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1. Geltungsbereich
Patienten mit angeborenen und erworbenen peripheren Pulmonalstenosen von der

Fetalzeit bis ins Erwachsenenalter

2. Definition

Unter peripheren Pulmonal-(arterien-)stenosen versteht man GefalRengen distal des
Truncus pulmonalis. Fur den klinischen Verlauf und die Therapieoptionen kdnnen
dabei noch zentrale Stenosen (bifurkationsnah bis zum Lungenhilus bzw. dem
Abgang der Oberlappenarterien) von lobdren und Segmentarterienstenosen unter-
schieden werden [11]. Periphere Pulmonalstenosen kommen in unterschiedlichen
Schweregraden mit einem breiten morphologischen Spektrum sowohl isoliert als
auch im Rahmen von angeborenen Herzfehlern, singular oder multipel, als native
oder postoperative Gefallveranderungen vor.

Wahrend es sich bei postoperativen Stenosen haufig um umschriebene, z.B. narbige
Einengungen handelt, imponieren angeborene, periphere Pulmonalstenosen als
GefalRhypoplasien einzelner Abschnitte bis hin zu multiplen Abgangsstenosen der

Segment- und Subsegmentarterien im gesamten pulmonalarteriellen Gefaldsystem.

3. Epidemiologie
Aufgrund des heterogenen morphologischen Spektrums und unterschiedlicher

Pathogenese liegen keine genauen Angaben zur Haufigkeit nativer bzw. erworbener
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Stenosen der Pulmonalarterien vor. Die haufigsten angeborenen Herzfehler, die mit
peripheren Pulmonalstenosen einhergehen, sind die Fallot'sche Tetralogie bzw. die
Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt und multifokaler Lungendurchblutung.
Eine Sonderform der peripheren Pulmonalstenose ist die Coarctatio pulmonalis, eine
Abgangsstenose einer (meist der linken) Pulmonalarterie nach
Duktusspontanverschluss.

Ein erhdhtes Risiko fur postoperative zentrale Pulmonalarterienstenosen besteht
nach Eingriffen an hypoplastischen Pulmonalarterien, nach Shuntoperationen,
Conduit-Implantationen, sowie Platzierung eines Pulmonalarterienbandings.

Bei nativen peripheren Gefaldstenosen und -hypoplasien sollte an eine Abklarung

folgender Ubergeordneter Krankheitsbilder gedacht werden:

Williams-Beuren-Syndrom und andere Elastindefekte,

Alagille-Syndrom,

Noonan-Syndrom,

Roételnembryopathie.

4. Pathophysiologie — Hamodynamik

Abhangig von Schweregrad und Anzahl der pulmonalarteriellen Stenosen besteht
eine Druckbelastung des vorgeschalteten - morphologisch meist rechten - Ventrikels
und bei ausgepragten Obstruktionen eine Minderperfusion der jeweils nachge-
schalteten GefalRanteile, die die Ausbildung systemarterieller Kollateralen induzieren
konnen. Die Druckbelastung des subpulmonalen Ventrikels fuhrt anfanglich zu einer
Myokardhypertrophie; bei langerem Bestehen oder einer zusatzlichen Volumen-
belastung kann eine Ventrikeldilatation resultieren.

Bei einseitigen, selbst hochgradigen Stenosen kann eine rechtsventrikulare
Druckbelastung fehlen. Bei fortgeschrittenen Krankheitsstadien mit
suprasystemischem Druck im subpulmonalen Ventrikel bzw. der Entwicklung einer
diastolischen Funktionsstorung resultiert bei gleichzeitig bestehender Kommunikation
zwischen den beiden Ventrikeln oder Vorhofen ein intrakardialer Rechts-Links-Shunt.

5. Klinische Befunde und Leitsymptome
Das klinische Spektrum kann von Beschwerdefreiheit bis zu Zeichen der
rechtsventrikularen Dekompensation reichen. Das systolische Herzgerausch bei

Abgangsstenosen der rechten oder linken Pulmonalarterie wird bevorzugt im 2.
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linken Intercostalraum auskultiert. Weiter peripher gelegene Stenosen werden nicht
selten in den gesamten Thoraxbereich und zum Rucken fortgeleitet.

Ausgepragte Stenosen konnen zu Belastungsdypsnoe und Leistungseinschrankung
fuhren. Uber eine konsekutive (sekundéare) Trikuspidalinsuffizienz steigen Druck- und
Volumenbelastung des rechten Vorhofs an, was haufig atriale Rhythmusstorungen
(meist Tachyarrhythmien) im Langzeitverlauf zur Folge hat. In ausgepragten Fallen
entstehen systemvendse Stauungszeichen bis hin zur sekundaren portalen
Hypertension mit Ascitesbildung. Eine fortgeschrittene rechtsventrikulare
Druckbelastung bzw. eine sekundare diastolische Funktionsstorung des rechten
Ventrikels kann bei gleichzeitig bestehender Kommunikation auf Vorhof- oder
Ventrikelebene  durch den intrakardialen = Rechts-Links-Shunt zu  einer
systemarteriellen Untersattigung fuhren.

6. Diagnostik

6.1 Zielsetzung
Ziel ist die exakte anatomische Darstellung des gesamten Pulmonalarteriensystems
mit Beschreibung von Anzahl und Schweregrad der pulmonalarteriellen
Gefaldlasionen.

6.2 Apparative Diagnostik

6.2.1 Echokardiographie:

Die Echokardiographie erlaubt die Darstellung bifurkationsnaher Stenosen sowie der
resultierenden rechtsventrikularen bzw. rechtsatrialen Belastung. Der systolische
Druck im rechten Ventrikel kann bei Vorliegen einer Trikuspidalinsuffizienz
abgeschatzt werden. Begleitlasionen, die zu einer zusatzlichen Volumenbelastung
des Ventrikels fuhren, wie Vorhofseptumdefekte oder eine Pulmonalklappen-
insuffizienz, sind von hamodynamischer Bedeutung und muassen diagnostiziert
werden.

Der Stellenwert der fetalen Echokardiographie beschrankt sich auf die Diagnose
assoziierter Herzfehler wie Fallot'sche Tetralogie und Pulmonalatresie mit
Ventrikelseptumdefekt.

6.2.2 Computertomographie (CT):

www.kinderkardiologie.org 3/16



Hochauflosende CT-Gerate sind in der Lage, neben der reinen Gefal3darstellung
detaillierte dreidimensionale Rekonstruktionen auch sehr kleiner Gefalle im
gesamten Lungengefallsystem zu generieren. Die Methode eignet sich damit speziell
bei komplexen multiplen Stenosen zur interdisziplinaren Therapieplanung. Von
Vorteil sind die kurzen Akquisitionszeiten, die auch bei Sauglingen und Kleinkindern
den Verzicht auf eine Narkose ermoglichen, und die bessere Auflosung im Vergleich
zur MRT. Nachteilig ist die Strahlenbelastung, die aber durch die technische
Weiterentwicklung in den letzten Jahren deutlich abgenommen hat.

6.2.3 Magnetresonanztomographie (MRT):

Die MRT ist zur Darstellung von multiplen, peripheren Pulmonalarterienstenosen und
zur Seiten vergleichenden Messung der Lungendurchblutung geeignet. Ferner kann
das Ausmald der sekundaren rechtsventrikularen bzw. rechtsatrialen Belastung
dargestellt und ggf. quantifiziert (Dimensionen, Muskelmasse) werden. Von Nachteil
ist, dass die unmittelbare Umgebung von Implantaten nicht artefaktfrei dargestellt
werden kann. Fur Sauglinge und Kleinkinder ist zudem eine aufwendige Sedierung
oder Intubationsnarkose erforderlich.

6.2.4 Herzkatheteruntersuchung:

Die hamodynamische Evaluation objektiviert die Druckbelastung des rechten
Ventrikels, den Druckgradienten Uber die pulmonalarterielle(n) Stenose(n) sowie das
Ausmal einer sekundaren diastolischen Dysfunktion und ggf. eines Rechts-Links-
Shunts Uber intraatriale bzw. intraventrikulare Kommunikationen. In den meisten
Fallen werden bei entsprechender Indikation therapeutische Angioplastiemal}-
nahmen wahrend der gleichen Prozedur durchgefuhrt. Die Angiographie im
Herzkatheterlabor mit selektiven Gefalldarstellungen ist weiterhin der Goldstandard
zur Diagnostik lobarer und segmentaler Pulmonalstenosen. Rotationsangiographien
konnen in Einzelfallen erganzend zur biplanen Darstellung Uber dreidimensionale
Gefalrekonstruktionen zusatzliche Detailinformationen liefern, die speziell bei
komplexen anatomischen Situationen nach vorausgegangenen chirurgischen
Eingriffen (z.B. Einengung der zentralen Pulmonalarterie nach chirurgischer

Palliation nach dem Fontan-Prinzip) zur Therapieplanung hilfreich sind.

6.2.5 Rontgen Thorax
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Eine Rontgenaufnahme ist fur die primare Diagnosestellung peripherer Pulmonal-
stenosen entbehrlich. Sie kann aber Hinweise auf eine seitendifferente Perfusion mit
uber- oder minderperfundierten Arealen geben. Fortgeschrittene Krankheitsstadien
resultieren durch VergroRerung von rechtem Vorhof und rechtem Ventrikel in einer
Kardiomegalie. Nach erfolgreicher interventioneller Therapie kann ein Reperfusions-
O0dem diagnostiziert werden.

6.2.6 EKG
Das EKG dokumentiert das Ausmald der sekundaren rechtsventrikularen und ggf.
rechtsatrialen Belastung und dient bei sekundaren Arrhythmien zu deren

Dokumentation bzw. der diesbezlglichen Therapiesteuerung.

6.3 Differentialdiagnosen
Je nach Symptomenkonstellation (Herzgerausch / Rechtsherzbelastung / Zyanose /
Belastungseinschrankung) Vitien mit Druckbelastung des rechten / subpulmonalen
Ventrikels mit und ohne Obstruktionen des rechtsventrikularen Ausflusstrakts bzw.
der Pulmonalarterien:

e Fallot’'sche Tetralogie

e Pulmonalatresie mit VSD und multifokaler Lungendurchblutung

e Pulmonalarterielle Hypertonie
M. Ebstein

7 Therapie

7.1  Grundsatze der Behandlung

Indikationen zur Behandlung sind:
e eine Reduktion des GefaRdurchmessers der linken oder rechten
Pulmonalarterie um 40% bzw.
e um 30% bei gleichzeitigem Vorliegen einer Volumenbelastung des
vorgeschalteten Ventrikels [2, 3, 4, 10].
e eine Reduktion der ipsilateralen Lungendurchblutung auf < 20 % bei
einseitigen Stenosen [4]
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e beidseitige Pulmonalarterienstenosen mit resultierendem mehr als
halbsystemischem Druck im rechten Ventrikel
e bei Patienten mit Glenn- oder Fontanzirkulation auch geringfugige

Einengungen ohne Nachweis eines Druckgradienten.

Zur Behandlung zentraler, bifurkationsnaher Pulmonalarterienstenosen kdnnen sich
chirurgische und interventionelle Methoden [1, 2, 16, 17, 19, 20, 26, 29] erganzen.
Jenseits des Lungenhilus gelegene Stenosen werden nahezu ausschlieRlich
interventionell behandelt [4, 9, 11, 12]. Vorangestellt werden sollte eine an der
individuellen Anatomie orientierte interdisziplinare Diskussion zur Therapieplanung,
speziell wenn mehrfache Eingriffe notwendig erscheinen.

Vor allem bei Patienten mit dem Williams-Beuren-Syndrom koénnen periphere
Pulmonalstenosen im Verlauf eine spontane Ruckbildungstendenz zeigen, so dass
bei nicht zwingender Behandlungsindikation ein abwartendes Verhalten gerechtfertigt
ist [22, 23].

Primares Behandlungsziel ist die Beseitigung der Gefal3stenose(n), sekundar die
Etablierung einer seitengleichen Lungenarteriendurchblutung, eine Reduktion des
rechtsventrikularen Druckes auf unter halbsystemisch, sowie die Verbesserung der
peripheren Lungendurchblutung bei relevanter Pulmonalklappeninsuffizienz, um

deren hamodynamische Relevanz zu reduzieren.

7.2 Medikamentose Behandlung

Eine kausale medikamentose Behandlung peripherer Pulmonalstenosen/-
hypoplasien ist nicht moglich und sollte die interventionelle oder chirurgische
Therapie nicht verzogern. Abhangig von der sekundaren rechtsventrikularen bzw.
rechtsatrialen Belastung kann eine medikamentose Insuffizienztherapie indiziert sein.
In den meisten Zentren wird eine postinterventionelle bzw. postoperative Thrombo-

zytenaggregationshemmung fur 3-6 Monate durchgefuhrt.

7.3 Interventionelle Behandlung: Angioplastie

Die Weiterentwicklung der Materialien und Interventionstechniken hat zu einem
breiten Spektrum an Therapiemdglichkeiten gefuhrt. Es stehen verschiedene
Modifikationen der Ballonangioplastie bzw. Stentangioplastie zur Verfugung [6, 7, 8,
9,10,12,17, 18, 19].
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7.3.1 Ballondilatation:

Die Standard-Ballondilatation (PTA = perkutane transluminale Angioplastie) zur
Behandlung von peripheren Pulmonalstenosen ist sowohl in zentralen wie auch
peripheren GefalRabschnitten einsetzbar; sie ist v.a. bei postoperativen, narbigen
Stenosen effektiv. Bei therapierefraktaren Stenosen stehen als zusatzliche Option
die Dilatation mit Hochdruckballons (Inflationsdruck > 10 [bis max. 40!] atm) oder der

Einsatz eines ,cutting balloons’ zur Verfugung [6, 7, 8 , 9, 10, 11, 12].

7.3.2 Stentimplantation:

Die Stentimplantation zur Behandlung zentraler- oder peripherer Pulmonalarterien-
stenosen ist eine sehr effektive und dauerhafte Therapieform. Auch fur die - flr diese
Therapieform friher als ungeeignet angesehenen - bifurkationsnahen Stenosen sind
inzwischen Stentimplantationstechniken entwickelt worden [16, 17, 19].

Neben den Implantationsrisiken muss in der Langzeitbetreuung berucksichtigt
werden, dass die Stents dem GroRenwachstum junger Patienten durch Redilatation
angepasst werden mussen [13, 14, 19]. Der Einsatz resorbierbarer Stents ist derzeit
noch keine Standardtherapie.

Bei Sauglingen und Kleinkindern ist es aufgrund der anatomischen Verhaltnisse oft
nicht moglich, Stents zu implantieren, die durch regelmaRige Nachdilatation bis ins
Erwachsenenalter im Patienten verbleiben koénnen. Im Einzelfall kann eine
Stentimplantation in Sauglingsalter dennoch indiziert sein; diese Stents mussen
spater chirurgisch erweitert oder entfernt werden (passagerer Stent) — siehe Tabelle.
Derzeit bleiben in dieser Patientengruppe die oben beschriebenen Therapievarianten
der Ballonangioplastie die bevorzugte interventionelle Option; Hybrideingriffe mit
intraoperativen Stentplatzierungen sind in Einzelfallen sehr effektive therapeutische
Alternativen [20, 21].

7.3.3 Risiken und Ergebnisse

Mit einer konventionellen Ballonangioplastie konnen 30 [10] bis max. 50 % [4] der
peripheren Pulmonalstenosen dauerhaft erfolgreich behandelt werden. Der Einsatz
von Hochdruckballons und ,cutting balloons® bzw. Stents verbessert die Erfolgsraten
auf ca. 80-90 % der Falle [4, 19]. Die besten Ergebnisse werden bei isolierten

zentralen Stenosen erreicht; die am schwierigsten zu behandelnde Subgruppe
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stellen kleine Kinder mit multiplen peripheren Pulmonalstenosen im Bereich der
Lobar- bzw. Segmentarterien dar [10, 11, 12]. In > 80 % dieser Falle sind zudem
wiederholte Katheterinterventionen notwendig.

Das wesentliche Risiko interventioneller Angioplastiemallinahmen liegt in einer
therapiepflichtigen Gefallverletzung (Endothellasion, Dissektion mit drohendem
Gefaldverschluss, Ruptur mit Blutung). Bei der PTA unter Standardbedingungen
betragt dieses Risiko < 1 % und steigt bei der Verwendung von Hochdruckballons
bzw. ,cutting balloons® in erfahrenen Zentren auf 2 bzw. 3 % [10].

Das Risiko der GefaRverletzung bei einer (Hochdruck-)Ballondilatation ist im
Vergleich zur Stentimplantation eher hoher einzuschatzen. Weitere Risiken der
Stentangioplastien sind eine Fehlplatzierung bzw. eine Dislokation des Stents,
Stentfrakturen oder die Verlegung eines Seitenastes mit konsekutiver Minderper-
fusion [4, 19]. Die Gesamtrate an relevanten Komplikationen nach Stentangioplastie
peripherer Pulmonalstenosen wird mit ca. 10 % angegeben [5, 19], konnte jedoch in
den letzten Jahren durch verbesserte Materialien und die Verwendung vormontierter
Stents deutlich reduziert werden.

Nach erfolgreicher Angioplastie mit konsekutiv verbesserter Perfusion kann die
postinterventionell deutlich zunehmende Durchblutung in einem vorher minderperfun-
dierten Areal zu einem lokalisierten Odem, dem sog. Reperfusionsédem, fihren.
Abhangig vom Versorgungsgebiet des Gefalles besteht die Behandlung in
Sauerstoffapplikation, Diuretika, Steroidtherapie und ggf. passagerer Atemhilfe fur
Stunden bis Tage.

7.3.4 Atrioseptostomie

Bei Patienten mit ausgepragter Druckbelastung des rechten Ventrikels aufgrund
schwerer beidseitiger multipler peripherer Pulmonalstenosen kann eine perkutane
Atrioseptostomie mit Schaffen eines restriktiven Septumdefektes helfen, eine
rechtsventrikulare = Dekompensation zu vermeiden und ein adaquates

Herzzeitvolumen aufrecht zu erhalten [11].

7.4 Operative Behandlung
Die chirurgische Therapie besteht in der plastischen Rekonstruktion in Form einer
Patcherweiterung der verengten zentralen Pulmonalarteriensegmente, die

uberwiegend in Kombination mit einem ohnehin geplanten chirurgischen Eingriff zur
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Therapie begleitender angeborener Herzfehler durchgefuhrt wird. Die Indikation zur
isolierten Patchplastik der Pulmonalarterien besteht bei proximal des Hilus
gelegenen Stenosen, wenn interventionelle MalRhahmen das Problem nicht I6sen
konnen. Die chirurgische Behandlung hilusnaher Gefallabschnitte sollte praoperativ
zwischen Chirurgen und Katheterinterventionalisten abgestimmt werden, da Re- oder
Reststenosen nach operativer Patcherweiterung in diesem Bereich nicht selten
weder chirurgisch noch interventionell behandelbar sind.

Einzelne hochspezialisierte Zentren berichten Uber die erfolgreiche chirurgische
Behandlung von Patienten mit Ubergeordneten Syndromen und assoziierten
multiplen peripheren Pulmonalstenosen in den Lobar- bzw. Segmentarterien, die in
komplexen langwierigen und schwierigen Operationen plastisch rekonstruiert
wurden. [26, 27, 28, 29].

Eine postoperative Statuserhebung durch Bildgebung ist erforderlich.

7.4.1 Ergebnisse und Risiken

Die plastische Rekonstruktion zentral gelegener Pulmonalarterienstenosen gelingt in
aller Regel mit guten Ergebnissen. Generell ist das Risiko fur die Entwicklung
iatrogener Re-Stenosierungen der Pulmonalarterien nach chirurgischen Eingriffen
hoher als nach Katheterinterventionen und ist umso groRer, je kleiner die
GefalRdiameter der Pulmonalarterien sind. Operationen mit einem erhohten Risiko fur
die Entwicklung postoperativer peripherer Pulmonalstenosen sind z. B. Conduit-
Implantationen auf hypoplastische Pulmonalarterien, Rekonstruktionen der hypo-
plastischen linken Pulmonalarterie bei der Korrektur-OP der Fallot'schen Tetralogie
oder ,MAPCA-Chirurgie’ bei Patienten mit Pulmonalatresie und multifokaler
Lungendurchblutung.

In den grof3en europaischen und amerikanischen Datenbanken [EACTS, STS] wird
das Letalitatsrisiko fur plastische Rekonstruktionen peripherer Pulmonalstenosen mit

ca. 5 % angegeben [32].

7.5 Hybrid-Intervention

Die Kombination aus chirurgischen und interventionellen Behandlungsmallnahmen
wahrend eines Eingriffs (intraoperative Ballondilatation oder Stentimplantation) kann
deren Effektivitat und Sicherheit im Einzelfall deutlich erhdhen und den Patienten
weitere Folgeeingriffe ersparen, da im Vergleich zur Standardtherapie grol3ere Stent-
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bzw. Schleusensysteme eingesetzt werden konnen oder vorher nicht zugangliche
GefalRanteile der Behandlung zuganglich sind. Die direkte Sicht erlaubt zudem eine
exakte Platzierung von Stents und ggf. deren Modifikation entsprechend der
individuellen Anatomie.

Ballondilatation | Stent passager |Stent permanent Chirurgie
Alter jedes Alter Saugling jenseits des jedes Alter
Sauglingsalters
Lokalisation | zentral & peripher | zentral & peripher zentral & peripher zentral

Vorteile

- keine
Fremdkorper

- risikoarm, schnell
und effektiv

- risikoarm, schnell
und effektiv

- verschiebt OP auf
einen spateren
Zeitpunkt

- risikoarm, schnell
und effektiv

- ersetzt Operation
- in PA weniger
Intimaproliferation

- Méglichkeit der
Implantation grof3er
Stents (Hybrid-OP)

- Kombination mit
weiteren Therapien
(z.B. Klappen-
chirurgie)

- Méglichkeit der
Implantation grof3er
Stents (Hybrid-OP)

Nachteile

- hohe Rest-/Re-
Stenoserate nach
Standard PTA,

- haufige Reinter-
ventionen

Operative Stentent-
fernung ndtig
(cave: verlagert
das Problem evtl.
nach peripher mit
schlechteren
chirurg. Optionen!)

- geplante
Redilatationen
- evil. limitierte
Enddiameter

- hohere Morbiditat
(meist HLM-OP)

- hoheres Risiko fir
Re-/Reststenosen
(v.a. in kleinen /
hypoplast. Gefalien

Tabelle 1: Ubersicht der Therapieoptionen bei peripheren Pulmonalstenosen.

Pro und Contra der interventionellen und chirurgischen Behandlung in Abhangigkeit von Alter

und Lokalisation der Stenosen (zentral = bifurkationsnah bis zum Lungenhilus; peripher =

Stenosen der Lappen-/Segment-/Subsegmentarterien)

8. Verlauf

8.1 Nachsorge

Nach allen interventionellen und operativen Behandlungsformen von peripheren
Pulmonalstenosen kann es zu Restenosierungen kommen. Diese konnen durch
narbige Stenosen, zu niedrige Radialkrafte implantierter Stents, durch Intima-
proliferation oder durch das Wachstum der Patienten hervorgerufen werden.

Regelmalige kinderkardiologische Kontrolluntersuchungen sind notwendig, wobei
haufig eine zusatzliche bildgebende und/oder invasive Diagnostik zur Dokumentation
der Behandlungsergebnisse bzw. Planung weiterer Therapien erforderlich ist.
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Spiro-/ergometrische Untersuchungen zur Quantifizierung der kardiopulmonalen
Belastbarkeit sowie 24h-EKGs bei Hinweisen auf atriale Tachyarrhythmien erganzen
die Standarddiagnostik.

8.2 Sport, Belastbarkeit, Reise

Einschrankungen fur die korperliche Belastbarkeit von Patienten mit peripheren
Pulmonalstenosen ergeben sich aus der resultierenden Druckerhdhung im rechten
Ventrikel bzw. bei chronischer Belastung aus den sekundaren Funktionsein-
schrankungen. Bis ins Schulalter wird eine Druckbelastung auf Systemdruckniveau
klinisch meist gut toleriert. Zur Einschatzung der korperlichen Belastbarkeit ist eine
Spiroergometrie durchzufuhren.

Liegt kein Shunt (mehr) vor, kann es bei deutlich erhohtem rechtsventrikularen Druck
unter korperlicher Belastung zum Kreislaufversagen und zu Synkopen kommen.
Diese Patienten sollten sich auf Sportarten mit leichter dynamischer und leichter
statischer Belastung beschranken und diese auch nur ohne Leistungsdruck ausuben.
Finden sich bereits Synkopen in der Anamnese, ist korperliche Belastung ohne
medizinische Uberwachung auf ein Minimum zu beschranken.
Reiseeinschrankungen werden erst nach Eintreten rechtsventrikularer Funktions-
einschrankungen oder manifester Zyanose empfohlen und miussen dann individuell

definiert werden.

8.3 Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern [EMAH]

Im Erwachsenenalter liegen periphere Pulmonalstenosen v.a. bei Patienten nach
vorausgegangenen Eingriffen zur Palliation bzw. Korrektur angeborener Herzfehler
vor. Die Behandlungsoptionen sind grundsatzlich identisch zum Kindes- und
Jugendalter; das operative Risiko ist bei mehrfachen Voroperationen aber deutlich
erhoht. Besteht keine Indikation zu weiteren operativen Malnahmen (z.B.
Klappenersatz), werden deshalb interventionelle Therapieverfahren bevorzugt.
Periphere Pulmonalstenosen sollten unabhangig von Symptomen fur einen Eingriff in
Betracht gezogen werden, wenn der Durchmesser der Stenose > 50% ist und ein
rechtsventrikularer Druck von >50mmHg bzw. eine Lungenperfusionsabnormitat
vorliegt [31].

Patienten mit einer relevanten rechtsventrikularen Druckbelastung aufgrund

peripherer Pulmonalstenosen bedurfen lebenslanger Kontrolluntersuchungen.
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Die Haufigkeit der Untersuchungen ist abhangig vom Schweregrad der Obstruktion.
Die Patienten sollten regelmaBig von einer/m EMAH-zertifizierten Arztin/Arzt

nachuntersucht werden.

8.3.1 Schwangerschaft

Bei isolierten peripheren Pulmonalstenosen bestimmt die Druckbelastung des
rechten Ventrikels das Schwangerschaftsrisiko und die Intensitat der notwendigen
interdisziplinaren Betreuung. Bei Systemdruck im rechten Ventrikel und fehlendem
Defekt auf Vorhofebene sollte aufgrund des erhdohten Mortalitatsrisikos in Analogie
zur pulmonalarteriellen Hypertonie von einer Schwangerschaft abgeraten werden.
Bei bestehendem Shunt und Zyanose besteht ein erhohtes mutterliches und fetales
Risiko.

Bei Patientinnen mit peripheren Pulmonalstenosen nach vorausgegangenen
Palliations- bzw. Korrekturoperationen assoziierter Herzfehler richtet sich die
Intensitat der kardiologischen Betreuung wahrend der Schwangerschaft neben dem
Ausmal der residuellen rechtsventrikularen Druck- und Volumenbelastung zusatzlich
nach dem Ausmald der haufig vorhandenen myokardialen Funktionseinschrankung.
Dabei bestimmen neben den Pulmonalstenosen die Ventrikelfunktionen, residuelle

Klappenlasionen oder Conduitstenosen die Risikobeurteilung.

9. Durchfuhrung der Diagnostik und Therapie

Durchfiihrung durch eine Arztin / einen Arzt fir Kinder- und Jugendmedizin mit
Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei Erwachsenen ein(e) EMAH-
zertifizierte Arztin / Arzt. Therapeutische Malnahmen obliegen der Verantwortung
einer Arztin/eines Arztes far Kinder- und Jugendmedizin mit
Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie, eines Herzchirurgen mit Zertifikat
,Chirurgie angeborener Herzfehler" bzw. bei Erwachsenen eines(er) EMAH-

zertifizierten Arztin / Arztes.
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