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			Zusammenfassung

			Eine 77-jährige Patientin wurde unter Notfallbedingungen in einem universitären Klinikum der Maximalversorgung mit akuten Schmerzen zwischen den Schulterblättern mit wanderndem Charakter durch den Notarzt vorgestellt. Die computertomographische Diagnostik erbrachte ein penetrierendes Aortenulcus (PAU) im Bogenbereich mit einem hä­morrhagischen Pleuraerguss links, welches einer umgehenden Versorgung zugeführt werden musste. Diese bestand in einer sofortigen interventionellen Gefäßrekonstruktion mittels Implantation einer Aortenbogenprothese und Implantation einer zweiten, kleineren Prothese, um die Blutversorgung über die linke A. subclavia aufrecht zu erhalten, da diese durch die Aortenprothese sonst okkludiert worden wäre. Die Prothese in der A. subclavia wurde in einer zweiten Sitzung mittels einer weiteren Prothese verlängert. Intraprozedural fand sich in der Aortographie während des ersten Eingriffs ein Restfluss zwischen Aortenprothese und Aortenintima, welcher mittels Einbringung von Platinspiralen embolisiert wurde. Es bestand einige Wochen später eine Schluckstörung mit Behinderung der Nahrungspassage in den Magen, weswegen eine Ösophago­gastroskopie durchgeführt wurde. Es fand sich eine durch die Metallspiralen aus­gelöste Fremdkörpergranulation mit Ausbildung einer aortoösophagealen Fistelung. In mehreren Blutkulturen konnte der Nachweis von Staphylokokkus lugdunensis erbracht werden, was auf eine Infektion der Prothese per continuitatem hindeutete. Es wurde eine Antibiotikatherapie mit Flucloxacillin begonnen. Vor diesem Hintergrund wurde die Entscheidung getroffen, die Aortenprothese zu entfernen und diese mittels eines supracoronaren Ersatzes der Aorta ascendens und des Aortenbogens mit Reimplantation der supraaortalen Gefäße zu ersetzen. Im Rahmen des Eingriffs wurde die Perforation des Ösophagus ausgeschnitten und übernäht. Nach fünftägiger Behandlung auf der Intensivstation verstarb die Patientin aufgrund eines unklaren septischen Schocks durch ein Multi­organversagen.

			Summary

			A 77-year-old female presented with penetrating aortic ulcer (PAU) distal to the origin of the left subclavian artery. She underwent an endovascular (TEVAR) procedure with simultaneous stenting of the left subclavian artery due to a limited landing zone. In control aortography, a type-I endoleak was found between the intima of aortic arch and the prosthesis which was treated by coil embolization. However, the coils perforated the aortic layers and, due to a chronic inflammation, resulted in the formation of  a fistula between the aortic arch and the esophagus. Consequently, despite estimated as high-risk procedure, she >underwent open surgical revision. Unfortunately, the patient developed postoperative multiple organ failure and died 5 days after the revision.

			Fallbeschreibung

			Eine 77-jährige Patientin wurde notfallmäßig in einem Universitätsklinikum mit einer akuten Schmerzsymptomatik zwischen den Schulterblättern mit wanderndem Charakter durch den Notarzt vorgestellt. 

			Die rezente Anamnese beinhaltete eine Kryoablation der Pulmonalvenen bei persistierendem Vorhofflimmern, eine unauf­fällige Linksherzkatheteruntersuchung, eine hypertensive Herzerkrankung ohne Einschränkung der systolischen Pumpfunktion und eine bekannte kompensierte Niereninsuffizienz. Die Diagnostik ergab ein penetrierendes Aortenulcus (PAU) im distalen Aortenbogen, distal des Abgangs der linken A. subclavia, welches im Wesentlichen einer akuten gedeckten Aortenbogenperforation entsprach (Abb. 1 und 2).

					
			
				
					
					
				
				
					
							
							Abbildung 1
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							CT, großer Pfeil: Perforation, kleiner Pfeil: Abgang der linken A. subclavia.

						
					

				
			

			

		

		
			
				
					
					
				
				
					
							
							Abbildung 2
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							CT, penetrierendes Ulcus.

						
					

				
			

			

		

			Unter Notfallbedingungen wurde eine endovaskuläre Aortenbogenrekonstruktion mittels Prothese (Abb. 3) und eine Rekonstruktion der A. subclavia links, ebenfalls durch Einbringung einer kleineren Prothese (Viabahn®), durchgeführt (Abb. 3a und 4). Eine Persistenz des Blutflusses zwischen Aortenprothese und Aortenintima (sog. Endoleck, engl: endo­leak type I) wurde mittels Einbringung von Platinspiralen embolisiert (Abb. 5 und 6).

					
			
				
					
					
				
				
					
							
							Abbildung 3
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							Aortographie mit entfalteter Stentprothese ohne Kontrastierung der A. subclavia links.

						
					

				
			

			

		

		
			
				
					
					
				
				
					
							
							Abbildung 3a
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							Aortographie mit Kontrastierung nach Protheseneinbringung der linken A. subclavia, Pfeil: A. vertebralis links.

						
					

				
			

			

		

		
			
				
					
					
				
				
					
							
							Abbildung 4
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							CT, Pfeil: Stent in der A. subclavia.

						
					

				
			

			

		

		
			
				
					
					
				
				
					
							
							Abbildung 5
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							CT-Aortographie

							(Transversalschnitt) mit Darstellung des Bogens mit einliegender Prothese und daneben befindlichen echoreichen Strukturen Metallspiralen entsprechend. 

							Links in der Mitte befindet sich die Trachea, darunter die Speiseröhre.

						
					

				
			

			

		

				
			
				
					
					
				
				
					
							
							Abbildung 6
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							CT-Aorta, Befund:

							Ausgeschaltetes Aneurysma der Aorta thoracica mit einem Coilpaket (links) im kraniomedialen Aneurysmasack. Hierbei wird der angrenzende Ösophagus (rechts) komprimiert. Periaortales Hämatom.

						
					

				
			

			

		

			Die Patientin wurde zunächst bei zufriedenstellendem Ergebnis nach Hause entlassen. Wenige Monate später wurde die Patientin erneut vorstellig, diesmal mit einer Dysphagie.

			Die Ösophagogastroskopie er­brachte zunächst ein Ulcus des Öso­phagus ca. 20 cm ab Zahnreihe mit einer Gewebsvermehrung, Tablettenresten und einer Impression von außen. Die 14 Tage später erneut durchgeführte Endoskopie zeigte nach Freispülung von Essensresten mehrere Metallspiralen im mittleren Ösophagus und eine Fistel mit einer Ausdehnung von 20 – 25 mm und einer Breite von 10 – 15 mm (Abb. 7). Die Schleimhaut-Probenentnahme ergab eine Plattenepithelschleimhaut mit einer floriden, erosiven, chronisch granulie­renden Entzündung. In der mikrobiologischen Aufarbeitung von venösen Blutkulturen konnte mehrfach reichlich Staphylokokkus lugdunensis nachgewiesen werden, was auf eine Infektion der Aortenprothese hindeutete. Es wurde eine Antibiotikatherapie mit Flucloxacillin begonnen.

					
			
				
					
					
				
				
					
							
							Abbildung 7

						
							
							

						
					

					
							
							[image: Webers_Abb7.jpg]

						
							
							Ösophagoskopie-Befund, Metallspiralen.

						
					

				
			

			

		

			Gemeinsam mit der Patientin wurde die Entscheidung zur operativen Prothesenentfernung mit chirurgischer Rekons­truktion der supracoronaren aufsteigenden Aorta, des Aortenbogens und einer Reanastomosierung der supraaortalen Äste sowie einer Resektion und Übernähung der Fistel im Bereich des mittleren Ösophagus getroffen. Der postoperative Verlauf war nach einer wenige Tage andauernden stabilen Phase durch eine zunächst latente inflammatorisch-vasoplege Hämodynamik mit Kapillarleckage und interstitieller Flüssigkeitsdepletion gekennzeichnet. Zudem entwickelte sich ein dialysepflichtiges Nierenversagen, welches mit einer kontinuierlichen venovenösen Citrat-Hämodialyse behandelt wurde. Nach einer erneuten wenige Tage anhaltenden Stabilisierung des Kreislaufs kam es unter einer antibioti­schen Therapie mit Flucloxacillin und Meropenem zu einem massiven septischen Schock, an dessen Folgen die Patientin am nächsten Tag in einem fulminanten Multiorganversagen verstarb.

			Diskussion

			Ein sogenanntes penetrierendes atherosklerotisches Ulcus (PAU) wird als atherosklerotische Plaque-Ulzeration in der Tunica intima definiert, welche bis in die Tunica media eindringen und ein sich ausbreitendes Wandhämatom ausbilden und schließlich analog einer Aortendissektion vollständig perforieren kann. Die Läsion kommt fast ausschließlich in der deszendierenden Aorta vor, wo die Atherosklerose häufiger vorkommt als in der aszendierenden Aorta und im Aortenbogen. Die Inzidenz scheint unterhalb von 11 % zu liegen, wobei als Risikofaktoren ein arterieller Hypertonus, eine Hypercholesterinämie und das Zigarettenrauchen genannt werden. Die Versorgung eines PAU mittels TEVAR ist grundsätzlich etabliert und entspricht unter bestimmten Voraussetzungen heutzutage dem Standardvorgehen.

			Für die Versorgung des penetrierenden atherosklerotischen Ulcus (PAU) und des Aortenwandhämatoms (IMH) existieren kaum belastbare Daten. Art und Zeitpunkt der Versorgung werden kontrovers diskutiert, was sich in den Leitlinien noch nicht widerspiegelt, sodass in den amerikanischen Leitlinien noch als Class I, level of evidence C (starke Empfehlung ohne starke Evidenz) empfohlen wird, beide Entitäten wie eine akute Dissektion zu therapieren [3]. Diese Sichtweise lässt sich der deutschen Leitlinie nicht klar entnehmen [4].  

			Ein Übersichtsartikel von Murana et al. aus dem Jahr 2021 berichtet über 73 Patienten, die eine TEVAR aufgrund eines PAU erhalten haben. Die Autoren legen nahe, eine akute PAU mit einem Durchmesser > 15 und einer Halsbreite > 10 mm, einhergehend mit einer hämodynamischen Instabilität und einer drohenden Ruptur, insbesondere bei einem Aortendurchmesser < 55 mm unmittelbar einer TEVAR zu unterziehen und ansonsten ein zuwartendes Prozedere in Betracht zu ziehen. Die Krankenhaussterblichkeit nach TEVAR bei PAU liegt zwischen 4 und 15 % und die Ein- bzw. Fünf-Jahres-Überlebensrate von 87,7 % bzw. 72,3 % legen nahe, dass es sich bei der Versorgung des PAU mittels TEVAR insgesamt um ein relativ sicheres Verfahren han­delt [9].

			Neben einigen bekannten Komplikationen dieses Verfahrens wie einem Frühverschluss oder einer Gefäßruptur kann es auch zur Ausbildung von sogenannten Endoleckagen (endoleak) kommen, welche pathophysiologisch einem Restfluss zwischen Prothese und Gefäßintima entsprechen und wiederum in fünf Typen unterteilt werden können. 

			Typ I ist durch eine Undichtigkeit am proximalen Prothesenbereich, die Typen III und IV sind durch eine Dysfunktion der Prothese selbst bedingt, sei es durch Perforation (Typ III) oder Porosität (Typ IV) innerhalb der Prothese. Typ II liegt eine retrograde Perfusion eines innerhalb der Prothese entspringenden Blutgefäßes zugrunde. Allen gemeinsam ist ein erneuter Anschluss der Perfusion an das Dissektat oder das Aneurysma und eine trotz Prothese drohende Perforation nach außen. Handelt es sich wie in unserem Fall um den relativ häufig auftretenden Typ I, so kann die Restperfusion durch das Einbringen von Metallspiralen (Coils) zwischen Prothese und Gefäßintima embolisiert werden. Auch kann eine überlappende Prothese proximal der ersten Prothese implantiert werden, was im Aortenbogen jedoch häufig durch die Gefahr einer weiteren Bogengefäßverlegung limitiert wird. Typ V bezeichnet eine weitere Expansion des Aneurysmas ohne weitere Perfusion, möglicherweise mechanisch durch Pul­sation.

			Zur Therapie eines Endolecks zwischen Aortenprothese und Bogenintima mittels Metallspiralen existieren – abgesehen von unserem Fall – weltweit nur wenige weitere dokumentierte Fälle. Die Gefahr einer Arrosion und einer Fistelung zur Speiseröhre aufgrund einer Fremdkörpergranulation durch die Prothese selbst ist bekannt und deren Folgen sind gefürchtet. Die Inzidenz liegt bei < 2 % [10–12]. Der Fall einer Fistelbildung durch Migration von Metallspiralen durch die Speiseröhrenmucosa jedoch wurde nach unserem Kenntnisstand bis dato noch nicht veröffentlicht.

			Fazit

			Aufgrund der Komplexität der Erkrankung und bekannter Komplikationen sowie in Ermangelung hochwertiger Evidenz möchten wir die Wichtigkeit eines multidisziplinären Ansatzes zur Risiko­stratifizierung bei der Behandlung von perforierenden Aortenerkrankungen im Bogenbereich insbesondere bei älteren und vorerkrankten Patienten mit per se erhöhtem Morbiditäts- und Mortalitätsrisiko hervorheben. 
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nach TEVAR mit Ausbildung einer

Zusammenfassung

Eine 77-jahrige Patientin wurde unter
Notfallbedingungen in einem universi-
tiren Klinikum der Maximalversorgung
mit akuten Schmerzen zwischen den
Schulterblttern mit wanderndem Cha-
rakter durch den Notarzt vorgestellt. Die
computertomographische Diagnostik er-
brachte ein penetrierendes Aortenulcus
(PAU) im Bogenbereich mit einem himor-
thagischen Pleuraerguss links, welches
einer umgehenden Versorgung zugefiihrt
werden musste. Diese bestand in einer
sofortigen interventionellen Gefafre-
konstruktion mittels Implantation einer
Aortenbogenprothese und Implantation
einer zweiten, Kleineren Prothese, um
die Blutversorgung iiber die linke A.
subclavia aufrecht zu erhalten, da
diese durch die Aortenprothese sonst
okkludiert worden wre. Die Prothese in
der A. subclavia wurde in einer zweiten
Sitzung mittels einer weiteren Prothese
verlingert. Intraprozedural fand sich in
der Aortographie wéhrend des ersten
Eingriffs ein Restfluss zwischen Aorten-
prothese und Aortenintima, welcher
mittels Einbringung von Platinspiralen
embolisiert wurde. Es bestand einige
Waochen spiiter eine Schluckstérung mit
Behinderung der Nahrungspassage in
den Magen, weswegen eine Osophago-
gastroskopie durchgefiihrt wurde. Es fand
sich eine durch die Metallspiralen aus-
geléste Fremdkérpergranulation mit Aus-
bildung einer aortodsophagealen Fiste-
lung. In mehreren Blutkulturen konnte
der Nachweis von Staphylokokkus lug-
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dunensis erbracht werden, was auf eine
Infektion der Prothese per continuitatem
hindeutete. Es wurde eine Antibiotika-
therapie mit Flucloxacillin begonnen.
Vor diesem Hintergrund wurde die Ent-
scheidung getroffen, die Aortenprothese
zu entfernen und diese mittels eines
supracoronaren  Ersatzes der Aorta as-
cendens und des Aortenbogens mit Re-
implantation der supraaortalen Gefife
2zu ersetzen. Im Rahmen des Eingriffs
wurde die Perforation des Gsophagus
ausgeschnitten und iibernaht. Nach fiin-
tigiger Behandlung auf der Intensivsta-
tion verstarb die Patientin aufgrund eines
unklaren septischen Schocks durch ein
Multiorganversagen.

Summary

A 77-year-old female presented with
penetrating aortic ulcer (PAU) distal to
the origin of the left subclavian artery.
She underwent an endovascular (TEVAR)
procedure with simultaneous stenting of
the left subclavian artery due to a limited
landing zone. In control aortography, a
type-l endoleak was found between the
intima of aortic arch and the prosthesis
which was treated by coil embolization.
However, the coils perforated the aortic
layers and, due to a chronic inflam-
mation, resulted in the formation of
a fistula between the aortic arch and
the esophagus. Consequently, despite
estimated as high-risk procedure, she
underwent open surgical revision. Un-
fortunately, the patient developed post-
operative multiple organ failure and died
5 days after the revision.
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