Akute Aortendissektion: Ein lebensbedrohlicher Notfall
auch in der neurologischen Notfallmedizin

Acute aortic dissection: a life-threatening disease also in neurological emergency medicine

Einleitung

Die akute Aortendissektion (AAD) ist eine seltene Erkrankung des héheren Lebensalters. Die Inzidenz
der Gesamtbevolkerung liegt bei 6/100.000 Personen pro Jahr, tiber 65 Jahren bei 30/100.000 Perso-
nen pro Jahr [1]. Das mittlere Erkrankungsalter liegt bei 63 Jahren, zwei Drittel der Patienten sind
mannlich [2]. Das Durchschnittsalter betroffener Frauen liegt mit 67 Jahren signifikant hoher, ihre
Prognose ist auf Grund einer haufiger atypischen Symptommanifestation und verspateten Diagnose-
stellung relevant schlechter [3]. Die Mortalitidt der Aortendissektion ist hoch. Ohne eine addaquate Be-
handlung versterben 90 % der Patienten innerhalb eines Jahres, davon 40-50 % in den ersten 48 Stun-
den [4]. Die Dauer von der Ankunft in der Notaufnahme bis zur Diagnosestellung betragt durchschnitt-
lich Gber vier Stunden [5, 6].

Dank moderner Therapieoptionen konnte die Mortalitdt deutlich reduziert werden. Patienten mit ei-
ner Typ A Aortendissektion (AD-A), die rasch in einem spezialisierten Zentrum operiert werden, haben
eine 30-Tages-Uberlebensrate von 80-85 % [3, 7]. Patienten mit einer unkomplizierten, medikamentds
behandelten Typ B Aortendissektion (AD-B) Uiberleben in {iber 90 % den ersten Monat [3, 7]. Die 10-
Jahres-Uberlebensrate im gesamten Patientenkollektiv betrdgt um 55 % [3, 7, 8]. Dabei ist Mortalitat
der AD-A nach zehn Jahren abhéngig von den Komorbiditaten, die Mortalitat der AD-B ist assoziiert
mit Komplikationen im Verlauf [9]. Hier stellt die aneurysmatische Degeneration des falschen Lumens
den Hauptrisikofaktor dar.

Pathogenese

Die AAD ist definiert als eine Unterbrechung der Tunica media (Media) der Aortenwand durch eine
intramurale Blutung. Infolge eines Intimaeinrisses (Entry) kommt es zu einer Einblutung in die Media
mit Bildung eines zweiten "falschen" Aortenlumens, das sich nach distal und/oder proximal ausbreitet
und durch einen zweiten Intimariss (Reentry) wieder Anschluss an das echte Lumen finden kann [10,
11]. Das falsche Lumen kann das echte Lumen dabei komprimieren oder sogar okkludieren. Die Folge
ist eine Minderperfusion der nachgeschalteten Organe oder Extremitdten bis hin zur kompletten Is-
chamie. Neurologische Symptome treten im Rahmen einer Mitbeteiligung der hirnversorgenden
und/oder spinalen Arterien sowie der Vasa nervorum auf oder kdnnen Folge einer globalen zerebralen
Minderperfusion bei arterieller Hypotonie sein.

Die Einteilung der AAD erfolgt anhand von anatomischen Kriterien nach Stanford. Man unterscheidet
je nach Beteiligung der Aortenabschnitte eine AD-A mit Beteiligung der Aorta ascendens und eine AD-
B, die erst distal des Abgangs der Arteria subclavia sinistra beginnt. Eine AD-B, die sekundar retrograd
in die Aorta ascendens disseziiert, wird als AD-A klassifiziert. AD-A treten etwa doppelt so haufig wie
AD-B auf [2]. Anhand des zeitlichen Verlaufes unterscheidet man zwischen akuter (0-14 Tage), suba-
kuter (15-90 Tage) und chronischer Dissektion (liber 90 Tage nach Erstmanifestation) [12]. Die korrekte
Klassifikation ist fur die weitere Behandlung von grundlegender Bedeutung.



Risikofaktoren

Der haufigste Risikofaktor fir die Entstehung einer AAD ist die arterielle Hypertonie (bis zu 75 %) [1, 5,
13], gefolgt von Nikotinabusus (bis zu 38 %) [1, 13]. Eine Korrelation mit einem Diabetes mellitus oder
einer Adipositas konnte nicht nachgewiesen werden [1]. Laut den Daten des internationalen Registers
flr AAD (International Registry of Acute Aortic Dissection, IRAD) sind auBerdem ein vorbestehendes
Aortenaneurysma (16 %) und der Zustand nach stattgehabter Aortendissektion (6 %) mit einem erh6h-
ten AAD-Risiko assoziiert [5]. Etwa 4 % der AAD treten iatrogen nach Operationen oder Katheterunter-
suchungen auf [14]. Eine Komorbiditdt mit dem Marfan-Syndrom besteht in 5 % der Falle, wobei diese
Patienten mit einem mittleren Erkrankungsalter von 36 Jahren deutlich jlinger sind [15]. Eine kongeni-
tal bikuspide Aortenklappe ist ebenfalls ein eigenstandiger Risikofaktor [15].

Symptomatik

Symptome der AAD treten abhangig von der Lokalisation der Dissektion und der daraus resultierenden
Minderperfusion(en) auf. Das resultierende Symptomspektrum ist dementsprechend variabel; man
bezeichnet die AAD mitunter auch als das "Chamaleon der Medizin". Eine gezielte Schmerzanamnese
sowie einer Begleitsymptomatik ist essentiell [16]. Die Leitsymptome sind akut auftretende, starkste
Schmerzen (in etwa 85 %) [4]. Brustschmerzen oder Schmerzen zwischen den Schulterblattern sind
typisch flr eine AD-A, Patienten mit AD-B geben h&ufiger Ricken- oder Bauchschmerzen an [3]. Pati-
enten, die sich mit abdominellen Schmerzen vorstellen, werden dabei spater diagnostiziert und zeigen
eine erhohte Mortalitat im Vergleich zu Patienten mit einem thorakalem Symptombeginn [17]. Ein
wandernder Schmerz kann in 15-20 % ein Hinweis flr das Fortschreiten der Dissektion sein [18]. Akut
einsetzende Schmerzen sind ein typisches, aber leider unspezifisches Symptom. Die Inzidenz einer AAD
unter allen Patienten, die sich mit Brustschmerzen in einer Notaufnahme vorstellen, liegt unter 0,09 %
[19]. Demgegeniiber kann eine AAD in 5-15 % auch mit untypischem oder kaum vorhandenem Schmer-
zen assoziiert sein [3, 20, 21].

Die meisten Symptome einer AAD sind unspezifisch und deren Zuordnung besonders schwer, wenn sie
isoliert auftreten. Eine Kombination verschiedener Symptome erhoht die diagnostische Wahrschein-
lichkeit, charakteristisch ist dabei jede Akutsymptomatik mit Beteiligung zweier oder mehrerer, ana-
tomisch entfernter Organe [22]. So ist beispielsweise die Kombination thorakaler Schmerzen und neu-
rologischer Symptome hoch verdachtig auf eine Aortendissektion [23].

Neurologische Symptome treten in Giber 15 % aller Patienten mit AAD auf [4], bei einer AD-A sogar bei
bis zu 30 % [20]. Dabei zeigten Patienten mit neurologischen Symptomen haufiger eine atypische
Schmerzmanifestation, beispielweise mit akuten Kopf- oder Nackenschmerzen [20, 24-26]. Etwa die
Halfte der Patienten mit schmerzloser AAD prasentieren ein fokal-neurologisches Defizit und umge-
kehrt berichten nur zwei Drittel der Patienten mit neurologischen Defiziten tGiber Schmerzen [20]. Zu-
satzlich kdnnen neurologische Symptome wie eine akute Aphasie oder eine Bewusstseinsstorung die
Schmerzanamnese deutlich erschweren. Eine unzureichende Anamnese stellt einen weiteren Risiko-
faktor fir Fehldiagnosen dar [16].

Neurologische Symptome einer AAD kdnnen in vier verschiedene Gruppen eingeteilt werden [27]:
(a) Zerebrale Ischamien oder transitorische ischdmische Attacken



(b) Hypoxische Enzephalopathie

(c) Spinale Ischamien

(d) Obstruktion der Vasa nervorum mit ischamischer Neuro- oder Plexopathie sowie Nervenkompres-
sionssyndrome

Zerebrale Ischamien verursachen etwa die Halfte aller neurologischen Symptome einer AAD. Das kli-
nische Bild eines Schlaganfalles kann durch die initiale Einweisung auf eine Stroke Unit zu einer verzo-
gerten Diagnosestellung flihren. Zusatzlich kann die Akuttherapie einer systemischen Thrombolyse o-
der Einleitung einer Antikoagulation zu lebensgefdhrlichen Komplikationen fiihren [28].

In einer retrospektiven japanischen Studie wurden die meisten Patienten (91 %) mit ischdmischem
Schlaganfall als Komplikation einer AD-A primar neurologisch triagiert [29]. Die Mehrheit (57 %) er-
fillte dabei, abseits der Kontraindikation der AD-A, die Kriterien zur Einleitung einer systemischen
Thrombolyse. Ein Patient verstarb nach Erhalt der intravendsen rt-PA-Therapie, die auf Grund einer
verzogerten Diagnose der AD-A erfolgte [29]. Letale Thrombolyse-Komplikationen in weiteren Fallbe-
richten umfassen Herzbeuteltamponaden, intrapleurale sowie intrazerebrale Blutungen [20, 30, 31].
Andere Patienten verschlechterten sich zunachst unter der Gabe von rekombinantem Plasminogenak-
tivator (rtPA), so dass die Akuttherapie gestoppt werden und nach verzégerter Diagnosestellung einer
AAD die erfolgreiche Notfalloperation erfolgen konnte [32-34]. Trotz einer fehlenden systematischen
Erfassung der Komplikationsraten, scheinen die Risiken einer systemischen Thrombolyse unter AAD
dem Nutzen deutlich zu Gberwiegen, wenn auch vereinzelt iber eine erfolgreiche Behandlung berich-
tet wird [35]. Passend dazu fiihrte bei Patienten mit Myokardinfarkt bei AAD die Gabe von Thrombo-
lytika zu einer erhéhten Morbiditat und Mortalitat [36].

Das Potenzial einer Thrombektomie im Rahmen eines proximalen zerebralen GefaRRverschlusses als
Folge einer AAD ist noch unbekannt. Eine Fallserie identifizierte drei Patienten mit proximalen A. ce-
rebri media-Verschliissen in Folge einer Aortendissektion, die alle eine erfolgreiche Rekanalisation mit-
tels endovaskularer Therapie erhielten [37]. Nur ein Patient hatte dabei eine AD-B, zwei Patienten
stellten sich mit einer chronischen Aortendissektion vor. Das Vorliegen einer AD-A sowie eines proxi-
malen zerebralen Gefalverschlusses bleibt weiterhin eine individuelle Entscheidung unter Mitbeurtei-
lung aller Fachgebiete [38].

Eine hypoxische Enzephalopathie als Folge einer globalen zerebralen Minderperfusion bei arterieller
Hypotonie oder Schock kann zu einer qualitativen oder quantitativen Bewusstseinsminderung fiihren
(etwa 25 %). Zusatzlich konnen Synkopen (20 %) oder generalisierte epileptische Anfélle (10 %) auftre-
ten. Sogar Symptome ahnlich einer transienten globalen Amnesie (TGA) wurden beschrieben [20].

Eine spinale Ischamie ist eine seltene Folge der AAD. Eine akute Querschnittssymptomatik findet sich
nur bei 3% der Betroffenen [20]. Die klinische Manifestation umfasst die komplette spinale Ischdamie,
das Spinalis-anterior- und Brown-Sequard-Syndrom sowie eine progressive Myelopathie [23, 27, 39].
Am haufigsten ist das mittlere thorakale Riickenmark im Versorgungsbereich der Arteria radicularis
magna (Adamkiewicz-Arterie) betroffen [39].

Eine Mitbeteiligung peripherer Nerven ist hdufig (37 %) und Folge einer ischamischen Neuropathie [20-
21, 27, 39], einer Plexopathie [40] oder einer direkten Nervenkompression [39]. Klinisch manifestiert
sich eine ischdmische Neuro- oder Plexopathie mit Pardsthesien und Paresen und ist meist Folge einer



Minderperfusion der grofRen Arterien (Aortenbifurkation, lliakal- und Femoralarterien sowie der Sub-
klaviaarterien) [20-21]. Begleitet wird die Symptomatik oft von einer akuten Extremitdtenischamie mit
starken Schmerzen und einem Pulsdefizit. Eine direkte Nervenkompression manifestiert sich unter an-
derem im Rahmen eines Horner-Syndroms sowie einer Kompression des linken Nervus recurrens mit
nachfolgender Heiserkeit (kardiovokales Syndrom; Ortner-Syndrom) [27, 39, 41].

Hervorzuheben ist, dass bis zu 50 % der neurologischen Symptome nur transient auftreten [20]. Die
Dauer der neurologischen Symptomatik ist dabei prognostisch bedeutend, bei anhaltender Sympto-
matik Gber vier Stunden Uberleben nur 10-20 % der Patienten [42].

Die Kenntnis weiterer und primar nicht neurologischer Erstsymptome ist fiir eine rasche Diagnosestel-
lung auch fiir Neurologen essentiell. Daher werden diese im Folgenden zusammenfassend referiert:

Eine retrograde Ausdehnung der Dissektion auf die Aortenklappen kann zu einer Aorteninsuffizienz
mit einem charakteristischen diastolischen Herzgerdusch fiihren. Dieses lasst sich in 40 % der AD-A [5]
bei der Auskultation finden. Eine Verbindung der Dissektion mit dem Perikard kann zu einer Perikard-
tamponade mit den klassischen klinischen Zeichen Hypotension, Tachykardie, Pulsus paradoxus (sys-
tolischer Blutdruckabfall Gber 10 mmHg bei Inspiration), abgeschwéachten Herzgerduschen und Ju-
gularvenenstauung fiihren. Eine Dissektionslamelle im Bereich der Aortenwurzel oder eine Dissektion
bis in die Koronarien selbst kann zu einer Myokardischdamie fiihren.

Synkopen treten in iber 10 % aller AAD auf und in etwa 20 % der AD-A auf. Sie kénnen die Folge einer
zerebralen oder kardialen Minderperfusion, aber auch einer Perikardtamponade oder des akuten
Schmerzereignisses sein. Synkopen sind assoziiert mit einer erhhten Mortalitat [43]. Nur ein sehr klei-
ner Teil dieser Patienten (2 %) prasentiert sich ohne initiales Schmerzereignis und ohne weitere fokal-
neurologische Symptome [44].

Patienten mit einer AAD kdnnen sich mit sehr variablen hamodynamischen Parametern prasentieren.
Etwa die Hélfte der Patienten zeigt zum Teil therapierefraktédre hypertensive Blutdruckwerte [3]. Eine
arterielle Hypertension tritt iberwiegend bei AD-B auf, wahrend bei liber 25 % der Patienten mit AD-
A eine arterielle Hypotension bis hin zu einer Schock-Symptomatik im Rahmen einer akuten Herzinsuf-
fizienz beobachtet wird [2, 45]. Ein Pulsdefizit oder eine Blutdruckdifferenz zwischen den Extremitaten
sind spezifische, aber leider seltene klinische Zeichen [22, 46]. Pulsdefizite finden sich nur in 30 % der
Patienten mit AD-A und 20 % der Patienten mit AD-B [18, 30].

Malperfusionssyndrome treten etwa bei einem Drittel der Patienten auf. Sie sind haufig Ursache einer
initialen Fehldiagnose und zeigen gleichzeitig einen komplizierten Verlauf mit drohenden Ischamien
der Endorgane an [47]. Abdominelle Schmerzen (30 %) deuten auf eine viszerale Ischamie, insbeson-
dere mit Verschluss der Arteria mesenterica superior hin. Einer Minderperfusion der Nierenarterien
kann ein akutes Nierenversagen folgen.

Seltenere klinische Zeichen einer Aortendissektion kdnnen Hamoptoe oder Himatemesis bei einer Fis-
telbildung zu den Bronchien oder zum Gastrointestinum (meist Osophagus und Duodenum) sowie eine
Bronchuskompression, Rekurrens- und/oder Phrenikusparese sein.



Laut IRAD-Register zeigten sich drei Hauptfaktoren fiir eine verzogerte Diagnosestellung: weibliches
Geschlecht, atypische Symptomprasentation, und Vorstellung in einem Krankenhaus ohne Moglichkei-
ten der Maximalversorgung [6]. Wie schwierig es sein kann, friihzeitig die richtige Diagnose zu stellen,
mochten wir anhand der wichtigsten Symptome und ihrer Differentialdiagnosen in Tabelle 1 sowie
unserer Fallserie verdeutlichen. Patient 6 veranschaulicht hier auf besondere Weise, dass die Diagnose
einer AAD bei einer Erstmanifestation mit rein neurologischer Symptomatik haufig nur als Zufallsbe-
fund in der CT-Angiographie oder Doppler-/Duplexsonographie moglich ist.

Diagnostik

Unbehandelt erh6ht sich die Letalitdt einer AAD in den ersten 48 Stunden pro Stunde um 1 % [5]. Eine
rasche Diagnosestellung ist also essentiell. Die Leitlinien der American Heart Association (AHA) und die
European Society of Cardiology (ESC) empfehlen daher einen Algorithmus, der sich nach dem individu-
ellen Risiko fir das Vorliegen einer AAD richtet. Zielgruppe sind Patienten, die sich mit akuten Brust-,
Ricken- oder Bauchschmerzen, Synkopen sowie anderen Symptomen, die mit einem Malperfusions-
syndrom vereinbar sind, in der Notaufnahme vorstellen [10, 11]. Bericksichtigt werden dabei pradis-
ponierende Faktoren, Schmerzmerkmale und der klinische Untersuchungsbefund, wie im Folgenden
aufgefihrt. Die Anzahl der Risikomerkmale (0, 1, 2 oder 3) entscheidet Gber den weiteren diagnosti-
schen Ablauf (Abbildung 1), pro Gruppe wird bei Vorhandensein mindestens eines der aufgelisteten
Merkmale maximal ein Punkt vergeben. Laborchemische Parameter, wie beispielsweise die D-Dimere,
werden in diesem Algorithmus nicht bertcksichtigt.

(a) Pradisposition (1 Punkt)
= Pradisponierende Bindegewebserkrankung (Marfan-Syndrom, Loeys-Dietz-Syndrom, Ehlers-
Danlos-Syndrom, Turner-Syndrom oder andere)
= Pradisponierende Genmutationen (FBN1, TGFBR1, TGFBR2, ACTA2 oder MYH11)
= Positive Familienanamnese
= Bekanntes Aortenaneurysma
= Bekannte Aortenklappenerkrankung
= Vorausgegangene aortale Manipulation
(b) Schmerzmerkmale (Brust-, Bauch- oder Riickenschmerzen) (1 Punkt)
= Plotzlicher Beginn
= Starkste Intensitat
= ReiBender, stechender oder schneidender Schmerz
(c) Klinischer Untersuchungsbefund (1 Punkt)
= Pulsdefizit
= Systolische Blutdruckdifferenz tiber 20 mmHg
= Fokal-neurologisches Defizit
= Neues Diastolikum tber der Aortenklappe
= Hypotension oder Schock

Daraus ergeben sich folgende Empfehlungen [11]:
= Alle Patienten mit einem plotzlichen thorakalen Schmerzereignis sollten beziiglich einer be-
kannten Erkrankung der Aortenklappe, einer kiirzlich stattgehabten Manipulation an der Aor-
tenklappe und einer positiven Familienanamnese befragt werden.
= Patienten unter 40 Jahren sollten nach einer Bindegewebserkrankung gefragt werden.



= Patienten mit einer stattgehabten Synkope sollten beziglich eines (passageren) fokal-neurolo-
gischen Defizits oder Zeichen der Perikardtamponade untersucht werden.

= Patienten mit akut aufgetretenen fokal-neurologischen Defiziten sollten grundsatzlich nach
plotzlich aufgetretenen Schmerzen gefragt werden und die peripheren Pulse getastet werden.

Sofern Risikomerkmale aller drei Gruppen vorliegen (Pradisposition, Schmerzmerkmale, klinische Ma-
nifestation; Tab. 2) ist eine Aortendissektion nahezu gesichert (Sensitivitat Gber 95 %!) [48, 49]. Ein
hohes Risiko (mindestens zwei Risikomerkmale) sollte eine sofortige chirurgische Konsultation und
entsprechende Bildgebung der Aorta zur Folge haben. Bei einem mittleren Risiko (ein Risikofaktor) und
nicht eindeutig geklarter anderer Ursache der zur Vorstellung filhrenden Symptome sollte ebenfalls
eine Bildgebung der Aorta erfolgen. Ohne Risikofaktor sollte bei einer unklaren Hypotension oder ei-
nem verbreiterten Mediastinum im Réntgen Thorax eine weitere aortale Bildgebung erfolgen. Wichtig
ist dabei die Darstellung der gesamten Aorta zur ldentifikation des Intimarisses, zur Einteilung in die
Stanford-Klassifikation sowie zur Beurteilung der Aortenklappe und des Aortenbogens. Laut IRAD-Re-
gister war bei etwa 60 % der Patienten mehr als ein diagnostisches Verfahren notwendig, um eine
akute Aortendissektion zu verifizieren [50].

Bei initialem Verdacht sollten eine orientierende transthorakale Echokardiographie (TTE) mit Darstel-
lung der Aortenwurzel und der proximalen Aorta ascendens erfolgen [10]. Die Dissektionsmembran ist
dabei oftmals gut sichtbar, insbesondere eine Aortenklappeninsuffizienz oder ein Perikarderguss sind
hinweisend auf eine Aortendissektion. Im Falle einer Notfallsituation mit kritischer Kreislaufdepression
oder sogar andauernder Reanimation reicht die Diagnose einer AD-A mittels TTE aus, um die Operati-
onsindikation zu stellen [10, 11, 51]. Ein unauffalliges TTE schlieRt eine AD-A jedoch nicht aus.

Goldstandard zum Nachweis einer AAD bei hdmodynamisch stabilen Patienten ist die EKG-getriggerte
und kontrastmittelunterstitzte Computertomographie (CT) [2], die von der Schadelbasis bis zu den
Leistengefallen durchgefiihrt werden muss. Auch das Vorliegen von Organmalperfusionssyndromen
sowie das Bestehen einer (gedeckten) Ruptur sind hier oft erkennbar. Bei einer zerebralen Symptoma-
tik sollte zusatzlich eine kraniale CT durchgefiihrt werden.

Die transosophageale Echokardiographie (TEE) ist bei instabilen, nicht transportfdhigen Patienten die
alternative Methode der Wahl zum Nachweis einer Aortendissektion. Mittels TEE kénnen (im Vergleich
zur TTE) auch weiter distal gelegene Abschnitte der Aorta ascendens sowie die thorakale Aorta descen-
dens beurteilt werden. Der Aortenbogen ist dabei aber nicht immer sicher darstellbar. Zusatzlich soll-
ten die Funktion der Aortenklappe, das AusmaR eines Perikardergusses und die Myokardfunktion be-
urteilt werden.

In der Akutsituation ist die Magnetresonanztomographie (MRT) aufgrund der begrenzten Verfiigbar-
keit, der schwierigen Uberwachung instabiler Patienten und der relativ langen Messdauer nur einge-
schrankt nutzbar. Sie eignet sich zur Darstellung der Dissektionslamelle und des Flusses im wahren und
falschen Lumen. Prinzipiell sind TEE, CT und MRT gleichwertige Methoden zum Nachweis einer akuten
Aortendissektion [52]. Routineuntersuchungen wie EKG oder Rontgen des Thorax sind nicht ausrei-
chend zum sicheren Ausschluss einer AAD. Eine konventionelle Angiographie ist zur primaren Diagnos-
tik nicht indiziert.



Eine AAD geht mit Giberdurchschnittlich hohen D-Dimer-Werten einher (Sensitivitat Gber 94 %, Spezi-
fitdt etwa 60-70 %) [53, 54]. Ein normwertiger D-Dimer-Wert unter Beriicksichtigung der Altersgrenzen
schlieBt eine AAD nahezu aus [55, 56]. Die Wertigkeit ist dabei innerhalb der ersten 6 Stunden nach
Symptombeginn am héchsten [56]. Andere Biomarker der vaskularen Inflammation (C-reaktives Pro-
tein, Interleukin-6) und der kardialen Schadigung (Troponin, Creatinkinase) sowie Laktat konnen pa-
thologisch sein, sind jedoch ebenfalls nicht spezifisch fiir eine AAD. Weitere Laborparameter, wie z.B.
Bilirubin, Amylase, Leberenzyme, Kreatinin, kdnnen helfen, weitere Organbeteiligungen festzustellen.

Die AAD ist nach dem akuten Koronarsyndrom und der Lungenarterienembolie die dritthaufigste Dif-
ferentialdiagnose des akuten Thoraxschmerzes. In der Notfallaufnahme kénnen mit einem Triple-Rule-
Out-Protokoll neben Aorta und KoronargefalRen auch die Pulmonalarterien beurteilt werden und somit
auch die wichtigsten Differentialdiagnosen Myokardinfarkt und Lungenembolie geprift werden. Diese
Technik ist allerdings nicht an allen CT-Geraten verfigbar.

Eigene Fallserie: Warnsymptome, mégliche Fehldiagnosen und Anwendung
des Algorithmus

Patientin 1 (AD-A)

72-jahrige Patientin mit akut aufgetretenen Schmerzen der unteren Halswirbelsdule (HWS) mit Aus-
strahlung in die linke Schulter und einer akut aufgetretenen distalen Armparese links.

Mogliche Fehldiagnose: HWS-Syndrom.

Wegweisende Befunde: Pulsdefizit im linken Arm, zusatzlich Angabe eines ungerichteten Schwindel-
gefiihls.

AHA/ESC-Algorithmus: Risikopatientin (Rickenschmerzen, zerebrales Malperfusionssyndrom), AAD-
Score: 2 Punkte (pl6tzliche Schmerzen, fokal-neurologisches Defizit).

Patientin 2 (AD-A)

65-jahrige Patientin mit erstem bilateral tonisch-klonischen Anfall. Prolongierte Bewusstlosigkeit und
Ateminsuffizienz, Intubation im Rahmen der initialen Notfallversorgung.

Mogliche Fehldiagnose: Generalisierter epileptischer Anfall mit prolongierter postiktaler Bewusst-
seinsstorung.

Bei Ankunft in der Notfallaufnahme hypotone, kreislaufinstabile Patientin. D-Dimere > 30 mg/| (Refe-
renz<0,5).

Mogliche Fehldiagnose: Lungenembolie.

Wegweisender Befund: erweiterte CT-Angiographie (inklusive supraaortaler GefaRe).
AHA/ESC-Algorithmus: Risikopatientin (zerebrales Malperfusionssyndrom), AAD-Score: 1 Punkt (Hy-
potension).

Patient 3 (AD-A)

51-jahriger Patient mit ziehenden Schmerzen im linken Kieferwinkel und thorakalem Engegefihl bei
vorbekannter arterieller Hypertonie.

Mogliche Fehldiagnose: Akutes Koronarsyndrom.

Wegweisender Befund: erweiterte Anamnese ergab Hinweise auf eine passagere Hemiparese links.
AHA/ESC-Algorithmus: Risikopatient (kardiales Malperfusionssyndrom), AAD-Score: 1 Punkt (fokal-

neurologisches Defizit).



Patient 4 (AD-A)

67-jahriger Patient mit plotzlich aufgetretener Hypasthesie im linken Arm und rechten Bein.
Mogliche Fehldiagnose: embolische zerebrale Ischamien.

Wegweisender Befund: Pulsdefizit im linken Arm und im rechten Bein.

AHA/ESC-Algorithmus: Risikopatient (zerebrales Malperfusionssyndrom), AAD-Score: 2 Punkte (Puls-
defizit, fokal-neurologisches Defizit).

Patient 5 (AD-A)

36-jahriger Patient mit akut aufgetretenen, stechenden Schmerzen im linken Kieferwinkel, thoraka-
lem Engegefiihl und Luftnot, zusatzlich Kiihle und Blasse des rechten Beines.

Mogliche Fehldiagnose: Akutes Koronarsyndrom und arterielle Embolie im rechten Bein.
Wegweisender Befund: erweiterte CT-Angiographie.

AHA/ESC-Algorithmus: Risikopatient (kardiales Malperfusionssyndrom sowie der Extremitaten),
AAD-Score: 1 Punkt (pl6tzliche Schmerzen).

Patient 6 (AD-A)

76-jahriger Patient mit akut aufgetretenem Drehschwindel und Kopfschmerzen.

Mogliche Fehldiagnose: peripher-vestibulare Stérung.

Wegweisender Befund: Zufallsbefund in der CT-Angiographie (durchgefiihrt bei fingerperimetrischem
Nachweis einer Hemianopsie nach rechts).

AHA/ESC-Algorithmus: kein Risikopatient anhand des Algorithmus.

Therapie

Bei Diagnose oder dem dringenden Verdacht auf eine AAD sollte auf schnellstem Wege eine Behand-
lung unter den Moglichkeiten der Maximalversorgung angestrebt werden, was eine rasche Verlegung
erforderlich machen kann. Nach Diagnosestellung muss unmittelbar die Akuttherapie eingeleitet wer-
den. Eine Monitoriberwachung mit kontinuierlicher Kontrolle der Vitalparameter ist obligat.

Das wichtigste initiale Ziel der medikamentdsen Therapie ist die Senkung des arteriellen Blutdrucks
(systolisch < 100-120 mmHg) und der Herzfrequenz (< 60 /min), um die Aortenwandbelastung zu sen-
ken. Intravendse Betablocker (Metoprolol, Propranolol, Labetolol oder Esmolol) sind Mittel der Wahl
[57]. Kalziumkanalblocker (Verapamil, Diltiazem) sind eine zuséatzliche Option, die Gabe sollte aber auf-
grund der resultierenden Schlagvolumenerhéhung bei Reduktion des peripheren vaskuldaren Wider-
stands nicht in Monotherapie erfolgen. Wichtig ist, dass unter der Blutdrucksenkung eine suffiziente
Organperfusion erhalten bleibt (Prifung von Bewusstsein und Ausscheidung etc.). Die analgetische
Therapie sollte mit Opioiden erfolgen, da diese zusatzlich die schmerzinduzierte Freisetzung von Kate-
cholaminen mindern und so den sympathikotonen Anstieg der Herzfrequenz und des Blutdrucks redu-
zieren. Eine Hypotension sollte primar durch Volumensubstitution therapiert werden, da inotrope Sub-
stanzen die Wandspannung der Aorta erhohen. Differentialdiagnostisch muss hier ein an einen Peri-
karderguss oder eine Koronarokklusion gedacht werden.

Die AD-A ist ein chirurgischer Notfall. Die offene Operation ist die Therapie der Wahl. Die klassische
Operation besteht aus Resektion des Intimaeinrisses und Rekonstruktion der aszendierenden Aorta je
nach Destruktion der Aorta mit Klappenersatz, Koronarreimplantation und Bogenersatz. Bei zusatzli-
chen Intimarissen im distalen Aortenbogen und der Aorta descendens erfolgt eine konsekutive



endovaskuldre Platzierung eines Stentgrafts "Frozen-elephant-trunk" [58]. Fiir die AD-B besteht neben
der besten medikamentdsen Therapie (BMT) nach den zuvor genannten Richtlinien die Moglichkeit
einer endovaskuldren Stentgraftversorgung als thorakales endovaskulares Aortenreparaturverfahren
(TEVAR). Dabei wird der Intimariss in der Aorta mit einem Stent abgedeckt, um den Blutfluss ins falsche
Lumen zu unterbinden, den anterograden Fluss innerhalb des wahren Lumens wiederherzustellen und
eine konsekutive Thrombosierung des falschen Lumens herbeizufiihren. Gerade das Ausbleiben der
Thrombosierung des falschen Lumens stellt den Hauptrisikofaktor fir die Zunahme des Aortendurch-
messers bei rein medikamentos behandelter AD-B dar [9].

Die Entscheidung liber eine konservativ medikamentdse oder interventionelle Therapie erfolgt mittels
Abschatzung des Risikos fiir einen akut komplizierten Verlauf. Die Merkmale einer komplizierten AD-B
lauten:

= Rezidivierende oder persistierende Schmerzen

= Therapierefraktare arterielle Hypertonie

= Malperfusion

= Zeichen einer drohenden Ruptur (periaortales Himatom, hamorrhagischer Pleuraerguss)

= Expansion oder GroRRenzunahme der Aorta
Liegt ein entsprechendes Merkmal vor, ist die Mortalitat bei rein konservativer Therapie hoch und ein
TEVAR aus prognostischer Sicht indiziert. Eine wichtige Komplikation dieser Art der operativen Versor-
gung ist die periprozedurale spinale Ischamie.

Zusammenfassung

Eine akute Aortendissektion ist ein lebensbedrohlicher Notfall. Die Kombination einer (transienten)
neurologischen Symptomatik mit thorakalen Schmerzen, Schocksymptomatik, Pulsdifferenz oder neu
aufgetretenem Herzgerausch sollte insbesondere bei dlteren Patienten mit vorbekannter arterieller
Hypertonie und Nikotinabusus unmittelbar an eine Aortendissektion denken lassen. Der empfohlene
Algorithmus der AHA und ESC unter Berlicksichtigung der Pradisposition, Schmerzmerkmale und klini-
schen Manifestation ist dabei hilfreich, um Fehldiagnosen zu vermeiden und rasch die addaquate me-
dikamentose und operative Akut-Therapie einzuleiten.

Fazit

= Eine akute Aortendissektion ist ein lebensbedrohlicher Notfall.

= Hauptrisikofaktoren sind die arterielle Hypertonie, Rauchen, mannliches Geschlecht sowie eine
genetische oder familidre Disposition.

= Das Leitsymptom ist der akut aufgetretene, starkste Brust-, Riicken- oder Bauchschmerz; aber
auch neurologische Symptome kénnen sich als Erstmanifestation prasentieren.

= Goldstandard der Diagnostik ist die CT-Angiographie des Thorax und Abdomens mit Darstellung
der Aorta und ihrer Aste.

= Therapie der Wahl bei der AD-A ist die offene Operation mit Rekonstruktion der Aorta ascendens,
die AD-B kann medikament6s (Blutdrucksenkung, Schmerzmittelapplikation) und zusatzlich en-
dovaskuldr behandelt werden.

Abbildungs- und Tabellenlegenden



Tabelle 1. Symptome der akuten Aortendissektion und deren Haufigkeiten sowie differentialdiagnos-
tische Uberlegungen [10].
Abbildung 1. Diagnostischer Algorithmus der akuten Aortendissektion [11].
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