S2k-Leitlinie: Persistierender
Ductus arteriosus im Kindes-
und Jugendalter

Die S2k-Leitlinie zum persistierenden Ductus
arteriosus (PDA) der Deutschen Gesellschaft
fir Padiatrische Kardiologie (DGPK) befasst
sich mit dem isolierten offenen Ductus Bo-
talli im Kindes- und Jugendalter. Der wesent-
lich haufiger festzustellende offene Ductus
des Friihgeborenen ist nicht Gegenstand der
Leitlinie, flieBt aber aufgrund seines hdufigen
Vorkommens zur Abgrenzung mit in diesen
Artikel ein.

Der offene Ductus arteriosus ist eine persistie-
rende GefaBverbindung zwischen der descen-
dierenden thorakalen Aorta und der Pulmonal-
arterie, nachdem der normale physiologische
Verschluss des fetalen Ductus ausgeblieben
ist. In der Mehrzahl der Félle ist der Ductus
arteriosus linksseitig lokalisiert, bei Patienten
mit einem Rechtsaortenbogen ist es allerdings
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durchaus mdglich, dass ein rechtsseitiger Duc-
tus Botalli oder sogar ein beidseitiger Ductus
Botalli vorliegt.

Widhrend der Schwangerschaft erhalten die
nicht entfalteten Lungen des Fotus nur ca.
flinf bis acht Prozent des Herzzeitvolumens
aus der Pulmonalarterie. Der offene Ductus
Botalli dient als ungebremster Auslass fiir den
Auswurf des rechten Ventrikels in die Pulmo-
nalarterie. Im fetalen Kreislauf gelangen et-
wa 55 bis 60 Prozent des Systemoutputs aus
der rechten Herzhélfte lGber den intrauterinen
offenen Ductus zur Aorta. Die wdhrend der
Schwangerschaft hohen Spiegel an zirkulie-
renden Prostaglandinen sowie die nicht beliif-
tete Lunge des Fotus halten den Ductus Botalli
offen. Nach der Geburt und dem Abtrennen
des Neugeborenen von der Plazenta sinkt der
Prostaglandinspiegel rasch, die Lungen expan-
dieren mit den ersten Atemziigen und die noch

zirkulierenden Prostaglandine werden durch
die mittlerweile funktionierende Lunge meta-
bolisiert. Der Lungenwiderstand fallt mit der
einsetzenden Atmung. All dies fiihrt letztend-
lich zu einer Kontraktion der glattmuskularen
Zellen in der Ductuswand, die zu dessen dau-
erhaften Verschluss fiihren.

Der Blutfluss in der Lungenarterie shiftet
dann typischerweise in Richtung der beiden
Pulmonalarterien. Der Komplettverschluss
in normalgewichtigen, reifen Neugeborenen
dauert unter Umstanden bis zu drei Tage nach
der Geburt. In dieser Phase ist echokardiogra-
fisch 6fters noch ein residueller Shunt tber
den Ductus sichtbar oder auskultierbar. Alle
vorbeschriebenen Reaktionen beanspruchen
eine gewisse Reife und Leistungsfahigkeit des
Neugeborenen, die viele Friihgeborene nicht
besitzen. Bei mehr als 80 Prozent der Friih-
geborenen mit einem Gewicht von weniger



als 750 g ist ein offener Ductus Botalli drei
Tage nach der Geburt nachweisbar. Ein sol-
cher persistierender Ductus ist mit einer deut-
lich erhdhten Morbiditdt und Mortalitat fiir
die betreffenden Friihgeborenen assoziiert.
Die Krankheitsrelevanz eines offenen Ductus
Botalli ist definiert tiber das darin flieBende
Shuntvolumen, welches von der GroBe der
Kommunikation und dem Lungenwiderstand
abhéngig ist. Ein offener Ductus Botalli kann
mit anderen Herzfehlern assoziiert sein, ist
aber auch als singuldre Entitdt vorhanden und
krankheitsrelevant [1, 2].

Krankheitssymptome

Ein Offenbleiben des Ductus arteriosus Bo-
talli fiihrt mit dem postnatalen Absinken des
LungengefdBwiderstandes zu einem aorto-
pulmonalen  systolisch-diastolischen  Links-
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Abbildung 1: Offener Ductus Botalli mit Links-Rechts-Shunt von der Aorta descendens zur Pulmonalisbifurkation.
Quelle: Professor Dr. Boulos Asfour, Deutsches Kinderherzzentrum St. Augustin.
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Abbildung 2: Echokardiografische Darstellung eines offenen Ductus Botalli, linksseitig B-Bild, auf der rechten
Seite mittels Farbdoppler dargestellter Blutfluss (die mit ,Kreuzchen” markierte Strecke ist die Lénge des persis-
tierenden Ductus Botalli, der Abstand zwischen den Markierungen entspricht der relativen Breite). (1) Retrograder
Ductusfluss aus der descendierenden Aorta (in Rot) zur Pulmonalklappe hin gerichtet; (2) Antegrader Blutfluss
aus der Arteria pulmonalis (in Blau) in Richtung Pulmonalisbifurkation; (3) Aorta descendens; (4) Pulmonalklap-
penlevel; (5) Echokardiografisch quer angeschnittene Aorta ascendens.

Rechts-Shunt und einer entsprechenden
Lungeniiberflutung (pulmonale Hyperémie,
Abbildung 1). Im Neugeborenenalter besteht,
so lange der Lungenwiderstand noch hoch ist,
nur ein systolisches, spater ein kontinuierliches
systolisch-diastolisches Gerdusch in der linken
Infraklavikularregion. Ein kleiner offener Duc-
tus Botalli ist hdufig nur mit einem uncharak-
teristischen systolischen Herzgerdusch verge-
sellschaftet; ein sehr kleiner, hamodynamisch
irrelevanter Ductus ist klinisch und auskultato-
risch stumm (,silent duct”).

Charakteristisch fiir den hdmodynamisch be-
deutsamen Ductus ist ein prékordiales Schwir-
ren und eine groBe Blutdruckamplitude.
Ca. 15 Prozent der betroffenen Séduglinge zei-
gen Symptome einer schweren Herzinsuffizienz
mit Tachy-/Dyspnoe, Hepatomegalie und Ge-
deihstorung.

Friihgeborene mit ihrer unreifen und vulnera-
blen Lunge sind besonders anfillig fiir einen
offenen Ductus Botalli. Ein ausgeprigtes aor-
topulmonales Shuntvolumen bei offenem PDA
fihrt daher oft dazu, dass betroffene Kinder
maschinell beatmet werden miissen und nicht
vom Respirator abtrainiert werden konnen.

Ein ausgeprigter Links-Rechts-Shunt iber ei-
nen PDA schidigt aber nicht nur die Friihge-
borenenlunge, er fiihrt auch oft zu einem re-
levanten Steal-Phdnomen am Systemkreislauf,

642

Bayerisches Arzteblatt 12/2016

der eine nekrotisierende Enterokolitis (NEC)
und zerebrale Ischamien mit sekundaren Ein-
blutungen begiinstigt.

Zielsetzung der Diagnostik ist die eindeutige
Darstellung der Ductus-Anatomie (Abbildung 2)
sowie die Evaluation seiner hdmodynamischen
Auswirkungen. Das Augenmerk richtet sich
dabei insbesondere auf die Shuntverhéltnisse
und das pulmonale Druckniveau. Die Echokar-
diografie hat sich seit Jahren fiir diese Frage-
stellungen als ideales diagnostisches Werkzeug
etabliert und kann praktisch alle Fragestellun-
gen zur Planung des therapeutischen Vorge-
hens beantworten. Gleichzeitig ist die Echo-
kardiografie in der Lage, weitere anatomische
Anomalien auszuschlieBen.

Der hdamodynamisch relevante Ductus Botalli
ist auskultatorisch meistens gut nachweisbar
und bei Verdacht auf Vorliegen eines PDA sollte
(Empfehlungsgrad | A) gezielt eine Ultraschall-
untersuchung durch einen Kinderkardiologen
vorgenommen werden.

Die echokardiografische Untersuchung hat
zum Ziel, den Ductus hinsichtlich seiner Gro-
Be sowie hdmodynamischen Relevanz (Links-
herzvolumenbelastung, aortopulmonale
Druckdifferenz, Abschdatzung der pulmona-

len Druckverhiltnisse) zu evaluieren. Mit der
Doppleruntersuchung der zerebralen und ab-
dominellen Arterien kann ferner das diasto-
lische Leck iiber den erniedrigten Resistance-
Index quantifiziert werden [3].

Das Thoraxrdntgenbild zeigt meist eine Kardio-
megalie und mehr oder weniger ausgepréagte
Zeichen der pulmonalen Hyperdmie. Das EKG
betroffener Patienten weist bei relevantem
Ductus eine Linksherzbelastung auf. Rechts-
herzhypertrophiezeichen sind als Hinweis auf
eine erhebliche pulmonale Drucksteigerung zu
werten.

Eine Herzkatheteruntersuchung zur Diagnose-
sicherung eines PDA ist nicht indiziert (Emp-
fehlungsgrad Il A). Bei sehr groBem Ductus
Botalli kann jedoch (Empfehlungsgrad Il B)
die Darstellung der Ductus-Anatomie von Be-
deutung sein. Bei pulmonaler Druck- oder Wi-
derstanderhéhung (mehr als zwei Drittel des
Systemdrucks/-widerstands) muss eine Aus-
testung mit pulmonal-vaskuldren Nachlast-
senkern und/oder eine Ballontestokklusion des
Ductus liber das weitere therapeutische Vorge-
hen entscheiden [4, 5, 6].

Die Herzkatheterisierung als therapeutische
MaBnahme dient dem interventionellen Ver-
schluss des Ductus mit speziell dafiir entwi-
ckelten Verschlusssystemen.

MRT- und CT-Untersuchungen kdnnen in be-
sonderen Situationen zur anatomischen Dar-
stellung des Ductus bei gréBeren Kindern und
Jugendlichen hilfreich sein. In klinischer, hamo-
dynamischer und echokardiografischer Hinsicht
konnen neben dem ,Friihchen-Ductus"” folgende
Diagnosegruppen unterschieden werden:

1. der sehr kleine, hamodynamisch irrelevante
und auskultatorisch stumme Ductus (,silent
duct"),

2. der kleine, hamodynamisch unbedeutende,
aber auskultatorisch nachweisbare Ductus,

3. der hamodynamisch relevante Ductus mit
systolisch-diastolischem Herzgerdusch, mit
oder ohne klinische Herzinsuffizienzzeichen,

4. der sehr groBe Ductus mit pulmonaler
Hypertonie/Widerstandserh6hung.

Der native klinisch stumme Ductus bedarf kei-
ner Behandlung und keiner Kontrolle [1], da der
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stumme Ductus praktisch immer eine Zufalls-
diagnose ist. Das Endarteriitisrisiko wird heute
nach libereinstimmender Ansicht als vernach-
lassigbar eingeschatzt; es ist generell umso ge-
ringer, je kleiner der Ductus und je jlinger das
Kind ist [7-12].

Diagnosegruppe 2 - auskultierbarer, himo-
dynamisch unbedeutender Ductus Botalli

Der kleine, hamodynamisch nicht rele-
vante Ductus muss nicht im Sauglings-
alter verschlossen werden, da prinzipiell ein

Spontanverschluss noch mdglich ist und die
Komplikationsrate im Rahmen von Herz-
katheterinterventionen (zum Beispiel peri-
phere arterielle GefdBverschliisse) in die-
ser Altersgruppe hoher ist. Der katheterin-
terventionelle Verschluss des PDA kann zu
einem spateren Zeitpunkt vorgenommen
werden.

Nach komplettem (restshuntfreiem) Ver-
schluss sind Kontrolluntersuchungen nicht
ldnger als zwei Jahre erforderlich. Ein chirur-

gisches Vorgehen ist in dieser Diagnosegruppe
nicht indiziert.

Diagnosegruppe 3 - himodynamisch
relevanter Ductus Botalli

Ein hdmodynamisch relevanter Ductus ohne
Herzinsuffizienzzeichen und ohne pulmo-
nale Druckerhéhung sollte nach dem ersten
Lebenshalbjahr verschlossen werden. Beste-
hen Herzinsuffizienzzeichen, ist der Ductus-
Verschluss zeitnah nach Diagnosestellung
vorzunehmen.
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Abbildung 3: Angiografische Darstellung eines

PDA im seitlichen Strahlengang. (1) PDA; (2) Aorta
descendens mit liegendem Pigtail-Katheter; (3) Dista-
ler Aortenbogen; (4) Linke Arteria subclavia.

Abbildung 5: Thorakaler Situs nach Exploration
der groBen Gefédl3e liber eine posterolaterale
Thorakotomie im vierten Intercostalraum. (1) PDA;
(2) Aortenbogen; (3) Aorta descendens; (4) Linke
Arteria subclavia; (5) Nervus vagus; (6) Nervus
laryngeus recurrens.

Diagnosegrupppe 4 - sehr groBer PDA mit
pulmonaler Hypertonie oder pulmonaler
Widerstandserhdhung

Bei groBem persistierendem Ductus Botalli
mit pulmonaler Hypertonie ist ab dem siebten
Lebensmonat eine Herzkatheteruntersuchung
zur Uberpriifung des pulmonalen GefaB-
widerstandes vor einem geplanten Verschluss
erforderlich.
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Abbildung 4: Angiografische Darstellung eines inter-
ventionell mittels speziellem Occluder verschlossem
PDA im seitlichen Strahlengang. (1) Occluder im PDA
(die beiden Enden des Device sind réntgenologisch
als schwarze Punkte sichtbar); (2) Aorta descendens
mit liegendem Pigtail-Katheter; (3) Linke Arteria sub-
clavia; (4) In der Pulmonalarterie liegende Fiihrungs-
schleuse; (5) Transverser Aortenbogen.

o / b 4
Abbildung 6: Thorakaler Situs nach Ductusverschluss
(Ligatur) tiber eine posterolaterale Thorakotomie im
vierten Intercostalraum. (1) Ligierter PDA; (2) Aorta

descendens; (3) Linker Nervus vagus mit Nervus
laryngeus recurrens.

Die Behandlungsindikation bei Friihgebore-
nen mit einem persistierenden Ductus Botalli
richtet sich nach der Zusammenschau der kli-
nischen Situation (zum Beispiel katecholamin-
pflichtiger Kreislauf, notwendige Beatmung)
und bestimmten echokardiografischen Krite-
rien (unter anderem DuctusgroBe, Fluss in der
Aorta descendens). Die GroBe des linken Atri-
ums (LA) ist abhingig von der GroBe des PDA

und der daraus resultierenden Volumenbelas-
tung des linken Herzens, aus diesem Grund ist
die Bestimmung der Ratio zwischen LA und
Aorta hilfreich, um eine Behandlungsindikation
abzuleiten.

Therapie

Wihrend ein medikamentdser Verschlussver-
such mit Ibuprofen oder Indometacin bei Friih-
geborenen noch erfolgreich sein kann, ist dies
bei reifgeborenen Neugeborenen und Sauglin-
gen nicht mehr maglich. Ist ein medikamento-
ser Verschluss aussichtslos oder nicht erfolg-
reich, kommen alternativ eine interventionelle
Therapie oder ein chirurgischer Verschluss in
Betracht. Der interventionelle Verschluss eines
Friihgeborenenductus unter Ultraschallkon-
trolle ist bis dato noch kein etabliertes Thera-
pieverfahren, ist aber bereits an wenigen Zen-
tren versucht worden. Fiir symptomatische
Patienten dieser Altersgruppe bzw. Gewichts-
klasse wird daher nach erfolgloser medika-
mentdser Therapie ein chirurgischer Ductus-
verschluss mit einem Clip empfohlen. Jenseits
der Friihgeborenentherapie gilt gemaB der
aktuellen Leitline, je gréBer ein symptomati-
sches Kind (Diagnosegruppe 2 bis 4) mit noch
offenem Ductus ist, desto erfolgreicher ist der
interventionelle (weniger invasive) Therapie-
ansatz, wadhrend fiir kleinere Kinder die Ten-
denz mehr in Richtung einer chirurgischen
Therapie (Diagnosegruppen 3 bis 4) weist (Dia-
gramm 1). Der Zeitpunkt der therapeutischen
Intervention richtet sich ausschlieBlich nach
der klinischen Symptomatik der Betroffenen.

Interventioneller Ductusverschluss
(Herzkatheter)

Jenseits des Friih- und Neugeborenenalters
ist der katheterinterventionelle Verschluss des
persistierenden Ductus arteriosus die Metho-
de der Wahl [13-16]. Der offene Ductus sowie
die benachbarten GefaBe werden angiogra-
fisch dargestellt, identifiziert und ausgemes-
sen (Abbildung 3). Verschiedene speziell dafiir
entwickelte und zugelassene Verschlusssyste-
me sind dafiir geeignet (zum Beispiel Spira-
len, Nitinol-Systeme; Abbildung 4). Die rest-
shuntfreie Verschlussrate ist mit nahezu 100
Prozent ein Jahr nach primdr erfolgreicher
Intervention sehr hoch [8, 10, 17-20]. Die Ri-
siken der Intervention liegen in einer mogli-
chen Embolisation des Verschlusssystems,
einer lberwiegend passager auftretenden
Hiamolyse und zentralen wie peripheren
GefaBkomplikationen  (Blutung,  Ruptur,
Verschluss, Aneurysma).

Bei Neugeborenen und kleinen S3uglingen
ist ein interventioneller Verschluss dank einer



Abbildung 7: Postoperative Réntgenaufnahme
nach Ductusverschluss. (1) Ductus-Clip; (2) Thorax-
drainage; (3) Endotrachealtubus; (4) Magensonde.

Verkleinerung der Verschlusssysteme mit ge-
ringeren Schleusendurchmessern zwar grund-
satzlich moglich, geht aber mit einer héheren
Komplikationsrate einher (mdgliche Steno-
sierung der Aorta descendens bzw. der linken
Pulmonalarterie, periphere GefaBverschliisse).
Fiir diese Alters- und Gewichtsgruppe ist die
Indikation zum interventionellen Verschluss
sehr streng zu stellen.

Persistierender Ductus Botalli

Technisch schwierig und anspruchsvoll werden
Interventionen bei Kindern unter fiinf Kilo-
gramm mit sehr groBem Ductus, der ein Device
mit einem Durchmesser von flinf Millimeter
oder mehr fiir einen Verschluss erfordert. In
diesen Fallen werden relativ groBe und steife
Schleusen ben6étigt, die mit héherer Wahr-
scheinlichkeit GefaBkomplikationen (zum Bei-
spiel Femoralarterienverschluss, GefiBeinrisse)
verursachen kdnnen [21-24].

Chirurgischer Ductusverschluss

Eine chirurgische Behandlungsindikation ist
bei hdmodynamisch relevantem Ductus fiir
Defekte gegeben, die einer Katheterinterven-
tion nicht zugénglich sind bzw. bei der die
technisch mogliche Intervention als zu riskant
angesehen wird. Prinzipiell wird die chirurgi-
sche Therapie bei untergewichtigen Neugebo-
renen und sehr kleinen Sauglingen empfohlen
(Empfehlungsgrad Il A). Die Komplikationsrate
ist in erfahrenen Hinden sehr niedrig [25]; als
selten auftretende Komplikationen sind unter
anderem ein postoperativer Chylo- und Pneu-
mothorax bzw. eine Schadigung des Nervus
phrenicus oder Nervus laryngeus recurrens
zu nennen. Obwohl Restshunts bei einfachen
Ligaturen und Clipverfahren selten vorkom-
men, wird empfohlen, den Ductus doppelt
zu clippen bzw. zu ligieren. Der linke Nervus
laryngeus recurrens schlingt sich immer um
den offenen Ductus, das GefédB ist daran im-
mer sicher zu identifizieren (Abbildung 5).
Blutungen wund unbeabsichtigte Ligaturen
benachbarter GefiBe (linke Pulmonalarterie,

(meistens kontinuierlich systolisch - diastolisch/,Maschinengerausch”)

Hdmodynamik Links-Rechts-Shunt
Klinik abhangig vom Shuntvolumen

bei groBem PDA - Dyspnoe, Herzinsuffizienz
Auskultation infraklavikuldres Stromungsgerdusch
Diagnostik Echokardiografie
Therapie abhdngig von der Symptomatik

» Friihgeborene: chirurgischer Ductusverschluss (Clip; Empfehlung | A) falls
medikamentdser Verschlussversuch nicht erfolgreich

» Séuglinge und Kleinkinder ohne pulmonale Hypertonie: interventioneller
Verschluss im Herzkatheter (Empfehlung Il A)

» sehr kleine Sduglinge und dystrophe Kleinkinder: chirurgischer Verschluss

(Empfehlung Il B)
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Aorta descendens) stellen nach ausreichender
chirurgischer Exposition in erfahrener Hand
sehr seltene Komplikationen dar (Abbildung 6).

Abbildung 7 zeigt ein typisches postoperatives
Rontgenbild nach chirurgischem Ductusver-
schluss mit einem Hamoclip.

Kontraindikationen

Fiir einen Ductusverschluss sind nur weni-
ge Kontraindikationen bekannt, vorwiegend
handelt es sich dabei um Vitien, die zum Uber-
leben auf eine ductusabhdngige Perfusion der
Lungen (zum Beispiel Pulmonalatresie) oder
des Kérperkreislaufs (zum Beispiel unterbro-
chener Aortenbogen) angewiesen sind. Dazu
gehdren vor allem angeborene Herzfehler
aus dem Formenkreis der Einkammerherzen
(zum Beispiel hypoplastisches Linksherz- und
Rechtsherzsyndrom) aber auch biventriku-
lar korrigierbare Vitien wie die Transposition
der groBen GefdBe (TGA) und die kritische
Aortenisthmusstenose.
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