
Koronararterienanomalien: Diagnostik und Klassifikation
auf Basis der CT und MRT des Herzens – von ALCAPA bis
Terminationsanomalie

Coronary Artery Anomalies: Diagnosis and Classification
based on Cardiac CT and MRI (CMR) – from ALCAPA to
Anomalies of Termination

Autoren

Philipp Heermann, Walter Heindel, Christoph Schülke

Institut

Department of Clinical Radiology, University Hospital Münster (UKM),

Münster, Germany

Key words

coronary artery anomalies, Bland-White-Garland syndrome, ALCAPA

syndrome, anomalous origin of a coronary artery, myocardial bridging,

coronary artery fistula, Cardiac CT, Cardiac MRI (CMR)

eingereicht 1.6.2016

akzeptiert 26.9.2016

Bibliografie

DOI http://dx.doi.org/10.1055/s-0042-119452

Online-Publikation: 1.12.2016 | Fortschr Röntgenstr 2017; 189: 29–

38

© Georg Thieme Verlag KG Stuttgart · New York

ISSN 1438-9029

Korrespondenzadresse

Dr. Philipp Heermann

Department of Clinical Radiology, University Hospital Münster

Albert-Schweitzer-Campus 1

48149 Münster

Germany

Tel.: ++ 49/2 51/8 34 73 10

philipp.heermann@ukmuenster.de

ZUSAMMENFASSUNG

Hintergrund Die Koronararterienanomalien umfassen ein klinisch va-

riables und anatomisch variantenreiches Spektrum von Koronargefäß-

anlagevarianten bis hin zu pathophysiologisch relevanten Anomalien.

Ein Großteil der Anlagevarianten ist hämodynamisch ohne Relevanz

und wird häufig inzidentell nachgewiesen. Die große Bedeutung der

Diagnostik von Koronararterienanomalien leitet sich aus den wenigen

Anomalien ab, die pathophysiologisch entweder einen Shunt mit der

Folge von Myokardischämien begründen oder die insbesondere ventri-

kuläre Tachyarrhythmien mit dem erhöhten Risiko eines plötzlichen

Herztodes verursachen können.

Methode Die Übersichtsarbeit basiert auf einer Literaturrecherche in

PubMed mit den Stichwörtern „coronary artery” und/oder “anomaly“

und/oder „anomalous origin“ und/oder „myocardial bridging“ und/

oder „coronary artery fistula“ und/oder „Bland-White-Garland“ und/

oder „ALCAPA“.

Ergebnisse und Schlussfolgerung Anatomisch kann man die Koronar-

arterienanomalien in Abgangsanomalien, in Verlaufsanomalien und Ter-

minationsanomalien unterteilen. Bildgebende anatomische Diagnostik

der Wahl ist die EKG-getriggerte oder -gegatete Multislice-CT (MSCT)

des Herzens, die alle drei genannten Koronargefäßabschnitte aufgrund

einer hohen Ortsauflösung und der Möglichkeit der multiplanaren Refor-

matierungen darstellen kann und somit die Zuordnung zu vorgenannten

Klassifikationskategorien ermöglicht. Die Bedeutung der Magnetreso-

nanztomografie (MRT) liegt neben der strukturellen insbesondere in der

funktionellen Beurteilung des Herzens. Grundlage hierfür ist die Analyse

der myokardialen Kontraktilität und der Perfusion in Ruhe sowie unter

medikamentöser Belastung. Ferner können potenzielle Shuntvolumina

phasenkontrastbasiert oder planimetrisch quantifiziert werden.

Kernaussagen

▪ Koronararterienanomalien werden in Abgangs-, Verlaufs- und Ter-

minationsanomalien unterteilt.

▪ Hauptaufgabe in der bildgebenden Diagnostik ist die Unterschei-

dung hämodynamisch relevanter Koronararterienanomalien von

reinen Normvarianten.

▪ Bildgebungsmodalität der Wahl zur anatomischen Darstellung ist

die MSCT, wohingegen die MRT des Herzens zur strukturellen und

funktionellen Untersuchung durchgeführt wird.

Zitierweise

▪ Heermann P, Heindel W, Schülke C. Coronary Artery Anomalies:

Diagnosis and Classification based on Cardiac CT and MRI (CMR) –

from ALCAPA to Anomalies of Termination. Fortschr Röntgenstr

2017; 189: 29–38

ABSTRACT

Background Coronary artery anomalies encompass a clinically and ana-

tomically variable spectrum including physiological variants and patho-

physiologically relevant anomalies. The majority of the variants has no

hemodynamic relevance and is often detected accidentally. The recog-

nition of the rare and relevant anomalies that cause either relevant

shunt volumes leading to myocardial ischemia or ventricular tachyar-

rhythmias with the risk of sudden cardiac death is of major importance.

Methods This review is based on a literature search in PubMed con-

ducted using the key words “coronary artery” and/or “anomaly” and/

or “anomalous origin” and/or “myocardial bridging” and/or “coronary

artery fistula” and/or “Bland-White-Garland” and/or “ALCAPA”.

Results and Conclusion Coronary artery anomalies can be anatomically

subdivided into anomalies of origin, course and termination. The method

of choice for anatomical imaging is ECG-triggered or gated multislice CT

(MSCT) that provides high spatial resolution and the capability of multipla-

nar reconstructions. It facilitates the delineation of the precise course of all

three coronary arteries and thus allows for correct classification in the ana-
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tomical classification system of coronary artery anomalies. The strengths

of cardiac magnetic resonance imaging (CMR) are the evaluation of cardi-

ac morphology, myocardial tissue properties and myocardial function. Ba-

sic methods are the analysis of myocardial contraction and perfusion with

and without pharmacologic stress. Furthermore, potential shunt volumes

could be quantified by phase contrast imaging or volumetry.

Einleitung
Die Koronararterienanomalien umfassen anatomisch und klinisch
ein breites, variantenreiches und komplexes Manifestationsspek-
trum innerhalb der Gruppe der kongenitalen Herzfehler [1 – 6].
Ihre klinische Bedeutung leitet sich aus den fakultativ auslösbaren
Myokardischämien und ventrikulären Tachyarrhythmien (VT) mit
der potenziellen Komplikation des plötzlichen Herztodes ab. Letz-
terer wird bei asymptomatischen, jungen, sportaktiven Individu-
en im Falle einer mit dem plötzlichen Herztod zeitlich assoziierten

gesteigerten physischen Aktivität in bis zu 15% durch Koronarar-
terienabgangsanomalien ausgelöst [1, 2, 5 –7]. Der Fokus dieser
Übersichtsarbeit liegt auf der radiologischen, primär computerto-
mografisch basierten Diagnostik und systematischen Klassifika-
tion (▶ Tab. 1) der anatomischen Anlagevarianten und der sich
hieraus ergebenden Pathophysiologien.

Die Herausforderung bei der Begründung einer Klassifikation liegt
einerseits in der Erfüllung intuitiver, im klinischen Alltag umsetzba-
rer Kriterien und andererseits in der Erzielung einer umfassenden
Repräsentanz des Manifestationsspektrums. Dieses wird in der Lite-
ratur in Abgangs-, Verlaufs- und Terminationsanomalien unterteilt.
Diese Kategorien werden unter pathophysiologischen und klini-

schen Aspekten weiter in hämodynamisch relevante – d. h. mit
Shunts, Ischämien, VT und plötzlichem Herztod assoziierte – und
in nicht hämodynamisch relevante bzw. klinisch asymptomatische
koronararterielle Anomalien unterteilt (▶ Tab. 1) [4, 6].

Abgangsanomalien der Koronararterien
Anomaler Abgang der linken Koronararterie (LCA) aus
einer Pulmonalarterie ALCAPA (engl. anomalous ori-
gin of the left coronary artery from the pulmonary
artery)/Bland-White-Garland syndrome

Das ALCAPA-Syndrom ist eine seltene kongenitale Koronararteriena-
nomalie, die 1/300 000 Lebendgeborene betrifft und einen Anteil

▶ Abb. 1 ALCAPA-/Bland-White-Garland-Syndrom; a, b MPR einer
CT-Koronarangiografie mit anomalem Abgang der LCA aus dem TP;
c, d VRT mit anomalem Abgang der LCA aus dem TP. (ALCAPA:
anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary
artery; Ao: Aorta; LCA: linke Koronararterie; LCx: Ramus circumfle-
xus; MPR: multiplanare Rekonstruktion; RCA: rechte Koronararterie;
TP: Truncus pulmonalis; VRT: Volumen-Rendering-Technik).

▶ Tab. 1 Übersicht über die Koronararterienanomalien [4, 6].

Koronararterienanomalien

hämodynamisch relevant hämodynamisch nicht relevant

Abgangsanomalien

anomaler Abgang der LCA
aus der PA (ALCAPA-/Bland-
White-Garland-Syndrom)

hoher Koronararterienabgang
(> 1 cm oberhalb der sinotubulä-
ren Junktion)

anomaler Abgang einer CA
vom kontralateralen CS
(ACAOS) mit interarterieller
Verlaufsform

Abgang außerhalb der CS
▪posteriorer nicht koronarer Sinus
▪Aorta ascendens (z. B. „high
takeoff“)

▪ linker, rechter Ventrikel
▪Aortenbogen, Aorta desc,
A. bronchialis

▪A. subclavia, A. thoracica
interna, A. carotis

multiple Ostien (z. B. Fehlen eines
LCA Hauptstammes)

ACAOS mit
▪ retroaortaler
▪ transseptaler/subpulmoni-
scher

▪präpulmonischer
Verlaufsform

Verlaufsanomalien

Myokardbrücke

Duplikatur

Kreuzung von Koronararterien-
segmenten

Terminationsanomalien

koronararterielle Fistel (CAF) koronare Arkade

extrakardiale systemische
Termination

ACAOS: anomalous origin of a coronary artery from the opposite sinus;
ALCAPA: anomalous origin of the left coronary artery from the pul-
monary artery; CA: Koronararterie; CS: Koronarsinus; LCA: linke Koro-
nararterie; PA: Pulmonalarterie.
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von 0,25 – 0,5 % in der Gruppe der kongenitalen Herzfehler
repräsentiert [1, 2, 8, 9]. Es ist charakterisiert durch eine Abgangs-
anomalie der linken Koronararterie (LCA) aus dem Truncus pulmonalis
(TP) bzw. aus einer Pulmonalarterie (PA) (▶ Tab. 1,▶ Abb. 1) [8–11].
Diese Abgangsvariante hat zunächst in der pränatalen und frühen
neonatalen Phase keine Auswirkungen auf die Hämodynamik der
Herzkranzgefäße. Durch den offenen Ductus arteriosus Botalli (DAB)
gleichen sich die Blutdruckverhältnisse zwischen Systemkreislauf und
pulmonalarteriellem Kreislauf. Hierdurch ist zunächst noch ein Vor-
wärtsfluss in der LCA aus der PA gewährleistet (▶ Abb. 2a). Mit dem
physiologischen Verschluss des DAB sinkt der Druck im pulmonalar-
teriellen Kreislauf. Dies hat eine abnehmende Flussrate in der LCA
zur Folge, die schließlich zu einer Flussumkehr des oxygenierten Blu-
tes in Richtung der PA führt. Es entsteht ein Links-Rechts-Shunt, in-
dem oxygeniertes Blut über die LCA der PA zugeführt wird
(▶ Abb. 2b, c) [8, 9]. Man unterscheidet zwei Formen des ALCAPA-
Syndroms, den infantilen (▶ Abb. 2b) und den adulten Typ
(▶ Abb. 2c) [8, 9].

Der adulte Typ zeichnet sich durch eine kompensatorische Aus-
bildung von Kollateralen zwischen der physiologisch aus der Aorta
abgehenden RCA und der LCA aus [8, 9, 12]. Diese Kollateralen
können das Shuntvolumen im Einzelfall variabel kompensieren
(▶ Abb. 2). Die Bandbreite der klinischen Manifestationen reicht
vom asymptomatischen Verlauf bis zur Dekompensation der ko-
ronararteriellen Kollateralkreisläufe mit der Folge der klinischen
Demaskierung einer potenziell zugrunde liegenden, zuvor chro-
nisch subklinischen Ischämie. Aus der Ischämie können eine ischä-
mische Kardiomyopathie, eine sekundäre Mitralklappeninsuffi-
zienz oder ventrikuläre Arrhythmien hervorgehen, wobei letztere
das Risiko des plötzlichen Herztodes erhöhen [1, 8, 11, 13].

Beim infantilen Typ hingegen bleibt die Ausbildung der Kollatera-
len zwischen RCA und LCA aus (▶ Abb. 2). Symptombeginn in Form
von Blässe, ausgeprägtem Schwitzen, Dyspnoe und Brustschmerz
ist die 4.–8. Lebenswoche [8, 9]. Die fehlende Versorgung des LV-
Myokards durch oxygeniertes Blut führt zu Myokardinfarkten
(▶ Abb. 2d–g). Diese können eine sekundäre Mitralklappeninsuffi-

▶ Abb. 2 Pathophysiologie bei ALCAPA-Syndrom vom infantilen und adulten Typ; a pränatale und frühe postnatale koronararterielle Zirkulation:
offener DAB; Psyst = Ppul; antegrader Blutfluss in LCA und RCA; b infantiler Typ: Verschluss DAB; Psys > Ppul: Flussumkehr in LCA in Richtung TP;
fehlende Kollateralisierung von RCA zu LCA; c adulter Typ: Psys > Ppul; Flussumkehr in LCA; Kollateralisierung zwischen RCA und LCA mit Dilatation
der RCA; dMR-Perfusion: Perfusionsverzögerung der Anteroseptalwand; e–g IR-LGE-Sequenzen mit subendokardialem Infarkt anteroseptal; e 2Ch;
f SA apikal; g SA mittventrikulär; h, i CT-MPR einer dilatierten RCA beim adulten Typ; (DAB: Ductus Arteriosus Botalli; Ppul: pulmonalarterieller
Druck; Psys: systemarterieller Druck; IR-LGE: inversion-recovery-Late-Gadolinium-Enhancement, weitere Abkürzungen Abb. 1).
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zienz und eine ischämische Kardiomyopathie mit Herzinsuffizienz
verursachen. Ohne eine Korrekturoperation beträgt die Mortalität
in den ersten Lebenswochen bis -monaten 90% [8, 11, 12].

Bildgebungsmodalitäten der Wahl sind die Multislice-CT (MSCT)
und die Magnetresonanztomografie (MRT) des Herzens (▶ Abb. 1,
2). Die primären bildmorphologischen Charakteristika des ALCAPA-
Syndroms sind der Nachweis der Abgangsanomalie (▶ Abb. 1) so-
wie des Links-Rechts-Shunts mit retrogradem Fluss aus der LCA in
die PA. Die MSCT – mit entsprechend hoher Ortsauflösung und
der Möglichkeit multiplanarer Rekonstruktionen – ermöglicht die
direkte morphologische Darstellung der anatomischen Abgangsva-
riante (▶ Abb. 1) [8, 14]. Proximale Koronargefäßabschnitte und
Abgangsvarianten aus der Aorta thoracalis oder dem TP können
auch im Rahmen einer MR-Angiografie dargestellt werden, die Di-
agnostik mittels MSCT ist jedoch robuster gegenüber Artefakten.
Die funktionelle Beurteilung gelingt durch die MRT mit Cine-Se-
quenzen, die vergleichbar der kathetergestützten Koronarangio-
grafie die Flussumkehr in der LCA nachweisen können [8, 15]. Se-
kundäre bildmorphologische Charakteristika des adulten Typs sind

eine dilatierte, elongierte RCA (▶ Abb. 2) und dilatierte interkoro-
nararterielle Umgehungskreisläufe, die in der MSCT besser als in
der MRT dargestellt werden können. Des Weiteren sind in diesem
Zusammenhang eine LV-Dilatation, regionale LV-Wandbewegungs-
störungen und eine sekundäre Mitralklappeninsuffizienz anzufüh-
ren, die wiederum die Detektionsdomäne der MRT sind. Bewe-
gungsstörungen werden mittels Cine-Sequenzen, zugrunde
liegende Infarktareale durch Late-Gadolinium-Enhancement- (LGE-
) Sequenzen nachgewiesen (▶ Abb. 2) [8, 15, 16].
Therapeutisch ist eine Korrekturoperation bei Erstdiagnose im

Neugeborenenalter und beim adulten Typ in Kombination mit
dem Nachweis einer eingeschränkten LV-Funktion oder eines aus-
gedehnten subendokardialen LGE indiziert (▶ Abb. 2) [2, 8, 17,
18]. Bevorzugt werden 2-Koronargefäßsystem-Korrekturopera-
tionen. Hierzu zählen die bei Neugeborenen favorisierte Reim-
plantation der LCA in die Aorta („coronary button transfer“), das
artverwandte Takeuchi-Manöver mit Baffle zwischen pulmonalar-
teriellem Ostium und aortaler Anastomose im pulmonalarteriellen
Gefäßlumen sowie die aortokoronare Bypass-Operation in Kombi-

▶ Abb. 3 Varianten koronararterieller Abgangsanomalien auf Ebene der Koronarsinus; a normale Anatomie als Referenz; b anomaler Abgang der
LCA aus dem posterioren Sinus; c–h ACAOS; c–e anomaler Abgang der LCA aus dem RCS mit interarterieller Verlaufsform; c 2 Ostien mit getrenn-
tem Abgang von LCA und RCA aus RCS; d ein Ostium und gemeinsamer Hauptstamm; e intramuraler Verlauf in der Aortenwand; f–h anomaler
Abgang der RCA aus dem LCS mit interarterieller Verlaufsform; Zusatzvarianten; f–h vergleichbar zu c–e; (ACAOS: anomalous origin of a coronary
artery from the opposite sinus; LCS: linker Koronarsinus; RCS: rechter Koronarsinus; weitere Abkürzungen Abb. 1).
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nation mit der Ligatur des anomalen LCA-Abganges aus der PA
[1, 8, 17 – 19].

Anomaler Abgang einer Koronararterie vom kontrala-
teralen oder nicht koronaren Sinus ACAOS (engl. ano-
malous origin of a coronary artery from the opposite
sinus) und assoziierte Gefäßverlaufsvarianten – inter-
arteriell, retroaortal, transseptal/subpulmonisch, prä-
pulmonisch

Innerhalb der Gruppe der Abgangsanomalien einer Koronararterie
aus dem kontralateralen Koronarsinus (ACAOS) werden vier Varia-
nten unterschieden. Der Abgang der LCA aus dem rechten Koro-
narsinus (RCS) (▶ Abb. 3), der Abgang der rechten Koronararterie
(RCA) aus dem linken Koronarsinus (LCS) (▶ Abb. 3), die Abgangs-
anomalie des Ramus circumflexus (LCx) oder des Ramus interven-
tricularis anterior (RIVA) aus dem RCS (▶ Abb. 4) und der Abgang
entweder der RCA oder der LCA aus dem nicht koronaren Sinus als
seltenste Variante (▶ Abb. 3). Die jeweilige Koronararterie kann in
diesem Zusammenhang am jeweils gegenüberliegenden Koronar-
sinus aus einem separaten Ostium (▶ Abb. 3) oder mit dem origi-
nären Koronargefäß aus einem gemeinsamen Koronararterien-
stamm entspringen (▶ Abb. 3) [3, 4, 20].
Die Inzidenz des ACAOS der zwei großen Koronararterien wird

mit 1,07% bei einer Gesamtinzidenz aller Koronararterienanoma-
lien von ca. 5,64 % angegeben [1, 2, 5, 6]. Die Inzidenz des
anomalen Abganges der RCA aus dem LCS beträgt 0,92 %, für
den Abgang der LCA aus dem RCS 0,15 % [5, 6]. Der LCx ist das
Gefäß, das mit 0,67 % am häufigsten aus dem RCS entspringt
(▶ Abb. 4) [4 – 6].
Assoziiert mit dem ACAOS kreuzt die Koronararterie im weite-

ren Gefäßverlauf auf die jeweils kontralaterale Herzhälfte, die ihr
zu versorgendes Gefäßterritorium vorhält [3, 4, 20]. In diesem Zu-
sammenhang sind anatomisch vier kreuzende Verlaufsformen be-

kannt, die jeweils auf jede der vier vorgenannten Varianten des
ACAOS anwendbar sind (▶ Abb. 4). Hierzu zählen der interarte-
rielle (▶ Abb. 4 –6), der retroaortale (▶ Abb. 4, 7), der transsep-
tale bzw. subpulmonische (▶ Abb. 4) sowie der präpulmonische
Verlauf (▶ Abb. 4) (▶ Tab. 1) [4]. Dieser anatomischen Klassifika-
tion wird noch eine pathophysiologische Spezifikation angefügt,
indem die Verlaufsvarianten in hämodynamisch relevante und
nicht relevante Formen unterteilt werden [4]. Zu den hämodyna-
misch nicht relevanten Verlaufsformen gehören die retroaortale
(▶ Abb. 4, 7), die transseptale (▶ Abb. 4) sowie die präpulmoni-
sche Kreuzung (▶ Abb. 4) (▶ Tab. 1) [4]. Als hämodynamisch re-
levant einzustufen ist hingegen der interarterielle Verlauf, der
mit dem plötzlichen Herztod assoziiert sein kann (▶ Tab. 1,
▶ Abb. 4 –6) [1, 2, 4, 20, 21].

Vor dem Hintergrund der kritischen Hämodynamik kann zusätz-
lich ein bezüglich der Passagelänge variabler intramuraler, d. h. in
der Gefäßwand der Aorta ascendens eingebetteter Verlauf, des je-
weiligen Koronargefäßes detektiert werden (▶ Abb. 3). Dieser po-
tenziell mit dem interarteriellen Kreuzungstyp kombinierte Verlauf
kann als pathophysiologisch relevanter Kofaktor für eine resultie-
rende kritische Hämodynamik angesehen werden [20, 21]. Weite-
re, zu einer kritischen Hämodynamik beitragende anatomische Ko-
faktoren sind ein schliztförmig konfiguriertes Koronarostium („slit-
like ostium“) und ein Gefäßabgang aus dem Koronarsinus im spit-
zen Winkel („acute angle take-off“) (▶ Abb. 6) [20, 21].

Dem plötzlichen Herztod liegt ätiologisch bei zeitlich enger Asso-
ziation mit gesteigerter physischer Aktivität die Gruppe der Koro-
nararterienabgangsanomalien in bis zu 15 % zugrunde [1, 5 – 7].
Bei jungen Athleten mit plötzlichem Herztod und gleichzeitig nach-
gewiesener Koronararterienabgangsanomalie wird die interarteriel-
le Verlaufsform in 80 % als ursächlich detektiert [1]. Weitere klini-
sche Manifestationen können Brustschmerzen, Arrhythmien, LV-
Dysfunktionen oder belastungsinduzierte Synkopen sein [1]. Pa-
tienten mit überlebtem plötzlichen Herztod oder mit der Präsenta-
tion der angeführten Klinik sollten hinsichtlich koronararterieller
Abgangs- und Verlaufsanomalien abgeklärt werden [1].
Die diagnostische Modalität der Wahl stellt hierbei entweder

die MSCT-Koronarangiografie oder die MRT des Herzens mit einer
MRA der Herzkranzgefäße dar, wobei mittels erstgenannter Me-
thode auch distale Abschnitte der Koronararterien und Gefäßver-
laufsanomalien detektiert werden können [1, 2]. Angaben zu den
Prävalenzen der Koronararterienanomalien und insbesondere des
ACAOS stützen sich auf die Ergebnisse aus Koronarangiografiese-
rien. Die kathetergestützte Koronarangiografie stellte vor den
technischen Weiterentwicklungen der MSCT die diagnostische
Modalität der Wahl für die Detektion der Koronararterienanoma-
lien dar. Zahlreiche Studien haben jedoch ergeben, dass die
MSCT-Koronarangiografie der konventionellen Angiografie in der
Detektion der Koronararterienanomalien überlegen ist; nur ca.
53 – 55% der durch MSCT-Koronarangiografie detektierten Ano-
malien konnten durch die kathetergestützte Angiografie detek-
tiert werden [3, 22]. Die funktionelle Beurteilung ist vergleichbar
zum ALCAPA-Syndrom die Domäne der MRT. Eine die operative
Therapieentscheidung beeinflussende Myokardischämie kann
mit einer MR-Perfusion des Myokards im Rahmen einer pharma-
kologisch induzierten Stress-MRT nachgewiesen werden [1, 2].
Zur Vervollständigung der Übersicht über die verfügbaren nicht

▶ Abb. 4 Verlaufsvarianten bei ACAOS (LCA aus RCS); a interarte-
rieller Verlauf; b retroaortaler Verlauf; c transseptaler/subpulmoni-
scher Verlauf; d präpulmonischer Verlauf; (ACAOS: anomalous ori-
gin of a coronary artery from the opposite sinus; weitere
Abkürzungen Abb. 1 – 3).
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invasiven Bildgebungsmodalitäten zur Detektion myokardialer
Ischämien sind aber neben der Stress-MRT des Herzens ergänzend
die Dobutamin-Stress-Echokardiografie und nuklearmedizinische
Verfahren, z. B. in Form der Myokardszintigrafie, anzuführen [23].
Therapeutisch stehen für die hämodynamisch relevanten Ab-

gangs- und Verlaufsanomalien grundsätzlich chirurgische Revas-
kularisationsverfahren sowie kathetergestützte perkutane koro-
nararterielle Interventionen (PCI, engl. percutaneous coronary
interventions) zur Verfügung [1, 20, 24, 25]. Unter den chirurgi-
schen Therapieoptionen sind die koronaren Bypass-Operationen,
die aufgrund potenzieller Komplikationen zunehmend weniger
favorisiert werden, anzuführen – hier u. a. Stenosen und Okklusio-
nen des Bypasses infolge konkurrierenden Flusses aus der anomal
verlaufenden, bei nicht durchgeführter Ligatur durchgängigen
Koronararterie [24]. Weitere chirurgische Verfahren stellen die
koronare Reimplantation anomaler Koronararterienabgänge, die
anteriore oder laterale pulmonalarterielle Translokation oder die
operative Freilegung eines intramural in der Aortenwand verlau-
fenden Koronararteriensegmentes („unroofing“) [1, 20] dar.

Die Indikation zur chirurgischen Therapie besteht nach den Emp-
fehlungen des American College of Cardiology/der American Heart
Association von 2008 bei ACAOS mit interarterieller Verlaufsform;
zusätzlich zum interarteriellen Verlauf bei anomalem Abgang der
LCA aus dem RCS (▶ Abb. 5) wird bei anomalem Abgang der RCA
aus dem LCS (▶ Abb. 6) der Nachweis einer assoziierten Ischämie
im entsprechenden Gefäßterritorium gefordert [1, 2].

Weitere Abgangsanomalien ohne hämodynamische
Relevanz

Hierzu zählen der Nachweis multipler Koronarostien innerhalb der
Koronarsinus, exemplarisch resultierend in einem separaten Ab-
gang des RIVA und des LCx aus dem LCS und der sogenannte hohe
Koronararterienabgang („high takeoff“, „high origin“) (▶ Tab. 1)
[3, 4]. Letztere Abgangsanomalie ist definiert als Ursprung des lin-
ken oder rechten Koronarostiums > 1 cm oberhalb des sinotubulä-
ren Überganges, häufiger bei der RCA zu beobachten und mit dem
potenziellen Nachweis einer bikuspiden Aortenklappe vergesell-
schaftet [3]. Die Abgangsanomalie hat keine hämodynamische Re-

▶ Abb. 5 Anomaler Abgang der LCA aus dem RCS mit interarteriellem Verlauf; a gefäßverlaufsadaptierte/„curved“ Rekonstruktion; b Schema; c CT-
VRT-Koronargefäßbaum; d, e CT-VRT des Herzens in variierenden Ansichten; (Ao asc: Aorta ascendens; CT: Computertomografie L: linker Koronarsi-
nus; LCA: linke Koronararterie; LCx: Ramus circumflexus; LV: linker Ventrikel; P: posteriorer Koronarsinus; R, RCS: rechter Koronarsinus; RCA: rechte
Koronararterie; R.i.m.: Ramus intermedius; RIVA: Ramus interventricularis anterior; TP: Truncus pulmonalis; VRT: Volumen-Rendering-Technik).
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levanz, ihr akzidenteller Nachweis spielt jedoch im Rahmen einer
CT-koronarangiografischen Evaluation vor geplantem Aortenklap-
pen- oder Aorta ascendens-Ersatz eine wichtige Rolle [3].

Verlaufsanomalien der Koronararterien
Unter den Verlaufsanomalien unterscheidet man den intramura-
len (syn. intramyokardialen, engl. „myocardial bridging“) Verlauf
(▶ Tab. 1, ▶ Abb. 8), die Kreuzung zweier Koronargefäßsegmen-
te aus unterschiedlichen Koronararterien und die Duplikatur einer
Koronararterie [4, 6]. Letztere Verlaufsanomalie ist am häufigsten
entlang des RIVA zu detektieren. Sie ist charakterisiert durch ei-
nen kurzen, im Sulcus interventricularis anterior (SIVA) vor dem
Erreichen des Apex endenden LCA-Gefäßast und einen längeren
akzessorisch aus der LCA oder RCA abgehenden Gefäßast, der
den Apex versorgt. Diese Verlaufsanomalie hat keine hämodyna-
mische Relevanz, spielt aber im Rahmen der CT-koronarangiogra-
fischen Evaluation vor geplanter aortokoronarer Bypass-Operati-
on als akzidenteller Befund eine bedeutende Rolle [4]. In
Abgrenzung zur interarteriellen Kreuzung wurden die hämodyna-
misch nicht relevanten koronararteriellen kreuzenden Varianten

in Form der retroaortalen (▶ Abb. 4, 7), transseptalen (▶ Abb. 4)
und präpulmonischen (▶ Abb. 4) Variante als weitere Verlaufs-
anomalien bereits in Kombination mit dem ACAOS angeführt.

Myocardial bridging

Physiologisch verlaufen die Koronararterien subepikardial. Die
Myokardbrücke ist definiert durch ein Koronararteriensegment,
das intramyokardial zirkulär von Herzmuskelgewebe umgeben
wird (▶ Tab. 1, ▶ Abb. 8) und unter der systolischen Kontraktion
komprimiert werden kann [4, 26 – 30]. Die häufigste Lokalisation
ist der mittlere Abschnitt des RIVA [4, 26 – 30]. Es besteht eine
deutliche Diskrepanz zwischen den Daten zur Prävalenz von Myo-
kardbrücken aus kathetergestützten Angiografieserien (0,5 –
2,5 %) und aus Autopsien (15 – 85%) [4, 26, 28].

In den meisten Fällen stellt die Myokardbrücke eine benigne An-
lagevariante ohne klinische Symptome dar [26 – 30]. Es kann je-
doch infolge einer verminderten Blutflussrate im Koronargefäß,
die durch die Gefäßkompression während der systolischen Myo-
kardkontraktion und durch die verzögerte Gefäßrelaxation in der
Diastole ausgelöst wird, zu myokardialer Ischämie, Myokardin-
farkten, ventrikulären Arrhythmien und zum plötzlichen Herztod

▶ Abb. 6 Anomaler Abgang der RCA aus dem LCS mit interarteriellem Verlauf; a gefäßverlaufsadaptierte/„curved“ Rekonstruktion; b CT-VRT-
Koronargefäßbaum; c Schema; d–f CT-VRT in variierenden Ansichten; (LCS: linker Koronarsinus; weitere Abkürzungen Abb. 5).
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kommen [26, 30]. Das Ausmaß dieser Koronargefäßkompression
wird durch anatomische Begleitfaktoren wie Länge und Lokalisation
der Myokardbrücke, Dicke bzw. Tiefe des brückenbildenden myo-
kardialen Bündels und das simultane Vorliegen einer myokardialen
Hypertrophie beeinflusst. In Studien zu quantitativer Koronarangio-
grafie und intrakoronarer Dopplersonografie wurden für hämody-
namisch relevante Myokardbrücken Referenzwerte erstellt. Im Ein-
zelnen handelt es sich hierbei um erniedrigte systolische und
mittdiastolische mittlere Lumendurchmesser, erhöhte mittlere sys-
tolische und diastolische Spitzenflüsse und eine reduzierte distale
koronare Flussreserve. Das prozentuale Ausmaß der Koronargefäß-
lumenreduktion in der Systole wird in 3 Grade eingeteilt: Grad
1 < 49%, Grad 2 50 –74%, Grad 3 > 75% Lumenreduktion [31, 32].

Die Detektion einer Myokardbrücke spielt neben hämodynami-
schen Abwägungen auch eine Rolle im Rahmen einer Evaluation vor
geplanter aortokoronarer Bypass-Operation, da der operative Zugang
zum myokardial eingebetteten Koronarsegment erschwert ist [30].
Am häufigsten wird in der Literatur die Myokardbrücke akzidentell
mittels kathetergestützter Koronarangiografie, in der der charakteris-
tische „milking effect“ – variierende Weite des Koronarlumens in Ab-

hängigkeit vom Herzzyklus – zu beobachten ist, oder durch die MSCT
des Herzens nachgewiesen [30]. Ein Vorteil der MSCT mit der Mög-
lichkeit der gefäßverlaufsadaptierten „curved“ und multiplanaren Re-
konstruktionen liegt in der simultanen Visualisierung des Gefäßlu-
mens, der Gefäßwand, der Beziehung des Koronargefäßes zum
umgebenden Myokard und zu den Herzhöhlen [4, 26, 28, 30].
Die variierende Lumenweite eines Koronarsegmentes während

des Herzzyklus kann auch mit der MSCT nachgewiesen werden,
indem zusätzlich zum etablierten Rekonstruktionsfenster in der
Enddiastole eine weitere Rekonstruktion in der Endsystole ange-
fertigt wird [4].
Therapie der Wahl bei symptomatischen Myokardbrücken ist

die pharmakologische Applikation negativ ino- und chronotrop
wirkender Betablocker zur Reduktion der Gefäßlumenkonstrik-
tion. Zusätzlich zu den pharmakologischen Effekten in der Systole
wird der frühdiastolische Blutfluss reduziert und das systolisch/di-
astolische Flussverhältnis verbessert. Bei zugrunde liegenden Kon-
traindikationen für die Applikation von Betablockern und bei si-
multan zur Myokardbrücke vorliegenden Vasospasmen ist die
Applikation von Kalziumrezeptorantagonisten indiziert [31].

▶ Abb. 7 Anomaler Abgang des LCx bzw. der LCA aus dem RCS mit retroaortalem Verlauf; a, b gefäßverlaufsadaptierte/„curved“ Rekonstruktion;
c Schema; d CT-MPR; e MIP aus gefäßverlaufsadaptierter/„curved“ Rekonstruktion; f CT-VRT-Koronargefäßbaum; (LA: linkes Atrium; MIP: maxi-
mum intensity projection MPR: multiplanare Rekonstruktion RA: rechtes Atrium; RV: rechter Ventrikel; VCS: Vena cava superior; weitere Abkür-
zungen Abb. 5).
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Eine operative Therapie ist wegen der meist benignen Anlage-
variante ohne klinische Symptome in den meisten Fällen nicht er-
forderlich [26 – 30]. Eine operative Freilegung des intramyokardia-
len Gefäßsegmentes durch Myotomie oder Bypass-Operationen
sind den wenigen, klinisch symptomatischen und hämodyna-
misch relevanten oder pharmakologisch refraktären Myokardbrü-
cken vorbehalten [30].

Terminationsanomalien der Koronar-
arterien
Zu denTerminationsanomalien zählen neben der hämodynamisch
relevanten koronararteriellen Fistel (CAF) (▶ Abb. 9), auf die im
Folgenden detailliert eingegangen wird, auch die koronare Arka-

de, definiert als ein angiografisch nachweisbares kommunizieren-
des Gefäßnetzwerk zwischen LCA und RCA, und die extrakardiale
systemische Termination von Koronararterien ohne dilatierten
und elongierten Gefäßverlauf, die von einer CAF abzugrenzen ist
(▶ Tab. 1) [4, 6].

Koronararterielle Fistel (CAF)

Die CAF ist definiert durch eine anomale Termination einer Koro-
nararterie. Entgegen ihrer physiologischen Termination im myo-
kardialen Kapillargefäßbett besteht eine direkte Kommunikation
mit einer Herzhöhle, mit Venen des Systemkreislaufes, der Lun-
gen oder des Herzens oder mit den Lungenarterien [1, 3, 4, 33 –
40]. Die koronarangiografische Inzidenz der CAF beträgt ca. 0,1 –
0,2 % [1, 4] und repräsentiert ca. 0,13% der Gruppe der kongeni-
talen Herzfehler [33]. Die RCA ist das häufiger betroffene Gefäß
(60 versus LCA 40 %) und eine CAF drainiert vorwiegend in den
RV (45 %), gefolgt von einer Kommunikation mit dem RA (25 %)
oder einer PA (15%) [4, 33].

Pathophysiologisch hat die Lokalisation der Gefäßtermination die
führende Relevanz vor dem Ursprung der CAF. Bei einer Kommuni-
kation mit einer vaskulären Struktur der rechten Herzhälfte liegt ein
extrakardialer Links-Rechts-Shunt vor, im Falle einer Drainage zur
linken Herzhälfte entsteht ein Links-Links-Shunt, vergleichbar einer
Aorteninsuffizienz [4, 33]. Die Kommunikation mit einem kardialen
Cavum oder vaskulären Strukturen des Niederdrucksystems führt
zu Koronargefäßdilatationen und -elongationen, die ein diagnosti-
sches Charakteristikum in der Bildgebung darstellen (▶ Abb. 9).
Hierdurch entsteht ein Steal-Phänomen bzw. ein Shunt mit Umge-
hung des physiologisch durch die betroffene Koronararterie zu ver-
sorgenden Kapillargefäßbettes mit der potenziellen Folge einer
myokardialen Ischämie [2 –4]. Weitere assoziierte Komplikationen
können eine Endarteriitis, LV-Dysfunktion und ventrikuläre Arrhyth-
mien oder eine Koronargefäßdissektion oder -ruptur sein [1].
Eine CAF kann mittels Echokardiografie, MSCT, MRT und kathe-

tergestützter Angiografie nachgewiesen werden [1, 2]. Die Do-
mäne der MSCT besteht bei hoher Ortsauflösung im Nachweis
kleiner CAF und in der simultanen dreidimensionalen Darstellung
der oben angeführten potenziell kommunizierenden anatomi-
schen Strukturen mittels multiplanarer Rekonstruktionen. Eine
Empfehlung zum echokardiografiebasierten Follow-up alle 3 – 5
Jahre besteht bei kleinen, klinisch asymptomatischen CAF [1, 2].
Die Indikation zur Therapie mittels operativer Korrektur oder

kathetergestützter Embolisationsverfahren besteht an speziali-
sierten Zentren bei großen CAF bzw. bei kleinen und mittelgroßen
CAF in Kombination mit den genannten Symptomen oder Kompli-
kationen [1, 2].

Zusammenfassend lassen sich die Koronararterienanomalien ana-
tomisch in Abgangs-, Verlaufs- und Terminationsanomalien untertei-
len und umfassen ein klinisch variables und anatomisch variantenrei-
ches Spektrum, das sich erstreckt von Anlagevarianten bis hin zu
pathophysiologisch und hämodynamisch relevanten Anomalien.
Die große Bedeutung der bildgebenden Diagnostik besteht in

der sensitiven Detektion der selteneren, hämodynamisch relevan-
ten Koronararterienanomalien, zu denen das ALCAPA-/Bland-
White-Garland-Syndrom, der interarterielle koronararterielle Ver-
lauf bei ACAOS, die koronararterielle Fistel und selten auch die
Myokardbrücken gehören.

▶ Abb. 8 Myokardbrücke des Ramus circumflexus (LCx); a gefäß-
verlaufsadaptierte/„curved“ Rekonstruktion; b CT-VRT; (Abkürzun-
gen Abb. 5).

▶ Abb. 9 Koronararterielle Fistel (CAF) zwischen Ramus circum-
flexus (LCx) und linkem Vorhofohr (ACS); a gefäßverlaufsadaptierte/
„curved“ Rekonstruktion; b CT-MPR; c CT-VRT-Koronargefäßbaum;
(CAF: koronararterielle Fistel; ACS: auricula cordis sinistra/linkes
Vorhofohr; weitere Abbkürzungen Abb. 5).
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Bildgebende Modalität der Wahl zur anatomischen Diagnostik
ist die MSCT des Herzens, während die Bedeutung der MRT neben
der strukturellen insbesondere in der funktionellen Beurteilung
des Herzens liegt.
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