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Herzentwicklung und
angeborene Herzfehler

Das Herz ist das erste funktionierende Organ
des Embryos, und alle weiteren Vorgange im
Leben eines Organismus hangen von der
Fahigkeit des Herzens ab, der Nachfrage des
Korpers nach Sauerstoff und Nahrstoffen
nachzukommen. Kongenitale (angeborene)
Herzkrankheiten gehoren zu den haufigsten
Geburtsfehlern beim Menschen und betreffen
ca. 1% aller Neugeborenen. Die Haufigkeit
spontaner Aborte aufgrund von Herzfehlern
wird auf etwa 10% geschatzt.



Voraussetzungen

Befruchtung, Blastogenese
Gastrulation
Chorda, Neurulation

Endoderm, Mesoderm, Ektoderm



Blastozyste
(13 Tage)

mtterliche
Sinusoide

Trophoblast-
lakunen

primdre Zotten
Haftstiel

Amnionhohle

Prachordal-
platte

sekundarer
Dottersack

extraembryo-
nales parietales
Mesoderm
(Chorion-
mesoderm)
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(Chorionhohle)

Exoz0lzyste

Abb.3.4  Die Blastozyste ist vollstandig in das Endometrium eingebettet. Die Tropho-
blastlakunen sind jetzt sowohl am embryonalen als auch am abembryonalen Pol vor-
handen. Der uteroplazentare Kreislauf hat begonnen. Beachte die Entstehung der pri-
madren Stammzotten und des extraembryonalen Zéloms. Der sekundire Dottersack
besitzt eine Wandung aus Entoderm und Dottersack-Mesoderm (extraembryonales
viszerales Mesoderm). Die Exozélzyste innerhalb des extraembryonalen Zéloms ist ein
Uberbleibsel des primaren Dottersackes.



Zweliblattrige Keimscheibe ;
Bildung von Primitivknoten und -streifen

— Embryonalanlage am Ende der 2. Woche

Aufsicht auf Epiblast

Primitivknoten (= Urmund)
Bereich der
Prachordalplatte

Primitivstreifen

Schnittrand
des Amnions

Ektoderm

Entoderm

Wand des _/\

Entoderm Dottersacks

Abb.4.1 A Embryonalanlage mit Haftstiel und einem Segment aus der Chorion-
wand. B Keimscheibe. Die Amnionhohle ist eréffnet, so daR man von dorsal auf das Ek-
toderm schaut. Ektoderm und Entoderm liegen noch direkt aufeinander. Kaudal liegt
der Primitivstreifen mit der flachen Primitivrinne.




Gastrulation

Umwandlung der 2- zur 3-blattrigen Keimscheibe
Charakterisiert durch Zellproliferation und —wanderung durch Primitivknoten und -streifen

Abb. 2
Embryonalscheibe von
gorsal aus betrachtet
48" . Die roten Pfelle
geben schematisch die
Wanderungsrichtung
ger Epiblastzellen an
ihren Bestimmunsort
wieder.

Abb. 2 - Primifivstreifen von dorsal

Primitivrinne

1
2 Primitivgrube

3 Primitivknoten

4 Membrana oropharyngea

5 kardiogene Platte

6 Schnittrand des Amnions

7 Mesoderm

8 Endoderm

9 kinftige Membrana cloacalis
NB 1+2+3 = Primitivstreifen




Entwicklung der Chorda; Neurulation

Amnion - > il

Prlmltlvgrube mit Canalis
i neurentericus

Ektoderm ———— Haftstiel
Prachordalplatte Allantois
\aredd Chordafortsatz :
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Chordaplatte . \ Mesoderm
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(17 Tage)

Die Chorda dorsalis bestimmt die Longitudinalachse des Embryos. Sie legt die zuklnftige Lage der
Wirbelkorper fest und induziert den Ektoblasten bei dessen Differenzierung zur Neuralplatte.



Dotter- Perikard-
sack- hohle
rand %

anterior
posterior

Haft-
Sl =, Chorion

Entstehung der Herzanlage:
die kardiogene Platte (auch kardiogene Zone genannt)

anterior

Blutinseln — 4

Neuralplatte |

Schnittrand
des Amnions

Primitiv- ——
knoten _
Primitivstreifen —

A posterior

viszerales
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intraembryonales  Chorda

B

[
kardiogene
Platte Ektoderm

Allantois

Abb 12.1 A Dorsalansicht eines Prasomitenembryos (etwa 18 Tage) nach Entfernung
des Amnions. Die Blutinseln in der viszeralen Mesodermschicht vor der Neuralplatte
und beiderseits des Embryos schimmern durch das Ektoderm und die parietale Meso-
dermschicht hindurch. B Querschnitt: Angiogenetisches Material in der viszeralen Me-
sodermschicht. C Sagittalschicht: Die Perikardhéhle liegt vor der Prachordalplatte. Die
angiogenetischen Zellen flieRen zum hufeisenformigen Herzschlauch zusammen, der
unter den Neuralfalten des Kopfes liegt (s. Abb. 12.3 A).



Lageveranderung der Herzanlage durch
kraniokaudale Krummung

Entoderm Haftstiel Herz-

Hinterdarm
Amnionhohle schlauch =
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Von der kardiogenen
Platte zum
Herzschlauch

— Entwicklung des Herzschlauches im Verlauf der Abfaltung

parietale Neuralleiste dorsale
Mesoderm- Aorta
schicht )

intra-

embryo-

nales

Z6lom

Blutinseln

Mesoderm-
schicht

Entoderm

A |
= = |
Endokard- Myokard-
schlauch zellen
Amnionhohle
Vorderdarm Neuralleiste

dorsales

Mesokard Perikard-

hohle

Herzgallerte

- Endokard-
schlauch

Myokard

(Extrazellulére
Aatrix)

R

Abb.12.2 Der einheitliche Herzschlauch entsteht aus zwei paarigen Anlagen. A Fri-
hes Prasomitenstadium (17 Tage). B Spates Prasomitenstadium (18 Tage). C 8-Somi-
tenstadium (22 Tage). Die Fusion erfolgt nur in dem kaudalen Abschnitt des hufeisen-
férmigen Schlauches (vgl. Abb. 12.3). Die AusfluBbahn und der gréBte Teil der Kam-
merregion entstehen durch Ausdehnung und Wachstum des mittleren Abschnitts des
Hufeisens.




Der Herzschlauch nach der lateralen Abfaltung

Vorderdarm dorsale Aorta

dorsales Mesokard

1. Aortenbogen —— (in Rickbildung)

Rachen- —
membran

Vorderdarm

Perikardhdhle ———

Myokardmantel Endokardschlauch

Herzschlauch aus Endokard und umgebender Herzwand (Myokard)
wolbt sich in Perikardhohle (schwarzer Pfeil). Rluckbildung des
dorsalen Mesokards (an dem Herzschlauch dorsal aufgehangt)



Schnelles Langenwachstum

des kranial und kaudal fixierten

Herzschlauches fuhrt zu einer
S-formigen Krummung, der
Herzschleife

Siehe z.B.

https://www.youtube.com/watch?v=RpZHiwkFUM4

— Herzanlage beim Mausembryo

Abb. 12.3 Rasterelektronenmikroskopische Aufnahmen von Mausembryonen, die
den Tagen 19, 20, 21 und 22 der menschlichen Entwicklung entsprechen. A Der Herz-
schlauch (Pfeile) liegt hufeisenférmig in der Perikardhéhle unter den Neuralfalten
(Sternchen). B Der Scheitel des Hufeisens erweitert sich zur Anlage der Kammer und der
AusfluRbahn. Die kaudalen (venosen) Abschnitte des Hufeisens werden durch die late-
rale Abfaltung zusammengefiihrt (vgl. Abb. 12.2). C Die Verschmelzung der kaudalen
Abschnitte beginnt. Der Herzschlauch ist kurz und fast gerade. D Die Verschmelzung
der kaudalen Abschnitte ist vollstdndig. Die kaudalen Enden sind in das Septum trans-
versum eingebettet (Pfeilkopfe). Mit der Verlangerung des Herzschlauches entsteht die
Herzschleife. Die Vorhofregion verlagert sich nach kranial und dorsal hinter den Ventri-
kelabschnitt. Sternchen: Perikardhohle; A: Vorhofabschnitt; S: Sinus venosus; V: Ventri-
kel; groBer Pfeil: vordere Darmpforte.




Entwicklung der Herzschleife

Bulbus cordis Aortenabgdnge linker Vorhof
Perikard
) Sulcus
Ventrikel bulbo-

\

— Perikard-

ventricularis

-
o
-,

£

hohle

Vorhof

Sinus
venosus

Abb.12.5 A Mit 8 Somiten. B Mit 11 Somiten. C Mit 16 Somiten. Die gestrichelte Linie
zeigt den Verlauf des Perikards. Vgl. auch die elektronenmikroskopischen Aufnahmen

in Abb. 12.3 Cund D.

Atrium commune: kaudales Einstromungssegment
Ventriculus communis: mittleres Austreibungssegment

Conus arteriosus: rostrales Ausstromungssegment

Vorhof verlagert sich nach kranial und dorsal
-> Rechts gerichtete C-formige Herzschleife als erste Struktur des Embryos

mit Rechts-Links Asymmetrie



— Herz eines 5-mm-Embryos (etwa 28 Tage)

Perikard Truncus arteriosus linker Vorhof

Perikardhoéhle  rechter Vorhof
Aorten-
abgange -

Bulbus
cordis

linker Vorhof

Conus cordis

trabekularer
Anteil des
rechten Ventrikels

linker Ventrikel
B Sulcus interventricularis

Abb.12.6 A Von links. B Von frontal. Beachte, daR sich im Bulbus cordis der Truncus
arteriosus, der Conus cordis und der trabekuldre Anteil des rechten Ventrikels gegen-
einander abgrenzen. Gestrichelte Linie: Perikard. C Rasterelektronenmikroskopische
Aufnahme des Herzens eines Mausembryos im entsprechenden Entwicklungsstadium;

Ansicht wie in B.

Sulcus interventricularis:
ausserliche Untergliederung zw. spateren
linken und rechten Ventrikeln

Conus cordis:
Ausflussbahn beider Ventrikel

Truncus arteriosus:
Wurzel der Aorta und A.pulmonalis



— Herz eines 30 Tage alten Embryos

dorsale Aorta

Aortenabgdnge
rechter Vorhof
: linker Vorhof
Truncus arteriosus
Conus cordis
Bulboventrikularfalte Anlage des

linken Ventrikels

Anlage des

rechten Ventrikels Atrioventrikularkanal

Septum
interventriculare

Foramen
interventrikulare

Abb. 12.7 Im Frontalschnitt sind das Foramen interventriculare primum und die Ein-
miindung des Vorhofs in den primitiven linken Ventrikel zu sehen. Beachte die Bulbo-
ventrikularfalte. Die Pfeile zeigen die Strémungsrichtung des Blutes an.

Verbindung zw. Vorhof und Ventrikel bleibt eng und wird zum
Atrioventrikularkanal



Vom seriellen zum parallelen Kreislauf:
Septierung des Herzens

Abb. 10 - Aufgeschnittenes Herz Abb. 11 - Aufgeschnittenes Herz
Lateralansicht Frontalansicht

Abb. 10, 11
12 - 30 Im Stadlum 12 (ca. 30
Tagen) tritt das Blut
durch das Ostium sinu-
atriale In den Vorhof
eln und gelangt Uber
den av-Kanal In den
gemelnsamen
Ventrikel.
Der av-Kanal wird
aussen durch den
Sulcus atrio-
ventricularis eingeengt.

1 Ventrikel 4 Septum spurium
2 Atrium 5 Dorsales Septum atrio-ventriculare
3 Ostlum sinu-atriale Im av-Kanal

6 Sulcus atrio-ventricularis

12 -30




Abb. 12 - Aufgeschnittenes Herz

Ansicht von ventral
13-32

KNV LEW N =

Rechtes Atrlum

Dorsales Septum atrio-ventriculare
Im av-Kanal

Rechter Ventrikel

Septum Interventriculare

Septum primum

Linkes Atrium

Sulcus atrlo-ventricularis

Linker Ventrikel

Abb. 12

Das Herz Im Stadium
13 (ca. 32 Tage) steht
der av-Kanal In der
Mitte und gewahrlelstet
so, dass jeder VVorhof
Kontakt zu seinem
Ventrikel bekemmt.

Paralleler Kreislauf schon vor eigentlicher Septierung der
Vorhofe und Ventrikel:

Blut, welches Uber V. cava superior (blau gestrichelt) in
den rechten Vorhof fliesst, entleert sich durch den
rechten Teil des av-Kanals vor allem in den rechten
Ventrikel.

Blut aus den Vv. umbilicales (sauerstoff- und
nahrstoffreich von der Plazenta) und den Vv. Vitellinae
(Dottervenen) via V. cava inferior (rot gestrichelt)
entleert sich vor allem in den linken Ventrikel



Abb. 13 - Aufgeschnittenes Herz
Ansicht von ventral

Septum spurium

Ostlum sinu-atriale
Dorsales Septum atrie-ventriculare
Im av-Kanal

Sulcus atrio-ventricularis
Atrium dextrum

Foramen Interventriculare
Septum Interventriculare
Linker Ventrikel

Rechter Ventrikel

10 Linkes Atrium

11 Septum primum

12 Foramen secundum

CeNOWM L W N~

Abb. 13

Das Herz Im Stadium
15 (ca. 36 Tage) zelgt
vier noch nicht
vollstandig getrennte
Kammern.

Der av-Kanal Ist durch
das dorsale (untere)
und ventrale (obere)
Polster In elnen linken
und rechten av-Kanal
aufgetrennt worden.




In 4.Woche,
venoses Blut
uber

Sinus venosus.
Linkes und
rechtes
Sinushorn

mit je drei
grossen Venen

Mit Obliteration

der linken Nabel-
Vene und der linken
Dottervene
(5.Woche)

verliert linkes
Sinushorn an
Bedeutung

Entwicklung des Sinus Venosus

Sinuseinmiindung Sinuseinmiindung obere
obere Kardinal-
Kardinalvene vene

untere
untere inal-
Kardinalvene \lf:;imal Untere
Kardinalvene
Nabelvene Stamm
der Kardinal- . rechte
Dottervene vatiah Sinus-Vorhof-Falte Bottarvene

Bulbus cordis

rechtes
Sinushorn

linkes

Sinushorn
obere

Kardinal-

vene
V. cava
linkes
Sinushorn
rechter
Ventrikel
A linke rechte B

Nabelvene Dottervene linker Ventrikel

Abb.12.8 Dorsalansicht. Die gestrichelte Linie zeigt die Einmiindung des Sinus in den
Vorhof an. Die Verlagerung der EinfluBbahn nach dorsal und kranial ist innerhalb des
Herzens mit einer Verlagerung der Einmiindung des Sinus in den Vorhof nach rechts
verbunden. A Mit 18 Somiten (etwa 24 Tage). B Mit etwa 35 Tagen. (Vgl. Abb. 12.9 und
12.27.)



i Definitive Lage des Sinus coronarius und der groRen Venen

Aorta
V. cava sup.

A. pulmonalis

V. obliqua des
linken Vorhofs

V. obliqua des

linken Vorhofs
: Lungen-

venen

Sinus
coronarius

V. cavainf.

Sinus coronarius
Abb. 12.9

Mit Ruckbildung des linken Stammes der Kardinalvenen
in der 10.Woche bleiben vom linken Sinushorn nur noch die
Vena obliqua des linken Vorhofes und der Sinus coronaris

Rechter Stamm der Kardinalvenen ubernimmt
Hauptfunktion: Zufluss zum Herz



— Einbeziehung von Venenwand in die Vorhofe

Spatium Lungenvenen Vena cava sup.

interseptovalvulare

Septum
secundum

Septum
primum

Septum  Sinus
primum  venosus

Septum spurium

linke

Venenklappe | Crista

terminalis

Einmiindung des hinteres Endo- Klape Klappﬂe"des

Sinus in den Vorhof A kardkissen V. cavainf. & Sinus coronarius

Abb.12.10 Frontalschnitt durch das Herz in Hohe des Atrioventrikularkanals, gese-
hen von ventral. A Mit 5 Wochen. B Rasterelektronenmikroskopische Aufnahme des
Herzens eines Mausembryos. Oben entsteht das Septum primum (das Septum spuri-
um ist nicht sichtbar). Der Pfeil zeigt in den Atrioventrikularkanal. C Verhaltnisse in der
Fetalzeit und Einbeziehung der Venenwandabschnitte in den rechten und linken Vor-
hof: Auf der rechten Seite wird das rechte Sinushorn und auf der linken Seite der
Stamm der Lungenvenen in die Vorhofwand einbezogen (blaue Bereiche). Die Pfeile zei-
gen die Blutstromung an. D VergroBerung des Vorhofseptums (Pfeile) beim Mausem-
bryo in einem C entsprechenden Stadium. Das Foramen ovale ist nicht sichtbar.




Entwicklung der Herzsepten

— Mechanismen der Septumbildung

Leiste

Abb.12.11 A und B Septumbildung durch zwei Gewebeleisten, die miteinander ver-
schmelzen. C Das Septum kann auch von einer einzelnen Leiste gebildet werden. D-F
Septumbildung durch Verschmelzung von aufeinanderliegenden Wandabschnitten in
Verbindung mit der Expansion benachbarter Herzabschnitte. Die urspriingliche Off-
nung bleibt zundchst noch erhalten.

Lokal regulierte, unterschiedliche Proliferationsrate

zB Unterteilung
des av-Kanals
oder

der Ausflussbahn
in Aorta und
A.pulmonalis

zB Unterteilung der
Vorhofe und
Kammern



Entwicklung der Septen im VVorhof

Septum primum
Ostium primum
Endokardkissen
Atrioventrikularkanal

Septum primum

Ostium primum
Foramen interventriculare

Septum secundum

Septum SéCUﬂdWﬁ
Septum T k

. . Foramen Ostium secundum
primum ) inter-
&~ ventri-
R b o : verschmo[zene
Endokardkissen ' C D Endokardkissen
Septum Lungenvenen Septum
Venenklappen V. cava secundum

secundum

sup.
Venenklappe

Septum Klappe des Sinus

primum des | coronarius
‘Foramen §

ovale : Venenklappe

derV. cava

E Foramen ovale F G

Abb.12.12 A Etwa 30 Tage (6 mm). B Wie A, jedoch in der Ansicht von rechts. C Etwa
33 Tage (9 mm). D Gleiches Stadium wie C in der Ansicht von rechts. E Etwa 37 Tage
(14 mm). F Beim Neugeborenen. G Ansicht des Vorhofseptums beim Neugeborenen
von rechts. Die Pfeile zeigen den Blutstrom aus dem rechten in den linken Vorhof an.

Septum Primum
wachst auf
Endokardkissen

des av-Kanals herab

Septum primum reisst
oben ein.

Septum secundum
schiebt sich uber
Ostium secundum

Mit Einsetzen des
Lungenkreislaufs bei
Geburt drtckt sich das
Septum primum gegen
Septum secundum, das
Foramen ovale

wird verschlossen



Unterteilung des Atrioventrikularkanals

gemeinsamer oberes rechter
Atrioventrikularkanal Endokardkissen Atrioventrikularkanal
A laterales ; unteres Iink& =
Endokardkissen Endokardkissen Atrioventrikularkanal

Abb.12.13 A In der Reihenfolge von links nach rechts mit 23, 26, 31 und 35 Tagen. B
und C Rasterelektronenmikroskopische Aufnahmen des Herzens bei der Maus, die das
Wachstum und die Verschmelzung der oberen und unteren Endokardkissen im Atrio-
ventrikularkanal zeigen. In Cist die Verschmelzung der Endokardleisten in der AusfluR-
bahn zu sehen.



Vorhofseptumdefekte

Septum Septum Septum Septum secundum
secundum primum secundum

Lungenvenen

l e

~__ | Lungenvenen

it

normale : tibermaRige Resorption
Septumbildung - des Septum primum weit offenes  zu kurzes
Foramen ovale Septum
rimum
Septum Vorhofseptum- primu
primum defekt &

R

A
Fehlen des
Septum secundum

i

Septum primum Fehlen des Septum primum

und secundum

Abb.12.16 A Normale Septenbildung im Vorhof. B und C Ostium-secundum-De-
fekt, der durch ibermiRige Resorption des Septum primum entstanden ist.
D und E Entsprechender Defekt, der jedoch auf dem Fehlen des Septum secundum
beruht. F Atrium communis oder Cor triloculare biventriculare: Vollstandiges Feh-
len des Septum primum und Septum secundum.

Bei Vorhofseptumdefekten fliesst Blut postnatal vom linken in den rechten Vorhof
-> erhdhte Blutfracht im Lungenkreislauf, pulmonale Hypertonie, rechtsventrikulare Hypertrophie



Klinischer Bezug:
Schlaganfall oder Herzinfarkt bei offenem Foramen ovale

Abb. 2

a) Ein Gerinnsel kann aus dem
vendsen System durch das
offene Foramen ovale in die
linke Vorkammer und somit in
den Systemkreislauf gelangen.
In der Folge kann es eine Hirn-
arterie verlegen und damit
einen Schlaganfall auslésen.

b) Mit einem Schirm, der Uber die
Leiste mit einem Katheter einge
fuhrt wird, kann das «Ldchlein»
zwischen den beiden Vorkam-
mern dicht gemacht werden.

Hirslanden MITTELPUNKT 1/18



Septierung der Ausflussbahn, Bildung der
Endokardkissen :
Beteiligung von Neuralleistenzellen

parietale \ = — dorsal
Mesoderm- \ ¢ B ; Aort
schicht T ‘ Neuralleistenzellen

/ embryo- /i
nales i
Zolom

Blutinseln

W viszerale

4 schicht
_________________ 222 Entoderm

Endokard- Myokar¢
schlauch zelle

Neuralleiste

Mesokard Perikard-
it héhle

L e Herzgallerte
Endokard-

schlauch

Neuralleistenzellen:
Vorlaufer des grossten Teils des Peripharen Nervensystems,
von Pigmentzellen, kardiovaskularen Strukturen,
kraniofazialen Knochen und Knorpel, etc.



Wanderung kardialer Neuralleistenzellen

Cardiac
Neural crest

Neural
tube

=_1_ Aortic arch
, arteries

Primordium
Outflow tract




— Bildung der Conus-Truncus-Leisten

Abb.12.20D-F Herzen
von Mausembryonen, in de-
nen die Bildung der Conus-
Truncus-Leisten zu sehen ist.
Sie bilden das Septum in der
AusfluBbahn und untertei-
len sie in Aorta und A. pul-
monalis.

D Frontalschnitt. Die Conus-
Truncus-Leisten (Pfeile ) in
der AusfluBbahn beriihren
sich.

E Querschnitt durch den
Atrioventrikularkanal (Pfeil-
képfe) und die AusfluBbahn
(Pfeil). Die Endokardpolster
in beiden Regionen beriih-
ren sich.

F Querschnitt durch die Aor-
ta (A) und die A. pulmonalis
(P). Nach Verschmelzung
der Conus-Truncus-Leisten
drehen sich die GefdBe spi-
ralig umeinander. Die Wand
der Aorta ist dicker als die
der A. pulmonalis.

Septierung der
Ausflussbahn in
Aorta und

A. pulmonalis




Bildung eines spiraligen Septums ->
separate Ausflussbahnen fur rechten bzw linken Ventrikel

—

Schiundbogen- Saccus aorticus

rterie 3

_ Truncus pulmonalis

Septum
. aorticopulmonale Aorta

Trunkusseptum
Tt B vorne
—~~ __-hinten
—

Konusseptum

Endokardkissen __— - rechts
- oberes—_ — - links Ostium atrio-
- unteres— —J ventriculare
_ - dextrum
Septum _ - sinistrum
atrioventriculare
Ostium atrio- ' - »
- e % = 3 Septum

ventriculare s interventriculare —

Foramen interventriculare



Bildung eines spiraligen Septums ->
separate Ausflussbahnen fur rechten bzw linken Ventrikel

é’ix

rechter A
Vorhof ' linker Conuswaulst
‘ rechtes
/4 Atrioventrikular-
ostium
linkes
Atrioventrikular-
ostium

Proliferation
des hinteren
atrioventrikuldren
Endokardkissens

Pulmonal- Aortenkanal
arterien
kanal

Conusseptum

Proliferation
des hinteren
atrioventri-
kuldren
Endokard-
kissens

muskul6ser

Abschnitt
des Kammer-
septums

Abb.12.20 A-C Proliferations-
zonen am rechten und linken
Conuswulst sowie am hinteren
Atrioventrikularkissen verschlie-
Ren allmahlich das Foramen in-
terventriculare und bilden den
membranosen Abschnitt des
Septums interventriculare.

A Mit 6 Wochen (12 mm).

B Anfang der 7. Woche

(14,5 mm).

C Am Ende der 7. Woche

(20 mm).
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Wenn Unterteilung des Trunkus fast abgeschlossen ist,
kommt es zur Bildung der Semilunarklappen (Taschenklappen)
Dabei spielt Blutrlckfluss eine Rolle

— Entwicklung der Semilunarklappen

Mesenchym der
Semilunarklappen

rechter Truncuswulst kleiner Truncuswulst

Pulmonalarterie

Abb.12.21 A-C Querschnitte durch den Truncus arteriosus in Héhe der Semilunar-
klappen im Alter von 5, 6 und 7 Wochen. D-F Langsschnitte durch die Semilunarklap-
pen in der 6., 7. und 9. Entwicklungswoche.




Angeborene Herzfehler: Ventrikelseptumdefekte (VSD),
oft in Kombination mit Storungen bei der
Conus-Truncus Unterteilung

Ventrikel-
septum-
defekt

Abb. 12.22 A Normales Herz. B Defekt im membrandsen Anteil des Interventri-
kularseptums. Beachte den Blutstrom vom linken Ventrikel in den rechten durch
das Foramen interventriculare.

Haufigste Form (12/10° 000 Geburten):
Nichtvereinigung des membranosen Ventrikelseptums mit dem Konusseptum



Fallot-Tetralogie
Haufigste
Kombination
von Fehlern

—{ Fallot-Tetralogie

offener Ductus
arteriosus

verbreiterte
Aortenwurzel

V. cava sup. Pulmonalstenose -

A. coronaria
dextra

enger Truncus
pulmonalis

anterior

reitende Aorta -

R. interventricularis

Hypertrophie des -
rechten Ventrikels

Ventrikelseptumdefekt

um; L: linker Ventrikel.

| W S IS L BV S

Abb.12.23 A Ansicht der Herzoberfliche. B Die vier Komponenten des Defektes:
Pulmonalstenose, reitende Aorta, Ventrikelseptumdefekt und Hypertrophie des
rechten Ventrikels. C Ultraschallaufnahme eines normalen Herzens mit dem typi-
schen Kreuz aus Vorhofen (Sternchen) und Ventrikeln (V). Der Pfeil kennzeichnet
das Septum interventrikulare. D Ultraschallaufnahme eines Herzens mit Fallot-Te-
tralogie: Hypertrophie des rechten Ventrikels (R) und reitende Aorta (Pfeil). A: Atri-

Zugrundeliegender
Defekt :

Verengter rechter
Kammerausfluss
wegen Verlagerung
des Conusseptums

-> zu wenig Blut
durch
Lungenkreislauf

-> Kinder sind
zyanotisch

(blaulich verfarbte
Lippen, Schleimhaute,
etc)



— Transposition der groRen GefiRe und Pulmonalatresie

offener Ductus
arteriosus

A.pulmonalis &=

offenes 4

Foramen /
ovale /

atretische
Pulmonalklappen

Abb. 12.25 A Transposition der groRen GefdRe. B Pulmonalatresie bei normaler
Aortenwurzel. Der ZufluB zu den Lungen erfolgt nur tiber den offenen Ductus ar-
teriosus.

A) Entsteht wenn Conus-Truncus-Septum sich nicht spiralig windet
-> Aorta aus rechtem, A.pulmonalis aus linkem Ventrikel

Offener Ductus arteriosus als eine der haufigsten Anomalien der grossen Gefasse



Gefassentwicklung

»Wahrend fruher Embryonalentwicklung:
Vaskulogenese: de novo Bildung von Gefassen

»Spate Entwicklung und im adulten Organismus:
Angiogenese (Sprossung bereits gebildeter
Gefasse)



Prinzip der Vaskulogenese

Abb. 9.1-3  Die embryonale und extraembryonale GefaRbildung
Ende der 3. Entwicklungswoche.

(a) Die Herzanlage (Herzschlauch) ist iiber die 1. Schlundbogen-
arterie an das noch unvollstdndige dorsale Aortenpaar angeschlos-
sen, besitzt aber noch keine Verbindung zu den Dottersack- und
UmbilikalgefaRen. Im Haftstiel sind die rechte A. umbilicalis und die
Anlage der V. umbilicalis zu sehen.

(b) Schematische Darstellung der Bildung von BlutgefiRinseln im
Dottersackmesenchym.

Vv. umbilicales (Anlage)

Herzschlauch .
Perikardhéhle\ N S

Dotter-
sack

|
I
l
I
Umbilikal-

arterie | /
a i ;
h
11/ EBEAE Dottersack-
BlutgefaB- l epithel
inseln

3 [ = S ' o o P | R I
Mesenchym- Hémangioblasten  Endothelzellen  primitive
zellen Erythrozyten




VEGF =
primary vasculature Vascular Endothelial
Growth Factor

unstable immature
vessel

stable mature
vessel

remodelled vasculature

VEGF & Ang1 & EphrinB2 & VEGFR1/2 & Tie 1/2
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Angiogenese: Sprossung neuer Gefasse
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Angiogenese im adulten Organismus

»Physiologische Angiogenese:
Menstruationszyklus, Haarzyklus, Bildung
von Fettgewebe, Muskelwachstum

»Pathologische Angiogenese:
Wundheilung, diabetische Retinopathie,
rheumatoide Arthritis, Tumorwachstum



: 9.1 Gliederung, Grundziige der Entwicklung
A. basilaris

A. carotis int.
/

|
= A. carotis ext.
| /

1. Arterienbogen
bog _— V. cardinalis anterior
I W, cardinales
Anlage des : anterior  posterior 3., 4., 6.
2. Arterienbogens | : (al{ssprossend) — — Arterienbogen

|
| ;
| Saccus gorticus ~__ — A. pulmonalis
[ .
Conus, [ a Truncus arteriosus < s
Ventrikel — — — = 4 ) Conus arteriosus\\‘\ — paarge
Atrium — —
Sinus — Atrium
Venosus—

V. cardinalis
— — communis
(CuVIERI)

—— linkes
Sinushorn

; |
4 Vv vitelinae

A

— V. cardinalis post.

—— V. umbilicales

—— Aorta

Wv., Aa, umbilicales ——— Aa.umbilicales

Aa. vitellinae |

a Nabelstrang b
e : o e

1 mm 1 mm
Anfang 4. Woche Mitte 5. Woche

Abb. 9.1-4 Embryonales Herz-Kreislauf-System (a) am Beginn der 4. Woche und (b) Mitte der 5. Woche.



— GefdBsystem am Ende der 4. Woche

V. cardinalis ant. dorsale Aorta

V. cardinalis post.

Aortenbdgen

(Ilund I11) Chorionzotte

A. carotis
interna

Aortenwurzel

Herz oy

V. cardinalis Chori

communis orion
‘ Nabelvene und

Dottervene Dotterarterie ~ Arterie

Abb.12.27 Der Embryo ist etwa 4mm lang. Es sind nur die GefiRe der linken Seite
dargestellt.

Jeder sich entwickelnde Schlundbogen erhalt seine Arterie, ——
die auch als Aortenbogen bezeichnet wird
Im Bereich der Aortenbdgen bleiben paarige dorsale Aorten ehalten;
Weiter kaudal -> Verschmelzung zur absteigenden Aorta




Entwicklung der Aortenbogen

Aorta
ascendens

obliterierter ——~~
i

1. Aortenbogen Septum

aortico-
pulmonale

A. maxillaris

Truncus
pulmonalis

Anlage der

, A. pulmonalis
A. pulmonalis

rechte linke linke 7.
dorsale Aorta dorsale Aorta Intersegmental-
arterie
Aorten-
A wurzel
4-mm-Stadium 10-mm-Stadium

Abb. 12.28 A Ende der 4. Woche: Der 1. Aortenbogen ist obliteriert, bevor der 6. sich

voll entwickelt hat. B Anfang der 6. Woche. Beachte das Septum aorticopulmonale und
die weiten Pulmonalarterien.



Umbildung der Aortenbdgen zum definitiven Gefasssystem

Aa. carotis externae
| linker Vagus

A. carotis interna

dorsale Aorta

rechter

Aorten- Vagus

bogen

/

A. carotis
communis

Aorta ascendens
aus dem linken IV. Aortenbogen

A. subclavia

Arteria carotis communis
aus dem lll. Aortenbogen

aus dem VI. Aortenbogen,
auch Pulmonalbogen genannt

N — dextra N. recurrens
v N. recurrens sinister
V dexter Ductus
VI arteriosus
_ A. pulmonalis

rechte dorsale 7. Inter o ‘ T

segmental- .

Aorta el A. sub.clawa
sinistra

A

A. carotis externa dextra A. carotis interna sinistra

rechter Vagus
A. carotis communis sinistra

A. subclavia dextra
Truncus brachiocephalicus A. subclavia sinistra

Aorta ascendens

A. pulmonalis Lig. arteriosum

Aorta descenens

Abb.12.29 A Aortenbdgen und dorsale Aorten vor der Umbildung zum definitiven
GeféBsystem. B Aortenb6gen und dorsale Aorten nach der Umbildung. Die obliterier-
ten Abschnitte sind gestrichelt eingezeichnet. Beachte den offenen Ductus arteriosus
und die Lage der 7. Intersegmentalarterie auf der linken Seite. C Die groRen Arterien
beim Erwachsenen. Vergleiche den Abstand zwischen dem Abgang der linken A. caro-
tis communis und der linken A. subclavia in B und C. Nach der Riickbildung des distalen
Abschnitts des 6. Aortenbogens (die 5.B6gen werden nicht vollstindig angelegt)
schlingt sich der rechte N. laryngeus recurrens um die rechte A. subclavia. Auf der lin-
ken Seite verlduft die Nervenschlinge in ihrer urspriinglichen Position um das Lig. arte-
riosum herum.



Entwicklung der Venen

In der 4. Woche sind drei grosse Venenpaare vorhanden:
Dottervenen (Blut vom Dottersack zum Sinus venosus)
Nabelvenen (sauerstoffreiches Blut vom Chorion)
Kardinalvenen (Blutrtckfluss aus dem eigentlichen Embryonalkorper)

Left anterior cardinal vein
Sinus venosus

Left posterior cardinal vein
Left common cardinal vein

Rignt vitelline vein

Liver cords Left vitelline vein

Right umbilical vein Right vitelline v¢

Port

Allantols

A 28 days



Entwicklung der Venen

— Dotter- und Nabelvenen in der 4. und 5. Woche

Sinus venosus

linker
Kardinalvenen Leber-
Herz-
Leber- linke Kanal
K Dottervene
nospen Leber-
sinusoide
Duodenum
Nabelvene
linke
Nabelvene

Abb.12.34 A 4.Woche. B 5. Woche: Die Leberbélkchen wachsen in die Strombahn
der Dottervenen ein, so daR Lebersinusoide entstehen. Um das Duodenum bildet sich
ein Plexus. Der vendse Blutstrom beginnt sich von links nach rechts zu verlagern.

A




— Dotter- und Nabelvenen im 2. und 3. Monat

Lebervene Leberabschnitt der
(rechte V. cava inferior
rechter Dottervene)
Leber- Leber-
Herz- , vene
Kanal  Ductus venosus
Duo- V. portae o
danirm V. lienalis

linke Nabelvene

Dotter- linke
ren V. mesenterica hiabe)-
. vene

superior

Abb.12.35 A 2.Monat. B 3. Monat: Das Blut der linken Nabelvene wird Giber den Duc-
tus venosus nach rechts geleitet. Das Lebersegment der V. cava inferior entsteht aus
dem rechten Leber-Herz-Kanal. Die V. lienalis vereinigt sich mit der V. mesenterica su-
perior zur V. portae.

Mit Ruckbildung des linken Sinushorns fliesst Blut von der linken Seite nach rechts,
Duktus venosus wird gebildet.
Geht einher mit Starkung des Plazentakreislaufs.

V. portae aus rechter V. vitellina (Dottervene)



Entwicklung des kardinalen Venensystems

Left anterior cardinal vein

Left vitelline vein

Left subcardinal

Left umbilical vein vdn

Left posterior cardinal vein A
Left posterior

cardinal vein

B 35days
A 28 days

Figure 13-25. Development of the systemic venous system from the four bilaterally symmetrical cardinal vein systems. A-E, These systems aré
remodeled to drain blood from both sides of the head, neck, and body into the right atrium. The head and neck are initially drained by an anterior
cardinal system, and the trunk is drained by a posterior cardinal system. The posterior cardinals are replaced by a set of subcardinal veins and 2
set of supracardinal veins.



Left anterior cardinal vein

Developing anastomosis

Superior cavai vein
forming left brachiocephalic

Right vitelline portion
Right sinus horn

vein of inferior caval vein
Right vitelline vein Left sinus hormn Hepatic vein

i

. ; . Subcardinal portion
Right supracardinal vein

of inferior caval vein=—

Subcardinal portion
of inferior caval vein

Supracardinal portion
of inferior caval vein -

Left posterior
cardinal vein

Posterior cardinal portion

lliac anastomosis of inferior caval vein

connecting posterior
cardinal veins

Left internal iliac vein
Left external iliac vein

C =0 days Middle sacral vein

D 56 days

Bildung von 3 anterior-posterior verlaufenden Strangen,
die Uber Anastomosen (Verbindung zwischen Hohlorganen) teilweise miteinander verbunden
und zu finalem Venensystem ummodelliert werden;

rechter Strang wird zu Hauptabfluss

Left brachiocephalic vein

Left sinus horn

Subclavian vein

Degenerating

posterior cardinal
vein

Left thoracic
supracardinal vein

Internal iliac vein
\/ S

External iliac vein
&



Internal jugular vein

External jugular vein

Left brachiocephalic vein

Right brachiocephalic vein Left subclavian vein

Superior caval vein
Right subclavian vein

Right vitelline segment
of inferior caval vein

Superior intercostal vein

Coronary sinus

Intercostal vein

Subcardinal segment
of inferior caval vein

Azygos vein

Supracardinal segment
of inferior caval vein

Hemiazygos vein

Renal vein

[/

N

Posterior cardinal segment
of inferior caval vein

Gonadal vein
Common iliac vein
Internal iliac vein
External iliac vein

Femoral vein

E Definitive system

Am Ende der
embryonalen
Periode hat das
Venensystem
annahernd den
Zustand des
Erwachsenen
erreicht, An der
Bildung der ¥. cava
inferior zind die V.
supracardinalis
dextra, die V.
subcardinalis
dextra sowie die
Venen der Leber,
die den Leber-Herz-
Kanal bilden,
beteiligt. Im
sakralen Bereich
hat sich aus dem
sakralen Plexus
nach diversen
Urmbauvorgangen
die V.iliaca
communis, sowie
die ¥.iliaca intema
und extermna
gebildet.

* Ursprunglich aus rechter
Dottervene



Umstellung des Blutkreislaufs bei Geburt

Ductus arteriosus A. pulmonalis

V. cava sup.
Crista
dividens
Foramen
ovale
V. cava
ok [ V. pulmo-
nalis
Ductus
venosus
Sphinkter
V. cavainf. im Ductus
venosus

Nabelvene

Nabelarterien

Lig. arteriosum A. pulmonalis

V. cava sup.

geschlos-
senes

Foramen
ovale

V. pul-
V. cava monalis

inf.

Aorta
des-
cendens
Lig. teres hepatis
B
Lig. umbilicale A. vesicalis
mediale sup.

Abb.12.39 A Der Blutkreislauf des Menschen vor der Geburt. Die Pfeile zeigen die
Richtung des Blutstromes an. Beachte, in welchen Gebieten sich sauerstoffreiches und
sauerstoffarmes Blut mischt: in der Leber (1), in der V. cava inferior (Il), im rechten Vor-
hof (1l1), im linken Vorhof (IV) und an der Einmiindung des Ductus arteriosus in die ab-
steigende Aorta (V). B Der Kreislauf des Menschen nach der Geburt. Beachte die Veran-
derungen, die durch das Einsetzen der Atmung und die Unterbrechung des Plazenta-

kreislaufes hervorgerufen werden.



Umstellung des Kreislaufs bei Geburt durch Unterbrechung des
Blutzuflusses aus Plazenta und Beginn der Lungenatmung

Verschluss des Ductus arteriosus durch Kontraktion seiner Wandmuskulatur
und durch Thrombozytenaggregation

-> Anstieg der Blutmenge im Lungenkreislaufs, Erhohung des Drucks im linken Vorhof
Abfall des Drucks im rechten Vorhof wegen Unterbruch des Plazentarkreislaufs

-> Verschluss des Foramen ovale

(Septum primum wird gegen Septum secundum gepresst)

In den ersten Lebenstagen ist Verschluss reversibel (Rechts-links ‘Shunt’)
Verschmelzen der beiden Septen innerhalb ca. 1 Jahres

Verschluss der Nabelarterien durch Kontraktion der glatten Muskulatur

Verschluss und schliesslich Obliteration der Nabelvene und des Ductus venosus



