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1. Geltungsbereich

Angeborene Anomalien der Koronararterien von der Fetalzeit Uber das Kindes- und
Jugendalter bis ins Erwachsenenalter. Erworbene Anomalien der Koronararterien

werden in dieser Leitlinie nicht behandelt.
2. Methodik

Die Konsensfindung in der Leitlinienkommission erfolgte nach eingehender
Literaturrecherche in einem zweistufigen Delphi-Verfahren:

1. schriftlich per E-Mail Umlauf

2. mundliche Konsentierung im strukturierten Gruppenprozess.
Handlungsempfehlungen wurden soweit moglich in vier Empfehlungsgrade eingeteilt
(Tab. 1).

Formulierung Empfehlungsgrad Farbliche Markierung
Sollte Empfehlung Gelb
Kann erwogen werden Empfehlung offen Grau
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Tabelle 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade

Wir mdchten darauf hinweisen, dass die ausschlieldliche Verwendung der mannlichen
Form im Text explizit als geschlechtsunabhangig verstanden werden soll. Aus
Grinden der besseren Lesbarkeit wird daher auf die zusatzliche Formulierung der

weiblichen Form verzichtet.

2.1 Abkurzungsverzeichnis

AAOCA = Atypische Verbindung von Koronararterien zur Aorta (Anomalous
aortic origin of a coronary artery)

ALCAPA = Anomale Verbindung der linken Koronararterie zur
Pulmonalarterie (Anomalous left coronary artery from the pulmonary artery)

AORCA = Atypische Verbindung der rechten Koronararterie zur Aorta
(Anomalous origin of the right coronary artery)

AOLCA = Atypische Verbindung der linken Koronararterie zur Aorta
(Anomalous origin of the left coronary artery)

AOLCA-IS = Atypische Verbindung der linken Koronararterie zur Aorta mit
intraseptalem Verlauf

ARCAPA = Anomale Verbindung der rechten Koronararterie zur
Pulmonalarterie (Anomalous right coronary artery from the pulmonary artery)

CABG

Koronararterien-Bypass-Anlage (Coronary Artery Bypass

Grafting)

CT = Computertomographie

CT-A = Computertomographie-Angiographie

cTDI = Farbkodierter Gewebedoppler (Color tissue Doppler imaging)
DEGUM = Deutsche Gesellschaft fur Ultraschall in der Medizin
DGK = Deutsche Gesellschaft fur Kardiologie

DGPK = Deutsche Gesellschaft fur padiatrische Kardiologie und
Angeborene Herzfehler

EKG = Elektrokardiographie

EMAH = Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern

ESC = European Society of Cardiology

FFR = Fraktionelle Flussreserve

HCAD = Hypoplastische Koronararterienerkrankung (Hypoplastic

coronary artery disease)

www.dgpk.org 2/71



IVUS = Intravaskularer Ultraschall

LAAOCA = Atypische Verbindung der linken Koronararterie zur Aorta
LAD = Links anterior deszendierender Koronararterienast der LCA (=
RIVA - Ramus interventricularis anterior)

LCA = Linke Koronararterie

LCX = Ramus circumflexus der LCA (,Circumflexarterie®)

LGE = Late gadolinium enhancement

LV = Linker Ventrikel

LV-EF = Ejektionsfraktion des linken Ventrikels

LVOT = Linksventrikularer Ausflusstrakt

MAPSE = Distanz der Bewegung des Mitralklappenanulus wahrend der
Systole (,Mitral annular plane systolic excursion®)

MRT = Magnetresonanztomographie

OCT = Optische Koharenz-Tomographie

PA = Pulmonalarterie(n)

PDA = Posterior deszendierende Koronararterie

PIMS = Postinfektioses Hyperinflammationssyndrom (Pediatric
Inflammatory Multisystem Syndrome)

PSAX = Prakordiale kurze Achse (TTE)

RAAOCA = Atypische Verbindung der rechten Koronararterie zur Aorta
RCA = Rechte Koronararterie

RV = Rechter Ventrikel

SCD = Plotzlicher Herztod (Sudden Cardiac Death)

SPECT = Single-Photon-Emissionscomputertomographie

SSW = Schwangerschaftswoche

TAPSE = Distanz der Bewegung des Trikuspidalklappenanulus wahrend
der Systole (, Tricuspid annular plane systolic excursion®)

TEE = Trans6sohageale Echokardiographie

TK = Trikuspidalklappe

TTE = Transthorakale Echokardiographie

Z-Score = Z-Wert: Mal} fur die Abweichung (Anzahl der

Standardabweichungen) einer individuell gemessenen Grofde von dem in der

gleichen Population bestimmten Mittelwert
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3. Definition

Als Anomalien der Koronararterien werden Auffalligkeiten von Verlauf, Kaliber,
Wandbeschaffenheit der Koronararterien sowie Lokalisation bzw. Konfiguration ihrer
Verbindung zur Aorta und zu den Pulmonalarterien bezeichnet. Anomalien der
Koronararterien konnen angeboren oder erworben sein, wobei in dieser Leitlinie
lediglich auf die angeborenen Anomalien der Koronararterien eingegangen wird
(Tabelle 2).

Bezuglich der Entwicklung von sekundaren Pathologien der Koronararterien, wie zum
Beispiel bei postinfektiosen Hyperinflammationssyndromen (Kawasaki-Syndrom,
PIMS), wird insbesondere auf die Leitlinien der DGPK zum Kawasaki-Syndrom?, die
DGPK- und ESC-Leitlinien zur Pravention kardiovaskularer Erkrankungen?2 sowie der
koronaren Herzkrankheit verwiesen.*5

Angeborene Anomalien der Koronararterien zahlen zu der Gruppe der angeborenen
Herzfehler.

Anomalien der Koronararterien kommen bei Patienten mit weiteren angeborenen
Herzfehlbildungen haufiger vor als bei sonst strukturell unauffalligen Herzen®.
Betroffen ist hiervon insbesondere die Gruppe der Patienten mit einem konotrunkalen
Herzfehler, also beispielsweise Fallot’'sche Tetralogie, Transposition der grof3en
Arterien, Double Outlet Right Ventricle und Truncus arteriosus. Besonders haufig sind
atypische Verlaufe und Verbindungen zu einem atypischen Aortensinus bei Seit-zu-
Seit- oder Anterior-Posterior-Positionen der gro3en Arterien. Auf spezielle Aspekte zu
Diagnostik und Therapie von Anomalien der Koronararterien im Zusammenhang mit
angeborenen strukturellen Herzfehlern verweisen wir an dieser Stelle auf die
entsprechenden Leitlinien der DGPK.

Koronararterien bilden sich wahrend der embryonalen Herzentwicklung aus
Proepikardzellen, die subepikardial zunachst Sinusoide mit Endothelauskleidung
ausbilden.[Manner 1999, Bogers 1989] Diese Sinusoide fusionieren zu gefalRartigen
Strukturen, die dann in die Aortensinus hineinwachsen und nicht — wie friher
angenommen — aus diesen aussprossen (Abb. 1). Aus diesem Grund werden in dieser
Leitlinie die Begriffe ,Ursprung“ und ,Abgang“ im Zusammenhang mit der Verbindung

von Koronararterien zur Aorta oder Pulmonalarterie vermieden.’-°
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Abbildung 1: Embryonale Entwicklung der Koronararterien, modifiziert nach Sharma
et al. 2017.

Koronararterien sind im Bereich der Aortenwurzel mit der Aorta verbunden. Die
Aortenwurzel (synonym der Aortenbulbus) beginnt unmittelbar distal der Aortenklappe
und wird aus 3 Aortensinus (synonym Sinus Vasalvae oder Sinus aortae) gebildet,
welchen jeweils eine Aortenklappentasche zugeordnet werden kann.

Zur eindeutigen Bezeichnung der Koronarsinus wird in dieser Leitlinie die Leiden-
Klassifikation verwendet. Diese geht vom Vorhandensein von drei Sinus Valsalvae
aus. Die beiden der Pulmonalarterie benachbarten (,facing“) Sinus werden als Sinus
1 und Sinus 2 bezeichnet. Vom abgewandten, nicht-koronaren Sinus aus betrachtet
(chirurgische oder auch morphologische Sicht von kranial) ist dabei Sinus 1 rechter
Hand und Sinus 2 linker Hand gelegen, korrespondierend mit der damit im nicht
fehlgebildeten Herzen verbundenen rechten (Sinus 1) und linken (Sinus 2)
Koronararterie.’ Die Anwendung der Systematik im Rahmen der abweichenden
Betrachtungsweisen in der Chirurgie (von kranial) bzw. in der Bildgebung (von kaudal)
ist in Abb. 2 verdeutlicht."
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Abbildung 2: Bezeichnung der Aortensinus nach der Leiden-Klassifikation je nach

Sichtweise. Modifiziert nach Koppel et al. 2022

Bei bikuspiden Aortenklappen sind Anomalien der Koronararterien nicht haufiger als

bei trikuspiden Aortenklappen.'?

Tabelle 2: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Klassifikation der Anomalien der Koronararterien

1.1 mit der Pulmonalarterie
1.2 mit der Aorta

3. Myokardbricken
4. Koronarfisteln

1. Anomalien der Verbindung von Koronararterien

2. Anomalien der intrinsischen Koronaranatomie (Stenosen, Hypoplasien und Atresien)

3.1 Anomalien der Verbindung von Koronararterien

www.dgpk.org
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3.1.1 Verbindung einer Koronararterie mit der Pulmonalarterie

Eine anomale Verbindung einer oder mehrerer Koronararterien mit der
Pulmonalarterie stellt in der Regel eine isolierte Anomalie dar.

Am haufigsten ist eine Verbindung der linken Koronararterie mit der Pulmonalarterie
(Anomalous left coronary artery origin from pulmonary artery = ALCAPA, synonym
Bland-White-Garland-Syndrom). In einigen Fallen haben die linke anterior
deszendierende Koronararterie (LAD) und die linke zirkumflexe Koronararterie (LCX)
individuelle Verbindungen mit der Lungenarterie mit ahnlichen pathophysiologischen
und klinischen Folgen.’® Ein Anschluss der rechten Koronararterie an die
Lungenarterie ist seltener und flhrt weniger haufig zu klinischen Symptomen als bei
einer Fehlverbindung der linken Koronararterie.'#-'6 Extrem selten ist ein Anschluss

beider Koronargefale an das Pulmonalarteriensystem.’”

3.1.2 Atypische Verbindungen von Koronararterien und Aorta (Anomalous origin of
the right/left coronary artery AORCA/AOLCA)

Koronarostien kdnnen in einem nicht typischen Koronarsinus lokalisiert sein (also
RCA-Ostium gemeinsam mit LCA in Sinus 2 oder LCA bzw. LAD oder LCX gemeinsam
mit RCA in Sinus 1). Ebenso kdnnen alle drei groRen Koronargefalle (RCA, LAD und
LCX) eine gemeinsame Verbindung mit der Aortenwurzel haben im Sinne eines
monostischen Koronararteriensystems. Auch eine Situation mit getrennten Ostien von
LAD und LCX in Sinus 2 bei fehlendem LCA-Hauptstamm (,split“-LCA) zahlen zu
dieser Art von Anomalien der Koronararterien. Eine atypische Verbindung einer
Koronararterie mit dem akoronaren Sinus (non-facing Sinus; Sinus 3) ist extrem selten.
Bedeutsam sind die zuletzt beschriebenen Anomalien jedoch nur dann, wenn im
Bereich des Ostiums oder im weiteren Verlauf der KoronargefalRe funktionelle

Beeintrachtigungen des Koronarblutflusses resultieren.'®
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Abbildung 3: Varianten von Position und Verteilung von Koronarostien, modifiziert
nach Perez-Pormares 2016."°

RCA - rechte Koronararterie; LAD — Links anterior deszendierende Koronararterie;
LCX — Ramus circumflexus der linken Koronararterie; S1 — Sinus 1; NC — akoronarer
Sinus; S2 — Sinus 2

In den meisten Fallen von Verbindungen einer oder mehrerer Koronararterien mit
einem atypischen Aortensinus - einschliellich singularer Koronarostien - kommt es
nachfolgend auch zu einem atypischen Verlauf der betroffenen Gefale. Von klinischer
Bedeutung ist aber fast ausschliellich der interarterielle Verlauf einer Koronararterie
(also zwischen Pulmonalarterie und Aorta hindurch). Die betroffenen Patienten sind

vom Risiko des pl6tzlichen Herztodes bedroht.2°

3.2 Anomalien der intrinsischen Koronaranatomie

Eine Stenose der Koronararterien kann das Ostium selbst oder den weiteren Verlauf
einer Koronararterie betreffen. Sie kann zirkumskript sein oder einen langeren
GefalRabschnitt betreffen (Hypoplasie). In der Regel kommt es zur Ausbildung von
Kollateralgefallen zum Versorgungsgebiet der betroffenen Koronararterie. Diese
Lasionen koénnen angeboren oder erworben sein. Bei einem tangentialen,

spitzwinkeligen proximalen Verlauf (Winkel < 45°) einer Koronararterie relativ zur Aorta
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(angeboren oder postoperativ) kann es unter Belastung insbesondere bei einer
Erweiterung der Aortenwurzel dynamisch zu einer Kompression des Ostiums
kommen.2' Im proximalen Teil der betroffenen Koronararterie kann sich eine nicht-
atheromatoOse Leiste (,ridge”) ausbilden, die das Lumen weiter einengt.

Die Hypoplasie von grof3eren Abschnitten des Koronargefal3systems wird auch als
hypoplastische Koronararterienerkrankung (HCAD) bezeichnet. Es handelt sich um
eine angeborene Anomalie der intrinsischen Anatomie dieser Arterien, die sich durch
das Vorhandensein einer oder mehrerer abnorm kleiner oder unterentwickelter
Koronararterien auszeichnet. Histopathologisch findet sich eine Ausdinnung oder
Aplasie der Tunica media der betroffenen GefaBwand.??

Eine angeborene Hypoplasie kann eine oder beide Koronararterien betreffen. Bei einer
Atresie kann in dem Bereich, der normalerweise von einer Koronararterie
eingenommen wird, ein fibroser Strang verbleiben (meist die LCA betreffend).”® In

Einzelfallen ist sogar das Fehlen aller Koronargefafte beschrieben.?

3.3 Myokardbrucken

Die Herzkranzgefalle verlaufen normalerweise subepikardial. Wenn myokardiale
Fasern die Koronararterien teilweise oder vollstandig umhdillen, spricht man von einer
myokardialen Uberbriickung. Das Muskelbiindel, welches eine Koronararterie
oberflachlich Uberkreuzt, wird als Myokardbricke bezeichnet. Das dadurch
intramyokardial gelegene Segment der Arterie wird als getunnelte Arterie bezeichnet.?*
Myokardbricken koénnen lokal zu einer dynamischen Enge der betroffenen
Koronararterie fihren. Meist ist der LAD-Ast der LCA betroffen. Die Tiefe und Lange
des getunnelten Koronarsegments sind entscheidend fir die hamodynamische
Relevanz. Oberflachliche Myokardbricken (1 — 2 mm) sind in der Regel
asymptomatisch, wahrend tiefe Myokardbrtcken (= 2 mm) zu einer Kompression der
Arterie fuhren koénnen. Bei einer langen Myokardbriicke misst die getunnelte

Koronararterie 2 25 mm (Messwerte giiltig fir Erwachsene).?®
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Abbildung 4: Anatomie von Myokardbriicken, modifiziert nach Sternheim 20212°

Obwohl Myokardbriicken typischerweise bei Erwachsenen beschrieben werden,
kénnen sie auch bei Kindern symptomatisch werden. Es wird Uber eine familiare
Haufung berichtet?®, weshalb sie als angeborene Anomalie betrachtet werden.
Myokardbricken kommen bei Patienten mit hypertropher Kardiomyopathie vermehrt
vor.2’

Der intraseptale Verlauf der linken Koronararterie oder des LCX innerhalb des
Kammerseptums (AOLCA-IS) muss von Myokardbricken unterschieden werden. Er
stellt eine Sonderform einer atypischen aortalen Koronarverbindung dar und verlauft

klinisch meist benigne.?8

3.4 Koronarfisteln

Koronarfisteln sind pathologische Verbindungen zwischen einem oder mehreren
Koronargefalten und anderen kardialen oder vaskularen Strukturen. Sie kénnen sich
zwischen zwei Koronargefallen oder zwischen einer Koronararterie und einer
Herzkammer oder einem der gro3en herznahen BlutgefaRe ausbilden. Meist
drainieren Koronarfisteln in den rechten Ventrikel, den rechten Vorhof oder das
Pulmonalarteriensystem, weniger haufig auch in die Hohlvenen oder den

Koronarsinus. Ein Anschluss an Linksherzstrukturen ist sehr selten.29:30
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Nach ihrer Grolie werden Koronarfisteln in klein, mittel oder grol3 eingeteilt. Kleine
Fisteln haben einen maximalen Durchmesser, der den maximalen Durchmesser eines
anderen, nicht die Fistel versorgenden Koronargefalles nicht Ubersteigt (Verhaltnis <
1), mittlere Fisteln haben einen maximal doppelten Durchmesser (Verhaltnis > 1 bis <
2) und grolde Fisteln einen mehr als doppelt so gro3en Durchmesser (Verhaltnis > 2).

Kernaussage 1: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Definition und Einteilung — Aligemein DGPK

- Anomalien der Koronararterien konnen den Verlauf, das Kaliber, die
Wandbeschaffenheit und/oder Vorhandensein der Koronararterien betreffen,
aber auch die Lokalisation bzw. Konfiguration der Verbindung zur Aorta.

- Anomalien der Koronararterien finden sich vermehrt im Zusammenhang mit
konotrunkalen Herzfehlern, und hier insbesondere bei Anomalien der Stellung

der grol3en Arterien zueinander.

Definition und Einteilung — Anomalien des Anschlusses von Koronararterien

- Die aberrante Verbindung der linken Koronararterie mit dem
Pulmonalarterienstamm wird als ALCAPA-Syndrom bezeichnet. Das seltenere
ARCAPA-Syndrom mit Fehlverbindung der rechten Koronararterie fuhrt
seltener und spater zu klinischen Auffalligkeiten.

- Anomale Anschlisse von Koronararterien an einen untypischen Sinus der
Aortenwurzel oder separate Verbindungen von einzelnen Koronarasten mit der
Aorta sind nur dann bedeutsam, wenn es im Bereich des Ostiums oder im

Verlauf zu Beeintrachtigungen des koronaren Blutflusses kommt.

Definition und Einteilung — Anomalien der intrinsischen Koronaranatomie

- Anomalien der intrinsischen Koronaranatomie umfassen Stenosen,
Hypoplasien oder Atresien des Ostiums und/oder von Koronargefallen im
Verlauf mit klinischen Konsequenzen entsprechend der Auspragung der

Behinderung der Myokardversorgung.

Definition und Einteilung — Myokardbricken

- Myokardiale Muskelbundel, die Abschnitte des Koronarsystems oberflachlich

Uberziehen und zu einer dynamischen Gefalieinengung wahrend der Systole
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— teilweise zusatzlich auch wahrend der Diastole — fiihren konnen, werden als
Myokardbricken bezeichnet. Sie betreffen meist die LAD.
- Ein erhohtes Risiko fir eine funktionelle Relevanz besteht bei tiefen und/oder

langen Myokardbrucken.

Definition und Einteilung — Koronarfisteln

- Koronarfisteln bilden pathologische Verbindungen zwischen Koronargefalen
oder von Koronargefa3en zu Herz- oder Gefalstrukturen.
- In den meisten Fallen drainieren Koronarfisteln in Rechtsherzstrukturen oder

das Pulmonalarteriensystem.

Empfehlung 1: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Bezeichnung der Koronarsinus DGPK

Zur Beschreibung des Anschlusses von Koronararterien an die Sinus der
Aortenwurzel sollte eine Bezeichnung der Sinus entsprechend der Leiden-

Klassifikation erfolgen, da dadurch eine eindeutige Zuordnung auch bei

fehlgebildeten Herzen moglich ist.

4. Epidemiologie

Die Pravalenz von angeborenen Anomalien der Koronararterien wird in Abhangigkeit
von Untersuchungsmethode und untersuchtem Kollektiv mit 0,21 bis 5,79 %
angegeben.'® Bei Patienten mit strukturellem Herzfehler — und hier insbesondere bei
konotrunkalen Defekten - werden anomale Verbindungen von Koronargefallen zur
Pulmonalarterie oder zu einem atypischen Aortensinus, singulare Koronarostien oder
atypische Koronarverlaufe gehauft angetroffen.®

Koronaranomalien wurden in Autopsie-Serien von Kindern, Jugendlichen und jungen
Erwachsenen in zwischen 8 und 17 % als Ursache fur einen plotzlichen Herztod
gefunden.[Schiavone; Maron 2009; Corrado 2003; Bohm 2016]

Myokardbrucken wurden bei angiographisch untersuchten Kollektiven bei 0,5 - 2,5 %

und in Autopsie-Serien bei bis zu 85 % aller Patienten beschrieben.?*
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Isolierte Koronarfisteln finden sich bei 0,1 — 0,2 % aller Koronarangiographien.?® Fisteln
werden oft auch bei Patienten mit Pulmonalatresie und intaktem Ventrikelseptum
sowie mit hypoplastischem Linksherzsyndrom zwischen dem jeweils hypoplastischen
Ventrikel und dem korrespondierenden Koronarsystem gefunden. Sie werden als
ventrikulo-koronare Verbindungen bzw. aufgrund ihrer Entstehung auch als
Myokardsinusoide bezeichnet, da es sich um persistierende embryonale Sinusoide
handelt.

Auch im Zusammenhang mit genetischen Fehlbildungssyndromen mit kardialer
Beteiligung kommen Anomalien der Koronararterien gehauft vor. Bei Patienten mit
dem Noonan-Syndrom sind ektope, stenotische und atretische Koronarostien, die
Ausbildung atypischer Koronaraneurysmata sowie Myokardbricken bei hypertropher
Kardiomyopathie beschrieben.3'32 Stenosen der Koronarostien sowie Hypoplasien
oder Erweiterungen der Koronararterien gehdren auch zum Phanotyp des Williams-

Beuren-Syndroms.33-3%

5. Pathophysiologie, Hamodynamik

Pathophysiologisch kédnnen Anomalien der Koronararterien in Abhangigkeit von Art
und Auspragung der Anomalie entweder zu einer Minderperfusion des Myokards
und/oder zu einer funktionellen Shuntverbindung von System- und Lungenkreislauf
fuhren. Eine Minderperfusion kann aus Stenosen, Hypoplasien oder Atresien von
Koronargefalabschnitten sowie aus einem Steal-Phanomen durch Koronarfisteln oder
Sinusoide resultieren. Shuntverbindungen durch Koronarfisteln kénnen in seltenen
Fallen bei entsprechender GrofRe der Fistelgefalle zu einem funktionell bedeutsamen
Links-Rechts-Shunt fuhren.

5.1 Anomalien der Verbindung von Koronararterien

Bei Fehlkonnektion einer Koronararterie mit der Pulmonalarterie ohne signifikante
kollaterale Blutversorgung tritt eine myokardiale Ischamie auf, sobald der
physiologisch erhohte neonatale pulmonale GefaRwiderstand sich im Alter von vier bis
sechs Wochen normalisiert hat.

Bei den Anomalien des KoronargefalRverlaufs ist vor allem der interarterielle Verlauf

von pathophysiologischer Bedeutung. Traditionell wurde angenommen, dass der
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Mechanismus fur eine Ischamie aus dem Verlauf zwischen Aorta und Pulmonalarterie
zu erklaren ware, wobei die Koronarie insbesondere bei einer durch erhdhtes Herz-
Zeit-Volumen verursachten Ausdehnung der groflen Arterien dem Risiko der
Koronarkompression zwischen den beiden GefaRBen ausgesetzt sei.3® Derzeit wird
jedoch davon ausgegangen, dass der interarterielle Verlauf per se wahrscheinlich
keine signifikante Koronarkompression verursacht, da der Druck in der Aorta und in
den Koronararterien hoher ist als im Lungenkreislauf. Damit ist ein interarterieller
Verlauf einer Koronararterie lediglich als Surrogatparameter fur ein SCD-Risiko zu
betrachten. Tatsachlich fuhrt nur ein intramurales Segment innerhalb der Aortenwand
zu einem erhohten SCD-Risiko, da es in diesem Bereich bei erhdhter aortaler
Wandspannung zu einer Koronarkompression und in der Folge zu einer
Myokardischamie kommen kann.37-38

In der Literatur wurden die in Tabelle 3 genannten anatomischen Kriterien fur einen

malignen klinischen Verlauf herausgearbeitet:

Tabelle 3: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Anatomische Kriterien fiir ein erhohtes Risiko fiir einen SCD

1. Schlitzférmiges Ostium (in der CT-A > 50 % Reduktion des minimalen
Lumendiameter im Vergleich zum distalen Referenzlumen)3®

2. Elliptoide Form des Koronarostiums im MRT (Ratio Hohe/ Breite > 1,3)%°

3. Spitzwinklige Gefallverbindung zur Aorta: Winkel < 45° in der axialen Ebene
mit tangentialem Verlauf der Koronarie zu den grof3en Gefalten, beschrieben
in Autopsie-Befunden*’

4. Kinking der Koronararterie unter Belastung mit angiographisch
nachgewiesener zunehmender ostialer Enge*?

5. Intramuraler Verlauf (Lange des intramuralen Segmentes korreliert mit
Ischamierisiko)*3

6. Interarterieller Verlauf (insbesondere LCA-Ostium in Sinus 1), beschrieben in

Autopsie-Befunden?0-36

5.2 Anomalien der intrinsischen Koronaranatomie

Stenosen, Hypoplasien oder Atresien im Koronargefalisystem konnen zu einer

koronaren Minderperfusion und Myokardischamie flhren.
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5.3 Myokardbrucken

Bei Patienten mit Myokardbricken kann es wahrend der Systole durch die Kontraktion
des Myokards in den entsprechenden Bereichen zu einer vollstandigen
Gefalobstruktion kommen. Myokardbricken konnen insbesondere dann klinisch
bedeutsam sein, wenn die Obstruktion auch wahrend der Diastole persistiert.* Eine in
der Diastole andauernde Obstruktion ist funktionell deshalb von besonderer Relevanz,

da die Blutversorgung des Myokards hauptsachlich in dieser Herzphase erfolgt.

5.4 Koronarfisteln

Das Shuntvolumen von Koronarfisteln variiert in Abhangigkeit von der GroRRe der Fistel
und dem Unterschied von Druck und Widerstand zwischen dem zufuhrenden
Koronargefal® und dem Abflussgebiet.

Die meisten Koronarfisteln sind klein und fuhren nicht zu einer Beeintrachtigung des
myokardialen Blutflusses.

In einem historischen Kollektiv entwickelten etwa ein Funftel der Patienten mit
Koronarfistel klinische Symptome, meist als Folge des signifikanten Links-Rechts-
Shuntes.*445 Es kann jedoch auch zu sekundaren Problemen kommen, wie zum
Beispiel einer Verziehung einer Aortenklappentasche durch ein stark vergroRertes
Koronarostium einer fistel-versorgenden Koronararterie mit der Folge einer
Aortenklappeninsuffizienz.4®

Bei grofieren Fisteln kann es auch zu einem Steal-Phanomen kommen, das zu einer
Ischamie des Myokardsegments fuhrt, das von der Koronararterie distal der Fistel
durchblutet wird; die Koronararterie proximal der Fistel vergroRert sich

kompensatorisch.46

6. Korperliche Befunde und Leitsymptome

Die Mehrzahl der angeborenen Anomalien der Koronararterien bleibt klinisch
inapparent. Sofern symptomatisch, fallen meistens Zeichen einer Minderperfusion des
Myokards auf. Erstmanifestationen konnen eine eingeschrankte Herzleistung,
pectangin0se Beschwerden, das Auftreten von Herzrhythmusstorungen und sogar ein
SCD (plotzlicher Herztod) sein. Selten kann eine Shuntverbindung durch eine

Koronarfistel zu den Symptomen einer Herzinsuffizienz fiihren.4748
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6.1 Anomalien der Verbindung von Koronararterien
6.1.1 Verbindung einer Koronararterie mit der Pulmonalarterie (ALCAPA/ARCAPA)

Das klinische Bild einer Koronarverbindung zu einer Pulmonalarterie hangt von der
betroffenen Koronararterie und ihrem myokardialen Versorgungsgebiet, dem
pulmonalen Gefallwiderstand sowie der Anzahl und Grolde der Kollateralgefalle ab.
Erstes Symptom kann ein raues Protosystolikum sein, welches von einer
Mitralinsuffizienz - verursacht durch eine Papillarmuskeldysfunktion — herruhrt.
Ublicherweise bestehen bei betroffenen Patienten bereits Symptome der
Herzinsuffizienz wie Gedeihstérung, Trinkschwéche, periphere Odeme und
Tachypnoe sowie Schwitzen bei Anstrengung.*®%0 Die Herzinsuffizienz kann bei
Diagnosestellung bereits fortgeschritten sein. Bei Sauglingen ist ein ALCAPA eine
wesentliche Differentialdiagnose des LV-Pumpversagens.

Symptome einer Angina pectoris beim Neugeborenen oder Saugling sind eine
allgemeine Irritabilitat, Blasse, postprandiale Unruhephasen oder schmerzinduziertes
Schreien und Kaltschweilligkeit beim Trinken.

Bei gutem Kkollateralen Blutfluss (nutritive Koronarperfusion) koénnen sich ein
Herzgerausch, Symptome der Herzinsuffizienz oder auch ein plotzlicher Herztod auch

erst im spateren Kindes-, Jugend- oder sogar Erwachsenenalter manifestieren.5'-53

6.1.2 Atypische Verbindungen von Koronararterien und der Aorta (AORCA/AOLCA)

Eine aortale Verbindungsanomalie einer Koronararterie kann sich klinisch als
pektangindser Brustschmerz oder als Synkope unter korperlicher oder emotionaler
Belastung prasentieren. Ebenso sind jahrelang asymptomatische Verlaufe mit
Erstmanifestation im Rahmen eines plotzlichen Herztodes (sudden cardiac death -

SCD) bei jungen Sportlern und Rekruten beschrieben.5+-57

6.2 Anomalien der intrinsischen Koronaranatomie

Stenosen der Koronararterienostien sind angeboren oder erworben und kénnen zu
einer koronaren Durchblutungsinsuffizienz und Myokardischamie fuhren. Diese
manifestieren sich als pektangindser Brustschmerz oder als Synkope unter
korperlicher oder emotionaler Belastung. Bei angeborenen Ostiumstenosen

www.dgpk.org 19/71



entwickeln die betroffenen Patienten typischerweise bereits im ersten Lebensjahr
klinische Auffalligkeiten, die sich als eine allgemeine Irritabilitat, Blasse und
postprandialen Unruhephasen auRern kénnen.58-60

Die klinischen Symptome einer hypoplastischen Koronararterienerkrankung (HCAD)
hangen vom Schweregrad der Erkrankung und der Anzahl der betroffenen
HerzkranzgefaRe ab.%" Die Krankheit kann symptomlos verlaufen oder
kardiovaskulare Symptome wie Synkopen, Dyspnoe, Angina pectoris oder Schwindel

verursachen.

6.3 Myokardbricken

Die Mehrzahl der Patienten mit einer Myokardbrticke bleibt asymptomatisch. Eine tiefe
und/oder lange  Myokardbrucke  kann jedoch zu  Myokardischamie,
belastungsinduzierten Synkopen, Koronarthrombose, Myokardinfarkt,
Stresskardiomyopathie (Takotsubo-Kardiomyopathie) oder plétzlichem Herztod
fuhren.

Eine Myokardbricke bei Kindern mit hypertropher Kardiomyopathie (HCM) ist ein
wichtiger Risikofaktor fur kardiale Komplikationen. Das potentielle Risiko wurde in
einer angiographischen Studie an 36 Kindern mit HCM veranschaulicht, von denen 10
(28 %) eine Myokardbrucke des LAD aufwiesen, die fur mehr als 50 % der Diastole zu

einer Minderperfusion fiihrte .62

6.4 Koronarfisteln
Die meisten Koronarfisteln sind ohne klinische Relevanz. Patienten mit einer
Koronarfistel kdnnen mit einem Herzgerausch klinisch auffallig werden, das dann meist

kontinuierlich am unteren oder mittleren Rand des Sternums zu auskultieren ist.

Tabelle 4: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Koronarfisteln - Symptome und Folgeerscheinungen

Chronische Myokardischamie und Angina pectoris

Herzinsuffizienz und Kardiomyopathie
Myokardinfarkt

Pulmonale Hypertonie

Endokarditis
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- Rhythmusstorungen
- Thrombose der Fistel oder eines damit verbundenen Aneurysmas

- Ruptur der Fistel (sehr selten)

Kernaussage 2: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Koérperliche Befunde und Leitsymptome DGPK

- Die Mehrzahl der Anomalien der Koronararterien bleibt klinisch inapparent.

- Symptome von Anomalien der Koronararterien konnen eine Herzinsuffizienz,
Herzrhythmusstérungen, pektangindse Beschwerden oder der plotzliche
Herztod — auch als Erstmanifestation — sein.

- Pektangindse Beschwerden konnen im Kindesalter zu unspezifischer

Symptomatik fuhren.

Korperliche Befunde und Leitsymptome — Anomalien des Anschlusses von

Koronararterien

- Ein ALCAPA- oder seltener auch ein ARCAPA-Syndrom kénnen durch eine
Herzinsuffizienz oder ein Herzgerausch klinisch manifest werden.

- Neben strukturellen Auffalligkeiten der Koronarostien kdnnen sowohl eine
Obstruktion eines KoronargefalRes im Verlauf (intramural, interarteriell) als
auch intrinsische  Stenosen, Hypoplasien  oder  Atresien des
Koronargefal3systems zu den oben genannten Symptomen einer myokardialen
Unterversorgung flhren (siehe auch Tabelle 3 — Anatomische Kriterien flur ein
erhdohtes SCD-Risiko).

Koérperliche Befunde und Leitsymptome — Myokardbricken

- Myokardbricken sind in den meisten Fallen asymptomatisch.

Korperliche Befunde und Leitsymptome — Koronarfisteln

- GroRere Koronarfisteln werden haufig durch ein kontinuierliches Herzgerausch
auffallig.
- Bei mittleren oder groflen Koronarfisteln koénnen Symptome einer

Herzinsuffizienz mit verminderter Belastbarkeit und pulmonaler Kongestion

imponieren.
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- Ein Steal-Phanomen durch Koronarfisteln flihrt zu Symptomen der
myokardialen Unterversorgung, typischerweise im Zusammenhang mit

korperlicher Anstrengung.

Empfehlung 2: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Koérperliche Befunde und Leitsymptome DGPK

Bei Patienten mit Herzinsuffizienz unklarer Ursache oder Hinweisen auf
pectangin0se Beschwerden sowie V. a. kardiale Synkope soll differential-

diagnostisch das Vorliegen einer Koronaranomalie abgeklart werden.

7. Diagnostik
7.1 Zielsetzungen

Ziel ist die vollstandige Klarung der Koronaranatomie sowie die Bewertung etwaiger
bereits vorliegender Organschaden und Folgeerkrankungen. Dartber hinaus dient die
Diagnostik dem Ausschluss zusatzlicher Fehlbildungen, Planung der Therapie und

Einschatzung der Prognose.

7.2 Bewertung der diagnostischen Verfahren
7.2.1 EKG

Die Ableitung eines 12-Kanal EKGs ist Bestandteil der Basisdiagnostik und dient der
Dokumentation eines Ausgangsbefundes.

Je nach Ausmalf der Ischamie und links- oder rechtsventrikularer Volumenuberlastung
konnen im EKG Repolarisationsstorungen auftreten. Jedoch ist das EKG auch bei
Patienten mit relevanter Koronaranomalie in vielen Fallen unauffallig.

Das EKG eines Sauglings mit ALCAPA kann Hinweise auf eine anterolaterale
Ischamie oder einen Infarkt, einschlieBlich ST-Streckenveranderungen in den
anterolateralen Ableitungen oder Q-Wellen in den Ableitungen |, aVL, Vs und Ve
zeigen. Bei 20 bis 45 Prozent der Patienten treten jedoch keine abnormen Q-Wellen

auf.83
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Bei Patienten mit asymptomatischen Myokardbriucken zeigt das EKG in Ruhe nur
selten Auffalligkeiten.®* Bei Belastungstests zeigten Patienten mit hdmodynamisch
relevanter Myokardbriicke ggf. einen Abfall des Blutdrucks (im Gegensatz zu einem
Anstieg bei Patienten ohne Myokardbricke), ein hoheres Ausmall an ST-Strecken-
Senkung und eine groRere QT-Dispersion.©?

Die Durchfihrung eines Langzeit-EKG’s wird im Rahmen der Risikostratifizierung zum
Ausschluss ventrikularer Rhythmusstérungen empfohlen.

Eine Ergometrie kann zur Objektivierung einer belastungsinduzierten Symptomatik
herangezogen werden. Sie sollte stets mit dem Ziel der maximalen Ausbelastung
durchgefuhrt werden und sich bei Leistungssportlern an der ausgeubten Sportart
orientieren.®>% Die Sensitivitat eines Belastungs-EKGs zur Beurteilung der
hamodynamischen Relevanz einer Koronaranomalie ist jedoch sehr gering, so dass
ein unauffalliges Ergebnis das Vorliegen einer relevanten Koronaranomalie nicht
sicher ausschlief3t und zur klinischen Entscheidungsfindung alternative bildgebende

Methoden herangezogen werden sollten.20:67-69

7.2.2 Transthorakale Echokardiographie

Die transthorakale Echokardiographie stellt in allen Altersstufen das diagnostische
Primarverfahren dar. Insbesondere im Kindes- und Jugendalter kann
echokardiographisch haufig direkt eine atypische Verbindung einer Koronararterie mit
den groRen Arterien als auch der Verlauf der proximalen Koronargefal3e beurteilt
werden, was eine erste Einschatzung bezlglich der klinischen Relevanz ermdoglicht.
Auch wenn im Erwachsenenkollektiv echokardiographisch selten eine direkte
Visualisierung der Koronararterien gelingt, liefert die Echokardiographie als
Basisuntersuchung wichtige Informationen uber eine mogliche Einschrankung der
Ventrikelfunktion oder regionale Wandbewegungsstorungen als Ausdruck einer
myokardialen Ischamie oder eines stattgehabten Myokardinfarktes. Ferner kdnnen
differentialdiagnostische Ursachen wie relevante Klappenvitien oder
Kardiomyopathien ausgeschlossen werden. Erganzend koénnen alternative
Moglichkeiten zur myokardialen Funktionsbeurteilung wie die Gewebedoppler-
Bildgebung (cTDI) und die Speckle-Tracking-Echokardiographie (Strain, strain rate)

durchgefuhrt werden.
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Bei starkem klinischem Verdacht auf das Vorliegen einer Koronaranomalie, jedoch
fehlendem echokardiographischen Nachweis, sollten auch im Kindes- und

Jugendalter erganzend alternative bildgebende Methoden herangezogen werden.

Tabelle 5: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Echokardiographie bei Koronaranomalie

- Ostien: Lage und Form (ektop, exzentrisch, high take-off, schlitzférmig)

- Koronararterien: Verbindungswinkel, Verlauf und Perfusion

- Linksventrikularer Ausflusstrakt, Aortenklappe, Aorta ascendens

- Aortenbogen, Hals- Arm-Gefalde, proximale Aorta descendens

- Nachweis oder Ausschluss einer Mitralinsuffizienz

- Beurteilung der systolischen und diastolischen Funktion beider Ventrikel

- Nachweis regionaler Wandbewegungsstérungen

- zentrale Pulmonalarterien (atypische Verbindung, atypischer Einstrom)

- differentialdiagnostisch Ausschluss von strukturellen Auffalligkeiten wie
Kardiomyopathien, Perikarderguss, begleitende kongenitale Anomalien etc.

Im Anhang findet sich eine Ubersicht Uber Techniken der transthorakalen
Echokardiographie zur Darstellung der Koronararterien.
In Einzelfallen wurde die Diagnosestellung einer Koronaranomalie bereits pranatal

mittels fetaler Echokardiographie beschrieben.”®

7.2.3. Rontgen-Thorax

Das Thorax-Rontgenbild ist zur Diagnosestellung meist entbehrlich, sollte aber vor
allen operativen MalRnahmen als Ausgangsbefund erstellt werden. Die Herzgrdéfie und
die Lungengefal’zeichnung sind bei der Mehrzahl der Patienten normal. Bei
Verbindungsanomalien einer Koronararterie mit der Pulmonalarterie (ALCAPA,
ARCAPA) konnen ebenso wie bei Patienten mit hamodynamisch bedeutsamen

Koronarfisteln eine vermehrte Lungengefalfullung und eine Kardiomegalie vorliegen.

7.2.4. Schnittbildgebung

7.2.4.1 Computertomographie (CT)
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Die kardiale Schnittbildgebung mittels CT (einschlieRlich CT-A) ist derzeit auf Grund
der hohen raumlichen und zeitlichen Aufldsung Goldstandard im Jugend- und
Erwachsenenalter zur Evaluation von Anomalien der Koronararterien. Bei Kindern ist
die Durchfuhrung eines CT auf Grund der schnelleren Herzfrequenz, der kleineren
Dimensionen der Koronarien sowie der Notwendigkeit zur Sedierung erschwert und
sollte Zentren mit einer hohen bildgebenden Expertise unter Verwendung moderner
CT Techniken vorbehalten sein.”’

Das CT ermoglicht eine dreidimensionale Darstellung der Koronararterien bis in die
distalen Segmente bei kurzer Untersuchungsdauer. Hieruber gelingt somit nicht nur
die Evaluation atypischer Koronarverbindungen und -verlaufe, sondern ebenso von
Myokardbricken und Koronarfisteln. Auf Grund der hohen Auflésung auch im Bereich
der Koronarostien ermdglicht die CTA in der Regel eine zuverlassige Beurteilung
prognoserelevanter anatomischer Kriterien wie einen spitzwinkligen Abgang oder ein
schlitzférmiges Ostium, welche in der Literatur mit einem erhdhten Risiko fur den
ploétzlichen Herztod assoziiert worden sind. Die dynamische Komponente einer
myokardialen Perfusionsstorung unter korperlicher Belastung kann bei statischer,
allein diastolischer Koronardarstellung im CT nicht beurteilt werden. Das CT ermdglicht
hingegen den Ausschluss oder die Bestatigung einer relevanten stenosierenden
koronaren Makroangiopathie, welche im Erwachsenenalter eine wichtige

Differentialdiagnose darstellt.
7.2.4.2 Magnetresonanztomographie (MRT)

Im Gegensatz zum CT erlaubt die kardiale MRT als strahlenfreies Verfahren bei
allerdings niedrigerer raumlicher Auflésung eine zuverlassige Beurteilung der
proximalen Koronarverbindungen sowie der hamodynamischen Relevanz. Durch die
kontinuierliche Optimierung der MRT-Techniken, z.B. durch die dunnschichtige
Darstellung des gesamten Herzens (Whole-Heart-Technik), gelingt mittels der MRT
zunehmend eine suffiziente Darstellung der Koronararterien, auch der distalen
Segmente.

Das MRT stellt zudem im Jugend- und Erwachsenenalter den Goldstandard fur die
Evaluation der linksventrikularen Funktion und dem Vorliegen regionaler
Wandbewegungsstérungen dar. Zum Ausschluss bereits stattgehabter Infarkte sollten

late gadolinium enhancement (LGE) Aufnahmen erganzt werden, welche den
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Nachweis subendokardialer Myokardnarben erlauben sowie eine Beurteilung der
myokardialen Vitalitat ermoglichen.

Pathophysiologisch wird das Risiko des pldtzlichen Herztodes bei Patienten mit
Koronaranomalie unter anderem Uuber eine chronische Ischamie und hiermit
einhergehende intramyokardiale Fibrose als mdgliches Substrat fur maligne
Rhythmusstérungen erklart, so dass die kardiale MRT-Bildgebung ggfs. durch
multiparametrische Mapping-Untersuchungen ergéanzt werden sollte.”?> Wenngleich die
prognostische Relevanz einer intramyokardialen Fibrose oder eines erhohten
Extrazellularvolumens bei Patienten mit Koronaranomalie bisher unklar bleibt, ist
dieser Zusammenhang in anderen Patientenkollektiven fest etabliert und positiv
assoziiert mit dem Auftreten einer Herzinsuffizienz’® sowie dem plétzlichen Herztod

bei nicht-ischamischer Kardiomyopathie”™ oder Fallot’scher Tetralogie.”

7.2.5 Nicht-invasive Ischamiediagnostik einschlieRlich Nuklearmedizin

Neben anatomischen Kriterien ist das Vorliegen einer myokardialen Perfusionsstorung
zur Einordnung der Relevanz einer Koronaranomalie insbesondere bei klinisch
asymptomatischen Patienten relevant. Hierfir kommen neben echokardiographischen
und MRT-Techniken auch das nuklearmedizinische Verfahren der Single Photon
Emissionscomputertomographie (SPECT) zur Anwendung.

Je nach verwendeter Technik wird das Auftreten einer heterogenen Verteilung der
myokardialen Durchblutung unter maximaler Vasodilatation (Adenosin/Regadenoson-
Stress-MRT oder SPECT) oder eine Anderung der regionalen myokardialen
Kontraktilitat (Stress-Echokardiographie/MRT/SPECT unter Dobutamin-Stress oder
Ergometerbelastung) bei gesteigertem myokardialen Workload und O2-Bedarf
beurteilt. Um die pathophysiologisch relevante Komponente einer dynamischen
Koronarstenose/-kompression adaquat abzubilden, ist die Dobutamin- einer Adenosin-
/Regadenoson-Belastung  vorzuziehen, da diese einer physiologischen
Belastungsform naherkommt. Entsprechende patientenindividuelle Kontraindikationen
fur eine pharmakologische Belastung sowie die lokale Expertise sind bei der Auswahl
der Untersuchungsmodalitat und des Medikamentes zu berlcksichtigen.

In der kardialen Stress-MRT weisen Perfusionsstorungen in = 2 Segmenten nach
Vasodilatator-Stress bzw. Kontraktionsstérungen wie Hypo- oder Akinesien in = 3

Segmenten nach Dobutamin-Gabe auf ein erhdhtes kardiovaskulares Risiko hin. Bei
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Erwachsenen mit erworbener koronarer Herzerkrankung weist die Dobutamin-Stress
MRT im Vergleich zur Dobutamin-Stress Echokardiographie eine héhere Sensitivitat
auf.’® Eine Stress-MRT-Untersuchung ist bei entsprechender Erfahrung im
padiatrischen Patientenkollektiv durchfihrbar und auch bei Vorliegen einer
Koronaranomalie mit einer niedrigen Inzidenz von Komplikationen verbunden.””
Limitationen sind insbesondere bei Vorhandensein ferromagnetischer Aggregate
sowie der Notwendigkeit einer Sedierung bei Kindern gegeben.

Die Myokard-SPECT kann gleichsam zum Ischamienachweis bei Koronaranomalie
eingesetzt werden, wie Studien im Erwachsenenalter zeigen.8'-8 Der Nachweis einer
Belastungs-induzierten Ischamie > 10% des Gesamtmyokards gilt als prognostisch
relevant. Die SPECT Untersuchung ist auch im Kindesalter anwendbar, wenngleich
bei kleinen Kindern aus Compliancegrinden eine pharmakologische einer
physikalischen Belastung ggfs. vorzuziehen ist. Limitationen sind die mit einer SPECT
verbundene Strahlenbelastung sowie die geringe raumliche Auflosung mit ggfs.
eingeschrankter Detektion kleiner Lasionen.”® Aktuelle Studien bei Erwachsenen mit
koronarer Makroangiopathie bescheinigen der SPECT im Vergleich zum MRT eine
geringere Spezifitat sowie einen geringeren negativen und positiven Vorhersagewert
bei vergleichbarer Sensitivitat.”® Vergleichbare Daten im Hinblick auf die Testung einer
funktionellen Relevanz einer Koronaranomalie fehlen bisher.

Je nach Expertise des Zentrums kann ebenso die Durchfuhrung einer Stress-
Echokardiographie zur Klarung der hamodynamischen Relevanz einer
Koronaranomalie hilfreich sein.8® VVorteile der Stress-Echokardiographie sind die breite
Verfugbarkeit, die fehlende Strahlenbelastung und die vergleichsweise geringen
Kosten. Nachteile sind eine Abnahme der Aussagekraft bei Vorliegen eingeschrankter
Bildqualitat auf Grund von Koérpergewicht oder einer Uberbldhung der Lunge. Die
Beschreibung der regionalen Kontraktilitat des linken Ventrikels sollte detailliert
vorgenommen werden. Im Erwachsenenalter dafur gut etabliert ist die Beschreibung
der LV-Kontraktilitat nach der einheitlichen Nomenklatur des 16 Segment-Modells
analog zu den Empfehlungen der DGK zur Durchfliihrung der Echokardiographie.””:81
Relevant gilt der Nachweis von Kontraktionsstérungen in =2 3 Segmenten unter

Belastung.
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Abbildung 5: Schema des 16 Segment-Modells fur die Beurteilung der regionalen
Kontraktilitat des linken Ventrikels in der Echokardiographie.?’

PLAX — Parasternal lange Achse; SAX — Parasternal kurze Achse; LAD — linke
Koronararterie; LCX — Ramus circumflexus der linken Koronararterie; RCA — reche
Koronararterie; 4 Ch — 4-Kammerblick; 2 Ch — 2-Kammerblick; 3 Ch — 3-Kammerblick

7.2.6 Herzkatheteruntersuchung und Angiokardiographie

Die Angiographie erlaubt ebenso wie das CT die selektive Darstellung der
Koronararterien sowie die Evaluation atypischer Koronarverbindungen und -verlaufe
und auch von Muskelbricken und Koronarfisteln. Im Rahmen einer
Herzkatheteruntersuchung kann eine zuverlassige Evaluation der Hamodynamik

vorgenommen werden.

7.2.6.1 Invasive Diagnostik bei Anomalien der Koronararterien mit atypischer

Verbindung und Verlauf

Die invasive Darstellung der Koronarien gelingt bei Kindern meist schon mittels
Aortographie zuverlassig. Ab einem Alter von 1 Jahr ist eine selektive
Koronarangiographie moglich. Im Rahmen einer Koronarangiographie erfolgt eine

zweidimensionale Darstellung der Koronarien, so dass im Vergleich zur nicht-
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invasiven Schnittbildgebung lediglich eine eingeschrankte Beurteilung der raumlichen
Beziehung zu umliegenden Strukturen moglich ist. Wenngleich schwere
lebensbedrohliche Komplikationen einer Koronarangiographie auch im Kindesalter
selten sind, werden relevante Probleme im Bereich der Zugangswege haufiger als bei
Jugendlichen oder Erwachsenen beschrieben.®? Empfohlen wird eine diagnostische
Koronarangiographie im Kindesalter bei nicht eindeutigen Ergebnissen der nicht-
invasiven Bildgebung.8

Bei Erwachsenen besitzt die klassische invasive Koronarangiographie in der
Identifizierung von Anomalien der Koronararterien im Vergleich zur nicht-invasiven
Bildgebung eine geringere Sensitivitat und tritt damit in der primaren Diagnostik im
Vergleich zu den nicht-invasiven Untersuchungen in den Hintergrund.8 Verwendung
findet sie im Erwachsenenalter sowohl zur Evaluation einer atherosklerotischen
Makroangiopathie als auch zur Klarung der hamodynamischen Relevanz einer
Koronaranomalie/-stenose, welche mittels intravaskularer Druckdrahtmessung
(Messung der fraktionellen Flussreserve - FFR) oder intravaskularem Ultraschall
(IVUS) nach pharmakologischer Belastung erfolgen kann.®> Spezifische Grenzwerte
fur die FFR Messungen bei Anomalien der Koronararterien existieren derzeit nicht,
sondern werden von der Beurteilung der hamodynamischen Relevanz einer
atherosklerotischen  Herzerkrankung extrapoliert. Da bei Anomalien der
Koronararterien in der Regel das aortokoronare Ostium die hamodynamisch
relevanteste Stelle darstellt, spielt die optische Koharenztomographie (OCT) bei der
Beurteilung eine untergeordnete Rolle. FFR-Messung, IVUS und OCT sind im Kindes-
und Jugendalter nicht oder nur eingeschrankt anwendbar. Fur eine ausfuhrliche
Erlauterung von Nutzen und Indikationsstellung fur eine erweiterte intravaskulare
Bildgebung oder Druckdrahtmessung verweisen wir auf die entsprechende ESC-
Leitlinie.>

7.2.6.2 Invasive Diagnostik bei Myokardbrticken

Angiographisch stellen sich Muskelbriucken als systolische Kompression des
Gefallumens um > 70 % sowie eine > 35 %-ige Reduktion des Lumens in der spaten
Diastole dar, was als ,milking“ Phanomen bezeichnet wird. Das ,milking“ Phanomen
kann durch intravaskulare Gabe von Nitraten verstarkt werden, so dass dies die
Sensitivitat der Koronarangiographie bei V.a. relevante Muskelbricken
maoglicherweise erhoht® und deshalb — jedenfalls bei Jugendlichen und Erwachsenen
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— regelhaft eingesetzt werden sollte. Wahrend die klassische Koronarangiographie
lediglich eine 2D Darstellung der Koronararterien ermdglicht und hiertiber die Relevanz
einer Muskelbrticke eventuell unterschatzt, erlaubt der intravaskulare Ultraschall oder
die intravaskulare optische Koharenztomographie eine dreidimensionale Abbildung.
Der IVUS erlaubt die Darstellung der Muskelbricke als echoarmes, halbmondformiges
Band sowie eine Quantifizierung der systolischen Kompression.8” Die OCT Messung
ermdglicht eine erganzende Gewebecharakterisierung der Gefallwand.

Zur Prufung der hamodynamischen Relevanz von Muskelbricken bei Erwachsenen
finden intravaskulare Messungen der koronaren Flussreserve in Ruhe und unter

pharmakologischer Belastung Verwendung.88

7.2.6.3 Invasive Diagnostik bei Koronarfisteln
Eine invasive Diagnostik kann ggfs. pra-interventionell erfolgen, ist aber der primaren

Diagnosestellung und Therapieplanung der CT Koronarangiographie nicht Gberlegen.

Bildgebungstechnik TTE IVUS MRT CcT HK

Raumliche Auflosung ++ ++++ SEip ++++ ++++
Zeitliche Auflosung +++ ++++ ++ variabel +++
Evaluation Koronarostien ++ +++ +++ ++++ iEEE
Evaluation proximaler Koronarverlauf HE +++ +++ ++++ +++
Evaluation distaler Koronarverlauf i - ++ it i
KoronargefaRstruktur + +H4+4+ ++ +++ +++
Kardiale Morphologie ++++ = +4+4+4+ fuin ++

Extrakardiale Strukturen ++ = ++H++ i +

Evaluation Myokardischamie ++ - +++ - +++
Strahlenexposition - & = + e
lodhaltiges Kontrastmittel - = - Py L,
Untersuchungsdauer ++ +++ ++4+ + ++++
Sedierungsbedarf bei Kindern ++ ++++ +++4+ ++ ++++

Tabelle 6: Wertigkeit verschiedener bildgebender Verfahren (++++ exzellent/extrem
viel, +++ sehr gut/sehr viel, ++ gut/viel, + ausreichend/wenig, - nicht

ausreichend/nicht zutreffend) nach Frommelt 89

TTE — Transthorakale Echokardiographie; IVUS — Intravaskularer Ultraschall; MRT —
Magnetresonanztomographie; CT — Computertomographie; HK - Herzkatheter
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Bisher existiert kein Konsens bezlglich der bestmoglichen Bildgebung bei Anomalien
der Koronararterien sowie zur Reihenfolge der Anwendung verschiedener Verfahren.
Beide Aspekte sind stark von der klinischen Konstellation der betroffenen Patienten,
von der Erfahrung der Anwender bildgebender Verfahren sowie von deren
Verfugbarkeit abhangig. Die Erstellung eines universellen Algorithmus ist deshalb im
Rahmen dieser Leitlinie nicht sinnvoll.

7.2.7 Labordiagnostik

Zur Basisuntersuchung bei Patienten mit Angina pectoris-Symptomen gehdrt eine
laborchemische Analyse zur Beurteilung moglicher differentialdiagnostischer
Ursachen sowie kardiovaskularer Risikofaktoren. Diese beinhaltet die Bestimmung
von hsTroponin | oder T, NTproBNP, CK, CK-MB, Blutbild, Nieren- und
Schilddrisenfunktion, ein vollstandiges Lipidprofil inklusive LDL- und HDL-Cholesterin
sowie im Erwachsenenalter auch eine Nuchtern-Glukose bzw. HbA1c. Einmalig sollte
zudem das Lipoprotein (a) als unabhangiger Risikomarker fur eine vorzeitige koronare

Herzerkrankung untersucht werden.

7.2.8 Fetale Echokardiographie

Die Detektion von Anomalien der Koronararterien ist nur in Einzelfallen bereits mittels
pranataler Echokardiographie bei optimaler Liegeposition des Fetus maoglich,
Uberwiegend werden grolRe Koronarfisteln beschrieben, in Einzelféllen wurden auch
andere Anomalien der Koronararterien gesehen.’%%! Sollte sich pranatal der Verdacht
auf eine Koronaranomalie ergeben, so soll postpartal eine engmaschige Uberwachung

und weitergehende Diagnostik erfolgen.

7.3 Differenzialdiagnosen

Differentialdiagnostisch sollte bei belastungsinduzierten thorakalen Beschwerden an
das Vorliegen einer vorzeitigen koronaren Herzerkrankung z.B. im Rahmen einer
familiaren Hypercholesterinamie gedacht werden. Insbesondere bei der familiaren
Hypercholesterinamie (Pravalenz 1:500) mit deutlich erhéhten Cholesterinwerten

konnen bereits im Kindesalter relevante Koronarstenosen vorliegen.®? Die Diagnose
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einer familiaren Hypercholesterinamie kann mit Hilfe von Risikorechnern wie dem
Dutch Clinic Lipid Network Score (siehe Anhang), welcher die Hohe des LDL-
Cholesterins, die Familienanamnese und klinische Zeichen berucksichtigen, oder bei
positivem humangenetischen Nachweis gestellt werden. Der Nachweis einer
relevanten Koronarstenose gelingt mittels CT oder Koronarangiographie. Bezuglich
der Diagnostik und Therapie der familiaren Hypercholesterindmie verweisen wir auf
die entsprechenden Leitlinien der DGPK und ESC?93

Des Weiteren konnen Spasmen der Koronararterien ebenso wie eine Dysfunktion der
mikrovaskularen  Zirkulation  mit  thorakalen = Beschwerden einhergehen.
Hauptrisikofaktoren flr eine mikrovaskulare Dysfunktion ohne Nachweis einer
relevanten epikardialen Makroangiopathie im Erwachsenenalter sind der Diabetes
mellitus Typ I, Dyslipidamie, arterielle Hypertonie, Ubergewicht und das metabolische
Syndrom. Entsprechend spielt die mikrovaskulare Dysfunktion im Kindes- und
Jugendalter eine untergeordnete Rolle, wahrend sie bei alteren Erwachsenen mit
entsprechendem Risikoprofil eine relevante Differentialdiagnose darstellt. Im
Gegensatz hierzu werden Koronarspasmen in Einzelfallen auch bei Kindern und
Jugendlichen beobachtet.®% Die Diagnosestellung erfolgt in der Regel mit Hilfe
invasiver Messmethoden im Herzkatheter.%

Echokardiographisch kann die Abgrenzung der proximalen Koronararterien vom Sinus
transversus pericardii, einer horizontal verlaufenden perikardialen Umschlagfalte, oder
einer Perikardzyste erschwert sein. Gelingt der farbdopplersonographische Nachweis
eines antegraden diastolischen Flusses nicht eindeutig, wird eine weitere nichtinvasive
Bildgebung (MRT, CT) empfohlen.®’

Kernaussage 3: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Diagnostik - Bildgebung DGPK

- Bei klinischem Anhalt ist ein sicherer Ausschluss eines ALCAPA/ARCAPA nicht
ausschlie3lich mittels Echokardiographie moglich.
- Angiographische Methoden (CT-A, Herzkatheter) sind der Goldstandard zur

Darstellung der Koronararterien und zur ldentifikation von Anomalien der

Koronararterien.
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intramyokardialen Verlaufs.

verzichtbar.

- Die kardiale Stress-Magnetresonanztomographie ermdglicht neben

Begleitfehlbildungen ausgeschlossen werden.
- Bei Durchfuhrung einer nicht-invasiven Ischamiediagnostik ist
Belastungsform, welche mit einer Kontraktionssteigerung eingeht

Adenosin-/Regadenoson) vorzuziehen.

- Die CT-A ermdoglicht eine nicht invasive dreidimensionale Beschreibung der

Ostienmorphologie und ggf. eines interarteriellen, intramuralen oder

- Sofern in der MRT eine gute Darstellung der Koronarien erzielt wird, ist

individuell die Anwendung anderer angiographischer Methoden (s.0.)

Objektivierung von Ventrikelfunktion, Wandbewegungsstorungen und Vitalitat

die Beurteilung der Myokardperfusion unter Belastung. Ferner kdnnen

eine
(z.B.
Dobutamin Gabe oder Ergometrie) einer Belastung mit Vasodilatatoren (z.B.

der

Empfehlung 3: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Diagnostik

Bei Hinweisen auf eine Koronaranomalie soll ein EKG durchgefuhrt werden.

Wiederholte EKGs sollen zur Verlaufsbeurteilung durchgefuhrt werden.

Zur ldentifikation von Herzrhythmusstérungen sollen initial und im Verlauf

Langzeit-EKGs abgeleitet werden.

Mittels Echokardiographie sollen die Lokalisation der Koronarostien sowie die
proximalen Koronararterienabschnitte dargestellt werden.

Fir die Echokardiographie der Koronararterien soll eine moglichst

hochfrequente Sektorsonde verwendet werden.

Der Koronararteriendurchmesser soll diastolisch, am Ende der T-Welle
bestimmt werden.

Der Durchmesser der Koronarhauptstamme soll 5 mm distal des Ostiums
gemessen werden.

Der Innendurchmesser der proximalen Koronararterien soll mit
altersentsprechenden Referenzwerten (Z-Scores) verglichen werden.

Fur die farbdopplersonographische Darstellung soll die Gerateeinstellung dem
langsamen koronararteriellen Blutfluss angepasst werden.
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Mittels Echokardiographie sollen die kardiale Funktion sowie das Vorliegen

weiterer kardialer Fehlbildungen abgeklart werden.

Die Anwendung weiterer echokardiographischer Untersuchungsmethoden
(cTDI, Strain, Strain-rate) sollte zur Funktionsbeurteilung genutzt werden.

Bei starkem klinischen Verdacht auf eine Koronaranomalie sollte bei nicht
wegweisender Echokardiographie eine erweiterte Bildgebung mit CT /MRT oder

Herzkatheter erfolgen.

In Abhangigkeit von der lokalen Expertise sollten in der primaren Diagnostik

nicht-invasive Untersuchungen auch im Kindes- und Jugendalter bevorzugt

eingesetzt werden
Zur Primardiagnostik von Anomalien der Koronararterien ist ein Rontgen-Thorax .

nicht erforderlich.

Ein Rontgen-Thorax sollte bei klinischen Zeichen einer Herzinsuffizienz sowie

vor therapeutischen Interventionen durchgefuhrt werden.

Zum Nachweis einer myokardialen Ischamie soll bei Verdacht auf malignen

Koronarverlauf eine nicht-invasive Ischamiediagnostik durchgefuhrt werden.

Im Rahmen der Herzkatheterdiagnostik kann der Einsatz von intravaskularer

Druckdrahtmessung, IVUS oder OCT in Erwagung gezogen werden.

8. Therapie
8.1 Grundsatze und Ziele

Eine Therapieindikation besteht bei manifester oder drohender Minderperfusion von
Myokard in der Folge einer Koronaranomalie oder bei einem hamodynamisch
relevanten Links-Rechts-Shunt durch Koronarfisteln.

Ziel jeder therapeutischen Mallnahme bei angeborenen Anomalien der
Koronararterien ist die Herstellung oder Sicherstellung einer dauerhaft ausreichenden
Perfusion des gesamten Myokards.

Eine kausale medikamentose Therapie von Anomalien der Koronararterien gibt es
nicht. Sofern eine kurative Therapie mittels Chirurgie oder Katheterintervention nicht
zeitnah erfolgen kann, konnen klinische Symptome der Herzinsuffizienz eine
symptomatische und individuell zu steuernde leitliniengerechte Therapie erforderlich

machen. Bei Vorliegen einer Minderperfusion kann eine Betablockertherapie zur
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Reduktion des myokardialen Sauerstoffverbrauchs sinnvoll sein. Dies gilt
insbesondere flir Myokardbruicken, bei denen Betablocker die Therapie der ersten
Wahl darstellen.2598

Katheterinterventionelle Verfahren sind fur die Therapie von Koronarfisteln gut
etabliert.®”%° Eine interventionelle Therapie von Patienten mit ALCAPA oder ARCAPA
ist nicht moéglich. In Einzelfallen von Anomalien der Koronararterien mit funktioneller
Obstruktion des Gefalllumens kann der Einsatz von Ballondilatation und/oder

Stentimplantation bei fehlenden therapeutischen Alternativen sinnvoll sein.

8.2 Therapeutisches Vorgehen
8.2.1 Therapie bei Anomalien der Verbindung von Koronararterien
8.2.1.1 Verbindung einer Koronararterie mit der Pulmonalarterie (ALCAPA/ARCAPA)

Anomale Verbindungen der linken Koronararterie mit der Pulmonalarterie erfordern
immer eine umgehende chirurgische Korrektur. Bei Patienten mit ARCAPA ist die
Indikation nur bei Hinweisen auf eine klinische Relevanz gegeben. Die Reimplantation
der fehlkonnektierten Koronararterie von der Pulmonalarterie in die Aorta wird dabei
der Untertunnelung zur Aorta (Takeuchi-Verfahren, Abbildung 13 siehe Anhang 2)
oder der Ligatur ggf. mit Anlage eines koronararteriellen Bypasses vorgezogen.'00-103
Eine perkutane Behandlungsmaglichkeit fir die vorgenannten Anomalien der

Koronararterien gibt es nicht.
8.2.1.1.1 Reimplantation

Die Behandlung zielt auf die Schaffung eines an die Aorta angeschlossenen dualen
Koronararteriensystems ab. Hierbei wird die fehlkonnektierte Koronararterie mit
Anteilen der Pulmonalarterienwand als Button gewonnen und in den benachbarten
(wenn maoglich linkskoronaren) Aortensinus umgesetzt. Die Trapdoor-Technik
(Abbildung 11, siehe Anhang 2) kann den Koronartransfer erleichtern, um ein
,stretching” oder ,kinking“ der Koronararterie zu verhindern.'®* Alternativ oder
erganzend konnen Anteile der Pulmonalarterien- oder Aortenwand zur
Koronarelongation verwendet werden (Abbildung 12, siehe Anhang 2).100.105.106 Djese
Hilfestellungen werden insbesondere bei einer Fehlverbindung einer Koronararterie
mit der linken Seite des Pulmonalarterienstammes oder dessen vorderem Sinus

angewendet.
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8.2.1.1.2 Takeuchi

Das Prinzip der Takeuchi-Technik (Abbildung 13, siehe Anhang 2) besteht in der
Kreation eines im Pulmonalarterienhauptstamm geschaffenen inwandigen Tunnels,
durch welchen nach Kreation eines chirurgisch geschaffenen aortopulmonalen
Fensters das sauerstoffreiche Blut aus der Aorta zur anomal verbundenen
Koronararterie geleitet wird.'%” Diese Methode ist im Langzeitverlauf aufgrund der
unmittelbaren Nahe des Tunnels zur Pulmonalklappe oder ihren Kommissuren mit
dem Risiko der Entwicklung einer supravalvularen Pulmonalstenose oder
Pulmonalklappeninsuffizienz, eines Baffle-Lecks sowie einer hdoheren Anzahl an

Reoperationen assoziiert als die Reimplantationsstrategie.02103,107
8.2.1.1.3 Ligatur und koronararterieller Bypass

Die ostiumnahe Unterbindung des fehlkonnektierten Koronargefalles mit einer
Koronararterien-Bypass-Anlage (CABG) ist eine eher bei Erwachsenen angewandte
Behandlungsstrategie bei ALCAPA/ARCAPA. Diese Methode baut zwar ein von der
Aorta abgeleitetes Koronararteriensystem auf, macht jedoch Anteile des
Koronarkreislaufes von der Durchgangigkeit des Bypass-Transplantats abhangig.
Basierend auf den begrenzten verfugbaren Daten kann die CABG mit guten
Frihergebnissen durchgefihrt werden. Bei Erwachsenen konnte eine langfristige
Verbesserung der Durchgangigkeit des Transplantats bei Verwendung arterieller

Bypassgrafts und Ligatur der fehlverbundenen Koronararterie gezeigt werden.%®
8.2.1.2 Anomalien der Verbindung von Koronararterien und der Aorta

Aufgrund der grof3en Varianz der verschiedenen Formen einer AAOCA muss in jedem
Fall eine individuelle Behandlungsstrategie im multidisziplindren Team festgelegt
werden. Eine Abbildung verschiedener in Frage kommender Techniken findet sich in
Anhang 2 (Abbildung 14).

Eine einzelne chirurgische Technik ist nicht fur alle Patienten gleich anwendbar und
sollte auf der Grundlage der Anatomie individuell angepasst werden. Bei Patienten,
die sich einer Operation unterziehen, sollten alle potenziellen anatomischen Ursachen
bertcksichtigt werden, und das Verfahren sollte darauf abzielen, das Koronarostium
mit dem anatomisch zugehoérigen Sinus zu verbinden. Ein interarterieller Verlauf sollte

aufgrund des Risikos der Kompression vermieden werden.'%°
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Obwohl bei Patienten mit AAOCA sowohl eine anomale RCA- als auch eine LCA-
Verbindung zum atypischen Aortensinus als riskant gelten, wird eine anomale LCA-
Verbindung zu Sinus 1 aufgrund der grofieren Myokardmasse linksventrikular als
unglinstiger und mit héherem Ischamierisiko behaftet angesehen.™

Generell umfassen die Mechanismen der Myokardischamie bei AAOCA sowohl fixierte
als auch dynamische stenosierende Komponenten. Fixierte Komponenten beziehen
sich auf eine Verengung des proximalen Lumens und/oder ostiale Anomalien, wahrend
sich dynamische Komponenten auf den Verlauf der Koronararterie zwischen den
groRen Gefallen, innerhalb der Aortenwand oder des Myokards, und auf arterielle

Spasmen beziehen.8®

Symptome L-AAOCA
Pripulmonaler bzw.
retroaortaler Verlauf #

Interarterieller Verlauf

+|ntramuraler
ohne Risiko- Verlaufoder +|zchamie-
konstellation Hochrisiko- nachweis
Anatomie *
<35 +
lahre -
=35 +
lahre - ?

Symptome R-AAOCA
Pripulmonaler bzw.
retroaortaler Verlauf #

Interarterieller Verlauf

+|ntramuraler
ohne Risiko- Verlaufoder +|schamie-
konstellation Hochrisiko- nachweis
Anatomie *
<35 +
Jahre - ? ?
=35 +

Tabelle 7: Empfehlungsgrade zur chirurgischen Versorgung einer Koronaranomalie
mit Fehlkonnektion zur Aorta in Abhangigkeit von Alter, Symptomen, betroffenem
Gefal und Gefalverlauf adaptiert von den ESC Leitlinien.'"°

# ggfs. abweichende Empfehlung bei komplexem Herzfehler und geplanter

koronarnaher Operation/Intervention wie Pulmonalklappenersatz oder Ross-Operation
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Grun = Starke (Soll-) Empfehlung; Gelb = schwache (Sollte-) Empfehlung; Grau =
offene (Kann-) Empfehlung; Rot = Nicht-Empfehlung; ? = keine Empfehlung flr oder

gegen Versorgung.

Methoden zur Korrektur eines intramuralen Verlaufes bestehen im ,Unroofing” der
Koronararterie, der ,Translokation® mit Reimplantation der Koronararterie in den
zugehdrigen Aortensinus, dem Schaffen eines ,Neo-Ostiums®, sowie der Anlage eines
koronararteriellen Bypasses (,CABG®). Bei interarteriellem Verlauf kommt auch eine
Translokation des Pulmonalarterienstammes in Frage (Abb. 14, siehe Anhang 2).38

8.2.1.2.1 Unroofing

Ziel des Unroofing besteht in einer VergroRerung des Koronarostiums, der Elimination
des intramuralen Verlaufs und der Versetzung des Koronarabgangs in den
zugehorigen Sinus.'® Wenn das intramurale Segment kurz ist und keine Relokation
des Koronarostiums in den korrekten Sinus durch ein Unroofing erreicht werden kann,
sind alternative Verfahren wie die Translokation oder CABG vorzuziehen. Wahrend
des Unroofings sollten das Abtragen und Wiederanheften der Aortenklappentasche
von der Kommissur - wenn moglich - vermieden werden, da aus dem Verfahren haufig

Aortenklappeninsuffizienzen resultieren.
8.2.1.2.2 Koronar-Translokation

Bei der Translokation wird die Koronararterie auf3erhalb ihres intramuralen Verlaufs
abgesetzt und in den zugehdrigen Sinus reimplantiert. Die Herausforderung besteht in

der obstruktionsfreien Re-Anastomose.'%°
8.2.1.2.3 Neo-Ostium Kreation

Bei manchen Patienten verlauft der intramurale Tunnel unterhalb der
Aortenklappenkommissur oder quer daruber. Um die Aortenklappe nicht zu verletzen,
ist es in diesen Fallen moglich, auf der anderen Seite der Kommissur ein Neoostium

zu schaffen und eine Offnung in den richtigen Sinus zu ermdglichen.3®
8.2.1.2.4 Koronararterien-Bypass-Anlage (CABG)

Die Vena saphena magna oder Arteria mammaria werden als Graftmaterial verwendet,
wobei den arteriellen Grafts eine bessere Haltbarkeit nachgesagt wird.®® Falle von

frithem Transplantatversagen wurden berichtet, wenn die mit Bypass versorgte
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Koronararterie nicht ligiert wurde. Es wird kontrovers diskutiert, ob ein Verschluss der
AAOCA proximal der Bypass-Anastomose einen besseren Fluss Uber das
Transplantat und eine erhohte Offenheitsrate bewirkt.38112113  Eine wichtige
Einschrankung der Aussagen besteht darin, dass alle Daten zur Durchgangigkeit des
CABG-Transplantats und zur Auswirkung des koronaren Konkurrenzflusses aus
Studien stammen, die an Patienten mit atherosklerotischer Koronarerkrankung
durchgefuhrt wurden und mdglicherweise nicht auf Patienten mit AAOCA anwendbar
sind. Dennoch ist auch im Kindesalter grundsatzlich eine CABG maglich, sollte jedoch
ausschlieRlich als Arteria mammaria-Bypass durchgefiihrt werden.!14-116

8.2.1.2.5 Translokation des Pulmonalarterienstammes

In der Regel wird eine Translokation des Pulmonalarterienstammes zusammen mit
korrigierenden Eingriffen an der fehlabgehenden Koronararterie wie beispielsweise
dem ,Unroofing“ angewandt. Der isolierte Eingriff ist nur in den sehr seltenen Fallen
indiziert, in denen der interarterielle Verlauf die einzige vermutete anatomische
Anomalie ist, welche mit einer Myokardischamie in Verbindung gebracht werden
kann.38.117

Ziel der Versetzung des Pulmonalarterienstammes ist es, den Raum zwischen den
grolien Gefalken zu vergréRern, um die Kompression auf eine AAOCA zu verringern,
die zwischen der Aorta und der Lungenarterie verlauft. Die zentrale Lungenarterie wird
unterhalb ihrer Gabelung durchtrennt und eine Neobifurkation durch Re-
Anastomosierung an die periphere Lungenarterie (in der Regel die linke) erzeugt. Die
ehemalige Bifurkation wird mit einem Patch verschlossen. Alternativ kann die zentrale

Lungenarterie durch ein Lecompte-Mandver vor die Aorta verschoben werden.38.117.118

8.2.2 Anomalien der intrinsischen Koronaranatomie

Bei den ostialen Anomalien stellen das haufig mit einem intramuralen Verlauf
assoziierte schlitzféormige Ostium sowie der spitzwinklige proximale Verlauf der
Koronararterie zur Aorta (,acute angel take-off‘) ein Risiko fur eine Koronarischamie
dar. Wenn ein spitzer Winkel (< 45°) gleichzeitig mit ostialen Anomalien besteht, kann
es zu einer intermittierenden klappenartigen Koronarobstruktion kommen. Dies ist in
der Systole am starksten ausgepragt und kann unter Stressbedingungen klinisch
relevant werden, wenn die Koronarperfusion aufgrund der Verklrzung des

diastolischen Fillungsintervalls vorwiegend in der Systole stattfindet.3®
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Grundsatzlich kommen bei den Anomalien der intrinsischen Koronaranatomie auch die
unter 8.2.1 genannten chirurgischen Verfahren zur Anwendung. Patienten mit
ausgepragten Hypoplasien des Koronargefallsystems im Sinne einer HCAD, die eine
ischamische Kardiomyopathie und Herzinsuffizienz im Endstadium entwickeln, kann

keine organerhaltende Therapieoption angeboten werden.

8.2.3 Therapie von Myokardbricken

Asymptomatische Befunde von Myokardbricken, die als Zufallsbefunde bei
anderweitig indizierten diagnostischen MalRnahmen detektiert werden, stellen keine
Behandlungsindikation dar. Sofern Myokardbricken mit klinischen Symptomen
und/oder dem Nachweis einer Minderperfusion in abhangigen Versorgungsgebieten
verbunden sind, so ist zunachst eine medikamentose Therapie mit Betablockern (first-
line) indiziert.?5% Alternativ kénnen Ivabradin und Kalziumkanalblocker eingesetzt
werden.?>11° Nitrate konnen die Symptome verschlimmern, indem sie die intrinsische
Koronarwandspannung senken und die reflektorische sympathische Stimulation der
Kontraktilitat erhndhen und sind daher kontraindiziert. Falls keine Hinweise auf eine
Atherosklerose vorliegen, bedarf es keiner Thrombozytenaggregationshemmung. Bei
Patienten mit Myokardbricken sollten alle modifizierbaren Risikofaktoren flr die
Entstehung erworbener Koronarpathologien adressiert werden.?®

Bei weiterhin bestehenden Symptomen bzw. Befunden ohne Anhalt fur anderweitige
Ursachen konnen chirurgische oder in Einzelfallen auch interventionelle Malinhahmen
indiziert sein.?%120.121 Die chirurgische Methode der Wahl ist das Unroofing, also eine
oberflachliche Durchtrennung der einengenden Myokardbriicke.'?>-24  Eine

interventionelle Therapie wird bei Kindern und Jugendlichen nicht empfohlen.%

8.2.4 Therapie von Koronarfisteln

Kleine Koronarfisteln, die nicht grof3er sind als andere, nicht von der Fistel betroffene
Koronararterien desselben Patienten, sind in aller Regel asymptomatisch und haben
eine  Tendenz zum Spontanverschluss, so dass auller regelmaligen
Verlaufskontrollen keine weiteren MalRnahmen indiziert sind.

Mittlere und groRe Koronarfisteln, bei denen die Patienten symptomatisch sind oder
potentiell werden, sollen verschlossen werden. Bei Kindern besteht bei mittleren und

groBen Fisteln auch ohne Symptome bereits eine Indikation zum Verschluss.®® Dies
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hangt zusammen mit dem vergleichsweise besseren negativen Remodeling der
FistelgefaRe nach Verschluss im Kindesalter als im Erwachsenenalter.%'.128 Sofern bei
Erwachsenen zunachst ein abwartendes Vorgehen gerechtfertigt ist, soll dennoch eine
Thrombozytenaggregationshemmung erfolgen.'?%126 |m Kindesalter gibt es keinen
Anhalt fur einen Nutzen oder eine Notwendigkeit einer antithrombotischen Therapie
vor einem Fistelverschluss oder bei Fisteln ohne Behandlungsindikation.

Eine Behandlungsindikation besteht auch bei Ruptur eines FistelgefalRes oder bei
Entwicklung einer Endarteriitis.’?” Ein primar chirurgischer Ansatz ist indiziert bei
interventionell mutmallich nicht verschlieBbaren Fisteln sowie bei Patienten, bei
denen eine anderweitige Indikation zu einem herzchirurgischen Eingriff besteht. Bei
besonders groRen zuflihrenden nativen Koronargefallen vor Abgang der Koronarfistel
besteht ein Risiko fur eine Thrombenbildung im nativen Gefall nach Wegfall des
zusatzlichen Shuntflusses. In diesem Fall wird bei Erwachsenen ein primar
chirurgisches Vorgehen empfohlen sowie anschlielend eine dauerhafte
therapeutische Antikoagulation.’?” Grundsatzlich wird nach katheterinterventioneller
oder chirurgischer Therapie eine antithrombotische Prophylaxe, in der Regel
lebenslang, empfohlen.

Ziel eines katheterinterventionellen Fistelverschlusses ist eine Okklusion des
FistelgefaRes moglichst distal, um das Risiko einer Unterbindung von Asten des
nativen Koronarsystems zu vermeiden. Je nach Verlauf und Anatomie der

Koronarfistel kommen ein transvendser oder transarterieller Zugangsweg in Frage.®’
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Symptomatische groRe oder mittlere Koronarfistel Kontrolle alle 3 - 5 Jahre

Indikation fiir anderweitige Herzoperation, Chirurgischer Verschluss
niedriges OP-Risiko, katheterinterventioneller Proximale Koronararterie
Verschluss nicht méglich j 210 mm #

Chirurgischer Verschluss
plus CABG

Katheterinterventioneller Verschluss

Proximale Fisteléffnung: Distale Fisteléffnung: Ggf. primér dualer transarterieller
Coil-/Plug-iImplantation Coil-/Plug-implantation und transvendser Zugang,
transarteriell transvends Implantation liber atrioventriuliren Loop

Falls erfolglos: Erneuter Versuch, wenn Grund fiir Misserfolg identifiziert
- sonst chirurgischen Verschluss erwégen

# erhihtes Risiko von Thrombosen
mit myokardialer Ischdmie nach
Fistelverschluss bei aneurys-
Erneute Bildgebung unter Fragestellung Rekanalisierung nach 1 - 5 Jahren matischer Erweiterung der

oder friiher bei Verdacht auf Rekanalisierung zufiihrenden Koronararterie

Abbildung 6: Therapiealgorithmus fur Koronarfisteln bei Erwachsenen aus Al-Hijji
2021.127 Bei Kindern ist stets ein individueller Therapieansatz in Anlehnung an den
gezeigten Algorithmus zu wahlen.

CABG - Koronararterien-Bypass-Anlage (Coronary Artery Bypass Grafting)

Kernaussage 4: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Therapie DGPK

- Ziel der Therapie bei angeborenen Anomalien der Koronararterien ist die
Herstellung oder Sicherstellung einer dauerhaft ausreichenden Perfusion des
gesamten Myokards.

- Nach Verschluss einer Koronarfistel besteht im Bereich vergrolerter, vorher die
Fistel versorgender KoronargefalRe bzw. ggf. im residuellen Fistelgefald ein

erhohtes Risiko fur eine Thrombenbildung.

Empfehlung 4: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Therapie DGPK

Invasive therapeutische Malinahmen sollen unter Mitwirkung eines

Herzchirurgen sowie flr die Altersgruppe des jeweiligen Patienten in
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Interventionen erfahrenen Kinderkardiologen/Kardiologen geplant und

durchgefuhrt werden.

Patienten mit ALCAPA sollen chirurgisch behandelt werden.

Symptomatische Patienten mit ARCAPA sollen chirurgisch behandelt werden.

Patienten mit asymptomatischen Myokardbriicken sollen nicht behandelt

werden.

Patienten mit symptomatischen Myokardbricken sollen primar mit einem

Betablocker behandelt werden.

Bei Patienten mit trotz medikamentdser Therapie persistierenden Symptomen
aufgrund von Myokardbrucken soll eine chirurgische oder interventionelle
Therapie durchgefuhrt werden.

Bei Kindern sollen Myokardbricken nicht katheterinterventionell behandelt

werden.

Asymptomatische kleine Koronarfisteln sollen nicht behandelt werden.

Mittlere und grofe Koronarfisteln sollen im Kindes- und Jugendalter immer und

bei Erwachsenen nur bei zusatzlichen Symptomen verschlossen werden.

Asymptomatische Erwachsene mit mittleren und grof3en Koronarfisteln sollen

sich regelmaldigen Kontrollen unterziehen.

Asymptomatische Erwachsene mit mittleren und grof3en Koronarfisteln sollten

eine thrombozytenaggregationshemmende Therapie erhalten.

Alle Koronarfisteln mit Anhalt fur Minderperfusion im Versorgungsgebiet des
von der Fistel betroffenen Koronargefaldes sollen verschlossen werden.

Bei Arrhythmien mit Anhalt fir einen Zusammenhang mit einer Koronarfistel

soll ein Verschluss der Fistel erfolgen.

Bei Endarteritis oder Gefaldruptur im Bereich einer Koronarfistel soll ein
Verschluss der Fistel erfolgen.

Bei signifikantem Links-Rechts-Shunt durch eine Koronarfistel soll auch bei

asymptomatischen Patienten ein Verschluss der Fistel erfolgen.

9. Verlauf und Nachsorge

9.1 Nachsorge
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Bei asymptomatischen Patienten ohne aktuelle Operationsindikation erscheinen im
Sauglingsalter 3-monatliche, spater jahrliche kinderkardiologische Kontrollen
ausreichend.

Nach Therapie einer Koronaranomalie sind je nach Befundkonstellation weitere
regelmalige Kontrollen erforderlich inkl. EKG, Echokardiographie,
Belastungsuntersuchung mit Ausbelastung und Langzeit-EKG. Gegebenenfalls wird
zum Ausschluss einer induzierbaren myokardialen Ischamie eine Stress-
Echokardiographie und/ oder eine Stress-MRT-Untersuchung (Dobutamin) notwendig.
Bei auffalligen Befunden in der Nachsorge muss eine konsequente weitergehende

Abklarung erfolgen.

9.2 Sport, Belastbarkeit, Reise und Berufswahl

Bei Patienten mit einer benignen Koronaranomalie besteht eine normale korperliche
Belastbarkeit und es bedarf bei fehlender klinischer Symptomatik, unauffalligem EKG
und normalem Belastungstest keiner Einschrankungen bezlglich Reisetatigkeiten,
Sport und Berufswah|.55:66

Asymptomatische Personen mit AAOCA ohne intramuralen Verlauf oder
Ostiumauffalligkeiten konnen nach angemessener Beratung auch
wettkampforientierten Sport treiben, sofern sich keine Hinweise auf eine induzierbare
Ischamie finden.®® Bei Patienten mit Fehlkonnektion der linken Koronararterie und
interarteriellem Verlauf sollte eine Sportrestriktion unabhangig von der klinischen
Symptomatik ausgesprochen werden.

Vor einer operativen Korrektur einer symptomatischen Koronaranomalie oder bei
Nachweis einer Ischamie wird von Sport abgeraten.5°

Ab drei Monate nach operativer Korrektur einer Koronaranomalie ist bei unauffalligem
Belastungstest und Beschwerdefreiheit die Wiederaufnahme von Sport moglich.
Prinzipiell sollte eine Beratung durch ein interdisziplinares Team erfolgen und sportart-
spezifisch sein. Die gemeinsame Entscheidungsfindung bei der Betreuung dieser
Patienten und ihrer Familien ist von wesentlicher Bedeutung. Dynamische Sportarten
sind statischen Sportarten vorzuziehen.28

Patienten mit einer angeborenen Koronaranomalie konnen in ihrer Berufswahl
eingeschrankt sein; sie sollen sich daher einer qualifizierten arbeitsmedizinischen

Beratung und Begutachtung unterziehen.'?®
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Kernaussagen 5: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Verlauf und Nachsorge DGPK

- Bei Patienten bei denen nach Risikostratifizierung die Koronaranomalie als
benigne eingeschatzt wird, bestehen keinerlei Einschrankungen bezuglich
Belastbarkeit, Austubung von Sport, Reisetatigkeit oder Berufswahl.

- Auf einen gesunden Lebensstil mit Vermeidung aller Risikofaktoren fur eine

arterielle Hypertonie sollte hingewiesen werden.

Empfehlung 5: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Verlauf und Nachsorge DGPK

Bei asymptomatischen Patienten mit Zufallsbefund ALCAPA/ARCAPA und
unauffalliger Risikostratifizierung ist Sport in niedriger Intensitat vertretbar.

Nach operativer Korrektur einer ALCAPA/ARCAPA soll die Beratung bzgl.
sportlicher Aktivitat auch das Vorliegen von Begleitbefunden bertcksichtigen.

Bei asymptomatischen Patienten mit atypischer Verbindung der rechten
Koronararterie mit Sinus 2 und unauffalliger Risikostratifizierung ist nach

Beratung bzgl. des Restrisikos sportliche Aktivitat moglich.

Ab drei Monate nach operativer Korrektur einer Koronaranomalie ist bei

unauffalliger Risikostratifizierung die Wiederaufnahme von Sport moglich.

Betroffene mit einem interarteriellen Verlauf der linken Koronararterie sollten

auch bei fehlender klinischer Symptomatik keinen Leistungssport durchfihren.

Betroffene mit einem interarteriellen Verlauf der rechten Koronararterie sollten
bei typischer klinischer Symptomatik oder Ischamienachweis keinen

Leistungssport durchfihren.

Patienten mit Myokardbrucken sollen bei typischer klinischer Symptomatik

oder Nachweis einer Ischamie keinen Leistungssport durchfuhren.

www.dgpk.org 45/ 171




10. Erwachsene mit angeborenem Herzfehler (EMAH)

Bei Erstdiagnose einer Koronaranomalie im Erwachsenenalter gelten die oben
aufgefuihrten diagnostischen Kriterien und therapeutischen Optionen. Fir die
Therapieentscheidung stellt das Alter des Patienten einen relevanten Aspekt dar. So
scheint das Risiko fur kardiovaskulare Ereignisse aufgrund einer angeborenen
Koronaranomalie insbesondere bei jungeren Betroffenen < 35 Jahre hoher zu sein als
bei alteren Patienten. Hinweise hierfiir gibt es sowohl in Autopsiestudien®* als auch in
klinischen Studien.'?® Pathophysiologisch wird eine zunehmende Steifigkeit der Aorta
mit Reduktion der dynamischen Kompression diskutiert. Daher kann bei Patienten im
Alter < 35 Jahren und Vorliegen einer Fehlkonnektion der linken Koronararterie mit
interarteriellem Verlauf auch bei Fehlen von Symptomen, einer myokardialen Ischamie
oder einer Hochrisiko-Anatomie eine operative Korrektur erwogen werden (nach der
ESC-Leitlinie fir Erwachsene mit angeborenem Herzfehler von 2020 Klasse Ilb
Indikation).11°

Unabhangig von der klinischen Relevanz der Koronaranatomie per se sollte der
Verlauf der Koronararterien zudem bei der Risikoevaluation koronar-unabhangiger
Operationen wie dem Aorten- oder Pulmonalklappenersatz Bertcksichtigung finden.
Ein primar nicht maligner Verlauf eines atypisch mit Sinus 1 konnektierten LCX und
retroaortalem Verlauf kann z.B. mit einem erhohten Verletzungsrisiko bei

Aortenklappenersatz assoziiert sein.'3°

10.1. Kontrazeption und Schwangerschaft

Hinsichtlich der Kontrazeption bei kardiovaskularen Besonderheiten werden bei
erhohtem Thromboserisiko Gestagenpraparate empfohlen oder Medikamente mit
niedrigem Ostrogenanteil. Wenn eine Antikoagulation erfolgt, muss dies bei der
Planung und Beratung von Schwangerschaften beriicksichtigt werden.3

Maternales Risiko: Es gibt keine spezifischen Empfehlungen zur Handhabung bzgl.

Kontrazeption und Schwangerschaft. Generell sollten Frauen mit angeborenen
Anomalien der Koronararterien vor einer Schwangerschaft eine umfassende

Untersuchung, Beratung und ggf. eine Optimierung der Therapie erhalten, sowie
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wahrend der gesamten Schwangerschaft engmaschig Uberwacht werden. Die
Einrichtung multidisziplinarer Teams, bestehend aus Arzt mit EMAH-Weiterbildung,
Kardiologe, Anasthesist, Geburtshelfer, Pranatalmediziner und spezialisierter
Krankenpflege, hat sich als entscheidend fur die Versorgung von
Hochrisikopatientinnen erwiesen.32

Fetales Risiko: Derzeit gibt es keinen Anhalt fir ein erhdhtes Wiederholungsrisiko fur

isolierte angeborene Anomalien der Koronararterien.

Kernaussagen 6: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Erwachsene mit angeborenem Herzfehler (EMAH) DGPK

- Bei erwachsenen Patienten > 35 Jahre mit angeborenen Anomalien der
Koronararterien besteht ein geringeres Risiko fur kardiovaskulare Ereignisse

als bei jungeren Patienten.

Empfehlung 6: Leitlinie angeborene Anomalien der Koronararterien

Erwachsene mit angeborenem Herzfehler (EMAH) DGPK

Bei asymptomatischen Patienten mit Fehlkonnektion und/oder intramuralem
Verlauf eines Koronargefales und einem Alter < 35 Jahre kann eine operative

Korrektur in Erwagung gezogen werden.

Bei Patienten mit Koronaranomalie sollen bei allen nicht-koronaren
Interventionen am Herzen maogliche Auswirkungen des Eingriffs auf die
koronare Blutversorgung prainterventionell abgewogen und berlcksichtigt

werden.

Schwangere mit einer signifikanten Koronaranomalie sollen wahrend
Schwangerschaft und Geburt von einem multidisziplinaren Team betreut

werden.
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11. Durchfuihrung der Diagnostik und Therapie

Koordination und Durchfihrung der Diagnostik durch einen Arzt fur Kinder- und
Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinder- und Jugendkardiologie; bei
Erwachsenen durch einen Arzt fur Spezielle Kardiologie fur Erwachsene mit
angeborenen Herzfehlern (EMAH) bzw. einen EMAH-zertifizierten Arzt.

Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch einen DEGUM II/Ill qualifizierten
Pranatalmediziner in Kooperation mit einem Kinderkardiologen durchgefihrt werden.
Therapeutische Malinahmen obliegen bei Kindern und Jugendlichen (Transition 17-
21 Jahre) der Verantwortung eines Arztes fur Kinder- und Jugendmedizin mit
Schwerpunktbezeichnung Kinder- und Jugendkardiologie, bei Erwachsenen eines
Arztes fur Spezielle Kardiologie flir Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH) bzw. eines EMAH-zertifizierten Arztes.

Die operative Behandlung soll altersunabhangig durch einen Herzchirurgen mit
Zertifikat ,Chirurgie angeborener Herzfehler” an einem Kinderherzzentrum bzw.

einem zertifizierten Zentrum flr Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern erfolgen.
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13. Anhang

13.1 Anhang 1 - Durchflihrung der Echokardiographie von Koronararterien

Der Patient wird in Rucken- oder in Linksseitenlage untersucht. Um die raumliche
Auflésung zu maximieren, sollte eine moglichst hochfrequente Sektorsonde verwendet
werden, die Fokustiefe auf die Koronararterie eingestellt und die Bildrate erhodht
werden. Die Koronararterie wird in der Mitte des Bildschirms betrachtet und vor der
Messung 2 - 4-mal vergrolert.

Die proximale linke Koronararterie (LCA) und die proximale rechte Koronararterie
(RCA) werden in der prakordialen kurzen Achse (PSAX) auf Hohe der Aortenklappe
angelotet. Beschreibt man die Aortenwurzel in dieser Ansicht als Zifferblatt, so findet

sich das Ostium der LCA typischerweise bei etwa 3-4 Uhr zentriert im Sinus 2 und das
der RCA bei etwa 10-11 Uhr zentriert in Sinus 1.

Abbildung 7: TTE, PSAX. Normalbefund. Das Ostium der RCA findet sich
zentriert bei 10 - 11 Uhr in Sinus 1 (Leiden-Klassifikation). Das Ostium der LCA
zentriert bei 3 - 4 Uhr in Sinus 2. Der Verbindungswinkel der Koronararterien

zu den Sinus betragt ca. 90°.
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Eine Drehung der Sonde im Uhrzeigersinn ermoglicht die Darstellung der Bifurkation
der LCA in den links anterior deszendierenden Ast (LAD), der entlang des Sulcus
interventricularis anterior verlauft, und den Ramus circumflexus (LCX) der LCA, der im
vorderen atrio-ventrikularen Sulcus verlauft. Eine Drehung der Sonde gegen den
Uhrzeigersinn flhrt zur Darstellung der RCA. Das Ostium und der Verlauf der RCA ist
haufig auch gut in der parasternalen langen Achse zu erkennen. In dieser Einstellung
ist es moglich, zwischen einer Verbindung der RCA mit dem Aortensinus (Sinus
Valsalvae) oder der Aorta ascendens zu differenzieren (high take-off?). Auch lasst sich

in dieser Position der Verbindungswinkel der RCA bestimmen.

Abbildung 8: TTE, PSAX. Das Ostium der RCA findet sich bei 12 Uhr in Sinus 1
(Leiden-Klassifikation). Wenige Millimeter distal des Ostiums biegt die proximale RCA

spitzwinklig (< 45°) nach links in Richtung Sulcus coronarius dexter ab.

Die Farbdoppler-Sonographie ist ebenfalls hilfreich, Koronararterienanomalien zu
diagnostizieren. Es gilt jedoch die Nyquist-Grenze auf 15 - 30 cm/Sekunde

herabzusetzen, da der Koronarblutfluss eine niedrige Geschwindigkeit aufweist.
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Die transdsophageale Echokardiographie (TEE) zur Darstellung der CA-Ostien und
ihres proximalen Gefalverlaufs kann bei adiposen oder lungenkranken Patienten
erganzend eingesetzt werden. Die LCA und ihre Aste sind am besten bei etwa 20° -

50° zu sehen, wahrend die RCA am besten bei 90° - 120° zu sehen ist.

Messung CA-Durchmesser

Der maximale koronare Blutfluss findet in der frihen Diastole statt und fallt zeitlich mit
dem Ende der T-Welle im EKG zusammen. Daher sollte der
Koronararteriendurchmesser am Ende der T-Welle bestimmt werden. Der bei
minimaler Verstarkung (low gain) gemessene Koronararteriendurchmesser ist der
Abstand zwischen der Hinterkante der Vorderwand und Vorderkante der Hinterwand
(trailing edge to leading edge) (Abbildung 9).

Der Koronardurchmesser soll 5 mm distal des Ostiums gemessen werden. Da die
proximale LCA eine groRe anatomische Variabilitat aufweist (ggf. bi-ostialer Abgang,
kurzer gemeinsamer Stamm) kann alternativ an der Mitte zw. Ostium und Bifurkation

gemessen werden.

Abbildung 9: TTE, PSAX. Der Innendurchmesser der LCA (Pfeil) soll am
Ende der T-Welle (gelbe vertikale Linie), finf mm distal des Ostiums (weil3e

Linie) bestimmt werden. Messung: Abstand von Hinterkante der Vorderwand

zur Vorderkante der Hinterwand.
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Der Innendurchmesser der proximalen epikardialen Koronararterien soll mit
altersentsprechenden Referenzwerten (z-Scores) verglichen werden.'33 Grundsatzlich
wird ab einem z-Wert von > 2,0 von einer Koronarektasie und bei einem z-Wert > 2,5
von einem Koronararterienaneurysma ausgegangen. Liegt der z-Wert zwischen 2,5
und > 5 wird dies als kleines Aneurysma, bei Werten zwischen 5 und > 10 als
mittelgroRes und ab einem z-Wert von 10 oder ab einem absoluten Innendurchmesser
von 8 mm als groRes Koronararterienaneurysma (giant aneurysm) bezeichnet.'34

Bei Junior-Athleten konnen die Hauptstamme der CA einen groReren Durchmesser
von bis zu + 2,5 z im Sinne eines vaskularen Remodelings_aufweisen.'3®

Die Dokumentation eines auffalligen Koronarsitus sollte die Verbindung der
Koronararterien zu den Aortensinus nach der Leiden - Klassifikation und ggf.
bestehende Abweichungen der Ostium-Morphologie oder des Koronargefalverlaufes
erfassen. Die Aufzweigung der LCA in LAD und LCX sollte dokumentiert werden.
Ebenso sollte eine farbdopplersonographische Darstellung der proximalen

Koronararterien angestrebt werden. Abb. 10 beschreibt beispielhaft eine

Verbindungsanomalie der rechten Koronararterie.

Abbildung 10: TTE, PSAX, AORCA. RCA exzentrisch aus Sinus 2, spitzer
Verbindungswinkel (< 45°), proximaler Anteil der RCA nicht hypoplastisch,
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Ostium nicht eingeengt, kurzstreckiger interarterieller Verlauf, kein
intramuraler Verlauf. LCA aus Sinus 2, regelrechte Bifurkation in LAD und LCX
(hier nicht zeitgleich mit RCA darstellbar). Antegrader Fluss in RCA und LCA.
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13.2 Anhang 2 - Abbildungen zu chirurgischen Techniken

© CCF 2001

Abbildung 11: Trapdoor-Technik

Umsetzen der anomalen linken Koronararterie (ALCAPA) aus der Pulmonalarterie
(PA) in die Aorta (AO) mit der Trapdoor-Technik. (A) Durchtrennen des
Pulmonalarterienstammes unterhalb der Bifurkation und Gewinnen des
fehlverbundenen Koronararterienbuttons. (B) Bei der ,einfachen“ Umimplantation in
den entsprechenden (linkskoronaren) Sinus 2 der Aorta kann es zu einer Dehnung
oder Knickbildung der Koronararterie kommen. (C) Bei der Trapdoor-Methode
verringert die Anderung des Reimplantationswinkels das Risiko einer Kompression
durch die Pulmonalarterienwand. Die Scharniere der Fallttr (,trapdoor®) sind dabei

medial in Richtung Pulmonalarterie gelegen.'%4
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Abbildung 12: Koronarverlangerung (Koronarelongation)

(A) Inzisionslinien an Aorta (AO) und Pulmonalarterie (PA). (B) Der anteriore Wand-
Flap besteht aus Pulmonalarterienwand und beinhaltet die anomale linke
Koronararterie (ALCAPA), der dorsale Wand-Flap besteht aus Aortenwand. (C)
Erzeugen der Koronarverlangerung mit fortlaufender Naht. (D) Ansicht von ventral
(obere Abbildung D): Direktverschluss des Defektes an der Aorta sowie an der
Pulmonalarterie mit Patch. Ansicht von oben (untere Abbildung D): Reimplantierte

verlangerte Koronararterie im korrespondierenden Aortensinus.'9

www.dgpk.org 69/71



B

intra-
pulmonaler
>  Tunnel

Perikard-
Patch

Abbildung 13: Koronartransfer nach Takeuchi

Korrektur einer anomalen linken Koronararterie (ALCAPA) aus der Pulmonalarterie
(PA) nach Takeuchi. (A) Eréffnen des Pulmonalarterien-Stammes mit Bildung eines
Lappens (,flap“) aus der vorderen PA-Wand. (B) Schaffen eines aortopulmonalen
Fensters und Erzeugen eines Tunnels (,baffle“ aus dem PA-flap) zwischen der
anomalen Koronararterie und der Aorta. (C) Perikard-Patch-Rekonstruktion des PA-
Stammes. %6
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Coronary unroofing

Abbildung 14: Haupttechniken zur Korrektur einer AAOCA
(A) Unroofing, (B) Kreation eines neuen Koronarostiums, (C) Durchtrennen und

Reimplantation in den zugehoérigen Aortensinus, (D) koronararterieller Bypass und
(E) externes Unroofing.38
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