Die Trikuspidalatresie

Die Trikuspidalatresie (TrA) ist eine Form
des Einkammerherzens. Dabei ist die Tri-
kuspidalklappe, die sich zwischen rechtem
Vorhof und rechter Herzkammer befindet,
verschlossen oder gar nicht angelegt. In Fol-
ge erreicht das Blut die rechte Herzkammer
meist nicht und die linke Herzkammer muss
die Pumpfunktion allein ibernehmen. Ab-
hdngig vom Zustand der Kérper- und Lun-
gendurchblutung und den anatomischen
Besonderheiten macht dies verschiedene
Eingriffe am Herzen notwendig.

rer Korperhélfte jeweils Gber den rechten
Vorhof und das Loch in der Vorhofschei-
dewand in den linken Vorhof flief3t, in
dem es sich mit dem sauerstoffreichen
Blut aus der Lunge mischt. Von dort aus
stromt es durch die Mitralklappe in die
funktionsfahige linke Herzkammer. Uber
die Aorta wird das Mischblut nun von der
linken Herzkammer in den Korperkreis-
lauf gepumpt. Nur durch ein Loch in der
Vorhofscheidewand (VSD) ist es moglich,
dass ein Teil des Mischblutes in die rechte
Kammer fliet und von dort aus auch in
den Lungenkreislauf gepumpt wird.
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Trikuspidalatresie mit Pulmonalstenose und Normalstellung der grolSen Gefél3e

Bei der Trikuspidalatresie ist der direkte
Blutfluss des sauerstoffarmen Blutes vom
rechten Vorhof in den Lungenkreislauf
blockiert, weshalb das Blut einen ,Um-
weg" nehmen muss. Zum Teil liegt zu-
satzlich zur TrA ein Vorhofseptumdefekt,
also ein Loch in der Vorhofscheidewand
(ASD), vor. Dann ist es moglich, dass das
sauerstoffarme Blut aus oberer und unte-
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Ist kein VSD vorhanden, kann das Blut eini-
ge Tage nach der Geburt noch tber den
Ductus arteriosus botalli in den Lungen-
kreislauf flieen.

Da Lungen- und Korperkreislauf aus-
schlieflich von Mischblut versorgt wer-
den, kann es aullerdem rasch zu einer
Sauerstoffunterversorgung der Organe
kommen. Der Zeitpunkt eines operativen
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Eingriffs hangt nun vom Gleichgewicht
der Kérper- und Lungendurchblutung
und weiteren anatomischen Besonder-
heiten ab, die eine TrA meist begleiten.
Die anatomischen Varianten sollen an
dieser Stelle samt ihrer individuellen Kor-
rekturvorgange vorgestellt werden.

Anatomische Varianten und
Begleiterkrankungen

(1) Transposition der gro3en
Arterien (TGA)

Eine TrA wird haufig von einer Transpo-
sition der groRen Arterien begleitet. Da-
bei sind Aorta (Korperschlagader) und
Pulmonalarterie (Lungenschlagader) ver-
kehrt herum an die Herzkammern an-
geschlossen. Nur durch ein Loch in der
Herzscheidewand oder einen offenen
Ductus arteriosus botalli kann das sau-
erstoffreiche Blut in den Korperkreislauf
gelangen.

(2) Stenose von Aorta oder
Pulmonalarterie

Die Transposition der grofen Arterien
wird meist zusdtzlich von einer Ste-
nose (Verengung) der Aorta, des Aor-
tenbogens,  einer  Subaortenstenose
oder einer Stenose der Pulmonalarte-
rie begleitet.

(a) Stenose der Pulmonalarterie

Bei einer Verengung oder einem Ver-
schluss der Lungenschlagader wird die
Lungendurchblutung kurz nach der
Geburt vom durchldssigen Ductus
arteriosus botalli (Verbindung zwi-
schen Aorta und Pulmonalarterie) ge-
wahrleistet, der sich nach einigen Ta-
gen jedoch verschlielt. Kurzfristig
kann er mit Medikamenten offenge-
halten werden, langfristig ist der Ein-
satz  eines  Blalock-Taussig-Shunts
(s. Abb. 2) und/oder Stents notwen-
dig. Diese sorgen fir die gleichméalige
Blutversorgung von Lungen- und Kor-
perkreislauf und stellen den Blutzu-
fluss zur Lunge sicher.
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(b) Ungehinderter  Blutfluss in  die
Lunge

Wenn das Blut ungehindert und in
groen Mengen in die Lunge fliel3t,
werden Lungengefale und Herz
dauerhaft belastet. Es kommt zur Herz-
schwache und Mangeldurchblutung
derinneren Organe (bis hin zur Zyano-
se). AuBerdem wird die Schleimpro-
duktion stark angeregt, was haufig
zu bronchopulmonalen Infekten fihrt.
Um den starken Blutfluss unter Kont-
rolle zu bringen und die Uberlastung
fur Herz und Lungengefdlle zu ver-
hindern, wird eine kunstliche Stenose
herbeigefihrt. Die Operationsmetho-
de nennt sich Pulmonalarterienban-

(d) Stenose der Aorta und/oder des
Aortenbogens

Wenn der Blutfluss durch eine Stenose
in der Aorta oder im Aortenbogen
stark eingeschréankt wird, ist eine Ope-
ration zur Erweiterung unumganglich.
Um die Stenose in der Aorta oder im
Aortenbogen zu beheben, wird das
Damus-Kaye-Stansel-Operationsver-
fahren angewendet: Dabei werden
Aorta und Pulmonalarterie oberhalb
des Herzens zusammengenaht. Um
auch den Blutfluss zur Lunge sicherzu-
stellen, wird meist zusatzlich ein Bla-
lock-Taussig-Shunt (s. Abb. 2) einge-
setzt.

stoffversorgung von Lungen- und
Korperkreislauf zu erzielen. Im letzten
Schritt wird schlie@Slich die Fontan-
Operation durchgefhrt, bei der Lun-
gen- und Korperkreislauf voneinander
getrennt werden. Das Herz wird da-
durch entlastet und beide Kreisldufe
kénnen ausreichend mit Sauerstoff
versorgt werden.
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durchléssig ist (Norwood-Operation,
s. Abb. 3). Nach ca. einem halben Jahr
erfolgt eine bidirektionale Glenn-Ana-
stomose oder eine Hemifontan-Ope-
ration, um eine verbesserte Sauer-

ding. Die Lungenschlagader wird da-
bei durch ein Bandchen verengt und
der Blutfluss verringert.

(3) Unterentwicklung des Aorten
bogens

Neben einer Stenose in Aorta oder
Aortenbogen kann auch der Aorten-
bogen selbst unterentwickelt sein.
Um die ausreichende Blutversor-
gung zu gewahrleisten, ist eine Fon-

(c) Subaortenstenose

Von einer Subaortenstenose spricht
man, wenn die Ausflussbahn zur Aorta
verengt ist. Um die Stenose zu behe-
ben, wird das einengende Muskelge-
webe unterhalb der Aorta entfernt
oder das Loch in der Herzscheide-
wand (VSD) vergroBert. Bei zusatzli-
cher Transposition der grofen Arterien
wird eine Damus-Kaye-Stansel-Opera-
tion notwendig.

Mit freundlicher Genehmigung und graphi-
scher Unterstiitzung der IDHK.
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Abb. 2 Abb. 3
Modifizierter Blalock-Taussig-Shunt (mBTS) Norwood-Operation bei einer Trikuspidalatresie mit TGA und
hypoplastischem Aortenbogen



