
Die Ebstein-Anomalie 

Einleitung 
Die Ebstein-Anomali e ist ei ne sehr 
seltene angeborene Herzf ehlbi ldung, 
di e weniger als 1 % der angebore­
nen Herzf ehler ausmacht und bei ca. 
1 : 200' 000 der Lebendgeborenen vor­
kommt. Nachkomm en von Patienten 
mit Ebstei n-Anomalie haben kei n er­
höhtes Ri siko an ei ner angeborenen 
Herzfehlbildung zu erkranken . 
Das Hau ptmerkm al der Ebstei n-Ano­
mal ie ist eine Fehlbi ldung der rechten 
Herzkammer u nd der dazugehöri­
gen Trikuspidalklappe. Die T ri kuspi­
dalklappe besteht aus 3 Segeln u nd 
trennt den rechten Vorhof von der 
rechten Herzkammer ab. Ty pischer­
weise i st die T rikuspidalklappe bei 
der Ebstei n-Anomal ie nicht richtig  
ausgebildet und schei nbar von i h rem 
natürlichen Ort tief i n  die rechte Herz­
kammer i n  Richtung Herzspitze h in­
ei nverlagert. Di es i st in Abbildung 
1 sichtbar. Es bestehen erhebliche 
U nterschiede im Ausmass der Verla­
gerung sowie der Struktur der defor­
mi erten K lappensegel. 
E rstmals wurde diese Herzf ehlbi ldung 
im J ahr 1 866 durch den deutschen 
Arzt und Wissenschaftler Wi lhelm 
Ebstein (1 836-1 922) beschrieben, 
si ehe Abbildung 2. 

Morphologische Grundlagen 
Wi e in Abbildung 1 ersi chtli ch, f ü hrt 
die Verlagerung der T ri kuspidalklap­
pe zu einer Verklei nerung der rech­
ten Herzkammer (RV) ,  der rechte 
Vorhof des Herzens (RA) i st dem­
entsprechend grösser als normal .  
Diese Verlagerung und Fehlbi ldung 

der T ri kuspi dalklappe wi rd seit 1 999 
nach Alai n  Carpentier (emeriti erter 
Professor fü r Herzchiru rgi e; Pa ri s) in 
4 Schweregrade untertei lt: von mi ld 
bis ausgeprägt, oder Ty p A - D. 
In über 80% der Pati enten mit einer 
Ebstei n-Anomalie  besteht glei chzei ­
tig eine off ene Verbindung zwischen 
den beiden Herzvorhöfen - entweder 
als Vorhofscheidewanddefekt oder 
als ei n offenes Foramen ovale. Durch 
di e Feh lbi ldung der K lappensegel 
kommt es zu einem unvollständi gen 
K lappensch luss, wodurch ein B lut­
rückf luss i n  den rechten Herz vorhof 
resultiert (Trikuspidalinsuffizienz). 
Durch dieses Pendelvolumen entsteht 
mi t der Zeit ei ne Belastu ng i nklusi ve 
Vergrösserung des rechten Herzvor­
hof es sowi e  der rechten Herzkam­
mer. Ausserdem ist der  Vorw ärtsf luss 
des Blutes i n  der Lungenstrom bahn 
erschwert. In  der Lungenstromb ahn 
wi rd das sauerstoff arme Blut aus den 
rechtsseitigen Herz höhlen mit Sauer­
stoff aus der Lunge angerei chert und 
m it Hi lf e der  li nksseitigen Herz höhlen 
als sauerstoff reiches Blut an den Kör­
per zurückgegeben . 
Bei 20-25% der Pati enten besteht 
zudem gleichzei tig eine unterschied­
li ch ausgeprägte Mi ssbi ldung der Ta­
schenklappe (Pulmonalklappe) zwi­
schen der rechten Kammer und der 
Lungenstrom bahn. Wei tere seltenere 
assoziierte Herzfehlbi ldu ngen si nd 
beschri eben worden. 
Aufgrund der Vergrösserung des 
rechten Herzvorhofes sowie aufgrund 
von häufi g vorhandenen z usätz li chen 
Erregungslei tungsbahnen (u nter an-



derem das sogenannte Wo/ff-Parkin­
son-White Syndrom) ist d ie Ebstein­
Anomalie in 25-50% von Herzrhyth­
musstörungen begleitet. 

Beschwerden 
Abhängig vom Schweregrad der 
Fehlbi ldung finden sich bei der Eb­
stein-Anomalie sehr unterschied l iche 
Verlaufsformen. Patienten mit Eb­
stein-Anomalie können vol l kommen 
beschwerdefrei sein. Andererseits, 
kann  bei den schweren Formen be­
reits nach der Geburt ein Strom von 
sauerstoffarmem Blut von dem rech­
ten in den l inken Herzvorhof beste­
hen. Dies führt teilweise zu schwerer 
Blausucht (Zyanose) des Neugebo­
renen. Mit dem Abfal l  des Widerstan­
des in der Lungenstrombahn in den 
ersten Lebenstagen bessert sich die 
Zyanose, sofern keine zusätzliche 
Missbi ldung der Pu lmonalklappe zwi­
schen der rechten Kammer und der 
Lungenstrombahn vorliegt. 
Im Laufe der Zeit kann es durch die 
Belastung des rechten Herzvorhofes 
sowie der rechten Herzkammer zu 
einer Verminderung der körperlichen 
Leitungsfähigkeit kommen. Typische 
Beschwerden sind hierbei vermehrte 
Müdigkeit und Luftnot sowie Herz­
rhythmusstörungen. 

Diagnostik 
Bei Verdacht auf eine angeborene 
Herzfehlbildung ist die wichtigste, 
sicherste und zudem nicht belasten­
de Untersuchung der Herzu ltraschal l  
(Echokardiographie). Dies ist die zu­
verlässigste Methode, um bei einem 
Patienten eine Ebstein-Anomalie zu 
d iagnostizieren. Ein typisches Her-

zultraschallbild einer Ebstein-Anoma­
lie ist in Abbildung 3 dargestel lt. 
Zudem können die Aufzeichnung von 
elektrischen Herzströmen (EKG) so­
wie ein Röntgenbild des Brustkorbes 
bzw. Lungenröntgenbild zur Bestim­
mung der Herzgrösse hilfreich für die 
weiteren therapeutischen Massnah­
men sein. 

Konservative Behandlung 
Patienten mit einer Ebstein-Anomalie 
benötigen regelmässige Kontrol len 
bei einem auf angeborene Herzfeh­
ler spezialisierten Kardiologen. Bei 
Beschwerdefreiheit ist keine Behand­
lung mit Medikamenten notwendig . 
Treten Herzschwächezeichen auf, 
muss abgeklärt werden, welche Be­
handlung - Medikamente und/oder 
sonstige Massnahmen - notwendig 
ist. 
Selten ist die Ebstein-Anomalie so 
schwer, dass bereits beim Neugebo­
renen deutliche Symptome vorliegen .  
Dies vor al lem, wenn sich eine vom 
vorgeburtlichen B lutkreislauf beste­
hende Gefässverbindung (Ductus 
Botalli) zwischen Lungen- und Kör­
perschlagader verschl iesst. Der Blut­
fluss über den Ductus Botalli entlastet 
die rechte Herzkammer, verbessert 
die Lungendurchblutung und somit 
Sauerstoffanreichung des Blutes. Bei 
kritisch kranken Neugeborenen mit 
Ebstein-Anomalie wird der Ductus 
Botalli mit einem Medikament (Pros­
tag/andin E1) künstlich offen gehalten 
bis sich das Kind stabilisiert hat oder 
ggfs. ein herzchirurgischer Eingriff 
vorgenommen wird . Zudem kann bei 
Zeichen einer Funktionsstörung des 
rechten Herzens eine medikamentö-
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se Therapi e  zu r Herzentlastu ng u nd 
-u nterstützung eingeleitet werden. 

Herzkatheterbehandlung 
Bei einigen Patienten ist eine Be­
handlu ng mi ttels Herzkatheter not­
wendig ,  ohne dass eine Herzopera­
tion du rchgeführt werden muss. Dies 
gi lt vor al lem für L öcher in der Vor­
hofscheidewand,  bei Ei nengu ngen 
der Pu lm onalklappe zwischen rech­
ter Herzkammer u nd Lunge sowie  für 
Herzrhythmusstöru ngen . 
Bei genügender Fu nktion der Tri­
kuspi dalklappe sowie der rechten 
Herzkamm er ist dann ein Ei ngriff im 
K atheterlabor notwendi g, wenn ei ne 
Verbi ndu ng zwischen den Vorhöfen 
besteht und Beschwerden veru r­
sacht. Beschwerden komm en ins­
besondere dadu rch zustande, dass 
zuvi el sauerstoffarm es Blut von dem 
rechten in den li nken Herzvorhof und 
som it i n  den Körperkreislauf gelangt. 
Im Herzkatheterlabor wi rd die Verbin­
du ng zwi schen den beiden Herzvor­
höfen m ittels sogenanntem "Schirm­
devi ce" verschlossen .  Dieser Ei ngriff 
i st bei älteren K indern u nd Erwachse­
nen ohne Narkose m öglich .  
Zudem i st die Behandlu ng von R hyth­
mu sstöru ng mittels Herzkatheter bei 
Ki ndern über 5 Jahre Mit tel der Wah l .  
Hierbei wi rd der  Gewebeherd, in dem 
die Herzrhythmusstörung entsteht, 
durch Verödu ng (Ablation) zerstört. 
Ü blicherweise wird eine Ablati on von 
R hythmusstörung vor chi ru rgischer 
K orrektu r em pfohlen. 

Operative Behandlung 
Ei ne operative Behandlung wi rd 
erst du rchgefü hrt, wenn die medika-

m entöse Therapie nicht mehr aus­
reicht, sich der rechte Herzvorhof 
zu nehm end vergrössert u nd/oder die 
Fu nkti on der rechten Herzkammer 
verschlechtert. Ziel der Operation ist 
ei ne Rekonstru kti on der Trikuspidal­
klappe mit Verklei neru ng des rechten 
Herzvorhofes du rch Verlagerung der 
K lappe in die anatomisch korrekte 
Lage. Wenn ei ner Rekonstruktion auf­
gru nd einer u ngü nstigen Morphologi e 
nicht m öglich ist, wird ei n Trikuspidal­
klappen-Ersatz (d . h. Ersatz mi t einer 
künstlichen Herzklappe) du rchge­
fü hrt. Zu sätzlich wi rd die Verbi ndu ng 
zwischen den beiden Vorhöfen durch 
Di rektnaht oder Ku nststof fgewebe 
verschlossen .  Die Operati on wird 
grundsätzli ch an der Herzlu ngenma­
sch ine durchgeführt. 
Bei seh r schweren Formen der Eb­
stein-Anom alie ist gelegentlich nu r 
eine Pall iation möglich .  Zu r dauer­
haften Entlastung der rechten Herz­
kamm er wird das Blut der oberen 
K örperhälfte  über  ei ner "Glenn"'Ana­
stomose" direkt in die Lungenstrom ­
bahn gelei tet, d .h .  ei ne Verbi ndu ng 
zwischen Arm- u nd Kopfvenen und 
der Lu ngenschlagader. 

Prognose 
Durch die u nterschiedlichen Schwe­
regrade u nd assozi ierten Herzfehlbi l­
du ngen der Ebstei n-Anomali e  i st eine 
ei nheitli che Langzeitprognose bei na­
he u nmögli ch. So heisst es ni cht um­
sonst: "K eine 2 Herzen m it Ebstein­
Anomali e si nd identisch." Ei n di rektes 
Gespräch von betroffenen Patienten 
u nd ihren Eltern m it dem behandeln­
den K inderkardiologen erscheint u ns 
sin nvoller. Wichtig ist zu wi ssen, dass 
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dank den immer besseren Behand­
lungsmöglichkeiten ein Überleben ins 
hohe Alter mögl ich ist. Schwanger­
schaften werden bei Patientinnen mit 
einer Ebstein-Anomal ie normalerwei­
se gut toleriert. 
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Abb.1 Schematische Darstel lung eines normalen Herzens sowie einer 
Ebstein-Anomalie. 

NOrmal Ebstein's Anomaly 

RA = rechter Vorhof,' RV = rechte Herzkammer; LA = linker Vorhof; LV = linke 
Herzkammer; ASO = Vorhofseptumdefekt; gestrichelter Pfeil = Verlagerung 
des septalen Segels der Tricuspidalklappe; Stern: Tricuspidalklappe. 
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Abb. 2 Porträt des Erstbeschrei bers der Ebstein-An om alie. 
Wilhelm Ebstein (1 836-1 922) ,  Prof essor für Inn ere Medizin an der Un iversität 
Göttingen .  

Abb. 3 Darstel lun g ein er schweren Ebstein -An om ali e  m ittels Herzultraschal l .  
Der Pf ei l zei gt di e Verlagerun g ein es der Segel der Trikuspidalklappe in Ri ch­
tung Herzspi tze. 

FRV = funktionierender rechter Ventrikel (Herzkammer); ARV = atrialisierter 
rechter Ventrikel (Herzkammer); LA = linker Vorhof,· RA = rechter Vorhof,· LV = 

linker Ventrikel (Herzkammer). 
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