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Eisenmenger-Syndrom

Kurzdefinition

» Definition/Pathophysiologie/Pathogenese
Obstruktive Erkrankung der Lungengefd3e aufgrund eines lang bestehenden, ausge-
pragten Links-rechts-Shunts e Der pulmonalarterielle Widerstand erreicht systemi-
sche Werte o Dies fiihrt zur Shunt-Umkehr mit bidirektionalem oder Rechts-links-
Shunt.

Zeichen der Bildgebung

» Methode der Wahl
Mit Farbdoppler oder invasiver Druckmessung Shunt-Nachweis und Quantifizierung e
MRT im Stadium der Evaluierung.

Klinik

» Typische Prisentation
Schwere Symptome oft erst bei Jugendlichen und Erwachsenen ¢ Zunehmende Dys-
pnoe und Zyanose « Abnahme der korperlichen Belastbarkeit « Schwere Herzinsuffi-
zienz e Angina pectoris  Paradoxe Embolien e Arrhythmie (Vorhofflimmern) e Infek-
tiose Endokarditis.

» Therapeutische Optionen
Meist keine spezifische Therapie moglich e Korperliche Schonung ¢ Medikamentose
Herzinsuffizienztherapie o Sauerstofftherapie bei Zyanose » Therapie von Infektionen
» Herz-Lungen-Transplantation in seltenen Fillen méglich (10-Jahre-Uberlebensrate
<30%) e Senkung des pulmonalen GefiBwiderstands durch CO-Inhalation und evtl.
Prostaglandin-Infusion.

» Verlauf und Prognose
42% der Patienten mit Eisenmenger-Syndrom erreichen das 25. Lebensjahr e Haufigste
Todesursachen: plétzlicher Herztod (30%), Herzinsuffizienz (25%), Himoptysen (15%).

» Was will der Kliniker von mir wissen?
Zeichen der RV Druckerhohung e Zeichen einer pulmonalen Hypertonie  Shunt-Be-
stimmung e Befunde des zugrunde liegenden Vitiums  Pulmonaler Status.

Differenzialdiagnose

andere Vitien - zyanotische Vitien ohne Eisenmenger-
Syndrom

Dyspnoe oder Herzinsuffizienz - Herzrhythmusstérungen

anderer Ursachen - Pneumonie
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A. pulmonalis

Abb. 129 Eisenmenger-Syndrom. Durch Ver-
anderungen der kleinen Pulmonalarterien
und -arteriolen (Mediahypertrophie, Intima-
proliferation und Fibrose) kommt es zur Wi-
derstandserh6hung im Lungenkreislauf und
dadurch zur Shunt-Umkehr (z.B. bei beglei-
tendem VSD, Pfeil).
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Abb. 130 Eisenmenger Syndrom bei pulmo-
naler Hypertonie. Kontrastverstarkte MR-An-
giographie, koronare MIP: Kalibersprung zwi-
schen zentralen und peripheren Pulmonal-
arterien (Pfeil).

Abb. 131 Gleicher
Patient. Rontgen-
Thorax. Vor allem
rechts deutlicher Ka-
libersprung zwischen
zentralen und peri-
pheren Pulmonal-
arterien (Pfeil).

Claussen et al. Pareto-Reihe Radiologie. Herz (ISBN 3131371714), 193

© 2007 Georg Thieme Verlag KG



