
FaliotaTetralogie I Zyanotische Herzfehler 

Was ist ei n zyanotischer Herzfeh 
ler? 
E in  zyanotischer Herzfeh ler  ist durch 
eine Herzmissb ild ung mi t  Rechts
l i nks-Sh unt (krankhafte Verbindung 
der rechten und  l i nken Herzhä lfte) 
charakteris iert.  E in Rechts-links
S h u nt ist dadurch defin iert, dass ein 
Te i l  des venösen, sauerstoffarmen 
B lutes statt (aus  der rechten Herz
kam mer) in d ie Lungen d i rekt in den 
Körperkre is lauf fl iesst. Dies führt zu 
e iner Vermischung von venösem mit  
a rterie l len B l ut und som it zu e inem 
verminderten  Sauerstoffgehalt in  den 
Arterien, zu e iner  Zyanose. Die häu
figsten Herzfeh ler  aus d ieser Gruppe 
s ind die Fal lot-Tetra log ie (s . u .) und 
d ie Transposit ion (Verlagerung, fa l 
scher Abgang) der g rossen Gefässe. 
Auch Herzfeh le r  mit pr imärem Li nks
rechts-S hunt können im Spätverlauf 
i nfo lge Widerstandserhöhung i n  den 
Lungengefässen e inen Rechts-l inks
Shunt mit Zyanose entwickeln (E i
senmenger-Reakt ion ). 

Wie äussert s ich eine Zyanose? 
Eine Zyanose äussert s ich als b laue 
Verfärbung von Haut und Schleim
häuten, besonders sichtbar an Lip
pen ,  Zunge und Nägeln .  Im  Fa l l  e iner 
chronischen Zyanose werden Finger 
u nd Nägeldeformitäten in  Form von 
Trommelschlegelfinger (Auftre ibung 
der Fingerendg l ieder be i  g le ichzei 
t iger  Weichte i lverd ickung) m it Uhr
g lasnägeln (g rosse, gewöl bte Nägel) 
beobachtet. We iter füh rt der  Sauer
stoffmangel  bei zyanotischen Pati
enten zu einer Beeinträchtig ung der 
Belastbarke i t  mit  Atemnot bei bere its 
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geri ngen Anstrengunge n .  Von d ieser 
echten zentra len Zyanose m uss die 
harm lose periphere Zyanose abge
g renzt werden, bei der i nfolge Eng
ste l l ung der B lutgefässe in den herz
fernen O rganen und Körperte i len bei 
Kälte blaue L ippen und F ingerku ppen 
entstehen (z . B. Kinder i m  Schwimm
bad) . 

Komplikatio nen der Zyanose 
Als Reaktion auf e ine arterie l le  Unter
sättigung  mit Sauerstoffmangel b i ldet 
der Körper vermehrt Sauerstoffträ
ger ( rote Bl utkörper) .  D ies ist bis zu 
e inem gewissen Grad vorte i l haft,  da 
effektiv mehr  Sauerstoff transportiert 
werden kan n. Fal ls jedoch zuviel rote 
B l utkörper geb i ldet werden, wird d ie 
Viskosität des B lutes e rhöht ,  was zu 
e iner  Verlangsamung des B l utflusses 
und zu thrombotischen Ereig n issen 
(B i l dung von B l utgeri nnse ln) füh rt .  
Pat iente n  m i t  erhöhter B lutv iskosität 
klagen vermehrt über Kopfschmerzen 
und Sch laflos ig keit . Bei  einem zyano
t ischen Herzfeh ler  mit Rechts-links
Sh unt fl i esst ein Tei l  des venösen B l u
tes direkt in den Körperkreislauf und 
wird somit n icht in den Lungen fi ltriert. 
Klei ne  Bakterien herde ge langen über 
d ie Venen i n  das Herz, d i rekt in d ie 
Aorta (Hau ptsch lagader) und in das 
Gehirn , was zu e inem H i rnabszess 
(entzünd l iche F lüssigkeitsa nsamm
l u ng) führen kann. Ohne adäquate 
Therapie ist bei d ieser Kompl ikat ion 
m it schwersten Folgen zu rechnen .  
Leitsymptome e ines H i rnabszesses 
s ind Fieber, M üdig keit und Kopf
sch merzen .Se lbstverständ l ich be
steht bei zyanotischen Herzfeh lern 
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auch e in  Endokard it isris i ko ( Herz
klappenentzü ndung) :  fa l ls  Bakterien 
im Blut zirku l ieren , können s ie s ich im 
missgeb i l deten Herz an häufen u nd 
zu schweren destru ktiven (zerstören
den)  eitrigen Entzündungen fü h ren .  

Wie d iagnostiziert m a n  e i n e  Zya
nose? 
Eine Zyanose erkennt man zunächst 
an ih ren äusseren Zeichen : an der 
Bla uverfärbung der L ippen , der Zun
ge und der Fingernäge l .  Das genaue 
Ausmass kann  du rch d ie  Messung 
der arterie l len Sauerstoffsättigung ,  
sei es d u rch d ie Punkt ion e i ner Arte
rie bzw. d u rch eine transkutane (un
b l utige) Messung an F i nger oder  O h r, 
bestimmt werden . Die Reaktion  auf 
eine länger dauernde Zyanose wird 
durch d ie Bestimmu ng der Anzah l  ro
ter B l utkörper und der D icke des B lu
tes (Hämatokrit) quantifiziert . 

Be h a n d l u n g  der Zyanose 
Eine Zyanose kann n icht mit Medika
menten behoben werden .  Eine Sau
erstoffzufuh r  über  d ie Lungen h i lft 

T etralogy o f  Fal l o t  

nur geri n g ,  wird aber im Fal le e iner 
extremen U ntersättigung versucht. 
D ie e inzige vern ünftige Behand lung 
besteht i n  einer Operation des zu
grundel iegenden Herzfehlers, se i  es 
a ls Behelfsoperat ion oder a ls korri
g ierender Eingriff. 

Fa l l ot-Tetra logie 
In e inze l n e n  Fä l l en  ka n n  bei zu d i 
ckem B l u t  ( H ä matokrit  über  7 0 %  
m it Beg le i tsym pto m e n )  e i n  Ad er
lass zu r L i nderung  der  Beschwer
den he lfe n .  

Was ist e ine Fal lot-Tetra logie? 
Die Fal lot-Tetra logie (3-8 % al ler 
angeborenen Herzfeh ler) ,  i st durch 
e inen Kammerscheidewanddefekt 
mit darauf reitender Aorta und eine 
Verengung am Ausgang der rechten 
Kammer (subval-vuläre Pu lmonalste
nose ) charakter is iert .  I st d ie  Veren
gung ausgeprägt, fl iesst das B lut von 
der rechten Kammer n icht meh r i n  d ie 
Lungen , sondern über den Wandde
fekt d irekt in d ie Aorta. Es entwickelt 
s ich ein Rechts-l i nks-Shunt m it einer 

Zyanose. D ie Zya
nose i st progredient 
(fortschreitend)  u nd 
füh rt  zu schwerer 
körperl icher und 
geistiger Beein-

Normal Tetrnlogy of  F�I I o t  

trächt igung ;  unbe
handelte Patienten 
erreichen kaum das 
Erwa c h s e n e n a l ter .  
N immt d ie su bvalvu
läre Pu lmonalsteno
se abru pt zu , kann 
innerha lb  weniger 
Minuten der Rechts
lin ks-Shunt  massiv 
ansteigen und zu ei-
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ner extremen B lauverfärbung mit Be
wusstseinsverlust, dem zyanotischen 
Anfa l l ,  führe n .  

Wie d iag nostiziert m a n  e i n e  Fal l ot
Tetralogie? 
Eine Fal lot-Tetralogie wi rd aufgru nd 
typischer Veränderungen im kard io
logischen Status vermutet : hyperak
tiver rechter Ventri ke l ,  feh lende Spal
tung des 2. Herztones,  systo l isches 
(wä hrend der Ka mmerkontraktion 
auftretendes) Austre ibungsgeräusch , 
typische Herzkonfiguration (Holz
schuhform) mit verminderter Lun
gengefässzeichnung auf dem Rönt
genb i ld .  D ie Diag nose wird du rch d ie 
Echokard iograph ie  (Herzultraschall ) 
gesichert. Im Frühstad ium kan n  d ie 
Zyanose feh len oder nur le ichten 
Grades sei n .  Vor der ch iru rg ischen 
Korrektur des Herzfeh lers wird e ine 
genauere hä modynam ische Abklä
ru ng  mitte ls Herzkatheteruntersu
chung empfohlen . 

Behandlung der Fa l lot-Tetralogie? 
Die e inzige Behand lu ngsmög l ich keit 
besteht in  der operativen Korrektu r 
des Herzfeh lers , wen n  im mer mög l ich 
bereits im ersten Lebensjahr. In sel
tenen Fällen ist d ie Zyanose bere its 
in  den ersten Lebensmonaten derart 
ausgeprägt, dass als Pa l l iat iveingriff 
( led ig l ich die Symptome l i ndernde 
Operation )  ein Shu nt von e iner Ar
marterie zur Lu ngenarterie zwecks 
besserer Lu ngend urchblutung ange
legt werden muss.  E in  zyanotischer 
Anfall kan n  med i kamentös behoben 
werden , g ibt aber den Aussch lag für 
e ine rasche operative Korrektu r. Bei 
der entgü lt igen Operation (Korrektur) 
werden der Ventrikelseptumdefekt 
versch lossen und die Enge zur Lun-
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genschlagader beseitigt. Letzteres 
muss manchmal mit sehr aufwendi
gen Methoden versucht werden , vor 
a l lem dann ,  wenn die Lungengefässe 
sch lecht entwickelt sind oder eine Koro
nararterie u ngünstig verläuft. In d iesen 
Fällen werden manchmal künstl iche 
Verbindungen zwischen Kammer und 
Lungensch lagader (Homograft oder 
Conduit) eingesetzt. D iese Operations
verfahren können nur  mit E insatz der 
Herz-Lungen-Maschine durchgeführt 
werden . D ie  Langzeiterfolge der Kor
rekturoperation sind im al lgemeinen 
sehr gut. Nur in  Ausnahmefä l len ist 
e ine korr ig ierende Operation u nmög
l ich . Bei schwierigen anatomischen 
Verhältn issen ,  d ie aufwendige Techni
ken erfordern , kann später eine Leis
tungseinschränkung bestehen oder 
sogar eine erneute Operation nötig 
werden .  E ine Reihe du rchaus erfolg
reich operierter Patienten entwickelt 
auch noch Jahre nach der Korrektur 
behand lungsbedürftige Herzrhythmus
störungen; körperlich stark belastende 
Berufe sol lten daher eher gemieden 
werden. 
Al le operierten Patienten sol lten le
benslang in grösseren Abständen zu 
Kontro l lu ntersuchungen bei einem 
Kard iologen gehen.  E ine ebenfa l ls  
lebenslange Endokarditisprophylaxe 
ist unverzichtbar. 
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