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Einleitung

Angesichts der niedrigen Prévalenz ein-
zelner vererbbarer Aneurysmensyndro-
me wird immer wieder die Frage nach der
Relevanz spezifischer Vorgehensweisen
im Vergleich zur iberwiegenden Mehr-
heit der Patienten mit kardiovaskuldren
Erkrankungen gestellt.

Gemif aktueller Datenlage muss man
jedoch davon ausgehen, dass mindestens
20 % aller Patienten mit thorakalen Aor-
tenerkrankungen eine genetische Kom-
ponente haben [1]. Die Wahrscheinlich-
keit, dass ein Patient unter 40 Jahren,
der sich mit einer akuten Aortendissek-
tion vorstellt, an einem Marfan-Syndrom
(MFS) leidet, liegt bei etwa 50 % [2]. Falls
der Patient eine belastete Familienana-
mnese im Hinblick auf ein thorakales
Aneurysma hat, steigt die Wahrschein-
lichkeit einer vererbbaren Komponente
auf 75%. Die Besonderheiten der Be-
handlung von Patienten mit vererbba-
ren Aneurysmensyndromen sind daher
wichtige Informationen fiir jeden Herz-
und Geféfichirurgen.

Bindegewebserkrankungen mit vas-
kuldrer Komponente lassen sich grob in
solche mit einer syndromalen Présenta-
tion wie z. B. Marfan-, vaskulares Ehlers-
Danlos- und Loeys-Dietz-Syndrom und
solche mit eher unspezifischem Pha-
notyp wie z.B. Patienten mit ACTA2-
Mutationen einteilen. Die Anzahl der Pa-
tienten mit familidr gehauft auftretenden
Aortenaneurysmen, welche sich keiner
der bekannten definierten Syndrome
zuteilen lassen, ist jedoch grof3 und jedes
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Chirurgische Optionen zur
Versorgung von Aorten-
pathologien bei genetischen
Aortenerkrankungen

Jahr wird das Spektrum um einige neu
entdeckte Mutationen erweitert.

Marfan-Syndrom

Das Marfan-Syndrom ist das vererbbare
Aneurysmensyndrom mit der hochsten
Inzidenz, ca. 1:5000-1:10.000 Lebendge-
burten, und dient seit Jahren als ,, Modell-
erkrankung® fiir Bindegewebserkran-
kungen mit vaskulirer Komponente.
Der Phinotyp des Marfan-Syndroms
wird durch Mutationen im Fibrillin-1-
Gen hervorgerufen, wobei Fibrillin ein
Hauptbestandteil der extrazelluldren Ma-

trix ist. Die Patienten présentieren sich
mit okkuldren, skeletalen und kardio-
vaskuldren Auftilligkeiten, wobei auch
heute noch die akute Aortendissektion
aufgrund eines Aortenaneurysma (vor
allem im Bereich der Aortenwurzel) die
Prognose dieser Patienten bestimmt [3,
4].

Die Forschungsbemiihungen der letz-
ten 10 Jahre konnten zeigen, dass die
Uberaktivierung eines bestimmten Si-
gnalwegs, des TGFb-Signalwegs, urséch-
lich fiir die Ausbildung von Aneurysmen
der Aorta ist. Wird dieser Signalweg im
Tierexperiment blockiert, so entwickeln

Abb. 1 A Follow-up-CT eines 26-jahrigen Marfan-Patienten mit moderat (40 mm) dilatierter proxi-
maler Descendens 7 Jahre nach klappenerhaltendem Aortenwurzelersatz nach David (a). Akute Ty-
p-B-Dissektion 2 Wochen spater (b) mit Malperfusion der linken Beckenachse (c)
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ACH 1. FENESTRATION

Miuse mit einer Mutation im Fibrillin-
1-Gen keine Aneurysmen [5, 6].

)) Eine Uberaktivierung des
TGFb-Signalwegs fiihrt zu
Aneurysmen der Aorta

Der prophylaktische Ersatz der erwei-
terten Aortenwurzel zur Verhinderung
einer Dissektion hat die Lebenserwar-
tung der Marfan-Patienten deutlich ver-
bessert. Gleichzeitig konnte gezeigt wer-
den, dass sich dadurch der Fokus der
Morbiditit, aber auch der Mortalitit auf
die distaleren Abschnitte der Aorta ver-
lagert. In der Euro Heart Survey fan-
den 31 % der Eingriffe bei Marfan-Pati-
enten an den distaleren Aortenabschnit-
ten statt, bei 18 % der Patienten ist ein
Eingrift an der Aorta descendens oder
abdominalis mittlerweile der Primarein-
griff [7-10].

Daten der letzten Jahre haben gezeigt,
dass MFS-Patienten, die elektiv an der
Aortenwurzel operiert werden, ein ge-
ringes Risiko fiir einen erneuten Eingriff
haben. Leider erleiden etwa 10-15 % die-
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ser Patienten im Verlauf eine Typ-B-Dis-
sektion, die mit einem sehr hohen Risiko
fir eine notwendige Intervention verge-
sellschaftet ist. In unserem Kollektiv er-
litten sogar 19 % der Patienten eine Typ-
B-Dissektion und bei 86 % dieser Pati-
enten musste im Verlauf die thorakoab-
dominale Aorta ersetzt werden. Haufig
kommt es schon in den ersten Wochen
nach dem Ereignis zu einer raschen Di-
latation, sodass zwei Drittel dieser thora-
koabdominalen Eingriffe bereits im ers-
ten Jahr nach dem Ereignis stattfinden
muss. Der mittlere Durchmesser beim
Dissektionsereignis betrug 37 + 8,5 mm
(19-50 mm) verglichen mit 64 + 10,6 mm
(41-80 mm) bei der Operation. Dies ent-
spricht einer errechneten Wachstumsrate
von 16 + 11,4 mm pro 6 Monate nach
dem initialen Schmerzereignis [11]. In-
teressanterweise haben gerade Marfan-
Patienten, die sich bei chronischer Typ-
B-Dissektion einem thorakoabdomina-
len Eingriff unterziehen miissen, ein re-
lativ geringes Paraplegierisiko. Am ehes-
ten wahrscheinlich aufgrund einer be-
reits erfolgten Prikonditionierung durch
Verschluss einzelner Interkostalarterien
beim Dissektionsereignis.

Abb. 2 < Interventionelle
Fenestration des Patien-
ten (a) und nachfolgend
Stentimplantation in die
A.iliaca links bei erneuter
Ischdmie (b, c)

Obwohl eine Intervention am Aorten-
bogen hiufig als Komplikation einer per-
sistierenden Dissektion nach tiberlebter
Typ-A-Dissektion angesehen wird, muss
man bei Patienten mit Bindegewebser-
krankungen davon ausgehen, dass auch
die Typ-B-Dissektion ein Trigger fiir eine
Dilatation des Bogens sein kann. Wir
konnten zeigen, dass bei Marfan-Pati-
enten der Bogeneingriff meist erst Jah-
re nach dem Ersteingriff stattfindet, so-
dass bei vielen Patienten schon ande-
re Aortenabschnitte, meist thorakoabdo-
minal ersetzt wurden. Interessanterweise
hat das Ausmaf des initialen Bogenein-
griffs (partieller oder kompletter Aorten-
bogenersatz) nur wenig Einfluss auf die
Hiufigkeit der thorakoabdominalen Ein-
griffe. Ein Bogeneingriff bei einem Mar-
fan-Patienten ist also fast immer Aus-
druck einer komplexen, multi-segmen-
talen Erkrankung der Aorta und als sol-
cher immer auch im Zusammenhang mit
Pathologien der Aorta descendens und
weiterer distaler Aortenabschnitte zu se-
hen [12, 13].

Eine primére aneurysmatische Erwei-
terung der Aorta descendens ohne vor-
ausgehende Dissektion ist bei MFS-Pa-
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Zusammenfassung

Hintergrund. Trotz der niedrigen Inzidenz
einzelner vererbbarer Aneurysmensyndrome
ist die Pravalenz dieser Erkrankungen
innerhalb der Gruppe von Patienten mit
Aneurysmen hoch. Man muss davon
ausgehen, dass mindestens 20 % aller

eine genetische Komponente haben. Die
Wahrscheinlichkeit, dass ein Patient unter 40
Jahren mit einer akuten Aortendissektion an

Falls eine Familienanamnese im Hinblick auf
ein thorakales Aneurysma besteht, betrégt
die Wahrscheinlichkeit einer vererbbaren
Komponente 75 %.

Fragestellung. Welchen Stellenwert

haben die praoperative Diagnostik, die
operative Strategie und die Erfahrungen des
behandelnden Chirurgen bei vererbbaren

Patienten mit thorakalen Aortenerkrankungen

einem Marfan-Syndrom leidet, liegt bei 50 %.
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Aneurysmensyndromen hinsichtlich des
chirurgischen Langzeitergebnisses?

Material und Methoden. Zusammenfassung
aktueller Leitlinien und Studienergebnisse.
Ergebnisse. Die Besonderheiten der
Behandlung von Patienten mit vererbbaren
Aneurysmensyndromen sind wichtige
Informationen fiir jeden GefaBchirurgen.
Bindegewebserkrankungen mit vaskularer
Komponente lassen sich grob in solche mit
einer syndromalen Prasentation wie z. B.
Marfan-, vaskuléres Ehlers-Danlos- und
Loeys-Dietz-Syndrom und solche mit eher
unspezifischem Phdnotyp wie z. B. Patienten
mit ACTA2-Mutationen einteilen. Die Anzahl
der Patienten, die sich keiner der bekannten
definierten Syndrome zuteilen lassen, ist
jedoch grof3 und jedes Jahr wird das Spektrum
um einige neue Mutationen erweitert. Eine

Chirurgische Optionen zur Versorgung von Aortenpathologien bei genetischen Aortenerkrankungen

genaue praoperative Diagnose ist flr das
chirurgische Langzeitergebnis essenziell, da
die operative Strategie mal3geblich von der
Diagnose beeinflusst wird.
Schlussfolgerungen. Bei Patienten mit Bin-
degewebserkrankungen muss die operative
Strategie die voraussichtliche Entwicklung
der benachbarten aortalen Segmente
beriicksichtigen. Aus technischer Sicht muss
das Ziel beim Ersatz einzelner Segmente
sein, mdglichst wenig Restaortengewebe zu
lassen, welches im Verlauf dilatieren kann.
Hierzu sollten die Abgange der Aorta moglich
separat angeschlossen und alle Anastomosen
zusatzlich verstarkt werden.

Schliisselworter
Marfan-Syndrom - Loeys-Dietz-Syndrom -
Aneurysmen - Dissektionen - Aortenchirurgie

Abstract

Background. Despite the low incidence

of individual heritable connective tissue
disorders with vascular involvement, the
prevalence of these diseases within the
group of patients with aortic aneurysms

is high. Current data suggest that at least
20 % of patients presenting with thoracic
aortic disease have a genetic component. In
patients under 40 years of age presenting
with acute aortic dissection, the prevalence
of Marfan syndrome is as high as 50 %. If
there is a positive family history for thoracic
aortic disease, roughly 75 % of patients carry
a pathogenetic mutation.

Objectives. How important are the pre-
operative diagnosis, operative strategy and
experience of the attending physician in
heritable connective tissue disorders with

vascular involvement on the surgical long-
term outcome?

Materials and methods. The current
guidelines and study results are summarized.
Results. Vascular surgeons should be

aware of these diseases and be familiar

with the treatment strategies. Heritable
connective tissue disorders with vascular
involvement are a very heterogeneous group
of diseases comprising those with a syndromic
phenotype, such as Marfan, Loeys-Dietz and
vascular Ehlers-Danlos syndromes as well as
those with a relatively unspecific phenotype,
such as ACTA2 mutations. The number of
patients who cannot be assigned to any of
the known defined syndromes is high and
every year new mutations are identified.

A precise preoperative diagnosis is important

Surgical options for treatment of pathologies of the aorta in heritable aortic disorders

for the surgical long-term result as the
operative strategy essentially depends on the
underlying disease.

Conclusions. In patients with connective
tissue disorders, the progression of disease

in the adjacent aortic segments has to be
anticipated. From a technical point of view, the
aim by replacement of individual segments
is to leave as little residual aortic tissue as
possible that can dilate over time; therefore,
we recommend separate re-implantation of
the aortic branches whenever possible and
additional reinforcement of all anastomoses.

Keywords
Marfan syndrome - Loeys-Dietz syndrome -
Aneurysm - Dissection - Aortic surgery

tienten selten. Hiufig wird eine mode-
rate Erweiterung der proximalen Aorta
descendens im Bereich des ehemaligen
Ductus Botalli beobachtet. Eine nieder-
lindische Studie hat eine Erweiterung
der Aorta descendens iiber 27 mm als
Risikofaktor fiir eine Typ-B-Dissektion
identifiziert (HR 2,2; 95 %-KI: 1,1-4,3;
p = 0,02), wobei eine Aorta mit 27 mm
natiirlich weit jenseits jeglicher Interven-
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tionsgrenzen liegt, sodass der klinische
Wert der Aussage begrenzt bleibt [14].

Die oben geschilderte Abfolge der
Ereignisse bei Patienten mit Marfan-
Syndrom wird sehr eindriicklich durch
den in @Abb. 1, 2 und 3 gezeigten 26-
jahrigen Marfan-Patienten mit Zustand
nach klappenerhaltendem Aortenwur-
zelersatz illustriert.

Indikationen fiir einen
chirurgischen Eingriff

Die Leitlinien der Europdischen Gesell-
schaft fiir Kardiologie (ESC) von 2014
fir Aortenerkrankungen unterscheiden
nun erstmals Indikationsgrenzen in Ab-
hingigkeit der zu verwendenden Tech-
nik. Falls eine endovaskulire Versorgung
moglich ist, sehen die Leitlinien eine In-
dikation ab 55 mm und hingegen erst
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bei 60 mm bei der Notwendigkeit ei-
ner offenen Versorgung, dies als Emp-
fehlung ITa, Evidenzgrad C [15]. In Bern
wird die Indikation fiir einen Aortener-
satz bei Marfan-Patienten in Abhingig-
keit des Alters, der Wachstumsrate, so-
wie moglicher Voroperationen zwischen
50-60 mm gestellt. Die Leitlinien der ESC
wie auch der Europdische Gesellschaft fiir
Herz- und Thoraxchirurgie (EACTS) ra-
ten von der Verwendung von Stentgrafts
bei Patienten mit Marfan und anderen
Bindegewebserkrankungen ab [15, 16].
In Bern verwenden wir Stentgrafts bei
Marfan Patienten nur in seltenen Fillen,
falls die Landezonen bereits mit Dacron
ersetzt wurden, als Uberbriickung bis zu
einer spiteren offenen Versorgung oder
falls der Patient aufgrund der Gesamtsi-
tuation nicht fiir einen offenen Eingriff
qualifiziert.

Im Bereich der infrarenalen Aorta gibt
es nur wenig Daten, die spezifisch fiir
Marfan-Patienten oder Patienten mit an-
deren Bindegewebserkrankungen Giil-
tigkeit haben. Isolierte infrarenale Aneu-
rysmen sind eine Seltenheit (B Abb. 4).
In unserem Patientenkollektiv fanden
quasi alle Ersétze der infrarenalen Aorta

im Rahmen von thorakoabdominalen
Aortenersitzen, zumeist nach Dissektio-
nen, statt oder zusammen mit Eingriffen
an den Iliakalgefiflen, ebenfalls zumeist
nach Dissektionen. In unserem Kollektiv
zeigten 43 % der Patienten nach Typ-
A- und 69% nach Typ-B-Dissektion
eine Dilatation der Iliakalgefifle, wobei
letztlich 14 % der Patienten nach Typ-
A- und 38 % der Patienten nach Typ-B-
Dissektionen chirurgisch saniert werden
mussten.

Operatives Vorgehen bei Ersatz
eines Aneurysmas Typ Il nach
Crawford

Exemplarisch beschreiben wir hier das
operative Vorgehen beim Ersatz ei-
nes Typ-II-Aneurysmas nach Crawford.
Nach Schraubenlagerung des Patienten
erfolgt der Zugang zur A. iliaca exter-
na links tber einen suprainguinalen
Zugang. Es wird fiir die arterielle Kanii-
lierung ein 8-mm-Dacron-Graft End-
zu-Seit implantiert und mit Heparin
gespiilt.

Danach erfolgt der Zugang zur Aor-
ta tiber eine linksseitige Thorakophreni-

Abb. 3 « Rasche Di-
latation der gesamten
dissezierten Aorta bis

auf 60 mm innerhalb von

6 Monaten (a, b), sodass
ein thorakoabdominaler
Aortenersatz durchgefiihrt
wird. Das Follow-up-CT

12 Monate spater zeigt un-
auffallige Verhdltnisse (c)

kolumbotomie. Das Zwerchfell wird zir-
kuldr mit dem Stapler durchtrennt. Die
Aorta wird besonders im Bogenbereich
extensiv mobilisiert. Das Perikard wird
oberhalb des N. phrenicus erdffnet und
derN.recurrens/N. vagus im Pedikel pra-
pariert und mobilisiert, sodass ein un-
gehinderter Zugang zum Aortenbogen
besteht. In Abhingigkeit von der pro-
ximalen Morphologie des Aneurysmas,
beziehungsweise der Dissektion, wird die
Aorta meist zwischen der A. carotis com-
munis links und der linken A. subclavia
oder unmittelbar distal der A. subclavia
geklemmt. Der Bogen wird in diesem
Bereich zirkuldr mobilisiert und die lin-
ke A. subclavia angeschlungen, sodass
hier spéter von medial geklemmt wer-
den kann. Nach Freilegung der gesamten
Aorta werden die voraussichtlichen wei-
teren Aortenabklemmstellen pripariert.
Diese sind meist im Bereich TH6-38, so-
wie suprazoliakal auf Hohe TH12.

Nun wird der Patient heparinisiert
und die linke untere Pulmonalvene mit
einer gebogenen 28-F- (Frauen) oder
32-F-DLP-Kaniile (Manner) kaniiliert.
Der linke Vorhof wird mit provisori-
schen Schrittmacherelektroden verse-
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hen; bei Patienten mit Zustand nach
einem kardialen Voreingriff ebenso der
linke Ventrikel. Nach Initialisierung des
partiellen Linksherzbypasses wird die
Aorta proximal sowie auf Hohe TH6-8
geklemmt. Die Aorta wird proximal
tiber eine kurze Strecke inzidiert und
eine Dacron-Prothese mit 3,0 Poly-
propylenfiden Rinderperikardstreifen-
unterstiitzt in Inlaytechnik, eingeniht.
Die Interkostalarterien werden mithilfe
von Ballonkathetern okkludiert. Dies
findet unter kontinuierlicher Uberwa-
chung der Riickenmarksvitalitat mittels
motorisch-evozierter Potenziale statt.
Relevante Interkostalarterien werden im
Verlauf in maximal 2er-Patches, eben-
falls perikardunterstiitzt reimplantiert.
Nach Anfertigung der proximalen Anas-
tomose wird der Graft iiber die linke
A. subclavia entliiftet und die Klemme
auf etwa Hohe TH12, d. h. suprazoliakal
gesetzt und weitere Interkostalarteri-
en unter MEP-Kontrolle reimplantiert.
Nach versetzen der Klemme nach infra-
renal werden die Viszeralgefifie einzeln
iiber separate Pumpen volumenkontrol-
liert perfundiert.

Dasweitere Vorgehenrichtetsichnach
dem Ausmaf3 des Eingriffs im Bereich
der distalen Aorta. Muss dort eine ausge-
dehnte Rekonstruktion mit Beteiligung
der Iliakalarterien erfolgen, so wird dies
zuerst durchgefithrt und die viszeralen
Gefif3e weiterhin tiber die Herz-Lungen-
Maschine perfundiert. Kann der Ersatz
oberhalb der Bifurkation durchgefiihrt
werden, so konnen die viszeralen Gefafle
zuerst mit den Prothesenseitenarmen re-
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Abb. 4 <« Rasch
progredientes ab-
dominales Aorten-
aneurysma bei einer
30-jéhrigen Mar-
fan-Patientin ohne
vorangegangene
Dissektion. Intra-
operativ wurde ein
Intimariss beobach-
tet

anastomosiert werden. Alle Nihte wer-
denmit Rinderperikardstreifen verstérkt.
Bei Patienten mit Bindegewebserkran-
kungen werden meist Dacron-Prothesen
mit 4 vorgefertigten Seitenarmen (tho-
rako-abdominale Plexus-Prothese nach
Coselli, Vascutek-Terumo, UK) verwen-
det.

Im Allgemeinen geschieht dies in der
Reihenfolge rechte Nierenarterie, A. me-
senterica superior, Truncus coeliacus und
linke Nierenarterie. Bei Patienten mit
Bindegewebserkrankungen werden alle
viszeralen Gefif3e einzeln angeschlossen,
um das kranke Aortengewebe moglichst
vollstindig auszuschalten.

Die Ergebnisse hinsichtlich eines
thorako-abdominalen =~ Aortenersatzes
bei Marfan-Patienten sind gut, in den
meisten Serien sogar besser als bei
den Nicht-Marfan Patienten. In einer
kiirzlich erschienenen groflen Serie aus
Houston mit 127 Patienten der vergan-
genen 10 Jahre betrug die Mortalitét
4% und die Haufigkeit des kumulativen
Endpunkts aus operativer Sterblichkeit,
Schlaganfall, Nierenversagen, Paraple-
gie oder Paraparese 6 %, wobei es nur
jeweils einen Fall mit Paraparese und
einen mit Paraplegie gab. Die gleiche
Gruppe hat kiirzlich eine interessante
Studie iiber die Lebensqualitit nach Typ-
II-Ersatz bei Marfan-Patienten veréffent-
licht. Hier zeigte sich eine gegeniiber der
Normalbevolkerung fast ebenbiirtige Le-
bensqualitit nach dem Eingriff. Einzig
zeigte sich eine mit 43 % tiberraschend
hohe Rate an Recurrensparesen. Leider
wurde bei beiden Serien nur in etwas

iiber der Halfte der Patienten die sichere
Diagnose Marfan gestellt, sodass man
davon ausgehen muss, dass ein Teil der
Patienten in diesem Kollektiv eventuell
an einer anderen Bindegewebserkran-
kung litt [17, 18].

Spezielle Situationen -
operative Strategie

Wie bereits erwdhnt besteht bei Patienten
mit Bindegewebserkrankungen welche
einen thorakalen, abdominalen oder
thorako-abdominalen Ersatz benétigen
meist eine komplexe Erkrankung der
gesamten Aorta, so dass die operative
Strategie fiir das zu behandelnde Seg-
ment auch die benachbarten Segmente
mit beriicksichtigen muss. Sollte z.B.
der distale Bogen iiber 40 mm erweitert
sein, so empfehlen wir zumindest den
erweiterten Teil des Bogens zu ersetzen.
Meist kann dabei sogar die A. carotis
comm. links selektiv perfundiert und
damit ein Kreislaufstillstand vermieden
werden. Bei einer Erweiterung der Aor-
tenwurzel tber 45-50 mm empfehlen
wir bei erweiterter, jedoch nicht-sym-
ptomatischer Aorta descendens ebenfalls
primér die Aortenwurzel und den Bogen
zu versorgen und dann in zweiter Sit-
zung die thorako-abdominale Aorta um
die Gefahr einer retrograden Typ A Dis-
sektion auszuschalten. Im Allgemeinen
wiirde dies mittels klassischem Elephant-
Trunk geschehen, die Implantation eines
Frozen-Elephant-Trunk wird bei Patien-
ten mit Bindegewebserkrankungen eher
vermieden. Falls die Aorta descendens
zuerst behandelt werden muss, besteht
die Moglichkeit einen Reverse-Elephant-
Trunk zu implantieren [19]. Hier muss
jedoch sehr darauf geachtet werden, dass
es durch die retrograde Perfusion nicht
zu einem Umstillpen des invaginier-
ten Teil des Elephant-Trunks kommt,
welcher dann die supraaortalen Aste
verlegen konnte.

Wie bereits erwdhnt wird die Ver-
wendung von Stentgrafts bei Patienten
mit Bindegewebserkrankungen kontro-
vers diskutiert und die EACTS Leitlini-
en raten explizit von deren Verwendung
bei Patienten mit bekannten Bindege-
webserkrankungen ab. Die Hauptsorge
gilt dabei einer fortschreitenden Dilatati-



Abb. 5 A Marfan-Patient mit Dehiszenzvon 2 reimplantierten Paaren von Interkostalarterien 5 Mona-
te nach komplexen thorako-abdominalem Ersatz (a) und Ergebnis 4 Jahre nach Uberdeckung mittels
Stentgrafts und komplettem Remodelling (b)

on des behandelten Segmentes vor allem
im Bereich der proximalen und dista-
len Abstiitzungsstellen, was zwangslaufig
zu einem Endoleak bzw. einer Disloka-
tion des Stentgrafts fithren wiirde [20].
Wir verwenden Stentgrafts bei Patien-
ten mit Bindegewebserkrankungen nur
in solchen Féllen in denen die Landezo-
nen bereits mit Dacron-Prothesen ersetzt
wurden (@ Abb. 5) oder in seltenen Fillen
zur raschen Stabilisierung des Patienten
bis ein definitiver Ersatz erfolgen kann.
Miissen Segmente ober- oder unterhalb
eines Stentgrafts ersetzt werden und es
liegt kein infektioses Geschehen vor, so
kann ein Dacron-Prothesen direktan den
Stentgraft unter Einschluss der Aorten-
wand, ebenfalls perikarduntersiitzt, anas-
tomosiert werden. Dies kann sehr hilf-
reich sein, wenn der Stentgraft schon ein-
gewachsen ist und eine Entfernung gro-
Beren Schaden an der Aorta nach sich
ziehen wiirde.

Eigenheiten verschiedener
Aneurysmensyndrome

Das Spektrum der Bindegewebserkran-
kungen ist grofy und viele Patienten las-
sen sich selbst bei einem syndromalen
Phianotyp nicht eindeutig zuordnen. Die

intraoperative Beurteilung der Gewebe-
qualitat ist sicher sehr wichtig, jedoch
nicht immer wegweisend fiir die Lang-
zeitentwicklung der Patienten. Die Ge-
webequalitit von Patienten mit einem
Loeys-Dietz Syndrom ist unserer Erfah-
rung nach nicht zwangslaufig schlechter
als man es bei Patienten mit einem Mar-
fan-Syndrom sieht, jedoch miissen diese
Patienten hiufiger reoperiert werden, da
es zu einer fortschreitenden Dilatation
nicht ersetzter Aortenabschnitte kommt.
Die operative Strategie ist daher sicher
ebenso wichtig wie die Durchfithrung der
Operation als solcher [21].

Besonders heikel sind Patienten mit
einem vaskuldren Ehlers-Danlos Syn-
drom. Diese Patienten erleiden hiufig
Rupturen der Geféfie ohne vorhergehen-
de Ausbildung von Aneurysmata [22].
Dies macht die Entscheidungsfindung
bei diesen Patienten sehr schwierig.
Aufgrund der niedrigen Inzidenz dieser
Erkrankung fehlt zudem eine Datenba-
sis, so dass hier wenig konkrete Emp-
fehlungen abgegeben werden konnen.
Festzuhalten bleibt sicher, dass das Risi-
ko bei den verschiedenen Unterformen
des Ehlers-Danlos Syndroms sehr un-
terschiedlich bewertet werden muss und
Patienten mit einem klassischen EDS

nicht mit solchen mit einem vaskuldren
EDS verglichen werden konnen. Black
und Kollegen, welche sich intensiv auf
die Behandlung dieser Patienten befasst
haben, empfehlen auf interventionelle
Techniken soweit wie moglich zu ver-
zichten, dabei gilt es auch gemeinsam
mit der Anisthesie, Losungen mit mog-
lichst wenig Zugéngen zu finden, um
so das Risiko von GefiafSkomplikationen
zu minimieren. Die Autoren empfehlen
zudem alle Punktionen offen vorzuneh-
men und das Geféfi nach Rekonstruktion
mittels einem Filz-Streifen der um das
Gefaf gelegt wird zu entlasten und so
die Bildung von Pseudo-Aneurysmen zu
verhindern [23, 24].

Uber die Resultate bei nicht-syndro-
malen vererbbaren Bindegewebserkran-
kungen gibt es wenig Daten, da es mit
grofler Wahrscheinlichkeit eine noch
groflere ,Dunkelziffer” als bei den syn-
dromalen Erkrankungen mit auffalligem
Phinotyp gibt. In einer grofien Studie mit
277 Patienten mit ACTA2-Mutationen
hatten 48 % der Patienten ein vaskuldres
Ereignis, die {iberwiegende Mehrheit
eine Dissektion. Das mittlere Alter bei
einer Typ A Dissektion betrug 36 Jahre,
bei einer Typ B Dissektion sogar nur
27 Jahre [25]. Die Wahrscheinlichkeit,
dass bei einem jlingeren Patienten mittels
genetischer Abkldrung nach der Ursache
geforscht wird ist jedoch deutlich gro-
fler als bei élteren Patenten, dies fiihrt
unvermeidlich zu einem Selektionsbias.

Schlussfolgerung

Zusammenfassend ldsst sich sagen, dass
eine moglichst genaue priaoperative Dia-
gnose auch fiir das chirurgische Langzeit-
ergebnis von Aorteneingriffen essentiell
ist, da die operative Strategie dadurch
mafigeblich beeinflusst wird. Des Weite-
ren muss die operative Strategie die vor-
aussichtliche Entwicklung der benach-
barten aortalen Segmente miteinschlie-
en. Gerade hier ist es essentiell, dass der
behandelnde Chirurg iiber Erfahrungen
in Gefif3- aber auch Herzchirurgie ver-
fugt. Aus technischer Sicht muss beim
Ersatz einzelner Segmente moglichst we-
nig Restaortengewebe belassen werden,
welches im weiteren Verlauf dilatieren
konnte. Hierzu sollten die Abginge der
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Aortawennimmer mdglich separatange-
schlossen werden und alle Anastomosen
vorzugsweise mit Xenoperikard verstarkt
werden.

Fazit fiir die Praxis

== Praoperative Diagnose beeinflusst
die operative Strategie und damit das
Langzeitergebnis.

== Operative Strategie muss die Ent-
wicklung der benachbarten aortalen
Segmente miteinschlieBen.

== Erfahrungen in Gefa3- und Herzchir-
urgie sind essentiell.

== Beim Ersatz einzelner Segmente
moglichst wenig Restaortengewebe
belassen.

== Abgdnge der Aorta separat anschlie-
Ben und alle Anastomosen zusatzlich
verstarken.
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