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1. Geltungsbereich:
Pulmonalklappeninsuffizienz und Pulmonalklappenersatz bei Kindern und Jugendlichen

sowie jungen Erwachsenen

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 mdglich, in vier Empfehlungsgrade
eingeteilt (Tab. 1).
Tabelle 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade

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

Aus Grunden der besseren Lesbarkeit wird im gesamten Text auf die zusatzliche
Formulierung der weiblichen Form verzichtet. Wir méchten deshalb darauf hinweisen,
dass die ausschlieRliche Verwendung der mannlichen Form explizit als
geschlechtsunabhangig verstanden werden soll.



2.1 Abkurzungsverzeichnis

CT = Computertomographie
Ccw = continuous wave (Doppler)
DGPK = Deutsche Gesellschaft fir Padiatrische Kardiologie
DGTHG = Deutsche Gesellschaft fur Thorax-/Herz-/Gefalchirurgie
DEGUM = Deutsche Gesellschaft fir Ultraschall in der Medizin
EF = Ejektionsfraktion
EKG = Elektrokardiographie
EMAH = Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
HLM = Herz-Lungen-Maschine
I.LE. = infektiose Endokarditis
LV = Linker Ventrikel
LV-EF = Ejektionsfraktion des Linken Ventrikels
LVOT = Linksventrikularer Ausflusstrakt
MRT = Magnetresonanztomographie
OoP = Operation
PA = Pulmonalarterie(n)
PHT = pressure halftime (Parameter in der Analyse der Dopplerkurve einer PI)
Pl = Pulmonalklappeninsuffizienz
PKE = Pulmonalklappenersatz
PKR = Pulmonalklappenrekonstruktion
PPVI = perkutaner Pulmonalklappenersatz
(percutaneous pulmonary valve implantation)
PS = Pulmonalstenose(n)
PW = pulsed wave (Doppler)
RF = Regurgitationsfraktion
RV = Rechter Ventrikel
RVed = enddiastolisches Volumen des Rechten Ventrikels
RVes = endsystolisches Volumen des Rechten Ventrikels
RV-EF = Ejektionsfraktion des Rechten Ventrikels
RVOT = Rechtsventrikularer Ausflusstrakt
RVOTO = Rechtsventrikulare Ausflusstraktobstruktion
TEE = transoesophageale Echokardiographie
TI = Trikuspidalklappeninsuffizienz
VC = Vena contracta
VSD = Ventrikelseptumdefekt



3. Definition, Klassifikation, Basisinformation

Eine Pulmonalklappeninsuffizienz (PI) resultiert aus einem inkompletten diastolischen
Schluss der Pulmonalklappe mit Ruckfluss von Blut aus dem Pulmonalarteriensystem

in den rechten Ventrikel.

Eine triviale, nur echokardiographisch nachweisbare Insuffizienz der Pulmonalklappe

ist ein sehr haufiger, nicht pathologischer Befund bei Herzgesunden. Eine angeborene
isolierte Pl bei morphologisch unauffalliger Klappe ist eine sehr seltene Erkrankung

und kann u.a. durch eine idiopathische Dilatation des Pulmonalarterienstammes
verursacht sein. Sie ist im Kindesalter klinisch bedeutungslos, kann aber im jungen
Erwachsenenalter symptomatisch und behandlungspflichtig werden (1, 2).

Eine angeborene schwere Pl besteht beim sog. ,absent pulmonary valve syndrome’, das
meist mit einer intrakardialen Fallot’-Anatomie vergesellschaftet ist. Aus der Kombination
von Ausflusstraktstenose und ,freier’ Insuffizienz resultiert eine oft massive Erweiterung
der zentralen Pulmonalarterien, haufig mit sekundarer Bronchialkompression, die bereits
intrauterin, Uberwiegend aber neonatal zu Herzinsuffizienz und/oder respiratorischer
Insuffizienz fuhren kann (3, 4).

Die fur die Therapieentscheidung wichtige Graduierung des Schweregrades einer Pl
erfolgt heute primar mit den nicht invasiven Verfahren der Echokardiographie bzw.
Kernspintomographie. Dabei wird zwischen einer geringen, moderaten (= mittelschweren)
und schweren Insuffizienz unterschieden [s. Abb. 1 sowie Abb. 3 im Anhang].

Potentiell behandlungspflichtige Insuffizienzen werden in dieser Leitlinie als ,hndhergradig’
bezeichnet und umfassen neben den schweren auch einen Teil der mittelschweren

Pulmonalklappeninsuffizienzen.

4. Atiologie und Epidemiologie

In den meisten Fallen ist eine klinisch relevante Pulmonalklappeninsuffizienz das
Residuum einer chirurgischen oder interventionellen Behandlung einer Pulmonal-
stenose oder einer korrigierenden Operation angeborener Herzfehler, v.a. der
Fallot’'schen Tetralogie (3, 5, 6) [s. DGPK-Leitlinien valvulare Pulmonalstenose und
Fallot’'sche Tetralogie]. Daruber hinaus entsteht auch nach chirurgischer Behandlung
komplexer Vitien mit einem klappen/osen RV-PA-Conduit funktionell eine PI.

Bei Patienten mit einem klappentragenden Conduit in Pulmonalarterienposition nach

funktioneller Korrekturoperation angeborener Herzfehler kann sich im Verlauf der



Degeneration der biologischen Conduits eine Insuffizienz der Conduitklappe
entwickeln, oft in Kombination mit einer Stenose.

Bei Patienten mit einer PI als Folge einer pulmonalen Hypertension ist der klinische
Verlauf mehr durch das Ausmal der Widerstandserhohung der Lungengefal3e als
durch den Schweregrad der Pl bestimmt.

In dem sehr seltenen Fall einer neu aufgetretenen Pl bei einem zuvor herzgesunden
Patienten sollte auch eine Endokarditis ausgeschlossen werden.

Bezlglich der Inzidenz der zugrundeliegenden Vitien wird auf die entsprechenden
DGPK-Leitlinien verwiesen [Fallot'sche Tetralogie, DORV, valvulare Pulmonalstenose].
Nach Ballondilatationen valvularer Pulmonalstenosen besteht nach 15 Jahren bei ca.
40% der Patienten eine mehr als geringe Klappeninsuffizienz (RF > 20%) mit
beginnender RV-Dilatation. Dabei besteht eine Korrelation zwischen dem Zeitpunkt der
Ballondilatation und dem spateren Ausmalf der Pl im Verlauf: je junger die Kinder bei
der Ballondilatation waren, desto groRer das Risiko einer spater therapiepflichtigen Pl
(7, 8). Es ist anzunehmen, dass der Anteil der behandlungspflichtigen Pulmonal-
klappeninsuffizienzen mit zunehmender Nachbeobachtungszeit zunimmt (2, 3, 5-9).
Nach chirurgischer Palliation einer valvularen Pulmonalstenose finden sich im Verlauf
bei ca. 2/3 der Patienten geringe und bei ca. 1/3 der Patienten eine hdhergradige
Insuffizienzen der Pulmonalklappe (3, 10).

Fur die Inzidenz einer isolierten Pulmonalklappeninsuffizienz liegen im Kindes-,
Jugend- und Erwachsenenalter aufgrund der langen Latenz bis zur Entwicklung einer

klinischen Symptomatik keine Daten vor.

5. Pathophysiologie und Hamodynamik

Die GroRRe der Regurgitationsflache und die diastolische Druckdifferenz zwischen
Pulmonalarterie und Rechtem Ventrikel bestimmen das Ausmal} der Pulmonalklappen-
insuffizienz. Eine PI fihrt zu einer Volumenbelastung des rechten Ventrikels mit Erhéhung
der Vorlast, die adaptiv durch eine VergroRerung des Schlagvolumens kompensiert wird.
Mit fortschreitendem Schweregrad der Pl beginnt ein Remodelierungsprozess mit
zunehmender Dilatation des RV, um ein ausreichendes Minutenvolumen aufrecht zu
erhalten. Eine schwere Pl mit chronischer Volumenuberlastung des RV resultiert in einem
erhodhten enddiastolischen Volumen des RV mit erhdhtem diastolischen Druck.
Uberschreitet das Ausmal der Regurgitation die kompensatorische Kapazitat des RV,
kann dieses zu erhohtem endsystolischem RV-Volumen, einer fortschreitenden



systolischen Dysfunktion und schlie3lich zu einem verminderten systemischen HZV fuhren
(1, 5, 6).

Eine fortschreitende Dilatation des rechten Ventrikels kann eine sekundare Trikuspidal-
klappeninsuffizienz induzieren. Das Ausmal der Tl kann dabei bei zusatzlichen
angeborenen Anomalien oder nach Vorschadigung durch vorhergehende Eingriffe
entsprechend zunehmen. Eine héhergradige Trikuspidalinsuffizienz (10, 11, 12, [s.
Anhang, Abb. 2]) wiederum stellt eine zusatzliche Volumenbelastung fur den RV dar und
fuhrt zu fortschreitender Dilatation von RA und RV. Im Langzeitverlauf resultieren hieraus
sehr haufig atriale und ventrikulare Tachyarrhythmien, die sowohl medikamentos als

auch interventionell nur schwer zu kontrollieren sind.

6. Korperliche Befunde und Leitsymptome

Bei der kardialen Auskultation findet sich typischerweise ein fruh- bis mittdiastolisches
Herzgerausch mit punctum maximum im Bereich des 3. linken ICR, das bei einer
schweren Insuffizienz kurz sein und bei einer sehr schweren Insuffizienz mit
laminarem diastolischem Fluss nahezu fehlen kann.

Eine isolierte Pulmonalklappeninsuffizienz wird meist Uber Jahrzehnte gut toleriert und
die Patienten sind lange klinisch nahezu asymptomatisch (1, 2, 3, 6). Haufig ist
allerdings auch bei subjektiver Symptomfreiheit eine Einschrankung der kérperlichen
Leistungsfahigkeit objektivierbar (5, 6, 14, 15).

Erst bei fortgeschrittener rechtsventrikularer Funktionsstorung entwickeln sich
klinische Zeichen der Rechtsherzinsuffizienz mit Lebervergréfierung, Jugularvenen-
stauung und peripheren Odemen. Arrhythmien (atrial oder ventrikular) als Folge einer
progredienten rechtsatrialen oder rechtsventrikularen Dilatation und/oder Dysfunktion
weisen ebenfalls auf ein spates Krankheitsstadium hin.

7. Diagnostik
7.1 Zielsetzung

e Darstellung der Anatomie der Pulmonalklappe und - soweit moglich - Klarung des
Mechanismus bzw. der Atiologie der Pulmonalklappeninsuffizienz

e Abklarung des hamodynamischen Schweregrades der Insuffizienz im Hinblick auf eine
Behandlungsindikation [s. Abb. 1-3]

e Dokumentation sekundarer Komplikationen, vor allem einer RV-Dilatation und RV-
Dysfunktion im Verlauf



e Ausschluss zusatzlicher Residuen und Lasionen, die
- eine Pulmonalklappeninsuffizienz verstarken konnen (z.B. Stenosen im Bereich der
zentralen oder peripheren Pulmonalarterien, pulmonaler Hypertonus, linksventrikulare
Dysfunktion) oder
- gaf. unabhangig von der Pl einer Behandlung bedurfen (z.B. Trikuspidalklappen-
insuffizienz, [residuelle] Septumdefekte).

7.2. Bewertung der diagnostischen Verfahren

7.2.1. Echokardiographie

Die Echokardiographie sichert die Diagnose und erlaubt eine qualitative Abschatzung
des Schweregrades der Pulmonalklappeninsuffizienz sowie der Grofde und Funktion
des rechten Ventrikels. Zusatzliche oder assoziierte Lasionen wie eine Stenose im
Bereich des rechtsventrikularen Ausflusstrakts oder der zentralen Pulmonalarterien,
ein residueller Ventrikelseptumdefekt, ein Vorhofseptumdefekt oder eine Trikuspidal-
klappeninsuffizienz kdnnen diagnostiziert werden.

Die Analyse der Doppler-Flusskurve der Pl ermdglicht eine Abschatzung der
Druckdifferenz zwischen PA und RVOT und damit sowohl eine Beurteilung des
Schweregrades der PI (s.u.) als auch indirekt eine Abschatzung des
pulmonalarteriellen Drucks. Der systolische RV-Druck kann Uber die maximale
Flussgeschwindigkeit einer begleitenden Trikuspidalinsuffizienz kalkuliert werden.
Die transoesophageale Echokardiographie kann speziell bei Jugendlichen und
Erwachsenen zur Darstellung der Klappenmorphologie hilfreich sein (z.B. bei V.a.
Endokarditis bei vorimplantierten RV-PA-Conduits).

Die dreidimensionale Echokardiographie kann erganzend bei der Quantifizierung des
Regurgitations-Jets (z.B. der Vena contracta) eingesetzt werden.

Die Limitation der Echokardiographie im Vergleich zur MRT liegt in der ungenaueren
Graduierung des Schweregrades der Pulmonalklappeninsuffizienz, der
rechtsventrikularen Volumina und der systolischen RV-Funktion (haufig qualitative
anstelle von quantitativen Aussagen).

Fur die echokardiographische Graduierung des Schweregrades einer Pl werden
multiple Kriterien benutzt, wobei stets mehrere Kriterien in die Beurteilung einflieRen
sollten (3, 12, 13, 14). Die Einzelkriterien zur Quantifizierung der Pl sind aber bei
Patienten mit angeborenen Herzfehlern nicht durch Studien validiert und standardisiert

und z.T. abhangig von der Gerateeinstellung (z.B. die Analysen des Farbdoppler-Jets



und die Beurteilung der Dichte der CW-Dopplerkurve). Die valideste Korrelation zum
Schweregrad der Pl in der MRT haben folgende Parameter:

e Vena contracta: der schmalste Durchmesser des Regurgitationsjets direkt
unterhalb der Pulmonalklappe variiert proportional zum Schweregrad der PI;
ggf. bessere Darstellung in der 3-D-Bildgebung.

¢ Breite des Regurgitationsjets in Relation zum Pulmonalklappenanulus:
bei > 0,5 liegt mindestens eine mittelschwere, bei > 0,7 eine schwere Pl vor.

e Diastolisches Zeitintervall mit nachweisbarer Pl (CW-Doppler):

- geringe / mittelschwere Pl => Regurgitation Uber die gesamte Diastole

- schwere Pl => rasche Dezeleration mit Sistieren der Regurgitation in Mitt-
Diastole (als Zeichen des raschen Druckangleichs; s. Abb. 4 im Anhang);
die PHT (pressure half-time) beschreibt das Zeitintervall, in dem sich die
maximale Geschwindigkeit in der CW-Dopplerflusskurve halbiert:

eine PHT <100 ms kennzeichnet eine schwere PI.

cave: Maskierung durch schnelle HF mit Verktrzung der Diastole

e Ausmal der RV-Dilatation und ggf. RV-Dysfunktion im Verlauf als Mal} der
Kompensationsfahigkeit: eine schwere Pl fihrt nahezu immer zu einer RV-
Dilatation, die Dilatation des RV ist invers korreliert mit der RV-EF (17).

e Diastolisch retrograder Fluss in den Pulmonalarterienasten:
eine dopplersonographisch nachweisbaren Flussumkehr in den PA-Asten
jenseits der Bifurkation kennzeichnet eine therapiepflichtige PI.

Dabei sind Parameter, die den Farbdoppler-Jet charakterisieren (Flache, Lange, VC),
v.a. fur native Pulmonalklappeninsuffizienzen validiert (12, 13, 14), wahrend die RV-
Grolde, die Analyse der Dopplerkurve der Pl (z.B. die PHT), der Quotient Jet-Breite /
Anulus und die Flussumkehr in den PA-Asten auch bei Patienten nach Operationen
angeborener Herzfehler sensitive Kriterien fur eine schwere Pl sind (15-19).

Abb 1: Echokardiographische Graduierung der Pulmonalklappeninsuffizienz

Die transthorakale Echokardiographie erlaubt in der Regel eine zuverlassige Einordnung einer
geringen bzw. schweren PI. Bei inkongruenten Befunden (Klinik oder Echo), fehlender
eindeutiger Zuordnung oder mittelschwerer Pl ist weitergehende Diagnostik - praferentiell eine
MRT - indiziert. Erlduterungen zu den einzelnen Parametern im Text. [modifiziert nach (12)]
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7.2.2. EKG / Langzeit-EKG

Das EKG dokumentiert eine manifeste Rhythmusstérung und ggf. den Effekt einer
diesbezlglichen Therapie. Zeichen der RV-Volumenbelastung (rsR'-Komplex rechts-
prakordial, verbreiterte S-Zacke linksprakordial) konnen bei fortgeschrittener RV-
Dilatation auftreten. Dabei besteht eine Korrelation zwischen dem Ausmal} der QRS-
Verbreiterung und dem Ausmal} der Dilatation bzw. der Myokardmasse im Rahmen der
RV-Modellierung (3, 5).

Ein deutlich verbreiterter (> 160 msec) oder sich progredient verbreiternder (> 3,5 msec
/ Jahr) QRS-Komplex nach intrakardialer Korrektur einer Fallot'schen Tetralogie werden
bei der Indikationsstellung zum Pulmonalklappenersatz bericksichtigt und sind im
Langzeitverlauf von prognostischer Bedeutung fur das Auftreten von ventrikularen (und
atrialen) Rhythmusstorungen oder des plotzlichen Herztodes [s. DGPK-Leitlinie
Fallot’'sche Tetralogie].

7.2.3. Rontgen Thorax

Das Rontgenbild ist fur die Diagnose einer PI nicht relevant und wird in der Regel nur
noch als Ausgangsbefund vor geplanten interventionellen oder chirurgischen Eingriffen
durchgefuhrt. Es dokumentiert die HerzgréRe (RV-VergréRerung bei schwerer Pl) und
gibt Hinweis auf die Weite der zentralen und peripheren Pulmonalarterien. Eine

asymmetrische Lungendurchblutung kann auf periphere Pulmonalstenosen hinweisen.



7.2.4. Kardiale Schichtbilddiagnostik (MRT / CT)

Die kardiale MRT erlaubt die Quantifizierung der Regurgitationsfraktion (RF) Uber die
Pulmonalklappe, die Volumetrie des rechten Ventrikels mit Bestimmung der enddiasto-
lischen und endsystolischen Volumina sowie der Ejektionsfraktion (EF), und ist hierfur die
Methode der Wahl. Bei Vorliegen einer restriktiven RV-Physiologie kann die Bestimmung
des Regurgitationsvolumens anstelle der RF genauere Einschatzungen erlauben. (5)

Die MRT ist ab dem Schulalter die bevorzugte Untersuchungsmethode zur seriellen
Verlaufskontrolle bei Patienten mit einer hohergradigen Pulmonalinsuffizienz im Rahmen
der Indikationsstellung zur operativen bzw. interventionellen Behandlung (21-23).

Die MRT ermaoglicht dariber hinaus die Darstellung der Pulmonalarterien und - mit
Einschrankungen - der Koronararterien. Bestehen Kontraindikationen gegen ein MRT (z.B.
nicht MRT-taugliche Herzschrittmacher), konnen alternative Bildgebungsverfahren
abhangig von der Fragestellung durchgefiihrt werden.

Die Diagnose einer rechtsventrikularen Dysfunktion stitzt sich sowohl auf echokardiogra-
phische Funktionsmarker als auch auf die Daten der MRT Untersuchung: hier wird von
einer bedeutsamen Einschrankung der systolischen rechtsventrikularen Funktion
gesprochen, wenn die EF <45% betragt [s. 7.2.1; Anhang, Abb. 3] (12, 13, 20).

Die kardiale Computertomographie ist fur die Diagnosestellung einer Pl unbedeutend.
Die thorakale CT-Angiographie mit modernen Dual-source Scannern ist aufgrund der
exzellenten Darstellung aller thorakalen Gefal3strukturen in Lagebeziehung zu den
Ubrigen mediastinalen Strukturen und ihrer kurzen Untersuchungszeiten die
bevorzugte bildgebende Methode zur Planung des operativen oder interventionellen
Pulmonalklappenersatzes. Sie ist indiziert zur Darstellung degenerierter RV-PA-
Conduits, speziell bei unmittelbar retrosternaler Lage (Gefahr bei Re-Sternotomie) und
deren Lagebeziehung zu den Koronararterien. Die CT-Angiographie ist sehr gut
geeignet zur Darstellung der Pulmonalarterien (z. B. bei V. a. periphere PS) vor und
nach deren interventioneller oder chirurgischen Behandlung, speziell nach
Stentimplantation. (22, 24)

7.2.5. Spiroergometrie
Die Symptome von Patienten mit einer Pulmonalklappeninsuffizienz sind oft nur milde

und die kardiale Belastung den Patienten nicht bewusst. Da Patienten mit einer Pl trotz



subjektiver Beschwerdefreiheit oft dennoch eine objektivierbare Limitation ihrer
korperlichen Leistungsfahigkeit aufweisen, sollte eine regelmafige Objektivierung der
Belastbarkeit unter standardisierten Bedingungen Bestandteil der Betreuung dieser
Patienten sein (s. Tab. 3).

Bei Patienten mit einer RF > 15% lassen sich im mittel- bis langfristigen Verlauf
Einschrankungen der korperlichen Belastbarkeit objektivieren, die durch regelmaliiges
korperliches Training positiv zu beeinflussen sind (7, 27).

Die Ergebnisse der objektivierten Belastungsuntersuchungen sollten im Rahmen der
individuellen Verlaufskontrollen bei der Indikationsstellung zum Pulmonalklappenersatz
bertcksichtigt werden, wenn sich die kdrperliche Leistungsfahigkeit im Verlauf
verschlechtert oder die maximale Sauerstoffaufnahme 65% der Norm unterschreitet [s.
Abb. 2] ( 26, 27, 29).

7.2.6. Herzkatheterdiagnostik

Eine diagnostische Herzkatheteruntersuchung ist zur Diagnose einer Pl nicht
notwendig. Eine angiographische Quantifizierung des Schweregrades der Pl ist
moglich, die klassische angiographische Einteilung in 4 Schweregrade wird aber nur
noch erganzend genutzt und indiziert daher allein keine Herzkatheterisierung.

Eine Herzkatheterisierung ist indiziert, wenn sich die Grol3e des rechten Ventrikels,
die Anatomie der Pulmonalarterien oder das Ausmal} der Pulmonalklappeninsuffizienz
mit nicht-invasiven Methoden (Echokardiographie, kardiale Schichtbildgebung) nicht
ausreichend darstellen lasst (z.B. bei Patienten mit einem Herzschrittmacher). Sie
kann indiziert sein, wenn die Koronararterienanatomie vor einem kardiochirurgischen
Eingriff durch die kardiale Schichtbilddiagnostik nicht vollstandig geklart werden kann.
AuRerdem ist eine Herzkatheterisierung zur Objektivierung einer pulmonalvaskularen
Druck- und Widerstandserhéhung indiziert. Eine therapeutische Indikation besteht zur
Behandlung peripherer Pulmonalstenosen, die eine Pl aggravieren konnen.

Typische Befunde bei der diagnostischen Evaluation einer schweren Pl ist eine
vergroRerte Amplitude der pulmonalarteriellen Druckkurve mit niedrigen diastolischen
Drucken. Ein spezifischer Befund einer schweren Pl ist die ,Ventrikularisation® der
pulmonalarteriellen Druckkurve mit zunehmendem Angleich an die RV-Druckkurve (s.
Anhang Abb. 5). Bei Patienten mit restriktiver Physiologie erzeugt die Vorhofkontrak-
tion (A-Welle) einen enddiastolischen Vorwartsfluss in der PA, der am besten mit
simultaner Ableitung der Druckkurven in RA und PA dokumentiert werden kann (1, 5).



Vor einem perkutanen Pulmonalklappenersatz (s. 8.3.2.) ist die Herzkatheterisierung
Bestandteil der umfangreichen Evaluation. Eine potentielle Affektion der Koronararte-
rien durch Implantation von Stents oder Transkatheterklappen muss durch simultane
selektive Koronarangiographien wahrend der Balloninflation im rechtsventrikularen

Ausflusstrakt ausgeschlossen werden (21, 23, 29).

Leitlinie Pulmonalklappeninsuffizienz und Pulmonalklappenersatz

Kernaussage 1: Diagnostik u

¢ Die Diagnose einer Pulmonalklappeninsuffizienz erfolgt klinisch und

echokardiographisch.

¢ Die echokardiographische Graduierung der Pl erlaubt anhand multipler Parameter

die sichere Unterscheidung zwischen geringer und schwerer Insuffizienz.

e Die Limitation der Echokardiographie im Vergleich zur MRT liegt in der genauen
Quantifizierung des Schweregrades der Pulmonalklappeninsuffizienz, der

rechtsventrikularen Volumina und der systolischen RV-Funktion.

e Die MRT ist Goldstandard zur Quantifizierung der Pl und der Ventrikeldimensionen

und -funktionen.

e Die MRT ist ab dem Schulalter die bevorzugte Untersuchungsmethode zur seriellen
Verlaufskontrolle bei Patienten mit einer hohergradigen PI.

e Ein spezifischer Befund einer schweren Pl wahrend der Herzkatheterdiagnostik ist
die ,Ventrikularisation’ der pulmonalarteriellen Druckkurve mit zunehmendem

Angleich an die RV-Druckkurve.

¢ Die thorakale CT-Angiographie mit Darstellung der Pulmonalarterien ist die
bevorzugte bildgebende Methode zur Planung des operativen oder interventionellen
Pulmonalklappenersatzes.

7.2.7. Labordiagnostik
Die wiederholte Bestimmung von Biomarkern der Herzinsuffizienz (z.B. BNP, NT-
proBNP) kann neben der bildgebenden Diagnostik bei der Einschatzung des

Schweregrades einer rechts- oder linksventrikularen Funktionsstérung hilfreich sein.



Leitlinie Pulmonalklappeninsuffizienz und Pulmonalklappenersatz

Empfehlung 1: Diagnose und Graduierung der PI U

Die klinische Diagnose einer Pulmonalklappeninsuffizienz soll

echokardiographisch gesichert werden.

Die Graduierung einer Pulmonalklappeninsuffizienz soll primar klinisch und

echokardiographisch erfolgen.

FUr die echokardiographische Graduierung einer Pl sollen stets mehrere

Kriterien in die Beurteilung einflie3en.

Eine Herzkatheteruntersuchung zur Diagnosesicherung einer Pl ist in der

Regel nicht indiziert.

Ein Rontgenbild des Thorax ist zur Diagnosestellung einer Pl nicht

notwendig.

Ist echokardiographisch eine mehr als geringe PI vorhanden, sollte eine

erganzende MRT zur Graduierung der Pl erfolgen.

Eine Herzkatheterisierung kann erwogen werden, wenn sich die Grolde des
RV, die Anatomie der Pulmonalarterien oder das Ausmal} der Pl mit nicht-
invasiven Methoden (Echokardiographie, kardiale Schichtbildgebung) nicht

ausreichend darstellen lasst.

Ein deutlich verbreiterter (> 160 msec) oder progredient verbreiterter QRS-

Komplex sollte bei der Indikationsstellung zum PKE berlcksichtigt werden.

Die Ergebnisse der objektivierten Belastungsuntersuchungen in der
Spiroergometrie sollten bei der Indikationsstellung zum PKE bericksichtigt

werden.




8. Therapie

8.1 Zielsetzung und Indikation

Der Ersatz oder die Rekonstruktion der insuffizienten Pulmonalklappe ist die kausale
Therapie der Pulmonalklappeninsuffizienz. Die Frage nach dem optimalen Zeitpunkt
zum Ersatz der insuffizienten Pulmonalklappe wird aber bis heute z.T. kontrovers
diskutiert. Eine schwere Pulmonalklappeninsuffizienz ist ein gravierender Befund und
ein zu spat durchgefuhrter Klappenersatz wird die Langzeitprognose der Patienten
durch eine resultierende Ventrikeldysfunktion beeintrachtigen (3, 5, 10, 21, 29).

Der zugrunde liegende Herzfehler sowie die Art und die Anzahl der vorangegangenen
Eingriffe mussen bei der Therapieplanung bericksichtigt werden. So sind die
Empfehlungen fur Patienten mit schwerer Pl nach Korrektur einer Fallot’schen
Tetralogie [s. DGPK-LL Fallot’'sche Tetralogie] nicht einfach auf Patienten mit Pl nach
Ballondilatation einer valvularen Pulmonalstenose oder einer Pl nach Er6ffnung einer
Pulmonalatresie mit intakten Ventrikelseptum Ubertragbar. Allerdings ist eine
gleichsinnige Auswirkung der chronischen Volumenlast auf Ventrikelfunktion und
objektivierbare Belastbarkeit zu erwarten (27, 28). Ferner muss berucksichtigt werden,
dass eine Pulmonalklappenrekonstruktion und fast jeder Pulmonalklappenersatz
Folgeoperationen nach sich ziehen.

Generell sollen daher bei der Indikationsstellung zum Pulmonalklappenersatz, egal ob
chirurgisch oder katheterintervenionell, Vor- und Nachteile dieser Therapieformen im
Einzelfall abgewogen werden. Das schliel3t die Option einer klappenerhaltenden

rekonstruktiven Chirurgie unter Inkaufnahme von Residualbefunden ein.

Grundsatzlich sollten fur den interventionellen und den chirurgischen Klappenersatz
die gleichen Indikationskriterien angewendet werden (Abb. 1), wenngleich in
erfahrenen Zentren mit Hinweis auf zunehmende Expertise und prospektiv bessere
Ergebnisse bei jungeren Patienten mit weniger vorgeschadigten Herzen auch
frUhzeitigere Katheterinterventionen propagiert werden (30).

Ein Klappenersatz ist indiziert, wenn die Patienten bei Vorliegen einer hdhergradigen
Pulmonalinsuffizienz (Regurgitationsfraktion > 30%) klinisch symptomatisch sind
(Herzinsuffizienz; eingeschrankte korperliche Leistungsfahigkeit; symptomatische oder
anhaltende atriale oder ventrikulare Arrhythmien).

Bei asymptomatischen Patienten mit hohergradiger Pulmonalinsuffizienz ergibt sich
die Indikation zu Pulmonalklappenrekonstruktion oder PKE aus einer Kombination aus
progredienter Dilatation des RV, begleitender RVOTO, RV- oder LV- Dysfunktion,



progredienter Trikuspidalinsuffizienz oder abnehmender Belastbarkeit in der
Spiroergometrie (s. Abb. 2).

Fur Patienten nach korrigierender Operation einer Fallot'schen Tetralogie mit
hohergradiger Pulmonalinsuffizienz liegen die meisten Daten vor. Von einer therapie-
pflichtigen Dilatation des rechten Ventrikels ist in dieser Patientengruppe dann auszu-
gehen, wenn ein enddiastolisches bzw. endsystolisches Volumen im Bereich von 160
bzw. 80 ml/m? vorliegt [s. DGPK-Leitlinie Fallot'sche Tetralogie] (28, 29, 31, 32). Wird
unterhalb dieses Schwellenwertes operiert, ist nach einem PKE eine Normalisierung
der Ventrikelgrof3e wahrscheinlich. Dieser sollte daher bei einer progredienten RV-
Dilatation erfolgen, bevor der Ventrikel Uber dieses Niveau hinaus vergrofert ist.

Ein Pulmonalklappenersatz ist aul3erdem sinnvoll, wenn eine mittelschwere oder
schwere Pulmonalinsuffizienz mit einer zusatzlichen RV-Druckbelastung (> 70 % des
Systemdrucks) kombiniert ist (21, 23, 29). Diese Konstellation tritt meist nach
chirurgischer Korrektur komplexer Vitien unter Verwendung biologischer RV-PA-

Conduits auf [s. DGPK LL Fallot’'sche Tetralogie und Truncus Arteriosus Communis].

Hohergradige PI

TTE: mittel bis schwer / MRT: RF > 30 %

? TN 5 T
Symptome ? @ signifikante RV-Dilatation ?
= Dyspnoe / Herzinsuffizienz +  RVed > 160 ml/m2 oder
* Belastungsintoleranz : » . RVe5_>80 mi/m2 oder
* symptomatische Tachyarrhythmie / nein . R\;ed/LVed =9
(Pra-)Synkope —
ja l nein 1
Indikation zum > 2 objektivierbare Befunde:
Pul Ikl t *  RVOTO mit > %’3—Sy5’temdrucko
uimonalkiappenersaiz ia = progrediente Tl (RF > 25%)
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perkutanen Klappenersatz

ambulante
Betreuungo
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Abb. 2: Algorithmus zur Indikationsstellung fur einen PKE bei héhergradiger PI

Eine manifeste klinische Symptomatik indiziert einen PKE. @®Eine begleitende
schwerwiegende ventrikulare Funktionseinschrankung erfordert eine initiale Stabilisierung
durch Medikamente, ggdf. incl. passagerer Kreislaufunterstutzung (z.B. ECMO).

Bei fehlender klinischer Symptomatik indiziert eine bedeutsame RV-Dilation einen PKE.
Liegt diese noch nicht vor, kann sich die Indikation dennoch aus der Kombination von
Begleitbefunden ergeben. (@TTE: vmax > 3,5 m/sec; ® RV-EF oder LV-EF < 45%).

Ist die Indikation zum PKE gestellt, sollte bei Jugendlichen und Erwachsenen bei geeigneter
Anatomie ein perkutaner Klappenersatz als Alternative zum chirurgischen Standardverfahren
erwogen werden.

O Die Haufigkeit ambulanter Kontrollen ergibt sich aus dem klinischen Zustand und der
Progredienz wegweisender Befunde (s. Tab. 2).

8.2 Medikamentdse Behandlung

Sie kann das zugrunde liegende Problem nicht beseitigen und darf deshalb die
kausale Therapie des Pulmonalklappenersatzes nicht verzégern. Bei manifester
Herzinsuffizienz soll eine leitliniengerechte symptomatische Therapie durchgefihrt

werden [s. DGPK LL Fallot’'sche Tetralogie und Chronische Herzinsuffizienz].

8.3 Interventionelle Therapie

8.3.1. Angioplastie peripherer Pulmonalstenosen

Da periphere Pulmonalstenosen das Ausmal} einer Pl aggravieren kdénnen, sollen
diese interventionell oder aber - bei zentralen Stenosen - wahrend des chirurgischen
Eingriffs (PKR oder PKE) behandelt werden [s. DGPK-Leitlinien periphere PS und

Fallot’'sche Tetralogie].

8.3.2. Interventioneller Pulmonalklappenersatz (PPVI)
Im Folgenden werden die Begriffe ,Perkutaner Pulmonalklappenersatz’,
,Interventioneller Pulmonalklappenersatz’ und ,implantation einer Transkatheterklappe'

synonym verwandt.

8.3.2.1 Basisinformation

Seit dem Ersteingriff im Jahre 2000 hat sich alternativ zum chirurgischen Pulmonal-
klappenersatz der interventionelle Pulmonalklappenersatz (PPVI) zu einem etablierten
Therapieverfahren bei Dysfunktion des rechtsventrikularen Ausflusstraktes (Stenose,
Insuffizienz oder beides) entwickelt. PPVI wurde eingeflihrt, um die Haltbarkeit einer

Bioprothese im RVOT zu verlangern und damit die Anzahl notwendiger Re-Operation



fur die Patienten zu verringern. Mit zunehmender Erfahrung hat sich gezeigt, dass
auch ,native“ RVOT’s - ohne vorimplantierte Bioprothesen oder Homografts - mittels

PPVI mit gutem Langzeitergebnis behandelbar sind.

Die bisherigen klinischen Erfahrungen bei der perkutanen Pulmonalklappen-
implantation wurden Uberwiegend mit 2 Systemen erzielt, der Melody®- bzw. den
Sapien™-Klappen. Die Melody®-Klappe kann bis zu einem AuRendurchmesser von
24 mm - und die Sapien™-Klappe (29 mm Prothese) bis zu einem AuRendurchmesser
von 31 mm implantiert werden. Mit der erfolgreichen Implementierung in die klinische
Praxis wurden weitere Systeme entwickelt - mit dem Fokus auf selbstexpandierbare
Systeme fur weite RVOTs ohne Stenosierung - und befinden sich in klinischer
Erprobung (23, 30, 33, 34).

8.3.2.2 Ergebnisse nach interventionellem PulmonalklappenersatzDie besten
Langzeitergebnisse nach PPVI werden erreicht, wenn am Ende des Eingriffs ein
residueller invasiver Gradient RV-PA < 15 mmHg erreicht werden konnte (23, 35-37,
43). Eine Multizentrische Registerstudie gibt die Reinterventionsrate mit 4,2 % pro
Patient pro Jahr an (35). 6 Jahre nach PPVI war bei ca. 80 % der Patienten weder
eine weitere Katheterbehandlung noch eine Reoperation notwendig (36). Auch nach
perkutanem PKE gilt aber, dass das Reinterventions- bzw. Explantationsrisiko umso
grofer ist, je junger die Patienten bei PPVI sind (44). Ein Vergleich des chirurgischen
mit dem perkutanen Klappenersatz (Melody®) ergab fur den bisher vorliegenden
Nachbeobachtungszeitraum (Median 5,4 Jahre) in einem erfahrenen Zentrum
vergleichbare Ergebnisse hinsichtlich Uberleben und Re-Interventionsraten (37).
Biologische Implantate im Allgemeinen und nach PPVI - erfolgt meist in einen
chirurgisch vorimplantierten biologischen Conduit - im Besonderen weisen eine
erhdhte Inzidenz fur Endokarditiden auf. Die anfanglich hohen Endokarditisraten nach
PPVI werden in den aktuellen Studien mit 2-3 % pro Patientenjahr angegeben.

Das Endokarditisrisiko erscheint besonders in den ersten Jahren nach Implantation
erhoht: knapp 10 % der Patienten hatten in den ersten 5 Jahren nach PPVI eine
Endokarditis (35, 37-40, 43).

Fir die Sapien™-Klappen wurden geringere Raten an Endokarditiden nach PPVI
berichtet (40, 41), bei allerdings geringeren Fallzahlen (jeweils < 80 Patienten) und
kirzeren Nachbeobachtungszeitraumen (39). In den aktuellsten internationalen

multizentrischen Studien mit 774 bzw. fast 2500 Patienten konnten allerdings keine



statistisch relevanten Unterschiede in der Haufigkeit postinterventioneller
Endokarditiden zwischen Melody®- und Sapien™-Klappen belegt werden (42, 43).

Risikofaktoren fur die Entwicklung einer Endokarditis nach PPVI sind (43):

e Patientenalter (jungere Patienten mit hdherem Risiko)
e vorausgegangene Endokarditis in der Anamnese
e hoherer residueller RV-PA-Gradient (> 15 mmHg) nach Klappenimplantation

Das individuelle Risiko des Patienten erscheint also entscheidend flr das postinter-
ventionelle Endokarditisrisiko nach PPVI zu sein. Fur eine differenzierte (z.B.
Einbeziehung der Anzahl von Voroperationen / der Art und Grof3e praexistenter
biologischer Conduits) und abschliel3ende Beurteilung des Endokarditisrisikos nach
PPVI (Melody® vs. Sapien™ vs. neuere Implantate) wie auch fir die Haltbarkeit der
perkutan implantierten Klappen im Langzeitverlauf i. Vgl. zum chirurgischen PKE sind
noch groRere Patientenzahlen und ein langerer Nachbeobachtungszeitraum als

derzeit verfigbar notwendig.

Kernaussage 2: Leitlinie Pulmonalinsuffizienz und Pulmonalklappenersatz

Interventioneller Pulmonalklappenersatz u

e Patienten mit prainterventionell fUihrender Stenose eines vorimplantierten
Conduits profitieren klinisch starker als bei prainterventionell dominanter Pl

e Fur den bisher vorliegenden Nachbeobachtungszeitraum (< 10 Jahre) zeigen
sich bei geringerer Invasivitat vergleichbare Ergebnisse hinsichtlich Uberleben,

Re-Interventionsrate und Klappendegeneration zum chirurgischen PKE

e Das Risiko fur eine Endokarditis nach PPVI erscheint im Vergleich zum
chirurgischen PKE v. a. in den ersten Jahren nach Intervention erhoht;
5 Jahre nach PPVI sind ca. 10 % der Patienten betroffen

e Ca. 40 % der Patienten bendtigen innerhalb von 10 Jahren eine Reintervention

(chirurgisch oder interventionell) im Bereich der implantierten Klappe




8.4 Operative Therapie
8.4.1 Rekonstruktion der Pulmonalklappe

In der chirurgischen Therapie der Pulmonalklappeninsuffizienz spielen rekonstruktive
Verfahren eine untergeordnete Rolle. Verschiedene Techniken wurden als Fallberichte
mit guten Initialergebnissen und kurzer Nachbeobachtung publiziert (Ersatz einer /
mehrerer Taschen durch PTFE oder Perikard), aber keine davon wurde bisher in der
Praxis etabliert. Diese technisch aufwendigen Rekonstruktionsverfahren werden meist
dann eingesetzt, wenn ein geeignetes biologisches Substitut zum PKE nicht zur

Verfugung steht.

8.4.2 Chirurgischer Pulmonalklappenersatz

Der Pulmonalklappenersatz bzw. die Implantation von RV-PA-Conduits ist eine in der
Chirurgie angeborener Herzfehler haufig durchgefuhrte Operation, sowohl wahrend
der Primarkorrektur als auch als Revisionseingriff bei unterschiedlichen Vitien. Die
chirurgische Technik ist dabei weitgehend standardisiert, die Modifikationen werden
weitgehend vom zu Grunde liegenden Herzfehler und dem verwendeten Implantat
bestimmt (45-47).

Goldstandard fur den operativen Pulmonalklappenersatz ist seit den 1980er Jahren
die Verwendung eines Homograft (menschliche Aorten- oder Pulmonalisgrafts) (48-
51) deren Verfugbarkeit, insbesondere fur geringe Klappendurchmesser, jedoch stark
eingeschrankt ist (49). Die langste klinische Erfahrung (seit Uber 50 Jahren) gibt es fur
kryokonservierte Homografts.

Die mangelnde Verflugbarkeit von Homografts flihrte zur Entwicklung sehr gut halt-
barer Alternativen aus nicht humanen biologischen Materialien (Xenografts).
Xenografts entstammen biologischem Gewebe vom Schwein (porcin), Rind (bovin)
oder seltener vom Pferd (equin). Dabei wird meist entweder eine Schweineherzklappe
,in toto“ verwendet oder aus Rinderperikard eine Prothese konstruiert. Bei den
meisten heute verwendeten Bioprothesen ist der Klappenring mittels eines Metall-
gerustes (Stent) verstarkt. Ferner werden vorgefertigte Gefal3prothesen, in die bereits

eine bovine oder porcine Bioprothese eingenaht ist, verwendet (52, 53).

In der Kinderherzchirurgie ist zudem die Verwendung von Rinderjugularvenen mit der
darin enthaltenen Venenklappe als Pulmonalisconduit (Contegra®) maoglich und

mittlerweile in allen Altersgruppen in die klinische Praxis etabliert (54-57). Diese



Implantate haben den grof3en Vorteil der besseren Verfugbarkeit - speziell fur die am
schwierigsten zu behandelnde Altersgruppe der Sauglinge und Kleinkinder - und der

besseren individuellen Adaptationsfahigkeit des biologischen Materials.

Die jungste Entwicklung von Implantaten zum sekundaren Pulmonalklappenersatz
stellen die mit den Methoden des sog. ,tissue engineering’ hergestellten dezellula-
risierten Homografts dar. Die Erwartungen an diese Implantate ist die Verminderung
von immunologischen Abstol3ungs- und Degenerationsprozessen und durch die
Fahigkeit zur GroRenadaptation eine langere Haltbarkeit. Erste ermutigende kurz- und
mittelfristige Ergebnisse nach Implantation dezellularisierter Homografts als
Pulmonalklappenersatz liegen vor (58, 59).

Die Implantation von mechanischen Prothesen in Pulmonalklappenposition wird der
lebenslang notwendigen hochdosierten Antikoagulation bisher nur in Ausnahmefallen -
meist erst bei wiederholt notwendigen Reoperationen - durchgeflhrt. Der Vorteil der
mechanischen Prothesen ist - eine adaquate Antikoagulation vorausgesetzt - die im
Vergleich zu den biologischen Geweben geringere Degeneration und damit langere
Haltbarkeit (60-63).

8.4.2.1 Ergebnisse des Chirurgischen Pulmonalklappenersatzes

Der chirurgische Pulmonalklappenersatz bzw. die Implantation eines RV-PA-Conduits
ist - trotz der aufgrund mehrfacher Voreingriffe bei einigen Patienten z.T. komplexen
Anatomie - ein sicherer Eingriff, die 30-Tage-Mortalitat liegt heutzutage unter 1%
(PKE) bzw. unter 2% (RV-PA-Conduit) (64, 65). Bei mehr als 3 Voroperationen steigt
das perioperative Risiko deutlich an (70, 71).

Daten zum klinischen Verlauf und notwendigen Folgeeingriffen liegen Uberwiegend
aus Nachuntersuchungen einzelner Zentren, seltener multizentrisch vor. Es fehlen
jedoch prospektive Vergleichsstudien. Im Verlauf nach PKE zeigen die
Nachuntersuchungen (Metaanalysen mit Uberwiegend erwachsenen Patienten nach
Korrektur einer Fallot'schen Tetralogie (64):

e erwartungsgemal eine normalisierte Klappenfunktion

e generell ricklaufige RV-Dimensionen (RVed und RVes)

e eine Verbesserung vorbestehender Symptome

e eine Verringerung der QRS-Breite im EKG



e keine signifikante Verbesserung der systolischen RV-Funktion
e eine Verbesserung einer praoperativ reduzierten systolischen LV-Funktion
e eine Verbesserung der Belastbarkeit im Alltag bei allerdings inkongruenten

Befunden in der Spiroergometrie

Die Hauptursache flr eine notwendige Intervention oder Reoperation im Verlauf ist
sowohl fur Homografts wie auch fur andere biologische Klappen eine aus der
progredienten Degeneration des implantierten Grafts resultierende zunehmende
Stenosierung. Diese manifestiert sich als als Anastomosenstenose oder progrediente
Re-Pulmonalklappenstenose in Form einer Kaliberreduktion des gesamten Grafts.
Diese zeigt sich im Anstieg des echokardiographisch gemessenen Druckgradienten

uber den RVOT bzw. dem Nachweis der RV-Druckbelastung uber eine begleitende TI.

Ursachlich fur die Stenosierung des implantierten Grafts sind meist Verkalkungen der
Klappentaschen und / oder der Conduitwand oder eine Gewebeneubildung (sog.
Pseudointima) an der proximalen oder distalen Anastomose (66, 67). Bei Kindern fuhrt
zudem das fehlende Mitwachsen der biologischen Implantate im Verlauf zu einer
relativen Stenosierung.

Wichtigste Risikofaktoren fur Reoperation, Intervention und Prothesendegeneration im
Verlauf sind ein geringer Klappendurchmesser bzw. ein niedriges Patientenalter zum
Zeitpunkt der Implantation (54, 54, 61-66, 77). Die dauerhafte Gabe von Thrombozyten-
aggregationshemmern kann die Geschwindigkeit der Conduitdegeneration und damit die
Haufigkeit der Reinterventionen nach PKE mit Homografts und Bioprothesen reduzieren
(75). Ein moderates ‘oversizing’ (Implantation einer gréf3eren Bioprothese als zum OP-
Zeitpunkt notwendig) scheint im Kindesalter das Intervall bis zum folgenden Klappen-

wechsel verlangern zu kénnen (58, 76, 77).

Ein Patient nach chirurgischem Pulmonalklappenersatz weist im Verlauf ein erhdhtes
Endokarditisrisiko auf, dass mit der Dauer der Nachbeobachtung, einer zusatzlichen
Aortenklappenlasion und der Anzahl weiterer notwendiger PKE im Verlauf zunimmt. (78,
81). Haufigkeitsangaben sind aufgrund einer ausgepragten Heterogenitat der Nachunter-
suchungen bzgl. Patientenzahl, Nachuntersuchungsintervall und Divergenz der verwen-
deten Implantate mit Vorsicht zu interpretieren. Die geringsten Raten an Endokarditiden

nach chirurgischem PKE werden nach Homograftimplantation berichtet (< 1 % nach 3



Jahren bzw. < 3 % nach 5 Jahren) (59, 73), nach Implantation eines Rinderjugular-
venenconduits werden in den meisten Untersuchungen héhere Inzidenzen von mehr als 5
% nach 2 Jahren (73) bzw. 7-8 % nach 5 Jahren (56) angegeben. Andere Studien konnten
diesen Effekt aber nicht bestatigen (79).

In der Literatur wird eine 10-Jahres Haltbarkeit chirurgisch implantierter biologischer
Pulmonalklappen (ohne notwendige Intervention oder Reoperation) in der Gruppe der
Jugendlichen und jungen Erwachsenen von uber 80% berichtet (59, 72, 76). Fur Kinder
nach PKE wird nach 10 Jahren eine Reoperationsfreiheit von ca. 60-70% berichtet
(Summation aller Altersgruppen). Fur Kinder < 10 Jahren, fur Conduit-Diameter < 19 mm
sowie v. a. in der zahlenmaRig deutlich kleineren Gruppe der Sauglinge und Kleinkinder
sind frihere Reinterventionen aber die Regel (55-57, 72, 74, 77).

Die Vergleiche der unterschiedlichen Klappen und Conduits aus den vorliegenden
retrospektiven Analysen zeigen z.T. divergierender Ergebnisse, konnen aber wie folgt

zusammengefasst werden:

e Homografts zeigen in den meisten Nachuntersuchungen in allen
Altersgruppen die geringsten Reinterventionsraten (76, 77) und das geringste
Endokarditisrisiko (59, 73)

¢ Pulmonalis-Homografts sind Aorten-Homografts im Langzeitverlauf Uberlegen
(561,57, 77)

e die Langzeitergebnisse verschiedener Xenografts sind mittlerweile mit denen
der Homografts fast vergleichbar (55-57, 69-71)

o flr alle Altersgruppen liegen Studienergebnisse vor, die die Gleichwertigkeit
der Rinderjugularvenen-Conduits mit den kryokonservierten Homografts
bezuglich Klappenfunktion und Haltbarkeit belegen (54-57, 77); das
Endokarditisrisiko im Verlauf erscheint aber im Vergleich zu Homografts
erhoht

o fUr die Gruppe der alteren Kinder und jungen Erwachsenen zeigen
dezellularisierte Homografts eine bessere Haltbarkeit als kryokonservierte

Homografts und Rinderjugularvenen-Conduits (58, 59)

Eine dominante, therapiepflichtige Insuffizienz der implantierten Klappe ist Ursache fur
ca. 25 % der Folgeoperationen nach Pulmonalklappenersatz (54, 71, 77). Diese wird
durch eine Stenose distal der Klappe mit sekundarer Dilatation des Grafts aggraviert

und v.a. bei der Verwendung von Rinderjugularvenen beobachtet, die deshalb



rechtzeitig behandelt werden sollte. Eine isolierte Pulmonalklappeninsuffizienz kommt
bei gestenteten Xenografts seltener vor (66, 68). Der Stent scheint eine Dilatation des

Klappenringes zu verhindern und so eine Adaptation der Klappentaschen zu sichern.

Leitlinie Pulmonalklappeninsuffizienz und Pulmonalklappenersatz

Empfehlung 2: Therapie der Pulmonalklappeninsuffizienz u

Bei symptomatischen Patienten mit hdhergradiger Pl soll ein

Pulmonalklappenersatz vorgenommen werden.

Bei symptomatischen Patienten mit hohergradiger Pl und zusatzlicher RV-

Druckbelastung® soll ein Pulmonalklappenersatz vorgenommen werden.

Bei asymptomatischen Patienten mit hohergradiger Pulmonalinsuffizienz

und ausgepragter RV-Dilatation® ist ein Pulmonalklappenersatz indiziert.

Bei asymptomatischen Patienten mit hohergradiger Pulmonalinsuffizienz
und zunehmender RV-Dysfunktion® sollte ein Pulmonalklappenersatz

vorgenommen werden.

Bei asymptomatischen Patienten mit hohergradiger Pulmonalinsuffizienz
und progredienter Trikuspidalinsuffizienz sollte ein Pulmonalklappenersatz

vorgenommen werden.

Periphere Pulmonalstenosen sollen bei hohergradiger Pl vor oder
zusammen mit dem Klappeneingriff behandelt werden.

Zur Planung des operativen oder interventionellen Pulmonalklappen-
ersatzes sollte eine thorakale CT-Angiographie mit Darstellung der

Pulmonalarterien erfolgen.

Ist die Indikation zum PKE gestellt, sollte bei Jugendlichen und
Erwachsenen bei geeigneter Anatomie ein perkutaner Klappenersatz als

Alternative zum chirurgischen Standardverfahren erwogen werden.

Bei Patienten mit hohergradiger Pulmonalinsuffizienz (RF > 30%) und
ventrikularen Tachyarrhythmien sollte zusatzlich zur antiarrhythmischen
Therapie ein PKE erwogen werden

0@ v,.x > 3,5 m/sec oder > 2/3-Systemdruck (systol. RV-Druck > 2/3 systol. Aortendruck)

@ RVed > 160 mi/m? oder RVes > 80 ml/m?

ORV-EF<45%




Kernaussage 3: Leitlinie Pulmonalinsuffizienz und Pulmonalklappenersatz

Chirurgischer Pulmonalklappenersatz u

e Der Ersatz oder die Rekonstruktion der insuffizienten Pulmonalklappe ist die
kausale Therapie der Pulmonalklappeninsuffizienz

e Goldstandard fur den operativen Pulmonalklappenersatz ist seit den 1980er

Jahren die Verwendung eines Homograft

e Klappentragende biologische Conduits kdnnen in allen Altersgruppen nahezu

gleichwertige Ergebnisse bezgl. Klappenfunktion und Haltbarkeit erzielen

¢ Niedriges Patientenalter zum Zeitpunkt der Implantation und ein geringer
Klappendurchmesser sind die wichtigsten Risikofaktoren flr Reoperation,

Reintervention und Prothesendegeneration im Verlauf

9. Verlauf und Prognose

9.1 Nachsorge:

Eine rekonstruierte wie auch eine ersetzte Pulmonalklappe kann erneut eine Insuffizienz
oder bei progredienter Degeneration auch eine zunehmende Stenosierung entwickeln.
Lebenslange regelmafige Kontrolluntersuchungen abhangig vom Alter der Patienten,
dem zu Grunde liegende Vitium, und der Art der Vorbehandlung an der Pulmonalklappe
(Dilatation vs. Rekonstruktion vs. Ersatz) sind daher obligat.

Tab. 2 gibt Empfehlungen Uber Haufigkeit und Art der Diagnostik, wobei stabile Befunde
jenseits des Schulalters auch grof3ere Abstande erlauben (6).

Im Verlauf gelten flr evtl. Revisionseingriffe die gleichen Indikationen wie fur die
Primareingriffe. Die begrenzte Haltbarkeit der Implantate hat fur die betroffenen
Patienten wiederholte Revisionseingriffen zur Folge, deren Risiko mit der Anzahl der
Voreingriffe steigt (79, 80).

9.2 Sport, Belastbarkeit, Reisen

Auch hohergradige Pulmonalinsuffizienzen werden von den Patienten bis zum
Auftreten einer rechtsventrikularen Funktionseinschrankung in der Regel gut toleriert,
so dass keine Beschrankungen fur Alltagsbelastungen notwendig sind.

Sportliche Betatigung wird fur alle Patienten mit Pulmonalinsuffizienz empfohlen,

gleiches gilt nach einem interventionellen oder chirurgischen Eingriff an der Klappe.



Leistungs- und wettkampfsportliche Aktivitaten sollten sich in ihrer Intensitat an den
kardialen Funktionseinschrankungen - und hier v. a. an der RV-Druckbelastung und

der systolischen RV-Funktion orientieren [s. Abb. 6 im Anhang].

Tab. 2: Ambulante Diagnostik nach Pulmonalklappenrekonstruktion oder -ersatz
Modalitat Fokus Haufigkeit

EKG Zunehmende QRS-Breite als Korrelat | jede Kontrolle
einer progredienten RV-Dilatation und
RV-Dysfunktion

Echokardiographie | Dimensionen RA, RV; Ausmal Tl, PI; | jede Kontrolle
RV- und LV-Funktion; RVOTO?

Langzeit-EKG Detektion von Tachyarrhythmien alle 2-3 Jahre bzw. bei
klinischer Indikation
MRT* Quantifizierung von Ventrikelfunktion bei klinischer Indikation;
und -dimensionen, Schweregrad der asymptomatisch alle 3-5

Klappeninsuffizienzen; Angiographie Jahre (Jgdl. + EMAH)
der PA: Stenosen? Seitendifferente
Perfusion?

Spiroergometrie* | Objektivierung der kardiopulmonalen bei klinischer Indikation;
Belastbarkeit (subjektiv oft Uberschatzt) | asymptomatisch alle 3-5
Jahre (Jgdl. + EMAH)
*abhéngig von der Kooperationsfahigkeit der Patienten jenseits des Grundschulalters

9.3 Prognose

Auch nach einem erfolgreich durchgeflihrten Pulmonalklappenersatz sind bei
Patienten mit angeborenen Herzfehlern haufig interventionelle oder chirurgische
Revisionseingriffe notwendig, deren Anzahl v. a. vom Alter der Patienten beim PKE,
aber auch vom zugrunde liegenden Herzfehler und der implantierten Klappe abhangt
(s. 8.3.2.2und 8.4.2.2).

Tabelle 3: Haufigkeit invasiver Revisionseingriffe nach PKE abhangig vom Alter

Alter bei PKE <1J 1-10J 10-40J | Uber40J | Gesamtgruppe
Intervall (J) zur 1 4 6,5 4.3 3,6
Re-Intervention
(OP/Kath.)
Intervall (J) zum 5,8 12,6 26,1 19,9 15,2
Re-PKE

Anhand der Daten des Nationalen Registers flr Angeborene Herzfehler fur Pulmonal-

klappenimplantationen bis 2018 (knapp 1000 Patienten mit > 5000 Eingriffen) wird ein



durchschnittliches Intervall zwischen den invasiven Eingriffen von 2,6 Jahren angege-
ben. Im Langzeitverlauf bendtigen mehr als die Halfte der Patienten 5 oder mehr
Eingriffe innerhalb von 30 Jahren, bei mehr als 40 % der Patienten wurden 3 oder

mehr chirurgische oder interventionelle Klappenimplantationen vorgenommen (74).

Leitlinie Pulmonalklappeninsuffizienz und Pulmonalklappenersatz

Empfehlung 3: Nachsorge und Pravention u

Sportliche Betatigung wird fur alle Patienten mit Pl empfohlen.

Patienten mit hohergradiger PI, RV-Dilatation und RV-Dysfunktion sollten
keinen Wettkampfsport betreiben.

Lebenslange regelmafige Kontrolluntersuchungen nach interventionellem

oder chirurgischem PKE sind obligat.

Bei allen Patienten nach PKE ist lebenslang eine strenge

Endokarditisprophylaxe indiziert (Hochrisikogruppe).

Eine strenge Dental- und Hauthygiene nach PKE ist aufgrund des erhohten
Endokarditisrisikos obligat.

Eine schwere Klappen- oder Conduit-Stenose nach PKE sollte auch bei
asymptomatischen Patientinnen vor einer Schwangerschaft behandelt

werden.

Nach PKE mit biologischen Klappen sollte fur 3-6 Monate eine

medikamentdse Thrombozytenaggregationshemmung erfolgen.

Nach interventionellem PKE kann unter Berlcksichtigung eines moglichen
Blutungsrisikos eine dauerhafte medikamentdse Thrombozyten-

aggregationshemmung erwogen werden.

Kernaussage 4: Leitlinie Pulmonalinsuffizienz und Pulmonalklappenersatz

Verlauf und Prognose nach PKE u

¢ Die (kinder)kardiologischen Kontrollen nach PKE fokussieren auf Anzeichen einer
fortschreitenden Degeneration der Bioprothese und sekundarer Zeichen der

Ventrikeldysfunktion.

e Abhangig vom Alter der Patienten beim PKE sind im Verlauf wiederholte

interventionelle und chirurgische Revisionseingriffe notwendig.




10. EMAH

Nach vorausgegangener interventioneller oder chirurgischer Behandlung einer
Pulmonalklappenpathologie bendtigen die Patienten mit einer Pl oder bereits durch-
gefuhrtem Pulmonalklappenersatz auch als Erwachsene fortlaufende kardiologische
Kontrolluntersuchungen. Der Fokus liegt neben dem Schweregrad der Pl auf dem
Ausmal} einer RV-Dilatation bzw. RV-Dysfunktion und auf kardial bedingten
Einschrankungen der Belastbarkeit.

Wahrend die Behandlungsindikation bei dominanter RVOT-Stenose relativ klar
definiert ist (RVP > %5-Systemdruck bei symptomatischen Patienten, > %-Systemdruck
bei asymptomatischen Patienten) (29) ist dies bei fihrender Pulmonalinsuffizienz nicht
so eindeutig, da eine PI klinisch sehr lange toleriert werden kann. Kontrovers diskutiert
wird bis heute der ,point of no return®, d.h. der Grad der RV Dilatation bzw. der
resultierenden RV-Dysfunktion, bei dem eine RV-Remodellierung nach PKE nicht
mehr madglich ist.

Die aktuell gultigen Empfehlungen (21, 29) fir die Therapie einer héhergradigen
Pulmonalinsuffizienz basieren Uberwiegend auf klinischen Erfahrungen mit Patienten
nach Korrektur-OP einer Fallot’schen Tetralogie [s. DGPK-LL Fallot’sche Tetralogie].
Diese sollten nicht unkritisch auf andere Atiologien der Pulmonalinsuffizienz
Ubertragen werden, ohne die zugrunde liegende Diagnose und die stattgehaben
Voreingriffe zu berucksichtigen (21). Eine Zunahme der RV-Dilatation und eine
fortschreitende Verschlechterung der RV-Funktion durch die Volumenbelastung einer
héhergradigen Pl kann aber bei allen Patientengruppen durch einen PKE erfolgreich
beeinflusst werden (s. 8.3.2.2 und 8.4.2.2).

Nach einem Pulmonalklappenersatz mit biologischen Conduits - die Implantation
mechanischer Klappen ist eine Ausnahme und wird in aller Regel erst nach
wiederholten Voreingriffen erwogen - fokussiert die kardiologische Weiterbetreuung
auf Anzeichen einer fortschreitenden Degeneration der Bioprothese. Diese
manifestiert sich in ca. % der Falle als progrediente Stenosierung mit resultierender
Druckbelastung des RV. Neben der Basisdiagnostik mit klinischer Untersuchung, EKG
und Echokardiographie sollten regelmafig weitergehende Untersuchungen initiiert
werden, um den individuellen anatomischen und physiologischen Status zu

dokumentieren (Tab. 2).



Eine rasche Progredienz von Stenose oder Insuffizienz sollte immer an eine
Endokarditis denken lassen - sowohl nach chirurgischem wie auch interventionellem
Pulmonalklappenersatz gehoéren diese Patienten in die Hochrisikogruppe - und
erfordert dann entsprechende weitergehende Diagnostik (HK, CT).

Eine strenge Dental- und Hauthygiene ist daher fur alle Patienten nach PKE obligat,

eine Endokarditisprophylaxe lebenslang indiziert.

10.1. Schwangerschaft

Neben der Aufklarung uber ihren kardialen Funktionszustand und die zu erwartenden
zusatzlichen Belastungen durch eine Schwangerschaft sollte die Betreuung von
Frauen im gebahrfahigen Alter eine Beratung Uber eine sichere und effektive
Kontrazeption beinhalten.

Eine Schwangere mit geringer bis mittelschwerer Pulmonalinsuffizienz bei erhaltener
Ventrikelfunktion toleriert eine Schwangerschaft in aller Regel gut. Das Vorliegen einer
mindestens mittelschweren Pl mit begleitender Dysfunktion des rechten Ventrikels ist
allerdings mit einem erhohten Risiko fur muatterliche Komplikationen im Verlauf einer
Schwangerschaft assoziiert (82). Bei Frauen mit bestehendem Kinderwunsch sollte
daher eine EMAH-kardiologische Untersuchung mit erweiterter bildgebender
Diagnostik (MRT) das Ausmal} der ventrikularen Funktionseinschrankung und den
Schweregrad der Pulmonalinsuffizienz reevaluieren und ggf. auch bei der
Indikationsstellung zum Klappenersatz bertcksichtigen (82, 83).

10.1.1 Schwangerschaft nach PKE

Ein indizierter Pulmonalklappenersatz bei Frauen mit zukunftigem Schwangerschafts-
wunsch soll primar mit biologischen Implantaten durchgefuhrt werden. Mechanische
Klappen in Pulmonalposition sind trotz guter hamodynamischer Eigenschaften
aufgrund der Notwendigkeit zur dauerhaften Antikoagulation mit einem erhéhten
maternalen und fetalen Morbiditats- und Mortalitatsrisiko verbunden (82, 83).

Nach einem biologischen PKE erhoht eine degenerationsbedingte Dysfunktion der
Klappe - meist als dominante Stenose - das Risiko fur Komplikationen wahrend einer
zuklnftigen Schwangerschaft. Entsprechend sollte eine detaillierte Evaluation bezgl.
notwendiger BehandlungsmalRnahmen vor einer geplanten Schwangerschaft erfolgen.
Vor und wahrend einer Schwangerschaft ist fur Frauen mit mechanischen Pulmonal-

klappenprothesen eine extensive Aufklarung und Uberwachung in spezialisierten



Zentren notwendig, um die Komplikationsrisiken der obligaten Antikoagulation gering
zu halten. Hierzu liegen detaillierte Empfehlungen fur Schwangerschaft und Geburt vor
(82).

11. Pravention:

FUr die isolierte, kongenitale Pulmonalinsuffizienz oder eine behandlungspflichtige
Pulmonalklappenstenose - isoliert oder im Rahmen von komplexen Vitien - gibt es
keine Pravention.

Die Ballonvalvuloplastie einer stenotischen Pulmonalklappe und die Technik der
korrigierenden Operation angeborener Herzfehler mit Beteiligung der Pulmonalklappe
sollten heute eine Limitation der postoperativen Pulmonalinsuffizienz zum Ziel haben.
Nach interventionellem oder chirurgischem PKE erfolgt in den meisten Zentren die
prophylaktische Behandlung mit einem oder mehreren Thrombozytenaggregations-
hemmern fir einen Zeitraum von 3-6 Monaten, gelegentlich auch als Dauertherapie.
Ziel ist die Verlangsamung der Degeneration der biologischen Implantate (75) sowie die
Verminderung von Endokarditiden im Verlauf [Expertenmeinung, tierexperimentelle
Daten (84, 85)]. Ein gesicherter positiver klinischer Effekt dieser Mal3nahme ist aber
bisher nicht (Verminderung des Endokarditisrisikos) bzw. nicht ausreichend
(Verminderung der Degeneration biologischer Klappen) belegt, so dass zum

gegenwartigen Zeitpunkt keine allgemeine Empfehlung fur eine Langzeitmedikation

ausgesprochen werden kann.

Empfehlung 4: Leitlinie Pulmonalinsuffizienz und Pulmonalklappenersatz v
Indikationen zum Re-Pulmonalklappenersatz bei Degeneration einer u
vorimplantierten Bioprothese in Pulmonalklappenposition DGPK

Bei symptomatischen Patienten indizieren eine hohergradiger Insuffizienz®
oder eine relevante Stenose der vorimplantierten Bioprothese® einen

erneuten Pulmonalklappenersatz.

Bei schwerer Conduitstenose® sollte auch bei asymptomatischen
Patienten ein perkutaner oder neuerlicher operativer PKE vorgenommen

werden.

Bei asymptomatischen Patienten mit degeneriertem biologischen Conduit
und abnehmender systolischer RV-Funktion® soll ein PKE vorgenommen

werden.




Bei asymptomatischen Patienten mit hohergradiger Pl und resultierender
progredienter RV-Dilatation® und / oder progredienter Tl @ sollte ein PKE

vorgenommen werden.

Bei asymptomatischen Patienten mit hohergradiger Stenosierung oder
Insuffizienz der Bioprothese und abnehmender Belastbarkeit in der Spiro-

/Ergometrie sollte ein PKE erwogen werden.

Bei geeigneter Anatomie und GroRe der Patienten sollte ein interventioneller
PKE (PPVI) erwogen werden.

Vor einem interventionellen PKE muss die Gefahr einer Koronarkompression
durch Stent- oder Klappe durch Koronarangiographie simultan zur

Ballondilatation der Bioprothese mit Ballon ausgeschlossen werden.

Bei Patienten mit hohergradiger Pulmonalinsuffizienz (RF > 30%) und
ventrikularen Tachyarrhythmien sollte zusatzlich zur antiarrhythmischen

Therapie ein PKE erwogen werden.

©® RF>30%

® RV-Druck > 2/3-Systemdruck (= Ao)

© RV-Druck >80 mmHg

© RV-EF < 45%

© RVed > 160 ml/m? oder RVes > 80 ml/m? oder RVed / LVed > 2
O RF>25%

12. Durchfiihrung der Diagnostik und Therapie

Koordinierung und Durchfihrung der Diagnostik durch einen Arzt fir Kinder- und
Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung ,Kinder- und Jugend-Kardiologie®;

bei Erwachsenen durch einen Arzt mit Zusatzbezeichnung ,Spezielle Kardiologie fur
Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern bzw. einen EMAH-zertifizierten Arzt.

Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch einen DEGUM II/1ll qualifizierten
Pranatalmediziner in Kooperation mit einem Kinder- und Jugend-Kardiologen
durchgefuhrt werden. Es wird empfohlen, die Geburt eines Kindes mit pranatal
diagnostizierter Pulmonalinsuffizienz in einer Geburtsklinik mit sicher gestellter
kinderkardiologischer Versorgung vorzunehmen. Therapeutische Mallnahmen bei
Patienten bis zum 18. LJ (incl. Transition) obliegen der Verantwortung eines Arztes fur
Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung ,Kinder- und Jugend-
Kardiologie“, bei Erwachsenen eines Arztes mit Zusatzbezeichnung ,Spezielle
Kardiologie fur Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern“ bzw. eines EMAH-

zertifizierten Arztes.




Operative Eingriffe sollen altersunabhangig von einem Herzchirurgen mit Zertifikat
,Chirurgie angeborener Herzfehler” in einem kinderherzchirurgischen Zentrum bzw.

einem zertifizierten EMAH-Zentrum durchgefihrt werden.
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ANHANG

Graduierung der Pulmonalinsuffizienz anhand der Regurgitationsfraktion (RF) im MRT

diagnostisch

mittel:

RF 20 — 40 % schwer: RF > 40 %
_— (o]

Parameter bei der Indikationsstellung zum

PKE

hohergradig: RF > 30 %

Graduierung der Trikuspidalinsuffizienz anhand der Regurgitationsfraktion (RF) im MRT

diagnostisch

mittel:

RF 20— 40 % schwer: RF > 40 %
— (¢]

Sekundires Kriterium bei der
Indikationsstellung zum PKE

Tl progredient;
Tl hohergradig: RF > 25 %

Graduierung der Einschrankung der Ventrikelfunktion anhand der Ejektionsfraktion (EF)

diagnostisch

mittel:

45% > EF > 30 % schwer: EF <30 %
(] 0

Kriterium bei der Indikationsstellung
zum PKE bei héhergradiger PI

> geringe RV-Dysfunktion: EF <45 %

diagnostisch

mittel:
45 % >EF >30 %

schwer: EF <30 %

Kriterium bei der Indikationsstellung
zum PKE bei héhergradiger PI

> geringe LV-Dysfunktion: EF <45 %

hohergradig: EF < 35%

primarprophylakt. ICD ?

- LV

Bei Patienten mit hdhergradiger Pulmonalinsuffizienz erfolgen die Graduierungen der Klappeninsuffizienzen
und Einschrankungen der systolischen Ventrikelfunktionen (RV und LV, in Echokardiographie oder MRT)
im Hinblick auf deren Beurteilung bei der Indikationsstellung zu einem PKE. Dabei ist zu berlcksichtigen,



dass diese Graduierungen in der zitierten Literatur uneinheitlich und z.T. deutlich diskrepant formuliert sind,
was u.a. auf unterschiedliche Patientengruppen mit differierenden Grunderkrankungen beruht (Z.n. Fallot'-
Korrektur vs. Pl nach Valvuloplastie einer PS). Die meisten Daten stammen von Patienten nach Korrektur
einer Fallot'schen Tetralogie.

Die Abbildungen dienen daher als Einordnung dieser vom Autorenteam vorgeschlagenen und von der
Leitlinienkommission konsentierten Einzelparameter, wobei die Therapieentscheidung stets multiple
Funktionsparameter und mehrere diagnostische Verfahren bericksichtigen sollte [s. Abb. 1 und 2].

Eine therapierelevante Einschrankung der systolischen Ventrikelfunktion wird dabei anhand der EF fir
beide Ventrikel gleichsinnig definiert.
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Asymptomatisch
= keine relevanten Begleitbefunde

Sinus thythm

03 sediert

* keine Einschrankung der
korperlichen Aktivitat

Asymptomatisch /
gering symptomatisch
* <geringe Pl
* normale RV-GréRe und RV-Funktion
® < moderate RVOTO
* keine Arrhythmien

Asymptomatisch /
gering symptomatisch
* hohergradige Pl, RV-Dilatation
* < moderate RV-Dysfunktion
* potentielle Arrhythmien kontrolliert
* normale systol. LV-Funktion

* Freizeitsport erlaubt
,wie Normalbevélkerung’

* Trainingsprogramme und
> * Wettkampfsport erlaubt
* Leistungssport erlaubt

* keine Einschrankung der

3 korperlichen Aktivitat

* Freizeitsport erlaubt
,wie Nermalbevélkerung’

* Wettkampfsport erlaubt
* kein Leistungstraining

* keine Einschrankung der
kérperlichen Aktivitt

* Freizeitsport im aeroben
Bereich

—)| * kein Wettkampfsport

« limitierte kérperliche
Aktivitat im aeroben
Bereich

—)I * kein Wettkampfsport




