
Kasuistik

Wir berichten über einen 1987 geborenen 
Jungen, der an einem Hypertonus litt und im
zehnten Lebensjahr wegen einer Coarctatio aor-
tae operiert wurde (Abbildung 1 x). Damals
wurden eine Resektion der Isthmusregion und
eine plastische Erweiterung der proximalen
Aorta descendens durchgeführt. Die Operation
verlief problemlos, der Junge war postoperativ
zunächst beschwerdefrei. Acht Jahre später
wurde paravertebral links ein systolisches Ge-
räusch auskultiert, auch fand sich eine Blut-
druckdifferenz zugunsten der rechten oberen
Extremität. Echokardiographisch zeigte sich eine
leichte konzentrische Hypertrophie des linken
Ventrikels. Im Bereich der operierten Coarctatio
aortae wurden eine vermehrte Echogenizität der
Aortenwand (kompatibel mit einer Vernarbung)
und im Farbdoppler eine deutliche systolische
Turbulenz nachgewiesen (Vmax 1,9 m/s; Gradient
14,5/6,5 mm Hg). Die MR-Angiographie zeigte
nun – acht Jahre nach dem Ersteingriff – eine
langstreckige Hypoplasie der Aorta descendens,
die sich distal des ehemaligen Operationsberei-
ches befand. 
Die Operation wurde durch eine posterolate-
rale Thorakotomie auf Höhe des 5. ICR links
durchgeführt. Nach Anschluss an den femoro-
femoralen Bypass über die linken Iliakolgefässe
wurde die extrakorporale Zirkulation in milder
Hypothermie gestartet. Danach erfolgte die auf-
grund von Verwachsungen mühsame Freipräpa-
ration der Aorta descendens. Dabei wurden sehr
grosse Interkostalgefässe und eine vergrösserte
Arteria mammaria sinistra als Kollateralgefässe
gefunden, die die Perfusion der unteren Kör-
perhälfte gewährleisteten. Um keine dieser wich-
tigen Kollateralen zu opfern und das Paraple-
gierisiko zu verringern, wurde ein Onlay-Des-
cendens-Descendens-Bypass mit einer 16-mm-
Gefässprothese angelegt, wobei die Anastomo-
sen proximal der hypoplastischen thorakalen
Aorta und auf Höhe des Diaphragmas gesetzt
wurden (Abbildung 2 x). Bei der Anastomosen-

anlage fiel auf, dass eine sehr brüchige Aorten-
wand vorlag. Für die histologische Untersu-
chung wurden mehrere Wandfragmente (0,7 x
0,4 x 0,2 cm) dicht unterhalb der proximalen
Anastomosenregion entnommen. Das Gewebe-
material wurde unmittelbar in eine 4%ige phos-
phatgepufferte Formalinlösung eingelegt. Nach
24stündiger Gewebefixation und üblicher Par-
affineinbettung wurden 4 bis 5 µm messende 
Gewebeschnitte mit verschiedenen Färbungen
hergestellt. In der mikroskopischen Analyse
zeigte sich eine sehr schmale Tunica intima 
ohne jegliche Endothelschädigungen. Die Breite
der Tunica media schwankte zwischen 0,9 
und 1,4 mm, wobei sich die Anzahl der lamellä-
ren Einheiten erheblich unterschied (20 bis 40, 
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Summary
Uncommon type of Aortic coarctation
An 18-year-old patient developed the rare condition of coarctation of the aorta,
first in the aortic isthmus and eight years later in the descending aorta. The
two-fold occurrence and the results of the microscopic examination are sum-
marized.

Abbildung 1
Präoperative Angio-CT der langstreckigen, postduk-

talen Coarctatio aortae (gr. Pfeil) im zehnten Lebensjahr.

Die deszendierende Aorta ist hypoplastisch, die 

Interkostalarterien auffällig hypertroph (kl. Pfeile). 



aortale Fibrose als Endstadium einer even-
tuell durchgemachten inflammatorischen Aorto-
pathie konnte ausgeschlossen werden. Mikro-
skopisch gab es keine Hinweise für das Vorliegen
einer Atherosklerose oder einer fibromuskulä-
ren Dysplasie. Der postoperative Verlauf gestal-
tete sich unproblematisch. 
Der Patient wurde mit einem Betablocker und
einem ACE-Hemmer antihypertensiv behandelt.
Die Blutdruckwerte waren unter dieser Medika-
tion weitgehend normal (obere Extremitäten:
140/80 mm Hg; untere Extremität: 120 mm Hg).
Es liess sich kein Systolikum mehr auskultieren.
Klinisch fühlt sich der Patient sehr gut, die näch-
ste Verlaufskontrolle mit Echokardiographie und
Ergometrie ist halbjährlich vorgesehen.

Diskussion

Eine sekundäre arterielle Hypertonie, die etwa
10% aller Hypertoniepatienten betrifft, kann
durch renale Erkrankungen, endokrine Ursa-
chen oder durch kardiovaskuläre Fehlbildungen
hervorgerufen werden. Als Beispiel für kardio-
vaskuläre Malformationen ist die Coarctatio 
aortae zu nennen. In 98–99% der Fälle findet
man eine Coarctatio aortae an typischer Loka-
lisation, d.h. unmittelbar proximal (präduktal)
oder distal (postduktal) des Ligamentum arterio-
sum (Rest des Ductus arteriosus Botalli) im Aor-
tenisthmus. 
Zur mikroskopischen Struktur der Coarctatio
aortae gibt es nur wenige Studien. So wurde eine
intimale Hyperplasie beobachtet, die bei nähe-
rer immunhistochemischer Betrachtung durch
das Auftreten unterschiedlicher Phänotypen 
der glatten Muskelzellen und einer vermehrten
extrazellulären Matrix gekennzeichnet war [1].
Andere Autoren berichteten über Mediaver-
änderungen mit Pseudozysten, proliferierten glat-
ten Muskelzellen und einer rupturierten Mem-
brana elastica interna [2]. Jedoch scheinen die
histopathologischen Aspekte einer Coarctatio aor-
tae weitaus heterogener zu sein. In einer zurzeit
laufenden Studie wurde auch eine fibromuskuläre
Dysplasie in der Tunica media beobachtet.
Bei den extrem seltenen atypischen Formen
kann die Koarktation (coarctatus heisst zusam-
mengepresst) in anderen Aortenabschnitten
(Arcus aortae, Aorta descendens und/oder Aorta
abdominalis) vorkommen. Interessanterweise
wurde aber auch schon über eine kombinierte
aortale und venöse Koarktation (Vena cava infe-
rior) berichtet.
Medizinhistorisch sei bemerkt, dass die atypi-
sche Coarctatio aortae erstmals von Schlesinger
im Jahre 1835 beschrieben wurde [3]. Bereits
1847 berichtete Quain über eine Aortenkoark-
tation der Bauchaorta (Coarctatio aortae abdo-
minalis). Weitaus häufiger wurde die Diagnose
einer atypischen Aortenkoarktation nach Ent-
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gezählt in mehreren Feldern in 100facher Ver-
grösserung). Im äusseren Drittel der Tunica
media kamen immer wieder fragmentierte sowie
apolare Elastinfasern vor (Abbildung 3 x). 
In den Bindegewebsfärbungen Elastica-Van-Gie-
son und Masson-Trichrom wurde zudem neufor-
miertes kollagenfaserreiches Bindegewebe in
den Bereichen der Texturstörungen nachgewie-
sen. Die Tunica adventitia enthielt reguläre Vasa
vasorum; auch eine adventitielle respektive peri-

Abbildung 2
Postoperative Angio-CT nach Onlay-Descendens-

Descendens-Bypass (gr. Pfeile). Zweite Koarktation 

(kl. Pfeile).

Abbildung 3
Mikroskopisches Bild der Aortenkoarktation mit 

fragmentierten Elastinfasern und einer schwankenden

Breite der Tunica media (20–40 lamelläre Einheiten).

Zudem zeigt die Elastica-Van-Gieson-Färbung ein 

vermehrtes kollagenes Bindegewebe (rötlich) in den

Gebieten der Texturstörungen. Gefässlumen rechts

(100fache Vergrösserung).



Im geschilderten Fall half die mikroskopische
Analyse, wichtige Erkenntnisse zur Ursache der
Aortenkoarktation aufzuzeigen. Die kongenitale
Ätiologie wird in dieser bislang nicht berichteten
Befundkonstellation durch folgende Punkte un-
terstützt:
1. das Fehlen jeglicher Entzündungszeichen in

der gesamten Aortenwand;
2. diffuse Anlagestörungen der lamellären Ein-

heiten in der Tunica media der Aorta;
3. zweizeitiges Auftreten mit Erstmanifestation

unter dem Bild einer typischen Coarctatio aor-
tae (Aortenisthmusstenose) im 10. Lebens-
jahr; in der Adoleszenz offenbarte sich, dass
die Texturstörungen auch die Aorta descen-
dens betrafen, so dass ein Rezidiveingriff im
19. Lebensjahr indiziert war.

Abschliessend sei erwähnt, dass das gemeinsame
Auftreten einer typischen und atypischen Aorten-
koarktation extrem selten ist. Erst die akribische
histopathologische Aufarbeitung half, wichtige
ätiologische Kenntnisse zu gewinnen.
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wicklung der Angiographie gestellt, wobei der
erste aortographische Nachweis am Johns Hop-
kins Hospital Baltimore im Jahre 1949 gelang
[4]. Die Ätiologie der atypischen Coarctatio aor-
tae ist angeboren oder erworben. Als Hypo-
thesen bei der kongenitalen Form wurden eine
fehlerhafte und ungleiche Verschmelzung der
Aortae dorsales in der vierten Schwanger-
schaftswoche sowie überschiessende Oblitera-
tionsprozesse an der Vereinigungsstelle früherer
Kiemenbogenarterien vorgeschlagen. Die kon-
genitalen Theorien werden unterstützt durch
das junge Lebensalter der meisten Patienten und
die Koinzidenz mit anderen angeborenen Er-
krankungen. Beispielsweise wurde über eine Co-
arctatio aortae abdominalis in Assoziation mit
einer Neurofibromatose von Recklinghausen
und einer fibromuskulären Dysplasie berichtet.
Auch gibt es Hinweise auf eine Koinzidenz mit
kongenitaler Hyperkalzämie, Marfan-Syndrom
und angeborenen Herzfehlbildungen [5]. Zur Er-
klärung der erworbenen Ursache einer Koarkta-
tion wurde beispielsweise die adventitielle oder
periaortale Fibrose als postinflammatorisches
morphologisches Substrat herbeigezogen.
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