Unterbrochener Aortenbogen

(interrupted aortic arch - 1AA)

Einleitung

Der Unterbrochene Aortenbogen (inter-
rupted aortic arch - IAA) ist eine der
seltensten angeborenen Herz- bzw. Ge-
falkfehlbildungen (1,5% aller angebore-
nen Herzfehler). Es liegt eine vollstandige
Unterbrechung zwischen verschiedenen
Segmenten des Aortenbogens und der
absteigenden Aorta vor. Dieser Herzfeh-
ler kommt in der Regel nicht isoliert vor,
sondern ist mit anderen Fehlbildungen, in
etwa 80% mit einem Loch in der Herz-
scheidewand (VSD = Ventrikelseptum-
defekt) oder einem offenen Ductus arteri-
osus (PDA = patent ductus arteriosus)
kombiniert. Die Therapie beim Neugebo-
renen ist zunachst medikamentés (Gabe
von Prostaglandin, um den PDA zu eroff-
nen). Die Operation wird unmittelbar nach
Diagnosestellung noch in der Neugebo-
renenperiode durchgeflihrt. Je nach Lage
und Auspragung der Unterbrechung er-
folgt die Verbindung der vorhandenen
Aortenteile entweder direkt oder iber eine
Kunststoffprothese (Patch). Heutzutage
werden in der Regel auch gleichzeitig die
zusatzlichen intrakardialen Fehlbildungen
korrigiert (z.B. VSD-Verschluss). Ohne
Behandlung fiihrt dieser Zustand in der
Regel innerhalb der ersten postnatalen
Tage bzw. Wochen zum Tode. Im Ver-
gleich zu anderen Herzfehlern ist das
Operationsrisiko eher hoch und es ist
haufiger eine erneute Intervention erfor-
derlich. Im langfristigen Verlauf kann eine
erneute Verengung des Aortenbogens

auftreten, die durch eine Ballon-Dilatation
im Herzkatheter behandelbar ist oder eine
weitere Operation notwendig macht. Be-
merkenswert ist bei einem Teil der Pati-
enten zudem die Kombination von Veran-
derungen am Erbgut welche zu anderen
nicht das Herz betreffenden Problemen
fuhren kénnen.

Historisches

Der I|AA wurde erstmals durch Steidele im
Jahr 1778 beschrieben. Die Klassifikation
des IAA in Typ A, B, C wurde 1959 durch
Celoria und Patton entwickelt. Die erste
erfolgreiche Operation wurde 1955 durch
Merrill berichtet (direkte Anastomose bei
einem Patienten mit kurzstreckigem IAA
Typ A, allerdings ohne gleichzeitigen Ver-
schluss des VSD). Eine einzeitiges Vorge-
hen mit gleichzeitigem Verschluss eines
VSD und direkter Verbindung der ge-
trennten Aortenbogen-Anteile wurde erst-
mals 1975 durch Trusler beschrieben. Die-
se Eingriffe hatten aufgrund des kritischen
Zustandes der Neugeborenen eine extrem
hohe Sterblichkeitsrate wahrend der Ope-
ration, was sich allerdings nach Einflihrung
des Prostaglandin E1 zum Offenhalten
des Ductus arteriosus und sorgfaltigen
Stabilisierung dramatisch geandert hat.
Obwohl die Operation auch heute zu den
risikoreicheren gehon, ist durch solche op-
timierte Vorbereitung der Patienten und
verfeinerte  Operationstechniken  das
Risiko deutlich kleiner als noch vor 10 bis
20 Jahren.
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Anatomie / Hdmodynamik

Die normale Anatomie, und speziell die
Abgange der grossen Arterien vom Aor-
tenbogen, ist in Abbildung 1a dargestelit.
Nach Celoria und Patton werden drei
Haupttypen unterschieden (Abb 1b):

* Typ A: Unterbrechung im Bereich des
Aortenisthmus, d. h. vor der Arteria
subclavia (ca. 20%)

» Typ B: Unterbrechung zwischen Arteria
carotis und subclavia (ca. 78%)

« Typ C: Unterbrechung zwischen Truncus
brachiocephalicus und Arteria carotis
(ca. 2%)

Verschiedene Abschnitte des Aortenbo-
gens und der absteigenden Aorta sind
vollstandig unterbrochen. Liegt die Unter-
brechung im Bereich des Aortenisthmus
(20%), so wird der unterbrochene Aorten-
bogen als Typ A klassifiziert. Bei der Typ
B Unterbrechung (78%) liegt der Defekt
zwischen linker Carotis und linker Subcla-
via. Die Unterbrechung vom Typ C liegt
zwischen Truncus brachiocephalicus und
linker Arteria carotis (etwa 2%). Der Herz-
fehler kommt in der Regel nicht als allei-
nige Fehlbildung vor, sondern in Kombi-
nation mit anderen Fehlbildungen (in etwa
80% mit einem VSD und einem PDA).

Abbildung 1 a. Normale Anatomie. Vom Aortenbogen entspringende Arterien (1 Truncus brachiocephalicus,

2 Arteria carotis links, 3 Arteria subclavia links), b. Lokalisation der Unterbrechung des Aortenbogens. IAA Typ

A, B, und C.
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Durch die Unterbrechung des Blutflusses
in der Aorta wird die untere Kérperhalfte
nach Verschluss des PDA nicht durchblu-
tet. Damit die Versorgung des Korpers,
insbesondere der Leber, der Nieren und
des Magen-Darm-Traktes stattfinden
kann, muss zusatzlich ein anderer Herz-
fehler bestehen. Mit hohem Druck pumpt
die linke Herzkammer gegen die Unter-
brechung und der Auslass ist dann z. B.
der VSD. Die Lunge wird Uberflutet und
das Blut kommt dann rasch wieder in der
linken Herzkammer an. Sowohldie Lunge
als auch das Herz sind daher in einem
standigen Stresszustand und es kommt
schlieRlich zur Uberlastung dieser Or-
gane.

Diagnostik

Die klinische Untersuchung ist unspezi-
fisch und nicht eindeutig; ein Herzge-
rausch kann vorhanden sein, der Blut-
druck an den Beinen kann niedriger sein
als an den Armen. Die Ultraschalluntersu-
chung (Echokardiografie) zeigt normaler-
weise alle Fehlbildungen. Im Réntgenbild
zeigt sich ein vermehrter Blutdurchfluss
durch die Lungen und meist ein vergro-
Rertes Herz. Auf eine Herzkatheterunter-
suchung kann in eindeutigen Fallen ver-
zichtet werden, trotzdem sollte man diese
bei Unklarheiten und in Anbetracht der
moglichen zusatzlichen anderen Herzfeh-
lern durchfiihren.  Fragestellungen bei
alteren, bereits operierten Kindern und
Jugendlichen kdnnen mittels Herzkathe-
ter (mit der Mdglichkeit gleichzeitiger in-
terventioneller Behandlung) oder auch
mittels Kernspintomographie (MRI) ge-
klart werden.

Klinik

Bei der typischen Konstellation von PDA
und VSD ist der Zustand des Patienten in
den ersten postnatalen Tagen in der Re-
gel wenig auffallig. Wenige Stunden bis
Tage nach der Geburt verschliesst sich
der PDA, Uber welchen die untere Korper-
halfte zunachst durchblutet wurde. Da-
durch ist einerseits die linke Herzkammer
plotzlich einem massiven Widerstand
ausgesetzt, andererseits ist die Durchblu-
tung lebenswichtiger Organe wie Leber,
Nieren und Magen-Darm-Trakt ungenu-
gend. Dieser Zustand aussert sich am
Kind in einem akuten schweren Schock-
zustand. Sowohl die Lunge als auch das
Herz sind in einem standigen Stresszu-
stand und es kommt schlielich zur Uber-
lastung dieser Organe. Ohne Behandlung
fuhrt dieser Zustand in der Regel inner-
halb der ersten Tage bzw. Wochen nach
der Geburt zum Tode. Gelegentlich tritt
kein Spontanverschluf® des PDA auf, und
die Diagnose wird erst nach wenigen Wo-
chen gestellt, wenn der absinkende Wi-
derstand in den Lungenarterien zu einer
Uberdurchblutung der Lunge und konse-
kutiven Zeichen der Herzmuskelschwa-
che (Herzinsuffizienz) fuhrt.

Therapie

Die Therapie beim Neugeborenen ist zu-
nachst medikamentods (Gabe von Prosta-
glandin E1, um den PDA zu eréffnen). Die
Operation wird unmittelbar nach Diagno-
sestellung noch in der Neugeborenenpe-
riode, aber nach ausreichender Stabilisie-
rung des Kindes durchgefihrt. Ziel der
Operation ist es, die Kontinuitat des Aor-
tenbogens wieder herzustellen. Heutzuta-
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ge wird in der Regel ein einzeitiges Vor-
gehen gewahlt und dabei gleichzeitig
auch die zuséatzlichen intrakardialen Fehl-
bildungen korrigiert (z.B. VSD-Verschluss,
Abb 2). Die operative Letalitat nach Pri-
markorrektur ist aufgrund der Komplexitat
des Herzfehlers im Vergleich mit anderen
Herzfehlern hoch, liegt allerdings bei guter
pra-operativer Stabilisierung des Kindes
unter 10%. Dieses steht in einem starken
Gegensatz zu einer Letalitadt von mehr als
50%, wenn der Patient im Schockzustand
in die Korrektur gefiihrt wird.

Bei praoperativ kritischem Zustand kann
ein zweizeitiges Vorgehen gewahlt wer-
den. Dabei wird die Verbindung des un-
terbrochenen Aortenbogens durch direkte
Verbindung der vorhandenen Aortenteile
(Abb. 2c) oder uber eine Kunststoffprohe-
se (Patch) geschaffen. Zusatzlich wird mit
einem Bandchen um die Lungenarterie
(Pulmonalis-Banding) diese verengt und
damit der stark erhéhte Blutfluss durch
die Lungen begrenzt. Diese Operation
kann evtl., wie bei der Aortenisthmusste-

nose ohne Einsatz der Herz-Lungen-Ma-
schine durchgefiihrt werden und durch
diesen relativ "kleinen Eingriff" kann das
Kind stabilisiert werden. In einer zweiten
Operation missen die noch bestehenden
Herzfehler zu einem spateren Zeitpunkt
operiert werden.

Langzeitverlauf

Insgesamt sind die Ergebnisse sowohl
nach dem einzeitigen als auch nach dem
zweizeitigen Vorgehen vergleichbar. Die
10-Jahres-Uberlebensrate liegt zwischen
60 und 70%. Von den Uberlebenden Pati-
enten sind fast 90% korperlich gut belast-
bar (NYHA I-Il). Allerdings kann ein Teil
(bis 20%) der Patienten neurologische
Symptome (Krampfanfalle, mentale Re-
tardierung) auf.

Im Langzeitverlauf sind Reoperationen
haufiger als nach Korrektur vieler anderer
Herzfehler. Die Reoperationsrate ist mit
Uber 40% nach 15 Jahren hoch. Hauptur-
sache fur die Reoperation ist die erneute
Verengung an der Operationsstelle im

Abbildung 2 a. IAA Typ B: fehlendes Segment zwischen linker Arteria carotis und linker Arteria subclavia
(1), VSD (2), PDA (3), Verengung im LVOT (4); b. descendierende Aorta wird vom PDA getrennt (5), PDA wird
verschlossen (6); c. die Aortenbogen-Anteile werden direkt verbunden (7), der VSD mit Patch verschlossen (8).
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Bereich des Aortenbogens. Diese macht
eine erneute Operation oder eine Ballon-
dilatation (evtl. mit Stent-Implantation) mit
dem Herzkatheter notwendig. Andere
Griinde fur eine erneute Operation sind
Verengungen im linksventrikuldren Aus-
flusstrakt, ein Rest-VSD oder auch nicht-
kardiale Probleme wie Verengungen der
Luftwege und Lahmungen des Zwerch-
fells. Eine lebenslange Nachbetreuung ist
erforderlich, ebenso die Einhaltung der
Endokarditisprophylaxe.

Besonderheiten

Insbesondere der Unterbrochene Aorten-
bogen Typ B ist in der Regel kombiniert
mit einer spezifischen Veranderung am
Erbgut (Mikrodeletion 22q11). Dieses
Fehlen eines sehr kleinen Anteils auf dem
Chromosom 22 findet sich bei 5% aller
Neugeborenen mit einem Herzfehler.
Dies sind typischerweise so genannte
»conotruncale" Herzfehler (u.a. I1AA Typ
B, bestimmte VSD, Fallot-Tetralogie,
Truncus arteriosus). Betroffene Patienten
kénnen verschiedene nicht-kardiale Pro-
bleme haben. Die Symptome kénnen von
Patient zu Patient unterschiedlich stark
ausgepragt sein und umfassen eine Un-
terentwicklung oder das Fehlen des Thy-
mus mit T-Zelldefekt und Immunschwa-
che, typische Gesichtsformen (kurze brei-
te Nase, schmaler Mund mit motorischen
Stérungen, Gaumenspalte, Ohranoma-
lien), teilweise geistige Retardierung.
Psychomotorischer sowie sprachlicher
Entwicklungsriickstand gehéren zu den
Folgen. Fast 10% der betroffenen Ju-
gendlichen haben Lern- oder Verhaltens-

stérungen, bis zu 20% der Erwachsenen
entwickeln eine Psychose (Schizophrenie).
Da diese Probleme zum Teil ebenso gra-
vierend sind wie der Herzfehler selbst,
sollte bei Typ B IAA unbedingt eine gene-
tische Abklarung durchgefiihrt werden um
die Familie sowohl tber mdgliche Pro-
bleme in der Zukunft wie auch das Wie-
derholungsrisiko beraten zu kénnen. Eine
Elterninitiative ist unter www.kids-22q11.
ch zu finden.

Zusammenfassung |IAA

» Komplette Unterbrechung des Aorten-
bogens, kombiniert mit weiteren kardi-
alen Fehlbildungen

« OP in der Neugeborenenperiode nach
Stabilisierung des Patienten, relativ ho-
hes OP-Risiko

* Operation: direkte Verbindung der Aor-
tensegmente, Korrektur der anderen
Fehlbildungen

« Haufigster Grund fir die Reoperation ist
die erneute Verengung im Bereich des
Aortenbogens

+ 10-Jahres-Uberlebensrate ca. 70%

*Bei Typ B IAA genetische Abklarung
(22911 Mikrodeletion)
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