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Geleitwort

Das vorliegende Buch widmet sich der bildgebenden
Diagnostik bei angeborenen Herzfehlern in ihrer gesam-
ten Breite gestiitzt durch detaillierte Grafiken und her-
vorragendes Bildmaterial — vom einfachen bis zum kom-
plexen Herzfehler - inklusive der hdufigsten angeborenen
Kardiomyopathien.

Waren angeborene Herzfehler vor einigen Jahrzehnten
aufgrund der seltenen Uberlebenswahrscheinlichkeit
kaum im Fokus der Arzte, so hat sich die Behandlung an-
geborener Herzfehler heute zu einer interdisziplindren
Teamarbeit aus Kinder- und Erwachsenenkardiologen,
Herzchirurgen, Intensivmedizinern, Andsthesisten und
Radiologen entwickelt.

Bildgebende Verfahren spielen bei der Diagnostik eines
nativen, angeborenen Herzfehlers, bei der Erkennung von
Folgeerkrankungen oder Restbefunden und zur Unterstiit-
zung der Therapie eine bedeutende Rolle. Dabei erreichen
sie gerade durch die Interdisziplinaritdt ein hohes Niveau.

Angeborene Herzfehler zeichnen sich durch eine im-
mense Vielfalt aus. 70 verschiedenen ICD-10-Codes (In-
ternational Statistical Classification of Diseases and Rela-
ted Health Problems [WHO]) bzw. 206 IPCC-Codes (Inter-
national Pediatric and Congenital Cardiac Code der Inter-
national Society for Nomenclature of Pediatric and Con-
genital Heart Disease [ISNPCHD]; www.ipccc.net) spie-
geln dies wider. Die exakte Bildgebung setzt hieriiber ein
gutes Vorwissen und die Vertrautheit mit der Pathoana-
tomie angeborener Herzfehler voraus.

Patienten mit angeborenen Herzfehlern miissen sich
im Laufe ihres Lebens meistens mehreren Korrektur-
oder Palliativoperationen unterziehen. Wachstum und
Degeneration konnen zudem zur Verdnderung der Herz-
strukturen fiihren. Therapieerfolge ebenso wie morpho-
logische und funktionelle Verdnderungen lassen sich nur
mit einer prdzisen Bildgebung rechtzeitig erkennen. Um
die verschiedenen bildgebenden Verfahren im Verlauf ef-
fizient einsetzen und bewerten zu kénnen, bedarf es da-
her ausreichender Kenntnisse der unterschiedlichen The-
rapiemethoden im Bereich von angeborenen Herzfehlern.

Parallel zur Entwicklung verschiedener Behandlungs-
methoden wurden auch immer mehr Kenntnisse im Be-

reich der Embryologie und Genetik angeborener Herzfeh-
ler erlangt. Gerade fiir die Forschung hat es sich als sehr
wichtig erwiesen, Zusammenhdnge und Unterschiede
von Herzfehlern durch eine eindeutige Nomenklatur aus-
zudriicken. Dieser Aufgabe widmet sich die ,International
Society for Nomenclature of Paediatric and Congenital
Heart Disease“. So ist die giangige, umgangssprachliche
Bezeichnung der Arten der Transposition der grofSen Ge-
fdBe mit D-TGA bzw. L-TGA bei der eindeutigen Beschrei-
bung der Herzfehler unzureichend und muss korrekter
Weise als komplette Transposition mit intakten Ventrikel-
septum bzw. als kongenital korrigierte Transposition be-
zeichnet werden.

Dieses Buch gibt einen hervorragenden Uberblick der
multimodalen bildgebenden Diagnostik angeborener
Herzfehler von der Diagnostik bis zur Therapie. In ihren
Anfiangen galt die Aufmerksamkeit der Bildgebung des
Herzens zundchst vorallem den erworbenen Erkrankun-
gen und damit dem linken Ventrikel.

Die Beurteilungsmethoden der Erwachsenenkardiolo-
gie lassen sich jedoch nicht 1:1 auf angeborene Herzfeh-
ler Gibertragen, bei denen meist der rechte Ventrikel und
die Lungenstrombahn im Fokus stehen. Mit der Kom-
petenznetzidee und speziell mit dem Kompetenznetz An-
geborene Herzfehler e.V. wurde diese Problematik auf-
gegriffen und es wurden an der Standardisierung und
dem rationalen Einsatz bildgebender Methoden fiir ange-
borene Herzfehler intensiv gearbeitet. Die Ergebnisse die-
ser Bemiithungen finden sich in diesem Buch, an dem ein
interdisziplindres Autorenteam aus Wissenschaftlern des
Kompetenznetzes Angeborene Herzfehler mafRgeblich
mitgearbeitet hat.

Ich bedanke mich bei allen, die zum Gelingen dieses in-
terdisziplindren Werkes beigetragen haben und bin tiber-
zeugt, dass das Buch eine besondere Bereicherung der
bisherigen Literatur zu angeborenen Herzfehlern sein
wird.

Dr. med. Ulrike Bauer
Geschaftsfithrerin Kompetenznetz
Angeborene Herzfehler e. V.



Vorwort

Die bildgebende Diagnostik angeborener Herzfehler um-
fasst ein groRes Spektrum, teilweise sehr seltener und
komplexer Erkrankungen. Insofern stellt ein solches
Buchprojekt immer einen Spagat zwischen der Vermitt-
lung von solidem Basis- und Spezialwissen dar. Dies ist
insbesondere dann schwierig, wenn das Buch kein eigent-
liches Lehrbuch zum Thema angeborene Herzfehler sein
kann und will. Aus diesem Grund galt es eine Balance zu
finden zwischen einer mehr atlasartigen Aufbereitung
und Prdsentation des umfangreichen Bildmaterials von
unterschiedlichen Modalitdten, und einer kurzen inhalt-
lichen Beschreibung der verschiedenen Krankheitsbilder
mit Klink, Diagnostik und Therapie.

Bei angeborenen Herzfehlern kommt zusdtzlich noch
die Herleitung aus der Embryologie hinzu, die wir ganz
am Anfang noch mit eingefiigt haben, ebenso wie eine
kurze Einfiihrung in die Technik der unterschiedlichen
zur Verfiigung stehenden Modalitdten, ohne Anspruch
auf Vollstdndigkeit. Es musste hier bewusst eine Auswahl
getroffen werden, die aus Sicht des Herausgebers und der
Autoren fiir das Verstdandnis der Wahl des richtigen, mog-
lichst nicht invasiven diagnostischen Verfahrens notwen-
dig ist. Trotzdem wurde auch neueren Verfahren Raum
eingerdumt, deren klinischer Nutzen eventuell noch nicht
vollstindig belegt ist.

Trotz der vielen Autoren und deren unterschiedlichem
Background wurde versucht, dem Buch eine einheitliche
Struktur zugrunde zu legen, dass die Lesbarkeit verein-
fachen soll. Hierzu sollen vor allem auch ,Merkkdsten*
und Verweise auf andere Kapitel im Buch und Hinweise
auf den ,,Klinischen Bezug“ beitragen. Gerade bei angebo-
renen Herzfehlern ist eine einheitliche Nomenklatur, ins-
besondere unter Qualitdtssicherungsaspekten von grofSer
Bedeutung. Im klinischen Alltag wird hier eventuell weni-
ger genau kategorisiert, ohne dass dies einer addquaten
Behandlung der Patienten abtrdglich ist. Die Kapitel wur-
den durchweg von Praktikern aus allen Bereichen der
bildgebenden Diagnostik fiir den taglichen Alltag erstellt.

Wir denken, dass wir trotz aller Limitationen ein eini-
germallen alle Aspekte der bildgebenden Diagnostik und
bildgestiitzten Therapie umfassendes Buch geschaffen ha-
ben und wiinschen viel Spal§ beim Durcharbeiten und/
oder Nachschlagen.

Verlag, Herausgeber und Autoren sind fiir jedes Feed-
back und einen lebhaften Dialog mit den Leserinnen und
Lesern dankbar, auch um das Buch in einer méglichen
neuen Auflage weiter verbessern zu konnen.

Leipzig, im Herbst 2016
Matthias Gutberlet
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Abkiirzungen

1D, 2D, 3D, 4D
ACE

A-Mode

ADHS

AHA
AICD

a.-p.
APSD

ARVC

ASA-
Klassifikation

ASD
ASD-I
ASD-II
AVSD
B-Mode
ccTGA

Cine-MRT

CK-MB
COSA-Syndrom
(@)
CW-Doppler
DCM

DGK

DGPK

DNA
DRG
DILV
DIRV
DIV
D-MGA
DORV
DSCT
D-TGA

EDV
EKG
ESC
ESV
FFE

FISP

ein-, zwei-, drei-, vierdimensional
Angiotensin-Converting Enzyme
Amplitudenmodus
Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperaktivi-
tatssyndrom

American Heart Association
automatischer implantierbarer Kardio-
verter-Defibrillator

anterior-posterior

aortopulmonaler Septumdefekt, aorto-
pulmonales Fenster

arrhythmogene rechtsventrikuldre Kar-
diomyopathie

Schema der American Society of Anes-
thesiologists zur Einteilung von Patien-
ten in verschiedene Gruppen beziiglich
des kérperlichen Zustands
Vorhofseptumdefekt
Ostium-primum-Defekt
Ostium-secundum-Defekt
atrioventrikuldrer Septumdefekt
Brightness-Modus

kongenital korrigierte Transposition der
grofBen Gefdl3e

MRT eines Korperteils oder Organs; dabei
werden entweder Bewegungsabldufe oder
Organfunktionen untersucht und zu die-
sem Zweck in schneller Folge Schnittbilder
an derselben Stelle erzeugt
Kreatinkinase vom Muscle-Brain-Typ
Cervical Origin of the Subclavian Artery
Computertomografie, -gramm
Continuous-Wave-Doppler

dilatative Kardiomyopathie

Deutsche Gesellschaft fiir Kardiologie
Deutsche Gesellschaft fiir padiatrische
Kardiologie

Desoxyribonukleinsdure

Deutsche Rontgengesellschaft

Double Inlet Left Ventricle

Double Inlet Right Ventricle

Double Inlet Ventricle
Dextromalposition der grofSen Arterien
Double Outlet Right Ventricle

Dual Source CT
D-Transpositionsstellung der grof3en
Arterien

enddiastolisches Volumen
Elektrokardiografie, -gramm
Europdische Gesellschaft fiir Kardiologie
endsystolisches Volumen

Fast Field Echo

Fast Imaging with Steady-State
Precession

Gd-DTPA
GE
HASTE

HCM
HLHS
HOCM

IAA
ICD

IFN

IL

i.v.
LAO
L-MGA
L-TGA

LVOT
MDCT
M-Mode
MAPCA

MGA

MIP

MRA

MRT

NYHA

ORNL

p.-a.
PAPVR|PAPVC
PDA

PET

PFO

p.o.

PSIR

PTA
PW-Doppler
RAO

RCM

RNA

RR

RVOT
SDI

SE
SPECT

SSFP

STIR

SV

SVD

T1lw, T2w

Gadopentetat-Dimeglumin
Gradienten-Echo

Half Fourier Acquired Single Shot Turbo
Spin Echo

hypertrophe Kardiomyopathie
hypoplastisches Linksherzsyndrom
obstruktive hypertrophe Kardio-
myopathie

unterbrochener Aortenbogen
implantierbarer Kardioverter-Defibrilla-
tor

Interferon

Interleukin

intravends

Left Anterior Oblique Position
Lavomalposition der groen Arterien
L-Transpositionsstellung der groRen
Arterien

linksventrikuldrer Ausflusstrakt
Multidetektorcomputertomografie
Motion-Modus

Major Aorto-Pulmonary Collateral
Arteries

Malposition der grofSen Arterien
Maximumintensitdtsprojektion
Magnetresonanzangiografie, -gramm
Magnetresonanztomografie, -gramm
New York Heart Association

Oak Ridge National Laboratory
posterior-anterior

partielle Lungenvenenfehlmiindung
persistierender Ductus arteriosus
Positronenemissionstomografie
persistierendes Foramen ovale

post ovulationem

Phase Sensitive Inversion Recovery
perkutane transluminale Angioplastie
Pulsed-Wave-Doppler

Right Anterior Oblique Position
restriktive Kardiomyopathie
Ribonukleinsdure

mit Manschette am Oberarm und Tasten
des Pulses nach Riva-Rocci gemessener
Blutdruck

rechtsventrikuldrer Ausflusstrakt
Dyssynchronieindex

Spin-Echo

Single Photon Emission Computed To-
mography

Steady-State Free Precession
Short-Tau-Inversion-Recovery
Schlagvolumen

Sinus-venosus-Defekt

T1-, T2-gewichtet
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Abkiirzungen

TAC Truncus arteriosus TGAIVS

TAPVR|TAPVC totale Lungenvenenfehlmiindung

TCPC totale kavopulmonale Verbindung TNF

TEE transosophageale Echokardiografie TSP

TGA Transpositionsstellung der grofRen TTE
GefdRRe VSD

komplette Transposition der grofRen
Gefdl3e mit intaktem Ventrikelseptum
Tumornekrosefaktor

Tissue-Specific Presets

transthorakale Echokardiografie
Ventrikelseptumdefekt
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1.1 Kardiogenese

1 Kardiogenese und Systematik angeborener

Herzfehler

Eberhard Kiinzel u. Wolfgang Schmidt

1.1 Kardiogenese

Ein dezidiertes Wissen {iber die regelhafte Morphogenese
des Herzens und des herznahen Gefd8systems (Normo-
genese) und die chronologische Abfolge (> Tab. 1.1) er-
leichtert das Grundverstindnis komplexer angeborener
Herzfehler. Hinsichtlich der formalen Genese kongenita-
ler Vitien sind die pathogenetischen Determinationsperi-
oden wichtig (» Tab. 1.2). In ihnen kénnen eine Vielzahl
unterschiedlicher pathogenetischer Mechanismen identi-
sche Malformationen bedingen.

1.1.1 Prdkardiale Phase
(1.-2. Entwicklungswoche post
ovulationem)

Innerhalb der prdkardialen Phase (> Abb. 1.1a) erfolgt
iiber die Formierung eines primitiven Kreislaufsystems
die Sicherung des embryonalen Ndhrstoffbedarfs. Ab
einer Schichtdicke von 0,1 mm ist eine embryonale Ver-
sorgung allein {iber Diffusion nicht mehr mdglich. Die
embryonalen Blutinseln fusionieren schrittweise zu
einem primitiven retikuldren Kapillarsystem. Zu Beginn

Tab. 1.1 Zeitliche Determination von Einzelstrukturen wahrend der Kardiogenese (Auswahl).

Struktur Ovulationsalter
(Tag)

kardiogene Platte 19.
Herzschlauch 19.-26.
Herzschleife 22.-30.
Septum primum 28.-44.
Septum secundum 42.-60.
Septum interventriculare 28.-51.
spezifisches Reizleitungssystem 28.-51.
HerzkranzgefaRRe 37.-51.
Aortenbogen und Pulmonalarterien 26.-44.

Scheitel-Steil3-

Carnegie-Stadium [8]

Lange

(mm)

1,5 9
1,5-4,5 9-11
2-5 10-12
4-14 13-17
11-31 17-23
4-18 13-19
4-18 13-19
8-18 16-19
3-14 12-17

Tab. 1.2 Zeitliche Determination kardiovaskuldrer Malformationen (Auswahl) [3].

Malformation Akronym
Dextrokardie

Lungenvenenfehleinmiindung APVC/APVR
Ostium-primum-Defekt ASD-|
Ostium-secundum-Defekt ASD-Il
persistierender Artrioventrikularkanal

Defekte des Septum interventriculare VSD
Double Outlet Left Ventricle DOLV
Double Outlet Right Ventricle DORV
Ventrikelhypoplasien

Stenosen der Artrioventrikularklappen

Stenosen der Taschenklappen

Transposition der groBen Arterien TGA
Fallot-Tetralogie TOF
aortopulmonales Fenster APSD

Ovulationsalter

Carnegie-Stadium [8]

(Tag)

22.-26. 10-11
26.-38. 12-15
30.-42. 13-17
35.-60. 15-23
32.-48. 14-18
32.-48. 14-18
28.-42. 13-16
28.-38. 13-15
42.-60. 17-23
42.-60. 17-23
35.-60. 15-23
35.-42. 15-16
42.-51. 17-20
35.-42. 15-16
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Kardiogenese/Systematik

der 3. Entwicklungswoche gruppieren sich aus dem Dot-
tersack eingewanderte Angioblasten und formen zu-
ndchst einfache Endothelrohre. Diese werden in Folge un-
ter dem Einfluss sowohl humoraler als auch himodyna-
mischer Faktoren durch Proliferation, Differenzierung
und Regression in das organtypische, definitive GefaR-
muster transformiert.

1.1.2 Kardiale Phase
(3.-8. Entwicklungswoche post
ovulationem)

Die eigentliche Kardiogenese beginnt beim etwa 1,5 mm
langen Embryo mit der Ausbildung der hufeisenférmigen
kardiogenen Platte (s. » Tab. 1.1). Im Rahmen der Abfal-
tung der Keimscheibe und des starken Wachstums des
dorsalen Neuralrohrs wird die kardiogene Zone nach kau-
dal-ventral verlagert. Nachfolgend wird aus dem Ekto-
derm die ventrale Rumpfwand {iber der Perikardhohle

Abb. 1.1 Initiale Phasen der Kardiogene-

se. Schematische Darstellung.

BAA =Branchial Arch Arteries (epitheliale

Vorlduferzellen der Kiemenbogenarterien)

CJ = Cardiac Jelly (Herzgallerte)

DM =Dorsal Mesocardium (Mesocardium

dorsale)

DOA = Dorsal Aorta (Aorta dorsalis)

EC=Endocardium Cushion (Endokard)

MC = Myocard (Myokard)

NC = Notochord (Chorda dorsalis)

NCC = Migrating neural Crest Cells

(migrierende Neuralleistenzellen)

NT = Neural Tube (Neuralrohr)

PCC = Pericardial Cavity (Perikardhohle)

PH = Pharynx

SOP =Somatopleura

SPP = Splanchnic Pleura

(Splanchnopleura)

a Prdkardiale Phase: Cluster angiogeneti-
scher Vorlduferzellen bilden tiber kon-
fluierende Blutinseln und Endothelrohre
das primitive GefdRsystem der Keim-
scheibe.

b Kardiale Phase: Entwicklung der Herz-
anlage zum singuldren Herzschlauch.

geschlossen. Aus der Fusion von extra- und intraembryo-
nalen GefdaBplexus formiert sich ein singuldrer, drei-
schichtiger Herzschlauch (> Abb. 1.1b). Dieses zundchst
etwa 1 mm grofRe Gebilde setzt sich aus einer inneren en-
dokardialen Auskleidung, einem dufReren myoepikardia-
len Mantel und einer dazwischen liegenden gallertigen
Matrixzone (Cardiac Jelly) zusammen. Der initial lang-
gestreckte Herzschlauch steht zundchst mit der von Sero-
sa ausgekleideten Epikardhohle tiber ein breites Mesocar-
dium dorsale in Verbindung. Bereits in diesem Stadium
lassen sich ein kranialer arterieller und ein kaudaler ve-
noser GefdRpol erkennen. In den im Septum transversum
gelegenen vendsen GefdaBpol drainieren sowohl extra- als
auch intraembryonale Venendste. Die sich bereits am
22. Tag p.o. aktiv kontrahierende Herzanlage férdert das
Blut entlang des kranialen arteriellen GefdBpols in die
paarigen dorsalen Aorten. Diese stehen wiederum iiber
die Umbilikalarterien mit der Plazenta in Verbindung.
Der Umbau des gestreckten Herzschlauchs zur in sich
gekriimmten Herzschleife beginnt etwa mit dem 21. Tag
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Abb. 1.2 Vorgang des Cardiac Loopings. Schematische Darstellung. Entwicklungsstadien vom primitiven Herzschlauch bis zum
definitiven Herz nach Schleifenbildung (Cardiac Looping) mit Segmentierung und Derivaten. Die Pfeile innerhalb des Herzens markieren
jeweils die Richtung des Blutstroms von der vendsen zur arteriellen Pforte, die anderen Pfeile die Richtung der Drehung bzw. Einfaltung
des Herzens. Gezeigt ist die Normogenese entsprechend einer Dextrorotation (D-Loop).

BC=Bulbus cordis

BVR = Bulboventricular Ridge

(Bulboventrikularfalte [initiale Asymmetrie ca. 23. Tag p. 0.])
CAT = Common Arterial Trunk (Truncus arteriosus)
CC=Conus cordis

PCC = Pericardial Cavity (Perikardhchle)

pA = Primitive Atrium (primitives rechtes Atrium)

pV = Primitive Ventricle (primitiver rechter Ventrikel)

VS =Venous Sinus (Sinus venosus)

(» Abb. 1.2). Im Gegensatz zur bisherigen, ausschlief8lich
symmetrisch vollzogenen Morphogenese findet mit dem
nur etwa 24 h dauernden Cardiac Looping erstmals ein
asymmetrisch-lateralisierender Vorgang statt. Dieser
lduft weitestgehend autonom und unabhdngig von ha-
modynamischen Faktoren ab. Bei relativer Fixierung des
Herzschlauchs an den GefdRpolen erfolgt zundchst eine
nach ventrokaudal gerichtete und anschlieRend nach
rechts geleitete Auslenkung des sich streckenden ,sys-
temarteriellen“ Anteils des Herzschlauchs. Durch diese
primdre Dextrorotation (D-Loop) des mittleren Ab-
schnitts mit Konvexitdt nach rechts weicht konsekutiv
der untere ,systemvenose“ Einstromteil des Herz-
schlauchs nach dorsal-links aus. Ab dem 23. Tag p.o. las-
sen sich bereits definierte Abschnitte des Herzschlauchs
und trennende Furchen erkennen. (s. » Abb. 1.2), z.B. der
Sinus venosus, das Atrium commune bzw. das primitive
Atrium, der primitive Ventrikel, der Bulbus cordis, der Co-
nus cordis oder der Truncus arteriosus.

Zwischen dem 26. und dem 30. Tag vollzieht sich eine
starkere Auswolbung der einzelnen Herzschlauchseg-
mente; dadurch demarkieren sich weitere externe Fur-
chen und Falten. Diese haben spater Bedeutung fiir die

a Stadium 1 (frontale Ansicht).
b Stadium 2 (frontale Ansicht).
c Stadium 3 (seitliche Ansicht).
d Stadium 4 (seitliche Ansicht).

Septierung, die Ausbildung des Klappenapparats und die
Differenzierung des Reizleitungssystems. Wahrend der
wachstumsbedingten Verlagerung der Herzanlage aus
der Halsregion in den oberen Thoraxraum (Descensus
cordis) werden im Rahmen der Herzschleifenbildung die
formalen Voraussetzungen geschaffen, um durch die
komplexe innere Septierung eines primadr singuldren, tu-
buldren Lumens eine definitive Trennung der Strombah-
nen des Pulmonal- und Systemkreislaufs zu erméglichen.

Wadhrend zu Beginn der Schleifenbildung (Cardiac
Looping) das Kavum noch glatt strukturiert ist, entstehen
zundchst angrenzend an das Foramen interventriculare
erste Trabekularisierungen (> Abb. 1.3). Der spdter den
GroRteil des morphologisch linken Ventrikels bildende
Primitivventrikel wird nachfolgend komplett trabekula-
risiert. Aus dem proximalen, gekriimmten Abschnitt des
Bulbus cordis leitet sich der morphologisch rechte Ven-
trikel ab. Aus dem distalen, gestreckten Bulbusabschnitt
entsteht die gemeinsame Ausstrombahn beider Ventri-
kel. Der Truncus arteriosus bildet die Wurzel der grof3en
Arterien.
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Abb. 1.3 Hauptstromungsrichtungen des Blutes zum Zeit-
punkt der Herzschleifenbildung. Schematische Darstellung.
Die Bildung des Ausstromsegments des Herzschlauchs erfolgt
vor allem tiber die Entwicklung der Ausstrombahn der Ven-
trikelschleife (spaterer rechter Ventrikel), jedoch besteht bereits
eine direkte Strombahn zwischen dem sich entwickelnden
linken Ventrikel und dem arteriellen Segment. Koronarschnitt,
Ansicht von ventral.

AVC = Atrioventricular Channel (Atrioventrikularkanal)

LA = Left Atrium (linkes Atrium)

LV = Left Ventricle (linker Ventrikel)

OFT = Outflow Tract (Ausstrombahn)

RA =Right Atrium (rechtes Atrium)

RV = Right Ventricle (rechter Ventrikel)

&

Stérungen wahrend der Herzschleifenbildung (Cardiac
Looping) kénnen zu verschiedenen Malformationen fiih-
ren, u. a. zu der sog. Ventrikelinversion bzw. kongenital kor-
rigierten TGA, des DORV sowie auch der Juxtaposition der
Herzohren.

Klinischer Bezug

Die Kardiogenese ist formal erst nach der Geburt mit dem
funktionellen Verschluss des Foramen ovale und der Obli-
teration des Ductus arteriosus beendet.

Morphogenese der Vorhofregion

Die Strukturierung des definitiven Atriums erfolgt kom-

plex iiber 4 Mechanismen:

e Inkorporation des Sinus venosus

¢ Formation der Miindungsregion der systemischen Venen

e Ausbildung der atrialen Sinusklappen sowie des Klap-
penapparats des Foramen ovale

e atriale Kompartimentierung durch Ausbildung der
interatrialen Septen

Vom 28.-43. Tag p.o. wird der glattwandige Sinus veno-
sus in die Hinterwand des definitiven Atriumsegments
integriert. Wahrend der Herzschleifenbildung sind am Si-
nus venosus neben einem in das Atriumsegment drainie-
renden Hauptabschnitt ein linkes und ein rechtes Sinus-
horn differenzierbar, die jeweils die paarigen Kardinal-,
Nabel- und Dottersackvenen aufnehmen (> Abb. 1.4). Erst
mit Entwicklung des primdren Pfortaderkreislaufs ent-
steht aus der rechten Lebervene die unmittelbar herz-
nahe untere Hohlvene und aus dem rechten Sinushorn
die obere Hohlvene. Mit der Entwicklung einer halb-
mondférmigen, linksgerichteten Auffaltung, des Septum
sinuatriale, wird das Atriumsegment um den 26. Tag p.o.
vom Sinus venosus separiert. Dadurch erfolgt eine funk-
tionelle Abtrennung des prdasumptiven linken Atriums
vom rechten Atrium, dessen breite Verbindung zum Sinus
venosus fortbesteht. Somit konnektieren alle kardiopeta-
len Venen ausschlieBlich mit dem definitiven rechten
Atrium. Im Rahmen der fortschreitenden Atrialisierung
des zentralen Sinus-venosus-Abschnitts werden Venen-
klappen (> Abb. 1.5 u. » Abb. 1.6) und das Sinus-venosus-
Septum erkennbar, aus denen sich die spatere Valvula
v. cavae inferioris (Valvula Eustachii) sowie die Valvula si-
nus coronarii (Valvula Thebesii) ableiten (s. » Abb. 1.5).
Waihrend die glattwandigen, dorsal gelegenen Bereiche
durch Integration primdrer Venen rechts des Sinus veno-
sus und links der primdren Lungenvene entstehen, sind
die muskuldr trabekularisierten Herzohren Residuen des

Atrium primitivum.
Merke @

Als ,Chiari-Netz“ werden mobile, fadige bis retikuldre
Relikte der rechten Sinus-venosus-Klappe im rechten
Atrium bezeichnet, die sich gewchnlich von der Crista
terminalis zur Miindung der V. cava inferior und des Si-
nus coronarius erstrecken.
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Abb. 1.4 Primitives Venensystem in primar bilateralsymmetrischer Anordnung. Schematische Darstellung. Drainage iiber das
seitenentsprechende Sinushorn in das Atrium primitivum des sich entwickelnden Herzens. Ansicht von dorsal.

CAT = Common Arterial Trunk (Truncus arteriosus)

LA = Left Atrium (linkes Atrium)

LICV = Left Inferior Cardinal Vein (V. cardinalis sinistra inferior)
LSCV = Left Superior Cardinal Vein (V. cardinalis sinistra superior)
LSH = Left Sinus Horn (linkes Sinushorn)

LUV = Left Umbilical Vein (V. umbilicalis sinistra)

LVV = Left Vitelline Vein (V. vitellina sinistra)

pPV = Primitive Pulmonary Vein (primitive Pulmonalvene)

Morphogenese der Pulmonalvenen

Die Lungenknospen werden initial von Eingeweidegefd-
Ben versorgt. Die pulmonalvendse Drainage erfolgt tiber
den Plexus pulmonalis und die Splanchvenen in die linke
und die rechte obere Kardinalvene. Erst nach Ausspros-
sung des primitiven bzw. primdren Pulmonalvenen-
stamms aus der Hinterwand des linken Atriums (28.-30.
Tag p.o.; s. » Abb. 1.6) entstehen erste Anastomosen
zwischen dem pulmonalen bzw. peribronchialen Kapil-
larplexus und dem sich zweimal teilenden Pulmonalve-
nenstamm. Durch relative Wachstumsbewegungen wer-
den zuerst der primdre Pulmonalvenenstamm und
schlieRlich die durch zweifache Teilung entstandenen,
4 definitiven Lungenvenen in die Hinterwand des linken
Atriums inkorporiert. Somit geht die glatte, diinne Hin-
terwand des morphologisch linken Atriums aus der pri-
madren Lungenvene hervor, nicht jedoch der nach ventral
verlagerte trabekularisierte Vorhofabschnitt.

RA =Right Atrium (rechtes Atrium)

RICV =Right Inferior Cardinal Vein (V. cardinalis inferior dextra)
RSCV =Right Superior Cardinal Vein (V. cardinalis dextra superior)
RSH =Right Sinus Horn (rechtes Sinushorn)

RUV = Right Umbilical Vein (V. umbilicalis dextra)

RVV =Right Vitelline Vein (V. vitellina dextra)

SAT = Sinoatrial Transition (sinuatrialer Ubergang)

Klinischer Bezug @

e Die TAPVR (S.253) vom suprakardialen und kardialen
Typ leitet sich aus einer Fehlinduktion mit Ursprung
aus dem Kardinalvenensystem ab. Im Gegensatz dazu
erklart sich der infrakardiale Typ tiber einen Entwick-
lungsarrest mit Persistenz des Embryonalzustands un-
ter kompletter Drainage in das Splanchvenensystem.

e Eine unvollstdndige Integration der primdren Pulmo-
nalvene in die Hinterwand des primitiven linken Atri-
ums flihrt Gber die Persistenz eines fibromuskuldren
Septums zur Subkompartimentierung des linken Vor-
hofs im Rahmen des Cor triatriatum sinistrum.
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Icv

Abb. 1.5 Definitives herznahes Venensystem. Schematische Darstellung. Regression des linken Sinushorns und des linken
Kardinalvenensystems und Rechtsverlagerung der Ostien. Aus der inkompletten Regression zur V. obliqua atrii sinistri bzw. zum Lig.
Marshalli resultiert eine persistierende linke obere Hohlvene (gestrichelte Linie) mit tblicher Miindung via Sinus coronarius in den

rechten Vorhof. Ansicht von ventral.

BCV = Brachiocephalic Vein (V. brachiocephalica)

CS = Coronary Sinus (Sinus coronarius)

EUV = Eustachian Valve (Valvula v. cavae inferioris [Eustachii])
ICV =Inferior Caval Vein (V. cava inferior)

LA = Left Atrium (linkes Atrium)

LAU = Left Auricle (linkes Herzohr)

LFO = Limbus of Fossa ovalis

Kompartimentierung der Vorhofregion

Im Rahmen der Invagination der Vorhofwand demarkie-
ren sich am sinuatrialen Ubergang 2 klappenartige Struk-
turen, die Sinuatrialklappen, die kranial zum Septum spu-
rium fusionieren und sich spdter zuriickbilden. Die ei-
gentliche Septierung wird zundchst duferlich an der Aus-
bildung einer entlang der atrioventrikuldiren Knickstelle
zwischen Bulbus cordis und Truncus arteriosus gelegenen
Einschniirung, dem Sulcus atrioventricularis, sichtbar.
Nahezu synchron bildet sich der Sulcus interatrialis an
der posterokranialen Zirkumferenz des Atrium primiti-
vum aus; er korrespondiert luminal mit dem ebenfalls se-
mizirkuldren Septum primum. Der freie, konkave Unter-
rand des primdr das gemeinsame Atrium vertikal separie-
renden Septum primum bildet die obere Begrenzung des
Foramen bzw. Ostium primum. Im Rahmen von Apopto-
sevorgdngen lassen sich etwa ab dem 35. Tag p. 0. im pos-
terokranialen Quadranten multiple, nachfolgend konflu-

(Anastomosenkanal [Limbus der erweiterten Fossa ovalis])

LPV = Left Pulmonary Vein (V. pulmonalis sinistra)

LSCV = Left Superior Caval Vein

(V. cava superior sinistra [persistens])

RA =Right Atrium (rechtes Atrium)

RPV =Right Pulmonary Vein (V. pulmonalis dextra)

SCV =Superior Caval Vein (V. cava superior)

VCS = Valve of the Coronary Sinus (Valvula sinus coronarii [Thebesii])

ierende Perforationen nachweisen, aus denen das Fora-
men bzw. Ostium secundum hervorgeht.

Durch die Fusion von Teilen des Unterrands des Sep-
tum primum mit den in der Ebene der spéteren Atrioven-
trikularklappen gelegenen Endokardkissen verkleinert
sich das Ostium primum bis zur vollstindigen Obliterati-
on zwischen dem 37. und dem 42. Tag p.o.. Das Ostium
secundum sichert zwischenzeitlich die himodynamisch
erforderliche Horizontalverbindung der Atrien, die nach-
folgend iiber die Entstehung des weiter rechts gelegenen
Septum secundum modifiziert wird. Auch das Septum se-
cundum entsteht als Abfaltung des anterokranialen Vor-
hofdachs zwischen dem Septum primum und der Sinus-
venosus-Klappe und wdchst in Richtung auf die Herzbasis
bzw. die Endokardkissen vor. Das Foramen ovale, mit des-
sen postnatalem, funktionellem Verschluss und nachfol-
gender Obliteration die definitive Separierung der Atrien
abgeschlossen ist, bildet sich aus der Verbindung der frei-
en Ridnder des Septum primum und des Septum secun-
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Abb. 1.6 Morphogenese des sinuatrialen Ubergangs und Septierung des Atrium primitivum. Schematische Darstellung. Entwick-
lungsstadien der Morphogenese mit Ausbildung der definitiven, separierten Atrien mit zugeordneten venésen Ostien nach Integration
herznaher Venen - bzw. der Sinuswand. Koronar er6ffnet, Ansicht von ventral. Die Pfeile kennzeichnen den Blutstrom.

CAVO = Commune Atrioventricular Ostium PV =Pulmonary Veins (Vv. pulmonales)
(Ostium atrioventriculare commune) RA =Right Atrium (rechtes Atrium)

CS = Coronary Sinus (Sinus coronarius) RAVO = Right Atrioventricular Ostium

CT = Crista Terminalis (rechtes Atrioventrikularostium)
EC=Endocardial Cushion (Endokardkissen) RSV = Right Sinus Valve (rechte Sinusklappe)
ICV =Inferior Caval Vein (V. cava inferior) RV = Right Ventricle (rechter Ventrikel)

LAVO = Left Atrioventricular Ostium (linkes Atrioventrikularostium) SAO = Sinoatrial Ostium (sinuatriales Ostium)
LSV = Left Sinus Valve (linke Sinusklappe) SCS = Secondary Septum (Septum secundum)
LV = Left Ventricle (linker Ventrikel) SCV =Superior Caval Vein (V. cava superior)
pLA = Primitive Left Atrium (primitives linkes Atrium) VS =Venous Sinus (Sinus venosus)

pLV = Primitive Left Ventricle (primitiver linker Ventrikel) Stadium 1.

PM = Pectinate Muscles (Mm. pectinati) Stadium 2.

pPV = Primitive Pulmonary Vein (primitive Pulmonalvene) Stadium 3.

pRA = Primitive Right Atrium (primitives rechtes Atrium)
PRS = Primary Septum (Septum primum)
pRV = Primitive Right Ventricle (primitiver rechter Ventrikel)

Abb. mit Ventrikel. Sadium vor 1-3
Abb. mit Ventrikel. Stadium 3.

T oan oo
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AVC AVC

Abb. 1.7 Entwicklung der Septierung des Atrium commune. Schematische Darstellung. Sukzessive Ausbildung von kulissenartigen
Septen und Entstehung der definitiven Fossa ovalis tiber die Ausbildung von Ostium primum und Ostium secundum. Begleitende
Unterteilung des gemeinsamen Atrioventrikularkanals durch koordinierte Verschmelzung der Endokardkissen. Ansicht von rechts-

lateral.

AVC = Atrioventricular Channel (Atrioventrikularkanal)
EC=Endocardial Cushion (Endokardkissen)
FO=Foramen Ovale/Fossa ovalis

ICV =Inferior Caval Vein (V. cava inferior)

PRO = Primary Ostium (Ostium primum)

dum. Erst infolge der postnatalen Druckerh6hung im lin-
ken Atrium wird die aus dem Septum primum hervor-
gehende Valvula foraminis ovalis an den sich vom Septum
secundum ableitenden Limbus angepresst und die sog.

Fossa ovalis komplettiert (> Abb. 1.7).

Klinischer Bezug @

¢ Die haufigste Form des ASD, der ASD-II (S.131), resul-
tiert vermutlich aus einer tiberproportionalen Apopto-
se bei der Fenestration des Septum primum und des-
sen subtotaler Regredienz und hat einen meist groR3fla-
chigen ASD zur Folge.

e Ein ASD-I (S.131) ist durch das Vorhandensein eines
ASD bei intaktem Ventrikelseptum gekennzeichnet

und entspricht eigentlich einem partiellen atrioventri-
kuldren Septumfefekt.

PRS = Primary Septum (Septum primum)

SCO = Secondary Ostium (Ostium secundum)
SCS =Secondary Septum (Septum secundum)
SCV =Superior Caval Vein (V. cava superior)

Entwicklung des herznahen und des
Korpervenensystems

Bedingt durch die Entwicklung aus einem heterogenen
Netzwerk von Kapillaren, aus dem sich durch regionale
Praferenz erst definitive Hauptstrombahnen formieren,
zeigt das Venensystem eine wesentlich gréere Variabili-
tdt als das Arteriensystem.

Die zunichst bilateralsymmetrischen Sinushérner kon-
nen als proximaler Anteil der nicht fusionierten friih-
embryonalen Endokardschlduche aufgefasst werden, die
in den Sinus venosus miinden (> Abb. 1.8a).

Grundsatzlich konnen beidseits zundchst 3 Haupt-
venensysteme unterschieden werden:
¢ Vv. umbilicales (Nabelvenen)
¢ Vv. omphalomesentericae (Dottervenen)
¢ Vv, cardinales communes (Kardinalvenen)
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Abb. 1.8 Morphogenese des primdr symmetrischen Venensystems. Schematische Darstellung des Kardinalvenensystems, der Supra-,
Sub- und Sakrokardinalvenen, einschlieBlich vielfaltiger Anastomosen. Rechtslateralisierung im Rahmen der Herzentwicklung. Die Pfeile

kennzeichnen die Richtung des Blutstroms.

AG = Adrenal Gland (Nebenniere)

BC=Bulbus cordis

CAT = Common Arterial Trunk (Truncus arteriosus)
CC =Conus Cordis

ICCV = Inferior Common Cardinal Vein

(V. cardinalis communis inferior)

ISCA = Intersubcardinal Anastomoses
(intersubkardinale Anastomosen)

LSH = Left Sinus Horn (linkes Sinushorn)

LUV = Left Umbilical Vein (V. umbilicalis sinistra)
M = Metanephros

pA = Primitive Atrium (primitives Atrium)

pV = Primitive Ventricle (primitiver Ventrikel)
RAV =Right Adrenal Vein (V. suprarenalis dextra)

RSH =Right Sinus Horn (rechtes Sinushorn)
RUV = Right Umbilical Vein (V. umbilicalis dextra)
SACCV = Sacrocardinal Vein (V. sacrocardinalis)
SCCV = Superior Common Cardinal Vein

(V. cardinalis communis superior)

SCSCA = Subsacrocardinal Anastomosis
(subsakrokardinale Anastomose)

SPCV = Supracardinal Vein (V. supracardinalis)
SUCV = Subcardinal Vein (V. subcardinalis)

VD = Venous Duct (Ductus venosus)

VS =Venous Sinus (Sinus venosus)

VV = Vitelline Veins (Vv. vitellinae)

a Friihembryonale Form.

b Spatembryonale Form.

29



