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Betreuung von Erwachsenen  
mit angeborenen Herzfehlern 2021

B. Wichert-Schmitt

Kepler Universitätsklinikum Linz

	� Schweregrad angeborener Herzfehler und Anforderungen an die medizinische Betreuung

	− Angeborene Herzfehler (AHF) sind eine lebenslange chro-
nische Erkrankung und erfordern eine spezialisierte oft 
multidisziplinäre Betreuung.

	− Basierend auf der kardialen Anatomie erfolgt die Einteilung 
in leichte, mittelschwere und schwere AHF.

	− Der Schweregrad der kardialen Erkrankung im Erwachse-
nenalter kann jedoch bei gleicher zugrunde liegender kar-
dialer Anatomie aufgrund unterschiedlicher chirurgischer 
oder interventioneller Behandlungen, residueller Defekte 
und Komorbiditäten sowie Spätkomplikationen variieren.

	− Jeder Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) 
sollte einmalig an einem spezialisierten EMAH-Zentrum 
gesehen werden, um ein individuelles Konzept zur Nach-
sorge im Erwachsenenalter festzulegen (Nachsorgeinter-
valle, Betreuungsniveau).

	− EMAH-Patienten mit mittelschwerem oder schwerem 
AHF sowie Patienten mit leichtem AHF und Komplikatio-
nen oder Komorbiditäten sollen an einem spezialisierten 
EMAH-Zentrum betreut werden.

	− EMAH-Patienten mit leichtem AHF im physiologischen 
Stadium A (gemäß AHA-Guidelines) können von allgemei-
nen Kardiologen betreut werden.

Leichte angeborene Herzfehler
	− Isoliertes angeborenes Aortenklappenvitium, bikuspide 

Aortenklappe
	− Isoliertes angeborenes Mitralklappenvitium (ausgenom-

men „parachute mitral valve“ und „cleft“ der Mitralklappe)
	− Isolierte milde Pulmonalstenose (subvalvulär, valvulär, 

supravalvulär)
	− Isolierter kleiner Vorhofseptumdefekt, Ventrikelseptum

defekt, perisitierender Ductus-arteriosus-Botalli
	− Operierte Vitien: operierter Vorhofseptumdefekt (ASD II), 

Sinus-venosus-Defekt, Ventrikelseptumdefekt oder persis-
tierender Ductus-arteriosus-Botalli ohne strukturelles oder 
hämodynamisches Residuum wie Dilatation oder Dysfunk-
tion einer Herzkammer und ohne pulmonale Hypertonie

Physiologisches Stadium A
	− NYHA-Klasse-I-Symptome
	− Keine hämodynamischen oder anatomischen Spätkompli-

kationen
	− Keine Arrhythmien
	− Normale Belastungskapazität
	− Normale Nieren-, Leber- und Lungenfunktion

	� Spezifische Überlegungen zur Abklärung und Behandlung von EMAH-Patienten in der Not-
aufnahme

Arrhythmien und Synkopen
Häufigste Ursache für Besuch in der Notaufnahme

	− Unterscheidung zwischen atrialer und ventrikulärer Arrhyth-
mie bei Breitkomplextachykardie kann durch vorbestehende 
EKG-Veränderungen erschwert sein (nach Vor-EKG fragen!).

	− Anhaltende Tachykardien, auch atriale Tachykardien, kön-
nen bei komplexen AHF zur hämodynamischen Instabilität 
führen und erfordern eine rasche Kardioversion.

	− Bradyarrhythmien: Aufgrund von Voroperationen (z. B. 
Fontan-Patient) kann der transvenöse Zugang zum Herz 
unmöglich sein und die Möglichkeit zur transkutanen Sti-
mulation sollte vorbereitet sein.

	− Antithrombotische Behandlung: Der CHA₂DS₂-Vasc-Score 
kann bei leichten AHF zur Entscheidungsfindung bzgl. In-
dikation zur Antikoagulation herangezogen werden. Pa-
tienten mit mittelschweren und komplexen AHF haben ein 
erhöhtes Thromboembolierisiko bei Auftreten von atrialen 
Arrhythmien und eine OAK ist indiziert.

Herzinsuffizienz
	− Zur kardialen Beurteilung sind die Kenntnis der kar-

dialen Anatomie, der vorangegangenen Operationen und 
Interventionen, sowie residueller Läsionen wesentlich, eine 
Echokardiographie sollte in Zusammenschau dieser medi-
zinischen Vorgeschichte beurteilt werden.

	− Die Pathophysiologie der Herzinsuffizienz unterscheidet 
sich oft wesentlich von Patienten mit erworbener Herzer-
krankung (z. B. univentrikulärer Kreislauf, systemischer 
rechter Ventrikel, ...).

	− Auslösende Trigger wie Arrhythmien, arterielle Hyper-
tonie, Thromboembolien, Infektionen, Anämie, kardiale 
Ischämie und Schilddrüsendysfunktion müssen ausge-
schlossen werden.

Clinical Shortcuts

Generelle Empfehlungen
	− EMAH-Patienten und/oder Angehörige sollten nach 

Vorbefunden und dem betreuenden EMAH-Zentrum 
befragt werden.

	− Frühzeitige Kontaktaufnahme mit dem betreuenden 
EMAH-Zentrum zur Planung weiterer therapeutischer 
Schritte und eventuell auch Organisation des Patienten-
transfers zur weiteren Behandlung.
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Akuter Thoraxschmerz
	− Die Differentialdiagnose sollte myo-

kardiale Ischämien, Aortendissek-
tion, Pulmonalembolie, pulmonale 
Hypertonie und pulmonale Infektio-
nen einschließen.

Pulmonale Hypertonie
	− Akute Präsentation mit Synkope, 

Hämoptysen, Herzinsuffizienz, Ar-
rhythmien oder Thoraxschmerz. 
Dehydratation, Arrhythmien, Infek-
tionen müssen frühzeitig behandelt 
werden. 

	− Eine parenterale Prostaglandinthera-
pie darf auf keinen Fall unterbrochen 
werden, bei Problemen mit zentralen 
Zugängen Weiterführung der Thera-
pie über einen neuen zentralen oder 
auch peripheren Zugang.

Zyanose
	− Die meisten Patienten kennen ihre 

normalen Sättigungswerte in Ruhe.
	− Sekundäre Erythrozytose: erhöhte 

Hämoglobinwerte je nach Sauer-
stoffsättigung, keine unangebrachten 
Phlebotomien.

	− CAVE: Gefahr der paradoxen Embo-
lie bei vorliegendem Rechts-Links-
Shunt, an intravenöse Zugänge 
sollten Luftfilter angebracht werden, 
keine intrakardialen Sonden.

	− Erhöhtes Risiko für Thromboembo-
lien, aber auch Blutungskomplika-
tionen, keine unangemessene Anti-
koagulation.

	− Erhöhtes Infektionsrisiko: Endo-
karditis, Pneumonie, aber auch ze-
rebrale Abszesse (zerebrales CT im 
Falle von Fieber und unklaren/neuen 
Kopfschmerzen oder neurologischen 
Symptomen)

	− Sedierung und Narkose sind mit 
einem erhöhten periprozedurellen 
Risiko behaftet.

	− Niereninsuffizienz ist häufig und 
muss bei der Verabreichung von po-
tentiell nephrotoxischer Medikation/
Kontrastmittel bedacht werden.

Infektionen
	− Erhöhtes generelles Infektionsrisiko 

bei Asplenie, Zyanose und geneti-
schen Immundefekten (z. B. 22q11-
Mikrodeletion, ...)

	− Erhöhtes Risiko für Endokarditis 
bei: vorhandenen Klappenprothesen 
(häufig auch rechtsseitigen Klappen), 
prothetischen Klappenringen, frühe-
rer Endokarditis, Zyanose, kardialer 

Operation mit Verwendung  prothe-
tischen Materials innerhalb der letz-
ten 6 Monate.

	− Eine empirische Antibiotikatherapie 
sollte nach Abnahme von 2–3 Blut-
kulturen unverzüglich eingeleitet 
werden.

Schwangerschaft
	− Frauen mit komplexen AHF haben 

ein erhöhtes Risiko für maternale 
und fetale Komplikationen im Rah-
men einer Schwangerschaft.

	− Die Betreuung sollte an einem Zen-
trum mit der Möglichkeit einer 
multidiziplinären Zusammenarbeit 
zwischen EMAH-Kardiologen, Ge-
burtshelfern, Neonatologen und kon-
genitalen Herzchirurgen erfolgen.

Nicht kardiale Operationen
	− Ein erhöhtes perioperatives Risiko 

besteht bei Patienten mit schwerem 
AHF, Zyanose, Herzinsuffizienz, 
schlechtem Allgemeinzustand, pul-
monaler Hypertonie, jüngerem Alter 
und Operationen an Atmungs- oder 
Nervensystem sowie Notfallopera-
tionen.

	− Eingriffe bei Patienten mit komple-
xem AHF sollten an einem spezia-
lisierten EMAH-Zentrum durchge-
führt werden.
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