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1. Geltungsbereich: Isolierte Aortenklappenstenose von der Fetalzeit bis ins junge
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 (siehe
Tab.1).

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

Tabelle 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade fir die in der Leitlinie enthaltenen
Handlungsempfehlungen
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2.1. Abklrzungen

aPTT =
AKE =
AS =
BAV =
CK =
CT =
DGPK =
DEGUM =
DOAC =
DRG =
EFE =
EKG =
EMAH =
ERBST =
HLHC =
HLHS =
HLM =
HZV =
LOE =
LV =
LVOT =
LVOTO =
MRT =
mSv =
MV =
RR =
RV =
SAV =
SGA =
SSW =
TAVI =
VKA =

aktivierte partielle Thromboplastinzeit
Aortenklappenersatz

Aortenstenose

Bikuspide Aortenklappe

Creatinkinase

Computertomographie

Deutsche Gesellschaft fir Padiatrische Kardiologie
Deutsche Gesellschaft fur Ultraschall in der Medizin
Direkte orale Antikoagulantien

Deutsche Rontgengesellschaft
Endokardfibroelastose
Elektrokardiographie

Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
Erregungsrickbildungsstérungen
Hypoplastic left heart complex
Hypoplastisches Linksherzsyndrom
Herz-Lungen-Maschine

Herzzeitvolumen

Level of evidence (Evidenzlevel)

Linker Ventrikel

Linksventrikularer Ausflusstrakt
Linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion
Magnetresonanztomographie

Millisievert

Mitralklappe

Riva Rocci (Blutdruck)

Rechter Ventrikel

chirurgische Valvulotomie

small for gestational age
Schwangerschaftswoche

Transcatheter aortic valve implantation

Vitamin K-Antagonisten
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3. Definition — Klassifikation — Basisinformationen

Die kongenitale Aortenklappenstenose beruht auf einer unvollstandigen Offnung der
Klappentaschen oder auf einem zu kleinen Klappenring. Eine Kombination ist moglich.
Differenziert werden muss die rein valvulare Aortenstenose von supravalvularen Stenosen, z.
B. bei Williams-Beuren-Syndrom, insbesondere im Hinblick auf die Auswirkung auf die
Koronarperfusion.

Haufig ist die Klappe trikuspide angelegt, aber die Taschen sind an den Kommissuren
teilweise verschmolzen. Einzelne Taschen kdnnen nur rudimentar angelegt sein oder ganz
fehlen, so dass funktionell bikuspide oder monokuspide / unikuspide Klappen resultieren.
Darlber hinaus gibt es dysplastische Klappen mit stark verdickten Taschen und
eingeschrankter Beweglichkeit. Die Klappenstruktur kann bei schweren Formen fast
vollstandig aufgehoben sein und eher einer perforierten Membran gleichen.

Die exakte Beschreibung der Klappenmorphologie hat groRe Bedeutung fur die Therapie.
Die bikuspide Aortenklappe ist durch eine echte Anlage von nur zwei Taschen, haufiger jedoch
durch die partielle oder komplette Fusionierung (Raphe) der Taschen im Bereich der
Kommissuren gekennzeichnet. Die am haufigsten verwendete Klassifikation fir bikuspide
Klappen ist die nach Sievers entsprechend der Anzahl der Raphen und der Fusion der
verschiedenen Taschen.! Die echokardiographische Differenzierung von der unikuspiden
Klappe ist schwierig; Fur letztere wird die Diagnose meist erst intraoperativ oder vom
Pathologen gestellt.?

Funktionell grenzt man die sogenannte kritische Aortenstenose ab, die als schwere, ductus-
abhangige Stenose bei Neugeborenen definiert ist und unbehandelt zur Dekompensation des
linken Ventrikels und spater zum biventrikularem Versagen fihrt.

Bedingt durch die kritische Druckbelastung des linken Ventrikels kann sich bei dieser Entitat
bereits intrauterin sekundar eine Endokardfibroelastose mit restriktiver Fillungsstérung des
linken Ventrikels entwickeln. Sehr schwere Stenosen kdnnen pranatal zur Hypoplasie des
linken Ventrikels mit Ubergang in das Hypoplastische Linksherz-Syndrom fiihren (siehe
DGPK-LL HLHS).
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Kernaussage 1: Leitlinie Aortenstenose

Aortenstenose - Definition V

- Die Aortenstenose ist als Linksobstruktion klassifiziert.

- Die Stenose entsteht durch einen zu kleinen Klappenring oder unzureichend

offnende Taschen.

- Die Anzahl der Taschenklappen ist variabel, die Taschenmorphologie normal oder
dysplastisch.

- Pathophysiologisch liegt eine Druckbelastung des linken Ventrikels vor.

- Die kritische Aortenstenose des Neugeborenen ist durch eine myokardiale
Funktionseinschrankung mit ductusabhéngigem Kreislauf charakterisiert.

4. Epidemiologie

Die Der Anteil der kongenitalen valvularen Aortenstenose an allen Herzfehlern liegt bei 3,6%.
Bei 15-20% der Patienten tritt die kongenitale valvulare Aortenstenose mit zusatzlichen
begleitenden kardialen Fehlbildungen auf.®* Die bikuspide Aortenklappe (BAV) ist eine der
haufigsten Klappenfehlbildungen, die sich im Kindesalter vorrangig mit einer verminderten
Offnung, bei alteren Jugendlichen und Erwachsenen haufig auch mit einer Insuffizienz der
Klappe manifestiert. Sie hat eine Inzidenz in der Normalbevdélkerung von 1-2%. Im Rahmen
von Familienuntersuchungen zeigt sich eine Inzidenz fir Verwandte eines Patienten mit
bikuspider Aortenklappe ebenfalls eine BAV zu haben von 1,9%.° Das Verhaltnis mannlich /
weiblich liegt bei ca. 3:1. Hinsichtlich der Fehlfunktion bei BAV haben im Kindesalter 14.4%
eine zumindest mittelgradige Aortenstenose und 5.6% eine mehr als milde Aortenklappen-
insuffizienz.® Im Rahmen angeborener Herzfehler tritt die bikuspide Aortenklappe in 61% der
Falle als isolierte L&sion auf, ansonsten ist sie h&dufig mit anderen Linksherzobstruktionen
vergesellschaftet, kommt jedoch auch bei Shuntvitien und komplexen Herzfehlern vor.” Mit
der bikuspiden Aortenklappe ist haufig eine Aortopathie verknipft, die bereits im Kindesalter
nachzuweisen ist und unabhangig von der Morphologie der nicht separierten Klappen-taschen
und einer Dysfunktion der BAV zu einer Dilatation der aszendierenden Aorta fiihrt.°

Die meisten Kinder und Jugendlichen mit isolierter BAV benétigen keine Behandlung. Ist die
BAV jedoch mit einer Aortenklappenstenose assoziiert, so besteht eine Wahrscheinlichkeit far

eine Klappenrekonstruktion oder Klappenersatz von 10,3%.°
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5. Pathophysiologie und Hamodynamik
Die zeitlich variable Manifestation einer Aortenstenose findet sich in der unterschiedlichen

Pathophysiologie und Hamodynamik wieder. Einen Uberblick hierzu gibt Tabelle 2.

Tabelle 2: Pathophysiologie / Hamodynamik

Form der Aortenstenose nach Alter | Hdmodynamik / Pathophysiologie

Aortenstenose in der Fetalzeit LV-Versagen mit LV-Dilatation und
Entwicklung einer Mitralklappeninsuffizienz
Entwicklung einer Endokardfibroelastose

LV-Regression mit Entwicklung eines

HLHC/HLHS
Kritische Aortenstenose des Druckbelastung des linken Ventrikels
Neugeborenen Ductusabhangige systemische Perfusion

Low Cardiac Output
Lungenddem
Sekundéares Rechtsherzversagen durch

postkapillare pulmonale Hypertonie

Aortenstenose im Kindesalter (ohne Druckbelastung des linken Ventrikels
Neugeborene) Myokardhypertrophie
Diastolische Funktionsstorung

Diffuse Myokardfibrose

5.1. Aortenstenose in der Fetalzeit

Eine pranatal diagnostizierte Aortenstenose wird insbesondere im Hinblick auf die mdgliche
Entwicklung einer Linksherzhypoplasie evaluiert. Der Spontanverlauf weist eine nur geringe
fetale Letalitat auf. Hierbei ist jedoch zu bertcksichtigen, dass die Hamodynamik bei kritischer
Aortenstenose sich haufig erst im dritten Trimester entwickelt. Daher bleibt die isolierte
kritische Aortenstenose im Vergleich zum HLHS vorgeburtlich sehr viel haufiger unentdeckt.’
Ein Kkleinerer initialer Aortenklappendurchmesser, insbesondere aber eine unterentwickelte und
fetal nicht mitwachsende Mitralklappe und ein nicht spitzenbildender linker Ventrikel mit
reduzierter Lange und Weite sind pradiktiv fiir eine langfristig univentrikulare Zirkulation.™®
Wahrend die fetale Ballondilatation der Aortenklappe bei Distension des linken Ventrikels fur
eine gute akute Druckentlastung sorgt, sind die Kriterien flr die fetale Intervention zur

Erzielung einer biventrikularen Zirkulation derzeit jedoch weiter in Diskussion.™
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5.2. Kritische Aortenstenose des Neugeborenen

Die kritische Aortenstenose des Neugeborenen geht per definitionem mit einem versagenden
linken Ventrikel einher. Zur Aufrechterhaltung des systemischen Kreislaufs ist eine Perfusion
Uber den Ductus arteriosus notwendig.

Bei initial noch erhaltener LV-funktion ist das Myokard kompensatorisch hypertrophiert.
Konnen durch die anhaltende Druckbelastung die kompensatorischen Mechanismen nicht
mehr aufrecht erhalten werden, stellt sich eine zunehmende Distension des linken Ventrikels
ein, der Druckgradient Uber der Aortenklappe verringert sich mit dem Ausmal} des
ventrikularen Versagens (Low flow-low gradient - Aortenstenose). Die Folge ist eine pulmonale
Kongestion und postkapillare Erhéhung des pulmonalarteriellen Drucks, wodurch sich
sekundar ein Rechtsherzversagen entwickeln kann. Pranatal nicht diagnostizierte Patienten
mit kritischer Aortenstenose weisen daher in der initialen Echokardiographie haufig ein

biventrikulares Versagen auf.

5.3. Aortenstenose im Kindesalter (ohne Neugeborene)

Die Aortenstenose des alteren Kindes induziert je nach Ausmal3 eine kompensatorische
Hypertrophie des linken Ventrikels. In der Regel ist der linke Ventrikel nicht hypoplastisch
und weist nicht die typischen Zeichen einer Endokardfibroelastose auf. Eine anhaltende
Druckbelastung induziert eine progressive Erhéhung der Wandsteifigkeit. Wahrend die
systolische Funktion (Ejektionsfraktion) tber viele Jahre erhalten bleibt, stellt sich eine
zunehmende diastolische Funktionseinschrankung ein, die sowohl echokardiographisch mit
eingeschranktem longitudinalen Strain als auch mittels kardialer Magnetresonanz-

tomographie (MRT) im Sinne einer Fibrose nachgewiesen werden kann.?

5.4. Aortenstenose bei EMAH

Junge Erwachsene mit nativer kongenitaler Aortenstenose haben meist nur eine gering- bis
mittelgradige Stenosierung ohne Symptome. Die Entwicklung degenerativer
Klappenveranderungen ist haufiger bei Vorliegen einer bikuspiden Aortenklappe und wird von
zusatzlichen Risikofaktoren fur eine Arteriosklerose beeinflusst. Zur Demaskierung einer in
Ruhe asymptomatischen hohergradigen Aortenstenose wird eine Belastungsuntersuchung
zur Bewertung eines adaquaten Blutdruckanstiegs sowie dem Ausschluss von Arrhythmien
empfohlen. Aus diesen Befunden leitet sich auch eine eventuelle OP-Indikation ab.™® Neben
nativen Stenosen sind bei EMAH residuelle Aortenstenosen nach Ballondilatation oder

Operationen im Kindesalter je nach Schweregrad kontroll- oder behandlungsbedurftig.
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5.5 Schweregrad der Aortenstenose

Das Ausmali einer Aortenstenose ist nach Altersklassen unterschiedlich zu bewerten.
Dennoch kommt der Einschatzung des Schweregrads eine entscheidende Bedeutung in der
Festlegung des Therapiezeitpunkts zu. Generelle Grenzwerte flr Funktionsparameter kdnnen
nur schwer etabliert werden, da sich diese mit dem Wachstum rasch andern, insbesondere bei
Neugeborenen und Sauglingen. Immer fliel3en klinische Parameter, EKG-Veranderungen und
Symptome in die Bewertung ein.

Generell werden die leichte, mittel und schwere Aortenstenose unterschieden, synonym
werden in der Praxis auch geringgradig = leicht, mittelgradig = mittel und hochgradig = schwer,
verwendet.

Die schwere therapiebedurftige Stenose ist definiert durch eine Flussgeschwindigkeit

Uber 4m/sec (entsprechend einem rechnerischen instantanen Druckgradienten tber 60
mmHg) bzw. bei einem rechnerischen mittleren Druckgradienten tber 40 mmHg oder

einem invasiv gemessenen peak-to-peak Druckgradienten von > 50 mmHg.** Die
echokardiographischen Grenzwerte wurden urspringlich auf Basis von Untersuchungen

bei Erwachsenen festgelegt und fiir das Kindesalter nachvollzogen und iibernommen,**

sie gelten bei ruhigem Kind und suffizientem linken Ventrikel. Andere Serien mit
padiatrischen Patienten werten maximale Dopplergradienten bei Kindern bis 80mmHg

noch als moderate Aortenklappenstenose und erst >80mmHg als schwere Stenose.®

Da durch die vereinfachte Bernoulli-Formel in der Dopplerechokardiographie die
Druckerholung poststenotisch nicht berticksichtigt wird, Uberschatzt der instantane maximale
Dopplergradient den Wert der invasiven Messung um bis zu 47%.'" Eine erhohte
Herzfrequenz, bei Kindern héaufig, verstarkt das Phanomen des Erholungsdrucks nochmals.
Dem echokardiographisch bestimmten mittleren Gradienten kommt daher im Kindesalter die
hochste Wertigkeit zu.

Die Aortenklappenotffnungsflache ist im Kindesalter kein robuster Parameter zur Beurteilung
des Schweregrades einer Aortenstenose und wird daher nicht standardisiert zur
Indikationsstellung verwendet. Generell gilt, dass im Vergleich zu Erwachsenen die
Messwerte, wie z.B. die Dimension (Durchmesser) der Aortenklappe und des linken Ventrikels
auf das Korpergewicht bzw. die Kérperoberflache zu indizieren sind.

Da in der Regel keine invasive Diagnostik zur Bestimmung des Schweregrades mehr
durchgefuhrt wird, kénnen fir die Graduierung einer Aortenklappenstenose bei normaler
Funktion des linken Ventrikels trotz der oben genannten Einschrankungen die in Tabelle 3

genannten echokardiographischen Dopplerwerte herangezogen werden.
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Tabelle 3: Schweregrade der Aortenstenose bei Kindern (bei normaler LV-Funktion)

cw Doppler Instantaner Instantaner
Vmax maximaler Gradient mittlerer Gradient
Echo (Bernoulli-Gleichung) (Bernoulli-Gleichung)

ACC/AHA, ESC™*°

ACC/AHA, ESC™®*®

Leicht 2,6-2,9 m/s < 35 mmHg <20 mmHg
Mittel 3,0-3,9 m/s 35-60 mmHg 20-39 mmHg
Schwer >4 m/s > 60 mmHg > 40 mmHg

Die in Tabelle 3 genannten Grenzwerte zur Festlegung des Schweregrades gelten fur das
gesamte Kindesalter bis etwa zum 12.-14. Lebensjahr. Fur Jugendliche zwischen 14 und 18
Jahren, sowie EMAH mit kongenitaler Aortenklappenstenose gelten die von verschiedenen
Fachgesellschaften (ACC,AHA, ESC) festgelegten Richtwerte, die zusatzlich das Herz-

zeitvolumen und die Aortenklappenoffnungsflache zur Graduierung beriicksichtigen.'®%

Leitlinie Aortenstenose

Kernaussage 2:

Aortenstenose - Schweregrad

Von allen echokardiographischen Parametern kommt dem mittleren Gradienten die

grof3te Bedeutung zur Beurteilung des Schweregrades der Aortenstenose zu.

6. Korperliche Befunde und Leitsymptome

Die kritische Aortenstenose fuhrt beim Neugeborenen primar zur Linksherzinsuffizienz mit
Trinkschwéche, Tachydyspnoe, Tachykardie, Lungenddem und kardiogenem Schock. Bei
schwer eingeschrénkter Herzfunktion kann ein Herzgerausch fehlen.

Bei Patienten jenseits des Neugeborenenalters ist das Austreibungsgeréausch tber dem
linksventrikularen Ausflusstrakt charakteristisch, das bis in die Karotiden fortgeleitet wird
und auf den turbulenten Pressstrahl durch die verengte Klappe zurlckzufiihren ist. Diese
Turbulenz kann als Schwirren im Jugulum tastbar sein. Die korperliche Belastbarkeit kann

unabhangig vom Schweregrad der Stenose sehr gut sein und ist daher als Leitsymptom
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ungeeignet. Schwere Stenosen kdnnen allerdings symptomatisch werden und zum
plétzlichen Herztod fuhren. Als symptomatisch gilt eine Stenose, wenn Angina pectoris-
Beschwerden oder Dyspnoe in Ruhe oder bei leichter Belastung auftreten oder wenn es

zu Synkopen kommt.

Kernaussage 3: Leitlinie Aortenstenose

Aortenstenose - Leitsymptome V

- Die kritische Aortenstenose des Neugeborenen manifestiert sich mit

Symptomen der Kongestion und verminderten systemischen Perfusion.

- Die Aortenstenose jenseits des Neugeborenenalters ist auch bei hoher

Druckbelastung haufig asymptomatisch.

- Pectangindse Beschwerden, Arrhythmien und Synkopen charakterisieren die

schwere Aortenstenose und konnen durch Belastung induziert werden.

7. Diagnostik

Die Diagnostik der Aortenstenose beinhaltet die friihzeitige (evtl. bereits fetale) Sicherung der
Diagnose und Bewertung der Auspragung unter verschiedenen Kreislaufbedingungen. Sie
umfasst neben der klinischen Untersuchung die apparative Diagnostik sowohl initial als auch

zur Verlaufsbeurteilung.

7.1. Zielsetzung
Die Zielsetzung der Diagnostik bei Aortenstenose beinhaltet:
- Sicherung der Diagnose
- Klarung der Klappenmorphologie
- GrofRenbestimmung des Klappenrings und des linken Ventrikels
- Messung der Flussgeschwindigkeiten/Berechnung des Druckgradienten
- Abschatzung der linksventrikularen Funktion
- Ausschluss zusatzlicher begleitender Herzfehler
- Einschétzung der Prognose
- Planung der Therapie

- Empfehlung fur Sport und korperliche Belastung
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7.2. Bewertung der Diagnostischen Verfahren

7.2.1. Transthorakale Echokardiographie

Die transthorakale Echokardiographie (TTE) sichert die Diagnose uber eine detaillierte
Darstellung des Aortenklappenapparates, die Ausbildung der Klappentaschen und ihrer
Symmetrie sowie Dysplasien und Auflagerungen. Sie erlaubt die differential-diagnostische
Abgrenzung gegentber subvalvularen und supravalvularen Obstruktionen. Eine
zusatzliche Klappeninsuffizienz kann sehr sensitiv erfasst werden. Dartber hinaus wird
die Ventrikelfunktion Uber die Bestimmung der Ventrikeldurchmesser, der Auswurffraktion
(EF), der Verkurzungsfraktion (FS), der Ventrikelvolumina und der Wanddicken
quantifiziert.

Bei der kritischen Aortenklappenstenose liefert die Echokardiographie des linken
Ventrikels die wichtigsten Informationen zur Festlegung weitreichender Therapie-
entscheidungen, z.B. biventrikulare oder univentrikulare Therapiestrategie, primare
Katheterintervention oder Operation. AuRerdem flankiert sie die intensivmedizinische
Therapie. GroRenmesswerte mussen immer in Relation zur Kérpergrol3e/-gewicht bzw.
dem Z-Score fur die KérpermalRe des Kindes bewertet werden. Eine strukturierte
Echokardiographie® kann bei entsprechend gutem Schallfenster alle Fragen einer
praoperativen/préainterventionellen Diagnostik beantworten.

Die echokardiographischen Messungen der Aorta (Klappenannulus, Aortenwurzel, Aorta
ascendens) erfolgen in der langen Achse in der Systole. Der systolische transvalvulare
Dopplergradient wird im apikalen 3-Kammerblick, der suprasternalen langen Achse oder
der rechts parasternalen Achse bestimmt.

Im Gegensatz zur Aortenklappenstenose des Erwachsenen, bei denen zur Einordnung
des Schweregrades der Aortenstenose auch Messwerte der Ventrikelfunktion (EF) und

18.20.21.23 gind fiir das Kindesalter keine

Flussbedingungen bertcksichtigt werden
entsprechenden Algorithmen mit Auswirkung auf eine Therapieplanung erstellt. Die
wichtigsten Fragestellungen an die Echokardiographie sind in Tabelle 4

zusammengefasst.
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Tabelle 4: Echokardiographie bei Aortenstenose

Anatomische Struktur

Fragestellung /zu erhebende Befunde

Aortenklappe

Klappendurchmesser, Aortenbulbus, Koronaranatomie
Klappentaschen: Anzahl, Symmetrie, Raphe,
Kommissuren, Dysplasien

Klappenoffnungsflache (indiziert auf KOF) - ab dem
Jugendalter

Funktion: Doppler-Flussgeschwindigkeit (Vimax, Vimean),
Dopplergradient

Regurgitationsvolumen bei gleichzeitigem Vorliegen

einer Aortenklappeninsuffizienz

Linker Ventrikel

GroRRe: Durchmesser, Lange, Wanddicke,
Spitzenbildung, Ventrikelvolumen

Funktion: Ejektions- bzw. Verkirzungsfraktion,
diastolische Funktion

Morphe: Endokardfibroelastose, subaortale Obstruktion

Aorta aszendens

Morphe: supravalvulare Obstruktion, Dilatation der Aorta

aszendens

Aortenbogen

Aortenbogenhypoplasie, Aortenisthmusstenose

Mitralklappe (MV)

Anomalien (z.B. parachute MV), Mitralstenose/-
insuffizienz, Durchmesser und Offnung, MV-Doppler

Herz, gesamt

Ausschluss begleitender Fehlbildungen des rechten und
linken Herzens
GroRRen- und Funktionsbeurteilung der Pulmonalklappe

vor moglicher Ross-Operation

7.2.2 Transoesophageale Echokardiographie (TEE)

Mittels TEE kann auch bei élteren Kindern und vor allem EMAH eine detaillierte Darstellung
der Klappenmorphologie erzielt werden. Zusétzlich erlaubt die TEE die Evaluierungen des

linksventrikularen Ausflusstrakts und der Mitralklappe sowie das Ausmal} einer begleitenden

Aortenklappeninsuffizienz beim Jugendlichen und EMAH zuverlassiger als die TTE.

Unverzichtbar ist die TEE im Rahmen der Beurteilung des Operationsergebnisses (im OP)

nach chirurgischer Valvuloplastie oder Klappenersatz sowie bei Verdacht auf Endokarditis,

und hat daher hierfiir eine eindeutige Indikation.?*
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7.2.3 Fetale Echokardiographie

Die fetale Echokardiographie hat grof3e Bedeutung in der Primardiagnostik einer kongenitalen
Aortenstenose. Als standardisiertes Verfahren® wird sie im Rahmen der
Fehlbildungsdiagnostik meist zwischen der 18. und 22. SSW durchgefiuhrt. Insbesondere bei
familiarer Belastung mit Herzfehlern oder sonstigen maternalen Risikofaktoren wird auch
aul3erhalb von allgemeinen Vorsorgeuntersuchungen die Indikation zur Durchflhrung der
fetalen Echokardiographie gestellt. Hierdurch erhdht sich die Detektionswahrscheinlichkeit
deutlich.?®

Neben der Messung des Klappendurchmessers (auch Z-scores entsprechend der
Gestationswoche) wird die Anzahl und Morphologie der Klappentaschen evaluiert. Dartiber
hinaus kdénnen begleitende Fehlbildungen des Herzens und der herznahen groRen Gefalie
diagnostiziert oder ausgeschlossen werden. Mittels Dopplerechokardiographie sowie der
Beurteilung der Funktion des linken Ventrikels (Distension, Funktionseinschrankung) gelingt
die Einordnung des Schweregrads und somit gleichermaf3en auch die Einschatzung der
maoglichen Indikation einer pranatalen Ballonvalvuloplastie bzw. der Planung fur die Geburt in
einem Zentrum mit allen Moglichkeiten der interventionellen oder kinderherzchirurgischen

Versorgung.

7.2.4 EKG
Das EKG dient insbesondere dem Nachweis einer linksventrikularen Hypertrophie und von
Erregungsrickbildungsstorungen als Zeichen einer Myokardischamie beim druckbelasteten,

hypertrophierten linken Ventrikel.

7.2.5 Langzeit-EKG

Zur Beurteilung des Herzrhythmus wéhrend unterschiedlicher korperlicher Aktivitat oder
Stresssituationen eignet sich die EKG-Analyse Uber 24-Stunden oder im Falle
intermittierender Palpitationen auch tber mehrere Tage. Insbesondere ventrikulare

Rhythmusstdrungen sollen dabei ausgeschlossen werden.

7.2.6 Ergometrie mit Blutdruckmessung

Eine Ergometrie mit Blutdruckmessung ist hilfreich zur Risikostratifizierung und Therapie-
planung bei asymptomatischen Patienten mit hthergradigen Stenosen.*®?’
Folgende Befunde sollen beurteilt werden:

- Klinische Symptomatik unter Belastung (Angina pectoris, Pradsynkope, Palpitationen)
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- Blutdruckregulation (RR-Abfall oder ungentigender Anstieg)
- Ventrikulare Rhythmusstérungen
- Zeichen der myokardialen Hypoperfusion (ERBST, ST-Veranderungen im EKG)

ACHTUNG:
- Bei asymptomatischen Patienten mit hochgradiger Stenose ist die Ergometrie relativ
kontraindiziert. Sie darf im Hinblick auf die Bewertung der OP-Indikation durchgefuhrt

werden, allerdings nur in der Klinik und unter Reanimationsbereitschatft.

- Bei schwer symptomatischen Patienten ist die Ergometrie gefahrlich und

kontraindiziert.

7.2.7 Herzkatheteruntersuchung

Eine Herzkatheteruntersuchung ist in der Regel nur im Rahmen einer geplanten Ballon-
dilatation der Aortenklappe indiziert. Fragestellungen an eine rein diagnostische invasive
Evaluierung kénnen die Demaskierung einer héhergradigen Stenosierung unter
medikamentdser Belastung (Dobutamin-Stress) und eine detaillierte Evaluierung der
Koronaranatomie vor einer Operation der Aortenklappe sein. Die Messung des
enddiastolischen Drucks im linken Ventrikel (LVEDP) sowie der Verdacht auf eine

postkapillare pulmonale Hypertonie sind weitere Indikationen zur invasiven Diagnostik.

7.2.8 Computertomographie des Herzens (Kardio-CT)

Eine Kardio-CT ist im Rahmen der Primérdiagnostik der kongenitalen Aortenstenose
entbehrlich. Zur praoperativen Planung, insbesondere bei Rezidiveingriffen bei alteren
Kindern und EMAH fir die Beurteilung der Dimensionen der angrenzenden Aorta
aszendens, des Aortenbogens mit Kopf-Halsgefal3en ist die Herz-CT gut geeignet.  Mit
modernen Geraten ist die Strahlenbelastung bei Beachtung kindgerechter
Untersuchungsprotokolle vertretbar®® und liegt in der Bundesrepublik Deutschland
unterhalb der durchschnittlichen jahrlichen nattrlichen Strahlenexposition von 2,1mSv

(effektive Dosis).
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7.2.9 Magnetresonanztomographie des Herzens (Kardio-MRT)

Die Kardio-MRT kann in Ergdnzung zum Echo und zur TEE (3D-Rekonstruktion) die
Dimension der Aortenklappe und der angrenzenden aszendierenden Aorta (z.B. vor
einem geplanten rekonstruktiven Eingriff), die Pulmonalklappenmorphologie (z.B. vor
einer Ross-OP) darstellen. Uber die Volumetrie sind Verlaufsuntersuchungen der
Ventrikelfunktion und der Myokardhypertrophie méglich. Daruber hinaus kann der
Nachweis einer Fibrosierung mit Late gadolinium enhancement (LGE) gefiihrt werden.*
Auch gilt die Kardio-MRT als das Verfahren der Wahl zur Beurteilung des rechten
Ventrikels und einer Dysfunktion der Bioklappe in Pulmonalposition nach Ross-Operation
(Siehe DGPK-Konsensusempfehlung Herzbildgebung mittels CT und MRT).**

Empfehlung 1: Leitlinie Aortenstenose

Apparative Diagnostik

Eine Echokardiographie (TTE) soll zur Beschreibung der Anatomie und Funktion

der Aortenklappe als eine der ersten MaRnahmen durchgefihrt werden.

Eine Echokardiographie (TTE) soll im Verlauf zur Bewertung der Hamodynamik

vorgenommen werden.

Die transoesophageale Echokardiographie (TEE) soll zur postoperativen

Beurteilung insbesondere bei EMAH erfolgen.

Die kardiale Schnittbildgebung spielt in der primaren Diagnostik der

Aortenstenose eine untergeordnete Rolle.

Insbesondere bei Jugendlichen/jungen EMAH sollte zur praoperativen
Planung, speziell vor Re-Operationen sowie zur Bewertung und
Verlaufskontrolle der Aortopathie bei bikuspider Aortenklappe und bei
eingeschrankter LV-funktion die kardiale Schnittbilddiagnostik erwogen

werden.

Ein EKG soll zur Ischamiediagnostik und Rhythmusanalyse durchgefihrt

werden.

Eine Herzkatheteruntersuchung ist zur Diagnosestellung bei Aortenklappen-
stenose nicht notwendig. Sie kann zur anderweitig nicht klarbaren

Behandlungsindikation und Bestimmung des LVEDP erwogen werden.

Die Ergometrie sollte zur Risikostratifizierung asymptomatischer Patienten mit

schwerer Aortenstenose erwogen werden.
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7.3 Differentialdiagnose
Differentialdiagnostische Uberlegungen bei der kongenitalen Aortenstenose betreffen die
Atiologie bzw. die Fragestellung ob die Aortenstenose Teil einer Hypoplasie des linken
Herzens ist. Die atiologische Klarung hat entscheidende Bedeutung fir die zeitliche und
inhaltliche Planung der Behandlung.
Maogliche Ursachen einer Aortenstenose sind:

- Kongenitale isolierte Aortenstenose, inklusive bikuspide Aortenklappe

- Kongenitale Aortenstenose bei Linksherzerkrankung (HLHC, Shone-Komplex)

- Infektits bedingte Aortenstenose (Rheumatisches Fieber, Endokarditis)

- Aortenstenose bei Stoffwechseldefekten (Mukopolysacharidose)

- Degenerativ bedingte Aortenstenose

Meist fuhren die Anamnese sowie die Labordiagnostik zur atiologischen Klarung. In diesem
Zusammenhang sinnvolle Untersuchungen:

- Antistreptolysin-O-Titer, Anti-Desoxyribonukleotidase B-Titer

- CRP, Blutbild mit Differentialblutbild

- Blutkultur

- PET-CT, bei Verdacht auf eine infektiose Ursache

- Genetik bei z.B. Verdacht auf Mucopolysacharidose

Auch das zeitliche Auftreten mit einem Uberwiegen der kongenitalen Fehlbildungen im
Neugeborenen- und Sauglingsalter und der degenerativen Aortenklappenstenose bei EMAH
erleichtert die Zuordnung. Ansonsten fihrt die Echokardiographie zur Klarung ob es sich um

eine isolierte oder kombinierte Fehlbildung des Herzens handelt.

8. Therapie

8.1 Grundsatze der Behandlung

Die einzige kausale Therapie ist die Beseitigung oder zumindest Reduktion der Stenose.
Eine isolierte Aortenklappenstenose kann in jedem Alter operativ, in geeigneten Fallen auch
durch eine kathetergestitzte Intervention behandelt werden. Letztere kann eventuell bereits
intrauterin vorgenommen werden.

Bei einer kritischen Aortenstenose des Neugeborenen kann, abhangig von der Gré3e und

Morphologie des Klappenapparats sowie des linken Ventrikels (Endokardfibroelastose, LV-
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spitzenbildend) und der Mitralklappe (Hypoplasie, Stenose) im Idealfall eine biventrikulére
Korrektur erfolgen. Auch eine schrittweise Rekrutierung der linksseitigen Herzabschnitte fur

h ,32,33

Patienten im Sauglingsalter ist moglic wahrend fur einen Teil der Patienten nur eine

univentrikulare Palliation zu erzielen ist.

8.2 Indikation zur Therapie

Die priméare Indikation zur Behandlung einer Aortenstenose wird im gesamten Kindesalter
aufgrund klinischer und echo- und elektrokardiographischer Befunde gestellt. Zur
Bewertung der Behandlungsindikation kann auch die invasive Druckmessung mit
Ermittlung des maximalen Peak-to-peak-Gradienten herangezogen werden.***

Bei der kritischen Aortenstenose des Neugeborenen bedeutet die Diagnose gleichzeitig
die Indikation zur Therapie. Bei Kindern jenseits des Neugeborenenalters ist eine
Therapieindikation gegeben, wenn eine symptomatische oder schwere Stenose vorliegt
(siehe 5.5.).

AulRer bei der kritischen Aortenstenose mit versagendem linkem Ventrikel werden im
Gegensatz zu Algorithmen bei Erwachsenen, das Herzzeitvolumen bzw. Schlagvolumen
nicht standardisiert in die Therapieentscheidung einbezogen.

Fur EMAH gelten hingegen die Empfehlungen fiir Erwachsene,*®?*% da ein iiber
Dekaden anhaltender mechanischer Stress zu einer endothelialen Dysfunktion,
Fibrosierung und schlief3lich Kalzifizierung sowie progressiven Reduktion der
Klappenoffnungsflache fiihrt.*® Eine Klappenoffnungsflache < 1 cm? (< 0,6 cm2/m?) gilt als
Parameter fur eine schwere Stenose.

Bei mittelschweren Stenosen gilt die Behandlungsindikation als gegeben, wenn zusétzlich
Kriterien wie Erregungsruckbildungsstérungen im Ruhe-EKG oder Belastungs-EKG
beobachtet werden oder pectangindse Beschwerden bestehen.'*** Insbesondere bei
vermeintlich leichten und mittelschweren Aortenstenosen mit geringen Gradienten ist eine
eingeschrankte linksventrikulare Funktion oder eine Dilatation des linken Ventrikels
auszuschliel3en (Low flow-low Gradient Aortenstenosen).

Bei nicht kongruenten Befunden kann eine medikamentdse Stimulation (z.B. Dobutamin)
hilfreich sein, um den Schweregrad der Stenose zu demaskieren bzw. gegen eine
linksventrikulare Funktionseinschrankung anderer Genese abzugrenzen.*®

Die Behandlungsindikation im Kindesalter darf wegen haufig fehlender Symptome somit
nicht ausschlief3lich symptomorientiert gestellt werden. Sekundare Schadigungen des
linken Ventrikels oder die Entwicklung einer Endokardfibroelastose bei jingeren Patienten
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durch eine verzogerte Therapie sollten nicht riskiert werden. Diese sind gelegentlich auch

bei niedrigerem transvalvularen Gradienten zu beobachten.

Empfehlung 2: Leitlinie Aortenstenose

Indikation zur Therapie @

- Eine Therapie ist indiziert bei symptomatischer Aortenstenose, unabhangig

vom Druckgradienten.

- Die kritische Aortenstenose des Neugeborenen (ductusabhangig und/oder
eingeschrankte LV-funktion) muss unabhangig vom gemessenen

Gradienten immer behandelt werden.

- Eine Therapie ist indiziert bei asymptomatischer Aortenstenose mit einem

mittleren Dopplergradienten > 40mmHg in Ruhe.

- Eine Therapie ist indiziert bei asymptomatischer Aortenstenose mit einem
mittleren Dopplergradienten von > 30mmHg in Ruhe, wenn ST-T-
Streckenveradnderungen im EKG in Ruhe oder unter Belastung vorliegen.

- Eine Therapie kann erwogen werden bei asymptomatischer Aortenstenose
in tiefer Sedierung/Narkose mit einem mittleren Dopplergradienten < 40
mmHg, die durch eine medikamentdse Stimulation mit Dobutamin einen

mittleren Dopplergradienten von > 50 mmHg aufweist.

- Eine Therapie kann erwogen werden bei asymptomatischer Aortenstenose
mit einem Peak-to-Peak-gradienten > 40 mmHg (invasive Messung) ohne
ST-T-veranderungen im EKG, wenn der Patient Leistungssport betreiben

mochte/die Patientin schwanger werden méchte.

- Eine Therapie ist nicht indiziert bei asymptomatischer Aortenstenose mit
einem Peak-to-Peak-gradienten < 40 mmHg (invasive Messung) oder einem
mittleren Dopplergradienten von < 30mmHg in Ruhe, wenn keine ST-T-

Streckenveradnderungen im EKG in Ruhe oder unter Belastung vorliegen.

- Eine Therapie mittels Ballondilatation ist nicht indiziert bei Aortenstenose mit
gleichzeitigem Vorliegen einer behandlungsbedtirftigen

Aortenklappeninsuffizienz.
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8.3 Medikamentdse Behandlung

Eine kurative medikamentdse Behandlung der isolierten Aortenstenose existiert nicht. Die
kritische Aortenstenose des Neugeborenen bedarf neben der kausalen
chirurgischen/katheterinterventionellen Behandlung einer supportiven medikamenttsen
und intensivmedizinischen Therapie. Bei kritisch eingeschréankter Kreislauffunktion ist
Prostaglandin E1 zum Offenhalten des Ductus arteriosus als Dauerinfusion zu
verabreichen.

Fur die angeborene leichte bis moderate native Aortenklappenstenose gibt es aktuell keine
Empfehlung zur Endokarditisprophylaxe. Diese ist nur nach ausgedehnten chirurgischen
Klappenplastiken und nach Klappenersatz bzw. postinterventionell mit residueller kombinierter
Aortenstenose/-insuffizienz indiziert (siehe DGPK LL Endokarditis).

Bei einer Aortenstenose aufgrund einer rheumatischen Valvulitis ist eine permanente

antibiotische Prophylaxe indiziert (siehe DGPK LL Rheumatisches Fieber).

8.4 Operative Behandlung

Die operative Behandlung beinhaltet den Erhalt der Aortenklappe durch VergroR3erung der
Offnungsflache, gegebenenfalls mit zuséatzlicher Klappenrekonstruktion oder dem Ersatz der
Aortenklappe. Limitationen ergeben sich insbesondere bei kleinen Kindern, bei denen
unabhangig vom verwendeten Operationsverfahren mit Folgeeingriffen zu rechnen ist.*” Die
Wabhl der operativen Technik wird neben patientenspezifischen Befunden auch von der

Fallzahl in den verschiedenen Zentren und der Praferenz des Chirurgen bestimmt.®

Verfugbare chirurgische Techniken:
e Klappenerhaltende Rekonstruktion - Valvulotomie / Kommissurotomie
¢ Klappenerhaltende Rekonstruktion — Klappenplastik / Trikuspidalisierung
e Ross-Operation
e Mechanischer Klappenersatz
e Biologischer Klappenersatz

e Ozaki-Operation

8.4.1 Klappenerhaltende Rekonstruktion - Valvulotomie / Kommissurotomie

Der Erfolg einer einfachen Kommissurotomie ist — ahnlich wie die Ballondilatation - abhangig
von der guten Anlage des Klappenapparates und dem Fehlen einer héhergradigen

Klappeninsuffizienz (siehe oben). Die fusionierten Klappentaschen oder falsche Kommissuren

www.dgpk.org 18/43



zur Aortenwand (Raphe), werden geldst, die verdickten Taschen werden ausgedinnt.

Bei ausreichender Tiefe der Taschen kann eine einfache Kommissurotomie/Valvulotomie
vorzugsweise bei Neugeborenen erfolgreich sein

Bei einer flachen unikuspid angelegten Klappe ist eine haltbare Klappenfunktion ohne
wesentliche Aortenklappeninsuffizienz schwieriger zu erreichen. Bei glinstiger Taschen-
Morphologie und ausreichend grof3em Annulus kann durch Valvulotomie/ Kommissurotomie
eine effektive Reduktion der Stenose bei erhaltener Schlie3funktion der Klappe erreicht
werden.® Bei unbefriedigendem Ergebnis wird meistens ein zeitnaher Klappenersatz

notwendig.

8.4.2 Klappenerhaltende Rekonstruktion — Klappenplastik/Trikuspidalisierung

Bei normalgrofRem Annulus und ausreichendem Klappengewebe kann eine
Trikuspidalisierung erfolgreich sein. Bei flachen Taschen werden neue Kommissuren oberhalb
der Koronarostien aufgehangt und das fehlende Klappengewebe durch Flicken-Material
(Perikard) ersetzt. Eine trikuspide Klappen-Konfiguration wird angestrebt. Der Erfolg der
Trikuspidalisierung scheint in Abhangigkeit von dem Umfang der Rekonstruktion, der
resultierenden Taschen-Konfiguration und der Art des Flicken-Materials zu stehen.***
Generell gilt, dass je mehr Taschen durch eine Flickenextension erweitert werden muissen,
umso weniger Wachstumspotential die Klappe behalt. Auch suboptimale Ergebnisse kénnen

zumindest einen Klappenersatz in ein hdheres Lebensalter hinauszégern.

8.4.3 Ross-Operation

Bei der Ross-Operation wird die Aortenklappe durch die eigene Pulmonalklappe (Autograft)
ersetzt und eine biologische Klappe in Pulmonalposition implantiert. Das Autograft kann
entweder als freistehender Wurzelersatz mit Reimplantation der Coronararterien oder mit
subkoronarer Implantation in den nativen Aortenanulus erfolgen. Eine Antikoagulation ist nicht
erforderlich. Die Operation kann in jedem Lebensalter durchgeftihrt werden und bietet den
Vorteil, dass eine vitale Klappe mit Wachstumspotential in Aortenposition gebracht wird. Bei
hypolastischem Aortenannulus, linksventrikarer Ausfluf3traktobstruktion (LVOTO) und/oder
ausgepragter Endokardfibroelastose (EFE) kann eine zusatzliche Erweiterung des Annulus /
LVOT notwendig sein (Ross-Konno-Operation). Diese meistens im Sauglingsalter
durchgefiihrte komplexe Prozedur hat eine Sterblichkeit, die deutlich héher als bei einer
Kommissurotomie ist.

Der Eingriff kann nach dem S&uglingsalter mit niedriger Friih- und Langzeitmortalitat
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vorgenommen werden; allerdings besteht fur das Kindesalter eine 100%ige Wahrscheinlichkeit
einer Re-Operation, meistens im Bereich des Pulmonalklappenersatzes aber auch im Bereich
des Autografts.** Die unphysiologische systemarterielle Druckbelastung sowie strukturelle
Eigenschaften des Autografts (genuine Pulmonalklappe)*® kénnen zu einer bedeutsamen
Dilatation der Aortenwurzel und Versagen des Autografts fuhren.

Ein Nachteil besteht in der je nach Implantat Kurzlebigkeit des Pulmonalklappenersatzes, der
Folgeeingriffe (Klappenwechsel) erforderlich macht. Ein Teil dieser defekten Pulmonalklappen
kann in zunehmendem Mal3e jedoch katheterinterventionell durch die Implantation von
Katheterherzklappen behandelt werden.***°

Der prospektiv optimale nachhaltige Pulmonalklappenersatz fir die Ross-Operation ist noch

46,47

nicht gefunden. Dezellularisierte Homografts der neuesten Generation sind der jingste

Beitrag und zumindest im mittleren Follow-up vielversprechend.*®

8.4.4 Mechanischer Klappenersatz

Der mechanische Klappenersatz bietet den Vorteil, dass die Lebensdauer der Klappe im
Idealfall zeitlich nicht limitiert ist. Der Nachteil ist die Notwendigkeit der dauerhaften oralen
Antikoagulation mit Vitamin-K Antagonisten, was insbesondere fur Kinder als suboptimal
angesehen werden muss, da aufgrund ihrer kdrperlichen Aktivitat eher mit traumatischen
Blutungskomplikationen gerechnet werden kann.

Das Risiko fur Blutungskomplikationen und Thrombembolien ist mit 0.5-1 % pro Lebensjahr im
Langzeitverlauf nicht niedrig.*® Zusatzlich stellt die regelméRige Gerinnungskontrolle eine
Einschrankung der Lebensqualitat dar.

Im Falle einer spateren Schwangerschaft (EMAH-Patientinnen) bedeuten mechanische
Klappen und Antikoagulation ein erhéhtes Risiko. Deshalb ist wahrend der Schwangerschaft
ein adaptiertes Antikoagulationsmanagement erforderlich, um die Risiken fur Mutter und Kind
zu reduzieren.* Direkte orale Antikoagulantien (DOACS) sind fiir die Antikoagulation nach
mechanischem Klappenersatz generell nicht zugelassen.

Fur das Kindesalter ist dariiber hinaus zu bedenken, dass die Klappen im Idealfall erst dann
implantiert werden, wenn die anatomischen Verhéaltnisse am linksventrikularen Ausflusstrakt
die Implantation einer permanenten Klappenprothese von ausreichender Grof3e nach
Abschluss der kérperlichen Entwicklung erlauben.**

Nicht zu vernachlassigen ist die psychische Auswirkung des hdrbaren ,Klicks® der Klappe.
Dieser wird von manchen Patienten nicht nur als stérend empfunden, sondern kann auch

Ursache von Angststorungen sein.
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8.4.5 Biologischer Klappenersatz

Der biologische Klappenersatz kann in der Implantation eines Homografts oder eines
Xenografts (meist mit Taschen aus Rinderperikard) bestehen. Der biologische Klappenersatz
durch einen Homogratft ist bei Verfugbarkeit die bevorzugte Methode, wenn eine destruierende
Aortenklappenendokarditis vorliegt. Bei alteren Kindern und Jugendlichen bieten die
kommerziell erhaltlichen Bioklappen den Vorteil, Klappen in altersgerechten Gré3en
vorzuhalten und ohne lebenslange strenge Antikoagulation auszukommen. Der Nachteil ist die
begrenzte Lebensdauer der Implantate.*® RegelméaRige ambulante Verlaufsuntersuchungen
sind auch hier notwendig, um Degenerationsprozesse mit konsekutiver Klappendysfunktion
rechtzeitig zu erkennen.>

Homografts als biologischer Klappenersatz bei Aortenstenose haben im Vergleich mit den
anderen Verfahren die hochste Re-Operationsrate, eignen sich jedoch, um einen begrenzten
Zeitraum zu Uberbriicken. Dies ist bei sehr kleinen Kindern vorteilhaft, bei denen auch eine
Ross-Operation nicht moglich ist, oder der Klappenring noch keinen mechanischen
Klappenersatz zulasst, bzw. bei denen man auf die Antikoagulation verzichten mdchte.
Letzteres gilt auch fur Frauen mit Kinderwunsch.

Hoffnung macht die Entwicklung von dezellularisierten Homografts, die in Aortenposition bei
Kindern und jungen Erwachsenen eingesetzt werden konnen und fur die inzwischen 5-Jahres-
Follow-ups vorliegen. Diese Implantate zeigten sich in ihrer Haltbarkeit kryokonservierten

Homografts iiberlegen und erreichten etwa gleich gute Ergebnisse wie die Ross-Operation.>®>*

8.4.6 Ozaki-Operation

Die Ozaki-Operation beinhaltet die individualisierte Konstruktion von Klappentaschen aus
Glutaraldehyd-behandeltem autologen oder xenogenen Perikard. Die mittels spezieller
Schablonen maRRgeschneiderten Klappentaschen werden nach Exzision aller patienten-
eigenen Klappentaschen im Annulus der Klappe des Patienten adaptiert und fixiert. Die seit
2007 angewandte Technik zeigt bei Erwachsenen sehr vielversprechende Ergebnisse und
kann bei jeglicher Anzahl von Taschenklappen und sowohl bei Aortenklappenstenosen als
auch bei kombinierten Vitien mit Insuffizienz der Klappe angewendet werden.> Erste
Erfahrungen bei Kindern zeigen fur den Kurzzeitverlauf akzeptable Ergebnisse, mit guter
Funktionalitat der Klappe, allerdings auch Re-Operationen. Die Frage nach dem Wachstum des

Aortenannulus im Verlauf kann derzeit noch nicht beantwortet werden %%’
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8.5 Interventionelle Behandlung

Die interventionelle Behandlung der isolierten kongenitalen Aortenstenose mittels
Ballonvalvuloplastie hat sich in der Praxis in vielen Zentren als primére therapeutische
Malinahme etabliert. Dabei wird keine Valvuloplastik im eigentlichen Sinne vorgenommen,
stattdessen die Dehnung der Klappentaschen mittels Ballons und konsekutivem Einreil3en
idealerweise im Bereich der verklebten Kommissuren. Die Ballonvalvuloplastie ist in den
meisten Fallen keine kurative Behandlung. Sie hat das Ziel einen Aortenklappenersatz zeitlich
zu verzogern. Prospektive vergleichende Untersuchungen zur chirurgischen Behandlung sind

kaum moglich, da es sich um selektionierte unterschiedliche Patientengruppen handelt.

8.5.1 Ballondilatation der Aortenklappe

Die Ballondilatation zeigt jenseits des Neugeborenalters gute Ergebnisse. Sie kann eine
Klappenoperation haufig tber viele Jahre entbehrlich machen und damit die Gesamtzahl der
operativen Eingriffe senken.>® Im Idealfall kann nach erfolgreicher Intervention eine so gute
Klappenfunktion erreicht werden, dass die erste Operation bis weit ins Erwachsenenalter
hinausgezogert werden kann.*® Im Langzeitverlauf entwickelt sich haufig eine zusatzliche
Aortenklappeninsuffizienz. Diese entsteht entweder spontan oder entwickelt sich auf dem
Boden vorangegangener Therapien (Ballondilatation oder Kommissurotomie). Bei einem
kombinierten Aortenklappenfehler mit mehr als einer zweitgradigen Aortenklappeninsuffizienz
ist eine Ballondilatation nicht mehr erfolgversprechend, da die Gefahr einer akuten

héhergradigen Insuffizienz durch die Intervention besteht.

8.5.1.1 Technik der Katheterintervention

Ublicherweise wird ein retrograder Zugangsweg Uber die Arteria femoralis gewahlt. In
ausgewahlten Fallen (z.B. kleine Frihgeborene) kann auch die Arteria carotis oder die Arteria
subclavia punktiert oder prapariert werden.®® Bei Neugeborenen ist auch ein antegrader
Zugangsweg Uber die Nabelvene bzw. die Vena femoralis und einen Vorhofseptumdefekt
maoglich; dieser Zugang bendétigt jedoch langere Durchleuchtungszeiten und beinhaltet ein
hoheres Risiko der Schadigung der Mitralklappe bzw. Ventrikelperforation. Die antegrade
oder retrograde Ballondilatation ist gleichermalRen effektiv mit niedrigerem Risiko fur arterielle
Thrombosen bei antegradem Vorgehen.®* Die Intervention sollte mit einem GréRenverhéltnis
Ballon/Klappe von 0,8-0,9 begonnen werden. Der Ballondurchmesser sollte in der Regel nicht
groRRer als der Klappenring sein, wenngleich auch eine Ballongrof3e oberhalb des

gemessenen Aortenklappenannulus nicht immer zu einer schwerwiegenderen

www.dgpk.org 22143



postinterventionellen Insuffizienz der Aortenklappe fiihrt.>*? Bei der Messung des
Klappenrings sollten immer sowohl die echokardiographischen als auch die angiographischen
Messwerte verglichen und auf Plausibilitat Gberprift werden, da angulierte angiographische
Projektionen zu Uberschatzungen des Klappendurchmessers fiihren konnen.

Wahrend des Eingriffs kann zur Stabilisierung des Ballons im Klappenniveau vor allem bei
alteren Kindern eine kurzzeitige Reduktion des Schlagvolumens durch eine schnelle
ventrikuldre Stimulation des rechten Ventrikels hilfreich sein.®®*®® Die Risiken der Intervention
sind jenseits des Neugeborenenalters gering.

Ziel der Ballonvalvuloplastie ist die deutliche Druckentlastung des linken Ventrikels durch
VergroRerung der Klappenéffnungsflache ohne akut eine hohergradige Klappeninsuffizienz zu
erzeugen. Eine leichte oder mittelgradige Reststenose bei gleichzeitig geringer

Aortenklappeninsuffizienz gelten dabei als Therapieerfolg.>®

8.5.1.2 Behandlungsergebnisse / Risikofaktoren
Im Vergleich zur chirurgischen Kommissurotomie fuhrt die Ballonvalvuloplastie der
Aortenklappe im Verlauf etwas friher zur chirurgischen Re-Intervention, ist jedoch hinsichtlich
des Uberlebens, der Notwendigkeit eines Aortenklappenersatzes und der Entstehung einer
Aortenklappeninsuffizienz in allen Altersgruppen gleichwertig.**%%¢7
Als Risikofaktoren fur ein unbefriedigendes Interventionsergebnis im Sinne einer
unzureichenden Druckabsenkung im linken Ventrikel, der friihzeitigen
Aortenklappeninsuffizienz sowie einer friihen Re-Intervention gelten:

e Hoher Restgradient nach Ballonvalvuloplastie® "
e Kleiner linksventrikularer Ausflusstrakt (LVOT)®

 Eingeschrankte Funktion des linken Ventrikels (bei Neugeborenen)’® "

e Akute oder mittelgradige Aortenklappeninsuffizienz®®"*

e Junges Alter (Neugeborene)®® "
e Mehrfache Balloninflationen”
e Re-Intervention nach stattgehabter Ballondilatation’®

e Morphologie der Aortenklappe’’”

8.5.2 Interventioneller Aortenklappenersatz
Der interventionelle Klappenersatz ist im Kindesalter derzeit nicht indiziert.
Limitierungen bei Kindern betreffen die geringen Gefal3durchmesser, die allerdings durch einen

transapikalen Zugang oder generell als Hybrideingriff an der Herz-Lungen-Maschine

www.dgpk.org 23143



tberwunden werden konnen.

Fur Erwachsene wird der kathetergestitzte Aortenklappenersatz (TAVI) erst ab dem 75.
Lebensjahr (mit einer Grauzone ab dem 70. Lebensjahr) empfohlen. "® Vereinzelt wurden
EMAH in kleineren Serien mit unterschiedlichen Implantaten auRerhalb der Zulassung mit
dieser Technik behandelt.” Bei hoher Re-Interventionsrate und fehlenden Langzeitdaten kann
derzeit keine Therapieempfehlung fur altere Kinder und junge EMAH ausgesprochen werden.

8.6 Therapie nach Patientengruppen

8.6.1 Fetale Aortenklappenstenose

Die pranatale Ballondilatation einer hochgradigen Aortenstenose erfolgt entweder zur
Rekompensation der Ventrikelfunktion bzw. Zirkulation bei kritisch eingeschrankter
Pumpleistung sowie mit dem Ziel die Entwicklung eines hypoplastischen Linksherzsyndroms
zu verhindern und stattdessen postnatal eine biventrikulare Zirkulation zu erreichen. Die
Prozedur wird meist in der Mitte der Schwangerschaft (SSW 20-28) tber eine transapikale
Punktion des kindlichen linken Ventrikels vorgenommen.® Inzwischen ist das Verfahren mit
einem vertretbaren Risiko und gutem technischen Erfolg durchfiihrbar.®* Wahrend die
Rekompensation kritischer Aortenklappenstenosen fetal gut zu erreichen ist, sind die
anatomischen Kriterien fiir eine postnatale biventrikulare Zirkulation weiter in Diskussion.*
Haufig kann durch mehrere Folgeeingriffe eine ausreichende GroRRe des linken Ventrikels und
kurzzeitig ein biventrikuléarer Kreislauf erzielt werden, l&ngerfristig zeigt sich jedoch h&ufig
trotz geeigneter anatomischer Bedingungen eine relevante diastolische Dysfunktion des LV,

die moglicherweise intrinsisch ist und die Gesamtprognose einschrankt.?

8.6.2 Therapie der kritischen Aortenklappenstenose des Neugeborenen

Bei einer kritischen Aortenstenose mit kardiogenem Schock oder zumindest schwerer
Herzinsuffizienz sind supportive intensivmedizinische Mal3hahmen zur Stabilisierung
sinnvoll bevor eine Herzkatheterintervention oder Operation an der Herz-Lungen-

Maschine vorgenommen wird (siehe Tabelle 5).
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Tabelle 5: Supportive Therapie bei kritischer Aortenstenose

Therapieziel Malnahme
Initiale Sicherstellung der Prostaglandin E1-Infusion zur Wiederer6ffnung/zum
Systemperfusion Offenhalten des Ductus arteriosus

Unterstltzung der Herzfunktion | Inotropika, ggf. Beatmung, Ausgleich der Azidose,
bei LV-Versagen Katecholamine bei kardiogenem Schock

Besserung der Kongestion Schleifendiuretika, ggf. Nierenersatztherapie

Bei gut entwickeltem Klappenring stehen prinzipiell die katheterinterventionelle
Ballondilatation oder die operative Kommissurotomie der Klappe als Therapieoptionen zur
Verfigung.

Die Ballonvalvuloplastie zeichnet sich durch ihre geringe Invasivitat aus und hat zur
deutlichen Verbesserung des Uberlebens gefiihrt.®* Die operative Behandlung erfordert
neben der Sternotomie den Einsatz der Herz-Lungen-Maschine und ist damit,
insbesondere bei kreislaufinstabilen Neugeborenen wesentlich belastender, erdffnet
andererseits aber die Moglichkeit neben der Kommissurotomie auch eine Klappenplastik
(z.B. Trikuspidalisierung) vorzunehmen. Im Akutergebnis unterscheiden sich die beiden
Verfahren hinsichtlich Reduktion des transvalvularen Gradienten und Ausmal} einer
Aortenklappeninsuffizienz nicht; im Langzeitverlauf ist bei der Ballonvalvuloplastie jedoch
mit einem kiirzeren Intervall zur Re-Intervention zu rechnen 84 40678

Liegt ein zu enger Klappenring vor oder ist die Klappe sehr dysplastisch und ist ein repa-
ratives klappenerhaltendes Verfahren (Ballonvalvuloplastie, Kommissurotomie, Aorten-
klappenplastik) nicht erfolgversprechend, bietet sich die neonatale Ross-Operation an.
Die Therapie bei hypoplastischer Aortenklappe sowie assoziierten grenzwertigen
Dimensionen der ubrigen linksseitigen Herzabschnitte ist nicht Inhalt dieser Leitlinie
(siehe DGPK LL HLHS).

8.6.3 Therapie der valvularen Aortenstenose des Kindesalters (ohne Neugeborene)
Auch hier ist sowohl eine priméare Ballondilatation oder ein chirurgisches Verfahren
einsetzbar. Die funktionell bikuspide Aortenklappe ist die h&aufigste morphologische
Pathologie der Aortenklappe im Kindesalter. Gleichzeitig ist diese im Vergleich zu
dysplastischen Klappen oder echten morphologisch bikuspiden Aortenklappen besser fur eine

Ballonvalvuloplastie geeignet.”” Bei Aortenstenosen im Kindesalter ist der Klappenannulus
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meist besser entwickelt, hier eignen sich sowohl die interventionelle als auch die chirurgische
Behandlung mit einer Freiheit von Re-Intervention bis zu 15 Jahren.?®#%#" Beij alteren Kindern
spielen insbesondere bei kombinierten Aortenklappenfehlern die rekonstruktiven
chirurgischen Techniken eine gréfl3ere Rolle als bei Neugeborenen und jungen Sauglingen,
ebenso der Aortenklappenersatz mittels Bioklappe oder mechanischer Klappe bzw. die Ross-
Operation. Hinzu kommen die Zweiteingriffe nach Ballondilatation oder Kommissurotomie, die

in der Mehrzahl der Félle chirurgisch sind.

8.6.4 Therapie der valvularen Aortenstenose bei EMAH
Bei jungen EMAH uberwiegt die bikuspide Aortenklappe als Ursache der Aortenstenose.
Wahrend die Aortenstenose im Kindesalter keine relevante Progression zeigt, kann sich auch
bei nur leicht- oder mittelgradigen Stenosen ab der dritten Lebensdekade durch
inflammatorische Prozesse die Aortenklappenoffnung soweit verkleinern, dass sich auch in
jungem Alter eine hohergradige Aortenstenose entwickelt, die - obwohl lange Zeit
asymptomatisch - dann jedoch mit einer kurzen Uberlebensdauer verbunden ist.®® Die
Ballondilatation der Aortenklappe wird bei Adoleszenten und im jungen Erwachsenenalter mit
vergleichbar gutem Erfolg wie im Kindesalter eingesetzt.?*® Bei degenerativen
Aortenklappenerkrankungen gelten folgende Indikationen fiir die Ballondilatation 2:
- Therapieversuch / Uberbriickung bis zum operativen Klappenersatz bei schwerer AS
- Therapieversuch / Uberbriickung bis zum operativen / interventionellen Klappenersatz
bei schwerer AS/Instabilitdt und Notwendigkeit einer extrakardialen Operation
- Diagnostische Ballonvalvuloplastie bei schwerer Aortenstenose zur Beurteilung der
kardialen Reserve vor moglicher Transkatheter-Aortenklappen-Implantation (TAVI).
Transkatheter-Aortenklappen werden bei EMAH mit Aortenstenose aufgrund der haufig
bikuspiden Klappenanlage und der bislang nicht nachgewiesenen Haltbarkeit der

Implantate im Langzeitverlauf nur ganz vereinzelt eingesetzt.®*
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Kernaussage 4: Leitlinie Aortenstenose

Aortenstenose - Therapie v

Die hamodynamisch relevante kongenitale Aortenstenose bedarf langfristig

einer chirurgischen Behandlung.

- Die Ballonvalvuloplastie kann den Aortenklappenersatz in ein spateres

Lebensalter verschieben.

- Rekonstruktionen der Aortenklappe (z.B. Trikuspidalisierung, Kommissurotomie)

konnen ebenfalls einen Aortenklappenersatz verzégern.

- Mit der Ross-Operation wird bei alteren Kindern und Jugendlichen eine

langfristig gute Funktion des Autografts erreicht.

- Nach Ross-Operation sind insbesondere bei jungen Kindern regelhaft

Folgeeingriffe im Bereich des RVOT notwendig.

- Konventionelle kryokonservierte Homografts zur Behandlung von
Aortenstenosen haben ein hohes Risiko des friihen Graftversagens und werden

nur selten verwendet.

- Beim mechanischen Klappenersatz ist im Kindesalter die hohe Morbiditat gegen

die lange Haltbarkeit abzuwagen.

- Der interventionelle Klappenersatz (TAVI) kann bei Kindern und EMAH mit

angeborener Aortenstenose derzeit nicht empfohlen werden.

9. Verlauf und Prognose

Patienten mit kongenitaler Aortenstenose bedurfen einer lebenslangen ambulanten
Verlaufskontrolle. Die Haufigkeit der Kontrollen richtet sich nach dem Schweregrad der
Stenose sowie den durchgefuhrten Eingriffen und deren Ergebnis.

Neugeborene haben eine nahezu hundertprozentige Wahrscheinlichkeit im Laufe lhres

Lebens einen Folgeeingriff zu bendtigen, unabhangig von der Art der primaren Intervention
(Ballonvalvuloplastie, Kommissurotomie, Klappenplastik, Ross-OP). Die vergleichende
Analyse zwischen einer Ballonvalvuloplastie (BVP) versus einer chirurgischen Valvulotomie
(SAV) bei 647 Neugeborenen und Kindern unter 1 Jahr zeigte ein 10-Jahres-Uberleben von
90.6% nach initialer BVP und 84.9% nach initialer SAV mit einer zu erwartenden Wahr-
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scheinlichkeit eines Klappenersatzes von 78% nach initialer BVP und 80% nach initialer
SAV.%" Die Zeit bis zu einem Zweiteingriff betragt in dieser jungen Patientengruppe im Median
2,8 Jahre, wahrend es bei den alteren Kindern 6 Jahre sind.*? Das Autograft nach Ross-
Operation zeigt im Langzeitverlauf von tber 8 Jahren eine gute Adaptation an das kindliche
Wachstum.?® Die Uberlebensraten sind jenseits des Neugeborenenalters gut (95%).%

Die Freiheit von jeglicher Re-Intervention ist nach 10 Jahren 40% fur die chirurgische und
interventionelle Valvuloplastie, wahrend nach Ross-Operation im gleichen Zeitraum 90%
der Patienten noch keinen Zweiteingriff benstigen.®? Zu ahnlichen Ergebnissen kommt

eine kanadische Arbeitsgruppe mit einer Freiheit von Re-Intervention bei 84

Neugeborenen von 50% nach primar chirurgischer Intervention und 25% nach
Ballonvalvuloplastie,®* wobei im Langzeitverlauf hinsichtlich eines Aortenklappen-ersatzes
nach 10 Jahren kein statistischer Unterschied mehr besteht. Andere Serien berichten

Uber &hnlich gute Ergebnisse hinsichtlich der Langlebigkeit des Autografts, bei allerdings
29-57% Re-Interventionsrate im Bereich des RVOT nach 10 Jahren.*

Kinder (ohne Neugeborene) und Jugendliche haben ein Risiko fir eine Re-Intervention von

50-80% nach 10 Jahren. Sowohl die Atiologie (z.B. Rheumatische Valvulitis) als auch
vorangegangene chirurgische und katheterinterventionelle Eingriffe haben Einfluss auf das
erzielbare prozedurale Ergebnis und eines méglichst langen Intervalls ohne Folgeeingriff bei
gutem Funktionszustand der Aortenklappe. Das Zeitintervall bis zur Re-Intervention betragt 4-
6 Jahre.®® Die Ross-Operation als bevorzugtes Verfahren in dieser Altersgruppe, wenn eine
Klappenrekonstruktion nicht mdglich ist, hat eine Frihmortalitat von 0-3%. Variationen der
Operationstechnik mit vollem Wurzelersatz, sowie bei Kindern wahrscheinlich nicht
notwendiger Verstarkung der Aortenwurzel (oder des Klappenrings) (Aortic root enforcement),
fuhren zu niedriger 10-Jahres Re-Interventionsrate im Bereich des Autografts von 0-26% und
19-50% im Bereich des RVOT. Die Notwendigkeit einer Re-Intervention im Bereich des RVOT
ist um so hoher, je kleiner das verwendete RVOT-Conduit ist und betrifft juingere Kinder mehr

als Jugendliche oder junge Erwachsene.

Die ersten Ergebnisse fur dezellularisierte pulmonale Homografts zeigen sich herkémmlichen
Homografts Uberlegen und sind nach 10 Jahren zu 96,7% in ausreichend guter Funktion in
situ®® und daher in Zukunft eventuell eine vielversprechende Alternative. Diese dezellulari-
sierten Homografts zeigen auch bei Implantation im Bereich der Aortenklappe deutlich
bessere Ergebnisse im Vergleich zu den kryokonservierten Homografts: 5 Jahre nach
Implantation sind noch 85% in situ und Morbiditaten wie Endokarditis, Blutung oder zerebrale
Embolien sind nicht aufgetreten; das Uberleben ist 97,8%.>* Sollte sich dieser positive Verlauf
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auch bei einem langeren Follow up zeigen ware dies eine gute Alternative zur Ross-

Operation, da nicht 2 Klappen degenerativen Prozessen ausgesetzt waren. Herkdbmmliche

Homografts in Aortenposition haben in vielen Studien die héchste Inzidenz fur Sterblichkeit

und Re-Intervention und sind nur in Ausnahmefallen indiziert.

Die Nachteile des mechanischen Aortenklappenersatzes im Kindesalter beinhalten unter

anderem eine Inzidenz fur thromboembolische Komplikationen von 0,5-1% pro

Patientenjahr sowie eine erhebliche Einschrankung der Lebensqualitat eines Kindes

durch haufige Kontrolluntersuchungen, erhdhte Verletzungsgefahr durch die lebenslange

Gerinnungshemmung. Die Haufigkeit einer Re-Operation im Kindesalter liegt bei 5-20%

innerhalb von 10 Jahren.***%

Fur Rezidiveingriffe gelten prinzipiell die gleichen Indikationen wie fur den Ersteingriff,

allerdings werden auch Aspekte wie z.B. Dynamik der Befunde, Symptome,

Leidensdruck, Erfolgsaussichten auf eine erfolgreiche klappenerhaltende Operation sowie

das prozedurale Risiko des erneuten Eingriffs in Betracht gezogen.

Neugeborene und Sauglinge
mit AS

Abhangig von
- Zustand des Patienten
- Zentrumsergebnissen
- Verfiigbarkeit
interventioneller oder
chirurgischer Expertise

Ballon | Chirurgische
Valvuloplastie A Valvuloplastie

Ballon
Valvuloplastie

erfolglos

Ross-Operation

Sonstige
rekonstruktive
Verfahren *

Kinder und Jugendliche

mit AS

— erfolglos —»

Re-
konstruktion

— erfolglos —»

Aorten-
klappenersatz

Ross-Operation

Dezell. Homograft ?
Ozaki-Operation ?

Mechanischer
Aorten-
klappenersatz

Abbildung 1: Algorithmus zur Therapie der kongenitalen Aortenstenose bei Kindern und
Jugendlichen (modifiziert nach®); AS= Aortenstenose * Ist die Pulmonalklappe als Autograft fiir die
Ross-Operation ungeeignet, werden weitere individualisierte Operationsverfahren zur

Klappenrekonstruktion angewendet.
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9.1 Ambulante Nachsorge

Routineuntersuchungen bei Neugeborenen mit kritischer Aortenstenose und jungen
Sauglingen werden in der Praxis im ersten Jahr zunachst in etwa monatlichen Abstanden
vorgenommen, bei Befundkonstanz und im weiteren Kindesalter verlangert sich das
Kontrollintervall auf 6-12-monatlich. Fur EMAH sind Kontrollintervalle fur die native
Aortenstenose (meist bikuspide Aortenklappe) vorgeschlagen. Hierbei werden 6-12-
monatliche Kontrollen bei schwerer Stenose, 1-2-jahrliche bei mittelgradiger und 3-4-

jahrliche Kontrollen bei leichter Stenose angeraten.”’

In der Langzeitbetreuung gilt das Augenmerk der Klappen- und Ventrikelfunktion (LV)
sowie dem Auftreten von Arrhythmien. Dies betrifft sowohl Patienten mit nativer
Aortenstenose als auch im Rahmen der Nachsorge von Patienten nach Ballondilatation
oder operativer Behandlung. In der Regel erfolgt die morphologische Beurteilung bei
Kindern mittels Echokardiographie; spezielle Fragestellungen wie die Weite der
aszendierenden Aorta werden bei alteren Kindern und EMAH mittels Schnittbildgebung
(Kardio-CT oder Kardio-MRT) beantwortet. Je nach Behandlungsverfahren stehen

verschiedene Aspekte im Vordergrund (siehe Tabelle 6).

9.1.1 Klappenfunktion

Nach klappenerhaltenden Therapieformen (Ballonvalvuloplastie, operative
Kommissurotomie bzw. Aortenklappenrekonstruktion) und nach Klappenersatz mittels
Bioklappe (Auto-, Homo-, Xenograft) sind insbesondere der Restgradient und das
Ausmal’ einer Aortenklappeninsuffizienz im Verlauf echokardiographisch zu kontrollieren.
Nach mechanischem Klappenersatz ist im Laufe des Wachstums mit einer funktionellen
Restenosierung zu rechnen, wenn ein wachstumsbedingtes Grélienmismatch auftritt.
Ferner sind Stenosen durch Pannusbildung oder Thrombosen maglich, die auch die
Beweglichkeit der Prothese beeinflussen kénnen.

Eine Aortenklappeninsuffizienz einer mechanischen Klappe ist sehr selten, es treten aber
paravalvuléare Lecks mit hamodynamischer Bedeutung auf. Diese kbnnen in geeigneten
Féllen interventionell, ansonsten operativ versorgt werden.

Nach Ross-Operation ist zusatzlich die Funktion der Bioklappe in Pulmonalposition und

sekundare Belastungszeichen des rechten Ventrikels zu bewerten.
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9.1.2 Ventrikelfunktion
Nach Therapie der Klappenstenose normalisiert sich die linksventrikulare Funktion in der

Regel,®

sie kann allerdings auch nach erfolgreicher Wiederherstellung der Klappenfunktion
eingeschrankt bleiben. Insbesondere bei Neugeborenen kann eine begleitende
Endokardfibroelastose zur dauerhaften Dysfunktion des linken Ventrikels beitragen. Dies ist
bei der Nachsorge zu bertcksichtigen und kann Grund fir eine supportive medikamenttse

Therapie im Sinne einer Herzinsuffizienzbehandlung (siehe dort) sein.

Tabelle 6: Echokardiographische Verlaufsuntersuchung nativer und postinter-
ventioneller/postoperativer Aortenstenosen (wichtigste Parameter)
Status / Native Ballondilatation Aortenklappenersatz
Priméarintervention Aortenstenose | Klappenerhaltende | (Auto-, Homo-, Xenograft
Chirurgie und mechanischer AKE)
Aortenklappe/Aorta
Stenosegradient + + +
Rest-/Re-stenosegradient + + +
Aortenklappeninsuffizienz + + +
Aorta aszendens-Dilatation + + +
Endokarditis + + +
Aortenbulbusdilatation + (nach Ross-OP)
Klappen-/ + (nach mechan. AKE,
Taschenthrombose Homograft, Ozaki-OP)
+ (nach mechan. AKE)
Paravalvulares Leck + (nach Ross-OP,
Koronararterien Homograft)
+ (nach mechan. AKE)
Linker Ventrikel
Funktiongys (FS, EF) + + +
Funktiong.s (Doppler) + + +
LVOTO + + +
Hypertrophie, Dilatation + + +
Pulmonalklappe
Stenosegradient + (nach Ross-OP)
Pulmonalinsuffizienz + (nach Ross-OP)
Rechter Ventrikel
Hypertrophie, Dilatation + (nach Ross-OP)
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9.1.3 Rhythmus

Bei asymptomatischen Patienten mit leichtgradiger Aortenstenose ist in der Routine die
Durchfiihrung von Langzeit- und Belastungs-EKGs nicht notwendig. Bei mittelgradigen
und schweren Aortenstenosen kénnen auch nach erfolgreicher Therapie in seltenen
Fallen ventrikulare Rhythmusstérungen auftreten. Kontrollen durch Langzeit- und
Belastungs-EKG sind dann empfehlenswert. Andert sich der funktionelle Status, so kann
ein Belastungs-EKG beitragen die adaquate Kreislaufreaktion unter Belastung zu

bestétigen oder andernfalls die Indikation zur neuerlichen Behandlung untermauern.

9.2 Endokarditisprophylaxe

Die native Aortenklappenstenose gehdrt nach neuesten Leitlinien nicht mehr zu den
Herzfehlern mit erhéhtem Risiko, sodass eine Endokarditisprophylaxe bei Eingriffen nicht
mehr empfohlen ist. Fur Patienten mit residuellen Klappendysfunktionen oder nach
Klappenersatz sowie ausgedehnten rekonstruktiven Verfahren gelten hingegen die
Empfehlungen einer Endokarditisprophylaxe (DGPK LL Endokarditis). Patienten mit
Aortenklappenstenose sollten jedoch auf die Wichtigkeit einer grindlichen Zahnhygiene

zur Vermeidung einer Endokarditis hingewiesen werden.

9.3 Antikoagulation

Patienten mit einem mechanischen Klappenersatz werden entsprechend der Leitlinien
therapeutisch mit Vitamin K-Antagonisten antikoaguliert. Zu beachten sind die inzwischen
teilweise Implantat-spezifischen Antikoagulationsprotokolle. Es wird angestrebt die
Gerinnungskontrollen (INR) durch die Eltern oder — bei Jugendlichen — durch den
Patienten selbst vorzunehmen.

Fir die Antikoagulation bzw. Thrombozytenaggregationshemmung nach Implantation von
Bioklappen, nach Ross-Operation oder nach Ozaki-Operation existieren keine
einheitlichen Handlungsempfehlungen. In der Praxis wird meistens eine Antikoagulation
mit VKA fur 3-6 Monate vorgenommen und anschlieRend Acetylsalicylsaure fir die Dauer

von wenigstens einem Jahr verabreicht.

9.4 Sport, Belastbarkeit und Reise
Kinder, Jugendliche und EMAH mit angeborener Aortenstenose sollen im Rahmen der
Pravention von Herz-Kreislauferkrankungen und Training des muskuloskeletalen Apparats

ebenfalls sportlich aktiv sein® (siehe auch DGPK-LL Sport bei angeborenen Herzfehlern).
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Freizeitsport ist fur fast alle Kinder mit Aortenstenose maoglich; bei mittelgradiger Stenose

sollten Belastungsuntersuchungen Aufschluss Uber eine adaquate Kreislaufreaktion
(Blutdruckanstieg, Ausschluss von Herzrhythmusstérungen) geben. Auch Patienten mit
schweren, in Ruhe asymptomatischen Aortenstenosen durfen kérperlich aktiv sein und
Freizeitsport niedriger Intensitét betreiben.*®

Wettkampfsport: Bei allen Kindern und Jugendlichen mit Aortenklappenstenose sollten

unabhangig vom Ausmal’ der Stenose vor der Freigabe fur sportliche Aktivitaten mit
Wettkampfcharakter, eine vollstandige korperliche Untersuchung, ein EKG und eine
Dopplerechokardiographie durchgefihrt werden. Aufgrund der moglichen Progression sind
unabhéngig vom Schweregrad jahrliche Verlaufsuntersuchungen indiziert.?**°*

Kinder und Jugendliche mit leichter Aortenstenose kbnnen an allen Wettkampfsportarten
teilnehmen. Patienten mit mittelgradiger und schwerer Aortenstenose kénnen eine
Empfehlung fur Sportarten mit niedriger Intensitat (niedrige statische und allenfalls moderate
dynamische Belastung) erhalten. Patienten mit schwerer Aortenstenose dirfen keinen
Wettkampfsport betreiben.

Nach einer chirurgischen oder interventionellen Behandlung entscheidet wiederum der
verbliebene Schweregrad der Aortenstenose, entsprechend der oben genannten
Empfehlungen. Fir Kinder/Jugendliche, bei denen nach der Behandlung eine mittel- bis
hochgradige Aortenklappeninsuffizienz besteht, gelten die gleichen Richtlinien wie fur
Erwachsene.**

Fur Patienten mit bikuspider Aortenklappe sowie dem Marfansyndrom bestehen getrennte
Empfehlungen aufgrund der begleitenden Aortopathie.'® Die konsequente Anwendung der
Empfehlungen fihrt jedoch eventuell zu einer zu groRen Zurickhaltung und der
ungerechtfertigten Restriktion jeglicher Art kompetitiven Sports bei Kindern, Jugendlichen
und jungen Erwachsenen mit angeborener Aortenklappenstenose.'®*

Patienten unter Antikoagulation mit VKA sollen Sportarten mit erhéhtem Verletzungsrisiko

vermeiden; Kontaktsportarten (z.B. Boxen, Football, Eishockey etc.) werden nicht empfohlen.

Empfehlung 3: Leitlinie Aortenstenose v
Sport DGPK
Kinder/Jugendliche mit Aortenstenose sollen korperlich aktiv sein. -

Kinder und Jugendliche mit Aortenklappenstenosen dirfen unter

Beruicksichtigung des Schweregrades am Schulsport teilnehmen.*
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Kinder/Jugendliche mit leichter Aortenstenose durfen ohne Einschrdnkung am

Freizeit- und Wettkampfsport teilnehmen.

Kinder/Jugendliche mit mittelgradiger Aortenstenose dirfen am Freizeitsport

teilnehmen.

Fur Kinder/Jugendliche mit mittelgradiger Aortenstenose kann Wettkampf-
sport mit niedriger statischer und niedriger/moderater dynamischer

Belastung erwogen werden.

Kinder/Jugendliche mit schwerer asymptomatischer Aortenstenose durfen nur

am Freizeitsport mit niedriger Intensitat teilnehmen.

Kinder/Jugendliche mit schwerer Aortenstenose dirfen nicht am Wettkampfsport

teilnehmen.

Jahrliche Verlaufsuntersuchungen sollen bei Patienten aller Altersklassen mit
Aortenstenose erfolgen, die Leistungssport betreiben, inklusive der EMAH mit

bikuspider Aortenklappe, unabhangig vom transvalvularen Gradienten.

*Eine Einschrankung oder eine Befreiung vom Schulsport obliegt der Entscheidung des Schularztes
(Amtsarzt).

9.5 Schwerbehinderung
Der Grad der Behinderung (GdB) orientiert sich an der Einschrankung der Funktionalitat im
Alltag. Bei mechanischem Aortenklappenersatz ist die orale Antikoagulation mit zu

bertucksichtigen.

10. Erwachsene mit angeborenem Herzfehler (EMAH)

Zu den meisten Aspekten von Erwachsenen mit angeborener Aortenklappenstenose wurde
bereits bei den vorangegangenen Kapiteln detailliert Stellung bezogen. Prinzipiell sollte
zwischen den EMAH mit nativer (meist bikuspider) Klappenstenose und EMAH nach einem
Eingriff im Kindesalter differenziert werden. Unterschiede ergeben sich hier insbesondere in
der Komplexitat von chirurgischen Zweiteingriffen. In der Abwagung der Operationsverfahren
spielen limitierende Grof3enverhaltnisse wie im Kindesalter keine Rolle. Die Intervention
mittels Ballonvalvuloplastie wird trotz guter Langzeitergebnisse'®® haufig nicht als priméare

Therapie angeboten.
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10.1 Schwangerschaft

Prinzipiell sollten Patientinnen vor Eintreten einer Schwangerschaft eine Beratung
hinsichtlich der méglichen Komplikationen erhalten. Symptomatische Aortenstenosen sollten
vor der Konzeption behandelt werden, ebenso asymptomatische Patientinnen mit
unzureichendem Blutdruckanstieg unter Belastung und Patientinnen mit einer
eingeschréankten LV-Ejektionsfraktion <50%.'% Patientinnen, die wahrend der
Schwangerschaft gravierende kardiale Probleme entwickeln, kdnnen aufgrund der
geringeren Invasivitat und geringeren Belastung fur den Feten mittels Ballonvalvuloplastie
behandelt werden.'®’ Patientinnen mit mittelgradiger oder schwerer Aortenstenose erkranken
typischer Weise in der Mitte der Schwangerschaft, zum Zeitpunkt der gréf3ten Zunahme des
Herzzeitvolumens, mit Symptomen der Herzinsuffizienz und Tachykardien.'®® Prapartal
asymptomatische Patientinnen erleiden in 6,7% eine Herzinsuffizienz; dies betrifft etwa ein
Viertel der symptomatischen Patientinnen.'® Die Uberlebensrate der Schwangeren ist gut,
die Kinder der Patientinnen mit schwerer Aortenstenose werden zu mehr als einem Drittel
wachstumsretardiert oder untergewichtig (SGA) geboren. Patientinnen mit mechanischem
Klappenersatz wurden Vitamin-K-Antagonisten (VKA) aufgrund der erhdhten
Fehlgeburtsrate, der Embryotoxizitdt und Embryopathien bislang erst ab dem 2. Trimenon
bis zur 36. SSW verabreicht. Die neuesten Empfehlungen erlauben bei Patientinnen, die
einen geringen VKA-Bedarf haben Phenprocoumon auch im 1. Trimenon einzunehmen, da
die oben genannten Nebenwirkungen dosisabhangig sind. Patientinnen mit einem
Phenprocoumonbedarf >3mg/Tag erhalten zwischen der 6. und 12. SSW Heparin Uberwacht
Uber aPTT-Kontrollen oder niedermolekulares Heparin (iiberwacht mit anti-Xa).*%*°
Auch fur biologische Klappen ist eine akzelerierte Degeneration wahrend der
Schwangerschaft mit einem 2,5-fach erhéhten Risiko fur eine Re-Operation gegenuber
Patientinnen mit biologischer Klappe, die nicht schwanger waren, bekannt.*'* Fiir die
neueren biologischen Klappen sowie den Autograft nach Ross-OP scheint das Risiko fur
eine Re-Operation nach der Schwangerschaft etwas geringer.

Eine generelle Empfehlung zur Entbindung per Sectio besteht nicht und wird individuell je

nach Auspragung der Aortenstenose und eventuell vorliegendem Klappenersatz festgelegt.

11. Durchfuhrung der Diagnostik und Therapie

Die Durchfiihrung der Diagnostik und Therapie erfolgt durch eine Arztin/einen Arzt fir Kinder-
und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei Erwachsenen
eine/ein EMAH-zertifizierte(r) Arztin/Arzt. Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch
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einen/eine DEGUM lI/1ll qualifizierten Pranatalmediziner/in in Kooperation mit einem/r
Kinderkardiologen/in durchgefiihrt werden. Bei kritischer Aortenstenose des Neugeborenen ist
eine frihzeitige Verlegung auf eine padiatrische (ggf. padiatrisch-kardiologische)
Intensivstation zu veranlassen bzw. sollte das diagnostische und therapeutische Vorgehen in
enger Absprache mit dem kooperierenden spezialisierten Zentrum erfolgen.

Therapeutische MaRnahmen obliegen der Verantwortung einer Arztin/eines Arztes fur Kinder-
und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei Erwachsenen
einer(es) EMAH-zertifizierten Arztin/Arztes sowie eines Herzchirurgen mit Zertifikat ,Chirurgie
angeborener Herzfehler®. Therapeutische Entscheidungen werden idealer Weise im Herzteam

gefallt.
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