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Fragestellung

Die angeborenen Herz- und GefaBmifbildungen mit arteriovenssem Kurz-
schituf sind besonders aufschluBreiche Beispiele fiir das Verhalten des kleinen
reislaufs unter den Bedingungen einer chronischen Volumenmehrbelastung.
Die wichtigsten Vertreter dieser Krankheitsgruppe sind der persistierende
Ductus arteriosus, der Vorhofseptumdefekt und der Ventrikelseptumdefekt.
Demgegeniiber treten die iibrigen Formen mit Links-Rechts-Shunt, die Lun-
genvenentranspositionen, die arterio-ventsen Lungenfisteln, die aorto-pulmo-
nalen Septumdefekt u. a., zahlenmaBig stark zuriick.

Im folgenden sollen die sich aus einer chronischen Volumenmehrbelastung
ergebenden Verinderungen der Himodynamik des Lungenkreislaufs und der
Symptom&tologie am Beispiel des Ductus arteriosus apertus, des Ventrikel-
und Vorhofseptumdefektes besprochen werden,

Im Vordergrund des Interesses stehen in diesem Zusammenhang die Fragen
nach der Entstehung einer Druck- bzw. Widerstandserhdhung im kleinen
Kreislauf, insbesondere im Hinblick auf die ursichliche Bedeutung eines ver-
groferten Lungenstromvolumens fir die pathologisch-anatomischen Ver-
ar}derungen der Lungengefifie. Weiterhin soll untersucht werden, inwiewelt
die durch den pulmonalen Hochdruck bedingten Rickwirkungen auf das
rechte Herz zu klinisch (rontgenologisch, elektrokardiographisch) faBbaren
und diagnostisch verwertbaren Symptomen fithren. SchlieBlich soll festgestellt
werden, welche Konsequenzen sich aus dem pulmonalen Hochdruck fiir die
Behandlung, insbesondere im Hinblick auf die Moglichkeit einer operativen
Beseitigung der bestehenden Herz- oder Gefiflanomalie, ergeben.

Untersuchungsgut und Methodik

. Bei der folgenden Besprechung stiitzen wir uns auf Untersuchungsergebnisse von
msgesamt 180 Patienten. Die Kranken waren in der Zeit von 1951 bis 1957 zwecks Klarung
thres Herzfehlers und der Operationsindikation in stationirer Beobachtung der I. Medi-
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zinischen Klinik Diisseldorf. Die Untersuchungen wurden im Rahmen der kardiologi-
schen Arbeitsgemecinschaft der Chirurgischen und T. Medizinischen Klinik durchgefiihrt.
Beim persitierenden Ductus arteriosus und beim Vorhofseptumdefekt wurden nur die
Falle beriicksichtigt, bei denen durch den Herzkatheter bzw. die Operation die Diagnose
gesichert werden konnte und die pathophysiologischen Befunde eine einwandfreic Be-
urteilung erlaubten. Die Zahl der Patienten mit offenem Ductus arteriosus (55) ist bei
Beriicksichtigung der insgesamt von uns beobachteten 1400 Kranken mit angeborenen
Angiokardiopathien niedrig. Dies erkldrt sich aus der Tatsache, daB in einer groBen Zaht
von Fallen (37) mit eindeutiger klinischer Symptomatologic auf die Durchfiihrung einer
Herzkatheteruntersuchung verzichtet wurde und in 18 Fallen diec Befunde fiir eine Aus-
wertung in diesem Zusammenhang zu liickenhaft waren. Im Gegensatz zu diesen beiden
Krankheitsgruppen war eine Sicherung der Diagnose bei den Fallen mit Ventrikelseptum-
defekt nur selten zu erreichen, da der direkte Nachweis des Defektes durch den Herz-
katheter sehr schwierig und uns nur in wenigen Fillen gelungen ist, eine operative Be-
handlung der Herzanomalie bisher an der Diisseldorfer Chirurgischen Klinik aber noch
nicht durchgefiihrt wurde. Die Diagnose des Ventrikelseptumdefektes griindet sich dem-
nach auf das klinische Bild, sowie auf die Befunde des Herzkatheterismus und der Angio-
kardiographie.

Dic Methodik der von uns durchgefithrten Untersuchungen soll nicht im einzelnen
besprochen werden. Sie wurde an anderer Stelle ausfithrlich dargestellt (BayrRr, Looaew,
Worrkr). Im wesentlichen haben wir uns bei unseren Untersuchungen an die dort be-
schriebenen Richtlinien der Vorbereitung und Durchfiihrung des Herzkatheterismus ge-
halten. Hier sollen nur einzelne Punkte herausgestellt werden, weil sie bei der Unter-
suchung der genannten drei Krankheitsgruppen besonders zu beachten sind. War eine
Kontrastmitteldarstellung der Herzhohlen angezeigt, so wurde sie im allgemeinen im
AnschluB an die Herzkatheteruntersuchung entweder in Form der venosen Angiokardio-
graphie oder iitber den mit der Spitze im Herzen oder in einem bestimmten GefiBabschnitt
liegenden Katheter gezielt vorgenommen.

In jedem Fall ging den speziellen diagnostischen Verfahren cine Untersuchung mit
den {iiblichen klinischen Methoden vorauf. Sie ermdéglicht in der Mehrzahl der Falle mit
angeborenen Angiokardiopathien cine Wahrscheinlichkeitsdiagnose und erlaubt dadurch
gewissermaflen eine gezielte spezielle Herzdiagnostik.

Beim Ductus arteriosus apertus wird man versuchen, den Katheter von der Pulmonal-
arteric in die Aorta vorzuschieben. Ein derartiger Versuch ist auch in jedem Fall eines
pulmonalen Hochdrucks angezeigt, da aus spiter noch im einzelnen zu besprechenden
Griinden das charakteristische Gerauschphianomen des persistierenden Duktus unter
bestimmten Bedingungen fehlen kann. Um Fehlerquellen bei der Berechnung des Shunt-
volumens zu vermeiden, haben wir Blutproben jeweils sowohl aus der rechten als auch aus
der linken Pulmonalarteric entnominen. Bei Blutentnahme aus dem Pulmonalarterien-
stamm besteht die Gefahr, dall die Katheterspitze gerade im Bereich des Kurzschlusses
liegt und dadurch ein zu grofes Shuntvolumen berechnet wird.

Beim Vorhofseptumdefekl kommt es nicht nur darauf an, den Defekt direkt nachzu-
weisen. Da erfahrungsgemili gerade beim Vorhofseptumdefekt zusatzliche GefaBBanomalien,
d. h. Binmiindungen von Lungenvenen in den rechten Vorhof oder in die beiden Hohl-
venen, in einem groBen Prozentsatz (ca. 209}) vorkommen, wird man bestrebt sein,
transponierte Lungenvenen durch Sondierung direkt nachzuweisen. Gelingt dies nicht, so
kann man aus der Diskrepanz zwischen der Defektgrofie (sie kann aus dem Vergleich der
links- und rechtsseitigen Vorhofdruckkurve abgeleitet werden, GrossE-BrRockHOTF, LOOGEN
und Worrer) und dem errechneten Shuntvolumen auf eine Transposition der Lungen-
venen schlielen.

Beim Ventrikelseptumdefelt mit pulmonalem Hochdruck hat sich uns die von DoNzrroT
angegebene intrakardiale Atherprobe bewihrt. Der Test ist nur bei positivem Ausfall ver-
wertbar, sofern ein persistierender Ductus arteriosus mit Shuntumkehr ausgeschlossen
werden kann. Ein negatives Ergebnis der Atherprobe kann naturgemill nicht als Beweis
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gegen einen Ventrikelseptumdefekt angesprochen werden, weil Shuntgréle und -richtung,
dl? das Ergebnis der Atherprobe entscheidend bestimmen, sehr unterschiedlich sein konnen.
D{e gleichen Faktoren sind auch wesentlich maBgebend fir den Verlauf des Kontrast-
mittels in den Herzhohlen und den groBen GefiBlen. Eine gleichzeitige Kontrastmittelfil-
I.Ung von Aorta und Pulmonalarterie (bei Injektion des Mittels in den rechten Ventrikel)
ist beweisend fiir das Vorliegen cines Ventrikelseptumdefektes, eine fehlende frithzeitige
Aortendarstellung schliet ihn aber nicht aus, weil bei Druckangleich zwischen groBem
und'kleinem Kreislauf oder selbst bei Erhéhung des Strémungswiderstandes im kleinen
Kreislauf iiber den des grofien der Rechts-Links-Shunt so gering sein kann, daB} das in die
Aorta gelangende Kontrastmitte! fiir eine Schattengebung nicht ausreicht.

Untersuchungsergebnisse und Besprechung

@) Dey pulmonale Hochdruck beim Ductus arteriosus aperbus

In der Zeit von 1949 bis 1957 beobachteten wir an der I. Medizinischen
Klinik Diisseldorf insgesamt 110 Patienten mit offenem Ductus arteriosus
(BoraLrnn). In 73 Fillen wurde zur Sicherung der Diagnose der vendse Herz-
katheterismus durchgefiihrt. Bei 37 Patienten war das klinische Bild so ein-
deutig, daB sie ohne spezielle diagnostische Untersuchungen der operativen
Behandlung zugefiihrt werden konnten.

Von den 73 mittels des Herzkatheterismus untersuchten Patienten kénnen
18 nicht beriicksichtigt werden, weil die Befunde lickenhaft und Berechnun-
gen des Lungenzirkulationsvolumens nicht moglich sind. 4 dieser 18 Patienten
hatten eine Druckerhéhung im kleinen Kreislauf mit systolischen Werten
zwischen 40 und 90 mm Hg.

Die 55 auswertbaren Fille sind in Tab. 1 zusammengestellt. Wenn wir
30 mm Hg als obere Grenze des normalen systolischen Pulmonalarterien-
druckes annehmen, so ergibt sich, daB bei 35 Patienten im Lungenkreislauf
normale Druckverhdltnisse vorlagen. 8 Patienten hatten systolische Druck-
werte zwischen 80 und 40 mm Hg. Bei den restlichen 12 Patienten betrug
der Pulmonalarteriendruck systolisch 40 mm Hg und mehr. Die Druckerhshung
war dabei in 4 Fillen so stark, daB ein weitgehender Druckangleich zwischen
dem grofen und kleinen Kreislauf bestand. In einem dieser Falle (Tab. 1, Nr. 55)
lag der systolische und mittlere Pulmonalarteriendruck iiber dem entsprechen-
den Aortendruck. Klinisches Bild und physiologische Befunde der 4 Fille
zeigten in wesentlichen Punkten ein von der iiblichen Symptomatologie des
offenen Ductus arteriosus abweichendes Verhalten.

Einer eingehenden Besprechung dieser ,,atypischen® Ductus-BoTALLi-
Fille soll eine kurze Darstellung des typischen klinischen Bildes vorausgehen.
Dabei muB beriicksichtigt werden, dal auch das normale Bild Variationen
unterworfen ist, da die Auspriagung der klinischen Befunde weithin abhéngig
ist von dem Alter des Patienten und der Weite des Duktus bzw. der Grole
des Kurzschlusses.

Im allgemeinen ist die kérperliche Entwicklung der Kinder ungestort. Ein
Zuriickbleiben im Wachstum ist aber keineswegs selten. Bei den meisten Kin-
dern ist festzustellen, daB sie bei korperlichen Anstrengungen schneller als
ihre Altersgenossen ermiiden. Bei weiterem Wachstum sind es oft gerade die
schnelle Ermiidbarkeit und das Nachlassen des korperlichen Leistungsvermo-
gens, die die Patienten veranlassen, den Arzt aufzusuchen.

1%
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Der charakteristischste Befund beim offenen Ductus arteriosus ist das
kontinuserliche Gerdusch, dessen punctum maximum im 2. Interkostalraum
links vom Sternalrand liegt. Das Phonokardiogramm li8t erkennen, daf3 das
Gersusch kurz nach dem 1. Herzton beginnt und ohne Unterbrechung bis weit
in die Diastole andauert. Die Phonokardiographie ist besonders wertvoll bei
Kleinkindern und Sduglingen, bei denen die schnelle Herzfolge eine auskulta-
torische Erkennung des ,,Maschinengerdusches* erschwert. In unserem Unter-
suchungsgut war das Maschinengerdusch mit Ausnahme von 3 Fillen stets
vorhanden.

In den meisten Fillen ist iiber der Herzbasis, bzw. iiber der Pulmonalis,
ein Schwirren zu fithlen, dessen Intensitdt im allgemeinen mit der Lautstirke
des Gerdusches parallel geht.

Als Folge des Abstrémens von Blut aus der Aorta in die Pulmonalis ist
oft eine vergroBerte systolisch-diastolische Blutdruckdifferenz nachweisbar, die
sich nach korperlicher Belastung noch verstirken kann ((BoHXsches Zeichen).

Die réntgenologischen Verinderungen beim Ductus arteriosus apertus wer-
den durch die GroBe des Shunts bestimmt. Die Vergrofierung des Lungen-
zirkulationsvolumens fithrt zu einer Dilatation der Lungengefiie, des linken
Vorhofes, des linken Ventrikels und der aszendierenden Aorta, Ein #hnliches
Bild findet sich beim Ventrikelseptumdefekt mit Links-Rechts-Shunt. Zum
Unterschied vom Ductus arteriosus ist aber bei dieser Anomalie eine Hyper-
trophie und Dilatation des rechten Herzens vorhanden, und die Aorta ist
gegeniiber der Norm eher etwas kleinlumiger. Eine réntgenologische Trennung
der beiden Formen kann bei Kleinkindern besonders schwierig sein. Kygrr-
BERG und Mitarb. konnten den Aortenbogen nur in 7 von 13 Kindern unter
3 Jahren abgrenzen. Eine Vergroflerung des linken Vorhofes fanden wir in
709, unserer Ductus-BoTaLLi-Patienten mit Links-Rechts-Shunt.

Das Ekg bei offenem Ductus arteriosus zeigt im allgemeinen wenig kenn-
zeichnende Verénderungen. Bei kleinem Links-Rechts-Shunt ist das Ekg
normal, bei groBBeren Kurzschluimengen findet sich oft iiber den prikordialen
Brustwand-Ableitungen V5§ und ¥ 6 eine Hochspannung. Seltener erstreckt
sich die Hochspannung bei den unkomplizierten Ductus-BoTarri-Fillen auch
auf die rechts-priakordialen Ableitungen. Soweit es sich um die Kleinkinder
handelt, ist zu beriicksichtigen, dafl eine Hochspannung noch im Bereich des
Physiologischen liegen kann. Auch Zeichen einer Linksschidigung sind bei
dieser Patientengruppe selten. Tab. la zeigt eine Zusammenstellung der Ekg-
Verdnderungen bei den 43 Patienten mit persistierendem Ductus arteriosus
ohne pulmonalen Hochdruck (eingeschlossen sind 8 Fille mit einem systoli-
schen Pulmonalarteriendruck zwischen 30 und 40 mm Hg); in Tab. L b sind
die elektrokardiographischen Befunde der 12 Patienten mit Ductus arteriosus
apertus und pulmonalem Hochdruck (systolisch 40 mm Hg und hoher) zu-
sammengefaft. Eine Linksverspitung (Beginn der groften Negativitit von R
in V6) fanden wir unter den 55 Patienten nur zweimal. Sie betrug jeweils
0,06 sec (nach Beginn von QRS). Dieser Befund ist erstaunlich, da die Volumen-
belastung des linken Ventrikels beim Ductus BoraLLI sich etwa in der gleichen
Grofenordnung bewegt wie die des rechten Ventrikels beim Vorhofseptum-
defekt, bei dem eine Rechtsverspitung fast ein obligatorischer Befund ist.

Beim gewdhnlichen Ductus arteriosus apertus besteht als Folge des aus-
schlieflichen Links-Rechts-Shunts eine vorwiegende Volumenmehrbelastung
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des .linken Herzens, Kommt es zu einer Widerstandserhhung im kleinen
Krels!auf, so muB der rechte Ventrikel eine entsprechend gréBere Druckarbeit
aufbringen. Wenn der Druckanstieg im Lungenkreislauf so erheblich ist, daB
er etwa die Hohe des Druckes im groBen Kreislauf erreicht, so kann daraus
emn ,.gekreuzter” Shunt resultieren. In extremen Fillen, in denen der Pulmo-
nalqrteriendruck withrend der systolischen und diastolischen Phase — und dia-
stolisch kommt es zum Druckausgleich in den beiden Kreisliufen — den Aorten-
druck iiberschreitet, kommt es schiieBlich zu einer Shuntumkehr.

Tabelle 1a. Das Ekg bei 43 Patienten mit perstistierendem Ductus arteriosus
ohne pulmonalen Hochdruck

e l
Prikordiale Hocl ung | Priikordiale Hoch nung o Lcanti A
B ! * ﬂ{)ei‘a;& u;&s}}gl{}n i ‘ Orreclhts und lsill}lil; Linksschiidigung
—_— ¥i [ S ———— - o . e
1\‘701jmtyp 19 l 3 ! 2 ’ 2
Steiltyp 23 3 | 2 | 1
Linkstyp 1 | 1 _ | —
43 | T(16%) | £0%) | 3 (7%)

Tabelle 1b. Das Ekg bei 12 Patienten mit persistierendem Ductus arteriosus
und pulmonalem Hochdruck

Priikordiale Priikkordiale Links- Rechts-

dhor Pp umd P o ronhis had s | sehiidigung | sehidigung

Normtyp 2 1 — — —
Steiltyp 6 ] 2 3 _
Linksbyp 1 1 —_— — —
Rechtstyp 2 — — —_ 2
Steiltyp bei
partiellem
Rechts-
schenkel- !
block?) 1 — ! — 1 —

12 | 3 2 4 2

1) Mit Isthmusstenose.

Die mit der Entstehung des pulmonalen Hochdrucks einhergehende
VOluﬂlenentlastung des linken Herzens und die zunchmede Druckbelastung
di?S rechten Herzens fiihren zu einer Reihe von Symptomen, die das klassische
Bild des offenen Ductus arteriosus abindern und in extremen Fillen vollig
verwischen konnen. Korperliche Unterentwicklung, Belastungsdyspnoe und
schnelle Ermiidbarkeit werden in derartigen Fillen eigentlich nie vermift.
Neigung zu Bronchitiden begegnet man oft. Gelegentlich kommt es auch zu
Héamoptysen. Das typische Maschinengeriusch fehlt (bei weitgehendem Druck-
angleich zwischen Aorta und Pulmonalarterie); stattdessen hért man ein
Systolisches und oder ein diastolisches Geridusch, letzteres meist entlang dem
linken Sternalrand, bei betontem 2. Pulmonalton. Eine Zyanose kann dauernd
b?stehen oder nur bei Belastung auftreten. Von besonderer differential-
diagnostischer Bedeutung ist die Begrenzung der Zyanose auf die unteren
Extremititen. Wahrend das Ekg in den Fillen mit mittlerem Druckanstieg
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nur selten verwertbare Verinderungen aufweist, gehen die extremen Druck-
steigerungen (Angleich der Druck- und Widerstandsverhiltnisse in beiden
Kreisliufen) im allgemeinen mit einem rechtstypischen pathologischen Ekg
einher. Réntgenologisch kann in Parallele mit der Druckerhthung im Lungen-
kreislauf eine VergroBerung des rechten Ventrikels nachgewiesen werden. Im
Gegensatz zu der starken Rrweiterung der zentralen Lungengefifle ist die Ge-
faBzeichnung der Lungenperipherie normal oder sogar verringert.

Die durch die verdnderten himodynamischen Bedingungen sich ergebenden
Wandlungen des klinischen Erscheinungsbildes sollen im folgenden am Bei-
spiel von 4 Patienten mit persistierendem Ductus arteriosus und pulmonalem
Hochdruck aufgezeigt werden.

Th., R., ein 415 jahriges Madchen (Tab. 2, Nr. 52). Besonderheiten sind den Eltern
nie aufgefallen. Die Entwicklung des Kindes sei ungestért gewesen. Laufen mit 10, Spre-
chen mit 18 Monaten. Keine Kinderkrankheiten. Mit 4 Jahren sei es an einer Lungenent-
ziindung erkrankt und in einem Krankenhaus behandelt worden. Dort sei erstmals ein
Herzfehler festgestellt worden.

Befund: Grazil gebautes, lebhaftes Kind. Keine Zyanose, weder in Ruhe noch bei Be-
lastung. Geringe Thoraxvorwélbung im Bereich des Sternums. Uber der Herzbasis ist
Schwirren deutlich fithlbar. Auskultatorisch findet sich ein kontinuierlich systolisch-
diastolisches Gerdusch mit dem Maximum iiber dem 2.-3. ICR links parasternal, in das
ein betonter 2. Pulmonalton einfallt. RR 115/60 mm Hg. Rontgenologisch ist eine Ver-
grofierung des linken und rechten Herzens festzustellen. Der Pulmonalbogen springt deut-
lich vor und zeigt lebhafte Pulsationen. Die Hilus- und Lungengefiafizeichnung ist stark
vermehrt (Abb. 1). Das Ekg ist steiltypisch. s besteht eine Hochspannung von R in
Vs und Vg (Abb. 2).

Die klinische Verdachtsdiagnose eines offenen Ductus arteriosus wurde bei
der Herzkatheterunteruschung durch den Nachweis eines arterio-vendsen
Shunts im Bereich der Pulmonalarterie gestiitzt. Trotz der Druckerhdhung im
Lungenkreislanf auf 90/58 mm Hg bestand ein praktisch ausschlieBlicher
Links-Rechts-Shunt (RR 115/60 mm Hg), so dafi eine operative Behandlung
indiziert war.

Diese bestatigte die Diagnose. Es fand sich ein kurzer daumendicker Ductus,
der zweifach ligiert wurde. Der postoperative Verlauf war komplikationsfrei.

Einen praktisch ausschlieflich von der arteriellen zur vendsen Seite ge-
richteten Kurzschlufl fanden wir auch bei der folgenden Patientin, bei der der
Pulmonalarteriendruck 100/60 mm Hg betrug, wihrend der in der Aorta
gemessene Druck um 125/70 mm Hg lag. Wihrend aber bei dem erstgenannten
Kind auch bei Belastung keine Zyanose auftrat, war sie hier bei stérkeren
kérperlichen Anstrengungen deutlich erkennbar.

Es handelte sich um ein 614 jahriges Miadchen, Fi., R. (Tab. 2, Nr. 50), das der Mutter
schon wihrend der Stillzeit groBe Schwierigkeiten gemacht hatte. Da das Kind nicht recht
gedeihen wollte, konsultierte sie den Hausarzt, der bei dem damals 2jahrigen Kind einen
Herzfehler feststellte. In der Folgezeit sei eine immer mehr zunehmende Ermiidbarkeit
mit Atemnot bei kérperlichen Anstrengungen aufgefallen. Dabei sei das Kind auch wieder-
holt zyanotisch gewesen.

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

Perkussorisch ist das Herz nach links verbreitert. Man hort mit dem Punctum maxi-
mum iiber der Pulmonalis ein lautes systolisches und abgesetzt von diesem einen stark
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gé)sbﬁ. Th., R., 4 Y% jahr, Miidchen mit Ductus arteriosus apertus und pulmonalem Hochdruck. Vorderbild
erzens: Verbreiterung nach links, deutlich vorspringender Pulmonalbogen, vermehrte Hilus- und
LungengefiiBzeichnung.

Abb. 2, Ekg und Phonokardiogramm: Steiltyp, Hochspannung iiber V, und V,. Kontinuierliches systolisch-
diastolisches Geréusch.

betonten 2. Pulmonalton sowie ein leises diastolisches Gerdusch. Réntgenologisch ist vor
allem eine VergroBerung des linken Herzens festzustellen (Abb. 3a und 3b).

. Eine Vorwslbung des Pulmonalbogens findet sich nicht. Die Hilus- und Lungengefaf3-
zeichnung ist vermehrt.

. Das Ekg zeigt einen Steiltyp, eine Hochspannung iiber den links-prikordialen Ab-
lelf'llmgsst;ellen und eine Linksschidigung (Abb. 4).

Auf Grund dieser Befunde wurde klinisch die Verdachtsdiagnose eines
Ductus Botalli festgestellt. Differentialdiagnostisch konnte ein hochsitzender
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a b
Abb. 3a. Fi., R., 6, jihr, Miidchen mit Ductus arteriosus apertus und pulmonalem Hochdruck. — Vorderbild
des Herzens: Verbreiterung des Herzschattens, vor allem nach links, vermehrte Ifilus- und Lungengefi8-
zeichnung,
Abb. 3h, Scitenbild: Der Retrokardialraum ist durch den vergréfierten linken Vorhof und Ventrikel vollig
ausgefiillt,

Abb. 4. Ekg: Steiltyp, Hochspannung liber ¥V, und V,, Senkung von S§7'in V,, schriig ahsteigender Verlanf
zu einer priiterminal negativen und biphasischen 7-Zacke.

Ventrikelseptumdefekt nicht sicher ausgeschlossen werden. Beim vendsen
Herzkatheterismus konnte der Ductus durch Passage nachgewiesen werden,
wihrend sich blutgasanalytisch kein Anhalt fiir einen Ventrikelseptumdefekt
ergab. Wir registrierten in der Pulmonalarterie einen Druck von 100/60 mm Hg,
in der 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, daBl das Lungenzirkulationsvolumen mehr als dreimal so groB wie das
Minutenvolumen des groflen Kreislaufs war.

Bei der Operation fand sich ein kurzer, sehr weiter Duktus, der zweifach
Ulterbunden wurde. Der postoperative Heilverlanf war ungestort.

Trat bei dem zuletat besprochenen Fall nur nach stirkeren kérperlichen Be-
astungen eine Zyanose auf, so bestand eine solche bei den folgenden 2 Patien-
ten auch in der Ruhe.

Die 46jahrige Patientin, Oh., R. (Tab. 2, Nr. 54} soll seit der Geburt immer blau ge-
Wwesen sein. Als Kind machte sie Masern, mit 14 Jahren einen fieberhaften Gelenkrheuma-
tismus durch. Wihend der Schulzeit entwickelte sich auf dem linken Auge ein grauer
Star, der bald zur Erblindung des Auges fiithrte. Schon als Kleinkind habe sie keine kdrper-
lichen Anstrengungen durchhalten kénnen, sie sei sehr schnell ermiidet und kurzluftig
geworden. Nach der Schulentlassung habe sie nur leichtere Hausarbeiten verrichten
kénnen, In den letzten 3 Jahren vor der Klinikaufnahme habe sich ihr Zustand sehr ver-
schlechtert. Schon bei langsamem Gehen auf der Ebene werde sie kurzluftig.

Befund: Stark reduzierter Allgemeinzustand. In Ruhe keine Dyspnoe, keine Ortho-
pPnoe. Deutliche Akrozyanose mit Trommelschlegelbildung der Finger- und Zchenendglie-

er. Keine verwertbare Differenz der Zyanose an Hianden und Fiilen. Keine Deformierung
&s kndchernen Thorax. Das Herz ist perkussorisch nach links verbreitert, der Herzspitzen-
8tofl im 5. ICR 1 em auBerhalb der Medioklavikularlinie fithibar. Kein Schwirren. Auskulta-
borisch ist ein leises mesosystolisches und nach einem deutlich betonten 2. Pulmonalton ent-
lang dem linken Sternalrand ein weiches, langdauerndes diastolisches Gerausch festzustellen.

Rﬁntgeno]ogisch ist das Herz im Vorderbild beiderseits stark verbreitert. Bei seitlichem
Strahlengang ist zu erkennen, daB der linke Vorhof und Ventrikel praktisch von normaler
Grége, der rechte Vorhof und rechte Ventrikel aber dagegen deutlich vergrofiert sind
(Abb. 5a und 5b)

Der Pulmonalbogen ist betont, die LungengefiBzeichnung vermehrt.

Das rechtstypische Ekg zeigt Kammerendteilverdnderungen, die als Ausdruck einer
Mehrbelastung und Schadigung vorwiegend derrechten Kammer anzusprechensind. (Abb.6).

Klinisch wurde in diesem Falle in erster Linie an einen Ventrikelseptum-
defekt mit, pulmonalem Hochdruck und Zyanose (EISENMENGER-Syndrom)
gedacht, differentialdiagnostisch ein Ductus arteriosns apertus mit Shunt-
umkehr jn Erwiigung gezogen. Bei der Herzkatheteruntersuchung konnte der

uktus passiert werden. Die Druckregistrierung ergab in Aorta und Pulmonal-
arterie ibereinstimmende systolische und diastolische Werte. Die Gasanalysen
de? éntnommenen Blutproben zeigten ein starkes arterielles Op-Defizit, das
bei O,-Atmung wesentlich geringer wurde, obwohl der Druck in der Pulmonal-
arterie und Aorta unverindert blieb. Dieser Befund spricht dafir, daB die
Yanose der Patientin (jedenfalls unter Ruhebedingungen) weniger durch eine
untumkehr als vielmehr durch eine O,-Diffusionsstérung der Lunge ver-
ursacht wird,

Bei Beriicksichtigung des starken pulmonalen Hochdrucks, der schweren
elektl‘Okardiographisch faBbaren Schidigung der Kammermuskulatur (rechts)
des Herzens und der Lungenfunktionsstérung hielten wir eine operative Be-
handlung in dem vorliegenden Falle nicht fiir angezeigt. .

. Auch bei der folgenden Patientin, M., U. (Tab. 2, Nr. 55), 28 Jahre alt, war bereits
In der Ruhe eine leichte Zyanose der Lippen und Akren vorhanden. Aus der Anamnese
186 erwihnenswert, daB sie nach ihrer Geburt etwa 6 Monate wegen ihres ,,schlechten
_1 gemeinzustandes« in einer Kinderklinik stationar behandelt wurde. Damals sei bereits
ein Hergfehler festgestellt worden. In den Kinderjahren sei sie oft an Bronchitiden er-
tankt. Beim Sport (Schwimmen, Laufen) sei sie schnell kurzluftig geworden. Dabeil



a b
Abb. 5a. Ob., K., 46jihr. Patientin mit Ductus arteriosus apertus und pulmonalem Hochdruck.— Vorderbild
des Herzens: Starke Verbreiterung des Herzschattens nach rechts und links, deutliche Prominenz des Pulmo-
nalbogens. Vermehrung der Hilus- und Lungengefizeichnung.

Abb. 5b. Seitenbild: Retrokardialraum nicht eingeengt. VergréBerung des rechten Herzens.

Abb. 6. Ekg: arteriosus apertus Rechtstyp. Die Kammerendteilveriinderungen sind im Sinne einer Schii-
digung der Arbeitsmuskulatur der rechten Herzkammer zu deuten.
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habe sie auch blaue Lippen bekommen. Sie habe hidufig Nasenbluten gehabt, gelegentlich
auch Bluthusten, Herzstiche und Herzstolpern. Die Beschwerden hitten im Laufe der
Jahre allmahlich zugenommen.

. Etwa 6 Monate vor der Klinikaufnahme habe sie wenige Tage nach einer ohne Schwie-
rigkeiten iiberstandenen Entbindung einen schweren Herzanfall mit Luftnot, ,,Lungen-
ddem* und starker Zyanose gehabt. Diese Anfille hitten sich an den folgenden Tagen
noch mehrmals wiederholt. Nach langerer 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 nach einigen Minuten Luftnot aui.

Befund: Bereits in Ruhe besteht eine leichte Zyanose der Lippen, der Schleimhiute
und der Akren. Die Fingernagel sind uhrglasformig umgebildet. Der kndcherne Thorax
18t nicht deformiert. Perkussorisch ist das Herz gering nach links verbreitert, der Spitzen-
stofl im 5. ICR in der Medioklavikularlinie tastbar. Schwirren ist nicht festzustellen.

ber der Pulmonalarterie hort man ein weiches systolisches Geridusch und eine Doppelung
des 2. Herztones. Der 2. Pulmonalton ist betont. Uber dem unteren Sternum ist das
Systolische Geréiusch scharf und pflanzt sich bis zur Herzspitze fort. Die Herzschlagfolge
1_St regelmiiBig, die Frequenz 75/min RR 125/90 mm Hg. Zeichen einer Herzinsuffizienz
liegen nicht vor.

Rﬁntgenologisch ist das Herz beiderseits verbreitert (Abb. 7a und 7b).

Bei der Durchleuchtung imponiert vor allem die Verbreiterang des rechten Vorhofes
und Ventrikels, withrend der linke Vorhof sich nur gering in den Retrokardialraum vor-
wolbt, Der Pulmonalbogen springt deutlich vor. Wihrend die zentrale Gefafizeichnung
vermehrt ist, sind die peripheren Lungenfelder normal vaskularisiert.

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

Die klinischen Befunde legten die Verdachtsdiagnose eines Ventrikel- oder
VOrhofseptumdefektes mit pulmonalem Hochdruck nahe. Beim venssen Herz-
katheterismus fand sich aber kein Anhalt fiir diese Herzanomalien, dagegen

onnte durch Passage des Katheters aus der Pulmonalarterie in die Aorta
descendens ein persistierender Ductus arteriosus nachgewiesen werden. Die
DPHCkmessung ergab in der Pulmonalarterie einen hoheren systolischen Wert
als in der Aorta, wihrend die diastolischen Druckwerte praktisch tberein-
Stimmten. Aus den Blutgasanalysen errechneten wir einen Rechts-Links-Shunt
von 4,1 Ltr. min. Unter O,-Atmung lieflen sich keine verwertbaren Anderungen
der Druck- und Shuntverhiltnisse feststellen.

Kine operative Behandlung hielten wir in diesem Falle fiir kontraindiziert,
Weil der Druck im Lungenkreislauf den des groBen Kreislaufs iiberstieg und
der Shunt ausschlieBlich von der vendsen zur arteriellen Seite gerichtet war.

Von den 4 besprochenen Fillen stellen die 2 ersten gewissermaBen Uber-
gangsstufen vom typischen zum atypischen Bild des Ductus BoraLnt dar.

M ersten Fall sind noch alle Charakteristika des tiblichen offenen Ductus

OTALLI vorhanden. Zusitzlich zu diesen lassen sich aber bereits die Zeichen
der Riiekwirkung des pulmonalen Hochdrucks auf das rechte Herz in Form

er rﬁntgenologisch faBbaren VergréfBerung des rechten Ventrikels nachweisen.,

ervorheben wollen wir weiterhin die Betonung des 2. Pulmonaltones, die sich
uns als ein sehr bestindiges Symptom der pulmonalen Blutdruckerhthung bei
Offfenem Ductus arteriosus erwiesen hat. Die Diagnose war in diesem Fall aber
nicht, erschwert. Die Druckverhiltnisse in den beiden Kreisliufen lieBen trotz
der pulmonalen Druckerhéhung einen Links-Rechts-Shunt wihrend der systoli-
Schen und diastolischen Phase zu, so daB ein typisches Maschinengerdusch
Vorhanden war.
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Das Fehlen des typischen kontinuierlichen Gerausches, an dessen Stelle ein
lautes holosystolisches und ein durch einen betonten 2. Herzton abgesetztes
leises diastolisches Gerdusch bestand, erschwerte bei der 2. Patientin die klini-
sche Diagnose eines Ductus BoraLL. Differentialdiagnostisch wurde hier ein
Ventrikelseptumdefekt mit pulmonalem Hochdruck und Pulmonalinsuffizienz
in Erwigung gezogen, wenn auch auf Grund der Gesamtheit der klinischen,
rontgenologischen und elektrokardiographischen Befunde die gréBere Wahr-
scheinlichkeit fiir einen persistierenden Ductus arteriosus sprach. Die Anderung
des Geridusches, d. h. die Unterbrechung der systolisch-diastolischen Kontinui-
tit, ist wohl darauf zuriickzufithren, dafl gegen Ende der Systole und zu Beginn
der Diastole der Druckunterschied zwischen Aorta und Pulmonalarterie so
gering war, daf} kein oder ein nur geringer Durchflufl durch den Ductus bestand.
Die bei kérperlichen Belastungen zu beobachtende Zyanose diirfte auf eine
partielle oder totale Shuntumkehr zurickzufithren sein. Die Ursache hierfiir
diirfte darin zu sehen sein, daB unter Belastungsbedingungen der Widerstand
im grofen Kreislauf abnimmt, wihrend dies im Lungenkreislauf wegen der
spiter noch niher zu besprechenden anatomischen Gefifiverdnderungen nicht
bzw. nicht in gleichem Malfle der Fall war.

Trotz der von der typischen Symptomatologie abweichenden Befunde war
das Gesamtbild des persitierenden Ductus BoTarri bei den beiden Patienten
doch noch so eindeutig, dafl eine klinische Diagnose, im 2, Fall die dringende
Verdachtsdiagnose, moglich war.

Demgegeniiber konnten bei den letzten 2 Patienten klinisch keine fiir einen
persistierenden Ductus arteriosus charakteristischen Befunde erhoben werden.
An Stelle des Maschinengerdusches war bei der Patientin Ob., E. ein kurzes
systolisches und ein weiches diastolisches Gerausch zu horen, letzteres entlang
dem linken Sternalrand. Bei der Patientin M., U. bestand ein rein systolisches
Gerdusch itber der Pulmonalis und dem unteren Sternum. Bei dieser wie bei
der Patientin Ob. war der 2. Pulmonalton auffallend betont. Réntgenologisch
fand sich in beiden Fiillen eine Vergroferung des rechten Herzens und ein stark
vorspringender Pulmonalbogen mit Erweiterung der zentralen Lungengefille,
withrend die Gefdfizeichnung in der Peripherie der Lungenfelder demgegen-
iber gering war. Auch das Ekg sprach fiir eine Mehrbelastung des rechten
Herzens, wobei die Diskordanz der Kammerendteile auf eine Schiadigung der
Arbeijtsmuskulatur der rechten Kammer hinwies.

Die Diagnose konnte in beiden Fillen erst durch den Herzkatheter gestellt
werden. Druckregistrierung und blutgasanalytische Untersuchungen ergaben
bei der Patientin M. einen ausschlieBlichen Rechts-Links-Shunt. Bei der
Patientin Ob. war die Zyanose in erster Linie auf eine O,-Diffusionsstérung der
Lunge zuriickzufithren. Minuten- und Shuntvolumenberechnungen sind daher
nur bedingt verwertbar. Die systolischen und diastolischen Drucke in Aorta
und Pulmonalarterie waren praktisch egalisiert. Diastolisches Gerdusch und
arterielles O,-Defizit (nach O,-Atmung) lassen aber darauf schlieBen, dafi
withrend der diastolischen Phase ein Blutiibertritt aus der Pulmonalarterie in
die Aorta stattfand.

Es ergibt sich somit, dafl die Symptomatologie des Ductus arteriosus apertus
mit Shuntumkehr weitgehende Parallelen mit der eines EISENMENGER-
Syndroms (groBer 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 gidnzlich unmoglich werden, wenn
esﬂdurch pulmonale Verinderungen und eine dadurch bedingte O,-Diffusions-
storung auch zu einer Zyanose des Gesichtes und der oberen Extremitdten
kommt, wie es bei der Patientin Ob., E. der Fall war. So entscheidend gerade

a

e’gl?l;r’??{ M., U., 28jiihr. Patientin mit Ductus und pulmonalem Hochdruck. — Vorderbild des Herzens
eiterung des Herzschattens nach links, vorspringender Pulmonalbogen, Diskrepanz zwischen den
weiten zentralen Lungengefifien und der auffallend hellen Peripherie.

Abb.. 7b. Seitenbild; Retrokardialraum nicht eingeengt. Vergroferung des rechten Herzens.
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Abb. 8. BEkg: Pathologischer Rechtstyp.

d}e Feststellung einer auf die unteren Extremitiiten begrenzten Zyanose fiir
die Diagnose eines Ductus arteriosus apertus mit pulmonalem Hochdruck und
S}_l}lntumkehr auch ist, es darf aber nicht iibersehen werden, daf in zahireichen
Fillen die Zyanose generalisiert ist. Entsprechende Beobachtungen wurden
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von BiNg, CamrBELL und Hupson, CosH, WHITAKER, HEATH und Browx
mitgeteilt. Es ist daher angezeigt, bei Fillen mit pulmonaler Hypertonie und
Mischungszyanose stets das Vorliegen eines persitierenden Ductus arteriosus
in Erwigung zu ziehen. .

Wenn wir nach den Ursachen der pulmonalen Druckerhéhung bei Ductus
arteriosus apertus fragen, so sollen jene Falle unberiicksichtigt bleiben, bei
denen durch die Kombination mit zusétzlichen Fehlern oder Anomalien, die
gleichfalls zu einer pulmonalen Hypertension fiihren kénnen, ein komplexes
Krankheitsgeschehen vorliegt.

Tm wesentlichen miissen fiir die Entstehung eines pulmonalen Hochdrucks
bei persistierendem Ductus arteriosus folgende Moglichkeiten in Erwégung
gezogen werden:

1. Die Druckerhéhung im Lungenkreislauf als direkte Folge des vergrofier-
ten Lungenzirkulationsvolumens;

2. Die Druckerhthung im Lungenkreislauf als Folge eines erhohten Wider-
standes in den GefdBen der Lungenperipherie.

Tierexperimentelle Untersuchungen haben gezeigt, daBl das Lungen-
zirkulationsvolumen auf das 2- bis 3fache der Norm vermehrt werden kann,
ohne dafl es zu einer wesentlichen Druckerhéhung in der Pulmonalarterie
kommt, d. h, mit zunehmendem Volumen nimmt der Widerstand im Lungen-
kreislauf ab. Diese Verhiltnisse konnen am Beispiel des persitierenden Ductus
arteriosus bestiitigt werden.

In Abb. 9 sind die Beziehungen zwischen dem Strémungswiderstand in der
Lunge und dem Lungenzirkulationsvolumen bei den 55 Patienten dargestellt.
Es zeigt sich, dafl mit zunehmendem Durchflulvolumen der Stromungs-
widerstand abnimmt. Diese Befunde stehen in voller Ubereinstimmung mit
den frither von Grosse-BrockHOFF und Mitarb. am Bonner Krankengut er-
hobenen Feststellungen iiber die Relationen zwischen pulmonalem Strom-
volumen und Strémungswiderstand beim offenen Ductus arteriosus BoTarrr.

Die Anpassung der Lungenstrombahn an Verinderungen der Durchblutung
wird ermoglicht durch die Er6ffnung von Reservekapillaren und die Dehnbar-
keit der Lungengefifle.

Die in Tab. 2 wiedergegebenen Druck- und Minutenvolumenverhéltnisse
bei den 55 Ductus-BoTarri-Patienten sind ein eindrucksvoller Beweis fiir die
groBe Anpassungsfihigkeit der Lungenstrombahn an eine Vergréflerung der
Zirkulationsmenge. Bei VergroBerung des Lungenzirkulationsvolumens kann
aber schlieBlich ein Punkt erreicht werden, an dem die Kapazitét der Lungen-
strombahn erschopft ist. Bei Uberschreiten dieser Grenze kommt es (infolge
unterschiedlicher elastischer Eigenschaften der einzelnen LungengefdaBah-
schnitte) zu einer VergroBlerung des Druckgradienten zwischen der Pulmonal-
arterie und den Lungenvenen. Nach den Untersuchungen von DEXTER und
Mitarb. darf geschlossen werden, da8 eine Zunahme des Lungenstromvolumens
bis zu etwa 10 Ltr./min/m? ohne Erhohung des arterio-venssen Druckgradien-
ten moglich ist. Die Beziehung zwischen dem Lungenzirkulationsvolumen
und dem mittleren Pulmonalarteriendruck beim offenen Ductus arteriosus
haben wir in Abb. 10 aufgezeichnet. Zum Ausschluf anderer den Pulmonal-
arteriendruck bestimmender Fakoren wurden nur Fille mit normalem Lungen-
widerstand berticksichtigt, deren obere Grenze wir bei etwa 200 dyn. sec cm—53
annehmen. Die Abbildung 1i8t erkennen, dafl im ganzen gesehen der mittlere
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Abb, 10, Bezichung zwischen dem Lungenzirkulationsvolumen (Ltr./min/m?) und dem mittleren I’uln_lonal-

u'r!"ﬁ”l(mdruck bei 15 Patienten mit Ductus arteriosus apertus. — (Die Untersuchungen wur(}en gemeinsam

it F. GROSSE-BROCKHOFF durchgefiihrt.) — Anstieg des mittleren Pulmonalarteriendruckes mit Zunahme des
Lungenzirkulationsvolumens.
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Pulmonalarteriendruck mit der GréBe des Lungenzirkulationsvolumens an-
steigt. Dieser Befund steht im Einklang mit den Beobachtungen von GROSSE-
Brocknorr und Mitarb. sowie HuLrarEN und Mitarb., die bei entsprechenden
Untersuchungen ebenfalls eine Abhingigkeit des mittleren Pulmonalarterien-
druckes von der Grofle des Shuntvolumens bzw. des Lungenzirkulations-
volumens feststellten.

Wie aus Tab. 2 ersichtlich ist, fanden wir bei 24 Patienten eine Erhdhung
des Gesamtlungenwiderstandes iiber 220 dyn. sec em—%, Da in keinem dieser
24 Fille klinische Anhaltspunkte fiir eine Dekompensation des linken Ventri-
kels bestanden, und der sogenannte Pulmonalkapillardruck (soweit er gemessen
wurde) nicht erhtht war, muf die Widerstandserhéhung einer Strombahn-
einengung im préakapilliren Gefifigebiet der Lungen zugeschrieben werden.

Als Ursache fiir eine Einengung der pulmonalen Strombahn beim Ductus
arteriosus apertus werden im wesentlichen folgende Faktoren diskutiert:

1. Embolische Vorginge,
2. morphologische Verénderungen der Lungenarterien bzw. -arteriolen,
3. Vasckonstriktion der Lungenarteriolen.

Daf multiple kleinste embolische Gefafiverschliisse (bei Verkleinerung des
Gesamtstrombahnguerschnittes auf ein Drittel der Norm) eine Druckerhshung
in der Pulmonalarterie hervorrufen, ist durch tierexperimentelle Untersuchun-
gen erwiesen, und kann auf Grund klinischer Beobachtungen eines akuten Cor
pulmonale nach Lungenembolie auch fir den Menschen angenommen werden.
DaB aber derartige embolische Prozesse eine besondere Rolle bei der Entstehung
des pulmonalen Hochdruckes bei offenem Ductus arteriosus spielen, ist hochst
unwahrscheinlich. Bei den von uns beobachteten pulmonalen Hochdruck-
fillen fanden sich klinisch keine Hinweise auf ein embolisches Ereignis. Ebenso-
wenig konnten mikroskopisch, soweit lungenbioptische Untersuchungen durch-
gefithrt wurden, diesbeziigliche Veranderungen nachgewiesen werden. Damit
werden die bereits frither von HuLTeREN und Mitarb. erhobenen Befunde be-
stitigt. Unter 13 Obduktionsfillen konnten die Autoren nur einmal einen
groBen und zudem terminal entstandenen Lungeninfarkt feststellen. Dem-
gegeniiber fanden Yu und Mitarb. bei einer Durchsicht der in der englischen
Literatur veroffentlichten Fille von Ductus arteriosus apertus mit pulmonalem
Hochdruck in 509, (= 7 von 14) Angaben iiber organisierte bzw. in Organisa-
tion begriffene Thromben. Nach Ansicht der Autoren geniigt aber der blofle
Nachweis eines organisierten intravaskuliren Thrombus fiir die Diagnose
eines embolisch-vaskuldren Verschlusses nicht, da erfahrungsgeméf3 der Throm-
bus oft sekundér als Folge eines Gefafprozesses entsteht.

Uber morphologische Lungengefdfverdnderungen. beim offenen Ductus
arteriosus mit pulmonalem Hochdruck ist in den vergangenen Jahren mehrfach
berichtet worden (Civiy und Epwarps, Hurrerex und Mitarb., Yu und Mit-
arb., CHAPMAN und Rospins, JoENsoN und Mitarb., HEATH und WHITAKER,
Dammany und Mitarb.,, DANKMEIYER und SNELLEN, Ho-A-85on, MEESSEN
u. a.). Von den strukturellen Verénderungen sind vornehmlich die kleinsten
(unter 100 u) und mittelkalibrigen (100~1000 ) Arterien betroffen. Bei mittle-
ren Druckerhshungen beobachtet man eine Vermehrung und Verstirkung der
glatten Muskelfasern. Durch die Hypertrophie der Media wird das GefaB-
lumen eingeengt. In fortgeschritteneren Fillen kommt es zum Untergang von
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Muskelfasern, Nekrosen, schwielig-narbigen Veranderungen der Arterienwand
und betrichtlichen Verdickungen der Intima. In diesen Fillen ist das GefaB-
umen stellenweise véllig obliteriert und teilweise rekanalisiert. Die anatomi-
schen Umba,uvorgange erstrecken sich nicht immer auf die ganze Lange der
Arterien, sie sind gelegentlich nur auf eine kurze Strecke begrenzt, wihrend
die distale GofaBstrocke eine vollig normale Wandstruktur zeigt. Hierdurch
It die Gefahr einer falschen Beurteilung der Lungengefdfiverhiltnisse gegeben,
esonders dann, wenn das zur Untersuchung vorliegende Lungenstiickchen
sehr klein ist und nur vereinzelt GefalBle enthalt.
Um festzustellen, ob zwischen dem pulmonalen Hochdruck und den ana-
Eomischen Lungengefafverinderungen eine Korrelation besteht, wurden in
Ausammenarbeit mit dem hiesigen Pathologischen Institut (Direktor Prof.
H. MEESSEN) histologische Untersuchungen von Lungenstiickchen durchge-
fiihrt, die wihrend der Operation!) zur Unterbindung des offenen Ductus
arteriosus aus der Lingula oder aus dem linken Lungenunterlappen exzidiert
wurden. In Tab. 3 sind die himodynamischen und mikroskopischen?) Befunde
“usammengefafBt. Bs ist daraus ersichtlich, daBl der Grad der GefaBverinderun-
gen (kleingte Lungenarterien) mit der Hohe des mittleren Pulmonalarterien-
druckes zunimmt. Bemerkenswert ist weiterhin, daB in allen Fillen eine
Sklerose des Lungengerustes gefunden wurde. ]
Die Deutung und Genese der morphologischen Umbauvorginge der kleinen
‘AUngenarterien heim Ductus arteriosus apertus mit pulmonalem Hochdruck
8ind nicht einheitlich.

Entziindliche Verdnderungen der Lungengefifie sind im Rahmen der Peri-
artetiitis nodosa, als isolierte Organmanifestation (STERNBERG) oder in Kombi-
nation mit gleichartigen Gefiafiverdnderungen anderer Organe (PosteL und
Laas) beobachtet worden. Sie wurden auch im Tierexperiment nachgewiesen

Ricr und GREGORY). Man muf daher die Mdglichkeit, daB bei einem Ductus
arterigsyg apertus der pulmonale Hochdruck als Folge einer entziindlichen
Gefﬁﬁel‘krankung (Arteriitis oder Endangitis) entstehen kann, grundsitzlich
ejahen. Dabei diirfte es sich aber um ein seltenes und rein zufilliges Zusam-
Mentreffen, nicht um ein kausales, handeln. Es ist nicht immer leicht, die im
Usammenhang mit Thrombenbildung oder bei extremer Erhohung des intra-
vaskuliren Druckes auftretenden Gefaflwandveranderungen von rheumatisch-
“w. allergisch entziindlichen Verinderungen zu unterscheiden. Bei einem der
von Hurreren und Mitarb. beobachteten atypischen Ductus-Borarvi-Fille
diirften alle Kriterien einer entziihdlichen Frkrankung der Lungenarterien
n}it Beteiligung simtlicher Wandschichten gegeben sein. Im ganzen gesehen
sind aber dje entziindlichen Gefiflerkrankungen beim Ductus arteriosus
apertus als Ursache eines pulmonalen Hochdrucks eine ausgesprochene
Titis,
Bei der Frage nach der Ursache der morphologischen Verinderungen der
angengefife steht die VergroBerung des Lungenzirkulationsvolumens an zen-
raler Stelle (GrossE-Brockuorr). Ein Teil der Autoren ist jedoch der Ansicht,
al} dem vergréflerten Lungenzirkulationsvolumen keine wesentliche Bedeutung

——

t

'} Die Operationen wurden in der hiesigen Chirurgischen Klinik (Direktor Prof.
E Drrra) ausgefiihrt.
2} Die histologischen Befunde verdanke ich Herrn Prof. H, MEESSEN.

2
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fir die Entstehung des pulmona-
len Hochdrucks bzw. der Lungenge-
fiBverinderungen zukomme (HuwLT-
@REN und Mitarb., Yu und Mitarb.,
Woob). Sie stiitzen sich dabeiauf die
Beobachtung, daf beim typischen
Ductus Borarnr starke Volumen-
vergrbflerungen (um das 2- und
3fache der Norm) ohne oder mit einer
nur unwesentlichen Druckerhshung
selbst im hohen Alter angetroffen
werden (STORSTEIN und Mitarb.,
FIsaMAN und SILVERSTORNE) und
daB dabei Gefialiverinderungen, die
iber die itblichen altersgemafien Um-
bauvorginge hinausgehen, nicht ge-
funden werden (WELcH und KiIN-
NEY). Sie machen weiterhin geltend,
daB sich bei ihren pulmonalen Hoch-
druckfillen keine Bezishung zwi-
schen Druck und Volumen ergeben
habe und in mehreren Fillen eine
extreme pulmonale Blutdruckerho-
hung (teilweise mit Zyanose) schon
im 1. oder 2. Lebensjahr nachge-
wiesen wurde.

Dem ist folgendes entgegen zu
halten: So erstaunlich es ist, daf} die
Lungengefifle der Belastung einer
VergroBerung des Zirkulationsvolu-
mens oft iiber mehrere Jahrzehnte
ausgesetzt sind, ohne dall ausge-
pragte pathologische Strukturver-
#nderungen auftreten, so ist anderer-
seits aber festzustellen, daf} in diesen
meist vorkommenden bzw. unkom-
plizierten  Ductus-Borarri-Fallen
die Shuntvolumina nicht ausreichen,
die Vergroferung der Gesamtzirkula-
tion in der Lungenstrombahn auf den
kritischen Wert von 10 Ltr./min/m?
(DExTER und Mitarb.) zu bringen. Zu
Druckerhshungen kommt es aber
erst, wenn diese Volumengrenze
iiberschritten wird. Derartig grofe
Lungenzirkulationsvolumina,  die
nur bei sehr groBen und kurzen offe-
nen Verbindungen vorkommen, be-
deuten eine schwere Belastung fur
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Tabelle 3. Vergleichende himodynamische Befunde und morphologische Lungenverdnderungen bei 6 Patienten mit Ductus arteriosus apertus
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gggl h;lken Yentrike%l, der dieser auf die Dauer nicht gewachsen ist. Es
entscgll 'su einem Lm.ksversagen mit der Gefahr des Lungenbdem's, wobei
diner ;1 1fnd ins Ge\m.cht fallen diirfte, daBl der linke Ventrikel, im intraute-
nicht eben nur wenig bea11§p1'ucht, fiir derart starke Volumenbelastungen
klein VO;‘( ereitet ist. Das Schicksal der Patienten hingt davon ab, ob es dem
P en Kreislauf gelingt, rechtzeitig durch den Aufbau einer ,Sperre” in
er Lungenstrombahn den Wider-
stand zu erhohen und damit den
aorto-pulmonalen Druckgradienten
Sowie den Links-Rechts-Shunt auf
emn fir den linken Ventrikel ertrag-
liches Ma$ zu reduzieren. Diese Ent-
Wicklung spielt sich in den ersten
Lebenswochen und -monaten ab. Die
%}On‘ uns beobachtete Patientin M.,
- 18t ein typisches Beispiel. Der
»Schlechte Allgemeinzustand*, der
Nach ihrer Geburt eine 6monatige
Stationdre Behandlung erforderte,
diirfte sich aus der oben gegebenen
”Ent“’mkluﬂg“ des pulmonalen
lochdrucks erkliren. Wenn die Pa-
tenten wegen ihres , Herzfehlers"
In klinische Behandlung kommen,
18t diese Entwicklung in den meisten
Fallen bereits abgeschiossen. Die
auffallende Tatsache, dafl hi#mo-
dynamische Befunde von den Uber-
gangsstadien nicht zur Verfiigung
Stehen, diirfte einmal auf die diagno-
stischen, zum anderen auf die tech-
Mschen Schwierigkeiten zuriickzu-
I_Ihren sein, die der Herzkatheteri-
Sterung beim Sdugling ~ zumal im
Zustand der manifesten oder dro-
henden Dekompensation ~ entgegen-
St3‘3}1@11. Das bedentet aber, dafl die
Himodynamik des Krankheitssta-
diums, dasg gekennzeichnet ist durch

Abb. 11. Rontgenbild eines Kindes mit Duetus avte-

Medrigen Stromungswiderstand in
der Lunge und groBes Stromvolumen,
M allgemeinen nicht erfaBt wird.
ISt‘aber bereits eine Widerstands-
ethéhung in der Lungenstrombahn
€mgetreten, so ist auch das Shunt-

riosus, — Oberes Bild im Alter von 6 Tagen, ~ Ver-

grofertes Herz mit starker ,,Lungenstauvung”. -

Unteres Bild im Alter von 83 Jahren. Bemerkens-

wert ist die Verkleinerung des Herzschattens sowie

die Diskrepanz zwischen den weiten zentralen Lun-

gengefafen und der hellen Lungenperipherie. -
(Nach DAMMANN und FERENCZ.)

Vqlu{rlell dem geringeren aorto-pulmonalen Druckgefille entsprechend kleiner.
lerin liegt der Grund, weshalb sich bei den Fiallen mit pulmonalem Hoch-
Tuck und Erhshung des Stromungswiderstandes keine Korrelation zwischen

ruck und Volumen finden lafit.
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DaB die Ductus-Borarvi-Patienten mit pulmonalem Hochdruck ein
Stadium mit stark vergrofiertem Lungenzirkulationsvolumen durchlaufen,
wird durch die nachstehenden Beobachtungen gestiitzt :

1. Bestimmungen der Weite und Linge des Duktus bei der Operation
unserer Patienten haben ergeben, dafl in den Fiallen ohne Blutdruckerhhung
im kleinen Kreislauf der Duktus meist lang und selten mehr als bleistiftstark
war, wihrend er in allen Hochdruckfillen auffallend kurz und weit (bis Dau-
mendicke) gefunden wurde. Gleichlautende Feststellungen machten KJImLy.-
BERG und Mitarb. Die ShuntgroBe ist aber bekanntlich abhingig von dem
Druckgradienten und der Weite eines GefiBwanddefektes.

2. Es liegen klinische Beobachtungen vor — wenn auch noch vereinzelt —,
die den Entwicklungsablauf von dem Zustand der starken Volumenbelastung
mit, Linksdekompensation (Phase I) bis zum ,,Aufbau‘ eines ausreichenden
pulmonalen Stromungswiderstandes (Phase IT) (Entlastung des linken Herzens
durch entsprechende Verringerung des Links-RechtsShunts) zeigen (Abb.
11, nach Dammaxy und Ferencz). Die sich wihrend dieses Phasenwandels
vollziehenden morphologischen Veréinderungen der Lungengefifle sind be-
sonders von CiviN und EpwarDps sowie DAMMANN und FERENOZ untersucht
worden. Die Autoren kommen zu der Feststellung, daBl der normale Ent-
wicklungsablauf der Lungenarterien und -arteriolen vom fotalen zum er-
wachsenen Zustand ausbleibt. Auf Grund ihrer Beobachtungen vertreten
Civiy und Epwarps die Ansicht, daBl die Lungengefifiverinderungen beim
Ductus arteriosus apertus mit pulmonalem Hochdruck und anderen funk-°
tionell gleichartigen Krankheitsbildern als ein ,carry-over from fetal life*,
d. h. ein Persistieren fotaler Verhiltnisse, zu werten sei. Normalerweise ist
bei Féten und Neugeborenen das Lumen der kleinen und mittleren Lungen-
arterien eng, die Wand dagegen dick. Die hierdurch bedingte Widerstandser-
héhung im Lungenkreislauf ist neben dem Lungenkollaps Voraussetzung
dafiir, daB das Blut beim Féten vom rechten Ventrikel {iber den Duktus in die
Aorta abflieBen kann, wie es von Barcnay und Mitarb. am lebenden Schaf-
foten, von Weersrtos und Linp am lebenden menschlichen Foten gezeigt
wurde. In den ersten Lebensmonaten verschiebt sich allm#hlich das Verhalt-
nis zwischen Gefifilumen und GefiBwanddicke. Die GefiBwand wird diinner,
das Lumen in gleichem Mafe weiter (bei entsprechender Abnahme des Stro-
mungswiderstandes in den Lungen). Nach Crvix und Epwarps kann angenom-
men werden, dafl die Umstellung etwa mit 6 Monaten vollstindig ist. Bei
Zustdnden mit VergréBerung der Lungenzirkulation und pulmonalem Hoch-
druck fanden die Autoren, daB der fétale Charakter der kleinen Lungenarterie
erhalten bleibt. Zwar deutet sich auch bei diesen Kindern nach der Geburt
in den meisten Arterien zunichst eine Erweiterung des Lumens und eine Ab-
nahme der Wanddicke an (entsprechend dem klinischen Bild der Phase I),
schon bald aber wird diese Entwicklung riickldufig. Infolge Dickenzunahme
der Gefiflwand (Mediahypertrophie) wird das Lumen wieder enger. Durch
die auf diese Weise erzielte Erhohung des Strémungswiderstandes in der Lunge
und eine entsprechende Verringerung des Links-Rechts-Shunts kommt der
Patient aus der gefihrlichen 1. Phase in die 2. Phase, in der er sich relativ
wohl und leistungsfihig fithlt. Der nun folgende Ubergang von der 2. Phase
in die 3. Phase, der bedingt ist durch die Progredienz der Lungengefa3verénde-
rungen, ist von unterschiedlicher Dauer. In seltenen Fillen vollzieht sich diese
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Entwicklung beim offenen Duktus bereits im ersten Lebhenshalbjahr, in der
Mehl“zahl der Fille zwischen dem 2. und 10. Lebensjahr. In dieser 3. Phase,
i der der Strémungswiderstand in der Lunge groBer sein kann als im groBen
Kre]symf, wird das anatomische Bild der Lungengefafie (kleine und mittlere
Arte_men) beherrscht von einer ausgedchnten Mediahypertrophie und Intima-
broliferation. Stellenweise ist das GefiBlumen vollig obliteriert, die Media
nekrotisch, die Elastica interna und externa zerstdrt. Auch Thromben und
Rekanalisation obliterierter Gofifie werden beabachtet.

A'IS Ursache fiir eine Widerstandserhghung im Lungenkreislauf beim Ductus
arteriosus apertus werden neben den anatomischen Veréinderungen auch funk-
tionelle Vasokonstriktionen angenommen (BurcHELL und Mitarb., GILCHRIST,
KsBLrsere und Mitarb.). Burcaernn und Mitarb, lieBen ihre Patienten mit
offenem Ductus arteriosus und pulmonalem Hochdruck mit verschiedenen
Oy-Gemischen atmen und fanden, daB die Grofe und gelegentlich die Richtung
d(?S Shunts zwischen der Aorta und der Pulmonalarterie verandert wurden.
Sie folgerten aus ihren Beobachtungen, daf der Strémungswiderstand im

ungenkreislauf wenigstens teilweise auf funktionellen Faktoren beruhe, und
dle_ chronische Anoxie jn diesem Zusammenhang eine wichtige Rolle spiele.

€l den von uns beobachteten Patienten mit persistierendem Ductus arteriosus
und pulmonalem Hochdruck fanden wir nach O,-Atmung in keinem Fall eine
Uennenswerte Anderung der pulmonalen Druckwerte. Bei einer Patientin (Ob.,

) ging dabei zwar das arterielle O,-Defizit von 289, auf 8%, zuriick. Verant-
wortlich hierfiir war aber nicht eine Abnahme des Stromungswiderstandes im

ungenkreislauf bzw. ein geringerer Rechts-Links-Shunt, sondern vielmehr
ee durch die Erhshung der O,-Spannung in der Inspirationsluft bedingte

Ssere Arterialisierung des Blutes in den Lungenkapillaren.

Auf Grund unserer Beobachtungen und der augenscheinlichen Uberein-
Stlmmung zwischen den pathologisch-anatomischen Verdnderungen derLungen-
St'mmbahn und dem Grad der pulmonalen Druckerhéhung konnten wir uns
nicht davon iiberzeugen, daf funktionelle Vasokonstriktionen fiir die Ent-
Stehung des pulmonalen Hochdrucks beim offenen Ductus arteriosus iiber-
haupt cine Rolle spielen. Retrachtet man im Mikroskop die schweren Wand-
verinderungen bei den extremen Drucksteigernngen (Fille mit Shuntumkehr),
%0 hat man den Rindruck, daf diese Gefifle in ihrer Form ,erstarrt® sind, und
Man kann sich nicht vorstellen, daf hier noch eine wenn auch nur geringe

rweiterung des Lumens moglich ist.

Folgerungen fiir die Operationsindikation

Die Kenntnis von den Bezichungen zwischen den Druckerhdhungen in der
PU1m011alarterie und den morphologischen LungengefaBverdinderungen ist von
besonderer Bedeutung hinsichtlich der Indikation zur operativen Behandlung
des offencn Ductus arteriosus BOTALLL.

_ Bei mittleren Erhshungen des Pulmonalarteriendruckes (PAm von 40
bis 70 mm Hg) und praktisch ausschlieBlichem Links-Rechts-Shunt ist eine
Operative Behandlung vordringlich, um eine Progredienz der anatomischen

erdnderungen zu verhindern. Das Ergebnis der Operation hingt wesentlich
davon ab, inwieweit die in diesen Fallen bestehenden Gefifverdnderungen
(Mediahyper‘omphie) riickbildungsfihig sind. Der Nachweis eines Druck-
abfalles in der Pulmonalarterie in den ersten Wochen nach der Unterbindung
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des Duktus besagt noch nicht, dafl der Stromungswiderstand abgenommen hat
bzw. die anatomischen Verinderungen sich zuriickgebildet haben. Diese an-
fingliche Drucksenkung geht in erster Linie auf die Reduzierung des Lungen-
zirkulationsvolumens zurtick. In Ubereinstimmung mit den Beobachtungen
von DamMMaNN und SELL, COURNAND und Mitarb. sowie Nicks und MoLroy
fanden wir bei Kontrolle der himodynamischen Verhiltnisse in der Lungen-
strombahn bei pulmonalen Hochdruckpatienten in den ersten Wochen nach
der Operation einen nur méfligen Druckabfall (Tab. 4). Bei der Patientin

Tabelle 4. Pri- und postoperative himodynamische Befunde bei 4 Patienten
mit persisticrendem Ductus arteriosus

} Druck in der Pulmonalarterie ’ Minutenvolumen (Litr.)
Name | Alber [ ( mmH® 0§ dos Lungenkocisiuuts
¢y ’ pri- postoperativ (Zeitpunkt der « pri- post-
operativ Nachuntersuchungen) | operativ operativ
|
Ki. M. 20 Ww. 35/12 25/10 9,9 3,4
(4 Wo. nach der Operation)
Mai. G. ki w. 50/35 45/25 10,0 2,9
(3 Wo. nach der Operation)
We. E. 21 w. 75/50 65/45 } 6,0 3,9
(3 Wo. nach der Operation)
Fi. R. 6 w. 100/60 40/20 11,3 3,2
(5 Mo. nach der Operation)

Fi., R., die erst 5 Monate nach der Unterbindung des Duktus untersucht
wurde, konnten fast normalisierte Druckwerte registriert werden. Gleichlautende
Befunde wurden von SiLveER und Mitarb. bei ihren operierten Ductus-Borarri-
Patienten erhoben. Aus diesen Beobachtungen und im Zusammenhang mit
entsprechenden Befunden bei operierten Mitralstenosen (SouvLig und Mitarb. ;
eigene Bobachtungen) kann gefolgert werden, dal die geweblichen Gefaliver-
dgnderungen fiir ihre Riickbildung eine lingere Zeit beanspruchen und der
Pulmonalarteriendruck dementsprechend nach der Unterbindung des Duktus
allméhlich - iiber eine Zeitspanne von mehreren Monaten — absinkt. Ob sich
aber vollig normale Verhiltnisse wieder herstellen lassen und in welchen Fl-
len, kann heute noch nicht abschlieBend gesagt werden. Dazu sind postoperative
Herzkatheteruntersuchungen in gréfleren Zeitabstinden (1 Monat, 6 und
12 Monate) — in Ruhe und bei Belastung — erforderlich.

In Fillen mit extremer pulmonaler Hypertension und praktisch ausschlieB-
lichem Rechts-Links-Shunt (Shuntumkehr) ist ein operativer Eingriff kontra-
indiziert. Da der Widerstand im Lungenkreislauf iiber dem des groflen Kreis-
laufs liegt, kann eine Entlastung der Lungengefile von der Ligatur des offenen
Duktus nicht erwartet werden. Dariiber hinaus ist bei Berticksichtigung der
ausgedehnten und schweren anatomischen Verinderungen nicht anzunehmen,
dafl eine nennenswerte Riickbildung mdéglich ist. Soweit Berichte iiber eine
operative Behandlung derartiger Fille vorliegen, zeigen sie eine auflerordent-
lich hohe Operationsmortalitit.

CRAFOORD berichtete 1951 Giber 8 Todesfille bei 16 Patienten mit ,,marked pulmonary
hypertension*, wihrend von 266 unkomplizierten Ductus-Boravti-Fillen nur 2 starben.
Eine von Jounsox und Mitarb. beobachtete Patientin mit Ductus arteriosus und inter-
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mittierender Shuntumkehr starb 5 Tage nach der Operation. Aus einer Zusammenstellung
der Berichte iiber Ductus arteriosus apertus mit pulmonalem Hochdruck in der englisch-
Sprachigen Literatur (Yu und Mitarb.) geht hervor, dal von 21 operierten Patienten
5 wihrend oder kurz nach der Operation starben, bei 2 keine Besserung erzielt wurde,
wéhrend 14 postoperativ deutlich gebessert waren. Der Bericht sagt nichts dariiber aus,
ob und in welchen Fallen es sich um eine Shuntumkehr bzw. einen gekreuzten Shunt
ha.ndelte. Einem kiirzlich erschienenen Bericht von Varco ist zu entnehmen, daB von
feinen 11 operierten Patienten mit Ductus arteriosus BoTaLrt und Pulmonalhypertension
10 wihvend oder kurz nach der Operation starben.

. Schwierig ist die Entscheidung iiber einen operativen Eingriff bei den
Fillen mit einem gekreuzten Shunt. Ist der Stromungswiderstand im Lungen-
kreislauf geringer als der des groBen Kreislaufs, so halten wir eine Ligatur
des Duktus fiir angezeigt, da durch die Operation eine — wenn auch geringe —
Entlastung des Lungenkreislaufs angenommen werden kann. Man darf aber
die Erwartungen hinsichtlich einer Riickbildung der anatomischen Gefal-
verdnderungen nicht zu hoch schrauben. Man wird sich in diesen Fillen mit
emem Teilerfolg zufrieden geben miissen. Immerhin liegen in der Literatur

inweise dafiir vor, dal man auch in diesen Fillen eine Besserung der himo-

Ynamischen Verhiltnisse in der Lungenstrombahn erreichen kann (BoTHWELL
und Mitarb., Ntoks und Morroy).

b) Der pulmonae Hochdruck beim Ventrikelseptumdefekt

Die himodynamischen Verhiltnisse beim Ventrikelseptumdefekt weisen
Weitgehende Parallelen zu denen des Ductus arteriosus apertus anf. Wie bei
lesem sind auch hier die GroBe der Verbindung zwischen arteriellem und
venssem Kreislauf, die Relation des Stromungswiderstandes in beiden Kreis-
laufen ung damit die GréBe des Shunts von entscheidender Bedeutung.
Die kleinen, meist intramural gelegenen Ventrikelseptumdefekte (im
d}éutschsprachigen Schrifttum héufig als Morbus Roger bezeichnet), haben
“Inen Durchmesser von 0,3-1 em (TAUssie, SELzER). Die durch sie bedmgte_n
.llnktionsstérungen des Herzens sind meist gering. Die Triger der Anomalie
sind im allgemeinen in ihrem kérperlichen Leistungsvermdgen nicht besonders
eeintrichtigt und haben eine praktisch normale Lebenserwartung. In Tal?. 5a
Sind die himodynamischen Befunde von 12 Patienten mit kleinem Veni.:rlkel-
Septumdefekt wiedergegeben. Trotz des hoben systolischen Druckgradienten
Zwischen linker und rechter Kammer sind die Shuntmengen nicht sehr grofl
nd itherschreiten selten 3 Lir. /min. Dieser Befund steht in Binklang mit den
- eststellungen anderer Autoren (CourNAND und Mitarb., SeLzer). Der Druck
m rechten Ventrikel und Lungenkreislauf ist nicht oder nur wenig (40 mm Hg)
ethoht. Der guffallendste klinische Befund ist das laute in Hohe des 3.-4. ICR
links Neben dem Sternum hérbare und auf die Systole beschrinkte (}eré’xuseh
von PreBstrahlcharakter. Im Gegensatz hierzu sind die rontgenologisch fa[.S—
aren Veréinderungen gering, Nur bei den gréfieren Shuntmengen von 2 bis
tr./min und mehr sind der Pulmonalbogen betont, die Hilus- und Lungen-
gefiaLBzeiehnung vermehrt. Das Ekg ist im allgemeinen uncharakteristisch, nur
selten sind Zeichen einer Mehrbelastung des rechten Herzens vorhanden. '
Im Gegensatz zum kleinen Ventrikelseptumdefekt sind die himodynami-
schen Folgerungen beim grofien Defekt von erheblichem Ausma8. In der Regel
Sind die grofRen Defektbildungen hochsitzend, d. h. subaortal im Bereiche der
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pars membranacea septi. Derart grofle Defekte kénnen aber auch im musku-
lirenAnteil der Kammerscheidewand vorkommen. Entsprechende Beobachtun-
gen wurden von WxIss, KoNar und Gurra, BROWN und GERLis sowie HEaTH,
BrowN und WHITAKER mitgeteilt. Aus den Berichten ist zu entnehmen, daf
das klinische und himodynamische Bild dem des hochsitzenden Ventrikel-
septumdefektes entspricht. Eine Trennung von diesen ist zu Lebzeiten meist
nicht moglich.

ZahlenmiiBige Angaben iber die GroBe hochsitzender Ventrikelseptum-
defekte wurden von SELZER und LAQUEUR bzw. SELzZER gemacht. Aus der
Zusammenstellung von Serzur geht hervor, dafl bei 60 Fiilllen die Grée des
Defektes 1 cm (Durchmesser) und weniger betrug, bei 13 Fillen 1-2 cm, bei
5 Fillen 2-3 cm.

Entscheidend fiir die hiamodynamische Bedeutung des Defektes ist die
Relation seiner Gréfe zu der des Aortenostinms (diesbeziigliche zahlenméBige
Angaben stehen bisher aus). Von den tierexperimentellen Untersuchungen
WiGGERS wissen wir, dafi ein meflbarer Druckgradient zwischen dem rechten
Ventrikel und der Pulmonalarterie erst bei einer Einengung des Ostiums um
mehr als 409, auftritt. Wenn man diese Verhialtnisse auf den Ventrikelseptum-
defekt iibertrigt, so ist zu folgern, daf bei entsprechender Grofle, d. h. wenn
der Defekt in seiner GroBle etwa 509, des Aortenostiums oder mehr ausmacht,
ein Druckgradient zwischen der linken und rechten Kammer nicht mehr be-
steht. EDWARDS spricht in diesem Zusammenhang von der ,,common ejectile
force’, eine Bezeichnung, die von anderen Autoren wie SELzER, KJELLBERG u.
Mitarb. u. a. ibernommen wurde. Da der mittlere Durchmesser der Aorta bei
Erwachsenen zwischen 2,5 und 3 cm betrigt, kann angenommen werden, daB
bei Ventrikelseptumdefekten mit einem Durchmesser von1,5 em und mehr ein
Druckgradient zwischen linker und rechter Kammer bzw. linker Kammer und
Aorta nicht besteht (SELZER). Demnach ist die Grofle des Ventrikelseptum-
defektes der entscheidende Faktor fiir die Druckverhéltnisse der rechten und
linken Kammer. Als Tolge ergibt sich bei den grofien Defekten ein Druck-
angleich zwischen beiden Ventrikeln. Diese Druckverhiltnisse und die sich
nach der Geburt vollziehenden Verdnderungen der Widerstdnde im groflen
und kleinen Kreislauf bestimmen praktisch (wenn man von der reitenden Aorta
absieht) das hiamodynamische und klinische Bild (Dammanx und FERENCEZ,
GrossE-BrooKHOFF). Bei dem grofen Ventrikelseptumdefekt mit systolischem
Druckangleich beider Kammern kénnen dabei analog den Verhéltnissen beim
weiten Ductus Boravrr — 3 Phasen unterschieden werden (DAMMANN und
FrrENCZ, GROSSE-BROCKHOFF).

Nach der Geburt kommt es infolge der Abnahme des Stromungswiderstandes
im kleinen Kreislauf zu einem Links-Rechts-Shunt. Die hieraus resultierende
VergroBerung des Lungenzirkulationsvolumens, die ein Mehrfaches des Minuten-
volumens im groBen Kreislauf betragen kann, fithrt zu einer Volumenbelastung
des Herzens, der dieses auf die Dauer in einer grofien Zahl der Fille nicht
gewachsen ist. Es kommt zum Herzversagen mit Lungentdem 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 von
EpwarDs sezierten Ventrikelseptumdefekte (alleinige Mibildung) starben
innerhalb der ersten 6 Lebensmonate, 3 im 2. Halbjahr, 6 zwischen 1 und
20 Jahren und nur 1 wurde #lter als 20 Jahre. Noch ungiinstiger ist das Er-
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gebn}s In einer Statistik von ScHOENMACKERS und ADEBAHR. In ihrem Ob-
1uktlonsgu’c von 22 Fillen mit Ventrikelseptumdefekt war nur 1 Patient dlter

%7 s 1 Jahr. 'Ahnlich lauten die Angaben von ZAcHARIOUDAEIS und Mitarb.
loﬁ 23'Pat1enten mit einem isolierten Ventrikelseptumdefekt starben 20 im
- Halbjahr, nur 1 Patient lebte 16 Monate.

Ab
De}:ﬁ}gﬁ E.R., 15 Monate altes Midchen mit groSem Ventrikelseptumdefekt. — Vorderbild des Herzens:
eVerbrexterung des Herzschattens nach rechts und links, stark vermehrte Lungenzeichnung, flache
Vorwilbung des Pulmonalbogens.

Das klinische Bild dieser 1. Krankheitsphase wird beherrscht von den Zei-
ch.en des drohenden oder manifesten Versagens des Kammermyokards. Die
inder nehmen nur wenig an Gewicht zu. Bei fehlender oder nur geringer
Yanose besteht eine hochgradige Dyspnoe. Pneumonien werden hiufig be-
Ob{a}chtet. Das Herz vergroBert sich zusehends. Uber dem Herzen hort man
it dem Punctum maximum iiber der Basis ein lautes systolisches Gerdusch.
Oft ist hier auch Schwirren festzustellen. Als Folge des groBien Links-Rechts-
Shuntg besteht eine dichte Lungenzeichnung. SchlieBlich kommt es zum Ver-
sage'n des Herzens, zur Lungenstauung und zu Stauungszeichen im groBen
eislauf. Bin Beispiel fiir diese 1. Krankheitsphase des groBen Ventrikel-
SePtumdefektes ist die folgende Beobachtungl):

sei f Ri, 15 Monate. Die Eltern geben an, dafl das Kind stets sehr kurzatmig gewesen
aoin unéchst sei es gut gediehen. Mit 2 Monaten habe es einen Driisenabsze gehabt und
Citdem habe es sich nicht mehr recht entwickelt. Mit 6 Monaten sei ein Herzfehler fest-
gestellt worden. Hs bestehe eine groBe Anfalligkeit fiir Erkéltungskrankheiten, Husten
und Rachenkatarrh.
n Befund.: Zartes Madchen, leichte Dyspnoe, geringe Zyanose. Vorwdlbung des knocher-
. :1; Thorax im Bereich des Herzens. Perkussorisch ist das Herz stark nach links verbre:l-
; ;‘ ) del: HerzspitzenstoB liegt auBerbalb der Medioklavikularlinie. Uber der Herzbasis
St deutliches Schwirren nachweisbar. Uber allen Ostien mit dem Punctum maximum iber
er Bagig ist ein lautes, giefendes systolisches Geriusch zu horen. Bei der Lungenunter-
\
d l)_ D.ie Unterlagen dieser Patientin wurden mir von Herrn Prof. KuiNke (Direktor
er hlesxgen Kinderklinik) zur Veréffentlichung zur Verfiigung gestellt.
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suchung sind Gber allen Lungenabschnitten mittel-grobblasige Rasselgerdusche zu héren.
Die Leber iberragt den Rippenbogen um 2 Querfinger.

Dem physikalischen Befund entsprechend 1aBt das Rontgenbild (Abb. 12) eine starke
Verbreiterung des Herzens nach links und rechts und die Zeichen der ,,Lungeniiberflutung®
erkennen.

Trotz herzstiitzender Therapie konnte einc Besserung des Krankheitszustandes nicht
erreicht werden. Nach Hinzutreten einer Bronchopneumonie kam das Kind unter den
Zeichen des Herz- und Kreislaufversagens ad exitum.

Die Obduktion (Prof. Menssex) ergab einen Ventrikelseptumdefekt in der pars mem-
branacea, eine Hypertrophie der rechten Herzhilfte sowie eine Hyperimie der Lunge
mit herdférmiger Atelektase und eine Fettleber.

Bei der histologischen Untersuchung war eine Lungengeriistsklerose nachweishar.
Die Venen waren normal. An den kleinsten Arterien bestand ecine deutliche Hypertrophie
der Media und Verdickung der Elastika mit Einengung der GefaBlichtung. Stellenweise
fand sich auch eine Verdickung der Intima.

Die an diesem Beispiel beschriebenen makro- und mikroskopischen Lungen-
verdnderungen sind charakteristisch fiir diese Krankheitsphase des groBen
Ventrikelseptumdefektes. Sie entsprechen den von Crvin und EDWARDS,
DavmANN und FERENCZ, MEESSEN u. a. erhobenen Befunden. Als wesentliche
Verinderungen werden von diesen Autoren herausgestellt: die Zeichen der
Lungenstauung mit ddematdser Schwellung der Alveolarwand, Herzfehler-
zellen in den Alveolen, Mediahypertrophie der kleinsten Arterien, Intima-
proliferation nur selten und in geringem Malfle, weite und mit Blut gefiillte
Kapillaren, weite Venen, deren Wand jedoch nur selten verdickt ist.

Entscheidend fiir das Uberbriicken der bedrohlichen Situation in der
1. Phase des Krankheitsbildes ist das Zustandekommen einer Widerstands-
erhthung im kleinen Kreislauf. Hier sind die morphologischen Verdnderungen
der Lungenarterien und -arteriolen von wesentlicher Bedeutung. Sie sind im
Prinzip die gleichen, wie sie beim Ductus BoTaLL1 ausfiihrlich dargestellt wur-
den. Durch Verdickung der Gefalwand (muskuldre Hypertrophie und Ver-
mehrung des elastischen Gewebes der Media) wird das Lumen der kleinsten
Arterien eingeengt. Da auf diese Weise der ftale Charakter der Lungengefifie
bestehen bleibt, glauben Civin und Epwarps, daBl ein ,,Persistieren fétaler
Gefdfiverhdltnisse” der fiur die Entstehung einer Widerstandserhdhung im
Lungenkreislauf entscheidende Faktor sei. — Ob daneben auch Anderungen im
Verhiltnis der Grofle des Aortenostiums zu der des Ventrikelseptumdefektes
infolge unterschiedlichen Wachstums eine Rolle spielen, wie es von DAMMANK
und FErENCZ sowie KIELLBERG und Mitarb. diskutiert wird, muB offen blei-
ben. — Mit zunehmendem Anstieg des Stromungswiderstandes in der Lunge
kommt es iiber eine entsprechende Verminderung des Links-Rechts-Shunts
zu einer Volumenentlastung des linken Herzens und schlieflich zu einem weit-
gehenden Angleich der Widerstinde und Volumina in beiden Kreisldufen.

Aus der Tab. 5¢, in der die Druck-Volumen- und Widerstandsverhéltnisse
der von uns untersuchten Patienten mit grofiem Ventrikelseptumdefekt zu-
sammengestelit sind, ist ersichtlich, dafi trotz des Angleichs der Widersténde
in den beiden Kreisliufen in der Regel noch ein geringer Shunt in der einen
oder anderen oder in beiden Richtungen nachweisbar ist. Bedeutungsvoll ist
die anatomische Lage des Defektes zum Aortenostium. Bei reitender Aorta
wird trotz gleicher Widerstéinde in beiden Kreisldufen ein Rechts-Links-Shunt
und damit eine Zyanose nachweisbar sein. Der Ubergang von der 1. zur
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%}'nlflzagkheltsphase (.les groflen Ventrikelseptumdefektes ist in der Regel gegen
goht e gs 1. Lebenslallres erreicht. Zu diesem Zeit,pant des Phasenablaufs
Fillor, im l_?atlenten relativ gut. In der Ruhe ist meist — abgeseh.en von den
bei st mit reitender Aorta — keine sichtbare Zyanose vorhanden, sie tritt aber

stirkeren Anstrengungen in Erscheinung. Auskultatorisch ist auch in dieser

i San} ::111 systolisches Gerdusch zu horen, das aber nicht selten nur kurz und
e ist.

A
stggaigé 11\1.:, G., 6jiihr. Miidchen mit groBem Ventrikelseptumdefekt und Angleich der Druck- und Wider-
flache v, r.la}tmsse in beiden Kreisliiufen, — Vorderbild des Herzens: Linksverbreiterung des Herzachattens,
rwilbung des Pulmonalbogens, vermehrt dichte Hili und starke LungengefiBzeichnung, vorwiegend
in den zenfralen Abschnitten.

R(')'ntgenologiseh ist zu erkennen, daB sich die Vergréferung bzw. Dilatation
des linken Ventrikels zuriickgebildet hat und die Lungenzeichnung geringer
geworden ist. Das Ekg ist im allgemeinen wenig auffallend. Soweit es sich um

Inder handelt, kann einem ausgepriagten Rechtstyp keine besondere diagnosti-
Sche Bedeutung beigemessen werden, Kammerendteilveranderungen fehlen
m allgemeinen.
I mikroskopischen Bild iiberwiegen auch in dieser Phase die Verinde-
tungen der Media, die durch eine muskulidre Hypertrophie und eine Zunahme
er elastischen KElemente charakterisiert sind. Das Lumen der kleinsten
‘Ungenarterien ist eng. Stellenweise trifft man aber bereits auf eine Prolifera-
tion der Intima. Die Venen und Kapillaren sind normal, die Alveolen frei von
erzfghlerzellen (DammaNN und FereNcz). Ein Beispiel dieser 2. Krankheits-
Phase ist die folgende Beobachtung:

f"ll'Mi:, a., 6jihriges Madchen. Von Geburt an bestand bei dem Kind eine starke An-
alligkeit fiir Erkiltungskrankheiten. Mit 3 Monaten fieberhafte Erkrankung unklarer
°nese. AnschlieBend mehrere Wochen Krankenhausbehandlung. Dabei wurde ein ange-
Orener Herafehler festgestellt. Mit 8 Monaten Lungenentziindung. Laufen mit 12 Monaten.
°Im Heranwachsen des Kindes wurden bei der geringsten Anstrengung ein beschleunigter
uls und starkes Herzklopfen beobachtet. Zeitweilig trat eine Blaufarbung der Lippen auf.
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Befund: Sehr zartes Kind in stark reduziertem Ernédhrungszustand. Bei Anstrengung
leichte Zyanose der Lippen. Deutlicher ,,Herzbuckel*, vorne links parasternal. Schwirren
iber der Herzbasis. Verbreiterung des Herzens nach links. Hebender Spitzenstofl 1 em
aullerhalb der Medioklavikularlinie. Lautes, giefendes systolisches Gierdusch mit dem
Punctum maximum iiber der Herzbasis. Betonter 2. Herzton. Lunge: Keine Nebenge-
riusche. Kein Anhalt fiir eine Stauung im groflen oder kleinen Kreislauf.

Rontgen: Linksverbreitertes Herz mit verstrichener Herztaille und flacher Vorwélbung
des Pulmonalbogens. Dichte Hili, vermehrte Lungengefafzeichnung {Abb. 13). Das Ekg
ist steiltypisch. Es findet sich eine Hochspannung von R in ¥; und V4 (Abb. 14).

.

I ! f \ -
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Abb. 14. Ekg und Phonokardiogramm : Steiltyp, Hochspannung iiber V; und V4.~ Holosystolisches Geriiusch
von hoher Amplitude.

Auf Grund der klinischen Befunde wurde die Verdachtsdiagnose eines
Ventrikelseptumdefektes mit pulmonalem Hochdruck gestellt. Die Diagnose
wurde durch den Herzkatheterismus gesichert. Die Druck-Volumen- und
Widerstandsverhéltnisse sind aus Tab. 5¢ (Nr. 6) ersichtlich. Sie lassen einen
Angleich der Drucke und Widerstinde in beiden Kreisldufen mit einem ge-
kreuzten Shunt (Li. Re.: 1,5, Re. Li.: 1,2 Ltr./min) erkennen,

Durch weitere Zunahme der LungengefifBveranderungen vollzieht sich
mehr oder weniger schnell der Ubergang in die 3. Phase des Krankheitsbildes.
Als Folge des chronischen pulmonalen Hochdruckes kommt es zu einer weiteren
Hypertrophie der Media in den kleinsten Lungenarterien und zur Proliferation
der Intima. Diese geht stellenweise so weit, daf die Lichtung der Gefia8e vollig
obliteriert ist. In extremen Fillen findet man Rekanalisationen in den oblite-
rierten Gefdflen, Zerstorung der Elastica interna und externa, Medianekrosen,
thrombotische Prozesse und perivaskulire Hémorrhagien, die auf Gefal-
rupturen zurickzufithren sind (DaMMANN und FERENCZ).

Inwieweit die Annahme von HEATH und WHITAKER zu Recht besteht, daf
die Entstehung der Nekrosen durch den Anstieg des mittleren Pulmonal-
arteriendruckes iiber den der Aorta und die dadurch bedingte Stérung des nutri-
tiven Kreislaufs (Bronchialarterien) beglinstigt wird, muB vorerst offen bleiben.

Der Ubergang von der 2. zur 3. Krankheitsphase erfolgt unterschiedlich
schnell, wobei der verschiedenen Gréfle des Defektes eine wesentliche Bedeu-
tung beigemessen werden muB. Sie kann sich bereits im 1. Lebensjahr, anderer-
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seits erst im 3. Lebensjahrzehnt vollziehen. So fanden EskEruxp und THER-
KELSEN eine stirkere Proliferation der Intima bei einem 2 Monate alten Siug-
ling mit groBem Ventrikelseptumdefekt. Wie Tab. 5¢ zeigt, lag bei 22 der von
uns beobachteten 29 Patienten mit groBem Ventrikelseptumdefekt ein prak-
tisch reiner oder iiberwiegender Rechts-Links-Shunt vor, d. h. sie gehdrten der
3. Phase an. Da das Auftreten der Zyanose im allgemeinen den Zeitpunkt des
Phasenwandels (von 2. zur 3. Phase) bestimmen 1a8t, haben wir unser Kran-
ke}lgut daraufhin untersucht. Es ergab sich, dall von 17 Patienten bei 5 be-
r ?lts vor Ende des 2. Lebensjahres eine sichtbare Zyanose bestand, bei 6 trat
81e zwischen dem 2. ynd 10., bei 6 nach dem 10. Lebensjahr auf.

~ Die himodynamische Folge dieser progredienten GefilBverinderungen ist
eln Reehts-Links-Shunt. Das korperliche Leistungsvermogen der Patienten
18t stark eingeschrankt. Schon in der Ruhe besteht eine deutlich sichthare
Zyanose, Gelegentlich treten Hiamoptysen auf. Bei der Auskultapion Qes

erzens ist praktisch immer ein systolisches, nicht selten ein systollsch-d}a-
’golisches Gerdusch zu horen. In 2 unserer Fille fand sich kein Gerdunsch, bei 3
eI rein diastolisches. Rontgenologisch findet sich eine VergroBerung des
rechten Herzens mit vorspringendem Pulmonalbogen. Im Gegensatz zu der
starken Gefiﬁzeiehnung im zentralen Anteil sind die peripheren Lungen-
felder auffallend avaskulir. Das Ekg zeigt in dieser Krankheitsphase prak-
1sch immer einen Rechtstyp und eine Diskordanz der Kammerendteile als
Ausdruck der Schiadigung der Arbeitsmuskulatur des rechten Herzens. Im
terminalen Stadium beobachteten wir ausgeprigte Schenkelblockbilder und
Extrasystolen. In der 3. Krankheitsphase sind die Patienten nicht nur durch
as drohende Herzversagen und die Anoxédmie, sondern vermehrt auch durch
me bakterielle Bndokarditis gefahrdet (Beou und Mitarb.).

Die Patientin Ra., . (Tab. 5¢, Nr. 29), 30 Jahre, ist ein Beispiel fiir diese '3. Krankj
sphase des groflen Ventrikelseptumdefektes. Bereits in den ersten Leb§ns3a11ren sel
»angeborener Herzfehler festgestellt worden. In der Schulzeit habe sie am Sport-
unterrichg, teilgenommen, ohne Beschwerden zu haben. Bine Blaufarbung Ader Itlppen‘ und

nde sei erstmals 1945 (mit 19 Jahren) aufgetreten. Gleichzeitig habe ihr korperliches
Leismngﬂmrmégen abgenommen, sie habe bei Anstrengungen Atemnot und H-erzklopfen
bekommen. Ihre Herzbeschwerden héitten in den folgenden Jahren trotz wiederholter

Stationdrer Behandlung stindig zugenommen. Seit 1946 sei mehrfach Bluthusten auf-
Zetreten,

e

heit,
ein

Befund.: 30jihrige, sehr magere Frau. Zyanose der Lippen und Akren. Angedeu'tete
mmmclsohlegelﬁngér. Keine Deformierung des kndchernen Fhorax. Lunge perkussorisch
und auskultatorisch ohne krankhaften Befund. ) .

Herz. Perkussorisch gering nach links verbreitert. Herzspitzenstofi im 5..ICR in de:,r
Medioklavikularlinic fithlbar, nicht verbreitert oder hebend. Kurzes und leises systoli-
Sches Gerjusch im 3. ICR links parasternal. )

Betonter 2, Pulmonalton. Herzschlagfolge regelméaflig. RR 135/70 mm Hg. Keine

eichen einer Stauung im groBen Kreislauf,

R(‘jntgen: VergréBerung des rechten Herzens, vorspringender Pulmonalboger}., Retro-
kardialrayn, nicht eingeengt. Dichte Hili, Peripherie der Lungenfelder demgegeniiber hell

b. 155 und 15h).

Ekg: Pathologischer Rechtstyp (Abb. 16).

Die klinischen Befunde sprachen fiir einen angeborenen I.—Ierz.fehler mit

Pulmonalem Hochdruck und Rechts-Links-Shunt. Diﬁeren.tlaldlagnostlsch

amen in erster Linie ein Ventrikelseptumdefekt und ein persistierender Ductus
8
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a b
Abb.15a. R., G., 30jihr. Patientin mit groBem Ventrikelseptumdefekt und Rechts-Links-Shunt. ~ Vorder-

bild des Herzens: Relativ schlankes Herz, deutliche Prominenz des Pulmonalbogens, vermehrte zentrale
Lungengefiifzeichnung, Peripherie der Lungenfelder hell.

Abb, 15b. Scitenbild: Retrokardialranm nicht eingecngt. Vergréfierung des rechten Herzens.
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Abb. 16. Ekeg: Pathologischer Rechitstyp.

arteriosus in Betracht. Zur Sicherung der Diagnose fithrten wir den vendsen
Herzkatheterismus und die Angiokardiographie durch. Die Befunde der
Herzkatheterisierung sind aus Tab.5c¢ (Nr. 29) ersichtlich. Das arterielle
O,-Defizit ist ausschlieBlich durch einen vends-arteriellen KurzschluB bedingt,
da auch nach Atmung eines 809, igen Sauerstoffgemisches keine nennenswerte
Aufsigttigung des arteriellen Blutes erfolgte. Der Nachweis des Ventrikel-
septumdefektes konnte durch den Herzkatheterismus nicht gesichert werden,
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wenn auch die negative Atherprobe bei Injektion in den Pulmonalarterien-
stamm und der positive Ausfall des Testes bei Injektion in die Einflufbahn
der rechten Kammer als weitgehend beweisend anzusehen waren. Gesichert
Warde die Diagnose durch die Kontrastmittelfilllung des Herzens. Dabei
konnte festgestellt werden, daB das Kontrastmittel vom rechten Ventrikel
aus gleiChzeitig sowohl in die Pulmonalarterie als auch ither einen Ventrikel-
septumdefekt in die Aorta gelangte (Abb. 17).

Abb. 17, vep

der Pyl dse Angiokardiographie.— Wiihrend des Dextrogramms kommt es gleichzeitiy zu einer gegeniiber
u

Mmonalarterie allerdings schwiicheren Kontrastmittelfiitlung der Aorta fiber den Ventrikelseptumdefekt.

Bei der Besprechung des Phasenwandels im Krankheitsbild des groBen
Ventrikelseptumdefektes sind wir von den Fillen ausgegangen, bei denen der
efekt so grof} ist, daf} zwischen der linken und rechten Herzkammer kein
ruckgradient besteht. Im allgemeinen ist der Verlauf so, wie er am Beispiel
der 3 Patienten beschrieben wurde. Abweichungen von dieser Verlaufsform
Werden beobachtet. Sie bestehen darin, daB einzelne Patienten die gefahrliche
1, Krankheitsphase nicht durchlaufen, sondern (Persistieren des fotalen Ge-
8Bzustandeg ohne Tendenz zu voriibergehender normaler Entwicklung?)
Sofort in die 2. Phase gelangen (DAMMANN und FrrENcz) oder dafl der Phasen-
Wandel sich sehr schnell vollzieht und bereits im 1. Halbjahr abgeschlossen ist.
gesehen von den kleinen meist intramural gelegenen Defekten, auf die
3%
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bereits eingangs dieses Abschnittes eingegangen wurde und die in der Regel
von nur geringer himodynamischer Bedentung sind, miissen wir noch jene
Defckte erwshnen, bei denen kein vélliger Druckangleich zwischen beiden
Kammern besteht. Bei diesen Defekten, deren groBter Durchmesser unter
1-1,5 cm liegt, sind die hdmodynamischen Verhiltnisse von vorneherein
giinstiger. Hier entwickeln sich die Veréinderungen der LungengefaBe — entspre-
chend der Hohe des Druckgradienten zwischen linker und rechter Kammer
und der Grdfle des Links-Rechts-Shunts — langsamer und spiter. Wie aus
Tab. 5b ersichtlich ist, hatten wir in unserem Krankengut 3 Fille mit mittel-
gradiger Drucksteigerung im rechten Ventrikel und in der Pulmonalarterie.
Die Grofie des Links-Rechts-Shunts lag zwischen 0,9 und 2,5 Ltr./min. Nach
unseren Erfahrungen reicht diese Shuntgréfie als alleinige Ursache fiir die
Drucksteigerung nicht aus. Es ist anzunehmen, dafl dic mittelgradige Druck-
erhdhung im Lungenkreislauf und rechten Ventrikel einmal ihre Ursache in
einer Druckiibertragung mit Aufrechterhaltung eines Druckgradienten zwi-
schen linkem und rechtem Ventrikel, zum anderen in gleichzeitig bestehenden
morphologischen Lungengefifveranderungen hat. Nehmen letztere zu, so kann
schlieBlich ein Stadium erreicht werden, das sich von einem grofien Ventrikel-
septumdefekt nicht mehr abgrenzen 1a6t.

Die Kenntnis des Phasenwandels im Krankheitsbild des groBen Ventrikel-
septumdefektes ist von besonderer Bedeutung fiir die operative Behandlung.
Von kardiologisch-internistischer Seite gelten hier in etwa die gleichen Gesichts-
punkte wie beim Ductus arteriosus apertus mit pulmonaler Hypertension.

Die Operationsanzeige ist in den Fillen gegeben, in denen das Lungen-
zirkulationsvolumen wesentlich grofer (Links-Rechts-Shunt iiber 2-3 Ltr./min)
ist als das des grofien Kreislaufs. Nach unseren Ausfithrungen handelt es sich
also um die Patienten in der 1. Krankheitsphase, im Ubergangsstadium zwi-
schen 1. und 2. Phase bzw. in der 2. Phase. Entscheidend ist nicht der systoli-
sche Druckangleich in den beiden Kreisldufen, sondern der Nachweis, dafl der
Mitteldruck im Lungenkreislauf unter dem des groBen Kreislaufs liegt. In
Analogie zu entsprechenden Beobachtungen beim Ductus arteriosus apertus
kann angenommen werden, daf sich die in diesen Phasen bestehenden Lungen-
gefiBverinderungen postoperativ vollig oder zum Teil zuriickbilden. WARDEN
und Mitarb. fanden bei postoperativen Untersuchungen der zu dieser Gruppe
gehérenden Patienten mit groflem Ventrikelseptumdefekt ,,v5llig normali-
sierte hamodynamische Verhiltnisse®.

Ist der Stromungswiderstand im Lungenkreislauf hoher als im groBen
Kreislauf, d. h. besteht ein praktisch ausschlieBlicher oder stark iberwiegender
Rechts-Links-Shunt, so ist ein chirurgisches Vorgehen kontraindiziert, da in
diesem Stadium nicht mehr mit einer nennenswerten Riickbildung der schwe-
ren Lungengefafverinderungen gerechnet werden kann, selbst wenn durch den
DefektverschluB eine Entlastung der Lungenstrombahn erreicht werden sollte.

Kontraindiziert ist eine Operation auch bei den kleinen Defekten mit
normalem oder nur m#Big erhéhtem Druck in der Lungenarterie. Solange der
Links-Rechts-Shunt nicht den Betrag von 2-3 Lir./min iiberschreitet, sind die
Patienten in ihrem Leistungsvermdgen nur wenig eingeschriankt, Da ihre
Lebensaussichten relativ giimstig sind, sollte man diese Patienten wegen der
zur Zeit noch bestehenden groBlen Operationsgefihrdung von der Operation
zuriickstellen.
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4 Die bls.her vprliegenden Berichte tiber die Operation von Ventrikelseptum-
efekten sind nicht sehr ermutigend.

WARDEN und Mitarb., die 100 Patienten mit Ventrikelseptumdefekt
gperlerten, hatten eine Gesamtmortalitdt von 30%. Am ungiinstigsten war
Pisl Ergebnis bei Kleinkindern unter 1 Jahr, bei denen der Mitteldruck in der
Morlil(ir.la.bllartene mehr als 709, des mittleren Aortendruckes ausmachte. Die

i .ai%tat betrug hier fast 100%. Etwas giinstiger waren die Aussichten fiir
miggl Kinder, wenn der mittlere Pulmonalarteriendruck weniger als 709, des
oh eren Aqrtendruckes ausmachte. Bei Kindern iiber 2 Jahre und entspre-

end nlfadl‘lgem Pulmonalarteriendruck blieb die Mortalitit unter 109.
dle Erklarung_ fiir diese Operationsergebnisse sehen Apams und Mitarb. in

eI unterschiedlichen Grad der LungengefiBverinderungen. 16 Patienten,

éren Lungengefifie normal gefunden wurden, iiberlebten alle den BEingriff.
er Zunahme der Verinderungen an den Lungenarterien, wobei nach der An-
;Zga}vll der pro Quadratzentimeter vorhandenen GeféBe mit Intimaproliferation
Vﬁchweregrade unterschieden werden, ging die Operationsmortalitit parallel.
y l())n 22 Patienten mit dem Grad 1-2 starb einer, von 12 Patienten mit Grad 3
lli erstand kein Patient den Eingriff. Zu gleichlautenden Feststellungen
amen ESKRLUND und THERKELSEN.

Angesichts der erheblichen Operationsmortalitit bei Kleinkindern ist die
‘age zu diskutieren, ob es nicht zweckmiBig ist, zum Schutz der Lungen-
%ef&ﬁe und des linken Herzens voriibergehend eine Pulmonalverengung

urchzufithren, um dann spiiter zu einem giinstigeren Zeitpunkt den Defekt zu
SChl{eBen und gleichzeitig wieder die ,,Pulmonalstenose’ zu I6sen. Die Anregung
ZW einem solchen Vorgehen wurde von CrviN und EDWARDS sowie DAMMANN
‘ﬁnd FerENGz gegeben. Sie gingen dabei von der Feststellung aus, daB die

ingengefifie bei Patienten mit groBem Ventrikelseptumdefekt und Druck-
?«nglemh in beiden Kammern normal bleiben, wenn durch eine zentrale (Ostium
mflmdibuli) oder periphere Stenose (Fehlen der linken Lungenarterie) eine
hi ertragung des hohen Ventrikeldruckes auf die Lungenstrombaln ver-

Indert wird, Rin derartiges operatives Vorgehen ist von MurLER und DaM-
MANI‘T. ausgearbeitet worden. Uber die Operationsaussichten kann noch kein
endgiiltiges Urteil abgegeben werden.

. Nach einer Mitteilung von EsgReLuxD und THERKELSEN, die 12 Klein-

Inder unter 1 Jahr mit groBem Ventrikelseptumdefekt nach der Methode
Von MuLrer und DAMMANN operierten, iiberlebten den Eingriff 5 Kinder.

¢) Der pulmonale Hochdruck beim Vorhofseptumdefekt

Der Vorhofseptumdefekt hat mit den beiden voraufgegangenen Anomalien
&8 Ductus arteriosus apertus und des Ventrikelseptumdefektes eine VergroBe-
‘ung des Lungenzirkulationsvolumens gemeinsam. Wihrend bei den zuerst
genannten Angiokardiopathien eine Verbindung zwischen dem Hochdruck-
ind dem Niederdruckgebiet besteht, liegt diese beim Vorhofseptumdefekt
Mnerhalb des Niederdruckgebietes (Venen des groBen Kreislaufs ~ kleiner
e}Slauf ). Unter den Verbindungen zwischen Hochdruck- und Niederdruck-
8ebiet wurden folgende Formen unterschicden :

L. Verbindungen mit kleinem Querschnitt und praktisch drucktrennender
Wirkung,
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2. Verbindungen mit mittelgroBem Querschnitt und mehr oder weniger
druckreduzierender Wirkung,

3. Verbindungen mit grofem Querschnitt und druckangleichender Wirkung.

Bei der genannten himodynamischen Grundform der Verbindung zwischen
dem Niederdruck- und Hochdrucksystem werden die kurzgeschlossenen Blut-
mengen von 1. nach 3. in zunehmendem MaBe von dem Verhalten des Wider-
standes im kleinen Kreislauf mitbestimmt.

Wesentlich anders ist die himodynamische Situation beim Vorhofscheide-
wanddefekt, der eine reine Niederdruckverbindung darstelit.

Aus praktischen Erwiigungen unterscheiden wir zwei Formen des Vorhof-
septumdefektes:

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

Der kleine Vorhofseptumdefekt soll im Rahmen dieser Mitteilung nicht
niher behandelt werden, da seine himodynamischen Folgerungen fiir den
kleinen Kreislauf und das rechte Herz gering sind. Durch Kombination eines
solchen Defektes mit Lungenvenentranspositionen, wie wir sie in mehreren
Fillen beobachteten, kann ein Bild entstehen, das in klinischer und hidmo-
dynamischer Hinsicht einen groflen Vorhofscheidewanddefekt vortduscht.
Diese Kombinationsformen, deren Erkennung durch Beachtung der in seinem
Formablauf nicht oder nur unwesentlich verdnderten linksseitigen Vorhof-
druckkurve erméglicht wird (Grosse-Brocknorr, LoogeN und WoLrer),
sind mit in die Gruppe der groBen Vorhofscheidewanddefekte einbezogen.
Nicht beriicksichtigt wurden die Félle mit einem Ostium atrio-ventriculare
commune, weil die Himodynamik des kleinen Kreislaufs in diesen Fillen
wesentlich durch den hochsitzenden Ventrikelseptumdefekt mitbestimmt wird.

Der Phasenwandel im Krankheitsbild des groBen Vorhofseptumdefektes
unterscheidet sich von dem der Niederdruck-Hochdruckverbindungen. Beim
grofien Ventrikelseptumdefekt und weiten Ductus arteriosus wird das Schick-
sal der Patienten von der Aufrechterhaltung bzw. der schnellen Entstehung
eines ,,schiitzenden’ hohen Stromungswiderstandes in der Lunge bestimmt.
Hieraus erklért sich einmal die hohe Zahl der Sterblichkeit in dieser Anomalie-
gruppe wihrend der ersten Lebenswochen, zum anderen der hohe Stromungs-
widerstand bei allen Uberlebenden. Demgegeniiber ist beim groBen Vorhof-
septumdefekt neben der Defektgrofe der Fillungsdruck der rechten Kammer
der shuntbestimmende Faktor. Solange in der postnatalen Phase noch an-
nihernd gleiche Druck- und Widerstandsverhéltnisse in beiden Kreislinfen
und damit entsprechende Kammerwandungen rechts und links bestehen,
ist auch kein iiberwiegend einseitiger Shunt vorhanden. Er kommt vielmehr
erst allmihlich, d. h. mit der Umstellung des kleinen Kreislaufs auf den ,,Nie-
derdruck®, zustande, wobei die langsam erfolgende Abnahme der rechts-
ventrikuldren Muskulatur noch fiir einige Zeit eine Reduzierung des Links-
Rechts-Shunt bewirken dirfte. Dariiber hinaus sind die Druckunterschiede
in den Vorhofen ~ verglichen mit den systolischen Kammerdruckdifferenzen —
klein. Dementsprechend sind auch die Shuntvolumina bei den grofen Vorhof-
septumdefekten von vorneherein kleiner als bei einem groBlen Ventrikelseptum-
defekt bzw. weiten Ductus arteriosus (solange bei diesen der Stromungswider-
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ZT:}S in der Lunge nicht erhéht ist). In dem kleineren Links-Rechts-Shunt
o e der entscheidende Faktor dafiir liegen, daBl die Patienten mit einem
grofien Vorhofseptumdefekt jene gefihrliche bei den beiden voraufgegangenen

An i . .
omalien anzutreffende 1. Krankheitsphase nicht durchmachen.
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Ab .
desbl;lleg' Beziehung zwischen dem Strémungswiderstand (gesamt der Lunge) und dem Minutenvolumen
Lnen Krejslaufs bei 59 Patienten mit Vorhofseptumdefekt. — (Die Untersuchungen wurden gemeinsam

sich E{HGIE)SSE-BROCKHOFF durchgefithrt.) — Logarithmischer Ma8stab der Ordinate. In rund 209 findet

malen S?t théhung des Strémungswiderstandes in der Lunge iiber 200 dyn. sec, cm=® (obere Grenze des nox-

l'ﬁ"“-mstiderstnndes). Es ist zu erkennen, dal der Strémungswiderstand in der Lunge mit zu-
nehmendem DurchfluBvolumen abnimmt.

o 1E)bwohl die KurzschluBverbindung innerhalb des Niederdruckgebietes
w 8t und der Druckgradient zwischen dem linken und rechten Vorhof nur
®nige mm Hg (im Durchschnitt etwa 5 mm Hg) ausmacht, kann die Menge
is?cs gurzgeschlossenen Blutes recht erheblich sein. Wie aus Tab. 6 ersichtlich
]3,3 etruge}l die hochsten von uns errechneten Shuntvolumina 10,1, 11,2 und
Sh’ Ltl‘."/mm, bei einer von 44 Patienten ermittelten durchschnittlichen

untgriBe von 5,3 Litr. /min. Gleichlautende Ergebnisse wurden von SOULIE
und‘Mitarb., LEeQumME und Mitarb., TavLor und Mitarb., DEXTER u. a. mit-
1g;_etelh;. Der Links-Rechts-Shunt hat eine VergréBerung des Lungenzirkula-
lonsvolumens zur Folge, das in unserem Untersuchungsgut einen Maximal-
Wert yon 17,0 Ltr./min erreicht. Wie aus Tab. 6 weiter ersichtlich, ist die Zu-
hahme e Stromvolumens des Lungenkreislaufs nur in wenigen Fillen
(Ne, 47, 49, 51, 52) ausreichend, um bereits unter Ruhebedingungen zu einer

Yuckerhshung in der Pulmonalarterie zu fiihren. Wie der offene Ductus
arteriosus, so zeigt auch der Vorhofseptumdefekt eindrucksvoll die grofie
npassungsfé}higkeit der Lungenstrombahn an eine VergroBerung der Zirkula-
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tionsmenge, d. h. die Abnahme des Strémungswiderstandes in der Lunge bei
zunehmender Durchblutung (Abb. 18). Die Widerstandsverringerung ist dabei
in einigen Fillen so stark, daB eine weitere Abnahme nicht mehr oder nur
in sehr begrenztem MaBe moglich ist. Die Kapazitit der Lungenstrombahn
ist in diesen Fillen als erschopft anzusehen. Daraus folgt, dafl bei weiterer
Zunahme des Lungenzirkulationsvolumens, z. B. bei korperlicher Belastung,
ein Druckanstieg in der Pulmonalarterie entsteht. Entsprechende Beobachtun-
gen wurden von HICKAM mitgeteilt.

DaB eine vergroBerte Durchstromung eine Abnahme des Stromungswider-
standes hervorruft, 146t sich eindeutig auch durch pré- und postoperative Ver-
gleichsuntersuchungen zeigen. Hier findet sich durchweg nach dem Defekt-
verschluB und Abnahme der Lungenzirkulation eine Erhéhung des Stromungs-
widerstandes (Abb. 19).

Angesichts der vielfach erheblichen VergréBerung der zirkulierenden Blut-
menge und der wihrend koérperlicher Belastungen in einem Teil der Fille
anzunehmenden DruckerhShung im Lungenkreislauf ist es erstaunlich, daB
einmal der Stromungswiderstand im kleinen Kreislauf (und damit der Druck
in der Pulmonalarterie) nur selten stark erhoht gefunden wird, und zum ande-
ren der rechte Ventrikel die vermehrte Volumenarbeit iiber viecle Jahre zu
leisten vermag, ohne zu dekompensieren. Von unseren 61 Patienten hatten 4
eine geringe Druckerhthung in der Pulmonalarterie (35/15-40/20 mm Hg) bei
noch normalen Widerstéinden, darunter eine 42jihrige Patientin mit einem
Lungenzirkulationsvolumen von 13,2 Ltr./min; in 7 Fiillen lag der Wider-
stand zwischen 210 und 500 dyn. sec cm~5, die Druckwerte in der Pulmonal-
arterie bei 35/15-60/256 mm Hg; nur in 3 Fillen fanden wir stidrkere Erhd-
hungen der Widerstdnde (532, 812, 1504 dyn. sec cm~5) und der Druckwerte
(75/35, 90/40, 120/40 mm Hg). Bemerkenswert ist, daf} sich unter den 7 Patien-
ten mit mittleren Druck- bzw. Widerstandserhshungen 2 Kinder im Alter von
5 bzw. 7 Jahren befanden; die tibrigen Patienten dieser Gruppe und diejenigen
mit starken Druck- und Widerstandserhdhungen standen vornehmlich im 3.
und 4. Lebensjahrzehnt.

Ursache der Widerstandserhdhung im kleinen Kreislauf sind morphologi-
sche Verdnderungen der kleinsten und mittleren Lungenarterien. Dies geht aus
vergleichenden himodynamischen und histologischen Untersuchungen hervor,
die in Zusammenarbeit mit der hiesigen Chirurgischen Klinik (Dir.: Prof. Dr.
E. DERrA) und dem hiesigen Pathologischen Institut (Dir.: Prof. Dr. H. MEEs-
sEN) durchgefithrt wurden und in Tab. 7 zusammengestellt sind. Es zeigt sich,
daB bei Patienten mit normalen Widerstands- und Druckverhiltnissen die
Lungengefifie keine oder nur minimale morphologische Verdnderungen auf-
weisen, withrend bei den beiden Patienten mit mittlerer bzw. starker Erho-
hung der Widerstdnde und Drucke eine zunehmend starke Mediahypertro-
phie und Verdickung der Intima mit entsprechender Einengung der Ge-
fiBlichtung ausgeprigt waren. Dabei gingen die GefdBveriinderungen weit
iiber die bei gesunden gleichaltrigen Menschen anzutreffenden Umbauvorginge
hinaus.

Eg ist demnach festzustellen, daBl wie beim persistierenden Ductus arteriosus
auch hier eine enge Beziehung zwischen dem Grad der pulmonalen GefiB-
verdnderungen und der Hohe des Stromungswiderstandes im Lungenkreislauf
bzw. des Druckes in der Pulmonalarterie besteht.
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Die hamodynamischen und mikroskopischen Untersuchungen der bei uns
b_GObachteten Patienten zeigen deutlich, daB sich beim Vorhofseptumdefekt
eine Erhﬁhung des Stromungswiderstandes im Lungenkreislauf in der Mehrzahl
der Fille erst, nach dem 20. Lebensjahr ausbildet, vereinzelt aber bereits — wie
auch DonRR gezeigt hat — in jungen Jahren auftreten kann, und daB diese
Wlderstandserhi)'hung bedingt ist durch anatomische GeféiBverdinderungen. Fiir

e Annahme von vasokonstriktorischen Vorgingen als Ursache der Wider-
standserhshung ergab sich bei unseren Untersuchungen kein Anhalt. Ebenso-
Wenig konnten wir bei den bioptischen Lungenuntersuchungen nennenswerte
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Abb. 19, Beziehung zwischen dem Stromungswiderstand (gesamt der Lunge) und dem Minutenvolumen

des kleinep Kreislaufs bei 17 Patienten mit Vorhofseptumdefekt vor und nach der Operation. — @ vor der

Peration, (O nach der Operation. — Mit Ausnalune eines Falles findet sich nach der Operation stets eine
Erhohung des Stromungswiderstandes der Lunge bei Abnahme des Minutenvolumens.

thrombotische Verinderungen finden, die im Zusammenhang mit Vorhofseptum-
defekten mehrfach beschrieben worden sind (Beprorp und Mitarb., MASSEE,
VANS, DEXTER). Derartige Thrombosen diirften in der Regel als eine spite Kom-
Plikation anzusehen sein und sind mit groBer Wahrscheinlichkeit eine Folge be-
Teits bestehender stéirkerer GefiaBverindernngen. Sie konnen sich auf groBere Ge-
faBabschnitte erstrecken und infolge der dadurch bedingten zusitzlichen Strom-
ahneinengung zu schwerwiegenden himodynamischen Stérungen fithren.
Die Entstehung der morphologischen GefaBverinderungen beim Vorhof-
Septumdefekt wird nicht einheitlich gedeutet. Die Frage liegt nahe, ob ein
Zusa,mmenhang mit der Volumenbelastung des Lungenkreislaufs gegeben ist.
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Ein Teil der Autoren (SELZER, W00OD u. a.) glaubt, dal der Volumenvergrisfie-
rung im kleinen Kreislauf keine wesentliche Bedeutung zukomme. Sie begriin-
den ihre Ansicht mit der Feststellung, daB einerseits schon bei Kindern starke
Druck- und Widerstandserhéhungen gefunden, andererseits aber bei dlteren
Patienten (im 5. oder 6. Lebensjahrzehnt) trotz eines grofien Links-Rechts-
Shunts noch normale Widerstandsverhéltnisse beobachtet werden konnen und
keine iiber das Alter der Patienten hinausgehende Gefafiverainderungen (WELCH
und KINNEY) zu bestehen brauchen. So bemerkenswert diese Feststellung ist,
g0 sollte man aus ihr jedoch nicht zu weitgehende Folgerungen ziehen; denn
weder das Kind mit dem erhshten Widerstand, noch der im hohen Lebensalter
stehende Patient mit regelrechtemn Widerstand im Lungenkreislauf stellen die
Norm dar. In unserem Untersuchungsgut hatten von 27 Patienten im Alter
von 1-20 Jahren 3, in den Lebensstufen itber 20 Jahren von 34 Patienten 7 eine
Erhohung des Stromungswiderstandes in der Lunge. Hine diesbeziigliche Aus-
wertung der von DEXTER beobachteten 60 Patienten ergibt, da von 21 Patien-
ten im Alter von 1-20 Jahren nur 1 eine stirkere Erhohung des Stromungs-
widerstandes hatte, wihrend in den hoheren Altersstufen eine derartige Wider-
standserhdhung in 16 von 39 Fillen bestand.

Nicht ohne Bedeutung ist weiterhin die Beobachtung von DExTER, daB bei
Patienten mit Vorhofseptumdefekt, die in groferen Zeitabstinden (2-7 Jahre)
ein zweites Mal untersucht wurden, eine deutliche weitere Erhchung des Wider-
standes im Lungenkreislauf festzustellen war.

Diese Beobachtungen legen unseres Erachtens den Schlufl nahe, daf fur die
Widerstandserhéhung bzw. die morphologischen Gefifiverinderungen der
Lungenstrombahn die chronische Volumenbelastung ein entscheidender Faktor
ist. DaB sie vor dem 20, Lebensjahr selten angetroffen werden, diirfte auf das
grofle Elastizitdtsvermogen der Lungengefifie zu beziehen sein. Wenn dieses
infolge der altersbedingten Umbauvorginge der Gefafle (vom 3. Lebensjahr-
zehnt an) nachlaft, was gleichbedeutend ist mit einer Verminderung der An-
passungsfihigkeit an zusétzliche Volumenvergrbﬁerungen 80 kommt es bei
korperlicher Belastung und anderen mit einer vermehrten Zirkulation einher-
gehenden Zusténden, schneller und héufiger zu Druckerhthungen im Lungen-
kreislauf. Die Folge dieser zuniichst passageren Drucksteigerung ist eine Zu-
nahme der Gefiflmedia, die jhrerseits zu einer Einengung der Strombahn mit
Widerstandserhshung fithrt, wodurch ein fiir das Krankheitsbild des Vorhof-
septumdefektes gefahrhcher Vitius circulosus in Gang gesetzt ist.

Wenn wir hinsichtlich der Genese der pulmonalen Gefafiverinderungen die
chronische Volumenbelastung in den Vordergrund geriickt haben, so soll damit
nicht die Bedeutung anderer in diesem Zusammenhang wichtiger Faktoren in
Abrede gestellt werden. Man darf mit grofier Wahrscheinlichkeit annehmen,
daB auch konstitutionelle Momente die Entstehung der morphologischen Ge-
fiBveranderungen wesentlich beschleunigen koénnen. Sie wiirden erkliren, dafl
einerseits trotz starker Volumenvergro8erungen iiber die altersbedingten Ver-
anderungen hinausgebende GefiBumbauvorginge bei Patienten im 5. Lebens-
jahrzehnt und dariiber hinaus vermifit, andererseits aber schon bei Kindern
angetroffen werden.

Einer besonderen Erwiithnung bediirfen noch die seltenen Fille mit iso-
liertem Vorhofseptumdefekt, bei denen bereits in jungen Jahren extreme
Widerstands- bzw. Druckerhéhungen im Lungenkreislauf festzustellen sind.
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Ein derartiger Fall ist die von uns beobachtete Patientin Fr., G., 26 Jahre (Tab. 6,
Nr. 61).

Mit 9 Jahren hatte sie eine feuchte Rippenfellentziindung. Seit dieser Zeit klagte sie
iiber Kurzatmigkeit bei korperlichen Anstrengungen; in den letzten Jahren trat spontan
oder nach Belastung anfallsweise heftiges Herzklopfen auf. Mit 17 Jahren zeigte sich erst-
mals nach stirkeren Anstrengungen eine Blaufarbung der Lippen. In den letzten 2 Jahren
hat die korperliche Leistungsfahigkeit stark abgenommen. In derselben Zeit ist mehrfach
starker blutiger Auswurf beobachtet worden.

a b

Abb. 20a. I, G., 26jiihr. Patientin mit Vorhofseptumdefekt und extremer Widerstands- und Druckerhdhung
im Lungenkreislauf. — Vorderbild des Herzens: Verbreiterung des Herzschattens nach links mit extremer
VergréBerung des Puimonalbogens und der zentralen Lungengefiiie. Periphere Lungenfelder auffallend hell.

Abb. 20b. Seitenbild: Retrokardialraum nicht eingeengt, VergroBerung des rechten Herzens.

Bei der stationaren Untersuchung der 26 jahrigen Patientin fallt eine deutliche Zyanose
der Lippen und Wangen auf (Hb 87%,, Ery 4,4 Mill.). In der Ruhe besteht keine Dyspnoe.
Perkussorisch ist das Herz maBig nach links verbreitert, der Herzspitzensto im 5. ICR
in der Medioklavikularlinie zu fithlen. Die Herzschlagfolge ist regelmaBig. Bei der Aus-
kultation findet sich ein systolisches Geriiusch mit dem Gerduschmaximum am Ernschen
Punkt, sowie eine Doppelung des 2. Herztones. Zeichen einer Stauung im groBen und
kleinen Kreislauf bestehen nicht. Rontgenologisch ist das Herz deutlich nach links ver-
breitert. Diese Verbreiterung ist, wie die seitlichen Aufnahmen erkennen lassen, durch
eine VergroBerung des rechten Herzens bedingt (Abb. 20a und 20b). Der Retrokardial-
raum ist frei. Der Pulmonalbogen zeigt eine starke Vorwolbung. Im Gegensatz zu den
vermehrt dichten Hili mit starker Ektasie der Gefafle sind die peripheren Lungenfelder
auffallend hell. Das kg zeigt einen pathologischen Rechtstyp (Abb. 21).

Auf Grund dieser Befunde stellten wir die dringende Verdachtsdiagnose
eines Vorhofseptumdefektes mit sekunddrer Lungengefifisklerose, lieen
differentialdiagnostisch aber die Frage eines grofien Ventrikelseptumdefektes
offen. Die Klarung der Diagnose brachte der venise Herzkatheterismus. Die
Sondierung des linken Vorhofes war leicht méglich.
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Diese Tatsache sprach im Zusammenhang mit der Formanalyse der links-
UI}d rechtsseitigen Vorhofdruckkurve fiir einen groflen Vorhofseptumdefekt.
1 ;e 11{)I’uokregisfmierung in der Pulmonalarterie ergab einen extremen Hoch-
ni:lft (120/40 mm Hg). Ein Anhalt fiir einen Ventrikg_lseptumdefekt bestand
reeht. Weder blutgasanalytisch noch bei mehrfachen Atherinjektionen in den
e den Ventrikel konnte ein Hinweis fiir eine solche Anomalie gefunden
errr en. Im Ffemoralarterienblut war ein Q,-Defizit von 189, vorhanden. Wir

echneten einen gekreuzten Shunt mit Uberwiegen der Stromungsrichtung
von rechts nach links (R.L.: 1,5 Ltr./min, L.R.: 1,0 Ltr./min).

¥4 £
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Abb. 21. Ekg: Pathologischer Rechtstyp.

Trotz des Nachweises eines groien Vorhofseptumdefektes und des bei nor-
mfﬂen Widerstandsverhiltnissen im Lungenkreislauf anzunehmenden groBen
nks-Rechts-Shunt ist es nicht sehr wahrscheinlich, daf die Entstehung der
€0 pulmonalen Hochdruck bedingenden starken Lungengefifiverinderungen
I diesem Fall eine alleinige Folge des vergrofierten Lungenzirkulationsvolu-
™mens jst, Bemerkenswert und diese Ansicht stiitzend ist eine Beobachtung
Yon Ho-a-Syom. Dieser Autor fand bei einem 23 jahrigen Patienten mit einem
l_emen Vorhofseptumdefekt einen Pulmonalarteriendruck von 165/70 mm Hg.
e Diagnose konnte autoptisch gesichert werden. Die Gréfe des Vorhofsep-
tllmdefektes lie ausschlieBen, da8 jemals ein groBerer Links-Rechts-Shunt
estanden hat. Die histologische Untersuchung ergab eine Mediahypertrophie
Und starke Intimaproliferation der kleinen Arterien mit Einengung und teil-
Welser Obliteration der GefaBlichtung.
. Die durch den Links-Rechts-Shunt bedingte Vergroflerung des Lungen-
Zrkulationsvolumens mag in diesen Fillen ihren Anteil an der Entstehung
T GefiBverinderungen haben. Dieser ist aber sicherlich in dem von Ho-a-
JOE beschriebenen Fall nicht von entscheidender Bedeutung. Eine befriedi-
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gende Erklirung kann heute noch nicht gegeben werden. Inwieweit eine Per-
sistenz fotaler Gefialiverhdltnisse urséichlich in Frage kommt - eine Ansicht,
die von Epwarps, Evans und Woon diskutiert wird — kann ebenfalls noch
nicht entschieden werden.

Wenn wir von diesen wenigen atypischen Vorhofseptumdefekten absehen,
fiir die offenbar eigene GesetzmiBigkeiten bestehen, so bleibt festzustellen,
daB beim groBen Vorhofseptumdefekt extreme Krhéhungen der Druck- und
Widerstandsverhéltnisse im kleinen Kreislauf seltener sind als beim Ductus
arteriosus apertus und beim groBen Ventrikelseptumdefekt. Die Erklarung
hierfiir diirfte sich aus der unterschiedlichen Belastung der rechten Kammer
crgeben. Wiahrend der rechte Ventrikel beim offenen Ductus Borarnir und
groflen Ventrikelseptumdefekt in erster Linic eine vermehrte Druckarbeit auf-
bringen muB, hat er beim Vorhofseptumdefekt eine vermehrte Volumenarbeit
zu leisten. Dies vermag er iiber viele Jahre, ohne zu dekompensicren. Unter
46 Patienten mit normalen Widerstandsverhiltnissen fanden wir nur in cinem
Fall bei einem 32 jahrigen Patienten Zeichen einer Dekompensation der rechten
Kammer. Kommt es nun infolge der Gefdfiverinderungen zu einer Wider-
standserhthung im Lungenkreislauf, so ist der rechte Ventrikel der doppelten
Belastung auf die Dauer nicht gewachsen. Es kommt bereits zu einem Versagen
des rechten Herzens, bevor die Veriinderungen der LungengefiBe die schwerste
Form erreicht haben. Von unseren 15 Patienten mit mittleren Druck- und
Widerstandserhohungen im kleinen Kreislauf hatten 3 Zeichen einer Rechts-
insuffizienz.

Wir haben oben gesehen, dal Widerstandserhdhungen im Lungenkreislauf
bei groBlem Vorhofseptumdefekt vor dem 20. Lebensjahr selten sind, und
Lungengefafiveranderungen im allgemeinen erst im 3. Lebensjahrzehnt ent-
stehen. Mit dem Auftreten der Gefdfiverinderungen bzw. der dadurch bedingten
Widerstands- und Druckerh6hung im Lungenkreislauf vollzieht sich ein fir
das Krankheitsbild des Vorhofseptumdefektes typischer Phasenwandel.

Die Patienten klagen tiber ein zunehmend stirker werdendes Nachlassen
des korperlichen Leistungsvermogens. Bei korperlichen Belastungen wird eine
Zyanose sichtbar, die schlieBlich auch in der Ruhe bestehen bleibt (,,cyanose
tardive‘’). Die Zyanose ist auf eine Steigerung des rechtsseitigen Vorhofdruckes
zuriickzufithren, die ihre Erklarung in dem hoheren Fullungsdruck des mittler-
weile hypertrophierten rechten Ventrikels findet. Man wird aber stets beriick-
sichtigen miissen, dafl auch andere Faktoren, wie z. B. O,-Diffusionsstérungen
der Lunge, zusitzliche Anomalien in Form abnormer Einmiindung der (meist
unteren) Hohlvenen (Swaw, BurcHELL und Woob) und Transposition mehrerer
Lungenvenen, die Entstehung einer Zyanose begiinstigen konnen, Es ist nur
eine Frage der Zeit, wann der rechte Ventrikel der Volumen- und zusitzlichen
Druckbelastung nicht mehr gewachsen ist und dekompensiert. Die hieraus
resultiecrende Erhohung des enddiastolischen Ventrikeldruckes bewirkt einen
weiteren Druckanstieg im rechten Vorhof, der nun auch in der Ruhe den
Druck des linken Vorhofes iiberschreiten kann. Klinisch werden als Ausdruck
des Rechtsversagens Zeichen einer Stauung im groflen Kreislauf fafibar, es
kommt zur Lebervergroferung und Beinddemen. Rontgenologisch findet man
eine starke Dilatation des rechten Herzens. Bei starken Lungengefiafverinde-
rungen ist die Diskrepanz zwischen der dichten zentralen GeféBzeichnung und
den hellen peripheren Lungenfeldern auffallend. In diesen Fillen zeigt auch das
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Eé{lis;ﬁ?mt deutlich? Kammerendteilveré,nderungen als A‘usdruek der Mehr-
Kan g und Schidigung der Arbeitsmuskulatur vorwiegend der rechten
mer (Abb. 22)
anatolii‘de;: vergleichenden klinischen, pathophysiologischen und pathologisch.-
o 1o 1schen Untersuchungen lassen sich Ri}:htlinign fir die Opemtwnsn@ﬂm-
von D s groflen Vorhofseptumdefektes ableiten, die im wesentlichen mit den
ERRA, BAYER und GROSSE-BROCKHOFF angegebenen iibereinstimmen.

Abb, D N . ;
Recl1t;22' Ekg ciner 32jiihir. Patientin (B., R.) mit Vorhofseptumdefekt und pulmonalem'Hochdruck. Partieller

sschenkelblock, Kammnicrendteilverinderungen sind Ausdruck der Mehrbelastung und Schidigung
der Arbeitsmuskulatur vorwiegend der rechten Kammer.

JahEs mufl angestrebt werden, den operativen DefektverschluB in jungen
tretren flurchzufﬁhrell, bevor bereits sekunddre GefiBverinderungen einge-
.~ven sind. Dieses Ziel hat die Friihdiagnose zur Voraussetzung. Die Opera-
dl O In jungen Jahren ist auch aus rein biologischen Gesichtspunkten angezeigt,
G"« die kérperliche Entwicklung der Kinder nicht selten gehemmt ist. Als untere
ren?e wird im allgemeinen das Alter von 4-5 Jahren angegeben.
Em. chirurgischer Eingriff zum VerschluB des Vorhofseptumdefektes ist
1._1;’)11t1‘ab.lndizierlb in Fillen mit extrem hohem Pulmonalarteriendruck und
erW_legendem Rechts-Links-Shunt, da einmal die Operation (in Hypo-
Voerm‘le) fiir derartige Patienten ein groBes Risiko bedeutet, zum anderen aber
I einem DefektverschluBl keine Entlastung des rechten Ventrikels und der
ngenstrombahn zu erwarten ist.
E_ln erhohtes Operationsrisiko besteht auch fiir Patienten mit mittlerer
rhOhung des Druckes bzw. Widerstandes im Lungenkreislauf (und tiberwie-
gendem Links-Rechts-Shunt), besonders dann, wenn bereits Zeichen eines
Tsagens der rechten Kammer nachweisbar sind. Gelingt es durch konserva-
Ve MaBnahmen, die Insuffizienz zu beheben, so diirfte in den meisten Fallen
Totz des erhéhten Risikos eine Operationsanzeige gegeben sein. Nach unseren
T a}_ll‘ungen sollte man von einer Operation Abstand nehmen, wenn eine
eS(‘Jltigung der Myokardinsuffizienz durch die stationdre konservative Be-
andlung nicht gelingt., Bei Beriicksichtigung der die Operationsindikation
dusschlieBenden Bedingungen kann heute mit einer niedrigen Operations-
Mortalitst, (2-59,) gerechnet werden. Von den an der hiesigen Chirurgischen
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 grofie Unter-
schied zwischen den beiden Operationsserien ist einmal auf technische Anderun-
gen der Unterkiihlungsnarkose, zum anderen aber auf cine strengere Indikation
zuriickzufithren.

Ahnlich lauten die Operationsergebnisse von SwaxX und Mitarb. sowie
Lawis und Mitarb., die unter 25 Operierten 3 Todesfille bzw. unter 31 Operier-
ten 4 Todesfille hatten.

Durch den Defektverschlul und die Aufhebung des Links-Rechts-Shunts
wird das Mifiverhaltnis zwischen dem Fassungsvermogen des Lungengefal3-
bettes und dem Zirkulationsvolumen ganz oder zum Teil bescitigt. Wie aus
vergleichenden pri- und postoperativen Untersuchungen (Tab. 8) bei 6 Patien-
ten mit pulmonaler Druckerhthung zu ersehen ist, war der Druck in der
Pulmonalarterie in allen Fillen nach der Operation abgesunken. In den
2 Fallen mit normalem Strémungswiderstand wurden villig normale Druck-
verhdltnisse erreicht, in 3 Fillen mit mittlerer Erhohung des Stromungswider-
standes blieb der Pulmonalarteriendruck noch bei 2 Patienten gering erhéht
und erreichte Normalwerte in 1 Falle. In dem 1 Fall mit starker Erhéhung des
Stromungswiderstandes war der Druckabfall nur gering. Da die postoperativen
Untersuchungen durchweg 5-7 Wochen nach der Operation durchgefiihrt wur-
den, sind die Druckdnderungen ausschlieBlich auf die Reduzierung bzw.
Normalisierung des Lungenzirkulationsvolumens zuriickzufithren. Inwieweit in
den Fillen mit erhohtem Stromungswiderstand im weiteren Verlauf nach der
Volumen- und Druckentlastung des Gefilbettes auch eine Riickbildung der
morphologischen Gefafverinderungen moglich ist, kann heute noch nicht
beurteilt werden.

Schlufbetrachtungen

Den besprochenen Anomalien ist eine Vergroferung des Lungenzirkulations-
volumens infolge eines arterio-venodsen Kurzschlusses gemeinsam. Wéahrend
beim Vorhofseptumdefekt von vorneherein eine (Volumen-) Mehrbelastung des
rechten Herzens besteht, verlagert sich beim weiten Ductus arteriosus (Bo-
rarLi) und (relativ auch) beim groflen Ventrikelseptumdefekt das Schwer-
gewicht der Belastung allm#hlich von dem linken auf den rechten Ventrikel.
Im Verlauf des sich bei den 3 Defektanomalien vollziehenden Phasenwandels
kommt es in den Endphasen zu einem weitgehend tbereinstimmenden klini-
schen und pathophysiologischen Erscheinungsbild, das analog ist der genuinen
Pulmonalsklerose und der Mitralstenose mit ausgeprigter sekundérer Lungen-
gefafisklerose. Bestimmend fiir diese Erscheinungsform sind die anatomischen
Lungengefa@verdnderungen und deren Riickwirkung auf den Lungenkreislauf
und das rechte Herz. Leitsymptome dieser Endphasen der 3 Anomalieformen
sind: Mischungszyanose mit hochgradiger Dyspnoe und Einschrankung des
korperlichen Leistungsvermogens, rontgenologisch nachweisbare Vergréflerung
(Hypertrophie und Dilatation) des rechten Herzens, vorspringender Pulmonal-
bogen mit ektatischer Erweiterung der zentralen Lungengefifle, die in auf-
fallendem Gegensatz zu den hellen peripheren Lungenfeldern stehen (Abb. 23a,
23D, 23¢), elektrokardiographisch die Zeichen der Mehrbelastung und Schidi-
gung der Arbeitsmuskulatur, vorwiegend der rechten Kammer (Abb. 24a,
24D, 24¢).
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I ¢

Ab| .
k:"-\33.“Vorderbild des Herzens von 3 Patienten mit pulmonalem Hochdruck unterschiedlicher Genese. —

Diskreeranderupgen sind gleichférmig: VergroBSerung des rechten Herzens, vorspringender Pulmonalbogen,
D%nz zw1sc.hen der Erweiterung der zentralen LungengefiBe und der hellen Lungenperipherie. — a) bei
uctus arteriosus apertus. — b) bei grofiem Ventrikelseptumdefekt. — ¢) bei Vorhofseptumdefekt.

L Eine Trennung der hochgradigen Mitralstenose mit schwerer sekundérer
wl,.mgengeféiﬁsklerose und der genuinen Pulmonalsklerose von den oben er-
e.a'hntf{n Anomalien wird dadurch erschwert, da$ auch bei diesen eine durch
ne Diffusionsstérung der Lunge bedingte Zyanose auftreten kann und bei
€N extremen Mitralstenoseformen der Auskultationsbefund atypisch sein kann.
Ursache der anatomischen Verinderungen ist letztlich die VergroBerung des
Ungenzirkulationsvolumens und die mit ihr einhergehende Drucksteigerung.
4
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Infolge der Verbindung zwischen dem Hochdruck- und dem Niederdruck-
gebiet ist die Zunahme der Lungendurchblutung beim weiten Ductus arterio-
sus und grofen Ventrikelseptumdefekt (fehlende druckreduzierende Wirkung
des Defektes) grofler als bei grofien Vorhofseptumdefekten, da bei diesen die
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Abb. 24. Ekg (zugehorig zu den Patienten der Abbildungen 23a, 23, 23¢). — Auch hier finden sich im wesent-

lichen iibercinstimmende Veriinderungen: Zeichen der Mehrbelastung und Schidigung der Arbeitsmuskulatur,

vorwiegend der rechten Kammer, — a) bei Ductus arteriosus apertus, — b) bei groflem Ventrikelseptumdefekt, —
¢} bei Vorhofseptumdefekt.

Verbindung im Niederdruckbereich gelegen ist. Augs diesem Grunde entstehen
die Lungengefafiveranderungen bei den ersten Anomalieformen frither und
sind wesentlich stdrker ausgeprigt als beim Vorhofseptumdefekt, wo sie in
der Regel erst nach dem 20. Lebensjahr aufzutreten pflegen.

Die von uns durchgefiilhrten Untersuchungen und Beobachtungen haben
keinen Anhalt dafiir ergeben, dafl bei der Entstehung des pulmonalen Hoch-
druckes andere Faktoren, wie z. B. entziindliche Gefafiprozesse, vasokonstrikto-
rische Vorginge, eine Rolle spielen. Auf Grund der vergleichenden himo-
dynamischen und pathologisch-anatomischen, pri- und postoperativen Unter-
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suchungen kann gefolgert werden, daB bei den besprochenen Anomalieformen

ein druckpassives Verhalten des Lungenkreislaufs ganz im Vordergrund steht.

Zusammenfassung

In der vorliegenden Arbeit wird das Verhalten des kleinen Kreislaufs unter den‘ Be-
gungen einer chronischen Volumenmehrbelastung am Beispiel des Ductus arteriosus
apertus, des Ventrikel- und Vorhofseptumdefektes untersucht.

_ Grundlage der Besprechung sind die Untersuchungsergebnisse von insgesamt 160 Pa-
tienten, davon 55 mit offenem Ductus arteriosus, 44 mit Ventrikelseptumdefekt und 61 mit
Vorhofseptumdefekt, Neben den iiblichen klinischen, rontgenologischen, elektrokardio-
graphischen und phonokardiographischen Untersuchungsmethoden wurde in allen Fallen
oI vendser Herzkatheterismus und in einem Teil der Falle cine Réntgenkontrastmittel-
d&mten“ng des Herzens und der groBen GefaBe durchgefiihrt. Durch mikroskopische Unter-
Suchungen von bei der Operation exzidierten Lungenstiickchen wird ein Vergleich der
h&m(’dynamischen und anatomischen Verhiltnisse des Lungenkreislanfs ermbglicht.

ie durch den Herzkatheterismus gewonnenen Druck-Volumen- und Widerstands-

Ve_rhéiltnisse im Lungenkreislanf bestitigen die tierexperimentelien Befunde, nach denen
it zunchmender Durchstromung der Stromungswiderstand im kleinen Kreislant ab-
Mmmt, wihrend der mittlere Pulmonalarteriendruck mit der Zunahme des Lungen-
Zirkulationsvolumens ansteigt.

on den 55 Patienten mit offenem Ductus arteriosus hatten 24 eine Erhohung de§
Mungswiderstandes in der Lunge iiber 220 dyn. sec. em~*. In 13 Fallen lag dabel
" Systolische Druck in der Pulmonalarterie zwischen 30 und 40 mm Hg, in 9 Fallen
Zwischen 50 und 140 mm Hg. Die Ursachen einer Erhbhung des Strémungswiderstandes
Werden diskutiert. Durch vergleichende himodynamische und mikroskopische Befunde
Yon bei der Operation entnommenen Lungenstiickchen wird gezeigt, dal zwischen der

_Ohe des mittleren Pulmonalarteriendruckes und dem Grad der GefaBversnderungen
sine enge Beziechung besteht. Als entscheidend fiir die Entstehung der morphologischen

l?ngengefétBveriinderungen wird die durch den Links-Rechts-Shunt verursachte Ver-
gl.‘dﬁemng des Lungenzirkulationsvolumens angesehen. Fiir diese Ansicht spricht einmal
die Feststellung, daB der Duktus in allen Hochdruckfallen anffallend weit (mit geringer
ader ohne druckreduzierende Wirkung) gefunden wurde, zum anderen die klinische Be-
Ob‘achtqu’ daB diese Hochdruckfille eine Krankheitsphase durchmachen, die gekenn-
Zeichnet st durch eine starke Volumenbelastung des Lungenkreislaufs und des (linken)

erzens. Die eigenen klinischen und pathologisch-anatomischen Untersuchungen }werden
a3 Stiitze fiir die Auffassung von Crviy und Epwarps angesehen, wonach die Lungen-
gefﬁﬁverﬁnderungen beim offenen Ductus arteriosus als ein Persistieren fotaler Gefal3-
Verhaltnisse zu werten sind. Dadurch, dap die Einengung der Lungenstrombahn im Laufe
er Zeit weiter zunimmt, kommt es zu einem Phasenwandel des Krankheitsbildes mit
ruckangleich zwischen groBem und kleinem Kreislanf, bis schliefllich der Druck bzw.
iderstand des Lungenkreislaufs den des groBen Kreislaufs iibersteigt. ]
Der Ventrikelseptumdefelt wird je nach der GroBe der Verbindung zwisc'hen beiden

Kammern in 3 Gruppen eingeteilt: Defekte mit kleinem Querschnitt und praktisch du1:ch~
brennender Wirkung, Defelte mit mittelgroBem Querschnitt und mehr oder weniger

uckreduzierender Wirkung und Defekte mit groBem Querschnitt und dvuckangleif:hend.er

itkung. Bei der Besprechung der groBen Ventrikelseptumdefekte wird aut die weit-
S¢hende A hnlichkeit der Hamodynamik im kleinen Kreislauf mit der des weiten Ductus
arteriogug hingewiesen. Auch hier kénnen 3 Krankheitsphasen unterschieden werden,
dlfs Sich aug der Relation der Widerstande im groBen und kleinen Kreislauf ergoben:

‘e 1. Phase mit cinem’ niedrigen Strémungswiderstand im Lungenkreislauf und groBem
L‘nkS-Reehts-Shunt, die 2. Phase mit Angleich der Druck-Widerstands- und Volumen-
Yerhiltnisse zwischen beiden Kreisliufen und dic 3. Phase mit Uberwiegen des Rechts-

Wks-Shunts, In zeitlicher Hinsicht kann der Phasenwandel sehr unterschiedlich sein.

&hrend sich der Ubergang von der 1. zur 2. Phase in der Regel in den ersten 6-12 Monaten

din,

Strs
der



54 Archiv fiir Kreislaufforschung, Band 28

vollzieht, erfolgt der Wechsel zur 3. Phase meist zwischen dem 2. und 10. Lebensjahr, er
kann aber auch im 1. Lebensjahr oder crst im 3. Lebensjahrzehnt eintreten, Bs wird ge-
zeigt, dafl der Phasenwandel bedingt ist durch die Progredienz der morphologischen Lun-
gengefaBverdnderungen und diese letztlich die Folge der starken Volumenvergrofierung
der Lungenzirkulation sind.

Der Vorhofseptumdefekt, der mit dem Ductus arteriosus apertus und dem Ventrikel-
septumdefekt eine VergroBerung des Lungenzirkulationsvolumens gemeinsam hat, unter-
scheidet sich von diesen beiden Anomalien wesentlich dadurch, daB bei ihm eine Ver-
bindung im Niederdruckbereich besteht. Aus diesem Grunde sind auch die Shuntvolumina
beim Vorhofseptumdefekt von vorneherein kleiner als bei den beiden anderen Defekt-
formen, solange bei diesen der Stromungswiderstand im Lungenkreislauf nicht erhoht ist.
Es wird festgestellt, dall auch beim Vorhofseptumdefekt eine Druck- bzw. Widerstands-
erhShung im Lungenkreislauf eintreten kann, dafl diese aber vorwiegend bei Patienten
im 3. Lebensjahrzehnt und dariiber angetroffen wird. Durch mikroskopische Untersuchun-
gen von exzidierten Lungenstiickchen kann gezeigt werden, da8 die Lungengefa3verande-
rungen iiber die altersbedingten Umbauvorginge hinausreichen; ein Vergleich mit den ent-
sprechenden hémodynamischen Befunden ergibt, daf zwischen dem Grad der anatomi-
schen GefaBverinderungen und der Erh6hung des Strémungswiderstandes in dor Lunge
eine enge Korrelation besteht. Auf Grund der cigenen Befunde und unter Hinweis auf
diesbeziigliche Beobachtungen anderer Autoren wird geschlossen, daB fiir die morphologi-
schen GefiBveranderungen beim Vorhofseptumdefckt der chronischen Volumenbelastung
des Lungenkreislaufs eine entscheidende Bedeutung beizumessen ist, daB daneben aber
auch konstitutionelle Faktoren mitspielen diirften.

Aus der Rickwirkung der anatomisclien LungengefiBverinderungen auf das rechte
Herz ergibt sich die klinisch wichtige Feststellung, daR die kardialen Symptome der
3 Mi3bildungen in der Endphase weitgehend iibereinstimmen und der genuinen Pulmonal-
sklerose analog sind.

Die Folgerungen, die sich aus den anatomischen Befunden wahrend der verschiedenen
Krankheitsphasen fiir die operative Behandlung der einzelnen Herzfehler ergeben, werden
cingehend besprochen.

Auf Grund vergleichender pra- und postoperativer Herzkatheterbefunde wird ge-
schlossen, daBl sich die morphologischen LungengefaBverinderungen — soweit es sich um
Patienten der 1. oder 2. Krankheitsphase handelt — nach Beseitigung der Volumen- und
Druckbelastung véllig oder zum Teil zuriickbilden kénnen.
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