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Aortenisthmusstenose

Viel mehr als eine angeborene Engstelle der Hauptschlagader

Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer, Universitdtsklinikum Heidelberg

Die Aortenisthmusstenose wurde noch bis vor wenigen Jah-
ren als eine einfache, umschriebene Stenose (Einengung) der
Aorta (Hauptschlagader) angesehen, die sich an der schon na-
tiirlicherweise schmalsten Stelle der Aorta befindet, dem ,,Aor-
tenisthmus®; der Aortenisthmus liegt unmittelbar nach dem
Abgang der Arm- und Kopfgefi3e aus der Aorta. Erkenntnisse
aus den letzten beiden Jahrzehnten haben jedoch gezeigt, dass
diese umschriebene Enge der Aorta am Aortenisthmus nur
einen Teil eines umfangreicheren Aortenisthmusstenosen-
Komplexes ausmacht. Dieser Komplex umfasst so gut wie im-
mer weitere Anomalien im ganzen Bereich des linken Herzens,
der Aortenklappe (Hauptschlagaderklappe), des Aortenbogens
sowie der Gefifiwand verschiedener grofler Arterien (Schlag-
adern), die vor allem den Brustraum und den Kopf versorgen.
Individuell kénnen die einzelnen Bestandteile dieses Kom-
plexes sehr unterschiedlich ausgeprigt sein. Dies bedingt den
ebenfalls sehr unterschiedlichen Frith- und Langzeitverlauf bei
Patienten, die prinzipiell den gleichen Herzfehler haben, nim-
lich eine Aortenisthmusstenose (Abbildung 1).

Die Aortenisthmusstenose (ISTA) steht an 6. Stelle der
Hiufigkeit aller angeborenen Herzfehler und kommt bei etwa
1 von 3000 bis 4000 Lebendgeborenen vor. Jungen sind etwa
doppelt so hiufig betroffen wie Madchen. Das Wiederholungs-
risiko fiir Geschwister ist mit 2—3 Prozent generell erhoht; ist
die Mutter selbst von diesem Herzfehler betroffen, so steigt es
sogar auf etwa 5—7 Prozent an. Somit ist eine genetische Kom-
ponente als Ursache zwar wahrscheinlich, diese konnte jedoch
bisher fiir den Einzelfall noch nicht zuverlissig nachgewiesen
werden. Ausnahme sind Midchen mit Turner-Syndrom, das
heiflt einer bekannten Chromosomenanomalie, die in etwa
20-25 Prozent mit einer Aortenisthmusstenose und Verinde-
rungen am Aufbau der Gefiflwand der Aorta einhergeht.

Abbildung 1

Schematische Darstellung der
anatomischen Verhdltnisse bei der
Aortenisthmusstenose

AOB ISTA

ISTA Isthmusstenose der Aorta

PDA persistierender (d. h. noch durchgéngiger) Ductus arteriosus
AOB Aortenbogen

LAS linke Arteria subclavia (Armarterie)

bAOV bikuspide (zweisegelige) Aortenklappe
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Begleitende Anomalien des Herzens bei
Aortenisthmusstenose

In 70 Prozent aller Fille tritt die Aortenisthmusstenose als
isolierte Fehlbildung des Herzens auf, in 20 Prozent zusam-
men mit einem Ventrikelseptumdefekt (Kammerscheidewand-
defekt) und in weiteren 10 Prozent mit anderen, komplexen
Anomalien des Herzens, die in der Regel schwerer sind als die
Aortenisthmusstenose selbst. Von diesen, zusitzlich zur Aor-
tenisthmusstenose vorkommenden Herzfehlern sind jedoch
bestimmte Anomalien am Herzen und an den groffen Arte-
rien zu unterscheiden, die zwar in jeweils unterschiedlichem
Schweregrad, aber in allen Fillen bei einer Aortenisthmus-
stenose vorhanden sind und die oben genannten Bestandteile
des Aortenisthmusstenosen-Komplexes darstellen. Diese sind
im Einzelnen:
» in etwa 80 Prozent eine bikuspide Aortenklappe, das
heiflt eine asymmetrische Ausbildung der sonst vollstindig
gleichformig angelegten drei Segel der Aortenklappe, sodass
hier eine Klappe vorliegt, die funktionell wie mit nur zwei
Segeln (bikuspid) arbeitet. Diese Klappe kann sich im Zuge
der korperlichen Entwicklung als zu eng, Aortenklappen-
stenose, oder auf Dauer auch als schlussunfihig, Aorten-
klappeninsuffizienz, erweisen. In etwa 15 Prozent der Fille
macht diese Aortenklappe dann mittel- bis langfristig ei-
nen separaten Eingriff erforderlich. Im Vergleich zu einer
normalen Aortenklappe besteht auch wihrend des ganzen
Lebens ein erhohtes Risiko fiir entziindliche Klappenver-
dnderungen im Rahmen einer subakuten bakteriellen En-
dokarditis. Dieser Komplikation muss bei einer eitrigen
Infektion im Korper mit Antibiotika vorgebeugt werden
(Endokarditis-Prophylaxe).
» in etwa 35 Prozent der Fille eine tubulire Hypoplasie
des Aortenbogens, das heifit eine Unterentwicklung eines
mehr oder weniger grofSen Abschnitts des Aortenbogens.
Diese ist nicht selten unmittelbar vor der eigentlichen
Isthmusstenose gelegen und nur wenige Millimeter kurz,
kann aber auch lingere Stiicke des Bogens betreffen. Diese
Verinderungen kénnen eine geplante Korrektur der Aorte-
nisthmusstenose erheblich erschweren und das Risiko des
Eingriffs im individuellen Fall deutlich erhéhen.
» in, wie heute angenommen wird, etwa 40—60 Prozent
der Isthmusstenosen eine vaskulire Dysplasie, das heifSt
eine Anlagestorung der Gefiflwand der Aorta oder ihrer
grofleren Aste, wie zum Beispiel von gehirnversorgenden
Gefiflen. Diese fehlerhafte Wandstruktur fithrt auf Dauer
einerseits zu einer vermehrten Steifigkeit der Gefifle, die
dann, beispielsweise auch nach einer erfolgreichen Korrek-
tur der Stenose, fiir einen weiterhin bestehenden und oft
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nur schwer zu beeinflussenden, bleibenden Bluthochdruck
verantwortlich sein kann, der in der Regel auch medika-
mentds schwer zu behandeln ist. Andererseits sind diese
anomalen Gefif§winde aber auch gleichzeitig weniger elas-
tisch und kénnen langfristig zu deudichen Aneurysmen
(Erweiterungen) und zu Dissektionen (Einrissen) fithren,
die oft lebensbedrohliche Blutungen im Brustraum oder
im Gehirn zur Folge haben konnen.

Anatomische Formen der
Aortenisthmusstenose

Die beiden anatomischen Hauptformen der Aortenisthmusste-
nose bestehen aus dem etwas hiufigeren zirkumskripten Typ
(umschrieben, kurzstreckig) und dem gliicklicherweise etwas
selteneren hypoplastischen Typ (schmal, langstreckig; Abbil-
dung 2 A und 2 B).

Bei dem hiufigeren zirtkumskripten Typ (Abbildung 2 A) ist
die eigendliche Verengung in der Regel nur wenige Millimeter
lang und liegt meist genau an der Stelle der Einmiindung einer
Gefiflverbindung, die von der Lungenschlagader kommt, dem
Ductus arteriosus Botalli. Dieser ist bei jedem Neugeborenen
kurze Zeit nach der Geburt noch durchgingig, verschliefit
sich dann aber spontan zu einem diinnen Ligament (Strang).
Dann wird diese Stelle als paraligamentir bezeichnet. Die frii-
her verwendeten Typenbezeichnungen fiir die Lokalisation -

Abbildung 2

Schematische Darstellung der beiden
hauptsachlich vorkommenden Formen
der Aortenisthmusstenose

Hypoplasie AOB

A umschriebene, kurzstreckige Form
B schmaler Aortenbogen, langstreckige Form

Hypoplasie AOB unterentwickelter Aortenbogen
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der Aortenisthmusstenose postduktal, paraduktal und priduk-
tal sind heute weitgehend verlassen, da in nahezu allen Fillen
die Engstelle der Aorta beim zirkumskripten Typ genau gegen-
tiber der Duktusmiindung liegt und daher heute als juxtaduk-
tale Position bezeichnet wird.

Anatomisch wird die eigentliche Enge durch eine sanduhr-
formige Zusammenzichung der Aortenwand mit ausgeprigten
inneren Falten im Bereich der Hinterwand der Hauptschlag-
ader gebildet. Der verbleibende Innendurchmesser der Aorta
betrigt hier nicht selten anstatt wie iiblich 10 mm oft gera-
de nur 1-2 mm und stellt so ein ausgeprigtes Hindernis fiir
den Blutstrom in der Hauptschlagader dar. Da dieser Typ von
Stenose auch schon vor der Geburt wegen des noch offenen
Duktus wirksam war, hat sich die linke Herzkammer, die zur
Uberwindung des Hindernisses bereits im Mutterleib einen
erhéhten Druck aufbringen musste, meist schon angepasst. Ist
die Einengung nicht extrem, werden beeintrichtigende Sym-
ptome hiufig erst dann bemerkt, wenn die Kinder schon ilter
sind. Deshalb wurde dieser Typ von Aortenisthmusstenose frii-
her auch als der Erwachsenen-Typ bezeichnet.

Bei dem gliicklicherweise etwas seltener vorkommenden
hypoplastischen Typ der Aorten-isthmusstenose besteht immer
eine Unterentwicklung eines mehr oder weniger langen Stiicks
des Aortenbogens vor der eigentlichen Enge (Abbildung 2 B).
Die engste Stelle der Aorta liegt in nahezu allen Fillen gerade
noch vor der Miindung des Ductus arteriosus und wird daher
auch heute gelegentlich noch als pridukrale Aortenisthmusste-
nose (sieche oben) bezeichnet. Da in diesen Fillen vor der Ge-
burt der absteigende Teil der Aorta jenseits der Stenose iiber
den Duktus von der rechten Herzkammer versorgt wurde,
ist die linke Herzkammer noch nicht entsprechend trainiert.
Mit dem spontanen Verschluss des Ductus arteriosus nach der
Geburt steigt dann die Belastung fiir die unvorbereitete linke
Herzkammer plétzlich erheblich an. Dadurch treten in der Re-
gel schon beim Neugeborenen sehr frith meist lebensbedrohli-
che Probleme auf, woher die frithere Bezeichnung als infantiler
Typ der Aortenisthmusstenose stammet. Auch die erschwerte
Durchblutung des hypoplastischen (unterentwickelten) Aor-
tenbogens sowie der absteigenden Aorta wird beim beginnen-
den spontanen Verschluss des Duktus akut lebensbedrohlich
vermindert, sodass die Mehrzahl dieser Neugeborenen ohne
ein aktives Eingreifen schon in den ersten Tagen nach der Ge-
burt versterben wiirde.

Neben diesen beiden Hauptformen der Aortenisthmus-
stenose gibt es noch einige beziiglich Form und Lokalisation
seltenere Formen, wie zum Beispiel eine Pseudokoarkration,
bei der die Aorta im Isthmusbereich zwar eine starke S-for-
mige Knickbildung, jedoch keine wesentliche Einengung
aufweist. Eine meist langstreckige Einengung der Aorta im

Bauchbereich wird als abdominelle Koarktation bezeichnet.
Auf diese Sonderformen soll nachfolgend jedoch nicht einge-
gangen werden.

Prasentation von Symptomen bei
Aortenisthmusstenose

Das beschriebene breite Spektrum der anatomischen Gege-
benheiten bei der Aortenisthmusstenose erklirt, warum die
individuell bestehenden Symptome ein sehr unterschiedliches
Bild ergeben kénnen.

Vor der Geburt zeigen Kinder mit Aortenisthmusstenose
in der Regel keine Symptome und entwickeln sich meist un-
auffillig. Sehr frithzeitig nach der Geburt, oft schon innerhalb
von Stunden oder 1-2 Tagen, verschlechtert sich der Zustand
von Neugeborenen mit dem hypoplastischen Typ der Aorte-
nisthmusstenose. Sobald der spontane Verschluss des Ductus
arteriosus einsetzt, wird die untere Kérperhilfte ungentigend
durchblutet und die zuvor wenig belastete linke Herzkammer

Abbildung 3

Schematische Darstellung von arteriellen
Umgehungsgefdllen (UGG)

Arterielle UmgehungsgefidRe (UGG), die bei der Aortenisthmus-
stenose haufig vorkommen; durch sie kann ein Teil des Blutes der

Aorta an der Engstelle (ISTA) vorbeigefiihrt werden.
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Abbildung: RH Beekman et al.

versagt akut, sodass es zu einem lebensbedrohlichen Schock-
zustand kommen kann. In diesen Fillen ist eine umgehende
intensivmedizinische Betreuung mit maschineller Beatmung
und ausgeprigter medikamentoser Unterstiitzung des Herzens
erforderlich bzw. lebenserhaltend. In diesem Zustand muss
auch eine spezielle Substanz, das Prostaglandin E (PGE), ein-
gesetzt werden. Hiermit ist es moglich, den Ductus arteriosus
voriibergehend offenzuhalten und so, zumindest vorliufig,
einen Blutkreislauf ihnlich wie vor der Geburt wiederherzu-
stellen. Nach einer umgehend durchzufithrenden Diagnostik
(siche unten) miissen diese Kinder auch bald, das heifdt noch
innerhalb der Neugeborenenperiode (etwa innerhalb der ers-
ten 28 Lebenstage), in einem ausgewiesenen Kinderherzzen-
trum operativ oder interventionell (siche unten) behandelt
werden, um {iberleben zu kénnen.

Liegt eine Aortenisthmusstenose vom juxtaduktalen Typ
ohne Hypoplasie des Aortenbogens vor, zeigen die Neugebo-
renen beim Duktusverschluss tiber 1-2 Tage zwar meistens
auch Zeichen einer Herzschwiche, jedoch deutdich geringer
ausgeprigt. Im weiteren Verlauf stabilisieren sich diese Kinder
dann zunehmend spontan, hiufig sogar ohne medikamentése
Unterstiitzung. Die weitere Entwicklung hingt in diesen Fil-
len im Wesentlichen ab vom Ausmaf$ der Verengung des Aor-
tenisthmus. Eine Wiedereréffnung des Ductus arteriosus mit
Prostaglandin E wiirde hier jedoch zu einer Uberflutung der
Lunge mit Blut fithren und den Zustand eher verschlechtern.
Eine Endastung fiir die bereits trainierte linke Herzkammer
schaffen auch sogenannte arterielle UmgehungsgefifSe, die sich
bei diesem Typ von Aortenisthmusstenose schon vor der Ge-
burt ausgebildet haben und in der Lage sind, das Blut an der
Engstelle des Aortenisthmus vorbeizuleiten (Abbildung 3). Je-
der zusitzlich zur Isthmusstenose vorhandene Herzfehler, wie
zum Beispiel ein Kammerscheidewanddefekt, kann aber auch
diese Kinder bereits frith in eine behandlungsbediirftige Herz-
schwiche bringen.

Haben sich die Kinder mit einer einfachen Aortenisth-
musstenose in der Neugeborenenperiode jedoch erst einmal
stabilisiert und bleibt dieser Herzfehler in dieser Zeit unent-
deckt, kénnen Monate, Jahre und auch heute leider noch
Jahrzehnte vergehen, bevor endlich die Diagnose gestellt wird
(Erwachsenenform). Dies ist auch deshalb schwer zu verste-
hen, gerade weil die Diagnose mit den einfachsten Mitteln zu
stellen ist. Wegen der Enge des Aortenisthmus sind zwangs-
laufig der arterielle Blutdruck an den Armen erhéht und die
arteriellen Pulse jenseits der Enge, zum Beispiel in der Leiste,
deutlich abgeschwicht. Das Unterlassen oder eine nur ober-
flichliche Durchfiihrung dieser einfachen Untersuchung fithrt
dazu, dass das mittlere Alter bei der Diagnosestellung einer
einfachen Aortenisthmusstenose auch heute noch bei etwa 9
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Jahren liegt und sich sogar bei etwa 10 Prozent der Erwach-
senen mit ,,ungeklircem Bluthochdruck® nicht selten erst am
Ende einer langen Reihe aufwendiger Untersuchungen das
Vorliegen einer Aortenisthmusstenose herausstellt.

Diagnostik bei Aortenisthmusstenose

Das diagnostische Vorgehen bei einer Aortenisthmusstenose
im Kindesalter hingt stark ab vom Lebensalter, vom aktuellen
Zustand des Kindes oder zum Beispiel davon, ob nach thera-
peutischen Eingriffen spezielle Fragestellungen zum Langzeit-
verlauf abgeklirt werden miissen.

Auch bei einem schwer beeintrichtigten Neugeborenen ist
oft eine tastbare oder messbare Differenz des Blutdrucks zwi-
schen rechtem Arm und Leiste bzw. Oberschenkel ein erster
richtunggebender Hinweis. Bei ilteren, stabileren Siuglingen,
Kleinkindern, Jugendlichen oder Erwachsenen ist eine Blut-
druckdifferenz zwischen Arm und Bein ab 20mmHg systolisch
(oberer Wert des Blutdrucks) nahezu beweisend fiir das Vorlie-
gen einer Aortenisthmusstenose. Herzgerdusche sind oft nur
leise und meistens erst nach der Neugeborenenperiode spezi-
fisch. Auch Réntgenaufnahmen des Herzens kdnnen erst ab
diesem Zeitpunkt typische Hinweise zeigen. Das Elektrokar-
diogramm ist anfangs nur in den schwersten Fillen, und dann
auch nur unspezifisch verindert.

Die Echokardiographie hat sich bei Neugeborenen sowie
im Sduglings- und Kleinkindesalter zur diagnostischen Metho-

de der ersten Wahl fiir die Aortenisthmusstenose entwickelt
(Abbildung 4). Bei Anwendung der einzelnen Techniken der -

Abbildung 4: Echokardiographische Darstellung einer kurzstreckigen
Aortenisthmusstenose (weilRer Pfeil). AAO aszendierende (aufsteigende)
Aorta; DAO deszendierende (absteigende) Aorta
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Abbildung s5: Darstellung einer Aortenisthmusstenose (weiRer Pfeil) mit verschiedenen Techniken der Kernspintomographie (MRT).

A unverstarkte Darstellung; B kontrastverstarkte Darstellung; C rekonstruierte 3-D-Darstellung mithilfe der elektronischen Bildnachbearbeitung

Echokardiographie (wie 2-D-Bild, Farbdoppler und CW-
Doppler) ist es heute in diesen Altersstufen méglich, mit einer
Sicherheit von 95 Prozent und mehr die Diagnose einer Aorte-
nisthmusstenose zu stellen, ihren Schweregrad zu bestimmen
und eventuell vorhandene Begleitfehlbildungen des Herzens
zu erfassen. Dabei sind echokardiographisch im Einzelnen
darzustellen:

» die Lokalisation der Engstelle und ihr Durchmesser,

» der Verlauf und Durchmesser der aufsteigenden Aorta,

des Aortenbogens und der absteigenden Aorta,

» die Lokalisation des Ductus arteriosus Botalli mit Rich-

tung und Ausmaf eines gegebenenfalls noch vorhandenen

Durchflusses,

» die Lokalisation und Stirke der Arm- und Kopfgefifie,

» die Aortenklappe mit ihren einzelnen Segeln und even-

tueller Verengung oder deren Schlussunfihigkeit,

» cventuell vorhandene zusitzliche Herzfehler.

In den meisten Fillen, besonders bei den schwerstkranken
Neugeborenen, ist das Ergebnis der echokardiographischen
Diagnostik ausreichend, um eine Entscheidung tiber das wei-
tere akute Vorgehen hinsichdich des Zeitpunkes und der Art ei-
ner Operation oder eines Kathetereingriffs (siche unten) sicher
zu treffen. Initiale diagnostische Herzkatheteruntersuchungen
sind daher nur noch in seltenen Ausnahmen notwendig, etwa
wenn es um den Ausschluss einer vollstindigen Unterbre-

chung des Aortenbogens geht.

Die Kernspintomographie (MRT) hat das Angebot an bild-
gebenden Verfahren zur Diagnostik angeborener Herzfehler
wesentlich erweitert. Ein Vorteil besteht darin, dass keine
Strahlung eingesetzt werden muss und die Bildinformation
durch entsprechende Nachbearbeitung es ermdéglicht, wich-
tige Schnittebenen nacheriglich herzustellen oder sogar 3-di-
mensionale Darstellungen zu erzeugen (Abbildung 5), die fur
den Chirurgen fiir die Planung einer bestimmten Operation
hilfreich sind. Moglich sind auch Messungen des Blutflusses
in den verschiedenen groflen Gefiflen. Nacheeilig bei diesem
Verfahren ist aber derzeit noch die mehrere Minuten dauernde
Aufnahmezeit, wihrend der der Patient ruhig liegen muss; das
schrinke den Einsatz der MRT zur Erstdiagnostik beim Siug-
ling ein. Sehr gut geeignet ist die Methode jedoch fiir hiu-
fig notwendige Folgeuntersuchungen, zum Beispiel nach der
Operation einer Aortenisthmusstenose oder zum Nachweis
eventueller Spatkomplikationen wie etwa der Ausbildung eines
Aortenaneurysmas (sieche unten).

Bei der Computertomographie (CT) als bildgebendem
Verfahren werden zwar Rontgenstrahlen in zurzeit noch nicht
zu vernachlissigender Dosis eingesetzt, was den wiederholten
Einsatz bei Kindern einschrinke; dafiir liegt die Aufnahme-
zeit fiir das CT im Sekundenbereich (Abbildung 6). Zusitzlich
zum Herzen lassen sich mit der CT auch andere Strukturen
im Brustraum wie die Luftrohre oder die Lungen darstellen,
was bei atypischen Formen einer Aortenisthmusstenose von
grof8er Bedeutung sein kann. Ein weiterer Vorteil der CT ist,
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Abbildung: M. Krishnan

Abbildung: MK Batur

dass sie im Gegensatz zur MRT auch angewendet werden
kann, wenn Metallteile (zum Beispiel ein Stent) im Bereich
der Aortenisthmusstenose eingebracht wurden.

Behandlungsverfahren bei
Aortenisthmusstenose

Ungeachtet der bedeutenden Fortschritte in der rechtzeitigen
und schonenden Diagnostik der Aortenisthmusstenose in den
letzten 20 Jahren gibt es heute bei der Wahl der moglichen Be-
handlungsverfahren noch immer Bereiche, die hinsichtlich des
Vorgehens sehr unterschiedlich eingeschitze werden. Auch die
jeweiligen Langzeitergebnisse lassen sich noch nicht endgiiltig
vergleichend beurteilen.

Ohne Behandlung sterben innerhalb der Siuglingszeit
etwa 90 Prozent der Kinder, die an einer symptomatischen
Aortenisthmusstenose mit schmalem Aortenbogen und/oder
begleitendem Herzfehler leiden. Von Kindern mit weniger
schweren Formen, die die ersten beiden Jahre iiberleben, ster-
ben ohne Behandlung 25 Prozent, die mittlere Uberlebenszeit
dieser Betroffenen liegt bei 32 Jahren.

Operative Behandlung

Die erste erfolgreiche Operation einer Aortenisthmusstenose
gelang dem schwedischen Chirurgen Clarence Crafoord am
19. Oktober 1944 bei einem 11-jihrigen Jungen mictels
Durchtrennung der Aorta, Herausschneiden (Resektion) des
engen Segments und Verbindung der beiden verbliebenen En-
den der Aorta (End-zu-End-Anastomose; Abbildung 7 A). Dies
ist auch heute noch das bevorzugte Operationsverfahren bei
der einfachen, kurzstreckigen Aortenisthmusstenose. In den
letzten 40 Jahren wurden dann zahlreiche verschiedene Ope-
rationstechniken entwickelt, die jeweils spezielle Vorteile bei
den einzelnen anatomischen Formen der Aortenisthmussteno-
se bieten. In Abbildung 7 A-F sind die von den Chirurgen am
hiufigsten verwendeten Verfahren abgebildet.

Die Resektion und End-zu-End-Anastomose (Abbildung 7
A) wird auch heute noch bei isolierten kurzstreckigen Stenosen
unabhingig vom Lebensalter bevorzugt. Die Operation kann
von der linken Seite des Brustkorbs aus und ohne den Einsatz
der Herz-Lungen-Maschine durchgefiihrt werden. Die akute
Sterblichkeit bei dieser Operation liegt heute nahe null. Im
Langzeitverlauf sind jedoch Restenosierungen, das heif§t er-
neute Verengungen, in bis zu 25 Prozent der Fille zu erwarten.

Die Interposition eines Grafts (Abbildung 7 B), das heif3t
das Einsetzen eines Interponats (Verlingerung) in die Aorta
(heute meist aus Kunststoff), hilft dabei, lingere Strecken der
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Abbildung 6: Darstellung einer Aortenisthmusstenose durch Anwendung

der Computertomographie (CT). A 3-D-Rekonstruktion mit streng seit-
licher Ansicht; B elektronisch halb nach links gedrehtes Bild

verengten Aorta zu Uberbriicken, falls eine End-zu-End-Ana-
stomose wegen eines zu groffen Abstands nicht mehr méoglich
ist. Das akute Risiko dieser Operation liegt heute, wie auch
das der nachfolgend beschriebenen Eingriffe, bei etwa 1 Pro-
zent. Nachteile dieser Operation sind ein nicht mitwachsender
Durchmesser des Interponats und die Neigung zur Bildung
von Aneurysmen (Wandaussackungen) an den beiden Naht-
stellen zur Aorta (siche unten).

Bei der Patch-Erweiterungsplastik (Abbildung 7 C), die
bereits 1957 durch den deutschen Chirurgen Karl Vossschulte
eingefithrt wurde, ist das natiirliche Wachstum des Aorten-
durchmessers nicht gefahrdet, da der Patch nur etwa ein Drit-
tel des Gefiflumfangs betrifft. Dieses Verfahren wird heute so
gut wie nicht mehr durchgefithre. Im Langzeitverlauf zeigte es
die hochste Rate der Entwicklung von Aneurysmen mit bis
zu 30 Prozent. Noch immer gibt es aber eine groflere Anzahl
dlcerer Patienten mit dieser Operation.

Die Subklavia-Flap-Plastik (Abbildung 7 D) wird durch-
gefithrt, indem der durchgetrennte aortenseitige Stumpf der
linken Arteria subclavia (Armarterie) aufgeschnitten, umge-
schlagen und als Schiirze tiber den erdffneten Stenosebereich
zu dessen Erweiterung verwendet wird. Wie bei allen anderen
Verfahren muss die innere Gewebeleiste der Aortenwand im
Isthmusbereich mit entfernt werden. Vorteil dieses Verfahrens
ist, dass nur wachstumsfihiges korpereigenes Material verwen-
det wird. Das minimal geringere Wachstum des linken Arms -
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Abbildung 7

Haufig verwendete Operationsverfahren bei den
unterschiedlichen Formen der Aortenisthmusstenose

A Resektion und End-zu-End-Anastomose
B Resektion und Prothesenimplantation
C Patch-Erweiterungsplastik

D Subklavia-Flap-Plastik

E Resektion und erweiterte End-zu-End-Anastomose
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ist in der Praxis gliicklicherweise ein kleineres Problem als die
héhere Restenosierungsrate im Langzeitverlauf, da diese Ope-
ration gerne in den ersten Lebensmonaten durchgefiihrt wur-
de bzw. noch immer wird.

Die erweiterte Resektion mit End-zu-End-Anastomose
(Abbildung 7 E) wird heute von den meisten Zentren bis zu
einem Lebensalter von maximal etwa 3 Jahren bevorzugt. Mit
der Entfernung des verengten Aortenisthmus konnen hierbei
auch grofere Stiicke eines hypoplastischen (unterentwickel-
ten) Aortenbogens entfernt werden. Der Operationszugang
erfolgt dabei meistens von der Vorderseite des Brustkorbs aus
und hiufig unter Einsatz der Herz-Lungen-Maschine, da bei
derart gelagerten Fillen 6fter vorkommende weitere Herzfehl-
bildungen mitkorrigiert werden kénnen. Akut sind die Ergeb-
nisse dieses Verfahrens sehr gut, das Risiko hingt allerdings
von der Art der Begleitfehler ab. Umfangreiche Langzeitergeb-
nisse fiir diese Operation kénnen noch nicht vorliegen, da sie
erst seit etwa 15 Jahren durchgefithre wird.

Interventionelle Behandlung

Unter einer interventionellen Behandlung eines Herzfehlers
wird der Versuch verstanden, den Fehler unter Zuhilfenahme
spezieller Herzkatheter und nicht durch einen chirurgischen
Eingriff korrigierend zu behandeln.

Nach vorausgegangenen erfolgreichen Erweiterungen von
verengten Herzklappen mithilfe eines Ballonkatheters (Bal-
londilatation) wurde erstmals im Jahre 1982 versucht, auch
eine nach einer Operation erneut aufgetretene Verengung des
Aortenisthmus mit dieser Technik wieder aufzudehnen. Die
ersten Versuche waren zwar kurzzeitig wirksam, jedoch bereits
mittelfristig in mehr als 50 Prozent wegen erneut auftretender
Restenosen und der Entwicklung von Aneurysmen im Steno-

Das Wichtigste in Kiirze

In der Vergangenheit war die Aortenisthmusstenose lange
Zeit als ein einfacher und gut korrigierbarer Herzfehler

mit einer guten Langzeitprognose angesehen worden.
Uberleben und Lebensqualitit hatten sich in den ersten
Jahren nach der Entwicklung von Operationsméglichkeiten
dramatisch verbessert, sodass nicht wenige Patienten aus
der regelmaRigen kardiologischen Uberwachung entlassen
wurden oder diese von sich aus nicht mehr wahrnahmen.
Im Laufe der Jahre, bei diesem Herzfehler sogar von Jahr-
zehnten, hat sich jedoch durch die immer weiter fortschrei-
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sebereich letztlich nicht zufriedenstellend. Erst die Einbrin-
gung kleiner Stents (Metallgitter) nach einer durchgeftihrten
Ballondilatation fithrte dann, etwa ab 1990, zu befriedigende-
ren Ergebnissen (Abbildung 8 A und 8 B). Die hauptsichliche
Problematik hierbei war jedoch, dass die Stents anfangs in ih-
rem Durchmesser nicht mehr erweitert werden konnten und
mit dem Wachstum der Kinder dann zu schmal wurden. Die
Entwicklung nachdehnbarer Stents hat hier inzwischen eine
Verbesserung gebracht, sodass die interventionelle Behand-
lung der Aortenisthmusstenose heute in ausgewihlten Fillen
und ab einem gewissen Alter eine akzeptierbare Alternative
zum chirurgischen Vorgehen darstellt.

Wegen der heute zur Verfigung stehenden Vielfalt der the-
rapeutischen Moglichkeiten sowohl im chirurgischen als auch
im interventionellen Bereich stehen kaum mehr geniigend
grofle Gruppen von Patienten fiir einen zuverldssigen Ver-
gleich der Ergebnisse der einzelnen Verfahren zur Verfiigung,
sodass die Entscheidung tiber das Vorgehen jedem Einzelfall
angepasst getroffen werden muss.

Aktuelle Leitlinien der grofSen Amerikanischen Herzgesell-
schaft (American Heart Association) aus dem Jahr 2011 spre-
chen sich fiir eine Entscheidung zu einer primiren interven-
tionellen Behandlung einer Aortenisthmusstenose bzw. einer
Restenose dann aus, wenn zum Beispiel folgende Vorausset-
zungen vorliegen:

» wenn ein um mindestens 20 mmHg héherer Blutdruck

in einer Arterie vor der Enge (zum Beispiel am rechten

Arm) im Vergleich zu einer Arterie nach der Enge (aber

nicht am Katheterbein) besteht,

» wenn trotz eines Druckunterschieds von weniger als 20

mmHg (zum Beispiel durch Umgehungsgefifle) bei der

bildgebenden Diagnostik eine hochgradige Einengung der

Aorta erkennbar wird, »

tenden Erkenntnisse tiber den Herzfehler im Sinne des
erweiterten Aortenisthmusstenosen-Komplexes gezeigt,
wie wichtig es ist, dass die Betroffenen zeitlebens in sorg-
faltiger kardiologischer Uberwachung und Betreuung
an einem Zentrum mit Erfahrung im Umgang mit angebo-
renen Herzfehlern bleiben. Die Kenntnis eventuell auftre-
tender Probleme verschiedenster Art im Langzeitverlauf
ermoglicht heute eine gezielte Diagnostik. Mit konsequent
durchgefiihrten prophylaktischen oder therapeutischen
MaRnahmen kann diesen Problemen effektiv entgegen-
gewirkt und so die Voraussetzung fiir ein Leben mit guter
Lebensqualitdt geschaffen werden.
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Abbildung 8: Darstellung einer hochgradigen Aortenisthmusstenose durch Konstrastmittelinjektion in die Aorta beim Herzkatheter.

A Ausgangslage; B nach Einbringung eines Stents (Metallgitters) zur Erweiterung der ehemaligen Enge

» wenn das Kind nach Maglichkeit dlter als 6 Monate ist,
» wenn ein Stent eingebracht werden kann, der bereits von
Anfang an oder nach einer Nachdilatation einen Durch-
messer erreicht, der so weit wie moglich dem Durchmesser
der Aorta eines Erwachsenen entspricht.

In diesen Leitlinien sind auch allgemeine Erfahrungen von Ex-
perten wiedergegeben, die zur Orientierung bei der Entschei-
dung tber Operation oder Intervention beitragen kénnen.
Diese sind im Einzelnen:
» Fiir die native Aortenisthmusstenose, das heifSt bei der
Erstbehandlung vor allem von kleinen Kindern, wird eine
chirurgische Korrektur als ,,Goldener Standard“ angesehen.
» Die Ballondilatation mit oder ohne Stent-implantation
hat sich als weniger eingreifende Option bei Erfiillung be-
stimmter Voraussetzungen in vielen Zentren als alternative
Methode etabliert.
» Fir Re- oder Reststenosen des Aortenisthmus nach vor-
ausgegangener Korrektur bietet sich die Ballondehnung als
erste Option an, wobei hier das gering hohere Risiko fiir
die Ausbildung eines Aneurysmas zu beachten ist.
» In der Theorie bietet die Stentimplantation das Potenzi-
al fiir eine dauerhafte Korrektur der Aortenisthmusstenose
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mit einer geringen Rate an Restenosen oder erworbenen
Aneurysmen; ob sich dieser Vorteil auch im Langzeitver-
lauf bestitigt, ist noch offen.

Langzeitverlauf bei Aortenisthmusstenose

Zunchmende Erfahrungen mit dem Management der Aorte-
nisthmusstenose seit inzwischen mehr als 50 Jahren haben die
Prognose bei diesem Herzfehler erheblich verbessert. Vor allem
die friiher nicht unerhebliche Sterblichkeit konnte dramatisch
gesenkt werden. Andererseits haben die nun méglichen Beob-
achtungen {iber die Jahre hinweg die mogliche Entwicklung
von Problemen aufgezeigt, auf welche im Langzeitverlauf auch
nach einer primir erfolgreichen Korrektur einer Aortenisth-
musstenose sorgfiltig zu achten ist.

Re- oder Reststenosen im Bereich des behandelten Aorte-
nisthmus sind leider keine Seltenheit und treten sowohl nach
chirurgischen Eingriffen als auch nach interventionellem Vor-
gehen auf. Thre Haufigkeit hingt entscheidend von der Klein-
heit der anatomischen Verhiltnisse beim Eingriff ab, vor allem
bei sehr jungen Neugeborenen, und vom Vorhandensein einer
tubuldren Hypoplasie, das heifSt eines engen Stiicks des Aor-
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Abbildung: Benioff Children’s Hospital

Abbildung: J. Eichhorn, Heidelberg 2003

tenbogens. Die jeweilig verwendete Operationstechnik spielt
dagegen hierbei kaum mehr eine Rolle. Nach Operationen in
der Neugeborenenperiode ist mit dem Auftreten einer Reste-
nose in bis zu 40 Prozent der Fille zu rechnen, bei Eingriffen
nach dem 2. Lebensjahr noch immer in 5-10 Prozent. Nach
Ballondilatationen bei Neugeborenen liegt die Rate der Reste-
nosen sogar bei etwa 70 Prozent, nimmt jedoch bei Erstein-
griffen jenseits des Kleinkindalters und bei Jugendlichen deut-
lich auf unter 10 Prozent ab.

Eine Entscheidung fiir einen Zweiteingriff ist zu treffen,
wenn ein Druckunterschied am Aortenisthmus von 20 mmHg
und mehr be-steht, aber auch wenn mit einem bildgebenden
Verfahren eine hochgradige Einengung nachweisbar ist, selbst
wenn wegen gut ausgebildeter Umgehungsgefifle nur ein ge-
ringerer Druckunterschied messbar sein sollte. Liegen keine
weiteren bedeutsamen Anomalien an der Aorta vor, zum Bei-
spiel der Aortenklappe, haben sich interventionelle Verfahren
zum Einsatz bei Zweiteingriffen bewihrt.

Eine persistierende arterielle Hypertension, das heifit ein
trotz erfolgreicher Operation bleibender arterieller Bluthoch-
druck, ist eine der bedeutsamsten Langzeiterscheinungen, die
aus bisher noch nicht vollstindig aufgeklirten Ursachen bei
etwa 30 Prozent der Fille auch ohne nachweisbare Re- oder
Reststenosen nach Operation oder Intervention zu beobachten
ist. Hiufig normalisiert sich der Blutdruck nach dem Eingriff
zunichst, steigt dann aber im Laufe von Jahren bis Jahrzehn-
ten ohne nachweisbare Ursache wieder an. 10 Jahre spiter ha-
ben nur noch die Hilfte und 30 Jahre spiter nur noch etwa
30 Prozent auch der gut behandelten Patienten einen norma-
len Blutdruck in Ruhe oder unter Belastung. Je dlter die Pa-
tienten zum Zeitpunke der Operation waren, desto hoher ist
das Risiko fiir einen anhaltend erhohten Bluthochdruck. Bei
Operationen im 1., maximal im 2. Lebensjahr ist diese fol-
genschwere Entwicklung deutlich am geringsten, sodass heute
mit den inzwischen gemachten Erfahrungen beziiglich Ope-
ration bzw. Intervention ein prinzipiell erforderlicher Eingriff
so frith wie méglich durchgefiihrt werden sollte. Beginnt die
Entwicklung eines Bluthochdrucks oder besteht bereits hoher
Blutdruck, ist, nachdem mechanische Rest- oder Re-Ursachen
diagnostisch ausgeschlossen sind, eine frithe und vor allem
konsequente medikamentdse Behandlung zur Senkung des er-
héhten Blutdrucks durchzufiihren.

Eine funktionell bikuspide Aortenklappe, das heifit eine
asymmetrische Anlage der Segel der Hauptschlagaderklappe,
findet sich bei 80 Prozent der Menschen mit einer Aortenisth-
musstenose. Diese nahezu obligate Begleitfehlbildung kann im
Einzelfall ein ganzes Leben lang ohne behandlungsbediirftige
Funktionsstérung bleiben. Sie verursacht jedoch durch ihre
Asymmetrie eine turbulente Blutstromung, die bei bakteriel-
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len Entziindungen im Kérper zu Absiedlungen und Entziin-
dungen an der Klappe fiihren kann, was als subakute (weniger
akute) bakterielle Endokarditis bezeichnet wird. Das Risiko
hierfiir steigt tiber die Jahre an und liegt insgesame bei etwa
10-15 Prozent. Aus diesem Grund ist lebenslang bei Vorlie-
gen einer eitrigen Entziindung eine punktuelle antibiotische
Endokarditis-Prophylaxe zu empfehlen. Dariiber hinaus ist
die bikuspide Aortenklappe als Teil einer Anlagestérung der
gesamten Aortenwurzel anzusehen. Das Klappengewebe altert
vorzeitig, wird steifer und kann auf diese Weise Klappenver-
engungen, das heif§t Aortenklappenstenosen, oder durch Er-
weiterungen des Klappenrings Schlussunfihigkeiten, das heifSc
Aortenklappeninsufhizienzen, hervorrufen. Derartige Verinde-
rungen erfordern im Laufe des Lebens bei etwa 15 Prozent der
Patienten mit Aortenisthmusstenose operative Eingriffe an der
Aortenklappe.

Ein Aneurysma der Aorta, das heifit eine ballonformige
oder langstreckige Erweiterung der Aorta durch Aufdehnung
ihrer Gefiflwand, zdhle zu den gefihrlichsten Problemen im
Langzeitverlauf der Aortenisthmusstenose (Abbildung 9). Uber
Spaltbildungen zwischen den einzelnen Wandschichten kann
es zur Ruptur, das heif$t zum plétzlichen Einreifen der Wand,
kommen. Zu unterscheiden ist zwischen Aneurysmen, die sich
einerseits im ehemaligen Isthmusgebiet bilden kénnen und
Folge der Krafteinwirkung auf die Wand bei isolierten Ballon-
dilatationen (bis 10 Prozent) sein kénnen, andererseits im Zu-
sammenhang mit einer operativen Korrektur, insbesondere -

Abbildung 9: Aneurysma der Aorta an der Stelle der 17 Jahre zuvor durch-

gefuihrten Patch-Erweiterungsplastik einer hochgradigen Aortenisthmus-
stenose. MRT-Darstellung des Aneurysmas vor der erneuten Operation
(A) sowie nach der chirurgischen Entfernung und dem Einsatz einer
GefaRprothese (B).

n
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der heute so gut wie nicht mehr neu durchgefithrten Patch-
Erweiterungsplastik mit einem Dacron-Flicken, auftreten
kénnen. Aneurysmen der letztgenannten Art konnen sich un-
bemerkt noch nach Jahren eines unauffilligen Verlaufs encwi-
ckeln. Nach ihrem Vorhandensein muss daher langfristig durch
regelmiflige Kontrollen mittels Bildgebung gefahndet werden.
Die Therapie der Aneurysmen ist heute noch iberwiegend
chirurgisch. Die Langzeitergebnisse einer Behandlung miteels
eingebrachter langer Stents miissen noch abgewartet werden.

Eine weitere Art von Aneurysmen bei der Aortenisth-
musstenose ist riumlich entfernt vom Operations- oder Inter-
ventionsgebiet gelegen. Sie beginnen unmittelbar am Ring der
bikuspiden Aortenklappe an der Aortenwurzel und betreffen
den aufsteigenden Teil des Aortenbogens. Sie sind etwas weni-
ger hiufig und finden sich meist erst nach dem 3.—4. Lebens-
jahrzehnt. Als Ursache aller Aneurysmen der Aorta im Zusam-
menhang mit einer Aortenisthmusstenose wird der anomale,
schwache Gewebeautbau der gesamten Aortenwand im Rah-
men des cingangs beschriebenen Aortenstenosen-Komplexes
angenommen, der zwar unterschiedlich stark ausgeprigt ist,
aber bei allen Patienten besteht.

Zerebrale Aneurysmen, das heifft Aneurysmen von im Kopf
gelegenen Arterien, die das Gehirn versorgen, treten ebenfalls
in etwa 10 Prozent aller Fille von Aortenisthmusstenose auf
und konnen im Lauf des Lebens zu bedrohlichen Komplika-
tionen fithren. Thre Grofle und Wandschwiche nimmt erfah-
rungsgemifl mit dem Alter zu. Ein nicht beherrschter Blut-
hochdruck fordert die Groflenzunahme und das Risiko eines
Risses. Frithe Warnsymptome kénnen neu aufgetretene, an-
haltende Kopfschmerzen und Lichtempfindlichkeit sein. An-
sonsten muss nach Aneurysmen dieser Lokalisation in spiten
Jahren des Langzeitverlaufs mittels nichtinvasiver Bildgebung
(MRT, CT) gezielt gefahndet werden. «

Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer
Universitdtsklinikum Heidelberg
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Haufig gestellte Fragen zur
Aortenisthmusstenose

FAQ

Ist bei der Aortenisthmusstenose auch nach einem erfolg-
reichen Eingriff die Einhaltung einer Endokarditis-Prophy-
laxe erforderlich?

Bei 80 Prozent der Aortenisthmusstenosen liegt eine An-
omalie der Aortenklappe (sog. funktionelle bikuspide Aorten-
klappe) vor, deren Bedeutung auch nach einem erfolgreichen
Eingriff am Aortenisthmus in nicht wenigen Fillen im Langzeit-
verlauf noch zunimmt. 10-15 Prozent der Betroffenen erleiden
im Laufe ihres Lebens eine subakute bakterielle Endokarditis
mit bedeutsamen Folgen bis zum Aortenklappenersatz. Damit
verhalt sich die anomale Aortenklappe im Zusammenhang mit
einer Aortenisthmusstenose insgesamt anfalliger als eine iso-
lierte Klappenverdanderung. Die neuen Leitlinien zur Indikation
der Endokarditis-Prophylaxe, nach denen diese bei Aortenklap-
penfehlern nicht mehr angezeigt ist, beziehen sich auf isolierte
Fehler an der Aortenklappe. Dies ist jedoch beim sog. Aortenis-
thmusstenosen-Komplex nicht der Fall, sodass in diesen Fallen
von erfahrenen Experten weltweit dringend zu einer lebenslan-
gen Einhaltung der Endokarditis-Prophylaxe geraten wird.

Ist bei einer operierten Aortenisthmusstenose ein nach der
Operation weiterbestehender arterieller Bluthochdruck im-
mer als Hinweis auf eine Re- oder Reststenose zu werten?
Insgesamt betrachtet bleibt bei der Aortenisthmusstenose
ein vor einem Eingriff bestehender arterieller Bluthochdruck
im Langzeitverlauf bei etwa 30 Prozent der Betroffenen erhal-
ten oder bildet sich im Lauf der Jahre sogar erst noch aus. Die
Ursache hierfir ist heute noch nicht vollstandig aufgeklart. Bei
etwa der Hailfte dieser Félle sind Re- oder Reststenosen die Ur-
sache; hier ldsst sich der erhohte Blutdruck aber nur an den Ar-
men (vor der ehemaligen Enge) und nicht an den Beinen (nach
der ehemaligen Enge) messen. Der Unterschied dieser Blut-
driicke wird ,,Druckgradient” genannt. Liegt der Druckgradient
systolisch (oberer Blutdruckwert) bei 20 mmHg oder hoher, ist
eine Re- oder Reststenose wahrscheinlich und sollte diagnos-
tisch abgeklart werden. Gegebenenfalls muss dann ein zweiter
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Foto: privat; Illustration: Ramona Unguranowitsch

Eingriff durchgefiihrt werden. Die anderen, insgesamt haufig
vorkommenden Formen des Bluthochdrucks bei voroperierter
Aortenisthmusstenose miissen jedoch konsequent medikamen-
tos behandelt werden, weil der persistierende (bleibende) Blut-
hochdruck das hochste Risiko im Langzeitverlauf der Aortenis-
thmusstenose darstellt.

Koénnen Re- oder Reststenosen des Aortenisthmus nach ei-
ner vorausgegangenen interventionellen Behandlung ein
weiteres Mal interventionell behandelt werden?

Grundsatzlich sind wiederholte interventionelle Eingrif-
fe, zum Beispiel wegen eines bleibenden oder neu aufgetrete-
nen Druckgradienten als Folge einer Re- oder Reststenose am
Aortenisthmus, durchfuhrbar, und zwar unabhingig von der
Art der vorausgegangenen ersten Intervention. Zur geplanten
Erweiterung eines eingebrachten Stents mittels Redilatation ist
dies sogar offiziell vorgesehen. Auch initiale, in ihrer Wirkung
nicht mehr effektive Ballondilatationen kénnen mit der nach-
traglichen Einbringung bestimmter Stents in geeigneten Féllen
gebessert werden.

Besteht die Indikation fiir den Zweiteingriff jedoch bei einem
langeren als ehemals gedachten engen Stiick des Aortenbo-
gens, bei gréReren Stentproblemen oder bei der Einbeziehung
von Arm- oder KopfgefdRen in die erneute Enge, ist ein chirur-
gisches Vorgehen als sicherer und effektiver anzusehen. Derar-
tige Eingriffe werden dann von der Vorderseite des Brustkorbs
und unter Einsatz der Herz-Lungen-Maschine durchgefthrt, um
wéhrend der Operation gefdhrliche Durchblutungsstérungen
wichtiger Gefale, die zum Beispiel zum Riickenmark fiihren, zu
vermeiden.

Die Entscheidung tiber die Art eines eventuell erforderlichen
Zweiteingriffs ist immer anhand der vorliegenden individuellen
Verhdltnisse zu treffen. Werden anatomische Voraussetzungen,
Alter des Kindes, arterieller Blutdruck usw. gentigend bertick-
sichtigt, ist das Risiko der zur Verfugung stehenden Techniken
weitgehend als gleich anzusehen.

Besteht fiir Frauen mit einer Aortenisthmusstenose ein er-
hohtes Risiko im Verlauf einer Schwangerschaft?

Fur Frauen mit einer bis zum erfolgten Eintritt einer Schwan-
gerschaft nicht entdeckten oder nicht behandelten Aortenisth-
musstenose bzw. einer Restenose beinhaltet die Schwanger-
schaft ein erhebliches Risiko, vor allem wegen des im letzten
Drittel der Schwangerschaft dann meist medikamentos nur
noch schwer einstellbaren Bluthochdrucks. Bei Frauen mit zuvor
operierter oder interventionell behandelter Aortenisthmusste-
nose sollte vor einer geplanten Schwangerschaft diagnostisch
sichergestellt sein, dass keine Re- oder Reststenose, kein Aneu-

Sonderdruck Aortenisthmusstenose April 2015

rysma an der Aorta, keine bedeutsame Stérung an der Aorten-
klappe und kein Bluthochdruck bestehen. Liegen diese beson-
deren Risiken nicht vor, so verlaufen die Schwangerschaften fiir
Mutter und Kind in der Regel unkompliziert. Allerdings findet
sich bei Muttern mit ehemaliger Aortenisthmusstenose eine mit
bis zu 15 Prozent hohere Rate an Fehlgeburten, eine doppelt so
haufige Notwendigkeit einer Schnittentbindung und eine not-
wendige langere Erholungsphase nach der Geburt als bei Frauen
ohne Aortenisthmusstenose.

Das mit etwa 4-7 Prozent anzunehmende Risiko fiir das
ungeborene Kind, auch einen Herzfehler und in den meisten
Fillen ebenfalls eine Aortenisthmusstenose zu haben, l3sst sich
vorgeburtlich auch bei gezielten Ultraschalluntersuchungen
selbst durch erfahrene Pranatalmediziner nicht in allen Féllen
sicher beurteilen.

Ist es moglich, nach Operation oder Intervention einer Aor-
tenisthmusstenose Sport zu betreiben?

Die Erkenntnis, dass es bei Vorliegen einer Aortenisth-
musstenose auch nach zundchst erfolgreich erscheinender
Korrektur selbst noch nach Jahren und hdufig unbemerkt zu
nicht unbedeutenden Verdnderungen an der Aorta selbst oder
an den KopfgefaRen kommen kann, hat dazu gefiihrt, dass von
der Austibung von Leistungssport abgeraten wird. Auch im
Freizeitsportbereich sind Kontaktsportarten oder sog. Stopp-
Start-Sportarten wie Tennis, sowie Sportarten mit hoher stati-
scher Belastung wie Gewichtheben, Gerdteturnen oder Rudern
zu vermeiden.

Grundsétzlich ist jedoch zur Austbung geeigneter Sport-
arten mit Uberwiegender dynamischer Belastung wie Schwim-
men, Radfahren, Skilanglauf oder Golf eindeutig zuzuraten,
da hierdurch der Entwicklung oder Verstdrkung eines Blut-
hochdrucks entgegengewirkt werden kann. Gleichzeitig sind
regelmdlige kardiologische Untersuchungen in etwa 1- bis
2-jdhrlichen Abstdnden an einem Zentrum mit Erfahrung in der
Langzeitbetreuung von Patienten mit angeborenen Herzfehlern
lebenslang angezeigt.

Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer
Universitdtsklinikum Heidelberg
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Unsere Angebote fiir Sie

Alle unten vorgestellten Informationsmaterialien der Kinderherzstiftung kénnen Sie kostenlos anfordern.
Rufen Sie uns an unter der Nummer 069 955 128 145 oder schreiben Sie uns eine E-Mail an die Adresse
info@kinderherzstiftung.de. Sie kénnen sich auch online unter www.kinderherzstiftung.de an uns wenden.

Herzensfreunde

Kinderbuch

Kris Krokodil hat einen angeborenen Herzfehler und
erlebt Dinge, die herzkranken Kindern und ihren Eltern
bekannt vorkommen werden. Das Buch ist fiir Kinder
im Alter von 4 bis6 Jahren konzipiert und ideal zum
Vorlesen geeignet.

Mein Herzbuch
So haben Sie von Beginn an
alle Akten lhres herzkranken

Kindes bei sich. Im Herzbuch-

Ordner finden sich fiinf
Registerblatter, unter denen
Befunde, Arztbriefe und
y Atteste sowie Unterlagen zu
2 Operationen und Eingriffen
H{ eingeordnet werden kénnen.

o

Auch fur alle wichtigen Anlaufstellen und Adressen ist ein
Registerblatt vorgesehen.

Faltbldtter & Broschiiren

» Mein Kind ist herzkrank

» Medizinisches Lexikon fiir Eltern
» Mehr Farbe fiir das Pausenbrot
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DVD (I)

Die DVD ,,Paula hat ein Loch
im Herzen ... und was jetzt?“
zeigt kardiologische Unter-
suchungen wie EKG, Echokar-
diographie und Herzkatheter.
Auch die Operation und der
Aufenthalt auf der Intensiv-
station werden einfthlsam
dargestellt.

DVD (II)

»Das schwache Herz" ist der
Titel des neuen Aufklarungs-
films der Deutschen Herzstif-
tung. Darin vermitteln renom-
mierte Herzspezialisten alles

A

P ; Wichtige, was Betroffene und
o | e g .
Angehorige zu dem Thema
wissen missen. Der Film kann kostenfrei und gegen Einsen-
dung von 3 Euro (Versand) als DVD telefonisch (069 955128-0)

bestellt werden.

Ausweis Endokarditis-Prophylaxe homv e
Den Ausweis sollten stets alle bei sich tragen,
die diesen Schutz fur ihr Herz brauchen. In dem  \28 s
Ausweis ist auch kurz zusammengefasst, bei
welchen Eingriffen eine Endokarditis-Prophylaxe &&=
nétig ist und wann nicht.

Schritte machen fiir das Herz
Schon 7000 Schritte pro Tag
nitzen dem Herzen. Ein kleiner

Schrittzahler, der bequem am
Korper getragen wird, hélt Sie auf dem Laufenden, wie viele
Schritte Sie an einem Tag schon geschafft haben. Wenn Sie
beim Schrittzahlerprojekt der Deutschen Herzstiftung mit-
machen wollen, kénnen Sie Ihre Schrittbox fiir 49,90 Euro unter
www.herzstiftung.de/schrittzaehler.html bestellen. Neben dem
Schrittzahler erhalten Sie einen speziellen Zugang zu unserer
Website. Wird der Schrittzdhler an den USB-Eingang eines
Computers gesteckt, kdnnen Sie automatisch online verfolgen,
welche Fortschritte Sie gemacht haben.
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Foto: Kathrin Borsutzky

Uns gibt es auch digital

Die Kinderherzstiftung und die Deutsche Herzstiftung kénnen
Sie auch bei sozialen Netzwerken finden. Wir sind vertreten
bei Twitter, Google+ und Facebook. Den Link zu unseren Seiten
finden Sie am schnellsten auf der Website der Kinderherzstiftung:
www.kinderherzstiftung.de.

Oder geben Sie direkt den jeweiligen Link ein:

El www.facebook.com/herzfehler

B www.twitter.com/angeboren

Seiten der Deutschen Herzstiftung:

El www.facebook.com/deutsche.herzstiftung
plus.google.com/105743317316613040698

Termine - aktuell & schnell

Termine der Herzstiftung und der Kinderherzstiftung erhalten
Sie tagesaktuell in der Rubrik ,,Termine* unter
www.herzstiftung.de und unter www.kinderherzstiftung.de
sowie telefonisch unter: 069 955128-145.

Auch Kontaktdaten von Organisationen und privaten Gruppen

erfahren Sie telefonisch. Wir beraten Sie gern dabei, an
welche Anlaufstelle Sie sich wenden kénnen. Mitglieder der
Deutschen Herzstiftung werden personlich zu regionalen
Veranstaltungen eingeladen.

Sozialrechtliche Beratungsstelle
Bei der gemeinsam mit Herzkind e. V.
betriebenen Sozialrechtlichen Bera-
tungsstelle erhalten Sie u.a. von Diplom-
Sozialpddagogin Kathrin Borsutzky Hilfe
bei Antragen oder Widerspruchsverfah-

gt .

-
o :;h ren sowie Informationen zu Schwerbe-
g f-d hindertenausweis, Reha-MalRnahmen,
o Leistungen der Krankenversicherungen
oder der Rentenversicherungstrager und Leistungen der

.
1R

Pflegeversicherung.

Sie erreichen unseren Service unter AHF-Beratung@email.de.
Gern auch telefonisch: montags und dienstags von g bis 15 Uhr
und freitags von g bis 12 Uhr unter 0531 2206612.

Nutzen Sie unsere Angebote!

© Viermal im Jahr erscheint herzblatt, die Zeitschrift
fur Menschen mit angeborenem Herzfehler. Experten
berichten liber neueste Therapie- und Operationsver-
fahren und gehen auf die Bedurfnisse der Betroffenen
und deren Familien ein.

© Spezielle Themen werden in Sonderdrucken und
Ratgebern behandelt.

© Die Kinderherzstiftung organisiert in Zusammen-
arbeit mit Herzzentren und Kliniken Patientensemi-
nare. Hier haben Betroffene und deren Angehdérige
auch die Moglichkeit, Fragen zu stellen. Ein spezielles
Angebot fur Mitter herzkranker Kinder rundet diesen
Service ab.

© Selbsthilfegruppen im ganzen Bundesgebiet stehen
in engem Kontakt mit der Kinderherzstiftung. Sie orga-
nisieren Gesprachsrunden, Informationsveranstaltun-
gen, Sportangebote und zahlreiche Freizeitaktivitaten.

© Sie konnen sich mit Ihren Fragen an unsere medizi-
nische Sprechstunde wenden. Ausgesuchte Experten
aus ganz Deutschland gehen auf Ihre Probleme ein.
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© Die Kinderherzstiftung bietet &rztlich betreute
Freizeitangebote wie Segeltouren, Skiwochen und
Familienfreizeiten fur herzkranke Kinder, Jugend-
liche und deren Familien an und fordert Kinderherz-
sportgruppen.

© Von den Fortschritten der Medizin hangen die
Zukunftschancen vieler Menschen mit angeborenem
Herzfehler ab. Deshalb unterstttzen wir Forschungs-
projekte aus Spenden an die Kinderherzstiftung.

© www.kinderherzstiftung.de erlaubt den direkten
Zugriff auf den Kinderherzfthrer. Dieser informiert -
neben vielen anderen Angeboten - tber Kliniken, ihr
Leistungsangebot, Behandlungs- und Operationsver-
fahren und vieles mehr.

© Werden Sie Mitglied der Kinderherzstiftung! Fiir nur
36 Euro im Jahr. Die Vorteile: kostenfreie medizinische
Beratung zu angeborenen Herzfehlern, Abonnement
von herzblatt und freier Zugang zum Downloadbereich
auf unserer Website. Entscheiden Sie sich gleich fir
eine Mitgliedschaft! Alles Weitere dazu finden Sie un-
ter www.kinderherzstiftung.de.
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