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1. Geltungsbereich

Patienten mit subvalvularer Aortenstenose von der Fetalzeit bis ins Erwachsenenalter.

2. Methodik
Die Konsensfindung in der Leitlinienkommission erfolgte nach eingehender
Literaturrecherche in einem zweistufigen Delphi-Verfahren:
1. schriftlich per E-Mail Umlauf
2. mundliche Konsentierung im strukturierten Gruppenprozess.

Handlungsempfehlungen wurden soweit moglich in vier Empfehlungsgrade eingeteilt
(Tab. 1).

Formulierung Empfehlungsgrad Farbliche Markierung
Sollte Empfehlung Gelb
Kann erwogen werden Empfehlung offen Grau

Tabelle 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade
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Aus Grunden der besseren Lesbarkeit wird auf die gleichzeitige Verwendung der
Sprachformen mannlich, weiblich und divers (m/w/d) verzichtet.

Samtliche Personenbezeichnungen gelten gleichermalden fur alle Geschlechter.

3. Definition
Bei der subvalvularen Aortenstenose bzw. Subaortenstenose, abgekurzt SAS (die
Bezeichnungen werden im Text synonym verwandt) liegt eine Einengung der
Ausflussbahn des linken Ventrikels unterhalb der Aortenklappe vor, die durch
morphologisch sehr heterogene Obstruktionen hervorgerufen werden kann. Sie kann
isoliert oder als Teil einer komplexen Herzfehlbildung auftreten:
* In den meisten isolierten Fallen (70-80 % der subvalvularen Aortenstenosen) [1, 2]
handelt es sich um eine sog. membrandse Subaortenstenose, hervorgerufen durch
einen fibrosen oder fibromuskularen Ring in variablem Abstand zur Aortenklappe.
* Eine tunnelférmige muskulare Subaortenstenose liegt meist in Kombination mit
einer hypoplastischen Aortenklappe im Sinne eines hypoplastischen
linksventrikularen Ausflusstraktes vor.
* Seltener bestehen ein isolierter septaler muskularer Wulst, dessen Abgrenzung
vom Krankheitsbild der hypertrophen obstruktiven Kardiomyopathie (siehe Leitlinie
Kardiomyopathie) schwierig sein kann. Ahnliche Bilder einer umschriebenen
muskularen Subaortenstenose kommen auch im Zusammenhang mit Syndromen
wie u. a. dem Costello-Syndrom, dem Beckwith-Wiedemann-Syndrom oder auch
bei Neugeborenen von Muttern mit Diabetes mellitus vor [3].
* Eine Einengung des linksventrikularen Ausflusstraktes kann auch durch
akzessorisches Mitralklappengewebe bzw. eine Anomalie des subvalvularen

Mitralklappenapparates bedingt sein.
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* Als Shone-Komplex wurde initial die Kombination einer Subaortenstenose mit
stenosierender Mitralklappenfehlbildung und Aortenisthmusstenose beschrieben [4].
Heute wird dieser Begriff meist weiter gefasst und man verwendet ihn fur die
Kombination von obstruierenden Fehlbildungen des linken Herzens, die sowohl den
Einlassbereich (supravalvulare / valvulare Mitralstenose) als auch den
Auslassbereich (subvalvulare / valvulare Aortenstenose) des linken Ventrikels und
den Aortenbogen (Hypoplasie +/- Aortenisthmusstenose) umfassen. Hierbei kann
zusatzlich neben der begleitenden Hypoplasie des linken Ventrikels eine
Endokardfibroelastose vorliegen.

» Subvalvulare Aortenstenosen kommen auch vor als Bestandteil komplexer
kardialer Fehlbildungen wie z. B. bei Double Outlet Right Ventricle (DORV), bei
unterbrochenem Aortenbogen mit Malalignment-VSD und posteriorer
Septum-Deviation, bei Trikuspidalatresie mit Transpositionsstellung der gro3en
Gefalle und restriktivem VSD zum rudimentaren subaortalen Ventrikel oder nach
Operationen komplexer kardialer Anomalien (z. B. nach Rastelli-artigen

Operationen), die in dieser Leitlinie nicht im Einzelnen besprochen werden.

Kernaussage 1: Leitlinie Subvalvulare Aortenstenose

Definition und Einteilung — Aligemein u

e Als subvalvulare Aortenstenose bzw. Subaortenstenose bezeichnet man eine
muskulare und/oder fibrése Einengung des linksventrikularen Ausflusstraktes.
e Die Subaortenstenose kommt isoliert oder in Kombination mit anderen

Herzfehlern bzw. im Zusammenhang mit Fehlbildungssyndromen vor.
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3. Epidemiologie

Isolierte fetale oder neonatale Subaortenstenosen sind eine Raritat. In den meisten
Fallen entwickelt sich eine membrandse Subaortenstenose mit unterschiedlicher
Progredienz in den ersten Lebensjahren, so dass es sich bei der isolierten subvalvularen
Aortenstenose Uberwiegend um eine sich sekundar entwickelnde (erworbene)
Fehlbildung handelt [1, 2, 5, 6, 7, 8].

Die Anzahl der Neuerkrankungen im Kindesalter betragt ca. 6-8/100.000. Das mittlere
Alter bei Diagnosestellung betragt 5 Jahre; mehr als 60 % der Patienten sind mannlich.
Ca. 60 % der Falle sind assoziiert mit anderen kardialen Anomalien, am haufigsten mit
Ventrikelseptumdefekt, Aortenbogenobstruktionen, bicuspiden Aortenklappen,
persistierendem Ductus arteriosus, Vorhofseptumdefekt. [1, 2, 8, 9].

Fir die angeborenen Formen der tunnelformigen Subaortenstenose, der
Ausflusstrakthypoplasien und der Shone-Komplex-Varianten liegen wie auch fur
subvalvulare Aortenstenosen im Rahmen komplexer Herzfehler aufgrund der
anatomischen Heterogenitat keine verlasslichen Haufigkeitsangaben vor.

Im klinischen Alltag bedeutsam sind die sog. ,sekundare® Formen der fibromuskularen
Subaortenstenose nach chirurgischer Korrektur von Ventrikelseptumdefekten (speziell in
Kombination mit einem unterbrochenen Aortenbogen), atrioventrikularen
Septumdefekten oder komplexen Vitien. Deren Entstehungsmechanismus ist nicht genau
geklart. Eine dynamische Obstruktion in Verbindung mit einer postoperativ
fortbestehenden Anomalie des linksventrikularen Ausflusstraktes mit resultierendem
turbulentem Blutfluss werden als entscheidende pathogenetische Faktoren diskutiert [2,

5,6,7,10].
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4. Pathophysiologie — Hamodynamik

Eine subvalvulare Aortenstenose fuhrt zu einer linksventrikularen Ausflusstrakt-
obstruktion (LVOTO) mit resultierender Druckbelastung fur den linken Ventrikel. Die
isolierte membrandse Subaortenstenose ist in der Regel progredient, wobei aber milde
Formen auch Uber einen langeren Zeitraum als nicht therapiepflichtige Lasionen
persistieren konnen [2, 5, 9, 11, 12]. Potentielle Folgeerkrankung kann eine sekundare
Aortenklappeninsuffizienz sein, die auf einer progredienten Schadigung der
Taschenklappen durch die stenoseinduzierte turbulente Blutstromung (,jet lesion®)

beruht.

5. Klinische Befunde und Leitsymptome

Bei hohergradigen Stenosen ist ein lautes systolisches (spindelformiges) Herzgerausch
mit Punctum maximum Uber dem 2.-4. ICR rechts oder links parasternal zu auskultieren.
Im Gegensatz zur valvularen Aortenstenose ist das Gerausch nicht von einem
frhsystolischen Klick begleitet und meist findet sich kein tastbares Schwirren im
Jugulum. Das Gerausch wird in die Carotiden fortgeleitet. Bei milder Subaortenstenose
oder eingeschrankter linksventrikularer Funktion ist das Gerausch leiser oder kann
fehlen.

Patienten mit einer isolierten Subaortenstenose bleiben in den meisten Fallen lange Zeit
beschwerdefrei. Hochgradige Stenosen konnen allerdings zu eingeschrankter
Belastbarkeit bis zu manifester Herzinsuffizienz mit Lungenddem fuhren. In seltenen

Fallen kdonnen Synkopen oder pektangindse Beschwerden auftreten.
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6. Diagnostik

6.1 Zielsetzung

Morphologische Beschreibung und Differenzierung der Subaortenstenose mit
Abgrenzung zum Mitralklappenapparat und zur Aortenklappe, Erfassung des
Schweregrades der Stenose, Folgeerscheinung durch die Belastung des LV (Myokard-
Hypertrophie, Ventrikeldilatation, Funktionseinschrankung, postkapillare pulmonale

Hypertonie) und Beschreibung bzw. Ausschluss assoziierter kardialer Fehlbildungen.

6.2 Apparative Diagnostik

6.2.1 Echokardiographie

Die transthorakale Echokardiographie (TTE) ist das diagnostische Standardverfahren. Bei
guten Schallbedingungen gelingt eine sichere Diagnostik mit dem transthorakalen
Verfahren; bei eingeschrankten Schallbedingungen (z. B. bei vielen Erwachsenen bzw. bei
thorakalen Anomalien) sollte erganzend eine transdsophageale Echokardiographie (TEE)
durchgefuhrt werden. Folgende Parameter bzw. Aspekte sollen beschrieben werden:

* Morphologische Beschreibung der Subaortenstenose

* Quantifizierung ihres Schweregrades: maximaler (Apmax) und mittlerer (Apmean)
Dopplergradient

* Darstellung des gesamten linksventrikularen Ausflusstraktes inkl. der
Aortenklappe

* Ausschluss bzw. Graduierung einer Aortenklappeninsuffizienz

* Darstellung der Mitralklappe und des subvalvularen Klappenapparates inkl.
einer evil. vorhandenen supravalvularen Stenose

* Myokarddicke, Ventrikeldurchmesser und linksventrikulare Funktion

Die grolie Mehrheit der Patienten kann nach alleiniger echokardiographischer

Diagnostik einer Operation zugefuhrt werden.
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6.2.2 EKG

Das EKG ist fur die Diagnosestellung primar nicht wegweisend.

Zeichen einer linksventrikularen Myokardhypertrophie und Repolarisationsstérungen
weisen jedoch auf einen fortgeschrittenen Befund hin. Es soll als Ausgangsbefund vor

operativen Mallnahmen erfolgen.

6.2.3 Rontgen-Thorax

Die Rontgenaufnahme ist fur die Diagnosestellung primar nicht wegweisend, soll
allerdings als Ausgangsbefund vor operativen Malihahmen durchgefuhrt werden.
Hochgradige Stenosierungen oder eine begleitende Mitralstenose kdnnen jedoch eine

pulmonalvendse Stauung mit homogener Transparenzminderung induzieren.

6.2.4 Herzkatheteruntersuchung mit Angiokardiographie

Die invasive Herzkatheterdiagnostik ist bei der isolierten subvalvularen Aortenstenose
meist entbehrlich. Eine fur alle Altersgruppen gultige Korrelation zwischen dem
echokardiographischen Doppler-Gradienten und dem invasiv — meist in Sedierung —
gemessenen ,peak-to-peak’-Gradienten existiert nicht!

Die invasive Quantifizierung der Druckgradienten im LVOT oder das Ausmal} einer
begleitenden Mitralstenose bzw. pulmonalarteriellen Hypertonie kann zur Beurteilung
der Dringlichkeit bzw. des Risikos einer operativen Mallnahme indiziert sein. In den
meisten Zentren wird ein invasiver Gradient von > 40 mmHg als hamodynamisch
relevant und damit behandlungspflichtig angesehen.

Ferner ist Uber eine differenzierte Druckregistrierung (Ruckzugskurve) bei komplexer
Morphologie eine Unterscheidung zwischen subvalvularer und valvularer Stenose bzw.

die Beurteilung der Relevanz einer begleitenden Aortenbogenobstruktion haufig moglich.
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Methodenimmanente Einschrankungen der Beurteilbarkeit — z. B. die Verdrangung einer
subvalvularen Membran durch den Katheter mit entsprechend veranderten Druckwerten -

mussen beachtet werden [13].

6.2.5 Magnetresonanztomographie und Computertomographie

MRT und CT sind der Echokardiographie zur Darstellung der isolierten membrandsen
subvalvularen Aortenstenose generell unterlegen. Sie werden erganzend bei
tunnelférmigen langerstreckigen Obstruktionen, bei Auffalligkeiten von Dimensionen oder
Funktion des LV, zur Quantifizierung einer LV-Hypertrophie, bei komplexen Vitien bzw.
bei klinischem Hinweis auf Aortenbogenanomalien eingesetzt. Die Schichtbilddiagnostik
wird speziell bei bereits (mehrfach) voroperierten Patienten im Erwachsenenalter und
zunehmend auch bei Jugendlichen mit dem Ziel der Risikominimierung eines Eingriffs zur

operativen Planung eingesetzt.

6.2.6 Belastungsuntersuchungen

Ergometrie und Stress-Echokardiographie sind im Erwachsenenalter in Analogie zum
Vorgehen bei der valvularen Aortenstenose etabliert zur weitergehenden Diagnostik und
Klarung einer ggf. bestehenden Operationsindikation und kdnnen zumindest fur
Jugendliche entsprechend angewendet werden. Bei grenzwertigem
Ausflusstraktgradienten kann beispielsweise aus einem Blutdruckabfall unter Belastung
durch eine zunehmende Relevanz der Stenose bei erhohtem Herzzeitvolumen eine OP-

Indikation abgeleitet werde [10].

6.2.7 Labordiagnostik
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Diagnostisch sind Laboruntersuchungen bei einer SAS nicht wegweisend. Zur
Beurteilung der kardialen Belastung und damit indirekt des Schweregrades einer

Stenosierung sind kardiale Biomarker nur eingeschrankt hilfreich.

6.3 Differentialdiagnosen
Andere Formen der linksventrikularen Ausflusstraktobstruktion, speziell die valvulare
Aortenstenose. Bei dynamischen muskularen Obstruktionen ist eine hypertrophe

Kardiomyopathie in Betracht zu ziehen (siehe Leitlinie Kardiomyopathie).

Kernaussage 2: Leitlinie Subvalvulare Aortenstenose

Diagnostik u

e Bei der gro’en Mehrheit der Patienten mit nativer Subaortenstenose kann nach
alleiniger echokardiographischer Diagnostik die Indikation zu einer Operation
gestellt werden.

e Die hamodynamische Relevanz einer Subaortenstenose wird tUber den
echokardiographisch kalkulierten Druckgradienten im linksventrikularen
Ausflusstrakt definiert.

¢ Im Kindes- und Jugendalter werden
» maximale Dopplergradienten > 50 mmHg (vmax > 3,5 m/sec) oder
» mittlere Dopplergradienten > 30 mmHg (Vmean > 2,8 m/sec)
als therapiepflichtig angesehen.

e Eine eindeutige und verlassliche Korrelation zwischen Dopplergradienten und
invasiven peak-to-peak-Gradienten im Herzkatheterlabor besteht nicht.

e Revisionseingriffe und komplexere Formen der Subaortenstenose erfordern in den
meisten Fallen eine erweiterte praoperative Diagnostik (Schichtbilddiagnostik bzw.

Herzkatheter).
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Sauglinge und Kleinkinder ohne therapiepflichtige Subaortenstenose sollten
mindestens 2 x jahrlich, altere Kinder mindestens 1 x jahrlich
kinderkardiologisch untersucht werden, um einen moglichen Progress der

Erkrankung zu erfassen.

Bei isolierter fibroser / fibromuskularer subvalvularer Aortenstenose sollte die
Entscheidung zur Operation anhand der echokardiographischen Befunde

erfolgen.

Eine erganzende Schichtbilddiagnostik sollte bei komplexen subaortalen

Obstruktionen und vor Revisionseingriffen erfolgen.
Die invasive Herzkatheterdiagnostik ist bei der isolierten subvalvularen .

Aortenstenose meist entbehrlich.

Zur Beurteilung der Dringlichkeit einer operativen MalRnahme kann bei nicht
eindeutigen echokardiographischen Befunden die invasive Quantifizierung

des Stenosegradienten im Herzkatheterlabor erfolgen.

Bei komplexen Vitien mit subvalvularer Aortenstenose mit Hinweisen auf
zusatzliche behandlungspflichtige Lasionen (z.B. Aortenbogenobstruktionen,
Mitralstenose, pulmonale Hypertension) sollte praoperativ eine vollstandige

Evaluation der Hdmodynamik im Herzkatheterlabor erfolgen.

7. Therapie

7.1 Grundsatze der Behandlung

Ca. 50 % der Patienten mit einer subvalvularen Aortenstenose zeigen einen Progress
der Erkrankung und bendtigen eine chirurgische Therapie [1]. Das mittlere Alter bei
Operation liegt mit 5 - 8 Jahren ca. 3 Jahre Uber dem mittleren Alter bei Diagnosestellung
[1,2,9, 14, 15, 16].

Bei asymptomatischen Patienten mit normaler Ventrikelfunktion und einer isolierten

Subaortenstenose ist die Indikation zur Therapie bei einem echokardiographisch
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gemessenen maximalen Dopplergradienten (Apmax) grofder 50 mmHg oder einem
mittleren Dopplergradienten (Apmean) grofRer 30 mmHg gegeben [1,2, 9].

Folgende weitere Faktoren sollten fur die Indikationsstellung zur Operation neben dem
absoluten Gradienten einbezogen werden:

eder Progress der LVOTO im Verlauf

e das Alter der Patienten (siehe 7.4.1)

eeine neu aufgetretene oder progrediente Aortenklappeninsuffizienz (bei ca. 50 % der
operierten Patienten besteht praoperativ zumindest eine milde Klappeninsuffizienz)

edie klinische Symptomatik

e eine linksventrikulare Dilatation oder Funktionseinschrankung [17, 18, siehe auch 8.3]

e bei Rezidivstenosen der Behandlungserfolg der Voroperation.

Bei komplexen Formen bzw. assoziierten Fehlbildungen wird die Operationsindikation
vom Gesamtbefund bzw. zusatzlich notwendigen herzchirurgischen Mallhahmen

bestimmt.

7.2 Medikamentose Behandlung

Eine Medikamentengabe ist bei SAS in der Regel nicht indiziert. Bei manifester
Herzinsuffizienz entsprechende Therapie (s. LL Akute / Chronische Herzinsuffizienz) zur
Rekompensation bzw. als Operationsvorbereitung, wobei allerdings nachlastsenkende
Substanzen wegen der mdglichen systemarteriellen Hypotonie vermieden werden

sollten.

7.3 Katheterinterventionelle Behandlung
Eine katheterinterventionelle Behandlung wird bei Kindern und Jugendlichen nicht
empfohlen. Ballondilatationen von membrandsen Subaortenstenosen wurden in

Einzelfallen beschrieben; das Verfahren stellt aber keine Standardtherapie dar. [19, 20].
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Die transkoronare Ablation (TASH-Verfahren) bzw. die Elektroablation spielen — anders
als bei der Therapie der hypertropen Kardiomyopathie — bei der Therapie der

Subaortenstenose keine Rolle.

7.4 Operative Behandlung

FUr die Wahl der geeigneten chirurgischen Technik sind neben der individuellen
Anatomie des linksventrikularen Ausflusstraktes Faktoren wie Alter, Ausmal} der
Hypertrophie des Ventrikelseptums, begleitende Anomalien der Aorten- und/oder
Mitralklappe sowie vorangegangene chirurgische Eingriffe ausschlaggebend [s. Anhang].
Bei einer diskreten fibrosen Membran ohne ausgepragte Septumhypertrophie wird Uber
eine Aortotomie durch die Aortenklappe die meistens ringférmige Membran ausgeschalt.
Dabei soll die haufig assoziierte Ausdehnung auf die Basis der Aortenklappentaschen
oder auf das anteriore Mitralklappensegel mit entfernt werden. Bei hypertrophiertem
Ventrikelseptum mit fibromuskularer Obstruktion sollte der Eingriff um eine grof3zigige
Myektomie in die Tiefe des linksventrikularen Ausflusstraktes erganzt werden (Abbildung
1). Bei relevanter Aorteninsuffizienz soll im gleichen Eingriff eine plastische
Rekonstruktion der Aortenklappe angestrebt werden.

Eine Mehretagen-Obstruktion bedarf einer grundlichen Inspektion des subvalvularen
Apparates der Mitralklappe, um zusatzliche kreuzende Chordae oder Muskelstrange
auszuschliel3en. Bei tiefer im Ventrikel liegenden Obstruktionen kann die Resektion
durch die Mitralklappe notwendig sein.

Langerstreckige tunnelformige Obstruktionen, komplexe Obstruktionen des
linksventrikularen Ausflusstraktes im Rahmen einer linksventrikularen Hypoplasie oder
mehrfach rezidivierende Stenosen ohne Einbeziehung der Aortenklappe bedurfen haufig

einer Ventrikuloplastie im Sinne einer modifizierten Konno-Operation (Abbildung 2).
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Dabei wird das Ventrikelseptum durch den rechtsventrikularen Ausflusstrakt inzidiert, die
Obstruktion reseziert und anschliel3end die Inzision mit einem Flicken plastisch erweitert.
Bei komplexen linksventrikularen Ausflusstraktobstruktionen bzw. dem gleichzeitigen
Vorliegen einer Aortenklappenstenose und/oder hypoplastischem Aortenklappenring
kann eine Konno-Rastan-Aortoventrikuloplastie (anteriore Erweiterung des
Aortenklappenanulus und mechanischer Aortenklappenersatz) erforderlich werden
(Abbildung 3). Zusatzlich ist ggf. die Resektion einer tiefer liegenden Obstruktion und —
vor allem im frGhen Sauglingsalter - einer begleitenden Endokardfibroelastose moglich.
Diese Techniken werden wegen der Komplexitat des Eingriffs selten als primare
chirurgische Strategie angewandt, sollten aber in schwierigen Fallen bzw. bei
rezidivierenden Obstruktionen den multiplen und weniger effektiven Resektionen

vorgezogen werden.

7.4.1 Ergebnisse und Risiken

Durch Kombination der Techniken kann in den meisten Fallen kurz- und mittelfristig eine
effektive Beseitigung der Stenose erreicht werden.

Bei isolierter membrandser Subaortenstenose sind Komplikationen nach Resektion der
Membran selten und die Mortalitatsraten sehr niedrig (0-1,1 %) [1, 14, 15, 16,20, 21, 22].
Komplizierende Faktoren, die das Sterblichkeitsrisiko bei der Operation erhdhen, sind:

* Operation im Sauglingsalter

* begleitende chirurgische Eingriffe an der Mitralklappe

« im gleichen Eingriff operierte Aortenbogenobstruktionen (Isthmusstenose
bzw. unterbrochener Aortenbogen).

Die Spatmortalitat nach Resektion einer isolierten membrandsen subvalvularen
Aortenstenose wird in der Literatur mit 0,22 %/Jahr angegeben [1], die Uberlebensraten

nach 10 Jahren betragen 90,8 - 98,5 % [14, 15, 16, 23]. Der Effekt einer gro3ziugigen
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Myektomie zur Therapie der fibromuskularen Subaortenstenosen wird kontrovers
diskutiert. Einer initial effektiveren Gradientenreduktion steht das erhohte Risiko fur
perioperative Komplikationen gegenuber (kompletter AV-Block, iatrogener Ventrikel-
septumdefekt, Herzrhythmusstorungen) [16, 24, 25].

Eine geflrchtete und zugleich haufig (40 - 70 % der Patienten [1, 14]) auftretende
Komplikation der Erkrankung bzw. des operativen Eingriffs im Verlauf ist die Entwicklung
einer Aortenklappeninsuffizienz bzw. der Progress einer praoperativ vorbestehenden
Aortenklappeninsuffizienz. Als Risikofaktoren fur die Entwicklung einer therapiepflichtigen
Aortenklappeninsuffizienz wurden identifiziert [16]:

+ die Einbeziehung der Aortenklappe in die Primarlasion, evtl. mit vorausgegangener
interventioneller oder chirurgischer Therapie an der Aortenklappe
* ein praoperativer maximaler Doppler-Gradient Uber die Subaortenstenose von

> 60 mmHg.

Die membrandsen bzw. fibromuskularen subvalvularen Aortenstenosen zeichnen sich
auch nach initial erfolgreicher Behandlung durch eine hohe Rezidivquote (15-30 %) aus.
Die Reoperationsrate kann bis zu 25 % in 10 Jahren erreichen und liegt im Mittel bei

2 %/ Jahr[1, 14, 15, 16, 23, 24, 26, 27].

Als Risikofaktoren fur ein operationspflichtiges Rezidiv einer Subaortenstenose gelten:
* junges Alter (< 5 Jahre) bei Erst-Operation [14, 15, 16, 24, 27]
* praoperativer max. Dopplergradient > 60 mmHg [16, 27]
* postoperativer max. Dopplergradient > 20 mmHg [28]
* tunnelférmige SAS bzw. Ausdehnung der Subaortenstenose auf die Aortenklappe oder
enger Abstand einer Membran zur Aortenklappe [8, 16, 26, 28]
* begleitende Aortenklappenstenose oder Mitralklappenerkrankung [15, 16, 28]
« die initiale Kombination aus Subaortenstenose und Aortenbogenobstruktion [15]
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Die plastische Erweiterung des linksventrikularen Ausflusstraktes (Konno-Operation und

ihre Modifikationen) zur Beseitigung einer subvalvularen Aortenstenose geht mit einer

hoheren perioperativen Mortalitat einher (2,4 - 9 %) [15, 21, 29]. Auch hier besteht das

hdchste Risiko fiir Neugeborene und Sauglinge. Die 10-Jahres-Uberlebensrate betragt >

92 % [15]. Das Risiko fur eine erneute subaortale Obstruktion im Verlauf ist nach

Ausflusstraktplastik im Vergleich zur transaortalen Resektion einer isolierten

subvalvularen Membran dagegen geringer [15, 29].

Kernaussage 3: Leitlinie Subvalvulare Aortenstenose

Therapie

Die Standardtherapie der fibromuskularen Subaortenstenose besteht in der
transaortalen chirurgischen Resektion. Membrananteile an der Aorten- oder

Mitralklappe werden mit abgetragen.

Langerstreckige ,tunnelférmige‘ Ausflusstraktobstruktionen, eine begleitende
valvulare Aortenstenose bei hypoplastischem Aortenklappenring oder Rezidiv-
stenosen erfordern bei ca. 20% der Patienten komplexere Operationsverfahren.

Die Indikation zur Behandlung wird vom Druckgradienten im linksventrikularen
Ausflusstrakt, dem Alter der Patienten, moglichen Begleitbefunden (v.a. einer
valvularen Aortenstenose oder einer progredienten Aortenklappeninsuffizienz)

und der klinischen Symptomatik bestimmt (v.a. im Erwachsenenalter).

Rezidivstenosen treten in ca. 20-30 % der Falle auf, 15-20% der Patienten
werden mindestens einmal reoperiert. Diesbezugliche Risikofaktoren sind ein
hoher initialer Druckgradient und Primaroperationen im Sauglings- und

Kleinkindesalter.
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Empfehlung 2: Leitlinie Subvalvulare Aortenstenose

Therapie @ ‘

Eine medikamentose Behandlung einer subvalvularen Aortenstenose ist in der
Regel nicht indiziert.

Eine katheterinterventionelle Behandlung einer subvalvularen Aortenstenose ist

in der Regel nicht indiziert.

gradienten < 30 mmHg) sollte ein konservatives Vorgehen erwogen werden.

Bei Kindern mit systolischer LV-Funktionseinschrankung oder sekundarer
linksventrikularer Dilatation soll unabhangig vom Dopplergradienten eine

operative Therapie erfolgen.

Bei allen Kindern mit einem maximalen Dopplergradienten > 50 mmHg oder

Bei asymptomatischen Kindern in der ersten Lebensdekade mit einem max.
Dopplergradienten < 50 mmHg (korrespondierend zu einem mittleren Doppler-
einem mittleren Dopplergradienten > 30 mmHg sollte eine operative Therapie I

erwogen werden.

FUr Schulkinder, Jugendliche und Erwachsene mit einem maximalen
Dopplergradienten < 30 mmHg ohne relevante linksventrikulare Hypertrophie
besteht keine OP-Indikation.

Die Pravention einer sekundaren Aortenklappeninsuffizienz stellt bei Patienten

ohne relevanten Druckgradienten keine OP-Indikation dar.

Bei Entwicklung einer zunehmenden und mehr als geringgradigen
Aortenklappeninsuffizienz sollte eine operative Resektion der Subaortenstenose

erfolgen.

Bei komplexen kardialen Fehlbildungen (z.B. Shone-Komplex) mit anderweitiger
Indikation zu einem herzchirurgischen Eingriff sollte die Resektion einer
bekannten Subaortenstenose unabhangig von deren isolierter

hamodynamischer Relevanz erwogen werden.

Patienten mit isolierten nativen Subaortenstenosen bendtigen keine
Endokarditisprophylaxe.

Bei Patienten mit postoperativ persistierenden oder rekurrierenden
Subaortenstenosen mit Beteiligung der Aortenklappe (valvulare Aortenstenose

oder Aorteninsuffizienz) sollte eine Endokarditisprophylaxe erfolgen.
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8. Verlauf

8.1 Nachsorge

Bei stabilen, nicht therapiepflichtigen Befunden ist bei Patienten mit isolierter
subvalvularer Aortenstenose jenseits des Sauglingsalters eine Beobachtung mit
regelmaldigen kinderkardiologischen Kontrollen gerechtfertigt [9]. Bei Sauglingen und
Kleinkindern sind aufgrund der Neigung zu einem raschen Progress der Erkrankung
haufigere Kontrollen erforderlich. Vor und nach der operativen Therapie ist die
Progredienz einer Aortenklappeninsuffizienz moglich.

Auch nach erfolgreicher chirurgischer Behandlung einer isolierten subvalvularen
Aortenstenose ist eine langfristige kardiologische Nachbeobachtung aufgrund des

erwahnten hohen Rezidivrisikos erforderlich [1, 25].

8.2 Sport, Belastbarkeit, Reise, Berufswahl

Bei Patienten mit einer geringen (APmax < 30 mmHg) oder mittelgradigen (APmax 30-50
mmHg) subvalvularen Stenosierung besteht meist eine normale korperliche Belastbarkeit
und es bedarf dementsprechend keiner Einschrankungen bezuglich Reisetatigkeiten und
Freizeitsport. Dynamische Sportarten sind statischen Sportarten vorzuziehen (s. LL Sport
mit angeborenen Herzfehlern). Leistungs- und Wettkampfsport werden ab einem
maximalen Dopplergradienten von 40 mmHg nicht mehr empfohlen [17].

Patienten mit einer Subaortenstenose kdnnen in ihrer Berufswahl eingeschrankt sein; sie
sollen sich daher einer qualifizierten arbeitsmedizinischen Beratung und Begutachtung

unterziehen.
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9. Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern (EMAH)
Die grundsatzlichen Ausfuhrungen zur Diagnostik und Therapie einer subvalvularen
Aortenstenose gelten auch fur EMAH-Patienten. Die Indikationen fur eine chirurgische
Intervention bei Erwachsenen orientieren sich an klinischer Symptomatik und moglichen
Folgeerkrankungen (siehe Empfehlungen 3)
Eine Operationsindikation besteht fur [17]:
» Symptomatische Patienten mit
e einem mittleren Doppler-Gradienten > 40 mmHg
¢ einer schweren Aortenklappeninsuffizienz
e reduzierter systolischer LV-Funktion
» Asymptomatische Patienten mit
e mittlerem Doppler-Gradienten < 40 mmHg, aber reduzierter systolischer
LV-Funktion (LV-EF < 50%) oder
e schwerer Aortenklappeninsuffizienz und LV-VergroRerung oder
¢ mittlerem Doppler-Gradienten > 40 mmHg und ausgepragter
LV-Hypertrophie oder
¢ mittlerem Doppler-Gradienten > 40 mmHg und pathologischem Belastungstest
(inadaquater Blutdruckanstieg, Repolarisationsstérungen, ventrikulare
Arrhythmien).
¢ eindeutigem Progress einer mehr als geringen Aorteninsuffizienz
¢ mittlerem Dopplergradienten > 40 mmHg trotz erhaltener LV-Funktion, sofern das

OP-Risiko als gering eingeschatzt wird.

Nach Resektion einer Subaortenstenose als Primareingriff bei Erwachsenen sind die

Ergebnisse bezuglich der Effektivitat der Resektion, der Mortalitat und der
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Komplikationsrate vergleichbar mit den Operationen jenseits des Kleinkindesalters [21,
24, 25, 30]. Die Operationsergebnisse sind im Allgemeinen gut; eine frihzeitige, effektive
Resektion der Subaortenstenose scheint die Progression der Aortenklappeninsuffizienz
zu minimieren. Die erhdhte Rezidivneigung nach Operation einer fibrosen /
fibromuskularen Stenose besteht grundsatzlich auch im Erwachsenenalter fort. Ein
postoperativer residueller Gradient > 15 mmHg zeigt die Tendenz zu einer langsamen
Progression (1,3 mmHg / Jahr), die Reoperationsrate wird mit ca. 2 % / Jahr angegeben
[5, 25]. Daher sollte eine fruhzeitige Resektion der Subaortenstenose ab einem mittleren
Gradienten von 40 mmHg auch beim asymptomatischen Patienten erwogen werden.

Bei komplexen subvalvularen Stenosierungen besteht nach wiederholten Voreingriffen

allerdings ein erhohtes perioperatives Morbiditats- und Mortalitatsrisiko.

9.1 Schwangerschaft

Fetales Risiko: Generell sollen sich alle Schwangeren mit einer Subaortenstenose
zwischen der 18. und 22. SSW einer Screening-Untersuchung zum Ausschluss eines
angeborenen Herzfehlers beim Feten bei einer/m DEGUM II/lll qualifizierten Pranatal-
mediziner/in unterziehen [31]. Bei hohergradigen Subaortenstenosen besteht ein
erhohtes Risiko fur eine intrauterine Wachstumsverzogerung des Feten sowie eine
vorzeitige Geburt [32].

Maternales Risiko: In Analogie zur valvularen Aortenstenose wird das Risiko fur die
Schwangere mit einer subvalvularen Aortenstenose abhangig von Druckgradienten
beurteilt. Dieser kann wahrend der Schwangerschaft durch die Zunahme des Blutvolu-
mens und den Abfall des peripheren Widerstands ansteigen. Subaortenstenosen mit
einem mittleren Druckgradienten in der Doppler-Echokardiographie < 40 mmHg werden

in aller Regel gut toleriert [31, 32, 33].
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Auch Patientinnen mit einer hochgradigen Subaortenstenose konnen trotz eines
erhohten maternalen Risikos eine Schwangerschaft tolerieren und asymptomatisch
bleiben. Allerdings ist eine engmaschige interdisziplinare Betreuung notwendig, um
mogliche Komplikationen wie Herzinsuffizienz und Arrhythmien zu erkennen und zu
behandeln. Bei einem mittleren Gradienten Uber den linksventrikularen Ausflusstrakt von
> 50 mmHg besteht ein hohes Risiko fur eine zunehmende kardiale Beeintrachtigung
oder sogar ein Versterben der Schwangeren [31, 33]. Bei schweren Subaortenstenosen
und symptomatischen Patientinnen sollte aus mutterlicher Indikation eine Geburt per
Schnittentbindung erfolgen.

Generell sollte symptomatischen Patientinnen mit einer hochgradigen Subaortenstenose
sowie asymptomatischen Patientinnen mit einer Operationsindikation von einer

Schwangerschaft abgeraten werden [31, 32].

Empfehlung 3: Leitlinie Subvalvulare Aortenstenose

Behandlungsindikationen bei Erwachsenen u

Eine medikamentose Behandlung einer subvalvularen Aortenstenose ist in der

Regel nicht indiziert.

Eine katheterinterventionelle Behandlung einer subvalvularen Aortenstenose ist

in der Regel nicht indiziert.

Bei symptomatischen Patienten mit mittlerem Dopplergradienten von > 40

mmHg ist eine OP indiziert.

Bei symptomatischen Patienten mit einer schweren Aorteninsuffizienz ist eine
OP indiziert.

Bei asymptomatischen Patienten mit reduzierter systolischer LV-Funktion sollte

auch bei einem mittleren Dopplergradienten < 40 mmHg eine Operation 10/10

erfolgen.

Bei asymptomatischen Patienten mit schwerer Aorteninsuffizienz und LV-
10/10
Vergrollerung sollte eine Operation erfolgen.
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Bei asymptomatischen Patienten mit mittlerem Dopplergradienten von > 40

mmHg und ausgepragter LV-Hypertrophie sollte eine Operation erfolgen. e
Bei asymptomatischen Patienten mit mittlerem Dopplergradienten > 40 mmHg

und pathologischem Belastungstest sollte eine Operation erfolgen. e
Bei asymptomatischen Patienten mit eindeutigem Progress einer mehr als J0110

geringen Aorteninsuffizienz sollte eine Operation erfolgen.

Bei asymptomatischen Patienten mit mittlerem Dopplergradienten > 40 mmHg
und erhaltener LV-Funktion sollte eine Operation erwogen werden, sofern das 10/10

OP-Risiko als gering eingeschatzt wird.

Symptomatischen Patientinnen mit einer hochgradigen Subaortenstenose sollte

von einer Schwangerschaft abgeraten werden. 1one
Asymptomatischen Patientinnen mit bestehender Indikation zur Operation einer
subvalvularen Aortenstenose sollte von einer Schwangerschaft abgeraten 10/10
werden.

Bei symptomatischen Patientinnen mit schweren Subaortenstenosen sollte aus To10

matterlicher Indikation eine Geburt per Schnittentbindung erfolgen.

10. Durchfiihrung der Diagnostik und Therapie

Die Koordination und Durchfuhrung der Diagnostik erfolgt durch einen Arzt fur Kinder-
und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinder- und Jugendkardiologie; bei
Erwachsenen durch einen Arzt mit Zusatzweiterbildung ,Spezielle Kardiologie fur
Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) bzw. einen EMAH-zertifizierten Arzt.
Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch einen DEGUM /11l qualifizierten
Pranatalmediziner in Kooperation mit einem Kinderkardiologen durchgefuhrt werden.
Therapeutische MalRnahmen obliegen bei Kindern und Jugendlichen (Transition 17-21
Jahre) der Verantwortung eines Arztes fur Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunkt-
bezeichnung Kinder- und Jugendkardiologie, bei Erwachsenen eines Arztes fur Spezielle

Kardiologie fur EMAH bzw. eines EMAH-zertifizierten Arztes.
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Operative Eingriffe sollen altersunabhangig von einem Herzchirurgen mit Zertifikat
,Chirurgie angeborener Herzfehler” in einem kinderherzchirurgischen Zentrum bzw.

einem zertifizierten Zentrum fur Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern erfolgen.
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Anhang

Abbildung 1: Resektion einer membrandsen Subaortenstenose.

A Nach Kardioplegiegabe und Queraortotomie knapp oberhalb des sinotubularen
Ubergangs wird die Membran unterhalb der Aortenklappe dargestellt. B Die Membran wird
scharf ausgeschnitten. Hierbei ist die komplette Exzision der Membran, auch der sich auf
die Mitralklappe erstreckenden Anteile, erforderlich. C Nach vollstandiger Exzision der
Membran wird eine Myektomie des linksventrikularen Ausflusstrakts durchgefuhrt.
Abbildungen aus Ohye RG et al. 2002 [34]
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Abbildung 2: Modifizierte Konno-Operation (Konno-Ventrikuloplastie).

A Nach Kardioplegiegabe erfolgt eine Queraortotomie und eine Langseroffnung des
rechtsventrikularen Ausflusstrakts. B Durch diese Inzisionen kdnnen die Aortenklappe, der
subvalvulare linksventrikulare Ausflusstrakt und das Ventrikelseptum erreicht werden.

C/D Durch die Aortenklappe hindurch wird das Ventrikelseptum perforiert und langs
eroffnet.

E Nun erfolgt die Resektion von Ventrikelseptumgewebe unter bestmaoglicher Schonung des
Reizleitungsgewebes und des Mitralklappenhalteapparates F Der kreierte
Ventrikelseptumdefekt wird mit einem Patch verschlossen, der rechtsventrikulare
Ausflusstrakt wird ebenfalls mit einem Patch verschlossen. Abbildungen aus Vouhé PR
2014 [35]
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Abbildung 3: Anteriore Erweiterung des Aortenklappenanulus und mechanischer

Aortenklappenersatz (Konno-Rastan-Aortoventrikuloplastie).

A Nach Kardioplegiegabe werden die Aorta und der rechtsventrikulare Ausflusstrakt jeweils
langs eroéffnet. B Die beiden Schnitte werden durch den Aortenklappenanulus hindurch
verbunden, somit die ventrikuloinfundibulare Falte er6ffnet und der Schnitt weiter in das
Ventrikelseptum verlangert (Konno-Inzision). C Der linksventrikulare Ausflusstrakt und der
Aortenklappenanulus klaffen durch die Konno-Inzision auf.

D Ein Patch wird zur Augmentation des linksventrikularen Ausflusstrakts und des
Aortenklappenanulus eingenaht. E Die Nahte fur die Aortenklappenprothese werden in den
patcherweiterten Anulus vorgelegt. F Hierbei wird ein zweiter Patch zum Verschluss der
Rechtsventrikulotomie auf Hohe des Aortenklappenanulus fixiert.

G In den erweiterten Anulus wird nun eine Aortenklappenprothese implantiert.

H Aorta und rechtsventrikularer Ausflusstrakt werden mit den Patches verschlossen.
Abbildungen aus Konno S et al. 2014 [36]
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