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Fallbericht:
Dyspnoe und Dysphagie bei rechtsseitigem 
 Aortenbogen mit spiegelbildlichem Abgang 

der supraaortalen Äste und Ductus-Divertikel – 
Kasuistik und Übersicht

F.-P. Pfabe

Aus der Klinik für Gefäßmedizin, Asklepios Klinikum Uckermark GmbH

  Zusammenfassung

Es wird von einer 57-Jährigen Patientin berichtet, bei der ein 
rechtsseitiger AOB mit spiegelbildlichem Abgang der supra-
aortalen Äste diagnostiziert wurde. Kardiale oder extrakar-
diale Malformationen sowie eine Mikrodeletion 22q11 konn-
ten ausgeschlossen werden. Die Existenz eines Ductus-Diver-
tikels führte zur Bildung einer vaskulären Ringstruktur mit 
typischer aber unspezifi scher Symptomatik (Dyspnoe, Dys-
phagie). Es werden die embryologischen und vielfältigen ana-
tomischen Besonderheiten dieser seltenen AOB-Anomalie, 
die klinische Symptomatik, das diagnostische Procedere und 
die therapeutischen Möglichkeiten beschrieben.

  Einleitung

Der RSAOB stellt eine seltene AOB-Anomalie dar, die auf ei-
ner Persistenz des rechten sowie Regression des linken AOB 
(4. Kiemenbogenarterie) beruht und mit kardialen und extra-
kardialen Malformationen einhergeht. Anatomisch tritt der 
RSAOB entweder mit einem spiegelbildlichen Ursprungs-
muster der supraaortalen Äste auf oder es imponiert eine ab-
errierende A. subclavia, die in der Regel aus einem Divertikel 
(Kommerell) entspringt. Der Verlauf der Aorta descendens ist 
beim RSAOB überwiegend rechts paravertebral.

Das Verteilungsmuster der supraaortalen Äste, ein Kom-
merell’sches oder ein Ductus-Divertikel und der Verlauf des 
Ductus-Ligaments können eine vaskuläre Ringstruktur bilden, 
die entscheidend die klinische Symptomatik beeinfl usst. Ins-
besondere die Kompression des Ösophagus und der Trachea 
können typische, aber unspezifi sche Symptome (Dyspnoe, 
Dysphagie) hervorrufen. Dies und die Tatsache, dass ein Teil 
der Patienten asymptomatisch sind, erklärt, dass AOB-Ano-
malien häufi g ein Zufallsbefund sind.

Abkürzungsverzeichnis
A: Arterie
Aa: Arteriae
AOB: Aortenbogen
RSAOB: Rechtsseitiger Aortenbogen
LSAOB: Linksseitiger Aortenbogen

Abbildung 1: CT-Angiographie der thorakalen Aorta. Darstellung der komplexen Aortenpathologie in „volume rendering technique“. (a): Ansicht von anterior mit Darstellung des 
RSAOB (1), des Truncus brachiocephalicus links (2), des Ductus-Divertikels (3) und des Truncus pulmonalis (4); (b): posteriore Ansicht mit Visualisierung des Ductus-Divertikels 
(DD) und des rechtsseitigen paravertebralen Verlaufs der Aorta descendens (AOD).

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.
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Die klinische Symptomatik und die Anatomie der Aorten-
pathologie entscheiden maßgeblich über die individuelle Be-
handlungsstrategie. Die Kenntnis des zeitlichen Ablaufs der 
Embryogenese ist  für die Interpretation einer vaskulären Mal-
formation und deren Behandlung Voraussetzung.

  Kasuistik

Anamnese und Vorbefunde
Eine 57-Jährige Patientin, bei der seit 2010 intermittierend 
Dyspnoe und seit 8 Monaten passagere Schluckstörungen 
auftraten, wurde zur stationären Diagnostik aufgenommen. 
2009 wurde als Zufallsbefund eine AOB-Anomalie diagnos-
tiziert. Weiterhin waren eine Hypothyreose und eine Leuko-
penie unklarer Genese bekannt. Vor der stationären Aufnah-
me 01/2016 wurde ambulant eine CT-Angiographie der thora-
kalen Aorta durchgeführt (Abb. 1 a, b). Neben dem bekannten 
RSAOB und dem Ductus-Divertikel wurde eine Kompression 
der Trachea (Lumenreduktion von 14 mm auf 10 mm) durch 
die rechts von ihr verlaufende Aorta und eine Impression des 
Ösophagus visualisiert (Abb. 2).

Bei Aufnahme liegt der Befund einer MR-Angiographie der 
Thorax-Gefäße von 04/2009 vor. Es wurde zum damaligen 
Zeitpunkt als Zufallsbefund ein RSAOB mit spiegelbildli-
chem Abgang der supraaortalen Äste sowie ein Ductus-Diver-
tikel nachgewiesen. Mittels Barium-Ösophagographe erfolg-
te 08/2015 der Nachweis einer Stenosierung des Ösophagus 
durch den rechtsseitigen Verlauf des AOB (Abb. 3 a, b).

Zum Zeitpunkt der stationären Aufnahme bestand keine 
 Dyspnoe oder Dysphagie. Einmal wöchentlich war die Patien-
tin in einer Sportgruppe aktiv. Die aktuelle Medikation be-
stand in der täglichen Einnahme von 50 µg L-Thyroxin. Fami-
lienanamnestisch fand sich eine koronare Herzerkrankung bei 
zwei Geschwistern.

Klinischer Status
Die Patientin war in einem guten Allgemeinzustand ohne 
Zeichen einer kardiopulmonalen Dekompensation. Der Bo-
dy-mass-Index betrug 25,3 kg/m2. Der Blutdruck wurde sei-
tengleich mit 130/60 mmHg bei einer regelmäßigen Herzfre-
quenz von 72/min gemessen. Der internistische Status war 
einschließlich des Pulsstatus regelrecht.

Laborwerte (Normwerte in Klammern)
Bis auf eine bekannte Leukopenie von 3,4 Gpt/l (4,4–11,3), 
einem Gesamt-Cholesterin von 7,2 mmol/l (< 5,4) und einem 
LDL direkt von 5,39 mmol/l (< 4,1) waren die Laborparame-
ter im Normbereich.

Ruhe-EKG
Bei einem Indifferenz-Typ fanden sich ein Sinusrhythmus mit 
einer Herzfrequenz von 59/min, normale Zeitintervalle, eine 
normale Erregungsbildung und -rückbildung. Ektopien wur-
den nicht erfasst.

Spirometrie
Es wurde eine leichtgradige Restriktion (FEV1/FVC 90 %) 
ohne obstruktive Komponente objektiviert. Die in- und exspi-
ratorische Kurve zeigt ein angedeutetes Flattern.

Transthorakale Echokardiographie
Es wird eine geringe Septumhypertrophie (12 mm) und eine 
Aortenklappeninsuffi zienz I° beschrieben. Ausschluss einer 
systolischen und diastolischen Funktionsstörung bei unge-
störter regionaler und überregionaler Kinetik, die Herzhöh-
len sind normal dimensioniert, ein Perikarderguss fi ndet sich 
nicht.

Tracheo-Bronchoskopie
Die Trachea ist im distalen Abschnitt von rechts eingeengt. 
Hustenprolaps der Pars membranacea, sonst unauffälliger Be-
fund (Abb. 4).

Abbildung 2: CT-Angiographie (axiale Schnittebene), Visualisierung der Kompression 
des Ösophagus (roter Pfeil) und der Trachea (weißer Pfeil) durch den RSAOB. Deutlich 
zu erkennen ist der linke Truncus brachiocephalicus (1).

Abbildung 3: Barium-Ösophagographie. (a): Anteriore Ansicht mit Darstellung der 
Ösophagus-Kompression (weißer Pfeil) durch den RSAOB; (b): Ösophagus-Bedrän-
gung in der lateralen Ansicht (weißer Pfeil). (Mit freundlicher Genehmigung von Herrn 
Dr. med. M. T. Al-Ahmar, Radiologische Praxis Prenzlau.)
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Angiographie
Zur Darstellung kommt ein RSAOB mit spiegelbildlichem 
Abgang der supraaortalen Äste. Zuerst geht am Übergang 
der Aorta ascendens in den AOB ein Truncus brachiocephali-
cus links ab, aus dem die linke A. carotis communis und die 
A. subclavia hervorgehen. Anschließend kontrastieren sich 
in gleicher Reihenfolge die separaten Abgänge der rechten 
A. carotis communis und der A. subclavia. Am Übergang vom 
AOB zur deszendierenden Aorta kommt ein Ductus-Diverti-
kel zur Darstellung (Abb. 5 a, b).

Weiterer Verlauf
Die Befundkonstellation wurde einem kardio-chirurgischen 
Zentrum 10/2016 vorgestellt. Unter Berücksichtigung der kli-
nischen Beschwerden wurde eine operative Vorgehensweise 
mittels Durchtrennung des Ductus-Ligaments und einer Raf-
fung des Divertikels empfohlen. Aufgrund der moderaten 
Symptomatik lehnte die Patientin eine operative Versorgung 
zu diesem Zeitpunkt ab.

Mittels humangenetischer Diagnostik (Chromosomenanalyse, 
Fluoreszenz-in-situ-Hybridisierung) konnte der Ausschluss 
einer Mikrodeletion 22q11 bei unauffälligem weiblichen Ka-
ryotyp zwischenzeitlich geführt werden. Ein Hinweis auf eine 
Deletion im DiGeorge/VCFS-Bereich (CATCH22) fand sich 
ebenfalls nicht. Spiroergometrisch (Belastung bis 140 W) 
konnte eine altersentsprechende Leistungsfähigkeit objekti-
viert werden.

Eine Röntgen-Thorax-Aufnahme in zwei Ebenen (Abb. 6) 
und eine Kontroll-CT-Angiographie (Abb. 7 a–d) erbrachten 
14 Monate später einen stationären Befund, insbesondere fand 
sich keine Vergrößerung des Ductus-Divertikels.

Der Durchmesser des Kommerell’schen Divertikels war am 
Ursprung unverändert 26 mm, die Distanz zwischen der ge-

genüberliegenden Aortenwand und der Spitze des Divertikels 
betrug, wie im Vorbefund beschrieben, 36–37 mm.

Nach nochmaliger Vorstellung in einem kardio-chirurgischen 
Zentrum 4/2017 stimmte die Patientin einem Eingriff zu, der 
auf ihren Wunsch hin in einem Intervall von 6 Monaten durch-
geführt wird.

  Diskussion

Während 74 % der Bevölkerung eine regelhafte Anatomie 
der Aorta und der supraaortalen Äste aufweisen, treten bei 
26 % der Individuen Normvarianten und Malformationen die-
ses Gefäßabschnitts auf. In 0,5–3 % liegt eine AOB-Anoma-
lie vor. Häufi gste Malformation ist mit 0,5 % der LSAOB mit 
retroösophageal verlaufender, aberranter rechter A. subclavia. 
Die Koexistenz begleitender kardialer und extrakardialer Mal-
formationen bei AOB-Anomalien ist bekannt [1–7].

Die embryologische Entwicklung der Aorta ist ein komple-
xer Vorgang, der durch Migration, Fusion, Hypo- und Hyper-
trophie charakterisiert und in den Lehrbüchern der Embryolo-
gie gut dokumentiert ist. Entscheidend für das Auftreten von 
Normvarianten und Anomalien ist der Zelltod [1, 8, 9].

Ursprünglich sind das Herz und die Aorta paarig angelegt, 
wobei beide Aorten als endotheliale Rohre erstmals in der 
zweiten Woche beim Embryo (1,3 mm) nachweisbar sind. 
Am Ende des ersten Monats fusionieren beide Herzanlagen. 
Im zweiten Monat entwickeln sich beidseits weitere Gefäß-
arme aus dem Aortensack, wobei die entstehenden sechs Ge-
fäßpaare aufgrund zeitlicher Modifi kationen (Migration, Fu-

Abbildung 4: Tracheo-Bronchoskopie mit Dokumentation einer Kompression der Tra-
chea durch den RSAOB (weiße Pfeile).

Abbildung 5: Angiographie der thorakalen Aorta in DSA-Technik (RAO 11°, Cran 6°). 
(a): Frühe Kontrastierung der Aorta ascendens. Die supraaortalen Äste links entsprin-
gen aus einem Truncus brachiocephalicus in der Reihenfolge A. carotis communis (1) 
und A. subclavia (2), gefolgt von der A. carotis communis rechts (3) und der rechten A. 
subclavia (4). Flaue Kontrastierung des Ductus-Divertikels (roter Pfeil); (b): etwas spä-
ter maximale Kontrastierung der rechts verlaufenden Aorta descendens (blauer Pfeil).
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sion, Regression) nie gleichzeitig zusammen existieren. Aus 
ihnen bilden sich die paarigen Aortenbögen.

In der weiteren Entwicklung bildet sich die Aorta ascendens 
aus den proximalen Anteilen der fusionierten ventralen Aorta, 
aus den distalen Anteilen der fusionierten ventralen Aorta und 
Segmenten der dorsalen Aorta entsteht der AOB. An der Bil-
dung der brachiozephalen Äste sind der 4. AOB und die Seg-
mente 3–7 der dorsalen Aorta (A. subclavia dextra) und die 7. 
Segmentarterie (A. subclavia sinistra) beteiligt sowie der drit-
te AOB (A. carotis communis), wobei die kraniale (zephali-
sche) Extension der ventralen und dorsalen Aorta zur Bildung 
der Aa. carotis internae und externae führen [1, 8–11].

Die komplexen Modifi kationen erklären, warum vielfältige 
Normvarianten und Anomalien des AOB zum Zeitpunkt der 
Geburt vorliegen können. Ihr Verständnis setzt das Wissen 
über die zeitlichen Abläufe der embryologischen Entwicklung 
voraus.

Das Modell des doppelten AOB von Edwards und die Klas-
sifi kation der AOB-Anomalien von Corone und Vernant sind 
ein Versuch, die Malformationen des AOB und das zugrun-
de liegende embryologische Korrelat herzuleiten [12–17]. Da-
nach sind Anomalien des AOB in einer fehlerhaften Lokalisa-
tion der Rückbildung der 4. Kiemenbogenarterie begründet, 
die Einfl uss auf das Ursprungsmuster der supraaortalen Äste 
haben. Varianten der AOB-Anomalie sind der doppelte AOB, 
der RSAOB und der LSAOB [13–23].

Das klinische Bild der AOB-Anomalien ist variabel und 
wird entscheidend durch die Kompression der Trachea und 
des Ösophagus sowie durch das Auftreten von kongenitalen 
Herzfehlern geprägt. Neben asymptomatischen Verläufen tre-

ten, aufgrund der abweichenden Gefäßanatomie, kardiale Be-
schwerden, Husten, Dyspnoe und Dysphagie auf [21–27].

Der RSAOB ist mit 0,1 % der Bevölkerung eine  seltene 
Malformation, die in 95 % mit kongenitalen Herzfehlern 
(Fallot’sche Tetralogie, Pulmonalatresie mit Ventrikel-Sep-
tum-Defekt, Ductus arteriosus communis) vergesellschaftet 
sein kann [1, 6, 7, 10, 12, 18, 22, 23].

Aus der Regression des linken Bogens resultiert eine Persis-
tenz des RSAOB. Dieser verläuft rechts von der Trachea, zieht 
über den rechten Hauptbronchus und setzt sich im Allgemei-
nen rechts von der Wirbelsäule als Aorta descendens fort.

Im Vergleich zum LSAOB, der sanfter verläuft, weist der 
RSAOB eine schärfere Kurvatur auf, die aufgrund des erhöh-
ten „sheer stress“ Ursache für das häufi gere Auftreten von 
Typ-B-Dissektionen ist [13, 28].

Da sowohl kardiale als auch extrakardiale Malformationen so-
wie das Ursprungsmuster der supraaortalen Äste entscheidend 
die klinische Symptomatik und das Behandlungskonzept be-
stimmen, ist eine Differenzierung des RSAOB unter diesem 
Gesichtspunkt von praktischer Bedeutung.

In Abhängigkeit von der Lokalisation der Rückbildung der 4. 
linken Kiemenbogenarterie („Edwards double arch hypothe-
sis“), wird der RSAOB in eine Variante mit spiegelbildlichem 
Ursprung der supraaortalen Äste („mirror image  branching“) 
und in eine Variante mit aberrierendem Verlauf der linken 
A. subclavia oder des linken Truncus brachiocephalicus (in-
nominate artery) unterschieden [13–15].

Abbildung 7: CT-Angiographie der thorakalen Aorta, Verlaufskontrolle 03/2014. Visu-
alisierung der komplexen Aortenpathologie in „volume rendering technique“. Ansicht 
von (a): anterior; (b): antero-lateral links; (c): posterior und (d): postero-lateral rechts. 
Dargestellt sind die Aorta ascendens (AOA) und descendens (AOD), das Ductus-Diver-
tikel (DD), der RSAOB, die rechte A. carotis communis (1) und A. subclavia (2) sowie 
die linke A. carotis communis und A. subclavia (3). (Mit freundlicher Genehmigung von 
Herrn Dr. med. J. Seemann, CA der Klinik für Radiologie und Neuroradiologie, Klinikum 
Barnim GmbH, Werner Forßmann Krankenhaus Eberswalde.)

Abbildung 6: Thorax-Rönten (p.-a.). Der Herzschatten und die Lungenfelder sind un-
auffällig. Ein rechtsseitiger Aortenknopf (weißer Pfeil) und eine rechts verlaufende 
Aorta descendens (roter Pfeil) weisen auf die AOB-Anomalie hin. (Mit freundlicher 
Genehmigung von Herrn Dr. med. J. Seemann, CA der Klinik für Radiologie und Neuro-
radiologie, Klinikum Barnim GmbH, Werner Forßmann Krankenhaus Eberswalde.)
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Beim RSAOB mit „mirror image branching“ entspringen die 
supraaortalen Äste in der Reihenfolge „innominate artery“ 
(linke ACC, linke A. subclavia), rechte ACC und rechte A. 
subclavia aus dem AOB.

Liegt ein spiegelbildliches Verzweigungsmuster der supraaor-
talen Äste vor, werden in etwa 90 % kongenitale Herzfehler 
beobachtet.

Beim RSAOB ohne „mirror image branching“ entspringt die 
linke A. subclavia aus einem Kommerell’schen Divertikel 
(Lusoria). Selten hat die linke „innominate artery“ hier ihren 
Ursprung. In etwa 10 % der Fälle geht diese Malformation mit 
kongenitalen Herzfehlern einher [13–15, 29–38].

Nach Edwards wird der RSAOB dagegen in 3 Typen unterteilt: 
Typ I entspricht dem RSAOB mit „mirror image  branching“, 
Typ II dem RSAOB mit aberranter linker A. subclavia. Typ III 
ist durch eine Obliteration der linken A. subclavia und Kolla-
teralisation via persistierendem Ductus arteriosus Botalli cha-
rakterisiert [13–15].

Eine monoallelische Mikrodeletion 22q11, die mit einem Di-
George-Syndrom, einem velokardiofaszialen Syndrom sowie 
einem Heterotaxie-Syndrom (Links- oder Rechts-Isomeris-
mus) vergesellschaftet ist, wird häufi ger bei einem RSAOB 
mit spiegelbildlichem Ursprung der supraaortalen Äste regis-
triert [6, 10, 32, 36, 38, 39].

Ein morphologisches Charakteristikum der AOB-Anomali-
en ist das Kommerell’sche Divertikel, das 1936 erstmals vom 
deutschen Radiologen Kommerell beschrieben wurde und 
dem Rudiment des 4. dorsalen AOB entspricht [13, 14, 39–
41]. Es handelt sich dabei um ein Divertikel der proximalen 
deszendierenden Aorta bei RSAOB oder LSAOB, von dem 
eine aberrierende A. subclavia oder, in seltenen Fällen, eine 
„innominate artery“ ihren Ursprung nimmt. Die Form des Di-
vertikels ist beim LSAOB meist konisch, beim RSAOB dage-
gen groß und rundlich [40–45].

Nach Backer et al. ist ein Kommerell’sches Divertikel dann 
bedeutsam, wenn der Durchmesser der aberrierend verlaufen-
den A. subclavia am Ursprung das 1,5-Fache des distalen Ge-
fäßdurchmessers beträgt [13, 46].

Ein RSAOB mit Kommerell’schen Divertikel und aberrieren-
der linker A. subclavia ist eine der häufi gsten Malformatio-
nen, die zur Ausbildung eines vaskulären Rings führen. Im 
Gegensatz dazu ist eine aberrierende A. subclavia ohne Exis-
tenz eines Kommerell’schen Divertikels zu differenzieren, da 
bei dieser Konstellation keine vaskuläre Ringstruktur vorliegt 
[3, 5, 7, 18, 31–37, 43, 47].

Die hohe Dissektions- und Rupturrate des Kommerell’schen Di-
vertikels von bis zu 50 % ist einerseits größenabhängig und be-
ruht andererseits auf degenerativen Veränderungen der Diverti-
kelwand, wobei insbesondere Verkalkungen und zystische Ne-
krosen das histopathologische Bild prägen [13, 42, 44, 48–56].

Nach Salomonowitz wird das Kommerell’sche Divertikel in 
3 Typen unterteilt: Typ I tritt bei linker LSAOB-Konfi gurati-

on mit aberrierender rechter A. subclavia (Lusoria) auf, Typ II 
entspricht einem Kommerell’schen Divertikel bei RSAOB mit 
aberrierender linker A. subclavia. Typ III ist im aorto-duktalen 
Bereich lokalisiert und wird als Ductus-Divertikel („dimple“ 
nach Weinberg et al.) bezeichnet. Es handelt sich hierbei um 
den Rest des inkomplett obliterierten Ductus arteriosus, der 
per se kein Kommerell’sches Divertikel ist, da kein aberrie-
rendes Gefäß entspringt. Andere Autoren vertreten dagegen 
die Ansicht, dass es sich, je nach vorliegendem AOB-Typ, um 
die dorsale Wurzel des rechten oder linken AOB handelt [6, 7, 
18, 19, 31–37, 41, 45, 57].

Alternativ zum Ursprungsmuster der supraaortalen Gefäße ist 
eine Unterteilung des RSAOB in eine Form mit und ohne vas-
kuläre Ringstruktur möglich und sinnvoll, da es in Abhängig-
keit vom Ursprungsmuster der supraaortalen Äste, der Exis-
tenz eines Kommerell’schen oder Ductus-Divertikels und dem 
Verlauf des Ductus-Ligaments zur Ausbildung eines Gefäß-
rings mit einer entsprechenden klinischen Symptomatik kom-
men kann [10–15, 31–37, 39].

Wenn das Ductus-Divertikel, das  die Lage des Ductus arterio-
sus und damit des Ligamentum arteriosum markiert, im pro-
ximalen Bereich der Aorta descendens, gegenüber dem AOB, 
lokalisiert ist, resultiert daraus eine vaskuläre Ringstruktur. 
Diese Anomalie wird am häufi gsten bei einem RSAOB und 
spiegelbildlichem Ursprung der supraaortalen Äste und einem 
linksseitigen, hinter dem Ösophagus verlaufenden Ductus-Li-
gament beobachtet. Der Ösophagus weist dann eine Impres-
sion durch den RSAOB auf und die Trachea wird durch das 
Ductus-Ligament bedrängt [6, 7, 18, 19, 31–37].

Im Gegensatz dazu existiert eine Variante des RSAOB mit 
„mirror image branching“ ohne Ringstruktur. Diese ist durch 
ein Ductus-Ligament charakterisiert, das am Ursprung des lin-
ken Truncus brachiocephalicus beginnt und vor dem Ösopha-
gus und der Trachea zur linken Pulmonalarterie zieht, ohne 
dass Trachea und Ösophagus kompromittiert werden [14, 15, 
19.

Dies unterstreicht die Bedeutung eines Ductus oder Kom-
merell’schen Diverikels aufgrund der damit verbundenen 
Ringstruktur, weshalb insbesondere kleine Divertikel nicht 
übersehen werden sollten [5, 7, 18, 32–36].

Beim RSAOB ohne „mirror image branching“ zieht das Duc-
tus-Ligament von der linken Pulmonalarterie zum Divertikel 
und komplettiert so in 90 % der Fälle die Ringstruktur, die mit 
einer posterioren Vertiefung und rechtsseitiger Bogenimpres-
sion des Ösophagus einhergeht. Lediglich 10 % der Fälle ei-
nes RSAOB weisen ein rechtsseitiges Ductus-Ligament ohne 
Ringstruktur auf [5, 6, 18, 31–37, 58].

Eine Ringstruktur kann auch bei der seltenen Konstellation ei-
nes RSAOB ohne „mirror image branching“ und linksseiti-
gem Verlauf der Aorta descendens beobachtet werden, die mit 
ihrem proximalen Abschnitt horizontal hinter dem Ösopha-
gus verläuft. Bei dieser Morphologie ist sowohl eine aberrie-
rende A. subclavia als auch ein „mirror image branching“ der 
brachiozephalen Äste möglich. Durch das linke Ductus-Liga-
ment, das von der linken PA zur deszendierenden Aorta zieht, 
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wird bei dieser Form des RSAOB der vaskuläre Ring komplet-
tiert [6, 14, 15, 19, 31–36].

Das klinische Bild beim RSAOB ist variabel und wird maß-
geblich durch die Kompression der Trachea und des Ösopha-
gus sowie die Existenz kongenitaler Herzfehler geprägt. Die 
Patien ten können asymptomatisch sein oder weisen typische, 
aber zugleich unspezifi sche Symptome wie Dyspnoe, Husten, 
Dysphagie und thorakale Beschwerden auf [21–27, 34–36, 59].

Im Gegensatz zu Neugeborenen, bei denen die Beschwer-
den lebensbedrohlichen Charakter annehmen können und ei-
ner zeitnahen chirurgischen Intervention bedürfen, entwickeln 
sich die Beschwerden bei Erwachsenen meist allmählich mit 
zunehmendem Alter. Ihr unspezifi scher Charakter (Dyspnoe, 
Dysphagie) verzögert oftmals die Diagnosestellung [2, 6, 11, 
32–35, 57, 59–62].

Ein abweichender Verlauf des AOB kann durch ein Thorax-
Röntgen und eine transthorakale Echokardiographie (supras-
ternale Anschallung) zweifelsfrei dokumentiert werden.

Die Thorax-Röntgenx-Untersuchung (p.-a. und lateraler 
Strahlengang) gilt als Basisbildgebung der Aorta. Aortenpa-
thologien zeigen im Thorax-Röntgen pathologische Befun-
de, wie eine abweichende Position und Höhe des Aorten-
knopfes und der deszendierenden Aorta. Eine Doppelkontur 
des Aortenknopfes, die Abgrenzbarkeit des Aortenschattens, 
die Weite der Aorta und Verkalkungen sind ebenfalls diagno-
seweisend. Extraaortale Phänomene, wie Pleuraerguss, Peri-
karderguss, Mediastinalverbreiterung und Trachealverlage-
rung, geben darüber hinaus wertvolle Zusatzinformationen. 
 Insbesondere beim RSAOB weist das Thorax-Röntgen eine 
rechtsseitige Lage des Aortenknopfs und meist auch der des-
zendierenden Aorta auf [43].

Goldstandard der bildgebenden Diagnostik sind die EKG-ge-
triggerte MR- oder CT-Angiographie, die eine exakte Beurtei-
lung der Verlaufs- und Wandpathologien der Aorta, des Ur-
sprungsmusters der supraaortalen Äste und der Wechselwir-
kungen mit umgebenden anatomischen Strukturen (Trachea, 
Ösophagus) ermöglicht. Sie sind sowohl für den Nachweis ei-
ner Ringstruktur, die präoperative Diagnostik, als auch für die 
Planung des operativen Vorgehens unerlässlich. Auch die Vi-
sualisierung des oftmals verkalkten Ductus-Ligaments gelingt 
mittels Schnittbilddiagnostik bei Erwachsenen, während dies 
bei Kindern aufgrund der begrenzten Orts- und Kontrastaufl ö-
sung nicht immer möglich ist [4, 34, 53, 59–68].

Unter Berücksichtigung der fehlenden Kontrastmittel- und 
Strahlenbelastung ist die MR-Angiographie für die Verlaufs-
kontrolle die Methode der Wahl. Zurückgegangen ist dagegen 
der Stellenwert der Angiographie.

Mittels Tracheo-Bronchoskopie, endoskopischer Sonographie 
und Barium-Ösophagographie kann symptomorientiert eine 
Kompression der Trachea bzw. des Ösophagus als Ursache der 
klinischen Symptomatik objektiviert werden. So fi ndet sich in 
der Barium-Ösophagographie bei ausgeprägter Bedrängung 
des Ösophagus eine Kontrastpassage nur in der Diastole, wäh-
rend systolisch ein Stopp des Kontrastmittels nachweisbar ist.

Bei aberrierender A. subclavia ist eine diagonal verlaufende 
Stenose des Ösophagus  nachweisbar [7, 18, 21, 23–27, 29, 
34, 38, 60–69].

Eine Dyspnoe durch Kompression der Luftwege ist häufi g ein 
Befund bei AOB-Anomalien aufgrund der vaskulären Ring-
struktur und des abweichenden Verlaufs der Aorta descen-
dens, die mittig vor der Wirbelsäule verlaufend, zu einer Be-
drängung der Carina und der Hauptbronchien führt [24–27, 
34, 57, 59–67, 69].

Die Spirometrie dient der Objektivierung des subjektiven 
Symptoms Dyspnoe und kann durch die Quantifi zierung der 
variablen in- und exspiratorischen Störungen die Indikations-
stellung zur operativen Therapie erleichtern.

Restriktion und Obstruktion können zu typischen Veränderun-
gen der Lungenfunktionskurve führen. Bei Kompression des 
proximalen Abschnitts der Trachea ist ein Flattern in der Ex-
spirationskurve nachweisbar, während bei einer Bedrängung 
der distalen Trachea diese Veränderungen in der Inspirations-
kurve beobachtet werden. Tritt ein Sägezahn-Muster („saw-
tooth“) auf, ist dies ein Zeichen für eine aberrierende linke 
„innominate artery“. Des Weiteren können Plateau-Bildungen 
im in- und exspiratorischen Abschnitt der Lungenfunktions-
kurve auftreten [70].

Das Behandlungsziel der komplexen Malformationen liegt in 
der Beseitigung der ringbildenden Gefäß- und Ligamentstruk-
turen. Das konkrete Procedere richtet sich nach der klinischen 
Symptomatik, den anatomischen Verhältnissen, den Komorbi-
ditäten sowie der Expertise des Operateurs.

Prinzipiell kommen neben offen-chirurgischen und endovas-
kulären Verfahren vermehrt Hybrid-Prozeduren zur Anwen-
dung [1, 13, 48, 53].

Ein Divertikel mit Kompression des Ösophagus und der Tra-
chea stellt eine absolute Therapieindikation dar. Die Behand-
lung asymptomatischer Patienten wird dagegen kontrovers 
diskutiert. Einige Autoren vertreten die Ansicht, dass die In-
dikation zur chirurgischen Intervention anhand der Größe des 
Divertikels gestellt werden sollte. So wird eine chirurgische 
Behandlung ab einem Durchmesser des Divertikels am Ur-
sprung von > 30 mm ebenso empfohlen wie bei einer Distanz 
von > 50 mm zwischen gegenüberliegender Aortenwand und 
der Spitze des Divertikels. Allgemeingültige und praxisrele-
vante Empfehlungen zur Vorgehensweise bei asymptomati-
schen Patienten existieren diesbezüglich jedoch nicht [13, 42–
44, 48–50, 53, 54].

Die bevorzugte Behandlungsmethode ist das offen-chirurgi-
sche Vorgehen mittels rechtsseitiger Thorakotomie. Zur Ver-
einfachung des operativen Vorgehens kommen auch extra-
anatomische Rekonstruktionen (z. B. der Karotis-Subklavia-
Bypass) in Betracht [1, 13, 46, 48, 50, 71, 72].

So wird beim RSAOB und aberranter A. subclavia eine Re-
konstruktion der A. subclavia, eine Durchtrennung des Duc-
tus-Ligaments und eine Resektion des Kommerell’schen Di-
vertikels praktiziert [43, 49, 70–72].
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Alternativ erfolgt bei Erwachsenen entweder ein protheti-
scher Ersatz der Aorta descendens mit Rekonstruktion der A. 
subclavia (alternativ Bypassanlage) oder ein totaler Bogen-
ersatz.

Beim RSAOB mit spiegelbildlichem Abgang der supraaorta-
len Äste wird eine Raffung des Ductus-Divertikels und eine 
Ligatur des Ductus-Ligaments empfohlen [13, 44, 50, 54].

Endovaskulär wird das „debranching“ mit Revaskularisation 
der aberranten A. subclavia favorisiert. Scheitert die Revas-
kularisation der A. subclavia, kommt es in der Regel zu einer 
Arm-Claudicatio, einer vertebrobasiliären Insuffi zienz oder 
Ausbildung eines Endoleaks Typ II [13, 51, 53, 73].

Die alleinige endovaskuläre Versorgung setzt jedoch voraus, 
dass keine symptomatische, vaskuläre Ringstruktur vorliegt, 
da ein „shrinkage“ des Divertikels nach endovaskulärer Aus-
schaltung nicht garantiert ist und die Kompressionssympto-
matik unverändert oder abgeschwächt persistieren kann [13].

Hybrid-Prozeduren ermöglichen durch Kombination offen-
chirurgischer und endovaskulärer Methoden, insbesondere 
bei komplexen Pathologien der Aorta und ihrer supraaortalen 
Äste, einen individuellen Therapieansatz unter Berücksichti-
gung anatomischer und klinischer Besonderheiten [13, 53, 54, 
73–76].

So werden Endografts (TEVAR), komplettes oder partielles 
„debranching“ der supraaortalen Äste und „coiling“-Verfah-
ren mit offen-chirurgischen Techniken wie die Resektion des 
 Ductus-Ligaments und des Kommerell’schen Divertikels so-
wie die Revaskularisation supraaortaler Gefäße (Transpositio-
nen, Bypassanlage) miteinander kombiniert. Ein Standard-Hy-
brid-Verfahren ist die Ausschaltung eines Kommerell’schen 
Divertikels mittels Stentgraft nach „coiling“ der A. subclavia 
und anschließender Revaskularisation [1, 13, 53, 73–76]. Vor-
teile der Hybridverfahren sind das geringere OP-Risiko und 
die geringere Komplikationsrate.

Die Art und Intensität der postoperativen Nachbetreuung von 
Patienten mit AOB-Anomalien wird durch das praktizierte 
therapeutische Verfahren maßgeblich bestimmt. Endovasku-
läre und Hybrid-Verfahren erfordern bildgebende Verlaufs-
kontrollen (MR-, CT-Angiographie), kompressionsbedingte 
Organschäden (Tracheomalazie, Ösophagusstenose) eine ent-
sprechende internistische Weiterbehandlung.
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