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1 Geltungsbereich: Kindesalter und angeborene Herzfehler

2 Definition — Basisinformation — Folgen

Die Pulmonalinsuffizienz resultiert aus einem inkompletten diastolischen Schluss der Pulmonalklappe
mit Rickfluss von Blut aus dem Pulmonalarteriensystem in den rechten Ventrikel. Eine angeborene,
isolierte Pulmonalinsuffizienz ist eine sehr seltene Erkrankung und kann durch eine idiopathische
Dilatation des Pulmonalarterienstammes verursacht sein. Eine triviale, nur echokardiographisch
nachweisbare Insuffizienz der Pulmonalklappe ist ein sehr haufiger, nicht pathologischer Befund bei
Herzgesunden. Bei einer seltenen Variante der Fallot'schen Tetralogie, die mit einer oft massiven
Erweiterung der zentralen Pulmonalarterien einhergeht, kann die Pulmonalklappe funktionell fehlen
und so kongenital insuffizient sein (,absent pulmonary valve syndrome’).

In den meisten Fallen ist eine Pulmonalinsuffizienz das Residuum einer chirurgischen oder
interventionellen Behandlung einer Pulmonalstenose oder einer korrigierenden Operation der
Fallot’schen Tetralogie. Shinebourne und Anderson berichten {iber eine Pulmonalinsuffizienz bei 60-
90% aller Patienten nach Fallot-Korrektur.[1] Wenn die Erweiterung des rechtsventrikuldaren
Ausflusstraktes durch einen transanuldaren Patch erfolgt, ist immer eine Pulmonalinsuffizienz
nachweisbar. Auch entwickeln viele Patienten mit einem klappentragenden Conduit in
Pulmonalarterienposition eine Insuffizienz der Conduit-Klappe, die oft in Kombination mit einer
Stenose auftritt.

Bei Patienten mit einer Pulmonalinsuffizienz als Folge einer pulmonalen Hypertension ist der
klinische Verlauf mehr durch das Ausmal der Widerstandserhohung der Lungengefalie als durch den
Schweregrad der Pulmonalinsuffizienz bestimmt.

Eine isolierte oder residuelle Pulmonalinsuffizienz wird meist tGber Jahrzehnte gut toleriert und die
Patienten sind lange klinisch nahezu asymptomatisch. [2] Haufig ist allerdings auch bei subjektiver
Symptomfreiheit eine Einschrankung der korperlichen Leistungsfahigkeit objektivierbar [3, 4]. Die
Pulmonalinsuffizienz fihrt zu einer Volumenbelastung des rechten Ventrikels mit Erhéhung der Vor-
last und in Abhdngigkeit von ihrem Schweregrad zu einer fortschreitenden rechtsventrikuldren Dila-
tation und  Funktionsstérung. Die Dilatation des rechten Ventrikels kann eine
Trikuspidalklappeninsuffizienz zur Folge haben.

Operierte Patienten mit einer Fallot’schen Tetralogie haben oft einen Rechtsschenkelblock mit einer
Verlangerung der QRS-Dauer, deren Ausmal} mit der GroRRe des rechten Ventrikels korreliert.[5] Die
Lebenserwartung von Fallot-Patienten mit einer Pulmonalinsuffizienz ist eingeschrankt. Mit zuneh-
mendem Abstand nach korrigierender Operation der Fallot’schen Tetralogie nimmt das Risiko fiir das
Auftreten einer Herzinsuffizienz, atrialer und ventrikularer Tachykardien und den pl6tzlichen Herztod
zu. [6, 7]
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3 Leitsymptome

Bei fortgeschrittener rechtsventrikularer Funktionsstorung entwickeln sich Zeichen der Rechtsherzin-
suffizienz mit LebervergréRerung, Jugularvenenstauung und peripheren Odemen. Bei der kardialen
Auskultation findet sich typischerweise ein friih-bis-mitt-diastolisches Herzgerausch mit punctum
maximum im Bereich des 3. linken ICR, das bei einer schweren Insuffizienz kurz sein und bei einer
sehr schweren Insuffizienz mit laminarem diastolischem Fluss nahezu fehlen kann. Arrhythmien
(atrial oder ventrikuldr) weisen auBerdem auf eine rechtsatriale und rechtsventrikuldre Dilatation
und/oder Dysfunktion hin.

4 Diagnostik

4.1 Zielsetzung

Abklarung des anatomischen und hamodynamischen Schweregrades sowie Aufdeckung moglicher
Komplikationen, vor allem einer rechtsventrikularen Dilatation und Dysfunktion. Insbesondere bei
Patienten nach korrigierender Operation der Fallot’schen Tetralogie Abschatzung des Risikos fiir das
Auftreten von Arrhythmien und den pl6tzlichen Herztod sowie Ausschluss zusatzlicher Residuen und
Lasionen, die zum einen die Pulmonalinsuffizienz verstarken kénnen (z.B. Stenosen im Bereich der
zentralen oder peripheren Pulmonalarterien, pulmonaler Hypertonus, linksventrikuldre Dysfunktion)
oder einer Behandlung bedirfen (z.B. Rest-Ventrikelseptumdefekt, Vorhofseptumdefekt,
Trikuspidalklappeninsuffizienz, Aortendilatation mit oder ohne Aorteninsuffizienz).

4.2 Apparative Diagnostik

EKG, Langzeit- und Belastungs-EKG, Rontgenthorax, Echokardiographie, MRT, CT, Spiroergometrie,
gef. Herzkatheterisierung und Angiokardiographie. Labordiagnostik (Bestimmung von Biomarkern der
Herzinsuffzienz).

4.3 Bewertung der einzelnen diagnostischen Verfahren

Das EKG erlaubt die Aufdeckung einer manifesten Rhythmusstérung aber vor allem die Bestimmung
der QRS-Dauer, die bei operierten Fallot-Patienten von prognostischer Bedeutung ist. Eine QRS-
Dauer >180 ms oder eine Zunahme der QRS-Dauer um =3,5 ms/Jahr sind mit einem erhdhten Risiko
fir das Auftreten von ventrikuldren (und atrialen) Rhythmusstérungen oder dem plotzlichen Herztod
assoziiert.

Belastungs- und Langzeit-EKG helfen bei der Aufdeckung von Herzrhythmusstérungen, die bei ope-
rierten Fallot-Patienten mit Pulmonalinsuffizienz haufiger auftreten. Die Dokumentation ventrikula-
rer Extrasystolen oder nicht anhaltender (< 30 sec), asymptomatischer ventrikuldrer Tachykardien
sind aber nicht von prognostischer Bedeutung fiir das Auftreten einer anhaltenden ventrikuldren
Tachykardie oder den plotzlichen Herztod bei dieser Patientengruppe. [7]

Das Rontgenthoraxbild zeigt die HerzgréBe und gibt Hinweis auf die Weite der zentralen und peri-
pheren Pulmonalarterien. Eine eventuell asymmetrische Lungendurchblutung ist hinweisend auf
periphere Pulmonalstenosen.

Die Echokardiographie erlaubt eine Abschatzung des Schweregrades der Pulmonalinsuffizienz sowie
der GroRe und Funktion des rechten Ventrikels. Bei operierten Fallot-Patienten kdnnen zusatzliche
oder assoziierte Lasionen wie eine Stenose im Bereich des rechtsventrikularen Ausflusstrakts, der
Pulmonalklappe oder der zentralen Pulmonalarterien, ein residueller Ventrikelseptumdefekt, ein
Vorhofseptumdefekt oder eine Trikuspidalinsuffizienz diagnostiziert werden. Die Limitation der
Echokardiographie in der genauen Quantifizierung des Schweregrades der Pulmonalinsuffizienz und
der rechtsventrikularen Volumina bedingen, dass das kardiale MRT heute hierfir die Methode der
Wahl ist.
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Das kardiale MRT erlaubt die Bestimmung der Regurgitationsfraktion liber die Pulmonalklappe (RGF)
und die Volumetrie des rechten Ventrikels mit Bestimmung der enddiastolischen und endsystoli-
schen Volumina sowie der Ejektionsfraktion (EF). Der Fehler dieser Methode ist bei der Volumetrie
des rechten Ventrikels mit 6-10% groRer als bei der Untersuchung des linken Ventrikels aber nicht so
hoch, dass die Methode in der Hand eines erfahrenen Untersuchers nicht fir wiederholte und ver-
gleichende Messungen bei Patienten mit einer Pulmonalinsuffizienz geeignet ware. Eine chirurgisch
bedeutsame Information ist die Lage des rechten Ventrikels zum Sternum. Mit dem MRT kann man
auBerdem mit Hilfe der spdten Gadolinium-Anreicherung (,late enhancement’) fibrotische Areale im
Myokard des rechten Ventrikels von operierten Fallot-Patienten darstellen, deren GroRe mit dem
Risiko flr das Auftreten von ventrikuldaren Arrhythmien assoziiert zu sein scheint. [8] Das MRT erlaubt
auch die Bildgebung der Pulmonalarterien und der Koronararterien. Bestehen Kontraindikationen
gegen ein MRT, kann alternativ ein CT durchgefiihrt werden. Da Patienten mit einer
Pulmonalinsuffizienz trotz subjektiver Beschwerdefreiheit oft dennoch eine objektivierbare Limita-
tion ihrer korperlichen Leistungsfahigkeit aufweisen, sollte eine Spiroergometrie regelmafiger Be-
standteil in der Betreuung dieser Patienten sein.

Eine Herzkatheterisierung ist indiziert, wenn sich die GroRe des rechten Ventrikels oder die Anatomie
der Pulmonalarterien mit nicht-invasiven Methoden wie dem MRT nicht untersuchen lasst, da eine
solche Untersuchung kontraindiziert ist (z.B. bei Patienten mit einem Herzschrittmacher). Sie kann
indiziert sein, wenn eine Operation oder Intervention im Bereich des rechtsventrikularen Ausfluss-
traktes geplant ist, und die Koronararterienanatomie durch ein MRT nicht vollstéandig geklart werden
kann. AuBRerdem wird eine Herzkatheterisierung erforderlich, wenn der Verdacht auf eine
pulmonalvaskuldre Druck- und Widerstandserhohung besteht oder eine Intervention wie z.B. die
Dila-tation der Abgangsstenose einer Pulmonalarterie geplant ist.

Die wiederholte Bestimmung von Biomarkern der Herzinsuffizienz (z.B. BNP, NT pro BNP) kann bei
der Einschatzung des Schweregrades einer rechtsventrikularen Funktionsstorung hilfreich sein. Bei
operierten Fallot-Patienten besteht eine Beziehung zwischen der Ejektionsfraktion des rechten und
linken Ventrikels (gemessen mittels MRT) und der BNP-Konzentration [9].

4.4 Ausschlussdiagnostik

Zusatzliche strukturelle oder funktionelle Anomalien (z.B. ein Ventrikelseptumdefekt,
Vorhofseptumdefekt oder weitere Shuntverbindungen, Stenosen im rechtsventrikularen Ausfluss-
trakt, im Bereich der Pulmonalklappe oder der zentralen oder peripheren Pulmonalarterien, ein pul-
monaler Hypertonus, eine Trikuspidalklappeninsuffizienz, eine rechtsventrikulare Dilatation
und/oder Dysfunktion, Arrhythmien) missen ausgeschlossen werden.

In dem sehr selten Fall einer neu aufgetreten Pulmonalinsuffizienz bei einem zuvor herzgesunden
Patienten muss auch eine Endokarditis ausgeschlossen werden. Bei erwachsenen Patienten, die alter
als 40 Jahre sind, ist vor einer geplanten Herzoperation eine Herzkatheterisierung mit Koronar-
angiographie empfohlen [10].

4.5 Primare Nachweisdiagnostik
Die primare Nachweisdiagnostik erfolgt durch die Echokardiographie.

4.6 Durchfiihrung der Diagnostik

Durchfihrung durch eine Kinderéarztin/einen Kinderarzt mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardio-
logie oder bei erwachsenen Patienten durch eine Kinderéarztin/einen Kinderarzt mit Schwerpunktbe-
zeichnung Kinderkardiologie oder eine Kardiologin/einen Kardiologen mit der Zusatzqualifikation
,Erwachsene mit angeborenem Herzfehler”.
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5 Therapie

5.1 Kausale Therapie - Pulmonalklappenersatz

Der Ersatz oder die Rekonstruktion der insuffizienten Pulmonalklappe ist die kausale Therapie der
Pulmonalinsuffizienz. Die Frage nach dem optimalen Zeitpunkt zum Ersatz der insuffizienten
Pulmonalklappe ist bis heute aber noch nicht vollstindig geklart. Eine hochgradige
Pulmonalklappeninsuffizienz ist kein benigner Herzfehler und ein zu spat durchgefiihrter Klappener-
satz wird die Langzeitprognose der Patienten beeintrachtigen. Andererseits muss darauf hingewiesen
werden, dass jeder Pulmonalklappenersatz Folgeoperationen nach sich zieht. Ein Klappenersatz ist
sinnvoll, wenn eine Pulmonalinsuffizienz mit einer Regurgitationsfraktion >30% (gemessen mittels
MRT) und einer der folgenden Befunde vorliegen:

e Symptome (Rechtsherzinsuffizienz; eingeschrankte korperliche Leistungsfahigkeit)

e Auftreten einer symptomatischen oder anhaltenden atrialen oder ventrikuldaren Arrhythmie

e Mittelschwere oder schwere Dilatation des rechten Ventrikels oder Zunahme im Verlauf

e Mittelschwere oder schwere Dysfunktion des rechten Ventrikels oder Zunahme im Verlauf

e Neu auftretende oder mittelschwere und schwere Trikuspidalinsuffizienz bei vergréBertem
rechtem Ventrikel. [11-13]

e QRS-Dauer >180 ms oder Zunahme der QRS-Dauer im Verlauf = 3,5 msec/Jahr

Die Symptome von Patienten mit einer Pulmonalinsuffizienz sind oft nur milde und den Patienten
nicht bewusst. Daher ist die Objektivierung der korperlichen Leistungsfahigkeit durch eine Spiro-
ergometrie in regelmaligen Abstianden notwendig. Patienten kdnnen als symptomatisch eingestuft
werden, wenn sich die koérperliche Leistungsfahigkeit im Verlauf deutlich verschlechtert oder die
maximale Sauerstoffnahme 70% der Norm unterschreitet.

Fiir die Gruppe von Patienten nach korrigierender Operation einer Fallot’schen Tetralogie mit
residueller Pulmonalinsuffizienz liegen die meisten klinischen Untersuchungen vor. Von einer schwe-
ren Dilatation des rechten Ventrikels ist in dieser Patientengruppe dann auszugehen, wenn ein end-
diastolisches bzw. endsystolisches Volumen von 160 bzw. 80 ml/m2 vorliegt [14, 15]. Oberhalb dieser
Schwellenwerte ist nach einem Pulmonalklappenersatz zwar noch eine Abnahme aber keine vollige
Normalisierung der VentrikelgroRe mehr zu erwarten. Ein Pulmonalklappenersatz sollte daher erfol-
gen bevor der Ventrikel tGber dieses Niveau hinaus vergréBert ist. Eine rechtsventrikulare Dysfunktion
ist bei operierten Fallot-Patienten schwerer zu diagnostizieren als eine rechtsventrikuladre Dilatation.
Die Diagnose einer Ventrikelfunktionsstorung stiitzt sich zum einen auf die Daten der MRT-Untersu-
chung — hier wird von einer bedeutsamen Einschrankung der systolischen rechtsventrikularen Funk-
tion gesprochen, wenn die EF <45% betrdagt — zum anderen sind aber auch echokardiographische
Funktionsmarker hilfreich. Hier wird die regelmaRige Untersuchung des Patienten durch einen erfah-
renen Untersucher empfohlen, der in der Lage ist, multiple quantitative und qualitative Funktions-
marker zur Beurteilung der rechtsventrikuldaren Funktion zu integrieren. Da die VergroBerung des
rechten Ventrikels bei operierten Fallot-Patienten mit einer Pulmonalinsuffizienz mit einer Verlange-
rung der QRS-Dauer assoziiert ist, eine QRS-Dauer von mehr als 180 ms oder eine Zunahme der QRS-
Dauer um mehr als 3,5 ms/Jahr Risikofaktoren flr das Auftreten von ventrikuldren Tachykardien oder
den plotzlichen Herztod sind, ist ein Pulmonalklappenersatz zur Arrhythmiepravention bei solchen
Patienten ebenfalls empfehlenswert.

Ein Pulmonalklappenersatz ist auflerdem sinnvoll, wenn eine mittelschwere oder schwere
Pulmonalinsuffizienz mit zusatzlichen Anomalien oder Lasionen assoziiert ist, die ebenfalls einer Ope-
ration bediirfen. Solche sind insbesondere die Folgenden:
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e FEine Obstruktion des rechtsventrikuldren Ausflusstraktes (subvalvular / valvular oder
supravalvular) mit einem rechts-zu-linksventrikuldren Druckverhiltnis von >0,7 oder einer
progressiven rechtsventrikularen Dilatation und/oder Dysfunktion

e Einresidueller Ventrikelseptumdefekt mit einem LR-Shunt (Qp/Qs > 1,5/1,0)
e Eine schwere Aorteninsuffizienz mit Symptomen oder einer mehr als leichten LV Dysfunktion

e Eine Kombination mehrerer residueller Defekte (z.B. Ventrikelseptumdefekt und
rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion) mit VergroRerung und Dysfunktion des rechten
Ventrikels [10].

Da das Vorliegen einer mindestens mittelschweren Pulmonalinsuffizienz und/ oder einer Dysfunktion
des rechten Ventrikels mit einem erhohten Risiko fir mutterliche Komplikationen im Verlauf einer
Schwangerschaft assoziiert ist, sollte bei Frauen mit einer Pulmonalinsuffizienz ein bestehender
Kinderwunsch bei der Indikationsstellung zum Klappenersatz ebenfalls beriicksichtigt werden [16].

5.2 Symptomatische Behandlung
Sie beseitigt nicht das zugrunde liegende Problem und darf deshalb die kausale Therapie nicht verz6-
gern.

5.3 Medikamentése TherapiemaBnahmen
Bei manifester Herzinsuffizienz muss diese durch geeignete MaRnahmen oder Medikamente (siehe
LL XX) behandelt werden, ohne den geplanten Pulmonalklappenersatz zu verzogern.

5.4 Folgen und Technik des Pulmonalklappenersatzes:

Ein rechtzeitig durchgefiihrter Pulmonalklappenersatz fihrt zu einer Reduktion der GroRe des rech-
ten Ventrikels, zu einer Verbesserung der korperlichen Belastbarkeit und zu einer Abnahme der Hau-
figkeit von Arrhythmien. Andererseits tragt der Patient die Risiken von Operation und Re-Operatio-
nen und ein deutlich erhohtes Endokarditisrisiko mit Auswirkungen auf die Lebensqualitat. Bei ope-
rierten Fallot-Patienten sollte der Eingriff mit Resektion oder Reduktion eines aneurysmatischen
rechtsventrikuldaren Ausflusstrakts, der Beseitigung von Abgangsstenosen der Pulmonalarterien und
im Falle von ventrikularen Rhythmusstérungen oder einem ausgepragten Risikoprofil fir das Auftre-
ten solcher mit einer intra- oder perioperativen Kryoablation kombiniert werden. Uber die Art der
Klappe, die zu einem Pulmonalklappenersatz verwendet werden sollte, besteht kein Konsens. In der
Regel werden biologische Klappen verwendet. Erste transvends implantierbare Pulmonalklappen
stehen zur Verfligung [17] und sollen nur mit Registrierung in entsprechenden Patientenregistern
(Registry) oder in prospektiven multizentrischen Studien angewandt werden.

6 Nachsorge
Eine implantierte Pulmonalklappe kann erneut eine Insuffizienz oder auch eine Stenose entwickeln.
Regelmalige Kontrolluntersuchungen sind daher notwendig.

7 Pravention

Fir die isolierte, kongenitale Pulmonalinsuffizienz gibt es keine Pravention. Die Technik der korrigie-
renden Operation angeborener Herzfehler mit Beteiligung der Pulmonalklappe muss heute eine Limi-
tation der postoperativen Pulmonalinsuffizienz zum Ziel haben.
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