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1. Geltungsbereich:
Pulmonalatresie mit VSD von der Fetalzeit bis ins Erwachsenenalter

2. Methodik

Die vorliegende Leitlinie wurde von den durch die Leitlinienkommission gewählten Auto-

ren erarbeitet und den Mitgliedern der Kommission zum Studium zugesandt. Nach gründ-

licher vorausgegangener Diskussion des Gesamtentwurfs und der zugrunde liegenden 

Literatur wurden der Leitlinientext und speziell die Kernaussagen und die Handlungs-

empfehlungen in einem nominalen Gruppenprozess innerhalb der Leitlinienkommission 

konsentiert. 

Handlungsempfehlungen wurden soweit möglich in vier Empfehlungsgrade eingeteilt 

(Tab. 1): 

         Formulierung      Empfehlungsgrad Farbliche Markierung 

Soll Starke Empfehlung Grün 

Sollte Empfehlung Gelb 

Kann erwogen werden Empfehlung offen Grau 

Soll nicht / sollte nicht Nicht empfohlen Rot 

Aus Gründen der besseren Lesbarkeit wird im gesamten Text auf die zusätzliche Formu-

lierung der weiblichen Form verzichtet. Wir möchten deshalb darauf hinweisen, dass die 

publiziert bei:
AWMF-Registernr.: 023-018

AWMF online - neu

Hervorheben
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ausschließliche Verwendung der männlichen Form explizit als geschlechtsunabhängig ver-

standen werden soll. 
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2.1. Abkürzungsverzeichnis 

 
AoBo   = Aortenbogen 
ASD II   =  Vorhofseptumdefekt vom Sekundumtyp 
AVSD   = atrioventrikulärer Septumdefekt 
BSA   = Körperoberfläche 
BT-Shunt  = Blalock-Taussig-Thomas-Shunt 

CT  = Computertomographie 

DAo   = Aorta descendens 

DEGUM = Deutsche Gesellschaft für Ultraschall in der Medizin 

DILV   = Double Inlet Left Ventricle 

DGPK  = Deutsche Gesellschaft für pädiatrische Kardiologie 

DGTHG  = Deutsche Gesellschaft für Thorax-/Herz-/Gefäßchirurgie 

DORV   =  Double Outlet Right Ventricle 

EF   = Ejektionsfraktion 

EKG  = Elektrokardiographie 

EMAH  = Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern 

HF   = Hochfrequenzstrom 

HLM  = Herz-Lungen-Maschine 

IVC   = untere Hohlvene 

LV  = Linker Ventrikel 

LV-EF  = Ejektionsfraktion des Linken Ventrikels 

LVOT  = Linksventrikulärer Ausflusstrakt 

l-SVC   = persistierende linksseitige obere Hohlvene 

MAPCA  = major aorto-pulmonary collateral artery 

MRT  = Magnetresonanztomographie 

OP   =  Operation 

Qp/Qs   = Verhältnis der Lungenkreislaufdurchblutung zur Systemkreislaufdurchblutung 

PA  = Pulmonalarterie(n) 

PGE   =  Prostaglandin E1 

PI  = Pulmonalklappeninsuffizienz 

PA-VSD  =  Pulmonalatresie mit VSD 

PKE   = Pulmonalklappenersatz 

PPVI  = percutaneous pulmonary valve implantation =Transkatheter-Pulmonalklappenersatz 

PS   = Pulmonalstenose(n) 

PTFE    =  Polytetrafluorethylen 

RF   = Regurgitationsfraktion 

RA   = Rechter Vorhof 

RV  = Rechter Ventrikel 

RVed  =  enddiastolisches Volumen des Rechten Ventrikels 

RVes  =  endsystolisches Volumen des Rechten Ventrikels 

RV-EF  = Ejektionsfraktion des Rechten Ventrikels 

RVOT  = Rechtsventrikulärer Ausflusstrakt 

RVOTO = Rechtsventrikuläre Ausflusstraktobstruktion 

SIRS  = systemic inflammatory response syndrome 

SPS   = Subpulmonalstenose 

tcSO2   =  transcutan gemessene Sauerstoffsättigung 

TI  = Trikuspidalklappeninsuffizienz 

TNPAI   = total neopulmonary artery index 

VSD   = Ventrikelseptumdefekt 

ZAPS   = zentraler aorto-pulmonaler Shunt 
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3. Definition – Klassifikation – Basisinformation 
 

Die Pulmonalatresie mit VSD (PA-VSD) kann als die Extremvariante der Fallot`schen Tet-

ralogie angesehen werden, bei der statt einer Pulmonalstenose eine Atresie der Pulmo-

nalklappe vorliegt. Die intrakardiale Anatomie ist durch folgende anatomische Besonder-

heiten definiert: 

 Malalignement VSD 

 Anteriore und superiore Verlagerung des Outlet-Septums, die zu einer infundibulären 

Obstruktion oder Verschluss des RVOT führt 

 Die Verlagerung des Outlet-Septums resultiert in einem nicht restriktiven, subaortalen 

Malalignement-Ventrikelseptumdefekt mit Überreiten der Aorta über diesem Defekt. 

 Atresie der Pulmonalklappe 

 

Zusätzlich können ein vollständiger Verschluss des RVOT und eine Atresie des Pulmo-

nalarterienstammes sowie eine Hypoplasie der genuinen Pulmonalarterien variablen Aus-

maßes vorhanden sein. Die Perfusion der Pulmonalarterien erfolgt entweder unifokal über 

einen Ductus arteriosus oder eine singuläre Kollaterale - meist aus der DAo - oder multi-

fokal über sog. MAPCAs (die zumeist aus der Aorta descendens, aber auch aus anderen 

systemischen Arterien entspringen können (Subclaviae-Stromgebiet, infradiaphragmal, 

Koronararterien, etc.). Dabei bestehen in Ursprung, Verlauf in Beziehung zu den übrigen 

Mediastinalorganen und Aufzweigung in den Lungensegmenten individuell extrem variable 

Verläufe dieser MAPCAs (s. Anhang B1). Singuläre oder multiple Kommunikationen zwi-

schen MAPCAs und genuinen1 PA können in allen Lungensegmenten vorliegen. Diese 

ausgesprochene Heterogenität macht eine einheitliche Klassifikation der MAPCA Perfu-

sion nahezu unmöglich (1, 2). Auch Mischformen mit Perfusion einer Lunge über eine duc-

tusabhängige genuine PA und der kontralateralen Lunge über MAPCAs kommen vor. Die 

Extremform bilden nicht konfluierende oder komplett fehlende genuine zentrale Pulmo-

nalarterien mit ausschließlicher arterieller Durchblutung der Lungen über systemarterielle 

Kollateralgefäße (3, 4). Die exakte Darstellung der Durchblutung aller Lungenanteile mit 

Differenzierung zwischen genuiner PA und MAPCA-Perfusion einschl. ihrer Aufzweigung 

in den Lungenlappen ist unabdingbar zur Planung einer chirurgischen Therapiestrategie 

v.a. bei multifokaler Lungenperfusion (5, 6, 7, 8). 

                                                           
1 Die Bezeichnungen genuine und native PA werden in dieser Leitlinie synonym verwandt 



6 

 

Die häufigsten Begleitfehlbildungen bei Patienten mit PA-VSD sind Anomalien der thora-

kalen Aorta (rechter Aortenbogen bei 25% der Patienten) und Koronaranomalien.  

 

4. Epidemiologie 
 

Die PA-VSD liegt in Deutschland mit einer Prävalenz von 7 auf 100.000 Lebendgeborene 

mit einem Verhältnis Jungen/Mädchen von 1,2:1 vor (9) und entspricht damit etwa 1% aller 

angeborener Herzfehler (5, 10). Ca. 20% der Patienten mit intrakardialer Fallot‘ Anatomie 

haben eine Pulmonalatresie, von denen wiederum ein signifikanter Anteil MAPCAs auf-

weisen (5).  

Die häufigste chromosomale Aberration ist eine Mikrodeletion 22q11.2 (Di George Syn-

drom), insbesondere wenn ein rechter Aortenbogen vorhanden ist. Ca. ⅓ der Kinder mit 

MAPCAs sind betroffen (1, 2, 5, 11). Weitere Mikrodeletionen auf anderen Chromosomen 

wurden beschrieben. Eine aktuelle schwedische Untersuchung berichtet von extrakardia-

len Begleiterkrankungen (mit und ohne nachgewiesene Chromosomenanomalien) bei fast 

50 % der Kinder mit PA-VSD (11). Extrem hypoplastische Pulmonalarterien bzw. multiple 

Segmentarterienstenosen können mit dem Alagille-Syndrom vergesellschaftet sein (ca. 8-

10% der Patienten, meist mit Veränderungen am JAG1-Gen).  

 

5. Pathophysiologie und Hämodynamik 

Bei Vorliegen einer Pulmonalatresie erfolgt die Lungendurchblutung über einer oder meh-

rere Verbindungen aus dem Systemkreislauf. Sie kann für eine oder beide Lungen duc-

tusabhängig sein oder teilweise bzw. vollständig über eine oder mehrere Kollateralarterien 

erfolgen. Entsprechend ergibt sich kein einheitliches, sondern ein sehr heterogenes Bild 

der Lungendurchblutung, das für jeden Patienten individuell diagnostiziert werden muss.  

Bei multifokaler Lungendurchblutung über MAPCAs fehlen bei 15-20% der Patienten zent-

rale genuine Pulmonalarterien mit ausschließlicher MAPCA-Versorgung. Etwa gleich häu-

fig sind normal aufzweigende genuine Pulmonalarterien mit sog. ‚Doppelversorgung‘ über 

MAPCAs. Die bei weitem größte Gruppe (> 50 %) bilden aber Patienten mit einer in den 

einzelnen Lungensegmenten variablen Koexistenz von MAPCA-Durchblutung und genui-

nen Lungenarterien (1). 

Das Ausmaß der Lungendurchblutung (die Summe der Gefäßquerschnitte der Lungenar-

terien) bestimmt bei vollständiger intrakardialer Durchmischung des systemvenösen und 

pulmonalvenösen Blutes die systemarterielle Sauerstoffsättigung bzw. das Ausmaß der 
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zentralen Zyanose. Bei einer systemischen Sauerstoffsättigung von 75% besteht ein aus-

geglichenes Verhältnis zwischen Lungendurchblutung und Systemkreislaufdurchblutung 

(Qp:Qs), bei tcSO2 von 85% beträgt das Verhältnis Qp:Qs ca. 2:1, bei tcSO2 > 90% ein 

Verhältnis von > 3:1 mit drohender Systemkreislaufinsuffizienz (12, 13). 

 

5.1. Nach interventioneller oder chirurgischer Palliation ohne Kreislauftrennung 

Bei unifokaler Lungenperfusion mit konfluierenden und ausreichend entwickelten genuinen 

Lungenarterien erfolgt die Lungenperfusion über einen gestenteten Ductus arteriosus oder 

- häufiger - über einen modifizierten BT-Shunt bei Fortbestehen der Atresie. Das system-

arterielle Sättigungsniveau ist abhängig von Shuntdurchmesser (beim normalgewichtigen 

NG meist 3,5 mm) und Shuntlänge und wird im Verlauf bei normalem Gedeihen des Kindes 

von initial > 85% ohne zusätzliche Komplikationen wie Shuntstenose oder seitendifferente 

Lungendurchblutung bis zur Korrektur-OP langsam abnehmen.  

Bei multifokaler Lungenperfusion über MAPCAs ist nach Shuntanlage auf das genuine PA-

System oder Unifokalisations-OP ohne RV-PA-Conduit das Ausmaß der Hypoplasie der 

Pulmonalarterien limitierend für das erreichbare systemarterielle Sättigungsniveau (als 

Korrelat kann der Gesamtquerschnitt der rekrutierbaren Lungenarterien (genuine PA + 

MAPCAs) bestimmt werden [s. Anhang A]. 

Nach interventioneller (HF-Perforation, ggf. mit transvalvulärem RVOT-Stent; s. 8.3.1) oder 

chirurgischer Eröffnung der Atresie unter Verwendung eines transanulären Ausflusstrakt-

patches bzw. Anlage eines klappenlosen RV-PA-Conduits ohne VSD-Verschluss (s. 8.4, 

Anhang B2) bestehen meist Limitierungen der antegraden Lungenperfusion fort. Neben 

dem Durchmesser der PA bestimmen mögliche Reststenosen an der proximalen oder dis-

talen Anastomose das systemarterielle Sättigungsniveau und das Ausmaß der klinisch 

meist sehr gut tolerierten Pulmonalinsuffizienz. Bei restriktionsfreier Perfusion besteht - bei 

den häufig hypotrophen NG - initial das Risiko einer Lungenüberflutung mit hohem Sätti-

gungsniveau (> 90%) und resultierender Systemkreislaufinsuffizienz.  

 

5.2. Nach  Korrektur-Operation mit VSD-Verschluss und klappentragendem RV-

PA-Conduit (s. 8.4) 

Nach der Kreislauftrennung besteht durch residuelle Stenosen im Bereich der (unifokali-

sierten) Pulmonalarterien und/oder eine - im Verlauf zunehmende - Degeneration des im-

plantierten biologischen Conduits bei vielen Patienten eine Druckbelastung des RV fort, 

deren Ausmaß von der individuellen PA-Anatomie und dem Zeitpunkt der Korrektur-OP 
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abhängt. Bei fortschreitender Degeneration des Conduits oder nach zwischenzeitlicher in-

terventioneller Therapie einer Conduitstenose kann zusätzlich eine Pulmonalinsuffizienz 

entstehen. 

 

Kernaussage 1:                             Leitlinie Pulmonalatresie mit VSD 

Anatomie und Pathophysiologie 

 Die Pulmonalatresie mit VSD (PA-VSD) kann als Extremvariante der Fallot`schen 

Tetralogie angesehen werden, bei der statt einer Pulmonalstenose eine Atresie der 

Pulmonalklappe vorliegt.  

 Die Atresie kann den RVOT und die proximale Pulmonalarterie mit einbeziehen. Bei 

der Extremform fehlen die genuinen intraperikardialen Pulmonalarterien vollständig. 

 Die Perfusion der Lunge erfolgt über singuläre oder multiple Kollateralen (MAPCAs) 

aus dem Systemkreislauf. 

 Bei multifokaler Lungenperfusion sind die genuinen PA hypoplastisch, die MAPCA-

Anatomie ist extrem variabel. Entsprechend ergibt sich kein einheitliches, sondern  

ein sehr heterogenes Bild der Lungendurchblutung, das für jeden Patienten individuell 

diagnostiziert werden muss. 

 Das Ausmaß der Zyanose nach postnataler Adaptation reflektiert die pulmonale 

Durchblutung in Relation zur Systemkreislaufdurchblutung. Die resultierende system-

arterielle Sauerstoffsättigung bestimmt die Dringlichkeit eines Eingriffs in der Neuge-

borenen- bzw. frühen Säuglingszeit. 

 

 

6. Körperliche Untersuchung und Leitsymptome   

Neugeborene mit einer PA-VSD fallen durch eine zentrale Zyanose auf. Diese ist je nach 

Ausmaß der Perfusion der Pulmonalarterien durch einen PDA und/oder MAPCAs unter-

schiedlich stark ausgeprägt. Im Säuglingsalter sind 50% der Patienten mit PA-VSD und 

MAPCAs zyanotisch, 25% herzinsuffizient und 25% oligosymptomatisch. Vereinzelt wird 

der Herzfehler erst im Erwachsenenalter diagnostiziert. 

Das Ausmaß der Zyanose nach postnataler Adaptation reflektiert die pulmonale Durchblu-

tung in Relation zur Systemkreislaufdurchblutung und damit indirekt die Summe der vor-
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handenen Lungenarterienquerschnitte unabhängig von deren Ursprung. Anhand der sys-

temarteriellen Sauerstoffsättigung kann daher die Dringlichkeit eines Eingriffs in der Neu-

geborenen- bzw. frühen Säuglingszeit abgeschätzt werden (s. Kap. 5, 8.1, 8.4) (5, 12). 

Bei der Herzauskultation ist der 2. Herzton durch den fehlenden Schlusston der atretischen 

Pulmonalklappe singulär. Es kann ein eher unspezifisches systolisches und/oder systo-

lisch-diastolisches Geräusch - hervorgerufen durch einen PDA, durch MAPCAs oder peri-

phere Pulmonalstenosen - auskultiert werden, welches präferentiell im Rücken zu hören 

ist. Im Gegensatz zu den Patienten mit einer Fallot´schen Tetralogie mit Pulmonalstenose 

ist bei Patienten mit PA-VSD kein lautes Systolikum durch eine RVOTO zu hören. 

Bei Neugeborenen mit PA-VSD und ductusabhängiger Lungendurchblutung kommt es mit 

dem Ductusverschluss zu einer lebensbedrohlichen Zunahme der zentralen Zyanose. Bei 

den Varianten mit einseitiger ductusabhängiger Lungendurchblutung kann der Ductusver-

schluss bei ausreichender Versorgung der kontralateralen Lunge über MAPCAs klinisch 

weitgehend inapparent bleiben. 

 

7. Diagnostik 
  
7.1. Zielsetzung 
  
Darstellung der intrakardialen anatomischen Veränderungen mit Hypoplasie des RVOT 

und Atresie der Klappe, des subaortalen VSD mit der überreitenden Aorta (Malalignement-

VSD) sowie der zentralen Pulmonalarterien. Weiterhin müssen potentiell therapierelevante 

assoziierte Anomalien (Anomalien des Aortenbogens, muskuläre VSDs, etc.) diagnosti-

ziert werden. 

Von überragender Bedeutung zur Therapieplanung speziell bei multifokaler Lungenperfu-

sion ist die detaillierte Darstellung der Lungendurchblutung (s. 8.4). Zur Planung von Art 

und Zeitpunkt kardiochirurgischer Eingriffe muss möglichst noch in der Neugeborenenzeit 

geklärt werden, welche Anteile der Lungen durch genuine Pulmonalarterien, welche aus-

schließlich durch MAPCAs und welche doppelt versorgt werden. Die Bildgebung muss da-

her folgende Frage beantworten:  

 Existieren zentrale Pulmonalarterien? 

 Welche der 20 Lungensegmente werden über native Pulmonalarterien, welche über 

MAPCAs und welche dual versorgt? 

 Wo ist der Ursprung der MAPCAs, wie ist deren Verlauf in Relation zu anderen medi-

astinalen Strukturen? 



10 

 

 Sind MAPCAs stenosiert - wo und in welchem Ausmaß?  

Falls ja, ist dennoch eine Unifokalisation dieser MAPCAs möglich? 

 Gibt es Lungensegmente mit systemarteriellem Druck in den Pulmonalarterien?  

Falls ja, besteht das Risiko der Entwicklung einer fixierten Widerstandserhöhung? 

 
7.2. Bewertung der diagnostischen Verfahren 
  
7.2.1. Echokardiographie 
 

Die Diagnose einer PA-VSD wird echokardiographisch gestellt. Folgende Befunde sollen 

im Rahmen der Initialdiagnostik erhoben werden: 

 Darstellung der RVOT-Obstruktion und Atresie der Pulmonalklappe mit Bestimmung der 

Durchmesser des Pulmonalarterienstammes und der zentralen Pulmonalarterien (Bifurka-

tion?). 

 Perfusion der Pulmonalarterien (Ductus arteriosus und/oder multifokal über aorto-pul-

monale Kollateralen?) 

 Darstellung des Malalignement-VSD sowie ggf. muskulärer VSDs 

 Überreiten der Aorta über dem VSD (Abgrenzung zu DORV/PA) sowie Anomalien des 

Aortenbogens (rechter Aortenbogen, rechts deszendierende thorakale Aorta)  

 Darstellung der Koronararterien 

 Weitere Anomalien wie z.B. ein Vorhofseptumdefekt vom Sekundumtyp, eine persistie-

rende linke obere Hohlvene.   

 

7.2.2. Pulsoxymetrie 
 

Die Pulsoxymetrie soll bei jeder Untersuchung zur Objektivierung von Schweregrad und 

Verlauf der zentralen Zyanose sowie zur Therapieplanung eingesetzt werden. Anhand der 

Sauerstoffsättigung kann daher die Dringlichkeit eines Eingriffs in der Neugeborenen- bzw. 

frühen Säuglingszeit abgeschätzt werden (5, 12). Eine systemarterielle Sättigung < 75 % 

nach postnataler Adaptation macht einen Eingriff zur Verbesserung der Lungendurchblu-

tung notwendig, bei tcSO2 > 90 % droht eine progrediente Systemkreislaufinsuffizienz mit 

Notwendigkeit zur Drosselung der Lungendurchblutung. Bei initial stabiler klinischer Situ-

ation mit einem Sättigungsniveau um 85% sollte bei einem Abfall der tcSO2 unter 80% im 

Verlauf eine therapeutische Interventionen erwogen werden. 
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7.2.3. Labordiagnostik 
 

Eine Laboruntersuchung ist in der Initialdiagnostik bei stabiler klinischer Situation entbehr-

lich. Im Verlauf kommt der Bestimmung des Blutbildes und des Eisenstoffwechsels bei 

anhaltender Zyanose eine wachsende Bedeutung zu. Bei ausgeprägter pulmonaler Rezir-

kulation und Zeichen der Systemkreislaufinsuffizienz gehören wiederholte Blutgasanaly-

sen und die Bestimmung von  NT-proBNP, Nierenretentionsparameter und Transaminasen 

zur Diagnostik [s. DGPK-LL Akute Herzinsuffizienz]. 

 

7.2.4. Genetische Untersuchung 
 

Eine Fluoreszenz in-situ Hybridisierung (FISH) für die Mikrodeletion 22q11.2 wird bei allen 

Patienten mit PA-VSD empfohlen. Sie setzt eine genetische Beratung und die Zustimmung 

der Eltern voraus. 

 

7.2.5. Röntgen-Thorax 
  
Eine Röntgen-Thorax-Aufnahme ist zur Diagnosestellung nicht erforderlich. Bei ausge-

prägter Zyanose dient sie zum Ausschluss extrakardialer Ursachen. Die typische Herzsil-

houette im Röntgenbild entspricht aufgrund des fehlenden oder unterentwickelten Pulmo-

nalsegments mit angehobener Herzspitze einem sog. ‚Holzschuh‘- oder ‚Golfschläger-

Herz‘. Die heterogene Perfusion der Lungensegmente kann sowohl zu Arealen vermehrter 

Transparenz bei Minderperfusion als auch zu einer vermehrten Gefäßzeichnung bei Über-

durchblutung führen. Präoperativ soll eine Röntgen-Thorax-Aufnahme als Basis für die ob-

ligatorischen postoperativen Verlaufskontrollen angefertigt werden.  

 

7.2.6. EKG 

Präoperativ ist das EKG unspezifisch und diagnostisch nicht wegweisend. Nach Diagnose-

stellung soll ein 12-Kanal-EKG als Ausgangsbefund für postoperative Verlaufskontrollen ab-

geleitet werden.   

Nach der intrakardialen operativen Korrektur besteht bei > 90% der Patienten ein Rechts-

schenkelblock. Die R-Amplitude rechtspräkordial und die Breite des QRS-Komplexes kor-

relieren dabei mit der rechtsventrikulären Myokardmasse. Eine progrediente Zunahme der 

QRS-Breite im langfristigen post-OP Verlauf (> 3,5 msec / Jahr) korreliert mit einer progre-

dienten Dilatation des RV und erfordert eine ausführlichere bildgebende Diagnostik im Hin-

blick auf eine weitere Behandlungsnotwendigkeit. Ein QRS-Breite von > 160 msec wird als 
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Kriterium für die Indikationsstellung zum Pulmonalklappenersatz mitbewertet (14-16)  

[s. DGPK-LL-Fallot’sche Tetralogie bzw. Pulmonalinsuffizienz und Pulmonalklappenersatz].  

 

7.2.7. Herzkatheteruntersuchung 

Eine diagnostische Herzkatheteruntersuchung ist notwendig, wenn sich die Anatomie und 

die Perfusion des Pulmonalarteriensystems mit nichtinvasiven Verfahren nicht zweifelsfrei 

darstellen lassen. Sie ist indiziert bei Verdacht 

 auf Verzweigungsanomalien des Pulmonalarteriensystems 

 auf eine multifokale Perfusion durch aorto-pulmonale Kollateralen 

 auf Anomalien der Koronararterien 

sowie zur Darstellung genuiner zentraler Pulmonalarterien (sog. Wedge- oder MAPCA-

Injektionen). 

Die invasive Diagnostik (genaue anatomische Darstellung der pulmonalarteriellen Lungen-

gefäßversorgung ggf. mit Druckmessung) sollte bei allen Patienten mit multifokaler Lun-

genperfusion vor dem ersten chirurgischen Eingriff erfolgen, wobei der genaue Zeitpunkt 

vom therapeutischen Konzept abhängig ist (s. Kap. 8.4) (7, 8). 

Nach vorausgegangenen chirurgischen Palliationen i.S. von Unifokalisationsoperationen 

soll vor der intrakardialen Korrektur bzw. vor weiteren Eingriffen an den Lungenarterien 

eine erneute Herzkatheterdiagnostik erfolgen. 

Im Verlauf nach intrakardialer Korrektur ist eine Herzkatheterisierung bei Hinweisen auf 

eine fortschreitende Degeneration eines biologischen RV-PA-Conduits bzw. einer klap-

pentragenden Prothese indiziert. Sie ist obligater Bestandteil der Diagnostik vor perkuta-

nem Pulmonalklappenersatz [s. DGPL-LL PI/PKE]. 

Eine therapeutische Herzkatheterintervention kann als Palliation zur Verbesserung der 

Lungenperfusion (Ductus-Stent, HF-Perforation, RVOT-Stent, Angioplastie bei Stenosen 

der Pulmonalarterien) oder zum Verschluss von aorto-pulmonalen Kollateralen indiziert 

sein (siehe 8.3 Interventionelle Therapie). 

 

7.2.8. Computertomographie (CT)  

Die CT-Angiographie des Thorax mit modernen Dual-source Scannern wird aufgrund der 

exzellenten Darstellung aller thorakalen Gefäßstrukturen in Lagebeziehung zu den übrigen 

mediastinalen Strukturen und ihrer kurzen Untersuchungszeiten speziell bei hypoplasti-

schen Pulmonalarterien, multifokaler Lungenperfusion oder Anomalien der thorakalen 
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Aorta bereits im Säuglingsalter zur operativen Planung eingesetzt. Sie ist heute die bevor-

zugte neonatale diagnostische Untersuchung zur Definition der Lungendurchblutung bei 

PA-VSD mit MAPCAs. Die invasive Herzkatheterdiagnostik kann dadurch evtl. verschoben 

bzw. im Einzelfall auch ersetzt werden (4, 5, 8, 13, 17).   

Die CT-Angiographie ist sehr gut geeignet zur Darstellung der Pulmonalarterien bei V. a. 

periphere PS vor und nach deren interventionellen oder chirurgischen Behandlung, auch 

nach Stentimplantation.   

Sie ist indiziert - und mittlerweile die bevorzugte bildgebende Methode - zur Planung ope-

rativer und interventioneller Folge- und Revisionseingriffe, speziell zur Darstellung dege-

nerierter RV-PA-Conduits und deren Lagebeziehung zu den Koronararterien sowie bei un-

mittelbar retrosternaler Lage (Gefahr bei Re-Sternotomie) zur detaillierten OP-Planung 

(18, 19) [s. DGPK-LL Pulmonalinsuffizienz und Pulmonalklappenersatz]. 

 

7.2.9. Magnetresonanztomographie (MRT)  

Die MRT ist in der neonatalen Primärdiagnostik nicht indiziert. Sie ist in der Darstellung 

der Pulmonalarterien bei multifokaler Lungenperfusion der CT-Angiographie und der Herz-

katheterdiagnostik unterlegen.  

Die MRT kann im Rahmen eines mehrschrittigen OP-Konzeptes nach vorausgegangenen 

Unifokalisationsoperationen vor intrakardialer Korrektur eingesetzt werden (8). Sie ist indi-

ziert nach vorausgegangener Implantation eines RV-PA-Conduits bei Hinweisen auf eine 

Conduit-Degeneration zur ergänzenden Quantifizierung einer systolischen RV-Funktions-

störung bzw. des Ausmaßes einer funktionellen PI im Hinblick auf einen (erneuten) PKE 

[s. DGPK-LL Pulmonalinsuffizienz und Pulmonalklappenersatz].  

Die MRT kann das Ausmaß einer MAPCA-Perfusion der Lunge und das Verhältnis von 

Lungenperfusion zu Systemkreislaufperfusion quantifizieren und erlaubt hierüber die Ab-

schätzung des RV-Drucks nach VSD-Verschluss (8, 20), wird hierzu in der klinischen Rou-

tine aber nicht eingesetzt.  

 

7.2.10. Spiro-/Ergometrie 

Ohne Bedeutung in der Primärdiagnostik und Therapieplanung hat die Spiro-/Ergometrie 

ihren Stellenwert zur Objektivierung der kardiopulmonalen Belastbarkeit im individuellen 

Langzeitverlauf. Die Befunde sollten bei der Indikationsstellung zum späteren Pulmonal-

klappenersatz berücksichtigt werden [s. DGPK-LL Pulmonalinsuffizienz und Pulmonalklap-

penersatz].  
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7.2.11. Fetale Echokardiographie 

In etablierten Pränatalzentren gelingt eine verlässliche Diagnose einer Fallot‘schen Tet-

ralogie bereits am Ende des ersten Trimesters. In 10 - 20% der Fälle mit intrauteriner 

Frühdiagnose einer Fallot’schen Tetralogie wurde ein Progress zur Extremvariante mit 

Pulmonalatresie beobachtet (21). Ein hoher Prozentsatz (~ 40%) der Feten mit PA-VSD 

weist assoziierte extrakardiale und chromosomale Anomalien auf, die in den spezialisier-

ten Pränatalzentren einschl. pränataler genetischer Diagnostik dokumentiert werden kön-

nen und Auswirkungen auf die Beratung der Eltern und die Rate der Schwangerschafts-

abbrüche haben (23).  

 

7.2.12. Intraoperative Flussstudie  

Zur Entscheidungsfindung über die Nachhaltigkeit eines VSD-Verschlusses kann bei Pati-

enten mit PA-VSD und MAPCAs eine intraoperative Druckmessung in der Neo-PA nach 

Abschluss der Unifokalisationseingriffe durchgeführt werden (4, 8, 13, 24). Diese intraope-

rative Diagnostik ist technisch anspruchsvoll und erfordert entsprechend ein sehr erfahre-

nes operatives Team. Sie ist in den deutschsprachigen Kinderherzzentren unüblich  

[Details im Anhang A2].   

7.3. Differentialdiagnosen 

Von der PA-VSD sind mit der Leitsymptomkonstellation einer singulären großen Arterie mit 

VSD abzugrenzen: 

 Fallot´sche Tetralogie ohne Pulmonalatresie 

 Truncus arteriosus communis 

 DORV mit Pulmonalatresie 

 ccTGA mit Pulmonalatresie 

 DILV mit Pulmonalatresie  
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Empfehlung 1:              Leitlinie Pulmonalatresie mit VSD 

Initialversorgung und präoperative Diagnostik  

Die Entbindung eines Neugeborenen mit pränatal diagnostizierter Pulmonalatre-

sie sollte in einer Geburtsklinik mit Anbindung an eine fachärztliche kinderkardi-

ologische Versorgung erfolgen.  

 

Die intrauterine Diagnose einer PA-VSD muss postnatal echokardiographisch 

gesichert werden.  
 

Die Pulsoxymetrie soll zum neonatalen Monitoring sowie zur Therapieplanung 

eingesetzt werden.   
 

Eine Röntgen-Thorax-Aufnahme ist zur Diagnosestellung einer PA-VSD nicht 

erforderlich.  
 

Bei ausgeprägter Zyanose sollte eine Röntgen-Thorax-Aufnahme zum Aus-

schluss extrakardialer Ursachen erfolgen.  
 

Die CT-Angiographie des Thorax soll zur Definition der Lungendurchblutung bei 

PA-VSD-MAPCA durchgeführt werden.  
 

Die MRT ist in der neonatalen Primärdiagnostik nicht indiziert.   

Ein 12-Kanal-EKG sollte präoperativ als Ausgangsbefund abgeleitet werden.   

Eine Fluoreszenz in-situ Hybridisierung für die Mikrodeletion 22q11.2 sollte bei 

allen Patienten mit PA-VSD durchgeführt werden.  
 

Bei allen Patienten mit multifokaler Lungenperfusion ist vor einer Unifolkalisati-

ons-OP eine diagnostische Herzkatheterisierung erforderlich.  
 

Eine diagnostische Herzkatheterisierung in der Neugeborenenzeit ist speziellen 

Indikationen vorbehalten.  
 

Ein therapeutischer Herzkathetereingriff (Ductus-Stent; HF-Perforation) kann 

bei geeigneter Anatomie Bestandteil der neonatalen Primärversorgung sein. 
 

Bei einer systemischen Sauerstoffsättigung unter 75% in Ruhe sollten Maßnah-

men zur Verbesserung der Lungendurchblutung erfolgen.  
 

Bei einer Sauerstoffsättigung über 90 % in Ruhe sollten Maßnahmen zur Dros-

selung der Lungendurchblutung erwogen werden.  
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8. Therapie  
 

8.1. Grundsätze und Ziele der Behandlung 

Ziel ist eine vollständige Trennung der Kreisläufe mit VSD-Verschluss nach Etablierung 

einer antegraden Lungenperfusion aus dem rechten Ventrikel. Der Behandlungsplan wird 

speziell bei multifokaler Lungenperfusion durch MAPCAs stets individuell erstellt und 

schließt vor Therapiebeginn und im Verlauf bei einem mehrschrittigen Therapiekonzept 

stets umfangreiche bildgebende und invasive Diagnostik mit folgender eingehender Dis-

kussion der Behandlungsmöglichkeiten im interdisziplinären Herzteam ein. Ziel der ge-

meinsamen Strategie ist es, alle verfügbaren Behandlungsformen synergistisch zu nutzen, 

um mit dem Ziel einer späteren Kreislauftrennung möglichst viele Lungensegmente [> 15 

von 20] für eine ausschließlich antegrade Perfusion aus dem RV zu rekrutieren (3, 6, 7, 8, 

13, 25, 26). 

 

8.2. Medikamentöse Therapie 

Bei duktusabhängiger Lungendurchblutung ist in der Neugeborenenzeit eine Prostaglan-

din E1 - Dauerinfusion als Überbrückung bis zu einem chirurgischen oder interventionellen 

Eingriff notwendig. Bei einem Teil der Kinder mit MAPCAs wird aufgrund einer progredien-

ten Mehrdurchblutung der Lungen bereits präoperativ oder auch postoperativ - nach Etab-

lierung einer antegraden Lungenperfusion über einen RV-PA-Conduit oder Shuntanlage 

im Rahmen der Unifokalisationsstrategie (s. 8.4) - eine Herzinsuffizienz-Behandlung erfor-

derlich (siehe DGPK-Leitlinien akute / chronische Herzinsuffizienz). 

Besteht in den Pulmonalarterien aufgrund restriktionsfreier Perfusion aus den Systemar-

terien oder antegrad nach Anschluss an den RV bei noch offenem VSD eine pulmonale 

Widerstandserhöhung, kann eine spezifische anti-pulmonalhypertensive Medikation erwo-

gen werden (s. DGPK-Leitlinie Pulmonale Hypertonie). 

Nach chirurgischer Palliation mit einem aorto-pulmonalen oder systemarteriell-pulmonal-

arteriellen Shunt ist eine dauerhafte medikamentöse Thrombozytenaggregationshem-

mung indiziert, um einem thrombotischen Shuntverschluss oder einer progredienten Ins-

tentstenose vorzubeugen. Eingesetzt werden überwiegend ASS (2 - 3 mg/kg/d) und 

Clopidogrel (0,5 - 1 mg/kg/d).  

Nach interventionellem oder chirurgischem PKE im späteren Verlauf erfolgt in den meisten 

Zentren die prophylaktische Behandlung mit einem oder mehreren Thrombozytenaggre-

gationshemmern für einen Zeitraum von mindestens 3 - 6 Monaten, gelegentlich auch als 

Dauertherapie. Ziel ist die Verlangsamung der Degeneration der biologischen Implantate 
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(24) sowie die Verminderung von Endokarditiden im Verlauf (Expertenmeinung, tierexpe-

rimentelle Daten 28, 29). Ein gesicherter positiver klinischer Effekt dieser Maßnahme ist 

aber bisher nicht (Verminderung des Endokarditisrisikos) bzw. nicht ausreichend (Vermin-

derung der Degeneration biologischer Klappen) belegt, so dass zum gegenwärtigen Zeit-

punkt keine allgemeine Empfehlung für eine Langzeitmedikation ausgesprochen werden 

kann (s. DGPK- Leitlinie Pulmonalinsuffizienz und Pulmonalklappenersatz). 

 

8.3 Interventionelle Therapie  

8.3.1 Initiale Behandlung 

Bei unifokaler Lungenperfusion kann eine Stentimplantation in den Ductus arteriosus eine 

chirurgische Palliation mit Shunt Operation ersetzen. Hierbei sind bei der Planung der In-

tervention sehr variable Ductusmorphologien (Ursprung und Verlauf) zu berücksichtigen. 

Extrem gewunden verlaufende Ductus erschweren die Sondierung und erhöhen das Inter-

ventionsrisiko (Gefäßverletzung, Thrombose, Verschluss). Alternative Zugangswege über 

die Aa. carotides oder Aa. subclaviae können notwendig sein (30 - 35).  

Eine katheterinterventionelle Eröffnung (Hochfrequenzperforation) der atretischen Pulmo-

nalklappe mit anschließender Ballondilatation bzw. Stentimplantation in den RVOT ist eine 

Option zur Etablierung einer antegraden Pulmonalarterienperfusion bei membranöser 

Atresie mit konfluierenden genuinen Pulmonalarterien als Alternative zur neonatalen chi-

rurgischen ‚antegraden Eröffnung‘ (36).  

Katheterinterventionelle Angioplastien werden je nach Behandlungsstrategie in Kombina-

tion bzw. Ergänzung zu einer operativen Therapie zur Behandlung von nativen oder post-

operativ erworbenen Stenosen der zentralen und peripheren Pulmonalarterien bei vielen 

Patienten im weiteren Verlauf durchgeführt, meist nach vorheriger chirurgischer Etablie-

rung einer antegraden Perfusion der zentralen PA (37, 38, 39).  

Tief zyanotische, polyglobule Patienten (meist nicht voroperierte Patienten mit hypoplas-

tischen PA ohne Eröffnung der Atresie) können im Einzelfall klinisch von einer katheterin-

terventionellen Angioplastie der MAPCAs durch die oben geschilderten Maßnahmen pro-

fitieren (40). 

8.3.2 Interventionelle Therapie nach Herz-Operation 

Nach jeder chirurgischen Maßnahme - aber auch nativ - können Stenosen an den Pulmo-

nalarterien/Segmentarterien den Einsatz katheterinterventioneller Maßnahmen erfordern 

(s. 8.3.1). Entscheidend ist auch hier ein gemeinsam abgestimmter Behandlungsplan, der 

alle verfügbaren Therapieoptionen einschließt (erneute Operation, Ballonangioplastie, 
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Stentimplantation, „cutting balloon“, intraoperatives „hybrid-stenting“). In vielen europäi-

schen Zentren sind diese Katheterinterventionen Teil der Behandlungsstrategie (25, 26, 

38, 39). Grundsätzlich kann vom rechten Ventrikel aus antegrad durch einen Conduit oder 

nach interventioneller Eröffnung der Atresie technisch effektiver katheterinterventionell ge-

arbeitet werden als über aorto-pulmonale Shunts.   

Je nach verwendetem Material kann nach chirurgischer Eröffnung der Atresie oder Etab-

lierung einer klappenlosen RV-PA-Verbindung (s. Anhang B) bei Auftreten einer Stenose 

ein Stenting mit sequentieller Ballondilatation erfolgen, was letztlich zum perkutanen Pul-

monalklappenersatz führen kann. Dies ist eine Alternative zur frühzeitigen chirurgischen 

Revision am RVOT.  

Der perioperative interventionelle Verschluss von MAPCAs, die eine Verbindung zu den 

zentralen PA haben, ist bei Kindern mit Herzinsuffizienz (infolge des großen links-rechts 

Shunts über die MAPCAs) sowie vor oder nach einer kreislauftrennenden Operation mit 

Etablierung einer antegraden Lungenperfusion zur Beseitigung der postoperativen pulmo-

nalen Hyperämie mit drohender Systemkreislaufinsuffizienz indiziert. Es sollten nur Ge-

fäße mit einer sog. ‚Doppelversorgung‘ betroffener Lungenanteile - antegrade Perfusion 

aus dem RV plus retrograde Perfusion über MAPCAs - verschlossen werden, so dass das 

betroffene Lungensegment auch danach ausreichend durchblutet ist. Je nach anatomi-

scher Gegebenheit werden Coils, Okkluder oder Plugs verwendet. Durch die Beseitigung 

des Gegenflusses aus den MAPCAs können sich die genuinen Pulmonalarterien von zent-

ral her besser entwickeln. 

Wurde operativ ein fenestrierter Patch im Ventrikelseptum bzw. ein residueller Vorhofsep-

tumdefekt belassen, kann dieser Defekt im Verlauf katheterinterventionell, evtl. nach einer 

Testokklusion, verschlossen werden. 

Eine biologische Prothese im rechtsventrikulären Ausflusstrakt (Homograft/Heterograft) 

hat bei allen Patienten mit kompletter Kreislauftrennung im Säuglings-/Kleinkindesalter nur 

eine begrenzte Lebensdauer. Bei der zu erwartenden zunehmenden Stenosierung des 

Conduits ist eine Ballondilatation des Conduits indiziert, um das Intervall bis zur Re-OP zu 

verlängern [s. DGPK-Leitlinie Truncus arteriosus communis]. In den letzten Jahren hat sich 

der perkutane Pulmonalklappenersatz als Alternative zum obligaten chirurgischen Aus-

tausch einer Bioprothese im rechtsventrikulären Ausflusstrakt für ältere Kinder und Er-

wachsene etabliert (41, 42, 43). Ziel ist es, die Anzahl der notwendigen Herzoperationen 

bezogen auf das Patientenleben zu verringern [s. DGPK-Leitlinie Pulmonalinsuffizienz und 

Pulmonalklappenersatz]. 
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8.4. Chirurgische Therapie 

8.4.1. Strategien der Behandlung  

Die Variation an Quellen des pulmonalen Blutflusses spiegelt die Komplexität der Läsion 

und die Vielfalt ihrer Lösungsansätze wider. Angesichts der Heterogenität an Lungengefä-

ßen sollte für jeden Patienten ein individueller Ansatz mit allen diagnostischen Methoden, 

die die technische Entwicklung derzeit bietet, gewählt werden. Ziel der chirurgischen The-

rapie ist die Gewährleistung eines Pulmonalarterienwachstums, einer antegraden Perfu-

sion aller Lungenlappen und letztendlich das Herstellen getrennter systemischer und pul-

monaler Kreisläufe mit möglichst niedrigem rechtsventrikulärem Druck.  

Zur Verdeutlichung der komplexen Anatomie der Lungenperfusion ist elementar, sich vor 

der operativen Planung eine „Landkarte“ zu erstellen, aus der die Perfusion der einzelnen 

Lungensegmente hervorgeht und anhand derer ein Behandlungskonzept erstellt wird [s. 

7.1]. Das chirurgische Behandlungskonzept richtet sich nach der Art der Lungenperfusion 

(unifokal vs. multifokal) und kann entweder in mehreren Stufen oder als Primärkorrektur 

erfolgen. 

8.4.2 Unifokale Lungenperfusion 

Bei der unifokalen Lungenperfusion besteht bereits eine antegrade Perfusion der Lunge 

via PDA oder singulärer MAPCA und das genuine PA-System ist mit normaler Aufzwei-

gung bis in die Lungenlappen weitestgehend ausgebildet. Da diese Patienten in der Regel 

PGE-abhängig sind, wird neonatal eine chirurgische oder interventionelle Versorgung an-

gestrebt. Der chirurgische Ansatz kann in einer Palliation oder auch einer neonatalen Pri-

märkorrektur bestehen.  

Die Palliation erfolgt ohne VSD-Verschluss entweder durch Anschluss des Systemkreis-

laufes an das Pulmonalarteriensystem (systemico-pulmonaler Shunt) oder des rechten 

Ventrikels an die PA-Bifurkation durch ein klappenloses (z.B. PTFE) -Röhrchen oder mit-

tels eines transannulären Patches unter Belassung des VSDs (‚antegrade Eröffnung‘, s. 

Anhang B). Die Herstellung einer zuvor fehlenden Kontinuität zwischen rechtem Ventrikel 

und dem PA-System kann hierbei eine Herausforderung darstellen (44, 45, 46).  

Die Primärkorrektur entspricht im Wesentlichen dem Vorgehen bei der Fallot´schen Tet-

ralogie (siehe DGPK-Leitlinie Fallot’sche Tetralogie) unter Verwendung eines klappentra-

genden Conduits (Homograft, Heterograft) welches sich hämodynamisch vorteilhafter dar-

stellt als ein transannulärer Patch oder ein klappenloses Conduit. Die Indikation zum VSD-

Verschluss wird sehr unterschiedlich gestellt und hängt vom pulmonalen Gefäßwiderstand 



20 

 

ab, der durch den anatomisch zur Verfügung stehenden Gesamtquerschnitt der Lungen-

arterien bestimmt wird. Eine VSD-Patch-Fenestration sollte bei hypoplastischem Lungen-

gefäßsystem oder antizipiertem hohen Lungengefäßwiderstand erwogen werden. Zusätz-

lich kann das Belassen eines restriktiven ASDs das rechte Herz in der frühpostoperativen 

Phase entlasten. 

8.4.3 Multifokale Lungenperfusion 

Bei der multifokalen Lungenperfusion ist das Vorgehen so komplex und vielschichtig wie 

die Anatomie. Prinzipiell gibt es 2 chirurgische Strategien, einerseits die Rehabilitation der 

unterentwickelten genuinen PA und andererseits die Unifokalisation der aortopulmonalen 

Kollateralen.  

Bei der Pulmonalarterienrehabilitation erfolgt ein Versuch der Wachstumsanregung der 

häufig extrem hypoplastischen zentralen Pulmonalarterien, die in der Mehrzahl der Neu-

geborenen mit PA-VSD und multifokaler Lungenperfusion nachweisbar sind. Die konse-

quente Rehabilitation, beinhaltet die neonatale Anlage eines zentralen Shunts und Neube-

wertung des Pulmonalarterienwachstums nach einigen Monaten (17, 47, 48, 49). Die Me-

thoden zur Rekrutierung des genuinen zentralen Pulmonalarteriensystems entsprechen 

grundsätzlich den oben aufgeführten Palliationen, mit einigen speziellen Modifikationen [s. 

Anhang B]. Der zentrale Shunt ist das wohl am häufigsten durchgeführte Verfahren (2, 17, 

47, 48, 50). Alternativ und insbesondere bei extrem hypoplastischen zentralen Pulmonalar-

terien, die eine Prothesen-Shuntanlage unmöglich machen, kann auch eine Direktanasto-

mose des Pulmonalarterienstammes mit der Aorta aszendens ausgeführt werden („Mel-

bourne-Shunt“, in den Publikationen der Stanford-Gruppe mit modifizierter Technik als ‚AP-

window‘ bezeichnet). In weiteren operativen Schritten erfolgen die Anlage größerer Shunts 

bzw. die Anbindung an den RV mittel RV-PA-Conduit und letztlich der VSD-Verschluss [s. 

Anhang B]. Dieser Ansatz erfordert jedoch die Anwesenheit zentraler genuiner Lungenar-

terien und ist daher bei ca. 1/5 der Patienten nicht einsetzbar (fehlende genuine intraperi-

kardiale Pulmonalarterien (2, 7, 17). Nach Anschluss der PA an den RV ermöglicht dieser 

Weg die interventionelle Behandlung stenosierter PAs oder den Verschluss von MAPACs, 

falls eine duale Versorgung vorliegt. Die intrakardiale Korrektur, meist mit vorheriger Patch-

Augmentation der zentralen hypoplastischen PA, erfolgt meist im 2. LJ (2, 17, 48). 

Im Rahmen der Unifokalisationsstrategie wird die multifokale Gefäßversorgung der 

Lunge (weitestgehend) aufgehoben und alle verfügbaren Lungengefäße (genuine PAs 

und MAPCAS) an einen rekonstruierten zentralen pulmonalarteriellen Konfluenz und von 

dort - ein- oder mehrzeitig -  mittels Conduit an den RV angeschlossen. Diese Eingriffe 
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sind aufgrund der Variabilität von Anzahl, Größe und Verlauf der MAPCAs in Relation zu 

den übrigen mediastinalen Strukturen extrem komplex und als einzeitige Korrektur-OP die 

zeitlich aufwändigsten in der Chirurgie angeborener Herzfehler (13), mit einem erheblichen 

perioperativen Morbiditätsrisiko (5). Der Zeitpunkt sollte, wenn klinisch vertretbar, nicht zu 

früh gewählt werden (> 4. LM), damit die zarten Gefäße chirurgisch besser handhabbar 

sind und die Patienten den Eingriff besser tolerieren (6, 8). Andererseits sollte nicht zu spät 

operiert werden, damit über die MAPCAs keine hypertensive pulmonalvaskuläre Erkran-

kung induziert wird (7, 13).  

Je nach individueller Situation sind für die Unifokalisationsoperation(en), die Anbindung 

der rekonstruierten Pulmonalarterien an den RV mittels Conduit und die spätere intrakar-

diale Korrektur ggf. mehrere Schritte nötig (‚staged repair‘).  

Die mehrzeitige Unifokalisation wurde in den 1980er/1990er Jahren vorangetrieben (44, 

45, 51). Hierbei werden zunächst über - meist zeitlich getrennte - laterale Thorakotomien 

(um die von vorne schwer zu erreichenden MAPCAs im hinteren Mediastinum zu adres-

sieren) die nativen Lungengefäße und die MAPCAs gesammelt, d.h. miteinander verbun-

den und dann über einen PTFE Shunt systemisch (Aorta, Aa. subclaviae) angeschlossen. 

Monate oder noch später werden diese Konstrukte zusammengeführt und mit einem 

Conduit an den RV angeschlossen (Operativer Zugang über eine mediane Sternotomie). 

Bei diesem Eingriff kann ggf. bei ausreichendem Querschnitt der unifokalisierten Lungen-

arterien auch der VSD (s.u.) verschlossen werden.  

Die einzeitige komplette Unifokalisation beschreibt das Sammeln sämtlicher relevanter 

Pulmonalgefäße (im Mittel 3 - 5 MAPCAs) sowie deren Anschluss mittels Conduit an den 

RV in einer Operation. Diese wird heute nahezu ausschließlich über eine mediane Sterno-

tomie (3, 4, 13) durchgeführt, kann aber alternativ auch über Thorakotomie und Sternoto-

mie in einer Sitzung erfolgen (6, 17, 44, 51).  

In den international führenden Zentren werden in den letzten Jahren nach stetiger Verbes-

serung der operativen Techniken und der perioperativen intensivmedizinischen Versor-

gung bei geeigneter MAPCA-Anatomie einzeitige Totalkorrekturen im Säuglingsalter (3.-

9. Lebensmonat) favorisiert (3, 6, 7, 8, 13). 

Letztendlich kann bei multifokaler Lungenperfusion kein einheitliches Therapiekonzept für 

die gesamte Patientengruppe aufgrund der extrem heterogenen Anatomie der Pulmonalar-

terien vorgegeben werden (1, 2). Im Einzelfall werden operative und ggf. interventionelle 

Behandlungsstrategien in den operativen Zentren stets nach interdisziplinären Diskussio-

nen anhand der vorausgehenden extensiven Diagnostik individuell festgelegt. 
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8.4.4  Intrakardiale Korrektur mit VSD-Verschluss 

Möglichkeit und Zeitpunkt des VSD-Verschlusses hängen vom pulmonalen Gefäßwider-

stand und damit vom nach den vorausgehenden Unifokalisationen bzw. Rehabilitations-

schritten erreichten Gesamtquerschnitt der antegrad perfundierten Lungenarterien 

(TNPAI) ab[s. Anhang A]. Daher ist es so wichtig, alle zur Verfügung stehenden Gefäßare-

ale für eine antegrade Perfusion zu rekrutieren (2, 4, 6).  

Die Indikation zum VSD-Verschluss wird in den operativen Zentren sehr unterschiedlich 

gestellt: 

 Sauerstoffsättigung prä-OP: eine systemarterielle SaO2 von > 85% ermöglicht den 

VSD-Verschluss (4, 12, 13, 39).  

 Anzahl der antegrad perfundierten Lungensegmente in der prä-OP Diagnostik: mehr 

als 15 von 20 aus dem RV perfundierte Lungensegmente erlauben i.d.R. einen VSD-

Verschluss, sofern keine höhergradigen Stenosierungen der PA vorliegen (2, 6, 26).  

 intraoperative Flussstudie (4, 8, 13, 24) [s. Anhang A2].  

 Querschnittsfläche der Pulmonalarterien anhand verschiedener Indices [s. Anhang A]. 

 MRT: Kalkulation des pulmonalen Blutflusses (genuine PA plus MAPCAs) in Relation 

zum Systemkreislauf: ein Qp/Qs > 1,5 erlaubt einen VSD-Verschluss (8, 20). 

 

Eine VSD-Patch-Fenestration sollte bei hypoplastischem Lungengefäßsystem bzw. bei 

zu erwartendem hohen Lungengefäßwiderstand (ältere Kinder) zur perioperativen Adap-

tation des RV erwogen werden.  
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Kernaussage 2:                       Leitlinie Pulmonalatresie mit VSD 

Therapie 

 Therapeutisches Ziel ist eine vollständige Trennung der Kreisläufe mit VSD-

Verschluss nach Etablierung einer antegraden Lungenperfusion aus dem rechten 

Ventrikel. 

 Bei den meisten Patienten sind wiederholte operative und katheterinterventionelle 

Eingriffe notwendig, deren Art und Zeitpunkt von der sehr variablen individuellen 

Anatomie abhängen. 

 Der Behandlungsplan wird speziell bei multifokaler Lungenperfusion durch  

MAPCAs stets individuell erstellt und setzt umfangreiche bildgebende und ggf. in-

vasive Diagnostik voraus. Alle verfügbaren Behandlungsformen sollen synergis-

tisch genutzt werden, um mit dem Ziel einer intrakardialen Korrektur möglichst viele 

Lungensegmente (> 15 von 20) für eine ausschließlich antegrade Perfusion aus 

dem RV zu rekrutieren. 

 Nach der kreislauftrennenden ‘Korrektur-Operation’ sind im Verlauf weitere opera-

tive / interventionelle Revisionen an den Pulmonalarterien und ggf. wiederholte 

Wechsel der geschaffenen RV-PA-Verbindung notwendig. 

 Als nachhaltig gutes Behandlungsergebnis nach intrakardialer Korrektur kann ein 

resultierender RV-Druck < 60% Systemdruck angesehen werden. 

 Das grundsätzliche Therapieziel einer ‚intrakardialen Korrektur‘ kann nicht bei  

allen Patienten mit multifokaler Lungenperfusion erreicht werden. 
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Abb. 1: Therapiealgorithmus nach echokardiographischer Diagnose einer PA-VSD. 
Nach Diagnose einer PA-VSD ist eine detaillierte angiographische Darstellung der Lungenper-
fusion obligat. Bei unifokaler Lungendurchblutung mit gut entwickelten konfluierenden Lungen-
arterien und progredienter pulmonaler Rezirkulation ist alternativ zur neonatalen Palliation auch 
eine Frühkorrektur mit VSD-Verschluss möglich.  
Bei multifokaler Lungenperfusion fokussiert die Rehabilitationsstrategie auf die frühzeitige 
mehrschrittige Rekrutierung des genuinen PA-Systems, schließt später die Unifokalisation 
relevanter MAPCAs vor der intrakardialen Korrektur ein. Die Unifokalisationsstrategie verbindet 
zunächst alle erreichbaren MAPCAs und die genuinen PA-Äste und verbindet diese mit dem 
Systemkreislauf oder mit dem RV. Bei der intrakardialen Korrektur erfolgt der Wechsel auf ein 
klappentragendes Conduit, ggf. mit Revision an den unifokalisierten MAPCAs. Bei geeigneter 
Anatomie ohne neonatalen Interventionsbedarf können diese Schritte in einer großen OP bereits 
im Säuglingsalter als ‚Totalkorrektur‘ durchgeführt werden. 
Bei multifokaler Lungenperfusion mit MAPCAs hängt der mittel- und langfristige Erfolg aller 
therapeutischen Bemühungen vom erreichbaren Gefäßquerschnitt der Pulmonalarterien ab, da 
dieser die verbleibende Druckbelastung des RV nach VSD-Verschluss bestimmt. Entsprechend 
werden ggf. weitere chirurgische oder katheterinterventionelle Maßnahmen zur Beseitigung 
residueller Stenosierungen in den Pulmonalarterien notwendig. 
Bei einer relevanten Anzahl der Patienten (zwischen 1/3 und 1/5 der Patienten, genaue Daten 
liegen nicht vor) muss trotz wiederholter chirurgischer und katheterinterventioneller Eingriffe 
damit gerechnet werden, dass das Therapieziel ‚RV-Druck < ¾-Systemdruck‘ nicht erreicht 
werden kann. Nutzen und Risiken eines VSD-Verschlusses müssen in diesen Fällen stets 
individuell bewertet werden [s. Anhang A]. 
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8.5. Behandlungsergebnisse und Risiken 

 

Neonatale Palliation:  

Mit Fortentwicklung der Interventionsstrategien (31, 32) hat sich der Ductus-Stent als Al-

ternative zur chirurgischen Shuntanlage etabliert. Bei gleicher Effektivität bezgl. des Pri-

märzieles einer ausreichenden systemarteriellen Sättigung ist die chirurgische Shuntan-

lage mit einer höheren therapieinduzierten Morbidität belastet (Katecholaminpflichtigkeit, 

Systemkreislaufinsuffizienz, Dauer des Intensivaufenthaltes) (30, 34, 35). In der Sub-

gruppe der Patienten mit extrem gewundenen Ductus - ggf. mit atypischem Ursprung - ist 

das Risiko einer Katheterintervention deutlich erhöht. In diesen Fällen sollte eine Shuntan-

lage präferiert werden (32, 33).   

Das Wachstum der Pulmonalarterien bis zur Folgeoperation ist in beiden Gruppen ver-

gleichbar, eine seitendifferente Lungendurchblutung findet sich häufiger nach Shuntanlage 

(27). Nach Ductus-Stent erfolgen häufiger Reinterventionen bis zum geplanten chirurgi-

schen Folgeeingriff (35).  

Nach antegrader chirurgischer Eröffnung oder neonataler HF-Perforation der Atresie (mit 

Ballondilatation +/- Stentimplantation) werden die Dauer der intensivmedizinischen Be-

handlung und die Häufigkeit von Folgeeingriffen von der (bei offenem VSD notwendigen) 

residuellen RVOTO, vom Ausmaß der Hypoplasie der Pulmonalarterien und vom Gewicht 

des Patienten bei der Palliation bestimmt.   

 

Frühkorrektur 

Wird bei progredienter Lungenüberflutung und resultierender Systemkreislaufinsuffizienz 

die Indikation zum frühzeitigen chirurgischen Eingriff gestellt, erfolgt bei unifokaler Lungen-

perfusion oder auch singulären großen MAPCAs zu beiden Lungen meist eine einzeitige 

Totalkorrektur inkl. VSD-Verschluss in der frühen Säuglingszeit. Trotz der resultierenden 

hämodynamischen Verbesserungen induzieren diese Eingriffe bei restriktiver Physiologie 

des RV eine erhebliche perioperative Morbidität mit ausgeprägtem SIRS, langer Beat-

mungs- und Katecholaminpflichtigkeit und entsprechend längerem Intensivaufenthalt [s. 

DGPK-LL Fallot’sche Tetralogie].  

Die Langzeitprognose für diese Subgruppe der Patienten mit PA-VSD ist aufgrund der gut 

entwickelten Lungengefäße aber sehr gut. 
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Multifokale Lungendurchblutung  

Die großen auf komplexe Unifokalisationseingriffe spezialisierten internationalen Zentren 

empfehlen für die Mehrzahl der Patienten mit ausreichend dimensionierten MAPCAs eine 

einzeitige Totalkorrektur im Säuglingsalter ab dem 4. LM (4, 6, 8, 13). In Stanford wird 

dieser Ansatz bei mittlerweile 85% der Patienten durchgeführt. Trotz erheblicher periope-

rativer Morbidität aufgrund der ausgedehnten mediastinalen Manipulationen mit entspre-

chend langem Aufenthalt auf der Intensivstation (5, 52) konnten die Überlebensraten und 

die hämodynamischen Langzeitergebnisse in dieser Subgruppe in den letzten 2 Jahrzehn-

ten stetig verbessert werden und sind heute in diesen Zentren exzellent: Perioperative 

Mortalität < 5%, Mortalität im Verlauf < 10%, stabile Hämodynamik in den Folgejahren mit 

RV-Druck < Halbsystemdruck bei ca. 80% der Kinder (4, 6, 8, 12, 13).  

Die aufgrund der ungünstigeren MAPCA-Anatomie in mehreren operativen Schritten kor-

rigierten Kinder (‚staged repair‘) weisen ein insgesamt höheres OP-Risiko auf, haben häu-

figere Folgeeingriffe (chirurgisch und interventionell) und eine ungünstigere Hämodynamik 

(höherer RV-Druck) im Langzeitverlauf (6, 13, 52).  

In spezialisierten Zentren erreichen ca. 80 % der Kinder eine intrakardiale Korrektur mit 

klappentragendem Conduit, in Stanford liegt diese Zahl inzwischen über 90%. Die Lang-

zeitüberlebensrate nach intrakardialer Korrektur beträgt in den publizierten Serien (Nach-

beobachtung 3 - 20 Jahre) ebenfalls ~ 80% (2, 6, 7, 8, 13), wobei die Gruppe der Patienten 

mit fehlenden genuinen PA am schlechtesten abschneidet (2, 6).  

Außerhalb der spezialisierten Zentren wird ein Langzeitüberleben von 72-75% der chirur-

gisch versorgten Patienten mit PA-VSD berichtet, wobei sich die Zahlen zwischen der 

Gruppe mit unifokalen Lungenperfusion und der Gruppe mit MAPCAs nur gering unter-

scheiden (11). 

 

Für die nach der Rehabilitationsstrategie der genuinen PAs behandelte - deutlich klei-

nere - Patientengruppe wird eine geringere perioperative Morbidität ohne prozedurale Mor-

talität für die Shuntprozeduren im 1. LJ berichtet (OP ohne HLM !) (2, 17). Vor der intrakar-

dialen Korrektur (im Alter von im Mittel 1,7 Jahren nach 2 vorausgegangenen Shuntopera-

tionen) bekommen ca. ¾ der Patienten eine plastische Erweiterung oder gar einen Ersatz 

der zentralen PA, bei ca. 1/5 der Kinder erfolgen Ligaturen von MAPCAs. Bei ca. 15% der 

Patienten werden vor der Korrektur relevante MAPCAs unifokalisiert. Katheterinterventio-

nen im Verlauf benötigen > 50% der Kinder, ca. ⅓ der Patienten benötigt weitere perkutane 

Angioplastien, bei ~ ¼ der Kinder erfolgen Okklusionen von MAPCAs. Insgesamt erreichen 
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ca. 2/3 der so behandelten Patienten eine intrakardiale Korrektur mit einer Gesamtmorta-

lität von 10 %. Bei ca. 17% der Patienten wird die vollständige Kreislauftrennung erst nach 

weiteren Unifokalisationen im Verlauf erreicht (2, 17). 

 

Für die in den meisten deutschen und europäischen Zentren präferierte mehrschrittige 

Kombinationsstrategie aus Rehabilitation der genuinen PA plus Unifokalisation relevanter 

MAPCAs liegen aufgrund der heterogenen Anatomie und differenten chirurgischen Strate-

gien keine direkt vergleichbaren Zahlen vor. Auch nach Etablierung einer antegraden PA-

Perfusion erfolgen vor und nach der intrakardialen Korrektur mit klappentragendem 

Conduit ggf. wiederholte katheterinterventionelle Angioplastiemaßnahmen (2, 6, 37, 38, 

39, 52) [s. DGPK-Leitlinie Periphere Pulmonalstenosen]. Primäres therapeutisches Ziel ist 

das Erreichen eines RV-Druck < ¾-Systemdruck; als nachhaltig gutes Behandlungsergeb-

nis kann ein resultierender RV-Druck < 60% des Aortendrucks angesehen werden (2, 13, 

26). 

 

Trotz aller Fortschritte in der kardiochirurgischen, intensivmedizinischen und katheterinter-

ventionellen Therapie in den letzten Jahrzehnten erreicht die Gruppe mit der schlechtesten 

pulmonalarteriellen Anatomie (10 - 15 % aller Patienten mit PA-VSD und MAPCAs (2) 

keine vollständige intrakardiale Korrektur. Eine fehlende Kreislauftrennung mit dauerhaft 

residuell offenen VSDs und ein anhaltend hoher RV-Druck im Verlauf (RV : Ao > 0,8) wer-

den als Parameter für eine eingeschränkte Langzeitprognose angesehen (13). 

Auch nach erfolgreicher intrakardialer Korrektur werden bei allen Patienten neben den er-

wähnten katheterinterventionellen Angioplastiemaßnahmen weitere Operationen notwen-

dig. Neben der chirurgischen Beseitigung von residuellen oder progredienten Stenosen 

der unifokaliserten PAs (38, 52) sind diese v.a. zum Austausch der biologischen klappen-

tragenden RV-PA Conduits unvermeidlich. Für ältere Kinder und Erwachsene konnte 

durch die Einführung des minimal invasiven perkutanen Pulmonalklappenersatzes die An-

zahl der obligaten Folgeoperationen in den letzten Jahren deutlich reduziert werden (41, 

42, 43) [s. DGPK-Leitlinie Pulmonalklappeninsuffizienz und Pulmonalklappenersatz]. 
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9. Verlauf und Nachsorge 

Nach initialer Diagnostik, Festlegung des Therapieplanes im kinderherzchirurgischen 

Zentrum [s. Abb. 1] und ggf. neonataler Palliation erfolgen die kinderkardiologischen Kon-

trollen kurzfristig in Abstimmung mit dem primär behandelnden Zentrum. Der Fokus liegt 

auf einer verlässlichen Dokumentation der systemarteriellen Sättigung und den klinischen 

Zeichen der Herzinsuffizienz als Parameter, die je nach Verlauf eine Modifikation des ur-

sprünglichen Behandlungsplans erfordern können. 

Gleiches gilt nach Unifokalisation, Shuntversorgung oder Etablierung einer klappenlosen 

Verbindung vom RV zur PA ohne intrakardiale Korrektur. Die Entscheidung zu einem spä-

teren VSD-Verschluss wird üblicherweise im kinderherzchirurgischen Zentrum nach vo-

rausgehender ausführlicher Bildgebung einschließlich einer erneuten Herzkatheterisierung 

mit Ermittlung der Hämodynamik, getroffen. 

 

Nach Kreislauftrennung mit VSD-(Teil-)Verschluss ohne planmäßige Reintervention zielen 

die kinderkardiologischen Kontrollen auf die Abschätzung des RV-Drucks, die RV-Funktion 

und mögliche Klappeninsuffizienzen. Bei klinisch oder echokardiographisch relevanten Än-

derungen ist in Abstimmung mit dem primär behandelnden Zentrum eine Erweiterung der 

nichtinvasiven Diagnostik (Re-CT, MRT) oder die Indikation zur hämodynamischen Ree-

valuation im Herzkatheterlabor (mit der Option auf eine Angioplastie) zu stellen. 

Im weiteren Verlauf kann sich die ambulante kinderkardiologische Diagnostik an den Emp-

fehlungen für die Patienten mit Fallot’scher Tetralogie orientieren. Regelmäßige und le-

benslange Kontrolluntersuchungen - jenseits des ersten postoperativen Jahres im Kindes-

alter in der Regel einmal im Jahr, später alle 1 - 2 Jahre - sind daher notwendig.  

Abhängig von den Befunden und dem klinischen Verlauf sind zusätzlich zur Basisdiagnos-

tik ggf. weitere Untersuchungen zu veranlassen (18, 19, 20).  

Änderungen des funktionellen Status der Patienten oder progredient pathologische Be-

funde in der o.g. Diagnostik erfordern die Vorstellung im kinderkardiologischen bzw. 

EMAH-kardiologischen Zentrum zur Mitbeurteilung und Durchführung einer erweiterten 

Diagnostik mit multimodaler Bildgebung, ggf. einschl. einer diagnostischen Herzkatheter-

untersuchung (18, 40).  

Im Langzeitverlauf gelten die gleichen Kriterien mit zunehmendem Fokus auf die Zeichen 

der Degeneration des RV-PA-Conduits und die Indikation zum Re-PKE [s. DGPK-LL Pul-

monalinsuffizienz und Pulmonalklappenersatz]. 
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Tab. 3: Ambulante Diagnostik nach operativer Korrektur einer PA-VSD 

Modalität Fokus Häufigkeit 

EKG QRS-Breite! Cave: >160 msec oder Zunahme 

um mehr als 3,5 msec /Jahr  

jede Kontrolle 

Echokardiographie Dimensionen RA, RV; Myokardhypertrophie; 

RV- und LV-Funktion; diastolische RV-

Funktionsstörung? Ausmaß TI, PI;  

jede Kontrolle 

Langzeit-EKG Detektion von Tachyarrhythmien alle 2-3 Jahre bzw. bei kli-

nischer Indikation 

MRT* Quantifizierung von Ventrikelfunktion und 

 -dimensionen; Myokardfibrose? RVOT-

Aneurysma? Angiographie der PA:  

Stenosen? Seitendifferenz?  

Schweregrad der Klappeninsuffizienzen 

bei klinischer Indikation; 

asymptomatisch alle 3 - 5 

Jahre (Jgdl. und EMAH) 

Spiroergometrie* Objektivierung der kardiopulmonalen Belast-

barkeit (subjektiv oft überschätzt) 

bei klinischer Indikation; 

asymptomatisch alle 3 - 5 

Jahre (Jgdl. und EMAH) 
      *abhängig von der Kooperationsfähigkeit der Patienten jenseits des Grundschulalters  

 

Belastbarkeit, Reise, Sport  

Nach einer korrigierenden Operation ist in der Mehrzahl der Fälle die körperliche Belast-

barkeit im Alltagsleben ausreichend. Einschränkungen im Alltag oder für sportliche Aktivi-

täten sind nicht generell notwendig. Die Kinder (bzw. deren Eltern) sollten im Rahmen ihrer 

individuellen Möglichkeiten zur Teilnahme am Freizeitsport ermutigt werden. Einschrän-

kungen ergeben sich bei reduzierter RV-Funktion oder anhaltend hoher Druckbelastung. 

Für Details wird auf die DGPK-Leitlinien Fallot’sche Tetralogie sowie Pulmonalinsuffizienz 

und Pulmonalklappenersatz verwiesen. 

Die Leistungsfähigkeit der nicht korrigierend behandelten Patienten bleibt nach palliativen 

Maßnahmen deutlich eingeschränkt. Zusätzlich limitierender Faktor bei nicht korrigierend 

behandelten Kindern ist das Ausmaß der Zyanose in Ruhe und unter Belastung. 

 

Eine Endokarditisprophylaxe ist indiziert [s. DGPK LL Endokarditis und Endokarditispro-

phylaxe] 

  vor der intrakardialen Korrektur 

  in den ersten sechs Monaten nach der intrakardialen Korrekturoperation 

  bei residuellem Shunt in räumlicher Beziehung zu prosthetischen Materialien  

  (VSD-Patch, PA-Rekonstruktion, Conduit)  

  v.a. aber bei Patienten mit operativem oder interventionellem Pulmonalklappenersatz 

  (Hochrisikogruppe!). 
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Im Rahmen der gültigen Impfempfehlungen für Risikoguppen im Kindesalter besteht die 

Indikation zur jährlichen Grippeschutzimpfung, zur Pneumokokkenschutzimpfung und zur 

RSV-Prophylaxe auch jenseits des zweiten Lebensjahres. 

 

Besonders die inoperablen Patienten benötigen häufig psychosoziale Begleitung. Die 

mentale Retardierung und die Sprachentwicklungsverzögerung der Kinder mit Mikrodele-

tion 22 q.11 erfordern eine gezielte, frühzeitig einsetzende Förderung.  

Bei einer chronischen Herzerkrankung kann ein Antrag auf Feststellung der Schwerbehin-

derung unter Bezug auf das Sozialgesetzbuch IX und die aktuell gültige Fassung der Ver-

sorgungsmedizinischen Grundsätze gestellt werden. Der Grad der Behinderung (GdB) ori-

entiert sich an der Einschränkung der Funktionalität im Alltag.  

 

Prognose: 

Die Überlebensraten unbehandelter Patienten mit PA-VSD liegen nach einem Jahr bei 

50%, nach 10 Jahren bei 8% (3).  Die oben angegebenen Ergebnisse der operativen Ver-

sorgung dieser Kinder lässt zukünftig ein deutlich verbessertes Langzeitüberleben erwar-

ten [s. 8.2.4]. 

Für die Gesamtgruppe der Patienten mit PA-VSD sind wiederholte Operationen und the-

rapeutische Katheterinterventionen im Kindes- und Erwachsenenalter vorhersehbar. Die-

ses trifft im Besonderen auf die Gruppe mit multifokaler Lungenperfusion zu. Da zusätzlich 

wiederholte diagnostische Herzkatheterisierungen und CT-Angiographien absehbar sind, 

die häufig in Allgemeinanästhesie durchgeführt werden, kalkuliert sich für diese Subgruppe 

ein zusätzliches Langzeitrisiko aus der kumulativen Strahlenbelastung (53).  

 

Kernaussage 3:                     Leitlinie Pulmonalatresie mit VSD 

Verlauf und Prognose nach PKE 

 Die (kinder)kardiologischen Kontrollen nach intrakardialer Korrektur und Implanta-

tion einer RV-PA-Verbindung fokussieren auf Anzeichen einer fortschreitenden 

Druck- und/oder Volumenbelastung des RV sowie sekundäre Zeichen der  

Ventrikeldysfunktion.  

 Bei allen Kindern sind auch nach intrakardialer Korrektur und Etablierung einer 

klappentragenden Verbindung zwischen RV und (rekonstruierter) PA im Verlauf 

wiederholte interventionelle und chirurgische Revisionseingriffe notwendig.  
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Empfehlung 2:              Leitlinie Pulmonalatresie mit VSD 

Nachsorge: Sportliche Aktivität nach Korrektur-OP 

Die Kinder (bzw. deren Eltern) sollten im Rahmen ihrer individuellen Möglich-

keiten zur Teilnahme am Freizeitsport ermutigt werden. 
 

Bei erhaltener RV-Funktion ohne Hinweise auf eine therapiepflichtige RV-

Druckerhöhung ist die Teilnahme am Schul- und Freizeitsport ohne Einschrän-

kungen möglich. 

 

Regelmäßige sportliche Aktivität moderater Intensität wird für alle Patienten 

empfohlen, die keine deutlichen Herzinsuffizienzzeichen aufweisen. 
 

Vor Ausübung von Wettkampf- und Leistungssport muss eine kinderkardiologi-

sche bzw.  EMAH-kardiologische Evaluation erfolgen. 
 

Die Ausübung von Wettkampf- und Leistungssport wird bei höhergradiger Pul-

monalinsuffizienz, relevanter RV-Druckbelastung, Hinweisen auf atriale 

oder ventrikuläre Tachyarrhythmien bzw. eingeschränkte RV- oder LV-

Funktion nicht empfohlen. 

 

Vor Ausübung von Wettkampf- und Leistungssport sollte ein Belastungstest 

durchgeführt werden, der eine belastungsinduzierte Arrhythmie / Hypotension / 

Ischämie ausschließt. 

 

 

10. Erwachsene mit angeborenem Herzfehler (EMAH) 

Eine lebenslange Nachsorge mit EMAH-kardiologischer Expertise wird in 1 - 2-jährigen 

Abständen angeraten, um typische Langzeitprobleme zu erfassen: 

 Progrediente RV-Druckbelastung durch PA-Stenosen oder Dysfunktion des RV-

PA Conduits 

 Arrhythmien / Risiko für plötzlichen Herztod 

 Rechtsherzdekompensation bei progredienter RV-Dysfunktion 

 Endokarditis (speziell bei nicht korrigierend behandelten Patienten) 

Für eine ausführliche Darstellung wird auf die DGPK-Leitlinien Fallot’sche Tetralogie so-

wie Pulmonalklappeninsuffizienz und Pulmonalklappenersatz verwiesen. 

Die Langzeitprognose wird durch eine hohe Morbidität durch wiederholt notwendige Revi-

sionseingriffe und eine erhöhte Mortalität im jungen Erwachsenenalter durch Herzinsuffizi-

enz und plötzlichen Herztod beeinträchtigt (40, 54). 



32 

 

10.1. Schwangerschaft 

Maternale Risiken: Generell haben Frauen nach Korrektur einer Fallot’schen Tetralogie 

bzw. PA-VSD abhängig von ihrem aktuellen funktionellen Status ein gering erhöhtes Mor-

biditäts- und Mortalitätsrisiko während einer Schwangerschaft (Entwicklung einer Rechts-

herzinsuffizienz (2,5 %), Tachyarrhytmien (6 %)). In den meisten Fällen wird eine Schwan-

gerschaft gut toleriert. 

Ein erhöhtes Risiko für eine schwangerschaftsassoziierte RV-Dekompensation besteht bei  

- schwerer Pulmonalinsuffizienz mit ausgeprägter RV-Dilatation  

- RV- bzw. LV-Dysfunktion 

- degenerationsbedingter Dysfunktion der Klappe nach Vorimplantation eines biologischen 

  PKE, meist als dominante Stenose  

 

Entsprechend sollte eine detaillierte Evaluation bezgl. notwendiger Behandlungsmaßnah-

men vor einer geplanten Schwangerschaft erfolgen und ggf. von einer Schwangerschaft 

abgeraten werden. Eine schwere Homograft-/Conduit-Stenose sollte auch bei asymp-to-

matischen Patientinnen vor einer Schwangerschaft behandelt werden (40, 55, 56).   

Die Möglichkeiten zur genetischen Beratung und zur pränatalen Diagnostik einschließlich 

fetaler Echokardiographie unter Hinzuziehung kinderkardiologischer Expertise sollen den 

betroffenen Familien angeboten werden.  

Falls der genetische Status der Schwangeren nicht bekannt ist, wird ein mütterliches 

Screening für die Mikrodeletion 22q11.2 empfohlen, da ein 50% Risiko für die Übertragung 

auf die Nachkommen besteht. 

 
11. Durchführung der Diagnostik und Therapie 

Koordinierung und Durchführung der Diagnostik durch einen Arzt für Kinder- und Jugend-

medizin mit der Schwerpunktbezeichnung „Kinder- und Jugendkardiologie“;  

bei Erwachsenen durch einen Arzt mit der Zusatzbezeichnung „Spezielle Kardiologie für 

Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern“ bzw. einen EMAH - zertifizierten Arzt. 

Die pränatale Diagnostik und Beratung sollte durch einen DEGUM II/III qualifizierten Prä-

natalmediziner in Kooperation mit einem Kinder- und Jugendkardiologen durchgeführt wer-

den. Es wird empfohlen, die Geburt eines Kindes mit pränatal diagnostizierter Pulmo-

nalatresie in einer Geburtsklinik mit sichergestellter kinderkardiologischer Versorgung vor-

zunehmen. 

Therapeutische Maßnahmen bei Patienten bis zum 18.LJ (inkl. Transition) obliegen der 

Verantwortung eines Arztes für Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung 
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„Kinder- und Jugend-Kardiologie“, bei Erwachsenen eines Arztes mit Zusatzbezeichnung 

„Spezielle Kardiologie für Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern“ bzw. eines EMAH-

zertifizierten Arztes.  

Operative Eingriffe sollen altersunabhängig von einem Herzchirurgen mit Zertifikat „Chirur-

gie angeborener Herzfehler“ in einem kinderherzchirurgischen Zentrum bzw. einem zerti-

fizierten EMAH - Zentrum durchgeführt werden.  
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ANHANG: 

A  weiterführende Diagnostik 

A 1  Indices zur Bestimmung der Querschnittsfläche der Pulmonalarterien  

 

Nakata-Index: [(Durchmesser der prox. RPA (mm)2)+ (Durchmesser der prox. LPA (mm)2)] x π 
       [4 x BSA (m2)] 
 
McGoon-Index:  Durchmesser prox. RPA (mm) + Durchmesser prox. LPA (mm) 
    Durchmesser DAo (Zwerchfellhöhe) (mm) 
 

 
Die Gefäßdurchmesser werden in mm bestimmt. Für die Berechnung wird eine kreisrunde Quer-

schnittsfläche für die Kalkulation vorausgesetzt, die oft nicht vorhanden ist.  

Ein Synonym für den ‚Nakata-Index‘ ist der Begriff ‚PA-Index‘ oder ‚PAI‘. Normalwerte liegen für den 

Nakata-Index bei  ca. 330 + 30 mm2/ m2, für den McGoon-Index bei 2,1-2,4.  

Für die Patienten mit PA-VSD-MAPCAs wurde zur Kalkulation der Gesamt-Querschnittsfläche der 

MAPCAs ein sog. ‚aorto-pulmonaler Kollateralarterien-Index APCAI‘ oder ‚MAPCA-Index‘ beschrie-

ben, dessen valide Kalkulation aber aufgrund der anatomischen Variabilität noch fehleranfälliger ist. 

Für die Kalkulation eines ausreichend dimensionierten Gefäßbettes nach Unifokalisationsoperationen 

vor VSD-Verschluss wurde ferner ein ‚total neopulmonary arterial index TNPAI’ definiert, der sich aus 

der Summe des genuinen PA-Index und dem MAPCA-Index ergibt: TNPAI = PAI + APCAI (1, 57).  

Initial wurde ein TNPAI von > 200 mm2 / m2 empfohlen (57), heute wird ein Index von > 150 mm2 / m2 

als ausreichend für eine intrakardiale Korrektur-OP mit VSD-Verschluss mit dem Ziel eines post-OP 

RV-Drucks < ¾-Systemdruck angesehen. Es hat sich aber gezeigt, dass präoperativ erhobene anato-

mische Parameter allein bezgl. der post-OP-Prognose des RV-Drucks unsicher sind und funktionelle 

Untersuchungen wie die intraoperative Flussstudie geeigneter erscheinen (24, 57). Auch eine präope-

rative MRT wäre grundsätzlich in der Lage, über eine Kalkulation des Qp/Qs bei inverser Korrelation 

eine Vorhersage zum postoperativen Verhältnis RV-Druck:Systemdruck zu ermöglichen (20, 21). 

Beide Methoden finden aber aufgrund der notwendigen hohen personellen und technischen Voraus-

setzungen in der klinischen Praxis nahezu keine Anwendung. 
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A 2 Intraoperative Flussstudie 

Zur Beurteilung der Nachhaltigkeit eines VSD-Verschlusses bei Patienten mit PA-VSD-MAPCAs empfeh-

len einige führende internationale kinderherzchirurgische Zentren nach Abschluss der Unifokalisation von 

MAPCAs und genuinen PAs die Durchführung einer intraoperativen Druckmessung in der rekonstruierten 

zentralen PA unter definierten Perfusionsbedingungen. Dabei werden die unifokalisierten Pulmonalarte-

rien am kardiopulmonalen Bypass mit kardioplegischem Herzstillstand und ventilierten Lungen mit zuneh-

mendem Flussvolumen perfundiert. Bleibt der mittlere pulmonalarterielle Druck nach Erreichen eines adä-

quaten indizierten Herzzeitvolumens (2,5 bzw. 3 l/min/m2) unter 25 bzw. 30 mmHg, kann postoperativ eine 

Relation von RV-Druck zu LV-Druck von < 0,5 erwartet werden und der VSD wird verschlossen sowie ein 

RV-PA-Conduit implantiert. Übersteigt der mittlere PA-Druck 25 bzw. 30 mmHg, wird der VSD nicht ver-

schlossen und die unifokalisierten Lungenarterien über einen zentralen Shunt an die Aorta anastomosiert 

(4, 8, 13, 24). 

  

 

 

Abb. 2: Schematische Darstellung der Technik zur 

Durchführung einer intraoperativen Flussstudie.  

Neben den Kanülen zur Etablierung des kardio-pul-

monalen Bypass (1, 2, 3) sind eine Perfusionskanüle 

und ein Druckaufnehmer in der zentralen PA plat-

ziert. Der linke Vorhof ist über einen sog. LA-Vent 

drainiert. [modifiziert nach (24)]  
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B. Chirurgische Therapie bei PA-VSD-MAPCA 

  

B 1  Heterogene Anatomie von MAPCAs  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Die Abbildung skizziert den variablen Verlauf der MAPCAs bei rechtem Aortenbogen im Bezug zu 

den Organen im hinteren Mediastinum (Hb=Hauptbronchus; re.=rechts; li.=links) [modifiziert nach 

(6)]. 

 

 

B 2:  Rehabilitationsstrategie 

 
Eine Variante des zentralen aorto-pulmonalen Shunts ist der Shunt nach Laks (44): ein PTFE-Shunt wird 

an den hypoplastischen atretischen PA-Stamm (Pfeil) und über eine restriktive Verbindung seitlich an die 

AAo anastomosiert, um einen knickfreien zentralen AP-Shunt zu etablieren (modifiziert nach 17). 
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‚Melbourne-Shunt‘: Nach Ausklem-

men der posterolateralen Wand der 

AAo erfolgt eine End-zu-Seit Anasto-

mose des hypoplastischen genuinen 

PA-Stamms an die AAo (modifiziert 

nach 17).  

Eine Variante des direkten zentralen 

AP-Shunts wird in den Publikationen 

der Stanfordgruppe als ‚AP-window‘ 

beschrieben.  

 

 
‚Antegrade Eröffnung‘ bei hyoplastischer konfluierender genuiner PA: Nach transvalvulärer Längsin-

zision vom RVOT bis knapp unterhalb der PA-Bifurkation und Entfernung des atretischen Gewebes 

wird ein haubenförmiger Patch zurechtgeschnitten (A), der eine deutliche Erweiterung des PA-

Kalibers ermöglicht (B). Im Verlauf können dabei sowohl eine pulmonale Rezirkulation bei offenem 

VSD und restriktionsfreier Verbindung zu PA (bei hypoplastischer zentraler PA selten) als auch eine 

anhaltende pulmonale Minderperfusion bei fortbestehender Restriktion des Infundibulums resultieren. 

Im letzteren Fall ist nach Ductus-Verschluss potentiell einen Folgeeingriff zur Verbesserung der Lun-

gendurchblutung (operative Revision vs. RVOT-Stent) erforderlich (modifiziert nach 17). 

  
Folgeeingriffe zur Rehabilitation der genuinen PA:  

Nach Wachstum der genuinen PA kann nach einigen Monaten ein klappenloses RV-PA-Conduit 

(z.B. Gore-Tex Shunt) etabliert werden. Dieses wird dann - meist im 2. Lebensjahr - durch ein klap-

pentragendes RV-PA-Conduit ersetzt, das - falls notwendig - zum Erhalt einer Restriktion des Lun-

genflusses bei noch offenem VSD zentral ‚gebändelt‘ werden kann, um die genuinen PA-Äste vor 

einer Überflutung zu schützen (modifiziert nach 17).  
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B 3: Unifokalisationsoperationen 

 

 
B 3.1 Unifokalisationsstrategie bei hypoplastischer genuiner PA mit Kommunikation zu einer rechts-

seitigen MAPCA. Eine MAPCA ohne Kommunikation zum genuinen PA-System perfundiert Anteile 

der linken Lunge [modifiziert nach (6)]. 

A Die MAPCA zu linken Lunge wird proximal ligiert und durchtrennt sowie für eine folgende plasti-

sche Erweiterung längs inzidiert. Auch die genuine PA wird für eine plastische Erweiterung längs in-

zidiert (rot gestrichelte Linien). 

B Die rechtsseitige MAPCA wird zentral ligiert. Die linksseitige MAPCA wird an die linke genuine PA 

anastomosiert.  

C Die zentrale PA wird anschließend plastisch erweitert (Perikard / Homograft / ContegraR) und mit 

einem klappentragenden Conduit (biologisch oder Dacron) mit dem RV verbunden. 

 

B 3.2 Unifokalisationsstrategie zur Anbindung von 4 großen MAPCAs aus DAo bzw. Arteria subclavia 

links bei linkem Aortenbogen [modifiziert nach (6)]. 

A Alle MAPCAs werden distal ihrer stenotischen Segmente ligiert und durchtrennt. Es erfolgt eine groß-

zügige Längsinzision der so mobilisierten MAPCAs bis vor deren weitere Aufzweigung (rot gestrichelte 

Linien). 

B und C Die MAPCAs werden nach vorn mobilisiert und in der Mittellinie spannungsarm zusammenge-

führt.   

D Die so kreierte zentrale PA wird anschließend plastisch erweitert (Perikard / Homograft / ContegraR) 

und mit einem (klappentragenden) Conduit mit dem RV verbunden. 
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