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Ein Kreuz im Herzen einer Nonne
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Abbildung 1
Transthorakales Echokardiogramm mit Kurzachsenschnitt: Trotz 
schlechter Bildqualität ist zu erkennen, dass es vier Kommissuren gibt. 
Die Öffnungsfläche ist quadratisch.

Eine 72-jährige Nonne wurde zugewiesen zur Abklärung 
einer transient ischämischen Attacke. 

Die transthorakale Echokardiographie zeigte (trotz 
schlechter Schallbarkeit) eine Aortenklappe mit vier 
Kommissuren und viereckiger Öffnungsfläche, so dass 
der Verdacht auf eine quadrikuspide Aortenklappe 
(QAK) bestand (Abb. 1).

Dieser Befund bestätigte sich in der transösophage-
alen Echokardiographie (Abb. 2 a-c, 3). Es fanden sich 
vier Kommissuren, welche periphere Fusionen der Ta-
schen mit kurzen Raphen aufwiesen. 

Die vier Taschen der QAK unserer Patientin waren 
symmetrisch konfiguriert, wenig verdickt und gut be-
weglich. Im Farbdoppler zeigte sich eine leichte zentrale 
Aorteninsuffizienz am Koaptationspunkt der vier Ta-
schen. Der Hauptstamm der linken Koronararterie 
zeigte einen orthotopen Abgang. Nebenbefundlich fand 
sich ein PFO.

11 Jahre zuvor war bei der Patientin eine Herz-
katheteruntersuchung wegen atypischer pektanginöser 
Beschwerden durchgeführt worden. Die Koronarien wa-
ren unauffällig gewesen. Bei nochmaliger Durchsicht der 
Aortographie zeigten sich die vier Taschen der QAK 
(Abb. 4).

Die geschätzte Inzidenz der QAK liegt zwischen 
0,008 und 0,043% [1]. Mit der sich stetig verbessernden 
Bildgebung wird die Diagnose häufiger gestellt. Eine 
Übersichtsarbeit aus dem Jahre 2011 zählte bislang 271 
publizierte Fälle [2]. Eine quadrikuspide Klappenanlage 
findet sich häufiger in Pulmonalisposition, hier wird die 
Inzidenz auf 0,2% geschätzt. Eine Sonderform stellt die 
ventrikulo-arterielle Klappe beim Truncus arteriosus 
communis dar. Bei dieser Form einer konotrunkalen 
 Anomalie findet sich in etwa einem Fünftel der Fälle eine 
quadrikuspide Trunkusklappe.

Die Klassifikation der QAK erfolgt seit 1973 nach 
Hurwitz und Roberts, die aufgrund der Morphologie der 
einzelnen Taschen sieben verschiedene Typen postulie-
ren [3]. Die drei häufigsten Formen stellen 85% dieser 
Anomalie. Es sind vier identische Taschen (Typ A), drei 
grosse, eine hypoplastische Tasche (Typ B) oder zwei gro-

sse, zwei kleine Taschen (Typ C). 
Unsere Patientin hat vier gleich gro-
sse Taschen entsprechend Typ A.

Morphologisch muss die QAK 
von der unikuspiden Aortenklappe 
unterschieden werden. Letztere ist 

definiert als Klappe mit einer einzigen Tasche. Sie kann 
unikommissural oder nonkommissural sein, dement-
sprechend mit schlitzförmiger oder runder «vulkanarti-
ger» Öffnung. Beispiele dysplastischer Aortenklappen 
sind in [4] zu sehen. 

Die häufigste Dysfunktion der QAK ist die Aortenin-
suffizienz, die typischerweise, wie bei anderen Anlage-
störungen der Aortenklappe, mit zunehmendem Alter 
progredient ist. Erstaunlicherweise scheint die Ausprä-
gung der Asymmetrie der Taschen keinen Einfluss auf 
den Schweregrad der Insuffizienz zu haben. Eine Dilata-
tion der aszendierenden Aorta ist bei QAK beschrieben, 
die Assoziation scheint aber weniger ausgeprägt als bei 
bikuspiden Aortenklappen.

Die häufigste assoziierte Anomalie ist ein abnorm 
platziertes Koronarostium. Selten wurden Aneurysmen 
der Sinus valsalvae beschrieben. Die Verknüpfung mit 
anderen kongenitalen Vitien scheint mehr sporadisch zu 
sein. 

Der chirurgische Eingriff an der QAK beschränkt 
sich nicht nur auf den prothetischen Klappenersatz, son-
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Abbildung 4
Die Aortographie zeigt die vier fast symmetrischen Taschen.

Abbildung 2
Transösophageale Echokardiographie: QAK in verschiedenen Phasen 
des Herzzyklus. Die geschlossene Klappe erinnert an ein Kreuz.

Abbildung 3
Transösophageale Echokardiographie, Längsschnitt.

dern es wurden auch klappenerhaltende Rekonstruktion 
durchgeführt, mit Trikuspidalisierung oder Bikuspidali-
sierung der Klappe,  je nach zugrundeliegender Morpho-
logie. 
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