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1 Geltungsbereich: isolierte Pulmonalstenose des Neugeborenen-, Sauglings- u. gesamten Kindes-
und Jugendalters

2 Definition — Klassifikation — Basisinformation

Bei der Pulmonalstenose unterscheiden wir fir die Behandlung die kritische, valvuldre und
dysplastische Form. Bei der , kritischen” Pulmonalstenose des Neugeborenen liegt eine hochgradige
Stenose vor, die zur Cyanose und zur Dekompensation des rechten Ventrikels mit ductusabhangiger
Lungendurchblutung fihrt.

Die Klappen sind haufig durch myxomatoses Gewebe verdickt und dysplastisch, der Klappenring ist
meist eng. Der Pulmonalarterienstamm sowie das Pulmonalgefdssbett konnen normal oder
hypoplastisch sein. Eine schwere Pulmonalklappenstenose ist pranatal mittels fetaler
Echokardiographie diagnostizierbar.

Den valvularen Pulmonalstenosen des Kindesalters liegt meist eine Verschmelzung der Kommissuren
zugrunde. Dabei ist der Klappenring in der Regel normal weit und der Hauptstamm der A. pulmonalis
poststenostisch dilatiert. Davon abzugrenzen ist die dysplastische Pulmonalklappenstenose. Diese
weist 3 separate, jedoch myxomatds verdickte und mindermobile Taschen auf, haufig mit
supravalvuldrer Stenose. Der Klappenring ist meist hypoplastisch, eine poststenotische Dilatation ist
gering ausgepragt oder fehlt ganz. Ein gehauftes Vorkommen besteht beim Noonan Syndrom. Eine
bikuspide Pulmonalklappenstenose kommt insbesondere bei der Fallot’schen Tetralogie vor; tritt
selten jedoch auch isoliert auf.

3 Leitsymptome

Bei der kritischen Pulmonalstenose entsteht nach Ductusverschluss eine hochgradig verminderte
Lungendurchblutung mit lebensbedrohlicher Hypoxamie. Die klinische Untersuchung zeigt eine
zentrale Zyanose und Herzinsuffizienz. Der dekompensierte RV erzeugt kein Austreibungsgerausch
mehr. Bei der Pulmonalstenose des alteren Kindes ist ein lautes systolisches Austreibungsgerausch
mit p.m. im 2. linken Intercostalraum fiir die Verdachtsdiagnose wegweisend. Ist die Stenose
hohergradig, findet sich ein tastbares systolisches Schwirren. Bei der mobilen, domférmigen
Pulmonalklappenstenose besteht im Gegensatz zur dysplastischen Klappe vielfach ein ,ejection
click”. Der 2. Herzton ist dann breit gespalten, die Pulmonalkomponente abgeschwacht oder nicht
horbar.

4 Diagnostik

4.1 Zielsetzung

Stellung der Diagnose einer valvularen Pulmonalstenose mit Bestimmung des Schweregrades.
Nachweis oder Ausschluss zusatzlicher Anomalien, wie z.B. sub-, supravalvuldre oder periphere
Pulmonalstenosen.

4.2 Apparative Diagnostik
EKG, Echokardiographie, ggf. R6-Thorax.
Nutzliche Diagnostik im Einzelfall: Pulsoxymetrie.
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4.3 Bewertung einzelner diagnostischer Verfahren

Durch die korperliche Untersuchung kann die Verdachtsdiagnose gestellt werden, die durch die
Echokardiographie gesichert wird. Folgende Befunde sollten dokumentiert werden: 1. Durchmesser
und Morphologie der Pulmonalklappe, 2. Durchmesser der Trikuspidalklappe 3. GroRe, Morphologie
(bi- oder tripartite) und Funktion des rechten Ventrikels. 4. Vorliegen einer zuséatzlichen sub- oder
supravalvuldaren Pulmonalstenose 5. Bestimmung des systolische Dopplergradienten zwischen
rechten Ventrikels und Pulmonalarterie und bei Vorliegen einer Trikuspidalinsuffizienz Abschatzen
des rechtsventrikuldaren Druckes. 6. Beurteilung der Shuntrichtung auf Vorhofebene.

Im EKG finden sich jenseits der Neugeborenenphase Zeichen der Rechtshypertrophie, die in der
Regel mit der Hohe des Druckes im rechten Ventrikel korrelieren. Zusatzlich kann ein P pulmonale
(insb. in Ableitung Il) und eine Rechtsachsenabweichung bestehen. Eine Rontgenuntersuchung ist bei
der isolierten Pulmonalstenose entbehrlich, bei der kritischen Pulmonalstenose des
Neugeborenenalters ist das Herz uncharakteristisch vergroBert und die Lungengefalizeichnung
vermindert. Die Herzkatheterisierung dient der Therapie.

4.4 Ausschlussdiagnostik

Zusatzliche Anomalien missen — u. U. durch weiterfiihrende Bildgebung — ausgeschlossen werden.
Relative Pulmonalstenosen durch signifikanten Li-Re-Shunt (z.B. Sinus venosus Defekt, AV-
Malformationen) miissen echokardiographisch ausgeschlossen werden.

4.5 Nachweisdiagnostik
Durch Echokardiographie

4.6 Entbehrliche Diagnostik
Ro-Thorax in mehreren Ebenen, Langzeit-EKGs oder ergometrische Untersuchung.

4.7 Durchfiihrung der Diagnostik
Durchfihrung durch eine Kinderdrztin/einen Kinderarzt mit Schwerpunktbezeichnung
Kinderkardiologie und in der Klinik/Abteilung fur Kinderkardiologie.

5 Therapie

5.1 Kausale Therapie und Therapieindikation

Die kausale Therapie besteht in der Beseitigung der Stenose.

Bei der kritischen valvularen Pulmonalstenose des Neugeborenen ist die Indikation zur
Ballondilatation unabhangig vom Druckgradienten immer gegeben. Bei dlteren Kindern besteht beim
Auftreten von Symptomen zu jeder Zeit die Indikation zur Beseitigung der Stenose. Bei
asymptomatischen Patienten mit einer normalen rechtsventrikuldaren Funktion kann die Indikation
bei Sauglingen und Kleinkinder bei einem dopplerechokardiographisch gemessenen maximalen
systolischen Gradienten von >50 mm Hg, bei Schulkindern und Jugendlichen >40 mm Hg gestellt
werden (1, 4, Expertenkonsens).

Symptomatische Behandlung
Sie beseitigt nicht die zugrunde liegende anatomische Einengung und darf deshalb die kausale
Therapie nicht verzogern.
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5.2 Medikamentése TherapiemaBnahmen

Bei manifester Herzinsuffizienz muss diese durch geeignete Medikamente (siehe LL 6) behandelt
werden, ohne den geplanten Eingriff zu verzogern. Bei der kritischen Stenose des
Neugeborenenalters wird durch eine sofortige i. v. Prostaglandinbehandlung der Ductus arteriosus
wiedereroffnet oder bis zur Intervention/Operation offen gehalten (siehe LL Cyanose).

Bei pranataler Diagnosestellung sollte mit der Prostaglandinbehandlung unmittelbar postnatal
begonnen werden.

5.3 Interventionelle TherapiemaBnahmen

Bei der isolierten valvularen Pulmonalstenose ohne Klappendysplasie ist die Katheterintervention die
Behandlungsmethode der Wahl. Die dysplastische Pulmonalklappenstenose spricht aufgrund der
zugrundeliegenden Pathologie (s. 0.) in der Regel schlechter bzw. nicht auf die interventionelle
Therapie an (1, 9).

Das Letalitatsrisiko bei einer Intervention ist auch fiir Neugeborene sehr niedrig (0 0,5 %) (1, 5, 7).
Ernsthafte Komplikationen von Seiten des GefalRzuganges sind selten.

5.4 Chirurgische Therapie

Die Indikation zur chirurgischen Therapie bei valvuldarer Pulmonalstenose ist mit Versagen der
interventionellen Therapie gegeben. Da der Langzeitverlauf weniger durch eine Restenose als
vielmehr durch eine Klappeninsuffizienz mit Rechtsherzdilatation und konsekutiver
Rechtsherzinsuffizienz bestimmt wird (6, 8), sollte das Ziel der chirurgischen Therapie nicht nur in der
Beseitigung der Stenose liegen, sondern auch den Erhalt der Klappenfunktion berticksichtigen.

Die primare chirurgische Mallnahme ist heute immer die offene Kommissurotomie fusionierter Segel
unter Einsatz der EKZ. AulRerdem koénnen verdickte Segel durch Shaving oder partielle Excision
mobilisiert, der Klappenanulus, falls notwendig, erweitert und eine begleitende Myektomie mit und
ohne RVOT-Patchplastik bei reaktiver Subpulmonalstenose durchgefiihrt werden. Das
Operationsrisiko  wird jenseits des Sduglingsalters mit 0-1% angegeben wund liegt im
Neugeborenenalter hoher (2).

6 Nachsorge

Nach allen Behandlungsformen von Pulmonalstenosen kann eine residuelle Stenose bestehen und in
etwa 5-10% eine Re-Stenose auftreten, zumeist im ersten Jahr nach Intervention (4, 7, 8). Zudem
kénnen Klappeninsuffizienzen auftreten, deren AusmaR im Verlauf zunehmen kann, insbesondere ab
dem Pubertatsalter (3, 4, 7, 8). In Abhadngigkeit vom Behandlungserfolg sind Kontrolluntersuchungen
mit EKG, Langzeit-EKG und Echokardiogramm auch (iber das Kindesalter hinaus notwendig.
Gelegentlich sind spiroergometrische Untersuchungen sowie eine zusatzliche bildgebende Diagnostik
(MRT zur Quantifizierung des rechtsventrikuldaren Volumens, der rechtsventrikuldren Funktion und
der Regurgitationsfraktion) erforderlich (siehe LL Pulmonalklappeninsuffizienz).

Asymptomatische Patienten mit einem systolischen Dopplergradienten unter 40 mm Hg sollten zu
normaler korperlicher Aktivitdt einschlieBlich der Moglichkeit von kompetitivem Sport ermutigt
werden. Bei Patienten mit einem Stenosegradienten iber 40 mm Hg sollte von kompetitivem Sport
abgeraten werden bzw. zuvor eine (Re-)Intervention erwogen werden (s. o.). Patienten mit
bedeutsamer Pulmonalinsuffizienz und rechtsventrikuldarer VergroBerung sollte sportliche Aktivitat
niedriger Intensitdt empfohlen werden (siehe LL Pulmonalinsuffizienz).

Eine Endokarditisprophylaxe ist nicht erforderlich.

7 Pravention
Gibt es nicht.
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