
Single ventricle Malformation 

E i n leitu n g :  
Bei der  s ing le ventric le MaIformati
on handelt  es sich n icht um e inen 
e i nz igen spezifischen angeborenen 
Herzfeh ler, sondern u m  e ine G ru ppe 
von morpholog isch untersch ied l ichen 
Herzfeh lern ,  dessen gemeinsames 
Kriteri um dar in besteht, dass nur e ine  
fu nkt ione l le Herzkammer vorl iegt. 
Synonyme oder andere in d iesem Zu
sammenhang benutzte Termi n i  fü r die 
s ing le  ventricle ma lfo rmat ion s i nd :  
- das un iventr i ku läre Herz, 
- der  s ingu läre Ventr ike l ,  
- der  common ventric le ,  
- oder der doub le i n let ventr iele, 

d . h .  eine Herzkammer mit 
doppeltem E in lass .  

Die letztere Form (doub le i n let vent
r ie le) i st d ie häufigste Form des u n i
ventri ku lären Herzens .  Beim dou ble 
i n l et ventr ic le ist der ventr iku läre E i n
lasste i l  n icht d u rch e ine Kammer
sche idewand septiert .  

H ä ufigkeit:  
Die Häufigkeit des doub le i n let ven
trieles i st n ied rig . S ie wird je nach 
herangezogener Stud ie mit 1 ,25% 
- 2,4% a l ler  angeborenen Herzfeh ler  
angegeben . 

E i ntei l u n g :  
Eine übers ichtl iche E inte i lung der  
verschiedenen Formen der s i ng le  
ventriele malformation i s t  schwier ig , 
da b is heute kei ne a l lgemein  a ner
kan nte , ü bere insti mmende Nomen
klatu r zur E intei l ung  der s ing le vent
riele ma lfo rmation exist iert.  
Weitgehende Uebere i nstimmung be-

steht in der Aufte i l ung  der doub le i n let 
ventric le in d re i  versch iedene mor
pho log ische Typen a ls :  
- doub le  i n let left ventriele 
- doub le in let right ventriele 
- doub le i n let i ndeterminate ventric le 

Assozi ierte Fe h l bi l d ungen : 
Komplexe angeborene Herzfeh ler wie 
d ie s ingle ventr ic le ma lformat ionen 
werden nach dem Pr i nzip der "seg
menta len  Anatom ie" ana lys iert. Dabei 
werden d re i  versch iedene Segmente 
des Herzens untersch ieden :  
1 .  D ie  Vorhöfe und d i e  Venen ,  d ie 

das B lu t  zu den Vorhöfen füh ren , 
2. d ie e igent l ichen Herzkam mern , 

d ie das B lu t  aus den Vorhöfen 
erhalten , 

3 .  d ie  grossen Arterien ,  d ie aus den 
Herzkam mern das B lut erhalten 
und  d ieses i n  den Lungen-
und Körperkre i s lauf pumpen . 

E in  Grund fü r d ie Komplexität der  
versch iedenen Formen der s i ng le  
ventric le malformation besteht da
ri n ,  dass zusätzl iche Feh lb i ldungen 
i n  d iesen d re i  Segmenten (Vorhöfe ,  
Kam mern und g rosse Arterien) vor
l iegen kön nen . 
I n  der  Abbi ldung  1 ist e in  Beispie l  fü r 
e ine s i ng le  ventr icle ma lformation 
dargeste l l t .  Als assozi ierte Feh lb i l 
d ungen l iegen i m  Bereich der  Kam
mern d ie doub le i n let left ventrie le 
Ma lfo rmation mit rud imentärer rech
ter Kammer vor und  im Bere ich der  
g rossen Arter ien e ine  Transposit ions
ste I l ung  m it Abgang der Pu lmona lar
terie aus dem l i nken Ventrikel u nd der 
Aorta aus dem rud imentärem rechten 
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Ventri kel . 
Morphologie und Anatomie: 
60%-70% a l l e r  s i n g le ventr icle Ma l 
fo rmationen s ind  morpholog isch cha
ra kter is iert d u rch einen d o m i n a nten 
l i n ke n  Ve ntrikel. D iese Konste l lat ion 
l i egt auch bei  dem in  Abb i l d u n g 1 
d a rgeste l lten H e rzfeh ler  vor. Dabei  
ist der  hypop lastische rechte Ventri
ke l ü ber e inen Ve ntri ke lseptumdefe kt 
(auch a l s  fo ra men b u l boventricu l a re 
bezeichnet) m it dem l i n ken Ventrikel 
verb u nden . Der rechte Ve ntr ikel l iegt 
i n  den meisten Fä l len  anterior, d. h .  
vorne , rechts oder l i n ks. D ie  ve nt
r iku loarter ie l le Konnektion , d . h .  d i e  
Verb i n d u ng zwischen Ka mmern u n d  
g rossen Gefässe n s i nd n i cht  norma l ,  
sondern transpon iert (d iskord a nt ) ,  
d . h .  a u s  dem hypopl astisch en rech
ten Ve ntri kel entsp ri n gt d i e  Aorta u n d  
a u s  dem l i n ken Ventrikel d ie Pu l mo
n a l a rter ie .  
Die zweithäufigste Form d e r  s ing le  
ventricle Malformation is t  der  doub le  
i n let r ig ht ve ntr icle m it e iner  dominan
ten  rechten Herzkammer und e inem 
rud ime ntären l i n ken Ve ntri kel , der  
i nfer ior, d . h .  u nte rha lb  bzw. poster ior, 
d . h .  h i nter der  rechte n Herzkammer 
g e lege n  se in  ka n n. H äufig is t  be i  d ie
se r Form zusätz l i ch e ine visze roatria
le  H eterotaxie (Asp len ie / Rechts iso
merie) vorha nden . 
E ine seltene Form d e r  s i ng le  ventric
le M alfo rmation ist d i e  i n d eterm i n ate , 
d. h .  u n bestim mte Form des Double 
i n let ventricles. 

Single ventric le malformation im 
weiteren Sinn: 
N i cht e in bezogen in d ie oben d a rge
ste l lte E i n te i l u n g der s ing le ventricle 

m a lfo rmation s i n d  Herzfeh ler, bei  d e
nen ä h n l i ch wie bei der  s ing l e  ve nt
r ic le ma lformatio n  fu n ktionel l  auch 
nur  e ine  Herzka mmer zur  Verfü g u ng 
steht .  D iese Herzen we rd en a l s  funk
tionelle s i ng l e  ventricle angesehen 
und ents p rechend c h i ru rg isch behan
delt .  Beispiele s i n d :  
- Hypopl astisches 

L in ksherzsyn d rom 
- Tri kusp ida latresie 
- P u l mona latres ie mit  i ntakten 

Ve ntri ke lse ptu m u n d  
hypop last ischen rechten Ve ntrikel 

- Schwe re Formen des 
atriove ntri k u l ä ren Septu md efekts 

- Schwere Formen e iner  
Ebstei n-Anoma l ie 

- u. a .  

Klinische Symptomatik:  
D i e  Beschwerden und k l i n i schen Zei
chen der Pat ienten mit s ing le  vent
ricle Ma lfo rm ation s i n d  abhäng ig von 
Feh len oder Vo rhandensein e iner 
P u l mo n a l ste nose.  
Be i Fehlen e iner Pu l mona lstenose 
oder a n d e ren Fo rm e i ner Obstruktion  
d es B l u tfl usses zur Lu ngenarterie ist 
d i e  Sym ptomatik ä h n l ich wie bei ei
nem g ros se n  Ventrikelseptu mdefekt 
m it Ze ichen der Lunge n ü berfl utung 
wie Tachypnoe, d . h .  erhöhte Ate m
freq uenz,  Tachykard i e ,  d.h. erhöhte 
P u l sfreq uenz,  H epatomega l ie ,  d . h. 
Leberve rg rösseru ng , u n d  Gedei h
störu ng i n ne rha l b  der  ersten d rei 
Lebensmonate . Die Zyanose ist im 
a l lgemeinen eher  ger in g a u sg eprägt. 
Bei zusätzl ichen Feh lb i ld ungen wie 
l i n ksve ntri k u l ä re Ausfl u sstraktobst
ru kt i o n ,  Aorten isth m u sstenose oder 
AV-Klappen insuffizienz kö nnen d ie 
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besch riebenen Herzi nsuffizie nz
sympto me bere its in der Neugebore
n e n periode a uftrete n .  
B e i  Vo rh andensein ei ner Pu l mo
na lste nose steht die Zya nose bereits 
i m  N e ugeborenenalter  im Vo rd er
g ru nd. 

D iagnosti k :  
Die  D i ag n ose e iner s ing le  ventricl e 
ma lformation wird bei  k l i n isch e m  Ve r
dacht auf e inen a n geborenen zya no
tischen Herzfe h l e r  heutzutage in der 
Regel  echokardiog ra ph isch geste l lt .  
Das Röntgen-Thoraxb i ld l iefert H i n
weise zu assoz i ierten Lageanoma
l i e n des Herzens,  das E lektrokardi
og ra m m  ka n n  assozi ierte Störu ngen 
d e r  e lektri schen Erreg un g des Her
ze ns n achweisen .  Bere its i ntraute ri n ,  
d. h .  wä h rend d e r  Schwan ge rschaft, 
ka n n  d u rch die feta le Echokard iog ra
p h i e  d i e  Dia g nose g este l l t  we rd e n .  
I n  E i nzelfä l l e n  ka nn nach der  Geb u rt  
a u ch d u rch e i n  Herz-M R I ,  d. h .  e i n e  
Ke rnspi ntomog ra p h i e  des Herze n ,  
o d e r  d u rch e ine He rzkatheterunter
such u ng d ie  echokard i ograph ische 
D i ag nosti k ergänzt werden. 

Therapie: 
O h n e  Behand lung sind Morb id ität 
und Morta l ität der  Patienten mi t  s i ng
le ventr icle M a lformation hoch . 

Chirurgisc he Thera pie im Neuge
borenenalter: 
Ziel der ch i rurg ischen Behand l u ng 
i m  N e ugeborenena lte r ist der Schutz 
des p u l mona len Gefässbetts und der  
H e rzm usku l atur. 
D ie  operative An lage e i n es pu lmona l
a rter ie l l e n  Bändchens ist  e m pfo h l e n  
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fü r d i ej e n igen Patienten m it s in g le 
ventri cle Ma lformation , bei denen d ie 
L u ng e n d u rchb lutu ng verm e h rt  ist ,  
a lso ke i n e  "ausreichende" P u l mo
na lstenose vo rl iegt. Ziel  der Operati
on ist d ie Verri n geru n g der Lun ge n ü 
berfl utun g u n d  damit d ie  Behand l u ng 
d e r  H e rz in suffizienz.  G l e ichzeit ig sol l  
d u rch d ie Operation der Entwickl u n g 
e i ner p u l mona l hypertensiven Gefäs
serkra n k u n g vorgebeugt werd en. 
Bei  Vorh a n densein e i n e r  Pu l  mo
na lstenose kommt es d u rch die Zya
nose zur Polyg lob u l ie ,  so dass die An
l age e ines aorto p u l monalen S h u nts 
erford e rl ich werden ka n n .  Mögl iche 
Formen d es aortopu lmona len  S h u nts 
s ind der  mod ifiz ierte B l a l ock-Taussig 
S h u nt od e r  d e r  zentra le  aortopul mo
nale S h u n t. 

Chirurgisc he Therapie i m  Säug
lings- und Kleinkindsalter: 
D rei Mög l i c h ke iten der  weiteren ch i r
u rg ischen Therap ie  s ind  den kbar:  
- Ve ntriku läre Sept ierung 
- mod ifizierte Fontanoperation 
- Herztransp la ntation 

Die ventri k u l ä ren Sept ierun gsoperati
onen sind i n  den fü nfziger und sechs
zi ger J a h ren mit wen i g Erfolg d u rch
gefü h rt word e n ,  so dass man von 
d iesem Verfa h re n  wied er  Absta nd 
genommen h at. 
Berücksichti gt werd e n  muss dabe i ,  
d a ss e i n e  d efi n itive Ko rrektu r der  
u n tersch ied l ichen Formen der s i n g
le ventricle m a lformation daher  n icht 
m ögl i ch i st, da eine Herzka mmer 
fe h lt, sondern  n u r  p a l l i ative operative 
Ve rfa h ren zu r Verfüg u ng stehen . 
Dabei  ste l l t  d ie mod ifiz ierte Fontan-



operation seit Anfang der siebziger 
Jahre das chirurgische Verfahren der 
Wahl der verschiedenen Formen der 
single ven tricle Malform ation dar. 
Sie besteht in einer Trennung des 
kleinen Lungenblutkreislauf vom 
grossen Körperblutkreislauf. Durch 
die Abkopplung der Systemvenen 
vom Herzen wird das sauerstoffarme 
Blut am Herzen vorbeigeführt und an 
die Lungenarterie angeschlossen, 
um durch diesen " Rechtsherzbypass" 
eine passive Lungendurchblutung zu 
ermöglichen. 
Während die modifizierte Fontano
peration zahlreiche Abwandlungen, 
Veränderungen und Verbesserungen 
durchgemacht hat, hat sich in vielen 
Zentren folgendes therapeutisches 
Vorgehen durchgesetzt: 
Die Kreislauftrennung wird in den 
meisten Fällen in zwei Operations
schritten durchgeführt: 
( 1 ) Zunächst wird im Säugling
salter d ie Verbindu ng der oberen 
Hohlvene vom Herzen getrennt und 
die obere Hohlvene an die Lungen
arterie angeschlossen (bidirektionale 
cavopulmonale An astomose), gleich
zeitig wird ein bestehender aortopul
monaler Shunt wieder verschlossen 
bzw. ein pulmon alarterielles Bänd
chen en tfernt und d ie Lungen arterie 
vom Herzen getren nt .  Diese Operati
on ist schematisch in Abbildung 2 dar
gestellt . Damit fliesst nach der Opera
tion das gesamte sauerstoffarme Blut 
aus dem Kopf und den oberen Extre
mitäten über die obere Hohlvene in 
die Lungenschlagader. Der weitere 
Blutfluss durch die Lungenschlaga
der und d ie kleinen Lungenkapillaren 
erfolgt passiv, d .h. ohne aktive Pum-
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punterstützung einer Herzkammer. 
Hierbei reichen die Druckverände
rungen aus, die während während 
des Ein- und Ausatmens im Brust
korb entstehen, das Blut durch den 
Lungenkreislauf "zu saugen und zu 
pumpen ", die Anreicherung mit Sau
erstoff zu gewährleisten und das Blut 
sauerstoffreich dem Herzen wieder 
zuzuführen. Nach dieser Operation 
bleiben die betroffenen Säuglinge 
immer noch zyanotisch, da es wei
terhin zu einer Durchmischung von 
sauerstoffreichen (aus der Lunge) mit 
sauerstoffarmen Blut (aus der unte
ren Körperhälfte ) im Herzen kommt. 
Die Patienten müssen nach der Ope
ration an tikoaguliert werden, d .h. d ie 
Blutgerinnung muss leicht gehemmt 
werden,  da der passive Durchfluss 
des Blutes durch die Lunge mit einem 
erhöhten Risiko für die Bildung von 
Blutgerinsel (T hrombose) verbun den 
sein kann. 
(2) Die Komplettierung der Fon
tanzirkulation wird mit einer weiteren 
Operation im Kleinkindsalter abge
schlossen: Dabei wird die untere 
H ohlvene vom Herzen abgesetzt und 
zur Lungenarterie umgeleitet. Hier
bei hat sich in den meisten Zentren 
in den letzten Jahren die Anlage ei
nes extrakardialen Conduit, d.h. ei
nes Kunststoffgefäss ausserhalb des 
Herzens von der unter Hohlvene zur 
rechten Lungenarterie etabliert. Die
se Operation ist schematisch in Ab
bildung 3 dargestellt. Damit kön nen 
Probleme, die mit der Dilatation der 
Vorhöfe mit dem Risiko von T hrombo
sen (Blutgerinsel) und Herzrhythmus
störungen verbunden sind ,  red uziert 
werden. Nach der Fontanoperation 



sind die Patienten in den meisten Fäl
len nicht mehr zyanotisch, sondern 
zum ersten Mal in ihrem Leben ist ihr 
Blut normal mit Sauerstoff gesättigt. 
Auch nach dieser Operation ist eine 
medikamentöse Antikoagulation, d.h. 
die Einnahme von Tabletten zur Hem
mung der Blutgerinnung erforderlich. 
In Abhängigkeit von der Herzfunkti
on kann die Gabe von zusätzlichen 
Medikamenten zur Behandlung der 
Herzschwäche oder zur Behandlung 
von Herzrhythmusstörungen auch 
langfristig erforderlich sein. Die kon
sequente Durchführung der Endokar
ditisprophylaxe bleibt bis auf weiteres 
obligat. 

Vor diesen beiden Operationsschrit
ten ist eine Herzkatheteruntersu
chung erforderlich, um abzuschätzen, 
ob die passive Lungendurchblutung 
möglich ist . Dies ist von verschie
denen Faktoren wie dem Blutdruck, 
der Entwicklung und Funktion der 
Lungengefässe und der Herzfunk
tion abhängig. Zusätzlich können 
während der Herzkatheteruntersu
chung durch verschiedene Interven
tionen der nächste operative Schritt 
begleitet werden, dazu gehören der 
Verschluss von sogenannten Kolla
teralgefässen durch entsprechende 
Veschlusssysteme wie Spiralen, so
genannten "Coils" oder anderen "Oc
cludern" oder die Ballondilatation von 
Gefässstenosen. 

Mit der modifizierten Fontanoperati
on überleben die Patienten mit single 
ventricle Malformation bei verbesser
ter Lebensqualität länger. Dennoch 
können im Langzeitverlauf Probleme 
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auftreten wie die sogenannte Eiweis
sverlustenteropathie, eine Erkran
kung mit vermehrtem Durchfall  und 
assoziierten Eiweissverlust , T hrom
bosen, Embolien oder Herzrhythmus
störungen. Eine Umwandlung eines 
intrakardialen in einen extrakardialen 
Fontan kann in Einzel fällen Entlas
tung bringen. Die Herztransplantati
on stellt eine chirurgische Alternative 
dar. 

Zusammenfassend ist das chirur
gische Vorgehen gekennzeichnet 
durch die Anlage eines pulmonalar
teriellen Bändchens oder eines aor
topulmonalen Shunt (in der Regel in 
den ersten Lebenswochen),  gefolgt 
von der Anlage einer bidirektionalen 
cavopulmonalen Anastomose (auch 
als bidirektionale Glenn-Anastomo
se oder als partielle cavopulmonale 
Anastomose bezeichnet) im Alter von 
etwa 4 bis 6 Lebensmonaten, dabei 
wird die obere Hohlvene vom rechten 
Vorhof abgesetzt und an die rechte 
Pulmonalarterie so angenäht, dass 
das sauerstoffarme Blut aus den 
oberen Extremitäten und dem Kopf 
über die rechte und linke Lungenar
terie abfliessen kann. Im Alter von 
etwa 2 bis 3 Lebensjahren wird dann 
die Komplettierung durch Verbindung 
der unteren Hohlvene an die Lungen
schlagader der Fontanzirkulation er
reicht (auch als totale cavopulmonale 
Anastomose bezeichnet). 

Dr. W Knirsch, Zürich 
Oberarzt / Kardiologie 

Kinderspital Zürich 
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Abb. 1 :  Typisches Beispiel einer häufigen single 
ventric/e malformation :  
Double inlet left ventric/e mit TranspositionssteI
lung der grossen Gefässe. 
A bkürzungen: Ao=Aorta, LA =linker Vorhof, 
LV=linker Ventrikel, PA =Pulmonalarterie, 
RA =rechter Vorhof, rv=rechter Ventrikel hypo
plastisch. 

Abb. 2: Double inlet left ventric/e mit Transpo
sitionssteIlung der grossen Gefässe. Zustand 
nach Operation mit Anlage einer bidirektionalen 
Glenn-Anastomose mit Anastomose zwischen 
oberer Hohlvene (S VC) und rechter Pulmonal
arterie und Absetzen der Pulmonalarterie und 
Verschluss der Pulmonalklappe. 
Abkürzungen: Ao=Aorta, LA =linker Vorhof, 
L V=linker Ventrikel, PA =Pulmonalarterie, 
RA=rechter Vorhof, rv=rechter Ventrikel hypo
plastisch, SVC=obere Hohlvene. 

Abb. 3: Double inlet left ventric/e mit Transpositi
onssteIlung der grossen Gefässe. Zustand nach 
Fontankomple ttierung mit Anastomose zwischen 
unterer Hohlvene (I VC) und rechten Pulmonalar
terie über einen extrakardialen Conduit. 
Abkürzungen: Ao=A orta, IVC=untere Hohl-
vene, LA =linker Vorhof, LV=linker Ventrikel, 
PA =Pulmonalarterie, RA =rechter Vorhof, 
rv=rechter Ventrikel hypoplastisch, S VC=obere 
Hohlvene. 
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