Fallot-Tetralogie / Zyanotische Herzfehler

Was ist ein zyanotischer Herzfeh-
ler?

Ein zyanotischer Herzfehler ist durch
eine Herzmissbildung mit Rechts-
links-Shunt (krankhafte Verbindung
der rechten und linken Herzhélfte)
charakterisiert. Ein  Rechts-links-
Shunt ist dadurch definiert, dass ein
Teil des vendsen, sauerstoffarmen
Blutes statt (aus der rechten Herz-
kammer) in die Lungen direkt in den
Korperkreislauf fliesst. Dies flhrt zu
einer Vermischung von venésem mit
arteriellen Blut und somit zu einem
verminderten Sauerstoffgehalt in den
Arterien, zu einer Zyanose. Die hau-
figsten Herzfehler aus dieser Gruppe
sind die Fallot-Tetralogie (s.u.) und
die Transposition (Verlagerung, fal-
scher Abgang) der grossen Gefasse.
Auch Herzfehler mit primdrem Links-
rechts-Shunt kénnen im Spétverlauf
infolge Widerstandserhéhung in den
Lungengefassen einen Rechts-links-
Shunt mit Zyanose entwickeln (Ei-
senmenger-Reaktion).

Wie dussert sich eine Zyanose?

Eine Zyanose aussert sich als blaue
Verfarbung von Haut und Schleim-
hauten, besonders sichtbar an Lip-
pen, Zunge und Nageln. Im Fall einer
chronischen Zyanose werden Finger
und Nageldeformitaten in Form von
Trommelschlegelfinger (Auftreibung
der Fingerendglieder bei gleichzei-
tiger Weichteilverdickung) mit Uhr-
glasnageln (grosse, gewdlbte Nagel)
beobachtet. Weiter fuhrt der Sauer-
stoffmangel bei zyanotischen Pati-
enten zu einer Beeintrachtigung der
Belastbarkeit mit Atemnot bei bereits

geringen Anstrengungen. Von dieser
echten zentralen Zyanose muss die
harmlose periphere Zyanose abge-
grenzt werden, bei der infolge Eng-
stellung der Blutgefédsse in den herz-
fernen Organen und Kérperteilen bei
Kalte blaue Lippen und Fingerkuppen
entstehen (z.B. Kinder im Schwimm-
bad).

Komplikationen der Zyanose

Als Reaktion auf eine arterielle Unter-
sattigung mit Sauerstoffmangel bildet
der Koérper vermehrt Sauerstofftra-
ger (rote Blutkérper). Dies ist bis zu
einem gewissen Grad vorteilhaft, da
effektiv mehr Sauerstoff transportiert
werden kann. Falls jedoch zuviel rote
Blutkérper gebildet werden, wird die
Viskositat des Blutes erh6ht, was zu
einer Verlangsamung des Blutflusses
und zu thrombotischen Ereignissen
(Bildung von Blutgerinnseln) fihrt.
Patienten mit erhdhter Blutviskositat
klagen vermehrt Gber Kopfschmerzen
und Schlaflosigkeit.Bei einem zyano-
tischen Herzfehler mit Rechts-links-
Shunt fliesst ein Teil des vendsen Blu-
tes direkt in den Kérperkreislauf und
wird somit nicht in den Lungen filtriert.
Kleine Bakterienherde gelangen lber
die Venen in das Herz, direkt in die
Aorta (Hauptschlagader) und in das
Gehirn, was zu einem Hirnabszess
(entziindliche Flissigkeitsansamm-
lung) fuhren kann. Ohne adaquate
Therapie ist bei dieser Komplikation
mit schwersten Folgen zu rechnen.
Leitsymptome eines Hirnabszesses
sind Fieber, Midigkeit und Kopf-
schmerzen.Selbstverstéandlich  be-
steht bei zyanotischen Herzfehlern
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auch ein Endokarditisrisiko (Herz-
klappenentziindung): falls Bakterien
im Blut zirkulieren, kénnen sie sich im
missgebildeten Herz an haufen und
zu schweren destruktiven (zerstéren-
den) eitrigen Entztindungen fihren.

Wie diagnostiziert man eine Zya-
nose?

Eine Zyanose erkennt man zunachst
an ihren dusseren Zeichen: an der
Blauverfarbung der Lippen, der Zun-
ge und der Fingerndgel. Das genaue
Ausmass kann durch die Messung
der arteriellen Sauerstoffsattigung,
sei es durch die Punktion einer Arte-
rie bzw. durch eine transkutane (un-
blutige) Messung an Finger oder Ohr,
bestimmt werden. Die Reaktion auf
eine langer dauernde Zyanose wird
durch die Bestimmung der Anzahl ro-
ter Blutkérper und der Dicke des Blu-
tes (Ha&matokrit) quantifiziert.

Behandlung der Zyanose
Eine Zyanose kann nicht mit Medika-

menten behoben werden. Eine Sau-
erstoffzufuhr Uber die Lungen hilft

Tetralogy of Fallot

Normal

Tetralogy of Fallot

nur gering, wird aber im Falle einer
extremen Unterséattigung versucht.
Die einzige vernunftige Behandlung
besteht in einer Operation des zu-
grundeliegenden Herzfehlers, sei es
als Behelfsoperation oder als korri-
gierender Eingriff.

Fallot-Tetralogie

In einzelnen Fallen kann bei zu di-
ckem Bilut (Hamatokrit Gber 70%
mit Begleitsymptomen) ein Ader-
lass zur Linderung der Beschwer-
den helfen.

Was ist eine Fallot-Tetralogie?
Die Fallot-Tetralogie (3-8 % aller
angeborenen Herzfehler), ist durch
einen  Kammerscheidewanddefekt
mit darauf reitender Aorta und eine
Verengung am Ausgang der rechten
Kammer (subval-vulare Pulmonalste-
nose) charakterisiert. Ist die Veren-
gung ausgepragt, fliesst das Blut von
der rechten Kammer nicht mehrin die
Lungen, sondern Uber den Wandde-
fekt direkt in die Aorta. Es entwickelt
sich ein Rechts-links-Shunt mit einer
Zyanose. Die Zya-
nose ist progredient
(fortschreitend) und
fuhrt zu schwerer

kérperlicher und
geistiger Beein-
trachtigung; unbe-

handelte Patienten
erreichen kaum das
Erwachsenenalter.
Nimmt die subvalvu-
lare Pulmonalsteno-
se abrupt zu, kann
innerhalb  weniger
Minuten der Rechts-
links-Shunt massiv
ansteigen und zu ei-
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ner extremen Blauverfarbung mit Be-
wusstseinsverlust, dem zyanotischen
Anfall, fihren.

Wie diagnostiziert man eine Fallot-
Tetralogie?

Eine Fallot-Tetralogie wird aufgrund
typischer Verdnderungen im kardio-
logischen Status vermutet: hyperak-
tiver rechter Ventrikel, fehlende Spal-
tung des 2. Herztones, systolisches
(wahrend der Kammerkontraktion
auftretendes) Austreibungsgerausch,
typische Herzkonfiguration (Holz-
schuhform) mit verminderter Lun-
gengefasszeichnung auf dem Rént-
genbild. Die Diagnose wird durch die
Echokardiographie (Herzultraschall)
gesichert. Im Frihstadium kann die
Zyanose fehlen oder nur leichten
Grades sein. Vor der chirurgischen
Korrektur des Herzfehlers wird eine
genauere hamodynamische Abkla-
rung mittels Herzkatheteruntersu-
chung empfohlen.

Behandlung der Fallot-Tetralogie?
Die einzige Behandlungsmdglichkeit
besteht in der operativen Korrektur
des Herzfehlers, wenn immer méglich
bereits im ersten Lebensjahr. In sel-
tenen Fallen ist die Zyanose bereits
in den ersten Lebensmonaten derart
ausgepragt, dass als Palliativeingriff
(lediglich die Symptome lindernde
Operation) ein Shunt von einer Ar-
marterie zur Lungenarterie zwecks
besserer Lungendurchblutung ange-
legt werden muss. Ein zyanotischer
Anfall kann medikamentds behoben
werden, gibt aber den Ausschlag fur
eine rasche operative Korrektur. Bei
der entgultigen Operation (Korrektur)
werden der Ventrikelseptumdefekt
verschlossen und die Enge zur Lun-

genschlagader beseitigt. Letzteres
muss manchmal mit sehr aufwendi-
gen Methoden versucht werden, vor
allem dann, wenn die Lungengefasse
schlecht entwickelt sind oder eine Koro-
nararterie ungiinstig verlauft. In diesen
Fallen werden manchmal kiinstliche
Verbindungen zwischen Kammer und
Lungenschlagader (Homograft oder
Conduit) eingesetzt. Diese Operations-
verfahren kénnen nur mit Einsatz der
Herz-Lungen-Maschine  durchgefuhrt
werden. Die Langzeiterfolge der Kor-
rekturoperation sind im allgemeinen
sehr gut. Nur in Ausnahmeféllen ist
eine korrigierende Operation unmég-
lich. Bei schwierigen anatomischen
Verhaltnissen, die aufwendige Techni-
ken erfordern, kann spéater eine Leis-
tungseinschréankung bestehen oder
sogar eine ermeute Operation nétig
werden. Eine Reihe durchaus erfolg-
reich operierter Patienten entwickelt
auch noch Jahre nach der Korrektur
behandlungsbedurftige Herzrhythmus-
stérungen; koérperlich stark belastende
Berufe sollten daher eher gemieden
werden.

Alle operierten Patienten sollten le-
benslang in grésseren Absténden zu
Kontrolluntersuchungen bei einem
Kardiologen gehen. Eine ebenfalls
lebenslange  Endokarditisprophylaxe
ist unverzichtbar.
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