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Pulmonalstenose

Verengung an der Klappe, unter der Klappe und tiber der Klappe

Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer, Universitdtsklinikum Heidelberg

Wozu dienen Herzklappen ?

Das menschliche Herz besteht, - zumindest unter funktionel-
len Aspekten, aus zwei Herzhilften, einer sogenannten rechten
Seite und einer linken Seite. Der grundlegende anatomische
Aufbau dieser beiden gegeneinander abgegrenzten Hilften ist
allerdings weitgehend gleich. Auf der rechten Seite des Her-
zens fithren zwei grofle Blutgefifle, die sogenannte obere und
die untere Hohlvene (Abbildung 14), das sauerstoffarme ve-
nose Blut aus dem Kérperkreislauf zum Herzen zuriick, wo
es zunichst vom sogenannten rechten Vorhof aufgenommen
wird (Abbildung 1A). Im Verlauf der Fiillungsphase der rech-
ten Herzkammer, der sogenannten Diastole (Abbildung 1A4)
wird das Blut aus dem rechten Vorhof tiber die zu diesem
Zeitpunke gedffnete Einlassklappe der rechten Herzkammer,
der sogenannten Trikuspidalklappe, als Folge der Aufdehnung
der Kammer in diese hineingesaugt. Setzt nun die Auswurf-
phase der Herzkammern ein, die sogenannte Systole (Abbil-
dung 1B), dann wird hierdurch in der Kammer durch den
Herzmuskel ein Druck aufgebaut. Nach Art eines Ventils wird
dadurch die Trikuspidalklappe verschlossen, sodass kein Blut
wieder in den rechten Vorhof zuriickflieflen kann. Durch den
weiteren Druckanstieg in der Herzkammer wird nun die sich
in umgekehrter Richtung 6ffnende Auslassklappe der rechten
Herzkammer, die sogenannte Pulmonalklappe, gedfInet, und
das Blut aus der Kammer in die Lungenschlagader, die so-
genannte Pulmonalarterie, nach vorwirts ausgeworfen. Auf
diese Weise gelangt das vendse Blut in die Lunge, wo es sich

mit Sauerstoff anreichern kann. Mit dem Ende der Systole
fillt der Druck in der rechten Herzkammer wieder ab, und
der Offnungsdruck auf die Pulmonalklappe lisst nach, sodass
diese sich, vergleichbar mit einem Ventil, druckpassiv wieder
verschlief3t. So kann kein Blut, welches die rechte Herzkam-
mer einmal verlassen hat, wieder in diese zuriickflief3en.

Die Herzklappen trennen somit nach der Art von Ventilen die
vier Hohlriume des Herzens, die das Blut aufnehmen bzw.
weiterpumpen, voneinander ab und kontrollieren durch ihre
Anordnung die Richtung des Blutflusses im Herzen. Jede ein-
zelne der Herzklappen hat somit zwei wichtige Funktionen:

» sich weit und schnell genug zu 6ffnen, sodass sie kein
Hindernis fiir einen angemessenen Blutfluss darstellen.

» sich in der entsprechenden Herzphase vollstindig und
dicht zu schliefen, sodass das Blut keinen falschen Weg
wieder zuriickflieen kann.

Typen von Verdanderungen an Herzklappen

Angeborene Anomalien von Herzklappen oder erworbene
Herzklappenfehler zeigen in der Regel immer die gleichen Ty-
pen von Verdnderungen, welche dazu fithren, dass der Herz-
muskel auf Dauer zu stark beansprucht wird, was je nach dem
Ausmaf3 der Verinderung frither oder spiter zu einer Herz-
schwiche fihrt. »
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Medizinische lllustrationen S. 3-5, 7-8, 12, 15: DHS / Volker Klein

Abbildung 1

Stellung der Herzklappen im Langsschnitt und im Querschnitt wahrend der
verschiedenen Arbeitsphasen des Herzens

VCS obere Hohlvene

VCI untere Hohlvene

VCI
RA rechter Vorhof
A Fiillungsphase des Herzens, sogenannte Diastole. RV rechter Ventrikel (Kammer)
Die Einlassklappen zwischen den Vorhéfen und den Kammern des Herzens sind gedffnet (1 und 3). PA Pulmonalarterie (Lungenschlagader)
Die Auslassklappen zwischen den Kammern und den Schlagadern sind geschlossen (2 und 4). PV Pulmonalvenen (Lungenvenen)

LV linker Ventrikel

AO Aorta (Hauptschlagader)
@ Trikuspidalklappe

@ Pulmonalklappe

@ Mitralklappe

@ Aortenklappe
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A

B Austreibungsphase des Herzens, sogenannte Systole.

Beide Einlassklappen sind jetzt geschlossen (1 und 3) und die beiden Auslassklappen sind gedffnet (2 und 4).
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Abbildung 2

Lokalisation der vier Hauptformen der Pulmonalstenose

Periphere
Pulmonalstenose

Supravalvuldre
Pulmonalstenose

Valvulare
Pulmonalstenose

Subvalvulare
Pulmonalstenose

Rechter
Ventrikel

valvuldr an der Klappe selbst

subvalvular kurz unterhalb der Klappe noch in der rechten Kammer

supravalvuldr knapp oberhalb der Klappe schon in der Pulmonalarterie

peripher am Abgang oder in den Seitendsten der Pulmonalarterie

Die drei grundlegenden Typen von Verinderungen der Herz-
klappen sind:

» Stenose einer Herzklappe, das heifft eine Verengung
der Klappenoffnungsfliche, welche den Blutfluss behin-
dert und eine Druckerhéhung in der nachgeschalteten
Herzkammer nétig macht. Eine Herzklappe kann auch
vollstandig verschlossen sein, sogenannte Atresie, wobei
das Blut die Klappe tiberhaupt nicht mehr passieren kann
und auf Umgehungswege fiir seinen Fluss angewiesen ist.

» Insuffizienz einer Herzklappe, das heifdt cine Undich-
tigkeit oder Schlussunfihigkeit der Herzklappe, wodurch
ein Teil des Blutes, welches die Klappen bereits passiert hat,
wieder dahin zuriickflief8t, wo es gerade herkommt. Damit
eine ausreichende Menge Blut jedoch bedarfsgerecht nach
vorwirts fliefen kann, muss die nachgeschaltete Herzkam-
mer bei jedem Schlag eine grofiere Menge Blut auswerfen.
Auch das vollstindige Fehlen einer Herzklappe ist moglich,
sogenannte Aplasie, wodurch die von der Herzkammer zu
bewegende Blutmenge stark zunehmen muss.

» Deformation einer Herzklappe, das heif§t die regel-
rechte Bauart, die Zahl oder Form einzelner Klappensegel
oder das Material des Gewebes einer Herzklappe, ihrer Se-
gel oder ihres Halteapparates sind bereits zum Zeitpunkt
der Geburt falsch angelegt oder werden im Laufe des Le-
bens zum Beispiel durch Entziindungen des Herzens zer-
stort. In diesen Fillen liegt dann nicht selten eine Funk-
tionsstorung der Herzklappe mit gleichzeitiger Stenose-,
und Insuffizienzkomponente vor.

Verinderungen im Bereich der Herzklappen oder der Klap-
pensegel stellen nicht selten auch nur einen Bestandteil eines
weitaus komplexeren angeborenen Herzfehlers dar.

Formen der angeborenen isolierten
Pulmonalstenose

Bei der Pulmonalklappe (Lungenschlagaderklappe) handelt es
sich um die Auslassklappe aus dem rechten Ventrikel (rechte
Herzkammer), die wihrend der Systole (Austreibungsphase)
des Herzens durch den ansteigenden Druck in der Kammer
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Abbildung 3

Aufsicht (links) und Langsschnitt (rechts) der Pulmonalklappe jeweils in geschlossenem

und ge6ffnetem Zustand

A Normale Pulmonalklappe, 6ffnet sich weit

B Valvuldre Pulmonalstenose, Klappe &ffnet sich nur wenig

(AN (R
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C Dysplastische Pulmonalklappe mit Stenose, Klappensegel sind

missgebildet und bewegen sich nur minimal

gedffnet wird und den Blutstrom so in die Pulmonalarte-
rie (Lungenschlagader) hinaustreibt. Wihrend der Diastole
(Fullungsphase) der Herzkammer zwischen der vorausgegan-
genen und der nachfolgenden Systole werden durch den in
der Pulmonalarterie aufrechterhaltenen Blutdruck die drei
kleinen Segel der Pulmonalklappe wieder fest gegeneinander
gedriicke, sodass die Klappe nun funktionell verschlossen ist
und kein Blut in den rechten Ventrikel zuriickfliefen kann
(Abbildung 1 B).

Bei der sogenannten angeborenen isolierten Pulmonalstenose
liegt eine Fehlbildung der Pulmonalklappe selbst vor, bzw. un-
mittelbar darunter- oder dariiberliegender Strukturen, die zu
einer Verengung des Ausflusstrakes aus dem rechten Ventrikel
fithren, der dadurch zur Erfiillung seiner Aufgabe einen héhe-
ren Austreibungsdruck aufbringen muss. Bei der Einteilung
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der verschiedenen Formen der angeborenen isolierten Pul-
monalstenose werden folgende Kriterien berticksichtigt:

» die Lokalisation der Verengung
» die Art der Verinderung der Klappensegel
» das Ausmafl der Verengung der Klappe

Die angeborene isolierte Pulmonalstenose steht mit einer re-
lativen Hiufigkeit von 10-15 Prozent beim Menschen an
driteer Stelle aller angeborenen Herzfehler. Wird das Vorkom-
men einer Pulmonalstenose im Rahmen anderer komplexer
Herzfehler mitberiicksichtigt, dann liegt die Haufigkeit ei-
ner Pulmonalstenose sogar bei 30 Prozent. Bedeutsame an-
geborene isolierte Pulmonalklappeninsuffizienzen (Schluss-
unfihigkeiten) sind dagegen ausgesprochen selten, wobei -
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allerdings hochgradig deformierte Pulmonalklappen neben
einer bedeutsamen Stenose meist auch einen, wenngleich we-
niger bedeutsamen Insuffizienzanteil aufweisen.

Die hiufigste Form der isolierten Pulmonalstenose ist mit
80 Prozent die sogenannte typische valvulire Pulmonalste-
nose, das heif§t eine Verengung der Pulmonalklappe selbst
(Abbildung 2). Dabei sind in der Regel die typische Anord-
nung und das Gewebe der drei Klappensegel wenig betroffen.
Die Rénder der Segel sind aber tiber ein grofles Stiick mit-
einander verbacken (fusioniert), sodass sie sich wihrend der
Systole nicht vollstindig voneinander trennen kénnen und
deshalb die zentral gelegene Klappenéffnungsfliche im Ver-
gleich zur nicht stenosierten Pulmonalklappe deutlich kleiner
ist (Abbildung 3A und B). Die Segel legen sich wihrend der
Systole nicht in typischer Weise weit an die Wand der Pul-
monalarterie (Abbildung 3 A), sondern bilden eine sogenannte
domférmige Kuppel (Abbildung 3 B).

Die dysplastische Form der valvuliren Pulmonalstenose
(Abbildung 3 C) findet sich gliicklicherweise deutlich seltener
als die o.g. typische Form. Die sogenannten dysplastischen
Klappensegel sind erheblich deformiert, asymmetrisch, un-
gleichmifig verdicke, schwer beweglich und 6fInen sich daher
langsamer und weniger weit. Der umfassende Klappenring
ist sehr oft in seinem Durchmesser schmaler als normal und
von derber Konsistenz. Nicht selten ist auch der unmittelbar
oberhalb oder unterhalb der eigendichen Klappe gelegene
Gewebebereich in die Deformierung mit einbezogen. Die-
ser Typ von Stenose kommt dann etwas hiufiger vor, wenn
die Pulmonalstenose Teil einer komplexeren Fehlbildung des
Herzens ist.

Oberhalb der Pulmonalklappe gelegene Einengungen der
Pulmonalarterien werden als supravalvulire Pulmonalste-
nosen bezeichnet (Abbildung 2). Liegen diese Engstellen im
Bereich der Aufteilung der Pulmonalarterie in deren rechte
und linke Seite bzw. noch weiter jenseits dieser Stelle, so sind
dies sogenannte periphere Pulmonalstenosen (Abbildung 2).
Supravalvulire bzw. periphere Pulmonalstenosen treten so gut
wie nie isoliert auf, sondern finden sich in der Regel bei iiber-
geordneten Fehlanlagen des gesamten rechten Herzens, vor
allem wenn diese im Rahmen genetisch bedingter Syndrome
auftreten. Dies sind zum Beispiel das sogenannte NOONAN-
Syndrom, das WILLIAMS-BEUREN-Syndrom oder das
ALAGILLE-Syndrom.

Subvalvulire Pulmonalstenosen befinden sich unterhalb
der eigentlichen Pulmonalklappe im sogenannten Ausfluss-
trakt der rechten Herzkammer (Abbildung 2). Sie haben in
der Regel nur mittelbar mit der Klappenstenose zu tun und
entstehen in den meisten Fillen sekundir durch eine Verstir-

kung der Herzmuskulatur (Hypertrophie) in diesem Bereich,
um den bei einer Erthohung des Austreibungswiderstands ge-
gen eine verengte Pulmonalklappe erforderlichen erhohten
Druck in der Herzkammer aufbringen zu kénnen. Sie ma-
chen sich nicht selten auch als sogenannte funktionelle dyna-
mische muskulire Subpulmonalstenosen bemerkbar, sobald
die Enge einer valvuliren Pulmonalstenose interventionell
oder operativ beseitigt wurde (siche Seite 11 ff.). Eine Riick-
bildung derartiger Verinderungen findet meist spontan statt,
kann aber Wochen bis Monate dauern.

Der Ausflusstrakt der rechten Herzkammer kann aber auch
durch eine primire Fehlanlage eingeengt sein, die sich dann
hauptsichlich als Bestandteil eines komplexeren anderen
Herzfehlers, zum Beispiel der sogenannten Fallot'schen Te-
tralogie (siche HERZBLATT 1/2011) oder einem sogenann-
ten Double Outlet Right Ventricle (siche herzblarr 1.2014)
findet. Die Pulmonalklappe kann auch vollstindig verschlos-
sen sein, sogenannte Atresie der Pulmonalklappe, sodass das
Blut in der meistens unterentwickelten rechten Herzkammer
nur wieder riickwirts und iiber verschiedene Umwege einen
Zugang zu den Lungenarterien findet. Derartige Verinderun-
gen sind jedoch nicht mehr unter dem Aspekt der isolierten
Pulmonalstenose zu betrachten und werden daher in dieser
Darstellung im Weiteren nicht mehr besprochen.

Symptome und Spontanverlauf bei
Pulmonalstenose

Kinder mit isolierter Pulmonalklappenstenose sind iiblicher-
weise asymptomatisch und zeigen keine Blauverfirbung
der Haut (Zyanose) sowie eine unauffillige korperliche Ent-
wicklung. Die Wahrnehmung eines Herzgerduschs bei einer
Vorsorge-, oder sonstigen Routineuntersuchung ist in den
meisten Fillen der erste Hinweis auf das Vorliegen eines Herz-
klappenproblems. Der Spontanverlauf bei Kindern mit einer
isolierten Pulmonalstenose kann jedoch sehr unterschiedlich
sein und hingt zum Beispiel vom Schweregrad der Stenose
ab. Die Symptomatik und der Verlauf reichen vom Vorliegen
einer lebensbedrohlichen Notsituation beim Neugeborenen
mit sogenannter kritischer Pulmonalstenose bis zu einem
unbeeintrichtigten Uberleben in das achte Lebensjahrzehnt
ohne spezielle Behandlung bei einer sogenannten trivialen
Pulmonalstenose.

Der Schweregrad einer Pulmonalstenose wird beurteilt
am AusmafS der nétigen Druckerhéhung und damit der Mehr-
arbeit, welche die rechte Herzkammer leisten muss, um das
Blut wihrend der Systole durch die verengte Stelle in die Pul-
monalarterie zu pumpen. Die mittleren Normalwerte der -
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Abbildung 4

Druckverhaltnisse im rechten Ventrikel (RV) und der Pulmonalarterie (PA)
beim normalen Herzen und bei einer valvularen Pulmonalstenose

Pulmonalarterie 25 syst. /10 diast.
(PA) (mmHg)

Rechter Ventrikel 25 syst. / 4 diast.
(RV) (mmHg)

(syst. = systolisch; diast. = diastolisch)

Kein systolischer Druckgradient zwischen RV / PA

A Im Normalfall besteht wahrend der Austreibungsphase kein Druckunterschied zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonalarterie.

Pulmonalarterie 25 syst. /10 diast.
(PA) (mmHg)

(syst. = systolisch; diast. = diastolisch)

Systolischer Druckgradient RV / PA : 70 mmHg

B Bei Pulmonalstenose systolische Druckerhthung im rechten Ventrikel, um das Hindernis der engen Klappe zu tiberwinden,

sogenannter Druckgradient.
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Abbildung 5

Blutfluss durch die Pulmonalklappe

A Normale Pulmonalklappe, Klappenoffnungsflache weit, gleich-

maRiger Blutstrom durch die Klappe, normale Flussgeschwindigkeit.

Blutdriicke in den einzelnen Abschnitten des Herzens sowie
die davon abweichenden Werte beim Vorliegen eciner Pul-
monalstenose sind in der Abbildung 4 dargestellt. Ausschlag-
gebend fiir die Einteilung des Schweregrads der Stenose ist
die Hohe des sogenannten Druckgradienten am Hindernis,
das heiflt die Druckdifferenz zwischen dem Spitzendruck im
rechten Ventrikel im Vergleich zum zugehérigen Spitzendruck
in der Pulmonalarterie wihrend der Austreibungsphase. Gele-
gentlich wird auch die Druckanhebung im rechten Ventrikel
in Prozent des zeitgleichen Drucks im linken Ventrikel ver-
wendet.

Fir die Bezeichnung des Schweregrads einer Pulmonalste-
nose wird nach internationaler Ubereinkunft die Hohe des
systolischen Druckgradienten an der Stenose unter Ruhebe-
dingungen verwendet:
triviale Stenose: < 25 mmHg Gradient

25 — 50 mmHg Gradient
50 — 80 mmHg Gradient
> 80 mmHg Gradient

milde Stenose:
moderate Stenose:

vvyywyy

schwere Stenose:

Fir eine allgemeine Unterscheidung, ob die Stenose als
mild oder schwer bezeichnet wird, kann auch die Hohe des
Druckanstiegs im rechten Ventrikel auf weniger bzw. mehr
als 50 Prozent des systolischen Drucks im linken Ventrikel
verwendet werden.

B Pulmonalklappenstenose, Klappenoffnungsflache klein, turbulen-

ter Blutstrom durch die Klappe mit erhchter Flussgeschwindigkeit.

Die Diagnose einer sogenannten kritischen Pulmonalsteno-
se orientiert sich nicht nur am Druckgradienten, sondern an
der Gesamtheit der Beeintrichtigung des Kindes durch das
Krankheitsbild. Die schwere Stenose einer hochgradigen,
meist dysplastischen Pulmonalklappe fithrt schon intrauterin,
das heifSt vor der Geburt, zu der Entwicklung eines vom Volu-
men her zu kleinen, muskulir viel zu dicken und durch seine
Steifigkeit zu einem wenig beweglichen rechten Ventrikel. Die
Neugeborenen sind von den ersten Stunden an lebensbedroh-
lich erkrankt. Sie zeigen eine blau verfirbte Haut durch das zu
gering mit Sauerstoff versorgte Blut, welches, um in die Lun-
ge zu gelangen, zum gréflten Teil Giber vorgebildete Umwege
flieflen muss. Ohne eine umgehende, intensive Behandlung
in Form einer baldméglichsten Operation oder katheterge-
stiitzten Offnung der Klappe in Verbindung mit einer meist
langerfristigen speziellen medikamentdsen Therapie sind diese
Kinder nicht lebensfihig.

Kinder und Jugendliche mit milder, gelegentlich auch mo-
derater Pulmonalstenose haben bis zu ihrer Entdeckung in
der Regel durch das Herzgerdusch und oft auch danach auch
noch iiber Jahre hinweg keine Symptome oder subjektiven
Beschwerden. Allerdings wird der rechte Ventrikel dauerhaft
vermehrt beansprucht und tiberlastet dadurch anhaltend seine
Muskulatur. Bei Vorliegen einer schweren Pulmonalstenose
werden die Folgen der Herzmuskelschwiche in Form von
Kurzatmigkeit, Miidigkeit, Schwitzen oder Trinkschwiche
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in der Regel frither, das heif$t meist noch im 1. Lebensjahr,
bemerkt. Die grundsitzliche Diagnose und die graduelle Ein-
stufung einer Pulmonalstenose sind im Vergleich zu anderen
angeborenen Herzfehlern fiir einen erfahrenen Kinderkardio-
logen leichter und sicherer méglich, sodass eventuell notige
korrigierende Mafinahmen in diesen Fillen rechtzeitig durch-
geftihrt werden konnen (siche Seite 11 ff.).

Diagnostik der Pulmonalstenose

Auskultation. Der erste und meist schon richtungweisende Be-
fund ist die Wahrnehmung eines eher lauten Herzgerduschs,
typischerweise etwas unterhalb des linken Schliisselbeins.
Dieses Gerdusch entsteht wihrend der Austreibungsphase des
Herzens an der wie eine Diise wirkenden verengten Klappen-
offnungsfliche (Abbildung 5) und wird oft auch als sogenann-
tes Pressstrahlgeridusch bezeichnet. Bei gentigender Intensitit
lasst sich dieser Pressstrahl sogar mit dem tastenden Finger an
dieser Stelle als ein leichtes Vibrieren, sogenanntes ,,Schwir-
ren“ auf dem Brustkorb tasten. Erfahrenen Kinderkardiolo-
gen ist es moglich, schon allein durch die Art dieses Gerduschs
nicht nur die Diagnose zu stellen, sondern auch bereits ziem-
lich genau den Schweregrad der Stenose zu beurteilen.

Elektrokardiographie. Bereits milde Pulmonalstenosen las-
sen in etwa 50 Prozent der Fille Verinderungen im EKG
erkennen. Bei moderaten Stenosen findet sich nur noch in
10 Prozent ein unauffilliges EKG und bei schweren Pulmo-
nalstenosen ist das EKG so gut wie immer anomal. Die Ver-
dnderungen reprisentieren jedoch lediglich eine Verdickung
(Hypertrophie) des rechten Ventrikels, wie diese auch bei
anderen Herzfehlern vorkommen kann, und sind daher als
alleiniges Kriterium nur wenig spezifisch.

Réntgenbild des Herzens. Bei der isolierten valvuliren Pul-
monalstenose trifft der beschleunigte zentrale Strahl des Blut-
stroms kriftig auf die Wand der Pulmonalarterie und fiihre
so zu einer Erweiterung des sogenannten Hauptstamms, das
heif3t des Teils von der Klappe bis zur Teilung in den rechten
und den linken Ast der Pulmonalarterie. Diese Erweiterung
ist im Réntgenbild oft als deutliche runde Prominenz am lin-
ken Herzrand erkennbar. Stenosen mit dysplastischen Klap-
pensegeln oder subvalvulire Pulmonalstenosen fiihren jedoch
nicht zu einer derartig leicht erkennbaren Verinderung, da es
hier keinen Pressstrahl im eigentlichen Sinn gibt.

Echokardiographie. Kein anderes Verfahren als die Echokar-
diographie mit dem Einsatz ihrer verschiedenen technischen »
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Abbildung 6

Echokardiographische Darstellung einer
valvuldaren Pulmonalstenose

A 2-D-Echokardiographie, vorgewolbte Segel der Pulmonal-

klappe (PV) mit schmalem Durchlass. Pulmonalarterie (MPA)
erweitert im Vergleich zur Aorta (AO).

B Farb-Doppler-Echokardiographie bei demselben Patienten.
Turbulenter und beschleunigter Fluss jenseits der Stenose

(gelb codiert).
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Abbildung 7

CW-Doppler-Echokardiographie zur
Bestimmung der Geschwindigkeit des
Blutflusses in den BlutgefdlRen

Diese Geschwindigkeit liegt an einer normalen, nicht verengten

Pulmonalklappe bei etwa 1 m/s. Bei einer verengten Klappe, wie
im gezeigten Fall, ist die Geschwindigkeit des Blutflusses erhoht,
um die reguldre Menge Blut pro Schlag durch diese Klappe hin-
durchzupressen. In diesem Fall liegt eine Maximalgeschwindigkeit
von 5,1 m/s vor, entsprechend einem systolischen Druckgradien-

ten von 110 mmHg tiber der verengten Pulmonalklappe.

Methoden liefert bei der Pulmonalstenose mit so geringer
Belastung fiir den Betroffenen so cindeutige und zuverldssi-
ge Informationen. Dies betrifft sowohl die Diagnose an sich,
die Typisierung und auch den Schweregrad der Stenose. Auch
das Ergebnis einer Korrektur der Stenose und Entwicklungen
im Langzeitverlauf lassen sich in jeder Altersgruppe verlasslich
kontrollieren. Mit dem sogenannten 2-D-Bild kann man in
Echtzeit mittels eines schwarzweiffen Schnittbilds die Herz-
aktion direke beurteilen (Abbildung 6A). Insbesondere die
Grofle, die Wanddicke und die Qualitit der Pumpfunktion
der Herzkammern sind dabei gut beurteilbar. Bei den Herz-
klappen lassen sich die Position, die Beweglichkeit, Offnungs-,
und Schlussfunktion sowie eventuelle Verdickungen oder De-
formititen darstellen und in bewegten Bildern dokumentie-
ren. Die Farbdopplertechnik (Abbildung 6 B) erlaubt es, die
Richtung und die Geschwindigkeit des Bluts in einem frei
gewihlten Bereich des Herzens zu erfassen und diese Groflen
in ein Farbsignal umzusetzen. Auch ein turbulenter Fluss ist
durch ein codiertes Farbsignal erkennbar. Mit der sogenann-
ten CW-Doppler-Technik (A6bildung 7) kann die Geschwin-
digkeit des Bluts erfasst werden. Zeigt sich zum Beispiel bei
einer valvuliren Pulmonalstenose die domférmige Fixierung
der Klappensegel, so resultiert eine kleinere Durchtrittsoff-
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nung fiir das Blut aus dem rechten Ventrikel in die Pulmo-
nalarterie (Abbildung 5). Die erforderliche Menge des Bluts
muss daher mit grofferer Geschwindigkeit durch die vereng-
ten Klappen hindurchgetrieben werden. Durch Anwendung
eines Berechnungsverfahrens aus dem physikalischen Bereich,
der sogenannten BERNOULLI-Gleichung, kann aus der ge-
messenen Blutgeschwindigkeit vor und nach dem Hindernis,
also der Stenose, mit hinreichender Sicherheit der Druckun-
terschied zwischen dem rechten Ventrikel und der Pulmonal-
arterie gerechnet werden. Dieser sogenannte Druckgradient
ist einer der wichtigsten Werte in Bezug auf die Entscheidung
tiber die Notwendigkeit einer Korrektur der Pulmonalstenose.
Alle beschriebenen echokardiographischen Untersuchungen
konnen bei Kindern und Jugendlichen in der Regel von auflen
tiber den Brustkorb (transthorakal, TTE) oder bei grofferem
Kérpergewicht auch iiber die Speiserdhre (transoesophageal,
TEE) durchgefiihrt werden.

Kernspintomographie (MRT) oder Computertomographie
(CT) bringen bei der isolierten valvuliren Pulmonalstenose
kaum mehr Information als die Echokardiographie und sind
daher in der Regel entbehrlich. Sie konnen jedoch in Ein-
zelfillen zur Bildgebung eingesetzt werden, zum Beispiel bei
hochgradig deformierten Pulmonalklappen, bei tief in der
Lunge gelegenen peripheren Gefiflstenosen oder in Zusam-
menhang mit komplexen Herzfehlern mit Pulmonalstenose.

Herzkatheter und Angiographie. Im Verlauf der letzten
15-20 Jahre hat die Echokardiographie die Herzkatheterun-
tersuchung als ausschlieffliche diagnostische Mafinahme und
als Grundlage fiir die Entscheidung tiber das weitere thera-
peutische Vorgehen nahezu vollstindig ersetzen konnen. Auf
der anderen Seite stellt jedoch heute die sogenannte katheter-
gestiitzte Ballonvalvuloplastie (BVP) in der dominierenden
Mehrzahl der Fille bei der typischen valvuliren Pulmonalste-
nose die Therapie der ersten Wahl dar. Im Rahmen dieser
sogenannten Katheterintervention werden dann alle zuvor
echokardiographisch bestimmten Werte automatisch tiber-
priift und es konnen Angiokardiographien durch Injektion
von Kontrastmittel in das Herz durchgefiihrt werden (Abbil-
dung 8), die der Planung des weiteren Vorgehens dienen.

Behandlung der Pulmonalstenose

Ziel der Behandlung einer Pulmonalstenose ist es, eine bereits
bestehende oder sich erwartungsgemifd entwickelnde Uber-
lastung der rechten Herzkammer dauerhaft zu beseitigen bzw.
zu verhindern.
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Abbildung 8

Angiographische Darstellung der Ausflussbahn des rechten Ventrikels und der
Pulmonalarterie mit Rontgenkontrastmittel bei einer Herzkatheteruntersuchung

A Durchmesser des verengten Klappenrings (weiRer Pfeil) und der

verengten kréftigen Pulmonalklappe (weile Aussparung).

Da Medikamente eine anatomische Verinderung einer Herz-
klappe nicht beseitigen konnen, sind diese hierzu als alleinige
Mafinahme nicht geeignet. In kritischen Fillen, vorwiegend
wihrend der ersten Lebenstage, konnen sie aber kurzzeitig
helfen, Zeit zu gewinnen, bis der erfordetliche chirurgische
oder interventionelle Eingriff durchgefiihrt werden kann (sie-
he Seite 13 ff.). Zeitpunkt und Art des zu wihlenden Eingriffs
hingen vom Schweregrad und vom Typ der Pulmonalstenose

ab.

Triviale Pulmonalstenosen mit einem Druckgradienten zwi-
schen dem rechten Ventrikel (RV) und der Pulmonalarterie
(PA) < 25 mmHg bediirfen nahezu ausnahmslos lebenslang
keiner Behandlung und die Patienten kénnen ein normales
Leben fiihren.

Milde Pulmonalstenosen mit einem Druckgradienten
von 25 — 50 mm Hg neigen nur im Verlauf des 1. Lebensjah-
res in einigen Fillen zur Progression und miissen ggf. dann
therapeutisch angegangen werden.

Moderate und schwere Pulmonalstenosen mit einem
Druckgradienten von > 50 mmHg erfordern grundsitzlich
einen Eingriff. Der Zeitpunkt kann jedoch entsprechend den
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B Wihrend der Austreibungsphase ist der diinne Strahl von Kont-
rastmittel, der sogenannte ,Jet, durch die hochgradig verengte

Klappe zwischen den weiRen Doppelpfeilen zu erkennen.

vorliegenden Verinderungen des Herzens meistens elektiv, das
heif§t zu einem ausgewihlten Zeitpunkt innerhalb von Mo-
naten, gelegentlich auch linger, festgelegt werden. Wihrend
dieser Zeit ist aber eine sorgfiltige kardiologische Beobach-
tung erforderlich.

Kritische Pulmonalstenosen stellen unabhingig von der
Hohe eines Gradienten eine kardiale Notfallsituation dar und
bediirfen umgehend einer Behandlung.

In der Vergangenheit war die chirurgische Erweiterung
einer verengten Pulmonalklappe das Verfahren der Wahl.
Im Zusammenhang der technischen Entwicklung von so-
genannten Dilatations- oder Ballonkathetern fiir verengte
Herzkranzgefifle hat sich aber seit etwa zwei Jahrzehnten die
sogenannte Ballonvalvuloplastie, das heif§t die Erweiterung
verengter Herzklappen mit sogenannten Ballonkathetern (A44-
bildung 10), im Vergleich zur Operation zumindest als ebenso
effektiv, sicher und fiir den Betroffenen deutlich weniger be-
lastend durchgesetzt. Die Ballonvalvuloplastie ist daher heute
als sogenannte kathetergestiitzte Intervention gegeniiber der
chirurgischen Moglichkeit die Methode der ersten Wahl zur
Behandlung der valvuliren Pulmonalstenose geworden. -

n
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Abbildung 9

Durchfiihrung der sogenannten Ballondilatation bei einer valvuldren Pulmonalstenose

Al

Fuhrungsdraht

Ballonkatheter

Ballon in der Klappe positioniert Ballon zur Dehnung gefillt

A Diinner, flexibler Fiihrungsdraht durch die Offnung der Klappenstenose zur Fixierung bis in die Peripherie der Pulmonalarterie vorgeschoben.
B Einfiihren des Ballonkatheters tiber den Fiihrungsdraht.

C Positionierung des Ballons in der Ebene der Klappenstenose.

D Fillung des Ballons zur Entfaltung seines Volumens, wodurch die verbackenen Klappenrénder voneinander getrennt werden und die

Klappenoffnungsflache vergroRert wird.
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Abbildung: NUMED, Inc.

Interventionelle Behandlung der Pulmonalstenose

Indikation. Im Grundsatz sind die Voraussetzungen fiir den
Entschluss, die sogenannte Indikation, einen Eingriff bei
Vorliegen einer Pulmonalstenose durchzufiihren fiir das in-
terventionelle (kathetergestiitzte BVP) oder ein chirurgisches
Vorgehen, das heifft Operation, weitestgehend gleich. Der
systolische Druckgradient zwischen rechtem Ventrikel und
Pulmonalarterie soll dafiir unter Ruhebedingungen bei min-
destens 40—50 mm Hg liegen. Bei niedrigeren Gradienten ist
die Verminderung des Druckgradienten durch jede Prozedur
in der Regel so gering, dass den Betroffenen weder aktuell
noch tber lingere Zeit (Jahrzehnte) durch den Eingriff ein
Vorteil entstiinde. Giinstige Voraussetzungen fiir die Ent-
scheidung zu einem interventionellen Vorgehen mittels BVP
sind das Vorliegen einer isolierten valvuliren Pulmonalstenose
und ein Alter zwischen dem 2. und 4. Lebensjahr. Nach dem
2. Lebensjahr sind die Gefiflzuginge fiir die infrage kom-
menden Katheter etwas grofler und damic weniger verletzlich.
Nach dem 4. Lebensjahr ist auch bei mittleren (moderaten)
Druckerhéhungen im rechten Ventrikel das Wachstum von
Muskelbiindeln in der rechten Herzkammer (Hypertrophie)
dagegen so ausgeprigt, dass oft auch nach der Eroffnung der
verengten Klappensegel eine subvalvulire Einengung bestehen
bleibt. Dies kann sowohl akute Probleme bereiten, sogenann-
te reaktive muskulire Obstruktion, als auch die spontane
Riickbildung um mehrere Monate verzogern und den zusitz-
lichen Einsatz von Medikamenten (Beta-Rezeptorenblocker)
notwendig machen. Dennoch ist heute ein primir interventi-
onelles Vorgehen in jedem Alter, bei jedem Schweregrad und
den meisten Formen einer Pulmonalstenose méglich und
bei den im Einzelfall vorliegenden Umstinden bzw. geeigne-
ten Bedingungen auch vertretbar. Weniger giinstige Voraus-
setzungen fiir ein interventionelles Vorgehen sind das gemein-
same Vorliegen mehrerer Stenosen in verschiedener Position
(subvalvulir, supravalvulir und peripher) sowie das Vorliegen
der Pulmonalstenose als Teil einer komplexen Fehlbildung des
Herzens.

Durchfithrung. Eine Ballonvalvuloplastie (BVP) kann
bei groferen Kindern, Jugendlichen und Erwachsenen in
Sedierung (medikamentdse Ruhigstellung) und unter ort-
licher Betdubung, aber ohne maschinelle Beatmung durch-
gefithrt werden. Da die entsprechenden Blutgefifle und das
Herz an ihrer Innenseite nicht mit sensiblen Nerven aus-
gestattet sind, ist die Prozedur nicht mit Schmerzen verbun-
den. Bei jiingeren, unruhigen oder dngstlichen Kindern (und
Erwachsenen) wird jedoch iiblicherweise eine Vollnarkose
eingesetzt.
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Abbildung 10

Ballonkatheter fiir die interventionelle
Erweiterung stenotischer Pulmonal-
klappen, sogenannte Ballonvalvuloplastie

Die Katheter stehen in mehr als so GréRen mit jeweils unter-
schiedlichen Fillungsvolumina und Durchmessern von 2-40 mm
zur Verfuigung. Am Katheterschaft sind Platinmarkierungen
angebracht, durch die bei der Prozedur auf dem Réntgenschirm

die regelrechte Position des Ballons tiberpriift werden kann.

Als Zugang fiir die Katheter werden die Blutgefifle in der
Leiste verwendet. Nach der Punktion der Leistenvene wird ein
diinner Fiihrungskatheter bis zum Herzen und unter Rént-
genkontrolle durch die verengte Klappe bis in die Pulmonal-
arterie eingefithre. Durch diesen Katheter kann ein diinner,
elastischer Fiithrungsdraht bis weit in einen der Seiteniste der
Pulmonalarterie vorgeschoben werden (Abbildung 9A). Der
Fiuhrungskatheter wird dann entfernt und anschliefend tiber
den belassenen Fithrungsdraht der etwas dickere Ballonkathe-
ter wie auf einer Schiene vorgeschoben (Abbildung 9 B), bis der
langliche, noch nicht entfaltete Ballon genau in die vereng-
te Klappenoflnung zu liegen kommt (Abbildung 9B und C).
Ist diese Position erreicht, wird der Ballon mit verdiinntem
Réntgenkontrastmittel durch kriftigen Druck per Hand rasch
gefiille und dadurch entfaltet (Abbildung 9 D). Anschlieflend
mufd der Ballon dann wieder sehr schnell entleert werden, da
wihrend der wenigen Sekunden der maximalen Entfaltung
kurzfristig kein Blut mehr aus der rechten Herzkammer ab-
flielen kann. Der mit einer Druckspritze von Hand gefiillte
Ballon steht wihrend der Fiillung unter einem Uberdruck von
3—4 bar (frither ,atii“). >
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Abbildung 11

Seitliche Ansicht des Dilatationskatheters in der verengten Pulmonalklappe

A Der noch nicht ganz mit Kontrastmittel gefiillte Ballon l4sst die
durch die enge Klappe hervorgerufene Einschniirung, die soge-

nannte Taille, erkennen.

Ergebnis. Fir den Erfolg der gelegentich auch als ,Klap-
pensprengung“ bezeichneten Mafinahme spielt neben der
Beschaffenheit der Klappe vor allem die Gréf3e des zuvor aus-
gewihlten Ballons die entscheidende Rolle (Abbildung 10).
Als am giinstigsten hat sich erwiesen, wenn der Durchmes-
ser des gefiillten Ballons um 15-20 Prozent grofler ist als
der Durchmesser des Pulmonalklappenrings. Das heift bei
15 mm Pulmonalklappenring Einsatz eines Katheters mit ei-
nem Ballondurchmesser von 18 mm in gefiilltem Zustand.
Der Durchmesser des Pulmonalklappenrings muss vor der
Prozedur echokardiographisch oder auf den Bildern der vo-
rausgegangenen Angiographie der Pulmonalarterie (Abbil-
dung 8) ausgemessen werden. Bei der Fillung des in der ver-
engten Klappe liegenden Ballons zeichnet sich kurz vor dessen
endgiiltiger Aufdehnung eine sogenannte ,, Taille“ ab (Abbil-
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B Der durch einen Druck von 3-5 Atmosphéren voll entfaltete Ballon

hat die zuvor verengte Pulmonalklappe wirkungsvoll erweitert, die

Taille ist jetzt nahezu verschwunden.

dung 114), die nach dem Einreiflen der verwachsenen Klap-
pensegel durch den prall gefiillten Ballon dann verstreicht.
(Abbildung 1 B). Dazu wird der Dilatatationsballon in dersel-
ben Sitzung in der Regel mehrmals nacheinander entfaltet, bis
sicher keine Taille mehr erkennbar ist.

Die Ballondilatation der Pulmonalklappe wird dann
als erfolgreich bezeichnet, wenn der systolische Druckgra-
dient zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonalarterie auf
< 30 mm Hg gesenkt werden konnte. Nach einer erfolgreichen
Dilatation der zuvor verengten Pulmonalklappe kann es in
etwa 30 Prozent der Fille zum akuten Auftreten eines ,,neuen®
Druckgradienten unterhalb der Klappe im Ausflussbahnbe-
reich des rechten Ventrikels, dem sogenannten Infundibulum,
kommen. Dabei handelt es sich um eine reaktive Verengung
des Ausflusstrakts aus dem rechten Ventrikel, die durch eine
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Abbildung: Aus: P. Syamasundar Rao, Balloon pulmonary valvuloplasty for isolated pulmonic stenosis, in: P. Syamasundar Rao (Hrsg.), Transcatheter Therapy in Pediatric Cardiology, New York (Wiley-Liss) 1993, 59-104.



Abbildung 12

Chirurgische Behandlung einer hoch-
gradigen Pulmonalstenose

3

A Die schmale Pulmonalarterie ist langs er6ffnet und lasst die
stark verengte und veranderte Klappe erkennen.

B Die miteinander verwachsenen Klappensegel konnen nun
unter Sicht des Auges voneinander getrennt werden.

C Im Bedarfsfall kann die Pulmonalklappe mit kérpereigenem
Material erweitert werden.

D Durch Einsetzen eines Patchs (Kunststoffflicken) kann auch
die zuvor zu schmale Pulmonalarterie beim VerschlieRen der

Zugangsstelle erweitert werden.

momentane Uberreaktion der verdickten Kammermuskulatur
in diesem Bereich entsteht, dem sogenannten hyperreaktiven
Infundibulum, sobald die nachgeschaltete Enge durch die
Klappenstenose akut beseitigt wurde. Ohne die sofortige Ver-
abreichung ultraschnell wirkender Beta-Rezeptorenblocker,
eventuell mit anschlieender, zeitlich begrenzter Fortsetzung
dieser medikamentosen Therapie, konnen durch diese Reak-
tion bedrohliche Situationen entstehen.
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Komplikationen. Die akute Komplikationsrate der interven-
tionellen Behandlung der Pulmonalstenose ist sehr gering.
Tédliche Komplikationen liegen heute mit 0,3 Prozent im
gleichen Bereich wie bei chirurgischem Vorgehen und treten
bei beiden Verfahren am ehesten bei Vorliegen einer kritischen
Pulmonalstenose im Siuglingsalter auf. Bei einem kleinen,
verdickten rechten Ventrikel konnen durch den linglichen
Ballon (Abbildung 10) gelegendlich auch, trotz aller Vorsicht,
ebenfalls in etwa 0,3 Prozent Verletzungen der Eingangsklap-
pe in den rechten Ventrikel, der sogenannten Trikuspidal-
klappe, auftreten oder Verletzungen der Kammermuskulatur
durch die Katheterspitze.

Chirurgische Behandlung der Pulmonalstenose

Die Entscheidung fiir einen chirurgischen Eingriff bei einer
Pulmonalstenose anstatt des heute fast generell iiblichen in-
terventionellen Verfahrens hingt im Wesentlichen von folgen-
den Kiriterien ab:

» der Position der Stenose, das heif$t valvulir, subvalvu-
lar, supravalvuldr, peripher oder gleichzeitig an mehreren
Stellen

» der anatomischen Struktur der Klappe, das heifst
verdickte, deformierte, dysplastische, wenig bewegliche
oder verkalkte Klappensegel und/oder ein verengter Klap-
penring

» der Einbindung der Pulmonalstenose in einen kom-
plexeren Herzfehler, zum Beispiel die Fallocsche Tetra-
logie bzw. eine libergeordnete Grunderkrankung wie das
Williams-Beuren-Syndrom oder das Noonan-Syndrom.

Insgesamt betrachtet konnen heute etwa 90 Prozent der Pul-
monalstenosen interventionell behandelt und nur 10 Prozent
miissen einem operativen Eingriff unterzogen werden.

Seit den ersten Beschreibungen der chirurgischen Behand-
lung von Pulmonalstenosen in den spiten 1940er-Jahren wur-
den vielfiltige unterschiedliche Operationsverfahren entwi-
ckelt und mit wachsendem Erfolg eingesetzt. Daher sind auch
heute noch bei diesem nicht seltenen Herzfehler eine nicht ge-
ringe Anzahl von inzwischen meist erwachsenen Patienten an-
zutreffen, die mit den unterschiedlichsten Verfahren, zunichst
ohne, spiter mit der Herz-Lungen-Maschine operiert wurden.

Das heute bevorzugte chirurgische Verfahren zur opera-
tiven Behandlung ciner interventionell nicht zufriedenstel-
lend zu behandelnden valvuliren Pulmonalstenose ist die -
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Abbildung 13: Die erste interventionelle, kathetergestiitzte Ballondilatation beim Menschen fand am 6. Juni 1982 in Baltimore, USA,

statt. Interview am Tag nach dem Eingriff. Links die behandelnde Kardiologin Dr. Jean Kan, rechts die 8-jdhrige Patientin S. O.

sogenannte offene transpulmonale Valvulotomie (A4bil-
dung 12). Dabei wird unter Einsatz der Herz-Lungen-Ma-
schine der Hauptstamm der Pulmonalarterie bis hinunter zur
Ebene des Klappenrings erdffnet (Abbildung 12A4) bzw. bei
Bedarf auch durch diesen hindurch. An der domf6rmig defor-
mierten Klappe mit der verkleinerten Offnungsfliche werden
dann unter Sicht des Auges die verwachsenen Klappensegel
voneinander getrennt (Abbildung 12 B). Sind die Offnungs-
fliche bzw. der Klappenring danach noch immer zu eng,
dann kann dies durch eine Erweiterung mit biologischem
oder kiinstlichem Material erfolgen, und die Pulmonalarterie
durch einen Patch (Flicken) ebenfalls aus diesen Materialien
wieder verschlossen werden (Abbildung 12 C und D).

Seit der Einfithrung der interventionellen Ballonvalvulo-
plastie Anfang der 1980er-Jahre (Abbildung 13) ist die chirur-
gische Behandlung der Pulmonalstenose mit ihrer Hiufigkeit
in den Hintergrund getreten. Sie wird heute nur noch ange-
wandt bei Patienten mit hochgradig dysplastischen Klappen,
die sich bei einer Dilatation als resistent erweisen, bei meh-
reren Stenosen auf verschiedener Hohe (sub-, supravalvulir
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und peripher) sowie bei Pulmonalstenose, die wegen einer
komplexeren Fehlbildung des Herzens aus anderen Griinden
chirurgisch korrigiert werden miissen.

Langzeitverlauf bei isolierter Pulmonalstenose

Die Langzeitprognose bei der isolierten Pulmonalstenose
nach einem korrigierenden Eingriff gehrt mit zu den besten
bei allen angeborenen Herzfehlern iiberhaupt. Die Uberle-
bensrate liegt unabhingig von der Art des Vorgehens nach 25
Jahren bei 93 Prozent. Die sogenannte kritische Pulmonalste-
nose des Neugeborenen (siche Seite 8) ist diesbeziiglich etwas
zurlickhaltender zu beurteilen, da es sich dabei nicht nur um
eine isolierte Anomalie der Herzklappe handelt, sondern um
eine Fehlentwicklung des gesamten rechten Herzens. In die-
sen Fillen sind nicht selten schwierige und meist mehrere Fol-
geeingriffe notwendig, sodass eine prognostische Beurteilung
hier nur fiir den jeweiligen Einzelfall méglich ist.

Kinder und Jugendliche mit isolierter Pulmonalsteno-
se und rechtzeitig durchgefiihrtem interventionellem oder
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chirurgischem Eingriff zeigen auch im weiteren mittelfristi-
gen Verlauf so gut wie keine Einschrinkung der kérperlichen
Entwicklung oder Leistungsfihigkeit. Die kardiologischen
Untersuchungen lassen als Folge der Entastung des rechten
Herzens in der Regel eine Riickbildung der zuvor verdickten
Muskulatur der rechten Herzkammer erkennen und oft sogar
auch, zumindest teilweise, eine Normalisierung der urspriing-
lich verinderten Klappensegel im Verlauf des allgemeinen
korperlichen Wachstums.

Im Langzeitverlauf, dessen Beobachtung sowohl bei operativ
als auch interventionell Behandelten inzwischen iiber fast 30
Jahre moglich ist, finden sich Rest- oder Folgezustinde, die al-
lerdings gewisse Unterschiede zwischen den beiden Verfahren
erkennen lassen. Bei den chirurgisch behandelten Patienten
ist die Senkung des Druckgradienten an der Pulmonalklap-
pe effektiver und das Auftreten einer erneuten Verengung an
der Klappe, sogenannte Re-Stenosierung, nur in 5 Prozent

Das Wichtigste in Kiirze

» Die isolierte Pulmonalstenose ist der dritthdufigste an-
geborene Herzfehler beim Menschen sowie der haufigste
angeborene Herzklappenfehler.

» Die Verengung der Lungenschlagaderklappe kann dabei
direkt an der Herzklappe selbst (valvular), aber auch unter-
halb der Herzklappe (subvalvular) oder knapp oberhalb der
Herzklappe (supravalvuldr) lokalisiert sein. Auch Kombi-
nationen sind moglich. Neben dem isolierten Auftreten
der Pulmonalstenose kommt diese auch in 30 Prozent als
wesentlicher Bestandteil verschiedener anderer komplexer
angeborener Herzfehler vor.

» Die Bandbreite des Schweregrads der isolierten Pulmo-
nalstenose ist grof3. Etwa 30 Prozent sind trivial und bedr-
fen lebenslang keiner spezifischen Behandlung. 30 Prozent
sind moderat, das heif3t langere Zeit asymptomatisch, auf
Dauer jedoch behandlungsbediirftig. Neugeborene mit
kritischer Pulmonalstenose, etwa 10 Prozent, stellen einen
kardialen Notfall dar und miissen umgehend in den ersten
Lebenstagen behandelt werden.

» Die Echokardiographie ist die Domane bei der Diag-
nostik der Pulmonalstenose und der Bestimmung ihres
Schweregrades. Diagnostische Herzkatheterungen sind bei
der Pulmonalstenose so gut wie nicht mehr erforderlich.
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nach den ersten 15 Jahren deutlich geringer als die 15 Prozent
Re-Stenosen nach Ballonvalvuloplastie, die auch einen etwas
héheren Restgradienten nach der initialen Dilatation zuriick-
lasst. Re-Stenosen lassen sich jedoch mit einem zweiten, in der
Regel interventionellen Eingriff meist gut und effektiv behan-
deln, solange nicht zum Beispiel ein zu enger Klappenring die
Ursache der Re-Stenose ist.

Durch die Trennung der zuvor an ihren Rindern mitei-
nander verwachsenen Klappensegel entsteht bei den meisten
Betroffenen eine gewisse Schlussunfihigkeit der Klappe, eine
sogenannte Pulmonalklappeninsuffizienz. Dadurch findet
sich wihrend der Diastole, in der die Pulmonalklappe ei-
gentlich dicht geschlossen sein sollte, ein mehr oder weniger
starker Riickfluss von Blut aus der Pulmonalarterie wieder
zuriick in den rechten Ventrikel, was bei diesem langfristig
eine Volumenbelastung hervorruft. Die Hiufigkeit einer
Pulmonalinsuffizienz ist bei der Ballongruppe anfangs mit
etwa 10 Prozent etwas geringer als bei der chirurgischen »

Die uberwiegende Mehrzahl der isolierten Pulmonal-
stenosen wird heute nicht mehr operativ, sondern inter-
ventionell behandelt, das heiRt mit der sogenannten
kathetergestiitzten Ballonvalvuloplastie. Die verengte
Pulmonalklappe wird dabei mithilfe eines Ballonkatheters
aufgedehnt.

» Der Effekt der Ballondilatation einer Pulmonalsteno-

se ist in etwa 70 Prozent der Félle lebenslang anhaltend
zufriedenstellend. Die Prozedur kann bei Bedarf wiederholt
werden. Die Komplikationsrate ist sehr gering.

> In etwa 10 Prozent der Félle muss die Pulmonalstenose
wegen komplexer anatomischer Verhiltnisse auch heute
noch operativ behandelt werden. Auch bei diesem Ver-
fahren ist das Risiko fiir Komplikationen gering und die
Prognose giinstig.

» Bei etwa 30 Prozent aller Betroffenen wird in den ersten
zwei Jahrzehnten nach einem Eingriff an der Pulmonalklap-
pe, unabhdngig von durchgefiihrten Verfahren, ein zweiter
Eingriff erforderlich. Daher sind im Verlauf regelmaRige
kardiologische Kontrollen angezeigt.

» Der Langzeitverlauf tiber etliche Jahrzehnte ist mit

95 Prozent, was das Uberleben betrifft, sehr gut. In den
meisten Fallen kann ein unkompliziertes, normales Leben
gefuihrt werden.
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Gruppe mit 30 Prozent. Dies kehrt sich jedoch im Laufe der
Zeit progredient um, sodass nach 15 Jahren mehr als die Half-
te der Ballonpatienten betroffen sind, wihrend bei der chirur-
gischen Gruppe diesbeziiglich keine weiteren Verinderungen
auftreten. Dies hat zur Folge, dass im Laufe der Jahre bei ei-
nem Teil der Patienten erneute Eingriffe notwendig werden.
Dabei werden Re-Stenosen in der Regel interventionell ange-
gangen, Pulmonalinsuffizienzen sind dagegen nur chirurgisch
zu behandeln. Nach 15 Jahren sind ohne Zweiteingriff bei
der Ballongruppe nur etwa 70 Prozent der Betroffenen, bei
den primir chirurgisch behandelten dagegen ca. 95 Prozent.
Durch die in den letzten Jahren erfolgten Materialverbesse-
rungen der Dilatationskatheter ist damit zu rechnen, dass sich
auch im Langzeitverlauf bei den interventionell behandelten
Patienten weitere Verbesserungen herausstellen werden. Ge-
genwirtig ist es daher das Prinzip nahezu aller internationaler
Kinderherzzentren bei der isolierten valvuliren Pulmonal-
stenose als Primireingriff, wann immer moglich, die Ballon-
valvuloplastie cinzusetzen. Sollte dennoch ecine chirurgische
MafSnahme erforderlich sein, so ist diese zwar initial fiir die
kleinen Patienten etwas belastender, das Langzeitergebnis je-
doch ebenso als zufriedenstellend zu erwarten und dem der
interventionellen Verfahren mindestens gleichzusetzen.

Auch unter Beriicksichtigung der guten Ergebnisse und des
glinstigen Langzeitverlaufs nach interventioneller oder chi-
rurgischer Behandlung der isolierten Pulmonalstenose darf
jedoch nicht vergessen werden, dass durch keine dieser Maf3-
nahmen aus einer anomal angelegten Pulmonalklappe eine
ynormale“ Klappe gemacht werden kann. Lebenslange regel-
miflige kardiologische Untersuchungen im Abstand von etwa
drei bis fiinf Jahren bei einem auf angeborene Herzfehler spe-
zialisierten Kardiologen sind daher anzuraten, um dieses mit
einem weitgehend normalen Leben zu vereinbarende Ergeb-
nis auch langfristig zu erhalten. «

Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer
Universitdtsklinikum Heidelberg
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Haufig gestellte Fragen zur Pulmonalstenose

Bei meinem inzwischen 8-jahrigen Jungen war im Alter
von drei Jahren wegen einer leichten Pulmonalstenose
eine Ballondilatation durchgefiihrt worden. Bei mehreren
Ultraschallkontrollen wurde immer wieder ein Restgradient
von 30 mmHg festgestellt. Soll ich jetzt einer empfohlenen
erneuten Dilatation zustimmen?

Ein Restgradient von 30 mmHg an einer dilatierten Pulmo-
nalstenose stellt nach internationaler Auffassung keine Not-
wendigkeit fur eine erneute Behandlung dar. Mit groRer Wahr-
scheinlichkeit wiirde sich an diesem Druckgradienten dadurch
auch nichts dndern. Kardiologische Kontrolluntersuchungen
etwa alle drei Jahre sind sinnvoll.

Meine 4-jdhrige Tochter hat ein sogenanntes Williams-
Beuren-Syndrom mit mehreren Pulmonalstenosen. Ist in
diesem Fall ein interventionelles Vorgehen mit dem Ballon-
katheter méglich?

Kinder mit Williams-Beuren-Syndrom haben nahezu immer
mehrere bedeutsame Verengungen in verschiedenen Bereichen
des rechten Herzens und der gesamten Pulmonalarterie. Selbst
falls eine der Stenosen mit dem Katheter erreichbar wire, blie-
ben die anderen Probleme, die nur operativ angegangen wer-
den kénnen. Eine Ballonprozedur ist in diesem Fall leider nicht
hilfreich, oft sogar gefahrlich, und sollte daher nicht durchge-
fuihrt werden.

Was passiert, wenn wihrend der Dilatationsprozedur einer
Pulmonalstenose der Ballon wegen des Uberdrucks platzt?
Vor und wéhrend der Fiillung des Katheterballons zur ge-
planten Dilatation wird dieser mehrfach sorgfaltig entliftet und
mit verdiinntem, unschadlichem Rontgenkontrastmittel gefullt.
Kommt es wider Erwarten bei der Dilatation doch zu einer Rup-
tur (Platzen) des Ballons, so flieRt dieses Kontrastmittel wie bei
der vorausgegangenen Angiographie tiber die Pulmonalarterie
ab und verursacht keinen Schaden. Zudem haben die Katheter-

Sonderdruck Pulmonalstenose Oktober 2015

Foto: privat; Illustration: DHS /Ramona Unguranowitsch



ballons auch eine vorgefertigte, langs ausgerichtete Sollbruch-
stelle, sodass sich der defekte Ballon in der Regel problemlos
durch einfaches Zuriickziehen entfernen lasst.

Ich habe eine leichte valvuldre Pulmonalstenose mit ei-
nem Druckgradienten von 30 mm Hg in Ruhe. Nimmt dieser
Druckgradient unter Belastung, zum Beispiel beim Fufball-
spielen, nicht zu, sodass ich mich eigentlich doch behandeln
lassen miisste ?

Der Druckgradient an der Pulmonalklappe nimmt unter kor-
perlicher Belastung zweifellos zu. Unter diesen Bedingungen
kann sogar bei Menschen ohne Pulmonalstenose durch den
vermehrten Blutfluss an der Klappe voruibergehend ein Druck-
gradient gemessen werden. Dieses Verhalten ist aber bei der
Festlegung der Hohe des Ruhegradienten als Kriterium fur die
Entscheidung (Indikation) tiber eventuelle. MaRnahmen an der
Pulmonalklappe mit einbezogen worden. Die Indikation wird
jeweils nach der Hohe des Ruhegradienten gestellt.

Vor 10 Jahren wurde bei mir eine mittelgradige Pulmonal-
stenose durch eine Ballondilatation erfolgreich und ohne
Rest- oder Folgezustidnde behandelt. Ich bin heute 18 Jahre
alt. Darf ich jetzt die Pille nehmen und eventuell spéter auch
schwanger werden?

In lhrem Fall stellt die Pille (orale Kontrazeption) kein héhe-
res Risiko dar als bei anderen Frauen lhres Alters, die niemals
eine Pulmonalstenose hatten. Auf das Einlegen einer Spirale in
die Gebarmutter zur Schwangerschaftsverhtitung sollten Sie je-
doch verzichten, da hiermit ein wenn auch geringes Risiko fiir
bakterielle Entziindungen des Herzens besteht. Eine Schwan-
gerschaft wird erfahrungsgemaR von Patientinnen mit leich-
ten Pulmonalstenosen, bzw. erst recht nach einer effektiven
Behandlung, gut und problemlos toleriert. Auch eine Kaiser-
schnittentbindung zur Entlastung ist aus diesem Grund nicht
notwendig.

Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer
Universitdtsklinikum Heidelberg
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