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1. Geltungsbereich : Aortenisthmusstenose von der Fetalzeit bis zum  

    Erwachsenenalter 

 

2. Definition, Klassifikation, Basisinformation 

 

Bei der Aortenisthmusstenose (Coarctation, ISTA, CoA) handelt es sich um eine 

Einengung der Aorta am Übergang des distalen Aortenbogens in die Aorta 

descendens. Die Einengung kann in seltenen Fällen auch andere Abschnitte der 

thorakalen und abdominellen Aorta betreffen (1).  

Anatomie:  Die frühere Unterteilung in prä- und postductale CoA als infantile und 

adulte CoA ist mittlerweile verlassen worden. Gelegentlich besteht eine 

längerstreckige Hypoplasie der prästenotischen Aortenbogenabschnitte. 

 

 

3. Epidemiologie, Prävalenz, assoziierte Läsionen, Syndrome 

 

Eine CoA macht ca. 3-5% aller angeborenen Herzfehler aus. Jungen sind etwa 

doppelt so häufig betroffen wie Mädchen (12,3) 

 

Assoziierte Fehlbildungen:   

Diese sind bei einer CoA häufig: 
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  - bikuspide Aortenklappe (45-85%) (4)   

      - Aortenbogenhypoplasie (37%) 

 - valvuläre Aortenstenose (AS) 

 - Persistierender Ductus arteriosus (PDA) 

 - Ventrikelseptumdefekt (VSD, >30%) 

 - Shone-Komplex (Kombination aus supravalvulärer Mitralstenose,    

       Parachute-Mitralklappe, subvalvulärer Aortenstenose und CoA) (5) 

Selten sind: 

 - Hypoplastisches Linksherzsyndrom (ein HLHS ist fast immer mit einer CoA 

   assoziiert)     

      - kompletter AV-Septumdefekt 

 - D-TGA 

 - DORV mit subpulmonalem VSD (Taussig-Bing-Anomalie) 

 

Außerdem werden Gefäßanomalien gehäuft beobachtet: 

 - Fehlabgang der rechten A. subclavia aus der Aorta descendens (A. lusoria) 

- Abgangsstenose der linken Arteria subclavia  

- Aneurysma der aszendierenden Aorta 

 - cerebrale Aneurysmen (10%) (6) 

 

Assoziierte Syndrome:  Eine CoA tritt häufig in Kombination mit einem Turner (XO)-

Syndrom auf. Rund 30% der Patientinnen mit einem Turner-Syndrom weisen eine 

CoA auf (7). Seltener kann eine CoA vergesellschaftet sein mit Williams-Beuren 

Syndrom, CHARGE-Assoziation, VACTERL-Assoziation, Kabuki-Syndrom, PHACE-

Syndrom, Neurofibromatose (8). Aortenisthmusstenosen treten auch sekundär bei 

entzündlichen Erkrankungen auf (Moya-Moya, Kawasaki, Takayasu)  

 

4. Pathophysiologie, Hämodynamik 

 

Klinisch  unterscheidet sich die kritische CoA des Neugeborenen, die einen 

lebensbedrohlichen Notfall darstellt, von der nicht kritischen CoA.  

 

Bei der kritischen CoA  des Neugeborenen ist die ausreichende Durchblutung der 

unteren Körperhälfte abhängig vom Offenbleiben des Ductus arteriosus (PDA), über 
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den der rechte Ventrikel die untere Körperhälfte mit Blut versorgt. Entsprechend ist 

die Sauerstoffsättigung an den Beinen erniedrigt. Mit Verschluss des Ductus wird die 

untere Körperhälfte nicht mehr oder vermindert perfundiert. Es entwickelt sich neben 

fehlenden/abgeschwächten Femoralispulsen eine rasch progrediente 

Herzinsuffizienz mit Trinkschwäche, Tachy-/Dyspnoe, Hepatomegalie und 

graublassem Hautkolorit, im weiteren eine linksventrikuläre Dekompensation und ein 

sekundäres Organversagen (Schock, Herzinsuffizienz, Niereninsuffizienz, Azidose, 

Leberversagen und nekrotisierende Enterokolitis (NEC)). 

 

Bei der nicht kritischen CoA  bildet sich die Stenose weniger rasch aus. Die 

Blutdruckwerte der oberen Körperhälfte sind hyperton (prästenotischer Teil des 

großen Kreislaufs), die poststenotischen Blutdruckwerte der unteren Körperhälfte 

sind dagegen erniedrigt oder normal. Es kommt zu einer chronischen 

Druckbelastung des linken Ventrikels, einem brachiozephalen Hypertonus, einem 

arteriosklerotischen Gefäßumbau und der Gefahr intrazerebraler Aneurysmen. 

Dennoch ist eine Präsentation dieser Form als akutes bedrohliches Krankheitsbild 

mit linksventrikulärem Versagen möglich).  

 

5. Körperliche Befunde und Leitsymptome 

 

Auskultation: Bei der kritischen CoA im Neugeborenenalter fehlt häufig ein 

Herzgeräusch. Typisch bei älteren Kindern ist ein spätsystolisches Geräusch mit 

punctum maximum infraklavikulär und zwischen den Schulterblättern, ggf. auch im 

Bereich der Bauchaorta. Ein kontinuierliches Strömungsgeräusch im Rücken spricht 

für Kollateralen zwischen der oberen und unteren Körperhälfte. 

Im Verlauf entstehen ausgeprägte Kollateralkreisläufe. Selbst höhergradige 

Stenosen können somit jahrelang asymptomatisch bleiben und werden erst im 

späteren Kindes- oder Jugendalter durch ein Herzgeräusch oder eine arterielle 

Hypertonie der oberen Körperhälfte diagnostiziert. Kopfschmerzen, Nasenbluten und 

rezidivierende Wadenschmerzen (Claudicatio) können jedoch Leitsymptome sein. 

Mitunter ist in diesem Alter ein zerebraler Insult das erste Symptom (9-11) 

 

6. Diagnostik 

6.1 Zielsetzung 
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Darstellung der Anatomie, des Schweregrades der Stenose sowie des Ausmaßes 

des Kollateralkreislaufes und der arteriellen Hypertonie, Diagnostik zusätzlicher 

angeborener Herzfehler, Bewertung etwaiger Folgeerkrankungen, Planung der 

Therapie und Einschätzung der Prognose. 

 

Untersuchung:  

Die richtungsweisende Untersuchung für die Diagnose einer CoA ist die Blutdruck-

Messung an allen 4 Extremitäten, da hierdurch die Differenz der Durchblutung und 

damit des Blutdrucks gemessen werden kann. Bei kritischer CoA ist die 

Pulsoxymetrie der unteren Extremität wichtig (68). Bei der symptomatischen CoA im 

Neugeborenenalter bestehen abgeschwächte oder fehlende Femoralispulse. 

Entsprechend zeigt sich in der Pulsoxymetrie zwischen rechtem Arm (präduktal) und 

einem Bein (postduktal) ein relevanter Unterschied (sog. Differenzialzyanose). Ein 

Blutdruckgradient zwischen oberer und unterer Körperhälfte kann bei einer 

ausgeprägten Kollateralisation zwischen oberer und unterer Körperhälfte fehlen!  

 

6.2  Apparative Diagnostik (Primäre Nachweisdiagnos tik) 

Hierzu gehören Blutdruckmessung (Blutdruck an allen vier Extremitäten, 24-Stunden-

Blutdruckmessung, Blutdruck unter Belastung), Pulsoxymetrie, Spiroergometrie, 

EKG, Röntgen Thorax, Echokardiographie, ggf. Herzkatheteruntersuchung sowie 

Kernspintomographie und CT. Bei langjährigem Hypertonus sollte eine regelmäßige 

augenärztliche Untersuchung erfolgen (Fundus hypertonicus), Patienten mit 

Isthmusstenose zeigen eine auffällige Schlängelung der Retinagefäße, deren 

Ausmass mit dem Auftreten von kardiovaskulären Ereignissen korreliert und die bei 

gutem Behandlungsergebnis regredient ist .  

 

6.2.1.  Bewertung der einzelnen diagnostischen Verf ahren   

Lokalisation, Ausdehnung und hämodynamische Relevanz der CoA sind im 

Neugeborenen- und Säuglingsalter durch die Echokardiographie nachweisbar (s.u.), 

der Druckgradient klinisch und durch Doppleruntersuchungen abzuschätzen (12). Bei 

älteren Kindern oder Jugendlichen kann eine MRT- oder eine CT-Angiographie zur 

detaillierten Darstellung notwendig sein. 

 

6.2.2. Pulsoxymetrie 
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Eine unterschiedliche Qualität des Oxymetriesignals bei Messung an oberer und 

unterer Extremität kann ein Hinweis auf das Vorliegen einer Koarktation sein.  

 

6.2.3. 24-h-Blutdruckmessung  und Ergometrie sind hilfreich zur Bewertung des 

Blutdruckverhaltens. Zu beachten ist die Blutdruckmessung ausschließlich am 

rechten Arm, da der Abgang der linken Arteria subclavia oft sehr spitzwinklig oder 

selbst stenotisch sein kann. 

 

6.2.4.  EKG: bei Neugeborenen wenig hilfreich, später linksventrikuläre Hypertrophie, 

ggf. entsprechende Repolarisationsstörungen. 

 

6.2.5.  Echokardiographie: Hiermit ist meistens eine zuverlässige Diagnosestellung 

möglich. Dokumentiert werden sollte: LV-Funktion (FS, Wanddicke), zusätzliche 

Fehlbildungen (LSVC, zusätzliche Obstruktionen der linken Herzseite) 

Aortenklappenanatomie, Bogenanatomie mit absoluten Werten der Durchmesser, 

Darstellung der Kopf-Hals-Gefäße (A. lusoria), Lage, Ausdehnung und Diameter der 

Stenose, Ductus arteriosus, Diameter der Aorta prä- und poststenotisch. 

Dopplerflussmessungen prä- und poststenotisch mit Gradientenberechnung, cw-

Doppler-Messung (sog. „run-off-Fluss“, typische Sägezahnkurve). Fluss in der 

abdominellen Aorta (gedämpftes Flussprofil im Truncus coeliacus) . 

 

6.2.6.  Röntgen Thorax: ist für die primäre Diagnosestellung entbehrlich.  

 

6.2.7.  Herzkatheteruntersuchung: ist für die Diagnosestellung entbehrlich. Eine 

Indikation besteht in Zusammenhang mit einer geplanten Therapie. Die 3-D 

Rotationsangiographie kann bei der Darstellung hilfreich zur Klärung der geplanten 

Therapie sein, wenn keine andere 3-D Bildgebung vor der Intervention gemacht 

wurde. 

 

6.2.8.  MRT: Bei unzureichender echokardiographischer Darstellbarkeit ist mittels 

MRT ist eine sehr gute Darstellung des Aortenisthmus und der gesamten Aorta 

sowie assoziierter Fehlbildungen und Kollateralgefäße möglich (Flussmessungen, 3-

D-Rekonstruktion, Therapieplanung) (13). 
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6.2.9. CT: ist eine Alternativmethode mit dem Nachteil der Strahlenbelastung, wenn 

Gründe gegen eine MRT-Untersuchung vorliegen.  

 

6.2.10.  Ausschlussdiagnostik 

Zusätzliche Anomalien wie eine bikuspide Aortenklappe, Mitralklappenanomalien und 

weitere Ausflussbehinderungen des linken Ventrikels (Aortenklappenstenose, 

Subaortenstenose) oder Gefäßanomalien (z.B. A. lusoria, LSVC, rechter 

Aortenbogen) sind nachzuweisen bzw. auszuschließen. Bei unklarer Anatomie ist 

eine Angiographie (MRT, CT oder ggf. Herzkatheteruntersuchung) durchzuführen. 

 

6.2.11. Entbehrliche Diagnostik : Bei klaren funktionellen Befunden sowie 

suffizienter echokardiographischer Darstellung aller relevanten Aspekte einer CoA 

kann in der Regel auf eine invasive Diagnostik verzichtet werden.  

 

6.2.12.  Fetale Echokardiographie 

Die Isthmusstenose gehört zu den schwierigsten pränatalen Diagnosen mit 

gleichermaßen falsch-positiven und falsch-negativen Ergebnissen. Im ersten 

Trimenon der Schwangerschaft kann eine verdickte Nackenfalte ein Hinweiszeichen 

sein. Darüber hinaus sind ab dem zweiten Trimenon die rechten Herzstrukturen 

größer als die linken (Größenverhältnis rechter/linker Ventrikel, Trikuspidal-/ 

Mitralklappe, Aorten- / Pulmonalisdurchmesser) (14-16). Auf Vorhofebene kann ein 

Links-Rechts-Shunt bestehen. Im Aortenbogen kann ein retrograder Fluss 

nachgewiesen werden, wobei der Gradient diagnostisch nicht sicher verwertbar ist. 

Neben den absoluten Diametern des Aortenbogens sind das Vorliegen einer Kante 

(shelf) im Bereich der Duktusmündung (16), vor allem die Abstände zwischen den 

Kopf-Hals-Gefäßen sowie der Winkel zwischen Aorta ascendens und descendens 

bzw. dem transversen Bogen und der Aorta descendens prädiktiv. Serielle 

Untersuchungen sind indiziert, da eine Progredienz der Linksherzhypoplasie im 

Verlauf der Schwangerschaft möglich ist.  

 

6.2.13. Genetik 

Aufgrund einer Inzidenz von ca. 10-15 % sollte bei Mädchen mit Isthmusstenose ein 

Turner-Syndrom ausgeschlossen werden (17,18). Die Veranlagung zur 

Isthmusstenose und der bikuspiden Aortenklappe ist auf dem kurzen Arm des X-
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Chromosoms lokalisiert (19). Familiäre Formen von Isthmusstenosen sind 

beschrieben. Obwohl assoziierte Gene (z.B. NOTCH1 Gen, MATR3 Mutation) 

bekannt sind, besteht wegen fehlender klinischer Relevanz derzeit keine 

grundsätzliche Indikation zur genetischen Diagnostik. 

 

6.3   Differenzialdiagnosen 

Differentialdiagnosen sind: 

Unterbrochener Aortenbogen 

• Atresie,  

• abdominelle CoA (midaortic syndrome),  

• entzündliche Erkrankungen. 

• Pseudokoarktation (Knickbildung (Kinking)), ggf. mit Elongation, wobei kein 

realer Gradient ensteht (20)  

 

7. Therapie 

7.1 Grundsätze der Behandlung 

Ziel ist die Beseitigung der Stenose und das Schaffen einer möglichst 

gradientenfreien und normalkalibrigen Aorta. Die CoA kann daher nur durch eine 

Operation oder einen interventionellen Eingriff beseitigt werden. Die Indikation ist bei 

der kritischen CoA immer gegeben. Sie ist ferner bei nativer und Re-CoA gegeben 

bei  

• einem systolischen Blutdruckgradienten ≥ 20 mmHg. (Blutdruck-Arm-Bein 

Gradient oder mittlerer dopplersonografischer Gradient) 

• bei einem systolischen Blutdruckgradienten < 20 mmHg mit gleichzeitigem 

Vorliegen eines arteriellen Hypertonus und einer morphologisch bedeutsamen 

Stenose (Verhältnis Stenose/Diameter der Aorta auf Höhe Zwerchfell <0,8). 

(Evidenzgrad IIa C) (11,21). 

 

 

7.2 Medikamentöse Behandlung  

Eine symptomatische Behandlung beseitigt nicht die zugrundeliegende anatomische 

Einengung im Bereich des Aortenisthmus. Sie darf den therapeutischen Eingriff nicht 

wesentlich verzögern. Bei kritischer CoA im Neugeborenenalter ist eine 

Prostaglandinbehandlung zur Sicherstellung bzw. Wiederherstellung der Perfusion 
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der unteren Körperhälfte indiziert. (25). Bei manifester Herzinsuffizienz oder bei 

manifesten Organschäden (Niereninsuffizienz, Gerinnungsstörungen, etc.) sollten 

diese durch geeignete Maßnahmen und Medikamente behandelt werden. Jenseits 

der Neugeboreneperiode kann im Einzelfall bei hypertensiven Krisen eine initiale 

Blutdrucksenkung notwendig sein. 

 

7.3. Operative Behandlung 

Für die operative Behandlung der unterschiedlichen Formen der CoA stehen 

altersabhängig verschiedene Operationsmethoden zur Verfügung.  

Im Neugeborenen- und Kleinkindesalter wird bei der isolierten CoA über eine 

postero-laterale Thorakotomie ohne Einsatz der Herz-Lungen-Maschinen das 

stenotische Segment reseziert und mit einer erweiterten End-zu-End Anastomose 

behandelt (Aorta descendens End-zu-Seit mit dem terminalen Aortenbogen). Bei 

längerstreckigen Stenosen kann eine plastische Erweiterung erforderlich sein. 

In 20-70% der Patienten mit CoA findet sich eine Hypoplasie des Aortenbogens. Bei 

ausgeprägten Befunden erfolgt die Operation mit Aortenbogenerweiterung und 

Resektion der CoA über eine mediane Sternotomie in tief hypothermem 

Kreislaufstillstand oder ggf. selektiver Kopfperfusion. Zusätzliche intrakardiale 

Fehlbildungen können im selben Eingriff unter Zuhilfenahme der HLM oder zweizeitig 

nach erfolgter Resektion der CoA korrigiert werden. 

Bei älteren Kindern und Jugendlichen ist die Mobilisierbarkeit der Gefäße deutlich 

eingeschränkt; daher sind primär rekonstruktive Techniken schwieriger 

durchzuführen. In diesem Falle kommen neben Erweiterungsplastiken auch 

Protheseninterponate oder ggf. Bypassoperationen zum Einsatz (z.B. von der A. 

subclavia auf Aorta descendens oder von Aorta ascendens auf Ao. descendens). 

Eine Rekonstruktion des Bogens unter Vermeidung eines „gotischen Bogens“ 

korreliert mit einem besseren Langzeitergebnis hinsichtlich Hypertonie (22,23). Bei 

erwachsenen Patienten kommen ggf. andere OP-Techniken z.B. mit Anlage eines 

Aszendens-Deszendens Bypasses oder einem Interponat primär zum Einsatz. Für 

Reoperationen gelten die gleichen Operationstechniken.  

Risiken:  Die Operationsletalität liegt bei der einfachen CoA im Neugeborenen- und 

Kleinkindalter unter 2% [EACTS Database, www.congenitaldb.org] (24). Bei 

komplexen Aortenbogenrekonstruktionen oder schwer dekompensierten Kindern ist 
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sie höher (max. 10%). Eine bedeutsame perioperative Morbidität besteht in 

Nervenläsionen (N. recurrens, N. phrenicus), Verletzungen des Ductus thoracicus 

(Chylothorax) und dem sehr seltenen postoperativen Querschnitt (Paraplegie). Bei 

adäquater Blutdruckkontrolle ist das sog. Postkoarktektomiesyndrom heute eine 

Rarität. Die Re-Stenosierungsrate wird für Operationen bei älteren Kindern mit etwa 

5-10% angegeben. Bei einer kritischen CoA und Aortenbogenhypoplasie kann sie 

höher liegen (26, 27). 

 

7.4. Interventionelle Behandlung  

Die Ballondilatation der nativen CoA ist im Neugeborenenalter und bei Säuglingen <6 

Lebensmonaten keine Standardtherapie, da die Rate an Re-Stenosierungen zu hoch 

ist (28). Sie wird bei Neugeborenen oder Frühgeborenen evtl. als palliative 

Maßnahme durchgeführt, wenn eine Operation aus anderen Gründen (z.B. deutlich 

eingeschränkter linksventrikulärer Funktion, NEC, Sepsis, Multiorganversagen, etc.) 

nicht in Frage kommt. 

Bei Kindern und Jugendlichen stellen die katheterinterventionellen Verfahren 

abhängig von der Anatomie zunehmend eine alternative Therapiemöglichkeit dar 

(29). Die Ballondilatation bietet sich besonders bei kurzstreckigen bzw. 

membranösen Stenosen an; bei längerstreckigen Stenosen bzw. vor- und 

nachgeschalteten engen Gefäßabschnitten ist sie weniger geeignet. Bei der 

Ballonangioplastie wird die CoA schrittweise aufgedehnt, bis der Ballondurchmesser 

etwa den ca. 2-5 fachen Stenosedurchmesser erreicht hat. Der maximale 

Ballondurchmesser sollte initial aber nicht größer als der prästenotische 

Durchmesser des Aortenbogens bzw. der Aorta auf Zwerchfellhöhe gewählt werden 

(30). 

Bei Kindern und Jugendlichen kann ein nachdilatierbarer Stent implantiert werden 

(33,34). Mit diesem können auch langstreckige Stenosen erfolgreich behandelt 

werden. Für hochgradige Engen und subatretische Stenosen werden gecoverte 

Stents eingesetzt. Eine Nachdilatation ist entsprechend dem Körperwachstum der 

Kinder indiziert (31). Langzeitergebnisse über Jahrzehnte stehen noch aus, bevor ein 

Vergleich mit den herzchirurgischen Ergebnissen gezogen werden kann (32,35). 

Eine oder mehrere Nachdilatationen sind mit dem Wachstum des Patienten sowie 

beim Auftreten eines Hypertonus zu erwarten.  



 

www.kinderkardiologie.org  10 / 20 

Für postoperative Restenosen ist die Katheterintervention eine anerkannte 

Behandlungsmethode mit niedrigem Risiko.  

Komplikationen: im Bereich des arteriellen Zugangs (Thrombose, Gefäßverschluss, 

Blutung, Perfusionsstörung), im dilatierten Gefäß (Ruptur, Aneurysmabildung, 

Dissektion) sowie bei Stentimplantation (Stentdislokation, Stentfraktur, Stenose 

durch Neointima). Das letale Risiko beträgt bei älteren Kindern 0-1 %. Patientinnen 

mit Turner-Syndrom tragen ein höheres Komplikationsrisiko aufgrund der Neigung zu 

Dissektionen (36). 

 

7.5.  Fetale Interventionen 

Für die Annahme, dass bei intrauterin diagnostizierter Hypoplasie des Bogens eine 

maternale Hyperoxygenierungstherapie einen Größenzuwachs des Bogens 

induzieren kann gibt es keine ausreichende Evidenz (37).  

 

8.  Verlauf 

8.1.  Nachsorge  

Patienten mit einer nicht oder unzureichend behandelten CoA haben eine 

eingeschränkte Lebenserwartung. Deshalb sind jährliche Kontrolluntersuchungen 

notwendig bei der folgende Untersuchungen gemacht werden sollen:(siehe Tabelle 

1). Aus sozialmedizinischen Gründen sollte im Hinblick auf die anstehende 

Berufswahl postpubertär bzw. vor Schulabschluss eine gründliche Statuserhebung 

mittels Echokardiografie, Belastungsuntersuchung und MRT/CT erfolgen.  

Wenn in der echokardiografischen Verlaufskontrolle die Darstellung der Morphologie 

des Aortenbogens nicht eindeutig gelingt, sollte die Aortenbogenanatomie alle 5 

Jahre mittels MRT, (CT-) Angiographie) evaluiert werden. Eine lebenslange EMAH-

Betreuung ist erforderlich .  
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Jährlich:    Kontrolluntersuchung:   

     klinische Untersuchung 

     RR-Messung an allen 4 Extremitäten 

     24-Stunden-Blutdruckmessung 

     Echokardiografie 

Alle 3-5 Jahre    Belastungsuntersuchung 

Alle 5-10 Jahre   MRT/CT, wenn ECHO nicht aussagekräftig 

Tab. 1: Handlungsanweisung zur Nachsorge bei Isthmusstenose 

 

Es besteht u.a. ein erhöhtes Risisko für Aortenaneurysmata, -ruptur oder -dissektion, 

Endarteriitis, koronare Herzerkrankung, Netzhautschäden und Schlaganfälle, 

besonders bei Turner Patienten (18). Bei frühzeitiger Therapie ist das Risiko für 

intrakranielle Aneurysmata nicht wesentlich erhöht (38). Das Risiko für eine 

postoperativ persistierende arterielle Hypertonie trotz effektiver Beseitigung der 

Stenose steigt mit einem zunehmenden Alter bei der Korrektur. In diesem Fall ist, 

nach sicherem Ausschluss einer relevanten Restenosierung (Gradient unter 

Belastung), eine medikamentöse Behandlung erforderlich. (39-41). 

Bei einer assoziierten bikuspiden Aortenklappe muss auf die Entwicklung einer 

Aortenstenose oder –insuffizienz und Dilatation der aszendierenden Aorta geachtet 

werden (Spontandissektion möglich).  

Zur Therapie des persistierenden Hypertonus  (> 2 SD) werden ACE- Hemmer, AT1-

Rezeptorblocker und Beta-Blocker eingesetzt. Ca-Antagonisten werden seltener und 

mit weniger gutem Resultat verwendet, wobei hauptsächlich ACE-Hemmer besser in 

der Lage sind, die LV Masse zu reduzieren (42). Eine interventionelle renale 

sympathische Denervation kann derzeit nicht allgemein empfohlen werden (43) Eine 

morphologische Enge (CoA Index < 0,8) bzw. eine Hypoplasie des transversen 

Bogens bedingt einen Belastungshypertonus (44). Eine interventionelle Therapie 

sog. milder Reststenosen kann helfen, die Hypertonie positiv zu beeinflussen (45). 

 

8.2.  Sport und Belastbarkeit 

Bei unauffälligem kardiovaskulärem Restbefund und unauffälligem RR-

Langzeitmonitoring ist der Patient uneingeschränkt belastbar. Regelmäßiger 
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Ausdauersport ist entsprechend den individuellen ergometrischen Befunden 

empfohlen. Statische Belastung hoher Intensität soll vermieden werden.  

Keine Sporteinschränkung besteht bei einer nativen oder behandelten CoA und 

einem Gradienten unter 20 mmHg, keinem Belastungshypertonus (RR < 95. 

Perzentile), keiner Erweiterung der Aorta ascendens (< 3 SD) sowie keinem 

Aneurysma im Isthmus-Bereich.  

Einschränkungen hinsichtlich der Sportausübung gelten, wenn sich eine signifikante 

Aortendilatation (> 3 SD der Norm) oder ein Aneurysma im Isthmus-Bereich 

entwickelt, oder ein Belastungshypertonus vor allem bei einem Restgradienten > 20 

mmHg besteht. (46, siehe LL Sport der DGPK).  

Die Belastbarkeit im Beruf richtet sich nach den arbeitsmedizinischen Empfehlungen. 

 

8.3. EMAH einschließlich Schwangerschaft 

8.3.1. EMAH 

Auch bei Erwachsenen kann eine native Isthmusstenose oder sekundäre Atresie neu 

anhand klinischer Parameter diagnostiziert werden. Hierbei gelten die gleichen 

Kriterien wie im Kindesalter. Ein Hypertonus unter Belastung im Kindesalter korreliert 

mit der Entwicklung eines Hypertonus im Langzeitverlauf (47). Beim 

therapierefraktären Hypertonus im Erwachsenenalter muss die Koarktation als 

wichtige Differentialdiagnose bedacht werden.  

Nach Korrektur im Kindesalter ist unabhängig vom initialen Resultat eine lebenslange 

Nachsorge wegen einer möglichen Re-Koarktation, Problemen der Aortenklappe, 

aszendierenden Aorta, reduzierten Elastizität der Aorta und vor allem des 

Hypertonus und LV-Hypertrophie notwendig 48-50) Dem MRT kommt bei der 

Nachsorge der Erwachsenen eine besondere Rolle zu 51.Der Hypertonus korreliert 

dabei mit dem Alter, männlichem Geschlecht und body mass index (52). 

Aneurysmata sind sowohl bei nativer Koarktation als auch nach Intervention oder 

Operation möglich und können oft interventionell bzw. in Hybridtechnik behandlet 

werden (53). Ein pulmonaler Hypertonus kann aufgrund diastolischer 

Funktionsstörungen des linken Ventrikels auftreten (54)  

 

8.3.2 Schwangerschaft  

Vor einer geplanten Schwangerschaft soll ein ausführlicher kardiovaskulärer Status 

zur Definition des individuellen Risikoprofils erhoben werden. Die Entbindung soll in 
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einem Zentrum mit Erfahrung mit EMAH-Patienten erfolgen. Während der 

Schwangerschaft neigen Patientinnen mit schmalem Aortenbogen nach 

Isthmusstenosenkorrektur mehr zum Hypertonus (55). Die Medikation mit z.B. 

Antihypertensiva (vorallem ACE Hemmer) und Statinen ist während der 

Schwangerschaft kontraindiziert.  

Bei geringgradiger Isthmusstenose (Gradient < 20 mmHg ) ist eine Spontangeburt 

vorzuziehen, bei geringer Dilatation der Aorta oder des Isthmusgebietes sollte die 

Dauer einer Hypertension während der Austreibungsphase so kurz wie möglich 

gehalten werden. Bei Erweiterung der Aorta ascendens (>3SD) oder hochgradiger  

Isthmusstenose sollte eine elektive Sectio erfolgen (Expertenkonsens). 

 

8.4. Prävention 

Massnahmen zur primären Prävention der CoA sind nicht bekannt. Zur Prävention 

früher Arteriosklerose bei bekannter Assoziation der CoA mit vaskulärer Dysplasie 

und ggf. arterieller Hypertension können Screeninguntersuchungen zur arteriellen 

Gefäßssteifigkeit (tonometrisch, oszillometrisch) oder zur Intima-Media-Dicke der 

Halsschlagader herangezogen werden (56,57). Diese sind – auch unabhängig von 

der Diagnose CoA - im Erwachsenenalter zur Abschätzung des kardiovaskulären 

Risikos etabliert. Patienten mit einer Intimadicke über 0,8 mm haben ein 15-fach 

höheres kardiovaskuläres Risiko im Erwachsenenalter (58). Im Kindesalter können 

sie zur Veranschaulichung des Effektes von Lebensstilmaßnahmen (Vermeiden von 

Bewegungsmangel, Übergewicht, Nikotin) herangezogen werden.  

 

9. Durchführung der Diagnostik 

Durchführung durch eine Ärztin/einen Arzt für Kinder- und Jugendmedizin mit 

Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei Erwachsenen eine/n EMAH-

zertifizierte Ärztin/Arzt. Die pränatale Diagnostik und Beratung sollte durch einen 

DEGUM II/III qualifizierten Pränatalmediziner/in in Kooperation mit einem/r 

Kinderkardiologen/in durchgeführt werden.  

Therapeutische Maßnahmen obliegen der Verantwortung einer Ärztin/eines Arztes 

für Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie, 

eines Herzchirurgen mit Zertifikat „Chirurgie angeborener Herzfehler“ bzw. bei 

Erwachsenen einer(es) EMAH-zertifizierten Ärztin/Arztes. 
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Die Ergebnisse chirurgischer oder interventioneller Therapie sind auch im 

Erwachsenenalter besser, wenn diese von Chirurgen bzw. Interventionalisten mit 

Erfahrung mit angeborenen Herzfehlern durchgeführt werden (59). 
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