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1 Einleitung

Koronararterienanomalien gehdren zu den verwirrendsten Themen in der Medizin und
wecken seit Jahren das Interesse von Klinikern, Anatomen und Physiologen. Jeder
Kliniker — und vor allem der Kardiologe und Herzchirurg, der in der Therapie einer
koronaren Herzkrankheit involviert ist — soll Basiswissen iiber Koronaranomalien
besitzen, weil manche dieser Anomalien eine betriachtliche Morbiditidt und Mortalitit

mit sich bringen.

Koronararterien konnen genauso wie Arterien anderer Korperorganen kongenitalen
Variationen unterliegen, die schon mit der Geburt vorhanden sind. Die meisten sind
Zufallsbefunde beim Erwachsenen wihrend einer Herzkatheteruntersuchung oder einer
Obduktion. Jedoch bringen manche Symptome wie Thoraxschmerzen, Synkope und
Arrhythmien mit sich oder auch dekompensierte Herzinsuffizienz, Myokardinfarkt oder
plétzlichen Herztod. Im Allgemeinen ist die genaue Privalenz und Atiologie fiir ein

akutes Geschehen noch unklar.

1.1 Historisches

Seit dem 18. Jahrhundert wurden diverse Koronaranomalien in einzelnen klinischen und
pathologischen Fallberichten beschrieben. Die erste charakteristische Studie, die die
Koronaranomalien zu klassifizieren versuchte, wurde von Ogden et al. in 1969 [Ogden
et al. 1969] publiziert und wird von den meisten Autoren zitiert. Dieses Review lieferte
die erste Basisnomenklatur, aus der sich allméhlich die heutige Terminologie der

Koronaranomalien entwickelte.

Mit zunehmend durchgefiihrten Herzkatheteruntersuchungen ab Anfang der sechziger
Jahre wurden diese Anomalien immer héufiger entdeckt. Die folgenden groBen Studien
der Jahre nach Ogdens Review verwendeten grofe Datenbankanalysen, die die
Privalenz der Anomalien und ihre klinischen Bedeutung nédher zu beschreiben

versuchten.



Manche Autoren versuchten die Anomalien nach rein klinisch-himodynamischen
Kriterien als ,,gutartig” oder ,.ernsthaft” bzw. ,minor* oder ,,major zu beschreiben
[Yamanaka et al. 1990]; andere verwendeten nur anatomisch-morphologische Kriterien.
Die Terminologie war aber im GroB3en und Ganzen immer noch nicht standardisiert und

blieb bis auf Weiteres uniibersichtlich.

So war es problematisch, eine Koronararterienvariante als ,,anomal* oder ,,normal* zu
bezeichnen. Es gab keine feste anerkannte Definition von Normalitdt, um beurteilen zu
konnen, was ,,anomal* war. Aus diesem Grund blieben die Koronaranomalien, die in der

Literatur beschrieben wurden, unprizise.

Angelini begann seine umfangreiche Literaturstudie und sein Buch {iber
Koronaranomalien, das 1999 veroffentlicht wurde, und versuchte anhand des zur
damaligen Zeit aktuellen Wissens iiber die Entwicklung, Anatomie und Klinik die
Kriterien fiir ,,Normalitidt™“ und ,,Anomalitit zu definieren. Er und seine Mitarbeiter
beschlossen, Koronaranomalien nach rein anatomisch-morphologischen Kriterien mit
allen moglichen Variationen - wunabhidngig von klinisch-himodynamischen

Auswirkungen auf den Organismus — zu klassifizieren.

Ein Jahr spiter hatten Dodge-Khatami und Mavroudis [Dodge-Khatami et al. 2000] mit
ihrem Database-Projekt eine dhnliche Klassifikation wie Angelini erstellt, die aber auch
eine chirurgisch-therapeutische Signifikanz beinhaltete. Die beiden systemischen
Vorgehensweisen von Angelini et al. und Dodge-Khatami und Mavroudis, die fiir diese
vorliegende Studie von grofler Bedeutung waren, sind vermutlich die bisher

zuverldssigsten und vollstidndigsten.

1.2 Zielsetzung der Studie:

Die vorliegende Arbeit ist eine epidemiologische Studie und betrifft eine grofle
angiographische = Datenbankanalyse = aus  der = Herzkatheterabteilung  des

Universititsklinikums Miinchen Innenstadt.



Die Studie hat zum einen das Ziel, nach einer Einfilhrung in die Anatomie und die
Entwicklung der Koronararterien die Pridvalenz der Koronaranomalien beim
vorhandenen Patientengut beziiglich aktuellster Klassifikationssysteme darzustellen, zu
analysieren und die Ergebnisse mit den anderen grofen epidemiologischen Studien in
der Literatur zu vergleichen. Zum anderen soll der klinische Aspekt der jeweils
vorliegenden Pathologie im Zusammenhang mit den ausgewerteten Patientendaten

diskutiert werden.

1.3 Grundlagen

1.3.1 Anatomie der Koronararterien

Die arterielle [Benninghoff, Anatomie 16. Auflage Band 2, Seiten: 66-68]

Blutversorgung des Myokards erfolgt durch die beiden Koronararterien, die linke

Koronararterie und die rechte Koronararterie (LCA und RCA), die das Herz

kranzformig umgeben. Obwohl Anastomosen zwischen den beiden bestehen, sind sie

funktionelle Endarterien, weil die Anastomosen einen plotzlichen Verschluss einzelner

Arterienidste nicht durch ausreichende Blutversorgung kompensieren konnen. Wéhrend

der Fetalperiode sind die Anastomosen reichlich vorhanden, aber nach der Geburt bis

zum Ende des ersten Lebensjahres werden sie in hohem MaBe reduziert. [Gray’s

Anatomy 39. Auflage, Seiten: 1014-1017].

1.3.1.1 Ursprung der Hauptstimme der Koronararterien aus der Aorta

Der anfingliche Teil der Aorta ascendens besteht aus den drei Sinus Valsalvae, dem

linken Sinus, rechten Sinus und dem posterioren bzw. akoronaren Sinus. Die drei Sinus

liegen im Bulbus aortae, kaudal der sogenannten sinotubuldren Grenzzone, die Bulbus

aortae und Aorta ascendens miteinander verbindet. Die Hauptkoronararterien, die rechte

Koronararterie und die linke Koronararterie, sind die ersten Aste der Aorta und

stammen in einem anatomisch normalen Herz vom rechten und linken Sinus, die dem

Truncus pulmonalis anliegen.



Aorta
Ramus nodi sinuatrialis A. coronaria sinistra
A. coronaria dextra R. circumflexus
Rr. atriales
R. marginalis sinister

R. diagonalis

Rami atriales anteriores
Ramus coni arteriosi

Rr. ventriculares

anteriores R. interventricularis anterior

oo R. post. ventriculi sinistri
R. marginalis dexter

Abbildung 1 [www.edoctoronline.com]: Herz. Ansicht von ventral

1.3.1.2 Arteria coronaria dextra

Arteria coronaria dextra (ACD / right coronary artery / RCA) entspringt aus dem
rechten Aortensinus. Sie gelangt zwischen Truncus pulmonalis und rechtem Herzohr
zum rechten Sulcus coronarius und lduft in diesem bis zur hinteren Grenze zwischen
rechtem und linkem Herzen. Sie erstreckt sich bis in das apikale Drittel des Sulcus
interventricularis posterior. Sie gibt folgende Aste ab:

1. Rami coni arteriosi (Konusarterie)

Ramus nodi sinuatrialis

Rami atriales anteriores

Rami ventriculares anteriores

Ramus marginalis dexter

Rami interventriculares posteriores

N kR e

Rami interventriculares septales (Rami septales posteriores)



Der erste Ast der rechten Koronararterie ist die Konusarterie. Sie wurde auch als ,,die
dritte Koronararterie” bezeichnet, weil sie bei 36% der Individuen einen separaten

Abgang aus dem rechten Aortensinus hat.

Ramus nodi sinuatrialis gehort zu den Rami atriales anteriores. Diese diinnen Aste, die
einen Durchmesser von ca. Imm haben, zweigen im ersten Abschnitt der rechten
Koronararterie ab und versorgen den rechten Vorhof und einen Teil des linken Vorhofs.

Die Rami ventriculares anteriores, die in einem rechten Winkel abzweigen, versorgen
den vorderen Teil der rechten Ventrikel. Die Anzahl dieser Asten unterscheidet sich
individuell. Ramus marginalis dexter ist der ldngste Ast der rami ventriculares

anteriores und verlduft meistens (93%) bis zur Apex cordis.

Aus dem zweiten Abschnitt der rechten Koronararterie — zwischen der rechten
Herzkante und Crux — entspringen die Rami ventriculares posteriores, welche die dem

Diaphragma zugewandte Seite des rechten Ventrikels versorgen.

Wenn die rechte Koronararterie an die Crux cordis herankommt, gibt sie den Ast Ramus
interventricularis posterior ab, der in der posterioren Interventrikulargrube Richtung
Apex cordis verlduft. Aus der Ramus interventricularis posterior zweigen die septalen

Aste ab, die das posteriore Interventricularseptum versorgen.



V. cava superior

Arcus aortae

A. pulmonalis dex.

Linker Vorhof

Rechter Vorhof

R. circumflexus

o V. cava inferior
R. atrialis post.

R. posterior
ventriculi sinistri

V. ventriculi Sinus coronarius
sinistri post.

Linker Ventrikel

V. cardiaca media
Rechter Ventrikel

Vv. pulmonales dextrae

A. coronaria dextra

— Rr. interventriculares posteriores

Abbildung 2 [www.edoctoronline.com]: Herz. Ansicht von dorsal.

1.3.1.3 Arteria coronaria sinistra

Arteria coronaria sinistra (Left coronary artery / LCA / Left main / LM) hat einen

groBeren Durchmesser als die rechte und entspringt aus dem linken Aortensinus hinter

der Valvula semilunaris sinistra. Thr Anfangsabschnitt variiert zwischen ein paar

Millimetern bis ein paar Zentimetern Linge. Sie liegt zwischen Truncus pulmonalis und

dem linken Herzohr, bevor sie sich im Atrioventrikuldrseptum in ihre Hauptiste Ramus

interventricularis anterior (RIVA / left anterior descending / LAD) und Ramus

circumflexus (RCx / Left circumflex / LCx ) verzweigt.



Ihr Versorgungsgebiet ist meistens breiter als das der rechten Koronararterie. Sie
beliefert fast den gesamten linken Ventrikel, den linken Vorhof und den grofleren Teil

des Interventrikuldrseptums.

1.3.1.4 Ramus interventricularis anterior

Der Ramus interventricularis anterior (RIVA / LAD) wird im Allgemeinen als die
Fortsetzung der linken Koronararterie beschrieben. Sie verlduft im Sulcus
interventricularis anterior zum Apex cordis. In einem Drittel der Fille erreicht sie den
Apex und bricht dort ab. Meistens dreht sie sich aber um den Apex herum und trifft auf
der dem Diaphragma zugewandten Seite die endstindigen Astchen des Ramus
interventricularis posterior der rechten Koronararterie. Der RIVA gibt folgende grofie
Aste ab:

1. Ramus coni arteriosi

2. Ramus lateralis (=Ramus diagonalis)

3. Rami interventriculares septales

Eine kleine linke Konusarterie tritt in der Ndhe des Anfangsteils aus der LAD aus und
anastomosiert meistens mit der rechten Konusarterie und der Vasa vasorum der Aorta

und der Pulmonalarterie.

Die in einem rechten Winkel von der LAD abzweigende Diagonalarterien versorgen die
gesamte vordere Seite des linken Ventrikels. Ihre Anzahl variiert zwischen 2 bis 9.
Die Rami interventriculares septales verlassen die LAD fast senkrecht und versorgen ca.

60% des Interventricularseptums.
1.3.1.5 Ramus circumflexus
Ramus circumflexus (RCx / Left circumflex / LCx) hat einen &hnlich groBen

Durchmesser wie der LAD. Nach der Verzweigung der linken Koronararterie kriimmt

sich der LCx nach links und verlduft, durch das linke Herzohr verdeckt, in der



Atrioventrikuldrgrube der linken Seite bis zur Crux cordis. Sie bricht in meisten Fillen

dort ab.

Der Ramus circumflexus hat folgende Aste:
1. Ramus nodi sinuatrialis

2. Rami atrioventriculares

3. Ramus marginalis sinister

4. Rami anteriores und posteriores ventriculi sinistri

Ramus nodi sinuatrialis verldsst den LCx in ihrem Anfangsabschnitt. Sie versorgt
hauptsédchlich den linken Vorhof. In 90% der Fille gibt LCx einen kriftigen Ast, die

linke Marginalarterie, ab, die die anliegende laterale Seite des linken Ventrikel beliefert.

Die anterioren und posterioren Abzweigungen, die den linken Ventrikel versorgen,

variieren anzahlméBig sehr stark.

1.3.2 Embryologie

1.3.2.1 Entwicklung der Koronararterien

Das Verstehen der embryonalen Entwicklung der Koronararterien ist bei der
Behandlung von kardiovaskuldren Krankheiten und bei der Korrektur von kongenitalen

Fehlern von grof3er Bedeutung.

Der menschliche Embryo erreicht wihrend seiner Entwicklung eine Grofle, bei der es
allméhlich nicht mehr moglich ist, das gesamte fotale Gewebe mittels einfacher
Diffusion ausreichend mit Néihrstoffen und Sauerstoff zu versorgen. Das findet am

Anfang der dritten Entwicklungswoche statt.

In diesem Zeitpunkt beginnt das Herz-Kreislaufsystem sich zu bilden. Die komplexe
Entwicklung des Herzens ist in dieser Periode die bemerkenswerteste Besonderheit

[Bernanke et al. 2002].



In der sogenannten kardiogenen Region, die sich auf der kranialen Seite der
Keimscheibe befindet, vereinigen sich am Ende der dritten Woche zwei mit Endothel
gekleidete Gefidle zu einem singuldren, leicht gebogenen Herzschlauch, mit
innengelegenem Endokardschlauch und einem aulengelegen Myokardmantel. Zwischen
der 4. und 7. Woche entsteht durch die Ausbildung der Septen die typische Herzstruktur
mit vier Kammern [Thomas W. Sadler, Medizinische Embryologie, 11. Auflage, Seiten:

218-222].

Eine Koronardurchblutung existiert in den friihen Stadien der Herzentwicklung noch
nicht. Das durchflieBende Blut muss das primitive Endokard und Myokard mit
Niéhrstoffen und Sauerstoff mittels einfacher Diffusion versorgen. Wihrend die
Herzwand an Dicke zunimmt, nimmt die Diffusionsstrecke, die die Nihrstoffe und
Sauerstoff durchlaufen miissen, entsprechend zu. Nun muss sich das Herz die nétigen
Nihrstoffe und Sauerstoff selbst zur Verfiigung stellen. Diese Versorgung wird durch die
Entwicklung von geeigneten Gefdllsystemen vollbracht, die aus Koronararterien,

Koronarvenen und das Myokard durchdringenden Kapillaren bestehen.

1.3.2.2 Herkunft der Koronararterien

Die Gewebe und die Organe der Vielzeller entwickeln sich aus einer Menge von
undifferenzierten Stammzellen. Ein Beispiel dafiir sind die Stammzellen des
Proepikards bei Wirbeltieren, die wéhrend der Entwicklung des Herzens und der
Koronararterien eine grofe Bedeutung haben. Das Proepikard wird als ein ,,Organ*
beschrieben, weil seine Stammzellen eine heterogene Gruppe bilden, aus der diverse

Strukturen des Herzens stammen.

Die Organanlage des Proepikards befindet sich in der Nihe des vendsen, sinuatrialen

Pols des primitiven Herzens und ragt iiber die Perikardhohle hinaus [Viragh et al. 1993].

Das Proepikard néhert sich an die dorsale Fliche des primitiven Herzens und nimmt mit

ihm Kontakt auf. Es gestaltet das Epikard aus, das langsam proliferiert, sich auf dem



primitiven Herz ausdehnt und es insgesamt allméhlich auskleidet. Der Vorgang wird als
epikardiale Migration bezeichnet. Zunichst werden die Vorhofe, dann die Ventrikel
vollstdndig umhiillt [Hiruma et al. 1989]. Es ist durchaus moglich, dass bei dieser
Migration  diffusionsfihige Faktoren aus dem primitiven Myokard als

Chemoattraktantien fungieren [Reese et al. 2002].

In weiteren Stadien wihrend und nach der Auskleidung bildet sich zwischen dem das
Herz umhiillenden Epikard und dem Myokard ein Spalt, das Subepikard. Das Epikard
nimmt an Dicke zu; gleichzeitig verlieren einige Zellen den Kontakt mit dem
epikardialen Epithel. Das Subepikard wird dann von diesen epikardialen Zellen
besiedelt, die ihren epikardialen Charakter verlieren und sich in undifferenzierte
mesenchymale Zellen umwandeln, was als epithelial-mesenchymale Transformation
bezeichnet wird [Dettman et al. 1998] [Perez-Pomares et al. 1998]. Die epithelial-
mesenchymale Transformation kann bei der Entstehung des endokrinen Pankreas und
der Niere beobachtet werden. Dabei entstehen jedes Mal aus den Epithelzellen, die sich
in undifferenzierte mesenchymale Zellen umwandeln, besondere Zellen, zum Beispiel
die Inselzellen des Pankreas [Edlund et al. 1999] oder die Nierenepithelzellen [Qiao et
al. 1995].

Die Zellpopulation im Subepikardium nimmt in weiteren Stadien zu. Von den
undifferenzierten mesenchymalen Stammzellen stammen die kardialen Fibroblasten,

Héamangioblasten, Angioblasten und die Stammzellen der glatten GefdBmuskulatur ab.
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Abbildung 3 [Tomanek RJ, 2005]: Aus dem proepikardialen Organ stammen die Epikardzellen ab. Durch
epithelial-mesenchymale  Transformation entwickeln sich daraus Fibroblasten, Hdmangioblasten,
Angioblasten und Stammzellen der glatten Gefdfimuskulatur, die dann im Zusammenspiel die primitiven
Koronargefifle aufbauen.

Aus den Angioblasten differenzieren sich die Endothelzellen. Sie befestigen sich
aneinander und bilden im Rahmen der Vaskulogenese, der Gefdneubildung, die kleinen
GefidBe im subepikardialen Raum aus. Die mesenchymalen Stammzellen der glatten
GefidBmuskulatur legen sich an die neuen Gefde und differenzieren sich in die

arterielle Gefilmuskulatur [Poelmann et al. 1993].

In diesen Stadien der Entwicklung besteht jedoch kein Anschluss zwischen den anderen
vaskuldren Strukturen des Embryos und den sich neu organisierenden Blutgefidf3en.
Diese vereinigen und verdsteln sich danach im Rahmen der Angiogenese zu einem

primitiven Koronargefaplexus [Hirakow et al. 1983].

Sulcus atrioventricularis und Sulcus interventricularis dorsalis sind die ersten beiden
Gebiete, in denen diese Proliferation zu primitiven Gefidllen beobachtet werden kann.
Diese GefidBle fahren fort, sich zu einem komplexen und sich ausdehnenden Plexus zu
entwickeln. Sie dehnen sich entlang dem Sulcus interventricularis dorsalis und dem
Sulcus atrioventricularis aus, erreichen dann den Sulcus interventricularis ventralis und

dringen in das Septum interventriculir ein. Sie ndhern sich spiter der Bulbus-cordis-
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Region. Danach bilden sie einen ringférmigen Plexus um den Truncus arteriosus, der
sich spiter in Aorta ascendens und Truncus pulmonalis spalten wird. Zuletzt wird der
Apex cordis vaskularisiert. Die Vaskulogenese und insbesondere die Angiogenese
werden hauptséchlich durch einen Hypoxiegradienten angetrieben [Ferrara et al. 2003;]
[Pugh et al. 2003]. Gleichzeitig bilden sich kleine Spaltrdume in der myokardialen
Herzwand, in die eine enorme Menge von epikardial-mesencymalen Stammzellen aus
dem Proepikard einwandern. Die Einwanderung erfolgt bis zur endokardialen
Endothelschicht, ohne dass mit ihr Kontakt aufgenommen wird. Demzufolge bilden die
Stammzellen in den Spaltrdumen im Rahmen der Vaskulogenese neue kleine Geféle,
die das ganze myokardiale Gewebe bis zu den einzelnen Myozyten versorgen werden

[Mikawa et al. 1992] [Gittenberger-de Groot et al. 1998].

Relativ spdt in den Embryonalstadien nimmt der peritruncale GefidBBplexus mit der
spiateren Aorta ascendens Kontakt auf. Dies wurde in Hiihnerembryos beschrieben

[Bogers et al. 1989] [Waldo et al. 1990].

PlexusgefidBe bauen multiple persistierende Verbindungen mit dem rechten und linken
Sinus der Aorta ascendens und sehr selten mit ihrem posterioren Sinus auf. Manche der
den eindringenden GefdBle erwerben eine Schicht aus glatten Muskelzellen um sich
herum und verdndern sich zu Koronararterienhauptstimmen. An den
Einmiindungsstellen gehen Zellen im Rahmen der Apoptose zugrunde und tragen damit
eine entscheidende Rolle bei der Gestaltung der Einmiindungsoffnungen fiir die

Koronarhauptstimme RCA und LCA [Waldo et al. 1994] [Velkey et al. 2001].

Darauf folgend nimmt die Anzahl der Gefdf3e im peritruncalen Plexus ab, und nur noch

die Hauptstimme der Koronararterien bleiben am Ende bestehen.
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Kapillaren Kapillaren ||

Abbildung 4 [Bernanke et al. 2002]: In den letzten Stadien der Gestaltung der Korornararterien, werden
multiple Koronarkapillaren mittels Vaskulogenese unter dem Epikard im Inneren des Subepikards gebildet
(A). Diese Kapillaren bauen einen peritrunkalen Ring um die Aorta und den Truncus pulmonalis auf, werden
im Rahmen der Angiogenese grofier, nehmen an Durchmesser zu und bilden einen komplexen Gefdfiplexus.
Einige der Kapillaren, die stirker ausgebildet sind, nehmen Kontakte mit der Aorta ascendens im Bereich der
Sinus auf (B). Durch Apoptose bilden sich die meisten kleineren Kapillaren zuriick. Die Einmiindungen der
dominanten RCA und LCA entwickeln sich an den entsprechenden Aortensinus (C).

Die Perfusion des Gefdllplexus fingt an und demzufolge auch das Remodeling dieser
Gefile. Die drastische Umstellung der himodynamischen Verhiltnissen, die durch die
pulsatile Druckgradientenverinderung hervorgerufen wird, setzt die sogenannte
Arterialisation in Gang. Dies wird embryonale Arteriogenese genannt. Die diinnen
GefiBe des Plexus fusionieren und bilden die Arteriolen mit grolerem Durchmesser
aus. Glatte Muskelzellen und Perizyten aus Epikard und Aorta ascendens wandern an
die Arteriolen und umbhiilen sie. Die Gefile werden stabiler und ein
Koronararterienbaum entwickelt sich. Die Anastomosen bilden sich mittels Apoptose

zuriick.
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LCA

Abbildung 5 [Tomanek et al. 2005]: Das Remodeling des Koronargefifsystems folgt der Offnung der
Koronarostien. Das Remodeling fingt mit Beginn der Koronarperfusion an. Die glatten Gefdfimuskelzellen

werden um die Koronargefifie rekrutiert; der Gefdfidurchmesser nimmt zu; Anastomosen bilden sich via
Apoptose zuriick.

Mangelnde Perfusion eines Gebiets wihrend dieser Entwicklung wiirde eine Hypoplasie

des entsprechenden arteriellen Gebietes und des dazugehorenden Myokardabschnittes

induzieren [Angelini 1989].
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2 Patienten und Methoden

2.1 Studiendesign

Es handelt sich bei dieser Arbeit um eine retrospektive monozentrische Datenanalyse,
welche die Bestandsaufnahme der Herzkatheterabteilung des Universitétsklinikums

Miinchen - Innenstadt der LMU darstellt.

2.2 Patientenkollektiv; Ein- und Ausschlusskriterien

In der Herzkatheterabteilung des Klinikums Innenstadt der LMU werden von
erfahrenen Invasivkardiologen jéhrlich zwischen 1300 und 2000
Herzkatheteruntersuchungen durchgefiihrt. Im Zeitraum zwischen 1. Januar 1999 und
31. Dezember 2008 (10 Jahre) wurden insgesamt 13.170 Patienten untersucht bzw.
behandelt, insgesamt 25.883 Herzkatheteruntersuchungen durchgefiihrt sowie die
entsprechenden Befunden in Datenbinken gespeichert.

Die Patienten, die sich in diesem Zeitraum in der Herzkatheterabteilung einer
Koronarangiografie unterzogen haben, wurden in die Datenanalyse eingeschlossen.
Patienten, deren Befunde nicht erreicht werden konnten, wurden von der Studie
ausgeschlossen.

Alle Untersuchungen, die im entsprechenden Zeitraum gemacht wurden, waren klinisch
indiziert, sodass fiir diese retrospektiv ausgerichtete Studie keine Erlaubnis der lokalen

Ethik-Kommission notig war.
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2.3 Methoden

2.3.1 Datenbanken

2.3.1.1 Akten des Jahres 1999

Im Zeitraum vom 1. Januar 1999 bis einschlieBlich 31. Dezember 1999 wurden
insgesamt 1840 Herzkatheteruntersuchungen bei 801 Patienten durchgefiihrt. Die
Befunde wurden mit entsprechenden Arztbriefen, Epikrisen und
Myokardszintigraphiebefunde zu dem jeweiligen Patienten im Patientenordner nicht-
elektronisch abgeheftet und im Aktenarchiv der Herzkatheterabteilung aufbewahrt. Sie

wurden einzeln manuell analysiert.

2.3.1.2 Akten der Jahre von 2000 bis einschlieBlich 2008

Ab dem 1. Januar 2000 wurden die Befunde elektronisch gespeichert. Die
Herzkatheterabteilung des Klinikums verwendete zum Speichern der internen Daten das
Softwareprogramm FileMaker Pro der Firma Abacus, und das Universititsklinikum
verwendete ein internes Portal (KIS / Klinik-Informationssystem). Die Daten der
Patienten, die fiir diese Studie von Interesse waren, wurden zu dem entsprechenden

Zeitraum aus diesen beiden elektronischen Datenbanken gewonnen.

2.3.2 Verwendung der Datenbanken

2.3.2.1 Verwendung der Akten des Jahres 1999

Die Herzkatheterbefunde mit Arztbriefen, Epikrisen, und Myokardszintigraphiebefunde

der entsprechenden 801 Patienten vom Jahr 1999 wurden einzeln manuell analysiert.
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2.3.2.2 Verwendung der elektronischen Datenbank

2.3.2.2.1 Die Datenbank der Herzkatheterabteilung (FileMaker Pro)

Jedes Patientenprofil in der FileMaker-Pro-Datenbank beinhaltete folgende
Eingabefelder:

- Patientenname und Geburtsdatum

- Herzkatheternummer

- durchgefiihrte Herzkatheteruntersuchungen

- Koronarangiographiediagnose

- Koronarangiographiebefund

- Laevokardiographiebefund

- durchgefiihrte Intervention

Mithilfe der in FileMaker Pro integrierten Suchmaschine war es mdglich, mit
bestimmten Suchwortern diejenigen Patienten zu finden, die Worter in ihrem
FileMaker-Datenbankprofil in dem entsprechenden Eingabefeld aufwiesen. In der

Suchfunktion wurden folgende Suchworter in das Diagnose- und Befund-Eingabefeld

eingegeben (s. Tabelle 1).

Suchwdorter

Abnorm Atresie GefidBanomalie Muskelbriicke
Aneurysm Doppel Hypoplasie Myokardbriicke
Anlagevariante Doppelflint hypoplastisch Ostien
Atypisch Ektopie Konus typisch
Anomalie Ektopisch Konusarterie nicht typisch
Anastomose Entspringt Koronaraneurysm | Ursprung
Auffillig Entspringt aus Koronaranomalie verlauft
Abgang Fistel kreuzend Variante
Abgiinge geht Cross
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Suchworter

Angeboren geht aus Kreuzung

Anlage getrennt Kongenital

Tabelle 1: Eingegebene Suchworter bei der Patientensuche in der Datenbank der Herzkatheterabteilung

Auf diese Weise wurden die fiir die Studie relevanten Anomaliepatienten aus der

Datensammlung  herausgefiltert. Konsekutiv ~wurden die Datensitze einer

Plausibilitdtskontrolle unterzogen, indem zwei erfahrene Invasivkardiologen die

Befunde nochmals analysierten.

2.3.2.2.2 Die Datenbank des Universititsklinikums (KIS)

Die Datenbank des Universititsklinikums beinhaltet eine Suchmaschine. Diese

ermoglicht, mittels Eingabe des Namens und Geburtsdatums eines Patienten ihre/seine

klinikuminternen Befunde aller Fachrichtungen zu erreichen. Die Anomaliepatienten

wurden mit der FileMaker-Pro-Suche herausgefiltert, ihre Daten einer

Plausibilitdtskontrolle  unterzogen und ihre Angiographiebilder von zwei

Invasivkardiologen bewertet. Der Name und das Geburtsdatum wurden dann in die

Suchmaschine des KIS eingegeben, um durch diese zweite Suche weitere Befunde

auszuwerten. Folgende Informationen, die aus dieser zweiten Datenbank zu dem

entsprechenden Patient erhalten wurden, waren von Interesse:

- bisher durchgefiihrte Koronarangiographiebefunde

- Arztbriefe und Epikrise

- Befunde der bildgebenden  Verfahren und nuklearmedizinischen

Untersuchungen
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2.3.3 Patientendaten, deren Auflistung und Definitionen

Es wurden folgende Befunden aus den Patientendaten ausgewertet:
* Geburtsdatum
* Herzkatheternummer
* Geschlecht
* Herzkatheterindikation
* Vorliegende Koronaranomalie
* Beurteilung einzelner Koronararterien LM, LAD, LCx, RCA
* Koronare Herzerkrankung
e Grad der koronaren Herzerkrankung
* Linksventrikulédre Ejektionsfraktion in %
e Myokardszintigraphiebefund

» Relevante Begleiterkrankungen

2.3.3.1 Geburtsdatum, Herzkatheternummer

Jede einzelne Herzkatheteruntersuchung wurde in der Herzkatheterabteilung
durchnummeriert. Diese achtstellige Nummer beschrieb, in welchem Jahr der Patient
die Untersuchung bekam. Mit Hilfe des Geburtsdatums eines Patienten und seiner
Herzkatheternummer war es moglich herauszufinden, in welchem Alter die Anomalie in
der Herzkatheterabteilung des Universitédtsklinikums diagnostiziert wurde. Die meisten
Anomaliepatienten bekamen aufgrund unterschiedlicher Indikationen mehr als eine
Herzkatheteruntersuchung und entsprechend mehr als eine Herzkatheternummer. Dies
wurde beriicksichtigt und fiir die Bestimmung des Alters die erste durchgefiihrte

Herzkatheteruntersuchung eingesetzt.
Fiir die anderen klinischen Parameter, wie z.B. den Grad der koronaren Herzerkrankung

und die Beurteilung der einzelnen Koronargefidlle, wurde die zuletzt durchgefiihrte

Herzkatheteruntersuchung bevorzugt.
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2.3.3.2 Herzkatheterindikation:

Die Anomaliepatienten wurden folgendermaflen nach ihrer Herzkatheterindikation
gruppiert:
1- Elektive  Herzkatheteruntersuchungen bei  Verdacht auf  koronare
Herzerkrankung
2- Akute Fille — akutes Koronarsyndrom, v.a. Myokardinfarkt
3- Sonstige Indikationen:
* Herztransplantation, Kontrollangiographie
e Prioperativer Status (bei Emphysem, geplanter Nierentransplantation,
geplanter Carotisstentimplantation, usw.)
e Graduierung eines Herzklappenvitiums
* Abkldrung des Aortenaneurysmas
* Rezidivierende kardiale Dekompensationen
* Herzinsuffizienz
* Kontrollangiogramm nach Reanimation bei Kammerflimmern
* Neu auftretendes Vorhofflimmern
* Synkope
e Verdacht auf Kardiomyopathie

2.3.3.3 Koronaranomalie und Beschreibung der Koronaranomalie

Es gibt in der Literatur keine einheitliche vollstandige Einteilung bzw. Gruppierung der
Koronaranomalien. Die ausfiihrlichste und iibersichtlichste anatomisch-morphologische
Unterteilung wurde von Angelini et al. erbracht. Die Anomalien wurden in unserer

Studie folgendermaf3en in fiinf Hauptgruppen eingeteilt:

A — Ursprungsanomalien
B — Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie
C — Distale Anomalien der Koronararterienenden

D — Abnorme Kollateralgefil3e
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Die Patienten, die mehrere unterschiedliche Koronaranomalien aufwiesen, wurden
separat in einer fiinften Gruppe analysiert:
E — Gleichzeitiges Vorkommen mehrerer verschiedener Koronaranomalien bei

einem Patienten

Die selten verkommende Pathologie ,,Single Koronararterie*, wurde in sich nach Lipton

et al. klassifiziert [Lipton et al. 1979] (s. Tabelle 2):

Lipton-Klassifikation
Gruppe 1 R-I RCA versorgt das ganze Myokard
L-I LM versorgt das ganze Myokard
Gruppe 2 R-II LM entspringt aus der proximalen RCA
L-II RCA entspringt aus der proximalen LM

Gruppe 3 R-IIl  LAD und LCx entspringen separat aus der proximalen RCA

Tabelle 2: Klassifikation der Single Koronararterie nach Lipton et al.

2.3.3.4 Koronararterien, Grad der koronaren Herzerkrankung

Jede Hauptkoronararterie (RCA, LM, LAD und LCx) wurde einzeln ausgewertet, indem
bei jeder Arterie die Schweregrade der Koronargefdverengung (in %), implantierte
Stents, das Vorhandensein von Atherosklerose und WandunregelmifBigkeiten (jeweils
mit entsprechenden Lokalisationen) analysiert wurden. Fiir die Graduierung der

Stenosen und der koronaren Herzerkrankung s. Tabelle 3 und 4.

Graduierung von Koronarstenose

Schweregrad I <50% Einengung des Durchmessers (geringgradige Stenose)
Schweregrad 11 50-75% Einengung des Durchmessers (mittelgradige Stenose)
Schweregrad Il 75-89% Einengung des Durchmessers (hochgradige Stenose)

Schweregrad IV >90% Einengung des Durchmessers (hochstgradige Stenose)

Schweregrad V Kompletter Gefdllverschluss

Tabelle 3: Graduierung von Koronarstenosen in %
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Graduierung der koronaren Herzerkrankung
Grad 0 Es liegt keine relevante koronare Herzerkrankung vor
Grad 1 Eingefia3-KHK
Grad 2 Zweigefal-KHK

Grad 3 Dreigefiffl KHK

Tabelle 4: Graduierung der koronaren Herzerkrankung

Es wurde angenommen, dass eine koronare Herzerkrankung vorliegt, wenn eine der

Hauptkoronararterien mindestens:

* Schweregrad 2

» angiographisch sichere Atherosklerose

e Stent

zeigen wiirde.

2.3.3.5 Linksventrikulire Ejektionsfraktion

Die Linksventrikuldre Ejektionsfraktion (LVEF) beschreibt den Anteil des

Schlagvolumens an der Blutmenge (in Prozent), die sich am Ende der Diastole im

linken Ventrikel befindet. Es ist ein Mal} fiir die systolische Funktion des linken

Ventrikels. Die Ejektionsfraktion kann mit verschiedenen Untersuchungsverfahren

gemessen werden (Echokardiographie, Herzkatheteruntersuchung, Magnetresonanz-

tomographie und Myokardszintigraphie). Bei jungen gesunden Menschen liegt der Wert

zwischen 65-70%. Der Normalwert ist je nach Bestimmungsmethode = 55-60%. Es

wurde in dieser Studie angenommen, dass bei Werten = 55% eine normale

Ejektionsfraktion vorliegen wiirde.
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2.3.3.6 Myokardszintigraphie

Myokardperfusionsszintigraphien sind Untersuchungsverfahren zur Beschreibung des
relativen regionalen Blutflusses vom Herzen. Sie erlauben den Nachweis und die
Feststellung von Schweregrad und Ausmal} einer koronaren Herzkrankheit; die
Beschreibung der Myokardvitalitit, regionalen Wandbewegung und der globalen
Ventrikelfunktion.

Im Rahmen einer Myokardszintigraphie ist auch eine kardiale Leistungssteigerung
durch eine korperliche (z.B. Fahrradergometrie) oder pharmakologische (i.v.
Applikation von vasodilatatorischen Substanzen) Belastung moglich, sodass der
Perfusionszustand wihrend der Belastung, der Leistungsumfang des Patienten,
belastungsabhédngige Symptome, Herz-Kreislaufregulation und das Auftreten von
Rhythmusstorungen beurteilt werden konnen.

Fiir die Studie war es von Interesse, ob es bei Anomaliepatienten, bei denen eine
Myokardszintigraphie durchgefiihrt wurde, einen Zusammenhang zwischen der Art der

Anomalie und der Myokardischdmie geben wiirde.

2.3.3.7 Relevante Begleiterkrankungen

Bei jedem Anomaliepatienten wurden die die Koronaranomalien begleitenden weiteren
relevanten Krankheiten des kardiovaskuldren Systems (Kardiomyopathien, valvuldre
Erkrankungen, Arrhythmien, Herzfehlern usw.), und durchgefiihrte Herzoperationen

ausgewertet.

2.3.4 Statistik

Es wurden die Methoden der deskriptiven Statistik verwendet. Zur Berechnung von
Mittelwerten, Standardabweichungen, bei der Bearbeitung mit dem Fisher-Exact-Test
und beim Erstellen von Tabellen und Diagrammen wurde das Softwarepaket Microsoft
Office verwendet, genauer Word und das Tabellenkalkulationsprogramm Excel. Die

Bearbeitung von Angiographievideos und -bildern erfolgte mit einem Dicom-Viewer.
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3 Ergebnisse

3.1 Die Priavalenz

In diese Studie wurden 13170 Patienten, die vom 1. Januar 1999 bis 31. Dezember 2008
einer Herzkatheteruntersuchung unterzogen wurden, einbezogen. Das angiographische

Patientengut besteht in erster Linie aus Erwachsenen.

Koronaranomalien wurden bei insgesamt 335 Patienten diagnostiziert (Prdvalenz =
2,54%) [s. Abbildung 6]. Das Durchschnittsalter war 64,14+12,29 mit einer Spannweite
von 29 bis 92. Die meisten betroffenen Patienten waren méinnlich, mit einer Anzahl von
232 Patienten bei einem Durchschnittsalter von 62,41+11,92. Es gab 103 Patientinnen

mit einem Durchschnittsalter von 68,0612 .27.

Anomalien
2.54%

I1£406/0

Abbildung 6: Privalenz der Koronaranomalien. Koronaranomalien wurden bei insgesamt 335
Patienten aus einem Patientengut von 13170 Patienten, die einer Herzkatheteruntersuchung
unterzogen wurden, diagnostiziert.
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Die Anomalien wurden, wie von Angelini et al. vorgeschlagen wurde [Angelini et al.

2007], systematisch folgendermal3en in vier Hauptgruppen eingeteilt und analysiert:

A — Ursprungsanomalien
B — Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie
C — Anomalien an den Koronararterienenden

D — Abnorme Kollateralgefidle

Patienten, die mehrere unterschiedliche Koronaranomalien aufwiesen, wurden in dieser

Studie separat in einer fiinften Gruppe analysiert:

E - Gleichzeitiges Vorkommen von mehreren verschiedenen Koronaranomalien bei

einem Patienten

Von 335 Patienten zeigten 128 eine Ursprungsanomalie (38,2%); 184 eine Anomalie der
intrinsischen Koronararterienanatomie (54,9%); 18 eine distale Anomalie bzw. eine
Beendungsanomalie (54%). Im Rahmen dieser Studie wurden keine abnormen
Kollateralgefifle befundet (0%). In 5 Fillen wurden gleichzeitig mehr als eine

unterschiedliche Koronaranomalie diagnostiziert (1,5%) [s. Abbildung 7].
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@® Ursprungsanomalien n=128

@® Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie n=184
Anomalien an den Koronararterienenden n=18

® Abnorme Kollateralgefidfie n=0

@® Multiple Koronaranomalien n=5

5.4%

Abbildung 7: Anzahl der Patienten mit Koronaranomalien, aufgeteilt in fiinf Gruppen.

Die LAD war diejenige Koronararterie, die am meisten beteiligt war (50,3% der Fille),

gefolgt von der LM mit 22,6%, RCA mit 17,1% und LCx mit 10,0% [s. Abbildung 8].

10.0% 50.3%
\ ® LAD
® LM
17.1% ‘ @ RCA
® LCx

22.6%

Abbildung 8: Die Hauptkoronararterien. Hdaufigkeit des Betroffenseins von einer Koronaranomalie
in %.
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3.2 Einteilung nach Gruppen

3.2.1 Gruppe A, Ursprungsanomalien (n=128)

Zu dieser Gruppe gehoren die Fille, bei denen die Hauptkoronararterien ihre abnormen
Urspriinge aus dem Pulmonalisgebiet, an ektopischen Stellen der Aorta oder anderer

Arterien des groBBen Kreislaufs haben [s. Tabelle 5].

Klassifikation n= Pathologie
Ursprung aus dem Pulmonalisgebiet 0 - -
Ursprung aus der Aorta 42 RCA a) RCA innerhalb des rechten CS mit ektopischer Abgangsposition*
n=35

b) RCA aus dem proximalen Anteil von LM (Single C.A. L-II) n=2
¢) RCA aus dem LCx (Single C.A. L-I) n=2
d) RCA aus dem akoronaren Sinus Valsalvae n=2
e) RCA aus dem linken CS n=1
70 LM a) Doppelflintenostium n=63
b) LM aus dem rechten CS n=2
¢) LM innerhalb des linken CS mit ektopischer Abgangsposition* n=4
d) LM aus dem proximalen Anteil von RCA (Single C.A. R-II) n=1
1 LAD LAD aus dem rechten CS n=1
15 LCx a)LCx aus dem proximalen Anteil von RCA n=12
b) LCx aus dem rechten CS n=2
¢) LCx nicht vorhanden n=1

Ursprung aus anderen Arterien 0 - -

Tabelle 5: Zusammenfassung der Ursprungsanomalien. * High oder low take off (nach Ogden et al.
1970)
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3.2.1.1 Ursprung aus dem Pulmonalisgebiet
Es wurde in unserer Datensammlung kein Fall gefunden, bei dem eine Koronararterie

ihren Abgang aus dem pulmonalarteriellen Stromgebiet hatte [s. Tabelle 5].

3.2.1.2 Ursprung aus der Aorta

3.2.1.2.1 Ursprungsanomalien mit Beteiligung der RCA (n=42)

Bei 35 Patienten hatte die rechte Koronararterie seinen Ostium am {iblichen rechten
Sinus Valsalvae, aber nicht am iiblichen Bezirk innerhalb des Sinus. Vielmehr hatte sie
entweder eine hohe, tiefe oder seitliche Abgangsposition.

Bei 2 Patienten ging die rechte Koronararterie aus dem proximalen Anteil der linken
Koronararterie ab und verlief abnorm. Das entspricht nach Lipton einer Single

Koronararterie L-II.

Bei 2 Patienten ging die rechte Koronararterie aus dem Ramus Circumflexus ab und
verlief abnorm (s. Abbildung 9). In diesen beiden Fillen versorgte die linke
Koronararterie das ganze Myokard. Das entspricht nach Lipton et al. einer Single

Koronararterie L-I .
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Abbildung 9: Ursprungsanomalie. Die rechte Koronararterie geht aus dem distalen Anteil des LCx
ab. In diesem Fall versorgt die linke Koronararterie das ganze Myokard. Nach Lipton L-1. Patient
F.S., geboren am 16.02.1933. Herzkatheternummer: 20060472. Aufnahme in LAO -21,2°, kaudal 1,5°.

Bei 2 Patienten ging die rechte Koronararterie aus dem akoronaren Sinus Valsalvae ab.
Bei einem Patient ging die rechte Koronararterie aus dem linken Aortensinus von

Valsava neben dem Ostium der linken Koronararterie separat ab (s. Abbildung 10).
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Abbildung 10: Ursprungsanomalie. RCA geht aus dem linken Sinus Valsalvae neben dem Ostium der
linken Koronararterie ab. Patient: K.L., geboren am 30.07.1938. Herzkatheternummer 20060989.
Aufnahme in RAO 60,4°, kaudal 0,0°.

3.2.1.2.2 Ursprungsanomalien mit Beteiligung der LM (n=70)

Bei insgesamt 63 Patienten fehlte der LM-Anteil der linken Koronararterie; die LAD
und der LCx entsprangen separat aus dem linken Sinus Valsalvae. Dies wird auch
Doppelflintenostium genannt.

Bei 2 Patienten ging die linke Koronararterie aus dem rechten Sinus Valsalvae neben
dem Ostium der rechten Koronararterie separat ab und verlief abnorm (s. Abbildungen

11a und 11b).
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Abbildung 11a: Ursprungsanomalie. LM geht aus dem rechten Sinus Valsalvae neben dem Ostium der
rechten Koronararterie separat ab. Die LCA ist mit Kontrastmittel gefiillt. Die RCA kommt teilweise
zur Darstellung. Patientin J.H., geboren am 24.09.1925. Herzkatheternummer 20095481 . Aufnahme
in LAO -30,4°, kaudal 9,2°.
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Abbildung 11b: Ursprungsanomalie. Die gleiche Patientin. LM geht aus dem rechten Sinus Valsalvae
neben dem Ostium der rechten Koronararterie separat ab. RCA, gefiillt mit Kontrastmittel, kommt in
dieser Aufnahme besser zur Darstellung. Aufnahme in LAO -30,4°, kaudal 9,2°.

Bei 4 Patienten hatte die linke Koronararterie ihren Ostium am tiblichen linken Sinus
Valsalvae, aber nicht am iiblichen Bezirk innerhalb des Sinus, sondern an einer ektopen
posterioren Abgangsposition.

Bei einem Patient ging die linke Koronararterie aus dem proximalen Anteil der rechten
Koronararterie mit einem abnormen Weiterverlauf ab. Das entspricht nach Lipton einer

Single Koronararterie R-1II.

3.2.1.2.3 Ursprungsanomalien mit Beteiligung der LAD (n=1)
Bei einem Patient hatte die LAD ihren Ursprung am rechten Sinus Valsalvae neben dem

RCA-Ostium (s. Abbildung 12).
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Abbildung 12: Ursprungsanomalie. LAD geht aus dem rechten Sinus Valsalvae neben dem Ostium
der rechten Koronararterie ab. Patient H.R., geboren am 31.01.1936. Herzkatheternummer:
20031164. Aufnahme in LAO -35,6°, kranial -1,7°.

3.2.1.2.4 Ursprungsanomalien mit Beteiligung des LCx (n=15)

Bei 12 Patienten ging der Ramus Circumflexus aus dem proximalen Anteil der rechten
Koronararterie ab.

Bei 2 Patienten hatte der LCx einen separaten Ostium neben der RCA-Offnung und
ging aus dem rechten Sinus Valsalvae ab.

Bei einem Patient fehlte der LCx-Abgang, sodass das gesamte LCx-Gebiet von RCA

versorgt wird.
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3.2.1.3 Ursprung aus anderen Arterien des groBen Kreislaufs

Es wurde in unserer Datensammlung kein Fall gefunden worden, bei dem eine

Koronararterie ihren Abgang aus einer anderen Arterie des groen Kreislauf hatte.

3.2.2 Gruppe B, Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie

(n=184)

Zur Gruppe der Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie gehoren die

Muskelbriicke, Koronaraneurysmen und kongenitale Stenosen (s. Tabelle 6).

Klassifikation n= Pathologie
Muskelbriicke 140 LAD a) MB an der mittleren Position n=129
b) MB an der distalen Position n=9
¢) MB am ersten Septalast der LAD proximal n=1
d) MB am Ramus Diagonalis der LAD n=1
2 LCx a) MB an der proximalen Position des LCx n=1

b) MB an der mittleren Position des LCx n=1

Koronaraneurysma 1 LM
17 LAD
14 LCx
9 RCA
1 2 Aneurysmen gleichzeitig. Auf der LAD und dem LCx
Kongenitale Stenosen 0 - -

Tabelle 6: Zusammenfassung der Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie. Es wird in
drei Hauptgruppen kategorisiert: Muskelbriicke, Koronaraneurysmen und kongenitale Stenosen.

Es wurden bei insgesamt 142 Patienten Muskelbriicken festgestellt. Bei 129 Patienten
umgab das Myokard die LAD an der iiblichen mittleren Portion. Bei 9 Patienten war die
Muskelbriicke distal positioniert. Ein Patient hatte eine Muskelbriicke am ersten
Septalast der LAD proximal, ein anderer iiber dem Ramus diagonalis der LAD. 2

Patienten hatten eine Muskelbriicke iiber dem LCx. Beim ersten Patient lag die
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Muskelbriicke iiber dem proximalen LCx. Beim zweiten Patient lag die Muskelbriicke

tiber der mittleren Position des LCx.

Abbildung 13a: Anomalie der intrinsischen Koronararterienanatomie. Muskelbriicke iiber der LAD.
Aufnahme wihrend der Diastole. Die Muskelbriicke tritt wahrend der Systole in Erscheinung (s.
Abbildung 13b). Patient R.F., geboren am 13.10.1947. Herzkatheternummer: 20060140. Aufnahme
wdhrend der Diastole in RAO 79,6°, kaudal 0,7°.
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Abbildung 13b: Anomalie der intrinsischen Koronararterienanatomie Aufnahme beim gleichen
Patienten wihrend der Systole. Aufnahme in RAO 79,6, kaudal 0,7°.

—Muskelbriicke tritt wihrend der Systole ausdriicklich iiber der mittleren Position der LAD in
Erscheinung.

Insgesamt 42 Patienten hatten Koronaraneurysmen. Bei einem Patient lag ein
Aneurysma auf dem gemeinsamen Ast, dem LM. 9 Patienten hatten ein Aneurysma an
der RCA (s. Abbildung 14), 17 Patienten an der LAD (s. Abbildung 15) und 14
Patienten auf dem LCx (s. Abbildung 16). Ein Patient besall gleichzeitig zwei

Aneurysmen; eine auf dem LCx, die zweite auf der LAD.
Aufgrund der Altersspannweite wurden alle Koronarstenosen als erworbene

arteriosklerotisch bedingte Stenosen betrachtet. Eine Unterscheidung zwischen

angeboren und erworben war nicht moglich.
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Abbildung 14: Anomalie der intrinsischen Koronararterienanatomie. — Ein Koronaraneurysma ist
an der mittleren Position der rechten Koronararterie zu beobachten. Patient N.P, geboren am
21.12.1931. Herzkatheternummer: 20061612. Aufnahme in RAO 62,5°, kranial -1,9°.
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Abbildung 15: Anomalie der intrinsischen Koronararterienanatomie. — Ein Koronaraneurysma tritt
im Bereich der proximalen LAD, nach der Verzweigung der LM, in Erscheinung. Patient B.H.,
geboren am 28.12.1930. Herzkatheternummer: 20081673 . Aufnahme in LAO -30,8°, kaudal 0,2°.
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Abbildung 16: Anomalie der intrinsischen Koronararterienanatomie. Ein Koronaraneurysma ist am
proximalen LCx, direkt nach der Verzweigung der LM, zu sehen. Patient H.E., geboren am
28.10.1924. Herzkatheternummer: 20081423 . Aufnahme in LAO -18,8°, kranial -18,4°.

3.2.3 Gruppe C, Anomalien an den Koronararterienenden (n=18)

Zu dieser Gruppe gehoren Koronarfisteln (s. Tabelle 7). Die rechte Koronararterie war
in fiinf der Félle betroffen. In 2 Fillen 6ffneten sich die Fisteln zum rechten Ventrikel, in
einem zum linken Ventrikel, in einem zur Arteria pulmonalis und in einem zur Vena

pulmonalis.

Die linke Koronararterie war in drei Fillen betroffen. Bei zwei Patienten offnete sich

die Fistel zur Arteria pulmonalis (s. Abbildung 17) und bei einem zum linken Ventrikel.
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Klassifikation n= Pathologie
Koronarfisteln 5 RCA ) Fistel zum rechten Ventrikel n=2
b) Fistel zum linken Ventrikel n=1
c) Fistel zur Arteria pulmonalis n=1
d) Fistel zur Vena pulmonalis n=1
3 LM a) Fistel zur Arteria pulmonalis n=2
b) Fistel zum linken Ventrikel n=1
7 LAD a) Fistel zum linken Ventrikel n=3
b) Fistel zum linken Vorhof n=1

¢) Zwei Fisteln auf der LAD. Zum linken und zum rechten Ventrikel
n=1

d) Fistel zur linken Arteria pulmonalis n=2
3 LCx a) Fistel zur Arteria pulmonalis n=1
b) Fistel zum linken Ventrikel n=1

c) Fistel zur Vena pulmonalis n=1

Tabelle 7: Zusammenfassung der Anomalien an den Koronararterienenden. Zu dieser Hauptgruppe
gehoren die Koronarfisteln.

In 7 Fillen war die LAD betroffen. Bei 3 Patienten bestand die Verbindung zwischen
LAD und linkem Ventrikel, bei einem Patient zwischen LAD und linkem Vorhof (s.
Abbildung 18). Bei einem Patient 6ffnete sich eine Fistel zum linken, eine andere zum
rechten Ventrikel. In weiteren 2 Fillen bestand eine Verbindung zwischen LAD und der

linken Arteria pulmonalis.
Der Ramus circumflexus war in 3 Fillen die betroffene Koronararterie. In einem Fall

verband eine Fistel den LCx mit der Arteria pulmonalis, beim zweiten Patienten mit

dem linken Ventrikel, beim dritten mit der Vena pulmonalis.
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Abbildung 17: Anomalie am Koronararterienende. —>Fistelabgang aus dem proximalen Anteil der
LM zur Arteria pulmonalis (PA). Patientin M .E. geboren am 02.08.1947. Herzkatheternummer:
20081962. Aufnahme in LAO -38,8°, kaudal 34,0°.
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Abbildung 18: Anomalie am Koronararterienende. —Fistelabgang aus der proximalen LAD zum
linken Vorhof. Patientin B.B., geboren am 12.11.1928. Herzkatheternummer: 20080617 . Aufnahme in
LAO -17,8° kaudal 0,5°.

3.2.4 Gruppe D, abnorme Kollateralgefifie (n=0)

Im Rahmen dieser Studie wurden keine abnormen Kollateralgefdlle gefunden (n=0).

3.2.5 Gruppe E, gleichzeitiges Vorkommen von mehreren verschiedenen

Koronaranomalien (n=5)

In unserer Datensammlung wurden insgesamt 5 Patienten gefunden worden, bei denen

mehr als eine verschiedene Koronaranomalie diagnostiziert wurde (s. Tabelle 8).
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Klassifikation n=

Gleichzeitiges Vorkommen von 1 Zwei Ursprungsanomalien
mehreren Koronaranomalien

3 Eine Ursprungsanomalie und eine Muskelbriicke

1 Ursprungsanomalie, Koronarfistel und Muskelbriicke (herztransplantiert)

Tabelle 8: Uberblick zum Vorkommen von mehreren unterschiedlichen Koronaranomalien am
gleichen Patienten

Ein Patient zeigte zugleich zwei voneinander unabhingige Ursprungsanomalien. Die
RCA hatte ihren Abgang auf der anterioren Seite des iiblichen rechten Sinus Valsalvae
und gleichzeitig zeigte die linke Koronararterie am linken Sinus Valsalvae einen sehr

tiefen Abgang.

Bei drei Patienten wurde jeweils eine Ursprungsanomalie und eine Muskelbriicke an der
tiblichen Stelle der LAD diagnostiziert. Bei einem stammte die LAD vom proximalen
Anteil der RCA ab und zeigte an seiner mittleren Portion eine Muskelbriicke. Beim
zweiten Patienten zeigte sich ein Doppelflintenostium; LCx und LAD entsprangen
separat aus dem linken Sinus Valsalvae (=Doppelflintenostium). Gleichzeitig zeigte die
LAD wiederum an der mittleren Portion eine Muskelbriicke. Beim dritten Patient
entsprang die rechte Koronararterie aus dem akoronaren Sinus Valsalvae mit

gleichzeitig bestehender Muskelbriicke an der mittleren Portion der LAD.
Der letzte, herztransplantierte Patient zeigte drei Koronaranomalien gleichzeitig. Die
linke Koronararterie entsprang neben der RCA separat aus dem rechten Sinus Valsalvae

mit gleichzeitiger Fistelung der LAD zum linken Ventrikel und mit einer Muskelbriicke

an der mittleren Portion der LAD.

Die folgende Tabelle 9 bietet einen Gesamtiiberblick unserer Ergebnisse.
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Gruppe Klassifikation n= Pathologie
A Ursprung aus dem Pulmonalisgebiet 0 - -
A Ursprung aus der Aorta 42 RCA a) RCA innerhalb des rechten CS mit ektopischer Abgangsposition*
n=35
b) RCA aus dem proximalen Anteil von LM (Single C.A. L-II) n=2
¢) RCA aus dem LCx (Single C.A. L-I) n=2
d) RCA aus dem akoronaren Sinus Valsalvae n=2
e) RCA aus dem linken CS n=1
70 LM a) Doppelflintenostium n=63
b) LM aus dem rechten CS n=2
¢) LM innerhalb des linken CS mit ektopischer Abgangsposition*
n=4
d) LM aus dem proximalen Anteil von RCA (Single C.A. R-1I) n=1
1 LAD LAD aus dem rechten CS n=1
15 LCxa)LCx aus dem proximalen Anteil von RCA n=12
b) LCx aus dem rechten CS n=2
¢) LCx nicht vorhanden n=1
B Muskelbriicke 140 LAD a) MB an der mittleren Position n=128
b) MB an der distalen Position n=9
¢) MB am ersten Septalast der LAD proximal n=1
d) MB am Ramus Diagonalis der LAD n=1
LCx a) MB an der proximalen Position des LCx n=1
b) MB an der mittleren Position des LCx n=1
B Koronaraneurysma 1 LM
17 LAD
14 LCx
9 RCA
1 2 Aneurysmen gleichzeitig. Auf der LAD und dem LCx
B Kongenitale Stenosen 0o - -
C Koronarfisteln 5 RCA a) Fistel zum rechten Ventrikel n=2
b) Fistel zum linken Ventrikel n=1
¢) Fistel zur Arteria pulmonalis n=1
d) Fistel zur Vena pulmonalis n=1
3 LM a) Fistel zur Arteria pulmonalis n=2
b) Fistel zum linken Ventrikel n=1
7 LAD a) Fistel zum linken Ventrikel n=3
b) Fistel zum linken Vorhof n=1
¢) Zwei Fisteln auf der LAD. Zum linken und zum rechten Ventrikel
n=1
d) Fistel zur linken Arteria pulmonalis n=2
3 LCx a) Fistel zur Arteria pulmonalis n=1
b) Fistel zum linken Ventrikel n=1
¢) Fistel zur Vena pulmonalis n=1
D Abnorme KollateralgefiBe 0o - -
E Gleichzeitiges Vorkommen von Zwei Ursprungsanomalien
mehreren Koronaranomalien
3 Eine Ursprungsanomalie und eine Muskelbriicke
1 Ursprungsanomalie, Koronarfistel und Muskelbriicke

(herztransplantiert)

Tabelle 9: Gesamtiiberblick beziiglich der Privalenzen aller Koronaranomalien in dieser Studie. *high

oder low take off (nach Ogden et al. 1970)
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3.3 Das klinische Bild

3.3.1 Aligemeine Daten

Folgende Informationen beziiglich des klinischen Aspekts waren fiir diese Studie von
Interesse:

— Anamnese und kardiologische Vorgeschichte des Patienten

— Herzkatheterindikation

— Linksventrikuldre EF

— Grad der koronaren Herzerkrankung

— Myokardszintigrafiebefund

3.3.1.1 Angaben zur Anamnese und Vorgeschichte

Von insgesamt 335 Patienten wurden 20 herztransplantiert und zeigten eine
Koronaranomalie am transplantierten Herzen. Unter 315 nichttransplantierten Patienten
klagten 276 iiber Thoraxschmerzen (87,6%) und 59 (18,7%) hatten in der Vorgeschichte

einen Myokardinfarkt erlitten.

Bei 2 Patienten gab es angeborene Herzfehler. Bei einem Patienten gab es ein VSD,
ASD und eine offene Ductus Botalli. Beim anderen Patienten gab es eine VSD und eine

ASD.

3.3.1.2 Angaben zur Herzkatheterindikation

251 Patienten (75%) haben sich im Rahmen einer KHK-Diagnostik einer elektiven
Herzkatheteruntersuchung unterzogen. Bei 37 Patienten (11%) wurde notfallmiBig eine
Herzkatheteruntersuchung bei akutem Koronarsyndrom mit Verdacht auf einen
Myokardinfarkt durchgefiihrt. Die restlichen 47 Patienten (14%) wurden aufgrund
unterschiedlicher Indikationen untersucht (Abkldarung des pridoperativen Status;

Graduierung eines Klappenvitiums; Abkldrung eines Aortenaneurysmas; neu
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auftretendes Vorhofflimmern; Synkopenabkldrung; Herzinsuffizienz; rezidivierende

kardiale Dekompensationen; Kardiomyopathieabkldrung).

3.3.1.3 Angaben beziiglich der linksventrikuléiren Ejektionsfraktion

Unter 335 Anomaliepatienten wurden bei 289 Patienten wéhrend der
Herzkatheteruntersuchungen die linksventrikuldre Ejektionsfraktion gemessen. Bei 46

Patienten war der Wert unterhalb des fiir diese Studie angenommenen Normwerts.

3.3.1.4 Angaben beziiglich der koronaren Herzkrankheit

Unter 315 nichttransplantierten Patienten zeigten 189 Patienten (60%) eine koronare
Herzerkrankung. 71 Patienten hatten KHK Grad 1 (22,5%), 58 hatten KHK Grad 2
(18,4%) und 60 den KHK Grad 3 (19,0%). 126 Patienten (40%) zeigten keine koronare
Herzkrankheit (s. Abbildung 19).

3.3.1.5 Angaben beziiglich der Myokardszintigrafie

Von 315 nichttransplantierten Anomaliepatienten hatten 84 eine Myokardszintigraphie
bekommen. Unter diesen 84 hatten 29 Patienten (34,5%) in der Vorgeschichte einen
Myokardinfarkt erlitten und zeigten eine Myokardnarbe. 29 der 84 Patienten (34,5%)
zeigten Ischamie wihrend des Belastungstests. Bei den restlichen 55 Patienten war der

Befund unauffillig.
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B Keine signifikante KHK B KHK Grad1 B KHK Grad 2 B KHK Grad 3

Ursprungsanomalien Muskelbriicke Aneurysma Koronarfistel

Abbildung 19: Die Privalenz der koronaren Herzkrankheit, verteilt auf Anomaliegruppen. Die Sdulen
geben die Anzahl der Patienten mit bzw. ohne signifikante koronare Herzerkrankung an.

332 Der klinische Aspekt im Zusammenhang mit den

Anomaliehauptgruppen

3.3.2.1 Das klinische Bild bei Ursprungsanomalien

128 Patienten hatten Ursprungsanomalien. Unter diesen Patienten waren 5 waren
herztransplantiert worden und zeigten Anomalien am transplantierten Herzen. Von 123

nichttransplantierten Patienten klagten 111 iiber Thoraxschmerzen (90,2%).

73 von 123 (59,3%) Patienten zeigten eine signifikante koronare Herzerkrankung nach
unseren Kriterien. Davon hatten 30 Patienten eine 1-Gefal3-KHK (24,4%); 23 Patienten
eine 2-Gefa3-KHK (18,7%) und 20 Patienten eine 3-Gefi3-KHK (16,2%) (s. Abbildung
20).
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50% B Keine signifikante KHK

40.7% B KHK Grad 1

40% B KHK Grad 2

B KHK Grad 3
30%
20%
10%
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Ursprungsanomalien

Abbildung 20: Prdivalenz von KHK unter den Patienten mit Ursprungsanomalien.

Bei 104 Patienten wurde die LVEF gemessen. Unter diesen hatten 83 Patienten nach

unserer Annahme eine normale LVEF gezeigt.

Bei 26 unter 123 Patienten wurde eine Myokardszintigraphie durchgefiihrt worden. 10
Patienten zeigten Ischiimie (38,5%). 11 Patienten hatten in der Vorgeschichte einen

Myokardinfarkt erlitten (42,3%).

3322 Das klinische Bild bei Anomalien der intrinsischen

Koronararterienanatomie

3.3.2.2.1 Muskelbriicke-Patienten

142 Patienten hatten eine Muskelbriicke. 8 Patienten waren herztransplantiert und

zeigten eine Muskelbriicke am transplantierten Herzen.

Von 134 nichttransplantierten Patienten hatten 117 Thoraxschmerzen (87,3%)
angegeben. Nach unseren Kriterien zeigten 71 Patienten eine signifikante koronare
Herzerkrankung (53,0%): 35 Patienten hatten 1-Gefia3-KHK (26,1%), 24 Patienten 2-
GefiB3-KHK (17,9%) und 12 Patienten 3-Gefd3-KHK (9,0%) (s. Abbildung 21).
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Muskelbriicke

Abbildung 21: Privalenz von KHK unter den Patienten mit Muskelbriicke.

Bei 135 Patienten wurde die LVEF bestimmt. Bei 122 von ihnen war die LVEF im

Normbereich.

Bei 37 nichttransplantierten Patienten wurde eine Myokardszintigraphie durchgefiihrt.
10 Patienten zeigten eine Ischdmie (27,0%). 26 Patienten hatten in der Vorgeschichte

einen Myokardinfarkt erlitten (19,4%).

3.3.2.2.2 Koronaraneurysmapatienten

42 Patienten hatten Koronaraneurysmen. Unter den Aneurysmapatienten gab es
niemanden mit Herztransplantation. 35 Patienten klagten {iber Thoraxschmerzen
(83,3%).

37 Patienten zeigten eine signifikante KHK nach unseren Kriterien (88,1%). Davon
hatten 4 Patienten eine 1-Gefil3-KHK (9,5%), 8 Patienten eine 2-Gefa3-KHK (19,0%)
und 25 Patienten eine 3-Gefal3-KHK (59,5%) (s. Abbildung 22).

49



59.5%

60% B Keine signifikante KHK
50% B KHK Grad 1
B KHK Grad 2
40% B KHK Grad 3
30%
20%
10%
0%

Koronaraneurysma

Abbildung 22: Prdivalenz von KHK unter den Patienten mit Koronaraneurysmen.

Bei 34 Aneurysmapatienten wurde die LVEF bestimmt. Bei 26 von 34 war sie im

Normbereich.

Bei 16 Aneurysmapatienten wurde eine Myokardszintigraphie durchgefiihrt. Es zeigte
sich bei 9 eine Ischdmie (56,25)%. 14 Patienten hatten in der Vorgeschichte einen

Myokardinfarkt erlitten (33,3%).

3.3.2.3 Das klinische Bild bei Anomalien an den Koronararterienenden

18 Patienten hatten klinisch-hdmodynamisch nicht signifikante kleine Koronarfisteln.

Unter den Koronarfistelpatienten waren 6 herztransplantiert.

Unter den 12 nichttransplantierten Patienten klagten 10 tiber Thoraxschmerzen (83,3%).
7 Patienten (58,3%) hatten eine signifikante KHK nach unseren Kriterien. Darunter
waren zwei Patienten an 1-Gefia3-KHK (16,6%), zwei an 2-Gefi3-KHK (16,6%) und 3
an 3-GefiBB-KHK (25,0%) erkrankt (s. Abbildung 23).

50



70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

61.1% B Keine signifikante KHK
B KHK Grad 1

KHK Grad 2
B KHK Grad 3

16.6%

11.1% 11.1%

Koronarfisteln

Abbildung 23: Privalenz von KHK unter den Patienten mit Koronarfisteln.

Bei 12 Patienten wurde die LVEF bestimmt. Bei 9 von 12 Patienten war sie im

Normbereich.

Bei 3 Patienten wurde eine Myokardszintigraphie durchgefiihrt. Es gab bei ihnen keine
Anzeichen von Ischdmie. Bei den Koronarfistelpatienten wurden keine Myokardinfarkte
beobachtet.

3.3.2.4 Das klinische Bild bezogen auf abnorme Kollateralgefifie

Es wurden im Rahmen dieser Studie keine abnormen Kollateralgefife diagnostiziert.

3.3.2.5 Das klinische Bild beziiglich des Vorkommens mehrerer verschiedener

Koronaranomalien

Der Patient mit 2 voneinander unabhingigen Ursprungsanomalien war eine 35-jdhrige
Frau mit einem angeborenen Herzfehler (ASD, VSD und einem offenen Ductus
Botalli). Sie gab Thoraxschmerzen an. Die Herzkatheteruntersuchung zeigte keine

signifikante KHK. Die LVEF war mit 30% unter der Normbereich.

Der zweite Patient mit RCA-Anomalie und Muskelbriicke war nierentransplantiert und

gab in der Anamnese keine Thoraxschmerzen an. Es gab in der
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Herzkatheteruntersuchung keinen Anhalt auf eine signifikante KHK. LVEF war im

Normbereich (=60%). Die durchgefiihrte Myokardszintigraphie war ebenso unauffillig.

Der dritte Patient mit LAD-Anomalie und Muskelbriicke kam mit Thoraxschmerzen. Es
gab in der Herzkatheteruntersuchung keinen Anhalt auf eine signifikante KHK. LVEF
war mit 37% unterhalb der Normbereich. Die durchgefiihrte Myokardszintigraphie

zeigte einen unauffilligen Befund.

Der vierte Patient mit Doppelflintenostium und Muskelbriicke stellte sich mit
Thoraxschmerzen vor. Es zeigte sich ein 2-Gefi3-KHK in der Herzkatheter-
untersuchung. LAD und LCx waren die betroffenen Hauptkoronararterien. Eine

Laevokardiographie oder Myokardszintigraphie wurde nicht durchgefiihrt.

Der fiinfte Patient, der gleichzeitig drei Koronaranomalien hatte, war ein 60jdhriger
Mann mit Zustand nach einer Herztransplantation. Es zeigte sich in der
Kontrollangiographie kein Anhalt auf eine signifikante stenosierende KHK oder
Transplantationsvaskulopathie. Die Myokardszintigraphie war unauffillig und die

LVEF im Normbereich.
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4 Diskussion

4.1 Klassifikation und Priavalenz

In der Literatur werden die Kriterien zur Klassifikation von Koronaranomalien zwar
sehr ausfiihrlich diskutiert, aber die Terminologie ist im Grofen und Ganzen immer
noch nicht standardisiert und uniibersichtlich [Earls et al. 2006]. Eine mogliche
Erklarung ist die Heterogenitét und gleichzeitig hohe Anzahl der Krankheitsbilder, die
bis zur heutigen Zeit unter dem allgemeinen Namen ,,Koronaranomalie” publiziert
wurden. Um diese Angelegenheit zu vereinfachen, empfahlen mehrere Autoren
[Yamanaka et al. 1990] [Ogden et al. 1970], die Anomalien nach ihrer pathologischen
Konsequenz als major und minor zu klassifizieren. In der letzten Zeit wiahlen die
meisten Forscher exklusiv anatomische Definitionen, die die Bedeutung des klinischen

Aspekts auf die zweite Position weisen [Angelini et al. 2002].

Koronaranomalien kommen in der Literatur wéhrend routinemifBig durchgefiihrter
Koronarangiographien mit einer Privalenz von 0,6% bis 1,34% vor [Yamanaka et al.
1990] [Topaz et al. 1992] [Aydinlar et al. 2005] [Wilkins et al. 1988] [Donaldson et al.
1983] [Kardos et al. 1997] [Kimbiris et al. 1978] [Engel et al. 1975] [Garg et al. 2000]
[Cieslinski et al. 1993] [Chaitman et al. 1976] [Baltaxe et al. 1977]. Tabelle 10 gibt
einen Uberblick iiber die groBten retrospektiven Datenbankanalysen, die bisher
verdffentlicht wurden. Die aufgefiihrten Autoren verwendeten eine untereinander
dhnliche  anatomisch-morphologische  Klassifikation = mit  Schwerpunkt auf

Ursprungsanomalien.
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Autoren Patientenanzahl Anzahl der Angiographische

Anomaliepatienten Pravalenz (%)
Yamanaka und Hobbs (1990) 126,595 1,686 1.3
Topaz et al. (1992) 13,010 80 0.61
Aydinlar et al. (2005) 12,059 100 0.8
Wilkins et al. (1988) 10,661 83 0.78
Donaldson et al. (1983) 9,153 82 0.9
Kardos et al. (1997) 7,694 103 1.34
Kimbiris et al. (1978) 7,000 45 0.64
Engel et al. (1975) 4,250 51 1.2
Garg et al. (2000) 4100 39 0.95
Cieslinski et al. (1993) 4,016 39 0.97
Chaitman et al. (1976) 3,750 31 0.83
Baltaxe et al. (1977) 1000 9 0.9
Diese Studie 13,170 335 2.54

Tabelle 10: Uberblick zur groBen retrospektiven Datenbankanalysen in der Literatur.

Die groBte Datenbankanalyse wurde von Yamanaka, Hobbs und Mitarbeitern im Jahre
1990 publiziert. Sie fanden unter 126.595 Patienten, die einer Herzkatheteruntersuchung
unterzogen wurden, 1461 Patienten mit Ursprungsanomalien und 225 Patienten mit
Beendungsanomalien (v. a. Koronarfisteln). Das entspricht einer Privalenz von 1,3%.
Ihre Studie beinhaltete aber nicht — im Gegensatz zu unserer — Anomalien der
intrinsischen Koronararterienanatomie, also die Muskelbriicke und Koronaraneurysmen.
Von unseren 335 Anomaliepatienten zeigten, wenn wir die Muskelbriicken und die
Aneurysmen ausgrenzen wiirden, 128 eine Ursprungsanomalie und 18 eine
Beendungsanomalie.  Das  entspricht dann, ohne  Muskelbriicke-  und
Aneurysmapatienten, einer Pridvalenz von 1,11%, die mit dem in der Literatur
angegebenen Prévalenzintervall iibereinstimmt. Der Unterschied zwischen unserer
Privalenzrate und dem Prévalenzintervall in der Literatur kommt moglicherweise aus

dem Grund zustande, dass wir ein breiteres Klassifikationssystem verwendeten.
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Die Patienten in unserer Abteilung waren Erwachsene mit einer Altersspannweite von
29 zu 92. Das stimmt mit den meisten vorherigen Studien iiberein. Unser Patientengut
kann zu den eher benignen Koronaranomalien tendieren, weil die maligneren
Anomalien mit dramatischen Folgen, wie z.B Bland-White-Garland-Syndrom, schon im

Kindesalter diagnostiziert und gegebenenfalls auch therapiert sein wiirden.

Yamanaka et al., Topaz et al., Wilkins et al. und Garg et al. berichteten, dass ménnliche
Patienten stirker von Anomalien betroffen waren. Bei Yamanaka et al. ist das Verhéltnis
von Mann zu Frau; 74% zu 26%. Die anderen Autoren beobachteten ein #hnliches
Verhiltnis: Bei Topaz et al. war es 77% zu 23%, bei Wilkins et al. 80% zu 20% und bei
Garg et al. 87% zu 13%. In unserer Studie waren 232 Minner und 103 Frauen davon
betroffen. Das entspricht einem Verhiltnis von 69% zu 31%. Wir erkldren diese
Tatsache damit, dass Ménner hiufiger unter Thoraxschmerzen leiden und aus diesem
Grund bei Minnern mehr Koronarangiograpien durchgefiihrt werden. Es bleibt unklar,
ob bei beiden Geschlechter die gleiche Préavalenz herrscht oder ob Anomalien beim

minnlichen Geschlecht hidufiger vorkommen.

Die Wahrscheinlichkeit, wihrend einer Herzkatheteruntersuchung bei einem Patienten
einer Koronaranomalie zu begegnen, war nach unseren Ergebnissen 2,54%. Fiir den
Invasivkardiologen ist von grofer Bedeutung, eine Koronaranomalie wihrend einer
Angiographie erkennen zu koénnen, weil es sonst zu einem inaddquaten, verldngerten
Untersuchungsablauf kommen kann und die Prozedur mit einer Fehldiagnose enden
kann [Topaz et al. 1992] [Donaldson et al. 1982]. Es ist von Interesse, unter
Beriicksichtigung der 2,54%igen Wahrscheinlichkeit, in welchem Verhiltnis die 4
Koronararterien, RCA, LM, LAD und LCx, eine Anomalie aufzuweisen [s. Abbildung
8]. Unter Beriicksichtigung von Muskelbriicken und Aneurysmen als Koronaranomalien
steht die LAD nach unserer Klassifikation mit 50,3%iger Wahrscheinlichkeit an der
ersten Stelle, wobei die Muskelbriicke dort sehr hidufig vorkommen. An der zweiten
Stelle steht der gemeinsame Ast, LM. Bei Topaz et al. und Garg et al. war die RCA die
am meisten betroffene Arterie. Yamanaka et al. machten keine konkreten Angaben.
Aydinlar et al. beschrieben die LM mit 48%iger Wahrscheinlichkeit als betroffene

Arterie. Bei Wilkins war es der LCx. Der Grund dafiir konnte zum einen das
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verwendete Klassifikationssystem, zum anderen die untersuchten ethnischen Gruppen
sein. Topaz et al. berichtete, dass das Patientengut zu 30% aus Lateinamerikanern
bestehe und 41% der festgestellten Anomalien bei lateinamerikanischen Patienten zu
sehen seien. Bei der Studie von Garg et al. ist die angiographische Population aus
Indien, bei Aydinlar aus Mittelanatolien. Kardos et al. verdffentlichten die erste
epidemiologische Studie aus Zentral-West-Europa, aus Ungarn, und berichteten eine
60%ige Beteiligung der LM-Koronararterie. Wenn wir die Muskelbriicke-, Aneurysma-,
und Koronarfistelpatienten ausgrenzen wiirden, wire die LM die am héaufigsten
betroffene Koronararterie und unsere Ergebnisse beziiglich unseres zentraleuropéischen
Patientengutes wiirden genau mit denen von Kardos et al. iibereinstimmen. Wir kénnen
daraus ableiten, dass zum einen die Herkunft bei der Verteilung der Anomalien
innerhalb der Hauptkoronararterien eine Rolle spielt, zum zweiten aber die
Allgemeinpravalenz der Anomalien sich beziiglich unserer Tabelle zwischen den

ethnischen Gruppen nicht unterscheidet.

4.2 Ursprungsanomalien

4.2.1 Koronararterien aus dem Pulmonalisgebiet

Es gibt viele Variationen der Ursprungsanomalien einer oder beider Koronararterien
[Ogden et al. 1970] [Yamanaka et al. 1990]. Dazu gehoren in erster Linie abnorme
Koronararterien, die ihren Ursprung aus dem Pulmonalisgebiet nehmen. Eine abnorme
rechte oder linke Koronararterie bzw. ihre Aste LAD und LCx aus der Pulmonalarterie
kommen sehr selten vor. Die linke Koronararterie aus der Pulmonalarterie ist die
hiufigste Pathologie innerhalb der Subgruppe, deren klinisches Spektrum ausfiihrlich in
1933 von Bland et al. beschrieben wurde (Bland-White-Garland-Syndrom). 90% dieser
Patienten sterben in der frithen Kindheit und nur wenige erreichen das Erwachsenenalter
[Wesselhoeft et al. 1968]. Es gab in unserer Datensammlung keinen Fall aus dieser

Subgruppe.
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4.2.2 RCA und LM Anomalien

4.2.2.1 Separate Urspriinge von LAD und LCx

In unserer Studie war die Abwesenheit des gemeinsamen Astes der linken
Koronararterie LM die héufigste Ursprungsanomalie mit einer Priavalenz von 0,48%
(n=63). Diese Anomalie présentiert sich mit zwei voneinander getrennten Ostia und sich
daraus ergebenden separaten Urspriingen der LAD und des LCx aus dem linken Sinus
Valsalvae. Dies wurde auch Doppelflintenostium genannt. Angelini et al. berichteten,
dies sei eine nicht seltene Anomalie der linken Koronarkreislauf, mit einer Privalenz
von 0,5% bis 8% [Angelini et al. 1989], sodass es eigentlich statt einer Anomalie als
Normvariante betrachtet werden soll [Angelini et al. 2007]. Yamanaka et al. berichteten
513 Fille mit einer Pridvalenz von 041%, und Topaz et al. [Topaz et al. 1991]
berichteten 83 Fille mit einer Privalenz von 0,4%. Gelegentlich wird diese Anomalie
wihrend der Angiographie fehldiagnostiziert und der LAD- bzw. LCx-Abgang wird als
,»total obstruiert” oder ,.,kongenital abwesend” fehlinterpretiert. Diese Anomalie hat eine
geringe himodynamische bzw. klinische Relevanz [Topaz et al. 1991] [ Yamanaka et al.

1990] [Ogden et al. 1970] und wurde deswegen als benigne eingestuft.

4.2.2.2 Ektopische Abgangsposition

Es gibt Abweichungen der Lokalisation der Ostien innerhalb des entsprechenden Sinus
Valsalvae. Bei manchen Patienten nehmen Ostien hohere oder tiefere bzw. seitliche
Abgangspositionen. In unserer Studie begegneten wir bei 35 Patienten einem
ektopischen RCA-Ostium (Prdvalenz: 0,26%), bei 4 Patienten einem ektopischen LM-
Ostium (Préavalenz: 0,03%) innerhalb des entsprechenden Sinus Valsalvae. Angelini et
al. berichteten, dass sich die Ostia im Normalfall in der Mitte des entsprechenden Sinus
und nicht mehr als 1 cm oberhalb der Trikuspidalklappenebene befinden sollten

[Angelini et al. 1989].
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4.2.2.3 Ektopischer Ursprung einer Koronararterie aus dem gegenseitigen

Sinus Valsalvae

Eine seltene Pathologie ist die Koronararterie aus dem gegenseitigen Sinus Valsalvae.
Dies betrifft die RCA und die LM, wobei die RCA aus dem linken Sinus Valsalvae
viermal hidufiger vorkommt als das Gegenstiick einer LM aus dem rechten Sinus
Valsalvae. Es gibt in unserer Datensammlung einen ménnlichen Patienten, bei dem die
RCA aus dem linken Sinus Valsalvae entspringt und kein Zeichen einer Atherosklerose
zeigt [Privalenz 0,008%]. Bei zwei Patientinnen konnten wir einen Fehlabgang der
linken Koronararterie aus dem rechten Aortensinus diagnostizieren (Privalenz 0,015%).
Eine Patientin hatte 1-Gefi3-KHK, bei der die RCA betroffen war, die andere zeigte
keine Zeichen einer Atherosklerose.

Die rechte Koronararterie aus dem linken Aortensinus ist eine der seltenen
Koronaranomalien, die in der Literatur bei 0,003% bis 0,9% der Koronarangiographie-
patienten vorkommt [Jim et al. 2005] [Ayalp et al. 2002] [Yamanaka et al. 1990]. Die
abnorme RCA nimmt charakteristischerweise — wie in unserem Fall — ihren Ursprung
anterior zur LM-Abgang innerhalb des linken Aortensinus und verlduft unmittelbar
danach spitzwinklig zwischen Truncus pulmonalis und Aorta ascendens zum rechten
Sulcus coronarius. Der Ursprung dhnelt in manchen Fillen einem Schlitz, sodass eine
priazise Kanullierung wihrend einer Angiographie nicht immer einfach ist [Cohen et al.
2002] [Jim et al. 2005]. Genau wie bei der RCA kann die LM auf dhnliche Weise
betroffen sein. Dabei geht die linke Koronararterie aus dem rechten Aortensinus durch
ein separates Ostium ab. Sie hat 4 anatomische Verlaufmoglichkeiten, die in manchen
Fiéllen angiographisch schwierig zu unterscheiden sind [Ishikawa et al. 1985]:
retroaortaler Verlauf, interarterieller Verlauf, anteriorer prdpulmonaler Verlauf und

intraseptaler Verlauf.

4.2.2.4 Single Koronararterie

Eine isolierte Single Koronararterie ist eine seltene Anomalie, die in der Literatur mit

einer Privalenz von 0,024% bis 0,04% vorkommt [Sharbaugh et al. 1974] [Lipton et al.

1979] [Yamanaka et al. 1990]. Es besteht nur ein Ostium innerhalb des entsprechenden
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Sinus Valsalvae. Die erste Klassifikation beziiglich der Abginge wurde von Smith et al.
1950 vorgeschlagen [Smith et al. 1950]. Eine fiir den Invasivkardiologen praktischere
Klassifizierung wurde von Lipton et al. in 1979 aufgestellt [Lipton et al.1979] (s.
Tabelle 2). Gruppe-I-Anomalien kommen extrem selten vor, bei denen eine
groBkalibrige RCA oder LM das ganze Myokard versorgt. In unserer Studie konnten wir
bei einem minnlichen und einem weiblichen Patient eine Single Koronararterie der
Gruppe L-I beobachten (Privalenz 0,015%). Die RCA ging aus dem distalen Abschnitt
des LCx hervor, und eine groBkalibrige LM versorgte das ganze Myokard. Der
minnliche Patient zeigte eine 2-Gefa3-KHK, wobei LCx und LAD betroffen waren.
Beziiglich der vorliegenden Anomalie kann das als 3-Gefall KHK gesehen werden. Die
zweite Patientin zeigte keine Atherosklerose. Von diesem Anomalietyp, der in der
Literatur als hauptsidchlich benign klassifiziert wurde, gibt es nur wenige Beispiele

[Sheth et al.] [Turhan et al.] [Ayala et al. 1995] [Tavernarakis et al. 1986].

4.2.2.5 Akoronarer posteriorer Sinus Valsalvae

Ektopische Abgénge aus dem posterioren Sinus Valsalvae gehdren zu den sehr seltenen
Anomalien; es gibt kaum Fallberichte in der Literatur. Yamanka et al. berichteten fiinf
Fille, wobei in vier Fillen die RCA und in einem Fall die LM ihren Fehlabgang aus
dem posterioren Sinus Valsalvae hatten. Kardos et al. berichteten ebenfalls 5 Fille,
wobei die RCA nur einmal, die LM viermal betroffen war. In unserer Datensammlung
konnten wir zwei minnliche Patienten identifizieren, bei denen die RCA ihren Ursprung
im posterioren Sinus hatte (Privalenz 0,015%). Die beiden minnlichen Patienten aus
unserem Archiv zeigten keine Atherosklerose an der RCA. Roberts und Yamanaka et al.
stuften die beiden Anomaliearten als hauptsdchlich benign ein. Wegen ihrer Seltenheit
sind die Auswirkungen dieser Pathologie und das Risiko eines gefdhrlichen Ereignisses

relativ unbekannt.

4.2.3 LAD-Anomalien

Isolierte Ursprungsanomalien der LAD kommen in der Literatur mit einer Privalenz

von 0,01%-0,03% vor [Tuncer et al. 2006]. Es wurden Fille beschrieben, bei denen die
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LAD ihren Ursprung isoliert aus der Pulmonalarterie, aus der RCA, aus dem rechten
Aortensinus oder aus dem akoronaren Sinus Valsalvae hatte [Yamanaka et al. 1990]
[Tuncer et al. 2006] [Coyle et al. 2000] [Subban et al. 2010]. LAD-Anomalien wurden
von Yamanaka et al. als potenziell ernstzunehmend eingestuft, aber nicht in allen
Einzelheiten erortert. Tuncer et al. behandelten in ihrer Arbeit isolierte LAD-Anomalien
ausfiihrlich und beschrieben drei proximale Verlaufsmoglichkeiten fiir eine isolierte
LAD-Ursprungsanomalie: der anteriore, priapulmonale Verlauf; der interarterielle
Verlauf zwischen der Aorta und der Pulmonalarterie; der intraseptale Verlauf innerhalb
des Interventrikuldrseptums. Der anteriore Verlauf ist die hdufigste Anomalie mit 50%
Priavalenz unter den LAD-Anomalien. Wir beobachteten bei einem 67-jdhrigen
Patienten eine aus dem rechten Aortensinus entspringende LAD mit einem intraseptalen
Verlauf (Privalenz: 0,008%). Der Patient hatte eine 1-Gefif3-KHK, von der die RCA
betroffen war. Myokardszintigraphie zeigte eine posteriore Myokardnarbe bei Zustand

nach einem Myokardinfarkt.

4.2.4 LCx-Anomalien

Der Fehlabgang des LCx entweder aus der RCA oder separat aus dem rechten Sinus
Valsalvae kommt héufig unter den Koronaranomalien vor [Yamanaka et al. 1990]
[Topaz et al. 1991]. Der LCx verlduft nach ihrem Abgang posterior zur Aorta, in die
linke Sulcus atrioventricularis posterolateral und versorgt die linkslaterale
Myokardwand. Die LAD und die RCA sind morphologisch normal [Angelini et al.
1989]. Yamanaka beschrieb diese beiden Ursprungsanomalien ohne Zeichen einer
Atherosklerose als benigne und asymptomatisch, jedoch sind in der Literatur Fille
beschrieben worden, bei denen es ohne Atherosklerose am LCx zu Angina-Pectoris-
Beschwerden, Myokardinfarkt und sogar zum plotzlichen Herztod gekommen ist
[Taylor et al. 1997] [Piovesana et al. 1989] [Rozenman et al. 1993]. Wir beobachteten in
unserer Datensammlung 14 &dhnliche Fille (Priavalenz 0,11%). In 12 davon nahm der
LCx ihren Ursprung aus der RCA; in 2 Fillen hatte sie ihren eigenen Ostium separat aus
dem rechten Sinus Valsalvae. Die Verldufe sind damit vergleichbar, wie sie in der

Literatur beschrieben wurden.
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Eine fehlende Anlage des LCx ist charakterisiert durch eine weite, ,,superdominante”
RCA, die die laterale Myokardwand mitversorgt. Die Anomalie ist in sich ohne Zeichen
einer Atherosklerose hdimodynamisch und funktionell nicht bedeutungsvoll [Yamanaka
et al. 1990]. Die LAD entspringt aus dem linken Aortensinus und ist in ihrem Verlauf
morphologisch normal. Yamanaka et al. beobachteten in 4 Fillen eine fehlende Anlage
des LCx mit einer Privalenz von 0,003%. In unserer Studie konnten wir bei einer
54jdhrigen Patientin eine weite, ,,superdominante” RCA und ein fehlender LCx
diagnostizieren (Pridvalenz: 0,008%). Die Patientin zeigte keine Zeichen einer

Atherosklerose.

4.3 Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie

Zu den Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie zéhlen in erster Linie die
sehr hiufig vorkommenden Muskelbriicken und die eher selteneren Koronaraneurysmen

[Angelini et al. 2002].

4.3.1 Muskelbriicke

Eine Muskelbriicke ist eine angeborene Anomalie, definiert als ein Segment einer
epikardial verlaufenden Hauptkoronararterie, das unterhalb eines Muskelfibrillenbiindel
liegt [Alegria et al. 2005]. Sie sind in der Regel auf das mittlere Segment der LAD
beschrinkt [Channer et al. 1989] [Angelini et al. 1983] und werden angiographisch
durch die systolische Kompression der betroffenen epikardial verlaufenden

Koronararterie charakterisiert.

Muskelbriicken wurden von den meisten Klassifikationssystemen nicht als klassische
Anomalie betrachtet und hauptsédchlich als benign eingestuft, obwohl diese Pathologie
eine angeborene Variante darstellt und gelegentlich klinische Symptome hervorruft,
weswegen sie in unsere Studie eingeschlossen wurden. In der Literatur wurden Fille
beschrieben, bei denen die Muskelbriicke ohne Zeichen einer Atherosklerose mit

Myokardischimie, Myokardinfarkt, linksventrikuldrer Dysfunktion, paroxysmalen AV-
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Blockaden, Kammertachykardie und sogar plotzlichem Herztod korreliert waren [Arnau

et al. 1999] [Endo et al.] [Rossi et al. 1980] [Vasan et al. 1989] [den Dulk et al. 1983].

Die Prédvalenz variiert stark in Abhingigkeit von der verwendeten Diagnosemethode,
bei routineméfBig durchgefiihrten Angiographien zwischen 0,5% bis 16%, in
Autopsiestudien sogar bis 80% [Alegria et al. 2005] [Rossi et al. 1980] [Bourassa et al.
2003]. In unserer Studie liegt die Pridvalenz weitgehend iibereinstimmend bei 1,08% mit
n=142. Die Variabilitit bei der Privalenz konnte darin liegen, dass die Muskelbriicken
in Linge, Position und Ausprigung stark variieren und in manchen Fillen wihrend der
Routineangiographie leicht iibersehen werden konnen. Unter 142 Muskelbriicke-
patienten gab es fiinf hdmodynamisch signifikante bzw. interventionsbediirftige Fille
(Pravalenz 0,037%), bei denen die Muskelbriicke an der {iblichen mittleren Position der

LAD lag.

4.3.2 Aneurysmen

Koronararterienaneurysmen sind definiert als eine Dilatation eines Koronararterien-
segments um mindestens das 1,5fache seines Durchmessers [Demopoulos et al. 1997].
Die Dilatation kann entweder diffus oder fokal und in Morphologie sakkuldr oder
fusiform sein. Die Pathologie kann auch als Koronarektasie bezeichnet werden [Swaye
et al. 1983]. Nach verschiedenen Studien schwankt die Privalenz zwischen 0,3% bis
5,3% des angiographischen Patientengutes [Demopoulos et al. 1997] [Swaye et al.
1983] [Hartnell et al. 1985] [Baman et al. 2004]. In unserer Studie konnten wie bei 42
Patienten fokale Koronaraneurysmen beobachten (Pridvalenz 0,032%). Unter den
Hauptkoronararterien war die LAD am héufigsten betroffen (42,9%). Villines et al.
[2005] und Swaye et al. berichteten die RCA als hiufigste betroffene Koronararterie, die
zu 40-87% von Aneurysmen befallen ist. Es gibt Evidenz, dass das méinnliche
Geschlecht héufiger als das weibliche betroffen ist [Swaye et al. 1983]. Wir konnten bei
34 Patienten (81,0%) und nur bei acht Patientinnen (19,0%) aneurysmatische

Erweiterungen beobachten und kénnen diese Behauptung bestitigen.
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4.4 Anomalien der Koronararterienenden

Zu den Endungsanomalien gehoren in erster Stelle die Koronarfisteln. Sie sind seltene
kongenitale, erworbene oder iatrogene Anomalien der Koronararterien. Das Blut wird
durch die Fistel, einen Shunt, in eine kardiale Kammer, ins Perikard hinein [Mutlu et al.
2001] oder in eins der groBen Gefde mit niedrigerem Druck abgeleitet. Das distal
gelegene Areal wird gelegentlich wegen des Shunts umgangen und minderperfundiert.
Klinisch-hdmodynamische Auswirkungen sind abhingig vom Durchmesser, den
miteinander verbundenen Rdumen und dem Schweregrad des Links-Rechts-Shunts
[Balenescu et al. 2001] [Gowda et al. 2006]. Allerdings handeln die meisten Fille, die in
der Literatur prisentiert wurden, von Fisteln mit kleinem Ausmall und geringer
hdmodynamischer Konsequenz. GroBe epidemiologische Studien berichteten ein
Inzidenintervall von 0,02% bis 0,8% des angiographisch untersuchten Patientengutes
[Cieslinski et al. 1993] [Wilkins et al. 1988] [Kardos et al. 1997] [ Yamanaka et al. 1990]
[Chiu et al. 2008] [Roberts et al. 1986]. Unsere Privalenz liegt mit 18 Félle bei 0,14%.
Alle Hauptkoronararterie bzw. ihre Aste konnen befallen sein. In den groBten
epidemiologischen Studien waren die RCA und LAD die am meisten betroffenen
Arterien, der LCx war sehr selten beteiligt. Wir konnen diese Tatsache mit unseren
Ergebnissen bestitigen: Wir beobachteten sieben LAD- und fiinf RCA-Fisteln. Wir
konnten auch 3 LCx-Fisteln beobachten, die sehr selten vorkamen. Es wurde in der
Literatur erortert, dass mehr als 90% aller Fisteln in das vendse System drainierten
[Gowda et al. 2006]. Dies konnten wir nicht bestitigen. Die Fisteln 6ffneten sich in der
Hilfte unserer Fille (n=8) in die linksseitigen kardialen Rdume. Sandhu et al. [1989]
berichteten eine erhohten Privalenz an Koronarfisteln bei herztransplantierten Patienten,
ndmlich 8% gegeniiber 0,2%, und erkléarten diese Tatsache als eine iatrogene Genese
einer Fistelung wihrend repetitiv entnommener Kontrollbiopsien aus dem
endokardialen Myokard. Sandhu et al. zeigte, dass sich alle Fisteln iatrogener Genese in
den rechten Ventrikel 6ffneten. 6 unserer 18 Fistelpatienten waren herztransplantiert,
wir konnten aber nur bei einem minnlichen herztransplantierten Patienten eine

Fistelung der LAD in den rechten Ventrikel beobachten.
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4.5 Das klinische Bild

Die meisten Koronaranomalien haben eher benignen Charakter und bleiben
asymptomatisch. Das macht dieses Krankheitsbild schwierig diagnostizierbar. Es gibt in
der Literatur viele Hinweise, dass die meisten nicht-invasiven, klinisch-diagnostischen
Standardverfahren zur Identifizierung bzw. Prognosebestimmung der meisten
Koronaranomalien inaddquat bleiben [Angelini et al. 2002]. Mit korperlicher bzw.
pharmakologischer Belastung reproduzierbare Thoraxschmerzen und Ischdmie, die bei
einer obstruktiven koronaren Herzerkrankung beobachtet werden konnen, sind bei
Koronaranomalien ganz selten zu sehen, sodass das Ausmal} der denkbaren klinischen
Auswirkungen unklar bleibt. Angelini et al. sind der Meinung, dass eine kausale und
sichere Verkniipfung (z.B. zwischen Ischdmie und Anomalie) erst dann behauptet
werden konnte, wenn es einen klaren und nachvollziehbaren Beweis geben wiirde. Das
konnte z.B. beim Bland-White-Garland-Syndrom, angeborenen Ostiumstenosen und

Ostiumatresien der Fall sein [Angelini et al. 2002].

Trotzdem gibt es aber auch Evidenz, dass manche Anomalien moglicherweise mit
Thoraxschmerzen, Synkope, Dyspnoe, Kardiomyopathie, selten auch mit
Kammerflimmern, akutem Myokardinfarkt und pl6tzlichem Herztod vergesellschaftet
sind [Roberts et al. 1982] [Liberthson et al. 1974] [Chaitman et al. 1976] [Cheitlin et al.
1974].

4.5.1 Koronaranomalien und plotzlicher Herztod

Plotzlicher Herztod einer korperlich gesunden Person wihrend einer sportlich-
athletischen Aktivitit ist ein sehr tragisches Ereignis. Erfreulicherweise ist die Inzidenz
dieses ungliicklichen Geschehens sehr gering [Cheitlin et al. 2009]. Roberts et al. [1982]
und Kragel et al. [1988] berichten, dass sowohl RCA als auch LM, die ihren Abgang aus
dem jeweils gegeniiberliegenden Ostium haben und zwischen der Aorta und der
Pulmonalarterie verlaufen, besonderes Interesse wecken, weil sie am plétzlichen
Herztod beteiligt sein konnten. Eckart et al. verstdrkten die Aussage und zeigten in ihren

groBen retrospektiven Studie [Eckart et al. 2004], dass 277 Rekruten unter 6,3 Millionen
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jungen Soldaten (Alter zwischen 18 und 35), die ein 8wdchiges militdrisches Training
durchgemacht hatten, plotzlichen Tod ohne Bezug auf Trauma erlitten haben. In der
Leichenschau ist dann festgestellt worden, dass 64 Rekruten durch plotzlichen Herztod
verstorben sind, von denen 21 (33%) eine Ursprungsanomalie der linken Koronararterie
gehabt haben, die ihren Ursprung aus dem rechten Sinus Valsalvae hatte und zwischen
der Aorta und Pulmonalarterie verlaufen war. Eckart et al. haben keine anderen
Koronaranomalietypen beobachtet, die mit pl6tzlichem Tod verbunden waren. Obwohl
die rechte Koronararterie aus dem linken Sinus Valsalvae und umgekehrt die linke
Koronararterie aus dem rechten Sinus Valsalvae mit entsprechendem interarteriellem
Verlauf stammen kann, wie verwandte Pathologien zeigen, scheint die letztere Variante

bei Weitem die hédufigere Ursache fiir plotzlichen Herztod zu sein [Cheitlin et al. 2009].

Pl6tzlicher Herztod kann auferdem durch weitere Koronaranomalien verursacht sein.
Chiu et al. [Chiu et al. 2008] berichten in ihrer retrospektiven Studie von
Koronarfistelpatienten, die einen plotzlichen Herztod erlitten haben. Eine Erkldrung
dafiir kann eine Myokardischimie oder -infarkt im der Fistel distal gelegenen
Myokardareal sein, die im Rahmen eines Steal-Phinomens vorkommen kann
[Balenescu et al. 2001] [Gowda et al. 2006]. Es sind nur aber die sehr seltenen
Koronarfisteln mit groBem Durchmesser, die eine hdmodynamische Relevanz haben

konnen [ Yamanaka et al. 1990].

4.5.2 Koronaranomalie und KHK

In der Literatur wurde oft die Frage diskutiert, ob eine Verkniipfung zwischen
Koronaranomalien, Myokardischdmie und koronarer Herzerkrankung besteht oder ob
eine Koronaranomalie eine Veranlagung zu koronarer Herzerkrankung schaffen kann.
So eine Assoziation wurde von manchen Autoren behauptet, von anderen aber abgelehnt

[Angelini et al. 2002].
Unter 315 Koronaranomaliepatienten in unserer Datenbank, die nicht herztransplantiert

wurden, zeigten 189 (60%) eine signifikante koronare Herzerkrankung (s. Abbildung

19). Wir beobachteten, dass die Hilfte der Ursprungsanomalie-, Muskelbriicke- und
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Koronarfistelpatienten keine signifikante koronare Herzerkrankung aufweisen. Bei den
Aneurysmapatienten (n=42) konnten wir dagegen feststellen, dass 37 von ihnen (88%)
eine signifikante koronare Herzerkrankung zeigten. Unter den 37 Patienten gab es 25
(59,5%), bei denen alle drei Hauptkoronararterien atherosklerotisch verdndert waren (s.
Abbildungen 19 und 22). Wir konnten hier eine deutliche Assoziation zwischen den
Koronaraneurysmen und der koronaren Herzerkrankung des 3. Grades beobachten. Auf
diese klare Assoziation wurde in der Literatur auch hingewiesen [Cohen et al. 1991]
[Swaye et al. 1983] [Demopoulos et al. 1997]. Swaye et al. und Demopoulos et al.
schlagen vor, dass die Koronaraneurysmen eigentlich keine eigene klinische Entitit,
sondern eine Variante der Atherosklerose darstellen sollten. Wir konnen unterstreichen,
dass die Koronaraneurysmen mit der koronaren Herzerkrankung des 3. Grades gehéuft
vorkommen, jedoch kénnen wir beziiglich unseres Patientengutes, das hauptsidchlich auf
Verdacht einer koronaren Herzerkrankung untersucht wurde, keine klaren Aussagen
machen, welche Aneurysmen angeboren und welche als Folge einer koronaren

Herzerkrankung erworben sind.

Es wurde von Wilkins et al. behauptet, dass es eine weitere Assoziation zwischen
signifikanter Atherosklerose und einem Ursprungsanomalietyp gibt. Sie beobachteten
bei 71% ihrer Patienten eine signifikante Stenose des proximalen Anteils des abnorm
aus der RCA bzw. aus dem rechten Sinus Valsalvae entspringenden LCx. Ihrer Meinung
nach war der abnorme posteriore Verlauf der Grund fiir diese Veranlagung. Garg et al.,
Topaz et al. und Page et al. [1974] konnten dazwischen keine Verbindung finden und
lehnten dies ab. Wir konnten 14 Fille mit einem abnormen LCx beobachten, wobei der
LCx in 12 Fillen ihren Ursprung aus der RCA hatte, in 2 der Fille aus dem rechten
Aortensinus mit entsprechendem posterioren Verlauf. 21% unserer Patienten hatten am
abnormen LCx eine signifikante hochgradige Atherosklerose mit >75%iger
Lumenverengung. Wir konnen die Behauptung von Wilkins et al. auch nicht bestétigen

und konnen keine Assoziation dazwischen finden.
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453 LVEF

Die Linksventrikuldre Ejektionsfraktion dient als MaB fiir die systolische Funktion des
linken Ventrikels und gibt allgemein die Pumpfunktion des Herzens wieder. Die Frage,
ob eine vorliegende Koronaranomalie eine Einwirkung auf die allgemeine
Pumpfunktion des Herzens hat, wurde in der Literatur nicht explizit beurteilt. Es wurde
bei 289 Patienten (100%) des Patientenguts unserer Studie die linksventrikulédre
Ejektionsfraktion berechnet. Bei 46 Anomaliepatienten (15,9%) war sie unterhalb des
Normbereichs. 36 Anomaliepatienten (12,5%) zeigten eine signifikante koronare
Herzerkrankung. Bei 10 Patienten (3,4%) konnten wir eine reduzierte LVEF feststellen,
ohne Zeichen einer koronaren Herzerkrankung. Diese 10 Patienten zeigten in ihrer
Anamnese weitere kardiale Erkrankungen, die die LVEF beeinflussen konnten (Zustand
nach Myokarditis und Herztransplantation, angeborene Herzfehler, Schrittmacher-
transplantation bei Herzrhythmusstorungen). Wir konnen folglich unterstreichen, dass
die LVEF nicht von Koronaranomalien abhéngig ist und dass die Koronaranomalien

beziiglich der Pumpfunktion benignen Charakter haben.

4.6 Limitationen der Studie

Die Privalenz von Koronaranomalien in einer Population kann mittels dreier
verschiedener Datenbanktypen ausgewertet werden: Angiographiedatenbanken,
Echokardiographiedatenbanken und Obduktionsdatenbanken. Jeder dieser Typen hat
bestimmte Limitationen. Unsere Datenbank besteht aus einem angiographisch
untersuchten Patientengut, das erwachsene Patienten beinhaltet, die sich hauptsédchlich
mit Verdacht auf koronare Herzerkrankung vorstellten. Damit wurden Jugendliche und
Kinder mit oder ohne Koronaranomalie bzw. diejenigen, die im friihen Lebensalter
einen plotzlichen Herztod erlitten haben, nicht erfasst, und unsere Datenbank kann die

allgemeine Bevolkerung nicht vollig repréasentieren.

Die zweite Limitation unserer Arbeit liegt an der Suche der Anomaliepatienten in

unserer elektronischen, nicht-manuell ausgewerteten Datenbank. Die Suche nach
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Koronaranomaliepatienten wurde mit bestimmten Suchwortern gestartet, die mit der
Beschreibung der Anomalie assoziiert sein konnten. Es gibt aber immer noch eine
gewisse Wahrscheinlichkeit, dass es in der gesamten elektronischen Datenbank noch
Koronaranomaliepatienten gibt, deren digitale Akte die Suchwdérter, die wihrend der
Suche angegeben wurden, nicht beinhalteten und die deshalb mit der Suche nicht erfasst

werden konnten.

Die dritte Limitation unserer  Arbeit liegt daran, dass manche
Koronaranomaliepatienten, deren Befunde nicht erreicht werden konnten, von der
Auswertung ausgeschlossen wurden. Das repridsentiert den unvermeidlichen Nachteil
aller retrospektiven Studien, dass kaum die Moglichkeit besteht, fehlende Daten zu

erginzen.
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5 Zusammenfassung

Koronaranomalien stellen eine Gruppe von diversen kongenitalen Krankheitsbildern der
Koronararterienanatomie dar, deren klinische Manifestationen und Pathophysiologie
sehr unterschiedlich sind.

Die vorliegende retrospektiv ausgerichtete epidemiologische Studie handelt von der
Préivalenz und klinischen Relevanz der Koronararerienanomalien eines angiographisch
untersuchten Patientengutes des Universititsklinikums Miinchen - Innenstadt der LMU.
Die angiographischen Daten von 13170 Patienten, die sich im Zeitraum zwischen 1.
Januar 1999 und 31. Dezember 2008 in der Herzkatheterabteilung des Universitits-
klinikums Miinchen Innenstadt einer Koronarangiographie unterzogen, wurden
retrospektiv analysiert. Koronaranomalien wurden bei insgesamt 335 Patienten
diagnostiziert (Pridvalenz = 2,54%). Die am meisten betroffenen Patienten waren
mannlich, ndmlich 232 Patienten mit einem Durchschnittsalter von 62,41+11,92. Die
LAD war die Koronararterie, die am hiaufigsten beteiligt war (50,3%).

Die Anomalien wurden nach den aktuellsten Klassifikationssystemen von Angelini et al.
systematisch kategorisiert und in vier Hauptgruppen analysiert: 1) Ursprungsanomalien.
Dazu gehoren die proximalen Abgangsanomalien von RCA, LM, LAD und LCx. 2)
Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie. Dazu gehoren Muskelbriicken,
Koronaraneurysmen und kongenitale Stenosen. 3) Anomalien an den Koronararterien-
enden. Dazu gehoren Koronarfisteln. 4) Abnorme KollateralgefdaBe. 5) Gleichzeitiges
Vorkommen von mehreren verschiedenen Koronaranomalien.

128 Patienten (38,2%) zeigten Urspungsanomalien (42 RCA-Anomalien, 70 LM-
Anomalien, eine LAD-Anomalie und 15 LCx-Anomalien). 184 Patienten (54,9%)
zeigten Anomalien der intrinsischen Koronararterienanatomie (142 Muskelbriicke-
patienten, 42 Aneurysmapatienten, keine Patienten mit kongenitaler Stenose). 18
Patienten (5,4%) zeigten Anomalien an den Koronararterienenden (18 Koronarfistel-
patienten). Bei fiinf Patienten wurden multiple Koronaranomalien festgestellt. Abnorme
KollateralgefidBe wurden nicht beobachtet.

In der Literatur kommen Koronaranomalien mit einem Privalenzintervall von 0,6% bis
1,34% vor. Die Allgemeinprivalenz der Anomalien der vorliegenden Studie (2,54%)

unterscheidet sich von den Literaturangaben aus dem Grund, dass diese Studie ein
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breiteres Klassifikationssystem verwendete. Ménner sind in einem Verhéltnis von 1:3-4
hiufiger betroffen als Frauen, weil Ménner hiufiger unter Thoraxschmerzen leiden und
deswegen bei ihnen mehr Koronarangiograpien durchgefiihrt werden. Es konnte gezeigt
werden, dass die Herkunft der Patienten bei der Verteilung der Anomalien innerhalb der
Hauptkoronararterien eine Rolle spielt.

Die meisten Koronaranomalien haben eher benignen Charakter und bleiben klinisch
asymptomatisch. Jedoch konnen manche mit Thoraxschmerzen, Synkope, Dyspnoe und
Kardiomyopathie, selten auch mit Kammerflimmern, akutem Myokardinfarkt und
plotzlichem Herztod bei Athleten vergesellschaftet sein.

Die Koronaranomalien ohne werdenitere Herzerkrankungen, wie z.B. KHK,
beeintrdchtigen die Pumpfunktion des Herzens nicht. Es konnte in dieser Studie gezeigt
werden, dass Koronaranomalien beim angiographisch untersuchten Patientengut die
LVEEF nicht beeinflussen und eher benignen Charakter haben.

Die Frage nach der Beziehung zwischen koronarer Herzerkrankung und
Koronaranomalie wird hdufig diskutiert. Es gibt in der Literatur Hinweise, dass
Koronaraneurysmen deutlich gehduft mit einer koronaren Herzerkrankung des 3.
Grades vorkommen, was auch bestétigt werden konnte. Es fand sich in dieser Studie
eine signifikante KHK bei 37 von 42 Aneurysmapatienten (88%) und in dieser Gruppe
bei 25 Aneurysmapatienten eine signifikante KHK des 3. Grades (59,5%). Im Gegensatz
dazu wurde keine weitere signifikante Beziehung zwischen KHK und anderen
Koronaranomalietypen beobachtet.

Koronaranomalien benotigen eine korrekte und prizise Erkennung, um die

entsprechende Behandlungsplanung sicherzustellen.
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7 Abkiirzungsverzeichnis

A
ASD:
bzw.:
CA.
ca.:
CS.:
et al.:
1.v.
KHK
LAD:
LAO:
LCA:
ICSV.:
LM:
LVEF:
n:

PA:
post.:
R.:
RAO:
RCA:
rCSV.:
RCx:

Arteria
Vorhofseptumdefekt
beziehungsweise
Koronararterie

circa

Koronarsinus von Valsalva
et al.ii/aliae/..., und andere
intravenos

.. koronare Herzkrankheit

left anterior descending

left anterior oblique (Projektion)

left coronary artery

Der linke Koronarsinus von Valsalva
left main

Linksventrikulédre Ejektionsfraktion
Anzahl

Pulmonalarterie

Posterior

Ramus

Right anterior oblique Projektion
Right coronary artery

Der rechte Koronarsinus von Valsalva
Ramus Circumflexus

RIVA: Ramus interventricularis anterior

Rr.:
S..
usw.:
V.
va.:
VSD:

Rami

siehe

und so weiter

Vena

vor allem
Ventrikelseptumdefekt
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8 Anhang

8.1 Verzeichnis der Abbildungen

Abbildung 1:
Abbildung 2:
Abbildung 3:
Abbildung 4:

Abbildung 5:

Abbildung 6:

Abbildung 7:

Abbildung 8:

Abbildung 9:

Abbildung 10:

Abbildung 11a:

Abbildung 11b:

Abbildung 12:

Abbildung 13a:
Abbildung 13b:

Abbildung 14:
Abbildung 15:
Abbildung 16:
Abbildung 17:

[www.edoctoronline.com] Herz. Abbildung von ventral
[www.edoctoronline.com] Herz. Abbildgun von dorsal

[Tomanek RJ, 2005] Entwicklung der primitiven Koronargefille
[Bernanke DH, 2002] Entwicklung der LCA und RCA um die Aorta
ascendens und deren Anschluss in den Sinus valsalvae

[Tomanek RJ, 2005] Remodeling des KoronargefiB3systems
Privalenz der Koronaranomalien in unserer Studie

Anzahl der Patienten mit Koronaranomalien, aufgeteilt in fiinf
Gruppen

Die Hauptkoronararterien. Haufigkeit des Betroffenseins von einer
Koronaranomalie

Die rechte Koronararterie entspringt aus der linken Koronararterie aus
dem Hauptast Ramus circumflexus

RCA geht aus dem linken Sinus Valsalvae neben der LCA

ab.

LM geht aus dem rechten Sinus Valsalvae neben der RCA ab.
Darstellung der LM mit Kontrastmittel.

LM geht aus dem rechten Sinus Valsalvae neben der RCA ab.
Darstellung der RCA mit Kontrastmittel.

LAD geht aus dem rechten Sinus Valsalvae neben der RCA

ab.

Muskelbriicke iiber der LAD wihrend der Diastole
Muskelbriicke iiber der LAD wihrend der Systole
Koronaraneurysma an der mittleren Position der RCA
Koronaraneurysma an der proximalen LAD

Koronaraneurysma am proximalen LCx

Koronarfistel aus der LM zur A. pulmonalis
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Abbildung 18:  Koronarfistel aus der LAD zum linken Vorhof

Abbildung 19:  Privalenz der koronaren Herzkrankheit

Abbildung 20:  Pridvalenz von KHK unter den Patienten mit Ursprungsanomalien
Abbildung 21:  Privalenz von KHK unter den Patienten mit Muskelbriicke
Abbildung 22:  Privalenz von KHK unter den Patienten mit Koronaraneurysmen

Abbildung 23:  Privalenz von KHK unter den Patienten mit Koronarfisteln
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Literatur
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