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Yorwort

Die beabsichtigte Dreiteilung des Bandes iiber die Rontgendiagnostik des Herzens
und der Gefdfle (vgl. Vorwort zu Band X/3) hat sich als undurchfithrbar erwiesen.
Herausgeber und Verlag haben sich deshalb entschlossen, die angeborenen Fehler des
Herzens und der grofen herznahen Gefdfle 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 GefdBfehler in einem besonderen Teilband
abgehandelt werden, so hat das mehrere Griinde:

1. Es besteht keine zwingende Notwendigkeit, angeborene Fehlbildungen als , Er-
krankungen® im iiblichen Sinne aufzufassen.

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

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

Nur engste Zusammenarbeit zwischen diagnostischer und chirurgischer Arbeitsgruppe
schiitzt den Patienten vor unzweckméfBigen rontgendiagnostischen MaBnahmen und er-
moglicht gute Behandlungsergebnisse.

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

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

zur Vollendung seines 65. Lebensjahres.
F. LooGEN
R. RiPPERT
J. SCHOENMACKERS
H. ViETEN
Diisseldorf, 6. Marz 1966



Preface

As the proposed tri-partition of the volume on radiodiagnostics of the heart and of
the blood vessels (cp. Preface of volume X/3) 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 (X/4). 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 radiodiagnostics and will make possible
favourable results in treatment.

Volume X/4 is available just now. Its authors are dedicating it to

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

on occasion of his 65th anniversary.
F. LooGceN
R. RipPERT
J. SCHOENMACKERS
H. VIETEN
Diisseldorf, March, 6, 1966
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Fehlbildungen des Herzens
und der grofen herznahen Gefalie

A. Pathologisch-anatomische Vorbemerkungen

I. Zur Morphologie der angeborenen Herzfehler (einschlieBllich
Ektopie und Dystopie des Herzens)

Von
J. Schoenmackers

Mit 22 Abbildungen in 30 Einzeldarstellungen

Einleitung

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

1. Funktioneller Umbau des Herzens und der herznahen Gefife

Das Prinzip des funktionellen Umbaus wird in unserem Kapitel iiber die erworbenen
Herzklappenfehler diskutiert, so daB# wir uns hier auf die erginzende Erorterung der
speziellen Verhiltnisse bei angeborenen Herz- und GefiBfehlern beschrianken konnen.

Der funktionelle Umbau des Herzens nach isolierten angeborenen Klappenfehlern
richtet sich nach den gleichen Grundsitzen wie bei den erworbenen Klappenfehlern,
soweit es die morphologischen Verdnderungen stromaufwirts angeht. Stromabwirts 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 Riickwirkung auf ein wachsendes Herz. In
diesem Zusammenhang ist es gleichgiiltig, ob es sich um einen Klappenfehler nach Entziin-
dung oder um eine echte Fehlbildung handelt. Die Kenntnis des funktionellen Umbaus am
wachsenden Herzen gibt uns das Verstindnis fiir die Herzform. Wie bei erworbenen Klap-
penfehlern sind Blutdruck und Blutvolumen die formenden Faktoren fiir Herz und GefiBe.

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

Wenn sich ein Klappenfehler prinatal entwickelt, sind die fetalen Blutwege, wie
Ductus arteriosus und Foramen ovale, noch offen und durchgéngig. Diese offenen fetalen
Verbindungen zwischen Hoch- und Niederdruckgebiet greifen zusitzlich in den Mecha-
nismus des funktionellen Umbaus ein. Sie kénnen beispielsweise Blut, das vor Stenosen
gestaut wird, ableiten und auf Umwegen dem Erfolgsorgan zufithren. Wihrend sich die
fetalen Blutwege am normalen Kreislauf im Laufe der ersten Monate schlieBen, werden
sie bei Herz- und Herzklappenfehlern oft hdamodynamisch offengehalten, und der Fehler
tiihrt schon in den ersten Lebensmonaten zu schweren himodynamischen Riickwirkungen.

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 1



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 Fillen beide Herzhilften oder Teile
beider Herzhélften in den funktionellen Umbau ein.

Offene intrakardiale und intervasale Verbindungen kénnen, obwohl ein Teil von ihnen
zu den physiologischen fetalen Blutwegen gehort, spéter 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 himodynamisch bedingter Perforation des Septum membranaceum
entstanden sind. Sie haben natiirlich den gleichen himodynamischen Effekt wie jeder
andere Ventrikelseptumdefekt. Die Grofle des funktionellen Umbaus nach Defekten der
Scheidewand des Herzens oder zwischen den herznahen GefdBlen ist von der Druck-
differenz, die zwischen den kurzgeschlossenen Herzhohlen und Gefalen besteht, abhingig.
Man kann also bei einem Ventrikelseptumdefekt die gleiche Dicke des Myokards an beiden
Kammern antreffen. Da aber auch das Blut in gr6Berer Menge in Richtung des Druck-
gefilles flieit, wird auch das Volumen auf der Seite des geringeren Druckes, praktisch
fast immer auf der rechten Seite, groler. Die Herzhohlen der rechten Seite sind deshalb
meistens weiter als die der linken Herzhilfte.

Wenn, wie beim offenen Foramen ovale oder beim Vorhofseptumdefekt, das Blut-
volumen den entscheidenden Faktor ihrer Pathohdmodynamik 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.
AuBlerdem 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 GefdBfehler 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, daf sich nach Stenosen
fast nur hdmodynamische 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 Gefidfles, wenn
keine KurzschluBverbindungen zu diesen Kreislaufabschnitten bestehen. Oft ist nicht
nur die Wand hypoplastisch, sondern auch die Lichtung der Herzhohle und des Gefifles
enger. Im chirurgischen Schrifttum wird immer wieder auf die poststenotische Er-
weiterung hingewiesen. Diese poststenotische Erweiterung hat mehrere Griinde. Die
Stenose ist enger als das nachfolgende Gefdf3, 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
kénnen aber auch distal der Stenose Kollateralen einmiinden, die zur Erweiterung der
poststenotischen GefdBabschnitte fithren kdnnen.

Es ist auch zu beriicksichtigen, dall der poststenotische GefdBabschnitt eine Hypo-
plasie der Wand hat und deshalb erweiterungsfdhiger ist als ein normales Gefdf.

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, dafl solche Verbindungen zwischen einzelnen Hohlen auch in jedem
Falle durchstromt werden. Solche Verbindungen ohne jeden funktionellen Umbau
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werden ndmlich immer wieder gefunden, obwohl Herzabschnitte verschiedener Druck-
systeme miteinander in Verbindung stehen.

Man darf auch nicht einen proportionalen funktionellen Umbau erwarten, wenn man
die GroBe einer morphologischen Verbindung zwischen Kammern und Vorhéfen allein
vor sich hat. Der funktionelle Umbau wird nicht durch die morphologische Gréfle einer
KurzschluBverbindung, sondern durch die hdmodynamische Wertigkeit eines solchen
Defektes bestimmt. Die himodynamische Wertigkeit ihrerseits ist von der Lage, Rich-
tung und GroBe des Defektes — um nur einige Aspekte zu nennen — bestimmt.

Wenn auBlerdem noch Klappenstenosen vorhanden sind, entscheidet das Verhéltnis zwi-
schen der funktionellen Wertigkeit von Klappenstenose und KurzschluBverbindung zuein-
ander iiber Art und Ausmaf} des funktionellen Umbaus, das heiflt, man darf auch bei ange-
borenen Herz- und Herzklappenfehlern nur Richtformen des Herzens und der anschlieflen-
den Gefifle annehmen, von denen es im Einzelfall betrachtliche Abweichungen geben kann.

Die angeborenen Herzfehler kénnen, wenn man sie allein unter dem Gesichtspunkt
ihrer Himodynamik 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-
héhlen (und Gefidflen).

Zur Entstehung des Klappenfehlers ist noch kurz Stellung zu nehmen. Sicherlich
gibt es Klappenfehler und Stenosen sowie Atresien als echte Fehlbildungen. Ein Teil
der Klappenfehler beruht jedoch sicher 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 Scheide-
wanddefekten auftreten, findet man immer eine serése Endokarditis und deshalb auch
fast ausschlieBlich Stenosen. Fast alle Stenosen finden sich in der rechten Herzhilfte,
links sind sie selten. Man kann bei vielen Herzfehlern an allen Klappen eine serose
Endokarditis nachweisen, sie fithrt, wie wir es auch bei anderen Endokarditisformen
sehen, meist nur an einer Klappe zu einem himodynamisch wirksamen Fehler, oder
aber der Fehler einer Klappe iiberwiegt in seiner himodynamischen Riickwirkung.

Das morphologische und auch das rontgenologische Bild der Stenosen nach seroser
Endokarditis zeichnet sich durch die glatte Oberfliche der Klappen aus, selbst wenn sie
im ganzen etwas gebuckelt oder gehockert ist. Das hat seine Ursache darin, daB die
serose Endokarditis eine Entziindung innerhalb der Klappe ist, die die Oberfliche nur
in ihrer Form verindert.

Es gibt selbstverstindlich auch bei angeborenen Klappenfehlern Komplikationen
durch eine sekundire fibrinose, verrukose oder sogar ulcerdse Endokarditis. Das ist
jedoch im Vergleich zu der Zahl der Klappenstenosen, die nur auf einer serésen Endo-
karditis basieren, verhdltnisméBig selten.

2. Spezielle Herz- und Herzklappenfehler

Wenn wir nun zu den speziellen Herz- und Herzklappenfehlern iibergehen, méchten
wir mit der reinen Pulmonalstenose beginnen (Abb. 1).

a) Reine Pulmonalstenose

Auf Grund der serdsen Endokarditis sind die Klappen verdickt und engen die Lich-
tung (Abb. 2) ein. In anderen Fillen sind zwar die Klappen verhaltnismiBig diinn,
jedoch miteinander verwachsen und bilden eine héutige Membran mit einer kleinen
zentralen Lichtung (Abb. 3). Diese hiutige Membran wird durch den Blutstrom nach
stromabwirts vorgewolbt und erreicht dadurch Kuppelform.

Die serése Endokarditis beschrénkt sich nicht immer auf die Klappe selbst, sie kann
auch auf das Infundibulum iibergreifen 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 himodynamische VergroBerung des Klappenostiums,
so daB die GroBe der Restlichtung gegeniiber dem Herzwachstum zuriickbleiben muf.

Abb. 1.
Schwere serose Endokarditis mit lippenformiger Pulmonalstenose

Abb. 2. Membrandse Pulmonal-  Abb. 3. Schnitt durch eine Pulmonal-
stenose mit einer derben Leiste  stenose mit fibrindser Entziindung der
im Infundibulum - oberen Klappenkante und Vernarbung

der Klappenbasis

Jede Klappenstenose an einem
wachsenden Herzen wird also,
obwohl sie sich nicht verdndert,
funktionell immer schwerwiegen-
der, weil das Herz und der ganze
Organismus grofler werden. Mit
dem Wachstum wird natiirlich die
Blutmenge, die das stenosierte
Ostium passieren muf}, um in der
Zeiteinheit ein normales Strom-
volumen zu erreichen, immer
groler. Ist die Stenose zu eng,
wird die Differenz zwischen durch-
stromender Blutmenge und er-
forderlichem Stromvolumen im-
mer grofler, wenn man einmal
alle Kompensationseinrichtungen,
welche die Blutmenge normali-
sieren konnen, auller acht 146t.

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

Die Aufstauung des Blutes
vor der Pulmonalstenose wird im
Laufe der Zeit sehr héufig
von einer Erweiterung des
Basisringes der Tricuspi-
dalklappe gefolgt. Es ent-
wickelt sich eine extraval-
vuldre Tricuspidalinsuffi-
zienz. Mit dieser Tricuspi-
dalinsuffizienz erweitert
sich das Wirkungsfeld der
Pulmonalstenose auf den
vendsen Schenkel des
grofen Kreislaufs, auf
Leber, Milz und Niere so-
wie Gehirn. Dabei sind
Verénderungen 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 Herzhilfte, sondern auch durch die Grofe der
Lichtung von Kammer und Vorhof bestimmt.

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

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

b) Pulmonalatresie

Patienten mit Pulmonalatresie sind nur dann lebensfdhig, wenn eine offene intra-
kardiale Verbindung in Form eines Foramen interatriatum oder interventriculare vor-
handen ist. — Aus funktionell-hdmodynamischen Griinden werden wir Scheidewand-
defekte, die eine wesentliche himodynamische Funktion haben oder lebensnotwendig
sind, als Foramen interatriatum oder interventriculare bezeichnen.

Es wurde schon erwdhnt, daB sich die serése Endokarditis nicht auf die Pulmonal-
klappen beschrianken muf}, sondern auch auf das Infundibulum iibergreift und hier zu
Stenosen fiithrt, die Klappe und Infundibulum oder nur das Infundibulum betreffen. Bei den
letzten Fillen — 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 dhnlichen Herzformen nach Kompression der A. pulmonalis, Arteriitis pulmo-
nalis, chronisch rezidivierender Lungenarterienembolie usw. abzugrenzen. AuBerlich
kénnen die Herzen ganz gleich aussehen, die angiographische Innenarchitektur zeigt
jedoch den unverinderten Klappenbereich.

¢) 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 Ausmaflle, wie wir sie von den isolierten
Pulmonal- und Infundibulumstenosen kennen. Die Hypertrophie des rechten Vorhofs
ist zwar in allen Féllen recht ausgeprigt, aber nie so eindrucksvoll wie nach isolierten
Pulmonal- und Infundibulumfehlern. Das liegt daran, daB eine bestimmte Blutmenge,
die wegen der Pulmonal- oder Infundibulumstenose vom 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 mufl. Seine Erweiterung und
Hypertrophie ist meist nicht so schwer, daf man sie an der dulleren Herzform erkennen
konnte.

Die Herzform bei der Fallotschen Trilogie ist also im wesentlichen durch die Hyper-
trophie und Erweiterung der rechten Herzhélfte 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 durchgéingig bleibt. Im 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 stirker. Der rechte
Ventrikel kann fast hypoplastisch sein. Demgegeniiber wird der linke Ventrikel weiter
und muskelstéirker, da nun praktisch alles Blut aus dem Herzen iiber den linken Ventrikel
abflieBen muB. Solche Fille ohne Ductus arteriosus oder erweiterte Bronchialarterien

sind nicht lebensfdhig, weil tiber
die Pulmonalatresie kein Blut zur
Lunge gelangen kann. Mit dem
Leben vereinbar wird der Fehler,
wenn entweder der Ductus arte-
riosus durchgéngig bleibt, oder
aber das Blut iiber eine Lungen-
ausgleichversorgung — in Form
erweiterter Bronchialarterien —
der Lunge zuflieBen kann. Beim
Ductus arteriosus functionalis
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 stirkere KEr-
weiterung findet man jedoch erst
in den Lungenarterien 2.—3. Gra-
des. Héimodynamisch konnen
solche Fille das Bild eines Truncus
vortduschen.

d) Fallotsehe Tetralogie

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

Abb. 4. bulums bzw. ihre Kombination

Intensive Vernarbung der Ausflubahn bei Infundibulumstenose villig denen einer Fallotschen
Trilogie. Das Blut muf3 jedoch

bei der Fallotschen Tetralogie vor der stenosierten Pulmonalklappe durch ein Foramen
interventriculare in die linke Herzhilfte ausweichen. Pulmonal- und Infundibulum-
stenosen fithren 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 Muskelstirke besonders der
rechten Kammer beeinfluBt. Je nach Lage, GroBe und Ausfluirichtung des Ventrikel-
septumdefektes wird im rechten Ventrikel der hohere Blutdruck der linken Herzhalfte
ganz oder teilweise wirksam sein. Wenn die Auswurfleistung der rechten Kammer
kompensiert sein soll, muB sich die Muskelstdrke der rechten und linken Kammer u.U.
entsprechen. Die Rechtshypertrophie wird an der duBleren Herzform in vielen Fillen
schwer erkennbar bzw. iiberdeckt, weil fast alle Fallotschen Tetralogien auch mit einer
Linkshypertrophie einhergehen. Sie haben also nicht nur eine Rechtshypertrophie,
sondern eine bilaterale Ventrikelhypertrophie. Am Herzen erscheint gelegentlich der
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linke Vorhof kleiner als normal,
da das Durchstromungsvolumen
der Lunge herabgesetzt sein
kann.

Die Herzform kann trotz
gleicher oder &hnlicher himo-
dynamischer Verhéltnisse duBler-
lich ganz verschieden sein.
Manche Herzen behalten ihre —
normale — Kegelform, wahrend
andere kastenformig werden
kénnen. Dazwischen gibt es
viele Moglichkeiten von Uber-
gangsformen.

Die Arteria pulmonalis ist in
fast allen Féllen eng und diinn-
wandig — hypoplastisch —,
wenn kein Ductus arteriosus
functionalis besteht. Die Aorta
ist dagegen ,reitend®, d.h. sie
steht so iiber dem Ventrikelsep-
tumdefekt, dafl die Stromungs-
richtung aus beiden Ventrikeln
in die Aorta zeigt. Da die Blut-  Apb. 5. Tiefe infundibulire Stenose mit Abtrennung der EinfluB-
menge, die noch durch die Pul- bahn von der AusfluBbahn. Vernarbung der Tricuspidalis nach
monalklappe flieBen kann, ver- seroser Endokarditis
mindert ist, muBl die Durchstrémungs-
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 iiber einen Ductus arteriosus
functionalis oder iiber die Ausgleich-
versorgung zur Lunge gelangen. Die
Lungenschlagadern werden unter dem
EinfluB der zusédtzlichen Blutmenge —
aus Ductus arteriosus und Lungenaus-
gleichversorgung — und des Blutdruckes
weiter, und die trichterférmige Lichtung
des Stammes der Pulmonalis nimmt an
Umfang zu.

Wenn die Pulmonalklappe morpho-
logisch oder auch nur funktionell atre-
tisch ist, mull der Ductus arteriosus
offenbleiben, wenn der Fehler mit dem
Leben vereinbar sein soll. Nur in ganz
seltenen Fallen sind die Bronchialarterien
allein imstande, die Lungendurchblutung
iiber ihre Anastomosen zu den Pulmonal-

Abb. 6. Enge Pulmonalstenose bei Fallotscher Tetralogie.

arterien sicherzustellen. Abgesehen von Erweiterung und Hypertrophie der Aorta. Schwere

der é‘_lBeren Heer.OI'm sind dl‘? Herzen Rechtshypertrophie mit Erweiterung des rechten Vorhofs.
auch innen verschieden konturiert. Das (Blick auf das Herz von oben)
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ist ohne weiteres erklirlich, weil der funktionelle Umbau im Rahmen einer Fallotschen
Tetralogie von Pulmonalstenose und Ventrikelseptumdefekt getragen wird. Die Wirkungs-

Abb 7; Subaortaler Ventrikelseptumdefekt mit betriacht-
licher Hypertrophie des rechten Ventrikels, des Septums
und des linken Ventrikels

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

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

¢) Fallotsche Pentalogie

Die Fallotsche Pentalogie unter-
scheidet sich von der Tetralogie nur
durch ihr offenes 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 Vorhof selten
die GroBe wie bei Fallot-
scher Trilogie.

Da hier alle Herzhohlen
in den funktionellen Um-
bau einbezogen sind, kann
ein harmonisch hypertro-
phiertes Herz resultieren,
oder es dhnelt einem ein-
fachen Cor pulmonale.

An der Herzkrone sind
die  Lungenschlagadern
hypoplastisch und die
Aorta dilatiert und hyper-
trophiert. Auch in diesen
Fiéllen mufl der funktio-
nelle Umbau der Lungen-
schlagader unter dem
EinfluB eines Ductus arte-
riosus functionalis beriick-
sichtigt werden. Wie bei
allen Fallotschen Fehlern
kénnen Aorta und Lungen-
schlagadern fast normal
weit und sogar wandhyper-
trophiert sein.

Die Fallotschen Fehler
sind auch mit der Ent-

Vorhofe nach extravalvulirer Mitral- und Tricuspidalinsuffizienz 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 groBle Bronchialarterien, mit denen sie arterielle Netzverbindungen

zu Mediastinal- und Co-
ronararterien  aufnimmt
(SCHOENMACKERS). In
dieses  Kollateralsystem
koénnen auch die Arterien
der Schulter wund des
Halses sowie die Bauch-
aorta einbezogen werden.
Bestehen Lungenrippen-
fellverwachsungen, so koén-
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 vom Ven-
trikelseptumdefekt be-
herrscht wird, so ist der

Ventrikelseptumdefekt

(Abb. 7—9a und b) ohne
alle Klappenverdnderun-
gen ein eigenes Krank-
heitsbild. Dabei gibt es
ser6se Entziindungen der
Klappen, die Klappen-
membranen sind dann ver-
dickt, sie verlieren aber
kaum ihre SchluBfshigkeit
(Abb. 7).

f) Ventrikelseptumdefekte

Die meisten Venirikel-
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.

Abb. 9a u. b. Tiefer Ventrikelseptumdefekt. a Blick von rechts: schwere
trabeculire Hypertrophie des rechten Ventrikels und sekundire serose
Endokarditis der Pulmonalklappe. b Blick von links

Jeder Ventrikelseptumdefekt geniigender Gréfie, der sich nicht in der Systole durch
Trabekel, die sich aneinanderlegen, funktionell schlieBen kann, fithrt auf die Dauer zu
einem Druckangleich zwischen beiden Herzkammern. Deshalb wird das Myokard beider
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Ventrikel fast oder ganz gleich stark sein. Der linke Ventrikel hypertrophiert dabei nur
wenig, wihrend der rechte, da er eine sehr geringe Ausgangsstéirke hat, um das Mehrfache
seiner normalen Wanddicke hypertrophiert. Man wird auch die Lichtung des rechten
Ventrikels sehr hiufig weiter finden als gewShnlich. Trotz dieses inneren Umbaus kann
die Kegelform des Herzens erhalten bleiben oder nur einem einfachen Cor pulmonale
dhneln. Wenn beide Ventrikel weiter werden, und auch die Spitze in die Erweiterung
einbezogen wird, nimmt das Herz Kasten- oder Kugelform an. In diesem Zusammenhang
muB beriicksichtigt werden, dafl die Herzform sich auch aus anderen Griinden dndern
kann, z.B. wenn bei einem so hoch belasteten Herzen eine Coronarsklerose auftritt. Aber
selbst unter diesen Bedingungen ist der Dilatation des Herzens wegen der betréichtlichen
Dicke der Herzwand eine Grenze gesetzt.

Die funktionellen Auswirkungen eines Septumdefektes hingen einerseits von der
GroBe und andererseits von der Funktionsrichtung ab. 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 Riickwirkung eines Ventrikelseptumdefektes erschopft sich nicht in
der Rechtshypertrophie; die Druckerhéhung geht iiber die rechte Herzkammer hinaus
bis in die Lungenschlagader. Die Arteria pulmonalis und ihre Aste kénnen dann sehr
stark hypertrophiert sein. Diese Hypertrophie schiitzt vor einer betréichtlichen Er-
weiterung. Die Arteria pulmonalis kann jedoch auch weiter werden als die Aorta, weil
mit dem erhéhten Druck auch das Stromvolumen des kleinen Kreislaufs ansteigen kann.
Das bleibt im Ablauf des Leidens nicht immer so. Unter dem Einflu des pulmonalen
Hochdrucks entwickelt sich eine Pulmonalsklerose und eine Arteriolosklerose der kleinen
Lungengefifile, manchmal treten sogar Bilder wie bei einer Arteriitis (MEESSEN) auf.
Das fiihrt himodynamisch zu einer Shunt-Umkehr (GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN).
Mit dieser Shunt-Umkehr wird das pulmonale Stromvolumen zwar Kkleiner, der
hohe Druck bleibt jedoch bestehen. Deshalb gewinnt die Shunt-Umkehr keinen ent-
scheidenden EinfluB auf die Form des Herzens und der groBen Gefdfle, wenn man
von einer Betonung der Linkshypertrophie absieht. Die Aorta kann allerdings weiter
werden.

Eine Sonderform des Ventrikelseptumdefektes mufl noch besonders besprochen werden.
Manchmal liegt der Ventrikelseptumdefekt unmittelbar unter den Pulmonal- und Aorten-
klappen. Die Herzform kann sonst fast ganz mit der bei anderer Lokalisation des
Ventrikelseptumdefektes iibereinstimmen. Die Aorta ,,reitet jedoch iiber dem Defekt.
Auf Grund der hohen Belastung kommt es oft an beiden Klappen zu Verdickungen auf
der Basis einer serosen Entziindung.

g) Cor triloculare (bi-atriatum univentriculare)

Beim Cor triloculare (bi-atriatum wniventriculare) handelt es sich praktisch um den
groftmoglichen Ventrikelseptumdefekt. Es besteht ndmlich morphologisch und funktionell
nur eine gemeinsame Herzkammer, aus der Lungenarterie und Aorta regelrecht abgehen
konnen. Selbst die Vorhof-Kammerklappen kénnen normal sein, wenn sie nicht sekundér
endokarditisch — meist serds-endokarditisch — verdickt sind. In dieser gemeinsamen
Kammer wird der Blutdruck natiirlich von der ,linken Seite‘ bestimmt. Die Wand
dieses Ventrikels ist also iiberall gleich dick, entspricht jedoch in ihrer Stirke nicht dem
Alter und der Korpergrofle, sondern ist im ganzen hypertrophiert.

Herzen mit diesem Ventrikelkomplex scheinen in den meisten Féllen mehr kugel-
férmig 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 buckelférmig erscheint.
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h) Cor biloculare

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

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

i) Foramen oder Ostium primum

Das Foramen oder Ostium primum (Abb. 10a und b, 11) ist hdmodynamisch zwischen
dem offenen Foramen ovale und dem Ventrikelseptumdefekt einzuordnen.

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

Abb. 10a 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
unregelméfBig begrenzter Form sein. Es kann sich auch aus mehreren, durch schmale
Briicken voneinander getrennten Defekten zusammensetzen. Daneben koénnen 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 unveridndert bleiben. So behalten in einzelnen Féllen
Mitral- und Tricuspidalklappe ihre SchluBfdhigkeit. In solchen Féllen stehen Hémo-
dynamik und funktioneller Umbau dem des offenen Foramen ovale oder des Vorhof-
septumdefektes niher als dem des Ventrikelseptumdefektes. So sind die Vorhofe stirker
erweitert und hypertrophiert als die Kammern.

Die schwereren Verdnderungen der inneren Herzform sind héufiger 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. IThr medialer Ansatz tritt dann tiefer zwischen die beiden Kammern. Die
Klappenebene senkt sich von lateral und auBen nach medial und innen, so dal} sie einen
Winkel mit der Kammerbasis bildet. Obwohl die Klappen medial tiefer getreten sind,
bleibt die Trennung der Ventrikel wenigstens morphologisch erhalten. Wenu die
Klappen ihre SchluBfihigkeit behalten, ist das himodynamische Verhalten dieses Fehlers
mehr das eines Foramen ovale oder Vor-
hofseptumdefektes als das des Foramen
primum. Der funktionelle Umbau besteht
in der Erweiterung beider Vorhdfe und
der Lungenschlagader, weil ein Links-
Rechtsshunt besteht. Der Kammerkom-
plex ist hypertrophiert, weil beide Kam-
mern anscheinend auf Grund des Shuntes
mehr Blut férdern miissen 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 Fille sind auch
die Kammerklappen fehlgebildet und
haben Narben. An Mitral- und Tricus-
pidalklappe, die wie auf einer Wischeleine
auf dem Septum hingen, kénnen ganze
Klappenteile v6llig fehlen. Manchmal sind
sie zwar noch weitgehend ,,normal®, sie
haben jedoch keine regelrechten Commis-
suren, sondern sind durch Spalten von-
einander getrennt. So entstehen Liicken,

B , die eine Klappeninsuffizienz verschie-
Abb. 11. Foramen primum (Blick von links). Rechts- denen Grades nach sich ziehen konnen.
hypertrophie, schmaler hypertrophierter rechter Diese Insuffizienz der Klappen greift zu-

Kammerstreifen an der linken Bildseite sdtzlich in die Pathohdmodynamik und

damit in den funktionellen Umbau ein.

Die Erweiterung der Vorhife wird groBer. Gleichzeitig werden aber auch die Kammern
weiter und wandstéirker, so daBl der Kammerkomplex kegelférmig 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 Himodynamik bedeuten, an der Zeitdauer und der Wirksamkeit dieses
Fehlers. Im Laufe der Zeit konnen durch Umformung des Herzens auch die Klappen,
welche zu Anfang noch schluBfihig waren, insuffizient werden. Die Herzform kann nun
durch diese sekundire Insuffizienz weiter beeinflut werden. Dabei kann in dem einen
Fall die Insuffizienz der Mitralklappe, im anderen Falle die Insuffizienz der Tricuspidal-
klappe schwerer ausgeprigt sein.

Da auch bei diesem Fehler die Lunge im Wirkungsfeld liegt, kann spater auf Grund
von Veridnderungen der LungengefiBe, die bei den Fallen mit Insuffizienz der Mitral- und
Tricuspidalklappe im Zusammenhang mit der Druckerhshung in Vorhof und Lungen-
gefiBen auftreten kénnen, 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 Vorhéfen und Kammern auswirken kann.
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Gerade fiir das Foramen primum muf} ausdriicklich unterstrichen werden, da3 bei
kaum einem Fehler so viele Varianten der inneren Herzform — also des Fehlers selbst —
und auch der sekundiren Herzform nach funktionellem Umbau vorkommen koénnen.

j) Offenes Foramen ovale — Vorhofseptumdefekt

Man muBl morphologisch zwischen einem offenen Foramen ovale (Abb. 12a und b,
Abb. 13a und b) — der Persistenz oder Wiederer6ffnung eines embryonalen Blutweges —
und dem Vorhofseptumdefekt unterscheiden. Das offene Foramen findet sich an definierter

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, wihrend Vorhofseptumdefekte iiberall zu finden sind, wo die beiden Vorhofe
eine gemeinsame Wand haben.

Diese Verbindungen zwischen den Vorhofen kénnen grof oder klein sein, in Ein-
oder Mehrzahl auftreten, bzw. durch schmale Gewebsbriicken getrennt sein. Manchmal
findet man kleinere Defekte, die weit voneinander entfernt liegen.

Durch die offenen Verbindungen zwischen den Vorhofen flieft 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 groBleres Volumen belastet, das eine Erweiterung
und eine Hypertrophie der rechten Herzhilfte nach sich zieht. Die Anpassungserschei-
nungen in Form der Erweiterung und Hypertrophie koénnen z.T. ganz betridchtlich
werden. Auf die Dauer hypertrophiert aber auch der linke Ventrikel, weil die linke
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Herzhilfte einen Volumenverlust kom-
pensieren mufl. Manchmal bleibt nur der
linke Vorhof etwas hinter der allgemeinen
Vergroferung und Hypertrophie des
Herzens zuriick. An der absoluten Ver-
groferung ist natiirlich der linke Ventri-
kel weniger als der rechte beteiligt, da er
ein grofleres Gesamtvolumen hat, wenn
man das Myokard mitrechnet. Das Herz
kann manchmal harmonisch vergroBert
sein, bis es zu einer extravalvuldren
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-
héltnisméBig kurze, breite Ventrikel-
komplexe schlieBen einen Vorhofseptum-
defekt nicht unbedingt aus.

Im 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 betrédchtlich
erhohten Stromvolumen erweitert und hypertrophiert. Neben einer normal weiten
Aorta kann sie die Herzkrone beherrschen.

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

Bei Besprechung der Vorhofscheidewanddefekte mufl auf die wichtige Komplikation
in Form von Thromben der Vorhéfe und parietalen Thrombosen der Lungenarterien
eingegangen werden, weil sie den Widerstand im kleinen Kreislauf erh6hen, das pulmonale
Stromvolumen herabsetzen und zu einer Shunt-Umkehr fithren konnen. Es kann effektiv
so sein, dall auf Grund von stenosierenden Thrombosen der Lungenarterien ein Bild
entsteht, das mit der Fallotschen Trilogie verwechselt werden kann. Vor dieser Fehl-
diagnose schiitzt im allgemeinen die Tatsache, daBl der rechte Ventrikel zu grofB ist.

Arteriitische Prozesse der Lungengefifle, 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 iiberschreiten — in vielen Féllen sogar weit iiberschreiten kénnen — spielt mit
zunehmendem Alter der Patienten die Coronarsklerose im Rahmen der kardio-coronaren
Hypertrophie oft eine wesentliche Rolle. Schon bei nicht sehr schwerer Coronarsklerose
ist die Blutversorgung des Herzens gefihrdet, wenn nicht irreversibel beeintrichtigt.
Man muf} deshalb bei Dilatationen des Herzens nicht unbedingt an eine Verschlimmerung
des Fehlers oder Riickwirkungen des Wirkungsfeldes denken, sondern auch daran, daB
die Progredienz des Fehlers gemeinsam mit der Coronarsklerose die Dilatation hervor-
gerufen hat. Man sieht sogar Fille, bei denen das zur Behandlung fiithrende 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 vergrofert und
hypertrophiert sein, behdlt aber manchmal, wenigstens in den ersten Kinderjahren, die
Grofle wie zwei normale Vorhofe. Spiter 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 geniigend begriindet. Auf jeden
Fall muf3 auch bei Kleinkindern und Séduglingen daran gedacht werden, da 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
Riickwirkung der Mitralstenose hinzu.

Wenn eine Mitralstenose besteht, wird auch der linke Ventrikel umgebaut und bleibt
in seiner GroBe gegeniiber den anderen Herzhohlen zuriick. Wegen der EinfluBstérung
in die linke Kammer muf} der linke Vorhof weiter werden. Das trifft beim Lutembacher-
Syndrom auf beide Vorhofe zu. AuBlerdem 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 Fillen, die ein nur kleines offenes Foramen ovale oder
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einen kleinen Ventrikelseptumdefekt haben, bei der Kombination mit Mitralstenose die
A. pulmonalis stirker 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 Vorhéfe und des rechten Ventrikels
auszeichnen, wihrend 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 iiber. Der rechte Ventrikel distal der Stenose bleibt

bei Stenosen wegen des

verminderten Blutange-

botes klein. Die linke

Herzhilfte kann weitge-

hend unbeteiligt bleiben.

Eine Tricuspidalatre-

ste (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 rudimentér. Man

sieht an der rechten Herz-

kante oft eine Einschnii-

rung, die sehr nahe an

Abb. 14. Angeborene Tricuspidalatresie (Aplasie des Ostiums) mit Er- der Vorhofkammerebene,

weiterung des rechten Vorhofs und zwei offenen Verbindungen zum linken aber auch gelegentlich

Vorhof (Blick von oben) niher 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 geniigt nicht, um einen

Blutstrom in beiden Kreislaufschenkeln zu gewihrleisten. Das Blut kann von der

Acrta aus iiber einen Ductus arteriosus die Lunge erreichen. In solchen Fillen 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 iiber ein Foramen interventriculare zur Lunge gelangen. Die
Verhéltnisse 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, wiahrend sonst kaum ein rechter Ventrikel nachzuweisen ist. Der Kanal zwischen
Foramen interventriculare und Lungenarterie falt oft nur wenige Kubikzentimeter. Die
Lungenarterie ist weit und hypertrophiert, so dafl sie auffallend breit iiber dem schmalen
Komplex des rechten Ventrikels steht.

Die Herzform kann also, abgesehen von dem sich mehr oder weniger aus der Herz-
ebene vorwilbenden 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 grofer
als nach Atresie; die rechtsseitige Taille des Kammerkomplexes fillt fort. Die Grofe
des rechten Ventrikels wird nun vom Verhéltnis zwischen dem Grad der Tricuspidal-
stenose und der funktionellen Wirksamkeit des Foramen interventriculare bestimmdt.

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 verlingert, wihrend die Ein-
fluBbahn des rechten Ventrikels verkiirzt ist. AusfluBbahn und Infundibulum der rechten
Kammer kénnen véllig unverdndert bleiben.

Die Ebsteinsche Anomalie fithrt 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, daf} 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. Im wesentlichen wird das am Niederdruck in diesem Gebiet liegen.

0) Verdoppelung des Trieuspidalostiums mit Tricuspidalinsuffizienz

Als weitere angeborene Verdnderung des Tricuspidalostiums ist die Verdoppelung des
Ostiwms (Abb. 15) mit extremer Hypertrophie und Erweiterung der rechten Herzhilfte
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 groBles und lateral ein kleineres Ostium. Dabei war jedes
Ostium groBer als normal. Die Verdoppelung des Ostiums war dadurch entstanden, daf3
zwischen Vor- und Hinterwand des Ostiums ein grofles Segel ausgespannt war. Alle
Sehnenfiden 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, serds-endo-
karditisch bedingte Wiilste der Klappen, welche die Lichtung in verschiedenem Grade
verlegen konnen. Da es praktisch immer eine serdse 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 Siuglingen kann die Hypertrophie des linken Ventrikels gering sein oder in
Ausnahmefillen 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-
menvergroferung der rechten Herzhilfte eindrucksvoller sein als die der linken.

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

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

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 92
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Herzens mit Aortenstenose entwickelt sich manchmal erst nach dem Schlul des Foramen
ovale oder des Ductus arteriosus. Nach Schlufl der offenen fetalen Blutwege nimmt der
linke Ventrikel den grofiten Teil des Gesamtvolumens des Herzens ein.

Es gibt aber noch andere Moglichkeiten, wie die rechte Herzhilfte 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 fiihrt zu seiner Erweiterung und Hypertrophie. Es resultiert
duBerlich eine dhnliche 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 infundibulédre Stenose
(Abb. 17/18), zu unterscheiden. Wir sehen in solchen Fiéllen 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 verliuft iber das Ventrikelseptum und das grofe
Segel der Mitralis, das einen Teil der Ausflubahn des linken Ventrikels bildet. Zwischen
dieser Leiste und den Aortenklappen, die vollig unverdndert oder nur leicht verdickt

sein konnen, Dbleibt das
Endokard oft diinn, durch-
sichtig und spiegelnd, kann
aber auch leicht verdickt
und unregelmifBig gehok-
kert sein.

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

Ob sich die funktionelle
Riickwirkung der Ring-
leistenstenose auf den lin-
ken Ventrikel beschrinkt
oder iiber eine extraval-
vuldre Mitralinsuffizienz
auch auf Lungengefile
und rechte Herzhilfte er-
streckt, ist von Fall zu
Fall verschieden. Strom-
abwirts finden sich keine
Unterschiede  gegeniiber
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
und Myokard (Coronar-
sklerose!) erhalten bleibt.

Wenn in solchen Fillen
ein Ventrikelseptumdefekt

Abb. 16a u. b. Angeborene Aortenstenose nach seréser Endokarditis mit
Dilatation und Hypertrophie der linken Kammer

vorhanden ist, liegt dieser oberhalb des ,,Hochdruckgebietes‘‘. Die Adaptation des linken
Ventrikels wird also auch in dieser Kombination zundchst von der linksseitigen Stenose
bestimmt. Nur wird das Schlagvolumen des linken Ventrikels gréfer werden miissen,
weil ein Teil des Blutes 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. Stérkere Ver-
narbung der Aortenklappen und des parietalen Endokards

Abb. 18. Subvalvulire Ringleistenstenose der Aorta mit Vernarbung

rungen der LungengefdBe vorhanden
sind, die zu einer Stromumkehr mit
Rechts-Links-Shunt fithren.

Der Ventrikelseptumdefekt fithrt
seinerseits zu einer Rechtshypertro-
phie. Der Kammerkomplex ist also
im ganzen hypertrophiert und wird
breit und kegelformig. Differential-
diagnostisch ist in solchen Fillen zu
priifen, ob die Rechtshypertrophie
nicht Folge einer extravalvuldren
Mitralinsuffizienz ist.

r) Mitraltehler

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, wihrend der linke Ventri-
kel bei der Atresie hypoplastisch und
ganz eng wird; u.U. féllt die Hypo-
plasie des linken Ventrikels an der
duBeren Herzform kaum ins
Gewicht. Solange das Fora-
men ovale offen ist, flieBt das
Blut zu einem Teil — oder
bei der Atresie vollstindig —
iiber Foramen ovale, rechte
Herzhilfte, 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
Herzhilfte ist jedoch nicht
so sehr eine Folge der Behin-
derung des Lungenkreislaufs
durch die Mitralstenose als
des Umweges vom Blut iiber
die rechte Herzhilfte in die
Lungengefafle.

Wenn sich nun das Fora-
men ovale doch schliefit, so
wird die Erweiterung des lin-
ken Vorhofs stiarker, und das
Herz bekommt wie beim Er-
wachsenen eine Mitralkonfi-
guration; sie entsteht auch
auf dem gleichen Wege wie

der Aortenklappen. Breiter Narbenstreifen iiber dem grofen Segel bei Erwachsenen. Es versteht

der Mitralis

sich von selbst, daBl eine
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Mitralatresie ohne offene Verbindungen zur rechten Herzhilfte mit dem Leben nicht
vereinbar ist.

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

Es gibt auch angeborene Mitralfehler mit einer Klappeninsuffizienz. Bei einem unserer
Fille bildete die Mitralis eine schlauchformige Offnung, an der man keine ausgebildeten
Segel erkennen konnte. Lediglich einige lappige Fortsdtze waren zu sehen, einzelne
Sehnenfiden hatten Verbindung zu einem Papillarmuskel an der Seitenwand des linken
Ventrikels. Eine kleine Membran an der Wand bildete ein rudimentéres Segel. Es hatte
weder Sehnenfiden noch irgendeine Haftung der unteren Kante an der Herzwand.
Unterhalb dieses ,,Segels sah man kleine Sehnenfidden, 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
Sduglingen 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 Maflnahmen erforderlich sein konnen, weil
eine operative Korrektur moglich erscheint.

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

Bei der Ectopia cordis cervicalis kann das Herz oberhalb des Manubriums liegen
oder das Manubrium weist eine grofle Liicke auf, durch die das Herz vorfillt. Die Ectopia
pectoralis kommt ebenfalls in zwei Formen vor, die Ektopie ohne Veridnderung von
Sternum und Rippen und der Vorfall des Herzens durch einen breiten Sternumspalt.
Die Ectopia cordis ventralis ist dadurch charakterisiert, da 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 Fillen besteht eine Haut-
spalte, so dafl das Herz frei an der Korperoberfliche pulsiert. In diesen Fillen besteht
natiirlich die Gefahr einer frithen Infektion des Epikards.

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

Viel wichtiger als die Fehlbildungen anderer Organe sind jedoch Mifbildungen des
Herzens selbst. 25—30 % aller ektopischen Herzen haben Fehlbildungen der herznahen
GefiBe oder des Herzens. Man darf nicht glauben, dall mit der Ektopie eine bestimmte
Fehlbildung des Herzens oder der herznahen Gefdlle verbunden sein mufl. In den Fillen
beispielsweise, die LEE SA0-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 dhnliches Bild wie bei der Fallotschen Tetralogie,
wihrend 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. 19a——c. ZEpigastrische
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.
¢ Heraufgeklapptes Herz zur
Darstellung der Mulde in der
verformten Leber
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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 vollstdndigen 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 kugelférmiger Kammer und Ventrikelseptumdefekt.
b Postmortales Angiogramm des gleichen Kindes mit verlingertem Aortenbogen und Fiillung beider Vorhofe
iiber 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 GefiBverhéltnissen richten miissen.
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Der Begriff ,,Thoracopagus® umfafit 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
umschlieBt. 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)
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3. Beide Kinder sind nicht nur durch Haut-, Muskulatur- und Knochenbriicken
miteinander verbunden, sondern haben auch gemeinsame Organe oder miteinander fest
verwachsene Doppelorgane. Thorax und Herzbeutel kénnen breit miteinander kommuni-
zieren. Die Lungen bleiben zwar bei den einzelnen Kindern getrennt, aber im Herzbeutel
konnen zwei getrennte Herzen liegen, von denen das eine normal, das andere fehlgebildet
sein kann. Sehr hiufig sind beide Herzen miteinander verschmolzen. Sie konnen einen
gemeinsamen Vorhof und eine gemeinsame Kammer fiir beide Korper haben. In Abb. 22
ist ein von uns beobachteter Fall, bei dem ein gemeinsamer Vorhof und unvollstdndig

getrennte Ventrikel bestehen, schematisch wiedergegeben.
Neben den Fehlbildungen des Herzens konnen beim Thoracopagus MiBlbildungen der
GefiBe vorkommen, wie auch unser Fall auf der einen Seite einen Truncus arteriosus

zeigt.

DaB bei diesen Fillen auch Abschnitte des Magen-Darmkanals beiden Kindern an-

gehoren konnen, sei ergdnzend erwihnt.
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II. Angeborene Gefiififehler

und Persistenz embryonaler Gefiflverbindungen

Von
J. Schoenmackers
Mit 9 Abbildungen

1. Funktioneller Umbau

Fiir den funktionellen Umbau der Gefdlle gelten die gleichen Gesetze, wie sie fiir die
angeborenen Herzfehler ausfiihrlich auseinandergesetzt wurden. Vor Stenosen gibt es
eine Hypertrophie, distal von Stenosen eine Hypoplasie. Bei offenen Verbindungen zwi-
schen GefiBlgebieten mit unterschiedlichem Druckniveau flieBt das Blut in Richtung
des Druckgefilles; im Niederdruckgebiet entsteht dann eine Hypertrophie. Poststenotisch
konnen GefiBe bulbusartig erweitert sein. Dieser Erweiterung kann die Diisenwirkung
enger Stenosen zugrunde liegen. Fillt das Herz in das Wirkungsfeld von Stenosen, so
werden jene Herzabschnitte, die einer Gefillstenose vorgeschaltet sind, hypertrophieren.
Auch wenn der Druck in einem vom Herzen abgehenden Gefil auf Grund einer offenen
Verbindung zu Hochdruckgebieten ansteigt, wird die vorgeschaltete Herzkammer eben-
falls hypertrophieren.

Neben dieser physiologischen Adaptation von Herzhohlen und Gefifien an den er-
héhten Druck oder an ein vergroBertes Volumen konnen zusétzlich pathologische Ver-
dnderungen an den Herzklappen auftreten, die stromaufwirts der Stenose liegen. An-
scheinend entwickelt sich auf Grund der Druckerhohung und der zusétzlichen Belastung
beim KlappenschluB eine serése Endokarditis, die unter Umstidnden an Aorten- und
Pulmonalklappen zu Stenosen fithren kann. Solche serds-endokarditischen Stenosen

bleiben so lange unverkalkt, wie sie nicht sekundir von einer anderen Endokarditisform
befallen sind.

2. Spezielle GefiBfehler und Persistenz embryonaler Blutwege
a) Aortenisthmusstenose

Aortenisthmusstenosen (Abb. 1—4) sind konnatale Stenosen der Aorta. Thre 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 GefiBdreieck 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 ab. Oft miindet
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 Einmiin-
dungsstelle oder der Narbe des Ductus arteriosus (Abb. 2). Histologisch sieht man an
der Innenschicht der Stenose fast immer
Odeme, Blutungen oder arteriosklerotische
Verdnderungen. Diese Herde konnen die
Lichtung der Stenose im Laufe der Zeit
immer weiter einengen. Daraushat MEESSEN
auf eine konstante Progredienz der Isthmus-
stenose geschlossen. Zahlt man die einzelnen
Lagen, die zur Verdickung der ,,Intima‘‘
gefithrt haben, so kann man bis zu zehn
Schichten feststellen. Wenn sie auch nicht
immer zu stirkeren Stenosen fiithren, so
heben sie auf jeden Fall die Restfunktion
des stenotischen GefdBabschnittes auf.

Proximal der Stenose sind Aortenbulbus
und Aortenbogen erweitert und hypertro-
phiert. Das gleiche gilt auch fiir die vor der
Stenose abgehenden GefaBe. Da die linke
Kammer im Wirkungsfeld der Isthmusste-
nose liegt, weist auch sie im allgemeinen
eine Hypertrophie auf. Das Herz &dhnelt,
solange keine Herz- oder Coronarinsuffizienz
vorhanden ist, sehr hédufig einem harmo-
nisch hypertrophierten Hochdruckherzen
(Abb. 3). Spéter, wenn eine Coronarskle-
rose aufgetreten ist, die im 6rtlichen Hoch-
druckgebiet frither als sonst zu erwarten
ist, entsteht eine exzentrische Hypertrophie,
bei der differentialdiagnostisch zu kliren
ist, ob sie Folge eben dieser Coronarsklerose
oder aber durch die Progredienz der Isthmus-
stenose hervorgerufen ist.

Auf eine Komplikation der Aortenisth-
musstenose mull besonders verwiesen wer-
den. In vielen Fillen entsteht unter dem
EinfluB der erhhten himodynamischen Be-
lastung der Aortenklappen eine serése Ent-
ziindung, die so schwer werden kann, daf3
eine himodynamisch wirksame Aortenklap-
penstenose entsteht. Wenn sich auf diese
serdse Endokarditis eine fibrindse oder sogar
eine ulcerds-polypose Endokarditis auf-
pfropft, kann die Aortenstenose verkalken.

Abb. 1

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 pra- und poststenotischen
Aortenabschnittes Abb. 2
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Man muf} deshalb bei jeder Aortenisthmusstenose differentialdiagnostisch zu klidren
versuchen, ob die Linkshypertrophie nur Folge der Isthmusstenose ist oder ob zusétzlich
die funktionelle Riickwirkung einer Aortenklappenstenose dazukommt, so dafl die Links-
hypertrophie als Folge zweier Stenosen zu erkldren ist.

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

und Thoraxwandarterien die Aorta
distal der Stenose erreichen.

Wenn einmal eine Linksinsuffizienz
aufgetreten ist, kommt es sehr héufig
zur extravalvuldren Mitralinsuffizienz
mit den ihr typischen Folgen (s. Mitral-
insuffizienz).

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

Es gibt Félle mit juveniler Aorten-
isthmusstenose, also einer Stenose
zwischen A. anonyma und A. carotis
communis sinistra, die andere Fehler
vortduschen konnen. Wenn der Duc-
tus arteriosus offenbleibt, wird die
Lungenschlagader weiter und hyper-
trophiert. Es kommt zu Bildern, auf
denen man erkennen zu kénnen glaubt,
daB sich die Lungenschlagader bogen-
férmig 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 Gefidl, das man leicht fiir

Abb. 3. Aortenisthmusstenose kurz unterhalb der linken den Ductus arteriosus halten kann. In
A. subclavia. Weiter offener Ductus arteriosus. Erweiterung ~ Wirklichkeit handelt es sich jedoch
und Hypertrophie der A. pulmonalis. Sehr schwere Hyper- um den stenotischen Abschnitt der

trophie der rechten Herzhiilfte auf der Basis des Ductus arte-  Agrta. So kann gelegentlich der ste-

riosus persistens und Linkshypertrophie bei Isthmusstenose notische Abschnitt der Aorta einen

Ductus arteriosus vortduschen.

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

Wir haben 33 Aortenisthmusstenosen aller Altersklassen analysiert und besonders
bei Kindern neben der Isthmusstenose auch einen Ventrikelseptumdefekt gefunden
(16 Fille). Dieser Ventrikelseptumdefekt zieht ebenfalls eine Rechtshypertrophie nach
sich. Sie ist oft besonders schwer, weil die Abflulstérung im Bereich der Isthmusstenose
zu einem hohen Druck im linken Ventrikel fithrt und nun das Druckgefille zwischen
linkem und rechtem Ventrikel hoher ist als sonst und aus diesem Grunde die Shuntmenge
des Blutes nach rechts zunimmt. Der Ventrikelseptumdefekt wirkt sich natiirlich, wie
auch sonst, auf die Lungenschlagader und die Form der Lungengefifie aus (s. Ventrikel-
septumdefekt).
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Wir konnten Fille beobachten, die neben 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 Fillen einer Kombination von Isthmusstenose und offenem Foramen
ovale, die wir gefunden haben, war es ebenfalls zur Rechtshypertrophie und Dilatation
der rechten Herzhilfte gekommen. Die
Herzform zeigt dann neben der Links-
hypertrophie den fiir das offene Fora-
men ovale charakteristischen groBien
und hypertrophierten rechten Vorhof.

Stenosen der Aorta koénnen aus-

nahmsweise auch am Ubergang von
Brust- zur Bauchaorta gefunden wer-
den. Sie haben ebenfalls eine Hyper-
trophie des proximalen GefdBabschnit-
tes und der linken Herzhilfte zur Folge.
Ihre Kollateralen verteilen sich mehr
im Bereich der unteren Thoraxhélfte.
Die Beteiligung der Intercostalarterien
am Kollateralsystem unterscheidet sich
sonst nicht wesentlich von der typi-
schen Aortenisthmusstenose.

b) Dystopie des Aortenbogens

Als einfachste Verdnderung im Be-
reich des Aortenbogens dirfen 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 Wirbelsiule bleibt, ) ) )
ist von Fall zu Fall verschieden. Sie A‘bb. 4. Aortemsth.musslfenose mit Dll(}tl.ls aftenosus per-
.. R . .. sistens, der in den isthmischen Bereich einmiindet. Erwei-
kann in jeder Hohe vor der Wirbelsiule 4 .

L . erung der Lungenschlagader. Rechtshypertrophie auf der
von der reCh.ten auf dl? linke Seite Basis des offenen Ductus arteriosus. Linkshypertrophie
wechseln. Die Durchtrittsstelle der auf Grund der Isthmusstenose

Aorta durch das Zwerchfell bleibt im

allgemeinen links. Durch die Rechtslagerung des Aortenbogens éndern sich die Abgangs-
stellen und die Abgangsrichtung der groBen Schulter- und HalsgefiBe. Die linke
A. carotis communis und die linke A. subclavia kreuzen meistens den Oesophagus und
die Luftrohre. Beide GefiBle kénnen vor oder hinter dem Oesophagus verlaufen. Der
Oesophagus kann auch zwischen diesen beiden Gefiaflen liegen, indem das eine Gefil3
vor, das andere hinter der Speiserohre nach links zieht.

¢) Doppelter Aortenbogen

Beim sog. doppelten Aortenbogen sind in den meisten Fillen die beiden Bogenabschnitte
der Aorta nicht gleich weit und gleich wandstark. Der gréere und weitere Bogen kann
einen normalen Verlauf haben, wihrend sich der kleine und engere Bogen hinter dem
Oesophagus befindet. Umgekehrte Verhéltnisse sind moglich. Beim doppelten Aorten-
bogen ist besonders die funktionelle Stenose der Speiserdhre wichtig. Sie weist im all-
gemeinen auch in der Anamnese auf einen doppelten Aortenbogen hin.

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 3
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Abb. 5

Abb. 6a

d) Dysphagia lusoria

Unter Dysphagia lusoria versteht
man Kklinisch ein ziemlich einheit-
liches Bild, das morphologisch zahl-
reiche Ursachen haben kann. Auf
den doppelten Aortenbogen wurde
eben eingegangen. Man sieht auch bei
normalen Verhéltnissen 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 Wirbelsdule von links
nach rechts oder gelegentlich auch
von rechts nach links. Die Pulsation
dieser GefdBle wird auf die Oesopha-
guswand iibertragen. Diese Gefifle
zwingen oft den Oesophagus zu einem

Abb. 5. Aorto-pulmonale Fistel mit schwerer

Hypertrophie der rechten Herzhilfte, extra-

valvulédrer 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—17)
sind die Verhéltnisse im Herzen und auch
an den Aortenklappen zunichst normal.
Gelegentlich sind die Klappen zwar etwas
serds-endokarditisch verdickt, behalten je-
doch ihre SchluBifdhigkeit.

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

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

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

ader aus, es kommt zu einem pulmonalen Hochdruck. Wahrend die Aorta kaum eine
Hypertrophie zeigt, ist die Wand der Lungenschlagader und ihrer Aste betrichtlich 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 Wandstéirke beider Kammern kann ungefihr gleich

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

Solange sich an den Lungenarterien keine sekundidre — himodynamische — ,,Arte-
riitis* entwickelt hat, geht der Blutstrom von links nach rechts. Wenn jedoch eine
schwere Arteriitis auftritt, ist eine Stromumkehr mit Cyanose moglich.

f) Ductus arteriosus

Wir kennen den offenen Ductus arteriosus (Abb. 8) als physiologischen Blutweg vor
der Geburt. Er schlieft sich gewShnlich in den ersten Wochen nach der Geburt, kann
aber auch noch linger offenbleiben, ohne
zu der Krankheit ,,Ductus arteriosus per-
sistens zu fithren, obwohl eine relative
Rechtshypertrophie vorhanden ist. Spa-
ter filhrt er zu dem charakteristischen
klinischen Bild mit typischen morpho-
logischen Riickwirkungen an Herz- und
LungengefiBen.

Es mufl besonders unterstrichen wer-
den, dafl der Ductus arteriosus auch als
hémodynamisch 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 erh6h-
ten Stromvolumens weiter; wegen des

Abb. 8. Offener Ductus arteriosus mit starker Erweite- héheren Dr_uckes kommt e,s auch zur
rung der Lungenschlagader und schwerer Hypertrophie ~Iypertrophie. So kann die Lungen-
des rechten Ventrikels schlagader das Bild der Herzkrone be-

herrschen. Der Erhohung des Druckes
innerhalb der Lungenschlagader folgt zwangsldufig eine Hypertrophie des rechten Ven-
trikels und gelegentlich auch des rechten Vorhofes. Bei schwerer Vorhofhypertrophie
mit Dilatation muf} an das Vorliegen einer extravalvuldren Tricuspidalinsuffizienz gedacht
werden.

Wenn der rechte Ventrikel stidrker 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-
dnderung funktionell unbedeutend, kann jedoch manchmal so schwer werden, daB eine
echte valvulire Pulmonalstenose entsteht.

Als eine fast regelmifBige Komplikation des lange bestehenden Ductus arteriosus
persistens entwickelt sich eine Pulmonalsklerose und eine Arteriitis pulmonalis. Beide
zusammen vermindern zwar den Blutdurchflufl durch die Lunge, erhéhen 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,
mul} also differentialdiagnostisch auch nach einer sekundidren Pulmonalklappenstenose
und nach GefdBverdnderungen geforscht werden.

g) Truncus arteriosus

Beim echten Truncus arteriosus (Abb. 9) verlaBt nur ein Gefdl die Mitte der Kammer-
basis. Das Herz muB also, damit dieses Gefa8 Blut aus beiden Ventrikeln erhéilt, einen
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Ventrikelseptumdefekt haben. Von diesem Gefdl der Herzkrone gehen dann zuerst die
Lungenschlagadern ab, anschlieBend folgen die Gefdlle, wie man sie an einem normalen
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 &dhnliches Bild vor-
getduscht werden. Wenn die Pulmonalklappe atretisch ist und das Blut aus beiden
Ventrikeln — von rechts iiber einen Ventrikelseptumdefekt — die Aorta erreicht, verldt
auch nur ,ein Gefi* die Herzkrone. Es ist auch die Verbindung zu den Lungenschlag-
adern vorhanden; sie wird jedoch iiber einen weiten Ductus arteriosus hergestellt. Im
Bereich dieser Gefdlschaltung zwi-
schen Aorta, Ductus arteriosus und
Lungenschlagader kommt es zu
einem funktionellen Umbau, so dal
man den Eindruck hat oder haben
kann, daBl die Lungenschlagadern
unmittelbar aus der Aorta entsprin-
gen. Man findet bei der Praparation
ein diinnes Band als morphologischen
Rest der Anlage einer Lungenschlag-
ader.

Wenn die Aortenklappe atre-
tisch ist, fliet alles Blut — von
links iiber den Ventrikelseptumde-
fekt — in die Lungenschlagader. Die
Lungenschlagader setzt sich iiber
einen weiten Ductus arteriosus har-
monisch in die Aorta fort, so dafB3
man manchmal den Eindruck eines
Aortenbogens gewinnt. Die Lungen-
schlagader entlifit zwar ihre beiden
groBen Aste, aber sie wirken wie
Aste einer Aorta, weil die Lungen-
schlagader sich auf Grund des hohe-

?en Innendru(‘:kes e‘z‘rwelte'rt hat und Abb. 9. Truncus arteriosus mit Hypertrophie beider Vorhofe
ihre Wand die Stirke einer Aorta und beider Ventrikel

erreichen kann. Die riickldufige Ver-

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 kugelférmig.

Fehlt solchen Féllen ein Ventrikelseptumdefekt und besteht ein offenes Foramen
ovale, dann bleiben die Gefdflverhiltnisse, 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.
Im Bereich des Ventrikelkomplexes sieht man dann eine Einschniirung 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, wihrend der venése ZufluBl zu den Vorhéfen normal
ist. Wenn keine Verbindungen zwischen grofem und kleinem Kreislauf bestehen, wiirde
das Blut aus dem linken Ventrikel tiber die Lunge wieder in den linken Vorhof und Ven-
trikel zuriickfiihren. Genauso wiirde das Blut, das den rechten Ventrikel iiber die Aorta
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verlassen hat, nachdem es den Korperkreislauf passiert hat, wieder in die rechte Herz-
hilfte flieBen. Ein solcher ,,Kreislauf ist natiirlich 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 betrichtlichen
Blutaustausch kommen mul, um 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 Einfluf des Ductus arteriosus steht.

Es mul} unterstrichen werden, daB auch bei dieser Schaltung eine gewisse Blutmischung
dadurch entsteht, dall venoses Blut iiber die Bronchialarterien zur Lunge und arteriali-
siertes Blut iiber die Bronchialvenen in den Kérperkreislauf gelangen kann. Dieser Blut-
flul 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 dafl 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 T'ransposition von Pulmonalvenen hingt eng mit der verschieden-
artigen Lokalisation von Vorhofseptumdefekten zusammen. Das klinische Bild einer
Pulmonalvenentransposition treffen wir ndmlich 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 bulbusihnlichen Raum, der beiden
Vorhéfen angehort. AuBerdem kann die eine oder andere Vene der Lunge, besonders
auf der rechten Seite, unmittelbar in die V. cava superior miinden. 4

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-
miinden. Sie stammen meist vom rechten Unterlappen. Sie folgen dem Verlauf von
Bronchialvenen, die an dieser Stelle normalerweise in den oberen Trichter der V. cava
inferior oder etwas tiefer einmiinden (ScHOENMACKERS). Sie gleichen in ihrem Verlauf
Bronchialarterien, wie wir sie gemeinsam mit VIETEN aus der Bauchaorta zur Lunge
haben ziehen sehen.

Auf die Moglichkeit, dafl alle 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) VerschluB von Lungenvenen

In der Literatur sind einzelne Fille von membrandsem oder entziindlich bindegewe-
bigem Verschluf3 der Lungenvenen beschrieben. Das arterialisierte Blut muBl dann iiber
Bronchial- und Pleuravenen die Lunge verlassen. Diese Venen miinden proximal der
Stenose wieder in den linken Vorhof, geben jedoch einen Teil ihres Blutes an den vendsen
Schenkel des grofen Kreislaufs ab, so daBl der Sauerstoffgehalt des Venenblutes steigt
und sinkt.

k) Anomalien der Cava superior

Fiir jene Fille, bei denen eine linke V. cava superior erhalten und durchgingig ge-
blieben ist, geniigt ein kurzer Hinweis. Die Einmiindung 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-
fallig 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 Gefi3fehler

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

Fiir 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 Kurzschluf3.

3. Anomalien mit einer Mischungscyanose.

Wiihrend Tavussic (1947) der Einteilung die Versorgung des Organismus mit sauer-
stoffhaltigem Blute zugrunde legte, haben sich Bine u. Mitarb. (1952, 1954) im wesent-
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 grofer als das des groBen Kreislaufs; der Pul-
monalarteriendruck ist normal oder erhoht.

3. Das pulmonale Stromvolumen entspricht dem des groBlen 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 mufl. Bei einer kon-
sequenten Durchfiihrung 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-KurzschluB3 besteht, in die Gruppe 3, sobald
eine Shunt-Umkehr eingetreten ist. Aus diesen Griinden haben wir uns nicht streng
an eines der bekannten Einteilungsschemata gehalten.

Primér 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 fiir die Eingliederung in die Gruppe mit Links-
Rechts- bzw. Rechts-Links-Shunt betrachtet.

Eine solche Betrachtungsweise hat den Vorteil, dal der jeweilige Krankheitsverlauf
in seiner Kontinuitdt erfaB3t 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 grofien Gefille

Entwicklungsgeschichte. Gleichzeitig mit der Bildung des Herzens entstehen die groflen Gefife,
die bei Feten zum Zeitpunkt der frithembryonalen Entwicklung aus dem Herzen entspringen bzw.
in dieses einmiinden. Aus bilateral symmetrischen mesodermalen Zellreifungen bilden sich schon
frith rohrenformige Gebilde; zwei dieser primitiven Gefile wachsen cranialwirts, biegen nach dorsal
um und verlaufen dann zu beiden Seiten der Spina dorsalis als die beiden dorsalen Aorten caudal-
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wirts, um sich hier zur Aorta dorsalis communis (= descendens) zu vereinigen. Die dorsalen Aorten
entsenden somatische Arterien, die durch eine Lingsanastomose (spiter Aa. vertebrales und mammaria
interna) verbunden sind.

Die beiden ventral liegenden Gefifle, die ventralen Aorten, haben Verbindung zum Truncus
arteriosus. Die bogenférmige Verbindung zwischen den dorsalen und ventralen Aorten wird als erste
Kiemenbogenarterie oder als primérer Aortenbogen bezeichnet. Wihrend der ersten 6 Fetalwochen
bilden sich dann caudalwirts von der ersten fiinf weitere Kiemenbogenarterien, die den Schlund
bogenformig umschlingen und die primitive Aorta ascendens mit der Aorta descendens verbinden
(Abb. 1). Diese Kiemenbogenarterien sind jedoch niemals alle gleichzeitig vorhanden: die einen
bilden sich zuriick, wenn die anderen sich zu entwickeln beginnen; am Ende dieser Vorginge bleiben
nur die 3., 4. und 6. Kiemenbogenarterie erhalten. Im Hinblick auf ihr spéteres Schicksal werden
sie auch Carotisbogen (3), Aortenbogen (4) und Pulmonalisbogen (6) genannt (EwaLp 1926).

Art. carolis exrtSin.
_Art carolis ink sin.
Art carois communis Sin.
Arcus aortae
/

Art subclavia sin.

—Lig. arteriosum

Abb. 1 Abb. 2

Abb. 1. Entwicklung der groBlen 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 KRrAUSE). Aa Aorta ascendens;
Ap A. pulmonalis; AWa rechte und linke aufsteigende Aortenwurzel; I—6 rechte und linke Kiemenbogen-
arterien; AWd rechte und linke absteigende Aortenwurzel

Aus der 3. Kiemenbogenarterie und den lateralen oder dorsalen Lingsanastomosen 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 Lingsanastomosen zwischen 3. und 2. sowie
2. und 1. Arterienbogen zuriickzufithren 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 entsteht aus
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,
. der linken 4. Kiemenbogenarterie,
. dem lateralen Verbindungsstiick zwischen 4. und 6. Arterienbogen,
. der links absteigenden Aortenwurzel (linke unverschmolzene A. descendens primitiva),
. der verschmolzenen Aorta descendens primitiva.

Sk W

Eine systematische Erfassung der Aortenbogenanomalien wurde von verschiedenen
Autoren unternommen. Aus dem deutschsprachigen Schrifttum sind besonders die Unter-
suchungen von KrRAUSE (1868), EwALD (1926), sowie DOERR (1950) zu nennen. Aus der
angelsichsischen Literatur fithren wir von EDWARDS (1948) ein Schema an, das von
der hypothetischen Form eines doppelten Aortenbogens mit einem rechten und linken
Ductus arteriosus ausgeht. Durch Riickbildung 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 Fille von Grox (1908), HiLpEBRAND und Horst (bei PoyNTER, 1916) am
néchsten.

Nach EDWARDS (1948) ergibt sich folgende Einteilung:

A. Ductus arteriosus und descendierende Aorta auf der linken Seite.

1. Funktionell wirksamer doppelter Aortenbogen. Entsprechende Beobachtungen stammen von
CurNow (1875), BLiNCOE u. Mitarb. (1936), WorLman (1939), ScHALL u. JounsoN (1940),
HerBUTH (1943), NEUHAUSER (1946), SWwEET u. Mitarb. (1947), GorpoN (1947), CRYSTAL u.
Mitarb. (1947), GRISWOLD u. YOUNG (1949).

2. Partielle Atresie eines Aortenbogens. Hier liegen Beobachtungen vor von Watson (1877),
BricuHAM (1922), EwaALD (1926), ARKIN (1936), GRISWOLD u. YOUNG (1949).

3. Rechts gelegener Aortenbogen mit retrooesophagealem Segment und links descendierender
Aorta.

a) Ursprung der linken A.subelavia 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 der linken A. subclavia aus der linken A.innominata (GRUBER 1912).

4. Links gelegener Aortenbogen und links descendierende Aorta.

a) Ursprung der rechten A. subclavia aus dem distalen Abschnitt des Aortenbogens oder der
descendierenden Aorta (BAYFORD 1794; THOMSON 1893; HOLZAPFEL 1899; POYNTER 1916;
GoLpBLOM 1922; DoLcoPOL 1934).

b) Normaler Aortenbogen und normale Verzweigungen.

¢) Unterbrechung des Aortenbogens (SEwWART 1948; HERzOG 1948).

B. Der Ductus arteriosus liegt links, die descendierende Aorta rechts.

1. Funktionell wirksamer doppelter Aortenbogen (Smaw 1897; HERRMANN 1928; HERBUT u.
SMITH 1943; KAISER 1948; GRISWOLD u. YOUNG 1949).

2. Partielle Atresie eines Aortenbogens (Issasew 1931).

3. Rechts gelegener Aortenbogen, rechts descendierende Aorta und links gelegener Ductus
arteriosus.

a) Einmiindung des Ductus arteriosus in die Aorta (EwaLp 1926; HaLPERT u. Mitarb. 1949).

b) Einmiindung des Ductus arteriosus in die linke, aus der A. innominata entspringende A. sub-
clavia (BAHNSON u. BLALOCK 1950).

¢) Einmiindung des Ductus arteriosus in die linke A. subclavia, die als viertes Gefd8 aus der
Aorta entspringt (GRUBER 1912; BIEDERMANN 1931; HUMPHREYS 1948; SIEKERT 1949).

4. Links gelegener Aortenbogen und Ductus arteriosus, rechts descendierende Aorta (hypothetische,
bisher nicht beobachtete Form).

C. Ductus arteriosus und descendierende Aorta liegen auf der 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 der rechten A. subelavia aus dem Aortendivertikel (EDWARDS 1948).

b) Ursprung der rechten A.subeclavia aus einer rechts gelegenen A.innominata (PAUL 1948).

4. Rechts gelegener Aortenbogen und rechts descendierende Aorta.

a) Ursprung der linken A.subeclavia als viertes Gefi vom Aortenbogen (LockwooD 1884;
KopscH 1914; DiTTRICH zit. nach RENANDER 1926).

b) Ursprung der linken A. subclavia aus einer linken A.innominata (EPSTEIN 1886; REID 1914;
AssMANN 1924; EwaALp 1926; SPrRONG u. CUTLER 1930).

D. Rechts gelegener Ductus arteriosus und links descendierende Aorta.

Dabei handelt es sich um ein Spiegelbild der Untergruppe B, zu der Beobachtungen nicht bekannt

geworden sind.

a) Anomalien der A. carotis

Von den normalen Abgingen der A. carotis (Abb. 3) gibt es Abweichungen. So be-
deutungsvoll diese fiir thoraxchirurgische Eingriffe sein konnen, ist es auf der anderen
Seite doch kaum moglich, sie in ihrer Vielfalt alle zu erfassen. IThre Zahl kann vermindert
oder vermehrt sein, ihre Abgangsstellen konnen variieren. So kénnen 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-
tenbogen abgehen (Abb. 7). Bei
einer Beobachtung von HEIM DE
Bawrsac (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).
Knickungen im Verlauf der A.
carotis interna (Abb. 9) sind seit
langer Zeit bekannt (CouLson 1852;
HurLke 1893; PowrrL 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 Gefallverlaufs, dessen
Atiologie nicht eindeutig geklirt ist,
wurden diskutiert (METZ u. Mitarb.
1961). PARKINSON u. Mitarb. (1939)
fanden unter ihren 40 Fillen 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 héiufig Hyper-
tonien und GefiBsklerosen. Da-
durch werden erworbene Faktoren
zur Erklarung der GefdBanomalie
mehr in den Vordergrund gestellt. Der sichere
Nachweis dieser Verlaufsform der A. carotis ist
mit Hilfe der Angiokardiographie mdoglich.

Abb. 3a u. b. Normale Verhiltnisse im Bereich des links-
gewendeten Aortenbogens. a Schematische Darstellung
(nach Dorrr 1950). b Kontrastmitteldarstellung nach
Ventrikelpunktion bei einem 11jihrigen Patienten (R.R.)
mit Aortenstenose. Auller 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 Coronargefifle

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

Abb. 3a

Abb. 4

43
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Kompressionen der Trachea mit entsprechenden Atembeschwerden konnen durch den
Truncus brachiocephalicus oder die A. carotis hervorgerufen werden (Gross 1953). Diese
Gefifle entspringen dann weit links am Aortenbogen und kreuzen auf dem Wege zu

Abb. 5. Ursprung der linken A. carotis externa aus dem Truncus brachiocephalicus (Ldvogramm 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 rudimentidren rechten Aortenbogen

Abb. 9. Knickung im Verlauf

b) Linkslage des Aortenbogens
o) Vorderer Typ

Abb. 11 bringt die anatomischen
Verhiltnisse des normalen 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 Gefa3-
verldufe bei Linkslage des Aorten-
bogens dargestellt.

B) Anomalien der A. subclavia 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 fir die Ge-
faBanomalie den Namen 4. lusoria
vor, da Dysphagien durch nahezu

(nach GroB 1949).

der A. carotis interna (nach METz u. Mitarb. 1961)

Abb. 10. Anomaler Verlauf des Truncus brachiocephalicus.

Kontrastmitteldarstellung: Ursprung des Truncus brachio-

cephalicus abnorm weit links aus dem Aortenbogen; Verlauf

in einem Knick nach rechts. (7 Monate alter Junge mit Atem-

storungen durch Kompression der Trachea.) (Abbildung von

Doz. Dr. HeinTZEN, Kiel; aus Grosse-BrookHOFF, LOOGEN
u. ScEAEDE: Handbuch der inneren Medizin 1X/3)
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alle Spielarten der hier erérterten Aortenbogenanomalien
entstehen konnen.

Die erste Beschreibung der A.lusoria erfolgte durch HUNAULD
(1735), die erste rontgenologische Diagnose der Anomalie gelang
KoMmMERELL (1936). HoLzAPFEL (1899) stellte 200 Fille aus der
Literatur zusammen. Eine umfassende Darstellung der Anomalie
bei besonderer Beriicksichtigung klinischer Gesichtspunkte gab
ScuHMIDT (1953).

Die entwicklungsgeschichtlichen Verianderungen, 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, wihrend 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 schligt sich nicht um die
A. subclavia, sondern verliuft hinter der A. carotis communis
dextra zum Kehlkopf.

Die Hdufigkeit der Gefiflanomalie wird von pathologisch-
anatomischer Seite unterschiedlich angegeben. QuUaAIN (1844)
und TURNER (1897) beobachteten sie in 0,4 %, HyrTL (1889)
in 2,33%, Stiepa (1894), GOtz (1896) und HarvEY (1917) in
0,8 %, HoLzAPFEL (1899) in
0,6 %, THOMSON (1893)in1 % ;
GoLpBLOOM (1922) gibt die
Hiufigkeit der Anomalie mit
1,2% an, CAIRNEY (1925) mit
0,9%, DorGgopoL (1934) mit
0,7% und ScEMIDT (1953)
mit 0,8 %.

NachPox~TEs (1938) kom-
men der retrooesophageale
Verlauf der A. subclavia, wie
Gefilanomalien der Aorten-
dste iiberhaupt, bei Ange-
horigen der schwarzen Rasse
besonders hiufig vor.

Fir die rontgenologi-
sche Diagnose wichtigsind
Kenntnisse iiber Varia-
tionen in Ursprung, Ka-
liber und Verlauf des Ge-
faBes, auf dieim folgenden
daher eingegangen wer-
den soll; dies besonders,
weil die sich héufig auf

Abb. 11. Anatomische Skizze

zum normalen links gelegenen

Aortenbogen (nach HEm b
BaLsac 1954)

Abb. 12a—d. Schematische
Darstellung der Oesophagus-
impressionen durch den links-
gewendeten Aortenbogen (nach
HemM pE Bawsac 1954). a Sa-
gittale Projektion. b Erster
schriager Durchmesser. ¢ Zwei-
ter schriger Durchmesser

Abb. 12a—d d Seitliche Projektion
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anatomische Beobachtung
stiitzenden GefédBivarian-
ten heute mit Hilfe der
Angiokardiographie einer
klinischen Diagnose zu-
ginglich geworden sind.

Die erwihnte Abgangs-
stelle der A.lusoria am ab-
steigenden Teil des Aorten-
bogens bzw. aus der Aorta
descendens distal der A. sub-
clavia sinistra stellt den
hiufigsten Ursprungsort des
Gefifles dar (HOLZAPFEL
1899). Distal vom Ductus
arteriosus ist ihr Abgang
selten (Woop 1859). Die A.
lusoria kann auf gleicher
Hohe mit der A. subclavia
sinistra dorsal von dieser ent-
springen (SANDIFORT 1793;
STACHELROTH 1850). Beziig-
lich des Abganges von
der Aortenwand gilt nach
ScHMIDT (1953), daBl die A.
lusoria um 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 Abgang
der A. lusoria mit der A. sub-
clavia sinistra wurde beob-
achtet (PATRUBAN 1844).
Dabei bestand auch ein ge-
meinsamer Stamm fiir die
Aa. carotes communes dextra
und sinistra (Truncus bi-
caroticus). Ferner finden sich
Angaben iiber folgende Va-
riationen im GefiBverlauf:
Ursprung der A. lusoria als
vorletzter Ast vom 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
Aortenbogengefifie  finden
sich bei gleichzeitig bestehen-
der A.lusoria in etwa 50%.
In 30 % der Fille kommt die
A. lusoria gemeinsam mit
einem Truncus bicaroticus
vor; in 5% liegt zwischen

¢ d

Abb. 13a—d. Normale und pathologische GefiaBverldufe bei linksgewen-

detem Aortenbogen (nach Huim DE BaLsac 1954). a Normale Verhilt-

nisse. b Retrooesophageal verlaufende A. subclavia dextra. ¢ Hinterer

Verlauf 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 Fille; 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. carotis communis sinistra einen
gemeinsamen Stamm bilden kénnen.

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
fiir die einem gemeinsamen Stamm entspringenden A. subclavia dextra und A. carotis
communis dextra (ROSsLE 1913; Brarock 1948; GROSSE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1954;
THURN 1958).

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

der zusammen die GefdBanomalie in 4% beobachtet
wurde (ScHMIDT 1953).

Die Weite der A. lusoria ist unterschiedlich. In 40 % der Fille
entspricht sie der Weite der A. subclavia sinistra, in 60 % ist
sie in ihrem Anfangsteil stirker. Die Erweiterung im Beginn des
GefidBes ist entwicklungsgeschichtlich zuriickzufiihren auf eine
mangelhafte Riickbildung der rechts descendierenden Aorta
(Restdivertikel oder Lusoriawurzel nach ScEMIDT 1953), wobei
beziiglich Kaliber und Linge dieser Umfangsvermehrung Unter-
schiede bestehen konnen.

Auch Beobachtungen iiber 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 Gefdl kann in
einem spitzen oder stumpfen Winkel nach cranial ziehen
oder selten horizontal verbleiben, um den Oesophagus in
Hohe oder etwas oberhalb des Aortenbogens zu kreuzen.

) i HorzapreL (1899) gibt den 6. Halswirbelkorper bis

Abb. 14. Anatomische Skiuse: Ur- Brustwirbelkorper als mogliche Kreuzungsstelle an. In
sprung der A.subclavia dextra als : - N it

letzter Ast aus dem linksgewendeten etwa 80% der Beobachtungen verlduft die A. lusoria

Aortenbogen retrooesophageal ; in 14 % kreuzt sie vor dem Oesophagus
(BAYFORD 1794) und in 6 % préitracheal (HoNAULD 1735).

Klinische Symptome entstehen nur bei einem Teil der von der GefdBanomalie 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 zuriickgehen (Gross u. WARE 1946) oder erst im Alter
auftreten. In diesem Falle wurde der im Alter zunehmenden Gefdfrigiditéit eine besondere
Bedeutung zugemessen. Bei Sduglingen wurde Erbrechen oder schlechte Nahrungsauf-
nahme als Folge der GefdBanomalie beobachtet (BREAN u. NEUHAUSER 1947). Dyspnoe
trat bei pritrachealem Verlauf der A.lusoria auf (GiRarD 1913). ScHMIDT (1953) beob-
achtete 2 Patienten mit Herzklopfen, stechenden Schmerzen und Druckgefiihl 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, Muskelschwiche und Verfirbung der Haut ebendort wurde von ver-
schiedenen Autoren angegeben (COPLEMAN 1945; STAUFFER u. PoTE 1946). SchlieBlich
muB noch das Fehlen oder die Abschwichung des Radialispulses auf der rechten Seite
erwihnt werden. FELSON u. Mitarb. (1950), die dieses Symptom beobachteten, vermuteten
eine Stenose am Ubergang des Lusoriadivertikels in die A. subclavia.

In Einzelfillen traten todliche Arrosionsblutungen im Gefolge der Gefdlanomalie auf.
Dies wurde z.B. beobachtet bei einem Zustand nach Laryngektomie (DoERR 1950)
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sowie 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 Falle KirBy (1818) fithrte

Abb. 15a—c. Impressionen am kontrastmittelgefiillten Oesophagus durch eine retrooesophageal verlaufende
A. subclavia dextra (aus ScEMIDT 1953). a Sagittale Projektion. b Zweiter oder linker schriger Durchmesser.
¢ Erster oder rechter schriger Durchmesser

das Verschlucken spitzer Gegenstéinde zu einer Lision des GefiBles. Besonders wichtig

ist die Kenntnis der Anomalie fiir den Chirurgen, wobei insbesondere an das Anlegen

einer Blalockschen Anastomose oder einer By-Pass-Operation gedacht wird.
Rontgenbefund. Entscheidend fiir die Diagnose der A. lusoria ist die Rontgenunter-

suchung bei kontrastmittelgefiilltem Oesophagus, wobei der richtigen Konsistenz und

Menge des Kontrastmittels besondere Bedeutung fiir 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 Félle einen
Kontrastmittelstop oberhalb des Aortenbogens. Dieser kann so ausgeprigt sein, daBl 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,

Abb. 16a—c. Abgang der links entspringenden A. subclavia dextra abnorm weit caudal (aus ZpANSKY 1962).
a Sagittalbild. b Projektion im I. schriigen Durchmesser. ¢ Projektion im II. schrigen 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, halbkreisférmige oder auch als schnabelférmig
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) (DAEM 1946; STUuTz 1947; FELSON u. Mitarb.1950;
ScHMIDT 1953).
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SchlieBlich 146t der mit Kontrastmittel gefiillte Oesophagus ein meist schrig nach
oben verlaufendes Aufthellungsband erkennen als Folge der durch die A. subclavia dextra
hervorgerufenen dorsalen Impression. Dabei kann der Eindruck entstehen, als ob der
Oesophagus durch das Gefdfl wie die Enden einer Knochenfraktur getrennt und gegen-
einander verschoben wire, das obere Ende nach links, das untere nach rechts (RaveLrr;
TEsCHENDORF). In differentialdiagnostischer Hinsicht ist wichtig, daf} ein entsprechendes
Bild auch einmal durch den linken Hauptbronchus entstehen kann, dessen Aufhellungs-
band sich in den breigefiillten Oesophagus hinein projiziert und, im Gegensatz zur A.
lusoria, bis in die Trachea hinein verfolgen laf3t.

Von dorsal verursacht die retrooesophageal verlaufende A. subclavia eine Impression
und halbkreisformige Vorwolbung der Speiserdhre, die sich am besten im linken schrigen
Durchmesser zwischen 60 und 90° bei kontrastmittelgefiilltem Oesophagus erkennen 148t.
Verlduft die A. lusoria horizontal hinter dem Oesophagus, so verursacht sie einen runden
Fiillungsdefekt (Zpansky 1952) und 148t sich dort gelegentlich bei der Durchleuchtung
als pulsierende Verschattung abgrenzen. Die Grofle der Oesophagusaussparung 1a8t darauf
schliefen, ob eine im allgemeinen etwa bleistiftdicke Subclavia oder ein Restdivertikel, aus
dem die A. subclavia hervorgeht, die Eindellung verursacht. Meist sind die Verdnderungen
am breigefiillten Oesophagus im ersten schrigen Durchmesser weniger deutlich aus-
gepriagt. 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 verlduft und diesen von rechts umgreift. Die Durchleuchtung
bei etwas vorniibergeneigten Patienten soll das Lusoriabett besonders gut sichtbar machen
(ScEMIDT 1953).

Verlduft die A. lusoria vor dem Oesophagus, so erkennt man die zugehorige Impression
in seitlicher Projektion von vorne, wihrend 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 32jih-
rigen Patientin mit Schluckbeschwerden im Sinne einer Dysphagie. Bei der Operation
fanden sich den Bronchialarterien zugehorige atypische GefdBle, 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 eingedriickt 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
ausfiillen oder dem Aortenbogen buckelig bzw. kappenformig aufsitzen (STAUFFER u.
PotE 1946). Der Bewegungsablauf dieser Verschattungen ist kymographisch zu erfassen
(DarM 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 Jugendlichen die Diagnose der Gefiflanomalie erleichtern kann.

Oesophagusimpressionen durch Driisen oder Tumoren konnen differentialdiagnostisch
eine Rolle spielen und miissen abgegrenzt werden. Herzsynchrone Pulsationen im Bereich
der Oesophagusimpression sprechen fiir ein Gefd oder Divertikel als Ursache der Ein-
dellung und bei entsprechender Lage fiir eine A. lusoria.

Einer retrooesophageal verlaufenden A. lusoria dhnliche Bilder kénnen dadurch hervor-
gerufen werden, daBl der Truncus brachiocephalicus hinter dem Oesophagus herzieht.
Eine Klirung dieser Differentialdiagnose ist nur mit Hilfe der Angiographie moglich
(GrOsSE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1954; THURN 1958). Abb. 17 zeigt Breischluckaufnahmen
bei anteoesophageal 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 Fiélle wurden von PauL (1948) (Abb. 18), EDWARDS
(1948) sowie WarD u. Tamavo (1956) beobachtet. In dem von Epwarps beschriebenen
Fall war die Situation dadurch kompliziert, daBl die A. subclavia dextra aus einer diver-

tikelartigen Ausstiilpung der Aorta
descendens hinter dem Oesophagus ent-
sprang und von derselben Stelle ein
Ductus Botalli zum rechten Pulmonal-
arterienast fithrte (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). Im zweiten schrigen
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

Abb. 17a u. b. Anteoesophageal kreuzender Truncus der Aorta bzw. einen abnormen Hoch-

brachiocephalicus dexter mit typischen Oesophagusim-  gtand des Arcusscheitels, durch Fehlen

pressionen (aus THURN 1958). a Sagittalbild: Impression

von links unten nach rechts oben. b Seitenbild : Impression des Ascendensschatteqs am rE%Chten
Herzrand und durch einen zumindest

von vorne
nicht spitzen Herzzwerchfellwinkel
rechts. Das kontralaterale Erscheinen des Aortenbogens und der Aorta descendens halten
wir dariiber hinaus fiir bedeutungsvoll (Abb. 20a).

8) Links ascendierende Aorta

Diese Anomalie kommt meist zusammen mit komplexen MiBlbildungen vor, vor allem
im Bulbus-Truncusbereich und namentlich bei Transposition der groBen GefidBle. Der
Bandschatten der Aorta rechts der Wirbelsdule fehlt. Dafiir ist das Gefdfband nach
links verbreitert (Abb. 21).

¢) Rechtslage des Aortenbogens

Die erste Beschreibung des Rontgenbildes einer Rechtslage der Aorta erfolgte durch
AssMaNN (Publikation von MoHR 1913 auf Grund der Rontgenuntersuchung von Ar-
BRACHT u. AssMANN). Diesem Bericht lagen drei autoptisch gesicherte Félle zugrunde.
AssmMaNN prigte den Begriff der ,,hohen Rechtslage der Aorta‘, da der Aortenbogen
infolge des auf der rechten Seite hoher gelegenen Hauptbronchus am Gefilband weiter
cranial sichtbar wurde als der Linksaortenbogen auf der gegeniiberliegenden 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, ERDELYT 1933;
GROSSMANN u. MELLER 1928; LoaMANN, KORNER 1935; BEDFORD u. PARKINSON 1936;

Abb. 18. Hinterer Verlauf des links gelegenen und  Abb. 19. Schematische Darstellung einer Linkslage
rechts descendierenden Aortenbogens (Skizze zum  des Aortenbogens mit rechts descendierender Aorta
Fall von PauL 1948) und rechts gelegenem Ductus arteriosus (nach J. E.

EpwarDs 1948)

Abb. 20a u. b. Arcus aortae circumflexus sinister bei einem 69jihrigen Patienten (aus StErz 1961).

a Sagittalbild: spiegelbildliches Verhalten des links gelegenen Aortenbogens und der rechts descendierenden

Aorta. b Seitliches Oesophagogramm: dorsale Eindellung der Speiserohre, deren Durchmesser dem der Aorta
entspricht

MEerzKER u. OsTRUM 1939). Zusammenfassende Darstellungen der anatomischen und
rontgenologischen Befunde bei Rechtslage des Aortenbogens erfolgten durch ArRkIN (1926),
BrepErRMANN (1931) sowie KOMMERELL (1936) und ZDANSKY (1949).

Die Hdufigkeit der Anomalie wird unterschiedlich angegeben. Ohne zusitzliche MiBbildungen
fand ScamipT (1957) einen rechts liegenden Aortenbogen unter 75000 Rontgenschirmbildaufnahmen
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45mal = 0,06 %. Von diesen Patienten waren 28 Minner und 17 Frauen. Da die Geschlechtsverteilung
unter dem Gesamt-Untersuchungsgut in einem entsprechenden Verhiltnis stand, schloB der Autor,
daBl die GefiBanomalie bei Midnnern und Frauen gleich hiufig vorkommt. BIEDERMANN (1931)

Abb. 21a u. b. Transposition der groBen GefiBe und Ventrikel-
septumdefekt bei einem 7jéhrigen Jungen (F.XKo.). a Dorsoven-
trale Ubersichtsaufnahme: links-betontes Herz mit verstrichener
Herztaille. b Venoses Angiokardiogramm: links der Wirbelsiule
ascendierende und descendierende Aorta

beobachtete eine Rechtslage des Aorten-
bogens unter 5000 Thoraxdurchleuch-
tungen 7mal, ABBoTT (1936) unter 1000
angeborenen Herz- und GefiBfehlern
14mal. BIEDERMANN (1931) fand unter
20000 Sektionen 12mal eine Rechtslage
der Aorta und 6mal zusidtzliche Ano-
malien. Ménner und Frauen waren
gleichermaflen beteiligt. AssmaNN (1924)
nahm an, daB eine Rechtslage des
Aortenbogens stets auf weitere MiBbil-
dungen schlieBen lasse. Wenngleich sich
dies nicht bestitigte, 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 Fille beobachtet wurde (Am-
BOTT 1936; TaUssic 1947; GROSSE-
BrockHOFF, LOOGEN u. SCHAEDE 1960).

Die entwicklungsgeschichtlichen Vor-
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 zuriick. Sie
bleibt dann in Form einer divertikel-
artigen Ausstillpung am rechts ver-
laufenden Aortenbogen bzw. an dessen
Ubergang zur Aorta descendens erhalten.
Dariiber 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 vom 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 vom Aorten-
bogen ist hiufiger. Entspringt die A.
subclavia sinistra als letzter Ast vom
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 Féllen nur zweimal. Gelegentlich kann die A. subclavia sinistra verengt sein (ZDANSKI 1949) oder
aus mehreren kleineren Gefiflen bestehen (EwALD 1926). Der Ductus arteriosus miindet bei Rechts-
lage des Aortenbogens durchweg in das als Rest der links absteigenden Aortenwurzel iibrig gebliebene
Aortendivertikel. Eine sehr seltene Verlaufsform ist der Abgang der A. subclavia sinistra aus einem
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Abb. 22a—d. Normale und pathologische GefiBverliufe bei Rechtslage des Aortenbogens (nach HEiM pE

BaLsac 1954). a Spiegelbild des normalen links gelegenen Aortenbogens. b Wie a mit links gelegenem Ductus

arteriosus (in der Regel vorkommende Verlaufsform). ¢ Retrooesophagealer Verlauf der A. subclavia. d Retro-
oesophagealer Verlauf der A. subclavia und divertikelartiger Rest des linken Aortenbogens
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Abb. 23. Skizze der anatomischen Verhéltnisse bei
Rechtslage des Aortenbogens (nach HEim DE BaLsac
1954)

Abb. 24. Rechtslage des Aortenbogens bei einer 27jahrigen Frau (M.Mo.)

ohne sonstige Herzanomalie

nicht mit der Aorta in Verbindung stehenden
Ductus arteriosus. Die zu erwartende Cyanose
des linken Armes fehlt hierbei, weil ein aus-
gedehnter Kollateralkreislauf iiber eine Inter-
costalarterie, die der A.subclavia sinistra riick-
laufig Blut zufiihrt, oder auch iiber die A. carotis
zustande kommt (HOLST zit. nach KrRAUSE 1868).
Entsprechend dem bei der A. lusoria erwihnten
Verhalten finden sich auch bei Rechtslage des
Aortenbogens zahlreiche Varianten der vom
Aortenbogen abgehenden Gefifle. So konnen alle
vier Gefdifle aus einem gemeinsamen kurzen
Stamm vor der Trachea entspringen (DUBRUEIL,
zit. nach KrRAUSE 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 GefaBverldiufe bei Rechtslage des
Aortenbogens.

o) Vorderer Typ

Der Aortenbogen verliuft nach rechts
und kreuzt den rechten Hauptbronchus
(Abb. 23). Auf der dorsoventralen Sagittal-
aufnahme sieht man den
Aortenbogen oft etwas
unterhalb der Clavicula
in Form einer flachen
halbrunden Vorwélbung
rechts randstdndig wer-
den, wahrend er am lin-
ken Herzrand nicht er-
scheint (Abb. 24). Auch
die in der Regel rechts der
Wirbelsdule 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
sowieim zweiten schrigen
Durchmesser vorne. Im
ersten schrigen Durch-
messer lassen sich mar-
kante Verdnderungen 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 Verdnderungen 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 (ScEMIDT 1957). Dazu gehort eine vermehrte Linkslage der
Trachea. Das normalerweise rechts der Mittellinie liegende Aufhellungsband der Luft-
rohre setzt sich schridg in den linken Hauptbronchus fort, wihrend es mit dem rechten

AN
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/;\\\Q\\\\\\\\\\\\\\}\\,\\\\\\

Abb. 25a—d. Oesophagusimpressionen bei Rechtslage des Aortenbogens (schematisch nach Hemm p& BaLsac
1954). a Sagittale Projektion. b Erster schriger Durchmesser. ¢ Zweiter schriger Durchmesser. d Seitliche
Projektion

Hauptbronchus einen Winkel bildet. Diese Verdnderungen 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 GefidBanomalie oft eine verstrichene Herztaille, die auf ein vergréBertes Pulmonalis-
segment zuriickzufithren war. Ein grofer Pulmonalbogen bei Rechtslage der Aorta war
bereits von HAMMER (1926) beobachtet worden und hatte falschlicherweise Veranlassung
zur Annahme zusétzlicher Anomalien gegeben (HERZOG u. FIRNBACHER 1927 ; GROSSMANN
u. MELLER 1928). Handelt es sich um das Spiegelbild der normalen Verhiltnisse bei links
gelegenem Aortenbogen, so findet sich der Ductus arteriosus rechts zwischen Aorta und
Pulmonalarterie. Diese Form ist extrem selten. Haufiger siecht man den Ductus arteriosus
zwischen Pulmonalarterie und A. subclavia oder Aortendivertikel. NEUHAUSER (1949)
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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 warim dorsoven-
tralen Strahlengang eine
breite Impression durch
den Aortenbogen vonrechts
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 Patienten vorhanden,
so daBl 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 ebenfalls zu einer Ein-
schniirung von Trachea und
Oesophagus fiihrte.

B) Rechtslage des Aortenbo-

gens mit retrooesophagealem

Verlauf der A. subclavia
sinistra

Die A. subclavia sinistra
entspringt alsletztes Gefal3

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, um 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 mdoglich.
Differentialdiagnostisch miissen Eindellungen des Oesophagus von hinten durch erweiterte
Bronchialarterien, wie sie bei Fallotscher Tetralogie oder Isthmusstenose der Aorta
vorkommen konnen, in Erwigung gezogen werden.

Abb. 27a u. b. Oesophagusdarstellung bei einem 7jahrigen Patienten (J.Zi.) mit retrooesophagealem Verlauf

der A. subclavia sinistra und Ventrikelseptumdefekt. a Erster schriger Durchmesser: Stop der Breipassage

in Hohe des den Oesophagus kreuzenden Gefafles. b Zweiter schriger Durchmesser: flache Eindellung des
Oesophagus von hinten

y ) Rechtslage der Aorta mat 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). Riickschliisse, ob eine A. subclavia sinistra
oder ein Aortendivertikel vorliegt, sind — wenn iiberhaupt — nur aus der GroBe der
Oesophagusimpression bzw. der Vorwélbung des Oesophagus bei seitlichem Strahlengang
moglich. Auf dem seitlichen Bild 148t sich das Divertikel innerhalb der halbkreisférmigen
Vorwélbung der Speiserohre unter Umstidnden 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 knopfférmigen 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-
schlufl dariiber zu gewinnen, ob die A. subclavia sinistra aus dem Aortendivertikel ent-
springt oder als erster Ast vom Aortenbogen abgeht. Hierzu wire eine Angio-
graphie notwendig, die jedoch in der Regel nicht indiziert sein diirfte (Abb. 29).

Aortendivertikel bei Linkslage des Aortenbogens als Rest der rechten dorsalen 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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Abb. 28a u. b. Rechtslage des Aortenbogens und retrooesophageal gelegenes Aortendivertikel bei einem

36jihrigen Patienten (A.Be.). a Sagittale Ubersichtsaufnahme: Aortenbogen unterhalb der rechten Clavicula

erkennbar. b Seitliches Oesophagogramm : ausgedehnte Vorwolbung des Oesophagus durch das retrooesophageal
gelegene Divertikel

Abb. 29a—d. Rechtslage des Aortenbogens und retrooesophageal verlaufende A. subclavia sinistra. Zusitz-
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 H6he des Aortenbogens. ¢ Seitenbild zu b: Oesophagus nach vorne vorgewdlbt
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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8) Arcus aortae dexter circumflexus (KoOMMERELL 1936)

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

Abb. 29¢ Abb. 29d

Abb. 30a u. b. Anatomische Skizze bei Arcus aortae dexter circumflexus von vorne (a) und von hinten (b
(nach HEM DE BaLsac 1954)
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Wirbelsdule nach cranial, kreuzt den rechten Hauptbronchus und biegt dann in einem
spitzen Winkel hinter Trachea und Oesophagus auf die linke Seite, um links der Wirbel-
sdule zu descendieren (Abb. 30). ScHMIDT (1957) gibt die Héufigkeit 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 Krrre u. Mitarb. (1958).

Abb. 31a—d. Oesophagogramm bei Arcus aortae circumflexus dexter (nach Herm p& BaLsac 1954). a Sagittale
Projektion. b Erster schriger Durchmesser. ¢ Zweiter schriger Durchmesser. d Seitliche Projektion

Wesentlich fir die Diagnose ist wiederum das seitenverschiedene Verhalten von
Aortenbogen einerseits und Aorta descendens andererseits. Dariiber hinaus gibt das Oeso-
phagogramm wichtige Aufschliisse tiber das Vorliegen der hier erérterten Anomalie. Als
Folge der Rechtslage des Aortenbogens erkennt man eine flache Eindellung der rechten
Oesophagusflanke in Hohe des Aortenbogens. Die nach links hiniiberkreuzende Aorta
fithrt 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 (Abb. 31 u. 32). Eine dritte Impression an der linken Oesophagus-
flanke durch die Aorta descendens etwas weiter unterhalb ist nicht obligat.

Auch beim hinteren Typ des rechts verlaufenden Aortenbogens kénnen 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. ¢ zeigen das Oesophagogramm eines solchen Falles. Abb. 33 er-
lautert schematisch GefaBverldufe bei dem hinteren Typ des rechts gelegenen Aortenbogens
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mit und ohne retrooesophagealen Verlauf der A. subclavia sinistra. Entsprechende Fille
mit zusitzlichen Anomalien der Aortendste wurden von TaussiG (1947) sowie GROB
(1949) beobachtet.

Abb. 32a—c. Arcus aortae dexter circumflexus bei einem 55jahrigen Patienten (0. Hu.). a Sagittale Ubersichts-
aufnahme. b Sagittales Oesophagogramm: Verlagerung der Speiserdhre nach links. ¢ Seitliches Oesophago-
gramm: Verlagerung der Speiserchre 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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Abb. 33a u. b. GefaBverliufe bei dem hinteren Typ des rechts gelegenen Aortenbogens mit und ohne retro-
oesophagealem Verlauf der A. subclavia sinistra (schematisch nach HEim pE BaLsac 1954)
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Abb. 34a——c. GefdBverliufe bei doppeltem Aortenbogen (nach HeIM DE BaLsac 1954). a Symmetrische Aus-

bildung beider Aortenbdgen. b Hypoplastischer linker Aortenbogen. ¢ 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 Gefifverldufe bei doppeltem Aortenbogen.

Die symmetrische Ausbildung zweier funktionstiichtiger Aortenbégen ist selten. Unter den 85
von EKSTROEM u. SANDBLOM (1951) zusammengestellten Féllen fand sich diese Form 11mal. 14mal
war der vordere (linke) Bogen stirker, 53mal der rechte oder hintere (Abb. 35). Bei diesen 53 Fillen war
der vordere Bogen 11mal partiell obliteriert. Die descendierende Aorta liegt gewohnlich links. In 15 der
von ABALLI (1953) bearbeiteten 76 Fille fand sich eine rechts descendierende Aorta. Die vier grofen
Gefille entspringen gewohnlich symmetrisch von beiden Aortenbogen: die A. carotis communis
sinistra und A. subclavia sinistra vom linken Bogen und die entsprechenden Gefie rechts entweder
einzeln oder mit einem Truncus brachiocephalicus vom rechten Aortenbogen. Gelegentlich gehen
auf jeder Seite drei Gefifle ab [EXSTROEM u. SaANDBLOM 1951)] oder es findet sich ein linksseitiger
Truncus brachiocephalicus (SWEET 1947). Beziiglich der
Lage des Ductus arteriosus ist die Kombination einer links
descendierenden Aorta mit linksseitigem Ductus arteriosus
am hiufigsten; es folgt die rechts descendierende Aorta
mit rechtsseitigem Ductus arteriosus (GriswoLp u. Young
1949; ArRKIN 1936; SWEET u. Mitarb. 1947; Gros 1949;
LUBERT u. Mitarb. 1952). Eine rechts descendierende
Aorta mit rechtsseitigem Ductus arteriosus wurde von
EDpwaRrDS (1953) einmal beobachtet.

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

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

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

Klinische Symptome kommen durch die Ein-
engung von Oesophagus und Trachea beider Aorten-
ringbildung zustande. Sie bestehen in einem vorwie-
gend inspiratorischen, aber auch exspiratorischen Abb. 35. Anatomische Skizze bei doppeltem
Stridor, der sich zu einer anfallsweise auftretenden  Arcus aortae mit hypoplastischem linken,
Atemnot bis zur Cyanose und BewuBtlosigkeit stei-  vorderen Bogen (nach Hemw pk Barsac1954)
gern kann. Die Beschwerden treten oft bald nach
der Geburt auf. Sie sind bei der Aortenringbildung im iibrigen nicht obligat, kénnen
andererseits jedoch frith zum Tode fiihren, falls eine operative Behandlung nicht erfolgt.
Die Atemnot ist bei nach hinten gestrecktem Kopf weniger stark als beim Vorniiber-
neigen. Vorwirtsbeugen des Kopfes kann geradezu eine Dyspnoe auslosen. Rezi-
divierende Infekte der Atemwege, wie Laryngitis, Tracheitis, Bronchitis oder Pneu-
monie kommen gehduft vor. SchlieBlich miissen noch Beschwerden im Sinne einer Dys-
phagie durch Kompression des Oesophagus erwdhnt werden. Kinder bis zu 2 Jahren,
bei denen die Beschwerden in Form von Atemnot im Vordergrund stehen, sind besonders
gefihrdet. Mit zunehmendem Alter und wachsender Widerstandskraft lassen die Kom-
pressionserscheinungen oft nach oder schwinden ganz (Taussia 1947). So beobachteten
GrIswOLD u .YOUNG (1949) bei Patienten mit doppeltem Aortenbogen von unter 2 Jahren
Beschwerden in 85 % der Fille ; bei Patienten von iiber 3 Jahren traten diese nurin 13 % auf.

Rontgenbetunde. Auf der Ubersichtsaufnahme kann der Aortenbogen im allgemeinen
rechts oder beidseitig sichtbar werden. Die Aortenbdgen kénnen dabei die Trachea rechts
und links eindellen.

Wichtig fiir die Diagnose ist das Oesophagogramm (Abb. 36). Es zeigt eine Impression
an den Oesophagusflanken rechts und links, deren Stirke abhingig von der Ausbildung
Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 5
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des jeweiligen Aortenbogens ist. Die Eindellung liegt auf der einen Seite oft etwas hoher
als auf der anderen, wobei der héher gelegene Aortenbogen meist auch der weitere ist.
Bei seitlichem Strahlengang wird eine Eindellung des Oesophagus von dorsal sichtbar,
die mit einer Verlagerung der Speiserdhre nach vorne einhergehen kann. Verlduft ein
Aortenbogen vor dem Oesophagus auf die andere Seite, dann sieht man auch eine
Oesophagusimpression von vorne, so dafl bei entsprechender anatomischer Situation
eine circumscripte Einschniirung des Oesophagus auf der Breischluckaufnahme resul-
tieren kann. Die GefdBe konnen zu einer pristenotischen Dilatation des Oesophagus
mit Passagebehinderung in diesem Bereich fithren. Pulsationen, die an den Oesophagus-
eindellungen sichtbar werden, lassen darauf schlieBen, daB sie durch Gefédfie entstanden sind.

Abb. 36a u. b. Doppelter Aortenbogen bei einem 2jihrigen Jungen (W.Ka.). Oesophagusdarstellung. a Sagit-

tale Projektion: Impressionen des Oesophagus beiderseits, rechts weiter cranial als links. b Projektion im

I. schrigen Durchmesser: Impression der Oesophagus-Hinterwand und Abdringung der Speiserdhre nach
vorne durch den von links nach rechts kreuzenden Aortenbogen

Der sicherste Nachweis der GefdBanomalie und eine eindeutige Klirung der jeweiligen
anatomischen Verhiltnisse ist durch das Angiokardiogramm mdglich (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 Isthmusstenose des linken Bogens® be-
schriebene Anomalie. Dabei liegt der rechts gewendete Aortenbogen retrooesophageal.
Am Ubergang des Aortenbogens zur Aorta descendens findet sich ein Aortendivertikel,
das durch einen bindegewebigen Strang mit der als erstes Gefdll aus dem Aortenbogen
entspringenden A. subclavia sinistra verbunden ist. AuBlerdem miindet in das Aorten-
divertikel der Ductus arteriosus (vgl. Abb. 34c¢).

ARKIN (1944) gab eine detaillierte Beschreibung der réntgenologischen Erscheinungs-
form dieser Aortenringanomalie: bei sagittalem Strahlengang sind ascendierende Aorta
und Aortenbogen rechts des Mittelschattens zu erkennen. Es finden sich eine geringe
Verschiebung der Trachea und eine deutliche Verlagerung des Oesophagus nach links.
Der Aortenknopf fehlt auf der linken Seite; die Aorta descendens kann als flachbogige
Verschattung links sichtbar werden. Im rechten (I.) schrigen Durchmesser liegt der Aorten-
knopf hinter Trachea und Oesophagus; sie sind nach vorne und links verdringt. Im
Oesophagogramm 146t sich eine entsprechende zirkulire Eindellung der Speiserthre in
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Héohe 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. Im zweiten schrigen Durchmesser sieht man den breiten

Abb. 37a—c. Doppelter Aortenbogen (gleicher Patient wie Abb. 36). Angiokardiographie. a Sagittalbild:
Ursprung und Verlauf des Anfangteils der aufsteigenden Aorta regelrecht. Teilung in zwei Aortenbdgen von
praktisch gleicher Weite. Verlauf des linken Bogens retrooesophageal (vgl. Abb. 36b) iiber die Mittellinie zu
der rechts vom Wirbelsdulenschatten gelegenen Aorta descendens. Ursprung der HalsgefidBBe beiderseits getrennt
aus dem zugehorigen Aortenbogen. b Projektion im I. schrigen Durchmesser (rechte Schrigstellung): Wieder-
vereinigung beider Aortenbégen zur gemeinsamen Aorta descendens. ¢ Projektion im II. schriigen 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 zdhlen 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 (Kravuss 1953; Gross 1953;
NEeEvHAUSER 1949; RoTTHOFF u. FERBERS 1960) oder zwischen Pulmonalarterie und
Aorta descendens (MATHEY u. Mitarb. 1952) zustandekommen (Abb. 39). Thre Abgrenzung

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

Abb. 39a—ec. Verschiedene Formen von Aortenringbildungen um Trachea und Oesophagus durch caudalen

oder seitlichen Verlauf des Ductus arteriosus (nach MATHEY u. Mitarb. 1952). Rechtsgewendeter Aortenbogen.

a Einmindung des Ductus arteriosus in ein Aortendivertikel. b Einmiindung des Ductus arteriosus in

eine retrooesophageal verlaufende A. subclavia sinistra. ¢ Einmiindung des Ductus arteriosus direkt in die
Aorta descendens

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

Bei dieser Anomalie handelt es sich um einen doppelbogigen Verlauf des Arcus aortae
mit zwei Gipfeln. Das Zwischenstiick 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 GefdBes im
vorderen oder hinteren Bogen sowie caudal der
Kriimmung wurde beobachtet. Sie gab Veranlas-
sung zur Verwechslung mit Tumoren (SoUDERS u.
Mitarb. 1951 ; b1 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. STECKEN (1961) berichtete tiber 40 Fille. Die

a b

Abb. 40a u. b. Anatomische Skizzen zu zwei
Fillen mit Knickung des Aortenbogens (nach
STECKEN u. Mitarb. 1961)

Abb. 41a u. b. Knickung des Aortenbogens bei einem 41jihrigen Patienten (aus STECKEN u. Mitarb. 1961).
a Ausbuchtung (Verdringung) des mit Kontrastmittel gefillten Oesophagus unterhalb des Aortenbogens
nach rechts. b Retrograde Aortographie: Knickung der Aorta. AuBlerdem méBige 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 Gerdusch
gehort, das BRUWER (1957) auf Wirbelbildungen im Aortenbogen zuriickfiihrte. Hoch-
druck und Schluckstérungen wurden beobachtet. GRISEMAN u. Mitarb. (1944) beschrieben
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Abb. 42a u. b. Knickung des Aortenbogens bei einer 67jihrigen Patientin (aus STECKEN u. Mitarb. 1961).
a Deutliches Uberlappungsphinomen am linken oberen GefiBrand. Oesophagus nach rechts verdringt.
b Seitliches Schichtbild

Abb. 43a u. b. Knickung des Aortenbogens bei einem 51jihrigen Patienten (aus STECKEN u. Mitarb. 1961).

a Sagittalbild: scharf konturierte halbkreisformige Vorwolbung des GefiBbandes 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 vollstindige Obliteration der linken A.subclavia mit
Pulsasymmetrie. Differentialdiagnostische Abgrenzung der Knickung des Aortenbogens
gegeniiber 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, daf die Anomalie zusammen mit anderen kongenitalen Herzfehlern vorkommt
(p1 GuerLieLMo u. GUTTADAURO 1955; GORrDON u. Mitarb. 1956; STECKEN u. Mitarb.
1961) und auch bei jungen Patienten beobachtet wird, macht eine Entwicklungsstérung
als Ursache wahrscheinlich.

Rontgenbefund. Bei sagittalem Strahlengang kann sich der doppelgipflige Arcus
aortae in Form zweier Bogen an den linken GefdBirand projizieren (Abb. 41). Beide
Bogen konnen sich zum Teil iiberlappen und eine unterschiedliche Strahlendichte auf-
weisen (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
vom iibrigen Gefallband absetzt, und an den sich nach caudal eine zweite flach konvexe
Vorwolbung anschlieBt (Abb. 43). Im Gegensatz zur Aortenisthmusstenose, bei der ent-
sprechende Bilder beobachtet werden, fehlt jedoch eine Amplitudendifferenz an der linken
Gefafkontur im Kymogramm. Bei der Durchleuchtung und auf der Aufnahme im seit-
lichen Strahlengang oder linken (II.) schrdgen Durchmesser kann der Doppelbogen des Ar-
cus aortae bereits sichtbar werden ; besser gelingt seine Darstellung in diesen Projektionen
auf Schichtaufnahmen. Ist die Aorta ascendens unterhalb des Knicks erweitert, so findet
man bei sagittalem Strahlengang eine Verlagerung bzw. Eindellung des kontrastmittel-
gefiillten 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 kénnen (unvollkommen dominant erblich nach WEvE 1931).
Veranderungen des Skeletes, der Augen sowie des Herz- und Gefdflsystems beherrschen
das Krankheitsbild.

Die Anomalie wurde 1896 von MARFAN bei einem 5'/,jdhrigen Médchen beobachtet. Neben einem
abnormen Lédngenwachstum fanden sich iibermiBige Flexibilitit von Héinden und Fiillen sowie
Kontrakturen der Fingergelenke. MarFaN nannte das Krankheitsbild Dolichosténomelie. Im Hin-
blick auf die Erstbeschreibung erwihnt McKusick (1955) eine Beobachtung von WiLLiAmMS (1876),
die sich auf ein Geschwisterpaar mit Ektopia lentis und abnormem Léingenwachstum bezieht. Eine
Reihe von Synonyma sind in der Literatur fiir dieses Syndrom gebriuchlich. Statt Dolichosténomelie
liest man auch abgekiirzt Dolichostenie oder Dolichomelie. AcHARD (1902) nannte die Erkrankung
Arachnodactylie, wobei das Symptom der ,,Spinnenfingrigkeit*, durch das abnorme Lingenwachstum
bedingt, in den Krankheitsnamen aufgenommen wurde. Ferner finden sich folgende Bezeichnungen:
Achromakrie (PFAUNDLER 1914), partieller Gigantismus bzw. Riesenwuchs (PEr1TZz 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 gebrduchlichsten Namen.

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

Die hier besonders interessierenden kardiovasculdren Verdnderungen beschrieben bereits
SaLLE (1912), PreER und IRVINE-JONES (1926) sowie BAER, Taussic und OPPENHEIMER
(1943), wobei die letztgenannten Autoren auf die Medianekrose der Aorta mit konsekutivem
Aneurysma als fiir das Marfan-Syndrom besonders typische Gefd3verdnderung hinwiesen.
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Die Anzahl der bisher beobachteten Fille wird von VERSE (1959) mit 400 angegeben.
Der Autor gibt eine ausfiihrliche Darstellung des Krankheitsbildes und fiihrt, soweit
beurteilbar, liickenlos Literatur bis zum Jahre 1959 an. Youwne (1922) iibersah 221,
WEVE (1934) 84, MARFAN (1938) 150, Rapos (1942) 211 und ANDERSON u. PraTT-THO-
MAS (1953) 349 Patienten mit Marfan-Syndrom.

Die Hdaufigkeit kardiovasculdrer MiBbildungen bei dem Krankheitsbild wird unter-
schiedlich angegeben. Bei Untersuchungen, die sich vorwiegend auf klinische Beobach-
tungen stiitzen, liegen die Zahlen zwischen 30 und 50 % (NoRCROSS 1938 45 %, Rapos 1942
30 %, F1scHL u. RuTHBERG 1954 50 %, McKUSICK 1955 40 %), wobei die erhebliche Schwan-
kungsbreite einmal durch die unterschiedliche Fallzahl, zum anderen durch die Fach-
richtung der Autoren und die unterschiedlichen Untersuchungsmethoden bedingt sind.

An Hand pathologisch-anatomischer Unter-

Tabelle 1. Hiufigkeit und Art der kardiovasculdren  suchungen, die uns besonders stichhaltig er-
Amnomalien bei 60 Autopsien von Marfan-Syndrom-  gcheinen, wird eine Beteiligung des Herzens
Trigern. (Aus FABRE u. Mitarb. 1957.) und der GefiBe in iiber 80% angegeben.

Gesamizahl 60 UYEYAMA. u. Mitarb. (1947) sahen unter
Kardiovasouldre Anomalien. . . | 56 15 Autopsien 12mal eine Mitbeteiligung der
a) Aneurysma der Aorta ascendens kardiovasculiren Organe. STEINBERG u.
(mit Medianekrose) . . . . . . . . | 38 GELLER (1955) fanden bei 41 Autopsien 34
b) Aneurysma der abdominalen Aorta . 6 und FABRE u. Mitarb. (1957) bei 60 Aut-
©) &i“ﬁ Sd?:nggogglmonalarmne 3 opsien 56mal Veréinderungen des Herzens
d) Aortenisthmusstenoée: . 6 und der Geféle.
e) Aortenhypoplasie. . . 1 Uber die Erblichkeit des Syndroms be-
f) Ductus art. apertus 1 steht heute kein Zweifel mehr, nachdem
%)) %‘;;zgifﬂgﬁgﬁiikt_ ’ ég zahlreiche Beobachtungen iiber sein Auf-
i) Myokardfibrose 5 treten in der Generationenfolge gemacht

wurden.

WEeVE (1931), der dieser Fragestellung besonders nachgegangen ist, fand in sechs Familien 23 bis
dahin nicht beobachtete Fille. WirsonN (1957) berichtet iiber das Auftreten des Krankheitsbildes in
drei aufeinanderfolgenden Generationen innerhalb einer Familie. Ross (1949) konnte bei 117 Fillen
in 56 % und Last (1955) bei 206 Féllen in 81 % ein familidires 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 (Tmomas 1914; DorrLrUs u.
TeETREAU 1938) wurden als Ursache der Anomalie diskutiert.

Pathogenetische Erwigungen erstrecken sich auf die Annahme eines ,,Basisdefektes des Binde-
gewebes’‘ (McKusick 1955), endokriner Storungen (PFAUNDLER 1914; Sarre 1912) und einer Fehl-
leistung iibergeordneter vegetativer Zentren (WEYERS 1949). WEVE (1931) sprach von einer meso-
dermalen Systemstorung. Beziehungen zum Status dysraphicus werden erdrtert (Passow 1935).

Pathologisch-anatomische Verdnderungen sollen, nur soweit sie Herz und Geféalle betreffen,
hier erdrtert werden. Die Tabelle 1 gibt eine Ubersicht iiber pathologisch-anatomische
Befunde nach Beobachtungen von GoYETTE und PALMER (1953) sowie Brack und LANDAY
(1954) an Hand von 60 Autopsien. Auf pathologisch-anatomische Befunde bei Marfan-
Syndrom gehen auBerdem SIEGENTHALER (1956) sowie DUX, HiLeER, ScHAEDE und
THURN (1960) besonders ein. Im Mittelpunkt stehen Mediaverdnderungen der Aorta,
die der von ErRDHEIM (1930) beschriebenen ,,Medionecrosis aortae idiopathica cystica
entsprechen. Auf ihr klappennahes Vorkommen im Bereich des Sinus Valsalvae mit
moglicher aneurysmatischer Erweiterung des Klappenringes wiesen Tune und LieBow
(1952) hin. Als Folge der Aortenwandnekrose kann es zum Aneurysma dissecans oder
zu einem fusiformen Aneurysma mit Ruptur der Gefiiwand kommen (ETTER u. GLOVER
1943; McKusick 1955; Paprpas, MasoN u. DENTON 1957; DiMOND, LARSEN, JOHNSON
u. KitTLE 1957; GRIFFIN u. KoMaN 1958; HusEBYE, WOLFF u. FREIDMANN 1958; SINHA
u. GoLpBERG 1958). Die degenerativen Mediaverinderungen koénnen auch die vom
Aortenbogen abgehenden groBen Gefifle betreffen und zu ihrer Erweiterung fithren
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(BrETON, FRANCOIS, M. LERIEFRE, DUPUIS, J. LERTEFRE 1961) oder sich auf den An-
fangsteil einer Coronararterie erstrecken (Dtx 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
(TrRAISMAN u. JOHNSON 1954; BRETON u. Mitarb. 1961). Eine Medianekrose mit aneurys-
matischen Erweiterungen wurde auch an der A. pulmonalis beobachtet (BAER, Taussia
u. OPPENHEIMER 1943 ; Tung u. L1iEBow 1952; SLOPER u. STOREY 1953; GOYETTE u. PAL-
MER 1953; McKusick 1955; ANDERSON u. PrRaTT-THOMAS 1953; vAN BUcHEM 1959). Die
Herzklappen betreffende Endokardverdickungen sahen Braok u. Laxpay (1955) unter
34 Autopsien 21 mal. Die Mitralklappe war 15mal und 10mal die Aortenklappe verdndert.

Tabelle 2. Kardiovasculire Verdnderungen bei Marfan-Syndrom nach McKUsICK (1955) ausgehend von
der Annahme eines ,,Grunddefektes in einem Bindegewebselement'

mit Auswirkung an:

Media der Aorta Venen ? Chordae  Media der Endo-und Herzklappen
tendin.  Pulmonalart. Myokard
\\
(NN l /f\
N . . . . s N
v NVaricosis  Mitralinsuff. | \\
/
\\ “a ¥ : \
» i i 9 . - .
diffuses Aneurysma | \ Coarctatio An.eurysma gopgenlt. offenes | ? Fallot Klappep B?Jk
Aneurvsma dissecans \  aortae dissecans idiopath. Foramen; sche insuffi-  terielle
¥ \\ Dilatation ovale | Tetrade zienz Endo-
offener d. Pulmonal- ' karditis
Ductus arterien ;
arteriosus |
2

wer (Herz-)Tod Schenkelblock, 1° Herzblock, Vorhofflimmern
Aorten- /

insuffi- —- Angina pectoris
zienz

Herzinsuffizienz

Einzelne Autoren hoben das Fehlen einer rheumatischen Anamnese bei vorhandenen
Klappenalterationen hervor (Tu~Ne u. LiEBow 1952; SLOPER u. STorREY 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 FrscHL und
RutaBERG (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 Féllen festgestellt. Nach Dtrx u. Mitarb. (1961) kommt die Aortenisthmusstenose
in 10% der Fille zusammen mit dem Marfan-Syndrom vor. Uber das gleichzeitige Vor-
handensein eines Ductus arteriosus berichteten WEYERS (1949), TAscHEN (1954), McKuv-
stk (1955) und BinerLe (1957). Eine Fibroelastosis endocardica bei Marfan-Syn-
drom sahen BavER, Brix u. MEYER (1958); eine Pulmonalstenose zusammen mit
dem Syndrom wurde von vaN BucueEMm (1959) beobachtet. Relativ hdufig scheint die
Kombination mit einem Vorhofseptumdefekt zu sein (PrPER und IrRVINE-JONES 1926;
Woobp u. Mitarb. 1932; Bagr, Taussi¢ u. OPPENHEIMER 1943; Mosgs 1951; McKusick
1955). Wihrend ein isolierter Ventrikelseptumdefekt als zusitzliche MiBBbildung 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 GefdBverdnderungen gepragt.
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Patienten mit Marfan-Syndrom sind meist iibergroB. Das AuBere wird durch die
Uberlinge, eine mangelhafte Ausbildung des subcutanen Fettgewebes und der dadurch
bedingten Untergewichtigkeit, sowie durch eine aullergewthnliche Léinge von Hénden
und FiiBlen 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 Héngebacken erscheinen die Ziige
traurig. Skoliose, Kyphose, Sternumeinziehungen und geringe Thoraxtiefe vervollstdn-
digen das duBere Bild.

a b

Abb. 44a—f£. Marfan-Syndrom bei einer 39jahrigen Patientin (P. Ro.). a Sagittale Thoraxubersichtsaufnahme:
groBles Aneurysma der Aorta ascendens. b Seitenbild zu Abb. 44 a: ringférmiger Kalkschatten innerhalb des
Aneurysmas. ¢ Selektive thorakale Aortographie: Kontrastmittelfillung eines Blindsackes im Bereich der
rechtsseitigen GefdBschattenverbreiterung. d Seitenbild in einer etwas spiteren Phase als Abb. 44c¢: breiter
Kontrastmitteliibertritt aus dem Blindsack in einen caudal gelegenen, iiber apfelgroBen Hohlraum. e Sagittal-
bild einer spiteren Phase der Kontrastmittelfiillung: zunehmende Dichte des zweiten sackférmigen Kontrastes
in Richtung auf die Wirbelsdule. MidBiger Kontrastmittelreflux in den linken Ventrikel. Verbreiterung der
vom Aortenbogen abgehenden Arterien. f Seitenbild zu Abb. 44e

Wegen der nach Rapos in 80 % der Fille vorhandenen Augenanomalien tragen die Mar-
fan-Patienten oft eine Brille. Luxation der Linsen, gelegentlich auch einseitig vorkommend,
mit Verdnderungen der Zonula Zinnii sind besonders typisch. Dariiber hinaus wurden
vielfdltige Abnormitéten des Sehorganes beobachtet, von denen noch Brechungsanomalien,
Strabismus, Megacornea, Kolobome von Iris oder Linse, Irisheterochromie oder Aniridie
erwihnt werden sollen.

Die bei Marfan-Syndrom beobachteten Veridnderungen von seiten des Herzens und
der groBen Gefile wurden von McKusick in einem Schema zusammengefalt, das von
dem ,,Grunddefekt eines Bindegewebselementes mit moglicher Abnormitét der elastischen
Fasern‘ ausgeht (Tabelle 2). Die klinischen Symptome werden zum Teil bestimmt durch
die sonst auch als selbstédndige Krankheitsbilder vorkommenden kardiovasculdren Ano-
malien, wie Aorten- und Pulmonalisaneurysma, Aneurysma des Sinus Valsalvae, Aorten-
insuffizienz. Aortenaneurysmen bei Patienten unter 40 Jahren sind suspekt auf Marfan-
Syndrom. Friithzeitig auftretende Aortenruptur mit Herzbeuteltamponade oder Hamato-
thorax stellt eine hiufig beobachtete Todesursache der Marfan-Patienten dar (ETTER
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u. GLOVER 1943 ; ToBIN u. Mitarb. 1947; Uvevyama, KENDO u. KAMINS 1947 ; Lirrian 1949;
MacLrop u. WiLLIAMS 1956 ; SIEGENTHALER 1956 u.a.). Die Verlegung der Coronarostien

durch disseziierende Aneurysmen sahen REEH u. LEEMAN (1954). Dariiber hinaus wurden
mehr unspezifische Syndrome, wie pectanginése Beschwerden, Belastungsdyspnoe und

Abb. 44 ¢ Abb. 44d

Abb. 44e Abb. 44f
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Herzinsuffizienz beschrieben (GOYETTE u. PALMER 1953). Eine Aortenruptur bei Marfan-
Patienten wihrend einer Graviditit wurde von LiNpDEBOOM u. BOUWER (1949) sowie von
HuseEBYE, WOLFF u. FREIDMANN (1958) beobachtet.

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

Rontgenbefunde. Durchleuchtung und Nativbild koénnen bei den kardiovasculdren
Komplikationen des Marfan-Syndroms neben unauffilligen 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 Brrron, Francors, LEKIEFRE,

Dururs u. LEKTEFRE 1961). a Sagittales Nativbild: Verbreiterung des Herzens nach beiden Seiten; verbreitertes
Gefiflband. 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, Taussie, OPPENHEIMER 1943; PAPPas,
Masox u. DENTON 1957).

Aneurysmatische Erweiterungen der Pulmonalarterie kénnen zu einer Prominenz des
Pulmonalbogens an der linken Herz- und Gefdflkontur fithren (BAER, TAussi¢ 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 Sdugling. Autoptisch konnten der Medio-
necrosis cystica Erdheim entsprechende Veridnderungen an der Pulmonalarterie fest-
gestellt werden.



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

Eine zuverlissige und detail-
lierte Diagnose der GefiBver-
dnderungen besonders in frithen
Stadien der Erkrankung ist nur
mit Hilfe einer Kontrastmitteldar-
stellung durch Angiokardiographie
oder Aortographie moglich. Mit
diesen Untersuchungsmethoden
wurden aneurysmatische Erweite-
rungen der Aortathoracalis darge-
stellt (Abb.44 und 45). Seltenere
Fille betreffen Aneurysmen im
Bereiche der Aorta abdominalis
(Abb.46) (MoUREN u. Mitarb. 1953;
LANGERON, DIARD, LIEFOOGHE
und Masson 1954; BRreTON,
Francors, M. LEKIEFRE, DUPUIS
und J. LEKIEFRE 1961) oder die
Erweiterung der grofien vom Aor-
tenbogen abgehenden Gefille
(BRETON u. 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,
Mawae1ArDI und NOBLE (1957) so-
wie DUx, HILGER, SCHAEDE und
THURN (1960) zeigen konnten.

Im Hinblick darauf, daBl 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 GefdlBe sehr schwierig. Man
ist berechtigt, eine idiopathische
Erweiterung der Aorta oder Pul-

Abb. 46a u. b. Klinische Zeichen einer
Aorteninsuffizienz bei einem 33jihrigen
Mann. Eine Tochter: typische Krankheits-
zeichen des Marfan-Syndroms (Fall von
BreTON, FrANCOIS, LEKIEFRE, Dupuls
u. LEgIerre 1961). a Dorsoventrales
Nativbild: beiderseits, besonders nach
links verbreitertes Herz. Nach rechts aus-
ladende Aorta ascendens. b Retrograde
Aortographie: aneurysmatisch erweiterte
Aorta abdominalis

Marfan-Syndrom
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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.B. um 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 kime.

Abb. 47a—c. Idiopathische Aortenektasie bei einem 11jdhrigen Jungen (H.P.No.) ohne Anhalt fiir zusédtzliche

Anomalien. a Dorsoventrales Nativbild: normal groBes Herz. Breite, in ihrem ascendierenden Teil ektatische

Aorta. b Angiokardiogramm (sagittal) nach Kontrastmittelinjektion in die Pulmonalarterie: Aorta bis zum
Isthmusbereich ektatisch erweitert. ¢ Angiokardiogramm (seitlich): auffallend weite Aorta ascendens
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3. Aortenstenose

Einteilung. Bei der angeborenen Aortenstenose werden drei Formen unterschieden:
die valvulire, die subvalvulire und die supravalvuldre.

Embryologie. Wihrend die Entstehung der subvalvulidren und supravalvulidren Stenose praktisch
immer Folge einer Entwicklungsstérung ist, wird fiir die Klappenstenose auch eine fetale Entziindung
als Ursache diskutiert.

Anatomie. Bei der valvuldren Stenose sind die Klappenrinder verdickt und mehr
oder weniger stark miteinander verklebt. Im 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, DERrRA, KREMER, LOHR u. LooGEN 1961).

Die subvalvuldre 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 Klappenverinderungen [Valvula bicuspidalis
(DiLe 1883), myxoméihnliche Verdnderungen (DorMANNS 1939)] beobachtet. Héufiger
ist dagegen eine gleichzeitig bestehende Klappeninsuffizienz.

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

Die Aortenstenose ist nicht selten mit anderen Anomalien kombiniert. Von diesen
sind vor allem der offene Ductus arteriosus, der Ventrikelseptumdefekt (Rosst 1954)
und die Aortenisthmusstenose (fiinf eigene Beobachtungen) zu erwidhnen.

Hufigkeit. Die angeborene valvuldre Aortenstenose macht 3—6 % aller kongenitalen Herzfehler
aus (CAMPBELL u. KAUNTZE 1953; REINHOLD u. Mitarb. 1955; KeitH u. Mitarb. 1958). Seltener ist
die subvalvuldre Stenose. Sie wurde von ABBOTT (1936) in 12 von 1000 Obduktionsfillen 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-
valvuldre Aortenstenose eine sehr seltene Anomalie.

Pathophysiologie. Die Aortenstenose — unabhéngig von ihrer Lokalisation — bedeutet
fiir den linken Ventrikel eine vermehrte Druckarbeit. Infolgedessen kommt es zu einer
Muskelhypertrophie, die den Ventrikel befidhigt, auch bei starken Stenosen ein noch der
Norm angendhertes Schlag- und Minutenvolumen aufrechtzuerhalten. In Analogie zu
Untersuchungen bei vergleichbaren Fehlern des rechten Herzens (Pulmonalstenose ohne
Ventrikelseptumdefekt) darf auch fiir die Aortenstenose angenommen werden, dafl 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 himodynamische und klinische Befunde so ein-
deutige Korrelationen zwischen dem Auskultationsbefund bzw. dem Phonokardiogramm,
der Carotispulskurve, dem Elektrokardiogramm einerseits und der Druckerhthung im
linken Ventrikel andererseits gezeigt, dal in der Mehrzahl der Fille aus dem klinischen
Bild auch eine Beurteilung des Stenosegrades abgeleitet werden kann (FLemiNe u. GiBsoN
1957; GILLMANN u. LooGEN 1960). Bei Kindern ist diese Ubereinstimmung aber nicht
zuverldssig. Die klinischen Befunde geben nur selten Auskunft iiber die Lokalisation
der Stenose. Hier ist es vor allem der Nachweis von Kalkablagerungen im Bereich des
Aortenostiums, der auf eine valvulidre Stenose schlieBen 14Bt. Dabei darf jedoch nicht
itbersehen werden, dall Kalkablagerungen gelegentlich auch einmal bei einer subvalvuldren
Stenose gefunden werden.

Rontgenbefunde. Vergleicht man Sagittalbilder des Herzens einer groferen Zahl
von Aortenstenosen, so finden sich alle Uberginge von einer normalen Herzgréfe und
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-konfiguration Dbis 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, dall die Massenver-
teilung zugunsten des linken Ventrikels
verschoben ist, ein Befund, der auch
durch anatomische Untersuchungen bei
Aortenstenosen belegt ist. Da jede Ver-
groferung des linken Ventrikels, gleich-
giiltig ob sie Folge einer Dilatation oder
Hypertrophie ist, zunédchst und vor-
nehmlich nach hinten erfolgt, kann das
Sagittalbild ein normales Herz vortiu-
schen. Meist, d. h. bei den funktionell ins
Gewicht fallenden Stenosen, ist jedoch
eine verstirkte Rundung der Herzspitze
festzustellen, und die erwahnte Massen-
verteilung zugunsten des linken Ventri-
kels 1aBt sich im allgemeinen bei- der
Untersuchung in der linken Schrigstel-
lung auch ohne Zuhilfenahme spezieller
Untersuchungsmethoden nachweisen.
Bei voll kompensierter Aortenstenose
ergeben sich aus der GroBe des Herzens
keine Riickschliisse 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. LooGgEN 1960). Die Mittel-
werte der drei Patientengruppen zeigen

Abb. 48a—c. Sagittalbilder von Herzen bei
angeborenen Aortenstenosen unterschiedlicher
Schweregrade. Gleichaltrige Patienten (10jdhrige
Jungen). Keine verwertbare GroBendanderung des
Herzens innerhalb der verschiedenen Schwere-
grade. a Valvulire Aortenstenose, Schweregrad I.
Systolische Druckdifferenz zwischen Aorta und
linkem Ventrikel 10 mm Hg (Patient M. Kn.).
b Subvalvulire Aortenstenose, Schweregrad IL.
Systolische Druckdifferenz zwischen Aorta und
linkem Ventrikel 70 mm Hg (Patient B. Eh.).
¢ Valvulire 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.

Stérkere 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 Pulsationsabldufe. Da bei der
Aortenstenose das Schlagvolumen nicht vergréfert, sondern normal oder verkleinert ist,

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 vergrofiert. Die im Kymogramm faBbaren Randbewegungen des linken Kammer-
bogens sind daher nicht vertieft (Abb. 50). Nicht selten (vor allem bei hochgradigen
Stenosen) ist eine Abschrigung der Medialbewegungen der Kammerzacken, wie sievon
StumpF (1951) beschrieben wurde und die auf eine Verlingerung der Systole zu beziehen
ist, nachweisbar.

Der linke Vorhof ist bei der Aortenstenose nicht vergroBert. Eine VergroBerung des
linken Vorhofs ist suspekt auf einen zusétzlichen 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 ausgeprigt im suprabulbaren Aortenabschnitt. Besser als im
Sagittalbild kann man die Aortendilatation in linker Schrigstellung des Patienten sichtbar
machen. Bei Kontrastmittelfiillung 148t sich zeigen, daf die Konfigurationsinderung 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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Abb. 51a u.b. Subvalvulire Aortenstenose mit Mitralinsuffizienz
(relativ ?) bei einem 13jihrigen Jungen (E.Pr.). a Sagittalbild:
Herz nach links verbreitert, verstrichene Herztaille. Normale
LungengefiBzeichnung. b Seitenbild: Einengung des Retrokar-
dialraumes vor allem im Bereich des vergroBerten linken Vorhofs

zufithren ist. Die Aorta verlduft
bogenférmig nach vorne und rechts
(KJELLBERG u. Mitarb. 1959).

Die Pulsationen des aufsteigen-
den Aortenabschnittes sind — dhnlich
wie der Pulmonalbogen bei der
valvulidren Pulmonalstenose — im
allgemeinen kriftiger als normal.
Das gilt auch fiir den Fall, daBl die
ascendierende Aorta nicht erweitert
ist. Die verstdarkten Pulsationen
zeigen sich kymographisch als ver-
groBerte Randbewegungen, beson-
dersdeutlich bei Aufnahme in linker
Schrigstellung. Sie sind auf die
ascendierende Aorta begrenzt, wéih-
rend der Aortenbogen und die
absteigende Aorta normale oder
verkleinerte Bewegungsamplituden
aufweisen. Aus der Konfigurations-
dnderung der Aorta konnen keine
Riickschliisse auf den Stenosegrad
gezogen werden. Auch fir die
Stenoselokalisation gibt das Ver-
halten der ascendierenden Aorta
keine zuverlissigen Hinweise, wenn
auch feststeht, dal die angeborene
Klappenstenose in der Mehrzahl
der Fille mit einer Dilatation der
ascendierenden Aorta kombiniert
ist, wihrend ein derartiger Befund
bei der subvalvuldren Stenose nur
selten beobachtet wird. Von 31 Pa-
tienten mit valvuldrer Aorten-
stenose des eigenen Krankengutes
hatten 29, von 11 Patienten mit
subvalvuldrer Stenose nur 2 eine
Dilatation der aufsteigenden Aorta
(Abb. 52) (GROSSE-BROCKHOFF u.
LoocEN 1961). Bei supravalvuldrer
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) iber eine
poststenotisch aneurysmatisch er-
weiterte Aorta bei supravalvulirer
Stenose berichtet.

Kalkablagerungen im Stenosebereich kommen bei jugendlichen Patienten nur selten
vor. Der jlingste 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 hérterer Strahlung bei stark ein-
geblendetem Feld und Drehung des Patienten in einen schrigen Durchmesser zu empfehlen.

Die Aortenstenose bedingt charakteristische Verinderungen des elekirokymographischen Kurven-
verlaufes. Die Abweichungen von der normalen Kurve sind im wesentlichen Ausdruck der ver-

Abb. 52a u. b. Subvalvuldre Aortenstenose (operativ gesichert) und Linksinsuffizienz bei einem 19jdhrigen
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. Supravalvuldre Aortenstenose bei einem 12jahrigen Jungen (R.-M.Cr.). Verbreiterung des Herzens
nach links bzw. links unten. Flache Vorwolbung des Pulmonalbogens. Schmaler Aortenschatten. Normale
LungengefaBzeichnung

lingerten 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 stirker 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 Kurvenanstiegist jedoch stark verlangsamt. Incisur und dikrotische
Welle sind nur angedeutet zu erkennen.

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

Abb. 54 Abb. 55

Abb. 54. Angeborene valvulire Aortenstenose. Kontrastmitteldarstellung der AusfluBbahn des linken Ven-
trikels und der Aorta nach Ventrikelpunktion: kuppelférmige Vorwélbung der Aortenklappen in eine post-
stenotisch erweiterte Aorta; gut erkennbarer Kontrastmittelstrahl durch das eingeengte Ostium

Abb. 55. Subvalvulire Aortenstenose. Einschniirung der Kontrastmittelbahn wenige Millimeter unterhalb
des Aortenostiums, sowohl wihrend der systolischen als auch der diastolischen Phase

Wege beschritten werden. Zunichst ist die Injektion des Kontrastmittels in die Pul-
monalarterie durch einen moglichst weitlumigen Katheter zu erwdhnen. Die mit dieser
Methode erreichbare Darstellung der anatomischen Verhéltnisse im Bereich der AusfluB-
bahn reicht jedoch bei Erwachsenen nur selten fiir 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 (OpmMan u. PHILIPSON 1958; PORSTMANN u. Mitarb. 1959; THURN
u. Mitarb. 1960) oder transseptal (STEINHART u. ENDRYS 1960) in den linken Ventrikel ein-
gefiihrten Katheter oder durch eine Punktionsnadel (Brock u. Mitarb. 1956; GROSSE-
BrocgHOFF u. Mitarb. 1959; LooGEN 1959).

Bei der valvulidren Aortenstenose findet sich eine Einschniirung der Kontrastmittel-
sdule 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 Fehlschlisse unumgénglich.
Nur auf diese Weise kann eine
durch Kontraktion bedingte Ein-
engung im Bereich der Ausfluf3-
bahn von einer echten subvalvu-
ldren Stenose unterschieden werden.
Bei zentral gelegener Offnung wer-
den die Klappen systolisch kuppel-
formig in die Aorta vorgestilpt
(Abb. 54). Ist die Aorta postste-
notisch erweitert, so ist besser als
bei der iiblichen Rontgenuntersu-
chung zu erkennen, dal} sich die
Erweiterung nur auf den Ascendens-
anteil erstreckt. Gelegentlich ist
suprabulbér eine eng umschriebene
Ausbuchtung als Folge des an dieser
Stelle auf die Aortenwand ,,aufpral-
lenden‘“ Blutstrahls zu erkennen.
Auch der bereits erwdhnte oft un-
gewohnliche Verlauf der Aorta, der
weite Bogen nach rechts und vorne,
ist unschwer festzustellen.

Die subvalvuldre Aortenstenose
ist durch eine Einengung der Aus-
fluBbahn des linken Ventrikels ge-
kennzeichnet. Sie liegt im allgemei-
nen wenige Millimeter bis zu 1 cm
(selten mehr) unterhalb der Aorten-
klappen. Entscheidend ist die Fest-
stellung, dafl die Einschniirung zu
allen Phasen der Herzaktion besteht
(Abb. 55).

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

Bei der supravalvuldren Aorten-
stenose sind die Ausflubahn der lin-
ken Kammer und das Aortenostium
unverdndert. 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 gegeniiber der Norm auffallend
schmal, wahrend die Coronararterien
meist stark erweitert sind.

Aortenstenose
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Abb. 56. Subvalvulire Aortenstenose und Aortenisthmusste-
nose. Kontrastmitteliibertritt in den linken Vorhof als Aus-
druck einer gleichzeitig bestehenden Mitralinsuffizienz

Abb. 57. Supravalvulire Aortenstenose.

Plotzliche

Ver-

schmilerung 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. BErcU u. Mitarb. 1957;
R. C. Brooxk 1959; MORROW u. BRAUNWALD u. Mitarb. 1960; Goopwin u. Mitarb. 1960).
Sie ist gekennzeichnet durch eine Einengung der Ausflufbahn des linken Ventrikels
durch einen hypertrophischen Muskelring.

Die Atiologie dieser Anomalie ist heute noch nicht geklirt. Moglicherweise ist sie
nicht auf nur einen urséchlichen Faktor zuriickzufithren. In einigen Féllen ist eine fami-
lidre Disposition offensichtlich. Das gilt aber nicht fiir die Mehrzahl der Patienten. In
den meisten Féllen entwickelt sich die idiopathische hypertrophische subaortale Stenose
wihrend der Adoleszenz oder im Erwachsenenalter und ist progressiver Natur.

BrAUNWALD u. Mitarb. (1960) unterscheiden drei Untergruppen:

1. Familidre, nichtkongenitale Form aller Altersstufen.

2. Nichtkongenitale Form Erwachsener ohne Hinweis auf eine familidre Belastung.
3. Nichtfamilidre kongenitale Form.

In pathophysiologischer Hinsicht bestehen weitgehende Parallelen zu den Aorten-
klappen- oder subvalvuliren Stenosen. Im 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 Abhéngig-
keit von der unterschiedlichen Muskelkontraktion verdnderlich. Hierauf beruht ein von
BROCKENBROUGH u. Mitarb. (1961) beobachtetes hiimodynamisches Kriterium, das eine
Trennung dieser Stenoseform von den anderen Formen erlaubt. Bei Extrasystolen zeigt
der erste Normalschlag nach einer postextrasystolischen Pause normalerweise einen htheren
systolischen Druck im linken Ventrikel und in der Aorta. Auch bei der hypertrophischen
subaortalen Stenose ist der systolische Druck im pristenotischen linken Ventrikel nach
der postextrasystolischen Pause erhoht, infolge der stirkeren 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-
héngig vom Stenosegrad und zeigt dementsprechend alle Uberginge von vollig beschwerde-
freien Patienten bis zu solchen, deren korperliches Leistungsvermégen erheblich ein-
geschriankt ist. Ein Leitsymptom ist das systolische Gerdusch, dessen Maximum zwischen
der Herzspitze und dem Sternum liegt. Oft ist hier auch Schwirren zu tasten. Das Ge-
rdusch wird nur gering in die Aorta bzw. die Carotiden fortgeleitet. Der Aortenklappen-
schluBton ist bei den schweren Formen verspétet und kann sogar hinter dem Pulmonal-
klappenschluBton liegen (,,paradoxe Spaltung‘). Der Herzspitzensto8 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 funktionell leichten Stenoseformen kénnen GroBe und Form
des Herzens normal erscheinen (Abb. 58a). Bei den schweren Formen findet man meist
eine Verbreiterung des Herzens nach links mit verstdrkter Rundung der linken unteren
Herzkontur. Eine Einengung des Retrokardialraumes wird bei den kompensierten Féllen
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 unauffillig. Diagnostisch wichtig ist
auch die Feststellung, dall die ascendierende Aorta nicht dilatiert ist.

Herzkatheteruntersuchung. Bei Kklinischer Verdachtsdiagnose, die in den meisten
Fillen 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 vendsen Angiokardiographie ist eine zuverlissige
Darstellung der Stenose im allgemeinen nicht zu erreichen. Die Injektion in den linken

Abb. 58a—d. Idiopathische hypertrophische subaortale Stenose bei einem 37jahrigen Mann (H.HS.). a Sagit-

tales Nativbild: keine besondere Formverinderung des Herzens und des GefiBbandes. b Seitenbild: keine

Einengung des Retrokardialraumes. ¢ Sagittales Livogramm: wihrend 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. 58¢ 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 vergréBerten linken Ventrikel nach rechts ver-
dringt. SeineAusfluBbahn kann dabei eingeengt werden (BRAUNWALD u. Mitarb. 1960).

b) Aortenatresie

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

Die Aortenatresie ist selten. MARTENS (1890) berichtete iiber 29 Fille, MoNIE und DE PAPE
stellten 1950 aus der Literatur weitere 26 Félle zusammen, EDwArDs (1953) fand die Anomalie 7mal
unter 212 Féllen mit schweren angeborenen Angiokardio-
pathien. Das ménnliche Geschlecht scheint bevorzugt
betroffen zu sein.
Pathophysiologie. Das Lungenvenenblut flief3t,
da ihm der Weg aus dem linken Ventrikel in die
Aorta versperrt ist, durch einen Vorhofseptum-
defekt (iiberwiegende Form) oder iiber eine ano-
male Vene (BELLET und GouLeEy 1932) in den
rechten Vorhof und mischt sich mit dem aus den
Hohlvenen kommenden venésen Blut. Vom rechten
Ventrikel flieBt das Mischblut in die Pulmonal-
arterie und von dort in Abhingigkeit von den
Stromungswiderstdnden in den Lungen- und (durch
einen offenen Ductus arteriosus) in den Korper-
kreislauf. Die aufsteigende Aorta wird riicklaufig
durchstromt und gewéhrleistet so eine Versorgung
des Coronarkreislaufs (Abb. 59). Besteht keine
Abb. 59. Schematische Darstellung der Kreis- offene Vorho.fverbindun-g ode}' schlieBt sich der
laufverhiltnisse bei Aortenatresie. V.c.s. Ductus arteriosus, so sind die Trédger der Ano-
obere Hohlvene; V.c.i. untere Hohlvene; 4.d. malie naturgem'alB nicht lebensfélhig.
rechter Vorhot; A.s. linker Vorhof; V.s. lin- Die klinische Diagnose oder auch nur die Ver-
ker Ventrikel; V.d. rechter Ventrikel; do. 4, .htodiagnose sind im allgemeinen nicht maglich.
Aorta; A.p.s. linke Pulmonalarterie; A.p.d. . . . . N
rechte Pulmonalarterie; V.p.s. linke Lungen- i€ Wegen des kaum beeintréchtigten fetalen Kreis-
vene; V.p.d. rechte Lungenvene; D.a.ap. offe- laufs ausgereift zur Welt kommenden Kinder zeigen
ner Ductus arteriosus. Die Pfeile zeigen die schon in den ersten Lebenstagen eine sténdig zu-
Richtung des Blutstromes und die arteriove-  yo)ymende Verschlechterung ihres Allgemeinzustan-
nose Durchmischung an (aus GrossE-BROCK- g, — gjq verweigern die Nahrungsaufnahme und
HOFF, LOOGEN, ScHAEDE; Hdb.inn.Med. 1960) i N .
nehmen rapid an Gewicht ab. 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 Fille ein negatives T iiber den Ableitungsstellen des linken Ventrikels
(KerTH u. Mitarb. 1958).

Rontgenbefunde. Das Herz ist bei Auftreten der ersten klinischen Symptome
fast immer nach beiden Seiten verbreitert. Nur vereinzelt sind Gréfe und Form des
Herzens im Normbereich. Bei vergrofertem Herzen kann die Herzspitze angehoben
sein, die rechte Herzkontur ist dann durch den vergroflerten rechten Vorhof meist
verstirkt gerundet. Das GefdBband ist eher verbreitert als schmal. Die Hili sind im
allgemeinen dicht, die LungengefifBzeichnung ist verstirkt. Kerrm u. Mitarb. (1958)
fanden bei ihren Patienten eine geringe Herzvergroferung in einem Viertel, eine mittel-
starke Vergroflerung in der Hélfte und eine massive VergroBerung in einem weiteren
Viertel der Fille.

Kontrastmitteldarstellung. Spezielle Herzuntersuchungen sind wegen des schlechten
Allgemeinzustandes, in dem sich die Kinder befinden, wenn sie in klinische Beobachtung
kommen, nur selten durchfiihrbar. Kerra u. Mitarb. konnten durch eine vendse Angio-
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kardiographie bei einem 2 Monate alten Kind zeigen, dall 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
vergroflert. Die Diagnose einer Aortenatresie wurde erst durch die retrograde Aorto-
graphie gesichert. Dabei zeigte sich neben dem weit offenen Ductus arteriosus, dafl 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; KerrH u. Mitarb.).

4. Aortenisthmusstenose

Definition. Im 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 weiter gefalit; man zdhlt nicht nur Verengungen
am eigentlichen Isthmus aortae, sondern auch solche im Verlauf der Aorta proximal
oder distal vom Isthmus, schlieflich 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 diesem fetalen Gefill auf die Aorta
iibergreifenden Fasern zuriickgefithrt (Skopa 1855). Nach dieser Auffassung miilte die Isthmus-
stenose erst nach der Geburt entstehen. Demgegeniiber wird heute im allgemeinen die Ansicht ver-
treten, daBl sich die GefdBstenose bereits intrauterin infolge einer fetalen Entwicklungsstérung
(Taussic 1947) oder iiberschielender Riickbildungsvorginge der Kiemenbogenarterien (DoErR 1950;
GroB 1949) ausbildet. Nach der Geburt kann die Stenose relativ (beim korperlichen Wachstum
bleibt der stenotische Gefidfbezirk hinter den gesunden Gefiflen zuriick) 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. Ausmall 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 Variationen.

In der Mehrzahl der Fille ist die Stenose eng umschrieben und liegt etwa in Hohe

der 5. bis 6. hinteren Rippe. Das Gefafflumen ist oft nur stricknadeldick, gelegentlich
-vollig unterbrochen. Der prd- und poststenotische Aortenabschnitt ist meist dilatiert.
Vereinzelt ist eine aneurysmatische Erweiterung der Aorta und/oder anderer Gefille
(A. subclavia sinistra, Intercostalarterie) vorhanden. Die in den Kollateralkreislauf ein-
bezogenen Gefille zeigen eine Zunahme ihres Lumens und ihrer Wandstérke, bei élteren
Patienten praktisch immer auch degenerative Wandverdnderungen. Entsprechend der
durch die Stenose bedingten Druckbelastung des linken Ventrikels ist dessen Muskulatur
mehr oder weniger stark hypertrophiert.

Ist die Aortenisthmusstenose mit einem weit offenen Ductus kombiniert, so findet
man nicht nur eine Dilatation des linken Ventrikels und gelegentlich auch des linken
Vorhofs, sondern auch hiufiger als beim isolierten Ductus gleicher Weite anatomische
Verinderungen der Lungengefdle 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 gefithrt, wobei der Akzent einmal mehr auf anatomi-
schen, ein andermal mehr auf klinischen, schlieBlich vorwiegend auf pathophysiologischen
Gesichtspunkten liegt. Am bekanntesten und éltesten ist die Einteilung in Stenosen vom
,.erwachsenen und ,,infantilen” Typ (Boxner 1903). Die infantile Form ist danach
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charakterisiert durch eine meist lange Stenose und einen offenen poststenotisch miin-
denden Ductus arteriosus, wihrend 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 Epwarps (1953) vor-
geschlagene Einteilung geht von anatomischen Feststellungen aus. Sie hat aber den
Vorteil, daB sich auch die klinische Symptomatologie ohne Schwierigkeiten einordnen 148t :

1. Aortenisthmusstenose mit geschlossenem Ductus arteriosus.

a) Stenose in der Nidhe des Ligamentum arteriosum,

b) Stenose mit ungew6hnlicher Lokalisation,

¢) Stenose mit Einbeziehung der rechten oder linken A. subclavia.

2. Aortenisthmusstenose mit offenem Ductus arteriosus.

a) Stenose distal von der aortalen Einmiindungsstelle des Ductus,

b) Stenose proximal von der aortalen Einmiindungsstelle des Ductus,
«) ohne Kollateralkreislauf,
B) mit Kollateralkreislauf.

Aortenisthmusstenosen sind hiufig mit zusédtzlichen Anomalien kombiniert. Von diesen
ist zundchst der offene Ductus arteriosus zu erwéhnen, der nicht nur in Verbindung mit
der sog. infantilen Isthmusstenose vorkommt, sondern auch bei den iibrigen Formen in
etwa 25% aller Fille angetroffen wird. Ein gleichzeitiger Ventrikelseptumdefekt wurde
von KEertH u. Mitarb. (1958) in 14% der Fille angegeben, widhrend eine zweisegelige
Aortenklappe in 25% (ABBOTT 1936), eine Aortenstenose in 2—6 % (ABBOTT; SMITH u.
MarTHEWS 1955) und eine Endokardfibrose in 4% beobachtet wurden.

Hiufigkeit. Die Angaben iiber die Hiufigkeit der Aortenisthmusstenose differieren stark. Dies
diirfte in erster Linie auf das unterschiedliche Untersuchungsgut der einzelnen Arbeitsgruppen
zuriickzufiihren sein. ABBoTT (1936) fand die Gefidflanomalie unter 1000 Obduktionsfillen 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
Fillen fest. In unserem Krankengut von 3000 angeborenen Herzfehlern wurde die Anomalie 206mal
diagnostiziert.

Das méinnliche Geschlecht ist hidufiger 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
Druckerh6hung im préstenotischen Aortenabschnitt. Das in die poststenotische Aorta
gelangende arterialisierte Blut flieBt zum Teil durch die Stenose, zum Teil iiber die
Kollateralen.

Neben mechanischen werden auch renale und nervale Faktoren fiir die Entstehung
der Blutdruckerhohung diskutiert. Durch die Kombination einer Aortenisthmusstenose
mit einem Ductus arteriosus apertus wird die himodynamische Situation erheblich kom-
pliziert, wenn man von den ganz engen Gefdffverbindungen absieht. Ein weitlumiger,
préstenotisch miindender 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 gefdhrdet, einmal durch eine
Dekompensation des linken Ventrikels (Druck- und Volumenmehrarbeit), zum anderen
durch anatomische Veridnderungen der kleinen Lungenarterien (Mediahypertrophie,
Intimaproliferation). Die durch die Gefiverdnderungen bedingte Erhohung des Stro-
mungswiderstandes im Lungenkreislauf kann in einzelnen Fillen soweit gehen, daB trotz
der Einmiindung des Ductus in den préstenotischen Aortenabschnitt ein Rechts-Links-
Shunt besteht.

Auch bei Einmiindung des Ductus distal von der Isthmusstenose kann ein Links-
Rechts-KurzschluBl bestehen, wenn die Blutversorgung der unteren Korperhilfte durch
einen ausreichenden Kollateralkreislauf gewéhrleistet ist. Meist wird aber bei dieser
Kombinationsform ein besonderer Kollateralkreislauf vermifit, und die distal von der
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Stenose liegenden Organe werden iiber den Ductus mit venésem Blut (Rechts-Links-
Shunt) versorgt.

Klinik. Klinisches Leitsymptom der Aortenisthmusstenose ist die Puls- und Blut-
druckdifferenz zwischen den oberen und unteren Extremitidten. Wihrend die Blutdruck-
erhohung an den Armen beim Erwachsenen mit funktionell stdrkerer Isthmusstenose
nicht zu iibersehen ist, findet man sie bei Kleinkindern héufig nicht besonders ausgepragt.
Systolische Blutdruckwerte von 115—130 mm Hg sind keine Seltenheit.

Ein charakteristischer Befund der Aortenisthmusstenose ist der Nachweis arterieller
Pulsationen an ungewdhnlicher 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 Gerdusch,
das meist vom ersten Herzton abgesetzt ist, sein Maximum meso- bis spatsystolisch
erreicht und hédufig iiber den zweiten Herzton hinausreicht. Bei stdrkerer Blutdruck-
erh6hung ist der Aortenklappenschluiton in der Regel verstérkt.

Die subjektiven Beschwerden sind nur in einem Teil der Fille wegweisend, so z.B.
wenn iiber Blutandrang zum Kopf mit Schwindelerscheinungen und Kopfschmerzen
geklagt wird, oder wenn infolge einer verminderten Durchblutung Kélte- und Schwiche-
gefithl in den Beinen, vereinzelt auch krampfartige Schmerzen in den Waden beim
Radfahren oder schnellen Gehen angegeben werden. Das Elektrokardiogramm gibt nur
selten entscheidende diagnostische Hinweise, vor allem nicht im Kindesalter. Auffallend
hdufig wird ein unvollstindiger Rechtsschenkelblock (20—30% der Fille) gefunden.
Eine befriedigende Erklirung dieses Befundes gibt es bis heute nicht.

Rontgenbefunde. In der Mehrzahl der Félle konnen bei der Rontgenuntersuch-
ung fir die Diagnose der Aortenisthmusstenose entscheidende Befunde erhoben
werden. Dariiber hinaus kann in einem Teil der Fille allein durch die iibliche Rontgen-
diagnostik auch die Lokalisation der Stenose mit ausreichender Sicherheit nachgewiesen
werden.

Die rontgenologisch fabaren Verinderungen erstrecken sich auf

1. den linken Ventrikel,

2. das GefiBband,

3. den Kollateralkreislauf.

Infolge der vermehrten Druckbelastung und der dadurch bedingten Muskelhyper-
trophie findet man praktisch immer eine Vergriferung des linken Ventrikels. Dabei kann
das Herz im p.a.-Rontgenbild unauffillig erscheinen. Bei Untersuchung in Schrigstellung
des Patienten zeigt sich jedoch eine stdrkere Ausladung des Ventrikels nach hinten
(Abb. 60a und b). Diese Situation wird hadufig beim Kleinkind angetroffen, bei &lteren
Kindern und beim Erwachsenen kommt die VergréBerung 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 dlteren Patienten
gelegentlich so stark, daB das Herz eine angedeutete Aortenkonfiguration erhélt, 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 ausfiillt 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, daBl ein normal groBes oder ein nur gering linksverbreitertes Herz eine
hochgradige Stenose ausschlief3t.

Wichtiger als das Verhalten des linken Ventrikels sind fiir die Erkennung der Isthmus-
stenose die Verdnderungen im Bereich des Gefdffbandes.

Der Aortenknopf fehlt in zahlreichen Fillen (Abb. 60 und 61), teils infolge einer Ver-
schmilerung 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

Abb. 60a u. b. Aortenisthmusstenose bei einem 7jéhrigen Pa-
tienten (G.Schw.). RR an den Armen 160/100 mm Hg, an den
Beinen nicht meBbar. a Sagittalbild: Herz von normaler
GroBe. Fehlender Aortenknopf. Keine sicheren Rippenusuren.
b Projektion in linker Schrigstellung (II. schriger Durch-
messer): verstirkte Ausdehnung des linken Ventrikels nach
hinten. Flache Vorwolbung der aufsteigenden Aorta

groflere diagnostische Bedeutung zu.
Nicht selten ist ein konvexbogiger
Gefdallvorsprung zu erkennen, der
oberhalb des normalerweise zu er-
wartenden Aortenknopfes liegt. Die
Entscheidung, ob es sich dabei um
den nach oben verlagerten Aorten-
knopf oder um die erweiterte linke
A. subclavia handelt, ist ohne zu-
sdtzliche Untersuchungen oft nicht
moglich. Leichter ist die Kldrung in
den Féllen mit einer Doppelkontur
im Vorwoélbungsbereich. Sie ist be-
dingt durch den Aortenknopf und
eine diesem ,,aufsitzende’ weite A.
subclavia 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 Aortenabschnities
zuriickzufithren und nimmt gelegent-
lich aneurysmatische Ausmaflle an.
Meist 146t sich die GefaBvorwolbung
nach oben abgrenzen, was durch
Drehung des Patienten in einen schré-
gen Durchmesser erleichtert wird
(WoLKE 1937; ZDANSKY 1949). Die
Feststellung, dal der kontinuierliche
Ubergang des Aortenbogens in die
descendierende Aorta unterbrochen
ist, kann als diagnostisch beweisend
angesehen werden und ermdoglicht
gleichzeitig die Bestimmung der Ste-
noselokalisation. Die Diskontinuitédt
des Aortenverlaufs ist in 30—40%
der Patienten mit Aortenisthmus-
stenose zu erkennen, bei Erwachsenen
hiufiger als bei Kindern (BRUWER
u. Puer 1952; FicLey 1954). In
unserem Untersuchungsgut war die
Incisur am linken Rand des Gefa3-
bandes in 68 % der Fille nachweisbar
(LooceN, KaryTstoTis und GREM-
MEL 1962).

Die ascendierende Aorta zeigt ein
unterschiedliches Verhalten. Sie ist
in der Mehrzahl der Féalle unauffillig,
in etwa einem Drittel der Fille ist sie
erweitert (Abb. 64). Die Erweiterung
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ist auf den postvalvuldren Abschnitt begrenzt, in anderen Féllen 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.

Abb. 61a u. b. Aortenisthmusstenose bei einem 25jihrigen Patienten (W.Mii.). a Sagittalbild: VergroSerung

des Herzens nach links mit verstarkter Rundung der Herzspitze. Fehlender Aortenknopf. Ausgeprigte Rippen-

usuren beiderseits. b Projektion im II. schrigen Durchmesser: verstirkte Ausladung des Herzens nach hinten
durch einen vergroferten linken Ventrikel

Abb. 62a u. b. Aortenisthmusstenose und Aorteninsuffizienz bei einer 27jihrigen Patientin (I.Fu.). 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 29jdhrigen Patienten (H.J.So.). Vorwélbung 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 Vorwolbung. Deutliche Rippenusuren

Abb. 64. Aortenisthmusstenose bei einem 10jihrigen 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 kréftigen 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 Kontrastmitteldarstellung
des Oesophagus erhalten (WoLKE 1937; GLADNIKOFF 1946; FLEISCHNER 1949; SEGERS

Abb. 65a u. b. Aortenisthmusstenose bei einer 31jahrigen Patientin (R.He.). Aneurysmatische Erweiterung
der poststenotischen Aorta (operativ bestétigt). Oesophagusdarstellung. a Seitenbild: Verdringung der Speise-
rohre nach vorne. b Sagittalbild: deutliche Einengung und Verdringung der Speiseréhre nach rechts

u. BrRoMBART 1952 u.a.). Wenn auch ein normales Verhalten des Oesophagusverlaufs
hier keine Ausnahme bildet, so ist doch eine Abweichung nach rechts und vorne der
héufigere Befund. Die Eindellung der linken Oesophagustlanke liegt unterhalb des Aorten-
bogens, ist oft nur wenig ausgepragt und kaum gréBer als die normale durch den linken
Bronchus bedingte Impression; in anderen Féllen erscheint sie auffallend ausgedehnt
(Abb. 65). Wihrend die Eindellung der linken Oesophagusbegrenzung im Sagittalbild
in rund 50 % nachweisbar ist, wird die Verdringung nach vorne bei Untersuchung in
linker Schrigstellung des Patienten in 80 % aller Fille faflbar. Diese Verdnderungen
der Oesophaguskonturen sind auf die Lagebeziehungen zwischen Oesophagus und Aorta
zuriickzufithren. An der Impressionsstelle tritt die Aorta hinter den Oesophagus, und
infolge ihrer Erweiterung im Descendensanteil wird die Speisershre nach vorne und rechts
verdringt. 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 Verdringungserscheinungen durch die poststenotisch
erweiterte Aorta kommen nicht selten Oesophagusimpressionen durch andere erweiterte
Gefille vor, die im allgemeinen jedoch weniger ausgepriagt und auBlerdem multipel sind.
Besondere diagnostische Bedeutung haben die Usuren an den Unterrdndern der Rippen
(ROESLER 1928; RarLsBack u. Dock 1929; LAUBRY u. HEiM DE Barsac 1937; HAGEN
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. 61a)

und werden bei &lteren Patienten nur selten vermift.

Im Kleinkindesalter werden sie dagegen nur vereinzelt

beobachtet. Ihre Entstehung verdanken sie den Pulsa-

tionen der stark erweiterten Intercostalarterien. Rippen-

usuren sind nicht pathognomonisch fiir die Aorten-

Abb. 66 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 (subvalvulidr) und poststenotisch entspringende A. subclavia
sinistra (14jdhriger Patient, K.H.Schl.). Rippenusuren nur auf der rechten Seite

isthmusstenose; sie werden auch bei der Fallotschen Tetralogie (STurRM u. LooGEN 1962)
(vor allem nach Obliteration einer Blalock-Anastomose), der Neurofibromatose Reck-
linghausen (Hort 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 Thoraxhilfte begrenzt, liegt die Annahme nahe, daB die linke A.
subelavia 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 Thoraxhélfte kann durch eine gleichzeitig bestehende Stenose (LOVE jr. u.
HorLmEs 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;



BaunsoN 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 Ausmall der
Rippenusuren und dem Grad
der Isthmusstenose bzw. der
Ausbildung des Kollateralkreis-
laufs ergeben. Gelegentlich fehlt
die Rippendeformierung véllig.
Es wurde bereits gesagt, daB
dies bei Kleinkindern die Regel
ist, weildie Ausbildung des Kol-
lateralkreislaufs ldngere Zeit
in Anspruch nimmt. Zwar sind
die Rippenusuren vereinzelt
bereits bei Kindern unter dem
10. Lebensjahr vorhanden, im
allgemeinen werden sie aber
erst um das 12.—14. Lebensjahr
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Abb. 68. Aortenisthmusstenose und poststenotisch entspringende
A. subclavia dextra bei einem 24jihrigen Patienten (H.H.Dr.).
Rippenusuren nur auf der linken Seite

faBbar. Auch bei Erwachsenen bedeutet das Fehlen von Rippenusuren nicht, dal 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 (30jéhriger Patient, 0.W4.)
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Patienten gesehen, bei denen trotz Fehlens von Rippenusuren das klinische Bild fiir
eine hochgradige Stenose sprach und durch die Operation die klinische Annahme
bestitigt wurde und deutliche Kollateralen bestanden. Im ganzen gesehen ist das
vollige Fehlen von Rippenusuren bei hochgradigen Isthmusstenosen Erwachsener und
bei gut ausgebildetem Kollateralkreislauf selten; das grundsitzlich mégliche Zusam-
mentreffen bedeutet jedoch, daf das Fehlen von Rippenusuren allein nicht dazu
berechtigt, eine nur leichte Isthmusstenose anzunehmen und eine operative Korrektur
der Anomalie in diesen Fillen abzulehnen.

Ein weiterer, durch Kollateralgefifle hervorgerufener und rontgenologisch fafbarer
Befund wurde von Opman (1953) beschrieben. Bei seitlicher oder besser noch bei schriger
Projektion zeigt sich eine un-
regelméflige Kontur der dem
Sternum innen anliegenden
Weichteile, die etwa in einem
Drittel aller Falle nachweisbar
ist. Die kleinen, oft bogenfor-
migen Weichteilschatten ent-
sprechen den erweiterten Aa.
mammariae internae.

In vielen Féllen ist es zweck-
méBig, 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 verstérkt.
Auch die Halsgefidfle sind oft
einbezogen.  Unterhalb des
Aortenbogens im poststenoti-

schen Bereich der Korper-

Abb. 70. Aortenisthmusstenose und pristenotischer Ductus arteriosus schlagader sind die Bewegungs-
apertus bei einem 6jihrigen Médchen (Ch.Si.). Herz nach links ver- 5 N
breitert; flache Vorwélbung im Bereich des Pulmonalbogens ; fehlen- au sschlige abgeschwiicht. De,r
der Aortenknopf. LungengefiBzeichnung verstirkt. Keine sicheren Ubergang von groﬁep zu kl?l'
Rippenusuren nen Bewegungsamplituden ist

am besten in linker Schrig-

stellung des Patienten faBbar. In giinstigen Fillen — besonders wenn die poststenotisch
erweiterte Aorta nach oben gut abgrenzbar ist — gelingt auf diese Weise die Stenose-

lokalisation.

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

Uber die Moglichkeiten der Schichtdarstellung bei Aortenisthmusstenose hat an anderer Stelle
(vgl. Band X/1) OL1va berichtet.

Die charakteristischen réntgenologischen Merkmale der Aortenisthmusstenose kénnen
bei einem gleichzeitig bestehenden Ductus arteriosus apertus mit Links-Rechts-Kurzschlufl
zum Teil tiberlagert bzw. verwischt werden. Suspekt auf einen offenen Ductus ist eine
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verstiarkte Lungengefifizeichnung, wenn andere Ursachen, z. B. eine Linksdekompensation
des Herzens mit Lungenstauung, ausgeschlossen werden kénnen. Bei gréBerem Shunt-
volumen ist meist eine Vorwolbung des Pulmonalbogens vorhanden, wodurch die diagno-
stisch wichtige Erweiterung der poststenotischen Aorta tiberdeckt werden kann. Wenn
aullerdem Rippenusuren nicht ausgebildet sind, wird die Isthmusstenose bei der iiblichen
Rontgenuntersuchung leicht iibersehen (Abb. 70). Infolge der vermehrten Volumenbela-
stung zeigt der linke Ventrikel eine iiber das sonstige Ausmall hinausgehende Ver-
groBerung; hédufig ist gleichzeitig auch eine Dilatation des linken Vorhofs vorhanden.
Der Nachweis eines vergroferten Lungenzirkulationsvolumens bei Kombination einer

a b

Abb. 71a u. b. Aortenisthmusstenose und poststenotischer Ductus arteriosus apertus mit Links-Rechts-

KurzschluB8 bei einem 7jahrigen Médchen (B. Fii.). a Sagittalbild: Herz beiderseits, besonders nach links

verbreitert; verstrichene Herztaille. Verstirkte Lungengefdfzeichnung. Keine Rippenusuren. b Seitenbild:
Retrokardialraum im ganzen, besonders aber durch den vergroerten linken Vorhof eingeengt

Isthmusstenose mit offenem Ductus arteriosus trifft zwar im allgemeinen auf den pri-
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 LungengefdfBzeichnung die Lokalisation der aortalen Einmiindung 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 (Bucas 1950). Die Rontgenuntersuchungen zeigen in diesen Fillen eine starke Ver-
groBBerung des Herzens, die vor allem dem linken Ventrikel und Vorhof zuzuschreiben
ist, aber auch das rechte Herz betreffen kann. Meist sind auch Zeichen einer Lungen-
stauung vorhanden, widhrend die oben beschriebenen Verdnderungen des Mediastinal-
schattens noch nicht ausgeprigt sind. Uberleben die Kinder diese gefihrliche Phase, so
bilden sich allméhlich Linksdekompensation und HerzvergroBerung zuriick. Gleichzeitig
tritt die ascendierende Aorta stirker in das Gesichtsfeld, wihrend 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-
KurzschluB3 (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. Kontrastmittelfilllung der Aorta (retrograde Aortographie) bei Aortenisthmusstenose. Eng
umschriebene Stenose an typischer Stelle
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groBert, der Pulmonalbogen vorgewdlbt, die LungengefiBzeichnung verstirkt. Durch die
bei der Mehrzahl dieser Fille gleichzeitig vorhandenen andersartigen Anomalien kann

die rontgenologische Symptomatologie weitere, von Fall zu Fall differierende Abwei-
chungen aufweisen.

Abb. 72¢ Abb. 72d
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Kontrastmitteldarstellung. Die Kontrastmittelinjektion bei der Aortenisthmusstenose
vom Erwachsenen-Typ ist — von Verdachtsfillen 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. Pria- und post-

stenotische Aorta im Stenosebereich nach vorne abgebogen.
Erweiterung der poststenotischen Aorta

Abb. 74. Aortographie bei einer 34jéhrigen 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 Stenosebereich und
komplizierender Faktoren (Aneurys-
ma im Kollateralgebiet, anomal
verlaufende Gefile u.a.). Unseres
Erachtens ist eine routineméiBige
Anwendung bei allen Isthmusste-
nosepatienten nicht mehr berechtigt.
Bei unkomplizierten Féllen 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 lingeren Stenose
ein Transplantat zur Verfiigung halt.
Zur Darstellung der Isthmusstenose
hat sich die retrograde Aortographie
als Methode der Wahl erwiesen
(CASTELLANOS u. PERETRAS 1950;
JONssoN, BRODEN u. KARNELL 1951 ;
JANKER 1953 u.a.). Bei der vendsen
Angiokardiographie Erwachsener ist
die Kontrastmitteldichte oft so ge-
ring, daf} sie fir eine einwandfrei
beurteilbare Darstellung des Ste-
nosebereichs nicht ausreicht. Bei
Kindern kann man allerdings mit

Abb. 75. Aortographie bei einer 31jdhrigen

Patientin (R.He.) mit Isthmusstenose und

aneurysmatischer Erweiterung des Anfangs-
teils der poststenotischen Aorta



der vendsen 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 Fillen — sie stel-
len weitaus die Mehrzahl dar —
findet sich eine hochgradige, eng
umschriebene Stenose, etwa in
Hohe 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 préastenotische Aor-
tensegment, d.h. der Abschnitt
zwischen der A. subclavia sinistra
und der Stenose, ist hdufig schmé-
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, héaufiger
bei Erwachsenen als bei Kindern
(Abb. 73). Die Erweiterung ist oft
in der Richtung des durch die
Stenose flieBenden Blutstrahls
besonders ausgeprigt. Die post-
stenotische Erweiterung fehlt bei
den Fillen mit Unterbrechung
der Aortenlichtung, d.h. bei Aor-
tenisthmusatresien. Hier erfolgt
die Kontrastmittelfillung der
poststenotischen Aorta allein iiber
die KollateralgefaBBe und ist daher
gegeniiber der Darstellung des
pristenotischen Aortenabschnit-
tes verspétet (Abb. 74).

Von der typischen Form gibt
es zahlreiche Abweichungen. So
kann das prastenotische Aorten-
segment in Richtung der Stenose
spitzkonisch zulaufen. In anderen
Fillen erstreckt sich die Stenose
auf einen Abschnitt von mehreren
Zentimetern. Das pré- oder post-
stenotische Aortensegment kann
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Abb. 76a u. b. Kontrastmittelinjektion nach Punktion des linken
Ventrikels bei einem 14jdhrigen Patienten (K.H.Schl.). a Sub-
valvuldre Aortenstenose, fragliche valvulire Aortenstenose, Aor-
tenbogenatresie. Kollateralbildung nur rechts. Linke A. subclavia
nicht dargestellt. b Spitere Phase: Darstellung der postatreti-
schen Aorta, zu der von rechts mehrere fast bleistiftdicke Kolla-
teralgefiBe ziehen und von der die linke A. subclavia entspringt
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aneurysmatisch erweitert sein (Abb. 75). Fiir den Operateur sind vor allen Dingen jene
Fille von Bedeutung, bei denen das Aortensegment fehlt und die Stenose unmittelbar

Abb. 77a u. b. Selektives Angiokardiogramm bei einem 4jéih-
rigen Jungen (J. Schn.) mit subvalvuldrer Aortenstenose,
Aortenbogenatresie und von der postatretischen Aorta ent-
springenden Aa. subclaviae dextra und sinistra. a Frithe Phase
des Lévogramms. Aortenbogenatresie in Hohe des Isthmus.
Praatretischer Ursprung beider Carotiden. Beginnende Kon-
trastmittelfiillung der descendierenden Aorta (Lage der Ka-
theterspitze im Pulmonalarterienstamm). b Spitere Phase
des Lavogramms: Darstellung der Aorta descendens bei
geringerer Kontrastmittelfiillung der préatretischen Gefdf3-
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 KollateralgefaBenuraufder
rechten Seite ausgebildet (Abb. 76a
u. b) (ErLis u. CLAGETT 1957).

SchlieBlich kénnen 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 grofer
Entfernung voneinander vorhanden.
Bei anomaler Tiefenlage der Stenose
(Abb. 78) sind groBere Kollateral-
gefifle 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 Aortenfiillung ein
Kontrastmitteltibertritt in die Pulmo-
nalarterie. Dader Ductusinder Mehr-
zahl der Fille eng ist und zudem oft
durch Kollateralen iiberlagert wird,
gelingt die Darstellung des Ductus
nur selten. Die Kontrastmittelfillung
der Pulmonalgefifle kann in diesen
Fillen aber als ein ausreichender Be-
weis fiir eine Persistenz des Ductus
angesehen werden. Der fehlende
Nachweis eines Kontrastmitteliiber-
trittes in die Pulmonalarterie berech-
tigt andererseits jedoch nicht zum
AusschluB eines offenen Ductus arte-
riosus. Nach KJELLBERG u. Mitarb.
(1955) kann der Kontrastmitteliiber-
tritt bei engem Ductus so gering sein,
daB eine eindeutige Kontrastmittel-
darstellung der Lungengefile nicht
zustandekommt.

Bei Verdacht auf eine Ductus-
persistenz mit Shuntumkehr bzw.



Aortenisthmusstenose

bei der sog. infantilen Isthmusste-
nose ist die vendse Angiokardio-
graphie oder die gezielte Injektion
des Kontrastmittels in die Pulmonal-
arterie der retrograden Aortographie
vorzuziehen. Hierbei kommt es zu
einem Kontrastmittelitbertritt von
der Pulmonalarterie durch den weit
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 Kombinationsform in
6 von 206 Fillen — ist die direkte
Injektion von Kontrastmittel in den
linken Ventrikel der retrograden
Aortographie vorzuziehen. Wir be-
dienten uns frither — wie das Beispiel
der Abb. 76 zeigt — der Ventrikel-
punktion, heute fithren wir in solchen
Fillen praktisch ausschlieBlich eine
transseptale Lavographie
durch.

Eine besondere Auf-
gabe fillt der Rontgeno-
logie mit der Uberwachung
der operierten Patienten
zu. Besonders eindrucks-
voll ist postoperativ vor
allem die Normalisierung
des GetdBbandes (LoNGIN
1961) (Abb. 80a u. b). In
einzelnen Fiéllen kann es
zur Ausbildung eines An-
eurysmas an der Naht-
stelle kommen (Abb. 81)
(KARNELL, CRAFOORD u.

Abb. 78. Aortographie bei einem
11jahrigen Patienten (J.We.)
mit einer etwa 2 cm langen
Stenose der Aorta gerade ober-
halb des Zwerchfells. Sparliche
Kollateralbildung

Abb.79. Aortographie bei einem
30jéhrigen Patienten (0.Wo.)
mit einer Atresie der Aorta ab-
dominalis. AortenverschluBl un-
mittelbar oberhalb des Abgan-
ges der Nierenarterien. Zahl-
reiche Kollateralen

Abb. 78

Abb. 79
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Bropin 1958; GrOSSE-BROCKHOFF, LOOGEN u. SCHAEDE 1960). Rontgenkontrollunter-
suchungen sollten wéhrend des ersten postoperativen Jahres in regelmiBigen Absténden
durchgefithrt werden, zumal die Entstehung des Aneurysmas meist ohne subjektive
Beschwerden verlduft. Die rechtzeitige Erkennung ist um so wichtiger, als durch einen

Abb. 80a u. b. Aortenisthmusstenose bei einem 12jdhrigen Patienten (D.Di.). a Prioperativ: fir eine Isthmus-

stenose charakteristische Unterbrechung des GefiaBschattens an typischer Stelle. Flache Vorwélbung der

aufsteigenden Aorta und des Anfangsteils der poststenotischen Aorta. b Postoperativ (2 Monate nach der

Operation): Unterbrechung des kontinuierlichen GefiBverlaufs 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 Vorwélbung im linken oberen Mediastinum, bedingt durch ein im
Nahtbereich entstandenes Aneurysma (operativ bestéitigt)
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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 um eine offene GefdaBiverbindung zwischen Aorta
und Pulmonalarterie. Sie dient im Embryonalleben der Umgehung des Lungenkreislaufs
und schliefit sich normalerweise nach der Geburt.

Nach GiLcHRIST (1954) geht die erste Beschreibung des Ductus Botalli auf GALEN zuriick.
BoraLLo soll sich nach diesem Autor nicht mit der nach ihm genannten GefiBanomalie befaBt
haben. Weitere Publikationen erfolgten durch AraNzio (1564), LAURENS (1599) und HARVEY (1628).
Die beiden letztgenannten Autoren beschiftigten sich mit der Funktion des Ductus, MECKEL (1812)
und PEAcock (1866) mit seiner Pathogenese. Untersuchungen iiber die Ductus-Obliteration erfolgten
durch LANGER (1857), BARNARD (1939), BARCLAY u. Mitarb. (1939) sowie KENNEDY (1942). Auf
GiBsoN (1900) geht die Beschreibung des typischen Geriusches zuriick. ABBoTT (1936) gab Zahlen
iiber die Héiufigkeit der 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 GrRoss und HuBBARD 1939 bei einem 7/,jéhrigen Méidchen.

Embryologische und dtiologische Gesichtspunkte. Ductusverschluff. Der Ductus Botalli entsteht aus
dem peripheren Teil des 6. linken Aortenbogens.

Sein VerschluB kommt in drei Phasen zustande:

1. Durch neuromuskulire Kontraktion des Ganges gleich nach der Geburt und mit Beginn der
Atmung (Boyp 1937; v. HAYEK 1939; BARCLAY u. Mitarb. 1942; KENNEDY 1942; BARCROFT 1949),

2. funktioneller VerschluB des Ductus bei anndhernd gleichen Widerstinden im groBen und
kleinen Kreislauf (BLUMENTHAL 1947),

3. anatomischer VerschluB durch Obliteration des Ganges und bindegewebige Umwandlung in
einen narbigen Strang.

Fiir die erste Phase ist der reflektorische Verschlufl mit Hilfe neuromuskulirer Elemente in der
Ductuswand entscheidend (Boyp 1937; v. HaAYEK 1939). Er wird ausgelost durch den Beginn der
Sauerstoffatmung (KENNEDY und CLARK 1941/42; KENNEDY 1942). Bei der zweiten Phase stehen
himodynamische Gesichtspunkte im Vordergrund. Wihrend zur Zeit des Embryonallebens der
Lungenwiderstand infolge des Lungenkollapses und anatomischer Verinderungen der Lungengefifle
mit vermehrter Wanddicke und geringer Weite des Lumens iiberwiegt, kommt es nach der Geburt
zu einem Angleich der Widerstinde im groBen und kleinen Kreislauf und schlieBlich zu einem Uber-
wiegen des GroBkreislaufwiderstandes. Entsprechend verhiilt sich der Blutstrom durch den Ductus
arteriosus. Vor der Geburt verliuft die Stromrichtung von der Lungenarterie in die Aorta unter
Umgehung der Lunge. Nach der Geburt kommt es normalerweise bei nunmehr nahezu gleichen
Widerstinden zu einer Verminderung des Shunts. In dieser Phase legen sich die Winde des Ductus
aneinander. Die Dauer dieser Phase ist nach DoERR (1954) entscheidend fiir die nun einsetzende
Intimaproliferation mit dem Ziele einer Obliteration des Ductus Botalli. Auch eine unvollstindige
Obliteration mit inkomplettem membranartigem VerschluB am pulmonalen Ende des Ductus ist
moglich (Taussic 1947). Er erklidrt das plotzliche Auftreten des Ductus Botalli-Gerdusches bei
Jugendlichen dadurch, daf3 die Membran bei Drucksteigerung im groBen Kreislauf durchstoB8en wird.

Wihrend die zum VerschluB des Ductus Botalli fithrenden Vorginge untersucht und weitgehend
geklirt werden konnten, ist die Ursache der Ductus-Persistenz unklar. In einigen Fillen lie8 sich
eine familiire Haufung nachweisen (KJAERGAARD 1946 ; SOULIE u. Mitarb. 1948 ; HEIM DE BALSAC 1954).
Zahlenangaben iiber Erkrankungen der Miitter an Rételn (LiaN und WELTI 1950; MONTOUCHET
1952; HEmM pE BaLsac 1954) sprechen gegen eine Beteiligung dieser Erkrankung an der Ductus-
Persistenz. Demgegeniiber 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-
mifigen Auftreten von Rotelninfektionen zusammenfielen. KENNEDY und CLARK (1941/42) nehmen
an, dall Prozesse, die mit einer Erschwerung der Blutarterialisierung einhergehen, die Ductus-
Persistenz fordern. Doch steht hier der Beweis noch aus, nachdem HELLSTROEM und JoNSsoN (1953)
bei Kindern, die nach der Geburt eine Asphyxie hatten, das gehiufte 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 schrdg von vorne nach
hinten und von links nach rechts zur Aorta, wo er an der Innenseite im Isthmusbereich
inseriert. Lange und Weite des Ductus kénnen erheblich variieren. Drei Typen wurden
besonders herausgestellt:
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1. Zylinderform, wobei eine Einengung im mittleren Abschnitt (Sanduhrform) méglich
ist und die Lénge meist 2 cm nicht tiberschreitet,

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 atheromatdse Verdnderungen 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 plotzlichen Todes der
betroffenen Patienten sein (GueceeENHEM 1930; ErNsT 1933; ScHEEF 1939; LINDERT
und CorrELL 1950; FosseL 1959 sowie Morz 1961).

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

An der Aorta findet man gelegentlich gegeniiber der Einmiindungsstelle des Ductus
eine sackformige Ausweitung, auf die schon v. Rorrranskr (1852) und TrHOMA (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. Boyp und McGavack
(1939) fanden unter 111 Fillen mit Pulmonalarterien-Aneurysmen in 23 % und DETER-
LING und CLAGETT (1947) unter 146 Fillen in 21 % einen offenen Ductus Botalli. Weitere
Beobachtungen dieser Art stammen von FouLis (1884) sowie HoLmMaN, GERBODE und
Purpy (1953). Uber die Ruptur von Lungenarterien-Aneurysmen bei offenem Ductus
arteriosus berichteten DETERLING und CLAGETT (1947) sowie LINDERT und CORRELL (1950).
Lungengefiiveranderungen mit Mediahypertrophie, Hyalinisierung, Thrombenbildung
und arteriitischen Prozessen konnen besonders bei gleichzeitiger pulmonaler Hypertonie
vorkommen.

Abhingig 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 hiufig wie beim ménnlichen
(DonzeLoT 1954). Der Ductus Botalli tritt zusammen mit anderen Millbildungen ofter auf als
isoliert. DoNzELOT (1950) gibt die Héufigkeit mit 25% an; ABBOTT (1936) beobachtete die Anomalie
92mal isoliert und 152mal kombiniert unter 1000 angeborenen Herzfehlern. Im eigenen Unter-
suchungsgut von 5000 angeborenen Herzanomalien wurde ein offener Ductus Botalli in 10 % der Fille
registriert. Infolge der reduzierten Lebenserwartung trifft man die Mibildung 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 abhingig
von der Weite des Ductus und der Differenz der Drucke bzw. der Stromungswiderstinde
zwischen grofem und kleinem Kreislauf.

Nach pathophysiologischen Gesichtspunkten konnen drei Hauptgruppen unterschieden
werden. Zur ersten Gruppe gehoren die Fille 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 grofer,
der systolische Druck in der Lungenarterie erhsht, 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 groflen 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 stdrkeren
Volumenbelastung vorzeitig zu morphologischen Verdnderungen der Lungenarterien mit
Erh6hung des Stromungswiderstandes.

Bei den Patienten der dritten Gruppe ist die Volumenbelastung des linken Herzens
und der Lungenstrombahn so erheblich, dafl sie hdufig in den ersten Lebenswochen zu
einer Herzinsuffizienz mit todlichem Ausgang fiihrt. Nur dann, wenn der Stromungs-
widerstand im Lungenkreislauf erhéht und dadurch die Volumenbelastung des linken
Ventrikels verringert wird, haben die Kinder Aussicht zu iiberleben.

Als Ursache der Erhohung des Stromungswiderstandes im Lungenkreislauf werden meh-
rere Faktoren diskutiert: morphologische Verdnderungen oder Embolien (YU u. Mitarb.
1954), vasoconstrictorische Mechanismen (GILCHRIST 1945 ; BURCHELL 1953 ; KJELLBERG u.
Mitarb. 1955) oder ein Persistieren fetaler Lungengefafverdnderungen (Civi~y und EDWARDS
1950/51 ; DAMMANN jr. und FERENCZ 1956 ; KONN 1960). Die Erhthung des Stromungswider-
standes kann schlieBlich so stark sein, dafl der Widerstand im groBen Kreislauf tiberschrit-
ten wird: aus dem urspriinglichen Links-Rechts-Kurzschlufl entsteht so ein Rechts-Links-
Shunt (Shuntumkehr), der klinisch zu einer Cyanose fithrt. Der zeitliche Ablauf des Krank-
heitsbildes vom ausschlieBlichen Links-Rechts-Kurzschluf zum Rechts-Links-Shunt ist
unterschiedlich. Vereinzelt ist die Endphase bereits in der zweiten Hailfte des ersten
Lebensjahres erreicht. Bei histologischen Untersuchungen findet man an den kleinen und
kleinsten Lungenarterien in dieser Krankheitsphase des weiten Ductus arteriosus schwere
sklerotische, zum Teil obliterierende Verdnderungen. In geringerem MaBe sind diese mor-
phologischen Verdnderungen auch schon in fritheren Krankheitsphasen nachweisbar.

Klinik. Leitsymptom des typischen Ductus Botalli ist das systolisch-diastolische
,,Maschinengerdusch® iiber der Herzbasis, das auf den Blutstrom durch den offenen
Ductus zu beziehen ist (GrBsoN 1900). Im Bereich der Auskultationsstelle ist oft Schwirren
zu palpieren. Das Gerdusch ist in der iiberwiegenden Mehrzahlder Falle hérbar. In atypischen
Fillen kommen systolische oder diastolische bzw. voneinander abgeteilte systolische und
diastolische Gerdusche vor. SchlieBlich gibt es auch intermittierend auftretende Gerdusche.
Bei vorwiegendem systolischen Gerdusch ist ein kurzes protodiastolisches Gerdusch wich-
tig, besonders im Hinblick auf die Abgrenzung gegeniiber einem Ventrikelseptumdefekt.
Eine Erhohung des Lungenstrombahnwiderstandes stellt eine héufige Ursache atypischer
Gerausche beim Ductus arteriosus apertus dar. Bei niedrigem Shuntvolumen und nor-
malen Druckverhiltnissen 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 erhéht.

Das Elektrokardiogramm ist in vielen Féllen 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 iiberwiegen, wenn bei erhéhtem Stromungswiderstand im Lungenkreislauf das
Lungendurchfluvolumen abnimmt und der Shunt sich schlieflich umkehrt.

Die Patienten mit kompliziertem Ductus Botalli bieten das Bild des Morbus caeruleus
mit Cyanose, Trommelschlegelfingern und -zehen sowie reduzierter Leistungsfihigkeit.
Charakteristisch fiir die hier ertrterte Anomalie kénnen 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 abhédngig von den pathophysiologischen Verhiltnissen. Die entscheidenden Kriterien
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sind dabei Weite des Ductus, GroBle der Shuntvolumina sowie Druck- und Widerstands-
verhéltnisse. Schlieflich mufl die Dauer, in der die pathologischen Kreislaufverhdltnisse
wirksam sind, also das Alter der Patienten, als weiterer Faktor genannt werden.

Herz- und GefdBlkonturen konnen im Réntgenbild bei sagittalem und seitlichem
Strahlengang vollkommen unauffillig sein (Abb. 82). Dies gilt besonders fiir jene Fille
mit funktionell unbedeutendem Ductus Botalli, bei denen die Drucke normal und das
Shuntvolumen unter 1 Liter/min liegt. KJELLBERG u. Mitarb. (1955) berichten iiber
neun derartige Fille (ca. 11 %).

Mit zunehmender Volumenbelastung tritt eine Verbreiterung des Herzens nach
links ein, wihrend die rechte Herzkontur zunéchst unauffillig bleibt (Abb. 83). Bei

Abb. 82a u. b. Offener Ductus arteriosus bei einem 9jahrigen Patienten (F.Pi.). Diagnose mittels Herzkatheter

gesichert. Typisches systolisch-diastolisches Maschinengerdusch. Links-Rechts-Shunt unter 1 Liter. a Sagittale

Ubersichtsaufnahme: unauffillige Herz- und GefiBkonfiguration. b Seitenbild: keine Verinderung der nor-
malen Herzform

stidrkerer Volumenbelastung und insbesondere dann, wenn ein Druckanstieg im Lungen-
kreislauf und in der rechten Kammer hinzukommt, mehren sich die Fille, 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 Herzh6hlen durch
den Herzkatheter moglich (THURN 1956). Bei stdrkerem Links-Rechts-Shunt nimmt die
linke Kammer einen wesentlichen Anteil des Herzschattens links der Wirbelsdule 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;
DErNoLIN, LEQUIME und SEGERS 1952 ; DORBECKER und ARANDA 1955; WHITAKER, HEATH,
Browx 1955) als auch solche, bei denen eine nennenswerte Verbreiterung des Herzens
fehlt (Abb. 86; vgl. auch Abb. 87b) (SmrTH 1954; LUKAS, ARANJO und STEINBERG 1954).
Rontgenologisch kontrollierte Verldufe (GiLcHRIST 1945 u.a.) lassen erkennen, dafl 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 Fille als Folge myo-

Abb. 83a u. b. Ductus arteriosus apertus bei einem 23jihrigen Mann (H.He.). Keine Druckerhdhung im
kleinen Kreislauf. Kleines Shuntvolumen. a Sagittalbild: geringe Verbreiterung des Herzens nach links.
Prominenz des Pulmonalisbogens. Lungengefifzeichnung vermehrt. b Seitenbild: Retrokardialraum frei
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kardialer Verdnderungen im Sinne einer Fibroelastosis aus. Bei bestehender Druck- und
Widerstandserh6hung im kleinen Kreislauf dehnt sich im Seitenbild der vergréferte

Abb. 84a u. b. Ductus arteriosus apertus (7jahrige Patientin G.Mii.). Druck in der Pulmonalarterie 40/35 mm Hg.

Links-Rechts-Shunt 6,6 1/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 verdringt
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rechte Ventrikel nach vorne aus und lehnt sich in typischen Fillen breitfldchig an die
vordere Thoraxwand an.

Zahlenmifige Angaben iiber das Vorkommen von HerzvergroBerungen machten EPPINGER und
BuUrwELL (1940), DoNOvAN u. Mitarb. (1943), SHAPIRO (1944), GILCHRIST (1945) und Z1EGLER (1952).

Abb. 85a—c. Operativ gesicherter Ductus arteriosus apertus bei einer 3jihrigen Patientin (M.Re.). a Uber-

sichtsaufnahme: beiderseits verbreitertes kugelférmiges Herz. Vermehrte Hilus- und Lungenzeichnung.

b Seitenbild: Retrokardialraum durch das vergréBerte Herz vollkommen ausgefiillt. ¢ Herzkatheteraufnahme:

Herzverbreiterung im wesentlichen auf eine Vergroferung des linken Ventrikels zuriickzufithren. Der Herz-

katheter verlauft in Deckung mit der Wirbelsdule entlang des Septums, um 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 himodynamischen Phasen des Krank-
heitsbildes (vgl. Legenden). Die Diagnose wurde jeweils durch Herzkatheteruntersuchung
gesichert.

Bei stiarkerem Links-Rechts-Shunt ist der linke Vorhof vergrofert. Der Nachweis
dieser Vorhofsvergréferung ist in iiblicher Form bei Durchleuchtung und Aufnahmen in

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 8
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Abb. 86a u. b. Ductus arteriosus apertus bei einer 27jdhrigen Patientin (M.Di.) mit pulmonaler Hypertonie.
Druck in der Pulmonalarterie 150/100 mm Hg. a Sagittalbild: etwas linksbetontes Herz sowie Vorwdlbung
des Aorten- und Pulmonalbogens. b Seitenbild: Herzhinterraum frei

Abb. 87a u. b. Patientin (G.Me.) mit offenem Ductus arteriosus im Alter von 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 zurickgegangen, 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 kontrastmittelgefiilltem Oesophagus méglich. DoNzeLoT und
HEem pE Barsac (1954) wiesen eine VergroBerung des linken Vorhofs in 10% der Fille
mit offenem Ductus Botalli nach. Von anderen Autoren wird der zahlenmiBige Anteil
der nachgewiesenen Vorhofsvergroflerungen unter den Ductus Botalli-Féllen héher angege-
ben. So betrigt er bei Donavax u. Mitarb. (1943) 71 %. STAUFFER (1949) sah unter 90 Fillen
25mal, KJELLBERG u. Mitarb. (1955) fanden unter 76 Féllen 62mal einen vergréBerten

NN A

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

NATIAEIN

Abb. 89. Herzsilhouetten von fiinf Patienten mit offenem Ductus Botalli. Druckwerte in der Lungenstrombahn
normal. Errechneter Links-Rechts-Shunt iber 1 Liter/min

NN N O

Abb. 90. Herzsilhouetten von fiinf Patienten mit offenem Ductus Botalli. Druckwerte in der Lungenstrombahn
erhoht. Es besteht jedoch noch ein Links-Rechts-Shunt

SRR

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

linken Vorhof. Bei groflen Shuntvolumina kénnen in Einzelfdllen starke Vergroferungen
des linken Vorhofs sichtbar werden und zu Bildern fithren, die sonst in der Regel nur
bei Mitralfehlern gesehen werden. PERLOFF u. Mitarb. (1960) sprechen von einer Pseudo-
Mitralkonfiguration. Wir sahen einen solchen Patienten, bei dem die Operation einen
offenen Ductus Botalli von etwa Daumendicke ergab; der linke Vorhof wurde bei sagit-
talem Strahlengang auch rechts randsténdig (Abb. 92).

In Hohe der Pulmonalarterie siecht man an der linken Herzkontur eine Vorwolbung,
die entweder von dem Hauptast oder dem linken Pulmonalarterienast gebildet wird.
Die Vorwélbung des Pulmonalbogens fehlt beim offenen Ductus Botalli nur selten. Es
handelt sich dann vorwiegend um jene Fille, die bei funktionell bedeutungslosem Shunt
bereits als unauffillig beziiglich ihrer Herz- und GefédBkonfiguration bezeichnet wurden.

8%
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Der erweiterte Pulmonalbogen kann als geradlinige Fortsetzung der linken Herzkontur,
als flache Vorwolbung oder als halbkreisférmige, sich scharf von der linken Herz- und
GefiBkontur abhebende Verschattung sichtbar werden. Diese Form des vorspringenden
Pulmonalsegmentes ist bei Fallen mit Drucksteigerung héufig. Die stirkste Erweiterung
des Pulmonalissegmentes wird bei jenen Patienten beobachtet, bei denen ein Druck-
und Widerstandsangleich im groflen und kleinen Kreislauf zustande gekommen ist bzw.
die Widerstandserhthung zu einer Shuntumkehr gefithrt 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)
(Huseny 1920; Ubersichten bei LinpERT u. CORREL 1950 sowie bei DETERLING und

Abb. 92a u. b. Operativ gesicherter Ductus arteriosus apertus bei einer 7jahrigen Patientin (P.Ba.). a Sagittal-

bild: beiderseits verbreitertes Herz mit vorspringendem Pulmonalbogen. Linker Vorhof an der rechten oberen

Herzkontur randstindig. GroBe dichte Hili und vermehrte Lungenzeichnung. b Seitenbild: der vergrofierte
linke Vorhof reicht bis an den Wirbelsdulenschatten

CLAGETT 1947) oder der Aorta bei gleichzeitig vorhandenem offenen Ductus Botalli wurde
bereits bei Erorterung der anatomischen Verhéltnisse hingewiesen; auch Aneurysmen des
Ductus selbst fanden Erwidhnung. GramaM (1940) untersuchte rontgenologisch 2 Fille
mit Aneurysmen des Ductus arteriosus. In einem Falle, einem 31jdhrigen Mann, sah
man eine pulsierende Verschattung im mittleren oberen Mediastinum, die auf der sagittalen
Aufnahme in das linke Oberfeld hineinreichte, Kalkeinlagerungen erkennen lie und die
Trachea nach rechts verdringte. Im zweiten Fall imponierte das Aneurysma bei sagittalem
Strahlengang als leichte Vorwélbung 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 prid- und postoperative Aufnahme einer 20jihrigen Pa-
tientin mit Ductus arteriosus apertus und kirschgroBem Divertikel am aortalen Ende
des Ductus Botalli.

Die Hilus- und Lungenzeichnung ist auBler bei kleinen Shuntvolumina vermehrt. Bei
suffizientem linken Ventrikel finden sich zentral erweiterte Lungengefidle, die sich ab-
hiingig von der Shuntgrofie im Einzelfalle auch bis zur Thoraxmitte erstrecken kdnnen.
Bei Versagen der linken Kammer kann die Lungenstauung in Form einer vermehrten
reticuliren Zeichnung bis zur Peripherie sichtbar werden. Bei pulmonaler Hypertonie
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Abb. 93a u. b. Ductus arteriosus apertus mit Shuntumkehr (37jahrige Frau G.Se.). GroBes Aneurysma der
Pulmonalarterie. a Sagittale Ubersichtsaufnahme. b Herzkatheterbild: Katheter in der Aorta descendens nach
Passage des Ductus
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und Sklerose der kleinen Lungenarterien erscheint das Bild des ,,peripheren Fiillungs-
abbruches (Abb. 96). Die in der Peripherie hellen Lungenfelder kontrastieren dann mit
den zentral erweiterten Lungengefidfen.

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

Abb. 94 a u. b. Sog. falsches Aneurysma der Pulmonalarterie nach operativem VerschluB eines Ductus arteriosus

apertus bei einem 24jahrigen Mann (G.Ki.) (operativ gesichert). a Sagittalbild: Aneurysma als rundliche Ver-

schattung neben der linken GefidBkontur in Hohe der Pulmonalarterie. b Seitenbild: Aneurysma im oberen
mittleren Thoraxbereich

diese Hiluspulsationen beim Ductus arteriosus apertus unter 60 Féllen aller himodyna-
mischen Entwicklungsstufen 16mal (26 %), wihrend sie beim Vorhofseptumdefekt in drei
Viertel aller Fille vorkamen. Es handelte sich dabei 3mal um Patienten mit Druck- und
Widerstandsangleich sowie Rechts-Links-Shunt, so da8 ein Riickschluf} auf einen tiberwie-
genden Links-Rechts-Shunt aus der Beobachtung derartiger systolisch expansiver Be-
wegungen der hilusnahen Lungengefifie unseren Erfahrungen nach nicht moglich ist.
Doxavax u. Mitarb. (1943) beobachteten solche sog. Eigenpulsationen in 35% der Falle.

Vermehrte Pulsationen vorwiegend im Bereich der linken Pulmonalarterie fanden
sich nach EppINGER, BURWELL und Gross (1941) bei Einmiindung 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 verstiarkt sichtbar.

Kalkeinlagerungen in den Ductus arteriosus sind nicht hdufig. KEYS und SHAPIRO
(1943) fanden sie unter 65 autoptisch kontrollierten Féllen 6mal. Unter einem klinisch
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diagnostizierten Beobachtungsgut werden diese Kalkeinlagerungen seltener ermittelt.
Wir sahen unter 500 Féllen mit offenem Ductus arteriosus drei Patienten im 4. und 5.

Lebensjahrzehnt mit Kalkeinlage-
rungen bei gleichzeitig bestehender
pulmonaler Hypertonie. CHILDE
und MACKENZIE (1945) beobach-
teten dieselbe Verdnderung bei
einem 9 Monate alten, autoptisch
kontrollierten Patienten; so kann
jede Altersstufe betroffen sein.
Riickschlisse auf die Persistenz
des Ductus sind an Hand der
Kalkeinlagerungen nicht méglich,
da sie sowohl bei obliteriertem
(Erzror 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 Gefédfirand, deren Lage fiir
Kalkeinlagerungen in die Aorta
selber atypisch ist. Diese liegen
meist hoher und weiter lateral
(HuseBYE 1949).

SusmMaN und Branms (1943)
gelang die Darstellung am besten
auf eingeblendeten Aufnahmen.
CHILDE und MACKENZIE (1945)
empfehlen Hartstrahltechnik,
wihrend  WEINBREN (1946)
Schichtaufnahmen in linker Sei-
tenstellung zur Darstellung der
Ductusverkalkung vorschligt.
Weitere Beobachtungen stam-
men von WEIsS (1931), ROESLER
(1937), NicrHoL und BrANNAN
(1947) sowie RUSKIN und SAMUEL
(1950).

Bei einigen Autoren findet
man Angaben iiber postoperative
Verdnderungen des Riontgenbildes
nach VerschluBl des Ductus arterio-
sus. DoNAvAN u. Mitarb. (1943)
sahen unter 27 Fallen postopera-
tiv 13mal ein verkleinertes, 10mal
ein unverdndertes und 4mal ein
vergroBBertes Herz. BOURNE (1945)
fand postoperativ. nur geringe
Verdnderungen. GILCHRIST (1948)

Abb. 95a u. b. Offener Ductus arteriosus und operativ gesicher-
tes, kirschgrofles Divertikel an der aortalen Seite des Ductus
Botalli (20jahrige Patientin, Ch.Schw.). a Prioperatives Sagittal-
bild: Unterhalb des Aortenbogens etwa kirschgrofe Vorwélbung.
die dem Aneurysma am aortalen Ende des Ductus Botalli ent-
spricht (Operationsbefund). b Postoperatives Sagittalbild: Die
dem Divertikel -entsprechende Vorwélbung unterhalb des Aorten-
bogens ist nicht mehr zu erkennen. Verkleinerung des Herzens.
(Operateur Doz. Dr. RorrHOFF, Chirurgische Klinik der Med.
Akademie Diisseldorf)
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beobachtete die Verkleine-
rung des Herzens nach der
Operation regelmiBig. Auch
FAIRLEY u. GoopwIiN (1959)
stellten postoperativ eine
Herzverkleinerung fest.
Nynin u. Biorx (1947)
machten Herzvolumenbestim-
mungen mit radioaktivem
Phosphor. Zirkulierende Blut-
menge und Herzvolumen, das
auch rontgenologisch nach
KAHLSTORF bestimmt wurde,
nahmen postoperativ  ab.
Krauss u. Mitarb. (1958,
1961) beschéftigten sich mit
GroBlen- und Forménderun-
gen des Herzens beim Ductus
arteriosus nach seinem opera-
tiven Verschlufl, wobei Vo-
lumenbestimmungen in der
von MUSSHOFF u. REINDELL
(1956/57) angegebenen Weise
neben Herzkatheteruntersu-
chungen Schichtaufnahmen
zur Beurteilung der Lungen-
gefille und kymographische
Untersuchungen durchgefiihrt
werden. Die Autoren fanden in der
Regel postoperativ eine Volumen-
verminderung mit Riickgang der
LungengefiBzeichnung. Ein bei lin-
gerer Beobachtungszeit festzustellen-
der Wiederanstieg des Herzvolumens
wurde bei einer Gruppe (prdoperativ
keine Druckerhéhung im Lungen-
kreislauf) als Ausdruck einer An-
passung an vermehrte korperliche
Belastung und bei einer anderen
Gruppe (praoperativ Druckerhéhung
in der Lungenstrombahn) als Aus-
druck einer myogenen Alteration
aufgefal3t.

Abb. 96a u. b. Ductus arteriosus apertus mit
Shuntumkehr bei einer 19jahrigen Frau
(Ch.Br.). a Sagittalbild: Herz nach links
verbreitert. Starke Vorwélbung des Pulmo-
nalbogens. Weite zentrale Lungengefifle bei
auffallend heller Lungenperipherie. b Seiten-
bild: breitflichige Anlegung des Herzens an
die vordere Brustwand infolge VergroBerung
des rechten Ventrikels. Keine umschriebene
Vorwélbung in den Retrokardialraum
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Kymographisch erkennt man verstirkte 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-
iiber dem Vorhof- und Ventrikelseptumdefekt dar, bei dem die Amplituden der Aorten-
bewegungen verringert sind. Auch die Pulmonalarterie zeigt vergroBerte Amplituden.

Diastolische Zwischenzacken
am vorspringenden Pulmo-
nalbogen (HECKMANN 1937)
werden auf den verspiteten
BlutzufluB durch den offe-
nen Ductus Botalli in die Pul-
monalarterie  zuriickgefiihrt
(Abb. 99). Sind ,,Eigenbewe-
gungen‘ der hilusnahen Lun-
gengefifle vorhanden, so las-
sen sie sich kymographisch
darstellen. Dariiber hinaus
sahen Sm1TH und Woob (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-
gerdusch des offenen Ductus
arteriosus zu erkennen glaub-
ten.

Eine Darstellung des Duc-
tus arteriosus anhand von

Abb. 97. Ductus arteriosus apertus bei einer 33jdhrigen Patientin
(A.Is.). Linksverbreitertes Herz. Gering vorspringender Pulmonalbogen.
Breite Aorta. Verstidrkte Lungengefdzeichnung

Schichtaufnahmen gelang Govea und
AGUIRRE (1949) sowie GREMMEL (1961).
Dabei war es gleichzeitig moglich, Auf-
schlul tber die Massenverteilung des

Herzens zu gewinnen.

Abb. 98. Ductus arteriosus apertus bei einer 30jah-  Abb. 99. Sagittales Kymogramm einer 12jihrigen Pa-
rigen Patientin (M.Ma.). Diagnose wurde durch tientin (R.Eb.) mit offenem Ductus arteriosus. Herz
Herzkatheter gesichert. An der linken GefaBkontur  beiderseits verbreitert. Vorspringen des Pulmonalbogens.
erkennt man am unteren Ende des Aortenbogens An der linken Gefikontur lassen sich Gefifbewe-
eine Kalksichel mit caudal konvexem Verlauf, die  gungen grofler Amplitude in Héhe der breiten Aorta
einer Kalkeinlagerung in den hier offenen Ductus  abgrenzen. In Hohe der Pulmonalarterie diastolische

arteriosus entsprechen diirfte

Zwischenzacken
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Herzkatheteruntersuchung. Herzkatheteruntersuchungen eriibrigen sich in der Mehr-
zahl der Fille mit unkompliziertem Ductus Botalli, da die klinische Symptomatik, haupt-
sdchlich gestiitzt durch das systolisch-diastolische Maschinengerdusch, meist eindeutig ist.
Besteht der Verdacht auf eine Widerstands- und Druckerhhung im kleinen Kreislauf,
so ist zur Erfassung der quantitativen Verdnderungen die Katheterisierung notwendig.
Sind Druck und Widerstand im Lungenkreislauf an die GroBkreislaufverhiltnisse an-
geglichen, oder iiberwiegen sie bei gleichzeitigem Rechts-Links-Shunt, so ist ein erfolg-
reicher operativer VerschluBl nicht mehr méglich, da nicht riickbildungsfihige Lungen-
gefiflverdinderungen ein Absinken des Druckes in der Lungenstrombahn unméglich
machen. Der Verschlufl des Ductus kann in solchen Fillen sogar eine bedrohliche Kreis-
laufsituation herbeifithren, da er eine Ventilfunktion fiir die Lungenstrombahn ausiibt.

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

Durch die Sondierung des offenen
Ductus Botalli, die von RuBI0 bereits
1949 durchgefiihrt wurde, ist der di-
rekte Nachweis der anomalen Gefél-
verbindung méglich. Dies gelingt in
itber 90 % der Fille. Der Katheterver-
lauf von der rechten Kammer iber
die Pulmonalarterie in den offenen
Ductus Botalli und in die descendie-
rende Aorta ergibt ein typisches Bild

Abb. 100. Herzkatheterbild bei Ductus arteriosus apertus (Abb. 100). Gleitet der Katheter in die

(6 Jahre altes Mddchen, I.Bu.). Typischer Verlauf des Ka- ascendierende Aorta, so kann die Ab-
theters bei Lage seiner Spitze in der Aorta descendens grenzung gegeniiber einem hochsitzen-

nach Passage des Ductus; sog. ,,Y-Form™ den Ventrikelseptumdefekt oder einem
aortopulmonalen Defekt Schwierigkei-
ten machen (s. dort). Doch verlduft bei den letztgenannten Anomalien der Katheter im
ascendierenden Teil der Aorta und folgt dem Aortenbogen. Auch bei Transposition der
groBen Gefifle mit links auf- und absteigender Aorta sahen wir dhnliche Bilder wie beim
Ductus Botalli. Gelingt die Ductuspassage mehrfach leicht, so ist der Riickschluf8 auf
einen weiten Ductus erlaubt. Ist sie erst nach mehrfachen Versuchen mdglich, kénnen
ein enger Ductus oder Miindungsanomalien 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 gegeniiber einem offenen Ductus arteriosus
abgegrenzt werden soll.

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, daBl die AusfluBbahn der rechten Kammer
von rechts unten nach links oben verlduft (vgl. Abb. 85¢), wihrend sie normalerweise
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fast senkrecht auf der Zwerchfellebene steht. Bei Volumenmehrbelastung des rechten
Herzens, wie beim Vorhofseptumdefekt, wird seine Ausflufbahn 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 146t. Trotz steigender Druckbelastung des rechten Ventrikels
bleibt jedoch die linke Kammer zunéchst links randstdndig, solange ein Links-Rechts-
Shunt besteht.

Kontrastmitteldarstellung. Die Indikation fiir eine angiokardiographische Untersuchung
ist beim Ductus apertus noch seltener gegeben als fiir die Herzkatheteruntersuchung.
Sie ist in der Regel nur erforderlich,
falls der Auskultationsbefund dia-
gnostische Zweifel 148t bzw. zusitz-
liche Anomalien vorhanden sind;
bei einem Ductus mit Rechts-Links-

Shunt kann sie gelegentlich zur Ab-
grenzung von anderen Anomalien
angezeigt sein.

Das Angiokardiogramm macht
die bereits beschriebene Massenver-
teilung des Herzens beim offenen
Ductus mit der GroBeninderung
der Herzhohlen sichtbar. Man er-
kennt in typischen Fillen mit Links-

Rechts-Shunt die Vergroferung der
linken Kammer nach hinten und
links. Man sieht ferner, daBl das
Septum interventriculare nach rechts
vorgewolbt ist und daBl die rechte
Kammer nach oben und vorne ver-
dringt wird. Eine Erweiterung der Abb.101. Angiokardiogramm einer 5jéhrigen Patientin (M.Te.)

Pulmonalarterie mit hoher Lage des mit Ductus "arteriosus aipertus. Bei" sagiiotaler Projektion
. . . kommt es wihrend des Liavogramms iiber einen offenen Duc-
linken Pulmonalarterienastes sowie

tus arteriosus zu einer Darstellung der Pulmonalarterie. Der
zentral weite Lungengefifle mit ver-  Pulmonalconus bleibt frei. Kontrastmittelinjektion in den
mehrter Lungendurchblutung kom- rechten Ventrikel

men zur Darstellung.

Beziiglich der speziellen diagnostischen Kriterien unterscheidet man direkte und in-
direkte Zeichen fiir 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 GefiBverbindung in der Frithphase moglich
(STEINBERG, GRISHMAN und SusMan 1943). Im Sagittalbild werden Aorta und Pulmo-
nalis gleichzeitig sichtbar. Aorta ascendens und Aortenbogen fiillen sich nicht. Das er-
moglicht den AusschluB} eines aortopulmonalen Septumdefektes. Nach Passage des Kon-
trastmittels durch den Lungenkreislauf kann die Gefifverbindung zwischen Aorta und
Pulmonalis bei seitlichem Strahlengang erneut zur Darstellung kommen

Als indirektes Zeichen ist die Wiederauffiillung 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 Moglichkeit, einen Vorhof- und Ventrikelseptumdefekt auszuschliefen,
da rechter Vorhof und rechte Kammer kein Kontrastmittel enthalten. Infolge des Zu-
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Abb. 102 Abb. 103

Abb. 102. Angiokardiogramm eines 7jiahrigen 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 duBert

Abb. 103. Angiokardiogramm einer 7jéhrigen Patientin (N.Ki.). 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 Zuflu8 aortalen Blutes durch den offenen Ductus arteriosus hervor-
gerufen wird

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. Friithzeitige Kontrastmittelfillung der Aorta descendens iiber den persistierenden Ductus
arteriosus



Ductus arteriosus apertus (Ductus Botalli) 125

stromes von Aortenblut durch den Ductus kommt es gelegentlich zu einem Verdiinnungs-

effekt am aortalen Ductusende, der sich hier in Form einer Kontrastmittelaussparung

darstellt (GorTz 1951; WEGELIUS und Linp 1952) (Abb. 102 und 103).
Die Aorta kann an der Stelle des

Ductusabganges eine Ausbuchtung

zeigen, die durch die Kontrastmit-

telfiillung sichtbar gemacht wird

(STEINBERG, GRISHMAN und Sus-

MAN 1943; DoOTTER und STEINBERG

1949; KerLE 1950). SusMAN und

Braawms (1951) weisen darauf hin,

dafl kleine Ausziechungen an der

Aorta in Hohe des Ductusabganges

auch durch das Ligamentum arte-

riosum entstehen konnen. JANKER

(1951) beschrieb auf Grund kinema-

tographischer Aufnahmen eine Sei-

tenverschiebung im Anfangsteil der

Pulmonalarterie und bezeichnete die-

ses Phianomen als ,,Wedeln der Pul-

monalarterie.
Bei kompliziertem Ductus arte-

riosus apertus (mit Rechts-Links-

Shunt) empfiehlt sich die Kontrast- ) o _
mittelinjektion in die rechte Kam- Abb. 105. Offener Ductus arteriosus b(.}l einem 9]ah.r1gen

. Jungen (D.Wi.). Retrograde Aortographie: kontrastmittel-
mer. Wahrend des ]?extrogramms gefiillter Ductus arteriosus zwischen Aorta und Pulmonalarterie
kommt es dann zu einer Kontrast- erkennbar

Abb. 106a u. b. Offener Ductus arteriosus bei einer 21jihrigen 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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mitteldarstellung der descendierenden Aorta (Abb. 104). Auch der Ductus selbst kann
gelegentlich bei seitlicher Projektion erkennbar werden.

Die ultima ratio der Methoden zur Abklirung diagnostisch unklarer Falle ist die re-
trograde Aortographie. Sie erfolgt durch Kontrastmittelinjektion mittels eines in den Arcus
aortae vorgeschobenen Katheters (CASTELLANOS, PERETRAS und Garcra 1937; JONSSON
u. Mitarb. 1948, 1951). Die retrograde Aortographie ermoglicht die zuverldssigste Darstel-
lung der anatomischen Verhéltnisse im Bereich des offenen Ductus arteriosus (Abb. 105).
BrobpEN, JONssoN und KARNELL (1950) gelang eine Differenzierung der Gefaverbindung
zwischen Aorta und Pulmonalarterie im Hinblick auf Linge, Weite sowie den vorliegen-
den anatomischen Typ. JONSsON und SALTzZMAN (1952) beschéftigten sich besonders mit
dem Infundibulum des Ductus arteriosus, das als tunnelartige Ausziehung an der Aorta
sichtbar wird und schon von RoxriTansky (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 um eine innerhalb des Perikards gelegene Strombahnverbindung zwischen
Aorta und Pulmonalarterie. Mit dem Krankheitsbild des offenen Ductus arteriosus besteht
sowohl hinsichtlich der Himodynamik 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 Faille.

Die erste Beschreibung geht auf ErrioTsox (1830) zuriick. 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
Bestitigung.

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

Morphologisch kénnen Form und Ausdehnung des Defektes unterschiedlich sein.
Direkte Verbindungen sind ebenso wie einige Millimeter lange Kommunikationen beob-
achtet worden (Z1rTEL, STEIM und OVERBECK 1960). Die Form wird als rund, oval,
dreieckig oder schlitzformig angegeben; die GroBenangaben des Defektes zeigen erheb-
liche Schwankungen. GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN, SCHAEDE (1960) beobachteten zwei
Patienten, deren Defekte 35 und 50 mm betrugen. Nach Scort und SaBISTON (1953)
miBt die Mehrzahl der Defekte zwischen 10 und 12 mm; Defekte iiber 15 mm sind
hiufiger als solche von 5—10 mm. Defekte von 25 und 35 mm wurden von CouUvEs
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 fiir den Chirurgen wichtige
Tatsache (ScorT und SaBrsToN 1952). Die Pulmonalarterie ist stets erweitert. Ein Pul-
monalaneurysma beobachteten Dapps und HovLE (1949).

Umformungen der Herzhohlen sowie Verdnderungen der LungengefiBle sind abhéingig
von der jeweiligen himodynamischen Krankheitsphase. Hier kann auf das beim Ductus
Botalli Gesagte verwiesen werden. Bei Beriicksichtigung der Tatsache, dafi die groB3eren
aorto-pulmonalen Defekte iiberwiegen, sind Parallelen 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, um 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 wihrend der Operation ein aorto-pulmonales Fenster
herausstellte (GrBsoN, PoTTs und LaNnceEwicH 1950; DAMMANN und SELL 1952). Einen
gewissen differentialdiagnostischen Anhaltspunkt gibt das systolisch-diastolische Ma-
schinengerdusch, 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-

verlissige 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 Vorwélbung des
Pulmonalbogens. Vermehrte Hilus- und LungengefdBzeichnung (10jahriges Madchen, G.Zi.)

Rontgenbefunde. Differentialdiagnostische Hinweise, die eine Abtrennung vom offenen
Ductus Botalli ermoglichen, sind auch vom Réntgenbild beim aorto-pulmonalen Septum-
defekt nicht zu erwarten. Das Herz ist auf der dorsoventralen Ubersichtsaufnahme in
der Mehrzahl der Fille verbreitert, wobei abhingig 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 vergroflerte rechte Ventrikel der vorderen Thorax-
wand breitflichig an. Ein normal groBles Herz im Réntgenbild 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 Fiillungs-
abbruches mit zentral dichten Hili und hellen Lungenfeldern in der Peripherie zustande
kommen. ,,Eigenpulsationen‘‘ sind bei der 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 vom Ductus arteriosus apertus in der
Regel moglich. Im Gegensatz zum offenen Ductus Botalli, bei dem der Herzkatheter-
verlauf der Form des griechischen Buchstabens ¢ entspricht (vgl. Abb. 100), gleitet der
Katheter bei der aorto-pulmonalen Fistel nach Passage des Defektes zunichst in die
ascendierende Aorta und dann entlang dem Aortenbogen in die Aorta descendens. Der

Abb. 108. Aorto-pulmonaler Septumdefekt bei einem 12jahrigen Méddchen (R.Ba.) (operativ gesichert). Aus-

gleich der Druckverhéltnisse im groBen und kleinen Kreislauf. Praktisch reiner Rechts-Links-Shunt. Herz

nach links verbreitert. Vorw6lbung des Pulmonalisbogens. Relativ weite zentrale Lungengefifle bei heller
Lungenperipherie

Katheterverlauf ist dabei S-férmig (Abb. 109). Von der ascendierenden Aorta aus kénnen
die vom Aortenbogen abgehenden Gefdalle erreicht werden. Differentialdiagnostische
Schwierigkeiten gegeniiber dem Ventrikelseptumdefekt und der Transposition der groen
Gefidle kénnen entstehen. Im Falle 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 vendse Angiokardio-
graphie wihrend des Lavogramms eine Persistenz der Pulmonalisfiillung. Eine Lokalisa-
tion des Links-Rechts-Shunts ist in der Regel nicht moéglich. Bei Rechts-Links-Shunt als
Folge pulmonaler Hypertonie ist eine Kontrastmittelinjektion in die Ausflufbahn 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 fiir die Diagnose der Anomalie wiesen
GasuL u. Mitarb. (1951), Scort u. SaBIsToN (1953) sowie FLEMING (1956) hin. Hierbei

Abb. 109. Gleiche Patientin wie in Abb. 108. ,,S“férmiger Verlauf des Herzkatheters bei Passage des
aorto-pulmonalen Defektes

Abb. 110. Gleiche Patientin wie in Abb. 107. Katheterverlauf in diesem Falle eines auBerordentlich groBen, bis
zum Ductus reichenden aorto-pulmonalen Septumdefektes praktisch gleich dem gewdhnlichen Verlauf im
Falle 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. 111). Ferner ist eine Kontrastmittel-
darstellung der aorto-pulmonalen Fistel selbst moglich.

Abb.111a~—d. GroBer aorto-pulmonaler Septumdefekt bei einem 3jiahrigen Patienten (U.Vo.). Kontrastmittel-

darstellung. a und b Katheter bis in die Aorta ascendens vorgeschoben. Wahrend der Systole Kontrastmittel-

tibertritt aus der Aorta in die Pulmonalarterie durch einen relativ grofien aorto-pulmonalen Septumdefekt.

Fiillung der Pulmonalarterie bis zu den Klappen. ¢ und d Stirkere Verteilung des Kontrastmittels im Lungen-
kreislauf

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

Die Aneurysmabildung ist vorwiegend im rechten Sinus lokalisiert. JoNEs und LanNg-
LEY (1949) fanden das Aneurysma bei 25 Fillen 20mal im rechten, 5mal im Sinus ohne
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Coronargefil. Nur ausnahmsweise entsteht ein Aneurysma im linken Coronarsinus (Hic-
GINS 1934).

Die Ruptur eines Sinusaneurysmas erfolgt bei den kongenitalen Formen praktisch
immer intrakardial, meist in den rechten Ventrikel (in 13 von 17 Féllen nach JoNEs
und LANGLEY 1949), seltenerin den rechten Vorhof (GOEHRING 1920 ; Higo1Ns 1934 ; WRIGHT
1937; v. HAUSER 1940), in die Pulmonalarterie (ScoTT 1924 ; SPRENKEL und STEWART 1935
PorRTER 1942) oder in den linken Ventrikel (WARTHEN 1949).

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

Die kongenitalen Aneurysmen des Sinus Valsalvae sind oft mit anderen angeborenen
Anomalien kombiniert (in 23 von 25 Féllen nach JoNES und LANGLEY). Am hiufigsten
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,
hdufiger erfolgt sie im 4. oder 5. Lebensjahrzehnt.

Das ménnliche Geschlecht tiberwiegt zahlenméaBig betrichtlich. In der Untersuchungs-
reihe von Oram und East (1955) wurden 19 von 23 rupturierten Sinusaneurysmen bei
Ménnern beobachtet.

Nennenswerte funktionelle Storungen werden durch das Sinusaneurysma, solange keine
Ruptur eingetreten ist, nicht hervorgerufen. Allenfalls kann es bei grofer 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
Héimodynamik, die der einer Aorteninsuffizienz entspricht, wobei allerdings zu beriick-
sichtigen ist, daf} die durch die Perforation bedingte Volumenmehrbelastung akut eintritt
und einen nicht angepafiten 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 himo-
dynamische Situation ist etwa der eines aorto-pulmonalen Septumdefektes gleichzusetzen.
Zu einer Volumenmehrbelastung des rechten Herzens fithrt die Perforation eines Aneu-
rysmas in den rechten Vorhof oder rechten Ventrikel. Die Shuntvolumina kénnen mehrere
Liter in der Minute betragen (FELDMAN u. Mitarb. 1956; BroFrmMaN u. ELDER 1957).
Nur selten sind sie so gering, dafl sie keine wesentlichen Stérungen 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 hort man ein kontinuierliches, systolisch-diastoli-
sches oder ein diskontinuierliches, systolisches und diastolisches Gerdusch, 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 Gerdusches 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 arbeitsfihig.

Der elektrokardiographische Befund ist nicht einheitlich. Relativ haufig sind Rhythmus-
storungen (Vorhofflimmern) oder Stérungen 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 regelmafBiger rontgenologischer Befund ist, gleichgiltig ob
die Perforation eines Sinusaneurysmas als isolierter Fehler vorliegt oder mit anderen
Herzanomalien kombiniert auftritt, eine allméhlich zunehmende Vergroferung des Her-
zens — abgesehen von den wenigen Fillen mit kleinem Shuntvolumen. Die Vergréerung
erstreckt sich zunéchst auf den unmittelbar betroffenen Herzabschnitt; sie kann schlielich
durch nachfolgende Komplikationen auch andere Herzabschnitte mit einbeziehen. So kann
bei Ruptur eines Aneurysmas in den rechten Ventrikel neben einer VergroBerung dieses
Herzabschnittes  infolge
einer relativen Tricuspidal-
insuffizienz auch eine Dila-
tation des rechten Vorhofs
beobachtet werden. Ana-
loges gilt fiir 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 vorgewdlbt und
zeigt verstirkte Pulsatio-
nen. Die Hilus- und Lun-
gengefifzeichnung ist ver-
starkt (Abb. 112). Nicht
selten lassen sich an den
erweiterten zentralen Lun-
gengefdfen Kigenpulsatio-
nen beobachten (JoNEsu.

Abb. 112a—c. Angeborenes Aneurysma des Sinus Valsalvae mit Perfora- LANGLEY 1949; VENNING
tion in den rechten Ventrikel und kleinem Ventrikelseptumdefekt bei einem  1951; PELTZER u. PIROTH
22jahrigen 'Ma,n_n (.I.§.J?J.). a S?,glttalblld: geringe L.mksverbrelteljung .des 1959 ; eigene Beobachtung).
Herzens. Dichte Hili mit verstarkter Lungengefi3zeichnung. b Seitenbild: . . cqs
Retrokardialraum frei. ¢ Herzsonde von der rechten Art. brachialis tber Dle' Aorta ist bei .dlesen
Aorta ascendens durch die Perforation in den rechten Ventrikel vorge- Patienten normal weit oder
fithrt mit Kontrastmittelinjektion erscheint gelegentlich sogar

auffallend schmal (KJELL-
BERG u. Mitarb. 1955), wihrend sie bei Féllen mit Aneurysmadurchbruch in den linken
Ventrikel wie bei der Aortenklappeninsuffizienz erweitert ist und verstirkte Pulsationen
aufweist. Bei der zuletzt genannten Situation sind Zeichen einer Lungeniiberflutung
naturgemaf nicht zu erwarten. Allenfalls beobachtet man hier — bei Insuffizienz des
linken Ventrikels — eine Lungenstauung, die sich aber im allgemeinen rontgenologisch
unschwer von einer Lungeniiberflutung unterscheiden laft.

Ein Sinusaneurysma ohne Perforation ist im Rontgennativbild im allgemeinen nicht
festzustellen.

Herzkatheteruntersuchung. Bei klinischem Verdacht auf ein in das rechte Herz
perforiertes Aneurysma konnen durch die Herzkatheteruntersuchung die Lokalisation
der Perforation, die Grofle des Shuntvolumens und die himodynamischen Riickwirkungen
auf das Herz bestimmt werden. Soweit Katheterbefunde in der Literatur mitgeteilt
wurden, zeigen sie in der Mehrzahl der Fille mit Aneurysmadurchbruch in das rechte
Herz im rechten Ventrikel systolische Druckerhthungen 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 fithren. Da-
gegen gelingt mitunter
die Passage der Perfora-
tionsstelle bei retrogra-
dem Vorfithren des Ka-
theters (KJELLBERG u.
Mitarb., JAcoBI u. LoE-
WENECK 1958, eigene Be-
obachtung) (Abb. 112¢).

Kontrastmitteldarstel-
lung. Die vendse Angio-
kardiographie liefert im
allgemeinen keine siche-
ren diagnostischen Be-
funde. Allenfalls kann es
bei ungestorter Lungen-
passage wihrend 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. 112¢
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u. Mitarb. 1960), auch der Perforationskanal kann so dargestellt werden (FALHOLT u.
THOMSEN 1953; KJELLBERG u. Mitarb. 1954).

Differentialdiagnostisch mull neben einem offenen Ductus arteriosus vor allem ein
Ventrikelseptumdefekt mit Aortenklappeninsuffizienz in Erwéigung gezogen werden.

Die Prognose des perforierten Sinusaneurysmas ist im allgemeinen schlecht, wenn
auch einige Patienten trotz des schweren Herzfehlers viele Jahre iiberlebten (lingste
Uberlebensdauer 17 Jahre nach JoNEs u. LANGLEY 1949). Nur selten sterben die Patienten
im unmittelbaren Anschlufl 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. Arteriovendose Fistel des Coronarkreislaufs

Bei dieser GefiBanomalie 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 kardiovasculiren
Anomalien vor (in 22 von 65 Fillen nach UpsEaw 1962). Besonders hiufig ist die Kom-
bination mit einer Pulmonalarterienatresie (10 Fille), seltener mit einem offenen Ductus
arteriosus (7 Fille) oder einem Ventrikelseptumdefekt (3 Fille).

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

Die zur Fistel filhrende Coronararterie ist in etwa einem Drittel der Fille — wohl
als Folge des erhdhten Stromvolumens — aneurysmatisch erweitert.

In patho-physiologischer Hinsicht ist die arteriovendse Fistel des Coronarkreislaufs
einer arteriovendsen Fistel im groBen Kreislauf gleichzusetzen. Mit Ausnahme der Fille,
bei denen die Fistel in die Pulmonalarterie einmiindet, besteht eine Volumenmehrbelastung
des linken und des rechten Herzens. Sie ist abhingig von der GroBe des Kurzschlusses,
der letztlich durch die Druckdifferenz zwischen den zu- und abfiihrenden GefiBen 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 arteriovendsen Fistel im Coronarkreislauf ist ein konti-
nuierliches, systolisch-diastolisches Gerdusch, das vor allem dann diagnostisch wegweisend
ist, wenn es an einer fiir 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 Gerdusch kann vereinzelt auch rein systolisch (HALPERT
1930) oder diskontinuierlich systolisch und diastolisch sein (CoLBECK u. SHAW 1954).
Gelegentlich ist das Gerdusch von tastbarem Schwirren begleitet (BROWN u. BURNETT
1949; PORSTMANN u. GEISSLER 1960 u.a.). Liegt das Maximum des Gerdusches im 2. Inter-
costalraum links parasternal, fithrt es verstindlicherweise leicht zur Annahme eines
offenen Ductus arteriosus.

Das Elektrokardiogramm zeigt im allgemeinen keine fiir die Diagnose der coronaren
arteriovenosen Fistel charakteristische Verdnderung.
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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 normales Alter. In anderen
Fillen fithrt die Fistel zu
einer nicht unerheblichen
Einschrankung des korper-
lichen Leistungsvermogens
und zu vorzeitiger Herzin-
suffizienz.

Rontgenbefunde. Die
rontgenologischen Verinde-
rungen héingen ganz von der
GroBe des Shuntvolumens
und von der Einmiindung
der Fistel ab. Enge Fistel-
verbindungen mit einem nur
kleinen Shuntvolumen blei-
ben ohne faffbare Riickwir-
kungen auf GroBe und Kon-
figuration des Herzens sowie
auf die LungengefdBzeich-
nung. GroBere Shuntvolu-
mina bedingen eine Ver-
groferung des linken und
gegebenenfalls auch des rechten Her-
zens (Abb. 113a und b), eine Vorwol-
bung des Pulmonalbogens und ver-
stdrkte Lungengefdfzeichnung. Auch
Eigenpulsationen der Lungengefifle
konnen dann nachweisbar werden
(BsOorCcK u. CRAFOORD 1947). Verein-
zelt konnen im Fistelbereich auch
Kalkeinlagerungen bestehen (CoLBECK
u. SHAW 1954).

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

Herzkatheteruntersuchung. Bei
dem Kklinischen Verdacht einer coro-
naren arteriovendsen Fistel dient die
Herzkatheteruntersuchung in erster
Linie dem Nachweis eines Kurzschlus-
ses und seiner Lokalisation, der Be-
stimmung der Shuntgréfle und dem
AusschluB anderer differentialdia-
gnOSfflSCh n Fra‘ge kommender An- Abb. 113a—c. Arteriovenose Fistel des Coronarkreislaufs
omalien. Die groBite Problematik pei einem 8jihrigen Jungen (D.Cz.). a Sagittalbild: geringe
liegt beim offenen Ductus arteriosus. Verbreiterung des Herzens nach links. Verstirkte Rundung
In beiden Fillen ist niamlich der der rechten unteren Herzkontur. Verstrichene Herztaille.
Sauerstoffgchalt des Pulmonalarte- Tt HEChonee Eoll Eo e ong, wiliend, dor

rienblutes erhiih.t. Gelipgt die Passage  ppgge des Lavogramms Fiillung eines GefidBkonvoluts im
desDuctus arteriosus mit dem Katheter Bereich der Herzspitze
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nicht, so kann zur Kldrung 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. 113¢

und auf die Passage der Fistelverbin-
dung wegen der Perforationsgefahr
verzichten. — In Féllen mit sehr engen
Fistelverbindungen kann die vendse
Herzkatheteruntersuchung ohne siche-
ren Hinweis auf eine Shuntverbindung
bleiben. Aber auch dann, wenn die
Sauerstoffbestimmung im Pulmonal-
arterienblut keine eindeutige KErho-
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 arteriovendsen Coronarfistel (41jahriger Mann). Hoch-

gradige Erweiterung der zur Fistel fithrenden rechten Coronararterie. Nebenbefunde: ,Kinking Aorta‘

und m#Bige Isthmusstenose (aus PORSTMANN u. GEISSLER a.2.0., S. 147). b Retrograde Aortographie (par-

tielle Kontrastmittelinjektion in den linken Ventrikel) bei Fehlabgang der linken Coronararterie aus der

A. pulmonalis. 9jahriges Middchen (U.Le.). Breite Anastomosen von der rechten zur linken Coronararterie

mit Stromungsrichtung des arteriellen Blutes in die Pulmonalarterie (Links-Rechts-Shunt). Daher deutliche
Kontrastmittelfilllung 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
soll, hidngt von der jeweiligen Situa-
tion ab. Dal} der intravenose Weg trotz
der erfahrungsgeméf schlechten Sicht-
barmachung der Coronararterien zu
einer diagnostisch ausreichenden Dar-
stellung der Fistel fithren kann, zeigen
die Beobachtungen von CooLEY u.
S1.0AN (1956) sowie von STEINBERG Uu.
Mitarb. (1958). Auch bei einem von
uns beobachteten Patienten kam es
nach Injektion des Kontrastmittels in
die Pulmonalarterie wihrend der Phase
des Lévogramms zur Sichtbarmachung
eines deutlich erweiterten Coronar-
arteriengeflechtes im Bereich der Herz-
spitze (Abb.113c¢). Die Kontrastmittel-
injektion in den vendsen Kreislauf-
schenkel ist aber nicht geeignet, die
Einmiindung der Fistel in das Herz
zu lokalisieren. Darum wird man heute
im allgemeinen zur Darstellung der
Fistel und ihrer Einmiindung ins Herz
die selektive Injektion in die Aorta
bevorzugen. Bei diesem Vorgehen
kommen die erweiterten, zur Fistel
fithrenden Arterien (Abb. 114a), even-
tuell vorliegende aneurysmatische Aus-
sackungen am afferenten oder efferen-
ten GefdBl der Fistel sowie die Aus-
dehnung der Fistel selbst und die
Einmiindung ins Herz oder in die
Pulmonalarterie (Abb.114b)am besten
zur Darstellung (Bosger u. Mitarb.
1959; PorsSTMANN u. GEISSLER 1960).

Eine Sonderform, die eigentlich
nicht mehr zu den arteriovendsen
Fisteln gezdhlt werden kann, ist die
direkte Einmiindung einer Coronar-
arterie in den linken Ventrikel. Auch

Abb. 115a—f. Aneurysmatische Erweiterung
eines Seitenastes der rechten Coronararterie
und Einmiindung dieser Arterie in den linken
Ventrikel. 10jahriges Madchen (R.Ro.). a Herz-
fernaufnahme: kein Anhalt fir ein Aneurysma.

137

b Seitenbild. ¢—f Retrograde Aortographie: Aneurysmatische Erweiterung eines Seitenastes der rechten
Coronararterie mit geringem Kontrastmitteliibertritt in den linken Ventrikel durch die GefiBfistel (operativ

Die aneurysmatische Erweiterung hat uns in Zusammenhang mit dem rein diastolischen Decrescendo-
Gerdusch veranlaflt, zunéchst ein Aneurysma des Sinus Valsalvae mit Aortenklappeninsuffizienz anzunehmen

(GREMMEL, LOHR, LooGEN, VIETEN 1963).
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Abb. 115¢

Abb. 115d
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diese Anomalie, die klinisch mit einer Aortenklappeninsuffizienz verwechselt werden
kann, 148t sich nur durch die Kontrastmitteldarstellung der aufsteigenden Aorta nach-
weisen (Abb. 115).

Die Prognose der coronaren arteriovendsen Fistel hangt naturgemall weitgehend vom
Shuntvolumen ab, wenn man von den oft begleitenden Anomalien absieht. Nach einer
Analyse der klinischen und autoptischen Befunde von 13 Féllen der Literatur kommen

Abb. 115e Abb. 115f

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

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

9. Vorhofseptumdefekt

Der Vorhofseptumdefekt stellt eine offene Verbindung zwischen rechtem und linkem
Vorhof dar. Er kommt isoliert oder gemeinsam mit anderen Mifbildungen vor.

Entwicklungsgeschichte 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,

¢) 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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zundchst gemeinsamen Vorhof. Es wichst von der dorso-caudalen Wand in Richtung des Ostium
atrioventriculare und gewinnt Anschluf an die Endokardkissen, die Anlage der Atrioventrikular-
klappen an der Vorhofkammergrenze. Im hinteren unteren Anteil des Septums bleibt eine Liicke.
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 vom 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 fithrt zum totalen Scheidewanddefekt, wie beim Cor bilo-
culare und Cor triloculare-biventriculare.

Kommt ein Anschluf des Septum primum an die Endokardkissen nicht zustande, so entsteht
das tiefgelegene, meist grofle und oft mit Anomalien der Mitral- und Tricuspidalklappen einher-
gehende Ostium primum (Abb. 116a).

Abb. 116a—c. Schematische Darstellung des Vorhofseptumdefektes. a Ostium primum-Defekt. b Ostium
secundum-Defekt. ¢ Sog. ,,hoher’* Vorhofseptumdefekt mit transponierter Lungenvene, die in die obere
Hohlvene einmiindet

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

Der ,,hiohe Vorhofseptumdefekt‘ oder ,,Sinus venosus-Defekt (Swax u. Mitarb. 1957; SHANER
1958) (Abb. 116¢) ist durch seine Lage oberhalb des I'oramen ovale charakterisiert. Die obere Hohl-
vene kann iiber dem Defekt ,,reiten‘‘ und so den Ubertritt von venosem Blut in den linken Vorhof
erleichtern. Als 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 stammenden
Venen mit Einmiindung in die obere Hohlvene und (oder) in den rechten Vorhof verbunden.

Das offene Foramen ovale bedingt im allgemeinen keine funktionellen Stérungen.
Man findet es in rund 25% aller Obduktionen (Dorrr 1960). Bei rund 50% der Sdug-
linge bleibt es bis zum Ende des ersten Lebensjahres, bei Erwachsenen in 30% offen
(Kunke 1950). Nach den Untersuchungen von EVERETT u. Jornson (1950) flielen wihrend
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 Félle schlieB3t
sich das Foramen ovale nach der Geburt, wenn sich das vorher von rechts nach links ge-
richtete Druckgefille umkehrt und die Valvula foraminis ovalis sich an die Vorhofscheide-
wand anlegt, um diese ventilartig abzudecken.

Ein Blutstrom durch das Foramen ovale nach der Geburt ist in Abhingigkeit vom
Druckgefille unter folgenden Bedingungen mdoglich:
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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 verwéchst. Kommt es zu einer Drucksteigerung im rechten Vorhof,
so ist abhidngig vom Druckgefille ein Rechts-Links-Shunt mdglich.

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

Das weibliche Geschlecht ist vom Vorhofseptumdefekt hiufiger betroffen als das ménnliche. Im
eigenen Untersuchungsgut hatten von den 686 Patienten 429 Frauen (= 62%) und 257 Méinner
(= 38%) einen Defekt der Vorhofscheidewand; das entspricht einem Verhéltnis von fast 2:1.

Der Umbau des Herzens beim Vorhofseptumdefekt erklirt sich aus der Pathophysio-
logie, auf die daher kurz eingegangen werden mull. Grundlage der Himodynamik bei
der hier erorterten Anomalie bildet der Links-Rechts-Shunt im Niederdrucksystem mit
Vermehrung des Herzminutenvolumens im kleinen Kreislauf. Der Links-Rechts-Shunt
ist abhingig von der DefektgroBe und dem Druckgefille. Wahrend vor der Geburt der
KurzschluB von rechts nach links gerichtet ist, kehrt er sich in der ersten postnatalen
Phase um. Im eigenen Untersuchungsgut wurde bei Auswertung von 200 Fillen (ohne
Druckerhohung im Lungenkreislauf) eine mittlere Shuntgrofe von 4,3 Liter/min oder
rund 50% des Lungenzirkulationsvolumens errechnet. Ahnliche Ergebnisse liegen von
anderen Autoren vor (DEXTER u. Mitarb. 1947; TaAYLOorR u. Mitarb. 1948; SoULIE u.
Mitarb. 1950; LeQuiME u. Mitarb. 1951).

Nach Swawx u. Mitarb. (1953) konnen bei groBen Defekten 75—90 % des Blutes aus
dem linken Vorhof durch den Defekt in den rechten Vorhof iibertreten. Eine Verminde-
rung des Minutenvolumens im grofen Kreislauf kann die Folge sein. Der Versuch, diese
Verminderung durch Erhéhung der Volumenleistung zu kompensieren, bedingt gleich-
zeitig eine Vermehrung des Minutenvolumens im kleinen Kreislauf. Der Lungenkreislauf
tragt die Volumenmehrbelastung in der Regel zunéchst ohne Druckerh6hung bei niedrigem
Stromungswiderstand. Ist das Fassungsvermogen der Lungengefde erreicht, steigt der
Druck an. Neben VolumenvergroBerungen konnen auch morphologische GefdBverdnde-
rungen Ursache einer Druckerhthung im kleinen Kreislauf sein. Nach Heats u. WaIT-
AKER (1957) und LoocEN (1958) besteht dabei eine Parallele zwischen Widerstands-
erhohung einerseits und dem Grad der Gefdfiverdnderung andererseits.

Anatomisch finden sich Hypertrophie und Dilatation des rechten Vorhofs und der
rechten Kammer. Die linke Kammer ist unauffillig. Auch der linke Vorhof ist ohne
Besonderheiten oder nur geringgradig vergroBert. Die Lungengefifle sind weit. Die Gefi3-
verdnderungen bestehen in einer Mediahypertrophie und Intimaproliferation der Arterien
sowie in einer Hyalinisierung der Venen. Auflerdem wird auch eine Lungengeriistsklerose
beobachtet.

Klinisch besteht keine Cyanose, solange ein Links-Rechts-Shunt vorhanden ist und
sekundire Lungengefif3verdnderungen fehlen. Entwicklung und Leistungsvermogen kon-
nen reduziert sein. Im 2.—3. Intercostalraum links hort man ein systolisches Gerdusch.
Ein diastolisches Gerdusch wechselnden Charakters ist bei groen Defekten fast immer
vorhanden. Der zweite Herzton ist gedoppelt. Im Elektrokardiogramm ist der charak-
teristischste Befund der unvollstandige Rechtsschenkelblock (Wilsonblock) (ca. 80 % der
Fille). In 10—15% der Fille wird ein vollstindiger Rechtsschenkelblock beobachtet.

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

Rontgenbefunde. Umformung und Grofendnderung des Herzens werden durch
die GroBe des Kurzschlusses, d.h. durch die dem rechten Herzen vermehrt angebotene
Blutmenge und durch die Widerstandserh6hung in der Lungenstrombahn bestimmt, die

Abb. 117a u. b. Funktionell unbedeutender Vorhofseptumdefekt bei einem T7jahrigen Jungen (M.Ku.).
Unauffillig konfiguriertes Herz und Gefiflband. Die Lungenzeichnung ist nicht vermehrt

Abb. 118. Herzsilhouetten von Patienten mit funktionell unbedeutendem Vorhofseptumdefekt

mitunter der dominierende Faktor fiir die Konfigurationsénderungen sein kann. AufBer-
dem kann die Herzform durch eine Myokarditis oder Perikarditis wesentlich beeinfluflt
werden.

Bei kleinem Vorhofseptumdefekt mit geringem Kurzschluf konnen Herzgrofe und
-form weitgehend unauffallig sein (Abb. 117). Springt in solchen Féllen 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 VergroBlerung des rechten Ventrikels bestehen, was durch die rontgenologische
Lagekontrolle des Herzkatheters und durch angiokardiographische Kontrastmitteldar-
stellung nachzuweisen ist. Die Abb. 118 zeigt schematisch die hédufigsten Varianten der
Herzform bei kleinen Vorhofseptumdefekten, wie wir sie an einem gréBeren Krankengut
beobachten konnten.
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Bei groflem Vorhofsep-

tumdefekt mit erheblichem

Links-Rechts-Kurzschluf3
sind die Verdnderungen im
Rontgenbild meist so cha-
rakteristisch, daf} sie bei Be-
riicksichtigung der iibrigen
klinischen Befunde die Dia-
gnose der vorliegenden Ano-
malie erlauben. Allerdings
ist darauf hinzuweisen, daf
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
(Davipsen 1958; KJELLBERG u. Mit-
arb. 1955). REINDELL u. Mitarb. (1962)
bestimmten das relative Herzvolumen
(Herzvolumen : Korperoberfliche) und
fanden es nur in einem Fall kleiner als
den zugehorigen Mittelwert; 7mal lag
der Quotient innerhalb, 55mal auBer-
halb des 2-Sigma-Streubereichs.

Die durch den Links-Rechts-Kurz-
schlul bedingte Vergroferung des
rechten Vorhofs (Abb. 119a u. b) und
der rechten Kammer fithrt zu typi-
schen Formverinderungen des Her-
zens, wobei jedoch von Fall zu Fall und
in Abhéngigkeit 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 Varianten der Herzform bei
funktionell wesentlichen Vorhofsep-
tumdefekten schematisch dargestellt.

Abb. 119a u. b. Vorhofseptumdefekt bei einer 39jihrigen

Patientin (D.Ei.). Bei sagittalem Strahlengang (a) deutliche

Rechtsverbreiterung. Die Ausdehnung des Herzensnach vorne
wird auf der schrigen Aufnahme (b) besonders deutlich

Die VergroBerung des rechten Vorhofs kann réntgenologisch schwierig nachzuweisen
sein. KyELLBERG u. Mitarb. (1955) berichten, daB in ihrer Untersuchungsreihe, bei der es
sich vorwiegend um Patienten im Kindesalter handelte, die VorhofvergroBerung selten ein
,,dominierendes ‘“Merkmal war, wihrend REINDELL u. Mitarb. (1962) bei 82% ihrer
Patienten eine Verlingerung des rechten Herzrandes und von diesen bei 46 % auch eine
stiarkere konvexe Vorwolbung der rechten Herzkontur fanden.
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Das Fehlen einer rontgenologisch faBbaren Vergréferung des rechten Vorhofs im
Sagittalbild wird von BEDFORD u. Mitarb. (1941) mit einer Verlagerung des Tricuspidalis-
ostiums und des Herzens nach links erklart. In diesen Féllen kann die Vorhofvergrofierung
nur im zweiten schrigen Durchmesser nachgewiesen werden. Wahrend in dieser Projek-
tion der grole rechte Vorhof vorne randstdndig wird und als Vorwélbung der vorderen
Herzkontur erscheint, kommen dorsal vom Herzen die Bifurkation der Pulmonalarterie
und ihrer Aste als breite Bandschatten zur Darstellung (vgl. Abb. 122¢).

Abb. 120. Herzsilhouetten von Patienten mit funktionell wesentlichem Vorhofseptumdefekt

Abb. 121a u. b. Vorhofseptumdefekt (Ostium secundum-Typ) bei einem 8jihrigen Patienten (P.Vo.). a Sagit-
talbild: geringe Verbreiterung des Herzens nach links und rechts. Flache Vorwolbung des Pulmonalbogens.
Dichte Hili. b Seitenbild: Retrokardialraum frei

Die GroBenzunahme des rechten Ventrikels ist bei den meisten Patienten mit funk-
tionell groBem Vorhofseptumdefekt augenfillig. Die VergroBerung betrifft sowohl die
EinfluBbahn als auch die Ausflufbahn der Kammer. Die Verlingerung der EinfluBbahn
ist oft so stark, daB der rechte Ventrikel bis zur Herzspitze reicht und den linken Ven-
trikel nach hinten verdringt (ScEHAEDE u. THURN 1953). Dadurch erfihrt die Herz-
spitze eine stirkere Rundung (Abb. 121a u. b). In anderen Féllen 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 KseLLBERG u. Mitarb. (1955) beim Vorhofseptumdefekt
jedoch seltener als beim Ventrikelseptumdefekt. In Einzelfdllen kann die VergréBerung
des Herzens so erheblich sein, daBl der linke Herzrand die linke Thoraxwand erreicht.
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Bei diesen Fillen, die keine Zeichen einer Ruheinsuffizienz aufzuweisen brauchen, besteht
der Verdacht, da3 die enorme VergroBerung des Herzens nicht allein Folge der Volumen-
belastung, sondern auf eine zusétzliche Schidigung der Muskulatur zuriickzufiihren ist.

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

Der linke Ventrikel ist von normaler Grofle 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-
genitalen Anomalien, die mit
einem vermehrten Lungen-
zirkulationsvolumen einher-
gehen, wie z.B. Ductus
Botalli oder Ventrikelsep-
tumdefekt.

Die GréBlenzunahme der
rechten Kammer fiihrt zu
einer breitflichigen 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-
fur ist die Erweiterung des
Conus pulmonalis, der durch

die Verlingerung der Aus- S
fluBbahn der rechten Kam- Abb. 122a—d. Vorhofseptumdefekt bei einem 9jdhrigen Méadchen

) (P.Bo.). a Linksverbreitertes, rundlich konfiguriertes Herz. Deutlich
meI: nach Obelul verlagert _I_St' vorspringender Pulmonalbogen. Ein kleinerer Aortenbogen wird am
Inlinker Schrigstellung lddt  GefiBband links sichtbar. b Erster schriiger Durchmesser: nach vorne
das Herz im diaphragmalen gewolbter Pulmonalbogen. c¢ Zweiter schriger Durchmesser: breiter
Abschnitt manchmal deut- Bandscha,ttetn der lir}ken "Pulmonala,rterie h.inter dem Herz.fen z.T. in
lich in d Wirbelsiul Deckung mit der Wirbelsidule erkennbar. Eine flache Vorwélbung des
leh 1n- den . Irbelsaulen-  pepsschattens nach vorne entspricht dem vergroBerten rechten Ven-
schatten aus. Dieser Befund, trikel. d Seitenbild: breitflichige Anlehnung des Herzens an die vordere
der sonst allgemein als Gro- Thoraxwand. Herzhinterraum frei

Benzunahme der linken

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
Wirbelsdule, 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 vermift. Anderer-
seits kann sie hochgradig bis aneurysmatisch sein.

Kalkeinlagerungen in der Pulmonalarterie kommen gelegentlich, insbesondere bei Er-
héhung des Stromungswiderstandes im Lungenkreislauf und sekundérer Pulmonalsklerose
vor (DownNiNG und GoLDBERG 1956) (Abb. 123a u. b).

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 10

a
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Infolge der Verlingerung der Ausflufbahn der rechten Kammer wird die dilatierte
Pulmonalarterie hdufig nach oben verlagert und kann die schmale Aorta vollstindig
oder weitgehend iiberlagern, ein Zeichen, auf das bereits AssMANN (1944) hingewiesen

Abb. 122b Abb. 122¢

Abb. 122d

hat. An der vorspringenden Pulmonalarterie und meist auch an den erweiterten Ver-
zweigungen sind verstirkte Pulsationen zu erkennen.

Die Vorwolbung des Pulmonalbogens, deren oberer Anteil dem Pulmonalarterien-
stamm zuzuordnen ist, kommt besonders gut im ersten schrigen Durchmesser zur Dar-
stellung. Nach dorsal dehnt sich der vergroflerte rechte Vorhof aus. Die Aufzweigung
der weitlumigen Pulmonalarterie wird dort sichtbar.



Nicht nur die Aorta, son-
dern auch die obere Hohlvene
sind oft schmal. AuBlerdem kann
die Aorta wegen der Linksver-
lagerung des Herzens im Sa-
gittalbild in die Wirbelsdule
projiziert werden. Dadurch er-
gibt sich eine Diskrepanz zwi-
schen dem weiten Pulmonal-
bogen und dem sonst schmalen
Gefdfiband.

Wenn auch keine strenge
Korrelation besteht, so kann
doch im allgemeinen festge-
stellt werden, dal zumindest
bei Erwachsenen die Erweite-
rung der zentralen Lungenge-
fife um so deutlicher in Er-
scheinung tritt, je grofer der
Links-Rechts-Kurzschlul ist.
Haufig, vor allem bei Erwach-
senen, kann man als Folge des
erhohten  Lungenstromvolu-
mens pulsatorische Weitenédn-
“derungen der zentralen GefiBe,
d.h. Eigenpulsationen, bei der
Durchleuchtung erkennen. Aus
topographischen Griinden sind
diese Weitenédnderungen be-
sonders deutlich an der rechten
Unterlappenarterie.

Orthograd getroffene Ge-
fiBe sind rundlich oder bei
Uberschneidung  polycyelisch
glatt begrenzt und kommen
manchmal als Rundschatten
zur Darstellung. Die zur Ver-
minderung des Stromungswi-
derstandes weitgestellten Ge-
fafle bilden Bandschatten, die
oberhalb des Hilus besonders
gut zu erkennen sind und in
einem Teil der Fille 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
38jahrigen Patientin (G.Al). Mansieht
auf den Aufnahmen bei sagittalem (a)
und seitlichem (b) Strahlengang Kalk-
einlagerungen in der Pulmonalarterie

Vorhofseptumdefekt

10*

147



148 F. LoogeN, R. RipPERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefiBfehler

Abb. 124. Herzsilhouetten von Patienten mit offenem Foramen primum

Abb. 125a u. b. Foramen primum bei einem 20jdhrigen 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 Vorwoélbung der hinteren Herzkontur in Héhe 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 bandférmigen, oft dem rechten Herzrand parallel ver-
laufenden Gefdfschatten im Rontgen-
nativbild zu erkennen (vgl.Abb. 149a).
Durch Schichtdarstellung kann man
aullerdem gelegentlich Lungenvenen-
transpositionen in die obere Hohlvene
mitgroBerWahrscheinlichkeiterfassen.

Differentialdiagnostisch sicher ver-
wertbare Rontgenbefunde zwischen
dem Vorhofseptumdefekt vom Ostium
secundum- und Ostium primum-Typ
gibt es nicht (Abb. 124 und 125).

Ist der Vorhofseptumdefekt mit
einer starken Erhohung desStromungs-
widerstandesim Lungenkreislauf kom-
biniert, so kann die rontgenologische
Symptomatik der eines Ventrikelsep-
tumdefektes mit gekreuztem Shunt
bzw. Shuntumkehr &hnlich sein
(Abb. 126).

Kommt es infolge der chronischen
Volumenmehrbelastung oder aus ande-
ren Griinden (z. B. Myokarditis, pulmo-
nale Druckerh6hung) zu einer Insuf-
fizienz des rechten Ventrikels, so kann
das Herz unter Aufgabe der fiir einen
Vorhofseptumdefekt 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 Kontrastmitteldarstellung desOesopha-
gus ergibt im allgemeinen keine Besonder-
heiten. Durch den erweiterten Pulmonalbo-
gen oder durch einen vergroBlerten rechten
Vorhof ist eine Dorsalverlagerung deslinken
Vorhofs im oberen Anteil der hinteren Herz-
kontur moglich. Dariiber hinaus kann es
durch die erweiterten Pulmonalarterien un-
terhalb des Aortenbogenszueiner Impression
des Oesophaguskommen (PARKINSON u. BED-
FORD 1931; ScHWEDEL u. EPSTEIN 1936)
(Abb. 129a u. b).

Abb. 126a u. b. Funktionell groBler Vorhofseptum-
defekt mit extremem pulmonalen Hochdruck und
Shuntumkehr im Vorhofbereich bei einer 26jahrigen
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
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Kymogramme beim Vorhofseptumdefekt (BATTRO u. DE 1.A SERENA 1937; LEVESQUE
u. Mitarb. 1937; LAUuBRY u. LENEGRE 1939; THURN 1951; SCHAEDE u. THURN 1952)
lassen GetfdBbewegungen und groBle Amplituden am vorspringenden Pulmonalbogen er-
kennen, die im Gegensatz stehen zu normalen oder kleinen Bewegungen am Aorten-

bogen (Abb. 130).

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 35jdhrigen Patientin (E.Po.). a Stark verbreitertes Herz. Vor-

springender Pulmonalbogen, aneurysmatische Erweiterung der hilusnahen Lungengefifie. b Kymogramm:

man erkennt eine vergroferte Amplitude im Bereich des Pulmonalbogens. Eigenbewegungen der hilusnahen

Lungengefifle. ¢ Schichtaufnahmen des rechten Hilus lassen den Gefificharakter der HilusvergréBerung
erkennen

Am rechten Herzrand sind oft normale Pulsationen nachweisbar, d.h. man beobachtet
in den oberen zwei Drittel Vorhof-, im unteren Drittel Ventrikelpulsationen. OpMan
(1955) fand beim Vorhofseptumdefekt in vielen Féllen 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), ausschlieBliche Ventrikel-
pulsationen in 27 % ihrer Patienten von REINDELL u. Mitarb. (1962) beschrieben.
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Im Bereich des linken Herzrandes werden in der Mehrzahl der Fille mit groBem
Shunt verstirkte Pulsationen aufgezeichnet, bedingt durch den links randstindigen
volumenbelasteten rechten Ventrikel.

Abb. 128b

Abb. 128¢

Die hilusnahen Lungengefifle lassen die durch Eigenpulsationen charakteristischen
Verdnderungen erkennen (Abb. 131a). Die Bewegungen der GefiBwand sind schematisch
in Abb. 131b dargestellt. Typisch ist die , Tannenbaumform®, die durch gleichzeitige
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Lateralbewegung der lateralen und durch Medialbewegung der medialen Gefifwand in
der Kammersystole entsteht, wobei ihr Nachweis in mehreren Ebenen oder unmittelbar
an einem GefiBquerschnitt besondere Beweiskraft erhélt (THURN 1956).

Die Schichidarstellung 148t im Hilusbereich den GefdBcharakter der hier manchmal
aneurysmatisch erweiterten Arterien erkennen (Abb. 128¢). Sie kann differentialdiagno-
stisch wichtig sein, wenn die gelegentlich beim Vorhofseptumdefekt besonders dichten
und breiten Hili den Verdacht auf einen Tumor erwecken. Aullerdem kann durch die

Abb. 129a u. b. Vorhofseptumdefekt bei einer 29jidhrigen Patientin (H.Ba). Deutlich vorspringender Pulmonal-
bogen auf der sagittalen Ubersichtsaufnahme (a), der bei seitlichem Strahlengang (b) eine flache Impression
im breigefillten Oesophagus verursacht

Schichtdarstellung in Einzelfdllen 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) ermdoglichen 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 Grofle eines Vorhofseptumdefektes. Neben den blutgasanalytischen
Bestimmungen ist die Formanalyse der rechts- und linksseitigen Vorhofdruckkurve von
Bedeutung (GROSSE-BROCKHOFF, LOOGEN u. WOLTER 1957).

Biorck u. Mitarb. (1954) brachten an der Spitze des Herzkatheters einen Ballon an.
Nach Passage des Vorhofseptumdefektes wurde dieser mit einem Kontrastmittel ge-
fullt, so daB er beim Zuriickziehen des Katheters den Defekt verschlof3. Bei den héufig
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Abb. 130. Kymogramm einer 26jihrigen Patientin (M.Sche.) mit Vorhofseptumdefekt. Bewegungen groBSer
Amplitude im Bereich des Pulmonalbogens, Bewegungen kleiner Amplitude am Aortenbogen. Eigenpulsationen
der HilusgefiBe, rechts deutlich erkennbar

Abb. 131.a Spezialaufnahme rechter Hilus. Eigenpulsationen bei einer 46jahrigen Patientin (A.Ka.) mit Vorhof-
septumdefekt. b Schema zu Eigenpulsationen (rechts) und mitgeteilten GefiBBbewegungen (links) nach THURN
(1956)
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Abb. 132 Abb. 133

Abb. 132. Vorhofseptumdefekt bei einem 9jihrigen Patienten (H.-P.Hu.). Katheterverlauf: obere
Hohlvene — rechter Vorhof — Vorhofseptumdefekt — linker Vorhof

Abb. 133. Vorhofseptumdefekt bei einem 5jihrigen Patienten (E.Br.). Katheterverlauf: untere Hohlvene —
rechter Vorhof — Vorhofseptumdefekt — linker Vorhof — Lungenvene

Abb. 134. Vorhofseptumdefekt bei einer 11jahrigen Patientin (M.Ri.). Katheterverlauf: untere Hohlvene —
rechter Vorhof — Vorhofseptumdefekt — linker Vorhof — linker Ventrikel

vorhandenen multiplen Defekten oder Septumperforationen kann diese Methode zu Fehl-
schliissen fithren.

Die Klirung der Lungenvenenverhiltnisse ist besonders fiir die Operationsplanung
beim Vorhofseptumdefekt wichtig. Nédhere Besprechung erfolgt im Absatz iiber die Ano-
malien der Lungenvenen (s. spiter).
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Die mit der Durchfiihrung der Herzkatheteruntersuchung verbundene Austastung
der Herzabschnitte zeigt, in welchem MaBe eine Volumenmehrbelastung zu einer Ver-
dnderung der Herzrdume in ihrer absoluten und relativen GriofBe befihigt ist. Bei Defekten
mit groflem Links-Rechts-Kurzschlul nimmt das rechte Herz meist die ganze Vorder-
tliche 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 auBlerdem 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 vergréBert und links randbildend

Pulmonalarterienstammes an den linken Herzrand. Im Seitenbild verlduft der Herz-
katheter im Herzen weit dorsal und 148t nur einen kleinen diaphragmalen Abschnitt
frei. Daraus schlieBen ScHAEDE u. THURN (1953), daB der rechte Ventrikel sich auch
in seiner Tiefe vergrofert hat und daf nur ein kleiner oder normal groBer linker Ventrikel
verlagert ist.

Kontrastmitteldarstellung. Die Bedeutung angiokardiographischer Untersuchungen
tiir 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. Frithlavogramm,

3. Spétdextrogramm,

4. Darstellung des Herzumbaus.

Direktes Zeichen ist die unmittelbare Darstellung des Defektes.

Beim unkomplizierten Vorhofseptumdefekt besteht entsprechend dem Druckgefille
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) soll eine partielle



156 F. LoocEN, R. RrepERT und H. VIETEN: Angeborene Herz- und GefiBfehler

Abb. 136a—d. Canalis atrio-ventricularis partialis (mit ge-
schlossenem Ventrikelseptum) (aus THURN u. Mitarb. 1961).
LV 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 spiter: Diffuse Anfirbung des di-
latierten rechten Vorhofs. Aorta ascendens gefiillt. ¢ 0,6 sec
spiter: Rechter Vorhof noch stirker gefillt. Allgemeine
Kontrastierung der Pulmonalarterie. Aorta kontrastreich.
d 2,5 sec spiter: Kontrastmittelfiilllung 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)sowie LIND u. WEGELIUS (1953)
halten bei Kindern einen Kontrast-
mitteliibertritt von rechts nach links
im Vorhofbereich fiir méglich. Im all-
gemeinen diirfte esauch durchschnel-
le Injektion einer gentigenden Kon-
trastmittelmenge unmdoglich sein,
eine fiir 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).
Ist der Katheter in den rechten Vor-
hof vorgeschoben, so kann eine Ab-
lenkung deseinstrémenden 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 Offnungen so angelegt sind, daB3
der Kontrastmittelstrom nach riick-
wirts in Defektrichtung erfolgt. Bei
rascher Injektion (innerhalb 1 sec)
und schneller Bildfolge (12/sec) kann
dann eine zur Beurteilung der De-
fektgroBe ausreichende Darstellung
der Kommunikation erreicht wer-
den, die besonders im zweiten schri-
gen Durchmesser deutlich wird.

SchlieBlich kann das Dextro-
gramm den durch die Volumenmehr-
belastung beim Vorhofseptumdefekt
entstehenden Umbau des Herzens
und der groflen Cefille 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, wihrend
die Aorta schmal und in typischen
Féllen 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 Spéitdextrogramm in-
folge Persistenz der Kontrastmittelfiillung im rechten Vorhof — ein Befund, der aller-
dings auch bei transponierten Lungenvenen auftreten kann.

Kommt es bei erhdhtem
Stromungswiderstand im Lun-
genkreislauf zu einer Druck-
steigerung im rechten Vor-
hof, so kann bei dem dann
umgekehrten  Druckgefille
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 Léivokardiogramm, Abb. 136¢
THURN u. Mitarb. 1961). Der
Katheter wird in diesen Féal-
len nach SELDINGER von der
A.femoralisaus vorgeschoben.
Ein Kontrastmitteliibertritt
vom linken Ventrikel in den
rechten Vorhof kann dabei
beobachtet werden (Abb. 136).

Mit Hilfe der Kontrast-
mitteluntersuchung gelingt in
einem Teil der Félle auch der
Nachweis von Lungenvenen-
anomalien. Dies gilt beispiels-
weise fiir jene seltenen Fille,
bei denen eine oder mehrere
Venen der linken Lunge — bei
normalem Verlauf der rechts-
seitigen Lungenvenen — in
eine linkspersistierende obere
Hohlvene einmiinden und ihr
Blut iiber die V. anonyma in
die rechte obere Hohlvene Abb. 1364
leiten (vgl. Abb. 152).

In einigen Fillen beobachteten wir auch entsprechende Veranderungen mit Einmiin-
dung rechtsseitiger Lungenvenen in die V. azygos.

Von den postoperativen réntgenologischen Befunddinderungen sind die Abnahme der
Lungengefiflzeichnung 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 LungengefifBzeichnung ist
nur dann unbefriedigend oder kann sogar ganz ausbleiben, wenn bereits vor der Operation
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Abb. 137a u. b. Vorhofseptumdefekt bei einer 18jdhrigen Patientin
(G.Ki.). a Vor der Operation. b Postoperativ deutliche Verkleinerung
des Herzens und Riickbildung der vor der Operation vermehrten
Hilus- und Lungenzeichnung

stirkere strukturelle GefaB-
verdnderungen bestanden
haben. Das gilt auch fiir die
GroBendnderungen des Pul-
monalbogens. Bei 21 von 74
Patienten (davon mehralsdie
Hailfte jiinger als 20 Jahre)
fanden wir spétpostoperativ
keine Riickbildung der Vor-
wolbung. Von diesen 21 Pa-
tienten waren 3 jiinger als
20, nur 1 jiinger als 10 Jahre.
Bei der Beurteilung des Pul-
monalbogens muBl beriick-
sichtigt werden, dafl nach
der Operation durch Ver-
ziehung des Herzens nach
links und infolge der Aus-
bildung der Herztaille (Riick-
bildung der Hypertrophie
und Dilatation der AusfluB-
bahn des rechten Ventrikels)
derPulmonalbogen stérker
hervortreten und gelegent-
lich eine scheinbare GroBen-
zunahme erfahren kann.

Das Herz liBt in der
frithen 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
Schidigung des rechten Her-
zens hin. Mit Einsetzen einer
vermehrten korperlichen Be-
lastung soll es langsam zu
einer erneuten (GroBenzu-
nahme des Herzens durch
Vergroflerung des linken
Ventrikels und Vorhofs kom-
men.

Mit der Herzverkleine-
rung ist im allgemeinen auch
eine Anderung der Herzform
zu beobachten (Abb. 137a
u. b). Wohl in erster Linie



auf die Verkleinerung des rech-
ten Vorhofs ist die Riickbildung
der Rechtsverbreiterung zu-
riickzufithren, wahrend durch
die bereits erwidhnte Verkleine-
rung der Ausflufbahn des rech-
ten Ventrikels die Herztaille
besser ausgeprigt wird. Die Ver-
kleinerung des rechten Ventri-
kels zeigt sich am besten im
Seitenbild in einer Riickbildung
der Ausflufbahnverldngerung
und des Tiefendurchmessers des
Herzens.

Rontgenologische Spatun-
tersuchungen (1—6 Jahre nach
der Operation) haben in rund
30 % unserer Fille 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 Félle die Herzgrofe
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 % (L.ooGEN
u. Mitarb. 1962).

Als Erkldrung fiir die aus-
bleibende oder geringfiigige Gro-
Benabnahme des Herzens nach
der Operation liegt die Annahme
nahe, daB es infolge der chroni-
schen Volumnenmehrbelastung
zu einem strukturellen Umbau
des Herzmuskels im Sinne einer
Gefiigedilatation gekommenist.
In diesen Fillen ist auch nach
Beseitigung des Kurzschlusses
die Dilatation nicht mehr riick-
bildungsfdhig, und es verbleibt
ein entsprechend grofles Rest-
volumen im Ventrikel.

Abb. 138a u. b. Vorhofseptumdefekt
bei einer 21jdhrigen Patientin (G.Oh.).
a Vor der Operation. b Nach VerschluB

Vorhofseptumdefekt

159

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 Fehlmiindung einer Hohlvene in den
linken Vorhof, wenn im Gegensatz zum scheinbar guten Rontgenbefund mit erheblicher
Verkleinerung des Herzens stirkere 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 Hinzufiigung eines eigenen Falles eine zusammenfassende Darstellung des
Krankheitsbildes, das seit dieser Zeit seinen Namen trigt. Spitere Darstellungen gehen
auf JEROFFEJEFF (1934), MITCHELL u. BAUER (1934), ROESLER (1934), TINNEY (1940),
BEDFORD (1941), KiRSCHBAUM u. PERLMAN (1949), PIERRON (1950) u.a. zuriick. URLEY
iibersah 1933 24 Fille. ASkEY u. KAHLER schitzten 1950 die Zahl der bis dahin beob-
achteten Patienten mit Lutembacher-Syndrom auf 50—60, BAYER, RIPPERT, LOOGEN
u. WoLrer fanden 1953 68 Patienten mit der Anomalie in der ihnen zugénglichen Lite-
ratur. NaDaS u. AtIMURUNG (1952) stellten die Anomalie nach Durchsicht von 25000
Sektionsprotokollen bei 6% der Patienten mit Vorhofseptumdefekt fest.

Die Anomalie betrifft iiberwiegend das weibliche Geschlecht (Taussic 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 zufilligen ,,gliick-
lichen* Zusammentreffen beider Anomalien. LUTEMBACHER (1916) nimmt als primére
Verinderung die Mitralstenose an, wobei eine Drucksteigerung im linken Vorhof das
Offenbleiben des Foramen ovale nach sich ziehen soll. DRESSLER u. ROESLER (1930) sowie
McGiny u. WHITE (1933) entgegnen dem, daBl eine Drucksteigerung im linken Vorhof
eher einen VerschluB des Foramen ovale férdern miiite. 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 wiirden. Eine angeborene Mitralstenose
diskutieren DrRESSLER u. RoEsSLER (1930), wihrend Prerrox (1950) auf Grund eigener
Beobachtung eine theumatische Atiologie annimmt. Bei Beriicksichtigung der vorliegenden
Berichte ist eine einheitliche Atiologie des Syndroms unwahrscheinlich. Bei dem Vorhof-
septumdefekt wurden sowohl Fille 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 fiir die Pulmonalarterie und ihre Aufzweigungen, die extrem
starke, aneurysmatische Erweiterungen zeigen konnen. Im 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 Vorhofseptumdefekt durch 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
Fille beschriebene gute Leistungsfihigkeit und hohe Lebenserwartung der Trager dieser
Anomalie (CorvisarT 1818; FiRKET 1880; BONNABEL 1904; SAILER 1936; ASKEY u.
KanLEr 1950) findet durch die Ventilfunktion des Vorhofseptumdefektes, die das Auf-
treten von Lungenddem und Hémoptysen verhindern kann, ihre Erklirung. Auf der
anderen Seite liegen auch Berichte iiber im Kindesalter verstorbene Patienten vor (Rosst
1954). Nach DoERR (1960) ist die Lebenserwartung 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 zuriickzufithrende Vermehrung des Minutenvolumens im
kleinen Kreislauf spiegelt sich im Rontgenbild, wihrend Riickschliisse auf die Mitral-
stenose am ehesten mit Hilfe des Auskultationsbefundes méglich sind. Das Vorhandensein
einer absoluten Arrhythmie (BEDFORD u. Mitarb. 1941) sowie eine rontgenologisch fest-
stellbare VergroBerung des linken Vorhofs koénnen 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 LungengefidBe, rechts besonders

gut sichtbar. b Seitenbild mit breigefiilltem Oesophagus: starke Erweiterung der Pulmonalarterie. Isolierte
Vorwoélbung der hinteren Herzkontur in Hohe des linken Vorhofs

Rontgenbefunde. Das Rontgenbild (Abb. 139 u. 140) wird in typischen Fillen beherrscht
von einer starken Erweiterung des Pulmonalarterienstammes sowie der hilusnahen
Lungengefie. Diese zeigen bei der Durchleuchtung lebhafte Pulsationen. Die ekta-
tische Erweiterung der Lungengefdle 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 Ausmafl der rontgenologischen Verdnderungen ist im iibrigen ab-
héngig von der Hochgradigkeit der Stenose und der GroBe des Vorhofseptumdefektes
sowie deren Verhiltnis zueinander. Rontgenbilder, die dem isolierten Vorhofseptumdefekt
entsprechen, kénnen gelegentlich beobachtet werden.

Handbuch der med. Radiologie, Bd. X/4 11
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Die Sicherung der Diagnose ist mit Hilfe der Herzkatheteruntersuchung durch den Nach-
weis der beiden Komponenten dieser Anomalie moglich. Die Diagnose des Vorhofseptum-
defektes ergibt sich entweder durch direkte Katheterisierung des linken Vorhofs oder

Abb. 140a u. b. Lutembacher-Syndrom (operativ gesichert) bei einer 24jihrigen Patientin (M.We.). a Beider-
seits verbreitertes Herz mit flach vorspringendem Pulmonalbogen und vermehrter Hilus- und Lungen-
zeichnung. b Flache Vorwélbung der hinteren Herzkontur in Hohe 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
grofler als beim isolierten Vorhofseptumdefekt gleicher GroBSe. Fiir 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-
dnderungen bei Lutembacher-Syndrom, insbesondere die starke Erweiterung der Pul-
monalgefille, 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 Verdnderungen der Mitral- und Tricuspidalklappe. Letztere bestehen héufig in der
Ausbildung einer gemeinsamen Klappe mit einem vorderen und einem hinteren Segel.
Eine Funktionsstérung im Sinne einer Schlufunfdhigkeit wird beobachtet. Insgesamt
handelt es sich um die Persistenz einer frithembryonalen Entwicklungsphase, in der ein
Atrioventricularkanal eine Verbindung zwischen Vorhof- und Kammerbereich herstellt.

Die Hdufigkeit der Anomalie wird unterschiedlich angegeben. Nach EDpwaArDS (1953) kommt
der Canalis atrioventricularis communis unter den angeborenen Herzfehlern in 1,54 % der Fille
vor, nach LAMBERT u. Mitarb. (1956) findet sich die Miflbildung in 6 % und nach Kerra (1909) in 2%
der angeborenen Herzfehler.

Beziiglich der Abgrenzung des Canalis totalis vom Canalis partialis und Ostium
primum sowie der in der Literatur verwandten Bezeichnung verweisen wir auf die Tabelle 3.

Tabelle 3. Wdhrend der Operation erhobene anatomische Befunde bei 5 Patienten mit Canalis
atrioventricularis communis (DERRA u. LooGEN 1960)

Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur- 1 Mongoloide
defekt Idiotie
Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur- 1 Foramen secundum
defekt, Foramen secundum und primum
hintereinander
Totaler gelegen
Kanal Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur- 1
defekt, Foramen secundum, Trichterbrust
Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur- 1
defekt, Doppelung des Mitralostiums
Mitralsegelspalt, postero-medialer Tricuspidalkommissur- 1
defekt, subvalvulidre Aortenstenose, persistierende Vena
cava superior sinistra

Embryologie. Die Entwicklungshemmung betrifft die 5. und 6. Embryonalwoche. Die Ver-
schmelzung der Endokardkissen, die die Anlage der Mitral- und Tricuspidalklappe darstellen, 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 Anschlufl
an die Klappenanlage; dasselbe gilt fiir den dorsalen und cranialen Anteil des Ventrikelseptums.

Die fehlende Verschmelzung zwischen Vorhof- und Ventrikelseptum einerseits sowie der Mitral-
und Tricuspidalklappenanlage andererseits fiihrt zu einem Vorhofseptumdefekt vom Foramen primum-
Typ sowie zu einem hochsitzenden Ventrikelseptumdefekt.

Die typischen pathologisch-anatomischen Verdnderungen 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 ausgehcéhlt erscheint. Unmittelbar am unteren
Rande des Defektes entspringt die Mitralklappe, welche durch den Defekt ohne Grenze in die Tricus-
pidalklappe iibergeht. Das vordere Segel der Mitralklappe erscheint in seiner Mitte derart gespalten,

11*
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daB seine vordere Hilfte direkt in das vordere Segel der Tricuspidalklappe, die hintere Hélfte in das
mediale Segel der Tricuspidalklappe iibergeht.*

Dariiber 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 erwihnten Obduk-
tionspriparat STERNBERGs betrug die Weite der Pulmonalarterie 8!/, cm, wihrend die
Aorta eben fiir einen Finger durchgéingig war.

In einem groflen Prozentsatz der Fille besteht gleichzeitig ein Mongolismus (nach
RoGERs u. EDWARDS (1958) in 17 % ; nach Krrre u. Mitarb. (1958) in 37 %).

Zusitzliche Anomalien, wie Situs inversus, Pulmonalatresie und komplette Trans-
position (BeatTiE 1922), Eisenmenger-Syndrom (GorTscH 1938), Fallotsche Tetralogie

Abb. 141. Canalis atrioventricularis communis (nach RocERs 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 RiickfluBl durch die schluBunfihige Atrioventricularklappe.
Ubt 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 vom
Foramen primum-Typ. Spétfolgen in Form einer Druck- und Widerstandserh6hung im
kleinen Kreislauf mit Shuntumkehr wegen sekundérer Lungenstrombahnveridnderungen
sind moglich. Findet durch den Ventrikelseptumdefekt eine Druckiibertragung oder ein
Druckangleich statt, so gelten die fiir den mittelgrolen bzw. groflen Ventrikelseptum-
defekt beschriebenen himodynamischen Konsequenzen. Das pathophysiologische Bild
entspricht dann in erster Linie dem eines Ventrikelseptumdefektes.

Klinik. Entwicklung und Lebenserwartung der Patienten sind reduziert. Im Vorder-
grund der Beschwerden steht eine Belastungsdyspnoe. Eine Cyanose kann abhingig
von der hdmodynamischen Situation (Shuntumkehr) vorhanden sein, und eine Herz-
insuffizienz kann frithzeitig auftreten. Bei der Auskultation hort man ein systolisches
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Abb. 142a u. b. Canalis atrioventricularis communis (autoptisch gesichert) bei einem 9jihrigen Patienten

(W.He.). a Verbreiterung des Herzens vor allem nach links mit verstirkter Rundung der Herzspitze. Vor-

wolbung des Pulmonalbogens. Verstiarkte zentrale LungengefidBzeichnung. b Im Seitenbild erkennt man neben

einer geringen Einengung des Retrokardialraumes eine breitflichige Anlehnung des Herzens an die vordere
Thoraxwand, die verstérkt nach vorne gewdlbt erscheint
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Gerdusch im 3.—4. Intercostalraum links parasternal sowie hiufig auch tiber der Herz-
spitze relativ weit nach lateral. Ein diastolisches Gerdusch kann vorhanden sein. Schwirren
besteht nach Kerra u. Mitarb. (1958) in 40 % der Félle. Eine wesentliche diagnostische
Hilfe liefert das Elektrokardiogramm, das in der iiberwiegenden Mehrzahl der Fille einen
iiberdrehten Linkstyp in den Extremitédten-Ableitungen mit den Zeichen der Rechtsver-
spatung in den Brustwand-Ableitungen erkennen laBt. Therapeutisch ist die frithzeitige
operative Behandlung, die mit Hilfe der Herz-Lungen-Maschine durchgefiihrt wird, anzu-
streben (LILLEHET u. Mitarb. 1955; CooLEY u. Mitarb. 1957; DERRA u. LooGEN 1960).

Tabelle 4. Zur Nomenklaiur von Anomalien im Bereich des Canalis atrioventricularis

‘WAKRAI u. EDWARDS (1956)

CAMPBELL u. MISSEN (1957)

DERRA u. LOOGEN (1960)

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)

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-
septumdefekt,
Anomalien der AV-Klappen

Echtes Foramen primum
(intakte AV-Klappen)

Canalis atrioventricularis
partialis
(Foramen primum mit
Anomalien der AV-Klappen)

Canalis atrioventricularis
communis
(Foramen primum,
Ventrikelseptumdefekt,
Anomalien der AV-Klappen)

Abb. 143a u. b. Canalis atrioventricularis communis bei einem 7jahrigen Patienten (P.EL). 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

Vorwdlbung der vorderen Thoraxwand. Die vermehrte Lungenzeichnung ist auch auf der seitlichen Aufnahme
deutlich zu sehen
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Rontgenbefunde. Ein cha-
rakteristisches Rontgenbild fiir
den Canalis atrioventricularis
communis gibt es nicht. Die
Herzkonfiguration entspricht
in der Mehrzahl der Félle dem
Typ Vorhofseptumdefekt und
ist vom 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
Ubersichtsaufnahme  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. GefdBkontur abzu-
grenzen. Auf der seitlichen Auf-
nahme sieht man als Folge der
Vergroflerung des rechten Ven-
trikels eine breitflichige An-
lehnung des Herzens an die
vordere Thoraxwand, die im
Sinne einer ,,voussure‘ vorge-
wolbt sein kann. Der Herzhin-
terraum wird von dem grofen
Herzen ausgefiillt. Dichte Hili,
die bei der Durchleuchtung
Eigenpulsationen erkennen las-
sen, sowie eine vermehrte
Lungenzeichnung vervollstéin-
digen das Bild (Abb. 143).
Von dem Gesagten sind je-
doch im Einzelfalle erheb-
liche Abweichungen moglich
(Abb. 144).

Abb. 144a u. b. Canalis atrioventricu-
laris communis bei einem 18jahrigen
Patienten (Kh.Ho.). a Beiderseits stark
verbreitertes Herz. Flach vorspringen-
der Pulmonalbogen. b Seitenbild: das
groBe Herz ragt bis in den Wirbel-
sdulenschatten hinein. Der breigefiillte
Oesophagus 148t im hinteren oberen
Anteil durch den groBen rechten Vor-
hof bzw. die Pulmonalarterie eine
flache Vorwolbung nach hinten er-
kennen. Ausdehnung des Herzens
auch nach vorne mit Vorwdlbung des
knéchernen Thorax

167
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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 erfabar. Die registrier-

b

Abb. 145a—d. Canalis atrioventricularis totalis (mit Ventrikelseptumdefekt) (aus TrURN u. Mitarb. a.a.O.,
S. 320—321). LV linker Ventrikel; RV A AusfluBbahn des rechten Ventrikels; RV rechter Ventrikel ; R4 rechter
Vorhof; P Pulmonalarterie; 4 Aorta. a Aufnahme 0,75 sec nach Injektionsbeginn in den linken Ventrikel:
Beginnende Kontrastmittelfiilllung 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 spiter: Fullung des Pulmonalisstammes iiber den subvalvuliren Septumdefekt. Rechter Vorhof
etwas stirker diffus angefirbt. ¢ 1 sec spiter: 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 fiir DefektgroBe und SchluBunfihigkeit 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. 145¢

Abb. 145d

defekt kann ein Sauerstoffanstieg in der rechten Kammer und der Pulmonalarterie gegen-
iiber dem rechten Vorhof bei Links-Rechts-Shunt nachweisbar sein. Gleichzeitig findet
sich in diesen Féllen ein Druckanstieg bzw. Druckangleich im Bereiche der rechten Kam-
mer. Besteht eine Shuntumkehr, so ist es moglich, mit Hilfe der Atherprobe AufschluB
ilber die Shuntlokalisation zu gewinnen, wobei eine eventuell vorhandene Regurgitation
durch die Tricuspidalklappe beriicksichtigt werden mu8.
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Kontrastmitteldarstellung. Bei bestehendem Links-Rechts-Shunt ist die Methode der
Wahl die selektive Livokardiographie (BRAUNWALD, MorrOW, CoOPER 1959; THURN,
ScHAEDE, Hreer u. Dtx 1961) (Abb. 145). Vorschieben des Katheters von der A.
femoralis aus (SELDINGER 1953). Ausgehend von den anatomischen Gegebenheiten sind
folgende Shuntmdéglichkeiten 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. wihrend der Ventrikelsystole vom linken Ventrikel in den rechten Vorhof,

4. wihrend der Ventrikeldiastole vom linken Vorhof in den rechten Ventrikel und

5. bei SchluBunfihigkeit der Mitralklappe ist ein RiickfluBl vom linken Ventrikel in
den linken Vorhof mdoglich.

Voraussetzung fiir die unter 1.—3. angefithrten Shuntmdéglichkeiten ist, dafy 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 frithzeitige 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 Hdufigkeit. Bei den Anomalien der Lungenvenen handelt es sich meist
um eine Fehlmiindung. Betrifft diese einzelne Lungenvenen, so spricht man von einer

a

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. ¢ Obliteration der ersten Lungenvenen. d Normale Einmiindung der Lungenvenen in
den linken Vorhof

partiellen Lungenvenentransposition; bei Fehlmiindung aller Lungenvenen handelt es
sich um 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 Fille aus der Literatur
zusammen. Isoliert kommt die partielle Lungenvenentransposition viel seltener vor als zusammen
mit anderen Anomalien. Am héufigsten ist die Kombination mit einem Vorhofseptumdefekt, fiir
die eine gemeinsame entwicklungsgeschichtliche Entstehung diskutiert werden muf.

Entwicklungsgeschichte. Die pri-
méiren Lungenvenen gehen aus dem
Plexusintestinus primushervor und
stehen in Verbindung mit den Vv. Fallzahl
cardinales und Vv. vitello-umbilica- Fallzahl’ bei isolierter

Tabelle 5. Einmiindungsort partiell transponierter Lungenvenen
(nach BENDER 1960)

Art der Fehlmiindung bei isolierter partieller

les. Zu einer direkten Verbindung partieller Transposition
mit dem Herzen kommt es erst Transposition ﬁ?ﬁbﬁﬁﬁﬁé‘n
spéiter, wenn sich ein Endothelsprof3

aus der Sinuatrialregion der Herz- Vena cava cran. . . . . . . . . 33 55
anlage mit den oben erwihnten pri- Linke V.innominata . . . . . . 20 8
miren Lungenvenen zu einem Ge- Rechter Vorhof . . . . . . . . . 20 122
fiBstamm vereinigt, der als V. Venacavainf. . . . . . R 13 25
pulmonalis communis bezeichnet Verschiedene Mundungsorte . 5 15
wird (28.—30. Tag der Embryonal- Persitente linke obere Kardinalvene 4 17
entwicklung). Dieser teilt sich zu Vena azygos . e e e 2 2
einem spiteren Zeitpunkt in meh- Linke Vena subelavia 1 —
rere Aste auf, die in den linken Ductus Iymphatlcus . 1 —
Vorhof einbezogen werden, wobei  Sinus coronarius 1 3

sich die Verbindungen mit den Vv. 1 Ein Vorhofseptumdefekt ist mcht sicher ausgeschlossen.
cardinales und den Vv. vitello-um-

bilicales zuriickbilden. Sie bleiben dagegen bestehen

bei fehlender Vereinigung der Pulmonalvene mit dem  Tahelle 6. Ursprungsort transponierter Lun-
Sinus venosus oder einer Atresie der V. pulmonalis  genyenen bei 36 Patienten mit partieller Lun-
communis. Der BlutabfluB erfolgt dann in die VV.  genyenentransposition und Vorhofseptumdefekt
cardinales, in die V. anonyma, V. cava, V. portae oder (DERRA u. Mitarb. 1954)

in den Ductus venosus Arantii. Bei totaler Transposi-

tion der Lungenvenen bleibt die Verbindung zwischen = Lungenvenentransposition aus

Herz und Lungenvenenanlage aus, oder sie obliteriert rechtem Oberlappen. . . 8mal
sekundér. Dann flieBt das Blut zunédchst durch die Vv. rechtem Ober- und Mltte]lappen 11mal
vitello-umbilicales und die Vv. cardinales ab. Die er- rechtem Ober- und Unterlappen 5mal
sten obliterieren in der Regel ebenfalls, und es bleibt der allen rechten Lungenlappen . . 9mal
Blutabfluf} iiber die Vv. cardinales bzw. die V. cava supe- rechtem Unterlappen . . . . . 1mal
rior sinistra in den rechten Vorhof (Abb. 146—148). linkem Oberlappen . . . . . . 2mal

Abb. 146¢ Abb. 146d

Eine weitere Entstehungsmoglichkeit von Lungenvenentranspositionen ist gegeben durch eine
Stellungsanomalie des Vorhofseptums. Normalerweise 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 fithren.
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 demgeméf eine relativ
groBe Spielbreite. Die Venen konnen getrennt einmiinden oder aber auch nach Vereinigung mit einem

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 Abflul zu den Vv. cardinales erhalten (d). In selteneren Fillen bleibt der Weg iiber
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) betrigt das
Verhiltnis 6:1 zugunsten der rechten Lunge, Transpositionen aus beiden Lungen gleichzeitig wurden
vereinzelt beobachtet (STOEBER 1908; ApacHr 1933; Erris u. Mitarb. 1958; GARDNER u. ORAM
1953; MYHRE 1957; DERRA 1957).
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Aus Tabelle 5 gehen die Orte der Fehlmiindung bei isolierter und totaler Transposition
hervor. Man erkennt, dal die Verteilung fiir totale und partielle Transpositionen unter-
schiedlich ist — dies auch wenn die totale oder partielle Lungenvenentransposition allein

c 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 sekundér obliteriert (c). Wahrend ein
Teil der Lungenvenen den normalen Weg zum linken Vorhof nimmt, miinden andere in die Vv. cardinales (d)

oder zusammen mit anderen MiBbildungen vorkommen. Die Tabelle 6 gibt Auskunft
iiber die Quellgebiete der transponierten Lungenvenen. Es 148t sich zwischen Quellgebiet
und Miindungsort insofern eine RegelméiBigkeit ableiten, als — von wenigen Ausnahmen
abgesehen — Venen der rechten Lunge in das rechte Herz bzw. in die diesem zuflieBenden
Venen einmiinden, wiahrend die Venen der linken Lunge meist der links persistierenden
oberen Hohlvene zuflieen (BENDER 1960).
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a) Partielle Transposition von Lungenvenen ohne sonstige Anomalie

Das Rontgenbild bei isolierter partieller Transposition von Lungenvenen (NIVEEN u.
Mitarb. 1952 ; GROssE-BROCKHOFF u. Mitarb. 1954 ; LoocEN u. Mitarb. 1954 sowie STECKEN
1959) entspricht weitgehend dem des unkomplizierten Vorhofseptumdefektes. Dies hat
seine Ursache in den gleichsinnigen himodynamischen Verhéltnissen, 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

vorspringen. Man erkennt
in typischen Fillen 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 erwdhnten Ein-
miindungsstellen  transpo-
nierter Lungenvenen sind die
obere Hohlvene, der rechte
Vorhof sowie die untere
Hohlvene besonders beteiligt
und sollen im Hinblick auf
die réntgenologische Diagnose
gesondert besprochen wer-
den.

Einmiindungen transpo-
nierter Lungenvenen in die
rechte obere Hohlvene konnen

a eine halbkreisformige Vor-
Abb. 149a——c. In die untere Hohlvene einmiindende Lungenvene bei wolbung der oberen Hohl-
einem 55jihrigen Patienten (M.Schm.). a Die transponierte Lungenvene Vene nach lateral bedingen.
zeigt sich als breiter Bandschatten rechts neben der Herzkontur. Varicose  Mit Hilfe von Schichtauf-
Erweit.erung vor der Einmiindung ol.)erhalb dfzs Zwerchfells. Recht:.s- nahmen lassen sich in diesem
Verl?relterung des Herzens. "Asymfnetne des Iinochernen Thorax. b Die Bereich die fehlmiindenden
Schichtaufnahme (11 cm Hohe) 148t den Gefdlicharakter der Verschat-

tung erkennen. ¢ Der Herzkatheter ist von der unteren Hohlvene aus in Lungenvenen gelegenﬂich
die transponierte Lungenvene vorgeschoben in Form konvergierender

Bandschatten  darstellen.

STECKEN (1959) gibt folgende Kriterien fiir das Rontgenbild bei Einmiindung von Lungen-
venen in die obere Hohlvene an:

1. lateralbogige Prominenz der V. cava cranialis im Ubersichtsbild und frontalen
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 Einmiindung,

4. bei Seitenvergleich im frontalen Schichtbild unterschiedliches Verhalten zwischen
dem normalen Verlauf links und rechts.

Miinden transponierte Lungenvenen direkt in den rechten Vorhof, so 148t sich das Ront-
genbild von dem des Vorhofseptumdefektes nicht trennen. Hier bleibt die Klirung 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 148t 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 Gefaflcharakter erkennen lassen kann
(Abb. 149a—c).

Handelt es sich um eine Oberlappenvene, so
siecht man den Bandschatten etwas weiter lateral
vom Oberfeld her nach caudal durch die Lunge
ziehen (Abb. 150a und 151a). Gleichzeitig konnen
Anomalien des Bronchialbaumes und der arte-
riellen Gefale im Bereich der betroffenen Lungen-
hilfte bestehen. SchlieBlich kann der kndcherne
Thorax asymmetrisch sein, wobei die rechte Hélfte
in der Regel kleiner ist als die linke. Das Herz
zeigt in typischen Fillen eine Rechtsverbreiterung,
die so ausgeprigt sein kann, daB} ein ,,dextrokar-
diedhnliches Bild entsteht (BRUWER 1953).

StECKEN (1959) fafit 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 GefaBlband,

2. Einmiindung des Schattens in den unteren Abb. 149b
rechten Herzrand oderinden
Zwerchfellschatten im Sinus
phrenico-cardialis. ~ Dabei
entweder hohe Einmiindung
in die V. cava inferior oder
den rechten Vorhof in Ca-
vandhe. In solchen Féllen
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. dextrokardiedhnliche
Fehlkonfiguration des Her-
zens,

5. Hypoplasie der rech-
ten knochernen Thorax-
halfte.

Die Kombination einer
Dextrokardie mit Lun-
genvenentransposition und Abb. 149¢
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anderen Anomalien der befallenen, durchweg rechten Lungenhilfte 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 Fille in der Weltliteratur. Hierbei
erfolgte die Einmiindung der transponierten Lungenvenen in die untere Hohlvene.

Abb. 150a—d. Transponierte Lungenvene, die dem Oberlappen entstammt und in die untere Hohlvene bzw.
in den hohlvenennahen Vorhofbereich einmiindet (31jihriger Patient, H.Be.). a Im Bereich der rechten Lunge
winklig abgeknickter Bandschatten. Asymmetrie des knochernen Thorax. Deutliche Rechtsverbreiterung des
Herzens. b und ¢ Auf den Schichtaufnahmen bei sagittalem und seitlichem Strahlengang (7 cm Héhe) ist der
GefiBcharakter des Bandschattens besonders gut zu erkennen. d Angiokardiogramm: Katheterlage in der
Pulmonalarterie. Man erkennt die transponierte Lungenvene sowie die Rechtsverbreiterung des Herzens
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Finpray u. Mater (1951) beobachteten einen Fall mit Einmiindung in die obere Hohl-
vene, BENDER (1957) mit Einmiindung in die obere Hohlvene und den rechten Vorhotf
bei jeweils gleichzeitig vorhandener Dextrokardie.

Die erwdhnten Befunde werden ergénzt durch Schichtaufnahmen (Abb. 149b u. 150b
u. ¢). 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 GefidBlarchitektur aufgehoben sein. Man
erkennt einen in die untere Hohlvene oder in den hohlvenennahen Vorhofbereich ein-
miindenden Gefdlstamm, der den vendsen AbfluBl aus der betroffenen Lunge aufnimmt.

Abb. 150d

Mit Hilfe des Herzkatheters kann man von der V.saphena aus die fehlmiindenden
Lungenvenen erreichen (Abb. 149¢ u. 151b). Auch durch die venise Angiokardiographie
ist eine Darstellung der in die untere Hohlvene einmiindenden transponierten Lungen-
venen moglich (Abb. 150d) (STECKEN 1957; DAriTH u. NEUFELD 1958).

b) Partielle Transposition von Lungenvenen mit anderen Mifbildungen

Partielle Lungenvenentranspositionen wurden zusammen mit zahlreichen anderen MiB3-
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-Verdiinnungsmethoden und der Angiokardiographie maglich.

¢) 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 héufig 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 Fille ist die rechte Lunge betroffen mit Bevorzugung des rechten
Ober- und Mittellappens. Im einzelnen verweisen wir beziiglich Ursprungs- und Ein-
miindungsort partiell transponierter Lungenvenen bei Vorhofseptumdefekt auf die Ta-
bellen 5 und 6.

Lungenvenentranspositionen kommen héufig bei Vorhofseptumdefekt vom Foramen
secundum-Typ vor, zusammen mit einem Foramen primum nur vereinzelt.

Abb. 151a 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 Gefifkontur. Asymmetrie des knéchernen Thorax und m#Bige Rechtsverbreiterung des Herzens. b Herz-
katheterverlauf: untere Hohlvene — 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 fiir das Herz- und Lungenbild (GARDNER u. OrAM 1953;

Abb. 152. a Thoraxiibersichtsbild eines 7jahrigen Médchens (B.Me.) mit partieller Lungenvenentransposition

beider Oberlappenvenen sowie der Lingulavenen mit Einmiindung in eine links persistierende obere Hohlvene

(durch Operationsbefund gesichert). b Angiokardiogramm: ,,8-Form* des Herz- und GefiBschattens durch
Einmiindung der partiell transponierten Lungenvenen in die links persistierende obere Hohlvene

12*
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CooLEY u. MAHAFFEY 1955; JOHNSON 1955; NORTHOFF 1956) als auch fiir die pathologisch-
anatomische Umwandlung des Herzens (RunsTROM 1950; K~NUTson u. Mitarb. 1950;

Abb. 153a u. b. Lungenvenentransposition und sog. hoher Vorhofseptum-
defekt bei einem 8jihrigen Midchen (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)

Torr 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 Einmiindung der
unteren in die obere Hohl-
vene angegeben ist, so-
wie Streifenschatten ober-
halb des Hilus, besonders
rechts, konnen Hinweise
geben. In einer Beobach-
tung von CoOLEY und
ManrarrEY (1955) fand
sich eine ,,Acht‘‘-form des
Herzens, wie siein der Re-
gel als typisch fiir die to-
tale Lungenvenentrans-
position mit Einmiindung
der transponierten Lun-
genvenen in einelinks per-
sistierende obere Hohl-
vene angesehen wird. Die
linken Lungenvenen miin-
deten in diesem Fall in die
V.innominata bei norma-
lem Verhalten der rechten
Lungenvenen. Einen dhn-
lichen Fall zeigt die
Abb. 1524 u. b.

Der sichere Nachweis
der transponierten Lun-
genvenen ist der Herzka-
theteruntersuchung durch
direkte Sondierung vom
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 miindende Lun-
genvene oder aber, nach
Passieren eines Vorhof-
septumdefektes, eine nor-
mal miindende Lungen-
vene sondiert worden
ist.



Auf zusitzliche Me-
thoden, wie kontinuier-
liche Druckregistrierung,
blutgasanalytische Un-
tersuchungen und Indi-
catorverdiinnungskurven,
wird man nicht verzich-
ten, wenn geklirt werden
mull, ob eine normal oder
falsch miindende Lungen-
vene mit dem Katheter
erreicht wurde.

SwanN, KirgLIN, BECU
und Woob (1957) wiesen
auf eine besondere Form
der hier besprochenen
MiBbildung, den sog. Si-
nus venosus-Defekt, hin
(Abb. 153au.b). Dietrans-
ponierten Lungenvenen
miinden dabei in den vor-
hofnahen Anteilder V. ca-
va superior. Der Vorhof-
septumdefekt liegt hoch,
d.h. oberhalb des meist
geschlossenen  Foramen
ovale, so daBl die obere
Hohlvene praktisch iiber
dem Vorhofseptum reitet.
Ein Teil des ausder oberen
Hohlvene einstromenden
vendsen Blutes gelangt
dabei direkt in den linken
Vorhof, wiahrend das Blut
der unteren Hohlvene
iiber den rechten Vorhof
in den rechten Ventrikel
abflieBt. Die Héufigkeit
dieser Anomalie betrigt
in unserem XKrankengut
(operativ gesichert) 14 %
(112 von 780).

KJELLBERG u. Mitarb.
(1959) beobachteten 2 Pa-
tienten mit Einmiindung
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 miindeten in ei-
nen gemeinsamen Stamm.
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Abb. 154a u. b. Angiokardiogramm einer 19jahrigen Patientin (R.Be.). Es
besteht ein Vorhofseptumdefekt mit Transposition der 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 Fiilllungsphase: 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 Einmiindung zu einem gemein-
samen Stamm vereinen, wihrend einzelne Venen der angiokardiographischen Darstellung
entgehen konnen. An der Einmiindungsstelle der transponierten Lungenvenen kann es
zu einem Verdiinnungseffekt kommen (Abb. 154a u. b), wobei jedoch differentialdiagno-

stisch an die Einmiindung von
Kérpervenen, besonders der
V. azygos gedacht werden
mulB. Die Einmiindung trans-
ponierter Lungenvenen in die
V. azygos kann zu einem
charakteristischen Bild fithren
(Abb. 155). Eine Achterform,
meist als typisch fiir eine tota-
le Lungenvenentransposition
mit Einmiindung 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-

miindung transponierter Lun-
Abb. 155. Angiokardiogramm einer 37jihrigen Patientin (M.Eb.) mit genvenen in eine links per-
Transposition aller Venen der rechten Lunge in die V. azygos. Nach ‘g
o ; sistierende obere Hohlvene
der Lungenpassage konzentriert sich das Kontrastmittel auf der .
rechten Seite in einem Gefillstamm, der offenbar in die V. azygos (F1126ERALD u. Mitarb. 1956;
einmiindet PEEL u. Mitarb. 1956).

d) Totale Transposition der Lungenvenen

Bei der totalen Transposition miinden alle Lungenvenen mittelbar oder unmittelbar
in den rechten Vorhof. Die Entwicklungsgeschichte der Anomalie wurde im Kapitel iiber
partielle Lungenvenentranspositionen besprochen.

Ihre Haufigkeit wird unterschiedlich beurteilt. ABBoTT (1936) fand unter 1000 angeborenen
Herzfehlern einen Fall, DARLING u. Mitarb. sahen im Krankengut der Bostoner Kinderklinik im
Verlauf von 25 Jahren 2% totaler Lungenvenentranspositionen. Ke1rH u. Mitarb. (1958) geben' die
Hiufigkeit der Anomalie unter angeborenen Herzfehlern 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 zusitzliche Anomalien notwendig. Diese bestehen in 75% aller Fille in
einem Vorhofseptumdefekt.

Leistungsfahigkeit und Lebenserwartung der Patienten sind weitgehend abhingig von
der Verbindung zum groBen Kreislauf und der diesem zuflieBenden Blutmenge. Dariiber
hinaus kénnen noch andere Anomalien zusammen mit der totalen Lungenvenentrans-
position vorkommen. Gorr u. Mitarb. (1956) sahen unter 23 autoptisch untersuchten
Fillen 13mal einen Vorhofseptumdefekt, 4mal zusitzlich einen offenen Ductus Botalli
und in 6 Fillen komplizierte groBlere Defektbildungen der Vorhof- und Kammerscheide-
wand. AuBlerdem wurden andere Anomalien, wie Transposition der groBen GefiBe, Truncus
arteriosus communis, Ventrikelseptumdefekt oder/und Pulmonalstenose, beobachtet, wobei
sich die zusétzlichen Anomalien teils erschwerend, teils giinstig auf die Himodynamik
auswirken. Ein Beispiel fiir die letzte Moglichkeit wire das gleichzeitige Vorhandensein
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einer Transposition der groBen Gefafle. Auch eine Pulmonalstenose wirkt sich hdmo-
dynamisch giinstig aus, da der hypertrophierte rechte Ventrikel und rechte Vorhof infolge
Drucksteigerung in diesen Herzabschnitten den Blutiibertritt durch den Vorhofseptum-
defekt begiinstigen (SNELLEN u. ALBERS 1952).

rechte linke obere Hohlvene

\
)

Abb. 156. Totale Lungenvenentransposition mit Einmiindung aller Lungenvenen in eine links persistierende
obere Hohlvene (schematisch)

Tabelle 7. Einmiindungsstellen der Lungenvenen bei kompletter Transposition ohne sonstige grofere
intrakardialer Defekte
(103 autoptisch gesicherte Fille nach Kerrue u. Mitarb. 1958)

Gruppe Einmiindungsstelle Gesamtzahl gesamt % ‘ Gruppe %

1 Suprakardial :

A. Links persistierende obere Hohlvene (46) 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)
B. Ductus venosus (2) 12
C. Untere Hohlvene (1)

4 Kombiniert:

A. Obere Hohlvene + rechter Vorhof (1)
B. Sinus coronarius -+ linke V. innominata (1) 3
C. Untere Hohlvene 4 linke V. innominata (1)

12

— DD ©

—
w

| 103 100 100

Wie bei den partiellen Lungenvenentranspositionen kénnen auch bei totaler Trans-
position die Lungenvenen an verschiedenen Stellen einmiinden, sei es vereinigt zu einem
gemeinsamen Stamm oder getrennt. ZahlenmiBig im Vordergrund stehen die Fille, bei
denen die Lungenvenen iiber eine linkspersistierende obere Hohlvene, die V. anonyma,
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in die V. cava superior ein-
miinden (Abb. 156). Tabelle 7
gibt die Einmiindungsstellen
der Lungenvenen bei totaler
Transpositionan,die von Kerra
u. Mitarb. (1958) aus einem
Krankengut 100 autoptisch ge-
sicherter Fille zusammenge-
stellt wurden.

Die Rontgenbefunde werden
weitgehend bestimmt durch die
Einmiindungsstelle der trans-
ponierten Lungenvenen. Miin-
den diese iiber 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 vorgewdlbte V.
cava superior, der obere linke
Bogen durch die linkspersi-
stierende V. cava. Beide Venen
fithren ihr Blut dem rechten
Vorhof zu, der ebenso wie die
rechte Kammer vergrofBert ist.
Das rontgenologische Bild wird
vervollstindigt durch die Kri-
terien des vermehrten Lungen-
durchfluvolumens: dichte Hili
mit Eigenpulsationen, zentral
vermehrte weiche Lungenzeich-
nung,einerelativschmale Aorta
sowie Vorspringen 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
vorzuschieben.

Abb. 157a u. b. Totale Lungenvenen-

transposition und Einmiindung der

transponierten Lungenvenen in eine

linke obere Hohlvene bei einem 25jéh-

rigen Patienten (O.Ne.). a ,,8-Form*.
b Seitenbild
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Die venose Kontrastmittel-
darstellung 148t in solchen Fl-
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
groflen 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 Gorr u. Mitarb. (1956)
an 12 eigenen Beobach-
tungen eine angedeu-
tet rechteckige Herzfigur
(boxlike) mit horizonta-
lem Verlauf der Herz-
grenze unterhalb des Aor-
tenbogens  beschrieben,
die auf eine sehr starke
Vergroflerung des rech-
ten Vorhofs und der rech-
ten Kammer zuriickge-
fithrt wurde. HALLER-
BACH U. SCHAEDE (1958)
weisen darauf hin, daB
eine flache Vorwdlbung
der rechten Herzkontur
zwischen Kammerbogen
und GefiBlband, sowie
durch das Lungenfeld
zichende Gefdfischatten
diagnostische = Hinweise
geben konnen. Dariiber
hinaus ist man auf zu-
sdtzliche Methoden ange-
wiesen. Hierzu gehoren
insbesondere blutgasana-
lytische Untersuchungen,
die bei totaler Lungen-

der Mittelschattenverbreiterung oberhalb des Herzens
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Abb. 158a u. b. Totale Lungenvenentransposition und Einmiindung der
transponierten Venen in eine linkspersistierende obere Hohlvene bei einem
29jihrigen Patienten (H.Me.). a ,,8-Form®. b Kymogramm : GefdBcharakter
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venentransposition im arteriellen Schenkel des grofen und kleinen Kreislaufs anndhernd
gleiche Sauerstoffwerte zeigen.

Bei Einmiindung 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 Einmiindung 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 26jdhrigen Patienten (O.Ne.) mit kompletter Lungenvenentransposition.
Deutlich erkennbare 8-Form infolge des Lungenvenenzuflusses zur links persistierenden oberen Hohlvene,
die konvex-bogig verlduft und in die stark erweiterte rechte obere Hohlvene einmiindet

eines Frithlivogramms mit Ausbreitung des Kontrastmittels iiber den gesamten Herz-
schatten diagnostische Bedeutung erlangen. Das gleiche gilt vom Auftreten eines Spét-
dextrogramms bzw. eines Dextrogramms bei selektiver Injektion des Kontrastmittels
in die Pulmonalis.

Ein einseitiger membranoser Pulmonalvenenverschlufs als angeborene Anomalie wurde
von EMSLEE-SHMITH, HiLL u. LowEe (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 Lungenhélften aufgefallen. Bei der Autopsie wurde als Ursache
ein angeborener membrandser VerschluB der rechtsseitigen Lungenvenen mit einer
Hémosiderose 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 (Einmiundung: Sinus coronarius) bei einem 24jihrigen
Patienten (K.Bi.)
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13. Ventrikelseptumdefekt

Bei dieser Anomalie handelt es sich um einen Defekt wechselnder Gréfe und Lo-
kalisation in der Kammerscheidewand. Die Defekte konnen multipel sein. Kombinationen
mit anderen MiBbildungen sind héufig.

Die fiir den Ventrikelseptumdefekt gebrauchliche Nomenklatur ist, insbesondere im Hinblick auf
die verwendeten Eigennamen, nicht einheitlich. Im Jahre 1879 stellte ROGER einen Patienten mit
dem fiir einen Ventrikelseptumdefekt typischen Auskultationsbefund vor. Der Patient hatte keine
Cyanose; Beschwerden bestanden nicht. Die Prognose des Leidens erwies sich als gut. DuprE (1891)
berichtete iiber eine entsprechende Beobachtung. Der Patient, ein 4jahriger Junge, verstarb an einer
Diphtherie. Die Obduktion ergab einen Ventrikelseptumdefekt. Der Begriff Morbus Roger wird in
der franzosischen Literatur fiir den isolierten Ventrikelseptumdefekt ohne Cyanose verwandt. Nach
Taussic (1947) und MarQUIS (1950) versteht man unter ,,Morbus Roger* einen Defekt im muskuléiren
Anteil des Septums, im deutschsprachigen Schrifttum im allgemeinen den Ventrikelseptumdefekt
mit guter Prognose, eine Definition, die dem urspriinglichen Fall Rogers am n#chsten kommt.

Der hochsitzende Ventrikelseptumdefekt wurde erstmalig von DALRYMPLE (1847) beieiner cyanoti-
schen Patientin beschrieben. EISENMENGER erérterte 1897/98 das Krankheitsbild eines ungarischen Kut-
schers, der an einer erheblichen Blausucht litt und an einer Himoptoe ad exitum kam. Bei diesem
Patienten war die Diagnose eines Ventrikelseptumdefektes zu Lebzeiten gestellt und auch durch die
Sektion bestéitigt worden.

Durch ABBotT (1927) wurde der Begriff Eisenmenger-Komplex fiir den hochsitzenden Ventrikel-
septumdefekt mit reitender Aorta und einem hiufig cyanotischen Krankheitsbild eingefiihrt. Die
Aorta erhélt dabei Zuflufl aus beiden Kammern.

In den letzten Jahren traten pathophysiologische Gesichtspunkte gegeniiber den morphologischen
Kriterien mehr und mehr in den Vordergrund. Der Ventrikelseptumdefekt wurde als die entscheidende
Veridnderung fiir das Zustandekommen des Krankheitsbildes beim FEisenmenger-Syndrom angesehen,
wahrend das Reiten der Aorta weniger bedeutungsvoll erschien. SELZER (1949) betrachtete das
Vorhandensein einer peripheren Untersdttigung beim Ventrikelseptumdefekt als entscheidend fiir
die Diagnose Fisenmenger-Komplex. Woop (1957) ging soweit, die Diagnose des Fisenmenger-
Komplexes von dem Bestehen einer pulmonalen Hypertonie mit Rechts-Links-Shunt, unabhingig
vom Vorhandensein eines Ventrikelseptumdefektes und damit von der Lokalisation des Shunts, abhéingig
zu machen. Dieser 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, verwissert werden. Nach Brount u. Mitarb. (1955) sowie GROSSE-
BROCKHOFF (1957) stellt der Fisenmenger-Komplex kein selbstindiges Krankheitsbild dar. Nach
diesen Autoren handelt es sich dabei vielmehr um eine Erscheinungsform (Phase) des Ventrikel-
septumdefektes, bei der infolge eines erhohten Stromungswiderstandes im kleinen Kreislauf ein
Rechts-Links-Shunt entstanden ist.

Entwicklungsgeschichtlich ist die Entstehung von Defekten im muskulidren Anteil des Ventrikel-
septums zuriickzufiihren auf eine Entwicklungshemmung eines oder mehrerer Elemente, die an der
Entstehung des Ventrikelseptums beteiligt sind (pE LA CruUz u. Mitarb. 1959), oder aber auf das
Persistieren intertrabekulidrer Zwischenrdume im muskuliren Septumanteil (GouLp 1953). Die Pars
membranacea des Ventrikelseptums entsteht aus dem muskuliren Septum und dem Septum des
Truncus bulbi, wobei auflerdem auch die Endokardkissen beteiligt sind. Dementsprechend kénnen
verschiedenartige Entwicklungsstorungen zur Entstehung eines hochsitzenden Ventrikelseptum-
defektes fithren und seine Morphologie sowie Kombinationen mit anderen Anomalien bestimmen;
insbesondere konnen Wachstumshemmungen eines der an der Entstehung der Pars membranacea
beteiligten Gewebes Fusionsstorungen nach sich ziehen.

Die Kenntnis der 4natomie im Bereich des Ventrikelseptums und insbesondere der
Pars membranacea ist fiir das Verstindnis des Krankheitsbildes wesentlich. Die Pars
membranacea liegt, vom linken Herzen her gesehen, in der Ausflubahn der linken
Kammer (Abb. 161). Sie endet unterhalb der Aortenklappe und ist von dieser iiberhaupt
nicht oder durch eine schmale muskulédre Briicke getrennt. Der membranose Anteil des
Septums wolbt sich so in die linke Kammer hinein, da sein Fehlen ein ,,Reiten‘‘ der
Aorta nach sich zieht (Abb. 162). Der Grad des Uberreitens ist dariiber hinaus abhingig
von der Drehung der Aorta und Pulmonalarterie. Vom 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 daf} ihr oberer Teil den rechten Vorhof begrenzt. So ist es verstdndlich, daB bei
entsprechend gelagertem Septumdefekt eine Verbindung zwischen linker Kammer und
rechtem Vorhof zustandekommt. Bei erhhtem 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 héufigsten im Septum membranaceum, und zwar
nach SELZER (1954) in 90%. In der Mehrzahl der Fille besteht dabei eine Verbindung
zwischen linker Kammer und Tricuspidalgegend; seltener besteht Kommunikation zum
infundibulédren Anteil des rechten Ventrikels. Auf die Moglichkeit einer Verbindung zwi-
schen rechtem Vorhof und linker Kammer wurde bereits hingewiesen. Neben der hiufig-
sten Lokalisation in der Pars membranacea kann ein Defekt auch im cranialen Anteil
des muskuliren Septums, im membranosen und muskuliren Anteil gleichzeitig und

-/ ?/S Valsalvae Aorfentlappe
~ g

Pulmonal-
arferie

Septum
membranaceum

Tricuspidal-
Klappe linker
EZ;,&"]//ES Venfrikel

IZ;/;/{;’/;/ rmuskuldres muskuldres

Septum Sepfum
Abb. 161 Abb. 162

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 Damman~y u.
Mitarb. 1960)

schlieBlich im unteren Anteil des muskuldren Septums liegen. Die Defekte konnen einzeln
oder multipel vorkommen. Unter 33 von GILLMANN und LoHR (1960) an Hand des Opera-
tionsbefundes untersuchten Fillen hatten 25 einen, 5 zwei und 3 drei Defekte.

Defekte im muskulidren Anteil sind meist klein; seltener kommen auch hier grofle
Defektbildungen vor (WEiss 1927; KoNaAR u. SEN GUrra 1954; HEATH, BROWN u. WHIT-
AKER 1956). Nach Beobachtungen von EDwaRDs (1953) sind Defekte im muskuldren Anteil
in frither Kindheit oval und strecken sich mit zunehmendem Alter. Da derartige Defekte
vom Muskelgewebe umgeben sind, ist ihre Verkleinerung wihrend der Kontraktion des
Herzens moglich. Auch ein spontaner DefektverschluB ist moglich.

Hypertrophie und GroBe der Herzhohlen sind abhingig von der jeweiligen hdmo-
dynamischen Phase des Ventrikelseptumdefektes (s. Pathophysiologie). Septumdefekte
mit funktionell wesentlichem Links-Rechts-Shunt fithren infolge Volumenmehrbelastung
der Lungengetfifle, des linken Vorhofs und der linken Kammer und auch der rechten Kam-
mer zu morphologischen Verdnderungen dieser Herz- und Gefidfteile. Beide Kammern
und der linke Vorhof sind hypertrophiert und dilatiert. Die Pulmonalarterie ist erweitert.
Die Aorta ist unauffillig oder klein. Mit zunehmendem Stromungswiderstand in den
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Lungengefifen und abnehmendem Links-Rechts-Shunt kénnen sich Dilatation und Hyper-
trophie von linker Kammer und linkem Vorhof zuriickbilden. Im weiteren Verlauf konnen
der Widerstand in den Lungengefdllen 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 Aste, wihrend die peripheren Verzweigungen im Vergleich zur Krank-
heitsphase mit groBem Links-Rechts-Shunt eng sind.

Besteht eine Widerstandserhohung im kleinen Kreislauf, so finden sich Lungengefa(3-
verdnderungen mit Mediahypertrophie, Hyalinisierung, Thrombenbildung und Nekrosen.

Angaben iiber die Hdufigkeit der Mifbildung schwanken. Es hingt dies einmal ab von der nicht
einheitlichen Definition des Defektes, zum anderen von dem durchschnittlichen Lebensalter des
zugrundeliegenden Krankengutes. Wir fanden 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 Kurzschlu8 und in 12 %
eine Shuntumkehr bestanden.

Tabelle 8. Druck in der Pulmonalarterie beim Ventrikelseptumdefekt

Druckerhohung Druckerhohung Druckerhdhung
Altersgruppe Normaler mit mit gekreuztem mit gekreuztem
(in Jahren) Druck ausschlieBlichem iiberwiegendem iiberwiegendem

inks- - inks- _ Rechts-Links-Shunt
Links-Rechts-Shunt| Links-Rechts-Shunt baw. Shunbumkehr

0—10 188 107 36 14
11-—20 94 32 14 23
Alter als 20 52 19 13 36
334 (53%) 158 (25%) 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 Fillen mit einem Shunt
von funktionell geringer Bedeutung und denjenigen, bei denen die DefektgréBe einen
Druckangleich zwischen rechts und links bedingt. Sie weist eine groe Variabilitit im
hémodynamischen Bild auf. Druckreduzierende Wirkung als auch Links-Rechts-Shunt
konnen verschieden stark ausgeprégt sein. Als Folge eines Links-Rechts-Shunts mit Ver-
mehrung des Lungenstrombahnvolumens kénnen sekundire Gefafverdnderungen in den
Lungengefialen auftreten, die ihrerseits Druck- und Widerstandserh6hungen nach sich
ziehen.

3. Ventrikelseptumdefekt mit grofem Querschnitt und druckangleichender Wirkung.

Hierbei handelt es sich um Defekte, deren Gréfe zu einem Druckangleich zwischen
der rechten und linken Kammer fiihrt, so dal ein systolisch funktionell gemeinsamer
Ventrikel entsteht (,,common ejectile force nach DaMmMaNN und FErENcz 1956). Himo-
dynamik und Klinik werden bei dieser Form des Ventrikelseptumdefektes bestimmt durch
die Widerstandsverhéltnisse im grofen 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 Mortalitit schon in den ersten Lebensmonaten zur Folge (ScHOEN-
MACKERS u. ADEBAHR 1955; EDWARDS 1956 ; ZACHARIOUDIAKIS u. Mitarb. 1956; GROSSE-
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BrockHOFF 1957). Eine Persistenz fetaler GefédBiverhiltnisse mit Mediahypertrophie und
Intimaverdickung kann nach CrviNn und Epwagrps (1950) den Links-Rechts-Shunt redu-
zieren und damit die Uberlebenschancen verbessern. Bei stéirkerem Anstieg des Lungen-
strombahnwiderstandes infolge Intimaverdickung, Hyalinose, Sklerose und Thrombose
in den Lungengefilen kann ein Angleich der Druck- und Widerstandsverhéltnisse in
beiden Kreisldufen mit gekreuztem KurzschluBl 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-
stindiges 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 (CtviN
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 auffilliger Befund findet sich ein rauhes systolisches Gerdusch im 2.—5. Intercostal-
raum links parasternal, das mit Schwirren verbunden sein kann.

Bei Patienten mit funktionell bedeutungsvollem Links-Rechts-Shunt ist die allgemeine
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