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Zusammenfassung
Kongenitale Vitien sind die häufigsten 
angeborenen Fehlbildungen. Da immer 
mehr Patienten das Erwachsenenalter 
erreichen, wird die Häufigkeit von 
Anästhesien für nicht-kardiochirurgische 
Operationen bei diesen Patienten kon-
tinuierlich steigen. Vor allem Patienten 
mit univentrikulärem Herzen, Kardio-
myopathie und Aortenklappenstenose 
sind durch anästhesiebedingte Kompli-
kationen gefährdet. Bei einem kardialen 
Shunt wird das Shuntvolumen neben 
dem Querschnitt des Defekts durch den 
Widerstand im nachgeschalteten Gefäß-
bett bestimmt. Bei einer Obstruktion 
steigt die Nachlast des vorgeschalteten 
Ventrikels. Die sehr differenzierte Patho-
physiologie der komplexen Herzfehler 
muss individuell beurteilt werden. Für 
eine adäquate Versorgung sind detail-
lierte Kenntnisse des aktuellen kardio-
pulmonalen Zustands des Patienten 
sowie der Auswirkungen von Narkose 
und Operation auf die jeweilige Hämo-
dynamik erforderlich. Wenn immer 
möglich, sollen Patienten mit komplexen 
Herzfehlern in spezialisierten Zentren 
versorgt werden.

Summary
Congenital heart diseases are among 
the most frequent anomalies at birth. 
Because more and more patients reach 
the adult age, the incidence of anaesthe-
sia for non-cardiac-operations is about 
to increase. Especially patients with a 
univentricular heart, cardiomyopathy or 
aortic stenosis are at risk of suffering from 

anaesthesia-related complications. In 
patients with a cardiac shunt, the shunt 
volume, in addition to the cross-section 
of the defect, is determined by the resis-
tance in the downstream vascular bed. In 
case of obstruction, the afterload of the 
upstream ventricle increases. The patho-
physiology of complex heart diseases, 
particularly the univentricular heart, is 
difficult and must be assessed individu-
ally. For adequate care, it is essential that 
the actual cardiopulmonary status of the 
patient and the haemodynamic effects of 
anaesthesia and operation are known in 
detail. Whenever possible, patients with 
complex heart defects should be treated 
in specialised centres.

Inzidenz kongenitaler Vitien 

Patienten mit kongenitalem Vitium cor-
dis (angeborenem Herzfehler) machen 
in den letzten Jahren mit über 40% 
(Abb. 1) den Großteil aller angeborenen 
Fehlbildungen aus [1]. 

In Deutschland wird etwa jedes 100. 
Kind mit einem Herzfehler geboren [2]. 
Kinder mit kongenitalem Vitium müssen 
in 85–90% der Fälle mindestens einmal 
am Herzen oder den großen Gefäßen 
operiert werden [3,4], wobei seit Mitte 
der 1980er Jahre nahezu alle Herzfehler 
behandelt werden können [5]. Während 
bei Vitien mit zwei funktionstüchtigen 
Ventrikeln eine möglichst frühe Komplett-
korrektur und damit kurative Therapie 
angestrebt wird, können univentrikuläre 
Herzen, sofern keine Transplantation er-
folgt, lediglich palliativ versorgt werden. 
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Die kontinuierliche Weiterentwicklung 
der chirurgischen und interventionellen 
Therapie hat in den letzten Jahrzehnten 
– zusammen mit der anästhesiologischen 
und intensivmedizinischen Versorgung –  
aber dazu geführt, dass nahezu 87% 
der Patienten mit komplexen Vitien das 
16. Lebensjahr erreichen [6]. Selbst für 
das hypoplastische Linksherzsyndrom, 
das noch vor vier Jahrzehnten als nicht 
behandelbar galt, liegt die Krankenhaus-
sterblichkeit in Zentren mit sehr großer 
Erfahrung unter 10% [7]. 
•	 Es ist davon auszugehen, dass in 

Deutschland heute über 181.000 
Erwachsene mit kongenitalem Vitium 
leben [2]. 

•	 Angeborene Herzfehler sind die 
häufigste kardiale Begleiterkrankung 
in der Schwangerschaft und mit 41% 
die führende Ursache für eine akutes 
Herzversagen [8]. 

Anästhesisten werden daher auch 
bei nicht-kardiochirurgischen Ope-
rationen zunehmend mit Patienten 
konfrontiert, die an einem kongeni-
talen Vitium leiden. Mit Ausnahme 
der zeitgerecht korrigierten einfa-
chen Herzfehler (Tab. 4) sind diese 
Patienten als chronisch krank zu be-
trachten, da residuale Läsionen oder 
die Folgen von Korrektur- oder 
Palliativeingriffen die kardiopulmo-

nale Belastbarkeit beeinträchtigen 
können [9].

Ein kongenitales Vitium kann daher die 
Letalität und Morbidität von Kindern bei 
einem nicht-kardiochirurgischen Eingriff 
signifikant erhöhen [10,11], wobei sich 
das Risiko vor allem für Neugeborene 
und Säuglinge verdoppelt [12]. In einer 
Analyse anästhesiebedingter kindlicher 
Kreislaufstillstände [13] wurde in 34%  
der Fälle eine angeborene oder erwor-
bene Herzerkrankung gefunden. Beson- 
ders gefährdet waren Kinder unter 2  
Jahren mit univentrikulären Herzen; 
hier betrug die Mortalität nach nicht-
kardiochirurgischen Eingriffen bis 19% 
[14]. Bei obstruktiven Herzfehlern, 
Kardiomyopathien und univentrikulären 
Vitien sowie bei Säuglingen unter 6 
Monaten war die Letalität des anäs-
thesiebedingten Kreislaufversagens am 
höchsten [13]. 

Durch anästhesiebedingte Kompli-
kationen sind vor allem Patienten 
mit univentrikulärem Herzen, Kar-
diomyopathie und Aortenklappen
stenose gefährdet. 

Eine Risikostratifizierung kann bei der 
Planung des operativen Eingriffes helfen.  
In einer Untersuchung zum Behand-

lungsergebnis von Kindern mit konge-
nitalen Vitien und nicht-kardiochirur-
gischen Operationen [15] wurden als 
Risikofaktoren einer erhöhten Kranken- 
haussterblichkeit die Art des Herzfehlers, 
die aktuelle körperliche Belastbarkeit, 
eine vorangegangene kardiopulmonale 
Reanimation, eine positiv inotrope 
Medikation sowie Organinsuffizienzen 
(Beatmung, Niereninsuffizienz) – jedoch 
keine neurologischen Erkrankungen – 
identifiziert. Als chirurgischer Risikofak-
tor stellte sich lediglich die Dringlichkeit 
des nicht-kardiochirurgischen Eingriffs, 
aber nicht dessen Komplexität, heraus.

Um die Einflüsse des Anästhesieverfah-
rens und des chirurgischen Vorgehens  
auf die Hämodynamik der kongenitalen 
Vitien einschätzen zu können, muss die 
Pathophysiologie der Herzfehler verstan-
den werden.

Pathophysiologie der 
kongenitalen Vitien 

Einfache Vitien
Shuntvitien

Die physiologische postnatale Kreis-
laufumstellung (mit Verschluss von 
Ductus venosus, Ductus arteriosus 
und Foramen ovale) führt zur kom-
pletten Trennung von oxygeniertem 
und desoxygeniertem Blut – System-
kreislauf und Lungenkreislauf wer-
den seriell geschaltet. Ein Shunt ist 
eine anormale Kreislaufverbindung, 
die es dem Blut ermöglicht, direkt 
von einer Seite der kardialen Zirku-
lation in die andere zu gelangen 
(Tab. 1). 
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Tabelle 1
Lokalisation typischer Shuntvitien

Lokalisation Beispiel

präkardial Lungenvenen-Fehlmündung

kardial Sinus-venosus-Defekt, 
Vorhofseptumdefekt, 
Ventrikelseptumdefekt, 
Atrioventrikularseptumdefekt

postkardial persistierender Ductus 
arteriosus, aorto-pulmonales 
Fenster
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•	 Ein präkardialer Shunt liegt auf der 
Ebene der großen Lungenvenen – mit 
Einmündung einer Lungenvene in die 
V. cava superior oder den rechten 
Vorhof (partielle Lungenvenen-Fehl-
mündung) oder aller Lungenvenen  
in die V. cava superior, das rechte  
Atrium oder die V. cava inferior  
(totale Lungenvenen-Fehlmündung). 

•	 Ein kardialer Shunt liegt auf der 
Vorhof (Atrium)- bzw. Ventrikel‑ 
ebene – als Atriumseptumdefekt 
(ASD), Ventrikelseptumdefekt (VSD) 
oder Atrioventrikularseptumdefekt 
(AVSD). 

•	 Ein postkardialer Shunt liegt auf der 
Ebene der großen Arterien – als per-
sistierender Ductus arteriosus (PDA) 
oder aorto-pulmonales Fenster.

Der Blutfluss über den Shunt folgt 
immer dem Druckgefälle, so dass 
das Shuntvolumen – insbesondere 
beim großen VSD und AVSD – neben 
dem Querschnitt des Defekts durch 
den Widerstand im nachgeschalte-
ten Gefäßsystem (Systemkreislauf, 
Lungenkreislauf) bestimmt wird. 

•	 Ein Links-Rechts-Shunt geht mit 
einer Volumenbelastung des rechten 
Ventrikels und der Lungenstrombahn 
einher. Klinisch zeigen sich einge-
schränkte Belastbarkeit (Trinkschwä-
che) und häufige Atemwegsinfekte. 

•	 In der Folge entwickelt sich durch 
die Volumen- und Druckbelastung 
eine sekundäre pulmonale Hyper-
tonie. Wenn der pulmonale Gefäß-
widerstand (pulmonary vascular 
resistance; PVR) dann über Jahre 
zunimmt und letztlich den systemi-
schen Gefäßwiderstand (systemic 
vascular resistance; SVR) übersteigt, 
kommt es zur Shuntumkehr bzw. 
Eisenmenger-Reaktion mit Rechts-
Links-Shunt; klinisch dominieren die 
Zeichen der chronischen Hypoxämie 
(Lippenzyanose, Uhrglasnägel, Trom- 
melschlägelfinger).

Bei Patienten mit Links-Rechts-Shunt 
erhöht eine Abnahme der PVR (z.B. 
bei Hyperoxie oder Hypokapnie) das 

Shuntvolumen und damit die Volu-
menbelastung des rechten Ventri-
kels, während eine Abnahme der 
PVR bei Patienten mit Rechts-Links-
Shunt das Shuntvolumen reduziert. 

Die daraus folgenden hämodynamischen 
Determinanten für die Versorgung dieser 
Patienten sind in Tabelle 2 dargestellt.

Obstruktionen

Bei physiologischer Anatomie er-
möglichen der linke und rechte Aus-
flusstrakt des Herzens, die Aorten- 
und Pulmonalklappe sowie die Aorta 
und die Pulmonalarterien den unge-
hinderten Blutfluss aus beiden Herz-
kammern; eine Behinderung wird als 
Obstruktion bezeichnet. 

•	 Im Fall einer angeborenen Enge bzw. 
Obstruktion dieser Strukturen steigt 
die Nachlast des vorgeschalteten Ven- 
trikels, was mit einer konzentrischen 
Myokardhypertrophie des Ventrikels 
einhergeht. Außer einem systolischen 
Geräusch sind die Patienten lange 
Zeit symptomlos; später können 
Zeichen einer venösen Kongestion 
(Leberstau, Lungenödem) und eine  
Belastungsinsuffizienz auftreten. 

•	 Valvuläre und supravalvuläre Ste-
nosen sind fixiert bzw. konstant, 
während eine subvalvuläre Stenose 
muskulär bedingt und damit dyna-
misch sein kann. Beispiele sind die 
hypertrophe obstruktive Kardiomyo-
pathie (HOCM) und die subvalvuläre 
muskuläre Pulmonalstenose. 

•	 Sonderformen einer fixierten Stenose 
sind der chirurgisch angelegte aorto-
pulmonale Shunt und das pulmonal-
arterielle „Banding“ zur Drosselung 
der Lungendurchblutung.

Pathophysiologisch kann es neben der 
Druckbelastung für die Ventrikel durch 
eine Abnahme des Herz-Zeit-Volumens 
(HZV) zum kritischen Abfall der System- 
und Koronardurchblutung bzw. der 
Lungendurchblutung kommen. 

•	 Eine Tachykardie wirkt sich generell 
ungünstig auf die Hämodynamik von 
Obstruktionen aus; zum Erhalt der 
Organperfusion muss darüber hinaus 
ein Abfall des arteriellen Drucks 
vermieden werden. 

•	 Bei dynamischen muskulären Steno-
sen verstärken ein erhöhter Sympa-
thotonus sowie positiv inotrope Sub-
stanzen die Obstruktion. Dann sind 
neben einer Optimierung der Vorlast 
volatile Anästhetika (negativ inotrop) 
und/oder die Gabe kurzwirksamer  
Beta-Rezeptoren-Blocker (Esmolol) –  
evtl. kombiniert mit einem Vaso-
konstriktor wie Phenylephrin oder 
Noradrenalin – sinnvoll.

Bei dynamischen Stenosen soll mög-
lichst auf positiv inotrope Stimula
tion verzichtet werden.

Die daraus folgenden hämodynamischen  
Zielgrößen für die Versorgung dieser 
Patienten sind in Tabelle 3 dargestellt.

Tabelle 2
Hämodynamische Determinanten und deren 
Effekte bei der Versorgung einfacher Shunt-
vitien. PVR = pulmonary vascular resistance, 
pulmonaler Gefäßwiderstand; SVR = syste-
mic vascular resistance, systemischer Gefäß-
widerstand.

Shunt/Determinante	 PVR SVR

Links-Rechts-Shunt   

Rechts-Links-Shunt   

Tabelle 3
Hämodynamische Zielgrößen bei der Versorgung einfacher obstruktiver Herzfehler.

Obstruktion/Zielgröße Herzfrequenz Inotropie Vorlast Nachlast

fixierte Obstruktion      

dynamische Obstruktion      
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Komplexe Vitien
Allgemeine Aspekte
Zu dieser Gruppe zählen – neben kom-
binierten Shunt- und obstruktiven Vitien 
– univentrikuläre Herzen sowie Anoma-
lien der Anschlüsse der großen Arterien 
an die Ventrikel bzw. der großen Venen 
an die Vorhöfe. Die Pathophysiologie 
dieser Vitien ist sehr komplex und muss 
stets individuell beurteilt werden. 

Univentrikuläre Herzen
Im Jahr 1971 haben Fontan und Baudet 
ihr Konzept zur Kreislauftrennung bei 
Patienten mit univentrikulären Herzen 
publiziert [16]. Durch die kontinuierlich 
verbesserte medizinische Versorgung wer-
den Kinder mit einem univentrikulären 
Herzen heute immer älter [9], so dass 
vermehrt nicht-kardiochirurgische Ope-
rationen notwendig werden. Wegen des 
hohen perioperativen Risikos werden die 
pathophysiologischen Prinzipien univen-
trikulärer Herzen hier näher besprochen.

Bei univentrikulären Herzen mit gut 
ausgebildeten Ventrikeln fehlt die Kam-
merscheidewand, oder ein Ventrikel ist 

nur rudimentär im Sinn eines hypoplas-
tischen Linksherzsyndroms (HLHS) oder 
hypoplastischen Rechtsherzsyndroms 
(HRHS) angelegt. Pathophysiologisch 
erfolgt nach der Geburt die Parallel-
schaltung (statt serieller Schaltung) von 
System- und Lungenkreislauf. Zur Erhal-
tung der Lungenperfusion (beim HRHS) 
und der Systemperfusion (beim HLHS) 
muss der Ductus arteriosus Botalli offen 
bleiben; darüber hinaus ist ein weiterer 
Shunt auf Vorhof- oder Ventrikelebene 
zum Mischen des oxygenierten und 
desoxygenierten Blutes notwendig. Bei 
dieser parallelen Zirkulation wird die 
Verteilung des Blutflusses zwischen 
System- und Lungenkreislauf vom je
weiligen Gefäßwiderstand bestimmt. 

Bei unkorrigierten univentrikulären 
Herzen sollen die inspiratorische 
Sauerstoff-Fraktion (FiO2) und der 
endtidale Kohlenstoffdioxid-Partial-
druck (petCO2) so eingestellt wer-
den, dass die arterielle Sauerstoffsät-
tigung (SaO2) von 75–85% und eine 
zentralvenöse Sauerstoffsättigung von 

50% ein nahezu ausgeglichenes Ver-
hältnis von Körper- und Lungenper-
fusion anzeigen.

Das Ziel der palliativen Versorgung eines 
univentrikulären Herzens ist die schritt-
weise Kreislauftrennung, an deren Ende 
eine serielle Zirkulation mit passivem 
Blutfluss durch die Lunge besteht 
(Fontan-Zirkulation). 
•	 Der erste Schritt erfolgt regelmäßig 

in der Neonatalperiode – der pul-
monale Blutfluss wird durch Anlage 
eines aorto-pulmonalen Shunts oder 
mechanische Drosselung der Pulmo-
nalarterie (PA-Banding) kontrolliert. 

•	 Im zweiten Schritt wird im Alter von 
3–6 Monaten die obere Hohlvene  
an die Pulmonalarterie anastomosiert  
(Glenn-Anastomose), womit eine 
Hemi-Fontan-Zirkulation entsteht. Die 
Patienten haben bei Atmung von 
Raumluft regelmäßig eine SaO2 von 
80–85%. 

•	 Im dritten Schritt erfolgt im Alter von 
etwa 2 Jahren die komplette Kreislauf-
trennung (Fontan-Zirkulation) durch 
Anschluss der unteren Hohlvene an 
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die Pulmonalarterie (lateraler Tun- 
nel, extrakardiales Conduit). Danach 
haben die Patienten bei Atmung von 
Raumluft regelmäßig eine normale 
SaO2 um 97%. Als Überdruckventil 
wird häufig ein Fenster zwischen 
Conduit und „System“-Vorhof ange-
legt – ein sich entwickelnder Rechts-
Links-Shunt über das Fenster würde 
dann zur Abnahme der SaO2 führen; 
darüber hinaus besteht das Risiko 
paradoxer Embolien.

Pathophysiologisch weisen die Hemi-
Fontan- und Fontan-Zirkulation wichtige 
anästhesierelevante Besonderheiten auf. 
In beiden Fällen erfolgt der Blutfluss 
durch die Lungen passiv, ohne pum-
penden Ventrikel. Während bei der 
Hemi-Fontan-Zirkulation das venöse Blut 
aus der unteren Körperhälfte noch nicht 
durch die Lungen strömt und daher im 
Vorhof für „Mischblut“ sorgt, sind der 
Lungen- und Systemkreislauf bei der 
Fontan-Zirkulation seriell geschaltet. Die 
Vorlast für das univentrikuläre Herz wird 
jetzt vollständig durch den transpulmo-
nalen Blutfluss bestimmt, der wiederum 
vom zentralen Venendruck (ZVD), der 
PVR und dem Vorhofdruck beeinflusst 
wird. 
•	 Patienten mit Hemi-Fontan- oder 

Fontan-Zirkulation profitieren intra- 
operativ von einer Oberkörper-
Hochlagerung und möglichst kurzen 
Beatmungsdauer. 

•	 Eine Beatmung soll mit möglichst  
niedrigem Atemwegsmitteldruck  
(8–10 mbar) erfolgen. 

•	 Weiter profitieren die Patienten von 
einer adäquaten Volumentherapie 
(ZVD 13–18 mm Hg) und von einem 
normofrequenten Sinusrhythmus. 

•	 Ggf. sind Maßnahmen zur selektiven 
Senkung der PVR – wie hohe FiO2 
oder Inhalation von Stickstoffmon
oxid (NO) oder Iloprost – indiziert.

Bei der Hemi-Fontan- und Fontan-
Zirkulation fließt das Blut passiv 
durch die Lungen. Damit ist der 
transpulmonale Blutfluss die Haupt-
determinante des HZV – es kann nur 
weggepumpt werden, was in den 
Ventrikel hinein fließt.

Spezieller Aspekt –  
Herzrhythmusstörungen

Neben idiopathischen Rhythmusstö-
rungen können Patienten mit konge-
nitalem Vitium durch eine Volumen-
belastung oder als Folge vorangegan- 
gener Operationen unterschiedlichste 
bradykarde und tachykarde Rhyth-
musstörungen entwickeln [17,18]. 

•	 Patienten mit kompensierter Herz-
insuffizienz sind häufig von einem 
normofrequenten Sinusrhythmus ab-
hängig; daher soll die Dauertherapie 
mit Antiarrhythmika perioperativ 
fortgeführt werden und der Elektro
lythaushalt ausgeglichen sein. 

•	 Vor Operationsbeginn sind ein Defi- 
brillator und ein Schrittmacher bereit- 
zustellen, bei implantiertem Schritt- 
macher/Defibrillator auch ein Magnet.

•	 Bei Risikopatienten mit bekannten  
malignen Rhythmusstörungen sind 
die Defibrillationselektroden bereits 
präoperativ aufzukleben. 

Spezielles anästhesiologisches
Vorgehen

Grundsatz

Sofern es die Dringlichkeit des Ein-
griffs erlaubt, soll mit Ausnahme der 
einfachen kongenitalen Vitien (Tab. 4) 
die Verlegung in ein spezialisiertes 
Zentrum erwogen werden [19]. 

In jedem Fall ist Kontakt mit dem betreu-
enden Kinderherzzentrum bzw. Zentrum 
für Erwachsene mit angeborenen Herz-
fehlern (EMAH) aufzunehmen.

Präoperative Evaluation
Patienten mit kongenitalen Vitien werden 
in regelmäßigen Abständen kardiolo-
gisch kontrolliert. Bei der präoperativen 
Visite sollen die Befunde der letzten  
kardiologischen Untersuchung vorliegen, 
in denen das Vitium, die bisher durch-
geführten Interventionen (Herzkatheter, 
Operationen) sowie die körperliche Be-
lastbarkeit zum Zeitpunkt der Kontrolle 
beschrieben sind. 
•	 Sollte sich die körperliche Belastbar-

keit des Patienten seit der letzten kar-
diologischen Kontrolle verschlechtert 
haben, ist vor einem elektiven Eingriff 
ein erneutes kardiologisches Konsil 
indiziert.

•	 Bei der körperlichen Untersuchung ist 
neben Symptomen der Herzinsuffi-
zienz (Ödeme, Dyspnoe) besonders 
auf Infekte der oberen Atemwege zu 
achten; diese gehen bei Kindern mit 
einer erhöhten Inzidenz von respira-
torischen Komplikationen während 
einer Narkose einher [20]. 

•	 Weiter ist nach Anzeichen für eine er-
schwerte Intubation zu suchen (Mund
öffnung, Mallampati-Klassifikation), 
da ca. 30% der angeborenen Herz-
fehler mit einer weiteren Fehlbildung 
kombiniert sind. Die endotracheale 
Intubation kann auch durch subglot-
tische Stenosen nach wiederholter 
Intubation oder Langzeitbeatmung 
erschwert sein. Darüber hinaus kann 
eine Phrenicusparese den Verlauf 
nach der Extubation erschweren [21]. 

•	 Da die Patienten häufig diverse  
Katheteruntersuchungen und Punk- 
tionen hinter sich haben, sind früh-
zeitig Informationen über günstige 
bzw. ungünstige venöse und arte
rielle Zugangswege einzuholen. 

Tabelle 4
Einfache kongenitale Vitien.

kongenitale Vitien korrigierte Vitien

isolierte Aortenklappenerkrankung verschlossener persistierender Ductus arteriosus

isolierte Mitralklappenerkrankung korrigierter Atriumseptumdefekt ohne Residuen

kleiner atrialer Septumdefekt korrigierter Ventrikelseptumdefekt ohne Residuen

isolierter kleiner Ventrikelseptumdefekt

milde Pulmonalklappenstenose

kleiner persistierender Ductus arteriosus
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•	 Postoperativ ist bei Kindern mit konge- 
nitalem Vitium vermehrt mit Infek-
tionen und längerer Verweildauer 
auf der Intensivstation zu rechnen  
[22]; dies gilt besonders für Patien- 
ten mit Hemi-Fontan- und Fontan- 
Zirkulation. 

Das Vorgehen bei der präoperativen Eva-
luation von herzkranken Kindern ist in 
Tabelle 5 zusammenfassend dargestellt.

Nüchternheit und medikamentöse 
Prämedikation
Vor allem bei Kindern ist ggf. ein 
Abweichen vom üblichen Vorgehen 
erforderlich:

•	 Kinder dürfen bis 2 Stunden vor 
der Operation klare Flüssigkeit zu 
sich nehmen. Milch, Brei und feste 
Nahrung sind am Kinderherzzentrum 
Gießen nur bis 6 Stunden vor dem 
Eingriff erlaubt, da die Magenentlee-
rung bei herzinsuffizienten Patienten 
verzögert sein kann. 

•	 Über 6 Monate alte Kinder erhalten 
eine Prämedikation – z.  B. 0,5 mg/
kg Körpergewicht (KG) Midazolam 
per os (maximal 10 mg) oder bei 
liegendem Zugang 0,1 mg/kg  KG 
Midazolam i.v. (auch bei zyanoti-
schen Kindern). Alternativ kann eine 
Kombination von 0,25 mg/kg KG  

Midazolam und 2,5 mg/kg KG Keta- 
min-Razemat (Esketamin in halber 
Dosis) per os verabreicht werden 
[23]. Nach der Prämedikation wer-
den die Kinder kontinuierlich puls-
oxymetrisch überwacht.

•	 Insbesondere Kinder mit zyanoti-
schem Vitium profitieren von einer 
adäquaten präoperativen Infusions-
therapie; es wird eine Vollelektrolyt
lösung mit Glukosezusatz (1% Glu-
koselösung) verwendet.

Apparative Überwachung

Nicht-invasive Überwachung

Zur nicht-invasiven Überwachung 
gehören die kontinuierliche EKG-
Ableitung, oszillometrische Blutdruck-
messung, Pulsoxymetrie, Kapno-
metrie/-graphie und die Tempera- 
turmessung. Vor allem bei zyanoti-
schen Vitien ist die Genauigkeit der 
Pulsoxymetrie und Kapnometrie/-
graphie jedoch eingeschränkt.

•	 Auch bei kleinen Säuglingen werden 
die EKG-Ableitungen II und V  5 
simultan überwacht.

•	 Es werden regelmäßig zwei Pulsoxy-
meter angelegt – eines an der rech-

Tabelle 5
Präoperative Evaluation von herzkranken Kindern. BT-Shunt = klassischer Blalock-Taussig-Shunt mit 
Anastomose der distal abgesetzten rechten A. subclavia an die rechte Pulmonalarterie; Waldhausen-
Plastik = distal abgesetzte linke A. subclavia zur Korrektur einer Aortenisthmusstenose.

Symptom oder Befund Evaluation

kardiologische Befunde Art des Vitiums, bisherige Interventionen, Belastbarkeit

veränderte körperliche Belastbarkeit Auskunft der Eltern, klinische Untersuchung

Atemwegsinfektionen Auskunft der Eltern, klinische Untersuchung

Atemwegsprobleme subglottische Stenose? Phrenicusparese?

weitere Fehlbildungen Syndrom? Anhalt für erschwerte Intubation?

Gefäßpunktion periphere und zentrale Venen 
Arterienpunktion (z. B. kontralaterale A. radialis  
bei BT-Shunt und Waldhausen-Plastik)
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ten Hand, das andere bei Säuglingen 
am Fuß und bei älteren Kindern ggf. 
an der linken Hand, damit prä- und 
postduktale Unterschiede der SpO2 
(pulsoxymetrische arterielle Sauer-
stoffsättigung) erfasst werden kön-
nen. Auch bei neueren Geräten kann 
die Genauigkeit der SpO2-Messung 
bei Werten unter 90% deutlich nach-
lassen [24]; auch soll der Sensor bei 
zyanotischen Säuglingen nicht am 
Fuß- oder Handrücken angebracht 
werden, da die Genauigkeit der Mes-
sung dort schlechter als an einem 
Zeh oder Finger ist [25]. 

•	 Die Kapnometrie/-graphie dient zur 
Überwachung der Ventilation, wobei 
die petCO2 – vor allem bei kleinen 
Säuglingen – durch den Messort, die 
(geringen) Zugvolumina und den Be- 
atmungsmodus (intermittierender Gas-
fluss der meisten Narkosegeräte bzw. 
kontinuierlicher Gasfluss spezieller 
Säuglingsrespiratoren wie Babylog®) 
beeinflusst wird. Es ist zu beachten, 
dass bei Patienten mit Rechts-Links- 
Shunt ein Teil des Blutes die Lun-
genstrombahn nicht passiert, so dass 
die petCO2 den arteriellen CO2-
Partialdruck (paCO2) unterschätzt 
[26] – eine Steuerung der Ventilation 
lediglich über den petCO2 führt da-
mit zur Hyperkapnie mit Zunahme 
der PVR und kann den Rechts-Links-
Shunt verstärken.

Invasive Überwachung

Bei Kindern werden die arteriellen 
oder zentralvenösen Katheter (Tab. 6) 
regelmäßig erst nach der Narkose
einleitung gelegt. 

•	 Die Indikation für einen arteriellen  
Katheter wird vor allem bei zyano- 
tischen Vitien – wegen der Limi-
tierungen von Pulsoxymetrie und 
Kapnometrie/-graphie und insgesamt 
geringen Komplikationsrate [27] –  
großzügig gestellt. Primäre Punk
tionsorte sind die A. radialis und 
die A. femoralis. Da bei bestimmten 
kinderherzchirurgischen Operationen  
die A. subclavia einer Seite unter-
bunden wird – so wird beim klas-
sischen Blalock-Taussig-Shunt die 
rechte A. subclavia mit der rechten 

Pulmonalarterie anastomosiert und 
bei einer Waldhausen-Plastik die 
linke A. subclavia zur Korrektur einer 
Aortenisthmusstenose verwendet – 
muss in diesen Fällen entweder die 
kontralaterale A. radialis oder eine 
Femoralarterie kanüliert werden.

•	 Für die Anlage eines zentralen 
Venenkatheters (ZVK) gelten die 
üblichen Indikationen wie Zufuhr 
hochkonzentrierter Lösungen und 
ZVD-Messung. Wegen der hohen 
Thromboserate (8–45%) bei Kindern 
[28] ist die Indikation bei Patienten 
mit Hemi-Fontan- oder Fontan-Zir-
kulation besonders streng zu stellen; 
zudem wird bei diesen Patienten 
wegen der anatomischen Nähe zur 
Anastomose von rechter Pulmonal
arterie und V. cava superior möglichst 
kein Katheter in die rechte V. jugu-
laris interna gelegt und die linke V. 
subclavia bevorzugt. Insbesondere 
nach herzchirurgischen Operationen 
und Herzkatheter-Untersuchungen 
soll das Zielgefäß vor und auch wäh-
rend der Punktion sonographisch 
dargestellt werden, um frustrane 
Punktionsversuche bei evtl. Gefäß-
verschlüssen zu vermeiden und die 
Punktion zu unterstützen; darüber 
hinaus soll bei diesen Risikopatienten 

der Erfahrenste die Katheteranlage 
vornehmen. Die Einführtiefe (in cm) 
für einen Jugularis- bzw. Subclavia-
Katheter ab Hautniveau entspricht 
bei Säuglingen und Kleinkindern 
orientierend der Körpergröße in cm 
dividiert durch 10 (z.B. 11  cm bei 
110 cm Körpergröße). Die radio-
logische Lagekontrolle erfolgt ggf. 
postoperativ.

Anästhesieverfahren
Allgemeine Aspekte
Als wesentliche allgemeine Aspekte sind 
zu nennen:
•	 Infusionen und Injektionen müssen 

wegen einer potenziellen paradoxen 
Embolie absolut luftfrei verabreicht 
werden. Infusionen sollen angewärmt 
und Mikrofilter verwendet werden.

•	 Insbesondere Patienten mit Hemi-
Fontan- oder Fontan-Zirkulation pro- 
fitieren von gut steuerbaren kurz-
wirksamen Medikamenten wie Remi- 
fentanil, Sevofluran, Isofluran und 
Propofol, mit denen u.a. eine unbe- 
absichtigte Nachbeatmung vermieden 
werden kann. Opioide vermindern 
die perioperative Stressreaktion und 
ihre hämodynamischen Folgen [29].

•	 Hämodynamisch ist ein adäquates 
HZV mit optimierter myokardialer 
Sauerstoffbilanz (normofrequenter 
Sinusrhythmus, altersgerechter arteri-
eller Druck) anzustreben. Kreislauf-
stabile Kinder können inhalativ (mit 
Sevofluran) oder – bei liegendem Zu-
gang – i.v. (mit Propofol) eingeleitet 
werden. Kreislaufinstabile Patienten 
profitieren von einer vorsichtig do-
sierten i.v.-Einleitung mit Etomidat 
und/oder Ketamin bzw. Esketamin.

•	 	Bei Patienten, die in Spinal-, Epidu-
ral- oder Kaudalanästhesie versorgt 
werden sollen, ist besonders auf eine 
evtl. Dauertherapie mit Antikoagu-
lanzien zu achten, die eine Kontrain-
dikation darstellen kann. Darüber hi-
naus müssen die hämodynamischen 
Effekte des Verfahrens berücksichtigt 
werden – eine schnell einsetzende 
Sympathikusblockade kann durch 
plötzlichen Blutdruckabfall zum Kreis- 
laufkollaps führen; hier sind epi-
durale Verfahren mit langsamem 
„Aufspritzen“ vorteilhaft.

Tabelle 6
Kathetergrößen bei arterieller und zentral- 
venöser Punktion. 1 F (French.) = 1 Ch. 
(Charrière) = 1/3 des Außendurchmessers in 
mm. G (Gauge) ist ein reziprokes Maß für 
den Außendurchmesser.

Körper- 
gewicht

Zentralvenöse Kathete

<3 kg 3 F Doppellumen-Katheter

3–5 kg 4 F Doppellumen-Katheter

5–10 kg 5 F Doppellumen-Katheter

10–20 kg 7 F Doppellumen-Katheter

Körper- 
gewicht

Arterielle Katheter – 
A. radialis

<10 kg 24 G

>10 kg 22 G

Körper- 
gewicht

Arterielle Katheter – 
A. femoralis

<3 kg 24 G

3–5 kg 22 G

>5 kg 20 G
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Volatile Anästhetika
Bei den volatilen Anästhetika sind einige 
Besonderheiten zu beachten:
•	 Wegen der respiratorischen Neben-

wirkungen wird der Einsatz von Des-
fluran bei Kindern kritisch gesehen 
[30].

•	 Sevofluran und Isofluran sind bis zu 
einer minimalen alveolären Konzen-
tration (MAC) von 1,5 – verglichen 
mit einer Kombination von Fentanyl 
und Midazolam – nur gering kardio
depressiv und haben bei Patienten 
mit Links-Rechts-Shunts keinen Ein-
fluss auf das Verhältnis von Lungen- 
und Systemperfusion [31]. 

•	 Sevofluran ist bei kardial kompen-
sierten Patienten gut zur inhalativen 
Einleitung geeignet [32]. Das An-
fluten volatiler Anästhetika ist bei 
Patienten mit Rechts-Links-Shunt 
verlangsamt [33] – dies könnte erklä-
ren, dass Sevofluran in Kombination 
mit Pancuronium bei Patienten mit 
univentrikulären Herzen die globale 
systolische und diastolische Funk-
tion nicht beeinträchtigt [34]. Bei 
Kindern mit Trisomie 21, von denen 
bis zu 50% unter einem kongenita-
len Vitium leiden, muss besonders 
bei einer Sevofluran-Einleitung auf  
hämodynamisch relevante Bradykar-
dien geachtet werden [35]. Auch 
wurde im Zusammenhang mit Sevo- 
fluran über Torsade-de-Pointes-Tachy- 
kardien bei Patienten mit Long-QT-
Syndrom berichtet [36]. 

Intravenöse Anästhetika
Auch hier sind einige spezielle Aspekte 
zu beachten (Tab. 7):
•	 Propofol senkt wegen seiner sym-

patholytischen Effekte mit vermin-
derter peripherer Freisetzung von 
Noradrenalin signifikant die SVR und 
damit den mittleren arteriellen Druck 
(mean arterial pressure; MAP), wäh-
rend der mittlere pulmonalarterielle 
Druck kaum beeinflusst wird. Bei 
Patienten mit intrakardialem Shunt 
wurde eine Abnahme der SVR bei 
unverminderter PVR gezeigt. Damit 
nimmt das Shuntvolumen bei Pa-
tienten mit Links-Rechts-Shunt ab, 
während es bei Patienten mit Rechts-
Links-Shunt steigt und die SaO2 sinkt 
[37,38]. 

•	 Etomidat hat in einer Induktionsdosis 
von 0,3 mg/kg KG auch bei Klein-
kindern mit ausgeprägter pulmonaler 
Hypertension keinen wesentlichen 
Effekt auf die Hämodynamik und 
intrakardiale Shunts [39]. Allerdings 
bewirkt auch die einmalige Gabe 
von Etomidat eine 24-stündige Ab-
nahme der Cortisol-Konzentration 
im Plasma [40]. 

•	 Ketamin und Esketamin steigern den 
MAP, aber nicht den pulmonalarteri-
ellen Druck; weiter wurden keine re-
levanten Änderungen intrakardialer 
Shuntvolumina gefunden [37]. 

Beatmung

Bei der Beatmung von Kindern mit 
angeborenen Herzfehlern muss auf 
die Interaktion von Beatmung und 
Hämodynamik geachtet werden 
(Abb. 2). Vor allem die Beatmungs-
volumina können die PVR beeinflus-
sen.

•	 Vor allem bei Säuglingen senkt eine 
Muskelrelaxation unter Beatmung die  
funktionelle Residualkapazität (FRC) 
signifikant, was durch einen adäqua-
ten PEEP (positive endexpiratory pres-
sure; positiver endexspiratorischer 
Druck) von etwa 6 mbar kompensiert 
werden kann [42]. 

•	 Ein hoher Atemwegsmitteldruck er- 
höht durch direkte Kompression  
intrapulmonaler Gefäße die PVR. 
Dies ist besonders für Kinder mit 
Hemi-Fontan- und Fontan-Zirkulation 

Tabelle 8
Beatmungsparameter bei Hemi-Fontan- und 
Fontan-Zirkulation. KG = Körpergewicht.

Parameter Einstellung

Atemzugvolumen 10–12 ml/kg KG

Atemfrequenz 12–15/min

PEEP 2–5 mbar

Atemwegsmitteldruck 8–10 mbar

Inspiration : Exspiration 1 : 3

Tabelle 7
Hämodynamische Effekte intravenöser Anästhetika.

Substanz/
Parameter

arterieller Druck pulmonal- 
arterieller Druck

Links-Rechts-
Shunt

Rechts-Links-
Shunt

Propofol    

Etomidat    

Ketamin      

Abbildung 2
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relevant, deren HZV vor allem von der PVR abhängt – sie 
sind daher mit möglichst niedrigem mittlerem Atemwegsdruck 
(8–10 mbar) zu beatmen (Tab. 8). Die sonst üblichen Beat-
mungseinstellungen in der Kinderanästhesie (wie PEEP 5–7,5 
mbar, Atemzugvolumen 6–8 ml/kg KG, Atemfrequenz 
18–20/min) sind hier nicht geeignet, da sie regelmäßig mit 
höheren Atemwegsmitteldrücken verbunden sind.

•	 	Die PVR hängt auch vom arteriellen Sauerstoffpartialdruck 
(paO2) und dem paCO2 ab – Hyperoxie und Hypokapnie 
senken die PVR, während Hypoxie und Hyperkapnie einen 
Anstieg bewirken. Mit der Beatmungseinstellung kann daher 
auch das Verhältnis von Körperperfusion und Lungenperfu-
sion beeinflusst werden. 

Insgesamt sollen Atemzugvolumen, Atemzeitverhältnis und 
PEEP so eingestellt werden, dass die gesamte FRC am Gas-
austauch teilnimmt. Darüber hinaus profitieren Patienten 
mit Hemi-Fontan- und Fontan-Zirkulation von möglichst 
niedrigen mittleren Atemwegsdrücken.

Perioperative Antibiotikaprophylaxe
Bei einer Analyse von Kindern mit infektiöser Endokarditis [43] 
wurde in 42,7% der Fälle eine vorbestehende Herzerkrankung 
diagnostiziert; diese Kinder hatten im Vergleich zur Gruppe ohne 
Herzerkrankung einen längeren Krankenhausaufenthalt und eine 
tendenziell höhere Mortalität. Bei vorbestehender Herzerkrankung 
ist die Indikation zur perioperativen Antibiotikaprophylaxe daher 
eher großzügig zu stellen. Im eigenen Arbeitsbereich werden  
30–60 min vor dem Eingriff 50 mg/kg KG Cefuroxim i.v. verab-
reicht, sofern bei den Patienten ein kardialer Shunt oder komplexes 
Vitium (einschließlich Zustand nach Herztransplantation) vorliegt 
oder Fremdmaterial implantiert wird – siehe dazu auch die Leit
linie der Deutschen Gesellschaft für Pädiatrische Kardiologie [44].

Spezielle Aspekte bei laparoskopischen Operationstechniken
Immer mehr operative Eingriffe in der Kinderchirurgie werden 
endoskopisch durchgeführt. Bei laparoskopischen Operationen 
haben die Lagerung und das Kapnoperitoneum direkte Auswir-
kungen auf die kardiorespiratorischen Funktionen. 
•	 	Bereits die Trendelenburg-Lagerung bewirkt eine Abnahme 

der Lungen-Compliance um 17%, die nach Insufflation des 
Kapnoperitoneum (hier mit 12 mm  Hg) um weitere 27% 
abnimmt und mit einem Anstieg der notwendigen Beat-
mungsdrücke verbunden ist [45]. 

•	 	Bei einem intraabdominellen Druck bis 10 mm Hg steigen die 
Vorlast und Nachlast des linken Ventrikels an [46], wobei die 
beobachtete Zunahme der Vorlast über eine Volumenrekru-
tierung aus dem intestinalen Blutpool erklärt werden kann. 
Bei einem intraabdominellen Druck von 12 mm Hg nimmt die 
kardiale Pumpfunktion ab [47].

•	 	Die laparoskopischen Insufflationsdrücke sollen so niedrig 
wie möglich gehalten werden. 

Diese Veränderungen werden von Patienten der ASA (Ameri-
can Society of Anesthesiologists)-Risikogruppen 1 und 2 gut 
toleriert [48], während die Hämodynamik von Kindern mit 
reduzierten kardiovaskulären Kompensationsmechanismen rele- 

vant beeinträchtigt werden kann. Dies gilt besonders für Pati-
enten mit Hemi-Fontan- und Fontan-Zirkulation; hier wurde 
zwar durchaus über erfolgreiche laparoskopische Eingriffe be‑ 
richtet [49,50], die Eingriffe sollten jedoch nur in Zentren mit  
entsprechender Erfahrung erfolgen. Bei Kindern der ASA- 
Risikogruppen >2 soll ein laparoskopisches Vorgehen beson-
ders sorgfältig überdacht werden.

Fazit für die Praxis

In der perioperativen Versorgung von Patienten mit kongeni-
talen Vitien für nicht-kardiochirurgische Operationen kommt 
dem Anästhesisten eine Schlüsselrolle zu. Für eine adäquate 
Versorgung sind detaillierte Kenntnisse des aktuellen kar-
diopulmonalen Zustandes des Patienten sowie der Effekte 
von Narkose und Operation auf die jeweilige Hämodynamik 
entscheidend. Patienten mit einem einfachen Vitium können 
regelmäßig von einem erfahrenen (Kinder)-Anästhesisten be-
treut werden. Patienten mit komplexen (auch korrigierten oder  
palliativ versorgten) Vitien sollen – abhängig von der Dringlich
keit des Eingriffs – in ein spezialisiertes Zentrum verlegt werden.
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