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Incidence and treatment of reactive
infundibular obstruction following
balloon dilatation of critical
pulmonary stenosis

Summary Seventeen consecutive
newborn and premature babies with
critical pulmonary stenosis underwent
atechnically successful balloon valvu-
loplasty at our institution from March
1991 to February 1998. The only major
complication was a thrombosis of the
femoral vein in one patient, causing no
clinical problems. Four patients (24 %)
showed areactive infundibular ob-
struction after balloon valvul oplasty.
The outflow tract obstruction became
evident immediately after successful
dilatation of the pulmonary valve with
persistently high pressuresin the right
ventricle. Pathognomonic was atypical
notch in the ascending part of the right
ventricular pressure curve. We were
unable to predict this reaction based on
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VITIEN

Inzidenz und Behandlung
der reaktiven infundibularen Obstruktion

nach Ballondilatation

von kritischen Pulmonalstenosen

echocardiography or angiography. To
relieve the muscular subvalvar obstruc-
tion, we treated the first two patients
with iv Propranolol (0.05 mg/kg over
2min). Thelast 2 patients received Es-
molol (0.5 mg/kg over 2 min followed
by a continuous infusion with

100 pg/kg/min), avery short acting
[3-blocker. In the medium-term follow-
up, all 17 patients had a very good re-
sult with only mild pulmonary valve
regurgitation. All 4 patients with a
reactive infundibular obstruction re-
quired no repeat intervention. In the
medium-term follow-up there were no
differences between these 4 patients
and the whole group.

Key words Congenital heart disease
critical pulmonary stenosis— balloon
dilatation — Esmolol

Zusammenfassung Inder Zeit von
Mérz 1991 bis Februar 1998 fuhrten
wir bei 17 konsekutiven Neu- und
Frihgeborenen mit kritischer Pulmo-
nalstenose eine technisch erfolgreiche
Ballondilatation der Pulmonalklappe
durch. Nur in einem Fall kam es zu re-
levanten Nebenwirkungen in Form ei-
ner Beinvenenthrombose, die im weite-
ren Verlauf folgenlos blieb. 4 Kinder
(24 %) wiesen eine reaktive infundi-
buldre Obstruktion des rechtsventri-
kuléren Ausfluf3trakts auf, die jeweils
unmittelbar nach der erfolgreich durch-

gefuihrten Ballondilatation durch anhal-
tend hohe Driicke im rechten Ventrikel
symptomatisch wurde. Pathognomo-
nisch war die typische Inzisur im an-
steigenden Schenkel der rechtsventri-
kuléren Druckkurve. Zuverlassige so-
nographische oder angiographische
Kriterien, um eine postinterventionelle
Infundibulumreaktion vorhersagen zu
konnen, fanden sich nicht. Um die
muskul &re Obstruktion rasch auf-
zulockern, erhielten die ersten beiden
Kinder einei. v. Behandlung mit Pro-
pranolol, die beiden letzten Patienten
wurden mit dem sehr kurz wirksamen
[3-Blocker Esmoaloal i. v. (0,5 mg/kg
Uber 2 min, anschlief3end 100
pa/kg/min) therapiert. Im mittelfristi-
gen Verlauf zeigten alle 17 Patienten
ein gutes Dilatationsergebnis mit nur
geringen Pulmonal klappeninsuffizien-
zen. Lediglich in 3 Féllen wurde eine
Reintervention notwendig. Alle 4 Kin-
der mit postinterventioneller Obstruk-
tion des rechtsventrikuléren Aus-
flultrakts blieben frei von weiteren
Eingriffen. Zwischen ihnen und den
Ubrigen Patienten fanden sich im mit-
telfristigen Verlauf keine Unterschiede.

Schlisselworter  Angeborene Herz-
fehler — kritische Pulmonal stenose —
Ballondilatation — Esmolol
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Einleitung

Die Ballonvalvuloplastie der Pulmonalklappe, erstmals be-
schrieben von Rubio-Alvarez 1953 (15) und dann wieder-
aufgegriffen von Kan 1982 (8), entwickelte sich in den letz-
ten 16 Jahren zu einer effektiven, nebenwirkungsarmen und
daher haufig angewandten Technik (11). Mit zunehmender
Erfahrung erweiterte sich die Indikation auch auf Neugebo-
rene und Frithgeborene mit kritischer valvularer Pulmonal-
stenose (2, 3, 9, 16, 19, 20, 22). Neben der valvuléren Kom-
ponente der Pulmonal stenose findet sich haufig eine zusétzli-
che subvalvulére Pulmonalstenose infolge einer reaktiven
Muskelhypertrophie des rechten Ventrikels. In der Systole
zeigen diese Patienten eine dynamische, muskuldre Obstruk-
tion des rechtsventrikuldren Ausflufdtraktes (5). Der RVOT
kann systolisch nahezu komplett zusammenklappen. Todes-
falle infolge Rechtsherzversagens nach Ballondilatation der
Pulmonalklappe sind in diesem Zusammenhang beschrieben
(13). Wir berichten Uber Inzidenz, Diagnostik und effektive
Behandlung dieser Komplikation bei Neugeborenen und
Friihgeborenen mit kritischer Pulmonal stenose, diein unserer
Klinik einer Ballondilation der Pulmonaklappe unterzogen
wurden.

Patienten und Methodik

In der Zeit von 3/91 bis 2/98 gelang es uns bei 17 konsekuti-
ven Kindern (12 Neugeborene, 5 Friihgeborene) eine Ballon-
dilatation der Pulmonalklappe bei kritischer Pulmonal stenose
durchzufihren. Das kleinste Kind in dieser Gruppe war ein
Frihgeborenes der 28. SSW mit einem Gewicht von 900 g
zum Zeitpunkt der Intervention (Tab. 1). Im Rahmen dieser
Studie definierten wir den Begriff kritische Pulmonal stenose
als das Vorliegen einer Pulmonalstenose mit suprasystemi-

Tab.1 Patienten

Neugeborene FG (33-36) FG (28)
n 12 3 2
m/w 7/5 2/11 2/0
Korpergewicht 2251 2,632 0,9-1,2
(kg) (35 (29 (1)
Alter 043 3-56 4-15
(Tage) ) (22 (95)

Die Zahlen beziehen sich auf dieAnzahl der Patienten oder den Bereich,
in dem alle Werte liegen (Mittelwert).

Abkurzungen: w = weiblich, m = mannlich, n = Anzahl der Patienten,
FG (33-36) = Fruhgeborene von der 33. bis zur 36. Gestationswoche,
FG 28 = Frilhgeborene der 28. Gestationswoche

schem Druck im rechten Ventrikel bei Friihgeborenen, Neu-
geborenen oder sehr jungen Sduglingen (< 60 Lebenstage).
Die Trikuspidalklappe wies in keinem Fall eine hochgradige
Insuffizienz auf, der rechte Ventrikel war stets tripartid und
ohne Nachweis von Myokardsinusoiden. Bei alen Patienten
erfolgte die Ballondilatation der Pulmonalklappe innerhalb
der ersten 56 L ebenstage. Die Kinder wurden hierzu intubiert
und beatmet. Nach Punktion der V. femoralis erfolgte
zunéchst eine K ontrastmittelinjektion in den rechten Ventrikel
zur Darstellung der anatomi schen Verhd tnisse. Anschliefend
wurde der rechtsventrikulére Ausflufitrakt (RVOT) mit Hilfe
eines rechtskoronaren Judkinskatheters und eines Teru-
modrahtes sondiert. Wir plazierten einen Amplatz-heavy-
duty-Draht in einer der beiden Pulmonalarterien oder tber
den Ductus Botalli in der deszendierenden Aorta. Fur die Bal-
londilatation der Klappe fanden Ballone Verwendung, deren
Durchmesser etwa das 1,36fache des Pulmonalklappenrings
betrugen (2, 10, 14, 20). Nach AbschluR der Ballondilatation
Uberpriiften wir regelmélig den rechtsventrikuléren Druck
und bestimmten den verbliebenen Restgradienten tber die
Pulmonalklappe.

Tab. 2 Ergebnisse

n  FGING KG PRVje OPie APUS, FU APusFU Redil OP
RVOTO 4 212 12-33 69-152 35-100 14-38 02335 725 O 0
27 e (69 (28) (16,5) (13)
keine 13 211 0951 3568 530 850 25-703 624 2 1
RVOTO B2 (52 (18) (24) (41,0) (13)
0951 35152 5-100 850 02-703 6-25
gesamt 17 413 (31  (68) (29) (25) (35,3) (13) 2 1

Die Zahlen beziehen sich auf die Anzahl der Patienten oder den Bereich, in dem alle Werte liegen (Mittelwert).

Abkurzungen: n = Anzahl der Patienten, FG = Frihgeborene, NG = Neugeborene, KG = Kdrpergewicht in kg,
PRV .4 = rechtsventrikul&er Druck unmittelbar nach Ballondilatation in mmHg, APi ¢ = invasiv gemessener
Gradient zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonalarterie unmittelbar nach der Ballondilatation in mmHg,
APus, = Dopplergradient zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonal arterie 2—-3 Tage nach der Ballondilatation
in mmHg, FU = Follow-up in Monaten, APusFU = Dopplergradient zwischen rechtem Ventrikel und Pulmo-
nalarterie zum spétesten Follow-up-Termin in mmHg, Redil = Anzahl der Redilatationen der Pulmonalklappe,
OP=Anzahl an operativen Eingriffen nach einer initialen Ballondilatation, RvOTO = reaktive Obstruktion des

rechtsventrikul aren Ausflufdtrakts
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Abb. 1 Rechtsventrikulére Angiographie (Ansicht von lateral) nach
Ballondilatation einer kritischen Pulmonal stenose bel einem Neugebo-
renen mit reaktiver infundibuldrer Obstruktion. Nahezu vollstéandige
spétsystolische Obstruktion des Infundibulums

Ergebnisse
Bei 17 konsekutiven friih- und neugeborenen Kindern gelang

es technisch, die Pulmonaklappe zu dilatieren. Ernstere

Abb. 2 Rechtsventrikulére i
Druckkurve unmittelbar nach

Komplikationen ergaben sich lediglich bei einem Patientenin
Form einer Thrombose beider Beinvenen infolge einer Ver-
letzung der V. femoralis rechts durch die Schleuse. Bis zu der
letzten Nachuntersuchung 5,9 Jahre nach dem Eingriff waren
jedoch keine Folgeprobleme aufgetreten.

Bei 4 Patienten wurde eine ausgeprégte Infundibulumre-
aktion diagnostiziert. Diese Kinder wiesen nach der Ballon-
dilatation der Pulmonalklappe weiterhin einen erheblich er-
hohten Druck im rechten Ventrikel (= 69 mmHg) und einen
deutlichen Restgradienten tber die Pulmonalklappe (= 35
mmHg) auf (Tab. 2). Pathognomonisch fur die Patienten-
gruppe mit Infundibulumreaktion war allerdings die typische
Inzisur im aufsteigenden Schenkel der postinterventionellen
Druckkurve (Abb. 2), die die dynamische Obstruktion des
RVOT gegen Ende der Systole markierte. Diese Form der
postinterventionellen Druckkurve des rechten Ventrikels dis-
kriminierte Patienten mit muskul&rer Obstruktion des RvOT
von Patienten mit unzureichend dilatierter valvulérer Pulmo-
nal stenose ohne muskulére Komponente. Die teilweise rela-
tiv hohen rechtsventrikul&en Driicke unmittelbar nach der In-
tervention bei Patienten ohne Infundibulumreaktion waren
dagegen bedingt durch einen noch offenen Ductus Botalli.
Der transvalvul &re Gradient betrug jedoch in keinem Fall Uber
30 mmHg. Der Patient aus der Gruppe ohne Infundibulumre-
aktion mit dem héchsten postinterventionellen Doppler-Gra-
dienten (50 mmHQg) gehorte zu den insgesamt 3 Kindern, die
im weiteren Verlauf redilatiert (2 Falle) bzw. kommissuroto-
miert (1 Fall) werden muften. Alle drei Kinder hatten keine
Anzeichen einer Infundibulumreaktion aufgewiesen.

Alle4 Patienten, bei denen eine Infundibulumreaktion an-
hand der Kriterien anhaltend hoher Druck im rechten Ventri-
kel trotz technisch gelungener Ballondilatation, Kerbung im
aufsteigenden Schenkel der rechtsventrikuléren Druckkurve

Ballondilatation einer kritischen
Pulmonalstenose. Der anhaltend
hohe Druck und die Inzisur im as-
zendierenden Teil der Druckkurve
sind typisch fir die reaktive Ob-
struktion des rechtsventrikuléren
Ausflufitraktes nach erfolgreicher
Ballondilation der Klappe
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nach Dilatation und hochgradige Infundibulumstenose in der
postinterventionellen Angiokardiographie (Abb. 1) diagnosti-
ziert wurde, erhielten eine intraventse Behandlung mit -
Blockern. Bei 2 Kindern fand Propranolol in einer initialen
langsamen Bolusgabe von 0,05 mg/kg KG und gegebenen-
falls einer Wiederholung in 10minttigem Abstand mit glei-
cher Dosierung Anwendung. Bei den beiden zuletzt thera-
pierten Patienten setzten wir den sehr kurz wirksamen 3-
Blocker Esmolol ein. Hier verabreichten wir zunéchst eine
langsame Bolusgabe von 0,5 mg/kg KG gefolgt von einer
Dauertropfinfusion mit 100 mcg/kg/min. Unter kontinuierli-
cher Uberwachung des rechtsventrikul dren und des systemi-
schen Drucks kénnen nach etwa 10 min eine weitere Bolus-
gabe von 0,5 mg/kg KG und eine Erhéhung der Infusionsrate
auf 200 meg/kg/min erfolgen. Unter diesen MalRnahmen re-
duzierte sich der systolische Druck im rechten Ventrikel bis
zum Ende der Herzkatheteruntersuchung (d. h. innerhalb von
30 bis 60 min) im Durchschnitt aler 4 Patienten von 116 + 36
mmHg (Mittelwert £ Standardabweichung, Wertebereich:
69-152 mmHg) um 32 £ 23 mmHg (6-52 mmHg) auf 84 +
15 mmHg (63-100 mmHg). Die intravendse Esmololbe-
handlung wurde tber 2-48 h nach der HKU ausschleichend
beendet und durch eine orale Propranololgabe ersetzt. Die
Druckgradienten tber den rechtsventrikuldren Ausflufdtrakt
waren bei einer sonographischen Kontrolle 2-3 Tage nach
dem Eingriff bei den Kindern mit Infundibulumreaktion ver-
gleichbar mit den Druckgradienten der Ubrigen Patienten
(Tab. 2). Die orale (3-Blockade wurde 3-4 Monate beibehal-
ten, bis die sonographischen Kontrollen einen weitgehenden
Abbau der rechtsventrikul&ren Obstruktion zeigten.

Am Ende der Beobachtungsperiode, die allerdings fur die
Patienten mit Infundibul umreaktion mit durchschnittlich 16,5
Monaten gegentiber 41,0 Monaten bei den Ubrigen Kindern
deutlich kiirzer war, lagen die sonographisch ermittelten Gra-
dienten im rechtsventrikul&ren Ausflufdtrakt und tiber die Pul-
monalklappe bei beiden Gruppen auf gleichem Niveau (Tab.
2). Zum gleichen Zeitpunkt fanden sich sonographisch nur ge-
ringe, hdmodynamisch bedeutungsl ose Insuffizienzen der di-
|atierten Pulmonalklappe (maximal Grad 2-3, im Mittel 1,6)
ohne Unterschied zwischen beiden Gruppen.

Diskussion

DieBallondilatation der Pulmonalklappe stellt bel Sduglingen
und Neugeborenen mit kritischer Pulmonalstenose die Thera-
pie der Wahl dar. Sie ist selbst bei Friihgeborenen unter 1500
Gramm durchfihrbar (7, 22). In unserer Serie gelang uns
technisch die Ballondilatation der Pulmonalklappe bei alen
17 konsekutiven Kindern. Gegenliber einer operativen Vorge-
hensweise weist die perkutane Ballondilatation der Pulmo-
nalklappe bei kritischer Pulmonalstenose kein htheres Risiko
auf (6).

Nach den Daten der 533 Patienten des VACA- (Valvulo-
plasty and Angioplasty of Congenital Anomalies) Registry
stellt das Patientenalter keinen unabhéngigen Faktor fir das
Interventionsergebnis nach durchschnittlich 2,75 Jahren dar
(12), was auch unseren Ergebnissen entspricht. Im mittelfri-
stigen und langfristigen Verlauf zeigten die Pulmonalklappe
und der rechte Ventrikel bei nahezu allen Patienten ein exzel-
lentes Aufholwachstum (12, 14, 16, 17, 19, 24). Daher kann
auch bei sehr kleinen Neu- und Frithgeborenen langfristig ein
gutes Ergebnis erwartet werden. Zu signifikanten Pulmonal-
klappeninsuffizienzen kommt es dabei nicht (3, 16, 24).

Infolge der durch die Stenose angeregten Muskel hypertro-
phie des rechten Ventrikel s entwickeln einige Patienten dyna-
mische Obstruktionen des RVOT, die klinisch as subval-
vulére Pulmonal stenose wirksam werden. In einer Serie von
100 Patienten im Alter zwischen 1 Jahr und 59 Jahren fand
Fontes bei 24 Patienten eine Infundibulumreaktion (5). Tha-
par beschrieb bei 29% von 62 Kindern (7 Tage bis 20 Jahre
alt) eine infundibul&re Obstruktion nach Ballondilatation der
Pulmonalklappe (21). Nakanishi ermittelte eine Inzidenz von
23% bei 35 Patienten zwischen 13 Tagen und 20 Jahren, wo-
bei das Durchschnittsalter der 8 Kinder mit einer doppel gipf-
ligen Druckkurveim rechten Ventrikel mit 4,4 Jahren deutlich
unter dem der tbrigen Patienten mit 8,0 Jahren lag (13). Wir
fanden bei den 17 sehr jungen Kindern dieser Serie (0-56
Tage) 4 Patienten (24%) mit Infundibulumreaktion, davon
waren 2 Patienten Friihgeborene. Die muskulére Obstruktion
des RVOT bildet sich demnach nicht ausschlief3ich nach 1an-
gerem Bestehen der val vuléren Pulmonal stenose aus, sondern
findet sich nicht selten bereits bei Neu- und Friihgeborenen.

Pathognomonisch fir eine muskulé&re Infundibulumreak-
tion ist ein weiterhin hoher rechtsventrikulérer Druck trotz
technisch einwandfreier Pulmonalklappendilatation in Kom-
bination mit der typischen Inzisur im aufsteigenden Schenkel
der postinterventionellen rechtsventrikuldren Druckkurve (5,
13). Nach erfolgreicher Dilatation einer Pulmonalklappenste-
nose fallt der Druck im rechten Ventrikel deutlich ab, was bei
ausgepragter Muskelhypertrophie des RVOT zu einem na-
hezu vollsténdigen Kol labieren dessel ben in der Endphase der
Systole fuihrt (13). Die Inzisur der rechtsventrikul&ren Druck-
kurve markiert den endsystolischen Anstieg des rechtsventri-
kuléren Drucks als Folge dieses Kollapses. Echokardiogra-
phisch oder angiographisch lief3 sich diese Reaktion nicht vor-
hersagen. Eine Tendenz zu etwas hoheren rechtsventrikul&ren
Dricken vor der Intervention bei Patienten mit spéterer In-
fundibulumreaktion war statistisch nicht signifikant.

Die oft sehr ausgepragte subvalvulére Stenose veranlalite
Ben-Shachar in der Friihzeit der Ballonvalvulotomie zur ope-
rativen Resektion der hypertrophierten Muskulatur (1). Die
meisten Autoren entschlossen sich jedoch zur medikament6-
sen Behandlung mit 3-Blockern, in der Regel mit Propranol ol
(5, 13, 16). Die B-Blocker-Behandlung soll hierbei zu einer
rascheren Regression der Muskelhypertrophie beitragen. Na-
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kanishi berichtet vom Tod eines zwei Monate alten Patienten
innerhalb von 24 Stunden nach Ballondilatation der Pulmo-
nalklappe infolge Rechtsherzversagen bei hochgradiger Ob-
struktion des RVOT. Der Patient hatte kein Propranolol nach
Abschlul3 der Intervention erhalten (13). Die Autoren fordern
daher die Einleitung einer 3-Blocker-Behandlung, wenn nach
Ballonvalvuloplastie der Pulmonalklappe eine Hypoxamie
und ein vermindertes Herzzeitvolumen oder rechtsventri-
kul&re | schémiereaktionen im EKG auftreten.

Die intravendse Behandlung mit B-Blockern birgt jedoch
auch Risiken in Form von Blutdruckabféllen, Sinusbrady-
kardien und AV-Blockierungen. Aufgrund seiner relativ lan-
gen Halbwertszeit von 2-3 Stunden ist das Ublicherweise
angewandte Propranolol zudem schlecht steuerbar (18). Aus
diesem Grund setzten wir bei den beiden letzten Kindern
den neueren B-Blocker Esmolol ein. Dieser muR intravends
appliziert werden und zeichnet sich durch eine sehr kurze
Halbwertszeit von 2,9-4,4 min und einer entsprechend kur-
zen Wirkdauer von 2-16 min aus (4, 23, 25). Cuneo, der
Kinder zwischen 6 Mo und 14 Jahren untersucht hat, emp-
fiehlt eine langsame Bolusgabe von 0,5 mg/kg tber 1 min.
An die initiale Bolusgabe schliefdt sich eine Infusion mit
zunéchst 25 mcg/kg/min Uber insgesamt 4 min an. Die in-
itiale Dosis wird alle 4 min wiederholt und die Erhaltungs-
dosis um jeweils 25 mcg/kg/min erhoht, bis eine effektive
B-Blockade, definiert als Abfall von Herzfrequenz oder
mittlerem Blutdruck um 10%, erreicht wird (4). Cuneo
fand eine mittlere effektive Erhaltungsdosis von 118 + 49
mcg/kg/min.

SchluBfolgerungen

Nach Ballondilatation kritischer Pulmonalstenosen wird eine
wenigstens 24stiindige Uberwachung auf der Intensivstation
empfohlen. Patienten mit Infundibulumreaktion kénnen an
der typischen Inzisur des aufsteigenden Schenkels der rechts-
ventrikuldren Druckkurve und dem fortbestehenden hohen
Gradienten Uber die Pulmonalklappe erkannt werden. \Wegen
der Gefahr schwerer muskul&rer Obstruktionen des RVOT
solltein diesen Féllen die Therapie mit einem (3-Blocker ein-
geleitet werden. Esmolol i. v. bietet sich wegen seiner guten
Steuerbarkeit an. Innerhalb der néchsten 24 Stunden, abhén-
gig von klinischem Zustand und dopplersonographischem
Befund, kann dann auf die orale Behandlung mit Propranolol
Ubergegangen werden. Nach der Behandlung mit einem (-
Blocker ist mit einer raschen Riickbildung der infundibul &ren
Muskel hypertrophie zu rechnen. Wegen mdglicher negativer
Effekte einer Langzeitbehandlung mit (3-Blockern, insbeson-
dere durch die Reduktion der Kompensationsmechanismen
bei Herz-Kreislauf-Anforderungen, muf3 die Dauer der oralen
Nachbehandlung mittels dopplersonographischer Kontrollen
auf das notwendige Minimum reduziert werden. Aufgrund der
geringen Fallzahl wie auch der Tatsache, dal3 uns eine kon-
trollierte Studie mit therapiefreiem Zweig zu riskant erschien,
kann der Behandlungserfolg in dieser Arbeit selbstverstand-
lich nicht wissenschaftlich exakt belegt werden. Ohne Zwei-
fel sind jedoch die mittelfristigen Ergebnisse nach Ballon-
dilatation kritischer Pulmonal stenose als sehr gut zu bezeich-
nen.
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