Der Ventrikelseptumdefekt

(Kammerscheidewanddefekt, VSD)

Anatomie

Die Kammerscheidewand (Ventrikel-
septum) trennt die beiden Hauptkam-
mern (Ventrikel) von einander. In dem
als membrands bezeichneten Bereich,
der ca. ein 1/4 der Gesamtgrésse der
Trennwand einnimmt, geht ihre musku-
lare Struktur Gber in eine diinne Memb-
ran, dort liegt der VSD am haufigsten.
Das Ventrikelseptum erflllt mehrere
Funktionen:

- Trennung von sauerstoffreichem
(linker Ventrikel = LV) und sauerstoff-
armen (rechter Ventrikel = RV) Blut.

- Trennung der, hohen Arbeits-
drucke (LV) von niedrigen (RV).

- als muskuldre Struktur der Kammern
trégt sie zu daren Kontraktionen bei.

- Leitung 7 des -Reizimpulses vom
Vorhof-" zum  Kammermyokard
Bei der embryonalen  Entwick-

lung des Herzens koénnen Anlage-
/Entwicklungstérungen zu Defekten
(,L6chern*) in dieser Wand fiuhren.
Man spricht dann von einem Ventrikel-
septumdefekt (VSD). Unterschieden
werden diese VSD nach Grésse, Lage
und Anzahl. Die Grdsse eines VSD
bestimmt seine Bedeutsamkeit fir die
Herzfunktion und die &usserliche er-
kennbaren Krankheitszeichen, wahrend
Lag und Anzahl eine wesentliche Be-
deutung fur den operativen Beschluss
haben. Der isolierte VSD gilt neben dem
Vorhofscheidewanddefekt als einer der
h&ufigsten angeborenen Herzfehler; bei
komplex-kombinierten  Entwicklungto-
rungen des Herzens besteht etwa in
50% der Félle auch ein VSD.
Hamodynamik

Das sauerstoffarme Blut aus dem Koér-
perkreislauf wird in der rechten Vorkam-
mer gesammelt und von hier durch die
Trikuspidalklappe in die rechte Haupt-
kammer (Ventrikel) gepumpt. Aus dem
rechten Ventrikel gelangt es durch die
Pulmonalklappe in die Lungenschlaga-
der. Nach Aufsattigung mit Sauerstoff
aus der Atemluft gelangt das Blut in die
linke Vorkammer, von wo aus es durch
die Mitralklappe zum linken Ventrikel ge-
langt. Die linke Hauptkammer wirft das
Blut durch die Aortenklappe zur Kdrper-
schlagader (Aorta) aus. Die linke Haupt-
kammer pumpt mit einem systolischen
Arbeistdruck, der dem oberen Wert des
am Arm gemessenen Blutdrucks etwa
entspricht: Gréssenordnung 100mmHg.
Der rechte Ventrikel arbeitet mit deut-
lich niedrigerem Arbeitsdruck, némlich
gréssenordnungsmassig systolisch mit
ca. 20mmHg. Das Niveau der Arbeits-
drucke in den Vorkammern ist dagegen
verschwindend gering, es besteht unter
normalen Bedingungen jedoch auch
hier auf der linken Seite der etwas ho-
here Druck.

Links: Gesundes Herz / Rechls: Ungesundes Herz
RV = rechter Ventrikel/Herzkammer
LV = linker Venlrikel/Herzkammer

DerArbeitsdruckin den Kammern selbst
héngt von den Widerstandsverhaltnis-




sen in den Blutgefdssen ab. Dieser
Widerstand wird durch den Querschnitt
der kleinen und kleinsten Gefasse ge-
pragt. Unter gesunden Bedingungen
ist der Widerstand im Lungenkreislauf
wesentlich niedriger als der im Koér-
perkreislauf. Diese Widerstandsver-
héltnisse lassen sich bei einer Herz-
katheteruntersuchung in ihrer Relation
zueinander recht leicht bestimmen. Bei
der Berechnung wird der Widerstand
im Korperkreislauf (Rs) als die Zahl 1
angenommen und das Verhéltnis des
Widerstandes im Lungenkreislauf (Rp)
relativ zu diesem berechnet. Beispiel:
»,Rp:Rs = 0,1:1 - dies heisst: der Wider-
stand im Lungenkreislauf ist etwa ein 1/
10 so hoch wie der im Koérperkreislauf.
Der Normbereich dieser Verhéltniszahl
liegt etwa bei 0,1 - 0,2:1.

Bei Neugeborenen und jungen Sauglin-
gen liegen die Verhéltnisse in den ers-
ten drei Lebensmonaten etwas anders.
Vor der Geburt ist die Lunge noch nicht
beluftet und der Blutfluss durch die Lun-
genschlagader dient zunédchst nur der
Versorgung der Lunge selbst. Vor der
Geburt bilden die Lungengefésse durch
ihren kleinen Querschnitt einen relativ
hohen Widerstand gegen die Pum-
parbeit des rechten Ventrikels. Daraus
resultiert ein hoher Arbeitsdruck in der
rechten Kammer, der etwa genauso
hoch ist wie der Druck im linken Ventri-
kel. Anders ausgedriickt: die Widerstén-
de im Lungen- und Kérperkreislauf sind
anndhernd gleich (Rp:Rs = 1:1). Mit
dem ersten Atemzug des Kindes nach
der Geburt weiten sich nun nicht nur
die Luftwege (Bronchien, Bronchiolen)
sondern auch die Lungengefasse, die
zuvor sehr viel enger gestellt waren. Es
setzt nun eine ca. drei Monate dauern-
de Phase der Umstellung ein. In dieser
Zeit entwickeln sich die Lungengefasse

in der Art weiter, da ihr Querschnitt
grosser wird und ihre Wand etwas diin-
ner. Daraus resultiert nattirlich ein gerin-
gerer Widerstand gegen die Pumpkraft
des rechten Herzens. In dieser Zeit
fallt der Lungengefdsswiderstand auf
sein entgultiges Niveau ab (RpRs =
0,1:1), ebenso sinkt der Arbeitsdruck
im rechten Ventrikel auf sein niedriges
Niveau. Diese Entwicklung nach der
Geburt erklart auch anschaulich, war-
um bei einem VSD bei den ersten Un-
tersuchungen eines Neugeborenen und
jungen Sauglings zundchst noch kein
Herzgerdusch zu héren sein muss. Bei
annahernd gleich hohen Widerstanden
in beiden Kreislaufhalften fliesst kaum
Blut durch den Defekt, mit Sinken des
Lungengefdsswiderstandes wird dann
erst das Prestrahlgerausch horbar.

O —

bei Geburt nach 3 Monaten
normal:
Abnahme des Lungengefifl-Widerstandes

O —

bei Geburt nach 3 Monaten
grosser Ventrikelseptumdefekt:
Abnahme des Lungengefifl-Wider-
standes

= > grofer Lungendurchfluss (Shuntvolumen)
= > Herzinsuffizienz

O —

bei Geburt nach Monaten/Jahren
grofler Ventrikelseptumdefekt:
obstruktive Lungengefifl-Krankhelt

= > geringer Lungendurchfluf} (Shuntvolumen
= > keine Herzinsuffizienz

= > Zyanose
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Shunts und Widerstande

Wasser fliesst immer den Berg hin-
unter”. Diese simple Erkenntnis gilt
auch fur die Blutflussverhéltnisse im
Herzen. Entsprechende Konsequenzen
resultieren fur den Blutfluss im Herzen,
falls das Ventrikelseptum einen Defekt
aufweist. Entsprechend den Druck- und
Widerstandsunterschieden in den bei-
den Kreislaufhalften wird Blut durch den
VSD vom linken zum rechten Ventrikel
gepresst. Die Menge des Blutflusses
(Shuntvolumen) durch einen VSD hangt
von drei Faktoren ab:

Einfluss auf das Shuntvolumen

= Grosse des Defekts (grosses Loch
=> grosser Blutfluss moglich)

= Widerstand in den Lungengeféssen
(niedriger Widerstand = > grosser
Blutfluss, hoher Widerstand => ge-
ringer Blutfluss)

» Alter eines Kindes (éltere Kindes
Kind = > niedriger Lungengefésswi-
derstand = > grosser Blutfluss)

Die Grosse des Shuntvolumens kann
berechnet werden, wobei echokardio-
graphische Methoden etwas ungenauer
sind als Kathetermethoden. Bei dieser
Berechnung werden wieder Verhéltnis-
zahlen des Blutflusses im Lungenkreis-
lauf (Qp) und im Kérperkreislauf (Qs)

gebildet. Der Wert flir den Blutfluss im:

Korperkreislauf wird wieder mit der Zahl
1 festgelegt. Bei vollsténdiger Trennung
der Kreislaufe, d.h. intakten Septen be-
tragt idealerweise die Verhaltniszahl Qp:
Qs = 1:1. Dies heisst: das Herzzeitvolu-
men im Lungenkreislauf (Qp) ist genau
so gross (1:1) wie das im Kérperkreis-
lauf (Qs). Beide Kreislaufe sind in Reihe
geschaltet. Bei einem VSD tritt nun Blut
von der linken zur rechten Hauptkam-
mer Uber (Links-Rechts-Shunt auf Ven-

trikelebene). Es resultiert ein héherer
Blutdurchfluss durch die Lunge und ein
etwas geringerer Blutdurchfluss durch
den Korperkreislauf. Eine Berechnung
wirde beispielsweise folgendes Resul-
tat liefern: Qp:Qs = 2:1. Verstandlicher
ausgedrickt: Im Lungenkreislauf fliesst
doppelt so viel Blut pro Minute wie im
Korperkreislauf.

Welche Probleme kénnen aus einem
VSD entstehen?

kardiale Probleme

Durch den L-R-Shunt wiirde es zu ei-
nem verminderten Blutauswurf in den
Kérperkreislauf kommen, wenn nicht
ein  komplexes Regulationssystem
gegensteuern wirde. Der Blutdruck
bleibt unverandert, weil als Folge der
Regulationsvorgdnge (erhdhte Kate-
cholaminausschittung) die Gefasse im
Kérperkreislauf enger gestellt werden.
Das heisst auch, de Widerstand in
den Gefassen des Korperkreislaufs ist
erhoht, so dass bei gleichbleibendem
Widerstand im Lungenkreislauf ein
noch grésseres Shuntvolumen resul-
tiert. So entsteht eine sehr unglnstige
Konstellation, die in Herzinsuffizienz
miinden kann

pulmonale-Probleme

Der L-R-Shunt bewirkt eine Lungenii-
berflutung. Das durch die Lungengefas-
se gepumpte Blut belastet die linke Vor-
und Hauptkammer, die den vermehrten
Anfall von Blut nicht mehr adaquat
vorwarts pumpen kénnen, so‘dass sich
Blut in den Lungenvenen staut. Diese
beiden Effekte bewirken eine vermehrte
Flassigkeitseinlagerung im Gewebe. Es
resultiert ein sog. Lungenédem als aku-
te Folge. Bestehen diese Bedingungen
Uber langere Zeit kann es auch zu chro-
nischen Verdnderungen kommen. Diese
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treten insbesondere dann ein, wenn ein
VSD so gross ist, dass die drucktren-
nende Wirkung des Ventrikelseptums
ganz oder teilweise aufgehoben ist. Bei
einem sehr grossen Loch kann némlich
der hohe Arbeitsdruck aus der linken
Kammer auf die rechte Kammer (und
die Lungengeféasse) fortgeleitet werden.
Unter diesen (chronischen) Bedingun-
gen verandern sich die Lungengeféasse
gleichsam einer Abwehrreaktion gegen
hohen Druck und/oder Durchfluss: Die
innere  Gefédssauskleidung  (Intima)
wird geschadigt und die Muskulatur
in den kleineren Geféssen verdickt
sich. Daraus resultiert ein geringerer
Geféassdurchmesser, d.h. der Gefass-
widerstand in der Lunge steigt. Diese
sogenannte obstruktive Lungengefés-
serkrankung beginnt schleichend und
verselbststéndigt sich schliesslich tber
Jahre und Monate. Ist ein bestimmter
Schweregrad erst einmal berschritten,
so sind die Lungengefdsse unwieder-
bringlich geschédigt. Diese Erkrankung
schreitet bei bestimmten Herzfehlern
mit  Lungengefdsshochdruck  (z.B.
Truncus arteriosus communis) und bei
bestimmten Begleiterkrankungen (z.B.
Trisomie 21) besonders schnell voran.

Praktische Beispiele

VSD klein

Es besteht eine vollstdndige Druck-
trennung zwischen den Ventrikeln
(normaler Druck im rechten Ventrikel),
der L-R-Shunt ist gering (nahezu nor-
maler Lungendurchfluss), die Patienten
haben keine Symptome und eine nor-
male Lebenserwartung. Der spontane
Verschluss solcher kleiner VSD wird
recht haufig beobachtet, insbesondere
wenn die Defekte im muskuldren An-
teil des Ventrikelseptums liegen. Das
Herzgerdusch hat fiir den Kardiologen

einen recht typischen Klangcharakter.
Man wird ausser einer Endokarditispro-
phylaxe zunéchst keine medizinischen
Empfehlungen abgeben und die weite-
re Entwicklung gelassen verfolgen (,viel
Larm um nichts").

VSD mittelgross

Die drucktrennende Wirkung des Ven-
trikelseptums ist teilweise aufgehoben,
so dass der Lungengeféssdruck auf
bis zu 50-70% des Korperblutdrucks
angehoben ist. Der vermehrte Lun-
gendurchfluss fuhrt zu beschleunigter
Atmung und eventuell zu schnellerem
Puls. Die Kinder nehmen nur zégerlich
an Gewicht zu wéhrend das Langen-
wachstum noch langere Zeit normal
bleibt. Sie neigen zu Infekten der gros-
sen (Bronchitis) und kleineren Luftwege
(Pneumonie). Fur den Arzt werden evtl.
Zeichen der Herzinsuffizienz im 2.-6.
Lebensmonat erkennbar. Die Entwick-
lung einer Widerstandserhéhung in
den Lungengeféssen kann nicht aus-
geschlossen werden. Abhéngig von
der Auspragung der Symptome wird
man vorlbergehend dem Herz me-
dikamentdse Unterstiitzung anbieten
(Diuretika, Digitalis u. a.). Neben einer
Endokarditisprophylaxe muss eine
engmaschige kardiologische Betreuung
erfolgen. Bleibt eine spontane Verklei-
nerung oder gar ein Spontanverschluss
(unwahrscheinlich) in den nachsten Mo-
naten aus, so muss an eine Operation
im ersten Lebensjahr gedacht werden,
um eine weitereichende Schadigung
der Lungengfésse zu vermeiden.

VSD gross

Lungengefdsswiderstand niedrig

Die drucktrennende Wirkung des Ven-
trikelseptums ist vollstandig aufgeho-
ben, in den Lungengeféssen herrscht




der gleiche Blutdruck wie in den Kor-
pergeféssen. Bei niedrigem Lungenge-
fasswiderstand fliessen wahre Massen
von Blut aus dem linken Ventrikel nach
rechts zum Ventrikel und in die Lunge.
Es resultiert eine deutlich beschleunigte
und angestrengte Atmung, ein schneller
Puls und vermehrtes Schwitzen (Saug-
linge: besonders beim Trinken). Die
erheblich gesteigerte Herzaktivitat kann
Gber dem Brustkorb gefiihlt werden, bei
langerem Bestehen kann eine leichte
Vorwélbung der Rippen Gber dem Her-
zen zu erkennen sein (,Herzbuckel®).
Die Kinder neigen zu bronchopulmona-
len Infekten und sind friih herzinsuffizi-
ent. Die Gefahr der Entwicklung einer
obstruktiven Lungengefasskrankheit ist
sehr gross. Neben,zunachst unterstut-
zenden Medikamenten wird man sich
schon in den ersten* Wochen/Monaten
nach der Geburt Gedanken zu einer
Operation machen missen. Wird in die-
ser Situation nichts unternommen - d. h.
bleibt der Lungengefassblutdruck hoch
- so verselbststandigt sich die Lungen-
gefasserkrankung und ist zu einem spa-
teren Zeitpunkt nicht mehr reversibel.
Es resultiert:

VSD gross

Lungengefédsswiderstand hoch

Mit Ansteigen des Lungegeféasswider-
standes nimmt der L-R-Shunt ab. Die
offensichtlichen Krankheitszeichen
der Herzinsuffizienz bessern sich und
verschwinden schliesslich ganz. Die-
ser Zustand kann Uber mehrere Jahre
bestehen bleiben bis schliesslich der
Widerstand in den Lungengefdssen
Uber den der Korpergefésse ansteigt
(Rp:Rs = 1,1:1). Nun wird es leichter
fur das Blut aus dem rechten Ventrikel
durch den VSD zum linken Ventrikel
zu fliessen (Shuntumkehr: Recht-

Links-Shunt). Es kommt zu einer Bei-
mengung von sauerstoffarmem Blut
in den Korperkreislauf. Es resultieren
zunehmende Atembeschwerden bei
korperlicher Anstrengung und Zyanose.
Ein chirurgischer Verschluss des VSD
ist nun nicht mehr - oder im Einzelfall
nur noch mit deutlich erhéhtem Risiko
- moglich, da die rechte Kammer allein
nicht mehr den nétigen Arbeitsdruck
aufbringen kénnte, um ausreichend Blut
durch die verengten Lungengefésse zu
pumpen. Wahrend einer Herzkatheter-
untersuchung in diesem Stadium kann
die Reagibilitdt auf gefasserweiternde
Medikamente untersucht werden. Eie
Sonderposition nehmen Neugeborene
mit grossem VSD ein, bei denen ist
der Lungengefasswiderstand unmit-
telbar nach der Geburt ja noch hoch
ist. Sie kénnen in den ersten Tagen
trotz eines grossen VSD praktisch frei
von Symptomen sein, die erst mit dem
physiologischen Absinken des Lungen-
gefésswiderstandes eintreten. Es sind
Einzelfalle von Kindern bekannt, bei
denen der hohe Widerstand nach der
Geburt nicht sinkt (sog. primar fixierter
hoher Lungengefasswiderstand). Sie
stellen die Betroffenen und Behandeln-
den vor kaum lésbare Probleme.

Mogliche Zusatzprobleme im langer-
fristigen Verlauf

Ein zunéachst nicht als operationswiirdig
eingeschatzter VSD kann im Langzeit-
verlauf neben dem Risiko einer Endo-
karditis noch Probleme bereiten. Gele-
gentlich verdicken sich Muskelbander
im rechten Ventrikel, die dann als Folge
eine Verengung des Blutauslasses aus
der rechten Kammer verursachen. Eine
operative Therapie wird dann evtl. doch
noch notwendig. Liegt ein VSD an ei-
ner bestimmten Stelle besonders dicht




unter der Aortenklappe, so kann es im
Verlauf zu einem Segelvorfall in diesen
VSD kommen. Es resultiert eine Insuffi-
zienz der Aortenklappe. Wir empfehlen
in solchen Fallen eine Operation, um
eine fortschreitende Verschlechterung
der Klappenfunktion mdglichst aufzu-
halten.

Zukunftsausichten fiir die Therapie
Far VSD mit bestimmten anatomischen
Vorausetzungen sind bereits die ers-

ten Verschlisse mit Kathetertechnik
durchgefiihrt worden. Die Methode,
insbesondere die Eigenschaft der Ver-
schluss-,Schirme®, wird derzeit noch
fortentwickelt und optimiert.

Dr. Martin A.G. Lewin
KinderHerzZentrum
Olgahospital Stuttgart
m.lewin@olgahospital.de

(aus IDHK-Nachrichten Nr. 49)

Anmerkung der Redaktion: Dieser Beitrag bezieht sich auf medizinische Ge-
gebenheiten und Institutionen in Deutschiand. Abweichungen zu Vorgehen und
Handhabung in der Schweiz sind mdéglich und individuel mit dem entsprechen-

den Herzzentrum zu besprechen.




