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Fragestellung 
Die angeborenen Herz- ur~d Gef~BmiBbildungel~ mit, arterioven6sem Km~z- 

schluB sind besonders aufschluBreiehe Beispiele fiir das Verhalten des kleinen 
Kreislaufs unter den Bedingungen einer chronischen Volumenmehrbelastung. 
Die wichtigsten Vertreter dieser Krankheitsgruppe sind der persistierende 
Ductus arteriosus, der Vorhofseptumdefekt und der Ventrikelseptumdefekt. 
Deragegeniiber treten die iibrigen Formetl mit Links-Rechts-Shunt, die Lun- 
genvenentranspositionen, die arterio-venSsen Lungenfisteln, die aorto-pulmo- 
nalen 8eptumdefekt u. a., zahlenm/iBig stark zuriiek. 

Im folgenden sollen die sieh aus einer ehronisehen Volumenmehrbelas~ung 
ergebenden Verinderungen der H~modynamik des Lungenkreislaufs und der 
SYnaptomatologie am Beispiel des Ducgus arteriosus apergus, des Ventrikel- 
und Vorhofseptumdefektes besproehen werden. 

Ira Vordergrund des Interesses stehen in diesem Zusammenhang die Fragen 
naeh der Entsgehm~g einer Druek- bzw. WiderstandserhShung im kleinen 
Kreislauf, insbesondere im Hinbliek auf die ursgchliehe Bedeutung eines ver- 
grSBerten Lungenstromvolumens fiir die pathologiseh-anatomischen Ver- 
/inderungen tier Lungengefi~Be. Weiterhin sob untersueht werden, iriwieweig 
die durch den pulmonalen Hoehdruek bedingten Riickwirkungen auf das 
reehte Herz zu kliniseh (rSntgenologiseh, elektrokardiographiseh) faBbaren 
und diagnostisch verwertbaren Symptomen fiihren. SehlieBlich sell festgestellt 
werden, welehe Konsequenzen sich aus dem pulmonMen Hochdruek fiir die 
]~ehandlung, insbesondere im Hinblick auf die M6glichkeit einer operativen 
Beseitigung der bestehenden Herz- oder GefiiBanomalie, ergeben. 

Untersuchungsgut und Methodik 
Bei der folgenden Besprechung stiitzen wir uns auf Untersuchungsergebnisse yon 

insgesamt 160 Patienten. Die Kranken waren in der zeit yon 1951 his 1957 zwecks Klirung 
ihres Herzfehlers und der Operationsindikation in stationis Beobachtung der I. Medi- 
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zinischen Klinik Diisseldorf. Die Untersuchungen wurden im ILMmlen der kardiologi- 
sehen Arbeitsgemeinschaft der Chirurgisehen und I. Medizinisehen Klinik durehgeffihrt. 
Beim persitierenden Duetus arteriosus und beim Vorhofseptumdefekt wurden nur die 
F/~lle bertieksichtigt, bei denen durch den Herzkatheter bzw. die Operation die Diagnose 
gesiehert werden konnte und die pathophysiologisehen Befunde eine einwandfreie Be- 
urteilung erlaubten. Die Zahl der Patienten mit  offenem Ductus arteriosus (55) ist bei 
Berticksichtigung der insgesamt yon uns beobachteten 1400 Kranken mit  angeborenen 
Angiok,~rdiopathien niedrig. Dies erkl~r~ sich aus der Tatsaehe, dab in einer grogen Zahl 
yon F/~llen (37) mit  eindeutiger kliniseher Symptomatologie ~uf die Durehfiihrung einer 
Herzkatheteruntersuehung verziehtet wurde und in 18 F/tllen die Befunde fiir eine Aus- 
wertung in diesem Zusammenhang zu liiekenhaft waren. Im Gegensatz zu diesen beiden 
Krankheitsgruppen war eine Sieherung der Diagnose bei den Fhllen mit Ventrikelseptum- 
defekt nut  selten zu erreiehen, da der direkte Naehweis des Defektes dureh den Herz- 
katheter sehr sehwierig und uns nur in wenigen F~llen gelungen ist, eine operative Be- 
tmndlung der Herzanomalie bisher an der Diisseldorfer Chirurgisehen Klinik abet noeh 
nieht durehgefiihrt wurde. Die Diagnose des Ventrikelseptumdefektes grtindet sieh dem- 
naeh auf das klinisehe Bild, sowie auf die Befunde des Herzkatheterismus und der Angio- 
kardiographie. 

Die Methodik der yon uns durehgeftthr~en Untersuehungen soil nieht im einzelnen 
besproehen werden. Sie wurde an anderer Stelle ausfiihrlieh dargestellt (B~-YER, LOOt~EN, 
WOLa'~). im  wesentliehen haben wir uns bei unseren Untersuehungen an die dort be- 
sehriebenen lgiehtlinien der Vorbereitung und Durehfiihrung des Herzkatheterismus ge- 
hMten, t i ler  sollen nur einzelne Punkte herausgestellt werden, well sie bei der Unter- 
suehung der genannten drei Krankheitsgruppen besonders zu beaehten sind. War eine 
Kontrastmitteldarstellung der Herzh6hlen angezeigt, so wurde sie im Mlgemeinen im 
Ansehlu/] an die I-Ierzkatheteruntersuehung entweder in Form der ven6sen Angiokardio- 
graphie oder fiber den mit  der Spitze im Herzen oder in einem bestimmten Gef/~gabschnitt 
liegenden Katheter  gezielt vorgenommen. 

In  jedem Fall ging den speziellen diagnostisehen Verfahren eine Untersuehung mit  
den iibliehen klinisehen Methoden vorauf. Sie erm6glicht in der Mehrzahl der F~lle mit  
angeborenen Angiokardiopathien eine Wahrseheinliehkeitsdi~gnose und erlaubt dadureh 
gewissermal~en eine gezielte spezielle Herzdiagnostik. 

Beim Ductus arteriosus apertus wird man versuehen, den Katheter  yon der Pulmonal- 
arterie in die Aorta vorzusehieben. Ein derartiger Versueh ist aueh in ]edem ]?M1 eines 
pulmonalen Hoehdrueks angezeigt, da aus sp~ter noeh im einzelnen zu bespreehenden 
Grtinden das eharakteristisehe Gertmsehph/~nomen des persistierenden Duktus unter 
bestimmten Bedingungen fehlen kann. Um Fehlerquellen bei tier Bereehnung des Shunt- 
volumens zu vermeiden, haben wit Blutproben jeweils sowohl aus der reehten Ms aueh aus 
der linken Pulmonalarterie entnommen. Bei Blutentnahme aus dem PulmonMarterien- 
stamm besteht die Gefahr, dal] die Katheterspitze gerade im Bereieh des Kurzsehlusses 
liegt und dadureh ein zu grol3es Shuntvolumen bereehnet wird. 

Beim Vorho/sel)tumde]elcl kommt es nieht nur darauf an, den Defekt direkt naehzu- 
weisen. Da erfahrungsgenl/~B gerade beim Vorhofseptumdefekt zusStzliehe GefS~ganomalien, 
d. h. Einmtindungen yon Lungenvenen in den reehten Vorhof oder in die beiden Hohl- 
venen, in einem grogen Prozentsatz (ca. 20~o ) vorkommen, wird man bestrebt sein, 
transponierte Lungenvenen dureh Sondierung direkt naehzuweisen. Gelingt dies nieht, so 
kann man aus der Diskrepanz zwisehen der Defektgr6ge (sie kann aus dem Vergleieh der 
links- und reehtsseitigenVorhofdruekkurve abgeleitet werden, GnOSSE-BRocKImrY, LOOC~EN 
und WOLa'En) und dem erreehneten Shuntvolumen auf eine Transposition tier Lungen- 
venen schliel3en. 

Beim Ventrilcelseptumde[elct mit puhnonalem Hoehdruek hat  sieh uns die yon DO~ZELO~ 
angegebene intrakardiale ~therprobe bew/ihrt. Der Test ist nur bei positivem Ausfali ver- 
wertbar, sofern ein persistierender Duetus arteriosus mit Shuntmnkehr ausgesehlossen 
werden kann. Ein negatives Ergebnis der Atherprobe kann naturgem~ig nieht als Beweis 
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gegen einen Ventrikelseptumdefekt angesprochen werden, weft ShuntgrSl]e und -richtung, 
die das Ergebnis der Atherprobe entseheidend bestimmen, sehr untersehiedlich sein kSnnen. 
Die gleichen Faktoren sind auch wesentlich mal3gebend ftir den Verlauf des Kontrast- 
mittels in den HerzhShlen und den grofien Gef~l~en. Eine gleichzeitige Kontrastmittelfiil- 
lung yon Aorta und Puhnonalarterie (bei Injektion des Mittels in den rechten Ventrikel) 
ist beweisend ffir das Vorliegen eines Ventrikelseptumdefektes, eine fehlende frfihzeitige 
Aortendarstellung sehlie[~t ihn aber nicht aus, weft bei Druckangleich zwischen gro~em 
und kleinem Kreislauf oder selbst bei Erh6hung des StrSmungswiderstandes im kleinen 
Kreis]auf fiber den des groBen der Rechts-Links-Shunt so gering sein kaml, dab das in die 
Aorta gelangende Kontrastmittel fiir eine Schattengebung nicht ausreicht. 

Untersuchungsergebnisse und Besprechung 

a) Der pulmonale Hochdruclc beim Ductus a~'teriosus apertus 

In  der Zeit yon 1949 bis 1957 beobachteten wir an der I. Medizinischen 
Klinik Dfisseldorf insgesamt 110 t)atienten mit  offenem Ductus arteriosus 
(BOTALLI). In  73 Fs wurde zur Sicherung der Diagnose der ven5se Hcrz- 
katheterismus durchgeffihrt. Bei 37 Patienten war das klinische Bild so ein- 
deutig, dal] sie ohne spezielle diagnostische Untersuchungen der operativen 
Behandlung zugefiihrt werden konnten. 

Von den 73 mittels des Herzkatheter ismus untersuehten Pat ienten kSnnen 
18 nicht beriicksichtigt werden, weft die Befunde liickenhaft und :Berechnun- 
gen des Lungenzirkulationsvoiumens nicht mSglieh sind. 4 dieser 18 Patienten 
hatten eine DruekerhShung im kleinen I~reislauf mit  systolischen Werten 
zwischen 40 und 90 m m  Hg. 

Die 55 auswertbaren F~ille sind in Tab. 1 zusammengestell t .  Wenn wir 
30 ram I tg  als obere Grenze des norm~len systolischen :Pulmonalarterien- 
druckes annehmen, so ergibt sich, dart bei 35 Pat ienten im Lungenkreislauf 
normale Druckverh~itnisse vorlagen. 8 Patienten hat ten systolisehe Druck- 
werte zwischen 30 und 40 m m  I-Ig. Bei den restlichen 12 Pat ienten betrug 
der Pulmona]arteriendruck systolisch 40 m m  Hg und mehr. Die Druckerh5hung 
war dabei in 4 F~llen so stark, dal~ ein weitgehender Druckangleich zwischen 
den] grollen und kleinen Kreislauf bestand. In  einem dieser F~ille (Tab. 1, Iqr. 55) 
lag der systolische und mittlere Pulmonalarteriendruck fiber dem entsprechen- 
den Aortendruck. Klinisches Bild und physiologische Befunde der 4 Fiille 
zeigten in wesentliehell Punkten ein yon der fibliehen Symptomatologie des 
offenen Ductus arteriosus abweichendes Verhalten. 

Einer eingehenden Besprechung dieser , ,atypischen" Ductus-BoTALLI- 
F~lle soil eine kurze Darstellung des typischen klinischen Brides vorausgehen. 
Dabei muB beriieksichtigt werden, dal~ auch das normale Bild Variationen 
unterworfen ist, da die Auspr~gung der klinisehen Befunde weithin abhi~ngig 
ist yon dem Alter des Pat ienten und der Weite des Duktus  bzw. der Gr5Be 
des Kurzschlusses. 

I m  allgemeinen ist die Ic6rperliche Entwiclclung der Kinder  ungestSrt. Ein 
Zuriickbleiben im Wachstum ist aber keineswegs selten. Bei den meisten Kin- 
dern ist festzustellen, dab sie bei kSrperlichen Anstrengungen schneller als 
ihre Altersgenossen ermfiden. ]~ei weiterem Wachstum sind es oft gerade die 
sehnelle Ermfidbarkeit  und das Nachlassen des kSrperlichen Leistungsverm6- 
gens, die die Pa~ienten veranlassen, den Arzt aufzusuchen. 

1 '  
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Der charakteristischste Befund beim offenen Ductus arteriosus ist das 
kontinuierliche Gergusch, dessen punc tum max imum im 2. Interkostalra.um 
links vom Sternalrand liegt. Das Phonokardiogramm liil~t erkennen, dai3 das 
Ger~useh kurz nach dem 1. Herzton beginnt und ohne Unterbrechung bis welt 
in die Diastole andauert .  Die Phonokardiographie ist besonders wertvoll bei 
Kleinkindern und Si~uglingen, bei denen die schnelle Herzfolge eine auskulta- 
torisehe Erkennung des ,,Maschinenger~usches" erschwert. In  unserem Unter-  
suchungsgut war das Masehinenger~,usch mit  Ausnahme yon 3 F~llen stets 
vorhanden. 

In  den meisten Fi~llen ist fiber der Herzbasis, bzw. fiber der Pulmonalis, 
ein Schwirren zu fiihlen, dessen Intensi t~t  im allgemeinen mit  der Lautstiirke 
des Gerausches parallel geht. 

Als Folge des Abstr5mens yon Blur aus der Aorta in die Pulmonalis ist 
oft eine vergrSl3erte systoliseh-diastolische Blutdruekdifferenz nachweisbar, die 
sieh nach kSrperlicher Belastung noch verst~rken kann ((BoH~sches Zeichen). 

Die r6ntgenologischen VerSnderungen beim Ductus arteriosus apertus wer- 
den durch die GrSl~e des Shunts best immt.  Die VergrSi~erung des Lungen- 
zirkulationsvolumens ffihrt zu einer Dilatation der Lungengef~l~e, des linken 
Vorhofes, des linken Ventrikels und der aszendierenden Aorta. Ein ~hnliches 
Bild finder sich beim Ventrikelseptumdefekt mit  Links-Rechts-Shunt.  Zum 
Unterschied vom Duetus arteriosus ist abet  bei dieser Anomalie eine Hyper-  
trophie und Dilatation des rechten Herzens vorhanden, und die Aorta ist 
gegenfiber der Norm eher etwas kleinlumiger. Eine rSntgenologische Trennung 
der beiden Formen kann bei Kleinkindern besonders schwierig sein. KJELL- 
BERG und Mitarb. konnten den Aortenbogen nur in 7 yon 13 Kindern unter  
3 Jahren  abgrenzen. Eine VergrSBerung des linken Vorhofes fanden wir in 
70% unserer Ductus-BoTALLI-Patienten mit  Links-Rechts-Shunt.  

Das EIcg bei offenem Duetus arteriosus zeigt im allgemeinen wenig kenn- 
zeichnende Ver~nderungen. Bei kleinem Links-Rechts-Shunt ist das Ekg 
normal, bei grSi~eren Kurzschlui3mengen finder sieh oft fiber den priikordialen 
Brustwand-Ableitungen V5 und V6 eine Hochspannung. Seltener erstreckt 
sich die Hochspannung bei den unkomplizierten Ductus-BorALLI-F~llen auch 
auf die rechts-pri~kordialen Ableitungen. Soweit es sieh um die Kleinkinder 
handelt, ist zu berfieksichtigen, dal] eine Hochspannung noch im Bereieh des 
Physiologischen liegen kann. Auch Zeichen einer Linkssch~digung sind bei 
dieser Pat ientengruppe selten. Tab. 1 a zeigt eine Zusammenstellung der Ekg- 
Ver~nderungen bei den 43 Pat ienten mit  persistierendem Ductus arteriosus 
ohne pulmonalen Hochdruck (eingeschlossen sind 8 l~ l le  mit  einem systoli- 
schen Pulmonalarteriendruck zwischen 30 und 40 m m  Hg);  in Tab. 1 b sind 
die elektrokardiographisehen Befunde der 12 Patienten mit  Ductus arteriosus 
apertus und pulmonalem t tochdruek (systoliseh 40 m m  Hg und hSher) zu- 
sammengefal~t. Eine Linksverspi~tung (Beginu der grSfiten Negativit~t von R 
in V6) fanden wir unter den 55 P~tienten nur zweimal. Sie betrug jeweils 
0,06 sec (naeh Beginn yon QRS). Dieser Befund ist erstaunlich, da die Volumen- 
belastung des linken Ventrikels beim Ductus ]~OTALLI sieh etwa in der gleichen 
GrSl~enordnung bewegt wie die des rechten Ventrikels beim Vorhofseptum- 
defekt, bei dem eine Reehtsverspiitung fast ein obligatorischer Befund ist. 

Beim gewShnlichen Ductus arteriosus apertus besteht als Folge des aus- 
schlie~liehen Links-Rechts-Shunts eine vorwiegende Volumenmehrbelastung 
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des linken Herzens. K o m m t  es zu einer WiderstandserhShung im kleinen 
Kreislauf, so mug der rechte Ventrikel eine entspreehend grSl3ere Druckarbei t  
aufbringen. Wenn der Druckanstieg im Lungenkreislauf so erheblich ist, dab 
er etw~ die HShe des Druckes im groBen Kreislauf erreicht, so kann daraus 
ein ,,gekreuzter" Shunt resultieren. In  extremen Fiillen, in denen der Pulmo- 
nalarteriendruck wi~hrend der systolischen und diastolisehen Phase - und dia- 
stolisch kommt  es zum Druckausgleieh in den beiden Kreislgufen - den Aorten- 
druek iiberschreitet, k o m m t  es schlieBlich zu einer Shuntumkehr.  

Tabelle la. De, s Ekg bei 43 Patienten mit perstistierendem Ductus arteriosus 
ohne pulmonMen Hochd1~ck 

........ - --  PrS.kordiale ~ o e h s p a n n u n g  ! Pri~kordiale I Ioehspannung Linkssehi id igung 
! fiber V5 und V 6  i reehts und  l inks  

i ! ! 
Normtyp 19 I 3 2 2 
Steiltyp 23 3 i 2 ~ 1 
Linkstyp 1 i 1 ! - -  ! - -  

Tabelle .lb. Das Ekg bei 12 Patienten mit persistierendem Ductus ,~rteriosus 
und pulmonalem Hochdruck 

Pr~kordlale  
Hoehspannung  

fiber V8  und V6  

Ncrmtyp 2 1 
Steiltyp 6 1 
Linkstyp 1 1 
Rechtstyp 2 
Steiltyp bei 
P~rtiellem 
Rechts. 
schenkel- 
block 1) 1 

12 3 

~) Mit Isthmusstenose. 

Prs  
l{oehsI)annung 

rechts und l inks  

i 
2 

Links-  Reehts-  
sch~idignng sehi idigung 

I 2 

3 

2 

Die mit der Entstehung des pulmonalen Hochdrucks einhergehende 
Volumenentlastung des linken Herzens und die zunehmede Druekbelastung 
des reehten Herzens ffihren zu einer l~eihe yon Symptomen,  die das klassisehe 
Bild des offenen Duetus arteriosus abiindern und in extremen Fi~llen v611ig 
verwisehen kSnnen. K6rperliehe Unterentwicklung, Belastungsdyspnoe und 
sehnelle Ermtidbarkeit  werden in derartigen Fiillen eigentlieh nie vermil3t. 
Neigung zu Bronchitiden begegnet m~n oft. Gelegentlieh kommt  es such zu 
Hi~moptysen. D~s typisehe Masehinenger/iuseh fehlt (bei weitgehendem Druek- 
angleieh zwisehen Aorta und Pulmonalarterie);  stat tdessen h6rt man ein 
systolisehes und oder ein diastolisehes Gerguseh, letzteres meist entlang dem 
linken Sternalrund, bei betontem 2. Pulmonalton. Eine Zyanose kann dauernd 
bestehen oder nut  bei Belastung auftreten. Von besonderer differential- 
diagnostiseher Bedeutung ist die Begrenzung der Zyanose auf  die unteren 
Extrernitaten. Wghrend das Ekg in den F/illen mit mitt lerem Druekanstieg 
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nur  se l ten  v e r w e r t b a r e  Veri~nderungen aufweis t ,  gehen die  e x t r e m e n  Druck-  
s te igerungen (Angleich der  Druek-  und  Wide r s t andsve rh~ l tn i s s e  in be iden  
Kreis l~ufen)  im a l lgemeinen  mi t  e inem reeh t s typ i schen  pa tho log i schen  E k g  
einher,  l~Sntgenologisch k a n n  in Para l le le  mi t  der  Drueke rh5hung  im Lungen-  
k re i s l auf  eine Vergr6Berung des rech ten  Vent r ike ls  naehgewiesen werden.  I m  
Gegensa tz  zu der  s t a rken  E rwe i t e rung  der  zen t ra len  Lungengef~Be ist  die Ge- 
f i tBzeiehnung der  Lungenpe r iphe r i e  no rma l  oder  sogar  ven ' inger t .  

Die  durch  die veri~nderten h i~modynamischen Bed ingungen  sich e rgebenden  
W a n d l u n g e n  des k l in isehen Ersche inungsb i ldes  so]fen im folgenden a m  Bei- 
spiel  von 4 P a t i e n t e n  mi t  pe r s i s t i e rendem Duc tus  a r te r iosus  und  pu lmona l e m 
H o c h d r u c k  aufgezeigt  werden.  

Th., R., ein 4~ji~hriges Mi~dchen (Tab. 2, Nr. 52). Besonderheiten sind den Ettern 
nie aufgefallen. Die Entwicklung des Kindes sei ungestSrt gewesen. Laufen mit 10, Spre- 
chen mit 18 Monaten. Keine Kinderkrankheiten. Mit 4 ,Iahren sei es an einer Lungenent- 
zfindung erkrankt und in einem Krankenhaus behandelt worden. Dor~ sei erstmals ein 
Herzfehler festgestellt worden. 

Be/und: Grazil gebautes, lebhaftes Kind. Keine Zyanose, weder in Ruhe noch bei Be- 
lastung. Geringe ThoraxvorwSlbung im Bereich des Sternums. l~ber der Herzbasis ist 
Schwirren deutlich fiihlbar. Auskult~torisch findet sich ein kontlnuierlieh systoliseh- 
diastolisches Geri~usch mit dem Maximum fiber dem 2.-3. ICR links parasternal, in das 
ein betonter 2. Pulmonalton einfMlt. RR 115/60 mm Hg. R6ntgenologisch ist eine Ver- 
gr6Berung des linken und rechten Herzens festzustellen. Der Pulmonalbogen springt deut- 
lich vor und zeigt lebhafte Pulsationen. Die Hilus- und Lungengef~l]zeichnung ist stark 
vermehrt (Abb. 1). Das Ekg ist steiltypisch. Es besteht eine Hochspannung von R in 
V5 und Ve (Abb, 2). 

Die kl inische Verdach t sd i agnose  eines offenen Duc tus  a r te r iosus  wurde  be i  
der  H e r z k a t h e t e r u n t e r u s c h u n g  durch  den Nachweis  eines a r te r io -venSsen  
Shun ts  im Bereich der  P u l m o n a l a r t e r i e  ges t i i tz t .  Tro tz  der  DruckerhShung  im 
Lungenkre i s l au f  a u f  90/58 m m  H g  bes t and  ein p r ak t i s eh  ausschliel31icher 
Links- l%echts-Shunt  (RR 115/60 m m  Hg),  so dab  eine ope ra t ive  Be ha nd lung  
indiz ier t  war.  

Diese besti~tigte die Diagnose.  Es  fand  sich ein kurze r  d a u m e n d i c k e r  Ductus ,  
der  zweifach l igier t  wurde.  Der  pos tope ra t i ve  Ver l au f  war  kompl ika t ions f re i .  

E i n e n  p r a k t i s c h  ausschlieB]ich yon  der  a r te r ie l len  zur venSsen Seite ge- 
r i eh te t en  Kurzschlul~ fanden  wir  auch  bei  der  fo lgenden Pa t i en t in ,  bei  der  der  
P u l m o n a l a r t e r i e n d r u e k  100/60 m m  H g  bet rug ,  w~hrend  der  in de r  A o r t a  
gemessene  D r u c k  um 125/70 m m  H g  lag.  W ~ h r e n d  abe r  bei  dem e r s tgenann ten  
K i n d  aueh  bei  Be la s tung  keine  Zyanose  au f t r a t ,  war  sie b ier  bei s tg rkeren  
kSrper l ichen  Ans t r engungen  deut l ich  e rkennbar .  

Es handelte sieh um ein 61/~ jiihriges M~dehen, Fi., R. (Tab. 2, Nr. 50), das der Mutter 
schon wghrend der Stillzeit grol~e Sehwierigkeiten gemaeht hatte. Da das Kind nicht reeht 
gedeihen wollte, konsultiel~e sie den Hausarzt, der bei dem damals 2jhhrigen Kind einen 
Herzfehler feststellte. In der Folgezeit sei eine immer mehr zunehmende Ermfidbarkeit 
mit Atemnot bei k6rperlichen Anstrengungen aufgefallen. Dabei sei das Kind auch wieder- 
holt zyanotiseh gewesen. 

Befund: Sehr zartes, in der Entwicklung zurfickgebliebenes Kind. In Ruhe keine Zya- 
nose, keine Dyspnoe. Keine Thoraxdeformierung. 

Perkussorisch ist das Herz nach links verbreitert. Man h6rt mit dem Puncture maxi- 
mum fiber der Puhnonalis ein l~utes systolisches und abgese~zt yon diesem einen stark 
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Abb. 1. R., 4 �89 jiihr. Mitdchen mit Ductus arteriosus apertus und pulmonalem Hochdruck. Th., Vorderbild 
es ~terzens: Yerbreiterung nach links, deutlich vorspringender Pulmonalbogcn, vermehrte ]]ihls- und 

LungengefiiBzeiclmung. 

Abb. 2. Ekg und Phonokardiogramm : Steiltyp, Itochspannung iiber Vs und Ve. Kontinuierliches systolisch- 
diastolisches Geritusch. 

betonten 2. Pulmonal ton  sowie ein leises diastolisches Ger~usch. R6ntgenologisch ist  vor 
allern eine Vergr6~erung des l inken Herzens festzustellen (Abb. 3a  und 3b). 

Eine Vorw61bung des Pulmonalbogens finder sich nicht.  Die Hilus- und Lungengef/~B- 
zeichnung ist  vermehrt .  

Das Ekg zeigt einen Steiltyp, eine Hochspannung fiber den links-pr/~kordialen Ab- 
leitungsstellen und  eine Linkssch/~digung (Abb. 4). 

A u f  G r u n d  d i e s e r  B e f u n d e  w u r d e  k l i n i s c h  d ie  V e r d a c h t s d i a g n o s e  e ines  
] ) u c t u s  B o t a l l i  f e s t g e s t e l l t .  D i f f e r e n t i a l d i a g n o s t i s c h  k o n n t e  e i n  h o c h s i t z e n d e r  
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a b 

Abb.  3 a. Fi . ,  I t . ,  61/4 j~thr. Miidchen m i t  Duc tus  a r te r iosus  apc r tus  und  puhnona l em t Iochdruck .  - Vorderbi [d  
des Herzcns :  Verbre i t e rung  des Herzscha t t ens ,  v o r  a l lem nach  links,  v c r m e h r t e  ] I i l u s - u n d  ],ungcngcfit[I- 

ze ichnung.  
Abb.  3b,  Sc i tcnbi id :  I )er  R e t r o k a r d i a l r a u m  is t  durch  den  vergrSf ie r ten  l inken  Vorhof  und  Vcnt r ike l  v0I[ig 

ausgcfi i l l t .  

Abb.  4. l~kg: Steil tyl) ,  t I o c h s p a n n u n g  fiber Va und  V6, S e n k u n g  y o n  S T  in  V,, schrttg abs t e igcnde r  Ver l au f  
zu einer  pr / t te rminal  n e g a t i v e n  und  bi l)hasischen T-Zacke .  

Ventrikelseptumdefekt nicht sicher ausgeschlossen werden. Beim venSsen 
Herzkutheterismus konnte der Ductus durch Passage nachgewiesen werden, 
w~hrend sich blutgasanalytisch kein Anhalt fiir einen Ventrikelseptumdefekt 
ergab. Wir registrierten in der Pulmonalarterie einen Druck yon 100/60 mm Hg, 
in tier Aorta von 125/70 mm Hg. Die Gasanalysen der entnommenen Blut- 
proben zeigten einen praktisch reinen Links-Rechts-Shunt an, der so erheblich 
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war, dag das Lungenzi rkula t ionsvolumen mehr  als dreimal so grog wie das 
Minutenvolumen des grogen Kreislaufs war. 

Bei der Operat ion fand sich ein kurzer,  sehr weiter Duktus ,  der zweifach 
un te rbunden  wurde. Der  postoperat ive  Hei lver lauf  war ungestSrt .  

Trat  bei dem zuletzt  besproehenen Fall  nur  nach st~rkeren kSrperliehen Be- 
lastungen eine Zyanose auf, so bes tand  eine solche bei den folgenden 2 Patien- 
ten auch in der Ruhe.  

Die 46j/~hrige Patientin, Oh., R. (Tab. 2, Nr. 54) soll seit der Geburt immer btau ge- 
wesen sein. Als Kind machte sic Musern, mit 14 Jahren einen fieberhMten Gelenkrhemna- 
tismus dureh. W/~hend der Schulzeit entwiekelte sict'l auf dem linken Auge ein grauer 
Star, der bald zur Erblindung des Auges ffihrte. Sehon Ms Kleinkind habe sie keine k6rper- 
lichen Anstrengungen durehhalten k6nnen, sie sei sehr sehnell ermfidet und kurzluftig 
geworden. Naeh der Sehulentlassung habe sic nut leiehtere Hausarbeiten verriehten 
k6nnen. In den letzten 3 3ahren vor der Klinikaufnahme habe sieh ihr Zustand sehr ver- 
sehlechtert. Sehon bei langsamem Gehen auf der Ebene werde sic kurzluftig. 

Be[und: Stark reduzierter Allgemeinzustand. In Ruhe keine Dyspnoe, keine Ortho- 
pnoc. Deutliehe Akrozyanose mit Trommelschlegelbildung der Finger- und Zehenendglie- 
der. Keine verwertbare Differenz der Zyanose an H/~nden und Ffiflen. Keine Deformierung 
des kn6ehernen Thorax. Das Herz ist perkussoriseh nach links verbreitert, der Herzspitzen- 
stoft im 5. ICI~ I em augerhalb der Medioklavikulartinie fiihlbar. Kein Sehwirren. Auskulta- 
torisch ist ein leises mesosystolisches und nach einem deutlieh betonten 2. Puhnonalton ent- 
]ang dem linken SternMrand ein welches, langdauerndes diastolisehes Ger/~usch festzustellen. 

R6ntgenologiseh ist das Herz im Vorderbild beiderseits stark verbreitert. Bei seitliehem 
Strahlengang ist zu erkennen, dab der linke Vorhof und Ventrikel praktiseh yon normaler 
Gr6ge, der reehte Vorhof und reehte Ventrikel abet dagegen deutlieh vergr6Bert sind 
(Abb. 5a und 5b). 

Der Pulmonalbogen ist betont, die Lungengef/tl]zeiehnung vermehrt. 
])as rechtstypisehe Ekg zeigt Kammerendteilver~nderungen, die als Ausdruek einer 

Mehrbelastung und Sch/~digung vorwiegend der reehten Kammer anzusprechen sind. (Abb.6). 

Kliniseh wurde in diesem FMle in erster Linie an einen Ventr ikelseptum- 
defekt mi t  pulmonMem I toehdruck  und  Zyanose (EISENMENG~g-Syndrom) 
gedacht, differentialdiagnostisch ein Duc tus  arteriosus aper tus  mit  Shunt-  
Umkehr in Erwi~gung gezogen. Bei der Herzka the te run te r suchung  konnte  der 
l )uktus  passiert  werden. Die Druekregis tr ierung ergab in Aor ta  und  PulmonM- 
arterie f ibereinstimmende systolische und diastolisehe Werte.  Die Gasanalysen 
der en tnommenen  Blu tproben  zeigten ein starkes arterielles O~-Defizit, das 
bei O~-Atmung wesentlieh geringer wurde, obwohl der Druek  in der Pulmonal-  
arterie und Aor ta  unver~nder t  blieb. Dieser Befund sprieht dafiir, dab die 
ZYanose der Pat ient in  (jedenfalls un ter  guhebed ingungen)  weniger dureh eine 
Shuntumkehr  als viehnehr  dutch  eine O~-Diffusionsst6rung der Lunge  ver- 
ursaeht wird. 

Bei Beriicksichtigung des s tarken pulmonalen  Hoehdrueks ,  der schweren 
elektrokardiographisch fagbaren  Sch~digung der K a m m e r m u s k u l a t u r  (rechts) 
des Herzens und  der Lungenfunkt ionss tSrung hielten wir eine operative Be- 
handlung in dem vorliegenden FMle nicht  fiir angezeigt. 

ARch bei der folgenden Patientin, M., U. (Tab. 2, Nr. 55), 28 Jahre Mt, war bereits 
in der Ruhe eine leichte Zyanose der Lippen und Akren vortmnden. Aus der Anamnese 
ist erw~hnenswert, dab sic naeh ihrer Geburt etwa 6 Monate wegen ihres ,,schlechten 
A llgemeinzustandes,, in einer Kinderklinik stationer behandelt wurde. ])amals sei bereits 
eln Herzfehler festgestellt women. In den Kinderjahren sei sie oft an Bronchitiden er- 
krankt. Beim Sport (Sehwimmen, Laufen) sei sic sehnell kurzluftig geworden. Dabei 
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a b 

Abb.  5 a. Ob. ,  E. ,  46 j~thr. P a t i e n t i n  m i t  D u c t u s  a r te r iosus  ape r tu s  und  pu lmona l em l~Iochdruck. - Vorderbi ld  
des Herzens  : S t a rke  Vcrb re i t e rung  des  He rz scha t t en s  nach  rech t s  und  l inks ,  deut l iche P r o m i n c n z  des Pu lmo-  

nalbogens .  V e r m c h r u n g  der  Hi lus -  und  Lungcngef~t~zcichnung.  

Abb. 5b .  Se i tenbi ld :  R e t r o k a r d i a l r a u m  nich t  e ingeengt .  VergrSBerung des  rcch ten  Hcrzens .  

Abb.  6. E k g :  a r tc r iosus  aper tus  Rech t s typ .  Die  K a m m e r e n d t c i l v e r ~ n d e r u n g e n  s ind im  Sinne ciner  Schii- 
d igung  der  A r b e i t s m u s k u l a t u r  der  rechten  H e r z k a m m e r  zu deuten.  
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habe sie such blaue Lippen bekommen. Sie habe h/~ufig Nasenbluten gehabt, gelegentlich 
auch Bluthusten, Herzstiche und Herzstolpern. Die Beschwerden h~tten im Laufe der 
Jahre ullm~h]ich zugenommen. 

Etwa 6 Monatc vor der Klinikaufnahme habc sie wenige Tage nach einer ohne Schwie- 
rigkeiten iiberstandenen Entbindung einen schweren Herzanfall mit Luftnot, ,,Lungen- 
5dem" und starker Zyanose gehabt. Diese Anfi~lle h/ttten sich an den folgenden Tagen 
noeh mehrmals wiederholt. Nach li~ngerer Herzbehandlung (Strophanthin) habe sich ihr 
Zustand dann gebessert, insgesamt gehe es ihr aber seit dieser Zeit schlechter. Beim 
Treppensteigen bekomme sie sofort Atemnot, selbst beim Gehen auf ebener Erde trete 
bereits naeh einigen Minuten Luf~not auf. 

Be[und: Bereits in Ruhe besteht eine leiehte Zyanose der Lippen, der SchleimhSute 
und der Akren. Die Fingern/tgel sind uhrglasfSrmig umgebildet. Der knScherne Thorax 
ist nicht deformiert. Perkussorisch ist das Herz gering naeh links verbreitert, der Spitzen- 
stoB im 5. ICR in der Medioklavikularlinie tastbar. Sehwirren ist nicht festzustellen. 
l~ber der Pulmonalarterie h6rt man ein welches systolisehes Ger/~usch und eine Doppelung 
des 2. Herztones. Der 2. Pulmonalton ist betont. ~ber dem unteren Sternmn ist das 
systolisehe Ger/~usch scharf und pfianzt sich bis zur Herzspitze fort. Die HerzscNagfolge 
ist regelm/~gig, die Frequenz 75/min RR 125/90 mm Hg. Zeiehen einer Herzinsuffizienz 
liegen nicht vor, 

R6ntgenologisch ist clas Herz beiderseits verbreitert (Abb. 7 a und 7 b). 
Bei der Dm'ehleuchtung imponiert vor allem die Verbreiterung des reehten Vorhofes 

und Ventrikels, wahrend der linke Vorhof sieh nur gering in den Retrokardialraum vor- 
w61bt. Der Pulmonalbogen springt deutlieh vor. W/~hrend die zentrale Gefi~l]zeiehnung 
vermehrt ist, sind die peripheren Lungenfelder normal vaskularisiert. 

Das Ekg zeigt einen pathologischen Rechtstyp (Abb. 8). 

Die klinisehen Befunde legten die Verdachtsdiagnose eines Ventrikel- oder 
Vorhofseptumdefektes mit pulmonalem Hochdruck nahe. Beim venSsen Herz- 
katheterismus fand sich abet kein Anhalt  ftir diese Herzanomalien, dagegen 
konnte durch Passage des Katheters aus der Pulmonalarterie in die Aorta 
descendens ein persistierender Duetus arteriosus naehgewiesen werden. Die 
Druckmessung ergab in der Pulmonalarterie einen hSheren systolischen Weft 
als in der Aorta, w/~hrend die diastolisehen Druckwerte praktiseh tiberein- 
stimnaten. Aus den Blutgasanalysen erreehneten wit einen Reehts-Links-Shunt 
yon 4,1 Ltr. rain. Unter 02-Atmung lieBen sich keine verwertbaren Anderungen 
der Druck- und Shuntverhi~ltnisse feststellen. 

Eine operative Behandlung hielten wir in diesem Falle fiir kontraindiziert, 
weit der Druck im Lungenkreislauf den des groBen Kreislaufs iiberstieg und 
der Shunt ausschlieBlieh yon der venSsen zur arteriellen Seite geriehtet war. 

Von den 4 besproehenen Fi~llen stellen die 2 ersten gewissermaBen l~ber- 

~ angsstufen vom typisehen zum atypischen Bild des Duetus BOTALLI dar. 
ra ersten Fall sind noch alle Charakteristika des fibliehen offenen Ductus 

]3OTALLI vorhanden. Zus~tzlich zu diesen lassen sich aber bereits die Zeichen 
der I~iickwirkung des pulmonalen Hochdrucks auf das reehte Herz in Form 
der r~Sntgenologisch fagbaren VergrSBerung des rechten Ventrikels naehweisen. 
Hervorheben wollen wit weiterhin die Betonung des 2. Pulmonaltones, die sieh 
uns als ein sehr best/~ndiges Symptom der pulmonalen BlutdruckerhShung bei 
Offenem Ductus arteriosus erwiesen hat. Die Diagnose war in diesem Fall aber 
nieht ersehwert. Die Druekverh/~ltnisse in den beiden Kreisl/~ufen liegen trotz 
der pulmonalen Druekerh6hung einen Links-/~eehts-Shunt wi~hrend der systoli- 
sehen und diastolischen Phase zu, so dab eln typisehes Masehinenger&useh 
vorhanden war. 
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Das Fehlen des typischen kontinuierlichen Ger~usches, an dessen Stelle ein 
lautes holosystolisches und ein durch einen betonten 2. Herzton abgesetztes 
leises diastolisches Gerausch bestand, erschwerte bei der 2. Patientin die klini- 
sche Diagnose eines Ductus BOTALLI. Differentialdiagnostisch wurde hier ein 
Ventrikelseptumdefekt mit pulmonalem Hochdruck und Pulmonalinsuffizienz 
in Erwagung gezogen, wenn auch auf Grund der Gesamtheit der klinischen, 
rSntgenologischen und elektrokardiographischen Befunde die grSBere Wahr- 
scheinlichkeit fiir einen persistierenden Ductus arteriosus sprach. Die Anderung 
des Gerausches, d. h. die Unterbreehuug der systolisch-diastolisehen Kontinui- 
t~t, ist wohl darauf zurfiekzufiihren, dal~ gegen Ende der Systole und zu Beginn 
der Diastole der Druekunterschied zwisehen Aorta und Pulmonalarterie so 
gering war, da~ kein oder ein rim" geringer DurchfluL~ durch den Ductus bestand. 
Die bei kSrperlichen Belastungen zu beobachtende Zyanose diirfte auf eine 
partielle oder totale Shuntumkehr zurfickzufShren sein. Die Ursache hierffir 
dfirfte darin zu sehen sein, dal~ unter Belastungsbedingungen der Widerstand 
im gro2eu Kreislauf abnimmt, wahrend dies im Lungenkreislauf wegen der 
sparer noch naher zu besprechenden anatomischen Gefal~veranderungen nicht 
bzw. nicht in gleichem Mal~e der Fall war. 

Trotz der yon der typischen Symptomatologie abweiehenden Befunde war 
das Gesamtbild des persitierenden Duetus BOTALL~ bei den beiden Patienten 
doch noch so eindeutig, dal~ eine klinische Diagnose, im 2. ]~all die dringende 
Verdachtsdiagnose, mSglich war. 

Demgegenfiber konnten bei den letzten 2 Patienten klinisch keine fiir einen 
persistierenden Ductus arteriosus charakteristischen Befunde erhoben werden. 
An Stelie des Maschinengerausches war bei der Patientin Oh., E. ein kurzes 
systolisehes und ein weiches diastolisches Gerausch zu hSren, letzteres entlang 
dem linken Sternalrand. Bei der Patientin M., U. bestand ein rein systolisehes 
Gerauseh fiber der Pulmonalis und dem unteren Sternum. Bei dieser wie bei 
der Patientin Ob. war der 2. Pulmonalton auffallend betont, l~Sntgenologisch 
land sich in beiden Fallen eine VergrSl~erung des reehten 1-~erzens und ein stark 
vorspringender Pulmonalbogen mit Erweiterung der zentralen Lungengefafie, 
wahrend die Gefa2zeichnung in der Peripherie der Lungenfelder demgegen- 
fiber gering war. Auch das Ekg sprach fiir eine Mehrbelastung des rechten 
Herzens, wobei die Diskordanz der Kammerendteile auf  eine Schadigung der 
Arbeitsmuskulatur der rechten Kammer hinwies. 

Die Diagnose konnte in beiden Fallen erst durch den Herzkatheter  gestellt 
werden. Druekregistrierung und blutgasanalytisehe Untersuehungen ergaben 
bei der Patientin M. einen ausschliel~]ichen ~eehts-Links-Shunt. Bei tier 
Patientin Ob. war die Zyanose in erster Linie auf eine 02-DiffusionsstSrung der 
Lunge zurfickzuffihren. Minuten- und Shuntvolumenbereehnungen sind daher 
nur bedingt verwertbar. Die systolischen und diastolischen Drueke in Aorta 
und Pulmonalarterie waren praktisch egalisiert. Diastolisehes Gerauseh und 
arterielles O2-Defizit (nach O~-Atmung) lassen aber darauf schliel~en, dal~ 
wahrend der diastolischen Phase ein Blutfibertritt  aus der Pulmonalarterie in 
die Aorta stattfand. 

Es ergibt sich somit, dal3 die Symptomatologie des Ductus arteriosus apertus 
mit Shuntumkehr weitgehende Parallelen mit der eines EISENMENGER- 
Syndroms (gro2er Ventrikelseptumdefekt, pulmonaler Hochdruck, Rechts- 
Links-Shunt) aufweist und es ist daher eine Trennung der beiden Krankheits- 
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bilder klinisch oft sehr schwierig. Sie kann g~nzlich unmSglich werden, wenn 
es durch pulmonale Ver~nderungen und eine dadurch bedingte O2-Diffusions- 
stSrung auch zu einer Zyanose des Gesichtes und der oberen Extremiti~ten 
kommt,  wie es bei der Patientin Ob., E. der Fall  war. So entscheidend gerade 

a b 
Abb: U., 28j~ihr. Patientin mit Ductus und pulmonalem Hochdruck. - u des Herzens 7a. hi., 

~orel~erung des Herzschattens nach links, vorspringender Puhnonalbogen, Diskrepanz zwischen den 
weiten zentralen Lungengefit•en und der auffaliend hellen Peripherie. 

Abb. 7b. Seitenbild: Retrokardialraum nicht eingeengt. u des rechten Iterzens. 

Abb. 8. Ekg: Pathologischcr Rechtstyp. 

die Feststellung einer auf  die unteren Extremit~ten begrenzten Zyanose fiir 
d!e Diagnose eines Ductus arteriosus apertus mit  pulmonalem Hochdruck und 
Snuntumk lmht uberseher~ werden dai~ m zahlrelchen ehr auch ist, es darf  aber i " "' , " " 
F~llen die Zyanose generalisiert ist. Entsprechende Beobachtungen wurden 
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von BING, CAMPBELL und I-IUDSO~, CosH, WHITAKER, H:EATH und BRow~ 
mitgeteilt. Es ist daher angezeigt, bei F~llen mit pulmonaler Hypertonie und 
Mischungszyanose stets das Vorliegen eines persitierenden Ductus arteriosus 
in Erwi~gung zu z iehen .  

Wenn wir nach den Ursachen der pulmonalen DruekerhShung bei Duetus 
arteriosus apertus fragen, so sollen jene Fi~lle unberiicksichtigt bleiben, bei 
denen durch die Kombination mit zusiitzlichen Fehlern oder Anomalien, die 
gleiehfalls zu einer pulmonalen Hypertension fiihren kSnnen, ein komplexes 
K_rankheitsgeschehen vorliegt. 

Im wesentlichen mfissen ftir die Entstehung eines pulmonalen Hochdrucks 
bei persistierendem Ductus arteriosus folgende MSglichkeiten in Erw~gung 
gezogen werden : 

1. Die DruckerhShung im Lungenkreislauf als direkte Folge des vergrSl~er- 
ten Lungenzirkulationsvolumens; 

2. Die DruckerhShung im Lungenkreislauf als Folge eines erhShten Wider- 
standes in den Gef~{~en der Lungenperipherie. 

Tierexperimentelle Untersuchungen haben gezeigt, dab das Lungen- 
zirkulationsvolumen auf das 2- bis 3 f a c h e  der Norm vermehrt  werden kann, 
ohne dal~ es zu einer wesentlichen Druckerh6hung in der Pulmonalarterie 
kommt, d. h. mit zunehmendem Volumen nimmt der Widerstand im Lungen- 
kreislauf ab. Diese Verh~ltnisse kSnnen am Beispiel des persitierenden Ductus 
arteriosus best~tigt werden. 

In  Abb. 9 sind die Beziehungen zwischen dem Str6mungswiderstand in der 
Lunge und dem Lungenzirkulationsvolumen bei den 55 Patienten dargestellt. 
Es zeigt sich, dal~ mit zunehmendem Durchflu~volumen der StrSmungs- 
widerstand abnimmt. Diese Befunde stehen in voller l~bereinstimmung mit 
den friiher von GROSSE-B~ocKHO~F und Mitarb. am Bonner Krankengut  er- 
hobenen Feststellungen fiber die Relationen zwischen pulmonalem Strom- 
volumen und StrSmungswiderstand beim offenen Ductus arteriosus BOTALLI. 

Die Anpassung der Lungenstrombahn an Ver~nderungen der Durehblutung 
wird ermSglicht durch die ErSffnung yon Reservekapillaren und die Dehnbar- 
keit der Lungengef~l~e. 

Die in Tab. 2 wiedergegebenen Druck- und Minutenvolumenverhi~ltnisse 
bei den 55 Ductus-BoTALLI-Patienten sind ein eindrueksvoller Beweis fiir die 
grol~e Anpassungsfi~higkeit der Lungenstrombahn an eine VergrSi~erung der 
Zirkulationsmenge. Bei Vergr61~erung des Lungenzirkulationsvolumens kann 
aber schlieBlich ein Punkt  erreicht werden, an dem die Kapaziti~t der Lungen- 
strombahn ersehSpft ist. Bei ~bersehreiten dieser Grenze kommt es (infolge 
unterschiedlieher elastischer Eigensehaften der einzelnen Lungengefi~l~ab- 
sehnitte) zu einer VergrSBerung des Druekgradienten zwischen der Pulmonal- 
arterie und den Lungenvenen. Nach den Untersuchungen von DEXTER und 
Mitarb. daf t  geschlossen werden, dal] eine Zunahme des Lungenstromvolumens 
bis zu etwa l0 Ltr. /min/m 2 ohne ErhShung des arterio-venSsen Druckgradien- 
ten mSglich ist. Die Beziehung zwisehen dem Lungenzirkulationsvolumen 
und dem mittleren Pulmonalarteriendruck beim offenen Ductus arteriosus 
haben wir in Abb. l0 aufgezeichnet. Zum Ausschlul~ anderer den Pulmonal- 
arteriendruck bestimmender Fakoren wurden nur Falle mit normalem Lungen- 
widerstand berfieksiehtigt, deren obere Grenze wir bei etwa 200 dyn. sec cm -s 
annehmen. Die Abbildung l~Bt erkennen, dal3 im ganzen gesehen der mittlere 



Loogeu, Der pulmonale Hochdruck bei angeborenen Herz/ehlern 1 7  

d A b b L 9 .  :Beziehung zwisehen dem S t r S n m n g s w i d e r s t a n d  (ge samt  der  Lunge)  und  dem Durehflu/3volumen 
, s  ~Jelnen Kre is laufs  bei 55 P a t i e n t e n  m i t  D u c t u s  a r te r iosus  aper tus .  - (Die  U n t e r s u c h u n g e n  wurden  ge- 

meinsam m i t  F GROSSE-I~RocI:.HOI"F durchgef ( ihr t  ) -  L o g a r i t h m i s c h e r  Maf~stab der  Ord ina te .  - Als obere 
Grenze des norn~alen S t rSmungswide r s t andes  der  Lunge  wird  der  Bere ich  zwisehen 150 und 200 dyn .  see. em -6 
eangenommen, der  im  D i a g r a m m  g e t f n t  i s t . -  Es  is t  zu e rkennen ,  dab  f a s t  die lt~ilfte der  un te r such ten  P a t l e n t e n  
a the ]~rhShung des S t r 6 m u n g s w i d e r s t a n d c s  ha t te .  Sowohl bei der  Gruppe  ohne W i d e r s t a n d s e r h S h u n g  als 

uel~ bei der jen igen  m i t  e iner  E r h 0 h u n g  des S t r S m u n g s w i d e r s t a n d e s  der  L u n g e  is t  festzustel len,  dal~ der  
S t r S m u n g s w i d e r s t a n d  m i t  z u n e h m e n d e m  Durchl tu/3volumen a b n i m m t .  

Abb. 10. Bez iehung  zwischen d e m  Lungenz i rku l a t i onsvo lumen  ( L t r . / m i n / m  2) und  dem mi t t le ren  Puln.lonal- 
a r t e r i endruek  bei  15 P a t i e n t e n  m i t  Duc tus  a r te r iosus  aper tus .  - (Die  U n t e r s u c h u n g e n  wurden  g e m e m s a m  
~nit F.  GROSSE-]~ROOKItO)']:" durchgef i ih r t . )  - Ans t i eg  des  mi t t l e r en  Puhnona l a r t e r i end ruckes  m i t  Z u n a h m e  des  

L u n g e n z i r k u l a t i o n s v o l u m e n s .  

2 
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Pulmonalarteriendruck mit der Gr61te des Lungenzirkulationsvolumens an- 
steigt. Dieser Befund steht im Einklang mit den Beobaehtungen yon GgossE- 
BROCKtIO~'F und Mitarb. sowie H~JT,To~]~ und Mitarb., die bei entspreehenden 
Untersuchungen ebenfalls eine Abhihlgigkeit des mittleren Pulmonalarterien- 
druckes yon der GrBBe des Shuntvolumens bzw. des Lungenzirkulations- 
volumens feststellten. 

Wit  aus Tab. 2 ersiehtiieh ist, fanden wir bei 24 Patienten eine Erhfhung 
des Gesamtlungenwiderstandes fiber 220 dyn. see cm -5. Da in keinem dieser 
24 Fi~lle klinisehe Anhaltspunkte ffir eine Dekompensation des linken Ventri- 
kels bestanden, und der sogenannte Pulmonalkapillardruck (soweit er gemessen 
wurde) nieht erhfht  war, muB die Widerstandserhfhung einer Stromb~hn- 
einengung im pr~kapillgren Gefi~Bgebiet der Lungen zugesehrieben werden. 

Als Ursaehe ffir eine Einengung der pulmonalen Strombahn beim Duetus 
arteriosus aloertus werden im wesentliehen folgende Faktoren diskutiert : 

1. Embolische Vorgi~nge, 
2. movphologisehe Ver/~nderungen der Lungenarterien bzw. -arteriolen, 
3. Vasokonstriktion der Lungenarteriolen. 

DaB multiple kleinste embolische Gef~Bversehltisse (bei Verkleinerung des 
Gesamtstrombahnquersehnittes auf ein Drittel der Norm) eine DruckerhBhung 
in der Pulmonalarterie hervorrufen, ist dutch tierexperimentelle Untersuehun- 
gen erwiesen, und kann auf Grund klinischer Beobaehtungen eines akuten Cor 
pulmonale naeh Lungenembolie auch ffir den Mensehen angenommen werden. 
Da[~ aber derartige embolische Prozesse eine besondere l~olle bei der Entstehung 
des pulmonalen Hochdruekes bei offenem Ductus arteriosus spielen, ist hBchst 
unwahrscheiniieh. Bei den von uns beobaehteten pulmonalen Itochdruek- 
fallen fanden sich klinisch keine Hinweise auf ein embolisehes Ereignis. Ebenso- 
wenig konnten mikroskopisch, soweit lungenbioptische Untersuchungen dureh- 
gefiihrt wurden, diesbezfigliehe Veri~nderungen nachgewiesen werden. Damit 
werden die bereits frfiher yon HULTa~EN und Mitarb. erhobenen Befunde be- 
sti~tigt. Unter  13 Obduktionsf~llen konnten die Autoren nur einmal einen 
groBen und zudem terminal entstandenen Lungeninfarkt feststellen. Dem- 
gegenfiber fanden Y~r und Mitarb. bei einer Durehsieht der in der englischen 
Literatur verfffentlichten F~lle yon Ductus arteriosus apertus mit pulmonalem 
Hochdruck fix 50% ( =  7 yon 14) Angaben fiber organisierte bzw. in Organisa- 
tion begriffene Thromben. Naeh Ansicht der Autoren genfigt aber der bloBe 
Naehweis eines organisierten intravaskul~ren Thrombus fiir die Diagnose 
eines emboliseh-vaskuli~ren Verschlusses nicht, da erfahrungsgem/il3 der Throm- 
bus oft sekundgr als Folge eines Gefi~gprozesses entsteht. 

Uber morphologische Lungenge/iiflveriinderungen befit/ offenen Ductus 
arteriosus mit pulmonalem Hochdruek ist in den vergangenen Jahren mehrti~eh 
berichtet worden (C~vI~ und EDWARDS, I-[ULTGREN und Mitarb., Yv und Mit- 
arb., C~gMA~ und I~OnB~S, J o ~ s s o s  und Mitarb., H~AT~ und W m r  
DAMMANN und Mitarb., I)ANI(~EIJER und SNELnEg, ItO-A-Sao~, MEESS]~N 
U.a.). Von den strukturellen Vergnderungen sind vornehmlieh die kleinsten 
(unter I00 #) und mittelkalibrigen (100-1000 ~u) Arterien betroffen. Bei mittle- 
ten Druekerhfhungen beobaehtet man eine Vermehrung und Verst/irkung der 
glatten Muskelfasern. Durch die I typertrophie der Media wird das Gef~g- 
lumen eingeengt. In  fortgesehritteneren Fgllen kommt es zum Untergang yon 
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Muskelfasern, Nekrosen, schwielig-narbigen Ver~nderungen der Arterienwand 
und betr~chtlichen Verdickungen der Intima. In diesen F~llen ist das GefgB- 
lumen stellenweise v611ig obliteriert and teihveise rekanalisiert. Die anatomi- 
schen Umbauvorgiinge erstrecken sich nicht immer auf die ganze L~nge der 
Arterien, sie sind gelegentlieh nur auf eine kurze Strecke begrenzt, w~hrend 
die distale Gefi~flstreeke eine v611ig normale Wandstruktur zeigt. I-Iierdurch 
ist die Gefahr einer falschen Beurteilung der Lungengef~Bverhi~ltnisse gegeben, 
besonders dann, wcnn das zur Untersuchnng vorliegende Lungenstiickehen 
sehr klein ist and Jmr vereinzelt Gef~iJte enthglt. 

Um festzustellen, oh zwischen dem pu|monalen Hoehdruck and den ana- 
tomisehen Lungengefgl3ver/~nderungen eine Korrelation besteht, wurden in 
Zusammenarbeit mit dem hiesigen Pathologisehen Institut (Direktor Prof, 
It. ME~ss~s) histologische Untersuehungen yon Lungenstiiekehen durehge- 
fiihrt, die w~hrend der Operation 1) zur Unterbindung des offenen Ductus 
arteriosus aus der Lingula oder aus dem linken Lungenunterlappen exzidiert 
wurden. In Tab. 3 sind die h~modynamisehen und mikroskopisehen 2) Befunde 
zusammengefaBt. Es ist daraus ersiehtlich, dab der Grad der Gefi~Bver~nderm> 
ten (kleinste Lungenarterien) mit der HShe des mittleren Pu]monalarterien- 
druckes zunimmt. Bemerkenswert ist weiterhin, dab in allen Fi~llen eine 
Sklerose des Lungengertistes gefunden wurde. 

Die Deutung und Genese der morphologisehen Umbauvorg~nge der kleinen 
Lungenarterien beim Duetus arteriosus apertus mit pulmonalem Hochdruek 
sind nieht einheitlieh. 

~Entziindliche Ver~nderungen der LungengefKfte sind im Rahmen der Peri- 
arteriitis nodosa, als isolierte Organmanifestation ( S T ~ B ~ )  oder in Kombi- 
Ration mit gleichartigen Gef/iBveri~nderungen anderer Organe (POST~n und 
Laas) beobaehtet worden. Sie ~mrden aueh im Tierexperiment nachgewiesen 
(l~Ic~ and G~(~o~Y). Man muB d~her die MSgliehkeit, dab bei eiiaem Duetus 
arteriosus apertus der pulmona[e Hochdruek als Folge einer entzfindliehen 
Gef/igerkrankung (Arteriitis oder lgndangitis) entstehen kalm, gTundsi~tzlieh 
bejahen. Dabei d/irfte es sieh aber um ein seltenes und rein zufglliges Zusam: 
mentreffen, nicht um ein kausales, handeln. Es ist nicht immer leieht, die im 
Zusammenhang mit Thrombenbildang oder bei extremer ErhShung des intra- 
vaskuls Druekes auftretenden Gefi~Bwandver~nderungen yon rheumatisch- 
bzw. allergisch entzfindlichen Ver/~nderungen zu unterscheiden. Bei einem der 
yon HtrLTO~r und Mitarb. beobachteten atypischen Ductus-BoTAs~-Fi~lle 
dfirften alle Kriterien einer entziindlichen Erkrankung der Lnngenarterien 
mit Beteiligung sg=mtlieher Wandsehiehten gegeben sein. Im ganzen gesehen 
sind aber die entziindliehen Gefi~gerkrankm~gen beim Duetus arteriosus 
alaertus als Ursaehe eines pulmonalen Hoehdrueks eine ausgesproehene 
ttaritat. 

Bei der Frage naeh tier Ursaehe der morphologischen Veranderungen der 
tLungengef/ige steht die Ver~rSgerung des Lungenzirkulationsvolumens an zen- 
raler Stelle (G~ossE-B~oc~o~F). Ein Teil der Autoren ist jedoch der Ansieht, 

dab dem vergr61~erten Lungenzirkulationsvolumen keine wesentliche Bedeutung 

') Die 0perationen wurden in der hiesigen Chirurgischen Klinik (Direktor Prof. 
E. D~art~) ausgefiihrt. 

~) Die histologisehen Befunde verdanke ieh Herrn Prof. H. M~ss~ .  
2, 
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ftir die Entstehung des pulmona- 
len I-Iochdrueks bzw. der Lungenge- 
f~Bver/s zukomme (HtlL~- 
~1~r und Mitarb., u und Mitarb., 
WOOD). Sie stfitzen sichdabeiauf die -~ 
Beob~ehtung, dab beim typischen 
Ductus BO~ALSI sg~rke Volumen- 
vergrSgerungen (urn das 2- und 
3 faehe der Norm) ohne oder mit einer r 
nur unwesentlichen DruckerhShung -~ 
selbst im hohen Alter angetroffen 
werden (S~ol~s~.i~ und Mitarb., 
FISI~A~I und SILVEI~S~OI~S~) und .~ 
dab dabei Gefi~Bveri~nderungen, die 
fiber die fiblichen altersgem/iBen Urn- '~ 
bauvorgi~nge hinausgehen, nicht ge- 
funden werden (W~,cr[ und KI~- 
~]]u Sie machen weiterhin geltend, ~ 
dai] sieh bei ihren pulmonalen Hoch- 
druekfis keine Beziehung zwi- 
sehen Druek und Volumen ergeben 
habe und in mehreren Fi~llen eine 
extreme pulmonale BlutdruckerhS- 
hung (teilweise mit Zyanose) schon 
im 1. oder 2. Lebensjahr naehge- -~ 
wiesen wurde. .~ 

Dem ist folgendes entgegen zu -~ 
halten : So erstaunlich es ist, dai] die 
Lungengefi~$e der Belastung efiCer 
VergrSi~erung des Zirkulationsvolu- 
mens oft fiber mehrere Jahrzehnte = 
ausgesetzt sind, ohne dab ausge- 
pr/~gte pathologische Strukturver- 
~nderungen ~uftreten, so ist anderer- ;a 
seits aber festzustellen, dub in diesen r 

meist vorkommenden bzw. unkom- -~ 
plizierten Ductus-B OTALLI-I~i~llen 
die Shuntvolumina night ausreichen, .~ 
die Vergr6Berung der Gesamtzirkula- 
tion in der Lungenstrombahn aufden 
kritisehen Wert yon 10 Ltr. /min/m ~ 
(D~x~.l~undMitarb.) zu bringen. Zu ~,= 
DruckerhShungen kommt es aber .~ 
erst, wenn diese Volumengrenze ~ 
iiberschritten wird. Derartig grofle 
Lungenzirkulationsvolumina, die 
nur bei sehr groBen und kurzen offe- 
nen Verbindungen vorkommen, be- .~ 
deuten eine sehwere Belastung ffir 

v v  v ~ . ~  
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den ]inken Ventrikel, der dieser ,~uf die Dauer nieht gewaehsen ist. Es 
kommt zu einem Linksversagen mit der Gefahr des Lungenbdems, wobei 
entscheidend ins Gewiebt fallen diirfte, dalt der lh~ke Ventrikel, im intraute- 
rinen Leben nut wenig beansprucht, ffir derart starke Volumenbelastungen 
nicht vorbereitet ist. Das Schick~l der Patienten hs d~von ~b, ob es dem 
k|einen Kreislauf gelingt, reehtzeitig dutch den Aufbau eine~" ,,Sperre" in 
der Lungenstrombahn den Wider- 
stand zu erh6hen und damit den 
aorto-pulmonalen Druckgradienten 
sowie den Links-Rechts-Shunt auf 
ein ftir den linken Ventrikel ertr~g- 
/iches Ma/3 zu reduzieren. Diese Ent- 
wicklung spielt sieh in den ersten 
Lebenswoehen und -men,ten ab. Die 
yon uns beobaehtete Patientin M., 
U. ist ein typisehes Beispiel. Der 
,,schleehte Allgemeinzust~nd", der 
nach ihrer Geburt eine 6monatige 
station~tre Behandlung erforderte, 
dtirfte sieh aus der oben gegebenen 
,,Entwicklung" des p~lbnonalen 
Hochdrucks erkl~ren. Wenn die Pa- 
tieaten wegell ihres ,,Herzfehlers" 
in klinische Behand]ung kommen, 
is~ diese Entwicklung in den meisten 
:P~l]en bereits abgeschlossen. Die 
auffaltende Tatsache, da{] h~mo- 
dynamische Befunde yon den l~ber- 
gangsstadien nicht zur Verftigung 
stehen, dfirfte einmal auf die dia gno- 
stischen, zum anderen auf die teeh- 
nischea Schwierigkeiten zur~ckzu- 
fiihren sein, die der tterzkatheteri- 
sierung beim 8~ugling - zumal im 
Zustand der manifesten oder dro- 
he~den Dekorapensation - entgegen- 
stehen. Das bedeutet aber, dal~ die 
H~modynamik des Krankheitsst~- 
diums, das gekennzeich~et ist durch 

Abb. 11. l=tbntgenhild t i n t s  Ki~des  +nit Dnctu~ arte- niedrigen Str6mungswiderstand in riosus. - Oberes JJild im Al ter  Yon 6Tag~a .  - Ver- 
derLungeundgrol~esStromvolumen, grOl3ertes l t e rz  m i t  s tarker  , ,Ltmge~mtammg". - 

Unteres  Bild in* Alter  yea  3 ~ Jahren.  l~e~tte[ke~s- 
lm allgemeinen nieht errant wird. wer~ ist die Yerkleinertmg des Herzsehattens sowie 

die Diskrepanz ~,wisehen den ~veiten zentralen Lun-  
Ist aber bereits eine Widerst~nds- genge[5~en ~m~l der hellcn Lm~genperipherie. 

erh6hung in der Lungenstrombahn (Nach DA.~[~tAN~ u,~d F~I~I~Scz.) 
emgetre~en, so ist a, uch d~s Shun~- 
volumen dem geringeren aorto-pulmon~[eu Druekgef~lle entspreehend kleiner. 
Hierin liegt der Grund, wesha]b sich bei de~ F~lle~ mit pn/monalem Hoeh- 
druck und Erh6hung des Str5mungswiderstandes keine Korrelation zwischen 
Druek und Volumen ~nde~ l~l~t. 
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Da~ die Ductus-BoTAnLI-Patienten mit  pulmonalem Hochdruck ein 
Stadium mit s tark vergrSl]ertem Lungenzirkulationsvolumen durchlaufen, 
wird durch die naehstehenden Beobachtungen gestiitzt : 

1. Best immungen der Weite und Lgnge des Duktus bei der Operation 
unserer Pat ienten hubert ergeben, da[t in den Fiillen ohne Blutdruckcrh6hung 
im kleinen Kreislauf der Duktus meist lung und selten mehr als bleistiftstark 
war, wghrend er in allen Hochdruekf~llen auffallend kurz und welt (bis Dau- 
mendicke) gefunden wurde. Gleich]autende Feststellungen machten KJELL- 
nEaa und Mitarb. Die ShuntgrS~e ist aber bckanntlich abh~ngig von dem 
Druckgradienten und der Weite sines Gef~l~wanddefektes. 

2. Es liegen klinische Beobachtungen vor - wenn auch noch vereinzelt - ,  
die den Entwicklungsablauf yon dem Zustand der starken Volumenbelastung 
mit Linksdekompensation (Phase I) bis zum , ,Aufbau" eines ausreichenden 
pulmonalen StrSmungswiderstandes (Phase I I )  (Entlastung des linkcn Herzens 
dutch entsprechende Verringerung des Links-YCechtsShunts) zeigen (Abb. 
l l ,  nach DAMMAN~ und FEI~NCZ). Die sich wghrend dieses Phasenwandels 
vollziehenden morphologischen Vergndcrungen der Lungengef~l~e sind be- 
sonders yon C~w~ und EDWARDS sowie DAMMANN und FERENCZ untersueht 
worden. Die Autoren kommen zu der Feststellung, dai~ der norm~le Ent-  
wicklungsablauf der Lungenarterien und -arteriolen vom f6t~]en zum er- 
wachsenen Zustand ausbleibt. Auf Grund ihrer Beobachtungen vertreten 
CIw~ und EDWARDS die Ansieht, d ~  die Lungengef~tl~ver~nderungen beim 
Duetus arteriosus apertus mit  pulmonalem Hoehdruck und anderen funk-" 
tionell gleichartigen Krankheitsbildern als sin ,,carry-over from fetal life", 
d. h. eft1 Persistieren fStaler Verh~ltnisse, zu werten sei. Normalerweise ist 
bei FSten und Neugeborenen das Lumen der kleinen und mitt leren Lungen- 
arterien eng, die Wand dagegen dick. Die hierdurch bedingte Widerstandser- 
hShung im Lungenkreislauf ist neben dem Lungenkollaps Voraussetzung 
daffir, da~ das Blur beim FSten vom rechten Ventrikel fiber den Duktus in die 
Aorta abflieBen kann,  wie es von BARCLAY und Mitarb. am lebenden Schaf- 
fSten, yon WEGELIUS und LIND am lebenden menschliehen FSten gezeigt 
wurde. In  den ersten Lebensmonaten verschiebt sieh allmghlich das Verhglt- 
his zwischen Gefiil~lumen und Gef~wanddicke .  Die Gefgl~wand wird diinner, 
das Lumen in gleichem Mgl~e weitcr (bei entspreehender Abnahme des StrS- 
mungswiderst~ndes in den Lungen). Nach C~WN und EDWAICDS kaml angenom- 
men werden, dai] die Umstellung etwa mit 6 Monaten vollstiindig ist. Bei 
Zustgnden mit  VergrSl~erung der Lungenzirkulation und pulmonalem Hoch- 
druck fanden die Autoren, dai~ der f6tale Charakter dcr kleincn Lungenarterie 
erhalten bleibt. Zw~r deutet sich auch bei diesen Kindern nach der Geburt  
in den meisten Arterien zuniichst eine Erweiterung des Lumens und eine Ab- 
nahme der Wanddicke an (entsprechend dem klinisehen Bild der Phase I), 
schon bald aber wird diese Entwicklung rfickl~ufig. Infolge Diekenzunahme 
der GefgI]wand (Mediahypertrophie) wird das Lumen wieder enger. Durch 
die auf  diese Weise erzielte ErhShung des StrSmungswiderstandes in der Lunge 
und eine entsprechende Verringerung des Links-Rechts-Shunts kommt  der 
Pat ient  ~us der gefiihrlichen 1. Phase in die 2. Phase, in der er sieh relativ 
wohl und leistuugsfghig fiihlt. Der nun fo]gende Ubergang yon der 2. Phase 
in die 3. Phase, der bedingt ist durch die Progredienz der Lungengef~l~veri~nde- 
rungen, ist yon unterschiedlicher Dauer. In  seltenen Fgllen vollzieht sich diese 
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Entwicklung beim offenen Duktus bereits im ersten Lebensha.lbjahr, in der 
Mehrzahl der Fiille zwischen dem 2. und 10. Lebensjahr. In dieser 3. Phase, 
in der der Sbr6mungswiderstand in der Lmlge grSBer sein kann als im groi3en 
Kreislauf, wird das anatomische Bild der Lungengef~ge (kleine und mittlere 
Arterien) beherrscht yon einer ~usgedehnten Mediahypertrophie und Intima- 
proliferation. Stel]enweise ist das Gefi~Blumen vSllig ob]iteriert, die Media 
nekrotisch, die Ela.stic~ interna und externa zerstSrt. Auch Thromben und 
tZekanalisa~ion obliterierter Gef~Be werden beobaehtet. 

Als Ursache fiir eine WiderstandserhShtmg im Lungenkreis]auf beim Ductus 
arteriosus apertus werden neben den anatomischen Veri~nderungen auch funk- 
tionelle Vasokonstriktionen angenommen {Bcl~O~lm und Mitarb., GILCm~IST, 
KZ~LLB~rm und Mitarb.). BtlI~CttEI~I~ und Mitarb. lielien ihre Pa~ienten mit 
offenem Ductus arteriosus und pulmonalem Hoehdruck mit verschiedenen 
O2-Gemischen atmen and f~u~den, daB die Gr613e und gelegentlich die Igichtm~g 
des Shunts zwisehen der Aorta and der Pulmonalarterie vergndert wurden. 
Sie folgerten aus ihren Beobaehtungen, dab der StrSmungswiderstand im 
Lungenkreislauf wenigstens teilweise auf funktionellen Faktoren beruhe, und 
die chronisehe Anoxie in diesem Zusammenhang eine wiehtige l~olle spiele. 
gel den yon uns beobaehteten Patienten mit persis~ierendem Duetus arberiosus 
and pulmonMem Hoebdruek fanden wir naeh O~-Atmung in keinem Fall eine 
nennenswerte ~nderung der pulmonNen Druekwerte. Bei einer Patientin (Ob., 
E.) ging dabei zwar das arterielle Orl)efizit yon 28% auf 8% zuriick. Verant- 
wor~lieh hierftir war aber nieht eine Abnalune des StrSmungswiderst~ndes im 
Lungenkreisl~uf bzw. ein geringerer l~eehts-Links-Shunt, sondern vielmehr 
eme dureh die Erh6hung der O~-Spannung in der Inspirationsluft bedingte 
bessere Arterialisierung des Blu~es in den Lungenkapillarem 

Auf Grund unserer Beob,~ehtungen und der ~ugenseheinliehen Uberein- 
stimrnung zwisehen den p~thologiseh-anatomisehen Ver/inderungen derLungen- 
strombahn und dem Grad der pulmonalen Druekerh6hung konnten wir uns 
nieht davon iiberzeugel~, dab funktionelle Vasokonstriktionen ffir die Eut- 
stehung des pulmonalen Hoehdrueks helm offenen Duetus arteriosus iiber- 
haup~ eine l~olle spielen. Betraehtet man im Mikroskop die schweren Wand- 
vergnderungen bei den extremen Drueksteigerungen (F~lle mit Shuntumkehr), 
so hat man den Eindruek, dab diese Gefi~13e in ihrer Form ,,erstarrt" sind, and 
m~n kann sich nieht vors~ellen, dab bier noch eine wenn aueh nut geringe 
Erweiterung des Lumens mSglieh is~. 

Folger~ngen [iir die Operationsindikation 
Die Kenntnis yon den Beziehungen zwisehen den Druekerh6hungen in der 

Pulmonalart, erie und den morphologischen lmngengef~gvergnderungen ist von 
besonderer Bedeutung hinsiehtlieh der Indikation zur operativen Behandlung 
des offenen Duetus ~rteriosus ]~OTALLI. 

Bei mittleren Erh6hungen des Puhnon,~larteriendruckes (PAre yon 40 
his 70 mm Hg) und praktiseh ausschlieNichem Links-l~ecl~ts-Shunt ist eine 
eperative Behandlung vordringlieh, um eine Progredienz der ana.tomisehen 
Vers zu verhindern. Das Ergebnis der Operation h~ngt wesentlieh 
davon ab, inwieweit die in diesen Fi~llen bestehenden Gefs 
(Mediahypertrophie) riiekbildungsf~hig sind. Der Naehweis eines Druek- 
ahfalles in der Pulmonalarterie in den ersten Woehen naeh der U~terbindung 
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des Duktus besagt noeh nicht, daft der StrSmungswiderstand abgenommen hat  
bzw. die ~natomischen Veri~nderungen sich zuriickgebildet haben. Diese an- 
f~ngliche Drueksenkung geht in erster Linie auf die Reduzierung des Lungen- 
zirkulutionsvolumens zurtick. In  ~bere ins t immung mit  den Beobachtungen 
von D A ~ A ~  und SELL, COUR~A~D und Mitarb. sowie NICKS und MOLLOu 
fanden wir bei Kontrolle der hi~modynamisehen Verhi~ltnisse in der Lungen- 
s t rombahn bei pulmonalen Hoehdruekpat ienten in den ersten Woehen naeh 
der Operation einen nur m~i~igen Druckabfall  (Tab. 4). Bei der Patientin 

T a b e iI e 4. Prs und postoperative h~modynamische Befunde bei 4 Patienten 
mit persistierendem Ductus arteriosus 

~ a m e  

Mfi. G. 

We. E. 

Fi. R. 

Alter 
(:~.) 

20 

7 

21 

6 

Druck in der Puhnoualarterie 
(mm Hg) 

Geschl. - -  . . . . . . . . . . . . .  
pr~t- postoperativ (Zcitpunkt der 

operativ Nachuntersuehungen) 

w. 35/12 25/10 
(4 ~Vo. naeh der Operation} 

w. 50/35 45/25 
(3 Wo. naeh der Operation) 

w. 75/50 65/45 
(3 Wo. naeh der Operation) 

w. 100/60 40/20 
(5 5'[o. naeh der Operation) 

Minutcnvolumen (Ltr.) 
des Lungenkrclslaufs 

pr~t- l~ost- 
operativ operativ 

9,9 3,4 

10,0 2,9 

6,0 3,9 

11,3 3,2 

Fi., R-, die erst 5 Monute nach der Unterbindung des Duktus untersueht 
wurde, konnten fast normalisierte Druckwerte registriert werden. Gleiehlautende 
Befunde wurden yon SILVER uud Mitarb. bei ihren operierten Duetus-BoTAL~I- 
Patienten erhoben. Aus diesen Beobaehtungen und im Zusammenhang mit  
entsprechenden Befunden bei operierten Mitralstenosen (SouLI~ und Mitarb. ; 
eigene Bobaehtungen) kann gefolgert werden, dait die geweblichen Gefi~l~ver- 
gnderungen ffir ihre Rfickbildung eine lgngere Zeit beanspruehen und der 
Pulmonalarteriendruck dementsprechend naeh der Unterbindung des Duktus 
allmghlieh - fiber eine Zeitspanne yon mehreren Monaten - absinkt. Ob sich 
aber vSllig normale Verh~ltnisse wieder herstellen lassen und in welchen Fgl- 
len, kann heute noch nicht abschlie~end gesagt werden. Dazu sind postoperative 
Herzkatheteruntersuehungen in grSi]eren Zeitabstii, nden (1 Monat, 6 und 
12 Monate) - in l~uhe und bei Belastung - erforderlich. 

In  Fi~llen mit extremer pulmonaler Hypertension und praktiseh ~usschlie[t- 
lichem l~eehts-Links-Shunt (Shuntumkehr) ist ein operativer Eingriff kontra- 
indiziert. Dg der Widerstand im Lungenkreislauf fiber dem des groiten Kreis- 
laufs liegt, kann eine Entlastung der Lungengefs yon der Ligatur des offenen 
Duktus nieht erwartet  werden. Darfiber hinaus ist bei Beriicksichtigung der 
ausgedehnten und schweren anatomischen Veri~nderungen nieht anzunehmen, 
daft eine nennenswerte Riickbildung mSglieh ist. Soweit Berichte fiber eine 
operative Behandlung dergrtiger Fglle vorliegen, zeigen sic eine aui~erordent- 
lich hohe Operationsmortalit~t.  

~RAFOORD beriehtete 1951 fiber 8 Todesf[dle bei 16 Patienten mit ,,marked pulmonary 
hypertension", wi~hrend yon 266 unkomplizierten Duetus-BoTALLi-Fi~|len nur 2 starben. 
Eine yon JoItNso~ und Mitarb. beobachtete P~tientin mit Ductus arteriosus und inter- 
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mittierender Shuntumkehr st~rb 5 Tuge n~ch der Operation. Aus einer Zus~mmenstellung 
der Berichte (iber Ductus urteriosus apertus mit pulmonalem Hochdruck in der englisch- 
sprachigen Literatur (Ytr und Mitarb.) geht hervor, d~f] von 21 opcrierten Patienten 
5 w/~hrend oder kurz nach der Operation starben, bei 2 kei~e Besserung crzielt wurde, 
w~ihrend 14 postoperativ deutlieh gebessert waren. Der Berich~ s~gt nichts d~riiber a.us, 
ob und in welehen F/tllen es sieh um eine Shuntumkehr bzw. einen gekreuzten Shunt 
handelte. Ei~em kiirzlich erschienenen Bericht von VARCO ist zu entnehmen, d~/~ wm 
seinen 11 operierten I)atienten mit Ductus arteriosus ]~OTALLI und Pulmon~|hyper~ension 
10 whhrend oder kurz nach der Operation st~rben. 

Schwierig ist die Entscheidung fiber einen operativen Eingriff bei den 
F~llen mit einem gekreuzten Shunt. Ist  der Str6mungswiderstand im Lungen- 
kreislauf geringer als der des groften Kreislaufs, so halten wir eine Ligatur 
des Duktus ffir angezeigt, du durch die Operation eine - wenn aueh geringe - 
Entlastung des Lungenkreislaufs ~ngenommen werden kann. Man darf abet 
die Erw~rtungen hinsiehtlich einer Riiekbildung der ~natomisehen Gefi~l~- 
ver/~nderungen nicht zu hoch schr~uben. Man wird sich in diesen F/~l}en mit 
elnem Teilerfolg zufrieden geben miissen. Immerhin liegen in der Liter~tur 
Hinweise daftir vor, daft man auch in diesen :Fg~llen eine Besserung der h~mo- 
dynamischen Verh~ltnisse in der Lungenstrombahn erreichen knnn (BoTHwELL 
und Mit~rb., NICKS und MOLLOY). 

b) Der pulmonale Hochdruck beim Ventrikelseptumde/ekt 

Die h~Lmodynamischen Verh~ltnisse beim Ventrikelseptumdefekt weisen 
weitgehende Par~llelen zu denen des Ductus arteriosus apertus auf. Wie bei 
diesem sind uuch hier die GrSi~e der Verbindung zwischen arteriellem und 
ven6sem Kreislauf, die Relation des Str6mungswiderstandes in beiden Kreis- 
l~ufen und damit die Gr6Be des Shunts yon entscheidender Bedeutung. 
d Die kleinen, meist intramural gelegenen Ventrikelseptumdefekte (ira 
eutschspraehigen Sehrift~um hgufig als Morbus Roger bezeichnet), hubert 

ett~en Durchmesser yon 0,3-1 cm (TAusSIG, SlgbZEa), Die dureh sic beding~en 
I~:unktionsst6rungen des Herzens sind meist gering. Die Trigger der Anomalie 
stud im allgemeinen in ihrem kSrperliehen LeistungsvermSgen nieht besonders 
beeintri~ehtigt und haben eine praktiseh normale Lebenserwartung. In Tab. 5~ 
stud die h~modynamischen Befunde yon 12 Patienten mit kleinem Ventrikel- 
septumdefekt wiedergegeben. Tro~z des hohen systolischen Druekgradienten 
ZWisehen linker und reehter Kammer  sind die Shuntmengen nicht sehr groB 
und iibersehreite~x selten 3 Ltr./min. Dieser Befund steht in Einklang mit den 
.~eststellungen anderer Autoren (Cov~zr und Mitarb., SEltZER). Der Druck 
lm reehten Ventrikel und Lungenkreislauf ist nieht oder nur wenig (40 mm ttg) 
erh6ht, Der auffallendste klinisehe Befund ist das ],~ute in H6he des 3.-4. ICI~ 
links neben dem Sternum hSrbare und auf die Systole beschrih~kte Ger~useh 
Yon Pregstrahlcharakter.  Im Gegensatz hierzu sind die rSntgenologiseh faB- 
baren Ver/~nderungen gering, Nur bei den gr6Beren Shuntmengen yon 2 bis 
3 Ltr./min und mehr s!nd der Pulmonalbogen betont,  die Nilus- und Lungen- 
gef/~zeiehnung vermehrt.  D~s Ekg ist im allgemeinen uneharakteristiseh, nut  
selten sind Zeichen einer Mehrbelgstung des rechten Herzens vorh~nden. 

Im Gegensatz zum kleinen Ventrikelseptumdefekt sind die hgmodyn~mi- 
s.chen Fo]gerungen beim groBen Defekt won erheblichem AusmaB. In der Regel 
s~d die gro/]en Defektbildungen hoehsitzend, d. h. subaortgl im Bereiche der 
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pars membranacea septi. Derar t  groBe Defekte kSnnen aber aueh im musku- 
l~renAnteil der Kammerscheidewand vorkommen.  Entsprechende Beobachtun- 
gen wurden von W~Iss, Ko~AR und GUPTA, BI~OWN und G]~RI~IS sowie HEATI~, 
BROWN und WI~ITAKEI~ mitgeteilt .  Aus den Berichten ist zu entnehmen, daI~ 
das klinische und hi~modynamische Bild dem des hochsitzenden Ventrikel- 
septumdefektes entspricht. Eine Trennung yon diesen ist zu Lebzeiten meist 
nicht mSglich. 

Zahlenm~Bige Angaben fiber die GrSBe hochsitzender Ventrikelseptum- 
defekte wurden yon SELZEI~ und LAQUEUR bzw. SELZER gemacht. Aus der 
Zusammenstellung yon SEI, ZEIr geht hervor, dab bei 60 Fiillen die Gr56e des 
Defektes ] cm (Durchmesser) und weniger betrug, bei 13 Fi~llen 1-2 cm, bei 
5 Fi~llen 2-3 cm. 

Entscheidend ffir die hamodynamische Bedeutung des Defektes ist die 
Relation seiner GrSBe zu der des Aortenostiums (diesbezfigliche zahlenmi~Bige 
Angaben stehen bisher aus). Von den tierexperimentellen Untersuchungen 
WlGG~.I~S wissen wir, dab ein meBbarer Druckgradient zwischen dem rechten 
Ventrikel und der Pulmonalarterie erst bei einer Einengung des Ostiums um 
mehr als 40% auftrit t .  Wenn man diese Verh~ltnisse auf  den Ventrikelseptum- 
defekt fibertriJ, gt, so ist zu fo]gern, dab bei entsprechender Gr56e, d. h. wenn 
der Defekt  in seiner GrSBe etwa 50% des Aortenostiums oder mehr ausmacht,  
ein Druckgradient zwischen der linken und rechten K a m m e r  nicht mehr be- 
steht. EDWARDS sprieht in diesem Zusammenhang yon der , ,common e]ectile 
force", eine Bezeichnung, die yon anderen Autoren wie SELZER, KJELLBEat~ U. 
Mitarb. u. a. fibernommen wurde. Da der mittlere Durchmesser der Aorta bei 
Erwaehsenen zwischen 2,5 und 3 em betri~gt, k~nn angenommen werden, dab 
bei Ventrikelseptumdefekten mit  einem Durchmesser yon 1,5 cm und mehr ein 
Druckgradient zwischen linker und rechter K a m m e r  bzw. linker K a m m e r  und 
Aorta nieht besteht (SELzER). Demnach ist die Gr56e des Ventrikclseptum- 
defektes der entseheidende Fak tor  ffir die DruckverhAltnisse der rechten und 
linken Kammer .  Als Fo]ge ergibt sich bei den groBen Defekten ein Druck- 
angleieh zwisehen beiden Ventrikeln. Diese Druckverh~tltnisse und die sich 
nach der Geburt  vollziehenden Vergnderungen der Widerstiinde im groBen 
und kleinen Kreislauf best immen praktisch (wenn man yon der reitenden Aorta 
absieht) das h~imodynamische und klinisehe Bild (DAMMAX~ und ]?E~E~CZ, 
G~OSSE-BI~oCKHOFF). Bei dem grol~en Ventrikelseptumdefekt mit  systolischem 
Druckangleich beider Kammern  kSnnen dabei analog den Verh~ltnissen beim 
weiten Ductus BOTALLI -- 3 Phasen unterschieden werden (DA~IMANI~ und 
FERENCZ, GROSSE-BRooKHOFF). 

Nach der Geburt  k o m m t  es infolge der Abnahme des Str6mungswiderstandes 
im kleinen Kreislauf zu einem Links-l~echts-Shunt. Die hieraus resultierende 
Vergr56erung des Lungenzirkulationsvolumens, die ein Mehrfaches des Minuten- 
volumens im groBen Kreislauf betragen kann, ffihrt zu einer Volumenbelastung 
des Herzens, der dieses auf  die Oauer in einer groBen Zahl der F~lle nicht 
gewachsen ist. Es kommt  zum Herzversagen mit LungenSdem und Stauungen 
im groBen Kreislauf. Die Zahl der Patienten, die bereits in den ersten Lebens- 
monaten ihrem Leiden erliegen, ist ganz erheblich. 20 der insgesamt 30 yon 
EDWARDS sezierten Ventrikelseptumdefekte (alleinige MiBbildung) starben 
innerhalb der ersten 6 Lebensmonate,  3 im 2. Halbjahr ,  6 zwischen 1 und 
20 Jahren  und nur 1 wurde Jilter als 20 Jahre.  Noch ungiinstiger ist das Er- 
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gebnis in einer  S t a t i s t i k  yon  SCHOE~MAC~:EES und  ADEBAHR. I n  ih rem Ob- 
duk t ionsgu t  yon  22 Fi~llen mi t  V e n t r i k e l s e p t u m d e f e k t  war  nur  1 P a t i e n t  ~l ter  
als 1 J ah r .  ~ h n l i c h  l au t en  die A n g a b e n  von ZACHARIOUDAKIS und  Mi ta rb .  
Von 23 P a t i e n t e n  mi t  e inem iso l ie r ten  V e n t r i k e l s e p t u m d e f e k t  s t a rben  20 im 
1. Ha lb j ah r ,  nur  1 P a t i e n t  leb te  16 Monate .  

A b b L . 1 2 :  E.R., 15 l~onate altes M~dchen mit groflem Ventrikelseptumdefekt. - Vorderbild des Herzens: 
cu~lmneVerbreiterung des Herzschattens nacll rechts liIld links, stark vermehrte Lungenzeichnung, flache 

Vorw(ilbung des Pulmonalbogens. 

Das kl inische Bi ld  dieser  1. K r a n k h e i t s p h a s e  wird beher rsch t  von den  Zei- 
chert des d rohenden  oder  man i fe s t en  Versagens  des  K a m m e r m y o k a r d s .  Die 
Kinder  nehmen  nu r  wenig an  Gewicht  zu. Bei  feh lender  oder  nur  ger inger  
Zyanose bes teh t  eine hoehgrad ige  Dyspnoe .  Pneumon ien  werden  hiiufig be- 
obaehtet .  Das  Herz  vergrSBert  sieh zusehends.  ~ b e r  dem Herzen  hSr t  m a n  
mit  dem P u n c t u m  m a x i m u m  fiber de r  Basis  ein lau tes  systol isches  Geri~usch. 
Oft is t  h ier  auch Schwirren  fes tzuste l len.  Als  Fo lge  des grol~en L inks -Rech t s -  
Shunts  bes t eh t  eine d ieh te  Lungenze ichnung .  Sehliei~lich k o m m t  es zum Ver- 
sagen des Herzens ,  zur  L u n g e n s t a u u n g  und  zu S tauungsze ichen  im grol~en 
Kreislauf.  E in  Beispie l  fiir diese 1. K r a n k h e i t s p h a s e  des groi~en Vent r ike l -  
sep tumdefek tes  is t  d ie  folgende B e o b a e h t u n g  1) : 

E. Ri., 15 Monate. Die Eltern geben an, dab das Kind stets sehr kurzatmig gewesen 
sei. Zun~ehst sei es gut gediehen. Mit 2 Monaten habe es einen DriisenabszeB gehabt und 
seitdem babe es sich nicht mehr recht entwiekelt. Mit 6 Monaten sei ein Herzfehler fest- 
gestellt worden. Es bestehe eine groBe AnfMligkeit fiir Erki~ltungskrankheiten, Husten 
und Rachenkatarrh. 

Be]und: Zartes Mi~dchen, leichte Dyspnoe, geringe Zyanose. VorwSlbung des kn0cher- 
aea Thorax im Bereich des Herzens. Perkussorisch ist das Herz stark naeh links verbrei- 
tert, der I-Ierzspitzenstol] liegt auBerhalb der Medioldavikularlinie. l~ber der Herzbasis 
ist deutliehes Schwirren nachweisbar. ~ber  allen Ostien mit dem Punetum maximum fiber 
der Basis ist ein lautes, gieBendes systolisches Ger~usch zu hSren. Bei der Lungenunter- 

1) Die Unterlagen dieser Patientin wurden mir von Herrn Prof. KLI~KE (Direktor 
der hiesigen Kinderklinik) zur VerSffentliehung zur Veffiigung gestellt. 
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suchung sind (iber allen Lungenabschnitten mittel-grobblasige Rasselger~usche zu h(iren. 
Die Leber iiberragt den Rippenbogen um 2 Qucriinger. 

Dem physikalischen Befund entsprechend ]Mtt das RSntgenbild (Abb. 12) eine starke 
Verbreiteruug des Herzens nach links und rechts und die Zcichen (let" ,,Lungeniiberflutung" 
erkenncn. 

Trotz herzstiitzender Ther,~pie konnte eine Besserung des Krankheitszustandes nieht 
erreicht werden. Nach Hinzutreten eincr Bronchoimeumonie kam das Kind unter den 
Zeichen des Herz- und Kreisl~ufversagens ~d exitum. 

Die Obduktion (Prof. MEESSEN) ergab cinen Ventrikelseptumdefekt in der pars mem- 
br~naeea, eine Hypertrophie der rechten Herzh~lfte sowie eine Hyper~mie der Lunge 
mit herdfSrmiger Atelektase und eine Fettleber. 

Bei der histologischen Untersuchung war eine Lungengeriistsklerose nachweisbar. 
Die Venen waren normal. An den kleinsten Arterien bestand cine deui~liehe Hypertrophic 
der Media und Verdickung der Elastika mit Einengung dcr Gef~]~liehtung. Stellenweise 
land sich auctl eine Verdickung der Intim~. 

Die an diesem Beispiel beschriebenen makro- und mikroskopischen Lungen- 
ver~nderungen sind char~kteristisch fiir diese Krankheitsphase des groBen 
Ventrikelseptumdefektes. Sie entsprechen den yon CIvIN und EDWARDS, 
DAMMANN und FERENCZ, MEESSEN U. a. erhobenen Befunden. Als wesentiiche 
Ver~nderungen werden yon diesen Autoren herausgestellt: die Zeichen der 
Lungenstauung mit 5dematSser Schwellung der Alveolarw~md, Herzfehler- 
zellen in den A1veolen, Mediahypertrophie der kleinsten Arterien, Intima- 
proliferation llur selten und ill geringem Mai~e, weite und mit Blut gefiillte 
Kapillaren, weite Venen, deren Wand jedoch nur seiten verdickt ist. 

Entscheidend fiir das l~berbrficken der bedrohliehen Situation in der 
1. Phase des Krankheitsbildes ist das Zustandekommen einer Widerstands- 
erhShung im kleinen Kreislauf. Hier sind die morphologisehen Veri~nderungen 
der Lungenarterien und -arteriolen yon wesentlicher Bedeutung. Sie sind im 
Prinzip die gleichen, wie sie beim Ductus BOTAImI ausfiihrlich dargestellt wur- 
den. Dutch Verdiekung der Gefi~wand (muskuli~re H ypertrophie und Ver- 
mehrung des elastischen Gewebes der Media) wird das Lumen der kleinsten 
Arterien eingeengt. Da auf diese Weise der fStale Charakter der Lungengefi~l~e 
bestehen bleibt, glauben CIvI~ und El)wArn)s, dab ein ,,Persistieren fStaler 
Gefi~Bverhs der fiir die Entstehung einer WiderstandserhShung im 
Lungenkreislauf entscheidende Faktor sei. - Ob daneben aueh J(nderungen im 
Verhi~ltnis der GrSite des Aortenostiums zu der des Ventrikelseptumdefektes 
infolge untersehiedlichen Waehstums sine Rolle spielen, wie es yon DA~tAI~  
und FE~ENCZ sowie KJEImBEI~G und Mitarb. diskutiert wird, muir often blei- 
ben. - Mit zunehmendem Anstieg des StrSmungswiderstandes in der Lunge 
kommt es tiber eine entsprechende Verminderung des Links-l%eehts-Shm~ts 
zu einer Volumenentlastung des linken Herzens und schliel~lich zu einem weir- 
gehenden Angleieh der Widersti~nde und Volumin~ in beiden Kreisli~ufen. 

Aus der Tab. 5 c, in der die Druck-Volumen- und Widerstandsverh~ltnisse 
der yon uns untersuchten Patienten mit grol~em Ventrikelseptumdefekt zu- 
sammengestellt sind, ist ersichtlich, dab trotz des Angleichs der Widerst/inde 
in den beiden Kreis]i~ufen in der I~egel noch ein geringer Shunt in der einen 
oder anderen oder in beiden I~ichtungen nachweisbar ist. Bedeutungsvoll ist 
die anatomisehe Lage des Defektes zum Aortenostium, Bei reitender Aorta 
wird trotz gleicher Widersti~nde in beiden Kreisliiufen ein P~echts-Links-Shunt 
und damit eine Zyanose naehweisbar sein. Der Ubergang yon der 1. zur 
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2. Krankheitsphase des groflen Ventrikelseptumdefektes ist in der Regel gegen 
Ende des 1. Lebensjahres erreicht. Zu diesem Zeitpunkt des Phasenablaufs 
geht es dem Patienten relativ gut. In der l~uhe ist meist - abgesehen yon den 
F~llen mit reitender Aorta - keine sichtbare Zyanose vorhanden, sie t r i t t  aber 
bei st~rkeren Anstrengungen in Erscheinung. Auskultatorisch ist auch in dieser 
Phase ein systolisehes Ger~useh zu hSren, das aber nicht selten nur kurz und 
leise ist. 

A b b . f i 3 .  M., G., 6jiihr. ~ idchen  mit grol~em Ventrikelseptumdefekt und Angleich der Druck- und Wider~ 
1,~'~.l~(lsverhaltnisse in beidcn Kreisl~iufen. - ~rorderbild des Iterzens : Linksverbreiterung des Hcrzschattens, 
,~ctm VorwSlbung des lhflmonalbogens, vermehr~ dichte ttili und s~arke Lungengefiiflzeichmmg, vorwlegend 

in den zentralen Abschnitten. 

R6ntgenologiseh ist zu erkennen, dab sich die VergrSBerung bzw. Dilatation 
des linken Ventrikels zuriickgebildet hat  und die Lungenzeichnung geringer 
geworden ist. Das Ekg ist im allgemeinen wenig auffallend. Sower es sich um 
Kinder handelt, kann einem ausgepr~gten I~echtstyp keine besondere diagnosti- 
sehe ]~edeutung beigemessen werden, Kammerendteilver~nderungen fehlen 
ina allgemeinen. 

Im mikroskopischen Bild iiberwiegen auch in dieser Phase die Ver~nde- 
dungen der Media, die durch eine muskuli~re Hypertrophie und eine Zunahme 

er elastischen Elemente charakterisiert sind. Das Lumen der kleinsten 
Lungenarterien ist eng. Stellenweise trifft man aber bereits auf eine Prolifera- 
tion der Intima. Die Venen und Kapillaren sind normal, die Alveolen frei von 
Herzfehlerzellen (DAMMAN~ und F~RENCZ). Ein Beispiel dieser 2. Krankheits- 
Phase ist die folgende Beobachtung: 

f'" .Mi., G., 6j~hriges Mi~dchen. Von Geburt an bestand bei dem Kind eine starke An- 
~lhgkeit ftir Erki~ltungskrankheiten. Mit 3 Monaten fieberhafte Erkrankung unklarer 
~enese. Anschliel~end mehrere Wochen Krankenhausbehandlung. Dabei wurde ein ange- 
borener Herzfehler festgestellt. Mit 8 Men,ten Lungenentztindung. Laufen mit 12 Monaten. 
Beim Heranwachsen des Kindes wurden bei der geringsten Anstrengung ein beschleunigter 
l~uls und starkes Herzklopfen beobachtet. Zeitweilig trat eine Blaufi~rbung der Lippen auf. 
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Be/und: Sehr zartes Kind  in s tark reduziertem Ernf, hrungszustand.  Bei Anstrcngung 
leichte Zyanose der Lippcn. Deutliehcr , ,Herzbuckel",  vorne links parasternal.  Schwirren 
fiber der Herzba.sis. u  des Herzens nach links. Hebender  Spitzenstog 1 cm 
augerhalb der Mediok]avikularlinie. Lautes, giel~endes systolisches Gergusch mi t  dem 
P unc tum maximum iiber der Herzbasis. Bctonter  2. Herzton.  Lunge:  Keine Nebenge- 
ritusche. Kein Anha l t  ffir eine Stauung im grogen oder kleinen Kreislauf. 

I{fntgen:  Linksverbrei ter tes  Herz mit  verstr ichener Herztaille und  flacher Vorw61bung 
des Pulmonalbogens.  Dichte Hili, vermehrte  LungengefhBzeichnung (Abb. 13). Das Ekg 
ist  steiltypiseh. Es finder sieh eine Hochspannung yon R in V 5 und  V 6 (Abb. 14). 

Abb, 14. Ekg und Phonokardiogramm: Stciltyp, ltochspannung iibcr V~ und V6. - ltolosystolisches Ger~tusch 
yon hoher Amplitude. 

Auf Grund der klinisehen Befunde wurde die Verdaehtsdiagnose eines 
Ventrikelseptumdefektes mit  pulmonMem Hochdruck gestellt. Die Diagnose 
wurde durch den Herzkatheterismus gesichert. Die Druck-Volumen- und 
Widerstandsverh/~ltnisse sind aus Tab. 5e (Nr. 6) ersiehtlich. Sie lassen einen 
Angleich der Drucke und Widerst/~nde in beiden Kreisli~ufen mit  einem ge- 
kreuzten Shunt (Li. l%e. : 1,5, l~e. Li. : 1,2 Ltr./min) erkennen. 

Durch weitere Zunahme der Lungengef~Bveri~nderungen vollzieht sich 
mehr  oder weniger schnell der ~berg~ng in die 3. Phase des Krankheitsbildes. 
Als Folge des chronischen pulmonMen Hochdruekes k o m m t  es zu einer weiteren 
Hyper t rophie  der Media in den kleinsten Lungenarterien und zur Proliferation 
der Int ima.  Diese geht stellenweise so weir, dab die Lichtung der Gef/~Be vfllig 
obliteriert ist. In  extremen F/~llen finder man gekanal isat ionen in den oblite- 
rierten Gef/~Ben, Zerstfrung der Elastica interna und externa, Medianekrosen, 
thrombotisehe Prozesse und perivaskuli~re Hi~morrhagien, die auf  Gefi~g- 
rupturen zuriiekzuffihren sind (DA~IMA~ und FEI~EXcz). 

Inwieweit die AnnMlme yon HEAT~I und WHITAI~EI~ ZU I~eeht besteht, dab 
die Entstehung der Nekrosen dureh den Anstieg des mitt leren Pulmonal- 
arteriendruckes fiber den der Aorta und die dadureh bedingte StSrung des nutri- 
t iven Kreislaufs (Bronehialarterien) begfinstigt wird, mug vorerst  often bleiben. 

Der ~3bergang yon der 2. zur 3. Krankhei tsphase erfolgt untersehiedlieh 
sehnell, wobei der versehiedenen Gr6Be des Defektes eine wesentliche Bedeu- 
tung beigemessen werden muB. Sie kann sieh bereits im i.  Lebensjahr, anderer- 
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seits erst ira 3. Lehensjahrzehnt vollziehen. So fanden ESKESU~D und T ~ . m  
KI~LSEN eine sts Proliferation der Int ima bei einem 2 Monate alten Si~ug- 
ling mit groBem Ventrikelseptumdefekt,. Wie Tab. 5 c zeigt, lag bei 22 der yon 
uns beobaehteten 29 Patienten mit groBem Ventrikelseptumdefekt ein prak- 
tisch reiner oder iiberwiegender I~echts-Links-Shunt vor, d. h. sie gehSrten der 
3. Phase an. Da das Auftreten der Zyanose im ~Ilgemeinen den Zeitpunkt des 
Phasenwandels (von 2. zur 3. Phase) bestimmen l~tBt, haben wir unser Kran- 
kengut dara.ufhin untersucht. Es ergab sieh, dab yon 17 Patienten bei 5 be- 
felts vor Ende des 2. Lebens]ahres eine siehtbai:e Zyanose bestand, bei 6 t ra t  
sie zwisehen dem 2. und 10., bei 6 n~ch dem 10. Lebensjahr auf. 

Die h/imodynamische Folge dieser progredienten Gef/~Bver/~nderungen ist 
ein Reehts-Links.Shuut. Das kSrperliche LeistungsvermSgen der Patienten 
ist stark eingesehr/inkt. Sehon in der l~uhe besteht eine deutlich siehtbare 
Zyanose. Gelegentlieh treten H/imoptysen auf. Bei der Auskultation des 
Herzens ist praktisch immer ein systolisches, nicht selten ein systolisch-dia- 
stolisches Ger/iusch zu hSren. In 2 unserer Fi~lle fand sich kein GerSmsch, bei 3 
ein rein diastolisehes, l%Sntgenologisch finder sich eine VergrSBerung des 
reebten Herzens mit vorspringendem Pulmonalbogen. Im Gegensat, z zu der 
starken Gefi~13zeiehnung im zentralen Anteil sind die peripheren Lungen- 
felder auffallend avaskuliir. Das Ekg zeigt in dieser Krankheitsphase prak- 
tisch immer eialen l~eehtstyp und eine Diskord,snz der Kammerendteile als 
Ausdruck der Sch/~digung der Arbeitsmuskulatur des rechten Herzens. Im 
ternainalen Stadium beobaehteten wir ausgepri~gte Sehenkelbloekbilder und 
Extrasystolen. In der 3. Krankheitsphase sind die Patienten nieht nur dureh 
das drohende Herzversagen und die Anox/imie, sondern vermehrt  auch dureh 
eine bakterielle Endokarditis gef~hrdet (BEcu und Mit~rb.). 

Die Patientin Ra., d;. (Tab. 5c, Nr. 29), 30 Jahre, ist ein Belspiel fiir diese 3. Krank- 
tleitsphase des grofAen Ventrikelseptumdefektes. Bereits in den ersten Lebensjahren sei 
ein ,,aageborener Herzfehler" festgestellt worden. In der Sehulzeit h~be sie ~m Spor~- 
unterrieht teilgenommen, ohne Beschwerden zu h~ben. Eine BlaufS~rbung der Lippen und 
H~,nde sei erstmMs 1945 (mit 19 Jahren) aufgetrcten. Gleiehzeitig babe ihr kSrperliehes 
Leistungsverm6gen abgenommen, sic h~be bei Anstrengungen Atemnot und Herzklopfen 
bekommen. Ihre Herzbeschwerden h/~tten in den folgEnden ,JM~ren trotz wiederhol~er 
station/~rer Behandlung st~ndig zugEnommen. Seit 194G sei mehrfaeh Bluthus~n uuf- 
getreten. 

Be[und: 30j/ihrige, sehr magcre Frau. Zy,~nose der Lippen und Akren. Angedeutete 
Tr~ Kcine Deformierung des knSchernen Thorax. Lunge perkussorisch 
und auskultatoriseh ohne krankhaften Befund. 

Herz: Perkussoriseh gering nach links verbreitert. IterzspitzenstoB im 5. ICB in der 
Medioklavikularlinie fiihlbar, nicht verbreitert oder hebend. Kurzes und leises systoli- 
sehes Ger/~usch im 3. ICR lh~ks parasternal. 

]~et(~nter 2. Pulmon~lton. Herzsehlagfolge regelm~13ig. RR 135/70mml~Ig. Keine 
Zeichen einer Stauung im groBen Kreisl~uf. 

RSntgen: VergrSl~erung des rechten Herzens, vorspringender PuhnonMbogen, l~etro- 
kardialraum nici~t eingeengt. Diehte Hill, Peripherie der Lungenfelder demgegeniiber hell 
(Abb. 15a und 15b). 

Ekg: Pathologischer Rechtstyp (Abb. 16). 

Die klinisehen Befunde spraehen ffir einen angeborenen Herzfehler mit 
pulmonalem Hoehdruck und l~echts-Links-Shunt. DifferentiMdiagnostisch 
karnen iu erster Linie eiu Ven~rikelseptumdefekt und ein persistierender Duetus 

8 
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a b 

Abb. 15a. R.,  G., 30j~hr. Pat ient in  mi t  grofiem Ventrikelseptumdefekt und  Rech ts -L inks -Shunt . -  u  
bild des l terzens: Relativ schlankes Iterz, deutliche Prominenz des Pulmonalbogens,  vermehrte zentrale 

Lungengef~zeie lmung,  Peripherie der Lungenfelder hell. 

Abb.  15b. Seitenbi|d: l~etrokardialraum nicht  eingecngt. Vergr6Berung des rechten Iferzen~. 

Abb. 16. Ekg:  Pathologischer ~ech t s typ .  

arteriosus in Betracht. Zur Sicherung der Diagnose fiihrten wir dell venSsen 
l:[erzkatheterismus und die Angiokardiographie durch. Die Befunde der 
Herzkatheterisierung sind aus Tab. 5c (Nr. 29) ersichtlich. Das arterielle 
O2-Defizit ist ausschliel]lich durch einen venSs-arteriellen KurzschluB bedingt, 
da auch nach Atmung eines 80 % igen Sauerstoffgemisches keine nennenswerte 
Aufs~ttigung des arteriellen Blutes erfolgte. Der BTachweis des Vmltrikel~ 
septumdefek~es konnte duroh den Herzkatheter~smus nicht gesichert werden, 
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wenn aueh die negative -~therprobe bei Injektion in den Pulmonalarterien- 
stamm und der positive Ausfall des Testes bei Injektion in die Einflu~bahn 
der reehten K~mmer Ms weitgehend beweisenct ~nzuseheu waren. Qesiehert 
wurde die Diagnose durch die Kontrastmitte]fiillung des Herzens. Dabei 
konnte fes~gestellt werden, dab das Kontr~stmittel yore reehterL Ventrikel 
aus gleiehzeitig sowohl in die PulmonMarterie als auch fiber einen Ventrikel- 
septumdefekt in die Aorta gel~ngte (Abb. 17). 

17. VenSsc Angiokardiogral~hie,- W~hrend des Dcxtrogramms kommt  es gl~ichzeitig zu einer gegenfiber 
~zlmonalarterie allerdings schwi~cheren KontrastmiLtelffillung der Aorta tiber den Vcntrikelseptumdefekt. 

Bei der Bespreekung des Phasenw~ndels im Krankheitsbild des grol~en 
Ventrikelseptumdefektes sind wir yon den F~llen ~usgegangen, bei denen der 
Defekt so grof~ ist, dal~ zwischen der linkel~ und reehten Herzkammer kein 
Druckgradient besteht. Im allgemeinen ist der Verlauf so, wie or am Beispiel 
der 3 Patienten beschrieben wurde. Abweiehungen yon dieser Verlaufsform 
Werden beobaehtet. Sie bestehen darin, dab einzelne Patienten die gef~hrliehe 
1. Krankheitsphase nieht durehlaufen, sondern (Persistieren des fStMen Ge. 
f~l~zustandes ohne Tendenz zu vor~ibergehender normaler Entwicklung~.) 
Sofort in die 2. Phase gelangen (DA~A~N und F~g~cz)  oder dab der Phasen- 
Wandel sieh sehr sehnell vollzieht und bereits im 1. Halbjahr abgesehlossen ist. 
Abgesehen yon den kleinen meist intramural gelegenen Defekten, auf dio 

3* 
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bereits eingangs dieses Abschnittes eingegangen wurde und die in der Rcgel 
von nut  geringer hi~modynamischer Bedeutung sind, mfssen wir noeh ]ene 
Defckte erw~hnen, bei deuen kein v611iger Druekangieich zwischen beiden 
Kammern besteht. Bei diesen Defekten, deren grSl3ter Durchmesser unter 
1-1,5 cm liegt, sind die h~modynamischen Verhi~Itnisse von vorneherein 
gfinstiger. Hier entwickeln sich die Ver~nderungen der Lungengefi~i~e - entspre- 
chend der I-[She des Druckgradienten zwischen linker und rechter t (ammer  
und der GrSBe des Links-I~eehts-Shunts - langsamer und sparer. Wie aus 
Tab. 5b ersichtlich ist, batten wit in unserem Krankengut  3 F~Llle mit mittel- 
gradiger Drucksteigerung ira rechten Ventrikel und in der Pulmonalarterie. 
Die Gr6f]e des Links-gechts-Shunts lug zwischen 0,9 und 2,5 Ltr./min. Naeh 
unseren Erfahrungen reicht diese ShuntgrSi~e als alleinige Ursache fiir die 
Drucksteigerung nicht aus. Es ist anzunehmen, dal~ die mittelgradige Druck- 
erhShung im Lungenkreislauf und rechten Ventrike] einmal ihre Ursache in 
einer Druckiibertragung mit Aufrechterhaltung eines Druckgradienten zwi- 
schen linkem und rechtem Ventrikel, zum anderen in g]eichzeitig bestehenden 
morphologisehen Lungengef~i~ver~tnderungen hat. Nehmen lctztere zu, so kam~ 
sehliel~lieh ein Stadium erreicht werden, das sich von einem groi~en Ventrikel- 
septumdefekt nicht mehr abgrenzen l~i~t. 

Die Kenntnis des Phasenwandels im Krankheitsbild des grol~en Ventrike]- 
septumdefektes ist yon besonderer Bedeutung fiir die operative Behandhmg. 
Von kardiologisch-internistischer Seite geltcn hier in etwa die gleiehen Gesichts- 
punkte wie beim Duet, us arteriosus apertus mit puhnonaler Hypertension. 

Die Operationsanzeige ist in den F~llen gegeben, in denen das Lungen- 
zirkulationsvolumen wesent]ieh grSBer (Links-l%echts-Shunt fiber 2-3 Ltr./min) 
ist als das des groBen Kreislaufs. Nach unseren Ausfiihrungen handelt es sich 
also um die Patienten in der 1. Krankheitsph~se, im ~bergangsstadium zwi- 
schen 1. und 2. Phase bzw. in der 2. Phase. Entscheidend ist nicht der systoli- 
sehe Druckangleich in den beiden Kreisl~ufen, sondern der Naehweis, dab der 
Mitteldruck im Lungenkreislauf unter dem des groBen Kreislaufs liegt. In  
Analogie zu entspreehenden Beobachtungen beim Duetus arteriosus apertus 
kann angenommen werden, dub sieh die in diesen Phasen bestehenden Lungen- 
gef~gvergnderungen postoperativ vSllig oder zum Teil zurfickbilden. WARDEN 
und Mitarb. fanden bei postoperativen Untersuchungen der zu dieser Gruppe 
gehSrenden Patienten mit grogem Ventrikelseptumdefekt ,,vSllig normali- 
sierte h~modynamische Verh~ltnisse". 

Ist  der StrSmungswiderstand im Lungenkreislauf hSher als im groi~en 
Kreislauf, d. h. besteht ein praktiseh ausschliel~licher oder stark iiberwiegender 
gechts-Links-Shunt, so ist ein ehirurgisches Vorgehen kontraindiziert, da in 
diesem Stadium nicht mehr mit einer nennenswerten giiekbildung der schwe- 
ren Lungengefi~Bver~nderungen gereehnet werden kann, selbst wenn durch den 
DefektversehluB eine Entlastung der Lungenstrombahn erreicht werden sollte. 

Kontraindiziert ist eine Operation aueh bei den k]einen Defekten mit 
normalem oder nur m~Big erh6htem Druck in der Lungenarterie. Solange der 
Links-l~eehts-Shunt nicht den Betrag von 2-3 Ltr./min iiberschreitet, sind die 
Patienten in ihrem LeistungsvermSgen nur wenig eingesehr~nkt. Da ihre 
Lebensaussichteu relativ giinstig sind, sollte man diese P~tienten wegen der 
zur Zeit noeh bestehenden gro[ten Operationsgef~hrdung von der Operation 
zurtiekstellen. 
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:Die bisher vorliegenden Beriehte fiber die Operation yon Ventrikelseptum- 
defekten sind nieht sehr ermutigend. 

W-~a~D~ und Mitarb., die 100 Patienten mit Yentrikelseptumdefekt 
operierten, hatten eine Gesamtmortalit~t yon 30%. Am ungiinstigsten war 
das Ergebnis bei Kleinkindern unter 1 Jahr, bei denen der Mitteldruck in der 
Pulmonalarterie mehr als 70% des mittleren Aortendruekes ausmaehte. Die 
Mortalit~t betrug hier fast 100%. Etwas gfinstiger waren die Aussiehten ffir 
Kleinkinder, wenn der mittlere Pulmonalarteriendruck weniger als 70% des 
mittleren Aortendruckes ausmachte. Bei Kindern fiber 2 Jahre mid entspre- 
chend niedrigem Pulmonalarteriendruck blieb die Mortaliti~t unter 10%. 
Die Erkl~rung ffir diese Operationsergebnisse sehen ADAMS und Mitarb. in 
dena unterschiedlichen Grad der Lungengef~l~verii, nderungen. 16 Patienten, 
deren Lungengef~l~e normal gefunden wurden, fiberlebten alle den Eingriff. 
Der Zun~hme der Vergndermlgen an den Lungenarterien, wobei nach der An- 
zahl der pro Quadratzentimeter vorhandenen Gefgl3e mit l[ntimaproliferation 
3 Schweregrade unterschieden Werden, ging die Operationsmort~litgt parallel. 
Von 22 Patienten mit dem Grad 1-2 starb eh~er, yon 12 Patienten mit Grad 3 
fiberstand kein Patient den Eingriff. Zu gleiehlautenden Feststellungen 
kamen ESKELU~D und_ THERKELSEI~. 

Angesichts der erheblichen Operationsmort~liti~t bei Kleinkindern ist die 
Frage zu diskutieren, ob es nicht zweekm~Big ist, zum Schutz der Lungen- 
gef~l~e und des linken tterzens vorfibergehend eine Pulmonalverengung 
durchzufiihren, um dann sparer zu einem gfinstigeren Zeitpunkt den Defekt zu 
sehlie~en und gleichzeitig wieder die ,,Pulmonalstenose" zu 15sen. Die Anregung 
zu einem solchen Vorgehen wurde yon CrvlN und EDWARDS sowie DAM~AN~ 
and ~ a E ~ c z  gegeben. Sic gingen dabei yon der ]~eststellung aus, dab die 
LUngengef~i~e bei Patienten mit groi3em Ventrikelseptumdefekt und Druck. 
angleich in beiden Kammern normal bleiben, wenn durch eine zentrale (Ostium 
infundibuli) oder periphere Stenose (Fehlen der linken Lungenarterie) eine 
(~bertragung des hohen Ventrikeldruckes auf die Lungenstrombahn ver- 
hi, deft wird. Ein der&rtiges operatives Vorgehen ist yon Mu~EB und DA~- 
~ A ~  ausgearbeitet worden. ~ber die Operationsaussichten kann noeh kein 
endgtiltiges Urteil abgegeben werden. 

Nach einer Mitteilung yon ESKELUND und THERKELSEN, die 12 Klein- 
kinder unter 1 Jahr mit grol~em Ventrikelseptumdefekt nach der Methode 
yon MULL~B und DAMMANN operierten, fiberlebten den Eingriff 5 Kinder. 

c) Der pulmonale Hochdruck beim Vorho/septumde[ekt 

Der Vorhofseptumdefekt hat mit den beiden voraufgegangenen Anomalien 
des Duetus arteriosus apertus und des Ventrikelseptumdefektes eine u 
rung des Llmgenzirkulationsvolumens gemeinsam. W~hrend bei den zuerst 
genannten Angiokardiopathien eine Verbindung zwischen dem Hochdruck- 
Und dem 5Tiederdruekgebiet besteht, liegt diese beim Vorhofseptumdefekt 
innerhalb des Niederdruckgebietes (Venen des groi~en I~a'eislaufs- kleiner 
Kxeislauf). Unter den Verbindungen zwisehen Hochdruck- und ~iederdruck- 
gebiet wurden foigende Formen untersebieden: 

1. Verbindungen mit kleinem Querschnitt und praktisch drucktrennender 
Wirkung, 
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2. Verbindungen mit mittelgrogem Quersehnitt und mehr oder weniger 
druel~'eduzierender Wirkung, 

3. Verbindungen mit grol~em Quersehnitt und druekangleiehender Wirkung. 

Bei der genannten hi~modynamisehen Grundform der Verbindung zwisehen 
dem Niederdruek- und tIoehdrueksystem werden dig kurzgesehlossenen Blut- 
mengen yon 1. naeh 3. in zunehmendem MaBe yon dem Verhalten des Wider- 
standes im kleinen Ka'eislauf mitbestimmt. 

Wesentlieh anders ist die h~modynamisehe Situation beim Vorhofscheide- 
wanddefekt, der eine reine Niederdruekverbindung darstellt. 

Aus praktisehen Erw/~gungen unterseheiden wit zwei Formen des Vorhof- 
septumdefektes: 

1. den kleinen, funktionell unbedeutenden Defekt, 
2. den grol3en, funktionell bedeutsamen Defekt. 

Der Meine Vorhofseptumdefekt soll im Rahmen dieser Mitteilung nieht 
n~her behandelt werden, da seine h~modynamisehen Folgerungen flit den 
kleinen Kreislauf trod das reehte Herz gering sind. Dureh Kombination eines 
solehen Defektes mit Lungenvenentranspositionen, wie wit sie in mehreren 
F~Ilen beobaehteten, kann ein Bild entstehen, das in kliniseher und h~mo- 
dynamiseher Itinsieht einen grogen Vorhofseheidewanddefekt vort~useht. 
Diese Kombinationsformen, deren Erkennung dutch Beaehtung der in seinem 
Formablauf nieht oder nut unwesentlieh ver~nderten linksseitigen Vorhof- 
druekkurve erm6glieht wird (G~OSSg-BROC~O~, LOOa:EN und WOLT~), 
sind mit in die Gruppe der grogen Vorhofseheidewanddefekte einbezogen. 
NiGht bertieksiehtigt wurden die Fglle mit einem Ostium atrio-ventrieulare 
commune, well die Itiimodynamik des kleinen K_reislaufs in diesen l~llen 
wesentlieh dureh den hoehsitzenden Ventrikelseptumdefekt mitbestimmt wird. 

Der Phasenwandel im Krankheitsbild des groBen Vorhofseptumdefektes 
unterseheidet sieh yon dem der Niederdruek-Ifoehdruekverbindungen. Beim 
grogen Ventrikelseptumdefekt und weiten Duetus arteriosus wird das Sehiek- 
sM der Patienten yon der AufreehterhMtung bzw. der sehnellen Entstehung 
eines ,,sehiitzenden" hohen StrSmungswiderstandes in der Lunge bestimmt. 
Itieraus erkl~rt sieh einmal dig hohe Zahl der Sterbliehkeit in dieser Anomalie- 
gruppe w~hrend der ersten Lebenswoehen, zum anderen der hohe StrSmungs- 
widerstand bei allen l~berlebenden. Demgegenfiber ist beim grogen Vorhof- 
septumdefekt neben der DefektgrSBe der Ftillungsdruek der reehgen Kammer 
der shuntbestimmende Faktor. Solange in der postnatalen Phase noeh an- 
n~hernd gleiehe Druek- und Widerstandsverh~ltnisse in beiden Kreisl/~ufen 
und damit entspreehende Kammerwandungen reehts und links bestehen, 
ist aueh keh~ tiberwiegend einseitiger Shunt vorhanden. Er kommt vielmehr 
erst allm~hlieh, d. h. mit der Umstellung des kleinen Kreislaufs auf den ,,Nit- 
derdruek", zustande, wobei die langsam erfolgende Abnahme der reehts- 
ventrikul~ren Muskulatur noeh fiir einige Zeit eine Reduzierung des Links- 
I~eehts-Shunt bewirken diirfte. Dariiber hinaus sind die Druekuntersehiede 
in den VorhSfen - verglichen mit den systolisehen Kammerdruekdifferenzen - 
klein. Dementspreehend sind aueh die Shuntvolumina bei den grol3en Vorhof- 
septumdefekten yon vorneherein kleiner als bei einem groBen Ventrikelseptum- 
defekt bzw. weiten Duetus arteriosus (solange bei diesen der Str6mungswider- 
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stand in der Lunge nicht erhSht ist). In  dem kleineren Links-l~echts-Shunt 
dtirfte der entscheidende Faktor  dafiir liegen, dab die Patienten mit einem 
groBen Vorhofseptumdefekt jene geftihrliche bei den beiden voraufgegangenen 
Anomalien anzutreffende ]. Krankheitsphase nicht durchmachen. 
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A : b • . 1 8 . .  Beziehung  zwischen d e m  S t r 6 m u n g s w i d e r s t a n d  (ge samt  der  Lunge)  und dem Minu tenvo lumen  
m~, ~ e l n e n  Kreis laufs  bei 59 P a t i e n t e n  m i t  Vorhofsep~umdefekt .  - (Die  U n t e r s u e h u n g e n  wurden  g e m e i n s a m  
~ .  x .  OROSSE-BROCKHOFI durehgef i ih r t  ) - L o g a r i t h m i s e h e r  MaBstab der  Ord ina te  In  f u n d  20% flndet 

a l ~  -~ h6hung  des  S t rOmungswlders t andes  m tier L n n g e  ube r  200 dyn.  see, cm (obere Grenze des noi 
m_.~ .  ~ r 6 m u n g s w i d e r s ~ a n d e s  Es  ist  zu e rkennen  dab  der  S t r 6 m u n g s w i d e r s t a n d  in der  L u n g e  m i t  zn- ). �9 , 

n e h m e n d e m  Durehfl l l l ]vo]nmen abninl ln t .  

Obwohl die KurzschluBverbindung innerhalb des Niederdruckgebietes 
liegt und der Druckgradient zwischen dem linken und rechten Vorhof nur 
wenige mm Hg (im Durchschnitt etwa 5 mm Hg) ausmacht, kann die Menge 
des kurzgeschlossenen Blutes recht erheblich seim Wie aus Tab. 6 ersichtlich 
ist, betrugen die hSchsten yon uns errechneten Shuntvolumina 10,1, 11,2 und 
13,3 Ltr./min, bei einer yon 44 Patienten ermittelten durchschnittlichen 
ShuntgrSBe yon 5,3 Ltr./min. Gleichlautende Ergebnisse wurden yon SOOLI~ 
and Mitarb., LEQUIME und Mitarb., TAYLOR and Mitarb., DEXTER U. a. mit- 
geteilt. Der Links-gechts-Shunt hat  eine VergrSBerung des Lungenzirkula- 
tionsvolumens zur Folge, das ill unserem Untersuchungsgut einen MaximM- 
weft yon 17,0 Ltr./min erreicht. Wie aus Tab. 6 welter ersichtlich, ist die Zu- 
nahrne des Stl'omvolumens des Lungenkreislaufs nur fll wenigen Ft~llen 
(Nr. 47, 49~ 5I, 52) ausreichend, um bereits unter Ruhebedingungen zu einer 
I)ruckerh6hung in der Pulmonalarterie zu ftihren. Wie der offene Ductus 
arteriosus, so zeigt auch der Vorhofseptumdefekt eindrucksvoll die groBe 
Anpassungsf~higkeit der Lungenstrombahn an eine Vergr6Berung der Zirkula- 
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tionsmenge, d. h. die Abnahme des Strbmungswiderstandes in der Lunge bei 
zunehmender Durchblutung (Abb. 18). Die Widerstandsverringerung ist dabei 
in einigen F~llen so stark, dal~ eine weitere Abnahme nieht mehr oder nur 
in sehr begrenztem Mal3e mbglich ist. Die Kapaziti~t der Lungenstrombahn 
ist in diesen Fi~llen als ersehbpft anzusehen. Daraus folgt, dab bei weiterer 
Zunahme des Lungenzirkulationsvolumens, z. B. bei k6rperlicher Belastung, 
ein Druckanstieg in der Pulmonalarterie entsteht. Entsprechende Beobaehtun- 
gen wurden yon H_tcxAM mitgeteflt. 

DuB eine vergr613erte Durchstrbmung eine Abnahme des Strbmungswider- 
standes hervorruft,  li~l~t sieh eindeutig aueh durch pr~t- und postoperative Ver- 
gleichsuntersuchungen zeigen. Hier finder sich durchweg nach dem Defekt- 
verschlui~ und Abnahme der Lungenzirkulation eine Erh6hung des Strbmungs- 
widerstandes (Abb. 19). 

Angesichts der vielfach erhebliehen Vergrbl~erung der zirkulierenden Blut- 
menge und der w~hrend kbrperlicher Belastungen in einem Tell der Fi~lle 
anzunehmenden Druekerhbhung im Lungenkreislauf ist es erstaunlich, dab 
einmal der Strbmungswiderstand im kleinen Kreislauf (und damit der Druck 
in der Pulmonalarterie) nur selten stark erhbht gefunden wird, und zum ande- 
ten der rechte Ventrikel die vermehrte Volumenarbeit fiber v ide  Jahre  zu 
leisten vermag, ohne zu dekompensieren. Von unseren 61 Patienten bat ten 4 
eine geringe Druckerhbhung in der Pulmonalarterie (35/15--40/20 mm Hg) bei 
noch normalen Widerst~nden, darunter eine 42j~hrige Patientin mit einem 
Lungenzirkulationsvolumen yon 13,2Ltr. /min; in 7 F~llen lag der Wider- 
stand zwischen 210 und 500 dyn. sec em -5, die Druckwerte in der Pulmonal- 
arterie bei 35/15-60/25 mm Hg; nut  in 3 F~llen fanden wir sti~rkere Erhb- 
hungen der Widerst~nde (532, 812, 1504 dyn. see em -5) und der Druekwerte 
(75/35, 90/40, 120/40 mm Hg). Bemerkenswert ist, daIt sich unter den 7 Patien- 
ten mit mittleren Druek- bzw. Widerstandserhbhungen 2 Kinder im Alter yon 
5 bzw. 7 Jahren befanden; die iibrigen Patienten dieser Gruppe und diejenigen 
mit starken Druck- und Widerstandserhbhungen standen vornehmlich im 3. 
und 4. Lebensjahrzehnt. 

Ursaehe der Widerstandserhbhung im kleinen Kreislauf sind morphologi- 
sche Ver~nderungen der kleinsten und mittleren Lungenarterien. Dies geht aus 
vergleichenden h~modynamisehen und histologisehen Untersuchungen hervor, 
die in Zusammenarbeit mit der hiesigen Chirurgischen Klinik (Dir. : Prof. Dr. 
E. D~RA) und dem hiesigen Pathologischen Inst i tut  (Dir. : Prof. Dr. H. MEES- 
SEN) durchgefiihrt wurden und in Tab. 7 zusammengestellt sind. Es zeigt sich, 
dal~ bei Patienten mit normalen Widerstands- und Druckverh~ltnissen die 
Lungengef~l~e keine oder nur minimale morphologische Ver~nderungen auf- 
weisen, w~hrend bei den beiden Patienten mit mittlerer bzw. starker Erhb- 
hung der Widerst~nde und Drucke eine zunehmend starke Mediahypertro- 
phie und Verdiekung der Int ima mit entspreehender Einengung der Ge- 
f~fllichtung ausgepri~gt waren. Dabei gingen die Gef~ftver~nderungen weit 
fiber die bei gesunden gleiehaltrigen Menschen anzutreffenden Umbauvorg~nge 
hinaus. 

Es ist demnaoh festzustellen, dalt wie beim persistierenden Ductus arteriosus 
aueh bier eine enge Beziehung zwischen dem Grad der pulmonalen Gef~l~- 
veri~nderungen und der H5he des Strbmungswiderstandes im Lungenkreislauf 
bzw. des Druekes in der Pulmonalarterie besteht. 
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Die h~modynamischen und mikroskopischen Untersuchungen der bei uns 
beobachteten Patienten zeigen deutlich, dab sich beim Vorhofseptumdefekt 
eiae ErhShung des StrSmungswiderstandes im Lungenkreislauf in der Mehrzahl 
der F/i, lle erst nach dem 20. Lebensjahr ausbfldet, vereinzelt aber bereits - wie 
auch DO~R~ gezeigt hat - in jungen Jahren auftreten kann, und dal~ diese 
WiderstandserhShung bedingt ist durch anatomische Gef/~Bver/~nderungen. Ftir 
die Annahme yon vasokonstriktorischen Vorg~ngen als Ursache der Wider- 
standserhShtmg ergab sich bei unseren Untersuchungen kein Anhalt. Ebenso- 
wenig konnten wir bei den bioptischen Lungenuntersuehungen nennenswerte 
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d~e bb. 19. ~Beziehung zwischen dem StrSmungswiderstand (gesamt der :Lunge) und dera Minutenvolumen 
s kleinen Kreislaufs bei 17 Patienten mit  Vorhofseptumdefekt v o r u n d  naeh der Operation. - �9 ~,or der 

peration, Q nach der Operation. - ]Kit Ausnahme eines Falles findet sich nach der Operation stets eine 
:ErhOhung des StrSmungswiderstandes der Lunge bei Abnahme des Minutenvolumens. 

thrombotische Ver~nderungen finden, dieim Zusammenhang mit Vorhofseptum- 
defekten mehrfach beschrieben worden sind (B~DFORD und Mitarb., MAssEv,, 
EVAdes, DEXT~.~). Derartige Thrombosen diirften in der Regel als eine sp/~te Kom- 
plikation anzusehen sein und sind mit grol~er Wahrscheinlichkeit eine ~olge be- 
felts bestehender st~rkerer Gef/~13ver~nderungen. Sie kSnnen sich aufgrSBere Ge- 
fal~abschnitte erstrecken und infolge der dadurch bedingten zus~tzlichen Strom- 
bahneinengung zu schwerwiegenden h~modynamischen StSrungen fiihren. 

Die Entstehung der morphologischen Gef/~13ver/~nderungen beim Vorhof- 
septumdefekt wird nicht einheitlich gedeutet. Die Frage liegt nahe, ob ein 
Zusammenhang mit tier Volumenbelastung des Lungenkreislaufs gegeben ist. 
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Ein Tell der Autoren (Sv.Lz~, Wood u. a.) glaubt, dad der Volumenvergr6gc- 
rung im kleinen Kreis[auf keine wesentliehe Bedeutung zukomme. Sie begriin- 
den ihre Ansicht mit der Feststellung, dad einerseits schon bei Khldern starke 
Druck- und WiderstandserhShungen gefunden, andererseits aber bei i~lteren 
Patienten (im 5. oder 6. Lebensjahrzehnt) trotz eines groBen Links-t~echts- 
Shunts noch normale Widerstandsverhi~ltnisse beobachtet werden kSnnen und 
keine fiber das Alter der Patienten hinausgehende Gef~Bver~n4erungen (WET,CI~ 
und K~N]~u zu bestehen brauchen. So bemerkenswert diese Feststellung ist, 
so sottte man aus ihr jedoeh nieht zu weitgehende Folgerungen ziehen; denn 
weder das Kind mit dem erhShten Widerstand, noch der im hohen Lebensalter 
stehende Patient mit regelrechtem Widerstand im Lungenkreislauf stellen dig 
Norm dar. In unserem Untersuchungsgut batten yon 27 Patienten im Alter 
von 1-20 Jahren 3, in den Lebensstufen fiber 20 Jahren yon 34 Patienten 7 eine 
ErhShung des StrSmungswiderstandes in der Lunge. Eine diesbeziigliche Aus- 
wertung der yon D~XTER beobaehteten 60 Patienten ergibt, dab yon 21 Patien- 
ten im Alter yon 1-20 Jahren nur 1 eine st~rkere ErhShung des Str6mungs- 
widerstandes hatte, wi~hrend in den hSheren Altersstufen ehm derartige Wider- 
standserhShung in 16 yon 39 F~llen bestand. 

Nicht ohne Bedeutung ist weiterhin die Beobachtung yon DEXT]~R, dab bei 
Patienten mit Vorhofseptumdefekt, die in grSBeren Zeitabsti~nden (2-7 Jahre) 
ein zweites Mal untersucht wurden, eine deutliehe weitere Erh6hung des Wider- 
standes im Lungenkreis]auf festzustelien war. 

Diese Beobaehtungen legen unseres Erachtens den Schlug nahe, daB ffir die 
Widerstandserh6hung bzw. die morphologisehen Gef~Bveri~nderungen der 
Lungenstrombahn die chronische Volumenbelastung ein entseheidender Faktor 
ist. DaB sie vor dem 20. Lebensjahr selten angetrotten werden, dfirfte auf das 
groBe Elastizit~;tsverm6gen der Lungengef/~Be zu beziehen sein. Wenn dieses 
infolge der aItersbedingten Umbauvorg~nge der Gef~Be (vom 3. Lebens]ahr- 
zehnt an) nachl~Bt, was gleiehbedeutend ist mit einer Verminderung der An- 
passungsfs an zus~tzliehe Volumenvergr6Berungen, so kommt es bei 
kSrperlicher Belastung und anderen mit einer vermehrten Zirkulation einher- 
gehenden Zusti~nden, schneller und h~ufiger zu DruekerhShungen im Lungen- 
kreislauf. Die Folge dieser zun/~chst passageren Drucksteigerung ist eine Zu- 
nahme der Gef~Bmedia, die ihrerseits zu einer Einengung der Strombahn mit 
WiderstandserhShmlg ffihrt, wodureh ein ffir das I~'ankheit~bild des Vorhof- 
septumdefektes gefiihrlieher Vitius eireulosus in Gang gesetzt ist. 

Wenn wir hinsiehtlieh der Genese der pulmonalen Gef~gveri~nderungen die 
ehronisehe Volumenbelastnng in den Vordergrund gerfiekt haben, so soil damit 
nieht die Bedeutung anderer in diesem Zusammenhang wichtiger Faktoren in 
Abrede gestellt werden. Man darf mit groBer Wahrseheinliehkeit annehmen, 
dab auch konstitutionelle Momente die Entstehung der morphologisehen Ge- 
fgBverAnderungen wesentlich besehleunigen kSnnen. Sie wfirden erkl~ren, dab 
einerseits trotz starker VolumenvergrSgerungen fiber die altersbedh~gten Ver- 
i~nderungen hinausgehende Gef~Bumbauvorg~nge bei Patienten im 5. Lebens- 
jahrzehnt und darfiber hinaus vermiBt, andererseits aber sehon bei Kindern 
angetroffen werden. 

Einer besondereu Erwi~hnung bediirfen noeh die seltenen F~lle mit iso- 
liertem Vorhofseptumdefekt, bei denen bereits in jungen Jahren extreme 
Widerstands- bzw. DruckerhShungen im Lungenkreislauf festzustellen sin& 
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Ein derartiger Fall ist die von uns beobaehtete Patientin Fr., G., 26 Jahre (Tab. 6, 
Nr. 61). 

Mit 9 Jahren hatte sie eine feuehte Rippenfellentzfindung. Seit dieser Zeit klagte sie 
fiber Kurzatmigkeit  bei k6rperlichen Anstrengungen; in den letzten Jahren brat spontan 
oder nach Belastung anfallsweise heftiges tterzklopfen auf. Mit 17 Jahren zeigte sich erst- 
reals nach st/i, rkeren Anstrengungen eine Blauf/~rbung der Lippen. In  den letzten 2 Jahren 
hat  die k6rperliche Leistungsf/~higkeit stark abgenommen. In  derselben Zeit ist mehrfach 
starker blutiger Auswurf beobaehtet worden. 

a b 

Abb. 20 a. F., G., 26 jiihr. Paticntin mit Vorhofseptumdefekt und extremer Widerstands- und Druckerh6hung 
im Lungenkrcislauf. - Vorderbild des tIerzens: Verbrciterung des ]Ierzschattena nach links mit extremer 
Vergr6Berung des Pulmonalbogens und der zentralen Lungengefitl]e. Periphere Lungenfclder auffallend hell. 

Abb. 20b. Seitenbild: l~etrokardialraum nicht eingeengt, Vergr6gcrung des rechten tterzens. 

Bei der station/~ren Untersuchung der 26 j/~hrigen Patientin f~llt eine deutliehe Zyanose 
der Lippen und Wangen auf (Hb 87%, Ery 4,4 Mill.). In  der Ruhe besteht keine Dyspnoe. 
Perkussorisch ist das Herz m/~Big nach links verbreitert, der Herzspitzenstofl im 5. ICR 
in der Medioklavikularlinie zu fiihlen. Die Herzschlagfolge ist regelmi~Big. Bei der Aus- 
kultation finder sich ein systolisches Ger~useh mit  dem Ger/~uschmaximum am ERnschen 
Punkt, sowie eine Doppelung des 2. Herztones. Zeichen einer Stauung im grogen und 
kleinen Kreislauf bestehen nicht. R6ntgenologisch ist das Herz deutlich nach links ver- 
breiterb. Diese Verbreiterung ist, wie die seitlichen Aufnahmen erkennen lassen, durch 
eine Vergr6Berung des reehten Herzens bedingt (Abb. 20a und 20b). Der Retrokardial- 
raum ist frei. Der Pulmonalbogen zeigb eine starke Vorw61bung. Im Gegensatz zu den 
vermehrt dichten Hili mit starker Ektasie der Gefi~Be sind die peripheren Lungenfelder 
auffallend hell. ])as Ekg zeigb einen pathologisehen Rechtstyp (Abb. 21). 

A u f  G r u n d  d ieser  B e f u n d e  s t e l l t e n  w i t  d ie  d r i n g e n d e  V e r d a c h t s d i a g n o s e  
eines  V o r h o f s e p t u m d e f e k t e s  m i t  sekundi~rer  L u n g e n g e f ~ g s k l e r o s e ,  l ieBen 
d i f f e r en t i a l d i agnos t i s ch  a b e r  die  F r a g e  e ines  gro l len  V e n t r i k e l s e p t u m d e f e k t e s  
often. D ie  K1/~rung de r  D i a g n o s e  b r a c h t e  d e r  v e n S s e  t t e r z k a t h e t e r i s m u s .  D i e  
S o n d i e r u n g  des  l i n k e n  V o r h o f e s  w a r  l e i eh t  mSgl i ch .  
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Diese Tatsache sprach im Zusammenhang mit der Formanalyse der links- 
und rechtsseitigen Vorhofdruckkurve fiir einen groi3en Vorhofseptumdefekt. 
Die Druckregistrierung in der Pulmonalarterie ergab einen extremen Hoch- 
druck (120/40 mm Hg). Ein Anhalt fiir einen Ventrikelseptumdefekt bestand 
nicht. Weder blutgas~nalytisch noch bei mehrfachen ~therinjektionen in den 
rechten Ventrikel konnte ein Hinweis ftir eine solche Anomalie gefunden 
Werden. Im Femoralarterienblut war ein OrDefizit yon 18% vorhanden. Wir 
errechneten einen gekreuzten Shunt mit ~berwiegen der StrSmungsrichtung 
yon rechts naeh links (R.L. : 1,5 Ltr./min, L.R. : 1,0 Ltr./min). 

Abb. 21. ]~kg: Pathologischer Rechtstyp. 

Trotz des Nachweises eines grol~en Vorhofseptumdefektes und des bei nor- 
raalea Widerst~ndsverh~ltaissen im Lungenkreislauf anzunehmenden grol~en 
Liaks-Rechts.Shunt ist es nicht sehr wahrscheinlich, dab die Entstehung der 
den pulmonalen Hochdruck bedingenden st~rken Lungengefi~i~verEnderungen 
in diesem Fall eine alleinige Folge des vergrSl~erten Lungenzirkulationsvoiu- 
raens ist. Bemerkenswert und diese Ansicht sttitzend ist eine Beobachtung 
yon Ho-x-SJo~. Dieser Autor fand bei einem 23j~hrigen Patienten mit einem 
kleinen Vorhofseptumdefekt einen Pulmonalarteriench'uck von 165170 mm Hg. 
Die Diagnose konnte ~utoptisch gesichert werden. Die GrS~e des Vorhofsep- 
tumdefektes lied ausschlieBen, dab jemals ein grSl~erer Links-I~echts-Shunt 
bestanden hat. Die histologische Untersuchung erg~b eine Medi~hypertrophie 
und starke Intim~proliferation der kleinen Arterien mit Einengung und teil- 
Weiser Obliteration der Gef~l~lichmng. 

Die durch den Links-Rechts-Shunt bedingte VergrSl)erung des Lungen- 
zirkulationsvolumens m~g in diesen F~llen ihren Anteil an der Entstehung 
der Gef~Bver~nderungen haben. Dieser ist aber sicherlich in dem yon Ho-A- 
S~o~ besehriebenen Fall nicht yon entscheidender Bedeutung. Eine befriedi- 
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gende Erkl~rung kann heute noch nieht gegeben werden. Inwieweit eine Per- 
sistenz fStaler GefiiBverh~,ltnisse ursi~ehlieh in Frage kommt  -- eine Ansieht, 
die yon EDWARDS, EVANS und WOOD diskutiert wird - kann ebenfalls noeh 
nieht entsehieden werden. 

Wenn wit yon diesen wenigen atypisehen Vorhofseptumdefekten absehen, 
ffir die offenbar eigene Gesetzm~Bigkeiten bestehen, so bleibt festzustellen, 
dab beim grogen Vorhotheptumdefekt extreme ErhShungen der Druek- und 
Widerstandsverhiiltnisse im kleinen Kreislauf seltener sind als beim Duetus 
arteriosus apertus und beim grogen Ventrikelseptumdefekt.  Die Erkl/~rung 
hierfiir diirfte sieh aus der unterschiedlichen Belastung der reehten Kammer  
ergeben. W~hrend der reehte Ventrikel beim offenen Duetus BOTALL~ und 
grogen Ventrikelseptumdefekt in erster Linie eine vermehrte  Druckarbei t  auf- 
bringen mug, hat  er beim Vorhofseptumdefekt  eine vermehrte Volumenarbeit  
zu leisten. Dies vermag er fiber viele J~hre, ohne zu dekompensieren. Unter  
46 Patienten mit normalen Widerstandsverhiiltnissen t~nden wit nur in einem 
FM1 bei einem 32iiihrigen Patienten Zeiehen einer Dekompensation der reehten 
Kammer .  K o m m t  es nun infolge der GefgBver/~nderungen zu einer Wider- 
standserh6hung im Lungenkreislauf, so ist der reehte Ventrikel der doppelten 
Belastung auf die Dauer nieht gewaehsen. Es kommt  bereits zu einem Versagen 
des reehten Herzens, bevor die Veriinderungen der LungengefgBe die sehwerste 
Form erreieht haben. Von unseren I5 Patienten mit  mitt leren Druek- und 
WiderstandserhShungen im kleinen Kreislauf hat ten 3 Zeiehen einer I~eehts- 
insuffizienz. 

Wir haben oben gesehen, (lab Widerstandserh6hungen im Lungenkreislauf 
bei grogem Vorhofseptumdefekt vor dem 20. LebensjM~r selten sind, und 
Lungengef/~f]vergmderungen im allgemeinen erst im 3. Lebensjahrzehnt ent- 
stehen. Mit dem Auftreten der Gef~ftveri~nderungen bzw. der dadureh bedingten 
Widerstands- und DruckerhShung im Lungenkreislauf vollzieht sieh ein fiir 
das Krankheitsbild des Vorhofseptumdefektes typiseher Phasenwandel. 

Die Patienten klagen tiber ein zuuehmend starker werdendes Naehlassen 
des k5rperlichen LeistungsvermSgens. Bei kSrperlichen Belastungen wird eine 
Zyanose sichtbar, die sehlieBlieh aueh in der Ruhe bestehen bleibt (,,eymmse 
t~rdive"). Die Zyanose ist auf eine Steigerung des recbtsseitigen Vorhofdruckes 
zuriiekzuffihren, die ihre Erki~rung ill dem h5heren Ftillungsdruek des mittler- 
weile hypertrophierten reehten Ventrikels findet. Man wird abet  stets beriiek- 
sichtigen mfissen, dab uueh andere F,%ktoren, wie z. B. O~-Diffusionsst6rungen 
der Lunge, zusgtzliehe AnomMien in Form abnormer Einmfindung der (meist 
unteren) Hohlvenen (SWAN, BU~CH~'LL und WooD) und Transposition mehrerer 
Lungenvenen, die Entstehung einer Zyanose begiinstigen kSnnen. Es ist m~r 
eine Frage der Zeit, warm der rechte Ventrikei der Volumen- und zus/itzliehen 
Druekbelustung nieht mehr gewaehsen ist und dekompensiert.  Die hieraus 
resultierende ErhShung des enddiastolischen Ventrikeldruckes bewirkt einen 
weiteren Druekanstieg im rechten Vorhof, der nun gueh in der l%uhe den 
Druek des linken Vorhofes iiberschreiten kann. Kliniseh werden Ms Ausdruck 
des geehtsversagens Zeiehen einer Stauung im grogen Kreislauf faBbar, es 
kommt  zur LebervergrSBerung und Bein5demen. l~Sntgenologiseh findet man 
eine starke Dilatation des reehten Herzens. Bei starkert Lungengefiiflveri~nde- 
rungen ist die Diskrepanz zwisehen der diehten zentrMen Gef~gzeiehnung und 
den hellen peripheren Lungenfeldern auffallend. In  diesen Fgllen zeigt aueh das 
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Ekg meist deutliche Kammerendteilver~nderungen als Ausdruek der Mehr- 
be]astung und Sch~tdigung der Arbeitsmuskulatur vorwiegend der reehten 
Kammer (Abb. 22). 

Aus den vergleichenden klinischen, pathophysiologisehen und pathologisch- 
anatomischen Untersuchungen lassen sich gichtlinien fiir die Operationsindika- 
tion des grol~en Vorhofseptumdefektes ableiten, die im wesentliehen mit den 
v o n  ])ERRA, B A Y E R  u n d  GROSSE-BROCKHOFF angegebenen iibereinstimmen. 

ck, Kammcrcndteilver/indcnulgen sind Ausdruck der Mehrbelastung und Schiidigung 
der Arbeitsmuskulatur vorwiegend tier rechten Xammer. 

Es mul~ angestrebt werden, den operativen Defektverschlul~ in jungen 
Jahren durehzuftihren, bevor bereits sekund~re Gefgl~ver~nderungen einge- 
treten sind. Dieses Ziel hat die Friihdiagnose zur Voraussetzung. Die Opera- 
tion in jungen Jahren ist aueh aus rein biologisehen Gesiehtspunkten angezeigt, 
da die kSrper]iehe Entwicklung der Kinder nieht selten gehemmt ist. Als untere 
Grenze wird im allgemeinen das Alter von 4-5 Jahren angegeben. 
k Ein chirurgiseher Eingriff zum Verschlul~ des Vorhofseptumdefektes ist 

~ in F~llen mit extrem hohem Pulmonalarteriendruck und 
iiberwiegendem t~eehts-Links-Shunt, da einmal die Operation (in Hypo- 
thermie) ftir derartige Patienten ein grol]es gisiko bedeutet, zum anderen aber 
yon einem Defektverschlul~ keine Entlastung des reehten Ventrikels und der 
LUngenstrombahn zu erwarten ist. 

Ein erhShtes Operationsrisiko besteht aueh fiir Patienten mit mittlerer 
ErhShung des Druekes bzw. Widerstandes im Lungenkreislauf (und iiberwie- 
gendem Links-Reehts-Shunt), besonders dann, wenn bereits Zeichen eines 
Versagens der rechten Kammer nachweisbar sind. Gelingt es durch konserva- 
tire Mafinahmen, die Insuffizienz zu beheben, so diirfte in den meisten FMlen 
trotz des erhShten Risikos eine Operationsanzeige gegeben sein. Nach unseren ~ rfa.hrungen sollte man von einer Operation Abstand nehmen, wenn eine 
eseltigung der Myokardiusuffizienz dureh die stationi~re konservative Be- 
J~andlun ~ un der dm 0 eratlonsmdlk~tlon g aicht gelingt. Bei Berficksichtig g " p . . . .  
aussehliei~enden Bedingungen kann heute mit einer niedrigen Operations- 
raortalit~t (2-5%) gereehnet werden. Von den an der hiesigen Chirurgisehen 

4 
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Klinik (Dir. : Prof. Dr. E. DERRA) operierten 96 Vorhofseptumdefekten star- 
ben insgesamt 8, davon 7 unter den ersten 48 Operierten. Der groi3e Unter- 
schied zwischen den beiden Operationsserien ist cinmal auf teehnischc ~nderml- 
gender Unterkiihlungsnarkose, zum anderen aber auf cine strcngere Indikation 
zuriickzufiihren. 

_~,hnlich l~uten die Operationsergebnisse von SwAN und Mitarb. sowie 
L~wIs und Mitarb., die unter 25 Operierten 3 Todesf~lle bzw. unter 31 Operier- 
ten 4 Todesf~lle hatten. 

Durch den Defektverschlul~ und die Aufhebung des Links-Rechts-Shunts 
wird das Mil]verh~ltnis zwischen dem FassungsvermSgen des Lungengef~tl~- 
bettes und dem Zirkulationsvolumen ganz oder zum Toil bescitigt. Wie ~us 
vergleichenden pri~- und postoperativen Untersuchungen (Tab. 8) bei 6 Patien- 
ten mit pulmonaler DruckerhShung zu ersehen ist, war der Druck in der 
Pulmonalarterie in allen Fi~lien nach der Operation abgesunken. In den 
2 F~llen mit normalcm StrSmungswiderstand wurdcn vSllig normMe Druck- 
verhgltnisse erreicht, in 3 F~llen mit mittlerer Erh5hung des StrSmungswider- 
standes blieb der Pulmonalarteriendruck noch bei 2 Patieuten gering erhSht 
und erreichte Normalwerte in 1 Falle. In dem 1 Fall mit starker ErhShung des 
StrSmungswiderstandes war der DruckabfMI nur gering. Da die postoperativen 
Untersuchungen durchweg 5-7 Wochen nach der Operation durchgefiihrt wur- 
den, sind die Drucki~nderungen ausschliel~lich auf die Reduzierung bzw. 
Normalisierung des Lungenzirkulationsvolumens zuriickzufiihren. Inwieweit in 
den Fgllen mit erhShtem StrSmungswiderstand im weiteren Verlauf nach der 
Volumen- und Druckentlastung des Gefg~]bet~es auch eine Riickbildung der 
morphologischen Gefi~l~vcrgnderungen mSglich ist, kaml heute noch nicht 
beurteilt werden. 

Schlui;betrachtungen 

Den besprochenen Anomalien ist eine Vergr61]erung des Lungenzirkulations- 
volumens infolge eines arterio-venSsen Kurzschlusses gemeixlsam. W~hrend 
beim Vorhofseptumdefekt von vorneherein eine (Volumen-) ~r des 
rechten Ilerzens besteht, verlagert sich beim weiten Ductus arteriosus (Bo- 
T~mLI) und (relativ auch) beim gro~en Ventrikelseptumdefekt das Schwer- 
gewicht der Belastung allmghlich yon dem linken auf den rechten Ventrikel. 
Im Verl~uf des sich bei den 3 DefektunomMien vollziehenden Ph~senwandels 
kommt es in den Endphasen zu einem weitgehend iibereinstimmenden klini- 
schen und pathophysiologischen Erscheinungsbild, das analog ist der genuinen 
PulmonMsklerose und der Mitralstenose mit ausgeprggter sekund~rer Lungen- 
gef~Bsklerose. Bestimmend fiir diese Erscheinungsform sind die anatomischen 
Lungengefi~i]vers und deren Riickwirkung auf den Lungenkreislauf 
und das rechte I-Ierz. Leitsymptome dieser Endphasen der 3 AnomMieformen 
sind: Mischungszyanose mit hochgradiger Dyspnoe und Einschrgnkung des 
kSrperlichen LeistungsvermSgens, rSntgenologisch nachweisbare VergrS[terung 
(Hypertrophie und Dilatation) des rechten l-Ierzens, vorspringender Pulmonal- 
bogen mit ektatischer Erweiterung der zentrMen Lungengefi~Be, die in auf- 
fallendem Gegcns~tz zu den hellen peripheren Lungenfe]dern stehen (Abb. 23 a, 
23b, 23c), elektrokardiographisch die Zeichen der Mehrbelastung und Schiidi- 
gung der Arbeitsmuskulatur, vorwiegend der rechten Kammer (Abb. 24a, 
24b, 24c). 
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~bb.23. Vorderbild des tterzens yon 3 Patienten mit  pulmonalem ttochdruck unterschiedlicher Genese. - 
Die,.veritnderungen sind gleichfSrmig: VergrOi]erung des rechten lIerzens, vorspringender Pulmonalbogen, 

~ e p a n z  zwischen der Erweiterung der zentralen Lungengefiifie und der hellen Lungenperipherie. - a) bel 
UCtus arteriosus apertus. - b) bei grofiem Ventrikelseptumdefekt. - c) bei Vorhofseptumdefekt. 

Eiae Trennung der hochgradigen Mitralstenose mit sehwerer sekund~rer 
~'Ungengef~Bsklerose und der genuinen Pulmonalsklerose yon den oben er- 
~v~hnten Anomalien wird dadurch erschwert, dab auch bei diesen ehm durch 
eiae DiffusionsstSrung der Lunge bedingte Zyanose auftreten kann und bei 
den extremen Mitralstenoseformen der Auskultationsbefund atypiseh sein kann. 

Ursache der anatomischen Ver~nderungen ist letztlich die VergrSBerung des 
LUngenzirkulationsvolumens und die mi~ ihr einhergehende Drucks~eigerung. 

4* 
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Infolge der Verbindung zwischen dem Hochdruck- und dem Niederdruck- 
gebiet ist die Zunahme der Lungendurchblutung beim weiten Ductus ,urterio- 
sus und grofien Ventrikelseptumdefekt (fehleude druckreduzierende Wirkuug 
des Defektes) gr6[ier sls bei groBen Vorhofseptumdefekten, da bei diesen die 

Abb.  24. E k g  (zugch6r ig  zu den l>aticnten der  Ab bi ldungen 23 a, 23 b, $3 e). - Auch  hier  flnden sich im  wesent-  
l ichen i ibe rc ins t immende  Ver i inderungen:  Zeichen dcr  i~Ichrbclastung und  Schi id igung der  Arbc i t s lnusku la tu r ,  
vo rwiegend  der  rech ten  K a m m e r .  - ,~) bci  D u c t u s  a r te r iosus  apcr tus .  - b) bei g r o $ e m  Y en t r ike l sep tumdefek t .  - 

c) bei  Vorhofse l ) tUmdefekt .  

Verbindung im Niederdruckbereich gelegen ist. Aus diesem Grunde entstehen 
die Lungengef~f~ver~nderungen bei den ersten Anom~lieformen friiher und 
sind wesentlieh ~t~rker ~usgeprKgt ~ls beim Vorhofseptumdefekt, wo sie in 
der 1%egel erst nach dem 20. Lebensjahr aufzutreten pflegen. 

Die yon uns durehgefiihrten Untersuehungen und Beobachtungen haben 
keinen Anhalt dufiir ergeben, dab bei der Entstehung des pulmonalen Hoch- 
drucke~ andere Fuktoren, wie z. B. entzi~ndliohe Gef~l~prozesse, vasokonstrikto- 
risehe Vorg/~nge, eine l~olle spielen. Auf Grund der vergleichenden hKmo- 
dynamisohen und pathologisoh-anatomisehen, pr~. und postoperativen Unter- 
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suchungen kann  gefolger t  werden,  dal3 be |  den besproehenen  Anom~l i e fo rmen  
em druckpass ives  Verha l t en  des Lungenkre i s l au f s  ganz im Vorde rg rund  s teht ,  

Zusammen]assung 
In der vorliegenden Arbeig wird das Verhalten des kleinen Kreislaufs unter den Be- 

dJngungen einer chronischen Volumenmehrbelastung ~m Be|spiel des Duetus arteriosus 
apertus, des Ventrikel. und Vorhofseptumdefektes untersucht. 

Grundlage clef Besprechung sind die Untersuehungsergebnisse von insgesamt 160 Pa- 
tienten, dab,on 55 mit offenem Ductus arteriosus, 44 mit Ventrikelseptumdefekt und 61 mit 
V~ Neben den fibliehen klinischen, r6ntgenologischen, elektrokardio- 
graphisehen and phonokardiographischen Untersuchungsmethoden wurde in allen Fi~llen 
ein ven6ser Herzkatheterislnus und in einem Tell der F~lle eine 1-r 
darsteltung des Herzens und der groi~en Gef~l~e durchgeftihrt. Ourch mikroskopische Unter- 
suehungen von be| der Operation exzidierten Lungenstiiekehen wird ein Vergleieh der 
]~amodynamischen und anatomisehen VerhMtnisse des Lungenkreislaufs ermSglicht. 

Die durch den Herzkatheterismus gewonnenen Druek-Volumen- und Widerstc~nds- 
Verh~ltnisse im Lungenkreislauf best~tigen die tierexperimentelien ]3efunde, nach denen 
1nit zunehmender DurehstrOmung der Str6mungswiderst~nd im kleinen Kreislauf ab- 
niramb, w~hrend der mittlere Puhnonalarteriendruck mit der Zunahme des Lungen- 
zirkulati~nsvolumens ansteigt. 

Von den 55 Patienten mit offenem Ductus arteriosus hatten 24 eine Erh6hung des 
Str6mungswiderstandes in der Lunge fiber 220 dyn. sec. era-% [n 13 F~l[en lag dabei 
der systolisehe Druek in der Puhnonalarterie zwisehen 30 und 40 mm Hg, in 9 F~llen 
zwisehen 50 und 140 mm Hg. Die Ursachen einer Erh6hung des Str6mungswiderstandes 
werden diskutiert. Durch vergleichende hi~modynamische und mikroskopische Befunde 
yon be| der Operation entnommenen Lungenstiiekchen wird gezeigt, dail zwisehen der 
HOhe. des mittleren Pulmonalarteriendruckes und dem Grad der Gef~l~veri~ncle~ungen 
eme enge Beziehung besteht. Als entseheidend flit die Entstehung der rnol~hologisehen 
~ungengef~f~ver/~nderungen wird die dureh den Links-Reehts-Shunt verursaehte Ver- 
g r6gerung des Lungenzirkulationsvo|umens angesehen. Fiir diese Ansieht spricht einmtd 

le Feststellung, dal3 der Duktus in allen HoehdruckfMlen auffallend weir (mit geringer 
oder ohne druekreduzierende Wirkung) gefunden wurde, zum anderen die klinisehe Be- 
obachtung, daf~ diese Hoehdruekf/~lle eine Krankheitsphase durchmaehen, die gekenn- 
zeichnet |st dureh eine starke Volumenbel~stung des Lungenkreislaufs und des (linken) 
Herzens. :Die eigenen klinischen und p~thologisch-anatomischen Untersuehungen werden 
als Stfitze fiir die Auff~ssung yon Civls und EDWARDS angesehen, wonaeh die Lungen- 
gefi~veri~nderungen beina offenen Duet, us arteriosus als ein Persistleren f6taler Gefi~l~- 
verhi~ltnisse zu werten sind, Dadurch, da.$ die Einengung der Lungenstrombahn im Laufe 
der gait weiter zuninlmt, kommt as zu einem Phasenwandel des Krankhei~sbi|des ln|~ 
Druckangleieh zwisehen groi3em und kleinem Kreis|aur bis schlieillieh der Druck bzw. 
Widerstand des Lungenkreislaufs den des groI3en Kreislaufs iibersteig~. 

Der Ventrikelseptumde~ekt wird je naeh der Gr613e der Verbindung zwisehen be|den 
Kammern in 3 Gruppen eingeteilt: Defekte nfit kleinem Quersehnitt und praktisch dureh- 
treaneader Wirkung, :Defekte mit mittelgrof~em Quersehnitt und mehr oder weniger 
druckreduzierender Wirkung und Defekte nfit grol~em Quersehnitt and druekangleiehender 
Wirkung. Be| der Bes~)reehung der grof~en Venfirikelseptumdefekte wird auf die weit- 
gehende ~ �9 , ~ " , hnhchke~t der Hgmodynamik im kleinen l(reislau[ mit der des weiten Duetus 
~rteriosus hingewiesen. Auch hier kOnnen 3 Krankheitsphasen untersehleden werden, 
die sieh aus der Relation der Widerst~nde im groi3en und kleinen Kreislauf ergeben: 
Die 1. Phase mit einem' niedrigen Str6mungswiderstand im Lungenkreislauf und grol~em 
Links-l~eei~ts.Shunt, die 2, Phase mit Angleich der Druck-Widerst~nds- und Volumen- 
Yerhliltnisse zwisehen be|den Kreisl~ufen und die 3. Ph,~se mlt ~berwiegen des Reehts- 
Links-Shunts. In zeitlicher Hinsieht k~nn der Pha,senwandel sehr untersehiedlieh sein. 
W~hrend sieh der Obergang yon der I. zur 2. Phase in der Regel in den erst~en 6-12 Monaten 
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vollzieht, effolgt dcr Weehsel zur 3. Phase meist zwischen dem 2. und 10. Lebensjahr, er 
kann aber such im 1. Lebensjahr oder crst im 3. Lebensjahrzehnt eintreten. Es wird ge- 
zeigt, dal] der Phasenwandel bedingt ist durch die Progredienz der morphologischen Lun- 
gengefs und diese letztlich die Folge der starken Volumenvergr6flerung 
der Lungenzirkulation sind. 

Der Vorhofseptumdefekt, der mit  dem Ductus arteriosus apertus und dem Ventrikel- 
septumdefekt eine Vergr613erung des Lungenzirkulationsvolumens gcmeinsam hat, unter- 
scheidet sich yon diesen beiden Anomalien wesentlieh dadureh, dab bei ihm eine Ver- 
bindung im Niederdruckbereich besteht. Aus diesem Grunde sind such die Shuntvolumina 
beim Vorhofseptumdefekt yon vorneherein kleiner als bei den beiden anderen Defekt- 
formen, solange bei diesen der Str6mungswiderstand im Lungenkrcislauf nicht erhSht ist. 
Es wird festgestellt, dab such bcim Vorhofseptumdefekt eine Druck- bzw. Widerstands- 
erh6hung im Lungenkreislauf eintreten kann, dab diese abet vorwiegend bei Patienten 
im 3. Lcbensjahrzehnt und dar0ber angetroffen wird. Durch mikroskopische Untersuchun- 
gen yon exzidierten Lungenstiickchen kann gezcigt werden, dab die Lungengef/s 
rungen fiber die altcrsbedingten Umbauvorg/~nge hinausreichen; ein Vergleich mit den ent- 
sprechenden h~modynamischen Befunden ergibt, dab zwischen dem Grad der anatomi- 
schen Gef/~Bver/inderungen und der Erh6hung des Str6mungswiderstandes in der Lunge 
eine enge Korrelation besteht. Auf Grund der eigenen Befnnde und unter Hinweis auf 
diesbeziigliche Beobaehtungen anderer Autoren wird geschlossen, dab fiir die morphologi- 
sehen Gef/~gver~nderungen beim Vorhofscptumdefekt der chronischen Volumenbelastung 
des Lungenkreislaufs eine entscheidende Bedeutung beizumessen ist, dab daneben aber 
such konstitutionelle Faktoren mitspielcn dtirften. 

Aus der l~iickwirkung der anatomischen Lungengef/~gver~nderungen auf das rechte 
Herz ergibt sich die klinisch wichtige Fcststellung, dab die kardialen Symptome der 
3 Mil3bildungen in der Endphase weitgehend iibereinstimmen und der genuinen Pulmonal- 
sklerose analog sind. 

Die Folgerungen, die sich aus den anatomischen Befunden w~hrend der verschiedenen 
Krankheitsphasen fiir die operative Behandlung der einzelnen Herzfehler ergeben, werden 
eingehend besprochen. 

Auf Grund vergleiehender prii- und postoperativer Herzkatheterbefunde wird ge- 
schlossen, dab sich die morphologisehen Lungengef/~Bver/~nderungen - soweit es sich um 
Patienten der 1. oder 2. Krankheitsphase handelt - nach Beseitigmng der Volnmen- und 
Druckbelastung v611ig oder zum Tell zurtickbilden k6nnen. 
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