
Als Double Outlet Right Ventricle (DORV) 
wird eine angeborene Anomalie des Her-
zens bezeichnet, bei der die Aorta (Haupt-
schlagader) und die Pulmonalarterie (Lun-
genschlagader) ganz oder überwiegend 
gemeinsam aus der rechten Herzkammer 
entspringen. Das Erscheinungsbild des 
Herzfehlers bietet ein breites Spektrum 
und hängt in erster Linie von der Position 
des zugehörigen Ventrikelseptumdefekts 
(VSD, Kammerscheidewanddefekt) bzw. 
dessen räumlicher Beziehung zu den gro-
ßen Arterien ab.

Die 4 hauptsächlichen DORV-Typen sind: 
(1) mit subaortalem VSD,
(2) mit subpulmonalem VSD,
(3) mit Verbindung zu beiden großen Ar- 
 terien sowie
(4) ohne direkte Verbindung zu einer der

großen Arterien.

Zusätzliche begleitende Anomalien am 
Herzen sind häufig (in erster Linie mus-
kuläre Verengungen unter dem Ausgang 
einer oder beider Arterien sowie Anoma-
lien der Hauptschlagader). Auch Fehlbil-
dungen anderer Organe und chromoso-
male Anomalien finden sich beim DORV 
nicht selten.

Die Echokardiographie des Herzens ist 
heute die Methode der ersten Wahl für 
Diagnostik und Typisierung eines DORV 
(auch schon vorgeburtlich). 
Jeder DORV bedarf einer chirurgischen 
Behandlung. Das breite Spektrum der 
möglichen anatomischen Ausgangsla-
gen bedingt große Unterschiede der 
durchzuführenden Operationen. Da sich 
die Operationsmöglichkeiten im Verlauf 
der letzten beiden Jahrzehnte verändert 
haben, finden sich heute DORV-Patienten 
mit den unterschiedlichsten Operationen 
trotz ursprünglich annähernd gleicher 
Ausgangssituation.

Der DORV mit subaortalem VSD kommt 
am häufigsten vor und ist chirurgisch 
am besten angehbar. Der VSD wird mit 
einem langen, tunnelförmigen Patch ver-
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schlossen. Bei etwa 50 % dieser Fälle sind 
zusätzlich eine Erweiterung bzw. die Neu-
anlage des Zugangs zur Pulmonalarterie 
in Form eines Conduits erforderlich. Bei 
einem DORV mit subpulmonalem VSD ist 
heute ein VSD-Verschluss in Verbindung 
mit einem arteriellen Switch die Opera-
tion der Wahl. Die anderen, seltener vor-
kommenden Formen des DORV bedür-
fen meistens komplexer Operationen.

Die Langzeitprognose beim DORV hat 
sich deutlich verbessert (15-Jahres-Über-
lebensrate bei einfachen Formen 95 %, 
bei komplexeren Formen ca. 75 %). Etwa 
35 % der primär Operierten müssen sich 
während dieses Zeitraums einem oder 
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mehreren Folgeeingriffen unterziehen.
Regelmäßige engmaschige Nachkontrol-
len in einem Zentrum sind beim DORV 
unerlässlich.

Weitergehende Informationen zum 
DORV finden Sie im Sonderdruck der 
Deutschen Herzstiftung: „Double Outlet 
Right Ventricle (DORV) - Einer der komple-
xesten Herzfehler, der gar nicht so selten 
vorkommt“ von Prof. Dr. med. Herbert E. 
Ulmer. 


