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Ursachen, Diagnose und Therapie

Spontane Koronardissektionen

Spontane Koronardissektionen (spontaneous coronary artery
dissections, SCAD) sind eine seltene Ursache fiir nicht-athe-
rosklerotische akute Koronarsyndrome (ACS). Der erste Fall
wurde aufgrund eines Autopsiebefunds bei plotzlichem Herz-
tod einer 42-jahrigen Frau bereits 1931 publiziert (1). Nach-
folgend sind bis 2008 insgesamt 440 Fille (vorwiegend als
Einzelfille) in der Literatur zu finden (2). Mittlerweile sind
mehrere Fallserien verdffentlicht (3-5).

Les dissections spontanées des artéres coronaires (sponta-
neous coronary artery dissections, SCAD) sont une cause rare
des syndromes coronariens aigus non-athérosclérotiques
(ACS). Le premier cas a été publié en raison d'une constata-
tion d'autopsie de la mort soudaine d'une femme de 42 ans
en 1931 (1). Dans la suite, un total de 440 cas (principale-
ment des cas isolés ) peuvent étre trouvés dans la littérature
(2) jusqu'en 2008. Entretemps, plusieurs séries de cas ont
été publiées (3-5).

bschon SCAD friiher als dusserst seltene ACS-Form angesehen

wurden, konnten in den letzten Jahren SCAD zunehmend als
Ursache fiir Herzinfarkte diagnostiziert werden. Aktuelle Untersu-
chungen beziffern eine Gesamtprévalenz von 0.2-0.7% aller ACS
(5,6) oder bis 4% in einer japanischen ACS-Population (7). Aller-
dings kénnen SCAD bei jiingeren Frauen (<50 Jahre) mit ACS in
bis zu 25% der Fille ursachlich sein (8).

Wer ist betroffen?

SCAD betreffen in 90% der Fille weibliche Patienten. Frither wur-
den SCAD als Krankheitsbild mit gehduftem peripartalen Auftreten
(ein Drittel der Fille) bei vorwiegend jiingeren Frauen (mittleres
Alter 40-45) mit assoziierten Bindegewebserkrankungen angese-
hen9. Kiirzliche Daten konnten diese Altersverteilung und Asso-
ziationen nicht bestatigen und suggerieren ein Vorkommen ohne
spezifische Altersverteilung, auch in postmenopausalen Frauen
(allerdings meist <65 Jahre) (7, 10).

Pathologie
SCAD sind definiert als intramurales Himatom der Koronarar-
terien (zwischen Media und Adventitia, mit oder ohne Riss der
Intima) ohne vorangegangenes Trauma oder iatrogene Manipula-
tion (spontanes Auftreten). Pathomechanistisch werden dabei zwei
Formen unterschieden, welche im klinischen Alltag nicht immer
klar zu trennen sind (Abb. 1 und 2):

Bei SCAD mit Riss der Intima (Typ ,,Entry Door®) besteht
eine Verbindung zum arteriellen Lumen, wobei es zu einer Wiihl-
blutung zwischen Media und Adventitia kommt. Angiogra-
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phisch stellen sich hier multiple Lumen, Dissektionsmembranen
oder verzogerte Flussverhdltnisse dar. Klassische angiographische
Dissektionsdefinitionen/-klassifikationen sind hier anwendbar.

Bei SCAD ohne Riss der Intima (Typ ,,False Lumen Thrombo-
sis“) besteht keine Verbindung zum arteriellen Lumen, hier wird ein
disseziierendes Himatom aufgrund einer Ruptur der vasa vasorum
postuliert. Angiographisch imponiert aufgrund der extraluminalen
Kompression durch das Himatom meist eine abrupte langstreckige
Stenosierung oder Skelettierung des Gefisses. Klassische angiogra-
phische Dissektionsdefinitionen/-klassifikationen sind hier nicht
unbedingt anwendbar.

Ursachen

Die Ursachen fiir SCAD diirften multifaktoriell sein und bleiben im
klinischen Alltag haufig ungeklirt (idiopathisch). Klassischerweise
besteht eine pradisponierende Arteriopathie (mit Wandschwiéche)
und ein auslgsendes Ereignis (Tab. 1). Pradisponierende nicht-athe-
rosklerotische Arteriopathien umfassen peripartale Veranderun-
gen, fibromuskuldre Dysplasie (FMD), Bindegewebserkrankungen,
inflammatorische Systemerkrankungen oder eine Tendenz zu Vaso-
spasmen. Auslosende Ereignisse fithren zu erhohter Koronarzir-
kulation und/oder Zunahme der haimodynamischen Scherkrifte,
welche auf der Arterienwand wirken. Peripartale SCAD werden
mit hormonellen Anderungen (verinderte histologische Architek-
tur der Media mit verminderter Kollagen- und Mukopolysaccha-
ridsynthese) und erhohtem hamodynamischen Stress (erhéhtes
Blutvolumen, erhohter Cardiac Output, erhohte Fiillungsdriicke,
isometrische Kraftanstrengungen bei der Geburt) erklirt. Ahnliche
Mechanismen diirften auch fir andere Formen der SCAD verant-
wortlich sein. Die stirkste kausative Assoziation besteht zur FMD
- eine Erkrankung der Arterienwand mit Auftreten im gesamten
arteriellen Gefassbett (renal, iliakal, zerebrovaskulir, koronar etc.).
Die Pravalenz der FMD in der Gesamtpopulation ist unklar: Stu-
dien bei Nierenspendern zeigten eine FMD der Nierenarterien in
3.8 bis 6.6% der Fille. Bei Patienten mit SCAD wurden je nach Stu-
die in bis zu 86% der Fille eine FMD von nicht-koronaren Arterien
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Abb. 1: SCAD des mittleren RIVA mit seriellen mittel- bis kurz-
streckigen Stenosierungen des Gefasses aufgrund einer Dissektions-
membran (*). Zudem SCAD des mittleren RCX mit abrupter lang-
streckiger Stenosierung des Gefasses aufgrund eines komprimierenden
intramuralen Hamatoms (**)

I Magliche Ursachen von nicht-atherosklerotischen SCAD

Assoziierte — Fibromuskulare Dysplasie
Arteriopathien | — Schwangerschaft

— Bindegewebserkankungen
(Marfan, Loeys-Dietz,
Ehler-Danlos 1V, zystische Medianekrose, -1 Anti-
trypsinmangel. Polyzystische Nierenerkrankungen,
polyzystische Ovarien)

— Inflammatorische Systemerkrankungen
(SLE, Morbus Crohn,Colitis ulcerosa, Polyarteritis
nodosa, Sarkoidose, Churg-Strauss, Wegener'sche
Granulomatose, Rheumatoide Arthritis, Riesenzell-
arteritis, Kawasaki, Zoeliakie)

— Chronische Hormontherapie
(Geschlechtshormonsubstitutionen, Antikonzeption)

— Koronare Vasospasmen

— |diopathisch (unklar)

Auslosende — Intensive Anstrengung
Ereignisse: (isometrische oder aerobe Formen)

— Intensiver emotionaler Stress

— Geburt

— Pressmandver
(Husten, Wurgen, Erbrechen, Pressen)

— Drogenkonsum
(Kokain, Amphetamin, Metamphetamine)

— Akute Hormontherapie (B-HCG-Injektionen)

32

Abb. 2: SCAD des mittleren RIVA mit abrupter langstreckiger
Stenosierung (*) des Gefdsses aufgrund eines komprimierenden
intramuralen Hamatoms, zudem kurzstreckige Darstellung einer
Dissektionsmembran (**)

beschrieben (4,6). Familidre Formen der SCAD mit genetischer
Pradisposition sind beschrieben (11).

Klinische Prasentation und Diagnose

SCAD manifestieren sich klinisch meist als ACS. Dabei zeigt
sich das gesamte klinische Spektrum vom plétzlichen Herztod,
kardiogenen Schock, STEMI/NSTEMI, instabile Angina pec-
toris bis zu atypischen akuten Beschwerden. Gelegentlich zeigt
sich als Initialsymptom auch eine stabile Angina pectoris oder
Herzinsuffizienz (Diagnose nach spontaner Abheilung der aku-
ten SCAD).

Aufgrund der limitierten raumlichen Auflosung fiir distale
Gefissabschnitte und diskrete Befunde (Dissektionsmembranen)
sind die heutigen nicht-invasiven bildgebenden Verfahren (CT,
MRI) hidufig nicht ausreichend, sodass eine Koronarangiographie
zur Diagnosestellung indiziert ist.

Das typische angiographische Bild zeigt meist glattwandige
Koronarien mit tortuésem Gefassverlauf und entweder typischen
Dissektionszeichen (multiple Lumen, Doppelkonturen, verzo-
gerte Flussverhiltnisse etc. - Typ ,Entry Door) oder aber einen
abrupten Kalibersprung eines normalen Geféisses mit nachfolgen-
der glattwandiger, meist langstreckiger distaler Stenosierung (Typ
»False Lumen Thrombosis“). Oft sind die mittleren und distalen
Gefissabschnitte betroffen, ein gleichzeitiges Auftreten in mehre-
ren Gefassen ist in bis zu 12% der Fille beschrieben (4). Der Ein-
satz von intravaskuldren Bildgebungsmodalititen (IVUS, OCT)
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sollte wohliiberlegt und vorsichtig erfolgen, da jegliche intrako-
ronare Manipulation die Dissektionssituation auch destabilisie-
ren kann.

Therapie
Beschwerdefreie Patienten mit SCAD ohne wiederkehrende Isch-
amiezeichen (Kklinisch, elektrokardiographisch) bediirfen keiner
akuten Revaskularisation, es besteht eine gute (auch angiographisch
dokumentierte) Selbstheilungstendenz (12). Bei anhaltenden
Beschwerden, hdmodynamischer Instabilitit, Rhythmusstérun-
gen oder prognostisch ungiinstigem Befall (Hauptstamm, proxi-
male Gefissabschnitte) kann eine perkutane oder chirurgische
Revaskularisation notwendig sein. Beide Revaskularisationsmo-
dalitdten sind technisch schwierig: Die chirurgische Anastomosie-
rung oder die interventionelle Drahtpassage des wahren Lumens
ist haufig anspruchsvoll. Zudem funktionieren chirurgische Grafts
je nach konkommitierenden Flussverhdltnissen im Nativgefdss nur
beschrinkt. Aber auch das perkutane Stenting kann durch Propaga-
tion der Dissektion oder Verdringung des intramuralen Himatoms
zu aufwéndigen und komplikationsreichen Prozeduren fiithren.
Die medikamentose Therapie ist empirisch und nicht gut unter-
sucht. Meist wird analog zur iiblichen ACS-Therapie eine doppelte
Thrombozyten-Antiaggregation installiert. Die akute Antikoagula-
tion wird kontrovers diskutiert, da eine zu aggressive Blutverdiin-
nung je nach Dissektionsmechanismus zu einer Propagation des
intramuralen Hdmatoms mit zunehmender Kompression des wah-
ren Lumen fithren konnte. Betablocker sind aufgrund der Reduk-
tion von arteriellen Scherkriften insbesondere bei hypertensiven
Patienten moglicherweise benefitir.

Prognose

Kiirzliche retrospektive Daten beschreiben eine relativ tiefe Morta-
litat (0-4%) (13), es sind aber auch Serien von peripartalen SCAD
mit substantiellem Anteil an plotzlichem Herztod (12%) und sehr
hoher Spitalmortalitit (49%) publiziert (14). Das Rezidivrisiko wird
durchschnittlich mit 13% bis 18% angegeben (12), die Tortuositat
der Koronarien scheint pradiktiv fiir das Rezidivrisiko zu sein (15).
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Take-Home Message

# Spontane Koronardissektionen (spontaneous coronary artery dissec-
tions, SCAD) sind eine seltene Ursache flr nicht-atherosklerotische
akute Koronarsyndrome (ACS), welche sich klinisch vom plétzlichen
Herztod, kardiogenen Schock, STEMI/NSTEMI, instabile Angina pecto-
ris bis zu atypischen akuten Beschwerden prasentieren kénnen

@ SCAD betreffen in 90% der Falle weibliche Patienten

 SCAD sind definiert als intramurales Hdmatom der Koronararterien
ohne vorangegangenes Trauma oder iatrogene Manipulation. Klassi-
scherweise besteht eine pradisponierende Arteriopathie (mit Wand-
schwache) und ein auslésendes Ereignis, wobei im klinischen Alltag
die Ursache haufig ungeklart bleibt

@ Zur Diagnosestellung ist eine Koronarangiographie indiziert

@ Beschwerdefreie Patienten mit SCAD bedrfen keiner akuten Revas-
kularisation, es besteht eine gute Selbstheilungstendenz. Bei anhal-
tenden Beschwerden, hdmodynamischer Instabilitat,
Rhythmusstérungen oder prognostisch ungtinstigem Befall der disse-
ziierten Gefassabschnitte kann eine perkutane oder chirurgische
Revaskularisation notwendig sein

Message a retenir

@ Les dissections spontanées des arteres coronaires (SCAD) sont une
cause rare des syndromes coronariens aigus non-athérosclérotiques
(ACS), qui peuvent se présenter cliniquement par un arrét cardiaque,
un choc cardiogénique, STEMI / NSTEMI, un angor instable ou bien
des symptomes aigus atypiques

@ 90% des cas de patients affectés par SCAD sont du sexe féminin

@ SCAD sont définis comme hématome intramural des arteres coro-
naires sans traumatisme précédent ou manipulation iatrogéne. Tradi-
tionnellement, il y a une artériopathie prédisposante (avec faiblesse du
paroi vasculaire) et un événement déclencheur, dont la cause reste
souvent incertaine dans la pratique clinique

@ Pour poser un diagnostic, la coronarographie est indiquée

@ Les patients atteints de SCAD, mais ne présentant pas de symptdmes
ne requierent pas de revascularisation aigué, il y a une bonne ten-
dance d'auto-guérison. En cas de symptomes persistents, d‘instabilité
hémodynamique, d'arythmie ou d'infestation pronostiquement défavo-
rable des segments de vaisseaux dissectés, une revascularisation per-
cutanée ou chirurgicale peut étre nécessaire
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