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Eine ungewöhnliche Mitralinsuffizienz –  
multimodal aufgearbeitet

K. Riedl1, N. Fiegl2, A. Stadler3, I. Aydin1, D. Beitzke4, A. Strouhal1

Aus dem 1KH Hietzing, 4. Med. mit Kardiologie, dem 2Zentrum für Innere Medizin – ZIM9.–  
internistische Gruppenpraxis Fitscha und Partner OG, dem 3KH Hietzing, Institut für Radiologie,  

und dem 4AKH Wien, Univ.-Klinik für Radiologie und Nuklearmedizin

�� Fallbericht

Ein 46-jähriger männlicher Patient wird im Juli 2015 erstmals 
in unserer kardiologischen Ambulanz vorstellig. Er kommt aus 
der internistischen Gruppenpraxis zur Abklärung der Koro
narmorphologie und Bridging zur Mitralklappenoperation. 
Seit über einem Jahr bemerkt er gelegentlich nach 3 Stockwer-
ken eine Belastungs-Angina. Palpitationen, Dyspnoe (BNP 
50 ng/ml) oder Synkopen werden verneint, es sind keine Vor-
erkrankungen bekannt. Die Erhebung der Anamnese ist nur 
mit Familie und Kollegen als Dolmetsch möglich. Das Haupt-
problem des Patienten ist: Er möchte bald in die Türkei fliegen.

Der klinische Status ist unauffällig. Im EKG fällt das Bild eines 
frühen Repolarisationsmusters mit terminaler QRS-Knotung 
in II, aVF und V4 bzw. einem QRS-Slurring in I, aVR, aVL und 

V5/6, sowie einem erhöhten ST-Abgang in V1–3, aber auch ein 
diskordantes T in III auf (Abb. 1).

In der transthorakalen Echokardiographie erscheint die Links-
ventrikelfunktion bei hochgradiger exzentrischer Mitralinsuf-
fizienz mit Restriktion des posterioren Segels und Verdacht auf 
ein großes thrombosiertes Aneurysma der verdünnten dyski-
netischen posterolateralen Wand gering herabgesetzt (Abb. 2, 
Abb. 3).

In der durchgeführten Kontrastmittel-Echokardiographie 
konnte ein Pseudoaneurysma ausgeschlossen werden (Abb. 4).

Als weiteres Procedere werden festgelegt: eine dringliche 
Koronarangiographie sowie eine erweiterte Bildgebung mit 
transösophagealer 3D-Echokardiographie und einer kardialen 
Magnetresonanztomographie zur besseren Charakterisierung 
des fraglichen thrombosierten (Pseudo-) Aneurysmas bei su-
spizierter KHK mit ischämischer schwerer Mitralinsuffizienz.  
Der Patient erhält zunächst Thrombo ASS, Bisoprolol und 
einen ACE-Hemmer.

Die Katheteruntersuchung bestätigt die hochgradige Mitral-
insuffizienz (Grad IV), die Herzkranzgefäße allerdings sind 
bland. Der linke Ventrikel erscheint normal groß und ohne 
Aneurysma oder Wandbewegungsstörung in der Ventrikulo-
graphie, die Pumpfunktion ist bei erhöhtem enddiastolischen 
Füllungsdruck (18 mmHg) grenzwertig normal.

In der kardialen Magnetresonanztomographie gelangt ein 
vergrößerter linker Ventrikel mit geringgradig reduzierter 
systolischer Funktion zur Darstellung (EF 50 %). Lateral und 
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Abbildung 1: EKG

Abbildung 2: (a): Echokardiographie, Vierkammerblick, Fabdoppler – Pfeil: Raumforderung inhomogen – hypoechogen; (b): Echokardio-
graphie, Vierkammerblick, Farbdoppler.

a b
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posterolateral finden sich zwei intramurale Raumforderungen: 
Die größere in den basalen Abschnitten misst bis zu 7,5 × 5,2 × 
6,5 cm, die kleinere mitt-ventrikulär bis apikal gelegene Raum-
forderung misst 4,7 × 2,5 × 3,5 cm. Beide Raumforderungen 
sind hypointens in den T1- und T2-gewichteten Sequenzen 
und zeigen keinen Signalabfall in den fettgesättigten Sequen-
zen. Nach Kontrastmittelgabe zeigt sich in den T1-gewichteten 
Sequenzen in den Frühserien kein wesentliches Enhancement, 
in den Spätserien ist jedoch ein sehr stark ausgeprägtes nahezu 
homogenes, scharf abgegrenztes intramyokardiales Enhance
ment erkennbar. Die umgebenden Myokardabschnitte sind 
verdrängt und konsekutiv etwas verdünnt, jedoch allseits von 
regulärem Signalverhalten. Es besteht kein Anhaltspunkt für 
einen Einbruch in das Ventrikelkavum (Abb. 5).

Differentialdiagnostisch kommen in erster Linie ein Fibrom 
oder, mit geringerer Wahrscheinlichkeit, ein Rhabdomyom in 
Betracht. Ein Rhabdomyosarkom kann zu diesem Zeitpunkt 
ebenfalls noch nicht ausgeschlossen werden.

Im Rahmen der weiteren Abklärung bei möglicher maligner 
Entität erfolgt eine Computertomographie des Thorax und des 
Abdomens. Im Bereich der Raumforderung zeigen sich die 
für ein Fibrom typischen kleinen Kalzifikationen (Abb. 6). Es 
findet sich kein Hinweis auf eine Metastasierung oder infiltrie-
rendes Wachstum der Raumforderung.

Zur weiteren Charakterisierung der Raumforderung, insbe-
sondere der Stoffwechselaktivität und Differenzierung zwi-
schen „benigner“ oder „maligner“ Dignität wird eine PET-
MRT-Untersuchung mit 13N-Ammoniak (NH3-PET) und 
18Fluoro-Desoxyglukose (FDG-PET) durchgeführt.

NH3 ist ein Perfusionstracer, der nicht in narbigem oder fi
brösem Gewebe verbleibt, aber in gesundem Myokard zu Glut
amin metabolisiert und somit angereichert wird. FDG ist ein 
18-Fluorid-markierter Zucker, welcher in zuckerstoffwechsel
aktivem Gewebe wie Muskel, Gehirn oder zahlreichen Tumo-
ren akkumuliert. In einem kaum stoffwechselaktiven Fibrom 
ist keine Aktivität zu erwarten, wie es bei unserem Patienten 
der Fall ist (Abb. 7). Weiters liegt hier ein ausgeprägtes Late-
Enhancement vor, das wiederum typisch für ein stromareiches 
Fibrom ist und für ein Rhabdomyom eher ungewöhnlich wäre. 
Zusammenfassend sind die erhobenen Befunde mit einem 
kardialen Fibrom am besten vereinbar.

�� Diskussion

Fibrome sind seltene benigne Tumore, die am häufigsten bei 
Kindern anzutreffen sind, seltener bei Erwachsen.

Üblicherweise treten sie im Bereich der lateralen bzw. anterioren 
linksventrikulären Wand oder im interventrikulären Septum 
auf. Fibrome erreichen eine Größe von etwa 3–10 Zentimetern 
und weisen zentrale Kalzifikationen auf. In der Echokardiogra-
phie erscheinen sie als stark echogene, gut abgrenzbare, in das 
Lumen des Ventrikels reichende Raumforderungen. Rhabdo-
myome sind die Differentialdiagnose. Häufig sind die Patien-
ten asymptomatisch, Fibrome können jedoch zu Beschwerden 
führen, die durch die mechanische Einwirkung im Rahmen der 
behinderten Ventrikelfüllung, Einschränkung der systolischen 

Abbildung 3: Echokardiographie, Dreikammerblick und paraster-
nale kurze Achse

Abbildung 4: KM-Studie (SonoVue), Vierkammerblick
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Funktion oder Erregungsleitungsstörungen hervorgerufen wer-
den. Kardiale Fibrome sind mit Arrhythmien assoziiert. Der 
plötzliche Herztod tritt bei 14 % aller Patienten, üblicherweise 
bei Kindern, auf. Dies macht das Fibrom zum zweithäufigsten 
primären kardialen Tumor, der zum „sudden cardiac death“ 
führen kann. Aus diesem Grund wird die Resektion für ge-
wöhnlich auch in asymptomatischen Fällen empfohlen.

Bei negativen Tumormarkern und unauffälliger Computer-
tomographie zeigt sich bei unserem Patienten in der onkolo-
gischen Aufarbeitung kein Hinweis auf eine Metastasierung 

bzw. auf das Vorhandensein eines anderen Primums. Eine 
operative Entfernung der gesamten Tumormasse ist aufgrund 
der dadurch entstehenden Defektgröße laut Rücksprache mit 
unserer Herzchirurgie nicht möglich. Da der Patient zum 
Zeitpunkt der Abklärung hinsichtlich der Raumforderung 
asymptomatisch ist, kann eine offene thorakoskopische Ma-
terialgewinnung nur schwer argumentiert werden. Als Con-
clusio der interdisziplinären Abklärung wird ein konservatives 
beobachtendes Vorgehen (Optimierung der HI-Therapie) mit 
einer Verlaufskontrolle in einem halben Jahr beschlossen.

Der Patient meldet sich ein Jahr nach Erstvorstellung und ist 
weiterhin beschwerdefrei (BNP 125 ng/ml) bei einer Mitral
insuffizienz, die unter der medikamentösen Therapie abge-
nommen hat. Weitere Kontrollen werden vereinbart.

�� Zusammenfassung

Ein bisher gesunder 46-jähriger Mann präsentiert sich mit 
belastungsabhängiger Angina pectoris bei gering reduzierter 
systolischer Linksventrikelfunktion und dem sonographi-
schen Verdacht auf ein thrombosiertes (Pseudo-) Aneurysma 
als Ursache der schweren Mitralinsuffizienz bei KHK.

In der kardialen Bildgebung nimmt die Echokardiographie 
einen zentralen Stellenwert ein. Nicht-invasiv und mit hoher 
Verfügbarkeit können bei entsprechender Untersuchungsqua-
lität unter anderem raumfordernde Prozesse von anatomi-
schen Varianten rasch unterschieden werden.

In der Magnetresonanztomographie wird der Tumor in Be-
ziehung zu den kardialen Strukturen dargestellt. Es besteht 
zudem die Möglichkeit der Gewebscharakterisierung. Die 
Raumforderung verhält sich hier mit dem für ein Fibrom ty-

Abbildung 5: Übersicht der durchgeführten MRT-Sequenzen. Oben (vor Kontrastmittelgabe): T2-gewichtet, T2-gewichtet und fettunter-
drückt, T1-gewichtet; unten (nach Kontrastmittelgabe): Perfusion, früh T1-gewichtet und Late-Gd-Enhancement.

Abbildung 6: CT: Tumor mit Kalzifikationen
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pischen Signalverhalten. Anhand der MR-Perfusion können 
ein Thrombus bzw. ein thrombosiertes (Pseudo-) Aneurysma 
ausgeschlossen werden. Mithilfe der MRI-PET-Untersuchung 
erhalten wir wichtige Information der Stoffwechselaktivität 
des Tumors und somit weitere Hilfe zur Differenzierung. Die 
Computertomographie des Thorax und des Abdomens ist im 
Rahmen des Tumorscreenings zur Beurteilung der Invasivität 
(Fragestellung – Tumorkompression der Koronarien – Gewebe-
typisierung – Metastasierung) ein weiterer wichtiger Untersu-
chungsschritt zur Abklärung eines malignen Prozesses. Auf Ba-
sis dieser multimodalen invasiven Abklärung und des typischen 
Signalverhaltens in der Bildgebung gehen wir von einem kardi-
alen Fibrom (meist singulär, Größe 1–7 cm, T1-, T2-hypointens 
und avaskulär mit LGE, fehlende Stoffwechselaktivität) aus.

Das kardiale Fibrom ist der zweithäufigste benigne kardiale Tu-
mor bei Kindern und nur selten bei Erwachsenen anzutreffen. 
Das mittlere Patientenalter liegt bei 13 (Spanne 0–56) Jahren. 
Kardiale Fibrome treten häufig bei Patienten mit Gorlin-Syn-
drom auf, einer autosomal dominant vererbten Erkrankung. 
Dieses Syndrom ist durch multiple Basaliome, multiple Kiefer-
zysten, Rippenanomalien, Glaukom und Katarakt charakteri-
siert. Dies ist bei unserem Patienten nicht der Fall.

Ein Hinweis auf unklare Synkopen, einen SCD oder ventri-
kuläre Rhythmusstörungen konnten in multiplen LZ-EKG-
Kontrollen nicht nachgewiesen werden.

Die Hauptsymptomatik (zunehmende Dyspnoe) ist haupt-
sächlich durch die schwere Mitralinsuffizienz zu erklären – 

das verdrängende Wachstum des soliden Tumors in der pos-
terolateralen Wand und den Mitralring im Bereich des somit 
restriktiven kurzen posterioren Segels bedingt die schwere 
exzentrische Insuffizienz.

Eine Evaluierung bezüglich MitraClip als „Bridge“ zur HTX 
versus herzchirurgischen Eingriff ist im Laufen.
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