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Die Aortenisthmusstenose beschreibt 
einen komplexen angeborenen Herzfeh-
ler, der vornehmlich mit einer Verengung 
(Stenose) am Übergang des Aortenbo-
gens in die Aorta descendens einhergeht. 
Dieser Abschnitt, bezeichnet als Aortenis-
thmus, liegt direkt hinter dem Abgang der 
Arm- und Kopfgefäße aus der Aorta und 
stellt von Natur aus die schmalste Stelle 
der Aorta dar. Bei einer Aortenisthmusste-
nose ist dieser Bereich z.T. zu mehr als 
25% seines Durchmessers eingeengt und 
kann statt der natürlichen 10 mm nur 1-2 
mm betragen. Der Herzfehler tritt dabei 
selten isoliert auf, sondern geht oftmals 
mit unterschiedlich stark ausgeprägten 
Begleitanomalien im Bereich des linken 
Herzens einher („Aortenisthmussteno-
sen-Komplex“). Dazu zählen Verände-
rungen an der Aortenklappe (Bikuspide 
Aortenklappe; die Auftretenswahrschein-
lichkeit liegt bei 80%), am Aortenbogen 
(Tubuläre Hypoplasie des Aortenbogens; 
mit einer Wahrscheinlichkeit von 35%) 
und an der Gefäßwand verschiedener 
großer Arterien, die für die Versorgung 
von Kopf- und Brustraum zuständig sind 
(zu 40-60% eine Vaskuläre Dysplasie). Zu 
20% kann zudem ein Ventrikelseptumde-
fekt vorliegen, zu 10% weitere Anomalien 
des Herzens, die meist schwerwiegender 
als die Aortenisthmusstenose selbst sind. 

Anatomisch ist die Aortenisthmusstenose 
in 2 Formen zu unterteilen:   

(1) Zirkumskripter Typ  
 (umschrieben, kurzstreckig)

(2) Hypoplastischer Typ  
 (schmal, langstreckig)

(1) Der zirkumskripte Typ tritt dabei etwas 
häufiger auf. Die wenige Millimeter lange, 
sanduhrförmige Stenose befindet sich 
gegenüber der Einmündung des Ductus 
arteriosus Botalli, der pränatal für die Ge-
fäßverbindung zwischen Lungenschlag-
ader und Aorta zuständig ist. Kurz nach 
der Geburt, mit Einsetzen der Atmung, 
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verschließt sich der Ductus arteriosus 
Botalli natürlicherweise, sodass Lungen- 
und Körperkreislauf in ihrer direkten Ver-
bindung voneinander getrennt werden 
und Lunge und Herz ihre jeweilige Funk-
tion im Blutkreislauf übernehmen.
Da die Verengung bereits vorgeburtlich 
vorhanden ist, muss die linke Herzkam-
mer einen erhöhten Druck aufbringen, 
um das Hindernis zu überwinden. Somit 
ist der Druck oft schon pränatal ange-
passt. Entlastung für die linke Herzkam-
mer können sich ausbildende arterielle 
Umgehungsgefäße schaffen, die das Blut 
an der Stenose vorbeileiten. Durch den 
Verschluss des Ductus nach der Geburt 
steigt der Druck im Aortenbogen jedoch 
an, sodass je nach Ausprägung der Steno-
se Anzeichen einer Herzschwäche zu be-
obachten sind. Die Symptome bilden sich 
oft spontan, teils sogar ohne medikamen-
töse Behandlung zurück. Wenn die Ver-
engung gering ausgeprägt ist, sind Sym-
ptome nach der Geburt meist gar nicht 
vorhanden und werden oft erst im spä-
teren Kindes-, im Jugend- oder Erwach-
senenalter offensichtlich. Die Patienten 
leiden unter ungeklärtem Bluthochdruck 
in den Armen und niedrigem Puls in den 
unteren Gliedmaßen. Die jeweilige Be-
handlungsmethode hängt vom Ausmaß 
der Stenose, Begleiterkrankungen (des 
Herzens) und dem Alter des Patienten ab.

(2)  Der hypoplastische Typ tritt etwas sel-
tener auf. Hierbei ist meist ein etwas län-
gerer Abschnitt des Aortenbogens unter-
entwickelt (Hypoplasie) und die Stenose 
liegt noch vor dem Ductus arteriosus Bo-
talli. Vorgeburtlich wird der absteigende 
Teil der Aorta, der nicht von Hypoplasie 
und Stenose betroffen ist, aus der rechten 
Herzkammer über den Ductus arteriosus 
Botalli mit Blut versorgt. Durch den Ver-
schluss des Ductus nach der Geburt ist 
nicht mehr die rechte Herzkammer, son-
dern ausschließlich die untrainierte linke 
Herzkammer für die Versorgung zustän-
dig. Der stetig ansteigende Druck durch 
den Verschluss führt zu einer starken Be-
lastung für die linke Herzkammer und die 

Durchblutung wird durch Stenose und 
Hypoplasie des Aortenbogens erschwert. 
Mangeldurchblutung der unteren Kör-
perhälfte, Atemnot und Linksherzinsuf-
fizienz sind die Folgen. Bereits Stunden 
oder wenige Tage nach der Geburt, wenn 
der Ductus infolge der Atmung vollstän-
dig geschlossen ist, kann es somit zu le-
bensbedrohlichen Zuständen beim Neu-
geborenen kommen, die unverzüglich 
zu behandeln und intensivmedizinisch 
zu betreuen sind. Mithilfe des Präparats 
Prostaglandin E (PGE) ist es vorüberge-
hend möglich, den Ductus arteriosus 
Botalli offenzuhalten und somit den prä-
natalen Blutkreislauf wiederherzustellen. 

Mit freundlicher Unterstützung der Interes-
sengemeinschaft das herzkranke Kind e. V. 
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Nach ausführlicher Diagnostik muss das 
Neugeborene jedoch innerhalb der ers-
ten 28 Lebenstage (Neugeborenenperio-
de) in einem Kinderherzzentrum operativ 
oder interventionell behandelt werden.
Einen Hinweis auf eine Aortenisthmusste-
nose kann eine einfache Blutdruckmes-
sung an den Armen und Beinen ergeben: 
Bei Patienten mit Aortenisthmusstenose 
ist der arterielle Blutdruck in den Armen 
erhöht, die Pulse in der Leiste und in den 
Beinen sind hingegen messbar abge-
schwächt. Eine Differenz der Werte in Ar-
men und Beinen ab 20 mmHg/systolisch 
ist bei Säuglingen, Kindern, Jugendlichen 
und Erwachsenen ausschlaggebend. Ein 
Pulsoxymetriescreening an allen Extre-
mitäten direkt nach der Geburt kann zu-
dem Aufschluss über eine niedrige Sau-
erstoffsättigung in den Beinen geben. 
Eine weitere Methode, die heute vor-
zugsweise zur umfassenden Diagnostik 
einer Aortenisthmusstenose eingesetzt 
wird, ist die Echokardiographie. Mit ih-
ren vielfältigen Techniken (2-D-Doppler, 
Farbdoppler, CW-Doppler) ermöglicht sie 
die Diagnosestellung samt Schweregrad 
und Begleitanomalien des Herzens mit 
einer Wahrscheinlichkeit von 95% in allen 
Altersstufen. 
Zusätzlich kann die Diagnose mithilfe 
der Kernspintomographie (MRT), Com-
putertomographie (CT) und einem Echo-
kardiogramm gestellt werden. Diese 
Methoden werden häufig als zusätzliche 
Untersuchungsgegenstände genutzt, 
können jedoch nicht in jedem Alter ein-
gesetzt werden.

Für die Behandlung der Aortenisth-
musstenose bietet sich je nach Schwe-
regrad der Verengung, Form und Beglei-
terkrankungen ein interventionelles oder 
operatives Verfahren an. Als operative 
Verfahren kommen infrage:

a) Resektion und End-zu-End-Anas-
tomose
Bei der Resektion und End-zu-End-Ana-
stomose wird die Aorta durchtrennt, der 
verengte Abschnitt herausgeschnitten 
und die Enden der Aorta miteinander 
verbunden. Die Methode wird vor allem 
bei isolierten, kurzstreckigen Stenosen 
eingesetzt und kann unabhängig vom 
Alter verwendet werden.

b) Interposition eines Grafts
Bei dieser Methode wird ein Interponat 

aus Kunststoff eingesetzt, welches einen 
längeren verengten Abschnitt der Aorta 
überbrücken soll.

c) Patch-Erweiterungsplastik
Diese Operationsmethode wird heute 
nur noch selten durchgeführt und wird 
hauptsächlich bei älteren Patienten ein-
gesetzt. Ein sogenanntes „Patch“ über-
brückt zu etwa einem Drittel des Gefäß-
umfangs den verengten Abschnitt der 
Aorta.

d) Subklavia-Flap-Plastik
Hierbei wird der zuvor aufgeschnittene 
aortenseitige Stumpf der linken Armar-
terie umgeschlagen und zur Erweiterung 
des eröffneten Stenoseabschnitts ge-
nutzt, sodass nur mitwachsendes, kör-
pereigenes Material zum Einsatz kommt. 

e) Erweiterte Resektion mit End-zu-
End-Anastomose
Sie wird bei Kindern bis zum 3. Lebens-
jahr bevorzugt und kann neben der Re-
sektion des verengten Aortenisthmus 
auch zur Entfernung von Teilstücken ei-
nes hypoplastischen Aortenbogens und 
der Korrektur weiterer Herzfehler genutzt 
werden.

Bei interventionellen Verfahren 
kommen verschiedene Arten von Herz-
kathetern zum Einsatz. In bestimmten 
Fällen (Bspw. auch bei Reststenosen oder 
wiederkehrenden Stenosen nach einer 
Operation) kann damit ein chirurgischer 
Eingriff vermieden werden. Die Stenose 
wird etwa mithilfe von Ballondilatation 
und nachdehnbaren Stents erweitert 
bzw. offengehalten.
Trotz erfolgreicher operativer oder in-
terventioneller Korrektur der Aortenisth-
musstenose besteht im Langzeitverlauf 
ein Restrisiko für Re- oder Reststenosen, 
Aneurysmen und arteriellen Bluthoch-
druck. Im Fall von Begleitanomalien des 
Herzens, wie bspw. einer bikuspiden 
Aortenklappe, ist außerdem die Gefahr 
für eine bakterielle Endokarditis (eine re-
gelmäßige Endokarditis-Prophylaxe wird 
dringend empfohlen!), eine Aortenklap-
penstenose oder Aortenklappeninsuffi-
zienz erhöht. 
Die Prognose bei einer Aortenisth-
musstenose hat sich durch verlässliche 
Diagnosemethoden, die langjährige Er-
fahrung mit verschiedenen operativen 
und interventionellen Verfahren und na-

türlich den einzelnen Formen einer Aor-
tenisthmusstenose jedoch bedeutend 
verbessert.

Von Nele Schwencke
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