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Zusammenfassung

Drainieren eine oder mehrere Lungenvenen nicht regelrecht in
den linken Vorhof, sondern in systemische Venen oder in den
rechten Vorhof, so liegt eine Lungenvenenfehlmiindung vor. Die
klinische Symptomatik des Links-Rechts-Shunts bildet sich oft-
mals erst im Erwachsenenalter aus, sodass die Erkrankung - falls
tiberhaupt - erst entsprechend spdt diagnostiziert wird.

Partielle Lungenvenenfehlmiindungen sind Entwicklungssto-
rungen der Lungenvenen, entsprechend der Embryogenese wird
eine Einteilung vorgeschlagen.

Zwei Fallbeispiele veranschaulichen die diagnostische Heraus-
forderung der relativ haufigen Fehlbildung, ein Diagnoseschema
zur Detektion pulmonalvenédser Fehlbildungen wird anschlie-
Bend diskutiert. Hierbei bleibt der selektiven Pulmonalisangio-
graphie mit erganzender Oxymetrie weiterhin die Schliisselstel-
lung vorbehalten, den Fehlsitus sicher nachzuweisen und zu be-
schreiben. Angesichts der Perfektionierung und der weiteren
Verbreitung moderner Schnittbildverfahren wird jedoch der
Stellenwert der invasiven Angiographie in Zukunft neu zu bewer-
ten sein.

Patienten

Kasuistik 1

Ein 18jdhriger Patient klagt {iber vor 5 Jahren erstmals aufgetre-
tene und langsam zunehmende Dyspnoe unter Belastung. Die
Symptomatik des Patienten wurde im Sinne eines Asthma bron-
chiale gedeutet. Die auswartig angefertigte Rontgenthoraxauf-
nahme zeigte neben einem dilatierten rechten Vorhof ein aber-
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Abstract

In Anomalous Pulmonary Venous Drainage one or more pulmo-
nary veins are not connected with left atrium, but drain into sys-
temic circulation or right atrium. The clinical signs of the shunt
between pulmonary and systemic circulation increase during
lifetime, thus the abnormality gets late or not diagnosed.

Partial Anomalous Pulmonary Venous Drainage is a develop-
mental disorder, according to embryogenesis we recommend a
classification of this abnormality.

Two case reports are given to illustrate difficulties in diagnosis of
this relatively common abnormality. A diagnostic standard of as-
sessment of pulmonary venous disorders is discussed. The “Gold
Standard” of selective pulmonary Angiography in combination
with oxygen measurement is widely used for diagnosis of Partial
Anomalous Pulmonary Venous Drainage.

In the future improvement and common use of modern cross
sectional imaging techniques will redefine the value of conven-
tional Angiography.

rierendes, vertikal verlaufendes Pulmonalgefaf im rechten Ober-
bis Mittelfeld (Abb.1), sodass die stationdre Aufnahme zur
Durchfiihrung einer pulmonalen Angiographie bei Verdacht auf
eine GefiaR¥fehlbildung erfolgte. Die korperliche Untersuchung
war bis auf ein Giemen tiber der rechten Lungenhdlfte unauffal-
lig. Die Laborbefunde, das EKG und die Echokardiographie waren
normal. Die Lungenfunktion zeigte eine mdfiggradige obstrukti-
ve Ventilationsstorung und Zeichen eines mdfig ausgepragten
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Abb.1 Kasuistik 1: Die pa-Réntgeniibersichtsaufnahme zeigt neben
einer RechtsherzvergréRerung das pathologische GefdR rechts in
Hoéhe des Aortenbogens.

Lungenemphysems. Anhand der Koronarangiographie und der
Ventrikulographie konnten eine koronare Herzerkrankung und
eine Einschrinkung der linksventrikuldren Funktion ausge-
schlossen werden. Der Rechtsherzkatheter bewies oxymetrisch
einen bedeutsamen Links-Rechts-Shunt.

Durch die digitale Subtraktionsangiographie der rechten Pulmo-
nalarterie konnte die Einmiindung einer kraftigen Pulmonalvene
mit Speisung aus der Ober- und Mittellappenvene in die V. cava
superior nachgewiesen werden (Abb. 2 u. 3).

Angesichts der Beschwerdesymptomatik wurde der Patient ei-
nem operativen Zentrum vorgestellt und durch eine Tunnelung
der aberrierenden Ober- und Mittellappenvene in den linken
Vorhof kardiochirurgisch versorgt. Nach einem komplikationslo-
sen operativen und postoperativen Verlauf wurde der Patient
zwei Monate nach Operation und Anschlussheilbehandlung ent-
lassen. Er war zu diesem Zeitpunkt beschwerdefrei und zeigte
bei kardiopulmonal mittelschwerer Belastungsstufe eine norma-
le systolische linksventrikuldre Funktion.

Kasuistik 2:

Die Aufnahme einer 58jdhrigen Patientin mit bekannter Sarkoi-
dose (bihildre Adenopathie, Erythema nodosum und Myopathie)
erfolgte zur Durchfiihrung einer invasiven kardialen Diagnostik
zur Abkliarung einer progredienten Belastungsdyspnoe und ei-
nem auswdrts nach Echokardiographie gedufSerten Verdacht ei-
nes pulmonalen Hypertonus. Im kérperlichen Untersuchungsbe-
fund fielen Plethora und gering ausgepragte Unterschenkelode-
me auf. Die Laboruntersuchungen zeigten als pathologische Be-
funde eine Hypercholesterin-/-triglyceridimie und eine gering
ausgeprdgte Hyperthyreose mit supprimiertem TSH. (TSH:
0,01 pU/ml, T3: 8,9 pmol/l, T4: normwertig mit 23,8 pmol/l).

Abb.2 Kasuistik 1: Die selektive Kontrastmittelinjektion in die rechte
A. pulmonalis zeigt in der friihvenésen Phase die Fehleinmiindung der
rechten Oberlappenvene in die V. cava sup.

Abb. 3  Kasuistik 1: Die Kontrastmittelinjektion in den Truncus pulmo-
nalis zeigt in der friihvendsen Phase die Fehlmiindung der rechten
Oberlappenvene in die V. cava sup., regelrechtes Einmiinden der rech-
ten Unterlappenvene in den linken Vorhof. (rpv: rechte Pulmonalvene,
VCS: V. cava sup., arcus: Arcus aortae, ra: rechter Vorhof, la: linker Vor-
hof, trp: Truncus pulmonalis, Ipv: linke Pulmonalvene)

Das EKG war normal. Die Réntgenaufnahmen in zwei Ebenen
(Abb.4 u. 5) zeigten normale Lungengefd@strukturen und eine
regelrechte Herzsilhouette, eine Verbreiterung des oberen Me-
diastinums und des rechten Lungenhilus wurde durch Lympha-
denopathie bei bekannter Sarkoidose Stadium I erklart.
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Abb.4 u. 5 Kasuistik 2: Rontgenibersichtsaufnahmen in zwei Ebe-
nen: das pathologische GefiR ist auch retrospektiv anhand der Uber-
sichtsaufnahmen nicht nachweisbar, kein Nachweis von Rechtsherzbe-
lastungszeichen, die diskrete Verbreiterung des oberen Mediastinums
und des rechten Lungenhilus wurde durch Lymphadenopathie bei be-
kannter Sarkoidose Typ I erklart.

Auch bei dieser Patientin konnten mittels der Koronarangiogra-
phie eine koronare Herzerkrankung und eine linksventrikuldre
Funktionsstérung ausgeschlossen werden. Die gemessenen
Druckwerte im kleinen Kreislauf und das Herzzeitvolumen waren

in Ruhe regelrecht (RV: 28/0/10 mm Hg, PA: 28/14 mm Hg, PC:
12/7 mm Hg, HMV oxymetrisch: 6,3 I/min), sodass rechnerisch
kein bedeutsamer Shunt festgestellt werden konnte. Nebenbe-
fundlich fiel den Untersuchern eine Sauerstoffsattigungsdiffe-
renz von 10% zwischen V. cava superior und V. cava inferior auf,
die einen lokoregionalen intrapulmonalen Shunt vermuten lief3.

Vor diesem Hintergrund wurde eine Angiographie der Pulmonal-
gefdBe in digitaler Subtraktionstechnik durchgefiihrt, bei der
eine Fehldrainage der linken Lungenoberlappenvene in die V.
brachiocephalica sinister bewiesen werden konnte (Abb. 6), so-
dass sich das aufgrund des Sittigungsunterschiedes in der V.
cava vermutete Rezirkulationsvitium bestdtigte. Zwar wurde
das Shuntvolumen in Ruhe als gering eingestuft, jedoch war da-
von auszugehen, dass dieser Shunt unter Belastung an
Bedeutung gewinnt und somit die Dyspnoe kldrt.

Abb.6 Kasuistik 2: Die Kontrastmittelinjektion in den Truncus pulmo-
nalis zeigt in der frihvendsen Phase die Fehleinmiindung der linken
Oberlappenvene in die V. brachiocephalica sinistra, regelrechtes Ein-
miinden der ibrigen Lungenvenen in den linken Vorhof.

Vor diesem Hintergrund wurde die Patientin in einem kardiochi-
rurgischen Zentrum vorgestellt. Hier erfolgte die Korrektur der
Fehlbildung, indem der Lungenvenenstamm des linken Oberlap-
pens an der V. brachiocephalica sinister abgesetzt und zur Spitze
des linken Herzohres anastomosiert wurde. Die Patientin wurde
knapp zwei Monate nach Operation und Anschlussheilbehand-
lung kardiopulmonal beschwerdefrei entlassen.

Embryologie

Die Anlage des Respirationstraktes entwickelt sich aus einer ven-
tralen Abschniirung des embryonalen Vorderdarms. Wahrend in
der Mittellinie nach kaudal die Trachea wdchst, entstehen distal
lateral zwei Aussackungen, die Lungenknospen, aus denen der
Bronchialbaum erwdchst. Entsprechend erfolgt die vendse Drai-
nage der embryonalen Lungenanlage in den Splanchnicus (Ein-
geweide)-Plexus, der iiber die initialen pulmonalen Venen in
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das systemische Venensystem abflie3t. Im Einzelnen drainieren
die initialen Lungenvenen den Plexus in die rechte Kardinalvene
(entwickelt sich zur V. cava), in die Anastomose der vorderen
Kardinalvene (V. brachiocephalica sinister), in die linke vordere
Kardinalvene (V. subclavia sinister), in die linke V. cardinalis
communis (Sinus coronarius), in die Vitelli (Dotter-)Venen (Por-
talvene, Mesenterialvenen und V. lienalis) und in die Nabelve-
nen. Der gemeinsame Pulmonalvenenstamm entsteht aus der si-
nuatrialen Ausstiilpung des Herzens und gewinnt im Laufe der
Embryogenese iiber weitere Aufzweigungen Anschluss an den
vendsen Splanchnicus-Plexus (Abb. 7). Der Stamm der Lungen-
venen fiigt sich wahrend des spiteren embryonalen Wachstums
bis {iber die erste Aufzweigung hinaus in die Wand des Herzvor-
hofes ein, sodass die vier Lungenvenen am Ende der Entwicklung
regelrecht in den Vorhof einmiinden. Anomale pulmonal-vendse
Verbindungen entstehen, wenn sich der von der sinuatrialen
Ausstiilpung auswachsende gemeinsame Lungenvenenstamm
nicht regelrecht entwickelt oder die Verbindung zum linken Vor-
hof obliteriert und die frithe embryonale Verbindung der initia-
len pulmonalen Venen zu Kardinal- und Vitelli-Venen aufrecht
erhalten bleibt [1,2].
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Abb.7 Schematische Darstellung zur Entwicklung der Pulmonalve-
nen.

Eine anomale Verbindung der Pulmonalvenen mit den kranialen
Anteilen des rechten Herzvorhofes ist mit einer Malposition des
Vorhofseptums zu erkldren. Hierbei wird im Einzelnen die Unter-
entwicklung oder die fehlende Anlage des oberen Abschlussban-
des des Septum secundum als ursdchlich fiir die Sinistroposition
des Septum primum angesehen. Anteile oder die Gesamtheit der
primitiven Lungenvenen gewinnen Anschluss an die rechten An-
teile der sinuatrialen Ausstiilpung, wodurch letztlich die Fehl-
einmiindung einer oder mehrerer Lungenvenen in den rechten
Vorhof bedingt wird [3]. Differenzialdiagnostisch, insbesondere
im Hinblick auf die unterschiedliche operative Therapie [4], ist

von der Lungenvenenfehlmiindung in den rechten Vorhof ers-
tens ein Sinus venosus Defekt [5] und zweitens ein groRer, weit
dorsal gelegener Septum secundum Defekt abzugrenzen [6,7].
Zwar fiihren beide Fehlbildungen auch zu einer Fehldrainage
des Blutstromes der rechten Lungenvenen in den rechten Vorhof,
wobei iiblicherweise die rechten Lungenvenen ganz oder teil-
weise auf dem rechten Vorhof oder an der oberen Hohlvene fehl-
konnektiert sind. Der Sinus venosus Defekt ldsst sich weiter un-
terteilen und ist hdufig mit einer persistierenden linken oberen
Hohlvene, die in den Sinus coronarius miindet vergesellschaftet.

Zusammenfassend schlagen wir die Einteilung der Fehlbildung

nach Ihrer Pathogenese in drei Gruppen ein:

- Lungenvenenfehlmiindungen in systemische Venen (V.cava,
persistierende linke V.cava, V. brachiocephalica, Mesenterial-
venen), die entstehen, weil sich die in der Embryonalzeit ein-
wachsenden Lungenvenen nicht regelrecht entwickeln bzw.
obliterieren und sich die frithen Verbindungen der embryona-
len Lungenvenen des Lungenplexus (Splanchnicus Plexus)
nicht zuriickbilden [2]. Das Vorhofseptum ist bei diesen Pa-
tienten intakt oder weist ein Foramen ovale auf.

- Fehlmiindungen in den rechten Vorhof, die durch eine Malpo-
sition des Vorhofseptums entstehen [3].

- Sinus venosus Defekte mit nicht erhaltener Trennung zwi-
schen rechten Lungenvenen und der V. cava sup. bzw. dem
rechten Vorhof. Die Fehlbildung ldsst sich weiter unterteilen
und ist hdufig mit einer persistierenden linken oberen Hohlve-
ne, die in den Sinus coronarius miindet vergesellschaftet [5].

Die klinische Diagnose der partiellen
Lungenvenenfehlmiindung

Unter einer partiellen Lungenvenenfehlmiindung (pLVFM) ist
eine vendse Fehldrainage eines Teiles oder einer gesamten Lun-
genhdlfte {iber eine oder mehrere Lungenvenen zu verstehen.
Die Haufigkeit der Fehlbildung wird im Allgemeinen aufgrund
der oftmals fehlenden Symptomatik unterschatzt. Nach Autop-
siestudien hat die pLVFM eine Inzidenz von 0,6 -0,7% [8,9].

Die Fehlbildung findet sich in der Mehrzahl rechtsseitig [ 10]. Die
anomalen pulmonalen Venen drainieren dann in die V. cava sup.,
gelegentlich in die V. cava inf. oder in den rechten Vorhof. Die
seltenen linksseitige Fehldrainagen miinden in die V. brachioce-
phalica oder V. subclavia sinister, in eine linke V. cava superior
oder Vertikalvene oder in den Sinus coronarius [11,12].

Wadhrend eine Fehlmiindung aller vier Lungenvenen (totale Lun-
genvenenfehlmiindung, tLVFM) meist schon friihzeitig im Sdug-
lingsalter zu einer deutlichen klinischen Symptomatik durch die
verminderte arterielle Sauerstoffsattigung und/oder zu Zeichen
der Rechtsherzinsuffizienz fiihren, sind die meisten Patienten
mit einer pLVFM wadhrend der Kindheit zundchst asymptoma-
tisch. Der Links-Rechts-Shuntes fiihrt mit zunehmendem Le-
bensalter zur Ausbildung der klinischen Symptomatik [13-15],
sodass eine pLVFM oftmals erst spat diagnostiziert wird. Unbe-
handelt kann die pLVFM aufgrund des zunehmenden Shuntvolu-
mens zu einem pulmonalen Obstruktionssyndrom fiihren.

Falls vorhanden, gleicht die klinische Symptomatik der pLVFM
der des Vorhofseptumdefektes (Leistungsminderung, Belas-
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tungsdyspnoe, Palpitationen, auskultatorisch: gespaltener zwei-
ter Herzton, Systolikum, Galopprhythmus). Zudem sind pLVFM
hdufig mit einem Vorhofseptumdefekt oder einem Sinus venosus
Defekt vergesellschaftet. Dies kann dazu fiihren, dass zum einen
aufgrund der dhnlichen klinischen Symptomatik die pLVFM mit
einem Vorhofseptumdefekt oder (bei dlteren Patienten) mit
dem Vorliegen einer KHK verwechselt wird. Zum anderen kann
beim gleichzeitigen Vorliegen einer Fehlbildung und einer Er-
krankung des Herzens diese die pLVFM maskieren und deshalb
unerkannt bleiben.

Die Rontgeniibersichtsaufnahmen sind hdufig ohne Auffalligkeit
[16], wie es auch in der von uns angefiihrten zweiten Kasuistik
der Fall war (Abb.4 u. 5).

In seltenen Fdllen miindet die anomale Vene in die V. cava inf.
oder eine Lebervene und ist dann hdufig mit einer Hypoplasie
der rechten Lungenhadlfte, einer Dextroposition des Herzens so-
wie mit einer systemischen arteriellen Blutversorgung des rech-
ten Unterlappens aus Bauchaorta oder aus den grofSen mesente-
riellen Asten der Aorta vergesellschaftet. Das fehldrainierende
GefdR zeigt in diesem Fall auf der Rontgen-pa-Aufnahme einen
Verdichtungsstreifen parallel zur Herzsilhouette, welcher an ei-
nen Tiirkensabel erinnert. Dieser fiihrte zu der Bezeichnung ,,Sci-
mitar-Syndrom*“ [17,18].

Die Echokardiographie versagte insbesondere vor der Einfiih-
rung des Farb-Dopplers hdufig in der Diagnostik dieser Fehlbil-
dung [19]. Gerade erwachsene Patienten weisen sowohl in der
transthorakalen Echokardiographie (TTE) als auch in der
transoesophagealen Echokardiographie (TEE) nicht immer ein
optimales Schallfenster auf, sodass beispielsweise eine Fehlmiin-
dung in die V. cava inf. in beiden Techniken der Darstellung ent-
geht. Die Literatur weist daher beziiglich der Diagnoserate der
pLVFM in der Echokardiographie eine erhebliche Varianz auf
[20]. Andererseits besitzt die Echokardiographie zum Ausschluss
einer pLVFM in dem Fall, dass tatsdchlich die Einmiindungen al-
ler vier Lungenvenen in den linken Vorhof sicher nachzuweisen
sind, einen hohen Stellenwert im Screening. Dieser ist insbeson-
dere hilfreich bei Kindern mit Turner-Syndrom, bei welchen die
pLVFM gehduft auftritt [21].

In der Herzkatheteruntersuchung kann eine pLVFM durch sorg-
faltige Sauerstoffmessungen identifiziert werden. Eine Sauer-
stoffsdttigungsdifferenz im Verlauf der V. cava sup. oder im
Ubergang der Hohlvene zum rechten Vorhof kann beweisend
fiir das Vorliegen einer pLVFM sein. Ebenso wie in der Kasuistik
2 kann jedoch die Fehlbildung klinisch unter Ruhebedingungen
maskiert sein und erst unter Belastung apparent werden. Zudem
ist die Oxymetrie von begrenzter Aussagekraft, wenn das ano-
male GefdR in die V. cava inf. miindet, da das Blut in der unteren
Hohlvene durch den Zustrom aus den Nierenvenen einen relativ
hohen Sauerstoffgehalt aufweist, der sich aufgrund der geringen
Flussgeschwindigkeit im Lungenkreislauf nicht nennenswert
durch den Zufluss des aberrierenden Gefdf3es weiter erhoht [22].

Zum vollstindigen Untersuchungsumfang gehort zum Aus-
schluss einer koronaren Herzerkrankung auch die Koronarangio-
graphie.

Die Rechtsherz-Druckmessung weist bei einer pLVFM gewdhn-
lich normale Werte auf, da der Links-Rechts-Shunt bei den meis-
ten Patienten mit einem intakten Vorhofseptum nur maRig aus-
gepragt ist und noch nicht zu einer Druckerh6hung im kleinen
Kreislauf gefiihrt hat. Die Druckmessungen im Rahmen der Herz-
katetheruntersuchung sind fiir den Nachweis einer pLVFM damit
von begrenzter Wertigkeit.

Ein Vorhofseptumdefekt kann (ebenso wie eine bedeutsame
Lungenvenenfehleinmiindung) in der Herzkatheteruntersu-
chung durch ein sorgfdltiges Abtasten des Septums (bzw. der
Wand des Vorhofs und der V.cava) mit dem Katheter ausge-
schlossen werden.

Die selektive digitale Subtraktionsangiographie der Pulmonalge-
fafle mit Darstellung der pulmonalvendsen Kontrastierungspha-
se ist bei pulmonalen Fehldrainagen, die extrakardial miinden,
zuverldssig. Sie gilt daher als diagnostischer Goldstandard, ab-
schlieBend die Diagnose einer pLVFM zu sichern und den Fehlsi-
tus insbesondere in Hinblick auf die operative Therapie topogra-
phisch exakt zu beschreiben [14,23]. Idealer Weise ist das fehl-
miindende Gefd8 zusitzlich retrograd zu sondieren und mit
Kontrastmittel darzustellen [13]. Insbesondere bei einem zusdtz-
lich vorliegenden Vorhofseptumdefekt ist bei Fehlmiindungen in
den rechten Vorhof oder in die herznahen Abschnitte der V. cava
aufgrund der topographischen Ndhe zum linken Vorhof der si-
chere angiographische Nachweis der pLVFM sowohl in der selek-
tiven Pulmonalisangiographie als durch eine retrograde Sondie-
rung nicht immer moglich. Trotz der Einordnung als Goldstan-
dard ist im Vergleich zum operativem Befund daher in der Lite-
ratur die eingeschrdnkte Sensitivitit der selektiven Pulmonalis-
angiographie beschrieben [20].

Bis in die achtziger Jahre wurden Schnittbildverfahren nicht ob-
ligat eingesetzt und dienten eher zur differenzialdiagnostischen
Abgrenzung gegeniiber Lungentumoren [16,24,25].

Moderne Schnittbildverfahren zeichnen sich neben der detailge-
nauen Abbildungsqualitat durch ihre schnelle Scanfolge aus. In
diesem Zusammenhang sind neben dem Mehrzeilen-Computer-
tomograph und dem Elektronenstrahl-Computertomograph mo-
derne Magnetresonanz-Tomographen zu nennen [26]. Bei der
Mehrzeilen-Computertomographie und der Elektronenstrahl-
Computertomographie kann - auf der Basis von Rontgenstrahlen
- nach der intravendsen Bolusinjektion eines jodhaltigen Kon-
trastmittels das gesamte Mediastinum und das angrenzende
Lungenparenchym in einem Atemanhaltezyklus EKG-getriggert
untersucht werden. Der akquirierte Datensatz stellt auch den
kardialen und parakardialen Bereich verwacklungsarm dar und
ldsst sich dreidimensional weiterverarbeiten. Auf diese Weise
kommen auch kraniokaudal verlaufene Strukturen (z.B. pulmo-
nale Oberlappenvenen) anschaulich zur Darstellung.

Die Magnetresonanz-Tomographie war bis in die 90er Jahre mit
sehr langen Messzeiten behaftet und ermoglichte nur durch spe-
zielle Techniken wie Time-of-flight- oder Phasenkontrastangio-
graphie die Darstellung von Gefif3en einzelner Organsystemen
oder Kérperabschnitte. Bei den {iber Minuten dauernden Mess-
sequenzen waren bei geringer Ortsauflésung Bewegungsartefak-
te kaum zu vermeiden. Die Entwicklung leistungsfiahiger Gra-
dientensysteme und neuer Spulentechnologien sowie die gleich-
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zeitige Einfiihrung der - dhnlich wie in der Computertomogra-
phie verwendeten - Kontrastmittelbolustechnik mit Gadolini-
um-DPTA machten in jiingster Zeit die Magnetresonanz-Angio-
graphie fiir Thorax und Herzdiagnostik durch ihre deutlich ver-
besserte Abbildungsqualitdt interessant. Die Implementierung
dieser nicht invasiven Technik und die geringere Toxizitdt der
verwendeten Kontrastmittel haben in den letzten Jahren im Be-
reich der Becken-Bein-Angiographie zunehmend Auswirkung
auf den Einsatz der konventionellen Angiographie, sodass auch
die selektive Pulmonalisangiographie vor diesem Hintergrund
in der Zukunft neu zu bewerten ist. Erste, vielversprechende Stu-
dien zum Nachweis pulmonalvendéser Fehlbildungen und assozi-
ierter kardialer Fehlbildungen liegen bereits vor [20,26,27].

Zusammenfassung

- Diagnostischer Standard fiir Patienten, die klinisch den Ver-
dacht einer Lungenvenenfehlmiindung wecken (Belastungs-
dyspnoe, Leistungsminderung, gespaltener zweiter Herzton,
Systolikum, Galopprhythmus) ist insbesondere zur differenzi-
aldiagnostischen Abgrenzung gegeniiber eines Vorhofsep-
tumdefektes die Durchfiihrung einer wenn méglich trans-
oesophagealen Echokardiographie.

- Zur weiteren Abkldrung suspekter oder nicht eindeutiger
echokardiographischer Befunde und zum Ausschluss einer
KHK empfehlen wir die Durchfiihrung einer Herzkatheterun-
tersuchung einschlieRlich der Messung der Druckwerte im
kleinen Kreislauf und einer vollstindigen Oxymetrie zur Er-
mittlung des Herzzeitvolumens, des Cardiac Index und des
Shunts.

- Die selektive Pulmonalisangiographie und die retrograde Son-
dierung des fehlmiindenden GefdRRes sind im Moment noch
als Goldstandard fiir den Nachweis und zur genauen topogra-
phischen prdoperativen Beschreibung des Fehlsitus anzuse-
hen.

— Durch die weitere Perfektionierung und Verbreitung moder-
ner Schnittbildverfahren mit dreidimensionaler Rekonstruk-
tionsmoglichkeit sind in der Zukunft invasive angiographi-
sche Untersuchungsmethoden neu zu bewerten.
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