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Echo-Standards: Pulmonalklappe

Kurzfassung: Erkrankungen der Pulmonalklappe
sind in den allermeisten Féllen angeboren und nur
ganz selten erworben, so dass sie in den Guide-
lines zur Diagnose und Therapie von (erworbenen)
Herzklappenerkrankungen gar nicht vorkommen,
sondern in der padiatrischen Literatur bzw. in den
Guidelines iiber ,Erwachsene mit angeborenen
Herzfehlern” abgehandelt werden. Die vorliegende
Arbeit basiert auf den “2020 ESC Guidelines for the
management of Adult Congenital Heart Disease
(previously Grown-Up Congenital Heart Disease)”
und diskutiert die Leitlinien der Deutschen Gesell-
schaft fiir padiatrische Kardiologie iiber ,Valvulare
Pulmonalstenose (2017), ,Periphere Pulmonalarte-

P. Zechner', W. Weihs', H. Geiger?

rienstenosen” (2018), Pulmonalklappeninsuffizienz
und Pulmonalklappenersatz (2022) in Hinblick auf
das wichtigste diagnostische Instrument, namlich
die Echokardiographie, und ihre Limitationen.

Schliisselworter: Echokardiographie, Pupmonal-
klappe

Abstract: Echo Standards: Pulmonary valve. In
the vast majority of cases, diseases of the pulmonary
valve are congenital. They are only very rarely ac-
quired, so that they do not appear in the guidelines
for the diagnosis and treatment of (acquired) heart
valve diseases, but will be dealt with rather in the

pediatric literature or in the quidelines for “adults
with congenital heart defects”. The present work is
based on the “2020 ESC Guidelines for the manage-
ment of Adult Congenital Heart Disease (previously
Grown-Up Congenital Heart Disease)” and discusses
the guidelines of the German Society for Pediatric
Cardiology on “Valvular Pulmonary Stenosis (2017),
“Peripheral Pulmonary Artery Stenosis” (2018),
pulmonary valve insufficiency and pulmonary valve
replacement (2022) with regard to the most impor-
tant diagnostic tool, namely echocardiography, and
its limitations. J Kardiol 2024; 31 (5-6): 130-4.

Key words: echocardiography, pulmonary valve

. Einleitung
Abkiirzungen:
CT Computertomographie Die ,,ESC-Guidelines for the management of adult with con-
Cw Continuous Wave genital heart disease“ handeln die klassische valvulire PS im
(Doppler-) DCRV Double Chamber Right Ventricle Kapitel ,rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion® ab, da
EF Ejektionsfraktion die Flussbehinderung (1.) subvalvular im rechtsventrikuldren
EF-IV Bjektionsfraktion des linken Ventrikels Ausflusstrakt, (2.) 'Val'vular und (3.) supravalvuldr im Bereich
EF-RV Ejektionsfraktion des rechten Ventrikels der Pulmonalarterie liegen kann.
EKG Elektrokardiographie
EMAH Erwachsene mit angeborenen Herz-
fehlern Subvalvuldre Obstruktion
LV Linker Ventrikel Subinfundibuldre Obstruktion: DCRV
LVOT Linksventrikuliarer Ausflusstrakt Die ,,subvalvulidre Obstruktion (1.) kann als subinfundibu-
MR Magnetresonanztomographie lare Stenose durch hypertrophierte Muskelbdnder bedingt
PH Pulmonale Hypertonie sein, die den grofiten Teil des rechten Ventrikels (= Einfluss-
PHT Pressure Half Time kammer und apikaler Anteil) von der diinnwandigen Aus-
. . flusskammer, dem Infundibulum, abtrennen und den rech-
PI Pulmonalklappeninsufhizienz . T .
ten Ventrikel zweiteilt. So kommt es zum sperrigen Namen
PS Pulmonalstenose(n) »Double Chamber(ed) Right Ventricle“ (DCRV). Der DCRV
PW Pulsed Wave (Doppler) verursacht die gleichen Symptome wie eine PS oder wie eine
RV Rechter Ventrikel pulmonale Hypertonie (PH). Die zugrunde liegende Mus-
RVP Rechtsventrikuldrer Druck kelhypertrophie nimmt im Laufe des Lebens zu, so dass die
RV-EDV Enddiastolisches Volumen des rechten Patienten im mittleren Lebensalter mit Anstrengungsdyspnoe
Ventrikels oder Synkopen symptomatisch werden und dann gelegentlich
RV-ESV Endsystolisches Volumen des rechten als PH (fehl-) diagnostiziert werden. Der hohe Gradient {iber
Ventrikels der TK ist nimlich immer zu messen, der Gradient im RVOT
RVOT Rechtsventrikuldrer Ausflusstrakt ist oft schwer darzustellen.
TEE Transosophageale Echokardiographie R .
TI Trikuspidalklappeninsuffizienz Infundibulare Obstruktion
] Neben dem (subinfundibuldren) DCRV kommen infundibu-
TOF Fallotsche Tetralogie lare Stenosen meist in Kombination mit anderen kongenitalen
g
Ve Vena contracta Lasionen vor, besonders VSD, Mb. Fallot oder eine reaktive
VSD Ventrikelseptumdefekt Muskelhypertophie bei PS. Selten sieht man auch infiltrative
Prozesse oder Tumorobstruktion, die jedoch kaum nur auf das

Infundibulum beschrankt sind.
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Valvulédre Obstruktion

Eine Pulmonalstenose auf Klappenebene ist fast immer konge-
nital oder Folge von Interventionen bzw. Klappenoperationen
(Prothesendegeneration, nach OP bei Mb. Fallot).
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Es kann eine typische valvuldre Stenose mit einer Verschmel-
zung der Kommissuren zugrunde liegen, so dass die Klappe
um eine enge zentrale Offnung systolisch domt (kuppelformig
wolbt). Die Beweglichkeit der Klappenbasis ist erhalten, nur
die Enden sind verdickt und starr. Im Gegensatz dazu sind bei
einer dysplastischen Klappe alle Anteile verdickt und auch der
Klappenring ist bei dieser Form hédufig verengt. Sie kommt
héufig in Kombination mit der supravalvuldren Stenose vor.

Supravalvuldre Pulmonalstenose

Die supravalvuldre Pulmonalstenose oder Pulmonalarterien-
stenose wird durch eine Einengung des Pulmonalishaupt-
stammes, der Bifurkation oder von Pulmonalarteriendsten
verursacht. Nur selten tritt sie isoliert auf, meist zusammen mit
anderen Fehlbildungen und im Rahmen von Syndromen bzw.
als Folge von chirurgischen Eingriffen (PA-Band, Narbe nach
entferntem Shunt).

Echokardiographie

Die echokardiographische Routineuntersuchung in der tagli-
chen Praxis des Erwachsenenkardiologen widmet sich selten
einer genauen Beschreibung der PK. Dies hat zwei Griinde:
(1.) ist die PK fast nie pathologisch verandert und (2.) ist die
PK bei Erwachsenen nicht einfach visualisierbar. Deshalb er-
folgen normalerweise auch keine Flussmessungen iiber der
PK oder in den Lungenarterien. Spitestens dann, wenn der
Gradient iber der TK erhoht ist, sollte eine rechtsventrikulére
Ausflusstraktobstruktion ausgeschlossen werden, bevor man
falschlicherweise eine PH diagnostiziert. Bei entsprechender
Anamnese (angeborener Herzfehler, OP), bzw. wenn eine
morphologische Auffilligkeit vorliegt, sind die PK und, soweit
moglich, der Pulmonalishauptstamm und die linke und rechte
PA zu beschreiben und zu vermessen.

Die quantitative Beurteilung der Pulmonal-
klappenstenose

Diese beruht in erster Linie auf der Messung der systolischen
transpulmonalen Druckgradienten (DG). Diese wird als ma-
ximaler Gradient angegeben. In der padiatrischen Kardiologie
gibt man keine weiteren Parameter, wie mittlere Gradienten,
dimensionslose VTI-Ratio oder die Berechnung der KOF, an.
Die Messung der transpulmonalen Geschwindigkeit mittels
CW-Doppler erfolgt in einem parasternalen Kurzachsen-
schnitt oder einem subkostalen Schnitt. Oft ist sie auch von
apikal méglich, wenn man den Schallkopf noch weiter nach
oben richtet, da die PK ja anterior der AK liegt. Dabei sollte
wiederum darauf geachtet werden, das Dopplersignal mog-
lichst parallel zum Stromungsprofil zu positionieren. Das
ist optimal von subkostal moglich, der Winkel ist von apikal
schlechter. Uber die vereinfachte Bernoulli-Gleichung soll der
maximale transpulmonale DG gemessen werden.

Im Falle einer muskuldren Stenose im rechtsventrikuldren
Ausflusstrakt findet sich typischerweise ein Geschwindig-
keitsanstieg in der Spitsystole mit sog. ,sdbelscheidenarti-
gem” Spektrum, wiahrend bei valvuldren Pulmonalstenose
die Spitzengeschwindigkeit in der frithen Systole zu finden
ist. Dieses Kriterium kann in der Differenzierung zwischen
dynamischer (muskuldrer) und fixierter (valvuldrer) Stenose
hilfreich sein.

Echo-Standards: Pulmonalklappe

Tabelle 1: Empfehlung zur Graduierung der Pulmonalklappen-
stenose. Mod. nach [Baumgartner H, Hung J, Bermejo J, et al.
Echocardiographic assessment of valve stenosis: EAE/ASE re-
commendations for clinical practice. Eur J Echocardiogr 2009;
10: 1-25] und [Bonow RO, Carabello BA, Chatterjee K, et al.
ACC/AHA 2006 guidelines for the management of patients
with valvular heart disease: a report of the American College of
Cardiology/American Heart Association Task Force on Practice
Guidelines (writing Committee to Revise the 1998 guidelines
for the management of patients with valvular heart disease)
developed in collaboration with the Society of Cardiovascular
Anesthesiologists endorsed by the Society for Cardiovascular
Angiography and Interventions and the Society of Thoracic
Surgeons. J Am Coll Cardiol 2006; 48: e1-e148].

Geringgradig Mittelgradig Hochgradig
Vinax (M/S) <3 3-4 >4
Maximaler DG <36 36-64 > 64
(mmHg)

Graduierung der PS

Den aktuellen Leitlinien der ESC zufolge sollte eine Pulmonal-
klappenstenose ab einer Spitzengeschwindigkeit von > 4,0 m/s
oder einem maximalen DG > 64 mmHg als hochgradig be-
zeichnet werden. Von einer mittelgradigen Stenose spricht
man bei einer Spitzengeschwindigkeit von 3-4 m/s bzw.
einem maximalen DG von 36-64 mmHg. Bei einer Spitzen-
geschwindigkeit von < 3 m/s bzw. einem maximalen DG von
< 36 mmHg spricht man von einer geringgradigen Pulmonal-
stenose (Tab. 1).

Neben den maximalen Gradienten iiber der PK spielt das
Verhiltnis RVP/Systemdruck eine Rolle. Die padiatrischen
Richtlinien sehen eine Behandlungsindikation bei dominanter
RVOT-Stenose bei symptomatischen Patienten gegeben, wenn
der RVP 243-Systemdruck {iiberschreitet, bei asymptomati-
schen Patienten > 3/4-Systemdruck.

Auch der absolute Druck ist bedeutsam: Eine Conduit-Stenose
wird als schwer gewertet, wenn der RV-Druck iiber 80 mmHg
ansteigt.

Neben der Messung der transpulmonalen Spitzengeschwin-
digkeit sollte stets auch die Anatomie der Pulmonalklappe
untersucht werden. Der Durchmesser des Pulmonalklappen-
rings sollte im Befund angegeben werden, da davon die zu
wiahlende Grofle des Ballons zur Klappendilatation abhéngt.
Weiters sollte auf die Folgen der Pulmonalklappenstenose,
wie beispielsweise eine rechtsventrikulare Hypertrophie oder
eine Funktionseinschrinkung (RV-Strain, TAPSE), geachtet
werden.

Zudem soll versucht werden, den Fluss in der LPA und der
RPA (mittels gepulstem Doppler) darzustellen.

Ungeloste Fragen

Wir wissen von der Aortenstenose, dass die Dopplergradien-
ten durch eine enge Aorta ascendens iiberschitzt werden kann.
Das Phanomen der ,,Druckerholung® kann auch bei der PK
auftreten, wenn der Pulmonalishauptstamm eng ist. Aufer-
dem spiegeln die Doppler-Gradienten bei hintereinander-
schaltenden Stenosen nicht deren Schweregrad wieder, was

JKARDIOL 2024;31 (5-6) 131
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Abbildung 1: Patient mit schwerer Pl bei Karzinoid (neuroendokriner TU);
die PK-Taschen (Pfeil: die Taschen sind nur schwer zu sehen) sind Gberall
verdickt und unbeweglich. Bei einer postrheumatischen PI/PS waren nur
die Spitzen verkalkt.

man bei zusitzlichen Engstellen der Pulmonalarterien hinter
einer PS bedenken muss.

Wahrscheinlich gibt es ,,Low-Flow-/Low-Gradient®-Stenosen
bei schlechter RV-Funktion oder ,,paradoxe® ,,Low-Gradient-/
Low-Flow-Stenosen® bei normaler EF auch bei der PK im rech-
ten Herzen. Wie damit umgegangen werden soll, gibt es fiir
das rechte Herz im Gegensatz zur Aortenstenose keine Daten.
Es wird in den Richtlinien nur erwéhnt, dass bei schlechter EF
»eine Beurteilung® schwierig sei. Ebenso unerwéhnt bleibt, dass
hohe Gradienten einem hohen HZV geschuldet sein konnen,
wie es u. a. bei Fieber, Hyperthyreose oder Schwangerschaft
auftritt. Umgekehrt kann ein niedriger Gradient durch nied-

Abbildung 3: Gleicher Patient wie in Abb. 1+2; parasternale kurze Achse
mit CW-Doppler tiber der PK. Die schwere Pl erkennt man am steil deze-
lerierenden Insuffizienzspektrum (schrager Pfeil nach unten), sodass der
Ruckfluss bereits in der Mitte der Diastole aufhort. Der spatdiastolische
Vorwartsfluss nach der P-Welle (Pfeil nach unten) zeigt den Druckausgleich
zwischen Pulmonalis und Ventrikel bereits in der spaten Systole an.

132 JKARDIOL 2024; 31 (5-6)

Abbildung 2: Gleicher Patient wie in Abb. 1, apikaler Blick auf die Triku-
spidalklappe, die sich kaum bewegt und auch in der Systole offen bleibt,
sodass eine schwere Tl resultiert. Auch die TK ist im gesamten schwer skle-
rotisch und unbeweglich.

BEMERKUNG: Wenn man gleichzeitig eine unbewegliche TK und PK sieht,
sollte man an ein Karzinoid-Syndrom denken!

riges HZV nicht nur durch ein rechtsventrikulires, sondern
auch durch ein linksventrikuldres Pumpversagen bedingt sein.

Im Gegensatz zur AS, die heute fast nur mit Echo diagnosti-
ziert und graduiert wird, braucht man deshalb aus den genann-
ten Uberlegungen fiir die Quantifizierung der PS doch oft eine
Rechtsherzkatheteruntersuchung.

Pulmonalklappeninsuffizienz

Eine minimale PI im Erwachsenenalter ist sehr haufig und
hdmodynamisch unbedeutend, aber eine schwere PI kommt
an nativen Klappen nur sehr selten vor und ist dann fast im-
mer Folge einer Endokarditis oder eines Karzinoidsyndroms
(Abb. 1, 2). Wenn ein neuroendokriner Tumor in die Leber
metastasiert, kann diese das produzierte Serotonin nicht mehr
abbauen, dies fiihrt zu einer Verdickung und Bewegungsein-
schrankung der rechtsventrikuldaren Herzklappen.

Viel haufiger ist eine PI allerdings eine Folge von Interven-
tionen oder Operationen. Das typische Beispiel ist ein Z. n.
Korrektur-OP bei Fallot’scher Tetralogie (TOF). Die Pulmo-
nalstenose entsteht hier haufig durch eine dysplastische Klappe
mit engem Ring. Der Chirurg muss dann ggf. die Klappe aus-
schneiden und den engen Ring durch einen Patch erweitern,
um die Ausflusstraktobstruktion zu beseitigen. Das wird prak-
tisch immer mit einer hochgradigen PI erkauft, die generell
aber erstaunlich lange gut toleriert wird.

Echokardiograpie

Farbdoppler
Im Farbdoppler vermisst man die Vena contracta als den
schmalsten Durchmesser des Regurgitationsjets direkt un-
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olischer Riickfluss
(=rotepEluss zum Schallkopf)
bis weit in den
Pulmonalishaupstamm

Abbildung 4: Parasternale kurze Achse tiber Aorta und PK; Z. n. OP bei TOF,
schwere PI.

Im Farbdoppler sieht man nur in der friihen Diastole den roten Ruckfluss
(rot = zum Schallkopf) bis weit in den Pulmonalishauptstamm bzw. sogar
bis in die PA-Aste.

ACHTUNG: Da der Ruickfluss nur in der frilhen Systole stark ausgepragt ist,
kann er leicht unterschatzt werden.

terhalb der Pulmonalklappe. Sie variiert proportional zum
Schweregrad der PI; falls die Breite des Regurgitationsjets in
Relation zum Pulmonalklappenannulus iiber 0,5 betrégt, liegt
mindestens eine mittelschwere, bei > 0,7 eine schwere PI vor.

Mit dem Farbdoppler kann man auch einen diastolisch
retrograden Fluss in den Pulmonalarteriendsten nachweisen
(Abb. 3). Diese Flussumkehr in den PA-Asten jenseits der Bi-
furkation kennzeichnet eine schwere PI.

Die Farbdopplerkriterien sind nur bei nativen Klappen vali-
diert.

CW-Doppler

Neben der Dichte des Insuffizienzspektrums beurteilt man das

diastolische Zeitintervall mit nachweisbarer PI:

— geringe/mittelschwere PI: Regurgitation iiber die gesamte
Diastole,

— schwere PI (Abb. 4, 5): rasche Dezeleration mit Sistieren
der Regurgitation in Mitt-Diastole (als Zeichen des raschen
Druckangleichs). Das Spektrum dhnelt einem gleichschen-
keligen Dreieck.

PHT (Pressure Half Time) = Zeit, in der sich die maximale
Geschwindigkeit in der CW-Dopplerflusskurve halbiert:

PHT < 100 ms kennzeichnet eine schwere PI.

CAVE: Bei Tachykardie schwierig, da die Diastolle verkiirzt

PW-Doppler

Meist gelingt es, LPA und RPA jenseits der Bifurka-
tion zu dopplern. Ein diastolisch retrograder Fluss in den
Pulmonalarterienésten bzw. eine dopplersonographisch nach-

weisbare Flussumkehr in den PA-Asten beweist eine schwere
PI.

M-Mode

Typisch ist bei rechtsventrikuldrer Volumenbelastung die dias-
tolische Septumabplattung, die man im M-Mode gut nachwei-
sen kann (Pfeil nach unten in Abb. 6). Diese Volumenbelastung

Abbildung 5: Gleiche Patientin wie Abb. 4, PSAX; bei einer schweren PI
zeigt sich das steil abfallende Insuffizienzspektrum, am Ende der Diastole
kein Ruickfluss mehr.

kann 3 Ursachen haben: eine PI, eine schwere Trikuspidalin-
suffizienz oder einen wirksamen Vorhofseptumdefekt.

Echokardiographisch gilt RV-EDD/LV-EDD > 2 als Zeichen
einer schweren rechtsventrikuldren Dilatation. Diese Messun-
gen beruhen auf dem M-Mode und geben nur einen groben
Hinweis, da der RV nicht mit einer einzigen Messung abgebil-
det werden kann.

Die ebenfalls mit dem M-Mode gemessene ,tricuspid annu-
lar plane systolic excursion® (TAPSE) ist ein wichtiger rechts-
ventrikuldrer Funktionsparameter. Sie beschreibt aber nur die
basale longitudinale Bewegung und kann auch dann noch an-
nidhernd normal sein, wenn die Klappenebene nur passiv nach
oben gezogen wird, aber nicht aktiv kontrahiert.

3D-Volumetrie
Eine schwere PI fiihrt nahezu immer zu einer RV-Dilatation.
Zumindest fiir eine schwere PI nach TOF empfehlen die ak-

[Wriederholungsartefakt]

b L

Abbildung 6: Gleiche Patientin wie in Abb. 4 und 5: M-Mode durch den lin-
ken Ventrikel (PSAX). Typisch ist bei rechtsventrikularer Volumenbelastung
die diastolische Septumabplattung (Pfeil nach unten). Das Septum misste
sich normalerweise in der Systole nach unten bewegen, tut dies aber in
der Diastole.

JKARDIOL 2024;31 (5-6) 133
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Abbildung 7: Echokardiogra-

Chronische Pulmonalklappeninsuffizienz

phische Graduierung der Pul-

monalklappeninsuffizienz. Die
transthorakale Echokardiogra-

ja, gering

spezifische Kriterien fiir geringe oder schwere Pl

ja, schwer

phie erlaubt in der Regel eine

nein

Keine eindeutige Zuordnung
potentiell mittelschwere / moderate Pl

/

\

zuverldssige Einordnung einer
geringen bzw. schweren PI.
Bei inkongruenten Befunden
(Klinik oder Echo), fehlender
eindeutiger Zuordnung oder
mittelschwerer Pl ist weiter-
gehende Diagnostik — préfe-
rentiell eine MRT - indiziert.

7

Ergdnzende MRT: RV-GroRe — RF — Ventrikelfunktion

]

Aus [Betram H, et al. Pulmonal-
klappeninsuffizienz und Pul-
monalklappenersatz. Deutsche
Gesellschaft fur Padiatrische
Kardiologie und angeborene

v
moderate Pl

Herzfehler eV. S2k-Leitlinie.
https://www.dgpk.org/wp-
content/uploads/Leitlinie_PI-
PKE_final.pdf] (zuletzt gesehen
20.02.2024). Nachdruck mit
freundlicher Genehmigung.

tuellen Guidelines eine Intervention bei einem Uberschreiten
des RV-Volumens von 160 ml/m’. Dieser wichtige Parameter
muss mit dem MR erhoben werden genauso wie die EF und
ggt. die Regurgitationsfraktion (Abb. 7). Echokardiographisch
ist es derzeit nicht méglich, das Volumen des rechten Ventri-
kels mit ausreichender Genauigkeit zu messen, auch wenn die
3D-Echokardiographie bei gut schallbaren Patienten mittler-
weile passable Ergebnisse liefert. Zumindest die Haufigkeit von
MR- Untersuchungen wird sich in Zukunft reduzieren lassen.

Strain
Genauso schwierig wie die Bestimmung des RV-Volumens ist
die Beurteilung der rechtsventrikularen Auswurffraktion. Der

134 ) KARDIOL 2024; 31 (5-6)

einfacher zu bestimmende RV-Strain als Parameter der Lon-
gitudinalfunktion ist vielversprechend und wird in Zukunft
dann vermehrt eingesetzt werden konnen, wenn sich die Ul-
traschall-Geritehersteller auf gemeinsame Standards einigen
konnen.
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