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Fallbericht: Perkutane Ballonvalvuloplastie bei
einer 75-jahrigen Patientin mit massiv kalzifizierter
Stenose der Trikuspidalklappe und Re-Stenose
der Pulmonalklappe

M. Hammerer', R. Seitelberger?, K. Hergan®, P. Maister, C. Seelmaier’, U. Hoppe'

Aus der "Universitatsklinik fir Innere Medizin II, der 2Universitétsklinik fiir Herzchirurgie und der SUniversitatsklinik fir Radiodiagnostik,
Landeskrankenhaus Salzburg, Universitatsklinikum der Paracelsus Medizinischen Privatuniversitét

B Zusammenfassung

Wir beschreiben den seltenen Fall einer hochgradigen Trikuspi-
dalklappenstenose bei einer 75-jahrigen Patientin, bei der vor
19 Jahren eine perkutane Ballonvalvuloplastie der Pulmonal-
klappe und vor 3 Jahren eine Ballonvalvuloplastie der Trikuspi-
dalklappe durchgefiihrt worden waren. Die aktuelle Bildgebung
zeigte eine massive Kalzifizierung der Trikuspidalklappe sowie
der paravalvuldren Strukturen mit Ubergreifen auf die leicht-
gradig stenosierte Mitralklappe. Aufgrund einer progredienten
Rechtsherzinsuffizienz wurde die Indikation zu einem neuerli-
chen Valvuloplastieversuch an der Trikuspidalklappe sowie der
re-stenosierten Pulmonalklappe gestellt. Diese wurden kompli-
kationslos durchgefiihrt, wobei eine himodynamische Verbes-
serung nach echokardiographischen Kriterien lediglich an der
Pulmonalklappe erzielt werden konnte. Eine kardiochirurgische
Therapieoption war nach Heart-Team-Entscheidung nicht gege-
ben. Bei persistierender Trikuspidalstenose ist die Patientin un-
ter intermittierender Hamodialyse und symptomatischer medi-
kamentdser Therapie seither klinisch stabil.

In vorliegendem Artikel diskutieren wir die mogliche Patho-
genese der Trikuspidalstenose sowie therapeutische Optionen.
Autoren dhnlicher Einzelfallberichte haben einen hypotheti-
schen kausalen Zusammenhang zwischen einer préexisten-
ten Pulmonalstenose und einer Trikuspidalklappenverkalkung
postuliert [1-6].

B Anamnese

Wir berichten iiber eine zum Zeitpunkt der aktuellen Aufnah-
me 75-jdhrige Patientin mit folgenden relevanten Vorerkran-
kungen: Im 56. Lebensjahr erfolgte an unserer Klinik bei ei-
ner hochgradigen symptomatischen Pulmonalstenose (PS) mit
einem systolischen Druckgradienten von 110 mmHg eine per-
kutane Valvuloplastie der Pulmonalklappe (PK). Ambulante
Verlaufskontrollen zeigten zunichst ein regelrechtes echokar-
diographisches und klinisches Resultat an der PK mit einer
langsam progredienten leicht-/mittelgradigen residualen PS.
Etwa ab dem 65. Lebensjahr — also 10 Jahre postinterventio-
nell — fiel eine bis dahin nicht bekannte Trikuspidalklappen-
stenose (TS) auf. Uber die folgenden Jahre zeigte sich eine
deutliche Progredienz des Schweregrades der TS mit schlief3-
lich auch klinischer Symptomatik. Bei hochgradiger TS und
mittelgradiger PS wurde im 72. Lebensjahr eine perkutane
Valvuloplastie der Trikuspidalklappe (TK) durchgefiihrt (All-
gemeines Krankenhaus der Stadt Wien). Infolgedessen kam es
zunidchst zu einer deutlichen subjektiven Symptombesserung,
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wenn auch die echokardiographischen Messwerte im Wesent-
lichen unverindert blieben.

Weitere Vorerkrankungen

Seit dem 57. Lebensjahr ist ein permanentes Vorhofflimmern/
-flattern mit irregulirer Uberleitung bekannt. Weiters bestehen
eine chronische Thrombopenie und Anédmie.

Aktuelle Anamnese

Nach initialer Symptombesserung infolge der Valvuloplas-
tie an der TK vor 3 Jahren war in ambulanten Kontrollen
eine chronisch-progrediente rechtskardiale Insuffizienz (zu-
nehmende periphere Odemneigung, Hepatopathie, chroni-
sche Niereninsuffizienz Stadium III-IV, Belastungsdyspnoe
NYHA-Stadium II-III) zu konstatieren. Diese fiihrte zuletzt
wiederholt zu stationdren Aufenthalten.

Relevante Befunde

Im physikalischen Status zeigen sich eine ausgeprigte Hals-
venenstauung, miBig ausgeprigte periphere Odeme, inzipi-
ente Trommelschlegelfinger mit verlangsamter Rekapillarisa-
tion sowie eine miBiggradige Lippenzyanose. Uber dem Her-
zen sind ein Systolikum mit Punctum maximum {iber dem
2. Interkostalraum links sowie dem 4. Interkostalraum rechts
und hier auch Diastolikum auskultierbar. Der iibrige Status ist
weitgehend unauffillig.

Laboranalytisch finden sich neben einer chronischen Nieren-
insuffizienz III (Kreatinin 1,7 mg/dl; Harnstoff 105 mg/dl; er-
rechnete glomeruldre Filtrationsrate 31 ml/min/KO) miBig
erhohte Leberwerte (Alkalische Phosphatase 145 U/l; Gam-
ma-Glutamyl-Transferase 302 U/l) mit Koagulopathie (Pro-
thrombinzeit 81 %), ein deutlich erhohtes pro-Brain-Natriu-
retic-Peptid (2974 pg/ml), sowie die bekannte Thrombopenie
und Anémie (Thrombozyten 133 G/1; Himoglobin 10,6 g/dl)
und im unteren Normbereich liegende Oxigenierungsparame-
ter (O,-Sittigung 95,6 %; pO, 72,5 mmHg).

Die transthorakale Echokardiographie (TTE) ergibt eine TS
IIT° (mittlerer/maximaler diastolischer Gradient 10/22 mmHg)
(Abb. 1a, c) bei massiven para-/valvuldren Verkalkungen mit
exzessiver rechtsatrialer Dilatation sowie ein kombiniertes Vi-
tium der miBig sklerosierten PK mit fiihrender PS II°-III°
(mittlerer/maximaler systolischer Gradient 30/50 mmHg)
(Abb. 1d). Weiters bestehen eine RV-Hypertrophie bei erhalte-
ner systolischer rechtsventrikuldrer Funktion (Tricuspid An-
nular Plane Systolic Excursion um 2,0 cm) mit ausgeprégter
zentralvenoser Stauung. Der linkskardiale Befund ist abgese-
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Abbildung 1: (a): Farbdoppler tiber TK; (b): Multislice-CT; (¢): CW-Doppler tiber TK;
(d): CW-Doppler tiber PK. LV: linker Ventrikel; LA: linker Vorhof; RV: rechter Ventrikel;
RA: rechter Vorhof; Vmax: maximale systolische Stromungsgeschwindigkeit; Vm: mittle-
re systolische Stromungsgeschwindigkeit; Max. PG: maximaler systolischer Druckgra-
dient; MPG: mittlerer systolischer Druckgradient; VTI: Geschwindigkeits-Zeit-Integral

hen von einer Mitralstenose (MS) I° bei mifBiger Sklerose un-
auffillig.

Die Multislice-Computer-Tomographie (CT) bestitigt das
Vorliegen einer massiven Verkalkung des Trikuspidalringes

in hufeisenformiger Anordnung unter Aussparung des septa-
len Abschnittes. Die Verkalkungen setzen sich auf die dia-
phragmale Trabekelmuskulatur, den diaphragmalen Abschnitt
des Mitralklappen- (MK-) Ringes, das anteriore Mitralse-
gel, die Sehnenfiden und den anterioren Papillarmuskel fort
(Abb. 1b).

Mittels Invasivdiagnostik kann eine koronare Herzerkran-
kung ausgeschlossen werden, rechtskardiale Himodynamik-
messungen zeigen einen geringfiigig erhohten pulmonal-
arteriellen Druck (41/8 mmHg; Mittel 21 mmHg) bei erhoh-
tem rechtsventrikuldren Druck (75/15 mmHg), entsprechend
der PS (mittlerer/maximaler Gradient 21/55 mmHg, Peak-to-
Peak 34 mmHg), sowie einen erhohten rechtsatrialen Druck
(18 mmHg) bei TS (mittlerer Gradient 5 mmHg).

B Diagnosen

Primér: Hochgradige Pulmonalklappenstenose; perkutane
Valvuloplastie der Pulmonalklappe vor 19 Jahren.

Sekundir: Hochgradige Trikuspidalklappenstenose bei mas-
siver valvuldrer und paravalvulédrer Kalzifizierung; perkutane
Valvuloplastie der Trikuspidalklappe vor 3 Jahren.

Aktuell:

1. Hochgradige (Re-) Stenose der Trikuspidalklappe mit mas-
siver valvuldrer und paravalvulédrer Kalzifizierung.

2. Mittel- bis hochgradige Re-Stenose der Pulmonalklappe.

Weitere: Permanentes Vorhofflimmern/-flattern; chronische
Niereninsuffizenz III; chronische Stauungshepatopathie; chro-
nische Thrombopenie.

Abbildung 2: (a): Valvuloplastie der Pulmonalklappe; (b): Low-Pressure-Ballon im
RVOT; (c): Valvuloplastie der TK; (d): 2-Monats-Follow-up: CW-Doppler tber PK.
TK: Trikuspidalklappe; PK: Pulmonalklappe; RVOT: rechtsventrikuldrer Ausflusstrakt;
Vmax: maximale systolische Stromungsgeschwindigkeit; Vm: mittlere systolische
Strémungsgeschwindigkeit; Max. PG: maximaler systolischer Druckgradient; MPG:
mittlerer systolischer Druckgradient; VTI: Geschwindigkeits-Zeit-Integral

Heart-Team

Nach der interdisziplindren Fallbesprechung wird aus kardio-
chirurgischer Sicht aufgrund der ausgedehnten valvuldren und
paravalvuldren Verkalkungsstrukturen an der TK keine Mog-
lichkeit eines operativen Vorgehens unter vertretbarem peri-
operativen Risiko gesehen. Es wird daher die Indikation fiir
eine neuerliche perkutane Valvuloplastie sowohl der TK als
auch der PK gestellt.

B Invasivtherapie

Nach Drahtsondierung der Pulmonalarterie (Boston Scienti-
fic Amplatz Superstiff) iiber einen rechtsfemoralen Zugang er-
folgt zuniéchst eine 2-malige Ballonvalvuloplastie der Pulmo-
nalklappe (Numed Z-Med 20 x 40 mm) (Abb. 2a). Anschlie-
Bend wird der Ballon in den rechtsventrikuldren Ausflusstrakt
(RVOT) zuriickgezogen. Da sich hier der Eindruck einer zu-
sdtzlichen Stenosierung ergibt, wird mit sehr geringem Druck
eine Ballonentfaltung mit diagnostischer Zielsetzung ausge-
fiihrt, welche eine exzentrische Obstruktion des rechtsventri-
kulédren Ausflusstraktes (RVOT) durch die ausgedehnte basa-
le Kalzifizierung des rechten Ventrikels bestétigt (Abb. 2b).
Nach Riickzug des Ballons auf das Niveau der Trikuspidal-
klappe erfolgt hier eine weitere Valvuloplastie (Abb. 2c¢). Von
einer Doppel-Ballon-Valvuloplastie wird aufgrund der massi-
ven Verkalkungen Abstand genommen.

B Postinterventioneller Verlauf

Nach unkompliziertem Verlauf wird die Patientin am 5. post-
interventionellen Tag entlassen. Eine TTE-Kontrolle nach
2 Monaten zeigt deutlich geringere Gradienten itiber der PK
(Abb. 2d) ohne Zunahme des Insuffizienzgrades, aber einen
unveridnderten Schweregrad der himodynamisch fiihrenden
TS. Auch klinisch-anamnestisch kommt es zu keiner Bes-
serung. Nach neuerlicher multidisziplindrer Diskussion im
Heart-Team wird fiir ein konservativ-palliatives Vorgehen ent-
schieden.
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B Weiterer Verlauf

Sieben Monate postinterventionell muss aufgrund des progre-
dienten chronischen Nierenversagens bei rechtskardialer In-
suffizienz eine chronische Hdmodialysebehandlung begonnen
werden. Die Patientin erhilt eine gut tolerierte intermittieren-
de 3x wochentliche Hamodialyse, iiber die eine Homoostase
im Fliissigkeits- und Elektrolythaushalt aufrecht erhalten
wird. Darunter ist sie bei unverdndertem echokardiographi-
schen Befund zunichst klinisch deutlich gebessert und stabil
(NYHA-Stadium II-IIT; Spaziergéinge; Seniorentanz). 24 Mo-
nate nach der letzten Intervention erleidet die Patientin ein pro-
gredientes Multiorganversagen, an dem sie letztlich verstirbt.

B Diskussion

Drei Aspekte lassen den vorliegenden Fall bemerkenswert er-

scheinen:

1. Die Pathogenese der priméren PS und der sekundidren TS

2. Die (eingeschrinkten) chirurgischen und interventionellen
Therapieoptionen

3. Das (problematische) Management der isolierten chroni-
schen rechtskardialen Insuffizienz

1. Pathogenese der priméaren PS und der sekun-
darenTS

TS und PS sind seltene Herzklappenerkrankungen. Eine TS
ist in den meisten Fillen postrheumatischer Genese und in
der Regel mit einer Mitralstenose assoziiert. Zweithdufigste
Atiologie einer TS und hiufigste einer PS ist eine kongeni-
tale Stenosierung oder Atresie. Wir beschreiben den dufierst
ungewohnlichen Fall einer ausgedehnten Verkalkung im Be-
reich der TK (mit resultierender hochgradiger Stenose), des
TK-Ringes und des RVOT mit Ausldufern bis an die MK so-
wie die subvalvuldren Apparate von TK und MK. In der Lite-
ratur fanden sich in den vergangenen Jahrzehnten nur wenige
Fallberichte iiber vergleichbare Kalzifizierungen des TK-Anu-
lus [1-6], in der Mehrzahl dieser Fille ohne funktionelle Be-
eintrichtigung der Klappe. Nahezu alle beschriebenen Fille
waren mit einer seit Jahrzehnten vorbestehenden, meist kon-
genitalen chronischen rechtskardialen Druck- oder Volums-
belastung assoziiert: Pulmonalstenose [2—4], atrialer Septum-
defekt [4, 5], Lungenemphysem [6]. Von einzelnen Autoren
wurde postuliert, dass es infolge einer solchen, sehr lange an-
haltenden, chronischen Rechtsherzbelastung im Bereich des
Trikuspidalringes zu dhnlichen degenerativen Prozessen kom-
men kann, wie sie sonst — unter normalen Druckverhiltnis-
sen und daher wesentlich hédufiger — im Bereich des anato-
misch und histologisch sehr dhnlich aufgebauten Mitralringes
anzutreffen sind [1, 4]. Ein solcher kausaler pathogenetischer
Zusammenhang bleibt jedoch hypothetisch. In Anbetracht der
Seltenheit dieser Entitit ist jedenfalls anzunehmen, dass eine
alleinige chronische rechtskardiale Druckbelastung im Rah-
men einer erst im Erwachsenenalter erworbenen pulmonalen
oder pulmonalarteriellen Hypertonie keine ausreichende Pri-
disposition darstellt. Auch bei unserer Patientin ist von einer
priméren (wohl kongenitalen) PS als auslosendem Faktor aus-
zugehen. Fiir eine sehr lange bestehende rechtsventrikulire
Druckbelastung sprechen der spite Zeitpunkt der ersten Val-
vuloplastie (im 56. Lebensjahr) sowie die rechtsventrikuldre
Hypertrophie.
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2. Chirurgische und interventionelle Therapie-
optionen

Eine operative Therapieoption mit vertretbarem Risiko wur-
de bei unserer Patientin seitens der Kardiochirurgen nicht ge-
sehen. Insbesondere der Verkalkungsgrad der valvulédren, anu-
laren und paravalvuldren TK-Strukturen bis weit in das dia-
phragmale und septale Myokard lief3 hier die Machbarkeit und
den Erfolg sowohl einer klappenerhaltenden Intervention als
auch eines Klappenersatzes unwahrscheinlich erscheinen. Zu-
dem wire aufgrund der zusitzlichen PS inklusive RVOT-Ste-
nose hier in jedem Fall ein Klappenersatz (pulmonaler Ho-
mograft) mit Rekonstruktion des RVOT erforderlich gewe-
sen. Auch die Alternative einer palliativen ,,Fontanzirkulati-
on* wurde aufgrund des hohen perioperativen Risikos und des
unsicheren Resultates nicht in Betracht gezogen.

Die perkutane Valvuloplastie einer (kongenitalen) PS ist ein
etabliertes und auch bei Re-Stenosen mit geringem periinter-
ventionellem Risiko durchfiihrbares Katheterverfahren [7].
Auch bei unserer Patientin zeigte die erneute Valvuloplastie
der PK ein anhaltend gutes hdmodynamisches Resultat. Als
wesentlich schwieriger sind die Optionen bei der insbesonde-
re im Erwachsenenalter ungleich seltener anzutreffenden TS
anzusehen. Perkutane Valvuloplastieverfahren mit 1, 2 und 3
Ballons [8-12] sowie dem Inoue-Ballon [13] wurden in zum
Teil sehr kleinen Fallserien bei TS — in der Regel rheumati-
scher Genese — beschrieben. Insbesondere simultane Valvulo-
plastien mit 2 (oder mehr) Ballons scheinen dabei eine ausrei-
chende Effizienz im Sinne einer signifikanten Reduktion so-
wohl der diastolischen Klappenoffnungsfliche (ohne Zunah-
me der Insuffizienz) als auch der Symptomatik zu zeigen. Bei
unserer Patientin wurde von einer Doppelballontechnik auf-
grund des exzessiven Verkalkungsgrades mit hohem Risiko
einer Anulusruptur Abstand genommen.

3. Management der isolierten chronischen
rechtskardialen Insuffizienz

Eine spezifische medikamentose Therapie der isolierten
Rechtsherzinsuffizienz existiert nicht. Die aktuellen europé-
ischen Herzinsuffizienz-Leitlinien weisen in diesem Zusam-
menhang lediglich auf den Rechtsherzinfarkt, die Pulmonal-
embolie und die pulmonale Hypertonie hin [14]. Die Regu-
lation der Volumsiiberlastung infolge des systemisch-vendsen
Riickstaus einerseits und die Notwendigkeit der Aufrecht-
erhaltung einer addquaten Vorlast andererseits stellen grofie
Herausforderungen an die therapeutischen Bemiihungen, an
deren Ende nicht selten die chronische Himodialyse steht.

B Konklusion

Eine Kalzifikation der Trikuspidalklappe (mit oder ohne Ste-
nosierung) ist eine duflerst seltene Entitdt. Manche Autoren
bislang publizierter spirlicher Einzelberichte iiber dhnliche
Fille sehen einen hypothetischen Zusammenhang mit einer
langjdhrig vorbestehenden Rechtsherzbelastung durch kon-
genitale Vitien wie Pulmonalstenose oder atrialen Septumde-
fekt. Im Falle der hier vorgestellten Patientin mit vorbestehen-
der Pulmonalstenose liegt eine hochgradige Trikuspidalsteno-
se infolge ausgedehnter valvuldrer und paravalvulérer Verkal-
kungen vor. Da diese fiir eine chirurgische Sanierung als nicht
geeignet angesehen wurden und ein interventioneller Thera-
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pieversuch ohne wesentlichen Effekt blieb, beschrinkt sich
das weitere Management auf PalliativmaBnahmen.
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