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Herzinsuffizienz bei Erwachsenen  
mit angeborenen Herzfehlern

L. Schrutka

	� Prävalenz und Überleben

Dank der medizinischen, chirurgischen und technologischen 
Fortschritte der letzten Jahrzehnte erreichen mehr als 90 % der 
Neugeborenen mit angeborenen Herzfehlern (AHF) das Er-
wachsenenalter [1]. Folglich ist die Prävalenz der Erwachsenen 
mit AHF (EMAH) gestiegen und übersteigt nun bei weitem die 
Anzahl der Kinder mit AHF [2]. Es wird prognostiziert, dass 
die Prävalenz von EMAH in den kommenden Jahren auf 1 von 
150 Erwachsenen ansteigen wird [2]. 

Die Entwicklung einer Herzinsuffizienz ist eine häufige Spät-
folge, die 20–50 % der EMAH-Population betrifft und deren 
Haupttodesursache darstellt [3]. Die Inzidenz ist steigend und 
wird wahrscheinlich unterschätzt.

	� Pathophysiologie und genetischer 
Hintergrund

Herzversagen bei EMAH-Patienten ist nicht nur das Ergeb-
nis eines strukturellen Defekts, sondern auch einer gestörten 
Kontraktilität oder Reizleitung. Die Pathophysiologie der 
Herzinsuffizienz von EMAH mit systolischer ventrikulärer 
Dysfunktion umfasst ein breites Spektrum von Ursachen. So-
wohl systemische als auch subpulmonale Ventrikel, unabhängig 
davon, ob sie morphologisch links oder rechts sind, einschließ-
lich univentrikulärer Herzen („single ventricle“), können chro-

nisch durch Druck und/oder Volumen (wie z. B. bei residualen 
Klappen- oder Shuntvitien) überlastet sein, was zu einer fort-
schreitenden ventrikulären Dysfunktion führt. Eine veränderte 
Myokardarchitektur (wie z. B. bei der „non-compaction“ Kar-
diomyopathie) sowie eine ventrikuläre Dyssynchronie können 
die systolische Ventrikelfunktion beeinträchtigen. Myokard-
schäden können als Folge eingeschränkten Schutzes während 
extrakorporaler Zirkulation bei chirurgischen Eingriffen, nach 
Ventrikulotomie und nach chronischer Hypoxie auftreten. 
Schließlich können eine ischämische Herzerkrankung, die vor 
allem mit dem Alter, dem korrektiven Eingriff  (wie z. B. nach 
Ross- oder arterieller Switch-Operation) oder angeborenen Ko-
ronaranomalien zusammenhängt, und persistierende Tachyar-
rhythmien für die Beeinträchtigung der systemischen und sub-
pulmonalen ventrikulären Funktion verantwortlich sein [4].

Eine an Bedeutung zunehmende Hypothese ist, dass Gene, die 
an der Morphogenese beteiligt sind, auch eine Schlüsselrolle 
bei der Regulierung der Herzmuskelfunktion und der Reak-
tion auf physiologischen Stress, sowohl im sich entwickelnden 
als auch im erwachsenen Herzen spielen [5]. EMAH-Patienten 
können nach diesem prädisponierenden genetischen Modell 
leichter eine Herzinsuffizienz entwickeln, die nicht auf einen 
Myozytenverlust (Myokardinfarkt) oder intrinsische Ano-
malien der Herzmuskelkomponenten (vererbte Kardiomyo
pathien) zurückzuführen ist, sondern auf anhaltenden Druck, 
Volumen, Spannung und Fluss des Herzens.
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Kurzfassung: Herzinsuffizienz bei Erwachsenen 
mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) ist ein immer 
häufiger auftretender Grund für Krankenhausauf-
enthalte und verkürzt deren Lebenserwartung bei 
EMAH erheblich, was eine besondere Gefahr für 
diese schnell wachsende Gruppe von Überlebenden 
mit komplexen Vitien darstellt.

Die wichtigste Behandlung der Herzinsuffizienz 
bei EMAH-Patienten ist nach wie vor ihre Prävention 
durch Optimierung von Hämodynamik und Herz-
rhythmus. Diese erfordert eine systematische Nach-
sorge in spezialisierten Zentren, um ein rechtzeitiges 
Eingreifen ermöglichen zu können.

Bei einem biventrikulären Kreislauf kann die 
standardisierte Herzinsuffizienztherapie auf EMAH-
Patienten mit einem systemischen linken Ventrikel 
extrapoliert werden und kann bei Patienten mit 
einem systemischen rechten Ventrikel angewendet 
werden, obwohl es ungewiss ist, ob hierbei die be-
kannten Vorteile der Behandlung zu erwarten sind. 
Die Pathophysiologie von Patienten mit atrialem 
Switch, insbesondere mit univentrikulären Herzen 

und Fontan-Palliation, unterscheidet sich deutlich 
von einem „normalen Kreislauf“, weswegen eine 
Herzinsuffizienztherapie mit Vorsicht angewendet 
werden muss.

Eine rechtzeitige Überweisung und Beratung mit 
EMAH- und Herzinsuffizienzspezialisten in einem 
Zentrum mit einem Transplantationsdienst wird 
empfohlen, insbesondere bei Patienten mit mittel-
schweren und schweren angeborenen Herzfehlern.

Schlüsselwörter: Erwachsene mit angeborenen 
Herzfehlern, Herzinsuffizienz, Herzinsuffizienztherapie

Abstract: Heart failure in adulats with con-
genital heart disease. Heart failure in adults with 
congenital heart disease (ACHD) is an increasingly 
common reason for hospitalizations and signifi-
cantly shortens the life expectancy of ACHD, posing 
a particular threat to this rapidly growing group of 
survivors with complex vitiation.

The most important treatment of heart failure 
in ACHD patients remains its prevention by optimi-

zation of hemodynamics and cardiac rhythm. This 
requires systematic follow-up in specialized centers 
to allow timely intervention.

In a biventricular circuit, standard heart failure 
therapy can be extrapolated to ACHD patients 
with systemic left ventricles and can be applied to 
patients with systemic right ventricles, although it is 
uncertain whether the known benefits of treatment 
can be expected in this setting. The pathophysio
logy of patients with atrial switch, and particularly 
with univentricular hearts and Fontan palliation, is 
markedly different from a „normal circulation,“ and 
therefore heart failure therapy must be used with 
caution.

Timely referral and consultation with ACHD and 
heart failure specialists at a center with a transplant 
service are recommended, especially in patients with 
moderate and severe congenital heart defects. J Kar-
diol 2023; 30 (3–4): 70–4.

Key words: adults with congenital heart disease, 
heart failure, heart failure therapy
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	� Diagnostische Abklärung

Neben einer gründlichen klinischen Beurteilung ist die Anam
nese, einschließlich detaillierter Informationen über palliati-
ve oder korrektive Operationen und kathetergestützte Ein-
griffe, von entscheidender Bedeutung bei der Aufarbeitung 
von EMAH-Patienten [6]. Da häufig keine typischen oder 
nur latente Anzeichen und Symptome einer Herzinsuffizienz 
auftreten können, erfordert es eine systematische Nachsorge 
und ein diagnostisches Screening [7]. Einige Patienten mit 
komplexen AHF können eine Zunahme der Zyanose im Zu-
sammenhang mit intra- oder extrakardialen Shunts oder 
Fenestrationen aufweisen. Die häufigsten Symptome, die 
EMAH-Patienten angeben, sind Belastungsunverträglichkei-
ten und Palpitationen. Herzrhythmusstörungen können häufig 
die erste klinische Manifestation einer Herzinsuffizienz sein. 
Die selbst eingeschätzte körperliche Leistungsfähigkeit korre-
liert nur schlecht mit der objektiven Messung der Leistungs-
fähigkeit [8]. Daher hat der kardiopulmonale Belastungstest 
für die objektive Beurteilung einer Leistungseinschränkung an 
Bedeutung gewonnen, der eine umfassendere Bewertung der 
funktionellen Kapazität ermöglicht und gut mit der Morbidi-
tät und Mortalität bei EMAH-Patienten korreliert [7]. Darüber 
hinaus sollten Patienten zu ihrem Lebensstil befragt werden, 
um fortschreitende Veränderungen in der täglichen Aktivität 
festzustellen und so die Subjektivität der Symptomanalyse zu 
begrenzen. Bei symptomatischen Patienten sollten alternative 
Ursachen wie Anämie, Depression, Gewichtszunahme und 
körperliche Dekonditionierung neben dem angeborenen De-
fekt und seinen Folgen oder Residuen in Betracht gezogen und 
gegebenenfalls weiter ausgeschlossen werden.

Unter den Neurohormonen sind natriuretische Peptide (B-
Typ natriuretisches Peptid [BNP] und N-terminales-pro-BNP 
[NT-pro-BNP]) am besten bei EMAH-Patienten untersucht. 
Serielle Tests der natriuretischen Peptide spielen eine Rolle 
bei der Identifizierung von Patienten mit einem Risiko für 
unerwünschte Ereignisse. Sie liefern wichtige prognostische 
Informationen, sind aber weniger nützlich für die Diagnose-
findung einer Herzinsuffizienz bei verschiedenen Vitien, da die 
„Cut-off “-Werte je nach zugrunde liegendem Defekt und Art 
der Korrektur variieren können [9, 10]. Natriuretische Peptide 
können bei zyanotischen Herzerkrankungen allein aufgrund 
der Hypoxie-bedingten Peptidsekretion erhöht sein [11]. Am 
nützlichsten sind sie bei Patienten mit biventrikulärem Kreis-
lauf und am wenigsten nützlich bei Patienten mit Fontan-
Kreislauf [12].

	� Therapeutische Überlegungen

Obwohl die Fortschritte in der Behandlung von Herzinsuffi-
zienz bei Erwachsenen mit erworbenen Herzerkrankungen zu 
erheblichen Verbesserungen von Überlebensrate und Lebens-
qualität geführt haben, gibt es nach wie vor nur wenig Evidenz 
hinsichtlich der Wirksamkeit von Herzinsuffizienztherapien bei 
EMAH-Patienten. Gründe dafür sind die heterogene Patienten-
population, die geringe Anzahl von Patienten in den einzelnen 
Studien und die Tatsache, dass ein AHF häufig ein Ausschluss-
kriterium in Herzinsuffizienzstudien ist. Aufgrund fehlender 
spezifischer Richtlinien befolgen EMAH-Spezialisten die ak-
tuellen Leitlinien der Behandlung von Herzinsuffizienz und 

häufiger in Zusammenhang stehender Begleiterkrankungen, 
wie Diabetes mellitus, Vorhofflimmern, zentraler Schlafapnoe, 
Eisenmangel und Kachexie [13]. Da sich die Pathophysiologie 
der kardiorespiratorischen Funktionsstörungen bei Patien-
ten mit erworbenen Herzerkrankungen jedoch oftmals stark 
unterscheidet, ist eine Extrapolation der Ergebnisse aus den 
veröffentlichten Studien auf EMAH-Patienten nicht zulässig, 
insbesondere bei Patienten mit einem systemischen rechten 
Ventrikel (RV), einem insuffizienten subpulmonalen Ventrikel 
oder bei Patienten mit einer Ein-Ventrikel-Physiologie.

Die wenigen verfügbaren Daten zur Behandlung von Herz
insuffizienz speziell bei EMAH-Patienten sind oft nicht schlüs-
sig und stammen aus kleinen Patientenkohorten. Infolgedes-
sen beruhen die EMAH-spezifischen Empfehlungen meist 
auf klinischen Erfahrungen oder Positionspapieren (vgl. Fig. 
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4914888/
figure/EHV741F1/) [4].

Bevor eine symptomorientierte Herzinsuffizienz-Behandlung 
eingeleitet wird, müssen alle hämodynamischen Abweichun-
gen, einschließlich Arrhythmien, die eine Herzinsuffizienz 
verursachen können und durch einen Eingriff oder eine Ope-
ration behoben werden können, ausgeschlossen und, wenn 
möglich, zuerst behandelt werden. Die pharmakologische 
Therapie zur Verbesserung der klinischen Symptome, der ein-
geschränkten Belastbarkeit, der Lebensqualität und der Lang-
zeitprognose erfolgt unter Berücksichtigung der herzfehler-
spezifischen Merkmale (vgl. Tab. https://www.ncbi.nlm.nih.
gov/pmc/articles/PMC4914888/table/EHV741TB3/).

In einem biventrikulären Kreislauf werden Patienten mit 
einem systemischen linken Ventrikel (LV) im Allgemeinen 
mit einer konventionellen Herzinsuffizienztherapie behan-
delt; dies gilt auch für symptomatische Patienten mit einem 
versagenden systemischen rechten Ventrikel (RV) [14, 15]. 
Diuretika dienen in erster Linie der Symptomkontrolle; ob 
die langfristige Anwendung von Hemmern des Renin-An-
giotensin-Aldosteron-Systems (RAAS) oder Betablockern das 
klinische Ergebnis beeinflusst, ist nicht bekannt. Sacubitril/
Valsartan scheint die Morbidität und Mortalität bei EMAH-
Patienten zu verringern [16–18], allerdings kann aufgrund 
des retrospektiven oder anekdotischen Charakters dieser Be-
obachtungen zum jetzigen Zeitpunkt keine Empfehlung aus-
gesprochen werden.

Ein systemischer rechter Ventrikel (RV) wird ohne Therapie 
allmählich versagen [19, 20]. Bei asymptomatischen Patienten 
mit systemischem RV ohne Anzeichen einer Herzinsuffizienz 
ist es schwierig zu wissen, ob und wann eine Behandlung ein-
geleitet werden sollte. Patienten mit stabiler System-RV-Funk-
tion haben nicht immer ein aktiviertes neurohormonelles und 
kardiales autonomes Nervensystem. Daher führt eine RAAS-
Blockade auch nicht zu einem besseren klinischen Ergebnis 
[21–23], obwohl Surrogat-Endpunkte (Belastungsdauer, Grad 
der systemischen AV-Klappenregurgitation) positiv beein-
flusst zu werden scheinen [22, 24]. Vorsicht ist bei der Ver-
wendung von Medikamenten geboten, welche die Vorlast bei 
Patienten nach Vorhofsumkehroperationen (Mustard oder 
Senning) verringern. Die ventrikuläre Füllung wird durch 
die gleichzeitige „Baffle“-Obstruktion erheblich beeinträch-

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4914888/figure/EHV741F1/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4914888/figure/EHV741F1/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4914888/table/EHV741TB3/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4914888/table/EHV741TB3/
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tigt. Betablocker können hier die funktionelle Kapazität und 
das RV-Remodelling günstig beeinflussen, müssen aufgrund 
häufig auftretender Leitungsanomalien aber vorsichtig einge-
setzt werden [25, 26]. Bei symptomatischen Patienten soll die 
Standard-Herzinsuffizienzbehandlung aufgrund ihres theore-
tischen Nutzens angewandt werden [14].

Bei einem versagenden subpulmonalen Ventrikel hat sich 
kein langfristiger klinischer Nutzen der konventionellen Herz-
insuffizienztherapie gezeigt, obwohl Diuretika die Symptome 
lindern können. Wenn die Herzinsuffizienz dabei auf eine 
pulmonal-arterielle Hypertonie zurückzuführen ist, konzen
triert sich die medikamentöse Therapie hauptsächlich auf den 
Lungenkreislauf mit der Anwendung von Endothelin-Rezep-
tor-Antagonisten, Phosphodiesterase-Hemmern oder Prosta-
zyklinen.

Die Behandlung von symptomatischen Patienten mit einem 
versagenden univentrikulären Herzen in einem Fontan-Kreis-
lauf oder im Falle eines persistierenden Rechts-Links-Shunts, 
sollte unter Berücksichtigung des labilen Gleichgewichts von 
ventrikulärer Vorlast und systemischer Nachlast immer vor-
sichtig eingeleitet werden. Vor allem Phosphodiesterase-Hem-
mer und auch Endothelin-Rezeptor-Antagonisten können die 
ventrikuläre Funktion bei Fontan-Patienten verbessern, wenn 
ein erhöhter pulmonalvaskulärer Widerstand die ventrikuläre 
Füllung beeinträchtigt [27–31]. Eine Standard-Herzinsuffi-
zienzmedikation kann bei Fontan-Patienten zur Linderung 
der Symptome sowohl im morphologischen LV als auch im 
RV eingesetzt werden. Schleifendiuretika werden häufig ver-
wendet, eine zu hohe Dosis kann jedoch die Vorlast verringern 
und zu einem kardio-renalen Syndrom führen. Spironolacton 
scheint einen Einfluss auf das Proteinverlust-Syndrom 
(Protein Losing Enteropathy = PLE) und die Endothelfunk-
tion zu haben [32, 33]. Carvedilol verbessert nachweislich 
die Anzeichen und Symptome der Herzinsuffizienz [34, 35]. 
Lediglich die Anwendung von RAAS-Blockern bei Fontan 
bleibt ungewiss – eine Studie zeigte keine Verbesserung der 
Leistungsfähigkeit [36]. Bei Patienten mit einem funktionell 
univentrikulären Herzen und intrakardialem Shunt können 
periphere Ödeme oder Lungenstauung mit Schleifendiuretika 
behandelt werden. Medikamente, die die Nachlast verringern, 
können einen Rechts-Links-Shunt verstärken und somit die 
systemische Sauerstoffsättigung senken [37].

Herzinsuffizienz mit erhaltener Ejektionsfraktion (EF) ist 
auch bei EMAH-Patienten keine Seltenheit. Die Therapie
empfehlungen sollten den allgemeinen Leitlinien der Herz
insuffizienztherapie folgen [13]. Ebenso wird ein Eisenmangel 
bei EMAH-Patienten häufig beobachtet und ist mit einem ne-
gativen Outcome assoziiert [38, 39]. Eine Eisenersatztherapie 
dürfte dabei auch bei EMAH die Funktionsfähigkeit verbessen 
[40].

Zusätzlich zur medikamentösen Behandlung gewinnt die kar-
diale Resynchronisationstherapie (CRT) bei EMAH-Patien-
ten mit Herzinsuffizienz zunehmend an Bedeutung [41]. Die 
Wirksamkeit der CRT bei EMAH kann je nach dem zugrunde 
liegenden strukturellen und funktionellen Substrat, wie der 
Anatomie des Systemventrikels (linke, rechte oder funktionelle 
Einzelkammer), Vorhandensein und Ausmaß einer strukturel-

len systemischen atrioventrikulären (AV) Klappeninsuffizienz, 
primäre Myokarderkrankung oder Vernarbung, und der Art 
der elektrischen Leitungsverzögerung variieren [42].

Obwohl die Evidenz der CRT bei EMAH auf retrospektiven 
Fallserien beruht, ist es sinnvoll, CRT bei einer LV-EF ≤ 35 %, 
Sinusrhythmus, Linksschenkelblock und New-York-Heart-
Association- (NYHA-) Funktionsklassen II–IV mit QRS-Dau-
er ≥150 ms (Klasse I, Level of evidence: B) oder QRS-Dauer 
von 120–149 ms (Klasse IIa, Level of evidence: B) sowie bei 
Patienten mit voraussichtlicher > 40%iger RV-Stimulation mit 
einer QRS-Dauer ≥ 150 ms (Klasse IIa, Level of evidence: B) in 
Betracht zu ziehen [41]. Außerdem gibt es zunehmend Bele-
ge, den Einsatz von CRT ab einer Schrittmacherbelastung von 
> 20 % zu unterstützen [43]. Ob eine primäre CRT oder direkte 
Stimulation des Reizleitungssystems vor dem Auftreten einer 
LV-Insuffizienz einer Standard-RV-Stimulation vorzuziehen 
ist, ist nicht geklärt. Begrenzte Daten deuten darauf hin, dass 
die epikardiale Stimulation von apikal bei EMAH-Patienten 
im Vergleich zu nichtapikalen Stellen mit einer erhaltenen LV-
Funktion verbunden ist und daher zum Zeitpunkt einer Herz-
operation in Betracht gezogen werden sollte [43].

Die aktuellen Kriterien für fortgeschrittene Herzinsuffizienz 
gemäß den aktuellen europäischen Herzinsuffizienz-Leitlinien 
sind für erworbene Herzerkrankungen definiert, gelten aber 
auch für EMAH (vgl. Table 13 in: https://academic.oup.com/
eurheartj/article/42/36/3599/6358045). Die Inzidenz einer 
fortgeschrittenen Herzinsuffizienz bei EMAH liegt derzeit bei 
1,1 % pro Jahr und ist mit einer 6-fachen Erhöhung des Sterbe-
risikos verbunden [44].

Zusätzlich zu den o. g. Kriterien wird die fortgeschrittene Herz-
insuffizienz bei EMAH-Patienten häufig durch extrakardiale 
Organfunktionsstörungen wie kongestive Lebererkrankung, 
chronischer Niereninsuffizienz oder pulmonale Hypertonie 
verkompliziert. Diese Kriterien sind derzeit nicht zwingend 
erforderlich, um eine fortgeschrittene Herzinsuffizienz bei 
EMAH-Patienten zu definieren, können die Behandlungsent-
scheidungen aber erschweren [6].

Eine Herztransplantation kann als therapeutische Option bei 
Herzinsuffizienz im Endstadium erwogen werden. Die Ergeb-
nisse nach Transplantationseingriffen verbessern sich kontinu-
ierlich, insbesondere bei EMAH-Patienten, die perioperative 
Mortalität ist dabei jedoch immer noch höher als bei anderen 
Grunderkrankungen. Das erhöhte perioperative Risiko beruht 
hauptsächlich auf vorangegangenen Herzoperationen und der 
komplexen Anatomie und Pathophysiologie sowie den häufig 
vorliegenden Begleiterkrankungen (Multisystemstörungen). 
Ein wesentlicher Punkt ist, dass, obwohl EMAH-Patienten in 
der unmittelbaren postoperativen Phase eine höhere Sterblich-
keit aufweisen, diejenigen, die die perioperative Phase über-
leben, ein signifikant besseres Langzeitüberleben im Vergleich 
zu Nicht-EMAH-Patienten aufweisen [45–48].

Bei einigen Patienten ist aufgrund der begleitenden Beein-
trächtigung anderer Organe eine Multiorgantransplanta-
tion erforderlich. Eine Herz-Lungen-Transplantation wird 
bei EMAH-Patienten mit irreversibler pulmonal arterieller 
Hypertonie, wie z. B. dem Eisenmenger-Syndrom, angewandt, 

https://academic.oup.com/eurheartj/article/42/36/3599/6358045
https://academic.oup.com/eurheartj/article/42/36/3599/6358045
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wobei der Mangel an Spenderorganen eine große Limita-
tion darstellt. Eine gleichzeitige Herz-Leber-Transplantation 
kann bei Leberversagen nach Fontan-Palliation durchgeführt 
werden oder bei Patienten mit langjähriger Druckbelastung 
aufgrund von Rechtsherzversagen (z. B. unerkannte Ebstein-
Anomalie der Trikuspidalklappe); die Erfahrung mit dieser 
Art von Operation ist derzeit jedoch noch begrenzt. 

Einige Patienten haben eine extrem komplexe Anatomie oder 
eine hohe Konzentration an HLA-Antikörper und kommen 
für eine Transplantation nicht in Frage. Bei ausgeprägter En-
dorgandysfunktion oder erhöhtem Pulmonalgefäßwiderstand 
kann der zunehmende Einsatz von mechanischen Herz-Kreis-
lauf-Unterstützungssystemen eine Überbrückung bis zur 
Transplantation ermöglichen [49]; bei ausgewählten Patienten 
kann dies eine Option für eine endgültige Therapie sein [50, 
51]. In allen Fällen wird eine rechtzeitige Erwägung für eine 
Transplantation durch EMAH-Herzinsuffizienzspezialisten in 
einem Transplantationszentrum mit EMAH-Expertise emp-
fohlen. Allen Patienten mit fortgeschrittener Herzinsuffizienz 
sollte auch eine Vorausplanung für palliative Versorgung an-
geboten werden.

Die Krankenhauseinweisungsrate von EMAH-Patienten ist 
doppelt so hoch wie die der Allgemeinbevölkerung, wobei 
50 % der Patienten in einem Zeitraum von 5 Jahren ins Kran-
kenhaus und 16 % auf die Intensivstation eingewiesen werden 
[52, 53]. Etwa 20 % der gemeldeten Einweisungen sind auf 
eine akute Herzinsuffizienz zurückzuführen [54]. Die Be-
handlung der akuten Herzinsuffizienz bei EMAH-Patienten 
sollte in einem Expertenzentrum erfolgen, das mit Inotropika, 
der Verfügbarkeit von extrakorporaler Membranoxygenierung 
und fortschrittlichen „Bridging“-Verfahren vertraut ist [6, 55].

Die anfängliche Beurteilung von EMAH-Patienten mit akuter 
Herzinsuffizienz ähnelt den Vorschlägen in den ESC-Leit-
linien für akutes Herzversagen [13], wird jedoch durch die 
zugrunde liegende Anatomie und Physiologie erschwert. Die 

Unterscheidung zwischen subaortalem und subpulmonalem 
Ventrikelversagen, dem Vorhandensein bzw. der Abwesenheit 
von Shunts und/oder einer pulmonalen Gefäßerkrankung hat 
unmittelbare Auswirkungen auf die Behandlung dieser Patien-
ten. Sie umfasst die Bestätigung des Herz-Kreislauf-Versagens, 
die Identifizierung auslösender Ursachen (wie Anämie, Hyper-
thyreose, Infektionskrankheiten – insbesondere Endokarditis, 
mechanische Ursachen und sogar Schwangerschaft) und die 
Bewertung des Schweregrades des Zustands des Patienten. Von 
zentraler Bedeutung bei der Erstuntersuchung ist die Beurtei-
lung von Laktat, Diurese und mentaler Funktion als Marker 
des Kreislaufversagens.

Die Behandlung wird parallel zu den diagnostischen Unter-
suchungen eingeleitet und unterscheidet sich bei subpulmo-
nalem Versagen und subaortalem ventrikulärem Versagen. 
Patienten mit persistierenden intra- oder extrakardialen 
Shunts erfordern zusätzliche Aufmerksamkeit, da die medika-
mentöse Therapie die Shuntfraktion erhöhen oder verringern 
kann. Bei Patienten mit subpulmonaler Insuffizienz und/oder 
persistierenden Shunts sollte sich die Behandlung des pulmo-
nalen Gefäßwiderstands auf (1) die Optimierung der Vorlast, 
(2) die Optimierung der subpulmonalen systolischen Ventri-
kelfunktion (falls zutreffend), (3) die Verringerung der Nach-
last durch Verringerung des pulmonalen Gefäßwiderstands 
oder erhöhter systemischer ventrikulärer Füllungsdrücke und 
(4) die Aufrechterhaltung eines angemessenen systemischen 
Gefäßwiderstands konzentrieren. Unter Berücksichtigung der 
erwähnten Punkte wurde ein spezifischer Behandlungsalgo-
rithmus für die Behandlung von EMAH mit akuter Herzinsuf-
fizienz vorgeschlagen (vgl. Fig. 2 in:  https://link.springer.com/
article/10.1007/s10741-017-9664-x).

Alle Links zuletzt gesehen: 08.03.2023
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