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Notfälle bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern

Häufige Notfälle bei Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern

J. Mair1, B. Nagel2, J.-I. Stein3

Kurzfassung: Die Patientengruppe der Erwach-
senen mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) ist
bereits größer als die der Kinder mit angebore-
nen Herzfehlern und wird in Österreich auf ca.
25.000 Patienten geschätzt. EMAH-Patienten
weisen auch nach Korrekturoperationen oft kom-
plexe pathophysiologische und anatomische Ver-
hältnisse auf. Bei Komplikationen kann es sehr
rasch zu Notfallsituationen auch bei sonst
asymptomatischen oder nur wenig symptomati-
schen Patienten kommen. Gemessen an der Ge-
samtzahl der Patienten, die von Notärzten und
in den Notaufnahmen versorgt werden, sind
EMAH-Notfallsituationen nach wie vor selten.
Dennoch werden Ärzte auch ohne spezifische
EMAH-Kenntnisse zunehmend häufiger mit den
komplexen Problemen dieser Patienten konfron-
tiert. Diese Übersicht soll die Notfall-Betreuung
der EMAH-Patienten erleichtern. Für ca. 2/3 aller
Notfälle sind Rhythmusstörungen und akute
Herzinsuffizienz verantwortlich, wobei länger
andauernde Rhythmusstörungen rasch zur aku-
ten kardiale Dekompensation bei EMAH-Patien-
ten führen können. Supraventrikuläre Tachykar-
dien sind die häufigsten Rhythmusstörungen. Bei
Scheitern der medikamentösen Therapie müssen
instabile Patienten rasch elektrisch kardiover-
tiert werden. Symptomatische Bradykardien z. B.
aufgrund einer Sinusknotendysfunktion sind bei
EMAH-Patienten ebenfalls häufig. Aufgrund der
komplexen Anatomie kann das Einschwemmen

eines Interimschrittmachers bei einzelnen Vitien
auch nach operativer Korrektur sehr schwierig
oder unmöglich sein, sodass eine rasche herz-
chirurgische Schrittmacherversorgung wichtig
werden kann. Die akute kardiale Dekompensati-
on bei EMAH ist oft durch ein akutes Rechtsherz-
versagen (z. B. bei einem als Systemventrikel
fungierenden morphologisch rechten Ventrikel)
verursacht, dies ist bei der Therapie zu berück-
sichtigen. Weitere relativ häufige Aufnahme-
gründe sind Infektionen (inklusive Endokarditis),
Synkopen, Thromboembolien und Aortendissek-
tion (z. B. bei Marfan-Syndrom).

Schlüsselwörter: Erwachsene mit angebore-
nen Herzfehlern, Notfall, Herzinsuffizienz, Rhyth-
musstörung

Abstract: Common Emergencies in Grown-
up Congenital Heart Disease. The number of
patients with grown-up congenital heart disease
(GUCH) is currently exceeding the number of
children with congenital heart disease and is es-
timated to be approximately 25000 in Austria.
GUCH patients often show complex pathophysi-
ology and anatomy also after cardiac surgery. In
case of complications they rapidly present as
emergencies even if they are normally asympto-
matic or only mildly symptomatic. Compared
with the general population seen by emergency
physicians GUCH emergencies are still rare.

 Einleitung

Die großen Fortschritte insbesondere in der Kinderherzchir-
urgie der vergangenen Jahrzehnte haben zu einer eindrucks-
vollen Verbesserung der Lebenserwartung von Kindern auch
mit komplexen angeborenen Herzfehlern geführt, sodass die
große Mehrheit der Patienten (ca. 85 %) heute das Erwachse-
nenalter erreicht. Mittlerweile ist die Patientengruppe der
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) größer
als die der Kinder mit angeborenen Herzfehlern. Die genaue

Zahl der EMAH-Patienten, die in den deutschsprachigen Län-
dern leben, ist unbekannt. Die geschätzte Zahl liegt bei ca.
250.000, in Österreich bei ca. 25.000 EMAH-Patienten [1].
Ihre Zahl wird zumindest in den nächsten Jahrzehnten noch
weiter ansteigen. EMAH-Patienten mit komplexen Vitien
weisen auch nach Korrekturoperationen komplexe patho-
physiologische und anatomische Verhältnisse auf. Bei Kom-
plikationen kommt es zu Notfallsituationen auch bei Patien-
ten, die bisher asymptomatisch oder kaum symptomatisch
waren. Somit entsteht eine immer größer werdende Patienten-
gruppe mit korrigierten oder palliativ behandelten Herzfeh-
lern mit spezifischen Problemen, die sich mit speziellen Not-
fallsituationen den Notärzten, Notfall- und Intensivmedizi-
nern ohne spezifische EMAH-Kenntnisse oft mit unerwartet
komplexen Problemen präsentieren. Laut einer jüngeren Um-
frage fühlen sich jedoch viele Notfallmediziner aufgrund
mangelhafter Ausbildung in diesem Spezialgebiet in der
Akutbehandlung dieser seltenen Notfälle überfordert [2]. Da-
her ist es wichtig, dass alle EMAH-Patienten einen Herzpass,
in dem die Diagnosen und Voroperationen und die Telefon-
nummern zur Kontaktaufnahme mit dem betreuenden
EMAH-Zentrum angegeben sind, besitzen und mitführen.

However, GUCH patients frequently present with
very complex problems and have to be initially
managed also by physicians without specific
GUCH knowledge. This review is aimed to ease
the management of GUCH emergency situations.
Approximately 2/3rd of all emergency admis-
sions are caused by arrhythmias and acute heart
failure. Sustained arrythmias rapidly cause acute
cardiac decompensation in GUCH patients.
Atrial arrhythmias are the most frequent arrhyth-
mias. If medical treatment fails, GUCH patients
have to be rapidly cardioverted electrically.
Symptomatic bradycardias caused by e.g. sick si-
nus syndrome are also common in GUCH pa-
tients. Depending on the underlying disease the
placement of interim pacemakers may be very
difficult or even impossibile, thus an urgent im-
plantation of a permanent pacemaker by an ex-
perienced cardiac surgon is frequently neces-
sary. Acute heart failure in GUCH patients is usu-
ally caused by acute right heart failure (e.g. a
failing morphologic right ventricle acting as a
systemic ventricle), which needs to be consid-
ered in the therapeutic management. Other more
frequent emergencies are infections (including
endocarditis), synkopes, thromboembolic events,
and aortic dissection (e.g. in Marfan syndrome).
J Kardiol 2012; 19 (7–8): 224–30.
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Mit dieser Übersicht wollen wir die Betreuung der EMAH-Pa-
tienten mit akuten Notfällen erleichtern, wobei wir aus Platz-
gründen nur die wichtigsten Notfallsituationen abhandeln kön-
nen und auf die neuesten umfangreichen Richtlinien zur Nach-
sorge der einzelnen spezifischen EMAH-Krankheitsbilder der
Europäischen Kardiologischen Gesellschaft (ESC) und die re-
zenten DACH-Behandlungsrichtlinien verweisen [1, 3].

Eine kürzlich von Kämmerer et al. publizierte Studie gibt eine
gute Übersicht über die Häufigkeit der verschiedenen zu er-
wartenden Notfälle, die zu einer Krankenhausaufnahme an
ein EMAH-Zentrum führten [4]. Die häufigsten Aufnahme-
gründe waren Rhythmusstörungen (37 %), Herzinsuffizienz
(26 %), Infektionen inklusive Endokarditis (11 %), Synko-
pen, Thromboembolien und Aortendissektion. Somit waren
Rhythmusstörungen und Herzinsuffizienz für ca. 2/3 aller
Notfälle verantwortlich, wobei zu beachten ist, dass Rhyth-
musstörungen eine wichtige Ursache der akuten Herzinsuffi-
zienz bei EMAH-Patienten sind. Ca. 70 % aller Notfälle tra-
ten bei bisher asymptomatischen oder wenig symptomati-
schen Patienten auf [4].

 Rhythmusstörungen als Ursache für

Notfälle

Das Auftreten von Rhythmusstörungen ist eines der Haupt-
probleme in der Langzeitbetreuung von EMAH-Patienten
und der häufigste Grund für eine stationäre Aufnahme. Ar-
rhythmien sind einerseits die häufigste Ursache einer hämo-
dynamischen Verschlechterung, andererseits kann auch der
zugrundeliegende kardiale Defekt, z. B. durch Ventrikeldila-
tation oder myokardiale Fibrose und durch postoperative Re-
siduen oder Narben, zum Entstehen von komplexen Arrhyth-
mien führen. Die häufigsten Rhythmusstörungen im Rahmen
von Notaufnahmen sind in Tabelle 1 zusammengefasst [4].
Angeborene Herzfehler mit einem deutlich erhöhten Risiko
für Rhythmusstörungen sind die Transposition der großen
Arterien (TGA) nach Vorhofumkehr-Operation (Abb. 1), die
Fallot’sche Tetralogie nach operativer Korrektur (Abb. 2) und
funktionell univentrikuläre Herzen nach Fontan-Operation
(Abb. 3). Rhythmusstörungen finden sich aber auch häufig
bei Erwachsenen mit unkorrigierter Ebstein’scher Anomalie
und unkorrigierten Vorhofseptumdefekten.

Pathophysiologie, operative Korrektur und

Substrate der Rhythmusstörungen bei Vitien

mit häufigen Rhythmusstörungen

Vorhofumkehr-Operation bei Transposition der großen Gefäße
Bei der Vorhofumkehr-Operation nach Mustard oder Senning
zur Korrektur der Transposition der großen Gefäße (TGA)

wird das systemvenöse Blut in den morphologisch linken
Ventrikel, der mit der Pulmonalarterie konnektiert ist, umge-
leitet. Das pulmonalvenöse Blut wird in den morphologisch
rechten Ventrikel umgeleitet, der mit der Aorta verbunden ist
(Abb. 1). Konsequenz dieser extensiven Vorhofchirurgie im
Langzeitverlauf ist eine hohe Inzidenz an Sinusbradykardie
durch Sinusknotendysfunktion, die eine Schrittmacher-
therapie in bis zu 20 % der Patienten notwendig machen kann
[5]. Vorhofflattern ist bei bis zu 24 % der Patienten bis 20 Jah-
re nach der operativen Korrektur beschrieben [6]. Mögliche
elektrophysiologische Mechanismen als Ursache des gehäuft
vorkommenden plötzlichen Herztodes sind ventrikuläre
Tachykardien aufgrund einer Myokardischämie oder einer
schlechten Funktion des anatomisch rechten Systemventri-
kels, Vorhofflattern mit einer 1:1-Überleitung auf den Ventri-
kel oder Asystolie [7].

Tabelle 1: Häufige Arrhythmien als Ursachen für Notfälle
bei EMAH-Patienten. Nach [4].

– Supraventrikuläre Tachykardien (ca. 90 %)

Vorhofflattern (am häufigsten) und Vorhofflimmern,
intraatriale und atrioventrikuläre Reentrytachykardien

– Ventrikuläre Tachykardien (ca. 7 %)

– Symptomatische Bradykardien

Insbesondere durch Sinusknotendysfunktion oder
Schrittmacherdysfunktion

Abbildung 1: Transposition der großen Arterien. Mod. nach: http://www.yorksand
humberhearts.nhs.uk/templates/page.aspx?id=415 und http://www.yorksandhumberhearts.
nhs.uk/upload/ACHD%20files/Post%20Mustard%20with %20labels.jpg © Crown
Copyright
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Fallot’sche Tetralogie
Die operative Korrektur der Fallot’schen Tetralogie (TOF)
umfasst den Verschluss des Ventrikelseptumdefektes, die Be-
seitigung der muskulären rechtsventrikulären Ausflusstrakt-
obstruktion und der Pulmonalstenose, gegebenenfalls mit
transannulärem Patch (Abb. 2). Während die definitive chir-
urgische Korrektur heutzutage im ersten Lebensjahr erfolgt,
wurden die heute erwachsenen Patienten früher meist zu-
nächst mit einem aortopulmonalen Shunt zur Verbesserung
der Lungendurchblutung primär palliativ versorgt und erst im
späteren Kindesalter endgültig korrigiert. Das Langzeit-Über-
leben für Patienten mit TOF ist gut, jedoch gibt es ein relevan-
tes Risiko für den plötzlichen Herztod mit einer geschätzten
Inzidenz von 1–6 % [8]. Höheres Alter bei Korrektur und eine
QRS-Dauer von ≥ 180 ms, die mit höhergradiger Pulmonal-
klappeninsuffizienz, Ausflusstrakt-Aneurysmata und pro-
gressiver Dilatation des rechten Ventrikels korrespondiert,
sind Risikofaktoren für ventrikuläre Tachykardien und Kam-
merflimmern [3, 7]. Im Oberflächen-EKG sind durch den be-
stehenden kompletten Rechtsschenkelblock supraventriku-
läre von ventrikulären Tachykardien nicht sicher differenzier-
bar. Atriale Tachykardien sind im Langzeitverlauf häufig,

Abbildung 2: Fallot’sche Tetralogie. Mod. nach: http://www.kinderherzzentrum-kiel.de/herzfibel1/assets/images/
Fallot_04b.jpg und http://www.kinderherzzentrum-kiel.de/herzfibel1/assets/images/Fallot-Korrektur_mit_Patch_04b.jpg

Abbildung 3: Fontan-Zirkula-
tion. Mod. nach Gamillscheg
A, Nagel B, Heinzl B, Kösten-
berger M, Zobel G, Knez I. Fall-
bericht und Overview: Fontan-
Zirkulation und pulmonaler Ge-
fäßwiderstand. J Kardiol 2010;
17: 419–22.

insbesondere Vorhofflattern in bis zu 10 % der Patienten [8].
Postoperative Sinusknotendysfunktion und AV-Blockierun-
gen sind dagegen selten.

Patienten nach Fontan-Operation
Die Fontan-Operation ist eine Palliation für eine Reihe von
Patienten mit einem funktionell univentrikulären Herzen
(Abb. 3). Dabei wird die pulmonale Perfusion ohne rechten
Ventrikel ermöglicht, indem das systemvenöse Blut unter
Umgehung eines pumpenden Ventrikels direkt in die Pulmo-
nalarterien geleitet wird. Verschlechterung der System-
ventrikelfunktion, AV-Klappeninsuffizienz und Distension
der Vorhöfe verursachen Rhythmusstörungen. Zehn Jahre
nach Fontan-Operation haben bis zu 20 % der Patienten supra-
ventrikuläre Arrhythmien, insbesondere inzisionale intra-
atriale Reentry-Tachykardien, Vorhofflattern und Vorhofflim-
mern, atypisches Vorhofflattern und fokale atriale Tachykar-
dien [9]. Auch Sinusknotendysfunktion ist häufig und assozi-
iert mit der Entstehung atrialer Tachykardien. Die hohe
Inzidenz dieser Arrhythmien führte im Verlauf der vergange-
nen Jahrzehnte zu Modifikationen der Fontan-Operation mit
dem Versuch, atriale Inzisionen und Narbenbildung zu redu-

zieren. Statt der intrakardialen Kon-
struktion eines systemvenösen Tun-
nels wird heute ein extrakardiales
Conduit verwendet (Abb. 3).

Ebstein’sche Anomalie
Diese seltene Malformation ist ge-
kennzeichnet durch eine Verlagerung
eines oder mehrerer Trikuspidalklap-
pensegel nach apikal mit konsekuti-
ver Verkleinerung des Cavum und so-
mit einer „Atrialisierung“ des rechten
Ventrikels. Dies kann zu schwerer
Trikuspidalklappeninsuffizienz und
Dilatation des rechten Vorhofs und in
der Folge zur Entstehung atrialer
Arrhythmien (Vorhofflattern- und
flimmern, fokal atriale Tachykardien)
führen. In bis zu 25 % aller Patienten
finden sich akzessorische AV und
atriofaszikuläre Leitungsbahnen [10].
Die Ebstein’sche Anomalie kann
mild sein, ohne klinische Symptome
hervorzurufen, andererseits aber durch
eine schwere Trikuspidalinsuffizienz
und Vorliegen eines Vorhofseptum-
defektes (ASD) II zu zentraler Zya-
nose und hämodynamischer Beein-
trächtigung führen, welche durch Ar-
rhythmien kritisch zunehmen kann.
Der plötzliche Herztod kann als Kon-
sequenz einer schnellen Überleitung
auf die Ventrikel bei Vorhofflimmern
oder -flattern auftreten, wenn eine ak-
zessorische Leitungsbahn vorhanden
ist. Nicht selten ist ein Wolff-Par-
kinson-White-Syndrom mit dieser
Erkrankung assoziiert, was bei der
medikamentösen Therapie der supra-
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ventrikulären Rhythmusstörungen berücksichtigt werden
muss.

Vorhofseptumdefekt
Ungefähr 50 % der Patienten mit ASD mit Vorhofflattern oder
-flimmern vor operativer Korrektur werden diese Rhyth-
musstörungen auch postoperativ zeigen, insbesondere bei
einem Operationsalter ≥ 40 Jahren [7, 11]. Faktoren, die bei
der Entstehung der atrialen Arrhythmien eine Rolle spielen,
sind chronische Rechtsherz-Volumenbelastung, pulmonale
Hypertonie und Ventrikeldysfunktion mit entsprechender
Vergrößerung und Dehnung der Vorhöfe. Ziel sollte es des-
halb sein, einen ASD bei hämodynamischer Bedeutsamkeit
so bald wie möglich chirurgisch oder interventionell zu ver-
schließen.

Akuttherapie der Rhythmusstörungen

Tachykardien

Supraventrikuläre Tachykardien
Die Differentialdiagnose „Supraventrikuläre und Ventrikuläre
Tachykardien“ kann aufgrund vorbestehender EKG-Verände-
rungen (z. B. Schenkelblock) schwierig sein. Im Zweifel müs-
sen alle Breitkomplextachykardien als ventrikuläre Tachykar-
dien behandelt werden.

Supraventrikuläre Tachykardien sind besonders häufig bei
TGA nach Vorhofumkehr-Operationen sowie nach Fontan-
Operation und können rasch aufgrund des Verlustes der
atrioventrikulären Synchronizität zu kardialer Dekompensa-
tion führen. Sie dürfen daher nicht als Bedarfssinustachykar-
dien missinterpretiert werden. Die Therapie akuter tachykar-
der supraventrikulärer Rhythmusstörungen mit hämodynami-
scher Beeinträchtigung erfordert eine sofortige elektrische
Kardioversion. Als medikamentöse Therapie zur akuten Be-
handlung hämodynamisch stabiler supraventrikulärer Tachy-
kardien stehen vor allem Adenosin, Betablocker und Amioda-
ron zur Verfügung. Bei Ineffektivität muss wegen des Risikos
einer schnellen atrioventrikulären Überleitung mit hohen
Ventrikelfrequenzen und konsekutiver kardialer Dekompen-
sation stets rasch eine elektrische Kardioversion erfolgen.

Ventrikuläre Tachykardien
Ventrikuläre Tachykardien sind wesentlich seltener und fin-
den sich vor allem bei Fallot’scher Tetralogie, TGA und uni-
ventrikulärem Herzen, am häufigsten nach operativer Korrek-
tur einer Fallot’schen Tetralogie aufgrund rechtsventrikulärer
Narben. Für die medikamentöse Akuttherapie bei hämodyna-
misch stabilen Patienten empfiehlt sich Amiodaron, meist ist
jedoch eine rasche Kardioversion notwendig.

Nach der akuten Beherrschung sowohl von supraventrikulä-
ren als auch ventrikulären Tachykardien folgt immer die Ab-
klärung der zugrundeliegenden hämodynamischen Situation.
In vielen Fällen wird eine weitere invasive Abklärung mittels
Herzkatheter und gegebenenfalls eine interventionelle oder
eine operative Verbesserung der hämodynamischen Situation
notwendig werden. Die medikamentöse prophylaktische
Langzeitbehandlung tachykarder Arrhythmien ist oft wenig
effektiv und durch Nebenwirkungen limitiert (z. B. bei Sinus-
knotendysfunktion oder negativ inotropen Nebeneffekten).

Daher ist oft eine weitere elektrophysiologische Abklärung
und Ablationstherapie notwendig, falls die Tachykardien
nicht durch hämodynamische Veränderungen erklärbar sind
und durch eine Verbesserung der Hämodynamik behoben
werden können. Allerdings erfordern die meist komplexe
Anatomie des Herzfehlers und die teilweise veränderten oder
eingeschränkten Gefäß-Zugangswege besondere Erfahrung,
sodass eine adäquate Versorgung nur an ausgewählten Zen-
tren möglich ist. Die Erfolgsrate der Katheterablationsthera-
pie liegt jedoch unter der von strukturell normalen Herzen
[12].

Zur implantierbaren Kardioverter- (ICD-) Therapie liegen bei
angeborenen Herzfehlern nur limitierte Daten vor. Eine Indi-
kation zur Implantation bei EMAH-Patienten nach Aus-
schluss reversibler Ursachen ist auf jeden Fall nach überleb-
tem plötzlichen Herztod oder bei dokumentierten symptoma-
tischen, anhaltenden, ventrikulären Tachykardien gegeben,
die nicht durch Ablation therapiert werden können [1, 3, 13].
Die Vitien mit dem höchsten Risiko für plötzlichen Herztod
sind TOF, TGA, hochgradige Aortenklappenstenosen und
univentrikuläre Herzen [3].

Bradykardien
Bei symptomatischen Bradykardien (Sinusknotendysfunk-
tion, höhergradiger AV-Block, bradykarder junktionaler Er-
satzrhythmus) gelten bei der Notfallversorgung die üblichen
Richtlinien zur medikamentösen Therapie mit Atropin, Iso-
proterenol und gegebenenfalls Epinephrin sowie perkutane
Schrittmacherstimulation. Bei insuffizienter perkutaner Sti-
mulation müssen die Elektrodenpositionen variiert werden,
weil je nach zugrundeliegendem Herzfehler eine atypische
Anatomie vorliegen kann. Aufgrund der komplexen Anato-
mie und besonderen Zugangswegen bei einzelnen Vitien auch
nach operativer Korrektur kann das Einschwemmen eines
Interimschrittmachers sehr schwierig oder unmöglich sein,
sodass eine rasche herzchirurgische Schrittmacherversorgung
durch einen erfahrenen Chirurgen oder Elektrophysiologen
notwendig werden kann. Oft sind epikardiale anstelle endo-
kardialer Elektroden notwendig. Wann immer möglich, sollte
eine atrioventrikuläre Synchronie erreicht werden [14].

 Akute kardiale Dekompensation

Die akute kardiale Dekompensation wird bei EMAH-Patien-
ten zunehmen, weil Patienten mit Fontan-Zirkulation oder
einem morphologisch rechten als Systemventrikel fungieren-
den Ventrikel (z. B. TGA nach Vorhofsumlagerung, kongeni-
tal korrigierte TGA) immer älter werden. Neben den allge-
mein gültigen Regeln der Therapie der akuten Herzinsuffizi-
enz mit Optimierung der Vor- und Nachlast und Optimierung
des Volumenstatus (z. B. Gabe von Diuretika bei Überwäs-
serungszeichen) benötigt die Therapie akut kardial dekom-
pensierter komplexer, voroperierter oder nicht korrigierter
kongenitaler Vitien die Kenntnis und die Berücksichtigung
der komplexen Pathophysiologie [15]. Bevorzugte Medika-
mente zur Aufrechterhaltung eines ausreichenden System-
druckes im Rahmen der akuten Herzinsuffizienz bei einzel-
nen Vitien sind in Tabelle 2 zusammengefasst. Digitalispräpa-
rate weisen eine vergleichsweise geringe positiv-inotrope
Wirkung insbesondere auf den rechten Systemventrikel auf,
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können aber durchaus zur Herzfrequenzkontrolle bei Rhyth-
musstörungen in Frage kommen. Bei diuretikaresistenter
Volumensüberlastung muss rasch mit einer Ultrafiltrations-
therapie begonnen werden.

Bei zyanotischen Vitien und nach Fontan-Operation kommt
beispielsweise der Senkung des pulmonalen Gefäßwider-
standes im Rahmen der Akuttherapie eine besondere Bedeu-
tung zu. Zu bedenken ist, dass Hypoxie, Hyperkapnie, Azi-
dose und Hypothermie, sowie die Beatmung mit hohen Tidal-
volumina und hohen positiv endexspiratorischen Druck-
werten den pulmonalen Gefäßwiderstand weiter erhöhen und
daher möglichst zu vermeiden sind. Beim funktionell
univentrikulären Herzen kann sich eine chronische Herzin-
suffizienz durch Erhöhung des pulmonalvaskulären Wider-
standes und des zentralen Venendruckes mit konsekutiver Er-
höhung des transpulmonalen Gradienten und Verschlechte-
rung des Herzzeitvolumens entwickeln. Die Optimierung der
Nachlast und der diastolischen Funktion sind besonders wich-
tig (Tab. 2). Shuntvitien (z. B. Vorhofseptum- und Ventrikel-
septumdefekte) können über eine jahrelange chronische
Volumensbelastung über Jahrzehnte zu einer chronischen
Herzinsuffizienz mit einer Zunahme des pulmonalen Gefäß-
widerstandes führen. Daher kommt den sog. Inodilatatoren
eine besondere Rolle bei akuter Dekompensation zu (Tab. 2).

Das häufigste komplexe Vitium in der klinischen Praxis sind
Patienten nach operativer Korrektur einer TOF. Eine residuale

hochgradig insuffiziente Pulmonalklappe kann über eine
Rechtsherz-Volumenbelastung und Dysfunktion zu einer
chronischen Rechtsherzinsuffizienz führen. Eine akute De-
kompensation wird nach den üblichen Richtlinien therapiert
(Diuretika, positiv inotrope Therapie, Herzfrequenzkontrol-
le), bevor definitive interventionelle oder chirurgische Ein-
griffe in Frage kommen.

Bei TGA mit Z. n. Vorhofumkehr-Operation oder bei konge-
nital korrigierter TGA fungiert der morphologisch rechte
Ventrikel als Systemventrikel. In einem Teil der Fälle entwi-
ckelt sich über Jahrzehnte eine chronische Herzinsuffizienz
mit sekundärer Trikuspidalklappeninsuffizienz. Eine akute
kardiale Dekompensation wird nach den üblichen Richtlinien
behandelt (Tab. 2). Dabei ist zu beachten, dass die Patienten
von einer ACE-Hemmer-Behandlung möglicherweise nicht
oder weniger profitieren als Patienten mit nicht-angeborenen
Herzfehlern.

Neben den vitientypischen Aspekten dürfen jedoch im Rah-
men der Abklärung der akuten Herzinsuffizienz nicht die
sonst üblichen Ursachen einer kardialen Dekompensation
insbesondere bei zunehmendem Alter der Patienten vernach-
lässigt werden. Es ist immer auch an eine Lungenembolie,
Myokardischämie, an Sepsis, akutes Lungenversagen und
Perikardtamponade zu denken.

Falls die akute medikamentöse Therapie nicht den ge-
wünschten Erfolg zeigt und der Patient prinzipiell für eine

Tabelle 2: Hämodynamische Ziele und bevorzugte Medikamente zur Aufrechterhaltung des Systemdruckes in der Therapie
der akuten Herzinsuffizienz bei EMAH-Patienten in Abhängigkeit von der Grunderkrankung

Vitium HF Kontrak- Vor- Nach- Therapieziele, Probleme Bevorzugte Medikamente
tilität last last zur Aufrechterhaltung

eines ausreichenden sys-
temischen arteriellen RR

Links-Rechts-Shuntvitium n/↑ n/↑ ↑ ↓ CAVE: Links-Rechts-Shuntzunahme PDE-Hemmer
(ASD, VSD) bei Druckzunahme in linken Herz- Levosimendan

höhlen Dobutamin

Zyanotische Rechts-Links- n/↑ ↑ n/↑ ↓ Senkung des Pulmonalgefäßwider- Inhalationen mit pulmonalen
Shuntvitien (Eisenmenger) (pulmonal) standes, systemische Vasodilatation Vasodilatatoren

n/↑ vermeiden (Gefahr der Shunt- Dobutamin (ev. mit Alpha-
(systemisch) zunahme) Agonisten), Epinephrin

Fallot’sche Tetralogie, ↑ n/↑ ↑ ↓ PI führt zu chron. RH-Insuffizienz Dobutamin
Z. n. OP Dynamische subvalvuläre RV- PDE-Hemmer

Obstruktion ausschließen Levosimendan

TGA mit Z. n.Vorhof- ↑ n/↑ ↑ ↓ RV = Systemventrikel, chron. Insuf- Dobutamin
umlagerungskorrektur-OP fizienz, sekundäre TI PDE-Hemmer
(Senning, Mustard) CAVE: Sinusknotendysfunktion, Levosimendan

Shunts, Baffleobstruktionen,
subpulmonale Obstruktion

Fontan-Zirkulation (funktio- n/↑ n/↑ n/↑ ↓ Vorlastoptimierung, Nachlast- PDE-Hemmer
nell univentrikuläres Herz) senkung, die Senkung des Levosimendan

pulmonalen Gefäßwiderstandes Dobutamin
ist essenziell Inhalationen mit pulmonalen

Vasodilatatoren

Dynamische intraventriku- ↓ ↓ ↑ ↑ Positiv inotrope Medikamente, Betablocker
läre Obstruktion Tachykardie und systemische Phenylepinephrin (Neo-

Vasodilatation vermeiden, Volu- synephrine®)
mengabe zur Vorlastoptimierung, Norepinephrin (Arterenol®)
normofrequenten SR erhalten

HF: Herzfrequenz; n: Normalisierung; PDE: Phosphodiesterasehemmer; EF: Ejektionsfraktion; PI: Pulmonalklappeninsuffizienz; TI:
Trikuspidalklappeninsuffizienz; RH: Rechtsherz; TGA: Transposition der großen Arterien; re: rechts; li: links; ASD: Vorhofseptumdefekt; VSD:
Ventrikelseptumdefekt; SR: Sinusrhythmus
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interventionelle oder operative Behandlung oder Herz- bzw.
Herz-Lungen-Transplantation in Frage kommt, müssen me-
chanische Kreislaufunterstützungsverfahren (z. B. extrakor-
porale Membranoxygenation [ECMO] oder „ventricular
assist devices“) rechtzeitig initiiert werden, bevor der Pati-
ent ein möglicherweise irreversibles Multiorganversagen
entwickelt.

 Weitere, jedoch wesentlich seltenere

Notfallsituationen bei EMAH-Patienten

Hämoptysen

Hämoptysen sind seltene, jedoch für die Patienten subjektiv
sehr bedrohliche Notfallsituationen. Das Ausmaß der Hämop-
tysen wird nicht selten überschätzt, sie werden nach der Men-
ge des Blutverlustes in leicht (< 100 ml), mittel (100–300 ml)
und massiv (> 300 ml) eingeteilt. Der Blutverlust ist selten
bedrohlich und die Hämodynamik nur selten beeinträchtigt,
jedoch stellen Hämoptysen bei zyanotischen Patienten mit
pulmonaler Hypertonie eine häufige Todesursache dar. Die
fachgerechte Notfallversorgung und anschließende Kontakt-
aufnahme mit einem EMAH-Zentrum sind daher besonders
wichtig. Verursacht werden Hämoptysen bei zyanotischen
Vitien durch Pulmonalembolien meist aus In-situ-Thrombus-
formationen in den Pulmonalarterien (Pulmonalembolien aus
venösen Thromben sind vergleichsweise selten) oder Blutun-
gen aus pulmonalen arteriovenösen Gefäßmissbildungen oder
Kollateralgefäßen. Weiters können – wie sonst auch – pulmo-
nale Infektionen zu Hämoptysen führen. Nach den üblichen
Erstmaßnahmen mit gegebenfalls notwendiger Intubation des
Patienten muss rasch eine CT-Angiographie der Pulmonal-
strombahn durchgeführt werden, um die Blutungsquelle zu
lokalisieren und, falls möglich interventionell, im Anschluss
durch gezielte Embolisation (z. B. Coiling) des zuführenden
Gefäßes zu stoppen. Notfallbronchoskopien zur Blutungs-
stillung sind bei EMAH-Patienten mit Hämoptysen nicht
immer zielführend und können die Blutung sogar verschlech-
tern. Inhalationen mit z. B. Tranexamsäure können versucht
werden (CAVE: Zunahme des Hustenreizes).

Bei der Erstversorgung von Eisenmenger-Patienten mit
Hämoptysen ist die Senkung eines erhöhten systemischen
Blutdruckes durch Sedativa und Betablocker wichtig (CAVE:
systemische Vasodilatatoren können zur Rechts-Links-Shunt-
zunahme führen), weil dadurch auch der Druck im blutenden
Pulmonalgefäß gesenkt werden kann. Alle venösen Zugänge
müssen mit Luftfiltern versehen werden, um paradoxe Embo-
lien zu verhindern.

Hämoptysen und Hämatemesis bei Patienten nach operativer
Korrektur einer Aortenisthmusstenose können durch Aneu-
rysmabildung im Operationsgebiet mit der Ausbildung von
aorto-bronchialen bzw. aorto-ösophagealen Fisteln verur-
sacht werden. Vor Endoskopien müssen diese Ursachen durch
eine CT-Untersuchung ausgeschlossen werden.

Akute, neu aufgetretene Kopfschmerzen bei

EMAH-Patienten
Diese Patienten brauchen eine kurzfristige Abklärung mittels
bildgebender Verfahren, um einen Hirnabszess (besonders bei
gleichzeitigem Fieber) bei bestehendem Rechts-Links-Shunt,

einen ischämischen Insult durch paradoxe Embolie oder Ery-
throzytose oder eine zerebrale Blutung bei Gerinnungsstö-
rung (z. B. bei oraler Antikoagulation oder bei Eisenmenger-
Syndrom) auszuschließen.

Zusätzlich leiden Patienten mit zyanotischen Vitien oft an
chronischen Kopfschmerzen, die durch eine zerebrale Mikro-
zirkulationsstörung bedingt sind und nur schlecht auf die üb-
lichen Schmerzmedikamente ansprechen. Es sollte, soweit
noch möglich, die Therapie der pulmonalen Hypertonie zur
Verbesserung der Oxygenation optimiert und auf ausreichen-
de Flüssigkeitszufuhr geachtet werden (angestrebter Hämato-
krit < 65 %). Phlebotomien sind nur sehr selten indiziert, z. B.
bei akuter neurologischer Symptomatik und einem Hämato-
krit > 65 % mit normalem Eisenstatus unter entsprechender
Flüssigkeits- und Eisensubstitution [1, 3], andernfalls können
sie den Patienten eher schaden.

Endokarditis

Das Endokarditisrisiko der EMAH-Patienten ist wesentlich
höher als das der Allgemeinbevölkerung. Das höchste Risiko
wiederum weisen Patienten mit Klappen- und sonstigen Pro-

 Fragen zum Text

1) Was ist die häufigste Ursache für Notfallsituationen
bei EMAH-Patienten?
a) Rhythmusstörungen
b) Endokarditis
c) Thromboembolien
d) Herzinsuffizienz

2) Welche Aussage zur Therapie akut kardial dekompen-
sierter EMAH Patienten ist falsch?
a) Bei Patienten mit Eisenmenger-Syndrom soll eine

systemische Vasodilatation vermieden werden.
b) Dobutamin und Phosphodiesterasehemmer eignen

sich zur Therapie des akuten Rechtsherzversagens.
c) Bei Patienten mit Fontan-Zirkulation und akuter

Herzinsuffizienz ist die Senkung des pulmonalen
Gefäßwiderstandes wichtig.

d) Positiv inotrope Medikamente sind die Therapie der
Wahl bei dynamischer intraventrikulärer Obstruktion.

3) Was sind die häufigsten Rhythmusstörungen bei EMAH-
Patienten?
a) Ventrikuläre Tachykardien
b) AV-Block
c) Supraventrikuläre Tachykardien
d) Sinusknotendysfunktion

4) Welches der angeführten Vitien hat kein hohes Risiko
für Herzrythmusstörungen?
a) Z. n. operativer Korrektur einer Fallot’schen Tetra-

logie mit QRS Komplexbreite > 180 ms
b) Transposition der großen Gefäße mit Vorhofumkehr-

Operation
c) Kleiner, drucktrennender Ventrikelseptumdefekt

ohne operative Korrektur
d) Ebstein’sche Anomalie

Lösung
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thesen, Patienten mit Endokarditis-Vorgeschichte, Patienten
mit zyanotischen Vitien und Patienten mit Residualdefekten,
palliativen Shunts oder Conduits auf. Primär wird zum Nach-
weis und Ermittlung des Ausmaßes einer kardialen Beteiligung
eine transösophageale Echokardiographie durchgeführt.

Aortendissektion

Bei Patienten mit Bindegewebserkrankungen (z. B. Marfan-
Syndrom) und Voroperationen oder Interventionen im Be-
reich der thorakalen Aorta soll die Aortendissektion immer in
die differentialdiagnostischen Überlegungen zur Abklärung
von Thoraxschmerzen miteinbezogen werden. Eine rasche,
über die Echokardiographie hinausgehende Bildgebung ist
dazu notwendig (z. B. CT-Angiographie).

 Interessenkonflikt

Der korrespondierende Autor gibt an, dass kein Interessen-
konflikt besteht.
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