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Kurzfassung: Alle entziindlichen Erkrankun-
gen der Aorta werden unter der Diagnose ,Aor-
titis” zusammengefasst. Dementsprechend um-
fasst diese ein heterogenes Spektrum autoim-
mun-entziindlicher und infektioser Erkrankungen.
Das klinische Erscheinungsbild ist vielfaltig und
reicht vom asymptomatischen Zufallsbefund bis
zum akuten Aortensyndrom infolge Ruptur. In der
Diagnostik der Aortitis und ihrer Komplikationen
sind bildgebende Verfahren von zentraler Bedeu-
tung. Therapie und Prognose sind abhéngig von
der zugrunde liegenden Erkrankung (autoimmun-

Aortitis

M. Czihal, U. Hoffmann

entziindlich vs. infektios) sowie dem AusmaR des
bereits eingetretenen Strukturschadens der Aor-
tenwand.

Schliisselwarter: Aortitis, Periaortitis, Riesen-
zellarteriitis, Takayasu-Arteriitis, inflammatori-
sches Aortenaneurysma

Abstract: Aortitis. Autoimmune and infectious
inflammatory diseases of the aorta are summa-
rized under the umbrella term “aortitis”. Clinical
presentation is highly variable, ranging from as-

ymptomatic incidental findings to acute symp-
toms of aortic dissection or rupture. Diagnostic
imaging techniques are essential in the diagnos-
tic workup. The treatment approach varies de-
pending on the underlying disease and on the
extent of the vessel wall damage secondary to
mural inflammation. Z GefaBmed 2014; 11 (4):
14-9.

Key words: Aortitis, Periaortitis, Giant cell arte-
ritis, Takayasu arteritis, inflammatory aortic an-
eurysm

Einleitung

Unter dem Begriff Aortitis werden alle entziindlichen Erkran-
kungen der Aorta zusammengefasst. Entsprechend handelt
es sich nicht um eine einzelne, &tiologisch klar abgrenzbare
Krankheitsentitit, sondern vielmehr um ein duflerst heteroge-
nes Spektrum von Krankheitsprozessen, die die Aorta in ihren
verschiedenen Segmenten oder im gesamten Verlauf betreffen
konnen [1, 2]. Die vorliegende Arbeit soll praxisrelevant den
aktuellen Stand von Diagnostik und Therapie der Aortitis zu-
sammenfassen.

Einteilung unter atiologischen Gesichts-
punkten

In Tabelle 1 ist das &tiologische Spektrum der Aortitis zu-
sammengefasst. Die iiberwiegende Mehrzahl der entziind-
lichen Aortenerkrankungen basiert auf einer autoimmunen
Genese, wobei die priméren GroBgefivaskulitiden (Riesen-
zellarteriitis, RZA, und Takayasu-Arteriitis, TA) die weitaus
hdufigsten Ursachen darstellen [2]. Die Aortitis kann jedoch
auch isoliert auftreten, in variierender Ausprdagung als idio-
pathische Aortitis der thorakalen Aorta oder aber als chroni-
sche Periaortitis der abdominellen Aorta. Nach der Charakte-
risierung der [gG4-assoziierten Erkrankung muss eine weitere
Krankheitsentitit in die Differentialdiagnose einbezogen wer-
den [3]. Daneben kann die Aorta bei einer Vielzahl rheumati-
scher Erkrankungen zum Diagnosezeitpunkt oder im Verlauf
entziindlich beteiligt sein [4]. Von der autoimmunen Aortitis
muss stets die unbehandelt immer fatal verlaufende infektiose
(meist bakterielle) Aortitis abgegrenzt werden [5].

Primare GroRgefaRvaskulitiden
Gemil Chapel-Hill-Konsensus-Nomenklatur sind den primé-
ren GroBgefiBvaskulitiden die Riesenzellarteriitis (RZA) und
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die Takayasu-Arteriitis (TA) zugehorig [6]. Beide Erkrankun-
gen sind gekennzeichnet durch eine idiopathische Panarteri-
itis der Aorta und ihrer Aste. Das histologische Bild wird ge-
prigt durch ein lymphoplasmazelluldres Infiltrat mit Granu-
lomen und Riesenzellen [7]. Der entziindliche Prozess nimmt
seinen Ausgang in der Adventitia der Gefdfe, mit Aktivierung
ortsstandiger dendritischer Zellen iiber Toll-like-Rezeptoren
durch ein noch unbekanntes Agens. Uber die Funktion der
Antigenprisentation vermitteln diese Zellen die Aktivierung
und Differenzierung von CD4-positiven T-Lymphozyten, die
tiber die Vasa vasorum in die Adventitia gelangen. Th1-Lym-
phozyten aktivieren ihrerseits, u. a. iiber Interferon-gamma,
Makrophagen, die zu den typischen mehrkernigen Riesenzel-

Tabelle 1: Spektrum der autoimmun-entzindlichen und in-
fektidsen Erkrankungen der Aorta. Mod. nach [1, 2].

Autoimmun Infektios

Primare GroBgefaRvaskulitiden
Riesenzellarteriitis
Takayasu-Arteriitis

Isolierte Aortitis

Isolierte idiopathische Aortitis der

thorakalen Aorta

Chronische Periaortitis

— Isolierte idiopathische Periaortitis
der abdominalen Aorta

— Inflammatorisches Bauchaorten-
aneurysma

— Idiopathische retroperitoneale
Fibrose (Morbus Ormond)

lgG4-assoziierte Aortitis

Grampositive Bakterien
Staphylococcus spec.
Enterococcus spec.
Streptococcus pneumoniae

Gramnegative Bakterien
Salmonella spec.

Sonstige bakterielle
Erreger

Mycobacterium tuberculosis
Treponema pallidum

Pilze
Aspergillus spec.

Aortitis im Rahmen rheumati-
scher Erkrankungen
Spondylitis ankylosans
Cogan-Syndrom

Rezidivierende Polychondritis
Morbus Behget

Rheumatoide Arthritis

Juvenile idiopathische Arthritis
Systemischer Lupus erythema-
todes

ReiterSyndrom

Panarteriitis nodosa
ANCA-assoziierte Vaskulitiden
Sarkoidose

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.
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Abbildung 1: 18-FDG-PET-CT einer 61-jahrigen Patientin mit therapienaiver Riesenzellarteriitis mit Nachweis der
Mehranreicherung des Radiotracers (Pfeile) in Aortenbogen (a) sowie Aorta ascendens und descendens (b). CT-mor-
phologisch ist bereits die deutliche konzentrische Verdickung (Pfeilspitze) der Wand der Aorta descendens auffallig.

len differenzieren und iiber die Sekretion bestimmter Wachs-
tumsfaktoren eine myointimale Hyperplasie hervorrufen. Die-
se resultiert insbesondere im Bereich der supraaortalen Aste
in der Ausbildung von Stenosen und Verschliissen. In der Aor-
ta selbst resultiert infolge der Degradation elastischer Fasern
hingegen eine Wandschwéchung mit der Gefahr der Ausbil-
dung von Aneurysmen im Langzeitverlauf [8].

Die RZA als in Mitteleuropa hiufigster Vertreter der primér-
systemischen Vaskulitiden ist auch die hédufigste Ursache der
Aortitis. Die Erkrankung betrifft typischerweise Patienten jen-
seits des 50. Lebensjahres, mit einem Uberwiegen des weib-
lichen Geschlechts. Nach den Befunden bildgebender Unter-
suchungen ("®*F-Fluordesoxyglukose-Positronenemmissions-
tomographie [18-FDG-PET], Computertomographie [CT]) ist
zum Diagnosezeitpunkt die Aorta in ca. 50-70 % der Fille
von RZA beteiligt (Abb. 1) [9, 10]. Strukturelle aortale Sché-
den insbesondere der thorakalen Aorta werden mittels bildge-
bender Verfahren im Langzeitverlauf bei etwa 30 % der Pa-
tienten mit RZA detektiert (Abb. 2) [11]. Es resultiert ein bis
zu 17-fach bzw. 2,5-fach erhohtes Risiko fiir Aneurysmen der
thorakalen bzw. abdominellen Aorta, mit einem Anstieg der
Inzidenz dieser Komplikationen ca. 5 Jahre nach Diagnose-
stellung [12, 13]. Aortale Komplikationen sind dabei auch mit
einer erhohten Mortalitét assoziiert [13].

Die TA ist eine in Europa seltene Erkrankung, die v. a. Frauen
vor dem 40. Lebensjahr betrifft. Die Aorta ist nahezu immer

in den entziindli-
chen Prozess ein-
bezogen und kann
in ihrer gesamten
Ausdehnung  be-
troffen sein [14].
Im Gegensatz zur
RZA werden bei
der TA auch ent-
ziindliche  Steno-
sen oder gar Ver-
schliisse der Aorta
beobachtet.

Abbildung 2: 18-FDG-PET-CT einer 63-jahrigen Patien-
tin mit langjahrig bestehender, steroidrefraktarer extra-
kranieller Riesenzellarteriitis. Unter Therapie persistie-
rende Inflammation der Aorta descendens (Pfeil) sowie
Aneurysma der Aorta ascendens (*). Nebenbefundlich
ausgepragter Rundriicken bei steroidinduzierter Osteo-
porose.

Isolierte idiopathische Aortitis
Bei der isolierten idiopathischen Aortitis sind Aortenbogen
und die Aorta thoracalis descendens nahezu immer betroffen
(Abb. 3), nicht selten auch die Aorta abdominalis [15]. Die
isolierte idiopathische Aortitis konnte eine Variante am Rande
des Spektrums der RZA darstellen. Dies wird gestiitzt durch
die Tatsache, dass die Histologie bei RZA und isolierter Aor-
titis keine wesentlichen Unterschiede aufweist [16]. Jedoch
scheint es auch gewisse Besonderheiten zu geben, etwa in der
Geschlechts- und Altersverteilung. Im Gegensatz zur RZA ist
die Geschlechterverteilung bei isolierter Aortitis invers (hiu-
figer Ménner betroffen) und das Alter bei Diagnosestellung
liegt im Schnitt deutlich niedriger als bei Patienten mit nach
ACR-Kriterien klassifizierter RZA [15]. Nicht selten werden
Patienten mit isolierter Aortitis erst im

Rahmen des chirurgischen Ersatzes ei-
nes Aneurysmas der thorakalen Aorta
identifiziert. In einer populationsbasier-
ten dédnischen Studie fand sich histologi-
scher Anhalt fiir das Vorliegen einer Aor-
titis in immerhin 6,1 % der Fille [17].

Chronische Periaortitis

Der typische histologische Befund bei
der chronischen Periaortitis ist charakte-
risiert durch ein vorwiegend adventitiell
lokalisiertes lymphplasmazelluldres In-
filtrat mit entziindlicher Mitbeteiligung
von Vasa vasorum und ausgeprigter pe-
riadventitieller ~ Fibrosierungsreaktion
[7]. In erster Linie ist die Aorta abdo-

Abbildung 3: 74-jahriger Patient mit Diagnose einer isolierten idiopathischen Aortitis 8 Jahre zuvor. In der konven-
tionellen p.a.-Aufnahme des Thorax und in der CT-Angiographie Darstellung der massiv aneurysmatisch dilatierten
Aorta thoracalis (a) sowie des bei gedeckter Aortenruptur 3 Jahre zuvor notfallméRig implantierten Endografts (h).

minalis in diesen entziindlichen Prozess
involviert (Abb. 4), nach den Ergebnis-
sen neuerer bildgebender Untersuchun-
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Abbildung 4: 25-jahriger Patient mit B-Symptomatik, dumpfen Riickenschmerzen und
erhohten systemischen Entziindungszeichen. CT-Angiographie mit Darstellung eines
entziindlichen Pannus (Pfeil) im Bereich der suprarenalen Aorta abdominalis. Der Be-
fund ist vereinbar mit einer chronischen Periaortitis.

gen konnen jedoch auch die Iliakalarterien, die renoviszera-
len Arterien und zum Teil auch die thorakale Aorta mitbetrof-
fen sein [18].

Fiir die autoimmune Genese sprechen die nachweisbare sys-
temische Inflammation und die Assoziation zum HLA-
DRB1%#03-Allel bzw. zum A32-Polymophismus des Chemo-
kinrezeptors CCR-5 [18]. Nach Erkenntnissen der vergange-
nen Jahre konnen ca. 50 % der Fille bislang als idiopathisch
klassifizierter Periaortitis im Zusammenhang mit der 1gG4-
assoziierten Erkrankung auftreten. Diese kann einerseits als
isolierte Erkrankung eines einzelnen Organs (z. B. Pankreas,
Speicheldriisen), andererseits aber auch als systemische Er-
krankung mit Multiorganbeteiligung und systemischer In-
flammation in Erscheinung treten. Kennzeichnend sind erhoh-
te Serumspiegel von IgG4 und histologisch eine lymphozyti-
re Gewebsinfiltration mit hohem Anteil IgG4-exprimierender
Plasmazellen (> 50 %) [3].

Der inflammatorische Prozess kann einerseits in einer Des-
truktion der GefdBwand resultieren, mit der Ausbildung eines
inflammatorischen Aortenaneurysmas. Andererseits kann sich
das fibroinflammatorische Gewebe im Retroperitoneum aus-
breiten und zur Kompression retroperitoneal gelegener Struk-
turen fiithren (z. B. V. cava inferior, Ureteren). Diese Variante
der Erkrankung wird auch als retroperitoneale Fibrose (Mor-
bus Ormond) bezeichnet. Es wurde eine Assoziation der Er-
krankung zu Nikotinabusus und Asbestexposition nachgewie-
sen [18]. Neben der primédren Form findet man in etwa einem
Drittel der Fille eine zugrunde liegende sekundire Ursache
(z. B. Medikamente wie Ergotaminderivate oder Bromocriptin).

Aortitis bei rheumatischer Grunderkrankung

Die Aorta kann bei einer Vielzahl von rheumatischen Er-
krankungen entziindlich mitbeteiligt sein (Tab. 1). Erkran-
kungen, die hdufig (> 10 %) mit einer klinisch manifesten
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Beteiligung der Aorta einhergehen, sind die Spondylitis an-
kylosans, die rezidivierende Polychondritis und der Morbus
Behget [4].

Hiufig ist die Aorta ascendens betroffen. Neben der Ausbil-
dung eines Aortenaneurysmas besteht daher die Gefahr einer
Aortenklappeninsuffizienz infolge Dilatation des Klappen-
rings oder einer Valvulitis. Bei Spondylitis ankylosans wur-
den ferner Komplikationen infolge Inflammation und Fibro-
se des anterioren Mitralklappensegels (Mitralklappeninsuffi-
zienz) und des interventrikuldren Septums (atrioventrikuldrer
Block) beschrieben [19].

Bei vielen der Erkrankungen lésst sich zudem mit bildgeben-
den Verfahren eine weitaus hohere Pridvalenz einer subklini-
schen Aortitis finden. Deren klinische Signifikanz ist jedoch
unklar. So wies eine Studie mit transosophagealer Echokar-
diographie bei 61 % bzw. 25 % der Patienten mit Spondylitis
ankylosans eine Wandverdickung bzw. Dilatation der Aorten-
wurzel nach [20]. Ein weiteres Beispiel fiir eine vielfach sub-
klinisch verlaufende Aortitis belegt eine Fall-Kontroll-Studie
die zeigte, dass in der 18-FDG-PET bei Patienten mit rheu-
matoider Arthritis die inflammatorische Aktivitit in der Aor-
ta stirker ausgeprigt war als bei Patienten mit stabiler arterio-
sklerotischer Erkrankung [21].

Infektiose Aortitis

Eine bakterielle Entziindung der nativen Aortenwand ist sehr
selten. Die Krankheitserreger konnen iiber die vorgeschidig-
te Intima (arteriosklerotische Plaques), die Vasa vasorum (sep-
tische Embolie bei bakterieller Endokarditis) und sehr selten
per continuitatem (z. B. Tuberkulose) in die Aortenwand ein-
dringen. Die bakterielle Infektion kann ihrerseits zu einer an-
eurysmatischen Degeneration des betroffenen Aortenseg-
ments fiihren. Im Falle infizierter Aortenaneurysmen (tradi-
tionell als mykotische Aneurysmen deklariert) ist ein Aorte-
naneurysma jedoch meistens priexistent [1, 5].

Haufiger sind Infektionen von prothetischem Material nach
Revaskularisation oder Ersatz der Aorta. Mittels eines von
manchen Bakterien auf dem inerten Fremdmaterial (Dacron,
Polytetrafluorethylen) produzierten Biofilm konnen sich die-
se vor dem Zugriff des Immunsystems schiitzen. Wie die In-
fektion der nativen Aortenwand ist die Protheseninfektion mit
einer exzessiven Mortalitétsrate (25-88 %) vergesellschaftet,
mitbedingt auch durch die hohe Rupturrate.

In Tabelle 1 sind hiufige Erreger aufgelistet. Grampositive
Bakterien dominieren das Erregerspektrum im Bereich der
thorakalen Aorta (insbes. Aortitis bei Endokarditis oder Pro-
theseninfektion), wihrend gramnegative Erreger (z. B. Salmo-
nellae spec.) hdufig bei der bakteriellen Aortitis der Aorta ab-
dominalis zu finden sind [1, 5]. Andere, nicht-bakterielle Erre-
ger sind selten und kommen vor allem bei schwer immunsup-
primierten Patienten vor.

Klinisches Erscheinungsbild

Das klinische Erscheinungsbild ist hochvariabel und reicht
vom asymptomatischen Zufallsbefund liber Symptome der
systemischen Inflammation bis zu Aneurysma-assoziierten



Beschwerden. Im Falle einer intramuralen Einblutung, Dis-
sektion oder Ruptur kann die Aortitis auch als akutes Aorten-
syndrom in Erscheinung treten. Seltener sind Symptome in-
folge Thrombenbildung mit distaler Embolisation oder der lo-
kalen Raumforderung, z. B. Kompression der V. cava superior
oder des linken Hauptbronchus [1].

Bei der Aortitis autoimmuner Genese ist das Erscheinungs-
bild vorrangig durch die fiir die jeweilige Grundkrankheit ty-
pischen Symptome geprégt. Im Falle der priméiren GroB3gefa$3-
vaskulitiden dominiert hier insbesondere der Befall der aorta-
len Aste. So liegt bei der RZA neben der klassischen kranialen
Symptomatik (Kopfschmerz, Kieferclaudicatio, Sehstorun-
gen) hiufig ein extrakraniales Befallsmuster dhnlich dem der
TA vor. Neben der Extremititenclaudicatio ist vor allem das
Fieber unklarer Genese eine hiufige klinische Manifestation
der RZA mit extrakranialer Beteiligung [2]. Angina abdomi-
nalis, renovaskuldre Hypertonie und Symptome der zerebra-
len Ischdmie sind hingegen seltener.

Die chronische Periaortitis kann sich mit dumpfen Riicken-
oder Bauchschmerzen und konstitutionellen Beschwerden &du-
Bern. Bei der retroperitonealen Fibrose kann es zu Sympto-
men infolge Kompression verschiedener Strukturen des Retro-
peritoneums kommen, etwa der Ureteren (Harnstau, Nieren-
insuffizienz), der V. cava inferior (Beinschwellung) oder auch
der V. testicularis (Varicocele testis) [2, 18]. Im Falle einer
Assoziation zur IgG4-assoziierten Erkrankung konnen zudem
verschiedenste Organsymptome (z. B. Pankreatitis, Cholangi-
tis, Sialadenitis) in Erscheinung treten [3].

Das klinische Bild der infektiosen Aortitis kann Fieber und
Schiittelfrost sowie unspezifische Riicken-, Bauch- und Tho-
raxschmerzen umfassen, ferner Symptome und klinische Zei-
chen der Sepsis, des akuten Aortensyndroms oder einer aorto-
enterischen Fistel (gastrointestinale Blutung) [5].

Diagnostik

Klinische Untersuchung

Die klinische Untersuchung ist oftmals vollig unauffallig. Im
Einzelfall konnen aber wertvolle Anhaltspunkte fiir das Vorlie-
gen einer Aortenerkrankung gewonnen werden, zum Beispiel
anhand der Auskultation eines Diastolikums bei Aortenklap-
peninsuffizienz oder der Palpation eines abdominellen pulsie-
renden Tumors bei inflammatorischem Bauchaortenaneurys-
ma. Die korperliche Untersuchung kann zudem wegweisend
sein fiir die Diagnose einer der Aortitis zugrunde liegenden
Erkrankung. Beispielhaft sei die Auskultation arterieller Stro-
mungsgerdusche und der Nachweis von Pulsverlusten bei den
primdren Grof3gefif3vaskulitiden genannt [22].

Bildgebung

Moderne bildgebende Verfahren sind die zentralen Elemente
in der Diagnostik der Aortitis und resultierender struktureller
Schédigungen der GefdBwand (Abb. 1-4) [23, 24].

Der charakteristische morphologische Befund der Aortitis im
Rahmen der primédren GrofigefiBvaskulitiden ist die konzen-
trische Wandverdickung, die mittels CT, Magnetresonanzto-
mographie (MRT) und Sonographie (ggf. transosophagea-

le Echokardiographie) detektiert werden kann [24]. Mit allen
genannten Modalitidten lassen sich zudem die Wandverhéltnis-
se der aortalen Aste beurteilen, insbesondere die supraaortalen
Aste (A. carotis communis, A. subclavia und A. axillaris). Bei
der chronischen Periaortitis zeigt sich ein vorwiegend ven-
trolateral der zum Teil aneurysmatisch erweiterten Bauchaor-
ta lokalisierter Pannus. Im Falle der retroperitonealen Fibrose
lasst sich zusitzlich hiufig eine Ureterkompression mit kon-
sekutiver Hydronephrose darstellen. Schnittbildgebende Be-
funde der infektiosen Aortitis sind weniger spezifisch und rei-
chen von der intramuralen Luftansammlung bis zum periaor-
talen Fliissigkeitssaum.

Anhand der muralen Kontrastmittelaufnahme in der CT und
MRT sowie des Wandodems (MRT) kann die (peri-) aorta-
le Inflammation visualisiert werden. In Zusammenschau mit
dem morphologischen Befund erlaubt das Kontrastmittelver-
halten ferner die Differentialdiagnose zu anderen aortalen
Pathologien wie dem intramuralen Hdmatom. Die kontrast-
mittelverstirkte Sonographie konnte einen Stellenwert in der
Diagnostik und Verlaufsbeobachtung der abdominellen Peri-
aortitis erlangen [25].

Ein mittlerweile fest in der Diagnostik der Aortitis etabliertes
Verfahren ist die 18-FDG-PET, heutzutage in der Regel fusio-
niert mit der CT (18-FDG-PET-CT) eingesetzt. Anhand der
Anreicherung radioaktiv markierter Glukose kann die vaskuli-
re Inflammation direkt dargestellt werden. Fiir die Diagnostik
der Aortitis auf dem Boden einer RZA weist die Methode eine
hohe Sensitivitidt bzw. Spezifitit (77-92 % bzw. 89-100 %)
auf [24]. Dariiber hinaus korreliert der Nachweis einer aorta-
len Inflammation in der 18-FDG-PET zum Zeitpunkt der Di-
agnose mit dem Auftreten einer strukturellen aortalen Wand-
schidigung im Verlauf [26]. Wihrend jedoch schnittbildgeben-
de Verfahren einen festen Stellenwert in der Verlaufskontrolle
diagnostizierter aortaler Strukturschiden bzw. nach endovas-
kuldrem Aorteneingriffen haben, ist der Stellenwert von CT,
MRT und 18-FDG-PET(-CT) in der Beurteilung der inflamma-
torischen Aktivitit unter Therapie bzw. fiir das Screening von
aortalen Strukturschiden noch unzureichend definiert. Bertick-
sichtigt werden miissen in diesem Zusammenhang die erhebli-
che Strahlenbelastung von (repetitiven) CT- und 18-FDG-PET-
Untersuchungen. Andererseits kann davon ausgegangen wer-
den, dass nur 5-10 Patienten mit RZA im Verlauf unter The-
rapie gescreent werden miissen, um eine aortale Pathologie
(meist thorakales Aortenaneurysma) zu detektieren [27].

Labordiagnostik

Die humoralen Entziindungszeichen (C-reaktives Protein,
Blutkorperchensenkungsgeschwindigkeit) sind bei Aortitis
jedweder Genese in variablem Maf3e erhoht [1, 2]. Wihrend
eine Leukozytose mit Linksverschiebung auf eine bakterielle
Infektion hindeutet, ist bei den primér systemischen Vaskuli-
tiden nicht selten eine Thrombozytose zu beobachten. In der
Unterscheidung zwischen bakterieller Infektion und Autoim-
munerkrankung kann zudem die Bestimmung des Serumpro-
kalzitonins hilfreich sein [28]. Spezifische Biomarker der pri-
mir systemischen Vaskulitiden sind bisher nicht verfiigbar.

Erginzende Untersuchungen wie die Abnahme von Blutkul-
turen bei V. a. bakterielle Infektion, Syphilisserologie, Interfe-
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ron-gamma-Release-Assay bei V. a. Tuberkulose oder die Be-
stimmung der antinukledren Antikorper konnen im Einzelfall
diagnostisch wegweisend sein.

Die IgG4-assoziierte Erkrankung geht nur in 70 % der Fille
mit einer erhohten Konzentration der IgG4-Subklasse im Se-
rum einher. Umgekehrt ist ein erhohter [gG4-Wert allein nicht
diagnostisch beweisend fiir diese Erkrankung und muss im
Zusammenhang mit klinischem Bild sowie bildgebenden und
histologischen Befunden interpretiert werden [3]

Therapie

Autoimmune Aortitis

Die medikamentose Therapie erfolgt nach den giiltigen Emp-
fehlungen fiir die jeweilige Grunderkrankung. Fiir die RZA
wurde in einer kleinen retrospektiven Studie gezeigt, dass die
nachweisbare Aortitis zum Diagnosezeitpunkt Priadiktor ei-
nes eher chronischen oder rezidivierenden Krankheitsverlau-
fes sein konnte [29].

Kortikosteroide sind bei den primiren GroBgefdvaskulitiden,
der chronischen Periaortitis, der retroperitonealen Fibrose und
auch den IgG4-assoziierten Erkrankungen zentrales Element
der medikamentdsen Therapie [1-3,18]. Beispielsweise konn-
te 2011 fiir die retroperitoneale Fibrose in einer randomisier-
ten Studie nach initialer Induktionstherapie mit hochdosierten
Kortikosteroiden die Uberlegenheit einer remissionserhalten-
den Therapie mit Prednisolon gegeniiber Tamoxifen gezeigt
werden [30]. Beim inflammatorischen Bauchaortenaneurys-
ma wird die Kortikosteroidtherapie jedoch kontrovers disku-
tiert, da sich die reduzierte Wachstumsrate des Aneurysmas
und die moglicherweise durch die Therapie erhohte Ruptur-
und operative Komplikationsrate gegeniiberstehen [31]. An-
dererseits kann eine prioperative Steroidtherapie einen ope-
rativen Eingriff bei ausgedehntem Pannus und Adhédsionen an
Ureteren, Nierengeféflien oder Duodenum im Einzelfall erst
ermoglichen. Auch die optimale Therapie der isolierten Aorti-
tis, die im Rahmen der histologischen Aufarbeitung nach Aor-
tenchirurgie diagnostiziert wird, ist unklar. Insbesondere bei
Patienten mit Zeichen einer entziindlichen Systemerkrankung
sollte die Indikation zur Therapie in Analogie zu den priméren
GrofigefiBvaskulitiden gestellt werden [2].

Zur Reduktion der kumulativen Steroiddosis sollte die The-
rapie mit steroidsparenden Agentien friih erwogen werden,
hier sei auf die krankheitsspezifischen Empfehlungen verwie-
sen [32]. Nach den Ergebnissen von Fallberichten und Fallse-
rien konnte der humanisierte monoklonale Anti-Interleukin-
6-Rezeptor-Antikorper Tocilizumab vor allem bei den primé-
ren GroBgefifivaskulitiden und moglicherweise auch bei der
chronischen Periaortitis eine erfolgversprechende Therapie-
alternative darstellen [33-35]. Aktuell wird die Effektivitit
von Tocilizumab in einer randomisierten, placebokontrollier-
ten Phase-III-Studie an Patienten mit Riesenzellarteriitis ge-
testet [36].

Mangels verfiigbarer spezifischer Evidenz werden Therapie-
entscheidungen zur operativen oder endovaskuldren Thera-
pie inflammatorischer Aneurysmen der thorakalen oder abdo-
minalen Aorta gemil allgemeiner Therapieempfehlungen fiir
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Aortenaneurysmen gestellt [1]. Besteht keine dringende Indi-
kation fiir eine invasive Therapie, gilt grundsétzlich, dass der
Eingriff moglichst nach Erreichen einer klinischen und labor-
chemischen Remission vorgenommen werden sollte. In die
differentialtherapeutischen Uberlegungen in Bezug auf endo-
vaskuldre vs. offen-chirurgische Revaskularisation flieen
Faktoren wie die Komorbiditit des Patienten sowie Morpholo-
gie und Lokalisation des Aneurysmas ein. Zum Beispiel kann
beim inflammatorischen Bauchaortenaneurysma mit der offe-
nen Operation hiufiger eine komplette Riickbildung des Pan-
nus und eines resultierenden Harnstaus erzielt werden, wohin-
gegen die endovaskuldre Ausschaltung eine geringere peri-
operative Mortalitit aufweist [37].

Infektidse Aortitis

Evidenzbasierte Empfehlungen zur Therapie der infektio-
sen Aortitis liegen aufgrund der Seltenheit des Krankheitsbil-
des nicht vor. Es kann aber als allgemeiner Konsens angese-
hen werden, dass neben einer initial empirischen und spéter
an den Befunden der Erregerdiagnostik (Blutkulturen, intra-
operative Abstriche) ausgerichteten antiinfektiven Therapie
die Resektion des infizierten Segments mit anatomischer oder
extraanatomischer Rekonstruktion erforderlich ist [1, 5]. Mit
der Ausnahme von rupturgefihrdeten Aneurysmen oder un-
kontrollierter Sepsis wird empfohlen, den chirurgischen Ein-
griff nach ca. 2—4-wochiger Therapie vorzunehmen. Eindeu-
tige Vorteile spezifischer therapeutischer Ansitze, etwas des
Einsatzes silber- oder rifampicinimprignierter Prothesen fiir
In-situ-Rekonstruktionen, sind nicht belegt.

In der jiingeren Vergangenheit wurde auch wiederholt iiber
endovaskuldr behandelte mykotische Aortenaneurysmen be-
richtet. Der im Vergleich zur offen-chirurgischen Therapie ge-
ringeren perioperativen Mortalitit steht jedoch eine relevante
Rate persistierender Infektionen gegeniiber [5].

Die Antibiotikagabe sollte mindestens 6—12 Wochen fortge-
fiihrt werden. In Abhingigkeit von Immunstatus, Erregercha-
rakteristika und Art der GeféBrekonstruktion kann im Einzel-
fall auch eine lingerfristige Therapie bis hin zur lebenslangen
Antibiotikaprophylaxe empfohlen werden [1, 5, 38].

Relevanz fiir die Praxis

— Die Aortitis umfasst ein dtiologisch heterogenes Spek-
trum entziindlicher Aortenerkrankungen mit variablem
klinischem Erscheinungsbild.

— Aufgrund der gegensitzlichen Therapiestrategien ist
die autoimmune Aortitis von der infektiosen Aortitis
abzugrenzen.

— Bildgebende diagnostische Verfahren sind von zentra-
ler Bedeutung in der Diagnostik der Aortitis und konn-
ten einen Stellenwert fiir das Screening aortaler Kom-
plikationen bei entziindlichen Erkrankungen mit haufi-
ger aortaler Beteiligung besitzen.

— Die Therapie ist anhand der zugrunde liegenden Er-
krankung und des eingetretenen aortalen Strukturscha-
dens auszurichten.
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