
Der Double Outlet Right Ve ntricle (DORV) 

Einleitung 
Beim normalen Herzen kom
men jewei ls  ein grosses Gefäss 
aus e iner  Herzka mmer, u nd zwar d ie  
g rosse Körpersch lagader (Aorta) aus 
der l i n ken Kammer u nd d ie  Lungen
sch lagader (Pu lmona larterie) aus der 
rechten Kammer. 
Bei  einer ganzen Gruppe von Herz
feh l b i l dungen entspr ingen beide 
grossen Gefässe hauptsäch l ich aus 
der rechten Kammer. Man beze ich
net d iese Gruppe m it dem eng l ischen 
Beg riff Double Outlet Rig ht Ventr ic le 
(DORV) .  D ie deutsche Uebersetzung 
d ieser Diag nose doppelter Ausgang 
der rechten Kammer ist nicht ge
bräuch l ich .  

Abb. 1 :  Normales Herz: Ao Aorla, P A  Pulmo

nalarlerie, RV rech/er Ventrikel (Kammer) , LV 

linker Ventrikel, LA linker Vorhof, RA rechter 

Vorhof 

Aufg ru nd der Defi n it ion müssen also 
beide grossen Gefässe vorwiegend 
aus der rechten Kammer kommen . 
Zusätzl ich exist iert quas i  i mmer e in  
Loch i n  der Kam merscheidewand 
(Ventri kelseptumdefekt = VS D) .  E i n  
grosses Gefäss s itzt a l so  vol lständ ig 
über der rechten Ka mmer und das 
andere s itzt ü be r  dem VS D ,  wobei 
mehr als 50% der rechten Kammer 
zugeordnet werden müssen. 

Einteilung 
Man u nterscheidet 4 Formen je nach 
Posit ion des Ka mmerscheidewa nd
defektes (VS D): 
A DORV m it su baorta lem VSD 

ca . 50 % 
B DORV mit  subpu l monalem VSD 

(tauss ig-B ing-Anomalie) ca . 30 % 
C DORV m it Lage des VSD 

unterha l b  be ider g rossen Gefässe 
(dou bly comm itted )ca . 10 % 

D DORV m it von den g rossen 
Gefässen weit entfernt l iegendem 
VS D (non-com mitted VS D) 
ca . 10% 

Bei  der häufigsten Form (ca .  50%, 
Abb.  2) kommt d ie  Lungenarter ie 
vo l lständ ig aus der  rechten Kammer 
u nd d ie  Aorta sitzt zu meh r als der 
Hälfte über  dem Loch der  Kammer
scheidewand und ist damit auch der 
rechten Kammer zugeordnet. Man 
sagt im  Fachgebrauch d ie Aorta reitet 
ü ber dem VSD ( DORV mit su baor
ta lem VS D) .  I n  v ie len Fäl len besteht 
g leichzeit ig e ine  mehr  oder weniger 
schwere E ngste l le  der Lungenarterie 
(Pu lmona lstenose ) .  
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Pfeil zeigt den Blutfluss vom 
linken Ventrikel (LV) in die 

lagader (Ao) 

Abb. 2: Typ A: DORV mit subaortalem VSD 

Abb. 3: Typ B: DORV mit subpulmonalem VSD 

(Taussig-Bing-Anomalie) 

Bei der zweithäufigten Form (ca. 
30%, Abb.  3) s ind  die grossen Ge
fässe vertauscht (Transposition oder 
Malposition der grossen Gefässe). 
dabei kommt die Aorta vol lständ ig  aus 
der rechten Kammer  und d ie Lungen

dem VS D DORV mit subpul monalem 
VSD oder Taussig-B ing-Anomalie ge
nan nt). Es können beg leitenden Ver
engungen im Bereich des aortalen 
Ausflusses vorl iegen (Subaortenste
nose oder Aorten i sthmusstenose). 

Bei  e i ner anderen Form (Abb .  4)  s itzt 
der VSD d i rekt unterhal b der beiden 
Gefässe . Und be i  einer  vierten und 
letzten Variante (Abb .  5) i st der VSD 
weit weg von den beiden grossen 
Gefässen .  

Abb. 4: Typ C: DORV mit doubly committed VSD 

arterie reitet zu mehr  als 50% über Abb. 5 :  Typ 0: DORV mit non-committed VSD 
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Bei  allen  4 Formen können begle itend  
noch  andere Feh l b i l dungen am Her
zen vorl iegen z .B  e ine Verengung  der 
Lungenarterie (Pu lmona lstenose ) , 

e in  Loch in  der Vorhofscheidewand 
(AS D) oder e ine Gefässverb indung 
zwischen Aorta und Lungenarterie 
(Ductus a rteriosus = PDA) .  
D ie E inte i l ung und Zuord n u ng des 
DORV ist entsche idend fü r d ie Sym
ptomat ik  und auch das operat ive Vor
gehen . 

Klinisches Bild, Beschwerden und 
operatives Vorgehen 
Die Symptome des Patienten s ind 
sta rk abhäng ig  von den anatomi
schen Verhältn issen und der Antwort 
auf folgende Fragen: 

Wo l iegt der VS D, also um welchen 
Typ von DORV handelt es s ich ? 

Besteht g leichzeit ig e ine Engste l le 
(Stenose) der Lungenarterie ? 

Wie stark ist d iese Engstel le  ausge
p rägt ? 

G ibt es noch weitere Feh lb i ldungen ,  
w ie  z .B  eine Engste l le  an  der  Aorta? 

Grundsätz l ich lassen s ich 3 S ituatio
nen unterscheide n :  

Situation 1: 
Der VSD l iegt u nterha l b  der Aorta 
und es besteht keine zusätz l ich Pu l 
monalverengung .  I n  d iesem Fa l l  wird 
in den ersten Lebenswochen und m it 
zu nehmendem Lebensa lter immer 
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mehr B l ut i n  den Lungenkreis lauf 
fl iessen .  der  Säug l i ng  wird Zeichen 
der Herz insuffizienz ( ( Herzschwä
che») entwicke l n  d . h .  er wird schnel
le r  und erschwert atme n ,  schwitze n ,  
M ü he bei m  Tri nken haben u nd unge
n ügend an  Gewicht zunehmen .  

Zu nächst w i rd man versuchen ,  m it 
Medikamenten den Zustand zu bes
sern . Ueb l i cherwe ise wird dann  der 
Versch luss  des VSD m it e inem F l i 
cken (Patch) im  Alter von 2-3 Mona
ten notwend ig se i n .  Nach der Ope
rat ion fl iesst das B l ut aus der l i nken 
Kammer nur  noch i n  d ie  Aorta und  
aus dem rechten Kammer i n  d ie Lun
genarterie . Obwoh l  d ie  Aorta immer  
noch i n  i h rer a lten Posit ion steht ,  i st 
damit e ine Korrektur erreicht . 

Situation 2: 
Bei  der Kom b inat ion von VS D ,  der  
unterha lb  der Aorta s itzt und g le ich
zeitig le ichter b is  m iUelschwerer Lu n
genverengung ,  kommt es n icht zu ei
nem U eberfl uten der Lunge n ,  we i l  d ie  
Engste l le  d ies verh indert .  Oft haben 
d ie  Kinder gar  ke i ne  Symptome d . h .  
wachsen u n d  Gedeihen normal und 
s ind  auch n icht b lau . M it der Korrek
turoperatio n  kann b is zum Alter von 
9- 1 2 Monaten meist zugewartet wer
den .  Dann  wi rd der VSD m it e inem 
F l i cken gesch lossen und g le ichzeitig 
die Lungenverengung erweitert (Abb .  
6). 

Falls e ine schwere Lungenvereng ung 
vor l iegt , präsentieren s ich  d ie  Pat ien
ten m it e iner  B laufärbung  der Haut 
(Cyanose ) .  Dann  muss d ie Operation  



frü h erfo lgen m it VSD Versch luss und 
Erweiterung der Engste l l e. 

Abb. 6: Korrekturoperation eines DORV mit 

subaortalem VSO und Pulmonalstenose. VSD

Patchverschluss und Erweiterung der Lungen

arterie. 

Situation 3: 
Fal l s  d ie  Gefässe vertauscht s ind  d . h .  
d i e  Lu ngenarterie über d e m  VS D re i 
tet , fl iesst sehr  v ie l  b laues Blut  aus 
der rechten Kam mer in die Aorta und  
aus  de r  l inken Kammer rotes B l u t  i n  
d ie Lu ngenarterie. 
I n  d iesem Fal l haben d ie Säug l i nge 
e ine b laue Hautfarbe, was man Cya
nose nen nt. Der operative E ing r iff ist 
u mgehend notwendig.  Meist wi rd be
re its im Neugeborenenalter das Loch 
verschlossen und die g rossen Ge
fässe umgesetzt (arter ie l le  Switcho
peration ) .  D iese Operat ion ist umso 
d ri ng l icher, fal ls noch zusätzl ich e ine 
schwere Verengung im  Bereich des 
Aortenbogens (Aorten isthmussteno
se ) vorl iegt. 

Arterieller Switch 

VSD Patch 
Verschluss 

Abb. 7: Korrekturoperation eines DORV mit 

subpulm. VSD, arterielle Switchoperation plus 

VSD-Patchverschl 

Situation 4: 
Se lten bei  we it von den grossen 
Gefässen entfernt l iegendem VSD 
oder e iner  zu klei nen Herzkammer 
kommt n u r  e i ne E in -Kam mer-Korrek
tu r (Fontan-Operat ion)  in Frage ,  was 
d ie langfrist ige Prognose e indeutig 
versch lechtert. Bei d ieser Art von 
pal l iative r Operation  werden die bei
den Kre is läufe (Körper- und Lungen
kre is lauf) getren nt, indem das Herz 
aus der l i n ken  und  rechten Kammer 
das sauerstoffre iche B lut  in d ie Kör
persch lagader  pumpt ,  und d ie beiden 
g rossen Hoh lvenen (u nte re und  obe
re ) das b laue B lut d i rekt in die Lun
geenarte rien bri ngen ohne dass e ine 
pumpende Kammer dazwischen ge
schaltet wäre .  

Zusammenfassend g ibt e s  3 k l i n i
sche Mög l ichkeiten: D ie Ki nder sind 
ohne Symptome und fal len nu r  du rch 
e i n  Herzgeräusch auf, oder sie haben 
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Zeichen der  Herzinsuffizienz oder s ie 
haben e ine  Cyanose. 

Diagnostik 
Die  e rste bild l iche Darste l l ung und  
D iagnos erfolgt  m ittels  U ltrascha l l  
des  Herzens (Echokard iograph ie ) .  
Mit d ieser nicht belastenden und  ein
fachen Untersuchungstechn i k  lassen 
s ich üb l icherweise a l le  Detai l s  der 
Anatomie des Herzen s  und  der ab
gehenden Gefässe darste l len .  Nur  i n  
seltenen Fäl len ist eine Herzkathete r
untersuchung notwend ig .  

Behandlung 
Wie oben beschr ieben ist e ine O pe
ration immer notwend ig. Art und Ze it
punkt hängen von der  Art des Herz
feh lers und evt l . Beg le itfehlb i l dungen 
ab .  

Prognose 
Die Prog nose wird ebenfa l l s  bestimmt 
von Ausprägu ng des DORV, den Be
g le itfeh l b i ld ungen und natürl ich von 
der Art des E ingriffes und der Qua l i -
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tät des operativen Ergebn isses . Wie 
bereits erwähnt  handelt es s ich um 
eine relat iv e i nfache Operat ion (z. B .  
reiner Versch l uss d e s  VSD m it e inem 
Patch ) oder um e in  oder  meh rere 
kompl izierte Operationen .  
E ine Med i kamentenein nahme oder  
erneute E ing riffe nach der Operation 
s ind selte n .  D iese müssen erwogen 
werden ,  fa l l s  noch e in  releva ntes 
Restloch , e ine Verengung der Lu n
genarterien oder sonst ige Behinde
ru ngen des B l utflusses bestehe n .  
B e i  a l l e n  Patienten so l lte e i n e  Chro
mosmenana lyse nach der Gebu rt ge
macht werden .  Fal ls e ine Störu ng im  
genet ischen Bausatz des  Patienten 
besteht z . B .  M ik rodeletion 22 (frü her  
D iGeorge Synd rom)  hat d ies auch 
Einfluss auf d ie Gesamtprog nose. 
Zusammenfassend ist d ie  Prog nose 
einer Operation mit Zwei-Kammer
Korrektu r gut d . h .  zwar müssen d ie 
K inder i n  regel mässige kard io log i
sche Kontro l l e ,  können aber ansons
ten e in  norm ales Leben fü h re n .  Be i  
ei ner zu k leinen Kammer und  an
schl iessenden Fontanoperation  ist 
d ie  langfrist ige Prog nose bedeutend 
schlechter. 
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