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Vorwort

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

Durch den Mangel an Fachérzten in Deutschland - fiir kongenitale Herzfehler gibt es relativ
wenige Kinderkardiologen und Kinderherzchirurgen, die als ausgebildete Fachspezialisten
kompetente Ansprechpartner der Patienten sind — werden Hausérzte zunehmend mit Krank-
heitsbildern aus hochspezialisierten Fachgebieten konfrontiert, wie z. B. mit Kinderherz-
fehlern. Von den betreuenden Hausdrzten — den Pédiatern oder Allgemeinérzten - wird
erwartet, dass sie Wissen auch in solchen Fachgebieten »parat« haben und natiirlich »laien-
verstiandlich« Fragen beantworten kénnen.

Das Spezialgebiet angeborener Herzfehler ist so komplex, dass es durch die Wissensvermitt-
lung wihrend der pddiatrischen oder allgemeindrztlichen Facharztausbildung nicht abge-
deckt wird. Dieses Buch hat sich zur Aufgabe gemacht hier anzusetzen. Es ist gezielt auf den
Informationsbedarf von Péidiatern und Hausarzten sowie Studierenden und Assistenzérzten
ausgerichtet. Sie werden zwar weder personlich Diagnostik betreiben noch Operationen oder
Interventionen durchfithren, sollen und wollen jedoch den Betroffenen als kompetente Ge-
sprachspartner zur Verfiigung stehen.

Der jeweils relevante Herzfehler kann mit den tibersichtlich dargestellten Basisinformationen
nachgesehen werden. Erginzend werden herzfehlerrelevante Daten und Fakten als Zusatz-
information zusammengestellt, die ggf. durch Internetrecherchen vertieft, erweitert oder
aktualisiert werden kénnen.

Interessierten Laien sei fiir den Einstieg in das Gesprach 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 herzkranken Kindern«.

Prof. Dr. Ulrike Blum
Prof. Dr. Hans Meyer
Prof. Dr. Philipp Beerbaum
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4 Kapitel 1 - Entwicklung des Herzens und Moglichkeiten von Fehlentwicklungen

Das Herz (8 Abb. 1.1) entsteht in vielen komplizier-
ten Schritten durch Aufbau einzelner Bezirke,
anschlieflenden Umbau oder Abbau und nachfol-
gende Neuanlage (B Tab. 1.1). Abweichungen vom
urspriinglichen »Bauplan« fithren zu Fehlentwick-
lungen.

1.1 Erstes GefdBsystem

Die ersten Zellen des Embryos liegen in unmittelba-
rer Nédhe der plazentaren Blutgefifle und werden
durch Diffusion oxygeniert und erndhrt. Mit dem
Groflenwachstum des Embryos konnen entfernt lie-
genden Zellen nicht mehr erreicht werden, sodass
bereits zwischen dem 13. und 15. Schwanger-
schaftstag der Aufbau zusitzlicher Transportwege
fiir das Blut im Korper des Embryos beginnt. Die
Blutstrome und der Aufbau der Blutgefifie folgen
einem vorgegebenen Bauplan. Auf die Grofle der
Arterien und Venen sowie der durchstromten Herz-
hohlen nimmt die Stirke des jeweiligen Blutstroms
Einfluss. Um einen geringen Blutstrom herum ent-
wickelt sich eine kleinlumiges Gefaf$ und umge-
kehrt. Kommt der laut »Bauplan« vorgesehene Blut-
strom nicht zustande, z. B. weil er auf ein Hindernis
trifft, bleiben Gefif} oder Herzhohle hypoplastisch.

Fehlentwicklungen durch geringen oder fehlen-
den Blutstrom Hypoplastische Pulmonalarterien,
HLHS, Aortenbogenhypoplasie bei der praduktalen
CoA, kritische AS, hypoplastischer rechter Ventri-
kel bei der PA-IVS oder der TrA.

Exkurs

Die Kenntnis tiber die Bedeutung der Blutstrome macht man
sich zu Nutze, indem man nach der Geburt des Kindes zu
klein geratene GefdBe oder Herzbezirke durch kiinstliche
Verstarkung des Blutstroms oder Herstellung eines Blutflus-
ses zum Wachstum stimuliert, z. B. Wachstumsstimulation
hypoplastischer Pulmonalarterien durch Anlage eines Shunts
bei der TOF, Wachstumsstimulation eines hypoplastiscnen
rechten Ventrikels durch Offnung der Pulmonalklappe bei
der PA-IVS.

Am 18. Schwangerschaftstag liegt ein doppelseitig
angelegtes symmetrisches Blutgefif3system vor
(8 Abb. 1.2a) Parallel zum Arteriensystem entsteht
ein durchgehendes Venensystem. Das Blutgefifisys-
tem verliert nach kurzer Zeit seine Symmetrie. Zwei

B Abb. 1.1 Schematische Darstellung des ausgewachse-
nen Herzens und der Blutstrome. 7 linker Vorhof, 2 linker
Ventrikel, 3 Aorta, 4 rechter Vorhof, 5 rechter Ventrikel, 6 Pul-
monalarterie, 7 Lungenvenen, 8 V. cava superior und inferior;
weil3 O,-reiches Blut, grau O,-armes Blut

Gefifle im Bauch-Kopf-Bereich schlieflen sich zu
einem grofflumigen »Blutschlauch« zusammen,
dem spiteren Herzen (@ Abb. 1.2b). Um die
Schlauchwand herum wichst eine Muskelschicht.
Ab dem 22. Schwangerschaftstag erkennt man, wie
sich die Wand des Schlauchs durch Zusammenzie-
hen der Muskulatur rhythmisch bewegt. Die beiden
dorsalen Aorten vereinigen sich zu einer Arterie,
die links neben der Wirbelsdulenanlage durch den
Brustkorb zieht (8 Abb. 1.2¢).

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

o 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 Herzvitium.

1.2 Faltung, Drehung und Position

des »Herzschlauchs«

Im Herzschlauch entstehen verschiedene Funk-
tions- und Arbeitsbereiche, erkennbar an »Ein-
schniirungen« des Schlauchs. Von kaudal nach kra-
nial entstehen:
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B Abb. 1.2 Kreislaufsystem am ca. 20. Schwangerschaftstag. Die Pfeile geben die Richtung der Blutstréme an, weil8 O,-rei-
ches Mischblut, grau O,-armes Mischblut, schraffiert (H) spatere Herzanlage, D Dottersack, P Plazenta. a Blutfluss von der Pla-
zenta zum Embryo: Durch die Nabelschnurvene flief3t arterielles Blut aus der Plazenta in das Artereriensystem des Embryos,
zwei grof3e Rlickenarterien (Aorten) leiten es nach Perfusion des embryonalen Kérpers zur Plazenta zurlick. Ein eigenes
Venensystem des embryonalen Korpers steht nahe der spateren Herzanlage mit dem embryonalen Arteriensystem in Verbin-
dung. Das vendse Blut des Embryos mischt sich kaudal der Herzanlage mit dem arteriellen plazentaren Blut. Durch das ge-
samte Arteriensystem des Embryos fliel$t vermischtes arterielles und vendses Blut. b Zwei BlutgefaBe im Kopf-Bauch-Bereich
des Embryos (» schraffierten Bezirk in a) vereinigen sich zum Herzschlauch. In das kaudale Ende des Schlauchs ziehen die
Venen hinein, kranial kommen die Verbindungsstiicke (Aortenbogen) fir die beiden Riickenaorten heraus. c Herz-Kreislauf-
System am ca. 26. Schwangerschaftstag. Die Riickenaorten vereinigen sich zu einer einzigen Ader (Aorta descendens), die bis
zur Cauda des Embryos zieht. Parallel verlauft das Venensystem (grau). Der Herzschlauch (schraffiert) beginnt sich zu falten.
Sein kranial gelegener Teil geht in eine Arterie Uber (Truncus arteriousus communis), die durch bogenférmige Arterien mit
den beiden oberen Riickenaorten in Verbindung steht. d Einschnlrungen im Herzschlauch (schraffiert): Aus dem Bereich A
entsteht das gemeinsame Atrium. In ihn miinden die verschiedenen Venen ein. Aus dem Bereich V entsteht der gemeinsame
Ventrikel, aus dem Bereich B der Bulbus. Der Bulbus geht in den Truncus arteriosus tiber, der sich in 2 Verbindungsstiicke zu
den beiden Riickenaorten aufzweigt

kaudale Teil des Herzschlauchs wird nach dorsal und kranial
geklappt. Die Knickstelle wird zum untersten Punkt des Her-
zens (der Herzspitze). Dann wird der Ventrikel um seine Langs-
achse nach rechts gedreht, der Vorhofabschnitt wird einge-
staucht und das ganze Herz wird gekippt. Zuletzt liegt die
Herzspitze links kaudal im Brustkorb und der Vorhofabschnitt
dorsal bis rechtslateral und kranial der Ventrikel. Fir einige Zeit
wird das ganze Herz in den rechten Thorax verlagert (irgend-
wann hat jeder sein Herz »auf dem rechten Fleck«), und be-
wegt sich dann in seine Ausgangsposition zuriick.

Ein Veneneinlass (Sinus venosus), in den das
korpereigene paarige Venensystem des Embryos
miindet, zusammen mit den Dottersackvenen
und der Nabelschnurvene (arterielles Blut),

ein gemeinsamer Vorhof,

eine gemeinsame Herzkammer und

ein Auslassbezirk aus der Herzkammer (Bul-
bus), aus dem eine grofllumige Arterie (Trun-
cus arteriosus communis) herauskommt. Die

Arterie geht in 2 Aortenbdgen tiber, die sich Fehlentwicklungen

zur linken Riickenaorta (Aorta descendens)
zusammen schlieflen (8 Abb. 1.2d).

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

Exkurs

Der Herzschlauch wéchst aus dem mittleren Keimblatt so
schnell, dass er Platznot zwischen dem inneren und duf3eren
Keimblatt bekommt. Er wird deshalb zusammengefaltet. Die
Faltstelle liegt in der Mitte des gemeinsamen Ventrikels. Der

Dextrokardie: Die Herzspitze weist nach rechts,
weil das Herz in die falsche Richtung gedreht
wurde (bei verschiedenen Herzvitien), das
Herz liegt im rechten Thorax (z. B. beim Sci-
mitar-Syndrom) oder wurde spiegelbildlich
zum normalen Herzen aufgebaut (Situs inver-
sus bei verschiedenen Herzvitien).
Criss-cross-Herz: Die Herzkammern liegen
nicht hintereinander, sondern iiber- und unter-
einander (bei verschiedenen Herzvitien).
Mesokardie: Das Herz liegt zu weit in der Mitte
des Thorax (bei verschiedenen Herzvitien).
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B Abb. 1.3 Herz am ca. 20. Schwangerschaftstag. a Das Herz wird zusammengefaltet und gedreht. Der gemeinsame Vor-
hof A mit dem Sinus venosus und den zufiihrenden 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 Uber, der sich in 2 Verbindungsstticke zu den beiden Riickenaorten aufzweigt. b Blick von hinten auf den gemein-
samen Vorhof. Der Vorhof hat einen rechten Anteil 4 und einen linken 7. In den Vorhof miindet rechts der Sinus venosus
hinein mit dem rechten und linken 70 sog. Sinushorn. An die Sinushérner schlieen die Venen an, rechts die spatere obere
und untere Hohlvene 8. Das rechte Sinushorn ist bereits groBer als das linke. Aus dem linken Vorhofanteil wéchst ein Blut-
gefal heraus, an das sich 4 Lungenvenen 7 anschlieen. ¢ Das rechte Sinushorn ist in die Wand des rechten Vorhofs 4 ein-
gebaut worden, die beiden Hohlvenen 8 miinden in den rechten Vorhof. Das linke Sinushorn ist klein geworden (Sinus
coronarius 10), hat im Wesentlichen seinen Kontakt zum Venensystem verloren und leitet nur noch Venenblut aus der Herz-
muskulatur in den rechten Vorhof hinein. Das Blutgefal des linken Vorhofs hat die Hinterwand des Vorhofs mit aufgebaut.

Die 4 Lungenvenen 7 miinden separat in den linken Vorhof

Reine Lageanomalien des Herzens haben keine
Krankheitsbedeutung.

© sie sind ein Hinweis auf mégliche assoziierte
Herzfehlbildungen und die Korrektur der
Fehlbildungen ist hdufig durch die Lageano-
malien des Herzens erschwert.

1.3  Differenzierung
des gemeinsamen Vorhofs

Makroskopisch unterscheiden sich rechter und lin-
ker Vorhofbereich durch die Form ihrer »Herzoh-
ren«. In den »rechten« Vorhof miinden die beiden
Hohlvenen und der Sinus coronarius ein, in den
»linken« Vorhof die 4 Lungenvenen.

Fehlentwicklungen Eskonnen zwei gleiche Vorho-
fe entstehen (Heterotaxie). Gleiche Vorhofe haben
an sich keine Krankheitsbedeutung. Es kommt je-
doch relativ haufig zu einem Anschluss der Venen
des Systemkreislaufs oder der Lungenvenen an den

falschen Vorhof (z. B. Anschluss einer Hohlvene an
den linken Vorhof, partielle oder totale Lungenve-
nenfehleinmiindung). Die Heterotaxie ist mit ver-
schiedenen Herzvitien assoziiert.

Exkurs

Weitere Fehlbildungen bei einer Heterotaxie betreffen die
Lungen und Organe des Bauchraums. »Doppelte Linksseitig-
keit« bezeichnet 2 linke Vorhofe, ein Bronchialsystem der lin-
ken Lunge in beiden Lungenfliigeln und im Bauchraum eine
Polysplenie. »Doppelte Rechtsseitigkeit« bezeichnet 2 rechte
Vorhofe, ein Bronchialsystem der rechten Lunge in beiden
Lungenfliigeln und im Bauchraum Asplenie.

1.4 Differenzierung

der gemeinsamen Herzkammer

Der linke Ventrikel hat eine kompaktere Wandmus-
kulatur und ein besser belastbares Einlassventil als
der rechte Ventrikel.

Im Innenraum der rechten Herzkammer und
auch an der rechten Seite des Ventrikelseptums fin-
den sich ausgedehnte grobe Trabekel (Muskelbiin-
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del nach Auflosung einer kompakten Muskelwand),
das Einlassventil (Trikuspidalklappe) hat 3 Klap-
pensegel 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 Ventrikelsep-
tums ist weitgehend kompakt und glatt. Das Ein-
lassventil (Mitralklappe) hat 2 Klappensegel und ist
fiir eine Belastung mit dem systolischen Druck des
Systembkreislaufs angelegt.

Fehlentwicklungen Beim undifferenzierten Typ
des UVH kann die Ventrikelmuskulatur weder der
linken noch der rechten Kammer zugeordnet wer-
den. 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 inkorporiert. In das
rechte Sinushorn miinden postnatal nur noch un-
paare Venen des Kindes, die V. cava superior und
inferior. Das linke Sinushorn des Sinus venosus
wird nicht in die Wand des linken Vorhofs inkorpo-
riert und verliert seinen Kontakt zu allen Venen des
Systembkreislaufs aufler zu den Venen der Herzmus-
kulatur. Es entwickelt sich zu einem kleinlumigen
Gang an der Hinterwand des linken Vorhofs (Sinus
coronarius) und miindet separat in den rechten
Vorhof ein. Aus der Hinterwand des linken Vorhofs
wichst ein Blutgefif$ heraus, das sich mit 4 Lungen-
venen verbindet. Das Gefif wird in die Breite gezo-
gen und nimmt am Aufbau der linken Vorhothin-
terwand teil (8 Abb. 1.3b, ¢).

Exkurs

Der Sinus venosus mit den beiden Sinushérnern nimmt pri-
mar das O,-arme Blut des Embryos aus dem paarig angeleg-
ten Venensystem auf, zusétzlich das Blut aus den Dottersack-
venen und arterielles Blut aus der Nabelschnurvene. Das Ve-
nensystem im Korper des Embryos wird mehrfach umgestal-
tet, zuletzt in ein unpaares System, wobei die rechte obere
und untere Hohlvene Kontakt zum rechten Sinushorn be-
halten und die linken Venen mit den rechten kurzgeschlos-
sen werden (die linke obere Hohlvene schlief3t sich tGber die
V.anonyma an die rechte V.cava superior an, das Venen-
system der linken unteren Kérperhélfte erreicht die rechte
V. cava inferior.

Fehlentwicklungen Die linksseitigen Venen des
Systemkreislaufs behalten Kontakt zum linken Si-
nushorn (eine linke V. cava superior miindet in den
Sinus coronarius: Assoziation bei verschiedenen
Herzvitien). Das linke Sinushorn wird in den linken
Vorhof eingebaut (»unroofed coronary sinus«), der
Aufbau der Hinterwand des linken Vorhofs verlauft
fehlerhaft (Cor triatriatum), die Lungenvenen fin-
den keinen Kontakt zum linken Vorhof, schlieflen
sich an das Venensystsem des Systemkreislaufs oder
den rechten Vorhof an oder an das linke Sinushorn
(TAPVC, partielle Lungenvenenfehleinmiindung.)

1.6  Teilung des Truncus arteriosus

Der Truncus arteriosus wird durch eine spiralig ver-
laufende Wand in die Aorta ascendens und den An-
fangsteil des Pulmonalarterienstammes septiert
(8 Abb. 1.4a). Wenn die Trennwand fertig gestellt
ist, weichen die beiden Blutgefaf3e auseinander. Ent-
sprechend dem spiraligen Verlauf der Trennwand
winden sie sich spiralig umeinander (8 Abb. 1.4b)
Die Aorta schliefit an den Auslass des linken Vent-
rikels und die Pulmonalarterie an den Auslass des
rechten Ventrikels an.

Als Beispiel zum besseren Verstindnis kann
man sich eine Wendeltreppe in einem Leuchtturm
vorstellen. Die Aorta kommt dorsal aus dem linken
Ventrikel heraus und zieht nach ventral, die Pulmo-
nalarterie kommt ventral aus dem rechten Ventrikel
heraus und zieht nach dorsal.

Fehlentwicklungen Die Teilung kann ausbleiben
(TAC, anatomische Varianten der PA-VSD), inkom-
plett sein (APSD), asymmetrisch ausfallen (HLHS,
kritische AS, TOF) oder so verlaufen, dass die Arte-
rien aus den falschen Herzkammern heraus kom-
men (TGA), verlagert sind und nicht vollstindig
iiber den richtigen Herzkammern ansetzen (TOE
DORYV) oder beide aus einer einzigen Herzkammer
heraus kommen (DORYV).

1.7 Entstehung des Aortenbogens

Oberhalb des Septierungsbereichs bildet der Trun-
cus arteriosus symmetrisch 6 rechte und 6 linke bo-
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O Abb. 1.4 Schematsche Darstellung. a Spiralige Trennwand in einem Rohr wie in dem Truncus arteriosus. b Schematische
Darstellung der umeinander gewundenen Aorta 3 und Pulmonalarterie 6 nach vollendeter Teilung des Truncus arteriosus. Die
durchgehenden Linien beschreiben den Teil der Blutgefal3e, die nach der Teilung des Truncus arteriosus entstehen. c Verbin-
dung des Truncus arteriosus durch Kiemenbogenarterien K mit dem rechten und linken Teil der Riickenaorta 3. Stamm von
Aorta und Pulmonalarterie AP. Es werden 6 Kiemenbogenarterien (K7-K6) zur rechten und linken Aorta 3 angelegt. Die 5. Kie-
menbogenarterie wird oft nicht angelegt oder bildet sich sofort wieder zurlick. 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 A, der 4. Kiemenbogenarterie (K4)
und der linken Aorta 3 entstehen anschlieend die Aorta ascendens, der Aortenbogen und die Aorta descendens, 8 Abb. 1.5a
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@ Abb. 1.5 Schematsche Darstellung. a Der Aorta beim ausgewachsenen Herzen. Die durchgezogene Linie entspricht dem
Teilstlick der Aorta, das aus der 4. linken Kiemenbogenarterie, linkem Aortenbogen und Aorta descendens 3 entsteht. b Der
Kiemenbogenarterien und der Entwicklung der Pulmonalarterie. Die linke 6. Kiemenbogenarterie K6 behalt ihren Kontakt
zur linken Riickenaorta 3. Die rechte 6. Kiemenbogenarterie |10st sich von der rechten Aorta ab. Aus der vorderen Pulmonalar-
terie P, und der linken 6. Kiemenbogenarterien K6 entstehen die zentrale Pulmonalarterie mit dem linken Hauptast und der
Ductus arteriosus Botalli DB. Der rechte Hauptast der Pulmonalarterie verbindet sich mit dem Pulmonalisstamm. ¢ Der Pul-
monalarterie beim ausgewachsenen Herzen. Die durchgezogene Linie entspricht dem Teilstlick der Pulmonalarterie und
Aorta, das aus den 6. linken und rechten Kiemenbogenarterien und der Riickenaorta entsteht

genférmige Verbindungsgefifie zu beiden Riicken-  gende Trachea und den Osophagus herum. Sie wer-
aorten aus (Kiemenbogenarterien). Die Riickenaor-  den nachfolgend ab- und umgebaut (@ Abb. 1.4d
ten schlieflen sich distal der Kiemenbogenanlage und 8 Abb. 1.5a, b) zur definitiven Verbindung mit
zur Aorta descendens zusammen (8 Abb. 1.4c) Die  der Aorta descendens (4. linke Kiemenbogenarte-
Kiemenbogenarterien wachsen um die zentral lie- rie), zu Hals- und Armarterien und zur Pulmonal-
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arterie. Die endgiiltige Gefiflanlage ist asymmet-
risch und verlduft ventral und lateral von Trachea
und Osophagus.

Exkurs

Nachdem die Herzentwicklung sich urspringlich im Wasser
bei den Fischen - mit einer Herzkammer - vollzog, mussten
die beidseitigen Kiemen als Eingangspforten fur Sauerstoff
gut durchblutet werden. Erst als die ersten Lebewesen an
Land gingen, entstand unser menschliches Herz, notwendi-
gerweise mit 2 Herzkammern und statt der Kiemen mit einer
Landlunge. Der Mensch brauchte keine Kiemenbogenarteri-
en, und sie werden deshalb z. T. wieder abgebaut oder zum
Teil in Arm- und Halsarterien umgebaut. 2 Kiemenbogenar-
terien bleiben als Verbindungsstiicke zwischen dem septier-
ten Truncus arteriosus und der Riickenaorta tbrig: Die 4. lin-
ke Kiemenbogenarterie stellt die Verbindung zwischen der
Aorta ascendens und der Riickenaorta her. Aus der 6. linken
Kiemenbogenarterie entstehen das Mittelstiick der Pulmo-
nalarterie und der Ductus arteriosus Botalli als embryonale
Verbindung der Pulmonalarterie zur Riickenaorta. Die rechte
hintere Aorta 16st sich von der gemeinsamen Aorta descen-
dens ab und bildet die rechte Armarterie. Das ausgewachse-
ne arterielle Kreislaufsystem besteht aus einer ventral verlau-
fenden Aorta ascendens, einem links an Osophagus und Tra-
chea vorbeiziehendem Aortenbogen und einer links neben
der Wirbelsdule entlang laufenden Aorta descendens.

Fehlentwicklungen Eskoénnen bei dem Aufbau der
Aorta Engstellen entstehen (CoA, supravalvuldre
AS), die Aorta kann durch falsche Ablésungsvor-
giange unterbrochen sein (IAA), doppelt angelegt
werden oder rechts anstatt links an Osophagus und
Trachea vorbei ziehen (Gefifiringe), die rechte Ar-
marterie kann durch falsche Ablésung an die Aorta
descendens angeschlossen sein.

1.8 Bildung des mittleren
Pulmonalarterienstamms

und beider Seitendste

Die 6. linke Kiemenbogenarterie bildet den zentra-
len Teil der Pulmonalarterie (distaler Stamm und
linker Hauptseitenast) und die Gefif3verbindung
zur Aorta descendens (Ductus arteriosus Botalli).
Die rechte 6. Kiemenbogenarterie 19st sich von der
rechten Riickenaorta ab und bildet den rechten
Hauptseitenast der Pulmonalarterie (8 Abb. 1.5¢, d).

Fehlentwicklungen Stamm und Seiteniste der Pul-
monalarterie konnen fehlen (anatomische Variatio-
nen des TAC oder der PA-VSD) oder Seitenaste
setzen an der Aorta ascendens an (PA-VSD, APSD),
der rechte Seitenast kann an den linken anschlieen
und eine Schlinge um die Trachea bilden (Gefa3-
schlingen), der Ductus arteriosus Botalli kann an
falscher Stelle oder doppelt angelegt sein (bei ver-
schiedenen Herzvitien).

1.9 Bildung der Aorten-

und Pulmonalklappe

Am Ubergang der Ventrikel in Aorta und Pulmo-
nalarterie wachsen Endokardkissen von der Wand
in das Zentrum der beiden Arterien vor. Durch an-
schliefende Gewebsauflosung (Apoptose) entste-
hen in beiden Adern jeweils 3 kraftige Membranen,
deren Form an offene Taschen oder Schiisseln erin-
nert (Taschenklappen). Thre Form verleiht ihnen
ihre Stabilitdt, so dhnlich wie bei der Wellpappe ein-
fache Papierschichten durch ihre bogenférmige Ge-
staltung verstarkt werden. Die Membranen sind zu
ca. einem Drittel an der Wand ihrer zugehérigen
Arterie angewachsen, am »Klappenring«, zwei Drit-
tel ragen frei in das Zentrum der Arterie vor. Die
Aortenklappe und die Pulmonalklappe sind iden-
tisch aufgebaut. Unterhalb der Herzklappen formt
der Bulbus cordis den Muskelauslass der Herzkam-
mern (8 Abb. 1.6a)

Fehlbildungen Es kann eine gemeinsame Herz-
klappe entstehen (TAC), eine der Herzklappen
kann zu klein ausfallen (AS, HLHS, PS, TOF),
nur 2 Klappensegel haben (bikuspide Klappen,
die ohne Offnungsschwierigkeiten oder Schliefi-
problemen keine Krankheitsbedeutung haben),
schlecht o6ffnen (AS,PS, UVH, TRA), schlecht
schlieBen (AIPulmonalinsuffizienz) oder nach
der Geburt verschlossen sein (HLHS, PA-IVS,
PA-VSD). Eine Herzklappe kann vollstindig fehlen,
sodass die zugehorige Herzkammer keinen Aus-
gang hat (DORYV, PA). Der Muskelauslass der Herz-
kammmern kann fehlerhaft angelegt werden und
unterhalb der Ventile konnen Engstellen entstehen
(subaortale oder subpulmonale Stenosen bei ver-
schiedenen Herzvitien, u. a. TOE, DORYV, AS, PS).
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8 Abb. 1.6 Klappenentwicklung. a Entwicklung der Aorten-/Pulmonalklappe. Endokardkissen sind in das Zentrum einer
Arterie vorgewachsen. Eine gezielte Gewebsauflosung setzt ein (links). Aus den Endokardkissen sind Taschenklappen ent-
standen (rechts). b Entwicklung von Mitral- und Trikuspidalklappe mit ihrem Halteapparat. Die Ventrikel haben eine kom-
pakte Wand. Von den Seiten und von der Trennwand in ihrer Mitte aus sind Endokardkissen in das Kammerzentrum vorge-
wachsen. c Es beginnt eine gezielte Aufldsung von Gewebe in den Endokardkissen und den Kammerwénden (Apoptose).

d Die Sehnenfaden und Papillarmuskeln werden sichtbar

1.10 Entstehung der Mitral-
und Trikuspidalklappe

Am Ubergang der Vorhéfe zu den Ventrikeln wach-
sen Gewebswiilste (Endokardkissen; 8 Abb. 1.6) in
das Zentrum des Herzschlauchs vor. Durch gezielte
Wiederauflosung des Gewebes entsteht tiber dem
Einlass der linken und rechten Herzkammer jeweils
ein Riickschlagventil mit kraftigen Membranen. Ein
Teil der Membranzirkumferenzen ist an der Wand
der entsprechenden Herzkammer angewachsen (in
einem »Klappenring« aus fibrésem Gewebe am Ein-
lass in die Herzkammer). Ein Teil der Zirkumferen-
zen ragt frei in das Zentrum der Ventile vor. Das
Riickschlagventil iiber der linken Herzkammer
(Mitralklappe) hat 2 Membranen, das rechte (Tri-
kuspidalklappe) hat 3. Diese Herzklappen sind gro-
fer als die Aorten- und Pulmonalklappe (beim Er-
wachsenen ca. 3-3,5 cm Durchmesser).

Sie konnten durch Eigenstabilitat ihrer geboge-
nen Klappensegel nicht geschlossen gehalten wer-
den. Mit Hilfe weiterer Gewebsauflosung in der
Muskelwand der Herzkammern wird ein Halteap-
parat fiir die Klappensegel gebildet, bestehend aus
diinnen kriftige Fiden (Sehnenfiden), die an den
freien Réindern der Klappensegel ansetzen und
selbst an Muskelzapfen (Papillarmuskeln) im In-
nern der Herzkammern befestigt sind. Sie halten
beim Schliefien der Klappen die gebogenen Rénder
der Membranen in gleichem Niveau und sorgen da-
fiir, dass die Rander der entfalteten Segel wéihrend
der Kontraktionsphase der Ventrikel aneinander
gepresst werden (8 Abb. 1.6 und 8 Abb. 1.7).

Fehlentwicklungen Es kann eine gemeinsame
Herzklappe entstehen (AVSD), die Herzklappen
kénnen zu viele Klappensegel haben (ASDI), zu
klein ausfallen (MS, HLHS), schlecht 6ffnen (MS),
schlecht schliefen (MI, Trikuspidalinsuffizienz,
Ebstein-Anomalie), nach der Geburt verschlossen
sein (TrA, HLHS), der Halteapparat kann fehlerhaft
angelegt sein (MS, AVSD), eine Herzklappe kann
vollstindig fehlen (TrA, Mitralaplasie) oder eine
Herzklappe kann an falscher Stelle mitten in der
Herzkammer liegen (Ebstein-Anomalie).

1.11  Entstehung des Vorhofseptums

Beim Embryo wird O,-reiches Blut aus der Plazenta
in den rechten Herzvorhof eingespeist und muss auf
die linke Seite des Herzens flieflen, um die obere
Korperhalfte zu erreichen. Die Situation dndert sich
nach der Geburt. Die Anlage des Vorhofseptums
berticksichtigt dies, gibt wihrend der Embryonal-
zeit einen Blutstrom in den linken Vorhof frei und
bildet postnatal eine geschlossene Wand. Es werden
2 Trennwinde gebildet, die lose {ibereinander liegen
und beim Embryo durch erhohten Blutdruck im
rechten Vorhof auseinandergespreizt werden kon-
nen. Postnatal ist der Blutdruck im linken Vorhof
hoéher als im rechten, die Septen werden aneinander
gepresst und die Trennwand dichtet ab (@ Abb. 1.8).

Exkurs

Die erste Trennwand wachst von der kranialen, dorsalen
Vorhofwand aus auf die Einlassventile der Herzkammern zu
(Septum primum). Sie verbindet sich mit dem Gewebe zwi-
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8 Abb. 1.7 Ausgewachsenes Herz. a Aus den Endokardkissen sind diinne Membranen (Klappensegel) entstanden. T Tri-
kuspidalklappe, M Mitralklappe. Die stehen gebliebenen Gewebsstrukturen in den Innenrdaumen der Herzkammern formen
Sehnenfaden (Chordae tendineae) und Muskelzapfen. (Papillarmuskeln) des Klappenhalteapparates. 7 linker Vorhof, 2 linker
Ventrikel, 4 rechter Vorhof, 5 rechter Ventrikel. T Tricuspidalklappe, M Mitralklappe. b Aufsicht auf die Einlassventile in die
Herzkammern von den Vorhofen aus. Die Trikuspidalklappe (T) hat 3 und die Mitralklappe hat 2 Klappensegel. ¢ Seitliche
Darstellung der Einlassventile mit dem Klappenring und der zentralen Segelaufhdngung: Die Trikuspidalklappe hat 3 Klap-
pensegeln und 3 Halteapparate, die Mitralklappe hat 2.

8 Abb. 1.8 Anlage der Septen. a Das Vorhofseptums a entsteht zwischen dem linken Vorhof 7 und dem rechten Vorhof 4.
Die auf der Seite des linken Vorhofs gelegene Wand (Septum primum) hat im Zentrum einen Wanddefekt (Foramen secun-
dum), das von der zweiten Wand (Septum secundum) Giberdeckt wird. b Wachstum des Ventrikelseptums: In der Mitte zwi-
schen den beiden Herzkammern wéchst das Ventrikelseptum b von der Herzspitze aus auf die Ventilebene der Kammern
zu. Es wird zwischen den Einlassventilen (Mitralklappe M und Trikuspidalklappe T) und den Auslassventilen (Aortenklappe A

und Pulmonalklappe P) ansetzen

schen Mitral- und Trikuspidalklappe. Die letzte Offnung vor
den Herzklappen wird Foramen primum genannt. Bevor sich
das Foramen primum schlie3t, wird Gewebe in der Mitte des
Septums aufgel6st und es entsteht ein zentraler Defekt. Eine
zweite Trennwand, das Septum secundum, wachst von der
kranialen, ventralen Vorhofwand auf die V. cava inferior zu
und bedeckt den zentralen Defekt.

Fehlentwicklungen Die Septen wachsen nach der
Geburt nicht zusammen (PFO), das Wachstum des
Septum primum beginnt nicht komplett an der Vor-
hothinterwand, sondern es bleibt ein Kommunika-
tion mit dem linken Vorhof offen (ASD vom Sinus-
venosus-Typ), es wichst nicht zwischen den Ein-
lassventilen an und laf8t das Foramen primum offen
(ASD I). Das Septum secundum bedeckt nicht den

zentralen Defekt im Septum primum (ASD II) oder
es wird so viel Gewebe im Septum primum aufge-
16st, dass die Wand wie ein Sieb aussieht (cribrifor-
mes Septum). Es wichst gar keine Trennwand
(common atrium).

1.12 Entstehung
des Ventrikelseptums

Von der Herzspitze aus wichst eine Muskelwand
durch die Mitte der gemeinsamen Herzkammer bis
zur Herzbasis. Sie vereinigt sich mit dem Gewebe
zwischen den Einlassventilen (Mitral- und Tri-
kuspidalklappe) und mit dem Gewebe zwischen
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den Auslassventilen (Aorten- und Pulmonalklap-
pe). In der Nihe der Aortenklappe und Trikuspidal-
klappe bleibt zunéchst noch ein Bezirk offen (Fo-
ramen interventriculare), durch das Blut aus der
rechten Herzkammer nach links flielen kann. Der
Bezirk verschlielt sich relativ spit durch eine
Membran. Das Ventrikelseptum beteiligt sich an
der Ausbildung des Halteapparats des rechten Ein-
lassventils. Hierzu wird Gewebe in der Muskelwand
aufgelost (@ Abb. 1.6).

Fehlentwicklungen Die Muskelwand wachst asym-
metrisch durch die gemeinsame Herzkammer (ana-
tomische Varianten des AVSD, TrA, HLHS) oder
gar nicht (UVH), das Foramen interventrikluare
verschlief3t sich nicht (perimembrandser VSD), das
Septum wichst nicht zwischen den Einlass oder
Auslassventile an (Inlet-VSD, doubly committed
VSD, TAC, TOF) oder es wird zu viel Gewebe auf-
gelost und in seiner Wand entstehen Locher (mus-
kulédrer VSD).

Exkurs

Findet das Ventrikelseptum an der Herzbasis keine Andock-
stelle, weil die Auslassventile nicht an richtiger Stelle liegen
oder eine gemeinsame Herzklappe fiir beide Kammern vor-
liegt, bezeichnet man dies als Malalignement-VSD.

1.13 Entwicklung der Lungen
und ihrer GefdBversorgung

Im rechten und linken Thorax wichst jeweils ein
Lungenfliigel ohne Beziehung zum Herzen heran.
Die nutritive, arterielle Blutversorgung erfolgt aus
der Aorta descendens mittels vieler kleiner Gefifle,
der venose Abfluss erfolgt in das embryonale Ve-
nensystem des Bauchraums.

In nichsten Entwicklungsschritt bildet sich ein
zweites arterielles System aus, das sich an die beiden
Hauptiste der Pulmonalarterie anschliefit. Die Ar-
terien aus der Riickenaorta bilden sich zuriick.
4 Lungenvenen schlielen sich an ein Gefdf} an der
Riickwand des linken Vorhofs an und verlieren ihre
Verbindung zu Venen des Systemkreislaufs.

Exkurs

Die Lungenvenen haben zuerst Verbindung zum Plexus
splanchnicus im Abdomen, der auch mit den Kardinalvenen
und der Umbilicalvene in Verbindung steht. Aus dem linken

Vorhof wéchst ein Blutgefa3ansatz (primarer Lungenvenen-
sammelsinus) heraus, der Verbindung mit dem Plexus
splanchnicus aufnimmt. Der Plexus splanchnicus bildet sich
in 4 Lungenvenen um, verliert den Kontakt zu den Kardinal-
venen und den Umbilicalvenen und die 4 Lungenvenen ver-
binden sich mit dem primdren Lungenvenensammelsinus.
Der Sinus wird in die Hinterwand des linken Vorhofs inkorpo-
riert, sodass am Ende die 4 Lungenvenen getrennt in die Hin-
terwand des Vorhofs einmiinden.

Fehlentwicklungen Pulmonalarterien werden
nicht angelegt oder es gibt eine Doppelversorgung
von Lungenabschnitten aus der Aorta descendens
und durch zentrale Arterien (PA-IVS, TOE PS).
Pulmonalarterien entwickeln an den Verbindungs-
stellen zu den zentralen Gefdflen Engstellen (PS, PS
bei der supravalvuliren AS). Die Lungenvenen
finden keinen Kontakt zum linken Vorhof und Ver-
bindungen zum Korpervenensystem bleiben beste-
hen (partielle Lungenvenenfehleinmiindung,
TAPVC) oder sie entwickeln beim Zusammen-
schluss mit dem Vorhofgefafl Stenosen (Lungen-
venenstenosen).

1.14 Entwicklung des Venensystems

Das Venensystem beim Menschen wird zundchst
symmetrisch paarig angelegt. Es gibt 4 Sammel-
venen (Kardinalvenen). 2 Sammelvenen nehmen
das Blut aus der oberen und 2 aus der unteren
Korperhalfte auf. Die Sammelvenen flieflen in den
Sinus venosus hinein, der in den gemeinsamen Vor-
hof einmiindet. Der rechte und linke Schenkel des
Sinus venosus (rechtes und linkes Sinushorn) ist
aufgeweitet.

Das System verliert dann seine Symmetrie. Das
Venenblut der linken oberen Korperhalfte wird mit
dem der rechten kurzgeschlossen und verliert seine
Verbindung zum linken Sinushorn (die linke obere
Hohlvene schliefit sich iiber die V. anonyma an die
rechte V. cava superior an. In das rechte Sinushorn,
das in den rechten Vorhof inkorporiert wird,
schlief3t nur die rechte obere und die untere Hohl-
vene an. Es werden zwei Riickschlagventile (Venen-
klappen) an der Miindung der V. cava inferior und
der Miindung des Sinus coronarius in den rechten
Vorhof ausgebildet. Das zum Sinus coronarius ver-
kleinerte linke Sinushorn verliert den Kontakt zu
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den Venen des Systembkreislaufs und leitet nur noch
Venenblut aus der Herzmuskulatur in den rechten
Vorhof hinein.

Das Venensystem der unteren Korperhilfte ent-
wickelt sich aus verschiedenen Subsystemen (sub-
kardinale Venen, hepatische Venen, Vv. renales). Es
bestehen zunichst viele Querverbindungen, u. a.
auch Verbindungen zu den oberen Kardinalvenen
tiber eine V. azygos rechts und V. hemiazygos links.
Das Venensystem bildet sich dann mehrfach um,
die unteren Kardinalvenen bilden sich zuriick. Aus
Segmenten der verschiedenen Venensysteme ent-
steht zuletzt eine V. cava inferior, die in den rechten
Vorhof einmiindet. Der vor dem Herzen gelegene
Abschnitt dieser Vene besteht aus einem Leberven-
ensegment, in das auch die Vv. hepaticae einmiin-
den, peripher kommt ein prirenales Segment, dann
ein renales und ein subrenales Segment. Verbin-
dung zwischen Venensystem der unteren Korper-
hilfte und der V. cava superior bleibt die rechtssei-
tige V. azygos, an die sich die linke V. hemiazygos
anschlief3t.

Fehlentwicklungen Hiufig behilt die linke obere
Hohlvene ihre Verbindung zum linken Sinushorn
und drainiert durch den Sinus coronarius in den
rechten Vorhof (linke obere Hohlvene, ohne Krank-
heitsbedeutung). Seltener sind separate Einmiin-
dungen von Lebervenen in den rechten Vorhof oder
Drainagen von Venen der unteren Korperhilfte in
die V. cava superior (ohne Krankheitsbedeutung).

Exkurs

Anstelle der linken Kardinalvene kann sich die rechte zuriick-
bilden. Das Venensystem der unteren Korperhdlfte kann un-
terbrochen sein und die Unterbrechungen werden durch
Querverbindungen Uberbriickt. Das Venenblut der unteren
Korperhalfte wird dann entweder Uber die V. azygos in die
rechte V.cava superior geleitet, bei linker V. cava superior
lber die V. hemiazygos nach links (V.-azygos-Konnektion, V.-
hemiazygos-Konnektion). Stérungen bei der Venenklappen-
anlage im rechten Vorhof werden als ursachlich fur Storun-
gen der Trikuspidalklappenanlage (liegt benachbart) mit der
Folge des hypoplastischen rechten Ventrikels bei einer Pul-
monalatresie mit intaktem Ventrikelseptum angesehen.
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1.15 Entwicklung der myokardialen
Blutversorgung

Die Blutversorgung der Herzwandmuskulatur er-
folgt zundchst vom Innenraum der Herzkammern
aus. Blut stromt in Hohlrdume (Sinusoide) hinein,
die wiederum mit einem Geféfinetz im Innern der
Muskulatur in Verbindung stehen.

Spater entstehen auf der Oberfldche des Her-
zens die Koronararterien, die mit dem Gefifinetz in
Verbindung treten. Die Koronararterien werden
zentral in 2 Hauptgefidflen gebiindelt. Aus der Aorta
ascendens (und wahrscheinlich auch aus dem
Stamm der Pulmonalarterie) wachsen mehrere
Blutgefiflanlagen heraus. Mit 2 der aortalen Gefaf3-
anlagen verbinden sich die beiden zentralen Herz-
kranzgefifle. Die restlichen Blutgefiflanlagen an
Aorta und Pulmonalarterie bilden sich zuriick. Die
Verbindungen des innermuskulidren Gefidfinetzes
zu den Sinusoiden im Innenraum der Herzkam-
mern verschlielen sich.

Fehlentwicklungen Verbindungen zwischen Koro-
nararterien und den Herzinnenraumen konnen be-
stehen bleiben (Koronarfisteln, Myokardsinusoide
mit Koronarfisteln bei dem HLHS, der PA-IVS), die
Koronararterien konnen an falscher Stelle an der
Aorta angeschlossen sein (TGA, DORV), kénnen
an der Lungenschlagader angeschlossen sein
(BWG) oder kénnen anomal iiber die Herzwand
ziehen (TOF, DORV).
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@ Tab. 1.1 Kardialer Entwicklungsprozess wahrend der Embryonalzeit

Alter des Normaler Entwicklungsprozess

Embryos(Tag)

20-21 Anlage eines symmetischen doppelseitigen GefaBsystems
22-23 Ausbildung des gemeinsamen Herzschlauches

23-26 Rechtsdrehung des Herzschlauchs

26-29 Der EinlaBteil 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 schliet an den linken Vorhof an

30-32 Zusammenschluss des Gewebes zwischen Vorhéfen und Ventrikeln
Zusammenschluss der Trennwédnde zwischen Pulmonalarterie, Aorta und Truncus arteriosus
Ausbildung von Aorten- und Pulmonalklappe

33-36 Die Ventrikeltrennwand wachst mit der Bulbustrennwand zusammen
Die Bulbustrennwand wéchst mit der Truncustrennwand zusammen
Die zweite Wandschicht des Vorhofseptums bildet sich aus

37-42 Das Gewebe zwischen Vorhofen und Herzkammern wachst mit der Trennwand des Bulbus
und der Ventrikel zusammen
Die Mitral- und Trikuspidalklappe bildet sich weiter aus
Der doppelt angelegte Aortenbogen bildet sich zuritick
Die Lungenvenenanlage im linken Vorhof wird abgeschlossen
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Herzvitien konnen durch chromosomale Anoma-
lien ebenso entstehen wie durch Einwirkungen auf
den Feten wihrend der Schwangerschaft.

2.1 Chromosomenanomalien
und Syndrome

Bei mehr als ca. 5% von Herzkindern werden Chro-
mosomenanomalien oder Syndrome gefunden.
Das kindliche Risiko, mit einer Chromosomen-
anomalie oder einem Syndrom auf die Welt zu kom-
men (das ein Herzvitium einschliesst) nimmt mit
dem Alter der Schwangeren zu. So betragt z. B. das
Risiko einer Schwangeren <38 Jahre ein Kind mit
einer Trisomie 21 (Morbus Down) zu bekommen
ca. 1%, bei einer Schwangeren im Alter von 49 Jah-
ren 20%; wobei die Herzfehlerassoziation ca. 40%
betragt.
VSD: Trisomie 13, Trisomie 18, Trisomie 21,
Cat-eye-Syndrom, Klinefelter-Syndrom, 8p-
Deletion-Syndrom, Ellis-van Crefeld-Syn-
drom, Cri-du-chat-Syndrom, Wolf-Hirsch-
horn-Syndrom, DiGeorge-Syndrom, Alagille-
Syndrom, Penta-X, Holt-Oram-Syndrom,
Townes-Brocks-Syndrom, Apert-Syndrom,
Beals-Syndrom, Meckel-Gruber-Syndrom,
Neu-Laxova-Syndrom, Baller-Gerold-
Syndrom, Carpenter-Syndrom, Smith-
Lemli-Opitz-Syndrom, Coffin-Siris-Syndrom,
Kartagener-Syndrom, Noonan-Syndrom,
Williams-Beuren-Syndrom, VACTERL-Asso-
ziation, CHARGE- Assoziation, Goldenhar-
Syndrom, Cornelia de Lange-Syndrom,
Beckwith-Wiedemann-Syndrom, Rubinstein-
Taybi-Syndrom
PS: Trisomie 13, Trisomie 18, Apert-Syndrom,
Meckel-Gruber-Syndrom, Carpenter-Syn-
drom, Noonan-Syndrom, Williams-Beuren-
Syndrom, Leopard-Syndrom, Alagille-Syn-
drom, Lissenzephalie-Syndrom, Neurofibro-
matose I, Pallister-Hall-Syndrom
ASD: Trisomie 13, Trisomie 18, Trisomie 21,
Trisomie 22, Cri-du-chat-Syndrom, 8p-Deleti-
on-Syndrom, Wolf-Hirschhorn-Syndrom,
Holt-Oram-Syndrom, Townes-Brocks-
Syndrom, Smith-Lemli-Opitz-Syndrom,
Robinow-Syndrom, Beals-Syndrom, Meckel-

Gruber-Syndrom, Neu-Laxova-Syndrom,
Schinzel-Giedion-Syndrom, Thrombozytope-
nie-Radius-Aplasie-Syndrom, Ellis-van-
Creveld-Syndrom, Antley-Bixler-Syndrom,
Carpenter-Syndrom, Roberts-Syndrom, Karta-
gener-Syndrom, Coffin-Siris-Syndrom,
Noonan-Syndrom, Williams-Beuren-Syndrom,
VACTERL-Assoziation, CHARGE-Assozia-
tion, Beckwith-Wiedemann-Syndrom,
Lissenzephalie-Syndrom, Pallister-Hall-
Syndrom

AVSD: Trisomie 21, Heterotaxiesyndrom,
Ellis-van-Crefeld-Syndrom, Short-Rib-
Polydactyly-Syndrom, Smith-Lemli-Opitz-
Syndrom, CHARGE-Assoziation

TOF: Trisomie 13, Trisomie 21, DiGeorge-
Syndrom, Cat-eye-Syndrom, Klinefelter-
Syndrom, Alagille-Syndrom, Thrombozytope-
nie-Radius-Aplasie-Syndrom, VACTERL-
Assoziation, DiGeorge-Syndrom ( Pulmonal-
klappenaplasie), Apert-Syndrom,
Carpenter-Syndrom, Coffin-Siris-Syndrom,
CHARGE-Assoziation, Goldenhar-Syndrom,
Beckwith-Wiedemann-Syndrom, Nager-
Syndrom

TGA: Trisomie 18, DiGeorge-Syndrom, Neu-
Laxova-Syndrom, Short-Rib-Polydactyly-
Syndrom, Carpernter-Syndrom, Heterotaxie-
syndrom

CoA: Turner-Syndrom, Meckel-Gruber-
Syndrom, Smith-Lemli-Opitz-Syndrom,
Goldenhar-Syndrom

HLHS: Turner-Syndrom, Ellis-van-Crefeld-
Syndrom, Noonan-Syndrom, Potter-Syndrom,
DiGeorge-Syndrom, Trisomie 13, Beals-Syn-
drom, Beckwith-Wiedemann-Syndrom
Mitralatresie: Ellis-van-Crefeld-Syndrom

AS: Trisomie 13, Trisomie 18, Turner-Syn-
drom, Beals-Syndrom, Baller-Gerold-Syndrom
(Subaortenstenose), Smith-Lemli-Opitz-Syn-
drom, Williams-Beuren-Syndrom (supravalvu-
lare Stenose), Beckwith-Wiedemann-Syndrom,
Noonan-Syndrom (hypertrophische obstrukti-
ve Kardiomyopathie)

PDA: Trisomie 13, Trisomie 18, Trisomie 21,
Trisomie 22, Cri-du-chat-Syndrom, Wolf-
Hirschhorn-Syndrom, DiGeorge-Syndrom,
PentaX, XXXY, XXXXY, Klinefelter-Syndrom,
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B Tab. 2.1 Fetale Schadigung

Herzvitium Genussmittel

oder Amphetamine
VSD Alkohol, Amphetamine
PS
ASD Alkohol, Amphetamine
TOF Alkohol
TGA
CoA Alkohol
HLHS

Mitralatresie

AS

PDA

IAA

Truncus arteriosus
PA-VSD

Ebstein

DORV
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Medikamente Erkrankungen
Va, Hy, Ph, Tri Phe, Diab
Hy RS

Va, Hy, Di Phe

Tri, Iso Phe

Tri, Iso Dia

Va Phe, Diab
Va, Tri

Tri

Va, Hy Dia (HOCM)
Va, Hy, Tri Phe, RS

Va, Iso (IAATyp B)
Iso

Va

Li

Iso

Hy Hydanoin, Iso Isoretinoin, Ph Phenytoin, Tri Trimethadion, Va Valproate, Diab Diabetes, Phe Phenylketonurie, R6 Roteln

Townes-Brocks-Syndrom, Meckel-Gruber-
Syndrom, Neu-Laxova-Syndrom, Carpernter-
Syndrom, VACTERL- Assoziation, Smith-Lem-
li-Opitz-Syndrom, Coffin-Siris-Syndrom,
Noonan-Syndrom, Goldenhar-Syndrom,
CHARGE-Assoziation, Beckwith-Wiedemann-
Syndrom, Rubinstein-Taybi-Syndrom

Al: Marfan-Syndrom, Osteogenesis imperfecta,
Wegener-Granulomatose, Ehlers-Danlos-
Syndrom

IAA: DiGeorge-Syndrom (IAA Typ B)

TAC: Trisomie 18, DiGeorge-Syndrom,
Cat-eye-Syndrom

TAPVC: Heterotaxiesyndrom, Trisomie 13,
Smith-Lemli-Opitz-Syndrom, Cat-eye-
Syndrom, Holt-Oram-Syndrom

PA-IVS: Short-Rib-Polydactyly-Syndrom
PA-VSD: Heterotaxiesyndrom, Alagille-
Syndrom, DiGeorge-Syndrom
Ebstein-Anomalie: Ebstein-Skelettanomalie

Eine familidre Hiufung von Herzfehlern wird beob-
achtet bei den Vitien: ASD, VSD, AVSD, PDA, PS,
TOE AS, CoA, IAA,, TAC, TGA, HLHS.

2.2 Schddigung des Feten

Die miitterliche Einnahme bestimmter Medika-
mente oder Genussmittel, akute miitterliche In-
fektionen oder chronische Erkrankungen sind mit
einem statistisch erhohten Herzfehlerrisiko des
Kindes verbunden (@Tab. 2.1). Man schitzt, dass
bei ca. 3% der Vitien ein solcher Zusammenhang
besteht.



