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Aneurysmen und Dissektionen der thorakalen
Aorta: Definition und Pathologie

P J. Oberwalder

Aneurysmen gehoren zu jenen héufigen Zustandsbildern der thorakalen Aorta, die einer chirurgischen Behandlung bedliirfen. Die grolSen Fortschritte
in der Aortenchirurgie wédhrend der letzten zwanzig Jahre erlauben heute den elektiven Ersatz aller Aortensegmente mit einem akzeptablen Risiko ftir
den Patienten. Die Aortendissektion, bei der es zu einer Aufspaltung der GefdaBwandschichten kommt, gilt, was die Aorta betrifft, als katastrophalstes
Ereignis. Die Mortalitat der nicht behandelten Patienten kann innerhalb der ersten 48 Stunden 1 % bis 3 % pro Stunde erreichen. Auf Grund dieser
schlechten Prognose ohne entsprechende Therapie ist die friihzeitige Erkennung und sofortige Behandlung fiir den Patienten lebensrettend. Diese
Arbeit konzentriert sich auf die derzeit gangige Nomenklatur bzw. die pathologisch-anatomischen Unterschiede zwischen einem Aneurysma und
einer Dissektion. Dariiber hinaus beleuchtet es die charakteristische Pathologie dieser Aortenerkrankungen.

Aneurysms are the most common condition of the thoracic aorta requiring surgical treatment. Many improvements which have occurred in aortic
surgery during the past twenty years now allow elective replacement of all portions of the aorta with an acceptable risk. Aortic dissection, the disease
leading to separation of the aortic wall layers, is the most common catastrophic event affecting the aorta. Mortality in untreated patients can be as
high as 1 % to 3 % per hour during the first 48 hours. Because of this poor prognosis without proper treatment the importance of early diagnosis and
immediate therapy is life saving for each patient. This paper focuses on the current nomenclature respectively pathologic-anatomical distinctions
between a true aortic aneurysm and an aortic dissection. Furthermore it highlights the characteristics of these two aortic diseases’ pathology. J Kardiol
2001; 8: 2-4.

neurysmen und Dissektionen sind die haufigsten Er- descendens), thorako-abdominelle und abdominelle
krankungen der thorakalen Aorta, die einer chirurgi- Aneurysmen eingeteilt.

schen oder endovaskuldren (interventionellen) Sanierung

bedurfen. Die klinische Bedeutung der aortalen Aneurys- 2. Crawford-Klassifizierung der thorako-abdominellen

men liegt in der Schwierigkeit ihrer klinischen Diagnostik Aneurysmen

auf Grund ihrer geschiitzten, tiefen, intrathorakalen und In Abhingigkeit von der anatomischen Ausdehnung,
retroperitonealen Lage. Hinzu kommt die Tatsache, dal$ welche indirekt Hinweise auf das operative Risiko so-
sich zahlreiche thorakale Aortenaneurysmen zunéchst vol- wie den operationstechnischen Aufwand enthilt, wer-
lig asymptomatisch zu erheblicher GroBe entwickeln kon- den hierbei die thorako-abdominellen Aneurysmen in
nen. Eine haufige Erstmanifestation stellt dann die plotz- 4 Gruppen eingeteilt (Abbildung 1):

liche Rupturblutung als Folge einer akuten Aortenwanddis- T . .

sektion dar. yp | Aneurysmatische Erweiterung der gesamten

Aorta descendens sowie der proximalen Aor-
ta abdominalis (suprarenal) ohne Einbezie-
hung von Nieren- und Viszeralarterien
Erkrankung der gesamten Aorta descendens
und abdominellen Aorta
Typ Il Aneurysmatische Erweiterung des mittleren
und distalen Abschnittes der Aorta descen-
dens sowie der gesamten abdominellen Aorta
Typ IV Befall der abdominellen Aorta

Die Inzidenz der thorakalen Aortenaneurysmen wird in
der Literatur mit 6 pro 100.000 Patienten pro Jahr angege- Tvo Il
ben. Am haufigsten lokalisiert sind sie dabei in der Aorta P
ascendens (51 %), gefolgt von der Aorta descendens mit
38 %, und lediglich 11 % finden sich im Aortenbogen [1].
Die Haufigkeit einer Aortendissektion hingegen betragt 10
pro 100.000 Patienten pro Jahr [2].

Die moderne chirurgische Therapie der Aortenaneurys-
men begann in den frihen finfziger Jahren mit ersten Be-
richten einer erfolgreichen Resektion und Ersatz des er-
krankten Aortensegmentes [3-5].

Aneurysma

Unter dem Begriff ,Aneurysma” versteht man die perma-
nente und irreversible Dilatation bzw. Aufweitung eines
arteriellen Blutgefalles. Dabei ist nicht nur der Durchmes-
ser des arteriellen Gefdles vergrofert, sondern auch das
betroffene Segment im Gefal8 longitudinal erweitert. Als
generelle einfache Regel gilt, dal’ der transversale Durch-
messer der Aorta, der den normalen Aortendurchmesser
des Patienten um das Zweifache (berschreitet, als
aneurysmatisch anzusehen ist.

1. Aneurysmen, welche die Aorta betreffen, werden ent-

sprechend ihrer Lage in thorakale (Aneurysmen der Abbildung 1: Crawford-Klassifizierung der thorako-abdominellen Aneu-
Aorta ascendens, des Aortenbogens und der Aorta  rysmen
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3. Nach ihrer Wandbeschaffenheit teilt man Aneurysmen
in echte und falsche (Pseudo-)Aneurysmen, nach ihrem
duBeren Erscheinungsbild in sakkuldre und fusiforme
und nach ihrer Atiologie in angeborene und erworbene
Formen ein (Abbildung 2).

Echte Aneurysmen gehen gewohnlich mit einer Dege-
neration der Aortenmedia einher. Diese resultiert in der
Regel aus einer chronisch arteriellen Hypertension, ent-
wickelt sich nach und nach beim alten Patienten und be-
steht beim sogenannten Marfan-Syndrom von Geburt an.
Dieses Syndrom wird autosomal-dominant vererbt und re-
sultiert in einer fehlerhaften Synthese des Glykoproteins
Fibrillin. Fibrillin seinerseits ist ein Bestandteil des elasti-
schen Gewebes in der Aortenmedia; die Aorta dilatiert als
Folge der verminderten Anzahl von Mikrofibrillen mit
Ruptur- bzw. Dissektionsgefahr. Die Wichtigkeit der mog-
lichst friihen chirurgischen Behandlung des Marfan-Syn-
droms ergibt sich daraus, dafs in der Vergangenheit im
Durchschnitt die Patienten im Alter von 30-35 Jahren an
ihren kardiovaskularen Komplikationen verstarben. Dar-
Uber hinaus konnen sich echte Aneurysmen als Folge einer
Aortendissektion, eines Traumas, einer Aortitis oder im
Rahmen einer mykotischen Infektion entwickeln.

Bindegewebserkrankungen wie das Ehlers-Danlos-Syn-
drom oder die zystische Mediadegeneration (Erdheim-
Gsell) sowie angeborene Defekte des elastischen Gewebes
(Marfan-Syndrom) sind die haufigsten Ursachen der Aorta
ascendens-Aneurysmen. Arteriosklerotische Aortenaneu-
rysmen befallen vorwiegend die distale Aorta descendens
und die thorako-abdominelle Aorta und haben ihren Alters-
gipfel zwischen dem 6. und 7. Lebensjahrzehnt.

Poststenotische Dilatationen bei angeborenen und/oder
erworbenen Aortenklappenstenosen kdnnen sich ebenso zu
betrachtlichen Aneurysmen entwickeln. In diesem Zusam-
menhang besteht wahrscheinlich auch ein erhohtes Rup-
tur- und Dissektionsrisiko bei primar bikuspiden Aorten-
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Abbildung 2: Einteilung der Aneurysmen nach ihrer Wandbeschaffen-
heit: A: Echtes Aneurysma mit allen Wandschichten der Aorta; B: Pseu-
do-, falsches Aneurysma ohne Intimabegrenzung des Aneurysmasackes;
C: Aortendissektion mit falschem und wahrem Lumen; Bildung des fal-
schen Lumens durch Ril% in Aortenintima und Aufspaltung der Media

klappen! In der Pri-Antibiotika-Ara war vor allem die Sy-
philis die hadufigste Ursache von Aortenaneurysmen.

Pseudoaneurysmen sind Erweiterungen der Aorta, die
einen Teil der Media, Adventitia und periaortales Gewebe
enthalten. Sie entstehen fiir gewohnlich an Orten friherer
Aorteneingriffe (End-zu-End-Anastomosen, der Kantilie-
rungsstelle oder Insertionsstellen von aortokoronaren By-
passen) und nach Infektionen sowie penetrierenden Trau-
men.

Dissektion

Eine Aortendissektion entsteht durch eine Aufspaltung
der Aortenmedia (meist durch Rif in der Intima der
Aortenwand, durch Blutung eines Vas vasorum oder durch
ein Trauma), wobei die Spaltebene (auch Dissektions-
membran genannt) mit dem stromenden Blut tiber einen
Intimarif® — dem sog. ,entry” — kommuniziert. Diese Dis-
sektion selbst kann nach antegrad und retrograd verlaufen.
Dadurch entsteht ein Doppellumen in der Aorta: das ur-
springliche, durch Intima und innere Mediaschicht be-
grenzte echte Lumen und das durch die dufere Media und
Adventitia begrenzte falsche Lumen. Gewinnt der Blut-
strom des falschen Lumens Gber einen erneuten Intimarifly
wieder Anschluf8 an das wahre Lumen, so bezeichnet man
dies als ,re-entry”.

Von klinischer Bedeutung ist die Tatsache, daB eine Dis-
sektion der Aorta sowohl bei aneurysmatischem als auch
bei normalem Kaliber der Aorta entstehen kann und es auch
im chronischen Verlauf einer Dissektion nicht immer zu ei-
ner aneurysmatischen Dilatation der erkrankten Aorta kom-
men muB. Der Begriff ,dissezierendes Aneurysma“ ist daher
irrefihrend, und man sollte grundsatzlich bei entsprechen-
dem Befund nur von einer Aortendissektion sprechen.

Die Dissektion kann weiters den Blutflull im echten
Lumen oder in Seitenasten der Aorta beeinflussen, so dafl®
eine Malperfusion oder Ischamie der Endorgane oder Ex-
tremitdten daraus resultiert. Durch die Aufspaltung der
Media entsteht eine Wandschwiche des falschen Lumens,
welche die Tendenz zur Dilatation oder Ruptur aufweist.
Die am meisten gefiirchtete Komplikation ist die Aorten-
ruptur mit dem Pradilektionsort in der intraperikardial auf-
steigenden Aorta (60-70 %). Die Ruptur fihrt hier tiber ein
Hamatoperikard zur Perikardtamponade und rasch zum
Tod. Rupturen im Aortenbogen sind seltener (10-19 %).

Des ofteren entsteht eine Aortendissektion auf dem Bo-
den eines vorbestehenden fusiformen Aortenaneurysmas.
Die typische aneurysmatische Dilatation der Aortenwurzel
und der Aorta ascendens findet sich bei einer chronischen
Typ A-Dissektion, vergesellschaftet ist damit fast immer
eine Aortenklappeninsuffizienz. Auch eine retrograde Dis-
sektion in den Koronarsinus oder die Koronararterien wird
beschrieben. Im chronischen Verlauf einer Dissektion kann
es zu einer Dilatation insbesondere des falschen Lumens
kommen.

Als Hauptursache einer Dissektion gelten der arterielle
Hypertonus sowie angeborene Bindegewebserkrankungen
wie Marfan-Syndrom, Ehlers-Danlos-Syndrom, dariber hin-
aus nattrlich die degenerativen Erkrankungen der Media, die
Arteriosklerose oder stumpfe sowie iatrogene Traumen.

Ménner sind haufiger als Frauen betroffen, das Verhalt-
nis liegt zwischen 2:1 und 5:1. Der Altersgipfel liegt im 5. Le-
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bensjahrzehnt mit einer Gesamthaufigkeit von 10 pro
100.000 pro Jahr.

Einteilung der Aortendissektion

Am gebrduchlichsten sind heute die Klassifikationen
nach DeBakey [6] und die Stanford-Klassifikation [7] (Ab-
bildung 3):

1. Klassifikation nach DeBakey
Diese berticksichtigt die Lokalisation des primaren Ein-
risses und der longitudinalen Ausdehnung der Dissek-
tion:

Der priméare Einril ist im Bereich der Aorta
ascendens mit Ausdehnung des Doppel-
lumens tber die Aorta ascendens in den
Aortenbogen oder weiter in die Aorta des-
cendens mit unterschiedlicher distaler Aus-
dehnung.

Der primare Einril% ist ebenfalls in der Aorta
ascendens lokalisiert, das Doppellumen ist
jedoch auf die aszendierende Aorta be-
grenzt.

Der primare Einrif8 befindet sich im Bereich
der proximalen Aorta descendens, das Dop-
pellumen betrifft die Aorta distal des Aorten-
bogens.

Typ I:

Typ II:

Typ HII:

2. Stanford-Klassifikation
Hier wird nicht die Lokalisation des ,entry”, sondern
lediglich die Ausdehnung des Doppellumens bertick-
sichtigt.

Typ A:  Aorta ascendens mit unabhangiger Ausdeh-
nung nach distal (DeBakey Typ | und II)
Typ B:  Betrifft nur die Aorta descendens, unabhan-

gig von deren distaler Ausdehnung (DeBakey
Typ 1)

Diese Einteilungen sind im speziellen fir das chirurgi-
sche Vorgehen von Bedeutung. Dissektionen nach DeBakey
Typ 1'und Il und Typ A der Stanford-Klassifizierung werden
uber eine mediane Sternotomie eroffnet, wahrend DeBakey
Typ Il und Stanford Typ B-Dissektionen tiber eine links-late-
rale Thorakotomie operiert werden.

3. Zeitlich betrachtet wird eine Dissektion innerhalb der
ersten zwei Wochen nach Schmerzereignis als akut, an-
schliefBend als chronisch bezeichnet.

DeBakey

DeBakey DeBakey

Typ I

o

Stanford Typ A Stanford Typ A

Abbildung 3: Klassifikation der Aortendissektion
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Diese Einteilung ist besonders fiir den Verlauf der Dis-
sektion vom Stanford Typ A bedeutungsvoll. Hier betragt die
Letalitdt ca. 50 % aller unbehandelten Patienten innerhalb
der ersten 48 Stunden (d. h. ca. 1 % pro Stunde), wahrend
nach 2 Wochen die Mortalititsrate bei den Uberlebenden
deutlich geringer wird [8].

In der Regel betreffen Aortendissektionen Manner haufi-
ger als Frauen (mit einem Verhdltnis von 2:1 bis zu 5:1). Der
Altersgipfel fur die Typ A-Dissektion liegt in etwa im
5. Lebensjahrzehnt, fiir den Typ B zwischen 60 und 70 Jah-
ren. 65 % aller Dissektionen haben ihren Ausgangspunkt in
der Aorta ascendens, in 75 % findet sich eine Aorten-
klappeninsuffizienz.

Die Mortalitdt unbehandelter Patienten betrdgt bei der
Typ A-Dissektion bis zu 90 % innerhalb der ersten 3 Mona-
te, 50 % der unbehandelten Patienten versterben in den er-
sten 48 Stunden. Die Uberlebensrate bei der Typ B-Dissek-
tion betragt nach einem Monat 65 %. Die arterielle Hyper-
tonie ist der grofte Risikofaktor fiir eine Aortendissektion.
Weitere Risikofaktoren sind die zystische Media-Degenera-
tion, das Marfan-Syndrom, eine bikuspide Aortenklappe,
Coarctatio aortae sowie stumpfe Traumen, Schwangerschaft
und Bindegewebserkrankungen. Ebenso konnen Ma-
nipulationen und vorausgegangene Operationen an der
Aorta zu einer Dissektion fthren.

Die grole Gefahr der akuten Dissektion liegt in der
Ruptur der Aorta mit Blutung in das Perikard (Tamponade!),
die Pleurahohlen, das Mediastinum oder in das Retro-
peritoneum und die freie Bauchhohle.

Intramurales Himatom

Das intramurale Hamatom wird als pathologisch ei-
genstandiges Zustandsbild der Aorta angesehen. Man ver-
steht darunter eine spontane Blutung in der Aortenwand
ohne Intimaeinrif} und ohne echte Dissektion (komplettes
Fehlen einer Dissektionsmembran im Aortenlumen!). Die
klinische Symptomatik und das Risikoprofil der Patienten
sind jedoch identisch mit jenen der Aortendissektion. Da-
her wird das intramurale Hamatom heute als wahrschein-
licher Vorbote einer Aortendissektion angesehen [9]. Das
intramurale Hamatom der aszendierenden Aorta ist eine
lebensbedrohliche Aortenerkrankung (wie die korrespon-
dierende akute Stanford Typ A-Dissektion), welche einer
sofortigen korrekten Diagnose und Behandlung bedarf.
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