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Angeborene Herzfehler

Seltene Ursachen haufiger
Symptome: Daran denken!
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In ihrer Kasuistik in der vorliegenden Ausgabe des
Swiss Medical Forum beschreiben Speck und Kollegen
[1] einen Patienten mit einem sehr seltenen angebore-
nen Herzfehler (canomalous origin of the left coronary
artery from the pulmonary artery», kurz ALCAPA), der
sich erst im Alter von 47 Jahren mit dem Bild einer
Herzinsuffizienz und pektanginésen Beschwerden
manifestierte und schliesslich erfolgreich chirurgisch
behandelt wurde.

Angeborene Herzfehler sind die hdufigsten angebore-
nen Defekte und betreffen etwa 1/100 Neugeborenen
[2]. Die meisten Herzfehler werden aufgrund klinischer
Befunde (Herzgerdusch, Zyanose) oder Symptomatik
(Trinkschwiéche, Gedeihstorung) kurz nach Geburt
oder im frithen Kindesalter diagnostiziert. Wahrend
noch vor wenigen Jahrzehnten viele dieser angebore-
nen Herzfehler eine schlechte Prognose hatten, haben
die enormen Fortschritte der modernen Herzmedizin
und insbesondere der Herzchirurgie das Schicksal die-
ser Patientinnen und Patienten grundlegend verdn-
dert. Heute iiberleben >90% der Betroffenen ins Er-
wachsenenalter [3]. Diese Entwicklung hat tber die
letzten Jahrzehnte zu einer rasch wachsenden neuen
Kohorte von komplexen Patientinnen und Patienten
in der Kardiologie gefiihrt: die Erwachsenen mit ange-
borenen Herzfehlern [4, 5]. Diese sind zwar nicht «ge-
heilt» und bediirfen einer lebenslangen spezialisierten
Nachbetreuung, die meisten haben aber eine gute
Lebensqualitdt und fiihren ein produktives Leben.
Selten werden angeborene Herzfehler erst im Erwach-
senenalter diagnostiziert. Haufig prdsentieren sich
Betroffene mit «gewo6hnlichen» Symptomen wie
Leistungsintoleranz oder es handelt sich um eine
Zufallsdiagnose im Rahmen der Durchfiihrung von
Abklarungen aus anderer Indikation (Echokardiogra-
phie, Computertomographie). Gelegentlich wird die
Diagnose erst bei Auftreten von Komplikationen (z.B.
Vorhofflimmern, Herzinsuffizienz, paradoxe Embolie)
gestellt. Die prompte und korrekte Diagnose ist ent-
scheidend fiir das Management der betroffenen Pa-
tientinnen und Patienten.
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Koronaranomalien

Zu den angeborenen Herzfehlern, die gelegentlich erst
im Erwachsenenalter diagnostiziert werden, gehoren
die Koronaranomalien. Embryologisch entstehen die
Koronararterien aus dem Myokard und finden Uber
komplexe chemotaktische Mechanismen Anschluss an
die Aorta. Ist dieser Prozess gestort, kann es zur Kon-
nektion der linken (seltener der rechten) Koronararte-
rie mit der Pulmonalarterie kommen. Die Versorgung
des myokardialen Stromgebietes der linken Koronar-
arterie erfolgt bei betroffenen Patientinnen und Pati-
enten Uiber Kollateralfluss aus der rechten Koronararte-
rie. Dabei kommt es zu einem retrograden Fluss in der
falsch abgehenden Koronararterie, die schliesslich als
«Koronarfistel» in die Pulmonalarterie miindet (wie in
der vorliegenden Kasuistik von Speck et al. [1] schon
mittels Computertomographie dargestellt).
Pathophysiologisch entspricht das ALCAPA-Syndrom
damit einer aussergewohnlichen Form einer «Koro-
narfistel». Je nach Anatomie der Koronarversorgung
und Ausmass der kongenital angelegten koronaren
Kollateralen kommt es bei dieser Anomalie bereits im
frihen Kindesalter zu einer Myokardischamie, die sich
héufig mit einer (ischamisch bedingten) Mitralinsuffi-
zienz oder einem Myokardinfarkt manifestiert. Bei
ausgepragter Kollateralisierung treten Symptome, wie
im beschriebenen Fall, erst im Erwachsenenalter auf
oder kénnen bis ins hohe Alter gdnzlich fehlen. Da
der Pathomechanismus der Myokardischdmie einem
Steal-Phdnomen entspricht, erfolgte in den Anfingen
der Herzchirurgie in den 1950er Jahren als erste wirk-
same Behandlung die Ligatur der falsch abgehenden
Koronararterie, was zu einer Verminderung des Steal-
Phianomens fihrte [6]. Wenn technisch moglich wird
aber bei symptomatischen Patientinnen und Patien-
ten einer Reimplantation der falsch abgehenden Koro-
nararterie in die Aorta mit Etablierung einer dualen
Koronarperfusion der Vorzug gegeben [7].

Ein abnormaler Abgang der Koronararterien aus dem
«falschen» Sinus valsalva mit interarteriellem Verlauf
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zwischen Aorta und Pulmonalarterie ist eine der haufi-
geren Ursachen belastungsinduzierter Synkopen und
des plotzlichen Herztodes bei Jugendlichen und jun-
gen Erwachsenen <35 Jahren. Am gefihrlichsten ist der
Abgang der linken Koronararterie aus dem rechtskoro-
naren Sinus valsalva mit interarteriellem Verlauf.
Andere Koronaranomalien (z.B. der retroaortale Ver-
lauf der Arteria circumflexa bei Abgang aus dem
rechtskoronaren Sinus valsava) haben in der Regel
keine klinische Bedeutung. Wahrend kleinere Koro-
narfisteln bei normal angelegten Koronararterien
meist keine klinische Bedeutung haben und oft Zu-
fallsbefunde der koronaren Bildgebung darstellen,
kann es bei grossen Fisteln zu einem Steal-Phdnomen
mit Myokardischdmie kommen. In diesen Fillen muss
eine sorgfiltige, individualisierte Einschdtzung der
Therapieindikation und Therapiemodalitét erfolgen.
Der koronaren Computertomographie kommt bei der
Diagnose von Koronaranomalien eine herausragende
Bedeutung zu. Sie erlaubt nicht nur eine exakte Dia-
gnosestellung, sondern ist auch fiir die etwaige Thera-
pieplanung meist unabdingbar.

Andere angeborene Herzfehler, die gelegentlich erst
im Erwachsenenalter diagnostiziert werden, sind Vor-
hofseptumdefekte, falsch miindende Lungenvenen
und die Aortenisthmusstenose. Letztere ist eine wich-
tige Differentialdiagnose einer therapierefraktdaren
systemischen arteriellen Hypertonie im Erwachsenen-
alter. Eine Diagnose erst im Erwachsenenalter ist zwar
selten, darf aber nicht verpasst werden. Sie ldsst sich
einfach klinisch stellen mit Dokumentation einer Blut-
druckdifferenz zwischen Armen und Beinen.
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In der Schweiz steht ein gut ausgebautes Netzwerk an
spezialisierten Zentren fiir die Behandlung Erwachse-
ner mit angeborenen Herzfehlern zur Verfiigung.
Diese Zentren stehen jederzeit gerne fiir die gemein-
same Betreuung und Therapieplanung Betroffener zur
Verfiigung. Kontaktdaten der einzelnen Zentren fin-
den sich auf der Website der Arbeitsgruppe fiir Jugend-
liche und Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
der Schweizerischen Gesellschaft fiir Kardiologie
(www.sgk-watch.ch).
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