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1. Geltungsbereich

Valvulare und supravalvulare Pulmonalste-
nose von der Fetalzeit Uber das Kindes- und
Jugendalter bis ins junge Erwachsenenalter.
Pulmonalarterienbifurkationsstenosen und
Pulmonalarterienstenosen jenseits der Pul-
monalarterienbifurkation werden in der se-
paraten DGPK-Leitlinie ,Periphere Pulmo-
nalstenosen‘ behandelt.

2. Methodik

Die Konsensfindung in der Leitlinienkom-
mission erfolgte nach eingehender Literatur-
recherche in einem zweistufigen Delphi-Ver-
fahren:
1. schriftlich per E-Mail-Umlauf
2. mundliche Konsentierung im struk-
turierten Gruppenprozess.

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

Aus Grinden der besseren Lesbarkeit wird
auf die gleichzeitige Verwendung der
Sprachformen mannlich, weiblich und di-
vers (m/w/d) verzichtet. Samtliche Perso-
nenbezeichnungen gelten gleichermaBen fur
alle Geschlechter.

3. Definition

Eine rechtsventrikulare Ausflusstraktob-
struktion kann auf verschiedenen Ebenen
auftreten und manifestiert sich entspre-
chend als subvalvulare, valvulare oder sup-

Tab. 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade

ravalvulare Pulmonalstenose (PS). Die iso-
lierte valvulare PS basiert meist entweder
auf einer Fusion der Kommissuren bei an-
sonsten normaler Klappenanlage, einer bi-
kuspiden Klappe oder einer dysplastisch-
verdickten Klappenmorphologie, letztere
weist haufig einen hypoplastischen Klap-
penring auf. Die supravalvulare PS basiert
auf einer Einengung des Pulmonalarterien-
hauptstamms und kann bei dysplastischer
Klappenanlage, syndromaler Grunderkran-
kung und/oder im Rahmen komplexerer an-
geborener Herzfehler auftreten.

Bei isolierter PS ist der rechte Ventrikel (RV)
in der Regel normal, d.h. tripartid, angelegt.
Je nach Schweregrad fuhrt die PS zu einer
Druckbelastung des RV mit konsekutiver Hy-
pertrophie und ggf. Funktionseinschréan-
kung. Eine hohergradige PS kann ab dem Kin-
desalter zudem eine erhebliche poststenoti-
sche Dilatation des Pulmonalarterienhaupt-
stamms hervorrufen. Bei kritischer PS des
Neugeborenen besteht eine subtotale Ste-
nose mit flieBendem Ubergang zur Pulmo-
nalatresie mit ductusabhangiger Lungenper-
fusion (s. DGPK-Leitlinie ,Pulmonalatresie
mit intaktem Ventrikelseptum® [PA-IVS]). Die
kritische PS fuhrt bei Verschluss des Ductus
arteriosus zu einer lebensbedrohlich niedri-
gen pulmonalen Perfusion und kardialer De-
kompensation. Die Schweregradeinteilung
einer PS erfolgt in der Regel mittels Echokar-
diographie (Kap. 7, Tab. 2).

Formulierung

Sollte Empfehlung

Empfehlungsgrad

Farbliche Markierung

Gelb

Kann erwogen werden

Empfehlung offen

Grau
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4. Epidemiologie

Die Pravalenz der valvularen PS betragt etwa
0,5 pro 1000 Lebendgeborenen [1]. Sie be-
trifft damit 6-8% aller Kinder mit einem ange-
borenen Herzfehler [1, 2] und ist mit 80-90%
die weitaus haufigste Form der PS [3]. Bei
etwa 10-20% besteht eine dysplastische
Pulmonalklappen-Anlage [4, 5]. Sie ist haufig
(in 56%) mit extrakardialen Komorbiditaten
und einer teilweise genetisch determinierten
neurologischen  Entwicklungsverzogerung
vergesellschaftet [6]. In 16-18% der Falle
lasst sich eine syndromale Grunderkran-
kung, v.a. Noonan Syndrom (6-14%) und an-
dere RASopathien (hereditare Erkrankungen,
die durch Genmutationen der Proteine des
RAS-MAPK-Signalwegs verursacht werden),
humangenetisch nachweisen [6-8]. Assozi-
ierte kardiale Fehlbildungen konnen u.a.
Vorhofseptumdefekte und Ventrikelseptum-
defekte sein. Ebenso kann eine valvulare PS
im Kontext komplexerer angeborener Herz-
fehler wie der Fallot’schen Tetralogie (TOF),
der Transpositionen der groBen Arterien
(dTGA, ccTGA) oder dem Double-outlet right
ventricle (DORV) auftreten.

Die supravalvulare PS umfasst nur etwa 1-
2% aller PS [3] und kommt damit deutlich
seltener vor. Eine supravalvulare oder perip-
here PS ist haufig mit dem Williams-Beuren-
Syndrom assoziiert, ist bei diesen Patienten
die zweithaufigste kardiovaskulare Manifes-
tation und tritt bei etwa 40% der Patienten
mit Williams-Beuren-Syndrom auf [3, 9]. So-
wohl syndromale als auch nicht-syndromale
supravalvulare PS kdnnen mit anderen kardi-
alen Fehlbildungen assoziiert sein, z.B. der
Fallot’schen Tetralogie.

5. Pathophysiologie und Hamodynamik

Pathophysiologisch ist die PS durch einen
verminderten Blutfluss aus dem RV gekenn-
zeichnet. Dieser kann sowohl durch ver-
klebte Taschenklappen einer ansonsten nor-
mal groBen Pulmonalklappe, als auch durch

dysplastische Klappentaschen + Hypoplasie
des Pulmonalklappenannulus bedingt sein.
Die verminderte Offnung der Pulmonal-
klappe fuhrt zu einer erhéhten Druckbelas-
tung des RV. Je nach Schweregrad liegt eine
Myokardhypertrophie vor, die bei hochgradi-
ger Obstruktion der Pulmonalklappe eine se-
kundare subvalvulare Einengung sowie im
Langzeitverlauf eine Fibrosierung des Myo-
kards mit diastolischer Funktionsstérung zur
Folge haben kann.

Bei isolierter PS kann die pulmonale Perfu-
sion und entsprechend das Herzzeitvolumen
in der Regel aufrechterhalten werden, eine
Zyanose besteht in der Regel ohne intrakar-
dialen Septumdefekt nicht.

5.1 Kritische Pulmonalstenose mit duc-
tusabhangiger Lungenperfusion

Die kritische PS wird beim Neugeborenen di-
agnostiziert. Hier kann der RV das Herzzeit-
volumen nicht aufbringen und es besteht
eine Mischungszyanose Uber einen intrakar-
dialen Rechts-Links-Shunt. Die Lungenper-
fusion wird Uber einen Links-Rechts-Shunt
Uber den Ductus arteriosus gesichert. Eine
klinische Symptomatik entwickelt sich spa-
testens mitdem postnatalen Verschluss des
Ductus arteriosus. Liegt eine mindestens
moderate RV-Hypoplasie vor, ist die Hamo-
dynamik funktionell mit der einer Pulmo-
nalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
(PA-IVS) vergleichbar. In der Regel besteht
keine RV-Druck-abhangige Koronarperfu-
sion. Folgende Parameter charakterisieren
die kritische PS:

Morphologie (Echokardiographie):

- Nur geringe Offnungsbewegung/-fla-
che der Pulmonalklappe

- Annulushypoplasie

- Pulmonalarterienhypoplasie

- RV-Hypertrophie

- RV-Cavum v

- RVeuvtl. nicht spitzenbildend
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- Evtl. zusatzlich Trikuspidalklappen-
hypoplasie

Hamodynamik:

- Ductusabhéngige Lungenperfusion
Qp v

- RV-Druck

- RV-Compliance v

- Trikuspidalklappeninsuffizienz vari-
ablen AusmaBes

- Rechtsatriale Dilatation

- Rechts-Links-Shunt atrial

- Zyanose

- Herzzeitvolumen v

5.2 Supravalvuldre Pulmonalstenose

Die supravalvulare PS ist die seltenste Form
einer PS. Sie kann sich von dem unmittelba-
ren, der Pulmonalklappe nachgeschalteten
Pulmonalarterienhauptstamm bis in die Pul-
monalarterienaste (Bifurkation) manifestie-
ren. Himodynamisch erzeugt sie wie die va-
lvulare PS einen erhdhten rechtsventrikula-
ren Druck, mit allen negativen Folgen im
Langzeitverlauf.

Pathogenetisch tritt die supravalvulare PS
sowohl im Rahmen einer Texturstorung der
GefaBwand, wie bei Williams-Beuren-Syn-

Kernaussage 1:

Pathophysiologie und Hamodynamik

Leitlinie valvuldre Pulmonalstenose

drom, auf, als auch im Rahmen anderer zy-
anotischer Herzfehler wie der Fallot‘schen
Tetralogie. Davon abzugrenzen sind posto-
perative supravalvulare PS, wie z.B. nach ar-
terieller Switch Operation.

6. Korperliche Befunde und Leitsymp-
tome

Die milde bis moderate PSistim Kindes- und
Jugendalter in der Regel asymptomatisch
[10-12]. Hochgradige unbehandelte PS kon-
nen zu Belastungsintoleranz mit —dyspnoe,
Palpitationen sowie milder Zyanose fuhren.
Ferner kdnnen bei diesen Patienten auf-
grund der eingeschrankten Maoglichkeit, den
pulmonalen Blutfluss zu erhohen, Synkopen
und Thoraxschmerzen unter Belastung auf-
treten [3, 5, 13].

Auskultatorisch fallt ein systolisches Herz-
gerausch mit dem Punctum maximum uber
dem 2. oder 3. Intercostalraum links paras-
ternal auf. Bei hohergradigen Stenosen kann
auch ein Schwirren bestehen. Bei einer do-
menden Pulmonalklappe bei (Teil-)Fusion
der Klappentaschen besteht im Gegensatz
zur dysplastischen Klappe haufig ein sog. ,.e-
jection click” kurz nach dem ersten Herzton.

bracht werden.

ductusabhangiges Vitium.

» Die Obstruktion des rechtsventrikularen Ausflusstrakts auf valvuléarer oder
supravalvularer Ebene induziert eine Druckbelastung des RV.

> Langfristig erhohte Drucke im RV induzieren eine Myokardhypertrophie und eine
sekundare diastolische Funktionsstérung.

> Dieisolierte valvulare PSist ein azyanotisches Vitium.

» Bei der kritischen PS des Neugeborenen kann das Herzzeitvolumen nicht vom RV aufge-

> Die kritische PS des Neugeborenen geht mit einer Zyanose einher und ist ein
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Tab. 2: Echokardiographische Schweregradeinteilung der Pulmonalstenose

Schweregrad

Max. systolischer Gradient (Geschwindigkeit) im CW-Doppler

Geringgradig
Mittelgradig

Hochgradig

<36 mmHg (<3 m/s)

36-64 mmHg (3-4 m/s)

>64 mmHg (> 4 m/s) oder mittlerer Gradient > 35 mmHg

Mit zunehmender PS ist der zweite Herzton
zunehmend breit gespalten und die pulmo-
nale Komponente abgeschwacht [3, 5, 13].

Bei Neugeborenen mit kritischer PS entsteht
nach Verschluss des Ductus arteriosus eine
dramatische Zustandsverschlechterung
aufgrund ausgepragter, lebensbedrohlicher
Hypoxamie und RV-Insuffizienz (s. DGPK-

Leitlinie PA-IVS).
7. Diagnostik
7.1 Zielsetzung

Das Ziel der Diagnostik beinhaltet die Diag-
nosestellung und Einteilung des Schwere-
grads (Tab. 2), sowie Nachweis bzw. Aus-
schluss potentieller zusatzlicher kardialer

7.2 Apparative Diagnostik

Tab. 3 gibt eine Ubersicht (iber die appara-
tive Diagnostik. Die Echokardiographie spielt
in der Diagnose der valvularen PS die ent-
scheidende Rolle [14] zur Abschatzung des
Schweregrads und zur Beschreibung der
Ausflusstrakt-, Klappen- und Pulmonalarte-
rien-Morphologie sowie assoziierter kardia-
ler Pathologien. Fur eine detailliertere Be-
schreibung der echokardiographischen Di-
agnostik (fetal und postnatal) siehe Ab-

schnitt 7.2.1. und 7.2.2.
7.21 Fetale Echokardiographie

Die detaillierte fetale Echokardiographie be-
wertet immer die Gesamtheit aller kardialen

Fehlbildungen.

Strukturen durch eine segmentale Analyse.

Tab. 3: Ubersicht der apparativen Diagnostik bei Pulmonalstenose

Methode Stellenwert Beurteilung

Pulsoxymetrie Hoch Zur Beurteilung einer Zyanose bei hochgradiger oder kritischer
PS

Echokardiographie Hoch Klinischer Standard zur Diagnosestellung inkl. genauer Lokalisa-
tion der PS, Schweregradeinteilung, Beurteilung der RV-Funktion
und Evaluation assoziierter Fehlbildungen, sowie zur Indikations-
stellung zur Therapie (s. 8.3.1.1, Empfehlung 2 und Abb. 1)

EKG Mittel Zeichen einer RV-Belastung untermauern den Verdacht einer PS

Rontgen Niedrig Zur Diagnosestellung nicht erforderlich

Herzkatheterunter- Nach klin. Zur alleinigen Diagnostik bei isolierter valv. PS nicht erforderlich;

suchung Indikation Goldstandard zur Therapie bei valv. PS, im Rahmen dieser thera-
peutischen Intervention dann i.d.R. auch invasive Messung des
Druckgradienten lber der Stenose und damit Bestatigung der
Therapieindikation (s. 8.3.1.1, Empfehlung 2 und Abb. 1)

Schnittbildgebung Nach klin. Nicht notwendig bei isolierter valv. PS; kann bei komplexer/unkla-

Indikation rer Anatomie, u.a. auch bei Verdacht auf zusatzliche periphere

PS, oder zur RV-Beurteilung sinnvoll sein

PS Pulmonalstenose, RV rechter Ventrikel
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Im Hinblick auf kardiale Fehlbildungen und
sekundare funktionelle Einschrankungen
oder eine Ventrikelhypertrophie/-dilatation
werden neben dem Vierkammerblick auch
die Anlotung der Ausflusstrakte sowie der
Drei-GefaB-Schnitt / Drei-GefaB-Trachea-
Schnitt und Dopplerverfahren eingesetzt
[15, 16].

Im Rahmen von Organscreeningprogram-
men zwischen der 18. und 22. Schwan-
gerscahftswoche zeigen sich fur gering- bis
mittelgradige PS verdickte Klappentaschen,
eine erhohte Dopplergeschwindigkeit bis
2 m/sec und ggf. ein poststenotisch dilatier-
ter Pulmonalarterienhauptstamm.  Die
Ventrikelfunktion ist meist normal. Im Ge-
gensatz dazu kann die hochgradige kritische
PS hdmodynamisch zu einem Hydrops feta-
lis fUhren. Die typischen Befunde der fetalen
Echokardiographie flr eine kritische PS sind:

- Verdickte Pulmonalklappentaschen

- Unterschiedlich ausgepragte Hypopla-
sie der Pulmonalklappe

- Flussbeschleunigung > 2m/sec und Ali-
asing im Farbdoppler

- Flussumkehrim Ductus arteriosus

- Mittel- bis hohergradige Trikuspidalin-
suffizienz

- Hypoplasie und Hypertrophie des RV
mit kleinem Cavum

- Nicht-spitzenbildender RV

- Eingeschrankte RV-Funktion

Bei hochgradigen Stenosen (funktionelle
Pulmonalatresien) mussen zusatzlich Ver-
bindungen zwischen rechtem Ventrikel und
Koronararterien dokumentiert bzw. ausge-
schlossen werden (,,To-and-fro Flow* im Be
reich der freien Wand des RV und des Sep-
tums) [17].

Tab. 4: Messwerte und kalkulierte Parameter der Fetalechokardiographie zur Beurteilung einer

langerfristig biventrikularen Korrektur

Messwert / Score

TV-Annulus (Z-score)
MV-Annulus (Z-score)
TV / MV - Ratio
RV-Lange (Z-score)
LV-Lange (Z-score)

Ratio RV-lange/LV-lange

RV-Fullungszeit (Dauer des Einstroms uber die TV/Herzzykluslange)

TV-Geschwindigkeits-Zeitintegral (TV-VTI) x Herzfrequenz (cm x bpm)

Trikuspidalinsuffizienz Vmax (m/sec)

RV-Funktion, qualitativ

Trikuspidalinsuffizienz, quantitativ nach Gradeinteilung

Fluss im Ductus arteriosus, revers vs. normal

RV-Sinusoide, Vorhandensein einer RV-Druck-abhangigen koronaren Perfusion

Fluss im Ductus venosus, revers vs. normal

LV linker Ventrikel, MV Mitralklappe, RV rechter Ventrikel, TV Trikuspidalklappe
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Zeigt sich in der Erstuntersuchung eine Auf-
falligkeit, sind Kontrollen je nach Befund in
2-4-wbéchigem Abstand notwendig, um eine
hadmodynamische Verschlechterung recht-
zeitig zu erfassen [15].

Die in nur wenigen Zentren weltweit durch-
gefuhrten fetalen Pulmonalklappenspren-
gungen zielen darauf ab, den RV in seiner
GroBe und Funktion fur eine biventrikulare
Korrektur zu erhalten. Hierfir wurden ver-
schiedene morphologische und physiologi-
sche Surrogatparameter und Scores identifi-
ziert, die in Kombination mit hoher Spezifitat
(100%) langerfristig eine biventrikulare Zirku-
lation voraussagen kdénnen [18-20] (s. Tab.
4).

Die pranatale Diagnose einer PS ziehtimmer
eine Beratung nach sich. Hierbei sollte auch
darauf hingewiesen werden, dass PS gele-
gentlich als Teil einer Systemerkrankung
(z.B. Noonan Syndrom) auftreten kdénnen.
Geringgradige isolierte PS ohne Progredienz
im Verlauf der Schwangerschaft erfordern
keine Entbindung in einem Zentrum und sol-
len innerhalb der ersten vier Lebenswochen
postnatal untersucht werden.

Far hochgradige und kritische PS mit einer
(potentiell) ductusabhangigen Lungenperfu-
sion ist die Entbindung in einem Zentrum zu
planen, um postnatal den Ductus arteriosus
mit Prostaglandin E1 offenzuhalten und eine
katheterinterventionelle Ballondilatation
durchzufuhren.

7.2.2 Echokardiographie

Die transthorakale Echokardiographie ist der
klinische Standard zur Diagnosestellung und
Einteilung einer PS. Es gilt neben der Beurtei-
lung der PS und Klappenmorphologie selbst
auch den Pulmonalarterien-Stamm und die
peripheren Pulmonalarterien zu beurteilen,
sowie den RV hinsichtlich Hypertrophie und
Funktionseinschrankung. Die Anlotung der
Trikuspidalinsuffizienz und indirekte Ab-
schatzung des Druckes im RV erganzt die

Dopplermessung Gber der PS. Vor allem bei
kritischen PS ist aufgrund des potentiell ge-
ringen Flusses uber der Stenose, sowie bei
erhohtem pulmonalarteriellen Druck, z.B.
beim Neugeborenen, der Gradient haufig
wenig aussagekraftig [21]. SchlieBlich ist
eine detaillierte Untersuchung aller weiteren
kardialen Strukturen unerlasslich, um asso-
ziierte Fehlbildungen zu erkennen und einzu-
ordnen.

Die speziellen Aspekte der echokardiogra-
phischen Untersuchung sind in Tab. 5 und
die echokardiographische Schweregradein-
teilung in Tab. 2 beschrieben. Bei kritischer
PS mit ductusabhangiger Lungenperfusion
gelten auch postnatal im Wesentlichen die
in Tab. 4 aufgefuhrten Aspekte zur Evalua-
tion einer mdglichen biventrikuldren Physio-
logie.

7.3 Differenzialdiagnosen

Differenzialdiagnostisch ist eine Abgrenzung
zwischen subvalvularer, valvularer, supra-
valvularer und peripherer PS erforderlich.
Als Differenzialdiagnosen fur die kritische PS
des Neugeborenen kommen insbesondere
eine schwere Form der Fallot’schen Tetralo-
gie (s. DGPK-Leitlinie ,Fallot’sche Tetralo-
gie‘), die Pulmonalatresie mit intaktem
Ventrikelseptum (s. DGPK-Leitlinie PA-IVS),
sowie die PS/Pulmonalatresie im Rahmen
anderer komplexer Vitien in Betracht.
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Tab. 5 Spezielle Aspekte der echokardiographischen Beurteilung beivalvularer Pulmonalstenose

Anatomische

Parameter Fragestellung
Struktur
- GroBe/Durchmesser Hypoplasie des PV-Rings
- Morphologie Dysplastisch, domende Offnung, normal an-
Pulmonal- gelegt mit Kommissurenfusion
klappe - Syst. APa zwischen RV und AusmaB der Stenose**
PAim CW-Doppler
- Flussprofilim Farbdoppler AusmaB einer moglichen Pulmonalinsuffizienz
- Morphologie und Farbdopp- Poststenotische Dilatation oder supravalvula-
ler des PA-Stamms ren Stenose
- Morphologie und Farbdopp- Hypoplasie und/oder Stenosen der LPA und
ler der LPA und RPA RPA
Pulmonalar-
terien Vorhandensein eines persistierenden Ductus
arteriosus inkl. ShuntausmaB und -richtung
(letzteres v.a. bei Neugeborenen)
- Ggf. syst. APnacUber PA- Qualitative Abschatzung méglicher zusatzli-
Stamm, LPA, RPA cher Stenosen der LPA und RPA
- GroBe Hypoplasie oder VergroBerung
- Morphologie und Farbdopp- Hypertrophiertes Myokard
ler Bi- oder tripartid angelegt
Ausflusstraktobstruktion durch subpulmonale
Rechter Stenose
Ventrikel RV-Sinusoide, Vorhandensein einer RV-Druck-
abhangigen Koronarperfusion
- Ggf. PW-und CW-Doppler Lokalisation und AusmaB einer subpulmona-
(APmax) Uber Ausflusstrakt len PS
- Funktion Funktionseinschrankung
- GroBe/Durchmesser Hypoplasie
Trikuspidal- - Farbdoppler Trikuspidalinsuffizienz
klappe - CW-Doppler uber der Tri- abgeschatzter RV-Druck (APmax zwischen RV
kuspidalinsuffizienz und RA)
Vorhofsep- - Morphologie und Farbdopp- Vorhofseptumdefekt und ggf. ShuntausmaB
tum ler und -richtung
Ubrige kardi- Dokumentation assoziierter Fehlbildungen

ale Struktu-
ren und herz-
nahe GefaBBe

LPA linke Pulmonalarterie, RA rechter Vorhof, RPA rechte Pulmonalarterie, RV rechter Ventrikel, PA Pulmo-
nalarterie, PV Pulmonalklappe. **Cave: Unterschatzung der Stenose im Doppler bei noch erhéhtem pul-
monalarteriellen Widerstand beim Neugeborenen sowie bei kritischer PS mit geringem Blutfluss tber der
Stenose.
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Kernaussage 2: Leitlinie valvuldre Pulmonalstenose

Diagnostik V

» Eine PS kann bereits intrauterin durch eine fetale Echokardiographie im Rahmen
des Organscreenings im zweiten Trimenon diagnostiziert werden.

» Die detaillierte Echokardiographie ist der klinische Standard zur Diagnosestellung
einer PS und ggf. assoziierter kardialer Fehlbildungen.

» Der Schweregrad der valvularen PS wird echokardiographisch durch den maximalen Gra-
dienten im CW-Doppler bestimmt.

» Die Pulsoxymetrie dient dem Nachweis einer Zyanose, die entweder bei Neugeborenen
mit ductusabhangiger Lungenperfusion oder bei dlteren Kindern mit Rechts-Links-Shunt
auf Vorhofebene auftritt.

» Im Ruhe-EKG zeigen sich bei Patienten mit bedeutsamer PS Zeichen der Rechtsherzbe-
lastung, z.B. eine rechtsventrikulare Hypertrophie.

» Die Herzkatheteruntersuchung ist beiisolierter PS meist nur in Kombination mit einer
Therapie der PS in der gleichen Sitzung indiziert.

» Eine Schnittbildgebung ist nicht regelhaft notwendig, kann jedoch bei komplexer
Anatomie, unklaren Befunden oder zur dezidierten Beurteilung des rechten Ventrikels
eine hilfreiche diagnostische Erganzung darstellen.

Empfehlung 1: Leitlinie valvuldre Pulmonalstenose

Diagnostik

Die Pulsoxymetrie soll v.a. bei Patienten mit hochgradiger oder kritischer PS periinter-
ventionell und im Verlauf zur Beurteilung des AusmaBes einer Zyanose durchgefuhrt
werden.

Eine Echokardiographie soll bei Patienten mit PS zur Beurteilung der Klappenmorpholo-
gie, des Schweregrads der Stenose, der rechtsventrikularen Funktion sowie assoziierter
Fehlbildungen durchgefuhrt werden.

Eine intrauterin diagnostizierte geringgradige isolierte PS soll innerhalb von 4 Wochen
postnatal echokardiographisch untersucht werden.

Eine intrauterin diagnostizierte mittel- oder hochgradige isolierte PS sollin den ersten
Lebenstagen postnatal echokardiographisch untersucht werden.

Eine Herzkatheteruntersuchung ist fur die alleinige Diagnosestellung nicht erforderlich.

Eine Schnittbildgebung mittels CT oder MRT ist in der Regel nicht notwendig, kann aber
bei komplexer/unklarer Anatomie, u.a. auch bei Verdacht auf zusatzliche periphere PS,

oder zur Beurteilung des rechten Ventrikels sinnvoll sein.
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8. Therapie
8.1 Grundsatze der Therapie

Im Kindesalter besteht bei einer isolierten,
mittelgradigen PS mit Symptomen und /
oder RV-Funktionseinschrankung, sowie bei
einer hochgradigen PS unabhangig von
Symptomen eine Therapieindikation (fur dif-
ferenzierte Therapieindikationen s. Empfeh-
lungskasten 2 und Abb. 1). Hierbei ist das
Therapieziel die Beseitigung bzw. signifi-
kante Reduktion des RV-Drucks. Damit re-
duziert sich der maximale Peak-to-Peak-
Gradient auf idealerweise < 25 mmHg bzw.
der Schweregrad um mindestens eine Stufe
(beurteilt durch Echokardiographie inner-
halb der ersten drei Tage postinterventio-
nell). Valvulare PS sind meist erfolgreich in-
terventionell mittels Ballonvalvuloplastie zu
behandeln, wahrend supravalvulare PS hau-
figer einer chirurgischen Therapie zugefuhrt
werden mussen. Bei kritischer PS des Neu-
geborenen besteht unabhangig vom Dopp-
lergradienten immer eine Therapieindikation
(siehe auch Therapieempfehlungen DGPK-
Leitlinie PA-IVS).

8.2 Medikamentose Therapie

Neugeborene mit kritischer PS bendtigen
zum Wiedereroffnen bzw. Offenhalten des
Ductus arteriosus unmittelbar eine kontinu-
ierliche intraventse Gabe von Prostaglandin
E1 bis zur interventionellen oder operativen
Therapie (siehe auch DGPK-Leitlinie PA-1VS).
Bei pranataler Diagnosestellung sollte die
Prostaglandingabe direkt postnatal initiiert
werden. Aufgrund der restriktiven RV-Physi-
ologie kann passager auch nach erfolgrei-
cher Eroffnung/Erweiterung des rechts-
ventrikularen Ausflusstrakts eine zusatzli-
che pulmonale Perfusionsquelle notwendig
sein, z.B. fortgefuhrte Prostaglandin E1-Infu-
sion, Ductusstent oder aortopulmonaler
Shunt [21-23].

SchlieBlich kann nach erfolgter Herzkathete-
rintervention bei begleitender muskularer
subvalvularer Obstruktion bzw. aufgrund
sog. infundibularer Spasmen eine passagere
Betablockertherapie notwendig werden [24,
25] (s. 8.3.3). Die Gabe von Thrombozyten-
hemmern postinterventionell fur 3(-6) Mo-
nate kann erwogen werden.

8.3 Interventionelle Therapie

Die interventionelle Therapie gilt als der gol-
dene Standard aller groBen Fachgesell-
schaften in der Behandlung derisolierten va-
lvularen PS [5, 14, 26-29]. Seit Einfuhrung
der Ballonvalvuloplastie in den 1980er Jah-
ren [30] erwies sich diese gleichermaBen ef-
fektiv wie die chirurgische Valvulotomie zur
Druckentlastung des RV. Aufgrund geringe-
rer Komplikationsraten und kirzerer Rekon-
valeszenz erwies sich die Katheterinterven-
tion gegenuber den chirurgischen Verfahren
uberlegen.

8.3.1 Therapieindikation

8.3.1.1 Isolierte Pulmonalklappenste-
nose

Die Druckbelastung des RV bzw. das Unver-
mogen, das Herzzeitvolumen unter Belas-
tung zu erhdhen, bilden die Grundlage zur in-
terventionellen Behandlung. Der Zeitpunkt
der Intervention ergibt sich aus dem Schwe-
regrad der PS, die gut vom echokardiogra-
phisch gemessenen maximalen Gradienten
abgebildet wird [31, 32]. Daneben werden
klinische Symptome und die rechtsventriku-
lare Funktion in der Entscheidung berlck-
sichtigt (s. Empfehlungskasten 2).

Wahrend traditionell der invasiv gemessene
Peak-to-Peak-Gradient mit einer Interventi-
onsgrenze von = 40 mmHg [28] als Goldstan-
dard zur Durchfuhrung der Ballonvalvulo-
plastie angesehen wurde, wird in der heuti-
gen taglichen Praxis die Indikation zur Bal-
lonvalvuloplastie bei asymptomatischen Pa-
tienten in der Regel echokardiographisch
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Basisdiagnostik
- Echokardiographie

- Pulsoxymetrie

l Pulmonalklappenstenose (PS)

/

Kritische PS mit
ductusabhangiger
Lungenperfusion

PS mit mind. moderat
eingeschrankter
RV-Funktion

Hochgradig

dPmax >64 mmHg

Schweregrad der PS PS bei
zyanotischem
Mittelgradig Geringgradig Vitium

dPmax 36-64 mmHg dPmax <36 mmHg

RV-abhdngige
Koronarperfusion

}

Keine PV-Intervention,
Verbesserung
Lungenperfusion
(DA-Stent, AP-Shunt)

Ballonvalvuloplastie (primar)

>1 der folgenden Befunde:

- RV-Dysfunktion

- Zyanose

- Belastungseinschrankung

- Zunehmende TV-Insuffizienz

- Ausgepragte Zyanose
- Bridging zur Primarkorrektur

lnein

Abwartendes Verhalten
Kinderkard. Kontrollen*
-< 1Jahr: alle 3 Mon.
-> 1Jahr: alle 6-12 Mon.

Abwartendes Verhalten
Kinderkard. Kontrollen*
-< 1Jahr: alle 3-6 Mon.
->1Jahr: alle 12-24 Mon.

Valvotomie (sekundar)

Abb. 1 Therapiealgorithmus der valvularen Pulmonalstenose im Sauglings-, Kindes- und Jugend-

alter. *Untersuchungsintervalle und -modalitdten immer auch in Abhangigkeit von klinischer In-
dikation, Alter des Patienten und Dynamik/Stabilitat der Befunde.

AP-Shunt aortopulmonaler Shunt, DA Ductus arteriosus, Mon. Monate, PS Pulmonalklappenste-
nose, PV Pulmonalklappe, RV rechter Ventrikel, TV Trikuspidalklappe.

gestellt. Hinsichtlich der aquivalenten Gra-
dienten (Peak-to-Peak (invasiv) versus echo-
kardiographisch kalkulierter Spitzengradient
(peakinstantaneous)) besteht kein Konsens;
auch die Verwendung des mittleren Gradien-
ten, wie bei der valvularen Aortenstenose,
wird sowohl fur die Indikationsstellung, ins-
besondere aber zur Bewertung des Therapie-
erfolgs von einigen Autoren favorisiert [33].
Ein systolischer Spitzengradient im CW-
Doppler > 64 mmHg (Vmax> 4 m/sec) gilt fur
alle Altersgruppen als Indikation fur eine Bal-
lonvalvuloplastie der Pulmonalklappe [3,
14]. Fur altere Jugendliche ab dem 16. Le-
bensjahr und Erwachsene gilt auBerdem ein
erhohter RV-Druck von = 80 mmHg als Be-
handlungsindikation, ebenso wie die Ent-
wicklung einer Zyanose durch einen inter-
atrialen Rechts-Links-Shunt bei zunehmen-
der diastolischer Funktionsstdérung des RV
[34, 35]. Eine zunehmende Dilatation des
rechten Vorhofs und eine Progression einer

Trikuspidalinsuffizienz als weitere echokar-
diographische Parameter einer Verschlech-
terung flieBen ebenso in die Therapiepla-
nung ein.

Eine Pulmonalklappeninsuffizienz gilt per se
nicht als Kontraindikation fur eine Ballonval-
vuloplastie, da sie Uber viele Jahre klinisch
gut toleriert wird. Eventuell wird im Langzeit-
verlauf ein chirurgischer oder perkutaner
Klappenersatz notwendig.

Far subvalvulare PS besteht keine Indikation
zur katheterinterventionellen Therapie.
Isolierte supravalvulare PS sind einer inter-
ventionellen Therapie haufig nur einge-
schrankt zuganglich und werden in der Regel
chirurgisch erweitert [33]. Bifurkationsste-
nosen koénnen sowohl chirurgisch mittels
Patcherweiterung als auch katheterinterven-
tionell mittels Ballonangioplastie oder Sten-
timplantation versorgt werden (Ubersicht
der Vorgehensweisen bei verschiedenen Va-
rianten einer supravalvularen PS in Tab. 6).
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8.3.1.2 Kritische Pulmonalstenose des
Neugeborenen

Die Therapieindikation der kritischen PS des
Neugeborenen ergibt sich aus der Hdmody-
namik als zyanotisches Vitium (siehe auch
Abschnitt 5.1):
- Ductusabhéangige Lungenperfusion
- Systemische/suprasystemische
Dricke im RV
- Auspragung einer Pulmonalarterien-
hypoplasie
- Haufig priméare oder begleitende Tri-
kuspidalklappeninsuffizienz
- Rechts-Links-Shunt uber einen Vor-
hofseptumdefekt
Damit sind das AusmaRB der Zyanose und die
fehlende Bereitstellung des Herzzeitvolu-
mens durch den RV die Indikation zur Be-
handlung. Haufig muss die Ballonvalvulo-
plastie der Pulmonalklappe zumindest pas-
sager um einen zusatzlichen Blutzufluss zur
Lunge (Ductusstent, aortopulmonaler
Shunt) erweitert werden. Bei schwerer RV-
Hypoplasie ist eine Ballonvalvuloplastie in
der Regel nicht indiziert. In Einzelfallen wird
diese jedoch durchgefuhrt, um eine pallia-
tive 1,5-Zirkulation (unidirektionale obere
cavopulmonale Anastomose + antegrader
RV-Fluss) zu erreichen. Hier sind die Uber-
gange zur Therapie einer PA-IVS flieBend (s.
DGPK-Leitlinie PA-IVS).

8.3.1.3  Pulmonalstenose als Bestandteil
anderer zyanotischer Herzfehler

Herzfehler, bei denen eine passagere Ver-
besserung der Oxygenierung und damit Ver-
schieben einer korrigierenden Operation er-
zielt werden soll (z.B. junge Sauglinge mit
Fallot‘scher Tetralogie, univentrikulare Herz-
fehler), profitieren von einer Ballonvalvulo-
plastie als palliativer Ansatz zur Besserung
der Zyanose und Propagierung eines Wachs-
tums der Pulmonalarterien [36-38]. Nicht in-

diziert ist die Ballonvalvuloplastie der Pul-
monalklappe bei komplexen Herzfehlern,
bei denen zeitgleich zur Diagnosestellung
weitere herzchirurgische MaBnahmen not-
wendig sind.

8.3.2 Technik

Die perkutane Ballonvalvuloplastie erfolgt in
der Regel Uber einen Zugang uber die Femo-
ralvene. Bei kleinen / unreifen Patienten
(<2kg) und wenn eine vendse Kanulierung
nicht moglich ist (Alternative ware die Ju-
gularvene), kann der Eingriff primar als Hyb-
ridprozedur geplant werden [39-42].
Generell gilt fur die Auswahl des Ballons,
dass dieser maximal bis zum 1,4-fachen des
Pulmonalklappenannulus ausgewahlt wer-
den sollte [43, 44]. Hierdurch lassen sich
schwere Komplikationen wie eine Ruptur
des rechtsventrikularen Ausflusstrakts ver-
meiden.

Technische Modifikationen, wie die Doppel-
ballontechnik, Verwendung von Hochdruck-
ballons und ein ,,Oversizing” der Ballon:An-
nulus Ratio > 1,25, haben die Indikation auf
alle Klappenmorphologien erweitert, wenn-
gleich die Ergebnisse fur dysplastische Klap-
pen etwas schlechter sind [45-50].

8.3.3 Outcome

Das Outcome von Patienten mit valvularer
PS wird Uber die Druckentlastung des RV, die
Besserung klinischer Symptome, sowie das
Auftreten von Komplikationen und die Hau-
figkeit von Re-Eingriffen definiert. Eindeutige
Kriterien einer erfolgreichen Intervention fir
alle Altersgruppen sind variabel und nicht
einheitlich festgelegt. Da die primare Be-
handlung nahezu ausschlieBlich mittels Ka-
theterintervention erfolgt, gibt es kaum aktu-
elle vergleichende Studien zu chirurgischen
Verfahren. Im Langzeitverlauf Gber 20 Jahre
sind 84,4% nach Ballonvalvuloplastie und
87,7% nach chirurgischer Therapie ohne Re-
vision [51].
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Empfehlung 2: Leitlinie valvulare Pulmonalstenose

Therapieindikation: Ballonvalvuloplastie

Schwere PS:
AP max im CW-Doppler =2 64 mmHg
oder

invasiver peak-to-peak Gradient = 40 mmHg

Kritische PS des Neugeborenen
+

Keine RV-Druck-abhangige Koronarperfusion
+
DA-abhangige Lungenperfusion
unabhangig vom Gradienten

Valvulare PS

Tripartiter rechter Ventrikel moderat /schwer reduzierte RV-Funktion,

unabhangig vom Gradienten
Moderate PS:
AP max im CW-Doppler =2 40 mmHg

oder
invasiver peak-to-peak Gradient =2 30 mmHg
+
= milde RV-Dysfunktion
u/o Zyanose (R-L-Shunt atrial)
u/o Belastungseinschrankung

u/o zunehmende TV-Insuffizienz

Valvulare PS Zur Verbesserung der Oxygenierung, um eine ne-
als Bestandteil eines angeborenen onatale Frihkorrektur oder Anlage eines AP-
zyanotischen Herzfehlers (z.B. Shunts vor einer Korrekturoperation zu vermei-
Fallot‘sche Tetralogie) den

Subvalvulare PS sind einer Katheterintervention

Subvalvulare PS . .
nicht zuganglich.

Eine fetale Intervention zur Therapie der isolier-

Fetale isolierte valvulare PS . .. . L
ten valvularen PSist in der Regel nicht indiziert.

8.3.3.1 Effektivitat der Ballonvalvuloplas- Ein maximaler Restgradient Peak-to-Peak

tie < 25 mmHg postinterventionell gilt als opti-
males Ergebnis. Peak-to-Peak-Gradienten
bis maximal 35 mmHg werden jedoch als ak-
zeptables Ergebnis bewertet; dies gilt auch

Die vergleichende Bewertung von Restgradi-
enten mussimmer die Untersuchungsbedin-
gung (sediert im Herzkatheterlabor vs. wa-
cher Patient) und die Technik (Peak-to-Peak
transvalvularer Gradient in der Herzkathe-

far Patienten mit eingeschrankter rechts-
ventrikularer Funktion, wobei der Gradient
auch nach Rekompensation nicht weiter an-

teruntersuchung vs. Spitzengradient im CW-
steigen sollte. Echokardiographisch ist die

Doppler) bertcksichtigen.
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Ballonvalvuloplastie als erfolgreich einzu-
schatzen, wenn der Schweregrad der PS um
mind. ein Grad abgenommen hat.

Bei Neugeborenen mit kritischer PS reflek-
tiert eine unmittelbare Reduktion des Druck-
verhaltnisses RVP:SAP < 60% neben dem
oben genannten Restgradienten ebenso ein
ideales Ergebnis. Als akzeptabel gilt fur diese
Patientengruppe eine Absenkung der RVP-
SAP-ratio um wenigstens 50% und unmittel-
bar postinterventionell Subsystemdruck im
RV.

Hiervon ausgenommen sind Patienten mit
angeborenen Herzfehlern, wie z.B. der
Fallot‘'schen Tetralogie, bei denen die Ver-
besserung der Oxygenierung (SpO,-Anstieg
ca. +15% und Wachstum des Pulmonalklap-
penannulus) und die Vermeidung eines aor-
topulmonalen Shunts vor der Korrektur als
Erfolgsparameter bewertet werden. Bei der-
art behandelten Patienten zeigte sich, dass
diese seltener einen transannularen Patch
bei der Korrekturoperation bendtigten [37,
52-55].

Die Absenkung der RVP/SAP-ratio < 50%
wird in neueren Studien zu 45-93% erreicht
[49, 56-59]. Eine Reduktion des Gradienten
= 50% gelingt in 79%, bei Neugeborenen mit
kritischer PS sogar in 94% [57]. Eine Absen-
kung des rechtsventrikuldren Drucks < 40
mmHg lasst sich in 72-93% der Patienten er-
reichen [59-61].

Im Median liegt bei 10,5% der Patienten eine
Pulmonalklappendysplasie vor. Eine in 2015
veroffentlichte Studie beschreibt eine erfolg-
reiche Ballonvalvuloplastie flr 96,5% bei
normaler ,domender® Klappe, wahrend dies
nur fur 78,9% der Patienten mit dysplasti-
scher Klappe erzielt werden konnte [50].

8.3.3.2  Risiko/Komplikationen

Neben dem allgemeinen Risiko einer Herz-
katheteruntersuchung gilt die Ballonvalvulo-
plastie der PS als Eingriff mit niedrigem Ri-
siko [44, 62].

Arrhythmien: Supraventrikulare oder ventri-
kulare Arrhythmien treten vermehrt bei der
Sondierung des rechtsventrikuldren Aus-
flusstrakts auf. Sie sind meist transient, mit
einer Haufigkeit von 4,5-6,8% [57, 63, 64].

Perforation des rechtsventrikularen Aus-

flusstrakts: Die Ruptur des rechtsventrikula-
ren Ausflusstrakts ist bei Neugeborenen mit
kritischer PS und bei Verwendung von Uber-
groBen Ballons (Ballon:Annulus-Ratio > 1,4)
beschrieben [58, 65]. In den aktuellen gro-
Ben Studien tritt diese potentiell lebensbe-
drohliche Komplikation praktisch nicht mehr
auf [57, 66].

Akutes postinterventionelles Rechtsherzver-
sagen: Eine sehr seltene Komplikation mit ei-
ner Inzidenz von 0,92 % entsteht durch eine

unmittelbar nach der Ballonvalvuloplastie
hyperdyname Obstruktion im Bereich des In-
fundibulums, sodass das Herzzeitvolumen
nicht aufrechterhalten werden kann [67].
Diese sog. ,,Spasmen“ des rechtsventrikula-
ren Ausflusstrakts werden insbesondere bei
suprasystemischen rechtsventrikularen
Drucken, hypoplastischem Infundibulum
und bipartitem Ventrikel beobachtet, die
evtl. eine passagere Betablockertherapie er-

fordern [24].

Pulmonalklappeninsuffzienz:

Eine Pulmonalklappeninsuffizienz tritt prak-
tisch nach jeder Ballonvalvuloplastie einer
Pulmonalklappenstenose auf [40, 51, 59,
68]. Je nach Patientenkohorten sind die Pa-
rameter eines erhdhten Risikos nicht ein-
deutig. Allgemein akzeptierte Risikofaktoren
far eine hohergradige Pulmonalklappenin-
suffizienz [1, 69, 70] sind:
- Junges Alter
- Niedrigere Kérperoberflache
- Dysplasie der Pulmonalklappe
- Hypoplasie des Pulmonalklap-
penannulus
- Hobherer Druckgradient Uber der Pul-
monalklappe
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- Hoherer rechtsventrikularer Druck
prainterventionell

Bezlglich der Verwendung sehr groBer Bal-
lons (Ballon-Annulus-Ratio >1,4) finden sich
Hinweise sowohl fur als auch gegen ein er-
hohtes Risiko fur eine Pulmonanklappenin-
suffizienz [71, 72]. Hinsichtlich der Auswir-
kungen der Pulmonalklappeninsuffizienz im
Langzeitverlauf, siehe 8.3.3.3 Langzeit-Out-
come.

Trikuspidalinsuffizienz: Eine Trikuspidalin-
suffizienz bessert sich in der Regel nach ei-
ner Ballonvalvuloplastie der Pulmonal-
klappe durch die Druckentlastung des RV.
Eine Progression ist jedoch ebenfalls mog-
lich, wenngleich schwere Trikuspidalinsuffi-
zienzen eine Raritat darstellen. Das hochste

prozedurale Risiko besteht fur die Gruppe
der Neugeborenen mit kritischer PS [57, 59,
73, 74].

Mortalitat: Historisch (VACA-Register, USA,
Neunziger Jahre) wurde die Mortalitat mit
0,2% beziffert [75]. In den vergangenen zwei
Jahrzehnten wurden nur noch Einzelfalle be-
richtet, wiederum bei den Neugeborenen mit
kritischer PS, wahrend in den aktuellen gro-
Ben Registern keine Mortalitdt mehr doku-
mentiert wird [49, 57, 59, 66, 76-78].

8.3.3.3  Langzeit-Outcome

Reststenose / Re-stenose: Mittels Ballonval-
vuloplastie kann auch langfristig eine gute
Druckentlastung des RV erzielt werden [49,
51, 56, 69, 70, 77, 79-81]. Wahrend histo-
risch Restenosen bis zu 34% beschrieben

wurden, sind diese in den aktuellen Studien
deutlich geringer [62, 76, 82-85]. Eine klrz-
lich veroffentlichte multizentrische Studie
beschreibt eine Re-Interventionsrate wegen
Restenose der Pulmonalklappe von 13%
[56], wobei in einer anderen Studie niedri-
gere Raten von 2-6% beschrieben sind [57].
Die beiden Studien sind nicht direkt ver-

gleichbar, da sie sich sowohl in den Ein-
schlusskriterien, als auch im Nachbeobach-
tungszeitraum unterscheiden. Von einer ho-
heren Rate an Interventionen Uber die ge-
samte Lebenszeit des Patienten ist auszuge-
hen [56].

Pulmonalklappeninsuffzienz: Eine mittlere
bis hohergradige Pulmonalklappeninsuffizi-
enz tritt bei ca. 36% der Patienten nach einer

Intervention auf und erfordert bei einigen Pa-
tienten spater einen Pulmonalklappenersatz
[59, 61, 66, 69, 72, 79, 86]. Die mittlere Re-
gurgitationsfraktion nach 13 Jahren betragt
10% [70]. Im Vergleich zu Patienten mit
Fallot‘scher Tetralogie wird die Pulmonalin-
suffizienz im Langzeitverlauf besser toleriert
[87]. Hinsichtlich eines im Langzeitverlauf
notwendigen Klappenersatzes siehe DGPK-
Leitlinie ,Pulmonalklappeninsuffzienz und
Pulmonalklappenersatz‘.

Kritische Pulmonalstenose des Neugebore-
nen: Neben der reinen Druckentlastung des
RV gelten folgende Parameter als Hinweis
fur eine erfolgreiche Intervention [88-91]:
- Rekompensation des RV/Normali-
sierung der rechtsventrikularen

Funktion

- Regression der rechtsventrikularen
Hypertrophie

- Aufholwachstum der Pulmonal-
klappe, Trikuspidalklappe und des
RV

- Abnahme des Rechts-Links-Shunts
aufVorhofebene als Hinweis auf eine
verbesserte (diastolische) RV-Funk-
tion

Graduelle Ballondilatationen mit steigenden
Ballondurchmessern als geplante Re-Inter-
ventionen sind bei Neugeborenen mit kriti-
scher PS und hypoplastischem Pulmonal-
klappenannulus Bestandteil des Behand-
lungskonzepts. Im Langzeitverlauf Uber 15
Jahre stellen Restgradienten > 40 mmHg,
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eine Klappendysplasie sowie eine Annulus-
hypoplasie Risikofaktoren fur Re-Interven-
tionen dar [92].

Pulmonalstenose bei Jugendlichen und
EMAH: Auch bei Jugendlichen und Erwach-
senen mit valvularer PS gelingt in 90% eine

effektive Absenkung des transvalvularen
Gradienten < 36 mmHG [93]. Postinterventi-
onell tragt ein hyperreaktives Infundibulum
als subvalvulare Obstruktion des rechts-
ventrikularen Ausflusstrakts zu einem er-
hohten Restgradienten bei. Erfahrungsge-
maf ist diese subvalvulare Komponente im
Verlauf regredient, sodass das Interven-
tionsergebnis erst nach einigen Tagen bis
Wochen vollstandig zu bewerten ist [94, 95].

Kernaussage 3:

Therapie — Ballonvalvuloplastie

Leitlinie valvulare Pulmonalstenose

8.34 Fetale Interventionen

Eine fetale Pulmonalklappensprengung er-
folgt nur in wenigen spezialisierten Zentren
und wird im Vergleich zur fetalen Aortenklap-
pensprengung deutlich seltener durchge-
fuhrt. Die vorliegenden Studien beschreiben
vorrangig Patienten mit PA-IVS, schlieBen je-
doch auch Patienten mit kritischer PS ein
[96-100]. Die Kriterien fur eine fetale Ballon-
valvuloplastie der Pulmonalklappe sind we-
niger klar definiert als fur die fetale Interven-
tion der Aortenklappe.

Ein Trikuspidalklappen-Annulus-Z-Score
zwischen -2,5 und -4 bei gleichzeitig nur
milder bis maximal mittelgradiger Hypopla-
sie des RV gilt als akzeptierter Cut-off Wert
zur Indikationsstellung [99]. Bei inzwischen

vuloplastie.

kardiographisch gestellt.

existiert nicht.

Schweregrads der PS um mind. 1 Grad).

in der Regel operativ versorgt.

» Die perkutane Ballonvalvuloplastie ist die Standardtherapie bei isolierter valvularer PS.

» Eine Pulmonalklappeninsuffizienz ist per se keine Kontraindikation fiir eine Ballonval-

» Die Indikation zur Ballonvalvuloplastie einer valvularen PS wird heute in der Regel echo-

> Eine eindeutige Korrelation zwischen den echokardiographisch kalkulierten Dopplergra-
dienten und den invasiv im Herzkatheterlabor gemessenen Peak-to-peak-Gradienten

> Die Funktion des RV wird bei der Indikationsstellung zur Therapie einer PS berlicksichtigt.

» Die Bewertung des Therapieerfolgs im Verlauf erfolgt direkt nach der Intervention anhand
des residuellen Peak-to-peak Gradienten (optimal < 25 mmHg, Ziel <36 mmHg) sowie im
postinterventionellen Verlauf mittels Dopplerechokardiographie (Ziel: Absenkung des

» Eine Ballonvalvuloplastie kann auch bei anderen zyanotischen Herzfehlern, z.B.
Fallot‘scher Tetralogie, indiziert sein, um eine Fruhkorrektur im Neugeborenenalter oder
eine palliative Shuntanlage zu vermeiden.

» Beider kritischen PS des Neugeborenen sind evtl. zusatzliche MaBnahmen zur Rekrutie-
rung des RV und Forderung des LungengefaBwachstums notwendig.

» Supravalvulare PS sprechen weniger gut auf eine Ballondilatation an und werden kurativ
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guter technischer Machbarkeit [96, 98] wird
jedoch nur bei 45-65% der Patienten das pri-
mare Ziel einer biventrikuladren Zirkulation er-
reicht [98-100]. Aufgrund der standardisier-
ten Ballonvalvuloplastie der Pulmonal-
klappe postnatal mit nachweisbarem Auf-
holwachstum des RV, wird die fetale Inter-
vention nicht empfohlen (siehe auch DGPK-
Leitlinie PA-IVS).

8.4 Chirurgische Therapie

Primares chirurgisches Therapieziel ist die
Beseitigung der PS und Wiederherstellung
der Ventilfunktion, insbesondere nach
frustraner Ballonvalvuloplastie. Zu bevorzu-
gen sind annuluserhaltende Techniken wie
z.B. die Kommissurotomie.

Die sekundare Ausbildung einer Herzinsuffi-
zienz als Ergebnis einer Volumen- oder
Druckbelastung des RV ist dringend zu ver-
meiden. Wenn die Betroffenen die spate
Adoleszenz erreicht haben und ein Pulmo-
nalklappenersatz erforderlich ist, entspre-
chen die dann implantierbaren biologischen
Klappenprothesen im Diameter denen von
Erwachsenen. Die Prothesen mussen zu-
mindest in Hinblick auf Patienten-Prothe-
sen-Missmatch nicht mehr ausgetauscht
werden.

8.4.1 Therapieindikation
8.4.1.1 Valvulare Pulmonalstenose

In verschiedenen Studien konnte nachge-
wiesen werden, dass die chirurgische Thera-
pie der valvularen PS mit einer signifikanten
Reduktion des Druckgradienten einhergeht.
Studien, die eine chirurgische und interven-
tionelle Therapie direkt vergleichen, stam-
men aus der Zeit der primar-chirurgischen
Therapie (aktuellere Daten existieren zum
Zeitpunkt der Leitlinienverfassung nicht) [51,
81, 101]. In diesen Studien zeigt sich eine ge-
ringere Restenoserate nach chirurgischer
Therapie der valvlularen PS als nach Ballon-

valvuloplastie. In Abhangigkeit von der not-
wendigen OP-Technik war die Klappeninsuf-
fizienz im Verlauf nach chirurgischer Versor-
gung haufiger (transannuldrer Patch), die
Reinterventionsrate aber geringer als nach
interventioneller Therapie im Kindesalter. Je-
doch ist die Intervention weniger invasiv und
mit einer kurzeren Krankenhausaufenthalts-
dauer verbunden. Sie ist die Therapie der
Wahl der behandlungspflichtigen isolierten
Pulmonalklappenstenose.

Bei hdmodynamischer Relevanz einer Klap-
peninsuffizienz nach Ballonvalvuloplastie
liegt die Indikation zur chirurgischen Thera-
pie vor.

8.4.1.2  Supravalvulédre Pulmonalstenose
(zentral bis Bifurkation)

Die supravalvularen PS in der isolierten nati-
ven Form treten selten auf und werden pri-
mar chirurgisch adressiert. Haufiger sind sie
in Kombination mit einer valvuladren PS zu se-
hen, wenn auch selten ohne weiteres beglei-
tendes Vitium. In dem Fall wurde im Kindes-
alter primar ein Interventionsversuch unter-
nommen werden [102].

8.4.2 Technik
8.4.2.1 Valvulare Pulmonalstenose

Diese Eingriffe werden nach medianer Ster-
notomie an der Herz-Lungen-Maschine
durchgefuhrt. Eine kardiale Ischamie (Aorta
klemmen und Kardioplegiegabe) ist bei der
isolierten PS nicht notwendig.

Nach Inzision des Pulmonalishauptstamms
wird die Pulmonalklappe inspiziert. Die OP-
Technik ist abhangig vom vorliegenden Be-
fund und vom Alter des Patienten. Sind aus-
schlieBlich die Taschen miteinander ver-
wachsen, so dass die Klappendffnungsfla-
che reduziert ist, kann eine Kommissuroto-
mie erfolgen. Ist zusatzlich oder ausschlieB-
lich der Annulusdiameter kleiner als die
Norm, muss die Pulmonalisinzision langs
transannular verlangert werden. Mit einem
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Patch wird dieser Schnitt dann verschlossen
und somitder Annulus erweitert. Eine konse-
kutive Klappeninsuffizienz wird in Kauf ge-
nommen, da sie (insbesondere im Kleinkind-
alter) in der Regel gut toleriert wird. Der ge-
wichtsabhangige notwendige Annulusdia-
meter wird im Normogramm abgelesen. Int-
raoperativ kann es hilfreich sein, mit ent-
sprechenden Hegarstiften (Metalldilatato-
ren) zu testen. Liegt eine dysplastische Pul-
monalklappe vor, kann eine Kommissuroto-
mie nicht ausreichend sein. Vereinzelte Pub-
likationen zu Patienten mit Fallot’scher Tet-
ralogie beschreiben den Klappenerhalt bei
dysplastischen Klappen durch OP-Techni-
ken wie der Delamination, der Patch-Aug-
mentation usw. [103]. Diese Morphologie
der dysplastischen Klappen wird erfahrungs-
gemaB mittels Ballonvalvuloplastie nur inef-
fektiv adressiert und daher eher der chirurgi-
schen Therapie zugefuhrt. Im Einzelfall sollte
erwogen werden, eine reaktive infundibulare
Stenose mitzuresezieren (Resektion subval-
vularer Muskulatur).

Wenn die Indikation zum Pulmonalklappen-
ersatz gestellt wurde, wird in der Regel eine
biologische Prothese verwendet. Der Vorteil
der nicht notwendigen Antikoagulation steht

der potentiellen Prothesendegeneration ge-
genuber. Einzelne Studien zeigen, dass nach
mechanischem Pulmonalklappenersatz
eine Thrombose eine weitaus haufigere
Komplikation darstellt, als schwere Blutun-
gen [104, 105]. Zusammenfassend werden
mechanische Klappenprothesen nur in ein-
zelnen individuellen Indikationen verwendet
und der biologische Klappenersatz ist die
Therapie der Wahl (s. DGPK-Leitlinie ,Pulmo-
nalklappeninsuffizienz und Pulmonalklap-
penersatz‘).

8.4.2.2  Supravalvuldre Pulmonalstenose
(zentral bis Bifurkation)

Bei komplexen angeborenen Herzfehlern
liegtim postoperativen oder postinterventio-
nellen Verlauf ein hoheres Risiko vor, eine
supravalvulare PS zu entwickeln:

Supravalvulare PS nach arterieller Switch-
Operation

Eine Pulmonalstenose nach arterieller
Switch-Operation wird auf verschiedenen
Ebenen diagnostiziert: valvular, supraval-
vular im Bereich des Patches, der zirkularen

Anastomose oder / und im Bereich der Bifur-
kation zur rechten und linken Pulmonalarte-
rie.

Tab. 6 Therapieempfehlung fir verschiedene Varianten der supravalvularen PS, sofern keine an-
dere Indikation zur chirurgischen Versorgung vorliegt.

Anatomie/Morphologie der
supravalvuldren PS

Therapieplanung

Isolierte supravalvulare PS

Primar chirurgisch

Native valvulare PS mit Extension
nach supravalvular

Primar interventionell;
wenn nicht erfolgreich, sekundar chirurgisch

Supravalvulare PS nach ASO

Primar interventionell;

wenn nicht erfolgreich, sekundar chirurgisch

Supravalvuldre PS nach PAB

Primar interventionell;

wenn nicht erfolgreich, sekundar chirurgisch

Supravalvulare PS nach
RV-PA-Conduit

Primar interventionell;
wenn nicht erfolgreich, sekundéar chirurgisch

Supravalvulare PS nach
transannularem Patch

Primar interventionell, ggf. mit Stentimplantation / PPVI,
bei gleichzeitig relevanter Pulmonalklappeninsuffizienz; wenn

nicht erfolgreich, sekundar chirurgisch

PS Pulmonalstenose, ASO arterielle Switch Operation, PAB Pulmonalarterienbanding, RV Rechter Ventri-

kel, PA Pulmonalarterie, PPVI Perkutane Pulmonalklappenimplantation
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Prospektive vergleichende Studien zur inter-
ventionellen vs. chirurgischen Therapie die-
ser Stenosen liegen nicht vor. Eine Ballondi-
latation ohne Stenteinlage ist technisch
durchfuhrbar, aber mittel- und langfristig oft
nicht effektiv. Stentimplantationen flhren
bereits mittelfristig zu haufigeren Reinter-
ventionen bei den Heranwachsenden. Au-
Berdem muss dabei die rAumliche Nahe zu
den Koronararterien bedacht werden. Im
Rahmen der chirurgischen Versorgung (z.B.
Patcherweiterung der Stenose oder andere
rekonstruktive Verfahren) ist auch ein Hyb-
ridverfahren zu Uberlegen, wenn z.B. mul-
tiple Stenosen vorliegen oder eine andere In-
dikation zur chirurgischen Revision vorliegt
[106-109]. Grundsatzlich empfiehltsich eine
individuelle und interdisziplinare Entschei-
dungsfindung innerhalb des Herz-Teams.

Supravalvulare PS nach bilateralem pulmo-

nalarteriellem Banding
Nach bilateralem Pulmonalisbanding zeigt
sich im mittel- und langfristigen Verlauf ein

erhdhtes Risiko fur eine PS, und zwar unab-
hangig vom zugrundeliegenden Herzfehler
bzw. dessen Korrektur [110]. Bei der Folge-
Operation kann eine entstandene PS (z.B.
durch Vernarbung) z.B. durch eine Patcher-
weiterung chirurgisch behoben werden.
Stentimplantationen im Herzkatheterlabor
oder als Hybridverfahren sind bewahrte Ver-
fahren, die patientenindividuell besprochen
werden mussen.

Supravalvulare PS nach Banding des Pulmo-
nalishauptstammes

Im Rahmen des Debandings sollte eine ope-
rative Korrektur dieser PS-Form erfolgen
(z.B. Stenoseresektion und Patcherweite-
rungsplastik). Tritt im weiteren Verlauf eine
zentrale supravalvulare PS auf, ist der inter-
ventionelle Zugang weniger invasiv und The-
rapie der ersten Wahl. Ob und in welchen
Konstellationen die Ballonangioplastie allein

erfolgreich ist, ist prospektiv schwer zu sa-
gen und sehr individuell [102]. Alternativ und
bei Machbarkeit (z.B. Gefahrdung der Pul-
monalklappe) sollte eine Stentimplantation
erfolgen. Bei Misserfolg stellt die Operation
eine weitere Option dar. Chirurgisch sind die
zentralen supravalvularen PS gut erreichbar.

Supravalvulare PS nach transannularem
Patch oder RV-PA-Conduit

Die PS nach RV-PA-Conduitimplantation
entstehen multifaktoriell, z.B. durch die ver-

narbenden Nahtreihen, die Vernarbung des
umliegenden Gewebes und den entstehen-
den Gewebezug durch das Wachstum der
Patienten. Typischerweise zeigen sich die PS
ostial bzw. im Bereich der Bifurkation. Die
chirurgische Erweiterung kann unilateral
oder mit einem Y-formigem Patch bilateral
erfolgen, z.B. im Rahmen eines Conduit-
wechsels. Gewebespannung muss best-
moglich vermieden werden. Eine intraopera-
tive Stenteinlage fur zusatzliche peripherere
bzw. langerstreckige Stenosen bleibt eine
Option. Im Sonderfall des univentrikularen
Herzens nach Sano-Shunt ist die Bifurkati-
onsstenose im Rahmen der Glenn-Anasto-
mose gut chirurgisch adressierbar. Vorge-
legte Stents erschweren die operative Steno-
seresektion und GefaBrekonstruktion mas-
siv (Intimaausriss, transmurale GefaBverlet-
zungen).

Zusatzlich zu Patienten mit angeborenen
Herzfehlern tritt eine isolierte supravalvulare
PS v.a. bei Patienten mit Williams-Beuren-
Syndrom auf. Die Therapieoptionen entspre-
chen im Wesentlichen denen fur Patienten
mit nicht-syndromaler supravalvularer PS,
allerdings besteht aufgrund der haufig kon-
komitierenden supravalvularen Aortenste-
nose mit direkter oder indirekter (durch die
generalisierte Arteriopathie) Affektion der
Koronararterien eine signifikant erhdhtes pe-

www.dgpk.org

20/32



riprozedurales Risiko, welches bei der Indi-
kationsstellung und Eingriffsplanung bei die-
sen Patienten unbedingt bertcksichtigt wer-
den sollte (s. DGPK-Leitlinie ,Supravalvulare
Aortenstenose‘ und [111]).

8.4.3 Behandlungsergebnisse

Studien zu Reststenoseraten, die beide Be-
handlungsmethoden (interventionell versus
chirurgisch) verglichen haben, konnten kei-
nen klinischen Unterschied aufzeigen [51,
81, 101]. Die chirurgisch versorgten Patien-
ten zeigen aber im Langzeitverlauf einen ho-
heren Anteil an behandlungspflichtigen
Klappeninsuffizienzen, was einen Hauptteil
der Reinterventionsindikation ausmacht.

9. Verlauf und Prognose
9.1 Nachsorge

Nach interventioneller oder operativer The-
rapie einerisolierten valvularen PSist bei ca.

Empfehlung 3:

Leitlinie valvulare Pulmonalstenose

15% der Patienten innerhalb von 20 Jahren
eine Re-Intervention aufgrund Re-/Rest-Ste-
nose oder Klappeninsuffizienz notwendig [3,
51], sodass regelmaBige kinderkardiologi-
sche Verlaufskontrollen unerlasslich sind (s.
Tab. 7). Die Empfehlungen bezlglich der
Kontrollintervalle und -inhalte erfolgen nach
Expertenkonsens.

Eine Endokarditisprophylaxe ist nach Be-
handlung einer isolierten valvularen PS nur
nach einem Pulmonalklappenersatz indi-
ziert.

9.2 Korperliche Belastbarkeit und Sport

Allen Patienten ohne oder mit lediglich mil-
der Symptomatik (NYHA I-1l) wird regelma-
Bige sportliche Aktivitat mit moderater Inten-
sitat empfohlen (s. DGPK-Leitlinie ,Sport bei
angeborenen und erworbenen Herzerkran-
kungen‘[112]). Die Teilnahme am Schul- und

Chirurgische Therapie

Kommissurotomie und klappenannuluserhaltende Techniken sollen als chirurgische
Therapieverfahren zur Behandlung einer isolierten valvularen PS bevorzugt werden.

Bei hamodynamisch relevanter Reststenose nach ineffektiver Ballonvalvuloplastie
sollte eine erneute Intervention erwogen werden.

rektur erfolgen.

Nach ineffektiver Ballonvalvuloplastie und Reststenose sollte eine chirurgische Kor-

Bei hamodynamisch relevanter Pulmonalinsuffizienz nach Ballonvalvuloplastie soll
bei Klein- und Grundschulkindern eine chirurgische Therapie erfolgen.

mittels Patch durchgefuhrt werden.

Bei stenosierendem Pulmonalklappenannulus soll eine transannulare Erweiterung

Eine (reaktive) infundibulare Stenose kann im Rahmen der chirurgischen Versorgung
der valvularen / supravalvularen PS mit adressiert werden.

nenalter erfolgen.

Ein Pulmonalklappenersatz soll mdglichst erst im spaten Adoleszenz- bzw. Erwachse-

Die Therapie im Sonderfall einer postoperativen supravalvularen PS (nach ASO, PA-
Banding, RV-PA-Conduit) sollte interdisziplindr im Herz-Team besprochen werden.
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Freizeitsportist ohne Einschrdnkungen mog-
lich. Patienten mit asymptomatischer milder
Pulmonalklappenstenose und nach Thera-
pie einer Pulmonalklappenstenose ohne sig-
nifikante Residualbefunde sind in der Regel
altersentsprechend kdrperlich belastbar
[113]. Bei mittel- und hochgradiger PS sowie
hohergradiger Pulmonalinsuffizienz sollte
vor Aufnahme von Wettkampf- bzw. Leis-
tungssport eine Therapie des Klappenviti-
ums erwogen werden.

In Tab. 8 sind die Empfehlungen zur sportli-
chen Aktivitat je nach Befund und Sympto-
matik aufgefuhrt [3, 5, 14, 112-116]. Eine in-
dividuelle Risikostratifizierung ist dennoch
unabdinglich. Gegebenenfalls kann vor Auf-
nahme einer sportlichen Aktivitat die Durch-
fuhrung einer Spiroergometrie sinnvoll sein,
z.B. um das AusmaB einer Zyanose oder das
Auftreten von Tachyarrhythmien bei Belas-
tung zu beurteilen [117].

10. Erwachsene mit angeborenen Herz-
fehlern (EMAH)

Aufgrund der potentiellen Re-/Rest-Defekte
nach interventioneller oder chirurgischer
Therapie (s.o0. und Kap. 8.3 und 8.4) sind le-

benslang regelmaBige kardiologische Ver-
laufskontrollen indiziert [4, 14]. Bei erwach-
senen Patienten mit lediglich milder (residu-
eller) PS ohne zusatzliche Befunde oder kar-
diale Symptome gentigen Verlaufskontrollen
im Intervall von 3-5 Jahren. Patienten mit
moderater oder héhergradiger PS oder Pul-
monalinsuffizienz oder klinischen Ein-
schrankungen/Symptomen benétigen kdir-
zere (meist jahrliche bis 2-jahrliche) Kontrol-
lintervalle [3, 4, 14]. Fir eine Ubersicht der
Kontrollintervalle und -inhalte s. internatio-
nale EMAH-Leitlinien[14, 29].

Bei bedeutsamer Pulmonalklappeninsuffizi-
enz und RV-Dilatation bzw. RV-Funktions-
einschrankung kann im Verlauf die Indika-
tion zu einem Pulmonalklappenersatz beste-
hen (s. Kap. 8.3.3.3 und DGPK-Leitlinie ,Pul-
monalklappeninsuffzienz und Pulmonal-
klappenersatz‘). Ferner kann bei Patienten
mit hohergradiger
und/oder Insuffizienz der Pulmonalklappe
mit deutlicher RV-Dilatation und/
oder RV-Funktionseinschrankung ein erhoh-
tes Risiko fur Tachyarrhythmien bestehen
[14,118].

Re-/Rest-Stenose

Tab. 7 Kinderkardiologische Routine-Verlaufskontrollen nach Therapie einer valvularen Pulmo-

nalstenose (Expertenkonsens)

EKG Echokardio- Langzeit-
(Monate) graphie
(Monate)

Spiroergo- Kardio-MRT
EKG metrie (Monate)
(Monate) (Monate)

Milde residuelle Befunde (z.B. milde Rest-PS, geringgradige Pl) ohne Symptome*:

Alter <1 Jahr 3-6 3-6

Alter > 1 Jahr (6-)12-24

(6-)12-24

Dysfunktion)*:

Moderate oder hohergradige residuelle Befunde (z.B. mittel- bis hochgr. PI, relevante Rest-PS, RV-

bei klin. In-
Alter <1 Jahr 3 3 .

dikation

bei klin. In- bei klin. In- bei klin. Indi-
Alter > 1 Jahr 6-12 6-12 o o .

dikation dikation kation
Hohergr. Pl und/oder

) 6-12 6-12 24-36 24-36** 24-36**

RV-Dysfunktion

*Untersuchungsintervalle und -modalitdten immer auch in Abhangigkeit von klinischer Indikation, Dyna-

mik der Befunde und der Zeitspanne seit Intervention/OP

**Ca. ab dem Schulalter bzw. je nach Kooperativitat des Patienten
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Tab. 8 Empfohlenes Intensitatsniveau der sportlichen Aktivitat in Abhangigkeit des Stenosegrads

bzw. assoziierter Befunde und Symptome

Sportintensitat

Niedrig Moderat Hoch
bevorzugt aerober inkl. Wettkampf-
Bereich / Leistungssport

- Asymptomatische milde PS und
normale RV-Funktion

rung/Funktionseinschrankung

- Nach Therapie einer PS ohne signifi- + +
kante Residualbefunde oder RV-
Funktionseinschrankung

- Mittelgradige PS

- Mittelgradige Pl ohne RV-VergroBe- + -

- Hochgradige PS

- Relevante (residuelle) RV-Druckbe-
lastung

- Relevante Herzinsuffizienzsympto-
matik

- Eingeschrankte Ventrikelfunktion

- Bedeutsame Pulmonalinsuffizienz
mit RV-VergroBerung

- Anhaltende Tachyarrhythmien

- Systemarterielle Untersattigung

Die Berufswahlist bei milder (residueller) PS
uneingeschrankt. Bei hohergradigen Re-
/Rest-Befunden, Symptomen und/oder
ventrikularer Dysfunktion kann es sinnvoll
sein, die Berufswahl individuell entspre-
chend der korperlichen Belastbarkeit anzu-
passen [119, 120] (s. auch Kap. 9.2).

10.1 Kontrazeption und Schwanger-
schaft

Bei milder oder moderater valvularer PS
ohne Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene
besteht kein erhdhtes Thromboembolieri-
siko, sodass eine orale Kontrazeption unbe-
denklich ist. Bei hohergradigen PS mit Defek-
ten auf Vorhof- und/oder Ventrikelebene mit
Rechts-Links-Shunt sollte auf eine Kontra-
zeption mit moglichst niedrigem Throm-
boserisiko geachtet werden.

Eine Schwangerschaft wird in der Regel von
asymptomatischen bzw. mild symptomati-
schen (bis NYHA-Klasse Il) Frauen mit milder

oder moderater PS gut toleriert [14, 121-
126]. Bei hochgradiger PS oder deutlich ein-
geschrankter RV-Funktion koénnen durch
eine Schwangerschaft und dem damit ein-
hergehenden erhdhten Herzzeitvolumen
weitere kardiale Komplikationen wie Herzin-
suffizienz und Arrhythmien hervorgerufen
werden, sodass bei diesen Patienten eine
Therapie der PS vor Konzeption empfohlen
wird. Bei entsprechender Indikation kann die
Ballonvalvuloplastie auch bei einer Schwan-
geren erfolgreich und sicher, bevorzugt unter
alleiniger echokardiographischer Kontrolle,
erfolgen [126-129].

11. Durchfiihrung der Diaghostik und The-
rapie

Koordination und Durchfuhrung der Diag-
nostik durch einen Arzt fur Kinder- und Ju-
gendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung
Kinder- und Jugendkardiologie; bei Erwach-
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senen durch einen Arzt flr Spezielle Kardio-
logie fur Erwachsene mit angeborenen Herz-
fehlern (EMAH) bzw. einen EMAH-zertifizier-
ten Arzt.

Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte
durch einen DEGUM I/l qualifizierten Pra-
natalmediziner in Kooperation mit einem
Kinderkardiologen durchgefuhrt werden.
Therapeutische MaBnahmen obliegen der
Verantwortung eines Arztes flur Kinder- und
Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeich-
nung Kinder- und Jugendkardiologie, eines
Herzchirurgen mit Zertifikat ,,Chirurgie ange-
borener Herzfehler“ bzw. bei Erwachsenen
eines Arztes fur Spezielle Kardiologie fur Er-
wachsene mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH) bzw. eines EMAH-zertifizierten Arz-
tes.
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