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Das Hypoplastische Rechtsherz

Aligemeines

Ein Hypoplastisches Rechtsherz-
syndrom umfalt verschiedene
Herzfehler, bei denen die rechte
Herzkammer zu klein ist. Diese Hy-
poplasie der rechten Herzkammer
entwickelt sich, wenn entweder
kein Einstrom zur rechten Kammer
(infolge Verschluf der Trikuspidal-
klappe = Trikuspidal-atresie) oder
kein Ausstrom (infolge Verschluf3 der
Pulmonalklappe = Pulmonalatresie)
moglich ist. Auch die Kombination
beider Fehler ist moglich. Die Folge
ist die meist erhebliche Unterent-
wicklung der rechten Herzkammer.
Lebensnotwendig ist in solchen
Situationen ein Defekt in der Vorhof-
scheidewand, bzw. ein offener Duc-
tus arteriosus (beim unge-borenen
Kind immer bestehende Gefal3ver-
bindung zwischen Lungenschlag-
ader und Korperschlagader).

Beide Herzfehler werden mit der
ihnen eigenen Anatomie und Fol-
gewirkungen im nachfolgenden
getrennt erlautert. Die aufgrund
des libergreifenden Problems der zu
kleinen und damit nicht funktions-
fahigen rechten Herzkammer aber
gleichen operativen Behandlungs-
prinzipien werden dann zusam-
menfassend fiir beide Herzfehler
dargestellt.

Trikuspidalatresie

Anatomie

Bei der Trikuspidalatresie ist die
Trikuspidalklappe nicht angelegt,
anihrer Stelle besteht eine undurch-
lassige Membran aus Bindegewebe.
Das sauerstoffarme Blut der Hohlve-
nen kann daher auf diesem Wege
nicht in die rechte Herzkammer
und in die Lungenschlagader ge-
langen, sondern muss Uber einen
Vorhofscheidewanddefekt in die
linke Vorkammer und Hauptkammer
flieBen, von wo aus es dann Uber ei-
nen fastimmer bestehenden Defekt
der Kammerscheidewand die rechte
Hauptkammer erreicht und von dort
zur Lunge gelangt. Je nach Grof3e
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dieses Defekts und dem Vorliegen
oder Fehlen einer Pulmonalstenose
gelangt mehr oder weniger Blut
in die Lungenschlagader und be-
stimmt die Hohe des Drucks in der
Lunge und den Grad der Blausucht
des Kindes.

Folgewirkungen

Das klinische Hauptsymptom von
Kindern mit geringer Lungendurch-
blutung ist die Blausucht (Zyanose)

durch das Zusammentreffen von
sauerstoffarmem Blut aus dem rech-
ten Vorhof tiber den Vorhofscheide-
wanddefekt und sauerstoffreichem
Blutaus den Lungenvenenim linken
Vorhof. Dieses Mischblut wird von
der linken Kammer in die Korper-
schlagader gepumpt.

Behandlung vor den endgiiltigen Opera-
tionen

Bei einigen Neugeborenen ist das
Loch in der Vorhofscheidewand
bei der Geburt zu klein und muss
dann notfallméafig durch eine Herz-
katheterbehandlung mittels ei-
nes speziellen Ballons vergrof3ert
werden (Rashkind-Manover oder
Ballonatrioseptostomie). Abhangig
von der Weite der Pulmonalklappe
und der GroBe des Kammerschei-
dewanddefekts muss zusatzlich der
Ductus arteriosus medikamentds
durch Prostaglandin offen gehalten
werden. Bei diesen Kindern erfolgt
dann eine Operation mit Anla-

ge einer Shuntverbindung durch
ein Kunststoffrohrchen zwischen
Koérperschlagader und Lungen-
schlagader zur Aufrechterhaltung
der Lungendurchblutung. In den
weiteren Operationsschritten, der
sogenannten Hemifontan- und
Fontan-Operation, werden Lungen-
und Korperkreislauf getrennt, wie
nachfolgend fiir beide Herzfehler
gemeinsam dargestellt wird.

Pulmonalatresie
Anatomie

Bei der Pulmonatresie ist die Lun-
genschlagaderklappe komplett

verschlossen, zusatzlich besteht
ein Defekt zwischen den beiden
Herzkammern. Das sauerstoffarme
Blut flieBt vom rechten Vorhof in
die rechte Herzkammer und Uber
den Kammerscheidewanddefekt in
die Korperschlagader. Ein Teil des
Blutes der Korperschlagader fliel3t
dann lber den nach der Geburt
noch offenen Ductus arteriosus in
die Lungenschlagadern, wird mit
Sauerstoff angereichert und ge-
langt dann Uber die Lungenvenen
in den linken Vorhof und in die
linke Hauptkammer. Hier kommt
es wiederum zur Vermischung mit
dem sauerstoffarmen Blut Giber den
Kammerscheidewanddefekt, so dass
der Korperkreislauf mit Mischblut
versorgt wird. Die GroBe der rechten



Herzkammer ist sehr variabel; in den
glinstigeren, aber leider selteneren
Fallen ist sie so groB3, dass sie nach
Er6ffnung der verschlossenen Pul-
monalklappe in der Lage ist, eine
ausreichend grof3e Blutmenge in
die Lunge zu pumpen. Haufiger ist
allerdings die Kammer zu klein, und
die operative Behandlung erfordert
ein ahnliches operatives Vorge-
hen wie bei der Trikuspidalatresie,
namlich zunachst die Anlage einer
Shuntverbindung zwischen Korper-
und Lungenschlagader und spater
—wie nachfolgend beschrieben —die
Schaffung einer Fontan-Zirkulation.
Die nachfolgenden beiden Abbil-
dungen zeigen zwei der vielen mog-
lichen Formen dieses Herzfehlers.
Folgewirkungen

Auch bei der Pulmonalatresie ist
das klinische Hauptsymptom von
Kindern mit geringer Lungendurch-
blutung die Blausucht durch das
Zusammentreffen von sauerstoffar-
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mem Blut aus dem rechten Vorhof
Uber den Vorhofscheidewanddefekt
und sauerstoffreichem Blut aus den
Lungenvenen im linken Vorhof.
Dieses Mischblut wird von der linken
Kammer in die Korperschlagader
gepumpt.

Behandlung vor der Operation

Beim Neugeborenen mit Pul-mo-
nalatresie muss nach der Geburt
die Lungendurchblutung zunachst
durch die Gabe von Prostaglan-
din zum Offenhalten des Ductus
arteriosus gewahrleistet werden,
danach wird operativ eine Shunt-
Verbindung zwischen Kérper- und
Lungenschlagader geschaffen.

Operative Behandlung
Eine eigentliche Korrekturoperation

ist wegen des Fehlens der rechten
Kammer nicht moglich. Stattdessen

wird — wie beim zweiten und dritten
Schritt der operativen Therapie des
Hypoplastischen Linksherzsyn-
droms — eine Fontan-Zirkulation
geschaffen. Der erste Schritt erfolgt
in Form der Anlage einer oberen
cavopulmonalen Anastomose im
Alter von ca. 3 — 6 Monaten.

Hier wird eine Verbindung zwi-
schen der oberen Hohlvene und
der Lungenschlagader geschaffen
und gleichzeitig das oben erwdhnte
Kunststoffrohrchen entfernt. In der
erreichten Altersstufe genligt im
Gegensatz zum Neugeborenen-
alter allein der Venendruck ohne
eine dazwischen geschaltete aktiv

pumpende Herzkammer, um das
Blut durch die Lunge zu treiben. Die
Art, wie die Verbindung der oberen
Hohlvene mit der Lungenschlagader
geschaffen wird, kann unterschied-
lich sein. Haufig wird die Operation,
wie in der Abbildung dargestellt, als
sog. Hemifontan-Operation, durch-
gefiihrt. Die Sauerstoff-Aufsattigung
des aus der oberen Korperhélfte
stammenden Blutes in der Lunge
- das Blut der unteren Hohlvene
flieBt direkt und damit sauerstoffarm
zum Herzen - reicht aus, um das
Kind ausreichend mit Sauerstoff zu
versorgen. Mit dieser operativen Ver-
sorgung kann sich das Kind nahezu
altersgerecht entwickeln.

Die Komplettierung der Fontan-
Zirkulation erfolgt nach dem voll-
endeten zweiten Lebensjahr. Nun
wird die untere Hohlvene in Form
eines Tunnels (meist innerhalb, ge-
legentlich aber auch auBerhalb des
Herzens) mit der Lungenschlagader
verbunden. Diese Operation wird
auch als Totale cavopulmonale

Anastomose (TCPC) bezeichnet. Es
flie3t nun das gesamte vendse Blut
der Lunge zu und Korperkreislauf
und Lungenkreislauf sind vollig
voneinander getrennt. Dementspre-
chend ist die Hautfarbe der Kinder
nun rosiger.

Da die Lunge aber beispielsweise in
Belastungssituationen noch nicht
ausreichend an die verdanderten
Kreislaufverhaltnisse angepal3t ist,
wird in dem durch den Vorhof zie-
henden Tunnel ein Loch (auch Fen-
ster genannt) als eine Art,Uberlauf-
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ventil” belassen. So kann das Blut,
welches bei Anstieg des Druckes in
der Lunge (z.B. beim Schreien) nur
verzogert durch die Lungengefalle
abflieBen kann, Uber das bestehen-
de Loch abgepresst werden. Dies
fihrt je nach Inanspruchnahme
dieser KurzschluBverbindung noch
zu wechselnd ausgepragter rosiger
oder blaulicher Hautfarbe, im wei-
teren Verlauf muss dieses Loch ca.
ein Jahr nach der letzten Operation
noch im Rahmen einer Herzkathe-
teruntersuchung mit einem Schirm-
chen verschlossen werden.

Weiterer Verlauf

Der Vorteil der Kinder mit Hypo-
plastischem Rechtsherzsyndrom
ist, dass ihnen als Pumpkammer
fur den Korperkreislauf die linke
Herzkammer zur Verfligung steht.,
die fiir diese Funktion besser geeig-
net ist als die rechte Herzkammer.
Trotzdem kann es im direkten post-
operativen Verlauf zu ErguBbildung
im Brustkorb kommen, diese Fliissig-
keitsmengen miussen Uber ein oder
zwei Drainageschlauche abgefér-
dert werden. Auflerdem ist auf das
Auftreten von Herzrhythmussto-
rungen zu achten. Die Sterblichkeit
der Hemifontan-Operation und der
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TCPC ist gering und liegt unter 5%.
Meistens kdnnen die Kinder das
Krankenhaus innerhalb von zwei
Wochen verlassen.

Im Langzeitverlauf sind die Kinder
im allgemeinen gut leistungsfahig
und von gesunden Kindern kaum
zu unterscheiden. Die Kinder kon-
nen Sport treiben, sind aber fir

Leistungssport weniger geeignet.
Kardiologische Nachuntersuchun-
gen sind lebenslang erforderlich
und sollten besonderes Augenmerk
auf die Pumpfunktion der linken
Herzkammer und die Uberwachung
des Herzrhythmus richten.

Aufgrund des Vorteiles einer linken

Pumpkammer ist fiir junge Frauen
mit Hypoplastischem Rechtsherz-
syndrom in der Fontan-Zirkulation
das Austragen einer Schwanger-
schaft eher denkbar als beim Hy-
poplastischem Linksherzsyndrom,
so dass hiervon nicht grundsatzlich
abzuratenist. Eine Schwangerschaft
ist allerdings mit einem erhéhten
Risiko flir eine Fehlgeburt und
Frihgeburt behaftet und auch fur
die werdende Mutter sind Komplika-
tionen im Schwangerschaftsverlauf
nicht unwahrscheinlich, so dass
eine engmaschige Uberwachung
erfolgen muss.

Eine Endokarditisprophylaxe sollte
bei entsprechendem Anlal3 immer
durchgefiihrt werden.

Originalquelle:

Kinderherzzentrum Kiel,
www.kinderherzzentrum-kiel.de

Wir danken fiir die freundliche Geneh-

migung zum Nachdruck.
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