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Fallot-Tetralogie – 
von «blau» zu «pink»1

Summary

Tetralogy of Fallot is the most common cyan-
otic heart defect. This congenital defect depicts
one of the most remarkable success stories of
congenital heart surgery. The outlook for un-
treated children with tetralogy of Fallot is
bleak. A third of these children will die within
one year, less than half will life to age three,
less than ten percent to age 30. The advent of
surgical palliation by creating systemic-to-pul-
monary artery connections, followed by an at-
tempt of staged corrective surgery and finally
the concept of primary repair of this defect at
any age (usually neonatal repair) improved
impressively survival rates of affected chil-
dren. Nowadays, >90 percent of newborns with
tetralogy of Fallot will celebrate their 30th an-
niversary. 

Despite surgical successes, we have
learned that with these patients, however,
truly long-term follow-up is necessary. The late
adverse sequelae after surgical repair are now
well described and include pulmonary regur-
gitation, right ventricular dilatation and dys-
function, progressive exercise intolerance, and
arrhythmias as well as sudden death. So,
while many patients with tetralogy of Fallot
have made their journey from “the blue into
the pink”, we should not forget: “Adults with
tetralogy of Fallot – repaired yes, cured no”.

Key words: tetralogy of Fallot; survival;
surgery

Zusammenfassung

Die Fallot-Tetralogie ist der häufigste angebo-
rene zyanotische Herzfehler. Wie kaum ein an-
derer angeborener Herzfehler illustriert seine
Behandlungsgeschichte medizinische Fort-
schritte der vergangenen fünf Jahrzehnte.
Ohne Eingriff stirbt ein Drittel der Fallot-Pa-
tienten im ersten Lebensjahr, nur die Hälfte
erreicht das dritte und deutlich weniger als
10% das 30. Lebensjahr. Palliative Eingriffe,

insbesondere der Blalock-Taussig-Shunt, an-
schliessend eine Ära der «staged corrective
surgery», die dann vom Konzept der «primären
Korrektur» ungeachtet des Alters abgelöst
wurde, haben die Aussichten für die Betroffe-
nen deutlich gebessert. Man vermutet, dass
aktuell >90% der Neugeborenen mit Fallot-
Tetralogie dank der Chirurgie das 30. Lebens-
jahr erreichen werden. Trotz dieser Fort-
schritte gibt es auch heute noch keine «Total-
korrektur». Eine residuelle Pulmonalinsuffi-
zienz mit progressiver Rechtsherzdilatation
und -dysfunktion, Rhythmusstörungen und
plötzlicher Herztod sind die häufigsten Lang-
zeitfolgen trotz «Korrektur» im Kindesalter.
Der nachbehandelnde Kardiologe sollte sich
bewusst sein, was bereits 1993 prägnant in 
einem NEJM Editorial zusammengefasst
wurde: «Adults with tetralogy of Fallot – repai-
red yes, cured no».

Schlüsselwörter: Fallot-Tetralogie; Überle-
ben; Chirurgie

Einleitung

Das Buch «King of hearts» beschreibt den 
chirurgischen Werdegang Walton Lillehei’s,
der am 31. August 1954 einem zehnjährigen
Knaben aus Minnesota mit Fallot-Tetralogie
den Ventrikelseptum-Defekt (VSD) verschloss
und die Stenose im rechtsventrikulären Aus-
flusstrakt (RVOT) behob [1, 2]. Die Operation 
gelang dank der Hilfe eines Fremden. Da da-
zumal die Herz-Lungen-Maschine noch nicht
klinisch einsetzbar war, diente dem Knaben
mit der seltenen Blutgruppe AB-negativ ein 
29-jähriger Strassenarbeiter als «menschli-
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che» Herz-Lungen-Maschine. Der 29-jährige
«ECC-Ersatz» wurde durch die Blutspende-
Kartei des roten Kreuzes identifiziert und an-
gefragt, ob er bereit wäre, im Rahmen einer
«Controlled Cross Circulation»-Operation sich
die Femoralarterie und -vene kanülieren zu
lassen und auf diese Weise den Körper des
Knaben während des zwingend nötigen Herz-
stillstandes zu perfundieren und oxygenieren.
Beide überlebten den Eingriff komplikations-
los. Die Mortalität bei vorausgegangenen Ein-
griffen unter «Controlled Cross Circulation»
war so hoch, dass die Kinderkardiologin Helen
Taussig die gelungene Operation von Lillehei
mit den Worten kommentiert haben soll: «Too
bad, now he will continue». Von den nachfol-
genden neun Fallot-Patienten, die von Lillehei
in gleicher Weise operiert wurden, überlebten
fünf den Eingriff nicht [3]. Der im Anschluss
an Lillehei‘s Operationen aufkommende Be-
griff «Fallot-Totalkorrektur» orientierte sich
an der spektakulären Abnahme der Zyanose
überlebender «Blue babies» in den ersten Wo-
chen und Monaten nach dem Eingriff, die in
der Tat eine «totale» Korrektur des Herzfeh-
lers nahe legte. 

Die folgenden Abschnitte fassen das heu-
tige anatomische Verständnis dieses komple-
xen zyanotischen Herzfehlers zusammen, ge-
ben einen groben Überblick über chirurgische
Fortschritte und zeigen auf, wie sich die The-
rapiemöglichkeiten von einer initialen Pallia-
tion zu einer möglichst langfristigen Repara-
tur bei immer jüngeren Patienten mit immer
tieferer Mortalität wandelten. Ebenso ein-
drücklich zeigt die Geschichte der Fallot-Kor-
rektur aber auch, dass weiterhin keine «Total-
korrektur» möglich ist und dieser Begriff ledig-
lich Hoffnungen weckt, die in der Vergangen-
heit nie und auch heute oft nicht erfüllt wer-
den können.

Definition und Anatomie

Das Eponym Fallot-Tetralogie ist auf eine 1888
veröffentlichte Fallbeschreibung von Etienne-
Louis Arthur Fallot zurückzuführen, in der das
anatomisch-pathologische Substrat der «Mala-
die bleu» als Kombination einer (1.) Pulmo-
nalstenose, (2.) interventrikulären Kommuni-
kation, (3.) Rechts-Verlagerung der Aorta 
sowie (4.) rechtsventrikulären (RV-)Hypertro-
phie beschrieben wird [4]. Nach heutigem 
Wissensstand ist diese klinische Viererkombi-
nation Ausdruck zweier morphogenetischer
Fehlentwicklungen: Das muskuläre Outlet-
Septum des RVOT verlagert sich und rotiert

während der Herzentwicklung nach anterior
und superior und lässt eine subaortale Lücke
zwischen rechtem und linkem Ventrikel entste-
hen. Diese Lücke wird als «Malalignement»-
VSD bezeichnet, der typischerweise gross und
nicht-restriktiv ist, und es auch bleibt. Zum
Zweiten wird eine Hypertrophie der muskulä-
ren Trabekel im RVOT beobachtet, die in Kom-
bination mit der Septumverlagerung die sub-
pulmonale Obstruktion akzentuiert [5, 6].

RV-Hypertrophie und biventrikulärer Ur-
sprung der Aorta sind Konsequenzen dieser
Entwicklungsanomalien. Oft liegt nicht nur
eine subpulmonale Obstruktion vor, sondern
die Pulmonalklappe selbst ist verengt, zeit-
weise unikuspid oder bikuspid, und weist 
einen kleinen Anulus auf. Der Truncus pulmo-
nalis ist oft hypoplastisch und periphere Pul-
monalstenosen können zusätzlich vorkom-
men. Wie stark die Aorta über dem VSD reitet,
hängt vom Ausmass der Septumverlagerung
ab: bis 90% der Aorta können rechtsventriku-
lären Ursprungs sein [7], so dass in bestimm-
ten Fällen (>50% Überreiten) auch von einem
«double outlet right ventricle» gesprochen
wird. Typischerweise reitet die Aortenwurzel
nicht nur, sondern hat sich im Uhrzeigersinn
(vom Apex aus betrachtet) gedreht, so dass die
rechtskoronare Cusp mehr anterior orientiert
ist [8].

Assoziierte Anomalien

In 10–20% der Fallot-Patienten ist die Aorta
ascendens dilatiert, unabhängig von vorgängi-
gen Eingriffen [9]. Einerseits lässt sich histo-
logisch in solchen Fällen eine intrinsische Aor-
topathie (ähnlich wie bei der bikuspiden Aor-
tenklappe) nachweisen, andererseits dürfte
die Volumenüberladung der Aorta vor VSD-
Verschluss ein Trigger der Dilatation sein. Je
höhergradig die RVOT-Stenose vor der Kor-
rektur ist, je mehr Volumen somit die Aorten-
klappe passieren musste, desto öfter dilatiert
die Aorta im späteren Verlauf. Bei rund einem
Viertel der Patienten liegt ein Arcus aortae
dexter vor (Abb. 1), d.h. die deszendierende
Aorta kreuzt den rechten Hauptbronchus, ab
und zu zusätzlich kombiniert mit einer Arte-
ria lusoria. 

Bei rund 5% der Fallot-Patienten finden
sich für den Chirurgen wichtige Koronarano-
malien, insbesondere der Abgang des Ramus
interventrikularis anterior (RIVA) aus der
rechten Kranzarterie. In diesem Falle kreuzt
der RIVA den RVOT in variabler Distanz zur
Pulmonalklappe und limitiert die infundibulä-
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ren Inzisionsmöglichkeiten. Weitere 5% der
Fallot-Patienten weisen zusätzlich einen Vor-
hofseptum-Defekt auf (Fallot-Pentalogie). Sel-
ten liegt eine persistierende linke obere Hohl-
vene vor, noch seltener zusätzliche interven-
trikuläre Defekte (muskulärer VSD oder ein
Endokardkissen-Defekt).

Fallot-Varianten

Findet sich bei Fallot-typischer Septumdevia-
tion eine Atresie der Pulmonalklappe, wird
von einer «extremen» Fallot-Tetralogie gespro-
chen bzw. von einer Pulmonalatresie mit VSD.
In dieser Situation ist der Pulmonalis-Haupt-
stamm kaum ausgebildet, nicht selten liegt 
lediglich ein fibröses Band ohne Lumen vor
(Abb. 2A). Die Lungenperfusion wird in dieser
Situation primär durch den Ductus Botalli
und aorto-pulmonale Kollateralen (soge-
nannte MAPCA major aortopulmonary colla-
teral arteries) oft ausgehend von der Aorta tho-
racica gewährleistet. Die linke und rechte
Lungenarterie konfluieren oder auch nicht.
Entscheidend für das chirurgische Vorgehen
bei diesen Patienten ist zu wissen, wie viel
Lunge durch Kollateralgefässe versorgt wird
und ob sich eine Kontinuität mit intraperikar-
dialen Lungengefässen herstellen lässt («Uni-
fokalisation der Lungengefässe»). Eine Pulmo-
nalatresie findet sich bei 20–30% aller Fallot-
Patienten, und insbesondere falls eine Mikro-
deletion auf Chromosom 22 vorhanden ist [10].

Eine andere Klinik herrscht bei der «aty-
pischen Fallot-Tetralogie» vor. Hier ist die Pul-
monalklappe nicht atretisch, sondern sie fehlt
(oder die Taschen sind nur rudimentär ausge-
bildet), womit der rechte Ventrikel in offener
Kommunikation mit dem Pulmonalis-Haupt-
stamm steht. Nicht desto trotz liegt ebenfalls
ein nicht restriktiver Malalignement-VSD und
eine gewisse subpulmonale Obstruktion vor.
Kennzeichnend für diese Fallot-Variante sind

Abbildung 1
Arcus aortae dexter. Thorax-Röntgenbild eines Patienten mit
korrigierter Fallot-Tetralogie, Arcus aortae dexter und
Rechtsherzhypertrophie, angedeutet durch die Anhebung
der Herzspitze. Der Metall-Clip verschliesst den initialen Bla-
lock-Taussig-Shunt.

Abbildung 2
Varianten der Fallot-Tetra-
logie. Fallot-Tetralogie mit
Atresie der Pulmonalklappe
(A) und fehlender Pulmonal-
klappe 
(B). Erklärungen siehe Text.

A B
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massiv dilatierte zentrale Pulmonal arterien,
die den anliegenden Bronchus komprimieren
können (Abb. 2B). Diese anatomische Variante
liegt bei 2–5% aller Fallot-Patienten vor.

Fallot-Physiologie

Im Jahre 1929 wurde im JAMA das Leben von
Henry Gilbert, einem 1868 geborenen Kompo-
nisten, Musiker, Autor und Editor aus Somer-
ville, Massachusetts, beschrieben [11]. Das
aus medizinischer Sicht faszinierende an sei-
nem Leben war, dass er trotz Fallot-Tetralogie
erst kurz nach seinem 60. Geburtstag an den
Folgen eines zerebrovaskulären Insults ver-
starb. Es wurde im Artikel diskutiert, wie ein
solch günstiger natürlicher Verlauf einer Fal-
lot-Tetralogie möglich sein kann. 

Prognostisch im Vordergrund steht bei
Fallot-Patienten das Ausmass der antegraden
pulmonalen Perfusion. Die Lungendurchblu-
tung ist primär entscheidend für das Ausmass
der möglichen Sauerstoffaufnahme. Die Lun-
genperfusion hängt, lässt man die Pulmonal-
atresie mit MAPCA ausser Betracht, im We-
sentlichen von zwei Faktoren ab: dem Aus-
mass der RVOT-Obstruktion sowie der syste-
mischen Nachlast. Da der Malalignement-
VSD nicht drucktrennend ist, ergeben sich die
Grösse und Richtung des interventrikulären
Shunts aus der Differenz der Widerstände die
intrakardial dem pulmonalen und systemi-
schen Ausstrom entgegen wirken. Übersteigt
der Widerstand der RV-Ausflussbehinderung
den Systemwiderstand, liegt ein Netto
«Rechts-Links-Shunt» vor. Entscheidend für
die Grösse des Rechts-Links-Shunts ist nicht
das Ausmass der Aortenverlagerung in den
RV, sondern das Ausmass der RVOT-Obstruk-
tion. Je kleiner die Lungenperfusion desto ge-
ringer ist die längerfristige Überlebenswahr-
scheinlichkeit. Liegt der durch die RVOT-
Obstruktion bewirkte Widerstand unter dem
Systemwiderstand, liegt ein Netto «Links-
Rechts-Shunt» mit pulmonaler Hyperzirkula-
tion vor. Bei einem grossem Links-Rechts-
Shunt droht initial das Lungenödem und län-
gerfristig die Ausbildung einer irreversiblen
pulmonalen Vaskulopathie. Bei Vorliegen 
einer «balancierten» Physiologie, d.h. einer
mässigen RVOT-Obstruktion, ist die Lungen-
strombahn vor einer übermässigen Hyperzir-
kulation geschützt, gleichzeitig aber eine aus-
reichende Oxygenierung, also ein längerfristi-
ges Überleben als «pink»-Fallot möglich. Diese
«balancierte» Physiologie ist verständlicher-
weise die Ausnahme und somit sind die Aus-

sichten für die Mehrheit der Fallot-Patienten
wenig «rosig». Gemäss historischen Daten aus
der dänischen Bevölkerung überlebten 66% al-
ler Fallot-Patienten ohne medizinische Inter-
vention das erste Lebensjahr, 48% das dritte
Lebensjahr und 24% das zehnte Lebensjahr.
Das 30. Lebensjahr erreichten weniger als
10% [12].

Fallot-Chirurgie im Wandel 
der Zeit

Die erwähnte Ablehnung von Helen Taussig ge-
genüber Lillehei’s Eingriffen mit «Controlled
Cross Circulation» und ihrer potentiell 200%-
Mortalität beruht auf der Tatsache, dass be-
reits zum damaligen Zeitpunkt mittels pallia-
tiv angelegtem aorto-pulmonalem Shunt das
Überleben der «blue babies» deutlich verbessert
werden konnte. Helen Taussig hatte in den
1930er Jahren beobachtet, dass sich der Zu-
stand von zyanotischen Neugeborenen zum
Zeitpunkt des spontanen Ductus-Botalli-Ver-
schlusses oft verschlechterte. Sie war über-
zeugt, dass das Anlegen eines «künstlichen»
Ductus Botalli die Klinik gewisser zyanotischer
Patienten verbessern könnte. Diese Idee disku-
tierte sie mit Alfred Blalock, einem Chirurgen
aus Baltimore. Alfred Blalock hatte zuvor ver-
geblich versucht, durch die Anastomose der 
Arteria subclavia auf die Lungenarterie beim
Hund ein Modell einer Shunt-induzierten pul-
monalen Hypertonie zu entwickeln. Diese
glückliche Fügung führte am 29. November
1944 zum Anlegen der ersten chirurgisch kre-
ierten aorto-pulmonalen Verbindung bei Fal-
lot-Patienten, dem klassischen Blalock-Taus-
sig-Shunt (Abb. 3). Die Lungendurchblutung
wurde durch eine End-zu-Seit Anastomose der
A. subclavia auf die entsprechende linke (beim
Arcus aortae sinister) oder rechte (beim Arcus
aortae dexter) Lungenarterie verbessert [13]. 

Die Nachteile dieser Anastomose waren
die Volumenbelastung des linken Ventrikels
sowie eine nun von Kollateralen abhängige
Perfusion des entsprechenden Armes. Letzte-
res konnte ab den 1970er Jahren durch die In-
terposition eines Gore-Tex-Shunts zwischen A.
subclavia und A. pulmonalis (modifizierter
Blalock-Taussig-Shunt) anstelle der direkten
End-zu-Seit-Anastomose vermieden werden. 

Die Potts- und Waterston-Anastomose
wurden 1946 bzw. 1962 eingeführt, und bein-
halteten eine direkte Anastomose der linken
oder rechten Lungenarterie mit der benach-
barten Aorta descendens (Potts-Anastomose,
Abb. 3) oder Aorta ascendens (Waterston-
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Anastomose, Abb. 3). Diese Anastomosen wur-
den im späteren Verlauf vermieden, da sie ei-
nerseits im Rahmen des Körper-Wachstums
oft zu einer Distorsion der mit der Aorta ver-
bundene Lungenarterie und dadurch zu Ste-
nosen führten und andererseits der letztend-
lich geschaffene Anastomosen-Diameter für
den Chirurgen nur beschränkt voraussehbar
war. Vernarbung konnte die Anastomose so-
wohl vergrössern als auch verkleinern mit
dem Risiko einer pulmonalen Hyperzirkula-
tion und irreversiblen pulmonalen Hypertonie
bzw.  einer anhaltenden pulmonalen Hypoper-
fusion. 

Insgesamt verbesserte die Einführung chi-
rurgisch angelegter aorto-pulmonaler Verbin-
dungen, insbesondere der Blalock-Taussig-
Shunt, die Prognose der Fallot-Tetralogie
deutlich. Die Wahrscheinlichkeit, das 30. Le-
bensjahr zu erreichen, stieg von 10% auf 50%
[14]. Weitere chirurgische Versuche, die Lun-
genperfusion bei Fallot-Tetralogie zu verbes-
sern waren die geschlossene Infundibulekto-
mie nach Brock, bei der die RVOT-Obstruktion
partiell behoben und der VSD offen gelassen
wurde, die Pleurektomie und Pleurodese (mit
der Absicht das Wachstum von Kollateralge-
fässen zur Lunge zu fördern), die chirurgische
Verlagerung des Omentum majus in den Tho-
rax-Raum mit Kontakt zur Lunge (mit dem
gleichen Ziel wie die Pleurodese), oder die For-

malin-Injektion in den noch offenen Ductus
Botalli (mit dem Ziel ihn längerfristig offen be-
lassen zu können). Der Erfolg dieser Massnah-
men, mit Ausnahme der Infundibulektomie
nach Brock, war bescheiden.

Nach Einführung der Herz-Lungen-Ma-
schine etablierte sich bis in die 1980er Jahre
die Ära der «staged corrective surgery». Symp-
tomatische Neugeborene und Kleinkinder mit
Fallot-Tetralogie wurden initial mit einer
aorto-pulmonalen Verbindung palliativ ver-
sorgt, und erst beim älteren Kind wurde der
VSD verschlossen und die RVOT-Obstruktion
behoben. Lillehei et al. publizierten 1986 die
Ergebnisse der ersten 106 an der University of
Minnesota operierten Fallot-Patienten [15].
Die Überlebensraten nach erfolgreicher Kor-
rektur betrugen 93%, 80% und 77% nach 10,
20 und 30 Jahren. Mitte der 1990er Jahre lag
die 30-Jahre-Überlebensrate nach Fallot-
«Totalkorrektur» weiterhin unter der norma-
len Lebenserwartung (86% vs. 96%, p <0,01 in
einer Arbeit aus der Mayo Klinik [16]), konnte
aber im Vergleich zur Überlebensrate mit le-
diglich aorto-pulmonale Anastomosen erneut
um 25–30% verbessert werden. 

In den 1970er Jahren begann Castaneda
in Boston für eine «primäre» Fallot-Korrektur,
d.h. ohne vorgängigen Shunt-Eingriff und un-
abhängig vom Alter des Fallot-Kindes zu plä-
dieren. Dieser Ansatz wurde 1976 durch die
Einführung von Prostaglandin E zusätzlich
gefördert. Prostaglandin E verzögert den Ver-
schluss des Ductus Botalli in den ersten Le-
benstagen. Auf diese Weise kann das zynano-
tische Neugeborene mit Fallot-Tetralogie me-
dikamentös stabilisiert werden und ist für die
primäre Korrektur in einer besseren Aus-
gangslage. Die nun aufkommende Tendenz
zur immer früheren Primär-Korrektur der
Fallot-Tetralogie hatte zur Folge, dass ver-
mehrt ein transanulärer Patch verwendet
werden musste [17]. Der Pulmonal-Anulus
war zum Korrekturzeitpunkt oft zu klein um
das pulmonale Schlagvolumen ohne grösseren
Gradienten passieren zu lassen. In der An-
nahme, dass eine radikale Korrektur mit tie-
fem Gradienten die beste Lösung sei, wurde
der RV-Ausflussbahn durch ein Aufschneiden
des Anulus und eine Erweiterung mittels
Patch vergrössert. Dieser transanuläre Patch
führt in aller Regel längerfristig zu einer
schweren Pulmonalinsuffizienz. Abschlies-
sende Zahlen bezüglich des 30-Jahres-Out-
come nach Primärkorrektur fehlen noch, die
Überlebenswahrscheinlichkeit dürfte mittler-
weile >90% liegen [18]. 

Auch heute noch ist die Primärkorrektur

Abbildung 3
Chirurgisch angelegte aorto-pulmonale Verbindungen. Folgende Möglichkeiten aorto-pul-
monaler Anastomosen bestehen zur Palliation der Fallot-Tetralogie: klassischer Blalock-Taus-
sig-Shunt, modifizierter Blalock-Taussig-Shunt, Waterston-Anastomose, Potts-Anastomose.

Waterston Shunt

Potts Shunt

Classic
Blalock-Taussig

Modified 
Blalock-Taussig
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der angestrebte Eingriff. Diskussionen drehen
sich mittlerweile nebst der Frage, in welchen
Lebensmonaten der Eingriff durchgeführt
werden sollte, um Aspekte des chirurgischen
Zugangs (transventrikulär vs transatrial und
transpulmonal), sowie der Radikalität der
Aufhebung der RVOT-Obstruktion [19]. In die-
sem Zusammenhang wird nunmehr wenn im-
mer möglich eine postoperative Pulmonalin-
suffizienz vermieden. Die Überlebenschancen
mit Fallot-Tetralogie im Wandel der Zeit sind
in Abbildung 4 zusammengefasst.

Der adulte Fallot-Patient 
von heute

Die Verbesserung der Überlebensrate von 
Kindern mit Fallot-Tetralogie hat zur Folge,
dass die Anzahl Erwachsener mit Fallot-Tetra-
logie die Anzahl pädiatrischer Patienten bald
übertreffen wird [20]. Wichtig ist sich zu ver-
gegenwärtigen, dass Erwachsene mit «Fallot-
Totalkorrektur» nicht «total korrigiert» sind,
sondern mit verschiedenen residuellen anato-
mischen, hämodynamischen oder rhythmoge-
nen Problemen konfrontiert werden. Tabelle 1
macht deutlich, inwieweit der Begriff «Fallot-
Totalkorrektur» irreführend ist.

Am häufigsten führt beim adulten Fallot-
Patienten eine schwere Pulmonalinsuffizienz
bei transanulärem Patch oder ausgiebiger Val-

vulotomie zu Problemen. Der Schweregrad der
Pulmonal-insuffizienz wird aufgrund des tie-
fen diastolischen Druckgradienten zwischen
Pulmonalis-Hauptstamm und rechtem Ventri-
kel echo-kardiographisch oft unterschätzt, da
je nach Grösse der Regurgitationsöffnung ein
beinahe laminares Regurgitations-Flussprofil
auftreten kann (Abb. 5). Hinweise für eine
schwere Pulmonalinsuffizienz sind, nebst dem
laminaren retrograden Flussprofil, eine kurze
Pressure-Halftime (<100 ms) [21] im Doppler-
Si-gnal und damit verbunden eine kurze
Dauer des diastolischen Rückfluss-Signales
bezogen auf die diastolische Füllungszeit (Pul-
monary Regurgitant Index <0,77) [22]. Ein Re-
gurgitationssignal im CW-Doppler, das eine
vergleichbare Signalintensität wie der systoli-
sche Vorwärtsfluss aufweist, ist ein weiterer
Hinweis für ein beträchtliches Regurgitations-
volumen. Die kurze Dauer des diastolischen
Rückflusses einer schweren Pulmonalinsuffi-
zienz führt in der Auskultation zu einem kur-
zen Decrescendo-Diastolikum, das ab und zu
den Kliniker fälschlicherweise zur Annahme
verleiten lässt, das Regurgitationsvolumen sei
unbedeutend. Zur Quantifizierung des Regur-
gitationsvolumens sowie der zuverlässigen
Bestimmung der RV-Volumina wird je länger
je mehr das kardiale MRI eingesetzt. 

Die negativen Folgen der Pulmonalinsuf-
fizienz sind wiederholt beschrieben worden:
Eine progressive Abnahme der RV-Funktion
und Zunahme der RV-Volumina, Häufung von
atrialen und ventrikulären Arrhythmien und
damit verbunden ein erhöhtes Risiko des

Abbildung 4
Überlebenswahrscheinlichkeit mit Fallot-Tetralogie. Ohne Eingriff (natürlicher Verlauf) [12]
erreichten <10% aller Kinder mit Fallot-Tetralogie das 30. Lebensjahr. Nach Einführung des
Blalock-Taussig-Shunts (BT-Shunt) 1944 verbesserte sich das Überleben deutlich. 1955
konnte erstmals der VSD verschlossen und die RVOT-Obstruktion behoben werden. Nach
Etablierung der Herz-Lungen-Maschine begann die Zeit der «staged corrective surgery»,
d.h. im Kleinkindesalter wurde palliativ ein Shunt angelegt und beim grösseren Kind an-
schliessend die «Korrektur»-Operation vorgenommen. Ab den 1980er Jahren wurde mehr
und mehr das Konzept der «primary repair», d.h. der direkten Korrektur ohne vorangehen-
den aorto-pulmonalen Shunt umgesetzt.

Tabelle 1
Lanzeit-Komplikationen nach Fallot-«Totalkorrektur».

Pulmonalinsuffizienz
Rechtsventrikuläre Dysfunktion
Arrhyhtmien und plötzlicher Herztod
Aortendilatation
Aorteninsuffizienz
RVOT-Aneurysma
Residueller Ventrikelseptumdefekt
Residuelle RVOT- oder Pulmonalstenose
Residuelle MAPCA
Trikuspidalinsuffizienz
Linksventrikuläre Dysfunktion
Pulmonale Hypertonie
Endokarditis
Koronarfisteln zum RVOT oder zur Pulmonal-
arterie
Häufige Probleme sind «fett» hervorgehoben. 
MAPCA = Major aorto-pulmonary collateral 
artery; RVOT = Rechtsventrikulärer Ausfluss -
trakt.

Wahrscheinlichkeit, das 30 LJ zu erreichen

Natürlicher BT-Shunt «Staged «Primary

Verlauf surgery» repair»
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Tabelle 2
Entscheidungshilfen zur Indikationsstellung bezüglich Pulmonalklappenersatz.

Klinik [26]
Anstrengungsdyspnoe
Limitierte körperliche Leistungsfähigkeit

Bildgebgung
Schwere Pulmonalinsuffizienz [31]
Pulmonalinsuffizienz assoziiert mit Trikuspidalinsuffizienz, 
Pulmonalarterien-Stenose oder residueller VSD [32]
Präoperative RV-Auswurffraktion [26]
Progressive RV-Dilatation [27]
Schwere RV-Dilatation (>150–170 ml/m2 Körperoberfläche 
enddiastolisches Volumen oder >85 ml/m2 Körperoberfläche 
endsystolisches Volumen) [33, 34]
Signifikante residuelle RVOT-Obstruktion (peak Doppler Gradient 
>50 mm Hg)

EKG-Kriterien
QRS-Dauer ≥180 ms [25]
Progressive Zunahme der QRS-Dauer (>3,5 ms/Jahr) [25]
Intermittierende oder anhaltende atriale oder ventrikuläre 
Arrhythmien [31]

talität von 0,24%/Jahr auf 0,94%/Jahr anstieg
[24]. Insbesondere die Häufigkeit des plötzli-
chen Herztodes, wahrscheinlich aufgrund von
Arrhythmien, nimmt 20 Jahre nach der Kor-
rektur-Operation deutlich zu und dürfte unter
anderem auf die negativen Langzeitfolgen ei-
ner schweren Pulmonalinsuffizienz zurückzu-
führen sein. Ein transanulärer Patch mit der
Prädisposition zur schweren Pulmonalinsuffi-
zienz sowie eine progressive Verlängerung der
QRS-Dauer sind mittlerweile etablierte Prä-
diktoren des plötzlichen Herztodes beim adul-
ten «korrigierten» Fallot-Patienten [25].

Auch wenn die Langzeitfolgen der schwe-
ren Pulmonalinsuffizienz mittlerweile be-
kannt sind, ist weiterhin unklar, zu welchem
Zeitpunkt eine schwere Pulmonalinsuffizienz
beim adulten Fallot-Patienten behoben wer-
den sollte. Wird der Pulmonalklappenersatz
anhand klinischer Kriterien (Abnahme der
Leistungsfähigkeit, Rechtsherzinsuffizienz,
Arrhythmien) geplant, besteht die Gefahr dass
zum Interventionszeitpunkt bereits eine irre-
versible RV-Kardiopathie besteht und keine
Regression der RV-Volumina oder Verbesse-
rung der RV-Funktion erreicht werden kann
[26]. Verschiedene Studien versuchten in den
vergangenen Jahren mittels kardialem MRI
RV-Cut-offs zu definieren, ab denen eine voll-
ständige Erholung der Ventrikeldimension
und -funktion trotz Klappenersatz unwahr-
scheinlich wird [27]. Tabelle 2 listet nicht ab-
schliessend eine Reihe publizierter Parameter
zur Indikationsstellung auf. Zusammenge-
fasst besteht keine allgemein akzeptierte
Klarheit über den optimalen Zeitpunkt des
Klappenersatzes beim «korrigierten» Fallot-
Patienten mit schwerer Pulmonalinsuffizienz,
weswegen die Entscheidung individuell unter
Berücksichtigung der Klinik und verschiede-
ner Untersuchungsbefunde gefällt wird. Die
seit kurzem bestehenden Möglichkeiten des
perkutanen Klappenersatzes dürften in Zu-
kunft einen weiteren Faktor darstellen, der
den Entscheidungsprozess zur Intervention
mit beeinflussen dürfte [28, 29]. 

Unvermeidlich ist, dass jeder Klappener-
satz beim adulten Fallot-Patienten mit hoher
Wahrscheinlichkeit nicht der letzte gewesen
sein wird. 

Fallot-Tetralogie – 
die Perspektive

Die geschilderte Abnahme der mit diesem
komplexen zyanotischen Herzfehler verbun-
denen Mortalität im Laufe der letzten fünf

Abbildung 5
Schwere Pulmonalinsuffizienz nach Fallot-Korrektur. 26-jähriger Patient mit korrigierter
 Fallot-Tetralogie (transanulärer Patch). Man sieht in der parasternalen Kurzachse eine freie
Pulmonalinsuffizienz mit diastolischem Rückfluss aus beiden Lungenarterien ohne wesent-
liche Turbulenzbildung auf Pulmonalklappenhöhe. Der Pulmonalanulus ist bei diesem
 Patienten operativ durchtrennt und mittels Patch erweitert worden. Dieser erweiterte
 Bereich wird nicht durch die Taschen der Pulmonalklappe abgedeckt und bildet eine 
grosse Regurgitationsöffnung.

plötzlichen Herztodes [23]. Herzinsuffizienz
und plötzlicher Herztod sind die häufigsten To-
desursachen des adulten «korrigierten» Fallot-
Patienten. In einer vielzitierten retrospekti-
ven Studie wurde beobachtet, wie 25 Jahre
nach Fallot-Korrektur die postoperative Mor-
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Jahrzehnte ist primär Ausdruck der Fort-
schritte in Herzchirurgie und Intensivmedi-
zin. Der Fokus des medizinischen Interesses
hat sich mittlerweile von Mortalitäts- zu Mor-
biditätsfragen verlagert. Die negativen Folgen
der postoperativen Pulmonalinsuffizienz für
den erwachsenen Fallot-Patienten dürfen
nicht unterschätzt werden. Es gibt keine «Fal-
lot-Totalkorrektur» und somit bedürfen auch
«korrigierte» Fallot-Patienten lebenslang 
einer kardiologischen Nachkontrolle, die mit
Vorteil im Rahmen einer spezialisierten
Sprechstunde durchführt wird. Bereits vor 15
Jahren wurde im New England Journal of 
Medicine festgehalten: «Adults with tetralogy
of Fallot – repaired yes, cured no» [30].
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