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Herzfehlbildungen

¦ Ontogenetische Läsion

¦ Ursache: teratogene Schädlichkeit 

¦ Meist alle Herzwandschichten betroffen 

¦ Endzustand ist ein Adaptationsmuster an die fehlerhafte Hämodynamik

¦ 1 : 100 Geburten 
Definition

¦ Angeborene, makroskopisch sichtbare Abweichungen von der normalen Struktur

des Herzens und der großen Gefäße, die aktuell oder potentiell klinisch relevant sind.

Ursachen: 

¦ 10 % mendelnde Faktoren, 10 % exogene Noxen, 20 % Chromosomenaberrationen, 

60 % genetische und peristatische Faktoren

¦ Besondere Anfälligkeit für teratogene Effekte wegen langdauernder Herzentwicklung.

¦ Neben der primären Alteration sind adaptive und kompensatorische Reaktionen wichtig.
Äußerer Aspekt:

Zyanotische  versus  Azyanotische Vitien

Herzfehlbildungen

nach anatomischen Gesichtspunkten (I)

1. Fundamentale Form- und Massenfehler:

¦ Akardie / Hemiakardie

2. Form - und Stellungsfehler des ganzen Herzens: 

¦ Ectopia cordis, Situs inversus, Situs ambiguus 

3. Form- und Stellungsfehler der Trennwände:

¦ Cor biloculare triloculare, Truncus art. communis 

¦ AV-Defekt, Vorhof-, Ventrikelseptumdefekt, AV-Fistel, Ductus arteriosus apertus 

4. Lageanomalien der arteriellen Ostien an der Herzbasis: 

¦ Transposition der gr. Gefäße, Dextroposition der Aorta, reitende Aorta 
nach anatomischen Gesichtspunkten (II)

5. Atresien und Stenosen der großen Arterien: 

¦ Aortenatresie bei Linksherzhypoplasie; ; - bei Pseudotruncus pulm .,  proximale Aortenstenose, Aortenisthmusstenose,  Pulmonalarterienatresie bei Pseudotruncus aortalis 

6. Anomalien der Segelklappen: 

¦ Trikuspidalklappen-, Mitralklappenatresie/ stenose

7. Fehlmündungen der großen Venen: 

¦ Persistenz der linken oberen Hohlvene, Transposition der Lungenvenen 

8. Anomalien der Koronararterien: 

¦ Ursprung aus Truncus pulmonalis, koronare AV-Fistel 
Häufigste Herzfehlbildungen:

85 % aller Herzfehler

¦ Vorhof- und Ventrikelseptumdefekt 

¦ Offener Ductus arteriosus 

¦ Transposition der großen Gefäße

¦ Aortenisthmusstenose 

¦ Proximale Aorten- und Pulmonalisstenose

¦ Fallot Tetralogie
Vorhofseptumdefekte (ASD):

10 % aller Herzfehlbildungen

1. Offenes Foramen ovale: 

¦ Hämodynamische klappenventilartige Lücke im Vorhofseptum 

¦ Bis zur 4. Lebenswoche i.d.R. offen 

¦ bei ca. 25% der Erwachsenen anatomisch offen

¦ Bedeutung bei Druckanstieg im kleinen Kreislauf (bei Lungenembolie paradoxe Embolie möglich) 
2. Septum-(Ostium-) secundum-Defekt (ASD II) 

¦ Besteht aus einem oder mehreren Defekten in der Fossa ovalis 

¦ Links-Rechts-Shunt mit Volumenbelastung 

¦ Gefahr der Shuntumkehr mit Zyanose  (Eisenmenger Reaktion)

¦ OP zwischen dem 5.-10. Lebensjahr angestrebt, ansonsten kaum Überleben des 40. Lebensjahres
3. Septum-( Ostium-)primum-Defekt (ASD I) 

¦ des Fehlen des Septums über dem AV-Kanal Kanal

¦ meist auch mangelhafte oder Vereinigung der Endokardkissen der AV-Region

¦ bis zum persistierenden AV-Kanal mit Mitral- u. Trikuspidalklappeninsuffizienz 

¦ Komplikationen: pulmonale Hypertonie mit pulmonalen Infekten, bakterielle Endokarditis
¦ Entstehung der Scheidewand durch appositionelles Wachstum der mittleren Wandabschnitte (6.-8. Woche) 

¦ meist hochsitzende subaortale Defekte im Bereich der Pars membranacea 

¦ muskuläre Defekte i.d.R. kleiner, nicht selten multiple 

¦ Links-Rechts-Shunt, in erster Linie größenabhängig
Ventrikelseptumdefekte (VSD):

30 % aller Herzfehlbildungen

¦ Roger-Defekt: kleiner Defekt mit lautem systolischem Geräusch 

¦ bis 0,5 cm Dm: leichte Steigerung der Lungendurchströmung 

¦ 1 – 1,5 cm Dm: nur in der Systole nennenswertes Shuntvolumen 

¦ ab 2 cm Dm: schon Druckausgleich in der Diastole

¦ ohne OP versterben Kinder mit großen Defekten i.d.R. innerhalb des 1. Lj.
Offener Ductus arteriosus Botalli

5% aller Herzfehlbildungen

¦ in 5-10 % mit anderen Vitien und anderen Fehlbildungen

¦ häufig Frühgeborene und bei Rötelnembryopathie, genetische Disposition , 

¦ Links-Rechts-Shunt 

¦ Diagnose: klaffende Lichtung 1-2 Wochen pp oder fehlende Obliteration nach 3. Monat 

¦ Komplikationen: 

Shuntumkehr, bakt. Endokarditis, Endokarditis des Truncus pulmonalis, Aneurysma der Ductuswand
Transposition der großen Gefäße

5% aller Herzfehlbildungen

¦ Vertauschung der Lagebeziehung der A. pulmonalis und der Aorta zur Ventilebene 

¦ Typische komplette einfache Form: 

Aorta entspringt dem rechten Ventrikel, Truncus pulmonalis aus dem linken, AV-Klappen regelhaft 

¦ Korrigierte Form: 

Anomalie anatomisch oder funktionell korrigiert, häufigste Form: paralleler Abgang ohne Umschlingung 
¦ bei Parallelschaltung der Kreisläufe Überleben nur bei gleichzeitigem Shunt möglich (ASD, VSD, Ductus arteriosus Botalli)

¦ Shunt: 95 % mindestens einfach, 55 % zweifach, 5 % dreifach 

¦ relevant: Druckgradient 

¦ günstigere Prognose bei ASD und VSD
Aortenisthmusstenose

5% aller Herzfehlbildungen

in unmittelbarer Nähe zum Ductus arteriosus entwickelte Enge 

juveniler Typ: 

¦ präductal, i.d.R. mit offenem Ductus arteriosus Botalli

¦ Rechts-Links-Shunt, Zyanose der unteren Körperhälfte

¦ Blutdruck bds. der Stenose gleich 

¦ 80% Letalität in den ersten 3 Monaten 
adulter Typ:

¦ postductal, i.d.R. mit geschlossenem Ductus arteriosus Botalli

¦ Hypertonie der oberen Körperhälfte mit konsekutiver Herzhypertrophie und Arteriosklerose

¦ Schlängelung der Interkostalarterien mit Druckusuren 

¦ mittlere Lebenserwartung 35 Jahre 

Seltene Varianten 
Proximale Aorten- und

Pulmonalstenosen:

15% aller Herzfehlbildungen

Definition: 

Eine einfache kongenitale Stenose liegt vor,

¦ wenn im Bereich des Ventrikelausgangeseine funktionell wirksame Enge besteht 

¦ und das Ventrikelseptum intakt ist.

Ursache:
¦ Störung des Hox-Codes 

Typen: supravalvulär, valvulär, subvalvulär
Valvuläre Stenose: 

¦ bei beiden Gefäßen häufigste Form 

¦ Klappen erscheinen zu klein, deformiert, verdickt oder partiell verwachsen 

¦ nicht selten gewölbte Membran mit zentraler Öffnung und Raffung 

¦ Distales Gefäß hypoplastisch, normal oder dilatiert
Supravalvuläre Stenose: 

¦ Selten 

¦ Variable Formen membranöser Hindernisse 

¦ Sanduhrförmige Einschnürung 

¦ Langstreckige Hypoplasie 
Subvalvuläre Stenose:  (Konus-/Infundibulum -Stenose)

¦ Aorta:          fibröser Typ      (Ringleistenstenose);

         muskulärer Typ (Kardiomyopathie)

¦ Pulmonalis: isolierte Stenose:  

fibro-muskuläres Band an der unteren Grenze des Infundibulums, Teilung des Ventrikels in 2 Teilkammern; 

muskulärer Typ: selten isoliert
Allgemein

¦ Entscheidend: Grad der Stenose

¦ Effekt meist erst ab Verringerung des Flows auf 1/3 bis ¼ der Norm 

¦ Aortenstenose: zunehmende Hypertrophie, supravalvulär: Einbeziehung der Koronarien 

¦ Pulmonalstenose: Rechtsherzhypertrophie, periphere Sauerstoffauszehrung, später bei Dekompensation Zyanose 
Aortenstenose: 

¦ ohne OP 25% Letalität im 1. Lebensjahr 

¦ 40% sterben vor dem 40. Lebensjahr 

¦ 1% entwickeln eine Endokarditis

Pulmonalstenose: 

¦ mittlere Lebenserwartung 15 - 30 Jahre

Fallot-Tetralogie

Komponenten:

¦ Stenose (n) im Bereich der pulmonalen Ausstrombahn

¦ Ventrikelseptumdefekt

¦ über den VSD nach rechts überreitende Aorta 

¦ Hypertrophie des rechten Ventrikels
Sonderformen

Trilogie: 

¦ Pulmonalstenose 

¦ Vorhofseptumdefekt 

¦ Hypertrophie des rechten Ventrikels

Pentalogie:

¦ Tetralogie mit Vorhofseptumdefekt oder funktionell offenem Foramen ovale
Mutmasslicher Mechanismus: 

¦ Entwicklungsstörung des subpulmonalen muskulären Konus mit Stenose, 

¦ Fehlposition der Crista supraventricularis

¦ und Ausbleiben der Fusion zwischen der Konus- und Ventrikelseptummuskulatur
Verlauf

¦ Häufig Kombination einer subvalvulären mit einer valvulären Pulmonalstenose

¦ Zunehmende Muskelhyperplasie im Bereich des engen Infundibulums mit Verstärkung der Obstruktion

¦ hierdurch zunehmender Blutfluss in die Aorta mit Aortendilatation

¦ und Ausdehnen des Ostiums über die Ventrikelseptumebene hinaus („überreiten“) 
¦ Grad der Pulmonalstenose bestimmt den klinischen Verlauf

¦ frühzeitiger Rechts-Links-Shunt 

¦ Hypoplasie des Pulmonalisstammes, der Lungengefäße und des rechten Vorhofes

¦ Schwere Zyanose und Hypoxie

¦ Palliative OP: AP-Fenster (n. Waterston), Anastomose Subclavia-Pulmonalis (n. Blalock-Taussig)

¦ Mittlere Lebenserwartung 12 Jahre 
Spezielle Pathologie der Herztumoren

¦ Selten 

¦ Meist gutartig 

¦ Meist im linken Vorhof 

¦ Kindesalter: meist Rhabdomyom

¦ Erwachsenenalter: meist Vorhofmyxom
Herztumoren (AFIP)

· 29 % Myxom

· 35 % Sarkom

· 8 % papilläres Fibroelastom

· 5 % Rhabdomyom

· 5 % Fibrom 

· 4 % Hämangiom

· 3 % lipomatöse Hypertrophie

· 3 % AV Knotentumor

· 2 % Lymphom

· 1 % Granularzelltumor

· 4 % andere
Morphologie und Lokalisation

· besonders bei jungen Frauen kugelförmige polypöse oder zottige Masse mit gallertartiger Konsistenz aus undifferenzierten endokardialen Mesenchymzellen 

· bevorzugt in der Fossa ovalis des linken Vorhofes

· imitiert eine Mitralstenose

· vereinzelt in Kombination mit nodulärer NNR-Hyperplasie mit autosomalem Erbgang
Kardiale Sarkome (AFIP)

¦ Angiosarkom                                      ¦ Malignes fibröses Histiozytom 

¦ Osteosarkom                                      ¦ Leiomyosarkom 

¦ Fibrosarkom                                       ¦ Myxosarkom 

¦ Rhabdomyosarkom                            ¦ Synovialsarkom 

¦ Liposarkom Liposarkom                    ¦ Malignes Schwannom

¦ Unklassifiziert

Pericardmesotheliom

¦ Sehr selten 

¦ Histologisch dem pleuralem pleuralem und peritonealem Mesotheliom entsprechend 

¦ Asbest assoziiert

¦ Meist mithämorrhagischem Erguß

Sekundäre Herztumoren

Häufiger als primäre Tumoren 

Kontinuierlicher Tumoreinbruch:     meist Bronchialkarzinome 

Herzmetastasen:  ¦ beim malignen Melanom in 50%, Bronchial-, Mamma-, Ösophaguskarzinome, Mediastinaltumoren 

¦ Endokardmetastasen beim Harnblasen-Ca. Perikardkarzinose
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