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Vorwort zur 1. Auflage

Das Kompendium steht fiir eine neue Idee der Informationsvermittlung an nicht
spezialisierte Hausirzte, Studierende der Medizin, junge Arzte und Fachirzte.

Durch den Mangel an Fachirzten in Deutschland — fiir kongenitale Herzfehler
gibt es relativ wenige Kinderkardiologen und Kinderherzchirurgen, die als ausgebil-
dete Fachspezialisten kompetente Ansprechpartner der Patienten sind — werden
Hausérzte zunehmend mit Krankheitsbildern aus hochspezialisierten Fachgebieten
konfrontiert, wie z. B. mit Kinderherzfehlern. Von den betreuenden Hausérzten —
den Pédiatern oder Allgemeinarzten — wird erwartet, dass sie Wissen auch in solchen
Fachgebieten ,,parat™ haben und natiirlich ,,laienverstindlich® Fragen beantworten
konnen.

Das Spezialgebiet angeborener Herzfehler ist so komplex, dass es durch die Wis-
sensvermittlung wahrend der padiatrischen oder allgemeindrztlichen Facharztaus-
bildung nicht abgedeckt wird. Dieses Buch hat sich zur Aufgabe gemacht hier
anzusetzen. Es ist gezielt auf den Informationsbedarf von Pidiatern und Hausarzten
sowie Studierenden und Assistenzérzten ausgerichtet. Sie werden zwar weder per-
sonlich Diagnostik betreiben noch Operationen oder Interventionen durchfiihren,
sollen und wollen jedoch den Betroffenen als kompetente Gespriachspartner zur Ver-
fligung stehen.

Der jeweils relevante Herzfehler kann mit den iibersichtlich dargestellten Basis-
informationen nachgesehen werden. Ergidnzend werden herzfehlerrelevante Daten
und Fakten als Zusatzinformation zusammengestellt, die ggf. durch Internetrecher-
chen vertieft, erweitert oder aktualisiert werden konnen.

Interessierten Laien sei fiir den Einstieg in das Gespriach mit dem Arzt ein anderes
Buch von unserem Autorenteam ans Herz gelegt, das im Springer-Verlag parallel
erscheint: ,,Ratgeber angeborene Herzfehler. Diagnose und Behandlung von herz-
kranken Kindern®.



Vorwort zur 2. Auflage

Das Kompendium hat erfreulich groBe Zustimmung erfahren, die sogar bis zum
Interesse an einer Fassung in indonesischer Sprache reicht. Die vorliegende Neuauflage
wurde nach einer Umfrage an nicht spezialisierte Kinder- und Jugendirzte, Haus-
irzte, Studierende der Medizin, junge Arzte und Fachirzte griindlich iiberarbeitet.
Es steht auch als e-book kapitelweise zur Verfiigung, sodass insbesondere das Bild-
material wunschgemiB verlustfrei vergroBert werden kann.

Durch den Mangel an Fachirzten in Deutschland — fiir kongenitale Herzfehler
gibt es relativ wenige Kinderkardiologen und Kinderherzchirurgen, die als ausgebil-
dete Fachspezialisten kompetente Ansprechpartner der Patienten sind — werden
Hauséarzte zunehmend mit Krankheitsbildern aus hochspezialisierten Fachgebieten
konfrontiert, wie z. B. mit Kinderherzfehlern.

Das Spezialgebiet angeborener Herzfehler ist so komplex, dass es durch die Wis-
sensvermittlung wihrend der pédiatrischen oder allgemeindrztlichen Facharztaus-
bildung nicht abgedeckt wird. Dieses Buch hat sich zur Aufgabe gemacht hier
anzusetzen. Es ist gezielt auf den Informationsbedarf von Pddiatern und Hausirzten
sowie Studierenden und Assistenzirzten ausgerichtet.

Der jeweils relevante Herzfehler kann mit den iibersichtlich dargestellten Basis-
informationen nachgesehen werden. Ergidnzend werden herzfehlerrelevante Daten
und Fakten als Zusatzinformation zusammengestellt, die ggf. durch Internetrecher-
chen vertieft, erweitert oder aktualisiert werden kdnnen. Insbesondere sind ergén-
zende Magnetresonanz — (MRT) Videosequenzen inkl. hidmodynamischer
Informationen verlinkt. Interventionsbildfolgen kénnen zu einzelnen Herzfehlern
beispielhaft tiber die Springer More Media App betrachtet werden.

Checklisten fiir die Diagnostik der hdufigsten Herzfehler vor und nach der
Behandlung sind in Form eines umfassenden Fragenkatalogs abrufbar.

Prof. Dr. Ulrike Blum

Prof. Dr. Hans Meyer

Prof. Dr. Philipp Beerbaum
Prof. Dr. Matthias Peuster
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Abkiirzungen

A
ALCAPA

AHF

Al

Aol

AoS
AoVS

a.p

AS
APSD
APF
ASD 1
ASDII
ASO
ATIIT

AV
AV-Block
AV-Kanal
AV-Klappe
AV-Knoten
AVSD
BCPS
BWG
ccTGA

CHARGE

CoA

CcO2

CT

CTR

CW Doppler
DCRV
DFSS

DIV

Arteria

Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery
(Bland White Garland Syndrom)

Angeborene Herzfehler
Aorteninsuffizienz

Aorteninsuffizienz

Aortenstenose

Valvuliare Aortenstenose

anterior posterior

Aortenstenose

Aortopulmonaler Septumdefekt
Aortopulmonales Fenster
Atriumseptumdefekt vom ostium primum Typ
Atriumseptumdefekt vom ostium secundum Typ
Arterielle Switch Operation
Antithrombin IIT

arteriovends, atrioventrikular
Atrioventrikuldrer Block
Atrioventricularkanal
Atrioventrikularklappe
Atrioventrikular Knoten
Atrioventrikuldrer Septumdefekt
Bidirektionaler cavopulmonaler Shunt
Bland White Garland Syndrom

Congenital corrected transposition of the great arteries (angeboren
korrigierte Transposition der groBen Arterien)

(C)Kolobom Auge,Herzfehler,Atresie der Choanen, retardiertes
Langenwachstum, Genitalfehlbildung, (E) Ohrfehlbildung

Coarctation der Aorta (Aortenisthmusstenose)

Kohlendioxyd

Computertomographie

Cardio Thoracic Ratio (Herz-Thorax Quotient)

Continous-wave Doppler-Echokardiographie

Double chambered right ventricle (zweigeteilter rechter Ventrikel)
Discrete fibromuscular subaortic stenosis

Double inlet ventricle (univentrikuldres Herz)
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Abkilrzungen

DILV Double inlet left ventricle (univentrikuldres Herz vom linksventrikuldren
Typ)

DIRV Double inlet right ventricle(univentrikulidres Herz vom rechtsventrikula-
ren Typ)

DKS Damus- Kaye-Stansel- Operation

DMSS Discrete fixed membranous subaortic stenosis

DORV Double outlet right ventricle

DRK Deutsches Rotes Kreuz

d-TGA Transposition der groflen Arterien

EEG Elektroenzephalographie

EF Ejektionsfraktion

EKG Elektrokardiographie

EKZ Extrakorporale Zirkulation

EMAH Erwachsene mit angeborenem Herzfehler

HCM Hypertroph obstruktive Kardiomyopathie

HIV Humanes Immundefekt Virus (AIDS)

HKT Héamatokrit

HLHS Hypoplastisches Linksherzsyndrom

HLM Herzlungenmaschine

HOCM Hypertroph-obstruktive Kardiomyopathie

HzZV Herzzeitvolumen

T1AA Interrupted aortic arch (unterbrochener Aortenbogen)

THSS Idiopathische hypertrophische Subaortenstenose

INR International normierte Relativzeit (MeBwert der Blutgerinnung)

KG Korpergewicht

KHK Koronare Herzkrankheit

KOF Korperoberfliche

LPA Linke Pulmonalarterie

L-TGA Angeboren korrigierte Transposition der groen Arterien

LV Linker Ventrikel

LVAD Left ventricular assist device

LVEDD Linksventrikuldrer enddiastolischer Durchmesser

LVESD Linksventrikuldrer endsystolischer Durchmesser

M Morbus

MAPCA Major aortopulmonary collateral arteries

MCT-Kost Medium chain triglycerides (mittelkettige Triglyceride — Kost)

MI Mitralinsuffizienz

MRT Magnetresonanztomographie, Kernspintomographie

MS Mitralstenose



XX Abkiirzungen

mSv

N

NEC
NO
NYHA
02

p

PA

PAH
PA-IVS
PA VS
PA-VSD
PDA
PFC-Syndrom
PFO

PI

PS

PVO

Qp

Qs

R

RC
RCX
REV-Prozedur
RIVA
RO

Rp
RPA

Rs

RV

S

SAS
SSW
SV
SVAS
TAC
TAPVC

TCPC

milli-Sievert

Nervus

Nekrotisierende Enterokolitis

Stickstoffmonoxid

New York Heart Association

Sauerstoff

Pulmonalkreislauf

Pulmonalatresie

Pulmonalarterielle Hypertonie

Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
Valvuliare Pulmonalstenose

Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt
Persistierender Ductus arteriosus

Persistence of the fetal circulation

Persistierendes foramen ovale

Pulmonalinsuffizienz

Pulmonalstenose

Pulmonary venous obstruction (Pulmonalvenenstenose)
Blutfluss durch den Pulmonalkreislauf

Blutfluss durch den Systemkreislauf

Resistance (Widerstand)

Right coronary artery (rechtes Koronargefaf3)
Ramus circumflexus (der linken Koronararterie)
Réparation a létage ventriculaire

Ramus interventrikularis (der linken Koronararterie)
Rontgen

Pulmonary resistance (Widerstand im Pulmonalkreislauf)
Rechte Pulmonalarterie

Systemic resistance (Widerstand im Systemkreislauf)
Rechter Ventrikel

Systemkreislauf

Subvalvuldre Aortenstenose
Schwangerschaftswoche(n)

Singuldrer Ventrikel

Supravalvuldre Aortenstenose

Truncus arteriosus communis

Total anomalous pulmonary venous connection (totale Lungenvenen-

fehleinmiindung)

Total cavopulmonary connection (Fontan-Operation)



Abkilrzungen

TGA

TI

TOF

TrA

UVH

A\
VACTERL

VSD
WE

XXI

Transposition der groBen Arterien
Tricuspidalinsuffizienz

Tetralogy of Fallot
Tricuspidalatresie
Univentrikuldres Herz

Vena

Fehlbildungen: Vertebral, anal, cardiac defects, tracheodsophageal,
esophagus, renal, limb

Ventrikelseptumdefekt
Wood Einheiten

WPW Syndrom  Wolff-Parkinson-White Syndrom
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1.1 - Erstes GefaBsystem

Das Herz (8 Abb. 1.1) entsteht in vielen kom-
plizierten Schritten durch Aufbau einzelner
Bezirke, anschlieBenden Umbau oder Abbau
und nachfolgende Neuanlage (B Tab. 1.1).
Abweichungen vom urspriinglichen ,,Bau-
plan® fiihren zu Fehlentwicklungen.

1.1 Erstes GefdBsystem

Die ersten Zellen des Embryos liegen in un-
mittelbarer Nédhe der plazentaren Blutgefdl3e
und werden durch Diffusion oxygeniert und
erndhrt. Mit dem GroBenwachstum des Emb-
ryos konnen entfernt liegenden Zellen nicht
mehr erreicht werden, sodass bereits zwischen
dem 13.und 15. Schwangerschaftstag der Auf-
bau zusitzlicher Transportwege fiir das Blut
im Korper des Embryos beginnt. Die Blut-
strome und der Aufbau der Blutgefia3e folgen

0 Abb. 1.1

Schematische Darstellung des ausge-
wachsenen Herzens und der Blutstrome. / linker Vor-

hof, 2 linker Ventrikel, 3 Aorta, 4 rechter Vorhof, 5
rechter Ventrikel, 6 Pulmonalarterie, 7 Lungenvenen,
8 V. cava superior und inferior; weiff O,-reiches Blut,
grau O,-armes Blut

einem vorgegebenen Bauplan. Auf die GroBe
der Arterien und Venen sowie der durchstrom-
ten Herzhohlen nimmt die Stirke des jeweili-
gen Blutstroms Einfluss. Um einen geringen
Blutstrom herum entwickelt sich ein kleinlu-
miges Gefa3 und umgekehrt. Kommt der laut
»Bauplan® vorgesehene Blutstrom nicht zu-
stande, z. B. weil er auf ein Hindernis trifft,
bleiben Gefiae oder Herzhohle hypoplastisch.

s Fehlentwicklungen durch geringen oder
fehlenden Blutstrom

Hypoplastische Pulmonalarterien, HLHS,

Aortenbogenhypoplasie bei der praduktalen

CoA, kritische AS, hypoplastischer rechter

Ventrikel bei der PA-IVS oder der TrA.

Exkurs

Die Kenntnis iiber die Bedeutung der Blutstrome
macht man sich zu Nutze, indem man nach der Ge-
burt des Kindes zu klein geratene Gefille oder Herz-
bezirke durch kiinstliche Verstarkung des Blutstroms
oder Herstellung eines Blutflusses zum Wachstum sti-
muliert, z. B. Wachstumsstimulation hypoplastischer
Pulmonalarterien durch Anlage eines Shunts bei der
TOF, Wachstumsstimulation eines hypoplastischen
rechten Ventrikels durch Offnung der Pulmonalklappe
bei der PA-IVS.

Am 18. Schwangerschaftstag liegt ein dop-
pelseitig angelegtes symmetrisches Blutge-
faBsystem vor (8 Abb. 1.2a). Parallel zum
Arteriensystem entsteht ein durchgehendes
Venensystem. Das BlutgefdaBsystem verliert
nach kurzer Zeit seine Symmetrie. Zwei Ge-
faBe im Bauch-Kopf-Bereich schlieBen sich
zu einem groBlumigen ,,Blutschlauch® zu-
sammen, dem spateren Herzen (8 Abb. 1.2b).
Um die Schlauchwand herum wéchst eine
Muskelschicht. Ab dem 22. Schwanger-
schaftstag erkennt man, wie sich die Wand
des Schlauchs durch Zusammenziehen der
Muskulatur rhythmisch bewegt. Die beiden
dorsalen Aorten vereinigen sich zu einer Ar-
terie, die links neben der Wirbelsdulenanlage
durch den Brustkorb zieht (8 Abb. 1.2¢).

s Fehlentwicklung

Anstelle der rechten dorsalen Aorta bildet
sich die linke zuriick (rechte Aorta descen-
dens, Vorkommen bei verschiedenen Vitien).



6 Kapitel 1 - Entwicklung des Herzens und Moglichkeiten von Fehlentwicklungen

B Tab. 1.1 Kardialer Entwicklungsprozess wahrend der Embryonalzeit
Alter des Normaler Entwicklungsprozess
Emb-
ryos(Tag)
20-21 Anlage eines symmetrischen doppelseitigen GefiaBsystems
22-23 Ausbildung des gemeinsamen Herzschlauches
23-26 Rechtsdrehung des Herzschlauchs
26-29 Der Einlassteil in die Herzkammern dreht sich nach rechts
Entwicklung des Ventrikelseptums
Einwachsen von Gewebe zwischen Atrien und Ventrikeln (Endokardkissen)
Wachstum von separierendem Gewebe im Truncus arteriosus, Das Septum primum beginnt
den Vorhof zu teilen
Eine gemeinsame Lungenvene schlieBt an den linken Vorhof an
30-32 Zusammenschluss des Gewebes zwischen Vorhoéfen und Ventrikeln
Zusammenschluss der Trennwande zwischen Pulmonalarterie, Aorta und Truncus arteriosus
Ausbildung von Aorten- und Pulmonalklappe
33-36 Die Ventrikeltrennwand wiachst mit der Bulbustrennwand zusammen
Die Bulbustrennwand wéchst mit der Truncustrennwand zusammen
Die zweite Wandschicht des Vorhofseptums bildet sich aus
3742 Das Gewebe zwischen Vorhofen und Herzkammern wachst mit der Trennwand des Bulbus

und der Ventrikel zusammen

Die Mitral- und Trikuspidalklappe bilden sich weiter aus
Der doppelt angelegte Aortenbogen bildet sich zuriick
Die Lungenvenenanlage im linken Vorhof wird abgeschlossen

© Eine rechts descendierende Aorta mit rech-
tem Aortenbogen hat an sich keine Krank-
heitsbedeutung. Sie ist im a.p.-Rontgenbild
des Thorax gut zu erkennen und Hinweis
auf ein moglicherweise assoziiertes Herzvi-
tium.

1.2 Faltung, Drehung und
Position des ,Herzschlauchs”

Im Herzschlauch entstehen verschiedene

Funktions- und Arbeitsbereiche, erkennbar

an ,,Einschniirungen® des Schlauchs. Von

kaudal nach kranial entstehen:

== Ein Veneneinlass (Sinus venosus), in den
das koOrpereigene paarige Venensystem
des Embryos miindet, zusammen mit den
Dottersackvenen und der Nabelschnurve-
ne (arterielles Blut),

== cin gemeinsamer Vorhof,

= eine gemeinsame Herzkammer und

= ein Auslassbezirk aus der Herzkammer
(Bulbus), aus dem eine grofSlumige Arte-
rie (Truncus arteriosus communis) her-
auskommt. Die Arterie geht in 2 Aorten-
bogen tiber, die sich zur linken Riickenaorta
(Aorta descendens) zusammen schlie3en
(8 Abb. 1.2¢).

Das Herz wird gedreht, zusammengefaltet
und mehrfach im Brustkorb verschoben.
Endzustand ist eine kompakte kleine Pumpe,
die etwas links der Thoraxmitte liegt
(8 Abb. 1.1).

Exkurs

Der Herzschlauch wichst aus dem mittleren Keim-
blatt so schnell, dass er Platznot zwischen dem inne-
ren und duBeren Keimblatt bekommt. Er wird des-
halb zusammengefaltet. Die Faltstelle liegt in der
Mitte des gemeinsamen Ventrikels. Der kaudale Teil



1.3 - Differenzierung des gemeinsamen Vorhofs

8 Abb. 1.2 Kreislaufsystem ab dem 20. Schwanger-
schaftstag. Die Pfeile geben die Richtung der Blutstrome
an, weifp O,-reiches Mischblut, grau O,-armes Mischblut,
schraffiert (H) spatere Herzanlage, D Dottersack, P Pla-
zenta. a Blutfluss von der Plazenta zum Embryo: Durch
die Nabelschnurvene flieBt arterielles Blut aus der Pla-
zenta in das Arteriensystem des Embryos, zwei groe Rii-
ckenarterien (Aorten) leiten es nach Perfusion des embry-
onalen Korpers zur Plazenta zuriick. Ein eigenes
Venensystem des embryonalen Korpers steht nahe der
spateren Herzanlage mit dem embryonalen Arteriensys-
tem in Verbindung. Das vendse Blut des Embryos mischt
sich kaudal der Herzanlage mit dem arteriellen plazenta-
ren Blut. Durch das gesamte Arteriensystem des Embryos
flieBt vermischtes arterielles und vendses Blut. b Zwei
Blutgefi3e im Kopf-Bauch-Bereich des Embryos (schraf-
fierten Bezirk in @) vereinigen sich zum Herzschlauch. In

des Herzschlauchs wird nach dorsal und kranial ge-
klappt. Die Knickstelle wird zum untersten Punkt
des Herzens (der Herzspitze). Dann wird der Ventri-
kel um seine Lédngsachse nach rechts gedreht, der
Vorhofabschnitt wird eingestaucht und das ganze
Herz wird gekippt. Zuletzt liegt die Herzspitze links
kaudal im Brustkorb und der Vorhofabschnitt dorsal
bis rechtslateral und kranial der Ventrikel. Fiir einige
Zeit wird das ganze Herz in den rechten Thorax ver-
lagert (irgendwann hat jeder sein Herz ,,auf dem
rechten Fleck®), und bewegt sich dann in seine Aus-
gangsposition zuriick.

s Fehlentwicklungen

== Dextrokardie: Die Herzspitze weist
nach rechts, weil das Herz in die fal-
sche Richtung gedreht wurde (bei ver-
schiedenen Herzvitien), das Herz liegt
im rechten Thorax (z. B. beim Scimitar-
Syndrom) oder wurde spiegelbildlich
zum normalen Herzen aufgebaut (Si-
tus inversus bei verschiedenen Herzvi-
tien).

== Criss-cross-Herz: Die Herzkammern lie-
gen nicht hintereinander, sondern {iber-

C D

/ P
d /

das kaudale Ende des Schlauchs ziehen die Venen hinein,
kranial kommen die Verbindungsstiicke (Aortenbdgen)
fiir die beiden Riickenaorten heraus. ¢ Herz-Kreislauf-
System am ca. 26. Schwangerschaftstag. Die Riickenaor-
ten vereinigen sich zu einer einzigen Ader (Aorta descen-
dens), die bis zur Cauda des Embryos zieht. Parallel
verlduft das Venensystem (grau). Der Herzschlauch
(schraffiert) beginnt sich zu falten. Sein kranial gelegener
Teil geht in eine Arterie iiber (Truncus arteriosus commu-
nis), die durch bogenformige Arterien mit den beiden obe-
ren Riickenaorten in Verbindung steht. d Einschniirungen
im Herzschlauch (schraffiert): Aus dem Bereich A entsteht
das gemeinsame Atrium. In ihn miinden die verschiede-
nen Venen ein. Aus dem Bereich V entsteht der gemein-
same Ventrikel, aus dem Bereich B der Bulbus. Der Bulbus
geht in den Truncus arteriosus {iber, der sich in 2 Verbin-
dungsstiicke zu den beiden Riickenaorten aufzweigt

und untereinander (bei verschiedenen
Herzvitien).

== Mesokardie: Das Herz liegt zu weit in
der Mitte des Thorax (bei verschiedenen
Herzvitien).

Reine Lageanomalien des Herzens haben
keine Krankheitsbedeutung.

© Sie sind ein Hinweis auf mogliche assozi-
ierte Herzfehlbildungen und die Korrek-
tur der Fehlbildungen ist haufig durch die
Lageanomalien des Herzens erschwert.

1.3 Differenzierung des
gemeinsamen Vorhofs

Makroskopisch unterscheiden sich rechter
und linker Vorhofbereich durch die Form
ihrer ,,Herzohren®. In den ,,rechten® Vorhof
miinden die beiden Hohlvenen und der Si-
nus coronarius ein, in den ,,linken“ Vorhof
die 4 Lungenvenen.
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= Fehlentwicklungen

Es konnen zwei gleiche Vorhofe entstehen
(Heterotaxie). Gleiche Vorhofe haben an sich
keine Krankheitsbedeutung. Es kommt je-
doch relativ haufig zu einem Anschluss der
Venen des Systemkreislaufs oder der Lungen-
venen an den falschen Vorhof (z. B. An-
schluss einer Hohlvene an den linken Vorhof
oder eine partielle oder totale Lungenvenen-
fehleinmiindung). Die Heterotaxie ist mit ver-
schiedenen Herzvitien assoziiert.

Exkurs

Weitere Fehlbildungen bei einer Heterotaxie betreffen
die Lungen und Organe des Bauchraums. ,,Doppelte
Linksseitigkeit bezeichnet 2 linke Vorhofe, ein Bron-
chialsystem der linken Lunge in beiden Lungenfliigeln
und im Bauchraum eine Polysplenie. ,,Doppelte Rechts-
seitigkeit® bezeichnet 2 rechte Vorhofe, ein Bronchial-
system der rechten Lunge in beiden Lungenfliigeln und
im Bauchraum Asplenie.

1.4 Differenzierung der
gemeinsamen Herzkammer

Der linke Ventrikel hat eine kompaktere
Wandmuskulatur und ein besser belastbares
Einlassventil als der rechte Ventrikel.

Im Innenraum der rechten Herzkammer
und auch an der rechten Seite des Ventrikel-
septums finden sich ausgedehnte grobe Tra-
bekel (Muskelbiindel nach Auflésung einer
kompakten Muskelwand), das Einlassventil
(Trikuspidalklappe) hat 3 Klappensegel und
ist fiir eine Belastung mit einem Druck von
20-25 mmHg angelegt.

Im Innenraum der linken Herzkammer
finden sich weniger Trabekel, die Wand des
Ventrikelseptums ist weitgehend kompakt
und glatt. Das Einlassventil (Mitralklappe)
hat 2 Klappensegel und ist fiir eine Belas-
tung mit dem systolischen Druck des Sys-
temkreislaufs angelegt.

= Fehlentwicklungen

Beim undifferenzierten Typ des UVH kann die
Ventrikelmuskulatur weder der linken noch
der rechten Kammer zugeordnet werden. Bei

der cc-TGA liegt eine Vertauschung der beiden
Ventrikel und der Einlassventile vor.

1.5 Aufbau der Vorhofe

In die Wand des rechten Vorhofs wird das
rechte Sinushorn des Sinus venosus inkorpo-
riert. In das rechte Sinushorn miinden post-
natal nur noch unpaare Venen des Kindes,
die V. cava superior und inferior. Das linke
Sinushorn des Sinus venosus wird nicht in die
Wand des linken Vorhofs inkorporiert und
verliert seinen Kontakt zu allen Venen des
Systemkreislaufs auller zu den Venen der
Herzmuskulatur. Es entwickelt sich zu einem
kleinlumigen Gang an der Hinterwand des
linken Vorhofs (Sinus coronarius) und miin-
det separat in den rechten Vorhof ein. Aus
der Hinterwand des linken Vorhofs wichst
ein Blutgefial heraus, das sich mit 4 Lungen-
venen verbindet. Das Gefd3 wird in die Breite
gezogen und nimmt am Aufbau der linken
Vorhothinterwand teil (8 Abb. 1.3b, c).

Exkurs

Der Sinus venosus mit den beiden Sinushérnern nimmt
primér das O,-arme Blut des Embryos aus dem paarig
angelegten Venensystem auf, zusétzlich das Blut aus den
Dottersackvenen und arterielles Blut aus der Nabel-
schnurvene. Das Venensystem im Korper des Embryos
wird mehrfach umgestaltet, zuletzt in ein unpaares Sys-
tem, wobei die rechte obere und untere Hohlvene Kon-
takt zum rechten Sinushorn behalten und die linken Ve-
nen mit den rechten kurzgeschlossen werden (die linke
obere Hohlvene) schlieBt sich iiber die V. anonyma an die
rechte V. cava superior an, das Venensystem der linken
unteren Korperhilfte erreicht die rechte V. cava inferior.

s Fehlentwicklungen

Die linksseitigen Venen des Systemkreis-
laufs behalten Kontakt zum linken Sinus-
horn (eine linke V. cava superior miindet in
den Sinus coronarius: Assoziation bei ver-
schiedenen Herzvitien). Das linke Sinushorn
wird in den linken Vorhof eingebaut (,,un-
roofed coronary sinus®), der Aufbau der
Hinterwand des linken Vorhofs verlauft feh-
lerhaft (Cor triatriatum), die Lungenvenen
finden keinen Kontakt zum linken Vorhof,



1.7 - Entstehung des Aortenbogens

>

8 Abb. 1.3 Herz ab dem 20. Schwangerschaftstag. a
Das Herz wird zusammengefaltet und gedreht. Der ge-
meinsame Vorhof 4 mit dem Sinus venosus und den zu-
fiihrenden Venen wird hinter das Herz und nach oben
verlagert, die gemeinsame Herzkammer V wird gedreht
und gefaltet, der Bulbus B wird nach unten verlagert.
Der Bulbus geht in den Truncus arteriosus communis
tiber, der sich in 2 Verbindungsstiicke zu den beiden Rii-
ckenaorten aufzweigt. b Blick von hinten auf den ge-
meinsamen Vorhof. Der Vorhof hat einen rechten Anteil
4 und einen linken /. In den Vorhof miindet rechts der
Sinus venosus hinein mit dem rechten und linken /0 sog.
Sinushorn. An die Sinushdrner schlieBen die Venen an,

schlieBen sich an das Venensystsem des Sys-
temkreislaufs oder den rechten Vorhof an
oder an das linke Sinushorn (TAPVC, par-
tielle Lungenvenenfehleinmiindung.)

1.6 Teilung des Truncus arteriosus

Der Truncus arteriosus wird durch eine spira-
lig verlaufende Wand in die Aorta ascendens
und den Anfangsteil des Pulmonalarterien-
stammes septiert (B Abb. 1.4a). Wenn die
Trennwand fertig gestellt ist, weichen die bei-
den Blutgefile auseinander. Entsprechend
dem spiraligen Verlauf der Trennwand win-
denssie sich spiraligumeinander (8 Abb. 1.4b)
Die Aorta schlieft an den Auslass des linken
Ventrikels und die Pulmonalarterie an den
Auslass des rechten Ventrikels an.

Als Beispiel zum besseren Verstdndnis
kann man sich eine Wendeltreppe in einem
Leuchtturm vorstellen. Die Aorta kommt

rechts die spdtere obere und untere Hohlvene 8. Das
rechte Sinushorn ist bereits groBer als das linke. Aus dem
linken Vorhofanteil wéchst ein Blutgefa3 heraus, an das
sich 4 Lungenvenen 7 anschlieBen. ¢ Das rechte Sinus-
horn ist in die Wand des rechten Vorhofs 4 eingebaut
worden, die beiden Hohlvenen 8 miinden in den rechten
Vorhof. Das linke Sinushorn ist klein geworden (Sinus
coronarius /0), hat im Wesentlichen seinen Kontakt zum
Venensystem verloren und leitet nur noch Venenblut aus
der Herzmuskulatur in den rechten Vorhof hinein. Das
Blutgefa3 des linken Vorhofs hat die Hinterwand des
Vorhofs mit aufgebaut. Die 4 Lungenvenen 7 miinden
separat in den linken Vorhof

dorsal aus dem linken Ventrikel heraus und
zieht nach ventral, die Pulmonalarterie
kommt ventral aus dem rechten Ventrikel
heraus und zieht nach dorsal.

s Fehlentwicklungen

Die Teilung kann ausbleiben (TAC, anatomi-
sche Varianten der PA-VSD), inkomplett sein
(APSD), asymmetrisch ausfallen (HLHS,
kritische AS, TOF) oder so verlaufen, dass
die Arterien aus den falschen Herzkammern
heraus kommen (TGA), verlagert sind und
nicht vollstindig tiber den richtigen Herz-
kammern ansetzen (TOF, DORV) oder beide
aus einer einzigen Herzkammer heraus kom-
men (DORYV).

1.7 Entstehung des Aortenbogens

Oberhalb des Septierungsbereichs bildet der
Truncus arteriosus symmetrisch 6 rechte und
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O Abb. 1.4 Schematische Darstellung. a Spiralige
Trennwand in einem Rohr wie in dem Truncus arterio-
sus. b Schematische Darstellung der umeinander ge-
wundenen Aorta 3 und Pulmonalarterie 6 nach voll-

endeter Teilung des Truncus arteriosus. Die
durchgehenden Linien beschreiben den Teil der Blut-
gefidle, die nach der Teilung des Truncus arteriosus
entstehen. € Verbindung des Truncus arteriosus durch
Kiemenbogenarterien K mit dem rechten und linken
Teil der Riickenaorta 3. Stamm von Aorta und Pul-
monalarterie AP. Es werden 6 Kiemenbogenarterien

6 linke bogenformige Verbindungsgefille zu
beiden Riickenaorten aus (Kiemenbogenar-
terien). Die Riickenaorten schlieBen sich dis-
tal der Kiemenbogenanlage zur Aorta de-
scendens zusammen (8 Abb. l.4c, d) Die
Kiemenbogenarterien wachsen um die zent-
ral liegende Trachea und den Osophagus he-
rum. Sie werden nachfolgend ab- und umge-
baut (8 Abb. 1.4d und 1.5a, b) zur definitiven
Verbindung mit der Aorta descendens (4.
linke Kiemenbogenarterie), zu Hals- und
Armarterien und zur Pulmonalarterie. Die
endgiiltige GefdBanlage ist asymmetrisch
und verlduft ventral und lateral von Trachea
und Osophagus.

Exkurs

Nachdem die Herzentwicklung sich urspriinglich im
Wasser bei den Fischen — mit einer Herzkammer — voll-
zog, mussten die beidseitigen Kiemen als Eingangspfor-
ten fiir Sauerstoft gut durchblutet werden. Erst als die
ersten Lebewesen an Land gingen, entstand unser
menschliches Herz, notwendigerweise mit 2 Herzkam-
mern und statt der Kiemen mit einer Landlunge. Der
Mensch brauchte keine Kiemenbogenarterien, und sie

(K1-K6) zur rechten und linken Aorta 3 angelegt. Die
5. Kiemenbogenarterie wird oft nicht angelegt oder
bildet sich sofort wieder zuriick. Die beiden Aorten
vereinigen sich zur Aorta descendens. d Die linke 4.
(K4) und linke 6. (K6) Kiemenbogenarterie behalten
ihren Kontakt zur linken Riickenaorta 3. Die rechte 6.
Kiemenbogenarterie 16st sich von der rechten Aorta
ab. Aus der vorderen Aorta A4, der 4. Kiemenbogen-
arterie (K4) und der linken Aorta 3 entstehen an-
schlieBend die Aorta ascendens, der Aortenbogen und
die Aorta descendens, Abb. 1.5a

werden deshalb z. T. wieder abgebaut oder zum Teil in
Arm- und Halsarterien umgebaut. 2 Kiemenbogenarte-
rien bleiben als Verbindungsstiicke zwischen dem sep-
tierten Truncus arteriosus und der Riickenaorta iibrig:
Die 4. linke Kiemenbogenarterie stellt die Verbindung
zwischen der Aorta ascendens und der Riickenaorta
her. Aus der 6. linken Kiemenbogenarterie entstehen
das Mittelstiick der Pulmonalarterie und der Ductus
arteriosus Botalli als embryonale Verbindung der Pul-
monalarterie zur Riickenaorta. Die rechte hintere
Aorta 16st sich von der gemeinsamen Aorta descendens
ab und bildet die rechte Armarterie. Das ausgewach-
sene arterielle Kreislaufsystem besteht aus einer ventral
verlaufenden Aorta ascendens, einem links an Osopha-
gus und Trachea vorbeiziechendem Aortenbogen und
einer links neben der Wirbelsdule entlang laufenden
Aorta descendens.

= Fehlentwicklungen

Es konnen bei dem Aufbau der Aorta Eng-
stellen entstehen (CoA, supravalvulare AS),
die Aorta kann durch falsche Ablosungsvor-
ginge unterbrochen sein (IAA), doppelt an-
gelegt werden (GefaBringe)oder rechts an-
statt links an Osophagus und Trachea vorbei
ziehen, die rechte Armarterie kann durch



