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1 Geltungsbereich: einfache und komplexe Subaortenstenosen im Kindes- und Jugendalter   
 
2 Definition – Klassifikation – Basisinformation 
Bei der subvalvulären Aortenstenose liegt eine Einengung der Ausflussbahn des linken Ventrikels 
unterhalb der Klappe vor. Sie kann isoliert oder in Kombination mit anderen Vitien auftreten. In den 
meisten isolierten Fällen handelt es sich um eine fibröse Membran oder einen fibromuskulären Ring 
in variablem Abstand zur Aortenklappe. Seltener besteht ein isolierter septaler muskulärer Wulst, 
dessen Abgrenzung vom Krankheitsbild der hypertrophen obstruktiven Kardiomyopathie (siehe dort) 
schwierig sein kann. Einengungen des linksventrikulären Ausflusstraktes können auch durch 
akzessorisches Mitralklappengewebe oder anomale Anlage des subvalvulären Mitralklappenap-
parates hervorgerufen werden. 
 
Bei Kombination einer tunnelförmigen Subaortenstenose mit einem hypoplastischen Aortenklappen-
ring und einer valvulären Aortenstenose spricht man von einem hypoplastischen linksventrikulären 
Ausflußtrakt.  
 
Beim Shone-Komplex besteht die Kombination einer Subaortenstenose mit Mitralklappenfehlbildung 
und Aortenisthmusstenose. Subvalvuläre Aortenstenosen treten auch als Bestandteil komplexer 
kardialer Fehlbildungen auf (z.B. double outlet right ventricle, Trikuspidalatresie mit 
Transpositionsstellung der großen Gefäße, unterbrochener Aortenbogen mit Malalignment-VSD und 
posteriorer Septum-Deviation.  
 
Fetale/neonatale Subaortenstenosen sind selten und können mit einer Endokardfibroelastose 
und/oder einer unterschiedlich ausgeprägten Hypoplasie des linken Ventrikels einhergehen. In den 
meisten Fällen besteht jedoch bei Neugeborenen und Säuglingen noch keine Obstruktion, sondern 
diese entwickelt sich erst in den ersten Lebensjahren [1]. Sie wird auch „sekundär“ nach Korrektur 
von Ventrikelseptumdefekten, atrioventrikulären Septumdefekten, und komplexen Vitien 
beobachtet [2, 3, 4]. 
 
Die Subaortenstenose ist in der Regel progredient, wobei bei milden Formen (maximaler 
Dopplergradient < 30mmHg) lange Zeit ein geringer Gradient persistieren kann [5-8].  
 
Folgen sind eine zunehmende Druckbelastung und Hypertrophie des linken Ventrikels bei normalem 
arteriellem Druck sowie häufig eine sekundäre Aortenklappeninsuffizienz, die auf einer 
progredienten Schädigung der Taschenklappen durch den Press-Strahl der Stenose beruht. 
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3 Leitsymptome 
Die isolierte Subaortenstenose bleibt häufig lange Zeit beschwerdefrei.  
 
Hochgradige Stenosen können zu eingeschränkter Belastbarkeit bis hin zu manifester Herzinsuffizienz 
mit Lungenödem führen. In seltenen Fällen können Synkopen oder pektanginöse Beschwerden 
auftreten.  
 
Bei höhergradigen Stenosen ist ein lautes systolisches spindelförmiges Herzgeräusch mit Punctum 
maximum über dem 2.-4. ICR rechts oder links parasternal zu auskultieren. Im Gegensatz zur 
valvulären Aortenstenose ist das Geräusch nicht von einem frühsystolischen Klick begleitet und meist 
findet sich kein tastbares Schwirren im Jugulum. Das Geräusch wird in die Carotiden fortgeleitet. Bei 
milder Subaortenstenose oder eingeschränkter linksventrikulärer Funktion ist das Geräusch leiser 
oder kann fehlen. 
 
4 Diagnostik 
4.1 Zielsetzung 
Erfassung des Schweregrades der Stenose, morphologische Beschreibung und Differenzierung der 
Subaortenstenose, Abgrenzung zum Mitralklappenapparat und zur Aortenklappe, Ausschluss  
assoziierter Fehlbildungen.  
 
4.2  Apparative Diagnostik 
Echokardiographie, EKG, Röntgen-Thorax-Aufnahme. 
 
In Einzelfällen: Magnetresonanztomographie, Herzkatheteruntersuchung mit stufenweiser 
Druckmessung und Angiokardiographie, Labordiagnostik mit Herzinsuffizienzmarkern. 
 
4.3 Bewertung der einzelnen diagnostischen Verfahren 
Die Echokardiographie ist das diagnostische Standardverfahren [9,10]. Bei guten Schallbedingungen 
gelingt eine sichere Diagnostik mit dem transthorakalen Verfahren [9], bei eingeschränkten 
Schallbedingungen muss eine transösophageale Echokardiographie durchgeführt werden [10]. 
 
Mit der Echokardiographie kann Lage, Form und Ausprägung der Subaortenstenose genau beurteilt 
werden. Linksventrikulärer Ausflußtrakt, Aortenklappe und linksventrikuläre Hypertrophie können 
vermessen werden. Besonderes Augenmerk sollte auf den Mitralklappenapparat gelegt werden, da 
die Subaortenstenose nicht nur morphologisch durch Mitralklappengewebe sondern auch funktionell 
durch ein in den Ausflusstrakt prolabierendes anteriores Mitralklappensegel verursacht sein kann.  
Die Dopplerechokardiographie erlaubt die Schätzung des maximalen und mittleren Gradienten. 
Ebenso können assoziierte kardiale Fehlbildungen beschrieben oder ausgeschlossen und der Grad 
einer Aortenklappeninsuffizienz eingeschätzt werden. 
 
Im EKG weisen Linkshypertrophiezeichen und Repolarisationsstörungen auf einen fortgeschrittenen 
Befund hin. 
 
Die große Mehrheit der Patienten kann nach alleiniger echokardiographischer Diagnostik einer 
Operation zugeführt werden. Wenn in der Therapieplanung weitere Informationen benötigt werden 
(z.B. Koronararterienverlauf bei geplanter Septostomie) sind Schnittbildverfahren oder 
Angiographien sinnvoll. 
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4.4 Ausschlussdiagnostik 
Assoziierte kardiale Fehlbildungen, insbesondere Mitralklappenfehlbildungen, Aortenklappensteno-
sen und Aortenbogenanomalien sind auszuschließen. 
 
4.5 Nachweisdiagnostik 
Primär echokardiographisch. 
 
4.6 Durchführung der Diagnostik 
Bei Kindern Durchführung durch eine Kinderärztin / einen Kinderarzt mit Schwerpunktbezeichnung 
Kinderkardiologie und in einer Klinik/Abteilung für Kinderkardiologie. 
 
5 Therapie 
Bei einem asymptomatischen Patienten mit normaler Ventrikelfunktion und einer isolierten 
Subaortenstenose ist die Indikation zur Therapie bei einem echokardiographisch gemessenen 
maximalen Dopplergradient größer 50mmHg oder ein mittleren Dopplergradient größer 30mmHg 
gegeben [5, A]. 
 
Bei geringeren Gradienten ist eine Beobachtung mit jährlichen echokardiographischen Kontrollen 
gerechtfertigt [7, 8, 9]. 
 
Neben dem Gradienten stellt eine neu aufgetretene oder progrediente Aortenklappeninsuffizienz, 
eine linksventrikuläre Dilatation oder Funktionseinschränkung [6] sowie Repolarisationsstörungen im 
EKG eine Therapieindikation dar [11]. 
 
Bei kombinierten Defekten ist die Indikation vom Gesamtbefund abzuleiten. 
 
5.1 Kausale Therapie  
Isolierte Form: Chirurgische Entfernung der Subaortenstenose 
Kombinierte Formen: Abhängig von den assoziierten Fehlbildungen 
 
5.2 Symptomatische Behandlung 
In der Regel nicht indiziert. Bei Herzinsuffizienz entsprechende Therapie als Operationsvorbereitung. 
 
5.3 Chirurgische Therapiemaßnahmen 
Operationsmethoden sind Resektion der fibrösen Membran oder des fibromuskulären Ringes mit 
oder ohne Myektomie [12]. Bei tunnelförmig eingeengtem Ausflußtrakt kann auch eine Erweiterung 
des linksventrikulären Ausflußtraktes mit einem Patch und/oder mit Aortenklappenersatz 
erforderlich sein (Konno-Operation und deren Modifikationen) [13,14].  
 
Die Wahl des Operationsverfahrens richtet sich nach der Morphologie der Stenose. Bei einfachen 
Resektionen oder Myektomien besteht ein höheres Rezidivrisiko, welches bis zu 20% in 10 Jahren 
angegeben wird [6]. Dagegen besteht  für die modifizierte Rastan-Konno-Operation ein niedrigeres 
Rezidivrisiko bei erhöhtem operativem Aufwand. Operative Komplikationen sind in jüngeren Serien 
selten und häufiger bei komplexen Vitien. Erwähnt werden müssen Frühsterblichkeit, 
Aortenklappeninsuffizienz, Mitralklappenverletzung, Mitralklappenrekonstruktion, Mitralklappener-
satz, iatrogener Ventrikelseptumdefekt, Linksschenkelblock, kompletter AV-Block und Rezidivrisiko 
[12-16]. 
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5.5 Interventionelle Therapiemaßnahmen 
In ausgewählten Fällen wurde in kleinen retrospektiven Serien und Fallberichten eine 
Ballondilatation von membranösen Subaortenstenosen beschrieben [17-23]. Das Verfahren wurde 
nicht weiterverfolgt. Langzeitergebnisse sind nicht publiziert. Eine solche Therapie kann derzeit nicht 
empfohlen werden. 
 
6 Nachsorge 
Eine langfristige kardiologische Nachbeobachtung ist erforderlich, da ein Rezidivrisiko für die 
Ausbildung einer subaortalen Obstruktion besteht. Außerdem ist die Progredienz einer 
Aortenklappeninsuffizienz möglich. Die Spätsterblichkeit ist in neueren Berichten bei isolierter 
Subaortenstenose gering, bei tunnelförmigen und komplexen Formen jedoch nicht zu 
vernachlässigen. 
 
7 Prävention 
Nicht bekannt. 
 
8 Zusammenfassung 
Subvalvuläre Aortenstenosen sind Einengungen der linksventrikulären Ausflussbahn unterhalb der 
Aortenklappe. Leitsymptom ist ein systolisches Herzgeräusch. Die Diagnostik erfolgt durch 
echokardiographische Untersuchung. Behandlungsindikation ist ein Dopplergradient von 50mmHg 
(Maximum) oder 30mmHg (Mittel) oder progrediente Aorteninsuffizienz. Die Therapie besteht in 
einer chirurgischen Beseitigung der Verengung. Wegen des Risikos eines Rezidives der Stenose sind 
langfristig postoperative kardiologische Kontrolluntersuchungen erforderlich.  
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