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Hilfe auch für kleinste Herzchen
Die Behandlung von Herzschwäche und Herzfehlbildungen bei Ungeborenen

Thomas Kohl

Durch Ultraschalluntersuchungen werden 
tagtäglich zahlreiche Schwangere mit dem 
Vorliegen akut lebensbedrohlicher oder 
die nachgeburtliche Lebensqualität und 
Prognose ihrer ungeborenen Kinder er-
heblich beeinträchtigenden Kreislaufstö-
rungen oder Herzfehlbildungen konfron-
tiert. Ein wachsendes Spektrum dieser 
Erkrankungen lässt sich heutzutage er-
freulicherweise an hierauf spezialisierten 
Zentren, wie dem Deutschen Zentrum für 
Fetalchirurgie & minimal-invasive Thera-
pie (DZFT), effektiv behandeln. Ziel dieses 
Artikels ist es, Ihnen einen kleinen Einblick 
in diesen noch jungen Bereich der Medi-
zin zu geben. 
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Fetale Herzschwäche
Überlastungen eines ansonsten normal 
entwickelten fetalen Herzens können 
schon lange vor dem Geburtstermin le-
bensbedrohliche Ausmaße erreichen. 
Sie werden unter anderem durch schnell 
wachsende Tumoren (z.B. Steißbeintera-
tome), Herzrhythmusstörungen oder 
große Ergüsse in beiden Brusthöhlen (Hy-
drothorax) verursacht. Daneben wird bei 
etwa 10% eineiiger Zwillingsschwanger-
schaften das sogenannte Zwillingstrans-
fusionssyndrom diagnostiziert. Bei dieser 
Erkrankung ermöglichen kleine Arterien 
und Venen auf dem gemeinsamen Mut-
terkuchen eine gefährliche Blutverschie-
bung zwischen den Kreisläufen beider Kin-
der. Unbehandelt verläuft die Erkrankung 
durch frühe Frühgeburt oder Kreislaufver-
sagen oft tödlich für einen der Zwillinge 
oder sogar beide – oder resultiert in schwe-
ren Hirnschäden.

Bei diesen und anderen Erkrankungen mit 
ihren – bei unbehandeltem vorgeburt-
lichem Verlauf – hohen Sterblichkeiten fehlt 
bis zur 24. Schwangerschaftswoche auf-
grund der kindlichen Organunreife die Op-
tion einer vorzeitigen Entbindung. Durch 
vorgeburtliche Therapiemaßnahmen, wie 
der Verödung von Tumor- oder Mutterku-
chengefäßen, der Einlage von Drainagen 
oder allein durch die simple Gabe von An-
tirarrhythmika, kann den meisten dieser Kin-
der dennoch das Leben gerettet werden. 

Ab der 24. Schwangerschaftswoche bis 
in die frühen 30er Schwangerschafts-
wochen steigen mit zunehmender Reife 
auch ohne vorgeburtliche Therapie suk-
zessive die Überlebenschancen der Kinder, 
da sie theoretisch ja entbunden werden 
könnten. Die Erfahrung zeigt allerdings: 
Wann immer möglich, sind auch in dieser 
Phase vorgeburtliche Maßnahmen einer 
vorzeitigen Entbindung noch vorzuzie-
hen. Grund dafür ist, dass die neben ihrer 
Unreife zusätzlich schwer kreislaufbeein-
trächtigten Frühgeborenen eventuell not-
wendige operative Eingriffe oftmals nicht 
überstehen oder sich dabei schwerste und 
chronische Frühgeburtskomplikationen er-
geben. Besonders gefürchtet sind hierbei 
Hirnblutungen oder -infarkte, die häufig in 

Folge von Schwierigkeiten oder Kompli-
kationen der Beatmung der noch viel zu 
unreifen kleinen Lungen auftreten. 

Um das Auftreten dieser und einer Reihe 
anderer gefährlicher Frühgeburtsrisiken 
drastisch zu reduzieren oder auszuschlie-
ßen, sind daher auch nach Erreichen der 
24. Schwangerschaftswoche in den mei-
sten Fällen vorgeburtliche Interventionen 
sinnvoll. Die Kinder können sich danach 
im Mutterbauch oft noch Wochen bis 
Monate von ihren Erkrankungen erholen 
und schließlich deutlich reifer mit norma-
len oder zumindest weitgehend stabilen 
Kreislaufverhältnissen geboren werden. 

Die Überlebenschancen hängen natürlich 
auch von der jeweiligen Grunderkrankung 
ab. Wohl am erfolgreichsten können das 
fetale Herzrasen („supraventrikuläre Tachy-
kardie“), das allein medikamentös behan-
delt wird, sowie das Zwillingstransfusions-
syndrom behandelt werden. Bei beiden Er-

krankungen werden für das vom Herzrasen 
betroffene Kind bzw. für (wenigstens) ei-
nen der Zwillinge Überlebensraten von 80% 
und mehr erreicht. Bei Ungeborenen, deren 
schwere Herzinsuffizienz dagegen durch 
massive Ergüsse in ihren Brusthälften (Hy-
drothorax) oder durch große, extrem durch-
blutete Tumore verursacht wurde, liegt die 
Überlebensrate zum Teil deutlich darunter. 

Dennoch erklärt sich die Mehrheit betrof-
fener Paare mit vorgeburtlichen Behand-
lungsmaßnahmen bei den zuvor beschrie-
benen und anderen Erkrankungen, die 
mit fetaler Herzschwäche einhergehen,  
einverstanden. Wesentliche Gründe da-
für sind, dass die meisten überlebenden 
Kinder eine gute Prognose haben, blei-
bende Frühgeburtsschäden selten sind 
und die minimal-invasiven Eingriffe die 
Schwangere kaum belasten. Abgesehen 
von einem vorzeitigen Blasensprung sowie 
einer Frühgeburt kommt es nur selten zu 
Komplikationen auf Seiten der Mutter. Er-
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Abbildung 1: Mit der im Bild dargestellten ultraschallgesteuerten Punktion der mütterlichen Bauch­
decke, hier noch zur Lokalanästhesie, beginnen die meisten vorgeburtlichen Interventionen. Die dann 
im Weiteren verwendeten Nadeln haben nur einen geringfügig größeren Durchmesser. So wird nach­
vollziehbar, dass bei so geringen Dimensionen ernsthafte mütterliche Komplikationen selten sind.
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freulicherweise lassen sich ein vorzeitiger 
Blasensprung und Frühgeburtsbestre-
bungen nach minimal-invasiven vorge-
burtlichen Eingriffen heutzutage gut in 
Schach halten. So werden rund 80 % der 
vorgeburtlich behandelten Kinder erst ab 
der 30. und etwa die Hälfte von ihnen erst 
ab der 34. Schwangerschaftswoche ge-
boren – Zeitpunkten, zu denen das Risiko 
bleibender Frühgeburtskomplikationen 
nur noch gering ist. Letzteres gilt auch für 
die im Folgenden orientierend beschrie-
benen invasiven Therapien fetaler Herz-
fehlbildungen. In diesen Fällen hängt die 
Prognose allerdings nicht nur von der Art 
und Schwere der Fehlbildung, der Durch-
führung vor- oder nachgeburtlicher Ein-
griffe, sondern zusätzlich von zahlreichen 
weiteren Faktoren ab. Entscheidend ist, 
ob normale Kreislaufverhältnisse mit zwei 
funktionierenden Herzkammern erreicht 
werden können oder ob der Kreislauf von 
nur einer Kammer gespeist werden muss. 

Fetale Herzfehlbildungen
Im Gegensatz zu der bei manchen feta-
len Tumoren, bei fetalem Herzrasen (Ta-
chykardie) sowie beim Hydrothorax oder 
Zwillingstransfusionssyndrom häufig be-
obachteten Herzinsuffizienz führen Fehl-
bildungen im Aufbau des kindlichen, noch 
ungeborenen Herzens deutlich seltener 
zu schwerer Herzschwäche vor der Ge-
burt. Grund hierfür ist, dass die reduzierte 
oder gänzlich fehlende Funktion einer zu 
kleinen Herzkammer und sogar ein hoch-

gradiger bis vollständiger Verschluss ihrer 
zugehörigen Herzklappen auf Grund be-
sonderer Eigenheiten des Fetalkreislaufs 
fast immer ausreichend von der anderen 
Herzseite kompensiert werden können. 

Vorgeburtliche Eröffnungen hochgradig 
verengter Aorten- oder Pulmonalklappen, 
deren Folge ein Funktionsverlust der jewei-
lig zugehörigen linke oder rechte Herzkam-
mern sein kann, haben nur in wenigen Fäl-
len lebensrettenden Charakter. Stattdessen 
verfolgen diese noch seltenen Eingriffe das 
Ziel, Wachstum und Funktion der jeweils 
betroffenen Herzseite über die Schwan-
gerschaftsdauer zu erhalten. Hierdurch 
sollen die nachgeburtlichen Behandlungs-
optionen für normale Kreislaufverhältnisse 
(„Zwei-Kammer-Kreislauf“) und somit die 
Gesamtprognose und Lebensqualität be-
troffener Kinder verbessert werden. 

Da die vorgeburtliche Therapie hochgra-
dig verengter Aorten- und Pulmonalklap-
pen bislang allerdings noch eingeschränkt 
erfolgreich und für den Feten riskant ist, 
muss sie sich dem Vergleich mit den über 
inzwischen drei Jahrzehnte alternativ ent-
wickelten nachgeburtlich durchgeführten 
Operationsverfahren stellen. Weil durch 
hochgradige Klappenverengungen oft-
mals die Funktion der jeweils zugehörigen 
Herzkammer zerstört wird, kommt hier ins-
besondere der Vergleich mit den in dieser 
Situation angewendeten palliativen (lin-
dernden), weil Ein-Kammer-Kreislaufver-

fahren zur Anwendung. Mit der Situation 
konfrontiert, dass die Herzfehlbildungen 
ihrer Kinder ohne vorgeburtlichen Eingriff 
nach der Geburt am ehesten noch palliativ 
behandelbar sind, entscheiden sich betrof-
fene Schwangere häufig zum Abbruch der 
Schwangerschaft. Ein kleinerer Teil stimmt 
dem Versuch einer vorgeburtlichen Erwei-
terung hochgradig verengter Aorten- oder 
Pulmonalklappen mit Hilfe winziger Ballon-
katheter („Ballonvalvuloplastie“) zu, dessen 
Ziel es ist, der Entwicklung hypoplastischer 
(zu kleiner) und funktionsloser Links- oder 
Rechtsherzen vorzubeugen. 

Der Weg zum Ungeborenen
Ultraschallgesteuerte Direktpunktionen 
durch Bauchwand und Gebärmutter der 
Schwangeren mit Hohlnadeln mit Au-
ßendurchmessern von nur 0,5 – 2,3 mm 
sind das geläufigste und am meisten ver-
breitete Verfahren um in die Gebärmutter 
und zum Feten, den Nabelgefäßen oder 
zum Mutterkuchen zu gelangen. Sind grö-
ßere Durchmesser erforderlich, um zum 
Beispiel krankhafte Mutterkuchengefäße 
beim Zwillingstransfusionssyndroms zu 
veröden, wird ein kleinerer Stichkanal 
über eine Schleuse auf bis zu 5 mm Au-
ßendurchmesser geweitet. So kann dann 
ein Operationsendoskop mit Arbeitskanal 
in die Fruchthöhle vorgeschoben werden. 

Technischer Erfolg, mütterliche Risiken so-
wie Schwierigkeitsgrad des Zugangs in die 
Fruchthöhle hängen unmittelbar von der 
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Abbildung 2: Letzter Test vor einer ultraschallgesteuerten Ballonkatheter-Aufdehnung einer hochgradig verengten fetalen Aortenklappe. Der hierzu ver­
wendete Ballonkatheter mit Führungsdraht werden normalerweise in der Erwachsenenkardiologie zur Aufdehnung verengter Herzkranzgefäße eingesetzt. 
Die Nadel, die in das Herz des Feten vorgeschoben wird, hat einen Außendurchmesser von nur 1,2 mm. Der Eingriff gelang ohne Komplikationen. Über den 
Rest der Schwangerschaft erholte sich die linke Herzkammer. Auch nach der Geburt waren noch zwei weitere Klappendehnungen erforderlich. Der kleine Jun­
ge lebt heute mit einem normalem Zweikammerkreislauf.



12

gewählten Einstichstelle, der Plazentapo-
sition, der Dicke der mütterlichen Bauch-
wand und der Bildqualität ab. Falls das Un-
geborene selbst punktiert werden muss, 
wie zur Dauerableitung von Flüssigkeits-
ansammlungen in den fetalen Brusthöhlen 
oder zur Durchführung von fetal-intrakar-
dialen Eingriffen notwendig, hängen die 
fetalen Risiken einer Punktion zusätzlich 
von der Größe des Feten, seiner Lage so-
wie dem Zielorgan oder der Körperhöhle 
ab, die punktiert werden soll.

Natürlich ergibt sich größte Risiko bei der 
Punktion des Herzens selbst: In etwa 20% 
der Fälle können tödliche Blutungen oder 
Herzrhythmusstörungen auftreten. 1991 
veröffentlichten Maxwell und Kollegen 
aus London die Technik der perkutanen 
ultraschallgesteuerten fetalen Ballonvalvu-
loplastie anhand der Fallbeschreibungen 
zweier Ungeborener mit hochgradigen 
Aortenklappenstenosen. Bis heute wurden 
weltweit mehrere Hundert dieser Eingriffe 
bei fetalen Semilunarklappenstenosen/-
atresien durchgeführt, die Mehrheit bei 
Aortenklappenstenosen. Viel seltener, un-
ter anderem auch weil technisch schwie-
riger, wurden fetale Ballonvalvuloplastien 
bislang bei hochgradigen Pulmonalklap-
penverengungen durchgeführt. 

Durch eine bessere Auswahl von Feten 
und die Optimierung des nachgeburt-
lichen Managements wurden in den ver-
gangenen Jahren in hierauf spezialisierten 
Zentren weniger kindliche, vorgeburtliche 
Komplikationen beobachtet und etwas 
höhere Erfolgsraten für das Erreichen eines 
nachgeburtlichen Zweikammerkreislaufs 
erzielt. Dennoch wird bislang nur bei et-
wa einem Drittel aller noch im Mutterleib 
behandelten Kinder nach Dilatation einer 
hochgradig verengten Aortenklappe eine 
für einen normalen Zweikammer-Kreislauf 
ausreichende Funktion der linken Herz-
kammer beobachtet. Zum Erreichen die-
ses Ziels sind nach der Geburt häufig noch 
höchst anspruchsvolle Herzoperationen 
(z.B. „Ross-Kono-Operation“) erforderlich.

Daneben können bei manchen Ungebore-
nen, die schon ein hypoplastisches Links-
herzsyndrom entwickelt haben, hochgra-

dige Verengungen bis hin zum kompletten 
Verschluss der Vorhofscheidewand (vor-
zeitiger „Foramen-Ovale-Verschluss“) be-
obachtet werden. Bis Ende der Schwan-
gerschaft resultieren durch den hierdurch 
bedingten Aufstau des Blutes in den Lun-
gen Schäden am Lungengefäßbett, die für 
die weitere Prognose eher ungünstig sind. 
In dieser Situation besteht die Möglichkeit 
einer ultraschallgesteuerten Eröffnung des 
Vorhofseptums („atriale Septoplastie“). Bei 
technischem Erfolg erleichtert der Eingriff 
durch Entlastung der aufgestauten Lun-
gengefäße und einen verbesserten Blut-
austausch zwischen beiden Herzhälften 
die Kreislaufumstellung bei der Geburt. 

Auch bei weiteren Herzerkrankungen, wie 
der Ebstein-Fehlbildung, dem Absent-Pul-
monary-Valve Syndrom und anderen, sel-
teneren Fehlbildungen, werden derzeit 
vorgeburtliche Behandlungsstrategien 
entwickelt. Erste Behandlungsversuche 
dieser Art sind ermutigend. Zur besseren 
Durchführung und Überwachung vorge-
burtlicher Eingriffe am Herzen werden 
am DZFT mitunter auch Mini-Ultraschall-
katheter und -Elektrokatheter verwendet, 
die in der Speiseröhre des  Ungeborenen 
platziert werden. Insbesondere für Babys 
im Mutterleib mit therapieresistentem 
Vorhofflattern steht prinzipiell mittels der 
fetoskopischen transösophagealen EKG-
Ableitung und Überstimulation ein neues 
minimal-invasives diagnostisches und the-
rapeutisches Verfahren zur Verfügung. Bei 
Ungeborenen mit lebensbedrohlichem 
kongenitalen Herzblock machen fetosko-
pische Operationstechniken inzwischen ei-
nen direkten Zugang zum fetalen Herzen 
zwecks Implantation eines Schrittmacher-
systems möglich. Hierzu geeignete Mini-
Systeme sind seit kurzem verfügbar und 
warten auf ihre Erstanwendung.

An DZFT erreichen wir das seltene Auftreten 
von mütterlichen und fetalen Komplikati-
onen sowie gute technische Erfolgsraten 
bei minimal-invasiven fetalchirurgischen 
Eingriffen insbesondere dadurch, dass bei 
allen Eingriffen eine Schmerztherapie (Se-
dierung bis hin zur Narkose) und Antibioti-
kaprophylaxe erfolgen und konsequent al-
le Eingriffe in dezidierten Operationssälen 

steril durchgeführt werden. Durch diese 
eigentlich selbstverständlichen, andern-
orts jedoch nicht grundsätzlich durchge-
führten Maßnahmen, werden Schmerzen 
bei Mutter und Kind sowie hämodyna-
misch nachteilige hormonelle Streßreakti-
onen auf ein Minimum reduziert. Störende 
und nachteilige Bewegungen der Schwan-
geren und ihres Kindes werden vermieden 
und das Auftreten von Infektionen fast voll-
ständig ausgeschlossen.

Materno-fetale Sauerstoff
therapie zur Behandlung unter-
entwickelter Herzstrukturen
Bei vielen Herzfehlbildungen werden 
schon lange vor der Geburt deutlich zu 
kleine Gefäße, Herzklappen oder Herz-
kammern beobachtet (Hypoplasie). Die zu 
geringen Dimensionen bekommen nach 
der Geburt häufig therapeutische und pro-
gnostische Bedeutung. So muss ein deut-
lich zu kleiner Aortenbogen („Coarctation, 
Aortenisthmusstenose“) nach der Geburt 
meistens operiert werden. Bei der noch 
häufigeren Fallot’schen Tetralogie kann 
es zu hochgradigen Unterentwicklungen 
der Lungenschlagadern kommen. Operativ 
oder katheterinterventionell sind sie mitun-
ter nur mit großem Aufwand zu behandeln. 

In dieser Situation haben erste Behand-
lungsversuche gezeigt, dass sich durch die 
tägliche Gabe zusätzlichen Sauerstoffs an 
die Schwangere über die letzten Wochen 
vor der Geburt hinweg die Durchblutung 
innerhalb des fetalen Herzens und der 
herznahen Gefäße so gesteigert werden 
kann, dass es zu einem deutlichen Aufhol-
wachstum zu kleiner Strukturen kommen 
kann. Heißt: Den Beobachtungen nach 
scheint es möglich, die nachgeburtliche 
Operation bei Aortenisthmusstenose zu 
umgehen oder zumindest die Operations-
bedingungen bei funktionell zu kleinen lin-
ken Herzen sowie anderen Fehlbildungen 
zu erleichtern. 

Der Erfolg der am DZFT entwickelten Me-
thode hängt unmittelbar davon ab, ob 
der vermehrte Blutfluss die zu kleinen Be-
reiche erreichen kann – manche zusätz-
lichen Fehlbildungen erweisen sich unter 
Umständen als hinderlich für eine erfolg-
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reiche Behandlung. Eine in ihrer Funktion 
schwerst geschädigte und vernarbte Herz-
kammer, wie zum Beispiel beim hypoplas-
tischen Linksherz mit Endokardfibroelasto-
se, kann leider nicht von dieser Methode 
profitieren. An unserem Zentrum werden 
deshalb Schwangere aus ganz Deutsch-
land daraufhin untersucht, ob unterentwi-
ckelte Herz- und Gefäßstrukturen bei ihren 
ungeborenen Kindern mit der neuen Me-
thode erfolgreich behandelbar sind und 
wenn ja, unter welchen Voraussetzungen.  

Zusammenfassung
Viele akut lebensbedrohliche oder die 
nachgeburtliche Lebensqualität und Pro-
gnose ungeborener Kinder erheblich be-

einträchtigende Kreislaufstörungen oder 
Herzfehlbildungen lassen sich heute an 
spezialisierten Zentren – mit nur gerin-
gen Risiken für die Schwangeren –  effek-
tiv behandeln. Vor allem bei Erkrankungen, 
denen eine fetale Herzschwäche bei an-
sonsten normal aufgebautem Herzen zu-
grunde liegt, kann den meisten vorgeburt-
lich behandelten Kindern ein Leben mit 
normaler Lebensqualität und Prognose 
geschenkt werden. Im Gegensatz dazu ist 
die Prognose von Kindern mit vorgeburt-
lich behandelbaren Herzfehlbildungen 
schwerer zu stellen. Sie wird nicht nur 
durch Art und Schwere der Fehlbildung 
und die erfolgreiche Durchführung vor- 
oder nachgeburtlicher Eingriffe bestimmt; 

letztlich sind ein komplikationsarmer Ver-
lauf im Rahmen der Behandlung sowie die 
Qualität der hiernach erreichten Kreislauf-
verhältnisse die bestimmende Faktoren. 
Durch die immer notwendige und immer 
bessere interdisziplinäre Behandlung von 
Patienten mit Herzfehlbildungen lässt sich 
auch bei denjenigen mit einem Ein-Kam-
mer-Kreislauf über viele Jahre ein aktives 
Leben mit guter Lebensqualität erreichen 
– wenn auch mit meist höherem Aufwand. 
Eine Perspektive, die wir Eltern mitgeben 
können, wenn sich ihre Hoffnung auf ein 
„herzgesundes Kind“ im natürlichen Er-
krankungsverlauf oder nach einer vorge-
burtlichen Intervention bei hochgradiger 
Klappenstenose doch nicht erfüllt.
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