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Echokardiographie aktuell: Univentrikuläres Herz
W. Weihs

Aus dem Echolabor des LKH Graz Süd-West

  Anamnese

Ein 47-jähriger Patient kommt zu einer routinemäßigen Ver-
laufskontrolle in die kardiologische Ambulanz. Es ist ein an-
geborener Herzfehler mit einem „double inlet left ventricle“ 
mit einer Transposition der großen Arterien (TGA) ohne Ob-
struktion bekannt.

Aufgrund des komplexen Vitiums besteht eine chronische 
zentrale Zyanose mit Eisenmenger-Syndrom. Der Patient 
konnte trotz des angeborenen Herzfehlers seinen Alltag bis-
her gut bewältigen.

Derzeit befindet sich der Patient im NYHA-Stadium III, das 
heißt, er muss beim Stiegensteigen in jedem Stockwerk ras-
ten. Aufgrund eines Hyperviskositätssyndroms werden in re-
gelmäßigen Abständen Phlebotomien vorgenommen.

Klinisch physikalisch weist der Patient eine zentrale Zyanose 
mit Trommelschlegelfingern und Uhrglasnägeln auf. Auskul-
tatorisch finden sich reine rhythmische Herztöne und ein un-
spezifisches Systolikum links parasternal.

Im EKG zeigen sich ein Sinusrhythmus 68/min, Rechtslage-
typ, P-biatriale sowie ausgeprägte Erregungsrückbildungsstö-
rungen mit tiefer T-Negativierung in den Ableitungen I, aVL 
und V1–V4 (Abb. 1).

  Echokardiographie

Der echokardiographische Befund zeigt zunächst im para-
sternalen Längsschnitt einen normal großen linken  Vorhof, 
eine morphologisch unauffällige Mitralklappe, einen hyper-
trophierten linken Ventrikel mit guter Pumpfunktion. Die Se-
milunarklappe (in diesem Fall die Pulmonalklappe) ist unauf-
fällig. Ein rechter Ventrikel kommt in diesem Schnitt nicht 
zur Darstellung (Abb. 2). Erst in einem etwas modifizierten 
Längsschnitt ist ein anterior gelegener rudimentärer rechter 
Ventrikel zu erkennen (Abb. 3). In der kurzen Achse zeigen 
sich zwei Semilunarklappen mit regelrechter Funk tion. Auf-
grund der bekannten Transposition der großen  Arterien liegt 
die Aortenklappe oberhalb der Pulmonalklappe (Abb. 4). Im 
apikalen Vierkammerblick ist eindeutig zu  erkennen, dass nur 
ein Ventrikel (im vorliegenden Fall ein linker Ventrikel) vor-
handen ist, in welchen beide Vorhöfe münden („double inlet 
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Abbildung 1: 12-Ableitungs-EKG
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VIDEO 

zum Video hier klicken

Abbildung 2: Parasternaler Längsschnitt. Hypertrophierter, gut kontraktiler linker 
Ventrikel, unauffällige Semilunarklappe (in diesem Fall Pulmonalklappe), kein rechter 
Ventrikel erkennbar.
LV: linker Ventrikel; LA: linker Vorhof; MV: Mitralklappe; PV: Pulmonalklappe

Die entsprechenden Filme fi nden Sie unter www.kup.at/A13692 
oder mittels Eingabe von A13692 in ein Suchfeld auf www.kup.at

(Zum Abspielen der Filme ist die Installation des Adobe Flash Players erforderlich)

Abbildung 3: Modifi zierter Längschnitt mit Darstellung eines anterior gelegenem 
 rudimentären rechten Ventrikel (RV*).
LV: linker Ventrikel; LA: linker Vorhof; MV: Mitralklappe; PV: Pulmonalklappe

Abbildung 4: Parasternaler Querschnitt in Höhe der großen Arterien, wobei die ante-
rior gelegene Klappe die Aortenklappe ist (Transposition der großen Arterien).
RA: rechter Vorhof; LA: linker Vorhof; LAA: linkes Herzohr; AK: Aortenklappe; PK: Pul-
monalklappe

VIDEO 

zum Video hier klicken

Abbildung 5: Apikaler Vierkammerblick mit Darstellung des „double inlet single left 
ventricle“.
LA: linker Vorhof; RA: rechter Vorhof; TV: Trikuspidalklappe; MV: Mitralklappe; LV: 
linker Ventrikel

Abbildung 6: Die Berechnung der linksventrikulären Volumina bzw. der Auswurffrak-
tion (EF) ist aufgrund der geänderten Geometrie unzulässig.

Abbildung 7: Beurteilung der linksventrikulären Funktion mittels des longitudinalen 
„strains“.

http://www.kup.at/journals/film/815.html
http://www.kup.at/journals/film/816.html


Echo

302 J KARDIOL 2016; 23 (11–12)

left ventricle“) (Abb. 5). Die  Beurteilung der linksventriku-
lären Funktion ist schwierig. Rein  visuell ist die Pumpfunk-
tion gut. Die Berechnung der Volumina und der EF sind auf-
grund der geänderten Geo metrie des linken Ventrikels eigent-
lich nicht zulässig (Abb. 6). Die Berechnung des longitudina-
len „strain“ kann hilfreich sein, es gibt dazu allerdings keine 
validierten Daten (Abb. 7).

  Kommentar

Ein univentrikuläres Herz ist ein sehr seltenes kongenitales 
Vitium und kann sich äußerst vielfältig präsentieren („ double 
inlet left ventricle“, „double inlet right ventricle“, hypoplasti-
sches Links- oder Rechtsherzsyndrom, Trikuspidalklappen-
atresie). Zusätzlich finden sich oftmals weitere Anomalien, 
wie beispielsweise im vorliegenden Fall eine Transposition 
der großen Arterien (TGA). Die echokardiographische Unter-
suchung von komplexen kongenitalen Vitien ist eine Heraus-
forderung. Aus diesem Grund wird folgendes systematisches 
Vorgehen empfohlen:

Die echokardiographische Untersuchung sollte neben der Be-
schreibung der anatomischen Gegebenheiten auch die Funk-
tion der Klappen und des Ventrikels beinhalten.

Korrespondenzadresse:
DeptL Dr. Wolfgang Weihs
Abteilung für Innere Medizin/Department für Kardiologie 
und Intensivmedizin – LKH Graz Süd-West/Standort West
A-8020 Graz, Göstinger Straße 22
E-Mail: wolfgang.weihs@kages.at

Beurteilung Im vorliegenden Fall

Abdomineller/kardialer Situs Situs solidus
Lage des Herzens im Thorax Levocardia
(Levo-, Dextro- oder Mesocardia)
Atrioventrikuläre Verbindung „Double inlet left ventricle“
Ventrikuloarterielle Verbindung „Double outlet left ventricle“
 + Transposition der großen
 Arterien
Sonstige Anomalien Keine
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