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Echokardiographie aktuell: Kongenital korrigierte
Transposition der groRen GefalRe (ccTGA)

Th. Binder

Aus dem Echokardiographie-Labor der Kardiologischen Abteilung,
Universitatsklinik fiir Innere Medizin, Wien

Anamnese

22jdhrige Frau mit paroxysmalem Herzrasen. Eine kardiale
Vorerkrankung ist nicht bekannt. Die Patientin war korperlich
immer gut belastbar. Auch bei gelegentlichen Arztbesuchen
fanden sich keine Aufféligkeiten. Im EKG finden sich bei
Sinusrhythmus ein AV-Block |. Grades, ein Linkstyp sowie
ein relativ tiefes Q in avVR. Auskultatorisch und perkuta-
torisch findet sich tiber Herz und Lunge ein normaler Befund.

Echokardiographie
Auf den ersten Blick falt auf, daf? die linksseitig gelegene
AV-Klappe weiter apikal inseriert as die rechte (Abb. 1, 2)

Abbildung 1: Parasternale lange Achse. Anstelle des linken Ventrikels (LV) findet
sich ein morphologisch rechter Ventrikel (RV). Da die AV-Klappe immer mit dem
jeweiligen Ventrikel assoziiert ist, sieht man in der parasternalen langen Achse die
Trikuspidalklappe (TV); IVS = interventrikuldres Septum

Abbildung 2: Vierkammerblick. Die linksseitig gelegene AV-Klappe (morphologisch
Trikuspidalklappe, TV) inseriert weiter apikal als die rechtsseitige AV-Klappe (morpho-
logisch Mitralklappe, MV); die typische Dreiecksform des linken Herzohrs charak-
terisiert den linken Vorhof (LA); LV = (morphologisch) linker Ventrikel, RA = rechter
Vorhof, RV = (morphologisch) rechter Ventrikel

Bei ndherer Betrachtung wird ersichtlich, dai3 der linksseitig
gelegeneVentrikel dietypische Morphologie desrechten Ven-
trikels (Vorhandensein eines M oderatorbandes, eher dreiecki-
ge Form, starke Trabekulierung) aufweist (Abb. 3). Die Pul-
monalarterie (erkennbar an ihrer Aufteilung in 2 Aste) geht
hierbei von dem rechtsseitig gelegenen Ventrikel ab, dieAorta
von dem linksgel egenen Ventrikel . Die grof3en Gefalie verlau-
fen parallel (Abb. 4). DieAortaliegt hierbei links und vor der
Art. pulmonalis. Zusétzlich besteht eine geringe Insuffizienz
der rechtsseitig gel egenen AV-Klappe (morphol ogisch Mitral -
klappe), wobei die maximale Geschwindigkeit des Insuffi-
zienzsignals 2,8 m/s betrégt (entspricht einem Pulmonal-
arteriendruck von ca. 36 mmHg).
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Abbildung 3: Vierkammerblick: Das Vorhandensein eines Moderatorbandes (Mus-
kelstrang, welcher quer durch den Ventrikel verlduft) und die starke Trabekulierung
charakterisieren den rechten Ventrikel; LA = linker Vorhof, LV = (morphologisch) linker
Ventrikel, RA = rechter Vorhof, RV = (morphologisch) rechter Ventrikel

HR= 72bp

Abbildung 4: Parasternale kurze Achse in Hohe der groRen GeféRe. Die Aorta (Ao)
und die Art. pulmonalis (PA) verlaufen parallel zueinander, wobei die Aorta links
neben der Art. pulmonalis verlduft; AK = Aortenklappe, PK = Pulmonalklappe
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Diskussion

Im vorliegenden Fall handelt es sich um eine kongenital korri-
gierte Transposition der grof3en Gefél3e (ccTGA). Bel dieser Pa-
thologie besteht sowohl eine Transposition (Vertauschung) der
groflen Gefélie a's auch der Ventrikel. Dadurch bleibt im Ge-
gensatz zur ,unkorrigierten” Transposition der physiologische
Blutflu? mit hintereinandergeschaltetem grof3em und kleinem
Kreidauf erhaten. Eine Shuntverbindung zwischen rechtem
und linkem Herzen ist somit nicht erforderlich. Daim Gegen-
satz zur einer operativ korrigierten Transposition die Korrektur
von der Natur bewerkstelligt wurde, wird diese Pathol ogie auch
als ,kongenital korrigiert“ bezeichnet. Sie werden bel diesen
Patienten somit vergeblich eine Operationsnarbe suchen!

Der morphologisch rechteVentrikel liegt hierbei linksseitig
und versorgt den Systemkreislauf (ausihm geht die Aortaab).
Der morphologisch linke Ventrikel liegt rechts und versorgt
den Pulmonakreislauf. Da die AV-Klappen immer mit dem
entsprechenden Ventrikel ,, mitgehen, liegt links die Mitral-
klappe und rechts die Trikuspidaklappe. Dies erklart auch,
warum die linksseitige Klappe im Gegensatz zum Normal-
befund weiter apikal inseriert. Die grofRen Geféf3e gehen
typischerweise parallel ab und stehen in einer sog. L-Position
(Aortaliegt links der Art. pulmonalis).

DieccTGA ist einrelativ seltener angeborener Herzfehler.
Allerdings tritt er haufig kombiniert mit anderen Herzfehlern
auf. Hierzu gehoren u. a. Ventrikel septumdefekte, Pulmonal -
stenosen, Dextrokardie und andere Lageanomalien. Die Pro-
gnoseder isolierten ccTGA ist im allgemeinem gut. Gel egent-
lich kommt es zu Rhythmusstérungen in Form von Brady-
kardien (hdhergradiger AV-Block) oder infolge von akzessori-
schen Bahnen zu paroxysmalen supraventrikul &ren Tachykar-
dien. Im weiteren Verlauf kann es aber auch zu einem Rechts-
herzversagen kommen, da der rechte Ventrikel ja den System-
kreislauf versorgen muf3. Zusétzlich kommt es nicht selten zu
einer klinisch relevanten Insuffizienz der atrioventrikuldren
Systemklappe (wel che morphol ogisch einer Trikuspidalklap-
pe entspricht).

Korrespondenzadresse:

Univ.-Prof. Dr. med. Thomas Binder
Echokardiographie-Labor der Kardiologischen Abteilung
Universitatsklinik fur Innere Medizin I

Allgemeines KrankenhausWien

A-1090 Wien, Wahringer Girtel 18-20

E-Mail: thomas.binder @univie.ac.at
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