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Vorwort 

Die beabsichtigte Dreiteilung des Bandes uber die Rontgendiagnostik des Herzens 
und der GefaBe (vgl. Vorwort zu Band X/3) hat sich als undurchfuhrbar erwiesen. 
Herausgeber und Verlag haben sich deshalb entschlossen, die angeborenen Fehler des 
Herzens und der groBen herznahen GefaBe in einem besonderen Teilband (X/4) zu be­
handeln. Dies schien die sinnvollste Moglichkeit einer weiteren Unterteilung der gesamten 
Thematik. 

Wenn gerade die angeborenen Herz- und GefaBfehler in einem besonderen Teilband 
abgehandelt werden, so hat das mehrere Grunde; 

l. Es besteht keine zwingende Notwendigkeit, angeborene Fehlbildungen als "Er­
krankungen" im ublichen Sinne aufzufassen. 

2. Die Mannigfaltigkeit der Fehlbildungen ist so groB, daB ihre Besprechung selbst 
in knappster Form leicht den Umfang eines Bandes erreicht. 

3. Die chirurgische Therapie der angeborenen Herz- und GefaBfehler wird immer 
einigen Spezialkliniken vorbehalten bleiben, und nur dort, wo gegebenenfalls auch operiert 
werden kann, sollte auch die notwendigerweise auBerst subtile und fur Patienten mit 
gewissen Herzfehlern keineswegs ungefahrliche Rontgendiagnostik erfolgen. 

Nur engste Zusammenarbeit zwischen diagnostischer und chirurgischer Arbeitsgruppe 
schutzt den Patienten vor unzweckmaBigen rontgendiagnostischen MaBnahmen und er­
moglicht gute Behandlungsergebnisse. 

Band X/4liegt nunmehr vor. Seine Autoren widmen ihn Herrn 

Professor Dr. Dr. h.c. E. Derra 

zur Vollendung seines 65. Lebensjahres. 

Dusseldorf, 6. Marz 1966 

F.LoOGEN 
R. RIPPERT 

J. SCHOENMACKERS 
H. VIETEN 



Preface 

As the proposed tri-partition of the volume on radiodiagnostics of the heart and of 
the blood vessels (cp. Preface of volume Xj3) had proved impracticable, the editors and 
the publishing house, therefore, decided to discuss the innate deficiencies of the heart 
and of the large vessels situated close to the heart in a special part-volume (Xj4). This 
seemed to be the most sensible solution for a further step towards subdividing the entire 
subject. 

If just the innate cardiac and vascular deficiencies are separately dealt with in a 
special part-volume, there exist several reasons to justify this: 

1. There is no compelling necessity of classifying innate malformations as "diseases" 
in the ordinary fashion. 

2. The variety of such deformities is so large that their discussion, even if done as 
streamlined as possible, will easily make up a volume's size. 

3. The surgical therapy of innate cardiac and vascular diseases will always be reserved 
to some special clinics. And only at hospitals where cases, should occasion require, can 
be operated upon radiodiagnostics should be applied, because this is a medical branch 
necessarily being extremely subtle and not being without dangers for patients suffering 
from certain cardiac diseases. 

Only closest co-operation between the diagnostic and the surgical team will protect 
the patients from exposure to inexpedient radio diagnostics and will make possible 
favourable results in treatment. 

Volume Xj4 is available just now. Its authors are dedicating it to 

Professor Dr. Dr. h.c. E. Derra 

on occasion of his 65th anniversary. 

Dusseldorf, March, 6, 1966 

F.LOOGEN 

R. RIPPERT 

J. SCHOENMACKERS 

H. VIETEN 
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Fehlhildungen des Herzens 
und der gro~en herznahen Gefa~e 

A. Pathologisch-anatomische Vorbemerkungen 

I. Zur Morphologie der angehorenen Herzfehler (einschlie8lich 
Ektopie und Dystopie des Herzens) 

Von 

J. Schoenmackers 
Mit 22 Abbildungen in 30 Einzeldarstellungen 

Einleitung 

Die Betrachtung angeborener Herz- und Herzklappenfehler sowie der GefaBfehler kann 
unter verschiedenen Gesichtspunkten erfolgen. Wir glauben, uns im Rahmen dieses Hand­
buches auf die morphologischen Veranderungen beschranken zu dtirfen, da ihre entwick­
lungsgeschichtliche Bedeutung und der Gang ihrer Entwicklungsphasen den speziellen 
Arbeiten (DOERR, ROKITANSKY, SCHWALBE, dem Handbuch ftir spezielle pathologische Ana­
tomie und Histologie, BREDT, TAUSSIG, ABBOTT, GOULD usw.) entnommen werden kann. 

1. Funktioneller Umbau des Herzens und der herznahen GefaBe 
Das Prinzip des funktionellen Umbaus wird in unserem Kapitel tiber die erworbenen 

Herzklappenfehler diskutiert, so daB wir uns hier auf die erganzende Erorterung der 
speziellen Verhaltnisse bei angeborenen Herz- und GefaBfehlern beschranken konnen. 

Der funktionelle Umbau des Herzens nach isolierten angeborenen Klappenfehlern 
richtet sich nach den gleichen Grundsatzen wie bei den erworbenen Klappenfehlern, 
soweit es die morphologischen Veranderungen stromaufwarts angeht. Stromabwarts be­
stehen jedoch entscheidende Unterschiede zwischen erworbenen und angeborenen Herz­
und Herzklappenfehlern. 

Jeder intrauterin entstandene Klappenfehler und jede intrakardiale oder intervasale 
offene Verbindung treffen mit ihrer funktionellen Rtickwirkung auf ein wachsendes Herz. In 
diesem Zusammenhang ist es gleichgiiltig, ob es sich urn einen Klappenfehler nach Entztin­
dung oder urn eine echte Fehlbildung handelt. Die Kenntnis des funktionellen Umbaus am 
wachsenden Herzen gibt uns das Verstandnis ftir die Herzform. Wie bei erworbenen Klap­
penfehlern sind Blutdruck und Blutvolumen die formenden Faktoren fUr Herz und GefiiBe. 

Es ist also festzuhalten, daB die Herzform, die sich auf Grund angeborener Herz­
und Herzklappenfehler entwickelt, eine Resultante des Wachstums und der funktionellen 
Rtickwirkung des Fehlers ist. 

Wenn sich ein Klappenfehler pranatal entwickelt, sind die fetalen Blutwege, wie 
Ductus arteriosus und Foramen ovale, noch offen und durchgangig. Diese offenen fetalen 
Verbindungen zwischen Hoch- und Niederdruckgebiet greifen zusatzlich in den Mecha­
nismus des funktionellen Umbaus ein. Sie k6nnen beispielsweise Blut, das vor Stenosen 
gestaut wird, ableiten und auf Umwegen dem Erfolgsorgan zufUhren. Wahrend sich die 
fetalen Blutwege am normalen Kreislauf im Laufe der ersten Monate schlieBen, werden 
sie bei Herz- und Herzklappenfehlern oft hamodynamisch offengehalten, und der Fehler 
ftihrt schon in den ersten Lebensmonaten zu schweren hamodynamischen Rtickwirkungen. 

Handbuch der med. Radiologie, Rd. X/4 I 



2 J. SCHOENMACKERS: Zur Morphologie der angeborenen Herzfehler 

Sicherlich garantieren diese offenen Verbindungen bei Atresien eines Klappenostiums 
noch einen Kreislauf, sie ziehen aber in den meisten Fallen beide Herzhalften oder Teile 
beider Herzhalften in den funktionellen Umbau ein. 

Offene intrakardiale und intervasale Verbindungen konnen, obwohl ein Teil von ihnen 
zu den physiologischen fetalen Blutwegen gehort, spater zu eigenen Krankheitsbildern wer­
den, wie das Beispiel des Ductus arteriosus persistens und des offenen Foramen ovale zeigt. 

Neben Ventrikelseptumdefekten, die echte Fehlbildung darstellen, gibt es andere 
Formen, die erst nach hamodynamisch bedingter Perforation des Septum membranaceum 
entstanden sind. Sie haben natiirlich den gleichen hamodynamischen Effekt wie jeder 
andere Ventrikelseptumdefekt. Die GroBe des funktionellen Umbaus nach Defekten der 
Scheidewand des Herzens oder zwischen den herznahen GefaBen ist von der Druck­
diHerenz, die zwischen den kurzgeschlossenen Herzhohlen und GefaBen besteht, abhangig. 
Man kann also bei einem Ventrikelseptumdefekt die gleiche Dicke des Myokards an beiden 
Kammern antreffen. Da aber auch das Blut in groBerer Menge in Richtung des Druck­
gefalles flieBt, wird auch das Volumen auf der Seite des geringeren Druckes, praktisch 
fast immer auf der rechten Seite, groBer. Die Herzhohlen der rechten Seite sind deshalb 
meistens weiter als die der linken Herzhalfte. 

Wenn, wie beim offenen Foramen ovale oder beim Vorhofseptumdefekt, das Blut· 
volumen den entscheidenden Faktor ihrer Pathohamodynamik bildet, kann die Erweite­
rung von Herzhohlen gegeniiber der Hypertrophie im Vordergrund stehen. 

Die Hypertrophie, die sich am wachsenden Herzen entwickelt, hat gegeniiber der 
Hypertrophie, die sich an erwachsenen Herzen einstellt, den Vorteil, daB sich das Coronar­
system wesentlich besser an die Herzhypertrophie adaptieren kann. Das ist auch der 
Grund, warum bei diesen Herzen fast nie eine Coronar- oder Herzinsuffizienz vorkommt. 
Sie sind fast ausnahmslos konzentrisch hypertrophiert und neigen kaum zur Dilatation. 
AuBerdem wird das kritische Herzgewicht von 500 g (LINZBACH, SCHOENMACKERS) fast 
nie erreicht. Die Gefahr der Coronarinsuffizienz tritt auch deshalb nicht so leicht auf, 
weil die Herzarterien durch zahlreiche extrakardiale Anastomosen an die Schlagadern 
des Mediastinums angeschlossen sind. 

Wenn aber ein Patient mit einem angeborenen Herz- oder GefaBfehler ein hoheres 
Alter erreicht, bekommt er natiirlich auch seine Coronarsklerose und auf der Basis dieser 
Coronarsklerose u. U. eine Coronarinsuffizienz. 

Wenn wir fiir die erworbenen Herzklappenfehler unterstellten, daB sich nach Stenosen 
fast nur hamodynamische Riickwirkungen und ihre morphologischen Folgen strom­
aufwarts finden, so ist das an wachsenden Herzen anders. Distal der Stenose entsteht 
eine Hypoplasie der anschlieBenden Herzhohlen oder des anschlieBenden GefaBes, wenn 
keine KurzschluBverbindungen zu diesen Kreislaufabschnitten bestehen. Oft ist nicht 
nur die Wand hypoplastisch, sondern auch die Lichtung der Herzhohle und des GefaBes 
enger. 1m chirurgischen Schrifttum wird immer wieder auf die poststenotische Er­
weiterung hingewiesen. Diese poststenotische Erweiterung hat mehrere Griinde. Die 
Stenose ist enger als das nachfolgende GefaB, so daB sich die Blutbahn hinter der Stenose 
trichterformig erweitert. AuBerdem kann natiirlich eine poststenotische Diisenwirkung 
vorliegen, bei der sich poststenotisch ein "Bulbus" entwickelt, in dem die stark be­
schleunigte Blutstromung, die in der Stenose herrscht, wieder normalisiert wird. Es 
konnen aber auch distal der Stenose Kollateralen einmiinden, die zur Erweiterung der 
poststenotischen GefaBabschnitte fiihren konnen. 

Es ist auch zu beriicksichtigen, daB der poststenotische GefaBabschnitt eine Hypo­
plasie der Wand hat und deshalb erweiterungsfahiger ist als ein normales GefaB. 

Man muB deshalb in jedem Einzelfall analysieren, aus welchem Grunde eine post­
stenotische Erweiterung aufgetreten ist. 

Die Tatsache einer morphologischen Kommunikation zwischen zwei Herzhohlen besagt 
noch lange nicht, daB solche Verbindungen zwischen einzelnen Hohlen auch in jedem 
FaIle durchstromt werden. Solche Verbindungen ohne jeden funktionellen Umbau 
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werden namlich immer wieder gefunden, obwohl Herzabschnitte versehiedener Druek­
systeme miteinander in Verbindung stehen. 

Man darf auch nieht einen proportionalen funktionellen Umbau erwarten, wenn man 
die Gro8e einer morphologisehen Verbindung zwischen Kammern und Vorhofen allein 
vor sich hat. Der funktionelle Umbau wird nicht durch die morphologische Gro8e einer 
Kurzschlu8verbindung, sondern durch die hamodynamische Wertigkeit eines solehen 
Defektes bestimmt. Die hamodynamische Wertigkeit ihrerseits ist von der Lage, Rich­
tung und Gro8e des Defektes - um nur einige Aspekte zu nennen - bestimmt. 

Wenn au8erdem noeh Klappenstenosen vorhanden sind, entscheidet das Verhaltnis zwi­
schen der funktionellen Wertigkeit von Klappenstenose und Kurzschlu8verbindung zuein­
ander tiber Art und Ausma8 des funktionellen Umbaus, das heiSt, man darf auch bei ange­
borenen Herz- und Herzklappenfehlern nur Riehtformen des Herzens und der ansehlie8en­
den Gefa8e annehmen, von denen es im Einzelfall betraehtliche Abweichungen geben kann. 

Die angeborenen Herzfehler konnen, wenn man sie allein unter dem Gesichtspunkt 
ihrer Hamodynamik und des funktionellen Umbaus betrachtet, in drei Gruppen ein­
geteilt werden: 

1. Isolierte Klappenfehler, 
2. Scheidewanddefekte des Herzens, 
3. Kombinationen von Klappenfehlern mit offenen Verbindungen zwischen Herz­

hOhlen (und Gefa8en). 
Zur Entstehung des Klappenfehlers ist noch kurz Stellung zu nehmen. Sieherlich 

gibt es Klappenfehler und Stenosen sowie Atresien als echte Fehlbildungen. Ein Teil 
der Klappenfehler beruht jedoch sieher auf einer fetalen Endokarditis, die wir praktisch 
nur in Form der Endocarditis serosa kennen. 

Bei den angeborenen Klappenfehlern, wenn sie allein oder in Kombination mit Seheide­
wanddefekten auftreten, findet man immer eine serose Endokarditis und deshalb auch 
fast aussehlie8lich Stenosen. Fast aIle Stenosen finden sich in der reehten Herzhalfte, 
links sind sie selten. Man kann bei vielen Herzfehlern an allen Klappen eine serose 
Endokarditis nachweisen, sie ftihrt, wie wir es auch bei anderen Endokarditisformen 
sehen, meist nur an einer Klappe zu einem hamodynamisch wirksamen Fehler, oder 
aber der Fehler einer Klappe tiberwiegt in seiner hamodynamischen Rtickwirkung. 

Das morphologisehe und aueh das rontgenologische Bild der Stenosen nach seroser 
Endokarditis zeichnet sich durch die glatte OberfHiche der Klappen aus, selbst wenn sie 
im ganzen etwas gebuckelt oder gehoekert ist. Das hat seine Ursache darin, da8 die 
serose Endokarditis eine Entztindung innerhalb der Klappe ist, die die Oberflache nur 
in ihrer Form verandert. 

Es gibt selbstverstandlich auch bei angeborenen Klappenfehlern Komplikationen 
durch eine sekundare fibrinose, verrukose oder sogar ulcerose Endokarditis. Das ist 
jedoch im Vergleich zu der Zahl der Klappenstenosen, die nur auf einer serosen Endo­
karditis basieren, verhaltnismaBig selten. 

2. SpezieUe Herz- und Herzldappenfehler 
Wenn wir nun zu den speziellen Herz- und Herzklappenfehlern tibergehen, mochten 

wir mit der reinen Pulmonalstenose beginnen (Abb. 1). 

a) Reine Pulmonalstenose 

Auf Grund der serosen Endokarditis sind die Klappen verdiekt und engen die Lich­
tung (Abb. 2) ein. In anderen Fallen sind zwar die Klappen verhaltnismaBig dtinn, 
jedoch miteinander verwachsen und bilden eine hautige Membran mit einer kleinen 
zentralen Lichtung (Abb. 3). Diese hautige Membran wird dureh den Blutstrom nach 
stromabwarts vorgewOlbt und erreicht dadureh Kuppelform. 

Die serose Endokarditis beschrankt sieh nicht immer auf die Klappe selbst, sie kann 
auch auf das Infundibulum tibergreifen und auch die Klappenbasis in Mitleidenschaft 

1* 
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ziehen. Die Narbe des Basisringes verhindert gemeinsam mit der narbig verdickten Klappe 
fast jedes Wachstum oder auch die hamodynamische VergroBerung des Klappenostiums, 
so daB die GroBe der Restlichtung gegeniiber dem Herzwachstum zuriickbleiben muB. 

J ede Klappenstenose an einem 
wachsenden Herzen wird also, 
obwohl sie sich nicht verandert, 
funktionell immer schwerwiegen­
der, weil das Herz und der ganze 
Organismus groBer werden. Mit 
dem Wachstum wird natiirlich die 
Blutmenge, die das stenosierte 
Ostium passieren muB, um in der 
Zeiteinheit ein normales Strom­
volumen zu erreichen, immer 
groBer. 1st die Stenose zu eng, 
wird die Differenz zwischen durch­
stromender Blutmenge und er­
forderlichem Stromvolumen im­
mer groBer, wenn man einmal 
aIle Kompensationseinrichtungen, 
welche die Blutmenge normali­
sieren konnen, auBer acht laBt. 

Vor der Stenose hypertrophie­
ren rechter Ventrikel und rechter 
Vorhof. Die Herzform ist deshalb 
rechtsbetont. Die Hypertrophie 
kann so schwere Grade erreichen, 
daB der Hnke Ventrikel wie ein An­
hangsel am rechten Ventrikel wirkt 
und die Coronarfurche nach links 
und lateral-kranial verschoben ist. 

Abb. 1. Die Aufstauung des Blutes 
Schwere serose Endokarditis mit lippenformiger Pulmonalstenose vor der Pulmonalstenose wird im 

Abb. 2. Membranose Pulmonal­
stenose mit einer derben Leiste 

im Infundibulum 

Abb. 3. Schnitt durch eine Pulmonal· 
stenose mit fibrinoser Entziindung der 
oberen Klappenkante und Vernarbung 

der Klappenbasis 

Laufe der Zeit sehr haufig 
von einer Erweiterung des 
Basisringes der Tricuspi­
dalklappe gefolgt. Es ent­
wickelt sich eine extraval­
vulare Tricuspidalinsuffi­
zienz. Mit dieser Tricuspi­
dalinsuffizienz erweitert 
sich das Wirkungsfeld der 
Pulmonalstenose auf den 
venosen Schenkel des 
groBen Kreislaufs, auf 
Leber, Milz und Niere so­
wie Gehirn. Dabei sind 
Veranderungen der Leber 
in Form einer Stauungs­
sklerose oder Cirrhose am 
haufigsten. 

Die Herzform wird 
nicht allein durch die 
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Hypertrophie der Wand der rechten Herzhalfte, sondern auch durch die GroBe der 
Lichtung von Kammer und Vorhof bestimmt_ 

Bei isolierten Stenosen der Pulmonalklappe kann das Herzgewicht tiber das kritische 
Kammergewicht hinausgehen. So kann auf Grund des MiBverhaltnisses zwischen Coronar­
querschnitt und zu versorgender Herzmuskelmasse eine Coronarinsuffizienz auftreten, 
die zu Nekrosen und Narben der Ventrikelwand ftihrt. 

Distal der Klappenstenose ist die Lungenschlagader hypoplastisch und eng. Sie hat 
also sowohl eine zu kleine Lichtung als auch eine zu dtinne Wand. Es gibt Abweichungen 
der Wandstarke und LichtungsgroBe, wenn ein Ductus arteriosus offengeblieben ist. 
Dann kann die Lungenschlagader trotz enger Stenose der Pulmonalklappe weit, fast 
aneurysmatisch werden. In solchen Fallen erweitert sich die Lungenschlagader unmittel­
bar distal der Stenose zu einem breiten Trichter. 

b) Pulmonalatresie 

Patienten mit Pulmonalatresie sind nul' dann lebensfahig, wenn eine offene intra­
kardiale Verbindung in Form eines Foramen interatriatum oder interventriculare vor­
handen ist. - Aus funktionell-hamodynamischen Grtinden werden wir Scheidewand­
defekte, die eine wesentliche hamodynamische Funktion haben oder lebensnotwendig 
sind, als Foramen interatriatum oder interventriculare bezeichnen. 

Es wurde schon erwahnt, daB sich die serose Endokarditis nicht auf die Pulmonal­
klappen beschranken muB, sondern auch auf das Infundibulum tibergreift und hier zu 
Stenosen ftihrt, die Klappe und Infundibulum oder nur das Infundibulum betreffen. Bei den 
letzten Fallen - mit reiner Infundibulumstenose - konnen auch poststenotisch Klappen 
und Lungenschlagader hypoplastisch bleiben. Die Hypertrophie des rechten Ventrikels 
endet dann proximal der Stenose. Da sich Infundibulumstenosen bis an den Eingang 
der AusfluBbahn des rechten Ventrikels erstrecken konnen, ist die Ausdehnung des 
hypertrophierten Abschnittes der rechten Kammer ganz unterschiedlich. 

Differentialdiagnostisch ist die Herzform nach Pulmonal- oder Infundibulumstenose 
gegeniiber ahnlichen Herzformen nach Kompression der A. pulmonalis, Arteriitis pulmo­
nalis, chronisch rezidivierender Lungenarterienembolie usw. abzugrenzen. AuBerlich 
konnen die Herzen ganz gleich aussehen, die angiographische Innenarchitektur zeigt 
jedoch den unveranderten Klappenbereich. 

c) Fallotsche Trilogie 

Bei der Fallotschen Trilogie konnen Pulmonal- (Abb. 1-3) und Infundibulumstenose 
(Abb. 4 und 5) genauso aussehen wie bei den reinen Stenosen. Die Hypertrophie des 
rechten Ventrikels erreicht jedoch selten jene AusmaBe, wie wir sie von den isolierten 
Pulmonal- und Infundibulumstenosen kennen. Die Hypertrophie des rechten Vorhofs 
ist zwar in allen Fallen recht ausgepragt, abel' nie so eindrucksvoll wie nach isolierten 
Pulmonal- und Infundibulumfehlern. Das liegt daran, daB eine bestimmte Blutmenge, 
die wegen der Pulmonal- oder Infundibulumstenose yom rechten Ventrikel nicht ab­
genommen wird, durch das offene Foramen ovale in den linken Vorhof ausweichen kann. 
Durch diese interatriale Verbindung tritt der linke Vorhof ebenfalls in das Wirkungsfeld 
der Pulmonalstenose. Er hypertrophiert und wird weiter, da er Blut aus zwei Richtungen 
aufnehmen und an den linken Ventrikel weiterleiten muB. Seine Erweiterung und 
Hypertrophie ist meist nicht so schwer, daB man sie an der auBeren Herzform erkennen 
konnte. 

Die Herzform bei der Fallotschen Trilogie ist also im wesentlichen durch die Hyper­
trophie und Erweiterung del' rechten Herzhalfte und des linken Vorhofs bestimmt. Die 
Hypoplasie der Lungenschlagader richtet sich nach der Restlichtung der Pulmonal- oder 
Infundibulumstenose. Die Lungenarterie ist natiirlich erweitert und hypertrophiert, 
wenn gleichzeitig der Ductus arteriosus durchgangig bleibt. 1m Bereich der Pulmonal-
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stenose ist dann oft von auBen nichts besonderes an der Pulmonalis zu sehen. Die 
Gegend der Pulmonalstenose weist jedoch, wenn man die Innenkonturen betrachtet, eine 
Taille auf. 

Nach Pulmonalatresie sieht das Herz einer Fallotschen Trilogie anders aus. Die 
Hypertrophie und Erweiterung beider VorhOfe ist im allgemeinen starker. Der rechte 
Ventrikel kann fast hypoplastisch sein. Demgegentiber wird der linke Ventrikel weiter 
und muskelstarker, da nun praktisch alles Blut aus dem Herzen tiber den linken Ventrikel 
abflieBen muB. Solche FaIle ohne Ductus arteriosus oder erweiterte Bronchialarterien 

sind nicht lebensfahig, weil tiber 
die Pulmonalatresie kein Blut zur 
Lunge gelangen kann. Mit dem 
Leben vereinbar wird der Fehler, 
wenn entweder der Ductus arte­
riosus durchgangig bleibt, oder 
aber das Blut tiber eine Lungen­
ausgleichversorgung - in Form 
erweiterter Bronchialarterien -
der Lunge zuflieBen kann. Beim 
Ductus arteriosus functional is 
wird die Lungenarterie weit, ob­
wohl eine Pulmonalstenose vor­
liegt. Bei der Lungenausgleich­
versorgung durch zahlreiche 
Bronchialarterien wird meist der 
Stamm der Lungenarterie auch 
etwas weiter, die stiirkere Er­
weiterung findet man jedoch erst 
in den Lungenarterien 2.-3. Gra­
des. Hamodynamisch konnell 
solche FaIle das Bild eines Truncus 
vortauschen. 

d) Fallotsche Tetralogie 

Bei der Fallot8chen Tetralogie 
gleichen die Stenosen der Pul­
monalklappe oder des Infundi-

Abb.4. bulums bzw. ihre Kombination 
Intensive Vernarbung der AusfluI3bahn bei Infundibulumstenose vollig denen einer Fallotschen 

Trilogie. Das Blut muB jedoch 
bei der Fallotschen Tetralogie vor der stenosierten Pulmonalklappe durch ein Foramen 
interventriculare in die linke Herzhalfte ausweichen. Pulmonal- und Infundibulum­
stenosen ftihren schon von sich aus zu einer Rechtshypertrophie und meist auch 
zu einer Hypertrophie und Erweiterung des rechten Vorhofs. Das Foramen inter­
ventriculare ist ein weiterer Faktor, der von sich aus die Muskelstarke besonders der 
rechten Kammer beeinfluBt. Je nach Lage, GroBe und AusfluBrichtung des Ventrikel­
septumdefektes wird im rechten Ventrikel der hOhere Blutdruck der linken Herzhalfto 
ganz oder teilweise wirksam sein. Wenn die Auswurfleistung der rechten Kammer 
kompensiert sein solI, muB sich die Muskelstarke der rechten und linken Kammer u. U. 
entsprechen. Die Rechtshypertrophie wird an der auBeren Herzform in vielen Fallen 
schwer erkennbar bzw. tiberdeckt, weil fast aIle Fallotschen Tetralogien auch mit einer 
Linkshypertrophie einhergehen. Sie haben also nicht nur eine Rechtshypertrophie, 
sondern eine bilaterale Ventrikelhypertrophie. Am Herzen erscheint gelegentlich del' 
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linke Vorhof kleiner als normal, 
da das Durchstromungsvolumen 
der Lunge herabgesetzt sein 
kann. 

Die Herzform kann trotz 
gleicher oder ahnlicher hamo­
dynamischer Verhaltnisse auBer­
lich ganz verschieden sein. 
Manche Herzen behalten ihre -
normale - Kegelform, wahrend 
andere kastenformig werden 
konnen. Dazwischen gibt es 
viele Moglichkeiten von Uber­
gangsformen. 

Die Arteria pulmonalis ist in 
fast allen Fallen eng und dtinn­
wan dig - hypoplastisch -, 
wenn kein Ductus arteriosus 
functionalis besteht. Die Aorta 
ist dagegen "reitend", d. h. sie 
steht so tiber dem Ventrikelsep­
tumdefekt, daB die Stromungs­
richtung aus beiden Ventrikeln 
in die Aorta zeigt. Da die Blut­ Abb. 5. Tiefe infundibulare Stenose mit Abtrennung der EinfluB­

bahn von der AusfluBbahn. Vernarbung der Tricuspidalis nach 
ser6ser Endokarditis 

menge, die noch durch die Pul­
monalklappe flieBen kann, ver­
mindert ist, muB die Durchstromungs­
groBe der Aorta gesteigert sein (Abb. 6). 
Die Aorta ist deshalb weiter und meist 
auch hypertrophiert. Oft "reitet" sie 
auch nur deshalb, weil sie weiter ge­
worden ist. Von der Aorta aus kann 
Blut tiber einen Ductus arteriosus 
functionalis oder tiber die Ausgleich­
versorgung zur Lunge gelangen. Die 
Lungenschlagadern werden unter dem 
EinfluB der zusatzlichen Blutmenge -
aus Ductus arteriosus und Lungenaus­
gleichversorgung - und des Blutdruckes 
weiter, und die trichterformige Lichtung 
des Stammes der Pulmonalis nimmt an 
Umfang zu. 

Wenn die Pulmonalklappe morpho­
logisch oder auch nur funktionell atre­
tisch ist, muB der Ductus arteriosus 
offenbleiben, wenn der Fehler mit dem 
Leben vereinbar sein soIl. Nur in ganz 
seltenen Fallen sind die Bronchialarterien 
allein imstande, die Lungendurchblutung 
tiber ihre Anastomosen zu den Pulmonal­
arterien sicherzustellen. Abgesehen von 
der auBeren Herzform sind die Herzen 
auch innen verschieden konturiert. Das 

Abb.6_ Enge Pulmonalstenose bei Fallotscher Tetralogie_ 
Erweiterung und Hypertrophie der Aorta. Schwere 
Rechtshypertrophie mit Erweiterung des rechten Vorhofs. 

(Blick auf das Herz von oben) 
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ist ohne weiteres erkHirlich, wei] der funktionelle Umbau im Rahmen einer Fallotschen 
Tetralogie von Pulmonalstenose und Ventrikelseptumdefekt getragen wird. Die Wirkungs-

Abb. 7. Subaortaler Ventrikelseptumdefekt mit betracht­
licher Hypertrophie des rechten Ventrikels, des Septums 

und des linken Ventrikels 

groBe von Stenose und Foramen inter­
ventriculare sowie das Verhaltnis der 
WirkungsgroBen untereinander und 
zueinander miissen natiirlich ganz 
verschiedene quantitative Resultate 
haben. 

e) Fallotsche Pentalogie 
Die Fallotsche Pentalogie unter­

scheidet sich von der Tetralogie nur 
durch ihr o££enes Foramen ovale. 
Das Blut kann also schon vor dem 
rechten Ventrikel und vor dem Ven­
trikelseptumdefekt vom rechten in 
den linken Vorhof ausweichen. Unter 
diesen Bedingungen wird die Hyper­
trophie des rechten Vorhofes und auch 
der rechten Kammer nicht so schwer 
wie bei der Tetralogie. Es tritt je­
doch die Hypertrophie des linken 

Vorhofs hinzu. Soweit zu 
iibersehen, erreicht jedoch 
der linke V orhof selten 
die GroBe wie bei Fallot­
scher Trilogie. 

Da hier aIle Herzhohlen 
in den funktionellen Um­
bau einbezogen sind, kann 
ein harmonisch hypertro­
phiertes Herz resultieren, 
oder es ahnelt einem ein­
fa chen Cor pulmonale. 

An der Herzkrone sind 
die Lungenschlagadern 
hypoplastisch und die 
Aorta dilatiert und hyper­
trophiert. Auch in diesen 
Fallen muB der funktio­
nelle Umbau der Lungen­
schlagader unter dem 
Ein£luB eines Ductus arte­
riosus functionalis beriick­
sichtigt werden. Wie bei 
allen Fallotschen Fehlern 
konnen Aorta und Lungen­
schlagadern fast normal 
weit und sogar wandhyper­
trophiert sein. 

Abb.8. Dilatation und Erweiterung beider Herzkammern bei doppeltem 
Ventrikelseptumdefekt. Leichte Erweiterung und Hypertrophie der 

Vorhiife nach extravalvularer Mitral- und Tricuspidalinsuffizienz 

Die Fallotschen Fehler 
sind auch mit der Ent­
wicklung umfangreicher 
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Kollateralsysteme vergesellschaftet. Die Coronararterien stehen in breiter Verbindung mit 
Arterien des Mediastinums. Die Lunge hat oft ein ausgedehntes Netz kleiner Bronchial­
arterien oder aber groBe Bronchialarterien, mit denen sie arterielle Netzverbindungen 
zu Mediastinal- und Co-
ronararterien aufnimmt 
(SCHOENMACKERS). In 
dieses Kollateralsystem 
konnen auch die Arterien 
der Schulter und des 
RaIses sowie die Bauch­
aorta einbezogen werden. 
Bestehen Lungenrippen­
fellverwachsungen, so kon­
nen auch die Arterien der 
seitlichen Brustwand so­
wie die Intercostalarterien 
an der Lungenausgleich­
versorgung beteiligt sein. 

Wenn man von jenen 
Ubergangsformen absieht, 
bei denen ein Ventrikelsep­
tumdefekt mit einer ganz 
geringen Pulmonalklap­
penstenose zusammentrifft 
und das Bild yom V en­
trikelseptumdefekt be­
herrscht wird, so ist der 

Ventrikelseptumdefekt 
(Abb. 7-9a und b) ohne 
alle Klappenveranderun­
gen ein eigenes Krank­
heitsbild. Dabei gibt es 
serose Entziindungen der 
Klappen, die Klappen­
membranen sind dann ver­
dickt, sie verlieren aber 
kaum ihre SchluBfahigkeit 
(Abb.7). 

f) Ventrikelseptumdefekte 
Die meisten Ventrikel­

septumdefekte (Abb.7-9a 
und b) befinden sich im 
Bereich des Septum mem­
branaceum. Man sieht die­
sen Ventrikelseptumdefekt 
links unterhalb der Aorten­
klappe und rechts unter 
einem Segel der Tricus­
pidalis. 

a 

b 

Abb. 9a u. b. Tiefer Ventrikelseptumdefekt. a Blick von rechts: schwere 
trabeculare Hypertrophie des rechten Ventrikels und sekundare seriise 

Endokarditis der Pulmonalklappe. b Blick von links 

Jeder Ventrikelseptumdefekt geniigender GroBe, der sich nicht in der Systole durch 
Trabekel, die sich aneinanderlegen, funktionell schlieBen kann, fiihrt auf die Dauer zu 
einem Druckangleich zwischen beiden Rerzkammern. Deshalb wird das Myokard beider 
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Ventrikel fast oder ganz gleich stark sein. Der linke Ventrikel hypertrophiert dabei nur 
wenig, wahrend der rechte, da er eine sehr geringe Ausgangsstarke hat, um das Mehrfache 
seiner normalen Wanddicke hypertrophiert. Man wird auch die Lichtung des rechten 
Ventrikels sehr haufig weiter finden als gewohnlich. Trotz dieses inneren Umbaus kann 
die Kegelform des Herzens erhalten bleiben oder nur einem einfachen Oor pulmonale 
ahneln. Wenn beide Ventrikel weiter werden, und auch die Spitze in die Erweiterung 
einbezogen wird, nimmt das Herz Kasten- odeI' Kugelform an. In diesem Zusammenhang 
muB berticksichtigt werden, daB die Herzform sich auch aus anderen Grtinden andern 
kann, z. B. wenn bei einem so hoch belasteten Herzen eine Ooronarsklerose auftritt. Aber 
selbst unter diesen Bedingungen ist der Dilatation des Herzens wegen der betrachtlichen 
Dicke der Herzwand eine Grenze gesetzt. 

Die funktionellen Auswirkungen eines Septumdefektes hangen einerseits von der 
GroBe und andererseits von der Funktionsrichtung abo Die Herzform richtet sich nicht 
so sehr nach der Topographie des Defektes als nach seiner GroBe. Das sieht man ge­
legentlich als Zufallsbefund bei alten Leuten. 

Die funktionelle Rtickwirkung eines Ventrikelseptumdefektes erschopft sich nicht in 
der Rechtshypertrophie; die Druckerhohung geht tiber die rechte Herzkammer hinaus 
bis in die Lungenschlagader. Die Arteria pulmonalis und ihre Aste konnen dann sehr 
stark hypertrophiert sein. Diese Hypertrophie schtitzt vor einer betrachtlichen Er­
weiterung. Die Arteria pulmonalis kann jedoch auch weiter werden als die Aorta, weil 
mit dem erhohten Druck auch das Stromvolumen des kleinen Kreislaufs ansteigen kann. 
Das bleibt im Ablauf des Leidens nicht immer so. Unter dem EinfluB des pulmonalen 
Hochdrucks entwickelt sich eine Pulmonalsklerose und eine Arteriolosklerose der kleinen 
LungengefaBe, manchmal treten sogar Bilder wie bei einer Arteriitis (MEEssEN) auf. 
Das ftihrt hamodynamisch zu einer Shunt-Umkehr (GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN). 
Mit dieser Shunt-Umkehr wird das pulmonale Stromvolumen zwar kleiner, der 
hohe Druck bleibt jedoch bestehen. Deshalb gewinnt die Shunt-Umkehr keinen ent­
scheidenden EinfluB auf die Form des Herzens und der groBen GefaBe, wenn man 
von einer Betonung der Linkshypertrophie absieht. Die Aorta kann allerdings weiter 
werden. 

Eine Sonderform des Ventrikelseptumdefektes muB noch besonders besprochen werden. 
Manchmalliegt der Ventrikelseptumdefekt unmittelbar unter den Pulmonal- undAorten­
klappen. Die Herzform kann sonst fast ganz mit der bei anderer Lokalisation des 
Ventrikelseptumdefektes tibereinstimmen. Die Aorta "reitet" jedoch tiber dem Defekt. 
Auf Grund der hohen Belastung kommt es oft an beiden Klappen zu Verdickungen auf 
der Basis einer serosen Entztindung. 

g) Cor triloculare (bi-atriatum univentriculare) 

Beim Cor triloculare (bi-atriatum univentriculare) handelt es sich praktisch um den 
groBtmoglichen Ventrikelseptumdefekt. Es besteht namlich morphologisch und funktionell 
nur eine gemeinsame Herzkammer, aus der Lungenarterie und Aorta regelrecht abgehen 
konnen. Selbst die Vorhof-Kammerklappen konnen normal sein, wenn sie nicht sekundar 
endokarditisch - meist seros-endokarditisch - verdickt sind. In dieser gemeinsamen 
Kammer wird del' Blutdruck nattirlich von der "linken Seite" bestimmt. Die Wand 
dieses Ventrikels ist also tiberall gleich dick, entspricht jedoch in ihrer Starke nicht dem 
Alter und der KorpergroBe, sondern ist im ganzen hypertrophiert. 

Herzen mit diesem Ventrikelkomplex scheinen in den meisten Fallen mehr kugel­
formig zu sein. Sie bleiben gelegentlich noch spitz, wenn beide Ventrikel durch eine 
schmale Septumleiste im Bereich der Herzspitze wenigstens optisch voneinander getrennt 
sind. In Richtung auf die Kammerbasis wird dann der Kammerkomplex schnell breiter, 
so daB oft die Spitze etwas abgesetzt und leicht buckelformig erscheint. 
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h) Cor biloculare 

Beim Cor biloculare (uniatriatum und univentriculare) fehlen Vorhof- und Kammer­
scheidewand. Das Herz nahert sich der Kugelform, da sowohl die beiden VorhOfe als 
auch beide Ventrikel unter dem gleichen Druck stehen. 

Bei diesen beiden Fehlern findet man sehr haufig eine erweiterte Lungenschlagader, 
weil selbstverstandlich ein pulmonaler Hochdruck besteht. 

i) Foramen oder Ostium primum 

DasForamen oderOstiumprimum (Abb. lOa und b, 11) ist hamodynamisch zwischen 
dem offenen Foramen ovale und dem Ventrikelseptumdefekt einzuordnen. 

GroBe und Form eines Foramen primum sind sehr unterschiedlich. 1m allgemeinen 
liegt es an der Basis des Vorhofseptums und hat enge Beziehungen zur Mitral- und 
Tricuspidalklappe. Seine groBte Ausdehnung kann es in cranio-caudaler Richtung, 

a b 

Abb. lOa u. b. Foramen primum mit Erweiterung und Hypertrophie der Lungenschlagader. a Blick auf das 
geschlossene Herz. b Blick von rechts 

aber auch in der Klappenebene haben und von runder, ovaler, schlitzformiger oder 
unregelmaBig begrenzter Form sein. Es kann sich auch aus mehreren, durch schmale 
Brucken voneinander getrennten Defekten zusammensetzen. Daneben konnen noch ein 
offenes Foramen ovale und kleinere Vorhofseptumdefekte vorkommen. 

Bei der "einfachsten" Form des Foramen primum bleibt die Klappenebene erhalten. 
Die Basis dieser Klappen kann fast unverandert bleiben. So behalten in einzelnen Fallen 
Mitral- und Tricuspidalklappe ihre SchluBfahigkeit. In sol chen Fallen stehen Hamo­
dynamik und funktioneller Umbau dem des offenen Foramen ovale oder des Vorhof­
septumdefektes naher als dem des Ventrikelseptumdefektes. So sind die V orhOfe starker 
erweitert und hypertrophiert als die Kammern. 

Die schwereren Veranderungen der inneren Herzform sind haufiger als die einfachen. 
Bei den ersteren fehlt auch der zum Kammerkomplex gerichtete Teil der Vorhofwand, 
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auBerdem nimmt der Defekt mehr oder weniger groBe Teile des oberen Anteiles 
des Ventrikelseptums ein. Bleiben unter diesen Bedingungen Mitral- und Tricuspidal­
klappe erhalten, dann besteht ein Vorhof- und ein Ventrikelseptumdefekt. Meist behalten 
jedoch Mitral- und Tricuspidalklappe nur ihren Zusammenhang mit dem Ventrikel­
septum. Ihr medialer Ansatz tritt dann tiefer zwischen die beiden Kammern. Die 
Klappenebene senkt sich von lateral und auBen nach medial und innen, so daB sie einen 
Winkel mit der Kammerbasis bildet. Obwohl die Klappen medial tiefer getreten sind, 
bleibt die Trennung der Ventrikel wenigstens morphologisch erhalten. Wenn die 
Klappen ihre SchluBfahigkeit behalten, ist das hamodynamische Verhalten dieses Fehlers 

Abb. ll. Foramen primum (Blick von links). Rechts­
hypertrophie, schmaler hypertrophierter rechter 

Kammerstreifen an der linken Bildseite 

mehr das eines Foramen ovale oder V or­
hofseptumdefektes als das des Foramen 
primum. Der funktionelle Umbau besteht 
in der Erweiterung beider Vorhofe und 
der Lungenschlagader, weil ein Links­
Rechtsshunt besteht. Der Kammerkom­
plex ist hypertrophiert, weil beide Kam­
mern anscheinend auf Grund des Shuntes 
mehr Blut fordern mussen als in normalen 
Herzen. Die Herzform wird also durch 
die starke Erweiterung der VorhOfe be­
stimmt, der Kammerkomplex wird spitz­
oder stumpfkegelig. 

In der Mehrzahl der FaIle sind auch 
die Kammerklappen fehlgebildet und 
haben Narben. An Mitral- und Tricus­
pidalklappe, die wie auf einer Wascheleine 
auf dem Septum hangen, konnen ganze 
Klappenteile vollig fehlen. Manchmal sind 
sie zwar noch weitgehend "normal", sie 
haben jedoch keine regelrechten Commis­
suren, sondern sind durch Spalten von­
einander getrennt. So entstehen Lucken, 
die eine Klappeninsuffizienz verschie­
denen Grades nach sich ziehen konnen. 
Diese Insuffizienz der Klappen greift zu­
satzlich in die Pathohamodynamik und 
dam it in den funktionellen Umbau ein. 

Die Erweiterung der Vorhofe wird groBer. Gleichzeitig werden aber auch die Kammern 
weiter und wandstarker, so daB der Kammerkomplex kegelformig wird. 

Die Herzform nach Foramen primum ist sehr unterschiedlich. Das liegt an den 
zahlreichen morphologischen Spielarten dieses Defektes, die ganz unterschiedliche Ein­
griffe in die Hamodynamik bedeuten, an der Zeitdauer und der Wirksamkeit dieses 
Fehlers. 1m Laufe der Zeit konnen durch Umformung des Herzens auch die Klappen, 
welche zu Anfang noch schluBfahig waren, insuffizient werden. Die Herzform kann nun 
durch diese sekundare Insuffizienz weiter beeinfluBt werden. Dabei kann in dem einen 
Fall die Insuffizienz der Mitralklappe, im anderen FaIle die Insuffizienz der Tricuspidal­
klappe schwerer ausgepragt sein. 

Da auch bei diesem Fehler die Lunge im Wirkungsfeld liegt, kann spater auf Grund 
von Veranderungen der LungengefaBe, die bei den Fallen mit Insuffizienz der Mitral- und 
Tricuspidalklappe im Zusammenhang mit der Druckerhohung in Vorhof und Lungen­
gefaBen auftreten konnen, eine Shunt-Umkehr eintreten. Der pulmonale Druck sinkt dann 
jedoch nicht ab, sondern nimmt eher zu, was sich auf den Grad der Hypertrophie und 
Erweiterung von Vorhofen und Kammern auswirken kann. 
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Gerade fur das Foramen primum muB ausdrucklich unterstrichen werden, daB bei 
kaum einem Fehler so viele Varianten der inneren Herzform - also des Fehlers selbst -
und auch der sekundaren Herzform nach funktionellem Umbau vorkommen konnen. 

j) Offenes Foramen ovale - Vorhofseptumdefekt 

Man muB morphologisch zwischen einem offenen Foramen ovale (Abb. 12a und b, 
Abb. 13a und b) - del' Persistenz oder Wiedereroffnung eines embryonalen Blutweges ­
und dem Vorhofseptumdefekt unterscheiden. Das offene Foramen findet sich an definierter 

a b 

Abb. 12a u. b. Offenes Foramen ovale mit schwerer Rechtshypertrophie und Ektasie der Lungenschlagader. 
a Blick auf die Vorderseite. b Blick auf die linke Herzkante 

Stelle, wahrend Vorhofseptumdefekte uberall zu finden sind, wo die beiden VorhOfe 
eine gemeinsame Wand haben. 

Diese Verbindungen zwischen den VorhOfen konnen groB odeI' klein sein, in Ein­
oder Mehrzahl auftreten, bzw. durch schmale Gewebsbrucken getrennt sein. Manchmal 
findet man kleinere Defekte, die weit voneinander entfernt liegen. 

Durch die offenen Verbindungen zwischen den VorhOfen flieBt im allgemeinen das 
Blut von links nach rechts. Die rechte Herzkammer erhalt mehr, oft sogar viel mehr Blut 
als die linke. Sie wird also durch ein groBeres Volumen belastet, das eine Erweiterung 
und eine Hypertrophie der rechten Herzhalfte nach sich zieht. Die Anpassungserschei­
nungen in Form der Erweiterung und Hypertrophie konnen z. T. ganz betrachtlich 
werden. Auf die Dauer hypertrophiert aber auch der linke Ventrikel, weil die linke 



14 J. SCHOENMACKERS: Zur Morphologie der angeborenen Herzfehler 

a 

b 

Herzhalfte einen Volumenverlust kom­
pensieren muB. Manchmal bleibt nur der 
linke Vorhof etwas hinter der allgemeinen 
VergroBerung und Hypertrophie des 
Herzens zuriick. An der absoluten Ver­
groBerung ist natiirlich der linke Ventri­
kel weniger als der rechte beteiligt, da er 
ein groBeres Gesamtvolumen hat, wenn 
man das Myokard mitrechnet. Das Herz 
kann manchmal harmonisch vergroBert 
sein, bis es zu einer extravalvularen 
Tricuspidalinsuffizienz kommt, die eine 
schwere Hypertrophie und Erweiterung 
des rechten Vorhofes und manchmal auch 
der Kammer nach sich zieht. Es gibt eine 
Reihe Herzen mit Vorhofscheidewand­
defekten, die man auf den ersten Blick 
kaum von einem Hochdruckherzen unter­
scheiden kann, wenn man nicht auf die 
Lungenschlagader achtet. Aber auch ver­
haltnismaBig kurze, breite Ventrikel­
komplexe schlieBen einen Vorhofseptum­
defekt nicht unbedingt aus. 

1m Rahmen des funktionellen Um­
baus auf Grund von Vorhofscheidewand-

Abb. 13a u. b. Vorhofseptumdefekt mit starker Erweiterung des rechten Vorhofs, Hypertrophie und leichter 
Vernarbung der rechten Herzkammer. Hypertrophie und Erweiterung der Arteria pulmonalis. a Geschlossenes 

Herz. b Halbiertes Herz (rechter Ventrikel in der Mitte des Bildes) 
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defekten darf die Lungenarterie nicht vergessen werden. Sie ist bei dem oft betrachtlich 
erhohten Stromvolumen erweitert und hypertrophiert. Neben einer normal weiten 
Aorta kann sie die Herzkrone beherrschen. 

Je nach der Dauer und Schwere der hamodynamischen Veranderungen erstrecken 
sich Erweiterung und Hypertrophie weit tiber den Stamm der Lungenarterie hinaus bis 
in die intrapulmonalen Aste der Lungenschlagader, so daB eine vermehrte Zeichnung der 
Lunge, insbesondere des Lungenhilus. im Rontgenbild resultiert. 

Bei Besprechung der Vorhofscheidewanddefekte muB auf die wichtige Komplikation 
in Form von Thromben der Vorhofe und parietalen Thrombosen der Lungenarterien 
eingegangen werden, weil sie den Widerstand im kleinen Kreislauf erhohen, das pulmonale 
Stromvolumen herabsetzen und zu einer Shunt-Umkehr ftihren konnen. Es kann effektiv 
so sein, daB auf Grund von stenosierenden Thrombosen der Lungenarterien ein Bild 
entsteht, das mit der Fallotschen Trilogie verwechselt werden kann. Vor dieser Fehl­
diagnose schtitzt im allgemeinen die Tatsache, daB der rechte Ventrikel zu groB ist. 

Arteriitische Prozesse der LungengefaBe, wie wir sie nach Septumdefekten kennen, 
sind, wenigstens nach unserer Erfahrung, bei Vorhofscheidewanddefekten selten. Da 
Herzen mit Vorhofseptumdefekten sehr groB werden und das kritische Herzgewicht von 
500 g tiberschreiten - in vielen Fallen sogar weit tiberschreiten konnen - spielt mit 
zunehmendem Alter der Patienten die Coronarsklerose im Rahmen der kardio-coronaren 
Hypertrophie oft eine wesentHche Rolle. Schon bei nicht sehr schwerer Coronarsklerose 
ist die Blutversorgung des Herzens gefahrdet, wenn nicht irreversibel beeintrachtigt. 
Man muB deshalb bei Dilatationen des Herzens nicht unbedingt an eine Verschlimmerung 
des Fehlers oder Rtickwirkungen des Wirkungsfeldes denken, sondern auch daran, daB 
die Progredienz des Fehlers gemeinsam mit der Coronarsklerose die Dilatation hervor­
gerufen hat. Man sieht sogar FaIle, bei denen das zur Behandlung ftihrende klinische 
Bild nur durch Coronarsklerose mit Nekrosen und Infarkten des Myokards beherrscht 
wird. 

k) Cor triloculare (uniatriatum biventriculare) 

Wenn das ganze Vorhofseptum fehlt (Cor triloculare - uniatriatum biventriculare) , 
haben beide Kammern nur einen Vorhof. Er kann mehr oder weniger vergroBert und 
hypertrophiert sein, behalt aber manchmal, wenigstens in den ersten Kinderjahren, die 
GroBe wie zwei normale Vorhofe. Spater erleiden die Herzen den gleichen funktio­
nellen Umbau, wie er soeben beschrieben wurde. Auch die Lungenschlagader wird 
weiter, ihre Wand wird dicker. 

Es ist noch auf die Kombination der Vorhofscheidewanddefekte mit einem Ductus 
arteriosus persistens zu verweisen. Oft erscheint die Rechtshypertrophie und Erweiterung 
der Lungenschlagader durch den Vorhofseptumdefekt gentigend begrtindet. Auf jeden 
Fall muB auch bei Kleinkindern und Sauglingen daran gedacht werden, daB der Ductus 
arteriosus noch offen ist. 

1) Lutembacher-Syndrom 

Beim Lutembacher-Syndrom - Kombination von offenem Foramen ovale und Mitral­
stenose - kommt zu dem funktionellen Umbau durch das offene Foramen ovale die 
Rtickwirkung der Mitralstenose hinzu. 

Wenn eine Mitralstenose besteht, wird auch der linke Ventrikel umgebaut und bleibt 
in seiner GroBe gegentiber den anderen Herzhohlen zurtick. Wegen der EinfluBstorung 
in die Hnke Kammer muB der linke Vorhof we iter werden. Das trifft beim Lutembacher­
Syndrom auf beide VorhOfe zu. AuBerdem wird die Blutmenge, die im Vorhof von links 
nach rechts flieBt, groBer. Die Hypertrophie des rechten Ventrikels ist - wenn man das 
einmal nur theoretisch analysiert - Folge der Rechtshypertrophie nach Mitralstenose 
und des offenen Foramen ovale und kann deshalb besonders schwer werden. AuBerdem 
kann im Vergleich mit jenen Fallen, die ein nur kleines offenes Foramen ovale oder 
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einen kleinen Ventrikelseptumdefekt haben, bei der Kombination mit Mitralstenose die 
A. pulmonalis starker erweitert und hypertrophiert sein, als man es nach der GroBe des 
Vorhofscheidewanddefektes allein vermuten sollte. Ein Herz mit einem Lutembacher­
Syndrom kann sich also durch die Erweiterung beider Vorhofe und des rechten Ventrikels 
auszeichnen, wahrend der linke Ventrikel klein bleibt; es wirkt im ganzen asymmetrisch. 

m) Tricuspidalatresie - Tricuspidalstenose 
Bei konnatalen Tricuspidalfehlern - Stenose oder Atresie - wird der rechte Vorhof 

weit und buchtet sich tief in den linken Vorhof vor. Die Erweiterung greift auch auf 
die Venentrichter der Vena cava tiber. Der rechte Ventrikel distal der Stenose bleibt 

Abb. 14. Angeborene Tricuspidalatresie (Aplasie des Ostiums) mit Er­
weiterung des rechten Vorhofs und zwei offenen Verbindungen zum linken 

Vorhof (Blick von oben) 

bei Stenosen wegen des 
verminderten Blutange­
botes klein. Die linke 
Herzhalfte kann weitge­
hend unbeteiligt bleiben. 

Eine Tricuspidalatre­
sie (Abb. 14) ist nur dann 
mit dem Leben verein­
bar, wenn ein offenes 
Foramen ovale besteht, 
durch das Blut vom rech­
ten in den linken Vorhof 
ausweichen kann. Der 
rechte Vorhof wird weit 
und muskelstark. Der 
rechte Ventrikel bleibt 
dagegen rudimentar. Man 
sieht an der rechten Herz­
kante oft eine Einschnti­
rung, die sehr nahe an 
der Vorhofkammerebene, 
aber auch gelegentlich 
naher an der Herzspitze 
liegen kann. Der Ven­

trikelkomplex, der fast nur von der linken, etwas hypertrophierten Kammer gebildet 
wird, erscheint asymmetrisch. Das Offene Foramen ovale allein gentigt nicht, urn einen 
Blutstrom in beiden Kreislaufschenkeln zu gewahrleisten. Das Blut kann von der 
Aorta aus tiber einen Ductus arteriosus die Lunge erreichen. In solchen Fallen kann 
die Lungenschlagader mit ihren Asten, obwohl sie distal einer Stenose liegt, weit und 
wandstark sein. 

Das Herz zeigt unter diesen Bedingungen eine Erweiterung und Hypertrophie beider 
VorhOfe, rechts mehr als links, und gleichzeitig eine Erweiterung des linken Ventrikels 
und der Lungenschlagader, die beide hypertrophiert sind. 

Das Blut kann auch tiber ein Foramen interventriculare zur Lunge gelangen. Die 
Verhaltnisse an den VorhOfen bleiben so, wie eben beschrieben. Auch der linke Ventrikel 
ist hypertrophiert. Nun wird jedoch die AusfluBbahn des rechten Ventrikels wieder 
ausgenutzt. Es wolbt sich u. U. das Infundibulum an der Vorderseite des Herzens stark 
vor, wahrend sonst kaum ein rechter Ventrikel nachzuweisen ist. Der Kanal zwischen 
Foramen interventriculare und Lungenarterie faBt oft nur wenige Kubikzentimeter. Die 
Lungenarterie ist weit und hypertrophiert, so daB sie auffallend breit tiber dem schmalen 
Komplex des rechten Ventrikels steht. 

Die Herzform kann also, abgesehen von dem sich mehr oder weniger aus der Herz­
ebene vorwolbenden rechten Infundibulum, aussehen wie nach einer Tricuspidalatresie 
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mit offenem Foramen ovale und Ductus arteriosus persistens. Wenn Tricuspidalstenosen 
mit den gleichen intrakardialen und intravasalen Verbindungen ausgestattet sind, so 
andert sich praktisch nur die Form des rechten Ventrikels. Er ist auf jeden Fall groBer 
als nach Atresie; die rechtsseitige Taille des Kammerkomplexes fallt fort. Die GroBe 
des rechten Ventrikels wird nun yom Verhaltnis zwischen dem Grad der Tricuspidal­
stenose und der funktionellen Wirksamkeit des Foramen interventriculare bestimmt. 

n) Ebsteinsche Anomalie 

Als Ebsteinsche Anomalie wird ein Tricuspidalfehler bezeichnet, bei dem eine oder 
mehrere Klappen "in den rechten Ventrikel gerutscht sind". Der Ansatz der Tricuspidal­
segel findet sich nicht an der Vorhofkammergrenze sondern tiefer auf der Ventrikelwand. 
Dabei ist das mediale Segel bevorzugt. Die Vis-a-vis-Stellung der Klappen ist dadurch 
gestort. Die mediale Wand des rechten Vorhofs erscheint verliingert, wahrend die Ein­
fluBbahn des rechten Ventrikels verkiirzt ist. AusfluBbahn und Infundibulum der rechten 
Kammer konnen vollig unveriindert bleiben. 

Die Ebsteinsche Anomalie fiihrt auf die Dauer immer zu einer Tricuspidalinsuffizienz, 
die eine Hypertrophie des rechten Vorhofs mit Dilatation zur Folge hat. Die Insuffizienz 
der Tricuspidalis scheint jedoch nicht immer so schwer zu sein, daB sie nicht bis ins 
Erwachsenenalter hinein ohne wesentliche klinische Symptome bleiben konnte. Das gilt 
nicht nur fiir die Ebsteinsche Anomalie, sondern auch fiir andere nicht zu schwere 
Tricuspidalfehler. 1m wesentlichen wird das am Niederdruck in diesem Gebiet liegen. 

0) Verdoppelung des Tricuspidalostiums mit Tricuspidalinsuffizienz 

Als weitere ange borene Veriinderung des Tricuspidalostiums ist die Verdoppelung des 
Ostiums (Abb. 15) mit extremer Hypertrophie und Erweiterung der rechten Herzhiilfte 
zu nennen. In einem von uns beobachteten Fall setzten die einzelnen Segel der Tricus­
pidalklappe an einem extrem erweiterten Klappenring an. Die Offnung der rechten 
Kammer zeigte medial ein groBes und lateral ein kleineres Ostium. Dabei war jedes 
Ostium groBer als normal. Die Verdoppelung des Ostiums war dadurch entstanden, daB 
zwischen Vor- und Hinterwand des Ostiums ein groBes Segel ausgespannt war. AIle 
Sehnenfiiden der sieben Segel setzten an kleinen Papillarmuskeln an. Die Segel waren 
im ganzen auffallend zart geblieben und hatten schmale Commissuren. 

p) Aortenklappenstenose 

Auch an der Aortenklappe (Abb. 16) gibt es, wie an der Pulmonalis, seros-endo­
karditisch bedingte Wiilste der Klappen, welche die Lichtung in verschiedenem Grade 
verlegen konnen. Da es praktisch immer eine serose Endokarditis ist, die fetal oder in 
den ersten Lebenswochen einen Aortenfehler hervorruft, sind fast nur Stenosen anzutreffen. 

Der linke Ventrikel ist erweitert und hypertrophiert. Er beherrscht die ganze Herz­
form. Bei Sauglingen kann die Hypertrophie des linken Ventrikels gering sein oder in 
Ausnahmefiillen fast fehlen, weil das Blut aus dem linken in den rechten Vorhof aus­
weichen kann. Es erreicht dann iiber rechten Ventrikel, Lungenschlagader und Ductus 
arteriosus die Aorta. Manchmal kann auf den ersten Blick die Hypertrophie und Volu­
menvergroBerung der rechten Herzhiilfte eindrucksvoller sein als die der linken. 

Da die Lunge intrauterin im NebenschluB liegt, bekommt der linke Vorhof wenig 
Blut, so daB er klein bleiben kann. Der Aortenklappenfehler kann deshalb funktionell 
gelegentlich mehr EinfluB auf die rechte als auf die linke Herzhiilfte haben. Das Foramen 
ovale bleibt u. U. bei diesen Fiillen aus hiimodynamischen Griinden offen und wird zu 
einem kompensierenden Foramen interatriale. 

Erst wenn sich das Foramen ovale schlieBt und der Lungenkreislauf sein voIles Strom­
volumen erhiilt, tritt normalerweise besonders bei Aortenklappenfehlern, die VergroBe­
rung und Hypertrophie der linken Herzhiilfte in Erscheinung; die typische Form eines 

Handbuch der med. Radiologie, Bd. Xj4 2 
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Herzens mit Aortenstenose entwickelt sich manchmal erst nach dem SchluB des Foramen 
ovale oder des Ductus arteriosus. Nach SchluB der offenen fetalen Blutwege nimmt der 
linke Ventrikel den groBten Teil des Gesamtvolumens des Herzens ein. 

Es gibt aber noch andere Moglichkeiten, wie die rechte Herzhalfte in das Wirkungs­
feld des Aortenklappenfehlers einbezogen werden kann. Bei konnataler Aortenstenose 

Abb. 15. Angeborene Tricuspidalinsuffizienz mit sieben Segeln und sog. doppeltem Ostium 

mit Ventrikelseptumdefekt stromt ein Teil des Blutes durch den Ventrikelseptumdefekt 
in den rechten Ventrikel und ftihrt zu seiner Erweiterung und Hypertrophie. Es resultiert 
auBerlich eine ahnliche Herzform wie nach Aortenstenose mit offenem Foramen ovale 
und Ductus arteriosus. 

Konnatale Aortenklappenstenosen mit offenem Foramen ovale oder Ventrikelseptum­
defekt sind in gewissem Sinne Spiegelbilder der entsprechenden Fallotschen Fehler. 

q) Subaortale Stenose 

Von der echten Klappenstenose ist die subaortale, die linksseitige infundibulare Stenose 
(Abb. 17/18), zu unterscheiden. Wir sehen in solchen Fallen eine mehr oder weniger hohe 
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(2-7 mm) glatte oder etwas gehockerte Leiste, die eine ringfOrmige Stenose der linken 
AusfluBbahn bildet. Diese Leiste verlauft tiber das Ventrikelseptum und das groBe 
Segel der Mitralis, das einen Teil der AusfluBbahn des linken Ventrikels bildet. Zwischen 
dieser Leiste und den Aortenklappen, die vollig unverandert oder nur leicht verdickt 
sein konnen, bleibt das 
Endokard oft dtinn, durch-
sichtig und spiegelnd, kann 
aber auch leicht verdickt 
und unregelmaBig gehOk­
kert sein. 

Diese Ringleistenstenose 
(DOERR) (Abb. 17(18) ftihrt 
zu einer Hypertrophie des 
linken Ventrikels genauso 
wie eine Aortenklappen­
stenose. Die Form des 
linken Ventrikels unter­
scheidet sich jedoch da­
durch, daB die Hypertro­
phie des linken Ventrikels 
im Bereich der Ringleisten­
stenose aufhort. Die distale 
AusfluBbahn hat eine fast 
normale Wanddicke. 

Ob sich die funktionelle 
Rtickwirkung der Ring­
leistenstenose auf den lin­
ken Ventrikel beschrankt 
oder tiber eine extraval­
vulare Mitralinsuffizienz 
auch auf LungengefaBe 
und rechte Herzhalfte er­
streckt, ist von Fall zu 
Fall verschieden. Strom­
abwarts finden sich keine 
Unterschiede gegentiber 
einer sonstigen Aorten­
klappenstenose, die fetal 
entstanden ist. Die Pro­
gnose dieses Fehlers richtet 
sich wie bei der Aorten­
klappenstenose danach, 
wie lange das Gleichge­
wicht zwischen Stenose 

a 

und Myokard (Coronal'- b 

sklerose!) erhalten bleibt. Abb. 16a u. b. Angeborene Aortenstenose nach seriiser Endokarditis mit 
Wenn in sol chen Fallen Dilatation und Hypertrophie der linken Kammer 

ein Ventrikelseptumdefekt 
vorhanden ist, liegt dieser oberhalb des "Hochdruckgebietes". Die Adaptation des linken 
Ventrikels wird also auch in dieser Kombination zunachst von del' linksseitigen Stenose 
bestimmt. Nur wird das Schlagvolumen des linken Ventrikels groBer werden mtissen, 
weil ein Teil des Elutes durch den Ventrikelseptumdefekt an den rechten Ventrikel 
verlorengeht. Das ist jedoch nur so lange der Fall, wie noch keine schwereren Verande-

2* 
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Abb. 17. Subaortale Ringstenose der Aorta. Starkere Ver­
narbung der Aortenklappen und des parietalen Endokards 

rungen der LungengefaBe vorhanden 
sind, die zu einer Stromumkehr mit 
Rechts-Links-Shunt ftihren. 

Der Ventrikelseptumdefekt ftihrt 
seinerseits zu einer Rechtshypertro­
phie. Der Kammerkomplex ist also 
im ganzen hypertrophiert und wird 
breit und kegelformig. Differential­
diagnostisch ist in solchen Fallen zu 
prtifen, ob die Rechtshypertrophie 
nicht Folge einer extravalvularen 
Mitralinsuffizienz ist. 

r) Mitralfehler 

Konnatale Mitralfehler sind sehr 
selten. Die Klappe kann stenotisch 
oder atretisch sein. Vor der steno­
tischen oder atretischen Klappe ist 
der linke Vorhof erweitert und hyper­
trophiert, wahrend der linke Ventri­
kel bei der Atresie hypoplastisch und 
ganz eng wird; u. U. fallt die Hypo­
plasie des linken Ventrikels an der 

auBeren Herzform kaum ins 
Gewicht. Solange das Fora­
men ovale offen ist, flieBt das 
Blut zu einem Teil - oder 
bei der Atresie vollstandig -
tiber Foramen ovale, rechte 
Herzhalfte, Lungenschlagader 
und Ductus arteriosus zur 
Aorta. Deshalb hypertrophie­
ren in dieser Fehlerkombina­
tion die rechte Herzhalfte und 
die Schlagadern der Lunge. 
Die Hypertrophie der rechten 
Herzhalfte ist jedoch nicht 
so sehr eine Folge der Behin­
derung des Lungenkreislaufs 
durch die Mitralstenose als 
des Umweges vom Blut tiber 
die rechte Herzhalfte in die 
LungengefaBe. 

Abb. 18. Subvalvulare Ringleistenstenose der Aorta mit Vernarbung 
der Aortenklappen. Breiter Narbenstreifen liber dem groBen Segel 

der Mitralis 

Wenn sich nun das Fora­
men ovale doch schlieBt, so 
wird die Erweiterung des lin­
ken Vorhofs starker, und das 
Herz bekommt wie beim Er­
wachsenen eine Mitralkonfi­
guration; sie entsteht auch 
auf dem gleichen Wege wie 
bei Erwachsenen. Es versteht 
sich von selbst, daB eine 
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Mitralatresie ohne offene Verbindungen zur rechten Herzhalfte mit dem Leben nicht 
vereinbar ist. 

Wenn ein Mitralfehler mit einem Foramen ovale und einem Ventrikelseptumdefekt 
kombiniert ist, kann das Blut von der rechten Herzhalfte iiber den Septumdefekt wieder 
in die AusfluBbahn des linken Ventrikels gelangen und in die Aorta flieBen; die Hypo­
plasie des linken Ventrikels wird dann zum Teil ausgeglichen. 

Es gibt auch angeborene Mitralfehler mit einer Klappeninsuffizienz. Bei einem unserer 
Falle bildete die Mitralis eine schlauchformige Offnung, an der man keine ausgebildeten 
Segel erkennen konnte. Lediglich einige lappige Fortsatze waren zu sehen, einzelne 
Sehnenfaden hatten Verbindung zu einem Papillarmuskel an der Seitenwand des linken 
Ventrikels. Eine kleine Membran an der Wand bildete ein rudimentares Segel. Es hatte 
weder Sehnenfaden noch irgendeine Haftung der unteren Kante an der Herzwand. 
Unterhalb dieses "Segels" sah man kleine Sehnenfaden, die von einem Papillarmuskel 
ausgingen und unterhalb dieses "Segels" an der Ventrikelwand hafteten. 

Die Riickwirkung dieser Mitralinsuffizienz war noch gering. Sie bestand nur in einer 
Erweiterung des linken Vorhofs, da das Kind in den ersten Lebenstagen gestorben war. 
Die theoretische Analyse der funktionellen Riickwirkung deckt sich mit der einer er­
worbenen Mitralinsuffizienz, man muB allerdings bei fetalen Herzen und bei Herzen von 
Sauglingen die Riickwirkung der fetalen Blutwege einrechnen. 

s) Ectopia cordis congenita 

Es sind nur jene Formen der Ectopia cordis congenita (Abb. 19a-c/20a und b) zu 
besprechen, bei denen spezielle diagnostische MaBnahmen erforderlich sein konnen, weil 
eine operative Korrektur moglich erscheint. 

Dabei ist zwischen der z.Z. fiir die Operation unwesentlichen Ectopia cordis cervicalis, 
lier Ectopia cordis pectoralis und ventralis zu unterscheiden. 

Bei der Ectopia cordis cervicalis kann das Herz oberhalb des Manubriums liegen 
oder das Manubrium weist eine groBe Liicke auf, durch die das Herz vorfallt. Die Ectopia 
pectoralis kommt ebenfalls in zwei Formen vor, die Ektopie ohne Veranderung von 
Sternum und Rippen und der Vorfall des Herzens durch einen breiten Sternumspalt. 
Die Ectopia cordis ventralis ist dadurch charakterisiert, daB das Herz oberhalb des 
Nabels oder tief im Rippenwinkel pUlsiert. Ein Defekt im Zwerchfell ist Voraussetzung 
fiir die abdominelle Verlagerung des Herzens. Gleichzeitig kann gelegentlich auch ein 
Defekt des Sternums bestehen. 

Die Formen der Ektopie miissen noch unter einem anderen Gesichtswinkel unter­
schieden werden. Manchmal ist ein Herzbeutel oder sind Teile des Herzbeutels erhalten 
oder das Herz ist von einem Hautsack umgeben. In anderen Fallen besteht eine Haut­
spalte, so daB das Herz frei an der Korperoberflache pulsiert. In diesen Fallen besteht 
natiirlich die Gefahr einer friihen Infektion des Epikards. 

Die Indikation zur Operation einer Ektopie kann durch andere MiBbildungen im 
Organismus eingeschrankt sein. Nach Angaben in der Literatur sollen FaIle mit Ektopie 
in 30 % andere korperliche MiBbildungen haben. 

Viel wichtiger als die Fehlbildungen anderer Organe sind jedoch MiBbildungen des 
Herzens selbst. 25-30 % aller ektopischen Herzen haben Fehlbildungen der herznahen 
GefaBe oder des Herzens. Man darf nicht glauben, daB mit der Ektopie eine bestimmte 
Fehlbildung des Herzens oder der herznahen GefaBe verbunden sein muB. In den Fallen 
beispielsweise, die LEE SAo-Tsu aus der Medizinischen Akademie Diisseldorf beschrieben 
hat, hatte das eine Kind einen hohen Ventrikelseptumdefekt und eine Hypoplasie der 
A. pulmonalis, bot also funktionell ein ahnliches Bild wie bei der Fallotschen Tetralogie, 
wahrend das andere Kind nur einen Vorhof und eine Kammer hatte. Selbst bei gelungener 
Operation der Ektopie wiirde das Problem des Herz- und GefaBfehlers bestehen bleiben, 
wenn man nicht in der gleichen Sitzung auch den Herzfehler beheben konnte. 
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Abb. 19 a-c. Epigastrische 
Ektopie des Herzens mit Ne­
krose der Oberhaut. a Teil­
ansicht des Kindes. b Herz­
Lungen-Praparat. Das Herz 
liegt in einer Mulde der Leber. 
c Heraufgeklapptes Herz zur 
Darstellung der Mulde in der 

verformten Leber 

b 

a 

c 
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t) Situs inversus totalis 

Die Diagnose des Situs inversus totalis macht im allgemeinen keine wesentlichen 
Schwierigkeiten. Es gibt jedoch darunter gelegentlich den einen oder anderen Fall, bei 
dem trotz einer vollstandigen Inversion der Organe die Herzspitze wie an normalen und 
richtiggelagerten Herzen nach links (Abb. 21) zeigt. 

a 

Abb. 20a u. b. a Epigastrische Ektopie des Herzens mit kugelformiger Kammer und Ventrikelseptumdefekt. 
b Postmortales Angiogramm des gleichen Kindes mit verlangertem Aortenbogen und Fullung beider VorhOfe 

uber dem offenen Foramen ovale. Kein Kontrastmittel im Ventrikel 

u) Thoracopagus 

In diesem Zusammenhang ist kurz auf den Thoracopagus einzugehen, weil heute die 
operative Trennung diskutiert wird. Die Indikation zu einer operativen Trennung wird 
sich immer nach den Herz- und GefaBverhaltnissen richten miissen. 
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Der Begriff "Thoracopagus" umfaBt verschiedene Grade der Verbindungen zwischen 
dem Thorax beider Kinder. Wir haben im wesentlichen zu unterscheiden zwischen 
folgenden Formen: 

Abb.20b 

1. Es bestehen zwischen den beiden Kindern nur schmale Hautbriicken im Bereich 
des Thorax. 

2. Beide Kinder haben eine gemeinsame Haut und Muskulatur, die beide Thoraces 
umschIieBt. Auch das Sternum kann fest miteinander verwachsen sein. 

Die beiden Formen diirften im allgemeinen operabel sein. 
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Abb.21. Situs inversus totalis mit linksliegender Spitze des Herzens 

Abb.22. Schematische Zeichnung eines Doppelherzens bei Thoracopagus (s. Text). (Aus SCHOENMACKERS 
u. VIETEN: Atlas postmortaler Angiogramme) 



26 J. SCHOENMACKERS: Zur Morphologie der angeborenen Herzfehler 

3. Beide Kinder sind nicht nur durch Haut-, Muskulatur- und Knochenbrucken 
miteinander verbunden, sondern haben auch gemeinsame Organe oder miteinander fest 
verwachsene Doppelorgane. Thorax und Herzbeutel k6nnen breit miteinander kommuni­
zieren. Die Lungen bleiben zwar bei den einzelnen Kindern getrennt, aber im Herzbeutel 
k6nnen zwei getrennte Herzen liegen, von denen das eine normal, das andere fehlgebildet 
sein kann. Sehr haufig sind beide Herzen miteinander verschmolzen. Sie k6nnen einen 
gemeinsamen Vorhof und eine gemeinsame Kammer fur beide K6rper haben. In Abb. 22 
ist ein von uns beobachteter Fall, bei dem ein gemeinsamer Vorhof und unvollstandig 
getrennte Ventrikel bestehen, schematisch wiedergegeben. 

Neben den Fehlbildungen des Herzens k6nnen beim Thoracopagus MiBbildungen der 
GefaBe vorkommen, wie auch unser Fall auf der einen Seite einen Truncus arteriosus 
zeigt. 

DaB bei diesen Fallen auch Abschnitte des Magen-Darmkanals beiden Kindern an­
geh6ren k6nnen, sei erganzend erwahnt. 
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II. Angeborene Gefa8fehler 
und Persistenz embryonaler Gefa8verbindungen 

Von 

J. Schoenmackers 
Mit 9 Abbildungen 

1. Funktioneller Umbau 

Fur den funktionellen Umbau der GefaBe gelten die gleichen Gesetze, wie sie fUr die 
angeborenen Herzfehler ausfUhrlich auseinandergesetzt wurden. Vor Stenosen gibt es 
eine Hypertrophie, distal von Stenosen eine Hypoplasie. Bei offenen Verbindungen zwi­
schen GefaBgebieten mit unterschiedlichem Druckniveau flieBt das Blut in Richtung 
des Druckgefalles; im Niederdruckgebiet entsteht dann eine Hypertrophie. Poststenotisch 
konnen GefaBe bulbusartig erweitert sein. Dieser Erweiterung kann die Dusenwirkung 
enger Stenosen zugrunde liegen. Fallt das Herz in das Wirkungsfeld von Stenosen, so 
werden jene Herzabschnitte, die einer GefaBstenose vorgeschaltet sind, hypertrophieren. 
Auch wenn der Druck in einem vom Herzen abgehenden GefaB auf Grund einer offenen 
Verbindung zu Hochdruckgebieten ansteigt, wird die vorgeschaltete Herzkammer eben­
falls hypertrophieren. 

Neben dieser physiologischen Adaptation von Herzhohlen und GefaBen an den er­
hohten Druck oder an ein vergroBertes Volumen konnen zusatzlich pathologische Ver­
anderungen an den Herzklappen auftreten, die stromaufwarts der Stenose liegen. An­
scheinend entwickelt sich auf Grund der Druckerhohung und der zusatzlichen Belastung 
beim KlappenschluB eine serose Endokarditis, die unter Umstanden an Aorten- und 
Pulmonalklappen zu Stenosen fUhren kann. Solche seros-endokarditischen Stenosen 
bleiben so lange unverkalkt, wie sie nicht sekundar von einer anderen Endokarditisform 
befallen sind. 

2. Spezielle GefaBfehler und Persistenz embryonaler Blutwege 
a) Aortenisthmusstenose 

Aortenisthmusstenosen (Abb. 1-4) sind konnatale Stenosen der Aorta. Ihre Weite 
bzw. Enge reicht von der funktionellen Isthmusstenose, die man morphologisch nur an 
der gedehnten Aorta nachweisen kann (SCHOENMACKERS), bis zur kompletten Atresie. 

Es sind verschiedene Formen und Lokalisationen zu unterscheiden. Die sog. juvenile 
Form findet sich meist zwischen dem Abgang der A. anonyma (dextra) und der lin­
ken A. carotis communis. Dieser Aortenabschnitt bildet dann ein enges Rohr, das 
ausnahmsweise auch zwischen linker A. carotis communis und linker A. subclavia 
liegen kann. 

Bei dieser rohrformigen Stenose im Aortenbogen kann ein GefaBdreieck entstehen, 
an dessen rechter Spitze der weite und hypertrophierte Bulbus aortae und die A. anonyma 
liegen; an der linken Spitze geht die etwas weitere Aorta descendens abo Oft mundet 
an dieser Stelle ein offener Ductus arteriosus, oder man findet das etwas verdickte 
Ligamentum arteriosum (Abb. 1). Die schmale obere Seite des Dreiecks wird von dem 
stenotischen Aortenabschnitt gebildet. An diesem Dreieck kann auch die A. pulmonalis 
beteiligt sein, die an der Basis des Dreiecks die Aorta kreuzt. 
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Die praktisch wichtigste Aortenisthmusstenose trifft man im Bereich der Einmtin­
dungsstelle oder der Narbe des Ductus arteriosus (Abb. 2). Histologisch sieht man an 
der Innenschicht der Stenose fast immer 
Odeme, BIutungen oder arteriosklerotische 
Veranderungen. Diese Herde konnen die 
Lichtung der Stenose im Laufe der Zeit 
immer weiter einengen. Daraus hat MEESSEN 

auf eine konstante Progredienz der Isthmus­
stenose geschlossen. Zahlt man die einzelnen 
Lagen, die zur Verdickung der "Intima" 
gefUhrt haben, so kann man bis zu zehn 
Schichten feststellen. Wenn sie auch nicht 
immer zu starkeren Stenosen ftihren, so 
heben sie auf jeden Fall die Restfunktion 
des stenotischen GefaBabschnittes auf. 

Proximal der Stenose sind Aortenbulbus 
und Aortenbogen erweitert und hypertro­
phiert. Das gleiche gilt auch fUr die vor der 
Stenose abgehenden GefaBe. Da die Hnke 
Kammer im Wirkungsfeld der Isthmusste­
nose liegt, weist auch sie im allgemeinen 
eine Hypertrophie auf. Das Herz ahnelt, 
solange keine Herz- oder Coronarinsuffizienz 
vorhanden ist, sehr haufig einem harmo­
nisch hypertrophierten Hochdruckherzen 
(Abb. 3). Spater, wenn eine Coronarskle­
rose aufgetreten ist, die im ortlichen Hoch­
druckgebiet frtiher als sonst zu erwarten 
ist, entsteht eine exzentrische Hypertrophie, 
bei der differentialdiagnostisch zu klaren 
ist, ob sie Folge eben dieser Coronarsklerose 
oder aber durch die Progredienz der Isthmus­
stenose hervorgerufen ist. 

Auf eine Komplikation der Aortenisth­
musstenose muB besonders verwiesen wer­
den. In vielen Fallen entsteht unter dem 
EinfluB der erhohten hamodynamischen Be­
lastung der Aortenklappen eine serose Ent­
ztindung, die so schwer werden kann, daB 
eine hamodynamisch wirksame Aortenklap­
penstenose entsteht. Wenn sich auf diese 
serose Endokarditis eine fibrinose oder sogar 
eine ulceros-polypose Endokarditis auf­
pfropft, kann die Aortenstenose verkalken. 

Abb. 1. Aortenisthmusstenose zwischen linker A. sub­
clavia und Aorta descendens mit weitem Ductus 
arteriosus. Fortsetzung der erweiterten Lungenschlag­
ader in harmonischem Bogen in die Aorta descendens. 
Rechts- und Linkshypertrophie des Herzens mit 

spitzkegeliger Form 

Abb. 2. Isthmusstenose an typischer Stelle mit 
fleckiger Arteriosklerose des prii- und poststenotischen 

Aortenabschnittes 

Abb. 1 

Abb.2 



32 J. SCHOENMACKERS: Angeborene GefitLlfehler und Persistenz embryonaler GefitBverbindungen 

Man muB deshalb bei jeder Aortenisthmusstenose differentialdiagnostisch zu klaren 
versuchen, ob die Linkshypertrophie nur Folge der Isthmusstenose ist oder ob zusatzlich 
die funktionelle Rtickwirkung einer Aortenklappenstenose dazukommt, so daB die Links­
hypertrophie als Folge zweier Stenosen zu erklaren ist. 

Zur morphologischen Kompensation einer Isthmusstenose gehoren zahlreiche arterielle 
Kollateralen, die proximal von der Stenose abgehen und tiber Intercostal-, Mediastinal­

und Thoraxwandarterien die Aorta 

Abb. 3. Aortenisthmusstenose kurz unterhalb der linken 
A. subclavia. Weiter offener Ductus arteriosus. Erweiterung 
und Hypertrophie der A. pulmonalis. Sehr schwere Hyper­
trophie der rechten HerzhiiJfte auf der Basis des Ductus arte­
riosus persistens und Linkshypertrophie bei Isthmusstenose 

distal der Stenose erreichen. 
Wenn einmal eine Linksinsuffizienz 

aufgetreten ist, kommt es sehr haufig 
zur extravalvularen Mitralinsuffizienz 
mit den ihr typischen Folgen (s. Mitral­
insuffizienz). 

Neben diesen Veranderungen auf 
der Basis der Adaptation kommen 
weitere Spielarten von Aortenisthmus­
stenosen und Kombinationen mit 
anderen Herz- und GefaBfehlbildun­
gen vor. 

Es gibt FaIle mit juveniler Aorten­
isthmusstenose, also einer Stenose 
zwischen A. anonyma und A. carotis 
communis sinistra, die andere Fehler 
vortauschen konnen. Wenn der Duc­
tus arteriosus offenbleibt, wird die 
Lungenschlagader we iter und hyper­
trophiert. Es kommt zu Bildern, auf 
denen man erkennen zu konnen glaubt, 
daB sich die Lungenschlagader bogen­
formig in die Aorta descendens distal 
der Isthmusstenose (Abb. 1) fortsetzt. 
Man sieht dann zwischen Bulbus 
aortae und der Stelle, wo die Lungen­
schlagader in die Aorta tibergeht, ein 
schmales GefaB, das man leicht ftir 
den Ductus arteriosus halten kann. In 
Wirklichkeit handelt es sich jedoch 
um den stenotischen Abschnitt der 
Aorta. So kann gelegentlich der ste­
notische Abschnitt der Aorta einen 
Ductus arteriosus vortauschen. 

Wenn neben der Aortenisthmusstenose der Ductus arteriosus bestehen bleibt, dann 
hypertrophiert sehr haufig auch die rechte Herzhal£te, besonders wenn, wie wir es einige 
Male gesehen haben, der Ductus arteriosus prastenotisch in die Aorta einmiindet (Abb. 4). 

Wir haben 33 Aortenisthmusstenosen aller Altersklassen analysiert und besonders 
bei Kindern neb en der Isthmusstenose auch einen Ventrikelseptumdefekt gefunden 
(16 FaIle). Dieser Ventrikelseptumdefekt zieht ebenfalls eine Rechtshypertrophie nach 
sich. Sie ist oft besonders schwer, weil die Ab£1uBstOrung im Bereich der Isthmusstenose 
zu einem hohen Druck im linken Ventrikel ftihrt und nun das Druckgefalle zwischen 
linkem und rechtem Ventrikel hoher ist als sonst und aus dies em Grunde die Shuntmenge 
des Blutes nach rechts zunimmt. Der Ventrikelseptumdefekt wirkt sich natiirlich, wie 
auch sonst, auf die Lungenschlagader und die Form der LungengefiiBe aus (s. Ventrikel­
septumdefekt) . 
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Wir konnten Falle beobachten, die neb en Isthmusstenose und Ventrikelseptum­
defekt einen poststenotischen Ductus arteriosus persistens aufwiesen. Die Herzform 
unterscheidet sich mit der Links- und Rechtshypertrophie nicht wesentlich von der 
Herzform bei Isthmusstenose und dem Ventrikelseptumfedekt, nur kommt jetzt der 
funktionelle Umbau der Lungenschlagader hinzu. 

Bei den wenigen Fallen einer Kombination von Isthmusstenose und offenem Foramen 
ovale, die wir gefunden haben, war es ebenfalls zur Rechtshypertrophie und Dilatation 
der rechten Herzhal£te gekommen. Die 
Herz£orm zeigt dann neben der Links­
hypertrophie den fiir das offene Fora­
men ovale charakteristischen groBen 
und hypertrophierten rechten Vorho£. 

Stenosen der Aorta konnen aus­
nahmsweise auch am Ubergang von 
Brust- zur Bauchaorta gefunden wer­
den. Sie haben ebenfalls eine Hyper­
trophie des proximalen GefaBabschnit­
tes und der linken Herzhal£te zur Folge. 
Ihre Kollateralen verteilen sich mehr 
im Bereich der unteren Thoraxhal£te. 
Die Beteiligung der Intercostalarterien 
am Kollateralsystem unterscheidet sich 
sonst nicht wesentlich von der typi­
schen Aortenisthmusstenose. 

b) Dystopie des Aortenbogens 

Ais einfachste Veranderung im Be­
reich des Aortenbogens dtirfen wir die 
Dystopie der Aorta ansehen. Die Aorta 
schwenkt nach normalem Abgang aus 
dem linken Ventrikel nicht nach links, 
sondern bleibt auf der rechten Seite. Ob 
dann auch die Aorta descendens auf der 
rechten Seite der Wirbelsaule bleibt, 
ist von Fall zu Fall verschieden. Sie 
kann in jeder Hohe vor der Wirbelsaule 
von der rechten auf die linke Seite 
wechseln. Die Durchtrittsstelle der 
Aorta durch das Zwerchfell bleibt im 

Abb. 4. Aortenisthmusstenose mit Ductus arteriosus per­
sistens, der in den isthmischen Bereich einmiindet. Erwei­
terung der Lungenschlagader. Rechtshypertrophie auf der 
Basis des offenen Ductus arteriosus. Linkshypertrophie 

auf Grund der Isthmusstenose 

allgemeinen links. Durch die Rechtslagerung des Aortenbogens andern sich die Abgangs­
stellen und die Abgangsrichtung der groBen Schulter- und HalsgefaBe. Die linke 
A. carotis communis und die linke A. subclavia kreuzen meistens den Oesophagus und 
die Luftrohre. Beide GefaBe konnen vor oder hinter dem Oesophagus verlaufen. Der 
Oesophagus kann auch zwischen diesen beiden GefaBen liegen, indem das eine GefaB 
vor, das andere hinter der Speiserohre nach links zieht. 

c) Doppelter Aortenbogen 

Beim sog. doppelten Aortenbogen sind in den meisten Fallen die beiden Bogenabschnitte 
der Aorta nicht gleich weit und gleich wandstark. Der groBere und weitere Bogen kann 
einen normal en Verlauf haben, wahrend sich der kleine und engere Bogen hinter dem 
Oesophagus befindet. Umgekehrte Verhaltnisse sind moglich. Beim doppelten Aorten­
bogen ist besonders die funktionelle Stenose der Speiserohre wichtig. Sie weist im all­
gemeinen auch in der Anamnese auf einen doppelten Aortenbogen hin. 

Handbuch der med. Radio!ogie. Bd. X/4 3 
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Abb. 5 

Abb.6a 

d) Dysphagia lusoria 

Unter Dysphagia lusoria versteht 
man klinisch ein ziemlich einheit­
liches Bild, das morphologisch zahl­
reiche Ursachen haben kann. Auf 
den doppelten Aortenbogen wurde 
eben eingegangen. Man sieht auch bei 
normal en Verhaltnissen des Aorten­
bogens gelegentlich einen abnormen 
Verlauf der A. subclavia dextra, sel­
tener der A. carotis communis. Sie 
ziehen dann nicht ventral vom Oeso­
phagus, sondern zwischen Oeso­
phagus und Wirbelsaule von links 
nach rechts oder gelegentlich auch 
von rechts nach links. Die Pulsation 
dieser GefaBe wird auf die Oesopha­
guswand iibertragen. Diese GefaBe 
zwingen oft den Oesophagus zu einem 

Abb.5. Aorto.pulmonale Fistel mit schwerer 
Hypertrophie der rechten Herzhalfte, extra­
valvularer Tricuspidalinsuffizienz und Hyper-

trophie des rechten Vorhofes 

Abb. 6a u. b. Aorto-pulmonale Fistel un­
mittelbar oberhalb der Aortenklappen und 
Ventrikelseptumdefekt. Rechtshypertrophie 
und Linkshypertrophie des Herzens. Hypo. 

plasie der Lungenschlagader 

Abb.6b 
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ventralen Bogen um das atypisch verlau­
fende GefaB. 

e) Aortenpulmonale Fisteln 

Bei aorto-pulmonalen Fisteln (Abb. 5-7) 
sind die Verhaltnisse im Herzen und auch 
an den Aortenklappen zunachst normal. 
Gelegentlich sind die Klappen zwar etwas 
seros-endokarditisch verdickt, behalten je­
doch ihre SchluBfahigkeit. 

Unmittelbar oberhalb der Klappen oder 
manchmal in einem etwas groBeren Abstand 
sind beide GefaBe durch eine verschieden 
groBe Offnung miteinander verbunden. Oft 
sind beide GefaBe an der Stelle der Fistel 
etwas aneurysmatisch ausgebuchtet, die 
Lungenschlagader meist mehr als die Aorta. 
Es gibt FaIle, bei denen die Trennung zwi­
schen Bulbus aortae und A. pulmonalis fehlt. 

Durch diesen Defekt gleicht sich der Blut­
druck zwischen Aorta und Lungenschlag-

b c 
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Abb. 7 a-c. Aorto-pulmonale Fistel, Querschnitt des Herzens, Hypertrophie beider Ventrikel. a Geschlossenes 
Herz, b ventrale Halfte, c dorsale Halfte (Transversalschnitt) 

ader aus, es kommt zu einem pulmonalen Hochdruck. Wahrend die Aorta kaum eine 
Hypertrophie zeigt, ist die Wand der Lungenschlagader und ihrer Aste betrachtlich ver­
dickt und ihre Lichtung meist erweitert. Der linke Ventrikel ist hypertrophiert wegen 
des Volumverlustes an den kleinen Kreislauf, der rechte, weil sich der Druck in der 
Lungenstrombahn erhoht. So ist dieser Fehler durch eine Hypertrophie beider Ven­
trikel charakterisiert. Die absolute Wandstarke beider Kammern kann ungefahr gleich 

3* 
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werden; wenn man die Ausgangswandstarke des rechten Ventrikels zugrunde legt, ist die 
Hypertrophie des rechten Ventrikels wesentlich starker als des linken. Die Herzform 
kann spitzkegelig bleiben oder stumpfkegelig werden. 

Solange sich an den Lungenarterien keine sekundare - hamodynamische - "Arte­
riitis" entwickelt hat, geht der Blutstrom von links nach rechts. Wenn jedoch eine 
schwere Arteriitis auf tritt, ist eine Stromumkehr mit Cyanose moglich. 

f) Ductus arteriosus 

Wir kennen den offenen Ductus arteriosus (Abb. 8) als physiologischen Blutweg vor 
der Geburt. Er schlieBt sich gewohnlich in den ersten Wochen nach der Geburt, kann 

Abb.8. Offener Ductus arteriosus mit starker Erweite-
rung der Lungenschlagader und schwerer Hypertrophie 

des rechten Ventrikels 

aber auch noch langer offenbleiben, ohne 
zu der Krankheit "Ductus arteriosus per­
sistens" zu fiihren, obwohl eine relative 
Rechtshypertrophie vorhanden ist. Spa­
ter fiihrt er zu dem charakteristischen 
klinischen Bild mit typischen morpho­
logischen Riickwirkungen an Herz- und 
LungengefaBen. 

Es muB besonders unterstrichen wer­
den, daB der Ductus arteriosus auch als 
hamodynamisch wirksamer und notwen­
diger Blutweg erhalten bleiben kann. 
Das ist nicht nur bei der Pulmonalatresie 
der Fall, sondern bei fast allen subto­
talen Atresien und Stenosen von Herz­
klappen. 

Bei der echten Persistenz wird die 
Lungenschlagader auf Grund des erhoh­
ten Stromvolumens weiter; wegen des 
hoheren Druckes kommt es auch zur 
Hypertrophie. So kann die Lungen­
schlagader das Bild der Herzkrone be­
herrschen. Der Erhohung des Druckes 

innerhalb der Lungenschlagader folgt zwangsHiufig eine Hypertrophie des rechten Ven­
trikels und gelegentlich auch des rechten Vorhofes. Bei schwerer Vorhofhypertrophie 
mit Dilatation muB an das Vorliegen einer extravalvularen Tricuspidalinsuffizienz gedacht 
werden. 

Wenn der rechte Ventrikel starker belastet wird, steigt auch die mechanische Be­
anspruchung der Pulmonalklappen. Es entwickelt sich deshalb fast in jedem Falle eines 
Ductus arteriosus persistens eine serose Endokarditis dieser Klappen. Meist ist die Ver­
anderung funktionell unbedeutend, kann jedoch manchmal so schwer werden, daB eine 
echte valvulare Pulmonalstenose entsteht. 

Als eine fast regelmaBige Komplikation des lange bestehenden Ductus arteriosus 
persistens entwickelt sich eine Pulmonalsklerose und eine Arteriitis pulmonalis. Beide 
zusammen vermindern zwar den BlutdurchfluB durch die Lunge, erhohen aber den pulmo­
nalen Druck, so daB die Hypertrophie des rechten Ventrikels - meist einschlieBlich des 
Vorhofes - immer schwerer wird. Bei jedem Ductus arteriosus, der lange Zeit besteht, 
muB also differentialdiagnostisch auch nach einer sekundaren Pulmonalklappenstenose 
und nach GefaBveranderungen geforscht werden. 

g) Truncus arteriosus 

Beim echten Truncus arteriosus (Abb. 9) verlaBt nur ein GefaB die Mitte der Kammer­
basis. Das Herz muB also, damit dieses GefaB Blut aus beiden Ventrikeln erhalt, einen 
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Ventrikelseptumdefekt haben. Von diesem GefaB der Herzkrone gehen dann zuerst die 
Lungenschlagadern ab, anschlieBend folgen die GefaBe, wie man sie an einem normal en 
Aortenbogen kennt. Das Herz ist auf Grund des Ventrikelseptumdefektes beiderseits 
hypertrophiert, rechts mehr als links, und auch meist etwas erweitert und deshalb kugel­
formig. 

Durch einen Pseudotruncus aortalis oder pulmonalis kann ein ahnliches Bild vor­
getauscht werden. Wenn die Pulmonalklappe atretisch ist und das Blut aus beiden 
Ventrikeln - von rechts tiber einen Ventrikelseptumdefekt - die Aorta erreicht, verlaBt 
auch nur "ein GefaB" die Herzkrone. Es ist auch die Verbindung zu den Lungenschlag­
adern vorhanden; sie wird jedoch tiber einen weiten Ductus arteriosus hergestellt. 1m 
Bereich dieser GefaBschaltung zwi­
schen Aorta, Ductus arteriosus und 
Lungenschlagader kommt es zu 
einem funktionellen Umbau, so daB 
man den Eindruck hat oder haben 
kann, daB die Lungenschlagadern 
unmittelbar aus der Aorta entsprin­
gen. Man findet bei der Praparation 
ein dtinnes Band als morphologischen 
Rest der Anlage einer Lungenschlag­
ader. 

Wenn die Aortenklappe atre­
tisch ist, flieBt alles Blut - von 
links tiber den Ventrikelseptumde­
fekt - in die Lungenschlagader. Die 
Lungenschlagader setzt sich tiber 
einen wei ten Ductus arteriosus har­
monisch in die Aorta fort, so daB 
man manchmal den Eindruck eines 
Aortenbogens gewinnt. Die Lungen­
schlagader entlaBt zwar ihre beiden 
groBen Aste, aber sie wirken wie 
Aste einer Aorta, weil die Lungen­
schlagader sich auf Grund des hOhe­
ren Innendruckes erweitert hat und 
ihre Wand die Starke einer Aorta 
erreichen kann. Die rticklaufige Ver-

Abb.9. Truncus arteriosus mit Hypertrophie beider Vorhiife 
und beider VentrikeI 

sorgung von A. anonyma und den beiden Arterien der linken Seite kann manchmal den 
Eindruck einer Anomalie des Aortenbogens hervorrufen. Auch in dieser Schaltung sind 
die Ventrikel hypertrophiert, und das Herz wird kugelformig. 

Fehlt solchen Fallen ein Ventrikelseptumdefekt und besteht ein offenes Foramen 
ovale, dann bleiben die GefaBverhaltnisse, wie wir sie beschrieben haben, nur ist die 
Hypertrophie der Lungenschlagader meist etwas geringer. Die VorhOfe sind extrem weit 
und hypertrophiert und der Ventrikel auf der Seite der Atresie klein und hypoplastisch. 
1m Bereich des Ventrikelkomplexes sieht man dann eine Einschntirung jeweilig der 
rechten oder der linken Seite. 

h) Echte Transposition 

Bei der echten Transposition entspringt die Aorta aus dem rechten, die Lungen­
schlagader aus dem linken Ventrikel, wahrend der venose ZufluB zu den Vorhofen normal 
ist. Wenn keine Verbindungen zwischen groBem und kleinem Kreislauf bestehen, wtirde 
das Blut aus dem linken Ventrikel tiber die Lunge wieder in den linken Vorhof und Ven­
trike 1 zurtickftihren. Genauso wtirde das Blut, das den rechten Ventrikel tiber die Aorta 
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verlassen hat, nachdem es den Korperkreislauf passiert hat, wieder in die rechte Herz­
halfte flieBen. Ein solcher "Kreislauf" ist nattirlich nicht mit dem Leben vereinbar. 
Solange die fetalen Blutwege offen sind, kann durch Foramen ovale und Ductus arteriosus 
ein Blutaustausch stattfinden, er kann auch tiber einen Ventrikelseptumdefekt vonstatten 
gehen. Das ganze Herz ist im allgemeinen hypertrophiert, weil es zu einem betrachtlichen 
Blutaustausch kommen muB, urn das Leben zu erhalten und auch deshalb, weil die 
Aorta an den rechten Ventrikel und die Lungenschlagader an den linken Ventrikel an­
geschlossen ist. Der rechte Ventrikel hypertrophiert, weil er den Korperkreislauf ver­
sorgen muB, der linke, weil er unter dem EinfluB des Ductus arteriosus steht. 

Es muB unterstrichen werden, daB auch bei dieser Schaltung eine gewisse Blutmischung 
dadurch entsteht, daB venoses Blut tiber die Bronchialarterien zur Lunge und arteriali­
siertes Blut tiber die Bronchialvenen in den Korperkreislauf gelangen kann. Dieser Blut­
fluB in den Vasa privata der Lunge reicht im allgemeinen nicht zu einer geniigenden 
Arterialisation des Blutes bzw. zur ausreichenden Ausscheidung von Kohlendioxyd aus. 

LIEBOW hat vorgeschlagen, die Lungenschlagadern und die Lungenvenen zu unter­
binden, so daB dann die Bronchialarterien das Blut zur Lunge liefern und die Bronchial­
venen aus arterialisiertem Blut an den Korperkreislauf abgeben. 

i) Transposition von Lungenvenen 

Das Problem der Transposition von Pulmonalvenen hangt eng mit der verschieden­
artigen Lokalisation von Vorhofseptumdefekten zusammen. Das klinische Bild einer 
Pulmonalvenentransposition treffen wir namlich auch dann, wenn die Wand zwischen 
dem rechten Lungenvenentrichter und dem rechten Vorhof fehlt. Dann miinden die 
Lungenvenen gemeinsam mit den Vv. cavae in einen bulbusahnlichen Raum, der beiden 
VorhOfen angehort. AuBerdem kann die eine oder andere Vene der Lunge, besonders 
auf der rechten Seite, unmittelbar in die V. cava superior mtinden. 

Der Vorhof ist bei Lungenvenentranspositionen im allgemeinen an diesen Stellen 
erweitert und hypertrophiert. Das Herz kann, besonders auf der rechten Seite, eine Hyper­
trophie aufweisen, es kann aber auch jede Anderung der Form des Kammerkomplexes 
fehlen. 

Es gibt transponierte Lungenvenen, die unmittelbar in die V. cava inferior ein­
mtinden. Sie stammen meist yom rechten Unterlappen. Sie folgen dem Verlauf von 
Bronchialvenen, die an dieser Stelle normalerweise in den oberen Trichter der V. cava 
inferior oder etwas tiefer einmtinden (SCHOENMACKERS). Sie gleichen in ihrem Verlauf 
Bronchialarterien, wie wir sie gemeinsam mit VIETEN aus der Bauchaorta zur Lunge 
haben ziehen sehen. 

Auf die Moglichkeit, daB aIle Lungenvenen in den rechten Vorhof miinden, sei kurz 
verwiesen. Diese Anomalie ist mit dem Leben nur dann vereinbar, wenn ein offenes 
Foramen ovale oder ein Ventrikelseptumdefekt bestehen. 

j) Verschlu8 von Lungenvenen 

In der Literatur sind einzelne FaIle von membranosem oder entztindlich bindegewe­
bigem VerschluJ3 der Lungenvenen beschrieben. Das arterialisierte Blut muB dann iiber 
Bronchial- und Pleuravenen die Lunge verlassen. Diese Venen mtinden proximal der 
Stenose wieder in den linken Vorhof, geben jedoch einen Teil ihres Blutes an den venosen 
Schenkel des groBen Kreislaufs ab, so daB der Sauerstoffgehalt des Venenblutes steigt 
und sinkt. 

k) Anomalien der Cava superior 

Ftir jene FaIle, bei denen eine linke V. cava superior erhalten und durchgangig ge­
blieben ist, gentigt ein kurzer Hinweis. Die Einmtindung der linken V. cava superior 
kann ventral oder dorsal in den rechten, seltener in den linken Vorhof erfolgen. Diese 
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Venenanomalie hat insofern eine Bedeutung, weil man sie, wenn man solche Venen zu­
fiillig bei einer Operation findet, nicht unbesehen unterbinden darf, da oft zwischen 
den Venen, die doppelt angelegt sind, keine geniigend weite Verbindung besteht, die 
das Blut der unterbundenen V. cava superior sinistra zur V. cava superior dextra hin­
iiberleitet. 
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B. Angeborene Herz- und Gefa~fehler 
Von 

F. Loogen, R. Rippert und H. Vieten 
Mit 314 Abbildungen in 611 Einzeldarstellungen 

Flir die angeborenen Angiokardiopathien werden verschiedene Einteilungsschemata 
angegeben, je nach dem, ob die entwicklungsgeschichtlichen, die anatomischen oder die 
funktionell-klinischen Faktoren in den Vordergrund der Betrachtung gestellt werden. 

Ein wichtiges Leitsymptom der angeborenen Herzanomalien ist der Nachweis oder 
das Fehlen einer Cyanose. Sie ist Ausgangspunkt der von M. ABBOTT (1936) vorgenom­
menen Einteilung in drei Hauptgruppen: 

1. Anomalien ohne Cyanose und ohne anomale Strombahnverbindung. 
2. Anomalien mit einem arterio-venosen KurzschluB. 
3. Anomalien mit einer Mischungscyanose. 
Wahrend TAUSSIG (1947) der Einteilung die Versorgung des Organismus mit sauer­

stoffhaltigem Blute zugrunde legte, haben sich BING u. Mitarb. (1952, 1954) im we sent­
lichen an physiologische Gesichtspunkte gehalten. 

Die Autoren unterscheiden drei Hauptgruppen: 
1. Das pulmonale Stromvolumen ist geringer als das des groBen Kreislaufs; der 

Pulmonalarteriendruck ist meist vermindert. 
2. Das pulmonale Stromvolumen ist groBer als das des groBen Kreislaufs; der Pul­

monalarteriendruck ist normal oder erhoht. 
3. Das pulmonale Stromvolumen entspricht dem des groBen Kreislaufs sowohl in 

Ruhe als auch nach Belastung. 
Alle Einteilungen haben den Nachteil der Schematisierung, wobei es nicht zu um­

gehen ist, daB ein und dieselbe Herzanomalie je nach der Phase des Krankheitsverlaufes 
bald in die eine und bald in die andere Gruppe eingereiht werden muB. Bei einer kon­
sequenten Durchflihrung der genannten Einteilungen lassen sich Uberschneidungen nicht 
vermeiden. So gehort z. B. ein Ventrikelseptumdefekt nach der Bingschen Einteilung 
in die Gruppe 2, solange ein Links-Rechts-KurzschluB besteht, in die Gruppe 3, sobald 
eine Shunt-Umkehr eingetreten ist. Aus diesen Grlinden haben wir uns nicht streng 
an eines der bekannten Einteilungsschemata gehalten. 

Primar sind wir davon ausgegangen, ob die Angiokardiopathie ohne oder mit einem 
KurzschluB einhergeht. Bei Vorliegen eines Kurzschlusses haben wir die Ausgangssituation 
des Krankheitsbildes als entscheidend flir die Eingliederung in die Gruppe mit Links­
Rechts- bzw. Rechts-Links-Shunt betrachtet. 

Eine solche Betrachtungsweise hat den Vorteil, daB der jeweilige Krankheitsverlauf 
in seiner Kontinuitat erfaBt wird und eine Trennung eines im Prinzip einheitlichen Krank­
heitsbildes durch den im Wesen der Krankheit gelegenen Phasenwandel vermieden wird. 

1. Anomalien des Aortenbogens und der dort abgehenden gro8en Gefa8e 
Entwicklungsgeschichte. Gleichzeitig mit der Bildung des Herzens entstehen die groBen GefitBe, 

die bei Feten zum Zeitpunkt der friihembryonalen Entwicklung aus dem Herzen entspringen bzw. 
in dieses einmiinden. Aus bilateral symmetrischen mesodermalen Zellreifungen bilden sich schon 
friih rohrenformige Gebilde; zwei dieser primitiven GefitBe wachsen cranialwarts, biegen nach dorsal 
urn und verlaufen dann zu beiden Seiten der Spina dorsalis als die beiden dorsalen Aorten caudal-
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warts, urn sich hier zur Aorta dorsalis communis (= descendens) zu vereinigen. Die dorsalen Aorten 
entsenden somatische Arterien, die durch eine Langsanastomose (spater Aa. vertebrales und mammaria 
internal verbunden sind. 

Die beiden ventral liegenden GefaBe, die ventralen Aorten, haben Verbindung zum Truncus 
arteriosus. Die bogenformige Verbindung zwischen den dorsalen und ventralen Aorten wird als erste 
Kiemenbogenarterie oder als primarer Aortenbogen bezeichnet. Wahrend der ersten 6 Fetalwochen 
bilden sich dann caudalwarts von der ersten fUnf weitere Kiemenbogenarterien, die den Schlund 
bogenformig umschlingen und die primitive Aorta ascendens mit der Aorta descendens verbinden 
(Abb. 1). Diese Kiemenbogenarterien sind jedoch niemals aIle gleichzeitig vorhanden: die einen 
bilden sich zuriick, wenn die anderen sich zu entwickeln beginnen; am Ende dieser Vorgange bleiben 
nur die 3., 4. und 6. Kiemenbogenarterie erhalten. 1m Hinblick auf ihr spateres Schicksal werden 
sie auch Carotisbogen (3), Aortenbogen (4) und Pulmonalisbogen (6) genannt (EWALD 1926). 

Abb.l 

AI'/. ol7ol7.fmo-­

AI'/. subc/[)'vi(!jl'ex/. 

Abb.2 

~Arf. corolis ext. sil7. 

__ Art. cordis il7t. sll7. 

AI'/. corolis commul7is sin. 

Art. su6c!ovi(J sin. 
/' 

--Lig. (Jrleriosum 

Abb. 1. Entwicklung der groBen Arterien: Truncus arteriosus - beide ventralen Aorten - 6 Kiemenbogen­
arterien (1-6) - beide dorsalen Aorten - Aorta dorsalis communis (= descendens) 

Abb.2. Normale Entwicklung des Aortenbogens und seiner Aste (nach KRAUSE). Aa Aorta ascendens; 
Ap A. pulmonalis; A Wa rechte und linke aufsteigende Aortenwurzel; 1-6 rechte und linke Kiemenbogen­

arterien; A Wd rechte und linke absteigende Aortenwurzel 

Aus der 3. Kiemenbogenarterie und den lateralen oder dorsalen Langsanastomosen zwischen 2. und 
1. Arterienbogen entwickelt sich der endgiiltige Aortenbogen. Aus ihm entspringen die A. carotis 
communis, die aus den medialen Verbindungsstiicken zwischen 4. und 3. Arterienbogen entsteht, 
sowie die A. carotis externa, die auf die medialen Langsanastomosen zwischen 3. und 2. sowie 
2. und 1. Arterienbogen zuriickzufiihren sind. Ferner entspringt aus dem Aortenbogen die linke 
A. subclavia. Der proximale Abschnitt des rechten 4. Bogens wird zur A. anonyma, der distale zum 
Stamm der A. subclavia dextra. Das laterale Verbindungsstiick zwischen 4. und 6. Arterienbogen 
wird links zu einem Teil der Aorta, rechts zu einem Teil der A. subclavia dextra. SchlieBlich ent­
wickelt sich aus dem ventralen Teil des 6. Arterienbogens die Pulmonalarterie. Links entstehtaus 
seinem peripheren Teil der Ductus Botalli (Abb.2). Die nach links gewendete Aorta setzt sich 
somit zusammen aus: 

1. einem Teil des Truncus arteriosus, 
2. der linken Aorta ascendens, 
3. der linken 4. Kiemenbogenarterie, 
4. dem lateralen Verbindungsstiick zwischen 4. und 6. Arterienbogen, 
5. der links absteigenden Aortenwurzel (linke unverschmolzene A. descendens primitiva), 
6. der verschmolzenen Aorta descendens primitiva. 

Eine systematische Erfassung der Aortenbogenanomalien wurde von verschiedenen 
Autoren unternommen. Aus dem deutschsprachigen Schrifttum sind besonders die Unter­
suchungen von KRAUSE (1868), EWALD (1926), sowie DOERR (1950) zu nennen. Aus der 
angelsachsischen Literatur ftihren wir von EDWARDS (1948) ein Schema an, das von 
der hypothetischen Form eines doppelten Aortenbogens mit einem rechten und linken 
Ductus arteriosus ausgeht. Durch Rtickbildung des Ductus arteriosus auf einer Seite 
und Absteigen der Aorta nach rechts oder links ist eine Einteilung in vier Gruppen mog­
lich. Der Grundform mit beidseitigem funktionell wirksamem doppelten Aortenbogen und 
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Ausbildung eines Ductus arteriosus rechts und links, die bisher nicht beobachtet wurde, 
kommen FaIle von GRON (1908), HILDEBRAND und HOLST (bei POYNTER, 1916) am 
nachsten. 

Nach EDWARDS (1948) ergibt sich folgende Einteilung: 
A. Ductus arteriosus und descendierende Aorta auf del' linken Seite. 

1. Funktionell wirksamer doppelter Aortenbogen. Entsprechende Beobachtungen stammen von 
CURNOW (1875), BLINCOE u. Mitarb. (1936), WOLMAN (1939), SCHALL u. JOHNSON (1940), 
HERBUTH (1943), NEUHAUSER (1946), SWEET u. Mitarb. (1947), GORDON (1947), CRYSTAL u. 
Mitarb. (1947), GRISWOLD u. YOUNG (1949). 

2. Partielle Atresie eines Aortenbogens. Hier liegen Beobachtungen VOl' von WATSON (1877), 
BRIGHAM (1922), EWALD (1926), ARKIN (1936), GRISWOLD u. YOUNG (1949). 

3. Rechts gelegener Aortenbogen mit retrooesophagealem Segment und links descendierender 
Aorta. 
a) Ursprung del' linken A. subclavia aus dem Aortendivertikel (QUAIN 1844; TURNER 1862; 

HERRINGHAM 1891; F. C. ABBOTT 1892; REID 1914; EWALD 1926; PENSE 1930; BEDFORD 
u. PARKINSON 1936; HERBUT 1943). 

b) Ursprung del' linken A. subclavia aus del' linken A. innominata (GRUBER 1912). 
4. Links gelegener Aortenbogen und links descendierende Aorta. 

a) Ursprung del' rechten A. subclavia aus dem distalen Abschnitt des Aortenbogens odeI' del' 
descendierenden Aorta (BAYFORD 1794; THOMSON 1893; HOLZAPFEL 1899; POYNTER 1916; 
GOLDBLOM 1922; DOLGOPOL 1934). 

b) Normaler Aortenbogen und normale Verzweigungen. 
c) Unterbrechung des Aortenbogens (SEW ART 1948; HERZOG 1948). 

B. Del' Ductus arteriosus liegt links, die descendierende Aorta rechts. 
1. Funktionell wirksamer doppelter Aortenbogen (SHAW 1897; HERRMANN 1928; HERBUT u. 

SMITH 1943; KAISER 1948; GRISWOLD u. YOUNG 1949). 
2. Partielle Atresie eines Aortenbogens (ISSAJEW 1931). 
3. Rechts gelegener Aortenbogen, rechts descendierende Aorta und links gelegener Ductus 

arteriosus. 
a) Einmundung des Ductus arteriosus in die Aorta (EWALD 1926; HALPERT u. Mitarb. 1949). 
b) Einmundung des Ductus arteriosus in die linke, aus del' A. innominata entspringende A. sub­

clavia (BAHNSON u. BLALOCK 1950). 
c) Einmundung des Ductus arteriosus in die linke A. subclavia, die als viertes GefiiB aus del' 

Aorta entspringt (GRUBER 1912; BIEDERMANN 1931; HUMPHREYS 1948; SIEKERT 1949). 
4. Links gelegener Aortenbogen und Ductus arteriosus, rechts descendierendeAorta (hypothetische, 

bisher nicht beobachtete Form). 
C. Ductus arteriosus und descendierende Aorta liegen auf del' rechten Seite. 

1. Funktionell wirksamer doppelter Aortenbogen (SWEET u. Mitarb. 1947)-
2. Partielle Atresie des Aortenbogens. 
3. Links gelegener Aortenbogen mit retrooesophagealem Segment und rechts descendierender 

Aorta. 
a) Ursprung del' rechten A. subclavia aus dem Aortendivertikel (EDWARDS 1948). 
b) Ursprung del' rechten A. subclavia aus einer rechts gelegenen A. innominata (PAUL 1948). 

4. Rechts gelegener Aortenbogen und rechts descendierende Aorta. 
a) Ursprung del' linken A. subclavia als viertes GefiiB yom Aortenbogen (LOCKWOOD 1884; 

KOPSCH 1914; DITTRICH zit. nach RENANDER 1926). 
b) Ursprung del' linken A. subclavia aus einer linken A. innominata (EpSTEIN 1886; REID 1914; 

ASSMANN 1924; EWALD 1926; SPRONG u. CUTLER 1930). 
D. Rechts gelegener Ductus arteriosus und links descendierende Aorta. 

Dabei handelt es sich urn ein Spiegelbild del' Untergruppe B, zu del' Beobachtungen nicht bekannt 
geworden sind. 

a) Anomalien der A. carotis 

Von den normalen Abgangen der A. carotis (Abb. 3) gibt es Abweichungen. So be­
deutungsvoll diese filr thoraxchirurgische Eingriffe sein konnen, ist es auf der anderen 
Seite doch kaum moglich, sie in ihrer Vielfalt aIle zu erfassen. Ihre Zahl kann vermindert 
oder vermehrt sein, ihre Abgangsstellen konnen variieren. So konnen die Aa. carotes 
communes beiderseits fehlen und die Aa. carotes dextra und sinistra direkt aus dem 
Aortenbogen abgehen (Abb. 4). In der Abb. 5 entspringt eine A. carotis sinistra aus dem 
Truncus brachiocephalicus. Eine weitere Form bildet der Truncus bicaroticus, bei dem 
die A. carotis communis rechts und links einem gemeinsamen Stamm entspringt (Abb. 6). 
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Bei Rechtslage des Aortenbogens 
kann die A. carotis communis von 
einem hypoplastischen linken Aor-

Acorill! - . 

tenbogen abgehen (Abb. 7). Bei 
einer Beobachtung von HElM DE 
BALSAC (1954) entsprangen bei ge-
doppeltem Aortenbogen die A. sub-
clavia und die A. carotis communis 
dextra aus einem gemeinsamen, 
vom rechten Bogen abgehenden 
Truncus brachiocephalicus (Abb. 8). 

,4 subc/o//. - -

Knickungen im Verlauf der A. 
carotis interna (Abb. 9) sind seit 
langer Zeit bekannt (COULSON 1852; 
HULKE 1893; POWELL 1909) und 
sind auch in neuerer Zeit Ge-
genstand klinischer Erorterungen 
(PARKINSON u. Mitarb. 1939; Hsu 
U. KISTIN 1956; QUATTELBAUM 
1959; METZ u. Mitarb. 1961). Eine 
pulsierende Vorwolbung, fast stets 
an der rechten Halsseite, wurde 
dabei beobachtet. Cerebrale Krisen 
als Folge des GefaBverlaufs, dessen 
Atiologie nicht eindeutig geklart ist, 
wurden diskutiert (METZ u. Mitarb. 
1961). PARKINSON u. Mitarb. (1939) 
fanden unter ihren 40 Fallen 2 Ge­
schwisterpaare, weshalb auf einen 
anlagebedingten Faktor bei der 
Entstehung der Anomalie geschlos­
sen wird. Andererseits fanden sich 
bei den meist in fortgeschrittenem 
Alter befindlichen, iiberwiegend 
weiblichen Patienten haufig Hyper­
toni en und GefaBsklerosen. Da­
durch werden erworbene Faktoren 
zur Erklarung der GefaBanomalie 
mehr in den V ordergrund gestellt. Der sic here 
Nachweis dieser Verlaufsform der A. carotis ist 
mit Hilfe der Angiokardiographie moglich. 

Abb. 3a u. b. Normale Verhaltnisse im Bereich des links­
gewendeten Aortenbogens. a Schematische Darstellung 
(nach DOERR 1950). b Kontrastmitteldarstellung nach 
Ventrikelpunktion bei einem lljahrigen Patienten (R.R.) 
mit Aortenstenose. AuBer der A. carotis communis und 
der A. subclavia, die beide rechts von einem Truncus 
brachiocephalicus und links direkt vom Aortenbogen 
abgehen, erkennt man die von der A. subclavia nach 
cranial verlaufende A. vertebralis und die nach caudal zie­
hende A. mammaria interna rechts und links. In Deckung 
mit dem Herzschatten Darstellung der CoronargefaBe 

Abb.4. Selbstandiger Abgang der vier Aa. carotes sowie 
beider Aa. subclaviae vom Aortenbogen 

Aroon! - -

Abb.3a 

Abb.4 

Acorlll! 

Aorlo 

Oue/us 
80TA£1l 
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Kompressionen der Trachea mit entsprechenden Atembeschwerden k6nnen durch den 
Truncus brachiocephalicus oder die A. carotis hervorgerufen werden (GROSS 1953). Diese 
GefaBe entspringen dann weit links am Aortenbogen und kreuzen auf dem Wege zu 

Abb.5. Ursprung der linken A. carotis externa aus dem Truncus brachiocephalicus (Lavogramm nach 
Injektion des Kontrastmittels in den rechten Ventrikel) 

Abb.6 Abb. 7 

Abb.6. Truncus bicaroticus mit A.lusoria bei retrooesophagealem Verlauf der A. subclavia sinistra und 
linksgelegenem Aortenbogen. Ursprung der Aa. carotes beiderseits mit einem gemeinsamen Stamm aus dem 

Aortenbogen (nach DOERR 1950) 

Abb. 7. Abgang der A. carotis communis sinistra von einem hypoplastischen Aortenbogen bei rechts ascen­
dierender Aorta (nach GROB 1949) 
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ihrem Versorgungsgebiet die Trachea, die dabei von vorne eingedellt wird. Die Erkennung 
dieser Impression bei seitlichem Strahlengang kann sehr schwierig sein und eine Angio­
kardiographie (Abb. 10) bzw. Kontrastmittelfiillung der Trachea notwendig machen. 

Abb.8 Abb.9 

Abb. 8. Ursprung des Truncus brachiocephalicus rechts aus einem rudimentaren rechten Aortenbogen 
(nach GROB 1949). 

Abb. 9. Knickung im Verlauf der A. carotis interna (nach METZ u. Mitarb. 1961) 

b) Linkslage des Aortenbogens 

(J.) V orderer Typ 

Abb. 11 bringt die anatomischen 
Verhaltnisse des normal en links ge­
legenen Aortenbogens von vorne. 
Abb. 12a-d zeigen die dabei ent­
stehenden Incisuren am breigefiillten 
Oesophagus schematisch. 

In der Abb. 13 sind schematisch 
normale und pathologische Gefi:tB­
verlaufe bei Linkslage des Aorten­
bogens dargestellt. 

(3) A nomalien de1' A. 8ubclavia dextra 

Die bekannteste Anomalie dieser 
Art ist der Abgang der A. subclavia 
dextra aus dem absteigenden Teil 
des Aortenbogens, selten aus der 
Aorta descendens selbst, meist distal 
der A. subclavia sinistra (Abb. 14). 
Sie ist die Ursache der eigentlichen 
Dysphagia lusoria (BAYFORD 1794). 
SCHMIDT (1953) schlug fiir die Ge­
faBanomalie den N amen A. lU80ria 
vor, da Dysphagien durch nahezu 

Abb. 10. Anomaler Verlauf des Truncus brachiocephalicus. 
Kontrastmitteldarstellung: U rsprung des Truncus brachio­
cephalicus abnorm weit links aus dem Aortenbogen; Verlauf 
in einem Knick nach rechts. (7 Monate alter Junge mit Atem­
sti:irungen durch Kompression der Trachea.) (Abbildung von 
Doz. Dr. HEINTZEN, Kiel; aus GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN 

U. SCHAEDE: Handbuch der inneren Medizin IX/3) 
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Abb.11 

aIle Spielarten der hier erorterten Aortenbogenanomalien 
entstehen konnen. 

Die erste Beschreibung der A. lusoria erfolgte durch HUNAuLD 
(1735), die erste rontgenologische Diagnose der Anomalie gelang 
KOMMERELL (1936). HOLZAPFEL (1899) stellte 200 FaIle aus der 
Literatur zusammen. Eine umfassende Darstellung der Anomalie 
bei besonderer Beriicksichtigung klinischer Gesichtspunkte gab 
SCHMIDT (1953). 

Die entwicklungsgeschichtlichen Veranderungen, die die A. 
subclavia dextra zu einer A. lusoria machen, bestehen in einer 
Riickbildung der rechten 4. Kiemenbogenarterie. Die rechte, 
dorsal absteigende Aorta ist dagegen erhalten. Aus ihr ent· 
steht der proximale Abschnitt der A. lusoria, wahrend sich der 
distale Subclavia-Abschnitt aus der 4. rechten Segmentalarterie 
herleitet. 

Bei dem Vorliegen einer A. lusoria fehlt eine A. anonyma in 
der Regel und der rechte N. recurrens schlagt sich nicht urn die 
A. subclavia, sondern verlauft hinter der A. carotis communis 
dextra zum Kehlkopf. 

Die Hdutigkeit der GefaBanomalie wird von pathologisch. 
anatomischer Seite unterschiedlich angegeben. QUAIN (1844) 
und TURNER (1897) beobachteten sie in 0,4%, HYRTL (1889) 
in 2,33%, STIEDA (1894), GOTZ (1896) und HARVEY (1917) in 

Abb.12a-d 

0,8%, HOLZAPFEL (1899) in 
0,6 %, THOMSON (1893)in 1 % ; 
GOLDBLOOM (1922) gibt die 
Haufigkeit der Anomalie mit 
1,2% an,CAIRNEY(1925) mit 
0,9 %, DOLGOPOL (1934) mit 
0,7 % und SCHMIDT (1953) 
mit 0,8 %. 

N achPoNTES (1938) kom­
men der retrooesophageale 
Verlauf der A. subclavia, wie 
GefaBanomalien der Aorten­
aste iiberhaupt, bei Ange­
horigen der schwarzen Rasse 
besonders haufig vor. 

Fur die rontgenologi­
sche Diagnose wichtig sind 

b Kenntnisse uber Varia­
tionen in Ursprung, Ka­
liber und Verlauf des Ge­
fiilles, auf die im folgenden 
daher eingegangen wer­
den soIl; dies besonders, 
weil die sich haufig auf 

Abb. ll. Anatomische Skizze 
zum normalen links gelegenen 
Aortenbogen (nach HElM DE 

BALSAC 1954) 

Abb. 12a-d. Schematische 
Darstellung der Oesophagus­
impressionen durch den links­
gewendeten Aortenbogen (nach 
HElM DE BALSAC 1954). a Sa-

d gittale Projektion. b Erster 
schrager Durchmesser. c Zwei­
ter schrager Durchmesser 

d Seitliche Projektion 
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anatomi8che Beobachtung 
stiitzenden GefiiBvarian­
ten heute mit Hilfe der 
Angiokardiographie einer 
klinischen Diagnose zu­
giinglich geworden sind. 

Die erwahnte Abgangs­
stelle der A. lusoria am ab­
steigenden Teil des Aorten­
bogens bzw. aus der Aorta 
descendens distal der A. sub­
cIa via sinistra stellt den 
haufigsten Ursprungsort des 
GefaBes dar (HOLZAPFEL 
1899). Distal yom Ductus 
arteriosus ist ihr Abgang 
selten (WOOD 1859). Die A. 
lusoria kann auf gleicher 
Hohe mit der A. subclavia 
sinistra dorsal von dieser ent­
springen (SANDIFORT 1793; 
STACHELROTH 1850). Beztig­
lich des Abganges von 
der Aortenwand gilt nach 
SCHMIDT (1953), daB die A. 
lusoria urn so weiter medial 
zu finden ist, je tiefer sie 
aus der Aorta entspringt; 
bei hohem Ursprung findet 
man sie an der hinteren 
Aortenwand, mehr oder we­
niger cranial am Aorten­
bogen. 

Ein gemeinsamer A bgang 
der A.lusoria mit der A. sub­
clavia sinistra wurde beob­
achtet (PATRUBAN 1844). 
Dabei bestand auch ein ge­
meinsamer Stamm fUr die 
Aa. carotes communes dextra 
und sinistra (Truncus bi­
caroticus). Ferner finden sich 
Angaben tiber folgende Va­
riationen im GefaBverlauf: 
Ursprung der A. lusoria als 
vorletzter Ast yom Aorten­
bogen vor der A. subclavia 
sinistra (KRAUSE 1865) mit 
gemeinsamem Truncus der 
Carotiden (LAUTH 1839) so­
wie Ursprung als zweiter Ast 
des Aortenbogens zwischen 
Aa. carotes communes dextra 
und sinistra (HUBER 1777), 
wobei sie dorsal der Caroti­
den zieht. Variationen der 
AortenbogengefaBe finden 
sich bei gleichzeitig bestehen­
der A. lusoria in etwa 50 % . 
In 30 % der Faile kommt die 
A. lusoria gemeinsam mit 
einem Truncus bicaroticus 
vor; in 5 % liegt zwischen 
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Abb.13a-d. Normale und pathologische GefiiBverHiufe bei Iinksgewen­
detem Aortenbogen (nach HElM DE BALSAC 1954). a Normale VerhiiIt­
nisse. b Retrooesophageal verlaufende A. subclavia dextra. c Hinterer 
Veriauf des Aortenbogens. d Retrooesophagealer Verlauf des linksgewendeten 

Aortenbogens und der A. subclavia dextra 
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den Carotiden und den Aa. subclaviae die A. vertebralis sinistra. Ein Truncus bicaroticus ist dabei 
moglich (STEBBINS 1949). Der Ursprung der A. vertebralis sinistra vor der A.lusoria aus dem Aor· 
tenbogen findet sich in 1,5 % der FaIle; in 10 % einer A. lusoria kann die A. vertebralis dextra einen 
gemeinsamen Stamm mit der A. carotis communis dextra haben (MURRAY 1771). Dabei wurde ein 
Ursprung der A. vertebralis sinistra zwischen A. carotis communis sinistra und A. subclavia sinistra 
(BRENNER 1883) beobachtet, wobei Truncus brachiocephalicus und A. car otis communis sinistra einen 
gemeinsamen Stamm bilden konnen. 

AuBer der A. subclavia dextra konnen auch die A. vertebralis dextra (HYRTL 1889) 
sowie die A. carotis communis dextra einmal retrooesophageal verlaufen. Das gilt auch 
fUr die einem gemeinsamen Stamm entspringenden A. subclavia dextra und A. carotis 
communis dextra (RassLE 1913; BLALOCK 1948; GROSSE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1954; 
THURN 1958). 

Die A. lusoria kommt gehauft mit anderen MiBbildungen vor, wie Ductus arteriosus 
apertus (NEUHAUSER 1946) oder den verschiedenen Formen einer Pulmonalstenose, mit 

Abb. 14. Anatomische Skizze: Ur­
sprung der A. subclavia dextra als 
letzter Ast aus dem linksgewendeten 

Aortenbogen 

der zusammen die GefaBanomalie in 4 % beobachtet 
wurde (SCHMIDT 1953). 

Die Weite der A.lusoria ist unterschiedlich. In 40 % der FaIle 
entspricht sie der Weite der A. subclavia sinistra, in 60 % ist 
sie in ihrem Anfangsteil starker. Die Erweiterung im Beginn des 
GefaBes ist entwicklungsgeschichtlich zUrUckzuftihren auf eine 
mangelhafte Rtickbildung der rechts descendierenden Aorta 
(Restdivertikel oder Lusoriawurzel nach SCHMIDT 1953), wobei 
beztiglich Kaliber und Lange dieser Umfangsvermehrung Unter· 
schiede bestehen konnen. 

Auch Beobachtungen tiber eine besonders enge A.lusoria 
(MURRAY 1771; DE GARIS 1932; FELSON u. Mitarb. 1950) 
mit Funktionsstorung des rechten Armes und Ausbildung eines 
Kollateralkreislaufes liegen vor. 

Entsprechend dem unterschiedlichen Abgang der A. 
lusoria wechselt auch ihr Verlauf. Das GefaB kann in 
einem spitzen oder stumpfen Winkel nach cranial ziehen 
oder selten horizontal verbleiben, urn den Oesophagus in 
Hohe oder etwas oberhalb des Aortenbogens zu kreuzen. 
HOLZAPFEL (1899) gibt den 6. Halswirbelkorper bis 
4. Brustwirbelkorper als mogliche Kreuzungsstelle an. In 
etwa 80 % der Beobachtungen verlauft die A. lusoria 
retrooesophageal; in 14 % kreuzt sie vor dem Oesophagus 
(BAYFORD 1794) undin 6 % pratracheal (HUNAULD 1735). 

Klinische Symptome entstehen nur bei einem Teil der von der GefaBanomalie be­
troffenen Patienten. Das bekannteste Krankheitszeichen ist die Dysphagie. Die Beschwer­
den konnen von Kindheit an bestehen und mit dem Alter zunehmen (BAYFORD 1794). 
Sie konnen aber auch wieder zurtickgehen (GROSS u. WARE 1946) oder erst im Alter 
auftreten. In diesem Falle wurde der im Alter zunehmenden GefaBrigiditat eine besondere 
Bedeutung zugemessen. Bei Sauglingen wurde Erbrechen oder schlechte Nahrungsauf­
nahme als Folge der GefaBanomalie beobachtet (BREAN u. NEUHAUSER 1947). Dyspnoe 
trat bei pratrachealem Verlauf der A. lusoria auf (GIRARD 1913). SCHMIDT (1953) beob­
achtete 2 Patienten mit Herzklopfen, stechenden Schmerzen und DruckgefUhl hinter 
dem Brustbein bei gleichzeitig bestehender A. lusoria. Ein Beschwerdekomplex, wie er 
bei einer Halsrippe vorkommt, mit Schwitzen, Paraesthesien und stechenden Schmerzen 
im rechten Arm, Muskelschwache und Verfarbung der Haut ebendort wurde von ver­
schiedenen Autoren angegeben (COPLEMAN 1945; STAUFFER u. POTE 1946). SchlieBlich 
muB noch das Fehlen oder die Abschwachung des Radialispulses auf der rechten Seite 
erwahnt werden. FELSON u . Mitarb. (1950), die dieses Symptom beobachteten, vermuteten 
eine Stenose am Ubergang des Lusoriadivertikels in die A. subclavia. 

In Einzelfallen traten todliche Arrosionsblutungen im Gefolge der GefaBanomalie auf. 
Dies wurde z. B. beobachtet bei einem Zustand nach Laryngektomie (DOERR 1950) 
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SOWle als Folge einer Magenverweilsonde. Klinische Bedeutung erlangt die Anomalie 
auch, wenn sie mit einer Aortenisthmusstenose zusammen vorkommt und die A. sub­
clavia jenseits der Isthmusstenose entspringt (s. dort); im FaIle KIRBY (1818) ftihrte 

b 

c 

Abb. 15a-c. Impressionen am kontrastmittelgefiillten Oesophagus durch eine retrooesophageal verlaufende 
A. subclavia dextra (aus SCHMIDT 1953). a Sagittale Projektion. b Zweiter oder linker schrager Durchmesser. 

c Erster oder rechter schrager Durchmesser 

das Verschlucken spitzer Gegenstande zu einer Lasion des GefaBes. Besonders wichtig 
ist die Kenntnis der Anomalie fur den Chirurgen, wobei insbesondere an das Anlegen 
einer Blalockschen Anastomose oder einer By-Pass-Operation gedacht wird. 

Rontgenbefund. Entscheidend fur die Diagnose der A. lusoria ist die Rontgenunter­
suchung bei kontrastmittelgefulltem Oesophagus, wobei der richtigen Konsistenz und 
Menge des Kontrastmittels besondere Bedeutung fur die Ergiebigkeit der Untersuchung 

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 4 
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zukommt. Bei dorsoventralem Strahlengang sieht man in einem Teil der FaIle einen 
Kontrastmittelstop oberhalb des Aortenbogens. Dieser kann so ausgepragt sein, daB das 
Kontrastmittel in den Sinus piriformis und die Valleculae zuriickgestaut wird. ARENDT 
u. WOLF (1947) sprechen von dem "vallecular sign" und beobachteten es neben anderen, 

a b 

c 

Abb. 16a-c. Abgang der links entspringenden A. subclavia dextra abnorm weit caudal (aus ZDANSKY 1962). 
a Sagittalbild. b Projektion im I. schragen Durchmesser. c Projektion im II. schragen Durchmesser 

den Oesophagus stenosierenden Prozessen, auch bei A.lusoria. Eine Verzogerung der 
Breipassage in Hohe des Aortenbogens ist dagegen uncharakteristisch und wird durch 
den normal verlaufenden Arcus aortae hervorgerufen. 

Am linken Oesophagusrand oberhalb des Aortenbogens oder auch in dessen Hohe 
kann die A. lusoria eine stumpfwinklige, halbkreisfOrmige oder auch als schnabelformig 
bezeichnete Aussparung verursachen (Abb. 15). Weiter cranial kann eine solche Aus­
sparung am rechten Oesophagusrand sichtbar werden, besonders wenn sich die A. sub­
clavia dextra wie ein umgekehrtes S der Oesophagushinterwand anlegt und diese auch 
auf der rechten Seite umgreift (Abb.16) (DAHM 1946; STUTZ 1947; FELSON u. Mitarb.1950; 
SCHMIDT 1953). 
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SchlieBlich laBt der mit Kontrastmittel geftillte Oesophagus ein meist schrag nach 
oben verlaufendes Aufhellungsband erkennen als Folge der durch die A. subclavia dextra 
hervorgerufenen dorsalen Impression. Dabei kann der Eindruck entstehen, als ob der 
Oesophagus durch das GefaB wie die Enden einer Knochenfraktur getrennt und gegen­
einander verschoben ware, das obere Ende nach links, das untere nach rechts (RAVELLI; 
TESCHENDORF). In differentialdiagnostischer Hinsicht ist wichtig, daB ein entsprechendes 
Bild auch einmal durch den linken Hauptbronchus entstehen kann, dessen Aufhellungs­
band sich in den breigefullten Oesophagus hinein projiziert und, im Gegensatz zur A. 
lusoria, bis in die Trachea hinein verfolgen laBt. 

Von dorsal verursacht die retrooesophageal verlaufende A. subclavia eine Impression 
und halbkreisformige Vorwolbung der Speiserohre, die sich am besten im linken schragen 
Durchmesser zwischen 60 und 90° bei kontrastmittelgeftilltem Oesophagus erkennen laBt. 
Verlauft die A. lusoria horizontal hinter dem Oesophagus, so verursacht sie einen runden 
Fullungsdefekt (ZDANSKY 1952) und laBt sich dort gelegentlich bei der Durchleuchtung 
als pulsierende Verschattung abgrenzen. Die GroBe der Oesophagusaussparung laBt darauf 
schlieBen, ob eine im allgemeinen etwa bleistiftdicke Subclavia oder ein Restdivertikel, aus 
dem die A. subclavia hervorgeht, die Eindellung verursacht. Meist sind die Veranderungen 
am breigefullten Oesophagus im ersten schragen Durchmesser weniger deutlich aus­
gepragt. Jedoch kann auch hier ein Aufhellungsband oder eine Eindellung sichtbar 
werden, besonders wenn die A. subclavia dextra in Form eines umgekehrten, liegenden S 
hinter dem Oesophagus verlauft und dies en von rechts umgreift. Die Durchleuchtung 
bei etwas vornubergeneigten Patienten solI das Lusoriabett besonders gut sichtbar machen 
(SCHMIDT 1953). 

Verlauft die A. lusoria vor dem Oesophagus, so erkennt man die zugehorige Impression 
in seitlicher Projektion von vorne, wahrend die Veranderungen in dorsoventraler Projek­
tion die gleichen wie bei retrooesophagealem Verlauf der A. subclavia sind (NEUHAUSER 
1946; SEGERS 1950). Entsprechende Bilder beobachtete MCGORKLE (1959) bei einer 32jah­
rigen Patientin mit Schluckbeschwerden im Sinne einer Dysphagie. Bei der Operation 
fanden sich den Bronchialarterien zugehOrige atypische GefaBe, die vor dem Oeso­
phagus herzogen. 

Der Verlauf der A. lusoria vor der Trachea ist schwer zu erkennen, besonders wenn 
die Aufmerksamkeit auf die Anomalie nicht durch entsprechende klinische Symptome 
gelenkt wird. Die Trachea kann dabei von vorne eingedruckt werden. Die erste Beob­
achtung dieser Art stammt von MOUTON (1919). 

Einige nicht obligate Hinweise auf eine A. lusoria kann das sagittale Nativbild geben. 
Dazu gehoren pulsierende rundliche Verschattungen, die im Aufhellungsband der Trachea 
zu erkennen sind (RAVELLI 1950), den Winkel zwischen Aortenbogen und Mittelschatten 
ausfullen oder dem Aortenbogen buckelig bzw. kappenformig aufsitzen (STAUFFER u. 
POTE 1946). Der Bewegungsablauf dieser Verschattungen ist kymographisch zu erfassen 
(DAHM 1940). Auf das gleichzeitige Vorkommen einer A.lusoria und eines weit nach 
links und oben ausgelagerten Aortenbogens weist RAVELLI hin als ein Zeichen, das be­
sonders bei J ugendlichen die Diagnose der GefaBanomalie erleichtern kann. 

Oesophagusimpressionen durch Drusen oder Tumoren konnen differentialdiagnostisch 
eine Rolle spielen und mussen abgegrenzt werden. Herzsynchrone Pulsationen im Bereich 
der Oesophagusimpression sprechen fur ein GefaB oder Divertikel als Ursache der Ein­
dellung und bei entsprechender Lage fur eine A. lusoria. 

Einer retrooesophageal verlaufenden A. lusoria ahnliche Bilder konnen dadurch hervor­
gerufen werden, daB der Truncus brachiocephalicus hinter dem Oesophagus herzieht. 
Eine Klarung dieser Differentialdiagnose ist nur mit Hilfe der Angiographie moglich 
(GROSSE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1954; THURN 1958). Abb. 17 zeigt Breischluckaufnahmen 
bei ante oesophageal kreuzendem Truncus brachiocephalicus, der aus der Aorta descendens 
entspringt. 

4* 
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y) Arcus aortae sinister circumflexus 

Eine sehr seltene Anomalie ist der Arcus aortae sinister circumflexus oder der hintere 
Typ des Arcus aortae sinister. Dabei liegt der Aortenbogen zwar links, die Aorta biegt 
jedoch nach Uberschreiten des linken Hauptbronchus hinter dem Oesophagus nach rechts, 
um rechtsseitig abzusteigen. Derartige Fane wurden von PAUL (1948) (Abb. 18), EDWARDS 
(1948) sowie WARD u. TAMAYO (1956) beobachtet. In dem von EDWARDS beschriebenen 
Fall war die Situation dadurch kompliziert, daB die A. subclavia dextra aus einer diver­

a b 

Abb. 17 a u. b. Anteoesophageal kreuzender Truncus 
brachiocephalicus dexter mit typischen Oesophagusim­
pressionen (aus THURN 1958). a Sagittalbild: Impression 
von links unten nach rechts oben. b Seitenbild: Impression 

von vorne 

tikelartigen Ausstiilpung der Aorta 
descendens hinter dem Oesophagus ent­
sprang und von derselben Stelle ein 
Ductus Botalli zum rechten Pulmonal­
arterienast flihrte (Abb. 19). 

Das Oesophagogramm dieser Ano­
malie zeigt bei dorsoventralem Strah­
lengang eine Eindellung des Oesophagus 
links in Hohe des Aortenbogens sowie 
etwas tiefer auf der rechten Seite. Die 
caudalen Partien des Oesophagus sind 
nach links verschoben. Auf dem Seiten­
bild findet sich eine Eindellung der 
hinteren Oesophaguswand durch die 
Aorta (Abb. 20b). 1m zweiten schragen 
Durchmesser ist die Eindellung tiefer 
als im ersten infolge der diagonal nach 
rechts ziehenden Aorta. 

Neben dem Oesophagogramm kann 
nach THURNHER (1950) die Ubersichts­
aufnahme bei dorsoventralem Strah­
lengang Hinweise auf die Anomalie 
geben, und zwar durch eine Elongation 
der Aorta bzw. einen abnormen Hoch­
stand des Arcusscheitels, durch Fehlen 
des Ascendensschattens am rechten 
Herzrand und durch einen zumindest 
nicht spitz en Herzzwerchfellwinkel 

rechts. Das kontralaterale Erscheinen des Aortenbogens und der Aorta descendens halten 
Wlr daruber hinaus fur bedeutungsvoll (Abb. 20a). 

0) Links ascendierende Aorta 

Diese Anomalie kommt meist zusammen mit komplexen MiBbildungen vor, vor aHem 
im Bulbus-Truncusbereich und namentlich bei Transposition der groBen GefaBe. Der 
Bandschatten der Aorta rechts der Wirbelsaule fehlt. Dafur ist das GefaBband nach 
links verbreitert (Abb. 21). 

c) Rechtslage des Aortenbogens 

Die erste Beschreibung des Rontgenbildes einer Rechtslage der Aorta erfolgte durch 
ASSMANN (Publikation von MOHR 1913 auf Grund der Rontgenuntersuchung von AL­
BRACHT U. ASSMANN). Diesem Bericht lagen drei autoptisch gesicherte FaIle zugrunde. 
ASSMANN pragte den Begriff der "hohen Rechtslage der Aorta", da der Aortenbogen 
infolge des auf der rechten Seite hoher gelegenen Hauptbronchus am GefaBband weiter 
cranial sichtbar wurde als der Linksaortenbogen auf der gegenuberliegenden Seite. Oft 
erscheint er dicht unterhalb der Clavicula. Einzelberichte gaben in den folgenden Jahren 
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zahlreiche Autoren; HERRNHEISER 1922; SAUPE 1925; RENANDER, ARKIN, MARDER­
STEIG, HAMMER 1926; LOEWENECK 1927, HERZOG u. FIRNBACHER 1927, ERDELYII933; 
GROSSMANN u. MELLER 1928; LOHMANN, KORNER 1935; BEDFORD u. PARKINSON 1936; 

Abb.I8. Hinterer Verlauf des links gelegenen und 
rechts descendierenden Aortenbogens (Skizze zum 

Fall von PAUL 1948) 

a 

Abb. 19. Schematische Darstellung einer Linkslage 
des Aortenbogens mit rechts descendierender Aorta 
und rechts gelegenem Ductus arteriosus (nach J. E. 

EDWARDS 1948) 

b 

Abb. 20a u. b. Arcus aortae circumflexus sinister bei einem 69jahrigen Patienten (aus STERZ 1961). 
a Sagittalbild: spiegelbildliches Verhalten des links gelegenen Aortenbogens und der rechts descendierenden 
Aorta. b Seitliches Oesophagogramm: dorsale Eindellung der Speiseriihre, deren Durchmesser dem der Aorta 

entspricht 

METZKER U. OSTRUM 1939). Zusammenfassende Darstellungen der anatomischen und 
rontgenologischen Befunde bei Rechtslage des Aortenbogens erfolgten durch ARKIN (1926), 
BIEDERMANN (1931) sowie KOMMERELL (1936) und ZDANSKY (1949). 

Die Hiiufigkeit der Anomalie wird unterschiedlich angegeben. Ohne zusatzliche MiBbildungen 
fand SCHMIDT (1957) einen rechts liegenden Aortenbogen unter 75000 Riintgenschirmbildaufnahmen 
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45mal = 0,06 %. Von diesen Patienten waren 28 Manner und 17 Frauen. Da die Geschlechtsverteilung 
unter dem Gesamt-Untersuchungsgut in einem entsprechenden Verhaltnis stand, schloB der Autor, 
daB die GefaBanomalie bei Mannern und Frauen gleich haufig vorkommt. BIEDERMANN (1931) 

a 

b 

Abb. 21a u. b. Transposition der groBen GefiWe und Ventrikel­
septumdefekt bei einem 7jahrigen Jungen (F. Ko.). a Dorsoven­
trale Ubersichtsaufnahme: links-betontes Herz mit verstrichener 
Herztaille. b Venoses Angiokardiogramm: links der Wirbelsaule 

ascendierende und descendierende Aorta 

beobachtete eine Rechtslage des Aorten­
bogens unter 5000 Thoraxdurchleuch­
tungen 7mal, ABBOTT (1936) unter 1000 
angeborenen Herz- und GefaBfehlern 
14mal. BIEDERMANN (1931) fand unter 
20000 Sektionen 12mal eine Rechtslage 
der Aorta und 6mal zusatzliche Ano­
malien. Manner und Frauen waren 
gleichermaBen beteiligt. ASSMANN (1924) 
nahm an, daB eine Rechtslage des 
Aortenbogens stets auf weitere MiBbil­
dungen schlieBen lasse. Wenngleich sich 
dies nicht bestatigte, so kommt die 
Rechtslage des Aortenbogens doch mit 
anderen Anomalien zusammen vor. Eine 
enge Bindung besteht besonders zu der 
Fallotschen Tetralogie, bei der eine 
Rechtslage des Aortenbogens in 20 bis 
25 % der FaIle beobachtet wurde (AB­
BOTT 1936; TAUSSIG 1947; GROSSE­
BROCKHOFF, LOOGEN U. SCHAEDE 1960). 

Die entwicklungsgeschichtlichen V or­
aussetzungen der Rechtslage des Aorten­
bogens sind die Persistenz der rechten 
4. Kiemenbogenarterie und der rechten 
absteigenden Aortenwurzel. Meist bildet 
sich auch die linke absteigende Aorten­
wurzel nicht vollkommen zuruck. Sie 
bleibt dann in Form einer divertikel­
artigen Ausstiilpung am rechts ver­
laufenden Aortenbogen bzw. an dessen 
Ubergang zur Aortadescendens erhalten. 
Daruber hinaus sind zwei Varianten 
moglich, die sich auf Abgang und Ver­
lauf der A. subclavia sinistra auswirken. 
Obliteriert die linke absteigende Aorten­
wurzel auch in ihrem distalen Anteil, 
so geht als erster Ast yom Aortenbogen 
eine A. anonyma mit der A. subclavia 
sinistra und A. carotis communis sini­
stra ab_ Es folgen die A. carotis com­
munis dextra sowie die A_ subclavia 
dextra. Obliteriert die linke 4. Kiemen­
bogenarterie, so ist der erste Ast des 
Aortenbogens die A. carotis communis 
sinistra; es folgen die A. carotis com­
munis dextra, die A. subclavia dextra 
und als letzter Ast die A. subclavia 
sinistra, die aus dem divertikelartigen 
Rest der linken absteigenden Aorten­
wurzel abgeht. Der Abgang der A. sub­
clavia sinistra als erster Ast yom Aorten­
bogen ist haufiger. Entspringt die A. 
subclavia sinistra als letzter Ast yom 
rechts gewendeten Aortenbogen, so er­
folgt ihr Ursprung meist nicht direkt, 
sondern aus einem Aortendivertikel; 

der direkte Abgang aus der Aorta wird seltener beobachtet. HOLZAPFEL (1899) sah diese Form unter 
21 Fallen nur zweimal. Gelegentlich kann die A. subclavia sinistra verengt sein (ZDANSKI 1949) oder 
aus mehreren kleineren GefaBen bestehen (EWALD 1926). Del' Ductus arteriosus mundet bei Rechts­
lage des Aortenbogens durchweg in das als Rest der links absteigenden Aortenwurzel ubrig gebliebene 
Aortendivertikel. Eine sehr seltene Verlaufsform ist der Abgang der A. subclavia sinistra aus einem 
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b 

a 

d 

c 

Abb.22a-d. Normale und pathologische GefaBverlaufe bei Rechtslage des Aortenbogens (nach HElM DE 

BALSAC 1954). a Spiegelbild des normalen links gelegenen Aortenbogens. b Wie a mit links gelegenem Ductus 
arteriosus (in der Regel vorkommende Verlaufsform). c Retrooesophagealer Verlauf der A. subclavia. d Retro· 

oesophagealer Verlau! der A. subclavia und divertikelartiger Rest des linken Aortenbogens 
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Abb.23. Skizze der anatomischen Verhiiltnisse bei 
Rechtslage des Aortenbogens (nach HElM DE BALSAC 

1954) 

nicht mit der Aorta in Verbindung stehenden 
Ductus arteriosus. Die zu erwartende Cyanose 
des linken Armes fehlt hierbei, weil ein aus· 
gedehnter Koilateralkreislauf uber eine Inter· 
costalarterie, die der A. subclavia sinistra ruck­
laufig Blut zuftihrt, oder auch uber die A. carotis 
zustande kommt (HOLST zit. nach KRAUSE 1868). 
Entsprechend dem bei der A. lusoria erwahnten 
Verhalten finden sich auch bei Rechtslage des 
Aortenbogens zahlreiche Varianten der vom 
Aortenbogen abgehenden Gefalle. So konnen aile 
vier Gefalle aus einem gemeinsamen kurzen 
Stamm vor der Trachea entspringen (DUBRUElL, 
zit. nach KRAUSE 1868) oder einzeln vom Aorten­
bogen abgehen (KOMMERELL 1936). 

Auf eine besondere Verlaufsform des Ductus 
arteriosus zwischen Pulmonalarterie und Anfangs­
teil der Aorta descendens wird bei Erorterung 
der Rontgenbefunde eingegangen. 

Die Abb. 22 zeigt schematisch normale und 
pathologische Gefallverlaufe bei Rechtslage des 
Aortenbogens. 

CI.) V orderer Typ 

Der Aortenbogen verlauft nach rechts 
und kreuzt den rechten Hauptbronchus 
(Abb. 23). Auf der dorsoventralen Sagittal-

aufnahme sieht man den 

Abb.24. Rechtslage des Aortenbogens bei einer 27jiihrigen Frau (M.Mo.) 
ohne sonstige Herzanomalie 

Aortenbogen oft etwas 
unterhalb der Clavicula 
in Form einer flachen 
halbrunden Vorw6lbung 
rechts randstandig wer­
den, wahrend er am lin­
ken Herzrand nicht er­
scheint (Abb. 24). Auch 
die in der Regel rechts der 
Wirbelsaule verlaufende 
Aorta descendens ist in 
ihrem Anfangsteil zu er­
kennen. Einen wichtigen 
diagnostischen Hinweis 
gibt das Oesophago­
gramm. Man erkennt 
auf dem Sagittalbild die 
dem Aortenbogen ent­
sprechende Incisur rechts 
sowie im zweiten schrag en 
Durchmesser vorne. 1m 
ersten schragen Durch­
messer lassen sich mar­
kante Veranderungen des 
Oesophagus nicht abgren-
zen. In seitlicher Pro­
jektion kann eine sehr 

flache Eindellung von hinten sichtbar werden. In den Abb. 25 u. 26 sind die charakte­
ristischen Veranderungen am kontrastmittelgefiilltem Oesophagus bei Rechtslage des 
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Aortenbogens einmal schematisch, zum anderen an Hand von Breischluckaufnahmen 
dargestellt. 

Weitere indirekte Hinweise auf den rechts gewendeten Aortenbogen konnen sich aus 
dem Sagittalbild ergeben (SCHMIDT 1957). Dazu gehort eine vermehrte Linkslage der 
Trachea. Das normalerweise rechts der Mittellinie liegende Aufhellungsband der Luft­
rohre setzt sich schrag in den linken Hauptbronchus fort, wahrend es mit dem rechten 

a b 

c d 

Abb. 25a-d. Oesophagusimpressionen bei Rechtslage des Aortenbogens (schematisch nach HElM DE BALSAC 

1954). a Sagittale Projektion. b Erster schrager Durchmesser. c Zweiter schrager Durchmesser. d Seitliche 
Projektion 

Hauptbronchus einen Winkel bildet. Diese Veranderungen sind bei Frauen und Jugend­
lichen infolge der normalerweise mehr in der Mittellinie verlaufenden Trachea weniger 
gut zu erkennen und nehmen mit dem Alter zu. Das Herz kann bei rechtsliegendem 
Aortenbogen vermehrt nach links gelagert sein. SchlieBlich fand sich in Verbindung mit 
der GefaBanomalie oft eine verstrichene Herztaille, die auf ein vergroBertes Pulmonalis­
segment zuriickzufiihren war. Ein groBer Pulmonalbogen bei Rechtslage der Aorta war 
bereits von HAMMER (1926) beobachtet worden und hatte falschlicherweise Veranlassung 
zur Annahme zusatzlicher Anomalien gegeben (HERZOG u. FIRNBACHER 1927; GROSSMANN 
u. MELLER 1928). Handelt es sich urn das Spiegelbild der normalen Verhaltnisse bei links 
gelegenem Aortenbogen, so findet sich der Ductus arteriosus rechts zwischen Aorta und 
Pulmonalarterie. Diese Form ist extrem selten. Haufiger sieht man den Ductus arteriosus 
zwischen Pulmonalarterie und A. subclavia oder Aortendivertikel. NEUHAUSER (1949) 
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b 

sowie MATHEY u. Mitarb. 
(1952) beobachteten Pa­
tienten mit rechts liegen­
dem Aortenbogen, bei de­
nen der Ductus arteriosus 
von der linken Pulmonal­
arterie zum Anfangsteil 
der Aorta descendens nach 
rechts verlief. Dabei kam 
es zu einer Einschniirung 
von Trachea und Oesopha­
gus. Auf der Breischluck­
aufnahme war im dorsoven­
tralen Strahlengang eine 
breite Impression durch 
den Aorten bogen von rechts 
und im Seitenbild eine 
schmale durch den Ductus 
arteriosus von hinten zu 
erkennen. Beschwerden in 
Form von Husten, Stridor, 
Dysphagie und rezidivie­
renden Infektionen der At­
mungsorgane waren bei 
den Patient en vorhanden, 
so daB ein chirurgischer 
Eingriff notwendig wurde. 
Er erfolgte in einem Fall 
unter der irrtiimlichen An­
nahme eines doppelten 
Aortenbogens. In einer 
Beobachtung von KRAUSS 
(1953) entstand die Ring­
bildung durch einen Ductus 
arteriosus, der sich zwi­
schen Pulmonalarterie und 
Aortendivertikel erstreckte 
und e benfalls zu einer Ein­
schniirung von Trachea und 
Oesophagus fiihrte. 

~) Rechtslage des Aortenbo­
gens mit retrooesophagealem 
Verlauf der A. subclavia 

sinistra 

Die A. su bela via sinistra 
entspringt als letztes GefiiB 

Abb. 26 a-d. Oesophagogramme 
entsprechend den Abb. 25a-d 
bei einem 64jahrigen Patienten 
(E.Kr.) mitRechtslage desAorten­
bogens ohne sonstige angeborene 
Anomalien und Myodegeneratio 

cordis 
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auf der rechten Seite des Aortenbogens, urn dann retrooesophageal nach links zu ziehen. 
Dabei macht die A. subclavia sinistra eine Impression an der dorsalen Oesophaguswand 
von links nach rechts, die besonders auf der seitlichen Aufnahme deutlich wird (Abb. 27). 
Statt der A. subclavia kann ein Truncus brachiocephalicus hinter dem Oesophagus nach 
links ziehen. Eine Differenzierung beider Varianten ist nur angiographisch moglich. 
Differentialdiagnostisch miissen Eindellungen des Oesophagus von hinten durch erweiterte 
Bronchialarterien, wie sie bei Fallotscher Tetralogie oder Isthmusstenose der Aorta 
vorkommen konnen, in Erwagung gezogen werden. 

Abb. 27a u. b. Oesophagusdarstellung bei einem 7jahrigen Patienten (J.Zi.) mit retrooesophagealem Verlauf 
der A. subclavia sinistra und Ventrikelseptumdefekt. a Erster schrager Durchmesser: Stop der Breipassage 
in Hahe des den Oesophagus kreuzenden GefaBes. b Zweiter schrager Durchmesser: flache Eindellung des 

Oesophagus von hinten 

y) Rechtslage der Aorta mit retrooesophagealem Divertikel 

Haufiger als durch den retrooesophagealen Verlauf einer A. subclavia werden dorsale 
Oesophagusimpressionen durch Aortendivertikel hervorgerufen, die als Rest der hinteren 
linken Aortenwurzel persistieren (Abb. 28). Ruckschliisse, ob eine A. subclavia sinistra 
oder ein Aortendivertikel vorliegt, sind - wenn iiberhaupt - nur aus der GroBe der 
Oesophagusimpression bzw. der Vorwolbung des Oesophagus bei seitlichem Strahlengang 
moglich. Auf dem seitlichen Bild IaBt sich das Divertikel innerhalb der halbkreisfOrmigen 
Vorwolbung der Speiserohre unter U mstanden abgrenzen. Fernerhin kann es herz­
synchrone Pulsationen bei der Durchleuchtung zeigen. Das Restdivertikel kann dariiber 
hinaus so groB sein, daB es links von der Trachea auf der Ubersichtsaufnahme bei dorso­
ventralem Strahlengang in Form eines knopfformigen GefaBschattens sichtbar wird (Fall 1 
von BIEDERMANN 1931). Wird die dorsale Impression des Oesophagus von einem Aorten­
divertikel verursacht, so ist mit Hilfe der bisher besprochenen Aufnahmetechnik - sagit­
tale und seitliche Aufnahme des mit Kontrastmittel gefiilltem Oesophagus - kein Auf­
schluB dariiber zu gewinnen, ob die A. subclavia sinistra aus dem Aortendivertikel ent­
springt oder als erster Ast yom Aortenbogen abgeht. Hierzu ware eine Angio­
graphie notwendig, die jedoch in der Regel nicht indiziert sein diirfte (Abb. 29). 

Aortendivertikel bei Linkslage des Aortenbogens als Rest der rechten dorsal en Aorten­
wurzel wurden anatomisch beschrieben. Klinisch spielt diese Variante eine viel geringere 
Rolle als die erorterte Divertikelbildung bei rechts gewendetem Aortenbogen. 
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b 

Abb. 28a u. b. Rechtslage des Aortenbogens und retrooesophageal gelegenes Aortendivertikel bei einem 
36jahrigen Patienten (A. Be.). a Sagittale Vbersichtsaufnahme: Aortenbogen unterhalb der rechten Clavicula 
erkennbar. b Seitliches Oesophagogramm: ausgedehnte Vorwolbung des Oesophagus durch das retrooesophageal 

gelegene Divertikel 

a b 

Abb.29a-d. Rechtslage des Aortenbogens und retrooesophageal verlaufende A. subclavia sinistra. Zusatz­
liche Anomalien durch Herzkatheteruntersuchung ausgeschlossen. 29jahrige Patientin (H.Sp.). a Sagittales 
Nativbild: breit aufsitzendes linksbetontes Herz. Der rechts gelegene Aortenbogen erscheint unterhalb der 
rechten Clavicula. Die Aorta descendens ist rechts abzugrenzen. b Sagittales Oesophagogramm: Einkerbung 
am rechten Oesophagusrand in Hohe des Aortenbogens. c Seitenbild zu b: Oesophagus nach vorne vorgewolbt 
und nach hinten eingedellt. d Sagittales Angiokardiogramm: Kontrastmitteldepot etwas caudal und links des 
Aortenbogens. Es entspricht einem als Rest der linken hinteren Aortenwurzel aufzufassenden Aortendivertikel, 
aus dem wahrscheinlich die linke A. subclavia bzw. ein linksgelegener Truncus brachiocephalicus entspringt 
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(5) Arcu8 aortae dexter circumflexu8 (KOMMERELL 1936) 

Diese auch als "hinterer Typ" bezeichnete Variation des rechts gelegenen Aorten­
bogens ist durch folgenden Verlauf charakterisiert: der Aortenbogen zieht rechts der 

Abb.29c Abb.29d 

b 

Abb. 30a u. b. Anatomische Skizze bei Arcus aortae dexter circumflex us von vorne (a) und von hinten (b 
(nach HElM DE BALSAC 1954) 
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Wirbelsaule nach cranial, kreuzt den rechten Hauptbronchus und biegt dann in einem 
spitzen Winkel hinter Trachea und Oesophagus auf die linke Seite, urn links der Wirbel­
saule zu descendieren (Abb. 30). SCHMIDT (1957) gibt die Haufigkeit dieser Verlaufsform 
mit 13 % unter Herzgesunden bei Rechtslage des Aortenbogens an. Klinische Symptome 
in Form von Schluck- und Atembeschwerden sind nicht die Regel, wurden jedoch beob­
achtet, wie in einem Fall von KEITH u. Mitarb. (1958). 

a b 

c d 

Abb. 31a-d. Oesophagogramm bei Arcus aortae circumflexus dexter (nach HElM DE BALSAC 1954). a Sagittale 
Projektion. b Erster schrager Durchmesser. c Zweiter schrager Durchmesser. d Seitliche Projektion 

Wesentlich ftir die Diagnose ist wiederum das seitenverschiedene Verhalten von 
Aortenbogen einerseits und Aorta descendens andererseits. Dartiber hinaus gibt das Oeso­
phagogramm wichtige Aufschltisse tiber das Vorliegen der hier erorterten Anomalie. Als 
Folge der Rechtslage des Aortenbogens erkennt man eine flache Eindellung der rechten 
Oesophagusflanke in Hohe des Aortenbogens. Die nach links hintiberkreuzende Aorta 
ftihrt zu einer Impression des Oesophagus von hinten, wobei Oesophagus und Trachea 
nach vorne verlagert werden konnen und die Aussparung am Oesophagus dem Durch­
messer der Aorta entspricht (Ab b. 31 u. 32). Eine dritte Impression an der linken Oesophagus­
flanke durch die Aorta descendens etwas weiter unterhalb ist nicht obligato 

Auch beim hinteren Typ des rechts verlaufenden Aortenbogens konnen die A. sub­
clavia sinistra oder der Truncus brachiocephalicus rechts entspringen und bei ihrem 
retrooesophagealen Verlauf eine zweite Impression des Oesophagus von hinten verur­
sachen. Die Abb. 32b u. c zeigen das Oesophagogramm eines sol chen Falles. Abb. 33 er­
lautert schematisch GefaBverlaufe bei dem hinteren Typ des rechts gelegenen Aortenbogens 
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mit und ohne retrooesophagealen Verlauf der A. subclavia sinistra. Entsprechende Fane 
mit zusatzlichen Anomalien der Aortenaste wurden von TAUSSIG (1947) sowie GROB 
(1949) beobachtet. 

b c 

Abb. 32a-c. Arcus aortae dexter circumflex us bei einem 55jahrigen Patienten (0. Hu.). a Sagittale Ubersichts­
aufnahme. b Sagittales Oesophagogramm: Verlagerung der Speiseriihre nach links. c Seitliches Oesophago­

gramm: Verlagerung der Speiseriihre nach vorne (aus THURN 1958) 

d) Doppelter Aortenbogen 
Die Persistenz der 4. Kiemenbogenarterie beiderseits bildet die entwicklungsgeschicht­

liche Grundlage des doppelten Aortenbogens. 
Die erste anatomische Beschreibung der Anomalie erfolgte durch HOMMEL (1737). die erste ront­

genologische Diagnose eines doppelten Aortenbogens mit partieller Atresie des vorderen Bogens 
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b 

Abb. 33a u. b. GefaBverliiufe bei dem hinteren Typ des rechts gelegenen Aortenbogens mit und ohne retro­
oesophagealem Verlauf der A. subclavia sinistra (schematisch nach HElM DE BALSAC 1954) 

a b c 

Abb. 34a-c. GefiiBverliiufe bei doppeltem Aortenbogen (nach HElM DE BALSAC 1954). a Symmetrische Aus­
bildung beider Aortenbogen. b Hypoplastischer linker Aortenbogen. c Der linke Aortenbogen endet in einem 
Divertikel und ist durch einen bindegewebigen Strang mit der A. subclavia sinistra verbunden. Einmiindung 

des links gelegenen Ductus arteriosus in den Aortenbogen 
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gelang ARKIN (1923). Zusammenfassende Darstellungen des seltenen Krankheitsbildes gaben GRIS­
WOLD u. YOUNG (1949), EKSTROM u. SANDBLOM (1951), ABALLI u. PEREIRAS (1953) sowie KIKUTH 
(1958). Abb. 34 zeigt schematisch GefiiBverlaufe bei doppeltem Aortenbogen. 

Die symmetrische Ausbildung zweier funktionstuchtiger Aortenbogen ist selten. Unter den 85 
von EKSTROEM u. SANDBLOM (1951) zusammengestellten Fallen fand sich diese Form llma!. 14mal 
war der vordere (linke) Bogen starker, 53mal der rechte oder hintere (Abb. 35). Bei diesen 53 Fallen war 
der vordere Bogen Ilmal partiell obliteriert. Die descendierende Aorta liegt gewohnlich links. In 15 der 
von ABALLI (1953) bearbeiteten 76 FaIle fand sich eine rechts descendierende Aorta. Die vier groBen 
GefaBe entspringen gewohnlich symmetrisch von beiden Aortenbogen: die A. carotis communis 
sinistra und A. subclavia sinistra vom linken Bogen und die entsprechenden GefaBe rechts entweder 
einzeln oder mit einem Truncus brachiocephalicus vom rechten Aortenbogen. Gelegentlich gehen 
auf jeder Seite drei GefaBe ab [EKSTROEM u. SANDBLOM 1951)] oder es findet sich ein linksseitiger 
Truncus brachiocephalicus (SWEET 1947). Bezuglich der 
Lage des Ductus arteriosus ist die Kombination einer links 
descendierenden Aorta mit linksseitigem Ductus arteriosus 
am haufigsten; es folgt die rechts descendierende Aorta 
mit rechtsseitigem Ductus arteriosus (GRIswOLD u. YOUNG 
1949; ARKIN 1936; SWEET u. Mitarb. 1947; GROB 1949; 
LUBERT u. Mitarb. 1952). Eine rechts descendierende 
Aorta mit rechtsseitigem Ductus arteriosus wurde von 
EDWARDS (1953) einmal beobachtet. 

Sehr selten ist der Verlauf des hin teren Bogens zwischen 
Oesophagus und Trachea (HOMMEL 1773; MALACARNE 
1784; ZAGORSKY 1809; WELCH 1891). 

Uber eine fehlende Vereinigung beider Aorten zur 
Aorta descendens und ihre Einmundung in die Aa. iliacae 
wurde von BAUMANN (1930) berichtet. 

Meist kommt der doppelte Aortenbogen isoliert vor. 
Unter den 76 Fallen von ABALLI (1953) war ein offener 
Ductus arteriosus 5mal vorhanden. BLALOCK (1948) fand 
einen Fall mit doppeltem Aortenbogen unter 610 ange­
borenen, Cyanose verursachenden Vitien. EKSTROM u. 
SANDBLOM (1953) sahen in zehn Fallen gleichzeitig einen 
offenen Ductus arteriosus und einmal einen V orhof­
septumdefekt. 

Klinische Symptome kommen durch die Ein­
engung von Oesophagus und Trachea bei del' Aorten­
ringbildung zustande. Sie bestehen in einem vorwie­
gend inspiratorischen, abel' auch exspiratorischen 
Stridor, del' sich zu einer anfallsweise auftretenden 
Atemnot bis zur Cyanose und BewuBtlosigkeit stei­
gem kann. Die Beschwerden treten oft bald nach 

Abb.35. Anatomische Skizze hei doppeltem 
Arcus aortae mit hypoplastischem linken, 
vorderen Bogen (nach HElM DE BALSAC 1954) 

del' Geburt auf. Sie sind bei del' Aortenringbildung im iibrigen nicht obligat, konnen 
andererseits jedoch friih zum Tode fiihren, falls eine operative Behandlung nicht erfolgt. 
Die Atemnot ist bei nach hinten gestrecktem Kopf weniger stark als beim Vomiiber­
neigen. Vorwartsbeugen des Kopfes kann geradezu eine Dyspnoe auslosen. Rezi­
divierende Infekte del' Atemwege, wie Laryngitis, Tracheitis, Bronchitis odeI' Pneu­
monie kommen gehauft VOl'. SchlieBlich miissen noch Beschwerden im Sinne einer Dys­
phagie durch Kompression des Oesophagus erwahnt werden. Kinder bis zu 2 Jahren, 
bei denen die Beschwerden in Form von Atemnot im Vordergrund stehen, sind besonders 
gefahrdet. Mit zunehmendem Alter und wachsender Widerstandskraft lassen die Kom­
pressionserscheinungen oft nach odeI' schwinden ganz (TAUSSIG 1947). So beobachteten 
GRISWOLD u .YOUNG (1949) bei Patienten mit doppeltem Aortenbogen von unter 2 Jahren 
Beschwerden in 85 % del' Falle; bei Patienten von iiber 3 Jahren traten diese nur in 13 % auf. 

Rontgenbefunde. Auf del' Ubersichtsaufnahme kann del' Aortenbogen im allgemeinen 
rechts odeI' beidseitig sichtbar werden. Die Aortenbogen konnen dabei die Trachea rechts 
und links eindellen. 

Wichtig fUr die Diagnose ist das Oesophagogramm (Abb. 36). Es zeigt eine Impression 
an den Oesophagusflanken rechts und links, deren Starke abhangig von del' Ausbildung 
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des jeweiligen Aortenbogens ist. Die Eindellung liegt auf del' einen Seite oft etwas hOher 
als auf del' anderen, wobei del' hoher gelegene Aortenbogen meist auch del' weitere ist. 
Bei seitlichem Strahlengang wird eine Eindellung des Oesophagus von dorsal sichtbar, 
die mit einer Verlagerung del' Speiserohre nach vorne einhergehen kann. VerHiuft ein 
Aortenbogen VOl' dem Oesophagus auf die andere Seite, dann sieht man auch eine 
Oesophagus impression von vorne, so daB bei entsprechender anatomischer Situation 
eine circumscripte Einschniirung des Oesophagus auf del' Breischluckaufnahme resul­
tieren kann. Die GefiiBe konnen zu einer priistenotischen Dilatation des Oesophagus 
mit Passagebehinderung in diesem Bereich fiihren. Pulsationen, die an den Oesophagus­
eindellungen sichtbar werden, lassen darauf schlieBen, daB sie durch GefiiBe entstanden sind. 

11 b 

Abb. 36a u. b. Doppelter Aortenbogen bei einem 2jahrigen Jungen (W.Ka.). Oesophagusdarstellung. a Sagit­
tale Projektion: Impressionen des Oesophagus beiderseits, rechts weiter cranial als links. b Projektion im 
1. schragen Durchmesser: Impression der Oesophagus-Hinterwand und Abdrangung der Speiseriihre nach 

vorne durch den von links nach rechts kreuzenden Aortenbogen 

Del' sicherste Nachweis del' GefiiBanomalie und eine eindeutige Kliirung del' jeweiligen 
anatomischen Verhiiltnisse ist durch das Angiokardiogramm moglich (Abb. 37 u. 38). 

Einer besonderen Erorterung bediirfen noch jene Formen mit partieller Atresie des 
linken vorderen Aortenbogens. Hierher gehort die von ARKIN (1925, 1944) als "doppelter 
Aortenbogen mit Persistieren des rechten und lsthmusstenose des linken Bogens" be­
schriebene Anomalie. Dabei liegt del' rechts gewendete Aortenbogen retrooesophageal. 
Am Ubergang des Aortenbogens zur Aorta descendens findet sich ein Aortendivertikel, 
das durch einen bindegewebigen Strang mit del' als erstes GefiiB aus dem Aortenbogen 
entspringenden A. subclavia sinistra verbunden ist. AuBerdem miindet in das Aorten­
divertikel del' Ductus arteriosus (vgl. Abb. 34c). 

ARKIN (1944) gab eine detaillierte Beschreibung del' rontgenologischen Erscheinungs­
form diesel' Aortenringanomalie: bei sagittalem Strahlengang sind ascendierende Aorta 
und Aortenbogen rechts des Mittelschattens zu erkennen. Es finden sich eine geringe 
Verschiebung del' Trachea und eine deutliche Verlagerung des Oesophagus nach links. 
Del' Aortenknopf fehlt auf del' linken Seite; die Aorta descendens kann als flachbogige 
Verschattung links sichtbar werden. 1m rechten (I.) schriigen Durchmesser liegt del' Aorten­
knopf hinter Trachea und Oesophagus; sie sind nach vorne und links verdriingt. 1m 
Oesophagogramm liiBt sich eine entsprechende zirkuliire Eindellung del' Speiserohre in 
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Hohe des Aortenbogens von hinten und rechts erkennen. Die auf das Aortendivertikel 
zuriickzufiihrende Verschattung ist manchmal retrooesophageal oder in Deckung mit der 
descendierenden Aorta zu sehen. 1m zweiten schragen Durchmesser sieht man den breiten 

c 

Abb. 37 a-c. Doppelter Aortenbogen (gleicher Patient wie Abb.36). Angiokardiographie. a Sagittalbild: 
Ursprung und Verlauf des Anfangteils der aufsteigenden Aorta regelrecht. Teilung in zwei Aortenbogen von 
praktisch gleicher Weite. Verlauf des linken Bogens retrooesophageal (vgl. Abb. 36b) iiber die Mittellinie zu 
der rechts vom Wirbelsaulenschatten gelegenen Aorta descendens. Ursprung der HalsgefaBe beiderseits getrennt 
aus dem zugehorigen Aortenbogen. b Projektion im I. schragen Durchmesser (rechte Schragstellung): Wieder­
vereinigung beider Aortenbogen zur gemeinsamen Aorta descendens. c Projektion im II. schragen Durchmesser 

Schatten der ascendierenden Aorta rechts der Trachea und den retrooesophagealen Verlauf 
des Aortenbogens. 

Nach MATHEY u. Mitarb. (1952) gehOrt diese Form zu den inkompletten Ringbildungen 
des Aortenbogens. Die Autoren zahlen dazu auBerdem jene Aortenringanomalien, die 

5* 
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durch Rechtslage des Aortenbogens und linksseitigen "hinteren Verlauf" des Ductus 
arteriosus zwischen Pulmonalarterie und Aortendivertikel (KRAUSS 1953; GROSS 1953; 
NEUHAUSER 1949; ROTTHOFF u. FERBERS 1960) oder zwischen Pulmonalarterie und 
Aorta descendens (MATHEY u. Mitarb. 1952) zustandekommen (Abb. 39). Ihre Abgrenzung 

a b 

Abb. 38a u. b. Doppelter Arcus aortae mit schwacher ausgebildetem vorderen linken Aortenbogen bei einem 
9jahrigen Jungen (R.Sch.). a Sagittales Angiogramm. b Seitliches Angiogramm (Katheter im linken Vorhof) 

a b 

Abb.39a-c. Verschiedene Formen von Aortenringbildungen urn Trachea und Oesophagus durch caudalen 
oder seitlichen Verlauf des Ductus arteriosus (nach MATHEY u. Mitarb. 1952). Rechtsgewendeter Aortenbogen. 
a Einmundung des Ductus arteriosus in ein Aortendivertikel. b Einmundung des Ductus arteriosus in 
eine retrooesophageal verlaufende A. subclavia sinistra. c Einmundung des Ductus arteriosus direkt in die 

Aorta descendens 

vom eigentlichen doppelten Aortenbogen kann erhebliche Schwierigkeiten bereiten. In 
typischen Fallen erkennt man bei sagittalem Strahlengang am Oesophagogramm die 
durch den rechts gewendeten Aortenbogen hervorgerufene breitere Impression am rechten 
Rand der Speiser6hre sowie am linken Rand und im Seitenbild von hinten eine schmale 
auf den hinteren Verlauf des Ductus arteriosus zuriickzufiihrende Furche. 
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e) Knickung des Aortenbogens 

Bei dieser Anomalie handelt es sich urn einen doppelbogigen Verlauf des Arcus aortae 
mit zwei Gipfeln. Das Zwischenstlick ist nach caudal konvex durchgebogen und liegt 
zwischen einem hoheren vorderen und einem tieferen hinteren Gipfel (Abb. 40). An seinem 
tiefsten Punkt ist es durch ein kurzes Ligamentum 
arteriosum fixiert. Eine Dilatation des GeHiBes im 
vorderen oder hinteren Bogen sowie caudal der 
Krlimmung wurde beobachtet. Sie gab Veranlas­
sung zur Verwechslung mit Tumoren (SOUDERS u. 
Mitarb. 1951; Dr GUGLIELMO u. GUTTADAURO 1955; 
PATTINSON u. GRAINGER 1959). Lateralabweichun­
gen im Bogenbereich kommen vor. 

Diese Verlaufsform des Aortenbogens wurde 
von REICH (1949) und SOUDERS u. Mitarb. (1951) 
an Hand angiokardiographischer Befunde beschrie­
ben. STEOKEN (1961) berichtete liber 40 Fane. Die 

a 

a b 

Abb. 40a u. b. Anatomische Skizzen zu zwei 
Fallen mit Knickung des Aortenbogens (nach 

STECKEN u. Mitarb. 1961) 

b 

Abb. 41a u. b. Knickung des Aortenbogens bei einem 41jahrigen Patienten (aus STECKEN u. Mitarb. 1961). 
a Ausbuchtung (Verdrangung) des mit Kontrastmittel gefiillten Oesophagus unterhalb des Aortenbogens 
nach rechts. b Retrograde Aortographie: Knickung der Aorta. AuBerdem maBige Einengung im Isthmusbereich 

Anomalie wird auch als "kinking" oder "buckling of the aortic arch", "subclinical" oder 
"atypical coarctation", "Pseudokoarktation", "Arcus aortae bicurvatus" bezeichnet. 

Klinisch wurde als Folge der Anomalie ein nicht obligates systolisches Gerausch 
gehort, das BRUWER (1957) auf Wirbelbildungen im Aortenbogen zuriickflihrte. Hoch­
druck und Schluckstorungen wurden beobachtet. GRISHMAN u. Mitarb. (1944) beschrieben 



70 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz· und GefaBfehler 

a 

Abb. 42a u. b. Knickung des Aortenbogens bei einer 67jahrigen Patientin (aus STECKEN u. Mitarb. 1961). 
a Deutliches tJberlappungsphanomen am linken oberen GefiiBrand. Oesophagus nach rechts verdrangt. 

b Seitliches Schichtbild 

Abb. 43a u. b. Knickung des Aortenbogens bei einem 51jahrigen Patienten (aus STECKEN u. Mitarb. 1961). 
a Sagittalbild: scharf konturierte halbkreisfiirmige Vorwiilbung des GefiiBbandes links durch den vor der 
Knickung gelegenen Aortenanteil. b Seitliches Schichtbild: deutliche Abknickung des Aortenbogens in Form 

einer Einkerbung an der cranialen Aortenkontur 
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eine gleichzeitige teilweise oder vollstandige Obliteration der linken A. subclavia mit 
Pulsasymmetrie. Differentialdiagnostische Abgrenzung der Knickung des Aortenbogens 
gegentiber der Isthmusstenose der Aorta oder Aortenaneurysmen konnen notwendig 
sein. Auf die Verwechslungsmoglichkeit mit Mediastinaltumoren wurde bereits hinge­
wiesen. 

Atiologisch wurde eine atherosklerotische Streckung der Aorta diskutiert. Die Tat­
sache, daB die Anomalie zusammen mit anderen kongenitalen Herzfehlern vorkommt 
(Dr GUGLIELMO U. GUTTADAURO 1955; GORDON u. Mitarb. 1956; STECKEN u. Mitarb. 
1961) und auch bei jungen Patienten beobachtet wird, macht eine Entwicklungsstorung 
als Ursache wahrscheinlich. 

Rontgenbefund. Bei sagittalem Strahlengang kann sich der doppelgipflige Arcus 
aortae in Form zweier Bogen an den linken GefaBrand projizieren (Abb.41). Beide 
Bogen konnen sich zum Teil tiberlappen und eine unterschiedliche Strahlendichte auf­
wei sen (Abb. 42). Der obere Bogen erscheint weniger dicht als der untere und entspricht 
dem proximal des Knicks gelegenen Aortenanteil. Auf anderen Aufnahmen kann ein 
normal gelegener Aortenbogen zur Darstellung kommen, der sich am unteren Pol scharf 
yom tibrigen GefaBband absetzt, und an den sich nach caudal eine zweite flach konvexe 
Vorwolbung anschlieBt (Abb. 43). 1m Gegensatz zur Aortenisthmusstenose, bei der ent­
sprechende Bilder beobachtet werden, fehlt jedoch eine Amplitudendifferenz an der linken 
GefaBkontur im Kymogramm. Bei der Durchleuchtung und auf der Aufnahme im seit­
lichen Strahlengang oder linken (II.) schragen Durchmesser kann der Doppelbogen des Ar­
cus aortae bereits sichtbar werden; besser gelingt seine Darstellung in diesen Projektionen 
auf Schichtaufnahmen. 1st die Aorta ascendens unterhalb des Knicks erweitert, so findet 
man bei sagittalem Strahlengang eine Verlagerung bzw. Eindellung des kontrastmittel­
geflillten Oesophagus nach rechts und bei seitlicher Projektion nach hinten. 

2. Marfan-Syndrom 

Beim Marfan-Syndrom handelt es sich um eine angeborene Systemerkrankung des 
mesodermalen Gewebes mit besonderer Beteiligung elastischer Fasern (WEVE 1931; 
McKuSICK 1955). Die Anomalie ist dominant erblich, wobei jedoch nur einzelne Familien­
mitglieder betroffen sein konnen (unvollkommen dominant erblich nach WEVE 1931). 
Veranderungen des Skeletes, der Augen sowie des Herz- und GefaBsystems beherrschen 
das Krankheitsbild. 

Die Anomalie wurde 1896 von MARFAN bei einem 51/ 2jahrigen Madchen beobachtet. Neben einem 
abnormen Langenwachstum fan den sich iibermaBige Flexibilitat von Handen und FiiBen sowie 
Kontrakturen der Fingergelenke. MARFAN nannte das Krankheitsbild DolichosMnomelie. 1m Hin­
blick auf die Erstbeschreibung erwahnt McKuSICK (1955) eine Beobachtung von WILLIAMS (1876), 
die sich auf ein Geschwisterpaar mit Ektopia lentis und abnormem Langenwachstum bezieht. Eine 
Reihe von Synonyma sind in der Literatur flir dieses Syndrom gebrauchlich. Statt DolichosMnomelie 
liest man auch abgekiirzt Dolichostenie oder Dolichomelie. ACHARD (1902) nannte die Erkrankung 
Arachnodactylie, wobei das Symptom der "Spinnenfingrigkeit", durch das abnorme Langenwachstum 
bedingt, in den Krankheitsnamen aufgenommen wurde. Ferner finden sich folgende Bezeichnungen: 
Achromakrie (PFAUNDLER 1914), partieller Gigantismus bzw. Riesenwuchs (PERITZ 1911), Hyperchon­
droplasie (MERY und BABONNEIX 1902), Dystrophia mesodermalis congenita, Typus Marfan (WEVE 
1931), Dysmesdaktylie oder Dysmesektopia (LAVAL 1939) und Dysmorpho-Dystrophia mesodermalis 
congenita (Dolichomorphie Typ Marfan) (SCHMID 1946). Marfan-Syndrom und Arachnodactylie sind 
die in der Literatur gebrauchlichsten N amen. 

Die Augensymptome des Marfan-Syndromes wurden von SALLE (1912), BORGER (1915), CUSToms 
(1932) und PFAUNDLER (1944) beschrieben. ORMOND und WILLIAMS (1924) wiesen besonders auf die 
Zugehorigkeit der Augenveranderungen zum Syndrom hin. Zahlreiche Publikationen von ophthalmo­
logischer Seite liegen dariiber hinaus vor. 

Die hier besonders interessierenden kardiovasculdren Verdnderungen beschrieben bereits 
SALLE (1912), PIPER und IRVINE-JONES (1926) sowie BAER, TAUSSIG und OPPENHEIMER 
(1943), wobei die letztgenannten Autoren auf die Medianekrose der Aorta mit konsekutivem 
Aneurysma als flir das Marfan-Syndrom besonders typische GefaBveranderung hinwiesen. 
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Die Anzahl der bisher beobachteten FaIle wird von VERSE (1959) mit 400 angegeben. 
Der Autor gibt eine ausftihrliche Darstellung des Krankheitsbildes und fiihrt, soweit 
beurteilbar, ltickenlos Literatur bis zum Jahre 1959 an. YOUNG (1922) tibersah 221, 
WEVE (1934) 84, MARFAN (1938) 150, RADOS (1942) 211 und ANDERSON u. PRATT-THO­
MAS (1953) 349 Patienten mit Marfan-Syndrom. 

Die Hiiufigkeit kardiovascularer MiBbildungen bei dem Krankheitsbild wird unter­
schiedlich angegeben. Bei Untersuchungen, die sich vorwiegend auf klinische Beobach­
tungen sttitzen, liegen die Zahlen zwischen 30 und 50 % (NORCROSS 1938 45 % , RADOS 1942 
30 %, FISCHL U. RUTHBERG 195450 %, McKuSICK 195540 %), wobei die erhebliche Schwan­
kungsbreite einmal durch die unterschiedliche Fallzahl, zum anderen durch die Fach­
richtung der Autoren und die unterschiedlichen Untersuchungsmethoden bedingt sind. 

Tabelle 1. Hiiufigkeit und Art der kardiovasculiiren 
Anomalien bei 60 Autopsien von Marfan-Syndrom­

Triigern. (Aus FABRE u. Mitarb. 1957.) 

Gesamtzahl. . . . . . . . . . . 
K ardiovasculiire A nomalien . . . . 
a) Aneurysma der Aorta ascendens 

(mit Medianekrose). . . . . . 
b) Aneurysma der abdominalen Aorta . 
c) Aneurysma der Pulmonalarterie 

(mit Medianekrose). . 
d) Aortenisthmusstenose . 
e) Aortenhypoplasie. . 
f) Ductus art. apertus 
g) Vorhofseptumdefekt 
h) Klappenanomalien 
i) Myokardfibrose . . 

60 
56 

38 
6 

3 
6 
1 
1 

15 
22 

5 

An Hand pathologisch-anatomischer Unter­
suchungen, die uns besonders stichhaltig er­
scheinen, wird eine Beteiligung des Herzens 
und der GefaBe in tiber 80 % angegeben. 
UYEYAMA u. Mitarb. (1947) sahen unter 
15 Autopsien 12mal eine Mitbeteiligung der 
kardiovascularen Organe. STEINBERG u. 
GELLER (1955) fanden bei 41 Autopsien 34 
und FABRE u. Mitarb. (1957) bei 60 Aut­
opsien 56mal Veranderungen des Herzens 
und der GefaBe. 

Uber die Erblichkeit des Syndroms be­
steht heute kein Zweifel mehr, nachdem 
zahlreiche Beobachtungen tiber sein Auf­
treten in der Generationenfolge gcmacht 
wurden. 

WEVE (1931), der dieser Fragestellung besonders nachgegangen ist, fand in sechs Familien 23 bis 
dahin nicht beobachtete FaIle. WILSON (1957) berichtet tiber das Auftreten des Krankheitsbildes in 
drei aufeinanderfolgenden Generationen innerhalb einer Familie. Ross (1949) konnte bei 117 Fallen 
in 56% und LAST (1955) bei 206 Fallen in 81 % ein familiares Vorkommen nachweisen. Der Erbgang 
ist dominant; nach McKuSICK (1955) kommt es in 15 % zu Spontanmutationen, die wiederum 
dominant vererbt werden. Eine konnatale Lues (WEILL 1932; DELORD u. VIALLEFONT 1936; 
TUPINAMBA U. DE SOUZA DIAS 1938) oder Alkoholismus der Eltern (THOMAS 1914; DOLLFUS U. 

TETREAU 1938) wurden als Ursache der Anomalie diskutiert. 
Pathogenetische Erwagungen erstrecken sich auf die Annahme eines "Basisdefektes des Binde­

gewebes" (McKuSICK 1955), endokriner Stiirungen (PFAUNDLER 1914; SALLE 1912) und einer Fehl­
leistung tibergeordneter vegetativer Zentren (WEYERS 1949). WEVE (1931) sprach von einer meso­
dermalen Systemstiirung. Beziehungen zum Status dysraphicus werden eriirtert (PASSOW 1935). 

Pathologisch-anatomische Veriinderungen sollen, nur soweit sie Herz und GefaBe betreffen, 
hier erortert werden. Die Tabelle 1 gibt eine Ubersicht tiber pathologisch-anatomische 
Befunde nach Beobachtungen von GOYETTE und PALMER (1953) sowie BLACK und LAN DAY 
(1954) an Hand von 60 Autopsien. Auf pathologisch-anatomische Befunde bei Marfan­
Syndrom gehen auBerdem SIEGENTHALER (1956) sowie Dux, HILGER, SCHAEDE und 
THURN (1960) besonders ein. 1m Mittelpunkt stehen Mediaveranderungen der Aorta, 
die der von ERDHEIM (1930) beschriebenen "Medionecrosis aortae idiopathic a cystica" 
entsprechen. Auf ihr klappennahes Vorkommen im Bereich des Sinus Valsalvae mit 
moglicher aneurysmatischer Erweiterung des Klappenringes wiesen TUNG und LIEBOW 
(1952) hin. Als Folge der Aortenwandnekrose kann es zum Aneurysma dissecans oder 
zu einem fusiformen Aneurysma mit Ruptur der GefaBwand kommen (ETTER u. GLOVER 
1943; McKuSICK 1955; PAPPAS, MASON U. DENTON 1957; DIMOND, LARSEN, JOHNSON 
U. KITTLE 1957; GRIFFIN U. KOMAN 1958; HUSEBYE, WOLFF U. FREID MANN 1958; SINHA 
U. GOLDBERG 1958). Die degenerativen Mediaveranderungen konnen auch die yom 
Aortenbogen abgehenden groBen GefaBe betreffen und zu ihrer Erweiterung ftihren 
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(BRETON, FRANCOIS, M. LEKIEFRE, DUPUIS, J. LEKIEFRE 1961) oder sich auf den An­
fangsteil einer Coronararterie erstrecken (Dux u. Mitarb. 1960). Als Folge einer Aorten­
dilatation kommt es zu einer Erweiterung des Klappenringes mit SchluBunfahigkeit der 
Aortenklappen. Die aneurysmatische Erweiterung kann auch die Bauchaorta betreffen 
(TRAISMAN u. JOHNSON 1954; BRETON u. Mitarb. 1961). Eine Medianekrose mit aneurys­
matischen Erweiterungen wurde auch an der A. pulmonalis beobachtet (BAER, TAUSSIG 
U. OPPENHEIMER 1943; TUNG U. LIEBOW 1952; SLOPER U. STOREY 1953; GOYETTE u. P AL­
MER 1953; McKuSICK 1955; ANDERSON U. PRATT-THOMAS 1953; VAN BUCHEM 1959). Die 
Herzklappen betreffende Endokardverdickungen sahen BLACK u. LAN DAY (1955) unter 
34 Autopsien 21 mal. Die Mitralklappe war 15mal und 10mal die Aortenklappe verandert. 

Tabelle 2. Kardiovasculare Veranderungen bei Marfan-Syndrom nach McKuSICK (1955) ausgehend von 
der Annahme eines "Grunddefektes in einem Bindegewebselement" 

mit Auswirkung an: 
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Einzelne Autoren hoben das Fehlen einer rheumatischen Anamnese bei vorhandenen 
Klappenalterationen hervor (TUNG u. LIEBOW 1952; SLOPER U. STOREY 1953; McKuSICK 
1955; MACLEOD U. WILLIAMS 1956). Herzhypertrophie wurde meist zusammen mit Aorten­
klappenanomalien beobachtet. Auf das Vorkommen einer beziiglich ihrer Entstehung 
unklaren, meist den linken Ventrikel betreffenden Myokardfibrose wiesen FISCHL und 
RUTHBERG (1951), HEDINGER (1953), TASCHEN (1954) sowie SIEGENTHALER (1956) an 
Hand von Obduktionsbefunden hin. 

Die Kombination angeborener Herzfehler mit Marfan-Syndrom wurde in einer Reihe 
von Fallen festgestellt. Nach Dux u. Mitarb. (1961) kommt die Aortenisthmusstenose 
in 10 % der FaIle zusammen mit dem Marfan-Syndrom vor. -aber das gleichzeitige Vor­
handensein eines Ductus arteriosus berichteten WEYERS (1949), TASCHEN (1954), McKu­
SICK (1955) und BINGLE (1957). Eine Fibroelastosis endocardica bei Marfan-Syn­
drom sahen BAYER, BRIX U. MEYER (1958); eine Pulmonalstenose zusammen mit 
dem Syndrom wurde von VAN BUCHEM (1959) beobachtet. Relativ haufig scheint die 
Kombination mit einem Vorhofseptumdefekt zu sein (PIPER und IRVINE-JONES 1926; 
WOOD u. Mitarb. 1932; BAER, TAUSSIG U. OPPENHEIMER 1943; MOSES 1951; McKuSICK 
1955). Wahrend ein isolierter Ventrikelseptumdefekt als zusatzliche MiBbildung bisher 
nicht beobachtet wurde (VERSE 1959), wies McKuSICK(1955) auf das gleichzeitige Auf­
treten einer Fallotschen Tetralogie hin. 

Das klinische Bild wird von der Trias bestehend aus Skelet-, Augen- sowie Herz­
und GefaBveranderungen gepragt. 
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Patienten mit Marfan-Syndrom sind meist iibergroB. Das AuBere wird durch die 
UberHinge, eine mangelhafte Ausbildung des subcutanen Fettgewebes und der dadurch 
bedingten Untergewichtigkeit, sowie durch eine auBergewohnliche Lange von Handen 
und FiiBen mit spitz auslaufenden Fingern und Zehen bestimmt. Die Muskulatur ist 
hypoton und hypoplastisch. Die Gelenke sind iiberstreckbar, zum Teil bestehen Kon­
trakturen. Das Gesicht ist lang und schmal; durch Hangebacken erscheinen die Ziige 
traurig. Skoliose, Kyphose, Sternumeinziehungen und geringe Thoraxtiefe vervollstan­
digen das auBere Bild. 

a b 

Abb. 44a-f. Marfan-Syndrom bei einer 39jahrigen Patientin (P. Ro.). a Sagittale Thoraxiibersichtsaufnahme: 
groBes Aneurysma der Aorta ascendens. b Seitenbild zu Abb. 44a: ringformiger Kalkschatten innerhalb des 
Aneurysmas. c Selektive thorakale Aortographie: Kontrastmittelfiillung eines BIindsackes im Bereich der 
rechtsseitigen GefaBschattenverbreiterung. d Seitenbild in einer etwas spateren Phase als Abb. 44c: breiter 
Kontrastmitteliibertritt aus dem Blindsack in einen caudal gelegenen, iiber apfelgroBen Hohlraum. e Sagittal­
bild einer spateren Phase der Kontrastmittelfiillung: zunehmende Dichte des zweiten sackformigen Kontrastes 
in Richtung auf die Wirbelsaule. MaBiger Kontrastmittelreflux in den linken Ventrikel. Verbreiterung der 

vom Aortenbogen abgehenden Arterien. f Seitenbild zu Abb. 44e 

Wegen del' nach RADOS in 80 % del' FaIle vorhandenen Augenanomalien tragen die Mar­
fan-Patienten oft eine Brille. Luxation del' Linsen, gelegentlich auch einseitig vorkommend, 
mit Veranderungen del' Zonula Zinnii sind besonders typisch. Dariiber hinaus wurden 
vielfaltige Abnormitaten des Sehorganes beobachtet, von denen noch Brechungsanomalien, 
Strabismus, Megacornea, Kolobome von Iris oder Linse, Irisheterochromie oder Aniridie 
erwahnt werden sollen. 

Die bei Marfan-Syndrom beobachteten Veranderungen von seiten des Herzens und 
der groBen GefaBe wurden von McKuSICK in einem Schema zusammengefaBt, das von 
dem "Grunddefekt eines Bindegewebselementes mit moglicher Abnormitat der elastischen 
Fasern" ausgeht (Tabelle 2). Die klinischen Symptome werden zum Teil bestimmt durch 
die sonst auch als selbstandige Krankheitsbilder vorkommenden kardiovascularen Ano­
malien, wie Aorten- und Pulmonalisaneurysma, Aneurysma des Sinus Valsalvae, Aorten­
insuffizienz. Aortenaneurysmen bei Patienten unter 40 Jahren sind suspekt auf Marfan­
Syndrom. Friihzeitig auftretende Aortenruptur mit Herzbeuteltamponade oder Hamato­
thorax stellt eine haufig beobachtete Todesursache der Marfan-Patienten dar (ETTER 
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U. GLOVER 1943; TOBIN u. Mitarb. 1947; UYEYAMA, KENDO U. KAMINS 1947; LILLIAN 1949; 
MACLEOD u. WILLIAMS 1956; SIEGENTHALER 1956 u.a.) . Die Verlegung der Coronarostien 
durch disseziierende Aneurysmen sahen REEH u. LEHMAN (1954). Dartiber hinaus wurden 
mehr unspezifische Syndrome, wie pectanginose Beschwerden, Belastungsdyspnoe und 

Abb.44c Abb.44d 

Abb.44e Abb.44£ 
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Herzinsuffizienz beschrieben (GOYETTE u. PALMER 1953). Eine Aortenruptur bei Marfan­
Patienten wahrend einer Graviditat wurde von LINDEBOOM u. BOUWER (1949) sowie von 
HUSEBYE, WOLFF U. FREID MANN (1958) beobachtet_ 

Einer besonderen Erwahnung bedurfen die sog. formes frustes oder Abortiv­
formen des Marfan-Syndroms. Hierunter sind isoliert auftretende Einzelsymptome, wie 
Aortenaneurysmen im jugendlichen Alter, zu verstehen. Ihre Zuordnung zum Marfan­
Syndrom, die im Einzel£all schwierig sein kann, wird durch das Auffinden anderer, 
dem Symptomenkomplex zugehoriger Anomalien bei Familienuntersuchungen erleichtert. 

Rontgenbefunde. Durchleuchtung und Nativbild konnen bei den kardiovascularen 
Komplikationen des Marfan-Syndroms neb en unauffalligen Befunden Abweichungen von 

a b 

Abb. 45a u. b. Patientin (D.R.), 31 Jahre alt, mit den klinischen Zeichen einer Aorteninsuffizienz. Bei vier 
weiteren Familienmitgliedern Zeichen eines Marfan-Syndroms (Fall von BRETON, FRANCOIS, LEKIEFRE, 
DUPUIS U. LEKIEFRE 1961). a Sagittales Nativbild: Verbreiterung des Herzens nach beiden Seiten; verbreitertes 

GefaBband. b Retrograde Aortographie. Dilatation der thorakalen Aorta 

der Norm aufweisen. So wurde eine Verbreiterung des Herzschattens nach links oder 
nach beiden Seiten auf der dorsoventralen Ubersichtsaufnahme beschrieben (Abb. 44a) 
(SIEGENTHALER 1955; Dux u. Mitarb. 1960 u.a.). Die Thoraxtiefe ist infolge des Hoch­
wuchses meist gering (Abb.44b). Besteht eine Aorteninsuffizienz, so kann eine sog. 
aortale Konfiguration des Herzschattens im Rontgenbild sichtbar werden (BRETON u. 
Mitarb. 1961). Bei der Durchleuchtung oder im Kymogramm sind dann vermehrte puls­
atorische Bewegungen an der Aorta ascendens zu erwarten. Andere Aufnahmen zeigen 
einen weit nach rechts bogenfOrmig ausladenden Mittelschatten als Ausdruck eines Aneu­
rysmas im Ascendensbereich der Aorta (BAER, TAUSSIG, OPPENHEIMER 1943; PAPPAS, 
MASON U. DENTON 1957). 

Aneurysmatische Erweiterungen der Pulmonalarterie konnen zu einer Prominenz des 
Pulmonalbogens an der linken Herz- und GefaBkontur fuhren (BAER, TAUSSIG U. OPPEN­
HEIMER 1943; TUNG U. LIEBOW 1952). Bei einem Fall von PRATT-THOMAS (1953) kam 
es zu einer Ruptur der Pulmonalarterie in das Perikard. Eine Pulmonalklappeninsuffizienz 
sah McKuSICK (1955) bei einem 6 Monate alten Saugling. Autoptisch konnten der Medio­
necrosis cystica Erdheim entsprechende Veranderungen an der Pulmonalarterie fest­
gestellt werden. 



Eine Einzelbeobachtung be­
trifft eine Verkalkung des linken 
Vorhofs beim Marfan-Syndrom 
(MANECKE 1960). 

Eine zuverHissige und detail­
lierte Diagnose der GefaBver­
anderungen besonders in fruhen 
Stadien der Erkrankung ist nur 
mit Hilfe einer Kontrastmitteldar­
stellung durchAngiokardiographie 
oder Aortographie moglich. Mit 
diesen U ntersuchungsmethoden 
wurden aneurysmatische Erweite­
rung en der Aorta thoracalis darge­
stellt (Abb.44 und 45). Seltenere 
FaIle betreffen Aneurysmen im 
Bereiche der Aorta abdominalis 
(Abb.46) (MOURENu.Mitarb.1953; 
LANGERON, DIARD, LIEFOOGHE 
und MASSON 1954; BRETON, 
FRANCOIS, M. LEKIEFRE, DUPUIS 
und J. LEKIEFRE 1961) oder die 
Erweiterung der groBen vom Aor­
tenbogen abgehenden GefaBe 
(BRETONu.Mitarb.1961)(Abb.44e 
und f). Besonders auf die angio­
kardiographische Diagnose ange­
wiesen ist man bei Aneurysmen des 
Sinus Valsalvae, wie STEINBERG 
und GELLER (1955), STEINBERG, 
MANGIARDI und NOBLE (1957) so­
wie Dux, HILGER, SCHAEDE und 
THURN (1960) zeigen konnten. 

1m Hinblick darauf, daB es 
monosymptomatische Formen des 
Marfan-Syndroms gibt, bei denen 
die Aorta oder die Pulmonalarterie 
dilatiert ist, wird die differential­
diagnostische Abgrenzung von 
einer sog. idiopathischen Ektasie 
dieser GefaBe sehr schwierig. Man 
ist berechtigt, eine idiopathische 
Erweiterung der Aorta oder Pul-

Abb. 46a u. b. Klinische Zeichen einer 
Aorteninsuffizienz bei einem 33jahrigen 
Mann. Eine Tochter: typische Krankheits· 
zeichen des Marfan·Syndroms (Fall von 
BRETON, FRANCOIS, LEKIEFRE, DUPUIS 
u. LEKIEFRE 1961). a Dorsoventrales 
N ativbild: beiderseits, besonders nach 
links verbreitertes Herz. Nach rechts aus· 
ladende Aorta ascendens. b Retrograde 
Aortographie: aneurysmatisch erweiterte 

Aorta abdominalis 
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monalarterie anzunehmen, wenn weder die Familienanamnese noch sonstige Befunde auf 
ein Marfan-Syndrom schlieBen lassen. Bei dem in Abb. 47 gezeigten Fall handelt es sich 
z.E. urn einen 11 Jahre alten Jungen mit einer starken Ektasie der aufsteigenden Aorta, 
ohne jeglichen Hinweis auf eine Systemerkrankung im Sinne eines Marfan-Syndroms 
oder einen anderen Fehler, der als Ursache der Erweiterung in Frage kame. 

b c 

Abb. 47 a~c. Idiopathische Aortenektasie bei einem lljahrigen Jungen (H.P.No.) ohne Anhalt fiir zusatzliche 
Anomalien. a Dorsoventrales Nativbild: normal gro.6es Herz. Breite, in ihrem ascendierenden Teil ektatische 
Aorta. b Angiokardiogramm (sagittal) nach Kontrastmittelinjektion in die Pulmonalarterie: Aorta bis zum 

Isthmusbereich ektatisch erweitert. c Angiokardiogramm (seitlich): auffallend weite Aorta ascendens 
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3. Aortenstenose 
Einteilung. Bei der angeborenen Aortenstenose werden drei Formen unterschieden: 

die valvuHire, die subvalvulare und die supravalvulare. 
Embryologie. Wahrend die Entstehung der subvalvularen und supravalvularen Stenose praktisch 

immer Folge einer Entwicklungsstorung ist, wird fiir die Klappenstenose auch eine fetale Entziindung 
als Ursache diskutiert. 

Anatomie. Bei der valvularen Stenose sind die Klappenrander verdickt und mehr 
oder weniger stark miteinander verklebt. 1m Kindesalter sind Kalkeinlagerungen selten. 
Nicht selten sind nur zwei Klappensegel (Valvula bicuspidalis) ausgebildet; vereinzelt 
findet sich eine Schrumpfung oder Hypoplasie des Klappenbasisringes (RICHTER 1953; 
BIRCKS, DERRA, KREMER, LOHR u. LOOGEN 1961). 

Die 8ubvalvuldre Stenose, von DOERR (1959) auch Conusringstenose genannt, wird 
von einer elastisches und kollagenes Bindegewebe enthaltenden Endokardleiste gebildet. 
Sie liegt im allgemeinen nur einige Millimeter unterhalb der Klappen, die meist normal 
entwickelt sind. Nur vereinzelt werden Klappenveranderungen [Valvula bicuspidalis 
(DILG 1883), myxomahnliche Veranderungen (DORMANNS 1939)] beobachtet. Haufiger 
ist dagegen eine gleichzeitig bestehende Klappeninsuffizienz. 

Die 8upravalvulare Aortenstenose ist am oberen Rand des Sinus Valsalvae kurz ober­
halb des Abganges der Coronararterien lokalisiert. Sie wird im allgemeinen von koIla­
genem Bindegewebe mit Einlagerungen von elastischen Fasern gebildet. 

Die Aortenstenose ist nicht selten mit anderen Anomalien kombiniert. Von diesen 
sind vor all em der offene Ductus arteriosus, der Ventrikelseptumdefekt (ROSSI 1954) 
und die Aortenisthmusstenose (ftinf eigene Beobachtungen) zu erwahnen. 

Hiiufigkeit. Die angeborene valvulare Aortenstenose macht 3-6 % alIer kongenitalen Herzfehler 
aus (CAMPBELL u. KAUNTZE 1953; REINHOLD u. Mitarb. 1955; KEITH u. Mitarb. 1958). Seltener ist 
die subvalvulare Stenose. Sie wurde von ABBOTT (1936) in 12 von 1000 ObduktionsfalIen gefunden 
und unter 3000 angeborenen Herzfehlern des eigenen Krankengutes 15mal diagnostiziert. Trotz 
mehrerer Veroffentlichungen in den letzten Jahren (DENIE u. VERHEUGHT 1958; KREEL u. Mitarb. 
1959; MORROW u. Mitarb. 1959; HERBST u. Mitarb. 1960; LOOGEN u. VIETEN 1960) ist die supra­
valvulare Aortenstenose eine sehr seltene Anomalie. 

PathophY8iologie. Die Aortenstenose - unabhangig von ihrer Lokalisation - bedeutet 
ftir den linken Ventrikel eine vermehrte Druckarbeit. Infolgedessen kommt es zu einer 
Muskelhypertrophie, die den Ventrikel befahigt, auch bei starken Stenosen ein noch der 
Norm angenahertes Schlag- und Minutenvolumen aufrechtzuerhalten. In Analogie zu 
Untersuchungen bei vergleichbaren Fehlern des rechten Herzens (Pulmonalstenose ohne 
Ventrikelseptumdefekt) darf auch flir die Aortenstenose angenommen werden, daB bei 
schweren Stenosen mit starker Hypertrophie des Ventrikels ensystolisches und end­
diastolisches Kammervolumen verringert sind. Erst wenn eine Insuffizienz des linken 
Ventrikels eintritt, wird eine VergroBerung des Restvolumens klinisch offenbar. 

Klinik. Die klinischen Symptome sind im allgemeinen so charakteristisch, daB die 
Diagnose einer Aortenstenose ohne spezielle Herzuntersuchungen gestellt werden kann. 
Bei Erwachsenen haben vergleichende hamodynamische und klinische Befunde so ein­
deutige Korrelationen zwischen dem Auskultationsbefund bzw. dem Phonokardiogramm, 
der Carotispulskurve, dem Elektrokardiogramm einerseits und der Druckerhohung im 
linken Ventrikel andererseits gezeigt, daB in der Mehrzahl der FaIle aus dem klinischen 
Bild auch eine Beurteilung des Stenosegrades abgeleitet werden kann (FLEMING u. GIBSON 
1957; GILLMANN u. LOOGEN 1960). Bei Kindern ist diese Ubereinstimmung aber nicht 
zuverlassig. Die klinischen Befunde geben nur selten Auskunft tiber die Lokalisation 
der Stenose. Hier ist es vor all em der Nachweis von Kalkablagerungen im Bereich des 
Aortenostiums, der auf eine valvulare Stenose schlieBen laBt. Dabei darf jedoch nicht 
tibersehen werden, daB Kalkablagerungen gelegentlich auch einmal bei einer subvalvularen 
Stenose gefunden werden. 

Rontgenbefunde. Vergleicht man Sagittalbilder des Herzens einer groBeren Zahl 
von Aortenstenosen, so finden sich aIle Ubergange von einer normalen H erzgrofie und 
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-konfiguration bis zu starken Links­
verbreiterungen mit "Aortenkonfigura­
tion" . Die "normale" HerzgroBe ist 
jedoch - von den leichten Stenose­
formen ohne nennenswerte Druckdif­
ferenz zwischen Aorta und Ventrikel 
abgesehen - meist nur eine schein­
bare. Durch Herzkatheteruntersuchung 
und Angiokardiographie konnte nach­
gewiesen werden, daB die Massenver­
teilung zugunsten des linken Ventrikels 
verschoben ist, ein Befund, der auch 
durch anatomische Untersuchungen bei 
Aortenstenosen belegt ist. Da jede Ver­
groBerung des linken Ventrikels, gleich­
gtiltig ob sie Folge einer Dilatation oder 
Hypertrophie ist, zunachst und vor­
nehmlich nach hinten erfolgt, kann das 
Sagittalbild ein normales Herz vortau­
schen. Meist, d. h. bei den funktionell ins 
Gewicht fallenden Stenosen, ist jedoch 
eine verstarkte Rundung der Herzspitze 
festzustellen, und die erwahnte Massen­
verteilung zugunsten des linken V entri­
kels laBt sich im allgemeinen bei der 
Untersuchung in der linken Schragstel­
lung auch ohne Zuhilfenahme spezieller 
U ntersuchungsmethoden nachweisen. 
Bei voll kompensierter Aortenstenose 
ergeben sich aus der GroBe des Herzens 
keine Rtickschltisse auf den Schwere­
grad des Herzfehlers (Abb. 48a-c). 
Dieser wichtige Befund wird durch die 
Abb.49 belegt, in der die Rontgenbil­
der (p.a.-Herzaufnahmen) von 26 tiber 
17 Jahre alten Patienten innerhalb der 
drei Stenosegrade (leicht, mittel, hoch­
gradig) tibereinander kopiert wurden 
(GILLMANN u. LOOGEN 1960). Die Mittel­
werte der drei Patientengruppen zeigen 

Abb. 48 a-c. Sagittalbilder von Herzen bei 
angeborenen Aortenstenosen unterschiedlicher 
Schweregrade. Gleichaltrige Patienten (1Ojahrige 
Jungen). Keine verwertbare GroBenanderung des 
Herzens innerhalb der verschiedenen Schwere­
grade. a Valvulare Aortenstenose, Schweregrad I. 
Systolische Druckdifferenz zwischen Aorta und 
linkem Ventrikel 10 mm Hg (Patient M. Kn.). 
b Subvalvuliire Aortenstenose, Schweregrad II. 
Systolische Druckdi££erenz zwischen Aorta und 
linkem Ventrikel 70 mm Hg (Patient B. Eh.). 
c Valvulare Aortenstenose, Schweregrad III. 
Systolische Druckdifferenz zwischen Aorta und 
linkem Ventrikel 100 mm Hg (Patient J. La.) 
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keine diagnostisch verwertbaren Unterschiede. Auch die Streuwerte lassen keine nennens­
werten Unterschiede erkennen. 

Starkere Verbreiterungen des Herzens nach links im dorsoventralen Bild treten erst 
auf, wenn es bei einer Insuffizienz des linken Ventrikels zur VergroBerung des Rest­
volumens und zur Dilatation gekommen ist (vgl. Abb. 52). Dann entsteht das Bild der 
"aortalen Konfiguration" des Herzens, das sich von entsprechenden Umformungen bei 
Aorteninsuffizienz oder arteriellem Hochdruck mit Arteriosklerose nicht unterscheidet. 

Diagnostisch bedeutungsvoll ist die Beachtung der Pulsationsablduje. Da bei der 
Aortenstenose das Schlagvolumen nicht vergroBert, sondern normal oder verkleinert ist, 

~ '11"'''''' 
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Abb.49 Abb.50 

Abb.49. Vergleich der DurchschnittsgroBen des Herzens bei Aortenstenosen der drei Schweregrade (voll 
kompensierte Aortenstenose, Patienten iiber 17 Jahre alt). Gruppe I: leichte Stenose, Gruppe II: mittel­

schwere Stenose, Gruppe III: schwere Stenose (nach GILLMANN u. LOOGEN) 

Abb. 50. Kymogramm des Herzens bei einem 15jahrigen Patienten (B.Sa.) mit hochgradiger Aortenklappen­
stenose (Druckdifferenz 100 mm Hg). Die Randbewegungen des linken Kammerbogens und des Aortenbogens 

sind klein bzw. reduziert 

sind auch die Pulsationen bei der reinen Aortenstenose normal oder kleiner, keinesfalls 
aber vergroBert. Die im Kymogramm faBbaren Randbewegungen des Iinken Kammer­
bogens sind daher nicht vertieft (Abb.50). Nicht selten (vor aHem bei hochgradigen 
Stenosen) ist eine Abschragung der Medialbewegungen der Kammerzacken, wie sievon 
STUMPF (1951) beschrieben wurde und die auf eine Verlangerung der Systole zu beziehen 
ist, nachweisbar. 

Der linke Vorhoj ist bei der Aortenstenose nicht vergroBert. Eine VergroBerung des 
linken Vorhofs ist suspekt auf einen zusatzlichen Mitralfehler (Abb.51) oder auf eine 
relative Mitralinsuffizienz bei dekompensierter Aortenstenose. 

Ein charakteristischer rontgenologischer Befund bei der Aortenstenose ist die Dilata­
tion der Aorta, die im Gegensatz zur Aorteninsuffizienz oder Aortensklerose mit Hoch­
druck auf den Ascendensanteil begrenzt ist (vgl. Abb. 48a u. c). Gelegentlich ist die 
Dilatation besonders stark ausgepragt im suprabulbaren Aortenabschnitt. Besser als im 
Sagittalbild kann man die Aortendilatation in linker Schragstellung des Patienten sichtbar 
machen. Bei Kontrastmittelfiillung laBt sich zeigen, daB die Konfigurationsanderung der 
Aorta nicht nur auf eine Dilatation, sondern auch auf einen abnormen Verlauf zuriick-

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 6 
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a 

b 

Abb. 51 au. b. Subvalvulare Aortenstenose mit Mitralinsuffizienz 
(relativ?) bei einem 13jahrigen Jungen (E.Pr.). a Sagittalbild: 
Herz nach links verbreitert, verstrichene Herztaille. Normale 
LungengefiiBzeichnung. b Seitenbild: Einengung des Retrokar­
dialraumes vor aHem im Bereich des vergroBerten linken Vorhofs 

zuftihren ist. Die Aorta verlauft 
bogenfOrmig nach vorne und rechts 
(KJELLBERG u. Mitarb. 1959). 

Die Pulsationen des aufsteigen­
den Aortenabschnittes sind - ahnlich 
wie der Pulmonalbogen bei der 
valvularen Pulmonalstenose - im 
allgemeinen kraftiger als normal. 
Das gilt auch fUr den Fall, daB die 
ascendierende Aorta nicht erweitert 
ist. Die verstarkten Pulsationen 
zeigen sich kymographisch als ver­
groBerte Randbewegungen, beson­
ders deutlich bei Aufnahme in linker 
Schragstellung. Sie sind auf die 
ascendierende Aorta begrenzt, wah­
rend der Aortenbogen und die 
absteigende Aorta normale oder 
verkleinerte Bewegungsamplituden 
aufweisen. Aus der Konfigurations­
anderung der Aorta konnen keine 
Rtickschltisse auf den Stenosegrad 
gezogen werden. Auch ftir die 
Stenoselokalisation gibt das Ver­
halten der ascendierenden Aorta 
keine zuverlassigen Hinweise, wenn 
auch feststeht, daB die angeborene 
Klappenstenose in der Mehrzahl 
der Falle mit einer Dilatation der 
ascendierenden Aorta kombiniert 
ist, wahrend ein derartiger Befund 
bei der subvalvularen Stenose nur 
selten beobachtet wird. Von 31 Pa­
tienten mit valvularer Aorten­
stenose des eigenen Krankengutes 
hatten 29, von 11 Patienten mit 
subvalvularer Stenose nur 2 eine 
Dilatation der aufsteigenden Aorta 
(Abb. 52) (GROSSE-BROCKHOFF U. 

LOOGEN 1961). Bei supravalvularer 
Aortenstenose ist im allgemeinen 
weder pra- noch poststenotisch eine 
Erweiterung der Aorta vorhanden; 
in drei eigenen Beobachtungen war 
der Aortenschatten sogar auffallend 
schmal (Abb. 53). Dagegen haben 
CHEU u. Mitarb. (1957) tiber eine 
poststenotisch aneurysmatisch er­
weiterte Aorta bei supravalvularer 
Stenose berichtet. 

Kalkablagerungen im Stenosebereich kommen bei jugendlichen Patienten nur selten 
vor. Der jtingste von CAMPBELL u. KAUNTZE (1953) beobachtete Patient mit angeborener 
Aortenstenose und rontgenologisch sichtbarer Kalkablagerung war 18 Jahre alt. Zum 
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Nachweis von Kalkablagerungen ist die Untersuchung mit harterer Strahlung bei stark ein­
geblendetem Feld und Drehung des Patienten in einen schragen Durchmesser zu empfehlen. 

Die Aortenstenose bedingt charakteristische Veranderungen des elektrokymographischen K urven­
verlauJes. Die Abweichungen von der normalen Kurve sind im wesentlichen Ausdruck der ver-

a b 

Abb. 52a u. b. Subvalvulare Aortenstenose (operativ gesichert) und Linksinsuffizienz bei einem 19jahrigen 
Patienten (W.Mii.). a Sagittalbild: stark nach links verbreitertes Herz. Deutliche Dilatation der aufsteigenden 

Aorta. b Seitenbild: Einengung des Retrokardialraumes im Vorhof- und Kammerbereich 

Abb.53. Supravalvulare Aortenstenose bei einem 12jahrigen Jungen (R.-M.Cr.). Verbreiterung des Herzens 
nach links bzw. links unten. Flache Vorwolbung des Pulmonalbogens. Schmaler Aortenschatten. Normale 

LungengefaBzeichnung 

langerten Entleerungszeit des linken Ventrikels und der anomalen Funktion der Aortenklappen. 
Die GroBe der Abweichung gibt Hinweise auf den Stenosegrad, nicht aber auf die Lokalisation. 
Bei leichten Stenosen sind die Abweichungen von der Norm nur gering. Der aufsteigende Schenkel 
hat eine normale Steilheit, im Gegensatz zur normalen Kurve ist aber die Spitze starker abgerundet. 

6* 
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Bei hochgradigen Stenosen erfolgt zwar der systolische Kurvenanstieg zum normalen Zeitpunkt 
(ca. 0,13 sec nach der Q-Zacke), der Kurvenanstieg ist jedoch stark verlangsamt. Incisur und dikrotische 
Welle sind nur angedeutet zu erkennen. 

Kontrastmitteldarstellung. Da die klinischen Befunde keine zuverlassige Bestimmung der 
Stenoselokalisation erlauben, kann man auf spezielle Untersuchungen nicht verzichten. 
Neben der Druckregistrierung im linken Ventrikel und in der Aorta bzw. wahrend die 
Katheterspitze die Stenose passiert, hat die Kontrastmitteldarstellung der AusfluBbahn 
des linken Ventrikels entscheidende diagnostische Bedeutung. Hierbei konnen mehrere 

Abb.54 Abb.55 

Abb.54. Angeborene valvulare Aortenstenose. Kontrastmitteldarstellung der AusfluBbahn des linken Ven­
trikels und der Aorta nach Ventrikelpunktion: kuppelformige Vorwolbung der Aortenklappen in eine post­

stenotisch erweiterte Aorta; gut erkennbarer Kontrastmittelstrahl durch das eingeengte Ostium 

Abb.55. Subvalvulare Aortenstenose. Einschniirung der Kontrastmittelbahn wenige Millimeter unterhalb 
des Aorienostiums, sowohl wahrend der systolischen als auch der diastolischen Phase 

Wege beschritten werden. Zunachst ist die Injektion des Kontrastmittels in die Pul­
monalarterie durch einen moglichst weitlumigen Katheter zu erwahnen. Die mit dieser 
Methode erreichbare Darstellung der anatomischen Verhaltnisse im Bereich der AusfluB­
bahn reicht jedoch bei Erwachsenen nur selten flir eine sichere Beurteilung aus. 
Sie wird daher heute kaum noch angewandt. Die Methode der Wahl ist die Injektion 
des Kontrastmittels in den linken Ventrikel, entweder durch einen retrograd von einer 
peripheren Arterie (ODMAN u. PHILIPSON 1958; PORSTMANN u. Mitarb. 1959; THURN 
u. Mitarb. 1960) oder transseptal (STEINHART u. ENDRYS 1960) in denlinken Ventrikel ein­
gefiihrten Katheter oder durch eine Punktionsnadel (BROCK u. Mitarb. 1956; GROSSE­
BROCKHOFF u. Mitarb. 1959; LOOGEN 1959). 

Bei der valvularen Aortenstenose findet sich eine Einschniirung der Kontrastmittel­
saule im Bereich des Ostiums. Bei technisch guter Darstellung ist der durch das ver­
engte Ostium flieBende Kontrastmittelstrahl zu erkennen. Zur Beurteilung der Beweg­
lichkeit der Aortenklappen wahrend der systolischen und diastolischen Phase ist eine 
schnelle Bildfolge mit Simultanaufnahmen in zwei Ebenen erforderlich. Die Erfassung 
sowohl der systolischen als auch der diastolischen Phase ist zur Vermeidung diagnosti-



scher Fehlschltisse unumganglich. 
Nur auf diese Weise kann eine 
durch Kontraktion bedingte Ein­
engung im Bereich der AusfluB­
bahn von einer echten subvalvu­
laren Stenose unterschieden werden. 
Bei zentral gelegener Offnung wer­
den die Klappen systolisch kuppel­
formig in die Aorta vorgesttilpt 
(Abb. 54). 1st die Aorta postste­
notisch erweitert, so ist besser als 
bei der tiblichen Rontgenuntersu­
chung zu erkennen, daB sich die 
Erweiterung nur auf den Ascendens­
anteil erstreckt. Gelegentlich ist 
suprabulbar eine eng umschriebene 
Ausbuchtung als Folge des an dieser 
Stelle auf die Aortenwand "aufpral­
lenden" Blutstrahls zu erkennen. 
Auch der bereits erwahnte oft un­
gewohnliche Verlauf der Aorta, der 
weite Bogen nach rechts und vorne, 
ist unschwer festzustellen. 

Die subvalvulare Aortenstenose 
ist durch eine Einengung der Aus­
fluBbahn des linken Ventrikels ge­
kennzeichnet. Sie liegt im allgemei­
nen wenige Millimeter bis zu I cm 
(selten mehr) unterhalb der Aorten­
klappen. Entscheidend ist die Fest­
stellung, daB die Einschntirung zu 
allen Phasen der Herzaktion besteht 
(Abb.55). 

Die Kontrastmittelftillung ermog­
licht nicht nur die Bestimmung der 
Aortenstenoselokalisation, sondern 
auch die Erkennung zusatzlicher 
Anomalien, z. B. einer Aortenisth­
musstenose (Abb.56) , eines Ventri­
kelseptumdefektes oder eines Ductus 
arteriosus apertus. 

Bei der supravalvularen Aorten­
stenose sind die AusfluBbahn der lin­
ken Kammer und das Aortenostium 
unverandert. Dagegen ist eine Ein­
engung des Aortenlumens zu erken­
nen, die meist unmittelbar distal vom 
Abgang der Coronararterien liegt 
(Abb.57). Die poststenotische Aorta 
ist bei dieser Anomalieform nicht 
selten gegentiber der Norm auffallend 
schmal, wahrend die Coronararterien 
meist stark erweitert sind. 
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Abb. 56. Subvalvuliire Aortenstenose und Aortenisthmusste­
nose. Kontrastmitteliibertritt in den linken Vorhof als Aus­

druck einer gleichzeitig bestehenden Mitralinsuffizienz 

Abb. 57. Supravalvuliire Aortenstenose. Pl6tzliche Ver­
schmiilerung der Kontrastmittelbahn in der Aorta, unmittelbar 
oberhalb des Abganges der stark erweiterten Coronararterien. 

Weitere Verengung im Truncus brachiocephalicus 
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Anhang 
a) Idiopathische hypertrophische subaortale Stenose 

Neben den in den vorstehenden Kapiteln angefiihrten Aortenstenosen ist in den 
letzten Jahren eine weitere Stenoseform bekannt geworden (B. A. BEROU u. Mitarb. 1957; 
R. C. BROOK 1959; MORROW u. BRAUNWALD u. Mitarb. 1960; GOODWIN u. Mitarb. 1960). 
Sie ist gekennzeichnet durch eine Einengung der AusfluBbahn des linken Ventrikels 
durch einen hypertrophischen Muskelring. 

Die Atiologie dieser Anomalie ist heute noch nicht geklart. Moglicherweise ist sie 
nicht auf nur einen ursachlichen Faktor zuriickzufiihren. In einigen Fallen ist ejne fami­
liare Disposition offensichtlich. Das gilt aber nicht flir die Mehrzahl der Patienten. In 
den meisten Fallen entwickelt sich die idiopathische hypertrophische subaortale Stenose 
wahrend der Adoleszenz oder im Erwachsenenalter und ist progressiver Natur. 

BRAUNWALD u. Mitarb. (1960) unterscheiden drei Untergruppen: 
1. Familiare, nichtkongenitale Form aller Altersstufen. 
2. Nichtkongenitale Form Erwachsener ohne Hinweis auf eine famiIiare Belastung. 
3. Nichtfamiliare kongenitale Form. 
In pathophysiologischer Hinsicht bestehen weitgehende Parallelen zu den Aorten­

klappen- oder subvalvularen Stenosen. 1m Gegensatz zu diesen Formen ist jedoch die 
Strombahneinengung bei der idiopathischen hypertrophischen Form nicht " starr " ; ihre 
GroBe wird durch die Kontraktion der Muskulatur bestimmt und ist daher in Abhangig­
keit von der unterschiedlichen Muskelkontraktion veranderlich. Hierauf beruht ein von 
BROOKENBROUGH u. Mitarb. (1961) beobachtetes hamodynamisches Kriterium, das eine 
Trennung dieser Stenoseform von den anderen Formen erlaubt. Bei Extrasystolen zeigt 
der erste N ormalschlag nach einer postextrasystolischen Pause normalerweise einen hoheren 
systolischen Druck im linken Ventrikel und in der Aorta. Auch bei der hypertrophischen 
sub aortal en Stenose ist der systolische Druck im prastenotischen linken Ventrikel nach 
der postextrasystolischen Pause erhoht, infolge der starkeren Kontraktion auch des 
"Stenoserings" ist aber der entsprechende systolische Druck in der Aorta niedriger als 
bei den iibrigen Systolen. 

Das klinische Bild der idiopathischen hypertrophischen subaortalen Stenose ist ab­
hangig yom Stenosegrad und zeigt dementsprechend aIle Ubergange von vollig beschwerde­
freien Patienten bis zu solchen, deren korperliches Leistungsvermogen erheblich ein­
geschrankt ist. Ein Leitsymptom ist das systolische Gerausch, dessen Maximum zwischen 
der Herzspitze und dem Sternum liegt. Oft ist hier auch Schwirren zu tasten. Das Ge­
rausch wird nur gering in die Aorta bzw. die Carotiden fortgeleitet. Der Aortenklappen­
schluBton ist bei den schweren Formen verspatet und kann sogar hinter dem Pulmonal­
klappenschluBton liegen ("paradoxe Spaltung"). Der HerzspitzenstoB ist im allgeneinem 
gut zu tasten; nicht selten ist er verbreitert und hebend. Charakteristisch ist die Carotis­
pulskurve. Einem initialen Steilanstieg folgt nach einem mesosystolischen Kurvenabfall 
ein zweiter, niedrigerer Kurvengipfel. 

Rontgenbefunde. Bei den funktionellleichten Stenoseformen konnen GroBe und Form 
des Herzens normal erscheinen (Abb. 58a). Bei den schweren Formen findet man meist 
eine Verbreiterung des Herzens nach links mit verstarkter Rundung der linken unteren 
Herzkontur. Eine Einengung des Retrokardialraumes wird bei den kompensierten Fallen 
nicht beobachtet (Abb. 58b). 

Bei gleichzeitig bestehender Mitralinsuffizienz, die oft in Kombination mit der hyper­
trophischen subaortalen Aortenstenose vorkommt, ist der linke Vorhof dem Insuffizienz­
grad entsprechend vergroBert. Das rechte Herz ist unauffallig. Diagnostisch wichtig ist 
auch die Feststellung, daB die ascendierende Aorta nicht dilatiert ist. 

Herzkatheteruntersuchung. Bei klinischer Verdachtsdiagnose, die in den meisten 
Fallen moglich ist, dient die Herzkatheteruntersuchung in erster Linie der Bestimmung 
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des Stenosegrades. Sowohl die retrograde als auch die transseptale Methode, gegebenen­
falls auch die direkte Punktion, sind hierzu geeignet. 

Kontrastmitteldarstellung. Mit der venosen Angiokardiographie ist eine zuverlassige 
Darstellung der Stenose im allgemeinen nicht zu erreichen. Die Injektion in den linken 

c d 

Abb. 58a-d. ldiopathische hypertrophische subaortale Stenose bei einem 37jahrigen Mann (H.Hii.). a Sagit­
tales Nativbild: keine besondere Formveranderung des Herzens und des GefaBbandes. b Seitenbild: keine 
Einengung des Retrokardialraumes. c Sagittales Lavogramm: wahrend der Systole AusfluBbahn des linken 
Ventrikels auffallend lang und von links oben eingeengt. d Seitenbild zu c: mehrere Zentimeter unterhalb 

der Aortenklappe Einengung der Kontrastmittelbahn 

Ventrikel ist nach Moglichkeit anzustreben. Bei diesem Vorgehen findet man mehrere 
Zentimeter unterhalb der Aortenklappen eine systolische Einengung der Kontrastmittel­
bahn durch unterschiedlich breite Muskelwiilste (Abb. 58c und d). Daneben erkennt man 
die stark hypertrophierte Muskelwand des linken Ventrikels. Gelegentlich ist der rechte 
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Ventrikel durch den muskelstarken und vergroBerten linken Ventrikel nach rechts ver­
drangt. SeineAusfluBbahn kann dabei eingeengt werden (BRAUNWALD u. Mitarb. 1960). 

b) Aortenatresie 

Bei dieser Anomalie handelt es sich urn eine Atresie des Aortenostiums. Vereinzelt 
kann eine kleine Qffnung erhalten sein. Das Ventrikelseptum ist normal ausgebildet. 
Aorta und Pulmonalarterie entspringen aus den zugehorigen Kammern. 

Die Aortenatresie ist seIten. MARTENS (1890) berichtete tiber 29 Falle, MONIE und DE PAPE 
stellten 1950 aus der Literatur weitere 26 F alle zusammen, EDWARDS (1953) fand die Anomalie 7mal 

0. unter 212 Fallen mit schweren angeborenen Angiokardio-
.a.ap. pathien. Das mannliche Geschlecht scheint bevorzugt 

Abb.59. Schematische Darstellung der Kreis­
laufverhaltnisse bei Aortenatresie. V.C.8. 
obere Hohlvene; V.c.i. untereHohlvene; A.d. 
rechter Vorhof; A.8. linker Vorhof; V.8. lin­
ker Ventrikel; V.d. rechter Ventrikel; Ao. 
Aorta; A.p.8. linke Pulmonalarterie; A.p.d. 
rechte Pulmonalarterie; V.p.8.linke Lungen­
vene; V.p.d. rechte Lungenvene; D.a.ap. offe­
ner Ductus arteriosus. Die Pfeile zeigen die 
Richtung des Blutstromes und die arteriove­
nose Durchmischung an (aus GROSSE-BROOK­
HOFF, LOOGEN, SOHAEDE; Hdb.inn.Med.1960) 

betroffen zu sein. 

Pathophysiologie. Das Lungenvenenblut flieBt, 
da ihm der Weg aus dem linken Ventrikel in die 
Aorta versperrt ist, durch einen Vorhofseptum­
defekt (tiberwiegende Form) oder tiber eine ano­
male Vene (BELLET und GOULEY 1932) in den 
rechten Vorhof und mischt sich mit dem aus den 
Hohlvenen kommenden venosen Blut. Yom rechten 
Ventrikel flieBt das Mischblut in die Pulmonal­
arterie und von dort in Abhangigkeit von den 
Stromungswiderstanden in den Lungen- und (durch 
einen offenen Ductus arteriosus) in den Korper­
kreislauf. Die aufsteigende Aorta wird rticklaufig 
durchstromt und gewahrleistet so eine Versorgung 
des Coronarkreislaufs (Abb. 59). Besteht keine 
offene Vorhofverbindung oder schlieBt sich der 
Ductus arteriosus, so sind die Trager der Ano­
malie naturgemaB nicht lebensfahig. 

Die klinische Diagnose oder auch nur die Ver­
dachtsdiagnose sind im allgemeinen nicht moglich. 
Die wegen des kaum beeintrachtigten fetalen Kreis­
laufs ausgereift zur Welt kommenden Kinder zeigen 
schon in den ersten Lebenstagen eine standig zu­
nehmende Verschlechterung ihresAllgemeinzustan­
des. Sie verweigern die Nahrungsaufnahme und 
nehmen rapid an Gewicht abo Neben deutlicher 

Dyspnoe treten eine Cyanose und bald Zeichen einer Herzinsuffizienz auf. Gewisse dia­
gnostische Hinweise gibt das Elektrokardiogramm. Neben einem Rechtstyp findet man 
in zwei Drittel der FaIle ein negatives T tiber den Ableitungsstellen des linken Ventrikels 
(KEITH u. Mitarb. 1958). 

Rontgenbefunde. Das Herz ist bei Auftreten der ersten klinischen Symptome 
fast immer nach beiden Seiten verbreitert. Nur vereinzelt sind GroBe und Form des 
Herzens im Normbereich. Bei vergroBertem Herzen kann die Herzspitze angehoben 
sein, die rechte Herzkontur ist dann durch den vergroBerten rechten Vorhof meist 
verstarkt gerundet. Das GefaBband ist eher verbreitert als schmal. Die Hili sind im 
allgemeinen dicht, die LungengefaBzeichnung ist verstarkt. KEITH u. Mitarb. (1958) 
fanden bei ihren Patienten eine geringe HerzvergroBerung in einem Viertel, eine mittel­
starke VergroBerung in der HaIfte und eine massive VergroBerung in einem weiteren 
Viertel der FaIle. 

Kontrastmitteldarstellung. Spezielle Herzuntersuchungen sind wegen des schlechten 
Allgemeinzustandes, in dem sich die Kinder befinden, wenn sie in klinische Beobachtung 
kommen, nur selten durchftihrbar. KEITH u. Mitarb. konnten durch eine venose Angio-
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kardiographie bei einem 2 Monate alten Kind zeigen, daB das Kontrastmittel von einer 
enorm erweiterten Pulmonalarterie in die normal weite Aorta (Aortenbogen und Aorta 
descendens) gelangte. Rechter Vorhof und rechter Ventrikel waren ebenfalls deutlich 
vergroBert. Die Diagnose einer Aortenatresie wurde erst durch die retrograde Aorto­
graphie gesichert. Dabei zeigte sich neb en dem we it offenen Ductus arteriosus, daB die 
Coronararterien iiber eine stark hypoplastische Aorta ascendens retrograd durchblutet 
wurden. 

Die Prognose dieser Herzanomalie ist schlecht. Meist sterben die Kinder bereits in 
der ersten Lebenswoche. Nur einzelne erreichten ein Alter von 4-7 Monaten (Du SHANE 
1948; KEITH u. Mitarb.). 

4. Aortenisthmusstenose 

Definition. 1m strengen Sinne diirften nur solche Verengungen des Aortenlumens als 
Isthmusstenose bezeichnet werden, die den Aortenabschnitt zwischen dem Ursprung der 
linken A. subclavia und der Miindungsstelle des Ductus arteriosus betreffen. In der Praxis 
wird der Begriff der Isthmusstenose we iter gefaBt; man zahlt nicht nur Verengungen 
am eigentlichen Isthmus aortae, sondern auch solche im Verlauf der Aorta proximal 
oder distal vom Isthmus, schlieBlich auch die vollige Unterbrechung der Aorta (Atresie), 
hinzu. 

Embryologie. Lange Zeit wurde die Entstehung der Isthmusstenose auf eine bei der Obliteration 
des Ductus arteriosus (Botalli) eintretende Schrumpfung der von dies em fetalen GefiW auf die Aorta 
ubergreifenden Fasern zuruckgeftihrt (SKODA 1855). N ach dieser Auffassung muLlte die Isthmus­
stenose erst nach der Geburt entstehen. Demgegenuber wird heute im allgemeinen die Ansicht ver­
treten, daLl sich die GefaLlstenose bereits intrauterin infolge einer fetalen Entwicklungsstorung 
(TAUSSIG 1947) oder uberschieLlender Ruckbildungsvorgange der Kiemenbogenarterien (DOERR 1950; 
GROB 1949) ausbildet. Nach der Geburt kann die Stenose relativ (beim korperlichen Wachstum 
bleibt der stenotische GefaLlbezirk hinter den gesunden GefaLlen zuruck) oder absolut (thrombotische 
Auflagerungen und deren Organisation: DERRA, BAYER u. LOOGEN 1956; MEESSEN 1957) zunehmen. 

Anatomie. Einteilung. Das anatomische Bild der Aortenisthmusstenose ist nicht 
einheitlich. AusmaB und Lokalisation der Stenose, Ausbildung oder Fehlen eines Kol­
lateralkreislaufs, Persistenz eines Ductus arteriosus und gleichzeitig vorliegende anders­
artige angeborene Herzanomalien und deren Riickwirkungen auf das Herz bedingen 
zahlreiche Varia tionen. 

In der Mehrzahl der FaIle ist die Stenose eng umschrieben und liegt etwa in Hohe 
der 5. bis 6. hinteren Rippe. Das GefaBlumen ist oft nur stricknadeldick, gelegentlich 
vollig unterbrochen. Der pra- und poststenotische Aortenabschnitt ist meist dilatiert. 
Vereinzelt ist eine aneurysmatische Erweiterung der Aorta und/oder anderer GefiiBe 
(A. subclavia sinistra, Intercostalarterie) vorhanden. Die in den Kollateralkreislauf ein­
bezogenen GefiiBe zeigen eine Zunahme ihres Lumens und ihrer Wandstarke, bei alteren 
Patienten praktisch immer auch degenerative Wandveranderungen. Entsprechend der 
durch die Stenose bedingten Druckbelastung des linken Ventrikels ist dessen Muskulatur 
mehr oder weniger stark hypertrophiert. 

1st die Aortenisthmusstenose mit einem we it offenen Ductus kombiniert, so findet 
man nicht nur eine Dilatation des linken Ventrikels und gelegentlich auch des linken 
Vorhofs, sondern auch haufiger als beim isolierten Ductus gleicher Weite anatomische 
Veranderungen der LungengefaBe mit Einengung ihrer Lumina durch Mediahypertrophie 
und Intimaproliferation. 

So wie das anatomische zeigt auch das klinische Bild Abweichungen von der typischen 
Symptomatologie. Die Verschiedenheiten des anatomischen und klinischen Bildes haben 
zu mehreren Einteilungsversuchen gefiihrt, wobei der Akzent einmal mehr auf anatomi­
schen, ein andermal mehr auf klinischen, schlieBlich vorwiegend auf pathophysiologischen 
Gesichtspunkten liegt. Am bekanntesten und altesten ist die Einteilung in Stenosen vom 
"erwachsenen" und "infantilen" Typ (BONNET 1903). Die infantile Form ist danach 
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charakterisiert durch eine meist lange Stenose und einen offenen poststenotisch mUn­
denden Ductus arteriosus, wahrend bei der Erwachsenen-Form die Stenose eng umschrie­
ben ist und distal von der linken A. subclavia bei obliteriertem Ductus liegt. 

Vorwiegend anatomische bzw. chirurgische Gesichtspunkte liegen den Einteilungen 
von GROB (1949) und NIEDNER (1957) zugrunde. Auch die von EDWARDS (1953) vor­
geschlagene Einteilung geht von anatomischen Feststellungen aus. Sie hat aber den 
Vorteil, daB sich auch die klinische Symptomatologie ohne Schwierigkeiten einordnen HiBt: 

1. Aortenisthmusstenose mit geschlossenem Ductus arteriosus. 
a) Stenose in der Nahe des Ligamentum arteriosum, 
b) Stenose mit ungewohnlicher Lokalisation, 
c) Stenose mit Einbeziehung der rechten oder linken A. subclavia. 

2. Aortenisthmusstenose mit offenem Ductus arteriosus. 
a) Stenose distal von der aortalen EinmUndungsstelle des Ductus, 
b) Stenose proximal von der aortalen Einmtindungsstelle des Ductus, 

oc) ohne Kollateralkreislauf, 
fJ) mit Kollateralkreislauf. 

Aortenisthmusstenosen sind haufig mit zusatzlichen Anomalien kombiniert. Von dies en 
ist zunachst der offene Ductus arteriosus zu erwahnen, der nicht nur in Verbindung mit 
der sog. infantilen Isthmusstenose vorkommt, sondern auch bei den tibrigen Formen in 
etwa 25 % aller FaIle angetroffen wird. Ein gleichzeitiger Ventrikelseptumdefekt wurde 
von KEITH u. Mitarb. (1958) in 14 % der FaIle angegeben, wahrend eine zweisegelige 
Aortenklappe in 25 % (ABBOTT 1936), eine Aortenstenose in 2-6 % (ABBOTT; SMITH u. 
MATTHEWS 1955) und eine Endokardfibrose in 4% beobachtet wurden. 

Haufigkeit. Die Angaben tiber die Haufigkeit der Aortenisthmusstenose differieren stark. Dies 
diirfte in erster Linie auf das unterschiedliche Untersuchungsgut der einzelnen Arbeitsgruppen 
zuriickzufiihren sein. ABBOTT (1936) fand die GefaBanomalie unter 1000 Obduktionsfallen angeborener 
Herzfehler 142mal, PERLMAN (1944) einmal unter 10000 Rekruten. An einem allgemeinen Obduktions· 
gut stellte EVANS (1926) eine Isthmusstenose einmal unter 1540, BLACKFORD (1928) einmal unter 1500 
Fallen fest. In unserem Krankengut von 3000 angeborenen Herzfehlern wurde die Anomalie 206mal 
diagnostiziert. 

Das mannliche Geschlecht ist haufiger als das weibliche betroffen. Die ermittelten Zahlen liegen 
zwischen 4 und 8: 1 (ABBOTT; LEWIS; GROSSE·BROCKHOFF, LOOGEN u. SCHAEDE 1960). 

Pathophysiologie. Die Verengung der Korperschlagader bedingt zur Aufrechterhaltung 
einer ausreichenden Blutversorgung der unterhalb der Stenose gelegenen Organe eine 
Druckerhohung im prastenotischen Aortenabschnitt. Das in die poststenotische Aorta 
gelangende arterialisierte Blut flieBt zum Teil durch die Stenose, zum Teil tiber die 
Kollateralen. 

Neben mechanischen werden auch renale und nervale Faktoren fUr die Entstehung 
der Blutdruckerhohung diskutiert. Durch die Kombination einer Aortenisthmusstenose 
mit einem Ductus arteriosus apertus wird die hamodynamische Situation erheblich kom­
pliziert, wenn man von den ganz engen GefaBverbindungen absieht. Ein weitlumiger, 
prastenotisch mUndender Ductus bedingt infolge der erhohten aorto-pulmonalen Druck­
differenz eine entsprechend starke Volumenmehrbelastung der Lungenstrombahn und des 
linken Herzens. Die Patienten sind in zweifacher Hinsicht gefahrdet, einmal durch eine 
Dekompensation des linken Ventrikels (Druck- und Volumenmehrarbeit), zum anderen 
durch anatomische Veranderungen der kleinen Lungenarterien (Mediahypertrophie, 
Intimaproliferation). Die durch die GefaBveranderungen bedingte ErhOhung des Stro­
mungswiderstandes im Lungenkreislauf kann in einzelnen Fallen soweit gehen, daB trotz 
der Einmtindung des Ductus in den prastenotischen Aortenabschnitt ein Rechts-Links­
Shunt besteht. 

Auch bei Einmtindung des Ductus distal von der Isthmusstenose kann ein Links­
Rechts-KurzschluB bestehen, wenn die Blutversorgung der unteren Korperhalfte durch 
einen ausreichenden Kollateralkreislauf gewahrleistet ist. Meist wird aber bei dieser 
Kombinationsform ein besonderer Kollateralkreislauf vermiBt, und die distal von der 
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Stenose liegenden Organe werden tiber den Ductus mit venosem Blut (Rechts-Links­
Shunt) versorgt. 

Klinik. Klinisches Leitsymptom der Aortenisthmusstenose ist die Puls- und Blut­
druckdifferenz zwischen den oberen und unteren Extremitiiten. Wiihrend die Blutdruck­
erhohung an den Armen beim Erwachsenen mit funktionell stiirkerer Isthmusstenose 
nicht zu tibersehen ist, findet man sie bei Kleinkindern hiiufig nicht besonders ausgepriigt. 
Systolische Blutdruckwerte von 115-130 mm Hg sind keine Seltenheit. 

Ein charakteristischer Befund der Aortenisthmusstenose ist der Nachweis arterieller 
Pulsationen an ungewohnlicher Stelle, z. B. an den oberen und seitlichen Thoraxabschnit­
ten. Hier sind sie gelegentlich schon bei der Inspektion wahrnehmbar. 

Bei der Auskultation findet sich ein leises bis mittellautes systolisches Geriiusch, 
das meist yom ersten Herzton abgesetzt ist, sein Maximum meso- bis spiitsystolisch 
erreicht und hiiufig tiber den zweiten Herzton hinausreicht. Bei stiirkerer Blutdruck­
erhohung ist der AortenklappenschluBton in der Regel verstiirkt. 

Die subjektiven Beschwerden sind nur in einem Teil der FiiIle wegweisend, so z. B. 
wenn tiber Blutandrang zum Kopf mit Schwindelerscheinungen und Kopfschmerzen 
geklagt wird, oder wenn infolge einer verminderten Durchblutung Kiilte- und Schwiiche­
gefiihl in den Beinen, vereinzelt auch krampfartige Schmerzen in den Waden beim 
Radfahren oder schnell en Gehen angegeben werden. Das Elektrokardiogramm gibt nur 
selten entscheidende diagnostische Hinweise, vor allem nicht im Kindesalter. Auffallend 
hiiufig wird ein unvollstiindiger Rechtsschenkelblock (20-30 % der FiiIle) gefunden. 
Eine befriedigende Erkliirung dieses Befundes gibt es bis heute nicht. 

Rontgenbefunde. In der Mehrzahl der FaIle konnen bei der Rontgenuntersuch­
ung ftir die Diagnose der Aortenisthmusstenose entscheidende Befunde erhoben 
werden. Dartiber hinaus kann in einem Teil der FiiIle allein durch die tibliche Rontgen­
diagnostik auch die Lokalisation der Stenose mit ausreichender Sicherheit nachgewiesen 
werden. 

Die rontgenologisch faBbaren Veranderungen erstrecken sich auf 
1. den linken Ventrikel, 
2. das GefaBband, 
3. den Kollateraikreislauf. 
Infolge der vermehrten Druckbelastung und der dadurch bedingten Muskelhyper­

trophie findet man praktisch immer eine Vergrofterung des linken Ventrikels. Dabei kann 
das Herz im p.a.-Rontgenbild unauffallig erscheinen. Bei Untersuchung in Schragstellung 
des Patienten zeigt sich jedoch eine starkere Ausladung des Ventrikels nach hinten 
(Abb. 60a und b). Diese Situation wird hiiufig beim Kleinkind angetro££en, bei alteren 
Kindem und beim Erwachsenen kommt die VergroBerung des linken Ventrikels meist 
bereits im Sagittalbild in einer vermehrten Rundung der Herzspitze oder Linksverbreite­
rung zum Ausdruck (Abb. 61a und b). Die Linksverbreiterung ist bei alteren Patienten 
gelegentlich so stark, daB das Herz eine angedeutete Aortenkonfiguration erhalt, obwohl 
noch keine klinisch manifesten Zeichen einer Dekompensation nachweisbar sind. Wenn 
es zur Dekompensation des stark linksverbreiterten Herzens kommt, findet man stets 
eine VergroBerung des linken Vorhofs, die gelegentlich so ausgesprochen ist, daB 
sie die Herzbucht ausfiiIlt und das Bild der Aortenkonfiguration verwischt. Wenn es 
auch im allgemeinen berechtigt erscheint, aus einem stark linksverbreiterten Herzen 
auf eine hochgradige Aortenisthmusstenose zu schlieBen, so bedeutet das andererseits 
jedoch nicht, daB ein normal groBes oder ein nur gering linksverbreitertes Herz eine 
hochgradige Stenose ausschlieBt. 

Wichtiger als das Verhalten des linken Ventrikels sind ftir die Erkennung der Isthmus­
stenose die Veriinderungen im Bereich des Gefiiftbandes. 

Der Aortenknopf fehlt in zahlreichen Fallen (Abb. 60 und 61), teils infolge einer Ver­
schmalerung des Aortenbogens, teils infolge eines anomalen Aortenverlaufs. FIGLEY (1954) 
fand unter 75 Patienten den Aortenknopf in 57 % normal, klein in 25 % und prominent 
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in 18 %. Das Fehlen des Aortenknopfes als alleiniger rontgenologischer Befund besagt 
wenig, in Kombination mit einer erweiterten ascendierenden Aorta kommt ihm jedoch 

n 

b 

Abb. 60a u. b. Aortenisthmusstenose bei einem 7jahrigen Pa· 
tienten (G.Schw.). RR an den Armen 160/100 mmHg, an den 
Beinen nicht meBbar. a Sagittalbild: Herz von normaler 
GroBe. Fehlender Aortenknopf. Keine sicheren Rippenusuren. 
b Projektion in linker Schragstellung (II. schrager Durch­
messer): verstarkte Ausdehnung des linken Ventrikels nach 

hinten. Flache Vorwolbung der aufsteigenden Aorta 

groBere diagnostische Bedeutung zu. 
Nicht selten ist ein konvexbogiger 
GefiiBvorsprung zu erkennen, der 
oberhalb des normalerweise zu er­
wartenden Aortenknopfes liegt. Die 
Entscheidung, ob es sich dabei urn 
den nach oben verlagerten Aorten­
knopf oder urn die erweiterte linke 
A. subclavia handelt, ist ohne zu­
satzliche Untersuchungen oft nicht 
moglich. Leichter ist die Klarung in 
den Fallen mit einer Doppelkontur 
im VorwOlbungsbereich. Sie ist be­
dingt durch den Aortenknopf und 
eine diesem "aufsitzende" weite A. 
sub clavi a sinistra (Abb. 62). 

Unterhalb des Aortenknopfes 
bzw. der linken A. subclavia ist 
oft eine weitere Vorwolbung des 
Mediastinalschattens festzustellen 
(Abb.63). Sie ist auf eine Dilatation 
des poststenotischen Aortenabschnittes 
zuriickzufiihren und nimmt gelegent­
lich aneurysmatische AusmaBe an. 
Meist laBt sich die GefaBvorwolbung 
nach oben abgrenzen, was durch 
Drehung des Patienten in einen schra­
gen Durchmesser erleichtert wird 
(W OLKE 1937; ZDANSKY 1949). Die 
Feststellung, daB der kontinuierliche 
Ubergang des Aortenbogens in die 
descendierende Aorta unterbrochen 
ist, kann als diagnostisch beweisend 
angesehen werden und ermoglicht 
gleichzeitig die Bestimmung der Ste­
noselokalisation. Die Diskontinuitat 
des Aortenverlaufs ist in 30-40 % 
der Patienten mit Aortenisthmus­
stenose zu erkennen, beiErwachsenen 
haufiger als bei Kindern (BRUWER 
u. PUGH 1952; FIGLEY 1954). In 
unserem Untersuchungsgut war die 
Incisur am linken Rand des GefaB­
bandes in 68 % der FaIle nachweisbar 
(LoOGEN, KARYTSIOTIS und GREM­
MEL 1962). 

Die ascendierende Aorta zeigt ein 
unterschiedliches Verhalten. Sie ist 
in der Mehrzahl der Falle unauffallig, 
in etwa einem Drittel der Fane ist sie 
erweitert (Abb. 64). Die Erweiterung 
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ist auf den postvalvularen Abschnitt begrenzt, in anderen Fallen betrifft sie vorwiegend 
den Aortenbogen, der vereinzelt ein aneurysmatisches Aussehen hat. Fast ausnahmslos 
findet sich eine Erweiterung der aufsteigenden Aorta, wenn gleichzeitig eine Insuffizienz 
der Aortenklappen vorliegt. 

a b 

Abb. 61a u. b. Aortenisthmusstenose bei einem 25jahrigen Patienten (W.Mii.). a Sagittalbild: VergroBerung 
des Herzens nach links mit verstarkter Rundung der Herzspitze. Fehlender Aortenknopf. Ausgepragte Rippen­
usuren beiderseits. b Projektion im II. schragen Durchmesser: verstarkte Ausladung des Herzens nach hinten 

durch einen vergroBerten linken Ventrikel 

u b 

Abb. 62a u. b. Aortenisthmusstenose und Aorteninsuffizienz bei einer 27jahrigen Patientin (LFu.). a Sagittal­
bild: Doppelkontur im oberen linken Mediastinum durch Aortenknopf und eine diesem "aufsitzende" er­
weiterte linke A. subclavia. b Gezielte Aufnahme zur Darstellung der Doppelkontur im Bereich des linken 
oberen Mediastinums: dem dichteren Aortenschatten sitzt als Doppelkontur der weichere Schatten der 

A. subclavia auf 
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Abb. 63. Aortenisthmusstenose bei einem 29jahrigen Patienten (H.J.So.). Vorwiilbung des Mediastinums nach 
rechts durch Dilatation der aufsteigenden und nach links durch die poststenotisch erweiterte Aorta. Isthmus­

stenose erkennbar als Einschniirung an der cranialen Grenze der Vorwiilbung. Deutliche Rippenusuren 

Abb. 64. Aortenisthmusstenose bei einem lOjahrigen Patienten (R.Ub.). Linksbetontes Herz, starke Dilatation 
der aufsteigenden Aorta. Flache Rippenusuren beiderseits 
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Ein fiir die Aortenisthmusstenose kennzeichnender Befund ist die Diskrepanz zwi­
schen den kraftigen Pulsationen der aufsteigenden Aorta und des Aortenbogens einer­
seits und den auffallend geringen Pulsationen der descendierenden Aorta andererseits. 
Dieser Befund ist bei der Durchleuchtung am besten in linker Schragstellung des Pa­
tienten zu erheben. 

Wichtige diagnostische Hinweise kann man auch aus der Kontra8tmitteldarstellung 
des Oe8ophagu8 erhalten (WOLKE 1937; GLADNIKOFF 1946; FLEISCHNER 1949; SEGERS 

a b 

Abb. 65a u. b. Aortenisthmusstenose bei einer 31jahrigen Patientin (R.He.). Aneurysmatische Erweiterung 
der poststenotischen Aorta (operativ bestatigt). Oesophagusdarstellung. a Seitenbild: Verdrangung der Speise­

r6hre nach vorne. b Sagittalbild: deutliche Einengung und Verdrangung der Speiser6hre nach rechts 

U. BROMBART 1952 u.a.}. Wenn auch ein normales Verhalten des Oesophagusverlaufs 
hier keine Ausnahme bildet, so ist doch eine Abweichung nach rechts und vorne der 
hiiufigere Befund. Die Eindellung der linken Oesophagusflanke liegt unterhalb des Aorten­
bogens, ist oft nur wenig ausgepragt und kaum groBer als die normale durch den linken 
Bronchus bedingte Impression; in anderen Fallen erscheint sie auffallend ausgedehnt 
(Abb.65). Wahrend die Eindellung der linken Oesophagusbegrenzung im Sagittalbild 
in rund 50 % nachweisbar ist, wird die Verdrangung nach vorne bei Untersuchung in 
linker Schragstellung des Patienten in 80 % aller FaIle faBbar. Diese Veranderungen 
der Oesophaguskonturen sind auf die Lagebeziehungen zwischen Oesophagus und Aorta 
zuriickzufiihren. An der Impressionsstelle tritt die Aorta hinter den Oesophagus, und 
infolge ihrer Erweiterung im Descendensanteil wird die Speiserohre nach vorne und rechts 
verdrangt. Meist ist im Sagittalbild oberhalb der durch den Descendensanteil hervor-
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gerufenen Impression eine zweite, auf den Aortenbogen zu beziehende Eindellung 
zu erkennen (Abb. 66). Neben den Verdrangungserscheinungen durch die poststenotisch 
erweiterte Aorta kommen nicht selten Oesophagusimpressionen durch andereerweiterte 
GefaBe vor, die im allgemeinen jedoch weniger ausgepragt und auBerdem multipel sind. 

Besondere diagnostische Bedeutung haben die Usuren an den Unterrandern der Rippen 
(ROESLER 1928; RAILSBACK u. DOCK 1929; LAUBRY u. HElM DE BALSAC 1937; HAGEN 

Abb.66 

1941; BAYER u. LOOGEN 1951; MCCORD u. BAVENDAM 
1952 u.a.). Sie finden sich vornehmlich an den hinteren bzw. 
posterolateralen Anteilen der 3.-8. Rippe (vgl. Abb. 61 a) 
und werden bei alteren Patienten nur selten vermiBt. 
1m Kleinkindesalter werden sie dagegen nur vereinzelt 
beobachtet. Ihre Entstehung verdanken sie den Pulsa­
tionen der stark erweiterten Intercostalarterien. Rippen­
usuren sind nicht pathognomonisch fur die Aorten-

Abb.67 

Abb. 66. Aortenisthmusstenose bei einer 25jahrigen Patientin (L.Di.). Oesophagogramm: Doppelimpression 
der linken Flanke des Oesophagus durch den Aortenbogen und die poststenotisch erweiterte Aorta 

Abb. 67. Aortenisthmusstenose, Aortenstenose (subvalvular) und poststenotisch entspringende A. subclavia 
sinistra (14jahriger Patient, K.H.Schl.). Rippenusuren nur auf der rechten Seite 

isthmusstenose; sie werden auch bei der Fallotschen Tetralogie (STURM u. LOOGEN 1962) 
(vor allem nach Obliteration einer Blalock-Anastomose), der Neurofibromatose Reck­
linghausen (HOLT u. WRIGHT 1948), bei Anomalien der Intercostalarterien (BATCHEL­
DER u. WILLIAMS 1948) und bei anderen Erkrankungen angetroffen. Sind die Rippen­
usuren nur auf die rechte Thoraxhalfte begrenzt, liegt die Annahme nahe, daB die linke A. 
subclavia in den Isthmusstenosebereich einbezogen oder die Stenose der Aorta oberhalb 
des Abganges dieser Arterie lokalisiert ist (Abb. 67). Der Nachweis von Rippenusuren nur 
in der linken Thoraxhalfte kann durch eine gleichzeitig bestehende Stenose (LOVE jr. u. 
HOLMES 1939) oder durch einen anomalen Ursprung der rechten A. subclavia aus der post­
stenotischen Aorta (Abb. 68) verursacht sein. Sind die Usuren nur an den unteren Rip­
pen ausgebildet, ist dieser Befund suspekt auf einen Sitz der Stenose an abnormer Stelle, 
d.h. im Bereich der thorakalen oder abdominalen Aorta (Abb. 69) (SCHLECKAT 1933; 



BAHNSON u. Mitarb. 1949; 
GROSSE-BROCKHOFF u. LOOGEN 
1956; TRENCH u. Mitarb. 1957; 
D'ABREU, ROB u. VOLLMAR 
1959). 

Vergleichende Untersuchun­
gen haben keine Beziehung 
zwischen dem AusmaB der 
Rippenusuren und dem Grad 
der Isthmusstenose bzw. der 
Ausbildung des Kollateralkreis­
laufs ergeben. Gelegentlich fehlt 
die Rippendeformierung vollig. 
Es wurde bereits gesagt, daB 
dies bei Kleinkindern die Regel 
ist, weil die Ausbildung des Kol­
lateralkreislaufs langere Zeit 
in Anspruch nimmt. Zwar sind 
die Rippenusuren vereinzelt 
bereits bei Kindern unter dem 
10. Lebensjahr vorhanden, im 
allgemeinen werden sie aber 
erstumdas 12.-14. Lebensjahr 
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Abb.68. Aortenisthmusstenose und poststenotisch entspringende 
A. subclavia dextra bei einem 24jahrigen Patienten (H.H.Dr.). 

Rippenusuren nur auf der linken Seite 

faBbar. Auch bei Erwachsenen bedeutet das Fehlen von Rippenusuren nicht, daB die 
Stenose leicht und nur ein geringer Kollateralkreislauf ausgebildet ist. Wir haben einige 

Abb. 69. Usuren ausschlieBlich an den unteren Rippen (9. Rippe beiderseits, 10. Rippe links) bei einer Stenose 
im Bereich der Aorta abdominalis (30jahriger Patient, O.Wo.) 

Handbuch der med. Radioiogie, Bd. X/4 7 
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Patienten gesehen, bei denen trotz Fehlens von Rippenusuren das klinische Bild fUr 
eine hochgradige Stenose sprach und durch die Operation die klinische Annahme 
bestatigt wurde und deutliche Kollateralen bestanden. 1m ganzen gesehen ist das 
vollige Fehlen von Rippenusuren bei hochgradigen Isthmusstenosen Erwachsener und 
bei gut ausgebildetem Kollateralkreislauf selten; das grundsatzlich mogliche Zusam­
mentreffen bedeutet jedoch, daB das Fehlen von Rippenusuren allein nicht dazu 
berechtigt, eine nur leichte Isthmusstenose anzunehmen und eine operative Korrektur 
der Anomalie in diesen Fallen abzulehnen. 

Ein weiterer, durch KoIlateralgefaBe hervorgerufener und rontgenologisch faBbarer 
Befund wurde von aDMAN (1953) beschrieben. Bei seitlicher oder besser noch bei schrager 

Abb. 70. Aortenisthmusstenose und prastenotischer Ductus arteriosus 
apertus bei einem 6jahrigen Madchen (Ch.Si.). Herz nach links ver­
breitert; flache Vorwolbung im Bereich des Pulmonalbogens; fehlen­
der Aortenknopf. Lungengefa/lzeichnung verstarkt. Keine sicheren 

Rippenusuren 

Projektion zeigt sich eine un­
regelmaBige Kontur der dem 
Sternum innen anliegenden 
Weichteile, die etwa in einem 
Drittel aller FaIle nachweis bar 
ist. Die kleinen, oft bogenfOr­
migen Weichteilschatten ent­
sprechen den erweiterten Aa. 
mammariae internae. 

In vielen Fallen ist es zweck­
maBig, den Durchleuchtungs­
befund im kymographischen 
Bild festzuhalten. Hierbei in­
teressieren weniger die Bewe­
gungszacken des linken Ven­
trikels als die der Aorta. Die 
Randbewegungen an der auf­
steigenden Aorta und am Aor­
tenbogen sind meist verstarkt. 
Auch die HalsgefaBe sind oft 
einbezogen. Unterhalb des 
Aortenbogens im poststenoti­
schen Bereich der Korper­
schlagader sind die Bewegungs­
ausschlage abgeschwacht. Der 
Ubergang von groBen zu klei­
nen Bewegungsamplituden ist 
am besten in ·linker Schrag­

steHung des Patienten faBbar. In giinstigen Fallen - besonders wenn die poststenotisch 
erweiterte Aorta nach oben gut abgrenzbar ist - gelingt auf diese Weise die Stenose­
lokalisation. 

Die unterschiedlichen Pulsationsbewegungen am pra- und poststenotischen Aortenabschnitt 
lassen sich in einem Teil der Falle auch elektrokymographisch erfassen. In typischen Fallen fanden 
KJELLBERG u. Mitarb. (1950, 1955) bei Registrierung der Pulsationsablaufe an der poststenotischen 
Aorta einen sinusformigen Kurvenverlauf und eine Verzogerung des Kurvenanstiegs. Incisur und 
dikrote Welle fehlten bei einem Teil der Falle ganz, bei einem anderen lag die Incisur tiefer als normal, 
wahrend die dikrote Welle abgeflacht war. Diese Befunde waren nicht die Regel. So konnten bei 
Fallen mit weiter Kommunikation, aber auch bei einigen Patienten mit Atresie oder subtotaler 
Stenose, am pra- und poststenotischen Abschnitt praktisch die gleichen Kurven registriert werden. 

tiber die Moglichkeiten der Schichtdarstellung bei Aortenisthmusstenose hat an anderer Stelle 
(vgl. Band X/I) OLIVA berichtet. 

Die charakteristischen rontgenologischen Merkmale der Aortenisthmusstenose konnen 
bei einem gleichzeitig bestehenden Ductus arteriosus apertus mit Links-Rechts-KurzschluB 
zum Teil iiberlagert bzw. verwischt werden. Suspekt auf einen offenen Ductus ist eine 
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verstarkte LungengefaBzeichnung, wenn andere Ursachen, z. B. eine Linksdekompensation 
des Herzens mit Lungenstauung, ausgeschlossen werden konnen. Bei groBerem Shunt­
volumen ist meist eine Vorwolbung des Pulmonalbogens vorhanden, wodurch die diagno­
stisch wichtige Erweiterung der poststenotischen Aorta tiberdeckt werden kann. Wenn 
auBerdem Rippenusuren nicht ausgebildet sind, wird die Isthmusstenose bei der tiblichen 
Rontgenuntersuchung leicht tibersehen (Abb. 70). Infolge der vermehrten Volumenbela­
stung zeigt der linke Ventrikel eine tiber das sonstige AusmaB hinausgehende Ver­
groBerung; haufig ist gleichzeitig auch eine Dilatation des linken Vorhofs vorhanden. 
Der Nachweis eines vergroBerten Lungenzirkulationsvolumens bei Kombination einer 

Abb. 71 a u. b. Aortenisthmusstenose und poststenotischer Ductus arteriosus apertus mit Links-Rechts­
KurzschluB bei einem 7jahrigen Madchen (B. Fii.). a Sagittalbild: Herz beiderseits, besonders nach links 
verbreitert; verstrichene Herztaille. Verstarkte LungengefaBzeichnung. Keine Rippenusuren. b Seitenbild: 

Retrokardialraum im ganzen, besonders aber durch den vergriiBerten linken Vorhof eingeengt 

Isthmusstenose mit offenem Ductus arteriosus trifft zwar im allgemeinen auf den pra­
stenotischen Ductus zu, vereinzelt ist dieser Befund aber auch bei einem poststenotischen 
Ductus zu erheben (Abb. 71a und b). Es ist daher nicht moglich, aus dem Verhalten 
der LungengefaBzeichnung die Lokalisation der aortalen Einmtindung eines gleichzeitig 
bestehenden Ductus zu bestimmen. 

Nicht selten durchlaufen Kinder mit einer Aortenisthmusstenose in den ersten Lebens­
monaten eine Phase, die durch Symptome einer kardialen Insuffizienz charakterisiert 
ist (BUCHS 1950). Die Rontgenuntersuchungen zeigen in dies en Fallen eine starke Ver­
groBerung des Herzens, die vor aHem dem linken Ventrikel und Vorhof zuzuschreiben 
ist, aber auch das rechte Herz betreffen kann. Meist sind auch Zeichen einer Lungen­
stauung vorhanden, wahrend die oben beschriebenen Veranderungen des Mediastinal­
schattens noch nicht ausgepragt sind. Uberleben die Kinder diese gefahrliche Phase, so 
bilden sich aHmahlich Linksdekompensation und HerzvergroBerung zurtick. Gleichzeitig 
tritt die ascendierende Aorta starker in das Gesichtsfeld, wahrend die Erweiterung der 
Pulmonalarterie und die Lungenstauung regressiv sind (KJELLBERG u. Mitarb. 1955). 

7* 
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Bei poststenotisch in die Aorta einmiindendem Ductus arteriosus mit Rechts-Links­
KurzschluB (sog. infantile Isthmusstenose-Form) gibt die einfache Rontgenuntersuchung 
im allgemeinen keine diagnostischen Hinweise. Das Herz ist meist allseitig stark ver-

a b 
Abb.72a-d. Kontrastmittelfullung der Aorta (retrograde Aortographie) bei Aortenisthmusstenose. Eng 

umschriebene Stenose an typischer Stelle 
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gr6Bert, der Pulmonalbogen vorgew61bt, die LungengefaBzeichnung verstarkt. Durch die 
bei der Mehrzahl dieser Falle gleichzeitig vorhandenen andersartigen Anomalien kann 
die r6ntgenologische Symptomatologie weitere, von Fall zu Fall differierende Abwei­
chungen aufweisen. 

Abb.72c Abb.72d 
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Kontrastmitteldarstellung. Die Kontrastmittelinjektion bei der Aortenisthmusstenose 
vom Erwachsenen -Typ ist - von Verdachtsfallen im Kleinkindesalter mit Herzinsuffizienz­
symptomen abgesehen - aus diagnostischen Griinden nur selten erforderlich. Sie dient 

Abb. 73. Aortographie bei einer 39jahrigen Patientin (H.Ke.) 
mit Aortenisthmusstenose an typischer Stelle. Pra- und post­
stenotische Aorta im Stenose bereich nach vorne abgebogen. 

Erweiterung der poststenotischen Aorta 

Abb. 74. Aortographie bei einer 34jahrigen Patientin (H.Schi.) 
mit Atresie der Aorta an typischer "Isthmusstenosenstelle". 
Geringe Erweiterung des Anfangsteiles der postatretischen 

Aorta. Starke Kollateralen 

in erster Linie zur Beurteilung der 
Anatomie im Stenose bereich und 
komplizierender Faktoren (Aneurys­
rna im Kollateralgebiet, anomal 
verlaufende GefaBe u.a.). Unseres 
Erachtens ist eine routinemaBige 
Anwendung bei allen Isthmusste­
nosepatienten nicht mehr berechtigt. 
Bei unkomplizierten Fallen kann 
dann auf eine Kontrastmittelunter­
suchung verzichtet werden, wenn 
die Stenose bei der iiblichen Ront­
genuntersuchung an typischer Stelle 
zu erkennen ist und der Operateur 
fiir den Fall einer langeren Stenose 
ein Transplantat zur Verfiigung halt. 
Zur Darstellung der Isthmusstenose 
hat sich die retrograde Aortographie 
als Methode der Wahl erwiesen 
(CASTELLANOS u. PEREIRAS 1950; 
JONSSON, BRODEN u. KARNELL 1951; 
JANKER 1953 u.a.). Bei der venosen 
Angiokardiographie Erwachsener ist 
die Kontrastmitteldichte oft so ge­
ring, daB sie fiir eine einwandfrei 
beurteilbare Darstellung des Ste­
nosebereichs nicht ausreicht. Bei 
Kindern kann man allerdings mit 

Abb.75. Aortographie bei einer 31jahrigen 
Patientin (R.He.) mit Isthmusstenose und 
aneurysmatischer Erweiterung des Anfangs-

teils der poststenotischen Aorta 



der venosen Angiokardiographie 
oder bei Injektion des Kontrast­
mittels durch einen in die Pulmo­
nalarterie vorgeschobenen Kathe­
ter ein gutes Bild erhalten (vgl. 
Abb. 74). Wir ziehen die intrave­
nose oder gezielte Kontrastmittel­
injektion bei Kindern der retro­
graden Aortographie wegen des 
geringeren Risikos vor. 

In typischen Fallen - sie stel­
len weitaus die Mehrzahl dar -
findet sich eine hochgradige, eng 
umschriebene Stenose, etwa in 
H6he der 6.-7. hinteren Rippe 
(Abb. 72). Der Kontrastmittel­
iibertritt in die poststenotische 
Aorta ist bei sehr engen Verbin­
dungen nur selten eindeutig zu 
erkennen. Das prastenotische Aor­
tensegment, d. h. der Abschnitt 
zwischen der A. subclavia sinistra 
und der Stenose, ist haufig schma­
ler als normalerweise und ent­
spricht etwa der Weite der dila­
tierten linken A. subclavia. Es ist 
meist nach vorn und rechts abge­
bogen. Poststenotisch ist die Aorta 
nicht selten erweitert, haufiger 
bei Erwachsenen als bei Kindern 
(Abb. 73). Die Erweiterung ist oft 
in der Richtung des durch die 
Stenose flieBenden Blutstrahls 
besonders ausgepragt. Die post­
stenotische Erweiterung fehlt bei 
den Fallen mit Unterbrechung 
der Aortenlichtung, d . h. bei Aor­
tenisthmusatresien. Hier erfolgt 
die Kontrastmittelfiillung der 
poststenotischen Aorta allein iiber 
die KollateralgefaBe und ist daher 
gegeniiber der Darstellung des 
prastenotischen Aortenabschnit­
tes verspatet (Abb. 74). 

Von der typischen Form gibt 
es zahlreiche Abweichungen. So 
kann das prastenotische Aorten­
segment in Richtung der Stenose 
spitzkonisch zulaufen. In anderen 
Fallen erstreckt sich die Stenose 
auf einen Abschnitt von mehreren 
Zentimetern. Das pra- oder post­
stenotische Aortensegment kann 
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Abb. 76a u. b. Kontrastmittelinjektion nach Punktion des linken 
Ventrikels bei einem 14jahrigen Patienten (K.H.Schl.). a Sub· 
valvulare Aortenstenose, fragliche valvulare Aortenstenose, Aor­
tenbogenatresie. Kollateralbildung nur rechts. Linke A. subclavia 
nicht dargestellt. b Spatere Phase: Darstellung der postatreti­
schen Aorta, zu der von rechts mehrere fast bleistiftdicke Kolla­
teralge£aJ3e ziehen und von der die linke A. subclavia entspringt 

b 
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aneurysmatisch erweitert sein (Abb. 75). Fur den Operateur sind vor allen Dingen jene 
FaIle von Bedeutung, bei denen das Aortensegment fehlt und die Stenose unmittelbar 

a 

b 

Abb. 77 a u. b. Selektives Angiokardiogramm bei einem 4jah. 
rigen Jungen (J. Schn.) mit subvalvularer Aortenstenose, 
Aortenbogenatresie und von der postatretischen Aorta ent· 
springenden Aa. subclaviae dextra und sinistra. a Friihe Phase 
des Lavogramms. Aortenbogenatresie in Hohe des Isthmus. 
Praatretischer Ursprung beider Carotiden. Beginnende Kon· 
trastmittelfiillung der descendierenden Aorta (Lage der Ka· 
theterspitze im Pulmonalarterienstamm). b Spatere Phase 
des Lavogramms: Darstellung der Aorta descendens bei 
geringerer Kontrastmittelfiillung der praatretischen GefaB· 
abschnitte. Beide Aa. subclaviae entspringen aus der Aorta 

descendens jenseits der Atresie 

unterhalb des Abganges der linken 
A. subclavia liegt, die A. subclavia 
in die Stenose einbezogen wird 
oder die Stenose proximal der A. 
subclavia lokalisiert ist. Bei den zu­
letzt genannten Moglichkeiten sind 
deutliche KollateralgefaBe nur auf der 
rechten Seite ausgebildet (Abb. 76a 
u. b) (ELLIS u. CLAGETT 1957). 

SchlieBlich konnen auch einmal 
beide Aa. subclaviae jenseits einer 
Stenose oder Atresie entspringen 
(Abb. 77a u. b) (LOOGEN u. VIETEN 
1960). Gelegentlich ist eine Doppel­
stenose in mehr oder weniger groBer 
Entfernung voneinander vorhanden. 
Bei anomaler Tiefenlage der Stenose 
(Abb. 78) sind groBere Kollateral­
gefaBe nur im unteren Thoraxbereich 
nachweisbar. Bei dem in Abb. 79 
dargestellten Fall handelte es sich 
um eine mehrere Zentimeter lange 
Unterbrechung der Aortenlichtung 
oberhalb des Abganges der Nieren­
arterien. 

Bei einem gleichzeitig vorlie­
genden offenen Ductus arteriosus 
mit Links-Rechts-KurzschluB erfolgt 
gleichzeitig mit der Aortenfullung ein 
Kontrastmittelubertritt in die Pulmo­
nalarterie. Dader Ductusinder Mehr­
zahl der Falle eng ist und zudem oft 
durch Kollateralen uberlagert wird, 
gelingt die Darstellung des Ductus 
nur selten. Die Kontrastmittelfullung 
der PulmonalgefaBe kann in diesen 
Fallen aber als ein ausreichender Be­
weis fur eine Persistenz des Ductus 
angesehen werden. Der fehlende 
Nachweis eines Kontrastmitteluber­
trittes in die Pulmonalarterie berech­
tigt andererseits jedoch nicht zum 
AusschluB eines offenen Ductus arte­
riosus. Nach KJELLBERG u. Mitarb. 
(1955) kann der Kontrastmitteluber­
tritt bei engem Ductus so gering sein, 
daB eine eindeutige Kontrastmittel­
darstellung der LungengefaBe nicht 
zustandekommt. 

Bei Verdacht auf eine Ductus­
persistenz mit Shuntumkehr bzw. 
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bei der sog. infantilen Isthmusste­
nose ist die venose Angiokardio­
graphie oder die gezielte Injektion 
des Kontrastmittels in die Pulmonal­
arterie der retrograden Aortographie 
vorzuziehen. Hierbei kommt es zu 
einem Kontrastmitteliibertritt von 
der Pulmonalarterie durch den we it 
offenen Ductus in die Aorta descen­
dens und bei Einmiindung des Duc­
tus proximal der Stenose auch zur 
Darstellung der Aortenisthmusste­
nose. 

Bei Verdacht auf eine Kombina­
tion von Aortenisthmusstenose und 
Aortenklappenstenose - wir beob­
achteten diese Kombinations£orm in 
6 von 206 Fallen - ist die direkte 
Injektion von Kontrastmittel in den 
linken Ventrikel der retrograden 
Aortographie vorzuziehen. Wir be­
dienten uns friiher - wie das Beispiel 
der Abb.76 zeigt - der Ventrikel­
punktion, heute fiihren wir in sol chen 
Fallen praktisch ausschlieBlich eine 
transseptale Lavographie 
durch. 

Eine besondere Au£­
gabe fallt der Rontgeno­
logie mit der Uberwachung 
der operierten Patienten 
zu. Besonders eindrucks­
voll ist postoperativ vor 
allem die N ormalisierung 
des GefaBbandes (LONGIN 
1961) (Abb. 80a u. b). In 
einzelnen Fallen kann es 
zur Ausbildung eines An­
eurysmas an der Naht­
stelle kommen (Abb. 81) 
(KARNELL, CRAFOORD U. 

Abb. 78. Aortographie bei einem 
lljahrigen Patienten (J.We.) 
mit einer etwa 2 em langen 
Stenose der Aorta gerade ober­
halb des Zwerehfells. Sparliehe 

Kollateralbildung 

Abb. 79. Aortographie bei einem 
30jahrigen Patienten (O.Wo.) 
mit einer Atresie der Aorta ab­
dominalis. AortenversehluB un­
mittelbar oberhalb des Abgan­
ges der Nierenarterien. Zahl-

reiehe Kollateralen 
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Abb.78 

Abb. 79 
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BRODEN 1958; GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN u. SCHAEDE 1960). Rontgenkontrollunter­
suchungen sollten wahrend des ersten postoperativen J ahres in regelmaBigen Abstanden 
durchgefiihrt werden, zumal die Entstehung des Aneurysmas meist ohne subjektive 
Beschwerden verlauft. Die rechtzeitige Erkennung ist um so wichtiger, als durch einen 

a b 

Abb. 80a u. b. Aortenisthmusstenose bei einem 12jahrigen Patienten (D.Di.). a Praoperativ: fiir eine Isthmus­
stenose charakteristische Unterbrechung des GefaLlschattens an typischer Stelle. Flache Vorwolbung der 
aufsteigenden Aorta und des Anfangsteils der poststenotischen Aorta. b Postoperativ (2 Monate nach der 
Operation): Unterbrechung des kontinuierlichen GefaBverlaufs ebenso wie die Vorwolbung der aufsteigenden 

Aorta nicht mehr erkennbar 

Abb. 81. Herzfernaufnahme eines 12jahrigen Patienten (H.v.d.Re.) 1 Jahr nach Operation einer Aorten­
isthmusstenose. Runde, scharf begrenzte Vorwolbung im linken oberen Mediastinum, bedingt durch ein im 

Nahtbereich entstandenes Aneurysma (operativ bestatigt) 
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erneuten operativen Eingriff der Schaden behoben und auf diese Weise der Gefahr einer 
Aortenruptur vorgebeugt werden kann. 

5. Ductus arteriosus apertus (Ductus Botalli) 

Bei dieser Anomalie handelt es sich urn eine offene GefaBverbindung zwischen Aorta 
und Pulmonalarterie. Sie dient im Embryonalleben der Umgehung des Lungenkreislaufs 
und schlieBt sich normalerweise nach der Geburt. 

Nach GILCHRIST (1954) geht die erste Beschreibung des Ductus Botalli auf GALEN zuruck. 
BOTALLO solI sich nach diesem Autor nicht mit del' nach ihm genannten GefaBanomalie befaBt 
haben. Weitel'e Publikationen erfolgten durch ARANZIO (1564), LAURENS (1599) und HARVEY (1628). 
Die beiden letztgenannten Autoren beschiiftigten sich mit del' Funktion des Ductus, MECKEL (1812) 
und PEACOCK (1866) mit seiner Pathogenese. Untersuchungen uber die Ductus-Obliteration erfolgten 
durch LANGER (1857), BARNARD (1939), BARCLAY u. Mitarb. (1939) sowie KENNEDY (1942). Auf 
GIBSON (1900) geht die Beschreibung des typischen Gerausches zuruck. ABBOTT (1936) gab Zahlen 
uber die Haufigkeit del' Anomalie an und fand sie bevorzugt beim weiblichen Geschlecht. Die opera­
tive Behandlung wurde bereits 1907 durch MUNROE angeregt und von DOYEN (1913) versucht. Sie 
gelang erstmalig durch GROSS und HUBBARD 1939 bei einem 71/2jahrigen Madchen. 

Embryologische und atiologische Gesichtspunkte. DuctusverschlufJ. Del' Ductus Botalli entsteht aus 
dem peripheren Teil des 6. linken Aol'tenbogens. 

Sein VerschluB kommt in drei Phasen zustande: 
1. Durch neuromuskulare Kontraktion des Ganges gleich nach del' Geburt und mit Beginn del' 

Atmung (BOYD 1937; V. HAYEK 1939; BARCLAY u. Mitarb. 1942; KENNEDY 1942; BARCROFT 1949), 
2. funktioneller VerschluB des Ductus bei annahernd gleichen Widerstanden im groBen und 

kleinen Kreislauf (BLUMENTHAL 1947), 
3. anatomischel' Vel'schluB durch Obliteration des Ganges und bindegewebige Umwandlung in 

einen narbigen Strang. 
Fur die erste Phase ist del' reflektorische VerschluB mit Hilfe neuromuskularer Elemente in del' 

Ductuswand entscheidend (BOYD 1937; V. HAYEK 1939). Er wird ausgelOst durch den Beginn del' 
Sauerstoffatmung (KENNEDY und CLARK 1941/42; KENNEDY 1942). Bei del' zweiten Phase stehen 
hamodynamische Gesichtspunkte im Vordergrund. Wahl'end zur Zeit des Embryonallebens del' 
Lungenwiderstand infolge des Lungenkollapses und anatomischer Veranderungen del' LungengefaBe 
mit vermehrter Wanddicke und geringer Weite des Lumens uberwiegt, kommt es nach del' Geburt 
zu einem Angleich del' Widerstande im groBen und kleinen Kreislauf und schlieBlich zu einem Uber­
wiegen des GroBkreislaufwiderstandes. Entsprechend verhalt sich del' Blutstrom dul'ch den Ductus 
arteriosus. VOl' del' Geburt verlauft die Stromrichtung von del' Lungenarterie in die Aorta unter 
Umgehung del' Lunge. Nach del' Geburt kommt es normalerweise bei nunmehr nahezu gleichen 
Widerstanden zu einer Verminderung des Shunts. In diesel' Phase legen sich die Wande des Ductus 
aneinander. Die Dauer diesel' Phase ist nach DOERR (1954) entscheidend fill' die nun einsetzende 
Intimaproliferation mit dem Ziele einer Obliteration des Ductus Botalli. Auch eine unvollstandige 
Obliteration mit inkomplettem membranartigem VerschluB am pulmonalen Ende des Ductus ist 
moglich (TAUSSIG 1947). Er erklart das plOtzliche Auftreten des Ductus Botalli-Gerausches bei 
Jugendlichen dadurch, daB die Membran bei Drucksteigerung im groBen Kreislauf durchstoBen wird. 

Wahrend die zum VerschluB des Ductus Botalli filhrenden Vorgange untersucht und weitgehend 
geklart werden konnten, ist die Ursache del' Ductus-Persistenz unklar. In einigen Fallen lieB sich 
eine familiare Haufung nachweisen (KJ AERGAARD 1946; SOULIE u. Mitarb. 1948; HElM DE BALSAC 1954). 
Zahlenangaben tiber Erkrankungen del' Mtitter an Roteln (LIAN und WELTI 1950; MONTOUCHET 
1952; HElM DE BALSAC 1954) sprechen gegen eine Beteiligung diesel' Erkrankung an del' Ductus­
Persistenz. Demgegenuber stellten RUTSTEIN u. Mitarb. (1952) fest, daB bei einer groBen Zahl unter­
suchter Kinder (17 von 25) mit offenem Ductus Botalli die ersten 3 Fetalmonate mit dem saison­
maBigen Auftreten von Rotelninfektionen zusammenfielen. KENNEDY und CLARK (1941/42) nehmen 
an, daB Prozesse, die mit einer Erschwerung del' Blutarterialisierung einhergehen, die Ductus­
Persistenz fordern. Doch steht hier del' Beweis noch aus, nachdem HELLSTROEM und JONSSON (1953) 
bei Kindern, die nach del' Geburt eine Asphyxie hatten, das gehaufte Auftreten eines Ductus Botalli 
nicht feststellen konnten. 

Anatomie. Der Ductus Botalli nimmt seinen Ursprung von der Pulmonalarterie, 
meist in der Gegend der Bifurkation am Abgang des linken Pulmonalarterienastes; 
seltener entspringt er von der A. pulmonalis dextra. Er zieht schrag von vorne nach 
hinten und von links nach rechts zur Aorta, wo er an der Innenseite im Isthmusbereich 
inseriert. Lange und Weite des Ductus konnen erheblich variieren. Drei Typen wurden 
besonders herausgestellt: 
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1. Zylinderform, wobei eine Einengung im mittleren Abschnitt (Sanduhrform) moglich 
ist und die Lange meist 2 cm nicht iiberschreitet, 

2. Trichterform mit einer Erweiterung des Ductus an der aortalen Seite, 
3. Fenstertyp, bei dem ein eigentlicher Gang nicht mehr feststellbar ist und eine 

fensterartige Verbindung zwischen Aorta und Pulmonalarterie besteht. An der Stelle 
der Einmiindung in die Pulmonalarterie zeigt diese eine Wandverdickung, die auf den 
Aufprall des Blutstromes durch den Ductus bezogen wird. Die Wand des Ganges kann 
besonders an den Enden atheromatose Veranderungen aufweisen. Auch Kalkeinlagerungen 
kommen vor (JAGER und WOLLEMAN 1942). Dariiber hinaus wurden echte, disseziierende 
Aneurysmen und auch Pseudoaneurysmen beobachtet (HEBB 1893; STORCH 1899; ROEDER 
1901; HAMMERSCHLAG 1925; GROSS 1948 und PINNINGER 1949). Sie konnen ebenfalls 
Kalk einlagern (KNEIDEL 1949); ihre Ruptur kann Ursache eines p16tzlichen Todes der 
betroffenen Patienten sein (GUGGENHEIM 1930; ERNST 1933; SCHEEF 1939; LINDERT 
und CORRELL 1950; FOSSEL 1959 sowie MOLZ 1961). 

Weitere Varianten im Verlauf des Ductus Botalli kommen bei Anomalien der Aorta 
und der groBen GefaBe vor (s. dort). 

An der Aorta findet man gelegentlich gegeniiber der Einmiindungsstelle des Ductus 
eine sackformige Ausweitung, auf die schon v. ROKITANSKI (1852) und THOMA (1890) 
hinwiesen. Ein Aortenaneurysma bei offenem Ductus Botalli wurde von ALTSCHULE (1937) 
beobachtet. 

Stamm und .Aste der Pulmonalarterie sind in der Regel erweitert. Die Pulmonal­
arterienerweiterung kann aneurysmatische Formen annehmen. BOYD und MCGAVACK 
(1939) fanden unter III Fallen mit Pulmonalarterien-Aneurysmen in 23 % und DETER­
LING und CLAGETT (1947) unter 146 Fallen in 21 % einen offenen Ductus Botalli. Weitere 
Beobachtungen dieser Art stammen von FOULIS (1884) sowie HOLMAN, GERBODE und 
PURDY (1953). Uber die Ruptur von Lungenarterien-Aneurysmen bei offenem Ductus 
arteriosus berichteten DETERLING und CLAGETT (1947) sowie LINDERT und CORRELL (1950). 
LungengefaBveranderungen mit Mediahypertrophie, Hyalinisierung, Thrombenbildung 
und arteriitischen Prozessen konnen besonders bei gleichzeitiger pulmonaler Hypertonie 
vorkommen. 

Abhangig von der jeweiligen Phase des Krankheitsablaufes werden Hypertrophie 
und Dilatation aller vier Herzhohlen beobachtet. Besteht ein Links-Rechts-Shunt, so 
sind linker Vorhof und linke Kammer betroffen. Der VergroBerung des linken Vorhofs 
kann dabei besondere diagnostische Bedeutung zukommen. 

Haufigkeit. Die Anomalie ist beim weiblichen Geschlecht doppelt so haufig wie beim mannlichen 
(DoNzELoT 1954). Der Ductus Botalli tritt zusammen mit anderen MiBbildungen 6fter auf als 
isoliert. DONzELOT (1950) gibt die Haufigkeit mit 25 % an; ABBOTT (1936) beobachtete die Anomalie 
92mal isoliert und 152mal kombiniert unter 1000 angeborenen Herzfehlern. 1m eigenen Untel'­
suchungsgut von 5000 angebol'enen Hel'zanomalien wurde ein offener Ductus Botalli in 10 % del' FaIle 
registriel't. Infolge del' l'eduziel'ten Lebenserwal'tung tl'ifft man die MiBbildung im Kindesalter haufiger 
als bei Erwachsenen. 

Pathophysiologie. Folge der Ductus-Persistenz ist der Ubertritt arterialisierten Blutes 
aus der Aorta in die Pulmonalarterie, der sowohl in der systolischen als auch in der 
diastolischen Phase der Herzaktion stattfindet. Die GroBe des Kurzschlusses ist abhangig 
von der Weite des Ductus und der Differenz der Drucke bzw. der Stromungswiderstande 
zwischen groBem und kleinem Kreislauf. 

Nach pathophysiologischen Gesichtspunkten konnen drei Hauptgruppen unterschieden 
werclen. Zur ersten Gruppe gehoren die FaIle mit einem englumigen Ductus, einem relativ 
kleinen KurzschluB und einem praktisch normalen Blutdruck im kleinen Kreislauf. 
Bei der zweiten Gruppe ist der Ductus weiter, der KurzschluB im allgemeinen groBer, 
der systolische Druck in der Lungenarterie erhoht, ohne allerdings den entsprechenden 
Druck in der Aorta zu erreichen. Bei der dritten Gruppe ist der Ductus so weit, daB 
von vornherein Angleichung der systolischen Blutdruckwerte im groBen und kleinen 
Kreislauf besteht. 
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Die Volumenbelastung des Lungenkreislaufs und des linken Herzens ist bei den 
Patienten der ersten Gruppe gering. Ernstere Komplikationen werden im allgemeinen 
nicht beobachtet. 

Dagegen kommt es bei einem Teil der Patienten der Gruppe II infolge der starkeren 
Volumenbelastung vorzeitig zu morphologischen Veranderungen der Lungenarterien mit 
Erhohung des Stromungswiderstandes. 

Bei den Patienten der dritten Gruppe ist die Volumenbelastung des linken Herzens 
und der Lungenstrombahn so erheblich, daB sie haufig in den ersten Lebenswochen zu 
einer Herzinsuffizienz mit todlichem Ausgang ftihrt. Nur dann, wenn der Stromungs­
widerstand im Lungenkreislauf erhoht und dadurch die Volumenbelastung des linken 
Ventrikels verringert wird, haben die Kinder Aussicht zu tiberleben. 

Als Ursache der Erhohung des Stromungswiderstandes im Lungenkreislauf werden meh­
rere Faktoren diskutiert: morphologische Veranderungen oder Embolien (Yu u. Mitarb. 
1954), vasoconstrictorische Mechanismen (GILCHRIST 1945; BURCHELL 1953; KJELLBERG u. 
Mitarb. 1955) oder ein Persistieren fetaler LungengefaBveranderungen (CIVIN und EDWARDS 
1950/51; DAMMANN jr. undFERENCZ 1956; KONN 1960). Die ErhOhung des Stromungswider­
standes kann schlieBlich so stark sein, daB der Widerstand im groBen Kreislauf tiberschrit­
ten wird: aus dem ursprtinglichen Links-Rechts-KurzschluB entsteht so ein Rechts-Links­
Shunt (Shuntumkehr), der klinisch zu einer Cyanose ftihrt. Der zeitliche Ablauf des Krank­
heitsbildes yom ausschlieBlichen Links-Rechts-KurzschluB zum Rechts-Links-Shunt ist 
unterschiedlich. Vereinzelt ist die Endphase bereits in der zweiten Halfte des ersten 
Lebensjahres erreicht. Bei histologischen Untersuchungen findet man an den kleinen und 
kleinsten Lungenarterien in dieser Krankheitsphase des wei ten Ductus arteriosus schwere 
sklerotische, zum Teil obliterierende Veranderungen. In geringerem MaBe sind diese mor­
phologischen Veranderungen auch schon in frtiheren Krankheitsphasen nachweisbar. 

Klinik. Leitsymptom des typischen Ductus Botalli ist das systolisch-diastolische 
"Maschinengerausch" tiber der Herzbasis, das auf den Blutstrom durch den offenen 
Ductus zu beziehen ist (GIBSON 1900). 1m Bereich der Auskultationsstelle ist oft Schwirren 
zu palpieren. Das Gerausch ist in der tiberwiegenden Mehrzahl der FaIle hOrbar. In atypischen 
Fallen kommen systolische oder diastolische bzw. voneinander abgeteilte systolische und 
diastolische Gerausche vor. SchlieBlich gibt es auch intermittierend auftretende Gerausche. 
Bei vorwiegendem systolischen Gerausch ist ein kurzes protodiastolisches Gerausch wich­
tig, besonders im Hinblick auf die Abgrenzung gegentiber einem Ventrikelseptumdefekt. 
Eine Erhohung des Lungenstrombahnwiderstandes stellt eine haufige Ursache atypischer 
Gerausche beim Ductus arteriosus apertus dar. Bei niedrigem Shuntvolumen und nor­
malen Druckverhaltnissen im kleinen Kreislauf sind Entwicklung und Leistungsfahigkeit 
der Patienten normal. Mit zunehmendem Links-Rechts-Shunt und beginnender Druck­
steigerung kommt es zu Beschwerden, vorwiegend in Form von Atemnot. Bei erheb­
lichem Links-Rechts-Shunt ist die Blutdruckamplitude erhOht. 

Das Elektrokardiogramm ist in vielen Fallen normal und hinsichtlich Typ und Kammer­
endteilen uncharakteristisch. Bei zunehmendem Links-Rechts-Shunt finden sich die 
Zeichen der Linkshypertrophie. Kommt es zu Drucksteigerungen im Lungenkreislauf, 
dann gesellen sich die Zeichen der Rechtshypertrophie im Elektrokardiogramm hinzu. 
Diese tiberwiegen, wenn bei erhohtem Stromungswiderstand im Lungenkreislauf das 
LungendurchfluBvolumen abnimmt und der Shunt sich schlieBlich umkehrt. 

Die Patienten mit kompliziertem Ductus Botalli bieten das Bild des Morbus caeruleus 
mit Cyanose, Trommelschlegelfingern und -zehen sowie reduzierter Leistungsfahigkeit. 
Charakteristisch ftir die hier erorterte Anomalie konnen Unterschiede im Grade der 
Cyanose zwischen rechtem und linkem Arm sowie oberen und unteren Extremitaten sein 
(PRITCHARD u. Mitarb. 1950). Das Symptom ist nicht konstant, gibt bei Vorhandensein 
jedoch einen wichtigen diagnostischen Hinweis. 

Rontgenbefunde. Die Umformungen des Herzens beim offenen Ductus Botalli 
sind abhangig von den pathophysiologischen Verhaltnissen. Die entscheidenden Kriterien 
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sind dabei Weite des Ductus, GroBe der Shuntvolumina sowie Druck- und Widerstands­
verhaltnisse. SchlieBlich muB die Dauer, in der die pathologischen Kreislaufverhaltnisse 
wirksam sind, also das Alter der Patienten, als weiterer Faktor genannt werden. 

Herz- und GefaBkonturen konnen im Rontgenbild bei sagittalem und seitlichem 
Strahlengang voIlkommen unauffallig sein (Abb. 82). Dies gilt besonders fUr jene FaIle 
mit funktionell unbedeutendem Ductus Botalli, bei denen die Drucke normal und das 
Shuntvolumen unter 1 Liter/min liegt. KJELLBERG u. Mitarb. (1955) berichten tiber 
neun derartige FaIle (ca. 11 %). 

Mit zunehmender Volumenbelastung tritt eine Verbreiterung des Herzens nach 
links ein, wahrend die rechte Herzkontur zunachst unauffaIlig bleibt (Abb. 83). Bei 

a b 

Abb. 82a u. b. Offener Ductus arteriosus bei einem 9jahrigen Patienten (F.Pi.). Diagnose mittels Herzkatheter 
gesichert. Typisches systolisch-diastolisches Maschinengerausch. Links-Rechts-Shunt unter 1 Liter. a Sagittale 
Dbersichtsaufnahme: unauffallige Herz- und GefaBkonfiguration. b Seitenbild: keine Veranderung der nor-

malen Herzform 

starkerer Volumenbelastung und insbesondere dann, wenn ein Druckanstieg im Lungen­
kreislauf und in der rechten Kammer hinzukommt, mehren sich die FaIle, bei denen 
auch eine Rechtsverbreiterung sichtbar wird (Abb. 84). Die Abgrenzung der beiden Kam­
mern in Bezug auf die Herzkonfiguration ist mit der Austastung der Herzhohlen durch 
den Herzkatheter moglich (THURN 1956). Bei starkerem Links-Rechts-Shunt nimmt die 
linke Kammer einen wesentlichen Anteil des Herzschattens links der Wirbelsaule ein 
(Abb. 85). Die linke Herzkontur wird dann nicht nur im Bereich der Herzspitze durch den 
linken Ventrikel gebildet, der auf der seitlichen Aufnahme die hintere untere Begrenzung 
des Herzschattens einschlieBlich der hinteren unteren Herzkontur ausmacht und bei 
der Durchleuchtung lebhafte Pulsationen zeigen kann. 

Bei erheblicher pulmonaler Hypertonie sieht man bei sagittalem Strahlengang sowohl 
Bilder mit deutlicher, beidseitiger Herzverbreiterung (vgl. Abb. 84) (MANNHEIMER 1950; 
DENOLIN, LEQUIME und SEGERS 1952; DORBECKER und ARANDA 1955; WHITAKER, HEATH, 
BROWN 1955) als auch solche, bei denen eine nennenswerte Verbreiterung des Herzens 
fehlt (Abb. 86; vgl. auch Abb. 87b) (SMITH 1954; LUKAS, ARANJO und STEINBERG 1954). 
Rontgenologisch kontrollierte Verlaufe (GILCHRIST 1945 u.a.) lassen erkennen, daB mit 
zunehmendem Stromungswiderstand im Lungenkreislauf und Verminderung des Links-
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Rechts-Shunts eine Verkleinerung des Herzens durch abnehmende Volumenbela­
stung der linken Kammer zustande kommen kann (Abb.87). Nach BURCHELL (1948) 
bleibt diese theoretisch zu fordernde Riickbildung in einem Teil der Fane als Folge myo-

a 

Abb. 83a u. b. Ductus arteriosus apertus bei einem 23jiihrigen Mann (H.He.). Keine Druckerhohung im 
kleinen Kreislauf. Kleines Shuntvolumen. a Sagittalbild: geringe Verbreiterung des Herzens nach links. 
Prominenz des Pulmonalisbogens. LungengefiiBzeichnung vermehrt. b Seitenbild: Retrokardialraum frei 
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kardialer Veranderungen im Sinne einer Fibroelastosis aus. Bei bestehender Druck- und 
WiderstandserhOhung im kleinen Kreislauf dehnt sich im Seitenhild der vergroBerte 

a 

b 

Abb. 84a u. b. Ductus arteriosus apertus (7jahrige Patientin G.Mii.). Druck in der Pulmonalarterie 40/35mmHg. 
Links-Rechts-Shunt 6,6 l/min. a Sagittalbild: Verbreiterung des Herzens besonders nach links, aber auch 
nach rechts. Vermehrte Hilus- und Lungenzeichnung. Vorspringender Pulmonalbogen. b Seitenbild: Oeso-

phagus stark nach hinten verdrangt 
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rechte Ventrikel nach vorne aus und lehnt sich in typischen Fallen breitflachig an die 
vordere Thoraxwand an. 

ZahlenmaBige Angaben iiber das Vorkommen von Herzvergriiilerungen machten EpPINGER und 
BURWELL (1940), DONOVAN u. Mitarb. (1943), SHAPIRO (1944), GILCHRIST (1945) und ZIEGLER (1952). 

a 

c 

Abb. 85a-c. Operativ gesicherter Ductus arteriosus apertus bei einer 3jahrigen Patientin (M.Re.). a Dber­
sichtsaufnahme: beiderseits verbreitertes kugeUormiges Herz. Vermehrte Hilus- und Lungenzeichnung. 
b Seitenbild: Retrokardialraum durch das vergroBerte Herz vollkommen ausgefiillt. c Herzkatheteraufnahme: 
Herzverbreiterung im wesentlichen auf eine VergriiBerung des linken Ventrikels zuruckzufiihren. Der Herz­
katheter verlauft in Deckung mit der Wirbelsaule entlang des Septums, urn dann nach rechts in die Pulmonal-

arterie abzubiegen 

In den Abb. 88-91 wurden unter Verzicht auf die Herausstellung typischer Rontgen­
bilder die Herzsilhouetten von je 5 Patienten mit Ductus Botalli dargestellt. Die ein­
zelnen Abbildungsserien entsprechen verschiedenen hamodynamischen Phasen des Krank­
heitsbildes (vgl. Legenden). Die Diagnose wurde jeweils durch Herzkatheteruntersuchung 
gesichert. 

Bei starkerem Links-Rechts-Shunt ist der linke Vorhof vergroBert. Der Nachweis 
dieser VorhofsvergroBerung ist in iiblicher Form bei Durchleuchtung und Aufnahmen in 
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a b 

Abb. 86a u. b. Ductus arteriosus apertus bei einer 27jahrigen Patientin (M.Di.) mit pulmonaler Hypertonie. 
Druck in der Pulmonalarterie 150/100 mm Hg. a Sagittalbild: etwas linksbetontes Herz sowie Vorwolbung 

des Aorten- und Pulmonalbogens. b Seitenbild: Herzhinterraum frei 

a b 

Abb. 87 au. b. Patientin (G.Me.) mit offenem Ductus arteriosus im Alter von 21/2 Jahren (a) und im Alter 
von 22 Jahren (b). Bis zum Zeitpunkt der Aufnahme hatte sich eine pulmonale Hypertonie mit Shuntumkehr 
entwickelt. Die Herzverbreiterung nach links ist zuruckgegangen, die linke Herzgrenze ist steiler geworden. 

Der Pulmonalbogen springt vor. In der Peripherie ist die Lungenzeichnung geringer geworden 



Ductus arteriosus apertus (Ductus Botalli) 115 

seitlichem Strahlengang mit kontrastmittelgeflilltem Oesophagus moglich. DONZELOT und 
HElM DE BALSAC (1954) wiesen eine VergroBerung des linken Vorhofs in 10% der FaIle 
mit offenem Ductus Botalli nacho Von anderen Autoren wird der zahlenmaBige Anteil 
der nachgewiesenen VorhofsvergroBerungen unter den Ductus Botalli-Fallen hoher angege­
ben. So betragt er beiDoNAvAN u. Mitarb. (1943) 71 %. STAUFFER (1949) sah unter 90 Fallen 
25mal, KJELLBERG u. Mitarb. (1955) fanden unter 76 Fallen 62mal einen vergroBerten 

Abb. 88. Herzsilhouetten von funf Patienten mit offenem Ductus Botalli. Diagnosen durch Herzkatheter­
untersuchung gesichert. Druckwerte in der Lungenstrombahn normal. Errechneter Links-Rechts-Shunt unter 

I Liter/min 

Abb. 89. Herzsilhouetten von funf Patienten mit offenem Ductus Botalli. Druckwerte in der Lungenstrombahn 
normal. Errechneter Links-Rechts-Shunt uber I Liter/min 

Abb. 90. Herzsilhouetten von funf Patienten mit offenem Ductus Botalli. Druckwerte in der Lungenstrombahn 
erhiiht. Es besteht jedoch noah ein Links-Reahts-Shunt 

Abb. 91. Herzsilhouetten von funf Patienten mit offenem Ductus Botalli. Pulmonale Hypertonie und Shunt­
umkehr 

linken Vorhof. Bei groBen Shuntvolumina konnen in Einzelfallen starke VergroBerungen 
des linken Vorhofs sichtbar werden und zu Bildern flihren, die sonst in der Regel nur 
bei Mitralfehlern gesehen werden. PERLOFF u. Mitarb. (1960) sprechen von einer Pseudo­
Mitralkonfiguration. Wir sahen einen sol chen Patienten, bei dem die Operation einen 
offenen Ductus Botalli von etwa Daumendicke ergab; der linke Vorhof wurde bei sagit­
talem Strahlengang auch rechts randstandig (Abb. 92). 

In Hohe der Pulmonalarterie sieht man an der linken Herzkontur eine Vorwolbung, 
die entweder von dem Hauptast oder dem linken Pulmonalarterienast gebildet wird. 
Die Vorwolbung des Pulmonalbogens fehlt beim offenen Ductus Botalli nur selten. Es 
handelt sich dann vorwiegend urn jene FaIle, die bei funktionell bedeutungslosem Shunt 
bereits als unauffallig bezliglich ihrer Herz- und GefaBkonfiguration bezeichnet wurden. 

8* 
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Der erweiterte Pulmonalbogen kann als geradlinige Fortsetzung der linken Herzkontur, 
als flache Vorwolbung oder als halbkreisformige, sich scharf von der linken Herz- und 
GefaBkontur abhebende Verschattung sichtbar werden. Diese Form des vorspringenden 
Pulmonalsegmentes ist bei Fallen mit Drucksteigerung haufig. Die starkste Erweiterung 
des Pulmonalissegmentes wird bei jenen Patienten beobachtet, bei denen ein Druck­
und Widerstandsangleich im groBen und kleinen Kreislauf zustande gekommen ist bzw. 
die Widerstandserhohung zu einer Shuntumkehr gefiihrt hat. In einem solchen Falle 
sahen wir eine aneurysmatische Erweiterung der Pulmonalarterie bzw. ihrer Aste (Abb. 93). 

Auf die Moglichkeit von Aneurysmenbildungen der Pulmonalarterie (Abb. 94) 
(HUBENY 1920 ; Ubersichten bei LINDERT u. CORREL 1950 sowie bei DETERLING und 

u b 

Abb. 92a u. b. Operativ gesicherter Ductus arteriosus apertus bei einer 7jahrigen Patientin (P.Ba.). a Sagittal. 
biId: beiderseits verbreitertes Herz mit vorspringendem Pulmonalbogen. Linker Vorhof an der rechten oberen 
Herzkontur randstandig. GroBe dichte Hili und vermehrte Lungenzeichnung. b Seitenbild: der vergriiBerte 

linke Vorhof reicht bis an den Wirbelsaulenschatten 

CLAGETT 1947) oder der Aorta bei gleichzeitig vorhandenem offenen Ductus Botalli wurde 
bereits bei Erorterung der anatomischen Verhaltnisse hingewiesen; auch Aneurysmen des 
Ductus selbst fanden Erwahnung. GRAHAM (1940) untersuchte rontgenologisch 2 Falle 
mit Aneurysmen des Ductus arteriosus. In einem Falle, einem 31jahrigen Mann, sah 
man eine pulsierende Verschattung im mittleren oberen Mediastinum, die auf der sagittalen 
Aufnahme in das linke Oberfeld hineinreichte, Kalkeinlagerungen erkennen lieB und die 
Trachea nach rechts verdrangte. Im zweiten Fall imponierte das Aneurysma bei sagittalem 
Strahlengang als leichte Vorwolbung im Hilusbereich, die sich auf der seitlichen Auf­
nahme nach vorne projizierte. Eine weitere Beobachtung stammt von MACKLER (1943). 
Die Abb. 95a und b zeigen die pra- und postoperative Aufnahme einer 20jahrigen Pa­
tientin mit Ductus arteriosus apertus und kirschgroBem Divertikel am aortalen Ende 
des Ductus Botalli. 

Die Hilus- und Lungenzeichnung ist auBer bei kleinen Shuntvolumina vermehrt. Bei 
suffizientem linken Ventrikel finden sich zentral erweiterte LungengefaBe, die sich ab­
hangig von der ShuntgroBe im Einzelfalle auch bis zur Thoraxmitte erstrecken konnen. 
Bei Versagen der linken Kammer kann die Lungenstauung in Form einer vermehrten 
reticularen Zeichnung bis zur Peripherie sichtbar werden. Bei pulmonaler Hypertonie 
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a 

b 

Abb. 93a u. b. Ductus arteriosus apertus mit Shuntumkehr (37jahrige Frau G.Se.). GroBes Aneurysma der 
Pulmonalarterie. a Sagittale tlbersichtsaufnahme. b HerzkatheterbiJd: Katheter in der Aorta descendens nach 

Passage des Ductus 
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und Sklerose der kleinen Lungenarterien erscheint das Bild des "peripheren Flillungs­
abbruches" (Abb. 96). Die in der Peripherie hellen Lungenfelder kontrastieren dann mit 
den zentral erweiterten LungengefaBen. 

Vorspringender Pulmonalbogen sowie hilusnahe LungengefaBe lassen in einem Teil 
der FaIle vermehrte Pulsationen bei der Durchleuchtung erkennen. Auch "Eigenpulsa­
tionen" - Dichte- und Volumenschwankungen der hilusnahen LungengefaBe - werden 
beim offenen Ductus Botalli beobachtet. Sie kommen etwa gleich haufig wie beim Kam­
merscheidewanddefekt, jedoch seltener als beim Vorhofseptumdefekt hier vor. Wir sahen 

a b 

Abb. 94a u. b. Sog. falsches Aneurysma der Pulmonalarterie nach operativem VerschluB eines Ductus arteriosus 
apertus bei einem 24jahrigenMann (G.Kii.) (operativ gesichert). a Sagittalbild: Aneurysma als rundliche Ver­
schattung neben der linken GefaBkontur in Hohe der Pulmonalarterie. b Seitenbild: Aneurysma im oberen 

mittleren Thoraxbereich 

diese Hiluspulsationen beim Ductus arteriosus apertus unter 60 Fallen aller hamodyna­
mischen Entwicklungsstufen 16mal (26 % ), wahrend sie beim V orhofseptumdefekt in drei 
Viertel aller FaIle vorkamen. Es handelte sich dabei 3mal um Patienten mit Druck- und 
Widerstandsangleich sowie Rechts-Links-Shunt, so daB ein RlickschluB auf einen liberwie­
genden Links-Rechts-Shunt aus der Beobachtung derartiger systolisch expansiver Be­
wegungen der hilusnahen LungengefaBe unseren Erfahrungen nach nicht moglich ist. 
DONAVAN u. Mitarb. (1943) beobachteten solche sog. Eigenpulsationen in 35 % der FaIle. 

Vermehrte Pulsationen vorwiegend im Bereich der linken Pulmonalarterie fanden 
sich nach EpPINGER, BURWELL und GROSS (1941) bei Einmlindung des offenen Ductus 
in die linke Pulmonalarterie. 

Die Aorta ist im Gegensatz zum Vorhof- und Kammerscheidewanddefekt entweder 
normal weit oder verbreitert (Abb. 97); ihre Abgrenzung kann bei Kindern schwierig 
werden. Bei groBen Shuntvolumina sind ihre Pulsationen ebenso wie die des linken 
Ventrikels verstarkt sichtbar. 

Kalkeinlagerungen in den Ductus arteriosus sind nicht haufig. KEYS und SHAPIRO 
(1943) fanden sie unter 65 autoptisch kontrollierten Fallen 6mal. Unter einem klinisch 
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diagnostizierten Beobachtungsgut werden diese Kalkeinlagerungen seltener ermittelt. 
Wir sahen unter 500 Fallen mit offenem Ductus arteriosus drei Patient en im 4. und 5. 
Lebensjahrzehnt mit Kalkeinlage­
rungen bei gleichzeitig bestehender 
pulmonaler Hypertonie. CHILDE 
und MACKENZIE (1945) beobach­
teten dieselbe Veranderung bei 
einem 9 Monate alten, autoptisch 
kontrollierten Patienten; so kann 
jede Altersstufe betroffen sein. 
Rtickschltisse auf die Persistenz 
des Ductus sind an Hand der 
Kalkeinlagerungen nicht moglich, 
da sie sowohl bei obliteriertem 
(ELLIOT und CHILDE 1948) als 
auch bei persistierendem Ductus 
arteriosus (RUSKIN u. SAMUEL 
1950) gesehen wurden (Abb. 98). 
Auf der dorsoventralen Uber­
sichtsaufnahme erkennt man be­
reits eine lineare, caudal-konvex 
verlaufende Kalksichel etwas 
unterhalb des Aortenbogens am 
linken GefaBrand, deren Lage ftir 
Kalkeinlagerungen in die Aorta 
seIber atypisch ist. Diese liegen 
meist hoher und we iter lateral 
(HUSEBYE 1949). 

SUSMAN und BRAHMS (1943) 
gelang die Darstellung am besten 
auf eingeblendeten Aufnahmen. 
CHILDE und MACKENZIE (1945) 
empfehlen Hartstrahltechnik, 
wahrend WEINBREN (1946) 
Schichtaufnahmen in linker Sei­
tenstellung zur Darstellung der 
Ductusverkalkung vorschlagt. 
Weitere Beobachtungen stam­
men von WEISS (1931), ROESLER 
(1937), NICHOL und BRANNAN 
(1947) sowie RUSKIN und SAMUEL 
(1950). 

Bei einigen Autoren findet 
man Angaben tiber postoperative 
Veranderungen des Rontgenbildes 
nach VerschluB des Ductus arterio­
sus. DONAVAN u. Mitarb. (1943) 
sahen unter 27 Fallen postopera­
tiv 13mal ein verkleinertes, 10mal 
ein unverandertes und 4mal ein 
vergroBertes Herz. BOURNE (1945) 
fand postoperativ nur geringe 
Veranderungen. GILCHRIST (1948) 

a 

b 

Abb. 95a u. b. Offener Ductus arteriosus und operativ gesicher­
tes, kirschgroBes Divertikel an der aortalen Seite des Ductus 
Botalli (20jahrige Patientin, Ch.Schw.). a Praoperatives Sagittal­
bild: Unterhalb des Aortenbogens etwa kirschgroBe Vorwolbung. 
die dem Aneurysma am aortalen Ende des Ductus Botalli ent­
spricht (Operationsbefund). b Postoperatives Sagittalbild: Die 
dem Divertikelentsprechende Vorwolbung unterhalb des Aorten­
bogens ist nicht mehr zu erkennen. Verkleinerung des Herzens. 
(Operateur Doz. Dr. ROTTHOFF, Chirurgische Klinik der Med. 

Akademie Diisseldorf) 
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beobachtete die Verkleine­
rung des Herzens nach der 
Operation regelmaBig. Auch 
FAIRLEY u. GOODWIN (1959) 
stellten postoperativ eine 
Herzverkleinerung fest. 

NYLIN u. BIORK (1947) 
machten Herzvolumenbestim­
mungen mit radioaktivem 
Phosphor. Zirkulierende Blut­
menge und Herzvolumen, das 
auch rontgenologisch nach 
KAHLSTORF bestimmt wurde, 
nahmen postoperativ abo 
KRAUSS u. Mitarb. (1958, 
1961) beschaftigten sich mit 
GroBen- und Formanderun­
gen des Herzens beim Ductus 
arteriosus nach seinem opera­
tiven VerschluB, wobei Vo­
lumenbestimmungen in der 
von MUSSHOFF u. REINDELL 
(1956/57) angegebenen Weise 
neb en Herzkatheteruntersu­
chungen Schichtaufnahmen 
zur Beurteilung der Lungen­
gefaBe und kymographische 
Untersuchungen durchgefiihrt 

werden. Die Autoren fanden in der 
Regel postoperativ eine Volumen­
verminderung mit Riickgang der 
LungengefaBzeichnung. Ein bei lan­
gerer Beobachtungszeit festzustellen­
der Wiederanstieg des Herzvolumens 
wurde bei einer Gruppe (praoperativ 
keine Druckerhohung im Lungen­
kreislauf) als Ausdruck einer An­
passung an vermehrte korperliche 
Belastung und bei einer anderen 
Gruppe (praoperativ DruckerhOhung 
in der Lungenstrombahn) als Aus· 
druck einer myogenen Alteration 
aufgefaBt. 

Abb. 96a u. b. Ductus arteriosus apertus mit 
Shuntumkehr bei einer 19jahrigen Frau 
(Ch.Br.). a Sagittalbild: Herz nach links 
verbreitert. Starke Vorwolbung des Pulmo­
nalbogens. Weite zentrale LungengefaBe bei 
auffallend heller Lungenperipherie. b Seiten­
bild: breitflachige Anlegung des Herzens an 
die vordere Brustwand infolge VergroBerung 
des rechten Ventrikels. Keine umschriebene 

Vorwolbung in den Retrokardialraum 
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Kymographisch erkennt man verstarkte Randbewegungen im Bereich der linken 
Kammer und der Aorta. Letztere stellen insbesondere dann, wenn sie auch im Bereich 
der ascendierenden Aorta sichtbar werden, ein differentialdiagnostisches Kriterium gegen­
tiber dem Vorhof- und Ventrikelseptumdefekt dar, bei dem die Amplituden der Aorten­
bewegungen verringert sind. Auch die Pulmonalarterie zeigt vergroBerte Amplituden. 
Diastolische Z wischenzacken 
am vorspringenden Pulmo­
nalbogen (HECKMANN 1937) 
werden auf den verspateten 
Blutzu£luB durch den o££e­
nen Ductus Botalli in die Pul­
monalarterie zurtickgefiihrt 
(Abb. 99). Sind "Eigenbewe­
gungen" der hilusnahen Lun­
gengefaBe vorhanden, so las­
sen sie sich kymographisch 
darstellen. Dariiber hinaus 
sahen SMITHund WOOD (1949) 
"para-aortale Pulsationen", 
die parallel und lateral der 
Aorta lagen, sowie "Vibra­
tionswellen" direkt unterhalb 
der Aorta, bei denen sie eine 
Verbindung zum Maschinen­
gerausch des o££enen Ductus 
arteriosus zu erkennen glaub­
ten. 

Eine Darstellung des Duc­

Abb.97. Ductus arteriosus apertus bei einer 33jahrigen Patientin 
(A.ls.). Linksverbreitertes Herz. Gering vorspringender Pulmonalbogen. 

tus arteriosus anhand von 
Schichtaufnahmen gelang GOVEA und 
AGUIRRE (1949) sowie GREMMEL (1961). 
Dabei war es gleichzeitig moglich, Auf­
schluB iiber die Massenverteilung des 
Herzens zu gewinnen. 

Abb. 98. Ductus arteriosus apertus bei einer 30jah­
rigen Patientin (M.Ma.). Diagnose wurde durch 
Herzkatheter gesichert. An der linken GefaBkontur 
erkennt man am unteren Ende des Aortenbogens 
eine Kalksichel mit caudal konvexem Verlauf, die 
einer Kalkeinlagerung in den hier offenen Ductus 

arteriosus entsprechen diirfte 

Breite Aorta. Verstarkte LungengefiiBzeichnung 

Abb. 99. Sagittales Kymogramm einer 12jahrigen Pa­
tientin (R.Eb.) mit offenem Ductus arteriosus. Herz 
beiderseits verbreitert. Vorspringen des Pulmonalbogens. 
An der linken GefaBkontur lassen sich GefaBbewe­
gungen groBer Amplitude in Hohe der breiten Aorta 
abgrenzen. In Hohe der Pulmonalarterie diastolische 

Zwischenzacken 
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Herzkatheteruntersuchung. Herzkatheteruntersuchungen ertibrigen sich in der Mehr· 
zahl der FaIle mit unkompliziertem Ductus Botalli, da die klinische Symptomatik, haupt­
sachlich gesttitzt durch das systolisch-diastolische Maschinengerausch, meist eindeutig ist. 
Besteht der Verdacht auf eine Widerstands- und Druckerhohung im kleinen Kreislauf, 
so ist zur Erfassung der quantitativen Veranderungen die Katheterisierung notwendig. 
Sind Druck und Widerstand im Lungenkreislauf an die GroBkreislaufverhaltnisse an­
geglichen, oder tiberwiegen sie bei gleichzeitigem Rechts-Links-Shunt, so ist ein erfolg­
reicher operativer VerschluB nicht mehr moglich, da nicht rtickbildungsfahige Lungen­
gefaBveranderungen ein Absinken des Druckes in der Lungenstrombahn unmoglich 
machen. Der VerschluB des Ductus kann in sol chen Fallen sogar eine bedrohliche Kreis­
laufsituation herbeifiihren, da er eine Ventilfunktion ftir die Lungenstrombahn austibt. 

Abb. 100. Herzkatheterbild bei Ductus arteriosus apertus 
(6 Jahre altes Madchen, LBu.). Typischer Verlauf des Ka· 
theters bei Lage seiner Spitze in der Aorta descendens 

nach Passage des Ductus; sog. "Y·Form" 

Die Operationsindikation ist somit ge­
bunden an das V orhandensein eines 
Links-Rechts-Shunts. Bei dem kom­
plizierten Ductus ist die klinische Sym­
ptomatik oft nicht eindeutig genug, um 
eine Diagnose zu ermoglichen; hier ist 
eine Herzkatheteruntersuchung ange­
zeigt. 

Durch die Sondierung des offenen 
Ductus Botalli, die von RUBIO bereits 
1949 durchgeftihrt wurde, ist der di· 
rekte Nachweis der anomalen GefaB­
verbindung moglich. Dies gelingt in 
tiber 90 % der Falle. Der Katheterver­
lauf von der rechten Kammer tiber 
die Pulmonalarterie in den offenen 
Ductus Botalli und in die descendie­
rende Aorta ergibt ein typisches Bild 
(Abb. 100). Gleitet der Katheter in die 
ascendierende Aorta, so kann die Ab­
grenzung gegentiber einem hochsitzen­
den Ventrikelseptumdefekt oder einem 
aortopulmonalen Defekt Schwierigkei­

ten machen (s. dort). Doch verlauft bei den letztgenannten Anomalien der Katheter im 
ascendierenden Teil der Aorta und folgt dem Aortenbogen. Auch bei Transposition der 
groBen GefaBe mit links auf- und absteigender Aorta sahen wir ahnliche Bilder wie beim 
Ductus Botalli. Gelingt die Ductuspassage mehrfach leicht, so ist der RtickschluB auf 
einen weiten Ductus erlaubt. 1st sie erst nach mehrfachen Versuchen moglich, konnen 
ein enger Ductus oder Mtindungsanomalien angenommen werden. 

Druckregistrierung, blutgasanalytische Untersuchung der in den einzelnen Herzab­
schnitten entnommenen Blutproben, die intrakardiale Atherprobe sowie die intrakardiale 
Phonokardiographie geben weitere differentialdiagnostische Hinweise, z. B. wenn ein 
Ventrikelseptumdefekt mit Aorteninsuffizienz gegentiber einem offenen Ductus arteriosus 
abgegrenzt werden solI. 

Auf die Bedeutung der Herzkatheterisierung zur Abgrenzung der rechten und linken 
Kammer an der Herzsilhouette wurde hingewiesen. Dabei ergeben sich Anhaltspunkte 
zur Unterscheidung eines volumenbelasteten rechten Herzens, wie beim Vorhofseptum­
defekt, von Anomalien mit einer Volumenbelastung des linken Herzens - Beispiel 
Ductus Botalli. Beim offenen Ductus mit groBem Links-Rechts-Shunt wird der rechte 
Ventrikel durch die vergroBerte linke Kammer nach rechts verlagert. Gleichzeitig wird 
das Ventrikelseptum so nach rechts verlagert, daB die AusfluBbahn der rechten Kammer 
von rechts unten nach links oben verlauft (vgl. Abb. 85c), wahrend sie normalerweise 
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fast senkrecht auf der Zwerchfellebene steht. Bei Volumenmehrbelastung des rechten 
Herzens, wie beim Vorhofseptumdefekt, wird seine AusfluBbahn durch Verlagerung des 
Septums nach links ebenfalls nach links verschoben. 

Bei starker Erhohung des Stromungswiderstandes mit Verminderung des Links­
Rechts-Shunts und Uberwiegen des Rechts-Links-Shunts kommt es zu einer Streckung 
der AusfluBbahn, die in Richtung des linken Herzrandes verlagert wird, wie sich an Hand 
des Sondenverlaufes zeigen laBt. Trotz steigender Druckbelastung des rechten Ventrikels 
bleibt jedoch die linke Kammer zunachst links randstandig, solange ein Links-Rechts­
Shunt besteht. 

Kontrastmitteldarstellung. Die Indikation fUr eine angiokardiographische Untersuchung 
ist beim Ductus apertus noch seltener gegeben als fur die Herzkatheteruntersuchung. 
Sie ist in der Regel nur erforderIich, 
falls der Auskultationsbe£und dia­
gnostische ZweifellaBt bzw. zusatz­
liche Anomalien vorhanden sind; 
bei einem Ductus mit Rechts-Links­
Shunt kann sie gelegentlich zur Ab­
grenzung von anderen AnomaIien 
angezeigt sein. 

Das Angiokardiogramm macht 
die bereits beschriebene Massenver­
teilung des Herzens beim offenen 
Ductus mit der GroBenanderung 
der Herzh6hlen sichtbar. Man er­
kennt in typischen Fallen mit Links­
Rechts-Shunt die VergroBerung der 
linken Kammer nach hinten und 
links. Man sieht ferner, daB das 
Septum interventriculare nach rechts 
vorgewolbt ist und daB die rechte 
Kammer nach oben und vorne ver­
drangt wird. Eine Erweiterung der 
Pulmonalarterie mit hoher Lage des 
linken Pulmonalarterienastes sowie 
zentral weite LungengefaBe mit ver­
mehrter Lungendurchblutung kom­
men zur Darstellung. 

Abb. 101. Angiokardiogramm einer 5jahrigen Patientin (M.Te.) 
mit Ductus arteriosus apertus. Bei sagittaler Projektion 
kommt es wahrend des Lavogramms iiber einen offenen Duc­
tus arteriosus zu einer Darstellung der Pulmonalarterie. Der 
Pulmonalconus bleibt frei. Kontrastmittelinjektion in den 

rechten Ventrikel 

Bezuglich der speziellen diagnostischen Kriterien unterscheidet man direkte und in­
direkte Zeichen fur den angiokardiographischen Nachweis des offenen Ductus. Wird das 
Kontrastmittel durch einen in der A. pulmonalis liegenden Katheter injiziert, so ist bei 
Lage der Katheterspitze in der Gegend des Ductus durch einen artefiziellen Rechts­
Links-Shunt die direkte Darstellung der GefaBverbindung in der Fruhphase moglich 
(STEINBERG, GRISHMAN und SUSMAN 1943). 1m Sagittalbild werden Aorta und Pulmo­
nalis gleichzeitig sichtbar. Aorta ascendens und Aortenbogen fullen sich nicht. Das er­
moglicht den AusschluB eines aortopulmonalen Septumde£ektes. Nach Passage des Kon­
trastmittels durch den Lungenkreislauf kann die GefaBverbindung zwischen Aorta und 
Pulmonalis bei seitlichem Strahlengang erneut zur Darstellung kommen 

Als indirektes Zeichen ist die Wiederauffullung der Pulmonalarterie durch den Ductus 
wahrend des Laevogramms zu werten, wobei der Conus pulmonalis im Gegensatz zum 
Ventrikelseptumdefekt und zur aortopulmonalen Fistel freibleibt (Abb. 101). Bei dieser 
Injektion des Kontrastmittels in die Pulmonalarterie ergibt sich auBerdem aus dem 
Laevogramm die M6glichkeit, einen Vorhof- und Ventrikelseptumdefekt auszuschlieBen, 
da rechter Vorhof und rechte Kammer kein Kontrastmittel enthalten. Infolge des Zu-
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Abb.102 Abb.103 

Abb. 102. Angiokardiogramm eines 7jahrigen Patienten (P.Schi.) mit Ductus arteriosus apertus. Kontrastmittel­
injektion in die rechte Kammer. Infolge des Zustromes von Aortenblut durch den offenen Ductus arteriosus 
kommt es zu einem Verdiinnungseffekt, der sich in einer Aussparung am cranialen Ende des Pulmonalarterien-

stammes auEert 

Abb. 103. Angiokardiogramm einer 7jahrigen Patientin (N.Kii.). Kontrastmittelinjektion in die rechte Kammer. 
Wie in Abb. 102 erkennt man auch hier am cranialen Ende des Pulmonalarterienstammes eine mehr diffuse 
Kontrastmittelaussparung, die durch den ZufluE aortalen Elutes durch den offenen Ductus arteriosus hervor-

gerufen wird 

a b 

Abb. 104a u. b. Offener Ductus arteriosus und Shuntumkehr bei pulmonaler Hypertonie (7 Jahre alter Patient, 
M.Schm.). Angiokardiogramm in sagittaler (a) und seitlicher (b) Projektion bei Kontrastmittelinjektion in die 
rechte Kammer. Friihzeitige Kontrastmittelfiillung der Aorta descendens iiber den persistierenden Ductus 

arteriosus 
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stromes von Aortenblut durch den Ductus kommt es gelegentlich zu einem Verdtinnungs­
effekt am aortalen Ductusende, del' sich hier in Form einer Kontrastmittelaussparung 
darstellt (GOETZ 1951; WEGELIUS und LIND 1952) (Abb. 102 und 103). 

Die Aorta kann an del' Stelle des 
Ductusabganges eine Ausbuchtung 
zeigen, die durch die Kontrastmit­
telftillung sichtbar gemacht wird 
(STEINBERG, GRISHMAN und SUS­
MAN 1943; DOTTER und STEINBERG 
1949; KEELE 1950). SUSMAN und 
BRAHMS (1951) weisen darauf hin, 
daB kleine Ausziehungen an der 
Aorta in Hi::ihe des Ductusabganges 
auch durch das Ligamentum arte­
rio sum entstehen ki::innen. JANKER 
(1951) beschrieb auf Grund kinema­
tographischer Aufnahmen eine Sei­
tenverschiebung im Anfangsteil der 
Pulmonalarterie und bezeichnete die­
ses Phiinomen als "Wedeln der Pul­
monalarterie" . 

Bei kompliziertem Ductus arte­
riosus apertus (mit Rechts-Links­
Shunt) empfiehlt sich die Kontrast­
mittelinjektion in die rechte Kam­
mer. Wiihrend des Dextrogramms 
kommt es dann zu einer Kontrast-

a 

Abb. 105. Offener Ductus arteriosus bei einem 9jahrigen 
Jungen (D.Wi.). Retrograde Aortographie: kontrastmittel­
gefiillter Ductus arteriosus zwischen Aorta und Pulmonalarterie 

erkennbar 

b 

Abb. 106a u. b. Offener Ductus arteriosus bei einer 21jahrigen Patientin (E.Be.). Angiokardiographie nach 
Kontrastmittelinjektion durch Punktion in den linken Ventrikel. a Sagittalbild: Gleichzeitige Darstellung der 
Aorta und der Pulmonalarterie. Conus pulmonalis kontrastmittelfrei. b Seitenbild: Ductus arteriosus zwischen 
Aorta und Pulmonalarterie dargestellt. Am aortalen Ende des Ductus das sog. Infundibulum, eine 

Ausbuchtung der Aortenwand 
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mitteldarsteIlung der descendierenden Aorta (Abb. 104). Auch der Ductus selbst kann 
gelegentlich bei seitlicher Projektion erkennbar werden. 

Die ultima ratio der Methoden zur Abklarung diagnostisch unklarer FaIle ist die re­
trograde Aortographie. Sie erfolgt durch Kontrastmittelinjektion mittels eines in den Arcus 
aortae vorgeschobenen Katheters (CASTELLANOS, PEREIRAS und GARCIA 1937; JONSSON 
u. Mitarb. 1948, 1951). Die retrograde Aortographie ermoglicht die zuverlassigste Darstel­
lung der anatomischen Verhaltnisse im Bereich des offenen Ductus arteriosus (Abb. 105). 
BRODEN, JONSSON und KARNELL (1950) gelang eine Differenzierung der GefaBverbindung 
zwischen Aorta und Pulmonalarterie im Hinblick auf Lange, Weite sowie den vorliegen­
den anatomischen Typ. JONSSON und SALTZMAN (1952) beschaftigten sich besonders mit 
dem Infundibulum des Ductus arteriosus, das als tunnelartige Ausziehung an der Aorta 
sichtbar wird und schon von ROKITANSKY (1852) und THOMA (1890) anatomischerseits 
beschrieben wurde (Abb. 106). 

6. Aorto-pulmonaler Septumdefekt 

Beim aorto-pulmonalen Defekt (aorto-pulmonale Fistel, aorto-pulmonales Fenster) 
handelt es sich urn eine innerhalb des Perikards gelegene Strombahnverbindung zwischen 
Aorta und Pulmonalarterie. Mit dem Krankheitsbild des offenen Ductus arteriosus besteht 
sowohl hinsichtlich der Hamodynamik als auch der klinischen Symptomatologie weit­
gehende Ubereinstimmung. 

Der aorto-pulmonale Septumdefekt gehort zu den seltenen Anomalien. Im eigenen 
Krankengut wurde er unter 5000 angeborenen Herzfehlern 5mal beobachtet. Bis zum 
Jahre 1958 fand SKALL-JENSSEN in der Literatur 90 FaIle. 

Die erste Beschreibung geht auf ELLIOTSON (1830) zurtick. Die Beobachtungen der folgenden 
Jahre stiitzten sich auf pathologisch-anatomische Befunde (WILKES 1860; FRAENTZEL 1868; GERHARDT 
1895; RAUCHFUSS 1878; BAGINSKY 1879; CAESAR 1880; RICHARDS 1881; GIRARD 1895). Erst mit 
zunehmender Verbreitung von Herzkatheterisierung und Thoraxchirurgie wurde die Diagnose zu 
Lebzeiten der Patienten moglich. Ein von CAZIN (1897) diagnostizierter Fall blieb ohne autoptische 
Bestatigung. 

In der 5.-8. W oche der embryonalen Entwicklung bildet sich im Truncus arteriosus eine Scheide­
wand, die diesen in Pulmonalarterie und Aorta aufteilt. Entwicklungsstorungen wahrend der Ent­
stehung dieser Scheidewand oder mangelhafte bzw. fehlende Verschmelzung des Septum aortico­
pulmonale mit dem Bulbusseptum sind flir die hier erorterte Anomalie verantwortlich. 

M orphologisch konnen Form und Ausdehnung des Defektes unterschiedlich sein. 
Direkte Verbindungen sind ebenso wie einige Millimeter lange Kommunikationen beob­
achtet worden (ZITTEL, STEIM und OVERBEOK 1960). Die Form wird als rund, oval, 
dreieckig oder schlitzformig angegeben; die GroBenangaben des Defektes zeigen erheb­
liche Schwankungen. GROSSE-BROOKHOFF, LOOGEN, SOHAEDE (1960) beobachteten zwei 
Patienten, deren Defekte 35 und 50 mm betrugen. Nach SOOTT und SABISTON (1953) 
miBt die Mehrzahl der Defekte zwischen 10 und 12 mm; Defekte tiber 15 mm sind 
haufiger als solche von 5-10 mm. Defekte von 25 und 35 mm wurden von COUVES 
u. Mitarb. (1956) gesehen. 

Das untere Ende des Defektes liegt meist einige Millimeter oberhalb der Pulmonal­
klappen. Da die Aortenklappen tiefer liegen, bleibt zwischen Defektrand und Abgang 
der Coronararterien ein Ring von einigen Millimetern - eine ftir den Chirurgen wichtige 
Tatsache (SOOTT und SABISTON 1952). Die Pulmonalarterie ist stets erweitert. Ein Pul­
monalaneurysma beobachteten DADDS und HOYLE (1949). 

Umformungen der HerzhOhlen sowie Veranderungen der LungengefaBe sind abhangig 
von der jeweiligen hamodynamischen Krankheitsphase. Hier kann auf das beim Ductus 
Botalli Gesagte verwiesen werden. Bei Berticksichtigung der Tatsache, daB die groBeren 
aorto-pulmonalen Defekte tiberwiegen, sind ParaIlelen in der Regel zu jenen Formen 
des offenen Ductus arteriosus gegeben, bei denen Druckanstieg oder Druckangleich im 
Lungenkreislauf vorhanden sind. 
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Auch bei Erorterung der klinischen Symptomatik kann, urn Wiederholungen zu ver­
meiden, auf den Ductus arteriosus apertus verwiesen werden. Es sind mehrere Beob­
achtungen bekannt, bei denen Thorakotomien unter der Diagnose eines Ductus Botalli 
vorgenommen wurden und sich wahrend der Operation ein aorto-pulmonales Fenster 
herausstellte (GIBSON, POTTS und LANGEWICH 1950; DAMMANN und SELL 1952). Einen 
gewissen differentialdiagnostischen Anhaltspunkt gibt das systolisch-diastolische Ma­
schinengerausch, dessen Punctum maximum beim aorto-pulmonalen Fenster weiter me­
dial und tiefer liegt, als es beim Ductus arteriosus in der Regel der Fall ist. Eine zu­
verlassige Abgrenzung beider Anomalien an Hand des Auskultationsbefundes ist jedoch 
nicht moglich. 

Abb. 107. GroBer aorto-pulmonaler Septumdefekt (50 mm Lange, durch Obduktion gesichert). Gekreuzter 
Shunt bei Uberwiegen des Rechts-Links-Shunts. Beiderseits vergroBertes Herz. Starke Vorwolbung des 

Pulmonalbogens. Vermehrte Hilus- und LungengefaBzeichnung (lOjahriges Madchen, G.Zi.) 

Rontgenbefunde. Differentialdiagnostische Hinweise, die eine Abtrennung yom offenen 
Ductus Botalli ermoglichen, sind auch yom Rontgenbild beim aorto-pulmonalen Septum­
defekt nicht zu erwarten. Das Herz ist auf der dorsoventralen Ubersichtsaufnahme in 
der Mehrzahl der FaIle verbreitert, wobei abhangig von der jeweiligen Krankheitsphase 
rechter und linker Ventrikel an der Herzverbreiterung beteiligt sein konnen (Abb. 107 
und 108). Der Pulmonalbogen springt fast stets vor und kann gelegentlich aneurysmatisch 
erweitert sein. Auf der seitlichen Aufnahme findet sich bei iiberwiegendem Links-Rechts­
Shunt eine VergroBerung des linken Vorhofs und des linken Ventrikels. Bei Widerstandser­
hohung im Lungenkreislauf liegt der vergroBerte rechte Ventrikel der vorderen Thorax­
wand breitflachig an. Ein normal groBes Herz im Rontgenbild ist beim aorto-pulmonalen 
Septumdefekt selten. Die Hilus- und Lungenzeichnung ist in der Regel vermehrt. Besteht 
ein Widerstandshochdruck im kleinen Kreislauf, so kann das Bild des "peripheren FiiIlungs­
abbruches" mit zentral dichten Hili und hellen Lungenfeldern in der Peripherie zustande 
kommen. "Eigenpulsationen" sind bei cler Durchleuchtung und im Kymogramm ebenso 
wie beim Ductus arteriosus moglich. 
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Herzkatheteruntersuchung. Mit Hilfe der Herzkatheteruntersuchung ist eine Ab­
grenzung des aorto-pulmonalen Septumdefektes yom Ductus arteriosus apertus in der 
Regel moglich. 1m Gegensatz zum offenen Ductus Botalli, bei dem der Herzkatheter­
verlauf der Form des griechischen Buchstabens rp entspricht (vgl. Abb. 100), gleitet der 
Katheter bei der aorto-pulmonalen Fistel nach Passage des Defektes zunachst in die 
ascendierende Aorta und dann entlang dem Aortenbogen in die Aorta descendens. Der 

Abb. 108. Aorto-pulmonaler Septumdefekt bei einem 12jahrigen Madchen (R.Ba.) (operativ gesichert). Aus­
gleich der Druckverhaltnisse im groBen und kleinen Kreislauf. Praktisch reiner Rechts-Links-Shunt. Herz 
nach links verbreitert. Vorw6lbung des Pulmonalisbogens. Relativ weite zentrale LungengefaBe bei heller 

Lungenperipherie 

Katheterverlauf ist dabei S-formig (Abb. 109). Von der ascendierenden Aorta aus konnen 
die yom Aortenbogen abgehenden GefiiBe erreicht werden. Differentialdiagnostische 
Schwierigkeiten gegeniiber dem Ventrikelseptumdefekt und der Transposition der groBen 
GefaBe konnen entstehen. 1m FaIle eines groBen aorto-pulmonalen Defektes, der bis zum 
Ductus arteriosus hinaufreicht, kann ein Katheterverlauf wie beim Ductus Botalli vor­
kommen (Abb. 110). 

Kontrastmitteldarstellung. Bei Links-Rechts-Shunt zeigt die venose Angiokardio­
graphie wahrend des Lavogramms eine Persistenz der Pulmonalisfiillung. Eine Lokalisa­
tion des Links-Rechts-Shunts ist in der Regel nicht moglich. Bei Rechts-Links-Shunt als 
Folge pulmonaler Hypertonie ist eine Kontrastmittelinjektion in die AusfluBbahn der 
rechten Kammer zu empfehlen. Die Verbindung zwischen Aorta und Pulmonalarterie kann 
dann zur Darstellung kommen. 
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Gelegentlich kann bei Vorgehen von der unteren Hohlvene aus, nach Passage eines 
Vorhofseptumdefektes, eine Kontrastmittelinjektion in den linken Vorhof den Defekt­
nachweis ermoglichen (SKALL-JENSEN 1958), sofern ein Links-Rechts-Shunt besteht. 

Auf die Bedeutung der retrograden Aortographie ftir die Diagnose der Anomalie wiesen 
GASUL u. Mitarb. (1951), SCOTT u. SABISTON (1953) sowie FLEMING (1956) hin. Hierbei 

Abb.109. Gleiche Patientin wie in Abb. 108. "S" ·formiger Verlauf des Herzkatheters bei Passage des 
aorto.pulmonalen Defektes 

Abb. no. Gleiche Patientin wie in Abb. 107. Katheterverlauf in diesem FaIle eines aullerordentlich groBen, bis 
zum Ductus reichenden aorto·pulmonalen Septumdefektes praktisch gleich dem gewohnlichen Verlauf im 

Faile eines Ductus arteriosus apertus 
Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 9 
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erfolgt die Kontrastmitteldarstellung der Pulmonalis im Gegensatz zum offenen Ductus 
arteriosus von der Aorta ascendens aus (Abb. Ill). Ferner ist eine Kontrastmittel­
darstellung der aorto-pulmonalen Fistel selbst moglich. 

c 

Abb.lll a-d. GroBer aorto-pulmonaler Septumdefekt bei einem 3jahrigen Patienten (U.Vo.). Kontrastmittel­
darstellung. a und b Katheter bis in die Aorta ascendens vorgeschoben. Wahrend der Systole Kontrastmittel­
iibertritt aus der Aorta in die Pulmonalarterie durch einen relativ groBen aorto-pulmonalen Septumdefekt. 
Fiillung der Pulmonalarterie bis zu den Klappen. c und d Starkere Verteilung des Kontrastmittels im Lungen-

kreislauf 

7. Aneurysma des Semilunarklappensinus (Sinus Valsalvae) der Aorta 
mit und ohne Perforation in die angrenzenden Herz- oder Gefaflabschnitte 

Die Aneurysmabildung ist vorwiegend im rechten Sinus lokalisiert. JONES und LANG­

LEY (1949) fanden das Aneurysma bei 25 Fallen 20mal im rechten, 5mal im Sinus ohne 
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CoronargefaB. Nur ausnahmsweise entsteht ein Aneurysma im linken Coronarsinus (HIG­
GINS 1934). 

Die Ruptur eines Sinusaneurysmas erfolgt bei den kongenitalen Formen praktisch 
immer intrakardial, meist in den rechten Ventrikel (in 13 von 17 Fallen nach JONES 
undLANGLEY 1949),seltenerindenrechten Vorhof (GOEHRING 1920; HIGGINS 1934; WRIGHT 
1937; v. HAUSER 1940), in die Pulmonalarterie (SCOTT 1924; SPRENKELund STEWART 1935; 
PORTER 1942) oder in den linken Ventrikel (WARTHEN 1949). 

Die GroBe des Aneurysmas ist unterschiedlich; sein Durchmesser betragt im allge­
meinen 3-4 cm. 

Die kongenitalen Aneurysmen des Sinus Valsalvae sind oft mit anderen angeborenen 
Anomalien kombiniert (in 23 von 25 Fallen nach JONES und LANGLEY). Am haufigsten 
werden Anomalien der Aortenklappen (15mal) angetroffen; es folgen Ventrikelseptum­
defekte (19mal), subaortale Stenosen (2mal), Aortenisthmusstenosen (2mal), Pulmonalste­
nose (1mal), nur eine Coronararterie (1mal). 

Die Ruptur eines Aneurysmas des Sinus Valsalvae kann in jungen Jahren eintreten, 
haufiger erfolgt sie im 4. oder 5. Lebensjahrzehnt. 

Das mannliche Geschlecht iiberwiegt zahlenmaBig betrachtlich. In der Untersuchungs­
reihe von ORAM und EAST (1955) wurden 19 von 23 rupturierten Sinusaneurysmen bei 
Mannern beobachtet. 

Nennenswerte funktionelle StOrungen werden durch das Sinusaneurysma, solange keine 
Ruptur eingetreten ist, nicht hervorgerufen. Allenfalls kann es bei groBer Ausdehnung 
des Aneurysmas durch Zug- oder Druckwirkungen zur Insuffizienz der Aorten-, Pulmonal­
oder Tricuspidalklappen kommen. 

Die Ruptur des Aneurysmas in den linken Ventrikel fiihrt zu einer Anderung der 
Hamodynamik, die der einer Aorteninsuffizienz entspricht, wobei allerdings zu beriick­
sichtigen ist, daB die durch die Perforation bedingte Volumenmehrbelastung akut eintritt 
und einen nicht angepaBten linken Ventrikel vorfindet. Daher ist die Gefahr einer Herz­
insuffizienz besonders groB. Eine Volumenmehrbelastung des linken Herzens ist auch die 
Folge eines Aneurysmadurchbruchs in die Pulmonalarterie. Die hierbei auftretende hamo­
dynamische Situation ist etwa der eines aorto-pulmonalen Septumdefektes gleichzusetzen. 
Zu einer Volumenmehrbelastung des rechten Herzens fiihrt die Perforation eines Aneu­
rysmas in den rechten Vorhof oder rechten Ventrikel. Die Shuntvolumina konnen mehrere 
Liter in der Minute betragen (FELDMAN u. Mitarb. 1956; BROFMAN u. ELDER 1957). 
Nur selten sind sie so gering, daB sie keine wesentlichen StOrungen der Herzfunktion 
verursachen (KJELLBERG u. Mitarb. 1955). 

Das nicht perforierte Aneurysma bleibt klinisch im allgemeinen stumm. Die Ruptur 
eines Aneurysmas ruft meist ein akutes, schweres Krankheitsbild hervor mit heftigen 
retrosternalen oder abdominellen Schmerzen, Dyspnoe, Tachykardie und Kollaps. Nur 
bei kleiner Perforationslichtung mit geringem Shuntvolumen kann das Ereignis vom 
Patienten unbemerkt eintreten. 

Bei der Untersuchung des Herzens hart man ein kontinuierliches, systolisch-diastoli­
sches oder ein diskontinuierliches, systolisches und diastolisches Gerausch, dessen Maxi­
mum im 2.-4. Intercostalraum links vom Sternum liegt. Der Auskultationsbefund ist 
dann von besonderer diagnostischer Bedeutung, wenn ein zeitlicher Zusammenhang zwi­
schen dem Schmerzanfall und dem Auftreten des Gerausches festzustellen ist. In den 
ersten Tagen nach Eintritt des akuten Ereignisses bilden sich oft Zeichen einer Herz­
insuffizienz mit Stauung im groBen Kreislauf aus. Nicht selten gehen diese Symptome 
bei entsprechender Behandlung wieder zuriick; gelegentlich wird der Patient - meist 
nur voriibergehend - wieder arbeitsfahig. 

Der elektrokardiographische Befund ist nicht einheitlich. Relativ haufig sind Rhythmus­
starungen (Vorhofflimmern) oder StOrungen der Erregungsleitung (kompletter a.v. Block, 
a.v. Rhythmus, a.v. Block, Schenkelblock) vorhanden. Besondere Bedeutung wird der 

9* 
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Kombination eines rechtstypischen EKG mit einem auf eine Aorteninsuffizienz hin­
weisenden Auskultationsbefund zuerkannt (SNYDER und HUNTER 1934). 

Rontgenbefunde. Ein regelmaBiger ri::intgenologischer Befund ist, gleichgultig ob 
die Perforation eines Sinusaneurysmas als isolierter Fehler vorliegt oder mit anderen 
Herzanomalien kombiniert auf tritt, eine allmahlich zunehmende Vergri::iBerung des Her­
zens - abgesehen von den wenigen Fallen mit kleinem Shuntvolumen. Die Vergri::iBerung 
erstreckt sich zunachst auf den unmittelbar betroffenen Herzabschnitt; sie kann schlieBlich 
durch nachfolgende Komplikationen auch andere Herzabschnitte mit einbeziehen. So kann 
bei Ruptur eines Aneurysmas in den rechten Ventrikel neb en einer Vergri::iBerung dieses 

IJ 

Abb. 112a-c. Angeborenes Aneurysma des Sinus Valsalvae mit Perfora­
tion in den rechten Ventrikel und kleinem Ventrikelseptumdefekt bei einem 
22jahrigen Mann (KJa.). a Sagittalbild: geringe Linksverbreiterung des 
Herzens. Dichte Hili mit verstarkter LungengefaBzeichnung. b Seitenbild: 
Retrokardialraum frei. c Herzsonde von der rechten Art. brachialis iiber 
Aorta ascendens durch die Perforation in den rechten Ventrikel vorge­

fiihrt mit Kontrastmittelinjektion 

Herzabschnittes infolge 
einer relativen Tricuspidal­
insuffizienz auch eine Dila­
tation des rechten Vorhofs 
beobachtet werden. Ana­
loges gilt fur das linke Herz 
bei Aneurysmadurchbruch 
in den linken Ventrikel. 

Bei groBem Shuntvolu­
men und Perforation des 
Aneurysmas in das rechte 
Herz ist die AusfluBbahn 
der rechten Kammer er­
weitert. Der Pulmonalbo­
gen ist vorgewi::ilbt und 
zeigt verstarkte Pulsatio­
nen. Die Hilus- und Lun­
gengefaBzeichnung ist ver­
starkt (Abb. 112). Nicht 
selten lassen sich an den 
erweiterten zentralen Lun­
gengefaBen Eigenpulsatio­
nen beobachten (JONES u. 
LANGLEY 1949; VENNING 
1951; PELTZER U. PIROTH 
1959; eigene Beobachtung). 
Die Aorta ist bei diesen 
Patienten normal weit oder 
erscheint gelegentlich sogar 
auffallend schmal (KJELL­

BERG u. Mitarb. 1955), wahrend sie bei Fallen mit Aneurysmadurchbruch in den linken 
Ventrikel wie bei der Aortenklappeninsuffizienz erweitert ist und verstarkte Pulsationen 
aufweist. Bei der zuletzt genannten Situation sind Zeichen einer Lungenuberflutung 
naturgemaB nicht zu erwarten. Allenfalls beobachtet man hier - bei Insuffizienz des 
linken Ventrikels - eine Lungenstauung, die sich aber im allgemeinen ri::intgenologisch 
unschwer von einer Lungenuberflutung unterscheiden laBt. 

Ein Sinusaneurysma ohne Perforation ist im Ri::intgennativbild im allgemeinen nicht 
festzustellen. 

Herzkatheteruntersuchung. Bei klinischem Verdacht auf ein in das rechte Herz 
perforiertes Aneurysma ki::innen durch die Herzkatheteruntersuchung die Lokalisation 
der Perforation, die Gri::iBe des Shuntvolumens und die hamodynamischen Ruckwirkungen 
auf das Herz bestimmt werden. Soweit Katheterbefunde in der Literatur mitgeteilt 
wurden, zeigen sie in der Mehrzahl der FaIle mit Aneurysmadurchbruch in das rechte 
Herz im rechten Ventrikel systolische Druckerhi::ihungen zwischen 55 und 120 mm Hg. 
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Bei Kombination eines 
perforierten Sinusaneu­
rysmas mit einem Ventri­
kelseptumdefekt ist im 
Einzelfall kaum zu ent­
scheiden, inwieweit die 
Druckerhohung auf den 
Defekt oder auf das rup­
turierte Aneurysma zu 
beziehen ist. 

Bei einem von KJELL­
BERG u. Mitarb. beobach­
teten Fall waren die 
Druckwerte normal, das 
Shuntvolumen war ge­
ring. 

Der direkte Nachweis 
eines perforierten Sinus­
aneurysmas ist bei der 
venosen Herzkatheterun­
tersuchung im allgemei­
nen nicht zu fiihren. Da­
gegen gelingt mitunter 
die Passage der Perfora­
tionsstelle bei retrogra­
dem V orfiihren des Ka­
theters (KJELLBERG u. 
Mitarb., JACOBI u. LOE­
WENECK 1958, eigene Be­
obachtung) (Abb. 112c). 

Kontrastmitteldarstel­
lung. Die venose Angio­
kardiographie liefert im 
allgemeinen keine siche­
ren diagnostischen Be­
funde. Allenfalls kann es 
bei ungestorter Lungen­
passage wahrend des La­
vogramms zur Darstel­
lung eines sackformig 
deformierten Sinus aortae 
kommen. Ein sichtbarer 
Kontrastmitteldurchtritt 
durch die Rupturstelle ist 
aber wegen der starken 
Verdiinnung nicht zu er­
warten. 

Die Methode der Wahl 
ist daher die retrograde 
Aortographie. Bei diesem 
Vorgehen gelingt nicht 
nur der Nachweis eines 
Sinusaneurysmas (THURN 

Abb. 112b 

Abb. 112c 
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u. Mitarb. 1960), auch der Perforationskanal kann so dargestellt werden (FALHOLT u. 
THOMSEN 1953; KJELLBERG u. Mitarb. 1954). 

Differentialdiagnostisch muB neb en einem offenen Ductus arteriosus vor allem ein 
Ventrikelseptumdefekt mit Aortenklappeninsuffizienz in Erwagung gezogen werden. 

Die Prognose des perforierten Sinusaneurysmas ist im allgemeinen schlecht, wenn 
auch einige Patienten trotz des schweren Herzfehlers viele Jahre tiberlebten (langste 
Uberlebensdauer 17 Jahre nach JONES u. LANGLEY 1949). Nur selten sterben die Patienten 
im unmittelbaren AnschluB an die Ruptur. Meist entwickelt sich erst in den nachfolgen­
den Wochen eine (dann oft therapieresistente) Herzinsuffizienz. 

Die schlechte Prognose bei konservativer Behandlung rechtfertigt den Versuch einer 
operativen Korrektur trotz des heute noch hohen Operationsrisikos. Uber erfolgreiche 
Operationen wurde erstmals von LILLEHEI u. Mitarb. im Jahre 1957 berichtet. 

8. Arteriovenose Fistel des Coronarkreislaufs 

Bei dieser GefaBanomalie werden zwei Formen unterschieden: 
1. Die direkte Verbindung zwischen einer Coronararterie und einer Coronarvene, 
2. die Verbindung zwischen einer oder beiden Coronararterien und dem rechten oder 

linken Herzen bzw. der Pulmonalarterie. 
Meist ist nur eine Coronararterie beteiligt, die rechte haufiger als die linke. Eine 

Fistelbeteiligung beider Coronararterien wird besonders dann angetroffen, wenn die Fistel 
eine Verbindung mit dem rechten Ventrikel oder der Pulmonalarterie herstellt. Nicht 
selten kommt die Coronarfistel kombiniert mit anderen kongenitalen kardiovascularen 
Anomalien vor (in 22 von 65 Fallen nach UPSHAW 1962). Besonders haufig ist die Kom­
bination mit einer Pulmonalarterienatresie (10 FaIle), seltener mit einem offenen Ductus 
arteriosus (7 FaIle) oder einem Ventrikelseptumdefekt (3 FaIle). 

Die Fistelweite ist unterschiedlich. Neben sehr engen Verbindungen (1-2 mm) wurden 
Durchmesser bis zu 20 mm gemessen. 

Die zur Fistel ftihrende Coronararterie ist in etwa einem Drittel der FaIle - wohl 
als Folge des erhohten Stromvolumens - aneurysmatisch erweitert. 

In patho-physiologischer Hinsicht ist die arteriovenose Fistel des Coronarkreislaufs 
einer arteriovenosen Fistel im groBen Kreislauf gleichzusetzen. Mit Ausnahme der Fane, 
bei denen die Fistel in die Pulmonalarterie einmtindet, besteht eine Volumenmehrbelastung 
des linken und des rechten Herzens. Sie ist abhangig von der GroBe des Kurzschlusses, 
der letztlich durch die Druckdifferenz zwischen den zu- und abftihrenden GefaBen und 
den im Fistelbereich bestehenden Stromungswiderstand bestimmt wird. Durch Herz­
katheteruntersuchungen wurden ShuntgroBen von 1,7-2,5 Liter in der Minute nach­
gewiesen (DAVISON u. Mitarb. 1955; DAVIS u. Mitarb. 1956; WALTHER u. Mitarb. 1957). 
Infolge der Volumenmehrbelastung kann es zur Dilatation und Hypertrophie des Herzens, 
zu einem pulmonalen Hochdruck (DAVISON u. Mitarb.) und vereinzelt zur Herzinsuffizienz 
kommen (VALDIVIA u. Mitarb. 1947). 

Klinisches Leitsymptom der arteriovenosen Fistel im Coronarkreislauf ist ein konti­
nuierliches, systolisch-diastolisches Gerausch, das vor allem dann diagnostisch wegweisend 
ist, wenn es an einer ftir einen offenen Ductus arteriosus atypischen Stelle im Bereiche 
des Herzens zu horen ist, also im 3.-5. Intercostalraum links oder rechts parasternal 
oder im Spitzenbereich. Das Gerausch kann vereinzelt auch rein systolisch (HALPERT 
1930) oder diskontinuierlich systolisch und diastolisch sein (COLBECK u. SHAW 1954). 
Gelegentlich ist das Gerausch von tastbarem Schwirren begleitet (BROWN u. BURNETT 
1!l49; PORSTMANN u. GEISSLER 1960 u.a.). Liegt das Maximum des Gerausches im 2. Inter­
costalraum links parasternal, ftihrt es verstandlicherweise leicht zur Annahme eines 
offenen Ductus arteriosus. 

Das Elektrokardiogramm zeigt im allgemeinen keine ftir die Diagnose der coronaren 
arteriovenosen Fistel charakteristische Veranderung. 
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Bei der Beurteilung der subjektiven Beschwerden miissen oft gleichzeitig vorliegende 
andere Anomalien oder eine Coronarsklerose mitberiicksichtigt werden. Sicher bleiben 
zahlreiche Patienten weitgehend symptomlos und erreichen ein norm ales Alter. In anderen 
Fallen fiihrt die Fistel zu 
einer nicht unerheblichen 
Einschrankung des korper­
lichen Leistungsvermogens 
und zu vorzeitiger Herzin­
suffizienz. 

Rontgenbefunde. Die 
rontgenologischen Verande­
rungen hangen ganz von der 
GroBe des Shuntvolumens 
und von der Einmiindung 
der Fistel abo Enge Fistel­
verbindungen mit einem nur 
kleinen Shuntvolumen blei­
ben ohne faBbare Riickwir­
kungen auf GroBe und Kon­
figuration des Herzens sowie 
auf die LungengefaBzeich­
nung. GroBere Shuntvolu­
mina bedingen eine Ver­
groBerung des linken und 
gegebenenfalls auch des rechten Her­
zens (Abb. 113a und b), eine VorwOl­
bung des Pulmonalbogens und ver­
starkte LungengefaBzeichnung. Auch 
Eigenpulsationen der LungengefaBe 
konnen dann nachweisbar werden 
(BJORCK u. CRAFOORD 1947). Verein­
zeIt konnen im Fistelbereich auch 
Kalkeinlagerungen bestehen (COLBECK 
u. SHAW 1954). 

Zur Sicherung der Diagnose einer 
coronaren arteriovenosen Fistel sind 
im allgemeinen spezielle Herzunter­
suchungen erforderlich. 

Herzkatheteruntersuchung. Bei 
dem klinischen Verdacht einer coro­
naren arteriovenosen Fistel dient die 
Herzkatheteruntersuchung in erster 
Linie dem Nachweis eines Kurzschlus­
ses und seiner Lokalisation, der Be­
stimmung der ShuntgroBe und dem 
AusschluB anderer differentialdia­
gnostisch in Frage kommender An­
omaIien. Die groBte Problematik 
liegt beim offenen Ductus arteriosus. 
In beiden Fallen ist namIich der 
Sauerstoffgehalt des Pulmonalarte­
rienblutes erhOht. GeIingt die Passage 
des Ductus arteriosus mit dem Katheter 

a 

b 

Abb. U3a-c. Arteriovenose Fistel des Coronarkreislaufs 
bei einem 8jahrigen Jungen (D.Cz.). a Sagittalbild: geringe 
Verbreiterung des Herzens nach links. Verstarkte Rundung 
der rechten unteren Herzkontur. Verstrichene Herztaille. 
LungengefaBzeichnung nicht verstarkt. b Seitenbild: Retro­
kardialraum frei. c Kontrastmitteldarstellung: wahrend der 
Phase des Lavogramms Fiillung eines GefaBkonvoluts im 

Bereich der Herzspitze 
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nicht, so kann zur Klarung der vorliegenden Anomalie die retrograde Aortographie erfor­
derlich werden. Da die coronare Fistel nicht selten in den Venensinus einmiindet, ist 
die Sondierung des Coronarsinus zur Blutentnahme anzustreben. Mit dem Nachweis eines 
erhohten Sauerstoffgehaltes im Blut des Sinus coronarius sollte man sich zufrieden geben 

Abb. 113c 

und auf die Passage der Fistelverbin­
dung wegen der Perforationsgefahr 
verzichten. - In Fallen mit sehr engen 
Fistelverbindungen kann die venose 
Herzkatheteruntersuchung ohne siche­
ren Hinweis auf eine Shuntverbindung 
bleiben. Aber auch dann, wenn die 
Sauerstoffbestimmung im Pulmonal­
arterienblut keine eindeutige Erho­
hung zeigt, kann ein Links-Rechts­
Shunt durch die Indikatormethode 
sicher nachgewiesen werden. 

Kontrastmitteldarstellung. Das 
sicherste Verfahren zur Diagnose einer 
coronaren arteriovenosen Fistel ist 
ihre Kontrastmitteldarstellung. Ob 
man der intravenosen bzw. gezielten 

Abb. 114a u. b. a Selektive Aortographie bei einer arterioveniisen Coronarfistel (41jahriger Mann). Hoch­
gradige Erweiterung der zur Fistel fiihrenden rechten Coronararterie. Nebenbefunde: "Kinking Aorta" 
und maBige Isthmusstenose (aus PORSTMANN u. GEISSLER a.a.O., S. 147). b Retrograde Aortographie (par­
tielle Kontrastmittelinjektion in den linken Ventrikel) bei Fehlabgang der linken Coronararterie aus der 
A. pulmonalis. 9jahriges Madchen (U.Le.). Breite Anastomosen von der rechten zur linken Coronararterie 
mit Striimungsrichtung des arteriellen Elutes in die Pulmonalarterie (Links-Rechts-Shunt). Daher deutliche 

Kontrastmittelfiillung der Pulmonalarterie 
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Injektion des Kontrastmittels in die 
Pulmonalarterie oder den rechten Ven­
trikel oder der Injektion in den An­
fangsteil der Aorta den Vorzug geben 
soH, hangt von der jeweiligen Situa­
tion abo DaB der intravenose Weg trotz 
der erfahrungsgemaB schlechten Sicht­
barmachung der Coronararterien zu 
einer diagnostisch ausreichenden Dar­
steHung der Fistel flihren kann, zeigen 
die Beobachtungen von COOLEY U. 

SLOAN (1956) sowie von STEINBERG u. 
Mitarb. (1958). Auch bei einem von 
uns beobachteten Patienten kam es 
nach Injektion des Kontrastmittels in 
die Pulmonalarterie wahrend der Phase 
des La vogramms zur Sicht barmachung 
eines deutlich erweiterten Coronar­
arterienge£lechtes im Bereich der Herz­
spitze (Abb.1l3c). Die Kontrastmittel­
injektion in den venosen Kreislauf­
schenkel ist aber nicht geeignet, die 
Einmlindung der Fistel in das Herz 
zu lokalisieren. Darum wird man heute 
im allgemeinen zur Darstellung der 
Fistel und ihrer Einmlindung ins Herz 
die selektive Injektion in die Aorta 
bevorzugen. Bei diesem V orgehen 
kommen die erweiterten, zur Fistel 
flihrenden Arterien (Abb. 114a), even­
tuell vorliegende aneurysmatische Aus­
sackungen am a££erenten oder e££eren­
ten GefaB der Fistel sowie die Aus­
dehnung der Fistel selbst und die 
Einmlindung ins Herz oder in die 
Pulmonalarterie (Abb.114 b) am besten 
zur Darstellung (BOSHER u. Mitarb. 
1959; PORSTMANN u. GEISSLER 1960). 

Eine Sonderform, die eigentlich 
nicht mehr zu den arteriovenosen 
Fisteln gezahlt werden kann, ist die 
direkte Einmlindung einer Coronar­
arterie in den linken Ventrikel. Auch 

a 

Abb. ll5a-£. Aneurysmatische Erweiterung 
eines Seitenastes der rechten Coronararterie 
und Einmiindung dieser Arterie in den linken 
Ventrikel. IOjahriges Madchen (R.Ro.). a Herz- b 
fernaufnahme: kein Anhalt fiir ein Aneurysma. 
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b Seitenbild. c-f Retrograde Aortographie: Aneurysmatische Erweiterung eines Seitenastes der rechten 
Coronararterie mit geringem Kontrastmitteliibertritt in den linken Ventrikel durch die GefaBfistel (operativ 

gesichert) . 

Die aneurysmatische Erweiterung hat uns in Zusammenhang mit dem rein diastolischen Decrescendo­
Gerausch veranlaBt, zunachst ein Aneurysma des Sinus Valsalvae mit Aortenklappeninsuffizienz anzunehmen 
(GREMMEL, LORR, LOOGEN, VIETEN 1963). 
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Abb.1150 

Abb. 115d 
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diese Anomalie, die klinisch mit einer Aortenklappeninsuffizienz verwechselt werden 
kann, laBt sich nur durch die Kontrastmitteldarstellung der aufsteigenden Aorta nach­
weisen (Abb. 115). 

Die Prognose der coronaren arteriovenosen Fistel hangt naturgemaB weitgehend yom 
Shuntvolumen ab, wenn man von den oft begleitenden Anomalien absieht. Nach einer 
Analyse der klinischen und autoptischen Befunde von 13 Fallen der Literatur kommen 

Abb. 115e Abb. 115f 

STEINBERG u. Mitarb. zur Feststellung, daB die GefaBanomalie in einem hohen Prozent­
satz als ernste Erkrankung zu werten sei. Eine operative Behandlung wird daher heute 
in den meisten Fallen empfohlen. 

Der einfachste kurative Weg ist die Ligatur der zur Fistel fiihrenden Arterie. In 
giinstig gelagerten Fallen ist die Excision eines Coronararterienaneurysmas moglich (FELL 
u. Mitarb. 1958). Nach UPSHAW wurden bisher 23 FaIle operiert (ein Todesfall). 

9. Vorhofseptumdefekt 
Der Vorhofseptumdefekt stellt eine offene Verbindung zwischen rechtem und linkem 

Vorhof dar. Er kommt isoliert oder gemeinsam mit anderen MiBbildungen vor. 
Entwicklnngsgeschichte sowie Lage und GroBe des Defektes erlauben folgende Ein­

teilung, der im Hinblick auf die operative Behandlung des Vorhofseptumdefektes prak­
tische Bedeutung zukommt. 

a) Totaler Vorhofscheidewanddefekt, 
b) Ostium primum-Defekt, 
c) Ostium secundum-Defekt, 
d) sog. Sinus venosus- oder hoher Vorhofseptumdefekt, 
e) offenes Foramen ovale. 
Entwicklungsgeschichte. Die Entwicklung des Vorhofseptumdefektes vollzieht sich in mehreren 

Abschnitten. In der vierten Fetalwoche entsteht das Septum primum als erste Scheidewand im 
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zunachst gemeinsamen Vorhof. Es wachst von der dorso-caudalen Wand in Richtung des Ostium 
atrioventriculare und gewinnt AnschluB an die Endokardkissen, die Anlage der Atrioventrikular­
klappen an der Vorhofkammergrenze. 1m hinteren unteren Anteil des Septums bleibt eine Lucke. 
Eine weitere Offnung in dieser ersten Scheidewand entsteht im oberen hinteren Abschnitt. Sie stellt 
das Ostium secundum dar. Etwa zu gleicher Zeit bildet sich rechts yom Septum primum das aus 
zwei Teilen bestehende Septum secundum und legt sich ohne Zwischenraum dem Septum primum an. 
Das Foramen ovale bleibt zwischen dorsalem und ventralem Septumanteil als Offnung zwischen 
dem rechten und linken Vorhof erhalten. 

Ein nicht angelegtes Septum primum fiihrt zum totalen Scheidewanddefekt, wie beim Cor bilo­
culare und Cor triloculare-biventriculare. 

Kommt ein AnschluB des Septum primum an die Endokardkissen nicht zustande, so entsteht 
das tiefgelegene, meist groBe und oft mit Anomalien der Mitral- und Tricuspidalklappen einher­
gehende Ostium primum (Abb. 116a). 
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Abb, 116 a-c. Schematische Darstellung des Vorhofseptumdefektes. a Ostium primum-Defekt. b Ostium 
secundum-Defekt. c Sog. "hoher" Vorhofseptumdefekt mit transponierter Lungenvene, die in die obere 

Hohlvene einmundet 

Das persistierende Ostium secundum entsteht als Folge einer HemmungsmiBbildung des Septum 
secundum (Abb. 116b). 

Der "hohe Vorhofseptumdefekt" oder "Sinus venosus-Defekt" (SWAN u. Mitarb. 1957; SHANER 
1958) (Abb. 116c) ist durch seine Lage oberhalb des Foramen ovale charakterisiert. Die obere Hohl­
vene kann uber dem Defekt "reiten" und so den Ubertritt von venosem Blut in den linken Vorhof 
erleichtern. Ais Ursache der Defektbildung wird von den genannten Autoren die Persistenz einer 
fetalen Verbindung zwischen Plexus splanchnicus und den Cardinalvenen angenommen. Praktisch 
immer ist mit diesem Defekt die Transposition einer oder mehrerer aus der rechten Lunge stammen den 
Venen mit Einmundung in die obere Hohlvene und (oder) in den rechten Vorhof verbunden. 

Das offene Foramen ovale bedingt im allgemeinen keine funktionellen Storungen. 
Man findet es in rund 25 % aller Obduktionen (DOERR 1960). Bei rund 50 % der Saug­
linge bleibt es bis zum Ende des erst en Lebensjahres, bei Erwachsenen in 30 % offen 
(KLINKE 1950). Nachden Untersuchungen von EVERETT u. JOHNSON (1950) flieBen wahrend 
der Fetalzeit drei Viertel des Umbilicalvenenblutes durch das offene Foramen ovale in das 
linke Herz; ein Viertel gelangt in die rechte Herzkammer. In einem Teil der FaIle schlieBt 
sich das Foramen ovale nach der Geburt, wenn sich das vorher von rechts nach links ge­
richtete Druckgefalle umkehrt und die Valvula foraminis ovalis sich an die V orhofscheide­
wand anlegt, urn diese ventilartig abzudecken. 

Ein Blutstrom durch das Foramen ovale nach der Geburt ist in Abhangigkeit yom 
Druckgefalle unter folgenden Bedingungen moglich: 
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1. bei Fehlen der Valvula foraminis ovalis, 
2. wenn diese zu klein oder perforiert ist, sei es als Folge angeborener oder trauma­

tischer Veranderungen oder aber als Folge einer Vorhofdilatation, 
3. wenn die Valvula des Foramen ovale dieses zwar bedeckt, jedoch nicht mit der 

Vorhofscheidewand verwachst. Kommt es zu einer Drucksteigerung im rechten Vorhof, 
so ist abhangig yom Druckgefalle ein Rechts-Links-Shunt moglich. 

Die Hiiufigkeit des Vorhofseptumdefektes wird zwischen 7 und 40 % der angeborenen Herzfehler 
angegeben (BEDFORD 1941; BROWN 1950; LIND u. WEGELIUS 1953; ROSSI 1954; KEITH, ROWE u. 
VLAD 1958). 1m eigenen Untersuchungsgut von 4050 angeborenen Herzfehlern wurde ein isolierter 
Vorhofseptumdefekt in 686 Fallen (= 17 %) durch Herzkatheteruntersuchung diagnostiziert. In 
601 Fallen (= 87 %) handelte es sich urn einen Ostium secundum- oder Sinus venosus-Defekt, 72mal 
(= 11 %) urn einen Ostium primum-Defekt, 13mal (= 2 %) urn einen Canalis atrioventricularis 
communis (DERRA, GROSSE-BROCKHOFF u. LOOGEN 1965). 

Das weibliche Geschlecht ist vom Vorhofseptumdefekt haufiger betroffen als das mannliche. 1m 
eigenen U ntersuchungsgut hatten von den 686 Patienten 429 Frauen (= 62 %) und 257 Manner 
(= 38 %) einen Defekt der Vorhofscheidewand; das entspricht einem Verhaltnis von fast 2: l. 

Der Umbau des Herzens beim Vorhofseptumdefekt erklart sich aus der Pathophysio­
logie, auf die daher kurz eingegangen werden muB. Grundlage der Hamodynamik bei 
der hier erorterten Anomalie bildet der Links-Rechts-Shunt im Niederdrucksystem mit 
Vermehrung des Herzminutenvolumens im kleinen Kreislauf. Der Links-Rechts-Shunt 
ist abhangig von der DefektgroBe und dem Druckgefalle. Wahrend vor der Geburt der 
KurzschluB von rechts nach links gerichtet ist, kehrt er sich in der ersten postnatalen 
Phase urn. 1m eigenen Untersuchungsgut wurde bei Auswertung von 200 Fallen (ohne 
DruckerhOhung im Lungenkreislauf) eine mittlere ShuntgroBe von 4,3 Liter/min oder 
rund 50 % des Lungenzirkulationsvolumens errechnet. Ahnliche Ergebnisse liegen von 
anderen Autoren vor (DEXTER u. Mitarb. 1947; TAYLOR u. Mitarb. 1948; SOULIE u. 
Mitarb. 1950; LEQUIME u. Mitarb. 1951). 

Nach SWAN u. Mitarb. (1953) konnen bei groBen Defekten 75-90 % des Elutes aus 
dem linken Vorhof durch den Defekt in den rechten Vorhof ubertreten. Eine Verminde­
rung des Minutenvolumens im groBen Kreislauf kann die Folge sein. Der Versuch, diese 
Verminderung durch Erhohung der Volumenleistung zu kompensieren, bedingt gleich­
zeitig eine Vermehrung des Minutenvolumens im kleinen Kreislauf. Der Lungenkreislauf 
tragt die Volumenmehrbelastung in der Regel zunachst ohne Druckerhohung bei niedrigem 
Stromungswiderstand. 1st das Fassungsvermogen der LungengefaBe erreicht, steigt der 
Druck an. Neben VolumenvergroBerungen konnen auch morphologische GefaBverande­
rungen Ursache einer Druckerhohung im kleinen Kreislauf sein. Nach HEATH u. WHIT­
AKER (1957) und LOOGEN (1958) besteht dabei eine Parallele zwischen Widerstands­
erhohung einerseits und dem Grad der GefaBveranderung andererseits. 

Anatomisch finden sich Hypertrophie und Dilatation des rechten Vorhofs und der 
rechten Kammer. Die linke Kammer ist unauffallig. Auch der linke Vorhof ist ohne 
Besonderheiten oder nur geringgradig vergroBert. Die LungengefaBe sind weit. Die GefaB­
veranderungen bestehen in einer Mediahypertrophie und Intimaproliferation der Arterien 
sowie in einer Hyalinisierung der Venen. AuBerdem wird auch eine Lungengerustsklerose 
beobachtet. 

Klinisch besteht keine Cyanose, solange ein Links-Rechts-Shunt vorhanden ist und 
sekundare LungengefaBveranderungen fehlen. Entwicklung und Leistungsvermogen kon­
nen reduziert sein. 1m 2.-3. Intercostalraum links hort man ein systolisches Gerausch. 
Ein diastolisches Gerausch wechselnden Charakters ist bei groBen Defekten fast immer 
vorhanden. Der zweite Herzton ist gedoppelt. 1m Elektrokardiogramm ist der charak­
teristischste Befund der unvollstandige Rechtsschenkelblock (Wilsonblock) (ca. 80 % der 
FaIle). In 10-15 % der FaIle wird ein vollstandiger Rechtsschenkelblock beobachtet. 

Fur die Erkennung der vorliegenden Defektformen gibt der elektrokardiographische 
Typ wichtige Hinweise. Beim Secundum- oder Sinus venosus-Defekt besteht in der 
Mehrzahl der FaIle ein Rechtstyp; auBerdem kommen auch Norm-, Steil- oder Links-
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typen zur Beobachtung. Typisch, jedoch nicht pathognomonisch fur den Ostium 
primum-Defekt ist dagegen ein uberdrehter Linkstyp. 

Rontgenbefunde. U mformung und GroBenanderung des Herzens werden durch 
die GroBe des Kurzschlusses, d. h. durch die dem rechten Herzen vermehrt angebotene 
Blutmenge und durch die WiderstandserhOhung in der Lungenstrombahn bestimmt, die 

a b 

Abb. 117 a u. b. Funktionell unbedeutender Vorhofseptumdefekt bei einem 7jahrigen Jungen (M.Ku.). 
Unauffallig konfiguriertes Herz und GefaBband. Die Lungenzeichnung ist nicht vermehrt 

7 J. d' 
Abb.118. Herzsilhouetten von Patienten mit funktionell unbedeutendem Vorhofseptumdefekt 

mitunter der dominierende Faktor fur die Konfigurationsanderungen sein kann. AuBer­
dem kann die Herzform durch eine Myokarditis oder Perikarditis wesentlich beeinfluBt 
werden. 

Bei kleinem Vorhofseptumdefekt mit geringem KurzschluB konnen HerzgroBe und 
-form weitgehend unauffallig sein (Abb. 117). Springt in sol chen Fallen der Pulmonalis­
bogen nur leicht vor, so besagt das nicht viel, weil dieser Befund bei Kindern auch unter 
normalen Bedingungen oft erhoben wird. Trotzdem kann auch bei diesen Patienten 
schon eine VergroBerung des rechten Ventrikels bestehen, was durch die rontgenologische 
Lagekontrolle des Herzkatheters und durch angiokardiographische Kontrastmitteldar­
stellung nachzuweisen ist. Die Abb. 118 zeigt schematisch die haufigsten Varianten der 
Herzform bei kleinen Vorhofseptumdefekten, wie wir sie an einem groBeren Krankengut 
beobachten konnten. 
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Bei grofJem Vorhofsep­
tumdefekt mit erheblichem 

Links-Rechts-KurzschluB 
sind die Veranderungen im 
Rontgenbild meist so cha­
rakteristisch, daB sie bei Be­
riicksichtigung der iibrigen 
klinischen Befunde die Dia­
gnose der vorliegenden Ano­
malie erlauben. Allerdings 
ist darauf hinzuweisen, daB 
die Abgrenzung eines Vor­
hofseptumdefektes von einer 
Reihe anderer Anomalien, 
die mit einer Volumenmehr­
belastung des rechten Her­
zens einhergehen (z. B. Lun­
genvenentransposition) , mit 
den iiblichen klinischen Un­
tersuchungsmethoden nicht 
sicher moglich ist. 

Herzvolumenmessungen 
haben in der Mehrzahl der 
Vorhofseptumdefekte eine 
VergroBerung iiber die Norm ergeben 
(DAVIDSEN 1958; KJELLBERG u. Mit­
arb. 1955).REINDELLU. Mitarb. (1962) 
bestimmten das relative Herzvolumen 
(Herzvolumen: Korperoberflache) und 
fanden es nur in einem Fall kleiner als 
den zugehOrigen Mittelwert; 7mallag 
der Quotient innerhalb, 55mal auBer­
halb des 2-Sigma-Streubereichs. 

Die durch den Links-Rechts-Kurz­
schIuB bedingte VergroBerung des 
rechten Vorhofs (Abb. 119a u. b) und 
der rechten Kammer £iihrt zu typi­
schen Formveranderungen des Her­
zens, wobei jedoch von Fall zuFall und 
in Abhangigkeit von anderen Faktoren, 
z.B. der Weite des Thorax, betracht­
liche Schwankungen zu beobachten 
sind. In Analogie zu Abb. 118 sind in 
Abb.120 die bei uns am haufigsten be­
obachteten VariantenderHerzform bei 
funktionell wesentlichen Vorhofsep­
tumdefekten schematisch dargestellt. 

a 

b 

Abb. 119a u. b. Vorhofseptumdefekt bei einer 39jahrigen 
Patientin (D.Ei.). Bei sagittalem Strahlengang (a) deutliche 
Rechtsverbreiterung. Die Ausdehnung des Herzens nach vorne 

wird auf der schragen Aufnahme (b) besonders deutlich 

Die VergroBerung des rechten Vorhofs kann rontgenologisch schwierig nachzuweisen 
sein. KJELLBERG u. Mitarb. (1955) berichten, daB in ihrer Untersuchungsreihe, bei der es 
sich vorwiegend urn Patienten im Kindesalter handelte, die VorhofvergroBerung selten ein 
"dominierendes "Merkmal war, wahrend REINDELL u. Mitarb. (1962) bei 82 % ihrer 
Patienten eine Verlangerung des rechten Herzrandes und von diesen bei 46 % auch eine 
starkere konvexe Vorwolbung der rechten Herzkontur fanden. 
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Das Fehlen einer rontgenologisch faBbaren VergroBerung des rechten Vorhofs im 
Sagittalbild wird von BEDFORD u. Mitarb. (1941) mit einer Verlagerung des Tricuspidalis­
ostiums und des Herzens nach links erkHirt. In diesen Fallen kann die VorhofvergroBerung 
nur im zweiten schragen Durchmesser nachgewiesen werden. Wahrend in dieser Projek­
tion der groBe rechte Vorhof vorne randstandig wird und als Vorwolbung der vorderen 
Herzkontur erscheint, kommen dorsal yom Herzen die Bifurkation der Pulmonalarterie 
und ihrer .Aste als breite Bandschatten zur Darstellung (vgl. Abb. 122c). 

14 J cl' 

Abb.120. Herzsilhouetten von Patienten mit funktionell wesentlichem Vorhofseptumdefekt 

a 

Abb. 121a u. b. Vorhofseptumdefekt (Ostium secundum-Typ) bei einem 8jahrigen Patienten (P.Vo.). a Sagit­
talbild: geringe Verbreiterung des Herzens nach links und rechts. Flache Vorwiilbung des Pulmonalbogens. 

Dichte Hili. b Seitenbild: Retrokardialraum frei 

Die GroBenzunahme des rechten Ventrikels ist bei den meisten Patienten mit funk­
tionell groBem Vorhofseptumdefekt augenfallig. Die VergroBerung betrifft sowohl die 
EinfluBbahn als auch die AusfluBbahn der Kammer. Die Verlangerung der EinfluBbahn 
ist oft so stark, daB der rechte Ventrikel bis zur Herzspitze reicht und den linken Ven­
trikel nach hinten verdrangt (SCHAEDE u. THURN 1953). Dadurch erfahrt die Herz­
spitze eine starkere R.undung (Abb. 12la u. b). In anderen Fallen hat die Herzspitze 
eine mehr konische Form oder eine nach caudal steil abfallende Begrenzung. Gelegentlich 
ist die Grenze zwischen dem rechten und linken Ventrikel durch eine kleine Kerbe ge­
kennzeichnet; dieser Befund ist nach KJELLBERG u. Mitarb. (1955) beim Vorhofseptumdefekt 
jedoch seltener als beim Ventrikelseptumdefekt. In Einzelfallen kann die VergroBerung 
des Herzens so erheblich sein, daB der linke Herzrand die linke Thoraxwand erreicht. 
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Bei diesen Fallen, die keine Zeichen einer Ruheinsuffizienz aufzuweisen brauchen, besteht 
der Verdacht, daB die enorme VergroBerung des Herzens nicht allein Folge der Volumen­
belastung, sondern auf eine zusatzliche Schadigung der Muskulatur zuriickzufiihren ist. 

Der obere und mittlere Bereich der linken Herzkontur wird ebenfalls yom rechten 
Ventrikel gebildet. Infolge Verlangerung seiner AusfluBbahn ist die Herztaille mehr oder 
weniger verstrichen. 

Der linke Ventrikel ist von normaler GroBe oder verkleinert. Auch der linke Vorhof 
ist trotz des beim Vorhofseptumdefekt vergroBerten Lungenzirkulationsvolumens nicht 
vergroBert. Gerade die feh­
lende VergroBerung des lin­
ken Vorhofs ist differential­
diagnostisch von Bedeutung 
zur rontgenologischen Ab­
grenzung des Vorhofseptum­
defektes von anderen kon­
genitalenAnomalien, die mit 
einem vermehrten Lungen­
zirkulationsvolumen einher­
gehen, wie z.B. Ductus 
Botalli oder Ventrikelsep­
tumdefekt. 

Die GroBenzunahme der 
rechten Kammer fiihrt zu 
einer breitflachigen Anleh­
nung des Herzens an die vor­
dere Brustwand bzw. an das 
Sternum. Dies ist auf Sei­
tenbildern oder bei seitli­
cher Durchleuchtung gut zu 
erkennen. MaBgebend hier­
fiir ist die Erweiterung des 
Conus pulmonalis, der durch 
die Verlangerung der Aus­
fluBbahn der rechten Kam­
mer nach oben verlagert ist. 
In linker Schragstellung ladt 
das Herz im diaphragmalen 
Abschnitt manchmal deut­
lich in den Wirbelsaulen­
schatten aus. Dieser Befund, 
der sonst allgemein als Gro­
Benzunahme der linken 

a 

Abb. 122a-d. Vorhofseptumdefekt bei einem 9jahrigen Madchen 
(P.Bo.). a Linksverbreitertes, rundlich konfiguriertes Herz. Deutlich 
vorspringender Pulmonalbogen. Ein kleinerer Aortenbogen wird am 
GefaBband links sichtbar. b Erster schrager Durchmesser: nach vorne 
gew61bter Pulmonalbogen. c Zweiter schrager Durchmesser: breiter 
Bandschatten der linken Pulmonalarterie hinter dem Herzen Z. T. in 
Deckung mit der Wirbelsaule erkennbar. Eine flache Vorwiilbung des 
Herzschattens nach vorne entspricht dem vergriiBerten rechten Ven­
trike!. d Seitenbild: breitflachige Anlehnung des Herzens an die vordere 

Thoraxwand. Herzhinterraum frei 

Kammer gewertet wird, ist beim Vorhofseptumdefekt jedoch durch die Tiefenausdehnung 
des rechten Ventrikels verursacht. Der linke Ventrikel ist zwar in dieser Position auch 
beim Vorhofseptumdefekt dorsal randbildend, projiziert sich aber nur deshalb in die 
Wirbelsaule, weil er durch den vergroBerten rechten Ventrikel nach hinten verlagert 
wird. 

Ein typisches, aber nicht pathognomonisches Zeichen des Vorhofseptumdefektes ist 
die Vorwolbung des Pulmonalbogens (Abb. 122); sie wird nur selten vermiBt. Anderer­
seits kann sie hochgradig bis aneurysmatisch sein. 

Kalkeinlagerungen in der Pulmonalarterie kommen gelegentlich, insbesondere bei Er­
hohung des Stromungswiderstandes im Lungenkreislauf und sekundarer Pulmonalsklerose 
vor (DOWNING und GOLDBERG 1956) (Abb. 123a u. b). 

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X!4 10 
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Infolge der Verlangerung der AusfluBbahn der rechten Kammer wird die dilatierte 
Pulmonalarterie haufig nach oben verlagert und kann die schmale Aorta voHstandig 
oder weitgehend iiberlagern, ein Zeichen, auf das bereits ASSMANN (1944) hingewiesen 

Abb.122b Abb. 122c 

Abb.122d 

hat. An der vorspringenden Pulmonalarterie und meist auch an den erweiterten Ver­
zweigungen sind verstarkte Pulsationen zu erkennen. 

Die Vorwolbung des Pulmonalbogens, deren oberer Anteil dem Pulmonalarterien­
stamm zuzuordnen ist, kommt besonders gut im ersten schragen Durchmesser zur Dar­
steHung. Nach dorsal dehnt sich der vergroBerte rechte Vorhof aus. Die Aufzweigung 
der weitlumigen Pulmonalarterie wird dort sichtbar. 



Nicht nur die Aorta, son­
dern auch die obere Hohlvene 
sind oft schmal. AuBerdem kann 
die Aorta wegen der Linksver­
lagerung des Herzens im Sa­
gittalbild in die Wirbelsaule 
projiziert werden. Dadurch er­
gibt sich eine Diskrepanz zwi­
schen dem weiten Pulmonal­
bogen und dem sonst schmalen 
GefaBband. 

Wenn auch keine strenge 
Korrelation besteht, so kann 
doch im allgemeinen festge­
stellt werden, daB zumindest 
bei Erwachsenen die Erweite­
rung der zentralen Lungenge­
faBe um so deutlicher in Er­
scheinung tritt, je groBer der 
Links-Rechts-KurzschluB ist. 
Haufig, vor aHem bei Erwach­
senen, kann man als Folge des 
erhohten Lungenstromvolu­
mens pulsatorische Weitenan­
derungen der zentralen GefaBe, 
d. h. Eigenpulsationen, bei der 
Durchleuchtung erkennen. Aus 
topographischen Grunden sind 
diese Weitenanderungen be­
sonders deutlich an der rechten 
Unterlappenarterie. 

Orthograd getroffene Ge­
faBe sind rundlich oder bei 
Uberschneidung polycyclisch 
glatt begrenzt und kommen 
manchmal als Rundschatten 
zur Darstellung. Die zur Ver­
minderung des Stromungswi­
derstandes weitgestellten Ge­
faBe bilden Bandschatten, die 
oberhalb des Hilus besonders 
gut zu erkennen sind und in 
einem Teil der FaIle bis zur 
Mitte des Lungenfeldes oder so­
gar bis zur seitlichen Thorax­
wand sichtbar werden. 

Abb. 123a u. b. Vorhofseptumdefekt 
und pulmonaler Hochdruck bei einer 
38jahrigenPatientin(G.AI.). Mansieht 
auf den Aufnahmen bei sagittalem (a) 
und seitlichem (b) Strahlengang Kalk· 
einlagerungen in der Pulmonalarterie 

V orhofseptumdefekt 147 

a 

10* 



148 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz· und GefiiBfehler 

15 J. « g(j J. d' 

Abb. 124. Herzsilhouetten von Patienten mit offenem Foramen primum 

a 

Abb. 125a u. b. Foramen primum bei einem 20jahrigen Patienten (T.Ri.). a Erhebliche Linksverbreiterung 
des Herzens, flach vorspringender Pulmonalbogen. Vermehrte Hilus- und Lungenzeichnung. b Auf der seit­
lichen Aufnahme erkennt man eine flache Vorwiilbung der hinteren Herzkontur in Hiihe des linken Vorhofs 
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Der Nachweis transponierter Lungenvenen ist rontgenologisch im allgemeinen nicht 
moglich. Eine Ausnahme bildet lediglich die Lungenvenentransposition in die untere 
Hohlvene. Sie ist meist durch einen bandfOrmigen, oft dem rechten Herzrand parallel ver­
laufenden GefaBschatten im Rontgen­
nativbild zu erkennen (vgl.Abb. 149a). 
Durch Schichtdarstellung kann man 
auBerdem gelegentlich Lungenvenen­
transpositionen in die obere Hohlvene 
mitgroBer Wahrscheinlichkeit erfassen. 

Differentialdiagnostisch sicher ver­
wertbare Rontgenbefunde zwischen 
dem Vorhofseptumdefekt yom Ostium 
secundum- und Ostium primum-Typ 
gibt es nicht (Abb. 124 und 125). 

1st der Vorhofseptumdefekt mit 
einer starken Erhohung des Stromungs­
widerstandes im Lungenkreislauf kom­
biniert, so kann die rontgenologische 
Symptomatik der eines Ventrikelsep­
tumdefektes mit gekreuztem Shunt 
bzw. Shuntumkehr ahnlich sem 
(Abb.126). 

Kommt es infolge der chronischen 
Volumenmehrbelastung oder a us ande­
ren Grunden (z. B. Myokarditis, pulmo­
nale Druckerhohung) zu einer Insuf-
fizienz des rechten Ventrikels, so kann a 

das Herz unter Aufgabe der fur einen 
V orhofseptumdefekt typischen Form 
nach Art eines Cor bovinum bis an die late­
rale Thoraxwand reichen und sich auch ent­
sprechend weit in den Herzhinterraum vor­
wolben (Abb. 127 und 128). 

Die K ontrastmitteldar stellung des Oesopha­
gus ergibt im allgemeinen keine Besonder­
heiten. Durch den erweiterten Pulmonalbo­
gen oder durch einen vergroBerten rechten 
Vorhof ist eine Dorsalverlagerung des linken 
Vorhofs im oberen Anteil der hinteren Herz­
kontur moglich. Daruber hinaus kann es 
durch die erweiterten Pulmonalarterien un­
terhalb des Aortenbogens zu einer Impression 
desOesophaguskommen(PARKINSONU.BED­
FORD 1931; SCHWEDEL u. EpSTEIN 1936) 
(Abb. 129a u. b). 

Abb. 126a u. b. Funktionell groBer Vorhofseptum. 
defekt mit extremem pulmonalen Hochdruck und 
Shuntumkehr im Vorhofbereich bei einer 26jiihrigen 
Patientin (G.Fr.). a Sagittalbild: Verbreiterung des 
Herzens nach links. Aneurysmatisch erweiterte Pul­
monalarterie; weite zentrale Lungenarterien; im 
Gegensatz dazu relativ helle Lungenperipherie. 
b Seitenbild: Retrokardialraum frei. Vorwolbung der 

AusfluBbahn des rechten Ventrikels b 
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Kymogramme beim Vorhofseptumdefekt (BATTRO U. DE LA SERENA 1937; LEVESQUE 
u. Mitarb. 1937; LAUBRY u. LENEGRE 1939; THURN 1951; SCHAEDE u. THURN 1952) 
lassen GefaBbewegungen und groBe Amplituden am vorspringenden Pulmonalbogen er­
kennen, die im Gegensatz stehen zu normal en oder kleinen Bewegungen am Aorten­
bogen (Abb. 130). 

zoJ. ~ 

Abb.127. Herzsilhouetten von Patienten mit funktionell wesentlichem Vorhofseptumdefekt. Stark verbreiterte 
Herzen. Klinisch bestanden die Zeichen der Herzinsuffizienz 

a 

Abb.128a-c. Vorhofseptumdefekt bei einer 35jahrigen Patientin (E.Po.). a Stark verbreitertes Herz. Vor­
springender Pulmonalbogen, aneurysmatische Erweiterung der hilusnahen LungengefaBe. b Kymogramm: 
man erkennt eine vergriiBerte Amplitude im Bereich des Pulmonalbogens. Eigenbewegungen der hilusnahen 
LungengefaBe. c Schichtaufnahmen des rechten Hilus lassen den GefaBcharakter der HilusvergriiBerung 

erkennen 

Am rechten Herzrand sind oft normale Pulsationen nachweisbar, d.h. man beobachtet 
in den oberen zwei Drittel Vorhof-, im unteren Drittel Ventrikelpulsationen. ODMAN 
(1955) fand beim Vorhofseptumdefekt in vielen Fallen auch im unteren Drittel der rechten 
Herzkontur Vorhofpulsationen, die er als Ausdruck einer VergroBerung des rechten 
Herzohres oder des gesamten rechten Vorhofs wertete. Mischkurven von Vorhof- und 
Ventrikelpulsationen wurden von SCHAEDE u. THURN (1952), ausschlieBIiche Ventrikel­
pulsationen in 27 % ihrer Patienten von REINDELL u. Mitarb. (1962) beschrieben. 
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1m Bereich des linken Herzrandes werden in der Mehrzahl der FaIle mit groBem 
Shunt verstarkte Pulsationen aufgezeichnet, bedingt durch den links randstandigen 
volumenbelasteten rechten Ventrikel. 

Abb.128b 

Abb. 1280 

Die hilusnahen LungengefaBe lassen die durch Eigenpulsationen charakteristischen 
Veranderungenerkennen (Abb.131a). Die Bewegungen der GefaBwand sind schematisch 
in Abb. 131 b dargestellt. Typisch ist die "Tannenbaumform", die durch gleichzeitige 



152 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefaBfehler 

Lateralbewegung der lateralen und durch Medialbewegung der medialen GefaBwand in 
der Kammersystole entsteht, wobei ihr Nachweis in mehreren Ebenen oder unmittelbar 
an einem GefaBquerschnitt besondere Beweiskraft erhalt (THURN 1956). 

Die Schichtdarstellung HWt im Hilusbereich den GefaBcharakter der hier manchmal 
aneurysmatisch erweiterten Arterien erkennen (Abb. 128c). Sie kann differentialdiagno­
stisch wichtig sein, wenn die gelegentlich beim Vorhofseptumdefekt besonders dichten 
und breiten Hili den Verdacht auf einen Tumor erwecken. AuBerdem kann durch die 

a b 

Abb. 129a u. b. Vorhofseptumdefekt bei einer 29jahrigen Patientin (H.Ba). Deutlich vorspringender Pulmonal­
bogen auf der sagittalen Dbersichtsaufnahme (a), der bei seitlichem Strahlengang (b) eine flache Impression 

im breigefiillten Oesophagus verursacht 

Schichtdarstellung in Einzelfallen auch die Einmiindung von Lungenvenen in die obere 
Hohlvene wahrscheinlich gemacht werden. 

Herzkatheteruntersuchungen (DEXTER u. Mitarb., MASSEE 1947; BAUGHART u. LEWIS 
1948; COSBY 1953; SCHAEDE u. THURN 1953; BAYER u. Mitarb. 1954) ermoglichen den 
direkten Nachweis des Defektes durch seine Passage mit dem Katheter. Dies ist moglich 
durch Vorgehen vom Arm aus (Abb. 132). Sicherer gelangt man durch den Defekt beim 
Vorgehen von der V. saphena aus (Abb. 133 u. 134). 

Die mittels Herzkatheter erhobenen Befunde erlauben bis zu einem gewissen Grade 
Riickschliisse auf die GroBe eines Vorhofseptumdefektes. Neben den blutgasanalytischen 
Bestimmungen ist die Formanalyse der rechts- und linksseitigen Vorhofdruckkurve von 
Bedeutung (GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN U. WOLTER 1957). 

BJORCK u. Mitarb. (1954) brachten an der Spitze des Herzkatheters einen BaIlon an. 
Nach Passage des Vorhofseptumdefektes wurde dieser mit einem Kontrastmittel ge­
fiillt, so daB er beim Zuriickziehen des Katheters den Defekt verschloB. Bei den haufig 
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Abb. 130. Kymogramm einer 26jahrigen Patientin (M.Sche.) mit Vorhofseptumdefekt. Bewegungen groBer 
Amplitude im Bereich des Pulmonalbogens, Bewegungen kleiner Amplitude am Aortenbogen. Eigenpulsationen 

der HilusgefaBe, rechts deutlich erkennbar 

a b 

Abb.131. a Spezialaufnahme rechter Hilus. Eigenpulsationen bei einer 46jahrigen Patientin (A.Ka.) mit Vorhof· 
septumdefekt. b Schema zu Eigenpulsationen (rechts) und mitgeteilten GefaBbewegungen (links) nach THURN 

(1956) 
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Abb.132 Abb.133 

Abb.132. Vorhofseptumdefekt bei einem 9jiihrigen Patienten (H.-P.Hu.). Katheterverlauf: obere 
Hohlvene ->- rechter Vorhof ->- Vorhofseptumdefekt ->- linker Vorhof 

Abb.133. Vorhofseptumdefekt bei einem 5jiihrigen Patienten (E.Br.). Katheterverlauf: untere Hohlvene ->­
rechter Vorhof ->- Vorhofseptumdefekt ->- linker Vorhof ->- Lungenvene 

Abb.134. Vorhofseptumdefekt bei einer lljiihrigen Patientin (M.Ri.). Katheterverlauf: untere Hohlvene->­
rechter Vorhof ->- Vorhofseptumdefekt ->- linker Vorhof ->- linker Ventrikel 

vorhandenen multiplen Defekten oder Septumperforationen kann diese Methode zu Fehl­
schltissen ftihren. 

Die Kliirung der Lungenvenenverhaltnisse ist besonders ftir die Operationsplanung 
beim Vorhofseptumdefekt wichtig. Nahere Besprechung erfolgt im Absatz tiber die Ano­
malien der Lungenvenen (s. spater). 
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Die mit der Durchfiihrung der Herzkatheteruntersuchung verbundene Austastung 
der Herzabschnitte zeigt, in welchem MaBe eine Volumenmehrbelastung zu einer Ver­
anderung der Herzraume in ihrer absoluten und relativen GroBe befahigt ist. Bei Defekten 
mit groBem Links-Rechts-KurzschluB nimmt das rechte Herz meist die ganze Vorder­
flache der Herzsilhouette ein. Der Herzkatheter kann bis an den linken Herzrand vor­
gefiihrt werden und zeigt damit, daB die vordere Kammerseptumkante an den linken 
Herzrand verlagert ist und der rechte Ventrikel den linken Herzrand bildet (Abb. 135). 
Die Austastung mit dem Herzkatheter zeigt auBerdem die Verlagerung der EinfluBbahn 
der Kammer, sowie die Verlagerung der AusfluBbahn der rechten Kammer und des 

Abb. 135. Katheterspitze im rechten Ventrikel bis zum linken Herzrand vorgeschoben. Der rechte Ventrikel 
ist demnach vergroBert und links randbildend 

Pulmonalarterienstammes an den linken Herzrand. 1m Seitenbild verlauft der Herz­
katheter im Herzen weit dorsal und laBt nur einen kleinen diaphragmalen Abschnitt 
frei. Daraus schlieBen SCHAEDE u. THURN (1953), daB der rechte Ventrikel sich auch 
in seiner Tiefe vergroBert hat und daB nur ein kleiner oder normal groBer linker Ventrikel 
verlagert ist. 

Kontrastmitteldarstellung. Die Bedeutung angiokardiographischer Untersuchungen 
fiir die Diagnose des Vorhofseptumdefektes ist begrenzt. Nach METIANU u. DURAND (1954) 
unterscheidet man den direkten und indirekten Defektnachweis. Indirekte Zeichen sind: 

1. Kontrastmittelaussparung im rechten Vorhof, 
2. Friihlavogramm, 
3. Spatdextrogramm, 
4. Darstellung des Herzumbaus. 
Direktes Zeichen ist die unmittelbare Darstellung des Defektes. 
Beim unkomplizierten Vorhofseptumdefekt besteht entsprechend dem Druckgefalle 

ein Links-Rechts-Shunt. Bei der Injektion in eine Vene wird das Kontrastmittel daher 
nicht in den linken Vorhof iibertreten. Nach CASTELLANOS u.a. (1938) solI eine partielle 
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b ..... ______ ....; 

Abb. 136a-d. Canalis atrio-ventricularis partialis (mit ge­
schlossenem Ventrikelseptum) (aus THURN u. Mitarb. 1961). 
L V linker Ventrikel; I Infundibulum des linken Ventrikels; 
A Aorta; RV rechter Ventrikel; RA rechter Vorhof. a Auf­
nahme 0,6 sec nach Injektionsbeginn in den linken Ventrikel: 
Kontrastmitteliibertritt aus dem linken Ventrikel in den 
rechten Vorhof. b 0,3 sec spater: Diffuse Anfarbung des di­
latierten rechten Vorhofs. Aorta ascendens gefiillt. c 0,6 sec 
spater: Rechter Vorhof noch starker gefiillt. Allgemeine 
Kontrastierung der Pulmonalarterie. Aorta kontrastreich. 
d 2,5 sec spater: Kontrastmittelfiillung des linken Ventrikels. 

Schwache Kontrastierung der EinfluBbahn des rechten 
Ventrikels. Kontrastierung der erweiterten Lungenarterien 

Shuntumkehr durch die Kontrast­
mittelinjektion erreicht werden kon­
nen; auch STEINBERG u. Mitarb. 
(1943) sowieLIND u. WEGELIUS (1953) 
halten bei Kindern einen Kontrast­
mittelubertritt von rechts nach links 
im Vorhofbereich fur moglich. 1m all­
gemeinen durfte esauchdurchschnel­
Ie Injektion einer genugenden Kon­
trastmittelmenge unmoglich sein, 
eine fur den Rechts-Links-Shunt aus­
reichende Drucksteigerung zu erzie­
len (KJELLBERG u. Mitarb. 1955). 

Das in den rechten Vorhof ein­
stromende Kontrastmittel kann 
durch den Shunt eine Aussparung 
erfahren (LIND u. WEGELIUS 1953). 
1st der Katheter in den rechten Vor­
hof vorgeschoben, so kann eine Ab­
lenkung des einstromenden Kontrast­
mittels im Shuntbereich erfolgen. 
Sicherer ist die Defektdarstellung 
moglich durch Kontrastmittelinjek­
tion in den linken Vorhof. KJELL­
BERG u. Mitarb. (1954) benutzen hier­
zu eine vorne verschlossene Sonde, 
deren 0ffnungen so angelegt sind, daB 
der Kontrastmittelstrom nach ruck­
warts in Defektrichtung erfolgt. Bei 
rascher Injektion (innerhalb 1 sec) 
und schneller Bildfolge (12jsec) kann 
dann eine zur Beurteilung der De­
fektgroBe ausreichende Darstellung 
der Kommunikation erreicht wer­
den, die besonders im zweiten schra­
gen Durchmesser deutlich wird. 

SchlieBlich kann das Dextro­
gramm den durch die Volumenmehr­
belastung beim V orhofseptumdefekt 
entstehenden Umbau des Herzens 
und der groBen GefaBe sichtbar 
machen. Der vergroBerte rechte Vor­
hof und rechte Ventrikel konnen die 
ganze Vorderfront des Herzens ein­
nehmen. Die Pulmonalarterie und 
ihre Aste erscheinen weit, wahrend 
die Aorta schmal und in typischen 
Fallen weniger kontrastdicht als die 
Pulmonalarterie zur Darstellung 
kommt. 

Nach Passage des Lungenkreis­
laufs gelangt das Kontrastmittel in 
den linken Vorhof und kann jetzt 
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von hier aus in den rechten Vorhof iibertreten. Es kommt zum Spatdextrogramm in­
folge Persistenz der KontrastmittelfiiIlung im rechten Vorhof - ein Befund, der aIler­
dings auch bei transponierten Lungenvenen auftreten kann. 

Kommt es bei erhohtem 
StromungswiderstandimLun­
genkreislauf zu einer Druck­
steigerung im rechten Vor­
hof, so kann bei dem dann 
umgekehrten Druckgefalle 
eine vorzeitige Darstellung des 
linken Vorhofs entstehen und 
bei ausreichendem Rechts­
Links-Shunt eine Defektdar­
stellung erfolgen. 

Handelt es sich um einen 
Foramen primum-Defekt mit 
Anomalien der Atrioventricu­
larklappen (Canalis communis 
partialis), so empfiehlt sich 
eine Kontrastmittelinjektion 
in den linken Ventrikel (se­
lektives Lavokardiogramm, 
THURN u. Mitarb. 1961). Der 
Katheter wird in diesen Fal­
len nach SELDINGER von der 
A. femoralisaus vorgeschoben. 
Ein Kontrastmitteliibertritt 
yom linken Ventrikel in den 
rechten Vorhof kann dabei 
beobachtetwerden (Abb.136). 

Mit Hilfe der Kontrast­
mitteluntersuchung gelingt in 
einem Teil der FaIle auch der 
Nachweis von Lungenvenen­
anomalien. Dies gilt beispiels­
weise fiir jene seltenen FaIle, 
bei denen eine oder mehrere 
Venen der linken Lunge - bei 
normalem Verlauf der rechts­
seitigen Lungenvenen - in 
eine linkspersistierende 0 bere 
Hohlvene einmtinden und ihr 
Blut tiber die V. anonyma in 
die rechte obere Hohlvene 
leiten (vgl. Abb. 152). 

Abb. 1360 

Abb.136d 

In einigen Fallen beobachteten wir auch entsprechende Veranderungen mit Einmiin­
dung rechtsseitiger Lungenvenen in die V. azygos. 

Von den postoperativen rontgenologischen Befundiinderungen sind die Abnahme der 
LungengefaBzeichnung und das Verschwinden sog. Eigenpulsationen die eindeutigsten. 
Eigenpulsationen wurden von uns nie beobachtet, wenn durch die Operation der Links­
Rechts-Shunt beseitigt worden war. Eine Riickbildung der LungengefaBzeichnung ist 
nur dann unbefriedigend oder kann sogar ganz ausbleiben, wenn bereits vor der Operation 
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Abb. 137 a u. b. Vorhofseptumdefekt bei einer ISjahrigen Patientin 
(G.Ka.). a Vor der Operation. b Postoperativ deutliche Verkleinerung 

des Herzens und Riickbildung der vor der Operation vermehrten 
Hilus- und Lungenzeichnung 

starkere strukturelle GefaB­
veranderungen bestanden 
haben. Das gilt auch fiir die 
Gri::iBenanderungen des Pul­
monalbogens. Bei 21 von 74 
Patienten(davon mehrals die 
Halfte jiinger als 20 Jahre) 
fanden wir spatpostoperativ 
keine Riickbildung der Vor­
wi::ilbung. Von diesen 21 Pa­
tienten waren 3 jiinger als 
20, nur 1 jiingerals 10 Jahre. 
Bei der Beurteilung des Pul· 
monalbogens muB beriick­
sichtigt werden, daB nach 
der Operation durch Ver­
ziehung des Herzens nach 
links und infolge der Aus­
bildungder Herztaille (Riick­
bildung der Hypertrophie 
und Dilatation der AusfluB­
bahn des rechten Ventrikels) 
derPulmonalbogen starker 
hervortreten und gelegent­
lich eine scheinbare Gri::iBen­
zunahme erfahren kann. 

Das Herz laBt in der 
friihen postoperativen Phase 
allgemein eine, wenn auch 
unterschiedliche, Verkleine­
rung erkennen (REINDELL u. 
Mitarb. 1962). Sie ist Folge 
der Shuntbeseitigung und 
der Bettruhe. Nach den ge­
nannten Autoren weist das 
Ausbleiben einer Verkleine­
rung auf einen ungeniigen­
den VerschluB oder eine vor­
iibergehende oder bleibende 
Schadigung des rechten Her­
zens hin. Mit Einsetzen einer 
vermehrten ki::irperlichen Be­
lastung solI es langsam zu 
einer erneuten Gri::iBenzu­
nahme des Herzens durch 
Vergri::iBerung des linken 
Ventrikels und Vorhofs kom­
men. 

Mit der Herzverkleine­
rung ist im allgemeinen auch 
eine Anderung der Herzform 
zu beobachten (Abb. 137 a 
u. b). Wohl in erster Linie 



auf die Verkleinerung des rech­
ten Vorhofs ist die Riickbildung 
der Rechtsverbreiterung zu­
riickzufiihren, wahrend durch 
die bereits erwahnte Verkleine­
rung der AusfluBbahn des rech­
ten Ventrikels die Herztaille 
besser ausgepragt wird. Die Ver­
kleinerung des rechten Ventri­
kels zeigt sich am besten im 
Seitenbild in einer Riickbildung 
der AusfluBbahnverlangerung 
und des Tiefendurchmessers des 
Herzens. 

Rontgenologische Spatun­
tersuchungen (1-6 Jahre nach 
der Operation) haben in rund 
30 % unserer FaIle eine eindeu­
tige Verkleinerung des Herzens 
nicht gezeigt. Fiir diese Be­
obachtung scheint das Alter 
des Patienten eine bedeutsame 
Rolle zu spielen. Wahrend bei 
den Patienten unter 10 Jahren 
in 14 % der FaIle die HerzgroBe 
unverandert blieb, lag die Quote 
bei der Altersgruppe zwischen 
10 und 20 Jahren bei 36 % und 
bei der Altersgruppe von mehr 
als 20 Jahren bei 59 % (LOOGEN 

u. Mitarb. 1962). 

Ais Erklarung fUr die aus­
bleibende oder geringfiigige Gro­
Benabnahme des Herzens nach 
der Operation liegt die Annahme 
nahe, daB es infolge der chroni­
schen V olumnenmehrbelastung 
zu einem strukturellen Umbau 
des Herzmuskels im Sinne einer 
Gefiigedilatation gekommen ist. 
In diesen Fallen ist auch nach 
Beseitigung des Kurzschlusses 
die Dilatation nicht mehr riick­
bildungsfahig, und es verbleibt 
ein entsprechend groBes Rest­
volumen im Ventrikel. 

Abb. 138a u. b. Vorhofseptumdefekt 
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bei einer 21jiihrigen Patientin (G.Oh.). b 
a Vor der Operation. b N ach VerschluB 
des Vorhofseptumdefektes wurde in einem zweiten Eingriff die Fehlmiindung einer in den linken Vorhof ein­
bezogenen unteren Hohlvene korrigiert. Man erkennt postoperativ eine starke Verkleinerung des Herzens 

sowie eine weitgehende Normalisierung der Hilus- und Lungenzeichnung 
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Besonders auffallende Verkleinerungen des Herzens nach der Operation sind dann 
suspekt auf eine durch die Operation bedingte Fehlmtindung einer Hohlvene in den 
linken Vorhof, wenn im Gegensatz zum scheinbar guten Rontgenbefund mit erheblicher 
Verkleinerung des Herzens starkere subjektive Beschwerden bestehen bleiben und eine 
Cyanose entstanden ist (Abb. 138a u. b). 

10. Lutembacher-Syndrom 

Die Kombination eines Vorhofseptumdefektes mit einer Mitralstenose wird als Lutem­
bacher-Syndrom bezeichnet. Das Krankheitsbild wurde erstmalig von CORVISART (1818) 
und dann von MARTINEAU (1865) beschrieben. Weitere Berichte erfolgten durch PEACOCK 
(1866), CHENIEUX (1870), CHOUPPE (1872) und ROKITANSKY (1875). LUTEMBACHER brachte 
1916 unter Hinzuftigung eines eigenen Falles eine zusammenfassende Darstellung des 
Krankheitsbildes, das seit dieser Zeit seinen Namen tragt. Spatere Darstellungen gehen 
auf JEROFFEJEFF (1934), MITCHELL U. BAUER (1934), ROESLER (1934), TINNEY (1940), 
BEDFORD (1941), KIRSCHBAUM U. PERLMAN (1949), PIERRON (1950) u.a. zurtick. UHLEY 
tibersah 1933 24 FaIle. ASKEY u. KAHLER schatzten 1950 die Zahl der bis dahin beob­
achteten Patienten mit Lutembacher-Syndrom auf 50-60, BAYER, RIPPERT, LOOGEN 
U. WOLTER fanden 1953 68 Patienten mit der Anomalie in der ihnen zuganglichen Lite­
ratur. NADAS u. ALIMURUNG (1952) stellten die Anomalie nach Durchsicht von 25000 
Sektionsprotokollen bei 6 % der Patienten mit Vorhofseptumdefekt fest. 

Die Anomalie betrifft tiberwiegend das weibliche Geschlecht (TAUSSIG 1947; PIERRON 
1950; BAYER u. Mitarb. 1953). 

Uber die Entstehung der beiden Herzfehler, Vorhofseptumdefekt und Mitralstenose, 
sind die Ansichten nicht einheitlich. FIRKET (1880) spricht von einem zufalligen "gltick­
lichen" Zusammentreffen beider Anomalien. LUTEMBACHER (1916) nimmt als primare 
Veranderung die Mitralstenose an, wobei eine Drucksteigerung im linken Vorhof das 
Offenbleiben des Foramen ovale nach sich ziehen solI. DRESSLER U. ROESLER (1930) sowie 
MCGINN u. WHITE (1933) entgegnen dem, daB eine Drucksteigerung im linken Vorhof 
eher einen VerschluB des Foramen ovale fordern mtiBte. MCGINN u. WHITE (1933) ver­
muten, daB ein kleiner Defekt im Vorhofseptum im Laufe der Zeit bei der bestehenden 
Drucksteigerung und durch den Shunt erweitert wtirden. Eine angeborene Mitralstenose 
diskutieren DRESSLER u. ROESLER (1930), wahrend PIERRON (1950) auf Grund eigener 
Beobachtung eine rheumatische Atiologie annimmt. Bei Berticksichtigung der vorliegenden 
Berichte ist eine einheitliche Atiologie des Syndroms unwahrscheinlich. Bei dem Vorhof­
septumdefekt wurden sowohl Falle mit Foramen primum (SOLDNER 1904 sowie KIRSCH­
BAUM U. PERLMAN 1939) als auch mit Foramen secundum (DRESSLER u. ROESLER 1930) 
beobachtet. 

Anatomisch sind rechter Vorhof und rechter Ventrikel stark erweitert und hyper­
trophiert. Dasselbe gilt ftir die Pulmonalarterie und ihre Aufzweigungen, die extrem 
starke, aneurysmatische Erweiterungen zeigen konnen. 1m Gegensatz hierzu stehen der 
kleine linke Ventrikel und die oft hypoplastische Aorta. Das Verhalten des linken Vor­
hofs ist unterschiedlich. Eine meist nicht erhebliche VergroBerung ist moglich. 

Pathophysiologisch wird im Vergleich zum isolierten V orhofseptumdefekt d urch das 
Abstromhindernis zwischen linkem Vorhof und linker Kammer der Links-Rechts-Shunt 
und damit das Minutenvolumen im kleinen Kreislauf vergroBert. Die in einem Teil der 
FaIle beschriebene gute Leistungsfahigkeit und hohe Lebenserwartung der Trager dieser 
Anomalie (CORVISART 1818; FIRKET 1880; BONNABEL 1904; SAILER 1936; ASKEY U. 

KAHLER 1950) findet durch die Ventilfunktion des Vorhofseptumdefektes, die das Auf­
treten von Lungenodem und Hamoptysen verhindern kann, ihre Erklarung. Auf der 
anderen Seite liegen auch Berichte tiber im Kindesalter verstorbene Patienten vor (ROSSI 
1954). N ach DOERR (1960) ist die Le benserwartung bei kongenitaler Mitralstenose schlecht, 
bei rheumatisch entstandener Verengung der Mitralklappe gut. 
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Das klinische Bild wird sowohl von der Mitralstenose als auch durch den Vorhof­
septumdefekt bestimmt, wobei der Vorhofseptumdefekt meist im Vordergrund steht. 
Die auf den Septumdefekt zuriickzufiihrende Vermehrung des Minutenvolumens im 
kleinen Kreislauf spiegelt sich im Rontgenbild, wahrend Riickschliisse auf die Mitral­
stenose am ehesten mit Hilfe des Auskultationsbefundes moglich sind. Das Vorhandensein 
einer absoluten Arrhythmie (BEDFORD u. Mitarb. 1941) sowie eine rontgenologisch fest­
stellbare VergroBerung des linken Vorhofs konnen dariiber hinaus einen Hinweis geben. 

Abb. 139a u. b. Lutembacher-Syndrom bei einer 37jahrigen Patientin (M.Ru.). a Linksverbreitertes Herz mit 
vorspringendem Pulmonalbogen und erheblicher Erweiterung der hilusnahen LungengefaBe, rechts besonders 
gut sichtbar. b Seitenbild mit breigefiilltem Oesophagus: starke Erweiterung der Pulmonalarterie. Isolierte 

Vorwolbung der hinteren Herzkontur in Hohe des linken Vorhofs 

Rontgenbefunde. Das Rontgenbild (Abb. 139 u. 140) wird in typischen Fallen beherrscht 
von einer starken Erweiterung des Pulmonalarterienstammes sowie der hilusnahen 
LungengefaBe. Diese zeigen bei der Durchleuchtung lebhafte Pulsationen. Die ekta­
tische Erweiterung der LungengefaBe kann Veranlassung zur Verwechslung mit Lungen­
tumoren geben. So wurde einer unserer Patienten mit Lutembacher-Syndrom als Morbus 
Hodgkin eingewiesen. Das Herz ist oft nach beiden Seiten starker verbreitert, als man es 
beim Vorhofseptumdefekt in der Regel zu sehen gewohnt ist. Auch bei seitlicher Aufnahme 
ragt das Herz insgesamt in den Herzhinterraum hinein. Eine isolierte Vorwolbung der 
hinteren Herzkontur in Hohe des linken Vorhofs kann auf der seitlichen Aufnahme ab­
grenzbar sein. Das AusmaB der rontgenologischen Veranderungen ist im iibrigen ab­
hangig von der Hochgradigkeit der Stenose und der GroBe des Vorhofseptumdefektes 
sowie deren Verhaltnis zueinander. Rontgenbilder, die dem isolierten Vorhofseptumdefekt 
entsprechen, konnen gelegentlich beobachtet werden. 

Handbuch der med. Radiologie. Ed. X/4 11 
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Die Sicherung der Diagnose ist mit Hilfe der Herzkatheteruntersuchung durch den N ach­
weis der beiden Komponenten dieser Anomalie moglich. Die Diagnose des Vorhofseptum­
defektes ergibt sich entweder durch direkte Katheterisierung des linken Vorhofs oder 

a 

b 

Abb. 140a u. b. Lutembacher·Syndrom (operativ gesichert) bei einer 24jahrigen Patientin (M.We.). a Beider­
seits verbreitertes Herz mit flach vorspringendem Pulmonalbogen und vermehrter Hilus- und Lungen­

zeichnung. b Flache Vorwiilbung der hinteren Herzkontur in Hiihe des linken Vorhofs 
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durch die Blutgasanalyse, mit der eine Zumischung arterialisierten Blutes in den rechten 
Vorhof festgestellt werden kann. Die errechneten Shuntwerte sind dabei im Durchschnitt 
groBer als beim isolierten Vorhofseptumdefekt gleicher GroBe. Fur die Mitralstenose 
entscheidend ist die Druckerhohung im linken Vorhof bzw. der Nachweis eines diasto­
lischen Druckgradienten zwischen linkem Ventrikel und linkem Vorhof. 

Mit der Kontrastmitteldarstellung lassen sich die beschriebenen anatomischen Ver­
anderungen bei Lutembacher-Syndrom, insbesondere die starke Erweiterung der Pul­
monalgefaBe, sichtbar machen. Besondere diagnostische Bedeutung kommt der Methode 
dabei nicht zu. 

11. Canalis atrioventricularis communis 

Dieser Anomalie liegt eine Entwicklungsstorung im Bereich der Atrioventricular­
klappen zugrunde. Sie geht einher mit einem Vorhof- und Ventrikelseptumdefekt sowie 
mit Veranderungen der Mitral- und Tricuspidalklappe. Letztere bestehen haufig in der 
Ausbildung einer gemeinsamen Klappe mit einem vorderen und einem hinteren Segel. 
Eine Funktionsstorung im Sinne einer SchluBunfahigkeit wird beobachtet. Insgesamt 
handelt es sich urn die Persistenz einer fruhembryonalen Entwicklungsphase, in der ein 
Atrioventricularkanal eine Verbindung zwischen Vorhof- und Kammerbereich herstellt. 

Die Haufigkeit der Anomalie wird unterschiedlich angegeben. Nach EDWARDS (1953) kommt 
der Canalis atrioventricularis communis unter den angeborenen Herzfehlern in 1,5-4 % der FaIle 
vor, nach LAMBERT u. Mitarb. (1956) findet sich die MiBbildung in 6 % und nach KEITH (1909) in 2 % 
der angeborenen Herzfehler. 

Bezuglich der Abgrenzung des Canalis totalis yom Canalis partialis und Ostium 
primum sowie der in der Literatur verwandten Bezeichnung verweisen wir auf die Tabelle 3. 

Tabelle 3. Wahrend der Operation erhobene anatomische Befunde bei 5 Patienten mit Oanalis 
atrioventricularis communis (DERRA u. LOOGEN 1960) 

Totaler 
Kanal 

Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur­
defekt 

Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur­
defekt, Foramen secundum 

Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur­
defekt, Foramen secundum, Trichterbrust 

Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur­
defekt, Doppelung des Mitralostiums 

Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur­
defekt, subvalvulare Aortenstenose, persistierende Vena 
cava superior sinistra 

1 

1 

Mongoloide 
Idiotie 

Foramen secundum 
und primum 
hintereinander 
gelegen 

Embryologie. Die Entwicklungshemmung betrifft die 5. und 6. Embryonalwoche. Die Ver­
schmelzung der Endokardkissen, die die Anlage der Mitral- und Tricuspidalklappe darsteIlen, bleibt 
aus. Dadurch kommt die normale Ausbildung der Atrioventricularklappen nicht zustande. Das von 
dorsal nach ventral sowie von cranial nach caudal wachsende Septum primum findet keinen AnschluB 
an die Klappenanlage; dasselbe gilt fUr den dorsalen und cranialen Anteil des Ventrikelseptums. 

Die fehlende Verschmelzung zwischen Vorhof- und Ventrikelseptum einerseits sowie der Mitral­
und Tricuspidalklappenanlage andererseits fUhrt zu einem Vorhofseptumdefekt vom Foramen primum­
Typ sowie zu einem hochsitzenden Ventrikelseptumdefekt. 

Die typischen pathologisch-anatomischen Veranderungen im Defektbereich (Abb. 141) schildert 
STERNBERG (1913) an Hand eines Obduktionspraparates wie folgt: "Die obere Umrandung desselben 
(Defekt) wird von dem Septum atriorum gebildet, welches mit einer dicken fleischigen Leiste endet, 
die scheinbar nach oben umgekrempelt ist, derart, daB beiderseits an ihrem Ende je eine an der Wand 
des Vorhofes sich anhaftende Falte sichtbar ist. Die untere Umrandung des Defektes wird vom 
niederen Septum ventriculorum gebildet, das wie ausgehohlt erscheint. Unmittelbar am unteren 
Rande des Defektes entspringt die Mitralklappe, welche durch den Defekt ohne Grenze in die Tricus­
pidalklappe ubergeht. Das vordere Segel der Mitralklappe erscheint in seiner Mitte derart gespalten, 

11* 
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daB seine vordere Halfte direkt in das vordere Segel der Tricuspidalklappe, die hintere Halfte in das 
mediale Segel der Tricuspidalklappe iibergeht." 

Daruber hinaus findet sich eine erhebliche Hypertrophie und Dilatation der rechten 
Kammer und des rechten Vorhofs. Eine starke Erweiterung der Pulmonalarterie und 
ihrer Aufzweigungen steht im Gegensatz zu einer engen Aorta. An dem erwahnten Obduk­
tionspraparat STERNBERGS betrug die Weite der Pulmonalarterie 81/ 2 cm, wahrend die 
Aorta eben fur einen Finger durchgangig war. 

In einem groBen Prozentsatz der FaIle besteht gleichzeitig ein Mongolismus (nach 
ROGERS u. EDWARDS (1958) in 17 %; nach KEITH u. Mitarb. (1958) in 37 %). 

Zusatzliche Anomalien, wie Situs inversus, Pulmonalatresie und komplette Trans­
position (BEATTIE 1922), Eisenmenger-Syndrom (GOETSCH 1938), Fallotsche Tetralogie 

Abb.141. Canalis atrioventricularis communis (nach ROGERS u. EDWARDS 1948) 

(PLAUCHU U. GARDERE 1909), bicuspidale Pulmonalklappe (PREISZ 1890; ABBOTT 1936) 
offener Ductus arteriosus (RUDOLPH, zit. von SOLDNER 1904), wurden zusammen mit dem 
Canalis atrioventricularis communis gefunden. 

Pathophysiologisch entscheidend sind in erster Linie der Vorhof- und Ventrikelseptum­
defekt und in zweiter Linie der RuckfluB durch die schluBunfahige Atrioventricularklappe. 
-obt der Ventrikelseptumdefekt eine druckreduzierende Wirkung aus, so steht die Volumen­
belastung als Folge des Links-Rechts-Shunts durch den Vorhofseptumdefekt im Vorder­
grund. Das pathophysiologische Bild entspricht dem eines Vorhofseptumdefektes yom 
Foramen primum-Typ. Spatfolgen in Form einer Druck- und Widerstandserhohung im 
kleinen Kreislauf mit Shuntumkehr wegen sekundarer Lungenstrombahnveranderungen 
sind moglich. Findet durch den Ventrikelseptumdefekt eine Druckubertragung oder ein 
Druckangleich statt, so gelten die fur den mittelgroBen bzw. groBen Ventrikelseptum­
defekt beschriebenen hamodynamischen Konsequenzen. Das pathophysiologische Bild 
entspricht dann in erster Linie dem eines Ventrikelseptumdefektes. 

Klinik. Entwicklung und Lebenserwartung der Patienten sind reduziert. 1m Vorder­
grund der Beschwerden steht eine Belastungsdyspnoe. Eine Cyanose kann abhangig 
von der hamodynamischen Situation (Shuntumkehr) vorhanden sein, und eine Herz­
insuffizienz kann fruhzeitig auftreten. Bei der Auskultation hart man ein systolisches 
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a 

b 

Abb. 142a u. b. Canalis atrioventricularis communis (autoptisch gesichert) bei einem 9jahrigen Patienten 
(W.He.). a Verbreiterung des Herzens vor aHem nach links mit verstarkter Rundung der Herzspitze. Vor­
wiilbung des Pulmonalbogens. Verstarkte zentrale Lungengefallzeichnung. b 1m Seitenbild erkennt man neben 
einer geringen Einengung des Retrokardialraumes eine breitflachige Anlehnung des Herzens an die vordere 

Thoraxwand, die verstarkt nach vorne gewiilbt erscheint 
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Gerausch im 3.-4. Intercostalraum links parasternal sowie haufig auch tiber der Herz­
spitze relativ we it nach lateral. Ein diastolisches Gerausch kann vorhanden sein. Schwirren 
besteht nach KEITH u. Mitarb. (1958) in 40 % der Falle. Eine wesentliche diagnostische 
Hilfe liefert das Elektrokardiogramm, das in der tiberwiegenden Mehrzahl der Falle einen 
tiberdrehten Linkstyp in den Extremitaten-Ableitungen mit den Zeichen der Rechtsver­
spatung in den Brustwand-Ableitungen erkennen laBt. Therapeutisch ist die frtihzeitige 
operative Behandlung, die mit Hilfe der Herz-Lungen-Maschine durchgeftihrt wird, anzu­
streb en (LILLEHEI u. Mitarb. 1955; COOLEY u. Mitarb. 1957; DERRA U. LOOGEN 1960). 

Tabelle 4. Zur Nomenklatur von Anomalien im Bereich des Oanalis atrioventricularis 

WAKAI u. EDWARDS (1956) 

Persistent common av-canal 
partial form 
(= Ostium primum mit gespalte­
nem vorderen Mitralsegel) 

Persistent common av-canal 
transitorial varieties 
(Foramen primum, Spaltung des 
vorderen Mitral- und septalen 
Tricuspidalsegels) 

Persistent common av-canal 
(Komplette Form) 

a 

CA!lPBELL u. MrssEN (1957) 

Endocardial cushion defect 
(Grade I) 
Persistent ostium primum 
(gespaltenes vorderes 
Mitralsegel) 

Endocardial cushion defect 
(Grade II) 
Anomalien der Mitral- und 
Tricuspidalklappe 
Foramen primum-Defekt 
Kein Ventrikelseptum­
defekt 

Endocardial cushion defect 
(Grade III) 
Foramen primum, Ventrikel- I 
septumdefekt, 
Anomalien der AV-Klappen 

DERRA U. LOOGEN (1960) 

Echtes Foramen primum 
(intakte A V-Klappen) 

Canalis atrioventricularis 
partialis 
(Foramen primum mit 
Anomalien der AV-Klappen) 

Canalis atrioventricularis 
communis 
(Foramen primum, 
Ventrikelseptumdefekt, 
Anomalien der AV-Klappen) 

b 

Abb. 143a u. b. Canalis atrioventricularis communis bei einem 7jahrigen Patienten (P.E!.). a Beiderseits, vor­
wiegend nach links verbreitertes Herz. Flach vorspringender Pulmonalbogen. Stark vermehrte Hilus- und 
Lungenzeichnung. b Seitenbild: das Herz fiillt den Herzhinterraum aus. Ausdehnung auch nach vorne mit 
Vorw61bung der vorderen Thoraxwand. Die vermehrte Lungenzeichnung ist auch auf der seitlichen Aufnahme 

deutlich zu sehen 
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Rontgenbefunde. Ein cha­
rakteristisches Rontgenbild fUr 
den Canalis atrioventricularis 
communis gibt es nicht. Die 
Herzkonfiguration entspricht 
in der Mehrzahl der FaIle dem 
Typ Vorhofseptumdefekt und 
ist yom Vorhof- bzw. Ventrikel­
septumdefekt nicht abzugren­
zen (BRANDENBURG u. Dus­
HANE 1956). Infolge der Hy­
pertrophie und Dilatation des 
rechten Ventrikels und rechten 
Vorhofs ist das Herz auf der 
Ubersichtsa ufnahme beider-
seits, besonders jedoch nach 
links, deutlich verbreitert. Die 
Herzkonfiguration ist meist 
rundlich (Abb. 142a u. b). Ein 
deutlich vorspringender Pul­
monalbogen ist an der linken 
Herz- bzw. GefaBkontur abzu­
grenzen. Auf der seitlichen Auf­
nahme sieht man als Folge der 
VergroBerung des rechten Ven­
trikels eine breitflachige An­
lehnung des Herzens an die 
vordere Thoraxwand, die im 
Sinne einer "voussure" vorge­
wolbt sein kann. Der Herzhin­
terraum wird von dem groBen 
Herzen ausgefiiIlt. Dichte Hili, 
die bei der Durchleuchtung 
Eigenpulsationen erkennen las­
sen, sowie eine vermehrte 
Lungenzeichnung vervollstan­
digen das Bild (Abb. 143). 
Von dem Gesagten sind je­
doch 1m Einzelfalle erheb­
liche Abweichungen moglich 
(Abb.144). 

Abb. 144a u. b. Canalis atrioventricu· 
laris communis bei einem lSjiihrigen 
Patienten (Kh.Ho.). a Beiderseits stark 
verbreitertes Herz. Flach vorspringen. 
der Pulmonalbogen. b Seitenbild: das 
groBe Herz ragt bis in den Wirbel. 
siiulenschatten hinein. Der breigefiillte 
Oesophagus liiBt im hinteren oberen 
Anteil durch den groBen rechten Vor· 
hof bzw. die Pulmonalarterie eine 
flache Vorw61bung nach hinten er· 
kennen. Ausdehnung des Herzens 
auch nach vorne mit Vorwiilbung des 

kniichernen Thorax 

167 

a 
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Herzkatheteruntersuchung. Der Vorhofseptumdefekt ist durch direkte Katheterisie­
rung des linken Vorhofs nachweisbar. Dariiber hinaus ist bei Links-Rechts-Shunt die Zu­
mischung arteriellen Blutes zum rechten Vorhof blutgasanalytisch erfaBbar. Die registrier-

a 

Abb.145a-d. Canalis atrioventricularis totalis (mit Ventrikelseptumdefekt) (aus THURN u. Mitarb. a.a.O., 
S. 320-321). LV linker Ventrikel; RVA AusfluBbahn des rechten Ventrikels; RVrechter Ventrikel; RA rechter 
Vorhof; P Pulmonalarterie; A Aorta. a Aufnahme 0,75 sec nach Injektionsbeginn in den linken Ventrikel: 
Beginnende Kontrastmittelfiillung des oberen Abschnittes des rechten Vorhofs und der AusfluBbahn des 
rechten Ventrikels. (Kleines intramurales Kontrastmitteldepot in der Muskulatur des linken Ventrikels.) 
b 0,3 sec spater: Fiillung des Pulmonalisstammes iiber den subvalvularen Septumdefekt. Rechter Vorhof 
etwas starker diffus angefarbt. c 1 sec spater: Diffuse Fiillung des erweiterten rechten Vorhofs. Fiillung der 
schmalen Aorta und der erweiterten Pulmonalarterie. d 1 sec spater: Kontrastmittelfiillung des linken Ventrikels. 
Abnahme des Kontrastes im erweiterten rechten Vorhof. Starke Kontrastierung der erweiterten Lungenarterien 
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ten Druckkurven geben Anhaltspunkte ftir DefektgroBe und SchluBunfahigkeit der Atrio­
ventricularklappen. Ein kleiner Ventrikelseptumdefekt entgeht meist dem Nachweis, 
da der durch ihn bedingte Shunt zu einem erneuten faBbaren Anstieg des Sauerstoff­
gehaltes in der rechten Kammer nicht ausreichend ist. Erst bei groBem Ventrikelseptum-

Abb.1450 

Abb.145d 

defekt kann ein Sauerstoffanstieg in der rechten Kammer und der Pulmonalarterie gegen­
tiber dem rechten Vorhof bei Links-Rechts-Shunt nachweisbar sein. Gleichzeitig findet 
sich in diesen Fallen ein Druckanstieg bzw. Druckangleich im Bereiche der rechten Kam­
mer. Besteht eine Shuntumkehr, so ist es moglich, mit Hilfe der Atherprobe AufschluB 
tiber die Shuntlokalisation zu gewinnen, wobei eine eventuell vorhandene Regurgitation 
durch die Tricuspidalklappe berticksichtigt werden muB. 
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Kontrastmitteldarstellung. Bei bestehendem Links-Rechts-Shunt ist die Methode der 
Wahl die selektive Lavokardiographie (BRAUNWALD, MORROW, COOPER 1959; THURN, 
SCHAEDE, HILGER U. Dux 1961) (Abb. 145). Vorschieben des Katheters von der A. 
femoralis aus (SELDINGER 1953). Ausgehend von den anatomischen Gegebenheiten sind 
folgende Shuntmoglichkeiten vorhanden (THURN u. Mitarb. 1961): 

1. durch den Vorhofseptumdefekt vom linken zum rechten Vorhof, 
2. durch den Ventrikelseptumdefekt vom linken in den rechten Ventrikel (und in die 

Pulmonalarterie) , 
3. wahrend der Ventrikelsystole vom linken Ventrikel in den rechten Vorhof, 
4. wahrend der Ventrikeldiastole vom linken Vorhof in den rechten Ventrikel und 
5. bei SchluBunfahigkeit der Mitralklappe ist ein RiickfluB vom linken Ventrikel in 

den linken Vorhof moglich. 
Voraussetzung fiir die unter 1.-3. angefiihrten Shuntmoglichkeiten ist, daB der Wider­

stand im groBen Kreislauf den des kleinen iiberschreitet. Die fiir den Nachweis eines 
Canalis atrioventricularis communis entscheidenden Kriterien bei der Kontrastmittel­
injektion in den linken Ventrikel sind die friihzeitige Darstellung des rechten Vorhofs, 
der rechten Kammer und der Pulmonalarterie durch Kontrastmitteliibertritt vom linken 
Ventrikel und linken Vorhof aus. Die deutliche friihzeitige Darstellung der rechten Kammer 
und insbesondere der Pulmonalarterie kommt nicht zustande beim Fehlen eines Ventrikel­
septumdefektes und ist differentialdiagnostisch zur Abgrenzung gegen einen Canalis 
atrioventricularis partialis zu verwenden. 

12. Anomalien der Lungenvenen 

Definition und Haufigkeit. Bei den Anomalien der Lungenvenen handelt es sich meist 
urn eine Fehlmiindung. Betrifft diese einzelne Lungenvenen, so spricht man von einer 

a b 

Abb. 146a-d. Zur Entwicklungsgeschichte der Lungenvenentransposition. Normale Entwicklung. a Die ersten 
Lungenvenen stellen eine Verbindung zwischen dem Plexus intestinus primus und den Vv. cardinales bzw. 
der Vena vitello·umbilicalis dar. b Es kommt eine Verbindung zwischen dem Plexus intestinus primus und der 
Herzanlage zustande. c Obliteration der ersten Lungenvenen. d Normale Einmiindung der Lungenvenen in 

den linken Vorhof 

partiellen Lungenvenentransposition; bei Fehlmiindung aller Lungenvenen handelt es 
sich urn eine totale Lungenvenentransposition. Die erste Beschreibung erfolgte durch 
WINSLOW (1739). 
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BRODY (1942) stellte 106, MUIR (bis 1953) 135 und BENDER (bis 1959) 619 FaUe aus der Literatur 
zusammen. Isoliert kommt die partielle Lungenvenentransposition viel seltener vor als zusammen 
mit anderen Anomalien. Am haufigsten ist die Kombination mit einem Vorhofseptumdefekt, fur 
die eine gemeinsame entwicklungsgeschichtliche Entstehung diskutiert werden muB. 

Entwicklungsgeschichte. Die pri­
marenLungenvenengehen aus dem 
Plexus intestinus primus hervor und 

Tabelle 5. Einmiindungsort partiell transponierter Lungenvenen 
(nach BENDER 1960) 

stehen in Verbindung mit den Vv. 
cardinales und Vv. vitello-umbilica­
les. Zu einer direkten Verbindung 
mit dem Herzen kommt es erst 

Fallzahl 1 

bei isolierter 
partieller 

Transposition 

Fallzahl 
bei isolierter 

Art der Fehlmiindung partieller 
Transposition 
und anderen 
MiBbildungen 

I 

Vena cava cran. I 33 
Linke V. innominata i

l 

20 
Rechter Vorhof. . . 20 
Vena cava info 13 
Verschiedene Mundungsorte . . . I 5 
Persitente linke obere Kardinalvene i 4 
Vena azygos . . . . 2 
Linke Vena subclavia 1 
Ductus lymphaticus . 1 

55 
8 

122 
25 
15 
17 

2 

spater, wenn sich ein EndothelsproB 
aus der Sinuatrialregion del' Hel'z­
anlage mit den oben erwahnten pri­
mal'en Lungenvenen zu einem Ge­
faBstamm vel'einigt, del' als V. 
pulmonalis communis bezeichnet 
wil'd (28.-30. Tag del' Embl'yonal­
entwicklung). Diesel' teilt sich zu 
einem spatel'en Zeitpunkt in meh­
rere Aste auf, die in den linken 
Vorhof einbezogen werden, wobei 
sich die Verbindungen mit den Vv. 
cardinales und den Vv. vitello-um­

Sinus coronarius 1 3 
1 Ein Vorhofseptumdefekt ist nicht sicher ausgeschlossen. 

bilicales zuruckbilden. Sie bleiben dagegen bestehen 
bei fehlender Vereinigung der Pulmonalvene mit dem 
Sinus venosus oder einer Atresie der V. pulmonalis 
communis. Der BlutabfluB erfolgt dann in die Vv. 
cardinales, in die V. anonyma, V. cava, V. portae oder 
in den Ductus venosus Arantii. Bei totaler Transposi­
tion der Lungenvenen bleibt die Verbindung zwischen 
Herz und Lungenvenenanlage aus, oder sie obliteriert 
sekundar. Dann flieBt das Blut zunachst durch die Vv. 
vitello-umbilicales und die Vv. cardinales abo Die er­
sten obliterieren in der Regel ebenfaUs, und es bleibt der 
BlutabfluB uberdie Vv. cardin ales bzw. die V. cava supe­
rior sinistra in den rechten Vorhof (Abb. 146-148). 

Abb.146c 

Tabelle 6. Ursprungsort transponierter Lun­
genvenen bei 36 Patienten mit partieller Lun­
genvenentransposition und V orhofseptumdefekt 

(DERRA u. Mitarb. 1954) 

Lungenvenentransposition aus 
rechtem Oberlappen. . . . 
rechtem Ober- und MitteUappen 
rechtem Ober- und Unterlappen 
allen rechten Lungenlappen 
rechtem Unterlappen 
linkem Oberlappen . . . 

Abb.146d 

8mal 
llmal 
5mal 
9mal 
Imal 
2mal 

Eine weitere Entstehungsmoglichkeit von Lungenvenentranspositionen ist gegeben durch eine 
Stellungsanomalie des Vorhofseptums. N ormalel'weise bildet sich das Septum primum des Vorhofs 
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rechts von der V. pulmonalis communis, so daB diese bzw. ihre Aste in den linken Vorhof fiihren. 
Neben der Stellungsanomalie des Vorhofseptums mit Verlagerung des Septum primum nach links 
muB auch eine Bildungsanomalie der Pulmonalvenen diskutiert werden. 

Die beobachteten Einmiindungsstellen transponierter Lungenvenen zeigen demgemaB eine relativ 
groBe Spielbreite. Die Venen konnen getrennt einmiinden oder aber auch nach Vereinigung mit einem 

a b 

c d 

Abb. 147. a-d. Komplette Transposition aller Lungenvenen. Die Verbindung zwischen dem Plexus intestinus 
primus und der Herzanlage unterbleibt (b) bzw. obliteriert (c). Wahrend die Verbindung zum Herzen unter­
brochen wird, bleibt der AbfluB zu den Vv. cardinales erhalten (d). In selteneren Fallen bleibt der Weg tiber 

die V. vitello-umbilicalis offen 

gemeinsamen Stamm. Die Einmiindung transponierter Lungenvenen kann erfolgen in die V. cava 
superior, in den rechten Vorhof, in eine V. cava sinistra persistens, in den Sinus coronarius, die 
V. azygos, die V. cava inferior, die V. portae, die V. gastrica oder in den Ductus lymphaticus 
(SOMMERLING 1944). Bei partieller Transposition sind vorwiegend die Venen der rechten Lunge 
betroffen. Venentranspositionen der linken Lunge sind seltener. Nach BENDER (1960) betragt das 
Verhaltnis 6: 1 zugunsten der rechten Lunge, Transpositionen aus beiden Lungen gleichzeitig wurden 
vereinzelt beobachtet (STOEBER 1908; ADACHI 1933; ELLIS u. Mitarb. 1958; GARDNER U.ORAM 
1953; MYHRE 1957; DERRA 1957). 
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Aus Tabelle 5 gehen die Orte der Fehlmtindung bei isolierter und totaler Transposition 
hervor. Man erkennt, daB die Verteilung ftir totale und partielle Transpositionen unter­
schiedlich ist - dies auch wenn die totale oder partielle Lungenvenentransposition allein 

• '0' 0. 
o ••••• 

'0 ,0, 

o 

.. . :' 
'0' •• 

a b 

d 

Abb.148. a-d. Partielle Transposition der Lungenvenen. Die Verbindung zwischen dem Plexus intestinus 
primus und der Herzanlage ist nur partiell nicht angelegt (b) bzw. partiell sekundarobliteriert (0). Wahrendein 
Teil der Lungenvenen den normalen Weg zum linken Vorhof nimmt, munden andere in die Vv. oardinales (d) 

oder zusammen mit anderen MiBbildungen vorkommen. Die Tabelle 6 gibt Auskunft 
tiber die Quellgebiete der transponierten Lungenvenen. Es HiBt sich zwischen Quellgebiet 
und Mtindungsort insofern eine RegelmaBigkeit ableiten, als - von wenigen Ausnahmen 
abgesehen - Venen der rechten Lunge in das rechte Herz bzw. in die diesem zuflieBenden 
Venen einmtinden, wahrend die Venen der linken Lunge meist der links persistierenden 
oberen Hohlvene zuflieBen (BENDER 1960). 
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a) Partielle Transposition von Lungenvenen ohne sonstige Anomalie 

Das Rontgenbild bei isolierter partieller Transposition von Lungenvenen (NrvEEN u. 
Mitarb. 1952 ; GROSSE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1954; LOOGEN u. Mitarb. 1954 sowie STECKEN 
1959) entspricht weitgehend dem des unkomplizierten Vorhofseptumdefektes. Dies hat 
seine Ursache in den gleichsinnigen hamodynamischen Verhaltnissen, die in einer Volumen­
mehrbelastung des rechten Herzens und des Lungenkreislaufs bestehen. Dadurch kann 
das Herz nach links oder nach beiden Seiten verbreitert sein und der Pulmonalbogen 

a 

Abb. 149a- c. In die untere Hohlvene einmiindende Lungenvene bei 
einem 55jahrigen Patienten (M.Schm.). a Die transponierte Lungenvene 
zeigt sich als breiter Bandschatten rechts neben der Herzkontur. Varicose 
Erweiterung vor der Einmiindung oberhalb des Zwerchfells. R echts· 
verbreiterung des Herzens. Asymmetrie des knochernen Thorax. b Die 
Schichtaufnahme (11 cm Hohe) laBt den GefaB charakter der Verschat· 
tung erkennen. c Der Herzkatheter ist von der unteren Hohlvene aus in 

die transponierte Lungenvene vorgeschoben 

vorspringen. Man erkennt 
in typischen Fallen dichte 
Hili, die als Ausdruck von 
Eigenpulsationen Dichte­
und Volumenschwankungen 
bei der Durchleuchtung zei­
gen, sowie eine zentral ver­
mehrte weiche Lungenzeich­
nung. Die Eigenpulsationen 
lassen sich im Kymogramm 
objektivieren. 

An den erwahnten Ein­
mundungsstellen transpo­
nierter Lungenvenen sind die 
obere Hohlvene, der rechte 
Vorhof sowie die untere 
Hohlvene besonders beteiligt 
und sollen im Hinblick auf 
die rontgenologische Diagnose 
gesondert besprochen wer­
den. 

Einmundungen transpo­
nierter Lungenvenen in die 
rechte obere H ohlvene konnen 
eine halbkreisformige Vor­
wOlbung der oberen Hohl­
vene nach lateral bedingen. 
Mit Hilfe von Schichtauf­
nahmen lassen sich in diesem 
Bereich die fehlmundenden 
Lungenvenen gelegentlich 
in Form konvergierender 
Bandschatten darstellen. 

STECKEN (1959) gibt folgende Kriterien fiir das Rontgenbild bei Einmundung von Lungen­
venen in die obere Hohlvene an: 

1. lateralbogige Prominenz der V. cava cranialis im Ubersichtsbild und frontal en 
Schichtbild, 

2. fehlendes Konvergieren der Venen zum vorderen unteren Areal des Hilusovals im 
seitlichen Schichtbild, 

3. statt dessen Konvergieren der Venen je nach der Hohe der Einmundung, 
4. bei Seitenvergleich im frontalen Schichtbild unterschiedliches Verhalten zwischen 

dem normalen Verlauf links und rechts. 
Munden transponierte Lungenvenen direkt in den rechten Vorhof, so laBt sich das Ront­

genbild von dem des Vorhofseptumdefektes nicht trennen. Hier bleibt die Klarung den 
speziellen Herzuntersuchungen vorbehalten. 
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Die Einmiindung transponierter Lungenvenen in die untere Hohlvene oder in den 
rechten Vorhof nahe der Einmiindungsstelle der V. cava inferior laBt sich oft an Hand 
des einfachen Ubersichtsbildes diagnostizieren. 
Handelt es sich um eine Unterlappenvene, so er­
scheint rechts neben der Herzkontur ein breiter 
Bandschatten, der sich oberhalb des Zwerchfells 
varicos erweitern und auf Schichtaufnahmen 
seinen GefaBcharakter erkennen lassen kann 
(Abb.149a-c). 

Handelt es sich um eine Oberlappenvene, so 
sieht man den Bandschatten etwas weiter lateral 
yom Oberfeld her nach caudal durch die Lunge 
ziehen (Abb. 150a und 151 a). Gleichzeitig konnen 
Anomalien des Bronchialbaumes und der arte­
riellen GefaBe im Bereich der betroffenen Lungen­
halfte bestehen. SchlieBlich kann der knocherne 
Thorax asymmetrisch sein, wobei die rechte Halfte 
in der Regel kleiner ist als die linke. Das Herz 
zeigt in typischen Fallen eine Rechtsverbreiterung, 
die so ausgepragt sein kann, daB ein "dextrokar­
dieahnliches" Bild entsteht (BRUWER 1953). 

STECKEN (1959) faBt die rontgenologischen 
Kriterien bei Einmiindung transponierter Lungen­
venen in die untere Hohlvene wie folgt zusammen: 

1. ein von apikal nach caudal ziehendes, mehr 
oder weniger rechtskonvex geschwungenes, beton­
tes GefaBband, 

2. Einmiindung des Schattens in den unteren 
rechten Herzrand oder in den 
Zwerchfellschatten im Sinus 
phrenico-cardialis. Dabei 
entweder hohe Einmiindung 
in die V. cava inferior oder 
den rechten Vorhof in Ca­
vanahe. In sol chen Fallen 
findet sich haufig eine deut­
liche cystisch varicose Ek­
tasie an dieser Stelle. 

Als nicht obligate Krite­
rien werden angegeben: 

3. begleitende abnorme 
Bronchial- und Arterienauf­
zweigung und Lungenlap­
pung, 

4. dextrokardieahnliche 
Fehlkonfiguration des Her-
zens, 

5. Hypoplasie 
ten knochernen 
halfte. 

der rech­
Thorax-

Die Kombination einer 
Dextrokardie mit Lun­
genvenentransposition und 

Abb.149b 

Abb. 1490 
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anderen Anomalien der befallenen, durchweg rechten Lungenhalfte wurde von COOPER 
(1836), PARK (1912), MANKIN U. BURCHELL (1953), ARVIDSSON (1954), STEINBERG (1957), 
LONGIN U. PEPPMAIER (1958), STECKEN (1957,1958), HASCHE U. GRUNES (1961) beschrie­
ben. Die letztgenannten Autoren fanden bis 1961 49 FaIle in der Weltliteratur. Hierbei 
erfolgte die Einmiindung der transponierten Lungenvenen in die untere Hohlvene. 

a 

b c 

Abb. 150a-d. Transponierte Lungenvene, die dem Oberlappen entstammt und in die untere Hohlvene bzw. 
in den hohlvenennahen Vorhofbereich einmundet (31jahriger Patient, H.Be.). a 1m Bereich der rechten Lunge 
winklig abgeknickter Bandschatten. Asymmetrie des kniiehernen Thorax. Deutliche Reehtsverbreiterung des 
Herzens. b und c Auf den Sehichtaufnahmen bei sagittalem und seitliehem Strahlengang (7 em Hohe) ist der 
Gefiil3eharakter des Bandsehattens besonders gut zu erkennen. d Angiokardiogramm: Katheterlage in der 
Pulmonalarterie. Man erkennt die transponierte Lungenvene sowie die Reehtsverbreiterung des Herzens 
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FINDLAY U. MAIER (1951) beobachteten einen Fall mit Einmtindung in die obere Hohl­
vene, BENDER (1957) mit Einmiindung in die obere Hohlvene und den rechten Vorhof 
bei jeweils gleichzeitig vorhandener Dextrokardie. 

Die erwahnten Befunde werden erganzt durch Schichtaufnahmen (Abb. 149b u. 150b 
u. c). Eine fehlmiindende Oberlappenvene kann sich im seitlichen Schichtbild in einem 
ventralkonvexen Bogen darstellen. Besonders bei Fehlmiindungen aller Venen einer 
Lunge in die untere Hohlvene kann die normale GefaBarchitektur aufgehoben sein. Man 
erkennt einen in die untere Hohlvene oder in den hohlvenennahen Vorhofbereich ein­
miindenden GefaBstamm, der den venosen AbfluB aus der betroffenen Lunge aufnimmt. 

Abb.150d 

Mit Hilfe des Herzkatheters kann man von der V. saphena aus die fehlmiindenden 
Lungenvenen erreichen (Abb. 149c u. 151 b). Auch durch die venose Angiokardiographie 
ist eine Darstellung der in die untere Hohlvene einmiindenden transponierten Lungen­
venen moglich (Abb. 150d) (STECKEN 1957; DALITH U. NEUFELD 1958). 

b) Partielle Transposition von Lungenvenen mit anderen Mi8bildungen 

Partielle Lungenvenentranspositionen wurden zusammen mit zahlreichen anderen MiB­
bildungen, wie Ebstein-Syndrom, Ventrikelseptumdefekt mit und ohne Pulmonalstenose 
sowie Aortenisthmusstenose usw. beobachtet. Das Rontgenbild, ebenso wie die iibrigen 
klinischen und therapeutischen Uberlegungen werden weitgehend von der jeweils zugrunde 
liegenden MiBbildung bestimmt. 

Die Diagnose der Lungenvenentransposition, der dabei die Rolle eines mehr oder weni­
ger belanglosen Nebenbefundes zukommt, ist mit Hilfe des Herzkatheterismus, der 
Indicator-Verdtinnungsmethoden und der Angiokardiographie moglich. 

c) Partielle Transposition von Lungenvenen mit Vorhofseptumdefekt 

Diese Kombination bedarf einer gesonderten Erorterung, da ihr im Hinblick auf die 
operative Behandlung Bedeutung zukommt und sie besonders haufig ist. DERRA, GROSSE­
BROCKHOFF U. LOOGEN fanden die Kombination bei mehr als 700 Patienten in 20 %. 

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 12 
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In der Mehrzahl der Falle ist die rechte Lunge betroffen mit Bevorzugung des rechten 
Ober- und Mittellappens. 1m einzelnen verweisen wir beziiglich Ursprungs- und Ein­
miindungsort partiell transponierter Lungenvenen bei Vorhofseptumdefekt auf die Ta­
bellen 5 und 6. 

Lungenvenentranspositionen kommen haufig bei Vorhofseptumdefekt yom Foramen 
secundum-Typ vor, zusammen mit einem Foramen primum nur vereinzelt. 

b 

Abb. 151 a u. b. Einmiindung einer dem Oberlappen entstammenden Lungenvene in die untere Hohlvene bei 
einem 12jahrigen Patienten (M.Ps.). a Transponierte Lungenvene als Bandschatten neben der rechten Herz­
und GefaBkontur. Asymmetrie des kniichernen Thorax und maBige Rechtsverbreiterung des Herzens. b Herz-

katheterverlauf: untere Hohlvene --J> transponierte Lungenvene 
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Die Rontgenbefunde bei Vorhofseptumdefekt und partiellen Lungenvenentransposi­
tionen unterscheiden sich in der Regel nicht von denjenigen bei isoliertem Vorhofseptum­
defekt. Das hat sowohl Giiltigkeit fur das Herz- und Lungenbild (GARDNER U. ORAM 1953; 

b 

Abb. 152. a Thoraxiibersichtsbild eines 7jahrigen Madchens (B.Me.) mit partiel!er Lungenvenentransposition 
beider Oberlappenvenen sowie der Lingulavenen mit Einmiindung in eine links persistierende obere Hohlvene 
(durch Operationsbefund gesichert) . b Angiokardiogramm: ,,8-Form" des Herz- und GefaBschattens durch 

Einmiindung der partiel! transponierten Lungenvenen in die links persistierende obere Hohlvene 

12* 
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COOLEY U. MAHAFFEY 1955; JOHNSON 1955; NORTH OFF 1956) als auch ftir die pathologisch­
anatomische Umwandlung des Herzens (RUNSTROM 1950; KNUTSON u. Mitarb. 1950; 

b 

Abb. 153a u. b. Lungenvenentransposition und sog. hoher Vorhofseptum­
defekt bei einem 8jahrigen Madchen (R.Ha.). a Herzkatheterspitze in 
einer Lungenvene (des rechten Mittellappens), die in die obere Hohlvene 
einmiindet. b Herzkatheterspitze im linken Vorhof nach Passage des "hohen 

Vorhofseptumdefektes" (operativ gesichert) 

TORI 1952; DOTTER u. 
Mitarb. 1947; McKusICK 
U. COOLEY 1955). 

Eine rechtskonvexe 
Vorwolbung der oberen 
Hohlvene, wie sie bei der 
isolierten partiellen Lun-

genvenentransposition 
und bei Einmtindung der 
unteren in die obere Hohl­
vene angegeben ist, so­
wie Streifenschattenober­
halb des Hilus, besonders 
rechts, konnen Hinweise 
geben. In einer Beobach­
tung von COOLEY und 
MAHAFFEY (1955) fand 
sich eine "Acht"-form des 
Herzens, wie sie in der Re­
gel als typisch ftir die to­
tale Lungenvenentrans­
position mit Einmtindung 
der transponierten Lun­
genvenen in eine links per­
sistierende obere Hohl­
vene angesehen wird. Die 
linken Lungenvenen mun­
deten in diesem Fall in die 
V. innominata bei norma­
lem Verhalten der rechten 
Lungenvenen. Eineniihn­
lichen Fall zeigt die 
Abb. 152a u. b. 

Der sichere Nachweis 
der transponierten Lun­
genvenen ist der Herzka­
theterulltersuchullg durch 
direkte Sondierung yom 
rechten Vorhof oder von 
der V. cava superior aus 
vorbehalten. Seitliche 
Aufnahmen sind dabei 
wichtig, weil es im Ein­
zelfall schwer sein kann 
zu unterscheiden, ob eine 
falsch mtindende LUll­
genvene oder aber, nach 
Passieren eines Vorhof­
septumdefektes, eine nor­
mal mtindende Lungen­
vene sOlldiert worden 
ist. 



Auf zusatzliche Me­
thoden, wie kontinuier­
liche Druckregistrierung, 
blutgasanalytische Un­
tersuchungen und Indi­
catorverdtinnungskurven, 
wird man nicht verzich­
ten, wenn geklart werden 
muB,ob eine normal oder 
falsch mtindende Lungen­
vene mit dem Katheter 
erreicht wurde. 

SWAN, KIRKLIN, BECU 
und WOOD (1957) wiesen 
auf eine besondere Form 
der hier besprochenen 
MiBbildung, den sog. Si­
nus venosus-Defekt, hin 
(Abb. 153a u.b). Die trans­
ponierten Lungenvenen 
mtinden dabei in den vor­
hofnahen Anteil der V. ca­
va superior. Der Vorhof­
septumdefekt liegt hoch, 
d.h. oberhalb des meist 
geschlossenen Foramen 
ovale, so daB die obere 
Hohlvene praktisch tiber 
dem Vorhofseptum reitet. 
Ein Teil des aus der oberen 
Hohlvene einstromenden 
venosen Blutes gelangt 
dabei direkt in den linken 
Vorhof, wahrend das Blut 
der unteren Hohlvene 
tiber den rechten Vorhof 
in den rechten Ventrikel 
abflieBt. Die Haufigkeit 
dieser Anomalie betragt 
in unserem Krankengut 
(operativ gesichert) 14 % 
(112 von 780). 

KJELLBERG u. Mitarb. 
(1959) beobachteten 2 Pa­
tienten mit Einmtindung 
transponierter Lungenve­
nen der rechten Lunge in 
die V. azygos. Gleichzeitig 
bestanden Anomalien der 
Korpervenen. Die untere 
Hohlvene fehlte. Die V.in­
nominata sinistra und die 
V. azygos mtindeten in ei­
nen gemeinsamen Stamm. 
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a 

Abb. 154a u. b. Angiokal'diogl'amm einel' 19jahl'igen Patientin (RBe.). Es 
besteht ein Vol'hofseptumdefekt mit Transposition del' Venen des rechten 
Unter- und Mittellappens, der Lingula und des linken Unterlappens. 
Links persistierende obere Hohlvene. Die transponierten Venen der rechten 
Lunge miinden in die rechte obere Hohlvene. Man erkennt einen Fiillungs­
defekt an der Einmiindungsstelle der transponierten Lungenvenen in die 
rechte obere Hohlvene. b Spatere Fiillungsphase: die transponierten Lun­
genvenen rechts sind Z. T. als Bandschatten sichtbar. An ihrer Einmiin­
dungsstelle entstehen Kontrastmittelaussparungen. Auch die transponier­
ten, der links persistierenden oberen Hohlvene zuflieBenden Lungenvenen 

links lassen sich abgrenzen 
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Kontrastmitteldarstellungen bei partiellen Lungenvenentranspositionen sind besonders 
ergiebig, wenn sich transponierte Lungenvenen vor der Einmundung zu einem gemein­
samen Stamm vereinen, wahrend einzelne Venen der angiokardiographischen Darstellung 
entgehen konnen. An der Einmundungsstelle der transponierten Lungenvenen kann es 
zu einem Verdunnungseffekt kommen (Abb. 154a u. b), wobei jedoch differentialdiagno­

Abb.155. Angiokardiogramm einer 37jahrigen Patientin (M.Eb.) mit 
Transposition aller Venen der rechten Lunge in die V. azygos. Nach 
der Lungenpassage konzentriert sich das Kontrastmittel auf der 
rechten Seite in einem GefaBstamm, der offenbar in die V. azygos 

einmiindet 

stisch an die Einmtindung von 
Korpervenen, besonders der 
V. azygos gedacht werden 
muB. Die Einmundung trans­
ponierter Lungenvenen in die 
V. azygos kann zu einem 
charakteristischen Bild fuhren 
(Abb. 155). Eine Achterform, 
meist als typisch fur eine tota­
Ie Lungenvenentransposition 
mit Einmundung in die links 
persistierende obere Hohlvene 
angesehen, kann gelegentlich 
auch einmal im Angiokardio­
gramm bei partieller Lungen­
venentransposition und nor­
malem Ubersichtsbild zu­
stande kommen (Abb. 152). 
Voraussetzung ist die Ein­
mundung transponierter Lun­
genvenen in eine links per­
sistierende obere Hohlvene 
(FITZGERALD u. Mitarb. 1956; 
PEEL u. Mitarb. 1956). 

d) Totale Transposition der Lungenvenen 

Bei der totalen Transposition munden aIle Lungenvenen mittel bar oder unmittelbar 
in den rechten Vorhof. Die Entwicklungsgeschichte der Anomalie wurde im Kapitel tiber 
partielle Lungenvenentranspositionen besprochen. 

Ihre Hiiufigkeit wird unterschiedlich beurteilt. ABBOTT (1936) fand unter 1000 angeborenen 
Herzfehiern einen Fall, DARLING u. Mitarb. sahen im Krankengut der Bostoner Kinderklinik im 
Veriauf von 25 Jahren 2% totaler Lungenvenentranspositionen. KEITH u . Mitarb. (1958) geben ' die 
Haufigkeit cler Anomalie unter angeborenen Herzfehiern mit 2 % an, HALLERBACH u. SCHAEDE (1958) 
mit 1 %, RIPPERT u. Mitarb . (1959) mit 0,6%, jeweils bezogen auf das Beobachtungsgut aller an­
geborenen Herzfehler. 

Damit das Blut bei der totalen Lungenvenentransposition in den groBen Kreislauf 
gelangt, sind zusatzliche Anomalien notwendig. Diese bestehen in 75% aller FaIle in 
einem Vorhofseptumdefekt. 

Leistungsfahigkeit und Lebenserwartung der Patienten sind weitgehend abhangig von 
der Verbindung zum groBen Kreislauf und der diesem zuflieBenden Blutmenge. Dartiber 
hinaus konnen noch andere Anomalien zusammen mit der totalen Lungenvenentrans­
position vorkommen. GOTT u. Mitarb. (1956) sahen unter 23 autoptisch untersuchten 
Fallen 13mal einen Vorhofseptumdefekt, 4mal zusatzlich einen offenen Ductus Botalli 
und in 6 Fallen komplizierte groBere Defektbildungen der Vorhof- und Kammerscheide­
wand. AuBerdem wurden andere Anomalien, wie Transposition der groBen GefaBe, Truncus 
arteriosus communis, Ventrikelseptumdefekt oderjund Pulmonalstenose, beobachtet, wobei 
sich die zusatzlichen Anomalien teils erschwerend, teils gtinstig auf die Hamodynamik 
auswirken. Ein Beispiel ftir die letzte Moglichkeit ware das gleichzeitige Vorhandensein 
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einer Transposition der groBen GefaBe. Auch eine Pulmonalstenose wirkt sich hamo­
dynamisch gtinstig aus, da der hypertrophierte rechte Ventrikel und rechte Vorhof infolge 
Drucksteigerung in diesen Herzabschnitten den Bluttibertritt durch den Vorhofseptum­
defekt begtinstigen (SNELLEN u. ALBERS 1952). 

rechte liflke obere /lo/Jivefle 

Abb. 156. Totale Lungenvenentransposition mit Einmiindung aller Lungenvenen in eine links persistierende 
obere Hohlvene (schematisch) 

TabeIle 7. EinmiindungssteUen der Lungenvenen bei kompletter Transposition ohne sonstige grofJere 
intrakardialer Defekte 

(103 autoptisch gesicherte FaIle nach KEITH u. Mitarb. 1958) 

Gruppe Einmiindungsstelle I GesamtzahI 
I 

gesamt % 
I 

Gruppe % 

1 Suprakardial: I 
A. Links persistierende obere Hohlvene (46) I 57 44 55 
B. Rechte obere Hohlvene (11) 11 

2 Kardial: 
A. Sinus caronarius (16) 31 16 30 
B. Rechter Vorhof (15) 14 

3 Infrakardial : 
A. Vena portae (9) 9 
B. Ductus venosus (2) 12 2 12 
C. Untere Hohlvene (1) 1 

4 Kombiniert: 
A. Obere Hohlvene + rechter Vorhof (1) 1 
B. Sinus coronarius + linke V. innominata (1) 3 1 3 
C. Untere Hohlvene + linke V. innominata (1) 1 

I 103 I 100 100 I 

Wie bei den partiellen Lungenvenentranspositionen kCinnen auch bei totaler Trans­
position die Lungenvenen an verschiedenen Stellen einmtinden, sei es vereinigt zu einem 
gemeinsamen Stamm oder getrennt. ZahlenmaBig im Vordergrund stehen die FaIle, bei 
denen die Lungenvenen tiber eine linkspersistierende obere Hohlvene, die V. anonyma, 
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in die V. cava superior ein­
munden (Abb. 156). Tabelle 7 
gibt die Einmundungsstellen 
der Lungenvenen bei totaler 
Transposition an, die von KEITH 
u. Mitarb. (1958) aus einem 
Krankengut 100 autoptisch ge­
sicherter FaIle zusammenge­
stellt wurden. 

Die Rontgenbefunde werden 
weitgehend bestimmt durch die 
Einmundungsstelle der trans­
ponierten Lungenvenen. Mun­
den diese tiber eine linkspersi­
stierende obere Hohlvene, die 
V. anonyma, in den rechten 
Vorhof, so zeigt der Mittel­
schatten eine "Acht" -Form, 
auf die bereits von SNELLEN 
u. ALBERS hingewiesen wurde. 
Der obere rechte Bogen der 
"Acht" wird gebildet durch die 
erweiterte und vorgewolbte V. 
cava superior, der obere linke 
Bogen durch die linkspersi­
stierende V. cava. Beide Venen 
fuhren ihr Blut dem rechten 
Vorhof zu, der ebenso wie die 
rechte Kammer vergroBert ist. 
Das rontgenologische Bild wird 
vervollstandigt durch die Kri­
terien des vermehrten L ungen­
durchfluBvolumens: dichte Hili 
mit Eigenpulsationen, zentral 
vermehrte weiche Lungenzeich­
nung, eine relativ schmale Aorta 
sowie V orspringen des Pulmo­
nalbogens (Abb. 157 u. 158). 

Bei der Herzkatheterunter­
suchung ist es moglich, sowohl 
durch einen Vorhofseptum­
defekt in den linken Vorhof 
zu gelangen als auch den Ka­
theter in einen oder mehrere 
transponierte Lungenvenen 
vorzuschie ben. 

b 

Ahh. 157 a u. h. Totale Lungenvenen­
transposition und Einmundung der 
transponierten Lungenvenen in eine 
linke ohere Hohlvene bei einem 25jah. 
rigen Patienten (O.Ne.). a ,,8-Form". 

b Seitenhild 
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Die venose Kontrastmittel­
darstellung Hi13t in solchen Fal­
len nach Lungenpassage des 
Kontrastmittels eine Darstel­
lung der linkspersistierenden 
V. cava und der V. anonyma 
mit Einmiindung in die V. 
cava superior dextra erken­
nen. Auch hier kommt eine 
"Acht"-Form des Mittel­
schattens zustande (Abb. 159). 
Bei den iibrigen Einmiin­
dungsstellen der Lungenvenen 
entspricht das Rontgenbild 
mehr oder weniger dem eines 
groBen Vorhofseptumdefektes 
(Abb. 160a u. b). Miinden die 
Lungenvenen in die rechte 
obere Hohlvene, so ist diese 
als breites Band neben dem 
eigentlichen Mittelschatten 
dargestellt. Bei direkter Ein­
miindung aller Lungenvenen 
in den rechten Vorhof wurde 
von GOTT u. Mitarb. (1956) 
an 12 eigenen Beobach­
tungen eine angedeu­

It 

tet rechteckige Herzfigur 
(boxlike) mit horizonta­
lem Verlauf der Herz­
grenze unterhalb des Aor­
tenbogens beschrieben, 
die auf eine sehr starke 
VergroBerung des rech­
ten Vorhofs und der rech­
ten Kammer zuriickge­
ftihrt wurde. HALLER­
BACH U. SCHAEDE (1958) 
wei sen darauf hin, daB 
eine flache Vorwolbung 
der rechten Herzkontur 
zwischen Kammerbogen 
und GefaBband, sowie 
durch das Lungenfeld 
ziehende GefaBschatten 
diagnostische Hinweise 
geben konnen. Dariiber 
hinaus ist man auf zu­
satzliche Methoden ange­
wiesen. Hierzu gehoren 
insbesondere blutgasana­
lytische Untersuchungen, 
die bei totaler Lungen-

Abb. 158a u. b. Totale Lungenvenentransposition und Einmiindung der 
transponierten Venen in eine linkspersistierende obere Hohlvene bei einem 
29jahrigen Patienten (H.Me.). a ,,8-Form" . b Kymogramm: GefaBcharakter 

der Mittelschattenverbreiterung oberhalb des Herzens 

b 
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venentransposition im arteriellen Schenkel des groBen und kleinen Kreislaufs annahernd 
gleiche Sauerstoffwerte zeigen. 

Bei Einmtindung der Lungenvenen in die obere Hohlvene kann an der Cava-Vorhof­
grenze als Zeichen des Pulmonalvenenzuflusses bei venoser Angiokardiographie eine Kon­
trastmittelaussparung zur Darstellung kommen. 

Bei Einmtindung der Lungenvenen in den rechten Vorhof oder in den Sinus coronarius 
ist das Angiokardiogramm diagnostisch nicht entscheidend. Trotzdem kann bei klinischem 
Verdacht auf das Vorliegen einer kompletten Lungenvenentransposition der Nachweis 

Abb. 159. Angiokardiogramm eines 26jahrigen Patienten (O.Ne.) mit kompletter Lungenvenentransposition. 
Deutlich erkennbare 8·Form infolge des Lungenvenenzuflusses zur links persistierenden oberen Hohlvene, 

die konvex.bogig verliiuft und in die stark erweiterte rechte obere Hohlvene einmiindet 

eines Frtihlavogramms mit Ausbreitung des Kontrastmittels tiber den gesamten Herz­
schatten diagnostische Bedeutung erlangen. Das gleiche gilt yom Auftreten eines Spat­
dextrogramms bzw. eines Dextrogramms bei selektiver Injektion des Kontrastmittels 
in die Pulmonalis. 

Ein einseitiger membranoser Pulmonalvenenverschluj3 als angeborene Anomalie wurde 
von EMSLEE-SHMITH, HILL U. LOWE (1955) beobachtet. Die Fehlbildung ging mit einem 
Ductus Botalli und einem pulmonalen Hochdruck einher. Rontgenologisch war die im 
4. Lebensjahr bei der Patientin nachgewiesene erheblich differierende Strahlendurch­
lassigkeit der beiden Lungenhalften aufgefallen. Bei der Autopsie wurde als Ursache 
ein angeborener membranoser VerschluB der rechtsseitigen Lungenvenen mit einer 
Hamosiderose der rechten Lunge gefunden. Die Pleuravenen waren stark erweitert und 
ermoglichten ein AbflieBen des Blutes der rechten Lunge in die Venen des GroBkreis­
laufs. 
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Abb. 160a u. b. Totale Lungenvenentransposition (Einmiindung: Sinus coronarius) bei einem 24jahrigen 
Patienten (K.Bi.) 
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13. Ventrikelseptumdefekt 
Bei dieser Anomalie handelt es sich um einen Defekt wechselnder GroBe und Lo­

kalisation in der Kammerscheidewand. Die Defekte konnen multipel sein. Kombinationen 
mit anderen MiBbildungen sind haufig. 

Die fUr den Ventrikelseptumdefekt gebrauchliche N omenklatur ist, insbesondere im Hinblick auf 
die verwendeten Eigennamen, nicht einheitlich. 1m Jahre 1879 stellte ROGER einen Patienten mit 
dem fUr einen Ventrikelseptumdefekt typischen Auskultationsbefund VOl'. Del' Patient hatte keine 
Cyanose; Beschwerden bestanden nicht. Die Prognose des Leidens erwies sich als gut. DUPRE (1891) 
berichtete uber eine entsprechende Beobachtung. Del' Patient, ein 4jahriger Junge, verstarb an einer 
Diphtherie. Die Obduktion ergab einen Ventrikelseptumdefekt. Del' Begriff Morbus Roger wird in 
del' franzosischen Literatur fUr den isolierten Ventrikelseptumdefekt ohne Cyanose verwandt. N ach 
TAUSSIG (1947) und MARQUIS (1950) versteht man unter "Morbus Roger" einen Defekt im muskularen 
Anteil des Septums, im deutschsprachigen Schrifttum im allgemeinen den Ventrikelseptumdefekt 
mit guter Prognose, eine Definition, die dem urspl'unglichen Fall Rogers am nachsten kommt. 

Del' hochsitzende Ventrikelseptumdefekt wurde erstmalig von DALRYMPLE (1847) bei einer cyanoti. 
schen Patientin beschrieben. EISENMENGER erorterte 1897/98 das Krankheitsbild eines ungarischen Kut­
schers, del' an einer erheblichen Blausucht litt und an einer Hamoptoe ad exitum kam. Bei diesem 
Patienten war die Diagnose eines Ventrikelseptumdefektes zu Lebzeiten gestellt und auch durch die 
Sektion bestatigt worden. 

Durch ABBOTT (1927) wurde del' Begriff Eisenmenger-Komplex fUr den hochsitzenden Ventrikel­
septumdefekt mit reitender Aorta und einem haufig cyanotischen Krankheitsbild eingefUhrt. Die 
Aorta erhalt dabei ZufluB aus beiden Kammern. 

In den letzten J ahren traten pathophysiologische Gesichtspunkte gegenuber den morphologischen 
Kriterien mehr und mehr in den Vordergrund. Del' Ventrikelseptumdefekt wurde als die entscheidende 
Veranderung fUr das Zustandekommen des Krankheitsbildes beim Eisenmenger-Syndrom angesehen, 
wahrend das Reiten del' Aorta weniger bedeutungsvoll erschien. SELZER (1949) betrachtete das 
VOl'handensein einer peripheren Untersattigung beim Ventrikelseptumdefekt als entscheidend fUr 
die Diagnose Eisenmenger-Komplex. WOOD (1957) ging soweit, die Diagnose des Eisenmenger­
Komplexes von dem Bestehen einer pulmonalen Hypertonie mit Rechts-Links-Shunt, unabhangig 
yom Vorhandensein eines Ventrikelseptumdefektes und damit von del' Lokalisation des Shunts, abhangig 
zu machen. Diesel' Definition kann nicht zugestimmt werden, da dem Ventrikelseptumdefekt eine 
zweitrangige Rolle zugeteilt wird und feststehende anatomische Begriffe, die in klinischen Sym­
ptomen ihren Niederschlag finden, verwassert werden. Nach BLOUNT u. Mitarb. (1955) sowie GROSSE­
BROCKHOFF (1957) stellt del' Eisenmenger-Komplex kein selbstandiges Krankheitsbild dar. Nach 
diesen Autoren handelt es sich dabei vielmehr um eine Erscheinungsform (Phase) des Ventrikel­
septumdefektes, bei del' infolge eines erhohten Stromungswiderstandes im kleinen Kreislauf ein 
Rechts-Links- Shunt entstanden ist. 

Entwicklungsgeschichtlich ist die Entstehung von Defekten im muskularen Anteil des Ventrikel­
septums zuruckzufuhren auf eine Entwicklungshemmung eines oder mehrerel' Elemente, die an del' 
Entstehung des Ventl'ikelseptums beteiligt sind (DE LA CRUZ u. Mital'b. 1959), odeI' abel' auf das 
Persistieren intertl'abekularel' Zwischenraume im muskularen Septumanteil (GOULD 1953). Die Pars 
membl'anacea des Ventl'ikelseptums entsteht aus dem muskulal'en Septum und dem Septum des 
Truncus bulbi, wobei auBerdem auch die Endokardkissen beteiligt sind. Dementsprechend konnen 
verschiedenartige Entwicklungsstorungen zur Entstehung eines hochsitzenden Ventrikelseptum­
defektes fiihren und seine Morphologie sowie Kombinationen mit anderen Anomalien bestimmen; 
insbesondere konnen Wachstumshemmungen eines del' an del' Entstehung del' Pars membranacea 
beteiligten Gewebes Fusionsstorungen nach sich ziehen. 

Die Kenntnis der Anatomie im Bereich des Ventrikelseptums und insbesondere der 
Pars membranacea ist fur das Verstandnis des Krankheitsbildes wesentlich. Die Pars 
membranacea liegt, vom linken Herzen her gesehen, in der AusfluBbahn der linken 
Kammer (Abb. 161). Sie endet unterhalb der Aortenklappe und ist von dieser uberhaupt 
nicht oder durch eine schmale muskulare Brucke getrennt. Der membranose Anteil des 
Septums wolbt sich so in die linke Kammer hinein, daB sein Fehlen ein "Reiten" der 
Aorta nach sich zieht (Abb. 162). Der Grad des Uberreitens ist daruber hinaus abhangig 
von der Drehung der Aorta und Pulmonalarterie. Yom rechten Ventrikel her gesehen 
liegt die Pars membranacea hinter dem septalen oder auch septalen und vorderen Segel 
der Tricuspidalklappe. Das septale Segel setzt dabei in der Mitte der Pars membranacea 
an, so daB ihr oberer Teil den rechten Vorhof begrenzt. So ist es verstandlich, daB bei 
entsprechend gelagertem Septumdefekt eine Verbindung zwischen linker Kammer und 
rechtem Vorhof zustandekommt. Bei erhohtem Druck oder vergroBertem Lungenzirkula-
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tionsvolumen kann eine Hypertrophie der AusfluBbahn der rechten Kammer entstehen, 
die eine Stenosewirkung hat. 

Der Ventrikelseptumdefekt liegt am haufigsten im Septum membranaceum, und zwar 
nach SELZER (1954) in 90%. In der Mehrzahl der Falle besteht dabei eine Verbindung 
zwischen linker Kammer und Tricuspidalgegend; seltener besteht Kommunikation zum 
infundibularen Anteil des rechten Ventrikels. Auf die Moglichkeit einer Verbindung zwi­
schen rechtem Vorhof und linker Kammer wurde bereits hingewiesen. Neben der haufig­
sten Lokalisation in der Pars membranacea kann ein Defekt auch im cranialen Anteil 
des muskularen Septums, im membranosen und muskularen Anteil gleichzeitig und 
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Abb. 161. Skizze der anatomischen Situation im Bereich der Pars membranacea des Ventrikelseptums (nach 
FERENCZ 1957) 

Abb.162. Halbschematische Darstellung eines Herzquerschnittes mit Ventrikelseptum (nach DAMMANN u. 
Mitarb. 1960) 

schlieBlich im unteren Anteil des muskularen Septums liegen. Die Defekte konnen einzeln 
oder multipel vorkommen. Unter 33 von GILLMANN und LOHR (1960) an Hand des Opera­
tionsbefundes untersuchten Fallen hatten 25 einen, 5 zwei und 3 drei Defekte. 

Defekte im muskularen Anteil sind meist klein; seltener kommen auch hier groBe 
Defektbildungen vor (WEISS 1927; KONAR u. SEN GUPTA 1954; HEATH, BROWN u. WHIT­
AKER 1956). NachBeobachtungen von EDWARDS (1953) sind Defekte im muskularen Anteil 
in friiher Kindheit oval und strecken sich mit zunehmendem Alter. Da derartige Defekte 
vom Muskelgewebe umgeben sind, ist ihre Verkleinerung wahrend der Kontraktion des 
Herzens moglich. Auch ein spontaner DefektverschluB ist moglich. 

Hypertrophie und GroBe der HerzhOhlen sind abhangig von der jeweiligen hamo­
dynamischen Phase des Ventrikelseptumdefektes (s. Pathophysiologie). Septumdefekte 
mit funktionell wesentlichem Links-Rechts-Shunt fiihren infolge Volumenmehrbelastung 
der LungengefaBe, des linken Vorhofs und der linken Kammer und auch der rechten Kam­
mer zu morphologischen Veranderungen dieser Herz- und GefaBteile. Beide Kammern 
und der linke Vorhof sind hypertrophiert und dilatiert. Die Pulmonalarterie ist erweitert. 
Die Aorta ist unauffallig oder klein. Mit zunehmendem Stromungswiderstand in den 
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LungengefaBen und abnehmendem Links-Rechts-Shunt konnen sichDilatation undHyper­
trophie von linker Kammer und linkem Vorhof zuriickbilden. 1m weiteren Verlauf konnen 
der Widerstand in den LungengeHiBen sowie der Druck in der rechten Kammer und der 
Lungenstrombahn zunehmen. Der Links-Rechts-Shunt vermindert sich; schlieBlich kann 
es zu einer Shuntumkehr kommen. Hypertrophie und Dilatation des rechten Ventrikels 
sind dann die Folge. Die Pulmonalarterie ist erweitert. Diese Erweiterung erstreckt sich 
auf die groBen A.ste, wahrend die peripheren Verzweigungen im Vergleich zur Krank­
heitsphase mit groBem Links-Rechts-Shunt eng sind. 

Besteht eine Widerstandserhohung im kleinen Kreislauf, so finden sich LungengefaB­
veranderungen mit Mediahypertrophie, Hyalinisierung, Thrombenbildung und Nekrosen. 

Angaben tiber die Haufigkeit der MiBbildung schwanken. Es hangt dies einmal ab von der nicht 
einheitlichen Definition des Defektes, zum anderen von dem durchschnittlichen Lebensalter des 
zugrundeliegenden Krankengutes. Wir fan den unter 4500 angeborenen Herzfehlern 628 Patienten 
mit Ventrikelseptumdefekt (= 14 %). Wie aus Tabelle 8 hervorgeht, hatten von diesen 628 Patienten 
294 eine Druckerhohung im kleinen Kreislauf, wobei in 10 % ein gekreuzter KurzschluB und in 12 % 
eine Shuntumkehr bestanden. 

Tabelle 8. Druck in der Pulmonalarterie beim Ventrikelseptumdefekt 

n"","",," nn, I nm 'k"" 'nn, ! nn,""","""",, Altersgruppe Normaler mit mit gekreuztem ~llt ge!<reuztem 
(in Jahren) Druck ausschlieBlichem iiberwiegendem uberwl~gendem 

Links-Rechts- Shunt Links-Rechts- Shunt Rechts-Lmks-Shunt 
bzw. Shuntumkehr 

0-10 188 107 36 14 
11-20 94 32 14 23 

Alter als 20 I 52 19 13 36 1 

334 (53 %) I 158(25%) I 63 (10%) 73 (12%) 

Ausgehend von pathophysiologischen Gesichtspunkten ergibt sich fiir den Ventrikel­
septumdefekt folgende Einteilung (LOOGEN 1958): 

1. Ventrikelseptumdefekt mit kleinem Querschnitt und praktisch drucktrennender 
Wirkung. 

Die hamodynamischen Folgen sind bei dieser Form gering. Der Defekt ist so klein, 
daB eine Druckiibertragung von der linken zur rechten Kammer nicht zustandekommt 
und der Shunt zu keiner nennenswerten Mehrbelastung des Herzens fiihrt. 

2. Ventrikelseptumdefekt mit mittelgroBem Querschnitt und mehr oder weniger druck­
trennender Wirkung. 

Diese Gruppe nimmt eine Mittelstellung ein zwischen den Fallen mit einem Shunt 
von funktionell geringer Bedeutung und denjenigen, bei denen die DefektgroBe einen 
Druckangleich zwischen rechts und links bedingt. Sie weist eine groBe Variabilitat im 
hamodynamischen Bild auf. Druckreduzierende Wirkung als auch Links-Rechts-Shunt 
konnen verschieden stark ausgepragt sein. Ais Folge eines Links-Rechts-Shunts mit Ver­
mehrung des Lungenstrombahnvolumens konnen sekundare GefaBveranderungen in den 
LungengefaBen auftreten, die ihrerseits Druck- und Widerstandserhohungen nach sich 
ziehen. 

3. Ventrikelseptumdefekt mit groBem Querschnitt und druckangleichender Wirkung. 
Hierbei handelt es sich um Defekte, deren GroBe zu einem Druckangleich zwischen 

der rechten und linken Kammer fiihrt, so daB ein systolisch funktionell gemeinsamer 
Ventrikel entsteht ("common ejectile force" nach DAMMANN und FERENCZ 1956). Hamo­
dynamik und Klinik werden bei dieser Form des Ventrikelseptumdefektes bestimmt durch 
die Widerstandsverhaltnisse im groBen und kleinen Kreislauf. Solange der Stromungs­
widerstand im Lungenkreislauf normal oder wenig erhoht ist, besteht ein starker Links­
Rechts-Shunt. Die Uberflutung der Lunge und die Volumenmehrbelastung des Herzens 
haben eine hohe Mortalitat schon in den ersten Lebensmonaten zur Folge (SOHOEN­
MAOKERS U. ADEBAHR 1955; EDWARDS 1956; ZAOHARIOUDIAKISU. Mitarb. 1956; GROSSE-
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BROCKHOFF 1957). Eine Persistenz fetaler GefaBverhaltnisse mit Mediahypertrophie und 
Intimaverdickung kann nach CIVIN und EDWARDS (1950) den Links-Rechts-Shunt redu­
zieren und damit die Uberlebenschancen verbessern. Bei starkerem Anstieg des Lungen­
strombahnwiderstandes infolge Intimaverdickung, Hyalinose, Sklerose und Thrombose 
in den LungengefaBen kann ein Angleich der Druck- und Widerstandsverhaltnisse in 
beiden Kreislaufen mit gekreuztem KurzschluB erfolgen. Ubersteigt schlieBlich der Wider­
stand im kleinen Kreislauf den des groBen, so kommt es zu einer Shuntumkehr, die sich 
klinisch als Cyanose manifestiert. Es handelt sich dabei um jene Phase des Krankheits­
bildes, die zum Teil in der Literatur unter dem Namen Eisenmenger-Syndrom als selb­
standiges Krankheitsbild beschrieben wird. Der Zeitpunkt der Manifestation dieser Phase 
ist unterschiedlich. Am haufigsten wird die Shuntumkehr zwischen dem 1. und 10. Lebens­
jahr, seltener in den ersten 6 Monaten oder jenseits des 20. Lebensjahres beobachtet (CIVIN 
u. EDWARDS 1950; DAMMANN U. FERENCZ 1950; ESKELUND U. THERKELSEN 1956; MEESSEN 
1957). 

Klinische Befunde beim Ventrikelseptumdefekt haben entsprechend ihren anatomischen 
und pathophysiologischen Voraussetzungen eine groBe Spielbreite. 

Die allgemeine Entwicklung der Patienten mit kleinem Ventrikelseptumdefekt ist 
normal. Beschwerden bestehen in der Regel nicht. Die Prognose wird als gut bezeichnet. 
Als auffalliger Befund findet sich ein rauhes systolisches Gerausch im 2.-5. Intercostal­
raum links parasternal, das mit Schwirren verbunden sein kann. 

Bei Patienten mit funktionell bedeutungsvollem Links-Rechts-Shunt ist die allgemeine 
Entwicklung oft verzogert. Schon im Friihkindesalter konnen Ernahrungsstorungen, pulmo­
nale Infekte und mehr oder weniger stark ausgepragte Dyspnoe Folgen des Herzfehlers sein. 
Schwirren ist ein konstanter Befund. Neben dem systolischen Gerausch kommt relativ hau­
fig - nach WOOD (1954) in 90 % der FaIle mit groBem Links-Rechts-Shunt - ein diastoli­
sches Gerausch an der Herzspitze als Folge einer relativen Mitralstenose vor. 1m Gegen­
satz zur organischen Mitralstenose fehlt der laute erste Ton und der MitralOffnungston. 
Der zweite Herzton ist betont und gespalten. Ein diastolisches Gerausch an der Pulmonal­
klappe kann als Folge einer Pulmonalinsuffizienz gelegentlich auftreten. Mit ansteigendem 
Lungenstrombahnwiderstand findet sich oft eine Zeitspanne relativ guter korperlicher 
Leistungsfahigkeit. 

Besteht infolge eines stark erhohten Lungenstrombahnwiderstandes ein Rechts-Links­
Shunt, so ist jene Phase des Ventrikelseptumdefektes erreicht, die auch als Eisenmenger­
Syndrom bezeichnet wird. Die Patienten zeigen das Bild des Morbus coeruleus mit Trom­
melschlegel£ingern und -zehen. Schwirren ist nicht zu palpieren. Man hort ein systolisches 
Gerausch am linken Sternalrand, das abhangig von den jeweiligen ShuntverhaJtnissen 
meist sehr leise ist; es kann auch ganz fehlen (SELZER 1954). Der PulmonalklappenschluBton 
ist betont. Gelegentlich ist ein diastolisches Gerausch als Folge einer Pulmonalinsuffizienz 
zu horen. Die Cyanose tritt bei Patienten mit groBem Ventrikelseptumdefekt nach eigenen 
Untersuchungen in der Mehrzahl der FaIle bis zum 10. Lebensjahr auf, vereinzelt erst 
nach dem 20. Lebensjahr. Dieser Knick im Krankheitsverlauf wird von den Patienten 
haufig zusammen mit einer korperlichen Belastung, einer Graviditat oder einem pulmo­
nalen Infekt festgestellt. In einem Teil der FaIle besteht die Cyanose von Geburt an. 
Diese Patienten haben eine verkiirzte Lebenserwartung. Der von EISENMENGER beob­
achtete Patient wurde 32 Jahre, der von VEASY (1960) beobachtete Patient mit groBem 
Ventrikelseptumdefekt und Shuntumkehr sogar iiber 50 Jahre alt. 

Das Elektrokardiogramm beim Ventrikelseptumdefekt (EFFERT, RIPPERT, SCHAUB 
1958) ist im FaIle des kleinen Defektes meist unauffallig. MittelgroBe Defekte mit druck­
reduzierender Wirkung haben selten normale Stromverlaufe. Haufig finden sich die 
Zeichen der Rechtsverspatung in den Brustwand-Ableitungen sowie tiefe, breite S-Zacken 
und Hochspannung in den linkspracordialen Ableitungen. Wenig einheitlich erwies sich 
das elektrokardiographische Bild beim groBen Ventrikelseptumdefekt. 
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Bei starker Volumenmehrbelastung des Iinken Herzens finden sich Zeichen der Links­
hypertrophie und Linksverspatung, gelegentlich auch Hinweise auf eine Schadigung der 

b 

Abb.163a u. b. Funktionell unbedeutender Ventrikelseptum­
defekt bei einer 9jahrigen Patientin (K.Li.). a Sagittal­
bild: Herztaille verstrichen. Herzkonfiguration und Lungen-

zeichnung sonst ohne Besonderheiten. b Seitenbild 

Arbeitsmuskulatur. BeiAngleich 
der Druck - und Widerstandsver­
haltnisse konnen im EKG Zei­
chen der Links- und Rechts-Mehr­
belastung vorliegen. Bei Patien­
ten mit Shunt-Umkehr iiber­
wiegen durchweg pathologische 
Rechtstypen und Rechtsver­
spatungskurven. Vereinzelt kom­
men Schenkelblockbilder vor. 

Rontgenbefunde. Die Umfor­
mung des Herzens im Rontgen­
bild sowie die Veranderungen der 
Hilus-undLungenzeichnungwer­
den bestimmt durch die patho­
physiologische Situation, ins be­
sonderedurchdie Shuntvolumina 
und das Verhaltnis von GroB­
und Kleinkreisla ufwiderstanden 
zueinander. Dariiber hinaus ist 
der Zeitra urn, ii ber den die pa tho­
logischen Kreislaufverhaltnisse 
wirksam sind, ein das Rontgen-
bild mitbestimmender Faktor. 

Bei Ventrikelseptumdefekten mit 
kleinem Querschnitt und praktisch 
drucktrennender Wirkungist das Ront­
genbild meist unauffallig (Abb. 163 
u. 164). Das bezieht sich sowohl auf 
die Herzkonfiguration als auch im 
allgemeinen auf die Hilus- und Lun­
genzeichnung. Ein vorspringender 
Pulmonalbogen wird in einem Teil der 
FaIle beobachtet, ist aber differentia]­
diagnostisch, insbesondere bei Kin­
dern, nicht sicher zu verwerten. 

Bei Ubergangsformen zu mittel­
groBen Septumdefekten besteht ge­
legentlich bei noch normaler Herz­
konfiguration eine vermehrte Hilus­
und Lungenzeichnung (YOUNG u. 
Mitarb. 1960). 

Ventrikelseptumdefekte mit mittel­
groBem Querschnitt (Abb. 165-167) 
und mehr oder weniger drucktrennen­
der Wirkung zeigen eine Verbreiterung 
des Herzens nach rechts und links, 
die oft bei gleichen Druck- und Shunt­
verhaltnissen urn so starker ausgepragt 
ist, je alter die Patienten sind. Diese 
Herzverbreiterung ist zuriickzufiihren 
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auf das Shuntvolumen, das dem rech­
ten Ventrikel durch den Septumdefekt 
zuflieBt und tiber den Lungenkreislauf 
den linken Vorhof und die linke 
Kammer erreicht. Die Volumenbelas­
tung betrifft also beide Kammern, die 
beide an del' Herzverbreiterung be­
teiligt sind. Bei groBem Links-Rechts­
Shunt ist auch del' linke Vorhof er­
weitert. Er wolbt sich dann auf del' 
seitlichen Aufnahme in den Herz­
hinterraum VOl' und verdrangt den 
Oesophagus nach hinten. Die Herz­
spitze ist fast stets abgerundet und 
leicht angehoben. Die Beteiligung des 
linken Vorhofs und del' linken Kammer 
ist um so starker ausgepragt, je groBer 
die Volumenbelastung ist. Die linke 
Kammer wird daher im Sagittalbild 
auch links randstandig. Bei zuneh­
mender Drucksteigerung im Lungen­
kreislauf und in del' rechten Kammer 
tritt deren VergroBerung starker her­
VOl'. Del' Pulmonalbogen erscheint im 
Sagittalbild vorgewolbt und laBt bei 
del' Durchleuchtung lebhafte Pulsatio­
nen erkennen. Die Vorwolbung des 
Pulmonalbogens ist im allgemeinen 
um so ausgepragter und seine Abgren­
zung an del' linken Herz- und GefaB­
kontur um so scharfer, je mehr del' 
Druck im Lungenkreislauf gesteigert 
ist. 1m Gegensatz zu den lebhaften 
Pulsationen des Pulmonalbogens sind 
diejenigen del' Aorta unauffallig, ein 
Befund, del' differentialdiagnostisch 
gegentiber dem Ductus Botalli wichtig 
sein kann. Die Hili sind vergroBert 
und verdichtet. In einem Teil del' FaIle 
lassen sie bei del' Durchleuchtung sog. 
Eigenpulsationen erkennen, auf deren 
diagnostische Bedeutung zur Erfas­
sung eines Links-Rechts-Shunts beim 
Vorhofseptumdefekt hingewiesen wur­
de. Vergleicht man jedoch die Haufig­
keit, mit del' Eigenpulsationen beim 
funktionell bedeutenden Vorhofsep­
tumdefekt und bei Patienten mit 
Ventrikelseptumdefekt vergleichbaren 
Schweregrades sichtbar werden, so sind 
sie hier seltener. Unseren Erfahrungen 
nach kommen sie beim VOl'hofseptum­
defekt mit funktionell wesentlichem 

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 

Abb. I64a u. b. Kleiner Ventrikelseptumdefekt (operativ 
gesichert) bei einem 5jahrigen Patienten (G.Ts.). Druck 
im rechten Ventrikel 35/0 mm Hg. Links-Rechts-Shunt 
II/min. a Sagittalbild: geringe Verbreiterung des Herzens 
nach links; verstrichene Herztaille; vorspringender Pulmo­
nalbogen. Gering verstarkte Lungenzeichnung. b Seiten­
bild: flache Einengung des Retrokardialraumes im Bereich 

des linken V orhofs und der linken Kammer 

13 

b 

a 
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Links-Rechts-Shunt in vier Ftinftel der Fane, beim vergleichbaren Ventrikelseptum­
defekt nur in einem Ftinftel der Fane vor. Nach KEITH u. Mitarb. (1958) gibt das 
Verhalten der Hiluspulsationen AufschluB tiber Volumen- und Druckverhaltnisse in der 

!l 

b 

Abb. 165a u. b. MittelgroBer Ventrikelseptumdefekt bei einem 13jiihrigen Patienten (E.Gl.). Druck in der 
rechten Kammer 5010 mm Hg. Links-Rechts·Shunt 1,91/min. a Sagittalbild: beiderseits, besonders nach links 
verbreitertes Herz mit abgerundeter Herzspitze. Flach vorspringender Pulmonalbogen. Relativ schmale Aorta. 
Lungenzeichnung deutlich vermehrt. b Seitenbild: flache Vorwiilbung der hinteren Herzkontur in Hiihe des 

linken V orhofs 
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Lungenarterie. Mit steigendem Lungenarteriendruck und steigendem Stromvolumen neh­
men die Hiluspulsationen nach diesen Autoren zu, wahrend sie bei steigendem Druck 
und abnehmendem Volumen geringer werden - dies besonders bei Jugendlichen. Die 
Lungenzeichnung ist vermehrt. Bei erheblichem Links-Rechts-Shunt sind verdichtete 
und verbreiterte GefaBschatten bis zur lateralen Thoraxwand sichtbar. Die Aorta ist 
meist unauffallig oder verkleinert. 

b 

Abb. 166a u. b. MittelgroBer Ventrikelseptumdefekt (operativ gesichert) bei einem lOjahrigenPatienten (W.Bu.). 
Druck in der Pulmonalarterie 60/25 mm Hg, im rechten Ventrikel80/0 mm Hg. Links-Rechts-Shunt 3,21/min. 
a Sagittalbild: beiderseits stark verbreitertes Herz. Stark vermehrte LungengefaBzeichnung. b Seitenbild: 

Retrokardialraum durch den vergroBerten linken Vorhof und linken Ventrikel fast vollig ausgefiillt 

13* 
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Ventrikelseptumdefekte mit Druckangleich zeigen unterschiedliche Bilder, die im 
wesentlichen bestimmt werden durch die GroBe der Widerstande im groBen und kleinen 
Kreislauf. 

b 

Abb. 167 au. b. MittelgroBer Ventrikelseptumdefekt bei einem 6jahrigen Patienten (M.Lo.). Druck in der rechten 
Kammer 70/0 mm Hg, in der Pulmonalarterie 40/10 mm Hg. Links-Rechts-Shunt 2,91/min. a Sagittalbild: 
linksverbreitertes und linksgelagertes Herz. VorwOlbung in der Gegend der Pulmonalarterie. Hilus- und 
Lungenzeichnung insgesamt bis zur lateralen Thoraxwand vermehrt. b Seitenbild: insgesamt enger Herz-

hinterraum 

Abb.168. GroBer Ventrikelseptumdefekt (durch Obduktion gesichert) bei einer Ijahrigen Patientin (E.Ri). 
Herz nach beiden Seiten, besonders nach links verbreitert. Streifig-wolkige Verschattung in den Lungen­

feldern infolge des starken Links-Rechts-Shunts bei niedrigem LungengefaBwiderstand 



In der ersten Krankheits­
phase wird bei einem Teil der 
Patienten das Rontgenbild von 
einem exzessiven Links-Rechts­
Shunt bestimmt. Er besteht im 
friihen Kindesalter und fiihrt 
zu einer erheblichen Verbreite­
rung des Herzens nach beiden 
Seiten. Das Lungenbild ist ge­
pragt von den Zeichen der 
Uberflutung. Die Lungen sind 
insgesamt vermindert strahlen­
durchlassig und lassen streifig 
fleckige Verschattungen bei 
prallgefiillten L ungengefaBen 
erkennen. Dazu kommen die 
Zeichen der Lungenstauung, 
wenn die extreme Volumen­
belastung mit einer Herzinsuf­
fizienz einhergeht (Abb. 168). 

Uberleben die Patienten 
diese erste Zeit, so kommt es bei 
verringertem, aber immer noch 
iiberwiegendem Links-Rechts­
Shunt wechselnder Starke zu 
jenen rontgenologischen Er­
scheinungsformen, die groBe 
A.hnlichkeit mit denen von 
Ventrikelseptumdefekten mitt­
lerer GroBe haben konnen. 

Sind Kreislaufwiderstande 
und Shuntvolumina einander 
angeglichen, oder ist es be­
reits zu einem Uberwiegen des 
L ungengefaBwiderstandes mit 
Rechts-Links-Shunt gekom­
men, so andert sich auch das 
Rontgenbild. Die Mehrbelas­
tung trifft jetzt nur noch den 
rechten Ventrikel und entspre­
chend auch den rechten Vor­
hof. Linke Kammer und linker 
Vorhof werden mit abneh­
mendem Links-Rechts-Shunt 
kleiner. Fibrotische Myokard­
prozesse konnen jedoch eine 

Abb. 169a u. b. GroBer Ventrikel-

Ventrikelseptumdefekt 

a 

septumdefekt mit ausschlieBlichem b 
Rechts-Links-Shunt bei einer 21jahri-

197 

gen Patientin (M.Me.). Druck in der rechten Kammer 110/0 mm Hg, in der Pulmonalarterie 110/70 mm Hg. 
02-Defizit 20%. a Sagittalbild: beiderseits, besonders nach links verbreitertes Herz mit deutlicher Vorw61bung 
in der Gegend der Pulmonalarterie. b Seitenbild: infolge Hypertrophie und Dilatation der rechten Kammer 

lehnt sich das Herz breitflachig der vorderen Thoraxwand an 



198 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefaBfehler 

derartige Verkleinerung des linken 
Herzens, insbesondere der linken 
Kammer, bei einem Teil der FaIle 
verhindern. 

Die GroBe des Herzens ist 
unterschiedlich. Die Herzen sind 
rundlich konfiguriert. Der Pulmo­
nalbogen springt in der Mehrzahl 
der FaIle vor und grenzt sich deut­
lich am linken Herz- und GefaB­
band abo Bei der Durchleuchtung 
zeigt er vermehrte Pulsationen. 
Die LungengefaBe lassen zentral 
im Hilusbereich oft aneurysmati­
sche Erweiterungen erkennen, die 
im Leuchtschirmbild pulsieren. 
Mit den dichten Hili kontrastieren 
die hellen peripheren Lungen­
felder als Folge sklerosierender 
GefaBprozesse bei pulmonaler 
Hypertonie. Die Aorta ist in bezug 
auf Weite und Pulsationsablauf 
ohne Besonderheiten (Abb. 169 
u. 170). 

Auf dem Seitenbild sieht man 
oft eine Ausladung des Herzens 
nach vorne und cranial als Aus­
druck eines vergroBerten rechten 
Ventrikels (Abb. 169b). Dieser 
kann daruber hinaus den linken 
Ventrikel so weit nach hinten ver­
drangen, daB der Retrokardial­
raum aIlein hierdurch eingeengt 
wird. Die Abgrenzung von rechter 
und linker Kammer bleibt bei 
Durchleuchtung und Aufnahme 
oft unsicher. 

Die Variationsbreite bei den 
hamodynamisch verschiedenen 
Ventrikelseptumdefekten zeigen 
die Abb. 171-175. 

Die Bedeutung der Kymo­
graphie fur die Diagnose des Ven­
trikelseptumdefektes ist begrenzt. 
Eigenbewegungen der hilusnahen 

Abb. 170a u. b. GroBer Ventrikelseptum­
defekt mit Shuntumkehr bei einer30jahri-

b gen Patientin (G.Ra.). Druck in der rechten 
Kammer 130/0 mm Hg, in der Pulmonal­

arterie 130/60 mm Hg. O2- Defizit 27 %. a Sagittalbild: keine Herzverbreiterung; Herz rundlich konfiguriert. 
Flache Vorwolbung in der Gegend der Pulmonalarterie. Kleiner Aortenbogen am GefaBband links abgrenzbar. 
Zentrale Hiluszeichnung vermehrt. Geringe Lungenzeichnung in der Peripherie. b Seitenbild: bei groBer 

Thoraxtiefe Herzhinterraum frei 
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LungengefaBe lassen sich im Kymogramm objektivieren. Der vorspringende Pulmonal­
bogen zeigt meist vergroBerte Amplituden; der Bewegungsablauf an der Aorta ist unauf­
fallig; insbesondere fehlen die fur den Ductus Botalli typischen expansiven systolischen 
GefaBbewegungen am Ascendensanteil. 

Herzkatheteruntersuchung. Eine Herzkatheteruntersuchung ist beim Ventrikelseptum­
defekt in der Regel unerlaBlich, einmal zur Sicherung der Diagnose und zum anderen 

a 
7J 

b 
9J 

c 
5J 

d 
77J 

e 
6J 

Abb. 171 a-----e. Herzsilhouetten von fiinf Patienten mit kleinem Ventrikelseptumdefekt bei normalen Druck­
werten in der rechten Kammer und der Pulmonalarterie. Links-Rechts-Shunt unter II/min 

{J 
a b c d e 

9J 5J 2'1-J 7SJ 6J 

Abb.I72a-----e. Herzsilhouetten von fiinf Patienten mit kleinem Ventrikelseptumdefekt. Druckwerte in der 
rechten Kammer und in der Pulmonalarterie nicht erh6ht. Links-Rechts-Shunt iiber II/min 

a 
6J 

b 
9J 

c 
7f/-J 

d 
2J 

e 
73J 

Abb. I73a-e. Herzsilhouetten von fiinf Patienten mit mittelgroBem Ventrikelseptumdefekt. Druckwerte in der 
rechten Kammer und in der Pulmonalarterie erh6ht, ohne daB ein Druckangleich erreicht wird. AusschlieBlicher 

Links-Rechts- Shunt 

zur Bestimmung der pathophysiologischen Situation im Hinblick auf die Operabilitat. 
Die direkte Passage des Defektes mit dem Katheter von der rechten in die linke Kammer 
gelingt beim kleinen tiefsitzenden Defekt selten. Beim hochsitzenden Defekt ist es dagegen 
leichter moglich, die Sonde von der rechten Kammer aus in die Aorta vorzuschieben, 
wobei der Katheter eine S-formige Schleife beschreibt. Auf die Moglichkeit, mit Hilfe 
des Herzkatheters den Anteil der rechten und linken Kammer am Herzschatten abzu­
grenzen, wurde bereits hingewiesen. 

Kontrastmitteldarstellung. Eine Angiokardiographie ist bei kleinem und mittelgroBem 
Defekt im allgemeinen nicht erforderlich. Bei groBem Defekt mit Druckangleich ist sie 
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jedoch angezeigt zum AusschluB einer Transposition oder eines Ductus Botalli mit pulmo­
naler Hypertonie als differentialdiagnostisch wichtigsten Herzfehlers. Dann sollte sie mit 
gezielter Injektion des Kontrastmittels in den rechten Ventrikel vorgenommen werden. 
Nach Passage des Lungenkreislaufs kommt es zu einem Spatdextrogramm, solange ein 
Links-Rechts-Shunt besteht. 

Auf ein weiteres indirektes Zeichen fUr den Ventrikelseptumdefekt haben KUNZLER und SCHAD 
(1960) hingewiesen. Durch den Einstrom nichtkontrastmittelhaltigen Blutes aus dem linken Ventrikel 
ergibt sich eine phasenweise Verdtinnung des Kontrastmittelstromes in der Conusregion, die be­
sonders nach erfolgter Pulmonalftillung auf einen Ventrikelseptumdefekt hinweist. 

a 
10J 

b 
15J 

c 
3J 

d 
6J 

e 
3..1 

Ab b. 174a-e. Herzsilhouetten von ftinf Patienten mit groBem Ventrikelseptumdefekt. Druckangleich zwischen 
rechter und linker Kammer sowie gekreuzter Shunt 

a 
21J 

c 
29J 

d 
78J 

Abb. 175a---e. Herzsilhouetten von fiini Patienten mit groBem Ventrikelseptumdefekt und Druekangleich 
zwischen rechter und linker Kammer. Infolge Dberh6hung des Lungenstrombahnwiderstandes ausschlieBlicher 

Rechts-Links- Shunt 

Bei tiefsitzendem Defekt kann eine Aussparung im Kontrastmittelschatten der rechten 
Kammer ebenfalls durch das Shuntblut erfolgen und damit AufschluB tiber Lage und 
funktionelle Bedeutung des Defektes geben. 

Auf die Moglichkeit einer direkten Defektdarstellung durch Kontrastmittelinjektion 
unter Uberdruck in die rechte Kammer und folgendem Kontrastmitteltibertritt durch den 
Defekt in den linken Ventrikel wurde von CASTELLANOS (1938) hingewiesen. Eine solche 
Kontrastmittelpassage diirfte aber nur bei schon vorhandener Druckerhohung im rechten 
Ventrikel und Benutzung eines weitlumigen Katheters zustande kommen. Nach KJELL­
BERG u. Mitarb. (1954) muB der Druck im rechten Ventrikel auf 50 mm Hg erhoht sein, 
urn einen diastolischen Kontrastmitteltibertritt zu ermoglichen. 

Eine Defektdarstellung ist ferner moglich bei Kontrastmittelinjektion in die A. pul­
monalis. Hierbei kommt es nach der Lungenpassage zur Ftillung des linken Vorhofs und 
des linken Ventrikels, von wo aus dann der Kontrastmitteltibertritt moglich wird. Die 
KontrastmittelstraBe durch einen hohen Defekt ist durchweg nur auf der seitlichen 
Aufnahme sichtbar, da im Sagittalbild der Conus pulmonalis durch das Lavogramm 
verdeckt wird und das Kontrastmittel durch den Defekt in den Pulmonale onus abflieBt. 
Bei tiefliegendem Defekt kann auch das Sagittalbild den Defekt zeigen. 
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KJELLBERG u. Mitarb. (1954) stellten einen Ventrikelseptumdefekt durch Kontrast­
mittelinjektion in den linken Ventrikel dar, nachdem der Katheter durch ein offenes 
Foramen ovale tiber den linken Vorhof bis in die linke Kammer vorgeschoben worden 
war. Das gleiche Verfahren ist anwendbar, wenn es gelingt, den Katheter von der rechten 
Kammer aus direkt in den linken Ventrikel vorzuschieben. 

Einen anderen Weg wahlten BEATO-NuNEZ und PONSDOMENECH (1951). Sie injizierten 
das Kontrastmittel nach Punktion der linken Kammer und konnten so eine Defekt­
darstellung erreichen. 

Andere Autoren (THURN u. Mitarb. 1961) bevorzugen eine Kontrastmittelinjektion 
in den linken Ventrikel nach Einftihrung des Katheters von einer peripheren Arterie aus. 

An Stelle der zuletzt genannten 
Methoden wird heute die trans­
septale Lavographie allgemein zur 
Darstellung von Ventrikelseptum­
defekten mit Links-Rechts-Shunt 
bevorzugt. 

Wahrend bei einem ausschlieB­
lichen Rechts-Links-KurzschluB 
eine angiokardiographische Unter­
suchung nicht angezeigt erscheint, 
weil sie keine therapeutischen Kon­
sequenzen hat, kann sie bei einem 
gekreuzten KurzschluB nicht nur 
Auskunft tiber die GroBe des 
Rechts-Links-Shunts, sondern auch 
tiber die Lokalisation des Defektes 
(Abb. 176) geben. Sie erlaubt auch 
eine Abgrenzung gegentiber anderen 
Anomalien mit ahnlicher klinischer 
und rontgenologischer Symptoma­
tologie (Transposition der groBen 
GefaBe mit Ventrikelseptumdefekt 
und besonders Ductus Botalli). 

Die Angiokardiographie ermog­
licht auch eine Aussage tiber die 
GroBe der Kammern und den Zu­
stand der LungengefaBe. Auf die 

Abb. 176. Gezielte Angiokardiographie bei einer 9jahrigen Pa­
tientin (R.Al.) mit groJ3em Ventrikelseptumdefekt und Angleich 
der Druck- und Widerstandsverhaltnisse in beiden Kreislaufen. 
Kontrastmittelinjektion in dierechteKammer. Rechte Kammer, 
Pulmonalarterie und Aorta dargestellt. Zwischen Aorta und 
Pulmonalarterie erkennt man eine KontrastmittelstraJ3e, die 
dem Ventrikelseptumdefekt entspricht. Schmale Aorta, breite 

Pulmonalarterie 

Massenverteilung der Herzhohlen in Abhangigkeit von der jeweiligen hamodynamischen 
Phase, wurde bereits eingegangen. LungengefaBveranderungen im Sinne einer Pulmonal­
sklerose werden in dem plotzlichen Ubergang erweiterter GefaBe in eine verminderte peri­
phere LungengefaBzeichnung sowie in Kaliberschwankungen und Sprtingen, in Ver­
armungen der Peripherie an Aufzweigungen mit Verengungen und Streckung der 
EndgefaBe deutlich. 

Anhang 
Ventrikelseptumdefekt mit Aorteninsuffizienz 

Von den Kombinationsformen des Ventrikelseptumdefektes mit anderen Anomalien 
verdient das gleichzeitige Vorhandensein einer Aorteninsuffizienz besondere Erwahnung. 
Die Kombination beider Herzfehler beansprucht deswegen klinisches Interesse, weil die 
Abgrenzung yom Ductus arteriosus schwierig ist . 

Nach COLLINS u. Mitarb. (1958) beschrieb BRESCIA (1908) zum erstenmal diese Kombination. 
Meist ist ein anomales Aortenklappensegel die Ursache (SCOTT u. Mitarb. 1956). MORGAN und 
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b 

Abb. 177 a u. b. Ventrikelseptumdefekt und Aorteninsuffizienz (autoptisch 
gesichert) bei einem 5jahrigen Patienten (F.Pf.). a Sagittalbild: starke 
Verbreiterung des Herzens nach links. Flache Vorwolbung in der Gegend 
der Pulmonalarterie. Hilusnahe Lungenzeichnung vermehrt. b Aorto· 
graphie: Kontrastmittelinjektion in die Aorta ascendens. Gute Kontrast­
mitteldarstellung der Aorta und der von ihr abgehenden groBen GefaBe. 
Kontrastmitteliibertritt aus der Aorta in die rechte Kammer durch 
eine zapfenformige Vorwolbung am Aortenschatten. Kontrastmittelan-

farbung der Pulmonalarterie und der rechten Kammer 

BURCHELL (1950) diskutieren 
trauma tische Veranderungen 
der Aortenklappe als Folge des 
Blutstromes durch den Ventri­
kelseptumdefekt. Sie fanden 
bei der Obduktion Kalk in der 
Aortenklappe. AuBerdem wur­
de eine entzlindliche Atiologie 
nach Endokarditis flir die Aor­
tenkla ppen veranderungen fest­
gestellt (DURAND und MET IA­
NU 1954). 

Die Hamodynamik bei 
Aorteninsuffizienz und V en­
trikelseptumdefekt hiingt 
weitgehend von dem funk­
tionellen Schweregrad der 
einzelnen Komponenten 
abo 1st die Aorteninsuffi­
zienz sehr ausgepragt, so 
kann das klinische Bild 
eines Ductus Botalli mit sy­
stolisch -diastolischem Ge­
rausch bei Punctum maxi­
mum im 2.-4. Interco­
stalraum parasternal und 
vergroBerter Blutdruckam­
plitude vorgetauscht wer­
den. Auch der elektrokar­
diographische Be/und ist 
von dem des Ductus BotalJi 
nicht sicher zu trennen. 
Besteht gleichzeitig eine 
Pulmonalstenose, so ist 
auch noch das Punctum 
maximum des systolischen 
Gerausches im Bereich der 
Pulmonalarterie zu horen. 
Das gelegentlich nicht kon­
tinuierliche Gerausch beim 
Ductus Botalli sowie das 
Erscheinen eines nahezu 
kontinuierlich systolisch­
diastolischen Auskulta­
tionsbefundes beim Ventri­
kelseptumdefekt mit Aor­
teninsuffizienz vermehren 
die differentialdiagnosti­
schen Schwierigkeiten. In 
22 von 50 Fallen der Litera­
tur erfolgte eine Thorako­
tomie aus falscher Indi­
kation. 

Rontgenbefunde. Ent­
sprechend den pathophy-
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siologischen Voraussetzungen zeigt das Rontgenbild eine erhebliche Spielbreite. Ein 
praktisch unauffalliges Herz- und GefaBband im Rontgenbild ist moglich, falls die hier 
diskutierten MiBbildungen keine wesentlichen hamodynamischen Konsequenzen haben. 
Gewinnt die Aorteninsuffizienz an Bedeutung, so kommt es zu einer Volumenmehrbelastung 
mit Hypertrophie und Dilatation der linken Kammer. Die Auswirkungen des Ventrikel­
septumdefektes auf die Herzkonfiguration wurden bereits erortert; in einzelnen Fallen 
erscheint das Herz im Rontgenbild nach beiden Seiten verbreitert. Die Herztaille ist ent­
weder verstrichen, oder es findet sich ein sog. aortenkonfiguriertes Herz. Vermehrte Pul­
sationen an der Aorta und der nicht selten vorgewolbten Pulmonalarterie erganzen den 
Rontgenbefund. 

Zur Klarung der Differentialdiagnose, die sich auBer dem Ductus Botalli auch gegen­
tiber einer aorto-pulmonalen Fistel oder der Perforation eines Sinus Valsalvae-Aneurysmas 
stellen kann, ist eine Herzkatheteruntersuchung notwendig. Doch bleiben auch hier Zweifel, 
wenn eine Zumischung arterialisierten Blutes nur in der Pulmonalarterie gefunden wird 
(SOULIE u. Mitarb. 1949; SCOTT u. Mitarb. 1958; GROSSE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1960). 

Die groBte diagnostische Bedeutung kommt nach PHILIPPS ON und SALZMAN (1955) 
der retrograden Aortographie zu. Hierbei stellen sich beide Kammern und die Pulmonal­
arterie bei Kontrastmittelinjektionen in die Aorta dar (Abb. 177). 

Auch bei dieser Untersuchung konnen nicht immer aIle differentialdiagnostischen 
Zweifel beseitigt werden, da der Weg, tiber den das Kontrastmittel in die Pulmonal­
arterie gelangt (aorto-pulmonale Fistel oder hochgelegener Ventrikelseptumdefekt) bei 
den tiblichen Bildfrequenzen nicht in allen Fallen eindeutig sichtbar gemacht werden 
kann. Andere Untersuchungsmethoden, z. B. die intrakardiale Phonokardiographie oder 
die Indicator-Verdtinnungsmethode, konnen dann diagnostisch weiterhelfen. 

14. Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt 
Bei der Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt werden je nach ihrer Lokali­

sation drei Formen unterschieden: die valvulare, infundibulare und periphere. Meist ist 
nur die eine oder andere Form vorhanden; selten findet sich eine Kombinationsform. 

Die valvulare Pulmonalstenose besteht in einer mehr oder weniger ausgedehnten Ver­
schmelzung der Klappenrander unter Aussparung einer zentral oder exzentrisch gelegenen 
Offnung. Diese kann rund oder oval, schlitz- oder sternfOrmig sein. Die Fusion kann 
so weit gehen, daB die Kommissuren nur noch an ihrer Basis zu erkennen sind. Ver­
einzelt kommt neben den Klappenveranderungen auch eine ringformige Schrumpfung 
der Klappenbasis vor (DERRA u. LOOGEN 1957). 

Die durch die Fusion entstehende "Klappenmembran" kann dtinn sein. Dann wolbt 
sie sich systoIisch bogenformig in das Lumen der Pulmonalarterie vor, wahrend sie dia­
stolisch ventrikelwarts verlagert wird. In anderen Fallen ist sie verdickt und in ihrer 
Beweglichkeit eingeschrankt. Der durch das verengte Pulmonalostium gelangende Blut­
strahl ftihrt dort, wo er die Pulmonalarterienwand trifft, gelegentlich zu einerAusbuchtung. 
Die Pulmonalarterie ist bei der valvulii,ren Stenose - von Kleinstkindern abgesehen -
praktisch immer poststenotisch erweitert. In diese Erweiterung ist oft auch die linke Pul­
monalarterie einbezogen, wahrend die rechte in der Regel nicht oder weniger stark ver­
andert ist. Infolge der vermehrten Druckarbeit bildet sich eine konzentrische Hypertrophie 
der Muskulatur des rechten Ventrikels, wahrend eine Dilatation nur bei komplizierenden 
Faktoren (Rechtsdekompensation, Myokarditis etc.) beo bachtet wird. Vorwiegend bei 
alteren Patienten mit hochgradigen Stenosen kann es zu starkeren Bindegewebseinlage­
rungen in das Myokard kommen, die trotz einer operativen Beseitigung der Stenose 
erhebliche Funktionsstorungen des Herzens zur Folge haben konnen (LOOGEN u. Mitarb. 
1964). 

Neben einer Hypertrophie des rechten Vorhofs findet sich oft auch eine offene Ver­
bindung zum linken Vorhof, meist in Form eines offenen Foramen ovale, seltener als 
echter Vorhofscheidewanddefekt. 
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Die isolierte Intundibulumstenose stellt eine eng umschriebene Einengung dar, die in 
der Regel am Ubergang vom Hauptteil des rechten Ventrikels zum Infundibulum liegt. 
Auf diese Weise wird der rechte Ventrikel unter Bildung einer sog. dritten Kammer 
zweigeteilt. Eine Einengung des gesamten Infundibulums kommt isoliert nicht vor. Sie 
findet sich praktisch immer in Verbindung mit einem Ventrikelseptumdefekt. Eine Er­
weiterung der Pulmonalarterie fehIt in der Mehrzahl der FaIle. Sie kann vorkommen, ist 
dann jedoch nur gering. Die tibrigen anatomischen Befunde decken sich weitgehend mit 
denen der valvularen Stenoseform. 

Die peripheren Pulmonalstenosen werden in drei Formen unterteilt (SMITH 1958): 
1. Einzelne oder multiple Stenosen der Lungenarterienaste von Lappen-, Segment-

oder SubsegmentgroBe. 
2. Stenose eines oder beider Lungenarterienhauptaste. 
3. Supravalvulare Stenose des Pulmonalstammes. 
Die Besprechung dieser Pulmonalstenoseformen erfolgt im Rahmen des Kapitels 

"LungengefaBveranderungen" (s. Beitrag SIELAFF, Band X/3). 

Die Hiiufigkeit der Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt wird heute im allgemeinen mit 
10-15 % der kongenitalen Herzanomalien angegeben (LARSSON u. Mitarb. 1951; G0TZSCHE u. Mitarb. 
1952; GROSSE-BROCKHOFF u. LOOGEN 1959). Seltener als die Klappenstenose ist die Infundibulum­
stenose. Sie macht 3-10% der isolierten Pulmonalstenosen aus (BLOUNT u. Mitarb. 1959; KJELL­
BERG u. Mitarb. 1959), im Untersuchungsgut unserer Klinik 5 % (DERRA u. LOOGEN). Die Angaben 
tiber die Kombination einer isolierten Pulmonalstenose mit einem offenen Foramen ovale bzw. einem 
Vorhofseptumdefekt sind unterschiedlich. TAUSSIG (1947) fand die Kombination in zwei Drittel aller 
Pulmonalstenosefalle; nach EDWARDS (1953) besteht eine intraatriale Kommunikation in mehr als 
50 %. An der Dtisseldorfer Chirurgischen Klinik wurde ein Vorhofseptumdefekt in einem Drittel der 
350 operierten Pulmonalstenosen festgestellt. 

Hiimodynamisch bewirkt die Pulmonalstenose eine Strombahnbehinderung am Anfang 
des Lungenkreislaufs. Ihre Folge ist eine Druckerhohung im rechten Ventrikel mit Hyper­
trophie seiner Muskulatur. Auf diese Weise ist der rechte Ventrikel in der Lage, bei 
leichten und mittelschweren Pulmonalstenosen ein normales Herzzeitvolumen aufrecht­
zuerhalten. Bei hochgradigen Pulmonalstenosen ist dagegen das Herzzeitvolumen, oft 
schon in der Ruhe, verringert. Hierdurch und durch eine dann eintretende Erhohung 
der arteriovenosen Sauerstoffdifferenz kann es zu einer leichten peripheren Cyanose 
kommen. 

Infolge des durch die Muskelhypertrophie bedingten hoheren Ftillungsdruckes ist auch 
der Druck im rechten Vorhof, vor allem wahrend der Vorhofkontraktion erhoht, wobei 
die Hohe des systolischen Ventrikeldruckes eine gute Korrelation zur Hohe der Vorhof­
kontraktionsschwelle zeigt (GROSSE-BROCKHOFF u. WOLTER 1958). 

Bei Kombination der Pulmonalstenose mit einem echten Vorhofseptumdefekt besteht 
im Vorhofbereich ein Links-Rechts-KurzschIuB, solange der diastolische Druck des rechten 
Ventrikels niedriger ist als der des Iinken Ventrikels. Bei schweren Stenosen mit systo­
lischen Drucken von 100 mm Hg und mehr ist der KurzschIuB gekreuzt oder schlieBlich 
ganz vom rechten zum linken Varhof gerichtet. Wenn die Pulmonalstenose mit einem 
offenen Foramen ovale (mit normaler Valvula) kombiniert ist, liegen die Verhaltnisse 
insofern anders, als in diesen Fallen im allgemeinen ein Shunt nur in einer Richtung, 
d.h. vom rechten zum linken Vorhof, moglich ist. In Fallen mit einer shuntbedingten 
Cyanose (auf Vorhofebene) spricht man von einer Fallotschen Trilogie. 

Die klinische Symptomatologie der Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt ist 
in der Mehrzahl der FaIle trotz einer groBen Spielbreite so charakteristisch, daB die 
Diagnose und meist auch die Beurteilung des Stenosegrades allein auf Grund einer klini­
schen Routineuntersuchung moglich ist. 

Die korperliche Entwicklung der Kinder ist, von den schwersten Formen abgesehen, 
normal. Das korperliche Leistungsvermogen ist selbst bei schweren Pulmonalstenosen 
Erwachsener oft erstaunlich gut. Meist findet man jedoch bei den schweren Stenose­
formen Atemnot bei korperlicher Belastung, rasche Ermtidbarkeit und eine Ieichte Cyanose 
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der Lippen und Acren. Diese periphere Cyanose (geringes Herzzeitvolumen, VergroBerung 
der arteriovenosen Sauerstoffdifferenz) ist klinisch nicht immer von einer Mischungs­
cyanose (Rechts-Links-Shunt bei Vorhofseptumdefekt) zu trennen. Letztere zeigt aIle 
Ubergange von den leichtesten, kaum sichtbaren, bis zu den schwersten Cyanoseformen 
mit Trommelschlegelbildungen der Finger- und Zehenendglieder und trophischen Haut­
veranderungen. 

Bei schweren Pulmonalstenosen sind oft eine Vorwolbung des Thorax im Herzbereich 
und pracordiale Pulsationen festzustellen. 

Von groBter klinischer Bedeutung ist der Auskultationsbefund. Der erste Herzton ist 
im allgemeinen ohne Besonderheiten. Bei den leichten und mittelschweren Pulmonal­
stenosen ist nicht selten ein friihsystolischer Ton (pulmonaler Dehnungston) zu horen; 
er wird bei hochgradigen valvularen und bei Infundibulumstenosen vermiBt. Das systo­
lische Gerausch, mit seinem Maximum im 2. Intercostalraum links parasternal gelegen, ist 
oft von einem fiihlbaren Schwirren begleitet. Schon die Lautstarke des Gerausches gibt 
oft einen gewissen Hinweis auf die Schwere der vorliegenden Stenose. Zuverlassiger als 
die Lautstarke ist im allgemeinen jedoch die Lage des Gerauschmaximums in der Systole. 
Bei den leichten und mittelschweren Stenosen liegt das Maximum in der Mesosystole, 
bei den schweren Stenosen ist es in die spate Systole verlagert und reicht iiber den Aorten­
klappenschluBton hinaus (LEATHAM u. WEITZMAN 1957; GROSSE-BROCKHOFF U. LOOGEN 
1959). Das Gerausch hat Spindel- oder Rautenform. Der zweite Herzton ist praktisch 
immer gespalten, wobei das Intervall zwischen dem aortalen und pulmonalen Segment 
eine gute Korrelation zur Schwere der Pulmonalstenose erkennen laBt. Ein kurzes Intervall 
spricht fiir eine leichte, ein weites Intervall fUr eine schwere Stenose. 

Fiir die Differentialdiagnose zwischen valvularer und infundibularer Stenose geben 
die Form des Gerausches, die Lage des Gerauschmaximums in der systolischen Phase 
und das Verhalten des zweiten Herztones keinen sicheren Hinweis. Dagegen ist die Lokali­
sation des Gerausches im 3.-4. Intercostalraum links parasternal auf eine Infundibulum­
stenose suspekt. 

Das Elektrokardiogramm zeigt entsprechend dem unterschiedlichen Stenosegrad eine 
erhebliche Streubreite. Von praktisch normalen Kurvenverlaufen bei leichten Stenosen 
gibt es aIle Ubergange bis zu jenen, die Ausdruck einer starken Rechtshypertrophie mit 
schwerer Myokardschadigung sind. Die Korrelation zwischen den EKG-Veranderungen 
und dem Druck im rechten Ventrikel erlaubt in der Mehrzahl der FaIle Riickschliisse 
auf die Schwere der Stenose. 

Fiir die Differentialdiagnose zwischen valvularer und infundibularer Stenose lassen sich 
aus dem Elektrokardiogramm Hinweise nicht entnehmen. 

Rontgenbefunde. Die durch eine valvuliire Pulmonalstenose bedingten rontgeno­
logischen Veranderungen sind in der Mehrzahl der FaIle so charakteristisch, daB sie in 
Zusammenhang mit den iibrigen klinischen Befunden die Diagnose des Herzfehlers mit 
hohem Wahrscheinlichkeitsgrad erlauben. 

Die rontgenologischen Veranderungen bebreffen in erster Linie den Pulmonalarterien­
hauptstamm und seine Hauptverzweigungen, den rechten Ventrikel und rechten Vorhof. 

Charakteristischer Befund der valvularen Pulmonalstenose ist vor allem der vor­
springende Pulmonalbogen, der auf eine poststenotische Erweiterung der Pulmonalarterie 
zuriickzufiihren ist (Abb. 178). Wahrend er bei Sauglingen und Kleinstkindern meist 
vermiBt wird (Abb. 179), ist sein Fehlen jenseits des 4. Lebensjahres die Ausnahme 
(KJELLBERG u. Mitarb. 1959). 

Trotz zahlreicher Bemiihungen ist der Entstehungsmechanismus der poststenotischen 
Erweiterung der Pulmonalarterie noch ungeklart. Turbulenz und strukturelle Verande­
rungen der GefaBwand diirften eine entscheidende Bedeutung haben (BIZZA 1957; Ro­
BICSEK 1955; TEMESV ARI 1957). 

Die Vorw61bung des Pulmonalbogens ist unterschiedlich stark; vereinzelt kann sie 
ein aneurysmatisches AusmaB haben. Am besten ist die Vorwolbung in der rechten Schrag-
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stellung zu erkennen. Auf diese Weise kann sie oft auch dann sichtbar gemacht werden, 
wenn sie durch eine mittelstandige Lage der Hauptarterie oder infolge Uberlagerung 
durch den vergroBerten rechten Ventrikel im Sagittalbild nicht zur Darstellung kommt. 

Eine Korrela tion zwischen 
dem AusmaB der Pulmo­
nalisdilatation und der 
Schwere der Pulmonalste­
nose besteht nach allge­
meiner Ansicht nicht 
(Dow u. Mitarb. 1950 ; 
V. BUCHEM 1953; THURN 
1956; GROSSE-BROCK­
HOl!'F u. Mitarb. 1956; 
REINDELLu.Mitarb.1962; 
SCHAD u. Mitarb. 1963 
u.a.). 

Abb. 17S. Hochgradige valvulare Pulmonalstenose bei einem 21jahrigen 
Putienten (D.Dr.): Poststenotische Erweiterung des Pulmonalisstammes. 
Dadurch vorspringender Pulmonalisbogen. Rechter Pulmonalast auffallend 
schmal. Lungenperipherie gefaBarm. Druck im rechten Ventrikel15010 mm Hg 

Nicht selten sind auch 
die rechte und linke Pul­
monalarterie, i:ifter und in 
starkerem MaBe die linke, 
in die Erweiterung mit 
einbezogen (Abb. ISO). 
Gelegentlich dominiert 
die Erweiterung der lin­
ken Pulmonalarterie. 1m 
Gegensatz zur VorwOl­
bung des Pulmonalbogens 
und der Erweiterung der 
zentralen LungengefaBe 

Abb. 179. Valvulare Pulmonalstenose bei einem 2jahrigen 
Madchen (R.Re.): Trotz starker Stenose (Druck im rechten 
Ventrikel SOlO mm Hg) keine nennenswerte Vorwolbung im 

Bereich des Pulmonalisbogens 

ist die Lungenperipherie hell, d.h. 
die peripheren GefaBe sind normal 
oder gegeniiber der Norm ver­
schmalert. 

Die Pulsationen der erweiterten 
Pulmonalarterie sind oft verstarkt. 
Nach KJELLBERG u. Mitarb. (1959) 
sind sie betrachtlich starker als nor­
mal und besonders deutlich im vor­
deren und oberen GefaBsegment 
zu erkennen. Anders als bei den an­
geborenen Herzfehlern mit Vergro­
Berung des Lungenstromvolumens 
iibertragen sich die Pulsationen je­
doch nicht auf die LungengefaB­
verzweigungen. 

1m Gegensatz zur valvularen 
Pulmonalstenose ist der Pulmonal­
bogen bei der infundibularen Stenose 
nicht (Abb.lSl) odernurflach vor­
gewolbt (Abb.lS2). Eineflache Vor­

wOlbung, die unabhangig yom Stenosegrad war, fanden wir bei 4 von 13 Patienten (LOOGEN 
u. VARVITSIOTIS 1963). Pulmonalarterienhauptstamm und Hauptverzweigungen sind bei 
der lnfundibulumstenose nicht erweitert. Die GefaBzeichnung der Lungenperipherie ist 
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entweder normal oder bei hochgradigen Stenosen vermindert. Verstarkte Pulsationen im 
Bereich des Pulmonalbogens oder der Hauptverzweigungen werden nicht beobachtet. 

Das Herz zeigt bei der Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt aIle Ubergange 
von der Norm bis zu extremen VergroBerungen. Die Veranderungen betreffen in erster 
Linie die rechte Kammer und den rechten 
Vorhof. 

Bei leichten Pulmonalstenosen ist das 
Rontgenbild des Herzens - von den er­
wahnten Veranderungen des Pulmonal­
bogens abgesehen - meist unauffallig. 
Bei mittelschweren Stenosen ist die durch 
die Druckbelastung bedingte Hypertro­
phie der rechten Kammer oft bereits so 
ausgepragt, daB sie sich rontgenologisch 
erfassen laBt. Zwar ist auch in diesen 
Fallen das Sagittalbild meist nicht oder 
nur unwesentlich verandert; im Seiten­
biId erkennt man aber oft die ventrale 
Vorwolbung der rechten Kammer an 
ihrer starkeren Anlehnung an die vordere 
Thoraxwand. Dabei verlauft das Infundi­
bulum, worauf SCHAD U. Mitarb. (1963) 
hingewiesen haben, noch annahernd nor­
mal von rechts unten nach links 
oben. Die Herztaille ist meist 
erhalten. Mit Zunahme der 
Stenose verschiebt sich die 
Spitze des rechten Ventrikels 
infolge VergroBerung seiner 
EinfluBbahn nach links. Der 
rechte Ventrikel nimmt einen 
groBeren Teil der Vorderflache 
des Herzens ein, wobei die Herz­
spitze starker in den linken 
Zwerchfellschatten eintaucht. 
Da sich die rechte Kammer 
vor den linken Ventrikel schiebt, 
wird dieser nach hint en abge­
drangt. 

Abb. ISO. Valvulare Pulmonalstenose bei einem 7jahrigen 
J ungen (M.Pe.): Ma13ige Vorwolbung des Pulmonalisbo­
gens. Deutliche Erweiterung der linken Pulmonalarterie 

Bei hochgradigen Stenosen 
sind diese Veranderungen be­
sonders deutlich ausgepragt. 
Die rechte Kammer bildet hier 
meist die linke Herzkontur. 
Das Kammerseptum ist steil­
gestellt und an den linken Herz­
rand verlagert. Die Herztaille 
ist gelegentlich durch die nach 
oben verlangerte AusfluBbahn 
der rechten Kammer und den 

Abb. lSI. Hochgradige infundibulare Pulmonalstenose bei einer 
2Sjahrigen Frau (M.Schr.) (operativ gesichert). Druck im rechten 
Ventrikel 14010 mm Hg. Keine Vorwolbung des Pulmonalisbogens. 

Helle Lungenfelder 

vergroBerten Pulmonalbogen ausgefiillt. Dabei kann das Herz im Sagittalbild von weit­
gehend normaler GroBe sein; im Seitenbild und in den schragen Projektionen lassen 
sich jedoch die Konfigurationsanderungen gut erfassen. 1m Seitenbild erkennt man die 
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Vorwolbung der rechten Kammer gegen die vordere Thoraxwand. Die Abgrenzung der 
rechten Kammer ist oft dadurch erschwert, daB sie im oberen Abschnitt yom ver­
groBerten rechten Herzohr iiberlagert wird. Hier kann das Kymogramm wertvolle Hilfe 

Abb.182. Infundibulare Pulmonalstenose bei einem 14jahrigen Madchen (L.K.La.) (operativ gesichert). Flache 
Vorwolbung des Pulmonalisbogens. Druck im rechten Ventrikel 100/3 mm Hg 

A.bb. 183a u. b. Hochgradige valvulare Pulmonalstenose mit Vorhofseptumdefekt (sog. Fallotsche Trilogie) bei 
einem 39jahrigen Mann (P.Ha.). a Sagittalbild: Herz beiderseits stark verbreitert; verstrichene Herztaille; 
breites GefaBband. Aortenknopf nicht vorspringend. Geringe LungengefaBzeichnung. b Seitenbild: Einengung 
des Retrokardialraumes infolge Verdrangung des linken Ventrikels und linken Vorhofs nach hinten durch 

das stark vergroBerte rechte Herz 
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leisten. In linker vorderer 
Schragstellung projiziert 
sich die linke Herzkontur 
oft in die Wirbelsaule oder 
ragt tiber diese hinaus. 
Dieser Befund darf nicht 
als eine VergroBerung des 
linken Ventrikels gedeu­
tet werden. Er ist Folge 
der Verdrangung des nor­
mal groBen oder sogar ver­
kleinerten linken Ventri­
kels durch die vergroBerte 
rechte Kammer. Das gilt 
auch ftir eine eventuelle 
Oesophagusverdrangung 
nach hinten durch den 
linken Vorhof. 

Der rechte Vorhof ist 
bei hochgradigen Steno­
sen in der Regel ver­
groBert. Das AusmaB der 
VergroBerung ist am be­
sten in der linken Schrag­
steHung zu erkennen. Auf 
der Sagittalaufnahme be-
dingt der rechte Vorhof eine Vorwolbung und 
zeigt ein hoheres Ansetzen an der rechten 
Herzkontur. Oft sind bei hochgradigen Steno­
sen verstarkte Pulsationen am rechten Herz­
rand zu beobachten. Sie sind, wie durch kymo­
graphische Untersuchungen gezeigt werden 
kann, dem rechten Vorhof zuzuschreiben 
und Ausdruck der erhohten Vorhofdruck­
amplituden. 

Nicht selten findet man bei hochgradigen 
Pulmonalstenosen in Abweichung von dem 
aufgezeigten Bild starkere HerzvergroBerun­
gen (Abb.183 u.184). Dies kommt zwar haufi­
ger bei alteren Patienten (Abb. 183a u. b), 
aber keineswegs selten auch bei Kleinkindern 
vor (Abb. 184a u. b). Voraussetzung hierftir 
ist, daB neben der Kammerhypertrophie eine 
Dilatation mit VergroBerung des endsysto­
lischen Volumens besteht. Es ist erstaunlich, 
daB diese Patienten - wie wir vor der 
Operationsara wiederholt gesehen haben -
viele Jahre ihren Beruf austiben konnen, ohne 
klinisch manifeste Zeichen einer Herzinsuffi­
zienz erkennen zu lassen. 

Das Vorliegen einer offenen V orhof­
verbindung mit Rechts-Links-Shunt be­
dingt keine nennenswerten rontgenologischen 

Handbuch der med. Radiologie, Ed. X/4 

a 

b 

Abb.184a u. b. Valvulare Pulmonalstenose bei 
einem 5jahrigen Jungen (J.Ku.) (operativ gesichert). 
Druck im rechten Ventrikel 200/5 mm Hg. a Sagit. 
talbild: beiderseits, vor aHem links verbreitertes 
Herz mit flacher Vorwiilbung des Pulmonalisbogens. 
Geringe LungengefaBzeichnung. b Seitenbild: Ein­
engung des Retrokardialraumes durch Ausdehnung 
des Herzens infolge starker VergriiBerung des rech­
ten Ventrikels mit Verlangerung der AusfluBbahn 

14 
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Abweichungen von dem 
beschriebenen Bild der 
hochgradigen Pulmonal­
stenose ohne Ventrikel­
septumdefekt. Wie bei 
den Fallen ohne Vorhof­
verbindung, ist auch hier 
in der Regel keine Ver­
groBerung des linken 
Vorhofs und Ventrikels 
festzustellen. 1st eine 
leichte oder mittel­
schwere Pulmonalste­
nose mit einem Vorhof­
septumdefekt und Links-

Rechts-KurzschluB 
kombiniert, so konnen 
die rontgenologischen 
Befunde sehr unter­
schiedlich sein, je nach 
dem dominierenden ha­
mod ynamischen Faktor. 
Einmal kann rontgeno­
logisch mehr das Bild 
eines V orhofseptumde-
fektes (Abb.185a), ein 

anderes Mal mehr das einer 
Pulmonalstenose vorherrschen 
(Abb. 185b). 

Hinsichtlich der HerzgroBe 
und Herzkonfiguration bestehen 
im allgemeinen zwischen der val­
vularen und infundibularen Pul­
monalstenose keine wesentlichen 
Unterschiede. Gelegentlich zeich­
net sich jedoch bei der 1nfundi­
bulumstenose die sog. dritte Herz­
kammer als flache Vorwolbung 

Abb. 185a u. b. Pulmonalstenose mit 
Vorhofseptumdefekt und Links-Rechts­
KurzschluB (a) bzw. uberwiegendem 
Links-Rechts-Shunt (b). a 23jahrige Pa­
tientin (A.Scho.). Druckwerte: Pulmo­
nalarterie 17/7mmHg, rechter Ventrikel 
80/0 mm Hg. Links-Rechts-KurzschluB 
7 ,41/min bei Minutenvolumen des kleinen 
Kreislaufs von 12,3 Liter. Nach links 

b verbreitertes Herz; verstrichene Herz-
taille. Deutlich verstarkte LungengefaB­

zeichnung. 1m Bild dominieren die Zeichen des volumenbelasteten rechten Herzens und Lungenkreislaufs. 
b 20jahriger Mann (D.Str.). Druckwerte : linker Ventrikel 120/0 mm Hg, linker Vorhof 11-14/0 mm Hg, 
rechter Ventrikel 140/0 mm Hg, rechter Vorhof 11- 14/0 mm Hg. Links-Rechts-Shunt 1,71/min. Rechts­
Links-Shunt 0,41/min. Gering linksverbreitertes Herz, verstarkte Vorwolbung der Herzkontur. Erhaltene 
Herztaille. Deutliche Vorwolbung des Pulmonalisbogens. Dichter Hilus beiderseits. 1m klinischen Bild standen 

die Zeichen der Pulmonalstenose im Vordergrund 
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an der linken Herzkontur unterhalb des Pulmonalbogens ab (Abb. 186). Wir machten 
diese Beobachtung bei 3 von 13 Patienten mit operativ gesicherter Infundibulumste­
nose ohne Ventrikelseptumdefekt (LOOGEN u. VARVITSIOTIS 1963). 

Obwohl die klinischen, elektro- und phonokardiographischen sowie rontgenologischen 
Befunde in der Mehrzahl der Fane eine selbst flir die Operationsindikation ausreichende 
Diagnose erlauben, verzich-
tet der Kliniker nur ungern 
auf die Bestatigung der Dia­
gnose durch H erzkatheter­
untersuchung und Angio­
kardiographie. Vereinzelt 
kommt es vor, daB sich die 
Durchflihrung spezieller 
Herzuntersuchungen verbie­
tet. Es handelt sich urn jene 
hochgradigen Pulmonalste­
nosen im Sauglings- oder 
Kleinkindesalter, bei den en 
die sofortige Operation die 
alleinige Chance darstellt und 
Herzkatheter oder Kontrast­
mitteluntersuchung nicht 
nur durch Verzogerung der 
Operation ein groBes Risiko 
bedeuten. Andererseits ist 
die Durchflihrung spezieller 
Untersuchungen nicht zu 
umgehen, wenn die klini­
schen Befunde Abweichun­
gen von dem liblichen Bild 
aufweisen; denn es darf nicht 
libersehen werden, daB eine 
Pulmonalstenose durch eine 
Reihe anderer Krankheits-

Abb. 186. Infundibulare Pulmonalstenose bei einem 19jahrigen Mann 
(W.Scho.). Kein vorspringender Pulmonalisbogen, jedoch flache Vorwol­
bung (--+). Caudal der Stelle des eigentlichen Pulmonalisbogens sog. 

3. Herzkammer 

prozesse, Z. B. extra- und intra,kardiale Tumoren, obstruktive Myokarderkrankungen usw. 
vorgetauscht werden kann (LOOGEN 1962). 

Herzkatheteruntersuchung. Der eine Pulmonalstenose beweisende Befund ist del' 
Nachweis einer systolischen Druckdifferenz zwischen der Pulmonalarterie und dem rechten 
Ventrikel. Flir die valvulare Pulmonalstenose spricht ein abrupter einstufiger Ubergang 
der Pulmonalarteriendruckkurve in die Ventrikeldruckkurve. Bei hohergradigen Stenosen 
zeigt sich auBerdem oft beim Zurlickziehen del' Katheterspitze aus derperipheren Pulmonal­
arterie zum verengten Pulmonalostium hin ein systolischer Druckabfall, der urn so deut­
licher ist, je naher die Katheterspitze hinter dem verengten Ostium liegt (Stromungs­
beschleunigungseffekt; V. BUCHEM 1953; BAYER u. Mitarb. 1954). 

Bei del' infundibularen Pulmonalstenose findet sich ein mehrstufiger Drucksprung. 
Der systolische Druck im Infundibulum entspricht dem systolischen Pulmonalarterien­
druck, wahrend der diastolische Infundibulumdruck meist auf den diastolischen Ventrikel­
druck abfallt. Die systolische Druckdifferenz liegt hier am Conuseingang. Bei einer Kom­
bination von valvularer und infundibularer Stenose ist ein zweimaliger systolischer Druck­
sprung zu registrieren. 

Neben der Bestimmung der Stenoseform und ihrer Lokalisation ist ein wesentliches 
Ziel der Herzkatheteruntersuchung der Nachweis oder AusschluB eines gleichzeitig vor­
liegenden Ventrikelseptumdefektes. Die Druckkurve des rechten Ventrikels zeigt bei 

14* 
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Pulmonalstenosen ohne Ventrikelseptumdefekt einen typischen V er la uf; der Druckanstieg 
ist verzogert, das Druckmaximum wird spater erreicht. Die insgesamt symmetrische Kurve 
findet man auch schon bei relativ leichten Pulmonalstenosen (BOUCHARD u. CORNU 1954; 
LOOGEN 1959; ARCINIEGA u. Mitarb. 1961). 

Einschrankend ist zu betonen, daB dieser Kurvenverlauf auch dann zu registrie­
ren ist, wenn eine Pulmonalstenose mit einem funktionell kleinen Ventrikelseptum­
defekt kombiniert ist, worauf nach eigenen Beobachtungen besonders beim Vorliegen 
einer infundibularen Pulmonalstenose geachtet werden muB (LOOGEN u. VARVITSIOTIS). 
Uberschreitet der Druck im rechten Ventrikel den des linken, konnen Atherprobe (In­
jektion in den rechten Ventrikel) und Indicatorverdunnungsmethode weitere diagno­
stische Hinweise fur das Vorliegen eines Ventrikelseptumdefektes geben. 1st der Druck 

b 

Abb. 187 au. b. Angiokardiogramm einer 6jahrigen Patientin (B.Bu.) mit valvularer Pulmonalstenose. a Systo. 
lische Phase: bogenfiirmige Vorwiilbung der Klappenmembran in die poststenotisch erweiterte Pulmonal· 
arterie. Starke Hypertrophie der Crista supraventricularis mit ihrem septalen und parietalen Band. b Wie 

Abb. 187 a: Kontrastmittelstrahl durch das zentrale Ostium mit Richtung nach vorne und oben 

rechts niedriger als links, kann ein kleiner Ventrikelseptumdefekt durch die Indicator­
verdunnungsmethode auch dann nachgewiesen werden, wenn die Bestimmung der Blut­
gasanalysen im Stich laBt (KREUZER u. Mitarb. 1961). 

Bei Kombination einer Pulmonalstenose mit einem Vorhofseptumdefekt konnen durch 
Passage des Defektes mit dem Herzkatheter aus der Kurvenanalyse der rechts- und links­
seitigen Vorhofdruckkurven auf die GroBe des Vorhofseptumdefektes geschlossen und 
das AusmaB des Kurzschlusses bestimmt werden. 

Kontrastmitteldarstellung. Zur Darstellung der anatomischen Bedingungen im 
Bereich der AusfluBbahn des rechten Ventrikels und des Pulmonalostiums ist die gezielte 
Kontrastmittelinjektion in den rechten Ventrikel der ungezielten venosen uberlegen. Die 
selektive Methode hat nicht nur den Vorteil der kontrastmittelreicheren Ventrikelfullung, 
sie vermeidet auch die fur die Beurteilung der AusfluBbahn storende Uberlagerung mit 
der kontrastmittelgefullten Hohlvene und dem rechten Vorhof (JONSSON, BRODEN u. 
KARNELL 1949, 1953). Voraussetzungen fur eine einwandfreie Beurteilung sind Aufnahmen 
in zwei Ebenen und eine schnelle Bildfolge, die sowohl die systolische als auch die dia­
stolische Phase der Herzaktion erfassen. 

Die durch Verschmelzung der Pulmonalklappen gebildete Membran, ihre Beweglich­
keit und das verbliebene Ostium sind in der Regel am besten im Seitenbild zu beurteilen. 
Trotz ihrer Verschmelzung konnen die einzelnen Klappen noch unterschieden werden, 
vor aHem in der diastolischen Phase (KJELLBERG u. Mitarb. 1959). Bei starker Verdickung 
der Membran wird eine derartige Differenzierung unsicher; die Beweglichkeit der Membran 
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ist dann oft deutlich eingeschrankt, wobei die Konturen nicht selten unregelmaBig sind. 
In der Mehrzahl der Fane ist jedoch die Beweglichkeit der Membran erstaunlich. Systolisch 
wird sie bogenformig in die Pulmonalarterie vorgewolbt (Abb. 187a u. b), diastolisch 
ragt sie in das Ventrikellumen vor und unterscheidet sich in dieser Phase nicht oder nur 

a b 

Abb. I88a u. b. Angiokardiogramm (seitlich) eines I2jahrigen Jungen(W.KI.)mit valvularerPulmonalstenose. 
a Systolische Phase: bogenfOrmige Vorwolbung der Pulmonalklappen in die poststenotisch stark erweiterte 
Pulmonalarterie. b Diastolische Phase: keine Vorwolbung der Pulmonalklappen, die sich Yom normalen Ver­
halten in dieser Phase nicht unterscheiden lassen. Pulmonalarterie in der Diastole deutlich schmaler als 

wahrend der Systole 

b 

Abb. I89a u. b. Angiokardiogramm eines 5jahrigen Jungen (T.Er.) mit mittelschwerer valvularer Pulmonal­
stenose. a Sagittalbild: rechter Ventrikel links nicht randbildend. b Seitenbild: valvulare Pulmonalstenose 

deutlich erkennbar 

wenig yom Verhalten normaler Klappen (Abb. 188a u. b). Die GroBe des Ostium, das 
meist zentral, seltener exzentrisch liegt, ist an dem in die Pulmonalarterie "einschieBenden" 
Kontrastmittelstrahl zu erkennen (Abb. 187 b). 

An der Hypertrophie der rechten Kammermuskulatur sind auch das Infundibulum, 
die Crista supraventricularis mit ihrem septalen und parietalen Band sowie die Papillar-



214 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefaBfehler 

muskeln beteiligt. Eine durch die Kontraktion des Ostium infundibuli vorgetauschte 
infundibulare Stenose laBt sich durch den Nachweis eines normal weiten Infundibulums 
in der diastolischen Phase zuverlassig ausschlieBen (Abb. 188a u. b). 

Abb. 190. Angiokardiogramm (sagittal) einer 18jahrigen Pa­
tientin (F .Ha.) mit hochgradiger valvularer Pulmonalstenose: 
In der diastolischen Phase fiillt das Kontrastmittel einen groBen 

rechten Ventrikel aus, der den linken Herzrand bildet 

Abgesehen von der Klarung der 
anatomischen Verhaltnisse im Be­
reich der AusfluBbahn des rechten 
Ventrikels gestattet die Kontrast­
mittelftillung auch eine Beurteilung 
der GroBe und Lageverhaltnisse der 
Herzkammern. Bei hochgradigen 
Stenosen zeigt die Kontrastmittel­
ftillung in der Regel einen vergroBer­
ten rechten Ventrikel, der sich unter 
Aussparung eines schmalen, durch 
die hypertrophierte Kammermusku­
latur bedingten Randstreifens bis an 
den linken Herzrand erstrecken kann. 
Gleichfalls erkennt man in diesen 
Fallen eine Verlagerung des Ventri­
kelseptums nach links und gelegent­
lich eine Ausbuchtung des Kammer­
septums in den linken Ventrikel 
(THURN 1956). Der linke Ventrikel 
ist, wie besonders in der Phase des 
Lavogramms zu sehen ist, durch den 

vergroBertenrechten Ven­
trikel an die Hinterflache 
des Herzens verdrangt. 
Bei leichten und mitte]­
schweren Stenosen wird 
die linke Herzkontur 
meist vom linken Ven­
trikel gebildet (Abb. 189a 
u. b), bei hochgradigen 
Stenosen wird der rechte 
Ventrikel links randbil­
dend (Abb. 190). 

Abb. 191. Angiokardiogramm eines 35jahrigen Mannes (E.Wo.) mit valvu­
larer Pulmonalstenose. Hochgradige Erweiterung des Hauptstammes und 

der linken Pulmonalarterie 

Der Hauptstamm der 
Pulmonalarterie ist fast 
immer mehr oder weniger 
stark erweitert. Nur aus­
nahmsweise fehIt eine 
Dilatation. Bei Kindern 
unter 4 J ahren wird sie je­
doch nach KJELLBERG U. 

Mitarb. (1959) selten be­
obachtet. Die maximale 
Erweiterung findet sich 
meist im distalen GefaB-
abschnitt der Pulmonal-

arterie, wahrend der proximale Abschnitt oft normal oder nur maBig erweitert ist. Nur 
selten ist auch der Anfangsteil unter Einbeziehung der Sinus Valsalvae dilatiert. Die 
Erweiterung der Pulmonalarterie erstreckt sich nicht selten auf die beiden Hauptver-
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zweigungen, von denen 
die linke haufiger und in 
starkerem MaBe betrof­
fen ist (Abb. 191). Die 
LappengefaBe erschei­
nen dagegen schmal und 
kontrastschwach. Das 
im Strahl durch das ver­
engte Pulmonalostium 
in die Pulmonalarterie 
einstromende Blut ist im 
allgemeinen gegen die 
vordere Wand der Pul­
monalarterie gerichtet, 
wo es eine flache V or­
wolbung hervorrufen 
kann. 

Bei der infundibula­
ren Stenose zeigt die 
Kontrastmitteldarstel­

lung eine Einschniirung 
der AusfluBbahn der 
rechten Kammer im Be­
reich des Ostium infundi-
buli (Abb. 192a u. b) mit Bildung einer 
sog. dritten Herzkammer. N ach dem unter­
schiedlichen Verhalten des parietalen und 
septalen Bandes unterteilen KJELLBERG 
u. Mitarb. (1959) die infundibulare Stenose 
in zwei Hauptgruppen. 

Bei der haufigeren Form hat das parie­
tale Band einen anomalen Verlauf. Del' 
rechte Anteil der Crista mit dem parietalen 
Band verlauft nach ventral und links; sein 
Ansatz an der Vorderwand des Ventrikels 
liegt hoher als normal. So entsteht eine um­
schriebene Einengung des Infundibulums 
von hinten, rechts und weniger auch 
von vorn. 

Bei der zweiten Form verlauft das 
septale Band nach ventral und rtlchts 
und setzt an der Vorderwand des rechten 
Ventrikels an. Der linke Anteil der Crista 
ist ventralwarts verlagert. Dadurch er­
folgt eine Einschniirung des Infundibu­
lums von hinten, links und vorn. SchlieB­
lich gibt es auch eine Kombination 
beider Formen. 

Entscheidend fiir die Diagnose der 
infundibularen Stenose ist das Verhalten 

b 

Abb.192au. b.Angiokardiogrammeiner21jiihrigenFrau 
(LKr.) mit infundibuliirer Pulmonalstenose. a Sagittal. 
bild: umschriebene Einengung im Bereich des Ostium 
infundibuli. Starke Hypertrophie des parietalen Bandes. 
Keine poststenotische Erweiterung. b Seitenbild: Ein· 
engung der Kontrastmittelbahn am Ostium infundibuli. 

Weite ,,3. Herzkammer" 

der AusfluBbahn in der diastolischen Phase. Wahrend normalerweise das Infundibulum in 
der Diastole die Weite der Pulmonalarterie erreicht, bleibt bei der Infundibulumstenose 
auch in dieser Phase der Herzaktion eine Verengung der Kontrastmittelbahn bestehen. 
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Die sog. dritte Herzkammer ist in der Mehrzahl der FaIle von normaler Weite; sie 
kann jedoch schmaler und in ganz seltenen Fallen auch einmal deutlich erweitert sein. 

Die Pulmonalarterie ist bei der isolierten Infundibulumstenose in der Mehrzahl der 
FaIle nicht erweitert. Auch bei der Kombination einer infundibularen und valvularen 
Stenose ist die poststenotische Erweiterung der Pulmonalarterie nicht obligato KJELL­
BERG u. Mitarb. (1959) beobachteten eine poststenotische Erweiterung bei 2 von 6 Patienten 
mit einer kombinierten Stenoseform, einmal bei einer isolierten infundibularen Stenose. 

Von den beschriebenen Infundibulumstenosen sind die Verengungen der AusfluBbahn 
der rechten Kammer zu trennen, die Folge "obstruktiver Myokarderkrankungen" sind. 

Abb. 193 au. b. Angiokardiogramm einer symptomatischen infundibularen Pulmonalstenose bei einem 12jahrigen 
Jungen (P.Gr.). Myokardiopathie des linken Ventrikels mit starker Hypertrophie seiner Wand und des 
Kammerseptums. Die Druckwerte ergaben keine AusfluBbahnstenose des linken Ventrikels. Druckwerte: in 
der Pulmonalarterie 29/18 mm Hg, im rechten Ventrikel 70/0 mm Hg. a Sagittalbild nach Kontrastmittel­
injektion in den rechten Vorhof: schmale KontrastmittelstraBe im Bereich der AusfluBbahn der rechten 
Kammer. Infolge der Hypertrophie und Dilatation des linken Ventrikels ist die rechte Kammer nach rechts 
verdrangt. Durch Vorwolbung des Kammerseptums in die AusfluBbahn der rechten Kammer entsteht ein 
Strombahnhindernis im Sinne einer infundibularen Stenose. b Seitenbild: Einengung der AusfluBbahn der 

rechten Kammer durch Vorwolbung des hypertrophierten Kammerseptums 

Meist werden sie im Gefolge einer chronis chen Myokardiopathie des linken Ventrikels 
beobachtet. Bei einer oft enormen Dickenzunahme der Wand des linken Ventrikels und 
des Kammerseptums kann letzteres wahrend der Systole in die AusfluBbahn der rechten 
Kammer vorgewolbt werden und ein Strombahnhindernis bewirken, das eine Infundi­
bulumstenose vortauscht (Abb. 193a u. b) (GROSSE-BROOKHOFF u. LOOGEN 1962). Ab­
gesehen von den unterschiedlichen klinischen Befunden laBt auch das Kontrastmittelbild 
des Herzens meist eine Abgrenzung dieser "Stenoseform" von den oben beschriebenen 
Infundibulumstenosen ohne groBere Schwierigkeit zu, wenn man nur an diese Mog­
lichkeit denkt. 

Bei der selektiven Angiokardiographie kann ein gleichzeitiger Vorhofseptumdefekt 
mit Rechts-Links-Shunt nur dann erfaBt werden, wenn der Katheter wahrend der 
Kontrastmittelinjektion in den rechten Vorhof zurtickschnellt. Aus der zeitlichen Auf­
einanderfolge der Kontrastmitteldarstellung der Pulmonalarterie und des linken Her­
zens mit Aorta kann man auch in diesen Fallen meist einen Ventrikelseptumdefekt 
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zuverlassig ausschlieBen. Dies ist aber nicht moglich, wenn bei einer venosen Angiokardio­
graphie ein sog. Friihlavogramm entsteht, d. h. eine KontrastmittelfiiIlung des linken 
Herzens und der Aorta, bevor das Kontrastmittel den Lungenkreislauf passiert hat (GROB 
u. Mitarb. 1950). Da die angiokardiographische Erfassung eines Vorhofseptumdefektes 
bei der Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt nur ausnahmsweise von Bedeu­
tung sein kann, ist auch die mit diesem Ziel durchgefiihrte venose Angiokardiographie 
nur ausnahmsweise angezeigt. 

Postoperative rontgenologische Befundiinderungen. Die Angaben in der Literatur iiber 
postoperative GroBenanderungen des Herzens sind nicht einheitlich. Neben Abnahme del' 
HerzgroBe (BLOUNT u. Mitarb. 1954; CAMPBELL u. BROCK 1955; HANSON u. Mitarb. 1958) 
werden ein Gleichbleiben oder eine GroBenzunahme des Herzens beschrieben (HOSIER 
u. Mitarb. 1956). 

REINDELL u. Mitarb. (1962) unterscheiden je nach dem postoperativen Verhalten 
drei Gruppen. 

Bei der ersten Gruppe mit maBiger DruckerhOhung bleibt die HerzgroBe von einer 
voriibergehenden, auf die Bettruhe zu beziehenden Verkleinerung des Herzens im wesent­
lichen unverandert. Eine postoperative, aIlseitige VergroBerung des Herzens im Norm­
bereich wird beobachtet, wenn vor der Operation als Folge einer starken Druckbelastung 
(und Verminderung des Restblutes) eine Herzverkleinerung bestand (zweite Gruppe). 

Hat vor der Operation eine Rechtsschadigung mit beginnender Insuffizienz vorgelegen, 
ohne daB das Herzvolumen vergroBert war, bildet sich postoperativ die RechtsvergroBerung 
zuriick (dritte Gruppe). Infolge entsprechender GroBenzunahme des linken Herzens kann 
das Gesamtherzvolumen etwa gleich groB bleiben oder bei Belastung gering zunehmen. Bei 
praoperativer Rechtsschadigung mit Insuffizienz und VergroBerung des Herzens beobachtet 
man postoperativ nur eine geringe Herzverkleinerung, ohne daB die Normalwerte gleich­
altriger Personen erreicht werden. Das Herz bleibt trotz gelungener Ostiumerweiterung 
infolge einer Gefiigedilatation vergroBert und kann im weiteren postoperativen Verlauf 
die AusgangsgroBe iiberschreiten. 

Unter Zugrundelegung der Relation von Herzbreite zu Thoraxbreite fanden wir pra­
operativ bei Patienten mit leichten und mittelschweren Stenosen das Herz mit nur drei 
Ausnahmen (VergroBerungen) von normaler GroBe, wahrend bei den Patienten mit 
schweren Pulmonalstenosen (Druck im rechten Ventrikel iiber 100 mm Hg) die Halfte 
eine VergroBerung des Quotienten iiber 50 % (Mittelwert 55 %) hatte. Bei den post­
operativen Rontgenuntersuchungen - es handelt sich urn 40 Spatbeobachtungen, die 
mehr als ein J ahr nach der Operation vorgenommen wurden - war bei den Patienten 
mit schweren Pulmonalstenosen (24 FaIle) keine wesentliche Anderung der HerzgroBe 
festzustellen. Dagegen wurde jeweils bei 2 Patienten mit leichter (5 FaIle) oder mittel­
schwerer (11 FaIle) Pulmonalstenose eine HerzvergroBerung beobachtet (LOOGEN u. Mit­
arb. 1964). 

Als Ursache der spatpostoperativen GroBenzunahme des Herzens kommen nach unse­
ren Beobachtungen eine Myokardschadigung (entziindliche oder degenerative Verande­
rungen, Gefiigedilatation) oder eine starkere Volumenbelastung des rechten Ventrikels 
in Frage. Der zuletzt genannte Faktor laBt sich heute noch nicht in seiner ganzen Be­
deutung iibersehen. Wir fanden bei Spatbeobachtungen operierter Pulmonalstenosen eine 
Insuffizienz der Pulmonalklappen in 70 % del' Falle. Zwar ist die Klappeninsuffizienz 
meist nur von geringer funktioneller Bedeutung, vereinzelt kann sie aber erheblich sein 
und zu einer postoperativen HerzvergroBerung fiihren (Abb. 194a u. b). 

Auch bei pra- und postoperativ rontgenologisch unveranderter HerzgroBe ergeben 
sich aus den Formanderungen des Herzens Hinweise auf den Operationserfolg. Bei allen 
hochgradigen Pulmonalstenosen beobachteten wir eine Riickbildung und Verkiirzung der 
Vorwolbung der rechten Herzkontur und eine Verlangerung des linken Herzrandbogens. 
Auch die praoperative Verlangerung del' AusfluBbahn des rechten Ventrikels bildet sich 
bei Fallen mit gutem Operationsergebnis zuriick. 
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Der Pulmonalbogen liiBt postoperativ im allgemeinen nur geringe GroBenanderungen 
erkennen. Sie erlauben keine Riickschhisse auf das Ergebnis der Stenoseoperation. Eine 

a 

b 

Abb. 194a u. b. Valvulare Pulmonalstenose bei einem 11- bzw. 13jahrigen Jungen (H.Ko.). a Praoperativ. 
b Postoperativ (2 Jahre spater): deutliche VergroBerung des Herzens beiderseits, vor aHem links 
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VergroBerung des Pulmonalbogens ist dann suspekt auf eine postoperative Klappen­
insuffizienz, wenn sie mit starken systolischen Lateralbewegungen kombiniert ist. 

Postoperative Veranderungen der LungengefaBzeichnung sind bei den Patienten mit 
leichter bis mittelschwerer Stenose nicht oder nur in geringem MaBe festzustellen, wahrend 
bei den schweren Stenosen die zentralen LungengefaBe dichter und breiter erscheinen 
und sich we iter in die Lungenperipherie verfolgen lassen. 

15. Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt (Fallotsche Tetralogie) 

Definition. Die Fallotsche Tetralogie (F ALLOT 1888) ist eine mit einer Mischungs­
cyanose verbundene HerzmiBbildung, die gekennzeichnet ist durch eine Stenose del' 
AusfluBbahn des rechten Ventrikels und/oder des Pulmonalostiums, einen meist hoch­
gelegenen Ventrikelseptumdefekt, eine reitende Aorta und eine Hypertrophie del' Mus­
kulatur des rechten Ventrikels. Zahlreiche Beobachtungen im letzten Jahrzehnt haben 
gezeigt, daB einerseits trotz des Vorliegens del' vier anatomischen Voraussetzungen eine 
Cyanose fehlen und andererseits bei einem normalen Aortenursprung und tiefer gelegenem 
Ventrikelseptumdefekt eine solche bestehen kann. Die trotz der prinzipiell weitgehend 
iibereinstimmenden anatomischen Grundform vorhandenen Variationen des klinischen 
und pathophysiologischen Bildes lassen sich unter dem Begriff der "Pulmonalstenose 
mit Ventrikelseptumdefekt" zusammenfassen, wobei die beiden das Krankheitsbild ent­
scheidend bestimmenden Faktoren beriicksichtigt sind (LOOGEN 1959). 

Anatomie. Trotz del' im Prinzip weitgehend iibereinstimmenden anatomischen Grund­
form weist das anatomische Bild eine erstaunliche Spielhreite auf. Sie bezieht sich sowohl 
auf die Lokalisation und graduelle Auspragung del' Stenose, auf die Lage und GroBe 
des Ventrikelseptumdefektes, als auch auf das Verhalten del' groBen GefaBe. 

Am haufigsten ist die Doppelstenose, d.h. eine Verengung sowohl des Conuseingangs 
(Infundibulum) als auch des Conusausgangs (Pulmonalostium); dann folgt die Verengung 
des gesamten Conus, d. h. die lange infundibulare Stenose; seltener ist eine isolierte 
Conuseingangs- oder Conusausgangsstenose. Bei den Doppelstenosen odeI' del' Conus­
eingangsstenose kommt es zur Bildung einer sog. dritten Herzkammer, die meist klein 
(Durchmesser 2-4 cm) ist, gelegentlich aber so groB sein kann, daB sie die ganze Vorder­
flache des rechten Ventrikels einnimmt (METIANU u. DURAND 1954). 

Nicht nul' Form und Lokalisation del' Stenose, sondern auch del' Stenosegrad sind 
von Fall zu Fall unterschiedlich. Neben geringen Verengungen bis zu den hochgradigen 
Stenosen odeI' dem volligen VerschluB del' AusfluBbahn gibt es aIle Ubergange. 

Zwischen dem Stenosegrad und dem "Uberreiten" del' Aorta besteht eine oft enge 
Korrelation derart, daB im allgemeinen das Uberreiten der Aorta urn so starker ist, 
je ausgepragter die Stenose und umgekehrt. 

Bis zu einem gewissen Grad besteht auch eine Beziehung zwischen dem Stenosegrad 
und del' Weite der Pulmonalarterie. Je hohergradig die Stenose, um so geringer ist das 
Lumen der LungengefaBe. Ein Kollateralkreislauf fiihrt jedoch gelegentlich dem Lungen­
kreislauf ein so groBes Blutvolumen zu, daB die LungengefaBe in Relation zum Grad 
der Pulmonalstenose unverhaltnismaBig weit sind. Nicht selten ist die Lungenarterie 
einer Seite - in del' Mehrzahl del' FaIle die linke Lungenarterie (PATTINSON u. EMANUEL 
1957) - weiter als die del' anderen; vereinzelt ist nur eine Lungenarterie ausgebildet, 
wahrend die andere Lungenhalfte ausschlieBlich iiber den Kollateralkreislauf versorgt 
wird (METIANU u. DURAND 1954; McKIM u. WIGLESWORTH 1954). Del' Kollateralkreislauf 
ist im allgemeinen um so starker ausgepragt, je hohergradig die Stenose ist. Er wird im 
wesentlichen gebildet von den erweiterten und oft auch vermehrten Bronchialarterien, 
von im Mediastinum verlaufenden GefaBen, die teils aus del' A. mammaria interna, 
teils aus del' Aorta entspringen, auBerdem von oesophagealen, perikardialen und pleuralen 
GefaBen. DaB einem persistierenden Ductus arteriosus fiir den Kollateralkreislauf eine 
besondere Bedeutung zukommt, braucht kaum besonders erwahnt zu werden. 
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Der Ventrikelseptumdefekt liegt in der uberwiegenden Mehrzahl der FaIle im Bereich 
der Pars membranacea und hat eine GroBe von 1-2,5 cm im Durchmesser. 

Die Aorta ist bei der Fallotschen Tetralogie oft gegenuber der Norm erweitert, wobei 
diese Erweiterung in der Regel umgekehrt proportional dem Grad der Pulmonalstenose 
ist. Je hohergradig die Stenose, urn so groBer sind das in die Aorta gelangende Blut­
volumen und urn so weiter deren Lumen. 

Ein haufiger Befund ist die Rechtslage des Aortenbogens (20-25 % der FaIle), im 
amerikanischen Schrifttum auch "Corvisart's disease" genannt. 1m allgemeinen kreuzt 
dabei die descendierende Aorta im unteren Thoraxdrittel nach links und tritt an normaler 
Stelle durch das Zwerchfell. Seltener findet die Kreuzung im oberen Thorax statt, wobei 
die Aorta dann wie ublich links der Wirbelsaule descendiert. Neben dem anomalen Aorten­
verlauf werden haufiger als sonst auch Anomalien im Ursprung und Verlauf der yom 
Aortenbogen abgehenden groBen GefaBe angetroffen, z. B. ein retrooesophagealer Verlauf 
einer A. subclavia bei 36 von 841 Fallen (= 4,3 %) im Untersuchungsgut von BAHNSON u. 
BLALOCK (1950), in 14% (gegenuber normal in 0,7%) im Untersuchungsgut von PAT­
TINSON U. EMANUEL (1957). 

Die Hypertrophie des rechten Ventrikels ist ein konstanter Befund. Dabei kann das 
Lumen der rechten Kammer vergroBert sein. Oft ubertrifft die rechte Herzhalfte die 
linke an Volumen und Muskelmasse (SCHOENMACKERS u. ADEBAHR 1955). 

In Verbindung mit der Fallotschen Tetralogie kommen zahlreiche weitere Anomalien 
vor, so z. B. eine offene Vorhofkommunikation (25-40 %), eine Persistenz der linken 
oberen Hohlvene mit Einmundung in den rechten Varhof, Anomalien des Knochensystems, 
Mongolismus etc. 

Hiiufigkeit. Von FALLOT (1888) wurde der Antei1 der nach ihm benannten Herzanomalie auf 70 % 
der angeborenen cyanotischen Herzfehler geschatzt. MANNHEIMER (1949) fand die Fallotsche Tetra· 
logie in 53 %, METIANU U. DURAND (1954) in 67 % der eine Cyanose bedingenden Herzanomalien. In 
unserem Krankengut von rund 5000 angeborenen Angiokardiopathien entfielen auf die Fallotsche 
Tetralogie 20 %, wahrend ihr Anteil an den cyanotischen Vitien 71 % betrug. 

Pathophysiologie. Die Pathophysiologie der Pulmonalstenose mit Ventrikelseptum­
defekt wird entscheidend durch die Stenose in der AusfluBbahn des rechten Ventrikels 
oder des Pulmonalostiums und durch den Ventrikelseptumdefekt bestimmt. Der Ven­
trikelseptumdefekt ist meist so groB, daB ein systolischer Angleich der Druckwerte im 
rechten und linken Ventrikel besteht, wobei die Lokalisation des Defektes ohne wesent­
liche Bedeutung ist. Durch den groBen Ventrikelseptumdefekt ist der rechte Ventrikel 
an den groBen Kreislauf "angeschlossen", so daB man aus dem unblutig (RR) ermittelten 
Brachialarteriendruck auf die Hohe des systolischen Druckes im rechten Ventrikel schlieBen 
kann. 1m Gegensatz zur Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt ist daher die 
systolische Druckerhohung im rechten Ventrikel nicht yom Stenosegrad, sondern yom 
Stromungswiderstand im groBen Kreislauf abhangig. Die GroBe des aus dem rechten 
Ventrikel in den kleinen und groBen Kreislauf gelangenden Blutvolumens ist von der 
Relation des Stromungswiderstandes in der verengten AusfluBbahn der rechten Kammer 
zu dem in der Peripherie des groBen Kreislaufs abhangig. Je hohergradig die Stenose ist, 
urn so geringer ist das yom rechten Ventrikel in den Lungenkreislauf gelangende Blut­
volumen, urn so groBer das KurzschluBvolumen, der Rechts-Links-Shunt. Bei hoch­
gradigen Stenosen kann das Zirkulationsvolumen des groBen Kreislaufs das Zwei- bis 
Dreifache des Lungenzirkulationsvolumens betragen. Bei leichten Stenoseformen sind 
das Lungenzirkulationsvolumen und damit auch der Pulmonalarteriendruck bei relativ 
geringem Shuntvolumen annahernd normal. 

1st die Stenose so gering, daB der durch sie bedingte Stromungswiderstand etwa 
gleich hoch wie der im groBen Kreislauf ist oder dies en sogar unterschreitet, so besteht 
anstelle des Rechts-Links-Shunts der Fallotschen Tetralogie ein gekreuzter oder aus­
schlieBlich von links nach rechts gerichteter KurzschluB. Hier liegen flieBende Ubergange 
zum Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose vor, wobei eine Zuordnung zu der 



Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt (Fallotsche Tetralogie) 221 

einen oder anderen Krankheitsform bis zu einem gewissen Grade willkiirlich ist. Die 
Unterscheidung sollte man yom Verhalten des Pulmonalarteriendrucks abhangig machen 
und die Falle mit einem erniedrigten oder normalen Druck in der Lungenschlagader 
zum Krankheitsbild der Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt, die Falle mit er­
hohtem Pulmonalarteriendruck zur Krankheitsgruppe des Ventrikelseptumdefektes mit 
Pulmonalstenose zahlen (LOOG EN 1961). 

In dem Bemiihen, das Lungenzirkulationsvolumen auf einem fiir die Aufrechterhaltung 
des Lebens ausreichenden Niveau zu halten, bildet der Organismus einen Kollateral­
kreislauf aus. Die durch die Kollateralen in die Lungenstrombahn flie13ende Blutmenge 
kann 1-2 Liter/min betragen (BING u. Mitarb. 1947). Sie ist im allgemeinen urn so gro13er, 
je hohergradig die Pulmonalstenose ist. Die gro13e Bedeutung des Kollateralkreislaufs 
erhellt am eindrucksvollsten am Beispiel der Patienten mit Pulmonalatresie (Pseudo­
truncus), die nicht selten das Erwachsenenalter erreichen. 

In einem hohen Prozentsatz der Fallot-Kranken (40% nach METIANU U. DURAND 
1954) besteht eine offene Vorhofverbindung, die einen zweiten Shuntweg ermoglicht. 
Da der rechte Vorhof bei den Patienten mit starkeren Stenosen ein gro13eres Blutvolumen 
als der linke Vorhof erhalt, tritt ein Teil des Blutes durch den Vorhofseptumdefekt in 
das linke Herz iiber, das auf diese Weise ein gro13eres Blutvolumen als die vergleichbaren 
Anomalieformen ohne Vorhofseptumdefekt erhalt. 

Klinik. Die unterschiedlichen pathophysiologischen Bedingungen bei der Pulmonal­
stenose mit Ventrikelseptumdefekt erklaren auch die gro13e Variationsbreite der klinischen 
Erscheinungsform. Von den leichten Fallen mit gutem korperlichen Leistungsvermogen 
und ohne erkennbare Cyanose bis zu den schweren Formen mit hochgradiger Cyanose 
und Leistungsminderung gibt es alle Ubergange. Eine Einteilung in vier Gruppen oder 
Schweregrade hat sich als zweckma13ig erwiesen (Tabelle 9). 

Tabelle 9. Klinische Befunde bei Pulmonalstenosen mit Ventrikelseptumdefekt 

Typ Cyanose I Trommel- Korperiiche Hockerstellung I Korperliches ! Hb : 0,-Defizit 
schlegel Entwicklung Leistungsvermogen , ing in % 

I 

I I keine ! keine normal keine gut 15,8 
II bei Belastung gering normal selten gering 16,7 5-15 

eingeschrankt 
III deutlich deutlich reduziert meist deutlich 17,6 15-30 

I praktisch immer 

eingeschrankt 

I tiber 30 IV stark stark stark reduziert stark 20,5 
eingeschrankt 

Zur Gruppe 1 werden die besonders giinstigen FaIle ohne Cyanose und ohne Trommel­
schlegel bildungen gezahlt. Die korperliche Entwicklung der Patienten ist normal, ihr 
korperliches Leistungsvermogen erstaunlich gut. Ein arterielles Sauerstoffdefizit liegt 
nicht vor. 

Bei den Patienten der Gruppe 11 ist die Cyanose in der Ruhe nicht zu erkennen oder 
nur eben angedeutet; sie tritt jedoch bei korperlicher Belastung in Erscheinung. Trommel­
schlegelbildungen der Finger- und Zehenendglieder fehlen oder sind in nur leichtem 
Ma13e vorhanden. Auch bei diesen Patienten ist die korperliche Entwicklung normal, 
wahrend das korperliche Leistungsvermogen merklich eingeschrankt ist. Das arterielle 
Sauerstoffdefizit betragt 5-15 %. 

Die Gruppe 111 umfa13t Patienten mit dem "klassischen Bild" der Fallotschen Tetra­
logie: deutliche Cyanose bereits in der Ruhe, Trommelschlegelform der Finger- und 
Zehenendglieder, Hockerstellung bei Ermiidung, verzogerte korperliche Entwicklung, 
deutliche Einschrankung des korperlichen Leistungsvermogens. Das Sauerstoffdefizit 
liegt zwischen 15 und 30 %. 
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Die Patienten der Gruppe IV bieten von vornherein ein ernstes Krankheitsbild mit 
starker Cyanose, Dyspnoe und korperlicher Unterentwicklung. Die Kinder konnen zum 
Teil nicht einmal gehen und liegen mit angezogenen Beinen im Bett. Sie unterscheiden 
sich von den Patienten der anderen drei Gruppen auBerdem durch den Auskultations­
befund. Das charakteristische systolische Gerausch kann vollig fehlen, oder es ist auf 
den Anfangsteil der Systole begrenzt. Nicht selten ist bei diesen Patienten ein systolisch­
diastolisches Gerausch festzustellen als Ausdruck einer Ausgleichversorgung des Lungen­
kreislaufs tiber AnastomosegefaBe. Das 02-Defizit liegt im allgemeinen tiber 30 %. 

a 

Abb. 195a u. b. Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt des klinischen Schweregrades I bei einem 15jahrigen 
Jungen (J.Sp.). a Sagittalbild: auBer einer maBigen Vorwolbung der oberen rechten Herzkontur keine 
krankhafte Formveranderung. Flache Vorwolbung des Pulmonalisbogens. Normale LungengefaBzeichnung. 

b Seitenbild: keine Besonderheiten 

Das Elektrokardiogramm bei der Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt ist sehr 
einheitlich und zeigt keine sicher verwertbaren Unterschiede innerhalb der vier Gruppen: 
durchweg findet man einen Rechtstyp, der Vektordifferenzwinkel QRSjT ist in der 
Mehrzahl der Fane groBer als 60°. In den Brustwandableitungen ist die R-Zacke in den 
Ableitungen vom rechten Herzen im allgemeinen groB, S ist dagegen klein oder nicht vor­
handen. Ein gelaufiger Befund ist die Verspatung der endgiiltigen Negativitatsbewegung 
rechts pracordial. Die T-Zacken sind in den Ableitungen von der rechten Thoraxseite 
meist negativ. 

Nur ausnahmsweise findet man einen von dem beschriebenen Bild starker abweichen­
den Befund. Ein linkstypisches Elektrokardiogramm bei einer operativ gesicherten Pul­
monalstenose mit Ventrikelseptumdefekt wurde von GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN U. 

SCHAEDE (1960) beschrieben. 
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Rontgenbefunde. Die von Gruppe zu Gruppe unterschiedlichen hamodynamischen 
Bedingungen bestimmen auch die ri::intgenologisch faBbaren Veranderungen der Herz­
konfiguration und der Lungenzeichnung. 

Die von ROESLER (1928) als "pseudo-aortische Konfiguration", von VAQUEZ und 
BORDET (1928) als "camr en sabot" bezeichnete Herzform, die als die klassische Kon­
figuration des Herzens bei der Fallotschen Tetralogie gilt, ist nur eine ri::intgenologische 
Erscheinungsform und gewiB kein konstanter Befund. Diese Umformung des Herzens, 
die darauf zuriickzufiihren ist, daB der rechte Ventrikel im Bereich der angehobenen 

Abb.195b 

Herzspitze randbildend wird und del' Pulmonalbogen zuriicktritt, ist nur bei den hoch­
gradigen Pulmonalstenosen mit Ventrikelseptumdefekt der klinischen Gruppen III and IV 
zu beobachten. Sie ist am starksten ausgepragt bei den Fallen mit Pulmonalatresie 
(Pseudotruncus), bei denen das gesamte Blutvolumen des rechten Ventrikels in die Aorta 
ausgeworfen wird und die Ausstri::imungsrichtung von links vorn unten nach rechts oben 
verlauft, wahrend normalerweise die Achse der AusfluBbahn der rechten Kammer etwa 
senkrecht auf dem Zwerchfell steht (ZDANSKY 1949). Je geringer die Pulmonalstenose, 
um so gri::iBer ist die durch die pulmonale AusfluBbahn stri::imende Blutmenge. Die dadurch 
bedingte iiberwiegende Ausstri::imung des Elutes in normaler Richtung und die starkere 
Ausdehnung der rechten Kammer nach oben nahert die Herzform im Sagittalbild mehr 
und mehr der Norm (Abb. 195-198). 

Allen Formen der Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt ist eine Vergroj3erung 
des rechten Ventrikels gemeinsam. Abgesehen von einem kleinen Abschnitt am rechten 
Herzrand, in dem der rechte Vorhof randbildend wird, nimmt er - ausgenommen bei 
Patienten der Gruppe I - die ganze Vorderflache des Herzens ein. Die Vergri::iBerung 
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a 

b 

Abb. 196a u. b. Pulmonalstenose mit Ventrikel­
septumdefekt des klinischen Schweregrades II bei 
einem 7jahrigen Madchen (A.Scho.). a Sagittalbild: 
links- und rechtsbetontes Herz mit verstrichener 
Herztaille und Erweiterung der linken Pulmonal­
arterie. b Seitenbild: keine verwertbaren Form-

anderungen 

der rechten Kammer ist am be­
sten im Seitenbild nachweisbar. 
In vielen Fallen erkennt man 
dann eine starkere Vorwolbung 
der vorderen Herzkontur gegen 
die Thoraxwand. In linker 
Schragstellung ist dagegen die 
Beurteilung der GroBenverhalt­
nisse der rechten Kammer durch 
die in der Mehrzahl der FaIle be­
stehende Verlagerung der Aorta 
nach vorne erschwert. 

Bei den schweren Krankheits­
formen der klinischen Grup­
pen III und IV, die zweifellos die 
Mehrzahl der Pulmonalstenosen 
mit Ventrikelseptumdefekt aus­
machen, werden infolge Auswei­
tung der rechten Kammer nach 
links und einer gleichsinnigen 
Drehung des Herzens nach links 
der meist kZeine Zinke VentrikeZ 

nach dorsal abgedrangt, die Herzspitze ange­
hoben (WEGELIUS u. LIND 1952). Das Septum 
interventriculare wird mehr oder weniger in die 
Frontalebene gertickt; gelegentlich zeichnet es 
sich durch eine flache Eindellung an der linken 
Herzkontur (Sulcus longitudinalis anterior) ab, 
wodurch eine Abgrenzung beider Kammern 
ermoglicht wird. In anderen Fallen sitzt der 
linke Ventrikel "mtitzenahnlich" der hinteren 
Herzgrenze auf (EEK 1949). Durch dieses Ver­
halten wird oHensichtlich, daB der groBe Herz­
schatten durch die VergroBerung des rechten 
Ventrikels bedingt ist, der nicht nur eine Hyper­
trophie, sondern auch eine Dilatation zugrunde 
liegen dtirften (THURN 1956, 1958). Infolge der 
abnormen Drehungs- und Lageverhaltnisse des 
Fallot-Herzens wird die Wirbelsaule in der lin­
ken vorderen Schragstellung in der Regel ganz 
oder teilweise yom linken hinteren Herz­
schatten bedeckt (A b b. 199). Aus den genannten 
Grtinden ware es falsch, hieraus auf eine Ver­
groBerung des linken Ventrikels zu schlieBen. 

Der rechte H erzrand wird im Sagittalbild in 
der Regel wenigstens im oberen ersten bis 
zweiten Drittel yom rechten Vorhof gebildet. 
Eine Verbreiterung des Herzens nach rechts 
kann sowohl durch eine VergroBerung des 

rechten Ventrikels, der den zugehorigen Vorhof nach lateral verschiebt, als auch 
durch eine VergroBerung des Vorhofs selbst bedingt sein. Die Entscheidung, welcher von 
beiden Faktoren maBgebend ist, kann sehr schwierig werden. Bei einer VergroBerung des 
rechten Vorhofs, im allgemeinen nur wenig ausgepragt, ist in vorderer rechter Schrag-
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stellung eine Einengung des retrokardialen Dreiecks im unteren Drittel zu erkennen. Die 
VergroBerung wird vor allem bei Dekompensation der rechten Kammer deutlich. 

Der linke Vorhof ist infolge der Linksdrehung des Herzens starker nach hinten ver­
lagert als gewohnlich. Daher findet sich im Oesophagogramm nicht selten eine Ver­
drangung der Speiserohre nach rechts, woraus nicht auf eine VergroBerung des linken 
Vorhofs geschlossen wer­
den darf. Dieser ist in 
den unkompliziertenFaIlen 
von FaIlotscher Tetralogie 
rontgenologisch nicht auf­
faIlend und nur selten ab­
grenzbar. 

Ein charakteristischer 
rontgenologischer Befund 
bei den schweren Krank­
heitsformen der Pulmonal­
stenose mit Ventrikelsep­
tumdefekt ist die Konkavi­
tat der linken oberen H erz­
kontur(Abb.197u.198). Sie 
ist eine Folge der infundi­
bularen Stenose, der Hypo­
plasie und zum Teil auch 
einer medial warts erfolgten 
Verlagerung der Pulmonal­
arterie (Abb. 200). Aus die­
sen Grunden ist es oft nicht 
moglich, die GroBe bzw. die 
Weite der Pulmonalarterie 
auf Grund der ublichen 
Rontgenuntersuchung zu 
beurteilen (KJELLBERG u. 
Mitarb. 1959). Selten sieht man im Bereich der 
linken oberen Herzkontur eine meist flache konvex­
bogige Vorwolbung als Folge einer sog. dritten Herz­
kammer (Abb. 201, vgl. auch Abb. 207). Eine der­
artige Veranderung der Herzkontur kann auch 
durch das linke Herzohr verursacht sein. Durch 
Drehung des Patienten in die rechte vordere Schrag­
stellung kann jedoch unschwer die Art der Vor­
wolbung differenziert werden. 

Die Aorta ist bei den schweren Krankheits­
formen meist verbreitert. Ihre Pulsationen sind 
verstarkt. KJELLBERG u. Mitarb. (1955) beobach­
teten eine Dilatation der Aorta in einem Drittel 
aller FaIlot-Patienten (ohne Berucksichtigung des 
Schweregrades). In etwa 20-25 % aller FaIle 

Abb. 197 a u. b. Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt 
des klinischen Schweregrades III bei einem 5jahrigen Madchen 
(S.Lu.). a Sagittalbild: linksbetontes Herz mit abgerundeter 
Herzspitze. Angedeutete Konkavitat im Bereich des Pulmo­
nalisbogens. Geringe LungengefaBzeichnung. b Seitenbild: 

keine verwertbaren Formanderungen des Herzens 
Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 

a 

h 

15 
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besteht eine Rechtslage des Aortenbogens (20% nach ABBOTT 1936 und TAUSSIG 1947, 
19 % nach EEK 1949, 22 % nach GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN u. SCHAEDE 1960). 

Der anomale Aortenverlauf ist meist schon bei der iiblichen Rontgenuntersuchung 
festzustellen. In fraglichen Fallen wird er durch die Oesophagusdarstellung und den 

a b 

Abb. 198a u. b. Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt des klinischen Schweregrades IV bei einem 
5jahrigen Madchen (J.Kii.). a Sagittalbild: nach links verbreitertes Herz mit angehobener Herzspitze 
und fehlendem Pulmonalisbogen (sog. Camr en sabot- oder Holzschuhform). Relativ breites GefaBband. 

Verminderte LungengefaBzeichnung. b Seitenbild: keine verwertbaren Formanderungen des Herzens 

Abb.199 Abb.200 

Abb.199. Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt des klinischen Schweregrades IV bei einem 9jahrigen 
Madchens (E.Br.). In linker Schragstellung wiilbt sich das Herz verstarkt nach hinten in die Wirbelsaule vor. 

Helles Pulmonalisfenster 

Abb.200. Angiokardiogramm bei einer Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt des klinischen Schwere­
grades IV (4jahriges Madchen H.Br.). Deutliche Verlagerung der Pulmonalarterie nach medial 
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Nachweis einer Impres­
sion der Speiserohre an 
seiner rechten Flanke er­
kennbar. Die abstei­
gende Aorta verlauft 
dabei im allgemeinen im 
oberenDrittelrechts der 
Wirbelsaule und kreuzt 
erst im weiteren Verlauf 
nach links, um an der 
iiblichen Stelle das 
Zwerchfell zu passieren. 
Die Beurteilung des 
Aortenverlaufs ist bei 
der iiblichen Aufnahme­
technik haufig nicht 
moglich; sie erfordert 
oft Hartstrahlaufnah­
men. N ur selten ist der 
Rechtsaortenbogen mit 
einem Arcus circum­
flexus kombiniert, er­
kenntlich an einer Im­
pression an der Hinter­
wand der Speiserohre. 
Durch die Rechtslage 
des Aortenbogens tritt 
die Konkavitat der lin­
ken oberen Herzkontur 
weniger deutlich hervor. 
Sie verlauft dadurch 

Abb. 201. Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt des klinischen Schwere· 
grades III bei einem 15jahrigen Patienten (H.Schl.). Herz nach links ver­
breitert, Herzspitze angehoben. Gestreckter Verlauf der linken oberen Herz­
kontur, die in ihrem mittleren Drittel eine flache Vorwolbung zeigt, bei der 

es sich um die sog. "Dritte Herzkammer" handelt 

mehr gestreckt (Abb. 202) . Da del' Rechts­
aortenbogen die obere Hohlvene nach 
rechts abdrangt, erscheint der GefaBschat­
ten oft auffallend breit. Dies ist besonders 
dann der Fall, wenn zusatzlich die linke 
obere Hohlvene persistiert, eine GefaB­
anomalie, die nicht selten mit einer Fal­
lots chen Tetralogie kom biniert ist (LOOG EN 

u. Mitarb. 1959). 
Bei den schweren Krankheitsformen 

ist als Folge des verringerten Lungenzir­
kulationsvolumens eine verstarkte Transpa­
renz der gefaj3armen Lungenfelder festzu­
stellen. Fehlende oder auffallend geringe 
Pulsationen im Hilusgebiet sind ein wich­
tiges diagnostisches Kriterium. Wie bereits 
betont wurde, ist die Beurteilung der 
PulmonalarteriengroBe jedoch oft durch 
die Verlagerung dieses GefaBes nach medial 
erschwert und wird erst durch die Kon­
trastmittelfiillung ermoglicht. Von TAUS­
SIG (1947) wurde dem "hellen Pulmonalis-

Abb. 202. Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt 
des klinischen Schweregrades II-III bei einem 7jahri­
gen Madchen (K.Wi.). Linksbetontes Herz. Gestreckter 
Verlauf der linken oberen Herzkontur. Rechtslage des 

Aortenbogens 

15* 
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fenster", das in linker vorderer Schragstellung sichtbar wird, eine besondere diagnos­
tische Bedeutung beigemessen. Dieses Fenster wird nach vorne, oben und hinten 
von der Aorta begrenzt (vgl. Abb. 199). Normalerweise wird das Pulmonalisfenster durch 
die linke Pulmonalarterie, deren pulsatorische Bewegungen in diesem Bereich gut ab­
grenzbar sind, verdichtet. Je geringer die Lungendurchblutung ist, um so heller erscheint 
das Pulmonalisfenster. Sein diagnostischer Wert wird dadurch eingeschrankt, daB es 
auch bei anderen mit Verminderung der Lungendurchblutung kombinierten angeborenen 
Herzfehlern zu beobachten ist, durch einen breit absteigenden linken Bronchus vorge­

Abb. 203. Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt des klinischen 
Schweregrades IV bei einem 27jahrigen Patienten (J.Kr.). Kein systo­
lisches Gerausch. Nach links verbreitertes Herz mit leicht angehobener 
Herzspitze. Konkavitat der linken oberen Herzkontur. Verbreitertes 
GefaJ3band. Deutlich vermehrte, retikulare Lungenzeichnung. Usuren 

an den Unterrandern der linken 5.~8. Rippe 

tauscht werden oder infolge 
einer Verlaufsanomalie der 
Aorta trotz einer geringen 
Lungendurchblutung ver­
dichtet erscheinen kann. Es 
istdaherwichtiger, die GroBe 
der GefaBpulsationen im Be­
reich des Pulmonalisfensters 
als den Dichtegrad der Be­
urteilung zu grunde zu legen 
(EEK 1949). 

Trotz einer hochgradigen 
"Pulmonalstenose" , sel bst 
bei einer Pulmonalarterien­
atresie, kann die Lungen­
gefiiJ3zeichnung deutlich aus­
gepragt sein oder sogar nor­
mal erscheinen. Dies ist der 
Fall, wenn tibereinenoffenen 
Ductus arteriosus oder an­
dere GefaBe ein funktionell 
starker Kollateralkreislauf 
ausgebildet ist. Haufiger ist 
jedoch in jenen Fallen eine 
mehr retikulare GefaBzeich­
nung festzustellen, die be­
sonders im Hilusbereich und 
in den basalen Lungen­
abschnitten lokalisiert ist 
(Abb. 203). Gelegentlich ist 

die GefaBzeichnung einer Lungenseite wesentlich starker als die der anderen. Bei derarti­
gen Beobachtungen besteht der Verdacht einer Pulmonalarterienhypo- oder -aplasie auf 
der hellen Lungenseite. 

Vereinzelt beobachtet man bei der Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt Rippen­
U8uren (MUSSHOFF 1955). Sie sind als Folge starkerer KollateralgefiiBbildungen aufzu­
fassen. Meist sind sie auf die linke Seite begrenzt, seltener beidseitig vorhanden (Abb. 203 
u. 204). In unserem Untersuchungsgut fanden wir praoperativ Rippenusuren in 8 von 250 
Fallen (STURM u. LOOGEN 1962). Haufiger treten die Veranderungen an den Unterrandern 
der Rippen nach Anastomose-Operationen zwischen einer A. subclavia und einem Ast der 
Pulmonalarterie (BLALOCK, TAUSSIG) auf, und zwar vorwiegend dann, wenn sich die 
Anastomose infolge Thrombose verschlieBt. Sie sind dann im allgemeinen auf der Seite 
der Anastomose lokalisiert. 

KollateralgefaBe verursachen gelegentlich auch am Oesophagus kleinere Impressionen. 
Bei der Kombination einer Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt mit einer 

Dextrokardie konnen verstarkte Transparenz und GefaBarmut der Lungenfelder, sowie 
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eine Konkavitat der rechten oberen Herzkontur in so typischer Weise ausgepragt sein, 
daB im Zusammenhang mit den klinischen Befunden die Diagnose auch dann nicht 
schwierig ist. Nicht selten liegen aber noch weitere Anomalien vor, durch die das Bild 
der Fallotschen Tetralogie so verwischt wird, daB erst durch die speziellen Herzunter­
suchungen eine Klarung des Anomaliekomplexes gelingt. 

Besser als bei der iiblichen 
Rontgenuntersuchung kann 
durch das K ymogramm eine Ab­
grenzung der einzelnen Herz­
und GefaBabschnitte ermog­
licht werden. Die verstarkten 
Amplituden an der Aorta kon­
trastieren mit den "stummen" 
Hili und zeigen dadurch die 
unterschiedliche Volumenbe­
lastung der beiden GefaBab­
schnitte. Die Lokalisation des 
Aortenbogens, im gewohnlichen 
Rontgenbild oft schwer erkenn­
bar, laBt sich durch das Kymo­
gramm zuverlassiger bestim­
men. Die Herzrandbewegungen 
zeigen keine Besonderheiten. 
Eine Vorwolbung in der Herz­
bucht, wie sie bei Bildung einer 
sog. dritten Herzkammer be­
obachtet wird, kann durch den 
Nachweis von Ventrikelzacken 
als zur rechten Kammer ge­
horend erkannt werden. 

Die Elektrokymographie ist 
bei der Fallotschen Tetralogie 
von nur geringem diagnosti­
schen Wert. Zudem ist es wegen 
des anomalen Verlaufs der Pul­
monalarterie schwer, oft sogar 
unmoglich, verwertbare Kur­
yen der Lungenschlagader zu 
registrieren. Wenn dies gelingt, 
zeigen die Kurven nach einem 
steilen Anstieg einen horizon­
talen Verlauf und eine redu­
zierte Incisur sowie eine dikrote 
Welle (KJELLBERG u. Mitarb. 
1959). 

Wie bereits gesagt, ist das 
besprochene rontgenologische 
Bildkein konstanter Befund bei 
der Pulmonalstenose mit V en­
trikelseptumdefekt, wenn er 
auch mit graduellen Abstufun­
gen in der Mehrzahl dieser 
Krankheitsgruppe angetroffen 

a 

b 

Abb. 204a u. b. Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt des klini­
schen Schweregrades IV bei einer 18jiihrigen Patientin (R.He.). 
a Sagittalbild: Coeur en sabot-Form des Herzens. Leichte retikuliire 
Lungenzeichnung in beiden Lungenfeldern. Deutliche Rippenusuren 
rechts. Geringgradige Rippenusuren links. Zustand nach Resek­
tion der 3. Rippe links (Blalocksche Operation). b Angiokardio­
gramm: Kontrastmittelfiillung der Intercostalarterien, die mit ihren 

Verlaufsschlingen die Rippenusuren ausfiillen 
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wird. Bei leichteren Stenosegraden sind die fiir die Diagnose der Anomalie "charakteristi­
schen" Befunde stark abgewandelt oder vollig "verwischt". Infolge des groBeren durch 
die pulmonale AusfluBbahn stromenden Blutvolumens erfahrt die rechte Kammer eine 
starkere Ausdehnung nach oben, die Pulmonalarterie ist von normaler Weite oder sogar 
erweitert. Hierdurch wird die Herztaille ausgefiillt. Die LungengefaBzeichnung ist normal 
oder sogar gering verstarkt. Da in diesen Fallen auch der linke Vorhof und Ventrikel ein 
der Norm angenahertes Blutvolumen erhalten, ist die Linksdrehung des Herzens nur 
gering; die Herzspitze ist nicht, keinesfalls diagnostisch verwertbar, angehoben (vgl. 
Abb. 195 u. 196). Vereinzelt kann die LungengefaBzeichnung so stark sein, daB Bilder ent­
stehen, wie wir sie auch beim Ventrikelseptumdefekt sehen. Bei derartigen Grenzformen 
konnen haufig erst die speziellen Herzuntersuchungen eine diagnostische Klarung herbei­
fiihren. 

Herzkatheteruntersuchung. Ziel der Herzkatheteruntersuchung sind der direkte Nach­
weis der Pulmonalstenose und des Ventrikelseptumdefektes sowie die Bestimmung der 
Herzzeit- und Shuntvolumina. 

Von den hochgradigen Stenosen abgesehen, ist die Sondierung der Pulmonalarterie 
im allgemeinen ohne groBere Schwierigkeiten moglich. Der Druck in der Pulmonalarterie 
ist bei den geringgradigen Stenosen etwa normal, bei den schweren Stenosen durchweg 
erniedrigt. Bei den ganz hochgradigen Stenosen laBt sich oft eine eigentliche arterielle 
Druckkurve nicht registrieren. Statt dessen findet man unregelmaBige Oszillationen von 
wechselnder Amplitude. 

Die Riickzugskurve aus der Pulmonalarterie in den rechten Ventrikel erlaubt oft die 
Feststellung der vorliegenden Stenoseform. Bei einer infundibularen Stenose wird ein 
Zwischenstiick registriert, dessen diastolischer Druck auf den entsprechenden Ventrikel­
druck absinkt, wahrend der systolische Druck mit dem systolischen Pulmonalarterien­
druck iibereinstimmt. Besteht neben der infundibularen noch eine valvulare Stenose, 
so zeigt die Riickzugskurve systolisch eine Dreistufung. Es findet sich ein systolischer 
Druckunterschied sowohl zwischen der Pulmonalarterie und dem Infundibulum, als auch 
zwischen diesem und dem rechten Ventrikel. Diastolisch ist eine Zweistufung nachweisbar, da 
dasInfundibulum als Teil des rechten Ventrikels denselben diastolischenDruck wie dieser hat. 

Der Druck im rechten Ventrikel betragt systolisch meist 80-120 mm Hg und stimmt 
wegen des groBen, nicht druckreduzierenden Ventrikelseptumdefektes mit dem systoli­
schen Druck im linken Ventrikel und in der Aorta iiberein. Der groBe Ventrikelseptum­
defekt hat auBerdem zur Folge, daB neben dem systolischen Druckangleich auch eine 
weitgehende formale Ubereinstimmung des Druckablaufes in der rechten und linken 
Kammer vorliegt, ein Befund, der oft schon auf den ersten Blick eine Abgrenzung von 
einer Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt erlaubt. 

Die Passage des Ventrikelseptumdefektes und die Sondierung der Aorta gelingen dem 
Geiibten in der Mehrzahl der FaIle. Wenn mit der Sondierung der Pulmonalarterie und 
Aorta auch die entscheidenden Kriterien der Herzanomalie nachgewiesen sind, so ist 
damit aber nicht die Diagnose gesichert, weil dadurch andere Anomalien, wie z. B. ein 
singularer Ventrikel mit Pulmonalstenose oder eine Transposition der groBen GefaBe 
mit Ventrikelseptumdefekt und Pulmonalstenose, nicht sicher ausgeschlossen werden 
konnen. Zwar kann die Differentialdiagnose durch die blutgasanalytischen Untersuchun­
gen weiter eingeengt werden, die endgiiltige Klarung der Diagnose wird in Zweifelsfallen 
aber der gezielten Kontrastmitteluntersuchung vorbehalten bleiben. 

Kontrastmitteldarstellung. Ziele der Kontrastmitteldarstellung sind: 
1. Sicherung der Diagnose bei den Fallen, bei denen diese mit den iiblichen klinischen 

Methoden und der Herzkatheteruntersuchung nicht zu erreichen ist. 
2. Darstellung der anatomischen Verhaltnisse in der AusfluBbahn des rechten Ven­

trikels, der Weite und des Verlaufs der Pulmonalarterie und ihrer Hauptverzweigungen 
sowie der groBen vom Aortenbogen entspringenden GefaBe. 

3. Beurteilung des "Uberreitens" der Aorta. 
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Zwei Injektionsmoglichkeiten sind gegeben: die venose tiber eine periphere Vene und 
die selektive tiber den in den rechten Ventrikel eingeftihrten Herzkatheter. 1m allgemeinen 
wird heute die selektive Injektion der ungezielten venosen vorgezogen, weil sie eine entschie­
den bessere Kontrastmittelftillung des Herzens und dadurch eine zuverlassigere Beurteilung 
der anatomischen Verhaltnisse in der AusfluBbahn der rechten Kammer ermoglicht. 
Diese Vorteile wiegen bei weitem den Nachteil auf, daB zusatzliche Anomalien, wie 
z. B. ein Vorhofseptumdefekt mit Rechts-Links-Shunt oder eine persistierende linke obere 
Hohlvene der Beobachtung entgehen. 

Voraussetzung ftir eine sichere diagnostische Beurteilung sind Simultanaufnahmen in 
zwei Projektionsrichtungen und eine schnelle Bildfolge. Die meisten Arbeitsgruppen be­
vorzugen heute Aufnahmen im dorsoventralen und seitlichen Strahlengang, weil bei dieser 
Anordnung die AusfluBbahn des rechten Ventrikels, die Lage des Ventrikelseptums mit 
Uberreiten der Aorta und die groBen GefaBstamme am tibersichtlichsten dargestellt 
werden konnen. Ein Nachteil ist dabei, daB im Seitenbild der obere Anteil des Infundi­
bulums und der Anfangsteil der Pulmonalarterie die Aorta "tiberlagern" (KJELLBERG 
u. Mitarb. 1959). 

Der verwandte Herzkatheter soll ein moglichst weites Lumen haben, das Kontrastmittel moglichst 
schnell injiziert werden. Wir bevorzugen Katheter mit geschlossener Spitze und seitlichen Offnungen, 
weil auf diese Weise am besten IntimaHisionen durch den Kontrastmittelstrahl vermieden werden 
konnen. Urn ein Zuriickschlagen der Katheterspitze in den rechten Vorhof wahrend der Injektion 
zu vermeiden, wird von KUNZLER u. SCHAD (1960) eine Schleifenbildung des Katheters im Vorhof 
empfohlen. 

Der Ablauf der Kontrastmittelftillung zeigt zahlreiche Variationen, die letzten Endes 
von der Hohe des Stromungswiderstandes in der AusfluBbahn des rechten Ventrikels 
abhangig sind. Hierdurch, d.h. durch den Stenosegrad, werden weitgehend AusmaB des 
Kontrastmitteltibertritts in den linken Ventrikel, AusmaB und Ablauffolge der Kontrast­
mittelftillung in der Pulmonalarterie und Aorta sowie AusmaB und zeitliche Aufeinander­
folge des Dextro- und Lavogramms bestimmt. 

Bei den leichten Stenoseformen der klinischen Gruppe I kann der Kontrastmittel­
tibertritt in den linken Ventrikel und in die Aorta so gering sein, daB eine sichere Er­
kennung des Ventrikelseptumdefektes nicht moglich ist. In diesen Fallen gelangt eine 
kontrastmittelreiche LungengefaBftillung zur Darstellung. Das Lumen der Pulmonal­
arterienverzweigungen ist normal weit, der Pulmonalarterienstamm ist in den meisten 
Fallen sogar erweitert. In dem Beispiel der Abb. 205a-c liegt eine valvulare Stenose 
vor. Die Passage der Lungenstrombahn ist nicht nennenswert verzogert, so daB sich 
nach normaler Zeit ein deutliches Lavogramm ausbildet. Besteht im Ventrikelbereich 
ein gekreuzter Shunt, so kann wahrend der Phase des Lavogramms eine Kontrastmittel­
persistenz in der Pulmonalarterie resultieren (Abb. 205c). Bemerkenswert ist, daB der 
rechte Ventrikel bei der leichten Stenoseform nicht unbedingt bis zur Herzspitze erweitert 
ist und diese dann yom linken Ventrikel gebildet wird. Die groBen GefaBstamme sind 
normal angeordnet. 

Von dieser Form der Pulmona.lstenose mit Ventrikelseptumdefekt gibt es flieBende 
Ubergange sowohl zum Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose als auch zu den 
starkeren Stenoseformen. 

Das Beispiel der Abb. 206 zeigt den Ftillungsablauf bei einer Pulmonalstenose mit 
Ventrikelseptumdefekt des klinischen Schweregrades II. Der rechte Ventrikel bildet in 
diesem Fall den linken Herzrand auch im Bereich der Herzspitze. Neben der Kontrast­
mittelftillung der Pulmonalarterie erfolgt auch ein deutlicher Kontrastmitteltibertritt in 
die Aorta, wenn auch etwas spater als in die Pulmonalarterie. Das Lumen der Pulmonal­
arterie ist im Vergleich zur Norm nicht nennenswert reduziert, die Aorta ist normal weit. 
Die Lungenpassage ist nicht wesentlich verlangsamt, so daB nach praktisch normaler 
DurchfluBzeit ein deutliches Lavogramm zustande kommt. 1m Seitenbild zeichnet sich 
der Ventrikelseptumdefekt durch Ubertritt des Kontrastmittels in den linken Ventrikel 
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klar abo Man erkennt eine Einschniirung der KontrastmittelstraBe im Bereich des Conus­
eingangs und des Pulmonalostiums mit Bildung einer sog. dritten Kammer (Abb. 207). 
Die Aorta ist normal weit und iiberreitet das Ventrikelseptum nur wenig. 

Bei den schweren Stenosen des klinischen Schweregrades III ist der rechte Ventrikel 
im allgemeinen groB und bildet die Herzspitze. In der diastolischen Phase zeichnen sich 
die verdickten Trabekel und die hypertrophierte Kammerwand abo Meist tritt das Kon­
trastmittel zu gleicher Zeit in die Pulmonalarterie und in die Aorta iiber (Abb. 208); 

a 

Abb. 205a-c. Angiokardiogramm eines 9jahrigen Madchens (A.v.Do.): Pulmonalstenose mit Ventrikelseptum­
defekt des klinischen Schweregrades 1. a Dextrogramm, Sagittalbild: poststenotisch weite Pulmonalarterie. 
Kein sicherer Kontrastmitteliibertritt in die Aorta. b Seitenbild der entsprechenden Phase: vorwiegend 
valvulare Pulmonalstenose. Kontrastmitteldurchtritt durch den Ventrikelseptumdefekt. c Wahrend des 
Laevogramms Persistieren des Kontrastmittels in der Pulmonalarterie infolge des Links-Rechts-Kurzschlusses 

ihre Fiillung kann sogar der der Pulmonalarterie vorausgehen. Die LungengefaBe haben 
ein mehr oder weniger reduziertes Lumen und zeigen einen gestreckten Verlauf. Die 
Lungenpassage ist verzogert. Der Verzogerung und der geringen Lungendurchblutung 
entsprechend erscheint auch das Lavogramm verspatet und kontrastschwach. Der An­
fang steil der Pulmonalarterie ist gelegentlich erweitert (HILARIO u. Mitarb. 1954). 1m 
allgemeinen handelt es sich dann urn solche Patienten, bei denen eine valvulare Stenose 
vorliegt oder die valvulare Verengung den dominierenden Stenosefaktor darstellt. Da 
das Pulmonalostium nicht selten nach oben und dorsal verlagert ist, stellt sich der Pul­
monalarterienstamm in diesen Fallen kiirzer als normal dar und zeigt einen mehr hori­
zontalen Verlauf (Abb. 208b). Gelegentlich sind die Hauptverzweigungen der Pulmonal­
arterie unterschiedlich weit; vereinzelt findet man eine Hauptverzweigung nur auf einer 
Lungenseite, wahrend auf der anderen Seite zahlreiche kleine KollateralgefaBe dargestellt 
sind. Zusatzlich zu der Einengung im Bereich der AusfluBbahn des rechten Ventrikels 
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Abb.205b 

Abb.205c 
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oder des Pulmonalostiums findet sich in wenigen Fallen eine periphere Pulmonalstenose, 
die im Pulmonalarterienstamm (Abb. 209) oder in den Hauptverzweigungen der Lungen-

a 

b 

Abb.206a- d. Angiokardiogramm bei Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt des klinischen Schwere­
grades II. Es handelt sich urn den gleichen Patienten wie bei Abb. 196. a Dextrogramm, Sagittalbild: zu­
nachst Kontrastmitteliibertritt in eine normal weite Pulmonalarterie. Beginnender Kontrastmitteliibertritt 
in die Aorta. Kuppelformige Vorwolbung der Pulmonalklappen, dritter Ventrikel. b Eine drittel Sekunde 
spater ist auch die Aorta durch den Septumdefekt mit Kontrastmittel gefiillt. c Seitenbild zu Abb. 206a: 
valvuHire und infundibulare Stenose mit gut erkennbarem Durchtritt des Kontrastmittels durch den Ventrikel­
septumdefekt in den linken Ventrikel. Verlauf der Pulmonalarterie mehr horizontal. d Regelrechtes, kontrast-

reiches Laevogramm. Keine Persistenz der Kontrastmittelfiillung in der Pulmonalarterie 
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schlagader (Abb. 210) lokalisiert ist (KJELLBERG u. Mitarb. 1959; H. LOHR u. Mitarb. 
1961). 

Der infundibulare Anteil des rechten Ventrikels zeigt je nach Schwere und Art der 
vorliegenden Stenose zahlreiche Varianten. In der Mehrzahl der Falle ist das Infundibulum 

Abb. 206c 

Abb.206 
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kurz. Nicht selten bildet es eine sog. dritte Herzkammer von unterschiedlicher Weite. 
In Fallen mit einem weiten Infundibulum kann die Entleerung in die Pulmonalarterie 
verzogert sein. Bei hochgradigen Stenosen ist das gesamte Infundibulum unter Umstanden 

a 

b 

Abb. 207a u. b. Gezieltes Angiokardiogramm (40jahrige Patientin, H.He.) bei valvularer und infundibularer 
Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumde£ekt (Grad I) . a Sagittalbild : Einschniirung der Kontrastmittelbahn 
im Bereich des Pulmonalostiums und des Conuseingangs mit Bildung einer "dritten Kammer". Nur flaue 
Kontrastmittelfiillung der Aorta. b Seitenbild: "Dritte Kammer" in dieser Projektion noch deutlicher dar­
gestellt. Postvalvulare Erweiterung der Pulmonalarterie. Kein sicherer Kontrastmitteliibertritt in die Aorta 
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"tubular" verengt. Eine zusatzliche valvulare Stenose ist angiokardiographisch nicht 
immer mit Sicherheit zu erkennen. Die Griinde hierfiir sind verschieden. Einmal kann 
die Beurteilung dadurch erschwert sein, daB sich das Pulmonalostium im Seitenbild in 

a 

b 

Abb. 208a u. b. Angiokardiogramm eines 51/ 2jahrigen Madchens (M.Sti.): Pulmonalstenose mit Ventrikel­
septumdefekt des klinischen Schweregrades III. a Dextrogramm, Sagittalbild: Lumen der Pulmonalarterie 
kleiner, das der Aorta griiBer als normal. b Seitenbild: valvulare und infundibulare Stenose. Dritter Ventrikel. 
Kontrastmitteliibertritt in den linken Ventrikel und Uberreiten der Aorta von rund 50%. Ventrikel-

septumdefekt. Horizontaler Verlauf der sehr kurzen Pulmonalarterie 

die kontrastmittelgefiillte Aorta projiziert, zum anderen dadurch, daB infolge des ge­
ringen Blutdurchflusses die Klappen nicht kuppelformig vorgewolbt werden. KJELLBERG 
u_ Mitarb. (1959) fordern als Kriterium fiir die Klappenstenose das "typische Bild der 
meist verdickten, pyramidenfOrmig in das Lumen der Pulmonalarterie vorgewolbten 
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Membran". Unter Zugrundelegung dieser Forderung fanden sie eine valvuHire und m­
fundibuHire Stenose bei 24 von 67 Fallen. 

Da bei den schweren Stenosen das Ventrikelseptum infolge der Linksdrehung des 
Herzens in die Frontalebene geriickt ist , wird es im Seitenbild orthograd getroffen und 

Abb. 209. Angiokardiogramm eines 12jahrigen Madchens (R.Ur.): Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt 
des klinischen Schweregrades III. Valvulare und infundibulare Stenose. Dritter Ventrikel. Supravalvulare 

Stenose 

Abb. 210. Angiokardiogramm eines 5jahrigen Madchens (A.Bo.): Pulmonalstenose mit Ventrikelseptum­
defekt des klinischen Schweregrades III. Valvulare und infundibulare Stenose sowie Stenose in der rechten 

Pulmonalarterie 
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erlaubt dadurch oft eine gute Beurteilung des "Uberreitens" der Aorta. Sie ist nicht nur 
dextroponiert, sondern - wie im Seitenbild zu erkennen - mehr oder weniger auch 
nach vorne verlagert (Abb.208b u. 209). Ihr Lumen ist bei den schweren Stenosen 
durchweg weiter als normal. 

b 

Abb. 211a u. b. Angiokardiogramm eines Sjahrigen Madchens (M.Te.): Pulmonalstenose mit Ventrikelseptum­
defekt des klinischen Schweregrades IV (sog. Pseudotruncus). a Dextrogramm, Sagittalbild: Kontrastmittel­
fluB vom rechten Ventrikel praktisch ausschlieBlich in die Aorta. Rechtsaortenbogen. b Seitenbild: geringere 
Kontrastmittelfiillung des kleinen linken Ventrikels wahrend des Dextrogramms. Starkes Uberreiten del' Aorta 

(mehr als 50%) 

Abb.212. Angiokardiogramm eines Sjahrigen Jungen (W.Mi.): Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt 
des klinischen Schweregrades III. Zustand nach Blalockscher Anastomose links. Anastomose mit Kontrastmittel 

gefiillt 

Fur eine Pulmonalarterienatresie (Pseudotruncus) ist charakteristisch, daB eine Kon­
trastmittelbahn vom rechten Ventrikel in die Lungenstrombahn nicht zu erkennen ist 
(Abb. 211). Trotzdem kann in einzelnen Fallen die Pulmonalarterie dargestellt sein. Die 
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Ftillung erfolgt dann entweder tiber einen offenen Ductus arteriosus oder tiber andere 
besonders weite KollateralgefaBe. In der Mehrzahl der Fane fehlt aber eine Kontrast­
mittelftillung der Pulmonalarterie. Statt dessen sieht man zahlreiche kleine GefaBe, die 
von der descendierenden Aorta oder anderen Arterien ausgehend in die Lungenfelder 
einstrahlen. Sie sind vor aHem im Hilusbereich zu erkennen, wahrend die Lungenperi­
pherie auBerst gefaBarm ist. Die beiden Ventrikel konnen gleich groB sein. In anderen 
Fallen ist die Kleinheit des linken Ventrikels augenfallig. Die Aorta ist in den Fallen 

Abb.213. Angiokardiogramm eines 12jahrigen Madchens (B.v.Ho.): Pulmonalstenose mit Ventrikelseptum. 
defekt des klinischen Schweregrades III. Als Folge eines thrombotischen Verschlusses der Blalockschen 

Anastomose links ist ein Teil der linksseitigen Lungenstrombahn ausgefallen 

eines Pseudotruncus im allgemeinen we it und stark dextroponiert, wobei die beiden Ven­
trikel eine gemeinsame AusfluBbahn haben. Nur selten, so in einer Beobachtung von 
KJELLBERG u. Mitarb. (1959), entspringt die Aorta ganz aus dem linken Ventrikel. 

1st die Fallotsche Tetralogie mit einem Vorhofseptumdefekt kombiniert (sog. Fallot-
8che Pentalogie) , so kann die venose Angiokardiographie beim Vorliegen eines Rechts­
Links-Shunts im Vorhofbereich einen Kontrastmitteltibertritt in den linken Vorhof zeigen. 
Auf diese Weise konnten HILARIO u. Mitarb. (1954) in 8 von 23 Fallen einen gleichzeitigen 
Vorhofseptumdefekt nachweisen. 

Neben der Erfassung der Aufzweigungen der Pulmonalarterie ist auch die Darstellung 
der vom Aortenbogen entspringenden groBen GefaBe von Bedeutung. Weite und Verlauf 
dieser GefaBe konnen wichtige Hinweise ftir das chirurgische Vorgehen geben, insbeson­
dere ftir das Anlegen einer Blalockschen Anastomose. Daher darf der dargestellte Be­
reich nicht zu klein gewahlt sein. 

Kontrastmitteluntersuchungen konnen auch indiziert sein, wenn eine Zweitoperation 
in Erwagung gezogen wird, sei es eine Anastomoseoperation (nach BLALOCK oder POTT), 
sei es eine kausale Behandlung mit Hilfe des extrakorporalen Kreislaufs. In der Abb. 212 
sieht man eine gut funktionierende und we it offene Anastomose zwischen der linken 
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A. subclavia und einem Ast der linken Pulmonalarterie. In Abb. 213 ist die Anastomose 
obliteriert; das linke Lungenoberfeld ist auffallend gefaBarm. In Abb.214 sind die 
Anastomosen auf beiden Seiten obliteriert. Man erkennt zahlreiche feinste Kollateral­
gefaBe in beiden Oberfeldern der Lunge. Da dieses GefaBnetz wegen der schwierigen 
Blutstillung eine erhebliche Erschwerung des operativen Vorgehens bedeuten kann, ist 
eine Kontrastmitteldarstellung zu fordern, damit die zu erwartenden Schwierigkeiten in 
weitestem MaBe bei der Operationsplanung beriicksichtigt werden k6nnen. 

Abb. 214. Angiokardiogramm eines IIjahrigen Madchens (U.Ki.): Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt 
des klinischen Schweregrades III. Zustand nach Blalockscher Anastomose links und Anastomose zwischen 
A. mammaria und einem Ast der Pulmonalarterie rechts. Beide Anastomosen offenbar nicht mehr durch-

gangig. Ausgedehntes KollateralgefaBnetz im Operationsbereich, rechts starker als links 

16. Truncus arteriosus communis persistens 

Ein Truncus arteriosus communis ist durch folgende anatomische Merkmale gekenn-
zeichnet: . 

1. Von der Herzbasis darf nur ein GefaBstamm entspringen. Ein rudimentares zweites 
GefaB darf nicht nachweisbar sein. 

2. Vom gemeinsamen GefaBstamm miissen Verzweigungen zur Versorgung des groBen, 
des kleinen und des coronaren Kreislaufs ihren Ursprung nehmen. 

Der Entstehung des Truncus arteriosus communis liegt eine Entwicklungsstorung des Septum 
trunci et bulbi zugrunde. Die Trennung des primitiven Truncusrohres in Aorta und Pulmonalarterie 
bleibt aus, so daB ein gemeinsamer GefiiBstamm von der Basis des Herzens entspringt. Da der obere 
Teil des Ventrikelseptums vom Bulbusseptum gebildet wird, ist ein Ventrikelseptumdefekt beim 
Truncus arteriosus communis ein obligatoriscber Befund. 

Eine detaillierte Beschreibung des Truncus arteriosus communis erfolgte 1890 durch PREISZ. 
Einzelberichte waren schon vorher von WILSON (1798) und BUCHANAN (1864) verOffentlicht worden. 

Haufigkeit. Wiihrend MORAGUES (1950) die Zahl der veroffentlichten echten Truncusfiille mit 
32 angab, hatten COLLETT und EDWARDS I Jahr friiher 80 Literaturbeschreibungen gesammelt. Die 
Diskrepanz erkliirt sich aus der unterschiedlichen Definition des Truncus. Ein Teil der Autoren 

Handbuch der med. Radiologie, Bd. Xj4 16 
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fordert fUr die anatomische Diagnose den Nachweis von vier Semilunarklappen (DOERR 1943), andere 
sind der Ansicht, daB diese Forderung nicht fUr aIle FaIle erhoben werden konne (BREDT 1935; 
KETTLER 1939; COLLETT U. EDWARDS 1949). Es verwundert daher auch nicht, daB von den ein­
zelnen Arbeitsgruppen unterschiedliche Einteilungen der verschiedenen Truncusformen vorgenommen 
worden sind. 

DOERR (1943) unterscheidet die echten Truncusformen von den Pseudotruncusformen 
und zahlt zu den letzteren sowohl den aortalen Pseudotruncus (bei mangelhafter Aus­
bildung der Pulmonalarterie) als auch den pulmonalen Pseudotruncus (PIETZSCH 1910; 
SHANER 1954; Agenesie oder Atresie der Aorta). 

COLLETT und EDWARDS (1949) haben die Truncusformen in flinf Typen unterteilt: 
Der Typ I (Abb. 215a) ist gekennzeichnet durch einen einzigen arteriellen GefaBstamm, 

der sich nach kurzem Verlauf in Aorta und Pulmonalarterie teilt. Die Autoren fanden 
diese Form unter 80 aus der Literatur zusammengestellten Fallen in 48 %. 

a b c 

Abb. 215 a-c. Schematische Darstellung verschiedener Truncus 
arteriosus-Typen. a Typ I: Gemeinsamer GefaBstamm, der sich nach 
kurzem Verlauf in Aorta und Pulmonalarterie teilt. b Typ II: Rechte 
und linke Pulmonalarterie entspringen dicht beieinander von der dorsalen 
Wand des Truncus. c Typ III: N ur eine Lungenarterie fiir die rechte 

Lunge, wahrend die andere iiber Kollateralen versorgt wird 

Beim Typ II (Abb. 215b) 
entspringen die rechte und 
die linke Pulmonalarterie 
dicht beieinander von der 
dorsalen Wand des Truncus. 
Diese Form wurde in 29 % 
beobachtet. 

Typ III (Abb. 215c) un­
terscheidet sich von den ge­
nann ten Typen dadurch, daB 
die Pulmonalarterien we iter 
voneinander aus dem Trun­
cus entspringen, bzw. nur ein 
LungengefaB ftir die Ver­

sorgung der rechten oder linken Lunge vorhanden ist, wahrend die andere Lunge tiber 
KoIlateralen versorgt wird. Dieser Typ war in 11 % der FaIle vorhanden. 

1m Gegensatz zu den Typen I -III ist bei Typ IV eine Pulmonalarterie (und ebenfalls 
ein Ductus arteriosus) nicht angelegt. Der Lungenkreislauf wird in diesen Fallen aus­
schlieBlich von Kollateralen versorgt (12 %). 

Zum Typ V zahlen die Autoren FaIle mit einer Defektbildung im aortopulmonalen 
Septum knapp oberhalb der Aortenklappe. 

Weder Typ IV noch Typ V entsprechen den obengenannten anatomischen Forde­
rungen flir die Diagnose eines Truncus arteriosus communis. 

Neben den anatomischen Formvarianten der Pulmonalarterien finden sich auch solche 
des stets vorhandenen Ventrikelseptumdefektes. Meist ist der Defekt auf den membranosen 
Anteil der Kammerscheidewand begrenzt. In etwa 25 % der FaIle erstreckt er sich aber 
auch auf den muskularen Teil des Septums. Oft findet man dann nur rudimentare Reste 
des Septums, oder es fehlt vollig, so daB ein singularer Ventrikel vorliegt. 

Die Muskulatur des rechten Ventrikels (und Vorhofs) ist stets hypertrophiert. An 
zusatzlichen AnomaIien kommen vor: Vorhofseptumdefekt, aberrierende Coronararterien, 
Rechtslage des Aortenbogens, eine gemeinsame Atrioventrikularklappe u. a. Die Pulmonal­
gefaBe unterliegen bei Fallen mit vergroBertem pulmonalem Stromvolumen und Druck­
erhohungen den gleichen Bedingungen, wie sie bei der Besprechung der Krankheitsbilder, 
die mit einer VergroBerung des Lungenzirkulationsvolumens einhergehen (z.B. Ventrikel­
septumdefekt, Ductus arteriosus apertus u.a.), ausftihrlich erortert wurden. 

Ftir die Pathophysiologie ist entscheidend, daB beide Herzkammern eine gemeinsame 
AusfluBoffnung haben, mit der sie an den groBen Kreislauf angeschlossen sind. Hieraus 
resultieren praktisch gleiche systolische Druckwerte in beiden Kammern und im Truncus. 
Bei erhaltenem muskularen Ventrikelseptum wird der Truncus zum Mischungsort flir das 
arterieIle Blut des linken und das venose Blut des rechten Ventrikels. Die an den Truncus 
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angeschlossenen Kreislaufabschnitte (Korper-Lungen-Coronar-Kreislauf) erhalten somit 
Blut desselben Mischungsverhaltnisses. Bei sehr groBen Ventrikelseptumdefekten erfolgt 
eine partielle oder vollkommene Durchmischung des Blutes bereits im Kammerbereich. 
Das Mischungsverhaltnis ist abhangig von der GroBe der Zirkulationsvolumina im Korper­
und Lungenkreislauf. Bei vergroBertem Lungenzirkulationsvolumen ist das Verhaltnis 
zur arterieIlen, bei verringertem zur venosen Seite verschoben. Die GroBen der Zirkula­
tionsvolumina im Korper- und Lungenkreislauf werden bestimmt durch die Relation der 
Stromungswiderstande in den beiden Kreislaufabschnitten. 

Klinik. Die klinischen Symptome werden wesentlich durch das Blutmischungsver­
haltnis, d. h. letztlich von der GroBe der Lungendurchblutung beein£luBt. Die Cyanose 
ist zwar obligatorisch, sie kann aber bei vergroBertem Lungenzirkulationsvolumen so 

Abb.216. Truncus arteriosus communis persistens bei einem 7 Tage alten Saugling (K.H.Cle.). MaBige Ver· 
breiterung des Herzens nach links. Vorw6lbung des linken oberen Herzrandes. Breites GefaBband. Helle Lungen­
felder. Homogene Verschattung im rechten Lungenunterfeld. Diagnose durch Obduktion bestatigt (Prof. 
Dr. MEESSEN, Dusseldorf): Truncus arteriosus communis. Vom gemeinsamen GefaBstamm gehen zwei zur 
Lunge ziehende GefaBe ab, von denen besonders das rechte hypoplastisch ist. Situs inversus der Bauchorgane 

gering sein, daB sie kaum auWillt. Dyspnoe und Minderung des korperlichen Leistungs­
vermogens bestehen praktisch immer. Auskultatorisch findet sich in der Mehrzahl der 
FaIle mit dem Maximum im 3.-4. Intercostalraum links yom Sternum ein rauhes systo­
lisches Gerausch. Selten ist Schwirren zu tasten. Der 2. Herzton ist oft betont. Wichtiger 
ist aber der Nachweis, daB der 2. Herzton nicht gespalten ist, sondern nur aus einem 
Tonsegment besteht. Gelegentlich kommt auch ein diastolisches Gerausch vor. 

Das Elektrokardiogramm laBt keine charakteristischen Merkmale erkennen. Praktisch 
immer ist in der Frontalprojektion eine Abdrehung des Hauptvektors von QRS nach 
rechts festzusteIlen, wahrend in den Brustwandableitungen die Zeichen einer Rechts­
oder Linkshypertrophie oder einer kombinierten Hypertrophie dominieren. 

Rontgenbefunde. Die rontgenologische Erscheinungsform des Herzens ist nicht ein­
heitlich. Die Unterschiede betref£en nicht allein das Herz , sondern auch die LungengefaBe 
(Abb. 216 und 217). Zum Teil hat die Herzform Ahnlichkeit mit dem Fallot-Herzen. 
Daneben kommen Formen vor, die mehr der Transposition der groBen GefaBe oder dem 
singularen Ventrikel entsprechen. Eine Verwechslung mit der GefaBtransposition liegt 
besonders dann nahe, wenn bei einer verstarkten LungengefaBzeichnung, d. h. bei den 
Zeichen eines vergroBerten Lungenzirkulationsvolumens, eine Cyanose besteht. Das Herz 
kann von normaler GroBe oder vergroBert sein. Der Hnke obere Herzbogen zeigt in Ab­
hangigkeit von Lage und Weite der Pulmonalarterie eine konkave oder konvexe Be­
grenzung. Wie groB die Spielbreite der Herzkonfiguration beim Truncus arteriosus 

16* 
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communis sein kann, geht aus den Beobachtungen von KEITH u. Mitarb. (1958) bei sechs 
autoptisch gesicherten echten Truncusfallen hervor (Abb.218). Die Beurteilung des Ront­
genbildes wird weiterhin dadurch erschwert, daB die Konfiguration des Herzens im 

b 

Abb. 217 au. b. Truncus arteriosus communis persistens bei einem 3jahrigen Jungen (M.Ei.). (Diagnose durch 
Obduktion gesichert: Von der Hinterseite des Truncus gehen zwei weite GefaBe zur rechten und linken Lunge abo 
a Sagittalbild: Beiderseits, vor allem nach links verbreitertes Herz. Schmales GefaBband. Fehlender Pulmonal­
bogen. LungengefaBzeichnung sehr verstarkt. b Seitenbild: Retrokardialraum vollig ausgefiillt. Verdrangung 

C. B. 13 Johre 

des Oesophagus nach hinten in Hohe des linken Vorhofs 

O.:zL~ 
Il3. ~ 

11. Y.TUWornen 

Sauglingsalter und im hoheren Alter 
bei demselben Patienten erheblich von­
einander abweichen kann (TAUSSIG 
1947). 

In der Mehrzahl der FaIle ist die 
Hilus- und LungengefafJzeichnung ver­
mehrt (Abb. 217). Man findet das Bild 
der Lungentiber£lutung. Bei der Durch­
leuchtung sind oft Eigenpulsationen 
der erweiterten zentralen LungengefaBe 
zu erkennen. Beim Saugling ist dies 

(J allerdings selten. Ein charakteristischer O ~ ~ Befund ist die gelegentlich auffallend 
--.ZL Jf hohe Lage der linken Pulmonalarterie, 
12.1 die so hoch liegen kann, daB ihre obere 

LC.JMonale CS. 6'Honole Kontur den oberen Aortenbogenrand 

Abb. 218. Herzformen bei sechs durch Autopsie gesicherten erreicht. Bei ungleicher Versorgung der 
Fallen von persistierendem Truncus arteriosus communis. beiden Lungen sind die Zeichen der 
Erhebliche Variationsbreite. (Aus KEITH, ROWE U. VLAD Lungenhyperamie nur auf eine Lungen-

1958) halfte begrenzt, wahrend die GefaB-
zeichnung der anderen Lunge vermindert ist. SchlieBlich kann die LungengefaB­
zeichnung insgesamt vermindert sein, wenn beide Lungen tiber Kollateralen versorgt 
werden. Derartige FaIle lassen sich klinisch und rontgenologisch nicht von einem Pseudo-
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truncus trennen (s. Abschnitt Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt). 1m allge­
meinen reichen die klinischen und rontgenologischen Befunde fUr eine Diagnosestellung 
nicht aus, so daB man auf spezielle Methoden nicht verzichten kann. 

Herzkatheteruntersuchung. Der diagnostische Wert der Herzkatheteruntersuchung 
darf nicht iiberschatzt werden. Zwar gelingt die Katheterfiihrung bis in die Aorta im 
allgemeinen ohne groBere Schwierigkeiten. Dieser Befund allein besagt jedoch nicht 
allzuviel, da er ebenso bei der Transposition der groBen GefaBe gelingt. Auch die Be­
stimmung des Blutmischungsortes durch gasanalytische Untersuchungen der entnommenen 
Blutproben hilft differentialdiagnostisch nicht weiter. Nur durch Sondierung der bzw. 

a 
Abb. 219a-g. Truncus arteriosus communis persistens bei einem 14jahrigen Jungen (K.Schu.-Ar.). a Sagittal­
bild: Linksverbreitertes Herz mit angehobener Herzspitze. Breites GefaBband. Rechtslage des Aortenbogens. 
Fehlender Pulmonalbogen. MaBig verstarkte LungengefaBzeichnung. b Seitenbild: Keine Einengung des 
Retrokardialraumes. c Herzkatheterverlauf: reo Vorhof -+ reo Ventrikel -+ Truncus -+ reo Pulmonalarterie. 
Katheterspitze in einem Unterlappenast. d Herzkatheterverlauf: reo Vorhof -+ reo Ventrikel -+ Truncus -+ Aorta 
descendens. Fiir einen Truncus charakteristisch ist der Nachweis, daB beim Zuriickziehen des Katheters aus 
der Pulmonalarterie und Vorschieben in die Aorta descendens nur arterielle, jedoch keine ventrikularen Druck­
werte registriert werden. e Angiokardiogramm mit Kontrastmittelinjektion in den reo Ventrikel (bereits im Alter 
von 8 J ahren angefertigt): Das Kontrastmittel gelangt vom reo Ventrikel offenbar in einen gemeinsamen 
GefaBstamm, von dessen Hinterwand die Pulmonalarterie entspringt. Eine offene Verbindung zwischen Ven­
trikel und Pulmonalarterie ist nicht dargestellt. Linkslage des Truncus brachiocephalicus. Rechtslage des 
Aortenbogens. f Seitenbild zu Abb. 219 e: Kontrastmitteliibertritt vom reo zum Ii. Ventrikel durch einen hoch­
gelegenen Defekt. Ursprung der Pulmonalarterien mit einem gemeinsamen Stamm aus dem Truncus kurz 
oberhalb der Klappen und Teilung nach kurzem Verlauf in eine reo und Ii. Pulmonalarterie. g Retrograde 
Aortographie mit Kontrastmittelinjektion in den Truncus: Unmittelbarer Kontrastmitteliibertritt in die 
Pulmonalarterie. Den Truncus arteriosus communis beweist die Tatsache, daB keine Verbindung zwischen 
der Pulmonalarterie und einem Ventrikel besteht und daB sich auBerdem kein Pulmonalarterienstamm mit 

Pulmonalklappen darstellt 

einer Pulmonalarterie kann eine Klarung der Anomalie erreicht werden (G0TzSCHE 1952). 
ErfahrungsgemaB ist es aber schwer, und es gelingt selbst bei gezieltem Vorgehen, d.h. 
wenn der klinische Verdacht dieser Anomalie besteht, nur selten, den Katheter von der 
Aorta in eine Pulmonalarterie zu dirigieren (Abb. 219a-d). 
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Abb.219b Abb.2190 

Abb.219d 

Kontrastmitteldarstellung. Die iiberlegene diagnostische Untersuchungsmethode ist 
daher die Kontrastmitteldarstellung des Herzens und der herznahen groBen GefaBe 
(KUNZLER u. SOHAD 1960; BEUREN 1964). Die gezielte Kontrastmittelinjektion in den 
rechten Ventrikel oder in den Anfangsteil der Aorta hat gegeniiber der ungezielten 
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Abb.21ge Abb.219f 

Abb.219g 

Injektion in eine periphere Vene aus den wiederholt genannten Grunden (besserer Kontrast, 
keine Uberlagerung) den Vorzug. Bei guter Darstellung ist eine Beurteilung des Pulmonal­
arterienursprungs (Abb. 21ge und f) von der Aorta, der Art der Lungenversorgung und 
eventuell bestehender zusatzlicher Anomalien der Lungenarterie moglich. Letzte Zweifel 
hinsichtlich des Ursprungs der Pulmonalarterie lassen sich gelegentlich durch die retro­
grade Aortographie beseitigen (Abb. 219g). 
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17. SinguIarer Ventrikel 

(Cor triloculare biatriatum) 

Ein singuHirer Ventrikelliegt vor, wenn beide Vorh6fe ihr Blut in eine gemeinsame 
Kammer entleeren. Streng genommen muB also das Ventrikelseptum v611ig fehlen. Nach 
EDWARDS (1953) werden aber auch FaIle mit einem rudimentaren Ventrikelseptum als 
singularer Ventrikel angesprochen. 

Eine der ersten Beschreibungen des singularen Ventrikels erfolgte 1798 durch WILSON. Spatere 
Berichte stammen von VERNON (1857), PEACOCK (1866), POTTS (1879), KRAUSE (1905) und WENNER 
(1906). Die erste zusammenfassende Darstellung des klinischen Bildes, der elektrokardiographischen 
und rontgenologischen Befunde gab TAUSSIG (1947). 

Entwicklungsge8chichte. Der singulare Ventrikel gehort in die Gruppe der Bulbus-Truncus­
MiBbildungen. Es kommt nicht zur Ausbildung eines Ventrikelseptums. Der Bulbus cordis kann als 
rudimentare Ausstromkammer persistieren und einer oder beiden groBen Arterien als Ursprung 
dienen. 

Das anatomische Bild des singularen Ventrikels ist nicht einheitlich. Mehrere Variationen 
ergeben sich aus dem Vorliegen oder Fehlen einer rudimentaren Ausstromkammer, dem 
unterschiedlichen Ursprung der groBen GefaBe mit oder ohne Transposition, aus zusatz­
lichen Ausstrombahnstenosen oder dem Fehlen einer Septierung des primitiven GefaB­
stammes in Aorta und Pulmonalarterie. Nicht selten sind zusatzliche Anomalien, z. B. 
ein Vorhofseptumdefekt und MiBbildungen der A V -Klappen, vorhanden. 

In etwa 75 % der FaIle findet sich eine rudimentare Kammer (KEITH u. Mitarb. 1958), 
die meist durch eine muskulare Leiste yom Hauptventrikel abgesetzt ist und mit diesem 
in offener Verbindung steht. Sie liegt im allgemeinen am linken oberen Herzbogen, also 
im Bereich des Pulmonalkonus. Bei "normalem" GefaBverlauf entspringt die Pulmonal­
arterie aus der rudimentaren Kammer, die Aorta aus dem Hauptventrikel. Oft ist es aber 
umgekehrt. SchlieBlich k6nnen beide GefaBe aus der rudimentaren Kammer entspringen. 
Das von der rudimentaren Ausstromkammer abgehende GefaB ist in der Regel englumig 
und hypoplastisch. Eine zusatzliche Pulmonalstenose, je zur Halfte valvularer oder 
infundibularer Natur, wird in etwa 25 % der FaIle angetroffen (CAMPBELL u. Mitarb. 
1953; KEITH u. Mitarb. 1958). 

In der Mehrzahl der FaIle ist der singulare Ventrikel mit einem Vorhofseptumdefekt 
kombiniert. Nicht selten fehlt das Vorhofseptum v6llig, so daB ein Cor biloculare vorliegt. 
Anomalien des Mitralostiums und ein Truncus arteriosus communis persistens kommen 
in Verbindung mit dem singularen Ventrikel haufiger vor als mit anderen MiBbildungen. 

Von den zahlreichen Variationsm6glichkeiten des singularen Ventrikels sind folgende 
die wichtigsten: 

1. Ursprung beider groBen GefaBe aus der rudimentaren Ausstromkammer, 
2. Ursprung der Pulmonalarterie aus der rudimentaren Kammer und der Aorta aus 

der Hauptkammer, 
3. Ursprung der Aorta aus der rudimentaren Kammer, der Pulmonalarterie aus der 

Hauptkammer, 
4. Kombination der genannten Formen mit einer Pulmonal- oder Aortenstenose, 
5. Kombination des singularen Ventrikels mit einem Truncus arteriosus communis 

persistens, 
6. Kombination des singularen Ventrikels mit einem Vorhofseptumdefekt. 

Die Hiiufigkeit des singularen Ventrikels wird von ABBOTT (1936) mit 2,6%, von RICHMAN (1950) 
mit 2,7 % angegeben. KEITH u. Mitarb. (1958) fan den die Anomalie in 2 % bei Kindem mit angeborenen 
Herzfehlern. N ach GOULD (1960) iiberwiegt das mannliche Geschlecht mit 2: 1. 

Pathophysiologie. Von der Kombinationsform mit einem Vorhofseptumdefekt abge­
sehen, ist allen Formen die Durchmischung des arterialisierten mit dem ven6sen Blut im 
singularen Ventrikel gemeinsam. Die Durchmischung ist nicht in allen Fallen vollstandig. 
Trotz des Fehlens einer Septierung kann das Blut an verschiedenen Stellen der gemein-
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samen Kammer einen unterschiedlichen Sauerstoffgehalt aufweisen. Dem entsprechend 
braucht auch das Blut in den groBen GefaBen hinsichtlich des Sauerstoff- und Kohlen­
dioxydgehaltes nicht vollig tibereinzustimmen, wenn auch hier die Unterschiede im all­
gemeinen geringer sind als in der Kammer. 

Die Kreislaufminutenvolumina sind abhangig von der Relation der Stromungswider­
stande. Liegt keine Strombahnverengung der Pulmonalarterie vor, so ist das Lungen­
zirkulationsvolumen groBer als das des groBen Kreislaufs, solange der periphere Stro­
mungswiderstand in den Lungenarterien niedriger als im GroBkreislauf ist. Dann ist auch 
das Durchmischungsverhaltnis des Blutes im singularen Ventrikel zur arteriellen Seite 
hin verschoben. Eine Cyanose kann in diesen Fallen fehlen oder nur sehr leicht sein. 
Umgekehrt kann bei hoherem Widerstand zur Pulmonalarterie hin oder innerhalb des 
Lungenkreislaufs selbst das Durchmischungsverhaltnis des Blutes zur venosen Seite hin 
verschoben sein. Dann ist die Cyanose meist sehr ausgepragt. 

Klinik. Die verschiedenen anatomischen und pathophysiologischen Bedingungen 
spiegeln sich auch in der unterschiedlichen Symptomatologie wieder. Der singulare Ven­
trikel gehOrt in die Gruppe der cyanotischen Herzfehler. Ein Rechts-Links-Shunt liegt 
immer vor; er braucht aber nicht in allen Fallen zu einer sichtbaren Cyanose zu ftihren. 
Bei Berticksichtigung der oben erwahnten hamodynamischen Moglichkeiten findet sich 
eine von Geburt an bestehende Cyanose nur bei den Formen, die mit einer Verminderung 
des Lungenzirkulationsvolumens einhergehen. Sie ist am starksten ausgepragt bei gleich­
zeitiger Pulmonalstenose. Dyspnoe ist ein regelmaBiger Befund. Kinder mit vergroBertem 
Lungenzirkulationsvolumen neigen zu Infekten der oberen Luftwege, zu Bronchitiden 
und Pneumonien. 

Die Auskultation gibt keine ftir die Anomalie charakteristischen Befunde. In der 
Mehrzahl der FaIle (66 %) findet sich ein systolisches Gerausch, meist tiber der Herzbasis, 
das nur beim Vorliegen einer Aorten- oder Pulmonalstenose PreBstrahlcharakter hat. 
Neben dem systolischen ist gelegentlich auch ein diastolisches Gerausch zu horen 
(FAVORITE 1934; CARNES u. Mitarb. 1941; BARRY U. ISAAC 1953). Sein Maximum an 
der Herzspitze ist suspekt auf eine relative Mitralstenose (als Folge des vergroBerten 
Lungenzirkulationsvolumens); sein Maximum tiber der Herzbasis weist auf eine Pulmonal­
oder Aorteninsuffizienz hin (LENEGRE u. Mitarb. 1944). 

Das Elektrokardiogramm zeigt keine diagnostisch zuverlassigen Veranderungen, wenn 
auch einzelne Befunde so haufig beobachtet werden, daB sie in fraglichen Fallen an das 
Vorliegen eines singularen Ventrikels denken lassen sollten. Ohne Bedeutung sind die 
Richtung des Hauptvektors von QRS, der rechts-, norm- oder linkstypisch sein kann, 
ebenso der Nachweis von Zeichen einer Rechts- oder Linkshypertrophie. Einer kon­
stanten RjS-Relation tiber dem ganzen Pracordium wird von einigen Autoren differential­
diagnostische Bedeutung beigemessen. Typisch ist das Fehlen einer Q-Zacke in den Ab­
leitungen tiber dem linken Herzen (KEITH u. Mitarb.). Auf Grund vergleichender patho­
logisch-anatomischer oder operativer und elektrokardiographischer Befunde kommt 
STERZ (1960) zu dem SchluB, daB es keine typischen EKG-Veranderungen ftir den singu­
laren Ventrikel gibt. 

Rontgenbefunde. Konfiguration des Herzens sowie VerhaIten des GefiiBbandes und 
der LungengefaBzeichnung sind je nach der anatomischen Formvariante unterschiedlich. 
Die groBe Variationsbreite in Form und GroBe des Herzens zeigt Abb. 220 (nach KEITH 
u. Mitarb. 1958). 

Das Herz ist im Sauglings- und Kleinkindesalter im allgemeinen nur leicht bis maBig 
vergroBert. Wenn die rudimentare Ausstromkammer in der Gegend des Pulmonal­
konus lokalisiert ist, sieht man im Sagittalbild meist eine Vorwolbung der linken oberen 
Herzkontur. Das ist praktisch immer der Fall, wenn gleichzeitig eine Transposition der 
groBen GefaBe mit Ursprung der Aorta aus der rudimentaren Ausstromkammer vorliegt 
(Abb. 221). In diesen Fallen hat das Herz groBe Ahnlichkeit mit dem einer Transposition 
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Abb.220. Konfiguration des Herzens bei zwiilf autoptisch gesicherten Fallen von singularem Ventrikel. Fur 
einen singularen Ventrikel mit Transposition der groBen GefaBe ist der konvexe Verlauf des Iinken oberen Herz­

randes typisch. (Nach KEITH u. Mitarb. 1958) 

a 

Abb. 221 a u. b. SinguIarer Ventrikel 
mit Transposition der groBen GefaBe 
und Pulmonalstenose bei einem 3jahri­
gen Jungen (T.Br.). a Sagittalbild: 
Herz nach links verbreitert. Konvex­
bogiger Verlauf der linken oberen 
Herzkontur, der Aorta ascendens 
entsprechend. Die Vorwiilbung am 
rechten oberen GefaBband ist durch 
die nach rechts verlaufende und rechts 
descendierende Aorta bedingt (vgl. 
Abb.223). Helle Lungenfelder. b Sei­
tenbild: keine Einengung desRetrokar-

dialraumes 
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der groBen GefaBe und entsprechendem 
Aortenverlauf. Bei einer Kombination 
des singularen Ventrikels mit einer von 
der rudimentaren Ausstromkammer 
entspringenden hypoplastischen Pulmo­
nalarterie oder einer Pulmonalstenose 
kann das Rontgenbild dem einer Fal­
lotschen Tetralogie ahnlich sein. Zum 
Unterschied von dieser ist aber in linker 
vorderer Schragstellung (II. schrager 
Durchmesser) festzustellen, daB der 
Retrosternalraum nicht eingeengt, d. h. 
daB die rechte Herzkammer nicht ver­
groBert ist. Wenn keine Pulmonalste­
nose vorliegt und die LungengefaBzeich­
nung verstarkt ist, kann das Bild mehr 
dem eines Ventrikelseptumdefektesoder 
einer entsprechenden Transpositions­
form gleichen (Abb. 222). In diesen 
Fallen konnen auch verstarkte Pulsa­
tionen an den zentralen LungengefaBen 
nachweisbar sein. 

1m Einzel£all kann die Rontgen­
untersuchung demnach zwar gewisse 

1\ 
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Abb. 221 b 

Abb.222au.b. Singularer VentrikeI ohne PulmonaIstenose (operativ bestatigt) bei einem 4jahrigen Madchen 
(S.Ri.). a Sagittalbild: GroBes, besonders nach rechts verbreitertes Herz. Starke Verbreiterung, vor aHem 

der zentralen LungengefaBe. b Seitenbild: Vorwolbung des Iinken Vorhofs in den Retrokardialraum 
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Hinweise auf das Vorliegen eines singuliiren Ventrikels geben; zur Sicherung der Diagnose 
ist das Nativbild im allgemeinen aber nicht ausreichend. 

Herzkatheteruntersuchung. Die Herzkatheteruntersuchung kann wichtige diagnostische 
Hinweise, im Einzelfall sogar eine Sicherung der Diagnose geben. 

Suspekt ist das Vorliegen eines singuliiren Ventrikels, wenn sich der Katheter im 
Ventrikelbereich ohne Schwierigkeiten und wiederholt bis an den linken Herzrand vor­
schieben laBt. Ein weiterer diagnostischer Hinweis ist der gegeniiber dem Vorhof erh6hte 

n 

b 

Abb.223a-c. Kontrastmitteldarstellung mit selektiver Injektion in die gemeinsame Kammer bei singularem 
Ventrikel mit Transposition der groBen GefaBe undPulmonalstenose (gleichePat. wie Abb. 221). a und b Sagittal­
bilder in verschiedenen Fiillungsphasen: Links ascendierende und rechts descendierende Aorta. Ursprung des 
Aortenostiums nach links und oben, des Pulmonalostiums nach rechts verlagert. Lumen der Pulmonalarterie 
wesentlich enger als das der Aorta. c Seitenbild: GleichmaBige Kontrastmittelverteilung im gesamten Ventrikel-

bereich. Kein Septum zu erkennen. Aorta nach vorne, Pulmonalarterie nach hinten verlagert 
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Sauerstoffgehalt im "rechten" Ventrikel. Obwohl der gemeinsame Ventrikel Durch­
mischungsort des venosen und arterialisierten Elutes ist, konnen bei Entnahme mehrerer 
Elutproben an verschiedenen Stellen der Kammer groBere Sauerstoffdifferenzen fest­
gestellt werden_ Diese erklaren auch, daB gelegentlich das Elut in Aorta und Pulmonal­
arterie einen verschiedenen Sauerstoffgehalt haben kann. 

Der Druck im singularen Ventrikel ist stets erhoht. Sein Maximalwert entspricht dem 
systolischen Aortendruck, sofern keine Aortenstenose vorliegt. Die Druckwerte in der 
Pulmonalarterie zeigen die dem Ursprung dieses GefaBes aus dem Herzen und dem 
Fehlen oder Vorliegen einer Stenose entsprechenden Veranderungen. 

Abb.223c. 

Kontrastmitteldarstellung. Die gezielte Kontrastmittelinjektion in den Ventrikel er­
laubt eine bessere Beurteilung als die intravenose. Wichtig ist der Nachweis, daB sich das 
Kontrastmittel rasch im gesamten Ventrikelbereich ausbreitet und eine Septierung des 
Ventrikels nicht zu erkennen ist (Abb. 223). Zuverlassiger als die Kammerverhaltnisse 
lassen sich durch die Kontrastmitteluntersuchung Ursprung, Lage und Weite der groBen 
GefaBe erfassen. Aus der Kontrastdichte und der Weite der peripheren GefaBe sind 
Rtickschltisse auf die Zirkulationsvolumina im groBen und kleinen Kreislauf moglich. 

Trotz dieser Untersuchungen lassen sich aber in einzelnen Fallen nicht aIle diagnosti­
schen Schwierigkeiten beseitigen. Haufiger als bei anderen angeborenen Herzfehlern wird 
die Diagnose erst bei der aus falscher Indikation durchgeflihrten Operation gestellt. 

Differentialdiagnostisch muB der singulare Ventrikel im FaIle einer von Geburt an 
bestehenden Cyanose besonders von einer Fallotschen Tetralogie, einer Tricuspidalatresie 
und einer Transposition der groBen GefaBe, bei fehlender Cyanose in erster Linie von 
einem Ventrikelseptumdefekt abgegrenzt werden. 

Die Prognose des singularen Ventrikels ist im allgemeinen schlecht. Nach statistischen 
Erhebungen von ABBOTT betragt das erreichte Durchschnittsalter 73/ 4 Jahre. Viele Kinder 
sterben bereits im 1. Lebensjahr. Bei giinstigen anatomischen und pathophysiologischen 
Bedingungen konnen die Patienten aber das Erwachsenenalter erreichen. Die von HE DINGER 
(1915) sowieMEHTA U.HEWLETT (1945) beobachteten Patienten wurdenjeweils 56 Jahre alt. 
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Eine kausale Therapie ist heute noch nicht moglich. Bei Patienten mit vermindertem 
Lungenzirkulationsvolumen kommen eine Anastomose-Operation, bei vermehrter Lungen­
zirkulation eine ktinstliche Einengung der Pulmonalarterie in Betracht. 

18. Cor biloculare 
Bei einem Cor biloculare fehlen sowohl Vorhof- als auch Ventrikelseptum. Es besteht 

nur ein Ostium atrio-ventriculare. Zu dieser Krankheitsgruppe werden aber auch solche 
FaIle gezahlt, bei denen zwar ein rudimentares Ventrikel- oder Vorhofseptum ausgebiIdet 
ist, funktionell aber ein gemeinsamer Vorhof und ein gemeinsamer Ventrikel bestehen. 

a b 
Abb. 224a u. b. Cor biloculare, Transposition der groBen GefaBe und Pulmonalatresie (autoptisch gesichert) 
bei einem einjahrigen Kind (E.Wa.). a Sagittalbild: Vorwiilbung des linken oberen Herzrandes durch die dort 

aufsteigende Aorta. b Seitenbild: Keine Einengung des Retrokardialraumes 

Das Cor biloculare ist oft mit zusatzlichen Anomalien kombiniert. Davon sind besonders 
zu nennen: Transpositionen der groBen GefiiBe, Truncus arteriosus communis persistens, 
Lageanomalien des Herzens und Venenanomalien. 

Das Cor biloculare ist selten. GROSSMAN (1942) sammelte aus der Literatur 37, CONN u. Mitarb. 
(1950) mit vier eigenen Beobachtungen 49 FaIle. 

Pathophysiologie. Die Hamodynamik zeigt weitgehende Parallelen zum singularen 
Ventrikel. 1m Gegensatz zu diesem kommt es beim Cor biloculare aber bereits im Vorhof­
bereich zu einer Durchmischung des arterialisierten und des venosen Elutes. Da das Elut 
durch ein gemeinsames A V -Ostium in den gemeinsamen Ventrikel flieBt, ist beim Cor 
biloculare die Durchmischung im Ventrikel gleichmaBiger als beim singularen Ventrikel 
ohne Vorhofseptumdefekt. Ftir die Durchmischungsverhaltnisse und die GroBe der 
Zirkulationsvolumina im groBen und kleinen Kreislauf gel ten die gleichen Gesichtspunkte, 
wie sie im Abschnitt tiber den singularen Ventrikel ausftihrlich besprochen wurden. 

Klinik. Entsprechend der weitgehend tibereinstimmenden Pathophysiologie ist auch 
die klinische Symptomatologie des Cor biloculare von der des singularen Ventrikels nicht 
abzugrenzen. Cyanose und Dyspnoe sind konstante Befunde. Der Auskultationsbefund 
ist nicht charakteristisch. Auch das Elektrokardiogramm laBt keine Sicherung der Dia­
gnose zu. 

Rontgenbefunde. Die Ausftihrungen tiber die Rontgenuntersuchung des Herzens beim 
singularen Ventrikel haben auch ftir das Cor biloculare Giiltigkeit. Durch den Vorhof­
septumdefekt ergeben sich keine besonderen Abweichungen (Abb. 224). 
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Herzkatheteruntersuchung. 1m Gegensatz zum singuHiren Ventrikel findet man beim 
Cor biloculare bereits im Bereich des "rechten" Vorhofs eine Zumischung arterialisierten 
Blutes. Bei Blutentnahmen an verschiedenen Stellen des gemeinsamen Vorhofs konnen 
aber trotz der fehlenden Vorhofscheidewand groBere Sauerstoffunterschiede gefunden 
werden. Das Blut des Ventrikels zeigt demgegentiber auch bei Entnahme an mehreren 
Stellen weitgehend gleiche gasanalytische Werte, die mit denen des Aorten- und Pulmonal­
arterienblutes tibereinstimmen. Der systolische Druck im Ventrikel ist stets erhoht und 
entspricht dem Aorten- bzw. Pulmonalarteriendruck, sofern keine Stenose dieser GefiiBe 
vorliegt. 

Kontrastmitteidarstellung. Bei Injektion des Kontrastmittels in den Ventrikel finden 
sich die fUr den singularen Ventrikel charakteristischen Veranderungen. Der gemeinsame 
Vorhof laBt sich durch die Kontrastmitteidarstellung nur nachweisen, wenn das Kontrast­
mittel in den Vorhofbereich oder intravenos injiziert wird. 

Die Lebenserwartung der Patienten mit einem Cor biloculare ist im allgemeinen schlecht. 
Meist sterben die Kinder in den ersten Lebenswochen oder -monaten. Nur wenige FaIle 
haben das Erwachsenenalter erreicht (BAUER und ASTBURY 1944: 16jahriger Patient; 
BENJAMIN u. Mitarb. 1940: 18jahrige Patientin). 

Eine kausale Therapie des Cor biloculare gibt es bis heute nicht. 

19. Transposition der groJlen GefiiJle 

Eine Transposition der groBen GefaBe ist dadurch charakterisiert, daB Aorta und 
Pulmonalarterie aus den nichtzugehorigen Ventrikeln entspringen. Nach dem AusmaB 
der Drehungsanomalie der GefaBe gibt es die komplette Transposition, bei der die Aorta 
'tus dem rechten und die Pulmonalarterie aus dem linken Ventrikel entspringen, sowie 
die inkomplette oder partielle Transposition, bei der nur ein GefaB vollkommen verlagert 
ist, wahrend das andere tiber einem Ventrikelseptumdefekt "reitend" AnschluB an beide 
Kammern hat. SchlieBlich gibt es noch die seltene Transpositionsform, bei der. beide 
GefaBe entweder aus dem rechten oder aus dem linken Ventrikel entspringen. 

1st die Transposition der groBen GefaBe mit einer Inversion der Kammern kombiniert, 
so daB die anatomisch rechte Kammer das arterialisierte, die anatomisch linke das venose 
Blut erhalt, liegt eine korrigierte Transposition der groBen GefaBe vor. 

Wir konnen demnach drei Hauptgruppen unterscheiden: 
a) die komplette, 
b) die inkom piette oder partieIle, 
c) die korrigierte Transposition der groBen GefaBe. 
Durch Kombination mit zusatzlichen Anomalien des Herzens oder der GefaBe gibt es 

zahlreiche Varianten, die das pathophysiologische und klinische Bild sehr unterschiedlich 
gestalten konnen. Soweit die GefaBtransposition nur als komplizierender Faktor eines 
umschriebenen Krankheitsbildes fungiert, wird sie im Rahmen der jeweiligen Anomalie, 
z.B. der Tricuspidalatresie, des singularen Ventrikels usw., besprochen. 

Eine ausftihrliche Beschreibung der GefaBtransposition erfolgte bereits 1797 durch 
BAILLIE. Weitere anatomische Berichte stammen von MEOKEL (1817), KURSOHMER (1837), 
MEYER (1857) und PEAOOOK (1866). Mit der Entstehung der Transposition von Aorta 
und Pulmonalarterie befaBten sich in ausfUhrlichen Studien v. ROKITANSKY (1875), 
HERXHEIMER (1909), SPITZER (1919, 1921), MONOKEBERG (1924), PERNKOPF und WIR­
TINGER (1933), DOERR (1938), SHANER (1951) u.a. 

Die klinische Diagnostik der GefaBtransposition erhielt entscheidende Impulse durch 
die Veroffentlichungen von FANOONI (1932), TAUSSIG (1938), 1947) sowie CASTELLANOS 
u. Mitarb. (1938). 

Auf operativem Gebiet sind vor allem zu nennen: BLALOOK und HANLON (1948, 1950) 
(Anlegen eines ktinstlichen Vorhofseptumdefektes zum besseren Blutaustausch zwischen 
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Korper- und Lungenkreislauf), MUSTARD u. Mitarb. (1954) sowie SENNING (1958) (Zu­
leitung des venosen und arterialisierten Elutes zu den entsprechenden Ventrikeln durch 
Umlagerung des Vorhofseptums). 

Fur die Entstehung der Transposition der groBen GefaBe gibt es zahlreiche Deutungsversuche, von 
denen nur die wichtigsten erwahnt seien sollen. 

v. ROKITANSKY (1875), HERXHEIMER (1909) und MONCKEBERG (1924) haben angenommen, daB 
das Septum trunci et bulbi weniger stark gedreht ist als normal oder sogar gerade gestreckt auf die 
Kammerbasis zuwachst und dort an das meist defekte Septum interventriculare AnschluB findet. 

SPITZER (1919, 1921) vertrat die Ansicht, daB hier eine atavistische Erscheinung vorliege: Es 
handele sich nicht urn einen wirklich seitenverkehrten AnschluB von Aorta und Pulmonalarterie an 
die Ventrikel, sondern urn einen phylogenetischen Ruckschritt mit autochthon rechtskammeriger 
Aorta, wie sie bei den gemeinsamen Ahnen von Reptilien und Saugern zu finden seL 

Nach PERNKOPF u. WIRTINGER (1933) besteht eine ontogenetische Fehlbildung mit Anlage gerader 
statt gedrehter Septumleisten und eines ebenen anstelle eines wendeltreppenfi.irmig gedrehten Bulbus­
septums. 

DOERR (1938, 1943) sieht die formale Ursache der Transposition im Ausbleiben der Bulbus­
Truncus-Torsion, wodurch das Septum von Bulbus und Truncus falsch angelegt und eine Parallel­
schaltung der Kreislaufe bedingt werden. 

SHANER (1951) ist der Ansicht, daB durch eine Behinderung der Bulbuswanderung die Anlage 
des Aortenostiums dem rechten Ventrikel, die des Pulmonalostiums dem linken "zugeteilt" wird. 

Die Angaben uber die Haufigkeit der GefiiBtransposition unter den angeborenen Anomalien des 
Herzens differieren erheblich. 1m allgemeinen wird die Anomalie in pathologisch-anatomischen 
Statistiken hoher beziffert als in klinischen, was nicht zuletzt darauf zuruckzufiihren ist, daB viele 
Trager dieser Anomalie bereits in den ersten Lebenstagen und -wochen sterben und sich der klinisch­
diagnostischen Erfassung entziehen. So betrug der Anteil der GefaBtranspositionen im Obduktionsgut 
des "Hospital for sick children" in Toronto 20,8 %, wahrend er im klinischen Krankengut dieser 
Klinik mit 9,2 % der cyanotischen Angiokardiopathien angegeben wird (KEITH u. Mitarb. 1958). 
1m Krankengut der I. Medizinischen Klinik in Dusseldorf wurden bei einer Gesamtzahl von 3016 in 
der Zeit von 1958-1963 untersuchten Patienten mit angeborenen Herzfehlern 43,3 % cyanotische 
Vitien und davon wiederum 8,7% (= 117) Transpositionen diagnostiziert. 

Das mannliche Geschlecht ist haufiger als das weibliche betroffen. ABRAMS u. Mitarb. (1951) 
fanden ein Verhaltnis von 2,3:1, nach KEITH u. Mitarb. (1958) betragt es 2,4:1. 

a) Komplette Transposition der gro6en Gefa6e 

Bei der kompletten Transposition der groBen GefaBe entspringt die Aorta aus dem 
rechten, die Pulmonalarterie aus dem linken Ventrikel. Die Aorta ist nach vorne verlagert, 
die Pulmonalarterie nach hinten. Das Aortenostium liegt hoher als normal, etwa in Hohe 
der normalen Pulmonalklappenbasis, wahrend diese tiefer in Hohe der normalen Aorten­
klappenbasis liegt. 

Diese Form der GefaBtransposition ist die haufigste. 1m Untersuchungsgut von KEITH 
u. Mitarb. (1958) betrug der Anteil 65 % an insgesamt 108 Fallen. Das Ventrikelseptum 
war in 38,5 % geschlossen. In diesen Fallen ist bemerkenswert, daB die Kammerscheide­
wand rein muskular ist, der membranose Anteil also fehlt (LEV u. SAPHIR 1945). Die 
GroBe des Defektes war unterschiedlich, weniger als 5 mm im Durchmesser in 64 % , 
5-10 mm in 21 % und mehr als 10 mm in 15 % der Falle. 

Die Muskulatur des rechten Ventrikels ist stets hypertrophiert, ebenso die des rechten 
Vorhofs, der meist auch deutlich groBer als der linke ist. Das Foramen ovale ist nach 
KEITH u. Mitarb. normal angelegt, aber in 92 % offen. In 8 % der Falle fanden die ge­
nannten Autoren einen echten Vorhofseptumdefekt. Als weitere zusatzliche Anomalien 
kommen ein offener Ductus arteriosus, eine praductale Aortenisthmusstenose (KEITH u. 
Mitarb.), Einmundung einer Korpervene in den linken Vorhof (HARRIS u. Mitarb. 1927), 
Einmundung einzelner Lungenvenen in den rechten Vorhof (MESSELOFF u. WEAVER 
1951) u.a. vor. 

Da Korper- und Lungenkreislauf bei der kompletten Transposition infolge der aus­
gebliebenen Torsion von Aorta und Pulmonalarterie parallel verlaufen, sind Patienten 
ohne zusatzliche Anomalien, die einen Elutubertritt zwischen den beiden Kreislaufen 
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erlauben, nicht lebensfahig. In Abhangigkeit von der Art der zusatzlichen Anomalie 
ergeben sich hinsichtlich der Hamodynamik und Klinik unterschiedliche Befunde und 
Bilder. 

rx} Komplette Transposition der grofJen GefiifJe mit Vorhofseptumdefekt 

Bei dieser Transpositionsform stellt die offene Vorhofverbindung die einzige "Uber­
briickung" der parallel geschalteten Kreislaufe dar. 

Pathophysiologie. Aus der Parallelschaltung der beiden Kreislaufe ergibt sich, daB das 
aus dem Korperkreislauf in den rechten Ventrikel gelangende Blut durch die Aorta erneut 
dem Korperkreislauf zugefiihrt wird, wahrend das arterialisierte Blut aus dem linken 
Ventrikel wieder in den Lungenkreislauf gelangt. Der systolische Druck im rechten 

TSelln. $.8e. 

Abb.225. Konturskizzen des Herzens von sechs Patienten mit kompletter Transposition der groBen GefiiBe 
und Vorhofseptumdefekt. Die Lage der groBen GefiiBe zueinander ist nach dem Ergebnis der angiokardio­
graphischen Untersuchung wiedergegeben. (Bei Patient T.Schn. wurde auf eine Kontrastmitteldarste\lung der 

Pulmonalarterie verzichtet) 

Ventrikel ist auf den systolischen Systemdruck erhOht, wahrend der linke Ventrikel beim 
Fehlen eines Ventrikelseptumdefektes nur den vie I niedrigeren Pulmonalarteriendruck 
aufzubringen hat. 

Die Kreislaufminutenvolumina sind meist gegentiber der Norm deutlich erhoht. 
Leichte bis mittlere Druckerhohungen im Lungenkreislauf diirften in erster Linie durch 
die VergroBerung des Lungenzirkulationsvolumens verursacht sein, zumal NOONAN u. 
Mitarb. (1960) in solchen Fallen bei histologischen Untersuchungen der Lungen keine 
organischen Veranderungen der Lungenstrombahn gefunden haben. 

Der Blutiibertritt durch den Vorhofseptumdefekt hangt weitgehend von dessen GroBe 
ab. Meist handelt es sich bei den Defekten urn ein offenes Foramen ovale, seltener liegt 
ein kleinerer, nur vereinzelt. ein groBerer Defekt vor (ELLIOTT u. Mitarb. 1963). Da der 
Fiillungsdruck des linken Ventrikels gegeniiber der Norm verringert ist, findet sich auch 
ein niedrigerer Mitteldruck im linken Vorhof. Der Mitteldruck im rechten Vorhof ist 
gegeniiber der Norm etwas erhOht. Bemerkenswert ist, daB die typische Formcharakteristik 
der Druckkurve im link en Vorhof (hohe zweite Welle) erhalten bleibt, wahrend in der 
Druckkurve des rechten Vorhofs vor allem die erhohte Vorhof-Kontraktionswelle auffallt. 
Trotz der Annaherung der Mitteldrucke in beiden VorhOfen findet man bei kleineren 
Defekten im linken Vorhof einen etwas hoheren Druck als rechts. Folge ist der Ubertritt 
von Blut aus dem linken in den rechten Vorhof. Auf demselben Wege ist aber auch ein 
Ubertritt yom rechten in den linken Vorhof moglich. Bei angenahertem Mitteldruck in 

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X /4 17 
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Abb.226. Transposition der groBen GefaBe mit Vorhofseptumdefekt bei einem 4jahrigen Madchen (S.Be): 
Beiderseits, vor aHem nach links verbreitertes Herz. Vorwiilbung der reo Herzkontur und besonders des 

Pulmonalbogens. Verstarkte LungengefiiBzeichnung 

a 

Abb. 227a u. b. Transposition der groBen GefaBe mit Vorhofseptumdefekt bei einem lljahrigen Madchen 
(R.He.). a Sagittalbild: Nicht nennenswert vergriiBertes Herz; schmales GefaBband. Verlangerte rechte Herz­
kontur. Keine Vorwiilbung des Pulmonalbogens. Dichte und verbreiterte Hili. Vermehrte LungengefaB-

zeichnung. b Seitenbild: Keine Einengung des Retrokardialraumes 
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beiden VorhOfen kann der Druck im rechten Vorhof wahrend der Vorhof-Kontraktions­
welle den des linken Vorhofs tibersteigen. Weiterhin kann die Druckrelation durch die 
Atmung zu Gunsten eines Rechts-Links-Ubertritts verschoben werden. Ein anderer Weg, 
auf dem venoses Blut in den Lungenkreislauf gelangen kann, besteht in Anastomosen des 
Bronchialarteriensystems. Bei ftinf eigenen Beobachtungen mit kleinem Vorhofseptum­
defekt errechneten wir bei stark erhohten Lungenzirkulationsvolumina von 7,6 bis 
20,0ljminjm2 effektive Zirkulationsvolumina zwischen 1,1 und 2,5ljminjm2 (LOOGEN, 
GLEICHMANN u. GREMMEL 1964). 

Abb.227b 

Klinik. Von Geburt an besteht bei den Kindern eine Cyanose. Bei alteren Kindern 
sind Trommelschlegelbildungen der Finger- und Zehenendglieder ausgepragt. Die korper­
liche Entwicklung ist fast immer deutlich verzogert. Zeichen einer Herzinsuffizienz treten 
oft schon in den ersten Lebenswochen auf und sind beim Vorliegen einer Cyanose suspekt 
auf eine GefaBtransposition. Wahrend der HerzspitzenstoB nicht auffallig ist, sind stets 
starkere pracordiale Pulsationen zu tasten. Das Herz ist beiderseits, vor allem nach links 
verbreitert. Gelegentlich wird eine leichte Vorwolbung des Thorax tiber dem Herzen 
beobachtet. Der Auskultationsbefund ist einheitlich. Mit dem Maximum im 2.-3. lOR 
mesosternal oder links yom Sternum hort man ein leises bis mittellautes frtihsystolisches 
Gerausch. Der II. Herzton ist normal oder leicht betont; eine Spaltung des II. Herztons 
wird meist vermiBt. 

1m Elektrokardiogramm besteht ein Rechts- bis tiberdrehter Rechtstyp mit einem 
P-dextrocardiale. In den Brustwandableitungen sind Zeichen der Rechtshypertrophie 
und oft auch der Rechtsschadigung nachweisbar. 

17* 
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Rontgenbefunde. Eine Ubersicht tiber Form und GroBe des Herzens geben die in 
Abb. 225 dargestellten Konturskizzen der Herzfernaufnahmen von sechs Patienten, bei 
denen die Diagnose durch die Operation bestatigt werden konnte. Aorta und Pulmonal­
arterie sind in die Skizzen so eingezeichnet, wie sie bei der Kontrastmitteluntersuchung 
zur DarsteHung kamen. Das Herz ist in flinf Fallen vergroBert, vor aHem nach links. 
Ubereinstimmend findet man eine starkere Vorwolbung und Verlangerung der rechten 
Herzkontur. In keinem Fall ist die Herzspitze angehoben. Unterschiedlich ist das Ver­
halten der linken oberen Herzkontur. In zwei Fallen ist eine Vorwolbung im Bereich des 

Abb.228. Katheterverlauf bei Transposition der groBen GefaBe (6jahriger Junge: W.D.Be.): obere Hohl­
vene --+ reo Vorhof --+ reo Ventrikel --+ Aorta. Aus dem Katheterverlauf ergibt sich, daB die Aorta nach vorne 
verlagert ist. Gegeniiber einem ahnlichen Katheterverlauf beim Ductus arteriosus apertus entscheidet das 

Gesamtbild 

Pulmonalbogens festzustellen (Abb. 226). Diese Vorwolbung ist - wie durch Kontrast­
mitteluntersuchung zu belegen ist - durch die dort verlaufende und erweiterte Pulmonal­
arterie bedingt. In den anderen Fallen ist der linke obere Herzbogen unauffallig oder 
konkav begrenzt. Das GefaBband ist nur in einem der von uns beobachteten FaIle auf­
fallend schmal (Abb. 227). Eine wesentliche Einengung des Herzhinterraums ist nicht vor­
handen. Stets ist aber die LungengefaBzeichnung mehr oder weniger deutlich verstarkt. 

Die klinischen Befunde, die von Geburt an bestehende Cyanose, das Ieise bis mittel­
laute frlihsystolische Gerausch und das Elektrokardiogramm lassen im Zusammenhang 
mit dem Rontgenbild des Herzens und der vermehrten Lungenzeichnung die dringende 
Verdachtsdiagnose dieser Transpositionsform steHen. Der Nachweis der verstarkten 
Lungengefa{3zeichnung ist differentialdiagnostisch wichtig zur Abgrenzung von einer 
Fallotschen Tetralogie, besonders in den Fallen mit konkaver Begrenzung des linken 
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oberen Herzbogens. Schwieriger ist allerdings die Abgrenzung von einem Truncus 
arteriosus communis persistens oder von einem singuHiren Ventrikel, zumal in letzterem 
Fall nicht selten zusatzlich eine GefaBtransposition vorliegt. Spezielle Herzuntersuchungen 

a 

Abb. 229 a-d. Gezielte Kontrastmittelinjektionen in den reo und Ii. Ventrikel bei Transposition der groBen GefaBe 
mit Vorhofseptumdefekt (4jahriger Junge: M.Sto.). a und b Injektion in den reo Ventrikel: Yom reo Ventrikel 
- erkennbar an der Trabekelstruktur - gelangt das Kontrastmittel ausschlieBlich in die Aorta. Das Aorten· 
ostium ist nach links und oben verlagert und liegt etwa an der Stelle des normalen Pulmonalostiums. Die 
aufsteigende Aorta verIauft medialwarts in Deckung mit der descendierenden thorakalen Aorta. 1m Seiten­
bild (b) Transposition der Aorta nach vorne. c und d Injektion in den Ii. Ventrikel (partiell in den Ii. Vorhof): 
AusschlieBlicher Ubertritt des Kontrastmittels in die erweiterte Pulmonalarterie, die nach dorsal verlagert ist (d) 
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Abb.2290 

Abb.229d 

sind daher im allgemeinen nicht zu umgehen. Ihre Durchftihrung kann durch die klinische 
Vordiagnose wesentlich zielbewuBter erfolgen. 

Herzkatheteruntersuchung. Durch die Herzkatheteruntersuchung kann die Diagnose 
einer kompletten Transposition der groBen GefaBe mit Vorhofseptumdefekt gesichert 
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werden, wenn man auf Grund der klinischen Voruntersuchungen "gezielt" vorgeht. Der 
Nachweis eines auf den Systemwert erhohten systolischen Drucks im rechten Ventrikel 
und die Sondierung der Aorta yom rechten Ventrikel aus sind noch nicht beweisend, 
wenn auch der tibereinstimmende Sauerstoffgehalt der aus diesen Herz- und Kreislauf­
abschnitten entnommenen Blutproben und der Katheterverlauf (Abb. 228) schon erste 
wichtige Aufschltisse vermitteln. Entscheidend ftir die Diagnose sind die Sondierung des 
linken Ventrikels tiber den Vorhofseptumdefekt und der Nachweis, daB der hier gemessene 

a 

Abb. 230a-d. Gezielte Kontrastmittelinjektionen in den rechten und linken Ventrikel bei Transposition der 
gro13en Gefii13e mit Vorhofseptumdefekt (gleiche Pat. wie Abb. 226). a und b Injektion in den reo Ventrikel: 
Das Kontrastmittel gelangt ausschliel3lich in die Aorta, deren Ostium nicht nach cranial verlagert ist. 1m 
Seitenbild (b) Transposition der Aorta nach vorne. c und d Injektion in den Ii. Ventrikel nach Passage des 
Vorhofseptumdefektes und des Mitralostiums. Das Kontrastmittel gelangt ausschlieBlich in die Pulmonal­
arterie, die an der Ii. oberen Herzkontur liegt und eine Vorwolbung im Bereich des Pulmonalbogens bewirkt. 

Die Pulmonalarterie liegt hinter (b) und links neben (a) der Aorta 

systolische Druck wesentlich niedriger als der Druck im rechten Ventrikel ist. Bei sechs 
von uns diagnostizierten Fallen dieser Transpositionsform lag der systolische Druck im 
linken Ventrikel dreimal bei 30, je einmal bei 30-40, bei 40 und bei 50 mm Hg. Eine Son­
dierung der Pulmonalarterie ist auBerordentlich schwer. Bei niedrigem systolischen Druck 
im linken Ventrikel sollte man darauf verzichten, da sie in diesen Fallen keine weiteren 
diagnostischen oder hamodynamischen Aufschltisse gibt. Aus dem Formverhalten der 
Druckkurven im Iinken und rechten Vorhof lassen sich gewisse Hinweise auf die GroBe 
des Defektes ableiten. Die im linken und rechten Herzen sowie in den Hohlvenen ent­
nommenen Blutproben erlauben eine Berechnung der Kreislaufminutenvolumina und 
des effektiven Lungenzirkulationsvolumens. Eine Berechnung der yom Korper- in den 
Lungenkreislauf und umgekehrt flieBenden Blutmenge ist nicht zuverlassig moglich, 
weil die tiber Anastomosen der Bronchialarterien in den Lungenkreislauf gelangende 
Blutmenge nicht erfaBt werden kann und daher die nach den bekannten Formeln be­
rechneten "gekreuzten" Volumina nicht korrekt sind. 
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Kontrastmitteldarstellung. Letzte diagnostische Sicherheit bringt die Kontrastmittel­
untersuchung, wenn es gelingt, getrennt sowohl in den rechten Ventrikel als auch in den 
linken Ventrikel zu injizieren (Abb.229). Bei Injektion in den rechten Ventrikel, der eine 
normale Position einnimmt, tritt das Kontrastmittel ausschlieBlich in die Aorta iiber. 
Meist liegt die Aortenwurzel h6her als normal und weiter nach links (Abb. 229a). 1m 
Sagittalbild verliiuft die aufsteigende Aorta dann in der Mittellinie in Deckung mit der 

Abb.230b 

links absteigenden Aorta thoracalis. 1m Seitenbild erkennt man die Transposition der 
Aorta nach vorne. Sie zieht - dem Sternum nahe anliegend und somit praktisch die Stelle 
der Pulmonalarterie einnehmend - in einem wei ten Bogen cranialwiirts. Bei Injektion 
des Kontrastmittels in den linken Ventrikel erfolgt ausschlieBlich Darstellung der Pul­
monalarterie und ihrer Aufzweigungen. Das Pulmonalostium kann tiefer als das der Aorta 
Iiegen und ist gegeniiber der Norm nach medial verlagert (Abb. 229c und d). Der Pulmonal­
arterienstamm bildet im Beispiel der Abb. 230 die linke obere Herzkontur; er ist etwas 
erweitert - ebenso wie seine Hauptverzweigungen. Dieses Beispiel zeigt, daB das 
GefiiBband bei der kompletten Transposition der groBen GefiiBe im Sagittalbild nicht immer 
schmal zu sein braucht, sondern daB ein norm ales Verhalten oder auch eine Vorw6lbung 
des Pulmonalbogens vorkommen k6nnen. 
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Allein diese beiden Beispiele zeigen deutlich die groBen Variationsmoglichkeiten von 
Ursprung und Verlauf der groBen GefaBe ~ und das sogar an der profiliertesten Form 
der GefaBtransposition, namlich der ohne Ventrikelseptumdefekt. 

Durch die Kontrastmitteluntersuchung werden nicht nur die topographischen Ver­
haltnisse klargestellt; ebenso wichtig ist die Moglichkeit, zusatzliche Anomalien im Be­
reich des Herzens (Ventrikelseptumdefekt, Pulmonalstenose) und der groBen GefaBe 
(Ductus arteriosus apertus) erfassen bzw. ausschlieBen zu konnen. 

Abb.230c 

Prognose. Die Lebenserwartung der Patienten mit einer Transposition der groBen 
GefaBe mit Vorhofseptumdefekt ist ungiinstig. 1m Untersuchungsgut von NOONAN u. 
Mitarb. wurden die Patienten mit einem Ventrikelseptumdefekt in 75 % der FaIle alter 
als 18 Monate, wahrend dieser Anteil bei Patienten mit Vorhofseptumdefekt nur 3 % 
betrug. Die hohe Sterblichkeit der Patienten mit GefiiBtransposition (bei geschlossenem 
Ventrikelseptum) diirfte ein Grund fiir die relativ seltene Diagnose der Anomalie zu Leb­
zeiten sein. Bei groBeren Vorhofseptumdefekten mit gutem Blutaustausch zwischen den 
Kreislaufen ist die Prognose allerdings wesentlich besser. Solche Patienten erreichen das 
Erwachsenenalter und sind gelegentlich erstaunlich leistungsfahig. Eine unserer Patien­
tinnen iibte mit 17 Jahren eine ganztagige Biirotatigkeit aus und betrieb eifrig Schwimm­
sport. 

Postoperative rontgenologische Befundanderungen. Soweit die Operation in einer Um­
leitung des venosen und arterialisierten Blutes durch Versetzung des Vorhofseptums 
besteht, sind postoperativ keine wesentlichen Anderungen in Form und GroBe des Herzens 
zu erwarten. Dagegen ist eine deutliche Abnahme der LungengefaBzeichnung festzustellen 
(Abb.231). 

(3) Komplette Transposition der grof3en Gefaf3e mit Ventrikelseptumdefekt 

Bei dieser Transpositionsform sind die parallel geschalteten Kreislaufe durch einen 
Ventrikelseptumdefekt miteinander verbunden, so daB auf diesem Wege ein Blutaus­
tausch moglich ist. 
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Ein kleiner, drucktrennender oder druckreduzierender Defekt wtirde zwar den Uber­
tritt von venosem Blut des rechten Ventrikels (hoher systolischer Druck) in den linken 
(niedriger systolischer Druck) und von dort in den Lungenkreislauf gestatten, der um­
gekehrte Weg ware aber hamodynamisch nicht moglich. Ohne zusatzliche Anomalien, 
z. B. ohne Vorhofseptumdefekt, die eine solche Moglichkeit eroffnen, waren diese Patienten 
daher nicht lebensfahig. Handelt es sich um einen groBen Ventrikelseptumdefekt mit 
systolischem Druckangleich in beiden Ventrikeln, so kann ein zum Leben ausreichender 

Abb.230d 

Blutaustausch zwischen Lungen- und Korperkreislauf durch den Defekt stattfinden. Die 
GroBe der Zirkulations- und der Austauschvolumina ist in Fallen mit groBem, druck­
angleichendem Ventrikelseptumdefekt unterschiedlich und wird wesentlich von den 
Widerstandsverhaltnissen in beiden Kreislaufen bestimmt. Der primare pulmonale Hoch­
druck ftihrt bald zu LungengefaBveranderungen mit Einengung der GefaBlichtung, einer 
iihnlichen Situation wie beim groBen isolierten Ventrikelseptumdefekt. Die Folge sind 
eine Reduzierung des Lungenzirkulationsvolumens und eine Abnahme des yom rechten 
Ventrikel durch den Ventrikelseptumdefekt zur Arterialisierung gelangenden Blut­
volumens. 

Klinik. Wie bei der GefaBtransposition mit Vorhofseptumdefekt besteht auch bei 
dieser Transpositionsform von Geburt an eine Cyanose; sie ist aber in Fallen mit groBem 
Lungenzirkulations- und Austauschvolumen weniger deutlich ausgepragt. Auch hier 
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ist meist die korperliche Entwicklung retardiert, und Zeichen einer Herzinsuffizienz 
treten oft schon in den ersten Lebenswochen auf. Pracordiale Pulsationen sind meist 
deutlich zu ftihlen. Der Auskultationsbefund ist nicht einheitlich. Ein mit dem Maxi­
mum am linken unteren Sternalrand h6rbares systolisches Gerausch ist suspekt auf 
einen Ventrikelseptumdefekt, wahrend das auf eine Pulmonalstenose zu beziehende Ge­
rausch mit dem Maximum im 2.-3. Intercostalraum links oder meso sternal zu h6ren ist. 

b 

Abb. 231 au. b. Transposition der groI3en GefiiJ3e mit Vorhofseptumdefekt bei einem 5jahrigen Madchen (B.So.): 
Abnahme der praoperativ erheblich verstarkten LungengefaI3zeichnung 
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a 

b 

Abb. 232 a u. b. Transposition der groBen GefiiBe mit groBem Ventrikelseptumdefekt und Pulmonalstenose bei 
einer 20jahrigen Patientin (D.Me.). a Sagittalbild: schmales GefaBband. Konkavitat im Bereich des Pulmonal­
bogens. Herzspitze nach links unten gerichtet. LungengefaBzeichnung kaum verstarkt. b Seitenbild: GefaB-

band breit (+--). Keine Einengung des Retrokardialraumes 
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Der PulmonalklappenschluBton ist oft stark betont; beim Vorliegen einer Pulmonal­
stenose ist er von normaler Starke oder reduziert. Infolge der Transposition der GefaBe 
ist die Trennung des aortalen vom pulmonalen Segment des II. Herztons aber erschwert. 

Das Elektrokardiogramm zeigt als konstanten Befund eine Abweichung des Haupt­
vektors von QRS nach rechts - unabhangig von der Art der vorliegenden Transpositions-

n 

Abb. 233a u. b. Transposition der groBen GefaBe mit groBem Ventrikelseptumdefekt bei einem 6jahrigen Jungen 
(W.D.We.). a Sagittalbild: Deutliche Verbreiterung des Herzens nach rechts und links. Stark vermehrte 
LungengefaBzeichnung, besonders im rechten Ober- und Mittelfeld_ b Seitenbild: Einengung des Retrokardial-

raumes im ganzen Bereich sowie breitflachige Anlehnung des Herzens an die vordere Thoraxwand 

D. 

Abb.234a-c. GroBenzunahme des Herzens innerhalb der ersten Lebenswochen bei einer kompletten Transposi­
tion der groBen GefiiBe mit Ventrikelseptumdefekt ohne Pulmonalstenose (Pat. F.Kn.). a 4 Tage nach Geburt, 

b 48 Tage nach Geburt, c 72 Tage nach Geburt (autoptisch gesichert) 

form, ob mit oder ohne Pulmonalstenose. In den Brustwandableitungen brauchen wahrend 
der ersten Lebenstage noch keine Abweichungen vom normalen elektrokardiographischen 
Verhalten zu bestehen. Sie bilden sich aber - wenn die Kinder nicht in den ersten Tagen 
sterben - im Laufe der ersten Lebenswochen praktisch immer aus. Neben Zeichen der 
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Rechtshypertrophie werden nicht selten auch Zeichen der Linkshypertrophie beobachtet 
(KEITH u. Mitarb. 1958). Andere Autoren (CAMPBELL u. SUZMAN 1951; ASTLEY u. 
PARSONS 1952) betonen, daB eine Rechtshypertrophie praktisch immer angetroffen 
werde und das Elektrokardiogramm von dem einer Fallotschen Tetralogie nicht zu unter­
scheiden sei. 

Abb.234b 

Abb.234c 

Rontgenbefunde. Die flir die Erkennung der GefaBtransposition wichtigen rontgeno­
logischen Befunde betref£en die Herzkonfiguration, das GefaBband und die Lungen­
strombahn. Als erster machte FANCONI (1932) auf das "charakteristische" Rontgenbild 
der Transposition aufmerksam: schmales GefaBband, "Ballonform" des Herzens, zu­
nehmende VergroBerung des Herzens und Ausbildung dieser typischen Zeichen im Ver-
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laufe der ersten Lebensmonate. Die Befunde von F ANCONI wurden spater von TAUSSIG 
(1938, 1947) bestatigt und erganzt: Verbreiterung des GefaBbandes in Schragstellung, 
Nachweis einer Cyanose bei Zeichen einer verstarkten Lungendurchblutung. Wenn sich 
auch mittlerweile gezeigt hat, daB das Rontgenbild des Herzens und der Lungenstrombahn 
bei den GefaBtranspositionen sehr unterschiedlich sein kann, so wird dadurch die dia­
gnostische Bedeutung der von F ANCONI und TAUSSIG beobachteten Kriterien nicht ge­
schmalert. 

a 

Abb. 235a u. b. Herzkatheterverlauf bei einer Transposition der groBen GefaBe mit Ventrikelseptumdefekt (und 
Pulmonalstenose) (gleiche Pat. wie Abb. 232). a Katheterverlauf: obere Hohlvene -+ reo Vorhof -+ reo Ventrikel 
-+ Ii. Ventrikel durch den Vorhofseptumdefekt -+ reo Pulmonalarterie. b Katheterverlauf: obere Hohlvene -->-

reo Vorhof -+ reo Ventrikel -+ Aorta -+ Truncus brachiocephalicus 

Das Herz zeigt in der Mehrzahl der FaIle von Transposition der groBen GefaBe mit 
Ventrikelseptumdefekt im Sagittalbild eine kennzeichnende "Ei- oder Kugelform" 
(Abb.232). Der rechte Ventrikel ist v6rgroBert und wird oft links randbildend. Der linke 
untere Herzbogen verlauft in leicht konvexer Wolbung zur Herzspitze, die oft nach unten 
gerichtet starker in den Zwerchfellschatten eintaucht. Der rechte Herzrand ist durch 
VergroBerung des rechten Vorhofs vorgewolbt. Das GefaBband erscheint in dieser Pro­
jektion schmal, wenn die Aorta nahe der Mittellinie mehr oder weniger sagittal verlauft 
und die hinter ihr liegende Pulmonalarterie verdeckt. Infolge der Medianverlagerung 
der Pulmonalarterie ist die Herztaille deutlich (Abb. 232a). In schrager und seitlicher 
Projektion sieht man im Gegensatz zum Sagittalbild ein verbreitertes GefaBband 
(Abb. 232b). Auch der Tiefendurchmesser des Herzens erscheint oft vergroBert. 

1st die typische Konfiguration des Herzens und des GefaBbandes mit einer ver­
starkten LungengefaBzeichnung kombiniert und besteht klinisch eine Cyanose, so kann 
die Diagnose einer GefaBtransposition mit groBer Wahrscheinlichkeit gestellt werden. 
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Die Zeichen einer verstarkten Lungendurchblutung sind nicht selten, vorwiegend auf das 
rechte Ober- und Mittelfeld begrenzt (in 22,4 % nach KEITH u. Mitarb. 1958) (Abb. 233), 
ein Befund, auf den zuerst DEMY und GEWANTER (1954) aufmerksam gemacht haben. 

Eine verstarkte LungengefaBzeichnung fehlt verstandlicherweise, wenn eine Trans­
position der groBen GefaBe mit Ventrikelseptumdefekt auBerdem mit einer Pulmonalstenose 
kombiniert ist (vgl. Abb. 232). Dann ergeben sich differentialdiagnostische Schwie­
rigkeiten gegeniiber einer Fallotschen Tetralogie, besonders wenn auch die Konfiguration 
des Herzens die typische "Ei- oder Kugelform" vermissen laBt. 

Abb.235b 

Abweichungen von der typischen Form des Herzens kommen vor durch Lageande­
rungen der GefaBe. Nicht selten bildet die aufsteigende Aorta einen konvexbogigen Ver­
lauf der linken oberen Herzkontur und verursacht dann ein breites GefaBband. Der 
konvexe Bogen erstreckt sich haufig nach oben bis in die Gegend des Sternoclavicular­
gelenkes. Hierdurch kann diese Form von einer durch die Pulmonalarterie bedingten 
Vorwolbung des zweiten linken Herzbogens unterschieden werden. In seltenen Fallen 
ist bei erhaltener Konkavitat des zweiten linken Herzbogens eine umschriebene Vor­
wolbung durch die verlagerte Pulmonalarterie selbst oder durch eine ihrer Hauptver­
zweigungen am rechten Herzrand zu erkennen (GROSSE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1954). 

Besonders schwierig ist die rontgenologische Beurteilung bei Sauglingen in den ersten 
Lebenstagen. Die Herzform ist dann namlich schon durch den physiologischen Zwerchfell­
hochstand verandert. TAUSSIG (1947) hat darauf hingewiesen, daB das Herz nach der 
Geburt sehr bald, d.h. innerhalb weniger Wochen, an GroBe zunimmt (Abb. 234a-c). 
KEITH u. Mitarb. (1958) betonen, daB nicht selten schon in der ersten Lebenswoche eine 
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HerzvergroBerung festzustellen ist. Die GroBenzunahme des Herzens muB als prognostisch 
ungiinstig angesehen werden, weil das Herz von Kindern, die alter als 2 Jahre werden, 
nur wenig oder nicht vergroBert ist. 

Klinische und rontgenologische Symptomatologie sind zwar oft so charakteristisch, 
daB die Diagnose einer GefaBtransposition mit Ventrikelseptumdefekt mit einem hohen 
Wahrscheinlichkeitsgrad gestellt werden kann. Zur Sicherung der Diagnose und zur 
Erkennung der anatomischen Besonderheiten sowie zusatzlicher Anomalien kann aber 
auf spezielle Herzuntersuchungen nicht verzichtet werden. 

a 

Abb. 236a-d. Transposition der groBen GefaBe mit Ventrikelseptumdefekt bei einem 31/ 2jahrigen Jungen 
(St.Gii.). a Kontrastmittelinjektion in den rechten Ventrikel. Sagittalbild: Gleichzeitige Fiillung von Aorta 
und Pulmonalarterie. Aorta schmaler und kontrastreicher als die erweiterte Pulmonalarterie. b Seitenbild 
zu Abb. 236a: Ursprung der Aorta aus dem rechten Ventrikel. Die Aortenwurzelliegt hiiher als normal. Durch­
tritt des Kontrastmittels durch den Ventrikelseptumdefekt in den linken Ventrikel und in die hinter der Aorta 
Iiegende, deutlich erweiterte Pulmonalarterie. c Kontrastmittelinjektion in den linken Vorhof nach Passage 
eines offenen Foramen ovale (Sagittalbild): Kontrastmittelfiillung des linken Vorhofs, des linken Ventrikels 
und der stark erweiterten Pulmonalarterie. d Seitenbild zu Abb. 236 c: Yom linken Ventrikel gelangt das 
Kontrastmittel fast ausschlieBlich in die Pulmonalarterie, deren Wurzel tiefer als normal und hinten liegt. 

Nur geringer Kontrastmitteliibertritt durch den Ventrikelseptumdefekt in den rechten Ventrikel 

Herzkatheteruntersuchung. Selbst wenn auf Grund der Routineuntersuchung die Ver­
dachtsdiagnose einer GefaBtransposition mit Ventrikelseptumdefekt besteht, laBt sich 
durch die Herzkatheteruntersuchung im allgemeinen eine Sicherung der Diagnose nicht 
erreichen. Man kann zwar aus dem Katheterverlauf (Abb. 235) und dem Ergebnis der 
Blutgasanalysen wichtige diagnostische Hinweise erhalten, letzte diagnostische Zweifel 
werden aber im allgemeinen erst durch die Kontrastmitteldarstellung der Herzhohlen und 
der groBen GefaBe beseitigt. Die besondere Bedeutung der Herzkatheteruntersuchung 
besteht darin, daB sich Lokalisation und GroBe des Blutaustausches zwischen den beiden 
Kreislaufen bestimmen lassen und dadurch wichtige prognostische Aufschliisse ergeben. 
Da die Sondierung der Pulmonalarterie oft unmoglich ist, die Bestimmung des Pulmonal­
arteriendruckes und Blutentnahmen zu gasanalytischen Untersuchungen aber fur die 

Handbuch der rued. Radiologie , Bd. X/4 lR 
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Abb.236b 

Abb.2360 
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Beurteilung der Operationsindikation oft entscheidend sind, miissen andere Unter­
suchungsmethoden erganzend hinzugezogen werden, z. B. die percutane Punktion der 
Pulmonalarterie nach RADNER. 

Kontrastmitteldarstellung. Die Kontrastmitteldarstellung ist fUr die Diagnose der 
GefaBtransposition mit Ventrikelseptumdefekt entscheidend. Bei Injektion des Kontrast­
mittels in den rechten Ventrikel ist die Fiillung der Aorta meist intensiver als die der 
Pulmonalarterie. Die Aortenwurzel liegt meist hoher als normal; die aufsteigende Aorta 
verlauft im Sagittalbild meist in der Mittellinie, wahrend aus dem Seitenbild ihre Trans­
position nach vorne hervorgeht. In dieser Projektion erkennt man auch den Kontrast-

Abb.236d 

mitteldurchtritt durch den Ventrikelseptumdefekt in die hinter der Aorta liegende 
Pulmonalarterie, deren Wurzel oft tiefer als normal liegt. Das nach der Lungenpassage 
in das linke Herz gelangende Kontrastmittel flieBt wahrend des "Lavogramms" vor­
wiegend wieder in die Pulmonalarterie zuriick; nur ein kleiner Teil gelangt durch den 
Ventrikelseptumdefekt in die Aorta. 

Den besten Einblick in Stromungsrichtung und -starke erhalt man durch getrennte 
Injektionen von Kontrastmittel in den rechten und linken Ventrikel, bzw. in den linken 
Vorhof, wobei das linke Herz durch ein offenes Foramen ovale oder transseptal erreicht 
werden kann (Abb. 236). 

Neben der GroBe der Herzkammern und der Lage der groBen GefiiBe zueinander 
konnen durch die Kontrastmitteluntersuchung zusatzliche Anomalien erfaBt werden. 
Dabei kommt dem Nachweis und der Art (valvular oder infundibular) einer gleichzeitig 
bestehenden Pulmonalstenose besondere Bedeutung fUr eventuelle operative MaBnahmen 
zu (Abb. 237). 

18* 
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b 

Ahh.237a- c. Gezielte Kontrastmittelinjektion vorwiegend in den linken Ventrikel hei einer Transposition 
der groBen GefiiBe mit Ventrikelseptumdefekt sowie valvuliirer und infundihuliirer Pulmonalstenose [7jahriges 
Madchen (C.Vo.)]. a Sagittalhild: Gleichzeitige Kontrastmitteifiillung von Aort:t und Pulmonalarterie. Infolge 
der vorwiegenden Injektion in den linken Ventrikel kontrastreiche Darstellung der Pulmonalarterie, die sich 
in diesem Strahlengang mit der Aorta iihereinander projiziert. h und c Seitenhilder: Pulmonalarterie hinter 
der Aorta liegend. Valvulare und infundihulare Pulmonalstenose (h). In einer anderen Fiillungsphase (c) 

kontrastreichere Darstellung der transponierten, aus dem rechten Ventrikel entspringenden Aorta 



Inkomplette bzw. partielle Transposition der groBen GefaBe 277 

Die hamodynamisch nahe liegende und vielfach geauBerte Ansicht, daB die Leben8-
aU88ichten von Patienten mit einer GefaBtransposition urn so besser, je groBer die Quer­
verbindungen sind, fanden KEITH u. Mitarb. (1958) nicht bestatigt. Ein Vergleich der 
GroBe des Ventrikelseptumdefektes mit dem Lebensalter ergab ftir eine DefektgroBe 
unter 5 mm eine durchschnittliche Lebensdauer von 10 Wochen; bei einem Defekt von 
5-10 mm im Durchmesser wurden die Kinder durchschnittlich 23 W ochen alt; wenn 
der Defekt groBer als 10 mm war, betrug das durchschnittliche Lebensalter wieder nur 

Abb. 237 c 

10 Wochen. Gtinstiger erscheinen die Lebensaussichten der Patienten mit groBem Ven­
trikelseptumdefekt und einem hohen pulmonalen Stromungswiderstand, wenn auch deren 
Schicksal frtiher oder spater durch die pulmonalen GefaBveranderungen und deren Rtick­
wirkungen auf das Herz besiegelt wird. Die beste Prognose haben Transpositionen mit 
groBem Ventrikelseptumdefekt und gleichzeitiger Pulmonalstenose. Diese Patienten er­
reichen oft das Erwachsenenalter. 

b) Inkomplette bzw. partielle Transposition der gro8en Gefa8e 

1m Gegensatz zu den bisher besprochenen Formen der GefaBtranspositionen ent­
springt bei der partiellen Transposition im allgemeinen nur ein GefaB aus dem nicht 
zugehorigen Ventrikel, wahrend das andere nicht oder nur partiell transponiert ist. Stets 
liegt dabei ein Ventrikelseptumdefekt vor. 

Verschiedene Formen sind moglich: Der Ursprung beider Gefa,Be aus nur ninem 
Ventrikel ist sehr selten (BARBER 1952; GROSSE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1954). Eine tiber 
dem Ventrikelseptumdefekt "reitende" Aorta bei Ursprung der Pulmonalarterie aus dem 
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linken Ventrikel wird von KEITH u. Mitarb. (1958) mit weniger als 4 % aller Transposi­
tionen angegeben. Haufiger ist die tiber einem Ventrikelseptumdefekt "reitende" Pul­
monalarterie bei Ursprung der Aorta aus dem rechten Ventrikel; sie liegt in etwa 6 % 
der Transpositionen vor. 

Eine besonders gut definierte Form der partiellen Transposition ist das Taussig-Bing­
Syndrom. In ihrem ersten Bericht wurde diese Anomalie von TAUSSIG und BING (1949) 
als "komplette Transposition der Aorta und Lavoposition der Pulmonalarterie" be­
schrieben. Charakteristische Merkmale dieser Transpositionsform sind: 

1. Die Aorta entspringt aus dem rechten Ventrikel, sie liegt rechts von der Pulmonal­
arterie und nicht vor dieser, wie bei der kompletten GefaBtransposition. 

a 

Abb. 238 a u. b. Partielle Transposition der groBen GefaBe (Taussig-Bing- Syndrom) bei einem 9jahrigen Madchen 
(K.Ma.). a Sagittalbild: Hen beiderseits, vor allem links verbreitert. Vorwolbung des Pulmonalbogens. Ver­
starkte LungengefaBzeichnung. b Seitenbild: Deutliche Einengung des Retrokardialraumes. Verstarkte An-

lehnung des Herzens an die etwas vorgewolbte Thoraxwand 

2. Die Pulmonalarterie "reitet" tiber einem Ventrikelseptumdefekt und ist nur wenig 
aus ihrer normalen Position verlagert. Sie ist im allgemeinen wesentlich weiter als die 
Aorta. 

Yom Taussig-Bing-Syndrom zu unterscheiden ist jene Form der Transposition, bei 
der die Aorta ganz aus dem rechten Ventrikel entspringt, die Pulmonalarterie aber nicht 
neben, sondern hinter der Aorta liegt und tiber einem Ventrikelseptumdefekt reitet. Da 
pathophysiologisch beide Formen weitgehend tibereinstimmende Befunde aufweisen, ist 
diese zweite Form von zahlreichen Autoren dem Taussig-Bing-Syndrom zugeordnet 
worden (VAN BUCHEM u. Mitarb. 1950; MARTIN U. LEWIS 1952; MAXWELL U. CRUMPTON 
1954; CHIECHI 1957). KEITH u. Mitarb. (1958) sind dagegen der Ansicht, daB beide 
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Formen voneinander getrennt werden mtiBten, zumal sich auch in prognostischer Hin­
sicht Unterschiede feststellen lieBen. Auch BEUREN (1960) halt eine Di££erenzierung dieser 
Formen ftir zweckmaBig, weil "die Beziehungen der zwei GefaBe zueinander von groBerer 
diagnostischer Bedeutung sei als der biventrikulare Ursprung der Pulmonalarterie". 

Hamodynamisch ergeben sich weitgehende Parallelen zur kompletten Transposition 
der groBen GefaBe mit Ventrikelseptumdefekt. Der Blutaustausch zwischen den parallel 

Abb.238b 

geschalteten Kreislaufen ist durch den Ventrikelseptumdefekt moglich. Da die Pulmonal­
arterie tiber dem Ventrikelseptumdefekt "reitet" , ist allerdings der Ubertritt von venosem 
Blut des rechten Ventrikels in die Pulmonalarterie leichter als bei der kompletten Trans­
position mit gleichgroBem Ventrikelseptumdefekt. Der Ventrikelseptumdefekt ist im 
allgemeinen so groB, daB ein systolischer Druckangleich in beiden Ventrikeln besteht. 
Dementsprechend findet sich auch in der Pulmonalarterie ein auf Systemwerte erhohter 
systolischer Druck. Die primare Druckerhohung im Lungenkreislauf und das vergroBerte 
Lungenzirkulationsvolumen ftihren frtiher oder spater zu Anderungen der LungengefaBe 
mit Erhohung des Stromungswiderstandes. Hamodynamisch bestehen keine wesentlichen 
Unterschiede zwischen dem Taussig-Bing-Syndrom und der Form der partiellen Trans­
position mit hinter der Aorta liegender Pulmonalarterie. 

Das klinische Bild zeigt keine ftir die partielle Transposition der groBen GefaBe 
charakteristischen Merkmale. Die Befunde entsprechen weitgehend denen der kompletten 



280 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefaBfehler 

Transposition mit Ventrikelseptumdefekt (s. S. 266ff.). Auch im Elektrokardiogramm der 
partieHen Transposition finden sich die gleichen Veranderungen wie in dem der kompletten. 

Rontgenbefunde. 1m Gegensatz zur kompletten Transposition der groBen GefaBe mit 
Ventrikelseptumdefekt ist bei der partieHen Transposition vom Taussig-Bing-Typ das 
GefaBband im Sagittalbild breit (Abb. 238). Die links von der Aorta liegende, meist deutlich 
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Abb.239a u. b. Schematische Darstellung der Lage der Klappenbasis beider groBen GefaBe in verschiedenen 
Projektionsrichtungen (nach BEUREN 1960). a Normale Lage der groBen GefaBe: Pulmonalarterie vorne, 
Aorta hinten. b Taussig-Bing-Transposition: Weite Pulmonalarterie links im GefaBschatten, iiber einem 
groBen Ventrikelseptumdefekt reitend. Aorta reehts, ganz aus dem rechten Ventrikel entspringend. In sa-

gittaler Projektion vorne breites GefiiBband. 1m II. schragen Durchmesser Aorta vorne, im I. schragen 
Durchmesser Pulmonalarterie vorne 

erweiterte Pulmonalarterie bedingt eine Vorwolbung des zweiten linken Herzbogens. 
Aus der Lage der beiden GefaBe zueinander ergibt sich, daB in linker vorderer Schrag­
steHung (II. schrager Durchmesser) die Aorta vorne, in rechter vorderer SchragsteHung 
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aber die Pulmonalarterie vor der Aorta liegt (Abb. 239a und b). 1m Seitenbild iiberdecken 
sich beide GefaBe mehr oder weniger. Da aber die Pulmonalarterie meist wesentlich weiter 
als die Aorta ist, reicht in dieser Projektion ihre vordere Begrenzung im allgemeinen iiber 
die der Aorta hinaus. 

Die partielle Transposition mit hinter der Aorta liegender und iiber einem Ventrikel­
septumdefekt reitender Pulmonalarterie ist rontgenologisch dann schwer von der Taussig­
Bing-Form zu unterscheiden, wenn der "Pulmonalbogen" vorgewolbt ist. Diese Vor­
wolbung kann durch die dort verlaufende Aorta oder durch eine starke Erweiterung der 
hinten liegenden Pulmonalarterie bedingt sein. 1st das GefaBband im Sagittalbild schmal, 
so laBt sich diese Form der partiellen GefaBtransposition von der kompletten Trans­
position mit Ventrikelseptumdefekt rontgenologisch nicht differenzieren. 

Abb.240. Gleiche Patientin wie Abb. 238. Katheterverlauf: Obere Hohlvene -+ rechter Vorhof -+ rechter 
Ventrikel -+ Pulmonalarterie -+ Ductus arteriosus -+ Aorta descendens. Aus dem fiir einen Ductus arteriosus 
apertus typischen Katheterverlauf (Y -Form) ergibt sich, daB die Pulmonalarterie praktisch an normaler Stelle liegt 

Das Herz ist bei diesen Formen der partiellen Transposition meist beiderseits, vor 
allem nach links maBig verbreitert. An der HerzvergroBerung sind beide Herzkammern 
und beide VorhOfe beteiligt. 

Die LungengefaBzeichnung ist wie bei der kompletten GefaBtransposition mit Ven­
trikelseptumdefekt mehr oder weniger deutlich verstarkt. Bei groBeren Kindern sind oft 
verstarkte Pulsationsbewegungen der weiten zentralen LungengefaBe festzustellen. 1m 
Spatstadium des Krankheitsablaufes findet man im Gegensatz zu den dichten Lungen­
wurzeln eine relativ helle und gefaBarme Lungenperipherie. 

Die Diagnose einer partiellen Transposition der groBen GefaBe yom Taussig-Bing-Typ 
kann in charakteristischen Fallen durch die erwahnten rontgenologischen Befunde und 
bei Beriicksichtigung der iibrigen klinischen Symptome, insbesondere einer seit Geburt 
bestehenden Cyanose, vermutet werden. Zur Sicherung der Diagnose sind aber Herz­
katheter- und Kontrastmitteluntersuchung erforderlich. 
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Herzkatheteruntersuchung. Wie bei der kompletten GefaBtransposition mit Ventrikel­
septumdefekt liegt die besondere Bedeutung der Herzkatheteruntersuchung in der Lokali­
sation und der GroBenbestimmung des Blutaustausches zwischen den beiden Kreislaufen. 
Selbst wenn es gelingen sollte, beide groBen Arterien zu sondieren, lassen sich dadurch 
die Zuordnung der GefaBe zu den Ventrikeln und die GefaBverlaufe nur selten zuverlassig 
beurteilen. Der Nachweis eines gegenuber der Aorta hOheren Sauerstoffgehaltes im Pul­
monalarterienblut gilt namlich fur aIle bisher besprochenen Transpositionsformen; er 
hilft deswegen differentialdiagnostisch nicht weiter. 

a 
Abb. 241 a u. b. Kontrastmitteldarstellung mit Injektion in den rechten Ventrikel (gleiche Patientin wie Abb. 238). 
a Sagittalbild: Gleichzeitige Kontrastmittelfiillung von Aorta und Pulmonalarterie. Deutliche Erweiterung 
der Pulmonalarterie, die praktisch an normaler Stelle liegt. Ursprung der Aorta cranialwarts verlagert. Die 
ascendierende Aorta verlauft weiter links als normal. Konturunterbrechung der Aorta im Bereich des Isthmus. 
b Seitenbild: Aorta nach vorne transponiert, jedoch nicht so stark wie bei einer kompletten Transposition 
der groBen GefaBe. Sie projiziert sich an ihrem Ursprung in den Bereich der Pulmonalarterie. Kontrastmittel-

fiillung der Aorta descendens iiber den Ductus arteriosus apertus (infantile Aortenisthmusstenose) 

Die Herzkatheteruntersuchung ist allerdings fur die Aufdeckung zusatzlicher Anomalien, 
z.B. eines Vorhofseptumdefektes oder eines Ductus arteriosus apertus (Abb.240), die 
klinisch und auch bei der gezielten Kontrastmittelinjektion in den rechten Ventrikel 
tibersehen werden konnen, nahezu unentbehrlich. 

Kontrastmitteldarstellung. Die Kontrastmitteluntersuchung erlaubt in den meisten 
Fallen eine zuverHissige Beurteilung der GefaBverlaufe. Bei Injektion in den rechten 
Ventrikel ftillt sich bei einer partiellen Transposition der GefaBe die Pulmonalarterie 
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starker mit Kontrastmittel als bei einer kompletten Transposition, unabhangig davon, 
ob die Pulmonalarterie an fast normaler Stelle liegt, wie beim Taussig-Bing-Syndrom 
(Abb. 241), oder hinter der Aorta iiber dem Ventrikelseptumdefekt "reitet". Die Aorta ist 
beim Taussig-Bing-Syndrom im allgemeinen nicht so weit nach vorne transponiert wie 
bei der kompletten Transposition; daher projiziert sie sich im Seitenbild oft in den 

Abb. 241 b 

vorderen Anteil der wesentlich weiteren Pulmonalarterie (Abb. 241 b). Schwierig kann die 
Abgrenzung der partiellen Transposition mit hinter der Aorta liegender Pulmonalarterie 
von einer kompletten Transposition mit Ventrikelseptumdefekt sein. Dann ist es be­
sonders indiziert, zusatzlich zu der gezielten Injektion in den rechten Ventrikel eine 
weitere Kontrastmittelinjektion transseptal in den linken Ventrikel vorzunehmen. 

Durch die Kontrastmitteluntersuchung k6nnen zusatzliche Anomalien nachgewiesen 
werden, die klinisch leicht iibersehen werden oder kaum nachzuweisen sind. Als Beispiel 
zeigt Abb. 241 die Kombination eines Taussig-Bing-Syndroms mit einem Ductus arteriosus 
apertus und einer infantilen Aortenisthmusstenose, die in diesem FaIle klinisch nicht 
vermutet worden waren. 
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c) Korrigierte Transposition der groBen GefaBe 

Bei dieser Anomalie handelt es sich sowohl urn eine Transposition (Umkehr der dorso­
ventralen Beziehung) als auch urn eine Inversion (seitenvertauschte Anordnung) der 
groBen GefaBe, kombiniert mit einer Inversion der Herzkammern. Infolge der Trans­
position liegt die Aorta vor der Pulmonalarterie; das Aortenostium liegt hOher als normal. 
Durch die Inversion ist die Aorta nach links, die Pulmonalarterie ist nach rechts verlagert. 
Die beiden Ventrikel sind ebenfalls invertiert, d.h. seitenvertauscht. Der anatomisch 
linke Ventrikel liegt rechts; er ist trabekelarm, erhalt das venose Blut des rechten Vor­
hofs und fordert es weiter in die Pulmonalarterie. Der anatomisch rechte trabekelreiche 
Ventrikel liegt links; er erhalt das arterialisierte Blut des linken Vorhofs und fordert es 
in die Aorta weiter. Auch die AV-Klappen sind seitenvertauscht, so daB die Mitralklappe 
zum venosen, die Tricuspidalklappe zum arteriellen Ventrikel gehort. 

Von der Inversion sind auch die Coronararterien und das Reizleitungssystem betroffen. 
Durch die Inversion der Kammern ist auch das Kammerseptum verlagert. Wahrend 

es normalerweise mehr in der Frontalebene liegt, steht es bei der korrigierten GefaB­
transposition sagittal. Dadurch wird die Zuordnung der Pulmonalarterie zum venosen 
und der Aorta zum arteriellen Ventrikel erreicht. Somit iiberkreuzen sich die ventrikularen 
und nicht - wie beim Normalherzen - die vascularen (Aorta und Pulmonalarterie) 
Strombahnen (PRETER 1965). 

Die korrigierte Transposition der groBen GefaBe ist meist mit anderen MiBbildungen 
kombiniert. Am haufigsten werden ein Ventrikelseptumdefekt und eine Insuffizienz der 
"Mitralklappe" (HELMHOLTZ u. Mitarb. 1956) beobachtet; nicht selten sind auch eine 
Pulmonalstenose und ein Vorhofseptumdefekt. Daneben werden aber auch kompliziertere 
zusatzliche Anomalien, z.B. ein Ebstein Syndrom und Lageanomalien des Herzens, z.B. 
eine Dextrokardie, beobachtet. Sehr haufig sind bei der korrigierten Transposition 
Rhythmusstorungen des Herzens, die yom einfachen AV-Block I. Grades bis zum totalen 
A V-Block reichen. 

Fur die Entstehung der korrigierten Transposition gibt es mehrere Erklamngsversuche. Sie sind 
mehr oder wenigerhypothetisch. Zum eingehenden Studium sei auf die Arbeiten von SPITZER (1919/21), 
PERNKOPF u. WIRTINGER (1933), DE LA CRUZ u. Mitarb. (1959) sowie GRANT (1962/64) verwiesen. 
Vor aHem GRANT betont, daB die komplette und die korrigierte Transposition der groBen GefaBe 
sich hinsichtlich ihrer zeitlichen und formalen Entstehung gmndsatzlich voneinander unterscheiden. 
Wahrend die komplette Transposition eine MiBbildung im tmnco-bulbaren Bereich sei, spiele sich 
bei der korrigierten Transposition die primare Sturung im atrio-ventrikularen Bereich abo 

Die Hiiujigkeit korrigierter Transpositionen der groBen GefaBe liegt zwischen 0,4 % (BEUREN 
u. Mitarb. 1963) und 1,2 % (PRETER 1965) der kongenitalen Angiokardiopathien. Wir diagnosti­
zierten die Anomalie 42mal unter 6000 angeborenen Herzfehlern (0,7%). In der Literatur wird all­
gemein ein Uberwiegen des mannlichen Geschlechtes angegeben (HONEY 1963; PRETER 1965 u.a.). 

Pathophysiologie. Da die Inversion der Herzkammern durch die Transposition der 
GefaBe korrigiert ist, sind die Kreislaufe nicht parallel, sondern in ublicher Weise hinter­
einander geschaltet. Sofern keine zusatzlichen Anomalien vorliegen, besteht daher ein 
normales Kreislaufverhalten. Durch zusatzliche Anomalien ergeben sich die fur die 
jeweilige Anomalie charakteristischen Veranderungen der Hamodynamik. 

Klinik. Die korrigierte Transposition der groBen GefaBe ohne Begleitanomalien bietet 
nur wenige klinische Besonderheiten, die auch noch leicht iibersehen werden, weil die 
Patienten im allgemeinen keine auf die Transposition selbst zu beziehenden Beschwerden 
haben. Meist sind es die Begleitanomalien, die den Patienten zum Arzt und dann im 
Rahmen der oft erforderlichen speziellen Untersuchungen auch zur Aufdeckung der Lage­
und Verlaufsanomalien der Herzkammern und der groBen GefaBe fuhren. Der Annahme, 
daB die korrigierte Transposition nur sehr selten ohne zusatzliche Anomalien vorkomme, 
sollte daher mit einer gewissen Reserve begegnet werden. 

1m Verdachtsfall konnen einige physikalische, elektrokardiographische und rontgeno­
logische Befunde wichtige, z. T. charakteristische diagnostische Hinweise geben. 
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Die Verlagerung des Aortenostiums nach links und des Pulmonalostiums nach hinten 
erkHirt die von vielen Autoren gemachte Feststellung, daB man im zweiten Intercostal­
raum links parasternal praktisch nur den AortenklappenschluBton hort, der hier lauter 
als rechts parasternal ist (ANDERSON u. Mitarb. 1957; KJELLBERG u. Mitarb. 1959; 
LOOGEN U. KARYTSIOTIS 1962). 1st die korrigierte Transposition mit Begleitanomalien 
kombiniert, so erfahren die auf diese Fehler zu beziehenden Gerausche der Drehungs­
anomalie der GefaBe entsprechende Anderungen ihrer Lokalisation. Bei einer begleitenden 
Pulmonalstenose sind Schwirren und Gerausch tiefer links yom Sternum oder mesosternal 
lokalisiert als beim Situs solitus mit Pulmonalstenose. Eine Aortenstenose ware vor­
wiegend links yom Sternum zu horen und eventuell auch zu tasten. Charakter und 

Abb.242. Korrigierte Transposition der groBen GefiiBe mit "Mitralinsuffizienz" bei einem 6jahrigen Jungen 
(RBe.). Allseits vergroBertes Herz. Schmales GefaBband. Normale LungengefaBzeichnung 

Lokalisation der Gerausche bei einem begleitenden Ventrikelseptumdefekt, einer Mitral­
oder Tricuspidalinsuffizienz werden demgegenliber durch die Transposition der GefaBe 
und die Inversion der Kammern nicht nennenswert verandert. 

Das Elektrokardiogramm kann wichtige Hinweise auf eine korrigierte Transposition 
geben. Sehr haufig werden AV-Uberleitungsstorungen beobachtet. Sie reichen von einer 
geringen Verlangerung der Uberleitungszeit (A V-Block 1. Grades) bis zum totalen A V­
Block. Nicht selten sind Rhythmusstorungen, wie z. B. gehaufte Extrasystolen, AV­
Dissoziationen, paroxysm ale Vorhof- und Kammertachykardien. Neben Veranderungen 
der P-Zacken (z. B. P-mitrale) sind auch die Kammergruppen nicht selten verbreitert 
(PRETER 1965) . Oft werden auch formale Anderungen der Kammergruppen in den 
Brustwandableitungen beobachtet. In den rechts-pracordialen Brustwandableitungen findet 
sich ein R-Verlust, wahrend in den linkspracordialen Ableitungen oft eine Q-Zacke ver­
miBt wird (ANDERSON u. Mitarb). Das Fehlen der R-Zacken in den rechtspracordialen, 
der Q-Zacken in den linkspracordialen Ableitungen ist Folge der Inversion des atrio­
ventrikularen Reizleitungssystems. Auch einer positiven T-Zacke in den rechtspracordialen 
Ableitungen bei Kindern unter 10 Jahren, die sonst keine Zeichen einer Rechtshyper­
trophie erkennen lassen, wird eine gewisse diagnostische Bedeutung zuerkannt (CUMMING 
1962; BEUREN u. Mitarb. 1963). 
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Bei Komhination einer korrigierten Transposition der groBen GefaBe mit anderen 
Anomalien konnen diese so sehr das Bild beherrschen, daB die GefaBtransposition leicht 
ubersehen werden kann. Wie beim Situs solitus bedingen zusatzliche Anomalien die 
jeweils typischen Veranderungen der Hamodynamik und der klinischen Symptomatologie. 

a 

b 

Abb. 243a u. b. Korrigierte Transposition der groBen GefaBe mit Pulmonalstenose und Ventrikelseptumdefekt 
bei einem 5jahrigen Jungen (M.Schl.). a Sagittalbild: normal groBes Herz: Vorwiilbung des oberen linken 
Herzbogens. Helle Lungenfelder. b Die Kontrastmitteldarstellung zeigt, daB die Vorwiilbung des oberen linken 

Herzbogens durch die dort ascendierende Aorta bedingt ist 
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Rontgenbefunde. 1m Zusammenhang mit den bisher besprochenen klinischen und 
elektrokardiographischen Befunden kommt der Rontgenuntersuchung fiir die Diagnose 
einer korrigierten Transposition besondere Bedeutung zu. Manchmal sind die rontgeno­
logischen Veranderungen der Herzkonfiguration so kennzeichnend, daB sie eine Wahr­
scheinlichkeitsdiagnose erlauben. Etwaige Veranderungen betreffen sowohl das Herz als 
auch die groBen GefaBe. Das Herz ist oft im ganzen vergroBert ["globulare Herzkonfigura­
tion" (SCHlEBLER u. Mitarb. 1961)) (Abb. 242). Eine starkere Mitralinsuffizienz bedingt 
eine Dilatation des linken Vorhofs mit Vorwolbung in den Retrokardialraum. 

Abb.244. Korrigierte Transposition der groBen GefaBe bei einer 29jahrigen Patientin (E.Schl.). Katheter­
verlauf: V. cava -+ rechter Vorhof -+ rechter Ventrikel -+ linke Pulmonalarterie. Scharfer Knick am Ubergang 
vom rechten Ventrikel in die Pulmonalarterie. Der aufsteigende Teil des Katheters im Bereich des rechten 

Ventrikels zeigt die Verlagerung des Ventrikelseptums an 

Unterschiedlich verhalt sich das GefaBband. Die Diagnose einer korrigierten Trans­
position wird dann wahrscheinlich, wenn das GefiiBband im Sagittalbild schmal ist, 
wahrend das Herz insgesamt etwas vergroBert erscheint (vgl.Abb. 242). In solchen Fallen 
verlauft die aufsteigende Aorta in der Mittellinie und projiziert sich in die Pulmonal­
arterie. Aortenknopf und Pulmonalbogen sind nicht zu erkennen. In anderen Fallen ist 
die linke obere Herzkontur flach konvex vorgewolbt (Abb. 243). Dann bildet die auf­
steigende Aorta den linken oberen Herzbogen (Abb. 243b). 

Wenn zusatzliche Anomalien fehlen, ist die LungengefafJzeichnung unauffallig (vgl. 
Abb.242). Anderenfalls konnen Konfiguration des Herzens und Verhalten der Lungen­
strombahn den jeweiligen Anomalien entsprechende Abweichungen zeigen (vgl. Ab b. 243 a). 

Zur Sicherung der Diagnose und eventuell vorliegender Begleitanomalien sind im 
allgemeinen spezielle Herzuntersuchungen erforderlich. 

Herzkatheteruntersuchung. Bei der Herzkatheteruntersuchung sind es vor allem zwei 
Befunde, die zur Erkennung einer korrigierten Transposition der groBen GefaBe beitragen: 
einmal die Tatsache, daB es sehr schwierig ist, den Katheter yom rechten Ventrikel in 
die Pulmonalarterie vorzuschieben. Dieser Befund ist vor aHem dann suspekt, wenn er 
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b 

Abb. 245 a-d. Korrigierte Transposition der groBen GefaBe mit leichter "Mitralinsuffizienz" bei einem 7jahrigen 
Jungen (P.Re.). a Sagittales Dextrogramm: Verlagerung des Pulmonalostiums nach rechts in Projektion auf 
die Wirbelsaule. Symmetrische Aufteilung des Pulmonalarterienstammes in die beiden Hauptarterien. 
b Seitenbild: Verlagerung der Pulmonalarterie nach dorsal. c Sagittales Lavogramm: Verlagerung des Aorten­
ostiums nach links oben. Verlauf der ascendierenden Aorta von links unten nach rechts oben. Links descen­
dierende Aorta. VergroBerung des linken Vorhofs. d Seitenbild: Aorta nach vorne verlagert, allerdings weniger 

als bei der kompletten Transposition 
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Abb,245c 

Abb.245d 

bei einem Patienten mit Ventrikelseptumdefekt beobachtet wird - einer Anomalie, bei 
der die Pulmonalarterie sonst ohne Schwierigkeiten erreicht werden kann. Zum anderen 
ist es der charakteristische Verlauf, den der Katheter nimmt, wenn es gelingt, die Pul­
monalarterie zu sondieren. Der Katheter bildet niimlich im rechten Ventrikel eine relativ 

Handbuch der med. Radiologie, Ed. X/4 19 
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scharfe Abknickung nach hinten und oben und verlauft dann in der Mitte des Herz­
schattens zur Pulmonalarterie. Dieser Katheterverlauf ist zum Teil auf die Verlagerung 
des Kammerseptums in die Sagittalebene zuriickzufiihren (Abb. 244). 

a 

b 

Abb.246a u. b. KorrigierteTransposition der groBen GefiiBe mitVentrikelseptumdefekt bei einem 11 Monate 
alten Miidchen (M.Bo.). a Sagittale Angiographie nach selektiver Injektion in den venosen Ventrikel: Aorten­
und Pulmonalostium liegen nebeneinander. b Seitenbild: Aorten- und Pulmonalostium projizieren sich partiell 

iibereinander 

Zusatzliche Anomalien bedingen die fiir sie typischen Veranderungen der Hamo­
dynamik, die in den jeweiligen Abschnitten besprochen sind. Ein Befund solI aber eigens 
erwahnt werden, weil er die haufigen differentialdiagnostischen Schwierigkeiten bei der 
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a 

b 

Abb.247a u. b. KorrigierteTransposition der groBenGefiiBe mit leichter Pulmonalstenose bei einem 6jahrigen 
Jungen (B.Sta.). a Sagittales Dextrogramm: Ausziehung des rechten Ventrikels nach links unten zur Herz· 

spitze. b Seitenbild: Nach vorne und cranial gelegener Recessus des rechten Ventrikels 

19* 
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Abgrenzung der verschiedenen Transpositionsformen zu erleichtern vermag. Gelingt bei 
der Transposition der groBen GefaBe mit Ventrikelseptumdefekt die Sondierung sowohl 
der Pulmonalarterie als auch der Aorta, so spricht der Nachweis eines hoheren Sauerstoff­
gehaltes im Aortenblut fur das Vorliegen einer korrigierten Transposition. 

Kontrastmitteldarstellung. Wenn es auch moglich ist, die Diagnose einer korrigierten 
Transposition mit groBer Wahrscheinlichkeit manchmal allein auf Grund des klinischen 
Bildes, in anderen Fallen nach dem Ergebnis der Herzkatheteruntersuchung zu stellen, 
so bleibt die letzte diagnostische Sicherung schlieBlich doch der Kontrastmittelunter­
suchung vorbehalten. 

Entscheidend fUr die angiokardiographische Diagnose ist der Nachweis einer Trans­
position und Inversion der groBen GefaBe sowie einer Inversion der Kammern. Am uber­
sichtlichsten sind verstandlicherweise die Bedingungen bei einer korrigierten Trans­
position ohne zusatzliche MiBbildung. 

In Abb. 245 ist die Verlagerung des Aortenostiums nach links, oben und vorne, die des 
Pulmonalostiums nach rechts und hinten deutlich zu erkennen. 1m Sagittalbild liegen 
somit beide Ostien nebeneinander (Abb. 246a), wahrend sie sich im Seitenbild partiell 
ubereinander projizieren (Abb.246b), wobei die Aorta allerdings der vorderen Thorax­
wand naher liegt. 1m Gegensatz zur Pulmonalarterie zeigt die Aorta einen unterschied­
lichen Verlauf. In einem Fall verlauft sie, den linken oberen Herzbogen bildend, senk­
recht cranialwarts, urn nach Erreichen des Aortenbogens nach medial und hinten ab­
drehend in die links von der Wirbelsaule descendierende Aorta thoracalis uberzugehen; 
im anderen Fall verlauft sie von links nach rechts cranialwarts, dann bogenformig nach 
links und hinten und weiter links der Wirbelsaule caudalwarts. 

Da die Ventrikel bei der korrigierten Transposition seitenvertauscht sind, hat der 
venose eine glatte Begrenzung, wahrend der linke trabekelreich ist und ein Infundibulum 
besitzt. 1m Sagittalbild zeigt der rechte Ventrikel oft eine Ausziehung zur Spitze hin 
(Abb.247a) (ANDERSON u. Mitarb.). 1m Seitenbild ist gelegentlich ein ventral und cranial 
gelegener, z.T. schwanzformig ausgezogener Recessus festzustellen (Abb.247b) (PRETER 
1965). 

Diese weitgehend typischen angiokardiographischen Kriterien werden auch dann die 
Diagnose einer korrigierten Transposition ermoglichen, wenn zusatzliche Anomalien das 
angiokardiographische Bild komplizieren. 

20. Anomalien der Pulmonalarterie 
Anomalien der Pulmonalarterie konnen den Pulmonalarterienstamm, seine Haupt­

verzweigungen oder die peripheren Lungenarterienaste betreffen. Die Anomalien sind 
zum Teil funktionell unbedeutend, zum Teil haben sie ernste funktionelle Storungen zur 
Folge. 

Soweit es sich urn Veranderungen der peripheren Lungenstrombahn handelt, sind sie 
von SIELAFF in Band X/3 bearbeitet worden. 

Hier sollen die Formen besprochen werden, bei denen die Veranderungen am Haupt-
stamm der Pulmonalarterie oder am Pulmonalostium lokalisiert sind, und zwar: 

a) Pulmonalatresie, 
b) Pulmonalklappeninsuffizienz, 
c) idiopathische Pulmonalektasie. 

a) Pulmonalatresie 

Die Pulmonalatresie kann als Gegenstuck zur Atresie des Aortenostiums aufge­
faBt werden. Wie bei dieser, ist das Ostium meist durch eine Membran verschlossen. 
Nur vereinzelt bleibt eine kleine Offnung erhalten. Die Pulmonalarterie ist vom Ostium 
bis zur Einmundung des Ductus arteriosus, der meist offen ist, mehr oder weniger hypo­
plastisch. Das Kammerseptum ist normal ausgebildet (Abb. 248). Das Lumen des rechten 
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Ventrikels ist in der Mehrzahl der Falle klein; seine Wand ist meist verdickt. Diese Ver­
dickung ist vor allem durch die Muskelhypertrophie bedingt, oft kommt aber noch eine 
starke Verdickung des Endokards, eine sekundare Fibroelastose, hinzu. Auch der rechte 
Vorhof ist hypertrophiert und meist vergroBert, gelegentlich aneurysmatisch. Stets ist 
eine offene Vorhofverbindung vorhanden, meist in Form eines offenen Foramen ovale, 
seltener besteht ein echter Vorhofseptumdefekt. 

Die Tricuspidalklappen sind meist normal angelegt, aber hypoplastisch. Nicht selten 
liegt eine Klappeninsuffizienz vor. Bei diesen Fallen ist dann oft auch das Fassungs­
vermogen des rechten Ventrikels vergroBert. 

Haufigkeit. Die Pulmonalatresie ist selten (weniger 
als 1 % der angeborenen Kardiopathien). LEO berichtete 
1886 tiber eine eigene Beobachtung und gab die Zahl der 
bereits frillier verOffentlichten Falle mit l4an. Allein sechs 
dieser Falle wurden von RAUCHFUSS (1878)veroffentlicht. 
ABBOTT u . Mitarb. (1923) fan den unter 83 obduzierten 
Fallen mit kongenitalen Veranderungen des Pulmonal· 
ostiums sechs Atresien. Klinische Beschreibungen sind 
erst in neuerer Zeit erfolgt (N OVELO u . Mitarb. 1951; 
ROSSI 1954; GREENWOLD u . Mitarb. 1956). KEITH u. 
Mitarb. (1958) berichteten tiber 23 eigene Beobachtungen. 

Pathophysiologie. Die Hamodynamik bei Pul­
monalatresie wird dadurch bestimmt, daBder rechte 
Ventrikel sein Blut nicht in die Lungenstrombahn 
befordern kann. Bei intakten Tricuspidalklappen 
kontrahiert er sich urn das inkom pres sible Blut­
volumen, so daB schon beim Neugeborenen sehr 
hohe systoIische Drucke (120 mm Hg bei einem 
3 Tage alten Kind, Beobachtung von KEITH u. 
Mitarb.) gefunden werden. Wie bei der Tricuspidal­
atresie flieBt das Blut durch einen Vorhofseptum­
defekt in den linken Vorhof und die Iinke Kammer. 
Diese fordert das Mischblut in die Aorta, von der 
aus ein Teil durch den offenen Ductus arteriosus 
in den Lungenkreislauf gelangt. Das Blutmischungs­
verhaltnis ist abhangig von der Relation der Zirku­
lationsvolumina im groBen und kleinen Kreislauf. 
Bei engem Ductus ist das Mischungsverhaltnis zur 
venosen, bei weitem Ductus zur arteriellen Seite 
hin verschoben . Nach KEITH u. Mitarb . ist der 

Abb. 248. Schematische Darstellung der Ano­
malie und des Blutkreislaufs bei der Pulmo· 
nalatresie. V.c.s. obere Hohlvene; V.c.i. untere 
Hohlvene; A.d. rechter Vorhof; A.s. linker 
Vorhof; V.8. linker Ventrikel; V.d. rechter 
Ventrikel; A.p. Pulmonalarterie; A.o. Aorta; 
A.p.8. linke Pulmonalarterie; A.p.d. rechte 
Pulmonalarterie; V.p.8. linke Lungenvene; 
V.p.d. rechte Lungenvene; D.a.ap. offener 
Ductus arteriosus. Die Pfeile zeigen die Rich· 
tung des Blutstromes und die arteriovenose 
Durchmischung an (aus GROSSE·BROCKHOFF, 

LOOGEN, SCHAEDE, Hdb. inn. Med. 1960) 

Ductus meist englumig und schlieBt sich - wie normalerweise - kurz nach der Geburt. 
Eine langere Lebenserwartung haben aber nur Kinder mit persistierendem weiten Ductus 
arteriosus. 

Klinik. Da die Anomalie den fetalen Kreislauf nicht wesentlich beeintrachtigt, kommen 
die Kinder ausgereift zur Welt. Schon wenige Stunden nach der Geburt wird aber bei den 
meisten Kindern eine Blausucht erkennbar. Sie fehlt nur in Fallen mit weitem Ductus 
arteriosus und mit groBem Lungenzirkulationsvolumen. 

Der Auskultationsbefund kann einen wichtigen diagnostischen Hinweis geben, wenn 
bei Vorliegen einer Cyanose ein kontinuierliches, systolisch -diastolisches Gerausch zu 
horen ist. Oft ist aber das Gerausch atypisch, rein systolisch, oder es kann ganz fehlen. 

Besondere diagnostische Bedeutung wird dem Elektrokardiogramm beigemessen. KEITH 
u. Mitarb. sind der Ansicht, daB es in der Mehrzahl der Falle wenigstens die Verdachts­
diagnose erlaubt. Typisch ist bei Patienten mit kleinem rechtem Ventrikel (85 % aller 
Falle) ein Norm- bis Rechtstyp mit Zeichen der Linkshypertrophie und gelegentlich auch 
der Linksschadigung in den Brustwandableitungen. Bei groBem rechtem Ventrikel 
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konnen auch die Zeichen der Rechtshypertrophie tiberwiegen. Die Vorhofpotentiale sind 
kurz nach der Geburt normal oder nur wenig erhoht, erreichen aber schon nach wenigen 
Wochen eine betrachtliche Hohe. 

Rontgenbefunde. Charakteristische Veranderungen der Herzkonfiguration gibt es nicht. 
In Fallen mit groBem rechtem Ventrikel kann das Herz in den ersten Lebenstagen klein 
oder nur wenig vergroBert erscheinen und dann in wenigen Tagen zu enormer GroBe 
"anwachsen" . 

In Fallen mit kleinem rechtem Ventrikel (85 % aller FaIle) ist das Herz in den ersten 
Lebenstagen meist von normaler GroBe. Die Herzspitze kann angehoben und der Pulmonal­
bogen leicht konkav sein. Spater kann der rechte Vorhof starker hervortreten. Auch der 
Pulmonalbogen kann sich dann leicht vorwolben. Nach KEITH u. Mitarb. hat das Herz 
in den ersten Lebenstagen Ahnlichkeit mit der Herzkonfiguration bei Tricuspidalatresie, 
wahrend es spater mehr der bei Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt gleichen 
kann. 

Die hintere Herzgrenze ist bei beiden Formen in Schragstellung prominent, wahrend 
die vordere nur in Fallen mit groBem rechten Ventrikel vorgewolbt ist. 

Die LungengejafJzeichnung ist unterschiedlich, je nach der Weite des Ductus arteriosus 
und damit je nach GroBe des Lungenzirkulationsvolumens. Meist ist sie verringert, ver­
einzelt kann sie aber auch deutlich verstarkt sein. 

Nach KJELLBERG u. Mitarb. (1959) kann das Rontgenbild bei der Pulmonalatresie 
auch dem einer Fallotschen Tetralogie ahnlich sein. 

Herzkatheteruntersuchung. Bei der Herzkatheteruntersuchung gelangt der Katheter 
meist vom rechten Vorhof durch den Vorhofseptumdefekt in den linken Vorhof und die 
linke Kammer und zeigt damit einen Verlauf, wie er flir die Tricuspidalatresie charakte­
ristisch ist. Eine sichere Abgrenzung von dieser Anomalie ist nur durch die Sondierung 
des rechten Ventrikels moglich. Sie gelingt aber nur in einem Teil der FaIle, so daB man 
nach der Katheteruntersuchung allein eine sichere Differenzierung der Pulmonalatresie 
von der Tricuspidalatresie nicht immer erreichen kann. 

Kontrastmitteldarstellung. Bei der venosen Angiokardiographie ist der Ftillungsablauf 
ahnlich wie bei der Tricuspidalatresie. Das Kontrastmittel tritt vom rechten Vorhof in 
mehr oder weniger breiter StraBe in den linken Vorhof und linken Ventrikel tiber. Bei 
schneller Bildfolge und richtiger Projektion (1. oder II. schrager Durchmesser) zeigt sich, 
daB die Ftillung der Pulmonalarterie von der Aorta her tiber einen offenen Ductus arteriosus 
erfolgt. Ftir die Diagnose der Pulmonalatresie sind entscheidend die Kontrastmittelftillung 
des rechten Ventrikels und dabei der Nachweis, daB von diesem kein Kontrastmittel in 
die Aorta oder Pulmonalarterie tibertritt. Am zuverlassigsten ist naturgemaB die gezielte 
Kontrastmittelinjektion in den rechten Ventrikel. Sie ist aber wegen der Schwierigkeit 
der Sondierung des rechten Ventrikels nur selten moglich. Gelingt die Injektion in den 
rechten Ventrikel, so erlaubt sie eine Beurteilung der KammergroBe, des Verschlusses 
des Pulmonalostiums sowie der Intaktheit des Ventrikelseptums und laBt eine Tricus­
pidalregurgitation erkennen (KEITH u. Mitarb. 1958; KJELLBERG u. Mitarb. 1959). 

Die Lebenserwartung der Patienten mit Pulmonalatresie ist schlecht. KEITH u. Mitarb. 
ermittelten das Alter von 46 Patienten. Von ihnen starben 26 % in der ersten Lebens­
woche, 67 % im ersten Lebenshalbjahr. Ein langeres Lebensalter ist nur bei weit offenem 
Ductus arteriosus moglich. Ein von PECK und WILSON (1949) beobachteter Patient war 
21/2 Jahre, ein von COSTA (1930) beobachteter Patient 20 Jahre alt. 

Eine operative Behandlung ist in den Fallen moglich, in denen, was meist der Fall ist, 
die Pulmonalatresie durch eine Membran bedingt ist, keine hochgradige Schrumpfung 
der Klappenbasis besteht und der rechte Ventrikel funktionsttichtig ist. FaIle mit groBem 
rechten Ventrikel dlirften daher flir eine Operation am besten geeignet sein. KEITH 
u. Mitarb. berichten von acht Operationen, von denen drei erfolgreich verliefen. 
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b) Pulmonalinsuffizienz 

Eine Pulmonalinsuffizienz ist im Gefolge von primaren oder sekundaren Druck­
erhohungen in der Lungenstrombahn durch Dehnung des Klappenringes nicht selten. 
Auch in Kombination mit anderen kongenitalen Herzfehlern ist sie gelegentlich beob­
achtet worden, so z. B. zusammen mit einer Fallotschen Tetralogie (MILLER u. Mitarb. 
1962; SMITH u. Mitarb. 1959) oder mit einem Ventrikelseptumdefekt (CAMPEAU u. 
Mitarb. 1957; VENABLES 1962). Nach Operation einer valvularen Pulmonalstenose wird 
eine Pulmonalklappeninsuffizienz in 70-100 % (TALBERT u. Mitarb. 1963; LOOGEN u. 
Mitarb. 1964) festgestellt, nicht selten auch nach kausaloperativer Behandlung einer 
Fallotschen Tetralogie. 

Bei der isolierten, angeborenen Pulmonalinsuffizienz besteht oft eine fehlerhafte An­
lage des Klappenapparates. Eine zweisegelige Klappe als Ursache bzw. in Verbindung 
mit der Klappeninsuffizienz fanden GRAWITZ (1887), STINTZING (1889), FORD u. Mitarb. 
(1956). Bei den von CAMPEAU u. Mitarb. (1957) sowie VENABLES (1962) beobachteten 
Fallen waren die Pulmonalklappen iiberhaupt nicht angelegt. 

Haujigkeit. Die isolierte, angeborene Pulmonalklappeninsuffizienz ist auBerst selten. ABBOTT (1936) 
fand zwei Faile unter 1000 autoptisch untersuchten angeborenen Herzfehlern. PRICE steilte 1961 aus 
dem englischen Schrifttum 15 Faile zusammen. Wir diagnostizierten den Herzfehler unter 6000 ange­
borenen Kardiopathien 6mal. Der Fehler wird bei Frauen und Mannern etwa gleich oft beobachtet. 

Pathophysiologie. Folge der Pulmonalklappeninsuffizienz ist ein diastolischer Blut­
riickfluB aus der Pulmonalarterie in den rechten Ventrikel. Das RiickfluBvolumen ist 
abhangig von der GroBe der Insuffizienz und von der Dauer der Diastole. Der Riick­
strom des Blutes fiihrt zu einer gegeniiber dem normalen Verhalten beschleunigten Ver­
kleinerung des arteriellen GefaBvolumens. Dadurch sinkt der diastolische Pulmonal­
arteriendruck in Abhangigkeit yom RiickfluBvolumen steiler abo Bei starken Klappen­
insuffizienzen kann der diastolische Pulmonalarteriendruck schon bei normaler Diastolen­
dauer auf den diastolischen Ventrikeldruck abfallen. 

Fiir den rechten Ventrikel bedeutet die SchluBunfiihigkeit der Pulmonalklappen eine 
vermehrte Volumenbelastung, weil sich das RiickfluBvolumen zu dem aus dem rechten 
Vorhof einstromenden Blutvolumen addiert. Trotz der VergroBerung des Schlagvolumens 
ist der systolische Druck des rechten Ventrikels nicht oder nur gering erhOht. Da der 
diastolische Pulmonalarteriendruck erniedrigt ist, wird die isovolumetrische Kontraktion 
des rechten Ventrikels verkiirzt. Bei Angleich der diastolischen Drucke fehlt sie ganz. 

Neben der GroBe der Insuffizienzflache und der Diastolendauer wird das RiickfluB­
volumen auch von der Druckdifferenz zwischen Pulmonalarterie und rechtem Ventrikel 
bestimmt. Bei gleichgroBen 1nsuffizienzflachen ist daher das regurgitierende Blutvolumen 
bei einer unkomplizierten Pulmonalklappeninsuffizienz geringer als bei einer Aorten­
klappeninsuffizienz. 1st die Pulmonalklappeninsuffizienz durch einen pulmonalen Hoch­
druck kompliziert, so fiihrt dies der vergroBerten diastolischen Druckdifferenz ent­
sprechend zu einer VergroBerung des Blutriickflusses. 

Klinik. Die korperliche Entwicklung der Patienten ist im allgemeinen ungestort. Die 
Beschwerden sind unterschiedlich und weitgehend yom AusmaB der Klappeninsuffizienz, 
dem Alter der Patienten und dem Vorliegen komplizierender Faktoren abhangig. Patien­
ten mit leichten Klappeninsuffizienzen bleiben ohne Beschwerden; sie sind praktisch normal 
belastungsfahig. Bei starkeren Klappeninsuffizienzen werden meist kardiale Beschwerden, 
wie starkes Herzklopfen bei Belastung und rasche Ermiidbarkeit, angegeben. Zeichen 
einer manifesten Herzinsuffizienz sind in jungen Jahren meist an das Vorliegen kompli­
zierender Faktoren, Z. B. eines pulmonalen Hochdrucks, gekniipft. 

Wahrend der HerzspitzenstoB keine Besonderheiten zeigt, findet man meist ver­
starkte pracordiale Pulsationen. Von groBem diagnostischem Wert ist der Auskultations­
befund. Mit dem Maximum im 2.-3. Intercostalraum links parasternal ist - sofern kein 
pulmonaler Hochdruck besteht - ein leises bis mittellautes, friih- bis mesodiastolisches 
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a b 

Abb. 249 a u. b. Leichte Pulmonalinsuffizienz bei einem 15jiihrigen Patienten (K.Fr.). a Sagittalbild: verhiiltnis­
miiBig kleines Herz. Deutliche Vorwiilbung des Pulmonalbogens. Etwas dichte Hili. b Seitenbild: Hinterherz­

raum nicht eingeengt 

a 

Abb.250a-c. Schwere Pulmonalinsuffizienz bei einem 43jiihrigen Patienten (K.Be.). a Sagittalbild: deutliche 
Linksverbreiterung des Herzens. Geringe Vorwiilbung der rechten unteren Herzkontur. Starke Vorwiilbung 
des Pulmonalbogens. Dichte Hili beiderseits. b Seitenbild: Keine isolierte Vorwiilbung in den Hinterherzraum. 
c Kymogramm: Deutlich verstiirkte Pulsationen, vor aHem im Bereich des Pulmonalbogens und der rechten 

Lungenunterlappenarterie 
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Gerausch zu horen. Gelegentlich ist hier auch ein diastolisches Schwirren zu tasten. 
Neben dem diastolischen Gerausch ist meist auch ein friihsystolisches Begleitgerausch 
festzustellen. Der II. Herzton ist deutlich gespalten. Das pulmonale Segment ist normal 
oder abgeschwacht. Nur bei begleitendem pulmonalem Hochdruck und kleiner Insuffizienz­
Wiche kann es betont sein. In sol chen Fallen ist das diastolische Decrescendogerausch 
von einem Aorteninsuffizienzgerausch kaum zu trennen. 

1m Elektrokardiogramm finden sich - von den ganz leichten Fehlern mit normalem 
Befund abgesehen - stets die Zeichen der Volumen- oder auch der Druckmehrbelastung 
des rechten Ventrikels. Bei vier eigenen Beobachtungen bestand ein unvollstandiger 

Abb.250b Abb.2500 

Rechtsschenkelblock, bei zwei weiteren Patienten mit starker Klappeninsuffizienz und 
starker bzw. geringer Druckerhohung im Lungenkreislauf fanden wir zusatzlich Zeichen 
der Rechtsschadigung und Vorhofleitungsstorungen. 

Rontgenbefunde. Die rontgenologischen Symptome sind weitgehend abhangig von der 
Schwere der Pulmonalinsuffizienz. Sie betreffen sowohl die rechte Herzkammer, als auch 
die Pulmonalarterie. Bei leichten Pulmonalinsuffizienzen ist das Herz im allgemeinen 
nicht vergroBert. Aber auch in diesen Fallen ist der Pulmonalbogen meist schon deutlich 
prominent (Abb. 249). Analog zu den Verhaltnissen bei den leichten Aorteninsuffizienzen 
findet man auch hier praktisch immer verstarkte Pulsationen im Bereich des Pulmonal­
bogens. Bei starken Pulmonalinsuffizienzen kommt es zur VergroBerung des Herzens als 
Folge der Fiillungsdilatation der rechten Kammer und zur Erweiterung der Pulmonal­
arterie (Abb. 250). 

Bei der Durchleuchtung oder im K ymogramm lassen sich verstarkte Pulsationen im 
Bereich der rechten Kammer, die oft links randbildend ist, und im Bereich des Pulmonal­
bogens nachweisen. Auch die Hauptverzweigungen der Pulmonalarterie konnen erweitert 
sein und verstarkte Pulsationen, z.T. sogar Eigenpulsationen, aufweisen (Abb. 250c). Die 
VergroBerung des rechten Ventrikels zeigt sich im Seitenbild in einer breitflachigen 
Anlagerung des Herzens an die vordere Thoraxwand und in einer Verlangerung der 
Ausstrombahn der rechten Kammer. Rontgenologisch finden sich bei der Pulmonal· 
klappeninsuffizienz somit ahnliche Veranderungen wie beim Vorhofseptumdefekt. 
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Kommt es zu einer Insuffizienz der rechten Kammer, so wird die VergroBerung des 
Herzens durch Mitbeteiligung auch des rechten Vorhofs besonders deutlich (Abb.251). 

Herzkatheteruntersuchung. Die Veranderungen in der Pulmonalarteriendruckkurve 
sind hierbei am auffalligsten. In Abhangigkeit von der GroBe des RtickfluBvolumens 
sind der diastolische Druck erniedrigt und die Blutdruckamplitude entsprechend ver­
groBert. Der systolische Druck in der Pulmonalarterie ist normal oder leicht erhoht, 
von den Fallen mit sekundaren LungengefaBveranderungen abgesehen, bei denen starkere 
Druckerhohungen im Lungenkreislauf gefunden werden. Bei starken Pulmonalinsuffi­
zienzen sinkt der diastolische Pulmonalarteriendruck auf den diastolischen Ventrikel­
druck abo Besonders in diesen Fallen ist die Druckkurve durch einen steilen Abfall des 

Abb.251. Schwere Pulmonalinsuffizienz mit Insuffizienz der rechten Kammer bei einem 27jahrigen Patienten 
(W.Ba.): Beiderseits stark verbreitertes Herz mit Vorwiilbung des Pulmonalbogens. Rechtsverbreiterung infolge 

Mitbeteiligung des rechten Vorhofs 

Zwischenstticks gekennzeichnet. Der Druckablauf in der Pulmonalarterie entspricht somit 
dem Pulsus celer et altus im groBen Kreislauf bei der Aorteninsuffizienz. Folge des 
starkeren diastolischen Druckabfalls ist eine Verktirzung der isovolumetrischen Kontrak­
tion der rechten Kammer. 

Bei suffizientem rechtem Ventrikel ist trotz der VergroBerung des enddiastolischen 
Kammervolumens eine nennenswerte diastolische Druckerhohung nicht vorhanden. Dem­
entsprechend weist auch der rechtsseitige Vorhofdruck keine Besonderheiten auf. 

Kontrastmitteldarstellung. Ebenso wie man durch Injektion eines Indikators in die 
Pulmonalarterie (z.B. Farbstoff oder Kalte) die Pulmonalklappeninsuffizienz dadurch 
sichern kann, daB man den Indikator in der Ausstrombahn des rechten Ventrikels nach­
weist (LOOGEN U. KREUZER 1964), kann man auch durch Injektion von Kontrastmittel 
in die Pulmonalarterie aus der rticklaufigen Kontrastmittel£tillung der rechten Kammer 
die Klappeninsuffizienz diagnostizieren. Die Diagnose des Fehlers ist aber nach den 
klinischen Symptomen und dem Herzkatheterbefund meist so eindeutig, daB auf diese 
Untersuchungsmethoden meist verzichtet werden kann. 
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Die Prognose der angeborenen Pulmonalinsuffizienz ist fur die leichten und mittel­
schweren Formen nicht ungunstig. Der rechte Ventrikel ist in der Lage, die Volumen­
mehrarbeit uber viele Jahre zu tolerieren. Bei hochgradigen Klappeninsuffizienzen ist 
die Belastung des rechten Ventrikels aber so erheblich, daB fruher oder spater mit einer 
Myokardinsuffizienz gerechnet werden muB. Dies ist besonders dann zu erwarten, wenn 
die Pulmonalinsuffizienz durch einen pulmonalen Hochdruck kompliziert wird. 

c) Idiopathische Pulmonalektasie 

Eine Erweiterung des Hauptstammes der Pulmonalarterie undjoder der Hauptaste 
wird dann als idiopathische Pulmonalektasie bezeichnet, wenn zusatzliche Herzfehler 
oder Erkrankungen der Lungenstrombahn als Ursache der Pulmonalerweiterung aus­
geschlossen werden konnen. 

Von der isolierten Erweiterung der Pulmonalarterie glauben vor allem franzosische 
Autoren eine besondere Form, die durch eine weite Pulmonalarterie und eine hypo­
plastische Aorta charakterisiert ist, abgrenzen zu konnen. Sie wird deshalb "syndrome 
grosse pulmonaire-petite aorte" genannt (LAUBRY u. Mitarb. 1940; ROUTIER u. HElM 
DE BALSAC 1942). 

Die Entstehung der isolierten Pulmonalerweiterung wird auf eine anlagebedingte Wandschwache 
zurtickgeftihrt (VAN BUCHEM u. Mitarb. 1955). Als Ursache flir das Syndrom "grosse pulmonaire. 
petite aorte" wird eine ungleiche Septierung des Truncus angenommen (HElM DE BALSAC 1954). 
Ob die zuletzt genannte Form isoliert aber tiberhaupt vorkommt, ist zweifelhaft (GREENE u. Mitarb. 
1949). 

Anatomische Untersuchungen bei Pulmonalektasie gibt es aus verstandlichen Grunden 
nur vereinzelt. Bekannter sind die bei angeborenen Pulmonalarterienaneurysmen be­
schriebenen histologischen Veranderungen der GefaBwand. Sie konnen zwar nicht ohne 
weiteres auf die idiopathische Pulmonalektasie ubertragen werden, man darf aber an­
nehmen, daB der Ektasie und dem Aneurysma bis zu einem gewissen Grade gemeinsame 
geweblich-strukturelle Alterationen der GefaBwand zugrunde liegen. Die Arterien zeigen 
eine ausgepragte Verarmung an elastischen Fasern; die GefaBwand kann von zahlreichen, 
aus kollagenem Bindegewebe bestehenden, elastinfreien Stellen durchsetzt sein (COSTA 
1929; ESSER 1932; DETERLING u. CLAGETT 1947; u.a.). 

Der erste Bericht tiber eine angeborene Erweiterung der Pulmonalarterie wird ZUBER (1904) 
zugeschrieben: Bei der Obduktion eines 5 Monate alten Jungen fand er eine starke Dilatation der 
Pulmonalarterie und einen weit offenen Ductus arteriosus mit Hypertrophie des rechten Ventrikels. 
Es ist offensichtlich, daB dieser Fall nicht die Kriterien erftillt, die nach der oben gegebenen Definition 
an die Diagnose einer idiopathischen Pulmonalektasie gebunden sind. Dieselbe Einschrankung trifft 
auf zahlreiche anatomische Publikationen frtiherer Jahrzehnte zu, solange vergleichende hamo­
dynamische Untersuchungen nicht berticksichtigt werden konnten. So ist die geringe Zahl der als 
ausreichend gesichert anzusprechenden FaIle von idiopathischer Pulmonalektasie, die 1949 von 
GREENE u. Mitarb. mit acht angegeben wurde, zu erklaren. In den letzten P/z Jahrzehnten finden 
sich zahlreiche Mitteilungen tiber Erweiterungen der Pulmonalarterie als isolierte Anomalie mit durch 
Herzkatheter und Kontrastmitteluntersuchung gesicherter Diagnose (COURNAND u. Mitarb. 1949; 
CHAPMAN u. Mitarb. 1949; KAPLAN u. Mitarb. 1953; GOETZ u. NELLEN 1953; MANFREDI u. MATTEO 
1955; VAN BUCHEM u. Mitarb. 1955; BAYER u. Mitarb. 1957; KJELLBERG u. Mitarb. 1959). 

ABBOTT (1936) gab die Haufigkeit der idiopathischen Pulmonalektasie mit neun Fallen unter 
1000 kongenitalen Anomalien an. GROSSE·BROCKHOFF u. Mitarb. (1960) diagnostizierten diesen 
GefaBfehler 14mal unter 1500 Fallen von angeborenen Angiokardiopathien. Starkere Abweichungen 
bei Angaben uber die Haufigkeit der idiopathischen Pulmonalektasie sind darauf zuruckzuflihren, 
daB es keine zuverlassigen Kriterien gibt, ob man, bzw. von welcher GroBe an man eine rontgeno­
logisch faBbare Erweiterung der Pulmonalarterie als Pulmonalektasie bezeichnen solI. 

Die Hamodynamik ist durch die GefaBanomalie nur geringgradig verandert. In dem 
erweiterten Anfangsteil der Pulmonalarterie treten starkere Wirbelbildungen auf. Da die 
Elastizitat der GefaBwand in dem erweiterten GefaBabschnitt herabgesetzt ist, kann 
auch mit einer geringen Einschrankung der Windkesselwirkung der Pulmonalarterie 
gerechnet werden. 
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Klinik. Die korperliche Entwicklung der Patienten wird durch eine idiopathische 
Pulmonalektasie nicht gestort. Nicht selten handelt es sich um Personen mit asthenischem 
Habitus. 

Wenn von den Patienten Beschwerden geauBert werden, konnen sie im allgemeinen 
nicht in Verbindung mit der GefaBdilatation gebracht werden; meist sind sie konstitu­
tionell bedingt oder auf eine vegetative Labilitat zu beziehen. Nur ausnahmsweise kann 
eine hochgradige Ektasie durch Druckwirkung auf benachbarte Organe retrosternale 
Schmerzen verursachen (BRAUN u. Mitarb. 1953). 

a b 

Abb.252a-c. Idiopathische Pulmonalektasie bei einem 15jahrigen Patienten (P.Me.). (Herzkatheterunter­
suchung: kein KurzschluB; normale Druckwerte im Lungenkreislauf und im rechten Herzen.) a Sagittalbild: 
Herz von normaler GroBe. Deutliche Vorwolbung des Pulmonalbogens bei normal weiter Aorta. Normale 
LungengefaBzeichnung. b Seitenbild. c Sagittales Kymogramm : Keine verstarkten Pulsationen im Bereich 

des Pulmonalbogens 

Bei der Auskultation bzw. im Phonokardiogramm findet sich ein leises bis mittellautes 
frtihsystolisches Gerausch tiber dem Auskultationspunkt des Pulmonalostiums, das mit 
Schwirren verbunden sein kann. Nicht selten ist ein frtihsystolischer Extraton zum Zeit­
punkt der Pulmonalklappenoffnung nachweisbar (LEATHAM u. VOGELPOEL 1954). Von 
einigen Autoren ist auch ein frtihdiastolisches Gerausch beobachtet und auf eine relative 
Pulmonalinsuffizienz bezogen worden (GREENE u. Mitarb. 1949; KAPLAN u. Mitarb. 
1953). In derartigen Fallen ist die Diagnose einer idiopathischen Pulmonalektasie aber 
nur dann als gesichert anzusehen, wenn das diastolische Gerausch nachweislich als Folge 
der Pulmonaldilatation entstanden ist. 1st das nicht der Fall, so ist nicht zu entscheiden, 
welches die primare Veranderung ist. 

Das Elektrokardiogramm ist im allgemeinen unauffallig. Nicht selten liegt, dem 
asthenischen Habitus der Trager dieser Anomalie entsprechend, ein Steiltyp vor. Ge­
legentlich wird ein unvollstandiger Rechtsschenkelblock beobachtet, woraus sich dann 
differentialdiagnostische Schwierigkeiten, vor allem bei der Abgrenzung gegentiber einem 
Vorhofseptumdefekt ergeben (COURNAND u. Mitarb. 1949; GREENE u. Mitarb. 1949; 
GOETZ U. NELL EN 1949; eigene Beobachtungen). 
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Rontgenbefunde. Der kennzeichnende rontgenologische Befund ist die Vorwolbung 
des Pulmonalbogens ohne Zeichen einer Druck- oder Volumenmehrbelastung des rechten 
Herzens. Dieser Forderung entsprechend darf auch die LungengefaBzeichnung nicht ver­
mehrt sein (Abb.252). Nach KJELLBERG u. Mitarb. (1959) sind die Pulsationsbewegungen 
der erweiterten Pulmonalarterie nicht verstarkt (Abb. 252c). 

Abb.252c 

a 

Abb.253a---d. Starke Erweiterung des Pulmonalarterienstammes bei einem 31jahrigen Patienten (B.Ba.). 
(Herzkatheteruntersuchung: kein KurzschluB; normale Drucke im Lungenkreislauf und im rechten Herzen.) 
a Sagittalbild: Herz von normaler GroBe. Starke Vorwolbung des Pulmonalbogens bei normal weiter Aorta 
und normaler LungengefaBzeichnung. b Seitenbild. c Selektive Angiokardiographie: systolische Phase (end­
systolisch): enorme Dilatation der Pulmonalarterie. d Diastolische Phase: deutliche Verkleinerung gegenuber 

der Systole 
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Eine Vorwolbung des Pulmonalbogens wird vor allem bei Kindern und Jugendlichen 
oft beobachtet. Nach SCHULZE (1955) ist diese Vorwolbung bei Kindern durch die Lage 
des Herzens im kindlichen Thorax bedingt. Sie soll sich von einer idiopathischen Pul­
monalektasie dadurch unterscheiden lassen, daB sie durch Lageanderungen (Vorniiber­
beugen des Oberkorpers) im Gegensatz zur Pulmonalektasie ausgeglichen wird. Eine 
eindeutige Abgrenzung ist aber bei einer einmaligen Untersuchung in zahlreichen Fallen 
nicht moglich. Die endgiiltige Diagnose kann man hier erst nach mehreren, in groBeren 
Zeitabschnitten durchgefiihrten Kontrolluntersuchungen stellen. Aber selbst dann ist 
gelegentlich die Frage, ob man eine Vorwolbung des Pulmonalbogens als idiopathische 
Pulmonalektasie ansprechen solI, nicht eindeutig zu beantworten. Da es keine meBbaren 

Abb.253b 

2. Stenose des Pulmonalostiums; 

rontgenologischen Kriterien der Pulmonal­
ektasie gibt, ist die Diagnose bis zu einem 
gewissen Grade willkiirlich. 

Aus dem gleichen Grunde ist es kaum 
moglich, die idiopathische Pulmonalektasie 
von einem Aneurysma des Pulmonalarterien­
stammes zu unterscheiden (Abb. 253) (vgl. 
auch Beitrag SIELAFF in Band Xj3). Die in 
Abb. 253c und d erkennbare starke GroBen­
differenz zwischen Systole und Diastole laBt 
allerdings auf eine wenig eingeschrankte 
Elastizitat der GefaBwand schlieBen und 
damit eher an eine Ektasie denken. 

Bei der Beurteilung einer Vorwolbung 
des Pulmonalbogens im Rontgenbild miissen 
differentialdiagnostisch aIle Faktoren beriick­
sichtigt werden, die eine Erweiterung der 
Pulmonalarterie verursachen konnen. 1m we­
sentlichen konnen sie in fiinf Hauptgruppen 
zusammengefaBt werden: 

1. Angeborene Herzfehler mit Vergro­
Berung des Lungenzirkulationsvolumims, z.B. 
V orhofseptumdefekt, Ventrikelseptumdefekt, 
Ductus arteriosus apertus. 

3. Herzfehler (z.B. Mitralstenose) oder Veranderungen der Lungenstrombahn, die 
eine Erhohung des Stromungswiderstandes zur Folge haben, z. B. periphere Pulmonal­
stenosen, genuine Pulmonalsklerose; 

4. Erkrankungen, die eine langdauernde VergroBerung des Herzzeitvolumens be­
dingen (z.B. arteriovenose Fisteln im groBen oder kleinen Kreislauf, chronische Anamie, 
Thyreotoxikose) ; 

5. Krankheitsformen unterschiedlicher Genese, die zwar keine Erweiterung der 
Pulmonalarterie hervorrufen, sie aber vortauschen konnen, 

a) Tumoren, z.B. vergroBerte Thymusdriise, Dermoid- oder Perikardcysten, 
b) GefaBanomalien, z. B. eine linkspersistierende obere Hohlvene mit Einmiindung 

von Lungenvenen, abnormer Verlauf der aufsteigenden Aorta in Verbindung mit einer 
Transposition der groBen Arterienstamme. 

Eine ausfiihrliche Erorterung der differentialdiagnostischen Kriterien fiir alle Einzel­
formen wiirde an dieser Stelle zu weit fiihren. Es sei auf die zusammenfassenden Dar­
stellungen des Schrifttums (SCHAEDE u. THURN 1953; DANNEEL u. Mitarb. 1954; 
SCHULZE 1955; BAYER u. Mitarb. 1957) sowie auf die entsprechenden Kapitel dieses 
Bandes verwiesen. 



In der Mehrzahl der FaIle 
sind die klinischen Befunde so 
eindeutig, daB eine Abgrenzung 
der obengenannten Anomalien 
von eineridiopathischenPulmo­
nalektasie moglich ist. Manch­
mal ergeben sich aber Schwie­
rigkeiten, vor allem bei der Ab­
grenzungvoneinemkleinen Vor­
hofseptumdefekt, einer leichten 
Pulmonalstenose odereiner Ver­
anderlmg, die eine Dilatation der 
Pulmonalarterie vortauschen 
kann. Eine sichere Beurteilung 
erfordert dann im allgemeinen 
spezielle Herzuntersuchungen. 

Herzkatheteruntersuchung. 
Die Herzkatheteruntersuchung 
dient praktisch immer dem 
AusschluB anderer Herzano­
malien oder von LungengefaB­
veranderungen, die eine Dila­
tation der Pulmonalarterie zur 
Folge haben konnen. Bei der 
idiopathischen Pulmonalekta­
sie sind Druckwerte und blut­
gasanalytische Bestimmungen 
in der Lungenstrombahn und 
im rechten Ventrikel normal. 
Oft findet man zwischen der 
Pulmonalarterie und dem rech­
ten Ventrikel eine systolische 
Druckdifferenz von mmgen 
mm Hg. Soweit die Differenz 
5-10 mm Hg nicht ubersteigt, 
berechtigt sie nicht zur Annah­
me einer Pulmonalstenose, na­
mentlich wenn die Differenz 
unter Belastungsbedingungen 
nicht wesentlich ansteigt. Trotz 
unverdachtiger Blutgasanaly­
sen kann man gelegentlich 
durch Indikatorverdunnungs­
methoden im Vorhofbereich 
einenLinks-Rechts-Shuntnach­
weisen. Obgleichder KurzschluB 
in derartigen blutgasanalytisch 
"negativen" Fallen sicher nicht 
erheblichist, so ist es doch zwei­
felhaft, ob man in einem sol chen 
Fall eine Dilatation der Pul­
monalarterie noch als "idio­
pathisch" ansprechen kann. 
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Abb.253c 

Abb.253d 
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Kontrastmitteldarstellung. Aus diagnostischen Grunden ist eine Kontrastmittelunter­
suchung, die eine Beurteilung der Ausdehnung der Pulmonalerweiterung erlaubt, im 
allgemeinen nur angezeigt, wenn es sich darum handelt, die Dilatation der Pulmonal­
arterie von anderen, eine Vorwolbung vortauschenden Prozessen, abzugrenzen. 

21. Tricuspidalatresie 

Die wesentlichen Merkmale dieser Herzanomalie sind Atresie des Tricuspidalostiums, 
Hypoplasie des rechten Ventrikels und Vorhofseptumdefekt. 

Fiir die Entstehung der Tricuspidalatresie sind mehrere Erklarungen gegeben worden: 
1. Eine Storung in der Entwicklung des Canalis atrio-ventricularis, wobei entweder das Ostium 

atrio-ventriculare in seiner urspriinglichen Lage verharrt und die iiblicherweise erfolgende Ver­
schiebung nach rechts ausbleibt oder die Ausbildung des Vorhofseptums nicht in der Mitte des Kanals, 
sondern stark rechts verschoben erfolgt, wodurch ebenfalls das Ventrikelseptum nach rechts ver­
lagert wird; 

2. eine Storung wahrend der Drehungsvorgange des Herzens in den ersten intrauterinen W ochen 
(SPITZER 1923; MAN HOFF u. HOWE 1945); 

3. eine Storung in der Entwicklung der rechts gelegenen Endokardkissen (RAUCHFUSS 1878; 
WIELAND 1914; MONCKEBERG 1924; LAUBRY und PEZZI 1921); 

4. Folge einer antimeralen Hypoplasie (BREDT 1935). 

Das anatomische Bild der Tricuspidalatresie zeigt zahlreiche Variationen. Der stets 
vorhandene Vorhofseptumdefekt ist meist klein und entspricht dann dem offenen 
Foramen ovale (in 66 % nach KEITH u. Mitarb. 1958); ein echter Vorhofseptumdefekt 
wird in 33 % gefunden; vereinzelt fehlt das Vorhofseptum ganz. Der rechte Vorhof ist 
meist vergroBert und hypertrophiert; er ist es stets bei Vorliegen einer kleinen Vorhof­
verbindung. 

Der linke Ventrikel ist vergroBert und hypertrophiert; die rechte Kammer ist stets 
kleiner als normal. Meist besteht ein Ventrikelseptumdefekt. Die groBen GefaBe konnen 
aus den zugehorigen Kammern entspringen (in 70,5 %) oder transponiert sein (in 29,5 % 
nach KEITH u. Mitarb.). Auf der grundlegenden Klassifikation von KUHNE (1906) fuBend, 
unterscheiden EDWARDS und BURCHELL (1949) zwei Hauptgruppen mit je zwei Unter­
gruppen, KEITH u.Mitarb. (1958) zwei Hauptgruppen mit je dreiUntergruppen (Abb.254). 
Die Typeneinteilung nach KEITH u. Mitarb. und die relative Haufigkeit der einzelnen 
Formen ist aus Tabelle 10 ersichtlich. 

Tabelle 10. Relative Haufig7ceit der anatomischen Tricuspidalatresietypen (115 obduzierte FaIle) 

1. Ohne Transposition der groBen GefaBe. . . . . . . . . . . . . . . . . 
a) mit Pulmonalatresie ....................... . 
b) mit Hypoplasie der Pulmonalarterie und kleinem Ventrikelseptumdefekt . 
c) ohne Hypoplasie der Pulmonalarterie, mit groBem Ventrikelseptumde£ekt 

2. Mit Transposition der groBen GefiiBe . . . . . . . 
a) mit Pulmonalatresie. . . . . . . . . . . . . . 
b) mit Pulmonalstenose oder subpulmonaler Stenose. 
c) ohne Pulmonalstenose. . . . . . . . . . . . . 

Aus KEITH u. Mitarb. (1958). 

Zahl der Faile 

81 (70,0 %) 
10 (12%) 
61 (76%) 
10 (12%) 
34 (29,0 %) 

3 (11 %) 
10 (29%) 
21 (60%) 

Die Haufig7ceit der Tricuspidalatresien betragt unter den angeborenen Herzanomalien 1-3 % 
(GIBSON u. CLIFTON 1938; MANNHEIMER 1949; FELL u. Mitarb. 1950; CHICHE 1952; DURAND u. 
METIANU 1954; GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN u. SCHAEDE 1960). Ihr Anteil an den cyanotischen 
Vitien wird mit 4-6% angegeben (TAUSSIG, 1947). 

Trotz der zahlreichen anatomischen Variationen zeigt die Hamodynamik in weiten 
Bereichen ein einheitliches Bild. Da sowohl das Blut des rechten als auch das des linken 
Vorhofs in den linken Ventrikel flieBt, erhalten Korper- und Lungenkreislauf das gleiche 
Mischblut. Yom funktionellen Gesichtspunkt aus ist es daher belanglos, ob die groBen 
GefaBe transponiert sind oder nicht. Die GroBe der Herzzeitvolumina wird bestimmt 
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n b 

d 

Abb.254a-f. Schematische Darstellung der Tricuspidalatresie ohne (a-c) und mit (d-f) Transposition der 
groBen GefaBe. a Tricuspidalatresie mit Pulmonalatresie, intaktem Ventrikelseptum und funktionslosem 
rec-hten Ventrikel (Typ 1 a der Einteilung nach EDWARDS und BURCHELL, 1949). b Tricuspidalatresie mit 
subpulmonaler Stenose, pulmonaler Hypoplasie und kleinem Ventrikelseptumdefekt (Typ 1 b der Einteilung 
naf'h EDWARDS und BURCHELL). c Tricuspidalatresie ohne Hypoplasie der Pulmonalarterie mit einem sich in 
die AusfluBbahn des rechten Ventrikels 6ffnenden Ventrikelseptumdefekt. d Tricuspidalatresie mit Atresie 
der Pulmonalarterie und Ursprung der Aorta aus dem rechten Ventrikel. e Tricuspidalatresie mit subpulmonaler 
Stenose (oder Pulmonalstenose) und Ursprung der Aorta aus dem rechten, der Pulmonalarterie aus dem linken 
Ventrikel (Typ 2a der Einteilung nach EDWARDS und BURCHELL). f Tricuspidalatresie mit Transposition der 
groBen GefaBe, ohne Pulmonalstenose (Typ 2b der Einteilung nach EDWARDS und BURCHELL). V.c.s. Obere 
Hohlvene; V.c.i. untere Hohlvene; A.d. rechter Vorhof; A.s. linker Vorhof; V.s. linker Ventrikel; V.d. rechter 
Ventrikel; A.p. Pulmonalarterie; Ao. Aorta; A.p.s. ]jnke Pulmonalarterie; A.p.d. rechte Pulmonalarterie; 
V.p.s. ]jnke Lungenvene; V.p.d. rechte Lungenvene; D.a.ap. offener Ductus arteriosus. (Nach GROSSE· 

BROCKHOFF, LOOGEN, SCHAEDE: Hdb. inn. Med. 1960) 
Handbuch der med. Radiologie. Ed. X/4 20 
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durch die Hohe des Stromungswiderstandes im Korper- und Lungenkreislauf. Oft ist bei 
Ursprung der Pulmonalarterie aus dem rudimentaren rechten Ventrikel die Verbindung 
zwischen den Kammern so klein, daB sie eine druckreduzierende Wirkung hat. In der-

Abb.254e Abb,254f 

a b 

Abb.255a u. b. Tricuspidalatresie bei einem 7jahrigen Patienten (H.Pe.). a Sagittalbild: Steil abfallende, den 
Wirbelsaulenschatten nicht iiberschreitende rechte Herzgrenze. Linksverbreiterung mit fehlendem Pulmonal­

bogen. Lungenzeichnung nicht vermehrt. b Seitenbild: starke Ausladung des Herzens nach hinten 

artigen Fallen ist das Lungenzirkulationsvolumen ebenso wie in den Fallen mit einer 
Pulmonalstenose gegeniiber dem Zirkulationsvolumen des groBen Kreislaufs vermindert. 
Besteht bei Ursprung der Pulmonalarterie aus der linken Kammer keine Stenose der 
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pulmonalen AusfluBbahn, dann ist das Zirkulationsvolumen im Lungenkreislauf wegen 
des niedrigeren Stromungswiderstandes im kleinen Kreislauf groBer als im groBen Kreis­
lauf. 

Bei atretischer Pulmonalarterie wird der Lungenkreislauf tiber einen Ductus arteriosus 
apertus oder tiber andere KollateralgefiiBe versorgt. 

Das klinische Bild der Tricuspidalatresie wird von folgender Trias beherrscht: Der 
von frtihester Kindheit an bestehenden Cyanose, dem linkstypischen Elektrokardiogramm 
und den charakteristischen Veranderungen der Herzkonfiguration (TAUSSIG). Die Cyanose 
ist in der Mehrzahl der FaIle stark. Sie ist geringer oder kann fehlen bei Transposition 
der Pulmonalarterie mit groBem Lungenzirkulationsvolumen. Der Auskultationsbefund 
ist nicht charakteristisch. Bei Vorliegen einer Pulmonalstenose ist im 2.-3. Intercostal­
raum links parasternal ein systolisches Gerausch zu horen; oft ist dann auch Schwirren 
zu tasten. 

a b 

Abb.256a u. b. Tricuspidalatresie bei einem 9jahrigenPatienten (H.Gu.). a Sagittalbild: Herz von normaler 
GroBe mit etwas verstarkter Rundung der Herzspitze. Konkavitat des Pulmonalbogens. Geringe Lungen­
gefiiBzeichnung. 1m Sagittalbild groBe Ahnlichkeit mit einem Herz bei Fallotscher Tetralogie. b Seitenbild: 
Zum Unterschied von einer Fallotschen Tetralogie ladt der Herzschatten starker nach hinten aus, wahrend 

Zeichen einer Vergrol.lerung des rechten Ventrikels nicht nachweisbar sind 

Das linkstypische Elektrokardiogramm ist zwar fUr eine Tricuspidalatresie als sehr 
typisch, aber nicht als pathognomonisch anzusprechen. Gelegentlich findet sich ein 
Normtyp; auch ein Rechtstyp ist vereinzelt beobachtet worden. 

Rontgenbefunde. Dem anatomischen und hamodynamischen Bild entsprechend zeigt 
das Rontgenbild ein breites Spektrum verschiedener Herzkonfigurationen und unterschied­
lichen Verhaltens der LungengefaBzeichnung. 

Die HerzgrofJe liegt bei der Mehrzahl der Patienten im Normbereich. KEITH u. Mitarb. 
(1958) fanden unter 40 eigenen Beobachtungen 31mal (77,5 %) ein normal groBes Herz. 
Eine geringe bis maBige VergroBerung des Herzens war in 17,5 %, eine starke Verbreite­
rung in 5 % nachweisbar. 1m allgemeinen handelte es sich bei diesen Fallen urn eine 
Tricuspidalatresie mit Transposition der groBen GefaBe. Derartige Beobachtungen sind 
auch von TAUSSIG (1947), DICKSON U. JONES (1948), ROBINSON U. HOWARD (1948) sowie 
von MARDER u. Mitarb. (1953) beschrieben worden. 

20* 
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Die Konfiguration des Herzens kann so charakteristisch sein, daB sie allein schon die 
dringende Verdachtsdiagnose einer Tricuspidalatresie erlaubt. Das "typische" Rontgen­
bild der Tricuspidalatresie wurde von TAUSSIG (1947) beschrieben. Bei sagittaler Pro­
jektion ist der rechte Herzrand abgeflacht und liberschreitet oft den Wirbelsaulenschatten 
nicht. Der Pulmonalbogen ist konkav; die linke untere Herzkontur ist ausladend und 
verstarkt gerundet (Abb.255). Dieser Verlauf der linken Herzkontur ist nach ZDANSKY 
(1962) im wesentlichen Folge der starken Ausweitung der EinfluBbahn der linken Kammer 
durch den vermehrten diastolischen Blutzustrom. Da dieser Typ des Rontgenbildes meist 

a b 

Abb. 257 au. b. Tricuspidalatresie mit Transposition der groBen GefiWe bei einem 8jahrigen Patienten (K.Ma.). 
a Sagittalbild: VergroBerung des Herzens beiderseits. Vorw6lbung im Bereich des Pulmonalbogens. Stark 
vermehrte Lungengefa3zeichnung. b Seitenbild: Einengung des Retrokardialraumes im ganzen Verlauf, vor 

aHem im Bereich des linken V orhofs 

bei der Tricuspidalatresie mit gleichzeitiger Pulmonalstenose, aber ohne Transposition 
der groBen GefaBe, angetroffen wird, ist dann das GefaBband im allgemeinen schmal; 
die Lungenfelder sind hell. 

In linker Schragstellung liberragt die vordere Herzkontur infolge der rudimentaren 
rechten Kammer die Aortenlinie nicht und laBt einen deutlichen Abstand zur Thorax­
wand. Demgegenliber liberschreitet die hintere Herzkontur den vorderen Wirbelsaulen­
rand betrachtlich. Das "Aortenfenster" ist hell. 

Diese charakteristische Herzkonfiguration der Tricuspidalatresie wird aber nur in 
einem kleinen Teil der FaIle angetroffen. Meist fehlt die flache Begrenzung der rechten 
Herzkontur. Durch einen vergroBerten rechten Vorhof kann sie konvexbogig sein. Haufig 
zeigt das Rontgenbild ahnliche Formveranderungen wie bei der Fallotschen Tetralogie 
(Abb.256) (WITTENBORG u. Mitarb. 1951; THURN 1958; KJELLBERG u. Mitarb. 1959; 
GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN U. SCHAEDE 1960). Nicht selten sind aber trotz der groBen 
.Ahnlichkeit der Konfiguration einige Abweichungen zu erkennen. Die Herzspitze ist bei 
der Tricuspidalatresie im allgemeinen starker gerundet und zeigt nicht die flir die 
Fallotsche Tetralogie typische Anhebung. Auch der Nachweis eines verstarkten Vor-
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Abb.258. Tricuspidalatresie mit Rechtslage des Aortenbogens bei einem 6jiihrigen Patienten (A. Fa.) 

Abb.259. Tricuspidalatresie bei einem 5jiihrigen Patienten (F.J.Zi.). Verbreiterung des GefiiJ3bandes und des 
Herzens nach rechts durch die erweiterte obere bzw. untere Hohlvene 

springens des linken Vorhofs in den Retrokardialraum bei gleichzeitiger GefaBarmut der 
Lungenfelder ist auf eine Tricuspidalatresie suspekt. 

Bei Tricuspidalatresie mit Transposition der groBen GefaBe und vergroBertem Lungen­
zirkulationsvolumen kann die Konfiguration des Herzens der bei GefaBtransposition so 
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sehr gleichen, daB rontgenologisch eine Trennung beider Formen nicht moglich ist. Die 
linke und rechte Herzkontur konnen konvexbogig verlaufen (Abb. 257). 

Liegt die Aorta vor der Pulmonalarterie, so ist das GefaBband im Sagittalbild schmal, 
wodurch das Herz dann die fiir die GefaBtransposition als typisch beschriebene "Eiform" 
erhalt. Der linke Vorhof ist bei Fallen ohne Pulmonalstenose vergroBert und springt 
unter Verdrangung des Oesophagus in den Herzhinterraum vor (vgl. Abb. 257b) . 

Neben den genannten Herzkonfigurations-Typen sind die FaIle nicht selten, bei denen 
die Herzform ganz uncharakteristisch ist. Dies trifft besonders dann zu, wenn die Tricus­
pidalatresie mit Lageanomalien des Herzens kombiniert ist. SchlieBlich kann sogar einma1 
das Herz vollig normale Form und Lage haben. 

Abb.260. Tricuspidalatresie bei einer 28jahrigen Patientin (E.Schu.). Typischer Katheterverlauf (s. Text) 

Eine Rechtslage des Aortenbogens (Abb.258) fanden KEITH u.Mitarb. (1958) in 8,8% 
ihrer FaIle. Meist wird dieser anomale Verlauf der Korperschlagader bei der Tricuspidal­
atresie mit kleinem rechten Ventrikel und Hypoplasie der Pulmonalarterie angetroffen, 
gelegentlich aber auch bei Patienten mit Transposition der groBen GefaBe. 

Nicht selten ist das GefaBband durch die obere Hohlvene nach rechts verbreitert 
(Abb.259). Der Nachweis einer verbreiterten oberen Hohlvene bei Tricuspidalatresie ist 
dann suspekt auf einen kleinen Vorhofseptumdefekt und Stauung im rechten Vorhof. 
In diesem Fall wird gelegentlich im Herzzwerchfellwinkel auch der breite GefaBschatten 
der unteren Hohlvene sichtbar. Die Verbreiterung des Herzschattens nach rechts ist 
besonders stark, wenn gleichzeitig ein Rechts-Aortenbogen vorliegt. Eine Verbreiterung 
des GefaBschattens nach links, der sich bis zum linken SchlUsselbein hinzieht, weist auf 
eine persistierende linke obere Hohlvene hin. Diese hamodynamisch meist belanglose 
GefaBanomalie scheint bei der Tricuspidalatresie oft vorzukommen. Wir fanden sie in 3 
von 22 Fallen. 

Von SNOW (1952) wurde auf die asynchrone Pulsation der vorderen und hinteren 
Herzkontur hingewiesen und dieser Befund als ein fUr die Tricuspidalatresie typisches 
rontgenologisches Zeichen gewertet. Der diagnostische Wert dieses Symptoms wird aber 
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dadurch eingeschrankt, daB es nicht in allen Fallen vorhanden ist, besonders bei Klein­
kindern schwer faBbar wird (KEITH u. Mitarb.) und daB es auch bei anderen angeborenen 
Herzfehlern mit einem vergroBerten und hypertrophierten rechten Vorhof vorkommen 
kann (KJELLBERG u. Mitarb.). 

Zusammenfassend ist somit festzustellen, daB die Rontgenuntersuchung nur in einem 
kleinen Teil der Falle entscheidend zur Diagnose einer Tricuspidalatresie beitragt. Meist 
ist die rontgenologische Herzform der anderer angeborener Herzfehler so ahnlich, daB 
eine differentialdiagnostische Entscheidung tiber den vorliegenden Fehler nicht moglich 
ist. Zur Sicherung der Diagnose kann man daher im allgemeinen auf spezielle Herz­
untersuchungen nicht verzichten. 

Herzkatheteruntersuchung. Ein diagnostisch wichtiger Befund bei der Herzkatheter­
untersuchung ist die Feststellung, daB die Katheterspitze yom rechten Vorhof nicht in 

Abb.261. Tricuspidalatresie bei einem 7jahrigen Patienten (H.Pe.). Kontrastmittelinjektion in den rechten 
Vorhof. Kontrastmittelfiillung: rechter Vorhof -+ linker Vorhof -+ linker Ventrikel -+ Aorta. Dreieckige 
Kontrastmittelaussparung im Bereich der reo Kammer (z. T. durch Aortenfiillung iiberlagert). Starker Reflex 

in das ZufluBgebiet der unteren Hohlvene 

den rechten Ventrikel vorgefiihrt werden kann. Praktisch immer gelangt der Katheter 
beim Versuch, das Tricuspidalostium zu passieren, durch einen Vorhofseptumdefekt in 
den linken Vorhof und von dort in die linke Kammer (Abb. 260). Nur selten ist es moglich, 
Aorta und Pulmonalarterie zu sondieren. Die dabei entnommenen Blutproben erlauben 
eine Berechnung der Herzzeitvolumina im groBen und kleinen Kreislauf, die Druck­
messungen den Nachweis einer AusfluBbahnstenose. Dariiber hinaus kann man aus der 
Formanalyse der Druckkurven des linken und rechten Vorhofs Riickschliisse auf die 
GroBe des Vorhofseptumdefektes ziehen. 

Die Unmoglichkeit, den Katheter yom rechten Vorhof in den rechten Ventrikel 
vorzufiihren, ist allerdings nicht als pathognomonisch fiir die Tricuspidalatresie zu werten, 
da dies auch bei einer hochgradigen Tricuspidalstenose oder einer isolierten Pulmonal­
atresie vorkommen kann. Deshalb ist die diagnostisch wichtigste Untersuchung die 
Kontrastmitteldarstellung des Herzens und der groBen GefaBe. 

Kontrastmitteldarstellung. Bei der venosen Angiokardiographie ist der Kontrastmittel­
fiillungsablauf der Herzhohlen stets der gleiche: Yom rechten Vorhof gelangt das Kon­
trastmittel in den linken Vorhof, von dort in die linke Kammer. 1m Sagittalbild bleibt 
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a 

b 

Abb.262a u. b. Tricuspidalatresie bei einem 4jiihrigenJungen(T.Ste.). Kontrastmittelinjektion in den rechten 
Vorhof. a Sagittalbild: Deutlicher Reflux in das ZufluBgebiet der unteren Hohlvene. Typische Kontrastmittel­
aussparung im Bereich der rechten Kammer. b Seitenbild: Kontrastmitteliibertritt vom linken Ventrikel in 

die rudimentiire rechte Kammer durch einen kleinen Septumdefekt. Normale Lage der groBen GefiiBe 
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oft wahrend der ersten Ftillungsphase an der Herzbasis rechts eine dreieckige Aussparung, 
die dem rechten Ventrikel entspricht (Abb. 261) (COOLEY u. Mitarb. 1950). Die Basis 
dieser Aussparung wird vom Zwerchfell, die Seiten werden vom rechten Vorhof oder der 
unteren Hohlvene und dem linken Ventrikel gebildet [von CAMPBELL und HILLS (1950) 
"right ventricular window" genannt]. Besteht ein groBerer Ventrikelseptumdefekt, so 
ftillt sich das Dreieck allmahlich vom linken Ventrikel her. Bei sehr kleinen Defekten 
kann der Kontrastmitteltibertritt aber so gering sein, daB er rontgenologisch nicht faBbar 
wird (KJELLBERG u . Mitarb.). 

Der rechte Vorhof ist meist deutlich vergroBert; er ist es stets und ganz besonders, 
wenn die Vorhofverbindung klein ist. In diesen Fallen ist der Kontrastmitteltibertritt in 
das linke Herz verzogert. Man beobachtet dann einen starken Reflux von Kontrastmittel 

a 

Abb. 263 a-c. Tricuspidalatresie mit Transposition der groBen GefaBe und Pulmonalstenose bei einem 3jahrigen 
Jungen (M.Schm.). Kontrastmittelinjektion in den linken Ventrikel. a Sagittalbild: Aortenursprung nach 
rechts verlagert. b und c Seitenbilder: Ursprung der Aorta nach vorne, der Pulmonalarterie hinter die Aorta 

verlagert. Pulmonalstenose 

in die Jugular- und Lebervenen. Bei einem groBen Vorhofseptumdefekt tritt die Ver­
groBerung des rechten Vorhofs weniger in Erscheinung ; die Kontrastmittelentleerung 
erfolgt schnell. 

KEITH u. Mitarb. (1958) haben darauf hingewiesen, daB der geschilderte Kontrast­
mittelverlauf zwar typisch flir die Tricuspidalatresie, aber nicht pathognomonisch sei, 
da ein gleiches Bild auch bei der Pulmonalatresie ohne Ventrikelseptumdefekt, der hoch­
gradigen Tricuspidalhypoplasie und sogar vereinzelt bei einer hochgradigen Pulmonal­
stenose mit Vorhofseptumdefekt zu beobachten sei. 

Besser als durch die venose Angiokardiographie lassen sich Ursprung, Verlauf und 
Weite der groBen Arterien durch die gezielte Kontrastmittelinjektion in den linken 
Ventrikel darstellen. Auch zusatzliche Anomalien, z.B. eine Pulmonalstenose oder ein 
Ductus arteriosus apertus, sind dann eher nachweisbar (vgl. Abb. 263). 

Die Intensitat der Kontrastmittelftillung in den GefaBen und die GefiiBweiten sind 
unterschiedlich und vom jeweils vorliegenden Tricuspidalatresie-Typ abhangig. Besteht 
keine Transposition, so erfolgt meist gleichzeitig ein Kontrastmitteltibertritt in Aorta 
und Pulmonalarterie. Die Aorta ist meist kontrastreicher und weiter als die Pulmonal-



314 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefiiGfehler 

arterie, besonders in den Fallen mit einem kleinen Ventrikelseptumdefekt und einer 
rudimentaren rechten Kammer (Abb.262). Dann kann die Kontrastmittelfiillung der 
Pulmonalarterie spater als die der Aorta eintreten. 

Eine Transposition der groBen GefaBe ist gekennzeichnet durch eine Verlagerung des 
Aortenursprungs nach rechts und vorne (Abb.263). Besser als in sagittaler Projektion 
kann der VerI auf der groBen GefaBe im Seitenbild beurteilt werden (Abb. 263 b). Intensitat 
der Kontrastmittelfiillung und GefaBweite sind auch hier je nach dem vorliegenden Typ 
verschieden. Besteht keine Pulmonalstenose (haufigste Form), so ist die Kontrastmittel­
anreicherung in der Pulmonalarterie und in den Pulmonalverzweigungen starker als in 

Abb.263b Abb.263c 

der Aorta, solange der Stromungswiderstand im Lungenkreislauf unter dem des groBen 
Kreislaufs liegt. Bei Pulmonalstenose ist die Kontrastmittelfiillung der Pulmonalarterie 
dem Stenosegrad entsprechend geringer und verzogert. 

Die detaillierte Darstellung der groBen GefiiGe und ihrer Verzweigungen gibt fUr das operative 
Vorgehen entscheidende Hinweise. Die Operation beschrankt sich im allgemeinen auf die Anlegung 
einer Anastomose zwischen GefaBen des groBen und kleinen Kreislaufs mit dem Ziel einer besseren 
Lungendurchblutung. Eine kausale Therapie ist bis heute noch nicht moglich. 

22. Tricuspidalstenose 
Die angeborene Verengung des Tricuspidalostiums ist selten und diirfte weniger als 

1 % der angeborenen Angiokardiopathien ausmachen. 

1m allgemeinen ist die angeborene Tricuspidalstenose mit anderen Herzanomalien kombiniert. 
KJELLBERG u. Mitarb. (1955) fanden sie 3mal unter 342, HECK (1955) 2mal unter 240 angeborenen 
Angiokardiopathien. lsoliert kommt sie nur ausnahmsweise vor. 1m eigenen Krankengut wurde eine 
Tricuspidalstenose unter 3000 angeborenen Herzfehlern 15mal diagnostiziert, davon einmal in 
Kombination mit einer funktionell leichten, einmal mit einer funktionell hochgradigen Pulmonal­
stenose ohne Ventrikelseptumdefekt, 4mal in Kombination mit einer Pulmonalstenose mit Ventrikel­
septumdefekt, 7mal mit einem Vorhofseptumdefekt, einmal mit einem Ventrikelseptumdefekt und 
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einmal mit einem Ebstein-Syndrom (LOOGEN u. SCHAUB, 1954). Die Kombination einer Tricuspidal­
stenose mit einer Pulmonalatresie oder mit einer Transposition der groBen GefiWe wurde von SCOTT 

(1955) beschrieben. 

Fiir die Entstehung der angeborenen Tricuspidalstenose werden gleiche oder ahnliche Faktoren 
wie bei der Tricuspidalatresie diskutiert: eine antimerale Hypoplasie (BREDT 1936) oder eine fetale 
Entziindung. 

Anatomisch werden bei der Tricuspidalstenose nicht selten Anomalien des Klappen­
apparates angetroffen, z. B. die Ausbildung von nur zwei Klappensegeln oder die Hypo­
plasie des Ostiums. Die Klappen konnen kurz und dunn oder verdickt sein. Gelegentlich 
sind sie verschmolzen und ragen trichterformig in das Lumen des rechten Ventrikels 

a 

Abb. 264a u. b. Hochgradige Tricuspidalstenose und funktionell leichte Pulmonalstenose bei einer 28jahrigen 
Patientin (Ch.Ec.). a Sagittalbild: Verbreiterung des Herzens nach rechts und links. Verstarkte Rundung 
der rechten Herzkontur und der Herzspitze. Flache Vorwiilbung des Pulmonalbogens. Helle Lungenfelder. 
b Seitenbild: Deutliche Vorwiilbung des vergriiBerten rechten Vorhofs ventralwarts bis an die Thoraxwand. 

Unterhalb der starksten Vorwiilbung bleibt ein Raum ausgespart. Retrokardialraum nicht eingeengt 

hinein. Der Vorhof ist in den Fallen ohne oder mit kleinem Vorhofseptumdefekt meist 
dilatiert, seine Wanddicke ist starker als normal. Das anatomische Bild des rechten 
Ventrikels ist unterschiedlich und abhangig von den zusatzlichen Anomalien. Bei isolierter 
Tricuspidalstenose kann die Vorderflache des Herzens fast ganz vom vergroBerten rechten 
Vorhof eingenommen werden (Beobachtung von DERRA, GROSSE-BROCKHOFF und LOOGEN 
1958). 

Pathophysiologisch ist die Folge der Strombahneinengung am Ende des groBen Kreis­
laufs eine Druckerhohung im rechten Vorhof. Beweisend fur die Stenose ist eine ventrikel­
diastolische Druckdifferenz zwischen rechtem Ventrikel und Vorhof. AuBerdem ist die 
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Vorhofkontraktionswelle erhOht, der Druckabfall nach der Tricuspidalklappenoffnung 
verzogert. Bei hochgradigen Stenosen ist der systolische Druck im rechten Ventrikel 
niedrig, das Herzzeitvolumen kann verringert sein. Bei Kombination der Tricuspidal­
stenose mit einem funktionell groBen Vorhofseptumdefekt kommt es zu einem weit­
gehenden Druckangleich zwischen linkem und rechtem Vorhof mit einer vom Druck­
gefii1le abhangigen KurzschluBrichtung. 

Die klinische Symptomatologie zeigt bei den funktionell starkeren Tricuspidalstenosen 
charakteristische Befunde. Schon der Nachweis einer Halsvenenstauung mit einer hohen 
a-Welle in der Venenpulskurve, sowie einer LebervergroBerung und eventuell eines 
Ascites ohne Anhalt ftir eine Stauung im kleinen Kreislauf ist suspekt auf eine Tricus-

Abb.264b 

pidalstenose. Die Diagnose kann als weitgehend sicher gelten, wenn im 4.-5. lOR links 
parasternal ein diastolisches Gerausch mit prasystolischem Orescendoanteil zu horen ist, 
das bei tiefer Einatmung an Lautstarke zunimmt und bei Ausatmung leiser wird. 

Die elektrokardiographischen Veranderungen betreffen vor allem die Vorhofpotentiale. 
P ist in den Ableitungen lund II sowie in den rechtspracordialen Brustwand-Ableitungen 
verbreitert und tiberhoht. Die Kammerteile sind bei den isolierten Tricuspidalstenosen 
nicht verandert. Diese Diskrepanz zwischen den elektrokardiographischen Veranderungen 
der Potentiale des rechten Vorhofs und den normal en Kammerteilen gilt als ein charakte­
ristisches Merkmal. 

Bei Kombination der Tricuspidalstenose mit zusatzlichen Herzanomalien konnen die 
beschriebenen Befunde erhebliche Veranderungen erfahren und durch die Symptome des 
zusatzlichen Herzfehlers so tiberlagert werden, daB die Erkennung der Tricuspidalstenose 
klinisch wesentlich erschwert wird. 
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Rontgenbefunde. Die Rontgenuntersuchung ergibt bei der isolierten angeborenen 
Tricuspidalstenose folgende Kriterien: 

1. VergroBerung des rechten Vorhofs, 
2. kleiner rechter Ventrikel, 
3. schmale Pulmonalarterie, 
4. helle Lungenfelder. 

Die VergroBerung des rechten Vorhofs zeigt sich in einer verstarkten Rundung der 
rechten Herzkontur mit Verbreiterung des Herzens nach rechts (Abb.264a). Am besten 
wird die VorhofvergroBerung aber in rechter Schragstellung oder im Seitenbild sichtbar. 
Der Vorhof dehnt sich so weit nach vorne aus, daB er sich der Thoraxwand "anlehnt" 
(Abb.264b). DaB es sich dabei um den Vorhof handelt, erhellt aus der Feststellung, daB 
unterhalb der Vorwolbung eine Aussparung des Vorderherzraumes bleibt. Diese fehlt, 

Abb.265. Kymogramm einer 7jahrigen Patientin (B.Ka.) mit hochgradiger Tricuspidal. und Pulmonalstenose. 
1m Bereich der rechten Herzkontur keine Kammerbewegungen. Lungenfelder auffallend gefaBarm 

wenn die Vorwolbung durch eine VergroBerung des rechten Ventrikels bedingt ist. Bei 
dem in Abb. 264 dargestellten Fall zeigte sich bei der Operation, daB die Vorderfliiche des 
Herzens bis auf einen schmalen durch den linken Ventrikel gebildeten Saum am linken 
Herzrand yom rechten Vorhof eingenommen wurde (DERRA, GROSSE-BROCKHOFF und 
LOOGEN 1958). Das Kymogramm gibt in derartigen Fallen einen wichtigen diagnostischen 
Hinweis dadurch, daB an der rechten Herzkontur Kammeramplituden nicht zu erkennen 
sind (Abb.265). Der zurucktretende rechte Ventrikel, die schmale Pulmonalarterie und 
die hellen Lungenfelder sind Ausdruck des verminderten Lungenzirkulationsvolumens. 

Durch zusatzliche Herzfehler oder Anomalien konnen die durch die Tricuspidalstenose 
bedingten Anderungen der Herzkonfiguration "verwischt" werden. In anderen Fallen 
werden sie vOllig vermiBt, und die auf die jeweilige zusatzliche Anomalie zu beziehenden 
Veranderungen stehen ganz im Vordergrund. 1st die Tricuspidalstenose mit einem funk­
tionell groBeren Vorhofseptumdefekt kombiniert, so tritt die VergroBerung des rechten 
Vorhofs infolge des "Ausweichventils" im Vorhofbereich zuruck (Abb.266) oder fehlt 
uberhaupt. Nachweisbar sind aber in diesen Fallen die schmale Pulmonalarterie durch 
Fehlen des Pulmonalbogens und die geringe LungengefaBzeichnung. Bei funktionell 
leichter Tricuspidalstenose mit Vorhofseptumdefekt und Links-Rechts-KurzschluB kann 
das Rontgenbild dem eines Vorhofseptumdefektes entsprechen. 
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a b 

Abb. 266 a u. b. TricuspidaIstenose und Vorhofseptumdefekt bei einer 8jahrigen Patientin. a Sagittalbild: Herz 
von normaler GrOBe. Gering verstarkte Rundung der rechten Herzkontur. Breites GefaBband (obere Hohl­
vene ?), LungengefaBzeichnung vermindert. b Seitenbild: Keine isolierte Einengung des RetrosternaI- und 

Retrokardialraumes 

Abb. 267. Angiokardiogramm einer 7jahrigen Patientin (B.Ka.) mit hochgradiger TricuspidaI- und PulmonaI­
stenose (vgl. Abb.265). Starke VergriiBerung des rechten Vorhofs (und Herzohres), der sich bis auf eine schmale 

KontrastmitteIstraBe von dem relativ kleinen rechten Ventrikel scharf abgrenzt 
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Herzkatheteruntersuchung. Wichtigster und beweisender Befund fUr eine Tricuspidal­
stenose ist die ventrikeldiastolische Druckdifferenz zwischen rechtem Ventrikel und 
rechtem Vorhof. Sowohl die Vorhofkontraktionswelle als auch der Mitteldruck sind 
erhoht, der Druckabfall nach der Tricuspidalklappenoffnung ist abge£lacht und verzogert_ 
In dem weitlumigen rechten Varhof bildet der Katheter leicht eine groBe Schlinge, 
wodurch die VorhofvergroBerung offensichtlich wird. Die Einfuhrung der Katheterspitze 
in den rechten Ventrikel ist oft schwer und gelingt meist erst nach mehreren Versuchen. 
Der systolische Druck im rechten Ventrikel ist bei hochgradigen Tricuspidalstenosen 
ohne Begleitfehler niedrig. Durch zusatzliche Fehler und Anomalien konnen die hamo­
dynamischen Befunde erheblich abgeandert werden. 

Kontrastmitteldarstellung. Die Kontrastmitteluntersuchung des Herzens (intravenose 
Angiokardiographie) hat fur die Diagnose einer Tricuspidalstenose besondere diagnostische 
Bedeutung. Das gilt namentlich fur jene FaIle, bei denen der Herzkatheter nicht uber 
den Vorhofbereich hinaus weitergefuhrt werden konnte. 

Charakteristisch fur die Tricuspidalstenose ist die scharfe Absetzung des vergroBerten 
rechten Vorhofs von einem meist kleinen rechten Ventrikel (Abb.267). Besteht kein 
Vorhofseptumdefekt, so fallt die auffallend lange Persistenz der Kontrastmittelfullung 
im rechten Varhof mit langsamer Entleerung auf. Bei einem gleichzeitigen Vorhofseptum­
defekt mit Rechts-Links-KurzschluB flieBt das Kontrastmittel in breiter StraBe yom 
rechten in den linken Vorhof. Gelegentlich ist es dann schwer zu entscheiden, ob eine 
Kontrastmittelfullung des rechten Ventrikels yom rechten Varhof oder uber einen 
Ventrikelseptumdefekt yom linken Ventrikel aus erfolgte. 

Anhang 

Die "unterentwickelte" rechte Kammer 

Obwohl ein kleiner rechter Ventrikel zum Krankheitsbild der Tricuspidalstenose 
gehort, kann er nicht als pathognomonisch gewertet werden. In einigen Fallen ist eine 
Hypoplasie des rechten Ventrikels bei Patienten ohne Tricuspidalstenose und "ohne 
ersichtlichen Grund" beobachtet worden (COOLEY u. Mitarb. 1950). KJELLBERG u. Mitarb. 
(1955) beschrieben einen rudimentaren rechten Ventrikel ohne Tricuspidalklappenanomalie 
bei einem 1 J ahr alten Madchen, das auBerdem einen groBen Ventrikelseptumdefekt, 
eine infundibulare und valvulare Pulmonalstenose, ein offenes Foramen ovale und einen 
Ductus arteriosus apertus hatte. 

Das Rontgenbild des Herzens solI bei dieser Anomalie ahnliche Konfigurationsande­
rungen wie bei der Tricuspidalstenose zeigen. Eine Abgrenzung von dieser oder von 
anderen Anomalien mit ahnlichen hamodynamischen Bedingungen, z.E. isolierte Pul­
monalatresie, ist nach den genannten Autoren ohne spezielle Herzuntersuchungen nicht 
moglich. 

23. Ebstein-Syndrom 
1m Mittelpunkt des nach EBSTEIN benannten Krankheitsbildes steht eine Anomalie 

der Tricuspidalklappe. Sie ist so in den rechten Ventrikel hineinverlagert, daB eine Zwei­
teilung der rechten Kammer in eine supra- und infravalvulare Halfte erfolgt. Der supra­
valvulare Anteil bildet mit dem rechten Varhof eine groBe gemeinsame Hohle. In der 
uberwiegenden Mehrzahl der FaIle ist ein Vorhofseptumdefekt vorhanden. Die Kombina­
tion mit anderen Anomalien ist daruber hinaus gelegentlich moglich. 

Das Krankheitsbild wurde von EBSTEIN 1866 beschrieben. Einer Anregung von ARNSTEIN (1927) 
folgend wurde die Anomalie als "Ebstein-Syndrom" bezeichnet. Die Diagnose des Krankheitsbildes 
sttitzte sich in den folgenden Jahren auf Obduktionsbefunde (MARXSEN 1886; MCCALLUM 1900; 
SCHI'iNENBERGER 1903; GEIPEL 1903; MALAN 1908; REIGEL 1913; GUTZEIT 1922; ABBOTT 1928; 
GOTZ 1939; KLEIN 1938). Klinisch wurde die Diagnose erstmals von TOURNIAIRE (1949) sowie von 
REYNOLDS (1950) gesteIlt. Mit zunehmender Kenntnis der hiiufig recht charakteristischen Krank­
heitszeichen mehrte sich die Zahl der FiiIle, bei denen das Krankheitsbild zu Lebzeiten der Patienten 
diagnostiziert wurde. Bis zum Jahre 1959 geben SCHIEBLER u. Mitarb. (1959) diese Zahlmit tiber 140 an. 
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Die entwicklungsgeschichtliche Deutung der Anomalie ist nicht einheitlich. MARXSEN (1886) nimmt 
eine fetale Endokarditis an, die zu einer Verklebung der Klappenblatter mit dem Ventrikel und bei 
weiterem Wachstum zu deren Deformierung ftihren solI. Diese Ansicht wird von anderen Autoren 
nicht geteilt. So vermutet ZINK (1937) einen WachstumsexzeB, der zu einem bestimmten Zeitpunkt 
der Entwicklung einsetzt. OBIDITSCH (1939) denkt an eine primare Aplasie des medialen Segels und 
erklart die librigen Veranderungen hamomechanisch. Er nahert sich dabei der Vorstellung von HEIGEL 
(1913), der die MiBbildung auf eine primare Defektbildung des hinteren Segels und funktionelle 
ExzeBbildung der vorderen Segel zurlickftihrt. Nach PECHSTEIN (1957) liegt in Anlehnung an Unter­
suchungen von GOERTTLER (1955/56) der Entstehung des Ebstein-Syndroms eine "partielle Schadi­
gung stark wachsender rechtskammeriger Herzabschnitte zum Zeitpunkt einer stark vulnerablen 
Wachstumsperiode zugrunde". 1m einzelnen muB auf die ausftihrliche Erorterung des Krankheits­
bildes durch PECHSTEIN unter Berlicksichtigung der gesamten Literatur bis 1957 verwiesen werden. 

Auch die anatomischen Veranderungen weisen eine gewisse Variationsbreite auf. Die 
Segel der Tricuspidalklappe setzen nur teilweise oder gar nicht, wie ublich, am Anulus 
fibrosus, der Grenze zwischen rechtem Vorhof und rechter Kammer, an. Mediales und 
hinteres Segel konnen mangelhaft ausgebildet sein und unterhalb des Anulus fibrosus 
entspringen (BREKKE 1945; ENGLE u. TAUSSIG 1950; GROB u. Mitarb. 1952). Bei einem 
Fall von NOCKER u. UIBE (1953) war der Ansatz aller drei Segel nach vorne und unten 
verschoben. Bei einer letzten Gruppe entspringt ein membranartiger Sack unter dem 
Anulus fibrosus und zeigt vor dem Conus pulmonalis eine dreieckige Qffnung, die einen 
ventrikeldiastolischen DurchfluB erlaubt (EBSTEIN 1866; GEIPEL 1903; ZINK 1937). 
Bei einem Teil der Fane ist eine Trennung in die einzelnen Segel moglich, bei anderen 
ist eine groBe, am ehesten dem vorderen Segel entsprechende Membran beschrieben, die 
in den rechten Ventrikel hineinzieht und mit der Ventrikelwand durch die Chordae 
tendineae verbunden ist. Fane mit zwei Segeln (WALTON u. SPENCER 1948;· HUECK 1950) 
oder auch nur mit einem Segel (GOTZ 1933; BARGER u. Mitarb. 1954; KIRCHMAIR 1954) 
sind bekannt. 

Der rechte Vorhof ist hypertrophiert und dilatiert. In zwei Drittel der Beobachtungen 
besteht ein Vorhofseptumdefekt, meist in Form eines offenen Foramen ovale, dessen 
Persistenz von einigen Autoren als Folge einer Drucksteigerung im rechten Vorhof auf­
gefaBt wird. 

Histologische Untersuchungen des beim Ebstein-Syndrom besonders interessierenden Reizleitungs­
systems unternahmen YATER und SHAPIRO (1937) sowie LENEGRE u. Mitarb. (1955). Letztere gaben 
in einem Fall eine weitgehende Zerstorung des Reizleitungssystems, im zweiten Fall eine Anomalie 
des Hisschen Blindels an. YATER u. SHAPIRO fanden bei liberdrehtem Linkstyp und Linksschenkel­
block im EKG nur einen abnormen Verlauf des rechten Tawaraschenkels. 

Pathophysiologisch wichtig ist die Zweiteilung der rechten Kammer, deren supra­
valvularer Abschnitt mit dem rechten Vorhof kommuniziert. Der Kammeranteil des 
Vorhofs kontrahiert sich synchron mit dem Ventrikel. Der infravalvulare Anteil stellt 
funktionell gesehen die eigentliche rechte Kammer dar. Sie entspricht manchmal nur 
der AusfluBbahn. Die Zweiteilung des rechten Ventrikels hat eine Verminderung der 
Auswurfleistung zur Folge. Diese kann weiter herabgesetzt werden durch eine SchluB­
unfahigkeit der Tricuspidalklappe oder durch eine Behinderung des Einstromes in den 
als Ventrikel wirksamen Kammeranteil. Zu einer Verminderung der Auswurfleistung der 
rechten Kammer kann schlieBlich noch ein Rechts-Links-Shunt durch einen Vorhof­
septumdefekt fuhren, der Ursache einer Mischungscyanose ist. Eine Herzinsuffizienz 
kann fruhzeitig eintreten. 

Selten wurde das Ebstein-Syndrom in Kombination mit anderen Herzfehlern gesehen. 
Nach GURTLER u. Mitarb. (1959) wurde die MiBbildung zusammen mit einem Ventrikel­
septumdefekt, einer Stenose oder Hypoplasie der Pulmonalarterie, einer Aortenisthmus­
stenose, einem Ductus arteriosus apertus und einer gedoppelten Mitralklappe beobachtet. 

Das klinische Bild ist zunachst abhangig yom Vorhandensein oder Fehlen eines 
Vorhofseptumdefektes. 1m ersten Fall resultiert das mehr oder minder stark ausgepragte 
Bild des Morbus coeruleus infolge eines Zustromes venosen Blutes durch den Vorhof­
septumdefekt zum arteriellen Blut. 1m zweiten Fall ist das Krankheitsbild acyanotisch. 
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a 

b 

Abb. 268a u. b. Ebstein-Syndrom bei einer 13jahrigenPatientin 
(R.Klu.). a Sagittalbild: nach links verbreitertes kugeliges Herz. 
Schmales GefaBband. LungengefaBzeichnung sparlich. b Retro­
kardialraum frei. Breit flachige Anlehnung des Herzens an die 

vordere Brustwand 
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Die Leistungsfahigkeit dieser Pa­
tienten ohne Vorhofseptumdefekt ist 
eben so wie die Prognose des Leidens 
in Einzelfallen erstaunlich gut. So 
wurden z. B. Lebensalter von 79 
(ADAMS u. HUDSON 1956) oder 72 
Jahren (GRAux u. MERLEN 1951) 
erreicht. In der Mehrzahl der FaIle 
ist die Lebenserwartung jedoch er­
heblich herabgesetzt. Das mittlere 
Lebensalter beim Ebstein-Syndrom 
wurde von JEDLICKA u. SCHWARTZ 
(1958) mit 18,3 Jahren (72 FaIle) 
errechnet. P16tzliche Todesfalle von 
Ebstein-Patienten wurden auch bei 
Kindem aus relativem Wohlbefinden 
heraus beobachtet. TOURNIAIRE u. 
Mitarb. (1949) nehmen an, daB etwa 
25 % der Patienten so sterben. Die 
U rsache diirftenRhythmusstorungen 
sein, die beim Ebstein-Syndrom in 
Form paroxysmaler Tachykardien, 
ventrikularer Extrasystolen, Vorhof­
flattern und WPM-Syndromen ge­
hauft auftreten. 

Der Auskultationsbefund weist 
sowohl systolische als auch etwas 
seltener systolisch-diastolische Ge­
rausche auf mit Punctum maximum 
im 3.-4. ICR links parasternal. Diese 
Gerausche sollen an der Tricuspidal­
klappe und im Bereich des Vorhof­
septumdefektes entstehen. Dabei 
konnen 1. und 2. Herzton gedoppelt 
sein. Vorhoftone sind haufig. Ein 
Dreierrhythmus wurde mehrfach be­
obachtet (ENGLE u. Mitarb. 1950; 
GROB u. Mitarb. 1952; BAYER u. 
Mitarb. 1954). Das Fehlen eines 
Herzgerausches beim Ebstein-Syn­
drom ist die Ausnahme (G0TZSCHE 
u. FALHoLT 1954). 

Das elektrokardiographische Bild 
ist gekennzeichnet durch eine rechts­
ventrikulare Leitungsstorung, die im 
typischen Fall das Bild eines Wilson­
blockes oder eines klassischen Rechts­
schenkelblockes zeigt. AIle Ubergange 
von der verzogerten Erregungsleitung 
im rechten Tawaraschenkel bis zum 
extremen Blockbild sind moglich. Die 
Kombination,Rechts-Schenkelblock, 
kleine R-Zacke in den Brustwand-

21 
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a 

Abb. 269a u. b. Ebstein-Syndrom ohne Vorhofseptumdefekt (Herzkatheterbefund) bei einem 19jahrigen Pa­
tienten (G. Ste.). Klinisch keine Cyanose. Gute Leistungsfahigkeit. Praktisch keine Beschwerden. a Sagittalbild: 

linksbetontes Herz. b Seitenbild: insgesamt etwas enger Herzhinterraum. Sonst keine Besonderheiten 

Ableitungen des rechten Herzens, spitzhohes verbreitertes P sowie verHingerte A V -Uber­
leitungszeit, wird von VAN LINGEN U. BAUERSFELD (1955) als besonders charakteristisch 
fur die Anomalie angesehen. Eine Einzelbeobachtung ist ein uberdrehter Linkstyp beim 
Ebstein-Syndrom durch YATER u. SHAPIRO (1937). 
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Rontgenbefunde. Die Herzkonfiguration im Rontgenbild wird weitgehend bestimmt 
durch die VergroBerung des rechten Vorhofs einschlieBlich des supravalvuHiren Ventrikel­
anteiles. Das Herz ist in der Mehrzahl der Fane sowohl deutlich nach rechts als auch nach 
links verbreitert. Insgesamt kann eine kugelige Herzform zustande kommen (Abb. 268a 
und b). Auf dem Sagittalbild nimmt das Herz dabei eine rundliche Form an; auf dem 
Seitenbild und in den schragen Durchmessern erkennt man eine Vorwolbung des Herzens 
nach vorne und hinten. Die Ausdehnung des Herzens in den Retrokardialraum ist dabei 
stets auf den vergroBerten rechten und nie auf eine VergroBerung des linken Vorhofs 

a 

Abb.270a-c. Ebstein-Syndrom bei einer 15jahrigen Patientin (LGr.). a Sagittalbild: Nach beiden Seiten deut­
lich verbreitertes Herz mit schmalem GefaBband. Hilus- und Lungenzeichnung unauffallig. b Seitenbild: Herz 
vorwiegend nach vorne ausgedehnt. Insgesamt maBig eingeengter Herzhinterraum. c Kymogramm: Die rechte 
Herzkontur laBt Vorhofbewegungen erkennen, die im unteren Anteil z. T. von Kammerbewegungen iiberlagert 
sind. 1m Bereich der linken unteren Herzkontur systolische Lateralbewegungen und oberhalb der Mitte 

Kammerbewegungen (s. Text) 

zuruckzufuhren. Eine Ausladung der linken oberen Herzkontur bei dorsoventraler Pro­
jektion (Abb.268a) entspricht dem Infundibulum der rechten Kammer, das erweitert 
und durch den groBen rechten Vorhof nach links und oben verlagert sein kann. Die 
Pulmonalarterie ist nicht erweitert. 

Differentialdiagnostische Abgrenzungen bei rundlicher Herzkonfiguration konnen 
gegenuber der valvularen Pulmonalstenose, der isolierten Tricuspidalinsuffizienz und bei 
Berucksichtigung rein rontgenologischer Gesichtspunkte gegenuber der Perikarditis 
exsudativa notwendig werden. 

Die Kugelform des Herzens, oft als typisch fur das Ebstein-Syndrom bezeichnet 
(BAUER 1945; SOLOFF u. Mitarb. 1951; GOODWYNN u. Mitarb. 1953; BAYER u. Mitarb. 
1954), ist aber nur eine Erscheinungsform der hier besprochenen Anomalie im Rontgen-

21* 
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Abb.270b 

Abb.270c 
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bild. SCHIEBLER u. Mitarb. (1959) wiesen besonders auf die Variationsbreite der Herz­
konfiguration beim Ebstein-Syndrom hin. Das Herz kann Beutelform annehmen (YATER 
u. SHAPIRO 1937; NOCKER u. UIBE 1953 oder LENEGRE u. Mitarb. 1955). Eine Rechts­
verbreiterung kann fehlen, wie bei der Beobachtung von TOURNIAIRE u. Mitarb. 
(1949). Diese Autoren fanden auBerdem Kalkablagerungen in der Gegend der Tricuspidal­
klappe. Bei Patienten von TAUSSIG (1949) sowie GURTLER u. Mitarb. (1959) war eine 
Herzverbreiterung auf dem Sagittalbild nur geringfiigig oder gar nicht vorhanden 
(Abb.269). 

a 
Abb. 271 au. b. Ebstein-Syndrom bei einem lSjahrigen Patienten (St.Ge.). a Sagittalbild: Nach beiden Seiten, 
besonders nach links verbreitertes Herz mit schmalem GefaBband. Altere spezifische Einlagerungen infra­
clavicular rechts. b Herzkatheterbild: Herzkatheter im rechten Vorhof unterhalb der Tricuspidalklappen. 

Der rechte Vorhof nimmt nahezu die gesamte Vorderflache des Herzens ein 

Die Lungenzeichnung ist normal oder vermindert; die Hili sind unauffallig. Die bei 
der Durchleuchtung sichtbaren Pulsationen des Herzens sind wenig ausgepragt (BAUER 
1945; ENGLE u. Mitarb. 1950; SCHAEDE 1951; KJELLBERG u. Mitarb. 1955). Dem­
gegeniiber beobachteten BLACKET u. Mitarb. (1952) sowie WRIGHT u. Mitarb. (1954) 
prasystolisch verstarkte Pulsationen. 

Mit dem meist vergroBerten Herzen kontrastiert ein schmales GefaBband; insbesondere 
ist die Aorta nicht verbreitert. 

Das Kymogramm spiegelt die anatomischen Verhaltnisse beim Ebstein-Syndrom 
wider. Dies kommt besonders gut in Abb. 270 zum Ausdruck. Die rechte Herzkontur laBt 
Vorhofbewegungen erkennen, die im Bereich des rechten unteren Herzrandes z. T. von 
Kammerbewegungen iiberlagert sind. Die linke untere Herzkontur zeigt das typische 
Bild der systolischen Lateralbewegungen, und nur im Bereich des oberen Anteils des 
mittleren linken Herzrandes sind regelrechte Kammerbewegungen vorhanden. Obgleich 
anatomische Vergleichsuntersuchungen fehlen, ist es doch wahrscheinlich, daB die rechte 
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Herzkontur dem Vorhof entspricht, die linke Herzkontur bis zur Mitte dem supravalvu­
laren Ventrikelanteil zugehort und der linke obere Herzrand dem infravalvularen Kammer­
abschnitt, dem funktionell eigentlichen Ventrikel zuzuordnen ist. 

Herzkatheteruntersuchung. Eine absolute Indikation zur Herzkatheteruntersuchung 
gibt es beim Ebstein-Syndrom eigentlich nicht, zumindest muB sie mit groBer Vorsicht 
erfolgen, da Todesfalle bei Herzkatheteruntersuchungen beobachtet wurden (ENGLE u. 
Mitarb. 1950; SCHAEDE 1951). 

Der Katheterverlauf laBt den groBen rechten Vorhof erkennen, wie Abb. 271 zeigt. 
Die Tricuspidalklappen werden erst im linken oberen und auBeren Bereich des Herz­
schattens passiert. Der Durchtritt durch sie ist oft nur schwer zu erreichen, und die 

Abb.271b 

Katheterspitze schlagt aus dem distalen Kammerabschnitt leicht wieder in den Vorhof 
zurtick. Bei bestehendem Vorhofseptumdefekt gelingt es, den Katheter bis in den linken 
Vorhof vorzuschieben. Die beim Zurtickziehen der Herzsonde aus dem distalen Ventrikel­
anteil registrierte Druckkurve hat in typischen Fallen eine Dreistufung, wobei die systo­
lischen Drucke dem distalen und proximalen Ventrikelanteil sowie dem Vorhof ent­
sprechen. 

Zur Sicherung der Diagnose kann das intrakardiale EKG beitragen. Beim Zurtick­
ziehen des Katheters aus dem distalen in den proximalen Kammerabschnitt zeigt das 
EKG unverandert Kammerpotentiale, wahrend die Druckregistrierung den ftir den supra­
valvularen, d. h. dem Vorhof zugeordneten Kammeranteil typischen Kurvenverlauf er­
kennen laBt. 

Kontrastmitteldarstellung. Das tiber die Indikation zur Herzkatheteruntersuchung 
Gesagte gilt auch ftir die Angiokardiographie. Nach der Kontrastmittelinjektion ftillt 
sich der rechte Vorhof, der nahezu die gesamte Vorderflache des Herzens einnimmt. Das 
Kontrastmittel wird durch die groBe Blutmenge im rechten Vorhof so stark verdtinnt, 
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daB ein "schlierig-wolkiges" Bild zustande kommt (SCHAEDE 1951). Besteht ein Tricus­
pidalriick£luB, so wird das Kontrastmittel noch weiter verdiinnt. Eine Kontrastmittel­
injektion in die Spitze des proximalen Kammerabschnittes empfehlen MAHAIM u. RIVIER 
(1956). Niedrige Injektionsdrucke und schnelle Bildfolge in den ersten Sekunden werden 
empfohlen. Dabei kommt es zur Darstellung des proximalen Kammeranteils; retrograd 
fiillt sich der rechte Vorhof. Die Tricuspidalklappenebene ist durch eine Kerbe gekenn­
zeichnet. Eine lang same Fiillung des distalen Kammerabschnittes und ein verzogerter 
Kontrastmitteleintritt verminderter Intensitat in die Lungenarterie vervollstandigen das 
Bild (KUNZLER U. SCHAD 1961). Die synchrone Kontraktion des supra- und infravalvu­
laren Ventrikelanteils kann sichtbar werden (HALONEN u. HEIKEL 1956). 

Besteht ein Vorhofseptumdefekt, so kommt ein Friih-Lavogramm zur Darstellung. 
Manchmal kann allerdings die Diagnose des Ebstein-Syndroms trotz Anwendung aller 

erwahnten Methoden so schwierig sein, daB man in Einzelfallen nur eine Verdachts­
diagnose stellen kann. 

24. Tricuspidalinsuffizienz 

Uber die isolierte angeborene Tricuspidalinsuffizienz liegen nur einzelne Mitteilungen 
vor. Die Abgrenzung der Anomalie yom Ebstein-Syndrom erfolgte durch ABBOTT (1908). 
Der erste klinische Bericht iiber das Krankheitsbild stammt von HOTZ (1923). 

Ausfiihrliche entwicklungsgeschichtliche Untersuchungen fehlen. Nach BARRIT u. URICH (1956) 
sowie DUBIN u. HOLLINSHEAD (1944) werden Storungen bei del' Ausbildung del' Klappenblatter aus 
dem Endokardkissen angenommen. 

Das anatomische Bild ist gekennzeichnet durch Aplasie oder Hypoplasie einzelner 
Klappensegel. So fanden sich in den Fallen von HOTZ (1923), DUBIN U. HOLLINSHEAD 
(1944) sowie BARRITT u. URICH (1956) nur zwei ausgebildete Klappensegel; in einer anderen 
Beobachtung von HOTZ war nur eine Klappe ausreichend entwickelt. Ein von GROSSE­
BROCKHOFF, LOOGEN U. SCHAEDE (1960) untersuchter Patient hatte sechs Segel im Be­
reich der Tricuspidalklappe, die mit einer medialen Klappenbriicke so angeordnet war, 
daB eine 8-Form entstand (autoptisch gesichert). Klappenau£lagerungen wurden von 
ARIEL (1930) auf Wucherungen des embryonalen Endokards zuriickgefiihrt. Hypo­
plastische bzw. aplastische Chordae tendineae und Papillarmuskeln erganzen das Bild. 
Rechter Vorhof und rechter Ventrikel sind hypertrophiert und dilatiert bei normalem 
oder kleinem linken Herzen. 

Pathophysiologisch ergeben sich Unterschiede gegeniiber der erworbenen Tricuspidal­
insuffizienz nur fiir die fetalen Kreislaufverhaltnisse und die erste postnatale Phase. Die 
zu diesem Zeitpunkt bestehende Drucksteigerung in der rechten Kammer bei erhohtem 
Stromungswiderstand im Lungenkreislauf hat einen gesteigerten Riick£luB durch die 
insuffiziente Tricuspidalklappe zur Folge. Die kurze Lebensdauer der von ARIEL (1930) 
sowie DUBIN u. HOLLINSHEAD (1944) beobachteten Patienten mag hierin ihre Ursache 
haben. In anderen Fallen war die Lebenserwartung besser. Sie lag zwischen 26 und 
53 Jahren bei den Patienten von BARRIT u. URICH (1956), PALLADINO u. KINNEY (1948) 
sowie BELOBRADEK u. Mitarb. (1959). 

Zur Erlauterung des klinischen Bildes sei kurz auf zwei eigene Beobachtungen ein­
gegangen: 

1m ersten Fall (GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN, SCHAEDE 1960) handelte es sich urn einen 36jahrigen 
Mann (N .De.), bei dem seit friiher J ugend ein Herzfehler bekannt war. Schwere korperliche Arbeit wurde 
lange Zeit gut ertragen. Die Einweisung erfolgte mit den Zeichen del' Herzinsuffizienz bei Ruhedyspnoe, 
Cyanose, Trommelschlegelfinger und -zehen, vergroilerter Leber und positivem Venenpuls. 1m 4. ICR 
links parasternal horte man ein systolisches Gerausch. Elektrokardiographisch wurde ein Wilson­
block mit P-cardiale und verzogerter AV-Uberleitung registriert. Del' Patient kam 2 Jahre spateI' 
ad exitum. Auf den Obduktionsbefund wurde bereits bei Erorterung del' anatomischen Verhaltnisse 
eingegangen. 

Die zweite Beobachtung betrifft eine 46jahrige Frau (M.Br.), bei der ein Herzfehler seit friiher Kind­
heit bekannt war. Korperliche Belastungen, wie Turnen und Schwimmen, waren deswegen schon immer 
verboten. Mit 33 Jahren traten Beschwerden in Form von Atemnot, Schwindel und Kollapsneigung 
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a 

b 

Abb. 272 a u. b. Isolierte Tricuspidalinsuffizienz bei einem 36jahrigen Mann (N.De.). a Sagittalbild: 
Starke Verbreiterung des Herzens nach rechts und links. Fehlender Pulmonalbogen. Geringe Lungengefa13. 
zeichnung. b Seitenbild: Breitflachige Anlehnung des Herzens an die vordere Brustwand. AusfIuBbahn des 

rechten Ventrikels nicht vorgew61bt 
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auf. Zum Zeitpunkt der Krankenhausaufnahme waren Zeichen der Herzinsuffizienz nicht vorhanden. 
Mit Punctum maximum im 5.ICR rechts parasternal hiirte man ein systolisches Gerausch. Das 
normtypische Elektrokardiogramm lieB die Zeichen einer Rechtsverspatung erkennen. Die Sicherung 
der Diagnose erfolgte durch Herzkatheteruntersuchung. 

Rontgenbefunde. Infolge gleicher hamodynamischer Verhaltnisse entspricht das Ront­
genbild dem der erworbenen Tricuspidalinsuffizienz. Ubersieht man die mit Rontgen­
bildern ausgestatteten Mitteilungen in der Literatur (HOTZ 1923; BARRITT u. URICH 
1956; BELOBRADEK u. Mitarb. 1959), so sind nur wenige einheitliche Gesichtspunkte 
fur das Rontgenbild der angeborenen Tricuspidalinsuffizienz festzustellen. Meist findet 

a 

Abb.273a-c. Tricuspidalinsuffizienz bei einer 46jiihrigen Patientin (M.Br.). a Auf der d.v. Ubersichts­
aufnahme ist das Herz infolge aneurysmatischer Erweiterung des rechten Vorhofs vor aHem nach rechts ver· 
breitert und hier rundlich konfiguriert. Die Lungenzeichnung ist vermindert. b Auf dem Seitenbild dehnt sich 
das Herz nach vorne aus. Der Herzhinterraum erscheint insgesamt eng. c Kymogramm: GroBe Amplituden, 
die an der rechten Herzkontur dem Vorhof und an der linken Herzkontur der Kammer entsprechen. Rechts 
liiBt. das GefaBband Bewegungen groBer Amplitude bis in die Gegend der Clavicula erkennen. GefaBzacken am 

Aortenbogen klein 

man eine deutliche Verbreiterung des Herzens nach rechts und links infolge einer Ver­
groBerung des rechten Vorhofs und Ventrikels. Das Herz kann ahnlich dem des Ebstein­
Syndroms dem Zwerchfell breit aufsitzen und Beutel£orm haben (Abb. 272a und b) oder 
rundlich konfiguriert sein. Eine Vorwolbung des Pulmonalbogens fand sich in den Fallen 
von HOTZ. Der Autor diskutiert als Ursache fur diesen bei einer Tricuspidalinsuffizienz 
ungewohnlichen Befund eine zusatzliche Anomalie. 1m zweiten eigenen Fall (Abb. 273a 
und b) war der rechte Vorhof aneurysmatisch erweitert. In der Mehrzahl der FaIle ist 
das GefaBband schmal. 

1m Seitenbild ist im Gegensatz zur Tricuspidalstenose der Retrosternalraum vollig 
ausgefUllt; es fehlt also die Aussparung, die bei der Tricuspidalstenose vor dem kleinen 
rechten Ventrikel zu erkennen ist. 
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Abb.273b 

Abb.273c 
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Das Kymogramm (Abb.273c) laBt Bewegungen groBer Amplitude infolge des die 
Tricuspidalklappe passierenden Pendelblutes und der damit verbundenen groBen Volumen­
verschiebung erkennen. Man sieht, daB der Vorhof rechts randstandig wird. Die dem 
venosen GefaBband zugehorigen GefaBzacken sind mit groBer Amplitude bis in die 
Gegend der Clavicula zu erkennen. Kammerbewegungen an der linken Herzbegrenzung 
und GefaBzacken kleiner Amplituden, die der Aorta zugehoren, vervollstandigen das Bild. 

Auf eine Herzkatheteruntersuchung ist nicht immer zu verzichten, besonders wenn 
nach dem klinischen Befund eine Diagnose mit ausreichender Sicherheit nicht zu stellen 
ist. Der Nachweis einer vergroBerten rechten Kammer sowie der Lage der Tricuspidal­
klappenebene ergeben Anhaltspunkte zur Abgrenzung der angeborenen Tricuspidal­
insuffizienz yom Ebstein -Syndrom. 

25. AnomaJien der gro8en Korpervenen 
Anomalien der in das Herz einmiindenden groBen Korpervenen kommen isoliert oder 

in Verbindung mit anderen kongenitalen Angiokardiopathien vor. Sie konnen funktionell 
belanglos sein oder Hamodynamik und Klinik entscheidend beeinflussen. 

a) Anomalien der oberen Hohlvene 

Entwicklungsgeschichte. Zu einem bestimmten Zeitpunkt der Entwicklung teilt sich die gemein­
same Sinus-Vorhof-Anlage in den Sinus venosus und in die Vorhofe. Das Septum, das rechten und 
linken V orhof trennt, entwickelt sich so, daB der Sinus venosus in den rechten V orhof fiihrt. In den 
lateralen Anteil des Sinus venosus mtindet beiderseits der Ductus Cuvieri, der aus dem Zusammen­
fluB der paarig angelegten posterioren und anterioren Kardinalvenen entsteht (Abb. 274a). Letztere 
fiihren Blut aus dem Bereich des Kopfes, erstere aus der unteren KorperhiHfte des Embryo. Die nach 
CAMPBELL u. DEUCHAR (1954) modifizierte Abbildung erliiutert diese Verhaltnisse. In der weiteren 
Entwicklung wird der rechte Anteil des Sinus venosus groBer als der linke, und es entsteht eine Quer­
verbindungzwischen den Vv. cardinales anteriores. Sieentspricht derV.innominatasinistra (Abb. 274 b). 
Wiihrend sich der linke Ductus Cuvieri zum Sinus coronarius und zur V. obliqua sinistra entwickelt, 
entsteht aus dem rechten Ductus Cuvieri und der V. cardinalis dextra anterior die V. cava superior 
dextra (Abb. 274c). Kommt es nicht zur Obliteration der V. cardinalis sinistra, so resultiert eine V. cava 
superior sinistra persistens. 

ex.) F ehlen der V. brachiocephalica 
Die V. brachiocephalica kann ein- oder beidseitig fehlen. Die Venen aus Kopf- und 

Schulterbereich miinden dann getrennt in die rechte obere Hohlvene oder aber bei links­
persistierender V. cava in diese bzw. in beide oberen Hohlvenen. Die einmiindenden 
Venen konnen mannigfache Anastomosen miteinander bilden (HElM DE BALSAC 1954). 

(J) Per sistierende Zinke obere H ohlvene 
Die persistierende linke obere Hohlvene, V. cava superior sinistra persistens, miindet 

meist durch den Sinus coronarius in den rechten Vorhof ein. Dieser Verlauf wird aus den 
entwicklungsgeschichtlichen Ausfiihrungen verstandlich. Vereinzelt sind auch Einmiin­
dungen in den linken Vorhof (s. spater), in die rechte obere Hohlvene (DOERR 1954), 
in eine Lungenvene (GARDNER u. ORAM 1953) sowie in die Pfortader (CHLYVITSCH 1932) 
beschrieben worden. 

In der iiberwiegenden Mehrzahl der Falle ist bei einer persistierenden linken oberen 
Hohlvene auch die rechte vorhanden. Die Verbindung zwischen beiden GefaBen ist 
unterschiedlich weit; sie besteht in 40 % der FaIle in einer V. innominata sinistra (WINTER 
1954) (vgl. Abb. 280). In anderen Fallen erfolgt die Verbindung durch mehrere Kollateral­
gefaBe (vgl. Abb. 281). Beide oberen Hohlvenen konnen in ihrer Weite erheblich von­
einander abweichen, wie aus einer von CASTELLANOS u. PEREIRAS (1947) entnommenen 
Ubersicht hervorgeht (Abb. 275). Die rechte obere Hohlvene kann gelegentlich fehlen 
(GREENFIELD 1876; HALPERT u. COMAN 1930; BEATTIE 1931; ATWELL u. ZOLTOWSKI 
1938; GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN u. SCHAEDE 1960). 
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Haujigkeit. ABBOTT (1936) fand die V. cava superior sinistra persistens unter 1000 autoptisch 
untersuchten Fallen mit angeborenen Angiokardiopathien 36mal. CAMPBELL u. DEUCHAR (1954) 
diagnostizierten sie unter 1500 Fallen in 3 %, LOOGEN U. RIPPERT (1958) unter 1000 mit dem Herz­
katheter untersuchten Fallen 28mal (= 2,8 %). 

Sehr viel seltener als die oben beschriebene Verlaufsform der V. cava superior sinistra persistens 
ist ihre Einmundung in den linken Vorhof. Nur ausnahmsweise kommt diese Form der Venenanomalie 
isoliert vor (TUCHMAN u. Mitarb. 1956); fast immer ist sie mit anderen MiBbildungen kombiniert 
(CASTELLANOS u. PEREIRAS 1947; DIAZ u. Mitarb. 1949; FRIEDLICH u. Mitarb. 1950; FEINDT U. 

HAUCH 1953; PEEL u. Mitarb. 1956; KEITH u. Mitarb. 1958). Nach TAUSSIG (1960) findet sie sich 
besonders bei Dextro- und Lavokardien. 
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Abb.274. Entwicklung der groBenKorpervenen aus der Sinus-Vorhof-Anlage(Skizze modifiziert nachCAMPBELL 
und DEUCHAR 1954; aus GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN U. SCHAEDE 1960) 

Abb.275. Verschiedene Formen der links persistierenden oberen Hohlvene (nach CASTELLANOS aus DONZELOT­
D'ALLAINES "traite des cardiopathies congenitales" 1954) 

In funktioneller Hinsicht mtissen in diese Gruppe auch jene Falle eingereiht werden, 
bei denen die V. cava superior sinistra persistens zwar in den Sinus coronarius einmtindet, 
ihr Blut aber infolge einer Stenose oder Atresie des Ostiums des Coronarvenensinus durch 
eine offene Kommunikation in den linken Vorhof abgibt (MANKIN u. BURCHELL 1953). 

Fehlt eine Verbindung der linken oberen Hohlvene mit dem linken Vorhof und be­
steht eine Atresie des Coronarsinusostiums, dann erfolgt der BlutabfluB tiber eine V.inno­
minata in die rechte obere Hohlvene und tiber diese in den rechten Vorhof (HARRIS u. 
Mitarb. 1927). Dieser GefaBverlauf hat besondere Bedeutung ftir die Form der totalen 
Lungenvenentransposition, bei der alle Lungenvenen in die V. cava superior sinistra 
persistens einmtinden und das Blut tiber eine V. innominata und die rechte obere Hohl­
vene dem rechten Vorhof zuflieBt (vgl. totale Lungenvenentransposition). 
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Pathophysiologie. Die persistierende linke obere Hohlvene, die tiber den Sinus coro­
narius in den rechten Vorhof einmtindet, bedingt keine pathologischen Veranderungen 
der Hamodynamik. Das gilt auch fUr die Falle mit Atresie der Coronarsinusoffnung und 
AbfluB des Blutes tiber eine V. innominata in die rechte obere Hohlvene. 

a 

b 

Abb. 276 a u. b. Links persistierende obere Hohlvene bei Fallotscher Tetralogie bei einem 41/2jahrigen J ungen 
(A.Da.). a Sagittalbild: Links infraclavicular bandartig nach lateral scharf begrenzte Verschattung, die einer 
links persistierenden oberen Hohlvene entspricht. b Herzkatheterverlauf: linke obere Hohlvene -+ Sinus 

coronarius -+ reo Vorhof -+ reo obere Hohlvene 

1m Gegensatz hierzu bedeutet eine in den linken Vorhof (direkt oder mittels einer 
Fistel zwischen dem linken Vorhof und dem Sinus coronarius) einmtindende V. cava 
superior sinistra persistens, daB eine groBere venose Blutmenge unter Umgehung des 
Lungenkreislaufs dem arterialisierten Blut des linken Vorhofs beigemischt wird und zu 
einer Volumenmehrbelastung des linken Herzens ftihrt. 
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a 

h 

Abb. 277 a u. b. Aortenisthmusstenose und links persistierende obere Hohlvene bei einem 21jahrigen Patienten 
(R.Schm.). a Sagittalbild: Verbreiterung des GefaBbandes mit bandartigem Halbschatten links. b Katheter­

verlauf: Linke obere Hohlvene ~ Sinus coronarius ~ rechter Vorhof ~ rechte obere Hohlvene 



Anomalien der oberen Hohlvene 335 

Klinik. Abgesehen von den Fallen einer in den linken Vorhof einmiindenden V. cava 
superior sinistra persistens ist die klinische Symptomatologie der GefaBanomalie un­
charakteristisch, wie aus den in Tabelle 11 enthaltenen Beobachtungen zu ersehen ist. 
Diagnostisch verwertbare physikalische oder klinische Befunde gibt es nicht. Die Ein­
miindung der linken oberen Hohlvene in den linken Vorhof als isolierte Anomalie hat 
eine Cyanose zur Folge, die aber wohl kaum sehr ausgepragt sein diirfte. In einem von 
uns beobachteten Fall einer 54jahrigen Patientin mit Vorhofseptumdefekt und autoptisch 

Abb.278. Tricuspidalatresie und linkspersistierende obere HohIvene bei einem 5jahrigen Madchen (W.St.). 
V·fiirmige Verbreiterung des GefaBbandes 

Tabelle 11. Klinisehe Symptome bei seehs Patienten mit links persistierender oberer Hohlvene als alleiniger 
Anomalie. (Aus LOOGEN und RIPPERT 1958) 

Nr. Name Gesch!. Alter I Auskult. ERG Riintgenbild Leistungsfahig-
Jahre I keit 

1 D.,D. Cj2 4 syst. Ger. Steiltyp o.B. Verbreiterung I nicht eingeschrankt 
des GefaB-
bandes nach Ii. [ 

2I M.,H. Cj2 26 [ syst. Ger. Normtyp o.B. GefaBband nichtl bei Anstrengung 

I 
verbreitert Atemnot, Herz-

I 
klopfen 

3 1 R.,W. d' 19 syst. Ger. Steiltyp, Erregungs- Verbreiterung reduziert bei starker 

I 

ausbreitung des GefaB- Anstrengung 
atypisch ban des nach Ii. 

I 
4[ G., J. d' 14 prasyst. normtypisch, spate GefaBband I nicht eingeschrankt 

Ger., syst. Vektoren iiberdreht nicht verbrei-
Ger. linkstypisch, tert I 

atypische Er-

I 
regungsa us brei tung 

5 B.,B. Cjl 6 syst. Ger. Normtyp o.B. GefaBband nach i reduziert bei starker 
Ii. verbreitert I Anstrengung 

St., W. 35 
I Normtyp o.B. GefaBband nicht Anfalle von Herz-6 d' syst. Ger. 

verbreitert I jagen, BekIem-
I mung bei An-

I strengung 
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nachgewiesener, in den linken Vorhof einmtindender V. cava superior sinistra persistens 
waren weder klinisch eine Cyanose noch blutgasanalytisch ein verwertbares arterielles 
Sauerstoffdefizit vorhanden. 

Rontgenbefunde. Die V. cava superior sinistra persist ens ftihrt in einem Teil der 
FaIle zu rontgenologisch faBbaren Veranderungen, die zumindest die Verdachtsdiagnose 

h 

Abb.279a- d. Pseudotruneus und Einmiindung einer linkspersistierenden oberen Hohlvene in den linken 
Vorhof bei einem 3jabrigen Jungen (M.Sa.). a Herzkatheterverlauf: linke obere Hohlvene --+ linker Vorhof --+ 
normal miindende Lungenvene. b Herzkatheterverlauf: linkspersistierende obere Hohlvene --+ linker Vor­
hof --+ Vorhofseptumdefekt --+ reehter Vorhof --+ transponierte Lungenvene. Auf Grund des Herzkatheter­
verlaufes allein ist nieht sieher zu entseheiden, ob der Katheter iiber den linken Vorhof eine normal miindende 
Lungenvene oder dureh einen Vorhofseptumdefekt und iiber den reehten Vorhof eine transponierte Lungen­
vene erreieht hat. e Herzkatheterverlauf: reehte obere Hohlvene --+ V. innominata --+ linke obere Hohlvene --+ 
linker Vorhof --+ Sehlingenbildung wabrseheinlieh im linken Ventrikel --+ Lungenvene. d Herzkatheterverlauf: 

reehte obere Hohlvene --+ rechter Vorhof -+ rechte Kammer -+ Aorta -+ linke A. subclavia 
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Abb.279c 

Abb.279d 

der Venenanomalie ermoglichen. Sie bestehen in einer Verbreiterung des GefaBbandes 
mit bandartiger, im Vergleich zum iibrigen Mittelschatten vermehrt strahlendurchlassiger 
und linear begrenzter Verschattung links (Abb. 276 und 277), die bei Drehung des Patienten 
besonders gut sichtbar wird. Gelegentlich kann auch eine V-formige Verbreiterung des 
GefaBbandes resultieren (Abb. 278). 

Die Sicherung der Venenanomalie bleibt im allgemeinen den speziellen Herzunter­
suchungen vorbehalten. 

Herzkatheteruntersuchung. Beim Vorgehen von einer linken Armvene aus nimmt der 
Herzkatheter einen fiir die V. cava superior sinistra persistens charakteristischen Verlauf. 
Er iiberschreitet nicht die Wirbelsaule, sondern verlauft links neb en ihr caudalwarts, 

Handbuch der med. Radioiogie, Bd. X/4 22 
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urn in einem flachen Bogen durch den Sinus coronarius den rechten Vorhof und eventuell 
die rechte obere Hohlvene zu erreichen (Abb. 276b und 277b). 1m weiteren Verlauf der 
Untersuchung kann es schwierig sein, von dieser Lage aus den rechten Ventrikel und die 
Pulmonalarterie zu sondieren, so daB gelegentlich ein erneutes Vorgehen vom rechten 

Abb.280 Abb.281 
Abb. 280. Angiokardiogramm eines 43jahrigen Patienten mit persistierender linker oberer Hohlvene und breiter 

GefaBverbindung zwischen den Venae cavae dextra und sinistra 

Abb. 281. Fallotsche Tetralogie und linkspersistierende obere Hohlvene bei einem 5jahrigen Madchen (G.V.) . 
Angiokardiogramm: Darstellung der linkspersistierenden oberen Hohlvene. Die rechte obere Hohlvene fiillt 

sich iiber KollateralgefaBe 

a h 

Abb. 282. Venoses Aneurysma im Bereich der V. jugularis externa dextra bei einem 23jahrigen Patienten 
(H.A.Er.) 
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Arm aus notwendig wird (Abb. 279). Auch beim Vorgehen von einer Beinvene oder von 
der rechten Armvene aus kann der Katheter in eine linkspersistierende obere Hohlvene 
gelangen. 

Die direkte Einmiindung der V. cava superior sinistra persistens in den linken Vorhof 
ist nach dem Katheterverlauf nur dann als gesichert anzusehen, wenn es gelingt, den 
Katheter unter Umgehung des rechten Vorhofs in den linken Ventrikel vorzufiihren. 

Kontrastmitteldarstellung. Die beste Beurteilung der hier erorterten Venenanomalien 
ermoglicht die Angiokardiographie (Abb. 280 und 281). Besonders vorteilhaft ist dabei 
die Kontrastmittelinjektion in eine Vene des linken Armes. 

Neben den Verlaufsanomalien im Bereich der oberen Hohlvenen gibt es vereinzelt 
auch andersartige Veranderungen. 

So wurde von ABBOTT (1950) ein Aneurysma der V. cava superior beobachtet und als 
angeborene Anomalie aufgefaBt. Rontgenologisch fand sich eine betrachtliche Erweite­
rung des GefaBbandes nach rechts, besonders in Exspiration. 

Wir fanden ein angeborenes apfelgroBes venoses Aneurysma im Bereich der V. jugu­
laris externa bei einem 23jahrigen Patienten ohne sonstige Anomalien des Herzens und 
der groBen GefaBe. Bei Injektion des Kontrastmittels in die rechte V. subclavia stellte 
sich dieses Aneurysma nicht dar. Erst nach Injektion in das Aneurysma selbst durch 
einen von der Beinvene hochgefiihrten Katheter kam es zur Darstellung (Abb.282). 

In der iiberwiegenden Mehrzahl der FaIle ist der Nachweis einer V. cava superior 
sinistra persistens mit Einmiindung in den rechten Vorhof ohne therapeutische Konse­
quenzen. Sie kann allerdings das Vorgehen bei thorax- bzw. kardiochirurgischen Ein­
griffen erschweren und erfordert dann gelegentlich eine Unterbindung. Dies gilt auch fiir 
die in den linken Vorhof einmiindende V. cava superior sinistra persistens, vorausgesetzt 
daB der venose AbfluB zum rechten Vorhof postoperativ gewahrleistet ist. 

Das in Abb. 282 dargestellte venose Aneurysma wurde operativ beseitigt. 

b) Anomalien der unteren Hohlvene 

Anomalien der unteren Hohlvene betreffen im wesentlichen den Verlauf und die 
Einmiindung ins Herz. Selten sind jedoch - im Gegensatz zur oberen Hohlvene -
das Persistieren von zwei unteren Hohlvenen (CASTELLANOS u. GARCIA 1944) oder ihr 
volliges Fehlen (ROSSI 1954). 

Die groBe Variabilitat der Verlaufsanomalien der unteren Hohlvene wird nur aus der kompli­
zierten embryologischen Entwicklung des Venensystems verstandlich, die normalerweise zu Beginn 
des 3. Fetalmonats zum AbschluB kommt. Es sei hier auf die diesbeziiglichen Abhandlungen von 
McLURE u. BUTLER (1925), EDWARDS (1951) und GOERTTLER (1958) verwiesen. 

Anatomie. Die Verlaufsanomalien der unteren Hohlvene sind nicht einheitlich. Meist 
besteht eine Verbindung der rechten infrarenalen V. cava inferior mit der V. azygos, 
wodurch das der unteren Hohlvene zuflieBende venose Blut iiber diese der oberen Hohl­
vene zugefiihrt wird. Die Lebervenen miinden meist isoliert in den rechten Vorhof ein. 
Selten findet sich eine Verbindung der linken infrarenalen V. cava mit der V. hemiazygos 
oder der V. azygos (Abb. 283). Oft sind die Anomalien der unteren Hohlvene mit anderen 
kongenitalen Angiokardiopathien sowie mit Lageanomalien kombiniert (Tabelle 12). 
Vereinzelt kommt die Einmiindung der unteren Hohlvene in den linken Vorhof als iso­
lierte Anomalie oder in Kombination mit anderen Herzfehlern vor. 

Wie schon bei der Besprechung der postoperativen rontgenologischen Befundande­
rungen des Vorhofseptumdefektes gesagt (vgl. S. 160 und Abb. 138), kann die untere 
Hohlvene ausnahmsweise auch operativ bei der Beseitigung eines Vorhofseptumdefektes 
teilweise oder ganz in den linken Vorhof transponiert werden (BLOUNT u. Mitarb. 1959; 
GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN, SCHAEDE 1960) (Abb. 284). 

22* 
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Abb.283. Einmiindung der unteren Hohlvene in die V. azygos bei einem 20jahrigen Patienten (E.Pr.). Herz­
katheterverlauf: V. saphena dextra --+ V. infrarenalis sinistra --+ V. azygos --+ obere Hohlvene --+ rechter Vorhof 

b 

Abb.284a u. b. Subtotale Einmiindung der unteren Hohlvene in den linken Vorhof nach Operation eines 
Vorhofseptumdefektes bei einem lOjahrigen Madchen (R.Ra.). a Sagittales Angiokardiogramm mit Kontrast­
mittelinjektion in die untere Hohlvene: Riickstauung in die Lebervenen. Nur geringer Kontrastmitteliibertritt 
in den rechten Vorhof. Fast ausschliel3licher Kontrastmitteliibertritt in den linken Vorhof. b Seitenbild: 

KOlltrastmitteliibertritt in den linken Vorhof eindeutig zu erkennen 
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Tabelle 12. Einmiindungen der unteren Hohlvene in das obere Oavasystem (nach DERRA, LOOGEN u. SATTER 1965) 

Nr.\ 
Alter, Situs 

I I 

Weitere vena·l Name Verlauf der unteren Hohlvene cava Herzfehler Geschlecht der Organe Venenanomalien Knopf 
I 

1 R. Spa. 19 Jahre, Sj2 normal I Vena cava inferior dextra Lungenvenen. + Vorhofseptumdefekt 
(V.c.i.d.) -+ V.azygos-+ transposition (Secundum. Typ) 
Vena cava superior 
dextra (V.c.s.d.) 

2 G.Ka. 
I 

: 18 Jahre, Sj2 normal V.c.i.d. -+ V.azygos -+ + V orhofseptumdefekt 

I I V.c.s.d. I (Secundum.Typ) 
ohne untere Septum-

, leiste 

3 G.Le. I 39 Jahre, c! normal V.c.i.d. -+ V.azygos --+ Transposition (+) Sinus venosus-
I V.c.s.d. von Venen Defekt 
I der rechten 
i Lunge in 

rechte obere 
Hohlvene 

4 T.Ki). i 26 Jahre, c! normal V.c.i.d. -+ V.azygos -+ Einmiindung - V orhofseptumdefekt 
V.c.s.d. der Lebervene (Secundum-Typ) 

in linken ohneuntere Septum-

I 
Vorhof leiste 

5 J. Ac. ! 15 Jahre, Sj2 normal V.c.i.d. -+ V. azygos -+ + V orhofseptumdefekt 
i V.c.s.d. (Primum-Typ) 

6 C. St. 9 Jahre, Sj2 Spiegelbild- V.c.i.d. -+ V. azygos( , ) --+ Transposition - Sinus venosus-

: 
dextro· V.c.s.d. von Venen Defekt 
kardie der linken 

! Lunge in linke 

I 

obere Hohl-
vene, Ein-

I miindung der 
I Lebervene in 

linken V orhof 

7 M.Ka. 25 Jahre, c! Situs in- V.c.i.sin. --+ V. hemiazygos Lungenvenen- - V orhofseptumdefekt 
versus der ( ') -+ V.c.s.d. transposition (Secundum-Typ) 
Bauch· 
organe 

8 E.Pr. 20 Jahre, c! normal V.c.i.sin.-+V.hemiazygos - Canalis atrio-ventri-
-+ V.c.s.d. cularis totalis, 

valvulare und infun-
dibulare Pulmonal-
stenose 

9 B. Ju. Flu Jahre, Sj2 normal V.c.i.d. -+ V.azygos -+ (+) Transposition der 
V.c.s.d. groBen GefaBe mit 

Vorhof- und Ven-
trikelseptumdefekt 

10 K.H.Za. 41/2 Jahre, c! normal V.c.i.d. -+ V.azygos -+ (+) Transposition der 
V.c.s.d. groBen GefaBe mit 

Vorhof- und Ven-
trikelseptumdefekt 

11 J. Vo. 9 Jahre, c! Situs in- V.c.i.sin. -+ V. hemiazygos - Transposition der 
versus der ( Y) -+ V.c.s.d. groBen GefaBe mit 
Bauch· Vorhof- und Ven-
organe trikelseptumdefekt 

12 N. Sch. 

! 

6 Jahre, c! normal V.c.i.d. -+ V.azygos -+ + korrigierte Transposi-
V.c.s.d. tion der groBen Ge-

I 
faBe mit Pulmonal-

I stenose und Ventli-
I kelseptumdefekt 



Nr. 

13 

14 

15 

16 

17 

18 

19 
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TabeIle 12. Fortsetzung 

Alter, Situs 

I I 

Weitere Vena I Name Verlauf der unteren Hohlvene cava- Herzfehler Geschlecht der Organe Venenanomalien Knopf 

I I 

W. Se. 23 Jahre, 6' normal V.c.i.d. -+ V.azygos -+ + I genuine Pulmonal-
V.c.s.d. : sklerose ~ 

S. Ko. 3 Jahre, ~ normal V.c.i.d. -+ V.azygos -+ persistierende - genuine Pulmonal-
V.c.s.d. linke obere sklerose ~ 

I Hohlvene 

H. Se. 30 Jahre, ~ Spiegelbild- V.c.i.d. -+ V.azygos -+ (+) Pulmonalstenose mi 
dextro- V.c.s.d. Ventrikelseptum-
kardie defekt 

G.Br. 24 Jahre, ~ normal V.c.i.d. -+ V.hemiazygos - wahrscheinlich Tran 
(~) -+ V.c.s.d. 

I 
position der groB€ 

I GefiWe mit Ven-
I trikelseptumdefekt 

Ch.Fi. 18 Jahre, ~ normal V.c.i.d. -+ V.azygos -+ komplette + komplette Lungen-
V.c.s.d. Lungenvenen- venentransposition 

transposition V orhofseptumdefek1 
( Secundum -Typ ) 

R.He. 23 Jahre, ~ normal V.c.i.d. -+ V.azygos -+ (+) Tricuspidalatresie, 
V.c.s.d. V orhofseptum defel 

(Secundum-Typ), 
Transposition der 
groBen GefaBe 

H.Kn. 8 Jahre, ~ normal a) V.c.i.d. -+ reo Vorhof persistierende - Ventrikelseptum-
b) li.Abdominalvene -+ linke obere defekt und Ductus 

Sinus coronarius Hohlvene arteriosus 

Die Hiiufigkeit von Anomalien der unteren Hohlvene wird von ADACHI (1937) sowie EDWARDS 
(1951) aufgrund anatomischer Untersuchungen auf 1,5-4% aIler Menschen beziffert. Nach Unter­
suchungen von ANSON u. Mitarb. (1947) darf angenommen werden, daB Anomalien der in die unteren 
Hohlvenen einmiindenden Venenaste noch zahlreicher sind. 

In unserem Untersuchungsgut fanden wir eine Verlaufsanomalie der unteren Hohlvene bei etwa 
1 % aIler Patienten, bei denen eine Herzkatheteruntersuchung von der V. saphena aus durchgefiihrt 
wurde. Bei Patienten mit Vorhofseptumdefekt betrug die Haufigkeit 1,3 %. Ahnlich lauten die An­
gab en von MUELHEIMS U. MUDD (1962). Haufiger scheint die Venenanomalie bei Lageanomalien del' 
Brust- und Bauchorgane vorzukommen, so daB ein embryologisch kausaler Zusammenhang zu ver­
muten ist (TAUSSIG 1947; CAMPBELL u. Mitarb. 1952; ANDERSON u. Mitarb. 1955; KEITH u. Mitarb. 
1958; LOOGEN U. RIPPERT 1958). 

Pathophysiologie. Die Einmiindung der unteren Hohlvene in die V. azygos oder 
hemiazygos bedingt so lange keine funktionellen Storungen, als das venose Blut iiber 
eine obere Vene in den rechten Vorhof flieBt. Demgegeniiber hat die Einmiindung (direkt 
oder indirekt) der unteren Hohlvene in den linken Vorhof eine Volumenmehrbelastung 
des linken Herzens zur Folge. 

Klinik. Die Verlaufsanomalie der unteren Hohlvene mit AnschluB des venosen Blut­
stromes an den rechten Vorhof ist klinisch symptomlos. Ihre Einmiindung in den linken 
Vorhof als isolierte Anomalie bedingt eine von Kindheit an bestehende Cyanose und 
eine mehr oder weniger starke Einschrankung der korperlichen Leistung. AuBer Trommel­
schlegelfingern und -zehen werden gelegentlich trophische Hautveranderungen in Form 
von Ulcera oder pigmentierten Ulcusnarben beobachtet. 

Wichtig fiir die Diagnose sind der normale Auskultationsbefund und im Elektrokardio­
gramm ein Linkstyp mit oder ohne Zeichen der Linkshypertrophie und Linksschadigung 
(SCHOLMERICH u. Mitarb. 1962). Die direkte Einmiindung der unteren Hohlvene in den 
linken Vorhof kann zu einer "paradoxen Embolie" mit entsprechenden neurologischen 
Ausfallserscheinungen fiihren, wie es bei einem von uns beobachteten Patienten im An­
schluB an eine Appendektomie der Fall war (LOOGEN U. KREUZER 1962). 
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c 

Abb. 285 a-c. Einmiindung der unteren Hohlvene in die V. azygos bei einem 23jahrigen Patienten (W.Se.). 
a Sagittales Nativbild: Weitbogige Vorwolbung des GefaJ3bandes rechts, eine Rechtslage des Aortenbogens 
vortauschend. b Herzkatheterverlauf: untere Hohlvene --+ V. azygos --+ obere Hohlvene --+ rechter Vorhof --+ 
rechter Ventrikel. c Oesophagogramm: Impression von links durch den normal verlaufenden Aortenbogen 
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Rontgenbefunde. Rontgenologisch ergeben sich nicht selten Hinweise auf eine Ver­
laufsanomaIie der untcren Hohlvene. Das Ubersichtsbild zeigt dann eine mehr oder 
weniger starke Vorwolbung nach rechts an der Grenze zwischen V. cava und Vorhof 
(DOWNING 1953), einen sog. Vena cava-Knopf (vgl. Abb. 287 a). Dieser entspricht der Stelle, 
an der die durch den ZufluB aus der unteren Hohlvene erweiterte V. azygos in die rechte 
obere Hohlvene einmtindet. Bei Lageanomalien der Bauch- oder Brustorgane kann der 
Vena cava-Knopf an der linken Begrenzung des GefaBbandes sichtbar werden (vgl. 
Abb.288). Eine Vorwolbung des GefaBbandes an der Einmtindungsstelle der V. azygos 
in die obere Hohlvene beobachteten wir bei 11 von 19 Patient en mit dieser Verlaufs­
anomalie der unteren Hohlvene (vgl. Tabelle 12). Sie war in sechs Fallen so deutlich, 

Abb.286. Einmiindung der unteren Hohlvene in den linken Vorhof ohne sonstige Anomalie bei einem 30jiihrigen 
Patienten (W.No.). Linksbetontes Hen. Steil abfallende rechte Herzkontur 

daB aufgrund des Rontgenbildes bereits vor der Herzkatheteruntersuchung die Ver­
dachtsdiagnose gestellt wurde. Bei einem dieser Patienten tauschte die Vorwolbung 
geradezu eine Rechtslage des Aortenbogens vor (Abb.285). Bei ftinf Patienten war die 
Vorwolbung weniger deutlich, so daB sie erst nach ihrem Nachweis durch den Herz­
katheterverlauf als Vena cava-Knopf auffiel. Bei vier Patienten mit Lageanomalien der 
Bauch- oder Brustorgane war nur einmal, und zwar retrospektiv (vgl. Abb. 288) ein Vena 
cava-Knopf links vom Sternum zu bemerken. - So charakteristisch dieser Vena cava­
Knopf auch sein mag, er ist nicht pathognomonisch ftir den anomalen Verlauf der unteren 
Hohlvene. Wir beobachteten den gleichen Befund bei einer Patientin mit Transposition 
aller Venen der rechten Lunge in die V. azygos. 

Auch bei Einmtindung der unteren Hohlvene in den linken Vorhof kann die Rontgen­
untersuchung diagnostische Hinweise geben, vorausgesetzt daB tiberhaupt an das Vor­
liegen dieser seltenen Anomalie gedacht wird, was aber bei der Diskrepanz zwischen der 
Cyanose und den klinischen kardialen Befunden moglich sein sollte. In den bisher ver­
offentlichten Fallen fanden sich tibereinstimmend ein linksbetontes Herz mit kleinem 
rechten Vorhof und Ventrikel (steil abfallende rechte Herzkontur in unserem Fall) 
(Abb.286). 
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a 

b 

Abb.287a-d. Einmiindung der unteren Hohlvene in die obere bei einem 15jahrigen Jungen (J.Br.). aAn der 
Einmiindungsstelle halbkugelige Vorwi:ilbung des GefaBbandes nach rechts. Die weiter lateral sichtbaren Ver· 
schattungen sind z. T. auf transponierte Lungenvenen zuriickzufiihren. b Herzkatheterverlauf: untere Hohl· 
vene --+ V. azygos --+ obere Hohlvene --+ rechter Vorhof --+ linker Vorhof --+ Lungenvene. c Seitenbild: Katheter· 
verlauf zunachst hinter dem Herzen nach cranial, dann Abknickung nach caudal in das Herz. d Katheter· 

verlauf: rechte obere Hohlvene --+ rechter Vorhof --+ transponierte Lungenvene 
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Herzkatheteruntersuchung. Die Einmtindung der unteren Hohlvene in die V.azygos 
bedingt beim Vorgehen von einer Beinvene aus einen typischen Katheterverlauf. Beim 
Vorschieben des Herzkatheters tiber das Zwerchfell fallt auf, daB die Bewegungsaus­
schlage in H6he des Vorhofs eingeschrankt sind und eine Weiterftihrung des Katheters 

Abb.287c 

Abb.287d 

in den rechten Ventrikel nicht gelingt. Die zunachst irritierende Situation wird beim 
weiteren Vorschieben des Katheters dadurch geklart, daB dieser nach Eintritt in die 
obere Hohlvene entgegen der Einftihrungsrichtung caudalwarts verlauft und wieder in 
den Herzschatten "eintaucht" (Abb. 287). In seitlicher Projektion ist zu erkennen, daB der 
Katheter retrokardial aufsteigt und erst nach dem "Umschlagspunkt" in das Herz eintritt 
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a 

b 

Abb. 288a u. b. Angiokardiogramm einer 30jahrigen Patientin mit Fallotscher Tetralogie und Situs inversus 
partialis. a Sagittalbild: Einmiindung del' unteren Hohlvene in die obere. b Seitenbild: Die untere Hohlvene 
verlauft hinter dem Herzschatten nach cranial, um nach einem Bogen in die obere Hohlvene einzumiinden 
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(Abb. 287 c). Trotz der ungunstigen Katheterfuhrung gelingt meist auch die Sondierung 
des rechten Ventrikels und der Pulmonalarterie, wenn keine komplizierenden Herz­
anomalien und keine Lageanomalien vorliegen. 

Ebenso typisch ist der Katheterverlauf bei einer in den linken Vorhof einmundenden 
unteren Hohlvene. Von der Beinvene aus kann der Katheter dann ohne Schwierigkeiten 
in den linken Vorhof und in den linken Ventrikel eingefuhrt werden; die Sondierung des 
rechten Vorhofs und rechten Ventrikels ist dagegen nicht moglich. Durch Wiederholung 
der Herzkatheteruntersuchung von einer Armvene aus und durch zusatzliche Methoden 
(Indicatorverdunnungsmethode, Angiokardiographie) konnen letzte diagnostische Zweifel 
beseitigt werden. 

Kontrastmitteldarstellung. Die Injektion von Kontrastmittel in die untere Hohlvene 
gibt den zuverlassigsten AufschluB uber die Art und den Verlauf der Venenanomalie 
(Abb. 288) - ahnlich wie bei der Anomalie der oberen Hohlvene die Injektion in eine 
Vene des linken Armes. 

Die Einmundung der unteren Hohlvene uber die V. azygos in die obere Hohlvene 
erfordert keine therapeutischen M afJnahmen, weil sie keine funktionellen Storungen 
hervorruft. Sie verursacht im allgemeinen auch keine operativen Schwierigkeiten bei 
Herzoperationen in Hypothermie oder mittels der Herz-Lungen-Maschine. Manchmal 
kann sie allerdings eine den jeweiligen Anomaliebedingungen angepaBte Technik er­
fordern. Die Kenntnis der Venenanomalie ist auch fur andersartige thoraxchirurgische 
Eingriffe von Bedeutung. Ergibt sich wahrend einer solchen Operation die Notwendig­
keit einer Durchtrennung oder Ligierung der V. azygos, sollte man bei auffallender 
Weite dieses GefaBes an die Moglichkeit einer mit der V. azygos kommunizierenden 
unteren Hohlvene denken. Von EFFLER u. Mitarb. (1951) stammt eine Mitteilung uber 
einen Todesfall bei einer Pneumonektomie, weil die aus dem erwahnten Grunde er­
weiterte V. azygos unterbunden wurde. 

Bei Einmundung der linken unteren Hohlvene in den linken Vorhof ist eine operative 
Korrektur der transponierten Hohlvene angezeigt (SCHOLMERICH u. Mitarb., LOOGEN 
u. KREUZER). 

c) Sonstige Venenanomalien 
Ais "levoatriocardinal vein" bezeichnen EDWARDS u. DUSHANE (1950) die Verbindung anderer 

als del' bisher erwahnten Venen mit dem linken Vol'hof und/oder einer Systemvene. Ursachlich liegt 
dabei eine Pel'sistenz bzw. eine nicht geniigende Riickbildung des embl'yonalen GefaBsystems zu­
grunde. 1m Fall von McINTOSH (1926) bestand eine Verbindung del' genannten Vene zur rechten 
oberen Hohlvene, im Falle von HARRIS u. Mitarb. (1927) zur l'echten V. jugulal'is und bei del' Beob­
achtung von EDWARDS U. DUSHANE zul' linken V. innominata. 

26. Mitralatresie 

Die Mitralatresie ist durch folgende anatomische Besonderheiten charakterisiert: 
1. Atresie (oder hochgradige Hypoplasie) des Mitralostiums, 
2. Atresie oder Hypoplasie des linken Ventrikels, 
3. Vorhofseptumdefekt. 

Entwicklungsgeschichte. Die Entstehung del' Mitralatresie ist ungeklart. BREDT (1936) und DOERR 
(1943) sehen in del' Mitralatresie "ein Teilbild eines allgemeinen teratogenetischen Vorganges, del' 
darin besteht, daB die Entwicklungskraft, besonders abel' die Wachstumspotenz del' einen Herz­
antimere unabhangig von der anderen ist". FARBER und HUBBARD (1933) haben als Ursache auf 
Grund histologischer Untersuchungen eine fetale Endomyokarditis diskutiert. Ihre Beobachtungen 
konnten aber von anderen Arbeitsgruppen nicht bestatigt werden. 

Das anatomische Bild der Mitralatresie ist nicht einheitlich. Der linke Vorhof ist meist 
kleiner als normal; nur ausnahmsweise ist er vergroBert. Die offene Vorhofverbindung 
besteht meist in einem Foramen ovale und etwa in einem Drittel der FaIle in einem 
Vorhofseptumdefekt. In einigen Fallen ist das Vorhofseptum intakt. Hier gelangt das 
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arterialisierte Blut tiber abnorme Venenverbindungen in den rechten Vorhof (Abb. 289), 
z.B. durch transponierte Lungenvenen oder durch eine Verbindung zwischen linkem 
Vorhof und Ooronarvenensinus (EDWARDS u. DUSHANE 1950; KJELLBERG u. Mitarb. 
1955). Rechter Vorhof und Ventrikel sind meist vergroBert und hypertrophiert. Fast 
immer besteht ein Ventrikelseptumdefekt, der die offene Verbindung zu einem meist 
kleinen linken Ventrikel herstellt. Nicht selten findet sich eine Kombination mit einem 
singularen Ventrikel (EDWARDS 1953) undjoder einer Transposition der groBen GefaBe. 
Bemerkenswert ist auch das haufige Zusammentreffen von Mitralatresie, Lungenvenen­
transposition und Milzagenesie (WATSON u. Mitarb. 1960). 

Hiiufigkeit. Die Mitralatresie ist selten. ABBOTT (1936) fand diese Anomalie unter 1000 Autopsien 
kongenitaler Herzfehler fiinfmal, EDWARDS fiinfmal unter 212 Fallen mit schweren angeborenen 
HerzmiBbildungen. Klinische Statistiken liegen bis heute 
nicht vor. 

Vc.s. 

Pathophysiologie. Die Hamodynamik der Mitral- I 
atresie stellt gewissermaBen das Gegenstiick zur • 
Tricuspidalatresie dar. Wie bei dieser entspricht 
die hamodynamische Situation praktisch der eines 
"Oor biloculare". Das gesamte arterialisierte Blut 
gelangt in den rechten Vorhof, wo es sich mit dem 
venosen Blut mischt. Die Durchmischung ist aller­
dings in einzelnen Fallen erst im Kammerbereich 
vollkommen. Der Sauerstoffgehalt des Aorten- und 
Pulmonalarterienblutes ist praktisch gleich und 
entspricht dem des Kammerblutes. Das Durch­
mischungsverhaltnis wird von der Relation der 
Zirkulationsvolumina im groBen und kleinen 
Kreislauf bestimmt. Solange der Stromungswider­
stand im Lungenkreislauf deutlich unter dem des 
groBen Kreislaufs liegt, kann das Durchmischungs- Abb. 289. Schematische Darstellung der 
verhaltnis so sehr zur arteriellen Seite verschoben Kreislaufverhaltnisse bei Mitralatresie. V.C.8. 

sein, daB keine sichtbare oder eine nur geringe 
Oyanose vorliegt. Der Druck im rechten Ventrikel 
ist stets erhoht, weil er den Systemkreislauf ver­
sorgen muB. 

Klinik. Fast immer handelt es sich urn ein 
schweres Krankheitsbild. Herzinsuffizienzsym­
ptome, wie Tachypnoe, Lungenstauung, Leberver­

obere Hohlvene; V.c.i. untereHohlvene; A.d. 
rechter Vorhof; A.8. linker Vorhof; V.8. linker 
Ventrikel; V.d. rechter Ventrikel; Ao. Aorta; 
A.p.8. linke Pulmonalarterie; A.p.d. rechte 
Pulmonalarterie; V.p.8. linke Lungenvene; 
V.p.d. rechte Lungenvene. (Aus GROSSE­
BROCKHOFF-LoOGEN -SCHAEDE, Handbuch 

der inneren Medizin, Bd. IX/3, 1960) 

groBerung u.a., bestehen meist schon in den erst en Lebenstagen. Die Herzfrequenz ist 
dann erhoht; die Pulse sind oft nur schwach tastbar. Nach dem oben Gesagten kann 
die Oyanose yom ersten Tag an deutlich ausgepragt, sie kann aber auch nur sehr gering sein. 

Der Auskultationsbefund ergibt keine charakteristischen Merkmale. Meist findet sich 
mit dem Maximum im 3.-4. lOR links yom Sternum oder tiber dem ganzen Pracordium 
ein mittellautes systolisches Gerausch. Der II. Herzton ist akzentuiert, gelegentlich auch 
gespalten (WATSON u. Mitarb. 1960). Ein pathologischer Gerauschbefund kann aber 
auch ganz fehlen (KJELLBERG u. Mitarb. 1955). 

1m Elektrokardiogramm finden sich entsprechend der "Unterentwicklung" des linken 
Ventrikels und der Mehrbelastung des rechten Herzens Zeichen der Rechtshypertrophie. 
Oft ist die P-Zacke rechtspracordial tiberhOht. In der tiberwiegenden Mehrzahl der FaIle 
liegt ein Rechtstyp vor. Vereinzelt wurden aber auch ein Norm- oder Linkstyp be­
schrie ben (KUNZLER). 

Rontgenbefunde. Ein einheitliches Bild ist bei den zahlreichen anatomischen Form­
varianten nicht zu erwarten. Trotzdem gibt es einige Kriterien, die im Zusammenhang 
mit den tibrigen klinischen Befunden von diagnostischer Bedeutung sind. Bestimmend 
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ftir die Herzkonfiguration sind die VergroBerung des rechten Vorhofs und des rechten 
Ventrikels sowie die Erweiterung der Pulmonalarterie. Hinzu kommt, daB der hypo­
plastische linke Ventrikel durch eine Rotation des Herzens nach links dorsalwarts ver­
lagert wird. Die Vorderflache des Herzens wird dadurch weitgehend yom rechten Herzen 
gebildet. 

1m Sagittalbild ist das Herz meist beiderseits verbreitert. Die Herztaille ist durch 
die Verlangerung der Ausstrombahn der rechten Kammer und die erweiterte Pulmonal­
arterie verstrichen; der Pulmonalbogen ist oft vorgewolbt. Die VergroBerung des rechten 
Vorhofs ftihrt zu einer Verlangerung des rechten Vorhofsegments. Bei VergroBerung des 
linken Vorhofs kann es an der linken Herzkontur durch das linke Herzohr zu einer ge­
ringen Vorwolbung kommen. In diesen Fallen beobachtet man eine Einengung des 
Retrokardialraumes durch den vergroBerten linken Vorho£. Insgesamt zeigt das Herz 
somit Mitralkonfiguration. 

Die Lungengefiipzeichnung ist mit Ausnahme der FaIle einer gleichzeitigen starkeren 
Pulmonalstenose verstarkt. Das GefaBband ist oft infolge einer stauungsbedingten Er­
weiterung der oberen Hohlvene auffallend breit. 

Bei Kombination der Mitralatresie mit einer Transposition der groBen GefaBe kann 
das Herz eine mehr kugel- oder eiformige Konfiguration haben. Eine links aufsteigende 
Aorta ftihrt in diesen Fallen zu einer Verbreiterung des GefaBbandes nach links. 

Herzkatheteruntersuchung. Aus dem Katheterverlauf ergeben sich im allgemeinen 
keine charakteristischen diagnostischen Hinweise. Auch der Nachweis des stets erhohten 
systolischen Druckes im rechten Ventrikel und in der Pulmonalarterie (ausgenommen 
bei Pulmonalstenose) besagt nicht viel. Wichtiger ist die Feststellung eines erhohten 
Pulmonalcapillardruckes, besonders wenn gleichzeitig der SauerstoffgehaIt im Blut des 
rechten Vorhofs, des rechten Ventrikels und der Pulmonalarterie erhoht ist, und wenn der 
SauerstoffgehaIt in der Pulmonalarterie mit dem der Aorta tibereinstimmt. Da ein tiber­
einstimmender Sauerstoffgehalt in Aorta und Pulmonalarterie auch bei einer kompletten 
Lungenvenentransposition beobachtet wird, ist differentialdiagnostisch die Sondierung 
des linken Vorhofs entscheidend: Wahrend bei der Mitralatresie das Blut des linken 
Vorhofs voll arterialisiert ist - abgesehen von Fallen mit Lungendiffusionsstorungen -, 
entspricht es bei der kompletten Lungenvenentransposition dem Mischblut des rechten 
Vorhofs. 

Kontrastmitteldarstellung. Die ungezielte venose Angiokardiographie erlaubt im all­
gemeinen keine zuverlassige Beurteilung, weil das Lavogramm nicht isoliert zur Dar­
stellung kommt. Entscheidend flir die Diagnose sind die Kontrastmittelftillung des 
linken Vorhofs und der weitere Kontrastmittelverlauf. Beweisend ist der Nachweis einer 
fehlenden Verbindung zwischen dem lirrken Vorhof und dem linken Ventrikel. 1m Ver­
dachtsfall sollte daher versucht werden, das Kontrastmittel in den linken Vorhof zu 
injizieren. Dann ist auch die Kontrastmitteldarstellung des rechten Ventrikels noch aus­
reichend flir die Beurteilung weiterer anatomischer Besonderheiten, z.B. eines Ventrikel­
septumdefektes, der GroBe des linken (hypoplastischen) Ventrikels sowie der Lage und 
Weite der groBen Arterien. 1st die Injektion in den linken Vorhof nicht moglich, so bietet 
die Kontrastmittelinjektion in die Pulmonalarterie noch die beste Aussicht einer Dar­
stellung des linken Vorhofs. 

Die Lebenserwartung der Patienten mit Mitralatresie ist gering. Meist sterben die 
Kinder bereits in den ersten Lebenstagen oder -wochen. Ein von KJELLBERG u. Mitarb. 
(1955) beobachteter Patient war zum Zeitpunkt der Untersuchung 31/ 2 Jahre alt. 

Eine kausale Behandlung gibt es nicht. Bei einer Mitralatresie mit einer nur kleinen 
Vorhofverbindung ist eine VergroBerung des Septumdefektes zu erortern (EDWARDS 
1948). Zum Schutz der LungengefaBe kann auBerdem die Verengung der Pulmonalarterie 
in Erwagung gezogen werden. 
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27. Mitral- und Aortenatresie 
Die Mitralatresie ist oft mit einer Atresie des Aortenostiums kombiniert. 
FONTANA und EDWARDS (1962) fan den in ihrem Sektionsgut kongenitaler Vitien 3,6 % 

isolierte Aortenatresien, 2,5 % isolierte Mitralatresien und eine Kombination beider 
Anomalien in 1,4 % der FaIle. 

Hinsichtlich der Entstehung gelten die gleichen Gesichtspunkte wie bei der Mitral­
atresie. 

Anatomie. Der linke Ventrikel ist im Gegensatz zur isolierten Aortenatresie meist so 
klein, daB er nur mikroskopisch nachweisbar ist. EDWARDS (1953) vermutet, daB es sich 
in einigen als "Aorten- und Mitralatresie mit singularem Ventrikel" beschriebenen Fallen 
in Wirklichkeit urn die hier besprochene Anomalie gehandelt haben dtirfte. Da der linke 
Ventrikel keine Funktion hat, ist die Anomalie von 
MONCKEBERG (1907) und spater von DOLGOPOL 
(1934) als "Cor pseudotriloculare" bezeichnet wor­
den. Der linke Vorhof kann normal groB, bei kleinem 
Vorhofseptumdefekt vergroBert, in anderen Fallen 
verkleinert sein. Rechter Vorhof und rechter Ven­
trikel sind meist vergroBert. Yom rechten Ventrikel 
entspringt eine anomal weite Pulmonalarterie, die 
durch einen offenen Ductus arteriosus mit der Aorta 
in Verbindung steht. Die Aorta ascendens ist 
hypoplastisch (Abb. 290). 

Pathophysiologie. Die Hamodynamik zeigt 
weitgehende Parallelen mit der isolierten Mitral­
atresie. Die Versorgung des Systemkreislaufs 
erfolgt jedoch bei geschlossenem Ventrikelseptum 
durch den offenen Ductus arteriosus. Aorta 
ascendens und Coronarkreislauf werden also 
retrograd durchblutet. 

Klinisches Bild, Elektrokardiogramm und Ront­
genbefunde lassen keine diagnostisch zuverlassigen 
Unterschiede gegentiber der isolierten Mitralatresie 
erkennen. 

Bei der Herzkatheteruntersuchung finden sich 
stark erhohte Drucke im rechten Ventrikel und in 
der Pulmonalarterie. Die Aorta kann tiber den offe­
nen Ductus arteriosus erreicht werden. Die Sauer­
stoffsattigungen in Aorta, Pulmonalarterie und im 
rechten Ventrikel stimmen weitgehend tiberein. 

Da.ap 

Abb. 290. Schematische Darstellung der Kreis­
laufverhaltnisse bei Aorten· und Mitralatresie. 
V.c.s. obereHohlvene; V.c.i. untereHohlvene; 
A.d. rechterVorhof; A.s. linkerVorhof; V.s. 
linker Ventrikel; V.d. rechter Ventrikel; Ao. 
Aorta; A.p. Pulmonalarterie; A.p.s. linke 
Pulmonalarterie; A.p.d. rechte Pulmonal· 
arterie; V.p.s. Hnke Lungenvene; V.p.d. 
rechte Lungenvene; D.a.ap. offener Ductus 
arteriosus. (AusGROSSE.BRoCKHOFF-LoOGEN. 
SCHAEDE, Handbuch der inneren Medizin, 

Bd. IXj3, 1960) 

Diagnostische Sicherheit gibt im allgemeinen erst die Kontrastmitteldarstellung. Sie 
zeigt, daB die Aorta durch den Ductus arteriosus versorgt wird. Der ascendierende 
Aortenanteil wird retrograd durchblutet. Er stellt sichals dtinnes, hypoplastisches GefaB 
dar, von dem die Coronararterien an normaler Stelle entspringen (KEITH u. Mitarb. 1958). 

Die Prognose der Aorten- und Mitralatresie ist schlecht. Die meisten Kinder sterben 
bereits in der ersten Lebenswoche. Der Anteil aIler Linksatresien (Aorten-, Mitral-, 
sowie Aorten- und Mitralatresie) an den TodesfaIlen im 1. Lebensmonat wird mit 25 % 
angenommen (KUNZLER 1966). 

28. Mitralstenose 

Die isolierte angeborene Mitralstenose ist selten. In der Mehrzahl der FaIle ist sie mit 
anderen Anomalien des Herzens kombiniert ( JACOBSON u. Mitarb. 1953; HILBISH U. 

COOLEY 1956). 
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Nach KEITH u. Mitarb. (1958) kommt die angeborene Mitralstenose in 40% der FaIle 
zusammen mit einem Ductus arteriosus apertus vor, in 28 % mit einer Aortenstenose, 
in 18 % mit einem offenen Foramen ovale und in 16 % mit einer Aortenisthmusstenose. 

FERENCZ u. Mitarb. (1954) fan den in der Literatur zwischen 1846 und 1954 Berichte iiber 34 Falle 
von angeborener Mitralstenose; unter diesen war der Fehler nur in acht Fallen isoliert. 1m letzten 
Jahrzehnt sind Mitteilungen iiber die isolierte Mitralstenose haufiger geworden (BRAUDO u. Mitarb. 
1957; KJELLBERG u. Mitarb. 1959; GROSSE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1960; DAOUD u. Mitarb. 1963; 
BEUREN 1966). 

Atiologisch werden sowohl eine kongenitale Endokarditis (AYROLLES 1885; MERKLEN 1925; 
PEZZI 1926) als auch Entwicklungsstorungen der Mitralklappen diskutiert (SANSOM 1890; SCAGLIA 
1929; DAY 1932; EIGEN 1938). 

Pathologisch-anatomisch finden sich Verschmelzungen der Klappen zu einer derben 
fibrosen Membran mit zentraler schlitz- oder trichtedormiger Offnung. Die Chordae 
tendineae sind meist kurz, verdickt und oft miteinander verwachsen. Der Klappenring 
kann normal weit oder verengt sein. Der linke Vorhof ist meist dilatiert und mehr oder 
weniger hypertrophiert. Das Endokard des linken Vorhofs ist verdickt. Praktisch immer 
findet sich eine Endokardfibrose, wobei nicht zu entscheiden ist, ob sie primar vorhanden 
war oder sekundare Folge des Klappenfehlers ist. Gelegentlich erstreckt sich die Fibro­
elastose auch auf den linken Ventrikel. Die Veranderungen an den LungengefaBen und 
am Lungenstiitzgewebe sind ahnlich wie bei der erworbenen Mitralstenose. 

Pathophysiologie. Die hamodynamischen Storungen sind die gleichen wie bei der 
erworbenen Mitralstenose. Ais Folge der AbfluBbehinderung des Blutes aus dem linken 
Vorhof kommt es in Abhangigkeit yom Stenosegrad zur DruckerhOhung im linken Vorhof, 
in den Lungenvenen, der Lungenarterie und im rechten Herzen. Bei schweren Stenosen 
ist das Herzzeitvolumen verringert. Die starke Druckbelastung des rechten Herzens fiihrt 
oft schon in den ersten Lebensmonaten zur Myokardinsuffizienz mit Stauung im groBen 
Kreislauf. 

Die klinische Symptomatologie wird von der Schwere des Herzfehlers bestimmt. Bei 
leichteren Stenosen kann die Entwicklung in den ersten Lebensjahren ungestort sein. 
Schwere Stenosen zeigen sich in einer von Geburt an bestehenden Dyspnoe, die oft 
schon in Ruhe vorhanden ist und sich besonders beim Fiittern bemerkbar macht. Die 
Kinder nehmen nur langsam an Gewicht zu. Haufig sind Infekte der Luftwege, SchweiB­
ausbriiche und eine leichte Cyanose der Lippen und Wangen bei insgesamt deutlicher 
Hautblasse. Das Herz ist meist verbreitert. Auffallend sind verstarkte pracordiale Pulsa­
tionen. In einzelnen Fallen, besonders bei alteren Kindern, bildet sich eine Vorwolbung 
des Brustkorbs im Bereich des Herzens. Ais Ausdruck der Lungenstauung finden sich 
bei der Auskultation der Lungen meist Rasselgerausche. Zeichen der Rechtsinsuffizienz 
sind ein friiher Befund. Der Auskultationsbefund wird nicht einheitlich angegeben. Man 
dad als sicher annehmen, daB das charakteristische Mitralstenosegerausch in einem Teil 
der FaIle fehlt. KEITH u. Mitarb. (1958) berichten, daB in ihrer Untersuchungsreihe in 
15 % der FaIle kein pathologisches Gerausch festzustellen war. Andere Autoren betonen 
dagegen, daB ein prasystolisches Gerausch iiber der Herzspitze selten vermiBt wird 
(YOUNG u. ROBINSON 1964). Von sechs Fallen im eigenen Untersuchungsgut (3 im 
1. Lebensjahr, 3 zwischen 2 und 6 Jahren) hatten 5 ein Mitralstenosegerausch, wahrend 
bei dem sechsten Patienten (einem 6jahrigen Jungen) nur voriibergehend ein leises 
diastolisches Gerausch iiber der Spitze zu horen war. Ubereinstimmend wird der Pul­
monalklappenschluBton als verstarkt angegeben. Bei Kombination der Mitralstenose mit 
zusatzlichen Fehlern kann das Mitralstenosegerausch durch die Gerauschphanomene 
dieser Fehler ganz oder teilweise iiberlagert bzw. "ausgeloscht" (z. B. bei Kombination 
mit einem Vorhofseptumdefekt) werden. 

Das Elektrokardiogramm zeigt im allgemeinen einen Rechtstyp mit Zeichen der 
Hypertrophie der rechten Kammer und des rechten Vorhofs. Differentialdiagnostisch 
ist der Nachweis eines P-mitrale von besonderer Bedeutung zur Abgrenzung von einem 
Cor triatriatum. 
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Rontgenbefunde. Das Rontgenbild der angeborenen isolierten Mitralstenose zeigt in 
einem Teil der Fane weitgehende Ubereinstimmung mit dem des erworbenen Klappen­
fehlers (Abb.291). Der vergroBerte linke Vorhof kann im Sagittalbild beiderseits rand­
stan dig werden. Auf der seitlichen Aufnahme wolbt er sich isoliert in den Herzhinterraum 
vor, wahrend der linke Ventrikel zuriicktritt. Der mit Kontrastmittel gefiillte Oesophagus 
erscheint dabei nach hinten verdrangt. Der rechte Ventrikel ist meist vergroBert. Eine 
Vorwolbung des Pulmonalbogens kann bei Sauglingen noch fehlen, wird aber bei groBeren 
Kindern selten vermiBt. Die Hilus- und LungengefaBzeichnung ist verstarkt. Von dieser 

a 

Abb.29la u. b. Angeborene isolierte Mitralstenose bei einem 7jahrigen Jungen (P.Si.) (operativ bestatigt). 
a Sagittalbild: Beiderseits gering verbreitertes Herz: Verstrichene Herztaille. Angedeutete Vorwiilbung des 
Pulmonalbogens. Dichte Hili. Vermehrte Lungenzeichnung. b Seitenbild: MaBige Vorwiilbung des linken 
Vorhofs in den Retrokardialraum. Verstarkte Vorwiilbung des rechten Ventrikels nach vorne und Verlangerung 

der Ausstrombahn. GroBer Tiefendurchmesser des Herzens 

fiir eine Mitralstenose charakteristischen Konfiguration des Herzens findet man Uber­
gange zu einem beiderseits stark verbreiterten Herzen (Kardiomegalie). Gelegentlich 
kann man bei wiederholter Rontgenkontrolle eine starke GroBenzunahme des Herzens 
innerhalb weniger Wochen feststellen (KJELLBERG u. Mitarb. 1959). 

Begleitende Herzanomalien andern die Konfiguration des Herzens der hamodynami­
schen Eigenart der jeweiligen Fehler entsprechend abo Wichtig ist, daB in bestimmten 
Fallen eine VergroBerung des linken Vorhofs fehlen kann (FERENCZ u. Mitarb. 1954). 

Herzkatheteruntersuchung. Da die klinischen Befunde nur in einem Teil der Falle 
die Diagnose einer Mitralstenose ermoglichen, wird man oft, besonders bei Kombination 
mit anderen Anomalien, auf spezielle Herzuntersuchungen nicht verzichten konnen. 

Bei der Herzkatheteruntersuchung ist der Nachweis eines erhohten Pulmonalcapillar­
drucks von groBter Bedeutung. Wenn ausgeschlossen werden kann, daB die Erhohung 
Folge einer Linksinsuffizienz des Herzens ist, so ergeben sich differentialdiagnostische 
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Schwierigkeiten nur noch gegenliber einem Cor triatriatum. In Zweifelsfallen kann es 
daher erforderlich werden, den Druck im linken Vorhof mittels transseptaler Katheter­
untersuchung direkt zu messen. 

Aus den bei der Herzkatheteruntersuchung entnommenen Blutproben und durch 
Indicatorverdlinnungskurven konnen Lokalisation und GroBe eines Kurzschlusses infolge 
begleitender Anomalien bestimrrit werden. 

Abb.291 b 

a 
a 

Abb. 292a u. b. Selektives Angiokardiogramm mit Kontrastmittelinjektion in die Pulmonalarterie bei einer 
angeborenen isolierten Mitralstenose (6j ahriger Junge, F. Ost.). a Sagittales La vogramm: VergroBerter kontrast­
reicher linker Vorhof. Geringe Kontrastmittelfiillung des linken Ventrikels und der Aorta. Scheinbar anomaler 

Verlauf der Aorta durch Skoliose bedingt. b Seitenbild: VergroBerung des linken Vorhofs 
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Kontrastmitteldarstellung. Am zweckmiiBigsten ist die Injektion des Kontrastmittels 
III den rechten Ventrikel oder in die Pulmonalarterie. Charakteristische Befunde der 
isolierten Mitralstenose sind die lange Verweildauer des Kontrastmittels in dem meist 
vergroBerten linken Vorhof und die verzogerte, sparliche Kontrastmittel£ullung des 
linken Ventrikels (Abb.292). Bemerkenswert ist auch, daB sich der linke Vorhof wahrend 
der Diastole (einschlieBlich der Vorhofkontraktionsphase) nur unvollstandig entleert 
(MANN HEIMER u. Mitarb. 1952). 

Die Lebenserwartung der Patienten mit angeborener Mitralstenose (isoliert oder in 
Kombination mit anderen Herzfehlern) ist erheblich eingeschrankt. Nach KEITH u. 
Mitarb. (1958) starben von 43 Patienten 44 % in den ersten 6 Lebensmonaten. 56 % 
starben im ersten, 28 % im zweiten und 14 % im dritten Lebensjahr; nur ein Patient 
wurde 18 Jahre alt. 

Di££erentialdiagnostisch ist die angeborene Mitralstenose besonders gegenuber einem 
Cor triatriatum und einer Endokardfibrose abzugrenzen. 

Behandlung. Konservative MaBnahmen sind nur bei leichteren Formen erfolgver­
sprechend. Bei den schweren Mitralstenosen verspricht nur die operative Behandlung 
langer dauernde Besserung. Bei der Indikationsstellung zur Operation muB aber beruck­
sichtigt werden, daB die Klappenveranderungen meist erheblich und eine Valvulotomie 
bzw. eine Ero££nung del' Commissuren (wie bei der erworbenen Form) praktisch nie 
durchfuhrbar sind (DAOUD u. Mitarb. HJ63). Fast immer ist daher bei del' Operation 
ein Klappenersatz erforderlich, der eventuell spater (im Laufe des Wachstums des Kindes) 
ausgewechselt werden muB (YOUNG u. ROBINSON 1964). Daraus ergibt sich, daB man 
mit der Operationsindikation sehr zuruckhaltend sein muB. 

29. Cor triatriatum 

a) Cor triatriatum sinistrum 

Bei dieser Anomalie wird der linke Vorhof durch eine Membran ganz oder partiell 
in zwei Abschnitte, einen hinteren oberen und einen vorderen unteren, unterteilt. In den 
oberen Anteil munden die Lungenvenen, wahrend der andere das linke Herzohr und das 
Mitralostium enthalt (Abb. 293). 

Die erste ausfuhrliche Beschreibung des Cor triatriatum stammt von CHURCH (1868). 
Grundlegende pathologisch-anatomische Arbeiten verdanken wir BORST (1905), PALMER 
(1930), HAGENAUER (1931), PFENNIG (1941) und LOEFFLER (1949). 

Entwic7clungsgeschichte. Die Entstehung der Vorhofseptierung ist nicht gekUirt. Wahrend BORST 
(1905) die anomale Septierung auf eine Entwicklungsstiirung des Vorhofseptums zurtickfiihrt, sind 
die meisten Autoren der Ansicht, daB die Anomalie auf einer Stiirung wahrend der "Verschmelzung" 
der gemeinsamen Pulmonalvene mit dem linken Vorhof beruht (PALMER 1930; HAGENAUER 1931; 
LOEFFLER 1949; EDWARDS u. Mitarb. 1951). 

Anatomie. Die Anatomie des Cor triatriatum ist nicht einheitlich. Verschiedene 
Varianten ergeben sich aus dem Vorliegen oder Fehlen einer O££nung zwischen den beiden 
Vorhofanteilen, aus zusatzlichen Fehlern, z. B. einem Vorhofseptumdefekt, sowie aus der 
unterschiedlichen Ansatzlinie und dem Verlauf des anomalen Septums, weiterhin aus 
Verlauf und Einmundung der Pulmonalvenen. 

Das "Ostium" zwischen den beiden Vorhofteilen betragt meist nur wenige Millimeter; 
nur selten ist es fingerdurchgangig (mehr als 10 mm). Gelegentlich finden sich Kalk­
ablagerungen im Bereich des "Ostiums". Vereinzelt kann eine O££nung uberhaupt fehlen 
(STOEBER 1908; TANNENBERG 1930). 

Das Vorhofseptum ist in etwa der Hal£te aller Falle geschlossen. Ein o££enes Foramen 
ovale verbindet etwa je zur Hal£te den rechten Vorhof entweder mit dem hinteren oberen 
oder mit dem vorderen unteren linken Vorhofanteil (KEITH u. Mitarb. 1958). Entscheidend 
hierflir ist, ob die Ansatzlinie des anomalen Septums oberhalb oder unterhalbder Fossa 
ovalis liegt. 

23* 
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Die Lungenvenen mtinden im allgemeinen getrennt oder paarig, nur selten als ge­
meinsamer Stamm in den hinteren oberen linken Vorhofanteil ein. 

Das Cor triatriatum ist nicht selten mit anderen Anomalien kombiniert: Anomalien 
der Lungenvenen (STOEBER 1908; KEITH u. Mitarb. 1958), Mitralvitien (BELCHER u. 
SOMERVILLE 1959; VINEBERG u. GIALLORETO 1956), offener Ductus arteriosus (LEWIS 
u. Mitarb. 1956), Fallotsche Tetralogie (PREISZ 1890). 

Haufigkeit. Das Cor triatriatum ist selten. Bisher wurden etwa 70 Fane verOffentlicht (BUCHS 
1966). Beide Geschlechter sind gleichermaBen betroffen. 

Pathophysiologie. Die Hamodynamik des Cor triatriatum ist je nach der vorliegenden 
anatomischen Variante unterschiedlich. Besteht kein Vorhofseptumdefekt und ist die 
Verbindung zwischen den beiden Vorhofanteilen eng, so finden sich ahnliche hamo­

Vc.s. 

Vc.i. 
Abb. 293. Schematische Darstellung der 
Kreislaufverhaltnisse bei Cor triatriatum 
sinister. V.C.8. obere Hohlvene; V.c.i. untere 
Hohlvene; A.d. rechter Vorhof; A.8. linker 
Vorhof; V.8. linker Ventrikel; V.d. rechter 
Ventrikel; Ao. Aorta; A.p. Pulmonalarterie; 
V.p.d. rechte Lungenvene; V.p.8.linke Lun­
genvene. (Aus GRossE-BRocKHoFF-LoOGEN­
SCHAEDE, Handbuch der inneren Medizin, 

Bd. IX/3, 1960) 

dynamische Bedingungen wie bei entsprechend 
schweren Mitralstenosen, d. h. eine Erhohung der 
Druckwerte von den Lungenvenen bzw. dem 0 beren 
Vorhofanteil bis zum rechten Ventrikel. Der Druck 
im vorderen unteren Vorhofanteil ist dagegen 
normal. Infolge der chronischen Lungenstauung 
kann es auch an den LungengefaBen und am 
Lungensttitzgewebe zu ahnlichen strukturellen 
Veranderungen wie bei der Mitralstenose kommen. 
In Abhangigkeit von der Weite der Verbindung 
ist das Herzzeitvolumen mehr oder weniger er­
niedrigt. Der periphere PuIs ist daher oft bemerkens­
wert flach und weich. 

1st das Cor triatriatum mit einem Vorhofseptum­
defekt, der eine Verbindung zwischen dem oberen 
linken Vorhofanteil und dem rechten Vorhof her­
stellt, kombiniert, so sind die pathophysiologischen 
Bedingungen ahnlich wie beim Lutembacher­
Syndrom. Bei einem weiten Septumdefekt braucht 
der Druck im Lungenkreislauf nicht wesentlich 
erh6ht zu sein. 

Klinik. Die Symptomatologie wird weitgehend 
durch den "Stenose"-Grad bestimmt. Weite Ver­
bindungen zwischen beiden Vorhofanteilen k6nnen 
symptomlos bleiben. Solche Patienten konnen ein 
normales Lebensalter en'eichen (GRIFFITH 1903; 

LOEFFLER 1949). Bei mittelweiten Verbindungen treten Krankheitssymptome meist erst 
nach demKleinkindesalter inForm von Herzklopfen, Dyspnoe, Lungenodem oder Hamopty­
sen auf (VINEBERGU. GIALLORETO 1956; BARRETTU. HICKlE 1957; GRADEI,u.Mitarb.1963). 
Enge Verbindungen rufen meist schon in den ersten Lebensmonaten ernstere Krankheits­
symptome hervor. 1m Vordergrund steht die Dyspnoe, die sich oft schon in Ruhe bemerk­
bar macht. Das Wachstum sistiert; es kommt zur kardialen Dystrophie, oft gepaart mit 
einer deutlichen Akrocyanose. Nicht selten sind entztindliche Erkrankungen der Respira­
tionsorgane. SchlieBlich treten Zeichen des Herzversagens mit Stauung im kleinen und 
groBen Kreislauf auf. 

Der Auskultationsbefund ist nicht sehr ergiebig. Am konstantesten ist eine Betonung 
des PulmonalklappenschluBtons. In etwa 50 % der FaIle ist mesosternal oder im 3. bis 
5. Intercostalraum links parasternal ein systolisches Gerausch zu horen. In Fallen mit 
einem Vorhofseptumdefekt und groBem Links-Rechts-KurzschluB ist, ahnlich wie bei 
isoliertem Vorhofseptumdefekt, ein frtih- bis mesosystolisches Gerausch tiber der Pulmo­
nalis zu erwarten. Ein diastolisches Gerausch tiber der Spitze ist nur vereinzelt be-



Cor triatriatum 357 

schrieben worden (BORST 1905; VINEBERG u. GIALLORETO; BARRETT u. HICKlE; GousIOS 
U. COTTON 1960). 

Das Elektrokardiogramm ist abhangig von der Druckmehrbelastung des rechten Her­
zens. Bei weiten "Ostien", die keine wesentliche Druckerhohung bewirken, kann das 
EK G weitgehend normal sein. Bei schweren Formen findet man Zeichen der Rechts­
hypertrophie, eventuell auch Schadigungszeichen. Die P-Zacke ist dabei oft iiberhOht, 
wahrend ein P-mitrale vermiBt wird. Bei einem gleichzeitigen Vorhofseptumdefekt mit 
starkerer Volumenbelastung des rechten Herzens sind die hierfiir charakteristischen 
elektrokardiographischen Veranderungen eines unvollstandigen Rechtsschenkelblocks 
- wie beim Lutembacher-Syndrom - zu erwarten. 

Rontgenbefunde. Die jeweilige Hamodynamik bei den verschiedenen anatomischen 
Formvarianten des Cor triatriatum laBt unterschiedliche rontgenologische Veranderungen 
der Herzkonfiguration und der Lungenstrombahn erwarten. Besteht kein Vorhofseptum­
defekt, so ist das Rontgenbild abhangig yom AusmaB der Lungenstauung und von der 
Druckbelastung des rechten Herzens. Bei weiten Verbindungen zwischen den beiden 
Anteilen des linken Vorhofs konnen diagnostisch verwertbare rontgenologische Befunde 
fehlen. Bei mittleren und schweren "Stenosen" ist das Herz meist mehr oder weniger 
durch GroBenzunahme des rechten Ventrikels verbreitert. Der Pulmonalbogen ist vor­
gewolbt. Die LungengefaBzeichnung ist verstarkt. Der linke Ventrikel ist klein bzw. 
normal groB. Yom typischen Mitralstenose-Herz unterscheidet sich die Konfiguration 
des Cor triatriatum durch das Fehlen eines vergroBerten, den Retrokardialraum ein­
engenden linken Vorhofs. Eine VergroBerung des oberen Anteils des linken Vorhofs ist 
allerdings von LATOUR u. Mitarb. (1958) sowie von BELCHER u. SOMERVILLE (1959) be­
schrieben worden. Bei Kombination mit einem Vorhofseptumdefekt (offene Verbindung 
zwischen dem oberen Anteil des linken Vorhofs und dem rechten Vorhof) kommt zu der 
Druckbelastung des rechten Herzens und der Lungenstrombahn noch eine Volumen­
mehrbelastung hinzu. Folge dieser Volumenmehrbelastung sind verstarkte Pulsationen 
des rechten Ventrikels und der meist weiten zentralen LungengefaBe. In solchen Fallen 
sind die rontgenologischen Befunde ahnlich wie beim isolierten Vorhofseptumdefekt bzw. 
beim Lutembacher-Syndrom. 

Herzkatheteruntersuchung. Die klinischen und rontgenologischen Befunde reichen im 
allgemeinen fiir die Erkennung eines Cor triatriatum nicht aus. Immerhin konnen sie die 
Verdachtsdiagnose erlauben und dadurch gezielt zu speziellen Untersuchungen fiihren. 

Bei der Herzkatheteruntersuchung findet man - von den Fallen mit weiten Vorhof­
verbindungen abgesehen - stets eine Druckerhohung im Lungenkreislauf und im rechten 
Ventrikel. Wichtiger als dieser Befund ist aber der Nachweis eines erhohten Pulmonal­
capillardrucks. Er beweist jedoch nur dann das Vorliegen eines Cor triatriatum, wenn im 
unteren Anteil des linken Vorhofs (transseptal oder nach Passage eines Vorhofseptum­
defekts) ein normaler Druck gemessen wird. Da das Foramen ovale aber in rund 25 % 
aller FaIle den oberen Anteil des linken Vorhofs mit dem rechten Vorhof verbindet,spricht 
ein erhohter Druck im linken Vorhof nur dann gegen ein Cor triatriatum, wenn die 
Katheterspitze yom Vorhof in den linken Ventrikel vorgefiihrt werden kann und die 
Riickzugskurve ohne Zwischenschaltung eines normal hohen Vorhofdrucks eine ventrikel­
diastolische Druckdifferenz erkennen laBt. In diesem FaIle wiirde es sich namlich um 
eine Mitralstenose handeln. 

Aus den blutgasanalytischen Bestimmungen kann auf das Vorliegen eines Vorhof­
septumdefektes oder von Lungenvenentranspositionen geschlossen und der Nachweis 
dieser zusatzlichen Anomalien bei daraufhin erfolgter gezielter Untersuchung direkt 
gefiihrt werden. 

Kontrastmitteldarstellung. Nach den bisher vorliegenden Literaturberichten diirfen 
an die Kontrastmitteluntersuchung keine zu hohen Erwartungen gekniipft werden. Beim 
Vorliegen eines groBen Vorhofseptumdefektes kann das Lavogramm infolge des starken 
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Links-Rechts-Kurzschlusses so kontrastarm sein, daB es diagnostisch nicht verwertbar 
ist (GouSIOS u. OOTTON 1960). Die Injektion des Kontrastmittels in die Pulmonalarterie 
scheint gefahrlich zu sein; so berichtet NIWAYAMA (1960) tiber einen Patienten, der nach 
Injektion des Kontrastmittels in die Pulmonalarterie gestorben ist. 

Differentialdiagnose. Das Oor triatriatum muB vor allem von einer angeborenen 
Mitralstenose und von einer Lungenvenentransposition abgegrenzt werden. Von einer 
Mitralstenose unterscheidet es sich durch den Auskultationsbefund, das fehlende P-mitrale 
im EKG und durch die fehlende VergroBerung des linken Vorhofs. Besonders schwierig 
ist die Abgrenzung des Oor triatriatum mit Vorhofseptumdefekt und Links-Rechts-Shunt 
von Angiokardiopathien, die ebenfalls mit einer Beimischung arterialisierten Blutes zum 
venosen Blut des rechten Vorhofs einhergehen. Hier kommen ein Lutembacher-Syndrom 
sowie partielle oder komplette Lungenvenentranspositionen in Betracht. Auch der Nach­
weis eines erhohten Pulmonalcapillardrucks ist dabei nicht beweisend fUr das Oor 
triatriatum. 

So berichten KEITH u. Mitarb. (1958) tiber einen Patienten, bei dem wegen eines erhohten 
Pulmonalcapillardrucks und gleichzeitig bestehendem Links-Rechts-Shunt die Diagnose eines Cor 
triatriatum mit partieller Lungenvenentransposition gestellt wurde. Die Operation ergab jedoch 
keinen geteilten linken Vorhof. Sie zeigte vielmehr, daB die Lungenvenen in einen gemeinsamen 
retrokardial liegenden GefaBstamm einmtindeten, del' durch je ein enges Ostium von 3 mm Durch­
messer mit beiden VorhOfen verbunden war. 

Die Lebenserwartung der Patienten mit einem Oor triatriatum ist abhangig von der 
Weite der Verbindung zwischen den beiden Vorhofanteilen. Patienten mit einem weiten 
"Ostium" (mehr als 7 mm Durchmesser) konnen das Erwachsenenalter erreichen. Meist 
ist das "Ostium" aber klein. KEITH u. Mitarb. (1958) fanden in 60% der Falle eine 
Ostiumweite von nur 3 mm. Diese Patienten starben fast alle bereits in den ersten 
Lebenswochen. 

Die kausale chirurgische Behandlung ist angezeigt, sobald die Diagnose oder die 
dringende Verdachtsdiagnose gestellt ist. Die meisten der bisher operierten Falle wurden 
unter der Verdachtsdiagnose einer angeborenen Mitralstenose operiert. 1m letzten Jahr­
zehnt sind mehrere Berichte tiber erfolgreiche operative Behandlungen durch Resektion 
der Trennwand oder Erweiterung des "Ostiums" veroffentlicht worden (VINEBERG u. 
GIALLORETO 1954; LEWIS u. Mitarb. 1956; BARRETT u. HICKlE 1957; BELCHER u. 
SOMERVILLE 1959; SOULIE u. Mitarb. 1966). 

b) Cor triatriatum dextrum 

In Analogie zum Oortriatriatum sinistrum, kann auch der rechte Vorhof durch eine Mem­
bran in zwei Teile, einen oberen mit Einmtindung der oberen Hohlvene und einen unteren 
mit Einmtindung der unteren Hohlvene unterteilt sein. Mitunter teilt eine Langsmembran 
den rechten Vorhof in einen hinteren lateralen und einen vorderen medial en Anteil 
(STERNBERG 1913; ZIMMERMANN 1933; GOMBERT 1933; DUBIN u. Mitarb. 1944; 
KJELLBERG u. Mitarb. 1955). In beiden Fallen handelt es sich urn ein Oor triatriatum 
dextrum. In den hinteren Anteil mtinden dann beide Hohlvenen, wahrend der vordere 
Teil den Ooronarvenensinus und das Tricuspidalostium enthalt. 

Die Entslehung des zusatzlichen Langsseptums wird von GOMBERT (1933) auf eine UberschuB­
bildung del' rechten unteren Sinusklappe und ihre Verschmelzung mit dem rudimentaren Septum 
secundum zurtickgeftihrt. 

Die Offnung zwischen beiden Vorhofanteilen ist im allgemeinen relativ weit, so daB 
die hamodynamischen Rtickwirkungen nur gering sind und klinische Symptome fehlen. 
Bei kleinen Offnungen sind Druckerhohungen im hinteren Vorhofanteil mit Stauung in 
den Hohlvenen und deren ZufluBgebiet zu erwarten. 1m Gegensatz zu den Symptom en 
der "Rechtsinsuffizienz" zeigt das Herz keine Fehlerkonfiguration. Besteht ein Vorhof­
septumdefekt zwischen dem hinteren Vorhofanteil und dem linken Vorhof, so kommt es bei 
einem kleinen "Ostium" zu einem Rechts-Links-Shunt mit Oyanose. Die Abb. 294a und b 
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a 

Abb.294a-d. Cor triatriatum dextrum mit Vorhofseptumdefekt und Rechts-Links-Shunt bei einem 16jahrigen 
Patienten (H.D.Rii.). a Sagittales Nativbild: verhaltnismaBig kleines Herz. Verbreiterung des GefaBbandes 
nach rechts. Relativ geringe LungengefaBzeichnung. b Seitenbild: geringe Tiefenausdehnung des Herzens. 
Herzhinterraum nicht eingeengt. c Schema des Operationssitus. Fa. Foramen ovale; a oberer Anteil des 
Septums mit kleiner schlitzformiger Offnung; b unterer Anteil des Septums. Das eigentliche Ostium Iiegt 
zwischen den beiden Septumanteilen;Tr Tricuspidalostium. d Seitliches Kardiogramm nach Kontrastmittel­
injektion ill den hinteren Anteil des rechtell Vorhofs. Man erkennt drei Vorhofe, und zwar: x hinterer Anteil 

des rechten Vorhofs; xx vorderer Anteil des rechten Vorhofs; xxx linker Vorhof. 
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zeigen Rontgenbilder eines 16jahrigen Patienten mit einem Cor triatriatum dextrum, 
engem "Ostium" und Rechts-Links-Shunt zwischen dem hinteren Vorhofanteil, in den 
die beiden Hohlvenen einmiinden, und dem linken Vorhof (Abb. 294c). Der Patient war 

Abb.294c Abb.294d 

b 

Abb.295a u. b. Angeborene Mitralinsuffizienz bei einem 6jahrigen Jungen (S.Wa.). Klinisch: Zeichen der 
Herzinsuffizienz. a Sagittalbild: beiderseits verbreitertes Herz; breites GefaBband. Vermehrte Hilus· und 
Lungenzeichnung. b Seitenbild: das Herz ragt bis in den Wirbelsaulenschatten. Kontrastmittelgefiillter Oeso· 

phagus in Hohe des linken Vorhofs und der linken Kammer nach hinten verdrangt 
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von Geburt an cyanotisch. Ein pathologischer Auskultationsbefund bestand nicht. 1m 
Elektrokardiogramm fand sich ein Linkstyp. 

Die Diagnose wurde erst bei der Operation gestellt, die unter der Annahme einer 
Tricuspidalstenose mit Vorhofseptumdefekt durchgefiihrt wurde. 

Retrospektiv laBt sich die Septierung des rechten Vorhofs im Angiokardiogramm 
erkennen (Abb. 294d). 

30. Mitralinsuffizienz 
Mitteilungen tiber eine angeborene Mitralinsuffizienz sind sparlich. Meist tritt dieser 

Herzfehler zusammen mit anderen angeborenen Anomalien des Herzens auf; nur ver­
einzelt kommt er isoliert vor. 

Kombiniert mit anderen angeborenen Herzfehlern tritt eine Mitralinsuffizienz beim 
Vorhofseptumdefekt yom Foramen primum-Typ (Canalis atrioventricularis communis 
partialis) relativ haufig auf (s. dort). Von HELMHOLZ u. Mitarb. (1956) sowie ANDERSON 
u. Mitarb. (1957) wurde eine angeborene Mitralinsuffizienz zusammen mit einer korri­
gierten Transposition der groBen GefaBe (vgl. S. 211f.) beobachtet. Ein zusatzIicherVen­
trikelseptumdefekt ist ebenfalls moglich. 

Die SchluBunfahigkeit der Mitralklappe kann erheblich sein. Ferner kann die Klappe 
eine komplexe MiJ3bildung aufweisen, vergleichbar den Veranderungen der Tricuspidal­
klappe beim Ebstein-Syndrom. SchlieBlich konnen kurze gedrungene Chordeae tendineae 
des hinteren bzw. septalen Segels die Funktionsstorung der Klappe bedingen (BECU u. 
Mitarb., 1955). Kombiniert mit einem Ductus arteriosus apertus wurde von LINDE und 
ADAMS (1959) eine Mitralklappeninsuffizienz bei drei Patienten festgestellt. Als Ursache 
nahmen die Autoren das Ubergreifen einer Endokardfibrose auf die Klappe an. AuBer 
mit einem Ductus arteriosus und einer korrigierten Transposition fanden TALNER, STERN 
und SLOAN (1961) dreimal gleichzeitig eine Aortenisthmusstenose, wobei aber die Mitral­
insuffizienz jeweils im Vordergrund des klinischen Bildes stand. 

Eine isolierte Klappeninsuffizienz der Mitralis als angeborene Anomalie beobachteten 
SEMANS und TAUSSIG (1938), PRIOR (1953), KJELLBERG u. Mitarb. (1954) sowie TAL­
NER u. Mitarb. (1961). 

Pathologisch-anatomisch wurden als Ursache der Klappenanomalie von EDWARDS 
und BURCHELL (1958) Strukturveranderungen der Klappenblatter und Veranderungen 
der Chordae tendineae festgestellt. Eine gedoppelte Mitralklappenoffnung ist in der 
Regel ein funktionell unbedeutender Befund (PRIOR 1953). Bei einem 45jahrigen Pa­
tienten von EDWARDS und BURCHELL (1958) war jedoch gleichzeitig eine SchluBunfahig­
keit der Klappe vorhanden. 

Die klinische Diagnose der angeborenen Klappenanomalie sttitzt sich auf die Fest­
stellung des typischen Auskultationsbefundes in den ersten Lebensjahren bei Fehlen 
einer rheumatischen Anamnese. Dartiber hinaus wurden Wachstumsstorungen und 
Leistungsunfahigkeit beobachtet. 

Das Elektrokardiogramm zeigt bei der isolierten angeborenen Mitralinsuffizienz die 
Zeichen der Linkshypertrophie sowie ein P-mitrale. 

Rontgenbefunde. Die rontgenologischen Kriterien entsprechen denen, die man auch 
bei der Mitralinsuffizienz rheumatischer Atiologie findet. Das Herz ist nach beiden Seiten 
verbreitert (Abb. 295a). Der linke Vorhof kann rechts randstandig werden und hier eine 
Doppelkontur bilden. Auf dem Seitenbild wolben sich der vergroBerte linke Vorhof und 
linke Ventrikel in den Retrokardialraum vor. 1m Oesophagogramm erscheint der Oeso­
phagus nach hinten verdrangt (Abb. 295b). Hilus- und Lungenzeichnung sind vermehrt. 

Herzkatheteruntersuchungen des rechten und linken Herzens (TALNER u. Mitarb. 
1961) zeigen die ftir den Klappenfehler charakteristischen Veranderungen der registrier­
ten Druckkurven. 



362 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefaBfehler 

Kontrastmitteldarstellung. Das venose Angiokardiogramm (TALNER u. Mitarb. 1961) 
laBt manchmal eine monstrose VergroBerung des linken Vorhofs erkennen, der die linke 
Pulmonalarterie nach cranial verlagert. 

Erfolgt die Kontrastmittelinjektion in die linke Kammer, so wird die Regurgitation 
des Kontrastmittels in den linken Vorhof sichtbar. Dann sind aus der Dichte des Kon­
trastes im linken Vorhof gewisse Rtickschltisse auf den Schweregrad des Klappenfehlers 
moglich. 

31. Fehlabgang einer Coronararterie 
Die angeborenen Anomalien der Coronararterien werden von EDWARDS (1958) in 

drei Gruppen unterteilt. Bei der ersten Gruppe handelt es sich urn ungewohnliche Ab­
gange der Coronararterien von der Aorta (z.B. nur eine Coronararterie) oder urn anomale 
Verlaufsformen; funktionell und klinisch hat diese Gruppe nur geringe Bedeutung. Zur 
zweiten Gruppe gehoren die seltenen Formen, bei denen es infolge gleichzeitiger Herz­
und GefaBmiBbildungen zu ungewohnlichen CoronargefaBverlaufen oder abnormer Blut­
versorgung des Herzmuskels kommt. Die dritte Gruppe umfaBt CoronargefaBanomalien 
mit besonderer klinischer Bedeutung. Hierzu zahlen die Verbindungen einer Coronar­
arterie mit Coronarvenen oder den verschiedenen Herzkammern, die bereits besprochen 
wurden (vgl. S.137ff.). Eine besondere Form ist der Ursprung einer Coronararterie aus der 
Pulmonalarterie. 

Von anatomischel' Seite wurde die GefaBanomalie erstmals von ABRIKOSOFF (1911) beschrieben. 
Die erste klinische Mitteilung erfolgte durch BLAND-WHITE und GARLAND (1933), dahel' auch "Bland­
White- Garland -Syndrom" genannt. 

Haufigkeit. Meist ist die linke Coronararterie betroffen. KEITH (1959) nimmt an, daB dies einmal 
unter 300000 Geburten vorkommt. Del' Fehlabgang del' rechten Coronararterie aus del' Pulmonal­
arterie ist noch viel [nach EDWARDS (1960) 10mal] seltener. Ausnahmsweise konnen auch beide 
Coronarartel'ien aus del' Pulmonalal'terie entspringen. Nach einer Zusammenstellung von NADAS 
u. Mitarb. (1964) wurde bis 1964 tiber 75 FaIle eines Fehlabgangs del' linken Coronarartel'ie aus del' 
Pulmonalarterie berichtet. 

Anatomie. Die linke Coronararterie entspringt aus einem Klappensinus der Pulmonal­
arterie, wahrend die rechte Coronararterie normal von der Aorta abgeht. Weiterer Verlauf 
und Aufteilung der linken Coronararterie unterscheiden sich nicht von dem bei normalem 
Ursprung. Die rechte Coronararterie ist meist erheblich erweitert und steht tiber oft 
weite Anastomosen mit der linken Coronararterie in Verbindung. Das Myokard des linken 
Ventrikels kann dtinnwandig und dilatiert sein. Alte Infarktbezirke und frischeNekrosen 
werden angetroffen. Vereinzelt kann der linke Ventrikel im Infarktbezirk rupturieren 
(McKINLEY u. Mitarb. 1951). 

Pathophysiologie. Die Hamodynamik ist bei Fehlabgang einer Coronararterie von der 
Pulmonalarterie weitgehend davon abhangig, ob beide Coronararterien durch weite 
Anastomosen miteinander verbunden sind. In einem solchen Fall wird die aus der 
Pulmonalarterie entspringende Coronararterie "retrograd" durchblutet; das aus der Aorta 
in die normal entspringende Coronararterie einstromende Blut erreicht tiber die Ana­
stomosen die andere Coronararterie und mit ihr die Pulmonalarterie. Funktionell besteht 
also ein "arterio-venoser" KurzschluB. Seine Folgen sind eine von der GroBe des Shunts 
abhangige Volumenmehrbelastung des linken Ventrikels und eine Beimischung arteriali­
sierten Blutes zum venosen Blut der Pulmonalarterie. Das im Versorgungsgebiet der 
anomal entspringenden Coronararterie liegende Myokard wird, besonders wenn die linke 
Coronararterie aus der Pulmonalarterie entspringt, unzureichend durchblutet, so daB es 
zu Myokardhypotrophie, zu Endo- und Myokardfibrose sowie zu anderen Ischamiefolgen 
kommen kann. Die schlechte Versorgung des Myokards (trotz reichlicher Anastomosen 
zwischen den Coronararterien) wird mit dem verstarkten Druckgefalle zur Pulmonal­
arterie hin und dem niedrigen Perfusionsdruck in der "anomalen" Coronararterie erklart. 

Bestehen zwischen den Coronararterien keine ausreichend weiten Anastomosen, so 
wird die falsch entspringende Coronararterie von der Pulmonalarterie, d. h. mit venosem 
Blut versorgt. Das ist besonders in den ersten Lebenstagen der Fall, solange der Druck 
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im Lungenkreislauf noch nicht auf "normale" Werte abgesunken ist. Zu dieser Zeit ist 
das von der "anomalen" Coronararterie versorgte Myokard besonders gefahrdet . Das 
Schicksal solcher Kinder hangt offenbar sehr von der Schnelligkeit der Anastomosen­
bildung abo 

Klinik. Die fetalen Zirkulationsbedingungen machen verstandlich, daB die Kinder 
"gesund" geboren werden und in den ersten Lebenstagen meist unauffallig sind. Die 
weitere Symptomatologie ist dann abhangig von dem im pathophysiologischen Teil be­
sprochenen AusmaB der Anastomosenbildung und der Versorgung des Myokards durch 
die "anomale" Coronararterie. 

Abb. 296 a u. b. Fehlabgang der linken Coronararterie von der Pulmonalarterie bei einer 9jahrigen Patientin 
(V.Le.). a Sagittalbild: normale HerzgriiJ3e. Geringe Vorwiilbung des Pulmonalbogens. MaJ3ig verstarkte Hilus· 

und Lungengefal3zeichnung. b Retrokardialraum nicht eingeengt 

In ungiinstigen Fallen - d. h. in der Mehrzahl der Beobachtungen - ist die Ent­
wicklung der Kinder schlecht. Neben rascher Ermiidbarkeit kann man oft Symptome 
beobachten, die auf pectanginose Schmerzen schlieBen lassen. Der Auskultationsbefund 
hilft diagnostisch selten weiter. Oft fehlt ein pathologisches Gerausch, in anderen Fallen 
hort man links vom Sternum ein leises systolisches Gerausch. 

GroBte Bedeutung hat das Elektrokardiogramm, das in vielen Fallen die Diagnose der 
GefaBanomalie erlaubt. Typisch sind eine deutliche Q-Zacke und negative T -Zacken in 
den Ableitungen I, AVL und linksthorakal. Oft findet sich ein hoher Abgang von ST 
in den linksthorakalen Ableitungen (KEITH 1949 ; MURRAY 1963; BEUREN und HOFF­
MEISTER 1963 u.a.). 

1m Gegensatz zu diesen ungiinstigen Verlaufsformen gibt es eine Reihe von Fallen 
mit ungestorter Entwicklung. Bei der Auskultation findet sich dann oft ein mehr oder 
weniger kontinuierliches systolisch-diastolisches Gerausch, das einen offen en Ductus 
arteriosus vortauschen kann. 

1m Elektrokardiogramm dieser Patienten werden die oben beschriebenen charakteristi­
schen Veranderungen vermiBt (zwei eigene Beobachtungen) oder sie sind nur gering aus­
gepragt (KAUNITZ 1947; ALEXANDER und GRIFFITH 1956; HAUCH, NITSCHKE und 
BIRCKS 1965). 
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Rontgenbefunde. GroBe und Konfiguration des Herzens sind beim Fehlabgang der 
linken Ooronararterie von der Pulmonalarterie nicht einheitlich. Es gibt alle Ubergange 
von praktisch normaler GroBe und Form bis zum allseits stark vergroBerten Herzen. 
Das groBe Herz findet sich vorwiegend bei Kindern, die schon in den ersten Lebens­
wochen ernste Allgemeinsymptome aufweisen. Die VergroBerung betrifft in erster Linie 
den linken Ventrikel. Bei Untersuchung im linken vorderen (II.) schragen Durchmesser 
ladt das Herz weit nach hinten aus, so daB der hintere Herzrand den Wirbelsaulen­
schatten deutlich iiberragen kann. Findet man bei der Durchleuchtung in dieser Pro-

Abb.297. Thorakale Aortographie. Injektion des Kontrastmittels in die Aortenwurzel. Fehlabgang der linken 
Coronararterie von der linken Pulmonalarterie bei einer 23jahrigen Patientin (H.Rii.). Sagittales Coronaro­
gramm: Stark erweiterte und geschlangelte rechte und linke Coronararterie mit deutlichen Anastomosen 

zwischen beiden Gefa3en. Kontrastmitteliibertritt in die Pulmonalarterie 

jektion eine auffallende Diskrepanz zwischen geringen Pulsationen im Bereich des linken 
und deutlichen Pulsationen des rechten Ventrikels, so kann dieser Befund als diagnosti­
scher Hinweis auf die GefaBanomalie gewertet werden. 

Bei Patienten mit ausreichenden Anastomosen zwischen beiden Ooronararterien und 
guter Durchblutung des linken Ventrikels kann das Herz normale Form und GroBe haben. 
Meist laBt sich aber auch bei diesen Patienten - entsprechend der GroBe des "arterio­
venosen" Kurzschlusses - eine geringe bis maBige VergroBerung des linken Ventrikels 
und Vorhofs feststellen. Infolge VergroBerung des Lungenzirkulationsvolumens ist der 
Pulmonalbogen im allgemeinen prominent, und die LungengefaBzeichnung ist verstarkt 
(Abb.296). 

Herzkatheteruntersuchung. Direkte Hinweise auf das Vorliegen einer aus der Pulmonal­
arterie entspringenden Ooronararterie sind nicht zu erwarten. Bei weiten Anastomosen 
zwischen der linken und rechten Ooronararterie und einem groBeren KurzschluB lassen 
die Blutgasanalysen eine Beimischung arterialisierten Blutes zum venosen Blut der 
Pulmonalarterie erkennen. Gelingt es in derartigen Fallen nicht, einen Ductus direkt zu 
sondieren, so sind weitere Untersuchungen zur Klarung und Lokalisation des arteriellen 
Kurzschlusses erforderlich. 
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Sind weite Anastomosen nicht ausgebildet und ist eine Beimischung arteriellen Elutes 
zur Pulmonalarterie nicht faBbar, so sind durch die Herzkatheteruntersuchung keine 
diagnostisch verwertbaren Befunde zu erwarten. 

Abb. 298a u. b. Intraveniise gezielte Kontrastmittelinjektion in die Pulmonalarterie bei Fehlabgang der linken 
Coronararterie aus der Pulmonalarterie (gleiche Patientin wie Abb. 296). a Sagittales Lavogramm: weite rechte 
Coronararterie. DeutlicheAnastomosen. Weite linke Coronararterie. Kontrastmittelfiillung der Pulmonalarterie. 

b Seitenbild 

Abb.299. Postoperative Coronarographie bei der Patientin der Abb. 297: Lumen der rechten Coronararterie 
und der Anastomosen gegeniiber praoperativ verringert 
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Kontrastmitteldarstellung. Die Kontrastmitteldarstellung ist die meist entscheidende 
Untersuchungsmethode. Bei weiten Anastomosen zwischen beiden Coronararterien und 
groBem KurzschluB kann die GefaBanomalie durch gezielte Kontrastmittelinjektion 
sowohl in die Pulmonalarterie als auch in die Aortenwurzel dargestellt werden. Die 
kontrastreichere Darstellung der GefaBanomalie gelingt allerdings im allgemeinen bei 
Injektion in die Aortenwurzel. 1m Beispiel der Abb. 297 erkennt man eine stark erweiterte 
rechte Coronararterie, weite Anastomosen, eine weite und geschlangelt verlaufende linke 
Coronararterie und eine Kontrastmittelfiillung der Pulmonalarterie. DaB aber auch die 
gezielte Injektion von Kontrastmittel in die Pulmonalarterie fiir die Diagnose der GefaB­
anomalie ausreichen kann, zeigen die Abb. 298 bei einem 9jahrigen Madchen mit Fehl­
abgang der linken Coronararterie von der Pulmonalarterie. 

Bei fehlenden Anastomosen zwischen der rechten und linken Coronararterie kann die 
Kontrastmitteluntersuchung im Stich lassen. 

Vereinzelt ist eine Fiillung der linken Coronararterie aus der A. pulmonalis angio­
kardiographisch beobachtet worden (TAUSSIG 1958). Bei einem groBen Herzen erlaubt 
der Nachweis der Diinnwandigkeit des linken Ventrikels eine Abgrenzung von anderen 
Anomalien, die ebenfalls mit einer VergroBerung des linken Ventrikels einhergehen, wie 
z. B. Endokardfibrose und Glykogenspeicherkrankheit. 

Prognose. Die Lebensaussichten der Kinder, die bereits in den ersten Lebensmonaten 
auf die GefaBanomalie hinweisende Symptome erkennen lassen, sind auBerordentlich 
schlecht; sie sterben fast aIle im Laufe des ersten Lebensjahres. Die relativ kleine Gruppe 
von Patienten ohne Symptome in den ersten Lebensmonaten (etwa 10 % aller Patienten) 
hat eine wesentlich giinstigere Prognose. Die durchschnittliche Lebensdauer von 14 Pa­
tienten dieser Gruppe lag bei 35 Jahren (GEORGE und KNOWLAN 1959). 

Behandlung. Die konservative Behandlung ist letztlich ohne Erfolg. In zahlreichen 
Fallen ist eine operative Behandlung angezeigt und moglich. Ziel der operativen Behand­
lung ist, durch die Unterbindung der fehlabgehenden Coronararterie nahe der Pulmonal­
arterie vermehrt sauerstoffreiches Blut dem Myokard zuzufiihren. Das Ergebnis der 
Operation ist in weitem MaBe von funktionstiichtigen Anastomosen abhangig. Fehlen 
ausreichende Anastomosen zwischen den beiden Coronararterien oder wird intraoperativ 
venoses Blut in der anomalen Coronararterie festgestellt, so ist deren Unterbindung nicht 
angezeigt (NADAS u. Mitarb. 1934). 

Ais postoperative Anderung des Bejundes zeigt Abb. 299 eine deutliche Kaliberabnahme 
der rechten Coronararterie und der Anastomosen mit der linken Coronararterie. Ein 
Kontrastmitteliibertritt in die Pulmonalarterie erfolgt natiirlich postoperativ nicht mehr. 

32. Lageanomalien des Herzens 
Eine angeborene Lageanomalie des Herzens liegt vor, wenn seine normalerweise von 

rechts oben nach links unten verlaufende Langsachse verandert ist oder wenn das Herz 
an der Inversion der iibrigen Organe nicht teilnimmt und eine normale Lage beibehalt. 
Man unterscheidet daher: 

a) Dextrokardie, 
b) Mesokardie, 
c) Lavokardie. 
Lageanderungen des Herzens als Folge auBerer Ursachen durch Zugwirkung oder 

Verdrangung gehoren nicht in diese Gruppen. Sie werden daher nur so weit erwahnt, als 
sie differentialdiagnostisch von Bedeutung sind. 

a) Dextrokardie 

Zur Dextrokardie werden die Lageanomalien gezahlt, bei denen der groBte Teil des 
Herzens in der rechten Thoraxhalfte liegt. Die Langsachse verlauft von links oben nach 
rechts unten. Die Herzspitze ist nach rechts gerichtet. 
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Die Dextrokardie ist die weitaus haufigste Form der angeborenen Lageanomalien des 
Herzens. 

Einzelberichte tiber einen Situs inversus totalis liegen bereits aus dem 17. J ahrhundert vor 
(PETRUS SERVIUS 1643; RIOLAN 1649). Nach der Entdeckung der Perkussion und Auskultation im 
19. Jahrhundert wurde die klinische Diagnose eines Situs inversus haufiger gestellt. Das erste Rontgen­
bUd einer Dextrokardie verOffentlichte VEHSEMEYER (1897), wahrend der rontgenologische Nachweis 
eines Situs inversus totalis BURGHARDT (1897) gelang. 

Die ersten elektrokardiographischen Aufzeichnungen bei einer Dextrokardie wurden von WALLER 
(1889) und NICOLAI (1911) verOffentlicht. Angiokardiographische Untersuchungen zur Klarung von 
Lageanomalien wurden 1942 erstmals von STEINBERG, GRISHMAN und SUSSMAN durchgefiihrt. 

Abb.300a-c. Schematische Darstellung der Lage der Herzkammern bei Dextrokardie. a Normales Herz. 
b Spiegelbilddextrokardie. c Dextroversion. (Aus GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN, SCHAEDE 1960) 

Eine zusammenfassende Darstellung der totalen Inversion erfolgte 1883 durch KUCHENMEISTER, 
wahrend die Beitrage von PALTAUF (1901), NAGEL (1909), MANDELSTAMM und REIN BERG (1928), 
ROSLER (1930) sowie LICHTMAN (1931) sich besonders urn eine Klarung und Vereinheitlichung der 
zum Teil unterschiedlichen Nomenklaturen und Einteilungen der Dextrokardieformen bemtihten. 

Eine ausftihrliche historische Darstellung der Dextrokardieforschung erfolgte vor wenigen Jahren 
durch SCHMIDT und KORTH (1954), auf die an dieser Stelle besonders verwiesen sein solI. 

Nach MANDELSTAMM und REINBERG (1928) werden die angeborenen Dextrokardien, 
unabhangig davon, ob sie isoliert oder in Verbindung mit zusatzlichen Anomalien vor­
kommen, in zwei Hauptformen unterteilt (Abb. 300): 

a) Spiegelbilddextrokardie, 
b) Dextroversion (Dextrotorsion, Dextrorotation). 
Die Spiegelbilddextrokardie kann zusammen mit einem Situs inversus totalis bzw. par­

tialis oder isoliert, d. h. ohne Inversion anderer Organe, auftreten. 
Bei der Dextroversion unterscheiden SCHMIDT und KORTH (1954) die echte, die 

"larvierte" und die unvollstandige Form. 

IX) Spiegelbilddextrokardie 

Bei der Spiegelbilddextrokardie erscheint das Herz so, wie man es beim Situs solitus 
im Spiegel sieht. Demnach munden die Hohlvenen in den links gelegenen venosen Vorhof, 
wahrend der arterielle Vorhof auf der rechten Seite liegt (vgl.Abb.300b). Die venose 
Kammer liegt vorne, die arterielle rechts und hinten. Die Pulmonalarterie liegt vor der 
Aorta und zieht vor dieser nach rechts. Der Aortenbogen verlauft uber den rechten 
Bronchus, die Aorta descendens rechts von der Wirbelsaule. 
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(X(X) Spiegelbilddextrokardie mit Situs inversus 

In der groBen Mehrzahl der FaIle ist die Spiegelbilddextrokardie kombiniert mit einem 
Situs inversus totalis, d. h. aIle thorakalen und abdominellen Organe sind invertiert, so 
daB z. B. die rechte Lunge zweilappig ist und die Leber auf der linken Seite liegt. Der 
Nachweis eines vollstandigen Situs inversus macht allerdings groBe Schwierigkeiten, 
weil die Abgrenzung von einem Situs inversus partialis klinisch nicht streng durchfuhrbar 
ist. So fand TAUSSIG (1926) in zwei Fallen mit spiegelbildlicher Anlage der Eingeweide, 
daB die oberflachlichen Herzmuskelfasern nicht spiegelbildlich zur Norm angelegt waren. 

Fur klinische Belange erweist sich aber die Bezugnahme auf die Lage der Bauch­
eingeweide als ausreichend. Wenn auch die viscerale Inversion im allgemeinen eine totale 
ist, so muB doch berucksichtigt werden, daB von der spiegelbildlichen Lage einzelner 
Organe bis zum vollstandigen Situs inversus aIle Ubergange vorkommen und daB selbst 
ein einzelnes Organ spiegelbildlich angeordnet sein kann. So sind wiederholt isolierte 
Inversionen der Leber beschrieben worden (RISEL 1909; PERNKOPF 1926). Unter Be­
rucksichtigung dieser nicht streng durchfuhrbaren Trennung ist der totale Situs inversus 
nach KEGEL (1925) etwa viermal so haufig wie der partielle. 

Haufigkeit. Die Angaben libel' die Haufigkeit des Situs inversus totalis schwanken betrachtlich. 
SCHMIDT und KORTH (1954) fanden bei Auswertung groBerer Statistiken von mehreren Autoren 
(ADAMS und CHURCHILL 1937; GUENTHER 1923; PAVLITZEK 1952 u.a.) eine Haufigkeit des Situs 
inversus totalis von 0,015%. In einer eigenen Untersuchungsserie stellten die Autoren unter 48000 
Schirmbildern eine Haufigkeit von 1: 8000 (0,0125 %) fest. Sie vermerken aber, daB diese Zahl nicht 
dem wirklichen Durchschnittswert entspreche und wahrscheinlich zu niedrig liege, weil die Schirm· 
bilduntersuchungen Werktatige umfaBten und Menschen mit "Herzfehlern" in einem Arbeitsbetrieb 
natiirlich keine Aufnahme finden. 

Einheitlicher als die Zahlenangaben klinischer Statistiken sind die von Obduktionsstatistiken. 
Bei Berlicksichtigung der Untersuchungsergebnisse von GUENTHER (1923), LE WALD (1925), CLEVE· 
LAND (1926) sowie GALL und WOOLF (1934) errechneten SCHMIDT und KORTH eine Durchschnittszahl 
von 0,016%. 

Das mannliche Geschlecht scheint haufiger betroffen zu sein als das weibliche. GUTTMANN (1876) 
gibt das Verhaltnis mit 2,5:1 an, GRUBER (1865) mit 2,6:1, KUCHENMEISTER (1883) mit 2,0:1. 

Familienuntersuchungen haben ein gehauftes familiares Auftreten von Situs inversus totalis 
ergeben. COCKAYNE (1938) vermutet einen recessiven Erbgang. Bei Untersuchungen der Familien mit 
Situs inversus fand dieser Autor in 11 % eine Verwandtenehe (Verwandte 1. Grades). Nach LEININGER 
und GIBSON (1950) tritt der Situs inversus totalis in etwa 10 % aller Falle familiar auf. 

Pathophysiologie. Bei der Spiegelbilddextrokardie mit Situs inversus totalis oder 
partialis (ohne zusatzliche Herzanomalie) liegt eine Starung der Hamodynamik nicht vor. 

Klinik. Die Dextrokardie kann im allgemeinen durch die physikalischen Unter­
suchungen erkannt werden. Wichtige Zeichen sind der Nachweis des HerzspitzenstoBes 
und der Herztane rechts yom Sternum. Findet man dazu noch die Leber links und die 
Magenblase rechts im Oberbauch, so kann die Diagnose eines Situs inversus totalis schon 
als weitgehend gesichert gelten. 

Dem Elektrokardiogramm kommt fur die Erkennung und die Differenzierung der ver­
schiedenen Dextrokardieformen groBe Bedeutung zu. Bei der unkomplizierten Spiegel­
bilddextrokardie sind die P- und T-Zacken in Ableitung I und in AVL negativ, in AVR 
positiv. Die Umkehr der P-Zacke in Ableitung I bei der Spiegelbilddextrokardie ist aus 
der Inversion der VorhOfe und damit aus der Verlagerung des Sinusknotens auf die linke 
Seite zu erklaren. Aus der spiegelbildlichen Anlage der Kammern erklart sich in analoger 
Weise die Umkehr der R- und T-Zacken in Ableitung 1. So wichtig der Nachweis der 
negativen P-Zacke in Ableitung I fiir die Erkennung der Spiegelbilddextrokardie auch 
ist, so kann er doch nach Mitteilungen in den letzten Jahren von ZUCKERMANN und 
RINGLEBEN (1956), BURGEMEISTER (1956), EFFERT (1958) und von KEITH u. Mitarb. 
(1958) nicht als pathognomonisch betrachtet werden, da bei sicher nachgewiesener 
Inversion der Vorhafe gelegentlich auch ein positives P in Ableitung I registriert wurde. 
Auch die charakteristischen Veranderungen im Brustwand-Elektrokardiogramm lassen 
sich ohne weiteres aus der Lageanomalie des Herzens mit entsprechenden Veranderungen 
der Vektoren erklaren. 
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Rontgenbefunde. Das Rontgenbild der unkomplizierten Spiegelbilddextrokardie bietet 
keine Schwierigkeiten (Abb. 301). Es entspricht einem von der Riickseite her betrachteten 
R6ntgenfilm bei Situs solitus. Das Zwerchfell steht rechts tiefer als links. Dieser Befund 
ist nicht darauf zurtickzufUhren, daB die Leber links liegt. Auch im FaIle einer Dextro­
kardie mit Rechtslage der Leber steht das rechte ZwerchfeIl tiefer oder es befindet sich 
mit dem linken auf gleicher H6he. Grundsatzlich gilt, daB das Zwerchfell dort tiefer 
steht, wo die Hauptmasse des Herzens liegt - unabhangig von der Lage der Leber -
(ZDANSKY 1949). BURGE MEISTER (1956) fand allerdings in Abweichung von dieser Regel 
bei drei von acht Patienten mit Dextrokardie das Zwerchfell rechts h6her stehend als 
links. Bei der Dextroposition steht naturgemaB das Zwerchfell wie beim Situs solitus auf 
der rechten Seite h6her, sofern es nicht durch sekundare Einfltisse verlagert ist. 

Abb.301. Spiegelbilddextrokardie mit Situs inversus totalis (ohne sonstige Herzanomalien) bei einem 41 jahrigen 
Patienten (J.Ba.). Leber links, Magenblase rechts 

Dem Radiologen ist verstandlicherweise die Rechtslage der Magenblase das zunachst 
wichtigste Symptom fUr die Beurteilung der Lage der Abdominalorgane. Durch eine 
Kontrastmitteldarstellung des Magen-Darmtraktes k6nnen dieser Befund erhartet und 
weitere Aufschltisse tiber die Lage der Abdominalorgane gewonnen werden. 

Der Aortenbogen liegt in der Regel rechts, ebenso die descendierende thorakale Aorta. 
Nur vereinzelt ist ein linksgelegener Aortenbogen bei einem Situs inversus beschrieben 
worden (TAUSSIG 1947). 

Die Diagnose einer unkomplizierten Spiegelbilddextrokardie im Rahmen eines Situs 
inversus totalis oder partialis ist im allgemeinen durch die tiblichen klinischen Unter­
suchungen so eindeutig, daB spezielle Herzuntersuchungen nicht erforderlich sind. 

fJfJ) Spiegelbilddextrokardie, kompliziert durch zusiitzliche Anomalien 

Zusatzliche Anomalien bei Spiegelbilddextrokardie k6nnen kardialer und nicht­
kardialer Natur sein. Von den nichtkardialen Anomalien ist am haufigsten und bekannte­
sten die einen Situs inversus begleitende Bronchiektasie mit Alterationen der Nase und 
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ihrer NebenhOhlen. Diese als Kartagener-Syndrom bekannte Trias wird in 15-25 % der 
Spiegelbilddextrokardien angetroffen (KARTAGENER 1933; ADAMS und CHURCHILL 1937; 
OLSEN 1943; BURCHELL und PUGH 1952; LOWE und McKEOWN 1954). Nach KEITH 
u. Mitarb. (1958) ist diese zusatzliche Anomalie im Kindesalter seltener. Auch andere 
angeborene Anomalien scheinen bei einem Situs inversus haufiger als sonst vorzukommen. 
Zu nennen sind besonders Storungen im Darmtrakt, wie z. B. eine Atresie des Duodenums 
(LOWE und McKEOWN 1954), multiple intestinale Atresien (KEITH u. Mitarb. 1958), 
sowie Anomalien der Wirbelsaule (TORGERSEN 1949). 

Zusatzliche kardiale Anomalien sind bei der Spiegelbilddextrokardie seltener als bei 
den iibrigen Dextrokardieformen. TORGERSEN (1949) gibt die Haufigkeit begleitender 
kardialer Fehler mit 3 %, COCKAYNE (1938) mit 9 %, LOWE und McKEOWN (1954) mit 5 % an. 

Nach KEITH u. Mitarb. (1958) handelt es sich bei den komplizierten Spiegelbild­
dextrokardien in 20 % urn acyanotische Vitien. In der Gruppe mit cyanotischen Vitien 
scheinen die komplexen MiBbildungen zu iiberwiegen, worauf bereits TAUSSIG (1947) 
hingewiesen hat. Bei mehr als der Halfte der Patienten liegt ein singularer Ventrikel vor. 

Haufigkeit und Art der begleitenden kardialen Anomalien ist aus der nachstehenden 
Ubersicht von KEITH u. Mitarb. (1958) zu ersehen (Tabelle 13). Die Aufstellung beriick­
sichtigt 20 autoptisch gesicherte FaIle der Literatur, einschlieBlich neun eigener Beob­
achtungen der Autoren. 

Tabelle 13. ZusiUzliche kardiale Anomalien bei Spiegelbilddextrokardien. 
(Aus GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN, SCHAEDE 1960) 

I. Nichtcyanotische Anomalien. 
1. Ventrikelseptumdefekt (LOWE U. McKEOWN, Fall 7, 1954). 
2. Transposition von zwei linksseitigen Lungenvenen in den venosen Vorhof (HICKMAN 1869). 
3. Vorhofseptumdefekt mit doppeltem Vorhofseptum (KEITH u. Mitarb. 1958). 
4. Ventrikel- und Vorhofseptumdefekt mit Transposition von zwei Venen del' linken Lunge in den 

venosen Vorhof (TANNER-CAIN U. CRUMP 1951). 

II. Cyanotische Anomalien. 
1. Transposition aller Lungenvenen in den Sinus coronarius (KEITH U. MACDoNNELL 1921); 
2. gemeinsamer Vorhof, offener Ductus arteriosus (SMITH 1930); 
3. Truncus arteriosus, atrio-ventricularis communis, Lungenvenentransposition (Lungenvenen­

einmiindung in den "rechten" Vorhof, Einmiindung del' rechten Vena cava superior in den 
"linken" Vorhof) (GOLTMAN U. STERN 1939); 

4. Tricuspidal- und Pulmonalatresie, (zwei FaIle) (WAITE 1950; KEITH u. Mitarb. 1958); 
5. komplette (unkorrigiert), unkomplizierte Transposition del' groBen GefaBe (KEITH u. Mitarb. 

1958); 
6. Transposition del' groBen GefiiBe mit Pulmonalstenose und Einmiindung del' Lungenvenen in 

den "rechten" Vorhof (KEITH u. Mitarb. 1958); 
7. singularer Ventrikel (neun FaIle); 

a) mit Transposition del' groBen GefaBe (sechs FaIle), 
Il() mit Pulmonalstenose odeI' Atresie (KUGEL 1932; TAUSSIG 1947; SOULIE u. Mitarb. 1952; 

KEITH u. Mitarb. 1958), 
(3) ohne Pulmonalstenose (LINEBACH 1920; KEITH u. Mitarb. 1958); 

b) ohne Transposition del' groBen GefaBe (drei FaIle) (KEITH u. Mitarb. 1958), 
Il() mit Pulmonalstenose (ein Fall), 
(3) ohne Pulmonalstenose (zwei FaIle); 

c) Canalis atrio-ventricularis communis (sechs FaIle), (KUGEL 1932; TAUSSIG 1947; KEITH 
u. Mitarb. 1958) (vier Falle); 

d) Links-Aortenbogen (vier FaIle) (TAUSSIG 1947; SOULIE u. Mitarb. 1952; KEITH u. Mitarb. 
1958) (zwei Falle); 

e) gemeinsamer Vorhof (drei Falle) (LINEBACH 1920; TAUSSIG 1947; SOULIE u. Mitarb. 1952); 
f) Lungenvenentransposition (fiinf FaIle), 

Il() Einmiindung del' Lungenvenen in die Vena portae (zwei Falle) (KEITH u. Mitarb. 1958), 
(3) Einmtindung del' Lungenvenen in die linke Vena cava und mit diesel' in den "rechten" 

Vorhof (SOULIE u. Mitarb. 1952), 
y) Einmiindung del' Lebervene in den "linken" Vorhof (KEITH u. Mitarb. 1958), 
b) Einmiindung del' Lungenvenen in den "rechten" Vorhof (KEITH u. Mitarb. 1958); 

8. Fallotsche Tetralogie (kein Fall). 
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Das klini8che Bild ist in dieser Krankheitsgruppe nicht einheitlich; es wird in erster 
Linie von der begleitenden Herzanomalie bestimmt. 

Das Elektrokardiogramm erlaubt mit der oben gemachten Einschrankung eine weit­
gehend sichere Zuordnung zu den beiden genannten Hauptformen der Dextrokardie. 
Wie bereits gesagt, ist die negative P-Zacke in Ableitung I fUr eine Spiegelbilddextro­
kardie sehr charakteristisch, allerdings nicht pathognomonisch. Urn eine zuverlassige 
Beurteilung von Hypertrophiezeichen der beiden Ventrikel zu erhalten, ist es notwendig, 
neben den iiblichen Ableitungen auch die rechts-thorakalen Ableitungen bis VA 6 zu 
registrieren (STOERMER 1966). In diesem Zusammenhang kann auch die Vektorkardio­
graphie wichtige Hinweise geben (BILGER u. Mitarb. 1962). 

Rontgenbefunde. Die Verlagerung der Hauptmasse des Herzens in die rechte Thorax­
halfte ist auch bei diesen Patienten leicht zu erkennen. 1m Gegensatz zur Dextrokardie 
ohne zusatzliche Herzfehler sind aber GroBe und Konfiguration des Herzens verandert; 
sie werden in erster Linie durch die zusatzlichen Herzanomalien bestimmt. 

Aus der Lage der groBen GefaBe, der Konfiguration des GefaBbandes und aus der 
LungengefaBzeichnung lassen sich wichtige Hinweise auf die Art des vorliegenden zusatz­
lichen Herzfehlers gewinnen. 

1m allgemeinen kann man aber erst durch Herzkatheteruntersuchung und Angio­
kardiographie eine diagnostische Klarung erreichen. 

Die Progno8e der unkomplizierten Dextrokardie ist giinstig, die Lebenserwartung ist 
normal. Bei den komplizierten Formen ist die Prognose abhangig von den begleitenden 
Herzanomalien und den heute gegebenen Behandlungsmoglichkeiten. 

yy} 180lierte Spiegelbilddextrokardie 

Ob es eine isolierte Spiegelbilddextrokardie gibt, ist nicht sicher. Wahrend ROSLER 
(1930) ihre Existenz bestreitet, KEITH u. Mitarb. (1958) sie nicht ganz ablehnen, wird 
sie von SCHMIDT und KORTH (1954) bejaht. Bei strenger Definition ist sie wahrscheinlich 
auch tatsachlich zu verneinen, in Beziehung zum Situs der Bauchorgane dagegen zu 
bejahen, denn die zuletzt genannten Autoren fanden in der Literatur zwolf FaIle, die 
unter der genannten Einschrankung als isolierte unkomplizierte Spiegelbilddextrokardien 
angesprochen werdenkonnen. 

In der klini8chen, rontgenologi8chen und elektrokardiographi8chen Symptomatologie 
ergeben sich fiir die isolierte Spiegelbilddextrokardie keine nennenswerten Abweichungen 
vom Bild der Spiegelbilddextrokardie mit Situs inversus totalis. Auch hier ist die nega­
tive P-Zacke in Ableitung I der Extremitatenableitungen fUr die Zuordnung zur Gruppe 
der Spiegelbilddextrokardien ausschlaggebend. 

Ais Komplikationen kommen die gleichen zusatzlichen MiBbildungen wie beim Situs 
inversus totalis und partialis in Betracht. 

f3} Dextrover8ion 

Bei dieser Dextrokardieform ist nach KORTH und SCHMIDT (1953) das Herz bei 
fehlender Vorhofinversion nach rechts gewendet, so daB die arterielle Kammer vorne, 
die venose rechts hinten liegt (Abb. 300c). In der franzosischen und englischen Literatur 
bezeichnet man diese Lageanomalie des Herzens als "Dextrorotation". 

rxrx} Unkomplizierte Dextrover8ion 

Die Dextroversion gehOrt zur Gruppe der isolierten Dextrokardien, d. h. die iibrigen 
Organe liegen im allgemeinen an normaler Stelle. 

Bei der Dextroversion werden nach KORTH und SCHMIDT drei Formen unterschieden: 
die echte, die "larvierte" und die unvollstandige Form. 

Eine echte Dextrover8ion liegt dann vor, wenn keine Inversion der Kammern und 
keine Vertauschung der A V -Klappen bestehen. Sind die Kammern invertiert und die 
A V -Klappen vertauscht, d. h. wenn die Mitralis im venosen und die Tricuspidalis 1m 

24* 



372 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz· und GefaBfehler 

arteriellen Ventrikel liegen, sprechen KORTH und SCHMIDT von einer larvierten Form. 
Solche Patienten sind (ohne zusatzliche Anomalien des Herzens) nur lebensfahig, wenn 
gleichzeitig eine Transposition der groBen GefaBe vorliegt. Die Autoren sprechen dann 
von einer "korrigierenden GefaBtransposition" (Abb. 302). 

Da aber auch die echte Dextroversion mit einer Transposition der groBen GefaBe 
kombiniert sein kann, ist aus der GefaBtransposition allein noch kein zuverlassiger Riick­
schluB auf die Lage der anatomisch linken und rechten Kammer moglich. 

1st die Wendung der Kammern weniger stark und behalten Aorta und Pulmonal­
arterie ihre Verbindung zu den zugehorigen Kammern, so handelt es sich urn eine un­
vollstandige Dextroversion. 

Der Aortenbogen liegt bei der unkomplizierten Dextroversion im allgemeinen links. 
Nach KEITH u. Mitarb. (1958) scheint die Rechtslage des Aortenbogens vorwiegend in 

Verbindung mit zusatzlichen Herzanomalien der cyano-
Ves. Vp. tischen Krankheitsgruppen vorzukommen. 
Vel Die Hohlvenen liegen im allgemeinen an iiblicher Stelle 
s.c Fo. rechts der Wirbelsaule. Haufiger als sonst scheint neben 
Mifr Tric der rechten oberen Hohlvene eine Persistenz der linken 
VSD. ---.£,,--,1--_../ 

~~ 
Ap Ao Ao 

oberen Hohlvene mit Einmiindung in den Sinus coronarius 
zu sein. 

Hiiufigkeit. Aus den diagnostischen Schwierigkeiten und der 
unterschiedlichen Terminologie ist es zu erklaren, daB in der 
Literatur keine zuverlassigen Angaben tiber die Hanfigkeit der 
Dextroversion vorliegen. HEINTZEN (1963) nimmt an, daB die 
Dextroversion fiinfmal so haufig ist, wie die Spiegelbilddextrokar. 
die. Auch SCHMIDT und KORTH (1954) glauben, daB unter den 
isolierten Dextrokardien die Dextroversionen deutlich tiberwiegen. 

Sie scheinen auch bei Mannern haufiger vorzukommen als bei 
Frauen. Das Verhaltnis betragt nach WHYTE (1910) und nach 
CULZER·PETRESCO, (1912) 3: l,nach SCHMIDTund KORTH (1954) 2: 1. 

Ein familiares Vorkommen der Dextroversion ist selten. Uber 
eine Dextroversion bei Vater und Sohn berichtete DOOLITTLE 
(1907). 

Dextroversionen mit normaler Kreislauffunktion wurden 
unter anderem von POPE (1882), LOCHTE (1894), HELLMER 
(1935), BREDT (1936), DAVIS (1938), HOLLDACK (1949), 
ZDANSKY (1949), BURCHELL und PUGH (1952) sowie von 
GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN und SCHAEDE (1960) be­
schrieben. 

Pathophysiologie. Bei den isolierten Dextroversio-For­
men liegen keine Funktionsstorungen des Herzens vor. 

Klinik. Die Rechtslage des Herzens laBt sich im allge­
meinen bereits durch 1nspektion, Palpation, Perkussion und 

Auskultation zuverlassig nachweisen. Ergeben weitere Untersuchungen eine normale Lage 
der Abdominalorgane, so ist die Verdachtsdiagnose einer Dextroversion gegeben. 

Abb.302.SchemanachvANPRAAGH 
u. a. : Korrigierte Transposition bei 
Dextrokardie und Situs solitus. 
Beachte die SteHung der GefiiBe. 
V.c.8.0bereHohlvene; V.c.i. untere 
Hohlvene; S.c. Sinus coronarius; 
A.d. rechter Vorhof; A.8. linker 
Vorhof; V.8.linker Ventrikel; V.d. 
rechter Ventrikel; A.p. Pulmonal· 
arterie; V.p. Pulmonalvenen; Ao. 
Aorta; Mitr. Mitralostium; Tric. 
Tricuspidalostium; V.S.D. Yen· 
trikelseptumdefekt (aus BEUREN 

1966) 

Besondere Bedeutung hat auch fiir diese Dextrokardieform das Elektrokardiogramm. 
Da die VorhOfe nicht invertiert sind, bleibt die P-Zacke in Ableitung I im allgemeinen 
positiv. Auch die Kammerteile unterscheiden sich wesentlich yom Bild der Spiegelbild­
dextrokardie. Der Hauptvektor von QRS verhalt sich norm- oder steiltypisch. Charak­
teristisch ist fernerhin, daB die QRS-Potentiale in den links-thorakalen Ableitungen 
nach links zunehmend kleiner werden. 

Rontgenbefunde. Die rontgenologischen Herzbefunde der Dextroversion ohne zusatz­
liche Herzanomalien sind leicht zu analysieren, wenn man die Lageanderungen der Herz­
kammern beriicksichtigt. Wie bei der Spiegelbilddextrokardie liegt auch hier das Herz 
mit seiner Hauptmasse in der rechten Thoraxhalfte (Abb. 303). Das Zwerchfell steht 
rechts meist tiefer als links. Eine eigentliche Herzspitze ist im Sagittalbild im allgemeinen 
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a 

b 

Abb.303a-d. Dextroversion (unvollstandig?) ohne begleitende Herzanomalie bei einer 31jahrigen Patientin 
(H.Th.). a Herzfernaufnahme: Rechtslage der Hauptmasse des Herzens. Linkslage des Aortenbogens. Keine 
eigentliche Herzspitze zu erkennen. Zwerchfell rechts tiefer als links. Vorhofkammergrenze am linken Herzrand 
weit caudal. b Sagittales Dextrogramm: Rechter Vorhof und Hauptanteil des rechten Ventrikels rechts yom 
Wirbelsaulenschatten, wobei der Ventrikel den Vorhof "verdeckt". c Seitliches Dextrogramm: Rechter 
Ventrikel gegeniiber der Norm cranialwarts verlagert. d Sagittales Lavogramm: weitbogiger Verlauf der Aorta. 

Kontrastmittel-RestfiilIung der Pulmonalarterie 
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Ahh.303c 

Ahb.303d 

nicht zu erkennen. Erst bei Drehung des Patienten in den II. schragen Durchmesser wird 
die Herzspitze rechts randbildend. Das Sagittalbild zeigt weiterhin eine relativ hoch­
gelegene Vorhofkammergrenze an der rechten Herzkontur. Unterhalb dieser Grenze 
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a 

b 

Abb.304a-c. Unterschiede in GroBe des Herzens, Lage des Aortenbogens und LungengefaBzeichnung bei 
Dextroversion ohne und mit zusatzlichen Anomalien. a Dextroversion ohne zusatzlichen Herzfehler bei einem 
20jahrigen Patienten (B.KA.): normale HerzgroBe. Aortenbogen links. Magenblase links. Normale Lungen­
gefaBzeichnung. b Dextroversion und Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt bei einer 25jahrigen 
Patientin (H.Be.): normale HerzgroBe. Linkslage des Aortenbogens. Magenblase links. Reduzierte Lungen­
gefaBzeichnung. c Dextroversion mit groBem Ventrikelseptumdefekt bei einem 5jahrigen Jungen (V. We.) : 
Stark vergroBertes Herz mit der Hauptmasse rechts im Thorax. Aortenbogen links. Magenblase links. Stark 

vermehrte LungengefaBzeichnung 
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erkennt man im K ymogramm Kammerpulsationen, die hoher hinaufreichen als ge­
wohnlich. Am linken Herzrand tritt die Vorhofkammergrenze tiefer. Im Kymogramm 
reichen die Vorhofpulsationen am linken Herzrand dementsprechend tiefer herab als 
gewohnlich, und nur in einem relativ kleinen Abschnitt des unteren linken Herzrand­
bogens erkennt man Kammerpulsationen. 

Der Aortenbogen liegt im allgemeinen links. Die durch ihn bedingte Impression des 
kontrastmittelgefiillten Oesophagus ist auffallend langgestreckt. 

Besteht eine Transposition der groBen GefaBe, also eine larvierte Form der Dextro­
version, so kann das GefaBband auffallig schmal erscheinen, wenn die Aorta in Deckung 

Abb.304c 

mit der Pulmonalarterie liegt. Die vorne liegende Aorta kann am besten bei der Durch­
leuchtung im 1. schragen Durchmesser erkannt werden. 

Bei der unvollstandigen Dextroversion sind im Rontgenbild die Zeichen der Rechts­
wendung des Herzens weniger stark ausgepragt als bei den iibrigen Formen. Hier gibt 
es flieBende Ubergange, so daB es oft eine Ermessensfrage ist, ob man von einer echten 
oder unvollstandigen Dextroversion sprechen soll. 

Besser als im Rontgennativbild und bei der Durchleuchtung ist die Lage der Herz­
kammern und der groBen Arterien im Angiokardiogramm zu erkennen (Abb. 303b-d). 

fJfJ) Dextroversion, kompliziert durch zusiitzliche Anomalien 

Wie bei der Spiegelbilddextrokardie werden zusatzliche extrakardiale und kardiale 
Anomalien angetroffen. An zusatzlichen angeborenen, nicht kardialen Anomalien wurden 
Milzagenesie, Spina bifida, Tracheostenose, Oesophagusatresie, Hydrocephalus, Knochen­
anomalien u.a. beschrieben (LICHTMAN 1931; IVEMARK 1955; KEITHu.Mitarb. 1958). 

Haujigkeit. Begleitende kardiale Anomalien werden bei Dextroversion haufiger angetroffen als 
bei der Spiegelbilddextrokardie. LICHTMAN (1931) fand sie in 158 von 161 Fallen, CAMPBELL und 
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REYNOLDS (1952) in allen 15 eigenen Beobachtungen von Dextroversionen, BURCHELL und PUGH 
(1952) bei 7 von 12, KEITH u. Mitarb. (1958) bei 18 von 20 Patienten mit isolierter Dextrokardie. Unter 
den begleitenden Herzanomalien uberwiegen die mit einer Cyanose einhergehenden Formen. Ihre 
Haufigkeit wird von KEITH u. Mitarb. mit 85 % angegeben. N ach GRANT haben nUl' 10 % del' Patienten 
mit Dextroversion keinen zusatzlichen Herzfehler. 

Das klinische Bild der mit zusatzlichen Herzanomalien kombinierten Dextroversio­
Falle wird weniger durch die Lageanomalie des Herzens als durch den zusatzlichen Herz­
fehler bestimmt. 

Aus dem Elektrokardiogramm lassen sich Hinweise auf eine Hypertrophie der venosen 
oder arteriellen Kammer gewinnen. 

a 

Abb.305a-g. Dextroversion mit Pulmonalstenose, Ventrikelseptumdefekt und Transposition del' groBen 
Gef1iJ3e bei einem 8jahrigen Jungen (E.Ke.). a Herzfernaufnahme: Etwas groBes Herz mit der Hauptmasse 
rechts im Thorax. Verstrichene Herztaille. Aortenbogen links. Magenblase links. Vermehrte LungengefaB­
zeichnung. Zwerchfell links etwas tiefer als rechts. b Seitenbild: Retrokardialraum im Bereich des linken 
Vorhofs etwas eingeengt. c Sagittales Herzkatheterbild. Katheterverlauf: obere Hohlvene -->- rechter Vorhof -->­

rechte Kammer. Demnach Hohlvenen und rechter Vorhof nicht invertiert. d Sagittales Dextrogramm nach 
gezielter Angiokardiographie: Rechtslage des rechten Ventrikels. Medianverlagerung des Pulmonalostiums 
und des Pulmonalarterienstammes. Infundibulare Pulmonalstenose. Kein Friihlavogramm. e Sagittales Lavo­
gramm: auf- und absteigende Aorta links. Deutliche Kontrastmittelpersistenz in den Lungenarterien. f Seiten­
bild zuAbb.305d: Ostium del' Pulmonalarterie und Pulmonalarterienstamm hinter der Aorta (vgI. Abb. 305g). 
Infundibulumstenose. g Seitenbild zu Abb. 305e: Aortenostium und aufsteigende Aorta vor del' Pulmonalarterie 

(vgI. Abb.305f). Aortenostium hOher als normal 

Auch die Rontgenuntersuchung gibt tiber den Nachweis der Rechtslage des Herzens 
bei normalem Situs der Abdominalorgane hinaus gewisse Aufschltisse tiber die Art der 
gleichzeitig bestehenden Herzanomalie durch die Feststellung der Massenverteilung der 
Herzkammern und durch das Verhalten der LungengefaBzeichnung (Abb. 304)_ 

Ftir die Differenzierung der zusatzlichen kardiovascularen MiBbildungen sind aber 
Herzkatheteruntersuchung und Angiokardiographie unerlaBlich. 

Ein Beispiel einer Dextroversion mit zusatzlichen Herzanomalien gibt Abb. 305. 



378 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefitI3fehler 

Abb.305b 

Abb.305c 
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Abb.305d 

Abb.305e 

Wie bei der Spiegelbilddextrokardie haben aueh die Patienten mit einer unkompli­
zierten Dextroversion eine normale Lebenserwartung. In Kombination mit zusatzlichen 
Angiokardiopathien ist die Lebenserwartung zum Teil erheblieh eingeschrankt, wobei 
nicht die Lageanomalie an sieh, sondern die jeweils bestehende komplizierende Herz­
anomalie das Sehieksal der Patienten bestimmt. 
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Abb.305f 

Abb.305g 

b) Mesokardie 

Unter Mesokardie versteht man eine Lageanomalie des Herzens, bei der das Herz 
gewissermaBen eine Mittelstellung zwischen der normalen Lage und der Dextrokardie 
einnimmt. Einige Autoren sind der Ansicht, daB die Mesokardie die gleichen Merkmale 



Lavokardie (mit Situs inversus) 381 

wie die isolierte Dextrokardie habe und daB die Unterschiede zwischen beiden Formen 
rein quantitativ seien (ROSSI, GROB U. BETTEX 1950; HElM DE BALSAC, METIANU U. 

EMAM-ZADE 1954). 
Die Herzspitze ist nach vorne oder etwas nach rechts gerichtet. Die arterielle Kammer 

liegt links bzw. links vorne, die venose rechts bzw. rechts hinten. Der Aortenbogen liegt 
im allgemeinen bei den nicht komplizierten Formen links; bei komplizierenden Herz­
anomalien kommt auch ein Rechtsaortenbogen vor. 

Die Mesokardie kann mit einem totalen oder partiellen Situs inversus kombiniert sein. 
Meist findet sich aber keine Inversion der Abdominalorgane. Bei normaler Lage der 
Abdominalorgane sind zusatzliche Herzfehlbildungen selten (KEITH u. Mitarb. 1958). 

Bei Kombinationen einer Mesokardie mit zusatzlichen angeborenen Kardiopathien 
ist eine diagnostische Klarung ohne Herzkatheteruntersuchung und Angiokardiographie 
im aIlgemeinen nicht zu erreichen. 

c) Lavokardie (mit Situs inversus) 

Unter Lavokardie versteht man eine Linkslage des Herzens in Verbindung mit einem 
totalen oder partiellen Situs inversus der iibrigen Organe. 

Bei den Lavokardien gibt es in Analogie zur Dextrokardie zwei Hauptgruppen 
(Abb. 306): 

Abb.306a u. b. Lage der Herzkammern bei Situs inversus mit Lavokardie (aus GROSSE·BROCKHOFF, LOOGEN, 
SCHAEDE 1960). a Ohne Inversion der Kammern. b Mit Inversion der Kammern 

a) Lavokardie ohne Inversion der Vorhofe und Kammern (Analogon zur Dextro­
version, daher auch Lavoversion genannt). 

b) Lavokardie mit Inversion der Vorhofe und Kammern (Analogon zur Spiegelbild­
dextrokardie), auch Solitus-Lavokardie genannt (KORTH u. SCHMIDT, 1955). 

In etwa zwei Drittel aller FaIle ist die Lavokardie mit einem partiellen Situs inversus 
der iibrigen Organe kombiniert, in einem Drittelliegt ein Situs inversus totalis vor. Nach 
KEITH u. Mitarb. (1958) fehlt eine Vorhofinversion in 67 % der Falle, wahrend in 6 % 
eine sichere Entscheidung iiber die Lage der Vorhofe wegen zusatzlicher Anomalien der 
Einmiindung der Venen und des Sinus coronarius sowie wegen der nicht erkennbaren 
Fossa ovalis nicht moglich ist. 

Bei Vorhofinversion bildet die venose Kammer den linken Herzrand; bei fehlender 
Inversion liegt sie, wie normalerweise, rechts. 

Funktionell normale Herzen sind bei Lavokardie selten. Entsprechende Mitteilungen 
stammen von HOFFMANN (1887), TOLDT (1889), TANNER-CAINE und CRUMP (1951), 
MILLAR und GARROW (1953) sowie IVEMARK (1955). Nach KEITH u. Mitarb. (1958) ist 
anzunehmen, daB in diesen Fallen eine Kammerinversion gefehlt hat. 

Der Situs inversus abdominalis hat zur Folge, daB die untere Hohlvene links der 
Wirbelsaule verlauft und im FaIle einer Inversion der Vorhofe in den links gelegenen 
venosen Vorhof einmiindet. Bei fehlender Inversion muB die untere Hohlvene die Wirbel­
saule kreuzen, urn den an normaler Stelle liegenden rechten Vorhof zu erreichen. Anomale 
Venenverlaufe werden bei dieser Lageanomalie des Herzens haufig beobachtet (Ein­
miindung der unteren Hohlvene in die obere Hohlvene etc.). 
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In den meisten Fallen sind die Lavokardien mit zusatzlichen Herzanomalien kombi­
niert. Zu den haufigsten zahlen Ventrikelseptumdefekt (mehr als 90 %), Transposition 
der groBen GefaBe (rund 80 %), Pulmonalstenose oder -atresie und Canalis atrio­
ventricularis communis (70-80 %). Der Aortenbogen liegt bei beiden Lavokardieformen 

b 

c 

Abb. 307 a----e. Lavokardie mit Pulmonalstenose und Ventrikelseptumdefekt Bowie Transposition der groBen 
GefaBe bei einem 5jahrigen Madchen (R.Schu.). a Herzfernaufnahme: "Normallage" des Herzens. Rechtslage 
des Aortenbogens bei breitem GefaBband. Magenblase rechts. Reduzierte LungengefaBzeichnung. b Oesophago­
gramm: Oesophagus nach rechts verlaufend. Magenblase rechts. c Gezielte Angiokardiographie mit Kontrast­
mittelinjektion in den "rechten" Vorhof. Sagittalbild (Friihphase): venoser Vorhof links, d.h. Inversion der 
Vorhofe. Leber links imAbdomen(erkennbar am Riickstau des Kontrastmittels in die Lebervenen). d Spatere 
Phase des sagittalen Angiokardiogramms: gleichmaBige Kontrastmittelfiillung aller HerzhOhlen (vgl. Abb. 307 e). 
Gleichzeitige Darstellung von Pulmonalarterie und Aorta. Auf- und absteigende Aorta rechts. e Seitenbild 
zu Abb. 307 d: Aorta vorne, Pulmonalarterie hinten (Transposition) . Hypoplastische Pulmonalarterie; weite Aorta 
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meist rechts. Haufig sind Anomalien der Lungenveneneinmiindung bei der Lavokardie 
ohne Kammerinversion (etwa 50 %), selten bei der Lavokardie mit Inversion der Kammern 
(KEITH u. Mitarb. 1958). 

Hautigkeit. KEITH u. Mitarb. (1958) nehmen an, daB die Lavokal'die etwa 10mal seltenel' ist als 
del' Situs invel'sus mit Spiegelbilddextl'okardie. CAMPBELL (1963) el'mittelte dagegen folgende Zahlen: 
Totalel' Situs inversus mit Herzanomalien 1: 42 000, isoliel'te Dextrokal'die 1: 17500, Lavokardie 
1: 22000. Bei den zusatzlichen Hel'zanomalien handelt es sich in mnd 80 % del' FaIle urn Hel'zfehlel' 
mit Cyanose (CAMPBELL u. FORGACS 1953). 

Das mannliche Geschlecht ist haufiger betroffen als das weibliche (etwa 2: 1 nach FONTANA u. 
EDWARDS 1962). 

Klinik. Die physikalischen Untersuchungen sind wenig aufschluBreich. Nur wenn man 
an die Anomalie denkt, kann man durch den Nachweis des Magens im rechten und der 
Leberdampfung im linken Oberbauch Hinweise auf die Lavokardie des Herzens erhalten. 

Abb.307d 

Das Elektrokardiogramm ist fUr die Differenzierung der beiden Lavokardieformen 
nicht so zuverlassig, wie bei den Dextrokardien. Ein negatives P in Ableitung I spricht 
zwar mit groBer Wahrscheinlichkeit fUr eine Inversion der VorhOfe; von diesem Ver­
halten der P-Zacke sind aber zahlreiche Ausnahmen beschrieben worden (CONN u. 
Mitarb. 1950; MOSCOWITZ u. Mitarb. 1952; CAMPBELL u. FORGACS 1953; KEITH u. 
Mitarb. 1958; BEUREN u. Mitarb. 1963). 

Rontgenbefunde. Die Rontgenuntersuchung gibt tiber die Feststellung einer Lavo­
kardie durch Nachweis der Magenblase im Oberbauch rechts hinaus bis zu einem ge­
wissen Grade AufschluB tiber GroBenverhaltnisse der Kammern, Lage der groBen GefaBe 
und LungengefaBzeichnung. Ist die Lavokardie mit einem partiellen Situs inversus der 
Bauchorgane kombiniert, so kann ihre Erkennung auBerst schwierig sein, weil die Lage­
verhaltnisse der Bauchorgane (vor allem der nicht zum Digestionstrakt gehorenden) 
nur durch spezielle Untersuchungen erfaBt werden konnen. In sol chen Fallen ergibt sich 
moglicherweise der Verdacht auf das Vorliegen einer Lavokardie tiberhaupt erst, wenn 
der von einer Beinvene vorgeschobene Herzkatheter eine links von der Wirbelsaule 
verlaufende untere Hohlvene anzeigt. 

Die durch zusatzliche Herzanomalien bedingten Veranderungen der GroBe und 
Konfiguration des Herzens sind so vielgestaltig, daB sie hier im einzelnen nicht besprochen 
werden konnen, zumal dies eine Wiederholung der in den jeweiligen Kapiteln erfolgten 
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Ausfiihrungen bedeuten wiirde. Die Diagnostik der mit zusatzlichen Herzanomalien 
einhergehenden Lavokardien erfordert praktisch immer eine Herzkatheter- und Kontrast­
mitteluntersuchung (Abb. 307). 

Die Prognose flir Patienten mit einer Lavokardie ist in der Mehrzahl der Falle schlecht. 
Nach Untersuchungen von KEITH u. Mitarb. (1958) starben von den Patienten mit 
zusatzlichen Herzanomalien innerhalb des l. Lebensmonats 30 %. Nur 25 % wurden alter 
als 1 Jahr, 6 % alter als 5 Jahre. In wenigen Fallen war die Lebensdauer fast normal. 
Der Patient von TOLDT (1889) wurde 40 Jahre, der von GROSSMANN und MELLER (1928), 
50 Jahre alt. 

Eine Besserung der Lebenserwartung ist heute fUr die Falle mit operablen zusatzlichen 
Herzanomalien zweifellos moglich. Erfolgsstatistiken dariiber fehlen aber noch. 

Abb.307e 

33. Herzwanddivertikel 
Angeborene Herzwanddivertikel gehoren zu den seltenen MiBbildungen des Herzens. 

ARNOLD gab 1894 eine Ubersicht liber sechs bis dahin beobachtete Falle. SKAPINKER 
fand 1951 in der Literatur, einschlieBlich einer eigenen Beobachtung, 13, BAILEY (1955) 
16 Falle. Wir konnten 1960 Berichte liber 38 Patienten zusammenstellen, darunter einen 
eigenen Fall (Tabelle 14 und 15). 

Hinsichtlich Lage, Form und Entwicklungsgeschichte ist eine Einteilung in vier 
Gruppen moglich. 

l. Zur ersten Gruppe gehOren Divertikel, die unterhalb des Zwerchtells im Epigastrium 
als pulsierende Vorwolbung sichtbar werden (Abb. 308). Bis 1960 wurden 23 Berichte liber 
diese Form zusammengestellt (LOOGEN u. RIPPERT 1961). 

Die Divertikel gehen im allgemeinen von der linken Kammer aus; selten stehen sie 
mit beiden Ventrikeln in Verbindung. Meist sind sie wie die Herzwand aufgebaut und 
enthalten Endo-, Myo- und Epikard. Das Perikard kann im Divertikelbereich vorhanden 
sein oder fehien. Anomalien des Zwerchfells oder des Sternums sind dabei moglich. So 
konnen der Proc. ensiformis des Brustbeins nicht angelegt sein und das Zwerchfell Defekte 
aufweisen, durch die das Divertikel hindurchtritt. In der Oberbauchmuskulatur besteht 
oft eine Dehiscenz, in der das Divertikel pulsiert. 
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Tabelle 14. Divertikel mit Durchtritt durch das Zwerchfell 

Nr·1 
N arne des Au tors Alter I Ge· ! Zusatzliche Anornalien Bernerkungen (Jahr) des Patienten schlecht I 

1 O'BRYAN (1837) 3 Monate Proe. ensiformis des 
Sternum fehlt 

2 THADEN (1868) 5 Monate 6' Pars sternalis des 5,3 em langes fingerformiges 
Sternum fehlt Divertikel 

3 GIBERT (1883) • 2 Monate 9 keine 3,8 em lang 
4 ASCHOFF (1896) I keine in Verbindung mit beiden 

! Kammern 
5 KOLLER-AEBY ; Friihgeborenes 9 keine naeh 3 Std. gestorben 

(1907) 7 Monate 
6 WIETING (1912) 3 Jahre 6' Verdaeht auf weitere operiert mit Reposition 

Anomalien des Divertikels 
7\ ABBOTT (1915) Foetus 9 keine Angaben 
8 MAHRBURG 3 Tage 6' Ventrikelseptumdefekt, 

i (1930) weitere Anomalien 
9 IFFERT (1937) Neugeborenes 9 ; Trieuspidalatresie, Vor- 4,5 x 3,5 em langes Diver-

hofseptumdefekt, tikel aus beiden Kammern 
weitere Anomalien 

10 EINHAUSER 34 Jahre 6' keine systolisehes Gerauseh. Auf-
(1940) splitterung von QRS im 

EKG 
11 ROESSLER (1944) Neugeborenes 9 andere Anomalien operiert 
12 TAUSSIG (1949) keine Angaben Fall Dr. Poradros zit. naeh 

SNELLEN 
13 FORMIJNE 30 Jahre 9 Trieuspidalatresie, 

(1950) Atrium commune 
14 SKAPINKER 2 Monate 9 keine operiert 

(1951) 
15 SNELLEN u. 2 Monate 9 groBer Ventrikelseptum- Lageanomalien des Herzens 

Mitarb. (1952) defekt 
16 POTTS u. 19 Jahre 6' keine 

Mitarb. (1953), 
17 BAILEY (1955) 112 Jahre 9 keine 2,0 X 1,5 em langes Diver-

tikel; operiert 
18 GROSS (1955) keine Angaben zit. naeh BAILEY, person-

liehe Mitteilung 
19 PARSONS (1957) F/2 Jahre 9 Trieuspidala tresie Lageanomalie des Herzens 

Vorhofseptumdefekt 
20 POWELL (1957) 17 Jahre 6' keine 
21 GROB (1957) 1 Jahr 9 V orhofseptumdefekt Lageanomalie des Herzens 

"Mesokardie" 
22 GROB (1957) 10 Jahre 6' keine Anga ben operiert 
23 LOOGEN U. RIP- 40 Jahre 9 keine Lageanomalie; unvoll-

PERT (1961) standige Dextroversion 

Berichte iiber die klinische Symptomatik liegen nur vereinzelt vor, weil die Patienten 
meist friih an einer Ruptur des Divertikels sterben, wenn nicht eine operative Behandlung 
erfolgt. Ein Patient von POWELL (1957) erreichte das 17. Lebensjahr. Eine unserer Patien­
tinnen ist heute 46 Jahre alt. In beiden Fallen waren Beschwerden nicht oder nur in 
Form einer maBigen Belastungsdyspnoe vorhanden. Wesentliche hamodynamische Konse­
quenzen scheinen sich somit nicht aus der Anomalie zu ergeben. In erster Linie sind sie 
abhangig von der Weite der Verbindung zur linken Kammer. Bei allen beobachteten 
Fallen bestanden keine Zeichen einer Herzinsuffizienz. 

Bei der Inspektion der Patienten ist die pulsierende Vorwolbung im Oberbauch nicht 
zu iibersehen (Abb. 309). Auskultatorisch findet man meist ein systolisches und gelegent­
lich auch ein protodiastolisches Gerausch mit p.m. am unteren Sternumende. 

Beziiglich des elektrokardiographischen Befundes ist eine Beobachtung von POWELL 
(1957) erwahnenswert, der im Divertikelbereich ein ektopisches Reizbildungszentrum mit 

Handbuch der rned. Radiologie, Bd. X/4 25 



386 F. LOOGEN, R. RIPPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefaBfehler 

Tabelle 15. Divertikel ohne Durchtritt durch das Zwerchfell 

Nr. Name des Autors Alter Ge- Zusatzliche Anomalien Bemerkungen (Jahr) des Patienten schlecht 

1 QUAIN (1851) 14 Jahre ~ "Entartung" der unterhalb des Aortenbogens; 
Aortenklappen Ruptur 

2 SYDOW (1866) 8 Jahre <j2 keine Stundenglasform des Her-
zens; Ruptur 

3 ARNOLD (1894) Friihgeburt <j2 Lues connata von der Herzspitze haken-
formigaufwartsgebogenes 
Divertikel 

4 ABBOTT (1915) 21/2 Monate <j2 Lues connata von der Herzspitze aufwarts 
gekriimmtes Divertikel 

5 DRENNAN und 6 Jahre ~ keine schmales gestieltes Diver-
V.D.VIJVER tikel; Ruptur 
(1928) 

6 SWEYER u. Neugeborenes ~ Ductus Botalli verzweigtes Divertikel mit 
Mitarb. (1950) bulbusformigem Ende 

7 MUSTARD u. keine Divertikel aus dem linken 
Mitarb. (1958) Ventrikel 

8 KUSNETZOWSKY 14 Jahre ~ keine rundliches Divertikel an der 
(1922) Spitze 

9 VIVAS-SALAS 7 Jahre ~ keine paradoxe Pulsationen. An 
(1948) der Spitze gelegenes rund-

liches Divertikel 
10 HEINTZEN und 6 Jahre ~ keine rundliches Divertikel an der 

ROHWEDDER Spitze, Thoraxpuls; 
(1957) operiert (Prof. DERRA) 

11 ABRIKOSSOFF 51/2 Monate li. Coronararterie aus 
(1911) der A. pulmonalis 

12 HEITZMANN 31/2 Monate <j2 li. Coronararterie aus 
(1916) der A. pulmonalis 

13 BAYER (1940) 57 Jahre <j2 keine aus Endokard bestehendes 
Divertikel des rechten 
Ventrikels 

14 KLEIN (1953) IP/2 Monate keine aus Endokard bestehendes 
Divertikel des linken 
Ventrikels 

15 NORMAN und 12 Jahre ~ keine dystopisches Aortengewebe 
TAYLOR (1940) in der Divertikelwand 

einer zweiten QRS-Gruppe feststellte. Sonst sind die elektrokardiographischen Befunde 
uncharakteristisch. 

Die entwicklungsgeschichtliche Deutung der Anomalie ist unterschiedlich: BREMER (1942) sowie 
POTTS u. Mitarb. (1953) nehmen eine Entwicklungsstorung im Bereich des Septum transversum an, 
aus dem normalerweise das basale Perikard, ventrales Diaphragma und vordere Bauchwand ent­
stehen. Durch Zusammenwachsen der primitiven Herzanlage mit dem Septum transversum kommt 
es bei dessen Tiefertreten zu einer Zugwirkung auf die Herzanlage und so moglicherweise zur Bildung 
eines Divertikels (Abb. 310). DRENNAN und VAN DER VIJVER (1928) erklaren die Divertikelbildung 
durch eine Ausweitung des Recessus an der Herzspitze, der normalerweise vorhanden ist und durch 
eine intrakardiale Drucksteigerung wahrend der Embryonalzeit eine Umwandlung zu einem Divertikel 
erfahren soIl (Abb. 311). KUSNETZOWSKY (1922) sowie SWEYER u. Mitarb. (1950) erortern Sack­
bildungen, die von den herznahen Venenabschnitten ausgehen. 

Relativ haufig findet man gleichzeitig mit der Divertikelbildung Lageanomalien des Herzens 
(FORMIJNE 1950, SNELLEN u. Mitarb. 1952, GROB 1957, PARSONS 1957 sowie LOOGEN u. RIPPERT 
1961). Das gehaufte gemeinsame Auftreten von Divel'tikel und Lageanomalie des Herzens (Abb. 312a) 
laBt an eine gemeinsame entwicklungsgeschichtliche Entstehung denken. 

Dem Rontgenblld kommt bei dieser Divertikelform besondere diagnostische Bedeutung 
nicht zu, da die pulsierende Vorwolbung im Oberbauch bei der Inspektion bereits sichtbar 
wird. 

Eine Herzkatheteruntersuchung ist zum AusschluB zusatzlicher Herzanomalien 
angezeigt. 
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Kontrastmitteldarstellung. Mit Hilfe der Angiokardiographie ist eine Divertikel­
darstellung meist moglich. Nach Kontrastmittelpassage des Lungenkreislaufs und des 
linken Vorhofs erkennt man eine von der linken Kammer nach caudal abgehende 

II. Venfrlkel 

Nabel ­

Bauchfell 

Abb.30S. Anatomische Verhaltnisse bei in den Bauchraum verlagertem und mit der linken Kammer in Ver­
bindung stehendem Divertikel (nach SKAPINKER 1951) 

Abb.309. Herzwanddivertikel in Form einer faustgrol3en Vorwolbung im Bereich des Epigastriums sichtbar 
[40jahrige Patientin (A.Si.)] 

Abb.310 Abb.311 

Abb.31O. Nach BREMER (19402) sowie POTTS u. Mitarb. (1953) wird die Entstehllng des Divertikels durch 
Zusammenwachsen des primitiven Herzohrs mit dem Septum transversum in einer friihembryonalen Periode 
erklart. Bei Tiefertreten des Septum transversum kommt es zu einer Zugwirkung auf die Herzanlage, die die 

Divertikelbildung im Gefolge hat (Skizze nach BAILEY 1959) 

Abb.311. DRENNAN und VAN DER VIJVER (192S) erklaren die Divertikelbildung durch eine Ausweitung des 
Recessus apicis (Skizze nach BAILEY 1959) 

25* 
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Abb.312a u. b. Herzwanddivertikel bei Dextroversio cordis [40jahrige Patientin (A.Si.), gleiche Patientin wie 
Abb.309]. a Herzfernaufnahme: Hauptmasse des Herzens rechts im Thorax. Aortenbogen links. Zwerchfell 
rechts etwas tiefer als links. b Lavogramm nach gezielter Kontrastmittelinjektion in den rechten Ventrikel: 
yom linken Ventrikel breite KontrastmittelstraBe bis unterhalb des Zwerchfells. Kontrastmittelfiillung des im 
Epigastrium liegenden Divertikels. Der obere Anteil des Divertikels ist durch einen Bleidrahtring markiert 
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KontrastmittelstraBe sowie eine flachenhafte Verschattung an ihrem Ende, die dem Diver­
tikel entspricht (Abb. 312b und 313). 

SKAPINKER (1951) sowie POTTS u. Mitarb. (1953) erreichten eine besonders gute Dar­
stellung durch Kontrastmittelinjektion in das Divertikel nach seiner Punktion. 

Wird durch eine intravenose Angiokardiographie eine fur therapeutische Konse­
quenzen ausreichende Darstellung nicht erzielt, so erscheint eine gezielte Kontrastmittel­
injektion in den linken Ventrikel nach transseptaler Punktion angezeigt. Allerdings kann 
das transseptale V orgehen wegen der oft vorhandenen Lageanomalie des Herzens sehr 
schwierig sein. 

Abb.313. Herzwanddivertikel mit Dextroversio bei einem 6jiihrigen Jungen (R.Pa.). Liivogramm nach ge· 
zielter Kontrastmittelinjektion in die Pulmonalarterie (diastolische Phase): Daumenbreite Kontrastmittel· 
straBe von der Herzspitze nach Durchtritt durch das Zwerchfell unmittelbar an der Innenseite der Bauchwand 

etwa bis zur Nabelhiihe. (In der sYRtolischen Phase Entleerung des Divertikels) 

2. Zur zweiten Gruppe gehOren Divertikel, die oberhalb des Zwerchfells verbleiben. Sie 
gehen von der Herzspitze oder Herzbasis unterhalb der Aorta ab, sind meist haken- oder 
fingerformig gekrummt und z. T. nach oben abgebogen (ARNOLD 1894, DRENNAN und 
VAN DER VIJVER 1928, ABBOTT 1915). 1m Fall von SWEYER u. Mitarb. (1950) fand sich 
ein verzweigtes Divertikel. AIle derartigen Divertikel lassen auf Grund ihrer Form keinen 
Zweifel, daB sie ihre Entstehung einer entwicklungsgeschichtlichen Fehlbildung ver­
danken. 

Diese Voraussetzung ist bei anderen Fallen nicht ohne weiteres gegeben. Hierbei 
handelt es sich um kugelformige Divertikel mit Lokalisation an der Herzspitze und Ver­
bindung zur linken Kammer (KUSNETZOWSKY 1922, VIVAS-SALAS 1948, HEINTZEN u. 
ROHWEDDER 1957). 
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Hinsichtlich der Entwicklun!Jsgeschichte werden neben den bereits fur die erste Gruppe 
angefuhrten Gesichtspunkten nach KUSNETZOWSKY (1922) fruhzeitig durchgemachte 
infektios-toxische Prozesse mit Thrombose oder Embolie fur die Entstehung dieser 
Divertikel£orm verantwortlich gemacht. 

Bei den zur zweiten Gruppe gehOrenden Divertikeln besteht ebenfalls erhebliche 
Gefahr einer Ruptur. 

11 h 

c 

Abb.314a-c. Herzwanddivertikel bei einem 6jahrigen Jungen (W.Bu.) (Beobachtung von HEINTZEN und 
ROHWEDDER, 1957). a Herzfernaufnahme: Divertikel als kleinapfelgroJ3e rundliche Verschattung der Herz­
spitze aufgelagert. b Seitliches Schichtbild: Divertikel als rundliche Verschattung vorne im Herzzwerchfell­
winkel. c Angiokardiogramm: 1m Lavogramm Kontrastmitteldarstellung des linken Vorhofs, der linken 

Kammer, der Aorta und des neb en der Herzspitze gelegenen Divertikels 
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Klinik. Die Patienten sind beschwerdefrei sowie korperlich und geistig normal ent­
wickelt. 1m Bereich der vorderen Thoraxwand konnen deutliche Pulsationen sichtbar 
werden (HEINTZEN u. ROHWEDDER 1957). Auskultatorisch hort man ein systolisches 
Gerausch an der Herzspitze. 

Das Elektrokardiogramm ist uncharakteristisch. Storungen der Erregungsriickbildung 
werden beobachtet (VIVAS-SALAS 1948, HEINTZEN U. ROHWEDDER 1957). 

1m Gegensatz zur ersten Gruppe ist fUr die Diagnose der oberhalb des Zwerchfells 
verbleibenden Herzdivertikel die Rontgenuntersuchung entscheidend. Die Divertikel er­
scheinen als umschriebene, rundliche Vorwolbungen an der Herzkontur, meist im Bereich 
der Herzspitze (Abb. 314). Bei der Durchleuchtung oder im Kymogramm konnen systo­
lische Lateralbewegungen sichtbar werden. Die Abgrenzung der Divertikel von Perikard­
cysten oder Herztumoren ist dabei u. U. nur mit Hilfe einer Kontrastmitteldarstellung 
moglich. 

Die Kontrastmitteldarstellung erfolgt zweckmaBigerweise zunachst gezielt, wobei der 
Herzkatheter in die AusfluBbahn der rechten Kammer oder bis in die Pulmonalarterie 
vorgeschoben wird, falls die Divertikel mit der linken Kammer in Verbindung stehen, 
was fiir die iiberwiegende Mehrzahl der FaIle zutrifft. Zum Zeitpunkt des Lavogramms 
kommt es dann zu einer Kontrastmitteldarstellung dAS Divertikels. Aber auch eine 
ungezielte Angiokardiographie kann - namentlich bei Kindern - eine gute Darstellung 
des Divertikels ergeben (Abb. 314c). 

Auf die ungiinstige Prognose der Anomalie wurde bereits hingewiesen. Ein groBer 
Teil der bisher beobachteten Patienten starb an einer Ruptur des Divertikels. 

Die operative Abtragung des Divertikels ist daher die Therapie der Wahl. Berichte 
iiber erfolgreich durchgefiihrte Operationen dieser Art liegen vor (ROESSLER 1944, 
SKAPINKER 1951, POTTS u. Mitarb. 1953, MUSTARD u. Mitarb. 1958 sowie DERRA u. 
LOOGEN 1959). 

3. ABRIKOSSOFF beschrieb 1911 einen Fall, bei dem ein Divertikel im Bereich der Herzspitze 
zusammen mit einer aus der A. pulmonalis entspringenden linken Coronararterie bestand. BLAND 
u. Mitarb. sahen 1933 zwei weitere FaIle dieser Art. Die Autoren nehmen an, daB solche Divertikel 
auf einer Ernahrungsstorung des Herzmuskels infolge des Ursprungs der linken Coronararterie aus 
der A. pulmonalis beruhen. 

4. Als letzte Gruppe seien noch einige FaIle erwahnt, die beziiglich des Aufbaues der Divertikel­
wand Besonderheiten aufweisen. Hierher gehoren die Beobachtung von NORMAN u. TAYLOR (1940), 
die dystopisches Aortengewebe im Divertikelbereich feststellten, und ferner z. B. ein Fall von BAYER 
(1940), bei dem das Divertikel nur aus Endokard bestand. Seine Entstehung wird als Cystenbildung 
erklart. 
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Sachverzeichnis 

(Deutsch -Englisch) 

Bei gleicher Schreibweise in beiden Sprachen sind die Stichworter nur einmal aufgefiihrt 

"Acht"-Form des Herz- und GefiiBschattens, 
"8" -shape of heart and great vessels 179 f., 
182, 184ff. 

Atherprobe, intrakardiale, ether-test, intracardial 
122, 212 

Akrocyanose, acrocyanosis 356 
Anastomose s.auch BLALOCK, anastomosis, 

s. BLALOCK 
-, Obliteration einer Blalockschen, anastomosis, 

obliteration of in Blalock-anastomosis 240f. 
Anastomose-Operationen bei Fallotscher Tetra­

logie, anastomosis, operative in Fallot's 
tetralogy 228, 239ff. 

Aneurysma der Aorta ascendens, aneurysm of 
the aorta ascendens 74 ff. 

-- dissecans der Aorta, aneurysm, dissecting 
of aorta 72ff. 

--, disseziierendes, aneurysm, dissecting 108 
- des Ductus arteriosus, aneurysm of ductus 

arteriosus 108, 116 
-, falsches, aneurysm, false 118 
-, fusiformes, der Aorta, aneurysm, fusiform 

of aorta 72 
- in KollateralgefiWen, aneurysm in collateral 

vessels 102 
-, postoperatives, aneurysm, postoperative 105f. 
- der poststenotischen Aorta, aneurysm of 

poststenotic aorta 102 
der Pulmonalarterie, aneurysm of pulmonary 
artery 118 
des Sinus Valsalvae, aneurysm of sinus 
Valsalvae 74, 130ff., 203 
der V. cava sup., aneurysm of vena cava sup. 
339 
der V. jugularis externa, aneurysm of vena 
jugularis externa 338f. 

Aneurysma-Ruptur, aneurysm-rupture 108 
aneurysmatische Erweiterung einer Coronar­

arterie, aneurysmal dilatation of a coronary 
artery 134, 137 

Angiogramm, postmortales, bei Ektopie des 
Herzens, angiogram, post-mortem in ectopia 
of heart 23f. 

Angiokardiographie, angiocardiography 54, 
59,61,87 

- bei Aneurysma des Sinus Valsalvae, angio­
cardiography in aneurysm of Sinus Valsalvae 
133 

- bei Anomalien der unteren Hohlvene, 
angiocardiography in anomalies of vena cava 
inferior 340, 347 
bei Aortenatresie, angiocardiography in 
aortic atresia 88£. 

Angiokardiographie bei Aortenisthmusstenose, 
angiocardiography in coarctation of aorta 
102ff. 
bei Aortenstenose, angiocardiography in 
aortic stenosis 80f. 
bei aorto-pulmonalem Septumdefekt, 
angiocardiography in aorto-pulmonary 
septal defect 128f. 
bei Cor biloculare, angiocardiography in 
cor biloculare 255 

- bei Cor triatriatum, angiocardiography in 
cor triatriatum 359ff. 

-- bei Dextroversion mit zusatzlichen Anomalien, 
angiocardiography in dextroversion combined 
with further anomalies 377, 380 

- bei doppeltem Aortenbogen, angiocardio­
graphy in doubled aortic arch 66ff. 
bei Ductus art. ap., angiocardiography in 
ductus arteriosus apertus 123ff. 
bei Ebstein-Syndrom, angiocardiography 
in Ebstein's syndrome 326f. 

- bei Fallotscher Tetralogie, angiocardiography 
in Fallot's tetralogy 226, 229, 231ff. 
bei Herzwanddivertikel, angiocardiography 
in diverticulum of the heart 387ff., 391 
bei idiopathischer Aortenektasie, angiocardio­
graphy in idiopathic ectasia of aorta 78 

- - Pulmonalektasie, angiocardiography in 
idiopathic pulmonary dilatation 301 ff. 
bei Lungenvenentransposition, angiocardio­
graphy in transposition of pulmonary veins 
176ff., 182, 185ff. 

- bei Lutembacher Syndrom, angiocardio­
graphy in Lutembacher's syndrome 163 

- bei Mitralatresie, angiocardiography in 
mitral atresia 350 

- bei Mitralinsuffizienz, angiocardiography 
in mitral insufficiency 362 

- bei Mitral- und Aortenatresie, angiocardio­
graphy in mitral and aortic atresia 351 

- bei Pulmonalatresie, angiocardiography in 
pulmonary atresia 294 
bei Pulmonalinsuffizienz, angiocardiography 
in pulmonary insufficiency 298 
bei Pulmonalstenose, angiocardiography 
in pulmonary stenosis 212ff. 

-, selektive, bei Lavokardie, angiocardiography, 
selective in levocardia 382ff. 

-, -, bei Mitralstenose, angiocardiography, 
selective, in mitral stenosis 354f. 

-, -, bei Truncus art. comm. persistens, 
angiocardiography, selective, in persistent 
truncus arteriosus communis 245 ff. 

31* 
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Angiokardiographie bei singuliirem VentrikeJ, 
angiocardiography in single ventricle 252f. 

- bei Spiegelbilddextrokardien, angiocardio­
graphy in mirror-image dextrocardia 371 

- bei Transposition der groBen GefiWe, angio­
cardiography in transposition of great vessels 
261£f., 273f£., 282£', 286f£. 

- bei Tricuspidalatresie, angiocardiography 
in tricuspid atresia 311f£. 

- bei Tricuspidalstenose, angiocardiography 
in tricuspid stenosis 318 f. 

- bei unkomplizierter Dextroversion, angio­
cardiography in uncomplicated dextroversion 
373f., 376 
bei V. cava sup. sin. persist., angiocardio­
graphy in persistent left vena cava superior 
338f. 

- bei Ventrikelseptumdefekt, angiocardio­
graphy in ventricular septal defect 199f., 201 

- bei Vorhofseptumdefekt, angiocardiography 
in atrial septal defect 155ff. 

Angiokardiopathien, angeborene (13. auch Herz­
und GefiWfehler), angiocardiopathies, 
congenital (s. anomalies of heart and vessels) 
40ff. 

.- Einteilung der angeborenen, angiocardio­
pathies, classification of congenital 40 

Aniridie, aniridia 74 
Anomalien des Knochensystems bei Fallotscher 

TetraJogie, anomalies of bones in Fallot's 
tetralogy 220 

- der Lungenvenen, anomalies of pulmonary 
veins 170ff. 

- der Pulmonalarterie, anomalies of pulmonary 
artery 292 ff. 

Aorta abdominalis, aneurysmatische Erweiterung 
der, aorta abdominalis, aneurysmal dilatation 
of 73, 77 

- -, Atresie der, aorta abdominalis, atresia of 
105 

- -, Stenose der, aorta abdominalis, stenosis of 
96f. 

-, aneurysmatische Erweiterung, aorta, 
aneurysmal dilatation 89 

-, Anomalien der, aorta, anomalies of 108 
- ascendens, Aneurysma der, aorta ascendens, 

aneurysm of 74ff. 
- - bei Aortenisthmusstenose, aorta ascendens 

in coarctation of aorta 92ff. 
- -, Dilatation der, aorta ascendens, dilatation 

of 92f£., 94 
- -, Pulsationen der, aorta ascendens, pulsations 

of 82 
-, atherosklerotische Streckung der, aorta, 

arteriosclerotic elongation of 71 
- descendens, aorta descendens 41 ff. 
- - primitiva, aorta descendens, primitive 

41 
-, Dilatation der, aorta, dilatation of 81ff. 
-, -, bei Aortenstenose, aorta, dilatation of in 

aortic stenosis 81 
-, - der poststenotischen, aorta, dilatation 

of post-stenotic 92f£. 
-, Doppelstenose der, aorta, double stenosis 

of 104 

Aorta dorsalis communis, aorta dorsalis communis 
41 

-, Elongation der, aorta, elongation of 52 
-, Erweiterung der poststenotischen, aorta, 

dilatation of post-stenotic 82ff., 102 
- bei Fallotscher Tetralogie, aorta in Fallot's 

tetralogy 225ff. 
-, hypoplastische, aorta, hypoplastic 160 
-, -, und Pulmonalektasie, aorta, hypoplastic, 

and pulmonary dilatation 299 
- bei idiopathischer Ektasie der Pulmonal­

arterie, aorta in idiopathic ectasis of pulmonary 
artery 77 

-, links ascendierende, aorta, left ascending 
52,350 

-, links deszendierende, aorta, left descending 
264 

-, Medianekrose der, aorta, medianecrosis of 
71f£. 

-, rechts descendierende, aorta, right descending 
53,65 

-, "reitende" (13. auch "iJberreiten" der Aorta), 
aorta, "riding" (s. "riding" of aorta) 
7f., 10, 188, 219ff., 277ff. 

Aorten, dorsale, aortae dorsales 41 
-, ventrale, aortae ventrales 41 
Aortenaneurysma (13. auch Aneurysma der Aorta), 

aorta, aneurysm of (s. aneurysm of aorta) 71 
- bei Ductus art. ap., aortic aneurysm in ductus 

arteriosus apertus 108 
Aortenatresie (13. auch Atresie der Aorta), 

aortic atresia (s. atresia of aorta) 88f., 90, 102 
Aortenbogen (13. auch Arcus aortae), aortic arch 

( s. arcus aortae) 
-, Anomalien des, aortic arch, anomalies of 40f£. 
-, doppelter, aortic arch, doubled 33, 41, 43, 

58, 63ff. 
-, Dystopie des, aortic arch, dystopia of 33 
-, Entwicklung des, aortic arch, development of 

41 
-, GefiiBverliiufe bei Rechtslage des, aortic arch, 

course of vessels in right-sided 55, 64 
-, hinterer Typ des rechts gelegenen, aortic arch, 

posterior type of right-sided 61 ff. 
-, - VerIauf des links gelegenen und rechts 

descendierenden, aortic arch, posterior course 
of left-sided and right descending 53 

-, hypoplastischer linker, aortic arch, hypoplastic 
left 43 

-, inkomplette Ringbildung des, aortic arch, 
incomplete vasculm' ring of 67f. 

-, Knickung des, aortic arch, kinking of 69ff. 
-, linksgewendeter, aortic arch, left turned 43ff. 
-, Linkslage des, aortic arch, left position of 45f£., 

53 
-, partielle Atresie des, aortic arch, in complete 

atresia of 42 
-, primarer, aortic arch, primary 41 
-, rechts gewendeter, aortic arch, right turned 59 
-, Rechtslage des, aortic arch, right position of 

42, 52ff., 58f£., 226ff., 242, 245, 309ff. 
-, -, bei Fallotscher Tetralogie, aortic arch, 

right position of in Fallot's tetralogy 220ff. 
-, -, bei Dextroversion, aortic arch, right-sided 

in dextroversion 372 
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Aortenbogen, sechster linker, aortic arch, sixth left 
107 

-, Unterbrechung des, aortic arch, interruption 
of 42 

-, vorderer Typ bei Rechtslage des, aortic arch, 
anterior type in right position of 56ff. 

Aortenbogenatresie, aortic arch, atresia of 103f. 
Aortendivertikel, aorta, diverticulum of 42, 

55, 57, 58 
-, retrooesophageales, aorta, diverticulum 

retroesophageal 59f. 
"Aortenfenster", "aortic window" 308 
Aorteninsuffizienz, aortic insufficiency 76, 77, 81 

bei Aortenisthmusstenose, aortic insufficiency 
in coarctation of aorta 93 
und Ventrikelseptumdefekt, aortic insuffi­
ciency and ventricular septal defect 20 Iff. 

Aortenisthmusstenose, coarctation of aorta 30ff., 
49, 59, 71, 73, 79, 85, 89ff., 131, 136 

- und Ebstein-Syndrom, coarctation comb. 
with Ebstein's syndrome 320 

-, infantile, coarctation of the aorta, infantile 
type 283 
und Lungenvenentransposition, coarctation 
of aorta and transposition of pulmonary veins 
177 
und Mitralinsuffizienz, coarctation comb. with 
mitral insufficiency 361 
und Mitralstenose, coarctation comb. with 
mitral stenosis 352 
und V. cava sup. sin. persist., coarctation 
comb. with persistent left vena cava superior 334 

Aortenklappe, zweisegelige, aortic valve, bicuspid 
90 

Aortenklappen, Anomalien del', aortic valve, 
anomalies of 131 

Aortenklappeninsuffizienz, aortic insufficiency 
132, 139 

Aortenklappenstenose (s. auch Aortenstenose), 
stenosis of aortic valves (see aortic stenosis) 
17ff. 
bei Aortenisthmusstenose, aortic stenosis 
comb. with coarctation of aorta 105 

Aortenknopf, Fehlen des, aortic knob, absence of 
9lf. 

Aortenkonfiguration, aortic configuration 80f., 91 
Aortenostium, Verkalkung des, aortic ostium, 

calcification of 79 
Aortenringbildung, Formen von, aortic arch, 

vascular ring, types of 68 
AOl'tenruptur, aorta, rupture of 76, 107 
Aortensklerose, aorta, sclerosis of 81 
Aortenstenose (s. auch Aortenklappenstenose), 

aortic stenosis (see stenosis of aortic valves) 
17ff., 90, 96 

-, angeborene, aortic stenosis, congenital 79ff. 
-, anomale Tiefenlage der, aortic stenosis, 

abnormal deep position of 104 
bei Mitralstenose, aortic stenosis comb. with 
mitral stenosis 352 
und singularer V en trikel, aortic stenosis comb. 
with single ventricle 248 

-, subvalvulare, aortic stenosis, subvalvular 
103, 104, 163 

-, valvulare, aortic stenosis, valvular 103f. 

Aortenverlauf, anomaler, bei Fallotscher Tetra­
logie, aorta, abnormal course of in Pallot's 
tetralogy 226 

Aortenwurzel, Rest der rechten dorsalen, aortic 
root, fetal rest of right dorsal 59 

Aortographie, retrograde, aortography, retrograde 
245ff. 

-, -, bei Aneurysma del' Aorta abdominalis, 
aortography, retrograde in aneurysm of 
abdominal aorta 77 

-, -, - des Sinus Valsalvae, aortography, 
retrograde in aneurysm of simts Valsalvae 
133ff. 

-, -, beiAortenatresie, aortography, retrograde 
in aortic atresia 89 

-, -, bei Aortenisthmusstenose, aortography, 
retrograde in coarctation of aorta 100ff. 

-, -, bei Aortenstenose, aortography, retrograde 
in aortic stenosis 84f. 

-, -, bei aortopulmonalem Septumdefekt, 
aortography, retrograde in aortopulmonary 
septal defect 129 

-, -, bei a.-v. Fistel des Coronarkreislaufs, 
aortography, retrograde in a.-v. fistula of 
coronary circulation 136f. 

-, -, bei Ductus art. apertus, aortography, 
retrograde in ductus arteriosus apertus 125f. 

-, -, bei Fehlabgang einer Coronararterie, 
aortography, retrograde, in abnormal origin 
of coronary artery 364ff. 

-, -, bei Knickung des Aortenbogens, aorto­
graphy, retrograde in kinking of aortic arch 
69 

-, -, bei Marfan-Syndrom, aortography in 
Marfan's syndrome 74ff. 

-, -, bei Transposition der gro13en Gefa13e, 
aortography, retrograde, in transposition 
of great vessels 261 ff., 273ff. 

-, -, bei Tricuspidalatresie, aortography, 
retrograde, in tricuspid atresia 312ff. 

-, -, bei Truncus art. comm. persistens, 
aortography, retrograde, in persistent truncus 
arteriosus communis 247 

-, -, bei Ventrikelseptumdefekt mit Aorten­
insuffizienz, aortography, retrograde, in 
ventricular septal defect comb. with aortic 
insufficiency 203 

Aorto-pulmonale Fistel, aorto-pulmonary fistula 
(see fistula aorto-pulmonary) 34, 35f., 203 

Aorto-pulmonaler Septumdefekt, aorto­
pulmonary septal defect 122, 126ff. 

Arachnodactylie, arachnodactyly 71 
Arcus aortae (s. auch Aortenbogen), arcus aortae 

(see aortic arch) 
- bicurvatus, arcus aortae biC1trvatus 69 
- circumflexus, arcus aortae circumflexus 
227 
- - dexter, arcus aortae circumflexus dexter 
53, 61ff. 
- - sinister, arcus aortae circumflexus 
sinister 52 
- -, hinterer Typ, arcus aortae circumflexus 
sinister, posterior type 52 

A. anonyma, arteria anonyma (see innominate 
artery) 54 
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A. carotis, arteria camtis (see carotid artery) 
43ff., 104 

- -, Anomalien der, arteria camtis, anomalies 
of 42 

- - communis, arteria carotis communis 
42f., 65 

- - - dextra, retrooesophagealer Verlauf der, 
arteria carotis communis dextra, retroesophageal 
course of 48 

- - - sinistra, Abgang der, arteria carotis 
communis sinistra, origin of 44 

- - externa, Ursprung der linken, arteria 
carotis externa, origin of left 44 

- - interna, Knickungen der, arteria carotis 
interna, kinkings of 43, 45 

- innominata, innominate artery (see arteria 
anonyma) 42, 54 

- lusoria, arteria lusoria 44, 45ff. 
- -, praoesophagealer Verlauf, arteria lusoria, 

preesophageal course 51 
- -, pratrachealer Verlauf, arteria lusoria, 

pre-tracheal course 51 
- mammaria interna, arteria mammaria interna 

41, 219 
-- pulmonalis (s. auch Pulmonalarterie), arteria 

pulmonalis (see pulmonary artery) 
- -, aneurysmatische Erweiterung der, 

arteria pulmonalis, aneurysmal dilatation of 
73ff. 

- -, Ektasie der, pulmonary artery, ectasia of 
13 

- -, Erweiterung der, pulmonary artery, 
dilatation of 33 

- -, Hypoplasie der, pulmonary artery, hypo­
plasia of 5, 34 

- subclavia, arteria subclavia (see subclavian 
artery 42, 43, 48, 50 

- - bei Aortenisthmusstenose, subclavian 
artery in coarctation of aorta 104 

- - dextra, Abgang der links entspringenden, 
subclavian artery, right, course of left-arising 
50 

- - -, anomaler Ursprung der, subclavian 
artery, right, abnormal origin of 96 

- - -, Anomalien der, subclavian artery, 
right, anomalies of 45ff. 

- -, bei Aortenisthmusstenose poststenotisch 
entspringende, subclavian artery, right, in 
coarctation of aorta, poststenotic origin 97 

- -, Erweiterung der linken, subclavian artery, 
dilatation of left 92 

- -, poststenotischer Ursprung der linken, 
subclavian artery, post-stenotic origin of left 96 

- -, - - der rechten, subclavian artery, 
post-stenotic origin of right 97 

- -, retrooesophagealer Verlauf der, subclavian 
artery, retroesophageal course of 44, 55, 220 

- - sinistra, poststenotisch entspringende, 
subclavian artery, left, post-stenotic origin 96 

- - -, rechts entspringende, subclavian 
artery, right origin of left 62 

- - -, retrooesophagealer Verlauf der, 
subclavian artery, left retroesophageal course of 
58 
vertebralis, arteria vertebralis 41, 48 

Aa. carotes bei Aortenisthmusstenose, carotid 
arteries in coarctation of aorta 104 

- -, praatretischer Ursprung beider, carotid 
arteries, preatretic origin of both 104 

- iliacae, iliac arteries 65 
- pulmonales, Erweiterung der bei Ductus 

art. ap., pulmonary arteries, dilatation of, 
in ductus art. ap. 108 

- subclaviae, poststenotischer Ursprung beider, 
subclavian arteries, post-stenotic origin 
of both 104 

Arteriitis pulmonalis, arteritis, pulmonary 5, 36 
Arteriolosklerose, arteriosclerosis 10 
-, fleckige, der Aorta, arteriosclerosis, spotted 

of aorta 31 
Arteriovenose Fistel des Coronarkreislaufs, 

arterio-venous fistula of coronary circulation 
(see fistula arterio-venous) 134 ff. 

ASD (s. Vorhofseptumdefekt), ASD (see atrial 
septal defect) 

Atresie der Aorta (s. auch Aortenatresie), 
atresia of aorta (see aortic atresia) 102£. 

- - abdominalis, atresia of abdominal aorta 
105 
des Aortenbogens, atresia of aortic arch 103f. 
des Aortenostiums, atresia of aortic ostium 
88f. 

-, partielle des Aortenbogens, atresia, 
incomplete of aortic arch 66 
der Pulmonalarterie, atresia of pulmonary 
artery 134 
des Pulmonalostiums, atresia of pulmonary 
ostium 292ff. 

- des Tricuspidalostiums, atresia of tricuspid 
ostium 304ff. 

Atresien, multiple intestinale, atresia, multiple 
intestinal 370 

Atrioventrikularklappe, gemeinsame, ostium 
atrio-ventriculare commune persistent 242 

Atrioventrikularklappen, atrioventricular valves 
140, 163 

-, Anomalien der, atrioventricular valves, 
anomalies of 157 

"Ballonform" des Herzens, "balloon-shaped" 
heart 270 

"Beutelform" des Herzens, "purse-shaped" heart 
325,329 

Blalocksche Anastomose, Blalock's anastomosis 
96, 228, 239ff. 

Blutdruckdifferenz bei Aortenisthmusstenose, 
blood pressure, difference of in coarctation 
of aorta 91 

Bronchialarterien, bronchial arteries 6ff., 38, 51, 
219 

-, Anastomosen der, bronchial arteries, anasto­
mosis of 259 

Bronchialvenen, bronchial veins 38 
"buckling of the aortic arch" 69 

Canalis atrioventricularis communis, ostium 
atrioventriculare commune, persistent 163ff. 

- - - partialis, ostium atrio-ventriculare 
commune partiale 361 
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Canalis atrioventricularis communis bei Lavokar­
die, ostium atrio-ventriculare commune persistent 
in levocardia 382 
- - bei Spiegelbilddextrokardie, ostium 
atrio-ventriculare commune persistent in 
"mirror-image" dextrocardia 370 
- partialis, ostium atrio-ventriculare commune 
incomplete 156ff., 163ff. 
- totalis, ostium atrio-ventriculare commune, 
complete 163 ff. 

Cardiac silhouette (see heart silhouette) 
Carotis (s. A. carotis), carotid artery (see carotis) 
Carotisbogen, carotid arch 41 
Cerebrale Krisen, cerebral crises 43 
"Coarctation atypical", "coarctation, atypical" 69 
"Coarctation subclinical" 69 
"Coeur en sabot" 223, 229 
"Common ejectile force" 190 
Conus pulmonalis (s. auch Pulmonalostium), 

conus pulmonalis (see pulmonary ostium) 219 ff. 
Conusringstenose der Aorta, "conus-ring"­

stenosis of aorta 79 
Cor biloculare II, 140, 248, 254£., 349 

bovinum 149 
pseudotriloculare 351 
pulmonale 8 
triatriatum 352, 354, 355ff. 
- detrum 358f. 
- sinistrum 355ff. 
triloculare biatriatum 140, 248ff. 
- - univentriculare 10 
- uniatriatum biventriculare 15 
uniatriatum II 
univentriculare II 

Coronararterie, coronary artery 79, 131 
-, aneurysmatische Erweiterung der, coronary­

artery, aneurysmal dilatation of 134, 137 
-, Einmiindung einer, in den linken Ventrikel, 

coronary artery, drainage of one into left 
ventricle 137 

-, Fehlabgang einer, coronary artery, abnormal 
origin of 362 ff. 

-, Ursprung der linken, aus der A. pulmonalis, 
coronary artery, origin of left from pulmonary 
artery 391 

Coronararterien, aberrierende, coronary arteries, 
aberrant 242 

-, Erweiterung der, coronary arteries, dilatation 
of 85 

-, Inversion der, coronary arteries, inversion of 
284 

Coronarinsuffizienz, coronary insufficiency 5 
Coronarkreislauf, coronary circulation 88 
-, arteriovenose Fistel des, coronary circulation, 

arterio-venous fistula of 134ff. 
Coronarogramm bei Fehlabgang einer Coronar­

arterie, coronary-graphy in abnormal origin of 
one coronary artery 364f. 

Coronarographie, postoperative, coronaro-graphy, 
postoperative 365 

Coronarostien, Verlegung der, coronary ostium, 
occlusion of 75 

Coronarsklerose, coronary sclerosis 135 
Coronarvenen, Miindung der, coronary veins, 

drainage of 140 

Coronarvenensinus, coronary venous sinus 332, 
349 

"Corvisart's disease" 220, 228 
Crista supraventricularis, Hypertrophie der, 

crista supraventricularis, hypertrophy of 212f. 
Cyanose (s. auch Mischungscyanose u. Morbus 

coeruleus), cyanosis (see morbus coeruleus) 40, 
109, 191 
bei Fallotscher Tetralogie, cyanosis in Fallot's 
tetralogy 219 ff. 

-, periphere bei Pulmonalstenose, cyanosis, 
peripheral in pulmonary stenosis 205 

Dextrokardie, dextrocardia 366ff. 
bei Lungenvenentransposition, dextrocardia 
combined with transposition of pulmonary veins 
175 

Dextroversion 371ff. 
-, echte, dextroversion, real 371 
- und Herzwanddivertikel, dextroversion and 

diverticulum of heart 388 
-, larvierte, dextroversion, masked 372 
-, unkomplizierte, dextroversion, uncomplicated 

371ff. 
-, unvollstandige, dextroversion, incomplete 372 
- mit zusatzlichen Anomalien, dextroversion 

comb. with further anomalies 376ff. 
Dilatation der Aorta, dilatation of aorta 81ff. 
- des Herzens, dilatation of heart 134 
Divertikel des Ductus art. ap., diverticulum of 

ductus art. ap. II6, II9 
Dolichomelie, dolichomelia 71 
Dolichomorphie, Typ Marfan, dolichomorphic, 

type of Marfan 71 
Dolichostenie, dolichostenia 71 
Dolichostenomelie, dolichostenomelia 71 
Doppelherz bei Thorakopagus, heart doubled 

comb. with thoracopagus 25 
Doppelstenose der Aorta, stenosis doubled of aorta 

104 
- bei Fallotscher Tetralogie, stenosis, doubled in 

Fallot's tetralogy 219 
Druckdifferenz, aorto-pulmonale, pressure differ­

ence, aorto-pulmonary 90 
Ductus arteriosus apertus bei Aortenisthmus­

stenose, ductus arteriosus apertus combined 
with coarctation of aorta 90ff., 98ff. 
- - bei Cor triatriatum, ductus arteriosus 
apertus in cor triatriatum 356 
- - bei Mitralinsuffizienz, ductus arteriosus 
apertus in mitral insufficiency 361 
- - bei Mitralstenose, ductus arteriosus 
apertus in mitral stenosis 352 
- - (persistens), ductus arteriosus apertus 
(persistent) 5, 32, 36f., 41, 42, 48, 53, 54, 64, 
73,85, 88f., 90, 107ff., 130, 134, 164,201,219. 
- - bei Pulmonalatresie, ductus arteriosus 
apertus in pulmonary atresia 293 
- bei Fallotscher Tetralogie, ductus arteriosus 
comb. with Fallot's tetralogy 240 
-, links gelegener, ducttts arteriosus, left-sided 
55,65 
-, poststenotischer, bei Aortenisthmus­
stenose, ductus arteriosus, post-stenotic comb. 
with coarctation of aorta 99f. 
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Ductus arteriosus, prastenotischer, bei Aorten­
isthmusstenose, ductus arteriosus, prestenotic, 
in coarctation of aorta 98f. 

- -, rechts gelegener, ductus arteriosus, right­
sided 57, 65 

Ductus Botalli (s. auch Ductus arteriosus apertus), 
ductus Botalli (see ductus arteriosus apertus) 
52, 145, 182, 193 

Ductus Cuvier, duct of Ouvier 332 
Ductus lymphaticus 171 
Ductus venosus 183 
Duodenum, Atresie des, duodenal atresia 370 
Dysmesdaktylie, dysmesdaktylia 71 
Dysmesektopie, dysmesectopia 71 
Dysmorpho-Dystrophia mesodermalis congenita 

71 
Dysphagia lusoria 34f., 45ff. 
Dysphagie, dysphagia 65 
Dystopie des Herzens, dystopia of heart 1 
Dystrophia mesodermalis congenita (Typ Marfan), 

dystrophia mesodermalis congenita (type 
Marfan) 71 

Ebstein-Syndrom, Ebstein's syndrome 17, 284, 
319ff., 361 

- und Lungenvenentransposition, Ebstein's 
syndrome and transposition of pulmonary veins 
177 

Ectopia cordis (s. auch Ektopie), ectopia cordis 
(see ectopia) 2lf. 

- lentis, ectopia lentis 7lff. 
"Eiform" des Herzens, "egg-shaped" heart 271 
Eigenpulsation, pulsations ll8, 132, 135 
Eigenpulsationen der LungengefiiBe, pulsations 

of pulmonary vessels 127, 147, 151ff., 167, 174 
Eisenmenger-Komplex (Syndrom), Eisenmenger's 

complex (syndrome) 164, 188ff. 
Ektasie der Aorta ascendens, ectasia of aorta 

ascending (see dilatation of aorta asc.) 78 
-, idiopathische, der Aorta, ectasia, idiopathic of 

aorta (see dilatation of aorta, idiopathic) 77f. 
-, -, der A. pulmonalis, ectasia, idiopathic of 

pulmonary artery (see dilatation, idiopathia, of 
pulm. art.) 77 

Ektopie des Herzens, ectopia of heart 1, 2lf. 
-, epigastrische, des Herzens, ectopia, epigastric of 

heart 22f. 
Elektrokardiogramm bei Aneurysma des Sinus 

Valsalvae, electrocardiogram in aneurysm of 
sinus Valsalvae 13lf. 
bei Anomalien der unteren Hohlvene, electro­
cardiogram in anomalies of vena cava inferior 342 
bei Aortenatresie, electrocardiogram in aortic 
atresia 88 
bei Aortenisthmusstenose, electrocardiogram in 
coarctation of aorta 91 
bei arteriovenoser Fistel des Coronarkreislaufs 
electrocardiogram in arterio-venous fistula of the 
coronary circulation 134f. 
bei Canalis atrioventr. comm., electrocardio­
gram in complete atrioventricular canal 166 

- bei Cor biloculare, electrocardiogram in cor 
biloculare 254 

- bei Cor triatriatum, electrocardiogram in cor 
triatriatum 357 

Elektrokardiogramm bei Dextroversion mit 
zusatzlichen Anomalien, electrocardiogram 
in dextroversion comb. with further anomalies 
377 
bei Ductus art. ap., electrocardiogram in 
ductus art. ap. 109 
bei Ebstein-Syndrom, electrocardiogram in 
Ebsteins's syndrome 32lf. 

- bei Fallotscher Tetralogie, electrocardiogram in 
Fallot's tetralogy 222 

- bei Fehlabgang einer Coronararterie, electro­
cardiogram in abnormal origin of one coronary 
artery 363 
bei Herzwanddivertikel, electrocardiogram in 
diverticulum of heart 385f., 391 
bei idiopa thischer hypertrophischer su baortaler 
Stenose, electrocardiogram in idiopathic hyper­
trophic subaortic stenosis 86 
bei kompletter Transposition del' groBen Ge­
faBe mit Vorhofseptumdefekt, electrocardio­
gram in complete transposition of great vessels 
with atrial septal defect 259 

- bei korrigierter Transposition del' groBen Ge­
faBe, electrocardiogram in corrected transposition 
of great vessels 285f. 

- bei Lavokardie, electrocardiogram in levocardia 
383 
bei Mitralatresie, electrocardiogram, in mitral 
atresia 349 
bei Mitralinsuffizienz, electrocardiogram in 
mitral insufficiency 361 

- bei Mitralstenose, electrocardiogram in mitral 
stenosis 352f. 

- bei Pulmonalatresie, electrocardiogram in 
pulmonary atresia 293f. 

- bei Pulmonalektasie, electrocardiogram in 
pulmonary ectasia 300 

- bei Pulmonalinsuffizienz, electrocardiogram in 
pulmonary insufficiency 297 

- bei Pulmonalstenose, electrocardiogram in 
pulmonary stenosis 205 

- bei singularem Ventrikel, electrocardiogram in 
single ventricle 249 
bei Spiegelbilddextrokardie mit Situs in­
versus, electrocardiogram in "mirror-image" 
dextrocardia comb. with situs inversus 368 

- - mit zusatzlichen Anomalien, electrocardio­
gram in "mirror-image" dextrocardia comb. 
with further anomalies 371 

- bei Tricuspidalatresie, electrocardiogram in 
tricuspid atresia 307 

- bei Tricuspidalstenose, electrocardiogram in 
tricuspid stenosis 316 

- bei Truncus arteriosus communis persistens, 
electrocardiogram in persistent truncus arteriosus 
communis 243 
bei unkomplizierter Dextroversion, electro­
cardiogram in uncomplicated dextroversion 372 
bei Ventrikelseptumdefekt, electrocardiogram 
in ventricular septal defect 19lf. 

- - mit Aorteninsuffizienz, electrocardiogram 
in ventricular septal defect combined with aortic 
insufficiency 202 
bei Vorhofseptumdefekt, electrocardiogram in 
atrial septal defect 14lf. 
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Elektrokymographie bei Aortenisthmusstenose 
electrokymography in coarctation of aorta 98 
bei Aortenstenose, electrokymography in 
aortic stenosis 82, 83f. 
bei Fallotscher Tetralogie, electrokymography 
in Fallot's tetralogy 229 

Embolie, "paradoxe", embolism" paradoxical" 342 
Endokardfibrose, endocardial fibrosis (see fibro· 

elastosis) 90, 355, 362, 366 
Endokarditis, serose, endocarditis, serous 3f., 9, 

17,19,30 
Entziindung, fibrinose, inflammation, fibrinous 4 
Erweiterung, aneurysmatische, einer Coronar· 

arterie, dilatation, aneurysmal of a coronary 
artery 134, 137 

-, poststenotische, der Aorta, dilatation, post. 
stenotic ot aorta 92 ff. 

Fallotsche Pentalogie, Fallot's pentalogy 8f., 221, 
240 

- Tetralogie (s. auch Pulmonalstenose mit Yen· 
trikelseptumdefekt), Fallot's tetralogy (see 
pulmonery stenosis with ventricular septal defect) 
6ff., 54, 59, 73, 96, 164, 219ff. 

- - bei Cor triatriatum, Fallot's tetralogy comb. 
with cor triatriatum 356 

- - und Pulmonalinsuffizienz, Fallot's tetralogy 
and pulmonary insufficiency 295 

- - und V. cava sup. sin. persist., Fallot's tetra­
logy comb. with persistent left vena cava superior 
333,338 

Fenster, aorto-pulmonales (s. Septumdefekt), 
window, aorto-pulmonary (see septal defect) 

Fibroelastose, sekundare, bei Pulmonalatresie 
fibroelastosis, secondary in pulmonary atresia 
293 

Fibroelastosis, fibroelastosis (see endocardial 
fibrosis) 90, 112, 355, 362, 366 

- endocardica, fibroelastosis, endocardial 73 
Fistel, aorto-pulmonale (s. Septumdefekt) ... , 

fistula, aorto-pulmonary (see septal defect) , , . 
-, arteriovenose, des Coronarkreislaufs, fistula, 

arterio-venous of coronary circulation 134ff. 
Fistula (s. aorto-pulmonary fistula) 34, 35f., 203 
Foramen interatriatum 5 
- interventriculare (s. auch Ventrikelseptum­

defekt), foramen interventriculare (see ventri­
cular septal defect) 5, 16 

- ovale, offenes, foramen, ovale, patent 13££., 
139ff., 257 

- -, -, bei Mitralatresie, foramen patent, 
patent, in mitral atresia 348 

- -, -, bei Mitralstenose, foramen ovale, open 
in mitral stenosis 352 

- -, -, bei Pulmonalatresie, foramen ovale, 
patent in pulmonary atresia 293 
primum (s. auch Vorhofseptumdefekt), fora­
men primum (see atrial septal defect) 11 ff. 
secundum, foramen secundum 163 

Foramen-Sekundum-Typ bei Lungenvenen­
transpos., foramen-secundum type comb. with 
transposition of pulmonary veins 178 

Friihlavogramm, levogram, early 155, 186, 327 
Fiillungsa b bruch, peripherer, abrupt diminution in 

caliber, in the periphery of the hilium 127 

GefaBband, Veranderungen des bei Aorten­
isthmusstenose, vascular band, changes of, in 
coarctation of aorta 9Iff. 

-, Verbreiterung des, mediastinal vessel shadow, 
enlargement of 310, 350 

-, V-formige Verbreiterung des, mediastinal 
vessel shadow, V-shaped enlargement of 337 

GefaBe, herznahe, vessels, near the heart Iff. 
-, Transposition der groBen (s. Transposition), 

vessels, transposition of great v. (see transposi­
tion) 

GefaBfehler, angeborene (s. auch Angiokardio­
pathien), vessel disease, congenital (see angio­
cardiopathies) 40 ££. 

-, Morphologie der angeborenen, vessel disease, 
morphology of 30££. 

GefaBpulsationen (s. auch Hiluspulsation), 
vascular pulsations (see hilar pulsation) 193 

- bei Pulm. stenose, vascular pulsations, in 
pulmonary stenosis 206f. 

GefaBstamm, Septierung des primitiven, truncus­
arteriosus, septation of primitive 248 

GefaBverbindungen, Persistenz embryonaler, 
vascular communications, persistent embryonal 
30ff. 

Gigantismus, partieller, gigantism, incomplete 71 

Hamodynamische Phasen bei Ductus art. ap., 
hemodynamic phases in ductus art. ap. 113 

Hauptbronchus, linker, bronchus, main left 
51, 57 

-, rechter, bronchus, main right 62 
Herz, Inversion des, heart, inversion oj 284 
-, "Kugelform" bei Ebstein-Syndrom, heart, 

"ball-shape" in Ebstein's syndrome 321 
-, Lageanomalien des, heart, position-anomalies 

of 284, 366ff. 
Herzfehler, angeborene (s. auch Angiokardio­

pathien), heart diseases, congenital (see 
angiocardiopathies) 40 ff. 

-, Morphologie der angeborenen, heart diseases, 
morphology of congenital 1 ff. 

Herzkammer (s. Ventrikel), heart chamber 
(see ventricle) 

Herzkatheter, Verlauf des, bei Anomalien der 
unteren Hohlvene, heartcatheter, course of 
in anomalies of vena cava inferior 340, 343, 
345f. 

--, -, bei aorto-pulmonalem Septumdefekt, 
heartcatheter, course of, in aorto-pulmonary 
septal defect 129f. 

-, -, bei Dextroversion mit zusatzlichen 
Anomalien, heartcatheter, course of, in dextro­
version comb. with further anomalies 377ff. 

-, -, bei Fehlabgang einer Coronararterie, 
heartcatheter, course of in abnormal origin 
of coronary artery 365 

-, -, bei korrigierter Transposition der groBen 
GefaBe, heartcatheter, course of in corrected 
transposition of great vessels 287 

--,-, beiLungenvenentransposition, heartcatheter, 
course oj, in transposition oj pulmonary veins 
178ff. 

-, -, bei Taussig-Bing-Syndrom, heartcatheter, 
course of in Taussig-Bing's syndrome 281 
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Herzkatheter, Verlauf des, bei Transposition der 
groBen GefiiBe, heartcatheter, course of in 
transposition of great vessels 260ff. 

-, -, bei Tricuspidalatresie, heartcatheter, 
course of in tricuspid atresia 310 

-- , -, bei V. cava sup. sin. persist., heart­
catheter, course of in persistent left vena 
cava superior 333ff. 

--, -, bei Vorhofseptumdefekt, heartcatheter, 
course of, in atrial septal defect 154ff. 

Herzkatheterbild (s. auch Herzkatheterunter­
suchung), heartcatheter-shape (see heart­
catheter investigation) 
bei Aortenisthmusstenose, heartcatheter-shape 
in coarctation of aorta 104 

Herzkatheteruntersuchung bei Aneurysma des 
Sinus Valsalvae, heartcatheter investigation 
in aneurysm of sinus Valsalvae 132f. 
bei Anomalien der unteren Hohlvene, heart­
catheterization in anomalies of the vena cava 
inferior 346ff. 
bei aorto-pulmonalem Septumdefekt, heart­
catheter investigation in aorto-pulmonary 
septal defect 120 
bei a.-v. Fistel des Coronarkreislaufs, heart­
catheter investigation in a.-v. fistula of coronary 
circulation 135 f. 
bei Canalis atrioventr. comm., heartcatheter 
investigation in common atrio-ventricular 
canal 170 
bei Cor biloculare, heart-catheterization 
in cor biloculare 255 
bei Cor triatriatum, heart-catheterization 
in cor triatriatum 357 
bei Dextroversion mit zusatzlichen Anomalien, 
heart-catheterization in dextro version comb. 
with further anomalies 377 ff. 
bei Ductus art. apertus, heartcatheter in­
vestigation in ductus art. ap. 113, 117, 122ff. 
bei E bstein- Syndrom, heart-catheterization 
in Ebstein's syndrome 326 
bei Fallotscher Tetralogie, heartcatheter 
investigation in Fallot's tetralogy 230 
bei Fehlabgang einer Coronararterie, heart­
catheterization in abnormal origin of one 
coronary artery 364f. 
bei Herzwanddivertikel, heart-catheterization 
in diverticulum of heart 386 
bei idiopathischer hypertrophischer sub­
aortalen Stenose, heartcatheter investigation 
in idiopathic hypertrophic subaortic stenosis 
86ff. 
bei idiopathischer Pulmonalektasie, heart­
catheterization in idiopathic pulmonary 
dilatation 300, 303 
bei kompletter Transposition der groBen 
GefaBe mit Ventrikelseptumdefekt, heart­
catheterization in complete transposition of 
great vessels combined with ventricular 
septal defect 273ff. 
bei korrigierter Transposition der groBen 
GefaBe, heart-catheterization in corrected 
transposition of great vessels 287ff. 
bei Lavokardie, heart-catheterization in 
levocardia 384 

Herzkatheteruntersuchung bei Lungenvenen­
transposition, heartcatheter investigation in 
transposition of pulmonary veins 177 ff. 
-, totaler, heartcatheter investigation in 
transposition of all pulmonary veins 184 
bei Lutembacher-Syndrom, heartcatheter 
investigation in Lutembacher's syndrome 162 
bei Mitralatresie, heart-catheterization in 
mitral atresia 350 
bei Mitralinsuffizienz, heart-catheterization 
in mitral insufficiency 361 
bei Mitralstenose, heart-catheterization in 
mitral stenosis 353f. 
bei Mitral- und Aortenatresie, heart­
catheterization in mitral and aortic atresia 351 
bei partieller Transposition der groBen GefaBe, 
heart-catheterization in incomplete transposition 
of great vessels 282f. 
bei Pulmonalatresie, heart-catheterization 
in pulmonary atresia 294 
bei Pulmonalinsuffizienz, heart-catheterization 
in pulmonary insufficiency 298 
bei Pulmonalstenose, heartcatheter investigation 
in pulmonary stenosis 211 f. 
bei singularem V en trikel, heart-catheterization 
in single ventricle 252 
bei Spiegelbilddextrokardien, heart­
catheterization in "mirror-image" dextrocardia 
371 

-, transseptale, heart-catheterization, trans septal 
354 
bei Transposition der groBen GefaBe mit 
Vorhofseptumdefekt, heart-catheterization 
in transposition of great vessels combined with 
atrial septal defect 262f. 
bei Tricuspidalatresie, heart-catheterization 
in tricuspid atresia 311 
bei Tricuspidalinsuffizienz, heart-catheterization 
in tricuspid insufficiency 331 
bei Tricuspidalstenose, heart-catheterization 
in tricuspid stenosis 319 
bei Trunc. art. comm. persist ens, heart­
catheterization in persistent truncus arteriosus 
communis 245ff. 
bei V. cava sup. sin. persist., heart­
catheterization in persistent left vena cava 
superior 337f. 
bei Ventrikelseptumdefekt, heartcatheter 
investigation in ventricular septal defect 199f. 
- mit Aorteninsuffizienz, heartcatheter 
investigation in ventricular septal defect comb. 
with insufficiency of the aorta 203 
bei Vorhofseptumdefekt, heartcatheter 
investigation in atrial septal defect 152 ff. 

Herzkonfiguration bei Canalis atrioventr. comm., 
heart-configuration in common atrio­
ventricular canal 167 
bei Cor triatriatum, heart-configuration 
in cor triatriatum 357 

-, dextrokardieahnliche, bei Lungenvenen­
transposition, heart configuration, simular to 
dextrocardia in transposition of pulmonary 
veins 175 
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Herzkonfiguration bei kompletter Transposition 
der groBen GefiWe mit Ventrikelseptumdefekt, 
heart-configuration in complete transposition of 
great vessels combined with ventricular septal 
defect 270ff. 

- - - - - mit Vorhofseptumdefekt, 
heart-configuration in complete transposition 
of great vessels combined with atrial septal 
defect 257 
bei korrigierter Transposition der groBen 
GefiWe, heart-configuration in corrected 
transposition of great vessels 287 
bei Mitralatresie, heart configuration in mitral 
atresia 349f. 
bei Mitralstenose, heart configuration in 
mitral stenosis 353 

-, pseudo-aortische, heart configuration, pseudo­
aortic 223 
bei singularem Ventrikel, heart configuration 
in single ventricle 249 ff. 
bei Spiegelbilddextrokardien, heart configura­
tion in "mirror-image" dextrocardia 369ff. 
bei Tricuspidalatresie, heart configuration 
in tricuspid atresia 308f. 
bei Trunc. art. comm. persistens, heart 
configuration in persistent truncus arteriosus 
communis 243ff. 

Herzkontur, Konkavitat der linken oberen, 
heartcontour, concavity of left upper 225 

-, rundliche Vorwolbung der, heartcontour, 
prominence of 391 

-, Rundung der rechten, bei Tricuspidalstenose, 
heartcontour, rounded prominence of right 
in tricuspid stenosis 315 

-, Vorwolbung der rechten, heartcontour, 
prominence of right 258, 260 

-, VOl'wolbung der vorderen, heartcontour, 
bulging of anterior 224 

Herzohr, VergroBerung des rechten, auricle, 
enlargement of right 150 

Herzquerschnitt, halbschematische Darstellung 
mit Ventr. septum, heart transverse section, 
half schematic, representation with 
ventricular septum 189 

Herzrand, rechter, bei Fallotscher Tetralogie, 
heart border, right in Fallot's tetralogy 224 

Herzsilhouetten bei Ductus art. apertus, 
heart silhouettes in ductus arteriosus apertus 
115 
bei Ventrikelseptumdefekt, heart silhouettes 
in ventricular septal defect 199f. 
bei V orhofseptumdefekt, heart silhouettes in 
atrial septal defect 142, 144, 148 

Herzspitze, Rundung del', heart apex, rounded 
80, 91, 93, 165 

-, -, bei Fallotscher Tetralogie, heart apex, 
rounded in Fallot's tetralogy 225 

-, -, bei Ventrikelseptumdefekt, heart apex, 
rounded in ventricular septal defect 194 

Herztaille bei Fallotscher Tetralogie, "herztaille" 
in Fallot's tetralogy 224 

- (s. auch Pulmonalbogen), "herztaille" (see 
pulmonary arch) 192 
bei Vorhofseptumdefekt, "herztaille" in 
atrial septal defect 145f. 

Herztumoren, heart tumors 211, 391 
HerzvergroBerung, postoperative, heart 

enlargement, postoperative 217 f. 
Herzvolumen, relatives, heart volume, relative 

143 
Herzwanddivertikel, heart, diverticulum of 384ff. 
-, kugelformiges, heart, ball-shaped diverticulum 

of 389f. 
Hiluspulsation (s. auch GefaBpulsation), hilus­

pulsation (see pulsation of vessels) 194 
Hochdruck, pulmonaleI', hypertension, pulmonary 

134, 149, 295 
Hohlvene (s. auch V. cava), hollow vein 

(see v. cava) 
-, Anomalien del' oberen, vena cava superior, 

anomalies of 331 ff. 
-, - der unteren (s. auch V. cava inf.), vena 

cava inferior, anomalies of 339ff. 
-, linkspersistierende obere, vena cava, 

persistent, left superior 157, 173, 331ff. 
"Holzschuhform" des Herzens, "clog-shaped" heart 

226 
Hydrocephalus 376 
Hyperchondroplasie, hyperchondroplasia 71 
Hypertonie (s. auch Hochdruck), hypertension 

(see hypertension) 
-, pulmonale (s. auch pulmonale Hypertonie, 

s. auch Lungenstauung), hypertension, 
pulmonary (see pulmonary hypertension, 
see pulmonary stasis) 108, 110, 114ff., 124 

Hypertrophie des Herzens, hypertrophy of heart 
134 

Idiopathische hypertrophische subaortale Stenose, 
idiopathic hypertrophic subaortic stenosis 
86ff. 
Pulmonalektasie (s. auch Pulmonalektasie 
idiopathische), idiopathic pulmonary dilatation 
(see pulmonary dilatation idiopathic) 299 ff. 

Indikator-Verdiinnungsmethoden, indicator­
dilution-methods 177, 203, 212, 348 

Infundibulum, sogenanntes, des Ductus 
arteriosus, infundibulum, so-called of ductus 
arteriosus 125 

Infundibulumstenose (s. auch Pulmonalstenose), 
infundibular stenosis (see pulmonary stenosis) 
5ff., 204ff. 

Incompetence (s. insufficiency) 
Inkomplette Transposition der groBen GefiiBe, 

incomplete transposition of great vessels 
255, 277ff. 

innominate artery (s. arteria anonyma) 54 
Interkostalarterien, Anomalien der, arteries 

intercostal, anomalies of 96 
- bei Aortenisthmusstenose, arteries intercostal, 

in coarctation of aorta 89ff. 
Insuffizienz der "Mitralklappe", insufficiency 

of "mitral valve" 284, 288 
Inversion des Herzens, inversion of heart 284 
Irisheterochromasie, iris heterochromasia 74 
Isotope, radioaktive, isotopes, radioactive 121 
Isthmusstenose der Aorta (s. Aortenisthmus-

stenose), isthmus stenosis of aorta (see 
coarctation of aorta) 



492 Sach verzeichnis 

Kalkeinlagerung (s. auch Verkalkung), 
calcification (see calcification) 

- bei Aortenstenosen, calcification in aortic 
stenosis 82 f. 
bei a.-v. Fistel des Coronarkreislaufs, 
calcification in a.·v. fistula of coronary 
circulation 135 
im Ductus arteriosus, calcification in ductus 
arteriosus 108, 116ff., 121 

- in der Pulmonalarterie, calcification in 
pttlmonary artery 145ff. 

- in der Tricuspidalklappe, calcification of 
tricuspid valve 325 

Kammer, "unterentwickelte" rechte, ventricle, 
"underdeveloped" right 319 

Kardinalvene, persistente linke obere, cardinal 
vein, persisting left superior 171 

Kardiovaskulare Veranderungen bei Marfan­
Syndrom, cardiovascular chanes in Marfan's­
syndrome 71 ff. 

Kartagener- Syndrom, Kartagener's syndrome 
370 

Katheter (s. Herzkatheter), catheter (see heart-
catheter) 

Kiemenbogenarterien, branchial arteries 41ff., 89 
"Kinking aorta", "kinking aorta" 69, 136 
Klappenbasis, Lage der, bei Transposition der 

groBen GefaBe, ostium basis, position of in 
transposition of great vessels 280 

-, Vernarbung der, valve basis, scarring of 4 
Knochenanomalien, bone-anomalies 376 
Korpervenen, Anomalien der groBen, veins 

systemic, anomalies of 181, 331ff. 
KollateralgefaBe, Aneurysma der, collateral­

vessels, aneurysm of 102 
Kollateralkreislauf bei Aortenisthmusstenose, 

collateral circulation in coarctation of aorta 
89ff. 
bei Fallotscher Tetralogie, collateral circula­
tion in Pallot's tetralogy 219ff. 

Kolobome, coloboma 74 
Komplette Transposition der groBen GefaBe, 

transposition, complete, of great vessels 
255ff., 284ff. 
- - - mit Ventrikelseptumdefekt, 
transposition, complete, of great vessels 
combined with ventricular septal defect 265ff. 

Korrigierte Transposition, transposition, corrected 
of great vessels 255 

"Kugelform" des Herzens, heart, "ball-chaped" 
271,321 

KurzschluB, arterio-venoser, shunt, arterio­
venous 40 

Kymographie bei Aortenisthmusstenose, 
kymography in coarctation of aorta 98 
bei Aortenstenose, kymography in aortic 
stenosis 81ff. 
bei aorto-pulmonalem Septumdefekt, 
kymography in aorto-pulmonary septal defect 
127 

- bei A. lusoria, kymography in a. lusoria 51 
- bei Dextroversion, kymography in dextro-

version 376 
bei Ductus art. apertus, kymography in 
ductus arteriosus apertus 120f. 

Kymographie bei Ebstein-Syndrom, kymography 
in Ebstein's syndrome 323ff. 

- bei Fallotscher Tetralogie, kymography 
in Pallot's tetralogy 229 
bei Herzwanddivertikel, kymography in 
diverticulum of heart 391 
bei Lungenvenentransposition, kymography 
in transposition of pulmonary veins 174 
-, totaler, kymography in complete 
transposition of pulmonary veins 185 
bei Marfan- Syndrom, kymography in 
Marfan's syndrome 76 
bei Pulmonalektasie, kymography in 
pulmonary ectasia 300f. 

- bei Pulmonalinsuffizienz, kymography in 
pulmonary insufficiency 296f. 

- bei Pulmonalstenose, kymography in 
pulmonary stenosis 208 

- bei Tricuspidalinsuffizienz, kymography 
in tricuspid insufficiency 329ff. 

- bei Tricuspidalstenose, kymography in 
tricuspid stenosis 317 

- bei Ventrikelseptumdefekt, kymography 
in ventricular septal defect 198f. 

- bei V orhofseptumdefekt, kymography in 
atrial septal defect 150 ff. 

Lavographie, transseptale (s. auch transseptale 
Lavographie), levography, transseptal (see 
trans septal levography) 84, 105 

-, - bei Ventrikelseptumdefekt, levography, 
trans septal in ventricular septal defect 201 

Lavokardie (mit Situs inversus), levocardia 
(with situs inver sus ) 381ff. 

Lavokardiographie, selektive, bei Canalis atrio­
ventr. comm., levocardiography, selective 
in ostium atrioventriculare commune 168 

Lageanomalien des Herzens, position of heart, 
anomalies 284, 366ff. 

"levoatriocardinal vein" 348 
Lig. arteriosum 69 
Links-Aortenbogen bei Spiegelbilddextrokardie, 

aortic arch, left-sided in "mirror-image" 
dextrocardia 370 

Links-Rechts-Shunt, shunt, left-right 40, 90 
- bei Aortenisthmusstenose und poststenoti­

schem Ductus arteriosus, shunt, left to right 
in coarctation of aorta and poststenotic 
ductus art. ap. 99ff. 
bei a.-v. Fistel des Coronarkreislaufs, shunt, 
left to right in a.-v. fistula of coronary 
circulation 136 
bei Cor triatriatum, shunt, left to right in 
cor triatriatum 358 
bei Ductus art., shunt, left to right in 
ductus arteriosus 108ff. 
bei Fallotscher Tetralogie, shunt, left to right 
in Pallot's tetralogy 220ff. 

- bei Fallotscher Trilogie, shunt, left to right 
in Pallot's trilogy 210 

- bei Lutembacher-Syndrom, shunt, left to right 
in Lutembacher's syndrome 160 
bei Tricuspidalstenose, shunt, left to right 
in tricuspid stenosis 317f. 
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Links-Rechts- Shunt bei Ventrikelseptumdefekt, 
shunt, left to right in ventricular septal defect 
190ff. 

- bei Vorhofseptumdefekt, shunt, left to right 
in atrial septal defect 143, 155 

Linsen, Luxation der, lenses, luxation of 74 
Lungenarterien, Ruptur von Aneurysmen der, 

pulmonary arteries, rupture of aneurysm of 
108 

Lungenarterienembolie, rezidivierende, 
pulmonary arteries, recurrent embolism 
of 5 

Lungenausgleichversorgung, pulmonary 
circulation, compenRation of 6ff. 

Lungenfelder, Transparenz der gefaLlarmen, 
pulmonary fields, transparency of 227ff. 

LungengefaLle bei Aortenatresie, pulmonary 
vessels in aortic atresia 88 
bei Canalis atrioventr. comm., pulmonary 
vessels in ostium atrioventriculare commune 
165f. 
bei Cor triatriatum, pulmonary vessels in 
cor triatriatum 356f. 
bei Dextroversion, pulmonary vessels in 
dextroversion 375 
bei Ebstein-Syndrom, pulmonary vessels 
in Ebstein's syndrome 321f. 

-, Eigenpulsationen der, pulmonary vessels, 
pulsations of U8, 121, 244 

-, Erweiterung der, pulmonary vessels, 
dilatation of 161f. 
bei Fallotscher Tetralogie, pulmonary vessels 
in Fallot's tetralogy 219 ff. 
bei Fehlabgang einer Coronararterie, 
pulmonary vessels in abnormal origin of 
one coronary artery 363f. 
bei korrigierter Transposition der groLlen 
GefaLle, pulmonary vessels in corrected 
transposition of great vessels 287 
bei Mitralatresie, pulmonary vessels in mitral 
atresia 350 
bei Pulmonalatresie, pulmonary vessels in 
pulmonary atresia 294 

- bei Pulmonalektasie, pulmonary vessels in 
pulmonary ectasia 300f. 
bei Pulmonalstenose, pulmonary vessels 
in pulmonary stenosis 205ff. 
bei Transposition der groLlen GefaLle, 
pulmonary vessels in transposition of great 
vessels 258ff., 267ff. 
bei Tricuspidalatresie, pulmonary vessels 
in tricuspid atresia 307 ff. 
bei Tricuspidalinsuffizienz, pulmonary vessels 
in tricuspid insufficiency 328ff. 
bei Tricuspidalstenose, pulmonary vessels 
in tricuspid stenosis 317f. 
bei Ventrikelseptumdefekt, pulmonary vessels 
in ventricular septal defect 192 ff. 

LungengefaLlzeichnung, reticulare, lung 
vascularity, reticular 228 ff. 

Lungenschlagader (s. A. pulmonalis), pulmonary 
artery (see a. pulmonalis) 

Lungenstauung (s. auch pulmonale Hypertonie), 
pulmonary stasis (see pulmonary hypertension) 
U6 

Lungenvenen, Anomalien del', pulmonary veins, 
anomalies of 157,170££. 

--, Einmiindung der, bei Cor triatriatum, 
pulmonary veins, drainage of in cor 
triatriatum 356 

-, Emmiindungsort partiell transponierter, 
pulmonary veins, drainage of incomplete 
transposed 171 

-, Einmiindungsstellen total transponierter, 
pulmonary veins, drainage of complete 
transposed 183 

-, transponierte, pulmonary veins, transposed 
140 

-, Ursprung transponierter, pulmonary veins, 
origin of transposed 171 

-, VerschluLl von, pulmonary veins, occlusion of 
38 

Lungenvenentransposition, pulmonary veins, 
transposition of 38, 143, 149, 17Off., 332ff., 
358 
bei Mitralatresie, pulmonary veins, trans­
position of in mitral atresia 349 
bei Spiegelbilddextrokardie, pulmonary veins, 
transposition of in "mirror-image"­
dextrocardia 370 

-, totale, pulmonary veins, complete transposition 
of 182ff. 

Lungenzeichnung, vermehrte, lung vascularity, 
augmented 162, 243ff., 258ff. 

Lungenzirkulationsvolumen, vergroLlertes, 
cardiac output (pulrrwnary), enlarged 99 

Lusoriadivertikel, lusoria diverticulum 48 
Lutembacher-Syndrom, Lutembacher's syndrome 

15f., 160ff., 357f. 
Luxation der Linsen, luxation of lenses 74 

Marfan-Syndrom, Marfan's syndrome 71ff. 
Maschinengerausch, systolisch -diastolisches, 

murmur, systolic. diastolic continuous 
109f., 127ff. 

Mediahypertrophie, mediahypertrophy 89 
Medianecrosis aortae idiopathica cystic a, media 

necrosis aortae idiopathica cystica 71 ff. 
Mediastinaltumor-Differen tialdiagnose, 

mediastinal tumor, differential diagnosis 71 
Megacornea 74 
Mesokardie, mesocardia 380f. 
Milzagenesie, spleen, agenesis of 376 
- und Mitralatresie, spleen, agenesis of comb. 

with mitral atresia 349 
Mischungscyanose (s. auch Cyanose), cyanosis 

(see cyanosis) 40, 205 
- bei Fallotscher Tetralogie, cyanosis in 

Fallot's tetralogy 219 
MiLlbildungen, kardiovaskulare, malformations, 

cardiovascular 71 
Mitral- und Aortenatresie, mitral and aortic 

atresia 351 
Mitralatresie, mitral atresia 348££. 
Mitralfehler, Morphologie der angeborenen, 

mitral disease, morphology of congenital 20f. 
Mitralinsuffizienz, mitral insufficiency 82, 85, 

86, 93, 361£. 
bei Aortenstenose, mitral insufficiency 
combined with aortic stenosis 82, 85 



494 Sach verzeichnis 

Mitralklappe bei Canalis atrioventr. communis, 
mitral valve in ostium atrio ventriculare 
commune 163 

-, gedoppelte, mitral ostium, doubled 320 
Mitralostium, Doppelung des, mitral ostium, 

doubled 163 
Mitralsegelspalt, mitral valve-cleft 163 
Mitralstenose, mitral stenosis 160, 191, 351ff., 

358 
-, relative, mitral stenosis, relative 249 
- bei Lutembacher-Syndrom, mitral stenosis, 

in Lutembacher's syndrome 157 
Mitralvitien bei Cor tria tria tum, mitral disease 

in cor triatriatum 356 
Mongolismus bei Fallotscher Tetralogie, 

mongolism in FalZot's tetralogy 220 
Mongoloide Idiotie, mongolian idioty, 163f. 
Morbus coeruleus (s. auch Cyanose), morbus 

coeruleus (see cyanosis) 109, 191 
- Hodgkin, Hodgkin's disease 161 
- Roger 188 
Myokarderkrankungen, obstruktive, myocardial 

diseases, obstructi1,e 211, 216 
Myokardfibrose, myocardial fibrosis 73, 362 
Myokarditis, myocarditis 142, 149 
Myokardhypotrophie, myocardial hypotrophy 

362 
Myokardprozesse, fibrotische, myocardial 

processes, fibrotic 197 

Neurofibromatose Recklinghausen, neuro­
fibromatosis Recklinghausen 96 

Nierenarterien bei Aortenisthmusstenose, 
renal arteries in coarctation of aorta 104f. 

Oesophagogramm, esophagogram 59 
bei Anomalie der unteren Hohlvene, 
esophagogram in anomalies of vena cava 
inferior 343 
bei anteoesophageal kreuzendem Truncus 
brachiocephalicus, esophagogram in ante­
esophageal crossing brachiocephalic truncus 
52 
bei Aortenisthmusstenose, esophagogram 
in coarctation of aorta 95ff. 
bei Aortenstenose, esophagogram in aortic 
stenosis 82 ff. 
bei Arcus aortae circumflexus dexter, 
esophagogram in arcus aortae circumflexus 
dexter 53, 62 
bei Canalis atrioventr. comm., esophagogram 
in ostium atrioventriculare commune 167 f. 
bei Cor biloculare, esophagogram in cor 
biloculare 254 
bei Cor triatriatum, esophagogram in cor 
triatriatum 359f. 
bei doppeltem Aortenbogen, esophagogram 
in doubled aortic arch 65ff. 

- bei Ductus arteriosus apertus, esophagogram 
in ductus arteriosus apertus 112ff. 
bei Fallotscher Tetralogie, esophagogram 
in FalZot's tetralogy 225f. 
bei Knickung des Aortenbogens, esophagogram 
in kinking of aortic arch 70f. 

Oesophagogramm bei Lutembacher-Syndrom, 
esophagogram in Lutembacher's syndrome 
161 

- bei Mitralstenose, esophagogram in mitral 
stenosis 354 

- bei Pulmonalstenose, esophagogram in 
pulmonary stenosis 209 
bei Rechtslage des Aortenbogens, esophago­
gram in right-sided aortic arch 56, 60 
bei retrooesophagealem Aortendivertikel, 
esophagogram in retroesophageal aortic 
diverticulum 60 
bei Trunc. art. comm. persistens, esophago­
gram in persistent truncus arteriosus communis 
244 
bei V orhofseptumdefekt, esophagogram in 
atrial septal defect 149 

Oesophagus, Einschniirung des, esophagus, 
narrowing of 58 

-, Incisuren am, esophagus, incisures of 45 
-, Verdrangung des, esophagus, dislocation of 

353f. 
Oesophagusatresie, esophagus, atresia of 376 
Oesophagusimpression, esophagus, impression 

of 46, 49, 51, 52, 59, 149, 152, 227 
bei Dextroversion, esophagus, impression 
of in dextroversion 376 
bei Rechtslage des Aortenbogens, esophagus, 
impression of right-sided aortic arch 57 

Ostium (s. auch Foramen), ostium (see foramen) 
atrio-ventriculare, ostium atrioventriculare 
140,254 
infundibuli, Kontraktion des, ostium 
infundibuli, contraction of 214 

- - bei Pulmonalstenose, ostium infundibuli 
in pulmonary stenosis 215 
primum 163 
--Defekt, ostium primum-defect 139ff. 
secundum-Defekt, ostium-secundum-defect 
139ff. 

Pars membranacea des Ventrikelseptums, pars 
membranacea of ventricular septum 188f. 

Partielle Transposition der groBen GefaBe, 
incomplete transposition of great vessels 277ff. 

Pentalogie, Fallotsche (s. auch Fallot), pentalogy, 
Fallot's 8f. 

Perforation eines Aneurysmas des Sinus Valsal­
vae, perforation of aneurysm of sinus Valsavae 
130ff. 

Perikardcysten, pericardial cysts 392 
Perikarditis, pericarditis 141 
Phonokardiographie bei Aortenstenose, phono-

cardiography in aortic stenosis 79 
- bei Ductus art. ap., phonocardiography in 

ductus arteriosus apertus 122 
-, intrakardiale, phonocardiography, intracardial 

203 
Plexus intestinus primus 170 
P-mitrale, P-mitrale 352 
Postoperative Befundanderung bei kompleter 

Transposition der groBen GefaBe mit Vorhof­
septumdefekt, postoperative changes of clinical 
features in complete transposition of great 
vessels combined with atrial septal defect 265 
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Postoperative Befundanderung bei Vorhofseptum­
defekt, postoperative changes of clinical features 
in atrial septal defect 157ff_ 
Befunde, postoperative findings 105t, 119f. 

- - bei Aortenisthmusstenose, postoperative 
findings in coarctation of aorta 105ft 

- - bei Pulmonalstenose, postoperative findings 
in pulmonary stenosis 217ff. 

Pott'sche Operation, Pott's operation 240 
Pseudo aneurysm a bei Ductus art. apertus, 

pseudo-aneurysm in ductus arteriosus apertus 
108 

Pseudocoarktation, pseudo-coarctation 69 
Pseudomitralkonfiguration, pseudo-mitralconfi­

guration 115 
Pseudotruncus (s. auch Pulmonalatresie), 

pseudotruncus (see pulmonary atresia) 221ff., 
242 
aortalis, pseudotruncus aortalis 37 
pulmonalis, pseudo truncus pulmonalis 37 
und V. cava sup. sin. persistens, pseudotruncus 
comb. with persistent left vena cava sup. 336 

Pulmonalarterie (s. auch A. pulmonalis), p~tlmo­
nary artery (see a. pulmonalis) 108 

-, Aneurysma der, pulmonary artery, aneurysm 
of 116f., 118, 299, 302 

-, aneurysmatisch erweiterte, pulmonary 
artery, aneurysmal enlarged 149f., 205f. 

-, Anomalien der, pulmonary artery, anomalies of 
292ft 

- bei Canalis atrioventr. communis, pulmonary 
artery in ostium atrioventriculare commune 
164 

-, dilatierte, pulmonary artery, dilated 146 
- bei Ebstein-Syndrom, pulmonary artery in 

Ebstein's syndrome 320f. 
-, erweiterte, pulmonary artery, dilated 261 
--, hohe Lage der linken, pulmonary artery, high 

position of left 244 
-, idiopathische Ektasie der, pulmonary artery 

idiopathic ectasia of 77 
-, Kalkeinlagerungen in der, pulmonary artery, 

calcification of 145 
-, Medianverlagerung der, pulmonary artery, 

medial dislocation of 271 
-, Perforation in die, pulmonary artery, perfo­

ration into 131 
-, perkutane Punktion der, pulmonary artery, 

percutaneous puncture of 275 
-, poststenotische Erweiterung der, pulmonary 

artery, post-stenotic dilatation of 205ff., 232 
-, "reitende", pulmonary artery, "riding" 278 
-, Ruptur der, pulmonary artery, rupture of 76 
-, Stenose der rechten, pulmonary artery, stenosis 

of right 238 
-, Verlagerung der, bei Fallotscher Tetralogie, 

pulmonary artery, displacemet of, in Fallot's 
tetralogy 226 

Pulmonalarterien, Ursprung der, pulmonary 
arteries, origin of 242 

Pulmonalarteriendruck bei Ventrikelseptum­
defekt, pulmonary artery, pressure of in 
ventricular septal defect 190 

Pulmonalatresie, pulmonary atresia 5, 6, 134, 164, 
292ff. 

Pulmonalatresie bei Fallotscher Tetralogie (s. auch 
Pseudotruncus), pulmonary atresia in Fallot's 
tetralogy (see pseudotruncus) 221ft 
bei Lavokardie, pulmonary atresia in levo­
cardia 382 
bei Spiegelbilddextrokardie, pulmonary atresia 
in "mirror-image" dextrocardia 370 
und Tricuspidalatresie, pulmonary atresia and 
tricuspid atresia 305ff. 

Pulmonalbogen, pulmonary arch 41 
bei Canalis atrioventr. comm., pulmonary arch 
in ostium atrioventriculare commune 165f. 
bei Ductus art., pulmonary arch in ductus 
arteriosus 108 ft 
bei Fallotscher Tetralogie, pulmonary arch in 
Fallot's tetralogy 222 ft 

-, fehlender, pulmonary arch, absent 245 
-, groBer, pulmonary arch large 57 
-, Prominenz des, pulmonary arch, prominence of 

83, 111, 115, 128, 145, 163 
- bei Pulmonalstenose, pulmonary arch in 

pulmonary stenosis 209 
- bei Ventrikelseptumdefekt, pulmonary arch in 

ventricular septal defect 192 ft 
-, vorspringender, bei Lungenvenentransposi­

tion, pulmonary arch bulging of in trans­
position of pulmonary veins 174 

-, -, bei Pulmonalstenose, pulmonary arch, 
bulging of in pulmonary stenosis 205ff. 

-, Vorwiilbung des, bei Mitralstenose, pulmonary 
arch, prominence of in mitral stenosis 353 

--, -, bei Pulmonalektasie, pulmonary arch, 
prominence of in pulmonary ectasia 300ft 

-, -, bei Pulmonalinsuffizienz, pulmonary arch, 
prominence of in pulmonary insufficiency 296 ff. 

-, -, bei Tricuspidalstenose, pulmonary arch, 
prominence of in tricuspid stenosis 315 

Pulmonalektasie, idiopathische, pulmonary 
ectasia, idiopathic 299ff. 

Pulmonalinsuffizienz, pulmonary insufficiency 
191, 295ff. 

Pulmonalis-Aneurysma Ruptur des, pulmonary 
aneurysm, rupture of 108 

Pulmonalisfenster, helles, bei Fallotscher Tetra­
logie, pulmonary window, bright, in Fallot's 
tetralogy 226ff. 

Pulmonalisfiillung, Persistenz der, pulmonary 
filling, persistence of 128 

Pulmonalklappe, bicuspidale, pulmonary valve, 
bicuspid 164 

Pulmonalklappen, bogenfiirmige Vorwiilbung del', 
pulmonary valves, dome-like bulging of 212ff., 
234, 236 

Pulmonalostium (s. auch Conus pulmonalis), 
pulmonary ostium (see conus pulmonalis) 
219ff. 

Pulmonalsklerose bei Ductus arteriosus, pulmo­
nary sclerosis in ductus arteriosus 36 

-, sekundare, pulmonary sclerosis secondary 145 
Pulmonalstenose, pulmonary stenosis 48, 73, 131, 

182, 203ff. 
bei Dextroversion, pulmonary stenosis in 
dextroversion 377 
bei Fallotscher Tetralogie, pulmonary stenosis 
in Fallot's tetralogy 6ff. 
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Pulmonalstenose bei Fallotscher Trilogie, pul­
monary stenosis in Fallot's "trilogy" 5f. 

-, infundibulare (s. auch Infundibulumstenose), 
pulmonary stenosis, infundibular (see infundi­
bular stenosis) 204ff., 276 
und komplette Transposition der groilen Ge­
fiiile mit Ventrikelseptumdefekt, pulmonary 
stenosis and complete transposition of great 
vessels with ventricular septal defect 268ff. 
bei korrigierter Transposition der groilen 
Gefiiile, pulmonary stenosis in corrected trans­
position of great vessels 281 

- bei Lavokardie, pulmonary stenosis in levo­
cardia 382 

-, lippenformige, pulmonary stenosis, lipped 4 
und Lungenvenentransposition, pulmonary 
stenosis and transposition of pulmonary veins 
177 

-, membranose, pulmonary stenosis, membraneous 
4 

-, periphere, pulmonary stenosis, peripheral 204, 
234 

-, postoperative Befundanderungen, pulmonary 
stenosis, postoperative changes of clinical 
features 217ff. 

-, reine, pulmonary stenosis, isolated 3ff. 
- bei singularem Ventrikel, pulmonary stenosis 

in single ventricle 248ff. 
-, supravalvulare, pulmonary stenosis, supra­

valvular 204 
-, symptomatische, infundibulare, pulmonary 

stenosis, symptomatic, infundibular 216 
- und Tricuspidalatresie, pulmonary stenosis and 

tricuspid atresia 305ff. 
- und Tricuspidalstenose,pulmonary stenosis and 

tricuspid stenosis 314 ff. 
valvulare, pulmonary stenosis, valvular 203ff., 
276 
mit Ventrikelseptumdefekt (s. auch Fallot­
sche Tetralogie), pulmonary stenosis comb. 
with ventricular septal defect (see Falloi's tetra­
logy) 219ff. 
ohne Ventrikelseptumdefekt, pulmonary 
stenosis without ventricular septal defect 79 
mit Vorhofseptumdefekt (s. auch Fallotsche 
Trilogie), pulmonary stenosis comb. with atrial 
septal defect (see Fallot's "trilogy") 204 

Pulmonalvenenverschluil, einseitiger membra­
noser, pulmonary veins, membraneous occlusion 
of unilateral 186 

Pulsationen, para-aortale, pulsations para-aortic 
121 

-, praecordiale, pulsations, precordial 267 
-, -, bei Pulmonalstenose, pulsations, pre-

cordial in pulmonary stenosis 205 
Pulsdifferenz bei Aortenisthmusstenose, pulse­

difference in coarctation of aorta 91 
Punktion des linken Ventrikels (s. Ventrikel­

punktion), puncture of left ventricle (see ventri­
cular puncture) 

Radioaktive Isotope, radioactive isotopes 121 
Recessus apicis, Ausweitung des, recessus apicis, 

prominence of 387 

Rechts-Links-Shunt, shunt, right to left 40, 90 
bei Aortenisthmusstenose und post­
stenotischem Ductus arteriosus, shunt, right 
to left in coarctation of aorta and post-stenotic 
ductus arteriosus 100f. 
bei Cor triatriatum, shunt, right to left in 
cor triatriatum 359 
bei Ductus art. apertus, shunt, right to left 
in ductus arteriosus apertus 109ff. 
bei Ebstein-Syndrom, shunt, right to left 
in Ebstein's syndrome 320 

- bei Fallotscher Tetralogie, shunt, right to left 
in Fallot's tetralogy 220ff. 

- - Trilogie, shunt, right to left in Fallot's 
"trilogy" 209 
bei singularem Ventrikel, shunt, right to left 
in single ventricle 249 
bei Ventrikelseptumdefekt, shunt, right to 
left in ventricular septal defect 191 ff. 

Recklinghausen, Recklinghausen (see neuro­
fibromatosis Recklinghausen) 96 

Reizbildungszentrum ektopisches, impulse­
forming center of heart, ectopic 

Reizleitungssystem, Inversion des, impulse­
conducting system, inversion of 284 

Retrokardialraum, Einengung des, retrocardial 
space, narrowing of 250, 269, 353f. 

-, -, bei Ventrikelseptumdefekt, retrocardial 
space, narrowing of in ventricular septal defect 
193ff. 
bei Fallotscher Tetralogie, retrocardial space 
in Fallot's tetrology 225 

- - Trilogie, retrocardial space in Fallot's 
"trilogy" 208 

- bei Pulmonalstenose, retrocardial space in 
pulmonary stenosis 209f. 

- bei Tricuspidalinsuffizienz, retrosternal space 
in tricuspid insufficiency 329 

Riesenwuchs, partieller, gigantism, partial 71 
"right ventricular window" 312 
Ringbildung <lurch Ductus arteriosus, vascular 

ring by ductus arteriosus 58 
Rippenusuren bei Aortenisthmusstenose, 

notching of ribs in coarctation of aorta 92ff. 
- bei Fallotscher Tetralogie, notching of ribs 

in Fallot's tetralogy 228ff. 
Ruptur eines Aneurysmas des Sinus Valsalvae, 

rupture of aneurysm of sinus Valsalvae 
130ff. 
der Aorta, rupture of aorta 76 
der Pulmonalarterie, rupture of pulmonary 
artery 76 

Sauerstoffdefizit, arterial saturation, decreased 
(see oxygen-deficiency) 221 

Schichtdarstellung bei Ductus art. ap., tomo­
graphy in ductus arteriosus apertus 119, 121 
bei Herzwanddivertikel, tomography in 
diverticulum of heart 390 
bei Knickung des Aortenbogens, tomography 
in kinking of aortic arch 70f. 
bei Lungenvenentransposition, tomography 
in transposition of pulmonary veins 
149f., 174ff. 
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Schichtdarstellung bei Vorhofseptumdefekt, 
tomography in atrial septal defect 152 

Semilunarklappensinus der Aorta, Aneurysma 
des, sinus of semilunar valves of aorta, 
aneurysm of 130ff. 

Septum interventriculare bei Fallotscher Tetra­
logie, septum, interventricular, in Fallot's 
tetralogy 224 
membranaceum, septum membraceum 9 
primum 140 
secundum 140 
transversum, Entwicklungsstorung des, 
septum transversum, dysontogenesis of 386 

Septumdefekt, aorto-pulmonaler, septal-defect, 
aorto-pulmonary 126ff_ 

Shunt, gekreuzter, bei aorto-pulmonalem Septum­
defekt, shunt, crossed in aorto-pulmonary 
septal defect 127 

Shunt-Umkehr, shunt, reversed 40 
bei Aortenisthmusstenose mit Ductus 
art. ap., shunt, reversed in coarctation aorta 
comb. with ductus art. ap. 104f. 
bei Canalis atrioventr. communis, shunt, 
reversed in ostium atrioventriculare commune 
164f. 
bei Ductus art. apertus, shunt, reversed in 
ductus arteriosus apertus 109 ff., 114 f., 
120f., 124 
bei Ventrikelseptumdefekt, shunt, reversed, 
in ventricular septal defect 10, 191ff. 
bei Vorhofseptumdefekt, shunt, reversed, 
in atrial septal defect 15 

Singularer Ventrikel, single ventricle 248ff. 
- und Trunc. art. comm. persistens, single 
ventricle and persistent truncus arteriosus 
communis 243 

Sinus coronarius, sinus coronarius (see coronary 
sinus) 171, 183,331 

- - bei Dextroversion, coronary venous sinus 
in dextroversion 372 
-, Einmtindung von Lungenvenen in den, 
sinus coronarius, drainage of pulmonary 
veins in 187 
piriformis 50 
Valsalvae, sinus Valsalvae 79 
-, Aneurysma des, sinus Valsalvae, 
aneurysm of 74, 77, 130ff., 203 
- bei Pulmonalstenose, sinus Valsalvae, 
in pulmonary stenosis 214 
venosus-Defekt, sinus-venosus defect 
139ff., 181 

Situs inversus 164 
- der Bauchorgane, situs inversus, 
abdominal 243 
- bei Lavokardie, situs inversus in levocardia 
381ff. 
- bei Spiegelbilddextrokardie, situs inver sus 
in "mirror-image" dextrocardia 368f. 
- totalis 23 

Spatdextrogramm, dextrogram, late 155, 157, 
186,200 

Spiegelbilddextrokardie, dextrocardia, "mirror­
image" 367 ff. 

-, isolierte, dextrocardia, "mirror-image" 
isolated 371 
Handbuch der med. Radioiogie, Ed. Xf4 

Spiegelbilddextrokardie mit Situs inversus, 
dextrocardia, "mirror-image", comb. with 
situs inversus 368f. 
mit zusatzlichen Anomalien, dextrocardia, 
"mirror image", comb. with further anomalies 
369ff. 

Spina bifida 376 
Stenose, infundibulare der Aorta, stenosis, 

infundibular of aorta 18 
-, subaortale, stenosis, subaortic 131 
- -, idiopathische hypertrophische, stenosis, 

subaortic idiopathic, hypertrophic 86ff. 
Strabismus, strabism 74 
Strombahnverbindung, anomale (s. auch Shunt 

bzw. KurzschluB), communication of circula­
tion, anomalous (see shunt) 40 

Subaortale Stenose, stenosis, subaortic 18ff. 
Subvalvulare Aortenstenose, aortic stenosis, 

subvalvular 19, 79ff. 
Sulcus longitudinalis anterior 224 
"syndrome grosse pulmonaire-petit aorte", 

syndrome "grosse pulmonaire-petit aorte" 
299 

"Tannenbaumform", "fir-tree-shaped" 151 
Taussig-Bing-Syndrom, Taussig-Bing's 

syndrome 278ff. 
Tetralogie, Fallotsche, tetralogy, Fallot's 6ff. 
-, - (s. FALLOT), 

Thoracopagus, thoracopagus 23 ff. 
Thorax, Hypoplasie des rechten knochernen, 

thorax, hypoplasia of right bony 175 
Trachea, Einschntirung der, trachea narrowing 58 
-, Kompression der, trachea, compression of 

44 
-, Linkslage der, trachea, left position of 57 
Tracheostenose, tracheostenosis 376 
Transposition der groBen GefaBe, transposition 

of great vessels 37f., 52, 54, 122, 128, 
182, 255ff. 
- - und Cor biloculare, transposition of 
great vessels and cor biloculare 254 
- - bei Dextroversion, transposition of 
great vessels in dextroversion 377 
- - bei Lavokardie, transposition of great 
vessels in levocardia 382 
- - bei Mitralatresie, transposition of great 
vessels in mitral atresia 349 
- - und Mitralinsuffizienz, transposition 
of great vessels and mitral insufficiency 
361 
- - und singularer Ventrikel, transposition 
of great vessels and single ventricle 249f. 
- - bei Spiegelbilddextrokardie, transposi­
tion of great vessels in "mirror-image" 
dextrocardia 370 
- - und Tricuspidalatresie, transposition of 
great vessels and tricuspid atresia 305ff. 
- - und Trunc. art. comm. persistens, 
transposition of great vessels and persistent 
truncus arteriosus communis 243f. 

-, inkomplette, der groBen GefaBe (partielle), 
transposition, incomplete, of great vessels 
(partial) 277ff. 

32 
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Transposition, isolierte partielIe, von Lungen. 
venen, transposition, isolated, incomplete of 
pulmonary veins 174 

-, komplette, der grollen Gefalle mit Vorhof· 
septumdefekt, transposition, complete, of 
great vessels combined with atrial septal 
defect 257ff. 

-, komplette (totale), aller Lungenvenen, 
transposition, complete (total) of all 
pulmonary veins 164, 172, 182ff. 

-, korrigierte, der grollen Gefalle, transposition, 
corrected, of great vessels 284ff. 

-, partielIe, der Lungenvenen, transposition, 
incomplete, of pulmonary veins 173, 174ff. 

- der Lungenvenen (s. auch .Anomalien der 
Lungenvenen), transposition of pulmonary 
veins (see anomalies of pulmonary veins) 
38, 170ff. 

Transseptale Lavographie (s. auch Lavographie, 
transseptale), transseptal levography (see 
levography, transseptal) 84 

- - bei Herzwanddivertikel, transseptal levo· 
graphy in diverticulum of heart 389 

Trichterbrust, funnelchest 163 
Tricuspidalatresie, tricuspid atresia 16f., 

294,304ff. 
- bei Spiegelbilddextrokardie, tricuspid atresia 

in "mirror·image" dextrocardia 370 
- u. V. cava sup. sin. persist., tricuspid atresia 

and persistent left vena cava superior 335 
Tricuspidalinsuffizienz, tricuspid insufficiency 

327ff. 
- bei Ebstein·Syndrom, tricuspid insufficiency 

in Ebstein's syndrome 17, 18 
-, erworbene, tricuspid insufficiency, acquired 

329 
-, extravalvulare, tricuspid insufficiency, 

extravalvular 34 
-, relative, tricuspid insufficiency, relative 132 
Tricuspidalis, Vernarbung der, tricuspid valves, 

scarring of 7 
Tricuspidalklappe bei Canalis atrioventr. 

communis, tricuspid valve in ostium atrio· 
ventriculare commune 163 
bei Pulmonalatresie, tricuspid valves in 
pulmonary atresia 293 

-, Verdoppelung der, tricuspid ostium, doubled 
17 

-, Verlagerung der, tricuspid ostium, dislocation 
of 144 

Tricuspidalstenose, tricuspid stenosis 16f., 
314ff. 

Trilogie, Fallotsche, "trilogy", Fallot's (see 
Fallot's "trilogy") 5f. 

Trommelschlegelbildungen bei Fallotscher 
Tetralogie, clubbing in Fallot's tetralogy 221 

Trommelschlegelfinger (s. auch Morbus coeruleus), 
clubbing of fingers (see Morbus coeruleus) 
109, 191 

Truncus arteriosus communis persistens, truncus 
arteriosus communis persistent 36f., 41, 
182,24lff. 

- - - - und Cor biloculare, truncus 
arteriosus communis, persistent, and cor 
biloculare 254 

Truncus arteriosus communis persistens und 
singularer Ventrikel, truncus arteriosus 
communis persistent and single ventricle 248 

- - - - bei Spiegelbilddextrokardie, 
truncus arteriosus communis persistent in 
"mirror·image" dextrocardia 370 

- -. Typen, truncus arteriosus persistent 
different types of 242 

- bicaroticus 42, 44, 47 
- brachiocephalicus 42, 44, 45, 59, 65 
- -, anteoesophagealer Verlauf, truncus 

brachiocephalicus, preesophageal course 51 
- -, links gelegener, truncus brachiocephalicus, 

left·sided 60 
- -, rechts entspringender, truncus brachio· 

cephalicus, arising on right side 62 
- -, retrooesophagealer Verlauf, truncus 

brachiocephalicus retroesophageal course 51 
- -, Ursprung des, truncus brachiocephalicus 

origin of 45 
- -, Verengung des, truncus brachiocephalicus, 

narrowing of 85 
Tumoren, extra· und intrakardiale, tumors, 

extra· and intracardial 211 

"Vberreiten" der .Aorta (s. auch .Aorta "reitende"), 
"riding" of aorta (see aorta "riding") 219ff. 

Usuren der Rippen (s. Rippenusuren), notching of 
ribs (see notching of ribs) 

- der unteren Rippen, notching of lower ribs 97 

"Vallecular sign", "vallecular sign" 50 
Valsalva (s. auch Sinus Valsalvae), Valsalva (see 

sinus V alsalvae ) 
Valvula bicuspidalis 79 
- foraminis ovalis, valvulaforaminis ovalis 140f. 
Valvulare .Aortenstenose, aortic stenosis, valvular 

79ff. 
Vektorkardiographie, vectorcardiography 371 
V. azygos 157, 171, 332 
- -, Einmiindung von Lungenvenen in die, 

v. azygos, drainage of pulmonary veins into 
18lf. 

- -, - der unteren Hohlvene in die, 
v. azygos, drainage of v. cava inferior 340 

- brachiocephalica, Fehlen der, v. anonyma, 
absence of 331 

- cardinalis 332 
- cava inferior 171 
- - -, .Anomalien der, v. cava inferior, 

anomalies of 339ff. 
- - -, Einmiindung von Lungenvenen in die, 

v. cava inferior, drainage of pulmonary veins 
into 174f., 183 

- - ·Knopf, v. cava·knob 344ff. 
- - superior 171, 183 
- - -, .Aneurysma der, v. cava superior, 

aneurysm of 339 
- - -, .Anomalien der, v. cava superior, 

anomalies of 38f. 
- - -, Einmiindung von Lungenvenen in die, 

v. cava superior, drainage of pulmona.ry veins 
into 174 
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V. cover superior, Einmiindung von Lungen­
venen in die links persistierende, v. cava 
superior, drainage of pulmonary veins into 
persistent left 179 

- - -, links persistierende, v. cava superior, 
persistent left 163, 173, 183,220,227, 331£f. 

- - - bei Tricuspidalatresie, v. cava superior, 
in tricuspid atresia 310 

- hemiazygos, Einmiindung del' unteren Hohl­
vene in die, v. hemiazygos, draining of v. cava 
inferior in 342 ff. 

- hepatica 332 
- innominata sinistra 171, 183, 331£. 
- infrarenalis sinistra 340f. 

jugularis externa, Aneurysma del', v. jugu­
laris externa, aneurysm of 338f. 
obliqua 332 
portae 183 
subclavia sinistra 171 
vitello umbilicalis 170 

Vv. cardin ales 170 
Venenanomalien, sonstige, veins, anomalies, other 

348 
Ventriculo-Aortographie (s. Aortographie), 

ventriculo-aortography (see aortography) 
Ventrikel, Dilatation des linken, ventricle, dilata­

tion of left 89, 91 
-, dritter, ventricle, third 204, 211, 215f., 219, 

255, 229ff., 232, 236ff. 
-, Einmiindung einer Coronararterie in den 

linken, ventricle, drainage of one coronary 
artery into the left 137 

-, funktionsloser rechter, ventricle, right, without 
function 305f. 

-, Hypertrophie del' Muskulatur des rechten, bei 
Fallotscher Tetralogie, ventricle, muscular 
hypertrophy of right in Fallot's tetralogy 219ff. 

-, Hypoplasie des rechten bei Tricuspidalatresie 
ventricle, hypoplasia of right in tricuspid 
atresia 304ff. 

-, Insuffizienz des linken, ventricle, insufficiency 
of left 132 

-, kleiner rechter, ventricle, small right 317 
-, Kontrastmittelinjektion in den linken, 

ventricle, contrastmedium injection into left 201 
-, - in den rechten bei Pulmonalstenose, 

ventricle, contrastmedium injection into right -in 
pulmonary stenosis 212ff. 

-, linker, bei Aortenisthmusstenose, ventricle, 
left in coarctation of aorta 91 

-, -, bei Fallotscher Tetralogie, ventricle, left in 
Fallot's tetralogy 224ff. 

-, Perforation in den linken, ventricle, perforation 
into left 131 

-, - in den rechten, ventricle, perforation into 
right 131 

-, rechter, bei Fallotscher Tetralogie, ventricle, 
right in Fallot's tetralogy 220ff. 

-, -, bei Pulmonalstenose, ventricle, right in 
pulmonary stenosis 208f. 

-, singuliirer, ventricle, single 248ff., 351 
-, -, und Mitralatresie, ventricle, single and 

mitral atresia 349 
-, - bei Spiegelbilddextrokardie, ventricle, 

single in "mirror-image" dextrocardia 370 

Ventrikel, systolisch funktionell gemeinsamer, 
ventricle,systolic functionally common 190 

-, "unterentwickelter" rechter, ventricle, 
"underdeveloped", right 319 

-, Unterentwicklung des linken, ventricle, under­
developed, left 349 

-, Zweiteilung des rechten, ventricle, septation of 
right 319ff. 

-, VergroBerung des rechten, bei Fallotscher 
Tetralogie, ventricle, enlargement of right in 
Fallot's tetralogy 223ff. 

Ventrikelhypertrophie, bilaterale, ventricular 
hypertrophy, bilateral 6 

Ventrikelpunktion, ventricle, puncture of 84, 87 
bei Aortenisthmusstenose, ventricle, puncture 
of in coarctation of aortic 103 
bei Aortenstenose, ventricle, puncture of in 
aortic stenosis 84 f. 

-, Kontrastmittelinjektion nach, ventricle, 
contrastmedium injection after puncture of 103 

- bei Ventrikelseptumdefekt, ventricle, puncture 
of in ventricular septal defect 201 

Ventrikelseptum, rudimentares, ventricular 
septum, rudimentary 248 

-, Verlagerung des, ventricular septum dislocation 
of 214 

Ventrikelseptumdefekt, ventricular septal defect 
9ff., 40, 54, 59, 79, 85, 90, 109, 121£., 128, 131, 
134, 145, 149, 163, 182, 188ff. 
mit Aorteninsuffizienz, ventricular septal defect 
with aortic insufficiency 201£f. 
bei Dextroversion, ventricular septal defect, in 
dextroversion 377 

-, doppelter, ventricular septal defect, doubled 8 
- und Ebstein-Syndrom, ventricular septal defect 

and Ebstein's syndrome 320f. 
-, hochsitzender, ventricular septal defect, high 188 
-, isolierter, ventricular septal defect, isolated 73 
- bei korrigierter Transposition del' groBen Ge-

fiiBe, ventricular septal defect in corrected trans­
position of great vessels 280, 284f. 

- bei Liivokardie, ventricular septal defect in 
levocardia 382 

- und Lungenvenentransposition, ventricle 
septal defect and transposition of pulmonary 
veins 177 
bei Mitralatresie, ventricular septal defect in 
mitral atresia 349 
und Mitralinsuffizienz, ventricular septal defect 
and mitral insufficiency 361 
bei Pulmonalinsuffizienz, ventricular septal 
defect in pulmonary insufficiency 295 
mit Pulmonalstenose (s. auch Fallotsche 
Tetralogie), ventricular septal defect with 
pulmonary stenosis (see Fallot' s tetralogy) 219 ff. 

- bei Spiegelbilddextrokardie, ventricular septal 
defect in "mirror-image" dextrocardia 370 

-, subaortaler, ventricular septal defect, subaortic 8 
bei Tricuspidalatresie, ventricular septal defect 
in tricuspid atresia 304, 305f. 
und Tricuspidalstenose, ventricular septal 
defect and tricuspid stenosis 314ff. 
bei Truncus art. comm. persistens, ventricular 
septal defect in persistent truncus arteriosus 
communis 242ff. 
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Verkalkung des Aortenostiums, calcification of 
aortic ostium 79, 82ff. 

- des linken Vorhofs, calcification of left atrium 
77 

Vorhof (s. auch Atrium), atrium 
-, aneurysmatische Erweiterung des rechten, 

atrium, aneurysmal dilatation of right 329 
-, Dilatation des linken, atrium, dilatation of left 

89 
-, - des rechten, atrium, dilatation of right 132, 

141 
-, Einmtindung von Lungenvenen in den rechten, 

atrium, drainage of pulmonary veins into right 
174f. 

-, - der unteren Hohlvene in den linken, 
atrium, draining of persistent left v. cava info 
into left 344 

-, - der V. cava sup. sin. persist. in den linken, 
atrium, draining of persistent l~ft v. cava sup. 
into left 336 

-, Hypertrophie des rechten, atrium, hyper­
trophy of right 141, 320 

-, linker, bei Aortenstenose, atrium, left in aortic 
stenosis 81 

-, -, bei Fallotscher Tetralogie, atrium, left in 
Fallot's tetralogy 225 

-, Perforation in den rechten, atrium, perforation 
into right 131 

-, rechter, atrium, right 183 
-, -, bei Pulmonalstenose, atrium, right, in 

pulmonary stenosis 209 
-, VergroBerung des linken, atrium, enlargement 

of left 108, 113 
-, - des rechten, atrium, enlargement of right 

317,323 
-, Verkalkung des linken, atrium, calcification of 

left 77 

V orhof, V orwolbung des linken, atrium, bulging 
of left 251 

Vorhofscheidewanddefekt, totaler, atrial septal 
defect, total 139 

Vorhofseptumdefekt (s. auch Foramen), atrial 
septal defect (see foramen) llff., 73, 88,121, 
139ff., 163, 182 
bei Cor triatriatum, atrial septal defect in cor 
triatriatum 355f. 

- sog. hoher und Lungenvenentransposition, 
atrial septal defect, so-called high, and trans­
position of pulmonary veins 180 

- und Lungenvenentransposition, atrial septal 
defect and transposition of pulmonary veins 
177ff. 
bei Mitralatresie, atrial septal defect in mitral 
atresia 348 

- bei Pulmonalatresie, atrial septal defect in 
pulmonary atresia 293 
und Pulmonalstenose (s. auch Fallotsche "Tri­
logie"), atrial septal defect and pulmonary 
stenosis (see Fallot's trilogy) 204 
bei singularem Ventrikel, atrial septal defect in 
single ventricle 248 ff. 

- bei Spiegelbilddextrokardie, atrial septal defect 
in "mirror-image" dextrocardia 370 

- bei Tricuspidalatresie, atrial septal defect in 
tricuspid atresia 304ff. 

- bei Tricuspidalstenose, atrial septal defect in 
tricuspid stenosis 317 

- und V. cava sup. sin. persist., atrial septal defect 
and persistent left v. cava sup. 335 

Vorwolbung, pulsierende, im Oberbauch, bulging, 
pulsating in upper abdomen 384ff. 

Wirbelsaule, Anomalien der, vertebral column, 
anomalies of (see spine) 370 
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Where English and German spelling of a word is identical the German version is omitted 

abrupt diminution in caliber, in the periphery 
of the hilium, Fiillungsabbruch, peripherer 127 

acrocyanosis, Akrocyanose 356 
anastomosis (see BLALOCK), Anastomose (s. auch 

BLALOCK) 

-, obliteration of in Blalock-anastomosis, 
Anastomose, Obliteration einer Blalockschen 
240f. 

-, operative in Fallot's tetralogy, Anastomose­
Operationen bei Fallotscher Tetralogie 
228, 239ff. 

aneurysm of the aorta ascendens, Aneurysma 
der Aorta ascendens 74ff. 

- in collateral vessels, Aneurysma in Kollateral­
gefafJen 102 

-, dissecting, Aneurysma, disseziierendes 108 
-, - of aorta, Aneurysma dissecans der Aorta 

72ff. 
- of ductus arteriosus, Aneurysma des Ductus 

arteriosus 108, ll6 
-, false, Aneurysma, falsches ll8 
-, fusiform of aorta, Aneurysma, fusiformes, 

der Aorta 72 
-, postoperative, Aneurysma,postoperatives 105f. 

of poststenotic aorta, Aneurysma der post­
stenotischen Aorta 102 
of pulmonary artery, Aneurysma der 
Pulmonalarterie 118 
of sinus Valsalvae, Aneurysma des Sinus 
Valvalae 74, 130ff., 203 
of vena jugularis externa, Aneurysma der 
V.jugularis externa 338f. 
of vena cava sup., Aneurysma der V. cava 
sup. 339 

aneurysma-rupture, Aneurysma-Ruptur 108 
aneurysmal dilatation of a coronary artery, 

aneurysmatische Erweiterung einer Coronar­
arterie 134, 137 

angiocardiography, Angiokardiographie 54, 59, 
61,87 

- in aneurysm of sinus Valsalvae, Angiokardio­
graphie bei Aneurysma des Sinus Valsalvae 
133 

- in anomalies of vena cava inferior, Angio­
kardiographie bei Anomalien der unteren 
Hohlvene 340, 347 

- in aortic atresia, Angiokardiographie bei 
Aortenatresie 88f. 

- in aortic stenosis, Angiokardiographie bei 
Aortenstenose 80f. 

- in aorto-pulmonary septal defect, Angio­
kardiographie bei aorto-pulmonalem Septum­
defekt 128f. 

angiocardiography in atrial septal defect, Angio­
kardiographie bei Vorhofseptumdefekt 155ff. 

- in coarctation of aorta, Angiokardiographie 
bei Aortenisthmusstenose 102ff. 

- in cor biloculare, Angiokardiographie bei 
Cor biloculare 255 

- in cor triatriatum, Angiokardiographie bei 
Cor triatriatum 359 ff. 

- in dextroversion combined with further 
anomalies, Angiokardiographie bei Dextro­
version mit zusatzlichen Anomalien 377, 380 

- in diverticulum of the heart, Angiokardio­
graphie bei Herzwanddivertikel 387ff., 391 

- in doubled aortic arch, Angiokardiographie 
bei doppeUem AortlJnbogen 66ff. 

- in ductus arteriosus apertus, Angiokardio­
graphie bei Ductus art. ap. 123ff. 

- in Ebstein's syndrome, Angiokardiographie 
bei Ebstein-Syndrom 326f. 

- in Fallot's tetralogy, Angiokardiographie 
bei Fallotscher Tetralogie 226, 229, 231ff. 

- in idiopathic ectasia of aorta, Angiokardio­
graphie bei idiopathischer Aortenektasie 78 

- in idiopathic pulmonary dilatation, Angio­
kardiographie bei idiopathischer Pulmonal­
ektasie 30 Iff. 

- in Lutembacher's syndrome, Angiokardio­
graphie bei Lutembacher-Syndrom 163 

- in mirror-image dextrocardia, Angiokardio­
graphie bei Spiegelbilddextrokardien 371 

- in mitral atresia, Angiokardiographie 
bei M itralatresie 350 

- in mitral and aortic atresia, Angiokardio­
graphie bei Mitral- und Aortenatresie 351 

- in mitral insufficiency, Angiokardiographie 
bei Mitralinsuttizienz 362 

- in persistent left vena cava superior, Angio­
kardiographie bei V. cava sup. sin. persist. 338f. 

- in pulmonary atresia, Angiokardiographie 
bei Pulmonalatresie 294 

- in pulmonary insufficiency, Angiokardio­
graphie bei Pulmonalinsuffizienz 298 

- in pulmonary stenosis, Angiokardiographie 
bei Pulmonalstenose 212ff. 

-, selective, in levocardia, Angiokardiographie, 
selektive, bei Lavokardie 382ff. 

-, -, in mitral stenosis, Angiokardiographie, 
selektive, bei Mitralstenose 354£. 

-, -, in persistent truncus arteriosus communis, 
Angiokardiographie, selektive, bei Truncus 
art. comm. peristens 245ff. 

- in single ventricle, Angiokardiographie bei 
singularem Ventrikel 252f. 
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angiocardiography in transposition of great vessels, 
Angiokardiographie bei Transposition der 
grofJen GefiifJe 261ff., 273ff., 282f., 286ff. 

- - of pulmonary veins, Angiokardiographie 
bei Lungenvenentransposition 176ff., 182, 
185ff. 

- in tricuspid atresia, Angiokardiographie 
bei Tricuspidalatresie 311 ff. 

- in tricuspid stenosis, Angiokardiographie 
bei Tricuspidalstenose 318f. 

- in uncomplicated dextroversion, Angio­
kardiographie bei unkomplizierter Dextro­
version 373f., 376 
in ventricular septal defect, Angiokardio­
graphie bei Ventrikelseptumdefekt 199f., 201 

angiocardiopathies, classification of congenital, 
Angiokardiopathien, Einteilung der 
angeborenen 40 

-, congenital (see anomalies of heart vessels), 
Angiokardiopathien, angeborene (s. auch 
Herz- und GefiifJfehler) 40ff. 

angiogram, post-mortem in ectopia of heart, 
Angiogramm, postmortales, bei Ektopie des 
Herzens 23f. 

aniridia, A niridie 74 
anomalies of bones in Fallot's tetralogy, 

Anomalien des Knochensystems bei Fallotscher 
Tetralogie 220 
of pulmonary artery, Anomalien der 
Pulmonalarterie 292ff. 
of pulmonary veins, Anomalien der Lungen­
venen 170ff. 

aorta abdominalis, aneurysmal dilatation of, 
Aorta abdominalis, aneurysmatische Erweite­
rung der 73, 77 

- -, atresia of, Aorta abdominalis, Atresie der 
105 

- -, stenosis of, Aorta abdominalis, Stenose der 
96f. 

-, abnormal course of in Fallot's tetralogy, 
Aortenverlauf, anomaler, bei Fallotscher 
Tetralogie 226 

-, aneurysm of (see aneurysm of aorta), Aorten­
aneurysma (s. auch Aneurysma der Aorta) 
71 

-, aneurysmal dilatation, Aorta, aneurysmatische 
Erweiterung 89 

-, anomalies of, Aorta, Anomalien der 108 
-, arteriosclerotic elongation of, Aorta, athero-

sklerotische Streckung der 71 
- ascendens, aneurysm of, Aorta ascendens, 

Aneurysma der 74ff. 
- - in coarctation of aorta, Aorta ascendens 

bei Aortenisthmusstenose 92ff. 
- -, dilatation of, Aorta ascendens, Dilatation 

der 92ff., 94 
-, pulsations of, Aorta ascendens, Pulsationen 
der 82 
descendens, Aorta descendens 41 ff. 

- -, primitive, Aorta descendens primitiva 41 
-, dilatation of, Aorta, Dilatation der 81ff. 
-, - of in aortic stenosis, Aorta, Dilatation 

der bei Aortenstenose 81 
-, - of post-stenotic, Aorta, Erweiterung der 

poststenotischen 82ff., 102 

aorta, dilatation of post-stenotic, Aorta, 
Dilatation der poststenotischen 92ff. 

-, diverticulum of, Aortendivertikel 42, 55, 
57,58 

-, -, retroesophageal, Aortendivertikel, 
retrooesophageales 59f. 

- dorsalis communis, Aorta dorsalis communis 
41 

-, double stenosis of, Aorta, Doppelstenose der 
104 

-, elongation of, Aorta, Elongation der 52 
- in Fallot's tetralogy, Aorta bei Fallotscher 

Tetralogie 225ff. 
-, hypoplastic, Aorta, hypoplastische 160 
-, -, and pulmonary dilatation, Aorta, hypo-

plastische und Pulmonalektasie 299 
-, idiopathic ectasia of pulmonary artery, 

Aorta, idiopathische Ektasie der Pulmonal­
arterie 77 

-, left ascending, Aorta, links ascendierende 
52,350 

-, left descending, Aorta, links deszendierende 
264 

-, medianecrosis of, Aorta, Medianekrose der 
71ff. 

-, "riding" (see "riding" of aorta), Aorta, 
"reitende" (s. auch "Uberreiten" der Aorta) 
10, 7f., 188, 219ff., 277ff. 

-, right descending, Aorta, rechts descendierende 
53,65 

-, sclerosis of, Aortensklerose 81 
aortae dorsales, Aorten, dorsale 41 
-, rupture of, Aortenruptur 76, 107 
- ventrales, Aorten, ventrale 41 
aortic aneurysm in ductus arteriosus apertus, 

Aortenaneurysma bei Ductus art. ap. 108 
- arch (see arcus aortae), Aortenbogen (s. auch 

A rcus aortae) 
- -, anomalies of, Aortenbogen, Anomalien 

des 40ff. 
- -, anterior type in right position of, Aorten­

bogen, vorderer Typ bei Rechtslage des 56ff. 
- -, atresia of, Aortenbogenatresie 103f. 
- -, course of vessels in right-sided, Aorten-

bogen, GefiifJverliiufe bei Rechtslage des 55, 64 
- -, development of, Aortenbogen, Entwicklung 

des 41 
- -, doubled, Aortenbogen, doppeUer 33, 41, 

43, 58, 63ff. 
- -, dystopia of, Aortenbogen, Dystopie des 33 
- -, hypoplastic left, Aortenbogen, hypo-

plastischer linker 43 
- -, incomplete atresia of, Aortenbogen, 

partielle Atresie des 42 
- -, incomplete vascular ring of, Aortenbogen, 

inkomplette Ringbildung des 67f. 
- -, interruption of, Aortenbogen, Unter­

brechung des 42 
- -, kinking of, Aortenbogen, Knickung des 

69ff. 
- -, left-sided, in "mirror-image" dextrocardia, 

Links-Aortenbogen bei Spiegelbilddextro­
kardie 370 
-, left position of, Aortenbogen, Linkslage des 
45ff., 53 
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aortic arch, left turned, Aortenbogen, 
linksgewendeter 43ff. 
-, posterior course of left-sided and right 
descending, Aortenbogen, hinterer Verlauj des 
links gelegenen und rechts descendierenden 53 
-, posterior type of right-sided, Aortenbogen, 
hinterer Typ des rechts gelegenen 61ff. 
-, primary, Aortenbogen, primiirer 41 
-, right position of, Aortenbogen, Rechtslage 
des 42, 52ff., 58ff., 226ff., 242, 245, 309ff. 
-, - - in Fallot's tetralogy, Aortenbogen, 
Rechtslage des, bei Fallotscher Tetralogie 220ff. 
-, right-sided in dextroversion, Aortenbogen, 
Rechtslage des bei Dextroversion 372 
-, right turned, Aortenbogen, rechts 
gewendeter 59 

- -, sixth left, Aortenbogen, sechster linker 107 
- -, vascular ring, types of, Aortenringbildung, 

Formen von 68 
atresia (see atresia of aorta), Aortenatresie 
(s. auch Atresie der Aorta) 88f., 90,102 
configuration, Aortenkonfiguration 80f., 91 
insufficiency, Aortenklappeninsujjizienz 
76, 77, 81, 132, 139 
- in coarctation of aorta, Aorteninsujfizienz 
bei Aortenisthmusstenose 93 
- and ventricular septal defect, Aorten­
insujfizienz und Ventrikelseptumdejekt 20lff. 
knob, absence of, Aortenknopj, Fehlen des 91f. 
ostium, calcification of, Aortenostium, 
Verkalkung des 79 
root, fetal rest of right dorsal, Aortenwurzel, 
Rest der rechten dorsalen 59 
stenosis (see stenosis of aortic valves), 
Aortenstenose (s. auch Aortenklappenstenose) 
17ff., 90, 96 
-, abnormal deep position of, Aortenstenose, 
anomale Tiefenlage der 104 
- comb. with coarctation of aorta, Aorten­
klappenstenose bei Aortenisthmusstenose 105 
- - with mitral stenosis, Aortenstenose 
bei Mitralstenose 352 
- - with single ventricle, Aorienstenose 
und singuliirer Ventrikel 248 
-, congenital, Aortenstenose, angeborene 
79ff. 
- subvalvular, subvalvuliire A01·tenstenose 
19, 79ff., 103, 104, 163 
-, valvular, valvuliireAortenstenose 79ff., 103f. 
valve, anomalies of, Aortenklappen, Anomalien 
der 131 
valve, bicuspid, Aortenklappe, zweisegelige 90 

"- window", "Aortenfenster" 308 
aortography in Marfan's syndrome, Aortographie, 

retrograde bei 21i arfan-S yndrom 74 ff. 
-, retrograde, Aortographie, retrograde 245ff. 
-, -, in abnormal origin of coronary artery, 

Aortographie, retrograde, bei Fehlabgang einer 
Coronararterie 364ff. 

-, -, in aneurysm of abdominal aorta, Aorto­
graphie, retrograde bei Aneurysma der Aorta 
abdominalis 77 

-, -, - of sinus Valsalvae, Aortographie, 
retrograde, bei A neurysma des Sinus Valsalvae 
133f. 

aortography, retrograde, in aortic atresia, Aorto­
graphie, retrograde, bei Aortenatresie 89 

-, -, in aortic stenosis, Aortographie, retrograde, 
bei Aortenstenose 84f. 

-, -, in aortopulmonary septal defect, Aorto­
graphie, retrograde, bei aortopulmonalem 
Septumdefekt 129 

-, -, in a.-v. fistula of coronary circulation, 
Aortographie, retrograde, bei a.-v. Fistel des 
Coronarkreislaujs 136f. 

-, -, in coarctation of aorta, Aortographie, 
retrograde, bei Aortenisthmusstenose 100ff. 

-, -, in ductus arteriosus apertus, Aortographie, 
retrograde, bei Ductus art. apertus 125f. 

-, -, in kinking of aortic arch, Aortographie, 
retrograde, bei K nickung des Aortenbogens 69 

-, -, in persistent truncus arteriosus communis, 
Aortographie, retrograde, bei Truncus art. 
comm. persistens 247 

-, -, in transposition of great vessels, Aorto­
graphie, retrograde, bei Transposition der 
groflen Gefiifle 261ff., 273ff. 

-, -, in tricuspid atresia, Aortographie, retro­
grade, bei Tricuspidalatresie 312 ff. 

-, -, in ventricular septal defect comb. with 
aortic insufficiency, Aortographie, retrograde, 
bei Ventrikelseptumdefekt mit Aorten­
insujjizienz 203 

aorto-pulmonary fistula (see fistula aorto­
pulmonary), aorto-pulmonale Fistel 34, 
35f.,203 

-, septal defect, aorto-pulmonaler Septumdefekt 
122, 126ff. 

arachnodactyly, A rachnodactylie 71 
arcus aortae (see aortic arch), Arcus aortae 

(s. auch Aortenbogen) 
- bicurvatus, Arcus aortae bicurvatus 69 
- circumflex us, Arcus aortae circumjlexus 
227 
- circumflexus dexter, Arcus aortae circum­
flexus dexter 53, 61£f. 
- - sinister, Arcus aortae circumjlexus 
sinister 52 
- sinister, posterior type, Arcus aortae 
sinister, hinterer Typ 52 

arteria anonyma (see innominate artery), 
A. anonyma 54 
carotis (see carotid artery), A. carotis 43ff., 
104 
-, anomalies of, A. carotis, Anomalien der 42 
- communis, A. carotis communis 42f., 65 
- - dextra, retroesophageal course of, 
A. carotis communis dextra, retrooesophagealer 
Verlauf der 48 
- - sinistra, origin of, A. carotis communis 
sinistra, Abgang der 44 
- externa, origin of left, A. carotis externa, 
Ursprung der linken 44 
- interna, kinkings of, A. carotis interna, 
Knickungen der 43, 45 
lusoria 44, 45ff. 
-, preesophageal course, A. lusoria, prii­
oesophagealer Verlauj 51 
-, pretracheal course, A. lusoria, prii­
trachealer Verlauf 51 
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arteria mammaria interna, A. mammaria interna 
41,219 

- pulmonalis (see pulmonary artery), 
A. pulmonalis (s. auch Pulmonalarterie) 

- -, aneurysmal dilatation of, A. pulmonalis, 
aneurysmatische Erweiterung der 73f£. 
subclavia (see subclavian artery) A. subclavia 
42, 43, 48, 50 
vertebralis 41, 48 

arterial saturation, decreased (see oxygen­
deficiency), Sauerstoffdefizit 221 

arteries branchial, Kiemenbogenarterien 41ff., 89 
-, intercostal, anomalies of, Interkostalarterien, 

Anomalien der 96 
-, -, in coarctation of aorta, Interkostalarterien 

bei Aortenisthmusstenose 89ff. 
arteriosclerosis, A rteriolosklerose 10 
-, spotted of aorta, Arteriosklerose, fleckige, 

der Aorta 31 
arterio-venous fistula of coronary circulation 

(see fistula arterio-venous), arteriovenoseFistel 
des Coronarkreislaufs 134ff. 

arteritis pulmonary, Arteriitis pulmonalis 5, 36 
A.S.D. (see atrial septal defect), ASD (s. Vorhof­

septumdefekt) 
atresia of abdominal aorta, Atresie der Aorta 

abdominalis 105 
of aorta (see aortic atresia), Atresie der Aorta 
(s. auch Aortenatresie) 102f. 
of aortic arch, Atresie des Aortenbogens 103f. 
of aortic ostium, Atresie des Aortenostiums 
88f. 

-, incomplete of aortic arch, Atresie, partielle 
des Aortenbogens 66 
of pulmonary artery, Atresie der Pulmonal­
arterie 134 
of pulmonary valves, Atresie der Pulmonal­
klappen 292ff. 
of tricuspid valves, Atresie der Tricuspidal­
klappen 304 ff. 

atresias. multiple intestinal, Atresien, multiple 
intestinale 370 

atrial septal defect (see foramen), Vorhofseptum­
defekt (s. auch Foramen . .. ) 11 ff., 73, 88, 
121, 139f£., 163, 182 

- - - in cor triatriatum, Vorhofseptumdefekt 
bei Cor triatriatum 355f. 

- - - in "mirror-image" dextrocardia, 
Vorhofseptumdefekt bei Spiegelbilddextro­
kardie 370 

- - - in mitral atresia, Vorhofseptumdefekt 
bei M itralatresie 348 

- - - and persistent left v. cava sup., 
Vorhofseptumdefekt und v.cava sup. sin. 
persist. 335 

- - - in pulmonary atresia, Vorhofseptum­
defekt bei Pulmonalatresie 293 

- - - and pulmonary stenosis (see Fallot's 
trilogy), Vorhofseptumdefekt und Pulmonal­
stenose (s. auch Fallotsche Trilogie) 204 
- - in single ventricle, Vorhofseptumdefekt 
bei singularem Ventrikel 248 ff. 

- - - so-called high, and transposition of 
pulmonary veins, V orhofseptumdefekt, sog. 
hoher und Lungenvenentransposition 180 

atrial septal defect in tricuspid atresia, Vorhof­
septumdefekt bei Tricuspidalatresie 304ff. 

- - - in tricuspid stenosis, Vorhofseptum­
defekt bei Tricuspidalstenose 317 

- - - and transposition of pulmonary veins, 
Vorhofseptumdefekt und Lungenvenen­
transposition 177ff. 

- - -, total, V orhofscheidewanddefekt, 
totaler 139 

atrioventricular canal, common, persistent, 
Canalis atrioventricularis communis persistens 
163ff. 

- -, complete, Canalis atrioventricularis totalis 
163ff. 

- -, incomplete, Canalis atrioventricularis 
partialis 156ff., 163ff. 

- valves, Atrioventrikularklappen 140, 163 
- -, anomalies of, Atrioventrikularklappen, 

Anomalien der 157 
atrium, Vorhof (s. aueh Atrium) 
-, aneurysmal dilatation of right, Vorhof, 

aneurysmatisehe Erweiterung des reehten 329 
-, bulging of left, Vorhof, Vorwolbung des linken 

251 
-, calcification of left, Vorhof, Verkalkung des 

linken 77 
-, dilatation of left, Vorhof, Dilatation des linken 

89 
-, dilatation of right, Vorhof, Dilatation des 

rechten 132, 141 
-, drainage of pulmonary veins into right, V orhof, 

Einmundung von Lnngenvenen in den reehten 
174f. 

-, draining of persistent left v. cava info into 
left, Vorhof, Einmundung der unteren Hohl­
vene in den linken 344 

-, - - - V. cava sup. into left, Vorhof, 
Einmundung der V. cava sup. sin. persist. 
in den linken 336 

-, enlargement of left, Vorhof, VergrofJerung 
des linken 108, 113 

-, enlargement of right, Vorhof, VergrojJerung 
des reehten 317, 323 

-, hypertrophy of right, Vorhof, Hypertrophie 
des rechten 141, 320 

-, left in aortic stenosis, V orhof, linker, bei 
Aortenstenose 81 

-, left in Fallot's tetralogy, Vorhof, linker bei 
Fallotseher Tetralogie 225 

-, perforation into right, Vorhof, Perforation 
in den reehten 131 

-, right, Vorhof, reehter 183 
-, -, in pulmonary stenosis, Vorhof, reehter, 

bei Pulmonalstenose 209 
auricle, enlargement of right, Herzohr, Ver­

grofJerung des reehten 150 

"balloon-shaped" heart, "Ballonform" des Her­
zens 270 

Blalock's anastomosis, Blaloeksche Anastomose 
96, 228, 239ff. 

blood pressure, difference of, in coarctation of 
aorta, Blutdruckdifferenz bei Aortenisthmus­
stenose 91 

bone-anomalies, Knoehenanomalien 376 
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bronchial arteries, Bronchialarterien 6ff., 38, 51, 
219 
-, anastomosis of, Bronchialarterien, Anasto­
mosen der 259 
veins, Bronchialvenen 38 

bronchus, main left, Hauptbronchus, linker 51, 57 
-, main right, Hauptbronchus, rechter 62 
buckling of the aortic arch, V orwolbung des 

Aortenbogens 69 
bulging, pulsating in upper abdomen, Vorwolbung, 

pulsierende, im Oberbauch 384ff. 

calcification, Kalkeinlagerung (s. auch V erkalkung) 
of aortic ostium, Verkalkung des Aortenostiums 
79, 82ff. 
in aortic stenosis, Kalkeinlagerung bei Aorten­
stenosen 82f. 
in a.-v. fistula of coronary circulation, Kalk­
einlagerung bei a.-v. Fistel des Coronarkreislaufs 
135 
in ductus arteriosus, Kalkeinlagerung im 
Ductus arteriosus 108, 116ff., 121 
in pulmonary artery, Kalkeinlagerung in der 
Pulmonalarterie 145ff. 
of left atrium, Verkalkung des linken Vorhofs 
77 
of tricuspid valve, Kalkablagerung in der 
Tricuspidalklappe 325 

cardiac output (pulmonary), enlarged, Lungen­
zirkulationsvolumen, vergriijJertes 99 

- silhouette (see heart silhouette) 
cardinal vein, persistent left superior, Kardinal­

vene, persistierende linke obere 171 
cardiovascular changes in Marfan's syndrome, 

kardiovaskuliire Veriinderungen bei Marfan­
Syndrom 71 ff. 

carotid arch, Carotisbogen 41 
- arteries in coarctation of aorta, Aa. carotes bei 

Aortenisthmusstenose 104 
- -, preatretic origin of both, Aa. carotes, prii­

atretischer Ursprung beider 104 
carotid artery (see a. carotis), Carotis (s. auch 

A. carotis) 
catheter (see heart catheter), Katheter (s. auch 

Herzkatheter) 563 
cerebral crises, Cerebrale Krisen 43 
"clog-shaped" heart, "Holzschuhform" des Herzens 

226 
clubbing in Fallot's tetralogy, Trommelschlegel­

bildungen bei Fallotscher Tetralogie 221 
of fingers (see Morbus coeruleus), Trommel­
schlegelfinger (s. auch Morbus coeruleus) 109, 
191 

coarctation of aorta, Aortenisthmusstenose 30ff., 
49, 59, 71, 73, 79, 85, 89ff., 131, 136 
-, infantile type, Aortenisthmusstenose, in­
fantile 283 
-, and transposition of pulmonary veins, 
Aortenisthmusstenose und Lungenvenentrans­
position 177 
- "atypical" 69 
- comb. with Ebstein's syndrome, Aortenisth-
musstenose und Ebstein-Syndrom 320 
- with mitral insufficiency, Aortenisthmus­
stenose und Mitralinsuttizienz 361 

coarctation of aorta comb. with mitral stenosis, 
Aortenisthmusstenose und Mitralstenose 352 

- - with persistent left vena cava superior, 
Aortenisthmusstenose und V. cava sup. sin. 
persist. 334 

,,- subclinical" 69 
"coeur en sabot" 223, 229 
collateral circulation, in coarctation of aorta, 

Kollateralkreislauf bei Aortenisthmusstenose 
89ff. 
- in Fallot's tetralogy, Kollateralkreislauf bei 
Fallotscher Tetralogie 219ff. 

- vessels, aneurysm of, KollateralgefiijJe, 
Aneurysma der 102 

coloboma, Kolobom 74 
"common ejectile force" 190 
communication of circulation, anomalous (see 

shunt), Strombahnverbindung, anomale 
(s. auch Shunt, bzw. KurzschlujJ) 40 

conus pulmonalis (see pulmonary ostium), Conus 
pulmonalis (s. auch Pulmonalostium) 219ff. 

"conus-ring" -stenosis of aorta, Conusringstenose 
der Aorta 79 

cor biloculare 11, 140, 248, 254f., 349 
bovinum 149 
pseudotriloculare 351 
pulmonale 8 
triatriatum 352, 354, 355ff. 
- dextrum 358f. 
- sinistrum 355ff. 
triloculare biatriatum 140, 248ff. 
- -, univentriculare 10 
-, uniatriatum, biventriculare 15 
uniatriatum II 
univentriculare 11 

coronarography in abnormal origin of one 
coronary artery, Coronarographie bei Fehlab­
gang einer Coronararterie 364f. 

-, postoperative,Coronarographie, postoperative 
365 

coronary arteries, aberrant, Coronararterien, 
aberrierende 242 
-, dilatation of, Coronararterien, Erweiterung 
der 85 
-, inversion of, Coronararterien, Inversion der 
284 
artery, Coronararterie 79, 131 
-, abnormal origin of, Coronararterie, Fehl­
abgang einer 362ff. 
-, aneurysmal dilatation of, Coronararterie, 
aneurysmatische Erweiterung der 143, 137 
-, drainage of one into left ventricle, Coronar­
arterie, Einmiindung einer, in den linken Ven­
trikel 137 
-, origin of left from pulmonary artery, 
Coronararterie, Ursprung der linken, aus der 
A. pulmonalis 391 
circulation, Coronarkreislauf 88 
-, arterio-venous fistula of, Coronarkreislauf, 
arterioveniise Fistel des 134 ff. 
insufficiency, Coronarinsuffizienz 5 
ostium, occlusion of, Coronarostien, Verlegung 
der 75 
sclerosis, Coronarsklerose 135 
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coronary veins, drainage of, Coronarvenen, 
M undung der 140 

- venous sinus, Coronarvenensinus 332, 349 
- - - in dextroversion, Sinus coronarius bei 

Dextroversion 372 
"Corvisart's disease", 220, 288 
crista supraventricularis, hypertrophy of, 

Crista supraventricularis, H ypertrophie der 
212f. 

cyanosis, Mischungscyanose (s. auch Cyanose) 40, 
205 
(see morbus coeruleus), Cyanose (s. auch 
Mischungscyanose und Morbus coeruleus) 40, 
109, 191 

-, in Fallot's tetralogy, Cyanose beiFallotscher in 
Tetralogie 219ff. 

-, peripheral in pulmonary stenosis, Cyanose, 
periphere bei Pulmonalstenose 205 

Dextrocardia, Dextrokardie 366ff. 
- combined with transposition of pulmonary 

veins, Dextrokardie bei Lungenvenentrans­
position 175 

-, "mirror-image", Spiegelbilddextrokardie 
367ff. 

-, "- -", comb. with further anomalies, 
Spiegelbilddextrokardie mit zusatzlichen Ano­
malien 369ff. 

-, "- -", comb. with situs inversus, Spiegel­
bilddextrokardie mit Situs inversus 368f. 

-, "- -", isolated, Spiegelbilddextrokardie, 
isolierte 371 

dextrogram, late, Spatdextrogramm 155, 157, 186, 
200 

dextroversion 37 Iff. 
comb. with further anomalies, Dextroversion 
mit zusatzlichen Anomalien 376ff. 
and diverticulum of heart, Dextroversion und 
Herzwanddivertikel 388 

-, incomplete, Dextroversion, unvollstandige 
372 

-, masked, Dextroversion, larvierte 372 
-, real, Dextroversion, echte 371 
-, uncomplicated, Dextroversion, unkomplizierte 

37 Iff. 
dilatation, aneurysmal of a coronary artery, 

Erweiterung, aneurysmatische, einer Coronar­
arterie 134, 137 

- of aorta, Dilatation der Aorta 81ff. 
-, of heart, Dilatation des Herzens 134 
-, post-stenotic of aorta, Erweiterung, post-

stenotische, der Aorta 92ff. 
diverticulum of ductus art. ap., Divertikel des 

Ductus art. ap. 116, 119 
dolichomelia, Dolichomelie 71 
dolichomorphic type of Marian, Dolichomorphie, 

Typ Marfan 71 
dolichostenia, Dolichostenie 71 
dolichostenomelia, Dolichostenomelie 71 
duct of Cuvier, Ductus Cuvier 332 
ductus arteriosus apertus (persistent), Ductus 

arteriosus apertus (persistens) 5, 32, 36f., 41, 
42, 48, 53, 54, 64, 73, 79, 85, 88f., 90, 107ff., 
130, 134, 164, 201, 219 

ductus arteriosus apertus combined with coarcta­
tion of aorta, Ductus arteriosus apertus bei 
Aortenisthmusstenose 90ff., 98ff. 

- - - in cor triatriatum, Ductus arteriosus 
apertus bei Cor triatriatum 356 

- - - in mitral insufficiency, Ductus arteriosus 
apertus bei Mitralinsuffizienz 361 

- - - in mitral stenosis, Ductus arteriosus 
apertus bei M itralstenose 352 

- - - in pulmonary atresia, Ductus arteriosus 
apertus bei Pulmonalatresie 293 

- -, comb. with Fallot's tetralogy, Ductus 
arteriosus bei Fallotscher Tetralogie 240 

- -, left-sided, Ductus arteriosus, links gelegener 
55,65 

- -, post-stenotic comb. with coarctation of 
aorta, Ductus arteriosus, poststenotischer, bei 
Aortenisthmusslenose 99f. 

- -, prestenotic, in coarctation of aorta, Ductus 
arteriosus, prastenotischer, bei Aortenisthmus­
stenose 98 f. 

- -, right-sided, Ductus arteriosus, rechts 
gelegener 57, 65 
Botalli (see ductus arteriosus apertus), Ductus 
Botalli (s. auch Ductus arteriosus apertus) 52, 
145, 182, 193 

- lymphaticus 171 
- venosus 183 
duodenal atresia, Duodenum, Atresie des 370 
dysmesdaktylia, Dysmesdaktylia 71 
dysmesectopia, Dysmesektopia 71 
dysmorpho-dystrophia mesodermalis congenita 71 
dysphagia, Dysphagie 65 
- lusoria 34f., 45ff. 
dystopia of heart, Dyslopie des Herzens I 
dystrophia mesodermalis congenita (type Marfan), 

Dystrophia mesodermalis congenita (Typ Mar­
fan) 71 

Ebstein's syndrome, Ebstein-Syndrom 17, 284, 
319ff., 361 

- - and transposition of pulmonary veins, 
Ebstein- S yndrom und Lungenvenentransposi­
tion 177 

ectopia cordis (see ectopia), Ectopia cordis (s. auch 
Ektopie) 2lf. 

-, epigastric of heart, Ektopie, epigastrische, des 
Herzens 22f. 

- of heart, Ektopie des Herzens I, 2If. 
"egg-shaped" heart, "Eiform" des Herzens 271 
"8" -shape of heart and great vessels, "Acht" -Form 

des Herz- und GefafJschattens 179f., 182, 184ff. 
Eisenmenger's complex (syndrome), Eisenmenger­

Komplex (Syndrom) 164, 188ff. 
ether-test, intracardial, Atherprobe, intrakardiale 

122, 212 
ectasia of aorta ascending (see dilatation of aorta 

asc.), Ektasie der Aorta ascendens 78 
-, idiopathic of aorta (see dilatation of aorta 

idiopathic ),Ektasie, idiopathische, der Aorta 77 f. 
-, - of pulmonary artery (see dilatation, idio­

pathic, of pulmonary artery), Ektasie, idio­
pathische der A. pulmonalis 77 

ectopia lentis 71 ff. 
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electrocardiogram in abnormal origin of one 
coronary artery, Elektrokardiogramm bei Fehl­
abgang einer Ooronararterie 363 

- in aneurysm of sinus Valsalvae, Elektrokardio­
gramm bei Aneurysma des Sinus Valsalvae 
131£. 

- in anomalies of vena cava inferior, Elektro­
kardiogramm bei Anomalien der unteren Hohl­
vene 342 
in aortic atresia, Elektrokardiogramm bei 
Aortenatresie 88 

- in arterio-venous fistula of the coronary circu­
lation, Elektrokardiogramm bei arteriovenoser 
Fistel des Ooronarkreislaufs 134f. 

- in atrial septal defect, Elektrokardiogramm bei 
Vorhofseptumdefekt 141£. 

- in complete atrioventricular canal, Elektro­
kardiogramm bei Oanalis atrioventr. comm. 166 

-- in complete transposition of great vessels with 
atrial septal defect, Elektrokardiogramm bei 
kompletter Transposition der grofJen GefafJe mit 
Vorhofseptumdefekt 259 

- in cor biloculare, Elektrokardiogramm bei Oor 
biloculare 254 

- in cor triatriatum, Elektrokardiogramm bei Oor 
triatriatum 357 

- in corrected transposition of great vessels, 
Elektrokardiogramm bei korrigierter Transposi­
tion der grofJen GefafJe 285f. 

- in dextroversion comb. with further anomalies, 
Elektrokardiogramm bei Dextroversion mit zu­
satzlichen Anomalien 377 
in diverticulum of heart, Elektrokardiogramm 
bei Herzwanddivertikel 385f., 391 

- in ductus art. ap., Elektrokardiogramm bei 
Ductus art. ap. 109 
in Ebstein's syndrome, Elektrokardiogramm 
bei Ebstein-Syndrom 321£. 
in coarctation of aorta, Elektrokardiogramm 
bei Aortenisthmusstenose 91 

- in Fallot's tetralogy, Elektrokardiogramm bei 
Fallotscher Tetralogie 222 
in idiopathic hypertrophic subaortic stenosis, 
Elektrokardiogramm bei idiopathischer hyper­
trophischer subaortaler Steno8e 86 
in levocardia, Elektrokardiogramm bei Lavo­
kardie 383 

- in "mirror-image" dextrocardia comb. with 
further anomalies, Elektrokardiogramm bei 
Spiegelbilddextrokardie mit zusatzlichen 
Anomalien 371 

- "-" - comb. with situs inversus, Elektro­
kardiogramm bei Spiegelbilddextrokardie mit 
Situs inversus 368 

-, in mitral atresia, Elektrokardiogramm bei 
Mitralatresie 349 

- in mitral insufficiency, Elektrokardiogramm 
bei Mitralinsuttizienz 361 

- in mitral stenosis, Elektrokardiogramm bei 
1'1 itralstenose 352 f. 

- in persistent truncus arteriosus communis, 
Elektrokardiogramm bei Truncus arteriosus 
communi8 per8istens 243 
in pulmonary atresia, Elektrokardiogramm bei 
Pulmonalatresie 293f. 

electrocardiogram in pulmonary ectasia, Elektro­
kardiogramm bei Pulmonalektasie 300 

- in pulmonary insufficiency, Elektrokardio­
gramm bei Pulmonalinsuttizienz 297 

- in pulmonary stenosis, Elektrokardiogramm 
bei Pulmonal8teno8e 205 

- in single ventricle, Elektrokardiogramm bei 
singuldrem Ventrikel 249 

- in tricuspid atresia, Elektrokardiogramm bei 
Tricu8pidalatresie 307 

- in tricuspid stenosis, Elektrokardiogramm bei 
Tricu8pidalstenose 316 

- in uncomplicated dextroversion, Elektro­
kardiogramm bei unkomplizierter Dextroversion 
372 
in ventricular septal defect, Elektrokardio­
gramm bei Ventrikelseptumdefekt 191£. 

- - - - combined with aortic insufficiency, 
Elektrokardiogramm bei Ventrikelseptumdefekt 
mit Aorteninsuffizienz 202 

electrokymography in aortic stenosis, Elektro­
kymographie bei Aortenstenose 82, 83f. 

- in coarctation of aorta, Elektrokymographie 
bei Aortenisthmusstenose 98 

- in Fallot's tetralogy, Elektrokymographie bei 
Fallotscher Tetralogie 229 

embolism "paradoxical", Embolie, "paradoxe" 342 
endocardial fibrosis (see fibroelastosis), Endo­

kardfibrose 90, 355, 362, 366 
endocarditis, serous, Endokarditis, serose 3f., 9, 

17,19,30 
esophagogram, Oesophagogramm 59 

in anomalies of vena cava inferior, Oesophago­
gramm bei Anomalien der unteren Hohlvene 343 
in anteesophageal crossing brachiocephalic 
truncus, Oesophagogramm bei anteoesophageal 
kreuzendem Truncus brachiocephalicus 52 

- in aortic stenosis, Oesophagogramm bei Aorten­
stenose 82ff. 
in arcus aortae circumflexus dexter, Oesopha­
gogramm bei Arcus aortae circumflexus dexter 
53,62 
in atrial septal defect, Oesophagogramm bei 
Vorhofseptumdefekt 149 

- in coarctation of aorta, Oe8ophagogramm bei 
Aortenisthmusstenose 95 ff. 

- in cor biloculare, Oesophagogramm bei Oor 
biloculare 254 

- in cor triatriatum, Oesophagogramm bei Oor 
triatriatum 359f. 

- in doubled aortic arch, Oesophagogramm bei 
doppeUem Aortenbogen 65ff. 

- in ductus arteriosus apertus, Oesophagogramm 
bei Ductus arteriosus apertus 112ff. 

- in Fallot's tetralogy, Oesophagogramm bei 
Fallotscher Tetralogie 225f. 
in kinking of aortic arch, Oesophagogramm bei 
Knickung des Aortenbogens 70f. 
in Lutembacher's syndrome, Oesophagogramm 
bei Lutembacher-Syndrom 161 

- in mitral stenosis, Oesophagogramm bei M itral­
stenose 354 

- in ostium atrioventriculare commune, Oeso­
phagogramm bei Oanalis atrioventricularis 
communis 167f. 
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esophagogram in persistent truncus arteriosus 
communis, Oesophagogramm bei Truncus art. 
comm. persistens 244 
in pulmonary stenosis, Oesophagogramm bei 
Pulmonalstenose 209 

- in retroesophageal aortic diverticulum, Oeso­
phagogramm bei retrooesophagealem Aorten­
divertikel 60 

- in right-sided aortic arch, Oesophagogramm bei 
Rechtslage des Aortenbogens 56, 60 

esophagus, atresia of, Oesophagusatresie 376 
-, dislocation of, Oesophagus, Verdriingung des 

353f. 
-, impression of in dextroversion, Oesophagus­

impression bei Dextroversion 376 
-, impression of, Oesophagusimpression 46, 49, 

51, 52, 59, 149, 152, 227 
-, impression of right-sided aortic arch, Oesopha­

gusimpression bei Rechtslage des Aortenbogens 57 
-, incisures of, Oesophagus, Incisuren am 45 
-, narrowing of, Oesophagus, Einschniirung des 

85 

Fallot's pentalogy, Fallotsche Pentalogie 8f., 221, 
240 
tetralogy (see pulmonary stenosis with ventri­
cular septal defect), Fallotsche Tetralogie 
(s. auch Pulmonalstenose mit Ventrikelseptum­
defekt) 6ff., 54, 59, 73, 96, 164, 219ff. 
- comb. with cor triatriatum, Fallotsche 
Tetralogie bei Gor triatriatum 356 

- - comb. with persistent left vena cava 
superior, Fallotsche Tetralogie und V. cava sup. 
sin. persist. 333, 338 
- and pulmonary insufficiency, Fallotsche 
Tetralogie und Pulmonalinsuffizienz 295 

fibroelastosis (see endocardial fibrosis), Fibro­
elastosis 73,90, 112, 355, 362, 366 

-, secondary in pulmonary atresia, Fibroelastose, 
sekundiire, bei Pulmonalatresie 293 

"fir-tree-shaped", "Tannenbaumform" 151 
fistula (see aorto-pulmonary fistula) 34, 35f., 

203 
-, aorto-pulmonary (see septal defect ... ), Fistel, 

aorto-pulmonale (s. auch Septumdefekt ... ) 
-, arterio-venous of coronary circulation, Fistel, 

arteriovenose, des Ooronarkreislaufs 134ff. 
foramen interatriatum 5 
- in terven triculare (see ventricular septal defect), 

Foramen interventriculare (s. auch Ventrikel­
septumdefekt) 5, 16 

- ovale, patent, in mitral atresia, Foramen ovale, 
offenes, bei Mitralatresie 348 

- -, -, in mitral stenosis, Foramen ovale, 
offenes bei Mitralstenose 352 

- -, -, in pulmonary atresia, Foramen ovale, 
offenes bei Pulmonalatresie 293 

-, -, -, Foramen ovale, offenes 13ff., 139ff., 257 
- primum (see atrial septal defect), Foramen 

primum (s. auch Vorhofseptumdefekt) 11ff. 
- secundum, Foramen secundum 163 
- - type comb. with transposition of pulmo-

nary veins, Foramen-Sekundum- Typ bei 
Lungenvenentransposition 178 

funnel chest, Trichterbrust 163 

gigantism,incomplete,Gigantismus, (Riesenwuchs) 
partieller 71 

heart apex, rounded, Herzspitze, Rundung der 
80, 91, 93, 165 

- -, -, in Fallot's tetralogy, Herzspitze, 
Rundung der, bei Fallotscher Tetralogie 225 

- -, -, in ventricular septal defect, Herzspitze, 
Rundung der, bei Ventrikelseptumdefekt 194 

-, "ball-shaped", "Kugelform" des Herzens 
271,321 

-, - - in Ebstein's syndrome, Herz, Kugel­
form bei Ebstein-Syndrom 321 

-, - - of diverticulum of, Herzwanddivertikel, 
kugelformiges 389f. 
border, right in Fallot's tetralogy, Herzrand, 
rechter, bei Fallotscher Tetralogie 224 
catheter, course of, in abnormal origin of one 
coronary artery, Herzkatheter, Verlauf des, 
bei Fehlabgang einer Goronararterie 365 

- -, -, in anomalies of vena cava inferior, 
Herzkatheter, Verlauf des, bei Anomalien der 
unteren Hohlvene 340, 343, 345f. 

- -, -, in aortopulmonary septal defect, 
Herzkatheter, Verlauf des, bei aorto-pulmonalem 
8eptumdefekt 129f. 

- -, -, in atrial septal defect, Herzkatheter, 
Verlauf des, bei Vorhofseptumdefekt 154ff. 

- -, -, in corrected transposition of great 
vessels, Herzkatheter, Verlauf des, bei korri­
gierter Transposition der grofJen GefiifJe 287 

- -, -, in dextroversion comb. with further 
anomalies, Herzkatheter, Verlauf des, bei 
Dextroversion mit zusiitzlichen A noma lien 377 ff. 

- -, -, in persistent left vena cava superior, 
Herzkatheter, Verlauf des, bei V. cava sup. sin. 
persist. 333 ff. 

- -, -, in Taussig-Bing's syndrome, Herz­
katheter, V erlau f des, bei Taussig- Bing­
Syndrom 281 
-, -, in transposition of great vessels, 
Herzkatheter, Verlauf des, bei Transposition 
der grofJen GefiifJe 260ff. 

- -, -, in transposition of pulmonary veins, 
Herzkatheter, Verlauf des, bei Lungenvenen­
transposition 178ff. 

- -, -, in tricuspid atresia, Herzkatheter, 
V erlau f des, bei Tricuspidalatresie 310 

heart-catheterization in aneurysm of si.nus 
Valsalvae, Herzkatheteruntersuchung bei 
Aneurysma des Sinus Valsalvae 132f. 

- - in aorto-pulmonary septal defect, 
Herzkatheteruntersuchung bei aorto-pulmonalem 
8eptumdefekt 120 

- - in atrial septal defect, Herzkatheter­
untersuchung bei Vorhofseptumdefekt 152ff. 

- - in a.-v. fistula of coronary circulation, 
Herzkatheteruntersuchung bei a.-v. Fistel des 
Ooronarkreislaufs 135f. 

- - in common atrio-ventricular canal, 
Herzkatheteruntersuchung bei Oanalis 
atrioventr. comm. 170 

- - in ductus art. ap., Herzkatheterunter­
suchung bei Ductus art. apertus 113, 117, 
122ff. 
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heart-catheterization in Fallot's tetralogy, 
Herzkatheteruntersuchung bei Fallotscher 
Tetralogie 230 

- - in idiopathic hypertrophic sub aortic 
stenosis, Herzkatheteruntersuchung bei idio­
pathischer hypertrophischer subaortaler 
Stenose 86ff. 

- - in Lutembacher's syndrome, Herz­
katheteruntersuchung bei Lutembacher­
Syndrom 162 

- - in pulmonary stenosis, Herzkatheter­
untersuchung bei Pulmonalstenose 211 f. 

- - in transposition of all pulmonary veins, 
Herzkatheteruntersuchung bei Lungenvenen­
transposition, totaler 184 

- - in transposition of pulmonary veins, 
Herzkatheteruntersuchung bei Lungenvenen­
transposition 177 ff. 

- - in ventricular septal defect, Herz­
katheteruntersuchung bei Ventri7celseptum­
defe7ct 199f. 

- - in ventricular septal defect comb. with 
insufficiency of the aorta, Herz7catheterunter­
suchung bei Ventri7celseptumdefe7ct mit 
Aorteninsuffizienz 203 
- in abnormal origin of one coronary artery, 
Herz7catheteruntersuchung bei Fehlabgang einer 
Ooronararterie 364£. 

- - in anomalies of vena cava inferior, 
Herz7catheteruntersuchung bei Anomalien der 
unteren Hohlvene 346ff. 
- in cor biloculare, H erzkatheteruntersuchung 
bei Oor biloculare 255 

- - in cortriatriatum, Herz7catheteruntersuchung 
bei Oor triatriatum 357 

- - in diverticulum of heart, Herz7catheterunter­
suchung bei Herzwanddiverti7cel 386 

- - in dextroversion comb. with further 
anomalies, Herz7catheteruntersuchung bei 
Dextroversion mit zusiitzlichen Anomalien 
377ff. 

- - in Ebstein's syndrome, Herz7catheterunter­
suchung bei Ebstein-Syndrom 326 

- - in idiopathic pulmonary dilatation, Herz-
7catheteruntersuchung bei idiopathischer 
Pulmonale7ctasie 300, 303 

- - in incomplete transposition of great vessels, 
Herz7catheteruntersuchung bei partieller 
Transposition der gro/1en Gefii/1e 282f. 

- - in levocardia, Herzkatheteruntersuchung 
bei Liivo7cardie 384 

- - in "mirror-image" dextrocardia, Herz­
katheteruntersuchung bei Spiegelbilddextro­
kardien 371 

- - in mitral atresia, Herz7catheteruntersuchung 
bei M itralatresie 350 

- - in mitral and aortic atresia, Herz7catheter­
untersuchung bei Mitral- und Aortenatresie 351 

- - in mitral insufficiency, Herzkatheterunter­
suchung bei Mitralinsuffizienz 361 
- in mitral stenosis, H erz7catheteruntersuchung 
bei 111itralstenose 353f. 
- in persistent left vena cava superior, Herz-
7catheteruntersuchung bei V. cava sup. sin. 
persist. 337 f. 

heart-catheterization in persistent truncus 
arteriosus communis, H erz7catheteruntersuchung 
bei Trunc. art. comm. persistens 245ff. 

- - in pulmonary atresia, Herz7catheterunter­
suchung bei Pulmonalatresie 294 

- - in pulmonary insufficiency, Herzkatheter­
untersuchung bei Pulmonalinsuffizienz 298 

- - in single ventricle,Herz7catheteruntersuchung 
bei singuliirem Ventri7cel 252 

- - in transposition of great vessels combined 
with atrial septal defect, Herz7catheterunter­
suchung bei Transposition der gro/1en Gefii/1e 
mit Vorhofseptumdefekt 262 f. 

- -, transseptal, Herz7catheteruntersuchung, 
transseptale 354 

- - in tricuspid atresia, Herz7catheterunter­
suchung bei Tricuspidalatresie 311 

- - in tricuspid insufficiency, Herz7catheter­
untersuchung bei Tricuspidalinsuffizienz 331 

- - in tricuspid stenosis, Herz7catheterunter­
suchung bei Tricuspidalstenose 319 

- - shape (see heart-catheterization), 
Herzlcatheterbild (s. auch Herz7catheter­
untersuchung) 

- - - in coarctation of aorta, Herz7catheter­
bild bei Aortenisthmusstenose 104 

heart chamber (see ventricle), Herz7cammer 
( s. V entrikel ) 
configuration in common atrio-ventricular 
canal, Herz7configuration bei Oanalis 
atrioventr. comm. 167 

- - in complete transposition of great vessels 
combined with atrial septal defect, Herz­
konfiguration bei 7completter Transposition 
der gro/1en Gefii/1e mit Vorhofseptumdefe7ct 
257 

- - - - - -, combined with ventricular 
septal defect, Herz7configuration bei kompletter 
Transposition der gro/1en Gefii/1e mit Ventri7cel­
septumdefe7ct 270ff., 273ff. 
- in cor triatriatum, Herz7configuration bei 
Oor triatriatum 357 

- - in corrected transposition of great vessels, 
Herz7configuration bei 7corrigierter Transposi­
tion der grofJen Gefii/1e 287 

- - in "mirror-image" dextrocardia, Herz­
konfiguration bei Spiegelbilddextrokardien 
369ff. 

- - in mitral atresia, Herz7configuration 
bei Mitralatresie 349f. 

- - in mitral stenosis, Herz7configuration 
bei Mitralstenose 353 

- - in persistent truncus arteriosus communis, 
Herz7configuration bei Trunc. art. comm. 
persistens 243 ff. 

- -, pseudo-aortic, Herz7configuration, pseudo­
aortische 223 

- -, simular to dextrocardia in transposition 
of pulmonary veins, Herz7configuration, 
dextro7cardieiihnliche, bei Lungenvenen­
transposition 175 

- - in single ventricle, Herzkonfiguration bei 
singuliirem Ventri7cel 249ff. 
- in tricuspid atresia, Herz7configuration 
bei Tricuspidalatresie 308 f. 
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heart contour, bulging of anterior, Herzkontur, 
Vorwolbung der vorderen 224 

- -, concavity of left upper, Herzkontur, 
Konkavitat der linken oberen 225 

- -, prominence of, Herzkontur, rundliche 
V orwolbung der 391 

- -, - of right, Herzkontur, Vorwolbung 
der rechten 258, 260 

- -, rounded prominence of right in tricuspid 
stenosis, Herzkontur, Rundung der rechten, 
bei Tricuspidalstenose 315 
diseases congenital (see angiocardiopathies), 
Herzjehler, angeborene (s. auch Angiokardio. 
pathien) 40ff. 

- -, morphology of congenital, Herzjehler, 
Morphologie der angeborenen Iff. 

-, diverticulum of, Herzwanddivertikel 384ff. 
doubled in thoracopagus, Doppelherz bei 
Thorakopagus 25 
enlargement, postoperative, HerzvergrofJerung, 
postoperative 217f. 

-, inversion of, Herz, Inversion des 284 
- position-anomalies of, Herz, Lageanomalien 

des 284, 366ff. 
silhouettes in atrial septal defect, Herz­
silhouetten bei Vorhofseptumdefekt 142, 
144, 148 

- - in ductus arteriosus apertus, Herz­
silhouetten bei Ductus art. apertus 115 
- in ventricular septal defect, Herzsilhouetten 
bei Ventrikelseptumdefekt 199 f. 
transverse section, half schematic, representa­
tion with ventricular septum, Herzquer­
schnitt, halbschematische Darstellung mit 
Ventr. septum 189 
tumors, Herztumoren 211, 391 
volume, relative, Herzvolumen, relatives 143 

hemodynamic phases in ductus art. ap., 
hamodynamische Phasen bei Ductus art. ap. 
113 

"herztaille" in atrial septal defect, Herztaille 
bei Vorhofseptumdejekt 145f. 

"-" in Fallot's tetralogy, Herztaille bei 
Fallotscher Tetralogie 224 

"-" (see pulmonary arch), Herztaille (s. auch 
Pulmonalbogen) 192 

hilus-pulsation (see pulsation of vessels), Hilus­
pulsation (s. auch GefafJpulsation) 194 

Hodgkin's disease, Morbus Hodgkin 161 
hollow vein (see v. cava), Hohlvene (s. auch 

V. cava) 
hydrocephalus 376 
hyperchondroplasia, H yperchondroplasie 71 
hypertension (see hypertension), H ypertonie 

( s. auch H ochdruck ) 
-, pulmonary, Hochdruck, pulmonaler 134, 

149, 295 
-, - (see pulmonary hypertension, see pulmo­

nary stasis), Hypertonie, pulmonale (s. auch 
pulmonale H ypertonie, s. auch Lungen­
stauung) 108, 110, 114ff., 124 

hypertrophy of heart, Hypertrophie des Herzens 
134 

idiopathic hypertrophic subaortic stenosis, 
idiopathische hypertrophische subaortale 
Stenose 86ff. 
pulmonary dilatation (see pulmonary 
dilatation idiopathic), idiopathische Pulmonal­
ektasie (s. auch Pulmonalektasie, idiopathische) 
299ff. 

iliac arteries, Aa. iliacae 65 
impulse-conducting system, inversion of, 

Reizleitungssystem, Inversion des 284 
impulse-forming center of heart, ectopic, Reiz­

bildungszentrum ektopisches 
incompetence (see insufficiency) 
indicator-dilution methods, I ndikator- Ver­

dunnungsmethoden 177, 203, 212, 348 
inflammation, fibrinous, Entzundung, jibrinose 4 
infundibular stenosis (see pulmonary stenosis), 

Infundibulumstenose (s. auch Pulmonal­
stenose) 5ff., 204ff. 

infundibulum, so-called of ductus arteriosus, 
Infundibulum, sogenanntes, des Ductus 
arteriosus 125 

innominate artery (see arteria anonyma), 
A. innominata 42, 54 

insufficiency of "mitral valve", I nsuffizienz der 
"Mitralklappe" 284, 288 

inversion of heart, Inversion des Herzens 
284 

iris heterochromasia, I risheterochromasie 74 
isotopes, radioactive, Isotope, radioaktive 121 
isthmusstenosis of aorta (see coarctation of 

aorta), Isthmusstenose der Aorta (s. Aorten­
isthmusstenose) 

Kartagener's syndrome, Kartagener-Syndrom 
370 

"kinking aorta", "Knickung" des Aortenbogens 
69, 136 

kymography in a. lusoria, Kymographie bei 
A. lusoria 51 

- in aortic stenosis, Kymographie bei Aorten­
stenose 8Iff. 

- in aorto-pulmonary septal defect, Kymo­
graphie bei aorto-pulmonalem Septumdejekt 
127 

- in atrial septal defect, Kymographie bei 
Vorhojseptumdefekt 150ff. 

- in coarctation of aorta, Kymographie bei 
Aortenisthmusstenose 98 

- in complete transposition of pulmonary veins, 
Kymographie bei Lungenvenentransposition, 
totaler 185 

- in dextroversion, Kymographie bei Dextro­
version 376 

- in diverticulum of heart, K ymographie be'i 
Herzwanddivertikel 391 

- in ductus arteriosus apertus, Kymographie 
bei Ductus art. apertus 120f. 

- in Ebstein's syndrome, Kymographie bei 
Ebstein-Syndrom 323ff. 

- in Fallot's tetralogy, Kymographie bei 
Fallotscher Tetralogie 229 

- in Marfan's syndrome, Kymographie be·i 
Marfan-Syndrom 76 
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kymography in pulmonary ectasia, Kymographie 
bei Pulmonalektasie 300f. 

- in pulmonary insufficiency, Kymographie 
bei Pulmonalinsuffizienz 296f. 

- in pulmonary stenosis, Kymographie bei 
Pulmonalstenose 208 

- in transposition of pulmonary veins, Kymo. 
graphie bei Lungenvenentransposition 174 

- in tricuspid insufficiency, K ymographie bei 
Tricuspidalinsuffizienz 329ff. 

- in tricuspid stenosis, Kymographie bei 
Tricuspidalstenose 317 

- in ventricular septal defect, Kymographie 
bei Ventrikelseptumdefekt 198 f. 

lenses, luxation of, Linsen, Luxation der 74 
"levoatriocardinal vein" 348 
levocardia (with situs inversus), Lavokardie 

(mit Situs inversus) 381ff. 
levocardiography, selective in ostium atrio­

ventriculare commune, Lavokardiographie, 
selektive, bei Canalis atrioventr. comm. 168 

levogram, early, Friihlavogramm 155, 186. 
327 

levography, transseptal in ventricular septal 
defect, Lavographie, transseptale, bei Ventrikel­
septumdefekt 201 

-, - (see transseptallevography), Lavographie, 
transseptale (s. auch transseptale Lavographie) 
84, 105 

lig. arteriosum 69 
lung vascularity, augmented, Lungenzeichnung, 

vermehrte 162, 243ff., 258ff. 
- -, reticular, Lungengefapzeichnung, 

reticulare 228 ff. 
lusoria diverticulum, Lusoriadivertikel 48 
Lutembacher's syndrome, Lutembacher-Syndrom 

15f., 160ff., 357f. 
luxation of lenses, Luxation der Linsen 74 

malformations, cardiovascular, M ipbildungen, 
kardiovaskulare 71 

Marfan's syndrome, Marfan-Syndrom 7lff. 
mediahypertrophy, Mediahypertrophie 89 
media necrosis aortae idiopathica cystica, 

Medianecrosis aortae idiopathica cystica 7lff. 
mediastinal tumor, differential diagnosis, 

M ediastinaltumor-Differentialdiagnose 71 
- vessel shadow, enlargement of, Gefapband, 

Verbreiterung des 310, 350 
- - -, V -shaped enlargement of, Gefapband, 

V-formige Verbreiterung des 337 
megacornea 74 
mesocardia, Mesokardie 380f. 
mitral and aortic atresia, Mitral- und Aorten­

atresie 351 
atresia, Mitralatresie 348ff. 
disease in cor triatriatum, Mitralvitien bei 
Cor triatriatum 356 

- -, morphology of congenital, Mitralfehler, 
Morphologie der angeborenen 20f. 

- insufficiency, Mitralinsuffizienz 82, 85, 86, 
93,361f. 

mitral insufficiency combined with aortic stenosis, 
Mitralinsuffizienz bei Aortenstenose 82, 85 

- ostium, doubled, Mitralklappe, gedoppelte 
320 

- -, doubled, Mitralostium, Doppelung des 
163 

- stenosis, Mitralstenose 160, 191, 351ff., 358 
- -, in Lutembacher's syndrome, Mitral. 

stenose bei Lutembacher-Syndrom 157 
- -, relative, Mitralstenose, relative 249 

valve in ostium atrioventriculare commune, 
M itralklappe bei Canalis atrioventr; communis 
163 

- -, cleft, Mitralsegelspalt 163 
mongolian idioty, mongoloide Idiotie 163f. 
mongolism in Fallot's tetralogy, Mongolismus 

bei Fallotscher Tetralogie 220 
morbus coeruleus (see cyanosis), Morbus 

coeruleus (s. auch Cyanose) 109, 191 
- Roger 188 
murmur systolic-diastolic continuous, Maschinen­

gerau8ch, systolisch-diastolisches 109f., 127ff. 
myocardial diseases, obstructive, Myokard-

erkrankungen, obstruktive 211, 216 
- fibrosis, Myokardfibrose 73, 362 
- hypotrophy, Myokardhypotrophie 362 
- processes, fibrotic, Myokardprozesse, 

fibrotische 197 
myocarditis, Myokarditis 142, 149 

neurofibromatosis Recklinghausen, Neuro­
fibromatose Recklinghausen 96 

notching of lower ribs, U suren der untlJren 
Rippen 97 

- of ribs in coarctation of aorta, Rippenusuren 
bei Aortenisthmusstenose 92ff. 

- - in Fallot's tetralogy, Rippenusuren bei 
Fallotscher Tetralogie 228ff. 

- - U suren der Rippen (s. Rippenusuren) 

ostium (see foramen), Ostium (s. auch Foramen) 
- atrioventriculare, Ostium atrio-ventriculare 

140, 254 
- - commune partialis, Canalis atrioventri­

cularis communis partialis 361 
- - commune· persistent, Atrioventrikular­

klappe, gemeinsame 242 
- - - - in levocardia, Canalis atrio­

ventricularis comm. bei Lavokardie 382 
- - - - in "mirror-image" dextrocardia, 

Canalis atrioventricularis comm. bei Spiegel­
bilddextrokardie 370 

- basis, position of in transposition of great 
vessels, Klappenbasis, Lage der, bei Trans­
position der gropen Gefape 280 

- infundibuli, contraction of,Ostium infundibuli, 
Kontraktion des 214 

- - in pulmonary stenosis, Ostium infundibuli 
bei Pulmonalstenose 215 

- primum 163 
- - defect, Ostium primum-Defekt 139ff. 

secundum defect, Ostium secundum-Defekt 
139ff. 
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pars membranacea of ventricular septum, Pars 
membranacea des Ventrikelseptums 188f. 

pentalogy Fallot's, Pentalogie, Fallotsche 
(s. auch Fallotj 8f. 

perforation of aneurysm of sinus Valsalvae, 
Perforation eines Aneurysmas des Sinus 
Valsalvae 130ff. 

pericardial cysts, Perikardcysten 391 
pericarditis, Perikarditis 142 
phonocardiography in aortic stenosis, Phono-

kardiographie bei Aortenstenose 79 
- in ductus arteriosus apertus, Phonokardio­

graphie bei Ductus art. ap. 122 
-, intracardial, Phonokardiographie, intra-

kardiale 203 
plexus intestinus primus 170 
P-mitrale 352 
position of heart, anomalies, Lageanomalien des 

Herzens 284, 366ff. 
postoperative changes of clinical features in 

atrial septal defect, postoperative Befund­
anderung bei Vorhofseptumdefekt 157ff. 

- - - - in complete transposition of great 
vessels combined with atrial septal defect, 
postoperative Befundanderung bei kompletter 
Transposition der grofJen GefafJe mit Vorhof­
septumdefekt 265 

postoperative findings, postoperative Befunde 
105f., ll9f. 

- - in coarctation of aorta, postoperative 
Befunde bei Aortenisthmusstenose 105ff. 

- - in pulmonary stenosis, postoperative 
Befunde bei Pulmonalstenose 217ff. 

Pott's operation, Pottsche Operation 240 
pressure difference, aorto-pulmonary, Druck­

differenz, aorlo-pulmonale 90 
pseudo-aneurysm in ductus arteriosus apertus, 

Pseudoaneurysma bei Ductus art. apertus 108 
pseudo-coarctation, Pseudocoarktation 69 
pseudo-mitralconfiguration, Pseudomitral­

konfiguration 115 
pseudotruncus (see pulmonary atresia), Pseudo­

truncus (s. auch PUlmonalatresiej 221ff., 242 
- - comb. with persistent left vena cava sup., 

Pseudotruncus und V. cava sup. sin. 
persistens 336 

- - aortalis, Pseudotruncus aortalis 37 
- - pulmonalis, Pseudotruncus pulmonalis 37 
pulmonary aneurysm, rupture of, Pttlmonalis-

anem'ysma Ruptur des 108 
pulmonary arch, Pulmonalbogen 41 
- -, absent, Pulmonalbogen, fehlender 245 
- -, bulging of pulmonary stenosis, Pulmonal-

bogen, vorspringender, bei Pulmonalstenose 
205ff. 

- -, bulging of in transposition of pulmonary 
veins, Pulmonalbogen, vorspringender, bei 
Lungenvenentransposition 174 

- - in ductus arteriosus, Pulmonalbogen 
bei Ductus art. 108ff. 

- - ostium atrioventriculare commune, 
Pulmonalbogen bei Canalis atrioventr. comm. 
165f. 
- in Fallot's tetralogy, Pulmonalbogen bei 
Fallotscher Tetralogie 222ff. 

pulmonary arch, large, Pulmonalbogen, grofJer 
57 

- -, prominence of, Pulmonalbogen, Prominenz 
des 83, Ill, ll5, 128, 145, 163 

- -, -, in mitral stenosis, Pulmonalbogen, 
Vorwolbung des, bei Mitralstenose 353 

- -, -, in pulmonary ectasia, Pulmonalbogen, 
Vorwolbung des, bei Pulmonalektasie 
300£f. 

- -, -, in pulmonary insufficiency, Pulmonal­
bogen, Vorwolbung des, bei Pulmonalinsuffi­
zienz 296ff. 

- -, -, in tricuspid stenosis, Pulmonalbogen, 
Vorwolbung des, bei Tricuspidalstenose 
315 

- - in pulmonary stenosis, Pulmonalbogen 
bei Pulmonalstenose 209 

- - in ventricular septal defect, Pulmonal­
bogen bei Ventrikelseptumdefekt 192ff. 
arteries, dilatation of, in ductus art. ap., 
Aa. pulmonales, Erweiterung der bei Ductus 
art. ap. 108 

- -, origin of, Pulmonalarterien, Ursprung 
der 242 

- -, recurrent embolism of, Lungenarterien­
embolie, rezidivierende 5 
-, rupture of aneurysm of, Lungenarterien, 
Ruptur von Aneurysmen der 108 
artery, aneurysm of, Pulmonalarterie, 
Aneurysma der ll6f., ll8, 299, 302 

- -, aneurysmal enlarged, Pulmonalarterie, 
aneurysmatisch erweiterte 149f., 205f. 

- -, anomalies of, Pulmonalarterie, Anomalien 
der 292ff. 

- -, calcification of, Pulmonalarterie, Kalk­
einlagerungen in der 145 

- -, dilatation of, A. pulmonalis, Erweiterung 
der 33 

- -, dilated, Pulmonalarterie, dilatierte 
146, 261 

- -, displacement of, in Fallot's tetralogy, 
Pulmonalarterie, Verlagerung der, bei 
Fallotscher Tetralogie 226 

- - in Ebstein's syndrome, Pulmonalarterie 
bei Ebstein-Syndrom 320f. 

- -, ectasia of, A. pulmonalis, Ektasie der 
13 

- -, high position of left, Pulmonalarterie, 
hohe Lage der linken 244 
- hypoplasia of, A. pulmonalis, Hypoplasie 
der 5,34 
-, idiopathic ectasia of, Pulmonalarterie, 
idiopathische Ektasie der 77 

- -, medial dislocation of, Pulmonalarterie, 
Medianverlagerung der 271 

- - in ostium atrioventriculare commune, 
Pulmonalarterie bei Canalis atrioventr. 
communis 164 

- -, percutaneous puncture of, Pulmonal­
arterie, perkutane Punktion der 275 

- -, perforation into, Pulmonalarterie, 
Perforation in die 131 
-, post-stenotic dilatation of, Pulmonal­
arterie, poststenotische Erweiterung der 
205ff.,232 
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pulmonary artery, pressure of in ventricular septal 
defect, Pulmonalarteriendruck bei Ventrikel­
septum defekt 190 
-, "riding", Pulmonalarterie, "reitende" 278 
-, rupture of, Pulmonalarterie, Ruptur der 76 
-, stenosis of right, Pulmonalarterie, Stenose 
der rechten 238 
- (see a. pulmonalis), Pulmonalarterie 
(s. auch A. pulmonalis) 108 
atresia, Pulmonalatresie 5, 6, 134, 164, 292ff. 
- in Fallot's tetralogy (see pseudotruncus), 
Pulmonalatresie bei Fallotscher Tetralogie 
(s. auch Pseudotruncus) 221ff. 
- in levocardia, Pulmonalatresie bei 
Lavokardie 382 
- in "mirror-image" dextrocardia, 
Pulmonalatresie bei Spiegelbilddextrokardie 370 
- and tricuspid atresia, Pulmonal- und 
Tricuspidalatresie 305 ff. 
circulation compensation of, Lungen­
ausgleichversorgung 6ff. 
ectasia, idiopathic, Pulmonalektasie, 
idiopathische 299ff. 
fields, transparency of, Lungenfelder, Trans­
parenz der gefafJarmen 227ff. 
filling, persistence of, Pulmonalisfullung, 
Persistenz der 128 
insufficiency, Pulmonalinsujfizienz 191, 295ff. 
ostium (see conus pulmonalis), Pulmonal­
ostium ( s. auch Gonus pulmonalis) 219ff. 
sclerosis in ductus arteriosus, Pulmonal­
sklerose bei Ductus arteriosus 36 

- - secondary, Pulmonalsklerose, sekundare 451 
stasis (see pulmonary hypertension), Lungen­
stauung (s. auch pulmonale Hypertonie) 116 
stenosis, Pulmonalstenose 48, 73, 131, 182, 
203ff. 
- comb. with atrial septal defect (see Fallot's 
"trilogy"), Pulmonalstenose mit Vorhofseptum­
defekt (s. auch Fallotsche Trilogie) 204 
- comb. with ventricular septal defect 
(see Fallot's tetralogy), Pulmonalstenose mit 
Ventrikelseptumdefekt (s. auch Fallotsche 
Tetralogie) 219ff. 
- and complete transposition of great 
vessels with ventricular septal defect, 
Pulmonalstenose und komplette Transposition 
der grofJen GefafJe mit Ventrikelseptumdefekt 
268ff. 
- in corrected transposition of great vessels, 
Pulmonalstenose bei korrigierter Transposition 
der grofJen GefafJe 281 
- in dextroversion, Pulmonalstenose bei 
Dextroversion 377 
- in Fallot's tetralogy, Pulmonalstenose bei 
Fallotscher Tetralogie 6ff. 

- - in Fallot's "trilogy", Pulmonalstenose bei 
Fallotscher Trilogie 5f. 
- infundibular (see infundibular stenosis), 
Pulmonalstenose, infundibulare (s. auch 
In fundibulumstenose) 204 ff., 276 
-, isolated, Pulmonalstenose, reine 3ff. 
- in levocardia, Pulmonalstenose bei 
Lavokardie 382 
-, lipped, Pulmonalstenose, lippenformige 4 

Handbuch der med. Radiologie. Bd. X/4 

pulmonary stenosis, membraneous, Pulmonal­
stenose, membranose 4 
-, peripheral, Pulmonalstenose, periphere 
204,234 
-, postoperative changes of clinical features, 
Pulmonalstenose, postoperative Befund­
anderungen 217ff. 
- in single ventricle, Pulmonalstenose bei 
singularem Ventrikel 248 ff. 
-, supravalvular, Pulmonalstenose, supra­
valvuliire 204 
-, symptomatic, infundibular, Pulmonal­
stenose, symptomatische, infundibulare 216 
- and transposition of pulmonary veins, 
Pulmonalstenose und Lungenvenentrans­
position 177 
- and tricuspid atresia, Pulmonalstenose 
und Tricuspidalatresie 305ff. 
- and tricuspid stenosis, Pulmonalstenose 
und Tricuspidalstenose 314 ff. 
-, valvular, Pulmonalstenose, valvulare 
203ff., 276 
- without ventricular septal defect, 
Pulmonalstenose ohne Ventrikelseptumdefekt 79 
valve, bicuspid, Pulmonalklappe, bicuspidale 
164 
-, dome-like bulging of, Pulmonalklappen, 
bogenformige V orwolbung der 212 ff., 234, 236 
veins, anomalies of, Lungenvenen, Anomalien 
der 157, 170ff. 
-, drainage of, incomplete transposed, 
Lungenvenen, Einmundungsort partiell 
transponierter 171 
-, -, complete transposed, Lungenvenen, 
Einmundungsstellen total transponierter 183 
-, -, in cor triatriatum, Lungenvenen, 
Einmundung der, bei Gor triatriatum 356 
-, complete transposition of, Lungenvenen­
transposition, totale 182 ff. 
-, occlusion of, Lungenvenen, VerschlufJ von 
38 
-, occlusion of unilateral membraneous, 
PulmonalvenenverschlufJ, einseitiger 
membranoser 186 
-, origin of transposed, Lungenvenen, 
Ursprung transponierter 171 
-, transposed, Lungenvenen, transponierte 
140 
-, transposition of, Lungenvenentransposition 
38, 143, 149, 170ff., 332ff., 358 
-, -, in "mirror-image" -dextrocardia, 
Lungenvenentransposition bei Spiegelbild­
dextrokardie 370 
-, -, in mitral atresia, Lungenvenen­
transposition bei M itralatresie 349 
vessels in abnormal origin of one coronary 
artery, LungengefafJe bei Fehlabgang einer 
Goronararterie 363f. 
- in aortic atresia, LungengefafJe bei 
Aortenatresie 88 
- in cor triatriatum, LungengefafJe bei 
Gor triatriatum 356f. 
- in corrected transposition of great vessels, 
LungengefafJe bei korrigierter Transposition 
der grofJen GefafJe 287 
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pulmonal'Y vessels in dextl'Ovel'sion, Lungengefaj3e 
bei Dextroversion 375 

- -, dilatation of, LungengefafJe, Erweiterung 
der 161£. 

- - in Ebstein's syndl'ome, LungengefafJe 
bei Ebstein-Syndrom 321£. 

- - in Fallot's tetmlogy, LungengefafJe bei 
Pallotscher Tetralogie 219ff. 

- - in mitml atl'esia, LungengefafJe bei 
Mitralatresie 350 

- - in mitml stenosis, LungengefafJe bei 
M itralstenose 353 

- - in ostium atTioventl'iculal'e commune, 
LungengefafJe bei Canalis atrioventr. comm. 
165f. 

- - in pulmonal'Y atl'esia, LungengefafJe bei 
Pulmonalatresie 294 

- - in pulmonal'Y ectasia, LungengefafJe bei 
Pulmonalektasie 300f. 

- - in pulmonal'Y stenosis, LungengefafJe 
bei Pulmonalstenose 205ff. 

- -, pulsations of, LungengefafJe, Eigen­
pulsationen der 118, 121, 244 

- - in tmnsposition of gl'eat vessels, Lungen­
gefafJe bei Transposition der grofJen GefafJe 
258ff., 267ff. 

- - in tl'icuspid atl'esia, LungengefafJe bei 
Tricuspidalatresie 307ff. 

- - in tl'icuspid insufficiency, LungengefafJe 
bei Tricuspidalinsuffizienz 328ff. 

- - in tTicuspid stenosis, LungengefafJe bei 
Tricuspidalstenose 317f. 

- - in ventl'iculal' septal defect, LungengefafJe 
bei Ventrikelseptumdefekt 192ff. 
window, bl'ight, in Fallot's tetmlogy, 
Pulmonalisfenster, helles, bei Pallotscher 
Tetralogie 226ff. 

pulsations, Eigenpulsation 118, 132, 135 
- pam-aortic, Pulsationen, para-aortale 121 
-, pl'ecol'dial, Pulsationen, pracordiale 267 
-, pl'ecOl'dial in pulmonal'Y stenosis, Pulsationen, 

pracordiale, bei Pulmonalstenose 205 
- of pulmonal'Y vessels, Eigenpulsationen der 

LungengefafJe 127, 147, 151ff., 167, 174 
pulse-diffel'ence in coal'ctation of aoTta, Puls­

differenz bei Aortenisthmusstenose 91 
punctul'e of left ventl'icle (see ventl'iculal' 

punctul'e), Punktion des linken Ventrikels 
( s. V entrikelpunktion ) 

"pul'se-shaped" heal't, "Beutelform" des Herzens 
325,329 

radioactive isotopes, radioaktive Isotope 121 
l'enal arteries (see al'tel'ies, l'enal) 
- - in coal'ctation of aOI'ta, Nierenarterien bei 

Aortenisthmustenose 104f. 
recessus apicis, pl'ominence of, Recessus apicis, 

Ausweitung des 387 
Recklinghausen (see neUl'ofibl'Omatosis Reckling­

hausen), Recklinghausen 96 
l'etrocadial space, narrowing of, Retrokardial­

raum, Einengung des 250, 269, 353f. 
- - in Fallot's tetralogy, Retrokardialraum bei 

Pallotscher Tetralogie 225 

retrocardial space in Fallot's "trilogy", Retro­
kardialraum bei Pallotscher Trilogie 208 

- -, narrowing of, in ventricular septal defect, 
Retrokardialraum, Einengung des bei Ventrikel­
septumdefekt 193 ff. 

- - in pulmonary stenosis, Retrokardialraum 
bei Pulmonalstenos13 209 f. 

retrosternal space in tTicuspid insufficiency, 
Retrosternalraum bei Tricuspidalinsu ffizienz329 

"riding" of aorta (see aorta "riding"), "Uber­
reiten" der Aorta (s. auch Aorta "reitende") 
219ff. 

"right ventricular window" 312 
rupture of aneUl'ysm of sinus Valsalvae, Ruptur 

eines A neurysmas des Sinus Valsalvae 130ff. 
of aorta, Ruptur der Aorta 76 
of pulmonary artery, Ruptur der Pulmonal­
arterie 76 

septal-defect, aorto-pulmonary, Septumdefekt, 
aorto-pulmonaler 126ff. 

septum, interventricular, in Fallot's tetmlogy, 
Septum interventriculare bei Pallotscher Tetra­
logie 224 
membraceum, membranaceum 9 

- primum 140 
- secundum 140 
- transversum, dysontogenesis of, Septum trans-

versum, Entwicklungsstorung des 386 
shunt, arteriovenous, K urzschlufJ, arterio-venoser40 
-, crossed in aorto-pulmonary septal defect, 

Shunt, gekreuzter, bei aorto-pulmonalem Sep­
tumdefekt 127 

-, left to Tight, Links-Rechts-Shunt 40, 90 
-, - -, in atrial septal defect, Links-Rechts-

Shunt bei Vorhofseptumdefect 143, 155 
-, - -, in a.-v. fistula of coronary circulation, 

Links-Rechts-Shunt bei a.-v. Pistel des Coronar­
kreislaufs 136 

-, - -, in coarctation of aorta and poststenotic 
ductus art. ap., Links-Rechts-Shunt bei Aorten­
isthmus stenose und poststenotischem Ductus 
arteriosus 99ff. 

-, - -, in ductus arteriosus ap., Links-Rechts­
Shunt bei Ductus art. ap. 108ff. 

-, - -, in Fallot's tetralogy, Links-Rechts­
Shunt bei Pallotscher Tetralogie 220ff. 

-, - -, in Fallot's trilogy, Links-Rechts­
Shunt bei Pallotscher Trilogie 210 

-, - -, in Lutembacher's syndrome, Links­
Rechts-Shunt bei Lutembacher-Syndrom 160 

-, - -, in cor triatriatum, Links-Rechts-Shunt 
bei Cor triatriatum 358 

-, - -, in tricuspid stenosis, Links-Rechts­
Shunt bei Tricuspidalstenose 317f. 

-, - -, in ventTicular septal defect, Links­
Rechts-Shunt bei Ventrikelseptumdefekt 190ff. 

-, reversed, Shunt- Umkehr 40 
-, -, in coarctation of aorta comb. with ductus 

art. ap., Shunt- Umkehr bei Aortenisthmus­
stenose mit Ductus arteriosus 104f. 

-, -, in ductus arteriosus apertus, Shunt- Um­
kehr bei Ductus art. apertus 109ff., 114f., 120f., 
124 
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shunt, reversed, in atrial septal defect, Shunt­
Umkehr bei Vorhofseptumdefekt 15 

-, -, in ostium atrioventriculare commune, 
Shunt- Umkehr bei Canalis atrioventr_ communis 
164f_ 

-, -, in ventricular septal defect, Shunt- Um­
kehr bei Ventrikelseptumdefekt 10, 191ft 

-, right to left, Rechts-Links-Shunt 40, 90 
--, - -, in coarctation of aorta and post-

stenotic ductus arteriosus, Rechts-Links-Shunt 
bei Aortenisthmusstenose und poststenotischem 
Ductus arteriosus 100 t 

-, - -, in cor triatriatum, Rechts-Links-Shunt 
bei Cor triatriatum 359 

-, - -, in ductus arteriosus apertus, Rechts­
Links-Shunt bei Ductus art. apertus 109ff. 

-, - -, in Ebstein's syndrome, Rechts-Links­
Shunt bei Ebstein-Syndrom 320 

-, - -, in Fallot's tetralogy, Rechts-Links­
Shunt bei Fallotscher Tetralogie 220ff. 

-, - -, in Fallot's "trilogy", Rechts-Links­
Shunt bei Fallotscher Trilogie 209 

-, - -, in single ventricle, Rechts-Links-Shunt 
bei singuliirem Ventrikel 249 

-, - -, in ventricular septal defect, Rechts­
Links-Shunt bei Ventrikelseptumdefekt 191ff. 

single ventricle, singuliirer Ventrikel 248 ft 
-- - and persistent truncus arteriosus commu­

nis, singuliirer Ventrikel und Trunc. art. comm. 
persistens 243 

Sinus coronarius (see coronary sinus), Sinus 
coronarius 171, 183, 331 
-, drainage of pulmonary veins in, Sinus 
coronarius, Einmiindung von Lungenvenen in 
den 187 
piriformis 50 
of semilunar valves of aorta, aneurysm of, 
Semilunarklappensinus der Aorta, Aneurysma 
des 130ff. 
Valsalvae, Sinus Valsalvae 79 
-, aneurysm of, Sinus Valsalvae, Aneurysma 
des 74, 77, 130ft, 203 
-, in pulmonary stenosis, Sinus Valsalvae, 
bei Pulmonalstenose 214 

sinus-venosus defect, Sinus venosus-Defekt 139ff., 
181 

situs inversus 164 
-, abdominal, Situs inversus der Bauchorgane 
243 
- in levocardia, Situs inversus bei Liivokardie 
381ff. 
- in "mirror-image" dextrocardia, Situs 
inversus bei Spiegelbilddextrokardie 368f. 
-, totalis 23 

spina bifida 376 
spine (see vertebral column) 
spleen, agenesis of, Milzagenesie 376 
-, -, of comb. with mitral atresia, Milzagenesie 

und M itralatresie 349 
stenosis of aortic valves (see aortic stenosis), 

Aortenklappenstenose (s. auch Aortenstenose) 
17ff. 
doubled of aorta, Doppelstenose der Aorta 104 
-, in Fallot's tetralogy, Doppelstenose bei 
Fallotscher Tetralogie 219 

stenosis subaortic, subaortale Stenose 18ff., 131 
- subaortic idiopathic, hypertrophic, Stenose, 

subaortale, idiopathische hypertrophische 86ff. 
-, infundibular of aorta, Stenose, infundibuliire, 

der Aorta 18 
strabism, Strabismus 74 
subclavian arteries, post-stenotic ongm of both, 

Aa. subclaviae, poststenotischer Ursprung bei­
der 104 
artery in coarctation of aorta, A. subclavia 
bei Aortenisthmustenose 104 
-, dilatation of left, A. subclavia, Erweiterung 
der linken 92 
-, left, post-stenotic origin, A. subclavia 
sinistra, poststenotisch entspringende 96 
-, -, retroesophageal course of, A. subclavia 
sinistra, retrooesophagealer Verlauf der 58 
-, post-stenotic origin of left, A. subclavia, 
poststenotischer Ursprung der linken 96 

- -, post-stenotic origin of right, A. subclavia, 
poststenotischer Ursprung der rechten 97 
-, retroesophageal course of, A. subclavia 
retrooesophagealer Verlauf der 44, 55, 220 
-, right, abnormal origin of, A. subclavia 
dextra, anomaler Ursprung der 96 
-, -, anomalies of, A. subclavia dextra, 
Anomalien der 45ff. 
-, -, in coarctation of aorta, poststenotic 
arising, A. subclavia dextra, bei Aortenisthmus­
stenose poststenotisch entspringende 97 
-, -, course of left-arising, A. subclavia 
dextra, Abgang der links entspringenden 50 
-, right origin of left, A. subclavia sinistra, 
rechts entspringende 62 

sulcus, longitudinalis anterior 224 
syndrome "grosse pulmonaire-petit aorte", 299 

Taussig-Bing's syndrome, Taussig-Bing-Syndrom 
278ff. 

tetralogy, Fallot's, Tetralogie, Fallotsche 6ff. 
thoracopagus, Thoracopagus 23ft 
thorax, hypoplasia of right bony, Thorax, Hypo­

plasie des rechten knOchernen 175 
tomography in atrial septal defect, Schichtdar­

stellung bei Vorhofseptumdefekt 152 
in diverticulum of heart, Schichtdarstellung 
bei Herzwanddivertikel 390 
in ductus arteriosus apertus, Schichtdarstellung 
bei Ductus art. ap. 119, 121 
in kinking of aortic arch, Schichtdarstellung bei 
Knickung des Aortenbogens 70f. 
in transposition of pulmonary veins, Schicht­
darstellung bei Lungenvenentransposition 149f., 
174ff. 

trachea, compression of, Trachea, Kompression 
der 44 

-, left position of, Trachea, Linkslage der 57 
-, narrowing of, Trachea, Einschniirung der 58 
tracheostenosis, Tracheostenose 376 
transposition, complete, of great vessels, komplette 

Transposition der grofJen GefiifJe 255ft, 
284ft 

-, -, - - combined with atrial septal 
defect, komplette Transposition der grofJen 
GefiifJe, mit Vorhofseptumdefekt 257 ff. 
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transposition, complete, of great vessels combined 
with ventricular septal defect, komplette 
Transposition der grofJen GefafJe mit Ventrikel­
septumdefekt 256ff. 

-, -, (total) of all pulmonary veins, komplette 
(totale) Transposition aller Lungenvenen 164, 
172, 182ff. 

-, corrected, of great vessels, korrigierte Trans­
position der grofJen GefafJe 255, 284ff. 
of great vessels, Transposition der grofJen 
GefafJe 37f., 52, 54, 122, 128, 182, 255ff. 
- - (see ostium basis) 
- - and Cor biloculare, Transposition der 
grofJen GefafJe und Cor biloculare 254 
- - in dextroversion, Transposition der 
grofJen GefafJe bei Dextroversion 377 
- - in levocardia, Transposition der grofJen 
GefafJe bei Lavokardie 382 
- - in "mirror-image" dextrocardia, Trans­
position der grofJen GefafJe bei Spiegelbilddextro­
kardie 370 

- - - in mitral atresia, Transposition der 
grofJen GefafJe bei M itralatresie 349 
- - and mitral insufficiency, Transposition 
der grofJen GefafJe und Mitralinsuffizienz 
361 
- - and persistent truncus arteriosus 
communis, Transposition der grofJen GefafJe 
und Truncus art. comm. persistens 243f. 
- - and single ventricle, Transposition der 
grofJen GefafJe und singularer Ventrikel 
249f. 
- - and tricuspid atresia, Transposition der 
grofJen GefafJe und Tricuspidalatresie 
305ff. 

-, incomplete, of great vessels, partielle Trans­
position der grofJen GefafJe 255, 277ff. 

-, -, of pulmonary veins, Transposition partielle, 
der Lungenvenen 173, 174 ff. 

-, isolated, incomplete of pulmonary veins, 
Transposition, isolierte partielle, von Lungen­
venen 174 
of pulmonary veins (see anomalies of pulmo­
nary veins), Transposition der Lungenvenen 
(s. auch Anomalien der Lungenvenen) 38, 
170ff. 

transseptallevography (see levography, trans­
septal), transseptale Lavographie (s. auch 
Lavographie, transseptale) 84 
- in diverticulum of heart, transseptale Lavo­
graphie bei H erzwanddivertikel 389 

tricuspid atresia, Tricuspidalatresie 16f., 294, 
304ff. 

- - in "mirror-image" dextrocardia, Tricus­
pidalatresie bei Spiegelbilddextrokardie 370 

- - and persistent left vena cava superior, 
Tricuspidalatresie und V. cava sup. sin. 
persit. 335 
insufficiency, Tricuspidalinsuffizienz 327 ff. 
- acquired, Tricuspidalinsuffizienz, erwor­
bene 329 
- in Ebstein's syndrome, Tricuspidalinsuffi­
zienz bei Ebstein-Syndrom 17, 18 
- extravalvular, Tricuspidalinsutfizienz, 
extravalvulare 34 

tricuspid insufficiency, relative, Tricuspidal­
insuffizienz, relative 132 
ostium, dislocation of, Tricuspidalostium, 
Verlagerung des 144 
-, doubled Tricuspidalostium, Verdoppelung 
des 17 
stenosis, Tricuspidalstenose 16f., 314ff. 
valve in ostium atrioventriculare commune, 
Tricuspidalklappe bei Canalis atrioventr. 
communis 163 
- in pulmonary atresia, Tricuspidalklappe 
Pulmonalatresie 293 
-, scarring of, Tricuspidalis, Vernarbung der 
7 

"trilogy", Fallot's (see Fallot's "trilogy"), 
Trilogie, Fallotsche 5f. 

truncus arteriosus communis persistens 36f., 41, 
182, 241£f. 
- - -, and cor biloculare, Truncus 
arteriosus communis persistens und Cor bilo­
culare 254 
- - - in "mirror-image" dextrocardia, 
Truncus arteriosus communis persistens bei 
Spiegelbilddextrokardie 370 
- - - and single ventricle, Truncus 
arteriosus communis persistens und singularer 
Ventrikel 248 
- persistent, different types of, Truncus 
arteriosus- Typen 242 
-, septation of primitive, GefafJstamm, Sep­
tierung des primitiven 248 
bicaroticus 42, 44, 47 
brachiocephalicus 42, 44, 45, 59, 65 
-, arising on right side, Truncus brachio­
cephalicus, rechts entspringender 62 
-, preesophageal course, Truncus brachio­
cephalicus, anteoesophagealer Verlauf 51 
-, left sided, Truncus brachiocephalicus, links 
gelegener 60 
-, narrowing of, Truncus brachiocephalicus, 
Verengung des 85 
-, origin of, Truncus brachiocephalicus, Ur­
sprung des 45 
-, retroesophageal course, Truncus brachio­
cephalicus, retrooesophagealer Verlauf 51 

tumor of the heart (see heart, tumor of) 
tumors, extra- and intracardial, Tumoren, extra­

und intrakardiale 211 

vena anonyma, absence of, V. brachiocephalica, 
Fehlen der 331 
azygos 157,171,332 
-, drainage of pulmonary veins into, 
V. azygos, Einmiindung von Lungenvenen in 
die 181 f. 
-, - of v. cava inferior, V. azygos, Einmiin­
dung der unteren Hohlvene in die 340 
cardinalis 332 
cava inferior 171 
- -, anomalies of, V. cava inferior, Anoma­
lien der 339ff. 
- -, drainage of pulmonary veins into, 
V. cava inferior, Einmiindung von Lungen­
venen in die 174£., 183 
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vena cava knob, V. cava.Knopf 344ff. 
- -, persistent, left superior, Hohlvene, links­

persistierende obere 157, 173, 331ff. 
- superior, V. cava sup. 171, 183 
- -, aneurysm of, V. cava superior, Aneu-
rysma der 339 
- -, anomalies of, V. cava superior, Ano­
malien der 38f., 339££. 
- -, drainage of pulmonary veins into 
V. cava superior, Einmundung von Lungen­
venen in die 174 
- -, drainage of pulmonary veins into 
persistent left, V. cava superior, Einmundung 
von Lungenvenen in die links persistierende 179 
- -, persistent left, V. cava superior, links 
persistierende 163, 173, 183, 220, 227, 331ff. 
- -, in tricuspid atresia, V. cava sup. bei 
Tricuspidalatresie 310 
hemiazygos, draining of v. cava inferior into 
V. hemiazygos, Einmundung der unteren Bohl­
vene in die 342 ff. 
hepatica 332 
innominata sinistra 171, 183, 331f. 
infrarenalis sinistra 340f. 
jugularis externa, aneurysm of, V. jugularis 
externa, Aneurysma der 338f. 
obliqua 332 
portae 183 
subclavia sinistra 171 
vitello-umbilicalis 170 

vv. cardinales 170 
"vallecular sign" 50 
Valsalva (see sinus Valsalvae), Valsalva (s. auch 

Sinus V alsalvae) 
valve basis, scarring of, Klappenbasis, Vernarbung 

der 4 
valvula bicuspidalis 79 
- foraminis ovalis, 140f. 
vascular band, changes of, in coarctation of aorta, 

GefajJband, Veranderungen des bei Aorten­
isthmusstenose 91ff. 
communications, persistent embryonal, 
GefajJverbindungen, Persistenz embryonaler 
30ff. 
pulsations (see hilar pulsation), GejajJ­
pulsationen (s. auch Biluspulsation) 193 
- in pulmonary stenosis, GejajJpulsationen 
bei Pulmonalstenose 206f. 
ring by ductus arteriosus, Ringbildung durch 
Ductus arteriosus 58 

vectorcardiography, Vektorkardiographie 371 
veins, anomalies, other, Venenanomalien, sonstige 

348 
- systemic, anomalies of, Korpervenen, 

Anomalien der grojJen 181, 331ff. 
ventricle, contrastmedium injection after 

puncture of, Ventrikelpunktion, Kontrastmittel­
injektion nach 103 

-, - - - into left, Ventrikel, Kontrastmittel­
injektion in den link en 201 

-, - - - into right in pulmonary stenosis, 
Ventrikel, Kontrastmittelinjektion in den 
rechten bei Pulmonalstenose 212ff. 

-, dilatation of left, Ventrikel, Dilatation des 
linken 89, 91 

ventricle, drainage of one coronary artery into 
left, Ventrikel, Einmundung einer Ooronar­
arterie in den linken 137 

-, enlargement of right in Fallot's tetralogy, 
Ventrikel, VergrojJerung des rechten, bei 
Fallotseher Tetralogie 223 ff. 

-, hypoplasia of right in tricuspid atresia, 
Ventrikel, H ypoplasie des rechten bei 
Tricuspidalatresie 304 ff. 

-, insufficiency of left, Ventrikel, I nsujjizienz 
des linken 132 

-, left in coarctation of aorta, Ventrikel, linker, 
bei Aortenisthmusstenose 91 

-, -, in Fallot's tetralogy, Ventrikel, linker, 
bei Fallotscher Tetralogie 224ff. 

-, muscular hypertrophy of right in Fallot's 
tetralogy, Ventrikel, H ypertrophie der 
M~tskulatur des reehten, bei Fallotscher 
Tetralogie 219 ff. 

-, perforation into left, Ventrikel, Perforation 
in den linken 131 

-, - into right, Ventrikel, Perforation in den 
rechten 131 

-, puncture of, Ventrikelpunktion 84, 87 
-, -, in aortic stenosis, Ventrikelpunktion bei 

Aortenstenose 84f. 
-, -, in coarctation of aortic, Ventrikelpunktion 

bei Aortenisthmusstenose 103 
-, -, in ventricular septal defect, Ventrikel­

punktion bei Ventrikelseptumdefekt 201 
-, right in Fallot's tetralogy, Ventrikel, reehter. 

bei Fallotscher Tetralogie 220ff. 
-, -, without function, Ventrikel, funktionsloser 

reehter 305 f. 
-, -, in pulmonary stenosis, Ventrikel, rechter, 

bei Pulmonalstenose 208 f. 
-, septation of right, Ventrikel, Zweiteilung 

des rechten 319 ff. 
-, single, Ventrikel, singularer 248ff., 351 
-, -, in "mirror-image" dextrocardia, Ventrikel, 

singularer bei Spiegelbilddextrokardie 
370 

-, -, and mitral atresia, Ventrikel, singularer, 
und Mitralatresie 349 

-, small right, Ventrikel, kleiner reehter 317 
-, systolic functionally common, Ventrikel, 

systoliseh funktionell gemeinsamer 190 
-, third, Ventrikel, dritter 204,211, 215f., 

219, 225, 229ff., 232, 236ff. 
-, underdeveloped, left, Ventrikel, Unterent­

wieklung des linken 349 
-, "underdeveloped" right, Ventrikel, "unter­

entwiekelter" reehter 319 
ventricular hypertrophy, bilateral, Ventrikel­

hypertrophie, bilaterale 6 
septal defect, Ventri7celseptumdefe7ct 9ff., 40, 
54, 59, 79, 85, 90, 109, 121f., 128, 131, 134, 
145, 149, 163, 182, 188ff. 

- septal defect, subaortic, Ventri7celseptum­
defe7ct, subaortaler 8 

- - - and transposition of pulmonary veins, 
Ventri7celseptumdefe7ct und Lungenvenentrans­
position 177 
-- - with aortic insufficiency, Ventrikel­
septumdefe7ct mit Aorteninsuffizienz 201ff. 
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ventricular septal defect, in corrected trans­
position of great vessels, Ventrikelseptum­
defekt bei korrigierter Transposition der grofJen 
GefafJe 280, 284f. 

- - -, in dextroversion, Ventrikelseptum­
defekt bei Dextroversion 377 

- - -, doubled, Ventrikelseptumdefekt, 
doppelter 8 

- - - and Ebstein's syndrome, Ventrikel­
septumdefekt und Ebstein-Syndrom 320f. 

- - -, high, Ventrikelseptumdefekt, hoch­
sitzender 188 

- - -, isolated, Ventrikelseptumdefekt, 
isolierter 73 

- - - in levocardia, Ventrikelseptumdefekt 
bei Lavokardie 382 

- - - in "mirror-image" dextrocardia, 
Ventrikelseptumdefekt bei Spiegelbilddextro­
kardie 370 

- - - in mitral atresia, Ventrikelseptumdefekt 
bei Mitralatresie 349 

- - - and mitral insufficiency, Ventrikel­
septumdefekt und Mitralinsuffizienz 361 

- - - in persistent truncus arteriosus 
communis, Ventrikelseptumdefekt bei Truncus 
art. comm. persistens 242ff. 

- - - in pulmonary insufficiency, Ventrikel­
septumdefekt bei Pulmonalinsuffizienz 295 

ventricular septal defect with pulmonary 
stenosis (see Fallot's tetralogy), Ventrikel­
septumdefekt mit Pulmonalstenose (s. auch 
Fallotsche Tetralogie) 219 ff. 

- - - in tricuspid atresia, Ventrikelseptum­
defekt bei Tricuspidalatresie 304, 305f. 

- - - and tricuspid stenosis, Ventrikel­
septumdefekt und Tricuspidalstenose 314ff. 

- septum, dislocation of, Ventrikelseptum, 
Verlagerung des 214 

- -, rudimentary, Ventrikelseptum, rudi­
mentares 248 

ventriculo-aortography (see aortography), 
Ventriculo-Aortographie (s. Aortographie) 

vertebral column, anomalies of (see spine), 
Wirbelsaule, Anomalien der 370 

vessel diseases, morphology of, GefafJfehler, 
Morphologie der angeborenen 30ff. 

- -, congenital (see angiocardiopathies), 
GefafJfehler, angeborene (s. auch A ngiokardio­
pathien) 40ff. 

vessels, near the heart, GefafJe, herznahe 1 ff. 
-, transposition of great (see transposition), 

GefafJe, Transposition der grofJen 
( s. Transposition) 

window, aorto-pulmonary (see septal defect), 
Fenster, aorto-pulmonales (s. Septumdefekt) 
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