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ZUSAMMENFASSUNG

Im Januar 2007 wurde im Herzzentrum Bo-
densee Konstanz eine 74-jahrige Patientin
mit Aortenaneurysma und Aortenklappen-
insuffizienz unter Einbeziehung des Aor-
tenbogens in die kardiologische Klinik auf-
genommen. Wegen des Durchmessers des
Aneurysmas wurde eine dringliche Ope-
rationsindikation gestellt. Geplant war ein
Eingriff in tiefer Hypothermie und Kreis-
laufstillstand. Bei der Patientin wurden
kurz vor dem Eingriff Kélteautoantikorper
der Spezifitat Anti | bekannt. Dies flihrte
zu einer kompletten Veranderung der ge-
planten OP-Strategie.
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Hypothermie, Kalteautoantikérper, EKZ,
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SUMMARY

An urgent operation was required in a
74 years old patient, due to an ascending
aortic aneurysm with recent documented
increase in size and involvement of the aor-
tic arch ideally requiring a clampless open
distal anatomises technique in hypother-
mic circulatory arrest. In January 2007 she
was prepared for surgery and after induc-
tion of anaesthesia we were informed of the
presence of cold reactive antibodies by the
blood bank. A description follows of how
this information influenced the course of
the operation.

Key WoRDs

Hypothermia, cold-reactive antibodies,
ECC, cold blood cardioplegia, in-vivo do-
cumented haemagglutination

VORGESCHICHTE

2002 war bei der Patientin eine Elongation
der Aorta ascendens diagnostiziert worden.
Bei einem Klinikaufenthalt Ende 2006 fiel
bei einer Rontgen-Thoraxuntersuchung
die Erweiterung der Aorta ascendens unter
Einbeziehung des Aortenbogens auf. Weil
der Durchmesser der Aorta bis auf 60 mm
zugenommen hatte, wurde die Patientin
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Schweres

KalteautoantikOrpersyndrom
bei Aortenaneurysma

ins Herzzentrum Bodensee aufgenommen
(Abb. 1). Zudem wurde eine Aortenklap-
peninsuffizienz I1° diagnostiziert.

Eine wichtige Nebendiagnose wurde
erst im Zusammenhang mit den routinema-
Rigen Laboruntersuchungen fir die Bereit-
stellung von Blutkonserven bekannt. Die
Patientin hatte Kalteautoantikdrper (Spe-
zifitat Anti 1), nachweisbar bei 20 °C und
bei 4 °C. Dieser Befund war bei der Pati-
entin trotz ihrer langen Krankengeschich-
te mit zahlreichen Untersuchungen noch
nicht aufgefallen.

Abb. 1: Befund

V ORGEHENSWEISE

Urspriinglich war der Ersatz der Aorta as-
cendens und des Aortenbogens in tiefer
Hypothermie und Kreislaufstillstand ge-
plant. Zudem wurde eine Rekonstruktion
der Aortenklappe nach David erwogen. Die
Myokardprotektion sollte mit kalter Blut-
kardioplegie nach Buckberg durchgefiihrt
werden. Angesichts der damit verbundenen
Kihlung des Blutes musste die bisherige
OP-Strategie iberdacht werden.

Die Aortenklappeninsuffizienz war, bei
einem normalen Aortenannulus, einer si-
nu-tubuldaren Erweiterung zuzuschreiben.

Der akoronare Sinus Valsalva war vergro-
Rert. Auch unter Berlicksichtigung des Le-
bensalters wurde deshalb die Entscheidung
getroffen fiir eine Rekonstruktion des sinu-
tubuldren Anschlusses, Ersatz des Sinus
Valsalva und der inneren Kurvatur des Aor-
tenbogens. So konnte auf einen Kreislauf-
stillstand mit tiefer Hypothermie verzich-
tet werden.

Wir fassten den Entschluss, zunéchst ei-
nen Test an der extrakorporalen Zirkulation
durchzufiihren [7, 8]. Bei einem Ausblei-
ben von Hamolyse hatte der Eingriff doch
unter Verwendung von Hypothermie statt-
finden kénnen [9].

Zum Einsatz kam ein komplett Phisio-
beschichtetes, offenes System mit einem
Avant-Oxygenator (Sorin AG) sowie ein
Blutkardioplegiewé&rmetauscher  (Sidus,
Sorin AG) mit einem Gesamtprimingvo-
lumen von 950 ml. Die Temperatur des
Primings betrug 36 °C. Uber einen sepa-
rat angelegten Zugang wurde die rech-
te A. subclavia kanuliert. Dazu verwen-
deten wir eine Femoralkanile sowie eine
GefaRprothese mit 8 mm Durchmesser als

Abb. 2: Kantlierung der A. subclavia

Kamin (Femoralkanile 7,5 mm, Fa. Stoe-
ckert; Hemashield Gold 8 mm, Fa. Boston
Scientific) (Abb. 2). Die vendse Kandlie-
rung erfolgte tber den OP-Situs mit einer
Zweistufenkandle (50/36 Fr, Fa. Stoeckert)
in den rechten Vorhof. Zur Applikation von
retrograder Blutkardioplegie wurde ein re-
trograder Self-inflate-Blutkardioplegieka-
theter (14 Fr, Fa. Edwards) in den Sinus
coronarius eingebracht. Antegrad erfolgte
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die Kardioplegiegabe tber eine selektive
Koronarperfusionskanile (& 4,0 mm/135°,
Fa. Stoeckert).

Die angewandte Kandlierungsmethode
der Aorta ermdglichte die Platzierung ei-
ner GefalRklemme sehr nah an den hirnver-
sorgenden GeféRen. Damit hielten wir uns
die Mdglichkeit offen, sie, falls notwendig
auch einzeln, zur antegraden Hirnperfusi-
on zu klemmen.

Nach Aufnahme der normothermen ex-
trakorporalen Zirkulation fuhrten wir den
Test durch. Das Blutkardioplegiesystem
wurde mit zundchst warmem Blut gefullt
und dann mit 2 °C kaltem Wasser iber den
Warmetauscher abgekihlt. Sehr schnell
war im Warmetauscher die Hdmagglutina-
tion der Erythrozyten sichtbar. Der Versuch
wurde abgebrochen und das Blutkardiople-
giesystem in eine Nierenschale entleertund
entsprechend lange durchgespult (Abb. 3).

Der weitere Verlauf der Operation er-
folgte nun unter normothermen \erhalt-
nissen. Die Myokardprotektion wurde mit
warmer Blutkardioplegie nach Buckberg
fortgesetzt [2, 11, 14].

Abb. 3: Inhalt des Kardioplegiewarmetauschers

Unmittelbar nach Aufnahme der extra-
korporalen Zirkulation wurde ein uner-
wartet deutlicher Druckunterschied zwi-
schen der Druckmessung an der A. radialis
(rechts) und A. femoralis (links) gemessen.
Wegen einer befuirchteten Dissektion und
der dadurch bedingten Minderperfusion
der unteren Korperregion gingen wir noch
mal von der Perfusion ab. Uber einen zu-
satzlich in die arterielle Linie einkonnek-
tierten Y-Schenkel brachten wir eine Aor-
tenkanile (Fem Flex 18A, Fa. Edwards) in
Seldinger-Technik in die Aorta descendens
ein. Bei der Wiederaufnahme der extrakor-
poralen Zirkulation waren die Druckwerte
gleich.

Durch Kandlierung der A. subclavia und
der descendierenden Aorta sowie durch
Querabklemmen des Aortenbogens konnte
so eine selektive Hirnperfusion und distale
Kdorperperfusion trotz der weit in Richtung
Aortenbogen gesetzten Aortenklemme er-
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Abb. 4: Befund mit Aortenkaniile in der Aorta
descendens

reicht werden. Es wurde unter Verwendung
einer 24-mm-Gefalprothese (Hemashield
Platinum, Fa. Boston Scientific) ein Ersatz
der Aorta ascendens mit Sinus Valsalva und
Wiederherstellung des sinu-tubuldren An-
schlusses sowie ein Teilbogenersatz durch-
gefuihrt. Die Aortenklappe konnte erhalten
werden. Sie war beim anschlieRenden Was-
sertest dicht. Dies wurde auch durch ein
TEE, durchgefiihrt nach Entwdhnen der
EKZ, bestétigt (Abb. 4).

Die Patientin erhielt 2 Erythrozyten-
konzentrate und 4 FFP unter Anwendung
eines Blutwérmegerates (Ranger, Fa. Ari-
zant Healthcare) ohne Antikdrperreaktion
transfundiert.

Der weitere Verlauf war klinisch unauf-
fallig. Es gab keinen relevanten Hb-Abfall
(Abb. 5 und 6) und keinen hohen LDH-An-
stieg im Sinne einer Hamolyse (Abb. 7).
Die Patientin war neurologisch vollig un-
auffallig und wurde in die Anschlussheil-
behandlung entlassen.

UBERBLICK

In der Literatur ist eine Anzahl von Féllen
im Zusammenhang mit der K&lteagglutinin-
erkrankung beschrieben. Bedrosian und
Simel schildern eine schwere hdamolytische
Reaktion bei Umgebungstemperatur von
20 °C [5]. Andere berichten hamolytische
Reaktionen erst unter der Gabe von kalter
Kardioplegie [10, 12, 18]. Meist handelte
es sich dabei um ein vorher nicht erkanntes
Kaélteautoantikdrpersyndrom. Es kann zu
schwersten Komplikationen kommen wie
Multiorganversagen [3, 6, 23], fataler Myo-
kardschédigung [8] oder Druckanstieg im
EKZ-System [18] — bis zu dessen Verschluss.

Die Kélteagglutininkrankheit beruht auf
der Bindung von Autoantikdrpern an die
Erythrozyten bei Temperaturen, die unter-
halb der physiologischen Korpertempera-
tur liegen. Dadurch kommt es zur irrever-
siblen Agglutination der Erythrozyten. Der
Blutfluss in peripheren BlutgeféaRen wird
durch hamolytisches Material vermindert
oder unterbrochen (Hadmagglutination). Es
kann zu Durchblutungsstérungen und Ne-
krosen an Akren oder Organen kommen.
Die Hamolyse kommt durch die Aktivie-
rung des Komplementsystems zustande [8].
Alle Menschen haben Kaélteantikdrper in
ihrem Blut, die geschilderte Reaktion lauft
aber erst bei Temperaturen unter 4 °C ab
[16].

Die Angaben Uber die Inzidenz schwan-
ken zwischen 0,2 % [17] und 0,4 bis 0,8 %
[1]. Eine Reaktion kann, wenn die Antikor-
pertiterwerte hoch sind [20], bereits bei ei-
ner Temperatur zwischen 25 °C und 30 °C
zustande kommen. Das Risiko fur den Pa-
tienten steigt linear zur abnehmenden Kor-
pertemperatur an [16].

Symptome sind Blauverfarbung und
Schmerzen in den Fingern ggf. Zehen und
Anémie. Indirekte Hinweise kann z. B. ein
embolischer Verschluss der Entnahmeka-
nile bei Blutentnahme liefern.

Komplikationen kénnen hamolytische
Krisen [16], Andmien, Multiorganversa-
gen [8, 19], thromboembolische Verschliis-
se (Myokardinfarkt, apoplektischer Insult,
Schlauchset der Herz-Lungen-Maschine)
[8, 12] und Nekrosen [8, 16] sein.

Eine ursdchliche Therapie steht nicht
zur Verfligung. Symptomatisch kann man
den Patienten vor Kalte schiitzen [4, 22],
Immunsuppressiva [8] anwenden oder bei
schweren Verlaufen Austauschtransfusi-
onen oder evtl. Plasmapherese [1, 13, 15,
25] vornehmen.

Wichtig kann auch eine sorgféltige Ana-
mnese (z. B. Auffélligkeiten bei Kontakt
mit Kalte) sein. Bei vielen hat sich jedoch
die Erkrankung symptomatisch noch nicht
bemerkbar gemacht [21]. Im vorliegenden
Fall gab die Patientin seit Jahren Schmer-
zen in Fingern oder anderen peripheren
GliedmaRen beim Eintauchen der Hénde
in kélteres Wasser oder im Winter an. Dies
war retrospektiv bei einer gezielten Ana-
mnese zu erfahren. Die Symptome wurden
allerdings nie néher untersucht.

Gewissheit hat man erst mit dem Nach-
weis der Antikorper. Grundsatzlich ist der
Test flir jeden Patienten zu empfehlen, bei
dem eine Operation mit extrakorporaler
Zirkulation geplant ist [24]. Um Missver-
stdndnisse und Informationsverluste zu
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Abb. 5: Hb-Verlauf pré und post OP
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vermeiden, ware es bei einem positiven
Befund von grofter Wichtigkeit, einen di-
rekten Informationsfluss zwischen Labor
bzw. Blutbank und herzchirurgischer so-
wie kardioanasthesiologischer Abteilung
zu gewabhrleisten.

Da heute vielfach die Standard-EKZ un-
ter milder Hypothermie oder gar normo-
thermen Temperaturbedingungen durch-
gefuhrt wird, muss vor allem bei Gabe
von kalter Kardioplegie an Kaélteaggluti-
nine gedacht werden. Dabei spielt es keine
Rolle, ob es sich um eine kristalloide Art
oder Blutkardioplegie handelt [10, 12, 17].
Denkbar ist auch die routineméaBige Kon-
trolle der Kardioplegielinien durch Kardio-
techniker und Operateur zu Beginn der Ga-
be. Bedacht werden sollte auch, dass durch
die Verwendung von Eiswasser zur Kih-
lung des Myokards eine hamolytische Re-
aktion ausgeldst werden kann.

DiskussioN

Der von uns durchgefiihrte In-vivo-Test ist
eine MalRnahme, die in der Literatur be-
schrieben ist, die aber durchaus kontro-
vers diskutiert werden kann. Unter den ge-
gebenen Umsténden jedoch sehen wir ihn
fiir richtig an, da aufgrund des Befundes ei-
ne Operation ohne tiefe Hypothermie und
Kreislaufstillstand ein Umdenken der ope-
rativen Strategie nach sich zog. Als letz-
te Mdglichkeit wére dann noch eine Aus-
tauschtransfusion oder Plasmapherese
geblieben.
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