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Tetralogy of Fallot

Four abnormalities that results
in insufficiently oxygenated
blood pumped to the body

1. Narrowing of the
pulmaonary vale

4 \entricutar septal
defect- opening
between the left
and right ventricles

2. Thickening of wall
of right ventricle




Aktuelle Definition-Charakteristika
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Kombination aus Pulmonalstenose,
VSD und ante-dextroponierte
Aortenwurzel

Rechts-Links-Shunt

Zyanotischer Herzfehler (Ausnahme
pink-Fallot)

Grol3e Varianz durch Grad der
RVOT-Obstruktion/Hypoplasie der
PA-GefalRe/PS und zusatzliche
Fehlbildungen (

VSD, i.d.R. perimembrands, grof3,
Entstehung durch Malalignement
nicht durch Gewebsdefekt

Aorta entspringt aus RV und LV!



Epidemiologie
o Haufigster zyanotischer Herzfehler
e 10-14% aller angeborenen Herzfehler
e 65% aller angeborenen Herzfehler
e MMW=14:1
Assoziierte Anomalien:
e PFO, ASD

e rechter Aortenbogen (1/3 d. F.),

Koronaranomalien (vor allem LAD aus
RCA)



Pathophysiologie |

Hindernisse fur systolischen RV-Blutstrom
. Pulmonalstenose (stets valvular)

. zusatzlich haufig noch Infundibulumobstruktion durch hypertrophierte
Muskulatur, aber auch supravalvular

. Haufig auch PA-Stamm hypoplastisch, haufig auch periphere PA-
Stenosen; 10% d.F. komplette Pulmonalatresie

. Widerstand durch Gesamt-RVOT-Obstruktion > Widerstand am VSD

—>Vendser Blutfluss direkt via VSD in den Systemkreislauf=R-L-Shunt

—>verminderte Lungenperfusion
. GrofRer VSD mit Druckausgleich rechter-linker Ventrikel

. Aorta entspringt aus rechtem und linkem Ventrikel (=50% aus
RV=Double-outlet-Right-Ventricle)

—>Zentrale Zyanose



Pathophysiologie |1

e Schweregrad abhangig von Grad der resultierenden RVOT-Obstruktion

-Leichtgradige RVOT-0:azyanotische Form =Pink Fallot (meist nur geringe PS,
gering Uberreitende Aorta; selten sogar L-R-Shunt)

-“unkomplizierter” Fallot: PS valvular +sekundar infundibular;Lungengefalie nicht
hypoplastisch, SO2 80-90%, malige Zyanose

-Ho6hergradige Pulmonalstenose: kritische Lungenminderperfusion nach Verschlull
des Ductus botalli, SO2 <70-75%, Lungengefalie stark hypoplastisch.
Ausreichende Lungenperfusion nur durch zusatzliche Quellen (offener Ductus
botalli und MACPA-aortopulmonale Kollateralen

Schlimmster Fall: Fallot mit Pulmonalatresie oder

PK-Agenesie=Miller-Lev-Paul-Syndrom (Respiratorische Probleme durch
trachebronchiale Entwicklungsstérung durch Dilatierte Pulmonalgefalie)

e Rechtsventrikulare Hypertrophie= Folge der chronischen Rechtsherzbelastung

e Weitere Konsequenzen: weite Aorta, kleine hypoplastische PA, LA und LV meist
klein



Spontanverlauf

Prognose und Symptomatik abh. von der
Lungendurchblutung

In den ersten Lebensmonaten meist milder Verlauf. Zunahme
der kdrperlichen Aktivititat-Symptomzunahme

Azyanotische Form: bei groRem L-R-Shunt Herzinsuffizienz,
Zyanose haufig im 2.LJ.

Zyanotische Form: Bei Spontaniberleben spater progrediente
Belastungsdyspnoe und Zyanose

Mittlere Lebenserwartung 12 Jahre, unbehandelt sterben die
meisten Pat. vor dem 20. LJ; 50% Todesrate bis zum 6. LJ

Unbehandelt erreichen 3% das 40. LJ

Heute klassische Verlaufe und Zeichen oft durch frihe
Korrektur selten (haufig Kinder aus armeren Landern)



Klinik

Dyspnoe, schon im 1.LJ, vor allem bei Belastung und bei Ductus-
abhangiger Lungenperfusion

Klinische Schweregrade I-1V; 1) ohne Zyanose/Dyspnoe usw.

Hypoxamische Anfalle:

Meist nach dem Schlaf mit Unruhe, Hyperventilation, initial Zyanose,
dann Blasse; evtl. Bewulitlosigkeit, Krampfe

PPh: Engstellung des hypertrophierten Infundibulums =Blockade der
Lungenperfusion (bei Kindern,Kleinkindern) und Verstarkung R-L-Shunt

Hockstellung: Anstieg des Systemwiderstandes=Erhohung der
Lungenperfusion mit Anstieg der SO, (heute selten wg. Friher
Korrektur)

Leistungseinschrankung; selten Entwicklungsverzdégerung
Polyglobulie korreliert mit Zyanose, ggf. Hypochromasie
Hyperviskositatsyndrom (HK oft >0,65), Hirninfarkt etc.)
Rechtsherzinsuffizienz meist erst bei alteren Patienten



Status

Zentrale Zyanose mit Trommelschlegelfingern/-zehen und
Uhrglasnageln (heute selten)

Hebende Pulsationen uber dem RV
Singularer lauter 2. HT, PK-Schlul3 leise

2-3/4 Systolikum 2.-4. ICR links (Systolisches
Austreibungsgerausch tber RVOT (Je starker RVOT-0O, desto
leiser das Gerausch)

Andere Beschreibung: VSD-Gerausch-lautes
Holosystolikum (4. ICR links) + leiseres Systolikum der
PS im 2. ICR links). Je kirzer PS-Systolikum desto
hohergradig PS

Selten kontinuierliche Gerausche am Rucken bei ausgepragten
aorto-pulmonalen Kollateralen



Diagnostik

Heute meist frihe Diagnosestellung (Tage-Wochen)
durch Auskultationsbefund+Zyanose

EKG: Rechtstyp, P-dextrocardiale (hohes P), rechtsventrikulare
Hypertrophie

RO-Thorax: HerzgrofRe normal; ,leeres* Pulmonalsegment,
Holzschuhform des Herzens (durch hypertrophierten RV),
LungengefaRzeichung

ECHO: VSD, ,reitende” Aorta und Pulmonalstenose

Herzkatheter zur Op-Planung und Detektion moglicher
Koronaranomalien

~Uunkomplizierter* Fallot auch ohne HK korrigierbar



ECHO

e ,Reitende Aorta*

e RV-Hypertrophie

e GrolRer VSD direkt unterhalb der
AK

e Verengter RVOT

e Pulmonalstenose
(Quantifizierung des max. DG;
bei Neugeborenenen DG 50-70,
spater 70-90 mmHg, abh. vom
arteriellen Blutdruck

PA u.U. hypoplastisch
Shuntfluss
RVOT-Gradient

Subcostal



Herzkatheter

Systemdruck im RV
PA-Sondierung wichtig aber risky
Niedriger PA-Druck (PA sys 10 mmHQ)

Aorta meist vom RV aus sondierbar, aortales Blut fur Shunt-
Berechnung

Therapie aber mehr abh. von SO,

Angiographie am wichtigsten zur Darstellung der PS, PA,
periphere Stenosen, aorto-pulmonale Kollateralen, Ductus
botalli, Koronaranomalien

Gibt es Pulmonalarterien?
Wachsende Bedeutung interventioneller Verfahren



Therapie

e Entscheidend SO, bei Neugeborenen: SO, <70%- Prostaglandin
E, zum Offenhalten des Ductus botalli

e Ausreichende Flussigkeitszufuhr vor allem bei
Belastungssituationen; HK > 50-60% (ggf. Eisen-Substitution)

e Endokarditisprophylaxe
Therapie der Anfalle:

e (02-Zufuhr, ,Hockerstellung* Anziehen der Knie an die Brust in
Seitenlage des Kindes

e Propanolol 0,1 mg/kg i.v., Morphin 0,1 mg/kg s.c.; keine
+inotropen Medis (erh6hen infundibulare Kontraktion)

Heute bereits in den ersten Lebensmonaten Korrektur-OP!
e Palliativ- und Korrekturoperationen
e Zunehmende Bedeutung interventioneller Methoden



© Karsh
© Karsh

One of the photographic studies done by Yousuf Karsh,
to mark the official “1,000th blue baby” procedure
performed by Dr. Alfred Blalock.




Blalock-Taussig Shunt

The left subclavian artery is divided and connected
to the left pulmonary artery. This allows blood to
flow to the lungs to recelve axygen.




Korrektur-Operationen

e Heute meist innerhalb der ersten Monate; Op-Letalitat <3%, Adults 3-9%

» Bei komplexen Fehlbildungen (Lungenstrombahn) wachsende Bedeutung der
interventionellen Verfahren zur Verbesserung der Lungenperfusion (z.B.
Ballonvalvuplastie der PS)

e Aorto-pulmonale Kollateralen Op-Problem wg. Lage im hinteren Mediastinum
und HLM; praoperativ interventioneller Verschlu3+Ballondilatation des RVOT

Klassische Korrektur:
e Beseitigung der RVOT-Obstruktion durch Langsinzision
e Resektion infundibularer Muskulatur

e PK-Kommissuro-valvulotomie; Meist Patch zur Erweiterung des Infundibulums
bzw. RVOT

e Patchverschlul® VSD

Homografts fur PK degenerieren schnell, PI!; nur bei Atresien, unterentwickelte
Strombahn wg. PI.

Schwierige OP bei Lungenperfusion nur durch aorto-pulmonale Kollateralen-
“Unifokalisation* der Kollateralen



Kein gehellter Herzfehler-
Postoperative Probleme

Nach Palliativ-OP:

e Herauswachsen

e Shuntverschlul3

e Aneurysmen, Stenosen der PA

e Subclavian steal (originaler Blalock-Taussig)

e Serom (modifizierter Blalock-Taussig)

e GrolRes Shunt-Volumen bei direkten Aortopulmonalen Shunts
e Endokarditis-Risiko



Nach Korrektur-Operation

Ventrikulare Arrhythmien (50%) mit Risiko flr SCD (6-9%)
Risikostratefizierung schwierig, evtl. Ablation oder ICD (QRS>180 ms)
SV-Arrythmien

Hohergradige AV-Blockierungen Peri-postoperativ
Pulmonalinsuffizienz mit Volumenbelastung des RV, Pulmonalstenose

Obstruktionen/Aneurysmata des RVOT (Infundibulum typisches
Arrythmie-Substrat)

Re- bzw. Rest-VSD

Bifurkationsstenosen (Ballondilatation, Stenting)
Al

Schwangerschaft meist ok. (Rezidiv-Risk 1,2-4%)



Fazit

Grol3e Varianz durch Ausmal der resultierenden RVOT-
Obstruktion

Relevanz fur die Erwachsenkardiologie vor allem durch die
maoglichen Folgezustande, seltener unkorrigierter TOF im
Erwachsenenalter

Engmaschige Nachsorge (PK, residualer VSD, HRST)

Frihe Korrektur, wachsende Bedeutung interventioneller
Verfahren vor allem bei Fehlbildung der Lungenstrombahn

Auch Spatkorrektur ok

Langzeitprognose heute gut: 30 JUR ca. 90%, nach 40 Jahren
75%



