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Coarctatio aortae

Raphael Rosenhek

Die Aortenisthmusstenose entsteht durch eine Ein-
engung eines Aortensegments an der Mondung des
Ductus Areriosus.

Als Begleitanomalien findet man eine bikuspide
Aortenklappe (bei bis zu 85% der Patienten), einen
Ventnkelseptumdefekt,  Mitralklappenanomalien
und ntrakranielle Aneurysmen im Bereich des
Cireulus Willisi,

Die Aortenisthmusstenose verursacht eine brachi-
ozephale Hypertonie und eine abdominofemarale
Hypotonie. Die Symptome sind Oberwiegend Folgen
der arteriellen Hypertonie: Kopfschmerzen, Nasen-
bluten, Schwindel, Tinnitus, kalte FaBe, Claudicatio
intermittens oder Belastungsinsuffizienz.

Im Status findet sich ein links parasternales
Systolikum, Durch den Kollateralkreislauf bedingte
Gerausche kdnnen im Ricken gehért werden, Die
Beinpulse sind oft stark abgeschwacht - es gibt
jedoch Patienten mit einer signifikanten Aorten-
isthrmusstenose bei denen die Beinpulse gut
palpabel sind.

Diagnose

Eine Blutdruckdifferenz zwischen rechtem Arm
idem linken Arm kann eing Subclaviastenose wvor-
geschaltet sein) und den Beinen deutet auf eine
Isthmusstenose hin, Die Diagnose wird mittels Echa-
kardiographie gesichert, wobei hier auch andere
assagiierte Pathologien (bikuspide Aortenklappe,
Aortenektasie, Linksventrikelhypertrophie, Linkswent
rikelfunktionseinschrankung, V5D) beurteilt werden
Die vergleichende Doppler Blutdruckmessung an
Arm und Bein hilft das die Signifikanz der Stencse 2u
Quantifizieren. Die MR-Untersuchung (bzw. M5SCT)
erlaubt eime genaue morphologische Beurteilung
der Lision. Eine diagnostische Angiographie ist
heutzutage selten erforderlich.

Prognose

in Abhdngigkeit vom Stenosegrad und assoziierten
Fehlbildungen liegt die Mortalitdt einer unbe-
handelten symptomatischen, héhergradigen Aorten-
isthmusstenose im ersten Lebensjahr bei bis zu 60%.
Die mittlere Lebenserwartung der Patienten die das
2. Lebensjahr erreichen betragt ca. 35 lahre.
Patienten mit einem isolierten Defekt kdnnen

E_u_edﬂlhrent

Vi b rImRs e

lange asymplomatisch bleiben und prasentieren
sich oft erst in der spaten Kindheit oder gar im
Erwachsenenalter.

Ohne Sanierung fihrt die Aortenisthmusstenose zu
einer arteriellen Hypertonie und dadurch in weiterer
Folge 2u Komphkationen wie Herzinsuffizenz,
intrakraniellen Blutungen, einer Aortenrupiur oder
giner koronaren Herzerkrankung.

Management

Cie Indikation zur chirurgischen Sanierung be-
steht bei symptomatischen Patienten mit einem
Gradienten von mehr als 20mmHg (30mmHg)
und bei asymptomatischen Patienten wenn eine
arteriglle Hyperfonie oder eine significante Links-
ventrikelhypertrophie besteht.

Eing frihe Korrektur einer Agrtenisthmusstenose
fihrt zu einem selteneren Auftreten einer Hyper-
tonie, verbessert die klinische Symptomatik und
erhéht die Lebensdauer. Die meisten Patienten
werden bereits in der Kindheit operiert. Therapie-
opticnen sind die chirurgische Operation (End-2u-
End Anastomose, Subclavia-flap Technik, Patch-
Flastik) wund in einigen 2entren auch eine auch
die Ballonangioplastie. Prinzipiell wird eine frohe
Korrekiur angestrebt.

In der Nachsorge sind im speziellen folgende

Punkte zu beachten:

1. Maglichkeit einer Recoarctatio

Insbesondere bei Restenosen oder Reststenosen
stellt heutzutage die Ballonangioplastie mit Stent-
implantation eine stablierte Methode dar.

2, Artenielle Hypertonie

Die arterielle Hypertonie tritt auch bei erfolgreich
sanierten Aortenisthmusstenose mit einer Haufigkeit
won bis zu 50%. Eine Evaluierung einschlieBlich
24-h-Blutdruckmessung  wnd Ergometrie st in
regelmaBigem Intervall erforderlich.

3. Bicuspide Aortenklappe

Die bicuspide Aortenklappe findet sich bei bis
U 85% der Patienten mit Cod und bringt ein
significantes Risiko for die Entwicklung einer
Aortensienose oder Aorteminsuffizienz im weiteren
Verlauf.
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4. Aortenektasie

Bei bicuspider Aortenklappe findet sich haufig eine
Ektasie der Agrta ascendens die durch eine Hyper-
tonie zusdtzlich exazerbiert werden kann.

An der Stelle der Korrekiur kommit es unabhangig
von der Operationstechnik und auch nach Angio-
plastien zum Auftreten von Aneurysmen,
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5. Endokarditisrisiko
Notwendigkeit einer Endokarditisprophylaxe.

6. Erhdhtes Risiko fir eine koronare Herzerkrankung
durch die arterielle Hypertonie.

7. Risiko fir zerebrale Aneurysmen
Bei entsprechender Klinik (Kopfschmerz, Midigkeit,
Sehstérung) sofortige Abklarung.
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Aortenklappenstenose

Raphael Rosenhek

Die Aortenstenose (A%) ist heute in Europa und den
UsA die dritthdufigste kardiologische Erkrankung
nach der arteriellen Hypertonie und der koronaren
Herzerkrankung, Sie ist die haufigste Klappener-
krankung, die in der Bevdlkerung Ober 65 Jahren
mit einer Haufigkeit von 2 bis 9% auftritt.

Die kalzifizierende AS ist in den industrialisierten
Landern mit Abstand die haufigste Atiologie und
aufgrund der alternden Bewilkerung zunshmend zu
beobachten.

Die klassischen Symptome der Aortenstenose sind
jeweils  belastungsinduzierte Dyspnoe,  Angina
pectoris und Schwindel bew. Synkope.

BEei der physikalischen Untersuchung imponiert
ein  spindelfGrmiges, hochfrequentes, rauhes
Systolikum mit Punktum Maximum im 2. ICR rechts
parasternal, welches typischerweise in die Karotiden
fortgeleitet ist.

Die Echokardiographie eraubt einerseits eine
morpholegische Beschreibung der Aortenklappe,
gine semiquantitative Bestimmung des Ausmales der
Klapperverkalkung, Der 3chweregrad der Aorten-
stenose wird aber dopplersonographisch (ber die
Messung des mittleren und mamimalen Gradienten
ober der Aortenstenose sowie Ober die mittels
Kontinuitatsgleichung berechnete Aortenklappen-
dffnungsflache bestimmit.

Der natdrliche Verlauf von Patienten mit schwerer
Aortenstenose, ist zundchst durch eine relativ lange
asymptomatische  Latenzphase gekennzeichnet.
Selbst Patienten mif schwerer Aortenstenose haben
eine gute Prognose solange sie asympiomatisch
bleiben. Die Prognose dndert sich schlagartig mit dem
Auftreten von Symptomen, Die durchschnittliche
Uberlebensdauer nach Symptombeginn betrigt nur
zirka 2 bis 3 lahre. In der symptomatischen Krank-
heitsphase ist dann der pldtzliche Herztod ein relativ
haufiges Ereignis,

Die Aortenstenose ist eine progrediente Erkrankung.
Die durchschnittliche Progressionsrate ist durch eine
Zunahme der maximalen Aortenklappengeschwindi
gkeit von 0.2 bis 0.3 m/s/lahr beziehungsweise eine
Abnahme der Acrtenklappendffnungsilache um
zirtka 0,1 cm?/Jahr gekennzeichnet.
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Wie oben beschrieben haben Patienten mit hiher-
gradiger Aortenstencse ab dem Auftreten von
symptomen eine sehr schlechte Progmose. Wird
zu diesem Zeitpunkt aber ein Aortenklappenersatz
durchgeflhrt, ist damit ein ausgezeichneter weiterer
Verlauf erreichbar, Es ist daher unumstritten, dass
symptomatische Patienten rasch openert werden
missen.

Obwohl ein sehr seltenes Ereignis {wahrscheinlich
weniger als 1% pro fahr), st selbst beim
asymplomatischen Patienten ein plétzlicher Herz-
tod nicht wollig ausgeschlossen. Weiters nimmt
die operative Mortalital des Klappenersatzes mit
steigendem  Beschwerdestadium  signifikant  zu
und das Risiko einer Akut- bew. Motoperation ist
significant hdher als das eines elektiven Eingriffs.
SchlieBlich muss berlcksichtigt werden, dass sich
Patienten oft nicht sofort beim Auftreten von
Beschwerden beim behandelnden Arzt melden, ab
diesem Zeitpunkt aber gefahrdet sind, und dass es
mitunter wegen langer Wartelisten micht maglich
ist, Patienten beim Auftreten von Beschwerden
entsprechend rasch zur Operation zu bringen, Der
Tod auf der Warteliste ist bei der Aortenstenose
kein ungewdhnliches Ereignis.

Auf der anderen Seite st die Variabilitat des
individuellen Krankheitsverlaufs aber sehr grof. Ein
Teil der Patienten bleibt Ober Jahre hin be-
schwerdefrei, Weiters muss das Operatiansrisiko
in die Oberlegungen einbezogen werden. Beim
optimalen Patienten (kein hohes Alter, keine relevante
Comorbiditdt und niedriges Beschwerdestadium)
kann dieses zwar im besten Fall im Bereich von
2% liegen. Bei dlteren Patienten und Bestehen von
Zusatzerkrankungen ist aber bald ein Bereich von
10% und je nach Konstellation evtl. auch wesentlich
mehr erreicht. Weiters sind die Folgerisken eines
Klappenersatzes, wie Thromboembole, Blutumng,
Endokarditis, paravalvulares Leck, Klappenthrombose
und Klappenversagen mit in die Uberlegung ein-
zubeziehen, Es ist somit eine generelle Zuweisung
rum Klappenersatz bei asymptomatischen Patienten
nicht rechtfertigbar und eine Risikostratifizierung ist
bei diesen Patienten unbedingt erforderlich,
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Patienten mit nicht oder nur leicht wverkalkten
Aortenklappen {meist jongere Patienten) stellen
gine Untergruppe mit relativ niedrigem Risiko dar.
Sie kinnen auch Ober ldngere Zeit hindurch
asymptomatisch bleiben und eine frihzeitige
elektive Operation erscheint nicht gerechtfertigt.
Es erscheint allerdings insbesondere bei jongeren
Patienten sinnwvall sich mit einem Belastungstest
davon ru Oberzeugen, dass tatsdchlich Symplom-
freiheit und eine normale Kreislaufreaktion bei
Belastung wvorliegen. Jahrdiche Verlaufskentrollen
verbunden mit der eindringlichen Instruktion der
Fatienten, sich beim Auftreten von Beschwerden
sofert zu melden, erscheinen hier sine adiguate
Vargangsweise.

Patienten mit mittel- und héhergradig verkalkter
Aortenklappe haben eine schlechtere Prognose
und missen dementsprechend sorgfaltig  be-
treut werden, Eine Hochrisikogruppe stellen jene
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Patienten dar, die zusatzlich eine rasche hamo-
dynamische Progression mit rascher Zunahme der
Aartenflussgeschwindigkeit (> 0.3 m/fsflahr) haben.
Eei diesen Patienten sollte eine elektiver Klappen-
ersatz in Betracht gezogen werden (Klasse lla Indi-
kation fir eine Aortenklappenoperation laut euro-
paischer Richilinien).

Wahrend Belastungstests (Ergometrie) bei Patienten
mit symplomatischer hahergradiger Acrtenstenoss
absolut kontraindiziert sind, kommt ihnen beim
asymptomatischen Patienten, wie bereits oben er-
wiihnt, ein bedeutender Stellenwert zu. Zum einen
ist e maglich die Belastbarkeit zu objektivieren
und Symptome bei Patienten, die sich normaler-
weise kaum belasten, zu demaskieren. Weiters
stellt das Vorliegen einer eingeschrankten Links-
ventrikelfunktion, was bei asymptomatischen
Patienten allerdings ein sehr seltener Befund ist,
eine akzeptierte la Operationsindikation dar,
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Aortenklappeninsuffizenz

Gerald Maurer

Incidence and Aetiology:

The incidence of clinically significant Aostic
Regurgitation (AR} increases with age, typically
peaking in the fourth to sixth decade of life. It is
more commaon in men than women. The prevalence
of AR in the Framingham study was reported to be
4.9%, with regurgitation of moderate or greater
severity occuning in 0.5%.

AR may be caused by malfunction of the valve
leaflets themselves, by dilatation of the aoriic root
and annulus or may be due to a combination of
these factors (Table 1), Rheumatic disease is still
the most common aetiology of AR in developing
countries, howewver, in  Western Europe and
Haorth America the leading cause of AR is either
congenital (particularly due to bicuspid leaflets)
or degenerative disease, including annuloaortic
ectasia, Understanding the mechanism leading 1o
AR is essential for proper patient management,
including the surgical approach. Thus, knowledge
of the morphology of the valve leaflets, the annulus
and thie ascending aorta are essential,

Pathophysiclogy and Hemodynamic
Considerations:

AR causes volume overload of the left ventricle (LV).
The total stroke volume ejected by the LV (sum of
effective stroke wolume plus regurgitant volume)
i5 increased; in severe AR regurgitant vaolume may
equal or even exceed effective stroke volume, An
increase in LYV end-diastolic wolume is the main
compensatory mechanism needed to maintain a
normal effective stroke volume. Left ventricular
ejection fraction s initially normal, however, LV
end-diastolic pressune rises. In time LY end-diastolic
volume continues to further increase and ejection
fraction drops; these changes may actually precede
the development of clinical symptoms. Considerable
eccentnic myocardial hypertrophy can occur with
chronic AR and at autopsy heart weights of up 1o
1000 grams have been reported.

Acute AR can be life threatening, as LV dilatation
and other compensatory mechanisms cannot
develop rapidly emough to awoid hemodynamic
deterioration. The same regurgitant volume that
wiould be well tolerated in chronic AR ¢an lead
to marked increases in LY end-diastolic pressure
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and a drop in effective stroke wolume, leading
o pulmonary oedema, hypotemsicn and even
cardiogenic shock

In AR there is not only volume gverload but in
addition also an increase in afterload and therefore
of systalic wall stress. This distinguishes AR from
mitral regurgitation (MR [1]. where LV wolume
overload s also present, but where systolic wall
stress is normal or even low, since the regurgitant
blood is ejected into the low-pressure left atrium,
Thus valve surgery in MR wsually results in an
increase in afterload and commonly in worsening
of LV ejection fraction, while surgical correction of
AR results in a decrease in afterload and frequently
also an improvement of ejection fraction, The
differences in afterload between the two disorders
could also explain why vasodilator therapy may be
beneficial in AR, but not in MR,

Evaluation and Grading of Severity:
Fatients with chronic AR  iypically  remain
asymptomatic for many years, with symptoms
developing only in the late stages of the disease.
The maost common clinical complaint is shortness
of breath, initially occuring during exercise, later
also at rest, Patients may be aware of a prominent,
bounding heart beat and may experience sinus
tachycardia at minimal exertion as well as
palpitations, which can be due to ventricular or
supraventricular arrhythmias. In some instances
angina can be present even in absence of coronary
artery disease.

Physical examination réveals a characteristic high-
pitched, blowing decrescendo diastolic murmur and
= a8 s00n as AR becomes moderate to severe = low
diastalic arterial blood pressure, widened pulse
pressure and bounding pulses. Often an increase
in systodic pressure also takes place. Widened pulse
pressure is a useful indicator of hemodynamically
significant AR, however, its absence does not
reliably exclude severe regurgitation, particularly
during advanced adult life when systemic vascular
distensibility may be dirminished.

Diagnostic tools: The ECG may be normal in
mild AR. With greater degrees of regurgitation LY
hypertrophy with or without strain pattern <an be
SEEN,
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Chest x-ray shows evidence of LV enlargement.
Dilatation of the ascending aorta and aortic knob
may be seen. Aneurysmal dilatation of the aorta can
be present, particularly in patients in whom the AR
is related to primary disease of the aortic wall.
Echocardiography (Figure 1) presently is the principal
tool for diagnosis and grading of AR severity as well
as for serial follow-up. Colour Doppler is a highly
sensitive and specific technigue for detecting AR
and provides visualization of the regurgitant jet.
Continuous and pulsed wave Doppler offer additional
hemodynamic information and aid guantitation.
Importantly, 2D-echo permits evaluation of LV
size and function as well as visualization of valve
structures and of the aorta. Three-dimensional
echocardiography may play an increasing role in
obtaining more precise measurements of ventricular
volumes and may offer enhanced images of valve
morphology

Aortic root angiography and cardiac magnetic reso-
nance imaging are alternative imaging techmiques,
particularly in rare instances when echocardiography

is technically impossible or technically limited.
Radionuclide ventriculography can be wused to
serially assess LY ejection fraction at rest and during
ENETTISE,

Grading AR severity: Table 2 summarizes the most
important parameters 1o be considered and has been
adapted from a consensus paper recently published
in the American [2] and European literature,

The clear 2D-echocardiographic demonstration of
a flail cusp or of a wide coaptation defect is rather
rare, but if present highly specific for severe AR.

A valuable and simple parameter for grading AR
is measurement of the marrowest width of the
proximal regurgitant jet (vena contracta) by Colour
Doppler [3] (Figure 1). A jet wadth <0.3cm is highly
specific for mild AR whereas a width =0.86cm is
highly specific for severe AR [2]. In very eccentric
jets this measurement becomes unrelable.
Evaluation of the flow pattern in the proximal
descending aorta  wsing PW-Doppler yelds
additional important information [2]. Holodiastohc
floww reversal is specific for severe AR (Figure 1), while
no or only briet diastolic flow reversal indicates
mild AR,
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CW-Doppler can be used to measure regurgitant
flow velocity of the AR jet, which reflects the
diastolic pressure gradient between aorta and LV
The rate of deceleration and the derived pressure
half-time correspond to the rate of equalization of
these pressures, With increasing AR seventy, aoriic
diastolic pressure decreases more rapidly, the late
diastolic jet velocity becomes lower and pressure
half-time shorter. & pressure half-time = 300 msec
is usually consistent with mild AR whereas values
< 200 msec {according to some authars < 200 msec)
is considered compatible with severe AR [2] (Figure
1}. These measurements are not always reliable, as
they are affected by other causes of elevated LV
diastolic pressure or low aortic diastolic pressurne,

A more quantitative approach using PW Doppler
is based on comparison of measurements of aortic
stroke volume at the level of the LVOT with mitral ar
pulmonic stroke volume [2]. Effective Regurgitant
Orifice Area {(EROA)} can be calculated from the
regurgitant stroke volume and the regurgitant jet
viglocity time integral by CW Doppler: a regurgitant
valume 2 &0 ml and EROA = 0.30cm? are consistent
with severe AR. Assessment of PISA& (Proximal
Isovelocty Surface Area) constitutes an alternative
quantitative approach, although considerably less
experience exists for assessment of AR than with
mitral regurgitation. The PS4 approach is limited
by the interposition of valve tissue when imaging
fram the apex, Mewertheless, minimal or no flow
convergence suggests mild regurgitation, whereas
a larger flow convergence is consistent with severe
AR. Quantitation using the PISA method has also
been applied for AR [4] and has been reported to
yield regurgitant volume and when combined with
CW-Doppler measurements of jet velocity effectve
regurgitant orifice area (ERQA). Both guantitative
methods, howewer, suffer from intrinsic limitations
and considerable sources of error east. Many
investigators therefore recommend an integrative
approach wtilizing all the parameters described
above to provide accurate judgement as basis of
clinical decision making.

Alternative imaging tools: Although grading is
possible by Doppler echocardiography in the vast
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majority of patients, uncertainty may remain in
some, particularly when ultrasound image guality
i5s poor. In this case, cardiac catheterization s still
commonly used. Invasive evaluation does, however,
also not provide true quantitation, since it mosthy
relies on aortic root angiography which is graded
sermiguantitatively, a3 well on  hemodynamic
measurements. In case of uncertainty with echo-
cardiographic grading, cardisc MRl may be a
useful next step. Although regurgitant volume and
regurgitant fraction can be calculated from stroke
volume measurements derived from LV and RY
volume estimates, the currently preferred approach
involves quantification of forward and backward
flow in the ascending aorta.

Mechanism of AR: Understanding the aetiology
and mechanisms leading to regurgitation may be
essential for proper management. Aortic wvalve
repair, while performed infrequently at this point,
may be considered in suitable cases, such as
bicuspid aortic valves with leaflet prolapse.
Conversely there may be severe AR with intact aortic
leaflets and a normal annulus in some Cases of
aortic dissection, where prolapse of the dissection
membrane prevents valve closure, In such instances
the valve may not require replacement at the time
of aortic root surgery. Obtaining information abouwt
the aetiology and mechanism of AR its is currently
the domain of echocardiography. particularly using
the transoesophageal approach (table 2). Newer
imaging tools, such 3D echo and MRI may contri-
bute to the assessment of the complex spatial
relationships of the acrtic valve structures and may
ultimately improve the facility of aortic valve repair,
Ascending aorta: In all instances information
about morphology and size of the ascending aorta
are needed. Aortic root and annular dilatation may
cause AR even when leaflets are normal. In presence
of a bicuspid aortic vahe, the aortic root is frequently
dilated, probably due to an abnormality of the wall
5], which may also explain the increased incidence
of aortic dissection in patients with bicuspid aortic
valves. Aortic root dilatation may be independent of
hemodynamics and can progress further even after
valve surgery. As in other types of aortic dilatation,
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elective surgical correction is recommended wihen
the diameter exceeds 55 mm [6].

Additional pathology: Infermation about additional
findings is also needed, including presence of
abnormalities of other valves and of endocarditis.
Knowledge about possible coexistent congenital
abnormalities 15 also essential, especially in view of
the fact that some are associated with AR, such as
subaortic stenosis and some forms of VSD.

Natural History:

Fatients with severe AR have been shown to have
a significant increase in mortality and maorbidity
compared to the general population [7]. With
conservative management approximately half the
surviving patients developed heart failure after 10
years and almost all others required valve surgery.
Patients who became symplomatic are at increased
risk and particularly the highly symptomatic ones
INYHA 111V} hawe been noted to hawe an annual
maortality rate of approximately 25% [7].

A diminished LV ejection fraction (below 50-
55%) is associated with reduced prognosis even
in asymptomatic patients [7.8] (Figure Za). LV
dysfunction of short duration is, however, usually
reversible [9]; thus serial evaluation of LV function
is recommended on a routing basis in these patients
and surgery should be considered as soon as a
drop in EF occurs. LV enlargement in and of mself
also constitutes an indication for surgery [10.11]
(Figure 2b}. The most commonly wused parameters
are echocardiographic endsystolic and enddiastolic
diameters [10]. At present ejection fraction is most
commaonly measured using 2D-echocardiography or
radionuclide ventriculography. For assessment of LV
size actual volume measurements may increasingly
replace single-dimensional measurements in the
future, particularly using accurate and reproducible
technigues, such as MEI and 3D-echo,

Clinfeal Management of the patient with
AR:

The goal of managing AR is no longer just relief
of symptoms but also to provide optimal longterm
outcome with regard to mortality and morbedity.
Achieving this goal is critically dependent on
preservation of LV function and some patients may
require surgical repair before onset of symptoms.
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Im AR criteria for early detection of myocardial
damage focus on ventricular size and function.
Current practice guidelines for the timing of surgery
in asymptomatic patients use cut-offs derived from
the published literature (Table 3 [11,12]).

AR patients have an increased risk for developing
endocarditis and should therefore receive antibiotic
prophylaxis,

Surgical options: Valve replacement, using either
a mechanical or a biological prosthesis continues
to be the mainstay of surgical therapy. The use of
homografts or pulmonary autografts is limited by
concerns about their durability [13]. Valve repair is
being performed in selected patients, particularly
in those with prolapsing bicuspid aertic valves and
eccentric jets [14], but outcomes have generally
been less favourable than for matral valve repair.
Conservative Management: Patients with mild or
moderate AR can usually be managed conservatively
unless surgery is indicated for correction of
concomitant lesions, such as a markedly dilated
aortic root. Even severe AR can be managed
conservatively as long as the patient remains
asymptomatic and no LV dysfunction or marked LY
enlargement are present. Patients with moderate
to severe AR often receive vasodilator therapy,
particularly when the ventricle is already dilated.
One study comparing nifedipine with digoxin [15]
found the patients on nifedipine 1o develop fewer
symptoms and less LV dysfunction, however, no
placebo group was included and the number of
included patients was small, Similar benefits have
been reported with angiotensin converting enzyme
inhibitors and other vasodilators, however these
trials also included only small numbers of patients.
In a recent randomized trial [16] in 95 patients with
asymptomatic severe AR comparing nifedipine or
enalapril to placebo, vasodilators did not reduce or
delay the need for aortic valve replacement and did
not reduce regurgitant volume, did net decrease LY
size and did not improve LY function, Thus, in spite
of the fact that some trials suggest a benefit from
using vasodilators in AR, evidence supporting their
use must be considered limited [17].

& step by step appreach to managing the
patient with AR (Figure 3): After aortic requrgi-
tation has been detected by physical examination
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or by echocardiography the next step is to assess its
severity. This most commonly done by echo-Doppler;
in case of uncertainty, CMRI should preferably be
used. Aprtography can be an alternative. Even in the
absence of severe AR, prophylactic surgery may be
needed for aortic root aneurysm, and this requires
further evaluation of the ascending aora. Surgery
is recommended when the maximum diameter
reaches 55-60mm. If echo cannot provide reliable
measurements, CMRI or CT should be performed.
In the case of severe AR, the next question is about
symptoms. In their presence, surgery is indicated
[1B]. Ewercise testing may be helpful to clarify
symptom status.

In a definitely asymptomatic patient, the next step
is to assess LV function. In the case of reduced LVF
a5 defined by EF < 50% (some even recommend
< 55%]), sungery should be performed [19].
Asymptomatic patients with normal LVF should be
considered for valve surgery for preservation of
myocardial function in presence of marked LV en-
largement [20], particularly when the end-systolic
diameter exceeds S5mm [11) (50mm by European
guidelines [12]) or when end-diastelic diameter of
the LY exceeds 75mm. These cut-off values must
take body size into account. They are wvalid for
average-sized men but may be too large for
women, especially if the patient is small. For this
reason, some prefer a cut-off LV endsystolic index
=25mm/m’, Howewver, indexing has its own limi-
tations and both the absalute value and index must
always be viewed on the background of individual
patient size, Uncertain echo measure-ments may
require clarification by CMRI or LV angiography.

If surgery is indicated for any of the above
mentioned reasons, echocardiography  should
evaluate whether a wvalve repair is feasible or
whether valve replacement must be perfaormed.

In addition, aortic size and morphology must
be assessed in order to evaluate the need for
concomitant aortic surgery.

If surgery is not indicated, serial clinical and
echocardiographic evaluation is required in patients
who remain asymptomatic. In stable patients, one
year follow-up intervals may be appropriate as
studies have shown that LV dysfunction developing
over 12 to 14 months is usually reversible [9].
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Figure 3
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Pathologie und Diagnose des Aortenaneurysmas
Herbert Frank

Einleitung:

Bei der Erkennung von Erkrankungen im Bereich
der thorakalen wie abdominellen Aorta bildeten
lange Zeit invasive angiographische Verfahren den
diagnostischen Goldstandard. Mittlerseile werden
jedoch @ime Reihe alternativer bildgebender Ver-
fahren erfolgreich eingesetzi, unter denen die
transthorakale [TTE] und transésophageale Echo-
kardiographie [TEE] neben der kontrastmittel-
gestitzten Computertomographie [CT| etablierte
Methoden sind. Die Magnetresonanziomographie
IMET] als neustes diagnostisches Verfahren bietet
die Moglichkeit eines umfallenden anatomischen
Mappings samtlicher groBer thorakalen GefaBe
und ihrer angrenzenden Strukturen bei freier Wahl
der Schnittebenen und einer rdumlichen Auflésung
von 1,0 mm.

Akute Aortendissektionen:

Der Verdacht auf eine akute Aortendissektion stellt
hohe Anforderungen an das jeweils eingesetzte
diagnostische Verfahren, Bei einer Letalitat der
Aortendissektion ohne entsprechende Therapie
von 1% pro Stunde mulfl die Diagnose ohne Zeit-
verlust, sicher und mit oplimaler Sensitivitdt ge-
stellt werden. Das Voriegen einer Beteiligung der
Aorta ascendens [sogenannte Typ A Dissektion
der Stanford-Klassifikation] entscheidet Gber eine
sofortige chirurgische Intervention, die im Falle
einer Typ B Dissektion [d.h. bei AusschluB einer
Beteiigung der Aorta ascendens] nicht ndtig ist,
oder sogar kentraindiziert sein kann. Deshalb st
eing hohe Spezifitit vor allem in diesem Bereich der
Aorta von Bedeutung.

In prospektiv angelegien Studien zeigten sich eine
optimale Sensitivitat und Spezifitat der MRT zur
Erkennung und zum AusschiuB einer Dissektion in
allen Bereichen der thorakalen Agrta, Die Diagnose
stitzte sich hierbei ausschlieBlich auf den Nachweis
eines Doppellumens oder einer Dissektionslamelle;
indirekte Zeichen einer Dissektion wurden nicht zur
Diagnosestellung herangezogen, Bei der Beurteilung
der Agrta ascendens zeigt sich ein diagnostischer
Vorteil der MRT gegendber der monoplanen TEE,
bei der aufgrund der anatomischen Mahe zur
Trachea und als Folge von Reverberationen falsch
pasitive Befunde auftreten kénnen.
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Zur optimalen Planung des chirurgischen Vor-
gehens und gegebenenfalls zur Beurteilung der
Stabilitdt des Aortenrohres sind eine  Reihe
weiterer diagnostischer Zeichen von Bedeutung.
Der MWachweis einer  Aortenklappeninsuffizienz
hat Bedeutung fir die Wahl der chirurgischen
Technik, und gelingt in der MET mit der glechen
diagnostischen Zuverlassigkeit, wie in der TEE oder
Angiographie. Ahnliches gilt fir die Darstellung
eines Perikardergusses oder eines mediastinalen
Hamatoms, die als Zeichen eines Extravasates oder
einer drohenden Ruptur prognostisch ungdnstig
sind. Obgleich die Resektion der Einrilistelle der
Intima, des sogenannten Entries der Dissektion,
nacth den Ergebnissen einiger Studien keine
prognostische Relevanz hat, st seine Lokalisation
fiar die Beurteillung der Hamodynamik im falschen
Lumen, zum MNachweis retrograder Dissektionen
und fir die Verlaufsbeurteilung von Dissektionen
im chronischen Stadium  von  diagnostischer
Bedeutung. Der Nachweis und AusschluB eines
Entries geling in der MET mit @iner Sensitivitdt von
BB% und einer Spezifitdt von 100%, und zeigt
damit keine Unterschiede zur TEE.

Chronische Aortendissektionen:
Wahrend bei akuten Aortendissektionen der Einsatz
der MRT bei hamodynamischer Instabilitdt eines
Patienten in Einzelfsllen himitiert sein kann, stelit
sie bei chronischen Acrtendissektionen aufgrund
ihrer hervorragenden diagnostischen Treffsicherheit
und exakten anatomischen Abbildung der groBen
GefaBe und der angrenzenden Weichteilstrukturen
die Methode der Wahl zur bildgebenden Verlaufs-
kontrolle dieser Aortenpathalogie dar. Im Gegensatz
2ur TEE ist ihre diagnostische Aussagefahigkent nicht
auf die thorakale Aorta begrenzt, sondern erlaubt
eing zusatzliche Beurteilung der Bauchaorta und
der Mierenarterien. Anders als bei der TEE ist eine
artefaktfreie Darstellung der Aorta ascendens und
des Aortenbogens maglich. Obgleich die CT eben-
falls ein geeignetes Verfahren zur Verlaufskantrolle
von Aortendissektionen darstellt, bietet die MRT
den Vortell, auch Intimaeinrisse lokalisieren, und
Aortenklappeninsuffizienzen  quantifizieren zu
k&nnen, was mit der CT bislang nicht maglich ist.
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Intramurale Hamorrhagie:

Dissektionen ohne IntimaginnB  oder falsches
Lumen sind aus dem Sektionsgut bekannt und
werden durch den Einsatz tomographischer bald-
gebender Verfahren zunehmend auch in viva be-
obachtet. Die klinische Manifestation ist der akuten
Aortendissektion sehr dhnlich und eine akute
Frogression zur Dissektion mit perfundiertem
falschen Lumen wurde im eimem Drittel der Falle
becbachtet.

Die Diagnose eines intramuralen Hamatoms wird
gestellt, wenn zirkulire oder halbmondidrmige
Aortenwandverdickungen von mehr als 7 mm oder
intramurale Einblutungen vorliegen, sofern keine
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Dissektionslamelle oder ein durchstrémtes falsches
Lumen nachweisbar ist.

Marfan-Syndrom:

Etwa 70% der Todesursachen won Patienten mit
Marfan-Syndram sind auf eine Erkrankung der Aorta
ader der Aortenklappe zurGckzufihren. Obglech
grundsatzlich jedes Aortensegment betroffen sein
kann, finden sich pathologische Verdnderungen
vor allem im Bereich der Aorta ascendens. Meben
den, wor allem fdr das Marfan-Syndrom als
typisch angesehenen Sinus Valsalva Aneurysmen,
entwickeln sich haufig wahre Aneurysmen der
Aorta ascendens, die bei Progredienz zur akuten
Ruptur oder Dissektion fihren kénnen.

www.medconvent. at




Agrtenerkrankungen 2006 = Diagnose und Theraplemoglichkeiten™

Interventionelle TherapiemalBnahmen - Langzeitergebnisse

Thomas Holzenbein
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Chirurgische TherapiemalBnahmen

Martin Grabenwdger

In der Diagnosefindung bei Aortenaneurysma muss
prinzipiell 2wischen einer Dissektion - Zerschichiung
der Aortenwand - und einer reinen Zunahme des
Aortendurchmessers unterschieden werden.

Eine Aortendssektion wird nach der Stanford-
Klassifikation in eine Dissektion Typ A und eine
Dissektion Typ B unterschieden. Dissektion Typ A
bedeutet, dass der Intimaeinriss (= Entry) in der
Aorta ascendens oder im proximalen Bogen ge-
legen ist. Die Dissektionsmembran kann bis in die
Gefallperipherie hinausgehen und ein oder mehrere
Re-Entrys aufweisen. Unter Dissektion Typ B versteht
man eine Zerschichtung der Aortenwand, waobei
der primdre Intimaeinriss im Bereich der Aorta
descendens gelegen ist. Typischerweise befindet
sich das Entry bei einer Dissektion Typ B unmittelbar
nach dem Abgang der Arteria subclavia sinistra,
Die groBte Gruppe von Aneurysmen bilden solche
auf atherosklerotischer Basis, die zumeist mit
einer Hypertonie des Patienten vergesellschaftet
sind.  Weiters sind  es  wvererbbare  Binde-
gewebserkrankungen (Marfan-Syndrom, Erdheim-
Gsell Syndrom) die schen frih zu Aneurysmen
der groden Gefale fihren. Luetische, mykotische,
inflammatornsche und traumatische Aneurysmen
sind selten anzutreffen und in der Praxis von
geringerer Bedeutundg.

Symptome und Diagnose von
thorakalen Aortenaneurysmen
Thorakalen Aortenaneurysmen, die aul einer reinen
GroBenzunahme der Aorta beruhen, verursachen
zumeist keine Schmerzen oder Symptome anderes
Art. Sie werden groBtenteils bei einem Rouwtine-
Thoraxréntgen entdeckt. Erst wenn der Durchrmesser
der Aorta 7 cm und mehr betragt, kann es durch
Kompression des umliegenden Gewebes zu Symp-
tomen kommen. Unspezifische thorakale Schmerzen
oder Atemnot durch Kompression des linken Haupt-
bronchus sind hier anzufdhren.

Eine akute Dissektion der thorakalen Aorta geht
mit einem plotziich auftretenden starken Schmerz
einher. Dieser Schmerz wird von vielen Patienten als
~explosionsartig” beschrieben. Bei einer Dissektion
der Aorta descendens ist dieser Schmerz oftmals
zwischen den Schulterblattern lokalisiert,
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Zur Duagnose eines Aortenaneurysmas eignet sich
Echokardicgraphie, Computertomographie und
Magnetresonanz-Tomographie. Eine im Routine-
Thoraxrdntgen  sichibare Verbreiterung  des
Mediastinums kann zwar auf ein Aneurysma
hinweisen, zur Beurteillung einer eventuellen
Operationsindikation st eine Computer- baw.
Magnetresonanztomographie  unerlassiich. Die
transdsophagiale Echokardiographie ist in der
Beurteilung der Aorta ascendens und des
Aprtenbogens in der Frage einer eventuellen
Dissektionslamelle eine wertvolle Hilfe und daher
von groBer Bedeutung. Die Diagnose einer akuten
Dissektion Typ A mittels Echokardiographie ist chne
weiterfdhrende Untersuchungen als Indikation zur
Operation zu betrachten,

Indikation zur Operation

Eine akute Dissektion Typ A bedeutet absolute
und sofortige Operationsindikation. Das Prinzip
der Operation liegt im Ersatz der Aorta im Bereich
des primdren Intimaginnsses. Eine Dissektion Typ
B ist per se noch keine Operationsindikation,
Eine Operationsindikation ergibt sich jedoch bei
Minderperfusion von Bauchorganen oder der
unteren Extremitaten sowie bei Ruptur des
Aneurysmas, In der Therapie der akuten Dissektion
Typ B wird momentan die Versorgung des primaren
Intimaeinrisses mittels Stent-Graft  Implantation
evaluiert, Erste Ergebnisse sind vielversprechend
und mit groBer Wahrscheinlichkeit wird dies die
kethode der Wahl in der Zukunft darstellen.

Bei allen Aneurysmen unterschiedlichster Genese
bedeutet ein Durchmesser won & om und mehr eine
Operationsindikation. Dies begrindet sich auf dem
Gesetz von LaPlace, webei die Wandspannung des
Gefades vom intraluminalen Druck, dem Gefilradius
und der Wandstirke abhangt. Die Wandspannung
nimmt bei gleichbleibenden intraluminalen Druck
mit Zunahrme des Radius und Abnahme der Wand-
starke exponentiell und nicht linear zu. Daraus
ergibt sich die Indikation ein Aneurysma ab einem
Durchmesser von & ¢m zu resezieren. Bei einem
mMarfan-syndrom wird empfohlen schon ab einem
Durchmesser von 5,5 cm zu aperieren, da aufgrund
der abnarmen und sehr dionnen Aoartermwand er-
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hahte Dissektionsgefahr bestehl. Bei Aneurysmen
im thorako-abdominellen Bereich sollte erst ab
einen Durchmesser von etwa 7 ¢m eine Operation
erwogen werden, Dies begrindet sich mit dem
betrachtlichen Qperationseisikos bei einem Ersatz
der thorakoabdominellen Aorta, Auch muss die
Dynamik der GréBenzunahme in die Entscheidung
zur Operation miteinbezogen werden.

Operationstechnik

Grundlage fir die Operation won herznahen
Aortenaneurysmen, die den Aortenbogen ganz
oder teilweise mit einschliefien, ist die Technik der
tiefen Hypothermie und des Kreislaufstillstandes.
Das Prinzip besteht darin, dass die Patienten an
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der Herz-Lungenmaschine auf eine Kerntemperatur
von etwa 18 Celsius abgekihlt werden und danach
Kreislaufstillstand eingegangen werden kann. Durch
die Hypothermie sinkt der Sauerstoffverbrauch des
nervalen Gewebes um etwa 5 Prozent pro Grad
Temperaturabfall, sodass bai der oben angegebenen
Kerntemperatur lschamiezeiten des Gehirms und
des Rickenmarks von bis zu 50 Minuten tolenert
werden, In der Phase des Kreislaufstillstandes
wird das Blut des Patienten im Reservoir der Herz-
Lungenmaschine gesammelt, sodass ein trockenes”
Operationsfeld entsteht wund eine genaue
Inspektion und ein eventueller Prothesenersaiz des
Aortenbogens maglich wird.
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