Leitlinien

Kardiologe 2015 - 9:348-353

DOI 10.1007/512181-015-0018-4

Online publiziert: 4. September 2015

© Deutsche Gesellschaft fiir Kardiologie

- Herz- und Kreislaufforschung e.V.

Published by Springer-Verlag Berlin Heidelberg
- all rights reserved 2015

Die Europaiische Gesellschaft fiir Kardio-
logie (ESC) veroffentlichte 2014 erstmalig
eine Leitlinie zur Diagnose und Thera-
pie von Aortenerkrankungen [1]. Bisher
lag nur eine Empfehlung zur Diagnose
und Therapie bei Aortendissektion vor
[2]. In der neuen Leitlinie werden die
Erkrankungen der gesamten Aorta be-
sprochen, da zahlreiche Untersuchungen
gezeigt haben, dass Erkrankungen der
abdominellen Aorta hiufig mit patholo-
gischen Befunden der thorakalen Aorta
einhergehen und umgekehrt. Zur kom-
petenten Behandlung und Therapie der
Aortenerkrankungen wird eine enge Ko-
operation zwischen Arzten unterschied-
lichster Disziplinen gefordert (Aorten-
team) [1].

Die wesentlichen Neuerungen der ak-
tuellen Leitlinien fokussieren auf die vor
allem durch CT-Bildgebung standardi-
sierte Bestimmung der Aortenpatholo-
gie, die gestiegene Bedeutung der endo-
vaskuldren Therapie, Verfahrensanwei-
sungen zur Behandlung des akuten Aor-
tensyndroms und die in Teilen frithzei-
tigere Operationsindikation bei Erkran-
kungen der Aorta ascendens.
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Kommentar zur 2014-Leitlinie
der Europaischen Gesellschaft fur
Kardiologie (ESC) zur Diagnose

und Therapie von

Aortenerkrankungen

1. Bildgebung bei
Aortenerkrankungen

Im Vergleich zur Leitlinie 2001 steht
aufgrund des groflen technischen Fort-
schrittes heute die Computertomogra-
phie (CT) im Vordergrund der Dia-
gnostik. Der grofle Vorteil liegt in der
Darstellung des gesamten Verlaufs der
Aorta mit rascher 3-D-Rekonstruktions-
zeit und planarer Bildgebung, die eine
hohere Auflosung als die Magnetreso-
nanztomographie (MRT) erreicht. EKG-
getriggerte Aufnahmen verhindern Be-
wegungsartefakte, sodass heutzutage fiir
die Diagnose Aortendissektion und in-
tramurales Hdmatom eine Sensitivitdt
von 100 % und eine Spezifizitit von 98 %
selbst bei traumatischen Aortenrupturen
erreicht werden.

Neu ist in den Leitlinien die Aus-
wahl von Markierungspunkten (,,land-
marks“), an denen die Durchmesser der
Aorta bestimmt werden sollen. Es bleibt
bei der Angabe von Absolutwerten. Eine
allgemeine Empfehlung, die Berechnung
auf die Kérperoberfliche (KOF) zu be-
ziehen, konnte sich nicht durchsetzen.
Durchmesserianderungen im zeitlichen

Verlauf von > 3 mm pro Jahr werden als
relevant angesehen.

Dagegen spielt die MRT eine wichtige
Rolle in der Diagnostik von Aortener-
krankungen, z. T. auch als Screeningme-
thode. Die eingeschrinkte Darstellung
von Gefiflverkalkungen und Stentstre-
ben und die begrenzte Einsetzbarkeit
bei Schrittmachertridgern zéhlen zu den
Nachteilen.

Die transthorakale und transésopha-
geale Echokardiographie (TTE/TEE)
sind die Methoden der Wahl fiir die
intraoperative Diagnostik, aber auch fiir
die Intensivstation und den Schock-
raum. Ein wichtiger Hinweis ist, die
Durchmesserbestimmung immer un-
ter Einbindung der gegeniiberliegenden
Aortenwand vorzunehmen. Die Be-
grenztheit der Ultraschalldiagnostik auf
einzelne GefifSsegmente hat dazu ge-
fithrt, dass prdoperativ oder auch beim
Follow-up meist die CT oder seltener
auch die MRT aus Griinden hoherer
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Zusammenfassung - Abstract

Messgenauigkeit (zusitzlich) zum Ein-
satz kommen.

2. Therapieoptionen

2.1 Medikamentose Therapie

Seit der Veroffentlichung der letzten Leit-
linien sind wenige Fortschritte in der
medikamentdsen Therapie der Aortener-
krankungen zu verzeichnen.

Fiir eine Vielzahl von Grunderkran-
kungen sind allgemeine praventive Mafi-
nahmen notwendig, z.B. auch die Ni-
kotinkarenz, besonders wichtig bei ab-
dominellem Aortenaneurysma (AAA).
Um Blutdruckspitzen zu vermeiden,
sind kompetitive, blutdrucksteigernde
Sportarten nicht empfohlen. {3-Blocker
senken die Herzfrequenz bei hohem Blut-
druck und scheinen auch bei schwerer
Aorteninsuffizienz prognostisch giinstig
zu sein [3]. Bei arterieller Hypertonie
ist das Ziel, den Blutdruck mittels Le-
bensstilmafinahmen und Einsatz von
antihypertensiven Medikamenten unter
140/90 mmHg zu senken. Fiir ACE-
Hemmer und Angiotensin-2-Rezeptor-
antagonisten wurde nur postoperativ
eine Verminderung der Progression der
Aortendilatation beschrieben [4]. Sta-
tine scheinen die Uberlebensrate bei
thorakalen Aneurysmen zu verlingern

[5].
2.2 Endovaskulare Therapie

In der Zeit seit 2001 hat die thora-
kale oder abdominelle endovaskulire
Aortentherapie [sog. (T)EVAR] einen
Durchbruch erlebt. Stimulierend waren
die beschrinkten operativen Moglich-
keiten, die enormen technischen Ent-
wicklungen und die beobachteten, nicht
erwarteten vollstindigen Abheilungen
der Aortenwand. Letztere werden auf
ein Remodelling aufgrund einer voll-
stindigen Resorption der Aortenwand-
hidmorrhagie und Thrombusbildung
zuriickgefiihrt [6, 7]. Die Aortenwand
legt sich wieder vollstindig an einen im-
plantierten Stentgraft an. Stimulierend
ist die geringe Zahl von schwerwiegen-
den Komplikationen besonders, wenn
vermieden wird (1), die A. subclavia bei
TEVAR und (2) beide inneren Becken-
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Aortenerkrankungen

Zusammenfassung

Erstmals fasst die Europaische Gesellschaft fiir
Kardiologie in einer Leitlinie die Diagnose und
Therapie von Erkrankungen der gesamten
Aorta zusammen. Sie wiinscht die Bildung
von Aortenteams als Basis von Aortenzentren,
die zukiinftig europaweit zusammenarbeiten
sollten. Im Vordergrund stehen die Diagnostik
und Therapie der akuten Aortensyndrome,
worunter die klassische Aortendissektion, das
intramurale Hamatom, das penetrierende
Aortenulkus, die traumatische Aortenruptur
wie auch die iatrogene Aortenverletzung
zusammengefasst werden. Ein diagnostischer
Algorithmus fiir die Notaufnahme soll dazu
beitragen, keine unndtigen diagnostischen
MaRBnahmen zu treffen und eine rasche
Diagnosestellung zu ermdglichen als Basis fiir
ein optimiertes therapeutisches chirurgisches
und/oder interventionelles Verfahren. Fiir
alle Kardiologen ist der Hinweis wichtig,
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dass bei Md@nnern und Raucherinnen {iber
65 Jahren ein Screening auf ein abdominelles
Aortenaneurysma durchgefiihrt werden soll,
was z. B.im Anschluss an eine transthorakale
Echokardiographie angeschlossen werden
kann. Das therapeutische Vorgehen bei
asymptomatischen und symptomatischen
Patienten mit abdominellem Aortena-
neurysma wird beschrieben. Ausfiihrlich
werden genetische Erkrankungen der Aorta
sowie atherosklerotische und entziindliche
Erkrankungen dargelegt. Wertvolle Hinweise
gibt es fiir notwendige Verlaufsuntersu-
chungen im chronischen Stadium von
Aortenerkrankungen.

Schliisselworter
Aorta - Aortendissektion - Aortensklerose -
Aneurysmen - Intramurales Hdmatom

Abstract

For the first time the European Society

of Cardiology has presented guidelines

for the diagnosis and therapy of aortic
diseases involving parts as well as the

total aorta. Desirable are the formation

of aortic teams and the establishment of
aortic centers, which should cooperate in a
European effort. The diagnosis and therapy of
acute aortic syndromes, including classical
aortic dissection, intramural hematoma,
penetrating aortic ulcer, traumatic aortic
injury as well as iatrogenic aortic dissection
are discussed and a diagnostic algorithm

for emergency departments presented. The
diagnostic algorithm should allow a rapid
diagnosis and initiation of an optimal surgical
and/or interventional therapy, not neglecting
medical options . For cardiologists it is

Comments on the 2014 guidelines of the European Society of
Cardiology on the diagnosis and therapy of aortic diseases

important to know that all men and women
smokers > 65 years should be screened for the
presence of an abdominal aortic aneurysm.
Using transthoracic echocardiography a brief
ultrasound scan of the abdominal aorta can
be recommended as a screening method. The
therapeutic options in asymptomatic and
symptomatic patients with abdominal aortic
aneurysms are described. Genetic diseases

of the aorta as well as atherosclerotic and
inflammatory diseases are listed. Important
advice is given for follow-up studies in
patients with aortic diseases.

Keywords
Aorta - Aortic dissection - Atherosclerosis -
Aneurysm - Intramural hematoma

schlagadern bei EVAR (0,8-1,9%) zu
iiberstenten. Andere Komplikationen,
die auf die Stentimplantation zuriickge-
fithrt werden (Endoleaks), miissen frith
erkannt werden, da sie z. T. einer raschen

Therapie zugefithrt werden miissen [1,
6-8].



2.3 Operative Verfahren

Erstmalig werden in den Leitlinien de-
tailliert mogliche operative Verfahren
mit tibersichtlichen Grafiken vorgestellt,
die fiir die operative Behandlung von
Aortenerkrankungen entwickelt worden
sind; dies bezieht auch thorakoabdomi-
nelle Verfahren ein. Begriffe wie ,de-
branching® oder ,,frozen elephant trunk®
werden so fir den Kardiologen besser
verstandlich [9-11].

3. Akutes Aortensyndrom

Einen breiten Raum nimmt die Dia-
gnostik der akuten Aortensyndrome
(AAS) ein: klassische Aortendissektion,
intramurales Hamatom (IMH), pene-
trierendes Aortenulkus (PAU), Aorten-
ruptur, traumatische Aortenverletzung
sowie iatrogene Aortendissektion. Ein
Ablaufplan fir die Notaufnahme hilft,
Entscheidungen zu erleichtern, unnétige
diagnostische Mafinahmen zu vermei-
den und den Ablauf zu standardisieren.
Bei stabilen Patienten helfen Hochri-
sikofaktoren (z.B. Marfan-Syndrom,
Aortenklappenerkrankung, bekanntes
Aneurysma), Hochrisikosymptome wie
Brust- oder Riickenschmerzen und Un-
tersuchungsbefunde (z.B. Perfusions-
defizit, Aortenklappeninsuffizienz), die
Wahrscheinlichkeit fiir das Vorliegen
eines AAS einzuschitzen.

4. Therapie bei akuten
Aortensyndromen

Wie schon 2001 steht fir die akute Typ-
A-Dissektion, aber auch fir das IMH
der aszendierenden Aorta die Operati-
on im Vordergrund, verbunden mit dem
Erhalt der Aortenklappe (Klasse I C).
Der Empfehlungsgrad fiir einen chirur-
gischen Eingriff bei einem Typ-A-PAU
ist ITa C.

Bei unkomplizierter Typ-B-Dissekti-
on der deszendierenden Aorta, aber auch
bei IMH und PAU bleibt die medika-
mentdse Therapie auch jetzt noch die
initiale Empfehlung (Klasse I C). Neu
ist hingegen die Klasse IIa C fiir TEVAR
bei komplizierter Typ-B-Dissektion, d. h.
persistierenden Schmerzen, Gréfenzu-
nahme der Aorta und/oder Organmal-

perfusion sowie schwerer Hypertonie. Ist
die Dissektion asymptomatisch, wird be-
reits eine Ila-B-Empfehlung ausgespro-
chen, weil die Langzeitbeobachtung in
der INSTEAD-XL-Studie eine Uberle-
genheit von TEVAR im Vergleich zur me-
dikament6sen Therapie im Verlauf von
5 Jahren aufgezeigt hat. Ist aus anatomi-
schen Griinden keine TEVAR-Behand-
lung moglich, kann die Operation erwo-
gen (Klasse IIb C) werden [12, 13].

Liegt eine Typ-B-IMH oder -PAU
vor, so ist neu und wichtig der Hinweis
auf kurzfristige (1 bis 3 Tage Abstand)
wiederholte Bildgebung, um die Ge-
fahr einer Progression oder Dissektion
aufzudecken [14-17]. Bei komplizier-
ter Typ-B-IMH/PAU, d. h. wiederholten
Schmerzattacken, Ausdehnung des IMH,
periaortalem Hiamatom oder neu auf-
getretenen Einrissen, sollte die TEVAR
uberlegt werden (Klasse IIa C).

Liegt eine traumatische Aortendissek-
tion, z.B. nach Sturz aus grofler Hohe
oder nach Autounfall vor, steht die en-
dovaskuldre Therapie ganz im Vorder-
grund, nachdem gezeigt werden konnte,
dass dies die Uberlebensrate verbessert
(Empfehlungsgrad IIa C; [1]). Wichtig
und neu ist der Hinweis, dass sich die
therapeutische Entscheidung nach dem
Ausmafd der Aortenschddigung richtet
[18].Ist nur eine Intimaldsion vorhanden
(Grad I), wird ein konservatives Vorge-
hen vorgezogen. Die endovaskulire The-
rapie ist indiziert und der chirurgischen
Therapie tiberlegen, wenn eine intramu-
rale Himatombildung, ein Pseudoaneu-
rysma oder eine Aortenruptur der Ver-
letzung folgt (Klasse IIa C).

Ist die Verletzung der Aorta iatro-
gen, so bleibt sie haufig asymptomatisch
und kann konservativ beherrscht wer-
den. Wenn Komplikationen auftreten,
wie z. B. eine Kompression eines Koro-
narostiums, oder sich eine Dissektion
der aszendierenden Aorta entwickelt, ist
meist eine interventionelle oder opera-
tive Therapie angeraten [19, 20].

5. Drohende Aortenruptur

Ein wichtiges Kapitel in den Leitlinien
ist die Erwiahnung der drohenden Aor-
tenruptur, die als eigenes Krankheits-
bild vom Pseudoaneurysma abgegrenzt

werden muss. Typisch sind eine akute
Schmerzsymptomatik und der Nachweis
einer noch erhaltenen Aortenwand in der
Bildgebung. Schmerzen, die an Intensi-
tit zunehmen, aber auch zunehmende
Pleura- und Perikardfliissigkeit identifi-
zieren diese Patienten mit dem hochsten
Risiko einer Aortenruptur. Im Gegensatz
zur freien Ruptur wird in diesen Fillen
die duflere Begrenzung durch periaortale
Strukturen wie Pleura, das Perikard und
retroperitoneale Strukturen abgedichtet.
Die Patienten sind in diesem Zustand
auch himodynamisch oft noch stabil.

Patienten mit einer drohenden Aor-
tenruptur der Aorta descendens ben6ti-
gen eine unmittelbare Therapie, um zu
iiberleben. In einer retrospektiven Ana-
lyse zeigte sich eine Uberlegenheit der en-
dovaskuldren Therapie miteiner 19%igen
30-Tage-Letalitdt im Vergleich zu 33 %
der offenen Operationen [21]. Bei Patien-
ten mit drohender Aortenruptur im De-
scendensbereich sollte daher endovasku-
lar behandelt werden, wann immer dies
moglich ist (Klasse I C).

6. Thorakale Aortenaneurysmen

Die Leitlinien aus 2014 empfehlen bereits
bei einem Durchmesser der Aorta ascen-
dens und Aortenbogen von = 55 mm
(2001 noch 60 mm) eine Operation (Klas-
se IIa C). Liegt ein Marfan-Syndrom vor
oder eine bikuspide Aortenklappe [1]
mit Risikofaktoren, so liegt der Grenz-
wert bei > 50 mm (Klasse I C bzw.
ITa C). Zu den Risikofaktoren zihlen die
Aortenisthmusstenose, die Hypertonie,
die familidre Belastung mit Dissektion
und die Zunahme des Aortendurchmes-
sers > 3 mm/Jahr. Liegen diese Risiken
oder eine familidre Belastung bei Mar-
fan-Syndrom vor, so wird die Indikation
zur Operation bereits ab einer Gro-
fle = 45 mm (Klasse IIa C) gesehen.
Niedrigere Schwellenwerte kommen in-
frage, wenn eine kleine Statur bzw. eine
Aorteninsuffizienz vorliegt oder eine
Schwangerschaft geplant ist. Die ESC-
Empfehlungen stirken auch den beson-
deren Patientenwunsch (Klasse IIb C).
Fir die deszendierende Aorta sollte
eher an eine endovaskulére als an eine
operative Therapie gedacht werden (Klas-
se ITa C). Fiir die letztere MafSnahme ist
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Leitlinien

der Schwellenwert auf 60 mm angehoben
worden.

Beieinem Durchmesser der Aorta de-
scendens unter 45 mm reicht eine jahrli-
che Verlaufsbeobachtung, bei 45-55 mm
eine Bildgebung alle 6 Monate, solan-
ge eine klinisch stabile Situation besteht
(Klasse I C). Im Falle einer Vergroflerung
der Aorta ascendens > 45 mm oder einer
Durchmesserzunahme > 3 mm/Jahr sind
jahrliche Kontrolluntersuchungen indi-
ziert.

7. Abdominelles
Aortenaneurysma

Fir Kardiologen mag bemerkenswert
sein, wie viel Empfehlungen zum ab-
dominellen Aortenaneurysma (AAA)
wegen vorhandener Evidenzen aus klini-
schen Studien einen Empfehlungsgrad A
oder B erhalten haben. AAA ist definiert
als Erweiterung der Aorta von > 30 mm
oder > 50 % des normalen Durchmes-
sers. AAA entwickeln sich tiberwiegend
infrarenal. Zu den wichtigsten Risi-
kofaktoren gehdren Alter, minnliches
Geschlecht, Rauchen und Hypertonus.
Die AAA sind lange Zeit subklinisch
und expandieren durchschnittlich um
1-6 mm pro Jahr [22, 23].

Klar und wissensbasiert ist die Emp-
fehlung bei Mannern (Klasse I A)und
bei Raucherinnen iiber 65 Jahren (Klas-
se IIb C), ein Screening mittels Sonogra-
phie vorzunehmen (Klasse I A) [24].

Eine Ila-B-Empfehlung bekam die
Aufforderung an die Kardiologie, bei
jeder echokardiographischen Unter-
suchung (TTE) auch die Bauchaorta
bei Minnern und Raucherinnen iber
65 Jahren zu schallen (Klasse IIa B) [25,
26].

Wihrend bei asymptomatischem
AAA bis zu einer Grofle von 55 mm
abgewartet werden kann, ist bei sympto-
matischer AAA die sofortige EVAR oder
offene Operation, indiziert (Klasse I A).
Bei asymptomatischen AAA = 55 mm
kann sowohl die endovaskuldre oder
offene Aortenoperation empfohlen wer-
den mit dem Vorteil des geringeren
Akutrisikos, aber dem Nachteil des un-
glinstigeren Langzeitrisikos bei EVAR
im Vergleich zur Operation [27, 28].
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Nach offener chirurgischer Operation
von AAA ist eine gelegentliche Verlaufs-
beobachtung mittels Ultraschall oder CT
alle 5 Jahre ausreichend (Klasse I C), nach
EVAR wird nach 1 Monat, 6 und 12 Mo-
naten sowie jahrlich untersucht.

8. Besondere Krankheitsbilder
der Aorta

8.1 Genetische Erkrankungen mit
aortaler Beteiligung

In der Beschreibung der genetischen
Erkrankungen, die die Aorta betreffen,
ist der Fortschritt seit den Empfehlungen
2001 besonders deutlich. Neu ist die Be-
schreibung des Syndroms der thorakalen
Aortenaneurysmen und Dissektionen,
weil eine einheitliche molekulare Gen-
mutation aufgezeigt werden konnte. Zu
den chromosomalen und vererbten Aor-
tenerkrankungen gehéren das Turner-
Syndrom, das Marfan-Syndrom, das Eh-
lers-Danlos-Syndrom, das Loeys-Dietz-
Syndrom, das arterielle Syndrom mit Ge-
falschlingelung und das Aneurysma-
Osteoarthritis-Syndrom [1].

8.2 Bikuspide Aortenklappe mit
Aorta-ascendens-Aneurysmen

Die bikuspide Aortenklappe wird hin-
sichtlich Pathologie, Diagnostik und The-
rapie ausfiihrlich in den 2010- und 2012-
ESC-Leitlinien fiir Herzklappenerkran-
kungen beschrieben [29, 30]. Neben ei-
ner moglichen normalen Form der Aorta
ascendens wird eine suprakoronare Di-
latation bei 30-50 % der Patienten oder
eine zylindrische Aufweitung mit Aufhe-
bung des sinutubularen Ringes in 5-15 %
aufgedeckt.

8.3 Inflammatorische Erkrankung
der Aorta (Aortitis)

Bisher war der Nachweis einer Aortitis
schwierig, die Einfithrung der MRT-Dia-
gnostik, aber noch mehr die kombinierte
PET-CT- oder PET-MRT-Verfahren ha-
ben wesentlich die Moglichkeiten erwei-
tert, Erkrankungen wie die Behget-Er-
krankung, das Takayasu-Syndrom, das
Kawasaki-Syndrom, die Bechterew-Er-
krankung oder das Reiter-Syndrom zu

differenzieren [1, 31], die zu einer In-
flammation der Aortenwand fithren kén-
nen. In sehr seltenen Féllen kann auch
die Aortenwand durch eine Staphylokok-
ken-, Salmonellen- oder Mykobakteri-
en-Erkrankung betroffen sein. Letztlich
ist eine spezifische Diagnosestellung an-
hand der Bildgebung aber nicht méoglich.

9. Verlaufsuntersuchungen

In Bezug auf die Verlaufsuntersuchun-
gen bei Aortenerkrankungen steht die
Anbindung der Patienten an ein Aor-
tenzentrum mit speziellem Aortenteam,
das alle Moglichkeiten der Diagnostik
und Therapie besitzt, im Vordergrund
[1]. Wihrend bei Aortenaneurysmen-
Verlaufsuntersuchungen die Beobach-
tung der Grofleninderung ganz im
Vordergrund steht, ist bei Patienten mit
endovaskuldrer Therapie auf mogliche
Komplikationen nach Behandlung zu
achten, da mit einer recht hohen In-
terventionsrate gerechnet werden muss,
ausgelost durch eine Progression der
Erkrankung oder endovaskuldr beding-
te Komplikationen, wie z.B. Pseudo-
aneurysmabildungen an der Stelle der
Stentstruts. Sowohl nach TEVAR als
auch nach chirurgischer Therapie sind
Verlaufsbeobachtungen vor Entlassung,
nach 1 Monat, nach 6 und 12 Monaten
und dann jéhrlich indiziert.
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