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Hypoplastisches
Linksherzsyndrom (HLHS)

Von Nele Schwencke

Das hypoplastische Linksherzsyndrom
(HLHS) beschreibt eine Unterentwicklung
der linken Herzkammer. Aufgrund der
eingeschrankten Funktionsfahigkeit der
linken Herzkammer muss die rechte Herz-
kammer die Versorgung von Lungen-
und Korperkreislauf allein Gbernehmen.
Bereits wenige Tage nach der Geburt
fuhrt dies zu einem Anstieg der Lungen-
durchblutung und einer Abnahme der
Korperdurchblutung, da nur noch Misch-
blut in den Korperkreislauf gelangt.

Ohne Behandlung kann es schnell zu ei-
ner Ubersduerung und zur Sauerstoffun-
terversorgung lebenswichtiger Organe
bis hin zum Kreislaufschock kommen.

Anatomische Varianten, die eine Funkti-
onseinschrankung der linken Herzhalfte
hervorrufen kénnen:

« Stenose(Verengung)derMitralklappe
und/oder Aortenklappe

« Atresie (fehlende Offnung) der Mitral-
klappe und/oder Aortenklappe

« Kombination aus Atresie und Stenose
von Mitralklappe und Aortenklappe

Durch die Verengungen und/oder feh-
lenden Offnungen wird der Blutstrom
durch die linke Herzkammer verhindert
oder ist nur noch eingeschrankt maoglich.

Haufig ist der aufsteigende Teil der Aorta
zusdtzlich unterentwickelt oder stenotisch.
Das Blut findet dann keinen oder nur noch
eingeschrankten Zugang zum Koérper-
kreislauf, wodurch die Organe nicht mehr
ausreichend mit Sauerstoff versorgt wer-
den.

Um ein Gleichgewicht von Lungen- und
Korperkreislauf zu erreichen und eine aus-
reichende Durchblutung des Korperkreis-
laufes sicherzustellen, ist eine operative
Behandlung unumganglich.

Hypoplastisches Links-Herz-Syndrom (HLHS)

Obere Hohlvene

Lungenarterie

Lungenvene

Untere Hohlvene

Aorta

Lungenarterie

Lungenvene

Gemeinsame Kammer

Grafik mit freundlicher Untersttitzung der Interessengemeinschaft das herzkranke Kind e. V.
(IDHK); Auszug aus ,Angeborene Herzfehler — ein Begleitbuch fiir Patienten und Eltern”

lllustration: Jan Bazing, Stuttgart



Fontan-Kreislauf

Um eine ausreichende und ausgegli-
chene Durchblutung des Lungen- und
Korperkreislaufs zu gewahrleisten und
die funktionsféhige Herzkammer zu
entlasten, wird bei Patientinnen mit
Einkammer-Herzen die Fontan-Opera-
tion durchgefiihrt. Sie besteht aus drei
Schritten und wird innerhalb der ersten
Lebensjahre durchgefihrt. Lungen- und
Korperkreislauf werden dabei voneinan-
der getrennt.

* Norwood-Operation:
Ziel der Norwood-Operation in der
ersten Lebenswoche st eine aus-
reichende Versorgung des Korper-
kreislaufs mit Sauerstoff und eine
Entlastung des Lungenkreislaufs. Hypo-
plastische Teile der Aorta werden
behandelt, sodass der Zugang zum
Korperkreislauf sichergestellt ist.
Die Versorgung des Lungenkreislaufes
wird mit einem Shunt zwischen
Aorta und Lungenarterie gewdhrleis-
tet. Das Mischblut erreicht Lungen-
und Korperkreislauf nun gleicherma-
Ren.
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* Glenn-Operation oder Hemi-Fontan-
Operation:
Im Alter von 3 bis 5 Monaten wird situa-
tionsabhangig die Glenn-Operation
oder die Hemi-Fontan-Operation an-
geschlossen. Sie sind notwendig, wenn
der eingesetzte Shunt zu klein wird
und die Sauerstoffsattigung sinkt.
Die obere Hohlvene wird dabei mit der
Lungenarterie verbunden, sodass das
sauerstoffarme Blut aus der oberen
Korperhalfte direkt in die Lunge flieBen
kann und die Herzkammer entlastet
wird.
Das sauerstoffreiche Blut aus der
Lunge mischt sich jetzt nur noch mit
dem sauerstoffarmen Blut aus der un-
teren Korperhélfte. Die Sauerstoffver-
sorgung im Kérper wird dadurch vor-
erst verbessert.

Fontan-Operation:

Im Alter von ca. 3 Jahren werden Lun-
gen- und Korperkreislauf schlielich
ganz voneinander getrennt.

Die funktionsfahige Herzkammer wird
dadurch weiter entlastet und die

Sauerstoffversorgung  deutlich  ver-
bessert, da nun kein Mischblut mehr
im Korper fl efit.

Wahrend der Operation wird auch die
untere Hohlvene mit der Lungenarterie
verbunden, sodass das sauerstoffarme
Blut aus oberer und unterer Kérperhalf-
te nun direkt in die Lunge flieen kann.
In der Lunge wird das verbrauchte Blut
mit Sauerstoff angereichert und ge-
langt Uber die funktionsfahige Herz-
kammer wieder in den Korperkreislauf.

Ergebnis:

Nach der letzten Operation sind Lun-
gen- und Korperkreislauf voneinander
getrennt und werden von der funkti-
onsfdhigen Herzkammer angetrieben.
Es flieBt kein Mischblut mehr: das sau-
erstoffarme Blut aus oberer und unte-
rer Kérperhdilfte gelangt direkt in die
Lunge, wird dort mit Sauerstoff ange-
reichert und iiber die funktionsfihige
Herzkammer und Aorta in den Kérper-
kreislauf zuriickgepumpt.

EiweiBverlustsyndrom: Enteraler Eiwei8verlust (PLE) und Bronchitis Plastica

Patientinnen mit Fontan-Kreislauf haben
ein erhohtes Risiko, ein Eiweilverlustsyn-
drom zu entwickeln. Es kann auf zwei un-
terschiedliche Arten auftreten: Entweder
als Enteraler Eiweilverlust (PLE) oder als
Bronchitis Plastica.

* Enteraler EiweiBverlust

(Protein Losing Enteropathy, PLE):
Hierbei ist die Barrierefunktion des
Darms gestort. Eiweils aus dem Blut
tritt in den Darm Uber und Darmbakte-
rien gelangen ins Blut, wodurch es
zu  Entzindungsreaktionen, starken
Schmerzen und Fieber kommt. Wasser-
einlagerungen in der Bauchhohle und
chronische Diarrhde sind héufi e Be-
gleiterscheinungen.

Bronchitis Plastica:

Eine Bronchitis Plastica kann sich in
plotzlich einsetzendem Husten, eiweil3-
und fibrinhaltigen bronchialen Ausgus-
sen (sogenannten ,Casts”) und Atem-
not aullern. Weitere Symptome sind
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ein Abfall der Sauerstoffsdttigung,
Fieber und Entzindungen der Lunge.

Beide Arten weisen auf ein Versagen des
Fontan-Kreislaufes (,Failing Fontan”) hin,
wobei die Ursachen fiir das Eiweilver-
lustsyndrom bis heute nicht eindeutig
geklart sind. Es wird mit Hochdruck daran
gearbeitet, mehr Uber die Folgeerkran-
kung zu erfahren und Behandlungsmog-
lichkeiten zu erproben. In einer Studie am
Children’s Hospital in Philadelphia wurde
beispielsweise herausgefunden, dass der
hohe zentralvendse Druck, der beim Fon-
tan-Kreislauf in den Hohlvenen herrscht,
zu einer erhodhten Lymphproduktion
und Kollateralbildung der Lymphgefal3e
flhren kann, Uber die vermehrt Fibrin
und Eiweifl ausgeschwitzt werden. Ob
die erhohte Lymphproduktion jedoch
als alleinige Ursache fur das Eiweilver-
lustsyndrom infrage kommt, bleibt zu
untersuchen.

Zur Linderung der Symptome gibt es
verschiedene Therapien. Mithilfe medi-

kamentoser oder auch chirurgischer Ein-
griffe gilt es vor allem, die erhéhten Dri-
cke in den Hohlvenen zu senken und den
Kreislauf zu entlasten. Um dem starken
Eiweilverlust entgegenzuwirken, wird
haufig auch die MCT-Diét, eine eiweilSrei-
che und fettarme Erndhrung, empfohlen.
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