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Interruptie van de aortaboog

Wat is dit voor een afwijking en wat is 
de behandeling?

In deze rubriek behandelt de Werkgroep Congenitale 
Cardiologie iedere keer een aangeboren hartafwijking voor 
diegenen die onbekend zijn met congenitale cardiologie en 
behandelwijzen.

Interruptie van de aortaboog is een zeldzaam voorkomende 
hartafwijking die wordt gekarakteriseerd door een gedeeltelijke 
of gehele onderbreking van de descenderende aortaboog. 
Het komt voor bij 1% van de kinderen die geboren worden 
met een hartafwijking. De interruptie is het gevolg van een 
foutieve ontwikkeling van het aortaboogsysteem in de vijfde 
tot zevende week van de ontwikkeling van een foetus. Dit 
defect is bijna altijd geassocieerd met een groot ventriculair 
septumdefect (VSD). 

De aortaboog kan volledig onderbroken zijn of worden geob-
strueerd door een fibreuze weefselband tussen de aortaboog 
en de aorta descendens. Het is een ductus afhankelijke hart-
afwijking met verhoogde mortaliteit in de neonatale periode, 
indien niet tijdig gediagnosticeerd en geopereerd.1 Afhan-
kelijk van de locatie van de interruptie wordt de afwijking 
volgens de classificatie van Celoria en Patton ingedeeld in  
3 types2 : 

Type A. De interruptie is distaal van de arteria subclavia gelegen 
en komt voor in 30% van de gevallen.

Afbeelding 1. Normale anatomie van de aortaboog.

Type B. De interruptie is tussen de linker carotis arterie en linker 
arteria subclavia gelegen en komt voor bij 43% van de gevallen. 
Meestal is er ook sprake van een abnormaal verloop van de 
rechter arteria subclavia, die dan vanuit de aorta descendens 
ontspringt.
Type C. De interruptie is gelegen tussen de truncus brachio-
cephalicus (innominate arterie) en de linker arteria carotis en 
komt voor in 17% van de gevallen.

Als gevolg van de interruptie worden de onderste lichaamshelft 
en soms ook de hals- en hoofdvaten van bloed voorzien vanuit 
de rechterventrikel en de ductus. Een geïsoleerde interruptie 
van de aortaboog komt vaak voor in combinatie met rechter-
ventrikelhypertrofie en een dilatatie van het rechterventrikel. In 
de meeste gevallen wordt er bloed naar de onderste ledematen 
gevoerd via een persisterende ductus arteriosus en kunnen 
eventuele collateralen bijdragen aan de bloedtoevoer naar de 
onderste lichaamshelft. Een interruptie van de aortaboog kan 
ook voorkomen in combinatie met andere aangeboren hartafwij-
kingen zoals persisterende ductus arteriosus en ventrikelsep-
tumdefect (bij > 90% van de kinderen met deze afwijking), bicus-
pideaortaklep (60%), afwijking aan de mitralisklep (10%), truncus 
arteriosus (10%) of subaortale stenose (20%).3 Bij 68% van de 
patiënten met een interruptie aortaboog wordt het ‘Velocardio-
faciaal Syndroom (VCFS) of het DiGeorge syndroom genoemd.4 
Bij dit syndroom ontbreekt er een stukje DNA op chromosoom 
22 (22q11.2 deletie). Door deze erfelijke aandoening verloopt 
de ontwikkeling van het embryo al vroeg in de zwangerschap 
anders dan normaal. Hierdoor hebben deze kinderen een hoger 
risico op diverse aangeboren afwijkingen [zie artikel pagina 94].

Klinische presentatie 
Een prenatale diagnose van deze hartafwijking is niet altijd 
mogelijk, omdat de aortaboog met echografie niet goed in beeld 
gebracht kan worden. Zuigelingen met deze afwijking presente-
ren zich vaak pas in de eerste levensweek wanneer de ductus 
arteriosus zich sluit.
Bij een volledig onderbroken aortaboog is de bloedtoevoer naar 
de aorta afhankelijk van shunten door de ductus arteriosus. 
Kort na de geboorte is de pulmonale vasculaire weerstand nog 
hoog (deze daalt normaal gesproken in de eerste levensweken), 
waardoor er een rechts-links shunt via de ductus arteriosus is 
en zo de lichaamscirculatie in stand gehouden wordt. 
Wanneer de ductus arteriosus zich sluit, neemt de bloedtoe-
voer naar het onderlichaam evenredig af. Als daarbij ook de 
pulmonaire vasculaire weerstand daalt, neemt het rechts-links 
shunten af en neemt de pulmonale bloedstroom toe.  Hierdoor 
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ontstaat er een verhoogde longflow en een verminderde 
lichaamscirculatie. 

De doorbloeding van de onderste lichaamshelft is dan geheel af-
hankelijk van bloedtoevoer via collateralen tussen de 2 afzijdige 
aortale systemen die tekort kunnen schieten om de lichaamscir-
culatie in stand te houden. Hierdoor verkeert de pasgeborene 
in een levensbedreigende situatie. Ademhalingsproblemen 
en tekenen van hartfalen of circulatoire shock kunnen al in de 
eerste levensdagen ontstaan. Ouders kunnen opmerken dat hun 
pasgeborene voedingsproblemen heeft, klam en zweterig is, 
snel ademt en bleek of blauw verkleurt. Bij lichamelijk onder-
zoek vallen een versnelde hartactie en tachypnoe op, is een ge-
ruis hoorbaar, zijn er verminderde of slechte perifere pulsaties 
te voelen en is -bij hartfalen- een vergrote lever voelbaar. 

Verminderde perfusie van de circulatie in het maagdarmstel-
sel kan leiden tot necrotiserende enterocolitis met verhoogd 
risico op een darmperforatie, peritonitis, sepsis en overlijden. 
Vooral dysmaturen en prematuur geboren kinderen zijn hiervoor 
kwetsbaar. Ook kunnen er lever- en nierfunctiestoornissen op-
treden als gevolg van verminderde perfusie van lever en nieren 
(respectievelijk stijging transaminases, lactaathydrogenase 
en verhoogd creatininewaarde). Acidose kan leiden tot her-
senbeschadiging (epileptische aanvallen) en celbeschadiging 
van onder andere myocardcellen, waardoor er verminderde 
rechter- en linkerventrikelfunctie en dientengevolge verminder-
de cardiac output optreedt. 

Diagnostiek
Op de X-thorax kunnen een vergroot hart, toegenomen vaatteke-
ning en pulmonaal oedeem in de richting van een hartafwijking 
leiden. Door het ontbreken van de thymus (bij het Deletie 22q11 
syndroom) kan het bovenste gedeelte van het mediastinum 
nauw zijn. Een elektrocardiogram (ECG) kan tekenen van rechter 
ventrikelhypertrofie tonen. Aan de hand van het echocardi-
ografisch onderzoek kunnen het type van de afwijking en de 
eventueel bijkomstige hartafwijkingen vastgesteld worden. Een 
CT-angio of MRI kan de afwijking aanvullend in beeld brengen. 

In zeldzame gevallen wordt een interruptie van de oartaboog op 
latere leeftijd ontdekt (afbeelding 5) wanneer er een persiste-
rende ductus arteriosus en een VSD aanwezig zijn. 

Behandeling
In eerste instantie zal - bij vermoeden van ductusafhankelijke 
 hartafwijking en het stellen van de diagnose - de ductus arte-
riosus opengehouden worden met een prostaglandineinfuus. 
Afhankelijk van de aard en eventuele andere bijkomstige hart-
afwijkingen zijn zuurstoftoediening, beademing en inotropica 
nodig. Het doel is verbetering van de lichaamscirculatie in de 
onderste lichaamshelft, verbetering van de lever- en nierfunctie, 
voorkomen van acidose en creëren van een goed evenwicht 
tussen long- en lichaamscirculatie. Bij de diagnostische work 
up van het Deletie 22q11 syndroom behoort het bepalen van het 
calcium (kan verlaagd zijn) en is onderzoek naar andere aange-
boren afwijkingen geïndiceerd. Indien bloedtransfusie nodig is, 
dient deze vooraf bestraald te worden. 

Chirurgische ingreep
Wanneer de interruptie van de aortaboog gepaard gaat met een 
eenvoudig VSD, wordt primair gekozen voor correctie van de 
afwijking. Chirurgisch wordt ter hoogte van de positie van de 
interruptie een verbinding gemaakt (anastomose) van allograft 
of homograft (menselijk donorweefsel). Het VSD wordt veelal 
met een pericard patch gesloten.
Wanneer de interruptie gepaard gaat met complexe(re) hartaf-
wijkingen - zoals multiple VSD’s, transpositie van de grote vaten, 
truncus arteriosus of single ventricle hartafwijkingen - wordt er 
eerst een bandje om de longslagaders gelegd (banding arteria 
pulmonalis) ter voorkoming van verhoogde longflow. Ook wordt 
de interruptie door bovengenoemde anastomose gecorrigeerd. 
In een later stadium, als de zuigeling enkele maanden oud is, 
worden de geassocieerde hartafwijkingen gecorrigeerd en 
wordt de arteria pulmonalis banding opgeheven. 

Prognose 
Dankzij de verbeterde neonatale opvang en chirurgische tech-
nieken overleeft 90% van de kinderen met een interruptie van de 

Afbeelding 3. Interruptie aortaboog, 
Type B.* 
*Let op de smalle ascending aorta en 
de aanwezigheid van een aberrante 
rechter subclavia arterie die ontspringt 
uit de descenderende aorta. 

Afbeelding 4. Interruptie aortaboog, 
Type C. *
*Let op de smalle ascending aorta en 
de grootte van de ductus arteriosus. 

Afbeelding 2. Interruptie aortaboog, 
Type A.
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aortaboog. De levensverwachting en kwaliteit van leven zijn echter 
afhankelijk van de complexiteit van een geassocieerde hartafwij-
king en de al dan niet aanwezigheid van een syndroom, waarbij 
neurologische en psychomotorische problemen kunnen voorkomen. 
Re-operatie of reïnterventie (ballondilatatie) vanwege restenose 
in de anastomose (littekengebied), obstructie in de linkerventrikel 
uitstroombaan (valvulaire aortastenose ten gevolge van bicuspide 
aortaklep of subvalvulair membraan) of linker bronchusobstructie 
(ten gevolge van compressie van de aangelegde anastomose) kan 
in 20-40% van de patiënten gedurende follow-up noodzakelijk zijn.7,8  

Levenslange medische en psychosociale follow-up is essentieel om 
tijdig residuele afwijkingen en eventuele psychomotore/neurocogni-
tieve problemen te signaleren en te behandelen.  
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