
Die PulmoD1lalstenose 

Einleitung 
Rechte Kammer und Lunge sind über 
die Lungenschlagader (Pulmonalar­
terie =PA) miteinander verbunden. 
Eine Einengung der Pulmonalarterie 
(die Pulmonalstenose) findet sich in 
ca. 25-30% aller angeborener Herz­
fehler. Davon sind ca. 1 0% valvulär. 

Einteilung 
Je nach Lage der Einengung (Ste­
nose) werden verschiedene Formen 
unterschieden: 

1. valvuläre Pulmonalstenose (Klap­
penstenose ) , 

2. supravalvuläre Pulmonalstenose: 
oberhalb der Klappe, d. h. an beliebi­
ger Stelle im Hauptstamm der Lun­
genschlagader oder in einem oder 
beiden Seitenästen), 
3. subvalvuläre Pulmonalstenose: 
a) infundibuläre PS = im musculären 
Anteil unterhalb der Klappe; 
b) in der rechten Kammer durch ein 
Muskelbündel, welches die rechte 
Kammer in zwei Teile teilt = Double 
chambered right ventricle (Abb.). 
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Abb. Pulmonalstenose 3.a infundibulär 
1. valvulär 3.b Double chambered right ventricle 
2. supravalvulär (im Stamm) 

supravalvulär (peripher, an der Aufzwei­

gung) 

supravalvulär (peripher, im Seitenast) 
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Die Pulmonalstenose 
isoliert auf oder in Kombination mit 
weiteren Defekten (z.8. Vorhofsep­
tumdefekt, Ventrikelseptumdefekt), 
oder kann Teil eines komplexen Herz­
fehlers sein (z.8. Fallot'sche Tetralo­
gie, Double Outlet Right Ventricle). 
Sie kann aber auch Teil eines Synd­
roms sein (z.8. Willams-Beuren-Syn­
drom, Noonan-Syndrom) 
eine Röteln-Infektion 
rend der 
sein (heute nur 
isolierten valvufären 
se ist meist eine Klappeneinengung 
durch Verkleben und Verdickung der 
Klappensegel zu finden. 

Auswirkung des Herzfehlers 
Damit unser Körper mit Sauerstoff an­
gereichert werden kann, muss Blut in 
den Lungenkreislauf geplJmpt werden. 
Da nach der der 
sinkt, geschieht 
mit wenig 
Herzkammer. 
nose muss aber 
höhten Widerstand 
zen in die Lungen gepumpt werden. 
Durch die Druckbelastung kommt es 
zu einer Vergrösserung und Verdi­
ckung der rechten Herzkammer. Die 
Kraft, die von der rechten Herzkam­
mer aufgewandt werden muss, ist ab­
hängig vom Grad der Einengung, Je 
nach Schweregrad kön­
nen Beschwerden 

Bei leichten 
Pulmonalstenosen 
meist symptomfrei 
Kinderkardiologen zur Abkiärung ei­
nes Herzgeräusches vorgestellt. Ael-
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tere Kindern können 
Anstrengung und Ermüdung klagen, 
Dauerhafte Belastung des rechten 
Herzens aufgrund schwererer Ein­
engung führen zur eingeschränkten 
Pumpfunktion des rechten Herzens 
(Herzinsuffizienz) bis zum Versagen. 
Neugeborene mit schwerster Einen­
gung (kritischer 
dagegen fallen früh 
mung, Trinkfaulheit und 
anose (Blausucht) auf. 

Diagnose 
Mit Hilfe der Echokardiographie (Her­
zultraschalluntersuchung) lässt sich 
die Diagnose rasch sichern. Nur für 
spezielle Fragestellungen sind noch 
eine Angiographie oder MRI-Untersu­
chung notwendig, Lage und Schwe­
regrad der Einengung, Aussehen und 
Grösse der Klappe, Grösse 
gengefässes, Grösse 
der rechten und linken 
wie auch evt. 
sind für das weitere 
scheidend, 

Behandlung und Verlauf 
Die kritische Pulmonalstenose des 
Neugeborenen und schwere Pul­
monalstenose bedarf einer raschen 
Therapie bevor es zum Herzversagen 
kommt Dies, um den hohen Druck in 
der rechten Kammer zu reduzieren, 
der für eine ausreichende 
durchblutung aufgewandt 
muss, Bei den isolierten 
nosen im Neugeborenen-
desalter wird mit einem 
interventionellen Herzkatheter 
85% eine sehr gute und dauerhafte 
Erweiterung erreicht Selten muss zu 



einem späteren Zeitpunkt der Ein g riff 
wiederholt werden. Bei ca. 2/3 der 
Patienten sieht man in der  Folgezeit 
ein e U ndichtigkeit dieser K l appe (Pul­
m o n alklappeninsuffizie nz) , die von 
der  rechten Herzkammer g ut tole riert 
wird u n d  meist keiner weiteren Thera­
pie bedarf. Ma nch mal sieht man n ach 
Ballonklappendi l atation eine vorüber­
gehende reaktive infu ndibu l ä re Ste­
nose, d.h.  eine Einengung des m us­
ku l ä ren Anteils u nterh alb der Klappe 
in der  rechte n  Herzka mmer. Schwer­
wiegende Komplikationen sind jed och 
selte n .  

Leichte bis mässige isolierte Pulmo­
nalstenosen zeigen a b  dem 2. Le­
bensja h r  im Verla uf h äufiger  Tendenz 
sich zu verbessern und bedürfen kei­
ner Therapie. 

Die supravalvulären Pulmonalsteno­
sen (d.h. die im Lungengefäss selber) 
zeigen selten eine Zunahme der  Eng­
stellen ,  lassen sich d agegen weniger 
erfol g reich mitte l s  Ba l l o n  aufd e h n e n . 
Zusätzl ich ka n n  in a usgewählten 
Fällen ein Stent (eine Gefässstütze) 
wäh rend des H erzkatheters in das 
Gefäss eingesetzt werden oder es 
benötigt eine erweiternde Operation. 
Be reits bei mässiger Einengung ei­
nes Lu ngenarterie nseite n astes ka n n  
eine Therapie erforderlich sein, u m zu 
verhind ern, d ass allein die gesu nde 
Lunge überflutet wird und es d ad u rch 
zu eine r  seku nd ären Schädig u ng des 
Lungengefässbettes kommt. Auszu­
nehmen d avon sind die peripheren 
Pulmonalstenosen des Früh- und 
Neugeborenen. Diese n o rmalisie ren 
sich in nerh alb des 1. Lebensjah res 

d u rch d a s  Wachstu m der ehem a l s  
kleinen Gefässe. 

Die Therapie der  subpulmonalen Ste­
nosen muss in der  Rege l  chiru rgisch 
erfolgen. Das überschüssige Gewebe 
wird d a bei entfernt; gelegentl ich ge­
lingt dies bei den infundibu l ä ren Pul­
m o nalste nosen nicht ausreichend,  so 
dass zu sätzlich mit einem Patch (F l i­
cke n )  e rweitert we rd e n  m uss. 
Auch für d ie Therapie der Pulmo­
nalstenose bei komplexem Herzfehler 
ist meist eine Operation n otwe ndig 
u n d  wird im Rahmen der einzeln en 
Herzfehler  besch rieben. 

Aufgrund der  a b n o rmen Flussve rh ält­
nisse benötigen auch Kinder mit eine r  
P u l m o n alstenose eine Endokarditi­
sprophylaxe (z. B .  bei Ope ratio ne n ,  
eitrige n  Entzünd u ngen oder Besuch 
beim Zah n a rzt) als Sch utz vor eine r  
bakteriel l e n  Entzünd u ng d e s  H e r­
zen s .  

Zusammenfassung 
Die leichten u n d  mässigen Pulmo­
n alstenosen haben eine g ute Prog no­
se .  Die Patienten sind beschwerdefrei 
u n d  benötigen meist n u r  Ver la ufskon­
trollunters u ch u ngen . Die schwerere n  
isolierte n Pulmonalklappen stenosen 
sind gut  therapierbar und erla uben ein 
n ormales Leben . Bei alle n  anderen 
Formen ist die Therapie und Prog n o­
se abhängig von der  An ato mie , dem 
Schwereg ad u n d  den Begleitmissbil­
d u ngen . 
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