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Herzfehlerbeschreibungen
zuU den Erfahrungsberichten
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FERLMUNDBUNG (TAPYR)
Im gesunden Herzen erreicht das sauerstoffreiche Blut aus der
Lunge den linken Vorhof und die linke Herzkammer Uber die
vier Lungenvenen und wird von dort aus Uber die Aorta in den
Korperkreislauf gepumpt.
Bei einer totalen Lungenvenenfehimindung flie8t das Blut
aus der Lunge hingegen Uber einen Zusammenfluss und ein
Kollateralgefals in den rechten Vorhof und mischt sich in der
rechten Herzkammer mit sauerstoffarmem Blut — es entsteht
sogenanntes ,Mischblut’. AuBerlich macht sich dies an einer
sichtbaren Blaufarbung der Haut (Zyanose) bemerkbar. Die lin-
ke Herzkammer erreicht das Blut meist nur Gber ein Loch in der
Vorhofscheidewand (Vorhofseptumdefekt (ASD)). Zuséatzlich
sind bei einer TAPVR oft die Lungenvenen und/ oder das Kolla-
teralgefall verengt, sodass sich das Blut in der Lunge staut. Die
Zyanose wird dann durch den fehlenden Gasaustausch in der
Lunge verstarkt.
Um einen erhohten Lungengefélwiderstand zu vermeiden,
wird eine totale Lungenvenenfehlmiindung meist im friihen
Sduglingsalter korrigiert, bei zusatzlicher Verengung der Gefal3e
ist die Operation schon kurz nach der Geburt notwendig.

TRIKUSPIBALATRESIE

Die Trikuspidalatresie (TrA) ist eine Form des Einkammerherzens.
Dabei ist die Trikuspidalklappe, die sich zwischen rechtem Vor-
hof und rechter Herzkammer befindet, verschlossen oder gar
nicht angelegt. In Folge erreicht das Blut die rechte Herzkammer
meist nicht und die linke Herzkammer muss die Pumpfunktion
allein Ubernehmen. Abhdngig vom Zustand der Kérper- und
Lungendurchblutung und den anatomischen Besonderheiten
macht dies verschiedene Eingriffe am Herzen notwendig.
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TRANSPOSITION DER
GROSSEN ARTERIEN (TGA)

Bei einer Transposition der grol3en Arterien sind die gro3en Arteri-
en (d.h. Aorta und Lungenarterie) mit der ,falschen” Herzkammer
verbunden - die Gefdl3e sind im Vergleich zum normalen Herzen
also anatomisch vertauscht. Der Blutkreislauf kann so nicht funkti-
onieren. Das sauerstoffarme Blut, das normalerweise in die rechte
Herzkammer gepumpt wird und vor dort aus Uber die Lungenar-
terie in die Lunge gelangt, wiirde bei einer unbehandelten TGA
von der rechten Herzkammer tiber die Aorta direkt in den Korper
gepumpt, ohne vorher in der Lunge mit Sauerstoff angereichert
worden zu sein. Das sauerstoffreiche Blut aus der Lunge wiirde
in die linke Herzkammer gepumpt und Gber die Lungenarterie
gleich wieder zurlick in die Lunge flieRen, anstatt tUber die Aor-
ta in den Korperkreislauf zu gelangen. Nur tber einen offenen
Ductus arteriosus (PDA) oder ein zusatzliches Loch in der Vorhof-
(ASD) oder Kammerscheidewand (VSD) ist ein Kind mit TGA nach
der Geburt tberlebensféhig. Die Locher ermdglichen die Versor-
gung des Korpers mit sauerstoffreichem Blut. Um einen geregel-
ten Blutkreislauf sicherzustellen, missen die Blutstrome in einer
komplizierten Operation umgelegt werden: Hauptsdchlich wer-
den dabei die groen Arterien durchtrennt und an die ,richtige”
Herzkammer angeschlossen, sodass das sauerstoffarme Blut aus
der rechten Herzkammer Uber die Lungenarterie in die Lunge
flieBen kann und das sauerstoffreiche Blut aus der linken Herz-
kammer Uber die Aorta in den Kérperkreislauf gepumpt wird, um
den Kérper mit ausreichend Sauerstoff zu versorgen.
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RIGHT VENTRICLE (NORW)
Normalerweise ist die Aorta mit der linken Herzhlfte verbun-
den und sorgt fur eine Verbindung der linken Herzkammer mit
dem Korperkreislauf, die Lungenarterie ist hingegen mit der
rechten Herzhdlfte verbunden und stellt die Verbindung zwi-
schen rechter Herzkammer und Lunge sicher.

Bei einem Double Outlet Right Ventricle (DORV) entspringen
die Aorta und die Pulmonalarterie beide Uberwiegend oder
vollstandig der rechten Herzkammer. Das Blut aus der linken
Herzkammer flie3t meist nur Gber ein Loch in der Herzscheide-
wand (VSD) in die rechte Herzhélfte, um von dort aus Gber die
Aorta in den Korperkreislauf zu gelangen.

Das Erscheinungshild des Herzfehlers und dessen Korrektur ist
dabeiin erster Linie abhdngig von der Position des Ventrikelsep-
tumdefekts (VSD), dieser kann an vielen verschiedenen Stellen
der Herzscheidewand auftreten. Meist liegen zusatzliche Fehl-
bildungen des Herzens vor, die individuell und in Zusammen-
hang mit dem DORV behandelt werden mussen.

PULMONALKLAPPENSTENOSE

Bei einer Pulmonalklappenstenose ist die Pulmonalklappe fehl-
gebildet und stellt fir den Blutstrom aus der rechten Herzkam-
mer in die Lungenarterie ein Hindernis dar. Die rechte Herzkam-
mer kann das Blut nur mit erhdhtem Druck in die Lungenarterie
pumpen, wodurch es auf Dauer zu einer Verdickung der Herz-
muskulatur und zusatzlichen Engstellen kommen kann. Um die
rechte Herzkammer zu entlasten, kann die Engstelle in der Klap-
pe z. B. mithilfe eines Ballonkatheters aufgesprengt werden. Bei
starkerer Auspragung der Stenose oder zusatzlichen Engstellen
muss die Klappe z. T. auch chirurgisch eréffnet, erweitert oder
komplett entfernt und ersetzt werden.

VENTRIKELSEPTUMBEFEKT
(ysSm

Der Ventrikelseptumdefekt ist ein Kammerscheidewandde-
fekt zwischen der linken und rechten Herzkammer. Durch das
,Loch” in der Herzscheidewand gelangt ein Teil des sauer-
stoffreichen Blutes aus der linken Herzkammer direkt wieder
in die rechte Herzkammer, in der es sich mit sauerstoffarmem
Blut mischt und in die Lunge zurtickgepumpt wird. Auf Dauer
fuhrt dies zu einer starken Belastung der linken Herzkammer,
die immer wieder das gleiche Blut pumpt, und einer Strapazie-
rung der Lungenarterie, die einer gro3en Druckbelastung und
Blutmenge standhalten muss. Unbehandelt kommt es hdufig
zur Verdickung, VergroBerung und Erweiterung der Herzmus-
kulatur und einer Verhartung der Lungengefaf3e mit Bluthoch-
druck. Spatfolge kann eine Herzschwache sein. Mit einer Naht
oder einem Flicken lasst sich das ,Loch”in der Regel jedoch gut
verschlieBen, sodass sauerstoffarmes und sauerstoffreiches Blut
getrennt voneinander flieSen kdnnen und weder die Herzkam-
mer noch die Lungengefalle weiter Uberlastet werden.
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VORKOFSEPTUMBEFEKT
(ASH)

Bei einem Vorhofseptumdefekt befindet sich zwischen linkem
und rechtem Herzvorhof ein Loch in der Scheidewand. Das sau-
erstoffreiche Blut, das den Korperkreislauf eigentlich Gber den
linken Herzvorhof, die linke Herzkammer und die Aorta errei-
chen sollte, fliet bei einem ASD Uber das Loch teilweise in den
rechten Vorhof und mischt sich dort mit sauerstoffarmem Blut.
Rechter Vorhof und rechte Herzkammer mussen dadurch nicht
nur das sauerstoffarme Blut in die Lunge pumpen, sondern
zusatzlich das Gber das Loch einstromende Blut. Dies fuhrt auf
Dauer zu einer Belastung des Herzens und einer Verdickung der
Herzmuskulatur. Folge ist eine Herzschwache, die unbehandelt
zu weiteren Verdnderungen an Herz und Lunge fuihren kann.
Bei der Operation wird das Loch im Vorhof je nach GroRe zuge-
naht oder mit einem Schirmchen verschlossen.

SICK-SINUS-SYNDROM

Beim Sick-Sinus-Syndrom arbeitet der Sinusknoten, der fir die
Bildung des elektrischen Impulses im Herzen zustandig ist, nicht
richtig und Iasst das Herz entweder zu schnell oder zu langsam
schlagen. Eine fehlerhafte Funktion des Sinusknotens kann zu un-
terschiedlichen Herzrhythmusstérungen fihren, am hdufigsten
sind die Sinusbradykardie (Herz schldagt zu langsam) und die Si-
nusarrythmie (Herz schlagt unregelmagig), auch Vorhofflimmern
kann auftreten. Phasen schnellen und langsamen Herzschlags
kénnen sich abwechseln. Zum Teil kann das Sick-Sinus-Syndrom
zu einer lebensbedrohlichen teilweisen oder dauerhaften Sto-
rung der Uberleitung elektrischer Signale an die Herzmuskelzel-
len fiihren, die umgehend behandelt werden muss.
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