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Sanduhrartiges Cor triatriatum mit Foramen
ovale apertum in der akzessorischen linken
Vorhofhohle
Von
G. JOiarT

Stadtisches Krankenhaus Cegléd, Ungarn

Eingegangen am 12. Marz 1977

Es wird dber einen IOwdchigen Saugling berichtet, bei dem sich im
Zusammenhang mit Pneumonie die Symptome eines kongenitalen Vitiums
meldeten; in Kirze erfolgten Herzinsuffizienz und Tod. Sektion: gemein-
samer Lungenvenenstamm, auf dem schwach entwickelten linken Vorhof
Uber dem Herzohr eine zirkulare, die Hohle des linken Vorhofs sanduhr-
formig einengende Einschniirung. Das offene Foramen ovale 6ffnet sich in
die akzessorische linke Vorhofhéhle. Durch die in den eingeengten Abschnitt
des linken Vorhofs einragende Klappe des Foramen ovale wurde das Blut
der V. pulmonalis communis groftenteils in den rechten Vorhof geleitet.
Es lieBen sich noch zweizipflige Aortenklappe, hypoplastische linke Kammer
und Aorta sowie praduktale Aortenisthmus-Stenose registrieren.

FaLLDABSTELLUNG

Zehnwdchiger Saugling mit negati-
ver familidarer Anamnese; ungestorte
neonatale Periode, weder Herzge-
rdusche, noch Zyanose, normale Ent-
wicklung. Vier Tage vor der statio-
naren Aufnahme merkte die Mutter,
daB sich die Haut des Sauglings grau-
lichblau verfarbte.

Aufnahmebefund: unruhiger Saug-
ling mit Dyspnoe und Zyanose. Bei
der Auskultation melden sich Zei-
chen eines Lungenddems; Atemfre-
guenz: 80—100/Min. Rhythmische
Herzfunktion, leises, kurzes systo-
lisches Gerausch. Palpierbarer Puls,
Frequenz 180/Min. Systolischer Blut-
druck sowohl auf der oberen, als
auch auf der unteren Extremitat
70 mm Hg (mit der Flush-Methode).

Den Rippenbogen um 1 cm Uberra-
gende Leber, palpierbare Milz.

Aus zwei Richtungen verfertigte
Thoraxaufnahme: nach rechts mafige,
nach links bedeutende HerzvergroRe-
rung, eingeengtes hinteres Mediasti-
num, ausgepragtere LungenVaskula-
risation, im rechten oberen Lappen
auch bronchopneumonische Infiltra-
tion (Abb. 1). EKG: auf linke Vor-
hofbelastung und rechte Kammer-
hypertrophie weisende Zeichen (Abb.
2). Allméhlich wurde das Herzge-
rausch  holosystolisch [Starke 3/6],
auflerdem meldete sich in der Pro-
jektion der A. pulmonalis die Ver-
doppelung des 2. Tones. Parallel
damit vergroRerten sich die Leber
auf 3 cm und die Milz auf 2 cm und
es entwickelte sich auch ein leises,
kurzes diastolisches Gerausch.
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Abb. 1. Thorax-Rdéntgenaufnahme: HerzvergréRBerung, deutlichere Lungenzeichnung.
Bronchopneumonisches Infiltrat neben dem rechten oberen Hiluspol

Abb. 2. EKG: auf linke Vorhofbelastung und rechte Kammerhypertrophie weisende
Zeichen
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Nach anfénglicher Besserung starb
das Kind an Kireislaufinsuffizienz.

Sektionsbefund

RegelméaRige Lokalisation der tho-
rakalen Organe. HerzgroBe: 6,5 x
4.5x4 cm, die betrachtlich erwei-
terte rechte Kammer bildet die Herz-
spitze. Durch eine unter der V. cava
inferior ausgehenden, Uber das Herz-
ohr des linken Vorhofs zirkular ver-
laufenden Einschniirung (Abb. 3)
wird die Vorhofhohle sanduhrartig
eingeengt (Abb. 4). Linker Vorhof
und Kammer sind hypoplastisch,
rechter Vorhof und Kammer dilatiert,
die Muskulatur der rechten Kammer
hypertrophisiert, das Kammersep-

tum, die bi- und trikuspidalen Klap-
pen intakt. Die etwas hypoplastische
Aorta hat nur zwei Klappen, sie
ist Uber der Einmindung des geschlos-
senen Ductus Botalli eingeengt. Das
Blut der einen gemeinsamen Stamm
bildenden Vv. pulmonales stréomt in
den schwach entwickelten linken Vor-
hof. Regelwidriger Aufbau des Vor-
hofseptums: Die lockere, erweiterte
Valvula foraminis ovalis hangt der
Einmindung des gemeinsamen Lun-
genvenenstammes gegenuber segel-
artig in die eingeengte Héhle des lin-
ken Vorhofs hinein (Abb. 5). Auf diese
Weise fuhrt neben der erweiterten
Klappe des Foramen ovale auf der
einen Seite ein schmaler Kanal zur
im substenotischen Teil des linken
Vorhofs befindlichen Mitral6ffnung,

Abb. 3. Der Weg der Sonde NY. 1 fahrt aus der linken Kammer durch das Mitralostium
in den linken Vorhof und der Sonde NY. 2 aus der V. cava inferior durch das Foramen
ovale in die aufgesohnittene V. pulmonalis communis. Auf dem linken Vorhof verlauft
zirkular Gber dem Herzohr eine unterhalb der V. cava inferior ausgehende Einschniirung
(Pfeile). LAA: linkes Herzohr, VH: Mitralklappe, OPV: V. pulmonalis communis
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Abb. 4. Durch die den linken Vorhof zirkular umgehende Einschnirung (Pfeile) wird die

Vorhofhdhle sanduhrférmig eingeengt. Die Sonde fiihrt aus der V. cava inferior durch das

Foramen ovale in den linken Vorhof. Die V. pulmonalis communis mindet {ber der

Sonde in den linken Vorhof ein. Das Doppelpfeil zeigt in Richtung der Lungenvene. Unter

der Stenose erweitert sich der linke Vorhof in Richtung der Mitralklappe: hier befindet

sich die Offnung des linken Herzohrs. LAA: linker Vorhof, VM: Mitralklappe, LV: linke
Kammer

Abb. 5. Vorhofseptum vom linken Vorhof her. Die Sonde verlauft aus der V. cava inferior,
durch das Foramen ovale in die V. pulmonalis communis. VM: Mitralklappe, VFO: Klappe
des Foramen ovale, CPV: V. pulmonalis communis
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Abb. 6. Die erweiterte Klappe des Foramen ovale liegt der V. pulmonalis communis
gegenliber, und ragt in die Hohle des linken Vorhofs ein, wodurch der zur Mitralklappe
fuhrende Weg verengt wird (Pfeil). LAA: linkes Herzohr, VFO: Klappe des Foramen
ovale, VM: Mitralklappe, CPV: V. pulmonalis communis, L: Limbus des Foramen ovale

Abb. 7. Einmindung der V. cava inferior von hinten her. Die Sonde fuhrt in den rechten

Vorhof. Links verlauft ein erweiterter Kanal in den linken Vorhof. Gegenlber der sich

im linken Vorhof befindlichen Offnung des Kanals liegt die Einmindung der V. pulmo-
nalis communis. L: Limbus des Foramen ovale
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wahrend auf der anderen Seite das
breite, offene Foramen ovale in Er-
scheinung tritt (Abb. 6). Sinus coro-
narius, Y. cava superior und inferior
munden der Norm entsprechend in
den rechten Vorhof ein. Durch den
Limbus des Foramen ovale wird das
Ostium der V. cava inferior in zwei
Teile geteilt. Auf der linken Seite
fuhrt ein weiter Kanal in den linken
Vorhof; die Wand des Kanals bildet
die Klappe des Foramen ovale und
das Septum secundum, der Offnung
des linken Vorhofs gegenlber befin-
det sich die Einmindung der V. pul-
monalis communis, durch die rechts-
seitige Offnung gelangt man in den
rechten Vorhof (Abb. 7).

Die Ubrigen Organe zeigten aulRer
Hyperamie und Bronchopneumonie
keine pathologischen Abweichungen.

Besprechung

Im dargestellten Fall handelte es
sich um das gleichzeitige Vorkom-
men mehrerer Entwicklungsanoma-
lien, unter denen die hamodyna-
mischen Verhéltnisse vor allem durch
die weite, sich im eingeengten Teil
der Hohle des linken Vorhofs befind-
lichen Klappe des Foramen ovale
beeintrachtigt wurden; wegen dieser
anomalen Lokalisation wurde die
Klappe durch das ihr entgegenstro-
mende Blut der ihr gegenliber ein-
mundenden V. pulmonalis communis
segelartig ausgespannt, so dal3 sie
anstatt ihrer urspringlichen Bestim-
mung gerade entgegengesetzt funk-
tionierte, indem sie den zur Mitral-

klappe fiuihrenden Weg einengte und
das Blut durch das Foramen ovale
zum rechten Vorhof leitete (Abb. 8).
Dem hochgradigen Links-Rechts-
Shunt zufolge entwickelte sich eine
der totalen Transposition der Lun-
genvenen ahnliche hamodynamische
Situation.

Wir hatten die Gelegenheit, den
Saugling auch als Neugeborenen zu
untersuchen, ohne daR irgendwelche
auf eine Herzkrankheit weisende Zei-
chen zu beobachten gewesen waren.
Die ersten Symptome des Vitiums
meldeten sich im lOwdchigen Alter,
wonach die Krankheit bereits einen
rapiden Verlauf nahm.

Es ist eine haufige Entwicklungs-
anomalie, dal3 sich die Lungenvenen
in einen gemeinsamen Stamm zu-
sammentun, welcher dann in den
linken Vorhof einmindet. In der
Frihphase des embryonalen Lebens
ist das ein Normalzustand, spater
schmilzt die V. pulmonalis communis
in die Wand des linken Vorhofs ein,
wahrend sich die vier Vv. pulmonales
voneinander entfernen und einzeln
in den linken Vorhof einminden.

Im Falle eines klassischen Cor tria-
triatum schmilzt die V. pulmonalis
communis nicht in den linken Vor-
hof ein; die Lage wird dadurch er-
schwert, daR das Gefal durch eine
anomale Membran vom linken Vor-
hof getremit wird, sich erweitert und
einen akzessorischen Vorhof bildet.
Die Membran besteht einerseits aus
der Wand der V. pulmonalis commu-
nis, anderseits aus der Wand des lin-
ken Vorhofs bzw. dem Septum pri-
mum [2, 4, 7]. Das hé&ufig offene
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Abb. 8. Schematische Zeichnung des anomalen Herzens. Der gréRte Teil des Blutes [ge-

langt aus der V. pulmonalis in den linken Vorhof und stof3t an die Klappe[des Foramen

ovale. Durch die sich vorgewdlbte Klappe des Foramen ovale wird der zur Mitralklappe

fuhrende Weg eingeengt und das Blut grof3tenteils durch das Foramen ovale in den rech-

ten Vorhof geleitet. CPV:V. pulmonalis communis, LA: linker Vorhof, LAA: linkes Herz-

ohr, VFO: Klappe des Foramen ovale, LV: linke Kammer, FO: Foramen ovale, IVC:
V. eava inferior, SVC: V. cava superior, RA: rechter Vorhof, RV: rechte Kammer

Foramen ovale befindet sich mei-
stens unter dem anomalen Septum,
wahrend das sich aus dem echten
linken Vorhof 6ffnende linke Herzohr
stets unter dem Septum liegt [5, 6].

Marin-Garcia und Mitarb. [3]
breiteten den Begriff des Cor triatria-
tum auch auf jene Falle aus, in denen
sich der Lungenvenenstamm — ohne
daR er von der Hohle des linken Vor-
hofs durch eine Membran getrennt
ware — durch einen Kanal mit gleich-
mafiger Weite oder durch eine sand-
uhrférmige Einengung der Hohle des
echten linken Vorhofs anschlieRt. Die
Autoren beschrieben drei Typen des
Cor triatriatum: den diaphragma-

tischen, tubularen und den sanduhr-
formigen. Der Unterschied zwischen
den von den erwéahnten Verfassern
veroffentlichten drei sanduhrférmi-
gen Cor triatriatum-Fallen und unse-
rem Fall manifestierte sich darin,
daR in letzterem die Einengung tiefer
lag und das Foramen ovale sich aus
der distalen, akzessorischen Hohle
Offnete.

Unser Fall unterscheidet sich auch
von der supravulvaren Mitralstenose:
Bei diesem Krankheitsbild befindet
sich namlich die Einengung unmittel-
bar Uber der Mitralklappe, wahrend
das Herzohr stets Uber der Stenose
in den Vorhof einmiundet [!]e
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