Abb. 9: Unterschiedliche Methoden des Absetzens der AortenbogengefaRe

Typl Typll Typ Il

Typ |1 Das vollstandige Absetzen der AortenbogengefalRe vom Aortenbogen
(debranching) und TEVAR fur Off-Pump vollstandigen Bogenersatz (Einsatz des
kardiopulmonalen Bypass am schlagenden Herzen optional).

Typ Il: Vollstandiges Absetzen der Aortenbogengefalle und TEVAR in Kombination mit
Ersatz der Aorta ascendens bei Patienten mit proximaler Ausdehnung der
Erkrankung, so dass ein vollstandiger Ersatz der thorakalen Aorta maoglich ist.

Typ Il Vollstandiges Absetzen der Aortenbogengefalle mit konventioneller Elefantenris-
seltechnik und distaler Ausdehnung des Eingriffs mit TEVAR bei Patienten mit
nach distal fortgeschrittener Erkrankung, um einen vollstandigen Ersatz der
thorakalen Aorta zu ermaglichen.

TEVAR = thorakale endovaskulare Aortenreparatur
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Abb. 10: lllustration eines Linksherz-Bypass im Rahmen eines Ersatzes
der thorakalen und thorakoabdominellen Aorta. Einfluss in den Bypass Uber
die linksseitigen Pulmonalvenen und arterieller Rickstrom Uber ein beliebi-
ges distales Aortensegment.
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Abb. 11: lllustration eines Linksherz-Bypasses zum Ersatz der thorakalen
und thorakoabdominellen Aorta, wobei sowohl die selektive viszerale Perfu-
sion mit Blut als auch die selektive bilaterale Perfusion der Nieren mit kalter
Salzlésung gezeigt wird.

5. Das akute thorakale Aortensyndrom
5.1 Definition und Klassifikation

Akute Aortensyndrome (AAS) sind definiert als Notfallsituationen mit
ahnlichen klinischen Charakteristika. Sie treten auf, wenn entweder
ein Einriss oder ein Ulcus es dem Blut ermdglichen, vom aortalen Lu-
men in die Media zu penetrieren oder wenn eine Ruptur der Vasa vaso-
rum eine Blutung innerhalb der Media verursacht. In Abb. 12 werden
die Stanford- und die DeBakey-Klassifikationen gezeigt. Die aktuellen
Leitlinien nutzen die Stanford-Klassifikation, wenn nicht anders ange-
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geben. Die haufigsten Merkmale von AAS zeigt Abb. 13. Die akute
Aortendissektion (<14 Tage) wird unterschieden von der subakuten
(15-90 Tage) und der chronischen Form (> 90 Tage).

Abb. 12: Klassifikation der Lokalisation einer Aortendissektion. Schema-
zeichnung der Aortendissektion unterteilt in die Typen DeBakey |, Il und IIl.

Auch die Stanford-Klassen A und B werden gezeigt. Der Typ Il wird unter
schieden in die Subtypen Il A bis Ill C (der Subtyp hangt vom Ausmaf einer
thorakalen oder abdominalen Einbeziehung nach Reul et al.).

De Bakey Typl Typ Il Typ I
Stanford TypA TypA Typ B
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Abb. 13: Klassifikation der akuten Aortensyndrome (AAS).

Klasse 1 Klasse 2

Klasse 3 Klasse 4 Klasse 5

Klasse 1: Klassische AD mit wahrem und falschem Lumen mit und ohne Kommunikati-
on zwischen den beiden Lumina.

Klasse 2: Intramurales Hdmatom.

Klasse 3:  Umschriebene oder diskrete Aortendissektion mit Vorwélbung der
Aortenwand.

Klasse 4: Penetrierendes Aortenulcus nach Plaqueruptur.

Klasse 5: latrogene oder traumatische AD illustriert durch eine katheterinduzierte
Abhebung der Intima.

5.2 Die akute Aortendissektion (AAD)

Die Aortendissektion ist definiert als eine Unterbrechung der Media,
die durch eine intramurale Blutung ausgelost wird. Dies fuhrt zu einer
Trennung der Aortenwandschichten und anschlieRender Entstehung ei-
nes wahren und eines falschen Lumens mit oder ohne Kommunikation.
Diese Klassifikation fokussiert auf das Ausmaf$ der Dissektion und nicht
auf die Lokalisation des Einrisses, der den Bluteintritt in die Media er
maoglicht. Die klinische Prasentation ist in Tabelle 4 zusammengefasst.
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Tabelle 4: Wesentliche klinische Prasentationen und Komplikationen bei
Patienten mit akuter Aortendissektion

TypA TypB

Wandern des Schmerzes
Herztamponade N/A

Synkope
Ruckenmarksverletzung N/B
Akutes Nierenversagen

N/B = nicht berichtet; N/A = nicht anwendbar. Prozentzahlen approximiert.

Bei Verdacht auf ein akutes Aortensyndrom sind die in Tabelle 5 auf-
gelisteten Laboruntersuchungen erforderlich. Das Wichtigste fur die
Bildgebung bei akutem AAS ist die umfassende Darstellung der ge-
samten Aorta (Tabelle 6). CT, MRT und TEE sind zuverlassig zur Be-
statigung oder zum Ausschluss der Diagnose einer akuten Aortendis-
sektion (AAD) (Tabelle 7). CT und MRT sind dem TEE in Bezug auf
die Einschatzung der Dissektionsausdehnung und der Einbeziehung
von Seitenasten, ebenso wie fur die Diagnose von IMH, PAU und
traumatischen Aortenldsionen Uberlegen. Andererseits ist TEE besser
zur Darstellung des Blutflusses zwischen den Lumina Uber Einrisse
in der Membran, wenn Dopplertechniken eingesetzt werden, und zur
Erkennung der Lokalisation von Einrissen. Die TEE eignet sich fur sehr
instabile Patienten und fiir die Uberwachung von Veranderungen bei
Patienten im OP sowie auf der Intensivstation.
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Tabelle 5: Laboruntersuchungen, die bei Patienten mit V.a. akute Aorten-
dissektion erforderlich sind

Um Hinweise zu erhalten auf:

Laboruntersuchungen

Zah! roter Blutkérperchen

Blutverlust, Blutung, Andmie

Zahl weiler Blutkorperchen

Infektion, Entztindung (SIRS)

C-reaktives Protein

Inflammatorische Antwort

Procalcitonin

Differentialdiagnose zwischen SIRS und Sepsis

Creatinkinase

Reperfusionsschaden, Rhabdomyolyse

Troponin | oder T

Myokardischamie, Myokardinfarkt

D-Dimere

Aortendissektion, Lungenembolien, Thrombose

Kreatinin

Nierenversagen (existent oder in Entwicklung)

Aspartat-Transaminase /
Alanin-Aminotranferase

Leberischamie, Lebererkrankung

Laktat

Darmischamie, metabolische Stérung

Glucose

Diabetes mellitus

Blutgase

Metabolische Stérung, Oxygenierung

SIRS =, Systemic Inflammatory Response”-Syndrom

Tabelle 6: Notwendige Informationen bei Aortendissektion, die durch
Bildgebung gewonnen werden

Aortendissektion

Darstellung der Dissektionsmembran

Ausdehnung der Erkrankung nach anatomischen Aortensegmenten

Identifikation von falschem und wahrem Lumen (falls vorhanden)

Lokalisation von Entry und Re-Entries (falls vorhanden)

Identifikation der antegraden und/oder retrograden Ausdehnung der Aortendissektion

Identifikation, Schweregradeinteilung und Mechanismus einer Aortenklappeninsuffizienz

Einbeziehung von Seitenasten

Erkennung einer Malperfusion (geringer oder kein Fluss)

Erkennung einer Organischamie (Gehirn, Myokard, Darm, Nieren, etc.)

Erkennung eines Perikardergusses und seiner Ausdehnung

Erkennung und Bestimmung der Ausdehnung eines Pleuraergusses

Erkennung einer periaortalen Blutung

Zeichen einer mediastinalen Blutung
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Tabelle 6: Notwendige Informationen bei Aortendissektion, die durch
Bildgebung gewonnen werden (Forts.)

Intramurales Himatom

Lokalisation und Ausdehnung einer Aortenwandverdickung

Koexistenz atheromatdser Veranderungen (Verschiebung intimaler Verkalkungen
lumenwarts)

Vorhandensein kleiner Einrisse der Intima
Penetrierendes Aortenulcus

Lokalisation der Lasion (Lange und Tiefe)

Koexistenz eines intramuralen Hamatoms

Einbeziehung periaortalen Gewebes und Einblutung

Wanddicke der erhaltenen Wandabschnitte

In allen Fallen

Koexistenz anderer aortaler Lasionen: Aneurysmen, Plaques, Zeichen einer Wandinflam-
mation etc.

Tabelle 7: Diagnostischer Wert der verschiedenen bildgebenden Verfah-
ren bei akuten Aortensyndromen

Lasion MRT
Dissektion in der Aorta ascendens ++ +++ +4++ ot
Dissektion im Bogen + + +4+ S
Dissektion in der Aorta descendens + +++ +++ +++
GroRenbestimmung ++ dededs T S+
Wandthrombus + 4+ et .
Intramurales Hamatom + +++ o 4+
Penetrierendes Aortenulcus ++ ++ +++ +++
Einbeziehung von abgehenden GefalRen +° (+) +++ +4+

+++ = exzellent; ++ = mittel; + = eingeschrankt; (+) = eingeschrankt und nicht konstant;

CT = Computertomographie; MRT = Magnetresonanztomographie;

TEE = transOsophageale Echokardiographie; TTE = transthorakale Echokardiographie

Kann verbessert werden, wenn kombiniert mit GefaBultraschall (Aa. carotis, subclavia, vertebralis, truncus
coeliacus, mesentericae und renales).
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Die diagnostische Aufarbeitung bei Verdacht auf ein akutes Aortensyn-
drom hangt stark von dem a-priori-Risiko (Vortestwahrscheinlichkeit)
fur die Erkrankung ab (Tabelle 8). Das Vorhandensein von 0, 1, 2 oder
3 Hochrisiko-Merkmalen ist mit steigender Vortestwahrscheinlichkeit
assoziiert. Die Information Uber die Vortestwahrscheinlichkeit muss
fur die Wahl des diagnostischen Vorgehens bei allen AAS bertcksich-
tigt werden, wie es im Flussdiagramm (Abb. 14) dargestellt ist.

Empfehlungen fiir die diagnostische Aufarbeitung bei akuten Aortensyn-
dromen (AAS)

Empf.- Evidenz-
grad grad
B

Anamnese und klinische Untersuchung

Bei allen Patienten mit vermutetem akuten Aortensyndrom wird
empfohlen, die Vortestwahrscheinlichkeit gemaf dem Zustand |
des Patienten, den Symptomen und den klinischen Merkmalen
einzuschatzen.

Laboruntersuchungen

Bei Verdacht auf AAS sollte die Interpretation der Biomarker
Werte immer unter Berlcksichtigung der Vortestwahrscheinlich- | Ila
keit erfolgen.

Fir den Fall einer niedrigen klinischen Wahrscheinlichkeit fur das
Vorliegen eines AAS soll die Bestimmung der D-Dimere bei

nicht-erhohtem Wert zum Ausschluss der Diagnose erwogen I
werden.

Bei mittlerer klinischer Wahrscheinlichkeit fir das Vorliegen

eines AAS mit erhéhtem (Point-of-Care) D-Dimer-Wert soll die lla

Durchfiihrung weiterer bildgebender Untersuchungen erwogen
werden.

Bei Patienten mit hoher Vortestwahrscheinlichkeit (Risiko-Score
2 oder 3) fur das Vorliegen einer Aortendissektion wird die |
Untersuchung der D-Dimere nicht empfohlen.

Bildgebung

TTE wird als initiales bildgebendes Verfahren empfohlen. |

Bei instabilen® Patienten mit vermutetem AAS werden die
folgenden bildgebenden Verfahren, je nach ortlicher
Verfligbarkeit und Expertise, empfohlen:

TEE I
CT |
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Empfehlungen fiir die diagnostische Aufarbeitung bei akuten Aortensyn-

dromen (AAS) (Forts.)

Empf.-
grad

Bildgebung

Bei stabilen Patienten mit vermutetem AAS werden die
folgenden bildgebenden Verfahren, je nach lokaler Verflgbarkeit
und Expertise, empfohlen (oder sollen erwogen werden):

CT
MRT
TEE

lla

Evidenz-
grad

Fir den Fall einer zunachst negativen Bildgebung aber
fortbestehendem Verdacht auf AAS wird eine erneute
Bildgebung (CT oder MRT) empfohlen.

Ein Réntgenbild des Thorax kann fir den Fall einer niedrigen
klinischen Wahrscheinlichkeit fur das Vorliegen eines AAS
erwogen werden.

Fir den Fall einer unkomplizierten Typ-B Aortendissektion, die
konservativ behandelt wurde, wird die Wiederholung der
Bildgebung (CT oder MRT)” in den ersten Tagen empfohlen.

AAS = akutes Aortensyndrom; CT = Computertomographie; MRT = Magnetresonanztomographie; TEE =

transdsophageale Echokardiographie; TTE = transthorakale Echokardiographie.

?Instabil bedeutet sehr starker Schmerz, Tachykardie, Tachypnoe, Hypotension, Zyanose und/oder Schock.
°Bei jungen Patienten vorzugsweise MRT, um die Strahlenexposition zu begrenzen.
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Tabelle 8: Klinische Daten, die hilfreich sind, um die a-priori-Wahrschein-

lichkeit (

droms einzuschatzen

Hochrisiko-Anamnese

> Marfan-Syndrom (oder
andere Bindegewebs-
erkrankungen)

> Familienanamnese flr
Aortenerkrankungen

> Bekannte Aortenklappen-
erkrankung

> Bekanntes thorakales
Aortenaneurysma

> Vorangegangene
Manipulation im Bereich
der Aorta (einschlieRlich
herzchirurgischer Eingriff)

Hochrisiko-
Schmerzmerkmale

> Brust-,

Rucken- oder

abdominelle

Schmerzen, die

eine der folgenden

Eigenschaften

haben:

- Abrupter Beginn

- Hohe Schmerz-
intensitat

- ZerreiRBender
Charakter

rtestwahrscheinlichkeit) fir das Vorliegen eines akuten Aortensyn-

Hochrisiko-
Untersuchungsmerkmale

> Evidenz eines
Perfusionsdefizits:
- Pulsdefizit
- Unterschiede im systolischen
Blutdruck
- Fokale neurologische Defizite
(im Zusammenhang mit
entsprechendem Schmerz)
> Diastolisches Gerausch Uber
Erb (neu und im Zusammen-
hang mit entsprechendem
Schmerz)
> Hypotension oder Schock

Tabelle modifiziert von Rogers AM et al. Circulation 2011; 123: 2213-8.
Der Risiko-Score variiert von 0-3 je nach Anzahl der positiven Kategorien (1 Punkt pro Spalte)
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Abbildung 14: Flussdiagramm zur Entscheidungsfindung basierend auf der

AKUTER THORAXSCHMERZ

| Anamnese + Klinische Untersuchung + EKG | ———

INSTABIL <

TTE + TEE/CT®

HAMODYNAMIK

/
[ ramopvmam |-
-

Niedrige Wahrscheinlichkeit
(Score 0-1)

v

AAS bestatigt AAS
ausgeschlossen,

alternative
Diagnose

| D-Dimere®® + TTE + Ro-Thorax

+

Kein Befund fur AD

y

Zeichen
der AD

Verbreitertes
Media-
stinum

| Alternative Diagnose |

2 STEMI kann in seltenen Fallen mit AAS
assoziiert sein.

® In Abhangigkeit von der értlichen Verfigbarkeit,
Patientencharakteristika und Erfahrung des
Arztes.

° Nachweis einer Typ-A AD durch Vorhandensein
eines Flaps, einer Aorteninsuffizienz und/oder
eines Perikardergusses.

9\Vorzugsweise Point-of-Care, sonst klassisch.

¢ Zusétzlich Troponin, um Nicht-ST-Segment-
Hebungsmyokardinfarkte zu entdecken.

CT (MRT oder TEE)®

£ N

AAS
bestatigt

Alternative
Diagnose
erwagen
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Vortestwahrscheinlichkeit einer Aortendissektion.

———> | STEMI®: sieche ESC-Leitlinien |

———> STABIL

Hohe Wahrscheinlichkeit (Score 2-3)
oder typischer Brustschmerz

| Typ A-AD°® | Unklarer Befund |
Not-OP mit CT (oder TEE) I
préoperativem TEE
+

AAS Alternative
bestatigt Diagnose
erwagen, CT
wiederholen
wenn notig
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Empfehlungen fiir die Behandlung der Aortendissektion

Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei allen Patienten mit AD wird eine medikamentdse Therapie
einschlieflich Schmerzstillung und Blutdruckeinstellung empfohlen.

Bei Patienten mit Typ-A AD wird ein dringlicher chirurgischer |
Eingriff empfohlen.

Bei Patienten mit akuter Typ-A AD und einer Malperfusion von
Organen sollte ein Hybrid-Eingriff (d. h. Ersatz der Aorta
ascendens und/oder des Aortenbogens zusammen mit einer Ila
perkutanen zusatzlichen aortalen oder arteriellen Seitenastproze-
dur) erwogen werden.

Bei unkomplizierter Typ-B AD wird empfohlen, immer eine |
medikamentose Therapie durchzuflihren.

Bei unkomplizierter Typ-B AD sollte zusatzlich TEVAR erwogen

werden. L
Bei komplizierter Typ-B AD wird TEVAR empfohlen. |
Bei komplizierter Typ-B AD kann ein chirurgischer Eingriff b
erwogen werden.

AD = Aortendissektion; TEVAR = thorakale endovaskuldre Aortenreparatur.

5.3 Das intramurale Hamatom (IMH)

Das aortale IMH gehort zum Spektrum des AAS. Ein Hamatom ent-
steht in der Media der Aortenwand ohne Bildung eines falschen Lu-
mens oder ohne Nachweis eines Intimaeinrisses. CT und MRT sind
die wesentlichen Untersuchungstechniken zur Diagnose und Klassifi-
kation des IMH. Pradiktoren fir Komplikationen durch IMH in der aku-
ten Phase sind in Tabelle 9 beschrieben.
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Tabelle 9: Pradiktoren von Komplikationen durch IMH

Persistierender oder wiederkehrender Schmerz trotz intensiver medikamentéser Therapie

Schwierige Blutdruckkontrolle

Beteiligung der Aorta ascendens

Maximaler Aortendurchmesser = 50 mm

Zunehmen der maximalen Dicke der Aortenwand (> 11 mm)

Zunehmender aortaler Durchmesser

Wiederkehrender Pleuraerguss

Penetrierendes Ulcus oder ulcusartige Ausstlilpungen sekundar nach begrenzten
Dissektionen im betroffenen Segment

Auftreten einer Organischamie (Gehirn, Myokard, Darm, Nieren etc.)

Empfehlungen zum Management bei intramuralem Hamatom (IMH)

Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei allen Patienten mit IMH wird eine medikamentdse Therapie
einschlielich Schmerzstillung und Blutdruckkontrolle |
empfohlen.

Im Falle eines Typ-A IMH ist ein chirurgischer Eingriff dringlich
indiziert.

Im Falle eines Typ-B IMH wird eine initiale medikamentése |
Therapie unter sorgfaltiger Uberwachung empfohlen.

Bei unkompliziertem® Typ-B IMH ist eine Wiederholung der
Bildgebung (MRT oder CT) indiziert.

Bei kompliziertem® Typ-B IMH sollte TEVAR erwogen werden. |

a

Bei kompliziertem® Typ-B IMH kann ein chirurgischer Eingriff

|
erwogen werden.

b

CT = Computertomographie, IMH = intramurales Hadmatom; MRT = Magnetresonanztomographie;
TEVAR = thorakale endovaskulére Aortenreparatur.

#Unkompliziertes/kompliziertes IMH bedeutet das Fehlen oder Vorhandensein eines erneuten Schmerzereignis-
ses, Ausweitung des IMH, periaortales Hadmatom, Ausbildung von Einrissen.

5.4 Das penetrierende Aortenulcus (PAU)

PAU wird definiert als Ulzeration einer arteriosklerotischen Aortenplaque,
die durch die Tunica elastica interna in die Media penetriert. Die haufigste
Lokalisation eines PAU ist die mittlere oder distale deszendierende tho-
rakale Aorta. Eine Ausbreitung des ulzerativen Prozesses kann entweder
zum Pseudoaneurysma, zur Aortenruptur oder einer akuten AD fuhren.
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Empfehlungen zum Management eines penetrierenden Aortenulcus (PAU)

Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei allen Patienten mit PAU wird eine medikamentdse Therapie
einschlielich Schmerztherapie und Blutdruckkontrolle
empfohlen.

Im Falle eines Typ-A PAU sollte ein chirurgischer Eingriff
erwogen werden.

Im Falle eines Typ-B PAU wird eine initiale medikamentose |
Therapie unter sorgfaltiger Uberwachung empfohlen.

Bei einem unkomplizierten Typ-B PAU wird eine Wiederholung |
der Bildgebung (MRT oder CT) empfohlen.

Beim komplizierten Typ-B PAU sollte TEVAR erwogen werden. lla

Beim komplizierten Typ-B PAU kann ein chirurgischer Eingriff b
erwogen werden.

CT = Computertomographie; MRT = Magnetresonanztomographie; PAU = penetrierendes Aortenulcus; TEVAR
= thorakale endovaskulare Aortenreparatur.

5.5 Pseudoaneurysma der Aorta

Ein aortales Pseudoaneurysma (falsches Aneurysma) wird als Dila-
tation der Aorta mit Unterbrechung einiger Wandschichten definiert.
Das Pseudoaneurysma wird nur durch periaortales Bindegewebe be-
grenzt.Wenn der Druck auf der\Wand des aortalen Pseudoaneurysmas
die maximal tolerierte Wandspannung des umgebenden Gewebes
Ubersteigt, kommt es zur fatalen Ruptur. Primar sind unabhéngig von
der Weite der Aorta interventionelle oder offene chirurgische Interven-
tionen indiziert.

5.6 Drohende Ruptur eines Aortenaneurysmas

Eine drohende Ruptur sollte bei allen Patienten in Erwagung gezogen
werden, die sich mit akutem Schmerz vorstellen und bei denen die In-
tegritat der aortalen Wand nicht mehr erhalten ist. Die drohende Rup-
tur eines TAA ist ein Zustand, der eine dringliche Behandlung erfordert,
da die Mortalitat hoch ist, sobald eine freie Ruptur auftritt.
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Empfehlungen bei (drohenden) Rupturen von
Aortenaneurysmen

Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei allen Patienten mit vermuteter Ruptur eines TAA wird eine
dringliche CT-Angiographie zur Bestatigung der Diagnose |
empfohlen.

Bei Patienten mit drohender Ruptur eines TAA wird eine
dringliche chirurgische Reparatur empfohlen.

Wenn die Anatomie geeignet und die notwendige Expertise
vorhanden ist, ist eine endovaskulare Reparatur (TEVAR) dem
offenen chirurgischen Eingriff vorzuziehen.

CT = Computertomographie; TAA = thorakales Aortenaneurysma;
TEVAR = thorakale endovaskulare Aortenreparatur.

5.7 Traumatische Aortenverletzung (TAV)

Eine stumpfe TAV ereignet sich am haufigsten nach einer plotzlichen
Dezeleration infolge eines Frontal- oder seitlichen Zusammenstolf3es.
Meist handelt es sich um Autounfalle bei hoher Geschwindigkeit oder
einem Fall aus groRRer Hohe. Ein Klassifikationsschema fir TAV liegt
vor: Typ 1 (Intimaeinriss), Typ 2 (IMH), Typ 3 (Pseudoaneurysma) und
Typ 4 (Ruptur).

Empfehlungen fiir traumatische Aortenverletzungen

Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Verdacht auf TAV wird ein CT empfohlen. |

Wenn ein CT nicht verfligbar ist, sollte eine TEE erwogen
werden.

Bei TAV mit geeigneter Anatomie und Notwendigkeit einer
Intervention sollte TEVAR gegentiber einem chirurgischen lla
Eingriff bevorzugt werden.

CT = Computertomographie; TAV = traumatische Aortenverletzung; TEVAR = thorakale endovaskulare Aorten-
therapie; TEE = transdsophageale Echokardiographie.
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5.8 Die iatrogene Aortendissektion

Eine iatrogene AD kann im Rahmen katheterbasierter Koronarproze-
duren, kardiologischer Eingriffe, als Komplikation bei endovaskularen
Interventionen, intraaortaler Ballonpumpenanlage und neuerdings
auch bei TranskatheterAortenklappenimplantationen auftreten. Ubli-
cherweise ist die Diagnose einer iatrogenen AD wahrend der Aorto-
graphie unproblematisch. Charakteristisch ist ein Kontrastmitteldepot
auf Hohe der Aortenwurzel oder der aszendierenden Aorta. Falls notig
kann die Ausdehnung des Schadens mit TEE oder CT naher charakte-
risiert werden.

6. Aortenaneurysmen

Die Ausbildung von Aneurysmen ist die zweithaufigste Erkrankung
der Aorta nach der Arteriosklerose. In diesen Leitlinien fokussiert das
Management bei Aortenaneurysmen vor allem auf die Lokalisation der
Lasion, wobei zwischen TAA und AAA unterschieden wird.

Empfehlungen bei Patienten mit Aortenaneurysmen

Empf.- Evidenz-
grad grad

Wenn ein Aortenaneurysma an irgendeiner Stelle der Aorta
gesehen wird, wird empfohlen, die gesamte Aorta einschlief3lich
der Aortenklappe sowohl zum Zeitpunkt der Diagnose als auch
bei der Nachuntersuchung in Augenschein zu nehmen.

Bei Aneurysmen der abdominellen Aorta sollte der Einsatz von
Duplex-Ultraschall zum Screening auf das Vorliegen einer
peripheren arteriellen Verschlusserkrankung und peripherer
Aneurysmen erwogen werden.

lla

Patienten mit Aortenaneurysmen haben ein erhohtes Risiko fir
das Auftreten einer kardiovaskularen Erkrankung: Die
grundlegenden Prinzipien der kardiovaskularen Pravention
sollten daher in Betracht gezogen werden.

Ila
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6.1 Thorakale Aortenaneurysmen (TAA)

TAA konnen in verschiedenen Abschnitten der thorakalen Aor
ta auftreten, typischerweise im Bereich der aszendierenden Aorta
als Folge einer Aortenwanddegeneration. Patienten mit TAA sind
meist asymptomatisch und werden im Rahmen von Screening-
Untersuchungen diagnostiziert. Der Nutzen eines Screenings von
Risikopatienten ist beim Marfan-Syndrom belegt. Ein Screening
kann auch erwogen werden bei Angehorigen ersten Grades von Pa-
tienten mit bikuspider Aortenklappe. TAA wird weniger haufig durch
das Vorhandensein klinischer Zeichen (Brustschmerzen, Herzge-
rausch von der Aortenklappe, Kompression benachbarter Struktu-
ren oder im Rahmen einer Komplikation) entdeckt. Der Durchmes-
ser eines Aortenaneurysmas ist ein entscheidender Faktor fir die
therapeutische Entscheidungsfindung. Das Risiko einer Dissektion
oder Ruptur steigt steil an, wenn der aortale Durchmesser 60 mm
fur die aszendierende und 70 mm fir die deszendierende Aorta Uber
steigt. Das Vorhandensein anderer Risikofaktoren kann die Entschei-
dung fur die Wahl des Interventionszeitpunktes beeinflussen.

Empfehlungen fiir das Management von Patienten mit thorakalem
Aortenaneurysma (TAA)

Empf.- Evidenz-
grad grad

Ein chirurgischer Eingriff ist bei Patienten mit Marfan-Syndrom
indiziert, wenn ein Aortenwurzelaneurysma® vorliegt und der |
Aortendurchmesser = 50 mm betragt.

Ein chirurgischer Eingriff sollte erwogen werden bei Patienten,
die ein Aortenwurzelaneurysma haben mit einem maximalen
Durchmesser der Aorta ascendens von:
> 45 mm fur Patienten mit Marfan-Syndrom und
Risikofaktoren®
> 50 mm fur Patienten mit bikuspider Klappe mit
Risikofaktoren®
> 55 mm flir andere Patienten ohne Elastopathie®"

Ila

Niedrigere Schwellenwerte fir eine Intervention konnen
erwogen werden je nach Koérperoberflache bei Patienten mit
kleinen KérpermafRen oder im Falle einer schnellen Progression, | Ilb
einer Aortenklappeninsuffizienz, einer geplanten Schwanger-
schaft und nach Préaferenz des Patienten.
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Empfehlungen fiir das Management von Patienten mit thorakalem
Aortenaneurysma (TAA) (Forts.)

Em Evidenz-
grad grad

Interventionen bei Aortenbogenaneurysmen

Ein chirurgischer Eingriff sollte bei Patienten erwogen werden,

die ein isoliertes Aortenbogenaneurysma mit einem maximalen | lla
Durchmesser = 556 mm haben.

Die zusatzliche Reparatur des Aortenbogens kann erwogen

werden bei Patienten mit einem Aortenbogenaneurysma, wenn

sie bereits eine Indikation fur die chirurgische Reparatur eines Ilb

benachbarten Aneurysmas in der Aorta ascendens oder Aorta
descendens haben.

Interventionen bei Aneurysmen der deszendierenden Aorta

TEVAR sollte eher als ein chirurgischer Eingriff erwogen
werden, wenn die Aortenanatomie geeignet ist.

TEVAR sollte bei Patienten erwogen werden, die ein Aneurysma
der Aorta descendens mit einem maximalen Durchmesser lla
=55 mm haben.

Wenn TEVAR technisch nicht moglich ist, sollte ein chirurgischer
Eingriff bei Patienten erwogen werden, die ein Aneurysma der

Ila

Aorta descendens mit einem maximalen Durchmesser = 60 mm L
haben.

Wenn eine Intervention bei Patienten mit Marfan-Syndrom oder
anderen Elastopathien indiziert ist, sollte der chirurgische Ila

Eingriff einer TEVAR vorgezogen werden.

“ Die Entscheidung sollte auch die Form der verschiedenen Abschnitte der Aorta einbeziehen. Niedrigere
Schwellenwerte konnen verwendet werden bei Patienten, die bereits eine Indikation fur einen chirurgischen
Eingriff an der Aortenklappe haben, um diesen mit einem Eingriff an der Aorta ascendens zu kombinieren

“ Familienanamnese einer Aortendissektion und/oder einer Zunahme des Aorten-Durchmessers um > 3 mm/
Jahr (bei wiederholten Messungen mit demselben bildgebenden Verfahren, auf der gleichen Hohe der Aorta
mit direktem Vergleich der Bilder nebeneinander und bestéatigt durch eine andere Technik), schwere Aorten-
oder Mitralinsuffizienz oder Wunsch nach einer Schwangerschaft.

¢ Aortenisthmusstenose, arterielle Hypertonie, Familienanamnese einer Dissektion oder Zunahme des aortalen
Durchmessers > 3 mm/Jahr (bei wiederholten Messungen mit dem gleichen bildgebenden Verfahren, auf der
gleichen Hohe der Aorta mit direktem Vergleich der Bilder nebeneinander und bestéatigt durch eine andere
Technik).

¢ Je nach Komorbiditaten bei &lteren Patienten

© Siehe Text in Kapitel 8.

" Fiir Patienten mit Loeys-Dietz-Syndrom oder EDS vom vaskuléren Typ sollten niedrigere Schwellenwerte in
Betracht gezogen werden, moglicherweise sogar niedrigere als beim Marfan-Syndrom. Es gibt aber keine
Daten, die exakte Zahlen liefern; ein verninftiger fallbezogener Entscheidungsansatz ist daher die einzige
gangbare Maglichkeit.
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6.2 Abdominelle Aortenaneurysmen (AAA)

Ein AAA, meist ausschlieBlich infrarenal lokalisiert, wird Ublicherwei-
se als eine Aufweitung der Aorta Uber einen Durchmesser = 30 mm
definiert. Die Hauptéatiologie ist degenerativ. Alter, mannliches Ge-
schlecht, Rauchen, arterielle Hypertonie und das Vorhandensein ar-
teriosklerotischer Veranderungen in anderen Gefal3bezirken sind mit
dem Vorhandensein eines AAA assoziiert. Eine Familienanamnese von
AAA ist ein wichtiger Pradiktor fur das Vorhandensein eines AAA. Das
Risiko eines AAA nimmt exponentiell mit der Zahl der Geschwister,
die betroffen sind, zu. Bevor es zur verhdngnisvollen Ruptur kommt,
ist das AAA meist klinisch stumm. In den meisten Fallen wird das AAA
zufallig entdeckt. Die praoperative Untersuchung von AAAs schlief3t
die Messung des maximalen Durchmessers senkrecht zur Langs-
richtung und die Beziehung des AAA zu den Nierenarterien ein (Abb.
15). Eine koronare Herzkrankheit ist der fuhrende Grund einer frihen
Sterblichkeit nach einem chirurgischen Eingriff wegen des AAA. Die
offene Reparatur eines AAA ist mit einem hohen Risiko (> 5%) fur pe-
rioperative kardiovaskulare Komplikationen assoziiert. Endovaskulare
Prozeduren zur Reparatur eines AAA tragen ein niedrigeres periopera-
tives Risiko (1-56%) im Vergleich zum offenen chirurgischen Eingriff. Die
Notwendigkeit fir eine préaoperative Risikostratifikation vor der Repa-
ratur eines AAA hangt vom Risiko der Prozedur ab (d. h. offener Eingriff
vs. endovaskulare Reparatur) sowie klinischen patientenspezifischen
Risikofaktoren. Eine detailliertere Beschreibung der Algorithmen zur
Risikostratifikation findet sich in den entsprechenden ESC-Leitlinien
des Jahres 2014.
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Empfehlungen zum Screening auf abdominelle Aortenaneurysmen (AAA)

Empf.- Evidenz-
grad grad
Ein Bevolkerungsscreening fir AAA mit Ultraschall:
Wird empfohlen bei allen Mannern élter als 65 Jahre. :—
Kann erwogen werden bei Frauen élter als 65 Jahre, wenn b c
eine Raucheranamnese besteht.
Es wird nicht empfohlen, ein Screening bei weiblichen It c
Nichtrauchern ohne Familienanamnese durchzufiihren.
Ein gezieltes Screening auf AAA mit Ultraschall sollte bei
Verwandten ersten Grades eines Patienten mit AAA erwogen lla
werden.
Ein Gelegenheitsscreening auf AAA wahrend einer TTE:
Sollte erwogen werden bei Mannern élter als 65 Jahre. Ila
Kann erwogen werden bei Frauen élter als 65 Jahre mit einer
Anamnese aktiven bzw. zuriickliegenden Rauchens. b C

AAA = abdominelles Aortenaneurysma; TTE = transthorakale Echokardiographie.
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64.2 mm

58.1 mm

5
e

(A) Rdumliche 3D-Rekonstruktion zur qualitativen Abschéatzung von Aneurysmen und Erkennung einer
Seitenastbeteiligung.

(B) Fiir die Auswertung werden spezielle 3D-Computer-Arbeitsplatze, empfohlen, um eine Mittellinie
entlang von geschlangelten oder abgewinkelten GefaRverlaufen zu generieren.

(C) Aortenquerschnitt Darstellung zur Visualisierung der Bestimmung (a) des anterior-posterioren Durchmes-
sers, (b) des transversalen Durchmessers, (c) des maximalen und (d) minimalen Durchmessers

Die Messung des maximalen Aneurysmadurchmessers sollte senkrecht zur Mittellinie des GefaRes
erfolgen (D) und nicht auf einem axialen Querschnitt (v.a. Dingen bei gewundenen Aneurysmen), um eine
Uberschétzung des maximalen Durchmessers zu vermeiden, wie in (C) gezeigt wird. In diesem Beispiel ist
der maximale Durchmesser im axialen Querschnitt (c in C) 64,2 mm, wahrend der wirklich maximale Durch-
messer lediglich 60,5 mm betrégt (c in D). Vor allen Dingen bei thrombosierten Aneurysmen ist es wichtig,
bis zur AufRenkontur des Aneurysmas zu messen (C und D)

(E) Gerade multiplanare Reformatierungen konnen automatisch erzeugt werden, wenn eine Mittellinie vor
liegt, was eine automatische Durchmesserbestimmung entlang des gesamten GefaRverlaufs ermdglicht.
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Empfehlungen zum Management asymptomatischer Patienten mit
erweiterter Aorta oder abdominellem Aortenaneurysma (AAA)

Bei Patienten mit abdominellem Aortenaneurysma von
25-29 mm Durchmesser sollte eine erneute Darstellung der lla
Aorta 4 Jahre spater erwogen werden.

Eine klinische Uberwachung ist indiziert und sicher bei Patienten
mit AAA bei einem maximalen Durchmesser < 55 mm und |
langsamer Zunahme des Durchmessers (< 10 mm/Jahr).?

Bei Patienten mit kleinem AAA (30-55 mm) sollten die folgenden
Zeitintervalle fir die erneute bildgebende Darstellung erwogen
werden:®
Alle 3 Jahre fiir AAA mit einem Durchmesser von 30-39 mm.
Alle 2 Jahre fiir AAA mit einem Durchmesser von 40-44 mm.
Jedes Jahr fiir AAA mit einem Durchmesser von > 45 mm.”

Ila

Das Einstellen des Rauchens wird empfohlen, um das |
Wachstum des AAA zu verlangsamen.

Um die Zahl aortaler Komplikationen bei Patienten mit kleinem
AAA zu reduzieren, kann der Einsatz von Statinen und Ilb
ACE-Hemmern erwogen werden.

Die Reparatur eines AAA ist indiziert wenn:
AAA-Durchmesser > 55 mm.* |
Aneurysmawachstum mehr als 10 mm/Jahr.

Wenn ein groBes Aneurysma anatomisch flr EVAR geeignet ist,
wird entweder eine offene Reparatur oder eine endovaskulare
Reparatur der Aorta empfohlen, wenn das chirurgische Risiko
des Patienten akzeptabel ist.

Wenn ein groRes Aneurysma anatomisch nicht fir EVAR
geeignet ist, wird eine offene chirurgische Reparatur empfohlen.

Bei Patienten mit asymptomatischem AAA, die flr einen
offenen chirurgischen Eingriff nicht gut geeignet sind, kann
EVAR zusatzlich zur optimalen medikamentésen Behandlung
erwogen werden.®

b

AAA = abdominelles Aortenaneurysma; ACE = Angiotensin-Conversions-Enzym; EVAR = endovaskulare

Aortenreparatur.

“Dabei ist das Risiko der Ruptur zwischen zwei Untersuchungen < 1%.

“Dieses Intervall kann bei Frauen oder fiir den Fall eines schnellen Wachstums zwischen vorangegangenen
Untersuchungen verkirzt werden

“Die individuelle Entscheidung fir eine operative Aneurysmakorrektur sollte auch vom Geschlecht des Patien-
ten abhédngen. Fir einen bestimmten Durchmesser ist ein AAA bei Frauen bis zu 4x mehr rupturgeféhrdet.
Daher kann ein Eingriff bei einem niedrigeren Schwellenwert von etwa 50 mm erwogen werden. Die Lebens-
erwartung des Patienten sollte ebenfalls vor der Entscheidung flr eine Intervention berlcksichtigt werden.

9 Da lediglich die aneurysmabezogene und nicht die Gesamtsterblichkeit verbessert wird, sollte der Patient
iber Méglichkeiten und Risiken besonders gut aufgeklart werden
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Empfehlungen zum Management von Patienten mit symptomatischem
abdominellen Aortenaneurysma (AAA)

Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Patienten mit vermuteter Ruptur eines AAA wird eine
sofortige abdominelle Ultraschall- oder CT-Untersuchung |
empfohlen.

Im Fall eines rupturierten AAA ist eine notfallmaRige Reparatur |
indiziert.

Im Fall eines symptomatischen aber noch nicht rupturierten |
AAA ist eine dringliche Reparatur indiziert.

Im Fall eines symptomatischen AAA, welches anatomisch fir
EVAR geeignet ist, wird entweder die offene oder die | A
endovaskulare Reparatur empfohlen.®

AAA = abdominelles Aortenaneurysma; CT = Computertomographie; EVAR = endovaskulare aortale Reparatur.
?In Abhéngigkeit von der Expertise des interventionellen Teams und dem Risiko des Patienten fiir perioperative
Komplikationen

7. Genetische Erkrankungen der Aorta

Die genetischen Erkrankungen werden in Syndrome und nicht-syn-
dromale Erkrankungen aufgeteilt, die beide mit einer autosomal-do-
minanten Vererbung einhergehen. In den letzten Jahrzehnten wurden
fur beide Kategorien neue Gendefekte entdeckt, die zu einer homo-
generen molekularbasierten Einteilung der thorakalen Aortenaneurys-
men und Dissektion (TAAD) geflihrt haben. Klinische und bildgebende
Studien deckten auf, dass diese Erkrankungen haufig nicht nur auf
die thorakale Aorta beschrankt waren, sondern das gesamte Gefal3-
system betrafen. Eine grof3e klinische Variabilitat wird in den Familien
gesehen, die identische Genmutationen tragen, aber eine inkomplette
Penetranz zeigen (,skipped generation”). Pathologisch-anatomische
Studien kénnen zur Differenzierung der Kategorien und chromosoma-
len und molekularen Krankheitseinheiten nicht genutzt werden, da sie
einheitlich zu einer zystischen Medianekrose fuhren.

45



7.1 Thorakale Aortenaneurysmen und Dissektionen
7.1.1 Turner Syndrom (TS)

Das Turner Syndrom wird im Wesentlichen verursacht durch eine par
tielle oder komplette x-chromosomale Monosomie. Betroffene Frauen
zeigen eine kleine Statur, verschiedene kongenitale kardiale Defekte,
Erkrankungen der Aorta und metabolische und hormonelle Verande-
rungen, die zu Ubergewicht, pathologischer Glukosetoleranz, Hyper-
lipidamie und ovarieller Insuffizienz fuhren. Eine Hypertonie und eine
Aortenisthmusstenose finden sich bei 12 % der Falle, eine bikuspide
Aortenklappe bei 30 % der Patienten. In 75 % der Falle zeigen sich pa-
thologische kardiovaskulare Anatomien. Bei erwachsenen Frauen mit
TurnerSyndrom spielt die Bildgebung (TTE und MRT) und das Erfassen
von kardiovaskularen Risiken eine wichtige Rolle. Die Verlaufskontrolle
wird von der Risikokategorie (Feststellung der Zahl der kardiovaskula-
ren Risikofaktoren) gesteuert: eine transthorakale Echokardiographie
alle 5 Jahre bei niedrigem Risiko, ein thorakales MRT alle 3-5 Jahre
bei mittlerem Risiko und die Uberweisung an einen Kardiologen fiir ein
thorakales MRT alle 1-2 Jahre bei Hochrisikopersonen.

7.1.2 Marfan-Syndrom

Das Marfan-Syndrom ist die haufigste erbliche Erkrankung des Bin-
degewebes. Die Vererbung ist autosomal-dominant. Das Marfan-Syn-
drom ist verbunden mit einer Mutation im FBNI-Gen, welches Fibrillin-
| kodiert. Die Empfehlungen bezuglich der Fihrung und Behandlung
sind in den ESC-Leitlinien zu kongenitalen Herzerkrankungen von 2010
niedergelegt.

7.1.3 Ehlers-Danlos-Syndrom Typ IV oder vaskularer Typ

Dies ist eine seltene Erkrankung mit dominanter autosomaler Verer-
bung, hervorgerufen durch eine Mutation im COL3A1-Gen, das Prokol-
lagen Typ Il kodiert. Bei dieser Erkrankung ist das gesamte vaskulare
System, aber auch das Herz betroffen. Die Bildung von fusiformen
Aneurysmen wird berichtet. Vaskulare Komplikationen betreffen die
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grofRen und mittleren Arterien. Haufig sind die thorakale und abdomi-
nelle Aorta betroffen. Die chirurgische Therapie ist limitiert auf potenti-
elle schwerwiegende Komplikationen, da eine erhebliche Blutungsnei-
gung und schlechte Wundheilung bestehen.

Die Entscheidung zur Therapie sollte grundsatzlich ein multidisziplina-
res Team féllen.

7.1.4 Loeys-Dietz-Syndrom (LDS)

Die Erstbeschreibung geht auf das Jahr 2005 zurlck. Das LDS-Syn-
drom ist eine autosomal-dominante Erkrankung mit Ausbildung von
Aortenaneurysmen, kombiniert mit starken arteriellen Schlangelun-
gen, Aneurysmenbildung im gesamten GefaRsystem, Hyperteloris-
mus und geteilter Uvula wie beim Marfan-Syndrom. Weitere Studien
zu diesem Krankheitsbild sind notwendig.

7.1.5 , Arterial-tortuosity“-Syndrom (ATS)

Charakterisiert durch eine starke Schlangelung der GefaRRe, Elongati-
on, Stenosen und Aneurysmen der groRen und mittelgroRen Arterien
stellt das ATS-Syndrom eine sehr seltene, autosomal, rezessiv ver
erbte Erkrankung dar. Fokale Stenosen der Pulmonalarterie und Aorta
werden vorgefunden. In der Diagnostik stehen zu Beginn Darstellun-
gen des gesamten Gefallsystems im Vordergrund. Die Verlaufskont-
rolle sollte individuell zugeschnitten sein, orientiert an der Progression
die GefaRgrofie und der familiaren Vorgeschichte.

7.1.6 Aneurysma-Osteoarthritis-Syndrom (AOS)

Dieses neue Syndrom einer autosomal dominanten ererbten thora-
kalen Aortenerkrankung mit Dissektion (TAAD) macht etwa 2 % der
familiaren TAAD-Erkrankungen aus und ist charakterisiert durch ein
frihes Auftreten von Gelenkveranderungen, Aneurysmabildungen
und Dissektionen. Das Syndrom ist verbunden mit einer Mutation im
SMAD3-Gen, das fur die Kodierung interzellularer TGF-Beta-Signalge-
bung steht. Die Diagnose basiert auf dem typischen klinischen Bild
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und der ldentifizierung einer SMAD3-Genmutation. Eine Betablocker
therapie scheint auch bei dieser Erkrankung glnstig zu sein, da die
Aortenveranderungen, wie die bei Marfan-Syndrom und Loeys-Dietz-
Syndrom, von dieser Medikation gunstig beeinflusst werden kénnen.

7.1.7 Familiare thorakale Aortenaneurysma und Dissektion

Die meisten Patienten mit TAAD haben kein bekanntes genetisches
Syndrom. Bei diesen Patienten findest sich in bis zu 19% der Félle
eine familiare Belastung mit einem betroffenen Verwandten 1. Grades.
Diese nicht-syndromalen Formen der TAAD (nsTAAD) kdnnen mit einer
bikuspiden Aortenklappe verbunden sein und/oder einem persistieren-
den Ductus Botalli und zeigen die typische zystische Medianekrose in
der Pathologie. Das nsTAAD reprasentiert eine autosomal dominante
Vererbung mit sehr grofer klinischer Variabilitat (besonders bei Frauen)
und geringer Penetranz.

7.1.8 Genetik und Vererbung des abdominellen Aortenaneu-
rysmas

Die Entwicklung des AAA ist sehr wahrscheinlich nicht auf die Muta-
tion eines einzelnen Gens zurlickzufihren. Multiple genetische Fakto-
ren scheinen beteiligt zu sein. Wenn ein AAA bei jungen Menschen
auftritt, ohne dass ein offenkundiger Risikofaktor vorhanden ist und
noch andere Familienmitglieder betroffen sind, sollte nach weiteren
Veranderungen auch in der thorakalen Aorta gesucht werden.
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Empfehlungen zur genetischen Testung bei Aortenerkrankunge

Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Personen mit TAAD wird die Priifung aller Verwandten

1. Grades (Geschwister und Eltern) empfohlen, um eine
familiare Form der Erkrankung zu identifizieren, bei der 50 % der
Verwandten Trager einer Mutation oder Erkrankung sein kénnen.

Wenn eine familiare Form der TAAD sehr wahrscheinlich ist,
wird die Vorstellung des Patienten bei einem Humangenetiker
empfohlen und eine molekulare Testung empfohlen.

Die Variabilitdt der Manifestation der Erkrankungen macht ein
Screening alle 5 Jahre bei , gesunden” Verwandten mit Risiko
notwendig bis klinisch oder molekulargenetisch die Diagnose
bestatigt oder ausgeschlossen worden ist.

Bei einer familiaren, nicht syndromalen TAAD ist ein Screening
nicht nur im Bereich der thorakalen Aorta, sondern im gesamten |
Arterienbereich einschlieRlich der Kopfgefalte mittels
Bildgebung notwendig.

a

TAAD=thorakale Aortenaneurysmen und Dissektion.

7.2 Aortenerkrankungen bei bikuspider Aortenklappe (BAV)

Die Thematik der bikuspiden Aortenklappe ist in den ESC-Guidelines
zum Management zu valvularen Herzerkrankungen von 2012 abgehan-
delt worden. Bei Patienten mit bikuspider Aortenklappe (BAV) werden
haufig Aortendilatationen gefunden (Aortendurchmesser > 40 mm
unabhéangig von der Korperoberflache oder > 275 mm/m2 KOF flr Pa-
tienten mit kurzer Statur). Die verschiedenen Formen der BAV werden
nach der Fusion der einzelnen Taschensegel unterschieden (NCC, LCC
und RCC, nicht koronartragendes, links-koronar und rechts-koronar
tragendes Segel). Bei Patienten mit Fusion der Segel LCC-RCC ist die
Dilatation der aszendierenden Aorta und eine Erweiterung der Aor-
tenwurzel haufig. Bei der Fusion von RCC/NCC-Segel wird die Aor
tenwurzel selten betroffen. Nur die Dilatation der Aorta ascendens
findet sich haufiger. Die Aortendilatation ist maximal beim tubularen
Aortentyp. Der Aortenbogen wird selten mitbetroffen. Nur der LCC/
RCC-Fusionstyp ist mit einer Aortenisthmusstenose vergesellschaftet.
Neben der Aortendilatation und Aortenaneurysmabildung treten auch
Aortendissektionen und Rupturen auf. Ein Screening der Verwandten
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1. Grades sollte erwogen werden. Die Indikation zur OP ergibt sich bei
Aortendilatation in ahnlicher Weise wie bei anderen Erkrankungen mit
Ausnahme des Marfan-Syndroms. Das Risiko fur eine Dissektion oder
Ruptur steigt sehr stark an, wenn die Weite der Aorta > 60 mm betragt.

Empfehlungen fiir Patienten mit Aortendilation bei bikuspider Aorten-

klappe (BAV)

Empf.-
grad

Evidenz-
grad

Patienten mit bekannter BAV sollten mittels TTE untersucht
werden, um den Durchmesser der Aortenwurzel und der
aszendierenden Aorta zu bestimmen.

Ein kardiales MRT oder CT ist bei Patienten mit BAV indiziert,
wenn die Morphologie der Aortenwurzel und der Aorta
ascendens mittels TTE nicht erfasst werden kann.

Serielle Messungen der Weite der Aortenwurzel und Aorta
ascendens sind bei jedem Patienten mit BAV angezeigt. Das
Intervall ist abhéangig von der Aortenweite, der Zunahme des
Aortendurchmessers und der familidaren Vorgeschichte.

Im Falle einer Weite der Aortenwurzel oder der aszendierenden
Aorta von > 45 mm oder aber beim Anstieg der Aortenweite um
> 3 mm pro Jahr, gemessen mittels Echokardiographie, ist die
jahrliche Messung der Aortenweite notwendig.

Im Falle einer Aortenweite von > 50 mm oder einer Zunahme
um > 3 mm pro Jahr im Echokardiogramm sollte die Messung
mit einer anderen bildgebenden Methode (CT oder MRT)
Uberprift werden.

Eine OP der aszendierenden Aorta bei BAV ist indiziert

bei einer Weite der Aortenwurzel oder der Aorta ascendens >
55 mm

bei einer Weite der Aortenwurzel oder der aszendierenden
Aorta von > 50 mm und Vorhandensein von Risikofaktoren*

bei einer Weite der Aortenwurzel oder der Aorta ascendens von
> 45 mm, wenn ein chirurgischer Klappenersatz geplant ist.

Betablocker konnen bei BAV erwogen werden, wenn die Weite
der Aortenwurzel > 40 mm betragt.

Ilb

Auf Grund der haufigen familiaren Belastung ist ein Screening
der Verwandten 1. Grades empfehlenswert.

Ila
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Empfehlungen fiir Patienten mit Aortendilation bei bikuspider Aorten-

klappe (BAV) (Forts.)

Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Patienten mit einer Bindegewebsschwache oder BAV mit
Aortenweite (> 40 mm) ist ein isometrisches Training mit hohen |
statischen Belastungen (wie z. B. Gewichtheben) nicht
empfehlenswert und sollte vermieden werden.

BAV=bikuspide Aortenklappe, CT=Computertomographie, MRT=Magnetresonanztomographie, TTE-transtho-

rakale Echokardiographie

*Aortenisthmusstenose, Hypertonie, familiare Vorbelastung mit Dissektion oder Anstieg des Aortendurchmes-
sers > 3 mm pro Jahr (bei wiederholten Messungen ist auf eine gleiche Bildgebung zu achten mit Bestim-
mung des Durchmessers der Aorta auf gleichem Niveau mit direkter Gegeniiberstellung und Bestatigung
durch andere Techniken).

7.3 Aortenisthmusstenose

Die Aortenisthmusstenose ist ausgiebig in den ESC-Leitlinien der Eu-
ropaischen Gesellschaft fur Kardiologie zu angeborenen Herzfehlern
im Erwachsenenalter von 2010 besprochen worden. Die Aortenisth-
musstenose findet sich Ublicherweise an der Insertionsstelle des Duc-
tus Botalli, kann aber auch ektopisch gefunden werden (aszendieren-
de, deszendierende oder abdominelle Aorta).
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Empfehlungen zur Behandlung der Aortenisthmusstenose

Empf.- Evidenz-
grad grad

Unabhéangig von den Symptomen wird bei einem Blutdruck an
den oberen Extremitaten von > 140/90 mmHg und einer
Druckdifferenz zwischen oberen und unteren Extremitaten von
> 20 mmHg, pathologischer Blutdruckregulation wahrend
Belastung oder signifikanter linksventrikularer Hypertrophie eine
Intervention als indiziert angesehen.

Unabhéangig vom Druckgradienten sollte bei hypertensiven
Patienten mit > 50 % Einengung der Aorta relativ im Vergleich
zum Aortendurchmesser auf Hohe des Diaphragmas (bestimmt | lla
mittels MRT, CT oder invasiv mit der Angiographie) eine
Intervention erwogen werden.

Unabhéangig vom Druckgradienten und Nachweis einer
Hypertonie kann bei einer Einengung der Aorta von > 50 %
relativ zum Aortendurchmesser auf Hohe des Diaphragmas Ilb
(gemessen mittels MRT, CT oder invasiv mit der Angiographie)
eine Intervention erwogen werden.

CT=Computertomographie, MRT=Magnetresonanztomographie

8. Atherosklerotische Erkrankungen der Aorta
8.1 Thromboembolische Aortenerkrankungen

Die Risikofaktoren der Aortensklerose entsprechen denen der Athe-
rosklerose von anderen Blutgefalden: Alter, Geschlecht, Rauchen,
Hochdruck, Diabetes, Hypercholesterinamie und ungesunder Lebens-
stil. Thromboembolien sind gewodhnlich ausgedehnt und betreffen die
mittleren und groRen GefaRe, verursachen Schlaganfille, transito-
risch-ischamische Attacken, Niereninfarkte und periphere Thrombem-
bolien. Embolien durch Cholesterinkristalle tendieren dazu, kleinste
GefalRe und Arteriolen zu verschlieRen und konnen Ursache fur das
,blue toe”-Syndrom, eine neue oder sich verschlechternde Nierenin-
suffizienz sowie mesenteriale Ischamien sein. Embolische Komplikati-
onen konnen nach Passage einer atherosklerotischen Aortenwand bei
einer Herzkatheteruntersuchung, einer intraaortalen Ballonpulsation
und Operation hervorgerufen werden. Atherome der Aorta kdnnen
unterteilt werden in kleine, mittlere und schwere atherosklerotische
Veranderungen oder semiquantitativ in 4 Schweregrade (Tabelle 10).
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Tabelle 10: Semiquantitative Graduierung des Schweregrads der
Aortensklerose

Grad

Grad | Normale Aorta

Grad Il Verstarkte Intima-Dicke ohne unregelmaRige Lumenoberflache

Grad III Einzelne oder mehrere Atherome mit Vorwolbung ins Lumen

Grad IV Atherome mit mobilen und ulcerierenden (komplizierenden) Strukturen

Das TTE bietet eine gute Moglichkeit der Bildgebung fur die Aorten-
wurzel und der proximalen aszendierenden Aorta. Das TEE ist eine si-
chere und reproduzierbare Methode, um Atherome der Aorta zu erfas-
sen. Multiplanes 3D-Echtzeit-TEE bietet weitere Vorteile. Intraoperativ
kann die epiaortale Sonographie (2D oder 3D) die Diagnostik von Aor-
tenatheromen verbessern. Das CT bietet eine exzellente Bildgebung
fur den Nachweis von aortalen Atheromen, beschreibt die Anatomie
und erlaubt den Nachweis von Kalzifizierungen. Das MRT kann Infor
mationen Uber die Plaguezusammensetzung liefern.

Empfehlungen zum Management bei Nachweis von Aortenatheromen

Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Nachweis von atherosklerotischen Veranderungen der Aorta
gelten die allgemeinen praventiven MaRnahmen um die |
Risikofaktoren zu reduzieren

Werden in der Aorta Plaques im Rahmen des diagnostischen
Work-ups nach Schlaganfall oder peripherer Verschlusserkran-
kung nachgewiesen, so ist eine Antikoagulation oder
Thrombozytenaggregationshemmung indiziert. Die Auswahl
zwischen beiden Strategien hangt von den Komorbiditaten und
maoglichen anderen Indikationen flr diese Therapie ab

lla

Eine prophylaktische Operation, um Hochrisikoplagues zu I
entfernen, wird nicht empfohlen

8.2 Mobile Aortenthromben

Der regulare Einsatz der TEE bei Patienten mit zerebralen und peri-
pheren Embolien hat zum Nachweis von mobilen Thromben der Aorta
auch bei jungen Patienten gefuhrt, die keine diffuse Aortensklerose
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aufzeigen. Sowohl medikamentose Therapie (Heparinisierung), als
auch endovaskulares Stenting, und Chirurgie wurden vorgeschlagen,
es fehlt aber an Vergleichsstudien.

8.3 Atherosklerotischer Aortenverschluss

Der Verschluss der Aorta im Bereich des Abdomens ist sehr selten
und resultiert in einer schweren Durchblutungsstorung mit der Gefahr
von Beinamputation und Tod. Ausgedehnte Kollateralisierungen ver
hindern meist die Manifestation von akuten ischamischen Situationen.
Die Behandlung kann in einer Bypass-Operation oder in einer einer
aorto-iliacalen Endarterektomie bestehen. Endovaskulare Therapien
werden ebenfalls diskutiert.

8.4 Kalzifizierende Aorta (Porzellanaorta)

Die sogenannte , Porzellanaorta” ist bereits auf einem konventionel-
len Thorax-Rontgenbild sichtbar und bedeutet das Vorhandensein ei-
ner schweren, ausgedehnten Verkalkung der Aortenwand (Eierscha-
lenform). Eine Kanulierung der Aorta, ein cross-clamping der Aorta,
der Anschluss von koronaren Bypass-GefaRen erhohen deutlich das
Schlaganfall- und Embolierisiko. Die ,off-pump”-Bypass-Operation
oder die Implantation von Aortenklappen mittels Katheter stellen eine
Alternative zur konventionellen koronaren Bypass-Operation oder zum
chirurgischen Aortenklappenersatz dar.

8.5 Die Korallenriff-Aorta

Die Korallenriff-Aorta ist eine sehr seltene Erkrankung nicht nur der Aor
tenwand, sondern auch des Aortenlumens bis hin zur Verschlussbildung
in Hohe des thorako-abdominellen Uberganges mit Einbeziehung aller
oder einzelner abdominellen Seitenaste. Diese schwere, kalzifizierende
Plaquebildung wachst von der Wand in das Lumen der Aorta hinein und
kann durch die Ausbildung von Stenosen der abdominellen Gefalde zu chro-
nischer mesenterialer Ischamie, Niereninsuffizienz und Hochdruck fihren.
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9. Aortitis

Aortitis ist ein genereller Begriff und umschreibt die entztndliche Er
krankung der Aortenwand. Die haufigsten Erkrankungen werden in
Tabelle 11 dargestellt.

Tabelle 11: Entziindliche Erkrankungen mit Begleitaortitis

Erkrankung Diagnostische Kriterien Definitive Diagnose

Takayasu- > Erkrankungsbeginn < 40 Jahre Drei oder mehr
Arteriitis > intermittierende Claudicatio Kriterien erfillt
> Verminderte Pulsation am Arm (Sensitivitat 90,5%,
> GefaRgerdusche Uber der A. subclavia oder Spezifitat 97,8%)
Carotis
> Systolischer Blutdruck > 10 mmHg Unterschied
zwischen rechtem und linken Arm
> aortographischer Nachweis einer Stenose der
Aorta oder Seitenastaorta

Ankylosie- > Beginn der Schmerzen < 40 Jahre Vier der diagnosti-
rende > Rickenschmerzen fir > 3 Monate schen Kriterien sind
Spondylitis | » Morgendliche Gelenksteifigkeit nachweisbar

> unauffalliger Symptombeginn
> Beschwerdebesserung unter Belastung




10. Tumorerkrankungen der Aorta

Primar maligne Tumoren der Aorta sind eine sehr seltene Klasse von
Sarkomen mit einer sehr breiten histopathologischen Heterogenitat.
Intima-Sarkome stammen in der Regel von Endothelzellen (Angiosar
kom) oder Fibromyoblasten ab. Leiosarkome und Fibrosarkome ent-
wickeln sich aus Media oder Adventitiazellen. Die haufigste klinische
Manifestation eines intimalen Angiosarkoms ist die embolische Ver
schlussbildung einer Mesenterial- oder peripheren Arterie. Empirisch
wird die en-bloc-Resektion des Tumors mit allen Teilen der Aortenwand
empfohlen mit Ersatz durch Graft-Interposition. Da die Diagnose aber
haufig erst gestellt wird, wenn Metastasen vorliegen, ist die Inter
vention aufgrund von Metastasen oder Lokalisation der Tumoren oder
Komorbiditdten haufig nicht moglich. Andere Therapieanséatze sind die
Endarterektomie oder das endovaskulare Grafting der betroffenen
Segmente der Aorta. Eine adjuvante oder palliative Chemotherapie
und Bestrahlung sind in Einzelfallen diskutiert worden.

11. Langzeitverlauf aortaler Erkrankungen

Patienten mit Aortenerkrankungen bendtigen eine lebenslange Betreu-
ung unabhangig von der initialen Therapiestrategie (medikamentds, in-
terventionell oder chirurgisch). Die Betreuung besteht in der klinischen
Bewertung, der wiederholten Prifung der medikamentdsen Therapie,
der Behandlungsziele sowie der Morphologie der Aorta im Verlauf.

11.1 Die chronische Aortendissektion

Im Zeitverlauf einer Aortendissektion wird unterschieden zwischen ei-
ner akuten (< 14 Tage), subakuten (15-90 Tage) und einer chronischen
(> 90 Tage) Phase. Die chronische Aortendissektion kann einen un-
komplizierten Verlauf nehmen, oder gekennzeichnet sein von Kompli-
kationen mit progressiver Aneurysmabildung, chronischer viszeraler
oder GliedmaRenmalperfusion und persistierenden oder wiederholt
auftretenden Schmerzen oder selbst einer Ruptur. Patienten mit chro-
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nischer Aortendissektion konnen auch Patienten sein, die vorher an
einer Typ A-Dissektion operiert wurden und bei denen das falsche Lu-
men persistiert. Zwei klinische Bilder sollten unterschieden werden:

Patienten mit initial akuter Aortendissektion, die in die chronische
Phase der Erkrankung eintreten und solche, bei denen erstmals die
Diagnose einer Aortendissektion gestellt wurde. Patienten mit neu
diagnostizierter, bereits im chronischen Stadium befindlicher Aorten-
dissektion sind meist asymptomatisch. Die Diagnose wird zufallig ge-
stellt. Die Diagnose muss gesichert werden durch Bildgebung mittels
Kontrast-CT, TEE oder MRT. Die Chronizitat der Aortendissektion wird
durch bildgebende Charakteristika gekennzeichnet wie verdickte, un-
bewegliche Intima, Nachweis von Thromben im falschen Lumen oder
Aneurysmen der thorakalen Aorta. Bei symptomatischen Patienten
muss an eine drohende Ruptur gedacht werden; Anzeichen sind medi-
astinale Hamatome oder Pleuraerglsse.

11.2 Verlaufsuntersuchungen nach thorakaler
Aortenintervention

Bei Patienten, die sich einer TEVAR oder einer chirurgischen thoraka-
len Aortenbehandlung unterziehen, sollte die erste Kontrolle nach 1
Monat erfolgen, um frih auftretende Komplikationen auszuschlieRen.
In der Folge sollte eine Bildgebung nach 6 Monaten, 12 Monaten und
dann jahrlich erfolgen. Bei Patienten, die primar medikamentds be-
handelt werden, erfolgt die erste Kontrolle nach 6 Monaten. Fur die
Bildgebung nach TEVAR ist das CT die ideale Methode. Um Strahlen-
belastung zu vermeiden, sollte die MRT-Bildgebung haufiger einge-
setzt werden. Sie ist aber nicht kompatibel bei Stentgrafts aus Stahl
aufgrund der auftretenden Artefakte. Das MRT kann sicher eingesetzt
werden, um Nitinol-basierte Gefal3stlitzen zu Uberprifen. Das MRT
hat aber keine Maglichkeit der Darstellung von metallischen Stentstre-
ben und muss dann nicht selten durch eine regulare Thoraxaufnahme
erganzt werden, um strukturelle Disintegrationen des Metallskeletts
der Stents aufzudecken. TEE in Kombination mit dem Rontgen-Thorax
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kann bei schwerer renaler Insuffizienz eine Alternative sein, wenn CT
oder MRT nicht moglich sind. Nach Aortenchirurgie ist das Bildge-
bungsintervall nicht so stringent wie nach TEVAR, solange ein stabiler
Verlauf im ersten Jahr dokumentiert werden kann.

11.3 Verlaufsuntersuchungen nach Behandlung von abdo-
minellen Aortenaneurysmen

11.3.1 Follow-up nach endovaskularer Therapie

Das CT ist die Methode der Wahl fur die Bildgebung nach EVAR. Es
ist jedoch teuer und setzt die Patienten einer erheblichen Strahlenbe-
lastung und potentiell nierentoxischen Substanzen aus. Duplex-Ultra-
schall mit oder ohne Kontrastmittel ist spezifisch fur die Aufdeckung
von Endoleaks nach EVAR.

11.3.2 Follow-up nach offener Chirurgie

Alle Patienten sollten die bestmogliche medikamentdse Therapie er
halten. Die postoperative Uberwachung nach chirurgischer Therapie
kann in 5-Jahres-Abschnitten erfolgen, um Aneurysmabildungen an
der Anastomose aufzudecken mittels Farbdopplerultraschall oder CT-
Bildgebung. Patienten mit AAA scheinen ein hohes Risiko fir die Ent-
wicklung von Inzisionshernien zu haben.

Empfehlungen zur Verlaufsbetreuung und Management chronischer
Aortenerkrankungen

Empf.- Evidenz-
grad grad

Chronische Aortenerkrankungen

Kontrast-CT oder MRT wird empfohlen, um die Diagnose der |
chronischen Aortendissektion zu verifizieren.

Initial ist eine enge Verlaufskontrolle bei Patienten mit
chronischer Aortendissektion notwendig, um das Auftreten von
friihen Komplikationen zu erkennen.

Bei asymptomatischen Patienten mit chronischer Dissektion der
aszendierenden Aorta sollte eine elektive OP erwogen werden.”

a
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Empfehlungen zur Verlaufsbetreuung und Management chronischer

Aortenerkrankungen (Forts.)

Empf.-
grad

Chronische Aortenerkrankungen

Bei Patienten mit chronischer Aortendissektion ist eine enge
Blutdruckkontrolle (RR < 130/80 mmHg) notwendig.

Evidenz-
grad

Eine chirurgische Behandlung oder TEVAR wird empfohlen bei
komplizierter Typ B-Dissektion (Aortendurchmesser > 60 mm,
> 10 mm Wachstum pro Jahr, Malperfusion und wiederholte
Schmerzen).

Nach TEVAR oder EVAR ist nach 1 Monat, 6 Monaten, 12
Monaten und dann jéhrlich eine Verlaufsuntersuchung
notwendig. Kirzere Intervalle werden eingesetzt, wenn
auffallige Befunde erhoben werden.

Langzeitverlauf nach endovaskularer Therapie fiir Aortenerkrankungen

CT wird als Methode der Wahl fur die Verlaufsbeobachtung von
TEVAR oder EVAR empfohlen.

Wenn weder ein Endoleak noch eine AAA-Sackerweiterung
innerhalb des ersten Jahres nach EVAR nachweisbar ist, sollte
eine Verlaufsuntersuchung mittels Farbdoppler-Ultraschall mit
oder ohne Kontrastmittel jahrlich und ein CT alle 5 Jahre
erfolgen.

lla

Fir Patienten mit TAA <45 mm wird eine jahrliche Verlaufsunter
suchung empfohlen, wahrend bei Patienten mit einem TAA

>45 mm und <55 mm eine Bildgebung alle 6 Monate
empfohlen ist, bis die Stabilitat der Lasion nachweisbar ist.

Fir die Verlaufsbeobachtung nach (T)EVAR bei jungen Patienten
wird das MRT bevorzugt vor dem CT, wenn magnetresonanz-
kompatible Stentgrafts verwendet wurden, um die Strahlenbe-
lastung zu reduzieren.

lla

Die Langzeitbeobachtung von offenen abdominellen
Aortenrupturen kann in loser Folge alle 5 Jahre mittels
Farbdopplerultraschall und CT-Bildgebung erfolgen.

Ilb

AAA=abdominelles Aortenaneurysma, CT=computertomographie,
EVAR=endovaskuldrer Aortenbehandlung, MRT=Magnetresonanztherapie,

TAA=transthorakales Aortenaneurysma, TEVAR=thorakale endovaskulére Aortenbehandlung

? Abhangig von Komorbiditat und perioperativem Risiko.
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