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Dieser Artikel umschreibt die Problematik
des HLH, eine seltene kongenitale Kardio-
pathie, die in ca. 1/5000 Geburten beobach-
tet wird. Die Komplexität dieses angebore-
nen Herzfehlers verlangt von Pädiatern und
Geburtshelfern genaue Kenntnisse über
morphologische Veränderungen und hämo-
dynamische Auswirkungen, damit die be-
troffenen Neugeborenen optimal betreut
werden können. Dieser Artikel fasst die 
aktuellen Kenntnisse über Diagnostik, Be-
handlungsmöglichkeiten und Prognose zu-
sammen.

Einführung

Das hypoplastische Linksherzsyndrom ge-
hört zu den schweren und seltenen ange-
borenen Herzfehler (ca. 15/Jahr in der
Schweiz), die bis vor kurzem eine primäre,
schlechte Prognose hatten. In der Regel tritt
der spontane Tod des Kindes innerhalb der
ersten Lebenstagen (95% im ersten Lebens-
monat) auf. In den letzten Jahren haben sich
jedoch die Therapiemöglichkeiten erweitert
und sich die Prognose entsprechend er-
freulich positiv geändert. Dies ist auf die bes-
sere pränatale Diagnostik, auf die Fort-
schritte der Kardiochirurgie und nicht zuletzt
auf die wesentliche Optimierung der prä- und
postoperativen Betreuung zurückzuführen. 
Trotz allen technischen Fortschritten bleibt
aber die postoperative Mortalität bei diesen
schwerkranken Kindern sehr hoch. 

Mehr und mehr Bedeutung gewinnt die prä-
natale Ultraschallherzdiagnostik, die in der
Routine ab der 16.–18. SSW eine genaue Be-
schreibung und Beurteilung der Herzmor-
phologie und Funktion erlaubt. Erst die ge-
naue Diagnose einer fetalen Kardiopathie er-
laubt eine eingehende Information der Eltern
über die aktuellen Behandlungsmöglichkei-
ten, Risiken und Prognose und gibt ihnen 
die Möglichkeit zu entscheiden, die Schwan-
gerschaft fortzusetzen oder zu unterbrechen. 

Seit einigen Jahren werden diese Kinder auch
in der Schweiz operiert. Seit 2004 auch in

der neu eingerichteten Abteilung für pädia-
trische Kinderherzchirurgie im Kinderspital
Zürich. Die Resultate in der Schweiz ent-
sprechen denjenigen der international be-
kannten grossen Zentren und werden mit der
Verfeinerung der Operationstechniken auch
in Zukunft stets besser werden.

Morphologische Veränderung
und Pathophysiologie (Abbildung 1)

Der linke Ventrikel ist hypoplastisch und häu-
fig fibrotisch verändert. Die Mitralklappe und
Aortenklappe sind ebenfalls hypoplastisch
angelegt oder sogar atretisch. Aorta ascen-
dens und Aortenbogen sind verschieden aus-
geprägt hypoplastisch. Anfänglich ist der
Ductus Botalli weit offen, wie auch das Fo-
ramen ovale. Ein VSD kann vorhanden sein
oder fehlen.

Der rechte Ventrikel ist in dieser Situation
verantwortlich für die pulmonale und peri-
phere Zirkulation. Er trägt eine deutlich er-
höhte Volumen- und Druckbelastung, ent-
sprechend den peripheren Blutdruckwerten.
Die Druckbelastung findet sich auch in der
Pulmonalarterie, die normal aus dem rechten
Ventrikel stammt. Die neonatale Zirkulation

bleibt somit «Ductus-abhängig»! Die Koronar-
arterien werden retrograd über die Aorta und
Aortenbogen versorgt, die ihrerseits aus dem
Ductus Botalli versorgt werden. Der venöse
Rückfluss aus den Pulmonalvenen erreicht
den rechten Vorhof über das offene Foramen
ovale. Ist dieser restriktiv, bildet sich infol-
gedessen eine Linksstauung. Selten ist der
LiRe-Shunt auf Vorhofebene ungenügend,
weil das Foramen ovale zu klein ist. Nur eine
sofortige Vorhofseptostomie (nach Rashkind)
kann in dieser Situation das Kind retten. 

Therapie 

Weltweit sind zwei Behandlungsmöglichkei-
ten bekannt. Die Herztransplantation, die
schwer umzusetzen ist, weil in diesem Alter
ein Spenderherz weitgehend fehlt. Die ope-
rative Korrektur nach Norwood, die bereits
1983 beschrieben wurde und sich in den letz-
ten Jahren weitgehend etabliert hat. Sie bein-
haltet drei Eingriffe, Norwood I, II und III, die
in den ersten 2 Lebensjahren vorgenommen
werden. Damit ein HLH mit Erfolg operiert
werden kann, müssen wichtige Vorausset-
zungen erfüllt sein. Aus diesem Grund wer-
den vor dem Eingriff folgende Parameter be-
sonders evaluiert:

1. Der AZ des Kindes 
2. Die Funktion des rechten Ventrikels 
3. Die Insuffizienz der Trikuspidalklappe

(leicht)
4. Der Widerstand in der Pulmonalarterie

(tief)
5. Der pH-Wert (muss stabil sein und 

normale Werte aufweisen)
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Abbildung 1: Morphologie
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6. Die Dimension der Aorta ascendens
(minimal 4 mm oder mehr)

7. Es dürfen keine zusätzlichen Miss-
bildungen vorliegen (Chromosomen…)

Diese Parameter beeinflussen die Prognose
wesentlich, vor allem weil sie stark von der
primären Adaptation und Versorgung des
Kindes abhängig sind und sich in den ersten
Lebensstunden sehr schnell verändern kön-
nen. Die endgültige Entscheidung für oder
gegen eine Operation wird sich weitgehend
auf diese Parameter stützen, aber auch zu-
sätzliche Beurteilungskriterien berücksich-
tigen.

Es ist für die Prognose und Operabilität sehr
wichtig, dass das Kind vom besteingerich-
teten Zentrum primär versorgt und betreut
wird, und dass man dort versucht, Azidose
und Intubation zu vermeiden. Dadurch wird
die Belastung des rechten Ventrikels mini-
miert und eine frühe Herzinsuffizienz weit-
gehend vermieden. Die Sauerstoffzufuhr
wird tief gehalten um den Spontanver-
schluss des Ductus Botalli zu vermeiden. Da-
bei wird die primäre Zyanose in Kauf ge-
nommen.

Mit dem gleichen Ziel werden Prostaglan-
dine endovenös appliziert. Man wird die
tiefstmögliche Dosis auswählen, die noch
eine gute Wirkung zeigt, aber keine Apnoen
verursacht und damit zu keiner Intubation
führt. 

Die Erhaltung des Gleichgewichtes zwi-
schen dem pulmonalen und systemischen
Minutenvolumen wird eine genügende Oxy-
genierung erlauben, ohne das Herz zu belas-

ten. Die Korrektur der Azidose ist notwen-
dig, um den pulmonalen und systemischen
Widerstand zu stabilisieren. 

Die beste Prognose und den besten Verlauf
zeigen die Kinder, bei welchen man die Dia-
gnose bereits intrauterin stellen konnte
und deren Betreuung und die der Eltern ab
Geburt im Zentrum ermöglicht wurde. 

Das Ziel der operativen Therapie besteht pri-
mär darin, beide Kreisläufe und v. a. die Ko-
ronarversorgung vom Ductus unabhängig zu
machen. Gleichzeitig wird man die Obstruk-
tion von Aorta und Aortenbogen aufheben,
um den Fluss durch die Pulmonalarterien zu
reduzieren. Dies wird mit der Operation nach
Norwood I, in der Regel in der ersten Le-
benswoche umgesetzt. 

Norwood I (Abbildung 2)

Mit dem Gewebe von Aorta und Arteria pul-
monalis wird eine Neo-Aorta aufgebaut mit
Erhaltung der Koronararterien. Die peri-
pheren Pulmonalarterien werden zu einer
einzigen Arterie verbunden und mit einem
Goretex-Shunt direkt zur Aorta, Truncus bra-
chiocephalicus oder neuerdings direkt mit
einem Conduit zum rechten Ventrikel ver-
bunden (Operation nach SANO). Das Fora-
men ovale und damit die intraatriale Kom-
munikation wird erweitert, um den Abfluss
aus dem linken in den rechten Vorhof zu er-
leichtern. Die Kinder bleiben dabei zyano-
tisch und zeigen eine Sättigung zwischen
75%–80%.

In einer zweiten operativen Korrektur, die
wenn möglich im Alter zwischen 3–6 Mona-
ten stattfindet, wird der rechte Ventrikel vo-
lumenmässig entlastet. Dies erfolgt durch die
operative Korrektur nach Norwood II, auch
bilaterale Cavo-Pulmonale Anastomose ge-
nannt. 

Norwood II (Abbildung 3)

Die obere Hohlvene wird vom rechten Vorhof
abgehängt und mit der rechten Pulmonalar-
terie verbunden. Der primär angelegte Go-
retex-Shunt oder die Anastomose vom rech-
ten Ventrikel zur Pulmonalis wird entfernt.
Die Pulmonalarterie und die Lunge werden
ab jetzt passiv mit dem venösen Fluss aus
der Vena cava superior versorgt. Dies setzt
einen normalen Druck und Widerstand in derAbbildung 2: Norwood I

Abbildung 3: Norwood II 

Bilaterale cavopulmonale
Anastomose
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Arteria pulmonalis voraus. Die Zyanose mit
Werten von 80%–85% persistiert.

Die dritte und definitive Operation erfolgt im
Alter zwischen 18 und 24 Monaten und dient
zur definitiven Korrektur der zu dieser Zeit im-
mer noch vorliegenden Zyanose. Es handelt
sich um die Norwood III Operation, auch to-
tale Cavo-Pulmonale Anastomose oder mo-
difizierte Fontan Operation genannt.

Norwood III (Abbildung 4)

Die Vena cava inferior wird vom rechten Vor-
hof abgetrennt und mit einem in der Regel
herzexternen oder herzinternen Goretex-
Shunt mit der rechten Pulmonalarterie ver-
bunden. Die ganze pulmonale Blutversorgung
erfolgt jetzt passiv aus beiden Hohlvenen.
Das Kind wird damit rosig. Eine leichte Sät-
tigungsreduktion persistiert, wenn eine Ent-
lastungsfenestration (kleine offene Verbin-
dung in der Regel zum rechten Vorhof zur
Druckentlastung) operativ angelegt wird.

Postoperativer und Spätverlauf

Der unmittelbare postoperative Verlauf ver-
langt eine intensive Betreuung und beson-
dere fachspezifische Kenntnisse. Häufig
sterben diese Kinder 24 bis 48 Stunden nach
dem Eingriff. Die entscheidenden Probleme
dabei sind mit der Myokardfunktion und mit
der schwierigen Einstellung der Lungen und
der peripheren Versorgung verbunden. Wenn
die Kinder bereits das Spital verlassen haben,
können eine Herzinsuffizienz oder eine lang-
same und progressive Verschlechterung
der Zyanose auftreten. Dies häufiger nach
Norwood I. Infektionen, Arrhythmien, Throm-

bosen und Embolien sind zusätzlich mögliche
Komplikationen, die stets eine entspre-
chende sorgfältige ärztliche Beurteilung und
Betreuung verlangen.

Ursachen der Herzinsuffizienz sind:
● Die Verschlechterung der Myokardfunk-

tion, trotz adäquater Therapie
● Eine Myokardischämie
● Arrhythmien, insbesondere supraventri-

kuläre Tachykardien vom Reentry-Typ
● Die progressive Zunahme der Trikuspi-

dalinsuffizienz
● Die Residual- oder Rezidivstenose auf

Höhe Neo-Aortenbogen

Es ist deswegen wichtig, im Verlaufe die pe-
ripheren Pulse und den Blutdruck sorgfältig
zu untersuchen, um eine Stenose auf Höhe
Neo-Aortenbogen früh zu erkennen.
Solche Untersuchungen gehören in der Pra-
xis zur Routine bei solchen Kindern.
Kinder mit einem modifizierten Blalock-
Taussig-Shunt weisen ein kontinuierliches sys-
tolodiastolisches Geräusch wie beim Ductus
Botalli auf. Kinder mit einer Conduit-Anas-
tomose zwischen RV und Pulmonalis zeigen
hingegen ein typisches systolodiastolisches
Geräusch.

Häufig stehen diese Kinder unter Therapie
zur peripheren Vasodilatation (ACE-Hemmer)
und Salyzilate als Thrombozytenaggregations-
hemmung. 

Die Applikation von Sauerstoff in Anwesen-
heit einer Herzinsuffizienztherapie nach
Norwood I kann schlimm verlaufen. Die Sau-
erstoffapplikation kann erfolgen, wenn ein
broncho-pneumonisches Problem mit Zya-

nosezunahme vorliegt und eine Herzinsuffi-
zienz ausgeschlossen wurde. Die Sauer-
stoffapplikation nach Norwood II und III ist
hingegen nicht mehr gefährlich.

Ursachen der Zyanoseverschlechterung sind:
● Eine ungenügende pulmonale Blutver-

sorgung durch den angelegten Shunt
nach Norwood I

● Eine Störung der pulmonalen Ventilation
und O2-Perfusion bei einem Lungenpa-
renchymproblem (z. B. Thrombose der
Arteria pulmonalis)

Infektionen können häufig auftreten, pro-
blematisch und schwer verlaufen:
● Infektion und Fieber bewirken eine Zu-

nahme vom Blutminutenvolumen und der
Volumenbelastung des rechten Ventrikels
und können die Insuffizienz verstärken. 

● Bronchopneumonien verstärken die Zya-
nose. 

● Impfungen sind vollständig durchzufüh-
ren, inklusiv gegen Grippe und evtl. RSV.

● Es besteht ein erhöhtes Endokarditisri-
siko. 

Grosszügige Abklärungen auch mit Thorax-
röntgen und Behandlungen bis zu Hospitali-
sationen sind in Abhängigkeit der Situationen
indiziert.

Die Thrombose-Prophylaxe ist angezeigt
weil ein erhöhtes Risiko für eine Thrombo-
sierung insbesondere nach Norwood I be-
steht. Potentiell aber auch nach Norwood II
und III. Die aktuellen Angaben in der Litera-
tur sind kontrovers. Die Empfehlungen sind
häufig abhängig vom Zentrum, wo das Kind
operiert wurde und dessen Erfahrung. Nach
Norwood I werden in der Regel Salyzilate 
(5 mg/kg in einer Dosis/Tag) empfohlen.
Nach Norwood II entweder Salyzilate oder
nichts, nach Norwood III Salyzilate oder War-
farine. 

Wegen der protrahierten Zyanose erhalten
die Kinder in der Regel eine Eisensubstitu-
tion. Eine allgemeine Dehydratation und die
Polyglobulie erhöhen das Risiko für Throm-
benbildungen. Die Polyglobulie ist aber ein
seltenes Problem. 

Es besteht ein Risiko für Systemembolien
(Luftembolien). Deswegen verlangt die Ap-
plikation von Infusionen nach Norwood I und
II Vorsicht, und die Benutzung eines Luftfil-
ters. 

Abbildung 4: Norwood III
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Prognose

Die Überlebenschancen haben sich in den
letzten Jahren, vor allem in den Zentren mit
grosser Erfahrung, deutlich gebessert und
können nach Norwood I bis 90% erreichen.
Die grösste Mortalität tritt aber immer noch
nach dieser ersten Operation auf. 
Nach Norwood II und III liegt die Mortalität
deutlich tiefer und die Überlebenschance
liegt nach 5 Jahren bei 70%–80% in Abhän-
gigkeit der publizierten Serien.

Neben den rein statistischen Zahlen ist es
aber wichtig zu erfahren, wie sich die über-
lebenden Kinder neurologisch und psycho-
motorisch entwickeln. Die Literatur beginnt
uns solche Resultate zu liefern. Die neuro-
logische Entwicklung dieser Patienten zeigt
in verschiedenen durchgeführten Entwick-
lungstests bessere verbale Leistungen, als
motorische Fähigkeiten. Risikofaktoren für
die neurologische Entwicklung sind die sozio-
ökonomische Situation der Familie, die Dau-
er der Asystolie und Hypothermie während
der Herzoperation sowie mögliche epilepti-
sche Anfälle in der postoperativen Periode,
die wahrscheinlich auf eine peroperativen
Hypoperfusion hinweisen. 
Trotz allen klinischen Entwicklungen und
Fortschritten, die in den letzten Jahren er-
reicht wurden, bleibt die operative Behand-
lung dieser schweren Herzfehler eine Pallia-
tion. Diese Kinder werden nie eine normale
Herzmorphologie haben und Ihre Herzfunk-
tion wird vom einzigen Ventrikel abhängig
bleiben, unabhängig vom Operationsresultat.
Der morphologisch rechte Ventrikel muss
nämlich als Systemventrikel fungieren, ob-
wohl er nicht dazu bestimmt ist. 

Spätkomplikationen mit Arrhythmien, Re-
operationen, Thrombosen, zunehmender Tri-
kuspidalinsuffizienz und Myokarddysfunk-
tion, Endokarditis bleiben lebenslänglich
eine Belastung. Die physische Leistungsfä-
higkeit sowie die Prognose qoad vitam kön-
nen nicht mit denjenigen von herzgesunden
Personen verglichen werden. Auch wenn die-
se Patienten sozial genügend integriert wer-
den, werden sie «kardiologische Patienten»
und somatisch wie psychosomatisch belastet
bleiben. 

Nur eine offene Zusammenarbeit und Kon-
takt zwischen allen betreuenden Institutio-
nen und Ärzten, sowie aktive Unterstützung
werden diesen Patienten und ihren Familien

die Zukunft erleichtern können. Hier eröffnet
sich eine wichtige Aufgabe für den betreu-
enden Arzt, der diese Kinder über Jahre sieht.
Diese Aufgaben beginnen sofort nach der Ge-
burt. Das Gespräch und der Kontakt muss
insbesondere zwischen Herzfachspezialisten
und Pädiatern entstehen und weitergeführt
werden, um das unterstützende Netzwerk
um Kind und Familie rechtzeitig aufbauen zu
können.  

Es ist wichtig:
● Die Patienten und ihre Familien zu be-

treuen 
● Offen über ihre Probleme zu reden
● Alle immer genau zu informieren
● Die Frühprävention von Alkohol, Rau-

chen, Drogen zu fördern
● Hypertonie und Adipositas zu vermeiden
● Eine regelmässige, adäquate körperliche

Tätigkeit zu förden 
● Die soziale Unterstützung zu organisieren 
● Spezialisten und Spezialtherapien zu ko-

ordinieren

Wird die operative Korrektur des HLH zum
Albtraum von Patienten, Familien, Ärzten und
vielleicht auch Versicherungen im Beginn die-
ses Jahrhunderts werden? Diese Frage wer-
den sich viele Kolleginnen und Kollegen nach
dieser Lektüre stellen. 
Wir sind der Meinung, dass die «günstigen»
Fälle, die erst nach sorgfältiger und vor-
sichtiger Evaluation zur Operation zugelassen
werden, auch eine reelle Chance auf eine
gute Lebensqualität haben und deswegen
von dieser neuen Entwicklung in der Schweiz
durchaus profitieren sollen.
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