
Unterbrochener Aorten bogen 

(interrupted aortic arch - IAA) 

E i n l eitung 

Der U nterbrochene Aortenbogen ( i nter ­

ru pted a o rtic a rc h  - IM ) i s t  e ine  der  

seltensten angeborenen Herz- bzw. Ge­

fäßfe h l b i l d u ngen (1 , 5% al ler angebore­

nen H e rzfehler) .  E s  l iegt e ine  vol lständ ige  

Unterbrec hung zwisc hen versc h iedenen 

Segmenten des Aorten bogens und der  

a bste igenden Aorta vor. D ieser  Herzfeh­

ler  kommt i n  der Regel n icht  iso l iert vor, 

sondern ist m it andere n  Feh lb i ldu ngen ,  in 

etwa 80% mit  e inem Loc h in der H e rz­

sc heidewand (VS D = Ventri kelseptum ­

defekt) oder e i n e m  offenen Ductus a rteri­

osus (PDA = patent d uctus arteriosu s )  

kom bin iert .  D i e  Therapie be im Neugebo­

renen ist zunäc h st medi kamentös (Gabe 

von Prosta g l an d i n ,  u m  den PDA zu eröff­

n e n ) .  Die Operation wird u n m itte lbar  n ac h  

D i agnoseste I l ung noc h  i n  der  Neugebo­

renen periode d u rchgefü h rt .  J e  nac h  Lage 

u n d  Auspräg ung der Unterbrec h u n g  er­

folgt d ie  Ve rb i n d u ng der  vorhandenen 

Aortente i le  entweder d i rekt oder über  e i n e  

Kunststoffprothese ( Patc h ). Heutzutage 

werden i n  der Regel auch g le ic hze it ig d i e  

zu sätz l ic h en i ntra kard ia len  Feh lb i ldungen 

korrig iert (z . B .  VSD-Versc h l uss) .  Ohne 

Behan d l ung fü hrt d i eser Zu sta nd i n  der  

Regel  i n nerh a l b  der ersten postn ata len 

Tage bzw. Wochen zum Tod e .  I m  Ver­

g le ic h  zu anderen Herzfeh lern ist das 

Opera tionsr is iko eher  hoc h  und es ist  

hä ufiger e ine er neute Intervention erfor­

der l ic h .  Im langfrist igen Verlauf ka nn e ine  

erneute Vere n g u ng des Aortenbogens 
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auftrete n ,  d i e  d u rch e ine Ba l lon-D i latation 

im H erzkatheter behandelbar  ist oder e ine 

weitere Operation notwend ig  macht. Be­

merkenswert ist be i  e inem Te i l  der  Pati­

enten zudem die Kom b i n at ion von Verän­

der u ngen a m  Erbgut we lche zu anderen 

n ic ht das H e rz  betreffenden Problemen 

füh ren kön n e n .  

Historisches 

Der IM wurde erstmals  d u rch Steidele im 

Jahr  1 778 beschrieben.  Die Klassifi kation 

des IM in Typ A,  B,  C wurde 1 959 d u rc h  

Celoria und Patton entwic kelt .  D i e  erste 

erfo lgreic he Operation wurde 1 955 d u rc h  

Merri l l  beric htet (d i rekte Anastomose bei 

e inem Patienten mit  kurzstreckigem IM 

Typ A, a l ler d i ngs ohne gle ic hzeit igen Ver­

sc h l uss des VS D ) .  Eine e i nzeitiges Vorge­

hen mit gle ic hzeit igem Versch l uss e i nes 

VSD und d i rekter Verb indung der ge­

tren nten Aortenbogen-Ante i le  wurde erst­

mals 1 975 d u rch Trusler besc h rieben .  Die­

se E ingriffe hatten aufgru nd des kritischen 

Zustandes der Neugeborenen e ine ext rem 

hohe Sterb l ic hkeitsrate wäh rend der Ope­

ration, was sich a l lerd ings nac h  E infü h rung 

des Prostagiandin E 1 zum Offen halten 

des Ductus a rteriosus und sorgfä lt igen 

Sta b i l is ierung d ra matisc h  geändert hat. 

Obwoh l  d ie  Operation a uch heute zu den 

risi kore ic heren gehört ,  ist durc h  solche op­

t imierte Vorbere itung der Patienten und 

verfe inerte Operationstechn iken das 

Risiko deut l ic h  k le iner a ls  noch vor 1 0  b is 
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Anatomie I Hämodynamik 

Die normale Anatomie, und speziell die 

Abgänge der grossen Arterien vom Aor­

tenbogen, ist in Abbildung 1 a dargestellt. 

Nach Celoria und Patton werden drei 

Haupttypen unterschieden (Abb 1 b): 

• 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%) 
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Verschiedene Abschnitte des Aortenbo­

gens und der absteigenden Aorta sind 

vollständig unterbrochen. Liegt die Unter­

brechung im Bereich des Aortenisthmus 

(20%), so wird der unterbrochene Aorten­

bogen als Typ A klassifiziert. Bei der Typ 

BUnterbrechung (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, sondem 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 Körperhälfte 
nach Verschluss des PDA nicht durchblu­
tet. Damit die Versorgung des Körpers, 
insbesondere der Leber, der Nieren und 
des Magen-Darm-Traktes stattfinden 
kann, muss zusätzlich 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 überflutet und 
das Blut kommt dann rasch wieder in der 
linken Herzkammer an. Sowohl die Lunge 
als auch das Herz sind daher in einem 
ständigen Stresszustand und es kommt 
schließlich zur Überlastung dieser Or­
gane. 

D i a g n osti k 

Die klinische Untersuchung ist unspezi­
fisch und nicht eindeutig; ein Herzge­
räusch kann vorhanden sein, der Blut­
druck an den Beinen kann niedriger sein 
als an den Armen. Die U ltraschalluntersu­
chung (Echokardiografie) zeigt normaler­
weise alle Fehlbildungen. Im Röntgenbild 
zeigt sich ein vermehrter Blutdurchfluss 
durch die Lungen und meist ein vergrö­
ßertes Herz. Auf eine Herzkatheterunter­
suchung kann in eindeutigen Fällen ver­
zichtet werden, trotzdem sollte man diese 
bei Unklarheiten und in Anbetracht der 
möglichen zusätzlichen anderen Herzfeh­
lern durchführen. Fragestellungen bei 
älteren, bereits operierten Kindern und 
Jugendlichen können mittels Herzkathe­
ter (mit der Möglichkeit gleichzeitiger in­
terventioneller Behandlung) oder auch 
mittels Kernspintomographie (MRI) ge­
klärt werden. 
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Kl i n i k  

Bei der typischen Konstellation von PDA 
und VSD ist der Zustand des Patienten in 
den ersten postnatalen Tagen in der Re­
gel wenig auffällig. Wenige Stunden bis 
Tage nach der Geburt verschliesst sich 
der PDA, über welchen die untere Körper­
hälfte zunächst durchblutet wurde. Da­
durch ist einerseits die linke Herzkammer 
plötzlich einem massiven Widerstand 
ausgesetzt, andererseits ist die Durchblu­
tung lebenswichtiger Organe wie Leber, 
Nieren und Magen-Darm-Trakt ungenü­
gend . Dieser Zustand äussert sich am 
Kind in einem akuten schweren Schock­
zustand. Sowohl die Lunge als auch das 
Herz sind in einem ständigen Stresszu­
stand und es kom mt schließlich zur Über­
lastung dieser Organe.  Ohne Behandlung 
führt dieser Zustand in der Regel inner­
halb der ersten Tage bzw. Wochen nach 
der Geburt zum Tode. Gelegentlich tritt 
kein Spontanverschluß des PDA auf, und 
die Diagnose wird erst nach wenigen Wo­
chen gestellt, wenn der absinkende Wi­
derstand in den Lungenarterien zu einer 
Überdurchblutung der Lunge und konse­
kutiven Zeichen der Herzmuskelschwä­
che (Herzinsuffizienz) führt. 

Thera p i e  

Die Therapie beim Neugeborenen ist zu­
nächst medikamentös (Gabe von Prosta­
giandin E1 ,  um den PDA zu eröffnen). Die 
Operation wird unmittelbar nach Diagno­
sesteIlung noch in der Neugeborenenpe­
riode, aber nach ausreichender Stabilisie­
rung des Kindes durchgeführt. Ziel der 
Operation ist es, die Kontinuität des Aor­
tenbogens wieder herzustellen. Heutzuta-



ge wird in der Regel e in  e inzeit iges Vor­

gehen gewäh l t  und dabei g le ichze it ig 

auch d ie zusätzl ichen intrakard ia len Fehl­

b i ldungen korrig iert (z .B .  VS D-Versch l u ss ,  

Abb 2). D ie  operative Leta l i tät n ach Pri­

märkorrektur  ist aufg rund der Komplexität 

des Herzfehlers im Vergle ich mit anderen 

Herzfeh lern hoch, l iegt a l l erd i ngs bei  g uter 

prä-operativer Stab i l is ierung des Kindes 

unter 1 0% .  Dieses steht in e inem starken 

Gegensatz zu einer Letal ität von mehr  a ls  

50% ,  wenn der Patient i m  Schockzustand 

i n  die Korrektur gefü hrt wird.  

Be i  präoperativ krit ischem Zustand kann 

e in  zweizeitiges Vorgehen gewä hlt wer­

den .  Dabei wird die Verbind ung des u n­

terbrochenen Aortenbogens d u rch d i re kte 

Verb indung der vorhandenen Aortentei le 

(Abb .  2c) oder ü ber eine Kunststoffprohe­

se (Patch) geschaffe n .  Zusätzlich wird m it 

e inem Bändchen u m  d ie Lungenarterie 

(Pu lmonal is-Banding) d iese verengt und  

damit der stark erhöhte B lutfluss d u rch 

die Lu ngen beg renzt. Diese O perat ion 

kann evtl . ,  wie bei der Aorten isthmusste-
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nose o h ne E insatz der Herz-Lungen-Ma­

sch ine durchgeführt werden und durch 

d iesen re lativ "k le inen Eingriff" kann das 

Kind stab i l is iert werden . In  e iner zweiten 

Operation müssen d ie  noch bestehenden 

Herzfe h ler zu e inem späteren Zeitpun kt 

operiert werden .  

Langzeitverlauf 

I nsgesa mt s ind die Ergebnisse sowo h l  

n a c h  dem einzeit igen a ls  auch nach d e m  

zweizeit igen Vorgehen verg le ichbar. D i e  

1 0-Jahres-Ü berlebensrate l iegt zwischen 

60 und 70% . Von den überlebenden Pati­

enten s ind fast 90% körper l ich gut belast­

bar (NYHA 1 - 1 1 ) .  Al lerd ings kann  ein Tei l  

(b i s  20%) der  Patienten neurologische 

Symptome (Kra mpfa nfä l le ,  mentale Re­

ta rd ierung) a uf. 

Im Langzei tverlauf s ind Reoperationen 

hä ufiger als nach Korrektur vieler anderer  

Herzfeh ler. D ie Reoperationsrate is t  mi t  

über 40% nach 1 5  Jahren hoch . Hau ptu r­

sache fü r d ie  Reoperation ist d ie erneute 

Ve rengung an der Operationsste l le im 

Abbildung 2 a. IAA Typ B: fehlendes Segment zwischen linker Arteria carotis und linker Arteria subclavia 

(1), VSD (2), PDA (3), Verengung im LVO T  (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 Operat ion oder e ine Ba l lon­

d i latation (evtl . m it Stent- I mplantation)  mi t  

dem Herzkatheter notwendig .  Andere 

Gründe für e ine erneute Operation s ind 

Verengu ngen im l i nksventriku lären Aus­

flu sstrakt, e in  Rest-VSD oder auch n icht­

kard ia le Probleme wie Verengungen der  

Luftwege und Lähmungen des Zwerch­

fel l s .  E ine lebenslange Nachbetreu ung ist 

erforderl ich ,  ebe nso d ie E inha ltung der 

Endokard i t isprophylaxe .  

Besonderhe iten 

I nsbesondere der Unterbrochene Aorten­

bogen Typ B ist in der Regel  komb in iert  

mit  e i ner  spezifischen Veränderu ng am 

Erbgut (M ikrodeletion 22q  1 1  ) .  Dieses 

Fehlen eines sehr kle i nen Ante i l s  auf dem 

Chromosom 22 fi ndet sich bei 5% a l le r  

Neugeborenen mi t  e inem Herzfehler. 

D ies s ind typischerweise so genannte 

"conotru ncale" Herzfehler ( u . a .  IM Typ 

B ,  bestimmte VSD ,  Fa l lot-Tetralog ie ,  

Tru ncus arteriosus) .  Betroffene Patienten 

können versch iedene n icht-kardia le Pro­

bleme haben . D ie Symptome können von 

Patient zu Pat ient u ntersch ied l ich stark 

ausgeprägt sein und umfassen e ine Un­

terentwick lung oder das Fehlen des Thy­

mus m it T-Ze l ldefekt und I m m unschwä­

che,  typische Gesichtsformen (kurze brei­

te Nase,  sch maler  Mund mit motorischen 

Störu ngen ,  Gaumenspa lte ,  Ohranoma­

l ien) ,  tei lwe ise geist ige Retard ierung . 

Psychomotorischer sowie sprach l icher 

Entwick lungsrückstand gehören zu den 

Folgen .  Fast 1 0% der betroffenen J u ­

gend l ichen haben Lern- oder Verha l tens-
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störu ngen,  b i s  zu 20% der Erwachsenen 

entwickeln eine Psychose (Schizophren ie) .  

Da d iese Prob leme zum Te i l  ebenso gra­

v ierend sind wie der Herzfeh ler  se lbst, 

sol l te bei Typ B IM unbedingt  eine gene­

tisch e Abklärung d urchgefü h rt werden um 

die Fam i l ie sowoh l  über mögl iche Pro­

bleme i n  der Zuku nft wie auch das Wie­

derho lungsris i ko beraten zu können .  E ine 

E lte rn in it iat ive ist unter www. kids-22q 1 1 .  

ch zu finden .  

Zusammenfas s u n g  I AA  

• Ko mplette U nterbrechu ng des Aorten­

bogens ,  komb in iert mi t  weiteren kard i ­

a len  Feh lb i ldungen 

• OP in der Neugeborenenperiode nach 

Stab i l is ierung des Patienten ,  re lat iv ho­

hes O P-Ris iko 

• Operation :  d i rekte Verb indung der Aor­

ten seg mente , Korrektur der anderen 

Feh lb i ldungen 

• Häufigster Grund fü r die Reoperation ist  

d ie erneute Verengung i m  Bereich des 

Aorten bogens 

• 1 O-Jahres-Ü berlebensrate ca . 70% 

• Bei Typ B IM genetische Abklärung 

(22q 1 1  M ikrodeletion ) 
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