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D ie nun vorliegende, zweite Auflage des „Leitfadens Kinder-
herzchirurgie“ soll wie die erste jungen Kolleginnen und Kolle-
gen die ausgesprochen komplexe Materie der operativen Thera-
pie angeborener Herzfehler vermitteln. Erfreulicherweise hat
die Erfahrung gezeigt, dass dieses Buch auch von Nichtmedizi-
nern gern als Nachschlagewerk herangezogen wird. Seit der
letzten Auflage war nichts bahnbrechend Neues zu berücksich-
tigen, jedoch hat sich einiges im Detail verändert. Wir legten
erneut allergrößten Wert auf die Darstellung des aktuellsten
Stands der Therapie der angeborenen Herzfehler und folgten in
ihren zentralen Punkten der persönlichen Vorgehensweise im
Deutschen Kinderherzzentrum Sankt Augustin. Dabei wurde
auch der zunehmenden Tendenz Rechnung getragen, Herzfehler
so früh wie möglich und im interdisziplinären Dialog mit den
Kinderkardiologen zu korrigieren, und sogenannte Hybrid-
bzw. vorbereitende Eingriffe im Herzkatheterlabor durchzu-
führen. Die Heterogenität angeborener Herzfehler erlaubt aber
häufig verschiedene Wege, um das Ziel der optimalen Therapie
mit dem besten Langzeitergebnis zu erreichen. Aus diesem
Grund wurden auch alternative Behandlungskonzepte dar-
gestellt. Es bleibt zu betonen, dass von der Deutschen Gesell-
schaft für Thorax-, Herz- und Gefäßchirurgie 2006 eine Struk-
tur für kinderherzchirurgische Zentren definierte wurde, wel-
che für eine optimale Behandlungsqualität erforderlich ist
(Thorac Cardiovasc Surg 2006; 54:73–77). Darüber hinaus wer-
den die Ergebnisse entsprechend den Vorgaben zur Qualitäts-
sicherung der Therapie angeborener Herzfehler mit Hilfe der
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Datenbank der Europäischen Gesellschaft für Thorax-, Herz-
und Gefäßchirurgie in Warschau analysiert (EACTS Congenital
Database).

Dennoch erhebt der vorliegende Leitfaden keinen Anspruch
auf Vollständigkeit, und Verbesserungsvorschläge sind uns stets
willkommen.

Dankbar sind wir allen, die zum Erfolg des Buchs beigetra-
gen haben, insbesondere unserem gemeinsamen Lehrer, Herrn
Prof. Hans H. Scheld (Klinik für Thorax-, Herz- und Gefäßchi-
rurgie, Universität Münster).

Regensburg und Sankt Augustin, Christof Schmid

im Januar 2009 Boulos Asfour
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ALCAPA anomalous left coronary artery
from the pulmonary artery

AoD Aortendurchmesser
ASD atrial septal defect, Vorhofseptumdefekt
AVK arterielle Verschlusskrankheit
AV-Klappe Atrioventrikularklappe
AVSD Atrioventrikularseptumdefekt
CMP Kardiomyopathie
DCM dilatative Kardiomyopathie
DILV double inlet left ventricle
DOLV double outlet left ventricle
DORV double outlet right ventricle
HOCM Hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie
HZV Herzzeitvolumen
KHK koronare Herzkrankheit
LA linker Vorhof
LCA linke Koronararterie
LPA linke Pulmonalarterie
LV linker Ventrikel
PA Pulmonalarterie
PAI Pulmonalarterienindex
PA-IVS Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
PDA Persistierender Ductus arteriosus (Botalli)

Abkürzungen



PTFE Polytetrafluorethylen=„Teflon“
PVR pulmonalvaskulärer Widerstand
RA rechter Vorhof
RCA rechte Koronararterie
RIP Ramus interventricularis posterior der rechten

Koronararterie
RIVA Ramus interventricularis anterior der linken

Koronararterie
RPA rechte Pulmonalarterie
RV rechter Ventrikel
SAM Systolic anterior motion
TAPVC total anomalous pulmonary venous connection
TGA Transposition der großen Arterien
TLLI total lower lobe index
VSD Ventrikelseptumdefekt
WPW Wolff-Parkinson-White-Syndrom
ZVD zentralvenöser Druck

XVI z Abkürzungen



D er fetale Kreislauf unterscheidet sich vom postnatalen Kreislauf
durch das Vorhandensein intrakardialer und extrakardialer
Shunts. Da detaillierte Studien hinsichtlich der Shunts und der Sät-
tigungsunterschiede am menschlichen Fetus nicht möglich sind,
erfolgten entsprechende Untersuchungen vorwiegend am tragen-
den Schaf, auf das sich die nachfolgenden Messwerte beziehen.

Das sauerstoffreiche Blut aus der Plazenta kommt über die Na-
belvene zum Fetus. Durch den Ductus venosus Arantii gelangt
ein Großteil direkt in die V. cava inferior, da nur wenig Blut durch
die Leber fließt und sich mit dem Pfortaderblut mischt. Über die
V. cava inferior erreicht das Blut aus den Nabelvenen, der unteren
Körperhälfte und der Pfortader (etwa 70% des systemvenösen
Rückflusses) den rechten Vorhof. Etwa 25% des Bluts aus der un-
teren Hohlvene werden über die Eustachi-Klappe gegen das
Foramen ovale und damit in den linken Vorhof und den linken
Ventrikel geleitet, wo eine Vermischung mit pulmonalvenösem
Blut stattfindet (pO2 27 mmHg, O2-Sättigung 65%). Von dort
werden das Koronarsystem, das Gehirn und die oberen Extremit-
äten versorgt. Nur 10% dieses Bluts gelangen über den Aorten-
isthmus in die Aorta descendens. Die obere Hohlvene führt nur
etwa 25% des venösen Bluts zum rechten Vorhof (pO2 14 mmHg,
O2-Sättigung 40%), welches nahezu vollständig über den rechten
Ventrikel in die Pulmonalarterie fließt. Aufgrund des hohen pul-
monalvaskulären Widerstands werden nur etwa 8% des Bluts
über die Lungen geleitet, während 92% über den Ductus arterio-
sus in die Aorta fließen, in der eine O2-Sättigung von etwa 60%
herrscht. Somit wird die untere Körperhälfte überwiegend durch
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den rechten Ventrikel versorgt. Über die beiden Nabelarterien ge-
langt das Blut zurück zur Plazenta.

Aufgrund der Shunts erfolgt die systemische Organperfusion
somit durch beide Ventrikel, welche parallel arbeiten, wobei der
rechte Ventrikel etwa 65% und der linke etwa 35% zum Herz-
zeitvolumen beitragen und der Blutdruck im späten Gestations-
alter systolisch bei etwa 70 mmHg liegt. Durch den Ductus ar-
teriosus fließen etwa 60% des gesamten Herzzeitvolumens. Da
zwischen beiden Ventrikeln bzw. Kreisläufen Umverteilungen
möglich sind, erleidet ein Fetus selbst bei schwersten kardialen
Missbildungen nur selten eine Hypoperfusion. Erst mit dem
Verschluss der Kurzschlussverbindungen nach der Geburt wer-
den diese Kinder symptomatisch.

Mit der Geburt schließen sich das Foramen ovale, der Ductus
arteriosus und der Ductus venosus. Beim Foramen ovale kommt
der Verschluss durch eine Abnahme der Linksverlagerung des
Septum primum aufgrund des ausbleibenden Nabelvenenzu-
stroms zur V. cava inferior sowie durch den vermehrten links-
atrialen Einstrom aufgrund der Entfaltung der Lungen zustande.
Der Ductus arteriosus verschließt sich durch eine muskuläre Kon-
traktion infolge der erhöhten O2-Spannung, der verminderten
Prostaglandine und anderer Faktoren zustande. Der Ductus veno-
sus obliteriert infolge mangelnden Zuflusses aus den Nabelvenen.

Die pulmonale Perfusion ist in utero niedrig, der pulmonal-
vaskuläre Widerstand hoch. In den letzten Gestationswochen
sinkt der Widerstand langsam und mit Einsetzen der Atmung
abrupt ab. Nach der Geburt fällt er weiter und erreicht (bei
Tieren – Schafe) nach etwa 24 h halbsystemische und in etwa
der 6. Lebenswoche normale Werte. Für den Menschen sind
entsprechende Werte nicht bekannt, vermutlich fällt der pulmo-
nale Widerstand jedoch wesentlich langsamer ab.

Ein vitiumbedingter exzessiver Blutfluss über die Lungen
führt je nach vorliegendem Herzfehler schon früh nach der Ge-
burt zu Gefäßveränderungen. Es kommt zu einer Mediahyper-
trophie und zum Einwandern von Muskelzellen in bisher nicht-
muskuläre Gefäße. Die Zahl der kleinsten Gefäße nimmt ab,
und die Endothelien entwickeln eine schwere Dysfunktion.
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D ie kardialen Segmente stehen in einer regelhaften Beziehung zu
den thorakalen und abdominellen Organen. Die Analyse der kom-
plexen Anatomie der kongenitalen Vitien mit ihren morphologi-
schen Besonderheiten und deren Bezeichnungen wurden über
Jahre hinweg von Richard und Stella Van Praagh (Boston), Robert
Anderson (London) und Anton Becker (Amsterdam) geprägt.
Mittlerweile ist die Nomenklatur weitgehend systematisiert.

2.1 Vorhofmorphologie

Bei der Analyse komplexer Vitien beginnt man zuerst mit der
Beurteilung der Vorhofmorphologie. Im Normalfall, dem Situs
solitus (solitus lat.: gewöhnlich, üblich), liegen der rechte Vor-
hof rechts und der linke Vorhof links. Die spiegelbildliche Si-
tuation nennt man Situs inversus. Eine atrioviszerale Konkor-
danz zu den unpaaren abdominellen Organen ist in beiden Fäl-
len so gut wie immer verbunden, d.h. die Leber liegt auf der
Seite des rechten Vorhofs, die Milz auf der Seite des linken Vor-
hofs. Entsprechend verhält es sich mit der Morphologie des
Bronchialsystems. Bei einer Rechts- bzw. Linksisomerie finden
sich nur (zwei) morphologisch rechte oder linke Vorhöfe. Sol-
che Isomerien sind häufiger als ein Situs inversus und kommen
für gewöhnlich bei viszeraler Heterotaxie (Heterotaxie: abnor-
male oder asymmetrische Anordnung von Organen und Kör-
perteilen, Situs ambiguus: zweideutig, unbestimmbar) vor. Bei
einer Rechtsisomerie (bilaterale Rechtsseitigkeit), welche zu-
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meist mit einer Asplenie assoziiert ist, sind Vv. cava superior
und inferior doppelt angelegt. Bei der Linksisomerie (bilaterale
Linksseitigkeit), bei der zumeist eine Polysplenie vorliegt, endet
die V. cava inferior vor der Leber und setzt sich über das He-
miazygossystem fort, oder es besteht eine direkte Verbindung
der Lebervenen mit dem rechten Vorhof, manchmal auch über
einen unroofed coronary sinus mit dem linken Vorhof.

2.2 Atrioventrikularverbindung

Jeder Vorhof kann mit einem separaten Ventrikel (konkordant,
diskordant, ambiguös) verbunden sein, oder es können beide
Vorhöfe in ein und denselben Ventrikel (Double inlet oder
Common inlet) münden. Auch kann nur ein Vorhof eine Ver-
bindung mit der Ventrikelmuskulatur haben (Single inlet bei
univentrikulärem Herzen).

Eine atrioventrikuläre Konkordanz besteht, wenn der rechte
Vorhof in den rechten Ventrikel und der linke Vorhof in den
linken Ventrikel mündet. Eine atrioventrikuläre Diskordanz be-
zeichnet eine Verbindung des rechten Vorhofs über die Mitral-
klappe mit dem linken Ventrikel bzw. des linken Vorhofs über
die Trikuspidalklappe mit dem rechten Ventrikel. (Es besteht
immer eine Konkordanz zwischen Atrioventrikularklappe und
Ventrikel!) Eine atrioventrikuläre Konkordanz bzw. Diskordanz
kann sowohl beim Situs solitus als auch beim Situs inversus,
nicht jedoch bei einer Vorhofisomerie existieren, da bei dieser
die Atrioventrikularverbindung nicht eindeutig ist.

Beim Double-inlet-Ventrikel sind beide Vorhöfe mit einem
Ventrikel verbunden. Zeigt der ausgebildete Ventrikel eine linke
oder rechte Morphologie, findet sich zusätzlich eine komplemen-
täre rudimentäre Kammer (z. B. linker Double-inlet-Ventrikel
und rudimentärer rechter Ventrikel). Bei einem Ventrikel mit
nicht determinierter Morphologie ist kein zweiter vorhanden.

Hat nur ein Vorhof Verbindung zu den Ventrikeln, fehlt eine
Atrioventrikularverbindung. Auch hier sind isomere und inverse
Vorhofvarianten möglich.
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Entsprechendes wie für die Vorhöfe gilt auch für die AV-Klap-
pen, d.h. Klappen können durchgängig oder verschlossen sein,
und eine gemeinsame Klappe kann sich über beide Vorhöfe span-
nen. Darüber hinaus kann der subvalvuläre Apparat einer AV-
Klappe über das Septum hinweg reichen, wodurch das Klappe-
nostium auf dem Septum reitet und bei einer zweiten vorhande-
nen AV-Klappe eine Double-inlet-Konfiguration entstehen kann.

2.3 Ventrikelmorphologie

Die Terminologie der Ventrikel richtet sich nach ihrer Morpholo-
gie. „Linke“ Ventrikel haben eine glatte Innenseite, apikal eine
feine Criss-crossing-Trabekularisierung und keine septalen Chor-
daeansätze der AV-Klappen, während „rechte“ Ventrikel grob tra-
bekuliert sind und Chordaeansätze am Septum aufweisen. Nor-
malerweise liegt der rechte Ventrikel rechts und anterior, der lin-
ke Ventrikel links und posterior. Dies wird nach Van Praagh et
al. [148] als D-Loop bezeichnet und kann mit dem so genannten
„Rechte-Hand-Muster“ verdeutlicht werden: Wird die Innenflä-
che der rechten Hand auf die septale Oberfläche des rechten Ven-
trikels gelegt, zeigt der Daumen bei einem D-Loop zur Einfluss-
klappe (Trikuspidalklappe) und der Zeigefinger zur Ausfluss-
klappe (Pulmonalklappe). Bei einer L-Loop-Konfiguration („Lin-
ke-Hand-Muster“) ist die Morphologie des rechten Ventrikels
„linkshändig“. Beide Morphologieformen sind isomer zueinan-
der. Ein unklares Looping wird auch „X-Loop“ genannt [145].

Das Infundibulum ist normalerweise auf beiden Seiten eben-
falls unterschiedlich. Auf der linken Seite besteht eine fibröse
Kontinuität zwischen der Aortenklappe und der Mitralklappe,
während sich zwischen Pulmonalklappe und Trikuspidalklappe
ein muskuläres Infundibulum befindet. Pathologischerweise
kann eine inverse Situation vorliegen, oder es kann eine Kon-
tinuität zwischen Arterienklappe und Atrioventrikularklappe
beiderseits ausgebildet sein oder beiderseits fehlen.

Eine undifferenzierte Ventrikelmorphologie mit einem Dou-
ble inlet wird bisweilen auch als Situs ambiguus bezeichnet.
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