atypischer Ductus 
arteriosus persistens). 

Klinik 
Symptomatologie und klinisches Bild 

(TAUSSIG, SOULIE, DONZELOT u. D' ALLAINES, 
NADAS) sind wesentlich bestimmt 1. vom Alter 
des Patienten, 2. von der GroBe des Ductu,s 
und dem Druckgradienten zwischen Aorta und 
A. pulmonalis (Shuntvolumen). Dabei ist es 
wichtig zu wissen, daB die klinischen Erschei­
nungen im Sauglings- und Kleinkindesalter 
(HECK) meist und bei pulmonaler Hypertension 
(atypischer Ductus arteriosus persistens) immer 
uncharakteristisch sind (DUSHANE U. MONT­
GOMERY). 

Der typische Ductus arteriosus persistens 

Durch das charakteristische systolisch­
diastolische Dauergerausch ist in den meisten 
Fallen schon bei der Auskultation des Herzens 
die Diagnose moglich. Nicht selten wird das 

Gerausch erstmalig bei einer Routineunter­
suchung festgestellt, weil erstaunlicherweise die 
meisten Patienten iiber Jahre keine oder nur 
unbedeutende Beschwerden haben. Die genaue 
Befragung ergibt aber vielfach, daB in der 
Neugeborenenzeit eine gewisse Dyspnoe oder 
Tachypnoe bestanden hat. In anderen Fallen 
mit einem weiten Ductus wird von schneller 
Ermiidbarkeit und wiederholten Bronchitiden 
oder auch Pneumonien sowie von haufigem 
Nasenbluten berichtet. Diese Patienten sind 
meist in ihrer korperlichen Entwicklung zuriick­
geblieben, sie sind untergewichtig und mit­
unter auch fiir ihr Alter zu klein. Oft haben die 
Kinder eine blasse Gesichtsfarbe; Cyanose und 
Trommelschlegelfinger werden bei unkompli­
ziertem Ductus nicht beobachtet. Gelegentlich 
kann aber eine stark dilatierte A. pulmonalis 
durch Kompression des N. recurrens zu Heiser­
keit oder Aphonie fiihren (ENGLE, TEZNER). 

Bei der Untersuchung fallt mitunter schon 
eine leichte Prominenz der linken Thoraxseite 
auf. Der HerzspitzenstoB ist verstarkt, und 
nicht selten sieht man, besonders bei weitem 
Ductus, lebhafte Pulsationen iiber der Herz­
gegend. Der PuIs ist haufig etwas schnellend; 
die Blutdruckmessung ergibt leicht erhOhte 
systolische und niedrige diastolische Druck­
werte, so daB eine groBe Druckamplitude 
resultiert. Nach korperlicher Belastung erfolgt 
ein weiterer Abfall des diastolischen Druckes 
(BOHN), der bei sehr weitem Ductus sogar bis 
Null gehen und so das Bild der Aorten­
insuffizienz vortauschen kann; ein diastolischer 
Druckabfall nach Belastung wurde aber auch 
bei gesunden Kontroll-Personen festgestellt 
(LEWES). Das typische Ductus-Gerausch, das 
treffend auch als "Maschinengerausch" oder 

Zug-im-Tunnel-Gerausch" beschrieben wird, 
i~t am besten zu horen iiber dem zweiten ICR 
links parasternal; mitunter ist es in der charak­
teristischen Art aber nur iiber einer eng um­
schriebenen Stelle wahrnehmbar, wahrend iiber 
dem iibrigen Prakordium nur der systolische 
Anteil gehOrt wird, der gewohnlich zu den Hals­
gefaBen fortgeleitet wird und meist auch im 
Riicken in der Schulterblattgegend links hOr­
bar ist. Das typische "Zug-im-Tunnel-Ge­
rausch" entsteht nur bei kontinuierlichem 
Blutstrom von der Aorta zur A. pulmonalis; 
seine Lautstarke ist proportional dem Shunt­
volumen (TAUSSIG, PINTO). Phonokardiogra­
phisch (Abb. 287) beginnt es mit einem systoli-
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schen Anteil unmittelbar nach dem ersten 
Herzton; es hat Crescendo charakter und er­
reicht seine groBte Lautstarke zur Zeit des 
zweiten Herztones, um dann als diastolisches 
Decrescendogerausch abzuklingen; nicht sel­
ten besteht bis zum erst en Herzton ein kurzes 
Intervall. Der zweite Herzton ist meist von 
dem lauten systolischen Crescendogerausch 
vollig uberdeckt; gelegentlich wird aber auch 
ein akzentuierter zweiter Herzton uber der 
Pulmonalisgegend gehort. Ein dritter Herz­
ton laBt sich oft uber der Herzspitze nach­
weisen. Ein niederfrequentes diastolisches Ge­
rausch uber der Herzspitze wird beobach­
tet, wenn das DurchfluBvolumen des Lungen­
kreislaufs mindestens das Doppelte des System­
kreislaufs betragt (NADAS, HOLLDACK U. WOLF, 
McKuSICK, HARING et aI., PINTO u. ROD­
BARD). Entsprechend dem Dauergerausch ist 
uber dem zweiten lCR unterhalb der Clavi­
cula ein Schwirren tastbar, das meist auch in 
der Suprasternalgrube nachweisbar ist. Die 
HerzgroBe ist beim unkomplizierten Ductus 
mit kleinem Shuntvolumen normal. Bei groBem 
Shunt fuhrt das vermehrte Blutangebot zu 
einer VergroBerung des linken V orhofs und 
linken Ventrikels. Eine starke VergroBerung 
findet man bei Herzinsuffizienz oder bakte­
riellen Komplikationen. 

Die Rontgenuntersuchung ist fur die Beur­
teilung der Herzform und -groBe und ins­
besondere der LungengefaBzeichnung unerlaB­
lich. Sie ist aber fur die Diagnose des Ductus 
arteriosus, insbesondere beim Kleinkind, nur 
von bedingtem Wert (Abb. 288). Die Herzform 
kann uncharakteristisch und sehr unterschied­
lich sein, die HerzgroBe normal oder an der 
oberen Grenze der Norm. Die rontgenolo­
gisch nachweisbaren Veranderungen sind we­
sentlich abhangig von der Blutmenge, die 
durch den Ductus flieBt. Wahrend bei einem 
kleinen Ductus das Herz und die Lungen­
gefaBzeichnung wenig auffallig sind (Abb. 289), 
findet man bei weitem Ductus (Abb. 290) die 
charakteristischen Zeichen des Links-Rechts­
Shunts: 1. VergroBerung des linken Vorhofs 
(im ersten schragen Durchmesser), 2. Ver­
groBerung des linken Ventrikels (am besten 
zu erkennen im zweiten schragen Durch­
messer), 3. prominenter Pulmonalbogen als 
Folge des erweiterten Conus pulmonalis, 
4. evtl. erweiterte Aorta ascendens, 5. ver­
starkte Hilus- und LungengefaBzeichnung, die 

Abb. 287. Phonokardiogramm (5jahriger Knabe). 
Typisches SchallbiId: systolisches Crescendo-, 

diastolisches Decrescendogerausch 

Abb. 288. Rontgen-Herzfern-Aufnahme (11 Monate 
altes Madchen). MaBig vergroBertes Herz mit promi­
nentem rechten Vorhofbogen und gesenkter Herz­
spitze; Hilus- und LungengefaBzeichnung erheblich 

verstarkt 

bei sehr groBem Shuntvolumen fleckigen Cha­
rakter annehmen kann (DONOVAN et al.). Bei 
der Rontgendurchleuchtung erkennt man da­
bei meist lebhafte Pulsationen des Conus pul­
monalis und auch der erweiterten hilusnahen 
LungengefaBe, die sich kymographisch dar-
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Abb.289. Rontgen-Herzfern-Aufnahme (61/2jahriger Knabe). HerzgroBe 
noch im Bereich der Norm, leicht prominenter Pulmonalbogen, 

deutlich vermehrte Hilus- und LungengefaBzeichnung 

Abb.290. Rontgen-Herzfern-Auf=hme (IOjahriges Madchen). Deutlich 
vergroBertes, links betontes Herz mit vorspringendem Pulmonal- und 

linkem Vorhofbogen, streifig-fleckig vermehrte Hilus- und 
LungengefaBzeichnung 

stellen und damit zeitlich ko­
ordinieren lassen. AIle diese Zei­
chen sind aber nur ein Hinweis 
auf einengroBeren Links-Rechts­
Shunt, und es ist wichtig zu wis­
sen, daB ein prominenter Pul­
monalbogen (ZINN) auch ohne 
Shunt und bei einer Reihe an­
derer Fehlbildungen sogar weit 
ausgepragter vorkommt. Im 
Sauglings- und Kindesalter kann 
ein links uberragender Thymus­
schatten einmal einen vorsprin­
genden Pulmonalbogen vortau­
schen. Eine Erweiterung der 
Aorta descendens am Abgang 
des Ductus, das sog. "Infundi­
bulum" (JONSSEN u. SALTZ­
MAN), oder eine Kalkeinlage­
rung (MARGULIS et al.) werden 
als Hinweis fur einen persistie­
renden Ductus arteriosus an­
gegeben. 

Das EKG ist ebenso wie der 
Rontgenbefund wesentlich ab­
hangig yom Alter des Patienten 
und der GroBe des Shunts; ist 
dieser klein, so zeigt das EKG 
keine Abweichungen von dem 
altersentsprechenden Kurven­
verlau£. Bei weitem Ductus 
arteriosus findet man im Saug­
lings- und Kleinkindesalter in 
den Brustwandableitungen 
meist Zeichen einer kombinier­
ten Hypertrophie (Abb. 291), 
wahrend im spateren Kindes­
alter als Ausdruck der Mehr­
arbeit des linken Herzens eine 
Abweichung der Herzachse nach 
links und eme zunehmende 
Linkshypertrophie (Abb. 292) 
beobachtet werden (GILCHRIST, 
HERDENSTAM, SOKOLOW U. ED­
GAR, HECK U. STOERMER, 
ZUCKERMANN), aber keineswegs 
vorhanden sein mussen. Gele­
gentlich wirdimKindesaltereine 
leichte Verlangerung des P-R­
Intervalls (H. TAUSSIG) oder ein 
P-mitrale (NADAS) gefunden. 

Sonstige Laborbefunde. Das 
Blutbild und die Hamatokrit-
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Bestimmung ergeben keine Besonder­
heiten. Die 02-Sattigung des arteriellen 
Blutes und die Kreislaufzeit sind nor­
mal; dagegen zeigt die Farbstoffver­
dunnungskurve einen verzogerten Kur­
venabfall, der durch die Rezirkulation 
im kleinen Kreislauf bedingt ist. Die 
Herzkatheterit:1ierung ist eine sehr wert­
volle Hilfe zur Sicherung der Dia­
gnose, insbesondere dann, wenn die 
Symptomatik nicht ganz charakteristisch 
oder beim Kleinkind noch nicht voll ent­
wickelt ist. Die Diagnose ist gesichert, 
wenn es gelingt, den Katheter yom Conus 
pulmonalis aus in die Aorta descendens 
vorzuschieben (Abb.293), was durch die 
Katheterlage unterhalb des Zwerchfelles, 
die typische Aorten-Druckkurve und die 
arterielle 02-Sattigung leicht zu verifi­
zieren ist (Abb. 294); gelangt der Kathe­
ter dagegen in die Aorta ascendens, so 
kann eine aortopulmonale Fpnestration, 
ein hoher Ventrikelseptumdefekt oder 

Abb. 291. EKG (4 Monate alter Saugling mit weitem Duc· 
tus arteriosus persistens). QRS·Achse iiberwiegend rechts 

typisch. Rechts· und Links· Ventrikelhypertrophie, 
rechtsauriculare Reizleitungsstorung 

auch ein in den rechten Ventrikel ruptu­
riertes Aneurysma des Sinus Valsalvae vor­
liegen. Gelingt die Sondierung des Ductus 
nicht, so konnen folgende Kriterien die Dia­
gnose stutzen: a) Anstieg des Blut-02-Gehal­
tes im Conus pulmonalis um mindestens 
1 Vol.- % gegenuber dem rechten Ventrikel; 
mitunter wird aber auch im rechten Ventrikel 
schon eine geringe Erhohung des O2-Gehaltes 
gefunden, b) die Druckwerte im rechten Ven­
trikel und in den Pulmonalarterien sind normal 
oder leicht erhoht, besonders bei atypischem 
Gerausch. c) Der Pulmonalarterien-"Capillar­
druck" ist normal oder nur wenig erhoht. 
d) Der Widerstand im Lungenkreislauf ist nor­
mal oder leicht erhoht. e) Das Lungenkreis­
laufvolumen ist gegenuber dem Systemkreis­
laufvolumen erheblich vermehrt (COURNAND 
et al., BAYER et al.). 

Die venose Angiokardiographie wird heute 
nur noch selten zur Darstellung des Ductus 
herangezogen; bestenfalls ist es damit moglich, 
beim Dextrogramm an der Einmundungsstelle 
des Ductus durch das Shuntblut einen Kon­
trastmittel-Fullungsdefekt im Conus pulmo­
nalis (GOETZ) oder eine rhythmische Anderung 
der Kontrastmittelintensitat (GRAMIAK et al.) 
und beim Lavogramm durch die erneute 
Kontrastmittelfullung der A. pulmonalis in­
direkt einen aortenpulmonalen Shunt nach 
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Abb. 292. EKG (lOjahriges Madchen mit sehr weitem 
Ductus arteriosus persistens ohne pulmonalen Hoch· 

druck). Steiltyp, Linksventrikelhypertrophie 

zuweisen. Da die Darstellung des Ductus 
nicht gelingt, ist diese Methode mehr zum 
AusschluB anderer zusatzlicher Fehlbildungen 
geeignet (TAUSSIG, JANKER, DOTTER u. STEIN­
BERG). 
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Dagegen erlaubt die Aortographie oder die 
selektive Angiokardiographie nach Links-Herz­
katheterisierung bei guter Technik eine klare 
Darstellung der aortopulmonalen Verbindung 
(KUNZLER u. SCHAD). 

Abb.293 

erst dann, wenn der Druckgradient zwischen 
den beiden Kreislaufen einen dauernden Blut­
strom von der Aorta durch den Ductus ermog­
licht, kann das typische systolisch-diastolische 
Dauergerausch wahrgenommen werden, was 

mitunter schon im 1., haufiger im 
2.-3. Lebensjahr und in seltenen 
Fallen noch spater eintritt. 

Bei sehr weitem Ductus arte­
riosus persistens mit groBem 
Shuntvolumen, starker Dberdurch­
blutung der Lungen und meist er­
heblicher VergroBerung des Her­
zens kann - bereits im Sauglings-

,\bb. 294 

Abb. 293. Herzkatheterlage: Der Katheter liegt, von der linken Armvene kommend, im rechten Vorhof, 
rechter Ventrikel, A. pulmonalis, durch persistierenden Ductus in Aorta descendens, Katheterspitze 

unterhalb des Zwerchfells 

Abb. 294. Ergebnisse der Herzkatheterisierung. 02-Werte (% Siittigung) und gemessene Druckwerte 
(I I in mm Hg) zeigen eincn starkeren "Oz-Sprung" in der A. pulmonalis und eine leichte Druckerhohung 

im rechten Ventrikel und in der A. pulmonalis 

Verlauf. Obwohl der Ductus arteriosus 
nach der Geburt noch Stunden bis Tage offen­
bleibt, wird in der Zeit bis zu seinem funk­
tionellen VerschluB - dem sog. Zwischen­
stadium - nur selten ein Gerausch wahr­
genommen. Ein systolisches Gerausch bei der 
Geburt bedeutet daher praktisch immer das 
Vorliegen eines anderen Herzfehlers, und ein 
systolisch-diastolisches Gerausch in den ersten 
Lebenstagen spricht stets fur eine schwere 
komplexe Herzfehlbildung. 

Wenn sich der Ductus nicht schlieBt, kommt 
es nach Tagen oder W ochen zu einem zunachst 
systolischen Gerausch, weil zu dieser Zeit wahr­
scheinlich nur ein systolischer Druckgradient 
zwischen den beiden Kreislaufen besteht, und 

alter - der Druck in den Pulmonalarterien 
deutlich erhOht sein (M. THIBERT). Unter 
diesen Umstanden ist uber dem ganzen Herzen 
ein lautes systolisches und haufig ein meso­
diastolisches Gerausch sowie uber der Herz­
spitze ein Galopprhythmus als Zeichen vermin­
derter Herzleistung zu horen (DAMMANN et al.). 

1m Neugeborenenalter wird gelegentlich 
vorubergehend eine leichte Cyanose beob­
achtet; sie ist fur den weiteren Verlauf ohne 
wesentliche Bedeutung. In den seltenen Fallen 
von primarem pulmonalem Hochdruck besteht 
eine leichte, aber meist bleibende Cyanose, die 
mit zunehmendem Alter deutlicher wird. 

Wahrend ein enger Ductus fur viele Jahre 
gut toleriert wird, konnen bei weitem Ductus 



Ductus arteriosus persistens 667 

schon in den ersten Lebensmonaten Dyspnoe, 
Ernahrungsschwierigkeiten und haufige Bron­
chitiden und Pneumonien die Entwicklung 
storen. Erfreulicherweise haben die meisten 
Patienten nur einen maBig weiten Ductus, der 
im friihen Kindesalter keine wesentlichen kli­
nischen Erscheinungen macht. Mit den Jahren 
stellen sich aber meist doch Veranderungen ein 
(DENOLIN et al.), die mit leichter Ermiid­
barkeit, Kurzatmigkeit und Nachlassen der 
korperlichen Leistungsfahigkeit beginnen und 
die dann im 2.-3. Lebensjahrzehnt zur Herz­
insuffizienz fiihren konnen. 

Komplikationen. Wahrend im Sauglings­
alter, insbesondere dann, wenn ein weiter 
Ductus arteriosus persistens besteht, durch 
interkurrente Infekte und Pneumonien eine 
Herzinsuffizienz herbeigefiihrt werden kann 
(MACMANUS et al.), ist es im weiteren Verlauf 
vor allem die subakute bakterielle Endokar­
ditis, die den Patienten bedroht. Auch die 
rheumatische Karditis wird Mufiger als iiblich 
beobachtet. Auf dem Boden bakterieIl-ent­
ziindlicher oder atheromatoser Prozesse kann 
es einmal zu einer aneurysmatischen Erwei­
terung des Ductus (HEBB) und zur Ruptur 
kommen. Eine maBige Dilatation der A. pul­
monalis als Antwort auf das vermehrte Blut­
angebot ist die Regel, eine aneurysmatische 
Erweiterung aber au Berst selten (MOENCH, 
D'AUNOY et al.). Dagegen konnen proliferative 
Wandveranderungen an den kleinen Lungen­
arterien in jedem Alter zu einer pulmonalen 
Hypertension fiihren. 

AIle diese Komplikationen begiinstigen 
ihrerseits das Auftreten einer Herzinsuffizienz, 
die neben der bakteriellen Endokarditis die 
groBte Gefahr fUr diese Patienten bedeutet. 

Diagnose. Die Diagnose kann bereits bei 
der ersten Untersuchung mit groBer Sicherheit 
gestellt werden durch den Nachweis des 
charakteristischen "Z ug -im -Tunnel" - Gerau­
sches iiber dem zweiten ICR links parasternal, 
wenn 

1. keine Cyanose besteht, 

2. die Rontgenaufnahmen des Thorax ver­
mehrte Hilus- und LungengefaBzeichnung bei 
vergroBertem linken Vorhof und Ventrikel 
zeigen, 

3. im EKG bei Normalpositionstyp Zeichen 
der Links- bzw. kombinierten Hypertrophie in 
den Brustwandableitungen bestehen, 

4. die Blutdruckmessung eine groBe Ampli­
tude und ein weiteres Absinken des diasto­
lischen Druckes nach Belastung ergibt. 

Vor Auftreten des typischen Dauergerau­
sches ist die Diagnose mit klinischen Mitteln 
allein nicht moglich. Sie kann aber vermutet 
werden, wenn bei einem Saugling ein lang­
gezogenes lautes systolisches und evtl. leises 
mesodiastolisches Gerausch mit einem Galopp­
rhythmus iiber der Herzspitze besteht, das 
Herz vergroBert und die Hilus- und Lungen­
gefaBzeichnung vermehrt ist und der Blutdruck 
eine auffallig groBe Amplitude aufweist. 

Die Diagnose kann gesichert werden 
a) durch die Herzkatheterisierung, wenn es 

gelingt, den Katheter yom Conus pulmonalis 
aus durch den Ductus in die Aorta descendens 
vorzuschieben, wahrend ein 02-Anstieg im Blut 
des Conus pulmonalis gegeniiber dem des rech­
ten Ventrikels lediglich einen Links-Rechts­
Shunt beweist; 

b) durch die Aortographie oder die selektive 
Angiokardiographie yom linken Ventrikel aus, 
die eine einwandfreie Darstellung des Ductus 
ermoglicht. 

Bei typischen klinischen Befunden kann 
aber heute schon vielfach auf diese speziellen 
diagnostischen MaBnahmen verzichtet werden. 

Differentialdiagnose. Vor Ausbildung des 
typischen Dauergerausches ist es erforderlich, 
den Ductus arteriosus persistens von anderen 
Fehlbildungen, die mit einem Links-Rechts­
Shunt einhergehen, abzugrenzen: 

Beim Vorhofseptumdefekt yom Secundum­
Typ ist das systolische Gerausch am lautesten 
iiber dem dritten bis vierten ICR zu horen; das 
EKG ist meist rechtstypisch und zeigt in den 
Brustwandableitungen einen Rechtsschenkel­
block. 

Der Vorhofseptumdefekt yom Primum-Typ 
fiihrt haufig zu starkerer HerzvergroBerung 
und weist im EKG einen Linkstyp mit Rechts­
schenkelblock auf. Das Ostium atrioventricu­
lare commune laBt sich im allgemeinen leicht 
durch einen iiberdrehten Linkstyp mit Rechts­
schenkelblock und Rechtshypertrophie ab­
grenzen. 

Schwierig oder unmoglich ist dagegen die 
Unterscheidung von einem groBen Ventrikel­
septumdefekt, insbesondere von dem hohen 
Ventrikelseptumdefekt mit beginnender pul­
monaler Hypertension, weil Bowohl das EKG 
als auch die Rontgenuntersuchung keine siche-
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ren Unterschiede aufweisen mussen. Hier kon­
nen nur spezielle Untersuchungen die Differen­
zierung ermoglichen (GONZALEZ-CERNA u. LIL­
LEHEI). 

Nach Ausbildung des charakteristischen 
Dauergerausches ist es im allgemeinen leicht, 
den Ductus arteriosus persistens zu erkennen; 
differentialdiagnostisch sollten aber stets er­
wogen werden: a) die aortopulmonale Fenestra­
tion, die gleichfalls ein Dauergerausch auf­
weisen und mit klinischen Mitteln nicht unter­
schieden werden kann; sie ist anzunehmen, 
wenn bei der Herzkatheterisierung der Katheter 
yom Hauptstamm der A. pulmonalis aus in die 
Aorta as cendens gelangt; der direkte N ach weis 
des Defektes ist durch die Aortographie mog­
lich. Zum Gluck ist diese Fehlbildung sehr sel­
ten, eben so wie b) ein in den rechten Ventrikel 
rupturiertes Aneurysma des Sinus Valsalvae, 
bei dem die Patienten meist eine ganz plotz­
liche Verschlechterung angeben konnen und 
nicht selten Zeichen einer Herzinsuffizienz 
aufweisen. 

Beim hohen Ventrikelseptumdefekt mit 
Aorteninsuffizienz konnen der Gerauschcharak­
ter und die Lokalisation des Gerausches eine 
Unterscheidung ermoglichen; dasselbe gilt fur 
das seltene Aneurysma der Coronararterien 
oder eine arteriovenose Fistel (JOHNSON et aI.), 
die durch die Herzkatheterisierung leicht aus­
geschlossen werden konnen. 

Venengerausche (Nonnensausen, venous 
hum), die im Kindesalter - auch ohne An­
amie - recht laut sein konnen, haben ihr 
Gerauschmaximum etwa in der Mitte der 
Diastole. Sie sind am deutlichsten am stehen­
den Patient en und uber der rechten Fossa 
supraclavicularis zu horen, wahrend sie beim 
liegenden Patienten nahezu oder ganz ver­
schwinden konnen - im Gegensatz zu dem 
Gerausch beim Ductus arteriosus persistens. 

SchlieBlich ist differentialdiagnostisch noch 
an den Truncus arteriosus communis mit ver­
starkter Lungendurchblutung zu denken, der 
durch die dabei vorhandene leichte Cyanose 
oder durch den Nachweis einer arteriellen Un­
tersattigung (Mischblut) unschwer abzugren­
zen ist. 

Prognose. Der isolierte Ductus arteriosus 
persistens hat eine relativ gute Prognose; die 
durchschnittlicheLebenserwartung ohne opera­
tive Behandlung betragt 30-40 Jahre. Es 
sind aber auch Patient en bekanntgeworden, 

die ohne groBere Be3chwerden das 70. bzw. 
72. Lebensjahr erreicht haben (SHAPIRO u. 
KEYES, STORSTEIN et al.). 

Bei sehr weitem Ductus arteriosus persi­
stens ist schon das erste Lebensjahr gefahrdet; 
spater sind es die sekundaren Komplikationen 
(Pneumonie, bakterielle Endokarditis, rheuma­
tische Karditis, pulmonale Hypertension, Herz­
insuffizienz), die das Leben bedrohen. Durch 
die operative Behandlung konnen normale 
Kreislaufverhaltnisse mit voller Leistungs­
fahigkeit und normaler Lebenserwartung er­
zielt werden. 

Therapie. Die Therapie der Wahl ist die 
chirurgische Behandlung. Da das Operations­
risiko heute beim unkomplizierten Ductus ar­
teriosus persistens weit geringer ist als das 
Risiko des Abwartens, ist die Entscheidung fur 
den Arzt einfach. Fur Eltern, deren Kind 
bisher ohne Beschwerden war, ist der Ent­
schluB, es operieren zu lassen, aber immer 
schwer. Deshalb ist es notig, sie auf die Gefahr 
der moglichen Komplikationen und die da­
durch bedingte wesentliche Verschlechterung 
eines operativen Vorhabens bezuglich Risiko 
und Ergebnis hinzuweisen. 

Eine medikamentose Behandlung des Her­
zens ist nur bei sekundaren Komplikationen 
erforderlich; dagegen ist eine prophylaktische 
Penicillin-Medikation vor Zahnextraktionen 
und Tonsillektomien und eine fruhzeitige anti­
biotische Behandlung bei allen bakteriellen 
Erkrankungen angezeigt. 

Da Kinder ihre Leistungsfahigkeit nicht 
oder nur selten uberschreiten, ist bei unkompli­
ziertem Ductus arteriosus persistens eine Be­
grenzung der korperlichen Betatigung nicht 
notig. 

Als gunstiges Operations alter werden das 
3.-8. Lebensjahr angegeben. Da bei weitem 
Ductus arteriosus persistens bereits im 1. Le­
bensjahr Gefahren drohen, mehren sich die 
Stimmen, die fUr eine fruhzeitige Operation 
eintreten; sie sollte, wenn die Diagnose gesteIIt 
ist, nicht ohne zwingenden Grund fUr langere 
Zeit aufgeschoben werden (THIBERT et aI., 
MACMANUS et aI., CLATWOTHY u. McDoNALD). 

Die Operationsindikation ist gegeben, sob aId 
klinische Erscheinungen auftreten. Besteht 
eine bakterielle Endokarditis oder eine rheuma­
tische Karditis, so sollte erst 6 Monate nach 
volIiger Abheilung die Operation erfolgen. In 
den Fallen, in denen es trotz gezielter antibio-
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tischer Behandlung nicht gelingt, die Infektion 
zu beherrschen, kann mitunter die Operation 
die endgiiltige Heilung bringen (TOUROFF u. 
VESELL). Bei beginnender Herzinsuffizienz ist 
zunachst diese zu behandeln; die Operation 
sollte aber dann bald erfolgen, bevor es zu 
erneuter Insuffizienz kommt (NEILL, HEOK). 

Die Operation besteht entweder in der 
Durchtrennung (GROSS) oder in der zwei- bis 
mehrfachen Unterbindung (BLALOOK) des Duc­
tus. Die Unterbindung ist einfach und schnell; 
sie ist aber nicht moglich bei sehr weitem und 
bei sehr kurzem Ductus. Da nach der Unter­
bindung die Moglichkeit der Rekanalisation 
(TAUSSIG, WALLGREN) mit der Gefahr der 
Aneurysmabildung und der bakteriellen Endo­
karditis besteht, wird von den meisten Herz­
chirurgen die Durchtrennung bevorzugt. 

Mit der Beseitigung des Ductus werden 
normale Kreislaufverhaltnisse geschaffen. Die 
Patienten erholen sich daher von dem Eingriff 
meist sehr schnell, so daB sie bei kompli­
kationslosem Verlauf 10-14 Tage post opera­
tionem das Krankenhaus verlassen konnen; 
fiir 1-2 Monate sollte jedoch noch 
korperliche Schonung eingehalten 
werden. Eine vor der Operation 
bestehende verstarkte LungengefaB­
zeichnung bildet sich nach der Be­
seitigung des Shunts in wenigen 
Tagen, eine HerzvergroBerung frii­
hestens in 2-8 W ochen zuriick 
(STRAUSS et aI., EKSTROM) , wah­
rend EKG-Veranderungen, insbe­
sondere Hypertrophiezeichen, meist 
erst im Verlauf von mehreren Mo­
naten verschwinden. Dber der 
Herzbasis kann noch iiber langere 
Zeit ein funktionelles Gerausch zu 
horen sein (TAUSSIG, NADAS). 

Ductus arteriosus persistens 
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Abb. 295. EKG W/:Jahriges Madchen mit prlmarer 
pulmonaler Hypertension und Ductus arteriosus per­
sistens). Haupt- QRS-Achse rechtstypisch, Rechts­
hypertrophie, Erregungsriickbildungsstorung iiber 

rechtem Ventrikel 

mit pulmonaler Hypertension 
(sog. atypischer Ductus arteriosus 

persistens) 

Beim V orliegen einer pulmona­
len Hypertension sollte stets gepriift 
werden, ob es sich dabei um die 
Folgen eines sehr weiten Ductus 

Abb. 296. Rontgen-Herzfern-Aufnahme (dasselbe Madchen wie 
Abb.295). Herzgrof3e im Bereich der Norm, etwas vergrof3erter 
rechter Vorhof und leicht prominenter Pulmonalbogen; maf3ig 

verbreiterte und verdichtete Lungenwurzeln und gering 
vermehrte Lungengefaf3zeichnung 

arteriosus persistens handelt oder ob eine pri­
mare pulmonale Hypertension mit Offen­
bleiben des Ductus arteriosus vorliegt, bei der 
meist schon von Geburt an eine leichte 

Oyanose besteht. Da hierbei der Druck in der 
A. pulmonalis den Aortendruck sogar erheblich 
iibersteigen kann, ist der Shunt durch den nur 
maBig- bis mittelweiten Ductus stets von 
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rechts nach links gerichtet, und das EKG zeigt 
von Anfang an eine ausgepragte Rechtshyper­
trophie (Abb. 295), wahrend rontgenologisch 

Abb. 297. Rontgen-Herzfern-Aufnahme (31/ 2iahriges 
Madchen mit Ductus arteriosus persistens und pul­
monaler Hypertension). GroBes, vorwiegend nach 
links verbreitertes, plumpes Herz mit prominentem 
Pulmonalsegment bei deutlich verstarkter Hilus- und 

LungengefaBzeichnung 

.I r ' 
r=-~,r--'l 
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II 

' <~~/ , , 

die LungengefaBzeichnung erheblich verstarkt 
(Abb. 297) und im EKG eine Links- oder kombi­
nierte Hypertrophie nachweisbar (Abb. 298) . 

Schon im Sauglingsalter ist bei weitem 
Ductus arteriosus persistens ein pulmonaler 
Hochdruck maBigen Grades nicht ungewohn­
lich (P. ADAMS et al., HOLVE u. ADAMS, Nou­
AILLE et al., SCOTT u. GEARTY). Durch die 
aus dem physiologischen Wachstum resultie­
rende Erweiterung des Lungenstrombettes 
werden aber selbst groBe Shuntvolumen iiber 
Jahre gut toleriert. In vereinzelten Fallen kann 
es jedoch infolge proliferativer Vorgange an den 
kleinen Lungenarterien friiher oder spater zu 
einer progredienten Erhohung des LungengefaB­
widerstandes und damit zu einer ernst en pul­
monalen Hypertension kommen (ANDERSON u. 
COLES, WHITAKER et al.). 

Diese Entwicklung macht sich schon bald 
in einer Abnahme der korperlichen Leistungs­
fahigkeit bemerkbar. Die Kinder werden bei 
geringer Belastung kurzatmig und neigen zu 
Bronchitiden und Pneumonien. Dabei wird 

-~-----'I-" ---'-'~"" I I 

, \ 
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. ~ \.........--, ~ "-. 
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Abb. 298. EKG (dasselbe Madchen wie Abb. 297). Leichte Achsendrehung nach rechts, in den Brust­
wandableitungen keine sicheren Hypertrophiezeichen. Herz8chall (2. ICR links sternal): groBamplitudiges 

holosystolisches Gerausch von Crescendocharakter und kleinamplitudiges, kurzes diastolisches 
Decrescendogerausch 

das Herz von etwa normaler GroBe und die 
LungengefaBzeichnung nicht wesentlich ver­
mehrt ist (Abb. 296). 

1m Gegensatz dazu ist bei der sekundaren 
pulmonalen Hypertension der Ductus arterio­
sus weit bis sehr weit, das Herz meist groB, 

dann erstmalig eine leichte Cyanose fest­
gestellt, die zunachst am linken Arm und an 
den unteren Korperpartien bestehenbleibt. 
Spater kann es zu allgemeiner Cyanose kom­
men und zur Ausbildung von Uhrglasnageln. 
Der PuIs ist kriiftig, der systolisch~ Blutdruck 
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meist etwas erhoht. Die linke Thoraxseite 
weist in diesem Stadium meist schon einen 
deutlichen Herzbuckel auf und laBt eine ver­
starkte Herzaktion erkennen. Die Auskultation 
ergibt ein rauhes systolisches Gerausch, das am 
lautesten liber dem dritten ICR zu horen ist 
und nur wenig zum Hals und Rlicken fort­
geleitet wird, und ein meist leises frlihdiasto­
lisches Gerausch (Abb. 299). Die beiden Ge­
rausche sind durch einen akzentuierten und 
gespaltenen zweiten Herzton liber der Pul­
monalisregion deutlich getrennt, so daB aus­
kultatorisch nicht mehr der Eindruck eines 
Dauergerausches besteht. Dber der Herz­
spitze ist neb en einem mitteUauten systolischen 
gewohnlich ein mesodiastolisches Gerausch zu 
horen (DAMMANN et al., HULTGREN et al. 1953, 
SILVER et al., LUKAS et al., ANDERSON u. 
COLES, ANDERSON et al., SCHAEDE u. LOTZKES, 
LONDON et al.). 

Diagnose. Ein atypischer Ductus arteriosus 
persistens soUte bei jedem Patienten vermutet 
werden, bei dem ein Links-Rechts- oder ein 
gemischter Shunt bei einer pulmonalen Hyper­
tension nachgewiesen wird, auch wenn kein 
typisches Dauergerausch vorhanden ist (GON­
ZALEZ-CERNA u. LILLEHEI). Die Diagnose wird 
gesichert durch die Herzkatheterisierung und 
die selektive Angio- oder Aortographie. Einem 
Rechts-Links-Shunt kann auch eine primare 
pulmonale Hypertension mit persistierendem 
Ductus arteriosus zugrunde liegen. 

Therapie. Eine operative Behandlung ist 
moglich und dringend angezeigt, solange der 

Druck in der A. pulmonalis noch deutlich 
unterhalb des Aortendruckes ist (GONZALES­
CERNA u. LILLEHEI, ELLIS u. KIRKLIN). Bei 

70 

1'10 

250 

3S 

Abb.299. Phonokardiogramm (2. ICR links) (8 Mo­
nate alter Saugling mit Ductus arteriosus persistens 
und pulmonaler Hypertension) : groBamplitudiges 
systolisches Gerausch, 2. Herzton gespalten mit an-

gedeutetem friihdiastolischen Gerausch 

Druckgleichheit mit gemischtem Shunt, ins­
besondere aber bei vorwiegendem Rechts­
Links-Shunt, verbietet sich ein operatives 
Vorgehen. Die Behandlung kann dann nur 
noch symptomatisch sein. 
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Aorto-pulmonale Fenestration 

Von W. HECK, Bremen 

Definition. Als aorto-pulmonale Fenestra­
tion, auch aorto-pulmonaler Defekt oder aorto­
pulmonale Fistel genannt (engl.: aortic septal 
defect, aortopulmonary fenestration, aortic­
pulmonary septal defect; franz.: communica­
tion aorto-pulmonaire, fistule aorto-pulmo­
naire), bezeichnet man eine angeborene Ano­
malie, die durch eine meist unmittelbar iiber 
der Klappenebene bestehende Fistel zwischen 
Aorta und Pulmonalarterie charakterisiert ist. 

Historische Daten. Die erste Beschreibung 
dieser Fehlbildung stammt von ELLIOTSON, die er 
anlaBlich einer clinical lecture im St. Thomas­
Hospital in London im Jahre 1830 gegeben hat. 
1868 hat dann FRAENTZEL in seinem Bericht iiber 
einen Fall von abnormer Kommunikation der 
Aorta mit der Pulmonalarterie auf das friih­
diastolische Gerausch hingewiesen. 1952 ist 
GROSS erstmalig die chirurgische Beseitigung 
durch Unterbindung gelungen, und 1953 konnten 
SCOTT u. SABISTON iiber den ersten vollstandigen 
VerschluB nach Trennung der GefaBe berichten. 

Hiiufigkeit und Geschlechtsdisposition. Die 
aorto-pulmonale Fenestration ist fiir den Kli-

niker eine sehr seltene Fehlbildung. Obwohl 
ABBOTT unter 1000 autoptisch analysierten 
angeborenen Herzfehlern 10 aorto-pulmonale 
Defekte gefunden hatte, sind bis 1962 nur 
wenig iiber 70 FaIle bekanntgeworden; das 
mannliche Geschlecht ist offen bar etwas hau­
figer betroffen als das weibliche (nach MORROW 
et al.: 37 zu 28). 

Embryologie. Die aorto-pulmonale Fene­
stration kommt zustande, wenn durch eine 
Storung in der Entwicklung der Bulbus­
Truncusscheidewand das in Rohe des fiinften 
bis sechsten KiemenbogengefaBes beginnende 
und spiralformig nach abwarts wachsende Sep­
tum aortico-pulmonale sich mit den entgegen­
kommenden Bulbuswiilsten nicht vereinigen 
kann, so daB die Trennung des Truncus arterio­
sus in Aorta und A. pulmonalis unvoIlstandig 
bleibt. Die Ursache dieser Entwicklungs­
hemmung ist nicht bekannt. 

Pathoanatomisch besteht an der Beriihrungs­
flache der groBen GefaBe, dicht oberhalb ihres 
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Abgangs, ein umschriebener, ovaler, dreieck- oder 
schlitzfbrmiger Wanddefekt (Abb. 300), der in 
einer Lange von 5- 30 mm, in einem Fall bis 
60 mm (DADDS u. HOYLE) eine offene Verbin­
dung zwischen Aorta und A. pulmonalis schafft. 
Gelegentlich greift der Defekt auf die Aorten­
klappen tiber (MORROW et al.), er kann aus­
nahmsweise aber auch einmal in der Hbhe des 
Aortenbogens liegen (FLETSCHER et al.) . 

Pathophysiologie. Die hamodynamischen 
Auswirkungen sind im Prinzip die gleichen wie 
beim Ductus arteriosus persistens, bei Vor­
liegen eines groBeren aorto-pulmonalen De­
fektes aber wesentlich schwerwiegender. Da die 
laterale Druckausbreitung in der Aorta ascen­
dens groBer ist als in der Aorta descendens 
(REYNOLDS u. LIGHT), wird bei der aorto­
pulmonalen Fenestration, bei der - im Gegen­
satz zum Ductus arteriosus persistens - auBer­
dem die Minderung des Aortendruckes durch 
ein dazwischengeschaltetes engeres GefaB ent­
fallt, das Blut mit hohem Druck in die Lungen­
gefiWe gepreBt. In der Neugeborenenzeit 
kommt es infolgedessen zu einer verlangsamten 
Entfaltung der Lungen, wodurch der Wider­
stand im Lungenstrombett relativ hoch bleibt. 
In den ersten Lebenswochen kann daher der 
Druck in der A. pulmonalis und Aorta nahezu 
gleich sein. Mit der allmahlichen Erweiterung 
des Lungenstrombettes vermindert sich der 
Widerstand in den LungengefiiBen, so daB die 
Blutmenge, die durch den aorto-pulmonalen 
Defekt nunmehr in die Lungen stromen kann, 
standig zunimmt. 1m weiteren Verlauf konnen 
dann das vermehrte Blutvolumen und der hohe 
Druck, mit dem dieses in die Lungen gepreBt 
wird, schon friihzeitig zur Entwicklung einer 
pulmonalen Hypertension fiihren (TAUSSIG). 

Klinik 

Das klinische Bild hat weitgehende Ahn­
lichkeit mit dem des weiten Ductus arteriosus 
persistens (SPENCER u. DWORKEN). In der 
Neugeborenenzeit wird hierbei aber Ofter eine 
leichte Cyanose beobachtet. 1m Sauglingsalter 
konnen bereits eine Ruhe-Dyspnoe, haufige 
pulmonale Infekte und schlechtes Gedeihen, 
spater vor allem die schnelle Ermiidbarkeit und 
zunehmende Dyspnoe, mitunter aber auch eine 
akute Herzinsuffizienz AniaB geben, einen Arzt 
aufzusuchen. 

Die Untersuchung ergibt gewohnlich einen 
Herzbuckel und ein systolisches Schwirren 
entlang dem linken Sternalrand. Dber der 

Pulmonalisgegend ist der zweiteHerzton akzen­
tuiert. Anfangs ist iiber dem dritten ICR links, 
etwas weniger auch rechts parasternal, ein 
lautes systolisches Gerausch, manchmal mit 
diastolischer Komponente, zu horen, und 
phonokardiographisch laBt sich iiber der Herz­
spitze mitunter noch ein niederfrequentes meso-

Abb.300. Schematische Darstellung der 
aorto-pulmonalen Fenestration 

Abb. 301. Rii-Herzfern-Aufnahme (21/ 2jiihriger Kna­
be): Herz vorwiegend nach links vergriiBert mit 
starker prominentem Pulmonal- und linkem Vorhof­
bogen; Hilus- und LungengefaBzeichnung streifig-

fleckig vermehrt 

diastolisches Gerausch registrieren. Da ein 
Dauergerausch erst auf tritt, wenn der Druck 
in der A. pulmonalis wesentlich niedriger ist 
als der Aortendruck (was bei der aorto-pul­
monalen Fenestration meist spater der Fall ist 
als beim Ductus arteriosus persistens) und 
dieses mit der Entwicklung einer pulmonalen 
Hypertension (die bei der aorto-puImonalen 
Fenestration meist friiher beginnt) wieder ver­
schwindet, kann nur fUr die dazwischenliegende 
relativ kurze Zeitspanne ein Dauergerausch 
wahrgenommen werden (Abb. 302). So erklart 
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es sich, daB bei einer Zusammenstellung von 
56 Fallen nur neunmal ein Dauergerausch vor-

Der PuIs ist, solange keine Dekompensation 
vorliegt, kriiftig, der systolische Blutdruck 
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Abb. 302a u. b. EKG und Phonokardiogramm (derselbe Knabe wie Abb.301), a EKG: Steiltypisches 
EKG, kombinierte Links.Rechtshypertrophie. b Phonokardiogramm (2. ICR links): Atypisches Dauer­
gerausch: durch kurze Intervalle getrenntes hochfrequentes prasystolisches, groBamplitudiges mesosysto-

lisches und spatsystolisches Gerausch, das in ein holodiastolisches Bandgerausch ubergeht 

Abb.303. Ergebnisse der Herzkatheterisierung: Die 
O2-Werte (% Siittigung) zeigen einen Anstieg im 
AusfluBgebiet des rechten Ventrikels und besonders 
in der A. pulmonalis, die Druckmessungen (I 1 in 

mm Hg) einen deutlichen pulmonalen Hochdruck 

handen war (MORROW et al.). - Dieser im 
Verlauf von wenigen Jahren sich andernde 
Gerauschcharakter kann differentialdiagno­
stisch von graBter Bedeutung sein (TAUSSIG). 

meist leicht erhOht und die Blutdruckamplitude 
groB. 

Rantgenologisch (Abb. 301) findet sich fast 
immer eine deutliche HerzvergraBerung, die 
durch die Dilatation des linken Vorhofs und die 
Hypertrophie und Dilatation beider Herzkam­
mern zustande kommt. Der Pulmonalbogen 
ist starker prominent und die Hilus- und 
LungengefaBzeichnung, solange keine hochgra­
dige pulmonale Hypertension vorliegt, erheb­
lich vermehrt. Das EKG zeigt in den meisten 
Fallen eine Abweichung der Herzachse nach 
rechts und eine kombinierte Links- und Rechts­
hypertrophie als Ausdruck der starken Bean­
spruchung beider Herzkammern (Abb.302a). 

Sonstige Laborbefunde. Blutbild und 
Hamatokrit weisen keine Abweichung von der 
Norm auf. Solange der Druck in der Aorta 
haher ist als in der A. pulmonalis, ist die arte­
rielle Sauerstoffsattigung normal, und die Farb­
stoffverdiinnungskurve ergibt dabei - wie 
beim Ductus arteriosus persistens - einen 
verzagerten Kurvenabfall. 

Die Herzkatheterisierung kann die Lokali­
sation des Defektes ermaglichen, wenn es 
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gelingt, den Katheter von der A. pulmonalis 
aus in die Aorta vorzuschieben und dabei die 
Katheterspitze der Aorta ascendens folgt. Die 
Druckregistrierung ergibt immer eine pul­
monale Hypertension: 1st der Aortendruck 
noch deutlich haher, so findet sich ein Links­
Rechts-Shunt (Abb. 303), bei Druckgleichheit 
ein gemischter und, sob aId der Druck in der 
A. pulmonalis den Aortendruck iibersteigt, ein 
iiberwiegender Rechts-Links-Shunt. 

Durch die retrograde Aortographie ist es 
meist moglich, den Defekt direkt darzustellen 
(GASUL et al.). 

Die Diagnose einer aorto-pulmonalen Fene­
stration ist sehr schwierig; sie sollte immer 
erwogen werden, wenn bei einem Links-Rechts­
Shunt eine starke pulmonale Hypertension ge­
funden wird, besonders dann, wenn kein typi­
sches Dauergerausch vorhanden ist und das 
EKG eine Hypertrophie beider Ventrikel auf­
weist. 

Differentialdiagnose. Eine Abgrenzung ist 
erforderlich gegeniiber dem Ductus arteriosus 
persistens und dem Truncus arteriosus, ferner 
gegeniiber dem hohen Ventrikelseptumdefekt 
und dem in den rechten Ventrikel rupturierten 
Aneurysma des Sinus Valsalvae. Die Unter­
scheidung von einem weiten Ductus arteriosus 
mit pulmonaler Hypertension ist mit kli­
nischen Mitteln allein nicht moglich und erfor­
dert den Einsatz von speziellen und gezielten 
Untersuchungsmethoden (BURGEMEISTER u. 
RAUTENBURG). 

Verlauf und Prognose. Da die hiimodyna­
mischen Veranderungen wesentlich schwer­
wiegender sind als beim Ductus arteriosus per­
sistens, ist die Prognose der aorto-pulmonalen 
Fenestration entsprechend ungiinstiger. Schon 
in den ersten Lebensjahren kann eine akute 
Herzinsuffizienz bei pulmonalen Komplika­
tionen, spater vor allem die pulmonale Hyper­
tension mit zunehmender Herzinsuffizienz, 
gelegentlich eine bakterielle Endokarditis oder 
auch einmal die Ruptur der A. pulmonalis 
(FLEMING) das Leben bedrohen. Bei einer Zu-

sammenstellung von 71 Fallen waren 21 ohne 
chirurgische MaBnahmen gestorben, davon 
acht bis zum 2. Lebensjahr; der jiingste Patient 
war 3 Tage, der alteste 48 Jahre alt geworden 
(MOORHED und SMITH). Die durchschnittliche 
Lebenserwartung ohne Operation betragt we­
niger als 20 Jahre. 

Zusatzliche Herzfehlbildungen sind nicht 
selten; ofter wurde die Kombination mit 
offenem Foramen ovale, rechtem Aortenbogen 
oder Ductus arteriosus persistens beobachtet, 
seltener mit verschiedenen Klappenanomalien, 
Ventrikelseptumdefekt, Aortenisthmusstenose 
und Fallotscher Tetralogie. 

Therapie. Die operative Behandlung sollte 
stets erwogen werden. Da eine Unterbindung 
nur bei kleinen Defekten moglich ist und in 
keinem Fall damit ein vollstandiger VerschluB 
erzielt werden konnte, ist diese Methode auf­
gegeben worden. Von den Herzchirurgen wird 
heute die vollige Trennung der Aorta von der 
A. pulmonalis mit EinzelverschluB der Defekte 
angestrebt. Dieser Eingriff ist aber nur in 
Hypothermie oder besser unter Einsatz einer 
Herz-Lungen-Maschine moglich. Mit der Ver­
besserung der Technik dieser Methode ist auch 
das Operationsrisiko geringer geworden, und 
1962 haben MORROW et al. gleich von flinf 
erfolgreich operierten Fallen berichten kon­
nen. 

Die Operationsindikation muB sich einzig 
und allein auf die Ergebnisse der Herz­
katheterisierung stiitzen. Sind die Druckwerte 
im Lungenkreislauf deutlich niedriger als in der 
Aorta und besteht ein ausschlieBlicher Links­
Rechts-Shunt, so ist eine operative Behandlung 
angezeigt und soUte baldmoglichst vorgenom­
men werden. Sobald aber der Druck in der 
A. pulmonalis sich dem Druck in der Aorta 
nahert oder diesen iiberschreitet und der Shunt 
nach beiden Seiten oder vorwiegend nach der 
Aorta erfolgt, so besteht fur ein operatives Vor­
gehen eine absolute Kontraindikation. Von 
diesem Zeitpunkt an kann die Behandlung nur 
noch symptomatisch sein. 
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Der Vorhofseptumdefekt 

Von J. STOERMER, Gottingen 

Historische Daten. v. ROKITANSKY gab 1875 
die erste Beschreibung del' verschiedenen Scheide­
wanddefekte auf Vorhofebene (ASD). Erst sehr 
viel spateI' erschienen die ersten klinischen und 
auch wiedel' patho-anatomischen Darstellungen 
besonders im angloamerikanischen Schrift­
tum (u. a. ABBOT 1927 und 1936, ROESLER, 
ROUTIER und HElM DE BALZAC, TAUSSIG et a1. 
1938, COSSIO und ARANA, KEITH und FORSYTH, 
TAUSSIG 1947 und 1960). Uber den Primum­
defekt berichtete schon 1920 GELLERT. Mit 
del' Moglichkeit, durch die Herzkatheterisierung 
hamodynamische Untersuchungen durchzufiih­
ren, sowie durch die raschen Fortschritte del' 
Herzchirurgie wuchs das Interesse an den Vorhof­
septumdefekten und ganz im V ordergrunde stan­
den demzufolge pathophysiologische Untersu­
chungen und Beschreibungen diagnostischer Me­
thoden (BRANNON et a1.; COURN AND et a1. 1945, 
1947, 1949; BING et a1. 1947 und 1948; DEXTER 
et a1. 1946, 1947a-c; TAYLOR et a1.; GROSSE­
BROCKHOFF et a1. 1950; LEQUIME et a1.; CALAZEL 
et a1.; SOULIE et a1. 1950). Es folgten Berichte 
uber Operationsverfahren und Operationserfolge 
( SWAN ; SWAN et a1. 1950 und 1953; BJORK und 
CRAFFORD; BJORK et a1.; KIRKLIN et a1.; DERRA 
et a1. 1955; GROSS et a1.). 

Emhryologie. Die Entwicklung des Vorhof­
septums wird eingeleitet durch die Bildung des 
Septum primum, das als sichelformige Falte von 
del' hinteren Vorhofwand schrag nach unten 
wachst. Noch VOl' dem Verwachsen dieses Sep­
tums mit den Endokardkissen bildet sich in dem 
oberen hinteren Abschnitt eine Lucke - das 
Foramen ovale primum. Rechts vom Septum 
primum wachst dann von del' hinteren oberen 
Vorhofwand nach unten und vorne das starkere 

Septum secundum. Auch del' Rand dieses Sep­
tums ist sichelformig und laBt zunachst auch eine 
Offnung - das Foramen ovale secundum - frei. 
Erst dadurch, daB - wie bei einem Schlitzver­
schluB - Septum primum von unten und Septum 
secundum von oben her aneinander vorbei­
wachsen, kommt es zum VerschluB des Septums 
und es entsteht nach del' Geburt so die Fossa 
ovalis auf del' rechten Seite. 

Storungen bei diesen Wachstumsvorgangen 
fiihren zu einem Stillstand in del' Weiterentwick­
lung del' Septen und dam it zu Defekten. 

DaB Foramen ovale bleibt relativ haufig offen, 
jedoch immer so, daB immer durch die Lage des 
Septum primum ein VentilverschluB resultiert. 
Das heiBt, es ist nul' eine Rechts-Links-Verbin­
dung, nicht ein Links-Rechts-Shunt moglich. Die 
fruheste Entwicklungsstorung bedingt den per­
sistierenden A V-Kanal. Das Wachstum des Sep­
tums im Vorhof von oben und im Ventrikel von 
unten wird gehemmt, bevor es zur Verwachsung 
mit den Endokardkissen gekommen ist und bevor 
nach del' anderen Seite durch die Endokard­
kissen Mitral- und Tricuspidalklappen voll aus­
gebildet sind (TAUSSIG 1960). Es resultiert also 
ein tiefer Vorhofseptum- und ein hoher Ventrikel­
septumdefekt, die ineinander ubergehen, mit fehl­
odeI' gal' nich t angelegtenA trioven trikular kla ppen. 
In etwas spaterer Entwicklungsphase entsteht del' 
Primumdejekt dadurch, daB del' VerschluB del' 
unteren Offnung zwischen Endokardkissen und 
Septum primum, del' etwa in del' 6. Embryonal­
woche E'rfolgt (BARRY), ausbleibt. Del' Secundum­
dejekt stellt eine Fehlentwicklung im Bereich des 
Septum secundum dar. 1m Gegensatz zu dem 
unmittelbar uber den Klappen gelegenen Pri­
mumdefekt liegt er hoher und kann auch mehr-
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Abb. 304. Die verschiedenen anatomischen Formen des AV-Kanals (schematisiert) (Nomenklatur nach 
WAKAI und EDWARDS) 

fach vorkommen. Obwohl er gelegentlich in der 
Gegend des Foramen ovale liegt, soUte fUr diesen 
Defekt niemals die Bezeichnung offenes Foramen 
ovale gebraucht werden (TAUSSIG 1960). Die 
Entstehung dieses Defektes ist keineswegs klar. 
BARRY vermutet die Ursache in einer Erweiterung 
des Interstitiums zwischen den Muskelfasern, 
dann durch eine N euformierung von vorhandenen 
Endothelzellen oder den Aufbau eines Endothel­
kanals durch das Septum primum. Die These, 
daB es zu einem Zelluntergang bei Secundum­
defekt im Septum primum kommt, konnte BARRY 
nicht bestatigen. Auf die interessanten Unter­
suchungen von BARTHEL sei hier nur kurz hin­
gewiesen. Sie basieren auf den Uberlegungen von 
DOERR und stellen die funktionell-hamodyna­
mische Betrachtungsweise stark in den Vorder­
grund (s. Kapitel GOERTTLER). 

Definition. Fehlt das Vorhofseptum ganz, so 
liegt ein "Single auricle" oder das "Cor triloculare 
biventriculare" vor. Es wird besonders beim 
Ellis-van-Creveld-Syndrom beobachtet (TAUSSIG 
1960). Die Begriffe: ASD secundum und ASD 
primum ergeben sich klar aua den entwieklungs­
geschichtlichen Darstellungen - sofern wir unter 
Primumdefekt den reinen V orhofseptumdefekt 
ohne Beteiligung der AV-Klappen verstehen. 
Diese Art des Defektes ist aber auBerordentlich 
selten, da meistens bei dem Primumdefekt eine 
Spaltung eines Segels der Mitral- oderTricuspidal­
klappe oder beider vorliegt (LEV 1960). Daraus 
resultieren aber andere hamodynamische Ver­
haltnisse, so daB von W AKAI und EDWARDS vor­
geschlagen wurde, den Primumdefekt mit Klap­
penbeteiligung dem A V-Kanal zuzurechnen. 
CAMPBELL und MISSEN fassen die Defektformen 
unter dem Begriff des Endocardial cushion defect 
(Gruppe I-III) zusammen, wahrend PAUL diese 
Einteilungen nicht fUr berechtigt halt, zumal der 
Begriff des AV-Kanals fUr diese bestimmte Fehl­
bildung gepragt ist (ROGERS und EDWARDS) und 
vorbehalten sein soUte. DERRA und LOOGEN 
sprechen nur yom partiellen bzw. totalen AV-

Kanal, ein V orgehen, das sich auch uns seit 
langerem bewahrt hat, vor aHem aber patho­
physiologisch durchaus berechtigt erscheint. Die 
folgende Tabelle solI diese verschiedenartige N 0-

menklatur verdeutlichen (s. Abb. 304): 

Tabelle 46. N omenklatur des Primumdefektes 
mit Klappenbeteiligung und des A V-Kanals 

Antoren: 
---~-~----,-------,-----.------

I CAMPBELL n·1 
MISSEN 

PAUL 

Persistierendes 
Ostium pri­
mum (mit 
Spaltung der 
Mitralis) 

WARAI n. 
EDWARDS 

Endocar- Persistie­
dial cush - render A V -
ion de­
fect 
(Grup-

Kanal, 
partieHe 
Form 

~ ______ I_peI) 1----­
Persistierendes Endocar- Persistie-

Ostium pri- dial cush- render A V-
mum (mit ion de- Kanal, 
Spaltung der feet Uber-
Mitralis und (Grup- gangs-

DERRA n. 
LOOGEN 

Parti­
eHer 
AV­
Kanal 

Tricuspidalis) pe II) form 
I------I----~--

Persistierender 
AV-Kanal 

Endocar- Persistie­
dial cush.l render AV-
ion de- Kanal, 
fect komplette 
(Grup- Form 
pe III) 

Tota­
ler 
AV­
Kanal 

Hingewiesen sei auch darauf, daB Primum­
und Secundumdefekt kombiniert vorkommen 
konnen (HUDSON). 

Der Sinus venosus-Defekt wurde 1867 erst­
malig von W AGSTAFFE beschrieben. Von W AT­
KINS und GROSS wurde die Fehlbildung alt> 
"oberer Randdefekt" bezeichnet, wahrend sie von 
BEDFORD et al. "oberer Hohlvenendefekt" be­
nannt wurde. Von LEWIS stammt die Bezeich-
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nung "hoher Secundumdefekt", die auch von 
DERRA gewahlt wurde. Entwicklungsgeschicht­
liche Uberlegungen von DOERR, GOERTTLER und 
BARTHEL fiihrten zu der Benennung als "hinterer 
Vorhofseptumdefekt", die auch von KREMER und 
ROTTHOFF iibernommen worden ist. GROSSE­
BROCKHOFF et al. halten bei dieser Anomalie die 
Bezeichnung Vorhofseptumdefekt nicht fUr Kor­
rekt, da das Vorhofseptum intakt ist und der 
Defekt zwischen Einmiindung der V. cava cra­
nialis und der Fossa ovalis lokalisiert ist. 

Das Charakteristikum dieses Defektes ist seine 
Lage posteromedial in der Nahe der Miindung der 
V. cava cranialis. Dabei findet sich hamodyna­
misch gesehen eine Transposition der Lungen­
venen aus der rechten Lunge. Dieser Befund 
fUhrte auch zu der Bezeichnung "hoher Secun­
dumdefekt mit Lungenvenentransposition" (DER­
RA; LEWIS). 1m engeren Sinne sollen jedoch 
nach GOERTTLER und BARTHEL die Lungenvenen 
an richtiger Stelle miinden, wahrend die Vorhof­
wand hinter den Vorhofsepten nach rechts ver­
schoben ist, so daB das Blut aus den rechten 
Lungenvenen in den rechten Vorhof flieBt. 

Haufigkeit und Geschlechtsverteilung. Die 
Angaben tiber die Haufigkeit des Vorhof­
septumdefektes (ASD) gehen stark auseinander. 
Sie sind abhangig davon, ob von kinderkardio­
logischer Seite oder aus der Erwachsenen­
kardiologie Zahlen angegeben werden. Denn 
die Trager eines GroBteils der haufigsten Herz­
anomalien - Ventrikelseptumdefekt, persi­
stierender Ductus arteriosus, Fallotsche Tetra­
logie - sterben im Sauglings- oder Klein­
kindesalter und erreichen das Erwachsenen­
alter nicht. Die zweite entscheidende Frage 
ist die, ob man das offene Foramen ovale zum 
ASD rechnet, wodurch das Zahlenverhaltnis 
sehr beeinfluBt wird, was aber nach Ansicht der 
meisten Autoren beim anatomisch regelrecht 
angelegten Herzen nicht berechtigt ist (s. auch 
TAUSSIG 1960). Denn nach KEITH et al. zeigen 
etwa 17 % aller sonst normal entwickelten 
Herzen ein offenes Foramen ovale. M. ABBOTT 
untersuchte 1000 angeborene Herzfehler und 
fand 40mal ein offenes Foramen ovale, lOmal 
einen Secundumdefekt und 18mal einen Pri­
mumdefekt. THOMPSON und EVANS fanden bei 
1100 Obduktionen in 29% ein sondenoffenes 
Foramen ovale, in 6% ein tiber 7 mm groBes. 
Die Angaben von PATTEN sowie von CHRISTIE 
schwanken zwischen 5,7-25%. BEDFORD etal. 
berechneten 1941 ftir den ASD die groBte Hau­
figkeit aller Anomalien beim Erwachsenen 
(7-25%), BROWN beschrieb 1950 ebenfalls den 
ASD als haufigste Herzfehlbildung im Erwach­
senenalter (s. auch GROSSE-BROCKHOFF et al.), 

in Verbindung mit anderen kardialen Anoma­
lien sogar in etwa 85 % . 

Der ASD steht einschlieBlich des AV-Kanals 
in dem Kinderkrankengut an vierter Stelle hin­
ter dem VSD, dem PDA und der Tetralogie von 
F ALLOT (KJELLBERG et al.; KEITH et al.). 

WATKINS und GROSS berichten, daB 10% 
ihrer operierten Vorhofseptumdefekte vom 
"Endocardial cushiondefect-Typ" waren, BAI­
LEY et al. gaben 1954 15% an, wahrend DERRA 
und LOOGEN 1960 derartige Defekttypen in 
ihrem Operationsmaterial in 12 % fanden. 

WOOD et al. fanden bei ihren 350 ASD in 
etwa 10% einen Sinu8 veno8u8-Defekt. In dem 
Krankengut der Dtisseldorfer Klinik wurde bei 
405 operierten ASD 48mal ein Sinus venosus­
Defekt nachgewiesen (KREMER und ROTT­
HOFF). SWAN et aI. 1957 sowie BEDFORD et aI. 
gaben eine Haufigkeit ftir diese Anomalie von 
5 % an. Dem entspricht etwa die Angabe von 
SENN et aI., wonach die Autoren bei "tiber 90" 
operierten ASD sechs Sinus venosus-Defekte 
fanden. 

Bei weiblichen Individuen ist die Haufig­
keit groBer, nach FRIEDBERG kommen bei 
Frauen ASD zwei- bis viermal so haufig vor 
wie bei Mannern. DEXTER untersuchte 60ASD, 
davon waren 42 Patienten weiblichen und 
18 Patienten mannlichen Geschlechtes. ROES­
LER (1934) und ABBOTT (1936) fanden ebenfalls 
einHaufigkeitsverhaltnis von2: 1, d.h. doppelt 
soviele weibliche Individuen wie mannliche. 
KEITH et aI. hatten unter 87 ASD 60% weib­
liche und 40% mannliche Patienten. 

Der Secundumdefekt 

Pathophysiologie. Rein hamodynamisch un­
terscheiden sich Secundum- und Primumdefekt 
nicht wesentlich, so daB die Verhaltnisse bei die­
sen Defekten zusammen besprochen werden 
konnen, wahrend partieller und totaler A V -Kanal 
einer besonderen Betrachtung bediirfen. 

Wahrend bei dem persistierenden offenen 
Foramen ovale ein Ubertritt von Blut aus dem 
linken in den rechten Vorhof infolge des Ventil­
verschlusses unmoglich ist, kommt es beim ASD 
je nach GroBe des oder der Defekte zu einem mehr 
oder weniger groBen Links-Rechts-Shunt (BING 
et al. 1947; CALAZEL et al.; COURNAND et al. 
1945; HANDELSMAN et al.; SOULIE et al.). Dieser 
ist bedingt durch den normalerweise im linken 
Vorhof bestehenden hoheren Druck. Diese Tat­
sache wurde erstmalig auf Grund von Rechts­
herzkatheterisierungen von BRANNON et al. 1945 
vermutet und 1947 von COURNAND et al. durch 
Druckmessungen im rechten und linken Vorhof 
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nachgewiesen. Diese Autoren fanden, daB der 
Mitteldruck im linken Vorhof urn 1,6-4 mm Hg 
hoher liegt als im rechten. Entsprechende Werte 
wnrden 1948 von HANDELSMAN et aI., 1949 von 
LAGERHOF und WERKO, 1950 von GROSSE· 
BROCKHOFF et aI., 1951 von CALAZEL et al. sowie 
von SOULlE et aI., 1953 von BAYER et aL ge· 
funden. Es zeigte sich durch diese Untersu· 
chungen ferner, daB die Druckdifferenz zwi· 
schen den beiden Vorhofen urn so kleiner wird, je 
groBer der Defekt ist, bis es zum Druckangleich 
oder sogar zur Shunt·Umkehr kommen kann. 
Dow und DEXTER (1950) konnten zeigen, daB 
die groBere Dehnbarkeit des rechten Ventrikels 
ausschlaggebend fUr den Links·Rechts-Shunt ist. 
Durch diesen Links-Rechts-Shunt, der wahrend 
der Vorhofsystole - also wahrend der Ventrikel­
diastole - erfolgt, kommt es zu einer diasto­
lischen Volumentiberlastung des rechten Herzens 
und damit zu einem vermehrten Blutangebot an 
die Lunge. Der rechte Ventrikel kann infolge des 
Shunts dilatieren und auch eine Hypertrophie 
entwickeln (LEV 1960). Dadurch ist die ront­
genologisch nachweisbare GroBenzunahme zu er­
klaren (s. unter anderen REINDELL et aL 1961). 
Ferner ist aber ftir diese VergroBerung auch 
wichtig der Umstand, daB im rechten Ventrikel 
vermehrt Restblut auftritt (REINDELL et al. 
1955, 1956; ZDANSKY 1961; WIESBACH 1961). 
LUTHY konnte mit dem Thermistorverfahren 
dieses Restblut nachweisen und finden, daB die 
Restblutmenge der GroBe des Schlagvolumens 
proportional zunimmt. Trotzdem steigt bei suffi­
zientem Herzen der mittlere Vorhofdruck rechts 
nicht an (KLEPZIG 1955; REINDELL et al. 1955; 
SCHAEDE 1953), obwohl der Druck im rechten 
Ventrikel etwas zunimmt. AMORIM et aL konnten 
im Tierversuch zeigen, daB zwar die Kontrak­
tionskraft des rechten Vorhofes steigt, es aber 
nicht zur Tricuspidalinsuffizienz kommt. 1m all­
gemeinen steigt jedoch der Druck im rechten 
Ventrikel nicht tiber 50 mm Hg an (KEITH et al.) 
und so kann sich ein Druckgradient zwischen 
Ventrikel und A. pulmonalis von 10-25 mm Hg 
entwickeln, ohne daB eine Pulmonalstenose vor­
liegt. Diese sog. relative Pulmonalstenose ist 
durch das vermehrte Blutvolumen, das durch die 
normale Pulmonalklappe ausgeworfen werden 
muB, bedingt. Dadurch entsteht das systolische 
Gerausch beim ASD, das auch bei fehlmtindenden 
Lungenvenen ohne ASD nachweisbar ist und 
durch dieselben hamodynamischen Bedingungen 
hervorgerufen wird (BLOUNT et aL 1954; BED­
FORD et aL; EISENBERG und HULTGREN). Diese 
hamodynamische Mehrbelastung kann zu einem 
rein hyperkinetisch bedingten Ansteigen des 
Druckes in den LungengefaBen fUhren. Anderer­
seits konnen aber auch GefaBveranderungen der 
Lungenstrombahn die Folge sein und damit das 
Bild der pulmonalen Hypertension hervorrufen. 
Ursache hierfUr sind Veranderungen der Arterien 
im Sinne von Mediahypertrophie und Intima­
verdickungen, wodurch die GefaBlumina ein­
geengt und starr werden (BURCHELL et al. 1953; 
LOOGEN; MEESSEN). Nach den Untersuchungen 

von DEXTER et aL (1950) kommt es zu Druck­
erhohungen in der Pulmonalis jedoch erst dann, 
wenn das Blutvolumen in der Lungenstrombahn 
den Wert von 10 Liter pro min pro m 2 erreicht 
hat (s. auch HICKAM). Diese Veranderungen des 
LungengefaBwiderstandes werden haufiger beim 
Primumdefekt und AV-Kanal als beim Secun­
dumdefekt gefunden (KEITH et aLl, im Kindes­
alter im allgemeinen vermiBt (BRAUDO et aL 
1954). Bei der Untersuchung junger Sauglinge 
muB ferner berticksichtigt werden, daB der Druck 
im rechten Ventrikel infolge der relativ langsamen 
Rtickbildung des physiologischen LungengefaB­
widerstandes hoch ist. Er kann spater abfallen 
(KEITH). Dagegen beschreibt DORR (1954) die 
typischen Veranderungen bei einem 9 Monate 
alten Saugling im Bereich der Lungenarterien 
pathologisch-anatomisch. 

Wie schon gesagt, ist die pulmonale H ypertonie 
beim ASD im Kindesalter auBerst selten (DEXTER 
1956; DENOLlN et al.). 1m jungen Alter wird ihr 
Entstehen auf eine erhaltene fetale GefaBstruktur 
zurtickgefUhrt (EDWARDS 1950), wahrend EVANS, 
EVANS und SHORT sowie P. WOOD (1952) eine 
angeborene Disposition zu diesen Veranderungen 
in jedem Lebensalter annehmen. 1m allgemeinen 
tritt eine Druckerhohung im kleinen Kreislauf 
erst nach dem 20. Lebensjahr ein (DEXTER 1956; 
LOOGEN 1958), kann aber durchaus fehlen (DEX­
TER, BLOUNT et aLl. BEDFORD und SELLORS ga­
ben folgende Haufigkeit fUr die pulmonale Hyper­
tonie auf Grund der Untersuchung von 300 Pa­
tienten mit ASD aller Altersgruppen an: 4 % bei 
Patienten unter, 58 % bei Patienten tiber 20 J ah­
ren. Nach DEXTER (1956) und SWAN (1959) ist 
beim Secundumdefekt die pulmonale Hypertonie 
erworben. Sie ist beim ASD viel seltener und tritt 
wesentlich spater auf als beim VSD oder beim 
PDA, wo sie als angeboren angesehen wird 
(P. WOOD 1958; BURCHELL 1958; SWAN 1959). 
BESTERMAN (1961) glaubt jedoch auf Grund sei­
ner Untersuchungen, daB beim ASD pulmonale 
Hypertension auch auf angeborener Grundlage 
vorkommen kann. Ais wei teres begtinstigendes 
Moment fUr die Entstehung des Lungenhoch­
druckes sind rezidivierende Infekte besondel's im 
Bereich del' Lunge, vor allem wenn Thrombosen 
vorhanden sind, angegeben worden (BEDFORD 
et aL 1941; CANADA et aL; EVANS 1951; MAS SEE 
1947; DEXTER 1956; BESTERMAN). Nach KEITH 
et aL dtirften jedoch im Kindesalter diese Throm­
bosen keine groBe Rolle bei der Entstehung der 
pulmonalen Hypertonie spielen, da GIBBON et aL 
zeigen konnten, daB der Querschnitt der Lungen­
strombahn urn zwei Drittel eingeengt sein muB, 
bevor ein Ansteigen des Druckes festgestellt wer­
den kann. Die dauernde Uberlastung des rechten 
Ventrikels bei Vorhandensein einer pulmonalen 
Hypertonie fUhrt schlieBlich unter Umstanden 
zur Insuffizienz. So berichten unter anderen 
BROUSTET et aL bei 14,3 % ihrer 98 Patienten mit 
ASD bei Beobachtung tiber 10 Jahre tiber In­
suffizienzen des rechten Herzens, wobei das mitt­
lere Alter dieser 14 Patienten mit 364/ 12 J ahren 
angegeben wird. Alle diese Patienten hatten 
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Rechtshypertrophiezeichen im EKG. Durch diese 
Rechtsinsuffizienz wird die ausgeworfeue Blut­
menge vermindert (DEXTER 1956) und es kommt 
zu einem Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene 
und damit zur Cyanose. 

Es ist aber auch der linke Ventrikel gefahrdet. 
Durch den Shunt auf Vorhofebene bekommt die 
linke Kammer weniger Blut und es fehlt "der 
Wachstumsreiz zu einer vollen GroBenentwick­
lung des linken Ventrikels", so daB dieser nie eine 
normale GroBe erreicht (REINDELL et al. 1962). 
LEV vermutet ebenfalls eine verminderte Muskel­
atarke des linken Ventrikels. Unter Belastung 
verfiigt der Ventrikel daher nicht tiber gentigend 
Reserven. DEXTER (1956) sah in seinem Kranken­
gut von 60 Patienten mit ASD 14mal ein Links­
versagen! Auch kann die Aorta hypoplastisch 
sein, wahrend die Arteria pulmonalis dilatiert 
(LEV). 

Anamnese und klinische Befunde. In der 
Anamnese horen wiT selten von Beschwerden 
seitens des Herzens direkt. Die Kinder neigen 
haufig zu katarrhalischen Infekten der oberen 
und tieferen Luftwege. Pneumonien sind nicht 
selten. Sauglinge konnen Ernahrungsschwie­
rigkeiten bieten, spater werden gelegentlich 
leichte Ermiidbarkeit, auch Dyspnoe nach star­
kerer korperlicher Belastung angegeben (TAUS­
SIG; KEITH et al.). In der Mehrzahl der FaIle 
ist im Kindesalter die korperliche Leistungs­
fahigkeit nicht eingeschrankt. Oft kommen 
Kinder mit einem ASD relativ spat in fach­
arztliche Behandlung (TAUSSIG 1960; FULLER), 
da das Herzgerausch zufallig bei einer Kinder­
garten- oder Einschulungs-Untersuchung fest­
gestellt wird. Die einzelnen Symptome sind 
nattirlich abhangig von der GroBe des Defektes. 

Klinische Befunde. Bei der kardiologischen 
Untersuchung fallen, abgesehen von dem Ge­
rauschbefund, im allgemeinen keine wesent­
lichen Befunde auf. In den zahlreichen Be­
schreibungen des klinischen Bildes dieser Fehl­
bildung wird immer wieder auf den grazilen 
Korperbau der Kinder hingewiesen (unter an­
deren TAUSSIG 1960; DUSHANE et al. 1960; 
KEITH et al. ; DISENHOUSE et al. ; GIBERT­
QUERALTO et al.; BAYER 1957; ROSSI; GROSSE­
BROCKHOFF et al. 1960). Ein Herzbuckel kann 
infolge der vermehrten Arbeit des rechten 
Ventrikels links parasternal entstehen (TAUS­
SIG; DISENHOUSE et al.). Jedoch ist es nicht 
berechtigt, den Herzbuckel, wie ROESLER, als 
pathognomonisch fUr den ASD anzusehen. 

Cyanose ist in den seltensten Fallen zu beob­
achten, und zwar bei Herzinsuffizienz oder, wie 
schon erwahnt, bei Shunt-Umkehr infolge einer 

pulmonalen Hypertonie. Infolgedessen fehlen 
bei den nichtcyanotischen Kindern mit ASD 
Trommelschlegelfinger ebenso wie Uhrglas­
nagel. Dagegen kann gelegentlich eine geringe 
Akrocyanose vorkommen, die nach TAUSSIG 
(1960) dUTCh das bei groBem Shunt vermin­
derte in die Peripherie gelangende Blut­
volumen und die dadUTch bedingte vermehrte 
Sauerstoffverarmung des Blutes infolge ver­
mehrter Nutzbarmachung des vorhandenen 
Sauerstoffes durch das Gewebe entsteht. 

Bei der Palpation des Thorax fiihlt man in 
90% bei Kindern iiber 3 Jahren nach KEITH 
et al. eine verstarkte Herzaktion links para­
sternal unten als Ausdruck des iiberaktiven 
rechten Ventrikels. Ein Schwirren ist im all­
gemeinen nicht zu fUhlen. KEITH et al. geben 
es beim Secundumdefekt nUT in 10 % der FaIle 
an. Nach diesen Autoren muB es, sofern es im 
1.-2. ICR links parasternal nachzuweisen ist, 
den Verdacht auf das Vorliegen einer Pulmo­
nalstenose lenken. Allerdings schwanken die 
Angaben iiber die Haufigkeit des Schwirrens 
(BRAUDO et al.; BEDFORD et al.; DISENHOUSE 
et al.). Beim Primumdefekt und auch be­
sonders beim AV-Kanal ist ein Schwirren hau­
figer zu finden (KEITH et al.; DERRA und Loo­
GEN 1960). Nicht darf die tastbare Dber­
aktivitat eines Ventrikels mit Schwirren ver­
wechselt werden. 

Bei der Perkussion laBt sich eine Ver­
groBerung der Herzdampfung nennenswerter 
Art im allgemeinen nicht nachweisen, da das 
Herz in den meisten Fallen nur maBig ver­
groBert ist. NUT bei groBeren Shunt-Volumina 
konnen erhebliche HerzvergroBerungen beob­
achtet werden, die dann natiirlich auch per­
kutorisch erfaBt werden. Das Geriiusch ist 
mit dem p.m. im 2.-3. linken ICR parasternal 
zu horen. Es ist von sehr unterschiedlichem 
Klangcharakter, kann weich bis rauh wahr­
nehmbar sein und ist im allgemeinen Ibis 
III Grad stark (KEITH et al.). Gelegentlich ist 
ein leises prasystolisches Diastolikum wahr­
nehmbar. Der 2. Pulmonalton ist betont, ge­
spalten bis gedoppelt und lauter als der 2. Aor­
tenton zu horen. Das Gerausch ist nicht in die 
GefaBe fortgeleitet. Gelegentlich kann es im 
Riicken wahrgenommen werden. Bei sehr 
leisem Gerausch, insbesondere bei der Frage: 
handelt es sich urn einen ASD oder urn ein 
akzidentell bedingtes Gerausch, sollten die 
Kinder bei der Untersuchung immer bela stet 
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werden. Liegt kein organisches Gerausch vor, 
so verschwindet es nach Belastung oder ver­
andert zumindest seinen Klangcharakter nicht. 
Liegt eine Herzanomalie vor, so wird das Ge­
rausch nach Belastung starker, unter Um­
standen rauh horbar. Die Lautstarke des 
Gerausches ist abhangig von der Shunt-GroBe 
(unter anderen EISENBERG und HULTGREN), 
d.h. von der GroBe des Defektes und dem 
damit verbundenen groBeren Blutangebot an 
die A. pulmonalis sowie von der Druckhohe im 
rechten Ventrikel bzw. in der A. pulmonalis. 
Mit der Entstehung einer pulmonalen Hyper­
tonie nimmt die Starke des Gerausches ebenso 
ab wie beim Eintreten einer Rechtsinsuffizienz 
(ZUCKERMANN 1960). Das klinisch feststellbare 
systolische Gerausch beim ASD ist kein Shunt­
Gerausch, da der Shunt ja wahrend der Vor­
hofsystole, also wahrend der Ventrikeldiastole 
erfolgt (s. Abschnitt Phonokardiographie). 
Wahrscheinlich er klart a ber dieser U mstand 
das gelegentlich beim ASD zu horende oder 
phonokardiographisch zu erfassende diasto­
lische Gerausch. 

Ein nach der Operation noch wahrnehm­
bares systolisches Gerausch muB an eine Dila­
tation der Pulmonalarterie denken lassen (EI­
SENBERG und HULTGREN). Von BENDER et al. 
wurde sogar ein kontinuierliches systolisch­
diastolisches Gerausch beobachtet. 

Die Phonokardiographie ergibt weitere wich­
tige Aufschliisse iiber die Hamodynamik und 
die klinisch wahrnehmbaren Veranderungen 
der Herztone und der Gerauschphanomene. 
Zahlreiche Autoren haben sich mit dieser Un­
tersuchungsmethode beim ASD befaBt (unter 
anderen BARBER et al.; BRAUNW ALD und MOR­
ROW 1958; FLEISCH et al. ; LEATHAM; LEATHAM 
und GRAY; McKuSICK et al.; RUDOLPH et al.; 
HOLLDACK und WOLF; ZUCKERMANN 1960; 
EISENBERG und HULTGREN). Das Gerausch 
beginnt kurz nach dem ersten Herzton und 
endet meistens vor Beginn des zweiten Herz­
tones, oft schon in der Mitte der Systole. Es 
zeigt oft spindelformige Gestalt, die jedoch 
nach ZUCKERMANN (1960) erst bei erhOhtem 
Pulmonaldruck mit Rechtshypertrophie zur 
Beobachtung kommt. Das Amplitudenmaxi­
mum liegt im allgemeinen in der ersten Halfte 
der Systole (RUDOLPH et al.). Nach FLEISCH 
et al. wird in zwei Drittel der FaIle ein iiber­
wiegendes Decrescendogerausch gefunden. 
Nach ZUCKERMANN (1960) ist das Gerausch 

meso- bis holosystolisch nachweisbar und zeigt 
bei maBigem Shunt-V olumen ein protosysto­
lisches Maximum und klingt in einer Decres­
cendokomponente ab, wahrend bei groBem 
Shunt-Volumen das Gerausch mehr bandformig 
bis zum 2. Herzton verlauft. Das Gerausch­
maximum ist iiber dem 2. bzw. iiber dem 3. lin­
ken ICR parasternal zu erfassen. Das Gerausch 
wird seit den Arbeiten von BLOUNT et al. 
(1954) sowie LEATHAM und VOGELPOEL (1954) 
als Austreibungsgerausch angesehen. 

Weit mehr umstritten ist die Entstehung 
des diastolischen Gerausches, was in verschie­
dener Haufigkeit angegeben wird. Es wurde 
1953 von CANADA et al., LIMON LASON et al. 
sowie von PUECH et al. beschrieben, 1954 von 
METIANU und DURAND. METIANU (zit. nach 
ROSSI) fand es in 5-15% bei alteren Kindern. 
In zwei Drittel ihrer FaIle beschreiben FLEISCH 
et al. ein diastolisches Gerausch, ebenso Ru­
DOLPH et al. In 27 von 50 Fallen von ASD 
registrierten LEATHAM und GRAY ein diasto­
lisches Gerausch. Von den meisten Autoren 
werden zwei verschiedene Formen von diasto­
lischem Gerausch unterschieden (unter anderen 
NADAS und ALIMURUNG 1952; McKuSICK et al.; 
REINDELL et al. 1962): 1. das friihsystolische 
Decrescendogerausch und 2. das mesodiasto­
lische Intervallgerausch. Wahrend das proto­
diastolische Gerausch im Gegensatz zu der 
Ansicht von HOLLDACK und WOLF (1958) als 
Graham-Steell-Gerausch als Ausdruck einer 
relativen Pulmonalinsuffizienz aufgefaBt wird 
(s. auch ZUCKERMANN 1960; BARBER et al.; 
SELZER; MANNHEIMER; LEATHAM und GRAY; 
RUDOLPH et al.), wird das mesodiastolische 
Intervallgerausch auf eine relative Tricuspidal­
stenose durch das erhohte Shuntvolumen be­
zogen (BARBER et al.; BLOUNT et al. 1959; 
REINDELL et al.; SACHS; WITHAM undELLISON; 
ZUCKERMANN 1960; HEINTZ EN 1962). Nach 
ZUCKERMANN (1960) laBt dieser Befund ein 
groBes Shunt-Volumen annehmen (s. auch 
REINDELL et al. 1962; HEINTZ EN 1962). 
FLEISCH et al. fiihren dagegen an, daB jede 
korperliche Belastung ein groBes Minuten­
volumen beim Herzgesunden bedingt, ohne 
daB diastolische Gerausche auftreten. Diese 
Autoren glauben vielmehr, daB Wirbelbil­
dungen bei einer gitterformigen Durchloche­
rung des V orhofseptums entstehen, die diese 
diastolischen Gerausche verursachen. Nach 
unseren Erfahrungen sind diese "gitterartigen 
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Abb. 305. Rontgenbild (ASD sek., 12jahriges Madchen). Gering 
vergroBerte Herzsilhouette, etwas verlangerter gestreckter rech­
ter Vorhofbogen und prominentes Pulmonalsegment. Vermehrte 

LungengefaBzeichnung 

Abb. 306. Rontgenbild (ASD sek., zweimarkstiickgroB, 12jah­
riges Madchen, dekompensiert). Starke HerzvergroBerung. Ver­
mehrt gerundeter rechter Vorhofbogen, prominentes Pulmonal-

segment. Stark vermehrte LungengefaBzeichnung 

Gerausche sehr haufig beobachtet 
werden. Mit Hilfe der intrakardialen 
Phonokardiographie kann im rech­
ten V orhof nur ein diastolisches 
Gerausch nachgewiesen werden (LE­
WIS et al. 1959), das der Vorhof­
systole entspricht und also wahrend 
der Ventrikeldiastole entsteht. Es 
wurde von HEINTZ EN (1961) durch 
intrakardiale Phonoregistrierung 
ebenfalls gefunden und seine Ent­
stehung an der Tricuspidalklappe 
angenommen. Unseres Erachtens 
handelt es sich hierbei urn das 
Shunt-Gerausch wahrend der Vor­
hofsystole. 

Spaltungen des 1. Tones sind 
beim ASD auBerordentlich haufig 
(EISENBERG und HULTGREN; LEAT­
HAM und GRAY; REINDELL et al.; 
RUDOLPH et al.). Klinisch wichtiger 
sind jedoch die Spaltungen des 
2. Tones. 

Der 2. Herzton ist Gegenstand 
zahlreicher Untersuchungen gewe­
sen. Schon 1832 wurde er von 
ROUANET, 1859 von SOHAFER und 
1866 von POTAIN auf den SchluB 
der Semilunarklappen bezogen. Seine 
Spaltung ist bedingt durch den nach­
einander erfolgenden SchluB der 
Aorten- und Pulmonalklappen (SOHA­
FER; POTAIN; KATZ; BRAUNWALD 
et al. 1958; LEATHAM und TOWERS; 
AYGEN und BRAUNWALD). 1m all. 
gemeinen erfolgt der Aortenklappen­
schluB vor dem der Pulmonalklappe, 
und zwar nach BRA UNW ALD et al. 
0,028 ±0,01O sec. Bei vermehrter 
V olumenbelastung eines Ventrikels 
erfolgt der betreffende Klappen­
schluB verspatet, beim ASD der der 
Pulmonalklappe also nach dem der 
Aortenklappe, so daB der 2. Ton ge­
spalten hOrbar wird (BARBER et al. 
1950; LEATHAM 1954; MoKusIOK 
et al. 1955; LEATHAM und GRAY; 
BRAUNWALD und MORROW 1958). 
Die Dauer dieser Spaltung ist beim 
ASD nur sehr gering atmungs-

Durchlocherungen" des Vorhofseptums jedoch 
auBerordentlich selten, wahrend diastolische 

abhangig (LEATHAM und GRAY; 
MoKuSIOK; AYGEN und BRAUNWALD; HEINT­
ZEN 1960,1962; RUDOLPH et al.), so daB man 
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von einer fixierten Spaltung spricht (LEAT­
HAM und GRAY). BENCHIMOL und DIMOND 
haben zeigen konnen, daB sich das Spal­
tungsintervall mit steigendem Druck im rech­
ten Ventrikel verk"iirzt und gleichzeitig der 
pulmonale Anteil des 2. Tones eine zunehmend 
groBere Amplitude bekommt: der 2. Ton wird 
akzentuiert (LEPESCHKIN 1943; KAPLAN und 
DAOUD; HOLLDACK 1949; ABRAHAMS und 
WOOD 1951). 

Die Rontgenuntersuchung tragt auch we­
sentlich zu der Beurteilung des ASD bei. Zahl­
reiche Arbeiten liegen hieriiber vor (unter an­
deren ASSMANN; DISENHOUSE et al.; KEITH 
et al.; KJELLBERG et al. ; REIN DELL et al. ; 
TAUSSIG 1960; THURN 1956 und 1958; 
ZDANSKY). Entsprechend den hamodyna­
mischen Veranderungen sind durch die Dila­
tation und evtl. durch die Hypertrophie des 
rechten Vorhofes und Ventrikels das Herz auf 
der a.p.-Aufnahme vergroBert, der rechte Vor­
hofbogen vermehrt gerundet und die A. pul­
monalis dilatiert, so daB das Pulmonalsegment 
mehr oder minder stark im a.p.-Strahlengang 
prominent erscheint. N ach KEITH et al. wird 
in einem Drittel der Falle im Kindesalter eine 
geringe HerzvergroBerung, in zwei Drittel der 
Falle von ASD eine maBige VergroBerung des 
Herzschattens gefunden. Somit besteht prak­
tisch nie ein vollig normal groBer Herzschatten. 
Erhebliche HerzvergroBerungen sind selten, 
nur bei groBen Shunt-Volumina zu beobachten 
oder miissen den Verdacht auf eine zusatzliche 
Anomalie lenken. Eine zunehmende Herzver­
groBerung iiber das Verhaltnis zum Wachstum 
hinaus kommt im Kindesalter beim einfachen 
ASD kaum vor, wird aber im Sauglingsalter 
bei den Kindem gefunden, die im 1. Lebensjahr 
ad exitum kommen (KEITH et al.). Auf die 
Formveranderungen des Herzens haben in 
jiingster Zeit ausfiihrlich vor allem REINDELL 
et al. (1962) hingewiesen. Die Veranderungen 
der Herzform konnen sehr gering sein. 1m all­
gemeinen ist der rechte Herzrand, der nach 
oben bis zum Winkel reicht, an dem der GefaB­
schatten beginnt, verlangert. Der rechte Vor­
hofbogen ist durch den vergroBerten rechten 
Vorhof vermehrt gerundet (HEALY et al.; 
KJELLBERG et al.; KRAEMER et al.; REINDELL 
et al.). Dadurch kommt auch die Verlangerung 
des rechten Herzrandes zustande, da sich der 
rechte Vorhof nach rechts, vome und oben 
ausdehnt (Abb.305 und 306). Bei Linksver-

lagerung des Herzens kann diese vermehrte 
Rundung des rechten Herzrandes fehlen; erst 
bei der Untersuchung im Schragdurchmesser 
kommt sie zur Darstellung (KJELLBERG et al.). 
Die Herztaille ist meistens durch Verlangerung 
der AusfluBbahn verstrichen. In 44 % der 
Falle von REINDELL et al. war der rechte Ven­
trikel nicht so vergroBert, daB er die Herz­
spitze bildete. Diese ist unter Umstanden ver­
mehrt und stark gerundet, weist nach lateral 
unten oder ist angehoben, wenn der rechte 
Vorhof und Ventrikel die ganze V orderflache 
des Herzens bilden und der kleinere linke Ven­
trikel nach links hinten fortgedreht ist. Die 
volle VergroBerung des rechten Herzens laBt 
sich jedoch allein durch die a.p.-Aufnahme 
nicht erfassen. Die Schragaufnahmen, evtl. 
auch seitliche Aufnahmen und Rontgendurch­
leuchtung, bringen wertvolle diagnostische 
Aufschliisse, zumal die rechten Herzabschnitte 
unter Umstanden nach hinten vergroBert sein 
konnen. So konnten REINDELL et al. erst auf 
den seitlichen Aufnahmen in 96 % der FaIle eine 
Verlangerung der AusfluBbahn des rechten 
Ventrikels nachweisen. Wichtig ist, daB ein 
Dberragen der Wirbelsaule durch den Herz­
schatten im linken vorderen Schragdurch­
messer - im allgemeinen bedingt durch den 
vergroBerten linken Ventrikel und damit ein 
wichtiges Zeichen fiir das V orliegen einer Links­
hypertrophie bzw. Linksdilatation - beim 
ASD dadurch bedingt sein kann, daB der ver­
groBerte rechte Ventrikel den kleineren linken 
Ventrikel (FRIEDBERG) nach hinten verlagert 
hat (REINDELL et al.). Bei Nichtbeachtung 
dieses Befundes sind Fehlbeurteilungen nicht 
zu vermeiden. Diese anatomischen Verlage­
rungen konnen auch zu einer Eindellung des 
Oesophagus bei der Breipassage fiihren. Dieser 
Befund wird beim ASD von REINDELL et al. 
nicht auf eine VergroBerung des linken Vor­
hofes bezogen, sondern auf eine Verdrangung 
des relativ kleinen linken Vorhofes nach hinten 
durch den vergroBerten rechten Ventrikel zu­
riickgefiihrt. Auch BEDFORD et al.; HEALY 
et al. ; KJELLBERG et al. ; KRAEMER et al. ; 
NICHOL und BRANNAN sowie TAUSSIG beschrei­
ben keine VergroBerung des linken Vorhofes. 
1m rechten vorderen Schragdurchmesser er­
reicht der rechte Ventrikel oft infolge der Ver­
groBerung die vordere Thoraxwand. Von 
groBer Wichtigkeit ist die Beurteilung der 
groBen GefaBe, insbesondere der Pulmonalis 
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und ihrer Aste. 1st beim ASD die Lungen­
gefiiBzeichnung durch den Shunt je nach dessen 
GraBe mehr oder weniger verstarkt, so gibt die 
Durchleuchtung wichtige Aufschliisse iiber die 
GefaBaktivitat. Die Aorta und die V. cava 
superior sind oft verschmalert, so daB das 
GefaBband schmal erscheinen kann (KJELL­
BERG et al.). TAUSSIG gibt einen kleinen 
Aortenknopf an. Denselben Befund fanden 
REINDELL et al. bei 63% ihrer Patienten; in 
37 % war iiberhaupt kein Aortenknopf nach­
weisbar. Ein wichtiges Zeichen fiir das Vor­
liegen eines ASD ist die Prominenz des Pul­
monalsegmentes, die allerdings gerade im Kin­
desalter in geringer Auspragung sehr haufig 
auch ohne Herz- und GefaBanomalien beob­
achtet wird (TAUSSIG; ZDANSKY 1961). In­
sofern sind die Zahlenangaben von REINDELL 
et al. (97 % aller Patienten haben eine Vor­
walbung der A. pulmonalis) auf das Kindes­
alter nicht allgemein zu iibertragen. Anderer­
seits kann gesagt werden, daB bei klinischem 
Anhalt fUr das Vorliegen eines ASD eine Vor­
walbung des Pulmonalsegmentes in den meisten 
Fallen auf die Anomalie zu beziehen sein wird. 
Das gilt in besonderem MaBe fUr starkere 
Prominenzen. Erganzt und erweitert wird in 
diesen Fallen dieser Befund auBerdem immer 
durch den Durchleuchtungsbefund. Hier sind 
die iiberaktiven Hili durch die vermehrte 
GefaBpulsation charakteristisch. Hilustanzen 
weist immer auf einen Links-Rechts-Shunt hin 
und wird zumindest bei graBeren Shunt­
Volumina immer beobachtet. 

Das Elektrokardiogramm (EKG) vermag 
weitere wichtige Aufschliisse iiber die Art und 
Hamodynamik des ASD zu geben. Zahlreiche 
Veraffentlichungen iiber das EKG bei dieser 
Herzanomalie sind erfolgt (unter anderen BAR­
BER et al.; BEDFORD et al. 1941; BEDFORD 
1960; BLOUNT et al. 1954, 1956; BURCH und 
DE PASQUALE; DREIFUS et al.; DUSHANE et al. 
1960; DE OLIVEIRA und ZIMMERMAN; HARNED 
et al. ; KEITH et al. ; EFFERT et al. ; PRYOR et al. ; 
SILVERBLATT et al.; SODl-PALLARES et al.; 
WALKER et al.). 

Die Angaben iiber die Hauptrichtung der 
QRS-Achse gehen stark auseinander. Fiir den 
Secundumdefekt wird in den meisten Arbeiten 
in der Mehrzahl der FaIle ein Rechtstyp an­
gegeben (BEREGOWICH et al.; BURCH und 
DE PASQUALE; DREIFUS et al.; EFFERT et al.; 
GRANT 1957; PRYOR et al.; REINDELL et al. 

1962; ROSSI; WALKER et al.). In den meisten 
der genannten Publikationen wurden vor­
wiegend Erwachsene untersucht. Natiirlich 
wird sich mit zunehmender Rechtshyper­
trophie ein Rechtstyp entwickeln. Andererseits 
kann auch eine starkere VergraBerung des 
rechten Ventrikels zu einer Ablenkung der 
QRS-Achse nach rechts fiihren. Da in der 
Regel erst gegen Ende des 2. Lebensjahr­
zehntes sich eine nennenswerte pulmonale 
Hypertonie entwickelt, so ist auch vorher selten 
mit ausgepragten Zeichen einer Rechtshyper­
trophie zu rechnen. In der Tat konnten 
DE OLIVEIRA und ZIMMERMAN nachweisen, daB 
mit zunehmenden Drucken im rechten Ven­
trikel eine starker werdende QRS-Achsen­
Abweichung nach rechts festzustellen ist. An­
dererseits konnten die Autoren ebenfalls zei-

. gen, daB diese zunehmende Rechtsabweichung 
auch mit steigendem Shunt-Volumen - das 
seinerseits natiirlich zu starkerer Rechts­
dilatation und -hypertrophie fiihrt - nach­
weisbar ist. Es ergeben sich also Abhangig­
keiten zwischen Shunt- bzw. DefektgraBe und 
QRS-Achsenabweichung, andererseits zwischen 
dieser QRS-Achsenabweichung und der Ent­
wicklung einer pulmonalen Hypertonie. Ent­
sprechende Beziehungen zwischen EKG und 
hamodynamischen GraBen konnten REINDELL 
et al. nicht sicher nachweisen. Nach unserer 
Erfahrung kannen beim Secundumtyp, wenn 
man yom physiologischenRechtstyp des jungen 
Sauglings absieht, im Kindesalter Mittel-, Steil­
und Rechtstypen vorkommen (s. auch EFFERT; 
SODl-PALLARES et al. 1958). Bei graBeren De­
fekten iiberwiegen auch bei uns die Rechts­
typen. So geben auch KEITH et al. und 
TAUSSIG den Rechtstyp im Kindesalter beim 
ASD an. Nun darf aber nicht vergessen wer­
den, daB wahrend des spateren Sauglings- und 
wahrend des Kindesalters lagebedingte Links­
typen vorkommen kannen (HECK und STOER­
MER), so daB diese natiirlich auch beim Se­
cundumdefekt zu beobachten sind. Bei einem 
derartigen Lagelinkstyp darf man keinen 
Primumdefekt diagnostizieren und damit die 
Indikation zu einer Operation mit der Herz­
Lungenmaschine stellen, wahrend der Secun­
dumdefekt in Hypothermie zu operieren ist. 
Hier liegt mit die entscheidende Wichtigkeit 
des EKG in der Diagnostik des ASD begriindet. 
Denn der Primumdefekt geht fast immer mit 
einem iiberdrehten Linkstyp (SCHAEFER) bei 



einer Achsenabweichung von 
tiber -300 einher (BLOUNT 
et al.; BRINK und NEILL; EF­
FERT et al.; HARNED et al.; 
BEUREN und STOERMER). 

In den rechtsthorakalen 
Ableitungen findet sich fast 
immer ein inkompletter -
freilich auch normalerweise 
haufiger - Rechtsschenkel­
block, also eine rsr' - oder 
rsR'-Form, die zuerst von 
ROUTIER und HElM DE BAL­
ZAC (1938) beschrieben worden 
ist (s. ferner KEITH et al.;­
TAUSSIG; PAUL; SODI-PALLA­
RES et al. 1958; SODI-PALLA­
RES und MARSICO; DE OLI­
VEIRA und ZIMMERMAN; PUECH 
et al.; WALKER et al.; EFFERT 
etal.; FELLMANN etal. ; PRYOR 
et al.; SILVERBLATT et al.; 
LIMON LASON et al.; KEITH 
und FORSYTH; GIBERT- QUE­
RALTO et al.; BAYER 1957). 
Auch beim ASD - beim Se­
cundum- und Primumtyp -
kann dieser inkomplette 
Rechtsschenkelblock oft nicht 
von diesem sog. physiologi­
schen Rechtsschenkelblock un­
terschieden werden. Seit den 
Untersuchungen von CAM­
BRERA und MONROY wird der 
inkomplette Rechtsschenkel­
block als Ausdruck einer dia­
stolischen Uberlastung des 
rechten Ventrikels angesehen 
(s. auch SODI-P ALLARES; ZUK­
KERMANN). SO kommt er auch 
bei anderen Vitien vor, die mit 
einer vermehrten Volumenbe­
lastung des rechten Ventrikels 
einhergehen. Die dadurch ent.­
stehende Dilatation und Deh­
nung dtirfte das Kurvenbild 
bedingen (s. auch EFFERT 
et al.; GROSSE-BROCKHOFF 
et al.) . RICHMAN und WOLFF 
nehmen eine rechtsseitige Lei­
tungsstorung bei Hypertro­
phie als Ursache fUr den in­
kompletten Rechtsschenkel­
block an, eine Meinung, der 
sich REINDELL et al. ange­
schlossen haben. Findet sich 
beim ASD in den rechtsthora­
kalen Ableitungen bei inkom­
plettem Rechtsschenkelblock 
eine hohe R'-Zacke, so spricht 
dieser Befund im allgemeinen 
fUr eine Rechtshypertrophie 
(BARKER und VALENCIA) und 
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Abb. 307. EKG (ASD sek., S. Abb.305). Steiltyp (Winkel (XQRS 75°). 
Links- und rechtsauriculare Reizleitungsstorung. A V -Block ersten Grades. 

Inkompletter Rechtsschenkelblock. Vektorschleifenverlauf in der 
Frontalebene im Uhrzeigersinn 
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Abb. 308. EKG (ASD sek., S. Abb. 306). Rechtstyp (Winkel (XQRS 111°). 
Links- und rechtsauriculare Reizleitungsstiirung, PQ = 0,190 (Max.­
Wert). Inkompletter Rechtsschenkelblock mit Rechtshypertrophiezeichen. 
Linkshypertrophie. Diffuse Stiirung der Erregungsrtickbildung im Ven­
trikelbereich. Vektorschleifenverlauf in der Frontalebene im Uhrzeiger-

sinn 
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muB zumindest im fruhen Kindesalter, aber 
auch spater an das Vorliegen fehlmiindender 
Lungenvenen denken la.ssen. Diese hohen R/· 
Zacken haben wir jedoch auch gefunden bei 
reinen ASD mit sehr groBem Shunt bei starker 
vergroBerten Herzen (s. auch REIN DELL et al.), 
bei denen sicher eine Rechtshypertrophie vor­
liegt (s. Abb. 307 u. 308). 

Veranderungen der P-Zacken und Ver­
langerungen der A V -Dberleitungszeit sind von 
verschiedenen Autoren beschrieben. Formver­
anderungen der P-Zacke werden als Dber-

j.e.s. 840WVjt 
&9,0 ""v'~ 
~ ~ 97,5 

~O RA kt~;:Jj ~ tA 

v.c.i. ~ ~-Ir--""", 

Abb.309. 02-Anstieg im rechten Vorhof. Geringer 
Druckgradient zwischen rechtem Ventrikel und A. pul­
monalis als Ausdruck einer geringgradigen relativen 
Pulmonalstenose durch das vergroBerte DurchfluB-

volumen 

hohungen und Verbreiterungen angegeben 
(DENOLIN et al. ; GIBERT- QUERALTO et al. ; 
DREIFUS et al.), also im Sinne des P-cardiale 
nach SCHMIDT, wahrend andere Autoren Ver­
breiterungen und doppelgipflige P-Zacken an­
geben, also ein P-sinistrocardiale (SCHMIDT), 
andere ein rechtsauriculare Reizleitungssto­
rung, ein P-dextrocardiale nach SCHMIDT (s. 
auch KEITH et al.; REINDELL et al.; KJELL­
BERG et al. ; WALKER et al.). Dbereinstimmend 
sind in einigen Fallen P- Q-Verlangerungen ge­
funden worden, und zwar von KEITH et al. in 
36 %, von PUECH et al. in etwa 25 %, von W AL­
KER et al. in 6,3 %, von REINDELL et al. sowie 
von TAUSSIG (1960). ZIEGLER (1956) bezieht 
diese PQ-Verlangerung auf sehr groBe Defekte, 
die das A V -Dberleitungssystem mit einbezogen 
haben, oder auf Defekte in dieser Region. Diese 
Erklarung erscheint um so begriindeter, als 
nach unserer Erfahrung P Q-Verlangerungen 
wesentlich haufiger beim AV-Kanal zu beob­
achten sind. In Einzelfallen ist beim ASD 

Vorhofflimmern beschrieben (COSSIO und 
ARANA; REINDELL et al.). Nach DRY ist der 
ASD die einzige angeborene Herzfehlbildung, 
bei der Vorhofflimmern beobachtet wird (s. 
auch BEDFORD et al. 1941). Bei zwei Erwach­
senen beschrieb PAPP ausgepragte Rhythmus­
storungen, die als einziges Symptom bei dieser 
Anomalie auftraten. 

Die vektorkardiographischen Befunde wer­
den im Kapitel AV-Kanal besprochen. 

Die Herzkatheterisierung. 02-Bestimmung 
und intrakardiale Druckmessung. Ein signi­
fikanter 02-Anstieg im rechten Vorhof macht 
das Vorliegen eines ASD wahrscheinlich, be­
weist es aber noch nicht, da dieser Anstieg 
auch durch in den rechten Vorhof einmundende 
Lungenvenen bedingt sein kann. Ais weitere 
Sicherung der Diagnose wird die Moglichkeit, 
den linken Vorhof leicht von der V. saphena aus 
Init dem Herzkatheter zu sondieren, angesehen 
(BAYER et al.; KUNZLER und SCHAD). Dem 
muB jedoch entgegengehalten werden, daB die 
Sondierung des linken Vorhofes auch, und zwar 
haufig, durch ein offenes Foramen ovale er­
folgen kann. Erst mit Shunt-Nachweis im 
rechten Vorhof kann das Erreichen des linken 
Vorhofes im Sinne eines Defektes gewertet 
werden, sofern nicht fehlmiindende Lungen­
venen vorliegen (DISENHOUSE et al.). Es wird 
immer notwendig sein, mehrere Blutproben im 
rechten Vorhof zu entnehmen (rechter Vorhof 
oben, Mitte und unten; s. Abb. 309). Auch 
dabei kommen infolge schlechter Durch­
Inischung des Blutes auch ohne ASD kleinere 
Sattigungsdifferenzen vor (CAHEN; COURNAND 
et al. 1945 ; WARREN et al. 1946; DEXTER et al. 
1947b; MORROW et al. 1958). Unter Um­
standen kann bei kleinem Shunt ein 02-An­
stieg vermiBt werden (BARRATT-BoGES und 
WOOD; DEXTER 1956). Durch die Mischung 
von arteriellem und venosem Blut im rechten 
Vorhof konnen im rechten Ventrikel vereinzelt 
wieder etwas hohere O2-Werte nachgewiesen 
werden, die nicht immer Riickschliisse auf 
einen weiteren VSD ziehen lassen diirfen. Diese 
hOhere 02-Sattigung bleibt bis in die A. pul­
monalis erhalten. DEXTER et al. gaben 1947 
an, daB mit 95 % Wahrscheinlichkeit ein Links­
Rechts-Shunt auf Vorhofebene angenommen 
werden kann, wenn zwischen V. cava superior 
und rechtem Vorhof ein Anstieg des 02-Gehal­
tes urn mehr als 1,8 Vol-% im rechten Vorhof 
gefunden wird. Von GIBERT- QUERALTO et al. 
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sowie KEITH et al. wird ein Anstieg im rechten 
Vorhof urn mehr als 2 Vol-% gegeniiber dem 
Mittelwert der beiden Hohlvenen als kenn­
zeichnend fiir den ASD angesehen. BARRATT­
BOGES und WOOD fordern einen Anstieg zwi­
schen Mittelwert in den V. cavae zu dem 
Wert im rechten Vorhof urn mehr als 4 Satti­
gungsprozente. Bei schnell aufeinander fol­
gender Abnahme von drei oder mehr Blut­
proben je aus V. cava inferior, superior und 
rechtem V orhof erniedrigt sich dieser Wert auf 
2% Sattigung. Auf diese Weise lassen sich 
Shunt-GroBen von iiber 10-15% des Pul­
monaldurchflusses, d. h. etwas mehr als 0,5 Li­
ter/min beim Erwachsenen nachweisen. Klei­
nere Shunts entziehen sich bei dieser Methode 
dem Nachweis (BARRATT-BoGES und WOOD; 
BRAUNWALD et al. 1960). Andererseits sind 
vornehmlich allerdings beim Erwachsenen sehr 
groBe Shunt-V olumina nachgewiesen, so unter 
anderen von LEQUIME et al. bis 13,5 Liter/min, 
von SOULIE et al. bis zu 9 Liter/min, von 
DEXTER (1956) bis 20 Liter/min, wahrend Loo­
GEN 1958 Werte bis 13,3 Liter/min bei einer 
durchschnittlichen Shunt-GroBe von 5,3 Li­
ter/min bei 44 Patienten berechnete. 

Fremdgasuntersuchungen. Hierfiir wird u. a. 
Stickoxydul benutzt (s. S.405). Mit dieser 
Untersuchungsmethode ist es moglich, sehr 
kleine Shunts nachzuweisen, indem im rechten 
Herzen der N20-Gehalt iiber 15% des arteri­
ellen Wertes ansteigt, wahrend er bei fehlendem 
Shunt niedriger als 15% liegt, in einer Unter­
suchungsserie von SANDERS und MORROW 
(1958) in 91 von 96 Kontrollfallen sogar unter 
10% des arteriellen Wertes. So berichten 
MORROW et al. (1958) iiber Untersuchungen bei 
43 Patienten mit Links-Rechts-Shunt, von 
denen sich 41 mit dieser Methode nachweisen 
lieBen, wahrend bei llPatienten durch die 02-Be­
stimmung kein Shunt ersichtlich war. SANDERS 
und MORROW konnten 1959 iiber 54 Patienten 
berichten, bei denen in sieben Fallen durch 
02-Bestimmung keine Diagnose zu stellen war. 
Bei allen mit N20 bzw. KrB5 untersuchten Pa­
tienten wurde jedoch ein Shunt nachgewiesen. 
Mit diesen Untersuchungsmethoden kann auch 
die Shunt-GroBe berechnet werden (SANDERS 
und MORROW 1958; BRAUNWALD et al. 1960). 
Nach BRAUNWALD et al. (1960) ist der Shunt­
Nachweis mit radioaktivem Krypton (KrB5) 

noch empfindlicher. Diese Untersuchungs­
methode beruht auf demselben Prinzip, ist 

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII 

jedoch schneller durchfiihrbar und auch un­
gefahrlich. Sie wurde von SANDERS 1958 ein­
gefiihrt, wahrend im selben Jahr CASE et al. 
iiber Untersuchungen mit einem radioaktivem 
Gas, das Jod (J131) enthalt, berichteten, das 
sich jedoch in die Diagnostik nicht ein­
gefiihrt hat. 

Die intrakardiale Druckregistrierung ist von 
besonderer Wichtigkeit fiir die Beurteilung 
etwa vorhandener Druckerhohungen im klei­
nen Kreislauf, aber auch bei der Differential­
diagnose ASD - fehlmiindende Lungenvenen. 
So konnten GROSSE-BROCKHOFF et al. 1957 
zeigen, daB eine Trennung von funktionell be­
deutenden und unbedeutenden ASD durch 
Formveranderungen der Vorhofdruckkurve im 
rechten und linken Vorhof moglich ist. Bei 
groBem ASD ist die zweite Welle der Druck­
kurve im linken Vorhof stark abgeflacht und 
entspricht "nach Form und Niveau der des 
rechten Vorhofes". Bei kleineren Defekten 
sind die Formeigenarten der beiden Kurven 
erhalten. Wird im rechten Vorhof mit der 
02-Bestimmung ein groBer Shunt nachge­
wiesen und ist die Druckkurve im linken V or­
hof in normaler Konfiguration erhalten, so 
sehen die Autoren hierin einen "indirekten 
Nachweis" von fehlmiindenden Lungenvenen. 

Nach DISENHOUSE et al. werden beim ASD 
im Kindesalter im Mittel Druckwerte im rech­
ten Ventrikel urn 30 mm Hg gefunden. KEITH 
et al. konnten in ihrem Untersuchungsgut von 
87 ASD nur zweimal Drucke im rechten Ven­
trikel von iiber 50 mm Hg nachweisen. 1m 
Gegensatz dazu gaben BRAUDO et al. in 10% 
ihrer Falle hohere Drucke an. In der A. pul­
monalis wird im allgemeinen ein Druck von 
etwa 20 mm Hg systolisch registriert (BLOUNT 
et al. 1954; DISENHOUSE et al.). KEITH et al. 
fanden in 15 % hohere Werte, DISENHOUSE et al. 
in 13 % . Hohere Drucke miissen den Ver­
dacht auf eine beginnende pulmonale Hyper­
tonie lenken. 

Weitere Verfeinerungen der Diagnostik wur­
den moglich durch die Einfiihrung des Ballon­
katheters durch HANSON. Es ist dies ein doppel­
lumiger Katheter, dessen eines Lumen im BaIlon 
miindet, wahrend das zweite Lumen vorne an der 
iiblichen Stelle an der Katheterspitze miindet, 
so daB dadurch Blutentnahmen und Druck­
messungen moglich sind. V ARNAUSKAS und 
WERKO verschlossen mit zwei Ballons an ihrem 
Katheter den ASD und entnahmen durch einen 
zweiten Katheter Blut aus dem rechten Vorhof. 
Dadurch ist es moglich festzustellen, ob trotzdem 
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noch ein 02-Anstieg besteht, del' dann Riick­
schliisse zuliWt auf etwa vorhandene weitere De­
fekte im Vorhofseptum bzw. auf fehlmiindende 
Lungenvenen. BJORK et al. (1954) differenzieren 
mit diesem Ballonkatheter zwischen einem ASD 
und einem ofienen Foramen ovale, indem beim 
Foramen ovale del' im linken Vorhof mit Kon­
trastmittel gefiillte BaIlon vollig entleert werden 
muB, um in den rechten Vorhof zuriickgezogen 
werden zu konnen. Andererseits ist es mit diesel' 
Methode moglich, Lage und GroBe eines ASD 
durch den gefiillten BaIlon rontgenologisch zu 
bestimmen (KJELLBERG et al.). Fehldiagnosen 
konnen natiirlich dann vorkommen, wenn das 
Vorhofseptum "gefenstert" ist, d. h. mehrere, 
unter Umstanden sehr kleine Defekte vorliegen. 
Auch dann kann del' Ballonkatheter durch einen 
solchen sehr kleinen Defekt nul' vollig entleert 
zuriickgezogen werden (BJORK et al.). Eine 
Weiterentwicklung diesel' Methode erfolgte durch 
BING. Von ihm wurde ein dreilumiger Katheter 
angegeben, dessen eine Offnung an del' Spitze, 
distal vom BaIlon, liegt, das zweite Lumen im 
BaIlon miindet, wahrend das dritte Lumen proxi­
mal vom BaIlon in einer Offnung miindet. Auf 
diese Weise kann bei Lage des Ballons im Defekt 
Blut aus dem linken V orhof entnommen werden, 
gleichzeitig sowohl VOl' wie nach del' Fiillung des 
Ballons und dem damit erfolgten VerschluB des 
Defektes im rechten Vorhof. So kann del' Effekt 
des Verschlusses des Defektes durch 02-Bestim­
mung verifiziert werden. Diese Methode ist an­
gezeigt bei Verdacht auf das Vorliegen von fehl­
miindenden Lungenvenen. Hierbei bleibt del' 
erhohte 02-Gehalt im rechten Vorhof auch nach 
VerschluB des Defektes durch den BaIlon be­
stehen. 

Farbstoffverdunnunyskurven (s. S. 404). Del' 
Wert del' Untersuchungsmethode beim ASD 
liegt darin, daB es relativ einfach ist, auf Grund 
del' Kurvenform festzustellen, ob ein Links­
Rechts-Shunt, ein Rechts-Links-Shunt odeI' ein 
bidirektionaler Shunt vorliegen, odeI' ob fehl­
miindende Lungenvenen vorhanden sind. Es ist 
mit diesel' Methode moglich, Rechts-Links­
Shunts, die unter 5 % des Systemdurchflusses 
liegen, zu erfassen (WOOD 1960), wahrend 
Links-Rechts-Shunts mit del' sog. arteriellen 
Technik unter 20 % des Pulmonaldurchflusses 
nicht erfaBt werden (BROADBENT et al.). Hier 
ergibt die venose Methode mit Bestimmung 
del' Farbstoffkonzentration im venosen GefaB­
system bessere Werte. Die Farbstoffverdiin­
nungsmethode ist dem Shunt-Nachweis mit 
del' 02-Bestimmungsmethode deutlich iiber­
legen und etwa gleich odeI' bessel' als die 
Fremdgasmethode (WOOD 1960). 

Del' Wert del' Angiokardiographie beim ASD 
ist umstritten. BING (1949), BROWN, COSBY und 
GRIFFITH, DISENHOUSE et al., STEINBERG et al. 

sprechen diesel' Untersuchungsmethode geringe 
Bedeutung zu. Bei diesen von den genannten 
Autoren d)lrchgefiihrten Untersuchungen sind 
jedoch nul' a.p.-Aufnahmen bei intravenoser In­
jektion durchgefiihrt worden. Diese Technik 
wandten auch LIND et al. (1954) an. 1953 haben 
LIND und WEGELIUS darauf hingewiesen, daB im 
a.p.-Strahlengang eine Darstellung des Vorhof­
septumdefektes schwierig ist und eine Aufnahme­
technik im linken vorderen Schragdurchmesser 
bei einer Drehung des Patienten so, daB das Vor­
hofseptum etwa parallel mit den Rontgenstrahlen 
verlauft, wesentlich bessere Resultate ergibt, zu­
mal dann, wenn synchron in zwei Ebenen Auf­
nahmen angefertigt werden konnen. KJELLBERG 
et al. veroffentlichten ausgezeichnete Darstel­
lungen von ASD bei Drehung des Patienten urn 
45° in den linken Schragdurchmesser mit Hilfe 
del' selektiven Angiokardiographie. Die Kontrast­
mittelinjektion erfolgte hier vornehmlich in den 
linken Vorhof. SONES (1960) gibt neuerdings als 
optimale Drehung 15-20°, friiher (1958) 20 bis 
30° bei seinen cine-angiokardiographischen Un­
tersuchungen von ASD an. Geringe Drehung in 
den linken Schragdurchmesser empfehlen eben­
falls BURGEMEISTER et al. (1959). Auch JANKER 
und HALLERBACH betonen die V orteile diesel' 
Methode bei allen Links-Rechts-Shunts. Es kann 
heute keinem Zweifel mehr unterliegen, daB nur 
die selektive Angiokardiographie (BOESEN et al.) 
bzw. die Cine-Angiokardiographie mit Injektion 
des Kontrastmittels in die A. pulmonalis (s. auch 
KUNZLER und SCHAD), bessel' in den linken Vor­
hof, die Methode del' Wahl ist, wenn man sich 
iiberhaupt beim ASD zu diesen MaBnahmen ent­
schlieBt. N otwendig ist fiir die Diagnose des A SD 
im allgemeinen diese keineswegs ganz indifferente 
Untersuchung nicht (BURGEMEISTER et al. 1957; 
DOST et al.; BURGEMEISTER et al. 1959), seitdem 
die Shunt-Diagnostik so verfeinert worden ist. 
Auf aIle FaIle sollte fiir die Durchfiihrung del' 
Angiokardiographie Voraussetzung ein Serien­
angiokardiograph sein, del' es erlaubt, sechs odeI' 
mehr Aufnahmen in zwei Ebenen pro Sekunde 
anzufertigen (LIND und WEGELIUS; KEITH et al.), 
da nur so die kurze Friihphase del' Vorhofdar­
stellung ohne Uberlagerung durch Ventrikel- und 
GefaBfiillung klar darstellbar ist. Es konnen nach 
LIND und WEGELIUS dann evtl. FiiIlungsdefekte 
im rechten Vorhof nachgewiesen werden, die 
durch den Zustrom des Shunt-Elutes vom linken 
Vorhof durch den Defekt bedingt sind. 

Anders liegen die Verhaltnisse, wenn ein 
Rechts-Links-Shunt besteht, d.h. wenn eine star­
kere pulmonale Hypertonie vorliegt. Dann ist 
eine Darstellung des Defektes durch ein selektives 
Angiokardiogramm in den rechten Vorhof bzw. 
auch ein intravenoses Angiokardiogramm mog­
lich. Entsprechende Verhaltnisse konnen beim 
jungen Saugling vorliegen (DISENHOUSE et al.), 
so daB zu diesel' Zeit ebenfalls eine Darstellung 
des Defektes vom rechten V orhof aus moglich 
ist. Jedoch ist bier auch eine Fiillung des linken 
V orhofes durch ein noch offenes Foramen ovale 
moglich (LIND und WEGELIUS; KEITH et al.). 
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LEE und GIMLETT haben beim Erwachsenen diese 
gleichen hamodynamischen Bedingungen auch 
bei Bestehen eines Links-Rechts-Shuntes nach 
tiefer Respiration nach einem Valsalvaschen Ver­
such erzielt. HILGER et al. haben beim Erwach­
senen unter diesen Bedingungen das Kontrast­
mittel in den rechten Vorhof injiziert und konnten 
dabei gut den Defekt durch den eingetretenen 
Rechts-Links-Shunt nachweisen. Dieses Ver­
fahren eignet sich jedoch nicht ftir die Kinder­
kardiologie. 

Differentialdiagnose. Die Unterscheidung 
des ASD secundum yom Primumdefekt bzw. 
AV-Kanal ist im Hinblick auf das operative 
Vorgehen von entscheidender Bedeutung. 

Die groBten differentialdiagnostischen 
Schwierigkeiten entstehen dann, wenn bei 
einem groBen Secundumdefekt eine oder meh­
rere Lungenvenen in den rechten Vorhof oder 
die Hohlvenen einmiinden (TAUSSIG 1960). 
Hierauf muB der Verdacht immer dann gelenkt 
werden, wenn eine zunehmende Herzver­
groBerung durch Erweiterung des rechten Her­
zens und hohe R,-Zacken in den rechtsthora­
kalen Ableitungen im EKG zu beobachten 
sind. Die Rontgenuntersuchung kann weitere 
Aufschliisse geben: Sehr dichte GefaBzeich­
nung im Hilusbereich spricht fUr einen ASD, 
besonders dann, wenn sie scharf begrenzt und 
nicht sehr breit ist. Bei zusatzlichen fehlmiin­
denden Lungenvenen reicht die GefaBzeich­
nung weiter in die Peripherie und ist sehr dicht 
und unscharf. Die selektiveAngiokardiographie 
ergibt bei Injektion in die A. pulmonalis dann 
wesentliche Aufschliisse, wenn eine totale 
Fehlmiindung der Lungenvenen in das rechte 
Herz vorliegt. Bei partieller Lungenvenen­
transposition ist im allgemeinen die Fiillung 
mit und ohne ASD beider VorhOfe gleichzeitig 
so stark, daB Einzelheiten nicht zu differen­
zieren sind (KUNZLER und SCHAD). Die Ka­
theteruntersuchung ergibt bei total fehlmiin­
denden Lungenvenen im rechten V orhof und 
im peripheren Arterienblut gleiche Sauerstoff­
sattigungswerte. Es ist dies nach TAUSSIG 
(1947) die einzige Anomalie mit derartigen Be­
funden. Die direkte Sondierung von rechts­
seitigen Lungenvenen gibt leicht AnlaB zu 
Fehldeutungen, da es oft nicht zu entscheiden 
ist, ob die Sondierung nicht via Defekt iiber 
den linken Vorhof erfolgt ist. Die Klarung kann 
bei ASD und fehlmiindenden Lungenvenen 
durch die Farbstoffverdiinnungsmethode er­
reicht werden (SWAN et al. 1956a; WOOD 
1960). 

Ein hoher Ventrikelseptumdetekt kann, be­
sonders dann, wenn eine Kommunikation zwi­
schen linkem Ventrikel und rechtem Vorhof 
besteht (PERRY et al.), zu Fehldiagnosen AnlaB 
geben. Auch bei dieser Anomalie kann das 
Gerausch relativ hoch im 3. linken ICR links 
sternal horbar sein. Meistens ist ein Schwirren 
tastbar. Der 2. Ton ist klappend. 1m EKG 
kann eine Linkshypertrophie nachweisbar sein 
(TAUSSIG 1960). Die Differentialdiagnose wird 
geklart durch ein selektives Angiokardiogramm 
mit Injektion in den linken Ventrikel, von dem 
aus sich der rechte Vorhof direkt und dann der 
rechte Ventrikel fiillen. 

Auch der Ductus arteriosus persistens (PDA) 
kann im Sauglingsalter, solange das systolisch­
diastolische Dauergerausch noch fehlt, einen 
ASD vortauschen. TAUSSIG (1960) gibt fol­
gende Unterscheidungsmerkmale an: Beim 
groBen PDA, der !nit HerzvergroBerung einher­
geht, ist der systolische Blutdruck hoch, der 
diastolische niedrig, so daB, ahnlich wie bei der 
Aorteninsuffizienz, eine groBe Amplitude resul­
tiert, die der ASD vermissen laBt. 1m EKG 
fehlt in der Regel beim PDA der inkomplette 
Rechtsschenkelblock und es zeigen sich unter 
Umstanden in diesen Fallen Linksbetonung 
bzw. Linkshypertrophie in den Brustwand­
ableitungen. Die retrograde Aortographie klart 
am besten die Situation, sofern es nicht ge­
lingt, den Ductus !nit dem Herzkatheter zu 
sondieren. 

Auch arterio-venoseFisteln zwischen Ooronar­
arterien und Ooronarsinus (HOLLING und ZAK) 
konnen bei der Katheterisierung durch 02-An-
stieg im rechten Vorhof einenASD vortauschen. 
Dasselbe gilt fiir eine Tricuspicalinsuttizienz bei 
einem VSD (BALDWIN et al.). Diese zuletzt 
genannten Anomalien sind jedoch auBer­
ordentlich selten. 

Klinisch kann die Abgrenzung von einer 
milden Pulmonalstenose schwierig sein. Dies 
ist besonders dann der Fall, wenn beim ASD 
iiber dem linken oberen Pracordium ein 
Schwirren zu fiihlen ist (BRAUDO et al.; DISEN­
HOUSE et al.). Das fehlende Hilustanzen bei 
der Pulmonalstenose bei der Rontgendurch­
leuchtung ist in diesen Fallen ein wichtiges 
differentialdiagnostisches Kriterium (KEITH 
et al.), wahrend die Beurteilung der Lungen­
gefaBzeichnung im Stich lassen kann, da die 
poststenotische Dilatation der Pulmonalarte­
rien bis in den Hilusbereich hinein reichen und 
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eine vermehrte LungengefiiBzeichnung vortau­
schen kann. Mit Hllfe der Herzkatheterunter­
suchung lassen sich die Verhaltnisse klaren. 

Auskultations- und Rontgenbefund bei der 
idiopathischen Dilatation der A. pulmonalis kon­
nen den Befunden beim ASD ahneln. Die 
Herzkatheterisierung klart jedoch die Situation 
(TAUSSIG 1960). Bei leisem systolischen Ge­
rausch ist die Abgrenzung eines ASD von der 
primiiren pulmonalen Hypertension erforderlich. 
Auskultatorisch finden sich haufiger als beim 
ASD bei diesen Patienten ein leises systolisches 
Gerausch und ein lautes friihdiastolisches 
Gerausch. Vor allem ist aber als wesentlichstes 
Kriterium der 2. Pulmonalton stark akzen­
tuiert. 1m EKG find en sich starkere Zeichen 
einer Rechtshypertrophie als beim ASD 
(TAUSSIG 1960). 

Komplikationen. 1934 haben ROESLER und 
1936 LUTEMBACHER darauf hingewiesen, daB 
beim ASD in 60-75% aller FaIle ein rheuma­
tisches Fieber auftritt. Die hierdurch bedingten 
Klappenfehler konnen eine so ausgepragte 
Symptomatik verursachen, daB es nicht mehr 
moglich ist, den ASD klinisch zu erkennen. 
TAUSSIG (1960) weist besonders darauf hin, daB 
in solchen fraglichen Fallen beim rheuma­
tischen Vitium immer das Vorliegen eines ASD 
angesichts der Haufigkeit dieser Kombination 
in Erwagung gezogen werden muB. Am haufig­
sten ist bei Klappenbefall die Mitralis betroffen, 
nach TINNEY in 61 %, nach BURRETT und 
WHITE in 50 % der FaIle. 

Die bakterielle Endokarditis ist beim ASD 
eine auBerst seltene Komplikation (TAUSSIG 
1960), kommt aber in einzelnen Fallen vor 
(GEIGER und ANDERSON). VOGLER und DOR­
NEY berichten iiber 38 FaIle kongenitaler Herz­
bzw. GefaBanomalien mit bakterieller Endo­
karditis in einer Beobachtungszeit von 13 Jah­
ren, ohne daB ein ASD dabei beobachtet wurde. 

Beim Saugling mit ASD sind Pneumonien 
haufig; sie werden auch beim alteren Kinde 
beobachtet. Bei groBeren Defekten konnen die 
Pneumonien zur Dekompensation und zur 
Shunt-Umkehr und damit zur Cyanose fiihren. 
Oft werden N eigung zu katarrhalischen I nfekten 
und Bronchitiden angegeben, gelegentlich ent­
wickeln sich Bronchiektasen (TAUSSIG 1960). 

Tuberkulosen beim ASD werden nicht hau­
figer als bei herzgesunden Kindem beobachtet 
(METIANU und DURAND 1954; GROSSE-BROCK­
HOFF et al. 1960). 

Von groBer Bedeutung ist die Entwicklung 
einer pulmonalen Hypertonie (s. S. 681) sowie 
bei groBen Shunt-Volumina infolge groBer De­
fekte die Dekompensation. Gerade groBe De­
fekte gehen unter Umstanden mit erheblichen 
HerzvergroBerungen einher. Dabei ist beson­
ders groB die Gefahr der Thrombenbildung im 
rechten Vorhof, Ventrikel oder in den Pul­
monalarterien. Lungenembolien sind hierbei 
auch im Kindesalter durchaus einzukalku­
lierende Komplikationen, wenn sie auch nach 
KEITH ein seltenes Vorkommnis sind. Beson­
ders muB aber hieran bei diesen Kindem beim 
EntschluB zur Herzkatheterisierung gedacht 
werden. Auch Hirnembolien sind iiber den 
Vorhofseptumdefekt moglich, wenn Thromben 
im rechten V orhof gelost werden und ein 
Rechts-Links-Shunt vorliegt. 

Recurrensparesen sind vereinzelt infolge 
Kompression durch erweiterte PulmonalgefaBe 
beschrieben (ROESLER 1934; ERLANGER und 
LEWINE 1943; s. auch TAUSSIG 1960). 

Prognose. Die Prognose des ASD secun­
dum ist abhangig von der DefektgroBe und 
davon, ob Komplikationen das Krankheitsbild 
beeinflussen. 

1m allgemeinen kann gesagt werden, daB 
kleinere Defekte mit einer annahemd normalen 
Lebenserwartung einhergehen konnen (GROSS). 
Einzelbeschreibungen von Patienten mit 82 J ah­
ren (ELLIS et al. 1950), mit 76 Jahren (TINNEY) 
sind unter anderen erfolgt. COULSHED und 
LITTLER berichteten 1957 iiber ASD bei fiinf 
Patienten, die zwischen 58 und 79 Jahren alt 
und von denen drei recht leistungsfahig waren, 
wahrend zwei eine Rechtsinsuffizienz auf­
wiesen. 1m allgemeinen ist die Lebensdauer 
bei dieser Fehlbildung jedoch verkiirzt. So 
geben ROESLER (1934) eine mittlere Lebens­
erwartung von 36 J ahren, BURRETT und WHITE 
1945 von 37 Jahren und TAUSSIG vor der 
Operationsmoglichkeit von 40 Jahren an. Bei 
groBeren Defekten mit groBem Shunt-Volu­
mina verkiirzt sich die Lebensaussicht erheb­
lich. Diese Patienten iiberleben ohne Operation 
unter Umstanden das Kindesalter nicht. Das 
gilt besonders fiir die Patienten, die eine pul­
monale Hypertonie entwickeln oder ein rheu­
matisches Fieber bekommen (TAUSSIG 1960). 

1m Sauglingsalter sind die Kinder beson­
ders durch Pneumonien gefahrdet, wenn sich 
auch hierbei die Prognose seit der Einfiihrung 
der antibiotischen Therapie wesentlich ge-
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bessert hat. Die entscheidende Wendung 
brachten jedoch die Operationsmoglichkeiten 
mit VerschluB des Defektes (s. S. 702), der un­
bedingt im Kindesalter erfolgen sollte, vor 
allem aber dann, wenn eine HerzvergroBerung 
vorliegt (TAUSSIG 1960). 

Der Canalis atrioventricularis communis 
(AY.Kanal) 

Der partielle AY·Kanal 

Wie oben schon ausgefiihrt, ist der reine 
ASD yom Primumtyp eine sehr seltene Ano­
malie. - Meistens liegt eine Spaltung eines 
Mitralsegels, seltener eine Beteiligung der 
Tricuspidalklappe vor. Diese zusatzlichen Ver­
anderungen verursachen eine andere Hamo­
dynamik und zwingen zu einer anderen Opera­
tionstechnik, so daB aus diesem Grunde die 
besondere Besprechung gerechtfertigt bleibt. 
Besprochen werden sollen jedoch nur die Be­
funde, die yom Secundumdefekt abweichen, 
also Defektformen mit Beteiligung der Klappen. 

Pathophysiologie. Als Folge der Klappen­
anomalie kommt es zu einer Insuffizienz der 
Klappe und damit zu einem RiickfluB von Blut 
in den betreffenden Vorhof wahrend der Ven­
trikelsystole. 1st die Mitralis verandert, wird 
durch den RiickfluB des Blutes in den linken Vor­
hof und direkt yom linken Ventrikel in den rech­
ten Vorhof der Links-Rechts-Shunt und damit 
auch das Blutangebot an die Lunge vergroBert. 
Liegt eine Tricuspidalinsuffizienz vor, erfolgt ein 
RiickfluB in den rechten Vorhof, wodurch dessen 
Volumen zusatzlich zur Shunt-Blutmenge ver­
mehrt wird. Das Blutangebot an den rechten 
Ventrikel und an die A. pulmonalis wird urn 
dieses Pendelblut groBer. Sind beide Klappen 
beteiligt, resultiert eine vermehrte V olumen­
belastung beider Ventrikel (DERRA und LOOGEN 
1960). 

Durch die Mitralinsuffizienz steigt nach 
TAUSSIG (1960) der Druck im linken Vorhof an 
und durch den erhohten Druck und durch das 
vermehrte Volumen im linken Vorhof wachst das 
Shuntvolumen. Die zur Aufrechterhaltung eines 
geniigenden Kreislaufes notwendige Kraft des 
linken Ventrikels muB gesteigert werden, so daB 
die Leistungsfahigkeit dieses Herzabschnittes 
schneller nachlaBt. Die Folge ist eine zunehmende 
HerzvergroBerung bzw. Dilatation, die flir diese 
Fehlbildung charakteristisch ist. Der Druck im 
rechten Ventrikel ist gering erhoht und oft gleich 
dem in der Pulmonalarterie oder etwas hoher 
(relative Pulmonalstenose, s. oben). 

Anamnese und kIinische Befunde. 1m all­
gemeinen unterscheiden sich die anamnesti­
schen Angaben beim Secundum- und Primum­
defekt nicht. Bei groBeren Shunt-V olumina 

infolge einer Klappeninsuffizienz werden hau­
figer beim Primumdefekt Kurzatmigkeit und 
gering ere Leistungsfahigkeit angegeben. Bron­
chitiden und Pneumonien sind haufig (TAUSSIG 
1960). 

Infolge der Belastung beider Ventrikel it;t 
ein linksseitiger Herzbuckel seltener als beim 
Secundumdefekt (TAUSSIG 1960). Solange der 
Links-Rechts-Shunt iiberwiegt und die Ano­
malie nicht durch eine pulmonale Hypertonie 
kompliziert ist, fehlt auch eine Cyanose. Oft 
ist eine LebervergroBerung nachweisbar, wah­
rend sich periphere Odeme erst spat mit zu­
nehmender Insuffizienz einstellen. 

Von BLOUNT et al. (1956) wird der Aus­
kultationsbefund als sehr charakteristisch an­
gegeben: Neben dem ASD-Gerausch im 2. bis 
3. linken ICR parasternal wahrend der Systole 
mit Akzentuation und Spaltung bzw. Dop­
pelung des 2. Herztones findet sich im 3. bis 
4.ICR links parasternal ein leiseres diasto­
lisches Gerausch, das als Ausdruck einer rela­
tiven Tricuspidalstenose angesehen wird (s. 
auch LEATHAM und GRAY). Dazu kommt ein 
fUr die Mitralinsuffizienz typisches rauhes Ge­
rausch iiber der Herzspitze, das auch DUSHANE 
et al. sowie DERRA und LOOGEN beschrieben 
und das nach TAUSSIG in die Gegend der 
Axillarlinie fortgeleitet wird. TAUSSIG (1960) 
gibt auch einen Galopprhythmus bei dieser 
Anomalie bei Insuffizienzerscheinungen an. 
Ein systolisches Schwirren ist gelegentlich am 
linken Sternalrand zu fiihlen. Ein iiberaktiver 
rechter und linker Ventrikel sind palpabel. 

Rontgenbefunde. Das a.p.-Bild ist bestimmt 
durch die VergroBerung beider Ventrikel 
(TAUSSIG 1960), die HerzvergroBerung ist also 
ausgepragter als beim Secundumdefekt. Das 
Herz hat oft etwas kugelige Gestalt durch die 
VergroBerung des linken Ventrikels (KEITH 
et al. 1958), wahrend auch der rechte Herzrand 
durch die VergroBerung des rechten Vorhofes 
prominent erscheint. Die Schragaufnahmen 
zeigen die VergroBerung beider Ventrikel und 
unter Umstanden eine maBige VergroBerung 
des linken Vorhofes (TAUSSIG 1960) nach Brei­
schluck. Die Hiluszeichnung ist vermehrt und 
zeigt deutliche Pulsationen (s. Abb. 310). 

Die Herzkatheteruntersuchung. Nach Du­
SHANE et al. (1960) ergibt sich bei dieser Un­
tersuchung kein Unterschied gegeniiber dem 
Secundumdefekt. TAUSSIG weist jedoch dar­
aufhin, daB der Links-Rechts-Shunt so tief 
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liegen kann, daB das arterialisierte Blut di­
rekt in den rechten Ventrikel gelangt, so daB 
ein Anstieg des 02-Gehaltes im rechten Vorhof 
vermiBt werden kann. KEITH et al. betonen, daB 
bei Erreichen des linken V orhofes der Katheter 
auffallend tief liegt, so daB sich daraus der 
Hinweis auf einen Primumdefekt ergeben kann. 
Hinsichtlich der DruckerhOhung im rechten 
Ventrikel und in der A. pulmonalis ergeben sich 
keine anderen Gesichtspunkte wie beim Secun-

EK G ,Vektorkardiographie undDifferential­
diagnose werden auf S. 695-697 besprochen. 

Der komplette A V -Kanal 

Pathophysiologie. Die Shuntsituation ist bei 
dieser Anomalie durch den Defekt auf Vorhof· 
und vor allem Ventrikelebene gekennzeichnet, 
wobei durch den durchgehenden Defekt zusatzlich 
ein Shunt vom linken Ventrikel direkt in den 
rechten Vorhof moglich wird. Der Links-Rechts· 
Shunt tiberwiegt (TAUSSIG 1960). Meistens be· 

Abb. 310. Rontgenbild (Partieller AV·Kanal, 21/4 Jahre alter 
Junge). VergroBertes Herz, vermehrt gerundeter rechter Vor· 
hofbogen. Angehobene Herzspitze (Rechtshypertrophie s. EKG 
Abb. 312). Prominentes Pulmonalsegment. LungengefaBzeich. 

steht jedoch infolge des groBen De· 
fektes ein gekreuzter Shunt zwischen 
allen vier HerzhOhlen, d. h. es tritt 
auch Blut vom rechten Herzen in das 
linke Herz tiber, ohne daB zunachst eine 
bemerkbare Cyanose auftritt. 1st der 
A V-Kanal kombiniert mit einer Pul· 
monalstenose (SCOTT et al.), ist klinisch 
eine Fallot·Symptdmatik die Folge, d.h. 
eine mehr oder weniger starke Cyanose 
infolge eines Rechts·Links·Shunts vor· 
nehmlich aufVentrikelebene vorhanden. 
Ohne diese zusatzliche Anomalie ist im 
allgemeinen der Druck im Iinken Vorhof 
und linken Ventrikel hoher als im rech· 
ten Herzen. Die Shunt.Blutmenge ist 
im allgemeinen groB, so daB die Be· 
lastung des rechten Herzens erheblich 
ist. Der PulmonaldurchfluB ist stark 
vermehrt, der Druck steigt rechts an 
und demzufolge wachst die GroBe des 
Rechts·Links·Shuntes. 

KIinische Befunde. Auf die hau· 
fige Kombination mit dem Mongolis­
mus ist von zahlreichen Autoren hin· 
gewiesen worden (unter anderen Ro-nung vermehrt 

dumdefekt. Liegt eineKlappeninsuffizienz vor, 
so lassen sich in den V orhofen Insuffizienz­
kurven registrieren. 

Die Angiokardiographie ist beim reinen Pri· 
mumdefekt ohne groBen diagnostischen Wert. 
Bei V orhandensein einer Mitralinsuffizienz 
miiBte eine selektive Angiokardiographie mit 
Injektion des Kontrastmittels in den linken 
Ventrikel durchgefiihrt werden, bei einer Tri· 
cuspidalinsuffizienz in den rechten Ventrikel. 
Beide Lasionen sind jedoch im Hinblick auf 
das operative Vorgehen von sekundarem In· 
teresse, da ohnehin mit Hilfe der Herz-Lungen­
maschine operiert werden muB (s. unten). Die 
Belastung durch die Angiokardiographie steht 
daher in keinem Verhaltnis zu dem zu erwar­
tenden diagnostischen Ergebnis, da praktisch 
fast immer mit der Diagnose eines ASD yom 
Primumtyp mit einer Anomalie einer oder bei· 
der Klappen gerechnet werden muB. 

BINSON; TAUSSIG 1960). So fanden 
ROGERS und EDWARDS, EVANS sowie KEITH 
den Mongolismus in 30-37 % der Kranken mit 
AV·Kanal. ROSSI beobachtete diese Kombi­
nation in II von 15 Fallen, GRANATA et al. 
14mal bei 24 Fallen. 

Die Kinder sind zart, gedeihen schlecht und 
sind oft dyspnoisch. Aus diesem Grunde 
kommen die Sauglinge schon oft in den ersten 
Lebensmonaten zum Arzt. Herzinsuffizienz ist 
haufig, wobei besonders hohe Atemfrequenz 
Tachykardie und LebervergroBerung sowie 
V enensta uungen a uffallen (KEITH et al. ). Pneu· 
monien sind als KompIikation oft erster AniaB 
zur Untersuchung. Oft besteht ein links·ster· 
naler Herzbuckel (TAUSSIG 1960). Cyanose 
fehlt im allgemeinen. 

Ein systolisches Schwirren am linken Ster· 
nalrand ist haufig (KEITH, PAUL). Der rechte 
Ventrikel ist iiberaktiv zu fiihlen. Perkutorisch 
ist das Herz nach beiden Seiten verbreitert. 
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Die HerzvergroBerung ist vor aHem durch die 
vermehrte Rechtsbelastung zu erklaren (TAUS­
SIG 1960). 

Auskultatorisch ist der 2. Pulmonalton ver­
starkt und oft gedoppelt, besonders dann, wenn 
eine pulmonale Hypertonie besteht. Rauhe 
systolische Gerausche sind vor aUem am linken 
unteren Sternalrand bis zur Herzspitze zu 
hOren, aber auch deutlich im 2.-3. linken ICR. 
Die Ausdehnung des Gerausch­
maximums ist also groBer als beirn 
reinen VSD. Bei starkerer Herzver­
groBerung sind uber der Herzspitze 
auch ein mesodiastolisches Gerausch, 
oft auch ein Galopprhythmus zu 
hOren (TAUSSIG, PAUL). Dieses dia­
stolische Gerausch wird von PAUL 
auf die Fehlbildung der AV-Klappen 
sowie auf die funktionelle Tricus­
pidalstenose durch das stark erhohte 
DurchfluBvolumen erklart. 

Elektrokardiographie und Vektorkardio­
graphie. Von wichtigster differentialdiagno­
stischer Bedeutung gegenuber dem Secundum­
defekt ist das EKG, indem beim Prirnumdefekt 
bzw. beim partiellen oder totalen AV-Kanal 
meistens ein uberdrehter Linkstyp besteht. 
Nach GRANT (1957) ist die uberdrehte Links­
abweichung der QRS-Achse wahrend der ersten 
0,04 sec des Kammerkomplexes zu verzeichnen. 

Rontgenbefund. Das Herz ist 
im a.p.-Strahlengang vergroBert, 
wobei besonders der verlangerte und 
nach rechts vorspringende rechte 
Vorhofbogen und der vermehrt ge­
rundete Ventrikelbogen links mit 
angehobener Herzspitze auffallen 
(Abb. 311). Diese Veranderungen 
sind Ausdruck der VergroBerung 
des rechten Vorhofes und des rech­
ten Ventrikels. 1m rechten vorderen 
Schragdurchmesser erreicht der 
rechte Ventrikel die vordere Thorax-

Abb. 311. Rontgenbild (Kompletter AV-Kanal, 9 Monate alter 
SaugIing). Stark vergroJ3ertes Herz mit nach rechts vorsprin­
gendem Vorhofbogen und prominentem Pulmonalsegment. Ver­
mehrte Ventrikelbogenrundung. Angehobene Herzspitze (Rechts-

hypertrophie, s. EKG Abb. 313). Stark vermehrte 
LungengefaJ3zeichnung 

wand. Durch diese VergroBerung kann der linke 
Ventrikel nach hinten verlagert sein, so daB 
ein Dberragen der Wirbelsaule durch den linken 
Ventrikel in den linken vorderen Schragdurch­
messer nicht unbedingt durch eine VergroBerung 
des linken Ventrikels bedingt sein muB (PAUL; 
TESCHENDORF; REINDELL et al.; ZDANSKY). 
Beim AV-Kanal ist allerdings auch meist der 
linke Ventrikel groB (TAUSSIG; PAUL), wahrend 
beirn Secundumdefekt im allgemeinen der linke 
Ventrikel den Wirbelsaulenrand nicht uberragt, 
sofern nicht der rechte Ventrikel sehr groB ist. 
Das Pulmonalsegment ist irn allgemeinen pro­
minent. Die HilusgefaBzeichnung ist meistens 
stark vermehrt, oft bis in die Peripherie hinein. 
Bei der Durchleuchtung faUt Hilustanzen auf 
(TAUSSIG 1960). N achEsPIN 0-VELA et al. ist ront­
genologisch eine sichere Unterscheidung vom 
Ventrikelseptumdefekt jedoch sehr schwierig. 

Dieser uberdrehte Linkstyp ist zusarnmen mit 
dem inkompletten Rechtsschenkelblock sowie 
mit den Veranderungen der P-Zacken oft ver­
bunden mit einem AV-Block ersten Grades, 
das wichtigste differentialdiagnostische Kri­
terium. HARNED et al. waren die ersten, die 
auf den Linkstyp beirn Primumdefekt hin­
gewiesen haben. Es folgten die Mitteilungen 
von BLOUNT et al. (1956) , TOSCANO-BARBOSA 
et al. (1956 und 1958), GRANT (1957), EFFERT 
et al. (1957) , SODI-PALLARES et al. (1958), 
PRYOR et al. (1959). Gleichzeitig erschienen 
zahlreiche andere Arbeiten zu diesem Thema. 
Die Erklarungsversuche sind verschieden: 
Wahrend BLOUNT et al. zunachst annahmen, 
daB die Mitralinsu££izienz infolge der Klappen­
anomalie fur den uberdrehten Linkstyp ver­
antwortlich zu machen ist, wird heute dieser 
Befund auf eine Fehlanlage des Reizleitungs-
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Abb.312. EKG (Partieller AV-Kanal, s. Abb.310). Vberdrehter Linkstyp (Winkel C(QRS -40°). Links­
und rechtsauriculare Reizleitungsstorung. A V -Block ersten Grades. Inkompletter Rechtsschenkelblock mit 
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Abb. 313. EKG (kompletter AV-Kanal, s. Abb.31l). Uberdrehter Linkstyp (Winkel 0( QRS -84°). Links­
und rechtsauriculare Reizleitungsstorung. AV-Block ersten Grades. Starkere Rechtshypertrophie als in 

Abb.312 bei inkompletten Rechtsschenkelblock + Linkshypertrophie. Vektorschleifenverlauf in der 
Frontalebene im Gegenuhrzeigersinn 
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systems zuriickgefUhrt (TOSCANO -BARBOSA 
1956; EFFERT et al. 1957; GRANT 1957; 
PRYOR et al.), die 1958 von LEV sowie von 
NEUFELD et al. histologisch nachgewiesen wer­
den konnte. Je nach Art und dem Grad der 
bestehenden Klappenanomalie kommen zu 
diesem Befund bei bestehendem inkom plettem 
oder auch komplettem Rechtsschenkelblock 
die Zeichen einer Rechts- und/oder Linkshyper­
trophie, die beim partiellen in der Regel nicht 
so stark ausgepragt sind wie beim kompletten 
A V -Kanal. LJber die Veranderungen der P­
Zacke bzw. der AV-LJberleitungszeit ist das 
N otwendige bei der Besprechung des EK G vom 
Secundumtyp (s. S.686) gesagt. AV-Blockie­
rungen ersten Grades sind nach PRYOR et al. 
beim Primumdefekt haufiger als beim Se­
cundumdefekt (18:6% !). Auch PAUL be­
schreibt A V -LJberleitungsstorungen bei dieser 
Anomalie in lO von 16 Fallen. STOERMER und 
BEUREN konnten an einem Krankengut von 
46 Kranken zeigen, daB der inkomplette Rechts­
schenkelblock wesentlich haufiger beim par­
tiellen AV-Kanal zu beobachten ist. Die Au­
toren betonen ferner, daB beim AV-Kanal in 
3 von 46 Fallen iiberdrehte Rechtstypen nach­
weisbar waren, wie dies auch von TAUSSIG an­
gegeben ist. Allerdings ist der iiberdrehte 
Rechtstyp kein fUr den AV-Kanal typischer 
Befund (s. Abb. 312 und 313). 

Vektorkardiographie. Von groBer differen­
tialdiagnostischer Bedeutung ist beim ASD 
ferner die Vektorkardiographie. 1956 wiesen 
TOSCANO-BARBOSA et al. darauf hin, daB der 
Schleifenverlauf in der Frontalebene im Gegen­
uhrzeigersinn gerichtet ist, wahrend die Schleife 
beim Secundumtyp im Uhrzeigersinn verlauft. 
Diese Befunde wurden von zahlreichen Unter­
suchern bestatigt (BURCH und DE PASQUALE; 
DUCHOSAL und GROSGURIN; PRYOR et al.; 
BEREGOWICH et al. 1960a und b; DUSHANE 
et al. 1960; LIEBMAN et al.). DUSHANE et al. 
weisen besonders auf die Achterform der 
Schleife in der Frontalebene hin, die beim par­
tiellen AV-Kanal beobachtet werden kann. 
Diese Formen finden sich auch in den Abbil­
dungen in den Veroffentlichungen von BERE­
GOWICH et al. (1960a und b), LIEBMAN und 
NADAS, BURCH und DE PASQUALE. 

Herzkatheterbefunde. Die Herzkatheteri­
sierung bringt weitere wichtige diagnostische 
Aufschliisse auch im Hinblick auf die Opera­
tionsindikation. Nach KEITH et al. wird in 

10-30% der FaIle ein 02-Anstieg gegeniiber 
den Cava-Werten im rechten Vorhof gefunden. 
1m rechten Ventrikel kann ein weiterer An­
stieg beobachtet werden. Die Sauerstoffsatti­
gung des arteriellen Blutes liegt bei etwa 80 % 
(KEITH et al.; TAUSSIG 1960), kann aber zwi­
schen 60 und 99% schwanken (KEITH et al.). 
PAUL gibt Werte zwischen 84 und 98% an. 
LJber intrakardiale Farbstoffkurven zum Shunt­
Nachweis haben beim AV-Kanal 1956 WAKAI 
et al. berichtet. 

Der Druck in der A. pulmonalis und im 
rechten Ventrikel kann maBig bis stark erhoht 
sein und denjenigen des linken Ventrikels er­
reichen (LAMBERT und KEITH). PAUL weist 
darauf hin, daB hohe Drucke bei differential­
diagnostischen LJberlegungen eher an einen 
AV-Kanal als an einen isolierten Primum­
defekt denken lassen miissen. Mit zunehmen­
dem Druck nimmt natiirlich die GroBe des 
Links-Rechts-Shuntes ab, wahrend der Rechts­
Links-Shunt groBer wird und es schlieBlich zum 
Auftreten einerCyanose kommen kann. Gerade 
in sol chen Fallen ist die Sondierung der A. pul­
monalis wichtig, um durch Registrierung des 
Druckes sowie einer Riickzugskurve eine Pul­
monalstenose auszuschlieBen. Vergleichende 
autoptische Untersuchungen haben gezeigt, daB 
eine deutliche Druckabhangigkeit von der 
GroBe des VSD besteht und daB bei kleinen 
oder fehlenden VSD relativ niedrige Drucke 
im rechten Ventrikel und in der A. pulmonalis 
zu finden sind. Andererseits hat sich auch 
gezeigt, daB Sauglinge mit AV-Kanal mit 
kleinem VSD eine bessere Lebenserwartung 
haben als Kinder mit groBem Shunt auf Ven­
trikelebene (KEITH et al.). 

Differentialdiagnose. Die Abgrenzung die­
ser Fehlbildung hat von allen den Anomalien 
zu erfolgen, die ohne Cyanose und mit einem 
iiberdrehten Linkstyp im EKG einhergehen. 
Das ist zunachst der von NEUFELD et al. be­
schriebene hohe VSD vom "AV-Kanal-Typ". 

Diese Anomalie ist durch einen isolierten 
VSD ausgezeichnet, der anatomisch genau so 
lokalisiert ist wie der beim AV-Kanal, in 9 von 
15 Fallen sogar unter Einbeziehung der AV­
Klappen, aber ohne ASD. Das Reizleitungs­
system ist hier in gleicher Weise fehlangelegt 
wie beim AV-Kanal. Allerdings haben NEU­
FELD et al. dabei keinen inkompletten Rechts­
schenkelblock beschrieben, wie er beim Pri­
mumdefekt vorhanden ist. Diese FaIle von 



698 J. STOERMER: 

VSD lassen sich aber durch Angiokardio­
graphie in den linken Ventrikel nach trans­
septaler Punktion des linken V orhofes dar­
stellen. Sie zeigen natiirlich keinen Shunt 
auf Vorhofebene bei der Katheterisierung. 
Liegt eine Kombination von ASD und VSD 
vor, konnen groBe Schwierigkeiten bei der 
Diagnose auftreten, insbesondere dann, wenn 
diese Anomalie mit einem iiberdrehten Links­
typ einhergeht (ESPINO-VELA et al.). Die 
selektive Angiokardiographie mit Kontrast­
mittelinjektion in den linken Ventrikel klart 
aber auch hier die Diagnose, indem einerseits 
der VSD dargestellt wird, wahrend es beim 
AV-Kanal zu einer diffusen Fiillung der Herz­
hOhlen kommt. 

Die differentialdiagnostische Trennung von 
partiellem und totalem AV-Kanal ergibt sich 
gelegentlich durch die bei diesem oft vor­
handene doppelseitige Ventrikelhypertrophie 
im EK G, die beim partiellen A V -Kanal seltener 
vorhanden ist, kann aber oft unmoglich sein. 

Soweit bei anderen Fehlbildungen, z.E. bei 
korrigierten Transpositionen (BEUREN et al. [2]) 
sowie bei Lavokardie mit Situs inversus (BEU­
REN et al.[I]) iiberdrehte Linkstypen im EKG 
vorkommen, lassen diese sich klinisch von 
der zur Diskussion stehenden Anomalie ab­
grenzen. 

. Wesentlich schwieriger ist die Differential­
diagnose dann, wenn im EKG ein iiberdrehter 
Linkstyp fehlt. Das wichtigste differential­
diagnostische Kriterium ist dann der inkom­
pIette Rechtsschenkelblock, der beim VSD 
sehr selten beobachtet wird, jedoch bei aus­
gepragten Linkshypertrophien vorkommen 
kann (ZUCKERMANN 1959). Die wesentlichsten 
differentialdiagnostischen Befunde liegen hier 
jedoch bei der Angiokardiographie. 

Prognose. Die Lebenserwartungen der Kin­
der mit A V -Kanal sind ohne Operation wesent­
lich schlechter als die der Kinder mit einem 
Secundumdefekt. Aus den Untersuchungen 
von ROGERS und EDWARDS geht ebenso wie 
aus der Zusammenstellung von KEITH et al. 
hervor, daB iiber 50% der Kinder im 1. Lebens­
jahr sterben (s. auch ROBINSON), ein groBer 
Teil im 2. Lebensjahr und der Rest zwischen 
2 und 4 Jahren. Beim Primumdefekt sind 
nach ROGERS und EDWARDS die Lebensaus­
sichten besser. Hier sind es noch 5 %, die alter 
als 30 Jahre geworden sind. Auch in progno­
stischer Hinsicht haben sich die Verhaltnisse 

durch die Operationsmoglichkeiten sehr erheb­
lich verandert. 

Das Cor triloculare biventriculare 
Vorkommen. Das Cor triloculare biventricu­

lare (DAVIDSON) (Single auricle, common atrium) 
ist isoliert eine seltene Anomalie (DONZELOT und 
D'ALLAINE, ABBOTT). Haufiger wird diese Fehl­
bildung bei komplexen Herzfehlern beobachtet, 
besonders bei der Dextrokardie und bei der Laevo­
kardie mit Situs inversus (s. S. 787, 794), funktio­
nell auch bei der Tricuspidalstresie (TAUSSIG 1960). 
ELLIS und VAN CREVELD beschrieben 1940 ein 
nach ihnen benanntes Syndrom, bei dem eben· 
faIlB haufig ein Single auricle gefunden wird 
(TAUSSIG 1960; ELLIS et al.). Mehrere Einzel. 
berichte iiber derartige FaIle liegen vor (Literatur 
bei GIKNIS). 

Anatomie und Pathophysiologie. Es handelt 
sich urn einen groBen gemeinsamen Vorhof, dessen 
Septierung ausgeblieben ist. Rechtsseitig miinden 
im allgemeinen die Hohlvenen, linksseitig die 
Lungenvenen. Die AV-Klappen sind normal aus­
gebildet. 

Wenn auch die groBte Menge des venosen 
BIutes direkt iiber die Tricuspidalis in den rechten 
Ventrikel flieBt, so kommt es doch zu einer Teil­
mischung des venosen und arteriellen Blutes in 
dem gemeinsamen V orhof. Demzufolge liegen 
nach TAUSSIG (1960) die 02-Sattigungswerte fiir 
das venose BIut normalerweise bei etwa 70 %, fiir 
das Mischblut bei etwa 80 %, das arterielle BIut 
ist also gering untersattigt. Der iiberwiegende 
Shunt geht von links nach rechts. Die weitere 
Folge ist eine Rechtshypertrophie + Dilatation. 
Der LungendurchfluB ist vermehrt . 

Klinische Befunde. 1m allgemeinen fehlt 
die Cyanose; sie kann jedoch in leichter Form 
(Lippen- und Akro-Cyanose) voriibergehend 
vorkommen (TAUSSIG). Kommt es zur Herz­
insuffizienz, tritt Cyanose auf. Der Hamato­
kritwert ist im allgemeinen an der oberen 
Grenze der Norm. Die korperliche Leistungs­
fahigkeit ist nach TAUSSIG gering eingeschrankt, 
die Infektanfalligkeit mit Neigung zu Bronchi­
tiden und Pneumonien erhoht. Infolge der 
Rechtsbelastung besteht oft ein Herzbuckel. 

tIber dem Herzen, das zunachst gering­
gradig vergroBert ist, fallt ein systolisches und 
ein mesodiastolisches Gerausch iiber dem Pra­
cordium auf. Der 2. Pulmonalton ist gespalten 
und akzentuiert. 

Rontgenbefunde. Die Rontgenuntersuchung 
zeigt ein maBig nach links und rechts verbrei­
tertes Herz, die Schragaufnahmen lassen den 
vergroBerten rechten Ventrikel und einen nor­
malen "linken" Vorhof erkennen. Das Pul­
monalsegment ist prominent, die Lungen­
gefaBzeichnung im Hilusbereich vermehrt. Bei 



Der V orhofseptumdefekt 699 

der Durchleuchtung fallt Hilustanzen auf 
(TAUSSIG 1960). 

Elektrokardiogramm. Nach TAUSSIG (1960) 
zeigt das EKG rechtstypischen Kurvenverlauf 
mit Rechtshypertrophiezeichen. 

Herzkatheterisierung. Bei der Herzkathe. 
terisierung fallen die hohen 02-Werte im 
"rechten" Vorhof auf (TAUSSIG 1960). Der 
Druck im rechten Ventrikel ist gering erhoht. 
Infolge des erhohten Blutvolumens im rechten 
Ventrikel kommt es wie beim ASD zu einer 
relativen Pulmonalstenose mit geringen Druck· 
gradienten zwischen rechtem Ventrikel und 
A. pulmonalis. 

Die Angiokardiographie bringt nur bei In· 
jektion des Kontrastmittels in den linken An· 
teil des gemeinsamen Vorhofes verwertbare 
Ergebnisse und zeigt das fehlende Septum 
(TAUSSIG 1960). 

Differentialdiagnose. Die hiiufigste Fehl· 
diagnose ist auf Grund des starken 02-Anstieges 
im "rechten" Vorhof die Fehlmiindung ein. 
zeIner oder mehrerer Lungenvenen oder ein 
Vorhofseptumdefekt yom Secundumtyp. Beide 
Anomalien lassen sich von dem Single auricle 
durch die normale 02-Sattigung des arteriellen 
Blutes abgrenzen. Beim Single ventricle und 
beim VSD mit Eisenmenger.Reaktion liegt 
der Shunt auf Ventrikelebene, so daB auch hier 
eine Unterscheidung moglich ist. 

Prognose. Sie ist nach TAUSSIG relativ gut 
ohne Operation. Diese ist schwierig, kann aber 
normale Kreislaufverhaltnisse herbeifiihren (s. 
S.702). 

Das Lutembacher·Syndrom 

Historisches und Haufigkcit. Die ersten Be· 
schreibungen dieses 1916 von LUTEMBACHER aus· 
fiihrlich klinisch dargesteIlten und nach ihm daher 
benannten Syndroms mit V orhofseptumdefekt 
und Mitralstenose stammen von CORVISART 
(ISIS); MARTINEAU (IS65); PEACOCK (IS66) und 
von v. ROKITANSKY (IS75). 1933 sammelten 
MCGINN und WHITE aus der Literatur 23 Fane 
(s. auch UHLEY). Seitdem sind weitere Einzel· 
beobachtungen mitgeteilt worden (Literatur bei 
ENGERT). 

Das Krankheitsbild ist selten. NADAS und 
ALIMURUNG fanden unter einem autoptischen 
Material von 25000 Sektionen nur 5 Patienten mit 
Lutembacher·Syndrom, berechnet auf Patienten 
mit ASD = 6 %. ASKEY und KAHLER schatzen 
die bis 1950 in der Literatur verOffentlichten 
FaIle auf 50-60, BAYER et aL fan den bis 1953 im 
Schrifttum 72 FaIle und teilten selbst 5 mit. Das 
weibliche Geschlecht ist stark bevorzugt (TAUS· 
SIG; PIERRON; BAYER et aL 1953). 

Anatomic und Pathophysiologic. Das Syn. 
drom ist gekennzeichnet durch einen Vorhof· 
septumdefekt und eine Mitralstenose. Der Vor. 
p.ofseptumdefekt ist offenbar meistens ein Se· 
cundumdefekt. So ordnen TAUSSIG (1960) und 
KEITH et aL das Syndrom unter dem Secundum· 
defekt ein (s. auch DRESSLER und ROESLER). 
Dagegen zitieren BAYER et aL 1953 SOLDNER so· 
wie KIRSCHBAUM und PERLMANN, die Defekte in 
Septum primum angaben. Die Entstehung der 
Mitralstenose wird sowohl auf angeborener wie 
auf erwOI'bener Basis angenommen (TAUSSIG). 
Sicher wird man mit ROSSI aIle Fane im Sauglings. 
alter und in der friihen Kindheit auf eine an· 
geborene Fehlbildung beziehen miissen, wahrend 
im spateren Alter durchaus erworbene Faktoren 
und durchgemachte rheumatische Prozesse, die zu 
den Klappenveranderungen gefiihrt haben, er· 
wogen werden miissen (STIEFEL; BAYER et aL 
1953). DaB der Vorhofseptumdefekt Folge der 
kongenitalen Mitralstenose ist, indem durch die 
Druckerhohung im linken Vorhof durch den 
Links·Rechts·Shunt das Foramen ovale offen 
bleibt, wie es LUTEMBACHER annahm, ist aus 
anatomischen Griinden des Ventilverschlusses des 
Foramen ovale (s. S. 67S) nicht moglich. Viel. 
mehr schlieBt sich ja durch den hoheren Druck im 
linken Vorhof das Foramen ovale erst. Darauf 
haben schon DRESSLER und ROESLER sowie 
MCGINN und WHITE hingewiesen. Das Lutem· 
bacher.Syndrom kann mit anderen Herzanoma· 
lien kombiniert vorkommen: mit Dextrokardie 
(INNERFIELD), mit persistierendem Ductus arteri. 
osus (BAYER et aL 1953), mit lsthmusstenose der 
Aorta (HECK und STOERMER). 

Beim durch weitere Fehlbildungen nicht 
komplizierten Lutembacher·Syndrom steht die 
durch die Mitralstenose bedingte Druckerhohung 
im linken Vorhof im Vordergrund. Durch sie 
kommt es zu einem groBen Links-Rechts-Shunt 
auf Vorhofebene. Der Vorhofseptumdefekt wirkt 
als Ventil und verhindert am Ende des Lungen, 
kreislaufes die Gefahr des Lungenodems (BAYER 
et aL 1953). Andererseits wirkt nach BAYER et aL 
(1953) die Mitralstenose einer Jriihzeitigen Rechts­
dekompensation, wie sie beim ASD vorkommen 
kann, dadurch entgegen, daB eine "beliebig starke 
regulatorische Minutenvolumensteigerung des 
kleinen Kreislaufs" nicht moglich ist. 1m Spat. 
stadium sind Rechtsinsuffizienzen durchaus mog­
iich (BAYER et aL 1953; BAYER et aL 1954; 
TAUSSIG 1960). TAUSSIG weist besonders auf In­
suffizienzen bei lnfektionen mit rheumatischem 
Fieber hin. 

Von Anfang an besteht im Lungenkreislauf 
eine Druckerhohung, so daB mit der Zeit Gas­
austauschstorungen in der Lunge die Folge sind. 
Hieraus kann sich eine arterielle 02-Untersat­
tigung ergeben (BAYER et aL 1954). Fiir das 
rechte Herz steht im Vordergrunde die vermehrte 
Druckbelastung, so daB die rechtsventrikulare 
Hypertrophie die Dilatation iiberwiegt. 

Klinische Befunde. In der Anamnese dieser 
Kinder hort man von haufigen Pneumonien, 
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katarrhalischen Infekten oder Ge­
lenkbeschwerden. Die Kinder sind 
auBerordentlich zart und in ihrer 
korperlichen Leistungsfahigkeit ein­
geschrankt. Ein Herzbuckel links­
sternal ist oft vorhanden. Cyanose 
tritt im allgemeinen erst als Aus­
druck der Gasaustauschstorung in 
der Lunge spater auf. ENGERT fiihrt 
bei einer 25 Jahre alten Patientin 
epileptiforme Anfalle auf die Herz­
anomalie zuriick und erklart sie mit 
einer nicht ausreichenden Fiillung 
des linken Ventrikels und dadurch 
bedingter herabgesetzter Hirndurch­
blutung. 

Abb. 314. Riintgenbild (Lutembacher-Syndrom, 15jahriges Mad­
chen, autoptisch gesichert). Deutlich vergriiBertes Herz mit 
besonders starker Vorwiilbung des Pulmonalbogens. Stark ver­
mehrte LungengefaBzeichnung mit intensiver Verdichtung im 
Hilusbereich rechts. GefaBzeichnung ab Mitte der Lungenfelder 

Herzbe/und. Der HerzspitzenstoB 
ist auBerhalb der Medioclavicular­
linie sichtbar. Man fiihlt ein systo­
lisches Schwirren iiber dem linken 
oberen Pracordium parasternal und 
ein systolisch-diastolisches Schwir­
ren iiber der Herzspitze. Auskul­
tatorisch findet sich ein rauhes sy­
stolisches Gerausch iiber dem 2. lin­
ken lCR parasternal, wahrend iiber 
der Spitze fortgeleitet zur Axillar­geringer 

-aVR 

J 
oVL 
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Abb. 315. EKG (Lutembacher-Syndrom, s. Abb. 314). 
Rechtstyp (Winkel IX QRS = 112°). Linksauriculare 
Reizleitungsstiirung. Sehr ausgepragte Rechtshyper­
trophie. Stiirung der Erregungsriickbildung im Ven-

trikelbereich 

linie ein systolisches und ein diastolisches Ge­
rausch wahrnehmbar sind (nach TAUSSIG 
1960). Nach BAYER et al. (1954) sind die Aus­
kultationsbefunde weniger einheitlich. Auch 
TAUSSIG weist darauf hin, daB sich im spate­
ren Alter, besonders bei Insuffizienzen, die 
Befunde stark verandern konnen. Anderer­
seits konnen die Zeichen der Mitralstenose 
klinisch fehlen (ROSSI). Der 2. Pulmonalton 
kann gespalten und akzentuiert sein. 

Rontgenbefund. 1m Vordergrunde steht die 
starke Vorwolbung des Pulmonalbogens (TAUS­
SIG 1960; BAYER et al. 1953 und 1954; ZDANSKY 
1962). Das Herz ist maBig vergroBert (s. 
Abb. 314), bei Hinzutreten einer Mitralinsuffi­
zienz kommt es zu starkenHerzvergroBerungen. 
Der rechte Vorhof ist stark dilatiert, kaum der 
linke. Linker Ventrikel und Aorta sind klein 
bzw. hypoplastisch, der linke Ventrikel ist 
durch die vergroBerte rechte Kammer stark 
nach hinten gedrangt (KUNZLER und SCHAD). 
Wahrend der linke Hilus durch die Herz­
silhouette verdeckt ist, stellt sich der rechte 
Hilus auBerordentlich dicht dar und kann 
tumorartigen Charakter zeigen (BAYER et al. 
1954; BULGARELLI). Die Durchleuchtung er-
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gibt deutliches Hilustanzen und klart die Dif­
ferentialdiagnose gegenuber einer Tumorver­
schattung. Die vermehrte Hiluszeichnung 
bricht etwa in Mitte der Lungenfelder, wie 
immer bei pulmonalem Hochdruck, abo 

Elektrokardiogramm. Der Kurvenverlauf 
ist bestimmt durch die starke Rechtsbelastung. 
Demzufolge findet sich in der Mehrzahl der 
Falle ein Rechtstyp mit Zeichen der Rechts­
hypertrophie. Storungen der Erregungsruck­
bildung kommen vor (BAYER et al. 1954; 
BULGARELLI). Auriculare Reizleitungsstorun­
gen werden meistens beobachtet. PQ-Ver­
langerungen und inkompletter oder kompletter 
Rechtsschenkelblock sind von PIERRON, ASKEY 
und KAHLER, BAYER et al. (1953) und TAUSSIG 
(1960) beschrieben (s. Abb. 314). 

Herzkatheterbefund. Es findet sich ein 
02-Anstieg im rechten Vorhof, der bis in die 
A. pulmonalis erhalten bleibt. Auf die mog­
liche arterielle 02-Untersattigung war schon 
hingewiesen. Der Druck in den V orhofen ist 
erhoht (CALAZEL et al.; BAYER etal.; GARELLI). 
Besonders hingewiesen wird auch auf die er­
hohte Vorhofkontraktionswelle im linken Vor­
hof als Folge der Mitralstenose (BAYER und 
WOLTER). BULGARELLI gibt im rechten Vorhof 
Druckwerte bis zu 40/4 an. 1m rechten Ven­
trikel wurden Drucke bis zu llO systolisch 
registriert. Die Drucke im linken V orhof sind 
im allgemeinen nicht so hoch wie bei der reinen 
Mitralstenose, doch immer hoher als im rechten 
Vorhof. 

Die Angiokardiographie zeigt infolge des 
groBen Links-Rechts-Shuntes ein sehr aus­
gepragtes Spatdextrogramm (KUNZLER und 
SCIIAD). 

Differentialdiagnose. Solange die typischen 
klinischen undrontgenologischenBefunde nach­
weisbar sind, ist die Diagnose nicht schwierig. 
1st das nicht der Fall und verschwindet vor 
allem der fUr Mitralstenose typische Befund, 
konnen groBe diagnostische Schwierigkeiten 
auftreten. Der Befund kann dann dem eines 
A~D oder auch eines rheumatischen Fiebers 
mit Carditis ahneln (TAUSSIG 1960). Die hohen 
02-Werte im rechten Vorhof lassen unter Um­
standen fehlmundende Lungenvenen anneh­
men. Es ist daher eine exakte Katheteri­
sierung mit Bestimmung der arteriellen O2-
Werte notwendig. Vor allem ist bei dem ent­
sprechenden Rontgenbild an ein Lutembacher­
Syndrom zu denken. Das Rontgenbild weist 

ohne Zweifel groBe Ahnlichkeit mit dem beim 
groBen persistierenden Ductus arteriosus auf. 
Doch klaren hier der Gerauschbefund und das 
EKG schnell die Differentialdiagnose. 

Prognose. Die Kombination der beiden 
Anomalien wirkt sich hamodynamisch relativ 
gunstig aus. Die Lebensaussichten der Pa­
tienten sind daher keineswegs so schlecht wie 
bei isoliertem Bestehen einer der beiden Fehl­
bildungen. So ist der von ASKEY und KAHLER 
beschriebene Patient 72 Jahre alt geworden. 
BAYER et al. (1953) berechneten nach der 
Literatur, daB von 29 obduzierten Patienten 
zwischen 10 und 30 Jahren zehn starben, 
zwischen 31 und 50 sieben, jenseits von 50 Jah­
ren zwolf, von denen vier alter als 70 Jahre 
wurden. Andererseits sind fruhere Todesfalle 
durchaus bekannt (PEACOCK; HECK und STOER­
MER). 

Therapie 

Allgemeine Therapie. AIle Kinder mit ASD 
sind als chronisch kranke Kinder zu betrachten 
und bedurfen einer standigen Kontrolle und 
Beratung. Dies ist notwendig sowohl in der 
praoperativen wie auch postoperativen Phase. 
Besonders haufige Kontrollen erfordert das 
Sauglingsalter, wo man sich besonders bei 
Pneumonien und Ernahrungsschwierigkeiten 
zur stationaren Aufnahme oftmals entschlieBen 
muB. Spater genugen 1/4-1/2jahrliche oder 
auch jahrliche Kontrollen. Eine korperliche 
Einschrankung der Kinder ist im allgemeinen 
nicht erforderlich. Die Kinder sollen vielmehr 
ihre Leistungsgrenze selbst finden. Solange 
keine HerzvergroBerung besteht, ist eine Digi­
talisierung nicht erforderlich, sie wird jedoch 
notwendig, wenn das Herz groBer wird. Durch 
standigeKontrolluntersuchungen muB der opti­
male Termin fur die stationare Herz-Diagnostik 
mit Katheterisierung und gegebenenfalls An­
giokardiographie ermittelt und auch der fur 
jede Fehlbildung geeignetste Operationstermin 
festgelegt werden. Die Diagnosestellung darf 
im allgemeinen nicht gleichbedeutend sein mit 
der Indikationsstellung zur Operation. 

Allen hier besprochenen Anomalien ist der 
Septumdefekt gemeinsam. Es ist bekannt, 
daB alle diese Patienten in hohem MaBe durch 
bakterielle und rheumatische Infektionen des 
Endokards gefahrdet sind. Es ist daher eine 
unumgangliche Regel, diese Kinder bei fieber­
haften Infekten jeder Art ausreichend anti-
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biotisch iiber mehrere Tage zu behandeln, 
auch wenn dies bei rezidivierenden 1nfekten 
haufig notwendig wird. 

Chirurgische Therapie. Die Operations­
indikation: Beim Secundumdefekt zwingen 
Shunt-V olumina mit vergroBerten Herzen und 
Druckerhohungen im rechten Ventrikel bzw. in 
der A. pulmonalis bis zu 50-60 mm Hg zur 
Operation (KEITH et al.; TAUSSIG 1960). Ho­
here Drucke lassen das Risiko groBer werden, 
da damit gerechnet werden muB, daB der Hoch-

Tabelle 47. Operationsmortalitat beim ASD 
bei verschiedenen Operationsverfahren 

I 1. Geschlos· I 2. Offene 
, sene !liethode . Operations' 

Zahl der 
FaIle I 

Letalitat 

d AtrJ?septo- Verfahren 
pexJe u~~ (Hypo-
Umschnu- thermie) 
rungsnaht) 

397 542 

3% 3% 

4. Herz-
3. Herz- Lungen­
Lungen- Maschine 
Maschine bei Primum-

defekten 

1206 256 

4% 26% 

druck fixiert ist. 1st dadurch schon eine Shunt­
umkehr erfolgt, ist eine Operation kontra­
indiziert (s. auch DERRA und LOOGEN). 1st der 
Druck reversibel, d.h. sind noch keine star­
keren GefaBveranderungen in der Lungen­
strombahn vorhanden, sind die Operations­
aussichten giinstiger (s. auch KIRKLIN et al.). 
Durch reine Sauerstoffbeatmung bei der Herz­
katheterisierung laBt sich diese Frage schnell 
klaren, indem bei nicht fixiertem Hochdruck 
der Druck in der A. pulmonalis abfallt. Bei 
der Mehrzahl der Kinder mit ASD ist dies 
gliickIicherweise der Fall (KEITH et al.). Nach 
MCGOON et al. sollten aIle ASD mit einem 
Links-Rechts-Shunt von 35% oder mehr des 
Lungendurchflusses am besten nach dem 
4. Lebensjahr operiert werden (s. auch Coo­
LEY). Eine Kontraindikation ist das rheuma­
tische Fieber, wahrend dessen e bensowenig 
operiert werden darf wie kurz danach (TAUSSIG 
1960). Beim A V-Kanal ist sowohl bei der 
partiellen wie kompletten Form die Operations­
indikation nur bei deutlich vergroBerten Her­
zen und Druckerhohungen im kleinen Kreis­
lauf wegen des groBeren Operationsrisikos ge-

geben (KEITH et al.; TAUSSIG 1960). Auch 
diese Kinder bediirfen einer standigen Kon­
trolle und sollten erst dann einer Operation 
zugefiihrt werden, wenn die HerzgroBe deutlich 
zunimmt. Das groBere Risiko ist nach TAUSSIG 
dadurch bedingt, daB die Klappeninsuffizienz 
zu korrigieren ist und der Defekt bis zur 
Klappenebene reicht, wodurch der untere 
Defektrand durch die AV-Klappen und den 
oberen Rand des Ventrikelseptums gebildet 
wird. Die Gefahr bei der Korrektur Iiegt daher 
in einer Verletzung der Klappen wie auch des 
Hisschen Biindels. Trotzdem sollten diese 
Kinder, insbesondere mit komplettem AV­
Kanal, wegen der schlechten Prognose im Alter 
von 1-3 Jahren operiert werden (COOLEY). 

Ohirurgische Maf3nahmen (s. chirurgische 
Lehrbiicher). 

Der VerschluB eines Secundumdefektes er­
folgt heutzutage in Hypothermie, es sei denn, 
man hat Anhalt fUr einen sehr groBen Defekt, 
der Herz und Kreislauf schon erheblich beein­
trachtigt hat. Dann muB mit einer langeren 
Operation gerechnet werden und der Einsatz 
der Herz-Lungen-Maschine ist angebracht. 

Beim partiellen und kompletten A V-Kanal 
ist neben dem VerschluB des Defektes die Kor­
rektur der gespaltenen Klappen erforderIich. 
Bei diesen Anomalien wird daher die Herz­
Lungen-Maschine eingesetzt (COOLEY und 
KIRKLIN; COOLEY und McNAMARA). Auch der 
Sinus venosus-Defekt mit fehlmiindenden Lun­
genvenen kann in Hypothermie operiert wer­
den (KREMER und ROTTHOFF). 

Beim Oor triloculare biventriculare ist eine 
Korrektur durch Neubildung eines Vorhof­
septums mit einem FIicken versucht worden 
(BAHNSON; ELLIS et al.). 

Dber die Erfolge der Operation des Vorhof­
septumdefektes mit den verschiedenen Opera­
tionsverfahren gibt eine 1960 yom American 
College of Chest Physicians veroffentIichte Sta­
tistik (NEPTUN und BAILEY) Auskunft (Ta­
belle 47). Es zeigt sich nicht nur das wesent­
lich groBere Risiko bei der Operation der 
Primumdefekte, sondern auch die, wenn auch 
geringere, Dberlegenheit der Hypothermie bei 
den Secundumdefekten. 
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Das Cor triatriatum 

Von S. BUCHS, Basel 

Cor triatriatum sinistrum 

Definition. Eine der Atrioventrikularebene 
mehr oder weniger parallel verlaufende fibrose 
oder fibromuskulare Membran unterteilt den 
linken Vorhof vollstandig oder unvollstandig 
in eine hintere obere Halfte, in welche die 
Lungenvenen einmiinden, und in eine vordere 
untere, welche das Herzohr tragt und die durch 
das Mitralostium mit dem linken Ventrikel 
kommuniziert 1 . 

Historisches. ANDRAL erwahnt 1829 zum 
ersten Mal ein Cor triatriatum. 1868 wird es von 
CHURCH eingehend beschrieben. Nach der Jahr-

1 Obige Definition schlie13t den von BARNARD 
und BRINK [Brit. Heart J. 18, 309 (1956)] be­
schriebenen iiberzahligen linken Vorhof vom 
eigentlichen Cor triatriatum sinistrum aus. (Keine 
Kommunikation mit den Lungenvenen, hingegen 
eigenes Ostium a-v sinistrum.) 

hundertwende haufen sich die pathologisch-ana­
tomischen Arbeiten, in welchen vor aHem seine 
Pathogenese zur Diskussion gestellt wird. Von 
1868-1949 sind nur 16 FaHe publiziert worden, 
seit 1949 bereits mehr als doppelt soviel. In der 
padiatrischen Literatur haben DOXIADIS und 
EMERY zum ersten Mal die Aufmerksamkeit auf es 
gelenkt. Die letzten Monographien stammen von 
NIWAYAMA und VARONIER. 

Pathoanatomie. Das abnorme Septum in­
seriert meist ringsum an der Vorhofwand und 
medial am Vorhofseptum. Als Bestandteil der 
o beren Kammer bildet es deren Boden und 
von der unteren Kammer formt es das Dach 
(Abb. 316 und 317). PATTEN und TAGGART ha­
ben ein vertikales Septum beschrieben. Eine ein­
zige oder auch mehrere, Millimeter bis Zenti­
meter im Durchmesser betragende und in ihrer 
Zirkumferenz oft verkalkende Offnungen ge­
statten den Durchtritt des Blutes vom oberen 
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in den unteren Vorhof. Eine Perforation kann 
aber auch fehlen (STOEBER, HAGENAUER). Das 
eigentliche V orhofseptum ist meist normal 
gestaltet. Das Foramen ovale ist offen oder 
geschlossen, es kann in den oberen oder in den 
unteren linken Vorhof einmiinden. Auch Vor­
hofseptumdefekte gehOren zum Bild (Abb. 316). 
In den Beschreibungen von ABBOTT, von 
McNAMARA et al. u.a. war das zusatzliche 
Septum in Form eines oder mehrerer Strange 
rudimentar angelegt. Histologisch besteht es 
aus Bindegewebe, in welches meist Muskulatur 
und elastische Fasern eingelagert sind. Seine 
freien Oberflachen sind stets mit einem Endo­
thelbelag ausgekleidet (HAGENAUER). Die 
rechte Kammer ist meist verdickt und dilatiert, 
die linke Kammer oft hypoplastisch und ein 
bedeutungsloses Anhangsel der rechten. Die 
A. pulmonalis kann doppelt so weit sein wie 
die Aorta. In den Lungen konnen die Inter­
alveolarsepten hypertrophieren und sich mit 
Hamosiderin beladen (NIWAYAMA, COTTIER 
und TOBLER). Die Media der Lungenarteriolen 
wurde oft verdickt gefunden (EDWARDS et al., 
NIWAYAMA). 

Patbogenese. FOWLER interpretierte das abo 
norme Septum als hypertrophierte Valvula 
foraminis ovalis, BORST als das urspriingliche 
Septum primum. Er nahm an, daB eine dystope 
Miindung der V. pulmonalis communis in den 
linken Vorhof zwischen Septum primum und 
Septum secundum (anstatt links vom Septum 
primum) die beiden Sept en auseinanderdrange 
und das Septum primum zum zusatzlichen 
Diaphragma forme. HAGENAUER, LOEFFLER, 
PARSONS, EDWARDS und die meisten neuen Au­
toren erblicken im hinteren linken Vorhof die 
erweiterte, an ihrer Miindung stenosierte und ins 
Herz einbezogene V. pulmonalis communis, und 
im abnormen Septum ihre Beriihrungsflache mit 
dem sino·atrialen Teil des Herzens. (Daher auch 
die Benennung "Stenose der V. pulmonalis com­
munis; EDWARDS, s.Abb. 318.) SCHAUERschlieB­
lich halt die 0 bere HaUte des linken V orhofes fiir 
den erweiterten Sinus coronarius. Viele Griinde 
lassen sich sowohl fUr als auch gegen die genannten 
Theorien ins Feld fiihren. Solange aber iiber die 
Pathogenese des Cor triatriatum keine Einigkeit 
herrscht, laUt sich auch der Zeitpunkt seiner Ent· 
stehung nicht fixieren. BORST und TAUSSIG ver· 
legen ihn ans Ende des ersten, EDWARDS, HA· 
GENAUER und PARSONS ans Ende des zweiten 
Embryonalmonats. 

Haufigkeit, Itiologie, BegleitmiBbildungen. 
Mit bisher knapp 70 beschriebenen Fallen ist 
das Cor triatriatum eine der selteneren MiB­
bildungen des Herzens. Die beiden Geschlech­
ter sind, soweit Angaben vorhanden sind, 

Handbuch der Kinderheilkunde. Bd. VII 

Abb. 316. Schematischer Schnitt durch cin Cor tria­
triatum sin. mit Vorhofseptumdefekt (aus GRAEDEL 

et al.) 

Abb.317. Praparat eines Cor triatriatum sin. (5jah. 
riger Knabe, Praparat Prof. S. SOHEIDEGGER, 

Path.·anat. Anstalt der Universitat Basel) 

Abb. 318. Ausweitung der an ihrer Miindung steno­
sierten V. pulmonalis communis zum hinteren linken 

Vorhof (schematisch, aus GRAEDEL et al.) 

gleichermaBen befallen. tTber die Atiologie ist 
nichts bekannt. In iiberraschend groBer Zahl 

45b 
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wurden Anomalien der Lungenvenen gesehen 
(BORST, HOSCH, LATOUR et al., PATTEN und 
TAGGART, STOEBER u.a.), was als schwerwie­
gendes Indiz zugunsten einer primaren MiB­
bildung im Bereich der V. pulmonalis com­
munis gewertet werden dad. Begleitanomalien 
im iibrigen Kreislauf sind nicht einheitlicher 
Natur: 4 Mitralvitien (BELCHER und SOMER­
VILLE, GOUSIOS u. COTTON, PARSONS, VINE­
BERG und GIALLORETO), ein Kammerseptum-

Offnung von weniger als 3 mm betrug die mitt­
lere Lebensdauer 3,3 Monate (NIWAYAMA). 
Bei im Erwachsenenalter Verstorbenen war 
der Durchmesser 10 mm und dariiber (LATOUR 
et al.). Von 42 Fallen der Literatur sind 18 im 
ersten Lebensjahr gestorben, 9 zwischen 6 Mo­
naten und 3 Jahren und 14 zwischen 3 und 
48 Jahren bei gleichmiiBiger Verteilung auf aIle 
dazwischenliegenden Altersstufen. LOEFFLERS 
Patient wurde 70 Jahre alt. 

Abb. 319. Herzfernaufnahme eines Cor triatriatum sin. 
(5jahriger Knabe) 

Symptomatologie. VerliWt ein 
erheblicher Teil des Blutes den 
linken Vorhof durch einen Vorhof; 
septumdefekt, so beherrscht dieser 
1m allgemeinen das klinische Bild. 
1st das Vorhofseptum aber intakt, 
so gleicht die Anomalie einer aty­
pischen Mitralstenose oder gar 
-atresie. In beiden Fallen ist die 
Diagnose ohne Herzkatheter prak­
tisch kaum zu stellen. 1m Vorder­
grund steht immer das AusfluB­
hindernis aus dem hinteren linken 
Vorhof, wobei die Lungenstauung 
zu Dyspnoe und gehauften Ka­
tarrhen fiihrt. Hyperkinetik, Hy­
pertrophie und schlieBlich Insuffi­
zienz des rechten Herzens sind die 
Folge. Cyanose entsteht erst ter­
minal, es sei denn, ein Rechts­
Links-Shunt in den unteren lin­
ken V orhof bewirke eine Mischungs­
cyanose (HAGENAUER, PATTEN und 
TAGGART). Die Reduktion des 

defekt (NIWAYAMA), 4 offene Ductus Botalli 
(z. B. LEWIS et al., PATTEN; nie in vivo diagno­
stiziert), eine Isthmusstenose der Aorta (Gou­
SIOS und COTTON), Obliteration der A. carotis 
communis (HOSCH), eine Fallotsche Tetralogie 
und eine Transposition (PREISZ), eine V. cava 
cranialis sinistra (MAXWELL et al.). NIWA­
YAMAS letzter Fall war auch sonst miBbildet 
(abnorme Lungenlappen, Oesophagusatresie, 
Drehungsanomalien des Darmes, Monoculus). 

Verlau! und Prognose. Je enger die Per­
foration im Septum, desto friiher treten Sym­
ptome und Beschwerden auf und desto kiirzer 
ist die Lebenserwartung (LOEFFLER). Bei feh­
lender Perforation wird das Leben erst durch 
eine zusatzliche Anomalie ermoglichst (Vor­
hofseptumdefekte, falsche Miindung von Lun­
genvenen; STOEBER, HAGENAUER). Bei einer 

Minutenvolumens im groBen Kreis­
lauf kann einen Pulsus parvus und Ohnmachten 
zur Folge haben. Miidigkeit, Herzklopfen, 
Dyspnoe undHamoptoe (BARRETT undHICKIE, 
PEDERSEN und THERKELSEN) sind die Klagen 
alterer Patienten. Der 2. Pulmonalton ist wegen 
der pulmonalen Hypertonie immer verstarkt, 
oft verdoppelt. Ein uncharakteristisches systo­
lisches Gerausch am linken Sternalrand, am 
Processus xyphoides oder an der Herzspitze 
laBt einen Septumdefekt oder ein Klappen­
vitium vermuten. Es kann schon bei der Ge­
burt vorhanden sein oder erst spater auftreten 
(z.B. im 4. Lebensjahr; GRAEDEL et al.). Beim 
Saugling verdeckt die Tachykardie oft jedes 
Gerausch. Obwohl die Anomalie hamodyna­
misch der Mitralstenose gleicht, ist nur wenige 
Male ein diastolisches Spitzengerausch gehort 
worden (BARRETT und HICKIE, GOUSIOs und 



Das Cor triatriatum 711 

COTTON, VINEBERG und GIALLORETO), nie aber 
ein Mitraloffnungston. Der erste Ton an der 
Spitze war stets unauffallig, jedenfalls nie 
paukend. 1m Rontgenbild sind die Lungen­
gefaBe weit, das rechte Herz dilatiert, und die 
linke Kammer kann normal groB erscheinen, 
obwohl sie sich nur schlecht fiillt (Abb. 319). 
LATOUR et al. sowie BELCHER und SOMER­
VILLE wollen den oberen Anteil des linken Vor­
hofes vergroBert gefunden haben. Das EKG 
zeigt ausnahmslos einen ausgesprochenen 
Rechtstyp mit einer QRS-Achse von etwa 
+ 120°, wahrend die T-Achse entgegengesetzt 
nach links abweichen kann (LATOUR et al.). In 
den Brustwandableitungen finden sich die Zei­
chen der Rechtshypertrophie, selten des un­
vollstandigen Rechtsschenkelblocks und teil­
weise negative T-Zacken. Bedeutsam ist das 
Vorkommen eines P-Pulmonale bis zu einer 
Hohe von 0,45 m V und das Fehlen eines 
P-Mitrale (LATOUR et al.). Die Patientin von 
BELCHER und SOMERVILLE litt an Vorhof­
flimmern. 

Herzkatheterisierung. Der Druck in der 
rechten Kammer und in der A. pulmonalis ist 
meistens erhoht. Absolute Beweiskraft fur ein 
AbfluBhindernis aus dem kleinen Kreislauf 
kommt aber nur dem erhohten Lungencapillar­
druck zu, da die pulmonale Hypertonie auch 
als V olumenhochdruck gedeutet werden konnte 
(s. Tabelle 48). Der Lungencapillardruck als 
MaB fur die Druckverhaltnisse im oberen linken 
Vorhof ist nur noch bei der Mitralstenose so 
hoch wie beim Cor triatriatum. Seine Form­
analyse sollte eine erniedrigte Vorhof- und eine 
erhohteKammerkontraktionswelle ergeben (PE­
TIT und DECHAMPS). Kann im unteren linken 
Vorhof transseptal oder durch einen Defekt 
hindurch trotz erhohtem Lungencapillardruck 
ein normaler V orhofdruck gem essen werden, 
dann ist die Diagnose gesichert. SAWYER et al. 
haben als einzige trotz fehlendem Rechts­
Links-Shunt eine arterielle Sauerstoffsattigung 
von nur 82 % gem essen, die sie auf die Herz­
insuffizienz und auf die Stauungslunge zuruck­
fuhrten. 

Angiokardiographie. In der bisherigen Litera­
tur existiert erst eine einzige, praktisch normale 
Angiokardiographie (ANDERSON und V ARCO). Bei 
G OUSIOS und COTTON ist infolge des grofien 
Links-Rechts-Shunts das Lavogramm ausge­
blieben. Ohne einen solchen Shunt ist eine Angio­
kardiographie ein zweischneidiges Schwert, denn 
die akute Uberdehnung des hinteren linken Vor-

hofs kann zum Exitus fUhren. Tatsachlich ist ein 
Patient von NnVAYAMA an der Injektion des 
Kontrastmittels in die A. pulmonalis zugrunde 
gegangen (Obduktion: HamorrhaO'ien in der 
A. pulmonalis und in den Lungen), u~d die Angio­
kardiographie von BARRETT und HICKIE konnte 
wegen Vorhofflimmerns wahrend del' raschen In­
jektion nicht zu Ende gefiihrt werden. 

Diagnose. Eine atypische Mitralstenose im 
Kindesalter ohne Rheumatismus in der Ana­
mnese und vor allem ein extrem hoher Lungen­
capillardruck mit oder ohne Vorhofseptum­
defekt sind fur ein Cor triatriatum sinistrum 

Tabelle 48. Drucke im kleinen Kreislauf bei 
Oar triatriatum 

Autoren 

BARRETT und HICKIE 
PEDERSEN und THER­

KELSEN ..... 
SAWYER et al. 
VINEBERG und GIALLO-

RETO ....... . 

I 
A. pulmonalis I ~ungen-

mm Hg capIilardruck 
mmHg 

92/62 I 52/32 

109/72 
125/72 

125/55 

38-34 
30 

45/30 

fast beweisend. Noch auf dem Operationstisch 
muB an ein Cor triatriatum gedacht werden, 
wenn der linke Vorhof von auBen eine sicht­
bare Zweiteilung zeigt (BELCHER und SOMER­
VILLE), wenn sich der hintere linke Vorhof 
praller anfiihlt als der schlaffe untere (LEWIS 
et al.), wenn die Lungenvenen vom unteren 
Vorhof aus nicht sondiert werden konnen (LE­
WIS et al., VINEBERG und GIALLORETO), 
oder wenn der geringe Durchmesser des Vor­
hofseptumdefekts das Krankheitsbild nicht 
erklaren kann (GRAEDEL et al.). 

Differentialdiagnose. Von der M itralstenose 
unterscheidet sich das Cor triatriatum durch 
das Fehlen gewisser auskultatorischer Phano­
mene (s. oben), durch die Anwesenheit eines 
P-Plllmonale, das Fehlen eines P-Mitrale und 
durch die Anamnese. Bei einer Stenose der 
Lungenvenen ist der ganze linke Vorhof klein, 
doch ist er beim Cor tria tria tum nicht immer 
vergroBert. Der unkomplizierte V orhofseptum­
defekt ist durch einen normalen Lungencapillar­
druck gekennzeichnet. Beim Lutembacher­
Syndrom ist del' Lungencapillardruck, wenn 
uberhaupt, nur leicht erhoht. Vorhofseptum­
defekte vom Foramen primum-Typ haben im 
EKG eine Linksachse. Falsche Mundung aller 
Lungenvenen modelliert die Herzform im Ront­
genbild zu einer 8. Die primiire pulmonale 
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H ypertonie sowie Erkrankungen des arteriellen 
LungengefiiBbettes haben einen normalen Lun­
geneapillardruek. Linksinsuffizienz, chronische 
Perikarditis oder Tumoren im linken Herzen 
erhohen den Lungeneapillardruek im all­
gemeinen weniger als das Cor triatriatum. 
Naeh H. TAUSSIG muB beim Saugling eher ein 
Cor triatriatum, beim groBeren Kind eher ein 
Tumor erwogen werden. Bei der Endokard­
fibrose zeigt das EKG eine Linkshypertrophie 
mit Isehamiemerkmalen an. 

Therapie. Die Spaltung des pathologisehen 
Septums ist die Methode der Wahl und fiihrt 
eine funktionelle NormaIisierung herbei. Ver­
weehselt der Chirurg die Offnung im Dia­
phragma mit einem V orhofseptumdefekt (erste 
Operation von BARRETT und HICKIE), dann ist 
der Eingriff vergebens. Etwa die Halfte der 
bisher operierten FaIle sind unter dem Ver­
daeht einer atypisehen Mitralstenose ange­
gangen und sehlieBlieh als Cor triatriatum zu 
Ende gefiihrt worden (BARRETT und HICKlE, 
BELCHER und SOMERVILLE, GIBBONS et aI., 
LEWIS et aI., VINEBERG und GIALLORETO). 

Cor triatriatum dextrum 

Eine perforierte Membran unterteilt den rech­
ten Vorhof in zwei ubereinandergelegene Half-

ten. Die obere nimmt die kraniale, die untere die 
caudale Hohlvene auf. 1m Falle von KJELLBERG 
et aI. mundeten beide Hohlvenen in den hinteren 
echten, der Sinus coronarius in den zusatzlichen 
rechten Vorhof ein. STERNBERG halt das Dia­
phragma fUr das Septum secundum, welches 
durch die nach hinten und links versetzte Ein­
mundung der V. cava caudalis vom Septum pri­
mum abgedrangt worden sei. Letzteres solI die 
Scheidewand zwischen dem linken und den beiden 
rechten Vorhiifen bilden. (Beachte die Analogie 
zum Borstschen Erklarungsversuch des Cor tria­
triatum sinistrum.) Nach GOMBERT hingegen ver­
danke das zusatzliehe Septum seine Entstehung 
der gewucherten rechten unteren Sinusklappe, 
die mit dem rudimentaren Septum secundum 
verschmelze. 

Die Anomalie ist mit einem langeren Leben 
vereinbar. Eine 42jahrige Frau starb nach der 
14. Geburt an einer Lungenembolie (GOMBERT). 
Bisher sind erst 7 Falle eines ausgedehnten 
Septums beschrieben worden (DUBIN und HOL­
LINSHEAD, GOMBERT, KJELLBERG et aI., MARI­
NOZZI, ROSSI, RUGGIERI, STERNBERG). Uber die 
Klinik ist nichts bekannt. 

Weniger ausgedehnte Wucherungen des cau­
dalfln Anteiles der rechten unteren Sinusklappe 
kiinnen sich zu einem lockeren Netzwerk aus­
spannen (CHIARI, YATER), welches sich von der 
Valvula Eustachii oder Thebesii zur Crista termi­
nalis oder gar bis zum Vorhofseptum erstreekt. 
Es ist klinisch unwichtig, kann aber dann Be­
deutung erlangen, wenn ein Herzkatheter sieh in 
ihm verfangt oder Thromben sich in ihm anlagern. 
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Der Ventrikelseptumdefekt 

Von A. J. BEUREN, Gottingen 

Einleitung. Pathoanatomische Beschreibun­
gen von Ventrikelseptumdefekten (VSD) liegen 
bereits aus dem vorigen Jahrhundert vol' (DAL­
RYMPLE 1847, V. ROKITANSKY 1875). Die erste 
klinische Beschreibung des VSD stammt von 
H. ROGER aus dem Jahre 1879. Del' \Vert diesel' 
Beschreibung hat sich durch spatere Unter­
suchungen bestatigt, so daB heute noch die Be­
zeichnung "maladie de Roger" gebraucht wird. 

1m Jahre 1897 berichtete EISENMENGER tiber 
seinen klassischen Fall eines Defektes im mem­
branosen Ventrikelseptum mit dextroponierter, 
den Defekt tiberreitender Aorta (EISENMENGER 
1897). ABBOTT hat dann im Jahre 1932 einige 
FaIle aus del' Literatur zusammengestellt, die 
durch einen membranosen VSD mit tiberreitender 
Aorta und Cyanose gekennzeichnet waren und 
fUr die sie in Anlehnung an EISENMENGER die 
Bezeichnung "Eisenmenger-Komplex" vorschlug 
(ABBOTT 1932); 

Bei dem Fall von ROGER (1879) war ein 
rauhes systolisches Gerausch im 4. linken Inter­
costalraum vorhanden. Del' Patient war sym-

ptomlos. ROGERS Beschreibung macht es nicht 
ganz kIaI', ob del' Defekt im muskularen odeI' im 
membranosen Septum lag. Die von DALRYMPLE 
(1847), EISENMENGER (1897) und ABBOTT (1932) 
beschriebenen FaIle hatten dagegen erhebliche 
Symptome, einige Jahre VOl' dem Tode ein­
setzende Cyanose, und bei del' Sektion fanden 
sich unter del' Aortenklappe liegende groBe 
Defekte des membranosen Ventrikelseptums. 
TAUSSIG (1947) hat beide Formen des VSD als 
getrennte Krankheitsbilder beschrieben. Die Be­
zeichnung "maladie de Roger" wird nur fUr die 
Defekte im muskularen Anteil des Ventrikel­
septums verwendet, wahrend die VSD im mem­
branosen Teil des Septums, die eine Cyanose 
gemaB del' Originalbeschreibung EISENMENGERS 
entwickeln konnen, als "Eisenmenger-Komplex" 
besprochen werden. 

Tatsachlich handelt es sich beim "maladie de 
Roger" und beim "Eisenmenger-Komplex" um 
die beiden extremen Formen von VSD, bei denen 
die GroBe des Defektes den Hauptausschlag fUr 
den Schweregrad del' klinischen Symptome gibt, 
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wahrend das Uberreiten der Aorta eine klinisch 
weniger bedeutsame pathologische Erscheinungs. 
form darstellt. Man neigt daher heute mehr 
dazu, Ventrikelseptumdefekte nach ihrer GroBe 
zu klassifizieren und entsprechend ihrer Lage im 
membranosen oder muskularen Ventrikelseptum 
als kleine oder groBe membranose oder muskulare 
VSD zu bezeichnen. Die membranosen VSD sind 
weitaus haufiger. Seit der Aufklarung der patho· 
logisch.anatomischen Reaktion des LungengefaB. 
bettes beim VSD setzt sich die Bezeichnung 
"Eisenmengersche Reaktion" mehr und mehr 
fiir diejenigen Zustande durch, bei denen die pul. 
monale Hypertonie und der erhohte LungengefaB. 
widerstand gentigend groB sind, eine Umkehr des 
zunachst bestehenden Links·Rechts·Shunts und 
damit das Auftreten einer Cyanose zu bewirken. 
Diese sog. Eisenmengersche Reaktion war das, 
was EISENMENGERS Fall charakterisierte und was 
auch bei anderen intrakardialen KurzschluB· 
verbindungen mit erhohtem BIutzufluB zu den 
Lungen auftreten kann. So kennen wir eine 
"Eisenmengersche Reaktion" beim offenenDuctus 
arteriosus, seltener beim V orhofseptumdefekt, 
beim Canalis atrioventricularis communis und 
den Varianten des Ventrikelseptumdefektes (P. 
WOOD 1958a, b). 

Ftir die weitere Aufklarung der Hamodyna· 
mik und des klinischen Erscheinungsbildes des 
VSD waren vor allem die Arbeiten von ASH et a1. 
(1939), BING et a1. (1947a, b), DEXTER et a1. 
(1947), TAUSSIG und SEMANS (1940), SELZER 
(1949) und SELZER und LAQUEUR (1951), GIBSON 
und CLIFTON (1938), BALDWIN et a1. (1946) und 
BURCHELL et a1. (1948) von Bedeutung. Die Un· 
tersuchungen von EDWARDS (1953, 1957, 1960) 
und EDWARDS und BURCHELL (1958), DAMMANN 
und FERENCZ (1956), DAMMANN et aI. (1957) und 
DAMMANN und FERENCZ (1956) sowie von 
P. WOOD (1958a, b) sind fiir die Erkennung der 
Pathologie des Lungenkreislaufs bei VSD von 
besonderer Wichtigkeit. 

Nach KEITH, ROWE und VLAD (1958) steht 
der VSD in der Haufigkeit mit 20-22 % an der 
Spitze alIer HerzmiBbildungen (GARDINER und 
KEITH 1951). Bei der Durchsicht der sich mit 
dieser Frage beschaftigenden Literatur falIt auf, 
daB ein erheblicher Unterschied in der angege· 
benen Haufigkeit des VSD dadurch zustande 
kommt, daB einige Autoren nur die autoptisch 
belegten FaIle zahlen, wahrend andere sich auf 
die klinische Diagnose beziehen (PHILPOTT 1937, 
PERRY 1931, MUIR und BROWN 1934, CLAWSON 
1944, P. WOOD et a1. 1954). Auch NADAS gibt 
den isolierten Ventrikelseptumdefekt mit 20 % 
als den haufigsten kongenitalen Herzfehler an 
(NADAS 1963). In einer Ubersicht tiber 630 be· 
reits im 1. Lebensjahr erfaBte herzkranke Saug. 
linge unseres eigenen Krankengutes steht der iso· 
lierte Ventrikelseptumdefekt mit 23,5 % in der 
Hanfigkeit unter den Herzfehlern bei wei tern an der 
Spitze(ApITzundBEuREN 1963). Dadie Sterblich· 
keit beim VSD im 1. Lebensjahr besonders hoch 
ist, verschiebt sich diese Prozentzahl bei alteren 
Kindern sicher zugunsten anderer Herzfehler. 

AuBer als isolierte HerzmiBbildung kommen 
Ventrikelseptumdefekte auch haufig in Ver· 
bindung mit anderen Herzfehlern vor. Sie be· 
herrschen oft bei den verschiedenartigsten kombi. 
nierten Herzfehlern das hamodynamische und 
klinische Bild. 

Pathologie. Die Embryologie des Ventrikel· 
septums solI hier nur kurz skizziert werden. Die 
Teilung des primitiven Herzens in zwei getrennte 
Halften beginnt im zweiten Embryonalmonat an 
drei verschiedenen Stellen etwa gleichzeitig. 
Wahrend der gemeinsame Vorhof sich durch das 
Septum primum und Septum secundum in zwei 
VorhOfe teilt, sieht man die beginnende Urn· 
wandlung des Canalis atrioventricularis communis 
in einen rechten und linken Kanalantei1. Es ent· 
wickelt sich je ein dorsales und ventrales Endo· 
kardkissen, aus denen dasBindegewehe der beiden 
spateren Atrioventrikularklappen und des 
membranosen Ventrikelseptums entsteht. Gleich· 
zeitig beginnt das muskulare Ventrikelseptum 
von der Spitze aus zu wachsen. Es ist eine Mus· 
kelbrticke, im Aufbau ahnlich der Trabecular· 
muskulatur. Zwischen den Fasern des ent· 
stehenden muskularen Ventrikelseptums sind 
zunachst noch Intertrabecularraume vorhanden, 
die eine Verbindung zwischen den beiden Yen· 
trikeln fiir eine kurze Zeit bestehen lassen. Spater 
formieren sich diese trabecularen Muskelbander 
zu einem einheitlichen kompakten muskularen 
Ventrikelseptum. 

Aus den Endokardkissen haben sich mittler· 
weile die Atrioventricularklappen und das 
membranose Ventrikelseptum gebildet. Die end· 
giiltige Teilung der beiden Herzhiilften erfolgt 
durch die Fusion des Vorhofseptums, des memo 
branosen Ventrikelseptums und des muskularen 
Ventrikelseptums. Am Ende des zweiten Ent· 
wicklungsmonats sind normalerweise aIle Off· 
nungen im Ventrikelseptum geschlossen und 
es existiert nur noch das Foramen ovale als 
einzige Verbindung zwischen den beiden Herz· 
hiilften. 

Bei der Entwicklung dieser drei fiir die Sep. 
tierung des Herzens verantwortlichen Gewebs· 
abschnitte kann es in jedem Teil zu einem man· 
gelnden VerschluB und damit zu einem Defekt 
in den Septen kommen. N ach voIlkommener 
Entwicklung ist das Ventrikelseptum zum weitaus 
groBten Teil dick und muskular. Nur im oberen 
Abschnitt unter der Aortenklappe liegt der memo 
branose Teil des Ventrikelseptums, die pars 
membranacea, die im Gegensatz zum muskularen 
Septum aus Bindegewebe besteht. 1m linken 
Ventrikelliegt das membranose Ventrikelseptum 
zwischen rechtem und mittlerem Zipfel der 
Aortenklappe. 1m rechten Ventrikel steht die 
Pars membranacea des Ventrikelseptums direkt 
in Zusammenhang mit der Tricuspidalklappe. 
Oberhalb des Ansatzes des einen Zipfels der 
Tricuspidalklappe am membranosen Ventrikel· 
septum bildet das Ventrikelseptum noch tiber 
einen kleinen Abschnitt die Trennungswand 
zwischen rechtem Vorhof und linkem Ventrike1. 
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Entsprechend der alten klinischen Eintei­
lung der VSD in kleine muskulare und groBe 
membranose Defekte, hat man lange auch an 
der pathoanatomischen Einteilung in kleine, 
muskulare Defekte (Morbus Roger) und groBe 
VSD des membranosen Septums festgehalten 
(LEV 1953). Unter Morbus Roger wurde dem­
nach immer ein kleiner muskularer Defekt 
verstanden, dessen klinische Symptomatologie 
gering ist. Es besteht heute aber kein Zweifel 
daruber, daB es kleine und groBe Defekte so­
wohl im muskularen als auch im membranosen 
Ventrikelseptum gibt. Der groBe muskulare 
VSD ist in seiner funktionellen Auswirkung 
nicht vom groBen Defekt in der Pars membra­
nacea des Ventrikelseptums verschieden. 

ROKITANSKY (1957) hat die Defekte des 
Ventrikelseptums in solche des hinteren und 
vorderen Septums mit jeweiligen Untergruppen 
entsprechend ihrer Lokalisation eingeteilt. Die 
von ROKITANSKY angefuhrten vier FaIle von 
Defekten des hinteren Septums waren alle 
Beispiele einer Kombination von VSD mit 
Ostium primum -Defekt des V orhofseptums und 
Spaltung des Aortenzipfels der Mitralklappe. 

Es wurden einzelne und hin und wieder 
auch multiple muskulare Septumdefekte beob­
achtet. Sie sind weit seltener als die Defekte 
des membranosen Septums. Nach ROKITANSKY 
konnen sie in praktisch allen Teilen des musku­
laren Septums liegen. Die Form derartiger 
Defekte ist sehr verschieden, rund, oval oder 
linear. VerachluB eines Ventrikelseptumdefek­
tes wahrend des Le bens und in der Wachstums­
periode ist vermutet worden (ASH et al. 1939) 
und auch in den letzten Jahren wiederholt 
nachgewiesen worden (J. R. EVANS et al. 1960, 
NADAS et al. 1961). 

EDWARDS (1960) unterteilt die Ventrikel­
septumdefekte in Defekte des EinfluBtraktes 
des rechten Ventrikels und in Defekte des Aus­
fluBtraktes des rechten Ventrikels. Die De­
fekte des EinfluBtraktes des rechten Ven­
trikels liegen ausschlieBlich im muskularen 
Ventrikelseptum, meist unter dem septalen 
Segel der Tricuspidalklappe. 

Ais Entstehungsursache fur muskulare Ven­
trikelseptumdefekte hat man eine vermehrte 
und ausgedehnte embryonale Trabekulation 
angesehen (WIMSATT und LEWIS 1948). Da­
nach bleibt der normale VerschluB der Inter­
trabekularraume des Ventrikelseptums aus. 
EDWARDS vermutet auBerdem, daB beispiels-

weise bei der Mitralatresie das mit vermehrtem 
Druck in den rechten Vorhof und rechten 
Ventrikel einstromende Blut durch die dabei 
entwickelten Krafte sich den einzigen Weg in 
den linken Ventrikel durch einen VSD offen 
halt (EDWARDS 1953). Diese Moglichkeit ist 
bei komplizierten HerzmiBbildungen in Be­
tracht zu ziehen, spielt aber kaum eine Rolle 
beim isolierten VSD. 

Abb. 320. Lage der verschiedenen Ventrikelseptum­
defekte yom rechten Ventrikel aus gesehen. 1. Ven­
trikelseptumdefekt iiber der Crista supraventricularis. 
2. Ventrikelseptumdefekt unter der Crista supra ventri­
cularis. 3. Ventrikelseptumdefekt zum Teil von der 
Tricuspidalklappe verdeckt. 4. Ventrikelseptum. 

defekt im muskuHiren Ventrikelseptum 

Yom rechten Ventrikel aus gesehen liegen 
im AusfluBtrakt des rechten Ventrikels die 
membranosen Ventrikelseptumdefekte unter­
halb der crista supraventricularis und oberhalb 
des septalen Segels derTricuspidalklappe. Yom 
linken Ventrikel aus gesehen grenzen sie meist 
unmittelbar an die Aortenklappenbasis. Selte­
ner liegen sehr hohe Ventrikelseptumdefekte 
des AusfluBtraktes des rechten Ventrikels ober­
halb der crista supraventricularis (Abb. 320). 

Beim VSD vom Eisenmenger-Typ handelt 
es sich um einen groBen Defekt im membra­
nosen Septum, uber dem die Aorta bei mehr 
oder weniger ausgepragter Dextroposition reitet 
und somit direkt aus dem linken und zum Teil 
aus dem rechten Ventrikel entspringt. Wie 
bereits erwahnt, neigt man heute dazu, dies als 
eine rein pathoanatomische Variante aufzu-
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fassen, bei der die Tatsache des Dberreitens der 
Aorta hamodynamisch von untergeordneter 
Bedeutung ist. 

Gewohnlich stellt der Ventrikelseptum­
defekt eine Verbindung zwischen dem linken 
Ventrikel und dem rechten Ventrikel her. 
Zu den Septumdefekten des membranosen 
Ventrikelseptums gehoren aber noch drei Va­
rianten von in der Pars membranacea liegenden 
Defekten, die zu einer Verbindung zwischen 
dem linken Ventrikel und rechten Vorhof bzw. 
dem linken Ventrikel, rechten Vorhof und 

Tr:~L.V R41 

Enden mit dem oberen bzw. unteren Rand 
des Ventrikelseptumdefektes verwachsen sind 
(PERRY et al. 1949). 

3. Defekte im membranosen Septum mit 
einer Perforierung der Tricuspidalklappe ohne 
Fusion der freien Enden dieser Offnung mit 
den Randern des Septumdefektes (GUTZEIT 
1922, HEMSATH et al. 1936) (s. Abb. 321). 

Der unter 1. beschriebene Defekt iRt auBer­
ordentlich selten und im allgemeinen mit einer 
klaffenden Mitralklappe verbunden. In dem 
von FERENCZ (1957) beschriebenen Fall ver-

ursachte die miBbildete Mi-
tralis sogar eine funktio­
nelle Aortenstenose durch 
Verlegung der AusfluBbahn 
des linken Ventrikels. In 
den unter 2. und 3. be­
schriebenen Fallen liegt der 

Abb.321. Schematische Darstellung verschiedener Ventrikelseptumdefekte. 
Links Ventrikelseptumdefekt im membranosen Ventrikelseptum mit Shunt 
vom linken Ventrikel in den rechten Ventrikel. Rechts drei verschiedene 
Formen von Ventrikelseptumdefekt mit Shunt vom linken Ventrikel in den 

begleitende Defekt in der 
Tricuspidalklappe, wahrend 
die Mitralklappe intakt ist. 
Sind die Enden des De­
fektes in der Tricuspidal­
klappe mit den Randern 
des VSD verwachsen, so 
besteht nur eine Verbin­
dung zwischen !inkem Ven­
trikel und rechtem V orhof, 
sind die Enden dagegen frei, rechten Vorhof 

rechten Ventrikel je nach Beteiligung des 
septalen Segels der Tricuspidalklappe an der 
MiBbildung fiihren. 

Derartige FaIle wurden erstmals von BUHL 
(1857), HILLIER (1859), GUTZEIT (1922), HEM· 
SATH u. Mitarb. (1936) und MCCULLOGH und 
WILBUR (1944) beschrieben und in jungster Zeit 
pathologisch, pathophysiologisch und klinisch 
ausftihrlich von PERRY et al. (1949), STAHLMAN 
u. Mitarb. (1955), EDWARDS (1953), FERENCZ 
(1957) und HULTGREN et al. (1958) analysiert. 

Ventrikelseptumdefekte mit einer Ver­
bindung zwischen dem linken Ventrikel und rech­
ten Vorhof konnen in drei verschiedenen Formen 
vorkommen (EDWARDS 1953): 

1. Defekt im obersten Teil des membranosen 
Ventrikelseptums, der dem rechten Vorhof an­
liegt und bei dem die intakte Tricuspidalklappe 
unter dem Defekt liegt (BuRL 1857, MCCUL­
LOGH und WILBUR 1944, FERENCZ 1957). 

2. Defekte im membranosen Ventrikel­
septum, bei denen eine zusatzliche Perforierung 
der Tricuspidalklappe besteht, deren beide 

so besteht eine Verbindung 
zwischen linkem Ventrikel, rechtem Ventrikel 
und rechtem Vorhof (Abb.321). 

In den meisten Fallen von Ventrikelseptum­
defekt im membranosen Teil des Ventrikel­
septums verlauft am unteren Rand des De­
fektes an der Begrenzung zum muskularen 
Ventrikelseptum das Hissche Bundel. Dem 
Verlauf des Reizleitungssystems bei VSD ist 
seit der Einfuhrung der Operation zum Ver­
schluB solcher Defekte besondere Beachtung 
geschenkt worden. In der Mehrzahl der FaIle 
verlaufen Fasern des Reizleitungssystems in 
der Nahe der Rander des Defektes im um­
gebenden Gewebe und werden bei operativem 
VerschluB leicht in die Naht miteinbezogen 
(TRUEX und BISCHOF 1958, REMMTSMA et al. 
1958a, b, LEV 1960). 

Aneurysmen des membranosen Ventrikel­
septums sind von LEV und SAPHIR (1938), 
LECKERT und STEINBERG (1950), ROGERS et al. 
(1952), CLARK und P. D. WHITE (1952) und 
STEINBERG (1957) beschrieben worden. In den 
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meisten Fallen sind sie kongenital. Diese MiB­
bildung findet hier Erwahnung, da rupturierte 
Aneurysmen des Ventrikelseptums als Ursache 
fur einen "erworbenen" VSD in Frage kommen. 
Auch nach Infarkten des Ventrikelseptums 
konnen Aneurysmen entstehen, die dann unter 
Umstanden rupturieren und zu einem VSD 
fuhren. 

Pathophysiologie. N ach EinfUhrung der Herz­
katheterisierung (FORSSMANN 1929, COURNAND 
et al. 1945, RILEY et al. 1948, BING et al. 1947a, 
1948, DEXTER et al. 1947) waren bald genaue 

a b 

dem linken Ventrikel, der der GroBe des Links­
Rechts-Shunts entsprechend das von der Lunge 
rezirkulierende Blutvolumen immer wieder zu­
satzlich bewaltigen muB und in der Systole einen 
Teil des Schlagvolumens an den rechten Ventrikel 
unntitz abgibt. Der linke Ventrikel ist diastolisch 
tiberladen (SODI.PALARES und CALDER 1956). 
Die Lungen sind dauernd von einem groBen 
Blutvolumen durchstromt. Der hohe Druck des 
linken Ventrikels breitet sich nicht auf den 
rechten Ventrikel und die Arteria pulmonalis aus, 
da der Defekt relativ klein ist. Der GefaBwider· 
stand in der Lunge ist normal, d. h. wesentlich 
geringer als im Korperkreislauf. 

c 

Abb. 322a-c. Schematische Darstellung der intrakardialen StromungsverhiiJtnisse bei Ventrikelseptum­
defekt. a Kleiner Links·Rechts·Shunt, Hypertrophie des linken VentrikeJs. b GroBer Links-Rechts-Shunt, 
Hypertrophie des linken und rechten Ventrikels. c GroBer Ventrikelseptumdefekt mit Shuntumkehr 

Daten tiber die hamodynamischen Verhaltnisse 
beim VSD verfiigbar. Es waren BING u. Mitarb. 
(1947b), die die ersten exakten Angaben tiber die 
pathologische Physiologie beim "Eisenmenger­
Komplex" und beim "isolierten Ventrikelseptum­
defekt" verOffentlichten (HANDELSMAN et al. 
1948). 

In utero ist die Zirkulation durch einen VSD 
nicht wesentlich gestort. Bei der Geburt ist das 
Herz daher von normaler GroBe. Das Foramen 
ovale und der Ductus arteriosus schlieBen sich 
gewbhnlich normal. Ein VSD ist mit dem fetalen 
Leben daher durchaus vereinbar und das Herz 
ist nicht einer besonderen Belastung unterworfen. 
Nach der Geburt liegen nach dem VerschluB des 
Foramen ovale und des Ductus arteriosus Kreis­
laufverhaltnisse vor, wie sie in der Abb. 322 
schematisch dargestellt sind. In Abb. 322a han­
delt es sich um einen kleinen Ventrikelseptum­
defekt. Das venose Korperblut gelangt auf nor­
malem Wege in den rechten Vorhof, rechten 
Ventrikel und in die Arteria pulmonalis. Es 
erreicht tiber die Lungenvenen dann den linken 
Vorhof und linken Ventrikel. Ein Teil des Blutes 
aus dem linken Ventrikel nimmt seinen normalen 
Weg tiber die Aorta, wahrend einer der GroBe 
und dem DurchlaBvermogen des Septumdefektes 
entsprechender Teil in den rechten Ventrikel 
kurzgeschlossen wird und von dort mit dem 
venosen Blut erneut in die Lunge gelangt. Die 
Hauptbelastung liegt hier im allgemeinen auf 

In Abb. 322b sind die Verhaltnisse dargestellt, 
wie sie beim groBen VSD vorliegen. Der GefaB­
widerstand in den LungengefaBen ist noch nie· 
driger als der GefaBwiderstand im groBen Kreis· 
lauf. Daher passiert das in den rechten Ventrikel 
kommende venose Blut den Ventrikelseptum­
defekt und nimmt seinen normalen Weg in die 
Arteria pulmonalis. N ach Rtickkehr in den linken 
Vorhof und linken Ventrikel wird ein erheblich 
groBerer Teil des Schlagvolumens in den rechten 
Ventrikel kurzgeschlossen als in dem in 
Abb. 322a geschilderten Fall. Der grbBere VSD 
und der niedrige LungengefaBwiderstand ermog­
lichen ein groBes Shuntvolumen. Der Druck im 
rechten Ventrikel und in der Arteria pulmonalis 
ist hyperkinetisch erMht. Die Last der Mehr· 
arbeit liegt hier auf dem linken und auf dem 
rechten Ventrikel. 

Die Abb. 322c zeigt die Kreislaufverhaltnisse 
des Herzens bei einem groBen VSD, bei dem im 
Gegensatz zu Abb. 322b aber der LungengefaB. 
widerstand mindestens gleich groB oder gar 
groBer ist als im Korperkreislauf. Durch den 
groBen Defekt ist nun ein Shunt in beiden Rich­
tungen oder sogar ausschlieBlich von rechts nach 
links moglich. Ein Teil des Blutes des linken 
Ventrikels wird nach wie vor durch den Defekt 
in den Lungenkreislauf gepumpt, es tritt aber 
gleichzeitig auch ein Rechts-Links-Shunt auf, der 
bei zunehmendem LungengefaBwiderstand den 
Links-Rechts-Shunt tiberwiegen kann. Der systo-
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lische Druck im rechten Ventrikel und in del' 
Arteria pulmonalis ist gleich dem Druck im 
Korperkreislauf. Klinisch wird Cyanose sichtbar. 
Fiir das Auftreten del' Cyanose ist nicht eine 
ungeniigende Arterialisierung des Elutes in den 
Lungencapillaren verantwortlich, sondern die 
venose Beimischung zum arteriellen Blut durch 
den Rechts-Links-Shunt (BURWELL 1942, TAUSSIG 
und BLALOCK 1947, SELZER 1949 und SELZER 
und LAQUEUR 1951). 

In del' Literatur herrscht Dbereinstimmung 
dariiber, daB die folgenden Faktoren das Ge­
samtbild bestimmen: 

a} die GroBe des Defektes, b} das Verhalten 
des LungengefaBwiderstandes. 

Die GrofJe des Defektes ist bei del' Regu­
lierung del' Hamodynamik von besonderer 
Bedeutung. Zur Klassifizierung kleiner und 
groBer Defekte hat man die GroBe des Defek­
tes mit del' GroBe del' Aortenklappenbasis ver­
glichen. Kleine Defekte sind solche, deren 
Gesamtflache kleiner ist als del' Aorten­
klappenring. Dberschreitet die GroBe des 
Defektes die Flache del' Aortenbasis, so handelt 
es sich um einen groBen Defekt. Kleine Defekte 
stellen in sich bereits dem Dbergreifen des 
hOheren Druckes des linken Ventrikels auf den 
rechten Ventrikel ein Hindernis entgegen. 
Ahnlich verhalt es sich mit dem Shuntvolumen. 
Ein groBer Defekt erlaubt einen groBeren 
Shunt als ein kleiner Defekt (BLOUNT et a1. 
1955, EDWARDS 1957). Del' kleine Defekt 
schiitzt die LungengefaBe VOl' dem System­
druck und VOl' bleibender Schadigung. Bei 
zunehmender DefektgroBe und zunehmendem 
Shuntvolumen ist das Lungenge£aBsystem 
noch lange in del' Lage, unbenutzte GefaBe zu 
offnen und ein weit iiber das Normale hinaus­
gehendes Blutvolumen ohne Druckerhohung zu 
adaptieren (RILEY et a1. 1948), bis sich bei 
einer gewissen kritischen DefektgroBe del' 
Druck des linken Ventrikels ungehindert auf 
das rechte Herz und den kleinen Kreislauf aus­
dehnen kann. Nun tritt die sog. "gemeinsame 
systolische Kraft" mit ihren verheerenden 
Folgen £iir die Struktur del' Lungenge£aBe voll 
in Erscheinung (DAMMANN und FERENCZ 1956, 
EDWARDS 1957). 

Del' zweite Faktor, del' die GroBe und Rich­
tung des Shunts bestimmt, ist del' W iderstand 
der LungengefiifJe. Wahrend del' Fetalzeit sind 
Drucke und Widerstande im groBen und kleinen 
Kreislauf annahernd gleich bzw. im Lungen­
kreislau£ eher etwas hoher als im Korper-

kreisla,uf. Nach del' Geburt fallt relativ schnell 
del' Widerstand del' Lungenge£aBe unter Um­
bildung del' £etalen Ge£aBstruktur zu normalen 
Werten abo Beim Ventrikelseptumde£ekt wer­
den die LungengefaBe durch das Absinken des 
Widerstandes mit Blut iiberfiillt, das Shunt­
volumen ist erheblich und dem iiberlasteten 
linken Ventrikel droht die Insu££izienz. Diese 
Tatsache deckt sich mit del' klinischen Er­
£ahrung, daB es den Kleinkindern mit Ven­
trikelseptumde£ekt im l. Lebensjahr schlechter 
geht als spater. Auf£allend ist dagegen del' 
Unterschied zu manchen anderen Fallen, bei 
denen offenbar trotz gleicher GroBe des VSD 
del' Widerstand del' Lungenge£aBe nul' sehr 
allmahlich und langsam a bsinkt odeI' etwa gar 
von vornherein ziemlich hoch bleibt und damit 
das Shuntvolumen sich in ertraglichen Grenzen 
halt. Diese Kinder iiberleben leichter das kri­
tische l. Lebensjahr (BLOUNT et a1. 1955). Die 
Tendenz zum Absinken des LungengefaB­
widerstandes unterliegt erheblichen individu­
ellen Schwankungen. 

Das Dberreiten del' Aorta beim groBen 
membranosen VSD ist sichel' nicht von del' 
ausschlaggebenden Bedeutung, wie man £riiher 
angenommen hat. Es sind FaIle bekannt, bei 
denen trotz erheblichen Dberreitens del' Aorta 
del' Druck im rechten Ventrikel bedeutend 
niedriger war als im linken Ventrike1. 

KEITH et a1. (1958) erwahnen einen Fall mit 
groBem VSD und Uberreiten del' Aorta, bei dem 
das Angiokardiogramm keine Fiillung del' Aorta 
mit Kontrastmittel zeigte. 1m Gegensatz dazu 
hat del' gleiche Autor einen Fall mit ~~nem 
5 X 12 mm groBen muskularen Defekt ohne Uber­
reiten del' Aorta beschrieben, bei dem trotzdem 
aIle klinischen Zeichen des klassischen Eisen­
menger-Komplexes vorhanden waren. 

Pulmonale Hypertonie (Eisenmenger-Reak­
tion). Die pathoanatomischen Grundlagen del' 
pulmonalen Hypertonie bei VSD sind von 
EDWARDS (1957), HEATH und EDWARDS (1958), 
DAMMANN und FERENCZ (1956) und RICH 
(1948) nach alteren Arbeiten von POSSELT 
(1909) und BRENNER (1935) in den letzten Jah­
ren intensiv untersucht worden. Weitere 
grundlegende Ergebnisse iiber die patholo­
gische Physiologie und Klinik del' pulmonalen 
Hypertonie stammen von BING et a1. (1947b), 
DEXTER et a1. (1947), P. WOOD (1958a), 
W. EVANS et a1. (1957) und W. EVANS und 
SHORT (1958), BLOUNT et a1. (1955), RILEY 
et a1. (1948) und anderen. DAWES (1959a, b), 
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DAWES et al. (1953), KEITH und FORSYTH 
(1950), PATTEN (1930, 1953), ROWE et al. 
(1956), ROWE und JAMES (1957), MITCHELL 
(1957), F. H. ADAMS und LIND (1957) und 
F. H. ADAMS u. Mitarb. (1957). 

Nach der Geburt spielen sich weitgehende 
Veranderungen im Lungenkreislauf abo In der 
Fetaizeit wird die Lunge nicht zur Oxy­
genierung des venosen Blutes herangezogen. 
Die LungengefaBe verhindern einen nennens­
werten ZufluB von Blut durch einen hohen 
GefaBwiderstand. 1m Lamm ubersteigt der 
Druck in der Pulmonalarterie zu dieser Zeit 
den Aortendruck urn einige mm Hg. Infolge­
dessen flieBt ein groBer Teil des Blutes von der 
Arteria pulmonalis durch den offenen Ductus 
arteriosus in die Aorta ab (DAWES 1958). Die­
ser Autor konnte im Lamm nach der Geburt 
einen schneHen AbfaH des Druckes im Lungen­
kreislauf innerhalb weniger Minuten demon­
strieren. Durch den AbfaH des Pulmonal­
arteriendruckes verandert sich die Richtung 
des Blutstromes im Ductus arteriosus, der 
durch Uberwiegen des Aortendruckes nun von 
der Aorta in die Arteria pulmonalis flieBt. 
Danach kommt es zu einer Constriktion des 
Ductus und der BlutzufluB von der Aorta 
durch den Ductus in die Arteria pulmonalis 
hOrt nach etwa 2 Tagen vollig auf. 

Beim Menschen spielt sich grundsatzlich 
das gleiche ab, nur in anderen Zeitabstanden. 
Wahrend beim Lamm der Lungenarterien­
druck innerhalb weniger Minuten bis zu 12 Std 
absinkt und ein Links-Rechts-Shunt einsetzt, 
konnte man zunachst mittels Aortographie 
beim Menschen keinen Shunt in dieser Rich­
tung demonstrieren (KEITH und FORSYTH 
1950). 

ADAMS und LIND (1957) und ADAMS u. 
Mitarb. (1957), ROWE und JAMES (1957) unter­
suchten dann mittels Herzkatheter den Pul­
monalarteriendruck bei Neugeborenen im Alter 
von 2 Tagen bis zu 9 Monaten. Innerhalb von 
11 Tagen sank der Druck in der Arteria pul­
monalis zu normalen Werten abo Vor diesem 
Absinken war er noch erheblich erhoht, er­
reichte jedoch nicht die Hohe des System­
druckes. Es erfolgt beim Menschen also das 
Absinken des Lungenarteriendruckes lang­
samer und innerhalb der ersten 2 Lebens­
wochen. Durch den noch offenen Ductus 
arteriosus flieBt entsprechend dem Druck­
gefalle ebenfalls ein Links-Rechts-Shunt. In 

dieser Zeit verandert sich das Verhaltnis der 
LumengroBe zur Dicke der Wand der musku­
laren Pulmonalarterien. Diese Umwandlung 
der anatomischen Struktur der muskularen 
Pulmonalarterien halt noch wahrend des 1. Le­
bensjahres an. ADAMS und LIND (1957) konn­
ten eine Umkehr des Shunts in einen Rechts­
Links-Shunt durch den noch offenen Ductus 
arteriosus durch Inhalation eines Gasgemisches 
von nur 10-15% Sauerstoff demonstrieren. 
Hierbei kommt es zu einem Wiederanstieg des 
LungengefaBwiderstandes und Lungendruckes 
und somit zu einer WiederhersteHung der fe­
talen Kreislaufverhaltnisse. 

Ais auslosende Ursache fur das Sinken des 
Lungenarteriendruckes werden 1. die begin­
nende Ventilation der Lunge, 2. die genannten 
anatomischen Veranderungen in der Media der 
muskularen Pulmonalarterien und in der GroBe 
des GefaBlumens sowie 3. der endgultige Ver­
schluB des Ductus arteriosus angesehen (ROWE 
und JAMES 1957, JAMES und ROWE 1957). 

Fur das Verstandnis der Pathophysiologie 
des Lungenkreislaufs und der besonderen Ver­
haltnisse beim VSD sind folgende GroBen von 
grundlegender Bedeutung: Druck und V 0-

lumen des durchflieBenden Blutes. Bei der 
Regulierung dieser beiden GroBen spielt der 
LungengefaBwiderstand eine entscheidende 
Rolle. 

LungengefaBwiderstand = 
Druck in der Arteria pulmonalis 
--- ~~- Blutvolumen 

Unter Senkung des GefaBwiderstandes und 
durch Offnung der Lungenstrombahn ist die 
Pulmonalarterie in der Lage, ein doppeltes 
Blutvolumen ohne Erhohung des Druckes in 
der Arteria pulmonalis aufzunehmen (RILEY 
et al. 1948). Kommt es durch anatomische 
Veranderungen, wie etwa eine Lumeneinengung 
in den kleinen Pulmonalarterien oder durch 
eine Vasoconstriction zu einer Erhohung des 
LungengefaBwiderstandes, so wird zunachst 
nur der Druck ansteigen und die durchflieBende 
Blutmenge unverandert bleiben. Bei weiter 
zunehmendem GefaBwiderstand wird aber 
trotz Druckerhohung eine Verminderung des 
durchflieBenden Blutvolumens auftreten. 

Beim VSD, gleichgiiltig ob im muskularen 
oder membranosen Septum, kommt es mit dem 
Absinken des LungengefaBwiderstandes und 
Druckes nach der Geburt zu einem Shunt von 
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arteriellem Blut aus dem linken Ventrikel 
durch den Defekt in den rechten Ventrikel. 
Dies fiihrt zu einer vermehrten Blutfiille der 
Lungen. Die LungengefaBe sind bis zu einem 
erheblichen Shuntvolumen in der Lage, sich 
diesen Verhiiltnissen ohne Druckerhohung an­
zupassen. Je groBer der VSD, um so groBer 
das Shuntvolumen. Ein betrachtlicher Shunt 
fiihrt zu einer miiBigen, hyperkinetischen 
Druckerhohung im rechten Ventrikel und in 
der Arteria pulmonalis allein durch die groBe 
Menge des durchstromenden Elutes, ohne daB 
der Septumdefekt so groB zu sein braucht, da 
es zu einem Druckangleich zwischen beiden 
Ventrikeln kommt. Diese hohen Shunt­
volumina mit zunachst maBiger Druckerhohung 
konnen aber auch im Verlauf einiger Jahre zu 
einer strukturellen Schadigung der Lungen­
gefaBe und damit zu einem sich langsam 
Rteigernden pulmonalen Hochdruck fiihren 
(GROSSE-BROCKHOFF 1957, LOOGEN 1958, 
BAYER et al. 1959, GROSSE-BROCKHOFF et al. 
1960). 

Beim VSD steht der rechte Ventrikel und 
der kleine Kreislauf in direkter funktioneller 
Verbindung mit dem linken Ventrikel. ED­
WARDS (1957) hat nachweisen konnen, daB die 
strukturelle Schadigung der LungengefaBe yom 
Fehlen einer den Shunt und das Dbergreifen 
des Systemdruckes hemmenden Bitrriere ab­
hangt. Daher ist eine Schadigung der Lungen­
gefaBe bei isolierten, kleinen Ventrikelseptum­
defekten und bei groBen Ventrikelseptum­
defekten mit Pulmonalstenose nicht moglich. 
Ein kleiner VSD hat durch seine Kleinheit 
bereits diese schiitzende Wirkung, wahrend bei 
groBen Defekten mit Pulmonalstenose diese 
Stenose die schiitzende Funktion iibernimmt. 
Bei groBen Ventrikelseptumdefekten ohne Pul­
monalstenose dagegen entsteht unter Um­
standen eine strukturelle Schadigung und Um­
wandlung besonders der kleinen muskularen 
Lungenarterien und des muskularen Teiles der 
Arteriolen. Es kommt zuniichst zu einer 
Mediahypertrophie in diesen GefaBen, die eine 
ErhOhung des GefaBwiderstandes zur Folge 
hat. 

Wenn zwei GefaBsysteme mit grundsatzlich 
verschiedenen Drucken und verschiedenen 
GefaBwiderstanden durch groBe Defekte in 
direkter Verbindung stehen und es dadurch zu 
einem Druckangleich zwischen beiden Kreis­
laufsystemen kommt, so wird die Richtung 

und GroBe des ausgeworfenen Elutes durch den 
in den beiden Kreislaufen herrschenden GefaB­
widerstand reguliert. 1st dann der Lungen­
gefaBwiderstand trotz maBiger ErhOhung noch 
deutlich niedriger als der Widerstand im groBen 
Kreislauf, so kommt es zu einem groBen Links­
Rechts-Shunt mit pulmonaler Hypertonie. 
Unter diesen Umstanden fiihrt die pulmonale 
Hypertonie zu einer weiter fortschreitenden 
Schadigung der kleinen LungengefiiBe. Nach 
erheblicher Mediahypertrophie der GefaBwande 
entstehen fibrotische Verdickungen der Intima 
der muskularen Pulmonalarterien. 1m spa­
teren Verlauf kommt es zu thrombotischen und 
arteriitischen Veriinderungen. Durch diese 
weitere Einengung der LungengefaBbahn steigt 
der Widerstand an. Der Druck und Wider­
stand in den LungengefaBen kann unter Um­
standen den des Systemkreislaufs iibersteigen, 
womit es zu einer Umkehr des Shunts, also zu 
einem Rechts-Links-Shunt mit sichtbarer Cya­
nose kommt. 

HEATH und EDWARDS (1958) haben sechs 
verschiedene Stadien der strukturellen Verande­
rungen in den Pulmonalarterien bei Septum­
defekten beschrieben und diese auch in direk­
ten Zusammenhang zu den entsprechenden 
h~modynamischen Verhaltnissen ge bracht. 
Wenn auch wegen des fortschreitenden Charak­
ters der Schadigungen flieBende Dbergange 
von einem Stadium in das andere bestehen, so 
erscheint die Einteilung doch als eine auBer­
ordentlich praktische und sinnvolle: Normale 
muskulare Pulmonalarterien haben gewohnlich 
einen Durchmesser von 100-1000 p,. Eine 
diinne Media ist zwischen eine interne und 
externe Schicht elastischer Fasern eingebettet 
(BRENNER 1935). Die muskulare Media be­
steht aus glatter Muskulatur und ihre Dicke 
steht normalerweise in einem ganz bestimmten 
Verhaltnis zur GroBe des GefaBvolumens. 
Elastische Pulmonalarterien sind die GefaBe, 
deren Durchmesser groBer als 1000 p, ist. Sie 
sind durch besonders angeordnete elastische 
Elemente in der Media charakterisiert (HEATH 
und EDWARDS 1958). Arteriolen sind die 
GefaBe unter 100-80 p, und bestehen aus einer 
einfachen elastischen Faserschicht (Lamina). 
Nur gelegentlich finden sich muskulare Ele­
mente. Nach HEATH und EDWARDS sind fol­
gende sechs Grade von pathologischen Ver­
anderungen dieser LungengefaBe bei groBen 
VSD zu unterscheiden: 
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Grad 1. Die Autoren klassifizieren diese 
GefaBveranderungen als das Bestehenbleiben 
des fetalen Typs der LungengefaBe. Das 
Hauptmerkmalliegt hier auf Anderungen der 
Struktur der Arteriolen und muskularen Pul­
monalarterien. Die Arteriolen zeigen bis in ihre 
distalen Verzweigungen und noch bei einem 
Durchmesser von 30 f1, eine muskulare Media. 
Diese muskulare Schicht macht einen groBen 
Prozentsatz der GefaBwand aus. Es besteht 
keine Intimafibrose, aber die Adventitia ist 
dick und fibros. Die Media der muskularen 
Pulmonalarterien ist ebenfalls verdickt. Auch 
hier findet sich keine Intimafibrose. 

Grad 2. Dieses Stadium der GefaBscha­
digung ist ebenfalls durch erhebliche Media­
hypertrophie charakterisiert und es besteht 
gleichzeitig bereits cellulare Intimareaktion. 
In den kleineren muskularen Arterien von 
einem Durchmesser unter 300 f1, finden sich 
deutlich Intimaproliferationen. Das GefaB­
lumen ist in den GefaBen dieser GroBen­
ordnung teilweise verstopft. In den groBeren 
Arterien fehlen Intimaproliferationen. 

Grad 3. Die in Grad 2 erscheinenden In­
timaproliferationen der GefaBe unter 300 f1, 

Durchmesser sind nun weiter fortgeschritten 
und dehnen sich auf die GefaBe bis zu 500 f1, aus. 
Die vorwiegend cellulare endotheliale Reaktion 
des zweiten Stadiums wird hier mehr und mehr 
von konzentrisch oder exzentrisch angeord­
neten Massen weniger zellreichen Gewebes ab­
gelost. Verstopfungen des GefaBlumens finden 
sich bis hinaus in muskulare Pulmonalarterien 
von 500 f1, Durchmesser. GroBere GefaBe haben 
nur sehr selten Intimaproliferationen. Die 
GefaBmedia erreicht bereits die Grenze de· 
moglichen Hypertrophie. Vollig neu sind in 
diesem Stadium GefaBdilatationen distal zu 
weitgehenden Verstopfungen in den GefaBen. 
Die Dilatationen mit einer Verdunnung der 
GefaBwande sind vergleichbar mit den post­
stenotischen Dilatationen bei der Pulmonal­
stenose. Sie sind die Folge der Senkung des 
Blutdruckes distal von den einengenden Intima­
proliferationen. In ihnen finden sich haufig 
kleine Thrombosen. Die Autoren unterteilen 
diese kleinen GefaBdilatationen gemaB ihrem 
Aufbau noch in l. plexiforme Lasionen, 
2. venenartige, gewohnlich verstopfte Aste 
hypertrophierter muskularer Pulmonalarterien, 
3. angiomatose Lasionen und 4. kavernose La­
sionen. 

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII 

Grad 4. 1m vierten Stadium der GefaB­
schadigungen bei pulmonalem Hochdruck wird 
das histologische Bild nicht mehr von der 
hypertrophierten Media beherrscht, sondem 
generalisierte, arterielle Dila ta tionen erscheinen 
in ausgedehnten Komplexen. Erhaltene mus­
kulare Pulmonalarterien zeigen noch erheb­
liche Verdickungen der Media und Intima­
prolifera tionen. 

Grad 5. Die Media der muskularen Pul­
monalarterien wird hier immer dunner und fort­
schreitend fibrotisch, wird zellarmer und 
stellenweise sogar hyalin. AIle vier oben­
genannten Typen der GefaBdilatationen wer­
den beobachtet. Man sieht erstmals pulmonale 
Hamosiderose. 

Grad 6. Das letzte Stadium in dieser Ent­
wicklung ist durch eine nekrotisierende Ar­
teriitis gekennzeichnet. Nur wenige Patienten 
erreichen je dieses fortgeschrittene Stadium. 

Beim Versuch eines Vergleiches der hamo­
dynamischen Verhaltnisse mit den geschil­
derten sechs Stadien der pathoanatomischen 
Veranderungen in den LungengefaBen haben 
die Autoren eine groBe Zahl von Patienten mit 
Septumdefekten untersucht. Patienten der 
Grade 1-3 haben einen maBig erhOhten Lun­
gengefaBwiderstand, pulmonale Hypertension 
und einen erheblichen Links-Rechts-Shunt. 
Die Kapazitat des LungengefaBbettes ist noch 
durch eine groBe Reserve gekennzeichnet. Der 
Dbergang von Grad 3 zu Grad 4 scheint der 
entscheidende Wendepunkt in Richtung auf 
ein weiteres Ansteigen des pulmonalen Druckes 
zu sein. Zunehmender GefaBwiderstand und 
abnehmende Reservekapazitat des GefaB­
bettes der Lungen beherrschen das klinische 
Bild. Eine durch Atmung von reinem Sauer­
stoff erzielbare Senkung des LungengefaB­
druckes ist nur noch gering. Schnelles Fort­
schreiten in die Grade 5 und 6 mit fixiertem 
GefaBwiderstand ist oft unvermeidbar. Der 
BlutdurchfluB durch die Lungenarterien wird 
geringer und es kommt zu einer Umkehr des 
Shunts. Diese strukturellen LungengefaBver­
anderungen sind bei allen kongenitalen Herz­
miBbildungen, die mit einem vermehrten Blut­
durchfluB durch die Lunge einhergehen, an­
zutreffen. 

Klinik 

Bei den meisten Kindem mit Ventrikel­
septumdefekt wird ein Herzgerausch im l. Le-
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bensjahr bei einer Routineuntersuchung erst­
mals festgestellt oder wenn die Eltem mit 
diesen Kindem wegen respiratorischer Infekte 
oder Dekompensationserscheinungen des Her­
zens zum Arzt kommen. In der Mehrzahl der 
Falle, die in den Dbersichtsarbeiten von ZA­
CHARIOUDAKIS u. Mitarb. (1957) und FYLER u. 
Mitarb. (1958) berichtet wurden, war das Herz­
gerausch vor Ablauf des 3. Lebensmonats erst­
mals festgestellt worden. Die Kinder sind 
acyanotisch, es sei denn, die Fetalstruktur der 
kleinen Lungenarterien bleibt nach der Geburt 
erhalten, woraus pulmonale Hypertonie mit 
hohem LungengefaBwiderstand und Rechts­
Links-Shunt resultiert. Wegen der Dberfiillung 
der Lungen mit Blut durch den Links-Rechts­
Shunt sind die Kinder besonders anfallig fiir 
Bronchitiden und Pneumonien. 

Andere Symptome des VSD treten oft 
friihzeitig auf, im allgemeinen im 1. Lebensjahr. 
Die Sorge um schlechtes Gedeihen und zu 
geringe Gewichtszunahme bringt die Kinder in 
die Sprechstunde. Diese Schwierigkeiten sind 
bei etwa zwei Drittel der Falle vorhanden. 
Kardiale Dekompensation mit groBen Herzen, 
Stauungsleber und Stauungsmilz sowie Odeme 
werden in annahernd 40 % der Falle wahrend 
des 1. Lebensjahres beobachtet. Die Kinder 
ermiiden leicht bei der Nahrungsaufnahme und 
miissen deshalb mitunter in kurzen Zeit­
abstanden und Ofter in kleinen Portionen ge­
fiittert werden. Weitere Komplikationen sind 
paroxysmale Tachykardien, subakute bak­
terielle Endokarditis besonders in Fallen mit 
Aorteninsuffizienz (TAUSSIG und SEMANS 1940, 
FYLER et al. 1958) sowie rheumatisches Fieber 
mit rheumatischer Karditis. 

Die kOrperliche Leistungsfahigkeit der iiber­
lebenden Kinder mit VSD jenseits des 1. Le­
bensjahres ist mitunter eingeschrankt. Es be­
steht Dyspnoe bei korperlichen Anstrengungen. 
Die Kinder miissen sich beim Spiel und anderen 
korperlichen Belastungen ofter hinsetzen. Wenn 
mehrere Kinder in einer Familie vorhanden 
sind, so sind fiir die Eltem gute Vergleichs­
moglichkeiten mit der Entwicklung und kor­
perlichen Leistungsfahigkeit der Geschwister 
vorhanden. Auf der anderen Seite fallt oft die 
normale Leistungsfahigkeit von Kindem mit 
VSD, selbst bei groBen Herzen mit groBem 
Shuntvolumen, auf. Eltem solcher Kinder 
konnen oft nur schwer verstehen, warum ihre 
Kinder herzkrank sein sollen. 

Bei der Untersuchung findet man meistens 
Kinder, die etwas untergewichtig sind und 
deren GroBe ebenfalls unter der SollgroBe liegt. 
In einer groBen Zahl der Falle fallt bereits bei 
der Besichtigung des Thorax eine Asymmetrie 
beider Thoraxhalften mit einer Prominenz der 
linken vorderen Brustwand auf. FYLER et al. 
(1958) fanden in iiber 90% ihrer Patienten mit 
VSD ein prominentes Prakordium. Die Tho­
raxdeformierung . kommt durch die VergroBe­
rung des Herzens zustande und wird bei Kin­
dem mit nur geringer HerzvergroBerung nicht 
beobachtet. Bei der Palpation fiihlt man einen 
vermehrten HerzspitzenstoB als Ausdruck der 
gesteigerten Aktivitat des linken Ventrikels. 
Besonders im 1. Lebensjahr laBt sich haufig 
aber auch eine Dberaktivitat des rechten Ven­
trikels bei der Palpation am linken Stemalrand 
nachweisen. Ein systolisches Schwirren, das 
am besten im 3. und 4. linken Intercostalraum 
fiihlbar ist, ist von besonders wichtiger diagno­
stischer Bedeutung. Es ist bei iiber 80% der 
Patienten vorhanden (KEITH et al. 1958, FYLER 
et al. 1958). Das scharfe systolische Schwirren 
ist fast ausschlieBlich in Fallen bei groBem 
Links-Rechts-Shuntvolumen vorhanden, wah­
rend es bei beginnendem Druckangleich im 
rechten Ventrikel oft fehlt. KEITH et al. (1958) 
berichten, daB in ihrer Klinik Fehldiagnosen 
ohne Katheterisierung im wesentlichen nur in 
den Fallen vorkamen, bei denen ein Schwirren 
fehlte. Es empfiehlt sich deshalb, diese Kinder 
iiber Jahre wiederholt zu untersuchen, falls 
keine Klarung durch Katheterisierung an­
gestrebt wird. 

In der Systole ist der Druck im linken Ven­
trikel groBer als der Druck im rechten Ven­
trikel. Daher findet in der Systole ein Links­
Rechts-Shunt durch den Defekt statt und das 
hierdurch verursachte Gerausch ist ein systo­
lisches Gerausch. Da die normale Lungen­
durchblutung durch den Shunt vermehrt ist, 
ist auch der LungenvenenriickfluB zum linken 
Vorhof und linken Ventrikel mit einer sog. 
funktionellen Mitralstenose Grund fiir die Ent­
stehung eines diastolischen Gerausches. Das 
laute und sehr rauhe systolische Gerausch fiillt 
die ganze Systole aus und iiberdeckt haufig 
den 1. oder auch 2. Herzton. Es ist iiber dem 
ganzen Prakordium zu horen und am lautesten 
im 3. und 4. linken Intercostalraum. Das dia­
stolische Gerausch an der Herzspitze liegt in 
der Mitte der Diastole. Es ist "blubbemd" im 
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Charakter und wurde von COOMBS 1924 als 
typisch vor allem in den friihen Stadien der 
rheumatischen Karditis beschrieben, bei der es 
in der gleichen Qualitat zu hOren ist (COOMBS 
1924). Verursacht durch den schnellen EinfluB 
von Blut aus dem linken Vorhof in den linken 
Ventrikel ist haufig ein 3. Herzton zu horen. 
Oft ist beim VSD der 2. Herzton gespalten, was 
durch den zeitlich verschiedenen SchluB der 
Aortenklappe und Pulmonalklappe zustande 
kommt. Die Pulmonalklappe schlieBt sich 
spater als die Aortenklappe. Bei pulmonaler 
Hypertonie ist der 2. Herzton im 2. linken 
Intercostalraum deutlich betont und akzen­
tuiert. Die Intensitat des 2. Pulmonaltones 
steht in einem direkten Verhaltnis zur Hohe 
des Pulmonalarteriendruckes. Bei zunehmen­
dem LungengefaBwiderstand und Verringe­
rung des Shunts neigt das systolische Gerausch 
dazu, kiirzer zu werden. Es fiillt dann nicht 
mehr die ganze Systole aus. Ein systolisches 
Klicken ist bei pulmonalem Hochdruck oft am 
oberen linken Sternalrand horbar und kommt 
von der dann bestehenden Dilatation der 
Arteria pulmonalis (McKusICK 1958). 

Der Elektrokardiographie kommt fiir die 
Diagnose des Ventrikelseptumdefektes und fiir 
die Beurteilung der Hamodynamik eine beson­
dere Bedeutung zu. Eine normale elektrische 
Herzachse oder eine geringe Abweichung nach 
links findet sich in der Mehrzahl der Falle mit 
VSD. Nach KEITH et al. (1958) bei etwa 80% 
der Patienten. Eine deutliche Abweichung der 
Achse nach links ist selten und mit Hyper­
trophie des rechten Ventrikels selten beim iso­
lierten VSD. Dagegen ist eine Achsenabwei­
chung nach rechts haufig. Beim VSD sind 
auch vollig normale Elektrokardiogramme 
durchaus moglich. Es handelt sich in diesen 
Fallen mit Sicherheit um ein kleines Shunt­
volumen und um normale Drucke im rechten 
Ventrikel, folglich kleine Defekte. 

Angaben iiber die Prozentzahl von Pa­
tienten mit VSD und reiner Hypertrophie des 
linken Ventrikels schwanken in der Literatur 
sehr. Bei SODI-PALARES und CALDER (1956) 
sind es etwa 60 % der Falle, bei KEITH et al. 
(1958) nur 17 %, wenn der Druck im rechten 
Ventrikel unter dem Druck des Korperkreis­
laufslag. Nach unserenBeobachtungenkommt 
eine reine Hypertrophie des linken Ventrikels 
etwa ebensooft vor wie eine kombinierte Hy­
pertrophie beider Ventrikel (etwa 30: 30 % ). 

Bei einer Hypertrophie des linken Ventrikels 
ist der Druck im rechten Ventrikel nur maBig 
erhOht, etwa 40-60 mm Hg. Es handelt sich 
um ein diastolisches Uberladen des linken 
Ventrikels, hervorgerufen durch den um die 
Shuntmenge erhohten LungenvenenriickfluB. 
Man sieht hohe R-Zacken in V5 und V6 mit 
hohen spitzen T-Zacken ebenfalls in diesen 
Ableitungen. Ein tiefes Q in V5 und V6 ist 
haufig. SODI-PALARES und CALDER (1956) 
glauben, daB diese Q-Zacken ihr Gegenstiick in 
einer initialen R-Zacke in den rechtsthorakalen 
Ableitungen haben und daB sie Ausdruck einer 
Hypertrophie des Ventrikelseptums selbst sind. 
Reine Hypertrophie des linken Ventrikels sieht 
man in den Fallen mit unkompliziertem Links­
Rechts-Shunt. Eine Hypertrophie des rechten 
Ventrikels erscheint immer dann im Elektro­
kardiogramm, wenn der Druck im Lungen­
kreislauf und im rechten Ventrikel steigt. Sie 
ist Ausdruck systolischer Dberlastung. Zwi­
schen pulmonaler Hypertonie und Hyper­
trophie des rechten Ventrikels besteht eine gute 
Korrelation. Eine Abweichung der Achse nach 
rechts ist dann die Regel. Die Hypertrophie 
des rechten Ventrikels ist durch hohe R-Zacken 
in VI und tiefe S-Zacken in V5 und V6 gekenn­
zeichnet und nicht so ausgepragt wie bei reinen 
Pulmonalstenosen. Sie ahnelt eher der Hyper­
trophie des rechten Ventrikels bei Fallotscher 
Tetralogie. 

Eine groBe Zahl der Patienten mit VSD 
hat im Elektrokardiogramm Zeichen kombi­
nierter Ventrikelhypertrophie. Es sind dann 
hohe R-Zacken in VI' V5 und V6 sowie bipha­
sische Komplexe in V3 und V4 vorhanden (s. 
Abb. 323). Die P-Zacke ist bei VSD oft ver­
andert, ihre Dauer ist haufig verlangert. Bei 
VSD sind VergroBerungen des linken Vorhofs 
durch den vermehrten LungenvenenriickfluB 
haufiger, kommen in etwa 30% der Falle vor. 
Bei groBem VSD mit pulmonaler Hypertonie 
sieht man mitunter einen atrio-ventrikularen 
Block, der durch eine direkte anatomische 
Veranderung des Reizleitungssystems zu er­
klaren ist. 

Rontgenuntersuchung. Herzaufnahmen im 
frontalen Strahlengang sowie im linken und 
rechten vorderen schragen Durchmesser sind 
von groBem diagnostischem Wert. Bei Pa­
tienten ohne Hypertrophiezeichen im Elektro­
kardiogramm ist auch oft das Herz in seiner 
Form und GroBe rontgenologisch normal. 
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Auffallende rontgenologische Zeichen sind all­
gemeine VergroBerung des Herzens mit stark 
prominentem Pulmonalsegment und deutlich 

Abb. 323. Elektrokardiogramm bei Ventrikelseptum­
defekt. Rechtstyp. Rechts- und Linkshypertrophie. 

Druck im rechten Ventrikel 90(0 

zustande, wahrend bei pulmonaler Hypertonie 
der rechte Ventrikel ebenfalls vergroBert ist. 
1m linken vorderen schragen Durchmesser 
iiberlagert dann der linke Ventrikel die Wirbel­
saule und im rechten vorderen schragen Durch­
messer beriihrt der rechte Ventrikel die vordere 
Brustwand. Bei pulmonaler Hypertonie nimmt 
die in der Hilusgegend beiderseits noch dichte 
LungengefaBzeichnung in der Peripherie wieder 
abo Bei der Durchleuchtung des Herzens fallt 
der stark prominente und sehr iiberaktive Pul­
monalbogen auf. Die vermehrte Aktivitat der 
Arteria pulmonalis ist bis in die kleinen Ver­
zweigungen beider Lungenarterien zu beob­
achten und man sieht Hilustanzen. Ein Brei­
schluck laBt die Lage des Aortenbogens und die 
VergroBerung des linken V orhofs erkennen. 
Bei geringem Shuntvolumen kann das Hilus­
tanzen fehien. Hilustanzen findet sich aber 
auch bei pulmonaler Hypertonie mit kleinem 
Shuntvolumen. Die peripheren Lungenarterien 
sind dann jedoch nicht iiberaktiv. Bei Klein­
kindern ist die Beurteilung der Herzfernauf­

nahme mitunter schwierig, weil die 
Konfiguration des Herzens uncha­
rakteristisch ist. Der GefaBschatten 
ist dann oft von einer groBen Thy­
musdriise verdeckt und auBer der 
HerzvergroBerung weist vor allem 
die vermehrte LungengefaBzeich­
nung auf ein groBes Shuntvolumen 
hin. Eine VergroBerung des rechten 
Vorhofs ist hei VSD nicht die Regel 
(Abb.324). 

Abb. 324. Herzfernaufnahme bei Ventrikelseptumdefekt. Er­
heblich vergriiJ3ertes Herz. Prominentes Pulmonalsegment. Er· 
heblich vermehrte LungengefiWzeichnung. Nach unten deutende 

Herzkatheterisierung. Zum Nach­
weis eines VSD, vor allem zur pra­
operativen Vorbereitung, ist eine 
Katheterisierung des Herzens un­
bedingt notwendig. Die ersten Ka­
theterdaten von VSD wurden von 
BING u. Mitarb. (1947a) mitgeteilt. 
Ein Sauerstoffanstieg des venosen 
Elutes um 1-1,5 Vol-% oder des 
entsprechenden Wertes der Sauer­
stoffsattigung im rechten Ventrikel 
gilt als signifikant. Es ist ratsam, 
mindestens drei Blutproben im rech­
ten Ventrikel zu entnehmen, am Herzspitze 

vermehrter LungengefaBzeichnung. Bei den 
unkomplizierten VSD mit groBem Shunt­
volumen kommt die allgemeine Herzver­
groBerung durch den groBen linken Ventrikel 

besten in der EinfluBbahn, in einer 
Mittelposition und im AusfluBtrakt des rech­
ten Ventrikels. Die letzteren sind von be­
sonderem Wert, da Blutproben in der Ein­
fluBbahn noch sehr durch die Mischung des 
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unterschiedlichen Blutes der oberen und un­
teren Hohlvene beeinfluBt sind (WOOD et al. 
1954). Bei einem groBen Defekt mit groBem 
Links-Rechts-Shuntvolumen findet sich ein 
betrachtliches Ansteigen des Sauerstoffge­
haltes des Elutes im rechten Ventrikel. In 
der Pulmonalarterie findet sich in der Regel 
ein Fortbestehen der erhohten Sauerstoff­
werte des rechten Ventrikels oder ein etwas 
niedrigerer Sauerstoffgehalt, der durch eine 
weitere Mischung des Elutes hervorgerufen wird. 

Fiir die Beurteilung der hamodynamischen 
Verhiiltnisse wie auch fiir die Indikations­
stellung zur Operation ist die Messung der 
Drucke in den katheterisiertenHerzabschnitten 
wichtig. Eine pulmonale Hypertonie kann 
durch einen groBen Shunt wie auch durch einen 
erhOhten LungengefaBwiderstand oder durch 
beides hervorgerufen werden. EtwazweiDrittel 
der Patienten mit VSD haben in der Arteria 
pulmonalis und im rechten Ventrikel einen 
Druck, der geringer ist als der Druck im groBen 
Kreislauf. Bei einem Drittel der Patienten 
nahert sich der Druck dem Systemdruck oder 
er ist diesem gleich. Hyperkinetische Druck­
erhohungen im rechten Ventrikel und in der 
Arteria pulmonalis, die bei normalem Lungen­
gefaBwiderstand durch ein groBes Shunt­
volumen entstehen, wie auch pulmonale Hyper­
tonie auf der Basis eines erhohten Lungen­
gefaBwiderstandes finden sich in allen Alters­
gruppen, vom Kleinkind bis zum Erwachsenen. 
Bei pulmonaler Hypertonie mit erhOhtem 
LungengefaBwiderstand ist oft ein signifikanter 
Anstieg der Sauerstoffsattigung im AusfiuB­
trakt des rechten Ventrikels nicht mehr fest­
stellbar. Meist findet sich dann eine deutliche 
Sauerstoffuntersattigung der Aorta oder ihrer 
Aste. Eine Punktion der Arteria femoralis zum 
Zwecke der Sauerstoffbestimmung des peri­
pheren Arterienblutes ist daher im Zusammen­
hang mit der Herzkatheterisierung unbedingt 
notwendig. Bei hyperkinetischer Druck­
erhohung durch groBen Links-Rechts-Shunt 
ist ein groBer Sauerstoffsprung im rechten Ven­
trikel vorhanden. 

Mitunter gelingt es, den Herzkatheter aus 
dem rechten Ventrikel durch den Defekt in den 
linken Ventrikel oder direkt in die ascendierende 
Aorta vorzuschieben. Eine Aortenkatheteri­
sierung vom rechten Ventrikel aus durch einen 
Ventrikelseptumdefekt ist nicht beweisend fiir 
ein Dberreiten der Aorta. 

Bei den erwahnten Ventrikelseptumdefek­
ten mit Shunt vom linken Ventrikel in den 
rechten Vorhof findet sich der Anstieg der 
Sauerstoffsattigung bereits im rechten Vorhof. 
Dadurch liegt die Gefahr nahe, daB solche 
Defekte mit Vorhofseptumdefekten verwech­
selt werden. Meist sind die iibrigen klinischen 
Untersuchungsergebnisse dann aber fiir Vor­
hofseptumdefekt uncharakteristisch. 

Der Nachweis kleiner Ventrikelseptum­
defekte mit geringem Links-Rechts-Shunt­
volumen ist bei der Herzkatheterisierung mit 
der Sauerstoffanalyse allein oft schwierig und 
unzuverlassig. Man hat daher in den letzten 
Jahren nach feineren Methoden zum Nachweis 
kleiner Defekte gesucht. Durch die Registrie­
rung von Farbstoftverdilnnungskurven mit In­
jektion eines Farbstoffes entweder in die venose 
Strombahn, am besten aber in das linke Herz 
proximal zum Shunt konnen auch kleine 
Shuntvolumina eindeutig nachgewiesen und 
lokalisiert werden (APITZ und BEUREN 1963). 
Nach intrakardialer Injektion des Farbstoffes 
wird die Farbstoffkonzentration in einer peri­
pheren Arterie durch Arterienpunktion und 
Oxymetrie oder unblutig iiber Ohroxymeter 
fortlaufend registriert. Dabei entstehen fur die 
jeweilige hiimodynamische Situation charak­
teristische Kurven (SWAN et al. 1957, AGUST­
SSON et al. 1957). 

Ebenfalls zum Nachweis kleiner Defekte 
mit geringem Shuntvolumen wurden die sog. 
Fremdgasmethoden entwickelt. MORROW u. 
Mitarb. (1958) benutzen Stickoxydul oderradio­
aktives Krypton zur Feststellung kleinster 
Links-Rechts-Shunts. Das Fremdgas wird 
vom Patienten inhaliert und erscheint sofort 
nach den ersten Atemziigen in hoher Konzen­
tration im Lungenvenenblut, im linken Ven­
trikel und in den peripheren Arterien. Bei 
intaktem Ventrikelseptum findet sich im rech­
ten Ventrikel erst nach 1 min eine Spur von 
Stickoxydul. Wenn ein Links-Rechts-Shunt 
vorhanden ist, wird Stickoxydul durch den 
VSD erheblich friiher und in groBerer Konzen­
tration im Blut des rechten Ventrikels erschei­
nen. Die Zahl diagnostischer Irrtiimer bei 
kleinen Shunts ist mit dieser Methode erheblich 
geringer als bei der iiblichen Bestimmung des 
Sauerstoffgehaltes venosen Elutes. 

Nach unseren Erfahrungen mit Farbstoff­
verdunnungskurven und mit Fremdgasmetho­
den sind beide Verfahren in ihrer Empfindlich-
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keit zum Nachweis kleiner Defekte gleich gut. 
Ohne Zweifel gibt es aber auch kleine VSD, bei 
denen sowohl die Farbstoffverdunnungskurven 
als auch die Fremdgasmethoden Grenzwerte 
ergeben, die eine sichere Entscheidung, ob ein 
Shunt vorliegt, nicht zulassen. 

Nach Einfuhrung der intrakardialen Phono­
kardiographie (YAMAKAWA et al. 1954, SOULIE 
1954) wurde diese auch fUr die Diagnostik von 
VSD herangezogen (LEWIS et al. 1959, BEUREN 

Abb. 325. Selektives Angiokardiogramm mit Kon­
trastmittelinjektion in den linken Ventrikel bei Ven­
trikelseptumdefekt. Linker vorderer schrager Durch­
messer. L V linker Ventrikel, V SD Ventrikelseptum­
defekt, RV rechter Ventrikel, V S Ventrikelseptum. 
Beachte die Lage des Ventrikelseptumdefektes un-

mittelbar unter der Aortenklappenbasis 

und APITZ 1963a). Dber einen in den rechten 
Ventrikel eingefuhrtenMikrophonkatheter kon­
nen in der N ahe der Defekte scharfe systolische 
Gerausche registriert werden, die je nach der 
GroBe des Shuntvolumens verschieden laut­
stark sind. Man hatte ursprunglich angenom­
men, daB intrakardial registrierte pathologische 
Gerausche nur in distal yom Defekt gelegenen 
Herzabschnitten registriert werden konnen 
und daB diese Gerausche nicht in andere Herz­
hOhlen fortgeleitet werden. Dies ist jedoch 
nicht der Fall. Zur Diagnostik von VSD sollte 
man sich daher keinesfalls allein auf die Regi­
strierung eines systolischen Gerausches im 
rechten Ventrikel verlassen. Fur die Differen­
zierung der oben erwahnten VSD mit Shunt 

yom linken Ventrikel in den rechten Vorhof 
von Vorhofseptumdefekten hat sich uns die 
intrakardiale Phonokardiographie in einer 
Reihe von Fallen bewahrt. Man kann hier im 
rechten Vorhof ein scharfes systolisches Ge­
rausch registrieren, das bei Vorhofseptum­
defekten nicht vorhanden ist, da bei diesen der 
Links-Rechts-Shunt in der Diastole stattfindet. 

Angiokardiographie. Ein intravenoses An­
giokardiogramm ist im allgemeinen beim VSD 
nicht von besonderem diagnostischem Wert. 
Bei intravenoser Injektion oder nach Injektion 
in die Arteria pulmonalis mit Zwei-Seiten­
Angiokardiographie laBt sich meist nur ein 
indirekter Anhalt fur einen Links-Rechts­
Shunt durch Wiederauffullung der Arteria pul­
monalis darstellen. Wertvoller ist die selektive 
Angiokardiographie mit Kontrastmittelinjek­
tion in den linken Ventrikel. Mitunter gelingt 
es, einen normalen Angiokardiographie-Kathe­
ter durch ein offenes Foramen ovale uber den 
linken Vorhof in den linken Ventrikel einzu­
fuhren und dort die Kontrastmittelinjektion 
vorzunehmen. W 0 dies nicht moglich ist, hat 
sich uns die transseptale Punktion des linken 
Vorhofs und Katheterisierung des linken Ven­
trikels mit nachfolgender Kontrastmittelinjek­
tion in den linken Ventrikel als auBerst zuver­
lassige Methode zur genauen Differenzierung 
von Ventrikelseptumdefekten erwiesen (BEU­
REN und APITZ 1963b, c). Bei Aufnahmen im 
linken und rechten vorderen schragen Durch­
messer erkennt man nach der Kontrastmittel­
injektion in den linken Ventrikel genau die 
GroBe und Lage des Ventrikelseptumdefektes, 
wie auch die GroBe des Shuntvolumens. Die 
Methode erlaubt ebenfalls die Darstellung von 
Ventrikelseptumdefekten mit Shunt yom linken 
Ventrikel in den rechten Vorhof und die Diffe­
renzierung muskularer und membranoser Ven­
trikelseptumdefekte sowie multipler Ventrikel­
s/3ptumdefekte. Ebenfalls ist eine Unterschei­
dung yom Canalis atrioventricularis communis 
moglich (Abb. 325). Angiogramme der kleinen 
Lungenarterien sind auch zur Beurteilung der 
Strukturveranderungen der Pulmonalarterien 
bei pulmonaler Hypertonie geeignet (BOLT und 
RINK 1960). Die Kontrastmitteldarstellung 
von kleinen Ventrikelseptumdefekten nach In­
jektion des Kontrastmittels in den linken Ven­
trikel ist nach unseren Erfahrungen sogar den 
Fremdgasmethoden undFarbstoffverdunnungs­
methoden erheblich uberlegen. 
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Diagnose - Differentialdiagnose. Mit den 
iiblichen einfachen klinischen Untersuchungs­
methoden ohne Herzkatheterisierung kann ein 
VSD diagnostiziert werden, wenn ein lautes 
und rauhes systolisches Gerausch, am lau­
testen im 3. und 4.linken Intercostalraum, vor­
handen ist und wenn dort selbst ein systolisches 
Schwirren gefiihlt wird. Die Herzfernauf­
nahme zeigt eine vermehrte LungengefaB­
zeichnung mit mehr oder weniger prominenter 
Arteria pulmonalis und betonter, nach unten 
deutender Herzspitze. Bei der Rontgendurch­
leuchtung ist Hilustanzen zu beobachten. 1m 
EKG kann eine Hypertrophie des linken Ven­
trikels, des rechten Ventrikels oder einekombi­
nierte Ventrikelhypertrophie registriertwerden. 

Das klinische Bild laBt bereits Riickschliisse 
auf die groBe Variationsbreite im hamodyna­
mischen Verhalten des VSD zu. Bei normaler 
HerzgroBe, maBig ausgefiilltem Pulmonal­
segment und normaler LungengefaBzeichnung 
im Rontgenbild sowie normalem EKG bei 
typischem Auskultationsbefund handelt es sich 
um einen kleinen Ventrikelseptumdefekt mit 
geringem Links-Rechts-Shuntvolumen. 1st das 
Herz maBig bis mittelstark vergroBert und hart 
man das typische systolische Gerausch und 
zeigt das EKG eine Hypertrophie des linken 
Ventrikels, so handelt es sich um einen Ven­
trikelseptumdefekt mittlerer GroBe mit ent­
sprechendem Shuntvolumen bei normalem 
LungengefaBwiderstand. 1st das Herz erheb­
lich vergroBert, bei iiberaus aktiven Pulmonal­
arterien mit Hilustanzen und einer kombi­
nierten Ventrikelhypertrophie im EKG, so 
handelt es sich um einen VSD mit groBem 
Shuntvolumen und erhohtem Druck in der 
Arteria pulmonalis. Deutliches systolisches 
Schwirren ist vorhanden. Sieht man im EKG 
ein tJberwiegen der Hypertrophie des rechten 
Ventrikels und tritt bei Anstrengungen leichte 
Cyanose auf und ist das Herz nur maBig ver­
groBert und die LungengefaBzeichnung in der 
Peripherie eher vermindert, so handelt es sich 
um einen VSD mit pulmonaler Hypertonie und 
bidirektionalem Shunt oder reinem Rechts­
Links-Shunt. Das systolische Gerausch ist in 
diesen Fallen gewohnlich kiirzer und leiser und 
P 2 ist laut und paukend. 

Die Differentialdiagnose kann ohne Herz­
katheterisierung mitunter Schwierigkeiten be­
reiten. Eine Reihe von Herzfehlern mit ahn­
lichem Herzgerausch muB ausgeschaltet wer-

den. Differentialdiagnostisch kommen vor 
allem reine Mitralinsuffizienz, valvulare Pul­
monalstenosen oder auch isolierte Infundi­
bulumstenosen des rechten Ventrikels, Aortev­
stenosen und mitunter Vorhofseptumdefekte 
in Frage. Die Unterscheidung von funktionellen 
Herzgerauschen ist meist einfach. 

Das Gerausch einer reinen Mitralinsuffi­
zienz kann einen VSD vortauschen. Das 
charakteristische systolische Schwirren im 3. 
und 4. linken Intercostalraum fehlt bei Mitral­
insuffizienzen. Hilustanzen gibt es bei Mitral­
insuffizienz nicht. Valvulare Pulmonalstenosen 
oder Infundibulumstenosen des rechten Ven­
trikels konnen mitunter schwierig von VSD zu 
differenzieren sein. Bei der reinen Pulmonal­
stenose kann eine weitreichende poststenotische 
Dilatation mitunter eine vermehrte Lungen­
gefaBzeichnung vortauschen. Das Gerausch ist 
ebenfalls rauh und die Stelle der groBten 
Intensitat beiKleinkindern oft nicht mit Sicher· 
heit festzustellen, vor allem wenn das Gerausch 
weit fortgeleitet iiber dem ganzen Prakordium 
zu horen ist. Der Charakter des 2. Pulmonal­
tones, der bei der Pulmonalstenose leiser ist, 
kann differentialdiagnostisch besonders wich­
tig sein. Das EKG ist von groBem Wert, da 
bei sehr lautem Gerausch am linken Sternal­
rand mit einem Schwirren, bei Pulmonalstenose 
eine erhebliche Hypertrophie des rechten Ven­
trikels vorhanden ist. In selten schwierigen 
Fallen muB die Katheterisierung entscheiden. 
Bei der Infundibulumstenose des rechten Ven­
trikels ist das systolische Gerausch ebenfalls im 
3. und 4. linken Intercostalraum am lautesten 
zu horen und dort auch mitunter ein systo­
lisches Schwirren vorhanden. Ausgepragte 
Rechtshypertrophie im EKG und das Fehlen 
von Hilustanzen beim Durchleuchten sprechen 
fiir Infundibulumstenose des rechten Ventrikels. 
Die klassische Aortenstenose ist leicht yom 
VSD zu differenzieren. Ihr typisches Gerausch 
ist am lautesten im 2. rechten Intercostalraum 
und weit in die peripheren GefaBe fortgeleitet. 
Mitunter findet man aber bei Aortenstenosen, 
vor allem bei Kindern bis zum 6. oder 7. Le­
bensjahr, das Maximum des systolischen Ge­
rausches am unteren linken Sternalrand wie 
beim VSD. Oft kann man dann im Verlauf 
einiger Jahre die Verlagerung des systolischen 
Gerausches yom unteren linken Sternalrand 
in den 2. rechten Intercostalraum beobachten. 
Bei Kleinkindern mit der Verdachtsdiagnose 
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eines Ventrikelseptumdefektes sollte man dilfe­
rentialdiagnostisch immer an eine Aorten­
stenose denken. 

Gewohnlich ist die Unterscheidung von 
Vorhofseptumdefekten einfach. Oft weisen 
aber HerzgroBe und -form sowie die Lungen­
gefaBzeichnung bei beiden MiBbildungen keine 
wesentlichen Unterschiede auf. Das Gerausch 
des Vorhofseptumdefektes ist im allgemeinen 
weicher und kiirzer und am lautesten im 
2. linken Intercostalraum. Bei maBiger Hyper­
trophie des rechten Ventrikels mit inkom­
plettem Rechtsschenkelblock ist ein Vorhof­
septurndefekt wahrscheinlicher. 

Die geschilderten Septumdefekte mit einem 
Shunt vom linken Ventrikel in den rechten 
V orhof oder rechten Ventrikel und rechten 
Vorhof konnen klinisch oft nicht von anderen 
Ventrikelseptumdefekten unterschieden wer­
den. Selbst mit vollstandigen Herzkatheter­
daten ist es oft unmoglich, eine einwandfreie 
Diagnose zu stellen. Die Falle von HULTGREN 
et al. (1958) sind alle praoperativ diagnostiziert 
und bei der Operation bestatigt worden. Sie 
hatten alle einen reinen Shunt vom linken 
Ventrikel in den rechten Vorhof, wahrend der 
Fall von FERENCZ (1957) wesentlich kompli­
zierter war, da der Patient durch die MiB­
bildung der Mitralklappe das Bild einer Aorten­
stenose mit Mitralinsuffizienz bot. Die Diffe­
rentialdiagnose umfaBt vor allem den Vorhof­
septumdefekt und die fehlmiindenden Lungen­
venen, Ventrikelsepturndefekt mit Tricuspidal­
inBuffizienz Bowie auah in den reahten Vorhof 
rupturierte Aneurysmen des Sinus von Val­
salva. Die selektive Angiokardiographie mit 
Injektion des Kontrastmittels in den linken 
Ventrikel und Aufnahmen im frontalen und 
seitlichen Strahlengang bietet die beste Di££e­
renzierungsmoglichkeit aller genannten in Frage 
kommenden Defekte. 

Zusatzliche MiBbiIdungen. Als zusatzliche 
MiBbildung kommen beim VSD vor allem der 
offene Ductus arteriosus, der Vorhofsepturn­
defekt, die Aortenisthmusstenose und die 
Aorteninsuffizienz vor. 

Im Kleinkindesalter ist ein zusatzlicher 
offener Ductus arteriosus oft schwer zu er­
kennen. Spater hort man im allgemeinen das 
typische kontinuierliche Gerausch im linken 
oberen Prakordiurn. Bei den alteren Kindern 
wird dann auch haufig nur ein Ductus ver­
mutet und der zusatzliche VSD zunachst nicht 

erkannt. Eine Herzkatheterisierung und vor 
allem eine retrograde Aortographie sichern die 
Diagnose. Die Erkennung der Kombination 
eines Ventrikelsepturndefektes und eines offenen 
Ductus arteriosus ist vor allem im Klein­
kindesalter sehr wichtig, da die friihe Opera­
tion des offenen Ductus den Kindern bereits 
hil£t, die ersten Lebensjahre zu iiberstehen. 
Der VSD kann dann spater operiert werden. 

Eine Aortenistkmusstenose findet sich eben­
falls mitunter kombiniert mit VSD. Bei feh­
lenden Femoralarterienpulsen oder nur schwach 
tastbaren Pulsen in der Arteria femoralis und 
bei gleichzeitig vorhandenem lautem systo­
Iischen Gerausch am unteren linken Sternal­
rand sollte immer an die Moglichkeit einer 
Aortenisthmusstenose mit VSD gedacht wer­
den. Die selektive Angiokardiographie mit 
Kontrastmittelinjektion in den linken Ven­
trikel ist die beste Untersuchungsmethode, 
beide MiBbildungen gleichzeitig darzustellen. 

Eine interessante und nicht seItene Kombi­
nation von VSD mit Aorteninsuffizienz wurde 
von TAUSSIG und SEMANS (1940) mitgeteilt. 
Es handelt sich dabei gewohnlich urn hohe 
membranose Ventrikelseptumdefekte mit mehr 
oder weniger iiberreitender Aorta. Die Aorten­
insuffizienz ist dadurch bedingt, daB die rechte 
Aortenklappentasche in den Defekt hinein­
hangt und der VSD bis an den Aortenklappen­
ring reicht. Bei diesen Defekten entstehen 
typische systolisch-diastolische Gerausche am 
mittleren linken SternaIrand und im 2. rechten 
Intercostalraum (SPENCER et al. 1962, KECK 
et al. 1963, NADAS et al. 1964). Ihr Nachweis 
gelingt am besten durch retrograde Aorto­
graphie. Sie sind oft schwer von rupturierten 
Aneurysmen des Sinus von Valsalva zu unter­
scheiden. 

Transpositionen der groBen GefaBe konnen 
oft lange nur mit maBiger Cyanose einher­
gehen und mit VSD und Eisenmengerscher 
Reaktion verwechselt werden, vor allem, wenn 
es sich urn Transpositionen mit iiberreitender 
Arteria pulmonalis handelt (BEUREN 1960a). 
So wurde der Original£all einer Taussig-Bing­
Transposition (TAUSSIG und BING 1949) seiner­
zeit von denAutoren zunachst als Eisenmenger­
Komplex diagnostiziert. Selektive Angio­
kardiographie ermoglicht die Differential­
diagnose (BEUREN 1960a). 

Verlauf und Prognose. Kleine Ventrikel­
septumdefekte mit maBigem Shuntvolumen 
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haben eine gute Prognose. Die Kinder machen 
eine normale und im allgemeinen durch nichts 
gestorte Entwicklung durch. Der Defekt wird 
oft erst bei einer Routineuntersuchung ent­
deckt. Solche Patienten sind in der Lage, ein 
voll leistungsfahiges Leben zu fUhren. Die 
HerzvergroBerung bleibt geringgradig. Ob die 
Lebenserwartung bei einem kleinen VSD vollig 
normal ist, ist zu bezweifeln und schwer zu 
entscheiden. Es sind Ventrikelseptumdefekte 
bei Sektionen sehr alter Personen als Neben­
befund festgestellt worden. So der im Jahre 
1927 von WEISS verOffentlichte Fall eines 
79 Jahre alten Mannes (WEISS 1927). 

Anders liegen die Dinge beim groBen VSD, 
der im Sauglingsalter mit wiederholten Pneu­
monien, groBem Herzen und kardialer Dekom­
pensation Krankenhausbehandlung notwendig 
macht. Dies sind die Falle mit groBem Shunt­
volumen und geringem LungengefaBwider­
stand. Ein groBer Teil dieser Kinder stirbt 
im 1. Lebensjahr. Die Patienten mit pulmo­
naler Hypertonie auf der Basis eines hohen 
LungengefaBwiderstandes haben in den ersten 
Lebensjahren sicher weniger Schwierigkeiten, 
auf die Dauer aber ebenfalls eine schlechte 
Prognose (BLOOMFIELD 1964). 

Eine interessante Entwicklung im weiteren 
VerI auf des VSD wurde von GASUL et al. (1957) 
beschrieben und ist in der Zwischenzeit wieder­
holt bestatigt worden. Diese Autoren haben 
bei zehn Kindern Katheterisierungen des Her­
zens im 1. Lebensjahr und erneut im Alter 
von 3-5 Jahren durchgefuhrt. Zwei dieser 
Kinder hatten im 1. Lebensjahr einen isolierten 
groBen VSD ohne jeden Anhalt fUr organische 
Pulmonalstenose. Diese Patienten entwickelten 
in der Zwischenzeit eine Infundibulumstenose 
des rechten Ventrikels. Es bestand nach wie 
vor ein Links-Rechts-Shunt, wahrend ein drit­
tes Kind, bei dem ebenfalls bei der Rekatheteri­
sierung eine Infundibulumstenose nachgewiesen 
werden konnte, eine typische Fallotsche Tetra­
logie mit Rechts-Links-Shunt hatte. Dieses 
Kind hatte im 1. Lebensjahr einen lauten 
2. Pulmonalton, der spater deutlich vermin­
dert war. Die Autoren vermuteten, daB bei 
diesen Fallen mit isoliertem VSD die ver­
mehrte Durchstromung des AusfluBtraktes des 
rechten Ventrikels durch den groBen Links­
Rechts-Shunt zu einer Hypertrophie der Crista 
supraventricularis und schlieBlich zu einer 
regelrechten Infundibulumstenose des rechten 

Ventrikels fuhrt. Bei einer extremen Entwick­
lung dieser Infundibulumstenose kann es zu 
einer typischen Fallotschen Tetralogie kommen. 

Zu kardialer Dekompensation kommt es 
beim VSD vor allem im 1. Lebensjahr, dem 
Zeitpunkt, in dem die meisten Patienten mit 
dieser HerzmiBbildung bereits in arztliche Be­
handlung kommen. Von den von uns im 
1. Lebensjahr bereits erfaBten 148 Patienten 
mit VSD sind insgesamt 55 gestorben, davon 
54 im 1. Lebensjahr (APITZ und BEUREN 1963). 
Wenn das 1. Lebensjahr zunachst einmal uber­
standen ist, geht es den Kindern gewohnlich 
fUr langere Zeit besser. Spater bleiben selbst 
erheblich vergroBerte Herzen jahrelang un­
verandert und ohne weiter zunehmende Herz­
vergroBerung. Man sieht mitunter auch Pa­
tienten, die etwa im 5. Lebensjahr einen pul­
monalen Hochdruck hatten, der dann im 8. 
oder 10. Lebensjahr bei wiederholter Kathe­
terisierung nicht mehr feststellbar oder erheb­
lich zuruckgegangen ist. Dies ist nur durch 
eine verbesserte Anpassung der Lungenstrom­
bahn an die hamodynamische Situation zu er­
klaren (BEUREN 1960b). 

Eine relativ haufige Komplikation ist bei 
den das 1. Lebensjahr uberlebenden Patienten 
mit VSD die Entwicklung einer bakteriellen 
Endokarditi8. Nach ABBOTT (1925) kommt 
dies in etwa 22% der FaIle vor. Diese Zahl 
durfte fur die heutigen Verhaltnisse, mit der 
Neigung, auch kleine fieberhafte Infekte anti­
biotisch zu behandeln, zu hoch sein. GELFMAN 
und LEVINE (1942) haben diese Frage ebenfalls 
untersucht. Die Autoren haben auf die Emp­
fanglichkeit der Herzen mit den geringsten 
pathoanatomischen Veranderungen fur bak­
terielle Endokarditis hingewiesen. Die Gefahr 
fur die Entwicklung einer bakteriellen Endo­
karditis ist bei kongenitalen HerzmiBbildungen 
besonders wahrend der Entwicklungsjahre und 
im fruhen Erwachsenenalter groB. Bevorzugter 
Sitz fur bakterielle Infektionen sind die Rander 
der Defekte sowie die dem VSD gegenuber­
liegende Innenwand des rechten Ventrikels, 
auf die das kurzgeschlossene Blut aufprallt. 

Zunehmende Herzinsuffizienz, Pneumonien 
und bakterielle Endokarditis sind die Haupt­
todesursachen bei Patienten mit VSD in allen 
Le bensabschnitten. 

Therapie. Viele Kinder mit einem Ven­
trikelseptumdefekt haben fur lange Zeit eine 
normale korperliche Leistungsfahigkeit, selbst 
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wenn da.s Herz maBig vergroBert ist. Eine Ein­
sehrankung der korperliehen Belastungen oder 
eine medikamentose Behandlung ist dann nieht 
notwendig. Liegt eine erhebliehe Herzver-

Bei maBig vergroBerten Herzen ist eine 
Digitalisierung nieht notwendig. Bei erheb­
lieher VergroBerung des Herzens ist eine lau­
fende Digitalis-Belutndlung angezeigt. Eine 

einmal notwendig gewordene Digita­
lis-Behandlung wird bis zur Opera­
tion selten uberflussig. Eine zeit­
weilige Digitalis-Behandlung oder 
haufig unterbroehene Digitalis-Be­
handlung ist nur von geringem vVert. 
Selbstverstandlieh ist bei weiteren 
Dekompensationserseheinungen die 
Digitalis-Therapie immer angezeigt. 
Fehlen solehe, so sollte als Rieht­
schnur fUr die Digitalisierung immer 
die GroBe des Herzens gelten. 

Abb.326a. Praoperative Herzfernaufnahme bei Ventrikelseptum­
defekt. Erheblich vergroBertes Herz und verminderte Lungen­

gefaBzeichnung 

Die Infektneigung der Kinder 
und die damit immer wieder ver­
bundene Beeintraehtigung der all­
gemeinen Entwieklung und des 
Kreislaufs wird am besten friih­
zeitig antibiotiseh behandelt. Friih­
zeitige antibiotische Belutndlung ist 
ebenfalIs zur Vermeidung bakteriel­
ler Endokarditiden notwendig. Bei 
besonders anfalligen und gefahrde­
ten Kindern ist oft in den Winter­
monaten eine standige orale Peni­
eillin-Prophylaxe ratsam. Aueh 
Zahnextraktionen sollten unter Peni­
eillinsehutz vorgenommen werden. 

Bei Kleinkindern sind regel­
maBige ambulante KontrolIen in 
kurzen Abstanden notwendig, urn 
etwa einsetzende Dekompensation 
friihzeitig zu erfassen. 

1m Jahr 1955 wurden in den USA 
die ersten VSD operativ verschlossen 
(LILLEHEI et al. 1956). Naeh jahre­
langen Vorarbeiten von GIBBON 
(1937,1959) und GIBBON et al. (1954) 
werden seit 1956 V entrikelseptum­
defekte mit Hilfe des extrakorpora­
len Kreislaufes operativ versehlos­
sen. Die Hypothermie, die zur Ope-

Abb. 326 b. Postoperative Aufnahme des gleichen Falles wie in 
Abb. 326 a. HerzgroBe bereits zuriickgegangen. Normalisierung 

der LungengefaBzeichnung 
ration von Vorhofseptumdefekten 

und Pulmonalstenosen benutzt wird, ist fUr 
intraventrikulare Eingriffe ungeeignet. Die 
Entwieklung leistungsfahiger Pumpoxygena­
toren ermogliehte die Aufreehterhaltung einer 
adaquaten Perfusion des Korperkreislaufes 
und die extrakorporale Oxygenierung des 
venosen Blutes bei Operationen mit lang-

groBerung vor, so ist eine Einsehrankung der 
korperliehen Belastungen angezeigt. Aueh 
Kinder mit pulmonaler Hypertonie bei VSD 
sollen ihre Leistungsgrenze selbst finden, falls 
das Herz nieht sehr vergroBert ist. DbergroBe 
Anstrengungen bei Wettkampfen sollten ver­
mieden werden. 
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dauemder Ausschaltung des Herzens als zen­
trales Kreislauforgan. Am teilweise stillgeleg­
ten Herzen (MELROSE etal. 1955, EFFLER etal. 
1956) ist man in der Lage, unter Sicht des 
Auges Ventrikelseptumdefekte zu verschlieBen 
(ZENKER et al. 1959a, b, KIRKLIN et al. 1960, 
DERRA et al. 1960, KLINNER et al. 1963, STA­
PENHORST et al. 1963). 

Die Erfolge dieser Operationen sind aus­
gezeichnet und die operative Sterblichkeit liegt 
heute an den meisten Kliniken um 5 % oder 
sogar niedriger. Falle mit einem Pulmonal­
arteriendruck bis zu 70% des Systemdruckes 
haben eine besonders geringe operative Sterb­
lichkeit. Bei erheblicher und langstandiger 
HerzvergroBerung ist das Operationsrisiko 
groBer. Eine friihzeitige Erfassung der Kinder 
mit VSD mit Klarung der hiimodynamischen 
Situation ist daher zur Beurteilung der Opera­
tionsindikation und zur Festlegung des besten 
Operationsalters dringend erforderlich. AuBer 
der HerzgroBe ist fUr die Beurteilung der Ope­
rationsfahigkeit sowie fUr die Festlegung des 
besten Operationsalters eine Kenntnis des 
Druckes in der Arteria pulmonalis besonders 
wichtig. Bei groBem Links-Rechts-Shunt spielt 
die Hohe des Druckes in der Lungenarterie fUr 
die Operation keine entscheidende Rolle, da 
die Druckerhohung zum groBen Teil hyper­
kinetisch bedingt ist. Bei fixiertem pulmo­
nalem Hochdruck mit Shuntumkehr oder iiber­
wiegendem Rechts-Links-Shunt ist die Opera­
tion kontraindiziert, da nach der Operation 
die pulmonale Hypertonie bestehen bleibt. 
BURCHELL (1957a, b) hat den Ausdruck "ana­
tomisch operabel, jedoch physiologisch inope­
rabel" gebraucht, d.h. der Defekt ware tech­
nisch einfach zu verschlieBen, die Hamodyna­
mik des Lungenkreislaufs mit fixiertem Lungen­
gefaBwiderstand erlaubt aber eine Operation 
nicht mehr. In Zweifelsfallen gibt eine bei der 
Herzkatheterisierung durchgefiihrte fortlau­
fende Registrierung des Pulmonalarterien­
druckes wahrend Inhalation von reinem Sauer­
stoff einen Einblick in die Riickbildungsfahig­
keit der Mediahypertrophie und Intimaproli­
ferationen der kleinen Lungenarterien. 

Da die Operation von Kleinkindem im 
1. Lebensjahr technisch besonders schwierig 

ist, auf der anderen Seite das 1. Lebensjahr 
aber die hOchste Sterblichkeit hat, haben MUL­
LER und DAMMANN (1952) eine Palliativ­
Operation angegeben, die zunachst eine Ent­
lastung fUr das Herz und den Lungenkreislauf 
bringt. Die Autoren hatten beobachtet, daB es 
im allgemeinen Kindem mit VSD und maBiger 
Pulmonalstenose (Fallotsche Tetralogie) im 
1. Lebensjahr erheblich besser geht als Kin­
dem mit isoliertem Ventrikelseptumdefekt und 
groBem Links-Rechts-Shunt. MULLER-DAM­
MANN haben daher durch eine Bandagierung 
der Arteria pulmonalis dicht oberhalb der 
Pulmonalklappe eine kiinstliche Pulmonal­
stenose erzeugt. Nach einigen Jahren kann 
bei einer Korrektiv-Operation die kiinstliche 
Pulmonalstenose wieder entfemt werden und 
der Ventrikelseptumdefekt verschlossen wer­
den. Das Risiko dieser Operation ist jedoch hoch. 

Wegen der besonders gefahrdeten Lage der 
Kinder mit groBem VSD im 1. Lebensjahr ist 
es wiinschenswert, bei diesen Kindem den 
Defekt friihzeitig mit Hilfe der Herz-Lungen­
maschine zu verschlieBen. KONCZ u. Mitarb. 
(1963) haben eine Reihe von Ventrikelseptum­
defekten bereits im 1. Lebensjahr bei einem 
Korpergewicht von 6000 g erfolgreich ver­
schlossen. Das Operationsrisiko ist bei diesen 
Kindem selbstverstandlich groBer als bei 
alteren Kindem. 

Die Abb. 326 zeigt pra- und postoperative 
Herzfemaufnahmen eines Patienten mit Ven­
trikelseptumdefekt. 

Zur Operationsindikation kann zusammen­
fassend gesagt werden, daB bei Kindem mit 
kleinem VSD, normaler HerzgroBe und nor­
maIer korperlicher Leistungsfahigkeit und nor­
malem EKG keine Indikation zur Operation 
besteht (BEUREN 1961). Kinder mit deutlicher 
HerzvergroBerung und groBem Shuntvolumen 
sowie Hypertrophie des linken Ventrikels im 
EKG sollten in absehbarer Zeit operiert 
werden. Bei Kindem mit erheblicher Herz­
vergroBerung und kombinierter Ventrikel­
hypertrophie im EKG sowie mit hyperkine­
tischer pulmonaler Hypertonie sollte sofort die 
Operation durchgefUhrt werden. Wenn ein 
iiberwiegender Rechts-Links-Shunt vorliegt, 
ist eine Operation kontraindiziert. 
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Cor univentriculare biatriatum 

Von P. MOLLER·BRUNOTTE, Stockholm 

Synonyma. Cor triloculare biatriatum, Cor 
univentriculosum, singularer Ventrikel, Single 
ventricle. 

Ein funktionell gemeinsamer Ventrikel, in 
dem sich das Elut beider V orhOfe durchmischt, 
ist das Hauptkennzeichen dieser seltenen 
Anomalie. Anatomisch findet sich oft ein 
rudimentares Septum, das eine Hauptkammer 
von einer rudimentaren Ausstromkammer ab­
grenzt. Zusatzlich besteht meistens eine Trans­
position der groBen GefaBe. 

Historische Daten. Die ersten Beschrei­
bungen stammen von CHEMINEAU 1699, WILSON 
1798, HOLMES 1823, VERN OW 1857, PEACOCK 
1866 und POTTS 1879. Spater folgten WENNER 
1906, ABBOTT 1936 und TAUSSIG 1939. Zusam­
menfassende Darstellungen gaben TAUSSIG 1947, 
ROGERS und EDWARDS 1951 und CAMPBELL et aI. 
1953. 

Hiiufigkeit. Es handelt sich urn eine seltene 
Anomalie. Die absolute Haufigkeit geben KEITH 
et aI. nach dem Material der Kinderklinik To­
ronto mit 1: 50000 an. Die relative Haufigkeit 
in der Gruppe angeborener Vitien betragt in 
einem klinischen Krankengut (KEITH et aI., N A­
DAS) etwa 2%. Unter den 1162 angiokardio­
graphisch untersuchten Patienten der Karolinska 
Kinderklinik Stockholm findet sich in 17 Fallen 
ein singularer Ventrikel, meist mit zusatzlichen 
Anomalien (RUDHE). In dem Obduktionsmaterial 
von ABBOTT, RICHMAN, FONTANA betragt die 
relative Haufigkeit 2,7-3 %. CLAWSON findet 
unter 141 angeborenen Herzfehlern sieben FaIle 
(4,9%). Bis 1954 sind etwa 60 Falle vero££ent­
licht worden - davon nur drei Falle ohne zusatz­
liche Transposition der groBen GefaBe (v AN Bu­
CHEM et aI.) -, bis 1961 insgesamt etwa 100 Falle. 
Die Geschlechtsverteilung verhalt sich nach GOULD 
wie 2:1 zugunsten des mannlichen Geschlechtes. 

Embryologie. Der singulare Ventrikel ist der 
Gruppe der Bulbus-Truncus-MiBbildungen zuzu­
ordnen. Die Anomalie resultiert aus einer Hem­
mung der Herzentwicklung in einer sehr frtihen 
Phase. N achdem sich normalerweise aus dem 
primitiven Herzschlauch durch S-formige Krtim­
mung in zwei Ebenen vorn der Bulbus cordis mit 
Abgang eines gemeinsamen groBen GefaBes und 
dahinter der bis dahin ungeteilte Ventrikel gebil­
det haben, entwickeln sich Aorten- und Ventrikel­
septum. Bei der hier vorliegenden Anomalie 
kommt es nicht zur Ausbildung eines Ventrikel­
septums. Der Bulbus cordis persistiert als rudi­
mentare Ausstromkammer. Aus dieser ent­
springen je nach dem Zeitpunkt der Entwick­
lungsstorung eines der groBen GefaBe oder beide, 
meist in transponierter Stellung. 

Pathoanatomie. Als anatomisch charakteri­
stisches Merkmal findet sich eine ungeteilte 

Hauptkammer und eine rudimentare Ausstrom­
kammer, gelegen an der Stelle, die normalerweise 
von der Ausstrombahn der rechten Kammer ein­
genommen wird. (In Ubereinstimmung mit ED­
WARDS werden FaIle mit rudimentar ausgebil­
detem Ventrikelseptum in diese Gruppe ein­
bezogen.) Beide Herzhohlen stehen miteinander 
in offener Verbindung. Die Hauptkammer kom­
muniziert tiber zwei getrennte A V-Ostien mit den 
beiden Vorhofen. Von der rudimentaren Aus­
stromkammer entspringen Aorta oder A. pulmo­
nalis oder beide GefaBe. Bei regelrechter Entwick­
lung geht die A. pulmonalis von der vorn gelege­
nen rudimentaren Kammer und die Aorta von der 
hinten gelegenen Hauptkammer abo In der tiber­
wiegenden Zahl der FaIle findet sich eine Trans­
position der groBen GefaBe (nach KEITH et aI. in 
80 %) mit links oder rechts vor der A. pulmonalis 
gelegener Aorta. Das von der rudimentaren 
Kammer ausgehende GefaB ist in der Regel hypo­
plastisch. Eine zusatzliche Pulmonalstenose be­
steht nach KEITH et aI. in etwa 25 %. In einer 
Literaturtibersicht fanden CAMPBELL et aI. unter 
81 Fallen 24 Pulmonalstenosen und 15 Pulmonal­
atresien. Folgende weitere zusatzliche Anomalien 
wurden beschrieben: Truncus arteriosus com­
munis (SIDDOWAY und CHERNISH 25 FaIle), 
Subaortenstenose (EDWARDS und CHAMBERLIN), 
Hypoplasie des Aortenbogens, offenstehender 
Ductus arteriosus (ROGERS u. EDWARDS), Ano­
malien des Vorhofseptums in etwa 75 %, Mitral­
stenose oder Mitralatresie (KEITH et aI., CASTRO­
VINCI u. CUCCI). Ein singularer Ventrikel gehOrt 
zu den HerzmiBbildungen, die beim Ivemark­
Syndrom (Milzagenesie) gefunden werden. 

Die bedeutsamsten anatomischen Variations­
moglichkeiten bei singularem Ventrikel sind: 

1. Ursprung beider groBen GefaBe aus der 
rudimentaren Kammer, 

2. Ursprung der A. pulmonalis aus der rudi­
mentaren Kammer, 

3. Ursprung der Aorta aus der rudimentaren 
Kammer, 

4. Kombination mit Truncus arteriosus com­
munis. 

Neuere, anhand von 60 Obduktionen gewon­
nene, morphologisch-anatomische Erkenntnisse, 
wurden 1964 von PRAAGH u. Mitarb. mitgeteilt. 

Pathophysiologie. Aus der Verschieden­
artigkeit der anatomischen Grundformen er­
geben sich stark voneinander abweichende 
hamodynamische Befunde. 

Samtlichen Formen gemeinsam ist die 
praktisch vollstandige Durchmischung des aus 
den beiden V orhofen einstromenden arteriellen 
und venosen Elutes im Ventrikel, mit weit­
gehend iibereinstimmendem Sauerstoffgehalt 
in Aorta und A. pulmonalis. Unterschiedlich 
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bei den einzelnen Formen ist das quantitative 
Verhaltnis des im Ventrikel zusammenstro­
menden Lungen- und Korpervenenblutes zu­
einander. Je groBer der Anteil arterialisierten 
Blutes aus dem kleinen Kreislauf und je kleiner 
der des venosen Blutes aus der Korper­
peripherie, um so geringer die Cyanose und 
umgekehrt. Dieses Mengenverhaltnis der Blut­
volumina ist abhangig von den anatomischen 
Gegebenheiten bzw. der Relation der gesamten 
Stromungswiderstande in beiden Kreislaufen. 
Bei Abgang der A. pulmonalis aus der rudi­
mentaren Kammer (funktionelle Subpulmonal­
stenose) ist der Anteil arterialisierten Blutes in 
der Hauptkammer gering, die Cyanose stark 
ausgebildet. Bei Abgang der Aorta aus der 
rudimentaren Kammer und der A. pulmonalis 
aus der Hauptkammer iiberwiegt der Anteil 
arterialisierten Blutes, die Cyanose ist weniger 
ausgepragt. Dabei kann es im weiteren Verlauf 
infolge Ausbildung einer Pulmonalsklerose zur 
Abnahme der Lungendurchblutung und Ver­
starkung der Cyanose kommen (EDWARDS u. 
CHAMBERLIN, HEATH). 

Klinik 
Symptomatologie. Das klinische Bild dieser 

Herzanomalie mit entweder vermehrter oder 
verminderter Lungendurchblutung muB sehr 
variabel sein. Der singulare Ventrikel ist der 
Gruppe der cyanotischen Vitien zuzurechnen. 
Der Grad der Cyanose ist jedoch, wie dargelegt, 
sehr verschieden (Tabelle 49). Die Cyanose 
besteht in den meisten Fallen von Geburt an 
oder sie wird im Verlaufe der Neugeborenen­
bzw. Sauglingsperiode erkennbar. Sie ist nicht 
obligat und tritt u. U. erst bei Anstrengung 
(Schreien) auf. Kinder mit vermehrter Lungen­
durchblutung neigen zu Bronchitis und Pneu­
monie, solche mit Pulmonalstenose - vor 
allem in zeitlichem Zusammenhang mit der 
Obliteration des Ductus arteriosus - zu 
hypoxamischen AnfiiJlen. 1m weiteren Verlauf 
treten deutlicher die Zeichen einer allgemeinen 
Unterentwicklung hervor. Dyspnoe ist ein 
haufig vorkommendes Symptom. Das Fehlen 
der Hockstellung und die zunachst verhaltnis­
maBig gute Leistungsfahigkeit werden von 
TAUSSIG als differentialdiagnostisch wichtige 
Merkmale gegeniiber anderen cyanotischen 
Vitien herausgestellt. 

Der A uskultationsbefund ist nach Art und 
Lokalisation des Gerausches uncharakteri-

Handbllch der Kinderheilkllnde, Bd. VII 

stisch. In den meisten Fallen findet sich ein 
mittellautes systolisches Gerausch links oder 
rechts parasternal oder iiber der Spitze. Ein 
weiches friihdiastolisches Gerausch kann bei 
vermehrtem RiickfluB aus dem kleinen Kreis­
lauf durch eine relative AV-Klappenstenose 
verursacht werden. Die Ahnlichkeit des Aus­
kultationsbefundes mit dem bei einem erwor­
benen rheumatischen Vitium wird hervor­
gehoben (GLENDY et al.). Nach STERZ soIl ein 
holosystolisches Gerausch fiir eine Pulmonal­
stenose, ein gerauschfreies Intervall vor dem 
zweiten Ton gegen eine solche sprechen. 

Das Elektrokardiogramm zeigt keine fiir den 
singularen Ventrikel pathognomonischen Ver­
anderungen, obwohl das fehlende Ventrikel­
septum mit dem dadurch bedingten abnormen 
Verlauf des Hissschen Biindels eine verlangerte 
AV-Dberleitungszeit und/oder eine Deformie­
rung des Kammerkomplexes erwarten laBt. 
Eingehendere Beschreibungen stammen von 
KISH, RICHMAN, VAN BUCHEM, NEILL U. 

BRINK sowie KEITH et al. und STERZ. Dem­
nach finden sich pathologische Rechts- und 
Linkstypen (elektrische Achse von -60 bis 
+ 1200) sowie partielle Rechtsschenkelblock­
bilder. TAUSSIG hebt die Diskrepanz im Aus­
sehen zwischen den Extremitaten-Ableitungen 
und den unipolaren prakordialen Ableitungen 
hervor. KEITH et al. haben bei 12 Sauglingen 
im 1. Lebenshalbjahr elektrokardiographische 
Zeichen gefunden, die eine Unterscheidung in 
Falle mit und ohne Transposition der groBen 
GefaBe ermoglichen sollen. 

Mit Transposition. Rechtshypertrophie-Zei­
chen in den rechtspriikordialen Ableitungen. 
Tiefes S in Vs' Ubergangszone in V 2-V4 • 

Fehlen der Q-Zacken linksprakordial. 
Ohne Transposition. Negative Ausschliige des 

Kammerkomplexes in V1-VS ohne Ubergangs­
zone. Fehlende Q-Zacken. T positiv in allen Ab­
leitungen. 

Diese Befunde werden durch die vektor­
kardiographischen Untersuchungen von STERZ 

an dem Material der Mayo-Klinik (14 Fiille) nicht 
bestiitigt. 

Rontgenuntersuchung. Dem typischen 
rontgenologischen Befund im Sauglings- und 
Kleinkindesalter wird von TAUSSIG und KEITH 
et al. groBe differentialdiagnostische Bedeu­
tung beigemessen. Das Herz ist dann nur 
miiBig vergroBert. Es zeigt - unabhiingig da­
von, ob eine Transposition der groBen GefiiBe 
vorliegt - eine deutliche Prominenz im Bereich 
des linken oberen Herzrandes, der an dieser 
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Stelle von der rudimentaren Ausstromkammer 
gebildet wird. Bei Durchleuchtung in linker 
vorderer Schragstellung ist der Retrosternal­
raum frei, es fehlen demnach die Zeichen der 
RechtsvergroBerung. Mit zunehmendem Alter 
bildet sich diese charakteristische Herzkonfi­
guration zuruck. Je nachdem, ob die A. pul­
monalis aus der rudimentaren Kammer ent­
springt oder - wie meistens - in trans­
ponierter Stellung aus der Hauptkammer, 

a 

halt in Ventrikel, Aorta (A. femoralis) und 
A. pulmonalis. Periphere 02-Untersattigung 
obligato Bidirektionaler Shunt, in Abhangigkeit 
von den Widerstandsverhaltnissen Dberwiegen 
des Links-Rechts- oder des Rechts-Links­
Shunts. Systolische Druckgleichheit in Ven­
trikel, Aorta und A. pulmonalis bei · fehlenden 
zusatzlichen Stenosen. Eventuell erhohte Vor­
hofskontraktionswelle, bedingt durch hoheren 
Fullungsdruck des rechten Vorhofes. 

b 
Abb. 327 a u. b. Selektive Angiokardiographie im sagittalen und frontalen Strahlengang bei singularem 
Ventrikel und Transposition der groBen GefaBe mit Abgang der A. pulmonalis aus der Hauptkammer. 
(Zusatzlich offenstehender Ductus arteriosus und aberrierende A. subclavia dexter.) 5jahrig ~. a 1 Ven­
trikelseptum-Rest, 2 Aorta, 3 A. pulmonalis. b 1 Hauptkammer, 2 rudimentare Ausstromkammer, 3 Aorta, 

4 A. pulmonalis, 5 Ductus arteriosus. (Die Bilder verdanken wir Herrn Dozent U. RUDHE, 
Rontgenabteilung der Karolinska-Kinderklinik, Stockholm) 

ahnelt das rontgenologische Gesamtbild dann 
mehr dem bei Fallotscher Tetralogie bzw. dem 
bei Ventrikelseptumdefekt mit groBem Links­
Rechts-Shunt und pulmonaler Hypertension. 

Herzkatheterisierung und Angiokardio­
graphie. Diese sind die diagnostisch wichtig­
sten Untersuchungsmethoden. Die folgenden 
Kriterien sprechen fur einen singularen Ven­
trikel: Katheter bewegt sich auffallend frei 
im Kammergebiet, erreicht linke Kammer­
kontur, evtl. beide groBen GefaBe, dabei 
Aorta meist vor der A. pulmonalis gelegen. 
Hoherer 02-Gehalt im Ventrikel als im rech­
ten Vorhof (Differentialdiagnose gegenuber 
Fallotscher Tetralogie bzw. zusatzlichem Vor­
hofseptumdefekt), weitgehend gleicher 02-Ge-

Selektive Angiokardiographie. Darstellung 
der Hauptkammer und der rudimentaren Aus­
stromkammer, simultaneFullung beider groBen 
GefaBe meist III transponierter Stellung 
(Abb.327). 

Selbst diese eingreifenden Untersuchungs­
methoden ermoglichen nicht in allen Fallen 
eine sichere Diagnose. Samtliche beschrie­
benen Katheterisierungsbefunde treffen nam­
lich auch fur einen groBen Ventrikelseptum­
defekt zu. AuBerdem hat sich durch angio­
kardiographische Studien und Farbstoffver­
dunnungskurven nachweisen lassen, daB es 
auch in einem singularen Ventrikel zu einer 
Separierung der arteriellen und venosen Blut­
strome kommen kann, mit demzufolge hoherem 
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Sauerstoffgehalt in del' Aorta als in der A. pul­
monalis und Vortauschung eines Ventrikel­
septumrestes im Angiokardiogramm (STERZ). 

Tabelle 49. Diagnose und Differentialdiagnose 
des singularen Ventrikels 

(Nach P. HEINTZEN in: W. CATEL, Differential· 
diagnose von Krankheitssymptomen bei Kindem 
undJugendlichen. Stuttgart: Georg Thieme 1963.) 

Aorta ails rlldimentarer 
Kammer 

Kbrperdurchblutung 
vermindert 

Lungendurchblutung 
vermehrt 

Leichte bis fehlende 
Cyanose 

Weite, pulsierende 
Lungenarterie 

Vermehrte Lungen. 
gefiWzeichnung 

Prognose giinstiger 
Gelegentlich Erreichen 

des Erwachsenen· 
alters 

Hoher Pulmonalis· 
druck 

Plllmonalis ailS rlldimentarer 
Kammer 

Kbrperdurchblutung 
im Normbereich 

Lungendurchblutung 
vermindert 

Starke Cyanose 
Weite Aorta 
Kein prominentes Pul· 

monalissegment 
Verminderte Lungen. 

gefiWzeichnung 
Prognose schlecht 

Niedriger Pulmonalis· 
druck 

Differentialdiagnose gegeniiber: 

Eisenmenger-Syndrom I Fallotsche Tetralogie 

Gemeinsame Symptome: 
1. Gleichhohe 02-Werte im Ventrikel, in den 

peripheren Arterien und der Pulmonalis 
2. Aorta meist vorne und etwas links von Pul· 

monalarterie 
3. Angiokardiographisch kein Septum erkenn­

bar. Gleichzeitige Fiillung von Aorta und Pul­
monalis vom Ventrikel aus 

Uncharakteristisches systolisches Gerausch 

EKG: Rechtstyp - Linkstyp - Rechts­
schenkelblock 

Diagnose und Differentialdiagnose. Die Be­
schreibung der anatomischen und hamodyna­
mischen Verhaltnisse sowie der klinischen und 
physikalisch - technischen Symptomatologie 
zeigt, daB die Diagnose dieser komplexen Ano­
malie intra vitam problematisch und besten­
falls nul' mit Hilfe eingreifender Methoden 
moglich ist. 1m Kleinkindesalter kann die 

rontgenologisch typische Herzkonfiguration 
einen diagnostischen Hinweis geben. 

Die Differentialdiagno8e muB VOl' allem die 
folgenden zum Teil operablen cyanotischen und 
acyanotischen angeborenen Vitien einbeziehen: 

Bei hochgradiger Cyano8e (verminderte Lun­
genzirkulation: Fallotsche Tetralogie, Tricus­
pidalatresie, komplette Transposition del' gro­
Ben Ge£aBe und korrigierte Transposition del' 
groBen GefaBe mit zusatzlicher Anomalie, Pul­
monalstenose mit V orhofseptumdefekt. 

Bei geringer oder fehlender Cyano8e (ver­
mehrte Lungenzirkulation): Ventrikelseptum­
defekt und atypischer Ductus arteriosus (unter 
Umstanden mit Eisenmenger-Reaktion), Trun­
cus arteriosus communis, Ostium atrio-ventri­
culare commune (Tabelle 49). 

Prognose. Die Gesamtprognose ist schlecht. 
Die iiberwiegende Anzahl del' Kinder mit 
singularem Ventrikel stirbt wahrend des 1. Le­
bensjahres. Von insgesamt etwa 100 veroffent­
lichten Fallen erreichten nur 14 das Erwach­
senenalter (ABBOT, HEATH, METHA - altester 
bekannter Fall, verstarb im Alter von 56 Jah­
ren, zusatzlicher Truncus arteriosus commu­
nis -, CARNS et aI., HOLMES, MANN, BARRY u. 
ISAAC). Die Prognose ist am ungiinstigsten bei 
stark reduziertem Lungenzirkulationsvolumen, 
etwas bessel' bei Abgang einer weiten Pul­
monalarterie aus del' Hauptkammer und am 
giinstigsten, wenn eine zusatzliche maBige 
Pulmonalstenose eine "ideale" Balance zwi­
schen den Volumina des Korper- und Lungen­
kreislaufes bewirkt. 

Therapie. Als PalliativmaBnahme ist bei 
reduziertem Lungenzirkulationsvolumen eine 
Anastomose nach BLALOCK-TAUSSIG indiziert 
(Operationsrisiko etwa 35 %, gute Resultate 
nur bei einem Drittel del' Operierten, TAUSSIG), 
bei stark vermehrter Lungenzirkulation zur 
Verhinderung einer irreversiblen Pulmonal­
sklerose unter Umstanden die sog. "Banding­
Operation" nach MULLER-DAMMANN. Die to­
tale Korrektur durch Rekonstruktion eines 
Ventrikelseptums ist nach Angaben von KEITH 
et ai. von KIRKLINdurchgefiihrt worden. 
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Fehlbildungen der Tricuspidalklappe 

Von S. BUCHs, Basel 

Die Ebsteinsche Tricuspidal-Anomalie 

Definition. Unter Ebsteinscher Tricus­
pidalanomalie (E) versteht man eine MiB­
bildung im Bereich des Ostium atrio-ventricu­
lare dextrum und des vorhofnahen Teiles des 
rechten Ventrikels, welche diesen durch kam­
merwarts erfolgte Verlagerung eines oder meh­
rerer normaler oder verunstalteter Segel der 
Valvula tricuspidalis in zwei anatomisch und 
funktionell ungleichwertige Abschnitte unter­
teilt. 

Historisches. Die Anomalie wurde 1866 von 
W. EBSTEIN zum ersten Mal beschrieben, aber 
erst auf Vorschlag ARNSTEINs (1927) auch nach 
ihm benannt. Diese neue Bezeichnung ermog­
lichte eine saubere Trennung von der einfachen 
Tricuspidalinsuffizienz, mit der sie vorher oft 
verwechselt worden war. 1937 erschien eine aus­
gedehnte Monographie von YATER und SHAPIRO, 
in der sie unter anderem die Meinung vertraten, 
die E konne nur vom Pathologen erkannt werden. 
1951 haben ENGLE et al. das klinische Bild der E 
aber so genau geschildert, dail die Diagnose in vivo 
dem Erfahrenen heute kaum mehr Schwierig­
keiten bereitet. Die ersten klinischen Diagnosen 
stammen von TOURNIAIRE et al. (1949), REY­
NOLDS (1950) und SOLOFF et al. (1951). Die 
Hamodynamik der E ist vor aHem von BLOUNT 
et al. sowie VAN LINGEN et al. untersucht worden. 

Hliufigkeit. N ach KEITH et al. komme in 
Kanada auf 210000 Lebendgeburten eine E. 
Sie beziffern ihre Haufigkeit auf weniger als 
1 % aller angeborenen Herzfehler. ABBOTT hat 
unter ihren 1000 Herzfehlern h6chstens eine 
echte E angetroffen. Die beiden Geschlechter 
sind gleichermaBen befallen (MAHAIM und RI­
VIER). Bis 1951 waren erst 26 FaIle publiziert 
(ENGLE et al.), bis 1956 76 (KILBY et al.) und 
bis heute (1962) diirften es knapp 200 sein. 

Atiologie und Pathogenese. Die Noxe greift 
wahrscheinlich zwischen der 7. und 8. Embryo­
nalwoche im Myoepikardialmantel von etwa 
17 mm langen Keimlingen, also relativ spat, an 
und beeintrachtigt die Differenzierung der 
Tricuspidalklappe und der vorhofnahen Kam-

merwand (infolge der veranderten Blutstro­
mung? KL. GOERTTLER). Dber die Atiologie 
der E ist noch gar nichts bekannt. Die An­
gaben von 7 unter 19 Miittern, in der Gravidi­
tat Blutungen oder Infekte durchgemacht zu 
haben, lassen vorlaufig keinen bindenden 
SchluB zu (SCHIEBLER et al.). Geschwister­
erkrankungen sind nur ein einziges Mal be­
schrieben worden (GOUFFAULT und LE DA­
MANY). GROB et al., BLACHET et al. sowie MA­
LAN (zit. aus MAHAIM und RIVIER) erwahnen 
zwar Vitien in der weiteren Verwandtschaft, 
doch scheinen diese wenigen Daten eine fami­
liare Belastung eher auszuschlieBen als zu be­
WeIsen. 

Pathoanatomie. Das hervorstechendste 
Merkmal ist die Deformierung und Deplazie­
rung der Valvula tricuspidalis. Eines (GURT­
LER et al.), zwei (ARNSTEIN) oder aIle drei Segel 
(NOECKER und UIBE) nehmen ihren Ursprung 
von der Innenwand der rechten Kammer 
anstatt yom oft erweiterten, aber stets intakten 
Annulus fibrosus und erwecken den Eindruck, 
als ob sie in die rechte Kammer gleichsam 
hinuntergerutscht seien (Abb. 328). Am haufig­
sten ist das mediale Segel befallen, am selten­
sten das vordere (ZINK). Oft sind sie mehr oder 
weniger miteinander verklebt und k6nnen 
dann einen sackartigen, sich nach unten ver­
jiingenden, manchmal geschlitzten Trichter 
bilden, der tief ins Lumen der rechten Kammer 
hineinragt (EBSTEIN, ZINK). ZINK fand in ihm 
reichlich Muskelfasern. Gelegentlich fehlt ein 
Segel. Das Kammerinnere ist schlecht diffe­
renziert. Papillarmuskeln fehlen. Zahlreiche 
kurze Chordae tendineae fixieren die Klappen­
segel an das Endokard. Das hintere mediale 
Segel kann mit dem Kammerseptum verkleben. 
PECHSTEIN unterscheidet vier Schweregrade 
der KlappenmiBbildung. Eine Fibrose von 
Klappen und Endokard ist haufig. Die Kam-
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merwand oberhalb des Ansatzes der Tricuspi­
dalis entbehrt des trabecularen Reliefs und 
kann bis auf 1 mm verdunnt sein (ENGLE et al.). 
EDWARDS und KL. GOERTTLER sehen die Ur­
sache hierfiir in einer Inaktivitatsatrophie. 
Nach H. TAUSSIG hingegen seidie Dunnwandig­
keit ein primarer und integrierender Bestand­
teil der E. Ais Stutzc fur die erste Hypothese 
lassen sich zwar die beiden FaIle von EDWARDS 

2 - '-\\":---__ _ 

wiegenden Mehrzahl offen. MAHAIM und RI­
VIER zahlten unter 125 E nur 6 eigentliche 
V orhofseptumdefekte. KILBY erwahnt sogar 
ein Foramen primum. Ganz selten ist das 
V orhofseptum verschlossen (acyanotische E; 
HALONEN und HEIKEL, KERWIN, PECHSTEIN). 
Die linke Kammer ist unauffallig. Die Lungen­
gefaBe sind normal (BROWN et al.). Dber das 
Reizleitungssystem s. Abschnitt EKG. 

BegleitmiBbildungen. Sie 
sind enorm selten. BENARD 
et al. erwahnen eine enge Tri­
cuspidalstenose einer praktisch 
beschwerdefreien 55jahrigen 
Mutter von 5 Kindern! GURT­
LER et al. eine V. cava crania­
lis sinistra. 15mal ist eine 
Hypoplasie oder Stenose der 
A. pulmonalis beschrieben wor­
den. 2mal waren die Nieren 

- -I}. nicht angelegt (zit. aus PECH-
STEIN). BIEBER erwahnt eine 
E bei einem Bonnevie-Ullrich­
Syndrom. Weitere belanglose 
Begleitanomalien s. bei MA­
HAIM und RIVIER. 

Pathologische Physiologie. 
Der Annulus fibrosus trennt 
Vorhof und Kammer zwar 
morphologisch, nicht aber 
funktionell. Der mehr oder 

Abb.328 . Ebsteinsche Tricuspidalanomalie. 16jahriges <jl . 1 Vorhof­
septumdefekt; 2 Annulus fibrosus; 3 "atrialisierte" rechte Kammer; 

4 Valvo tricuspidalis; ;; rechte Kammer, infravalvularer Anteil 
(Praparat der Path.-anat. Anstalt der Universitat Basel, 

weniger tief in der rechten 
Kammer ansetzende Klappen­
trichter unterteilt diese in 
einen dunnwandigen supra­
valvularen Anteil, der wegen Prof. A. WERTHEMANN) 

und KERWIN zitieren, bei denen die gesamte 
rechte Kammerwand verdickt war (2 Jahre 
und 18 Jahre), doch neigt die Mehrzahl der 
Autoren heute eher zur Ansicht von H. TAU­
SSIG. Das Kammerseptum ist intakt, nur vier­
mal ist eill Kammerseptumdefekt beschrieben 
worden (EDWARDS, GURTLER et al., KEITH 
et al., MAYER et al.). Der mechanisch wirk­
same Teil der rechten Kammer besteht nur 
aus dem Infundibulum. Er ist im allgemeinen 
gleich wie Valvula und A. pulmonalis normal 
gebildet. Der rechte Vorhof ist regelmaBig 
dilatiert, im FaIle NOECKER und UIBE faBte er 
1500 ml Blut. Seine Wand kann dicker sein 
als die des supravalvularen Teiles der rechten 
Kammer. Das Foramen ovale ist in der uber-

seiner breiten Kommunikation 
mit dem rechten Vorhof diesem auch funktionell 
zugeschlagen werden muB, und in einen muskel­
starken infravalvularen Abschnitt, welcher nur 
aus dem Conus pulmonalis besteht und der 
allein als eigentliche Kammer arbeitet. Der 
mechanisch wirksame Kammeranteil ist des­
halb auf ungefahr die Halfte reduziert. Bei 
jeder Vorhofsystole wird das Schlagvolumell 
in den wie ein BaIlon dehnbaren und "atriali­
sierten" Kammerabschnitt angesogen, weshalb 
nur ein Bruchteil davon durch das Passage­
hindernis der schlecht beweglichen Tricuspidal­
klappe in den Conus pulmonalis gelangt. In 
der Kammersystole flieBt das im oberen Anteil 
liegengebliebene Blut in der Richtung des 
geringsten Widerstandes, d. h. als Pendelblut 
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in den rechten Vorhof zuruck. Aus dieser 
unglucklichen Situation resultiert ein kleines 
Minutenvolumen im Lungenkreislauf und eine 
enorme Dilatation des rechten Herzens. Die 
Drucksteigerung im rechten Vorhof ermoglicht 
den Dbertritt von venosem Blut durch das 
Foramen ovale nach links, wodurch sich die 
Mischungscyanose der E erklart. Ob die 
Tricuspidalis normal durchgangig, ob sie steno­
siert oder gar insuffizient ist, andert an den 
geschilderten Verhaltnisse nicht viel. Eine 
eigentliche Tricuspidalstenose besteht kaum je, 
hingegen kann sie hin und wieder insuffizient 
sein. Wegen der stets kraftig ausgebildeten 
Trabecula septomarginalis, der Pufferkapazitat 
des atrialisierten Kammeranteils und dem Ent­
lastungsventil des Foramen ovale werden die 
klassischen Zeichen der Tricuspidalisinsuffi­
zienz stets vermiBt. Die beiden Anteile df)r 
rechten Kammer kontrahieren sich wahrschein­
lich synchron (H. TAUSSIG, HALONEN und 
HEIKEL), wobei die Kontraktionen des oberen 
Abschnitts wohl frustran verlaufen (SOLOFF 
et al.). 

Klinik 

Infolge des hohen pulmonalen Widerstan­
des, der KlappenmiBbildung und der Durch­
giingigkeit des Foramen ovale sind die Kinder 
schon bei der Geburt mehr oder weniger blau. 
Mit absinkendem Widerstand in den Lungen­
gefaBen und mit dem fortschreitenden Ver­
schluB des Foramen ovale verschwindet die 
Cyanose im spateren Sauglingsalter, um im 
Kleinkindesalter samt Polyglobulie und Trom­
melschlegelfingern geringen Grades wieder zu 
erscheinen, denn die zunehmende Dilatation 
des rechten V orhofes sprengt das Foramen 
ovale wieder (ENGLE et al.). 1m Gegensatz zur 
Pulmonalstenose sind bei der E Cyanose und 
Ermudbarkeit ausgepragter als die Dyspnoe 
(H. TAUSSIG). Bei intaktem Vorhofseptum tritt 
die Cyanose erst terminal auf. Diese Variante 
ist sehr selten, schwierig zu diagnostizieren und 
verlauft etwas gutartiger als die cyanotische 
Form (s. Prognose). Die korperliche Entwick­
lung ist kaum beeintrachtigt, die Leistungs­
fahigkeit hingegen stark herabgesetzt. Herz­
klopfen gehOrt zu den haufigsten Klagen. 
Epileptiforme Krampfe, anoxamische Anfalle, 
Prakordialschmerz und Kauern sind Aus­
nahmen (SCHIEBLER et al.). Wegen des ge­
ringen Schlagvolumens ist die Blutdruck-

amplitude klein. Die Aktion der rechten Kam­
mer kann kaum palpiert werden (H. TAUSSIG, 
MEDD et al.). Ein Herzbuckel ist trotzdem 
haufig (ENGLE et al.). Leberschwellung und 
Ascites treten erst im terminalen Stadium der 
Rechtsinsuffizienz auf. 
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Abb.329. Phonokardiogramm. [Abb.329-331. Zwei­
jahriger Knabe mit Ebsteinscher Tricuspidalanomalie 

(autopisch bestatigt)] 

Auskultation (Abb. 329). Wegen der schwa­
chen Tatigkeit der rechten Kammer (ENGLE 
et al.), des fehlerhaften Tricuspidalklappen­
schlusses (GOODWIN et al.), der verlangerten 
Vorhofkammeruberleitung (LEVINE und HAR­
VEY, zit. aus VACCA et al.) und dem kleinen 
Minutenvolumen sind die Herztone im all­
gemeinen eher leise. Der 2. Pulmonalton sei 
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nach G0TZSCHE und F ALHOLT stets verstarkt, 
nach MAYER et al. meist abgeschwacht. Nach 
SCHIEBLER et al. hingegen seien aIle Tone 
normallaut. Infolge der asynchronen Tatigkeit 
der beiden Kammern konnen einer oder beide 
Herztone verdoppelt sein und einen Dreier­
oder gar Vierer-Rhythmus erzeugen (LENEGRE 
et al., MEDD et al., EMMRICH et al.). Ein pra­
systolischer Ton aus dem rechten Vorhof 
(GOODWIN et al., MEDD et al.) ist haufig und 
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Abb. 330. EKG 

wird am besten im 4. ICR parasternal links 
auskultiert (MEDD et al.). In der fruhen Dia­
stole, wenn der Druck in der rechten Kammer 
unter den systolischen V orhofdruck sinkt, kann 
im Pracordium oder an der Herzspitze ein proto­
diastolischer 3. Herzton gehort werden, der 
manchmal mit dem 4. Ton verschmelzen kann. 
MAHAIM und RIVIER bewerten den 3.Herzton 
bereits als Zeichen der Rechtsinsuffizienz. 
VACCA et al. schlagen vor, von Dreier- oder 
Vierer-Rhythmus zu sprechen und den Aus­
druck Galopp erst im Stadium der Dekompen­
sation zu gebrauchen. 

Diastolische und vor aHem systolische Ge­
rausche sind haufig, aber nicht obligat (H. TAU­
ssw). Acht FaIle der I .. iteratur hatten uber-

haupt kein Gerausch (KILBY et al.). Wegen 
ihrer Zunahme im Inspirium entstehen sie ent­
weder im atrialisierten Kammeranteil (ENGLE 
et al.) oder an der Tricuspidalis. Da die 
Klappe sehr weit in die linke ThoraxhiUfte 
hineinreicht, werden die Gerausche nicht nur 
im Pracordium, sondern auch an der Herzspitze 
gehOrt und oft auch als Schwirren palpiert; 
wegen des groBen Vorhofes manchmal sogar im 
Rucken (SCHAEDE). Liegen Gerausche und 
gespaltene Tone nahe beieinander, so konnen 
sie perikardiales Reiben vortauschen (ENGLE 
et al.). Erschwerend fur die Diagnostik wirkt 
der Umstand mit, daB bei 9% aller E tat­
sachlich ein PerikarderguB gefunden worden 
ist (DE PERETTI und SABATINI). Seine Ursa,che 
ist noch unklar (infektios? Transsudat aus den 
gestauten Coronarvenen? SCHIEBLER et al.). 

Elektrokardiogramm (Abb. 330). Etwa ein 
Drittel aller Patienten mit E neigt zu Herz­
klopfen, Arhythmien, Extrasystolen, paroxys­
malen Tachykardien, Vorhofflattern und 
-flimmern (KILBY), was in Anbetracht der 
MiBbildung in der Nahe des a-V-Knotens und 
des Hisschen Bundels (atrialisierter Kammer­
teil!) nicht verwunderlich ist. Wegen der 
Hypertrophie und Dilatation des rechten Vor­
hofes ist die P-Zacke meist erhoht und ver­
breitert, wobei die Hohe von P der Schwere der 
Erkrankung parallel gehen soIl (SCHIEBLER et 
al.). Die Vorhofkammeruberleitung ist oft ver­
zogert (a-V-Block ersten Grades). Wegen der 
dunnen Wandung der rechten Kammer besteht 
in den 6 Extremitatenableitungen und uber der 
rechten Brustwand eine auffallende Mikro­
voltage (VAN LINGEN und BAUERSFELD), wah­
rend die Ausschlage in V 5 und V 6 die ubliche 
Normalhohe erreichen. Ferner ist ein Wilson­
oder ein atypischer Rechtsschenkelblock mit 
enorm verbreiterten und niedrigen schnellen 
Zacken mit verlangerter Intrinsic-Deflection 
uber der rechten Brustwand fur die E charak­
teristisch. Die Dbergangszone ist nach links 
verschoben (bis V 5). Wo die elektrische Herz­
achse bestimmt werden kann, liegt sie zwischen 
+ 90 und -120° (VAN LINGEN und BAUERS­
FELD). Die T-Achse weicht ebenfalls nach 
links abo Eine trage Zacke hinter dem QRS­
Komplex der Standardableitungen wird von 
MICHEL et al. der Erregung des supravalvu­
laren Kammeranteils zugeschrieben und als P' 
bezeichnet. SCHIEBLER et al. lehnen diese 
Deutung aber abo 
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Die Drsache des atypischenRechtsschenkel­
blockes wird von SCHAEDE in der Blockierung 
des Tawara-Schenkels im Bereich der miB­
bildeten Kammermuskulatur und des Klappen­
ringes gesucht, von GROB et al. sowie von 
VAN LINGEN und BAUERSFELD in der ver­
zogerten Reizleitung der dilatierten rechten 
Kammer, von LENEGRE et al. in angeborenen 
oder erworbenen Anomalien (Sklerose!) des 
Reizleitungssystems. BLOUNT et al. sowie 
MAYER et al. habe je eine E gesehen, deren 
EKG bei der Geburt noch normal waren. Dies 

a 

VAN NIEWENHUIZEN). Als sein anatomisches 
Substrat haben LEV et al. sowohl eine Sklerose 
des den intakten rechten Schenkel einschei­
denden Endokards, als auch eine zusatzliche 
Verbindung vom rechten Vorhof zur rechten 
Kammer festgestellt (Kentsches Bundel). 

Rontgenbild (Abb. 331a und b). Das Herz 
ist beim groBen Kind sowohl nach rechts wie 
nach links dilatiert und nimmt die Form eines 
Beutels (BAYER et al.) oder eines Rugbyballes 
an. Der ganze rechte Herzrand und die Herz­
spitze ( ! ) (G0TZSCHE und F ALHOLT, STEIM 

b 
Abb. 331 a u. b. Herzfernaufnahme und zweiter schrager Durchmesser 

konnte dafiir sprechen, daB das fur die E 
typische EKG durch eine progressive Dehnung 
des Reizleitungssystems (BLOUNT et al.) oder 
durch eine zunehmende Dilatation des rechten 
Vorhofes mit Abdrehung der linken Kammer 
(STEIM et al.) erzeugt wird. Normale EKG 
(BROADBENT et al.) oder solche mit Rechts­
(KJELLBERG et al., BROWN et al.) oder Links­
hypertrophie (BROWN et al.) sind ganz groBe 
Ausnahmen. Zwei Linksachsen der Literatur 
sind durch das hohe Alter der Patienten 
erklart (GRAUX und MERLEN, ADAMS und 
HUDSON). 

Bei keinem anderen Herzfehler wird so 
haufig ein Wolff-Parkinson-White-Syndrom 
vom B-Typ (Nachahmung eines Linksschenkel­
blocks mit QS in II, III und a VF sowie QRS 
uber der linken Brustwand) angetroffen wie 
bei der E (SODI-PALLARES und MARSICO, 7mal 
unter 79 E; Aufzahlung bei MAHAIM und 

et al.) werden vom rechten Vorhof gebildet. 
Die Pulsationen sind so schwach, daB Durch­
leuchtung und Kymogramm eine trockene 
Perikarditis vorzutauschen vermogen. Einzig 
der oft erweiterte Conus pulmonalis (AMPLATZ 
et al.) konne stark pulsieren (G0TZSCHE und 
FALHoLT). 1m ersten schragen Durchmesser 
wird die Wirbelsaule von der normal groBen 
und kraftig schlagenden (VAN LINGEN et al.) 
linken Kammer uberdeckt, die durch die ver­
groBerte rechteKammer nach hinten geschoben 
worden ist. 1m zweiten schragen Durchmesser 
beruhrt die rechte Kammer die vordere Brust­
wand. 1m seitlichen Durchmesser kann der 
rechte Vorhof den ganzen hinteren Herzrand 
bilden (AMPLATZ et al.). Der Zinke Vorhof ist 
nie vergrofJert. In leichten Fallen kann die 
Herzsilhouette normal erscheinen (AMPLATZ 
et al.). Das GefaBband ist stets schmal, die 
A. pulmonalis klein und ruhig, die Lungen-
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felder hell. Die Darstellung des Oesophag zeigt 
nichts Besonderes. 

Angiokardiographie. Ihr Wert ist um­
stritten, da einerseits viele Tauschungsmog­
lichkeiten bestehen (ENGLE et al., GASUL et al., 
LEV et al.), andererseits SCHAEDE und NADAS 
ihre Patienten nach einer Angiokardiographie 
verloren haben. Das Kontrastmittel bleibt 
enorm lange im rechten Vorhof und im atriali­
sierten Teil del' rechten Kammer liegen und 
laBt deutlich die diinne Kammerwand er­
kennen. Del' infravalvulare Teil schlieBt an den 
supravalvularen nicht seitlich, sondern kranial 
an (GROB et al.). Nach seiner FiiIlung kann 
die Tricuspidalklappe weit links im Herzen 
als Aussparung hervortreten (SOLOFF, HALO­
NEN und HEIKEL). Del' Lungenkreislauf fUIlt 
sich spat, die Aorta wegen des offenen Foramen 
ovale friih, abel' beide nul' flau. 

Herzkatheterisierung. In del' Friihzeit del' 
hamodynamischen Erforschung del' E haben 
sich im AnschluB an die Herzkatherisierung 
so viele Friih- und Spattodesfalle ereignet 
(7 unter 41; Aufzahlung bei MAYER et al.), daB 
CAMPBELL u. a. sie bei del' E geachtet haben. 
Ein Katheter kann sich im Tricuspidalis­
trichter verfangen, er kann die diinne Kammer­
wand perforieren odeI' wegen del' gesteigerten 
Erregbarkeit des Reizleitungssystems (s. EKG) 
viel haufiger als bei allen anderen Vitien zu 
gefahrlichen Arhythmien fiihren (ENGLE et al.). 
GOTZSCHE und FALHOLT halten trotz alledem 
eine vorsichtige Herzkatheterisierung fiir die 
Stellung del' Diagnose fur unumganglich not­
wendig. Ein riesiger Vorhof, del' bis zur Herz­
spitze reicht und in dem sich del' Katheter 
endlos aufrollt, muB den ersten Verdacht auf 
eine E erwecken. V ollzieht sich del' Sprung 
yom Vorhof- zum Kammerdruck etwa 3-4 cm 
links von del' Wirbelsaule anstatt VOl' ihr, dann 
ist die Diagnose praktisch gesichert. Del' 
Druck im rechten Vorhof ist meist etwas er­
hoht, im atrialisiertenKammeranteil gleichhoch 
odeI' hOher (BAYER et al.), im infravalvularen 
Kammeranteil und in del' A. pulmonalis noch 
hoher und meist niedrig normal (BLOUNT et al., 
VAN LINGEN et al.). Deformierungen del' Vor­
hofdruckkurve im Sinne einer Tricuspidal­
insuffizienz (BLOUNT et al., GOTZSCHE und 
F ALHOLT, KILBY et al., SHEPHARD) konnen vor­
kommen. Sie manifestiert sich auch in del' 
Farbstoffverdiinnungskurve. Eine eigentliche 
Tricuspidalstenose existiert kaum, obwohl das 

ganze KIa ppendiaphragma als Passagehindernis 
wirken kann. Del' Gipfel del' Kammerdruck­
kurve wird wegen ihrer verzogerten Akti­
vierung verspatet erreicht. Del' enddiasto­
lische Druck ist meist erhOht (BLOUNT et al.). 
KEZDI und WENNEMARK haben beim Um­
schlagen eines Rechtsschenkelblocks in ein 
WPW-Syndrom wahrend del' Herzkatheteri­
sierung eine Normalisierung del' pathologischen 
Kammerdruckkurve beobachtet. Die arteri­
elle Sauerstoffsattigung ist bei offenem For­
amen ovale erniedrigt. Wegen des Pendelblutes 
im rechten Herzen ist die Kreislaufzeit trotz 
des Rechts-Links-Shunts verlangert (SOLOFF 
et al.). Ein Iinks-Rechts-Shunt ist moglich, 
abel' selten (MAYER et al.). Den letzten ein­
deutigen Beweis fUr eine E ergibt die simultane 
Aufzeichnung von Druckkurve und intra­
kardialemEKG (SODI-PALLARES und MARSICO, 
HERNANDEZ etal., YIM und Yu): Trotz Vorhof­
druck schreibt die Sonde im atrialisierten 
Kammerteil ein Kammer-EKG, und Druck auf 
die diinne Kammerwand erzeugt einen (nul' in 
del' Kammer moglichen) monophasischen Ver­
letzungsstrom. 

Komplikationen, Todesursachen, Lebens­
erwartung. Uber die Perikarditis s. oben (Aus­
kultation). Die wichtigste Komplikation, nam­
lich del' plotzliche Herztod, ist auf die TIber­
erregbarkeit des Myokards zuriickzufiihren 
(Kammerflimmern, s. EKG). Hierher gehoren 
wohl auch die Todesfalle nach medizinischen 
Eingriffen: von 45 Patienten sind 16 plotzlich 
gestorben (davon 7 nach Herzkatheterisierung 
odeI' Angiokardiographie !), 16 nach Herz- odeI' 
anderen Operationen, 5 an Tuberkulose, 5 an 
paradoxen Embolien und 3 an Hirnabscessen 
(zit. nach MAHAIM und VAN NIEWENHUIZEN, 
VACCA et al.). Diese enorm hohe iatrogene Le­
talitiit mahnt zu ganz enormer Vorsicht bei der 
Betreuung einer E! 

Die Lebenserwartung schwankt in weiten 
Grenzen, vom Sauglingsalter (GAsuL et al., 
KILBY et al., MAYER et al.) bis zu 65 Jahren 
(LENEGRE et al.), 72 Jahren (GRAUX und MER­
LEN) und 79 Jahren (ADAMS und HUDSON). 
Del' Patient von N6cKER und UIBE war bis zum 
Beginn seiner Endokarditis beschwerdefrei und 
ist als Soldat zu FuB von Prag nach Hamburg 
marschiert! Je groBer del' infravalvulare Kam­
meranteil, desto bessel' die Lungendurchblu­
tung (ENGLE et al.), und je weiter das Foramen 
ovale, desto ausgesprochener die Cyanose. 
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Wegen des Dberlaufventils tritt die Rechts­
insuffizienz relativ spat auf (BAYER et al.). 
Nach MAYER et al. starben 40% von 48 E 
vor dem 10. Lebensjahr und weitere 30% vor 
Erreichen des 20. Jahres. Die mittlere Lebens­
erwartung betragt fUr Emit offenem Foramen 
ovale etwa 23 Jahre (VACCA et al.), fUr die 
acyanotischen Formen ohne Shunt rund 
35 Jahre (HElM DE BALSAC und METIANU, zit. 
aus HALONEN und HEIKEL). 

Diagnose. Sie ist beim Saugling mit einem 
normalen EKG ebensoschwer zu stellen wie 
spater bei den acyanotischen Formen. 1m Kin­
desalter sind ein beutel£ormiges Herz mit 
schmalem GefaBband und oligamischen Lun­
gen, ein Dreier- oder Vierer-Rhythmus mit 
einem diastolischen Gerausch und ein atypi­
scher Rechtsschenkelblock im EKG ohne 
Rechtshypertrophie fiir eine E praktisch be­
weisend. 

Differentialdiagnose. Von der Pulmonal­
stenose unterscheidet sich die E vor allem im 
EKG (Hypertrophie des rechten Vorhofes ohne 
Hypertrophie der rechten Kammer!) sowie in 
der Lautstarke der Herztone. Eine Fallotsche 
Tetralogie kauert, hat nie ein diastolisches Ge­
rausch und dazu eine verkiirzte Kreislaufzeit. 
Tricuspidalatresie und E haben wegen der 
fehlenden bzw. zu kleinen rechten Kammer 
einen ahnlichen Kreislauf. GASUL et al. haben 
die beiden MiBbildungen deshalb sogar in der 
Angiokardiographie miteinander verwechselt. 
Linker Vorhof und EKG geben hier den Aus­
schlag: bei der Tricuspidalatresie ist der linke 

Vorhof groB, bei der E hingegen klein, ferner 
kommt bei der Tricuspidalatresie ein Rechts­
schenkelblock im EKG nicht vor. Bei der 
Tricuspidalinsuffizienz ist die ganze rechte 
Kammer sehr groB und die Klappe liegt bei der 
Katheterisierung vor der Wirbelsaule; auBer­
dem zeigt das EKG eine Rechtshypertrophie. 
Endo-, M yo- und Perikarditis haben eine kurze 
Anamnese und eher eine verstarkte Lungen­
zeichnung. Infolgedessen ist bei ihnen der linke 
Varhof meistens dilatiert. Rheumaserologie, 
Blutkulturen usw. erleichtern die Differential­
diagnose. Eine Pulsus paradoxus kommt nur 
bei Perikarditis vor. 

Therapie. Die paroxysmalen Tachykardien 
sprechen gut auf Digitalis, Chinidin, Pro­
stigmin oder Procainamid an (BROWN et al.). 
WRIGHT et al. haben als einzige iiber eine 
dauerhafte Besserung einer fraglichen ( ! !) E 
nach VerschluB des Foramen ovale berichtet. 
Die meisten andern bisher versuchten Opera­
tionen (BLALOCK-TAUSSIG-Anastomose: ENGLE 
et al., GOODWIN et al., GASUL et al., LEV et al., 
PECHSTEIN; VerschluB des Foramen ovale: 
HUNTER und LILLEHEI, KILBY; Hebung des 
Klappenrings: HUNTER und LILLEHEI) haben 
mit dem Tod des Patienten geendigt. GASUL 
et al. empfehlen fUr die E die Cava-Pulmonalis­
Anastomose. Ob dabei auch das Foramen ovale 
verschlossen werden solI, ist heute (1962) noch 
nicht geklart. Die allerletzten Bestrebungen 
gehen dahin, die miBgebildete Klappe durch 
eine Prothese zu ersetzen (z. B. BARNARD und 
SCHRIRE). 
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Die Tricuspidalatresie 
Definition. Als "Tricuspidalatresie" (TA) 

faBt der Kliniker den Komplex folgender vier 
koordinierter MiBbildungen zusammen: 

1. Atresie bzw. Agenesie des Ostium atrio­
ventriculare dextrum. 

2. Hypoplasie der rechten Kammer. 
3. Offenes Foramen ovale oder Vorhof­

septumdefekt. 
4. Abnorm weites Mitralostium (nach ED­

WARDS und BURCHELL). 

Historisches. Die friihesten Beschreibungen 
aus der Mitte des 19. Jahrhunderts wurden von 
RAUCHFUSS 1878 zu einer ersten Monographie 
zusammengefaBt. Einen weiteren Markstein bil­
det die Arbeit von MARIE KUEHNE, die die TA 
1906 in solche mit und in solche ohneTransposition 
von Aorta und A. pulmonalis unterteilte. 1914 
sprach WIELAND ahnlich von komplizierten und 
von nichtkomplizierten TA. 1949 haben ED­
WARDS und BURCHELL, 1952 CHICHE und 1958 
KEITH et al. diese Klassierung wieder auf­
gegriffen und verfeinert (s. spater). Wahrend sich 
HELENE TAUSSIG vor allem urn die klinische 
Schilderung des Krankheitsbildes verdient ge­
macht hat, suchten die Schulen von BING 
(BLOUNT et al.) und von DENOUN die Hamodyna­
mik der TA zu klaren. SchlieBlich gab die Mog­
lichkeit der operativen Korrektur des Leidens 
AniaB zu gehauften Einzelpublikationen in den 
Fiinfzigerj ahren. 

Haufigkeit. ABBOTT fand 1936 unter 1000 
angeborenen Herzfehlern 16 TA. 1951 haben 
WITTENBORG et al. 61 Beschreibungen aus der 
Literatur gesammelt, 1958 SULLIVAN und MAN­
GIARD I bereits 144 FaIle. Eine weitere Sammel­
statistik ist, um die absolute Haufigkeit zu 
ergriinden, sinnlos, da schon seit Jahren nicht 
mehr jede TA publiziert wird. Im klinischen 
Material von CHICHE beliefen sich die TA auf 
2,5 % aller untersuchten Herzfehler, bei CA­
STELLANOS et al. auf 3,7%, bei KEITH et al. auf 
3,1 %. CAMPBELL schatzt ihre Haufigkeit auf 
5 % aller cyanotischen Vitien. Die beiden Ge-

schlechter sind anniihernd gleichermaBen be­
fallen (SULLIVAN und MANGIARDI). 

Atiologie. Die eigentliche Ursache der TA ist 
bis heute noch in volliges Dunkel gehiillt. In der 
Anamnese der bisher publizierten FaIle werden 
vorausgegangene Aborte, Infekte (auch Rube­
olen I), Intoxikationen, Avitaminosen usw. der 
Mutter ausdriicklich verneint, und auch iiber eine 
familiare Hiiufung von Viti en oder anderen MiB­
bildungen ist bis jetzt nichts bekanntgeworden. 
1m Gegensatz zu manchen anderen Herzfehlern 
ist die Erzeugung einer TA im Tierexperiment 
noch nicht gegliickt (SOMMERS und JOHNSON). 

Pathogenese. Nach HELENE TAUSSIG sei die 
Hypoplasie der rechten Kammer die prim are 
MiBbildung, nach allen anderen Autoren die 
Atresie bzw. Agenesie (KL. GOERTTLER) des 
Ostium atrio-ventriculare dextrum. Ais Ursache 
der Begltitanomalien (s. Definition) hingegen 
wird von fast allen iibereinstimmend die ver­
anderte Hamodynamik angesehen. Noch heute 
stehen sich sieben verschiedene Theorien in der 
Erkliirung der eigentlichen Pathogenese gegen­
iiber, wobei nacheinander entziindliche (1), em­
bryogenetische (2~6) und mechanische (7) Fak­
toren angeschuldigt wurden (zit. nach HACKEN­
SELLNER und BUSCH), namlich: 

1. die fetale Endokarditis (RAUCHFUSS); 
2. das iibermaBige vVachstum der rechten 

Atrioventrikularlippen (ebenfalls RAUCHFUSS); 
3. die ungleiche Unterteilung des Ostium 

atrio-ventriculare commune durch Ablenkung des 
Vorhofseptums nach rechts (VIERORDT); 

4. die mangelhafte Verlagerung des Ostium 
atrio-ventriculare commune nach rechts (M. 
KUEHNE); 

5. die fehlerhafte Ablenkung von Vorhof- und 
Kammerseptum (MOENCKEBERG); 

6. die verminderte Wachstumspotenz der 
rechten Herzantimere (BREDT) und schlieBlich 

7. eine iibermaBige Blutstromung durch das 
Foramen ovale, wodurch der Weg in die rechte 
Kammer verkiimmern miisse (SOMMERS und 
JOHNSON). 

Das einzige, was heute mit Sicherheit fest­
steht, ist die Tatsache, daB sich die TA in der 
3.~4. Embryonalwoche bei Keimlingen von 4mm 
Lange ausbildet und daB die so haufige Trans-
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position von Aorta und A. pulmonalis sich der 
TA erst spater anschliellt. 

Pathoanatomie. Eine Eindellung in einer 
fibrosen oder muskularen Platte markiert die 
Stelle der nicht angelegten Tricuspidalklappe. 
Die rechte Kammer ist stets klein, ihre Lich­
tung eng und ihre Wand meistens dick. 
Chordae tendineae und Papillarmuskeln sind 
kurz und plump. Manchmal wird ein Lumen 

Typ I : ohne Transposition 

ublich. Die linke Kammerwand ist fast immer 
dick und kraftig. Aorta und A. pulmonalis 
entspringen aus den ihnen zugehorigen Kam­
mern oder transponiert. Meist ist das GefaB, 
das aus der kleinen rechten Kammer abgeht, 
stenosiert, hypoplastisch oder gar atretisch. 
Die Taschenklappen sind oft auf zwei redu­
ziert. Wo die A. pulmonalis fehlt, wird die 
Lungenzirkulation entweder durch einen offe­

A) mil PII/mona/alresie B) mil PII/mona/sfenose 

nen Ductus Botalli aufrechterhalten oder 
nach dessen VerschluB mittels eines Kol­
lateralkreislaufes durch die Bronchial­
arterien. In diese verwirrende Vielfalt 
yon Defekten, Stenosen und Transposi­
tionen hat MARIE KUEHNE zum ersten 
Male etwas Ordnung gebracht, indem 
sie TA ohne und TA mit Transposition 
der groBen GefaBe unterschieden hat. 
EDWARDS und BURCHELL sind einen 
Schritt weiter gegangen und haben die 
TA in die folgenden vier Typen unter­
teilt (Abb. 332): 

Transposition 

I. Ohne Transposition der grofJen GefafJe 
A. mit Atresie der A. pulmonalis, 

Kammerseptum geschlossen, 
B. mit Pulmonal- oder Subpulmonal­

stenose. 

II. Mit Transposition der grofJen GefafJe 

A. mit Pulmonal- oder Subpulmonal­
stenose, 

B. ohne Pulmonalstenose. 

) mit PII/mona/stenose B) ohne PII/mona/slenose 
KEITH et al. unterscheiden sogar 

sechs Untergruppen. Die Aufteilung in 
diese verschiedenen Varianten ist vor 
allem fur den Kliniker von grundlegender 

Abb.332. Die anatomischen Verhaltnisse bei den verschie­
denen Formen der Tricuspidalatresie (nach EDWARDS und 

BURCHELL, aus STOERMER) Bedeutung, da sich daraus Schlusse auf 
die Lebenserwartung ziehen lassen (siehe 

erst im mikroskopischen Schnitt sichtbar. 
Verwechslungen mit einem Cor biatriatum tri­
loculare sind deshalb auch beim Pathologen 
nicht selten. Ein Kammerseptumdefekt ist 
die Regel, er ist aber nicht obligato Die beiden 
VorhOfe kommunizieren durch ein offenes 
Foramen ovale, durch einen oberen hinteren 
Vorhofseptumdefekt (Foramen secundum, 
KROOP) oder seltener durch emen vorderen 
unteren (Foramen primum, BROWN et al., 
MIALE et al., KROOP). Mehrfache kleine Vor­
hofseptumdefekte sind eben so beschrieben 
worden (REDINGER, BROWN et al.) wie ein rudi­
mentares V orhofseptum (BROWN et al. , BLOUNT 
et al.). Das Mitralostium ist meist weiter als 

Prognose). Sie ist urn so kurzer, je schlech­
ter die Lungendurchblutung ist. 

BegleitmiJlbildungen. Am haufigsten ist die 
Transposition von Aorta und A. pulmonalis 
(25%, BUSCH, KEITH et al., SULLIVAN und MAN­
GIARDI). Dextrokardie und rechtsverlaufende 
Aortenbogen sind sehr selten (CASTELLANOS, 
SCHAEDE), bei WITTENBORG et al. hingegen ziem­
lich haufig (4 bzw. 6 unter 11 TA). Truncus 
communis, lsthmusstenose (OHANESSIAN und 
RODRIGUEZ), doppelter Aortenbogen (VAN DER 
HENST et al.), Abgang der Coronargefiil3e aus der 
A. pulmonalis (GRAYZEL und TENNANT), V. cava 
cranialis sinistra (SOMMERS und JOHNSON) und 
falsche Miindung von Lungenvenen sind gro13e 
Ausnahmen. 1m Material von HACKENSELLNER 
zeigten TA ohne Transposition 31/ zmal mehr Ano-



Die Tricuspidalatresie 751 

malien am veniisen Schenkel (24: 7), solche mit 
Transposition doppelt soviel am arteriellen wie am 
veniisen (16: 8). Mi13bildungen anderer Organ­
systeme sind auBerst selten (Urogenitalsystem, 
Magen-Darmkanal, Sirenomelie, RIKER und MIL­
LER). 

Pathophysiologie. Infolge der Undurch­
gangigkeit der Valvula tricuspidalis verHtBt 
das venose Blut den rechten Vorhof durch den 
Vorhofseptumdefekt, vermengt sich im linken 
mit dem arteriellen Blut der Lungenvenen und 
tritt als untersattigtes Mischblut in die linke 
Kammer ein. Da das linke Herz zusatzlich 
zum eigenen Schlagvolumen auch das des 
rechten Herzens zu befordern hat, sind linker 
Vorhof und linke Kammer stets verdickt und 
dilatiert. Das Herz arbeitet demnach als Cor 
biatriatum triloculare, bei rudimentarem Vor­
hofseptum sogar als Cor biloculare. Das 
Mischblut der linken Kammer tritt sowohl in 
die Aorta als auch nach Passage eines Kammer­
septumdefektes in die A. pulmonalis oder einen 
offenen Ductus ein, woraus hervorgeht, daB in 
Lungen- und Korperkreislauf der TA unter­
sattigtes Blut gleicher niedriger Sauerstoff­
konzentration zirkulieren muB (BLOUNT et al., 
DEN OLIN et al., HOLLING und ZAK, SCHAEDE). 
Dies ist der erste fUr die Cyanose verantwort­
liche Faktor. Der zweite ist bei der TA ohne 
Transposition in der mangelhaften Lungen­
zirkulation zu suchen: Durch die unterent­
wickelte A. pulmonalis stromt zu wenig Blut 
in den kleinen Kreislauf, und die vorgeschaltete 
valvulare oder subvalvulare Pulmonalstenose 
sowie der Kammerseptumdefekt erschweren 
zusatzlich als doppelt und dreifach angelegte 
Reduzierventile dem Blut den Zugang zur 
Lunge. Bedenkt man weiterhin, daB wegen des 
Mischblutes in der A. pulmonalis die effektive 
Lungenzirkulation geringer ist als das ohnehin 
schon zu kleine Schlagvolumen (BLOUNT et al., 
DEN OLIN et al.), so werden die intensive Blau­
farbung und die kurze Lebenserwartung der 
TA ohne Transposition leicht verstandlich. 

Die TA mit Transposition stehen diesbeziig­
lich etwas giinstiger da: Die linke Kammer 
wirft den GroBteil ihres Inhaltes durch kein 
(IIb) oder nur durch ein (IIa) Reduzierventil 
in eine oft normal entwickelte Lungenstrom­
bahn hinein. Eine relativ groBeMenge arteriali­
sierten Blutes stromt deshalb aus den Lungen 
zum linken Vorhof zuriick und beeinfluBt das 
Mischungsverhaltnis von arteriellem zu veno­
sem Blut viel mehr zugunsten des arteriellen 

als in der Gruppe 1. Tatsachlich sind die TA 
mit Transposition im allgemeinen viel weniger 
cyanotisch als diejenigen ohne Transposition. 
Dem steht aber die Ge£ahr der pulmonalen 
Hypertonie und die mangelhafte Versorgung 
des Korperkreislaufes gegeniiber (Coronar­
durchblutung i), denen die Trager ebenfalls 
erliegen konnen. 

Da die linke Kammer in jedem Fall die 
groBen GefaBe speist, gleichgiiltig, ob sie trans­
poniert sind oder nicht, ist deren Anordnung 
prognostisch gar nicht von ausschlaggebender 
Bedeutung. Fur das Leben der T A entscheidend 
sind einzig und allein die Grope des V orhof­
septumdefektes und der Zustand des kleinen 
K reislaufes: je groper der Vorhofseptumdefekt, 
desto groper das Schlagvolumen, und je intensiver 
die Lungenzirkulation, desto hOher die arterielle 
Sauerstoffsiittigung. CHICHE hat deshalb eine 
Einteilung vorgeschlagen, die sich auf die 
Lungendurchblutung als Grundlage stiitzt. Sie 
sei der Vollstandigkeit halber hier ebenfalls 
wiedergege ben: 

1. Verminderte Lungenzirkulation: 
a) zu kleiner Kammerseptumdefekt, 
b) zu enger Ductus Botalli, 
c) transponierte und stenosierte A. pulmo­

nalis. 

2. Genugende oder vermehrte Lungenzirkulation: 
a) groBer Kammerseptumdefekt, 
b) weiter Ductus Botalli oder groBer Kol­

la teralkreisla uf, 
c) transponierte normal weite A. pulmo­

nalis. 

Klinische Symptomatologie. Allgemeines. 
Die TA ist eine vorwiegende Erkrankung des 
jungen Sauglings. Daran andern auch ver­
einzelte Publikationen iiber TA bei alteren 
Personen nichts. Die Kinder sind schon gleich 
nach der Geburt mehr oder weniger cyanotisch 
und fiihren von Anfang an das Leben eines 
schweren Morbus coeruleus: Sie sind dys­
pnoisch, trinken miihsam, gedeihen schlecht 
und werden bei Anstrengungen (Aufregung! 
Defakation!) dunkelblau. Bei erheblicher arte­
rieller Hypoxamie (Sauerstoffsattigung unter 
20%, H. TAUSSIG) drohen Anfalle von Cyanose, 
Dyspnoe, BewuBtlosigkeit und Krampfen, die 
auf Sauerstoff und Morphium (0,2 mg/kg Kor­
pergewicht) sehr gut anzusprechen pflegen. Die 
I.eber kann als friihes Zeichen der stets 
drohenden Rechtsinsuffizienz vergroBert sein. 
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l\filzschwellung und Odeme sind selten. Trom­
melschlegelfinger, Uhrglasnagel und Polyglo­
bulie vervollstandigen das klinische Bild. Altere 
Kinder zeigen eine mehr schiefergraublaue 
Farbe (GROSSE-BROCKHOFF) und sind bei nor­
maIer Korperlange eher untergewichtig. Der 
Schneidersitz ist eine bevorzugte Stellung. 
Kauern kommt vor, ist aber vor allem deshalb 

a 

an der Spitze gehOrt oder gefuhlt. Ihre Ent­
stehung verdanken sie vielleicht dem Vorhof­
septumdefekt, dem offenen Ductus (H. TAUS­
SIG), dem Kammerseptumdefekt oder einem 
Kollateralkreislauf (BROWN et al.). Sie helfen 
diagnostisch jedenfalls nicht weiter. 

Elektrokardiogramm. Es ist das wichtigste 
Hilfsmittel in der Erkennung eines Morbus 

b 
Abb. 333a u. b. EKG (Extremitatenableitungen I-III und Brustwandableitungen. Abb.333-335. 8 Monate 

altes Madchen mit Tricuspidalatresie) 

selten, weil die wenigsten Kinder das Gehalter 
erleben (RIKER und MILLER). 

Physikalische Zeichen. Wegen der Hypo­
plasie der rechten Kammer fehlt ein Herz­
buckel, infolge Hypertrophie der linken ist der 
SpitzenstoB stets hebend (WIELAND). Ein posi­
tiver prasystolischer Venenpuls am Hals und 
prasystolische Leberpulsationen (in der Axillar­
linie palpabel) sind Indizien fur einen kleinen 
Vorhofseptumdefekt. Umgekehrt laBt ihr Feh­
len auf einen groBeren Defekt schlieBen 
(H. TAUSSIG). 

Auskultation. Der erste Ton ist stets nor­
mal, der zweite gibt sowohl rechts- wie links­
sternal den SchluB der Aortenklappen wieder. 
Ein verstarkter zweiter Pulmonalton ist in 
Wirklichkeit der zweite Aortenton (H. TAUS­
SIG). Uncharakteristische systolische Ge­
rausche konnen vorhanden sein oder fehlen. 
Sie werden uber der Basis, links sternal oder 

coeruleus als TA (von RIHL et aI. 1929 zum 
erstenmal beschrieben) und zeigt meist schon 
von Geburt an und unabhangig von der Art des 
Abganges der groBen GefaBe ein Linksuber­
wiegen an (H. TAUSSIG) (Abb. 333). Die Links­
achse kommt durch die Querlage des Herzens 
zustande, die Linkshypertrophie spiegelt die 
Dicke der link en Kammerwand wieder. R in 
a VL und S in a VF sind pathognomonisch 
(KROOP und GRISHMANN). Nach DONZELOT 
et al. bewegt sich die elektrische Achse im all­
gemeinen zwischen -30° und -90°. Dazu ist 
das Herz im entgegengesetzten Sinne des Uhr­
zeigers gedreht. QRS ist oft etwas verbreitert. 
Bei vertikal stehendem Herzen kann die Links­
achse fehlen (ABRAMS und ALWAY, CHICHE, 
KREUTZER et aI., KROOP und GRISHMANN). 
Rechtsachsen sind eine Ausnahme (NADAS, 
SULLIVAN und MANGIARDI). Von 81 nicht 
autoptisch nachkontrollierten TA zeigten 
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86,5% eine Linksachse, 11 % eine Normalachse 
und 2,5% (2) eine Rechtsachse (BRINK und 
NEILL). Schon eine fehlende Rechtsachse bei 
einem Morbus coeruleus ist ein diskreter Hin­
weis auf eine TA (ROSSI), ebenso eine ver­
Hingerte intrinsic deflection in a VF beim Saug­
ling (KREUTZER). Die Linkshypertrophie in den 
Brustwandableitungen ist dem­
nach das konstanteste Merkmal 
des EKG. Linksschenkelblock 
(ASTLEY et al.) oder vollstandiger 
Herz block (DICKINSON undJ ONES) 
sind ungewohnlich. P ist in Abl. II 
stets zu hoch und sei um so hoher, 
je kleiner derVorhofseptumdefekt 
sei (H. TAUSSIG). 

interventricularis nach vome verschoben (AST­
LEY et al.). Da in diesem Durchmesser ein 
Teil des vorderen Herzrandes yom rechten 
Vorhof, der hintere von der linken Kammer 
gebildet wird, sollen die beiden Konturen 
asynchron pulsieren (SNOW); die Kammer­
kontraktion hinkt der Vorhofkontraktion nacho 

a 

b 

Rontgenbild. Es kann, muB 
aber nicht Hinweise auf eine TA 
abgeben (ASTLEY et al., WITTEN­
BORG et al.). In typischen Fallen 
bilden die dilatierte V. cava cra­
nialis, der groBe rechte Vorhof 
und die kleine rechte Kammer 
einen geraden Herzrand im fron­
talen Strahlengang rechtsstemal, 
die verdickte linke Kammer unter 
Vortauschung einer gehobenen 
Herzspitze eine fast senkrechte 
Begrenzung auf der linken Seite, 
und wegen des fehlenden Pulmo­
nalisbogens schlieBt die Herzsil­
houette nach cranial hin horizon­
tal abo Dadurch entsteht die fUr 
TA charakteristische quadratische 
Herzform (Abb. 334a). Ein enorm 
dilatierter rechter Vorhof (infolge 
eines engen V orhofseptumdefek­
tes) kann aber das geschilderte 
Bild verwischen (MARDER et al., 
WITTENBORG et al.). Bei alteren 
Kindem imitiert die ap-Aufnahme 
nach dem physiologischen Tiefer­
treten des Zwerchfells eine Fal­

Abb. 334a u. b. Herzfernaufnahme und zweiter schrager Durchmesser 

lotsche Tetralogie (fehlender Conus pulmonalis, 
vermeintlich gehobene Herzspitze, Schuhform, 
H. TAUSSIG, WITTENBORG et al.). 

Pathognomonisch ist nach H. TAUSSIG der 
Anblick im zweiten linken schragen Durch­
messer, wo die vordere Herzbegrenzung von 
der Mitte des Zwerchfells vertikal nach oben 
aufsteigt und immer eine gewisse Distanz zur 
vorderen Brustwand wahrt (Abb.334b). Die 
linke Kammer ist vergroBert und der Sulcus 

Handbuch der Kinderheilkunde. Bd. VII 

Bei einer Stenose der A. pulmonalis ist die 
Lungenzeichnung vermindert. Ein guter Kol­
lateralkreislauf kann das Bild der Lungen­
arterien verdecken (CAMPBELL und GARDNER). 
Die KollateralgefiiBe sind aber meist kleiner 
und zahlreicher als die echten Lungen­
arterien und pulsieren bei der Durchleuchtung, 
wenn iiberhaupt, nur schwach. 

Angiokardiographie. Bei jedem Verdacht 
auf eine TA ist eine Angiokardiographie ge-

48 
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rechtfertigt. Die Geschwindigkeit des Uber­
trittes von Kontrastmittel in den linken V orhof 
ist ein MaB fur die GroBe des Vorhofseptum-

a 

b 

Abb. 335a u. b. Angiokardiogramme im sagittalen 
und seitlichen Strahlengang (R6ntgeninstitut der 

Universitat Basel, Prof. E. ZDANSKY) 

defektes (am deutlichsten sichtbar im sagit­
talen Strahlengang) (Abb.335a). Besteht ein 
Foramen primum, so kann es unter Umgebung 
des linken V orhofes direkt die linke Kammer 
full en (BROWN et al.). Die Unterscbeidung 

einer groBen linken Kammer von einer gemein­
samen Kammer ist bei Kindem viel leichter 
als bei Erwachsenen (COOLEY et al.). Die Dar-

stellung der Pulmonalstenose 
selbst ist MARDER et al. nie ge­
gluckt. Auch eine normal weite 
A. pulmonalis kann sich verzogert 
fullen, wenn sie aus einer rudi­
mentaren rechten Kammer ent­
springt (ASTLEY et al.). Je kurzer 
die Distanz Rohre-Film, desto 
weiter erscheinen auch hypopla­
stische GefaBe (MARDER et al.). 
Die Dicke der linken Kammer­
wand laBt sich ausgezeichnet ab­
schatzen. Der seitliche oder 
schrage Strahlengang zeigt die 
Anordnung von Aorta und A. 
pulmonalis (Abb.353b). 

Am wertvollsten und charak­
teristisch fur eine TA ist die fehlen­
de Fullung der rechten Kammer, 
am besten erkennbar im sagittalen 

Strahlengang (Abb. 335a). An ihrer Stelle bleibt 
eine dreieckige Lucke ausgespart, deren Basis 
das Diaphragma bildet und deren Spitze nach 
cranial schaut. Ihre rechte Begrenzung wird 
vom rechten Vorhof und ihre linke von der 
linken Kammer gebildet (MARDER et al.). 

Herzkatheterisierung. Sie wird eher selten 
ausgefuhrt, da die Unmoglichkeit der Son­
dierung der rechten Kammer auch auf einem 
technischen Versagen beruhen konnte. Sie ist 
nur dann von Bedeutung, wenn sie die Dia­
gnose TA zu widerlegen vermag. Der mittlere 
Druck betragt im rechten V orhof rund 5 mm Hg 
(KJELLBERG et al.) und ist damit hoher als im 
linken Vorhof. Aorta oder A. pulmonalis 
konnten bisher noch nie erreicht werden. Die 
Kreislaufzeit ist verkurzt. Fur die Berechnung 
der Minutenvolumina wird das Mischblut der 
linken Kammer dem von Aorta und A. pulmo­
nalis gleichgesetzt (BLOUNT et al., DEN OLIN et 
al., HOLLING und ZAK, SCHAEDE). Unter 
Sauerstoffatmung kann die arterielle Sauer­
stoffsattigung ansteigen (von 82 % auf 93 %, 
DEN OLIN etal.; von 71 % auf 84%, SWAN etal.). 
Zur Erklarung dieses merkwurdigen Phanomens 
ist man gezwungen, zu Diffusionsstorungen in 
den LungenZuflucht zu nehmen oder da, wo das 
Lungenvenenblut bereits bei Luftatmung voll­
standig gesattigt ist, eine verbesserte Lungen­
durcb blutung zu supponieren (BURCHELL et al.). 
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T A mit Transposition von Aorta und A. pul­
monalis. Diese Variante ist nur mit den groBten 
Schwierigkeiten von der einfachen TA zu un­
terscheiden. Die Cyanose ist meist weniger aus­
gepragt, hingegen ist die Leber oft sehr groB. 
Eine Verdoppelung des zweiten Tones beweist 
die Anwesenheit von zwei funktionierenden 
GefaBen (H. TAUSSIG). Je groBer sie sind, 
desto friiher treten Herzdilatation und Herz­
insuffizienz auf. Bei normal weiter A. pulmo­
nalis konnen die Hili tanzen, und die Lungen­
zeichnung kann verstarkt sein. Eine Lungen­
plethora schlieBt aber eine normale Anordnung 
der groBen GefaBe nicht aus (ASTLEY et al., 
KROOP). Eine Pulmonalstenose schiitzt zwar 
die Lungen vor der Hypertonie, verschlechtert 
aber gleichzeitig die Sauerstoffversorgung des 
Korpers. Das Kaliber der Aorta geht im all­
gemeinen dem Durchmesser des Kammer­
septumdefektes parallel. Nach H. TAUSSIG 
sollte man an eine Transposition denken, wenn 
bei einer TA paroxysmale dyspnoische Anfalle 
und Kauern ausbleiben. Meist vermittelt erst 
die Angiokardiographie die richtige Diagnose; 
doch sind die Bilder oft schwer zu lesen und 
Tauschungen auch beim Erfahrenen nicht aus­
geschlossen (CASTELLANOS et al., COOLEY et al.). 

Komplikationen. Von 37 Fallen der Litera­
tur sind je vier an Endokarditis und Hirn­
abscessen bzw. Thrombosen zugrunde gegan­
gen; die iibrigen 29 starben am Herzversagen 
(SOMMERS und JOHNSON). Das Schicksal der 
TA ist somit das des schweren Morbus coeru­
leus. 

Diagnose. Sie griindet sich auf die Trias: 
friihe Cyanose, Linksiiberwiegen im EKG und 
Rontgenbild (H. TAUSSIG). 

Differentialdiagnose. Die Differentialdia­
gnose zur extremen Tricuspidalstenose mit V or­
hofseptumdefekt kann klinisch nicht gestellt 
werden. Hier klaren nur Angiokardiographie 
und Herzkatheterisierung die Lage. 

Die Fallotsche Tetralogie unterscheidet sich 
von der TA durch das spate Auftreten der 
Cyanose, die Hyperdynamik der rechten Kam­
mer und das EKG. Ein linkstypisches EKG 
bei einer Fallotschen Pentalogie ist erst ein Mal 
beschrieben worden (GASUL et al.). 

Eine Ebsteinsche Tricuspidalanomalie ist 
durch einen kleinen linken Vorhof und einen 
atypischen Rechtsschenkelblock im EKG ge­
kennzei chnet. 

Das Cor biatrio-triloculare zeigt im Gegen­
satz zur TA einen vollen Conus pulmonalis im 
Rontgenbild (H. TAUSSIG) und im EKG eine 
Rechtsiiberlastung. Zweifel konnen bei gleich­
zeitiger Pulmonalstenose entstehen. Hier er­
lauben dann Herzkatheterisierung und Angio­
kardiographie die definitive Abgrenzung. 

Beim Truncus communis wolbt sich die 
rechte Kammer im zweiten schragen Durch­
messer weit vor, der Aortenknopf ist im 
ap-Bild groB, und die Kammerkomplexe im 
EKG weisen auf eine biventrikulare Hyper­
trophie hin. 

Bei der Transposition der grofJen GefiifJe ohne 
T A zeigt das EKG im allgemeinen einen 
Rechtstyp. Als Regel gilt, daB das Herz 
alterer Kinder mit Transposition oder Truncus 
communis progredient groBer wird, wahrend es 
bei der TA gleichwie bei der Fallotschen Tetra­
logie eher klein bleibt (WITTENBORG et al.). 

Falsche Mundung beider Hohlvenen in den 
linken Vorhof verursacht gleich wie die TA 
Cyanose und ein linkstypisches EKG. TA, 
Hypoplasie der rechten Kammer oder Dextro­
kardie konnen die Anomalie laut H. TAUSSIG 
begleiten. Herzkatheterisierung und Angio­
kardiographie sind fUr die Erkennung unum­
ganglich notwendig. GASUL et al. haben ein 
5 Monate altes Kind mit Cyanose infolge 
Methamoglobinamie und einer Linksachse im 
EKG beschrieben, die eine TA vorgetauscht 
haben. Ein solcher Fall wird sich jedoch nur 
selten wiederholen. 

Prognose. Sie ist von den BegleitmiBbil­
dungen des Herzens abhangig. Je kleiner der 
Vorhofseptumdefekt, desto kleiner das Minu­
tenvolumen, desto kiirzer das Leben. Bei 
groBem Vorhofseptumdefekt bestimmen die 
Anomalien, welche EDWARDS und BURCHELL 
zu ihrem Einteilungsschema bewogen haben, 
die Lebensdauer. Die Gruppe 1a stirbt mit 
2-3 Monaten (KEITH et al.), sob aId sich der 
Ductus Botalli schlieBt, Gruppe 1b mit 7 Mo­
naten (6 Wochen bis 16 Monate, EDWARDS und 
BURCHELL). Nach KROOP sowie SOMMERS und 
JOHNSON haben diese Kinder nur eine Chance 
von 33 %, das erste Jahr zu iiberleben. Typ IIb 
stirbt ebenfalls als junger Saugling an der pul­
monalen Hypertonie und an der Herzinsuffi­
zienz. Die Lebenserwartung ist also ahnlich 
kurz wie bei der Transposition der groBen 
GefaBe allein oder wie bei der Pulmonalatresie 
(CAMPBELL und DEUCHAR). Typ IIa wird am 

48* 
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altesten, durchschnittlich 71/ 4 Jahre alt (KEITH 
et aI.). Eine Lungenplethora (ASTLEY et aI.) 
oder ein ausreichender Kollateralkreislauf ver­
schieben die genannten Zahlen nach oben. Die 
Patientin von GELPKE wurde 27, die beiden 
von GERACI et ai. 35 und die von HEDINGER 
gar 56 Jahre aIt! 

Typus Ib der Klassierung von EDWARDS 
und BURCHELL ist die haufigste Variante unter 
den TA, Typus Ia und IIb sind sehr seIten, 
IIa wieder etwas Mufiger. In der Sammel­
statistik von SULLIVAN und MANGIARDI ver­
teilen sich die vier Typen folgendermaBen: 

TypIa . 17 
Typ Ib . 90 
Typ IIa . 23 
TypIIb. ~ 

144 

Daraus laBt sich ein grober Verteilungs­
quotient von etwa 1,25: 6,5: 1,5: 1 ableiten. 

Therapie. Die konservative Behandlung 
deckt sich mit der des Morbus coeruleus im 
allgemeinen. Die Gefahr der Herzinsuffizienz, 
der Hirnabscesse und der -thrombosen verlangt 
jedoch ein friihzeitiges chirurgisches Eingreifen 
(RIKER und MiLLER). Eine Anastomose Aorta­
(POTTS), A.subclavia- (BLALOCK-TAUSSIG) oder 
V. cava cranialis- (GLENN, CUMMING et aI., 
SANTY et aI., SOULIE et al.) lnit der A. pulmo­
nalis ist die Methode der Wahl. Je spater ope­
riert wird, desto schlechter der Erfolg, denn die 
zunehmende Thrombosierung der Lungen­
arteriolen verhindert die postoperative Auf­
nahme und Arterialisierung des Shuntblutes 
(BROWN et aI., FELL et al.). Bei der Bewertung 
des Operationserfolges darf aber nicht iiber­
sehen werden, daB infolge Neubildung von 

Anastomosen zwischen groBem und kleinem 
Kreislauf die Cyanose auch nach einer miB­
gliickten Korrektur abnimmt! In desolaten 
Fallen kann deshalb eine einfache Thorako­
tolnie Wunder wirken (eigene Beobachtung). 
V orbedingung fUr den operativen Erfolg sind 
eine Oligamie der Lungen und ein geniigend 
groBer Vorhofseptumdefekt. Ein kleiner De­
fekt muB in der gleichen Sitzung erweitert 
werden (BLALOCK und HANLON), andernfalls 
erfolgt der Tod am Lungenodem (EBEL et aI.). 
Auch ein groBer Ductus Botalli verbiete den 
Eingriff (SWAN et aI.). Friih- und Spaterfolge 
der Shuntoperation sind bei der TA aber ein­
deutig schlechter als bei der Fallotschen Tetra­
logie (TAUSSIG und BAUERSFELD). Eine zu­
nehmende Herzdilatation postoperativ ist ein 
ominoses Zeichen (CAMPBELL und DEUCHAR). 
Langzeitergebnisse der Cava-Pulmonalis-Ana­
stomose stehen noch aus. 

Bei TA lnit Transposition der groBen 
GefaBe ist es bedeutend schwieriger, Richt­
linien fUr die operative Korrektur aufzustellen. 
ASTLEY et ai. empfehlen die Shuntoperation 
beijeder TA mit Pulmonalstenose und Oligamie 
der Lungen, gleichgiiltig, ob die groBen GefaBe 
richtig angelegt sind oder transponiert. BLU­
MENTHAL et ai. haben sie bei einer TA mit 
transponierter und stenosierter A. pulmonalis 
tatsachlich lnit Erfolg ausfUhren lassen. KRoop 
geht noch weiter und empfiehlt die Anastomose 
auch bei nicht stenosierter transponierter 
A. pulmonalis, um umgekehrt einer hypopla­
stischen Aorta vermehrt Blut zufiihren zu 
konnen. Das therapeutische Vorgehen bei TA 
lnit transponierten GefaBen muB deshalb jedes­
mal von Fall zu Fall neu entschieden werden. 
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Die angeborene Tricuspidalstenose 

Haufigkeit. Die Tricuspidalstenose (Tr.St.) 
gehort zu den ganz seltenen angeborenen Herz­
fehlern. Bis heute sind erst etwa 35 hieb- und 
stichfeste FaIle publiziert worden. Tr.St. bei 
Erwachsenen sind so lange als meist rheumatisch 
erworben anzusehen, bis der Gegenbeweis mittels 
Operation oder Autopsie erbracht worden ist. 

Atiologie und Pathogenese. Sie diirften sich 
eng an die Verhaltnisse bei der Tricuspidalatresie 
anlehnen (s. dort). Die nicht ungewohnliche Kom­
bination von Tr. St., Hypoplasie der rechten Kam­
mer und Pulmonalstenose oder gar -atresie ist ein 
schwerwiegendes Argument zugunsten der anti­
meralen Hypoplasie von BREDT. 

a) Einjache Tricuspidalstenose. In der Litera­
tur sind bis heute erst etwa sechs isolierte Tr.St. 
bekannt (LEWIS, MACCALLUM, GRIFFITH, MALAN, 
ABBOTT, die letzten vier zit. nach LEWIS, DERRA 
et al.). Das Kind von LEWIS ist mit 1 Monat 
gestorben, die iibrigen sind 5, 30 und 60 Jahre alt 
geworden. Wenn der Tod nicht schon in den 
ersten Lebenswochen eintritt, wo Cyanose, Dys­
pnoe, Dilatation des rechten Vorhofes und Leber­
vergroBerung mit Ascites das klinische Bild be­
herrschen, dann gleicht die Symptomatologie der 
erworbenen Tr.St.: im lnspirium sich verstar­
ken des protodiastolisches Gerausch am linken 
untern Sternalrand, iiberhiihte a-Welle im Venen­
puIs und im rechten Vorhof, prasystolische Leber­
pulsationen, P-dextrokardiale im EKG, vermin­
derte Lungenzeichnung, diastolischer Druck­
gradient an der Tricuspidalis usw. (GIBSON und 
WOOD, TOURNIAIRE et aI., WHITACKER). 

b) Komplizierte Tricuspidalstenose. Tr.St. mit 
BegleitmiBbildungen sind etwas haufiger: GROSSE­
BROCKHOFF et al. haben mehrere gesehen, KJELL­
BERG et al. vier, CHICHE drei, HECK zwei. Mit 
den iibrigen von LEWI!' zitierten alteren Einzel­
publikationen und einigen neueren aus der ameri-

kanischen Literatur steigt ihre Zahl auf etwa 
25-30 an. 

Gleich wie bei den einfachen Tr.St. ist der 
Klappenapparat hypoplastisch, die Segel sind 
unregelmaBig ausgebildet und erwecken bei ober­
flachlicher Betrachtung den Eindruck einer ab­
gelaufenen Entziindung. Das Lumen der Kam­
mer ist meist eng (CHICHE, SERAFINI et al.) oder 
seltener weit (LEWIS), ihre Wand stets verdickt 
(CHICHE, SERAFINI et al.), die Chordae tendineae 
plump und verkiirzt. 

Die haufigsten BegleitmiBbildungen bestehen 
aus Vorhofseptumdefekt (CHICHE, MEDD und 
KINMOTH, SERAFINI et al.), Kammerseptum­
defekt (CHICHE, KJELLBERG et al.), Pulmonal­
stenose (KJELLBERG et al., SERAFINI) und Pul­
monalatresie (CHICHE). Selten sind Aorta und 
Pulmonalis transponiert (KJELLBERG et al.). 
Dextrokardie kommt vor (KJELLBERG et al.). 

Die Trager der komplizierten Tr.St. sind 
meist cyanotisch. Das klinische Bild wird aber 
so sehr von den mannigfachen Begleitmillbil­
dungen beherrscht, daB die Symptomatik von 
Fall zu Fall wechselt. Die vier FaIle von KJELL­
BERG et al. erweckten den Eindruck von Pulmo­
nalstenosen. Diese Autoren haben eine regel­
mallige Verkiirzung der Austreibungsphase del 
rechten Kammer festgesteIlt, die sie mit der ver­
minderten diastolischen Fiillung erklaren. Der 
zweite Pulmonalton war gleichzeitig vorverlegt. 
1m Gegensatz zur Rechtsinsuffizienz sei dabei der 
enddiastolische Druck normal. 

Bei Atresie der A. pulmonalis wird der kleine 
Kreislauf ahnlich wie bei der Tricuspidalatresie 
durch den offenen Ductus Botalli gespeist. Eine 
hypoplastische A. pulmonalis kann auch von der 
linken Kammer her durch einen Kammerseptum­
defekt durchstriimt werden. 
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Eine enge Tr.St. mit groBem Vorhofseptum­
defekt imitiert das Bild der Tricuspidalatresie. 
Ais direkte Folge dieses Ausweichventils bleiben 
sowohl die Dilatation des rechten Vorhofes wie 
der diastolische Druckgradient an der Tricuspi­
dalis au" (GROSSE-BROCKHOFF et al.). 

1m EKG sind hohe P-Zacken obligato Je nach 
der Arbeitsleistung der beiden Kammern sind 
Rechtsachse (CHlCHE), Rechtshypertrophie 
(KJELLBERG et al.), Linksachse und Linkshyper­
trophie (KJELLBERG et aI., SERAFINI et al.) be­
schrieben worden. 

Das Angiokardiogramm vermittelt die Dia­
gnose am zuverlassigsten und am einfachsten. 
Das Kontrastmittel bleibt enorm lange im rechten 
Vorhof liegen und fiillt eine kleine rechte Kammer. 
Eine primare Hypoplasie der rechten Kammer 

ohne Tricuspidalstenose (Uhlsche Anomalie) er­
gibt ahnliche Bilder (ARCILLA und GASUL, COOLEY 
et aI., KJELLBERG et al.). 

Die BegleitmiBbildungen bestimmen die Le­
benserwartung. Sie variiert von wenigen W ochen 
(CHlClIE) bis zu 17 Jahren (SERAFINI et al.). 
Todesursachen sind Herzinfuffizienz, Hirnabscesse 
und -thrombosen. 

Therapie. Eine Commissurotomie (DERRA et 
al.) oder eine Dehnung der Klappe (MEDD und 
KINMOTH) ware die Therapie der Wahl. 1st sie 
aber wegen zu starker Deformierung der Klap­
pensegel undurchfiihrbar und besteht gleichzeitig 
eine Oligamie der Lungen, so wird man wie bei 
den Tricuspidalatresien eine Shuntoperation ins 
Auge fassen miissen (SERAFINI et al.). 
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Die angeborene Tricuspidalinsuffizienz 
Die angeborene Tricuspidalinsuffizienz ist 

eben so selten wie die angeborene reine Tricuspi­
dalstenose. Von den zehn bisher beschriebenen 
Fallen haben vier die Geburt nur kurz iiberlebt 
(ABBOTT, ARIEL, DUBIN und HOLLINSHEAD). Die 
iibrigen sechs starben zwischen 13 und 53 Jahren 
an zunehmender Rechtsinsuffizienz (HOTZ, BAR­
RITT und URICH, PALLADINO und KINNEY, 
GROSSE-BROCKHOFF et aI., BELOBRADEK et al.). 
Meist waren nur zwei Klappen ausgebildet. AIle 
oder einzelne Segel waren hypoplastisch, ihre 
Rander verdickt, die Chordae tendineae verkiirzt 
und die Papillarmuskeln rudimentar entwickelt. 
Rechter Vorhof und rechte Kammer waren stets 
enorm dilatiert. Die Anomalie beruht wohl auf 

einer mangelhaften Differenzierung der Endokard­
kissen des Ohrkanals (DUBIN und HOLLINSHEAD). 
Die Symptomatologie ist die der erworbenen 
Tricuspidalinsuffizienz (s. dort). 1st bei einem 
Kammerseptumdefekt gleichzeitig das septale 
Segel durchliichert, so kann durch diese Art 
Tricuspidalinsuffizienz ein Vorhofseptumdefekt 
vorgetauscht werden (GUTzEIT, PERRY et aI., 
STAHLMAN et al.). Die Differentialdiagnose hat 
in erster Linie die Ebsteinsche Tricuspidal­
anomalie zu beriicksichtigen (Fall COULSHED), 
in zweiter Linie eine Perikarditis. Von einer 
chirurgischen Therapie ist bisher nichts bekannt. 
Ein Klappenersatz sollte heute am ausgewach­
senen Herzen miiglich sein. 
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Fehlbildungen der Mitralklappe 
Von A. J. BEUREN, Gottingen 

Kongenitale Mitralstenose 
Pathologie. Bis zu einer trbersichtsarbeit von 

FERENCZ et al. (1954) wurde die kongenitale Mi­
tralstenose als extrem seltene Herzmillbildung 
angesehen, der nur theoretisches Interesse ge­
schenkt wurde. FERENCZ et al. fanden in der Li­
teratur zwischen 1846 und 1954 nur 34 FaIle, bei 
denen die Millbildung in isolierter Form in acht 
Fallen beobachtet wurde, wahrend 26 Patienten 
zusatzliche Herzfehler hatten. Diese Autoren 
berichteten tiber neun eigene Patienten (FERENCZ 
et al.). Seither wurde tiber weitere FaIle von 
MAXWELL und YOUNG, BRAUDO et aI., HILBISH 
und COOLEY, BERNSTEIN et aI., STARKEY, MATA 
et aI., DAOUD et al. und YOUNG und ROBINSON 
berichtet. Demnach ist die kongenitale Mitral­
stenose zwar selten, doch aber von klinischer Be­
deutung, vor allem flir die Erkennung und Be­
handlung herzkranker Kleinkinder . Von den 
genannten Autoren haben DAOUD et al. allein tiber 
sieben isolierte FaIle ohne weitere intrakardiale 
Millbildungen berichtet. 

In extremer Form ftihrt die MiBbildung der 
Mitralklappe zu einer Mitralatresie mit hoch­
gradiger Hypoplasie des linken Ventrikels. Die 
Mitralatresie ist in dem entsprechenden Kapitel 
besprochen. Bei intaktem Vorhof- und Ven­
trikelseptum ftihrt die stenotische Mitral­
klappe in einen funktionsfahigen link en Ven­
trikel. Pathoanatomisch ahnelt die kongenitale 
Mitralstenose sehr der auf rheumatischer 
Grundlage entstandenen Stenose der Mitral­
klappe (EDWARDS). Die Chordae tendineae der 
meist schwer miBbildeten und deformierten 

Klappe sind kurz, dick und zum Teil mit­
einander verwachsen, wodurch eine trichter­
formige oder schornsteinahnliche Offnung ent­
steht. Zeichen einer vorausgegangenen Ent­
ztindung sind histologisch nicht nachweisbar. 
Der Mitralklappenring kann normal groB oder 
eingeengt sein. Die Hohle des linken V orhofs 
ist groB, seine Wand ist hypertrophiert und 
das Endokard des linken Vorhofs ist verdickt. 
Wahrend eine Endokardfibroelastose des linken 
V orhofs immer vorhanden ist, fehlt diese haufig 
im linken Ventrikel. Mitunter ist die kon­
genitale Mitralstenose abel' auch ein Teil pri­
marer Endokardfibroelastose des linken Ven­
trikels. FERENCZ et al. berichten tiber eine Zu­
nahme del' fibrotischen Veranderungen des 
Endokards des linken Vorhofs mit fortschrei­
tendem Alter und glauben, daB die Endokard­
fibroelastose des linken Ventrikels als sekundare 
Folge aufzufassen ist und bei einem ihrer FaIle 
in engem Zusammenhang mit einer gleichzeitig 
bestehenden Aortenstenose steht. Ohne Zweifel 
gibt es FaIle von kongenitaler Mitralstenose 
mit sekundarer und mit primarer Endokard­
fibroelastose des linken Ventrikels und auch 
mit normalem Endokard. 

An zusiitzlichen H erzjehlern sind VOl' aHem 
Aortenstenosen, offener Ductus arteriosus und 
Aortenisthmusstenosen vorhanden. Zusatz-
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liehe, hamodynamiseh aber im Hintergrund 
stehende Mitralinsuffizienz kann ebenfalls vor­
liegen. Die MiBbildung tritt mitunter in Ver­
bindung mit einer Unterentwieklung des linken 
Ventrikels auf. 

Die muskularen Lungenarterien und Arte­
riolen haben eine hypertrophierte Media (FE­
RENCZ et aI., FERENCZ und DAMMANN). 

Beim Lutembacher-Syndrom (kombinierte 
Mitralstenose und Vorhofseptumdefekt) han-

a 

und schlieBlich auch zu einer Druckerhohung in 
der Arteria pulmonalis und im rechten Ventrikel. 

Klinik 
Die isolierte kongenitale Mitralstenose ist 

eine MiBbildung, die in der Mehrzahl der FaIle 
im 1. Lebensjahr zu erheblichen Schwierig­
keiten fiihrt. In leichteren Fallen kann der 
Beginn von Symptomen jedoch erst im fruhen 
Schulalter liegen. 1m Vordergrund stehen die 

b 

Abb. 336a u. b. a Links: Herzfernaufnahme. A. p.-Strahlengang. Erheblich vergroBertes Herz. Linksbetonung. 
b Rechts: Rechter vorderer schrager Durchmesser beim gleichen Patienten wie links. Erheblich vergroBerter 

linker Vorhof 

delt es sich meist um erne erworbene Mitral­
stenose. Dieser Herzfehler geh6rt daher nicht 
in dieses KapiteI. 

Wir haben in unserem Krankengut vier 
FaIle isolierter kongenitaler Mitralstenose, die 
aBe im 1. Lebensjahr ad exitum kamen, sowie 
zwei weitere Patienten mit kongenitaler Mitral­
stenose und Endokardfibroelastose des linken 
Ventrikels. 

Pathophysiologie. Bei der kongenitalen Mi­
tralstenose ist die kardiale Hamodynamik bereits 
wahrend der Fetalzeit erheblich verandert. Der 
erhohte Druck im linken Vorhof hat unter Um­
standen einen fruhen VerschluB des Foramen 
ovale zur Folge. Nach der Geburt ist die funk­
tionelle Storung die gleiche wie bei der erwor­
benen Mitralstenose. Durch die Schwierigkeit des 
linken Vorhofs, den linken Ventrikel zu fUllen, 
kommt es zu einem hohen Druck im linken 
Vorhof, den Lungenvenen und Lungencapillaren 

Zeichen fruher kardialer Dekompensation mit 
Dyspnoe, Lungenstauung, Husten und respira­
torischen Infekten. Die Kinder leiden unter 
mangelnder Gewichtszunahme und leichter Er­
mudbarkeit, vor aBem beim Futtern. Sie sind 
blaB und haben haufige SchweiBausbruche. 
Synkopen sind nicht selten und ein Zeichen fur 
eine schlechte Prognose. 

Das Herz ist erheblich vergroBert. Bei der 
Palpation ist der rechte Ventrikel uberaktiv. 
Nach FERENCZ et aI. ist der auskultatorische 
Befund nicht immer charakteristisch und von 
geringem Wert fur die Diagnose. Andere Au­
toren haben aber darauf hingewiesen, daB das 
prasystolische Gerausch uber der Herzspitze 
selten fehlt (YOUNG und ROBINSON). Der 
zweite Pulmonalton ist betont. Rontgeno­
logisch ist die erhebliche HerzvergroBerung, vor 
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aHem die des linken Vorhofs und rechten Ven­
trikels, auffaHend (Abb.336). Das Elektro-

~--~ ----~!'---.---
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, 

,.-----r--

Abb.337. Elektrokardiogramm bei kongenitalerMi­
tralstenose. Rechts- und linksauriculare Reizleitungs­
storung. tlberwiegende Rechtshypertrophie. Ruck-

bildungsstorungen 
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32 

8 

OL--------------------
Abb.338. Druckkurve des linken Vorhofs bei kon­
genitaler Mitralstenose. Hohe Vorhofwelle mit systo­
lischem Druck von 38 mm Quecksilber. Mitteldruck 

24 mm Quecksilber 

kardiogramm zeigt einen Rechtstyp mit Rechts­
hypertrophie in den Brustwandableitungen 
sowie eine VergroBerung der P-Zacke (Abb.337). 
Bei gleichzeitiger Endokardfibroelastose kon-

nen auch Linkshypertrophiezeichen mit ent­
sprechenden ST- und T-Veranderungen vor­
handen sein. 

Herzkatheterisierung. Bei der Katheteri­
sierung des rechten Herzens ist der Druck im 
rechten Ventrikel und in der Arteria pulmo­
nalis deutlich bis erheblich erhOht. Ebenso ist 
der Pulmonalcapillardruck erhOht. Die Druck­
kurve des linken Vorhofs zeigt eine Konfigu­
ration wie bei den erworbenen, schweren Mi­
tralstenosen mit prominenter a-WeHe und 
einen hohen Mitteldruck. Die prominente 
a-WeHe der V orhofdruckkurve wird in den 
linken Ventrikel fortgeleitet und ist auch in 
der Ventrikeldruckkurve zu erkennen. Wenn 
moglich, sollte eine Katheterisierung des linken 
Vorhofs durchgefuhrt werden, um den Schwere­
grad der Stenose beurteilen zu konnen. W 0 

dies nicht moglich ist, genugt eine Registrie­
rung des Pulmonalcapillardruckes. Ein Pul­
monalcapillardruck von 30 mm Hg gilt als 
kritische Grenze. Die Abb. 338 zeigt die 
Druckkurve des linken V orhofs nach trans­
septaler Punktion bei einem Kind mit kon­
genitaler Mitralstenose. 

Angiokardiographie. Selektive Angiokar­
diographie oder Cineangiokardiographie edolgt 
am besten mit Kontrastmittelinjektion in den 
rechten Ventrikel, die Arteria pulmonalis oder 
direkt in den linken Vorhof. Man sieht den 
erheblich vergroBerten linken Varhof, der sich 
nur schwer entleert. Allerdings ist dies auch 
bei reinen Endokardfibroelastosen der Fall und 
dad nicht zu Fehlbeurteilungen fUhren. Die 
Verdickung der Mitralklappensegel stellt sich 
aber am besten nach Kontrastmittelinjektion 
in den linken Ventrikel dar. Nach Druck­
messung im linken V orhof ist an sich eine 
Kontrastmitteldarstellung des linken V orhofs 
nicht mehr zur Beurteilung des Schweregrades 
notwendig. Wir haben daher in einem Fall 
eine Kontrastmittelinjektion in den linken 
Ventrikel vorgezogen, um die Funktions­
fahigkeit des linken Ventrikels bei begleitender 
Endokardfibroelastose besser beurteilen zu 
konnen. Wenn eine operative MaBnahme vor­
gesehen ist, ist eine selektive Angiokardio­
graphie in jedem Fall ratsam. 

Differentialdiagnostisch ist vor aHem die 
Endokardfibroelastose auszuschlieBen oder der 
Grad ihres Vorhandenseins nachzuweisen. 
AuBerdem ist zwischen einem Cor triatriatum 
und einer Mitralstenose zu differenzieren. Beim 
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Cor triatriatum fehlt das prasystolische Ge­
rausch. In Zweifelsfallen erlaubt eine selektive 
Angiokardiographie mit Kontrastmittelinjek­
tion in die Arteria pulmonalis die Unter­
scheidung. 

Therapie. Die Prognose richtet sich nach 
dem Schweregrad. Mit konservativer Behand­
lung der Herzinsuffizienz allein uberleben die 
Kinder selten das fruhe Kindesalter. Die Mog­
lichkeiten einer operativen Behandlung sind 
daher von Fall zu Fall genau zu uberlegen. 
BRAUDO et al. und STARKEY haben uber eine 
blinde Offnung der stenosierten Klappe mit 
dem Finger berichtet. DAOUD et al. haben an 
ihren operierten wie auch an den ohne Opera­
tion zur Sektion gekommenen Kranken a ber 
feststellen konnen, daB eine einfache Valvulo­
tomie niemals ein befriedigendes hamodyna­
misches Resultat hatte haben konnen. Die 
schwere und bizarre MiBbildung der Klappen­
segel und der Chordae tendineae sowie der 
Papillarmuskel, wie sie bei der Mehrzahl der 
Falle von kongenitaler Mitralstenose vorhanden 
ist, erlaubt keine chirurgische Rekonstruktion 
der Klappe. Wenn eine ausreichende Ent­
lastung der Stenose erreicht wird, entsteht 

selbst bei einer Operation unter Sicht des Auges 
mit Sicherheit eine schwerwiegende Insuffi­
zienz der Klappe. Es kann daher nur die 
vollige Excision der verunstalteten Klappe und 
das Einsetzen einer kunstlichen Klappe mit 
Hilfe der Herz-Lungenmaschine ein gutes Ope­
rationsergebnis bringen. Kurzlich wurde von 
YOUNG und ROBINSON uber die erfolgreiche 
Operation eines 7 kg wiegenden Sauglings mit 
einer kongenitalen Mitralstenose berichtet. Die 
Autoren haben bei dem Patienten eine Starr­
Edwards-Ballprothese eingesetzt und ein kli­
nisch gutes Ergebnis erzielt. Es erhebt sich die 
Frage, wie lange die durch die Starr-Edwards­
Klappe fixierte Mitraloffnung bei weiterem 
Wachstum der Patienten ausreicht, bis erneut 
eine "relative Stenose" entsteht. Unter Um­
standen wird dann spater der Einsatz einer 
groBeren Klappe notwendig. Als Richtlinie fur 
die Beurteilung dieser Frage kann das Ver­
halten des Pulmonalcapillardruckes gelten. Bei 
Drucken von 35 mm Hg und mehr droht die 
Gefahr erneuter Lungenstauung. 

Als Kontraindikation fur die Operation gilt 
vor allem eine hochgradige Hypoplasie des 
linken Ventrikels. 
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Kongenitale Mitralinsuffizienz 
Pathologie. Pathologische Veranderungen 

der Mitralklappensegel, die zu einer Regurgi­
tation von Blut aus dem linken Ventrikel in den 

linken Vorhof fuhren, sind als Teil einer Reihe 
von HerzmiBbildungen bekannt. Bei diesen 
komplexen Herzfehlern, bei denen eine Mitral-
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insuffizienz ein selten fehlender Bestandteil ist, 
wird die funktionelle Storung nur zum Teil 
durch die Mitralinsuffizienz verursacht und im 
wesentlichen von der grundlegenden MiB­
bildung beherrscht. 

Es sind dies: 

1. Der Vorhofseptumdefekt yom Ostium pri­
mum-Typ und der Canalis atrioventricularis com­
munis. Bei diesen Septumdefekten im Endokard­
kissenbereich entsteht ein mehr oder weniger 
tiefer Spalt im anterioren Segel der Mitralklappe, 
wodurch eine SchluBunfahigkeit der Klappe her­
vorgerufen wird. 

2. Die korrigierte Transposition der groBen 
GefaBe. Die Atrioventrikularklappen sind bei der 
korrigierten Transposition invertiert. Die "Mi­
tralklappe" ist also die anatomische Tricuspidal­
klappe. Die Inversion der Atrioventrikular­
klappen geht selten ohne schwere anatomische 
Verunstaltung der Klappen vor sich. N ach KEITH 
ist in 20% der FaIle eine "Mitral"-Regurgitation 
vorhanden. Bei einem Teil der FaIle handelt es 
sich urn eine Ebstein-artige MiBbildung der 
linken Atrioventrikularklappe (BECU et al., BEU­
REN et aI.), bei anderen dagegen urn einen anor­
malen Ansatz und eine Verkiirzung der Chordae 
tendineae (MALERS et al.). 

3. Die Endokardfibroelastose. Bei der Endo­
kardfibroelastose sind die Mitralklappensegel 
haufig verdickt, die Chordae tendineae und Pa­
pillarmuskel ebenfalls fibrotisch verandert und 
verkiirzt. Der gesamte Mitralklappenapparat 
wird dadurch starr und schwer beweglich, wo­
durch ebenfalls eine Mitralregurgitation entsteht 
(ANDERSON und KELLY). 

4. Die Aortenisthmusstenose, Aortenstenose 
und seltener der offene Ductus arteriosus. Pa­
tienten mit diesen Herzfehlern haben ebenfalls 
relativ haufig eine mehr oder weniger signifikante 
Mitralinsuffizienz. Beim offenen Ductus arterio­
sus wurde Mitralinsuffizienz in Zusammenhang 
mit pulmonaler Hypertonie berichtet (LINDE 
und ADAMS). Es handelt sich bei diesen Fallen 
wohl meistens urn sekundare endokardfibrotische 
Veranderungen im linken Ventrikel und an den 
Chordae tendineae. 

Gegeniiber diesen kombinierten Herzfehlern 
mit einer Mitralinsuffizienz ist die isolierte kon­
genitale Mitralinsuffizienz selten. Trotzdem 
verdient dieser Herzfehler unsere Aufmerk­
samkeit, vor allem seit eine chirurgische Be­
handlung moglich ist. Wir haben immerhin 
sechs eindeutig kongenitale FaIle allein in den 
letzten 2 J ahren diagnostizieren konnen. 
SEMANS und TAUSSIG haben 1938 bereits iiber 
ein 5 Jahre altes Madchen mit isolierter kon­
genitaler Mitralinsuffizienz berichtet. 

Weitere VerOffentlichungen folgten von 
SCHRAFT und LISA, PRIOR, HELMOLTZ et al., AN­
DERSON und KELLY, LILLEHEI et aI., EDWARDS 

und BURCHELL, LINDE und ADAMS, STARKEY, 
TALNER et aI., CREECH, CARNEY et aI. und KEITH. 

Die folgenden pathoanatomischen Ver­
anderungen verursachen eine isolierte Mitral­
insuffizienz : 

1. Spalt im anterioren Mitralklappensegel bei 
intaktem Vorhof- und Ventrikelseptum (ED­
WARDS et al.). 

2. Anomal kurze Chordae tendineae mit Fehl­
insertion der Chordae und Papillarmuskel (TAL­
NER et aI., CARNEY et al.). 

3. Verdickte und verwachsene Mitralklappen­
blatter mit Fehlansatz und Verkiirzung der 
Chordae tendineae (PRIOR). 

4. Perforierte Klappensegel und doppeltes 
Mitralklappenostium (HARTMANN, WIMSATT und 
LEWIS, SCHRAFT und LISA, BOWMAN und FORRY, 
TREMBLAY und SIMARD, WAKAI und EDWARDS). 
Beim doppelten Mitralklappenostium handelt es 
sich urn einen groBen Defekt im anterioren Mitral­
segel, an dessen Rander meist Chordae tendineae 
ansetzen. Nach EDWARDS (1960) kann der De­
fekt aber schluBfahig sein. 

Pathophysiologie. Die SchluBunfahigkeit der 
Mitralklappe fiihrt zu einem Reflux von Blut in 
den linken Vorhof wahrend der Ventrikelsystole. 
Dadurch wird die Fiillung des linken Vorhofs ver­
mehrt und als Folge davon vergroBert sich auch 
die diastolische FiiIlung des linken Ventrikels. 
Der linke Ventrikel ist diastolisch iiberlastet. Es 
kommt ebenfalls zu einem Reflux von Blut aus 
dem linken Vorhof in die Lungenvenen. Mit der 
vermehrten diastolischen Fiillung des linken 
Ventrikels steigt das Schlagvolumen an, wahrend 
das vorwartsgerichtete Schlagvolumen jedoch 
niedriger als normal ist. 

Klinik 
Die Kinder leiden unter leichter Ermiid­

barkeit, Kleinkinder beim Trinken, groBere 
Kinder bei geringen korperlichen Belastungen. 
Das Wachstum ist verzogert. Eine N eigung zu 
respiratorischen 1nfekten fiihrt die Patienten 
oft erstmals zum Arzt. 

Das Herz ist perkutorisch bereits deutlich 
vergroBert. Man fiihlt einen hebenden Herz­
spitzenstoB und oft auch ein systolisches 
Schwirren iiber der Herzspitze. Zu horen ist 
ein systolisches Gerausch, das sehr dem Ge­
rausch des Ventrikelseptumdefektes ahnelt, 
mit seinem punctum maximum aber etwas 
weiter lateral zur Herzspitze liegt. Ein dritter 
Herzton ist oft deutlich. Mitunter ist auch ein 
charakteristisches diastolisches FiiIlungsge­
rausch zu horen (vermehrte Ventrikelfiillung). 
Der zweite Pulmonalton ist laut. 

Rontgenologisch ist das Herz meist erheblich 
vergroBert (Abb. 339). 1m a.p.-Strahlengang 
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sieht man mitunter die doppelte Vorhof­
kontur, hervorgerufen durch den groBen linken 
Vorhof. In den entsprechenden schragen 
Strahlengangen ist der linke V orhof 
und der linke Ventrikel vergroBert. 
Der Aortenknopf fehlt auch bei 
alteren Kindern (funktionelle Hypo­
plasie der Aorta). Die Lungen­
gefaBzeichnung ist vermehrt. 

Das Elektrokardiogramm zeigt 
eine erhebliche Hypertrophie des 
linken Ventrikels mit Zeichen ver­
mehrter diastolischer Volumen­
belastung. N ach KEITH liegt die 
elektrische Herzachse zwischen 0 
und 900 (KEITH), nach TALNER ge­
legentlich etwas daruber. Bei un­
seren sechs Fallen lag der Winkel IX 

von QRS bei funf Kindern unter 900, 

bei einem Patienten betrug er 97 0• 

Die P-Zacke ist breit und gespalten 
(Abb.340). 

zu halten ist, da er mit dem regurgitierenden 
Blut in den linken Vorhof geschleudert wird. 
Das war bei zwei un serer sechs FaIle der Fall. 

Herzkatheterisierung. Zur exak­
ten Differenzierung von anderen 
Herzfehlern ist eine Katheterisierung 
des Herzens unbedingt notwendig. 

Abb.339. Herzfernaufnahme bei kongenitaler Mitralinsuffizienz. 
Erheblich vergroJ3ertes Herz. Nach unten deutende Herzspitze 

Wir bevorzugen die transseptale Punktion 
des linken Vorhofs und anschlieBende Kathe­
terisierung des linken V orhofs und linken 
Ventrikels, unmittelbar nach der Katheteri­
sierung des rechten Herzens. Diese Methode 
erlaubt die Katheterisierung des linken Vor­
hofs und linken Ventrikels und eine selektive 
Angiokardiographie mit Injektion des Kon­
trastmittels in den linken Ventrikel. Die retro­
grade Katheterisierung des linken Ventrikels 
ermoglicht keine Katheterisierung des linken 
Vorhofs, die hier so wichtig ist, wohl aber eine 
Angiokardiographie in den linken Ventrikel. 
Der Druck im rechten Ventrikel und in der 
Arteria pulmonalis ist normal bis deutlich 
erhoht (30-50 mm Hg bei unseren sechs Pa­
tienten und bei neun Patienten von CARNEY 
et al.). 1m linken Vorhof findet sich ein hoher 
Mitteldruck mit einer charakteristischen spitzen 
v-Welle und anschlieBendem steilen Druck­
abfall (Abb.341). Der enddiastolische Druck 
im linken Ventrikel ist erhoht, der systolische 
Druck ist normal. 

Bei der Katheterisierung des linken Ven­
trikels yom linken Vorhof aus wird eine erheb­
licheMitralinsuffizienz bereits dadurch deutlich, 
daB der Katheter schwer im linken Ventrikel 

- [[~ 

Abb. 340. Elektrokardiogramm bei kongenitaler 
Mitralinsuffizienz. Achse 43 Grad. Hypertrophie des 
linken V orhofs. A V -Block ersten Grades. Links· 

hypertrophie 

Angiokardiographie. Die Durchfuhrung 
einer Angiokardiographie ist mindestens ebenso 
wichtig wie die Katheterisierung des link en 
Vorhofs. Die Kontrastmittelinjektion erfolgt 
vorzugsweise in den linken Ventrikel. Die 
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Methode ist nicht nur zur DarsteIlung der 
Anatomie des linken Ventrikels (Endokard­
fibroelastose) und der GroBe des linken V orhofs 
geeignet, sondern auch zur quantitativen Be­
urteilung der Mitralregurgitation (STAUFFER-

OL--------------------------------
Abb.341. Druckkurve des linken Vorhofs bei kon­
genitaler Mitralinsuffizienz. Beachte steilen Druck­
kurvenabfall am Ende der Ventrikelsystole. Mittel-

druck 12 mm Quecksilber 

Abb. 342. Selektives Angiokardiogramm mit Kon­
trastmittelinjektion in den linken Ventrikel bei kon­
genitaler Mitralinsuffizienz. Beachte erheblichen Re­
flux von Kontrastmittel aus dem linken Ventrikel in 
den linken Vorhof. Linker Vorhof sehr groB. L V lin-

ker Ventrikel. LA linker V orhof 

LEHMAN, BJORK und LODIN 1959, BJORK et aI. 
1960, CARNEY et aI., KEITH und BEUREN et aI. 
1963). 

Die Bilder zeigen den Reflux von Kontrast­
mittel in den linken Vorhof wahrend jeder 
Systole. Der linke Vorhof ist gcwohnlich ganz 
erheblich vergroBert (Abb. 342). Es dauert 

ungewohnlich lange, bis das Kontrastmittel das 
linke Herz restlos verlassen hat. Die Aorta ist 
klein und immer nur zart dargesteIlt, da es nie 
zu einem kraftigen und schneIlen Auswurf des 
Kontrastmittels in die Aorta kommt. 

Differentialdiagnose. Differentialdiagno-
stisch sind der Ventrikelseptumdefekt und die 
Mitralinsuffizienz mit Canalis atrioventricu­
laris sowie die obengenannten komplexen Herz­
fehler mit Mitralinsuffizienz wichtig. Die Ka­
theterisierung des rechten Herzens schlieBt 
einen Links-Rechts-Shunt aus. Bei iiber­
drehtem Linkstyp im Elektrokardiogramm ist 
der Canalis atrioventricularis leicht zu er­
kennen. Ebenso im Elektrokardiogramm die 
korrigierte Transposition der groBen GefaBe 
an den fehlenden Q-Zacken in den links­
thorakalen Ableitungen. 

Wichtig ist die Unterscheidung isolierter 
kongenitaler Mitralinsuffizienz yom rheuma­
tischen Fieber. Bei unseren sechs Fallen war 
ein lautes Herzgerausch im 1. Lebensjahr ge­
hort worden. Eine erworbene Mitralinsuffi­
zienz scheidet dadurch aus. KEITH weist 
darauf hin, daB bei erworbener Mitralinsuffi­
zienz ohne eindeutige Vorgeschichte mit rheu­
matischem Fieber selten die Mitralinsuffi­
zienz im Kindesalter so signifikant ist, daB im 
Elektrokardiogramm Zeichen diastolischer V 0-

lumenbelastung entstehen. 
Therapie. Ohne Operation ist die Prognose 

auf die Dauer schlecht. Vor Einfiihrung der 
"offenen" Herz-Lungenmaschinen sind ver­
schiedene "geschlossene" Methoden versucht 
worden, die aIle schlechte Ergebnisse gebracht 
haben. Wenn man sich die schwer verunstal­
teten Mitralklappen bei der Sektion betrachtet, 
wird es klar, daB eine geschlossene Operations­
methode keinen Erfolg haben kann. 

Erfolgreiche Herz -L ungenmaschinenopera­
tionen kongenitaler, isolierter Mitralinsuffi­
zienz wurden von LILLEHEI et aI., STARKEY, 
TALNER et aI. und von CARNEY et aI. mit­
geteilt. Am giinstigsten ist die Situation, wenn 
es sich nur um einen Spalt im anterioren 
Mitralklappensegel handelt, der leicht vernaht 
werden kann. Bei einer Dehnung des Klappen­
ringes ist eine Raffung des ganzen Annulus 
fibrosus der Mitralis angezeigt, wahrend bei 
schwerer MiBbildung der Klappen ein voIl­
standiger Klappenersatz zu diskutieren ist. 
Beim gegenwartigen Stand der Dinge sind wir 
noch sehr mit der Indikation zur Operation 
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zuriickhaltend und wiirden nur bei unaufhalt- Dies wird sich sicher bei weiteren Erfolgen der 
barer Dekompensationdie Operationempfehlen. Chirurgie kurzfristig andern. 
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Transpositionen 
Von A. J. BEUREN, Gottingen 

Die Transposition der gro8en Gefa8e 
Definition. Eine Transposition der groBen 

Arterien ist streng genommen jede MiBbildung, 
bei der bei anormaler Stellung der GefaBe zu­
einander eine oder beide Arterien vollig oder 
teilweise aus dem falschen Ventrikel ihren 
Ursprung nehmen. Es sind daher in der Litera­
tur MiBbildungen wie die Fallotsche Tetralogie 
und der Eisenmenger-Komplex wiederholt als 
partielle Transpositionen klassifiziert worden 
(SPITZER, LEV). Urn den Komplex der Trans­
positionen der groBen GefaBe sowohl klinisch 
als auch pathoanatomisch enger abzugrenzen, 
hat man spater zwischen kompletten und in­
kompletten Transpositionen unterschieden, je­
weils der kompletten oder inkompletten Stel­
lungsanomalie und dem kompletten oder in­
kompletten Ursprung der Arterien aus dem 
falschen Ventrikel entsprechend (GRoSSE­
BROCKHOFF et al. 1954a). KEITH u. Mitarb. 
gehen weiter und unterscheiden zwischen ein­
fachen, komplizierten und komplexen Trans­
positionen (KEITH et al. 1958). Diese Autoren 
verstehen unter C!.en einfachen Transpositionen 
die kompletten Transpositionen, unter den 
komplizierten die mit "Dberreiten" eines der 
beiden GefaBe, und unter komplexen Trans­
positionen die FaIle mit Pulmonalstenose oder 
gemeinsamem Ventrikel und Tricuspidal­
atresie. Nach EDWARDS haben Herzen mit 
einem anatomisch oder auch nur funktionell 
gemeinsamen Ventrikel haufig eine Stellung 
der groBen GefaBe wie bei den Transpositionen. 
Dies deckt sich mit klinischen Erfahrungen 
(TAUSSIG 1960). Die entsprechenden MiB­
bildungen gehoren daher nicht in erster Linie 
zu den Transpositionen, sondern zu den Tri­
cuspidal- oder Mitralatresien und zum "ge­
meinsamen" V entrikel, da die Transposition 
der groBen GefaBe funktionell nicht im V or­
dergrund steht. 

Angaben iiber die Haufigkeit der Trans­
positionen unter den kongenitalen Herzfehlern 
schwanken erheblich. Unter den 1000 Fallen 
von ABBOTT waren 74 Transpositionen (7,4 %) 
(ABBOTT 1936). Unter 520 zur Autopsie ge­
kommenen Fallen von HerzmiBbildungen fan­
den KEITH et al. (1958) 108 Transpositionen 
(20,8%), wahrend im gesamten lebenden und 

verstorbenen Krankengut dieser Autoren 8 % 
Transpositionen sind. Unter 630 bereits im 
1. Lebensjahr erfaBten Kindern unseres Kran­
kengutes haben wir 60 Transpositionen der 
groBen GefaBe (9,5%) (APITZ und BEUREN). 

Klassifizierung. BEUREN hat 1960 die in 
Abb. 343 wiedergegebene Klassifizierung der 
Transpositionen der groBen GefaBe vorge­
schlagen (BEUREN 1960a). Die Abbildung zeigt 
links unter A die schematische Darstellung der 
normalen Lage der groBen Arterien zueinander 
und ihren Ursprung aus den entsprechenden 
Ventrikeln. 

Die erste Gruppe (B-E) enthalt die Trans­
positionen, bei denen ein oder beide groBe 
GefaBe einen Ventrikelseptumdefekt iiber­
reiten. Bei B handelt es sich urn die Taussig­
Bing-Transposition mit Seite bei Seite lie­
genden GefaBen, die Aorta rechts und ganz 
aus dem rechten Ventrikel entspringend, die 
Arteria pulmonalis links, einen Ventrikel­
septumdefekt iiberreitend (TAUSSIG und BING, 
BEUREN 1960b). C ist ebenfalls eine Trans­
position mit iiberreitender Arteria pulmonalis 
und Ursprung der Aorta aus dem rechten 
Ventrikel, hier liegt aber die Aorta weit anterior 
und die Arteria pulmonalis weit posterior 
(BEUREN 1960b). Bei D iiberreitet die Aorta 
einen Ventrikelseptumdefekt, liegt ebenfalls 
weit anterior, wahrend die Arteria pulmonalis 
posterior ganz aus dem linken Ventrikel ent­
springt. SchlieBlich gehOrt in diese Gruppe mit 
iiberreitenden GefaBen die Transposition E, bei 
der beide Arterien einen groBen Ventrikel­
septumdefekt iiberreiten, die Aorta links und 
die Arteria pulmonalis rechts (MEHRIZI und 
TAUSSIG), Seite bei Seite, ahnlich wie bei der 
Taussig -Bing-Transposition. 

In der Gruppe F -G sind die sog. komplet­
ten Transpositionen in zwei Varianten auf­
gefiihrt. Bei beiden entspringen die groBen 
Arterien vollstandig aus dem falschen Ven­
trikel. Bei F haben die Arterien eine Rotation 
im Gegenuhrzeigersinn von etwa 900 erfahren, 
wahrend die Rotation in B etwa 1800 betragt. 
In beiden Fallen liegt die Aorta anterior zur 
Arteria pulmonalis. 
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Die Gruppe H-I zeigt die HerzmiBbildung 
mit dem Ursprung beider GefiiBe aus dem 
rechten Ventrikel (H) oder aus dem linken 
Ventrikel (I). In H liegt die Arteria pulmonalis 
an normaler Stelle, wahrend die Aorta dextro­
poniert ist und an der Seite der Arteria pul­
monalis rechts von dieser aus dem rechten Ven­
trikel entspringt. Beim Ursprung beider groBen 
GefaBe aus dem linken Ventrikel (I), der auBerst 

(i)@L.v. 
Rl(. 

/ -A.P. 

A; B 

der obere Teil des Ventrikelseptums war durch 
einen anormal weit nach rechts reichenden 
Verlauf gekennzeichnet, so daB die Arteria 
pulmonalis trotz ihrer annahernd normalen 
Lage tiber dem Ventrikelseptumdefekt ritt. 
Eine muskulare Leiste trennt in diesen Fallen 
den Ursprung der beiden groBen GefaBe, so daB 
der groBte Teil des Blutes des rechten Ven­
trikels in die Aorta ausgeworfen wird und der 
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Abb.343A-I. Klassifizierung der Transpositionen der groBen GefaBe. A: Normale GefaBstellung; B-E: 
Transpositionen, bei denen ein oder beide GefaBe einen Ventrikelseptumdefekt iiberschreiten; B: Taussig­
Bing-Transposition; C: Transposition mit anterior liegender Aorta und posterior liegender iiber reitender 
Arteria pulmonalis; D: anterior liegende Aorta, die iiberreitet; E: beide groBen GefaBe iiberreiten einen 
Ventrikelseptumdefekt, GefaBe Seite bei Seite: Fund G: komplette Transpositionen: F: Rotation urn 90°: 
G: Rotation urn annahernd 180°: H: Ursprung beider GefaBe aus dem rechten Ventrikel: I: Ursprung 

beider groBen GefaBe aus dem linken Ventrikel, Aorta anterior zur Arteria pulmonalis 

selten ist, liegt die Aorta anterior zur Arteria 
pulmonalis, die direkt hinter der Aorta ent­
springt und nach EDWARDS (1960) meist steno­
siert oder atretisch ist. 

Pathologie. Bei der Taussig-Bing-Trans­
position (Abb. 343B) handelt es sich urn "eine 
komplette Transposition der Aorta und urn 
eine Lavotransposition der Arteria pulmonalis" 
(TAUSSIG und BING). Nach der Beschreibung 
dieser Autoren lag in dem Originalfall "die 
Pulmonalarterie annahernd in normaler Posi­
tion, wahrend die Aorta transponiert war". Es 
war ein Ventrikelseptumdefekt vorhanden und 

Handbuch der Kinderheilknnde, Bd. VII 

groBte Teil des Blutes des linken Ventrikels in 
die Arteria pulmonalis gelangt. 

Die in Abb. 343 unter C aufgefiihrte Trans­
position mit posterior liegender, iiberreitender 
Arteria pulmonalis ist funktionell nicht von der 
Taussig-Bing-Transposition zu unterscheiden, 
pathologisch-anatomisch von dieser aber grund­
satzlich verschieden. Die Arteria pulmonalis 
liegt hier nicht in "annahernd normaler" Posi­
tion, sondern weit posterior, iiberreitet einen 
Ventrikelseptumdefekt und ist gewohnlich noch 
starker dilatiert als bei derTaussig-Bing-Trans­
position. Die Aorta entspringt aus dem rechten 
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Ventrikel direkt anterior zur Arteria pulmonalis. 
Seit dem Originalbericht von TAUSSIG und 
BING iiber die MiBbildung, die heute allgemein 
mit dem Namen dieser Autoren bezeichnet 
wird, sind beide Formen der Transposition mit 
Dberreiten der Arteria pulmonalis (B und C) 
wiederholt in der Literatur als Taussig-Bing­
Transposition bezeichnet worden (GASUL et aI., 
ABRAMS und KAPLAN, KJELLBERG et aI., 
CHIECHI, VAN BUCHEM et aI., MARTIN und 
LEWIS, MAXWELL nnd CRUMPTON, KUNZLER 
und SCHAD). BEUREN hat auf die grund­
legenden anatomischen Unterschiede (Abb. 343, 
B nnd C) besonders hingewiesen (BEUREN 
1960b). 

Bei der Transposition mit anterior liegender 
Aorta ist diese im allgemeinen groBer als die 
Arteria pulmonalis und sie reitet ii ber einem 
groBen Ventrikelseptumdefekt (Abb.343, D). 
Die Rotation der Arteria pulmonalis im Gegen­
uhrzeigersinn betragt fast 180°. Sie nimmt 
vollstandig im rechten Ventrikel ihren Ur­
sprung. Die MiBbildung ist sehr selten. 

Die Pathologie und Klinik der Transposi­
tion mit einem Dberreiten beider groBen 
GefaBe (Abb.343, E) wurde erstmals von 
MEHRIZI nnd TAUSSIG beschrieben. Die Au­
toren nennen diese Form acyanotische Trans­
position. Dber einem groBen membranosen 
Ventrikelseptumdefekt reiten beide groBen 
GefaBe in "annahernd normaler Position", die 
Aorta liegt jedoch etwas weiter anterior als 
normal, so daB sie fast seitlich neben der Arteria 
pulmonalis liegt. Trotz der annahernd nor­
malen Position der groBen GefaBe kommt es 
durch einen anormalen Verlauf des Ventrikel­
septums (anterior nach rechts, posterior nach 
links) zu einem Reiten der groBen GefaBe iiber 
dem Ventrikelseptumdefekt. 

Die kompletten Transpositionen sind da­
durch gekennzeichnet, daB hier die Lavo­
position der Arteria pulmonalis und die Dextro­
position der Aorta vollstandig ist (Abb. 343, 
F nnd G). Die Lage der beiden Arterien zu­
einander kann je nach dem Grad der Rotation 
verschieden sein. Dies ist friihzeitig bereits 
von PEACOCK (1866), v. ROKITANSKY (1875), 
LOCHTE (1898), SPITZER (1923) und PERNKOPF 
(1926) und von FANCONI (1932) klinisch unter­
sucht worden. Bei etwa einem Drittel der Falle 
ist ein Ventrikelseptumdefekt vorhanden (HAN­
LON und BLALOCK). Wenn das Ventrikelseptum 
intakt ist, besteht es meist nur aus muskularem 

Septum, wahrend das membranose Septum 
fehlt (LEV und SAPHIR). 

Bei den kompletten Transpositionen ist 
auch die Ebene der Klappenbasis der groBen 
Arterien miteinander vertauscht. Normaler­
weise liegt die Ebene der Pulmonalklappe hOher 
als die der Aortenklappe. Bei den kompletten 
Transpositionen (Abb. 343, Fund G) liegt die 
Aortenbasis hoher als die der Arteria pul­
monalis. 

GRANT weist darauf hin, daB die normale 
Kontinuitat zwischen dem anterioren Segel der 
Mitralklappe nnd der Aortenklappe bei den 
Transpositionen nicht vorhanden ist und daB 
eine Kontinuitat zwischen dem Mitralklappen­
ring und dem Pulmonalklappenring besteht. 
Der Autor bezweifelt daher die Richtigkeit der 
alten Torsionstheorie der Embryologie der 
Transpositionen und bietet eine einfachere 
Erklarung der Morphogenese der Transposi­
tionen an, in der ein Wechsel in der Orien­
tierung der fibroplastischen Kontinuitat, die 
den primitiven Herzschlauch formt, fiir die 
MiBbildung verantwortlich ist. 

Wenn beide groBen GefaBe ihren Ursprung 
im rechten Ventrikel haben (Abb. 343, H), liegt 
die Aorta rechts von der Arteria pulmonalis, 
etwas weiter anterior als normal. Die Arteria 
pulmonalis liegt an normaler Stelle. Gelegent­
lich ist die Stellung der groBen GefiiBe jedoch 
wie bei kompletten Transpositionen mit an­
terior liegender Aorta und posteriorer Position 
der Arteria pulmonalis. GROSSE-BROCKHOFF 
et al. (1954 b) haben zwei derartige Falle be­
schrieben. Die MiBbildung kommt mit und 
ohne Pulmonalstenose vor (NEUFELD et al. 
1961a und b). Der linke Ventrikel steht mit 
der Aortenbasis nur durch einen Ventrikel­
septumdefekt in Verbindung. WITHAM hat 
diese MiBbildung als partielle Transposition 
mit doppelter AusfluBbahn des rechten Ven­
trikels bezeichnet. Die seltenste Form der 
Transposition ist die in Abb. 343, I gezeigte. 
Hier haben beide Arterien ihren Ursprung im 
linken Ventrikel, die Aorta gewohnlich anterior 
zur Arteria pulmonalis. N ach EDWARDS fiihrt 
hinter der transponierten Aortenbasis ein 
stenosierter Muskelkanal zur Pulmonalbasis. 

Die unter B-E der Abb. 343 beschriebenen 
MiBbildungen sind Transpositionsformen, fiir 
die alle das Vorhandensein eines groBen Ven­
trikelseptumdefektes charakteristisch ist. Es 
handelt sich urn sehr wohl beschriebene, eng 
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begrenzte pathoanatomische sowie klinische 
Einheiten, die nicht durch gelegentliches Vor­
kommen weiterer Herzfehler gekennzeichnet 
sind. Im Fall der Taussig-Bing-Transposition 
halt NADAS allerdings die Kombination mit 
Pulmonalstenose fiir mi:iglich. Bei den "kom­
pletten" Transpositionen (Abb. 343, Fund G) 
sind intrakardiale Kommunikationen durch 
V orhofseptumdefekte, Ventrikelseptumdefekt 
oder durch einen offenen Ductus arteriosus 
lebensnotwendig und mitunter aIle drei vor­
handen. Diese Defekte werden daher nicht als 
zusatzliche MiBbildungen bezeichnet. Zusatz­
liche Pulmonalstenose ist bei diesen Formen 
bei etwa einem Drittel der FaIle vorhanden 
(LEWIS, BECKER und BRILL). Von KEITH u. 
Mitarb. sind Varianten im Ursprung der Coro­
nararterien aus der Aorta mitgeteilt worden 
(KEITH et al. 1953). 

Die Ki:irper- und Lungenvenenmiindungen 
sind bei den verschiedenen Formen der Trans­
positionen im allgemeinen normal. Ebenso ist 
die Lage der Vorhi:ife und ihre Verbindung iiber 
die Mitral- bzw. Tricuspidalklappe zu den 
Ventrikeln normal. Fehlmiindende Lungen­
venen, die unter Umstanden die MiBbildung 
ganz oder teilweise funktionell "korrigieren" 
wiirden, sind eine Raritat bei den Transposi­
tionen. Diese Kombination dan keinesfalls 
aber, wenn sie iiberhaupt vorkommt, als "kor­
rigierte Transposition" (s. unten) bezeichnet 
werden. Die korrigierte Transposition ist etwas 
grundsatzlich anderes. 

Pathophysiologie. Die zirkulatorische Ver­
anderung, die durch die Transposition der groBen 
GefaBe entsteht, verursacht in der Fetalzeit keine 
wesentliche Sti:irung (TAUSSIG 1960). Die Kinder 
werden daher mit normal groBen H~rzen geboren. 
N ach der Geburt ist die pathologische Physiologie 
dadurch gekennzeichnet, daB der Lungenkreis­
lauf und der Korperkreislauf voneinander ge­
trennt sind. Das BIut des rechten Vorhofs gelangt 
tiber den rechten Ventrikel in die Aorta und von 
dieser auf normalem Wege wieder in den rechten 
Vorhof. Das BIut des linken Vorhofs gelangt tiber 
den linken Ventrikel in die Arteria pulmonalis 
und nach der Lungenpassage wieder in den linken 
Vorhof. Ohne zusatzliche Verbindung zwischen 
den beiden getrennten Kreislaufsystemen sind 
die Patienten nicht lebensfahig. Arterielles BIut 
kann in die Aorta nur tiber intrakardiale Defekte 
oder durch einen offenen Ductus arteriosus ge­
langen. Ebenso fiihrt der einzige Weg des venosen 
Blutes in die Lunge tiber diese Shuntverbin­
dungen (Vorhofseptumdefekt, Ventrikelseptum­
defekt, offener Ductus arteriosus). 1m rechten 
Ventrikel ist der Druck immer genauso hoch wie 

im linken Ventrikel, ebenfalls in der Arteria pul­
monalis, falls keine Pulmonalstenose vorhanden 
ist. Je mehr der genannten Kommunikationen 
zwischen Korper- und Lungenkreislauf vorhanden 
sind und je groBer diese sind, urn so mehr Mi­
schung arteriellen und venosen BIutes ist moglich. 
Das in den rechten Vorhof zurtickkehrende Kor­
pervenenblut hat einen extrem niedrigen Sauer­
stoffgehalt, da die Sauerstoffextraktion im groBen 
Kreislauf bis an die Grenze des Moglichen geht. 
Es besteht eine meist erhebliche Sauerstoff­
untersattigung des arteriellen BIutes mit sicht­
barer Cyanose. 

Wenn bei einer kompletten Transposition keine 
intrakardialen Septumdefekte bestehen und nur 
der Ductus arteriosus zunachst offen bleibt, liber­
steigt der LungengefaBwiderstand gewohnlich den 
GefaBwiderstand des groBen Kreislaufes. Infolge­
dessen kommt es zu einem Shunt arteriellen 
BIutes aus der Arteria pulmonalis in die descen­
dierende Aorta. Folglich ist eine intensive 
Cyanose nur der oberen Korperhalfte vorhanden 
(Grenze der Cyanose: oberer Beckenrand). 

KIinik 
Symptomatologie. Das klinische Bild wird 

zunachst von der Oyanose und ihren Folgen 
beherrscht. Je gri:iBer die Mischung veni:isen 
und arteriellen Elutes durch Shuntverbin­
dungen ist, um so spater kann sichtbare 
Cyanose auftreten. Bei geringer Mischung 
arteriellen und veni:isen Blutes ist Cyanose un­
mittelbar nach der Geburt immer vorhanden. 
Bei den anderen Kindem wird sichtbare Cya­
nose friiher oder spater in den ersten Lebens­
monaten auffallen. Entsprechend der mehr 
oder weniger intensiven Cyanose werden Trom­
melschlegelfinger und -zehen mit dem Ende 
des 1. Lebensjahres in Erscheinung treten. Bei 
langstandiger Cyanose kommt es wie bei den 
anderen mit Cyanose einhergehenden Herz­
fehlem zu einer oft erheblichen Polycythiimie 
mit hohen Hamatokritwerten. 

Die gesamte Entwicklung der Kinder ist 
erhe blich beeintrachtigt. Im V ordergrund 
stehen Fiitterungsschwierigkeiten, wiederholte 
respiratorische Infekte und oft schon friih ein­
setzende kardiale Dekompensation mit erheb­
licher Herzvergri:iBerung. Wenn keine Pul­
monalstenose vorhanden ist, ist die Lunge mit 
Elut iibeniiIlt und dementsprechend die Nei­
gung zu Pneumonien sehr groB. Die Leber ist 
meist friihzeitig vergri:iBert. 

Fortschreitende H erzvergroj3erung tritt in 
den ersten Lebenswochen ein. Oft kommt es 
nach einigen Monaten zu stationarer, nicht 
fortschreitender Herzvergri:iBerung, wenn eine 
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gewisse Anpassung an die funktionelle Situa­
tion eingetreten ist. Die HerzvergroBerung 
erfolgt gewohnlich auf Kosten beider Ventrikel. 

Der zweite Herzton in der Pulmonalgegend 
ist laut und paukend. Es ist der zweite Aorten-

Wichtig fiir die Diagnose ist die Herzfern­
aufnahme. Die Herzen sind mehr oder weniger, 
zum groBen Teil aber erheblich vergroBert. 
Typisch vor aHem im 1. Lebensjahr ist die 
schragliegende Eiform des Herzens. Die schra-

Abb. 344. Schematische Darstellung der GefaBstellung im normalen Herzen. Beachte die Projektion des 
GefaBbandes auf den Rontgenschirm in den verschiedenen Strahlengangen 

Abb. 345. Schematische Darstellung der GefaBsteliung bei der Taussig-Bing-Transposition. Beachte die ver­
schiedene Projektion des GefaBbandes in den einzelnen Strahlengangen. 1m linken vorderen schragen 
Durchmesser liegt die Aorta vorn. 1m rechten vorderen Durchmesser liegt die Arteria pulmonalis vorn. 

1m a.p.-Strahlengang breites GefaBband (aus A. J. BEUREN 1960b) 

ton, vor aHem bei den Transpositionsformen 
mit weit anterior liegender Aorta. Patho­
logische Herzgerausche und Schwirren sind 
fUr die Diagnose von untergeordneter Bedeu­
tung, da sie nur durch die zusatzlichen Defekte 
verursacht werden. 

gen Durchmesser zeigen meist beide Ventrikel 
erheblich vergroBert. Die Kontur des GefaB­
bandes in den einzelnen Strahlengangen hangt 
von der Position der Aorta und Arteria pul­
monalis ab, die bei den einzelnen Transposi­
tionsformen sehr unterschiedlich sein kann. 
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Eine schematische Darstellung der Projektionen 
des GefaBbandes bei den haufigsten Formen 
der Transpositionen findet sich in den Abb. 344 
bis 348. Die Abb. 344 zeigt zunachst zum Ver­
gleich die Projektion des GefaBbandes in den 
einzelnen Strahlengangen beim normalen Her­
zen. Die Abb. 345 stellt die Projektion des 
GefaBbandes bei der Taussig-Bing-Transposi­
tion dar (Typ B in Abb. 343). Man erkennt 
hier, daB das GefaBband breiter als normal ist 

Druck im rechten Ventrikel so hoch wie der 
Systemdruck. Wenn es gelingt, eines oder 
beide groBen GefaBe zu katheterisieren, ist die 
Diagnose durch die Katheterisierung zu sichern, 
wenn man den Patienten in die schragen und 
seitlichen Strahlengange dreht, wahrend der 
Katheter in einem der GefaBe liegt. Bei ver­
schiedenen Typen der Transpositionen ist der 
Sauerstoffgehalt des Elutes in der Arteria pul­
monalis am hochsten. Dieser Befund erlaubt 

und die Arteria pulmonalis promi­
nent sein muB. In Abb. 346 ist die 
entsprechende Herzfernaufnahme 
wiedergegeben. 1m rechten vorderen 
schragen Durchmesser liegt die Ar­
teria pulmonalis vorn, im linken 
vorderen schragen Durchmesser liegt 
die Aorta anterior. Das Gegenteil 
ist der Fall bei der Transposition 
der groBen GefaBe mit posterior 
liegender uberreiten der Arteria pul­
monalis (Typ C in Abb. 343). 1m 
a.p.-Strahlengang erscheint das Ge­
faBband ebenfalls sehr breit, hier 
liegt jedoch in beiden schragen 
Durchmessern die Aorta anterior 
(Abb. 347). Die Abb. 348 steIIt die 
Projektionsverhaltnisse dar, wie sie 
bei der kompletten Transposition 
(Typ G, Abb. 343) mit fast 1800 

Rotation der GefaBe vorliegt. Da 
die groBen GefaBe hier direkt 
hintereinander liegen, muB das Ge­
faBbandim a. p.-Strahlengang schmal 
und in seitlicher Projektion breit 
erscheinen (sog. TaussigschesZeichen ; 
TAUSSIG 1938). In Abb. 349 ist 

Abb. 346. Herzfern-Aufnahme Taussig-Bing-Transposition. Be­
achte breites Gefa/3band mit prominenter Arteria pulmonalis (vgl. 

auch Gefa/3bandprojektion in Abb. 345) 

eine entsprechende Herzfernaufnahme wieder­
gegeben. Hier handelt es sich um die 
"klassische Konfiguration des Herzens und 
des GefaBbandes bei kompletter Transposi-
tion" . 

Die elektrokardiographische Diagnose ist 
fur die Erkennung der Transposition der groBen 
GefaBe von untergeordneter Bedeutung. Das 
EKG zeigt gewohnlich einen Rechtstyp und 
eine Hypertrophie des rechten Ventrikels. 

Herzkatheterisierung. Die Herzkatheteri­
sierung ist von begrenztem Wert fUr die 
Diagnose. Wenn die groBen GefaBe nicht mit 
dem Katheter erreicht werden, ist eine Diffe­
renzierung von der Fallotschen Tetralogie 
schwierig. Bei beiden MiBbildungen ist der 

nicht eindeutig eine Differentialdiagnose der 
verschiedenen Transpositionen. 

Angiokardiograpbie. Die selektive Angio­
kardiographie ist die beste Untersuchungs­
methode zur Differentialdiagnose der einzelnen 
Typen der Transpositionen wie auch zur Diffe­
renzierung der Transpositionen von Fallotschen 
Tetralogien und anderen mit Cyanose ver­
bundenen Herzfehlern. Bei Kleinkindern ist 
man haufig auf die intra venose Kontrastmittel­
injektion angewiesen. Vorzugsweise erfolgt die 
Injektion in den rechten Ventrikel. Wir haben 
aber auch schon zur Klarung der genauen Lage 
der GefaBe in zwei Sitzungen Angiokardio­
gramme mit Injektion des Kontrastmittels in 
den rechten und linken Ventrikel durchgefuhrt. 
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Damit ist eine Klarung immer moglich. Zur 
Differentialdiagnose von Fallotscher Tetralogie 
geniigt immer eine Injektion in den rechten 
Ventrikel mit Aufnahmen in zwei Ebenen. Zur 
Erkennung der einzelnen Formen der Trans-

monalstenose ist bei typischer Herzfernauf­
nahme mit eiformigem, sehr vergroBertem 
Herzen und schmalem GefaBband leicht. Bei 
einem cyanotischen Kind mit vergroBertem 
Herzen und vermehrter LungengefaBzeichnung 

Abb. 347. Schematische Darstellung der GefiiBstellung bei Transposition mit posterior liegender, tiber­
reitender Arteria pulmonalis (Typ C in Abb. 343). Beachte die verschiedene Projektion des GefiiBbandes in den 
einzelnen Strahlengiingen. In beiden schriigen Durchmessem liegt im Gegensatz zur Taussig-Bing-Transposition 

die Aorta yom (aus A. J. BEUREN 1960b) 

Abb. 348. Schematische Darstellung der GefiiBstellung bei kompletter Transposition mit 1800 Rotation. 
GefiiBbandprojektion im a.p.-Strahlengang schmal, im seitlichen Strahlengang breit 

positionen sind die in Abb.345, 347 und 348 
wiedergegebenen verschiedenen GefaBprojek­
tionen hilfreich. Die Abb. 350 und 351 zeigen 
Angiokardiogramme verschiedener Transpo­
sitionen. 

Diagnose - Differentialdiagnose. Die Dia­
gnose der kompletten Transposition ohne Pul-

handelt es sich immer um eine Transposition 
der groBen Ge£aBe. Die Taussig-Bing-Trans­
position muB bei cyanotischen Patienten mit 
sehr prominentem Pulmonalsegment vermutet 
werden. Mitunter bringt eine selektive Angio­
kardiographie die Klarung. Wenn das EKG 
einen Linkstyp und Linkshypertrophie zeigt, 
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handelt es sich bei cyanotischen Kindern immer 
urn eine Tricuspidalatresie mit oder ohne 
Transposition. 1m Kleinkindesalter ist eine 
Differentialdiagnose von reinen Pulmonal­
stenosen mit Vorhofseptumdefekt oft schwierig. 
Diese konnen bei hochgradiger Stenose sehr 
cyanotisch sein. Die bei der Pulmonalstenose 
sonst iibliche poststenotische Dilatation hat 
sich bei Kleinkindern noch nicht entwickelt, 
so daB das GefaBband schmal erscheint. Einen 
Hinweis bietet der leise zweite Pul­
monalton bei den isolierten Stenosen. 

Die Transpositionen erfordern 
auch eine Differenzierung von Fallot­
schen Tetralogien und mitunter vom 
Truncus arteriosus communis. Bei 
den Transpositionen ist auch bei zu­
satzlicher Pulmonalstenose das Herz 
im allgemeinen groBer als bei der 
Tetralogie. Wenn ein kontinuierliches 
Gerausch vorhanden ist, handelt es 
sich urn einen Truncus. In vielen 
Fallen bringt jedoch erst eine Angi6-
kardiographie eine eindeutigeKlarung. 

relativ gute Operationserfolge sind mit dieser 
Operation iiber einen Zeitraum von iiber 
10 Jahren beobachtet worden. 

Auch die Muller-Dammann-Operation mit 
Anlage einer kiinstlichen Pulmonalstenose bei 
Transpositionen der groBen GefaBe ohne Pul­
monalstenose wird empfohlen (MULLER-DAM­
MANN). 

Eine wenigstens teilweise korrigierende 
Operation wurde von BAFFES eingefiihrt. Bei 

Therapie. Jede konservative The­
rapie vermag den auf die Dauer 
schlechten Ausgang nur zu verzogern. 
Der Autor kennt allerdings auch eine 
ganze Reihe von Patienten, die bei 
relativ guter Leistungsfahigkeit zwi­
schen 20 und 30 J ahren alt sind. 70 % 
unserer im 1. Lebensjahr bereits er­
faBten Patienten waren allerdings 
am Ende des 1. Lebensjahres bereits 
verstorben (APITZ und BEUREN). Eine 
laufende Sauerstoffbehandlung ist in 
den ersten Lebensmonaten oft not-

Abb. 349. Herzfern-Aufnahme bei kompletter Transposition der 
groBen GefaBe. Schragliegende Eiform des Herzens und schmales 

GefiiBband. Vermehrte LungengefaBzeichnung 

wendig. Ebenso Sondenfiitterung. Die meist 
erhebliche HerzvergroBerung erfordert friih­
zeitige Digitalisierung. 

Eine chirurgische Behandlungsmethode 
wurde erstmals von BLALOCK und HANLON 
(1950) mitgeteilt. Von der Beobachtung aus­
gehend, daB es Kindern mit zusatzlichem 
Ventrikelseptumdefekt und Vorhofseptum­
defekt besser geht als sol chen mit nur kleinen 
oder keinen intrakardialen Shuntverbindungen, 
haben diese Autoren einen kiinstlichen Vorhof­
septumdefekt hergestellt oder auch einen vor­
handenen V orhofseptumdefekt vergroBert. Die 
Operation hat sich nicht auf breiter Basis durch­
gesetzt, wird an einigen Zentren aber doch 
regelmaBig durchgefiihrt. Andauernde und 

dieser Operation wird durch eine GefaB­
prothese das Blut der unteren Hohlvene in den 
linken V orhof geleitet und die Venen der 
rechten Lunge werden in den rechten Vorhof 
transplantiert. Die Operation tragt ein groBes 
Risiko und ist auBerst schwierig. 

Bei Transpositionen der groBen GefaBe mit 
Pulmonalstenose ist eine Blalock-Taussig­
Anastomose mitunter von befriedigendem Er­
folg. Auch End-zu-End-Anastomosen zwischen 
der oberen Hohlvene und der rechten Arteria 
pulmonalis sind bei Fallen mit Pulmonalstenose 
empfohlen worden (GLENN, TOOLE et al.). 

In den letzten J ahren sind bei einer noch 
relativ kleinen Zahl von Patienten korri­
gierende Operationen durchgefiihrt worden 
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CALBERT, CREECH et aI., MERENDINO et aI., 
SENNING, SHUMACKER). Bei diesen Opera­
tionen wird eine "intraatrielle Retransposi­
tion" konstruiert, d.h. das Blut des rechten 
V orhofs wird in den linken Ventrikel geleitet 
und das Blut des linken V orhofs in den rechten 
VentrikeI. Erfahrungen mit diesen Opera­
tionen stehen noch am Anfang. Es erscheint 

Abb. 350. Angiokardiogramm bei kompletter Trans­
position der groBen GefaBe. Aorta anterior, Arteria 
pulmonalis posterior. Aortenklappenbasis hoch liegend 

zweckmaBig, bei Kleinkindern einen kiinst­
lichen V orhofseptumdefekt zu produzieren und 
gleichzeitig eine kiinstliche Pulmonalstenose 
anzulegen (MULLER-DAMMANN), um dann spa­
ter eine der neuen Korrekturoperationen durch­
fiihren zu konnen. Die Entwicklung der nach­
sten Jahre wird die korrektiven Moglichkeiten 
sicher vervollkommnen. Zur Diskussion einer 
korrektiven Operation ist in jedem Fall aber 
eine genaue Differentialdiagnose auch der zu­
satzlichen Herzfehler notwendig. 

Abb. 351. Seitliches Angiokardiogramm bei Taussig­
Bing-Transposition. Die Aorta steht nicht so weit 
anterior wie bei kompletten Transpositionen. In die­
sem Strahlengang iiberdecken sich die beiden groBen 

GefiiBe, da sie Seite bei Seite liegen 
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Die korrigierte Transposition der gro8en Gefa8e 

Definition. Die korrigierte Transposition 
ist dadurch charakterisiert, daB trotz derTrans­
positionsstellung der groBen GefaBe diese aus 
dem ihrer normalen Funktion entsprechenden 
Ventrikel ihren Ursprung nehmen und die 
Vorhofe normal liegen. Die Aorta entspringt 
anterior und links von der Arteria pulmonalis 
aus dem anatomischen rechten Ventrikel, der 
der funktionelle arterielle Ventrikel ist, und die 
Arteria pulmonalis entspringt posterior und 
rechts von der Aorta aus dem anatomisch 
linken Ventrikel, der der funktionelle venose 
Ventrikel ist. Es handelt sich also um eine 
Transposition der GefaBe (vertauschte an­
teriore-posteriore Lage der groBen GefaBe zu­
einander) und um eine Inversion der groBen 
GefaBe (seitenverkehrte Lage der GefaBe) 
sowie um eine Inversion der Ventrikel. Mit der 
Inversion der Ventrikel hat ebenfalls eine In­
version der Mitral- und Tricuspidalklappe 
stattgefunden. 

Pathologie. Obwohl v. ROKITANSKY (1875) 
die pathologische Anatomie der korrigierten 
Transposition bereits friihzeitig ausfiihrlich 
beschrieben hatte und dieser MiBbildung ihren 
Namen gegeben hat, ist die korrigierte Trans­
position der groBen GefaBe eine der letzten 
HerzmiBbildungen, die klinisch diagnostiziert 
wurde. Nachdem CARDELL noch 1956 iiber die 
Anatomie dieses Herzfehlers berichtet hatte, 
teilten HELMHOLZ et al. im gleichen J ahr den 
ersten, durch Katheterisierung diagnostizierten 
Fall mit. Bis dahin finden sich in der Literatur 
nur 42 FaIle. ANDERSON et al. veroffentlichten 
1957 eine groBere Serie zum Teil klinisch dia­
gnostizierter Patienten mit grundlegenden 
Hinweisen auf die diagnostischen Moglich­
keiten. Die Gesamtzahl der veroffentlichten 
Falle liegt etwas iiber 100. In der deutschen 
Literatur sind in den letzten Jahren Mit­
teilungen iiber korrigierte Transpositionen von 
LOOGEN und KARYTSIOTIS, von BEUREN et al. 
und von SCHMUTZLER et al. veroffentlicht 
worden. 

Eine endgiiltige Einigung iiber die Em­
bryologie der korrigierten Transposition ist 
bisher in der Literatur nicht erzielt worden 
(DE LA CRUZ et al., DOERR, SHANER, GRANT). 
N ach SCHIEBLER et al. kommt den autoptisch 
untersuchten Herzen die Ansicht von DE LA CRUZ 
et al. am nachsten. Danach handelt es sich um 

eine Linksdrehung der Bulbus-Ventrikelschleife 
und um ein Ausbleiben der Rotation des 
Truncusseptums. Durch die normale Lage der 
anatomisch verankerten Vorhofe kommt es zur 
funktionellen Korrektur. Der Korper- und 
LungenvenenzufluB in die an normaler Stelle 
liegenden Vorhofe ist normal. Der rechte 
Vorhof ist normal strukturiert und der linke 
Vorhof ist der normale anatomische linke 
Vorhof. Das venose Blut flieBt aus dem rechten 
Vorhof durch eine zweizipfligeAtrioventrikular­
klappe, die die anatomische Mitralis ist, in den 
funktionellen venosen Ventrikel, der mit seiner 
glatten und wenig trabekulierten Struktur der 
anatomisch linke Ventrikel ist. Die sonst fiir 
den rechten Ventrikel charakteristische Crista 
supraventricularis fehlt. Auch die Anordnung 
der cordae tendineae der anatomischen Mitral­
klappe entspricht spiegelbildlich der normalen 
Mitralis. Hier findet sich spiegelbildlich auch 
die fiir den linken Ventrikel typische struktu­
relle Verbindung des anterioren Segels der 
"Mitralis" mit dem linken posterioren Segel 
der Aortenklappe, bier der Pulmonalklappe. 
Der funktionelle rechte Ventrikel liegt vor 
allem mit seinem AusfluBtrakt weiter dorsal 
als der normale rechte Ventrikel und von 
ventral betrachtet weiter rechts, direkt iiber 
und rechts von der Wirbelsaule. Auch das 
Ventrikelseptum verlauft bei der korrigierten 
Transposition in einer anderen Ebene, ventral 
betrachtet steiler und weiter rechts zur Me­
dianlinie. Es ist die anormale Lage des Ven­
trikelseptums, die der anterior liegenden Aorta 
den Ursprung aus dem arteriellen Ventrikel 
und der posterior liegenden Arteria pulmonalis 
den Ursprung aus dem venosen Ventrikel 
ermoglicht. 1m normalen Herzen liegt die 
Pulmonalklappe bOher, links lateral und 
anterior zur Aortenklappe. Bei der korrigierten 
Transposition liegt die Pulmonalklappe jedoch 
tiefer, medial und dorsal zur Aortenklappe. 

Die Arteria pulmonalis liegt rechts von der 
Aorta und hinter dieser und wird von ihr nicht 
in der iiblichen Weise umschlungen. Aus der 
Pulmonalis gelangt das Blut in den normalen 
linken Vorhof und durch die arterielle Atrio­
ventrikularklappe, die die dreizipflige anato­
mische Tricuspidalklappe ist, in den funk­
tionell arteriellen Ventrikel. Dieser ist der 
anatomische rechte Ventrikel mit entsprechend 
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grober Trabekulatur und einer Crista supra­
ventricularis. Es ist hier ein regelrechtes In­
fundibulum wie im normalen rechten Ventrikel 
vorhanden. Die Crista supraventricularis trennt 
die "Tricuspidalklappe" und die Aortenklappe. 
Die Aortenklappe liegt haher, anterior und 
links seitlich von der Pulmonalklappe, an der 
Stelle der normalen Pulmonalklappe. Die 
ascendierende Aorta liegt dadurch weit links 
vom linken Wirbelsaulenrand und descendiert 
mit linkem Aortenbogen links. 

Die Coronararterien sind ebenfalls invertiert 
und transponiert. Die rechte Coronararterie 
entspricht der eigentlichen linken und die linke 
der normalen rechten. Das normalerweise 
posterior liegende Aortenklappensegel, das 
keinen Coronararterienursprung enthalt, liegt 
anterior. 

Bei der isolierten Dextrokardie (bei Situs 
solitus) findet sich eine korrigierte Transposi­
tion relativ haufig. Unter unseren 20 Patienten 
mit korrigierter Transposition der graBen 
GefaBe haben sechs eine Dextrakardie und 
Situs solitus. Unter den 31 Patienten mit 
Situs solitus in der Zusammenstellung von 
SCHIEBLER et al. sind drei korrigierte Trans­
positionen bei Dextrokardie. 

Die schematische Darstellung in Abb. 352 
zeigt aus dem Schema von ANDERSON et al. 
die Typen korrigierter Transposition B III und 
B IV. Die iibrigen Typen dieses Schemas sind 
offenbar nie beobachtet worden. AIle Falle der 
Arbeit von ANDERSON et al. sind vom Typ BIll, 
ebenfalls die unseres Krankengutes. Typ B IV 
ist die bei Situs inversus vorkommende korri­
gierte Transposition. 

Nach VAN PRAAGH et al. ist bei der Dextro­
kardie mit korrigierter Transposition beim 
Situs solitus das anatomische Arrangement wie 
in Abb.353 dargestellt. Die beiden Vorhafe 
liegen an normaler Stelle, der rechte Varhof 
iiber und rechts vom Wirbelsaulenrand und der 
linke Varhof iiber der Wirbelsaule und links 
vom rechten Vorhof. Yom rechten Vorhof 
fiihrt eine zweizipflige Atrioventrikularklappe 
(anatomische Mitralis) in den anatomischen 
linken Ventrikel, aus dem die Arteria pul­
monalis posterior und rechts von der Aorta 
entspringt. Dieser funktionelle venose Ven­
trikel (anatomischer linker Ventrikel) liegt am 
rechten Herzrand, rechts und anterior vom 
rechten Varhof. Die Arteria pulmonalis liegt 
direkt iiber der Wirbelsaule, rechts von der 

Aorta. Das arterielle Blut wird aus dem linken 
V orhof durch eine dreizipflige Atrioventrikular­
klappe (Tricuspidalis) in den anatomisch rech­
ten Ventrikel gefiihrt. Dieser liegt anterior 
zum venosen Ventrikel und iiber dem linken 
Wirbelsaulenrand. Die Aorta ascendiert links 
von der Pulmonalis iiber dem linken Wirbel­
saulenrand und descendiert links. 

V.Cs. "--_-,-_---, 

) R.A. l.A. P.v. P.v. 

,.--_,-_-' v.c.s. 
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Abb. 352. Teil des Schemas von ANDERSON et al. 
Nur Typ B III und B IV hier wiedergegeben. Nur 
B III bisher bei Situs solitus beobachtet. Typ B IV 

ist korrigierte Transposition bei Situs inversus 

P.v. 
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F.o. 
Mi. Tr,: 

~'~ 
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Abb.353. Schema nach VAN PRAAGH et al. Korri­
gierte Transposition bei Dextrokardie und Situs 

solitus. Beachte die Stellung der GefaJ3e 

Zusiitzliche MiBbildungen. Unter den zu­
satzlichen MiBbildungen des Herzens stehen 
der Ventrikelseptumdefekt, MiBbildungen der 
Atrioventrikularklappen und die Pulmonal­
stenose im Vordergrund. Es war lange an­
genommen worden, daB es Falle von intaktem 
Ventrikelseptum bei der korrigierten Trans­
position nur auBerst selten gibt. Bei 5 der 13 
autoptisch belegten Falle mit Situs solitus von 
SCHIEBLER et al. war das Ventrikelseptum 
jedoch intakt. Bei einem unserer Patienten 
ist das Ventrikelseptum ebenfalls intakt. Die 
Lage des Ventrikelseptumdefektes zur Pul­
monalklappe ist ahnlich der Lage des Ventrikel-
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septumdefektes zur Aortenklappe bei Fallen 
ohne korrigierte Transposition. Vom linken 
Ventrikel aus gesehen (funktionell venoser 
Ventrikel) ist der Defekt oft durch die miB­
bildete linke Atrioventrikularklappe verdeckt. 

Erst in jtingster Zeit ist die hiiufige MiI3-
bildung vor allem der linken Atrioventrikular­
klappe ("Mitralis") hingewiesen worden (AN­
DERSON et al., BECU et al., SCHIEBLER et al., 
BEUREN et al.). Die MiBbildung der linken 
Atrioventrikularklappe betrachtet man heute 
als einen wesentlichen Teil der pathologischen 
Einhei t "korrigierte Transposition". Am ha u­
figsten, bisher aber klinisch nur selten diagno­
stiziert, ist offenbar eine Ebstein-artige MiI3-
bildung der tricuspidalen "Mitralis" mit einer 
Verlagerung der septalen und dorsalen Segel 
dieser Klappe in den funktionellen linken Ven­
trikel (anatomischen rechten Ventrikel) mit 
einer daraus resultierenden Atrialisierung des 
proximalen Ventrikelanteiles. Ein an normaler 
Stelle liegender Annulus fibrosus bildet unter 
Umstanden einen supravalvularen fibrosEm 
Ring mit stenotischem Effekt. In anderen 
Fallen wiederum sind die chordae tendineae ver­
ktirzt und verursachen dadurch eine SchluB­
unfahigkeit der Klappe. SCHIEBLER et al. 
haben eine fallschirmartige Formierung der 
linken und rechten Atrioventrikularklappe be­
schrieben, die durch eine Insertion der chordae 
aller Klappen an einem Papillarmuskel ver­
ursacht wurde. 

MiBbildungen der zweizipfligen rechten 
Atrioventrikularklappe sind seltener. Auch 
hier sind anormale cordae und "Tricuspidal­
atresie" beschrieben worden. Valvulare und 
subvalvulare Pulmonalstenose, letztere in der 
Form eines subvalvularen fibrotischen Ringes 
im AusfluBtrakt des anatomisch linken Ven­
trikels, wie bei der Subaortenstenose in Herzen 
ohne korrigierte Transposition, wurden eben­
falls beobachtet. 1m Zusammenhang mit einem 
Ventrikelseptumdefekt kommt es hierbei zu 
einer hamodynamischen Situation wie bei der 
Fallotschen Tetralogie. Valvulare Aorten­
stenose oder Subaortenstenose, die hier eine 
Infundibulumstenose des anatomisch rechten 
Ventrikels ware, ist dagegen scheinbar auBer­
ordentlich selten. 

Klinik 

Symptomatologie. In seltenen Fallen und 
beim Fehlen jeglicher weiteren HerzmiB-

bildung sind die Patienten asymptomatisch 
(TAUSSIG 1960). Die von uns beobachteten 
Patienten hatten alle eine Einschrankung der 
korperlichen Leistungsfahigkeit, zum Teil er­
heblich. Es finden sich Angaben tiber Ruhe­
dyspnoe, mitunter besteht ausgepragteCyanose 
(BegleitmiBbildung). Angaben tiber deutliche 
lnfektneigung bei Patienten mit begleitendem 
Ventrikelseptumdefekt und groBem Links­
Rechts-Shunt sind hiiufig. 

Ein lauter zweiter "Pulmonalton", hervor­
gerufen durch die Aortenkomponente des 
2. Herztones, laut wegen der anterioren Links­
lage der Aortenklappe, ist als besonderes Merk­
mal der korrigierten Transposition beschrieben 
worden. Bei fehlenden BegleitmiBbildungen 
und normal funktionierenden Atrioventrikular­
klappen ist dies der einzige bei der Auskultation 
auffallende Befund. Das Gerausch des Ven­
trikelseptumdefektes ist nicht von dem Ge­
rausch des Ventrikelseptumdefektes ohne kor­
rigierte Transposition zu unterscheiden. Dieses 
Gerausch verleitet in Verbindung mit dem 
lauten 2. "Pulmonalton" zu der Diagnose 
Ventrikelseptumdefekt mit pulmonaler Hyper­
tonie. Auch die isolierte "Mitralinsuffizienz" 
macht ein systolisches Gerausch, das nicht 
von dem der tiblichen Mitralinsuffizienz zu 
unterscheiden ist. Bei den Fallen mit zusatz­
Iicher Pulmonalstenose liegt das systolische 
Gerausch tiefer und weiter rechts als sonst bei 
der Pulmonalstenose und strahlt mehr in den 
rechten oberen Thorax anstatt in das Hnke 
obere Prakordium aus. Da bei den korrigierten 
Transpositionen ein 2: 1 oder kompletter Herz­
block hiiufig ist, sollte eine Bradykardie bei 
lautem zweiten "Pulmonalton" immer an eine 
korrigierte Transposition denken lassen. Auch 
ein systolisches Gerausch tiber der Herzspitze 
in Verbindung mit einem lauten zweiten "Pul­
monalton" weist auf eine korrigierte Trans­
position hin, da eine "Mitralinsuffizienz" bei 
fast allen korrigierten Transpositionen vor­
handen ist. 

Auf die besonderen rontgenologischen Be­
funde bei korrigierten Transpositionen wurde 
erstmals von ANDERSON et al. hingewiesen. 
Das Rontgenbild wird natiirlich sehr von den 
begleitenden MiBbildungen mitbestimmt. Vor 
allem im p.a.-Strahlengang sind gewisse Zei­
chen j edoch charakteristisch ftir eine korrigierte 
Transposition. So fehlt meist jede Prominenz 
des Hauptstammes der Arteria pulmonalis im 
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linken oberen GefaBschatten durch die Ver­
lagerung der Pulmonalis nach rechts. Mitunter 
ist die Pulmonalis in einer medialen Position 
zu erkennen. Die VergroBerung des linken 
Vorhofs ist mitunter in der Form einer Doppel­
kontur im rechten unteren Herzschatten er­
kennbar. Der obere GefaBschatten war bei 
einem Teil unserer Falle auffallend schmal, wie 
dies auch bei den kompletten Transpositionen 
durch die anormale GefaBstellung der Fall ist. 
Eine HerzvergroBerung ist bei den meisten 
Patienten mit zusatzlichen Herzfehlern vor­
handen. Eine normale HerzgroBe findet sich 
nur bei den Fallen mit Ventrikelseptumdefekt 
und hochgradiger Pulmonalstenose und beim 
Ventrikelseptumdefekt mit pulmonaler Hyper­
tonie und hohem LungengefaBwiderstand 
(Abb.354). 

Der linke obere Herzschatten kann konkav 
oder konvex sein, je nach der Lage der ascen­
dierenden Aorta und nach der GroBe des linken 
Vorhofes. 1m linken GefaBschatten kann eine 
fiir die anormale Lage der ascendierenden Aorta 
typische Kontur zu sehen sein (Abb. 354). Bei 
den Fallen mit Ventrikelseptumdefekt und 
groBem Links-Rechts-Shunt fallt das Fehlen 
des prominenten Hauptstammes der Arteria 
pulmonalis im Gegensatz zu der erheblich 
vermehrten LungengefaBzeichnung auf. Bei 
Dextrokardie und korrigierter Transposition 
bietet die Herzfernaufnahme wesentlich weniger 
Anhaltspunkte fiir die Diagnose. 

Dem Elektrokardiogramm ist fiir die Dia­
gnose der korrigierten Transposition eine groBe 
Bedeutung zugemessen worden. Es finden sich 
folgende Veranderungen: 

P-Zacke: Bei allen von uns beobachteten 
Fallen waren Verbreiterungen und zusatzliche 
Veranderungen im Sinne einer rechtsauricu­
laren Reizleitungsstorung vorhanden. Die 
P-Zacke ist gewohnlich positiv, d.h. es ist auch 
bei den Dextrokardien eine V orhofinversion 
auszuschlieBen. 

Die PQ- oder Uberleitungszeit ist viel£ach 
im Sinne eines AV-Blockes I. Grades patho­
logisch verlangert, auffalligerweise bei unseren 
Fallen niemals bei den Dextrokardien. 

Die QRS-Achse zeigt mitunter einen 
Rechtstyp, einen iiberdrehten Linkstyp oder 
einen Steiltyp. 

Hypertrophiezeichen finden sich in den 
meisten Fallen. Ais charakteristisches elektro­
kardiographisches Zeichen fiir die korrigierten 

Transpositionen ist das Fehlen jeglicher 
Q-Zacken in den linksthorakalen Ableitungen 
beschrieben worden. 

Bei unseren Fallen waren die T -Zacken mit 
einer Ausnahme bei den Kindern ohne Dextro­
kardie in den Brustwandableitungen VI und 
linksthorakal positiv. Die eine Ausnahme be­
trifft ein 2 Tage altes Neugeborenes, so daB 
angenommen werden muB, daB auch hier eine 
T-Inversion vorliegt. 

Abb. 354. Herzfern-Aufnahme bei korrigierter Trans­
position. Deutliche VergroBerung des Herzens, 
schmales GefaBband. Beachte fehlende Prominenz 

der Arteria pulmonalis trotz vermehrter 
LungengefaBzeichnung 

Als wichtigstes elektrokardiographisches 
Zeichen bei korrigierten Transpositionen finden 
sich: 

1. das Fehlen von Q-Zacken ab V3 bei Pa­
tienten ohne Dextrokardie. 

2. Positive T-Zacken in den rechtsthora­
kalen Ableitungen. 

3. Das relativ haufige Vorkommen von PQ­
Verlangerungen und A V -Blocken. 

Die Abb. 355 zeigt das Elektrokardiogramm 
eines Patienten mit korrigierter Transposition. 

Herzkatheterisierung. Die Katheterisierung 
des Herzens ist bei der korrigierten Trans­
position, vor allem zum Nachweis zusatzlicher 
Herzfehler, wichtig. Wenn ein Katheter ohne 
vorherigen Verdacht auf korrigierte Trans­
position durchgefiihrt wird, so sollte spatestens 
beim Erreichen der Arteria pulmonalis diese 
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Diagnose klar sein. HELMHOLZ et al. haben 
erstmals den typischen Weg des Katheters 
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If 
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Abb. 355. Elektrokardiogramm bei korrigierter 
Transposition der groJ3enGefiiJ3e. Keine Q·Zacken in 

den links-thorakalen Ableitungen 

Abb.356. Herzkatheter in der Arteria pulmonalis 
bei korrigierter Transposition. Arteria pulmonalis 

mittelstiindig 

durch den medial liegenden venosen Ventrikel 
in die Arteria pulmonalis beschrieben (s. 
Abb. 356). Wenn eine korrigierteTransposition 

vorher nicht vermutet wird, ist der Versuch, 
die Katheterspitze in das Pulmonalostium vor­
zuschieben, unter Umstanden erlolglos, da man 
die Pulmonalklappe an normaler Stelle sucht. 
Wir glauben, daB die Pulmonalarterie leichter 
von der rechten Vena saphena als yom Arm 
aus katheterisiert werden kann. Wenn der Pa­
tient mit dem Katheter in einen seitlichen oder 
schragen Durchmesser gedreht wird, ist die 
posteriore Lage der Arteria pulmonalis leicht 
zu erkennen. Beim Ruckzug des Katheters 
aus der Arteria pulmonalis in den rechten Ven­
trikel fallt deren tiefere Lage im Gegensatz zum 
normalen Herzen auf. Auch die rechte Atrio­
ventrikularklappe liegt haher als normal. Bei 
retrograder Katheterisierung der Aorta und 
des linken Ventrikels fallt ebenfalls die anor­
male anteriore Lage der Aorta und die hohe 
Position der Aortenklappe auf. Fur den Nach­
weis einer "Mitralinsuffizienz" ist eine Kathe­
terisierung des linken Vorhofs notwendig. 

Auffallend ist das hiiufige V orkommen er­
heblicher pulmonaler H ypertonie mit weit­
gehend fixiertem LungengefaBwiderstand bei 
korrigierten Transpositionen mit Ventrikel­
septumdefekt. ANDERSON et al. nehmen an, 
daB die Lage des Ventrikelseptumdefektes zur 
Pulmonalklappe und deren Nahe zum peri­
pheren LungengefaBbett die Entwicklung von 
GefaBschadigungen der kleinen Lungenarterien 
begunstigt. SCHIEBLER et al. messen dagegen 
der GroBe des Ventrikelseptumdefektes eine 
groBere Bedeutung zu, da bei korrigierten 
Transpositionen der Defekt groBer sein solI als 
der ubliche Ventrikelseptumdefekt. Sie weisen 
darauf hin, daB bei der Beurteilung der Pul­
monalarteriendrucke die Tatsache der haufig 
vorhandenen zusatzlichen "Mitralinsuffizienz" 
mit in die Dberlegungen einbezogen werden 
muB. 

Angiokardiographie. Wahrend die Herz­
katheterisierung zur Beurteilung der hamo­
dynamischen Situation und zur Diagnose der 
begleitendenHerzfehler der Angiokardiogra phie 
uberlegen ist, so ist die Angiokardiographie 
doch die einfachste und wertvollste Methode 
zum Nachweis der korrigierten Transposition. 
ANDERSON et al. haben die ersten richtig ge­
deuteten Angiokardiogramme von korrigierten 
Transpositionen 1957 verOffentlicht und den 
besonderen Wert dieser Methode betont. 1m 
p.a.-Strahlengang erkennt man den glatt kon­
turierten venosen Ventrikel, uber der Mitte der 
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Abb. 357 a. Selektives Angiokardiogramm bei 
korrigierter Transposition. Injektion in den veni:isen 
Ventrikel. Glatt konturierter veni:iser Ventrikel, der 
iiber der Wirbelsaule liegt und der der anatomisch 
linke Ventrikel ist. Mittelstandige Arteria pulmonalis 

Abb. 357 c. Seitlicher Strahlengang im Angiokardio. 
gramm bei korrigierter Transposition. Gleiche Phase 
wie in Abb. 357a. Glatt konturierter veni:iser Yen· 
trikel, der der anatomisch linke Ventrikel ist. Arteria 
pulmonalis posterior. Tieflage der Pulmonalklappe 

Abb. 357 b. Lavogramm des gleichen Falles. Fiil· 
lung des linken Vorhofes mit Ebstein.artiger MiB· 
bildung. Atrialisierung des arteriellen Ventrikels. 
Kleine Resthi:ihle des arteriellen Ventrikels und Links-

lage der Aorta 

Abb. 357 d. Lavogramm des gleichen Falles. Gleiche 
Phase wie in Abb. 357b. Ebsteinartige MiBbildung 
mit "Mitralinsuffizienz". Kleine Resthohle des 
linken Ventrikels und anteriore Hochlage der 

Aorta 
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Wirbelsaule liegend, deutlich mit seiner Struk­
tur dem anatomisch linken Ventrikel ent­
sprechend (Abb.357a). Der venose Ventrikel 
erstreckt sich mit schwanzartiger Ausziehung 
bis zur Herzspitze hin. Die mittelstandige 
Arteria pulmonalis liegt rechts im GefaB­
schatten. 1m seitlichen Strahlengang erkennt 
man ebenfalls die glatte Struktur des venosen 
Ventrikels und die tiefer als normal liegende 
Pulmonalklappenebene. Die Arteria pulmo­
nalis liegt posterior (Abb. 357 c). 1m Lavo­
gramm kommt es dann zur Darstellung des 
grob konturierten arteriellen Ventrikels mit 
der typischen SteHung der Aorta im linken 
GefaBschatten (Abb. 357b u. d). 

Bei den Dextrokardien sieht man ebenfaHs 
deutlich im seitlichen Strahlengang den Kon­
trastmittelubertritt aus dem rechten Vorhof 
in den venosen glatten Ventrikel. Dessen Aus­
fluBtrakt mit der Pulmonalklappenbasis liegt 
posterior. 1m p.a.-Strahlengang liegt er im 
rechten seitlichen und unteren Herzschatten. 
Die SteHung der groBen GefaBe ist hier die 
gleiche, Aorta links vorn, Pulmonalis rechts 
hinten und tiefer. Der arterieHe Ventrikelliegt 
uber dem linken Wirbelsaulenrand. 

Diagnose - Differentialdiagnose. Fur die 
Diagnose ist der laute zweite Pulmonalton 
sowie die oft typische Konfiguration des Her­
zens und des GefaBschattens auf der Herzfern­
aufnahme besonders wichtig. Fehlende Q-Zak­
ken in den linksthorakalen Brustwandablei­
tungen des Elektrokardiogramms sind immer 
auf korrigierte Transposition verdachtig. Fur 
die Differentialdiagnose, vor aHem der beglei­
tenden Herzfehler, ist der Ventrikelseptum­
defekt sowie die begleitende "Mitralinsuffi­
zienz" von Bedeutung. Eine Katheterisierung 
des linken V orhofs und linken Ventrikels 

mit Kontrastmittelinjektion zur Angiokardio­
graphie in den linken Ventrikel klart in jedem 
Fall die Diagnose sowohl der begleltenden 
"Mitralregurgitation" als auch des Ventrikel­
septumdefektes. SCHIEBLER et al. weisen auf 
die mogliche Schwierigkeit bei der Differen­
zierung korrigierter Transpositionen mit eya­
nose von kompletten Transpositionen hin. Bei 
der Katheterisierung aHein mogen hier tat­
sachlich Schwierigkeiten bestehen, angiokardio­
graphisch sind die beiden Herzfehler jedoch 
nicht zu verwechseln. In jedem Fall des Ver­
dachtes einer korrigierten Transposition sollte 
daher auBer der Katheterisierung des Herzens 
auch eine Angiokardiographie durchgefuhrt 
werden. 

Therapie. Bei intaktem Ventrikelseptum 
und ohne nennenswerte "Mitralinsuffizienz" 
ist die Zirkulation bei korrigierter Transposi­
tion normal und eine Therapie nicht notwendig. 
Die operative Therapie richtet sich vor allem 
auf die Korrektur der meist begleitenden Ven­
trikelseptumdefekte und der "Mitralinsuffi­
zienz". Die operativen Erfolge der Korrektur 
von Ventrikelseptumdefekten bei korrigierter 
Transposition sind unterschiedlich. Von vier 
von SCHIEBLER et al. mitgeteilten Fallen 
starben drei, zum Teil mit komplettem AV­
Block, zum Teil mit Lungenodem, unmittelbar 
postoperativ. Dies deutet ebenfalls darauf hin, 
daB die MiBbildungen der "Mitralis" nicht 
ernst genug eingeschatzt werden konnen. Zwei 
unserer Patienten starben ebenfalls nach der 
operativen Korrektur. Man wird daher mit 
den lndikationen zur korrektiven Operation 
bei korrigierten Transpositionen noch etwas 
zUrUckhaltend sein mussen. SCHMUTZLER et al. 
berichten uber einen von LINDER erfolgreich 
operierten Patienten. 
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Anomalien des KorpervenenriickHusses 
Von A. J. BEUREN, Gottingen 

MiBbildungen der Hohlvenen mit einer be­
deutenden Storung des normalen Korpervenen­
rtickflusses in den rechten Vorhof sind auBerst 
selten. Auf die Embryologie der Hohlvenen 
kann hier nicht naher eingegangen werden. Die 
Formierung der oberen Hohlvene ist relativ 
einfach im Vergleich zur Embryologie der un­
teren Hohlvene. AuBer der unteren Hohlvene 
ftihrt die normalerweise kleine Vena azygos 
etwas Blut der Bauchorgane in den rechten 
Vorhof. Ihre Mtindung liegt in der oberen 
Hohlvene oberhalb deren Mtindung in den 
rechten Vorhof. Fehlbildungen im Bereich der 
graBen Korpervenen konnen in Zusammenhang 
mit allen anderen HerzmiBbildungen auftreten. 

Anomalien der oberen und unteren Hohl­
vene. Haufig findet sich eine persistierende 
linke obere Hohlvene. Gewohnlich mtindet die 
persistierende linke obere Hohlvene in den 
Coronarsinus. Das venose Blut wird auf diesem 
Wege dann in den rechten Vorhof geftihrt, so 
daB keine funktionelle Storung entsteht. In 
diesen Fallen ist der Coronarsinus oft groB und 
dilatiert. Von groBerer funktioneller Bedeu­
tung ist die Mtindung einer persistierenden 
linken oberen Hohlvene in den linken Vorhof. 
Nach TAUSSIG kommt die MiBbildung vor 
allem bei Dextrorotationen des Herzens und 
bei Lavokardien vor. Klinisch besteht eine 
Sauerstoffuntersattigung des arteriellen Blutes. 

Handbuch der Kinderheilkunde, Bd. VII 

Der Herzfehler ist nur durch Katheterisierung 
oder Angiokardiographie zu diagnostizieren. 
Weitere Falle wurden von TUOHMAN et al., 
DIAZ et al., FRIEDLIOH et al., FEINDT und 
HAUOH u. a. mitgeteilt. 

Eine ebenfalls sehr seltene MiBbildung ist 
die Mtindung der oberen und unteren Hohlvene 
in den linken Vorhof mit daraus resultierender 
Hypoplasie des rechten V orhofs. Durch einen 
zusatzlichen V orhofseptumdefekt erreicht das 
Blut den rechten Vorhof und den rechten Ven­
trikel. Bei den wenigen beschrie benen Fallen 
dieser Art waren weitere schwerwiegende Herz­
miBbildungen vorhanden (TAUSSIG). LOOGEN 
und KREUZER haben einen Fall beschrieben, 
bei dem eine Fehlmtindung nur der unteren 
Hohlvene in den linken Vorhof als isolierte 
MiBbildung vorhanden war. Die Autoren ha­
ben den Fall diagnostiziert und operativ be­
seitigt. Ebenso GARDNER und COLE sowie 
SOHOLMERIOH et al. Bei einer Fehlmtindung 
der unteren Hohlvene mtindet das venose Blut 
der Leber tiber die Lebervenen direkt in den 
rechten Vorhof. Bei dem von LOOGEN und 
KREUZER mitgeteilten Fall handelte es sich 
um einen 30jahrigen Patienten, der seit seiner 
Kindheit cyanotisch war. Der von GARDNER 
und COLE veroffentlichte Fall war nicht dia­
gnostiziert worden, sondern wurde erst nach 
dem Tode des Patienten durch Herzinfarkt 
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festgestellt. Der Patient war ebenfalls irnmer 
cyanotisch gewesen. 

Fehlen der unteren Hohlvene. Wenn die 
untere Hohlvene fehlt, flieBt das Blut der 
unteren Korperhalfte iiber die Vena azygos in 
das Herz zuriick. Die Vena azygos miindet 
an normaler Stelle in die obere Hohlvene und 
ist dann wesentlich groBer als normal. Die 
Lebervenen miinden dann wie bei den Fehl­
miindungen der unteren Hohlvene direkt in 

trikelseptumdefekt und beirn anderen eine 
Fallotsche Tetralogie vorhanden. Bei dem 
dritten Patienten fehlt die untere und obere 
Hohlvene. Das Blut der oberen Korperhalfte 
flieBt iiber die persistierende linke obere Hohl­
vene und den Coronarsinus in den rechten 
Vorhof, wahrend das Blut der unteren Korper­
halfte iiber die Vena hemiazygos ebenfalls in 
die persistierende linke obere Hohlvene und 
den Coronarsinus abflieBt (Abb. 359). Der Pa-

Abb. 358. Fehlende untere Hohlvene. 
Die Vena azygos fiihrt das Blut der 
unteren Korperhiilfte iiber die obere 

Hohlvene in den rechten Vorhof 

Abb. 359. Fehlende untere Hohlvene. Die Vena hemiazygos fiihrt den 
Hauptteil des Blutes der unterenKorperhiilfte in die persistierende 
linke obere Hohlvene und von da iiber den Coronarsinus in den rech­
ten Vorhof. In diesem Fall auch fehlende rechte obere Hohlvene 

den rechten Vorhof. Nach TAUSSIG kommt ein 
Fehlen der unteren Hohlvene besonders bei 
Situs inversus mit Lavokardie und Dextro­
rotationen des Herzens vor. Wir haben drei 
FaIle fehlender unterer Hohlvene ohne Dextro­
rotation und bei sonst normalem Situs in un­
serem Krankengut der letzten Jahre. Bei 
zwei dieser Patienten fiihrte die Vena azygos 
in der beschriebenen Weise das Blut in die 
obere (normale) Hohlvene (Abb.358). Bei 
einem dieser FaIle war ein zusatzlicher Ven-

tient hat auBerdem einen Ventrikelseptum­
defekt. 

Die Anomalien der Korpervenen ohne eine 
Fehlmiindung in die anderen Herzhalften 
sind ohne funktionelle Bedeutung. Wenn zu­
satzlich vorhandene Herzfehler mit Hilfe des 
extrakorporalen Kreislaufs operiert werden 
sollen, ist zur Vermeidung von Komplika­
tionen Vorsicht geboten. Die Diagnostik der 
Anomalien am besten durch Angiokardio­
graphie ist daher wichtig. 
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Lageanomalien des Herzens 
Von J. S'l'OERMER, Gottingen 

Die Dextrokardien 
Es ist das Verdienst von KORTH und 

SCHMIDT (1953) und SCHMIDT und KORTH 
(1954), in die verwirrende Nomenklatur bei der 
intrathorakalen Rechtslage des Herzens Syste­
matik gebracht zu haben. Ausgehend von der 
Anordnung der Strombahnen, die ihren Aus­
druck im Rontgenbild und EKG finden, kom­
men die Autoren zu einer Einteilung, die weit­
gehend der Einteilung von MANDELSTAMM und 
REINBERG entspricht und die auch GRANT 
sowie franzosische Autoren (BRETON et al.) 
ubernommen haben. Die Autoren gehen dabei 
in erster Linie vom EKG-Befund aus, wobei 
ein negatives P in Ableitung I beweisend fur 
eine Spiegelbilddextrokardie sein solI. Diese 
Feststellung blieb nicht unwidersprochen. 
Mehrere Untersucher berichteten gerade bei 
Kindern uber negative P-Zacken in Ableitung I 
ohne Vorhofinversion odeI' positive P-Zacken 
in dieser Ableitung bei Inversion der VorhOfe 
(s. unten). Trotz dieser Einschrankung glauben 
wir, diese auch klinisch gut brauchbare Syste­
matik beibehalten zu sollen (s. auch HEINTZEN 
1963). Daran mag auch zunachst die interes­
sante neue Einteilung der Dextrokardien mit 
und ohne Transposition der groBen GefaBe 
von VAN PRAAGH et al. nichts andern. Diese 
Autoren gehen davon aus, "daB die Lage der 
groBen Arterien zueinander die Richtung der 
Bulbus-Ventrikelschleife anzeigt und damit 
auch die Lage des rechten und linken Ven­
trikels. Sie leiten daraus den Begriff der 
"Dextro-Transposition" ("komplette" Trans­
position) und "Laevo-Transposition" ("korri-

gierte" Transposition) ab, entsprechend der 
Rechts- bzw. Linkslage der transponierten 
Aortenbasis in Relation zur transponierten 
Pulmonalklappenbasis" (BEUREN et al. 1963). 
Da angiokardiogra phisch das Verhaltnis der 
groBen GefaBe zueinander leicht zu bestimmen 
ist, muB danach auch die Lage des anatomisch 
rechten und linken Ventrikels zu erkennen sein. 
Nach KORTH und SCHMIDT (s. auch MANDEL­
STAMM und REINBERG) unterscheiden wir drei 
Formen der Dextrokardie, unabhangig davon, 
ob und welche zusatzlichen Herzanomalien 
vorhanden sind: 

1. Die Spiegelbilddextrokardie, 
2. die Dextroversio cordis, 
3. die Dextropositio cordis. 
Die historischen Daten konnen den sehr sorg­

faltigen Zusammenstellungen von KORTH und 
SCHMIDT (1953) sowie von SCHMIDT und KORTH 
Bowohl flir die Dextrokardie wie fiir die Dextro­
versio entnommen werden. 

Embryologie. Da die entwicklungsgeschicht­
lichen Fakten bei del' angeborenen Spiegelbild­
dextrokardie und Dextroversio cordis weitgehend 
ungeklart sind, sei hier auf die Darstellung del' 
verschiedenen Theorien verzichtet und nul' auf die 
Arbeiten von NAGEL; COCKA YNE; GRANT; AR­
CILLA und GASUL; DOERR (1947 und 1955); 
DE LA CRUZ et al.; TORGERSEN (1946 und 1949) 
sowie von CAMPBELL verwiesen. Erwahnt sei, daB 
SCHMIDT und KORTH auf Grund eingehenden 
Literaturstudiums iiber familiares Vorkommen 
des Situs inversus totalis fiir diese Anomalie eine 
im Genotypus verankerte MiBbildung annehmen. 

Die Spiegelbilddextrokardie. MANDELSTAMM 
und REINBERG unterscheiden die Dextrokardie 
bei Situs inversus totalis (Typ I) von der iso­
lierten Form (Typ II). Typ I kommt nach del' 
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auf Grund von Literaturangaben von SCHMIDT 
und KORTH errechneten Haufigkeit bei etwa 
0,016% aller Menschen vor und ist unter den 
Dextrokardien sicher die haufigste Anomalie 
(88 % nach BURCHELL und P UGH; 74% nach 
JOHNSON; 60,9% nach MANDELSTAMM und 
REINBERG). Das mannliche Geschlecht ist be­
vorzugt, nach COCKAYNE ist eine Haufung auf 
11 % unter Verwandtenehen zu beobachten. 
Zusatzliche Herzfehlbildungen sind selten 
(GRANT; TANNER-LAIN und CRUMP; CAMP­
BELL und REYNOLDS) , nach TORGERSEN (1949) 
in 3 % zu beobachten, nach LOWE und Mc KE­
OWN in 5% und nach COCKAYNE sogar in 9%. 

sowie nach COCKAYNE sind beim Situs inversus 
zusatzliche Herzfehler Mufiger als bei Men­
schen mit normalem Situs aller Organe. An­
dererseits ist eine isolierte Spiegelbilddextro­
kardie ohne Situs inversus und ohne weitere 
Herzfehlbildungen zumindest eine extreme 
Raritat und nach KORTH und SCHMIDT bis 
1953, unseres Wissens bis heute nicht beob­
achtet. 

Die unkomplizierte Form bedad keiner Be­
sprechung, da hier bei spiegelbildlicher An­
ordnung aller Herzabschnitte und allgemeinem 
Situs inversus normale intrakardiale Verhalt­
nisse vorliegen. Nur die auBere Myokard­

Abb. 360. Spiegelbilddextrokardie bei Situs inversus ohne weitere 
Fehlbildungen (2 Jahre alt). Magenblase rechts 

schicht kann nach TAUSSIG (1926) 
einen Verlauf wie bei normaler Herz­
lage zeigen. Die Anomalie wird er­
kannt an der Rechtslage des Herzens, 
die klinisch und rontgenologisch zu 
erfassen ist (Abb.360). Elektrokar­
diogra phisch (A b b. 361 ) sind negative 
P- und T-Zacken in Ableitung lund 
in aVL, positive P- und T-Zacken in 
Ableitung aVR und die charak­
teristischen Veranderungen im Brust­
wand-EKG in der Regel kennzeich­
nend (unter anderen : BURGEMEISTER 
1952; SCHMIDT und KORTH; KEITH 
et al.; HOLZMANN; PORTILLO et al. ; 
CAMPBELL und REYNOLDS; HECK 

Offenbar sind sie aber haufiger, denn der 
groBte Teil dieser Kinder stirbt in den ersten 
Lebenswochen. Im spateren Alter ist daher 
schon eine Selektion erfolgt (TAUSSIG; BRETON 
et al.). Oft ist die Spiegelbilddextrokardie ver­
bunden mit einem partiellen Situs inversus der 
iibrigen Organe, wobei aIle Grade vorkommen 
konnen: von der Inversion eines einzigen Or­
ganes bis zur Inversion aller Organe (SCHMIDT 
und KORTH). Infolgedessen Mnnen die Ent­
scheidung, ob eine isolierte Dextrokardie vor­
liegt, auBerordentlich schwierig, ja unmoglich 
und Zahlenangaben iiber ihre Haufigkeit sehr 
fragwiirdig werden. In der Literatur werden 
nach HEINTZ EN diese sog. isolierten Dextro­
kardien in 8-25% angegeben. Nach GROSSE­
BROCKHOFF et al. ist bei Anwendung strenger 
Definition das Vorkommen einer isolierten 
Spiegelbilddextrokardie - d.h. also ohne jede 
Inversion eines anderen Organes - wahr­
scheinlich zu verneinen (s. auch ZDANSKY). 
Nach TAUSSIG, CAMPBELL und REYNOLDS 

und STOERMER). 
Erwahnt werden muB hier die von KARTA­

GENER beschriebene und nach ihm als Karta­
gener-Syndrom benannte Kombination von 
MiBbildungen: Situs inversus totalis mit Spie­
gelbilddextrokardie, Bronchiektasen und chro­
nisch entziindlichen Veranderungen der oberen 
Luftwege, insbesondere der Nasennebenhohlen 
(s. auch KARTAGENER und HORLACHER; BUR­
CHELL und PUGH; LOWE und McKEOWN ; 
TORGERSEN 1952). Von dieser Anomalie wur­
den seitdem zahlreiche Beobachtungen mit­
geteilt. Interessant ist die Angabe von KARTA­
GENER, daB bei Situs inversus totalis in 15 bis 
25% angeborene Bronchiektasen beobachtet 
werden. Nach KEITH et al. ist dieser Prozent­
satz im Kindesalter jedoch niedriger. Weitere 
extrakardiale Anomalien bei Situs inversus 
totalis sind nach LOWE und McKEOWN: Mesen­
terium commune mit Milzagenesie, Duodenal­
atresien, auch Oesophagusatresien sowie wei­
tere Fehlbildungen (s. im einzelnen bei 
SCHMIDT und KORTH). 
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Die komplizierte Form, also Spiegelbild­
dextrokardie mit weiteren Herzfehlbildungen, 
stellt den Untersucher vor oft sehr schwierige 
Aufgaben. Hier ist eine eingehende kardio­
logische Untersuchung erforderlich, um zu ver­
suchen, die Anomalien zu klaren. Herz­
katheterisierungen und Angiokardiographie 
sind unerlaBlich, zumal eine Vielfalt von Herz­
fehlbildungen differentialdiagnostisch in Frage 
kommt. Fehlen des Septums auf Vorhof- oder 
Kammerebene ist relativ haufig. Fehlmiin­

der 2. Tone kann z.B. bei Transpositionen der 
groBen GefaBe sehr schwer oder unmoglich 
werden. 

Eine Differenzierung erlaubt in vielen Fal­
len erst die H erzkatheterisierung und selektive 
Angiokardiographie. 

Die Rontgenuntersuchung. Bei der un­
komplizierten Form findet sich eine normal 
groBe und normal konfigurierte Herzsilhouette 
auf der rechten Seite. Ein rechter Aortenbogen 
ist normal. Wichtig ist die Lokalisation des 

dende Lungenvenen kommen vor. 
Diese acyanotischen Formen 
werden nach KEITH et al. in 

~r-----"""l 

20% beobachtet. In iiber der 
Halfte der FaIle ist ein Single 
ventricle nachweisbar, oft kom­
biniert mit weiteren Anomalien 

V2 I V ~ • 1 
wie Transposition oder Pulmonal­
stenose. Ventrikelinversionen sind 
haufig. Korrigierte und nicht­
korrigierte Transpositionen der 
groBenGefaBe werden beobachtet. 
Klappenanomalien, auch Atresien 

'-'-..A • ..---.... , _______ 

aVF 

I --...----- _ .. - ,- ~I-""" 

V3 I VrJ 

der Mitralis oder Tricuspidalis 
sind nicht selten. Auch Truncus 
und AV-Kanal kommen vor. Es 
iiberwiegen also die cyanotischen 
Formen und machen nach KEITH 
et al. etwa 80% der komplizie­
renden Fehlbildungen aus, wobei 

I I 

die Fallotsche Tetralogie hierbei - r­

allerdings nicht gefunden wurde. 
~,-
. lIJ ' 

Auch eine Kombination mit 
dem Lutembacher-Syndrom ist 
beschrieben (INNERFIELD; Ro­
WELL und STILL). 

Abb. 361. EKG bei Spiegelbilddextrokardie ohne weitere Herz­
fehlbildungen (2 Jahre alt). P 1 und Tl negativ. Ableitung aVR 

und aVL "vertauscht" 

Die Pathophysiologie ergibt bei der unkom­
plizierten Form keine Abweichungen yom 
Normalen. Bei der komplizierten Form ist sie 
bestimmt durch die weiteren vorhandenen 
Herzfehlbildungen, so daB auf die Beschreibung 
der entsprechenden Krankheitsbilder verwiesen 
werden muB. 

Auch die klinischen Befunde variieren ent­
sprechend den zugrunde liegenden Anomalien 
erheblich. Cyanose ist hiiufig. Die bei den ein­
zelnen Anomalien links sternal zu horenden 
Herzgerausche sind keineswegs in gleicher 
Starke und Lokalisation rechts sternal bei der 
Dextrokardie wahrnehmbar. Die Lageanomalie 
fiihrt zu deutlicher Beeintrachtigung der ein­
zelnen SchaIlphanomene. Auch die Beurteilung 

Magens und der Leber, die gegebenenfalls mit 
Hilfe eines Kontrastmittelschluckes geklart 
werden kann. Sind die beiden Organe inver­
tiert, ist die Annahme eines Situs inversus 
totalis gerechtfertigt (TAUSSIG 1960; HEINTZ EN 
1963), wenn auch nicht sieher, denn isolierte 
Inversionen der Leber sind durchaus bekannt 
(RISEL, PERNKOPFF). 

Sehr viel schwieriger ist die Situation bei 
der komplizierten Form. Hier wird der Ront­
genbefund bestimmt durch die zusatzlichen 
Herzanomalien. Es muB besonders auch auf 
die Lage der groBen GefaBe, die Form des Ge­
faBbandes sowie auf die LungengefaBzeichnung 
geachtet werden, d.h. es muB beurteilt werden, 
ob sie vermehrt, vermindert oder normal ist. 
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Die Elektrokardiographie. Eine exakte 
elektrokardiographische Beurteilung ist nur 
moglich, wenn neben den ublichen Ablei­
tungen auch die rechtsthorakalen Ableitungen 
bis Vr6 abgeleitet werden. Das wichtigste dif­
ferentialdiagnostische Kriterium zur Abgren­
zung von der Dextroversio und Dextropositio 
ist die negative P-Zacke in Ableitung I (WAL­
LER; KORTH und SCHMIDT; ARCILLA und 
GASUL; NADAS; PORTILLO et al.; SODI-PALLA­
RES). Es muB jedoch betont werden, daB dies 
kein beweisender Befund fur eine Spiegelbild­
dextrokardie, besonders im Kindesalter, ist. 
Gerade bei komplizierenden Herzfehlbildungen 
sind Reizbildungsstorungen haufig, so daB es 
zur Umkehr der Ausschlagrichtung der P-Zacke 
kommen kann (ARCILLA und GASUL; ZUCKER­
MANN und RINGLEBEN; BURGEMEISTER 1956; 
KEITH et al.; EFFERT sowie MIROWSKI et al. 
1963; BEUREN et al. 1963 b). Es erscheint uns 
daher besonders die genaue Ausmessung der 
PQ-Zeit notwendig. 1st diese normal, so ist 
eine heterotope Reizbildung schon fraglich. 
Auch Polungsfehler mussen in Erwagung ge­
zogen werden. Ausgepragte Rechtstypen sind 
die Regel, sofern nicht komplizierende Ano­
malien vorliegen. Die Dbergangszone liegt im 
allgemeinen zwischen Vra und Vr4• Da bei der 
Dextrokardie Vr6 V6 und V2 der Ableitung VI 
beim normal gelagerten Herzen entsprechen, 
haben die Auswertung und insbesondere auch 
die Beurteilung von Hypertrophiekriterien ent­
sprechend zu erfolgen. GroBte Vorsicht ist 
allerdings bei der Nomenklatur am Platze. Man 
sollte t~nlichst die Begriffe "rechts" und 
"links" in der Beurteilung vermeiden, da sonst 
Fehlschlusse moglich werden (SCHMIDT und 
KORTH). Hypertrophiezeichen in den Ab­
leitungen V 2 und VI sprechen demzufolge fur 
eine Hypertrophie der vorne gelegenen Kam­
mer, wobei nach dem EKG nicht entschieden 
werden kann, ob es sich um den arteriellen oder 
venosen Ventrikel handelt. Hypertrophie­
zeichen in Vrs und Vr6 weisen auf eine Hyper­
trophie der rechts hinten gelegenen Kammer. 
BILGER et al. haben kurzlich auf diese Befunde 
auch unter Berucksichtigung des Vektorkardio­
gramms hingewiesen. 

Die Herzkatheteruntersuchung und Angio­
kardiographie sind erst in der Lage, Klarheit in 
die Situation bei zusatzlichen Anomalien des 
Herzens oder der groBen GefaBe zu bringen. 
Oftmals ist die Deutung durch die vielfach 

bizarren Fehlbildungen auBerordentlich er­
schwert. 

Die Prognose ist abhangig von den oft 
schweren Fehlbildungen des Herzens und daher 
dabei ungunstig. 1m einzelnen richtet sie sich 
nach der zugrunde liegenden Anomalie und den 
dabei heutzutage gegebenen Operationsmog­
lichkeiten. 

Die Dextroversio cordis. Der Begriff der 
Dextroversio wur:de 1801 von PALTAUF ge­
pragt. N ach der Definition von KORTH und 
SCHMIDT ist die fehlende Vorhofsinversion der 
kennzeichnende Befund; das Herz ist nach 
rechts vertiert, wie eine Buchseite umge­
schlagen wird (KORTH und SCHMIDT 1955), 
so daB die arterielle Kammer vorne und der 
venose Ventrikel rechts hinten liegen - sofern 
keine Kammerinversion besteht! Der ubrige 
Organsitus ist im allgemeinen normal. TAUSSIG 
(1960) trennt diese Form der Dextrokardie als 
Dextrorotation von der Spiegelbilddextro­
kardie ebenfalls abo MANDELSTAMM und REIN­
BERG bezeichnen die Anomalie in ihrem 
Schema als Typ III der Dextrokardien. Liegt 
eine Inversion der Kammer mit Vertauschung 
der AV-Klappen vor, sprechen KORTH und 
SCHMIDT von der "larvierten" Form, fehIt diese 
Kammerinversion, bezeichnen die Autoren die 
Anomalie als "echt". Diese Formen hatte 
schon SPITZER unterschieden. Als dritte Form 
trennen KORTH und SCHMIDT die unvollstan­
dige Dextroversio ab, bei der die Wendung 
geringer ist und die GefaBe den AnschluB an 
die zugehorigen Kammern behalten. Die "lar­
vierte" Form muB mit einer Transposition der 
groBen GefaBe einhergehen, wodurch das Bild 
der korrigierten Transposition entsteht (siehe 
S. 778). Auch die "echte" Dextroversio kann 
mit einer Transposition der groBen GefaBe 
cinhergehen, so daB die Feststellung einer 
Transposition allein noch keinen RuckschluB 
auf die Kammersituation zulaBt. Die Trans­
position kommt in uber 80% der FaIle von 
Dextroversio vor (GRANT). Fur die Klarung 
der Lage der Kammern sind vielmehr die 
angiokardiographischen Bilder entscheidend, 
die eine Beurteilung der Architektur der Kam­
merinnenwand zulassen (BEUREN et al.1963 a). 
Weitere Fehlbildungen sind bei dieser Ano­
malie gewohnlich und mussen durch Herz­
katheterisierung und AKG festgestellt werden 
(Abb.362). So werden von TAUSSIG Vorhof­
septumdefekte undfehlmundende Lungenvenen 
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angegeben. GRANT weist auf den fast immer 
vorhandenen VSD hin. Ein funktioneller 
Single ventricle ist haufig, oft kombiniert mit 
Transposition der groBen GefaBe. In 28 % der 
FaIle fanden KEITH et al. eine Tricuspidal­
atresie. In 85 % der FaIle handelt es sich nach 
BRETON et al. urn cyanotische Vitien. Nur 
10 % der Patienten mit nachgewiescner Dextro­
versio haben nach GRANT keine zusatzlichen 
Herzfehler, nach KEITH sogar nur 2 % . 

Auf extrakardiale zusatzliche 
Anomalien haben verschiedene 
Autoren hingewiesen. Als erster 
wies I VEMARK auf die Milzagenesie 
und Fehlbildungen im Bereich des 
Magen-Darmkanals in Kombination 
mit Herzanomalien hin. N ach GRANT 
finden sich in der Literatur 16 
FaIle von Dextroversio mit einer 
Verlagerung von Abdominalorganen, 
10 von 69 autoptisch untersuchten 
Dextroversiofii,l}en zeigten eine Milz­
agenesie, die haufiger bei der Dex­
troversio als beim Situs inversus 
beobachtet wurde. Unter anderem 
wurden ferner Atresien im Bereich 
des Magen-Darmkanals, Skeletfehl­
bildungen und Hydrocephalus be­
schrieben (zit. nach GROSSE-BROCK­
HOFF et al.). Auf die Kombination 
von Dextroversio, Facialisparese 

moglichen zusatzlichen Herzanomalien nicht ge­
ben. Lediglich bei den wenigen ohne weitereAno­
malie einhergehenden Dextroversiofallen laBt 
sich die Diagnose mit Hille der Rontgenunter­
suchung und des EKG stellen. Weitere klinische 
Befunde fehlen , insbesondere Gerausche. Die 
Kreislaufdynamik ist nicht beeintrachtigt, so­
lange keine weiteren Fehlbildungen bestehen. 

Die Rontgenuntersuchung zeigt beim Feh­
len weiterer Anomalien recht typische Be-

und Ohrfehlbildungen hat an Hand 
von fiinf Fallen neuerdings HEINT­
ZEN (1963) hingewiesen, wobei zu­

Abb. 362. Dextroversio + AV-Kanal (31°/12 Jahre alt). Magenblase 
links. Erheblich vermehrte LungengefaBzeichnung. Herz stark 

vergroBert 
satzliche mit Cyanose einhergehende 
Herzfehler, in einem Fall wahrscheinlich eine 
Spiegelbilddextrokardie, vorlagen. 

-Cber die Hiiufigkeit des Vorkommens der 
Dextroversio finden sich verstandlicherweise in 
der Literatur keine exakten Angaben, da die 
einwandfreie diagnostische Klarung gerade 
auch im Hinblick auf die weiteren Fehl­
bildungen erhebliche Schwierigkeiten mach en 
kann und vor allem die Terminologie eine sehr 
unterschiedliche ist. Nach HEINTZ EN kommt 
die Dextroversio fiinfmal so oft wie die Spiegel­
bilddextrokardie vor. Nach MANDELSTAMM 
und REINBERG ist die Fehlbildung bei mann­
lichen haufiger als bei weiblichen Patienten zu 
beobachten, nach SCHMIDT und KORTH im 
Verhiiltnis von 2: 1. 

Einen fiir die Dextroversio typischen kli­
nischen Befund kann es bei der Vielzahl der 

funde. Das nicht vergroBerte Herz liegt vor­
nehmlioh reohts. Die Herzspitze ist im ap­
Strahlengang im allgemeinen nioht zu erkennen 
und wird erst bei Drehung in den zweiten sohra­
gen Durohmesser siohtbar und rechts rand­
bildend. Infolgedessen sieht man bei Betrach­
tung der umgekehrten Aufnahme nicht wie bei 
der Spiegelbilddextrokardie ein normalkonfi­
guriertes Herz! Der Aortenbogen liegt fast 
immer links, rechts jedoch nach KEITH et al. 
besonders bei zusatzlichen, mit Cyanose einher­
gehenden Herzfehlern. KORTH und SCHMIDT 
beschreiben an Hand eigener Beobachtungen 
links einen konvexen tiefen "Herzrandbogen" 
und dariiber einen konvexen langgestreckten 
"GefaBbogen". Die Autoren weisen ferner 
auf eine recht charakteristische langgestreckte 
Eindellung des Oesophagus von links durch den 
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linken Aortenbogen im Oesophagogramm hin. 
Wegen der Abgrenzung gegeniiber der Spiegel­
bilddextrokardie ist besonders auf die Lage der 
Leber und des Magens zu aehten, die bei der 
Dextroversio fast ausnahmslos an der ent­
spreehenden Stelle liegen. Besondere kymo­
graphisehe Befunde, die im Kindesalter sieher 
nieht so eine entseheidende Rolle spielen, haben 
OHAPMAN und GIBBONS am reehten Herzrand 
beschrieben: man sieht unten Kammer- und 

aVR 

aVL 

aVF 

JL 
I 

lJ 

llJ 

zumal wenn die QRS-Ausschlage in den links­
thorakalen Ableitungen naeh links zunehmend 
kleiner werden. 1st die reehtsseitige Herzlage 
gesiehert, so ergibt sieh die endgiiltige differen­
tialdiagnostisehe Trennung dureh den Befund 
im Vorhof-EKG: die P-Zaeke ist im allgemeinen 
positiv bei normaler trberleitungszeit. DaB 
dieser Befund der positiven P-Zaeke in Ab­
leitung I nieht absolut eindeutig ist, darauf 
haben gerade am Beispiel der Dextroversio 

Abb.363. EKG bei Dextroversio + AV-Kanal (31°/12 Jahre alt). Druck venoser Ventrikel 90/0 mm Hg. 
Winkeloc QRS = - 175°. P1 positiv. Hypertrophie der rechts hinten gelegenen venosen Kammer. PQ = 0,170 

(AV-Block ersten Grades). tJ"bergangszone Vr3 

im oberen Anteil Vorhofpulsationen. trber­
haupt ist der reehte Herzrandbogen naeh 
KORTH und SCHMIDT sehr viel langer als der 
linke. 

Von besonderer Wiehtigkeit ist fUr die 
Differentialdiagnose mit den oben zitierten 
Einsehrankungen (s. S.790) das Elektro­
kardiogramm: 1m Gegensatz zur Spiegelbild­
dextrokardie ist besonders bei den Patienten 
mit unkomplizierter Dextroversio die elek­
trisehe Herzaehse mittel- bis steiltypiseh. Aus­
gepragte Q-Zaeken, zumindest in Ableitung I, 
sind die Regel. Die T-Zaeke ist in Ableitung I 
immer verandert, naeh KORTH und SCHMIDT 
zumindest abgeflaeht, meistens negativ. Bei 
V orhandensein dieser Befunde muB an das 
Vorliegen einer Dextroversio gedaeht werden, 

MIROWSKI et al. (1962) hingewiesen. Die Au­
toren besehreiben allerdings auch nicht das 
nach KORTH und SCHMIDT typisehe EKG der 
Dextroversio bei ihrem Patienten, indem die 
abgebildete Kurve ein negatives P in Ab­
leitung I-III und a VF und ein positives P in 
a VR zeigt. Offensiehtlieh besteht eine Reiz­
bildungsanomalie. KORTH und SCHMIDT weisen 
ferner auf einen kniekformigen trbergang der 
ST-Streeke in die T-Zaeke in Ableitung lund 
in den linksthorakalen Brustwandableitungen 
(s. aueh HECK und STOERMER), besonders bei 
leiehteren Formen der Dextroversio, hin. 

Schwieriger wird die Deutung des EKG bei 
komplizierenden Herzfehlbildungen. Bei der 
eehten Form liegt die venose Kammer reehts 
hinten. Besteht also eine Anomalie, die zu 
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einer Hypertrophie dieser venosen Kammer 
fiihrt, wird die QRS-Vektorschleife nach rechts 

DiePrognose der unkom plizierten Dextrover­
sio ist gut, da ja keine die Hamodynamik beein-

hinten abgelenkt und es resultiert 
im allgemeinen ein iiberdrehter 
Rechtstyp mit Winkelwerten fUr 
cxQRS von iiber 1500 (Abb. 363). 
Dabei geht die Negativitat der 
Q-Zacke in Ableitung I verloren, 
wahrend T im allgemeinen in Ab­
leitung I negativ bleibt. Es ergibt 
sich somit ein wichtiges differential­
diagnostisches Kriterium gegeniiber 
dem iiberdrehten Rechtstyp bei nor­
maIer Herzlage. Die Dbergangszone 
in den Brustwandableitungen liegt 
in der Regel bei Vra, rechts der Dber­
gangs zone entsteht ein qR-Bild, 
links die rS-Form. Umgekehrt sind 
die Verhiiltnisse bei Hypertrophie 
des vorne gelegenen arteriellen V en­
trikels. Die QRS-Vektorschleife wird 
nach links, jedoch vorwiegend nach 
vorne abgelenkt, so daB die Aus­
bildung eines Linkstyps nicht die 
gleiche Haufung und Starke erreicht, 
wie das bei der Hypertrophie der 
venosen Kammer im Sinne des 
Rechtstyps der Fall ist. In den Brust­
wandableitungen kann die Dber­
gangszone erst in V4 in Erscheinung 
treten. Die QRS-Potentiale werden 
auch hier zunehmend nach Vs hin 
kleiner, wahrend T in Vs negativ 
bleibt. Bei der larvierten Form 
werden die Verhaltnisse wesentlich 
komplizierter und die Kurven be­
stimmt durch die Vielfalt der zu­
satzlichen Fehlbildungen des Her­
zens. Bei der Dextroversio mit 
korrigierter Transposition der groBen 
GefaBe kommen VSD mit und ohne 
pulmonaleHypertonie,Insuffizienzen 
der AV-Klappen, ASD, PDA, ISTA, 
Pulmonalstenosen u.a. vor (SCHIEB­
LER et aI., BEUREN et aI. 1963). 
Die Moglichkeiten der QRS-Vektor­
schleifenausbreitung sind daher sehr 
unterschiedlich, die Hypertrophie­
zeichen finden sich in den ent­
sprechenden Brustwandableitungen 

Abb. 364. Dextropositio cordis bei Vorhofseptumdefekt (P/12 Jahre 
alt). Vergr6[\ertes Herz. Vermehrte LungengefiiLlzeichnung. 

Herzspitze links, Magenblase links 
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Abb.365. EKG bei Dextropositio cordis bei Vorhofseptumdefekt 
(P/12 Jahre alt). Rechtstyp. Rechtshypertrophie + inkompletter 

Rechtsschenkelblock. Kleine Potentiale in Va und Va 

in verschieden starker Auspragung, zumal 
doppelseitige Hypertrophien vorkommen (siehe 
Abschnitt EKG, S. 368). 

flussendenAnomalien vorliegen. Bei der kompli­
zierten Form richten sich die Lebensaussichten 
nach der zugrunde liegenden Herzfehlbildung. 
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Eine Therapie kann nur erwogen werden, 
wenn zusatzliche Anomalien bestehen. Die 
Dextroversio als solche ist einer Behandlung 
nicht zugangig und sie ist auch nicht erfor­
derlich. Chirurgische MaBnahmen richten sich 
nach der Art der zusatzlich festgestellten Herz­
fehlbildung. 

Die Dextropositio cordis. 1m Gegensatz zu 
den bisher besprochenen angeborenen Dextro­
kardieformen handelt es sich bei der Dextro­
positio cordis um eine Rechtsverlagerung des 
normal angelegten und meistens nicht ge­
drehten Herzens. Die Herzspitze weist also 
nach links. Da es sich in erster Linie um Ver­
ziehungen und Verdrangungen des Herzens 
handelt, ist die Dextropositio fast immer eine 
erworbene Anomalie, sofern nicht eine an­
geborene intrathorakale MiBbildung zu dieser 
Herzverlagerung fiihrt, wie z.E. die Agenesien 
oder Hypoplasien im Bereich der rechten 
Lunge sowie bei Atelektasen, Zwerchfell­
lahmungen der rechten Seite (s. bei KARTE). 
DaB zusatzlich bei Rechtsverlagerungen Herz­
drehungen auftreten konnen, ist einleuchtend 
und bekannt (SCHMIDT und KORTH; BENDER 
et al.; HEINTZ EN 1963). Eine eingehende Dar­
stellung aller Moglichkeiten hat ROESLER ge­
geben. Die Dextropositio kann auch bei an­
geborenen Herzfehlern vorkommen (s. Abb. 364 
u.365). 

Da es sich im allgemeinen nicht um eine 
kongenitale Herzanomalie handelt, sei an dieser 
Stelle auf eine weitere Darstellung verzichtet. 
Es muB jedoch darauf hingewiesen werden, 
daB Rontgen- und der normale EKG-Befund 
mit lediglich kleinen QRS-Potentialen in den 
linksthorakalenAbleitungen die Diagnose leicht 
stellen lassen. Wesentlich schwieriger kann die 
Differentialdiagnose der zugrunde liegenden 
pulmonalen Prozesse sein (KARTE). 

Mesokardie 

Unter Mesokardie verstehen wir mit KORTH 
und SCHMIDT (1955) eine Mittellage des Her­
zens im Thorax, womit iiber die Ursache nichts 
ausgesagt ist. SOULIE et al. haben diese Lage­
anomalie als Situs sagitalis bezeichnet. Die 
Herzspitze weist nach vorne zum Sternum. In 
den meisten Fallen ist eine Inversion der Ab­
dominalorgane nicht vorhanden, kommt aber 
partiell oder total vor (KEITH et al.). Die Meso­
kardie kann beim Situs inversus eine partielle 
Form der Dextrokardie und beim Situs in-

versus der Thoraxorgane auch der Laevokardie 
sein. Komplizierende Herzfehlbildungen sind 
daher keine Seltenheit. Fehlt die Inversion 
der Abdominalorgane, fehlen auch gewohnlich 
zusatzliche Herzfehlbildungen (KEITH et al.). 
Der Aortenbogen liegt nach GROSSE-BROCK­
HOFF et al. bei den unkomplizierten Formen in 
der Regel links, bei Kombination mit weiteren 
Herzanomalien gelegentlich auch rechts. In 
diesen Fallen konnen nur Herzkatheterisierung 
und Angiokardiographie zu einer Klarung ver­
helfen. Da eine Vorhofinversion im allgemeinen 
fehlt, bringt das EKG keine nennenswerte 
Hilfe bei der Differenzierung; es ist bei der 
unkomplizierten Form bei steiltypischem Kur­
venverlauf normal, im iibrigen eine Hyper­
trophiekurve bei weiteren Fehlbildungen. Da 
auch bei der Mesokardie Kammerinversionen 
bekannt sind, ist mit der Nomenklatur 
"Rechts" - oder "Links" -Hypertrophie eben­
falls groBte Vorsicht am Platze. 

Die Laevokardie beim Situs inversus 

KORTH und SCHMIDT (1955) unterschieden 
entsprechend der Nomenklatur bei den Dextro­
kardien auch hier im wesentlichen zwei ver­
schiedene Formen: 1. die Solitus-Laevokardie 
und 2. die Laevoversio. Unter der ersten Form 
verstehen die Autoren eine normale Lage der 
Thoraxorgane bei einem isolierten Situs in­
versus abdominalis. Das Herz solI also normal 
angelegt sein, dementsprechend auch Thorax­
rontgenbild und EKG. DaB es in extrem sel­
tenen Fallen funktionell normale Herzen gibt, 
scheint sicher zu sein (KEITH et al.; TAUSSIG). 
Ob diese Herzen allerdings anatomisch normal 
angelegt sind, erscheint sehr fraglich. Der 
Situs inversus abdominalis beinhaltet eine 
linksverlaufende Vena cava inferior, die dann 
auch links der Wirbelsaule in den invertierten 
venosen Vorhof miindet. In seltenen Fallen 
kann die untere Hohlvene durch das Zwerch­
fell nach rechts heriiberkreuzen und in den an 
normaler Stelle liegenden rechten Vorhof 
miinden. Eine Vorhofinversion fehlt dann. 
Moglicherweise sind diese dann die in die 
Solitus-Laevokardie von KORTH und SCHMIDT 
(1955) einzuordnenden FaIle. Die Miindung 
der unteren Hohlvene in das Herz kann auch 
direkt fehlen und iiber die Vena acygos er­
folgen. Bei linksmiindender unterer Hohlvene 
ist die linke obere Hohlvene die "normale". 
Die hier vorhandene Vorhofinversion beinhaltet 
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notwendigerweise eine Transposition der groBen 
GefaBe. Auch die Ventrikel konnen invertiert 
sein. Fehlen weitere Anomalien, konnen die 
Kreislaufverhaltnisse unter diesen Umstanden 
normal bzw. korrigiert sein. Trotzdem ist es 
nach FONTANA undEDwARDS nicht angebracht, 
in diesen Fallen von einer korrigierten Trans­
position zu sprechen, da ja grundsatzlich ana­
tomisch andere Verhaltnisse vorliegen (s. auch 
BEUREN et al. 1963b). AuBerdem ist diese 
funktionelle Korrektur extrem selten (KEITH 

Abb.366 

BEUREN et al. 1963 b). Nur zweimal wurde 
kein VSD bei den Fallen mit Vorhofinver­
sionen gefunden. Haufig sind Pulmonal­
stenosen; Single ventricle oder A V -Kanal sind 
besonders oft zu beobachtende Anomalien bei 
bestehender Vorhofinversion. Fehlt diese, 
kommen fehlmiindende Lungenvenen vor. 

Die Haufigkeit dieser Anomalie geben 
CAMPBELL und FORGACZ mit 1 %, bezogen auf 
die angeborenen Herzfehler allgemein, an. In 
einer interessanten neueren Studie untersucht 

Abb.367 
Abb. 366. Lavokardie + Truncus + VSD + ASD. Herzspitze links, Magenblase rechts. Breites GefaBband. 

Vermehrte LungengefaBzeichnung (Alter: 15/12 Jahre) 
Abb.367. Katheter in unterer Hohlvene, links der Wirbelsaule das Herz erreichend im veniisen Vorhof 

(Kind wie in Abb. 368 und 369) 

et al.; TAUSSIG). In der Mehrzahl der nur sel­
tenen FaIle liegt ein kompletter Situs inversus 
vor und das Herz ist nach links rotiert 
(TAUSSIG). Es handelt sich hier also nach der 
Nomenklatur von KORTH und SCHMIDT (1955) 
urn die sog. Laevoversio. Die zusatzlichen 
Herzanomalien konnen so vielgestaltig sein, 
daB ihre genaue Klarung zu den schwierigsten 
differentialdiagnostischen Problemen gehort. 
Die Anomalie ist dariiber hinaus sehr selten, 
so daB nur wenig einwandfrei diagnostisch 
geklarte klinische FaIle in der Literatur be­
schrieben sind (unter anderen BEUREN et al. 
1963 b; CAMPBELL und REYNOLDS; CAMPBELL 
und FORGACZ; KEITH et al. ; KEIZER; TAUSSIG; 
YOUNG und GRISHWOLD). Nach KEITH et al. 
ist eine Transposition in der Mehrzahl der FaIle 
vorhanden, auch kann ein Truncus arteriosus 
bestehen (IVEMARK; PADMAVATI und GUPTA; 

CAMPBELL die Haufigkeit der Lageanomalien 
und kommt zu folgenden annahernden Zah­
len in Verhaltnis zu den untersuchten Pa­
tienten: totaler Situs inversus mit Herzano­
malien 1 : 42 000; isolierte Dextrokardie 1 : 17500 
und Laevokardie 1: 22000, wahrend KEITH 
et al. das Verhaltnis Situs inversus mit Dextro­
kardie zu Laevokardie mit 10: 1 angeben. N ach 
CAMPBELL undFoRGACZ kommen bei der Laevo­
kardie viermal so haufig cyanotische Herzfehler 
wie acyanotische vor. Nach FONTANA und 
EDWARDS ist das mannliche Geschlecht hau­
figer betroffen als das weibliche. 

Von den extrakardialen Fehlbildungen fallen 
in ihrer Haufigkeit besonders Milzanomalien 
bzw. Agenesien auf (IVEMARK). KEITH et al. 
fanden in der Literatur in 74 % Agenesien und 
in 10% andere Milzanomalien. Wichtige Hin­
weise auf die Milzagenesie kann das Blutbild 
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durch den Nachweis von Heinzschen Innen­
korpern oder Jolly-Korpern geben (GASSER 
und WILLI; BUSH undArNGER; AGUILARet al.). 

Fiir die klinische U ntersuchung sind von 
besonderer Wichtigkeit die Feststellung des 
Situs inversus der Bauchorgane und die Lage 
der Hohlvenen. Die Rontgenuntersuchung, ge­
gebenenfalls erweitert durch Kontrastmittel­
fiitterung zur Lagebestimmung des Magens, 
laBt bei rechtsliegender Magenblase die Dia­
gnose vermuten (Abb. 366), sie laBt sich sichern, 

aVR 

aVF v) 

II 
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Abb. 368. Kind wie in Abb. 366 und 367: Lavokardie. 
Rechtstyp. Hypertrophie der venosen Kammer. 
Kleine R-Potentiale in ~ und l';; bei tiefen S-Zacken 

wenn der Herzkatheter von der Vena saphena 
aus das Herz links der Wirbelsaule erreicht 
(Abb. 367). Die Diagnostik der weiteren Herz­
fehlbildungen ist sehr schwierig und letzten 
Endes in den meisten Fallen nur durch die 
selektive Angiokardiographie moglich (BEU­
REN et al. 1963 b). Bei der Rontgenunter­
suchung ist besonders auf die LungengefaB­
zeichnung zu achten. Sie ist bei vorliegender 
Pulmonalstenose natiirlich vermindert. 

Das Elektrokardiogramm erlaubt die Diffe­
renzierung mit geringerer Sicherheit als bei den 
Dextrokardien. Es sind sowohl positive P­
Zacken in Ableitung I bei nachgewiesener Vor­
hofinversion beschrieben (MOSCOWITZ et al. ; 
CAMPBELL und REYNOLDS; KEITH et al.; BEU-

REN et al. 1963b), wie auch negative P-Zacken 
bei nachgewiesener fehlender Vorhofinversion 
(Y OUNG und GRISWOLD; CAMPBELL und FOR­
GACZ). Nach KEITH et al. sind Reizbildungs­
storungen hiiufig (s. auch BEUREN etal. 1963b). 
Diese konnen natiirlich zur Anderung der Aus­
schlagsrichtung der P-Zacke in den Extremi­
tatenableitungen fiihren . STOERMER und BEU­
REN haben gezeigt, daB bei der Laevokardie 
auffallig die kleinen QRS-Potentiale in Vs und 
V6 sind. tTberdrehte Linkstypen sind besonders 
dann zu erwarten, wenn ein AV-Kanal vor­
liegt. Fiir die Beurteilung des EKG und auch 
des Vektorkardiogramms erscheint die Unter­
suchung von LEV et al. von Wichtigkeit, die 
bei einem Patienten mit Ventrikelinversion 
und Transposition der groBen GefaBe die in­
verse Anlage des AV-Knotens und des Reiz­
leitungssystems haben nachweisen konnen. 1m 
iibrigen ist die Konfiguration der QRS-Kom­
plexe gepragt durch die anatomischen Ver­
anderungen und die sich daraus ergebenden 
hiimodynamischen Verhiiltnisse (Abb. 368). 

Die chirurgische Therapie muB sich bei ver­
minderter Lungendurchblutung auf eine Pal­
liativoperation beschranken. YOUNG und GRIS­
WOLD haben als erste iiber acht Patienten mit 
Laevokardie berichtet, bei denen eine Blalock­
Taussig-Anastomose angelegt worden ist. Drei 
dieser Patienten star ben allerdings post opera­
tionem. Bei verminderter Lungendurchblu­
tung sollte trotzdem diese Operation immer 
versucht werden und die Anastomose an der 
dem Aortenbogen gegeniiberliegenden Seite 
angelegt werden (BEUREN et al. 1963 b). Drei 
der vier von BEUREN et al. mitgeteilten Pa­
tienten wurden mit gutem Erfolg ebenfalls 
auf diese Weise operiert. 

Die Prognose ist ohne diese operativen MaB· 
nahmen nach KEITH et al. schlecht. N ur 25 % 

der mitgeteilten FaIle iiberlebten infolge der 
schweren komplizierenden Fehlbildungen das 
1. Lebensjahr. Die meisten Kinder starben in 
den ersten Lebenswochen. Nur ausnahms­
weise haben einzelne Patienten das Erwach­
senenalter erreicht (s. auch KEITH et aL; 
GROSSE-BROCKHOFF et al.). 

Die Ectopia cordis 

1m Gegensatz zu den bisher beschriebenen 
intrathorakalen Lageanderungen des Herzens 
handelt es sich hier urn eine Verlagerung des 
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Herzens aus dem Thorax heraus meistens nach 
auBen. Die erste Beschreibung erfolgte 1671 
durch STENSEN, dann durch HALLER (1706) 
sowie durch MARTINEZ (1706). 1948 hat BYRON 
142 in der Literatur beschriebene FaIle gesam­
melt und klassifiziert. Danach unterscheiden 
wir folgende Formen: 1. Die haufigste thorakale 
Form, bei der das Herz durch eine Sternum­
Iii eke teilweise oder vollkommen nach auBen 
verlagert ist. Nach KANAGASUMTHERAM und 

Perikard ist im allgemeinen defekt oder fehlt 
vollig. 1ntrakardiale Fehlbildungen sind hau­
fig. Besonders oft kommen bizarre Schadel­
miBbildungen vor. Mit diesen verschiedenen 
Anomalien hat sich vor allem G. B. GRUBER 
befaBt. 

Klinisch ist die Fehlbildung ohne wei teres 
zu erkennen. Schwierig kann die Entscheidung 
iiber zusatzliche Herzfehler sein. GREIG (zit. 
nach KEITH et al.) hat folgende Anomalien 

VERZIN findet sich diese Ano­
malie in 62 % , nach LEE sogar in 
75% aller Ektopiefalle. Am 
zweithaufigsten findet sich 2. 
die abdominale Form: das Herz 
ist durch eine Zwerchfelliicke 
nach unten verlagert und kann 
durch eine Bauchwandhernie 
nach auBen treten. Wesentlich 
seltener ist die 3. Form: die 
thorako-abdominale, also eine 
Kombination der beiden zuerst 
genannten (Abb. 369). Hierbei 
finden sich Spaltbildung oder 
partielles Fehlen des Sternums, 
eine Zwerchfelliicke sowie ein 
Defekt der Bauchdecken in 
Form einer Rectusdiastase oder 
einer Omphalocele. Einen der­
artigen Fall konnten wir vor 
einigen J ahren hier an der 
Klinik beobachten. Noch sel­
tener findet sich die 4 . Form : 
die cervicale. Hierbei ist in der 
Regel das Sternum intakt und 
das Herz tritt in der Halsregion 
nach auBen. 1st ein Defekt im 

Abb.369. Ectopia cordiB. Neugeborenes. Thorakoabdominale Form. 
Man erkennt das Herz am GefaBstamm, einen Teil des rechten Lungen­
unterlappens, der auf der zum Teil auBen liegenden Leber liegt. Das 
Sternum ist gespalten. Die Lucke reicht nach unten bis zum Nabel. 
(Beobachtung St. Bernwardskrankenhaus Hildesheim, Kinderabteilung) 

oberen Sternumanteil, entsteht 
die ebenfalls sehr seltene 5. Form: die thorako­
cervicale, also ebenfalls eineKombinationsform, 
bei der das Herz nur teilweise im Halsbereich 
durch eine Liicke nach auBen gelangt. Bis 
1961 haben KANAGASUMTHERAM und VERZIN 
etwa 180 Falle zusammengestellt, wahrend LEE 
1957 bereits 210 Falle aus der Weltliteratur 
gesammelt und zusammengefaBt hat. 

Auf die entwicklungsgeschichtlichen Dber­
legungen kann hier im einzelnen nicht ein­
gegangen werden (s. dazu die Arbeit von 
ROSCHLAU), zumal letzten Endes keine Klar­
heit iiber die Pathogenese besteht. DaB zu­
satzlich zahlreiche kardiale und extrakardiale 
Fehlbildungen vorkommen, ist bekannt. Das 

beschrieben: Tricuspidalatresie, Single ven­
tricle mit und ohne ASD, Fehlbildungen der 
Aorta, Arteria pulmonalis und der groBen 
Korpervenen. 

Die Prognose ist abhangig von der Lokah­
sation der Anomalie. Nach KEITH et al. be­
stehen bei der abdominalen Form die besten 
Aussichten, das Sauglingsalter zu iiberleben. 
Bei der thorakalen Form hat nur der Fall von 
GREIG langer als 16 Tage gelebt und ein Alter 
von 13 Monaten erreicht. Es ist moglich, daB 
durch chirurgische MafJnahmen die Lebens­
aussichten gebessert werden konnen. So be­
richteten Asp und SULAMAA iiber zwei erfolg­
reich operierte Patienten. 
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Herz und Gefa8e bei Marfan-Syndrom 
Von E. ROSSI, Bern 

Das klinische Bild der von MARFAN 1896 
beschriebenen Krankheit ist gut bekannt. Es 
besteht die Kombination von Arachnodaktylie, 
iiberstreckbaren Gelenken, Augenveranderun­
geu (Linsensubluxation, Myopie), Thoraxdefor­
mierungen und Wirbelsaulendeformierungen. 
Es soll hier nur auf die kardialen Symptome 
eingegangen werden. Die Erkrankung wird nach 
McKuSICK einfach autosomal dominant vererbt, 
ca. 50% der Nachkommen sind betroffen. 

Pathologie. Von der Anomalie sind vor aHem 
Aorta und Arteria pulmonalis betroffen. An bei· 
den GefaBen finden sich Dilatationen mit evtl. 
Aneurysma-Bildung, die bis zur Dissezierung 
gehen konnen. Histologisch besteht eine Distor­
sion der GefaBarchitektur mit Fragmentation 
oder Fehlen der elastischen Fasern der Media und 
Metachromasie. Die Lasionen sind histologisch 
an beiden GefaBen nachweisbar, die klinische 
Symptomatologie wird aber haufiger von der 
Aorta als von der Pulmonalis beherrscht. 

Auch das Myokard ist oft verandert mit 
Hypertrophie, Myokardfibrose etc., sogar wenn 
GefaBveranderungen fehlen. Daher hat VAN Bu· 
CHEM von Arachnodaktylie-Herz gesprochen. 

Begleitvitien kongenitaler N atur sind wesent· 
lich seltener als frtiher angenommen. Beschrieben 
sind Tetralogie von FALLOT (McKuSICK), offener 
Ductus Botalli, Isthmusstenose der Aorta (HEAD. 
LEY), Ventrikelseptumdefekt (KEITH et al.). 

Haufiger ist jedoch das Auftreten von Aorten­
oder Mitralinsuffizienz infolge der aHgemeinen 
Dilatation des Herzens. 

Weiterhin sind Lungenveranderungen (Em­
physem) beschrieben worden (BOLANDE et al.). 

Klinik. Das klinische Bild ist durch den 
charakteristischen Aspekt leicht zu erkennen. 
Ein Herzbefund kann fehlen. Bei Klappen­
insuffizienzen finden sich die entsprechenden 
Gerausche. Unter Umstanden tritt eine Herz­
insuffizienz auf, evtl. die Zeichen des Aneurysma 
dissecans resp. eines Durchbruchs eines Aneu­
rysma des Sinus Valsalvae (s. S.642). Ront­
genologisch findet sich die Ektasie der Aorta, 
die angiokardiographisch noch besser darzu­
stellen ist. Das EKG ist uncharakteristisch 
verandert. 

1m Urin hat man einerseits eine er· 
hOhte Hydroxyprolin.Ausscheidung festgesteHt 
(SJOERDSMA et al.), andererseits sind Storungen 
des Mucopolysaccharid·Stoffwechsels bekannt 
(BACCHUS). Diese Beobachtungen sind vor aHem 
atiologisch von Interesse. 

Therapie. Die Grundkrankheit ist un­
beeinfluBbar. Die kardialen Erscheinungen 
konnen zum Teil chirurgisch angegangen wer­
den, doch ist auch so die Prognose schlecht 
(HEADLEY). 50% der Patienten sterben vor 
dem 15. Lebensjahr, einige sogar im Klein­
kindesalter an Herzinsuffizienz, Aorten- oder 
Mitralinsuffizienz oder an einem rupturierten 
Aneurysma dissecans der Aorta. 
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Angeborene Fehlbildungen des Perikards 
Von w. HORT, Gottingen 

Angeborene Fehlbildungen des Herzbeutels 
sind selten und beschranken sich, soweit bisher 
bekannt, auf folgende Anomalien: 

1. Perikarddefekte, 
2. Perikarddivertikel, 
3. Perikardcysten, 
4. cystische Tumoren des Perikards. 

Perikarddefekte 

Die Herz beuteldefekte umfassen in der Re­
gel aIle Wandschichten des Perikards ein­
schlieBlich der anliegenden parietalen Pleura, 
so daB eine abnorme Verbindung zwischen 
Herzbeutel und PleurahOhle besteht. Die De­
fekte sind unterschiedlich groB. Seltener sind 
sie fensterformig und lassen nur Teile der 
linken oder rechten Herzhalfte unbedeckt (par­
tielle Defekte), haufiger fehlt das Perikard auf 
einer Seite ganz (komplette Defekte). Auf der 
linken Seite kommen Herzbeuteldefekte erheb­
lich haufiger als rechts vor. Von 99 in der 
Literatur mitgeteilten Fallen, die ELLIS et al. 
1959 zusammenstellten, fehlte das Perikard 
auf der linken Seite 18mal partiell, 48maI kom­
plett, rechts 2mal partiell und einmal voll­
standig, und 3mal lagen doppelseitige Defekte 
vor. lOmal waren partielle Defekte im dia­
phragmatischen Anteil des Herzbeutels lokali­
siert, und 3mal fehlten zwar Teile der Herz­
beutelwand, die dariiberliegende parietale 
Pleura war aber vorhanden. 14 FaIle waren 
wegen unvollstandiger Angaben nicht zu 
kIassifizieren. Unter den 66 Beobachtungen 
mit linksseitigen Defekten bestanden bei 21 
weitere MiBbildungen, meist an Herz, Lunge, 
Pleura oder in der PeritonealhOhle. 

Historisehe Daten. Die erste Beobachtung 
stammt von REALDUS COLUMBUS, der 1559 in 
einem Satz seines Anatomie-Lehrbuches ein 
vollstandiges Fehlen des Perikards beschrieb. 
Vielleicht handelte es sich dabei aber nur um 
eine vollstandige Obliteration des Herzbeutels. 
Klinisch wurde ohne Thorakotomie ein Herz­
beuteldefekt erstmals 1937 von DAHL diagno­
stiziert, der bei einem Pneumothorax im Ront­
genbild Luft im Herzbeutel nachweisen konnte. 

Haufigkeit. Bisher sind mehr als 100 Beob­
achtungen mitgeteilt worden (s. die Arbeiten 
von GRANT; MOORE; SOUTHWORTH und STE­

Handbuch der Kinderhellkunde, Bd. VII 

PHENSON; MOORE and SHUMACKER; FANFANI 
und DE BlASE; ELLIS et al.). Sie umfassen aIle 
Altersklassen und wurden iiberwiegend als 
Nebenbefunde bei der Obduktion entdeckt. 
Bei Mannern sind Herzbeuteldefekte etwa 
dreimal so haufig wie bei Frauen beobachtet 
worden (s. MOORE und SHUMACKER; ELLIS et 
al.; CHANG und LEIGH). Diese auffallende Ge­
schlechtsdisposition ist unerklart. 

Pathogenese. Die meisten Herzbeuteldefekte 
lassen sich zwanglos aus der Entwicklungs­
geschichte (vgl. SALZER) ableiten. Beim 5 mm 
langen menschlichen Keimling ist das Septum 
transversum, in dem sich spater ein groBer Teil 
des Zwerchfells entwickelt, von der vorderen und 
seitlichen Leibeswand her schon weit nach dorsal 
vorgewachsen und mit dem von der hinteren 
Leibeswand nach ventral vorspringenden Tra­
chealwulst verbunden. Lateral davon bestehen 
zu beiden Seiten hinter dem freien Rand des 
Septum transversum Verbindungen zwischen der 
Perikardial- und Peritonealhohle. Die Ductus 
Cuvieri ziehen beiderseits in der seitlichen Rumpf­
wand zunachst nach ventral und biegen dann 
nach medial um. Dabei verlaufen sie im latera­
len Rand des Septum transversum. Spater wird 
die allmahlich wachsende Lungenanlage durch 
COlomfalten, die mit dem Septum transversum in 
Verbindung stehen, gegen die Peritoneal- und 
PerikardialhOhle abgegrenzt. Cranial bleibt als 
Auslaufer der ehemaligen Verbindung zwischen 
Herzbeutel und Peritonealhohle zunachst noch 
der Ductus pleuropericardiacus offen. Bei Keim­
lingen von 12,5-13 mm Lange ist er normaler­
weise verodet, nachdem die Pleuroperikardial­
membran und Teile der Wand des Ductus Cuvieri 
mit dem Trachealwulst verschmolzen sind. AuBer 
den beiden dorsal gelegenen Ductus pleuroperi­
cardiaci hat die Herzbeutelhohle noch zwei ven­
tral gelegene, blind endigende Recessus. 

In der neueren Literatur herrscht Einmiitig­
keit dariiber, daB dem Herzbeuteldefekt gewohn­
lich das Ausbleiben des Verschlusses yom Ductus 
pleuropericardiacus zugrunde liegt. Ober die Dr­
sache dieser Fehlbildung lassen sich nur Ver­
mutungen anstellen. Wegen des Oberwiegens der 
linksseitigen Defekte wird an eine vorzeitige 
Atrophie des linken Ductus Cuvieri gedacht 
(PERNA; PLAUT). 

Klinik 

Symptomatologie. Meist bleiben die Peri­
karddefekte symptomlos. Sie stellen, falls 
keine Komplikationen eintreten, in der Regel 
mehr einen Schonheitsfehler dar, der durchaus 
mit schwerer korperlicher Arbeit und einem 
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langen Leben zu vereinbaren ist. Auch Tiere 
bleiben nach Perikardektomie gesund (Lit. s. 
bei HORT und BRAUN). 

Diagnose. Neuerdings besteht die Moglich­
keit, perikardiale Defekte klinisch zu diagnosti­
zieren. Auf Rontgenbildern laBt sich bei par­
tiellen Defekten mit Prolaps des linken Herz­
ohres ein Vorsprung am linken oberen Herz­
rand neben der Lungenschlagader erkennen 
(HERING et al.), der beim Durchleuchten pul-

strahlendurchlassiger Spalt abo HAMILTON hat 
einen ganz ahnlichen Rontgenbefund, wie ihn 
ELLIS et al. bei Erwachsenen beschrieben, bei 
einem lOjahrigen Kind erhoben, bei dem die 
Thorakotomie die Diagnose eines kompletten 
Herzbeuteldefektes bestatigte (s. Abb. 370). 

Das Bestehen eines Herz beuteldefektes laBt 
sich bei klinischer Untersuchung mit Hilfe eines 
Pneumothorax beweisen, weil dabei Luft in den 
Herzbeutel eintritt. Bei den Beobachtungen 

von ELLIS et al. trat bei komplettem 
Defekt des linksseitigen Perikards eine 
Gasfiillung in der rechten Halfte des 
Herzbeutels sowie zwischen Herz und 
Zwerchfell auf. Bei seitlicher Aufnah­
me erschien das Herz von der vorderen 
Brustwand abgehoben. Beim Anlegen 
eines Pneumothorax zur Klarung der 
Diagnose wird in den sehr seltenen Fal­
len eines doppelseitigen Herzbeutelde­
fektes eine Luftfiillung in beiden Pleu­
rahohlen eintreten. 

Abb. 370. Vollstandiges Fehlen des linksseitigen Perikards 
bei einem lOjahrigen Jungen. (Aus HAMILTON.) Das Herz ist 
im ganzen nach links verlagert. Das Lungenarteriensegment 
springt ungewohnlich stark vor und ist durch eine Zunge 
lufthaltigen Lungengewebes von dem Aortenknopf getrennt, 
der durch das pneumonische Infiltrat oberhalb des Herzens 

Herzkatheteruntersuchung und An­
giokardiogramm konnen dazu beitragen, 
zusatzliche Anomalien im Herzen selbst 
aufzuspiiren. Dariiber hinaus konnte 
das Angiokardiogramm zur Lokalisation 
des prolabierten Herzteiles verhelfen 
(CHANG und LEIGH). 

Prognose. Die Prognose eines 
Herzbeuteldefektes ist meistens gut. 
Es liegen aber bisher vier autoptische 
Beobachtungen iiber plotzliche Todes-iiberdeckt wird 

siert. CHANG und LEIGH konnten sogar beim 
Durchleuchten eines 6jahrigen Knaben, bei 
dem gleichzeitig ein offener Ductus Botalli 
bestand, eine im Vergleich zur Aorta und 
A. pulmonalis paradoxe Pulsation des pro­
labierten linken Herzohres beobachten. 

Bei vollstandigem Fehlen des linksseitigen 
Perikards ergibt nach den Untersuchungen von 
ELLIS et al. die dorsoventrale Rontgenauf­
nahme bei sagittalem Strahlengang ein im 
ganzen nach links verschobenes Herz mit un­
gewohnlicher Silhouette. Am linken Herzrand 
heben sich drei V orspriinge ab, weil der Herz­
beutel die Herzteile nicht mehr liickenlos zu­
sammenhalt. Es springen vor: der Aorten­
knopf, das Segment der Lungenarterien und 
der linke Ventrikel, der abgeflacht iiber dem 
Zwerchfell ausgestreckt liegt. Zwischen Aorta 
und Pulmonalisstamm hebt sich ein schmaler, 

faIle beim Einklemmen des Herzens 
in einen angeborenen partiellen Perikarddefekt 
vor. Die erste stammt von BOXALL und wurde 
im Jahre 1886 an einer 28jahrigen Frau ge­
macht, die kurz zuvor geboren hatte. Die an­
deren drei betreffen Kinder. Z weimal war das 
Herz groBenteils durch den Defekt hindurch­
getreten: bei einem 2jahrigen, bis dahin vollig 
gesunden Knaben, der nach plotzlich auf­
getretener Unruhe und Erbrechen erkrankte 
(SUNDERLAND und WRIGHT-SMITH), und bei 
einem 2 Tage alten Madchen mit multiplen 
weiteren MiBbildungen, bei dem sich bereits 
eine weitgehende frische hamorrhagische 
Infarzierung des Herzens ausgebildet hatte 
(HORT; S. Abb. 371). Bei dem von BRUING 
beschriebenen 7jahrigen Madchen, das nach 
kurzer BewuBtlosigkeit starb, war die 
Herzspitze in den partiellen Defekt einge­
klemmt. 
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Therapie. Da bei kompletten Herzbeutel­
defekten bisher keine Komplikationen bekannt 
wurden (wenn man von HWGINSONS Beob­
achtung bei einem nach Pneumonektomie 
operativ gesetzten, vollstandigen rechtssei­
tigen Herzbeuteldefekt mit Prolaps, Rotation 
und Einklemmung des Herzens im Sinus 
phrenico-costalis absieht), eriibrigt sich bei 
diesen Fallen eine Behandlung. 

Bei einem klinisch diagnosti­
zierten partiellen linksseitigen Herz­
beuteldefekt, der seiner GroBe nach 
AniaB zu einer Incarceration des 
Herzens odeI' von Teilen del' Ven­
trikel geben konnte, erscheint jedoch 
eine operative Deckung des Defektes 
odeI' die Umwandlung des partiellen 
in einen komplettenDefekt angezeigt. 

Perikarddivertikel 

et al. 1961 mitteilten: Bei einem IOjahrigen 
Knaben, dessen Anamnese wichtige Hinweise 
auf ein tatsachlich angeborenes Divertikel ent­
halt, kam es infolge hochgradiger Kompression 
des rechten Hauptbronchus durch das Diver­
tikel zu einer Lungenatelektase, die nach opera­
tiveI' Abtragung des Divertikels sofort wieder 
verschwand. 

a b 

Unter Perikarddivertikeln ver­
steht man Wandausstiilpungen des 
Herzbeutels, die mit del' Perikardial­
hOhle in Verbindung stehen. Dber 
die Nomenklatur herrscht keine 
Einigkeit, und die Divertikel wurden 
auch als Perikardhernie, Serosahernie 
odeI' sogar als Perikardcyste bezeich­
net (vgl. die ausfiihrliche Darstellung 
bei SCHOLMERICH). 

Die meisten Herzbeuteldivertikel 
sind erworben und iiberwiegend aus 
abgekapselten Ergiissen entstanden. 
Wenn entziindliche Veranderungen 
in der Herzbeutelwand und krank­
hafte Befunde in del' Umgebung 
fehlen, die die Divertikelbildung ver­
anlaBt haben konnten, spricht man 
von angeborenen Divertikeln. 

Abb. 371 a u. b. Hamorrhagische Infarzierung des Herzens bei 
angeborenem Herzbeuteldefekt (2 Tage altes Madchen). a Blick 
von hinten auf das formalinfixierte Herz. Man sieht deutlich die 
durch die Einklemmung in den partiellen linksseitigen Herzbeutel­
defekt bedingte Schniirfurche, die von der tief einschneidenden 
Incisura apicis cordis her zunachst dem Sulcus interventricularis 
dorsalis folgt und dann im leicht bogenformigen, etwas nach 
links gewendeten Verlauf die groBen Herzvenen kurz vor der 
Einmiindung in den Sinus coronarius abdriickt. Dadurch kam es 
zur weitgehenden hamorrhagischen Infarzierung des Herzens. 
b Querschnitte durch den Kammerteil des Herzens an der 
Grenze vom oberen zum unteren und vom mittleren zum unteren 
Drittel (unterer Teil der Abbildung). Von der hamorrhagischen 
Infarzierung verschont sind nur die in der Abbildung hell aus­
sehenden Teile der Muskulatur, d.h. das Septum, groBe Teile 
der rechten Kammerwand und die inneren Schichten der linken 
Kammerwand. AIle anderen in der Abbildung dunkel wieder­
gegebenen Abschnitte sind hamorrhagisch infarziert. Abbildungen 

Bis 1959 hatten FELL et al. erst 
29 Beobachtungen iiber angeborene 
Divertikel zusammengestellt, die samtlich von 
Erwachsenen stammten - fUr eine als angeboren 
geltende Veranderung ein auffallender Befund. 
21 Divertikellagen entlang dem rechten Herz­
rand. Die meisten machten keine Beschwerden. 
Manchmal wurden Klagen iiber Schmerzen in 
der Brust, Dyspnoe und Husten geauBert, die 
vielleicht auf eine unterschiedliche Fiillung des 
Divertikels zuriickgehen (s. SCHOLMERICH). 
Eine Sonderstellung nimmt die bisher einzige 
Beobachtung bei einem Kinde ein, die DAVIS 

in natiirlicher GroBe, entnommen aus HORT 

Die Genese der angeborenen Divertikel ist 
umstritten (s. BISHOP et al.; SCHOLMERICH). 
LAMBERT hielt sie fiir embryonal entstandene 
kleine Colomraume, die AnschluB an den Herz­
beutel gewonnen haben, LILLIE et al. fUr persi­
stierende ventrale Herzbeutelrecessus. Andere 
(s. MAIER) dachten an angeborene weiche 
Stellen in der Wand, die bei erhohtem intra­
perikardialen Druck prolabieren. 

Auf dem Rontgenbild stellen sich die Diver­
tikel als el'bs- bis faustgroBe Verschattungen 

51* 
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dar, die unmittelbar neben dem Perikard 
liegen. Sie konnen wahrend der Atmung ver­
formt werden (Janssonsches Zeichen). 

Als sicheres diagnostisches Zeichen gilt die 
bei geeigneter Lagerung des Patienten ein­
tretende partielle Entleerung des Divertikels. 
Sie kann aber bei schmalem Halsteil aus­
bleiben. Endgiiltige Klarheit verschafft die 
Thorakotomie, die aus differentialdiagnosti­
schen Erwagungen meist vorgenommen und 
bei der dann das Divertikel entfernt wird. 

Perikardcysten 

Die Herzbeutelcysten liegen dem Perikard 
in der Regel unmittelbar auBen an, am hau­
figsten im rechten Herz-ZwerchfellwinkeL 
LOEHR unterteilte sie in angeborene perikar­
diale Colomcysten, cystische Lymphangiome, 
Bronchialcysten und Teratome. Wir folgen 
hier seiner Einteilung. 

Perikardiale COlomcysten. Als Synonyma 
sind gebrauchlich: kongenitale Perikardial­
cyste oder diinnwandige Perikardialcyste. 

Diese Cysten sind unilokular, diinnwandig, 
mit Mesothel ausgekleidet und haben eine ganz 
ahnliche Wandstruktur wie der HerzbeuteL 
Sie konnen allmahlich wachsen. 

Ihre Genese ist umstritten. LAMBERT sieht 
sie als persistierende embryonale mesen­
chymale Hohlen an. CHRIST und auch SALZER 
halten ihre Entstehung aus Resten des Ductus 
pleuropericardiacus fiir moglich, und LILLIE 
et aL fiihren sie auf abgeschniirte Anteile der 
ventralen Recessus des Herzbeutels zuriick. 
Sie kommen etwas haufiger als die anderen 
Fehlbildungen des Perikards vor. Die Anzahl 
der beschriebenen FaIle schnellte in den letzten 
J ahren mit zunehmender Perfektion der Tho­
raxchirurgie sprunghaft in die Hohe. 1955 
stellten GRUNDMANN et aL 91 FaIle aus der Li-
teratur zusammen, WERNER 
JOENSSON 1961 bereits 200. 

und SIGUR­
Dberwiegend 

handelte es sich dabei um Zufallsbefunde bei 
Erwachsenen. 

DiePerikardcysten bleiben klinisch gewohn­
lich symptomlos, wenn sie nicht wegen ihrer 
GroBe Beschwerden hervorrufen. Dabei kann 
es zu Husten oder Kurzatmigkeit, zur Behin­
derung der Herzaktion oder zur Irritation des 
Vagus kommen (s. GRUNDMANN et aI., WOLF; 
SCHOLMERICH). 

Die Perikardcysten werden gewohnlich zu· 
fallig bei Rontgenuntersuchungen als glatt 
begrenzte, kugelige oder ovale Schatten ent­
deckt, die bei der Atmung wie die Divertikel 
Verformungen erleiden konnen. Eine ein­
gehende Erorterung der Differentialdiagnose 
findet sich bei LOEHR sowie SCHOLMERICH. 

Cystische Lymphangiome. Synonyma: Hy­
groma cysticum, lymphangiomatose Cyste, 
Quellwassercyste (s. LOEHR). 

Sie kommen sehr selten vor, sind meist 
multilokular und dickwandig und enthalten 
Nester von Lymphocyten, ofter auch glatte 
Muskelfasern (s. GRUNDMANN et aLl. Sie wer­
den aus dem perikardialen LymphgefaB. 
System abgeleitet (s. LOEHR). 

Die Prognose der angeborenen Herzbeutel­
cysten ist wie die der Divertikel gut. Kompli­
kationen konnen durch Druck der Cyste auf 
Nachbarorgane entstehen. 

Zur sicheren Abgrenzung gegen bosartige 
Neubildungen wird eine Thorakotomie oft 
nicht zu umgehen sein. Maligne Entartungen 
von angeborenen Herzbeutelcysten sind bisher 
nicht bekanntgeworden (s. LILLIE et aL; WER­
NER und SIGURJOENSSON). 

AbschlieBend seien die sehr seltenen an­
geborenen cystischen Tumoren des Herzbeutels 
kurz erwahnt. Dberwiegend handelt es sich 
dabei um bronchogene Tumoren, manchmal 
um Teratome. Sie werden im Beitrag von 
WEICKER bei den Tumoren des Herzens mit 
abgehandelt. 
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Fibrosen 
Von E. ROSSI und J. W. WEBER, Bern 

Fibroelastosis 

Die Fibroelastosis endocardica ist charak­
terisiert durch eine Hyperplasie des parietalen 
Endokards infolge Wucherung des elastischen 
und kollagenen Gewebes. In der Regel ist sie 
im linken Ventrikellokalisiert, und oft sind die 
nebenstehenden Klappen mitbeteiligt. Zur 
Regel gehOrt auch die Hypertrophie des Myo­
kardes unterhalb des betroffenen Endokards. 
Die Fibroelastosis endocardica (F.e.) bildet in 
der Padiatrie ein genau definiertes Krankheits­
bild, wahrend fur die Internisten der Begriff 
viel weniger fest umschrieben ist. Verschiedene 
Krankheitsbilder, die gemeinsam eine Endo-

myokardfibrose haben, werden unter diesem 
allgemeinen Begriff zusammengefaBt. 

Begriff und Bezeichnungcn. Auf Grund un­
serer mangelhaften Kenntnisse sind zahlreiche 
Bezeichnungen vorgeschlagen worden: 

Synonyme. Fetale Endokarditis (KREY­
SIG); diffuse Endokarditis (BOGER); endocar­
dial fibroelastosis (WEINBERG und HIMEL­
FARB); Endokarddysplasie (PRYOR-WYATT); 
endocardial sclerosis (COSGROWE-KAUMP) ; endo­
myocardial fibrosis (JACOBS); Endomyocarditis 
fibrosa (ROHMER-SACREZ-FRUHLING); constric­
tive endocarditis (McKuSICK) ; endocardite 
parietale fibro-elastique (FRUHLING-ADAM); 
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endomyocarditis foetalis (FARBER-HuBBARD); 
diffuse Verdickung des Endokards (FISCHER); 
Endocarditis parietalis (STRAUSS); Schwielen­
herz (STOEBER); pranataleFibroelastosis (STAD-

Tabelle 50. Einteilung 

Primare Formen: 
a) Infantile Form (eigentliche F.e. im engeren 

Sinne) 
1. Ohne kongenita.le Vitien (KELLY und 

ANDERSEN, ROSSI) 
2. Mit kongenitalen Vitien (EDWARDS, 

ANDERSEN und KELLY, OPPENHEIMER) 
3. SogenannteErwachsenen.Form (VANBu­

CHEM et aI., THOMAS et aI.) 
b) Endocarditis parietalis fibroplastica Loffler 

(BRINK und WEBER, GERBAUX und RUL­
LIERE, KNORR und SCHEPPE, LOFFLER, 
WEISS-CARMINE) 

c) KardiovascuHi.re Kollagenose mit parieta­
ler, endokardialer Thrombose Becker 
(BECKER, SEMINAR) 

d) Endomyokardfibrose Davies (BALL et aI., 
SEMINAR, TURNER und MANSON-BAHR) 

Sekundare Formen: 
a) Infolge kongenitaler Vitien (ANDERSEN und 

KELLY, EDWARDS) 
b) N ach akuter und besonders chronischer 

Myokarditis (SAPUTO, WEBER et aI.) 
c) Infolge Myokardose 

1. Glykogenspeicherkrankheit des Herzens 
(ROSSI, BEUREN et aI., JEUNE et aI., 
WILSON und CLARK) 

2. Morbus Hurler (BERENSON und GEER, 
STRAUSS und PLATT) 

3. Arachnodaktylie (BERENSON und GEER, 
VAN BUCHEM) 

4. Morbus Chagas (DAVIES) 
d) Kombiniert mit degenerativen, muskuliiren 

oder neuralen Erkrankungen 
1. Progressive Muskeldystrophie (LEHN­

DORFF, GILROY et aI.) 
2. Friedreichsche Ataxie (BOYER et aI., 

KOLB und HUTH, THILENIUS und GROSS­
MAN) 

3. Syndrom von REFSUM (EDSTROM et aI., 
GORDON und HUDSON, REESE und BE­
RETA, REFSUM, RICHTERICH et al.) 

4. Morbus Steinert (CANNON, GFELLER und 
Roux) 

e) Herzveranderungen beim Carcinoid-Syn­
drom (HEDINGER und GLOOR, ISLER und 
HEDINGER, SJOERDSMA et al., THORSON 
et al.) 

LER-REID-FRIEDMAN) ; Fibrose des Parietal­
Endokards (ROSAHN); endocardial elastomyo­
fibrosis (FISHER-DAVIES). 

Wir verwenden fur die kindliche Form den 
Ausdruck, den WEINBERG und HIMELFARB 
1943 vorgeschlagen haben, namlich "Fibro-

elastosis endocardica". Die kindliche Form 
stellt aber nur einen Teil eines Oberbegriffes, 
d.h. die endokardiale Elastomyofibrose, dar 
(FISHER und DAVIES). Man darf den Begriff 
"Fibroelastosis endocardica", wie er am Kind 
definiert wurde, infolgedessen nicht wahllos 
auf ahnliche Formen des Erwachsenen aus­
dehnen. 

Einteilung. Jede Klassifikation ist unvoll­
standig und schwierig, besonders in diesem 
Kapitel. Wir glauben aber doch, daB primare 
von sekundaren Formen zu unterscheiden sind 
(Tabelle 50). 

Bei den primiiren Formen dominiert die F.e. 
als Hauptveranderung, wahrend sie bei den 
sekundiiren Formen als Folge einer kardialen 
oder allgemeinen Erkrankung zu betrachten 
ist. Unter den primiiren Formen ist in erster 
Linie die klassische infantile Form zu verzeich­
nen, die sich gelegentlich !nit einem nicht in 
Zusammenhang stehenden kongenitalen Herz­
fehIer kombiniert. Selbstverstandlich wird 
gelegentlich diese klassische Form erst in der 
Pubertat oder im Erwachsenenalter diagnosti­
ziert. Ebenfalls primare Formen sind die 
Endocarditis parietalis fibroplastica Loffler, 
die kardiovasculare Kollagenose mit parietaler 
endokardialer Thrombose, wie sie BECKER in 
Sudafrika beobachtet hat, die Endomyokard­
fibrose, die erstmals von DAVIES, hauptsachlich 
in Uganda, festgestellt wurde. 

Unter die sekundiiren Formen gehort die 
Endokardfibrose, die in direktem Zusammen­
hang mit einem HerzfehIer steht, d.h. an Ort 
und Stelle, wo der pathologische Blutstrom 
gegen die Wand einen abnormen Stimulus 
darstellt. Sekundarer Art sind auch die bei 
einem Teil der Herzglykogenosen und bei den 
Myokarditiden beobachteten Endokardver­
dickungen. Wahrend das Myokard bei der 
chronischen Myokarditis mit einer Fibrose bis 
zur Schwiele reagiert, zeigt das Endokard eine 
Endokardfibrose. Zuletzt konnen endokar­
diale Verdickungen infolge neuromuskularer 
Affektionen und mit spezifischen Besonder­
heiten bei Carcinoidsyndrom auftreten. 

Primare Formen der F .e. 

Infantile Form 
Historische Daten. LANCISI hat 1740 als 

erster das Krankheitsbild der infantilen Fibro­
elastose beschrieben. KREYSIG priigte 1817 den 
Begriff "fetale Endokarditis" und die Entziin-
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dungstheorie blieb lange Zeit unangefochten, bis 
sie 1941 durch GROSS verworfen wurde. Noch 
heute wird sie von einigen Autoren anerkannt 
(FRUHLING und ADAM, HAASE und ~WEBER, 

SCHNEEGANS et al.). 

Disposition. Was die Haufigkeit anbelangt, 
so sind die Daten nieht sehr zuverlassig, da die 
diagnostisehen Kriterien auBerordentlieh von­
einander abweiehen. 

Wahrend 1951 DORDICK nur 39 Falle in der 
Literatur sammeln konnte, stiegen sie ein Jahr 
spater auf 75 (CLEMENT) und 1953 konnte LAM­
BERT 94 Beschreibungen in der Literatur finden. 
1m gleichen Jahr konnte DENNIS 149 gesicherte 
Falle zusammenstellen. DIMOND et al. fanden eine 
F .e. bei 5,8 % aller Kinderautopsien unterhalb 
3 Jahren, d.h. 31,4 % der beobachteten kongeni­
talen Herzvitien. JOHNSON (1954) fand in 10% 
aller Autopsien von Herzvitien eine F.e., wahrend 
LAMBERT und VLAD nur auf 4 % kommen. KELLY 
und ANDERSEN erhoben unter 237 autoptisch 
kontrollierten kongenitalen Herzfehlern, unab­
hangig voneinander, 17 FaIle von reiner F.e., 
d.h.7,2%. 

Die Geschlechtsverteilung seheint keine Be­
vorzugung zu zeigen. REMMELE fand bei 
254 F.e.-Fallen 138 mannliehe und 116 weib­
liehe Individuen. THOMAS et al. (1955) stellten 
einwandfrei ein Uberwiegen der Knaben fest. 

Alter. Sieher ist die Bevorzugung des Saug­
lingsalters. In einer Serie von 94 Fallen fanden 
BLUMBERG und LYON, daB 36% der Erkrank­
ten die Zeiehen bereits innerhalb der ersten 
2 Lebenswochen aufwiesen. Bei 61 % traten 
die ersten Zeiehen vor dem 6. Monat auf. 1m 
allgemeinen ist die Dauer der Erkrankung kurz, 
hauptsachlieh wenn die klinisehen Zeiehen 
friihzeitig auftreten. Bei rund 50% dauert die 
Affektion weniger als 2 W oehen, bei rund 40 % 
weniger als 6 Monate, und nur 10% zeigen 
einen langsameren Verlauf. 

Eine Statistik von KELLY und ANDERSEN 
ergab ahnliehe Resultate. An Hand von 
204 Fallen hat REMMELE das Todesalter fest­
gehalten (Abb. 372). 

52,4 % sterben innerhalb der ersten 6 Mo­
nate, 73% innerhalb des l. Jahres, 86,7% in­
nerhalb der ersten 2 Jahre. DENNIS kommt 
auf ahnliehe Zahlen (Abb. 373). LINDE-ADAMS 
stellen beirigoroserTherapie jedoeh eine bessere 
Prognose. 

Es besteht weder eine konstitutionelle Dis­
position noch eine jahreszeitliehe Verteilung 
des Auftretens der F.e. 

Pathobiologie. Die Atiologie der F.e. und 
die damit verbundene Pathogenese ist aueh 

Tabelle 51. Personliche Statistik 
Kardiopathien (autoptisch kontrolliert) 188 
Kongenitale Herzvitien . . . . . 129 
Myokarditis . . . . . . . . . . . 14 
Primare Fibroelastosis endocardica . 5 
Herzglykogenose (davon 4 mit F.e.) . 8 
Coronar-Arterien-Anomalien 2 
Seltene Formen. . . . . . 30 

Tabelle 52. Dauer der F.e. nach Auftreten der 
ersten klinischen Zeichen bis zum Exitus 

BLUM-I LUBKE 
(~~~~) (1958) 

Weniger als 2 W ochen . . . .. 52 % 50 % 
Zwischen 2 W ochen und 6 Monaten 36 % 43 % 
Uber 6 Monate . . . . . . .. 12 % 7 % 

Tabelle 53. Pathogenese der Fibroelastosis 
endocardica 

1. Fetale Entziindung: 
KREYSIG 1817, COLLIER u. ROSAHN 1951, 
HAASE u. WEBER 1952, FRUEHLING u. ADAM 
1956, SCHNEEGANS et al. 1963. 

2. KongenitaleEntwicklungsstorung ; MiBbildung : 
GROSS 1941, WEINBERG u. HIMELFARB 1943, 
CAMPBELL 1949, POTTER 1952, EDMONDS u. 
SEELYE 1951, CRAIG 1949, OPPENHEIMER 1953, 
LYON et al. 1946, DENNIS 1953. 

3. Erbliche Storung: 
WEINBERG u. HIMELFARB 1943, ULLRICH 1938, 
DORDICK 1951, ROSAHN et al. 1955. 

4. Mechanische TheOI·ie: 
PRYOR u. WYATT 1950. 

5. Anoxie und Hypoxie: 
JOHNSON 1952, PAUL u. ROBBINS 1955. 

6. Metabolische StOrung mit sekundarer Fibrose: 
KELLY u. ANDERSEN 1956. 
a) Gehaufte Dilatation und Distension des 

Endokards (BOEGER 1928). 
b) VerschluB del' GefiWe von Tebesius. 
c) Anoxie-Effekte. 

7. Kollagen-Krankheit: 
HILL u. REILLY 1951, CLEMENT et al. 1952, 
SCHWEISGUTH et al. 1952. 

8. Fibrinablagerung: 
STILL u. BOULT 1956. 
a) Einfache Uberproduktion von fibrotischem 

und elastischem Gewebe des Endokards. 
b) Primare Myokardnekrose und sekundare 

Fibrose. 
c) Fibrinablagerung auf Endothel wahrend Fe­

talzeit mit Inkorporation und Verdickung. 
9. Lymphstase: 

MILLER et al. 1960, 1961. 

heute noch vollig unklar. Um so zahlreieher 
sind dafiir die Theorien, die aufgestellt wurden. 

Urspriinglich hielt sich wahrend langer Zeit 
allgemein die Auffassung KREYSIGs, es handle 
sich urn eine fetale Entziindung. Diese Entziin­
dungstheorie wird auch heute noch, wenigstens flir 
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spezielle FaIle, aufrechterhalten. Fiir FRUHLlNG 
und ADAM sowie SCHNEEGANS et al. 1963 ist die 
F.e. eine spezielle Reaktion des Endokards auf die 
Entziindung, moglicherweise auf vorbereitetem 
Boden. Wir erwahnen nur noch die Theorien, 
wie diejenigen der Myokardhyperplasie als pri­
mare Veranderung, die Anoxie des Endokards, 
die genetisch-bedingte kardiovasculare Erkran­
kung als Ursache der Endokardverdickung, da sie 
keinen Anklang gefunden haben. Interessanter 

so 
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Diese Auffassungen sind allerdings vorlaufig zum 
Teil Arbeitshypothesen. Immerhin werden sie 
durch die Befunde von F.e., kombiniert mit meta­
bolisch-bedingten Herzerkrankungen, wie beim 
Gargoylismus (STRAUSS und PLATT), bei der kar­
dialen Glykogenose (ROSSI) oder beim Refsum­
Syndrom (eine Lipoidose) (RICHTERICH et al.) 
unterstiitzt. 

1954 fanden wir in drei von acht Fallen von 
kardialer Glykogenose eine kombinierte F.e., was 

spater auch von anderen 
Autol'en bestatigt wurde. 
Interessant ist in diesem 
Zusammenhang die Beo bach· 
tung von WILSON und CLARK: 
die F.e. war bei demjenigen 
Patienten, del' langeI' iiber­
lebte, ausgepragter. Ein 
metabolischer Faktor scheint 
also, mindestens in einem 

o 8 It w m M 3 .5' 78'mNm.u~. 

Teil del' FaIle, sicherlich 
mitzuspielen, und die F.e. 
ware somit eine sekundare 
Erscheinung. AIle neueren 
Ansichten tendieren ganz 
allgemein auf eine primare, 
stoffwechselbedingte Myo­
karderkrankung hin, wo bei 
das endokardiale Geschehen 
als sekundar aufgefa13t wird. 

Monate Jahre 

Abb.372. Altersverteilung von 204 Patienten mit F.e. (Zeitpunkt des Todes) 
nach REMMELE 
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Alter im Zeitpunkt des Todes bei 149 
Patienten (nach DENNIS et al.) 

ist dagegen die von KELLY und ANDERSEN auf­
gestellte Hypothese, da13 es sich urn einen kon­
genitalen metabolischen Defekt handle. Die 
fibroelastotische Reaktion ware somit sekundarer 
Natur. Ein enzymatischer Defekt im Myokard 
konnte auf Grund verschiedener Mechanismen zur 
Fibrose des Endokards fiihren. So z. B. eine akute 
und rezidivierende Dilatation des Herzens, mit 
Distension und Reaktion des Endokards sowie ein 
Verschlu13 del' Gefa13e von Tebesius auf Grund 
von toxischen Reaktionen auf abnorme metabo­
lische Produkte und endlich als Folge del' Anoxie. 

Da13 Entziindungen (Myo­
karditiden) odeI' abnorme Druckverhaltnisse 
(Aortenisthmusstenose) ebenfalls zu metabo­
lischen Storungen des Myokardes auf verschie­
denen Wegen fiihren konnen, scheint die Theorie 
zu bestatigen. Eine interessante und experi­
men tell gut fundierte Entstehungstheorie haben 
MILLER et al. (1960, 1961) aufgestellt. Durch 
experimentelle Storung des Lymphabflusses 
konnte man am Hund eine F.e. hervorrufen. 
Interessanterweise traten die Veranderungen vor 
allem linksseitig auf, so da13 del' Vergleich zur 
kindlichen Form der F.e. sich aufdrangt. Eng 
verbunden mit diesen Beobachtungen scheinen 
die schon 1957 aufgesteUten Theorien von GIBBS 
et al. sowie von PRYOR und WYATT (1950) zu 
stehen, wo die Erkrankung als Ausdruck einer 
generalisierten Affektion aufgefa13t wurde. Bei 
solchen Patienten trat die F.e. zusammen mit 
einer generalisierten Lymphadenopathie mit 
Odem, Atemstorungen, Albuminurie, Hypo­
proteinamie auf. Dieses Bild wird heute in den 
Rahmen del' "enteropathie exsudative" ein­
gereiht (Proteinverlust im Darm). Auch ROSAHN 
betont den generalisierten Charakter del' Er­
krankung. Neuerdings wurde von THURSTON 
sowie auch von NOREN et al. ein positiveI' intra­
cutaner Mumpstest bei F.e. gefunden, was auf die 
Moglichkeit einer intrauterinen Mumpsinfektion 
hinweisen konnte. 

Wenn man diese verschiedenen Theorien 
kritisch betrachtet, kommt man immer mehr 
zur Auffassung, daB die F.e. nicht als Ausdruck 
einer N oxe zu betrachten ist, sondeI'll daB das 
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Endokard auf verschiedene schadigende Ein­
wirkungen stereotyp mit der charakteristischen 
Verdickung reagiert. Somit konnte ein Teil der 
oben erwahnten Theorien im Einzelfall jeweilen 
zu seinem Recht kommen. AuBerdem lieBe 
sich das Vorherrschen der Elastose beim Saug­
ling gegeniiber dem Erwachsenen, wo die 
Fibrose vorherrscht, auf altersbedingte ty­
pische Reaktionsmoglichkeiten zuriickfiihren. 

Das familiiire Auftreten der F.e. hat die 
Frage der Hereditat mehrmals zur Diskussion 
gestellt. So haben WINTER et al. (1960) in der 
Literatur neun Familien eruieren konnen, 
wo eine Familiaritat vorlag. Seither sind wei­
tere drei Familien mitgeteilt worden (VESTER­
MARK, WILSON und CLARK). Bei acht Herz­
glykogenosen (eine typische familiare Affek­
tion) fand ROSSI dreimal eine F.e. In der Arbeit 
von WILSON und CLARK kombinierte sich die 
F.e. bei zwei Kindern mit einer kardialen 
Glykogenose, wahrend drei weitere gesund 
waren. Umgekehrt teilte STADLER mit, daB bei 
sicher eineiigen Zwillingen 
nur der eine Zwilling eine 
F.e. aufwies. Bis heute ist 
noch keine Familie mitge­
teilt worden, bei der in 
mehreren Generationen F.e­
FaIle beobachtet wurden. 

Die Pathoanatomie er­
laubt eine strenge Definition 
der kindlichen F .e. und deren 
Unterscheidung von den 
anderen F .e.-Formen. Das 
Herz ist in der Hauptzahl der 
FaIle dilatiert und hypertro. 
phiert (Abb. 374). 

52 (30,0%) 

6 (3,5%) 

Abb. 374. Makroskopisches Bild einer Fibroelastose 
des linken Ventrikels 

1/6 (26,5%) 

(71= 6.11 %) 

Die Herzgewichte konnen 
die Norm urn das Vier- und 
Ftinffache tibertreffen. In 
die Augen sticht aber bereits 
makroskopisch die Verande­
rung am Endokard: dieses 
ist stark verdickt, weiBlich, 
manchmalleicht gelblich und 
glanzend. Es kleidet die ganze 
Innenseite der betreffenden 
HerzhOhle wie eine rigide 
Platte aus. Wenn die Chor­
dae und die Papillarmuskeln 
sowie die Herzklappen in den 
ProzeB einbezogen werden, 
so resultieren entsprechende 
Klappeninsuffizienzen. Die 
Veranderungen finden sich 

Abb. 375. Verteilung der F.e. in den Herzhohlen bei 115 Patienten (nach 
REMMELE) 

vor aIlem im linken Ven-
trikel, der in 98 % der FaIle befallen ist. In 82 % 
ist die F.e. nur auf das linke Herz beschrankt. 

REMMELE kommt aIlerdings auf etwas andere 
Zahlen (Abb. 375). 
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Begleitende Mi13bildungen schwerer Art, wie 
die Hypoplasie des linken Ventrikels, was zum 
Fehlen del' Herzvergro13erung fiihrt (EDWARDS, 
LYNFIELD et al.), Aortenklappenatresien, Mitral­
atresien, finden sich relativ oft. Yom pathologisch­
anatomischen Standpunkt aus teilt EDWARDS die 
F .e. in primare Formen, wovon er einen "con­
tracted type" und einen "dilated type" unter­
scheidet, und in sekundare Formen bei Herz­
vitien ein. Bei del' seltenen, "kontrahierten" 
Form besteht eine Hypoplasie des linken Ven­
trikels, del' anatomisch wie ein kleines Anhangsel 
an einen dilatierten rechten Ventrikel wirkt. Bei 
del' haufigen dilatierten Form ist del' linke Ven­
trikel stark erweitert. EDWARDS betrachtet in 
funktioneller Hinsicht die kontrahierte Form als 

Abb. 376. Histologisches Bild einer Fibroelastose des 
linken Ventrikels 

die diastolische Erschlaffung behindernd, wah­
rend die dilatierte Form die systolische Kontrak­
tion unmoglich macht. Praktisch ist del' hamo­
dynamische Effekt jedoch del' gleiche. Ais 
primare Form wird bezeichnet, wenn nul' eine F .e. 
ohne weitere Nebenbefunde gefunden wird. Ais 
sekundare Form spricht EDWARDS jede F.e. an, 
die mit einem sehweren Vitium kombiniert ist. 
Die F.e. findet sich dabei in derjenigen Herz­
hohle, die VOl' einer atretischen odeI' stark steno­
sierten Klappe liegt. 

Histologisch besteht eine diffuse, einigerma13en 
gleichma13ige Verdickung des Endokards infolge 
Wucherung del' kollagenen und besonders del' 
elastisehen Fasern (Abb.376). Das Endokard 
kann 1-2 mm und mehr dick werden. Die 
elastischen Fasern sind regelma13ig und parallel 
zum Lumen gelagert. Thrombotische Auflage­
rungen konnen vorkommen, sind abel' im Saug­
lingsalter nicht die Regel (THOMAS et al. 1956). 
Die Myokardfasern sind manchmal hypertro­
phisch, konnen abel' auch Vacuolen und andere 
degenerative Zeiehen zeigen. Haufig sind sie 
jedoch normal. Definitionsgemii13 fehlen entztind­
liehe Infiltrationen vollstandig. Ebenso ist eine 
wesentliche Myokardfibrose bei Sauglingen nicht 
die Regel. 

Klinik 
Symptomatologie. Das klinische Bild del' 

F.e. ist nicht absolut typisch. Es gibt keine 

absoluten, spezifischen Kritel'ien fUr die Dia­
gnose. Allerdings muB man an eine F.e. 
denken, wenn es sieh urn Sauglinge handeIt, 
wenn Insuffizienzerseheinungen im Weehsel 
mit Perioden des W ohlbefindens auftreten, 
wenn eine isolierte Kardiomegalie mit Zeichen 
del' Linkshypertrophie, ohne Gerausche oder 
Cyanose, mit Tachykardie vorliegt und wenn 
eine VergroBerung des linken V orhofes im 

TabeIle 54. Klinisches Bild 
1. Foudroyanter Typ (1/4) VOl' 6. Lebenswoche 

1. Dyspnoe 
2. Cyanose 
3. Herzinsuffizienz 

2. Akuter Typ (1/2) zwischen 6. Lebenswoche und 
6. Monat 
1. Dyspnoe 
2. Cyanose 
3. Aufregungszustande 
4. Anorexie 
5. Tachykardie 
6. Kardiomegalie 
7. Pertussoider H usten 

3. Chronischer Typ (1/4) nach dem 6. Lebensmonat 
1. Aufregungszustand 
2. Anorexie 
3. Pertussoider Husten 
4. Dystrophie 
5. Terminalphase: Cyanose, Dyspnoe, Herz­

insuffizienz 

Tabene 55. Symptomatologie der F.e. bei 
149 Fallen (DENNIS 1953) 

1. Dyspnoe, Tachypnoe. . . 
2. Cyanose, Dyspnoeattacken 
3. Husten ........ . 
4. Anorexie und Dystrophie . 
5. Aufregungszustande 
6. Erbrechen . . 
7. Herzgerausche. 
8. Herzinsuffizienz 

133 FaIle 
106 FaIle 
62 Fane 
54 Fiille 
44 FaIle 
39 Fane 
31 FaIle 
22 FaIle 

Oesophagogramm bei fehlenden Pulsationen 
des linken Ventrikels bei del' Durchleuchtung 
festzustellen sind. 

Wir unterteilen die klinischen Zeichen am 
ehesten nach der Verlaufsform (Tabelle 54). 

1. Foudroyante Form. Tritt in den ersten 
6 Lebenswochen auf, mit plotzlichel' Dyspnoe 
und Tachypnoe, Cyanose und den klinischen 
Zeichen einer Herzinsuffizienz. Der Exitus 
erfolgt in der Regel innerhalb von Stunden oder 
Tagen. 

2. Akute Form. Tritt in den el'sten 6 Le­
bensmonaten auf, zeigt ebenfalls Dyspnoe und 
Cyanose und zusatzlich eine langsam fort­
schreitende Anorexie und Aufregungszustande, 
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begleitet von pertussoidem Husten. Die Kar­
diomegalie ist stets vorhanden und die Herz­
tone sind oft unaufHillig, ein Galopprhythmus 
kann aber bestehen (in 80% der FiiIle) , Ge­
riiusche fehlen meistens. Unter Zeichen zu­
nehmender Herzinsuffizienz erfolgt der Exitus 
im allgemeinen innerhalb einiger W ochen. 
Diese Form betriigt etwa die Hiilfte der beob­
achteten F.e.-FiiIle. 

3. Chronische Form. Bei den chronischen 
Formen stehen die allgemeinen Symptome, 
wie Anorexie, Dystrophie, Aufregungszustande 

in 34 % gezeigt ha tte. Diese sta tistischen Un­
terschiede sind die Resultante eine!' subjektiven 
Beurteilung der Symptome, die uns verhindern, 
scharfe klinische Angaben zu geben. 

Das Rontgenbild ist charakterisiert durch 
eine fast regelmiiBige Herzvergrol3erung, die 
besonders den linken Ventrikel und den linken 
V orhof betrifft (80 % ). FREER und MATHESON 
betonen die Konstanz der Vergrol3erung des 
linken Vorhofes, auch bei Fehlen einer Mitral­
stenose, was aber von anderen Autoren und 
von uns seIber nicht als Regel betrachtet wird 

b 

Abb. 377 au. b. Fall A. H., ¥, geb. 1. 2. 63. KG 12032/63 (Herz 595/63). Thorax-Aufnahme a.-p. und seitlich 
bei Fibroelastosis endocardica (R 5991 vom 16. lO. 63). Starke VergriiBerung des Herzens, besonders des 

linken Ventrikels und des linken Vorhofes 

im Vordergrund, und in der Terminalphase 
treten die Herzinsuffizienzerscheinungen auf. 
Obwohl der Verlauf hier sehr schleichend er­
folgt, kann er aber relativ latent bleiben, um 
sich in der Endphase akut mit den Insuffizienz­
erscheinungen zu zeigen. 

Die Dyspnoe und Tachypnoe (Tabelle 55) 
sind die haufigsten klinischen Erscheinungen, 
gefolgt von Cyanose, Husten und Anorexie. 
Bei den 149 von DENNIS beobachteten Pa­
tienten kamen die Gerausche nur 31mal zum 
Vorschein. Solche Zahlen sind aber nur bedingt 
zu verstehen und weichen stark voneinander 
abo So tritt die Cyanose z.B. nach anderen 
Autoren nur in 25 % der FaIle auf. Das Ge­
rausch wurde bei den 70 von LAMBERT beob­
achteten Fallen in 21 % der Patienten erfal3t, 
obwohl die Autopsie eine Klappenveranderung 

(Abb. 377). Bei der Durchleuchtung in Schrag­
Links- Stellung fallen die minimalen Pulsa­
tionen des linken Ventrikels im Gegensatz zu 
den kraftigen Pulsationen des rechten Ven­
trikels auf, was aber auch bei der Myokarditis, 
besonders bei den chronischen Formen, zu 
beobachten ist. Fast immer sind Zeichen einer 
Lungenstauung vorhanden. 

Das Elektrokardiogramm gilt nach ver­
schiedenen Arbeiten als typisch, ist aber leider 
nicht absolut pathognomonisch, da ahnliche 
Veranderungen z.B. bei der Aortenisthmus­
stenose und bei gewissen M yokarditiden und 
Myokardosen moglich sind. Es sind besonders 
die Arbeiten von VLAD et al. sowie von MARINI 
et al. zu erwahnen. Zusammengefal3t finden 
sich im allgemeinen folgende elektrokardio­
graphische Merkmale: 



812 E. ROSSI und J. W. WEBER: 

T-Welle abgeflacht oder negativ in allen 
Standard-Ableitungen und in V5 und V6 ; Stief 
in VI; R hoch in V5 und V6 ; Senkung des ST 
in V5 und V6 , d.h. der "systolic overload" links 
nach CABRERA (Abb. 378a-d). 
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Hypertrophie des linken Ventrikels und Myo­
kard- resp. EKG-Veranderungen. Es sind auch 
infarkt ahnliche Bilder beschrieben worden. 
Die Differentialdiagnose wird besonders schwie­
rig, wenn die F.e. sich mit einem Vorderwand-

b 

d 

• ;;;/\ . , 

Infarkt kombiniert, wie bei 
einer unserer Beobachtun­

.... gen (WEBER et al.). 

) 

Die Angiokardiographie 
ist unerlaBlich geworden. 
Infolge der F .e. kann der 
linke Ventrikel sich nicht 
mehr vollstandig kontra­
hieren und dementspre­
chend entleeren. Die Folge 

lung des linken Vorhofes 
und Ventrikels und eine 
mangelhafte Darstellung 
der Aorta. Der linke Vor­
hof und der linke Ventrikel 
erscheinen in der Regel 
vergroBert, die Wand stark 
verdickt und der Unter­
schied zwischen systolischer 
und diastolischer Phase ist 
kaum erfaBbar. Diese Beo­
bachtung bestatigt die von 
GLYNN und REINHOLD und 
McKusICK u. COCHRAN aus­
gedruckte Hypothese, daB 
die Linkshypertrophie als 
das Resultat sowohl einer 
ungeniigenden Systole, wie 

Abb. 378 a-d. M. G.-C., c5, geb. 7.8.62. KG 12107/63 (Herz 599/63). 
EKG 2509/63 vom 2.11. 63. Fibroelastosis endocardica. Linkstyp, Knoten­
rhythmus. Senkung der ST-Strecke in I, II, V3-V6. T isoelektrisch 
oder negativ in I-III, aVR, aVL, aVF und VI-6. Hohes R in V5-6 
(systolic overload links). a Ableitungen I, II, III. b Ableitungen a VR, 
aVL, aVF. c Ableitungen VI, V3 und V6, Eichung 0,5. d Ableitungen 

auch einer ungeniigenden 
Diastole zu betrachten ist. 
Kombinieren sich zur F.e. 
noch Klappenveranderun­
gen, so werden die oben­
erwahnten Veranderungen 
ausgepragter und konnen 
in Seiten- oder schrager 
Lage noch besser zur Dar­
stellung gebracht werden. 

Der Herzkatheterismus 
der rechten Seite ist im V2, V4, V6, Eichung 0,5 

Selten wird ein AV-Block ersten Grades 
beobachtet (zwei auf 17 FaIle bei KELLY­
ANDERSEN, einmal auf acht FaIle bei unseren 
Patienten). Es wurde auch Vorhofflimmern 
beschrieben (HUNG und WALSH). MARINI und 
PINCA finden eine klare Korrelation zwischen 

allgemeinen wenig ergiebig, 
obwohl Druckerhohungen, wie LYNFIELD et al. 
und wir seIber es festgestellt haben, zu beo­
bachten sind. Zudem kann der Lungenarte­
riolendruck und die totale Lungenresistenz 
erhoht sein bis auf Werte, wie sie im groBen 
Kreislauf gefunden werden. 
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Wesentlicher ist der Linkskatheterismus. 
LYNFIELD et al. fanden bei vier Patienten eine 
starke ErhOhung des end-diastolischen Druckes 
im linken Ventrikel, der bis tiber 20 mm Hg 
als Ausdruck der Linksinsuffizienz steigen 
kann. Die Druckkurve zeigt das typische Ver­
halten des "early diastolic dip" mit nachfol­
gendem Plateau, wie es bei Herzinsuffizienz 
im allgemeinen, besonders aber bei Pericarditis 
constrictiva, bei diffuser Myokardfibrose, Myo­
pathie und Herzamyloidose gefunden wird. Es 
handelt sich auch hier um ein aspezifisches 
Phanomen. 

II 
L.Lll.L.l..Ll-L 

H 443 T.6. ~ 9j. 
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Abb. 379. T. G., 'j2, 86/diihrig. KG 2549/58. Links­
katheterismus (H 433, 5. 11. 58). Druckkurven: 
von unten nach oben: linker Ventrikel, Lungen­
capillaren (PCV) und Ableitung II des EKG. Beachte 
den hohen enddiastolischen Druck im linken Ventrikel 

In einem eigenen 
Fall (Abb. 379) fand sich 
im linken Ventrikel ein 
enddiastolischer Druck 
von 27 mm Hg. Der 
systolische Druck betrug 
70 mmHg. 

Tabelle 56 (STAMPBACH, SAPUTO). Fibroelastosis endocardica 
T.G.,'j2, 86/ u ji:ihrig, J.-Nr. 2549/58. Linkskatheterismus (H 433, 5.11.58). 

Hamoglobin 11,8 g- %, Hiimatokrit 41 %, 02-KapazitatI5,7 Vol- 0/0. 

Druck in mm Hg 0, % 

systolisch I diastolisch I mittel Vol.· % 8iittignng 

V. cava sup. 9,50 60,5 
V. cava inf .. 10,35 66,0 
Rechter Vorhof . a=7 v=5 5 9,80 62,5 
Rechter Ventrikel . 26 5 16 9,20 58,5 
A. pulmonalis: Stamm 26 16 22 8,95 57,0 

rechts 26 16 22 8,95 57,0 

Diagnose. Die Dia­
gnose der F.e. fuBt auf 
der klinischen Erschei­
nung von Dyspnoe, Cya­
nose und Tachykardie, 
oft ohne Gerausche 
auf rezidivierenden und 
Herzinsuffizienzerschei -

Lungencapillaren (PCV) 23 16-19 
A. femoralis 
Linker Ventrikel 
Aorta 

nungen mit freien Intervallen. Die klassische, 
idiopathische Form wird hauptsachlich beim 
Siiugling beobachtet. Die charakteristischen 
elektrokardiographisch~n Veranderungen, die 
Kardiomegalie mit fehlenden Pulsationen des 
linken Ventrikels und mit Erweiterung des 
linken Vorhofes erlauben die Stellung einer 
Wahrscheinlichkeitsdiagnose, die durch die 
charakteristischen angiokardiogra phischen Be­
funde bekriiftigt werden kann. 

Differentialdiagnose (Tabelle 57). Die Diffe­
rentialdiagnose dieser Form der F.e. kann 
unter U mstanden klinisch unmoglich sein. Bei 
der Herzglykogenose, die ahnlich verlaufen 
kann, kann die Diagnose aus der Makroglossie 
oder aus der Muskelbiopsie festgestellt werden. 
Das EK G erweist sich mit einer verkiirzten 
PQ-Zeit (im Gegensatz zur F.e.) (CADDELL u. 
WHITTEMORE) als sehr wertvoll. Beim falschen 
Abgang der Arteria coronaria sinistra aus der 
Arteria pulmonalis (Bland -White - Garland­
Syndrom) kann im EKG das Infarkt-Bild 
weiterhelfen. Bei der Angiokardiographie fin­
det man die abnorme Arteria coronaria, die 
aus der A. pulmonalis entspringt, und keine 

15,00 95,5 
70 27 
75 63 50 

Tabelle 57. Differentialdiagnose der idiopathischen 
infantilen Fibroelastose mit anderen M yokard­

affektionen des Siiuglings 

Myocarditis 
interstitialis 

Abnormer Ab­
gang der 
A. coronaria 
sin. aus 
A. pulmona­
lis (Bland. 
White­
Garland­
Syndrom) 

Generalisierte 
Glykogenose 

1m Stuhl Nachweis von Cox­
sackie-Virus Typ B 

Beginn im allgemeinen akut bei 
vorher gesunden Kindern. 
Epidemisches Auftreten 

EKG: diffuse Veranderungen, 
besonders der Repolarisation 

Rontgenbild: generalisierte 
Kardiomegalie 

EKG: Bild des Vorderwand­
infarktes 

Angiokardiographie: direkter 
Nachweis des abnorm ab­
gehenden GefaBes. Dunne 
Ventrikelwand 

Muskelhypotonie, Makro­
glossie 

Muskelbiopsie: Vermehrung 
des Glykogens 

EKG:VerkurzungderPQ-Zeit, 
Storungen der Repolarisation 
diffus 
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TabeHe 58. Differentialdiagnose der infantilen idiopathischen Fibroelastose mit anderen 
Formen von F.e. 

Infantile Endocarditis I Kardiovasculare Endomyokard- Carcinoid-idiopathische parietalis 
Fibroelastose fibroplastica Kollagenose Fibrose Syndrom 

Autor. LANCISI LOFFLER BECKER et al. I DAVIES THORSON et al. 
HEDINGER 

et al. 

Alter Saugling vor aHem vor aHem vor aHem Erwachsene 
+++ Erwachsene Erwachsene Erwachsene 

Kinder + 
Erwachsene 

(+) 
Geographische Verteilung iiberaH iiberall Siidafrika nur Neger, iiberall 

besonders in 
Uganda 

Endokard . Fibrose Fibrose muzinoses Fibrose Fibrose 
++ +++ Odem +++ +++ 

Elastose Elastose fibrinoide Elastose Elastose 
+-l--l-, I + Nekrose 

Hamo- serose Myo-
siderose karditis 

32,5% 

Myokard Fibrose -- Fibrose Granulome Fibrose 
odeI' + +++ 62,5% +++ 

Myokarditis Sklerose 5 % 
Myokardose 

Thrombose. +++ + (+) (+ ) 
Embolien +++ +++ (+ ) (+) 
Generalisierte Erkrankung +++ +++ +++ 
Fieber. + (50%) + (80%) + I 

Insuffizienz + + + + + 
Kardiomegalie + I + + + T 

Klappenbeteiligung. (+) ++ ++ ++ +++ 
Pulmonalis 

tricuspidalis 

Eosinophilie . +++ + 
bis 80 % 

I 

Terminal-

Beobachtungen. I Periendo- Kollagenose "flushing" 
. arteriitis der den kardialen 

kleinen Symptomen 
Arterien voraus-

gehend; Sero-
tonin-produ-

zierender 
TumOT 

Wandverdickung wie bei der F.e. Die Myo­
karditis wird oft bereits aus der Anamnese zu 
vermuten sein: plotzlicher Beginn bei einem 
vorher vollstandig normalen Kind, globale 
HerzvergroBerung, diffuse elektrokardiogra­
phische Veranderungen und evtl. epidemio­
logische Faktoren. Schwieriger wird es da­
gegen, wenn die Myokarditis chronisch verlauft 

und es zum Schwielenherz kommt. Hier kann 
das Bild vollstandig gleich wie bei der F.e. 
sein; in solchen Fallen ist die Differential­
diagnose unmoglich. 

Therapie. Eine sicher wirksame Therapie 
existiert bis heute nicht. Seitdem CLEMENT 
et al. sowie SCHWEISGUTH et al. die Cortison­
und ACTH-Therapie vorgeschlagen haben, ist 
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wenig Neues mitgeteilt worden. Auch diese 
hormonelle Therapie kann infolge der Schwie­
rigkeit der Diagnosestellung nicht ohne wei­
teres beurteilt werden. Positiven Resultaten 
stehen negative gegeniiber. LINDE et al. be­
tonen, daB im Gegensatz zur Myokarditis Cor­
tison bei F.e. unwirksam sei. Deswegen schla­
gen sie als Therapie vor: antibiotischen Schutz, 
konsequente Digitalisierung und peinlich ge­
naue Beobachtung und Friiherfassung der Herz­
insuffizienzzeichen. Gleicher Meinung sind 
auch MANNING et al. SeIber fiigen wir zu dieser 
Therapie Steroide hinzu (2-3 mg Prednison 
pro kg Korpergewicht pro die, 4 Tage lang und 
3 Tage Pause) sowie Beruhigungsmittel. PAUL 
und ROBBINS haben 1955 die Einfiihrung von 
Talk in die PerikardhOhle vorgeschlagen. Bei 
einem Patienten scheint nach 71/ 2 Jahren Kon­
troIlzeit die Behandlung wirksam zu sein 
(PAUL 1961). 

Die Erwachsenenform wird mit zunehmen­
der Haufigkeit erkannt und zeigt ein ahnliches 
Bild wie diejenige des Kindes. 1m Gegensatz 
zur kindlichen bilden sich aber haufig Wand­
thromben, was beim Kind selten vorkommt. 
THOMAS et al. (1955) fanden dies in neun von 
zwolf Patienten. Entsprechend sind beim 
Erwachsenen embolische Erkrankungen hau­
figer. Ferner sind subendokardiale Verkal­
kungen gefunden worden sowie eine mehr oder 
weniger immer vorhandene Myokardfibrose. 
Es ist zu unterstreichen, daB zur Diagnose einer 
adulten Form histologisch die Elastose ein 
obligater histologischer Befund ist. Aus diesem 
Grund sind z. B. als typische FaIle die von 
THOMAS et al., AULD-WATSON, VAN BUCHEM 
et al. zu nennen, wahrend die von SCHAEDE, 
von McNAMARA und von HUDSON als atypische 
Formen zu betrachten sind. Das klinische Bild 
ist bei der Erwachsenen-Form durch eine 
groBere Vielfalt ausgezeichnet. Auffallend ist 
der spate Beginn nach einer vorhergehenden 
symptomlosen Zeitspanne. Sehr wahrschein­
lich handelt es sich um die gleiche Erkrankung 
wie beim Saugling, d.h. um iiberlebende Spat­
falle. Andere Autoren vertreten die Meinung 
einer erworbenen Krankheit. Wir glauben, daB 
es sich um ein Endresultat vieler Noxen han­
deln kann, die sowohl angeboren wie erworben 
sein konnen. 

Endocarditis parietalis fibroplastica LOffler 
Es handelt sich urn eine uberwiegend im 

Erwachsenenalter beobachtete Endokardkrank-

heit. Bei einer Ubersicht fand GERBAUX in del' 
Literatur 56 FaIle. KNORR et al. haben erstmals 
ein 7jahriges Kind mit typischer Form beschrie­
ben. Histologisch herrscht die Myoendokard­
fibrose vor und die Elastose tritt in den Hinter­
grund. Das Herz ist vergrii13ert und dilatiert. Die 
fibrotische Endokardverdickung ist vor allem in 
den Ventrikeln lokalisiert und gelegentlich ent­
stehen infolge Einbezug der Papillarmuskeln und 
Chordae in den fibrotischen Proze13 Klappen­
veranderungen. Die Segel seIber sind jedoch frei. 
Das Myokard zeigt immer eine ausgepragte 
Fibrose mit peri- und endarteriitischen Ver­
anderungen an den kleinen Myokardarterien, 
wahrend die grii13eren Aste frei sind. Ahnliche 
Veranderungen finden sich auch in weiteren 
Gefa13gebieten der Nieren, Leber usw. Es handelt 
sich urn eine generalisierte Erkrankung. Das 
klinische Bild ist bunt. Auffallend ist die Bevor­
zugung des mannlichen Geschlechtes. Die Kar· 
dinalsymptome umfassen einerseits die Eosino­
philie (bis 80 %), die Leukocytose und in der 
Halfte del' FaIle das Fieber sowie die Herzzeichen 
(Herzinsuffizienz bei Kardiomegalie, auskulta­
torischer Befund einer Tricuspidal- respektiv Mi­
tralinsuffizienz). Eventuell Einflu13stauung, posi­
tiver Leber- und Jugularispuls. Embolien alB 
Folge der Wandthrombose sind nicht selten. Bei 
der un seres 'Yissens als erste gemachten Beob­
achtung im Kindesalter von KNORR und SCHEPPE 
verlief die Krankheit ahnlich wie im Erwachsenen­
alter. Die Genese ist ungeklart. 'Yegen der 
Eosinophilie wurde bereits von LOFFLER eine 
allergische Genese angenommen. Ebenso wurde 
auch immer wieder an eine Parasitose gedacht, 
doch konnten nie Parasiten nachgewiesen werden. 

KardiovascuUire Kollagenose mit parietaler 
endokardialer Thrombose Becker 

Die von BECKER et al. erstmals in Siidafrika 
beschriebene Krankheit besteht aus Zeichen 
kongestiven Herzversagens, visceralen Infarkten 
und charakteristischen Herzveranderungen. Bei 
den letzteren lassen sich histologisch drei Gruppen 
unterscheiden: 

a) Eine akute Form in einem Drittel del' FaIle 
mit muciniisem Odem, fibrinoider Nekrose, serii­
ser Myokarditis, d.h. allen Zeichen einer akuten 
Kollagenose. Histochemisch wurden saure Muco­
polysaccharide nachgewiesen. 

b) Eine subakute Form mit cellularer Infil­
tration und Bildung eines uncharakteristischen 
Granuloms (62,5 %). 

c) Eine chronische Form (5 %), bei welcher die 
Bildung einer Endomyokardsklerose und eine 
Vermehrung der Elastica wie bei del' F .e. typisch 
sind. 

Diese Krankheit fand sich bis jetzt nur in 
Siidafrika und befallt Wei13e (eher akuter Verlauf) 
wie Bantu (eher chronischer Verlauf). 

Klinisch stehen die Zeichen del' Herzinsuffi­
zienz im Mittelpunkt mit Dyspnoe, Stauungs­
husten, peripheren Odemen, Tachypnoe, Tachy­
kardie, Kardiomegalie und Hepatomegalie. Das 
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Leiden ist in der Regel auBerst rasch progredient, 
und die Krankheit zeigt eine mittlere Dauer von 
nur 6 Monaten. Wahrend des Verlaufes treten 
Temperaturschiibe auf. Bei der Durchleuchtung 
sind verminderte Pulsationen des Herzrandes zu 
beobachten. 1m EKG treten unspezifische Ver­
anderungen der ST-T-Strecke auf. 

Endomyokardfibrose (Davies) 

Diese spezielle Form der Endokardfibrose 
wurde erstmals in Uganda beschrieben; sie findet 
sich aber auch in anderen Teilen Afrikas und 
Asiens. Bei WeiBen wurde diese Krankheit bis­
her nicht beobachtet. Das Endokard zeigt eine 
Fibrose ohne Elastose, und das darunterliegende 
Myokard weist GefaBdilatationen und kleinere 
fibrotische Veranderungen auf. Klinisch steht 
auch hier eine refraktare Herzinsuffizienz im 
Vordergrund. Die Krankheit wurde auch bei 
Kindern von 5 Jahren an beobachtet. Auch 
hier ist das Geschlechtsverhaltnis 3: 1 fiir das 
mannliche Geschlecht. Das EKG zeigt unspe­
zifische Veranderungen. 1m Phonokardiogramm 
tritt oft der Befund einer Mitralinsuffizienz 
sowie eines III. und IV. Tones auf, was zu 
einem Vierer-Rhythmus fiihrt. Eine Eosinophilie 
ist haufig, erreicht aber nicht das AusmaB wie bei 
der Lofflerschen Form. Die Dauer der Krankheit 
ist sehr wechselnd (2-84 Monate). Jede Therapie 
ist nutzlos. Die Genese ist unbekannt, vielleicht 
spielen Ernahrungsstorungen und Hypovitamino­
sen eine Rolle. Es wurde auch eine Parasitose 
angenommen. 

Sekundare Formen der F.e. 

Infolge kongenitaler Vitien. Die F.e. kom­
biniert sich oft mit kongenitalen Herzfehlern. 
Wie ANDERSEN und KELLY an Hand der eige­
nen Kasuistik beweisen, war auf 237 kongeni­
tale Herzfehler 176mal eine F.e. vorhanden. 
Deswegen kamen sie zur SchluBfolgerung, daB 
sich eine F.e. bei einer Mehrheit der kongeni­
talen Herzfehler finde und daB die Verteilung 
beim gleichen Defekt immer identisch sei. Die 
weiBlichen Verdickungsveranderungen ent­
stehen lokal dort (als sog. Jet-Effekt), wo ein 
erhohter Druck besteht, und ihr AusmaB 
nimmt mit dem Alter zu. Die F.e. wird somit 
als sekundare Folge der hamodynamischen Ver­
anderungen angesehen. Beim Ventrikelseptum­
defekt z. B. findet sich eine lokalisierte Endo­
kardverdickung im rechten Ventrikel, direkt 
gegeniiber dem Defekt, wo der Blutstrom die 
Wand beriihrt (Jet-Effekt), anderseits auf der 
linksventrikul:'iren Seite des Septums (Vibra­
tionseffekt?), und drittens kann meist eine 
maBige Verdickung des Endokards des Iinken 
Ventrikels nachgewiesen werden (Druck-

erhOhung infolge des Shuntes). Diese drei ver­
schieden lokaIisierten Verdickungen treten 
friihestens im Alter von 2 Monaten, die Ver­
anderung am Septum von 3-5 Monaten auf, 
wahrend die Verdickung des Endokards im 
linken Ventrikel sich nur bei groBeren Kindern 
nachweisen lieB. FISHER et al. haben bei Er­
wachsenen ohne Herzfehler ahnIiche Ver­
anderungen gefunden, die sie als "endocardial 
elasto-myofibrosis" bezeichnen. Ihre Inter­
pretation stimmt mit derjenigen von KELLY 
und ANDERSEN iiberein. Als sichere Tatsache 
muB angenommen werden, daB sowohl der 
normale Blutstrom als auch seine pathologische 
Veranderung zu lokalisierter oder generaIi­
sierter F.e. fiihren kann. Bei lokalisierten 
Formen spielen Jet-Effekte die Hauptrolle, bei 
generalisierten Formen ist die Druckerhohung 
infolge Shunt oder infolge Atresie oder Stenose, 
wobei die Veranderung proximal der Stenose 
auf tritt, das Wichtigste. 

F.e. nach Myokarditis. Bei chronisch ver­
laufender Myokarditis bzw. beim Schwielen­
herz kann sich eine F.e. entwickeln. Dies 
fiihrte verschiedene Autoren dazu (FRUHLING, 
SCHNEEGANS et al.), ganz allgemein die F.e. 
als eine Entziindung zu bezeichnen. Klinisch 
sind solche chronische Myokarditiden von der 
chronisch-verlaufenden F.e. nicht zu unter­
scheiden. Beiden ist die verminderte Kon­
traktionsfahigkeit des Myokardes gemeinsam. 
Die rontgenologischen und elektrokardiogra­
phischen Veranderungen konnen sich weit­
gehend ahneln. Sogar der Herzkatheterismus 
laBt diese beiden Affektionen, wie auch die 
Pericarditis constrictiva, nicht sicher von­
einander trennen. Es sind auch Kombina­
tionen von chronischer Myokarditis, F.e. und 
Infarkt bekannt (WEBER et al.). 

F.e. bei Myokardose. 1954 haben wir auf 
das Zusammentreffen der F.e. !nit der generaIi­
sierten Form der Glykogenspeicherkrankheit 
vom Typ Pompe (Typ II nach CORI) hin­
gewiesen. Bei drei von acht Beobachtungen 
war diese Konstellation vorhanden. AhnIiche 
Beobachtungen wurden spater von anderen 
Autoren mitgeteilt (WILSON-CLARK). KIinisch 
steht die generalisierte Muskelhypotonie, die 
Makroglossie, die Tachypnoe und die Tachy­
kardie im Vordergrund. Das Rontgenbild 
zeigt eine globale KardiomegaIie. Das EKG 
weist eine Inversion der T-Welle in allen 
Standardableitungen auf. Die Verkiirzung der 
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P Q-Zeit ist sehr typisch (CADDELL und WHIT­
TEMORE). Dazu finden sich andere, nicht 
charakteristische und unregehniiBig auftretende 
Veranderungen. Die Muskelbiopsie ermoglicht 
die Diagnose. Das Bestehen einer zusatzlichen 
F.e. kann nur anatomisch festgestellt werden. 
Dieses Zusammentreffen zweier relativ seltener 
Erkrankungen scheint mehr als zufallig zu sein 
und bestarkt uns in der Hypothese, daB es 
sich bei der F.e. ganz allgemeinum eine meta­
bolische Myokardstorung handelt, so daB das 
Endokard als Reaktion eine F.e. produziert. 
Die Atiologie des Myokardprozesses kann sehr 
verschieden sein und die Stoffwechselstorung, 
die daraus resultiert, entsprechend bunt. Die 
F.e. kann auch als eine Art reparativer Vor­
gang betrachtet werden, indem das Endokard 
wuchert, um die Minderwertigkeit des Myo­
kards auszugleichen. 

Auch beim Gargoylismus und bei der 
Arachnodaktylie sind myoendokardiale Ver­
anderungen beschrieben worden (VAN BUCHEM, 
STRAUSS und PLATT). 

F.e. bei degenerativen muskuHiren oder neu­
ralen Erkrankungen. In dieser Gruppe sind 
verschiedene Erkrankungen zusammengefaBt, 
denen allen gemeinsam ist, daB sie auch zu 
Herzveranderungen fiihren konnen. Diese de­
generativen Lasionen, die iiberwiegend im 
Myokard lokalisiert sind, treten nur selten 
auch am Endokard auf. Unter den Myokard-

veranderungen wird eingehender dariiber be­
richtet. Die Veranderungen sind hauptsachlich 
bei der progressiven Muskeldystrophie, bei der 
Friedreichschen Ataxie und beim Refsum­
Syndrom gefunden worden. 

Carcinoid-Syndrom. Es handelt sich urn eine 
seltene Krankheit, die erstmals von HEDINGER 
(1953) und gleichzeitig von THORSON et al. be­
schrieben wurde. Infolge eines Primartumors im 
Diinndarm stellen sich Leber-Metastasen sowie 
eine Verdickung und Stenosierung del' Pulmonal­
und del' Tricuspidalklappen ein. Es entsteht 
einerseits eine Pulmonalstenose, andererseits eine 
Tricuspidalinsuffizienz. Das Endokard des rech­
ten Vorhofes und des rechten Ventrikels kann 
eine fleckige odeI' diffuse ausgedehnte Fibrose 
zeigen. Del' primare Tumor entwickelt sich im 
argentaffinen System und ist endokrin aktiv, 
indem Serotonin produziert wird. Dies hat vaso­
motorische Veranderungen (als "flushes" be­
zeichnet) mit pliitzlichem Warmegefiihl und Ver­
farbung del' Haut gegen Rot odeI' Violett zur 
Folge, was als Cyanose imponieren kann. Diese 
Episoden gehen den Herzveranderungen voraus 
und mit allen klassischen Zeichen der Tricuspidal­
insuffizienz und del' Pulmonalstenose (d. h. vol' 
allem das systolische Ejektionsgerausch im zwei­
ten Intercostalraum links) einher. 1m EKG 
finden sich P pulmonale und Zeichen del' Rechts­
hypertrophie. 1m Riintgenbild kann sich die 
VergriiBerung des rechten Vorhofes zeigen. Del' 
Herzkatheterismus kann den Druckgradienten 
vom rechten Ventrikel in die A. pulmonalis er­
fassen. Die Pathogenese diesel' Herzveranderung 
ist noch unklar (SJOERDSMA et al.). Serotonin 
scheint jedenfalls nicht die Ursache del' Herzver­
anderungen zu sein. 
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