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 Zusammenfassung: 
 

2.1. Einführung: 

Bindegewebserkrankungen stellen eine seltene erbliche Ursache für die Ausbildung von 

Aortenaneurysmen und -dissektionen dar. Das Marfan-Syndrom ist eine bekannte 

autosomal dominant vererbte Bindegewebsstörung mit Multisystem-Merkmalen, an denen 

auch das kardiovaskuläre System beteiligt ist (1, 2). 

Diese kardiovaskulären Pathologien, einschließlich Aneurysmen und Dissektionen der 

Aorta, sind die häufigste Ursache für eine erhöhte Morbidität und Mortalität bei Patienten 

mit Marfan -Syndrom (3). Die am häufigsten durchgeführte kardiovaskuläre Operation bei 

Patienten mit Marfan-Syndrom ist ein Ersatz der Aortenwurzel bzw. der Aorta ascendens. 

Diese Operation ist bei etwa 75 bis 85% der Patienten erforderlich, und zwar aufgrund einer 

Dilatation oder einer Dissektion der Aorta (4,5). Darüberhinaus weisen viele Marfan-

Patienten – insbesondere solche mit persistierender Aortendissektion – auch eine Dilatation 

der Aorta descendens auf. Diese Patietnen benötigen häufig einen Ersatz der Aorta 

descendens (6,7). 

Aufgrund eines hohen Risikos mittel- bis langfristiger Komplikationen bei Marfan -Patienten 

wird die endovaskuläre Aortenreparatur derzeit nicht als Standardoption für diese Patienten 

empfohlen (8,9). Die endovaskuläre Reparatur geht mit einem hohen Risiko einer 

Reintervention einher. Der offene thorakoabdominelle Aortenersatz gilt daher als der 

Goldstandard zur Behandlung von thorakoabdominellen Aneurysmen und chronischen 

Dilatationen nach Aortendissektion bei Patienten mit Marfan-Syndrom (1). 

Der offen-chirurgische Ersatz der thorakoabdominellen Aorta stellt ein komplexes 

Operationsverfahren dar und birgt ein gewisses Risiko für Morbidität und Mortalität. Zuvor 

veröffentlichte Studien berichten über perioperative Sterblichkeitsraten von 1,3 bis 17% (10, 

11,12). Potentielle perioperative Komplikationen umfassen Paraplegie, Schlaganfall, 

Nierenversagen und Stimmbandlähmung (13,14). 

Ziel dieser Studie ist es, die kurz- und langfristigen Ergebnisse sowie das klinische Outcome 

des offenen Ersatzes der thorakoabdominellen Aorta bei Patienten mit Marfan-Syndrom zu 

untersuchen, die an der Medizinischen Hochschule Hannover operiert worden sind. 
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2.2. Material und Methoden: 

 

Studiendesign: 

Die geplante Arbeit stellt eine retrospektive klinische monozentrische Studie mit 

prospektivem Follow-up dar. Die Studie wurde von der Ethikkommission der Medizinischen 

Hochschule Hannover genehmigt (Nr. 10425_BO_K_2022). In dem Zeitraum von 

01.01.1995 - 09.09.2021 wurden in unserem Zentrum insgesamt 648 Patienten operiert, die 

einen thorakoabdominellen Aortenersatz erhielten. Von diesen waren 60 Patienten vom 

Marfan -Syndrom betroffen. Die Crawford -Klassifikation und die DeBakey-Klassifikation 

wurden verwendet, um die Aortenpathologien zu spezifizieren.  

 

Studiendefinitionen und Follow-up: 

Wir erhoben und analysierten präoperative Patientenmerkmale, intraoperative Variablen 

sowie Merkmale des chirurgischen Eingriffes, und postoperatives Outcome-Variablen. Die 

operative Mortalität wurde als Tod innerhalb von 30 Tagen nach der Operation definiert. 

Die operativen Komplikationen wurden als vorübergehend angesehen, wenn sie sich bis 

zum Zeitpunkt der Entlassung oder während des Follow-ups zurückbildeten. Schlaganfall 

wurde als eine klinisch und/ oder radiologisch offensichtlich dauerhafte Hirnverletzung 

definiert. Paraplegie wurde als vollständiger Verlust der motorischen Stärke der unteren 

Extremität und Paraparese als teilweises motorisches Defizit der unteren Extremitäten 

definiert. Nierenversagen wurde als Erhöhung des Serumkreatinins auf ≥ 2,5 mg/dl definiert. 

 

Nach den gemeinsamen Richtlinien wurde das Follow-up durchgeführt (15). Die Patienten 

wurden telefonisch kontaktiert und in unserer Klinik nachuntersucht. Hausärzte wurden 

kontaktiert, um Untersuchungsergebnisse zu erhalten. 

 

Chirurgische Technik: 

Um die einseitige Beatmung der rechten Lunge zu ermöglichen, wird die Intubation mit 

einem Doppellumentubus durchgeführt. 13 Patienten erhielten am Tag vor der Operation 

einen intrathekalen Katheter und die Cerebrospinalflüssigkeit wurde drainiert, wenn der 

Druck über 10 mmHg zunahm. Die Patienten wurden im Operationssaal in einer links-

helikalen Position auf einer Vakuummatratze platziert. Eine linkslaterale 

Thorakophrenicolaparotomie und retroperitonealer Dissektion wurde durchgeführt, um den 

chirurgischen Zugang zu ermöglichen. Nach systemischer Heparinisierung wurde die 
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extrakorporale Zirkulation über einen femoralen Zugang etabliert, und der Patient wurde auf 

32 ° C gekühlt. Die thorakoabdominelle Aorta wurde von proximal nach distal mit einer 

Dacron-Prothese (Unigraft, Braun, Melsungen, Deutschland oder Hemashield, 

Marlborough, MA, USA) rekonstruiert. In den frühen Jahren unserer Praxis wurden die 

viszeralen Arterien als Insel re-implantiert. In neuerer Zeit bevorzugen wir eine Dacron-

Prothese mit Seitenarmen, um die viszeralen Arterien einzeln zu anastomosieren. 

Intercostalarterien wurden je nach Größe und Rückfluss re-implantiert. Nach der Operation 

wurden die Patienten auf die Intensivstation verlegt. 

 

 

Statistische Analyse: 

Die Datenanalyse wurde unter Verwendung von SPSS 26 Statistics Software (IBM Corp. 

Released 2019. IBM SPSS Statistics for Windows, Version 26.0. Armonk, NY: IBM Corp.) 

IBM Corp.). Die Normalverteilung der Variablen wurde über den Kolmogorov-Smirnov-Test 

analysiert. Normal verteilte kontinuierliche Variablen werden als Mittelwert   ±

Standardabweichung angegeben, während kontinuierliche Variablen ohne 

Normalverteilung als Median- und Interquartilbereich angegeben werden. Die Kaplan-Meier-

Analyse wurde zur Bewertung des Überlebens und der Folgeeingriffe an der Aorta 

verwendet. 
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2.3. Ergebnisse: 

 

Präoperative Patientendemografie: 

Das Durchschnittsalter der Patienten zum Zeitpunkt der Operation betrug 39,5  ±10,7 Jahre. 

Der Großteil unserer Kohorte war männlich (n = 36, 60%). Von unserer Kohorte waren 49 

Patienten (82 %) kardial voroperiert. 3 (5 %) Patienten hatten ein Endoleak nach vorheriger 

thorakaler endovaskulärer Aortenreparatur (TEVAR) oder endovaskulärer Aortenreparatur 

(EVAR). Eine Aortendissektion war bei 50 (83%) Patienten und Aortenaneurysma bei 10 

(17%) vorhanden. 57 Operationen (95%) wurden elektiv geplant und 3 Patienten (5%) 

wurden einer Notfalloperation unterzogen.   

 

Intraoperative Daten: 

Die mittlere Operationszeit betrug 374,1  ±126,8 Minuten. 2 (3 %) Patienten wurden mit 

Linksherz-Bypass operiert und 10 (17 %) im hypothermen Kreislaufstillstand. Eine selektive 

Nierenarterienperfusion wurde in 22 Fällen (36,7 %) angewandt. Bei 32 Patienten (53%) 

wurde eine Reinsertion der Lumbalarterien durchgeführt und bei 9 Patienten (15%) ein 

Bypass der viszeralen Arterien. Die Extraktion eines zuvor implantierten Stentgrafts wurde 

bei 4 (7%) Patienten (2 Tevar, 2 EVAR) durchgeführt. 

 

Frühes postperatives Ergebnis: 

Bei 10 Patienten (16,7%) war eine längere mechanische Beatmung (> 96 Stunden) 

erforderlich, und 6 (10%) Patienten benötigten eine Tracheotomie. Bei 5 Patienten traten 

postoperative Blutungskomplikationen auf, die eine chirurgische Revision erforderten. Eine 

permanente Paraplegie war bei 1 (1,7%) Patienten und permanente Paraparese bei 2 

(3,3%) vorhanden. Zwei Patienten litten unter Schlaganfall (3%). Sechs Patienten (10 %) 

entwickelten ein akutes Nierenversagen, dass bei 3 Patienten (5 %) eine vorübergehende 

Dialyse erforderte. Bei der Entlassung benötigte nur ein (2%) Patient Dialyse.  

Die 30-Tage-Sterblichkeit betrug 3 % (n = 2). Die erste Patientin, die starb, war eine 40-

jährige Frau mit Mega-Aorten-Syndrom. Sie wurde zuvor mit einem Komposit-

Aortenwurzelersatz und einem totalen Aortenbogenersatz mit Elefant trunk als kardiale 

Reoperation in unserer Klinik versorgt. Am sechsten postoperativen Tag erlitt sie eine akute 

Ruptur der Aorta descendens. Sie wurde unter kardiopulmonaler Reanimation notfallmäßig 

in den Operationssaal gebracht und es wurde ein thorakoabdomineller Aortenersatz 
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durchgeführt. Die Patientin verstarb jedoch noch am selben Tag an kardialem 

Pumpversagen. 

Die zweite Patientin war eine 32-jährige Frau mit schwerer Adipositas (BMI 44) und Status 

nach aortenklappenerhaltendem Wurzelersatz (David) in unserem Zentrum im Alter von 20 

Jahren. Sie mit einem thorakoabdominellen Aortenersatz und einem infrarenalen aorto-

biiliacalen-Ersatz versorgt. Sie litt an einer intrakraniellen Blutung aufgrund einer Ruptur 

eines zerebralen Aneurysmas und starb am dritten postoperativen Tag. 

 

Spätes postperatives Ergebnis: 

Das Follow-up war bei 95 % aller Patienten vollständig und umfasste insgesamt 512 

Patientenjahre. 

Die 1-, 5- und 10-Jahres-Überlebensraten betrugen 87 %, 80 % bzw. 68 %. In einer mittleren 

Follow-up Zeit von 21,5 Jahren wurden bei unseren Patienten insgesamt 16 

Aorteninterventionen durchgeführt. 

Die Freiheit von der Aortenintervention nach 1, 5 und 10 Jahren betrug 96%, 70% bzw. 68%. 
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 Diskussion: 
 

Der Ersatz der thorakoabdominellen Aorta bleibt ein komplexes Verfahren, aber diese 

Studie zeigt, dass diese Operation bei Marfan-Patienten äußerst sicher durchgeführt 

werden kann. Unsere Studie zeigte eine sehr niedrige perioperative Mortalität und gutes 

Langzeitergebnis. Viele Marfan-Patienten benötigen jedoch Reeinterventionen im Bereich 

der Aorta. Da die endovaskuläre Aortenreparatur für Patienten mit 

Bindegewebserkrankungen nicht empfohlen wird, bleibt die offene Operation ein wichtiger 

Eckpfeiler der Therapie. 

Gleichwohl bleiben Morbidität und Mortalität bei Patienten mit Marfan-Syndrom erhöht (3), 

auch wenn die Aortenerkrankung therapiert ist. Der offene thorakoabdominelle Aortenersatz 

bleibt die Behandlung der Wahl mit guten Ergebnissen und verbunden mit einer geringen 

Reinterventionsrate (16). 

Coselli und Kollegen berichteten von 4% Mortalität bei 127 Patienten mit Marfan-Syndrom, 

die einem thorakoabdominellen Aortenersatz unterzogen wurden (10). In ähnlicher Weise 

berichteten Omura et al. in ihrer Erfahrung mit dem thorakoabdominellen Aortenersatz bei 

20 Patienten mit Marfan-Syndrom über keine Krankenhaussterblichkeit (17). Ghanta et al. 

berichteten über keinen Todesfall innerhalb von 30 Tagen nach der Operation (18).  

Mit einer Frühsterblichkeitsrate von 3 % zeigte die vorliegende Studie vergleichbare 

Ergebnisse. 

 

Man kann davon ausgehen, dass das relativ junge Alter der Marfan-Patienten zum Zeitpunkt 

der Operation zu der niedrigen Sterblichkeit beigetragen hat. Es wurde bereits gezeigt, dass 

jüngere Patienten ein geringeres perioperatives Risiko haben, wenn sie sich einem 

thorakoabdominellen Aortenersatz unterziehen (11). 

Obwohl neurologische Komplikationen wie Schlaganfall, Paraplegie und Paraparese 

katastrophale Ereignisse darstellen, zeigen die meisten Studien, dass die Inzidenz dieser 

Komplikationen nach thorakoabdominallem Aortenersatz bei Patienten mit Marfan-Syndrom 

relativ gering ist (5, 17, 18, 19). Die vorliegende Studie zeigte eine sehr niedrige Inzidenz 

der permanenten Paraplegie-Rate (n = 1, 1,7%) oder dauerhafter Paraparese (n = 2, 3,3%) 

aufgrund einer spinalen-Ischämie. Diese Ergebnisse scheinen akzeptabel zu sein, 

insbesondere vor dem Hintergrund, dass einige Studien nach einer spinalen -Ischämie von 

bis zu 14% nach Aorta descendens- bzw thorakoabdominellem Aortenersatz berichten(21). 

Die Inzidenz des Schlaganfall (n = 2, 3%) war in der vorliegenden Studie ebenso niedrig. 
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Neurologische Komplikationen können ein Problem darstellen, da frühere Studien 

Schlaganfallraten von bis zu 5% angaben (22). 

Ein akutes Nierenversagen ist nach komplexer Reparatur der thorakoabdominellen Aorta 

nicht ungewöhnlich. Sechs Patienten der vorliegenden Studie (10 %) entwickelten 

postoperativ ein akutes Nierenversagen. Vier Patienten benötigten vorübergehend Dialyse 

(6,6 %) und ein Patient (1,7 %) dauerhafte Dialyse. Diese Ergebnisse sind vergleichbar mit 

anderen zuvor veröffentlichten Studien (10). Man kann davon ausgehen, dass die 

Nephroprotektion von großer Bedeutung ist, um das Risiko eines Nierenversagens zu 

minimieren. 

Die vorliegende Studie untersuchte auch das langfristige Überleben. Die Überlebensraten 

von 1-, 5 und 10 Jahren betrugen 87%, 80%bzw. 68%. Obwohl unsere Patientenkohorte 

zum Zeitpunkt der Erstoperation ein relativ junges Alter hatte, haben die Patienten mit 

Marfan eine verringerte Lebenserwartung. Dies könnte die akzeptablen, aber reduzierten 

Überlebensraten erklären. Die Todesursachen sind bei 3 Patienten bekannt, bei den übrigen 

Patienten unbekannt. Die Ursache für diese unbekannten Daten liegt am retrospektiven 

Charakter dieser Studie und stellt eine geringfügige Limitation der vorliegenden Studie dar. 

In der vorliegenden Studie waren während der Nachuntersuchung 16 Aorten-

Neuinterventionen erforderlich. Dies unterstreicht, dass Patienten mit 

Bindegewebeerkrankungen nach Aortenersatz nicht geheilt werden, sondern ein 

lebenslanges erhöhtes Risiko für eine vaskuläre (Re-)Operation mit den damit verbundenen 

peri-proceduralen Risiken haben. Man hätte eine noch höhere Zahl für Aortenreoperationen 

an anderen Aortenabschnitten erwarten können. Dies kann dadurch erklärt werden, dass 

der Großteil unseres Patientenkollektivs in der Vergangenheit bereits einem 

kardiovaskulären Eingriff unterzogen wurde, meist wegen einer akuten Aortendissektion 

vom Typ A nach Stanford. Bei diesen Patienten war die Aortenwurzel bzw. die Aorta 

ascendens bereits ersetzt worden. Einige der Patienten in der vorliegenden Studie hatten 

möglicherweise auch eine vergrößerte distale Aorta, starben jedoch, bevor sie einen 

Durchmesser erreichten, der einen Aortenersatz erforderlich machte. 

 

Die endovaskuläre Aortenreparatur beim Marfan-Syndrom ist immer noch umstritten mit 

wenig Erfahrung und Mangel an mittelfristigen und Langzeit-Follow-up-Studien. Koelbel et 

al. stellte eine Reihe von 24 Marfan-Patienten vor, die eine endovaskuläre Reparatur oder 

ein Hybdridverfahren erhielten. Die Follow-up-Zeit betrug 42 Monate.  Die frühe Sterblichkeit 

betrug 4% und das Überleben 87% nach 24 Monaten. Die Freiheit von Neuinterventionen 
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nach 12 Monaten betrug 77% (4). Eine andere kleine Studie mit 6 Patienten und eine 

Nachbeobachtungszeit von 51 Monaten zeigte jedoch, dass bei zwei Patienten eine offene 

chirurgische Reparatur erforderlich war und ein dritter Patient für die Operation in Betracht 

gezogen wurde. Ferner starb ein Patient 12 Monate nach endovaskulärer Reparatur (23). 

Diese Daten zeigen, dass eine endovaskuläre Therapie keine dauerhafte Lösung für Marfan 

-Patienten darstellt. Da sich endovaskuläre Therapien verbessern, könnte dies in Zukunft 

eine Option sein, aber derzeit nicht. Es kann jedoch eine Rettungsstrategie in kritischen 

Situationen sein, welche eine offene Operation ausschließen. Diesbetüglich hat unsere 

Gruppe eine Studie zum chirurgischen Management von Patienten mit nativer und 

prothetischer Infektion der thorakalen Aorta veröffentlicht (24). In dieser Studie wurden 

einige Patienten aufgrund von Aortenruptur oder Fistelbildung als Brücke zur offen-

chirurgischen Reparatur mit einer endovaskulären Stentgraftimplantation versorgt. In 

ähnlicher Weise kann man die endovaskuläre Therapie in dringlichen Situationen für 

Patienten mit Bindegewebestörungen als eine Notfall-Option ansehen, um diese kritisch 

kranken Patienten bis zu einer offen-chirurgischen Operation zu ‚bridgen‘. Aus diesen 

Gründen muss man festhalten, dass der offene chirurgische Ersatz die bevorzugte 

Therapiewahl für Marfan-Patienten mit thorakoabdominellen Pathologien bleibt. 

 

Zusammenfassend legt die vorliegende Studie dar, dass ein offen-chirurgischer Ersatz der 

Goldstandard für die Therapie von thorakoabdominellen Aortenpathologien  bei Patienten 

mit Marfan-Syndrom bleibt. Diese Studie zeigt, dass ein offen-chirurgischer Ersatz in der 

modernen Zeit mit extrem niedrigen perioperativen Risiken durchgeführt werden kann. Die 

endovaskuläre Reparatur kann bei Patienten mit Bindegewebeerkrankungen für 

Notfallsituationen in Betracht gezogen werden, beispielsweise als ‚Bridge‘ zu einer offen-

chirurgischen Operation.  Die endovaskuläre Reparatur kann jedoch nicht als 

Standardtherapie für Marfan-Patienten fungieren.  
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