DEUTSCHE GESELLSCHAFT

u; FUR PADIATRISCHE KARDIOLOGIE

DGPK Leitlinien

9 Leitlinie Padiatrische Kardiologie: Aortenisthmusstenose
Autoren: N. A. Haas (Bad Oeynhausen), P. Ewert (Berlin), A. Hager (Miinchen), C. Schlensak,
(Freiburg)

Beschlossen vom Vorstand der Deutschen Gesellschaft fiir Padiatrische Kardiologie am 15.10.2010/01.10.2011
1 Geltungsbereich: Aortenisthmusstenose im Kindes- und Jugendalter

2 Definition — Klassifikation - Basisinformationen

Bei der Aortenisthmusstenose (Coarctation, ISTA, CoA) handelt es sich um eine Einengung der Aorta
am Ubergang des distalen Aortenbogens in die Aorta descendens. Die Einengung kann in seltenen
Fallen auch andere Abschnitte der thorakalen und abdominellen Aorta betreffen. Eine CoA macht ca.
3-5% aller angeborenen Herzfehler aus. Jungen sind etwa doppelt so haufig betroffen wie Madchen
(1,2).

Anatomie: Die frihere Unterteilung in pra- und postductale CoA als infantile und adulte CoA ist
mittlerweile verlassen worden. Gelegentlich besteht eine langerstreckige Hypoplasie der
prastenotischen Aortenbogenabschnitte.

Assoziierte Fehlbildungen:
Diese sind bei einer CoA haufig und bestehen in
- bikuspider Aortenklappe (45-85%) (3-5)
- valvularer Aortenstenose
- PDA
-VSD
- Shone-Komplex (Kombination aus supravalvuldrer Mitralstenose, Parachute-Mitralklappe,
subvalvularer Aortenstenose und CoA) (6,7)

seltener:
- Hypoplastisches Linksherzsyndrom
- kompletter AV-Septumdefekt
- D-TGA
- DORV mit subpulmonalem VSD (Taussig-Bing-Anomalie)

AuBerdem werden GefalRanomalien gehaduft beobachtet:
- Fehlabgang der rechten A. subclavia aus der Aorta descendens (A. lusoria)
- Abgangsstenose der linken Arteria subclavia
- Aneurysma der aszendierenden Aorta
- cerebrale Aneurysmen (10%) (8)

Assoziierte Syndrome: Eine CoA tritt haufig in Kombination mit einem Turner (XO-)-Syndrom auf.
Rund 30% der Patientinnen mit einem Turner-Syndrom weisen eine CoA auf (9-11). Seltener kann
eine CoA vergesellschaftet sein mit Williams-Beuren Syndrom, CHARGE-Assoziation, VACTERL-
Assoziation, Kabuki-Syndrom, PHACE-Syndrom (12-16).
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3 Klinik und Leitsymptome

Klinisch unterscheidet sich die kritische CoA des Neugeborenen, die einen lebensbedrohlichen
Notfall darstellt, von der nicht kritischen CoA.

Bei der kritischen CoA des Neugeborenen ist die ausreichende Durchblutung der unteren
Korperhalfte abhangig vom Offenbleiben des Ductus arteriosus (PDA), liber den der rechte Ventrikel
die untere Korperhalfte mit Blut versorgt. Entsprechend ist die Sauerstoffsattigung an den Beinen
erniedrigt. Mit Verschluss des Ductus wird die untere Korperhalfte nicht mehr oder vermindert
perfundiert. Es entwickelt sich neben fehlenden/abgeschwachten Femoralispulsen eine rasch
progrediente Herzinsuffizienz mit Trinkschwache, Tachy-/Dyspnoe, Hepatomegalie und graublassem
Hautkolorit, im weiteren eine linksventrikuldre Dekompensation und sekundares Organversagen
(Schock, Herzinsuffizienz, Niereninsuffizienz, Azidose, Leberversagen und nekrotisierende
Enterokolitis (NEC)).

Bei der nicht kritischen CoA bildet sich die Stenose weniger rasch aus. Die Blutdruckwerte der
oberen Korperhalfte sind hyperton (prastenotischer Teil des groRen Kreislaufs), die poststenotischen
Blutdruckwerte der unteren Korperhalfte sind dagegen erniedrigt oder normal. Es kommt zu einer
chronischen Druckbelastung des linken Ventrikels, einem brachiozephalen Hypertonus, einem
arteriosklerotischen GefaBumbau und der Gefahr intrazerebraler Aneurysmen.

Auskultation: Bei der kritischen CoA im Neugeborenenalter fehlt haufig ein Herzgerausch. Typisch
bei alteren Kindern ist ein spatsystolisches Gerdausch mit p.m. infraklavikular und zwischen den
Schulterblattern, ggf. auch im Bereich der Bauchaorta. Ein kontinuierliches Strémungsgerausch im
Riicken spricht fir Kollateralen zwischen der oberen und unteren Kérperhalfte.

Im Verlauf entstehen ausgepragte Kollateralkreislaufe. Selbst hohergradige Stenosen kdnnen somit
jahrelang asymptomatisch bleiben und werden erst im spateren Kindes- oder Jugendalter durch ein
Herzgerdusch oder eine arterielle Hypertonie der oberen Korperhalfte diagnostiziert. Kopfschmerzen,
Nasenbluten und rezidivierende Wadenschmerzen (Claudicatio) konnen jedoch Leitsymptome sein.
Mitunter ist in diesem Alter ein zerebraler Insult das erste Symptom (17-22).

4 Diagnostik

4.1 Zielsetzung

Darstellung der Anatomie, des Schweregrades der Stenose sowie des Ausmalies des
Kollateralkreislaufes und der arteriellen Hypertonie, Diagnostik zusatzlicher angeborener Herzfehler,
Bewertung etwaiger Folgeerkrankungen, Planung der Therapie und Einschatzung der Prognose.
Untersuchung:

Die richtungsweisende Untersuchung fiir die Diagnose einer CoA ist die RR-Messung an allen 4
Extremitaten. Bei kritischer CoA ist die Pulsoxymetrie der unteren Extremitat wichtig. Bei der
symptomatischen CoA im Neugeborenenalter bestehen abgeschwachte oder fehlende
Femoralispulse. Entsprechend zeigt sich in der Pulsoxymetrie zwischen rechtem Arm (prdduktal) und
einem Bein (postduktal) ein relevanter Unterschied (sog. Differenzialzyanose).

Ein Blutdruckgradient zwischen oberer und unterer Korperhalfte kann bei einer ausgepragten
Kollateralisation zwischen oberer und unterer Kérperhalfte fehlen!

4.2 Apparative Diagnostik

Hierzu gehoren Blutdruckmessung (Blutdruck an allen vier Extremitaten, 24-Stunden-
Blutdruckmessung, Blutdruck unter Belastung), Pulsoxymetrie, Spiroergometrie, EKG, Rontgen
Thorax, Echokardiographie, ggf. Herzkatheteruntersuchung sowie Kernspintomographie und CT. Bei
langjahrigem Hypertonus sollte eine regelmaRige augenarztliche Untersuchung erfolgen (Fundus
hypertonicus).
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4.3 Bewertung der einzelnen diagnostischen Verfahren

Lokalisation, Ausdehnung und hamodynamische Relevanz der CoA sind im Neugeborenen- und
Sauglingsalter durch die Echokardiographie nachweisbar (s. u.), der Druckgradient klinisch und durch
Doppleruntersuchungen abzuschatzen. Bei alteren Kindern oder Jugendlichen kann eine MRT- oder
eine CT-Angiographie zur detaillierten Darstellung notwendig sein.

24-h-Blutdruckmessung und Ergometrie sind hilfreich zur Bewertung des Blutdruckverhaltens. Zu
beachten ist die Blutdruckmessung ausschlieBlich am rechten Arm, da der Abgang der linken Arteria
subclavia oft sehr spitzwinklig oder selbst stenotisch sein kann.

EKG: bei Neugeborenen wenig hilfreich, spater linksventrikuldare Hypertrophie, ggf. entsprechende
Repolarisationsstérungen.

Echokardiographie: Hiermit ist meistens eine zuverldssige Diagnosestellung moglich. Dokumentiert
werden sollte: LV-Funktion (FS, Wanddicke), zuséatzliche Fehlbildungen (LSVC, zusétzliche
Obstruktionen der linken Herzseite) Aortenklappenanatomie, Bogenanatomie, Darstellung der Kopf-
Hals-GefaRRe (A. lusoria), Lage, Ausdehnung und Diameter der Stenose, Ductus arteriosus, Diameter
der  Aorta poststenotisch. Dopplerflussmessungen pra- und  poststenotisch mit
Gradientenberechnung, cw-Doppler-Messung (sog. ,,run-off-Fluss“, typische Sagezahnkurve). Fluss in
der abdominellen Aorta (gedampftes Flussprofil im Truncus coeliacus).

Rontgen Thorax ist fiir die primare Diagnosestellung entbehrlich.

Herzkatheteruntersuchung ist fiir die Diagnosestellung entbehrlich. Eine Indikation besteht in
Zusammenhang mit einer geplanten interventionellen Therapie.

MRT: Bei unzureichender echokardiographischer Darstellbarkeit ist mittels MRT ist eine sehr gute
Darstellung des Aortenisthmus und der gesamten Aorta sowie assoziierter Fehlbildungen und
KollateralgefdRe moglich (Flussmessungen, 3-D-Rekonstruktion).

CT ist eine Alternativmethode mit dem Nachteil der Strahlenbelastung, wenn Griinde gegen eine
MRT-Untersuchung vorliegen.

4.4 Ausschlussdiagnostik

Zusatzliche Anomalien wie eine bikuspide Aortenklappe, Mitralklappenanomalien und weitere
Ausflussbehinderungen des linken Ventrikels (Aortenklappenstenose, Subaortenstenose) oder
GefdRanomalien (z.B. A. lusoria, LSVC, rechter Aortenbogen) sind nachzuweisen, bzw.
auszuschlieBen. Bei unklarer Anatomie ist eine Angiographie (MRT, CT, oder ggf.
Herzkatheteruntersuchung) durchzufihren.

4.5 Nachweisdiagnostik (entfallt)

4.6 Durchfiihrung der Diagnostik
Durchfihrung durch eine Kinderdrztin / einen Kinderarzt mit Schwerpunktbezeichnung
Kinderkardiologie und in der Klinik/Abteilung fur Kinderkardiologie/Angeborene Herzfehler.

4.7 Entbehrliche Diagnostik
Bei klaren funktionellen Befunden sowie suffizienter echokardiographischer Darstellung aller
relevanten Aspekte einer CoA kann in der Regel auf eine invasive Diagnostik verzichtet werden.

5 Therapie

5.1 Kausale Therapie und Therapieindikation

Ziel ist die Beseitigung der Stenose und das Schaffen einer moglichst gradientenfreien und
normalkalibrigen Aorta. Die CoA kann daher nur durch eine Operation oder einen interventionellen
Eingriff beseitigt werden. Die Indikation ist bei der kritischen CoA immer gegeben. Sie ist ferner
gegeben bei
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e einem systolischen Blutdruckgradienten > 20 mmHg. (Evidenzgrad | C)

e bei einem systolischen Blutdruckgradienten < 20 mmHg mit gleichzeitigem Vorliegen eines
arteriellen Hypertonus und einer morphologisch bedeutsamen Stenose (Verhiltnis
Stenose/Diameter der Aorta auf Hohe Zwerchfell <0,8). (Evidenzgrad lla C)( 22-28).

5.2 Symptomatische Behandlung
Eine symptomatische Behandlung beseitigt nicht die zugrunde liegende anatomische Einengung im
Bereich des Aortenisthmus. Sie darf den therapeutischen Eingriff nicht wesentlich verzogern.

5.3 Medikamentése TherapiemaBnahmen

Bei kritischer CoA im Neugeborenenalter ist eine Prostaglandinbehandlung zur Sicherstellung bzw.
Wiederherstellung der Perfusion der unteren Korperhalfte indiziert. (29-30). Bei manifester
Herzinsuffizienz oder bei manifesten Organschdden (Niereninsuffizienz, Gerinnungsstérungen, etc.)
sollten diese durch geeignete MaRnahmen und Medikamente behandelt werden (siehe Leitlinie
Herzinsuffizienz). Jenseits der Neugeborenenperiode kann im Einzelfall bei hypertensiven Krisen eine
initiale Blutdrucksenkung notwendig sein.

5.4 Chirurgische TherapiemaRnahmen

Fiir die operative Behandlung der unterschiedlichen Formen der CoA stehen altersabhingig
verschiedene Operationsmethoden zur Verfiigung. Im Neugeborenen- und Kleinkindesalter wird bei
der isolierten CoA (iber eine postero-laterale Thorakotomie ohne Einsatz der Herz-Lungen-Maschinen
das stenotische Segment reseziert und mit einer erweiterten End-zu-End Anastomose behandelt
(Aorta descendens End-zu-Seit mit dem terminalen Aortenbogen). Bei langerstreckigen Stenosen
kann eine plastische Erweiterung erforderlich sein.

In 20-70% der Patienten mit CoA findet sich eine Hypoplasie des Aortenbogens. Bei ausgepragten
Befunden erfolgt die Operation mit Aortenbogenerweiterung und Resektion der CoA liber eine
mediane Sternotomie in tief hypothermem Kreislaufstillstand oder ggf. selektiver Kopfperfusion.
Zusatzliche intrakardiale Fehlbildungen kénnen im selben Eingriff unter Zuhilfenahme der HLM oder
zweizeitig nach erfolgter Resektion der CoA korrigiert werden.

Bei alteren Kindern und Jugendlichen ist die Mobilisierbarkeit der GefaRe deutlich eingeschrankt,
daher sind primar rekonstruktive Techniken schwieriger durchzufiihren. In diesem Falle kommen
neben Erweiterungsplastiken auch Protheseninterponate oder ggf. Bypassoperationen zum Einsatz
(z.B. von der A. subclavia auf Aorta descendens oder Aorta ascendens auf Ao. descendens).

Fiir Reoperationen gelten die gleichen OP-Techniken.

Risiken: Die OP-Letalitat liegt bei der einfachen CoA im Neugeborenen- und Kleinkindalter unter 3%
[EACTS Database, www.congenitaldb.org]. Bei komplexen Aortenbogenrekonstruktionen oder
schwer dekompensierten Kindern ist sie hoéher (max. 10%). Eine bedeutsame perioperative
Morbiditdt besteht in Nervenldsionen (N. recurrens, N. phrenicus), Verletzungen des Ductus
thoracicus (Chylothorax) und dem sehr seltenen postoperativen Querschnitt (Paraplegie). Bei
adaquater Blutdruckkontrolle ist das sog. Postcoarctektomiesyndrom heute eine Raritdt. Die Re-
Stenosierungsrate wird fiir Operationen bei dlteren Kindern mit etwa 5-10% angegeben. Bei einer
kritischen CoA und Aortenbogenhypoplasie kann sie hoher liegen ( 31-41).

5.5 Interventionelle TherapiemaBnahmen

Die Dilatation der nativen CoA ist im Neugeborenenalter und bei Sduglingen <6 Lebensmonaten
keine Standardtherapie, da die Rate an Re-Stenosierungen zu hoch ist. Sie wird bei Neugeborenen
evtl. als palliative MalRnahme durchgefiihrt, wenn eine OP aus anderen Griinden (z.B. deutlich
eingeschrankter linksventrikularer Funktion, NEC, Sepsis, Multiorganversagen, etc.) nicht in Frage
kommt.

Bei Kindern und Jugendlichen stellen die katheterinterventionellen Verfahren abhangig von der
Anatomie zunehmend eine alternative Therapiemoglichkeit dar. Die Ballondilatation bietet sich
besonders bei kurzstreckigen membrandsen Stenosen an, bei langerstreckigen Stenosen bzw. vor-
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und nachgeschalteten engen GefaBabschnitten ist sie weniger geeignet. Bei der Ballonangioplastie
wird die CoA schrittweise aufgedehnt, bis der Ballondurchmesser etwa den ca. 2 - 5 fachen
Isthmusdurchmesser erreicht hat. Der maximale Ballondurchmesser sollte aber nicht groRer als der
prastenotische Durchmesser des Aortenbogens bzw. der Aorta auf Zwerchfellhdhe gewahlt werden.
Bei Kindern und Jugendlichen kann ein nachdilatierbarer Stent implantiert werden. Mit diesem
kénnen auch langstreckige Stenosen erfolgreich behandelt werden. Fiir hochgradige Engen und
subatretische Stenosen werden gecoverte Stents eingesetzt. Eine Nachdilatation ist entsprechend
dem Korperwachstum der Kinder indiziert. Langzeitergebnisse lber Jahrzehnte stehen noch aus. Fir
postoperative Restenosen ist die Katheterintervention eine anerkannte Behandlungsmethode mit
niedrigem Risiko.

Komplikationen: im Bereich des arteriellen Zugangs (Thrombose, GefaRverschluss, Blutung,
Perfusionsstorung), im dilatierten GefaR (Ruptur, Aneurysmabildung, Dissektion) sowie bei
Stentimplantation (Stentdislokation, Stentfraktur, Stenose durch Neointima). Das letale Risiko
betragt bei dlteren Kindern 0-1 %. Patientinnen mit Turner-Syndrom tragen ein hdheres
Komplikationsrisiko aufgrund der Neigung zu Dissektionen (42-55).

6 Nachsorge

Patienten mit einer nicht oder unzureichend behandelten CoA haben eine eingeschrankte
Lebenserwartung. Deshalb sind jahrliche Kontrolluntersuchungen notwendig (Blutdruckmessung an
allen 4 Extremitaten, 24-h-Blutdruckmessung, Belastungsuntersuchungen alle 3-4 Jahre,
Echokardiographie). Wenn in der echokardiographischen Verlaufskontrolle die Darstellung der
Morphologie des Aortenbogens nicht eindeutig gelingt, sollte die Aortenbogenanatomie alle 5 Jahre
mittels MRT, ([CT-] Angiographie) evaluiert werden. Eine lebenslange medizinische Betreuung ist
erforderlich.

Es besteht u. a. ein erhohtes Risiko fiir Aortenaneurysmata, -ruptur oder -dissektion, Endarteriitis,
koronare Herzerkrankung, Netzhautschdaden und Schlaganfalle. Das Risiko fiir eine postoperativ
persistierende arterielle Hypertonie trotz effektiver Beseitigung der Stenose steigt mit einem
zunehmenden Alter bei der Korrektur. In diesem Fall ist, nach sicherem Ausschluss einer relevanten
Restenosierung (Gradient unter Belastung), eine medikamentdse Behandlung erforderlich.

(Lit.: 56-59)

Bei einer assoziierten bikuspiden Aortenklappe muss auf die Entwicklung einer Aortenstenose oder -
Insuffizienz und Dilatation der ascendierenden Aorta geachtet werden (Spontandissektion maoglich).
Regelmalliger Ausdauersport ist empfohlen entsprechend den individuellen ergometrischen
Befunden. Statische Belastung hoher Intensitat soll vermieden werden. Einschrankungen hinsichtlich
der Sportausiibung gelten, wenn sich eine signifikante Aortendilatation oder ein Aneurysma im OP-
Bereich entwickelt (60-63)

7 Pravention
Eine Pravention gibt es nicht.
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