
Diagnostik, Behandlung und Ausblick

Die Aortenisthmusstenose 
Die Aortenisthmusstenose ist eine angeborene Verengung des Aortenisthmus und geht häufig mit  
anderen kardiovaskulären Anomalien einher. Bei Neugeborenen und Kleinkindern erfolgt die Behand-
lung chirurgisch, bei Erwachsenen und Rezidiven wird eine endovaskuläre Versorgung bevorzugt.
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Einführung
Die Aortenisthmusstenose (ISTA; Abb. 1A) 
oder Koarktation der Aorta betrifft 5–8% der 
angeborenen Kardiopathien, wobei das männli-
che Geschlecht stärker betroffen ist (Verhältnis 
2:1). Ihre Inzidenz beträgt 4 auf 10 000 Gebur-
ten. Sie ist nicht erblich und hat keinen deutli-
chen genetischen Ursprung. Sie ist jedoch häu-
fig mit bestimmten genetischen Abweichungen 
verbunden, wie dem Turner-Syndrom, bei dem 
die Prävalenz der ISTA bei 35% liegt.

Embryologisch gesehen findet die Ausbil-
dung des Aortenbogens zwischen der 6. und 8. 
Schwangerschaftswoche statt. Der 4. Kiemen-
bogen links bildet den Aortenbogen und Aor-
tenisthmus. Die 6. Bögen werden die proxima-
len Lungenarterien und den linken Ductus 
arteriosus (DA) ausbilden.

Die häufigste assoziierte Anomalie ist die 
bikuspide Aortenklappe, die in 50–85% der Fälle 
auftreten kann (aber nur 7% der Bikuspidien wei-
sen zugleich eine ISTA auf). Eine Hypoplasie des 
Aortenbogens kann bei bis zu 30% dieser Fälle 
auftreten. Auch eine Anomalie der Arteriae sub-
claviae (ASC) kann assoziiert sein, wie etwa eine 
aberrante rechte ASC, die als letzter Abgang aus 
dem Aortenbogen hervorgeht, distal vom 
Aortenisthmus (Arteria lusoria), sie kommt in 
4–5% der Fälle vor. Zerebrale Aneurysmen sind 
in 2,5–10% der nicht behandelten Erwachsenen 
anzutreffen (sakkuläre Aneurysmen).

Zur Ätiologie der ISTA gibt es zwei vor-
herrschende Theorien. Die erste bezieht sich 
auf das duktale Gewebe. Die ISTA würde sich 

Abbildung 1: A) Typische Aortenkoarktation des Neugeborenen mit Isthmusverengung und durch­
gängigem Ductus arteriosus. B) Inzision ausgehend vom 3. oder 4. Interkostalraum. Clamping, 
Resektion der Koarktation und des Ductus arteriosus. C) und D) Bild nach operativer Korrektur. 
Image courtesy of The Multimedia Manual of Cardio-Thoracic Surgery, MMCTS, mmcts.org/tuto­
rial/1147. 
A.: Arteria; ASC: Arteria subclavia.
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aufgrund der Migration von Zellen des DA in 
die periduktale Aorta entwickeln, was eine Ver-
engung bis hin zum Verschluss des Ductus zur 
Folge habe. Dies wird durch die Tatsache bestä-
tigt, dass die Verabreichung von Prostaglandi-
nen beim Neugeborenen bewirkt, dass der DA 
wieder geöffnet wird, aber auch, dass die ISTA 
vorübergehend behoben wird. Die zweite 
Theorie ist hämodynamisch. Bei einem norma-
len Fötus durchqueren nur 10% des Herzzeit-
volumens den Aortenisthmus. Bei assoziierten 
Linksherzanomalien (Ventrikelseptumdefekt 
[VSD], Aortenstenose usw.) wird der Fluss in 
der Aorta ascendens reduziert und damit das 
Wachstum des Aortenbogens eingeschränkt, 
vorwiegend auf Höhe des Isthmus, was eine 
ISTA begünstigt [1].

Diagnostik und Versorgung der 
Aortenisthmusstenose
Pränataldiagnostik 
Obwohl die Pränataldiagnostik schwierig und 
mit falsch positiven Fällen verbunden ist, kann 
sie die Entbindung in einem spezialisierten 
Zentrum ermöglichen, wo gleich nach der 
Geburt mit einer Prostaglandinbehandlung 
begonnen wird, um den DA offen zu halten.

Das wichtigste Anzeichen ist eine asymme-
trische Grösse der Ventrikel im zweiten Trime-
non der Schwangerschaft. Die Anwesenheit 
einer linken Vena cava superior lässt eine ISTA 
vermuten [2].

Nach der Geburt sind drei Situationen 
möglich:

	– Die ISTA ist sehr schwer, zieht eine bedeu-
tende Nachlast für den linken Ventrikel 
nach sich, die eine akute Herzinsuffizienz 
verursacht.

	– Die ISTA ist schwer, aber der linke Ventri-
kel hält der Drucküberbelastung vorerst 
stand. Der postduktale Fluss ist jedoch un-
zureichend und verursacht in den nachfol-
genden Wochen schnell Symptome. 

	– Die Isthmussternose wird gut vertragen und 
bei einer klinischen Untersuchung stellt 
man, bei einem Kind oder einem Erwach-
senen, eine Pulsdifferenz, ein Herzgeräusch 
oder eine arterielle Hypertonie an den obe-
ren Gliedmassen fest.

Bei symptomatischen Neugeborenen sind an-
dere Linksherzanomalien assoziiert: Bogen-
hypoplasie, Aortenklappenfehler, VSD oder 
Mitralklappenfehler. Während des fetalen 
Lebens ist der antegrade Fluss durch die Aor-
tenklappe reduziert. Mit dem Verschluss des 
DA wird der postduktale Fluss unzureichend 
und führt schnell zu Symptomen aufgrund der 
Minderperfusion. Es ist festzuhalten, dass die 
klinische Abschlussuntersuchung des Neuge-
borenen wegen der unvollständigen Oblitera-

tion des DA normal gewesen sein kann (der 
Verschluss des DA verstärkt die Stenose bei 
diesen Kindern). 

Asymptomatische Kinder haben im Allge-
meinen keine anderen assoziierten Herzano-
malien (ausgenommen die biskupide Aorten-
klappe). Während des fetalen Lebens ist der 
Fluss durch die Aorta normal. Die ISTA wird 
einen Druckgradienten bewirken und die all-
mähliche Entwicklung von Kollateralen be-
günstigen. Die Kinder bleiben asymptoma-
tisch, bis eine arterielle Hypertonie diagosti-
ziert wird. Die durchschnittliche Überle-
benszeit einer nicht operierten ISTA beträgt 
35 Jahre mit einer Mortalität von 75% mit 
46  Jahren. Häufige Komplikationen bei 
Nichtbehandelten sind Bluthochdruck, eine 
beschleunigte koronare Herzkrankheit, 
Schlaganfälle, Aortendissektion und Herzin-
suffizienz. Die Betroffenen können sich mit 
Kopfschmerzen (besonders bei Anstrengung), 
Müdigkeit oder Claudicatio intermittens der 
unteren Gliedmassen vorstellen. 

 
Klinische Untersuchung
Die Untersuchung hängt vom Alter ab. Ein 
Neugeborenes mit einer symptomatischen 
ISTA ist blass, reizbar, in Atemnot mit Tachy-
kardie, schlechter peripherer Durchblutung, 
Oligurie und Niereninsuffizienz. Eine differen-
tielle Zyanose (beschränkt auf die untere Kör-
perhälfte) kann bei Vorliegen eines persistie-
renden DA mit einem assoziierten Rechts-
Links-Shunt beobachtet werden. Ein älteres 
Kind hingegen wird sich gesund präsentieren.

Das typische Zeichen einer ISTA ist ein 
fehlender oder verminderter Femoralispuls 
(Pulsus parvus et tardus) im Vergleich zum 
Puls der oberen Extremitäten. Dieses Zeichen 
kann fehlen, wenn der DA noch offen ist oder 
bei Vorliegen einer aberranten rechten ASC 
(Arteria lusoria). In dieser Situation entspringt 
diese Arterie distal der ISTA und wird daher 
einen ähnlichen Puls wie die unteren Extremi-
täten aufweisen. Die linke ASC kann aufgrund 
der Nähe der ISTA eine verengte Öffnung auf-
weisen. Die Auswirkungen auf den Druck sind 
daher identisch.

Ein systolisches Auswurfgeräusch mit Punc-
tum maximum in der linken interskapulären Re-
gion ist typisch. Im Falle einer kardialen Dekom-
pensation kann dieses Zeichen aufgrund des ge-
ringen Flusses durch die Stenose fehlen.

Die arterielle Hypertonie ist das klassische 
Bild des Erwachsenen mit einem Druckgra-
dienten zwischen den oberen und unteren Ex-
tremitäten.

Zusätzliche Untersuchungen
Das Elektrokardiogramm eines Kindes mit 
einer asymptomatischen ISTA ist normal. Spä-

ter sind Bilder einer langfristigen Drucküber-
belastung des linken Ventrikels zu beobachten.

Röntgenaufnahme: Die Diagnose wird im 
Allgemeinen vor dem Auftreten dieser Zeichen 
gestellt. Es zeigt sich die Form einer 3 (bildlich 
als Ziffer), die durch die Dilatation der linken 
ASC vor der Stenose, der Stenose und dann der 
Dilatation der poststenotischen Aorta gebildet 
wird (bei 50–60% der Erwachsenen vorhan-
den). Rippenusuren als Ausdruck der Erosion 
des unteren Rippenrands infolge der Entwick-
lung grosser Interkostalarterien (durch Kolla-
teralität).

Transthorakale Echokardiographie: Auch 
beim Kind ist die Form einer 3 zu erkennen, 
nach dem Abgang der ASC. Sie kann eine 
gleichzeitige Hypoplasie des Bogens oder 
andere Pathologien des Herzens anzeigen, die 
möglicherweise assoziiert sind.

Magnetresonanztomographie (MRT) / Com-
putertomographie (CT): Bei allen Betroffenene 
sollte mindestens eine CT- oder MRT-Untersu-
chung der gesamten thorakalen Aorta sowie der 
zerebralen Gefässe angefertigt werden.

Indikation zur Operation
In der Neonatalperiode muss bei einem sym
ptomatischen Kind eine Behandlung mit Pro
staglandin E1 eingeleitet werden, um den DA 
wieder zu öffnen und es vor einer chirurgi-
schen Versorgung zu stabilisieren. Wenn das 
Kind asymptomatisch ist, wird die Behandlung 
von Koarktationen bis zum Alter von drei 
Monaten (respektive bis zum Alter von zwei 
Jahren) verschoben. Bei einer Therapie im Al-
ter von unter einem Monat ist das Risiko eines 
erneuten Auftretens der Koarktation (Reste-
nose) mit 30% und bei einer Therapie vor dem 
dritten Lebensmonat mit 5–10% erhöht. Ande-
rerseits steigt das Risiko einer persistierenden 
arteriellen Hypertonie, je länger die Operation 
hinausgezögert wird.

Bei Erwachsenen stellt ein nichtinvasiv 
gemessener Druckgradient zwischen den obe-
ren und unteren Extremitäten von >20 mm Hg 
in Ruhe oder >40  mm Hg bei körperlicher 
Belastung eine Operationsindikation dar. Bei 
Bedarf kann eine invasive Messung durchge-
führt werden. Wenn der Gradient <20 mm Hg 
beträgt und die radiologische Bildgebung einen 
signifikanten Kollateralfluss aufzeigt, wird die 
Indikation ebenfalls gestellt. Bei einer Restenose 
sind die Indikationen identisch. Wenn ein An-
eurysma auftritt, sind die Indikationen die glei-
chen wie bei gewöhnlichen Aneurysmen (endo-
vaskuläre Behandlung ab 55 mm und chirurgi-
sche Behandlung als zweite Wahl ab 60 mm) [3]. 

Behandlung
Bei Neugeborenen und Kleinkindern erfolgt 
die Behandlung hauptsächlich chirurgisch 
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durch eine linksseitige posteriore Thorako
tomie (Abb. 2). 

Der bevorzugte Ansatz ist die Resektion 
der Koarktation mit termino-terminaler 
(End-zu-End-) oder erweiterter End-zu-
End-Anastomose (Abb. 1C–D), wenn die Ver-
engung den Aortenbogen betrifft. Wenn der 
Durchmesser des Bogens weniger als 1 + 
1  mm/kg beträgt, muss der Bogen erweitert 
werden. Die Aortenplastik mit Erweiterung 
der Aorta durch Wenden eines Segments der 
ASC impliziert, dass diese geopfert wird, was 
ein geringfügig eingeschränktes Wachstum 
des Arms und ein mögliches Subclavian-Steal-
Syndrom zur Folge hat. Eine Aortenplastik 
mit einem prothetischen Patch sollte vermie-
den werden, da sie zu einer hohen Aneu-
rysma-Rate führt. Unabhängig von der Tech-
nik ist eine Abklemmen der Aorta notwen-
dig, die weniger als 30  Minuten betragen 
sollte. Eine längere Dauer prädisponiert zu 
einer medullären Ischämie (wenn keine Kol-
lateralen vorhanden sind).

Nach einer chirurgischen Reparatur be-
trägt die Restenose-Rate 5–15% (abhängig von 
Alter und Technik). Die Patch-Plastik weist die 
höchsten Raten von Restenosen (20–30%) und 
der Bildung von Aneurysmen (20–40%) auf. 

Die Plastik mit Wenden der Subclavia ergibt 
eine Restenose-Rate von bis zu 23%. Im Ver-
gleich dazu weisen die Reparaturen mit Resek-
tion und End-zu-End-Anastomose, wenn die 
Behandlung nach drei Monaten stattfindet, 
eine niedrige Restenose-Rate und eine Aneu-
rysma-Rate von nur 1% auf.

Die Angioplastik kann bei einem Hoch
risiko-Neugeborenen oder ab dem Alter von 

3–6 Monaten, bevorzugt jedoch nach dem ers-
ten Lebensjahr, als vorübergehende Lösung 
eingesetzt werden. Die Restenose-Rate für Kin-
der unter einem Jahr beträgt 50–80%. Bei 
Jugendlichen beträgt diese Rate 50% (Reste-
nose und Aneurysma zusammen). Daher sollte 
dies instabilen Kindern bis zu einer anderen 
Behandlung vorbehalten bleiben.

Der endovaskuläre Stent wird bei Kindern 
über 25 kg und Erwachsenen als Therapie der 
ersten Wahl eingesetzt (Abb. 2). Die Entwick-

lung redilatierbarer Stents ermöglichte die 
Implantation bei jüngeren Patientinnen und 
Patienten. Zu den seltenen Komplikationen 
von Stents gehören ihre Migration, der Ver-
schluss von Gefässen, die von der Aorta abge-
hen (z.B. ASC), Dissektion und Ruptur. Lang-
fristige Komplikationen sind Restenose, Stent-
fraktur und Aneurysmen-Bildung (6%), die 
jedoch seit dem Aufkommen gedeckter Stents 
seltener vorkommt.

Behandlung bei Restenose
Eine Ballondilatation mit oder ohne Implanta-
tion eines Stents wird als Therapie der ersten 
Wahl bevorzugt. Wenn die Anatomie komplex 
ist, kann ein chirurgischer Ersatz durch ein Pro-
theseninterponat durchgeführt werden. Die 
Mortalität ist jedoch höher (1–3%) als bei der 
Versorgung einer nativen Koarktation, je nach 
Komorbiditäten sogar 5–10%. Beim Ersatz ist ein 
partieller extrakorporaler Kreislauf (EKK) not-
wendig. Das Herz treibt das Blut immer aus, aber 
nur für die Gefässe der supraaortalen Äste. Der 
partielle EKK besteht darin, eine Saugkanüle in 
die Vena femoralis und eine Auswurfkanüle in 
die Arteria femoralis einzusetzen, womit die ge-
samte untere Körperhälfte durchblutet wird. 
Wenn die Gefässe teilweise verkalkt sind, kann 
ein extraanatomischer Bypass ohne EKK durch 
Thorakotomie links zwischen der linken ASC 
und der Aorta thoracica descendens oder durch 
Sternotomie, unter EKK, zwischen der Aorta 
ascendens und der Aorta thoracica descendens, 
hinter dem Perikard [4], bei schlagendem Her-
zen oder nicht, angelegt werden (Abb. 3).

Nachsorge 
Bei Behandelten ohne signifikanten systoli-
schen Restgradienten (<10  mm Hg), mit 
einem normalen Blutdruck in den oberen 
Extremitäten in Ruhe und bei körperlicher 
Belastung und ohne Aortenaneurysma oder 
intrakardiale Begleitschäden sind keine Ein-
schränkungen des Lebensstils erforderlich. 
Dennoch ist wegen des Risikos von Reste-
nosen und Aneurysmen eine regelmässige 
Nachsorge notwendig.

Bluthochdruck in Ruhe oder bei körperli-
cher Belastung ist häufig und kann eine Ursache 
für eine vorzeitige koronare Herzkrankheit, eine 
Aortendissektion oder eine Hirnaneurysma 
sein. Eine residuale ISTA oder eine Restenose 
wird diese Komplikationen begünstigen. Eine 
Nachuntersuchung ist mindestens alle zwei 
Jahre in einem kardiologischen Zentrum erfor-
derlich, das auf angeborene Krankheiten spezia-
lisiert ist. Personen, die eine arterielle Hyperto-
nie oder eine Reststenose aufweisen, sollten 
starke isometrische Übungen vermeiden.

Eine Schwangerschaft wird nach der 
Behandlung einer Koarktation gut vertragen. 

Abbildung 2: Mit Stent behandelter Jugendlicher. A) Angiographie vor der Dilatation. B) CT-Scan­
ner-Rekonstruktion der Koarktation. C-D) Dilatation der Koarktation mit Stent. Dank an Dr. Stefano 
Di Bernardo (Kinderkardiologie am CHUV) für die Bilder der Koarktation.

Der bevorzugte chirurgische 
Ansatz ist die Resektion der 
Koarktation mit End-zu-End-
Anastomose. 
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Schwangere Frauen, die nicht operiert wur-
den oder nach der Operation an Hypertonie, 
einer residualen Koarktation oder einem 
Aortenaneurysma leiden, haben während 
der Schwangerschaft und der Entbindung ein 
erhöhtes Risiko für eine Aortenruptur oder 
ein Hirnaneurysma.

Perspektiven
Die Behandlung für Neugeborene und Kleinkin-
der ist nach wie vor chirurgisch. Durch die Ver-
besserung der Stents, insbesondere deren redila-
tierbare Form und die Verringerung des Durch-
messers der Einführschleuse, können diese auch 
bei Kleinkindern oder sogar in der Neugebore-
nenperiode implantiert werden. Diese Fälle be-
schränken sich jedoch auf Ausnahmesituatio-
nen, wo das chirurgische Risiko besonders hoch 
ist (schwere Herzinsuffizienz, Hirnblutung 
usw.). In der Neonatalperiode sind die kurzfris-
tigen Ergebnisse bei einem tolerierbaren Rest-
gradienten ausgezeichnet. In den meisten Fällen 
konnte die Situation überbrückt und eine Ope-
ration in einem zweiten Schritt durchgeführt 
werden. In einigen Fällen werden nur Stents be-
schrieben, die bis zu 15  Jahre lang verwendet 
werden können, allerdings auf Kosten fast jähr-
licher Dilatationen, mit dem Risiko einer Verlet-

Abbildung 3: Extrakardiale Verbindung. Links: Distale Anastomose nach Eröffnung des posterioren Perikards. Stern: Distale Anastomose des extaana­
tomischen Conduits. Rechts: Proximale Anastomose in der Aorta ascendens. Stern: Proximale Anastomose des extraanatomischen Ductus.

zung der Femoralarterien, insbesondere bei Kin-
dern unter 10 kg. Es stellt sich auch die Frage 
nach der erforderlichen Röntgenstrahlendosis 
bei mehreren Eingriffen [5]. 
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