DER BESONDERE FALL

Triplizitat der Falle — drei Fibroelastome in einem Monat
mit Befall der Aorten-, Mitral- und Trikuspidalklappe
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Das papillare Fibroelastom macht nur 10% aller primé-
ren Herztumoren aus, ist aber der haufigste gutartige
Tumor der Herzklappen. Grundsétzlich kann das Fibro-
elastom auf allen vier Klappen auftreten, klinisch mani-
festieren sich allerdings eher die Fibroelastome der
linksseitigen Herzklappen. Der makroskopische Aspekt
eines papillaren Fibroelastoms ist sehr auffallend: Der
Tumor ist meistens gestielt und erinnert mit seinen
multiplen, fingerartigen Auswiichsen an eine Seeane-
mone. Im Zentrum der sogenannten Papillen wird in der
histologischen Untersuchung ein kollagenreiches Faser-
geriist und lockeres Bindegewebe gefunden.

Die Mehrheit der papilldren Fibroelastome sind klinisch
asymptomatisch und werden als Zufallshefunde bei einer
Echokardiographie oder allenfalls bei einer Autopsie
gefunden. Bei einzelnen Patienten treten zerebrale oder
periphere Embolien auf mit der entsprechenden Sym-
ptomatik einer transienten ischamischen Attacke (TTA)
oder einer arm- oder beinbetonten Ischdmie. Ob bei die-
ser Symptomatik Teile des Tumors oder ein aufgepropf-
tes Gerinnsel embolisieren, ist in der Literatur nicht ab-
schliessend festgehalten.

Die operative Entfernung eines papilliren Fibroelas-
toms soll wegen der moglichen Komplikationen emp-
fohlen werden. In der Mehrheit der Fille kann der
Tumor unter Erhaltung resp. Rekonstruktion der
Klappe entfernt werden. Nur in sehr seltenen Fillen
muss die Klappe bei einem ausgedehnten Befall ersetzt
werden.

In den letzten 15 Jahren wurden in unserer Klinik im
Durchschnitt 3-8 Fille jahrlich operiert. Im Juni 2013
wurden uns aber innert drei Wochen zwei Patientinnen
und ein Patient mit der Verdachtsdiagnose eines papil-
laren Fibroelastoms der Aortenklappe, der Mitralklappe
und der Trikuspidalklappe zugewiesen. Alle drei Patien-
ten waren symptomatisch, auch wenn nicht in jedem
einzelnen Fall durch den Tumorbefall erkliarbar.

Fall 1: Fibroelastom der Aortenklappe

Der 42-jahrige Pflegefachmann wurde wegen einer TIA
mit brachiofazialen Kribbelprésthesien notfallméssig zu-
gewiesen. Bei der Suche nach einer kardialen Ursache
fiir die vermutete Embolisation wurde eine Echokardio-
graphie veranlasst. Die Untersuchung zeigte ein offenes
Foramen ovale Grad III sowie eine flottierende Masse auf
der akoronaren Tasche der Aortenklappe (Abb. 1 ).
Eine andere Ursache fiir die neurologische Symptoma-
tik als diese zwei kardialen Befunde wurde nicht gefun-
den. Die zerebrale Magnetresonanzuntersuchung (MRT)

liess keine Ischdmie, Blutung oder andere Pathologie
nachweisen.

Die Indikation zur Revision der Aortenklappe und zum
Verschluss des noch offenen Foramen ovale wurde ge-
stellt. Intraoperativ fand sich eine relativ grosse Raum-
forderung von 8 x14mm auf der Aortenklappe mit
einem deutlichen diastolischen Prolaps in die linksven-
trikuldre Ausflussbahn. Der Tumor wurde von der Aor-
tentasche scharf abgetragen, wobei zur vollstindigen
Exzision des Tumorstiels an der Basis eine kleine Per-
foration der Tasche gesetzt werden musste. Diese wurde
mit einer feinen Prolennaht verschlossen. Bereits intra-
operativ konnte die Diagnose eines Fibroelastoms dank
der «Seeanemonenx»-Konfiguration vermutet werden
(Abb. 2 ). Die intraoperative transésophageale Echo-
kardiographie zeigte eine normale Klappenfunktion
und eine nicht mehr durchlédssige Fossa ovalis. Der post-
operative Verlauf war unaufféllig, der Patient erhielt
Aspirin fiir die Dauer von 3-6 Monaten. Die histologi-
sche Untersuchung bestétigte die Vermutungsdiagnose
eines papillaren Fibroelastoms.

Fall 2: Fibroelastom der Mitralklappe

Die 73-jdhrige Patientin wurde primédr wegen eines
zunehmenden Horverlusts allgemeinmedizinisch unter-
sucht. Es wurde kein pathologischer Befund erhoben,
aber zur weiteren Abklarung des Horverlusts (insheson-
dere zum Ausschluss eines Vestibularistumors) wurde
eine MRT des Gehirns durchgefiihrt. Uberraschender-
weise fand sich als Zufallsbefund eine frische, asympto-
matisch abgelaufene zerebrale Ischdmie; in der neuro-
angiologischen Untersuchung konnte keine relevante
Stenose der extra- und intrakraniellen Gefdsse festge-
stellt werden. Die Suche nach einer kardialen Quelle
erfolgte mittels Echokardiographie. Diese zeigte zwei
Tumoren im Bereich des vorderen Segels der Mitralklappe
mit einer leichten zentralen Insuffizienz (Abb. 3 ).
In der pridoperativen Herzkatheteruntersuchung wurde
eine koronare Eingefdsserkrankung gefunden. Die In-
dikation zur Tumorresektion und einfachen Uber-
briickung der rechten Koronararterie wurde gestellt.
Intraoperativ konnten zwei getrennte, festsitzende Fi-
broelastome im Bereich des vorderen Mitralklappen-
segels bestitigt werden (Abb. 4 KX). Die Resektion er-
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Abbildung 1
Fibroelastom an der Aortenklappe.

Abbildung 2
«Seeanemonen»-Konfiguration eines Fibroelastoms.

Abbildung 3
Vierkammerschnitt: zwei Fibroelastome am vorderen Segel der Mitralklappe.
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folgte mit entsprechender Rekonstruktion der Klappe in
toto. Der postoperative Verlauf war unauffillig, die his-
tologische Untersuchung bestétigte die Diagnose.

Fall 3: Fibroelastom der Trikuspidalklappe

Die 68-jihrige Patientin wurde primédr wegen eines
zerebrovaskuldren Insults in einem peripheren Spital
aufgenommen. Die MRT zeigte als Korrelat des klinischen
Befundes eine Lision, vereinbar mit einer zerebralen
Ischdmie. Eine Echokardiographie wurde durchgefiihrt
und zeigte als iiberraschenden Befund eine 2 cm grosse
tumorartige Masse im Bereich des anterioren Segels
der Trikuspidalklappe (Abb. 5 EX). Unklar war in diesem
Fall die Ursache der zerebralen Symptomatik. Der Tumor
im Bereich der Trikuspidalklappe konnte bei verschlos-
senem Foramen ovale nicht fiir die zerebrale Sympto-
matik verantwortlich gemacht werden. Die Patientin
wurde operiert: Der Tumor wurde in toto exzidiert und
das vordere Segel der Trikuspidalklappe mit einem klei-
nen Perikardpatch rekonstruiert. Das linke Vorhofohr
wurde an seiner Basis verschlossen. Zusétzlich wurde
eine zweifache Bypassoperation durchgefiihrt mit Re-
vaskularisation des RIVA mit der linken A. mammaria
interna und des Diagonalasts mit einer Venenbriicke.
Auch in diesem Fall war der postoperative Verlauf un-
kompliziert, und die Histologie bestétigte den Befall der
Trikuspidalklappe durch ein Fibroelastom.

Kommentar

Die Inzidenz von kardialen Tumoren wird auf ungefahr
0,02% geschatzt [1]. Die hdufigste klinische Erscheinung
ist die zerebrale Embolisation [2]. Asymptomatische Félle
von papilldren Fibroelastomen werden immer haufiger
diagnostiziert, nicht zuletzt dank der besseren Verfiig-
barkeit von bildgebenden Verfahren wie Echokardio-
graphie und MRT.

Obwohl das papilldre Fibroelastom histologisch immer
benignen Charakter hat, kann es ein betrédchtliches
Risiko fiir Komplikationen und allenfalls erh6hte Sterb-
lichkeit bedingen. Der Tumor kann in den grossen Kreis-
lauf embolisieren und entsprechende milde oder schwer-
wiegende Ausfille verursachen, von einem peripheren
Gefédssverschluss bis zum schweren Hirnschlag [1, 2].
Interessanterweise sind in der Literatur keine Berichte
iiber die Dynamik des Blutflusses in den drei verschiede-
nen Sinus Valsalvae vorhanden, welche die unterschied-
liche Rate der Embolisierung erkldaren wiirden; thrombo-
embolische Ereignisse scheinen aber héufiger von der
akoronaren Tasche der Aortenklappe zu entstehen als
von den links- und rechtskoronaren Taschen. Shindo et al.
formulierten die Hypothese, dass im Bereich des akoro-
naren Sinus Valsalvae spezielle Vortexkrifte und eine
gewisse Stauung in der Diastole die Ablagerung von
thrombotischem Material auf das Fibroelastom begiins-
tigen konnten [3].

Die Indikation zur chirurgischen Exzision eines asym-
ptomatischen papillaren Fibroelastoms — insbesondere
wenn es sehr mobil erscheint — wird heute grossziigig
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Abbildung 4
Tumorartige Masse im Bereich des anterioren Segels der Mitralklappe.

Abbildung 5
Fibroelastom am anterioren Segel der Trikuspidalklappe.
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gestellt [4], weil eine vollstindige Exzision hdufig mit
Erhaltung der nativen Klappe durchgefiihrt werden kann
[5-7]. In allen drei aktuellen Féllen konnten die Aorten-,
Mitral- und Trikuspidalklappen erhalten werden.
Diese kurze Arbeit soll dazu beitragen, die aktive Suche
nach der kardialen Ursache eines ischdmischen zere-
bralen oder peripheren Ereignisses zu fordern. In vie-
len Féllen ldsst sich eine morphologische Ursache nach-
weisen, die eine chirurgische Behandlung rechtfertigt.
Vor kurzem konnten wir innerhalb von drei Wochen
drei papillire Fibroelastome der Aorten-, Mitral- und
Trikuspidalklappe diagnostizieren und erfolgreich ope-
rieren.
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