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D E R  S H O N E - K O M P L E X

Der Shone-Komplex ist in die Gruppe der Lun-
genvenenfehlmündungen einzuordnen und 
geht mit einer Kombination aus mehreren 
Herzfehlbildungen in der linken Herzhälfte 
einher. Die Fehlbildungen können unter-
schiedlich stark ausgeprägt sein und müssen 
nicht alle auftreten. Charakteristisches Merk-
mal des Shone-Komplexes ist jedoch ein Ring 
oberhalb der Mitralklappe, er ist bei der Dia-
gnose „Shone-Komplex“ immer vorhanden.

Der Shone-Komplex kann folgende Herz-
fehlbildungen in unterschiedlicher Aus-
prägung umfassen:

Verengte Mitralklappe:
Die Membran oder die Klappe selbst kön-
nen verändert sein. Durch die Verengung 
(Stenose) staut sich das Blut im linken Vor-
hof vor der linken Herzkammer, welches je 
nach Grad der Verengung zu einer mäßig 
bis starken Druckerhöhung im linken Vor-
hof führt. Durch den erhöhten Druck ist 
der linke Vorhof daher häufig vergrößert.
Bei einer hochgradigen Stenose kann sich 
das Blut bis in die Lunge zurückstauen 
und zu einem Lungenödem führen. Auch 
Pleuraergüsse (Wasseransammlungen 
zwischen Lunge und Thoraxwand) und 
Lungenhochdruck (pulmonale Hyperto-
nie) können sich infolge des erhöhten Wi-
derstandes entwickeln.

Subaortenstenose: 
Bei der Subaortenstenose liegt eine Veren-
gung unterhalb der Aortenklappe vor. Die 
linke Herzkammer muss erhöhte Arbeit 
leisten, um das Blut aus der Kammer durch 
die Enge vor der Aortenklappe in die 
Aorta pumpen zu können. Der Anteil der 
Muskelmasse in der linken Herzkammer ist 
daher oftmals erhöht (Hypertrophie).
Durch den hohen Muskelanteil in der lin-
ken Herzkammer kommt es häufig zur Un-
terversorgung des Herzmuskels und Herz-
rhythmusstörungen. In schweren Fällen 
kann dies bis zum Kammerflimmern und 
Herzstillstand führen.

Aortenisthmusstenose: 
Hierbei liegt eine Stenose im Übergang 
vom Aortenbogen in die absteigende 
Hauptschlagader vor, am sogenannten 
„Aortenisthmus“. Infolge der Aortenisth-
musstenose kommt es zur zusätzlichen 

Belastung und Druckerhöhung der linken 
Herzkammer, die das Blut gegen den Wi-
derstand pumpen muss.

Der Shone-Komplex kann außer-
dem folgende Herzfehlbildungen 
umfassen:

• Aortenklappenfehlbildungen
• Unterentwicklung (Hypoplasie)  
 des Aortenbogens
• Hypoplasie des linken Ventrikels
• Parachute Mitralklappe
• Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Behandlung: 
Die Behandlung richtet sich nach dem 
Grad der Stenosen, ihrer Komplexität und 
der generellen Ausprägung der Fehlbil-
dungen. So können Klappenfehler korri-
giert werden, Stenosen durch Dilatation 
und Stents geweitet oder durch operative 
Entfernung des stenotischen Teils beho-
ben werden. Da sich die Korrektur verän-
derter Herzklappen oftmals als kompliziert 
und teilweise als schlicht unmöglich er-
weist, müssen sie manchmal auch durch 
biologische oder mechanische Ersatz-
klappen – wie in Niklas Fall durch die TAVI-
Klappe – ersetzt werden.

Von Nele Schwencke
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Non-Compaction-Kardiomyopathie 
Mit der Non-Compaction-Kardiomyopathie liegt eine seltene Störung der Herzmuskel-
Verdichtung vor, deren Ursache genetisch bedingt ist. Dabei vermehrt sich das Herz-
muskelgewebe stark und ist im linken, rechten oder in beiden Ventrikeln unregelmäßig 
und schwammartig verändert. Folgen sind die Unterversorgung des Herzmuskels und 
elektrische Leitungsstörungen. Häufig geht die Non-Compaction-Kardiomyopathie 
mit einer ausgeprägten Herzinsuffizienz und Herzrhythmusstörungen einher, auch die 
Thrombemboliebildung kann eine mögliche, schwerwiegende Folge sein. 
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