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Herzfehlerbeschreibung

zum Erfahrungsbericht

BOUBLE INLET LEFT VENTRICLE (BILW)

Anatomie

Es gibt viele verschiedene Formen des
Einkammerherzens. Allen  gemeinsam
ist, dass das Blut aus dem Koérper und
den Lungen Uber die Vorhofe und durch
eine gemeinsame oder zwei getrennte
Klappen geleitet wird, aber dann nur eine
Herzkammer erreicht. Ist die linke Herz-
kammer nicht richtig ausgebildet (wie
beim hypoplastischem  Linksherzsyn-
drom -HLHS), wird die rechte Herzkam-
mer zur einzigen Pumpkammer. Ist die
rechte Kammer schlecht entwickelt, wie
bei der Trikuspidalatresie oder bei DILV
(doppelter Inlet linker Ventrikel), dann
wird die linke Herzkammer zur einzigen
Pumpkammer. Oft gelangt das Blut aus
der linken groReren Kammer Uber ein
Loch in der Scheidewand (VSD) in die
kleinere rechte Auslasskammer. Die Aorta
(Korperschlagader) und die Hauptpulmo-
nalarterie (Lungenarterie) konnen in einer
normalen oder einer umgekehrten Posi-
tion (Transposition) an die Kammern an-
geschlossen sein. Eine der beiden grof3en
Schlagadern ist zusétzlich oft verengt.

Blutstrom

Das sauerstoffarme Blut aus der oberen
und unteren Korperhalfte fliel3t Uber obe-
re und untere Hohlvene in den rechten
Vorhof und Uber eine Vorhofliicke (ASD)
auch in den linken Vorhof, wo es sich mit
dem sauerstoffreichen Blut aus der Lunge
mischt. Das Mischblut flie(3t jetzt entwe-
der durch eine gemeinsame oder zwei
getrennt angelegte Klappen in die gut
entwickelte linke Kammer. Der gesamte
Korper- und Lungenkreislauf wird von der
linken Kammer mit Mischblut versorgt.
Die Menge des Blutes, das in die Lungen
und in den Korper flieit, hdngt davon
ab, ob die Pulmonalklappe/-arterie oder
Aortenklappe/Aorta eine Enge ausweist,
oder ob der VSD so klein ist, dass dadurch
die Blutmenge zur Lunge oder zum Koér-
per begrenzt wird.
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Krankheitswert

Die Dringlichkeit einer Intervention oder
Operation wird nach Geburt jetzt we-
sentlich vom Gleichgewicht zwischen
der Korper- und Lungendurchblutung
bestimmt. Bei hochgradiger Enge (Pul-
monalstenose) oder Verschluss der Pul-
monalarterie  (Pulmonalatresie) ist die
Lungendurchblutung von einer embry-
onal angelegten Kurzschlussverbindung,
dem persistierenden Ductus arteriosus
(PDA) abhéngig. (s. Abb.1a)

Der PDA muss in diesen Féllen direkt
nach der Geburt durch Medikamente
kiinstlich offen gehalten werden, um die
Lungendurchblutung und damit die Sau-
erstoffversorgung des Kérpers aufrecht
zu erhalten und zeitnah auch eine kiinst-

liche Kurzschlussverbindung mittels eines
Goretex®-Shunts — (modifizierter Blalock
Taussig Shunt) erhalten.

Bei maliger Einschrdnkung der Lungen-
durchblutung kann sich die Sauerstoff-
versorgung des Korpers in den ersten Le-
bensmonaten auf einem stabilen Niveau
halten.

Bei vollig ungehindertem Blutfluss in die
Lunge werden Lungengefalle und in Fol-
ge auch das Herz selbst mit der gro3en
Menge an Mischblut Gberflutet, was zu
erheblichen Herzschwdchezeichen und
zu Minderdurchblutung der inneren Or-
gane schon in den ersten Lebenswochen
fuhrt. Eine operative Einschrankung von
Lungendurchfluss durch ein Pulmonalar-
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Abb.1a: DILV und Pulmonalstenose ‘\
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Abb. 1a: DILV und Pulmonalstenose
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terienbanding fuhrt dann zur Stabilisati- Abb. 1b: DILV mit TGA-Stellung der groBen GefdBe, Subaortenstenose und Aortenisthmusstenose
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on.
Falls auch die Kérperdurchblutung durch
eine Enge der Aorta oder des Aortenbo-
gens (ISTA, s. Abb. 1b) behindert wird, ist
eine Norwood-Operation in den ersten
Lebenswochen dhnlich wie bei den Pati-
enten mit HLHS notwendig.

Es gibt also bei diesem Herzfehler in den
ersten sechs Lebensmonaten eine Flle
von verschiedenen Behandlungswegen,
die individuell auf jeden einzelnen Patien-
ten abgestimmt werden mussen.
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Abb. 1b: DILV mit TGA-Stellung
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