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1 Geltungsbereich: Patienten mit angeborenen und erworbenen peripheren Pulmonalstenosen im
Kindes- und Jugendalter.

2 Definition — Klassifikation — Basisinformation

Unter peripheren Pulmonalarterienstenosen versteht man GefdaBengen distal des Truncus
pulmonalis. Sie kommen in verschiedener Anzahl und unterschiedlichen Schweregraden als native
oder postoperative Gefallveranderungen vor, z.B. als Folge von chirurgischen Eingriffen wie
aortopulmonalen Shunts oder nach komplexen chirurgischen Eingriffen wie der Norwood 1 Opera-
tion oder nach Korrekturoperationen aus dem Formenkreis der Fallot’schen Tetralogie.

Im Gegensatz dazu sind Hypoplasien einzelner kleinerer oder grolRerer Abschnitte des gesamten
pulmonalen Gefalsystems zumeist angeboren; sie weisen atiologisch und morphologisch deutliche
Unterschiede zu den postoperativen peripheren Pulmonalstenosen auf. Bei nativen peripheren Ge-
faRstenosen und -hypoplasien sollte an eine Abklarung folgender Krankheitsbilder wie Elastindefekte,
Noonan, Allagille, Williams-Beuren, Rételnembryopathie gedacht werden. Allen gemeinsam ist die
hamodynamische Auswirkung auf den vorgeschalteten Ventrikel, der zumeist dem morphologisch
rechten Ventrikel entspricht, und die nachgeschalteten Gefale. Einseitige, selbst hochgradige Steno-
sen kénnen hamodynamische Veranderungen vermissen lassen.

3 Leitsymptome

Die klinische Symptomatik kann von Beschwerdefreiheit bis zur rechtsventrikularen Dekompensation
reichen. Ausgepragte Stenosen kdnnen zu Belastungsdyspnoe und Leistungseinschrankung fiihren.
Die Druckbelastung des rechten Ventrikels flihrt anfanglich zu einer Myokardhypertrophie. Bei lange-
rem Bestehen oder einer zusatzlichen Volumenbelastung kann eine Ventrikeldilatation resultieren.
Uber eine konsekutive (sekundare) Trikuspidalinsuffizienz steigen Druck- und Volumenbelastung des
rechten Vorhofs an, was haufig atriale Rhythmusstérungen zur Folge hat. Stauungszeichen sind an
den vorgeschalteten Organen, insbesondere der Leber, zu verzeichnen. Bei einer gleichzeitig beste-
henden Kommunikation zwischen den beiden Ventrikeln kann es bei einem Anstieg des
rechtsventrikuldaren Druckes zu einem Rechts-Links-Shunt und einer Zyanose kommen.

4 Diagnostik

4.1 Zielsetzung

Die Klarung von Anzahl und Schweregrad der PulmonalgefaBlasionen sowie ihrer exakten Anatomie
ist von unmittelbarer therapeutischer Bedeutung.

4.2 Klinik / kdrperliche Untersuchung

Abgangsstenosen der rechten oder linken Pulmonalarterie werden im 2. linken Intercostalraum
auskultiert. Weiter peripher gelegene Stenosen werden nicht selten in den gesamten Thoraxbereich
und zum Riicken fortgeleitet. Bei gleichzeitig bestehendem Ventrikelseptumdefekt kann eine Zya-
nose bestehen. Belastung des rechten Vorhofes kann zu Rhythmusstérungen fiihren.
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Apparative Diagnostik

4.3 Echokardiographie

Die Echokardiographie erlaubt die Darstellung der Bifurkationsstenosen sowie der rechtsventrikula-
ren Belastung. Der systolische Druck im rechten Ventrikel kann bei Vorhandensein einer
Trikuspidalinsuffizienz abgeschatzt werden. Begleitlasionen, insbesondere diejenigen, die zu einer
zusatzlichen Volumenbelastung des Ventrikels fiihren, wie Vorhofseptumdefekte oder eine
Pulmonalklappeninsuffizienz, sind von hamodynamischer Bedeutung und diagnostizierbar.

4.4 Herzkatheteruntersuchung

Die Angiographie im Herzkatheterlabor ist weiterhin der Goldstandard zur Diagnostik peripherer
Pulmonalstenosen. Diese kdnnen in Ubersichtsaufnahmen (LPA - oder RPA Darstellung) oder selektiv
bzw. supraselektiv dargestellt werden. Zudem kdnnen ,,dynamische” Darstellungen genaue Auskunft
Uber Durchmesser, Lange oder Rigiditat einzelner Lasionen geben. Hierzu werden ,,Probeballondila-
tationen” der einzelnen Stenosen durchgefiihrt. Nicht selten stellen sich dabei angiographisch
langstreckige Stenosen als umschriebene, kurzstreckige zirkuldre Einengungen dar. Das hat unmittel-
baren Einfluss auf die Therapieform. Zudem kann durch diese Probedilatation mit gleichzeitiger
Angiographie eine Beeintrachtigung benachbarter Gefalle dokumentiert werden.

4.5 MRT

Die MRT ist zur Dokumentation von multiplen, peripheren Pulmonalstenosen und zur Seiten verglei-
chenden Messung der Lungendurchblutung geeignet. Von Nachteil ist, dass die unmittelbare Umge-
bung von Stents, nicht dargestellt werden kann. Fir Sduglinge und Kleinkinder ist ferner eine auf-
wendige Sedierung oder Intubationsnarkose erforderlich

4.6 CcT

Hochauflésende CT-Gerdte sind in der Lage, detaillierte dreidimensionale Rekonstruktionen auch
sehr kleiner GefaRe im gesamten Lungengefdllsystem zu generieren. Von Vorteil sind die kurzen
Akquisitionszeiten, nachteilig ist die Strahlenbelastung, insbesondere bei alteren, leistungsschwa-
chen Geraten.

4.7 Ro-Thorax

Eine Réntgenthoraxaufnahme kann Hinweise auf eine seitendifferente Perfusion mit (iber- oder
minderperfundierten Arealen geben. Nach erfolgreicher interventioneller Therapie kann mit dieser
Technik ein Reperfusions6édem dokumentiert werden.

4.8 Ausschlussdiagnostik
Ausschluss von assoziierten Lasionen, insbesondere solchen mit einer zusatzlichen Volumenbe-
lastung des dem Pulmonalgefal3system vor geschalteten Ventrikels.

49 Nachweisdiagnostik
Echokardiographie, Angiographie, ggf. MRT, CT (siehe oben).

4.10 Entbehrliche Diagnostik
Ist eine interventionelle Therapie absehbar, sind weitere Bild gebende Verfahren entbehrlich.
Eine Perfusionsszintigraphie eribrigt sich heute und wird durch eine MRT ersetzt:

4.11 Durchfiihrung der Diagnostik

Durchfihrung durch eine Kinderéarztin/einen Kinderarzt mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardio-
logie und in einer Klinik/Abteilung fur Kinderkardiologie.

Bei dem Einsatz der MRT oder CT Technik ist die Mitarbeit eines Spezialisten auf dem Gebiet der an-
geborenen Herzfehler erforderlich.
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5 Therapie

5.1 Indikationen

Die Indikation zur Behandlung peripherer Pulmonalarterienstenosen besteht bei einer Reduktion des
GefalRdurchmessers um 40% bzw. um 30% bei gleichzeitigem Vorliegen einer Volumenbelastung des
vorgeschalteten Ventrikels (8, 10). Bei Patienten mit Glenn-respektiver Fontan-Zirkulation sind auch
geringfligigere Stenosen behandlungsbediirftig.

5.2 Kausale Therapie

Zur kausalen Therapie peripherer Pulmonalarterienstenosen ergdanzen sich chirurgische und
interventionelle Methoden [2, 5, 12]. Jenseits des Lungenhilus gelegene Stenosen sind interventionell
anzugehen.

5.2.1 Medikamentdse TherapiemalBnahmen
Eine kausale medikamenttse Behandlung peripherer Pulmonalstenosen/-hypoplasien ist nicht mo-
glich.

5.2.2 Interventionelle TherapiemafBnahmen
Hier stehen Ballondilatation und Stentimplantation als therapeutische Optionen zur Verfligung [3, 8,
9, 13].

5.2.2.1 Ballondilatation

Die Ballondilatation ist bei der Behandlung von peripheren Pulmonalstenosen der Stentimplantation
unterlegen. Ausnahmen sind postoperative, narbige Stenosen, da hier die alleinige Ballondilatation
haufig den gewiinschten Erfolg verzeichnet [6, 11]. Bei Kleinkindern unter 10 Kg Kérpergewicht ist es
aufgrund der anatomischen Verhaltnisse oft nicht moglich, Stents zu implantieren, die durch regel-
malige Nachdilatation bis ins Erwachsenenalter im Patienten verbleiben kénnen. Derzeit bleibt bei
dieser Patientengruppe die Dilatation mit Hochdruckballons (10-24 atm) die bevorzugte
interventionelle Option.

Das Risiko der Ballondilatation ist im Vergleich zur Stentimplantation eher héher einzuschatzen. Das
liegt daran, dass die gewahlte Ballon/GefaR Ratio haufig deutlich tber 1 (1,3 — 1,6) liegen muss, um
einen gewlinschten Dilatationserfolg zu erzielen. Somit steigt das Risiko einer GefaRruptur im
Vergleich zur Stentimplantation, da bei letzterer eine Ballon/GefaR Ratio von 1 in der Regel ausreicht.
Bei sehr rigiden, weit peripheren Stenosen kann der Einsatz eines Cutting Balloons in Erwadgung
gezogen werden [4].

5.2.2.2 Stent Implantation

Die Stentimplantation zur Behandlung zentraler- oder peripherer Pulmonalarterienstenosen ist eine
sehr effektive und dauerhafte Therapieform. Neben den Implantationsrisiken muss in der Langzeitbe-
treuung berlicksichtigt werden, dass die Stents dem GroRenwachstum der Patienten durch
Redilatation angepasst werden missen [1, 7, 10]. Generell gilt, dass beim Einsatz von Stents in Re-
gionen, die auch dem Kardiochirurgen zugénglich sind (Pulmonalishauptstamm, zentrale Bifurka-
tionsstenosen), dieser in die differentialtherapeutische Entscheidung einbezogen werden muss. Bei
zwei peripheren Pumonalstenosen gleichen Ursprungs miissen Stents simultan implantiert werden,
da anderenfalls ein singular implantierter Stent die zweite Stenose kompromittiert und zudem fir
eine Intervention unzuganglich macht. Multiple periphere Pulmonalstenosen gleichen Ursprungs
zeigen die Grenzen der interventionellen Therapieformen auf.

Eine Thrombozytenaggregationshemmung mit ASS fiir 3 -6 Monate wird in der Regel durchgefiihrt.
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5.2.3 Chirurgische Therapie

Die chirurgische Therapie besteht in der Patcherweiterung der verengten zentralen
Pulmonalarteriensegmente, die lGberwiegend in Kombination mit einem ohnehin geplanten chirur-
gischen Eingriff durchgefiihrt wird. Die Indikation zur alleinigen Patcherweiterung der
Pulmonalarterien besteht, wenn interventionelle MaBnahmen das Problem nicht |6sen kdnnen. Die
chirurgische Behandlung hilusnaher GefaBabschnitte sollte praoperativ zwischen den chirurgischen
und interventionellen Fachern abgestimmt werden, da Re- oder Reststenosen nach operativer
Patcherweiterung in diesem Bereich nicht selten weder chirurgisch noch interventionell behandelbar
sind. Eine postoperative Statuserhebung durch Bildgebung ist erforderlich.

Ubersichtstabelle:

Ballondilatation Stent passager Stent permanent Chirurgie
Alter/Gewicht Jedes Alter Saugling Jenseits des Saug- | Jedes Alter
lingsalters
Lokalisation Zentral & peri- | Zentral & peri- | Zentral & peripher | zentral
pher pher
Nachteile Wenig  effektiv, | Operative Risikoeingriff, Morbiditat,
hohe Stententfernung geplante Restenosen,
Restenoserate notig, verlagert | Redilatation HLM-Operationen
das Problem nach
peripher
Vorteile Keine Fremdkor- | Risikoarm, schnell | Ersetzt OP, effek- | Moglichkeit der
per, keine ge- | und effektiv, ver- | tiv, in PA keine | Shunt-OP &
plante schiebt OP Intimaproliferation | Patch-Plastik
Redilatation

5.3 Symptomatische Behandlung

Sie beseitigt nicht die zugrunde liegenden anatomischen Einengungen, ersetzt deshalb die kausale
Therapie nicht und darf sie nicht verzogern : Pulmonale Vasodilatation: O2-Therapie und Applikation
von pulmonalen Vasodilatatoren (Endothelin-Antagoniste, PGE-Hemmer etc.): Der Einsatz dieser
Medikamente bei peripheren Pulmonalstenosen ist derzeit nicht wissenschaftlich fundiert, wird aber
an vielen Zentren vornehmlich bei nicht therapierbaren peripheren Pulmonalstenosen eingesetzt.

6 Nachsorge

Nach allen interventionellen und operativen Behandlungsformen von peripheren Pulmonalstenosen
kann es zu Restenosierungen kommen. Diese kdnnen durch narbige Stenosen, zu niedrige Radial-
Krafte einzelner Stents, durch Intimaproliferation oder durch das Wachstum der Patienten hervorge-
rufen werden. Regelmallige kinderkardiologische Kontrolluntersuchungen sind notwendig.
Gelegentlich sind ergometrische Untersuchungen sowie eine zusatzliche Bild gebende oder invasive
Diagnostik erforderlich.

7 Pravention
Gibt es nicht.
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