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I. Einleitung 
 
1.1  Inzidenz und Häufigkeitsverteilung kardialer und perikardialer Tumore  

 
Kardiale und perikardiale Tumore sind sehr selten. Die Inzidenz kardialer Tumore 

bei erwachsenen Patienten wird in großen Sektionsstatistiken mit 0,0017% - 0,08% 

angegeben (vgl. Tab. 1) (149, 147). In ihrer Analyse von 11.000 Sektionsfällen geben 

Nadas und Mitarbeiter die Inzidenz kardialer Tumore bei Kindern und Jugendlichen 

mit 0,027% an (105). Sowohl im Kindes- wie im Erwachsenenalter treten kardiale 

Tumore  bevorzugt beim weiblichen Geschlecht auf.  

 

Grundsätzlich werden primär benigne und maligne Tumore unterschieden. Die 

Mehrzahl (ca. 75%) der primär kardialen Tumore ist benigne (vgl. Tab. 2) (10, 31, 43, 96, 

128). Unter den benignen Tumoren überwiegen bei den erwachsenen Patienten die 

Myxome, während bei Kindern und Jugendlichen Rhabdomyome am häufigsten zu 

finden sind, gefolgt von Fibromen und Teratomen (vgl. Tab. 3 und 4) (14, 10). Bei den 

malignen Tumoren handelt es sich zu 95% um Sarkome und zu 5% um Lymphome 

(143). Sekundäre Tumore oder Metastasen sind häufiger als primär kardiale Tumore 

wobei als extrakardialer Primärtumor hier am häufigsten ein Bronchialkarzinom, 

Melanom oder Lymphom zu nennen ist (34, 98).  

 



2 
 

 
Tab.1 Inzidenz primär kardialer Tumore in verschiedenen Autopsie- 
           Untersuchungen nach Reynen (130) 
 

 
Autor 

            
     Autopsie           Tumore                % 
          (n)                    (n) 

 
Lymburner 

 
8.550 

 
4 

 
0,047 

Shelburne 1.200 3 0,25 
Pollia und Gogol 12.000 0 0 
Scott und Garvin 11.100 0 0 
Benjamin 40.000 12 0,03 
Ravid und Sachs 1.888 1 0,053 
AMA   480.331 8 0,0017 
Strauss und Merliss 1.550 3 0,19 
Leach 6.275 1 0,016 
Whorton 20.337 3 0,015 
Amsterdam et al. 5.000 1 0,02 
Prichard 4.200 4 0,095 
Saphir 7.889 2 0,025 
Fine 18.328 23 0,125 
Heath 3.914 1 0,026 
Baumann und 
Clavadetscher 

2.070 4 0,19 

Wold und Lie 23.673 41 0,17 
Fabian und Rose 10.261 5 0,049 
Schanz und Schneider 26.980 21 0,078 
Schwesinger et al. 25.855 9 0,035 
Guang-ying 7.423 4 0,054 
Lam et al. 
 
Gesamt 

      12.485                  7 
 

0,056 

 
        731.309            157                    0,021 
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Tab. 2 Häufigkeitsverteilung von Tumoren des Herzens und des  
 Perikards; nach McAllister et al. (96) 
 

 

 
Tumortyp 

 

 
Anzahl (n) 

 
% 

Benigne Tumore   
Myxom 130 29,3  
Lipom 45 10,1  
Papilläres Fibroelastom 42 9,5   
Rhabdomyom 36 8,1  
Fibrom 17 3,8  
Hämangiom 15 3,4  
Teratom 14 3,2  
Mesotheliom des AVK 12 2,7  
Granularzelltumor 3 0,7  
Neurofibrom 3 0,7  
Lymphangiom 2 0,5  

 
gesamt 

 
319 

 
72  

 
Maligne Tumore   
Angiosarkom 39 8,8  
Rhabdomyosarkom 26 5,8  
Mesotheliom 19 4,2  
Fibrosarkom 14 3,2  
Malignes Lymphom 7 1,6  
Extraskelettales Osteosarkom 5 1,1  
Neurogenes Sarkom 4 0,9  
Malignes Teratom 4 0,9  
Thymom 4 0,9  
Leiomyosarkom 1 0,2  
Synoviales Sarkom 1 0,2  
 

gesamt 
 

125 
  

28  
 

             
                    Total                                     444                           100  
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Tab. 3 Häufigkeitsverteilung und Lokalisation kardialer Tumore bei  
 Erwachsenen nach Bakaeen et al. (10) 
 

Tumortyp                              Anzahl (%)  Lokalisation (n) 
 
                                                                  LA       RA      LV       RV      MK       TK 
 

 
Benigne                                    68 (80) 
 
  Myxom                                    57 (67)     46         9         1         1 
  Papilläres Fibroelastom          7   (  8)                             1                     2          4 
  Lipom                                      3   (  4)                  1                    2 
  Hämangiom                            1   (  1)                                        1 
 
Maligne                                     17 (20) 
 
  Angiosarkom                           6   (  7)                  6 
  Malignes Histiozytom              3   (  4)     3 
  Synoviales Sarkom                 3   (  4)                  3 
  Leiomyosarkom                      1   (  1)      1 
  Undifferenziertes Sarkom       4   (  4)      1          2                    1 

 

 

 
LA = linkes Atrium; RA = rechtes Atrium; LV = linker Ventrikel; RV = rechter Ventrikel; 
MK = Mitralklappe; TK = Trikuspidalklappe 
 
 
 
Tab. 4 Häufigkeitsverteilung kardialer Tumore bei Kindern  
 nach Freedom et al. (56) 
 

Tumortyp                                                                    Anzahl der Patienten    
 

 
Rhabdomyom                                                                          44  
Fibrom                                                                                      6 
Perikardiales Teratom                                                              1 
Epikardiales Lipom                                                                   1 
Multizystisches Harmatom                                                       1 
Nichtklassifizierte Tumore                                                        3 
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1.2  Tumor-Lokalisation 
 
Nach ihrer Lokalisation werden Herz- und herznahe Tumore in intraluminale, 

intramyokardiale, sowie epi- und perikardiale Tumore unterteilt (14). Die 

verschiedenen Tumorarten unterscheiden sich im Hinblick auf ihre bevorzugte 

Lokalisation. Diese Unterschiede werden detailliert in den, den einzelnen 

Tumorarten, zugeordneten Abschnitten beschrieben. 

 
1.3  Ätiologie 
 
Die Ätiologie primär kardialer Tumore ist noch weitgehend ungeklärt. Es gibt 

Hinweise darauf, dass die Entstehung und das Wachstum von Rhabdomyomen 

durch hormonelle Stimulation während der Gestationsphase (1. Trimenon) begün-

stigt wird und die spontane Tumor-Regression eine Folge des postnatal sinkenden 

Hormonspiegels ist (107). Holley at al berichten von einem Fetus mit tuberöser 

Sklerose, bei dem echokardiographisch ein singulärer rechtsventrikulärer Tumor 

nachgewiesen werden konnte, der sich bis zur Geburt wieder spontan 

zurückgebildet hatte (72). Die Genese papillärer Fibroelastome ist gänzlich ungeklärt. 

Sie treten sporadisch auf. In wenigen Fällen ist der Tumor kongenital. Eine familiäre 

Häufung wurde bisher nicht beschrieben (4, 64, 121). Zur Ätiologie kardialer Myxome 

gibt es viele Hypothesen. Sporadisches Auftreten und familiäre Häufung sind 

beschrieben (3). Die Existenz maligner Myxome wird kontrovers diskutiert, jedoch 

wurden ein erneutes Tumorwachstum nach Resektion, sowie das Auftreten von 

Metastasen beschrieben (3). 

 
1.4  Symptomatik und Pathophysiologie 
 
Die klinische Symptomatik kardialer Tumore ist häufig unspezifisch (vgl. Tab.5) (26). 

Sie ist abhängig von der Lage, Größe, Beweglichkeit, vom Wachstum und der 

Beschaffenheit des Tumors, sowie von seiner  Dignität (12, 31, 120). 

Die  klinischen Beschwerden primär kardialer Tumore sind  am häufigsten bedingt 

durch eine  intrakardiale Obstruktion, durch eine Kompression des Herzens und 

durch die Embolisation von tumoradhärenten Thromben oder Tumorfragmenten (1, 31, 

74, 120, 129, 143). Zirka 10% der Tumore werden als Zufallsbefund diagnostiziert oder 

erst im Rahmen einer Autopsie nachgewiesen (120).  
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Dyspnoe ist eines der häufigsten Symptome und wird bedingt durch Tumore, die je 

nach Lokalisation eine Stenosierung des Ein- oder Ausflusstraktes des rechten oder 

linken Ventrikels verursachen. Die Obstruktion führt zur Rechts bzw. 

Linksherzinsuffizienz (10, 103, 154); in der Folge kann sich ein pulmonaler Hochdruck 

entwickeln und ein Lungenödem auftreten (1, 80, 82, 120). 

Als weiteres Symptom ist die Synkope zu nennen, die durch eine tumorbedingte 

Verlegung der Mitral- oder Trikuspidalklappe verursacht werden kann.  

Ein beweglicher Tumor (z.B. ein am interatrialen Septum gestielt ansetzendes 

Myxom), kann sich zwischen Vorhof und Kammer hin und her bewegen und dabei je 

nach Lokalisation die rechte oder linke AV-Klappe deformieren oder verlegen. In 

Extremfällen kann ein mobiler Tumor zum plötzlichen Herztod führen. (36, 27, 48, 61, 62, 

70, 96, 116, 120, 141). 

Embolien ausgelöst durch tumoradhärente Thromben oder Tumorfragmente können 

zu neurologischen Symptomen, z.B. einer transitorischen ischämischen Attacke 

(TIA), einem prolongierten neurologischen Defizit (PRIND) oder einem zerebralen 

Insult führen. Viele der Patienten zeigen jedoch meist nur vorübergehende 

neurologische Symptome (31). Rechtsseitig gelagerte Tumoren können zu 

Lungenembolien führen. Des Weiteren kann es durch eine Tumorembolie zu einem 

Myokard-, Mesenterial- und Niereninfarkt, zu einer Zentralarterienembolie mit 

nachfolgender Blindheit oder zum plötzlichen Herztod, kommen (53, 54, 64, 94, 143,154).  

Herzrhythmusstörungen bedingt durch in das Reizleitungssystem einwachsende 

oder verdrängend wachsende Tumore gehören zu den eher unspezifischen 

Symptomen (12, 17, 48, 96, 120, 143, 154). Unspezifischen Allgemeinsymptome, wie 

Müdigkeit, Appetitlosigkeit, Fieber, Anämie und Gewichtsverlust sind hinweisend auf  

einen malignen Tumor, kommen aber auch bei benignen Tumoren vor (36, 61, 62, 120). 

Die Entwicklung eines Perikardergusses ist bei Tumoren, die intraperikardial 

wachsen häufig (12, 128, 154). Der Perikarderguss entsteht vermutlich aufgrund 

mechanischer Reizung durch den Tumor (42, 131). Zeichen der Rechtsherzinsuffizienz, 

wie Halsvenenstauung, Leber- und Milzstauung, stauungsbedingte Gastritis, 

Beinödeme finden sich bei ausgedehntem tumorbedingtem Perikarderguss mit 

hämodynamischer Beeinträchtigung, sowie bei perikardialen Tumoren mit 

Kompression des Herzens. 
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Tab 5.    Klinische Symptomatik kardialer und perikardialer Tumore  
    nach Butany et al. (26) 

 

 

Benigne Tumore                     Potentielle Symptome 
 

  
  Kardiales Myxom 

 
- Symptome der kardialen Obstruktion: Herzinsuffizienz, Lungenödem, 

zerebrale oder periphere Embolien 
 

  Papilläres Fibroelastom - Zerebrale oder koronare Embolien, 
- Plötzlicher Herztod durch Verlegung der Koronarostien oder Obstruktion 

großer Koronaräste 
 

  Rhabdomyom - in Abhängigkeit von der Tumorgröße, evtl. eine Kardiomegalie, 
Herzinsuffizienz, Arrhythmie 

- Plötzlicher Herztod oder Todgeburt 
  

  Fibrom - Herzinsuffizienz, Zyanose, Arrhythmie, Synkopen, Thoraxschmerzen, oder 
plötzlichem Herztod 

- 1/3 der Fibrome asymptomatisch 
 

  AVK Tumore - plötzlicher Herztod 
 

  Kardiale Lipome - asymptomatisch 
- selten, Kompression des Herzens von außen in Abhängigkeit von Größe und 

Lokalisation 
 

 
Maligne Tumore                      Potentielle Symptome 
 

  
 Angiosarkom 

 
- unspezifisch,  
- evtl.Thoraxschmerzen, Kurzatmigkeit, Unwohlsein, Fieber 
 

 Osteosarkom - atriale O. präsentieren sich mit respiratorischen Symptomen 
- ventrikuläre O. mit rekurrenten ventrikuären Tachyarrhythmien 
 

 Leiomyosarkom - pulmonale L. zeigen sich mit Dyspnoe, Thoraxschmerzen und 
unproduktivem Husten 

- kardiale L. präsentieren sich u.U. mit Rechtsherzinsuffizienz, valvulären 
Stenosen, Herzrhythmusstörungen, anormale Reizleitung, Hämatoperikard 
und plötzlicher Herztod 

 
 Rhabdomyosarkom - unspezifisch, manchmal pleuroperikardiale Symptome und periphere 

Embolien, Arrhythmien und obstruktive Symptome 
 

 Kardiale Lymphome - kardiale Tamponade, Herzinsuffizienz, Dyspnoe, Vorhofflimmern, Zeichen 
der Rechtsherzobstruktion 

 
 Perikardiales                    
 Mesotheliom 

- Thoraxschmerzen, Husten, Dyspnoe, Palpitationen 
 

  
 Metastatische kardiale   
 Tumore 

 
- 90% sind klinisch stumm, 
      Tachykardien, Arrhythmien, Kardiomegalie oder Herzinsuffizienz bei       
      Patienten mit Karzinomen sind besonders verdächtig auf kardiale  
      Metastasen. Selten ist ein Perikarderguss oder Tamponade, die erste  
      klinische Manifestation  
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1.5 Diagnostik 
 
1.5.1 Nichtinvasive Diagnostik 
 
1.5.1.1 Klinische Untersuchungen 

Bei der körperlichen Untersuchung kann das Vorhandensein von Zeichen der Rechts- 

und/ oder Linksherzinsuffizienz Hinweis gebend sein für das Vorliegen eines kardialen 

Tumors, der eine intrakardiale Obstruktion oder eine Kompression des Herzens 

verursacht. Zerebrale oder periphere Embolien von Tumorfragmenten können zu 

neurologischen Ausfallserscheinungen im Sinne einer transienten oder permanenten 

Mono oder Hemiparese /-plegie führen (1, 61, 62, 69). Auskultatorisch können sowohl ein 

systolisches wie ein diastolisches Herzgeräusch durch einen Herztumor bedingt sein. 

So kann z.B. ein gestieltes linksatriales Myxom während des Herzzyklus in das 

Mitralklappenostium prolabieren und dadurch sowohl eine Mitralklappeninsuffizienz 

wie auch eine Mitralstenose verursachen (1, 62, 69, 150).  

 
1.5.1.2 Elektrokardiogramm (EKG) 

Das Spektrum, der potentiellen, durch einen kardialen Tumor verursachten, EKG 

Veränderungen ist sehr groß. In der Regel besteht ein normofrequenter 

Sinusrhythmus. Jedoch können sowohl supraventrikuläre wie auch ventrikuläre 

Arrhythmien auftreten. Des Weiteren können auch Störungen der Reizleitung sowie 

Zeichen der Rechts- und Linksherzhypertrophie und unspezifische ST-

Veränderungen vorhanden sein (1, 69).  

 
1.5.1.3 Klinisch-chemische Laboruntersuchungen 

Die klinisch chemischen Untersuchungsbefunde sind häufig unauffällig. Eine Anämie, 

sowie eine unspezifische Erhöhung von Entzündungsparametern (C-reaktives 

Proteins, Blutkörperchensenkungs-Geschwindigkeit [BSG]) wird jedoch bei vielen 

Patienten beobachtet (1, 61, 62, 69, 74).  

 
1.5.1.4 Röntgen-Thorax 

Bei der konventionellen Röntgen-Thorax Untersuchung kann eine Kardiomegalie, 

sowie Zeichen der pulmonalen Hypertension/ Stauung, eine Herzverlagerung und 

Verkalkungen für das Vorhandensein eines Herz- oder herznahen Tumors sprechen 

(1, 70,  96, 131). 
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1.5.1.5 Echokardiographie  

Die Echokardiographie ist die wichtigste nicht invasive Methode zur Diagnose 

kardialer Tumore. Mit ihrer Hilfe kann die Lokalisationen, die Größe, die Insertion und 

die Mobilität  von Herztumoren dargestellt und beurteilt werden (12, 31, 43, 154). Ferner 

lässt sich durch die Echokardiographie die Beziehung des Tumors zu 

Nachbarstrukturen (z.B. AV-Klappen) klären (26). Sie erlaubt des Weiteren Aussagen 

zur Morphologie des Tumors und ermöglicht auch eine Beurteilung der 

hämodynamischen Auswirkungen (154). Die transösophageale  Echokardiographie  

(TEE) ist hierbei der transthorakalen überlegen (31). Insbesondere intraoperativ kann 

die TEE die Gegebenheiten des Tumors nochmals genauer bestätigen (10, 26). 

Die fetale Echokardiographie hat in der pränatalen Diagnostik von Herztumoren in 

den vergangenen Jahren an Bedeutung gewonnen (11).  

Die frühzeitige Diagnose ermöglicht entsprechende Vorbereitungen für die 

Entbindung, und erlaubt die frühzeitige Planung eines evtl. erforderlichen operativen 

Eingriffes. Auch die spätere kinderkardiologische Betreuung und Überwachung der 

Tumorprogression kann so bereits frühzeitig geplant werden.  (Abb. 1 und 2)  

 
1.5.1.6 Computertomographie (CT) und Magnetresonanztomographie (MRT)  

Auch mit Hilfe der  Computer- und Magnetresonanztomographie lässt sich die 

Morphologie, Lage, Ausdehnung und Größe des Tumors gut darstellen, wobei das 

MRT dem CT im Hinblick auf die Gewebedifferenzierung überlegen ist (7, 66, 108). Beide 

Techniken können in der Diagnostik von Herztumoren unterstützend eingesetzt 

werden. Die Kombination aus Echokardiographie/ CT- und MRT bietet die Möglichkeit 

einer genaueren Abgrenzung des Tumors zum normalem Myokard, sowie zu den 

großen Gefäßen (12, 14). (Abb. 3 und 4) 
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Abb. 1    Transösophageales Echokardiogramm eines Myxoms im linken  

                Vorhof 

 

 

Abb. 2      Transösophageales Echokardiogramm eines Myxoms im linken    
                  Vorhof mit Prolaps in die Mitralklappe während der Diastole  
   
 
    

 

 

 

 

 

 

 

 

  

 

   

 

Prolabierendes 
Vorhofmyxom 

Anteriores 
Mitralklappen-
segel 
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Abb. 3    Computertomogramm eines im linken Vorhof  gelegenen Myosarkoms 

  

 

Abb. 4    Multi Slice CT eines Fibroelastom an der Aortenklappe 

  

Myosarkom im 
linken Atrium 

Aorta 
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1.5.2 Invasive Diagnostik 
 
An erster Stelle der invasiven Diagnostik sei die Herzkatheteruntersuchung genannt. 

Sie erlaubt neben der Tumordiagnostik die Erfassung hämodynamischer Parameter 

und ermöglicht den Ausschluss einer begleitenden koronaren Herzerkrankung, eines 

Klappenvitiums oder eines kongenitalen Herzfehlers. Nach Butany et al. sollte prä-

operativ bei Patienten älter als 40 Jahre eine Koronarangiographie zum Ausschluss 

einer koronaren Herzerkrankung durchgeführt werden (10, 26).  

Beim kavernösen Hämangiom, kann diese Untersuchungsmethode aufgrund der 

typischen Tumormorphologie richtungweisend sein (17, 67).  

Die Herzkatheteruntersuchung birgt jedoch die Gefahr, dass durch Tumorfragmente 

(z.B. bei Myxomen oder Fibroelastomen) und Tumor anhängende Thromben 

Embolisationen ausgelöst werden (64, 128, 161). Biopsien, können notwendig sein sofern 

sich durch die oben genannten diagnostischen Verfahren die Tumorart nicht klären 

lässt. Jedoch kann die Gewinnung eines Biopsates schwierig oder gar unmöglich 

sein, wenn der Tumor sehr klein ist oder intramural liegt (154).  

 
1.6   Charakteristika verschiedener Tumore 
   (Inzidenz, Lokalisation, Morphologie, Symptomatik, Diagnostik, Ätiologie) 

 
1.6.1   Benigne primär kardiale Tumore 
 
1.6.1.1  Das Myxom 
 
Das Myxom ist der häufigste benigne primär kardiale Tumor. Myxome kommen in 

allen Altersklassen vor, vorwiegend aber im 2. – 6. Lebensjahrzehnt. Bei Kindern 

sind Myxome sehr selten. Nach Sarjeant et al. befinden sich 90% der Patienten in 

der oben genannten Altersgruppe (139), wobei die Mehrzahl der Patienten im 5. 

Lebensjahrzehnt operiert wird (31, 43, 82, 103). Myxome machen nahezu 50% aller 

gutartigen Tumoren des Herzens aus (38). Mac Gowan schätzt die Inzidenz auf 0,5 

pro eine Million Einwohner und Jahr (92).  Einige Autoren geben eine Geschlechter-

präferenz mit Bevorzugung des weiblichen Geschlechts an (31, 43). Andere hingegen 

konnten keine signifikanten Unterschiede hinsichtlich der Geschlechtsverteilung 

feststellen (103).  Der überwiegende Anteil der Myxome ist in den Vorhöfen lokalisiert; 

bis zu 80 % im linken Atrium, wovon wiederum ¾ vom interatrialen Septum ihren 

Ursprung nehmen. Zirka 20% sind im rechten Atrium und etwa 10% ist in beiden 

Vorhöfen lokalisiert oder findet sich im linken oder rechten Ventrikel (16,  82, 128).  
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Die Mehrzahl der Myxome ist circa 5-6 cm, groß, wobei die Tumorgröße zwischen  

1-15 cm variieren kann (38). Ihr Gewicht liegt zwischen 5 bis 450 g. Der Oberfläche 

haften häufig Thromben an (18, 31, 121). Der Tumor ist in der Regel polypös, kurz 

gestielt, rund oder oval von glatter bis leicht gelappter Oberfläche. Er kann, jedoch 

auch von villöser Natur sein, mit feinen zottenartigen Ausläufern, die gallertig brüchig 

sein können (120, 128). Im Ganzen erscheint das Myxom grau-weiß, gelblich oder 

bräunlich (120) (vgl. Abb. 5). Die  Mobilität des Tumors ist abhängig von der Art des 

Ansatzes am interatrialen Septum, gestielt oder breitbasig anhaftend (vgl. Abb. 6). 

 

Abb. 5    Resektat eines im linken Vorhof lokalisierten Myxoms 

  

 
Abb. 6    Resektat eines am interatrialen Septum gestielt ansetzenden 
               Myxoms im linken Vorhof 
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Histologisch zeigen sich die Zellen, eines klassischen Myxoms, eingebettet in eine  

myxoide Matrix aus sauren Mucopolysacchariden. Diese liegen darin verstreut als 

polyglonale Zellen mit schwach eosinophilem Zytoplasma. Häufig enthalten sie 

zystische und hämorrhagische Areale. In einzelnen Fällen wurden auch häma-

topoietisches Gewebe, Verkalkungen, drüsenartige Strukturen und sogar Verknö-

cherungen beschrieben (69, 96).  

Die klinische Symptomatik ist abhängig von der Lage, Größe und der Beweglichkeit 

des Myxoms und Folge der tumorbedingten intrakardialen Obstruktion bzw. der 

Embolisation von tumoradhärenten Thromben oder Tumorfragmenten (1, 11, 31, 74, 120, 

129, 143) Nicht selten bleiben kleinere Myxome auch klinisch stumm und werden als 

Zufallsbefund oder im Rahmen einer Autopsie diagnostiziert (11).  

Etwa 50-65% der Patienten zeigen als führendes Symptom Dyspnoe (1, 80, 82, 120). Des 

Weiteren können Synkopen auftreten, bedingt durch eine kurzzeitige Obstruktion 

bzw. Verlegung des AV-Klappenostiums. Der plötzliche Herztod ist ebenfalls 

beschrieben (61, 69, 137, 151). Die bereits angesprochenen Embolien können sowohl 

zentral als auch peripher auftreten. Etwa 30-40% der Patienten erleiden eine 

Hirnarterienembolie. Es kann jedoch auch zu einer Embolisation der 

Mesenterialgefäße, der Nierenarterien und der Herzkranzgefäße kommen bis hin zu 

einer kompletten Verlegung der abdominellen Aorta durch einen großen 

Tumorembolus (61, 96, 121, 147). Bei rechtsseitig gelegenen Tumoren kann es zu 

Lungenembolien kommen (61, 151). Die Ursache der häufig beobachteten unspe-

zifischen Allgemeinsymptome, wie Müdigkeit, Appetitlosigkeit und Gewichtsverlust ist 

unklar (61, 69,  151). Das linksatriale Myxom imitiert nach Cooley und Blondeau häufig 

das klinische Bild unterschiedlicher Herzklappenerkrankungen, wie des rheu-

matischen Fiebers oder einer akuten Endokarditis (16, 26, 38). 

Für die Diagnostik des Myxoms ist die Echokardiographie von entscheidender 

Bedeutung; mit ihrer Hilfe können die Lage des Tumors, der Ansatz am interatrialen 

Septum, sowie der Bezug zur AV-Klappe geklärt werden (vgl. Abb. 2). Die Computer- 

und Kernspintomographie kann ggf. ergänzende Informationen hinsichtlich der 

feingeweblichen Struktur des Tumors liefern. 

Auskultatorisch können durch den Tumor, sowohl systolische wie diastolische 

Geräusche verursacht werden. Systolische Geräusche haben ihre Ursache in der 

Behinderung des Atrioventrikularklappenschlusses oder in der Verlegung des Aus-

flusstraktes; die diastolischen in der AV-Klappenobstruktion. Des Weiteren findet sich 
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bei einigen Patienten ein lauter, evtl. zusätzlich gespaltener, 1. Herzton, aufgrund 

eines verspäteten Klappenschlusses. Bei mobilen Tumoren können auskultatorische 

Geräusche abhängig von der Körperlage sein. (1, 62, 69, 120, 121)  

Nach Pinede et al. besteht ein Zusammenhang zwischen dem Auskultationsbefund 

und allgemein körperlichen, sowie kardialen Symptomen (120). 

Die klinisch chemische Untersuchung und die Elektrokardiographie spielen in der 

nichtinvasiven Diagnostik des Myxoms eine untergeordnete Rolle, da die erhobenen 

Befunde eher unspezifisch sind. Arrhythmien können auftreten; bei der Mehrzahl der 

Patienten besteht jedoch Sinusrhythmus. Zeichen einer atrialen Hypertrophie, sowie 

unspezifische ST-Strecken-Veränderungen können nachweisbar sein (1, 69, 80, 120). Die 

klinisch-chemischen Untersuchungsergebnisse sind nicht pathognomisch. Die am 

häufigsten beobachteten Veränderungen sind eine Zunahme der BSG, eine Anämie, 

Leukozytose und eine Thrombozytose (80, 82, 120).  

In einigen Fällen ist eine familiäre Häufung beschrieben. Nach Kirklin soll dies bei 

etwa 5% aller Patienten mit kardialen Myxomen der Fall sein. Es sind hier 

überwiegend Männer betroffen und bei 60% der Betroffenen befindet sich das 

Myxom nicht im linken Atrium bzw. ist zu in einem 1/3 multipel lokalisiert (13, 75, 85).  

Etwa 20% der familiär gehäuft auftretenden Myxome sind assoziiert mit anderen 

Tumoren. Man spricht vom „Carney-Komplex“1.  

Begleitend finden sich z.B. ein Sertolizelltumor des Hodens, ein Cushing-Syndrom, 

Hypophysentumore, kutane Myxome, multiple myxoide Fibroadenome der Mamma 

oder eine Lentiginosis (28, 29, 75, 85).  Die histologische Untersuchung zeigt ein 

identisches Bild bei Tumoren mit und ohne familiäre Häufung. Lediglich in der DNA 

scheint es Unterschiede zu geben. Die DNA der Myxome mit familiärer Häufung zeigt 

einen aneuploiden Chromosomensatz im Gegensatz zu nichtfamiliären Tumoren, bei 

denen nur etwa 20% diese DNA aufweisen (85). Untersuchungen an Familien mit 

mehreren Mitgliedern bei denen ein Myxom nachgewiesen wurde zeigen einen 

autosomal dominanten Erbgang mit variablem Phänotyp (28, 29). 

 

 

                                                           
1
 Carney-Complex (CNC) ist ein multiples neoplastisches Syndrom, bei dem endokrine (thyroidale, 

hämophysiale, adrenocortikale und gonadale), nicht-endokrine (Myxome, Nävi und u.a. kutane 
Pigmentierungsstörungen) und neurale (Schwannome) Tumore auftreten 

(148)
. Es ist eine autosomal 

dominante Neoplasie, die erstmals 1985 beschrieben wurde 
(28, 29)

.  
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Die Assoziation eines Myxoms mit anderen Tumoren wurde jedoch auch bei 

Myxomen ohne familiäre Häufung beschrieben.  

Aus diesem Grund vermutet Imai at al., dass auch ein sporadisches Auftreten 

möglich ist (75). Myxome der familiären Form weisen eine starke Tendenz zur 

Rekurrenz auf (13, 75). 

Als maligne Myxome werden solche bezeichnet, die ein lokal invasives Wachstum 

zeigen, bei denen ein Rezidiv auftrat oder bei denen es zu einer peripheren 

Metastasierung kam (65, 73, 145) Mögliche Erklärungen für das Rezidiv eines Myxoms 

nach Resektion sind: die unzureichende Exzision, die intraoperative Streuung des 

Tumors, ein Myxom mit verkannter multipler Lokalisation oder eine maligne 

Entartung (125). 

Auch Fallbeschreibungen eines kardialen Myxoms intrakraniell existieren (81, 115, 124). 

Burke und Virmani sind der Meinung, dass es sich bei malignen Myxomen um eine 

Fehldiagnose, aufgrund unzureichender Erfahrung handelt (18). 

 
1.6.1.2  Das Rhabdomyom 
 
Das Rhabdomyom ist mit 43-53 % der häufigste primär benigne Herztumor im 

Kindesalter (50, 97). Die Mehrzahl der Rhabdomyome wird innerhalb des ersten 

Lebensjahres diagnostiziert. Das mediane Alter bei Diagnosestellung beträgt 4,7 

Monate (Spannweite 0,03 - 204 Monate) (56). Bei Erwachsenen treten Rhabdomyome 

äußerst selten auf.  

In 30-50 % besteht eine Assoziation mit der tuberösen Sklerose. Umgekehrt weisen 

Patienten, mit der auch als Bourneville-Pringle-Syndrom bezeichneten Krankheit, zu 

ca. 30% ein Rhabdomyom auf (38, 56, 128). Viele Autoren halten das Rhabdomyom 

nicht für eine echte Neoplasie sondern vielmehr für ein Hamartom, aufgrund der 

engen Assoziation mit der tuberösen Sklerose und anderen Hamartomformen (38, 51, 

69, 97, 105). 

Es wird eine Präferenz für das männliche Geschlecht vermutet (51). Rhabdomyome 

scheinen unter Geschwistern häufiger aufzutreten (50). Die Diagnose wird zunehmend 

bereits pränatal, mittels fetaler Echokardiographie gestellt, insbesondere wenn eine 

tuberöse Sklerose vorliegt.  

In der Regel ist der Tumor multipel lokalisiert und findet sich dabei überwiegend im 

rechten und linken Ventrikel bzw. im interventrikulären Septum und im links-
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ventrikulären Ausflusstrakt. Gelegentlich finden sich Rhabdomyome auch in den 

Vorhöfen (38, 50, 56, 97, 105).   

Die Tumorgröße variiert zwischen 1 mm und bis zu 10 cm (56).  

Das kardiale Rhabdomyom imponiert als weißlich-grauer fester Tumor, gelappt mit 

einer wässrig glitzernden Schnittstelle, vom übrigen Gewebe gut abgrenzbar. Er 

besitzt keine Kapsel, ist selten gestielt und bleibt bei geringer Größe intramural, im 

Gegensatz zu den größeren Tumoren, die sich ins Cavum vorwölben (50, 51, 97, 105).  

(vgl. Abb. 7 und 8)  

 

Abb. 7    subaortal lokalisiertes Rhabdomyom (Op-Situs)  

  

 

Abb. 8     subaortal lokalisiertes Rhabdomyom (Op-Situs)  

  

Aorta 
ascendens 

Rhabdomyom 
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Histologisch typisch für das Rhabdomyom sind die so genannten Spinnenzellen, die 

aus großen, runden, eosinophilen Zellen mit zentralem Kern bestehen, von dem 

feine Fibrillen (Protoplasmastränge) in die Peripherie ausstrahlen. Eine mitotische 

Aktivität ist nicht feststellbar, ebenso wie Kalzifikationen oder Fibrosierungen (51, 56). 

Die Zellen zeigen keine mitotische Aktivität, deshalb kann ihr Wachstum nur durch 

Zunahme der Muskelmasse und -größe erfolgen (51). 

Die klinische Symptomatik reicht von völliger Beschwerdefreiheit der Patienten bis 

hin zum plötzlichen Herztod. Bereits während der Fetalzeit können Arrhythmien, ein 

Hydrops fetalis bzw. eine Obstruktionen des Ein- und Ausflusstraktes und cerebrale 

Embolien auftreten (50). Aufgrund der häufigen Assoziation mit der tuberösen 

Sklerose sind auch deren Charakteristika, wie z.B. Hirnventrikeltumore, hinweis-

gebend auf das potentielle Vorliegen eines Rhabdomyoms. 

Bei der Auskultation finden sich in der Regel nur unspezifische Herzgeräusche. Im 

EKG können supraventrikuläre und ventrikuläre Arrhythmien, Reizleitungsstörungen, 

sowie eine Sinusknotendysfunktion bis hin zum AV-Block vorhanden sein 106. Nir et 

al. konnten einen Zusammenhang zwischen der Inzidenz eines Präexitations-

syndrom und dem Auftreten von Arrhythmien bei Rhabdomyomen nachweisen (106).  

Grosse Rhabdomyome, die bis ins Cavum der Ventrikel reichen, können den Ein- 

bzw. Ausflusstrakt behindern und so eine intrakardiale Obstruktion verursachen (51, 69, 

70, 105). 

Die pränatale Diagnostik hat zugenommen und so werden viele Rhabdomyome 

bereits vor der Geburt mittels fetaler Echokardiographie diagnostiziert (56, 133), ins-

besondere wenn eine tuberöse Sklerose vorliegt. Zur Beurteilung des Schwere-

grades einer Ausflusstraktobstruktion und zum Ausschluss begleitender kongenitaler 

Vitien ist die Herzkatheteruntersuchung jedoch weiterhin indiziert (50, 106). 

Dieser Tumor kann bereits beim Fetus Arrhythmien hervorrufen, die ggf. intrauterin 

behandelt werden müssen (133). 

In der Echokardiographie zeigt sich das Rhabdomyom als multipler gestielter Tumor, 

der den ventrikulären Ein- und Ausflusstrakt obstruieren kann (143). 

Die Prognose des Rhabdomyoms ist gut. Der Tumor zeigt Regression sowohl im 

Hinblick auf die Tumorgröße als auch im Bezug auf die Anzahl der Einzeltumore (12, 

106). Bei der Mehrzahl (70%) der Patienten zeigt sich eine Verringerung der 

Tumorgröße noch vor dem 4. Lebensjahr (106).   
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1.6.1.3  Das Fibrom 
 
Das Fibrom ist ein seltener benigner Tumor, der ebenfalls vornehmlich im 

Kindesalter auftritt. 90% der Patienten haben bei Diagnosestellung noch nicht das 

12. Lebensjahr erreicht (20, 56, 105).  Fibrome gehen fast ausschließlich von der freien 

Wand der Ventrikel (meist des linken) oder dem interventrikularen Septum aus und 

wachsen in das Ventrikel-Cavum ein (38, 56, 96, 105). Sie sind von fester Konsistenz und 

komprimieren die umgebenden Strukturen (38). Bei den kardialen Fibromen handelt 

es sich im Gegensatz zu den Rhabdomyomen um solitäre Tumore, die eine Größe 

von bis zu 10 cm im Durchmesser erreichen können. Sie sind von runder fester 

Konsistenz, gräulich-weiß, gut abgrenzbar und nicht eingekapselt (38, 56, 96, 143). Der 

Tumor wächst infiltrierend in das umgebende Myokard (56).  

Die Zellen sind spindelig und monomorph. Bei Neugeborenen und Kleinkindern 

zeigen sie mitotische Aktivität und im Stroma findet sich eine unterschiedliche Anzahl 

an Kollagen und elastischen Fibrillen (56). Häufig sind Kalzifikationen zu sehen (38, 56, 

96). Große Tumore können fokale Nekrosen und zystische Degenerationen aufweisen 

(56). 

Der Tumor kann sich erstmalig durch ein unspezifisches Herzgeräusch bemerkbar 

machen, oder als Zufallsbefund in einer Röntgen-Thoraxaufnahme durch eine 

Kardiomegalie oder sichtbare Kalzifikationen in Erscheinung treten. Durch sein 

verdrängendes und infiltratives Wachstum kann er Reizleitungsstörungen oder eine 

intrakardiale Obstruktion mit nachfolgender Herzinsuffizienz verursachen, die in 

schweren Fällen zum plötzlichen Herztod führen können (38, 56, 70, 105, 143). Nach 

Sarjeant trat der plötzliche Herztod bei ¼ der Patienten, meist nach körperlicher 

Anstrengung auf; Patienten die zuvor völlig symptomlos waren (139). Bei 

Neugeborenen kann durch ein Fibrom am interventrikulären Septum oder am rechten 

Ventrikel ein Rechts-Links-Shunt mit Zyanose verursacht werden (56, 139).  

Nach Freedom et al. zeigten 2 von 3 Neugeborenen mit Fibromen, die in einem 

Zeitraum von 10 Jahren im Hospital for Sick Children Toronto/ Kanada mit kardio-

vaskulären Kollaps aufgenommen wurden, eine Azidose und fehlende periphere 

Pulse, so dass zunächst der Verdacht auf ein hypoplastisches Linksherzsyndrom 

oder eine Obstruktion des linksventrikulären Ausflusstraktes bestand (56). Dieses 

Beispiel zeigt, dass kardiale Tumore eine Vielzahl unterschiedlicher kardiovaskulärer 

Erkrankungen simulieren können. 
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Auch in der Diagnostik des Fibroms ist die Echokardiographie von entscheidender 

Bedeutung. Aufgrund der Tendenz zur Kalzifizierung kann das Vorliegen eines 

Fibroms bereits in einer konventionellen Röntgenthoraxaufnahme vermutet werden. 

Mit Hilfe der Magnetresonanztomographie lässt sich das Fibrom gut von anderen 

Tumoren, wie z.B. dem Rhabdomyom, abgrenzen (38, 56). 

 
1.6.1.4  Das Fibroelastom 
 
Papilläre Fibroelastome gehören ebenfalls zu den benignen Herztumoren, machen 

etwa 6-9 % aus und sind damit der zweithäufigste aller primär kardialen Tumore (64, 

96, 108)
.
  Die Häufigkeit wird in Autopsien mit 0,0017- 0,33% angegeben (138)

.
 Sie zeigen 

keine Geschlechtspräferenz. Fibroelastome treten in allen Altersklassen auf, 

überwiegend aber jenseits des 60. Lebensjahres (64, 96).  

80% der Fibroelastome befinden sich auf dem Klappenendokard (108). Am häufigsten 

ist die Aortenklappe betroffen (33%), gefolgt von der Mitral- und Trikuspidalklappe. 

Vereinzelt findet man Fibroelastome auch an den Chordae tendinae, den 

Papillarmuskeln, sowie am Endokard des rechten und linken Atriums, des rechten 

Ventrikels und des linksventrikulären Septums (64, 96, 108). Die Mehrzahl der  

Fibroelastome befindet sich im linken Herzen. Sie können auch multipel lokalisiert 

sein (64).  

Es handelt sich gewöhnlich um sehr kleine faserige ballähnlicheTumore, die aber 

aufgrund ihrer Lage,  z.B. die Klappenfunktion stark beeinträchtigen können. Sie sind 

kurz gestielt am Endokard befestigt. Ihre Größe variiert von 2 - 70 mm, wobei die 

Mehrzahl der Fibroelastome nicht größer als 10 mm ist. (vgl. Abb. 9)  Es handelt sich 

gewöhnlich um solitäre, teilweise multiple Tumore (26, 64, 96). Die Tumoroberfläche wird 

als rauh-wellig beschrieben; dies begünstigt vermutlich eine Thrombozytenadhäsion 

bzw. –aggregation kann zur Thrombenbildung führen (64).  

Wird der Tumor direkt nach der Resektion in Salzlösung getaucht, entsteht ein für 

das Fibroelastom typisches Bild ähnlich einer Seeanemone „sea-anemone-like 

appearance“ (64) (vgl. Abb. 10). Dies ist ein schneller und einfacher Nachweis für das 

Vorliegen eines papillären Fibroelastoms (26, 64).  
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Abb. 9    Fibroelastom an der Aortenklappe (Op-Situs) 

 

  

 

 

Abb. 10    Bild einer Seeanemone (Quelle Aquarium des Zoos von Bristol, GB) 

 

  

 

Fibroelastom 
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Das papilläre Fibroelastom zeigt histologisch ein charakteristisches grob papilläres 

Fasergerüst, dessen Zentrum, ein dichtes kollagenes Gewebe aus lockerem 

myxoiden Stroma ist, umgeben von einem flachen einreihigen Endothel. Insgesamt 

erscheint das Gewebe länglich, schmal und verzweigt (64, 152).  

In der Mehrzahl der Fälle wird der Tumor als Zufallsbefund im Rahmen einer  

Routineuntersuchung diagnostiziert oder einer Autopsie. Die Symptomatik ist 

teilweise abhängig von der Lage und/ oder der Beschaffenheit des Tumors. Durch 

tumorbedingte Verlegung eines Koronarostiums kann es zum Auftreten 

pektanginöser Beschwerden oder auch zum plötzlichen Herztod kommen. Zentrale 

oder periphere Embolien können durch tumoradhärente Thromben oder Tumor-

fragmente entstehen und zu zerebralen Insulten, Myokardinfarkten, Lungenembolien, 

Mesenterial- und Niereninfarkten, Blindheit oder plötzlichem Herztod führen (27, 64, 94, 

141). Papilläre Fibroelastome auf der Aortenklappe verursachen besonders häufig den 

plötzlichen Herztod (108). Insgesamt treten systemische Embolien häufiger auf, da 

sich die überwiegende Anzahl der papillären Fibroelastome im linken Herzen (95%) 

befinden (64). 

Die Diagnostik beruht auch bei diesem Tumor im Wesentlichen auf der 

transthorakalen oder transösophagealen Echokardiographie (vgl. Abb.11). Die 

Farbdopplerechokardiographie kann hinweisgebend sein, da der Tumor als 

avaskulär beschrieben wird (64, 151). Die Durchführung einer Angiographie ist nicht 

sinnvoll, da aufgrund der geringen Größe, der Tumor durch einen Füllungsdefekt 

meist nicht sichtbar gemacht werden kann und außerdem die Gefahr einer 

Tumorembolisation besteht (54, 64, 94). 

Die Elektrokardiographie ist unspezifisch, selbst bei Patienten mit Rhythmus-

störungen. Röntgenthoraxaufnahmen können richtungweisend sein, wenn dieser 

kalzifiziert ist, was sehr selten der Fall ist. Mit der Computertomographie und der 

Magnetresonanztomographie lassen sich Lage und Anzahl der Tumore sehr gut 

diagnostizieren, wobei die Magnetresonanztomographie der Computertomographie 

überlegen ist (64). (vgl. Abb. 4) 
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Abb. 11    Transösophageales Echokardiogramm eines Fibroelastoms an der   
                 Aortenklappe.  
 

  

 

 

1.6.1.5 Das Lipom 
 
Lipome und lipomatöse Hypertrophien des atrialen Septums finden sich in 8-14% 

aller kardialen und perikardialen Tumore. Ein reines Lipom jedoch ist nur in ca. 4% 

zu finden (57, 96). Lipome kommen in allen Altersklassen ohne erkennbare 

Geschlechtspräferenz vor. 

Etwa 50% der Lipome gehen vom Subendokard aus und wachsen intrakavitär, 

überwiegend im rechten Atrium und im linken Ventrikel.  Die restlichen Lipome gehen 

vom Myo- und Subepikard aus, wachsen in der Regel extrakavitär in den Herzbeutel 

und werden häufig mit Perikardzysten oder Perikardergüssen verwechselt. (69, 119)  

Die extrakavitären Lipome sind in der Regel flach, groß (bis zu 10 cm und mehr), 

glatt begrenzt und häufig gestielt gegenüber den intrakavitären subendokardialen 

Tumoren, die kleiner und ungestielt vorkommen. Intramyokardiale Lipome sind meist 

klein und besitzen eine Kapsel (38, 121)
. 

 

Man unterscheidet zwei Arten von Lipomen. Die einen bestehen aus adulten 

Fettzellen und sind von einer dünnen bindegewebigen Kapsel umgeben. Die 

Aortenklappe 

Fibroelastom 
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anderen, auch Rhabdomyolipom genannt, weisen Fettzellverbände auf, die von 

Streifen glatter Muskelzellen durchzogen werden (144).  

Die klinische Symptomatik ist auch hier abhängig von der Lage und Größe des 

Tumors. Viele der kleinen Lipome verursachen keine Symptome und sind ebenfalls 

Zufallsbefunde. Extrakavitäre Lipome können die Symptome von Perikardzysten und 

–ergüssen imitieren. Lipome entsprechender Größe können das Herz komprimieren 

und in seiner Funktion einschränken. Eine Kardiomegalie in einer konventionellen 

Röntgenthoraxaufnahme kann erster Hinweis auf ein Lipom sein. Zur weiter-

führenden Differentialdiagnostik dienen die Echokardiographie, die Computer- und 

Kernspintomographie (69, 144).  

Intrakavitäre Lipome verursachen, wie bei den zuvor beschriebenen Tumoren eine 

Herzinsuffizienz, supraventrikuläre- und ventrikuläre Rhythmustörungen. Sie können 

Synkopen verursachen oder zum plötzlichen Herztod führen (119, 48). Die Verbindung 

von Lipomen mit dem Bourneville-Pringle-Syndrom wird auch in anderen Studien 

beschrieben. Auch eine Assoziation mit angeborenen sackförmigen Aneurysmen 

wird vermutet (48, 96).  

 

1.6.1.6  Sonstige benigne kardiale Tumore 
 

Hämangiome gehören zu den sehr selten auftretenden Tumoren des Herzens, wie 

auch das Mesotheliom des AV-Knotens, die Granularzelltumore, Neurofibrome, 

Lymphangiome und Leiomyome des Herzens. Das Teratom wird im Abschnitt der 

perikardialen Tumoren abgehandelt, da sie nur vereinzelt intrakardial vorkommen. 

 

Das kardiale Hämangiom ist ein äußerst seltener Tumor mit einer Inzidenz von 

0,0017 % bei Autopsien (67). Seine Inzidenz beträgt weniger als 1-2 % gemessen an 

allen gutartigen Herztumoren (84). 

Eine Geschlechterpräferenz ist fraglich. Brizard berichtet über eine Bevorzugung des 

weiblichen Geschlechts (17). Im Gegensatz dazu konnten Serjeant et al. den Tumor 

überwiegend bei Männern nachweisen (139). Hämangiome kommen praktisch in allen 

Abschnitten des Herzens vor, vereinzelt oder auch multipel (67, 84, 96, 121). Sie zeigen 

sich als bläuliche kleine subendokardiale Knoten. Je nach Erscheinungsform, das 

heißt in Abhängigkeit ihrer primären Gefäßart, unterscheidet man kapillare, venöse 

oder kavernöse Hämangiome (17, 96, 133). Ihre Größe variiert zwischen 2 bis 35 mm (67). 
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In der Diagnostik kann die Koronarangiographie hinweisgebend sein, da die Gefäße 

atypisch, knäuelartig und nach Kontrastmittelgabe als „seenartig“ oder auch als 

Füllungsdefekt, erscheinen (133). Des Weiteren lassen sich AV-Fisteln und Gefäß-

verlagerungen darstellen. Spezifizieren kann man die Diagnose auch mit Hilfe der 

Echokardiographie, der Computer- und Kernspintomographie (17, 67).  

In etwa 50% der Fälle werden Hämangiome zufällig autoptisch diagnostiziert. Symp-

tome zeigen sich in Abhängigkeit von Lage und Größe. Sie sind sehr verschieden 

und können andere Herzerkrankungen imitieren (84).  

Tumore die intramural sitzen können Reizleitungsstörungen verursachen oder eine 

Perikarditis vortäuschen. Intrakavitär gelegene Hämangiome dagegen können je 

nach Größe die Ventrikelfüllung behindern und/ oder Obstruktionen verursachen. 

Hämangiome können sich durch Synkopen und Perikardergüsse äußern. Sie können 

das Herz, die Herzkranzgefäße oder andere herznahe Gefäße komprimieren (96). 

Brizard und Mitarbeiter berichten in ihrer Studie, das 43% der Patienten unter 

Dyspnoe bei körperlicher Anstrengung litten, gefolgt von Arrhythmien, Pseudoangina 

und Rechtsherzinsuffizienz, sowie Perikarditis und Perikarderguss (17, 109).  

Die kardialen Hämangiome können in Zusammenhang  mit kutanen und viszeralen 

Angiomen auftreten, wie beim Kasabach-Merritt Syndrom, einer Erkrankung, die 

assoziiert ist mit multiplen systemischen Hämangiomen, sowie mit rezidivierenden 

Thrombozytopenien und Verbrauchskoagulopathien (17).   

Die vollständige Tumorresektion der Hämangiome gelingt, aufgrund der Tumor-

infiltration, nur selten. Bei nicht resezierbaren Tumoren wird eine Strahlentherapie 

alternativ eingesetzt (109). In einzelnen Fällen wurden auch Spontanremissionen 

gesehen (17, 114). 

 

Das Mesotheliom des Herzens ist ein benigner kardialer Tumor, der noch seltener 

auftritt als die bereits erwähnten. Mesotheliome werden in allen Altersgruppen 

gefunden und scheinen kein Geschlecht zu bevorzugen (96). 

Sie liegen im Bereich des AV-Knotens im interatrialen Septum direkt oberhalb der 

Insertionsstelle des septalen Trikuspidalsegels (96). 

Das Mesotheliom ist bisher nicht im Bereich der linksseitigen AV-Klappe gefunden 

worden (128). Diese Tumore besitzen keine Kapsel und setzen sich aus Zellverbänden 

mesothelialen Gewebes zusammen. Histologisch erkennt man, dass das den Tumor 
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einbettende Gewebe viele tubuläre Zysten und Nester aus polyglonalem Gewebe 

unterschiedlichster Größe, meist mit einem zentralen Lumen, enthält (11, 52, 96).  

Hierin unterscheiden sich einige Mesotheliome, deren Zysten amorphes, eosino-

philes Material und wenige abgeschilferte Endothelzellen und Makrophagen 

enthalten (96). Diese sind vermutlich mesothelialen Ursprungs, die während der 

Embryogenese von der AV-Region eingeschlossen wurden (52, 96). Bei der Mehrzahl 

der Patienten führt der Tumor aufgrund seiner Lage nahe dem AV-Knoten zu einem 

kompletten AV-Block. Auch ein plötzlicher Herztod ist beschrieben (128). Die Therapie 

beschränkt sich in der Regel auf die Implantation eines Herzschrittmachers (96).  

 

Granulosazelltumoren des Herzens sind äußerst selten und werden meist im 

Rahmen einer Autopsie diagnostiziert. Sie zeigen keine klinische Bedeutung im 

Gegensatz zu ihren sonstigen Lokalisationen im Körper. Die kardialen 

Granulosazelltumoren, oft multipel, sind grau- gelbbraune Tumoren, fester 

Konsistenz und besitzen keine Kapsel. Sie sind meist im Atrium auf der epikardialen 

Oberfläche lokalisiert. Mikroskopisch findet man runde oder längliche Zellen, deren 

Zytoplasma zahlreiche Granula enthält. Sie ähneln histologisch den Rhabdomyomen, 

ihnen fehlen jedoch die so genannten „spider cells“ (51, 96).  

 

Neurofibrome wurden nur in Verbindung mit der Recklinghausenkrankheit im 

Herzen diagnostiziert (96). Ebenfalls sehr selten sind Lymphangiome, die meist diffus 

infiltrierend wachsen und nur sehr selten als solitäre Tumore erscheinen (96). 

 
 

1.6.2 Maligne primär kardiale Tumore 
 

Maligne kardiale Tumore haben einen Anteil von etwa 25% aller primären Herz-

tumore bei Erwachsenen und weniger als 10% bei Kindern und Jugendlichen (117). 

95% der malignen Tumore sind Sarkome und 5% Lymphome (133). Das Angiosarkom 

ist mit 25-37% der häufigste maligne kardiale Tumor, gefolgt von den 

undifferenzierten malignen Tumoren mit 24%, dem malignen fibrösen Histiozytom 

(11-24%), dem Leiomyosarkom (8-9%) und dem Osteosarkom (3-9%) (26, 39). 

Maligne kardiale Tumore kommen etwa 20-mal weniger häufig vor, als Herz-

metastasen extrakardialer Malignome. Der häufigste extrakardiale Primärtumor ist 
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hierbei das Bronchialkarzinom. Die Metastasierung erfolgt lymphogen, hämatogen, 

per continuitatem oder entlang der großen Gefäße (45, 121).  

Maligne Tumore zeigen in der Regel keine Geschlechtspräferenz. Sie sind mit 

gleicher Häufigkeit sowohl im rechten als auch im linken Atrium lokalisiert (117). Die 

Langzeitprognose von Patienten mit malignen kardialen Tumoren ist sehr schlecht. 

Die postoperative Überlebenszeit beträgt oft weniger als ein Jahr (117). Unter den 

primär kardialen Sarkome werden folgende Arten voneinander unterschieden: das 

Angiosarkom, das Myosarkom, das undifferenzierte Sarkom, das Osteosarkom, das 

Fibrosarkom, das maligne fibröse Histiozytom, das Leiomyosarkom, das Liposarkom, 

das synoviale Sarkom und das Neurofibrosarkom (23, 156).  

 

1.6.2.1 Das Angiosarkom 

 

Das Angiosarkom ist der häufigste der primär malignen Tumore des Herzen und 

repräsentiert etwa 15% der kardialen Sarkome (38).  

Die Prävalenz dieses Tumors wird mit 0,001%-0,3% in autoptischen Untersuchungen 

angegeben (59). Er tritt bevorzugt in der 3. bis 5. Lebensdekade auf. Männer sind 

doppelt so häufig betroffen wie Frauen (15, 23, 39, 71). Mehr als 60% der Angiosarkome 

befinden sich im rechten Atrium. (10, 15, 23, 38, 59, 71) Histologisch sind sie gewöhnlich 

hämorrhagisch und schlecht abgegrenzt. Sie wachsen stark in die Umgebung ein 

und bilden unregelmäßige sinusoidale Anastomosen, was ihnen ein spindelförmiges 

Aussehen verleiht. Ihre eigenen Gefäße stellen sich pleomorph mit untypischen 

Zellen dar. Die Tumorzellen, meist klein, besitzen einen hyperchromatischen Zellkern 

mit hohen Mitoseraten und hohem  nekrotischen Anteil, die mit ihrer malignen Potenz 

korrelieren (11,15, 23).   

Kardiale  Angiosarkome wachsen äußerst schnell und zeigen zwei verschiedene 

Wachstumsmuster. Die erste und häufigere Form ist durch das intrakavitäre 

Wachstum gekennzeichnet. Der Tumor wächst als gut abgrenzbare Masse von der 

freien Wand des rechten Atriums (15, 38). Hier äußert sich das Angiosarkom klinisch 

erst im bereits vorangeschrittenen Stadium und verursacht häufig eine Obstruktion. 

Im Weiteren führt diese charakteristischerweise zu einer Rechtsherzinsuffiizienz, 

sowie zu einer Perikardtamponade durch austretendes Blut (38, 113).  

Die Zweite und seltenere Wachstumsform infiltriert das umgebene Perikard. Im CT, 

als Erguss oder Verdickung, zu sehen (15).  
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Die klinische Symptomatik ist unspezifisch und beinhaltet Brustschmerzen, Kurz-

atmigkeit, Unpässlichkeit und Fieber (15). 

Mehr als 75% der Betroffenen zeigen EKG-Veränderungen. Diese sind eher  

unspezifisch und abhängig von der Tumor-Lokalisation. Es zeigen sich Arrhythmien, 

Reizleitungsstörungen (AV-Block)  oder ST- und T- Streckenveränderungen (15, 122).   

Die Diagnose eines Angiosarkoms ist schwierig und wird kontrovers diskutiert, 

insbesondere die transvenöse myokardiale Biopsie (11, 113). Metastasen entwickeln 

sich bei 47-89% der Patienten (26). Der Tumor metastasiert bevorzugt in die Lunge, 

betroffen sind aber auch die Pulmonalvenen, mediastinale Lymphknoten, das Gehirn, 

die Wirbelsäule, die Leber und das Kolon (11, 26, 38). 

Die Therapie der Angiosarkome wird angesichts der schlechten Prognose 

unterschiedlich gehandhabt. Die komplette Tumorresektion ist das primäre Ziel (156). 

Häufig ist jedoch nur eine Teilresektion möglich. Eine anschließend breit angelegte 

Chemotherapie zeigt häufig keinen Resttumor. Die Metastasen jedoch bleiben von 

der Chemotherapie unbeeinflusst, wie sich in nachfolgenden Autopsien herausstellte 

(38).  

Die Prognose des Angiosarkoms ist schlecht. Nach Diagnosestellung überleben die 

meisten Patienten trotz Therapie kein Jahr (38, 117). Diese Aussagen decken sich mit 

veröffentlichten Fallberichten, bei denen selbst transplantierte und nach Operation 

tumorfreie Patienten innerhalb weniger Monate verstarben, obwohl sie zum 

Operationszeitpunkt scheinbar ohne Metastasen waren (40, 164).  

Die nach Transplantation erforderliche Immunsuppression kann jedoch das Wieder-

auftreten des Tumors oder Metastasen begünstigen (39). 

Chemo- oder Radiotherapie, adjuvant oder als alleinige Therapieform sind indiziert, 

sind aber oft aufgrund der schlechten körperlichen Verfassung  der Patienten nur 

begrenzt einsetzbar (39). Eine optimale Therapie für das Angiosarkom ist bisher nicht 

gefunden (15, 71, 113). 
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1.6.2.2  Das Myosarkom 

 

Das primär kardiale Myosarkom ist ein maligner Tumor, der sehr selten und in jeder 

Altersklasse auftritt (20, 93, 135). 

Am häufigsten findet man das Myosarkom im linken Atrium, meist unter Ein-

beziehung der Mitralklappe (38, 135). Sein Ursprung ist unklar (135). Makroskopisch ist 

es schwierig das Myosarkom vom klassischen Myxom zu unterscheiden (11).  

Myosarkome sind eher fibrös denn myxomatös, wachsen invasiv, metastasieren und 

verursachen systemische Embolien (38, 135). 

Roh et al. beschreiben 2 verschiedene histologisch abgrenzbare Bereiche. Ein 

Bereich, der den größten Teil des Tumors ausmacht und dem mikroskopisch 

benignen Myxom entspricht (135). Der andere Teil zeigt atypische und polymorphe 

neoplastische Zellen mit hoher mitotischer Aktivität (11, 135). Diese Zellen weisen 

teilweise gruppiertes Chromatin auf, die Membranen der Zellkerne sind 

unregelmäßig, multiple Zellkerne sind zu finden und Nucleoli mittlerer Größe (135). 

Maitra et al. beschreiben das Myosarkom als Ansammlung von Spindel- und 

sternförmigen Zellen, die in eine myxoide Matrix eingelagert sind. Sie sind reich an 

intermediären Filamenten und zeigen Vacuolen im Cytoplasma (93). Der Tumor 

wächst infiltrierend in seine umgebenden Strukturen (93)  und metastasiert u.a. in die 

Lunge, das Gehirn und  in die Skelettmuskulatur (135) (vgl. Abb. 12). 

 

Abb. 12  Resektionspräparat eines Myosarkoms 

  

  



30 
 

Die klinische Symptomatik ist unspezifisch, wie bei den bereits aufgeführten 

Tumoren. Die Diagnostik basiert auf der Echokardiographie, der Röntgen-Thorax-

Untersuchung und der CT (89) (vgl. Abb 3). Ein optimale Therapie für das Myosarkom 

wurde noch nicht gefunden und es werden daher sehr unterschiedliche 

Behandlungen angewendet. Auch die Kombination der Tumorresektion mit einer 

adjuvanten Chemo- und/ oder Radiotherapie haben die Behandlungsergebnisse im 

Wesentlichen nicht verbessert (23, 135). Lediglich Roh et al. berichten von einem 

Patienten mit einem Myosarkom, der nach einer breitangelegten Chemotherapie, 

einer Stammzelltransplantation (135), einer vollständigen Tumor- und postoperativen 

Metastasenresektion, noch 37 Monate nach Diagnosestellung lebte. Es traten 

außerdem bis 7 Monate nach Entfernung der letzten Metastase keine Weiteren auf 

(135). 

  

1.6.2.3  Das Leiomyosarkom 

 

Das Leiomyosarkom ist ein sehr seltener Tumor (96), der weniger als 0,25% aller 

primär kardialen Tumore ausmacht (23, 49).  

Es handelt sich um einen Tumor, der überwiegend Frauen betrifft und sich in über 

90% der Fälle in einem pulmonalen Gefäßhauptast befindet (47). Ansonsten ist das 

Leiomyosarkom primär kardial links- oder rechtsseitig lokalisiert (sowohl in den 

Kammern, wie auch in den Vorhöfen) und nicht selten sind sowohl pulmonale 

Gefäßstrukturen und kardiale Gebiete gemeinsam involviert (6, 20, 35, 47, 49, 76, 101, 118, 161).  

Histologisch zeigen sich spindelförmige Zellen und muskuläre Fasern (49, 76, 101) 

eingebettet in eine myxoide Matrix. Hier liegen die Zellen dicht gepackt mit langen 

irregulär und hyperchromatisch geformten Zellkernen (20, 161), die mitotisch aktiv sind 

(20, 49, 76, 161) und nekrotische Bereiche aufweisen (20, 161).  

Die Tumorgrenze  besteht aus fibrinoidem Material (161).  Die muskulären Fibrillen 

lassen vermuten, dass der Ursprung dieses Tumors im muskulären Bereich liegt (101). 

Das Leiomyosarkom präsentiert sich makroskopisch als solide Masse mit 

anhängenden Thromben (101, 161), gräulich (101), gelatinös, gelappt, gestielt und mobil 

(35, 101, 161).   
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Das klinische Bild des Tumors ist sehr verschieden. Aufgrund der pulmonalen 

Lokalisation zeigen viele Patienten unproduktiven Husten und Atemnot (35, 49, 76, 161). 

Weitere Symptome sind durch die Obstruktion des linken- oder rechten 

Ausflußtraktes bedingt. Viele Patienten zeigen eine rasche Abnahme der 

körperlichen Leistungsfähigkeit verbunden mit einem starken Gewichtsverlust (6, 35, 49, 

76, 161). 

Die Diagnostik ist schwierig. Die allgemeine körperliche Untersuchung erbringt selten 

spezifische Ergebnisse und ist abhängig von der Tumorlokalisation. Bei einigen 

Patienten ist ein systolisches oder diastolisches Geräusch zu auskultieren. Andere 

wiederum zeigen keine Auffälligkeiten weder auskultatorisch, noch im EKG. In der 

bildgebenden Diagnostik sind CT und MR führend gegenüber transthorakaler oder 

transösophagealer Echokardiographie (35, 49, 76, 161). Biopsien oder Angiographien sind 

schwierig. Es können Embolien durch den Tumor anhängende Thromben ausgelöst 

werden (161). 

Es gibt aufgrund der Seltenheit dieses Tumors keine randomisierten Studien und 

somit keine einheitliche Therapie. Die radikale Tumorentfernung scheint das 

bevorzugte Vorgehen (6, 9, 19, 35, 43, 49, 76, 101, 147, 161, 118). Der Nutzen einer postoperativer 

Chemo- und /oder Radiotherapie ist unklar. Es gibt  Autoren, die diese befürworten (6, 

35, 49, 118). Andere wiederum sehen keinen Vorteil oder konnten keinen positiven Effekt 

erzielen (91). Eine Herz-Transplantation kann bei frühzeitiger Diagnosestellung die 

Prognose verbessern (9), jedoch bedarf es hier erst genauere Untersuchungen (161). 

Die Prognose ist schlecht, trotz vollständiger operativer Entfernung liegt die 

Langzeitüberlebensrate im Durchschnitt zwischen 6 Monaten und 2 Jahren (6, 35, 43, 76, 

101, 161). Lediglich Pessotto und Kollegen berichten über einen Patienten, der adjuvant 

chemo- und radiotherapeutisch behandelt wurde und derzeit ein Langzeitüberleben 

von 7 Jahren aufweisen konnte (118). 

Die überwiegende Zahl der Patienten entwickeln innerhalb von 2 Jahren Metastasen 

und/ oder einen rekurrenten Tumor (6, 35, 43, 76, 101, 161). 

Zwischen dem Überleben und dem histologischen Grading des Tumors existiert ein 

Zusammenhang, so korrelieren eine hohe mitotische Aktivität und die entsprechend 

hohe Nekroserate mit einer schlechten Prognose (23, 49, 101). 
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1.6.2.4  Das Rhabomyosarkom 

 

Das Rhabdomyosarkom macht etwa 20% aller malignen kardialen Sarkome aus, so 

McAllister und Fenoglio (96) und ist das zweithäufigste primär kardiale Sarkom (123). Es 

handelt sich um einen Tumor, der bevorzugt bei Männern (140, 143) und in allen 

Altersgruppen auftritt (63, 123, 140, 146). Er kommt in allen Bereichen des Herzens vor 

(143), bevorzugt allerdings das rechte Atrium (63, 140). 

Das Rhabdomyosarkom ist ein invasiv wachsender Tumor, der eine Größe von bis 

zu 10 cm im Durchmesser erreicht (21, 63, 140) und eine Kapsel besitzt (1, 30). Der Tumor 

präsentiert sich weich und gelatinös mit einer glatten, glänzenden Oberfläche (63, 140). 

Die Schnittfläche zeigt hämorrhagische Gebiete, die umgeben sind von blassem 

weiß-gelblichem Parenchym und nekrotischem Gewebe (140).  

Histologisch zeigt sich eine Komposition aus schmalen parallel angeordneten 

Spindelzellen, wobei einige Zellen leicht rosa farbiges Cytoplasma aufweist (63). 

Diese Zellen sind die so genannten embryonalen Rhabdomyoblasten (63) (mit 

Glykogen- und Desmineinheiten, Myoglobulin und Myogenin) (21) Das Cytoplasma 

ansonsten besteht aus Arealen mit lockerem myxoid eosinophilem Stroma und die 

Zellkerne sind hyperchromatisch mit prominenten Nucleoli, die atypische Mitosen 

zeigen (30, 63, 140). 

Das klinische Bild ist eher unspezifisch (21). Dyspnoe, unproduktiver Husten, Brust-

schmerzen, perikardiale Ergüsse und Symptome der Klappen- und 

Pulmonalobstruktion, sowie Allgemeinsymptome  wie Leistungsabfall und Gewichts-

verlust  können vorkommen (63, 140, 157). 

Die Diagnostik ist schwierig, Auskultation (veränderte Herztöne, Geräusche) und 

EKG können Veränderungen zeigen, die eine weitere Diagnostik nach sich ziehen       

(63, 140, 157). Bildgebende Verfahren können den Tumor sichtbar machen (63, 140, 157), 

wobei Echokardiographien oft die wahre Natur des Tumors verschleiern. Hier ist 

insbesondere das MR hilfreich (30)
.  

Metastasen treten bevorzugt in der Lunge, Leber und dem Mediastinum auf  (63, 140). 

Ein einheitliches therapeutisches Regime gibt es, aufgrund der Seltenheit des 

Rhabdomyosarkomes, nicht. Die vollständige Tumorresektion ist das primäre Ziel. 

Die chirurgischen Behandlungsergebnisse werden durch eine anschließende 

Chemo- und/ oder Radiotherapie unterschiedlich beeinflusst (140). 
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Die Prognose ist extrem schlecht, insbesondere da bei Auftreten der ersten 

Symptome das Rhabdomyosarkom oft bereits metastasiert hat (30)
. Der Tumor 

wächst sehr aggressiv und schnell, besonders wenn es sich um ein Tumorrezidiv 

handelt (30, 63)
. Die meisten Patienten versterben innerhalb weniger Wochen bis 

Monate nach Diagnosestellung und Operation (30, 63, 140, 157)
.  

 

1.6.2.5  Das Osteosarkom 

 

Das Osteosarkom gehört zu den sehr seltenen primär kardialen Tumoren. Sein Anteil 

an allen primär kardialen Tumoren wird mit 3%-9% angegeben (139). Osteosarkome 

sind gewöhnlich im linken Vorhof lokalisiert. Dyspnoe, Symptome verursacht durch 

Tumorobstruktion, Embolien, Herzrhythmusstörungen und Allgemeinsymtome wie 

Fieber, Gewichtsverlust, allgemeines Unwohlsein bestimmen das klinische Bild (77, 

139, 162, 165)
. 

Makroskopisch zeigt sich ein invasiv polypoid wachsender Tumor (165)
, der gestielt 

sein kann, mobil, mit einem regulären Durchmesser von 4-10 cm (139)
 und 

kalzifizierende Areale aufweist (95, 165)
. 

Das histologische Aussehen der Osteosarkome variiert und ist gekennzeichnet durch 

ein osteoides oder chondrales Muster, myxoide Gebiete oder durch Spindel-

zellkompositionen (22, 139)
.  

Aufgrund der Symptomatik, der Lokalisation und des Aussehens wird das 

Osteosarkom oft irrtümlich mit dem Myxom verwechselt (22, 162, 165)
. Echo-

kardiographisch und auch in anderen bildgebenden Verfahren, wie der Magnet-

resonanztomographie, lässt sich das Osteosarkom  vom Myxom dadurch unter-

scheiden, dass es gewöhnlich größer ist, kalzifizierende Areale aufweist und in das 

umgebende Gewebe infiltriert (165)
. 

In der Therapie steht die großzügige Exzision des Tumors an erster Stelle mit 

nachfolgender Chemotherapie (41, 95, 104)
. 

Die Prognose für das Osteosarkom ist dennoch schlecht. Der Tumor wächst sehr 

schnell und aggressiv in die umgebenden Strukturen und bildet häufig Fern-

metastasen (22, 95, 165)
, bevorzugt in die Lunge, die Schilddrüse, die Leber, das Gehirn 

und die Haut (22, 41, 165)
. Die Inzidenz von Tumorrezidiven ist hoch (95)

. 
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1.6.2.6  Das Fibrosarkom 

 

Das Fibrosarkom zeigte keine Alters- oder Geschlechtsbevorzugung (123)
. 

Makroskopisch erscheint das Fibrosarkom als ein weißlicher Tumor von fester 

Konsistenz, der stark infiltrierend wächst (11, 123)
.  

Histologisch finden sich Spindelzellen, die in winkeligen Faszikeln angeordnet sind. 

Des Weiteren zeigen sich viele Mitosen und zelluläre Atypien (11)
. Die Diagnose lässt 

sich durch eine transvenöse myokardialer Biopsie sichern (11)
.  

 

1.6.2.7  Undifferenzierte Sarkome 

 

Als undifferenzierte Sarkome werden diejenigen bezeichnet, die  kein spezifisches 

histologisches Muster und keine strukturellen Besonderheiten aufweisen und auch 

immunhistochemisch nicht klassifizierbar sind (19, 83, 112)
.  

Die Prävalenz dieser Tumore variiert von 0%-24% (112) 
und ihr Anteil an allen 

Sarkomen beträgt ebenfalls 0-24% (19)
. Undifferenzierte Sarkome treten bevorzugt im 

4. Lebensjahrzehnt auf, ohne erkennbare Geschlechtspräferenz (19)
. 

Der Tumor ist gelappt, breitbasig oder gestielt und erreicht oft Größen bis zu 10 cm. 

Histologisch sind die Zellen regulär pleomorphe, epitheloide und spindelzellige  

nichtklassifizierbare Neoplasmen. Sie können schaumig aussehen und mit 

entzündlichen Zellen durchsetzt sein; auch einkernig auftreten. Das Stroma kann 

sich myxoid präsentieren, was dadurch irrtümlich zur Fehldiagnose: Myxom führte (83, 

139)
. Die Diagnose ist eine Ausschlussdiagnose, die mit Hilfe der Biopsie und anderen 

technischen Hilfsmitteln gestellt wird (26, 83)
. 

Die Prognose für diese Tumore ist schlecht, zum einen weil der Tumor bei 

Diagnosestellung bereits in die umgebenden Strukturen eingewachsen und nicht 

mehr vollständig resezierbar ist und zum anderen weil eine Chemo- und/oder 

Radiotherapie bisher nicht den gewünschten Erfolg gebracht hat (24, 83)
.  
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1.6.2.8  Das primär kardiale Lymphom (PCL) 

 

Das primär kardiale Lymphom ist definiert als ein Non-Hodgkin Lymphom, das nur 

das Herz und das Perikard betrifft (96)
. 

Der Anteil der primär kardialen Lymphome an allen primär kardialen Tumoren beträgt 

1,3% und an den extranodulären Lymphomen 0,3% (32)
. 

Die Inzidenz des Lymphoms ist steigend. Die Ursache liegt in der Zunahme der 

lymphoproliferativen Erkrankungen durch das Epstein-Barr Virus, erworben durch 

Immundefizienz-Syndrome, wie AIDS und transplantierten Patienten. Die Inzidenz 

von Lymphomen nach einer Transplantation, insbesondere bei Herz- und 

Lungentransplantationen ist groß (21)
.  

Das primäre Diagnosealter ist im 4. Lebensjahrzehnt mit einer leichten Präferenz für 

das männliche Geschlecht (139)
. Kardiale Lymphome sind überwiegend im rechten 

Atrium lokalisiert, gefolgt vom Perikard (32)
.   

80% der Lymphome sind diffuse große B-Zell-Non-Hodgkin-Lymphome mit einem 

hohen Grad an Malignität und an Wachstumsgeschwindigkeit. 28% der primär 

kardialen Lymphome infiltrieren das Herz (32)    
.  

Morphologisch zeigen sie sich als multiple, weißlich-gelbe feste Knoten (21)
. 

Histologisch zeigt der Tumor ein buntes Bild. Die Bereiche der B-Zell-Formationen 

zeigen jedes Stadium der Proliferation, d.h. es gibt Lymphome mit Follikeln in der 

Zellmitte, immunoblastische Lymphome, Burkitt Lymphome oder einfach diffuse 

große Zellen (21)
.  

Die klinische Symptomatik ist ebenso vielfältig, wie bei den zuvor beschriebenen 

Tumoren. Lymphome können zu einer Perikardtamponade führen, Herzinsuffizienz 

auslösen, Dyspnoe, Rhythmusstörungen, Rechtsherzobstruktionen verursachen oder 

allgemein körperlich schwächen etc. (21, 32, 102, 153)
.  

Die Diagnosestellung ist schwierig. Bildgebende Verfahren, insbesondere das CT 

können den Tumor gut sichtbar machen. Um eine schnelle Therapie einleiten zu 

können, sollte schnellstmöglich eine Biopsie und zytologische Untersuchung 

durchgeführt werden (32, 102, 136, 153)
. 

Es gibt keine einheitliche Therapie. Die alleinige operative Resektion des Tumors 

scheint das Überleben nicht zu verbessern. Eine Polychemotherapie ist vermutlich 

die beste therapeutische Option, z.B. eine frühe Anthrazyklintherapie (32) eine 
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Kombination aus Cyclophospamid, Doxorubizin, Vinciristin und Prednisolon (102, 153) 

oder aus Vincristin, Cyclophosphamid, Pirarubicin und Prednisolon (153).  

Die frühe Phase der Chemotherapie ist kritisch, denn in diesem Zeitraum wurden 

fatale Komplikationen, wie pulmonale Embolien (32) oder ventrikuläre Tachykardien 

beobachtet (136). Eine sich an die Chemotherapie anschließende Radiotherapie hat in 

einigen Fällen die Überlebenszeit wesentlich verbessert (102). Die Prognose des 

Lymphoms  ist dennoch sehr schlecht. Eine frühe Diagnose zusammen mit einer 

aggressiven Therapie kann lebensverlängernd sein (32, 136). 

 

1.6.2.9  Das maligne fibröse Histiozytom (MFH) 

 

Primär kardiale Histiozytome sind äußerst seltene maligne Tumore. Sie werden als 

Untertypen den Sarkomen zugeordnet. (142). 11,7% der Sarkome sind maligne fibröse 

Histiozytome (46). Das maligne Histiozytom ist überwiegend im linken Atrium (≥90%) 

lokalisiert (19). In 50% der Fälle ist die  Mitralklappe mitbetroffen (46, 123).  

Das MFH ist ein weißlich fester Tumor, der stark in die Umgebung einwächst (46). 

Histologisch wird er als undifferenzierter fibroblastischer und pleomorpher Zelltumor 

beschrieben mit einem einzigartigen Wachstumsmuster. Es sind sehr viele Zellen, 

die extrem groß sind, bizarr geformt und multiple Zellkerne besitzen (46, 19).  

Die klinischen Symptome entsprechen den involvierten Strukturen, so klagen 

Patienten über Leistungsschwäche und Dyspnoe. Bei fortgeschrittenem invasiven 

Wachstum kommt es zum Hämatothorax und/ oder Pleuraergüssen, Patienten 

zeigten auch Symptome der Rechtsherzinsuffizienz wie Hepatosplenomegalie, 

Ascites oder Beinödeme (2, 46). Zur Diagnostik kommen die gleichen Techniken, die 

bei den zuvor beschriebenen Tumoren verwendet wurden, zur Anwendung (2, 46, 110). 

Die Therapie des malignen Histiozytoms ist sehr unterschiedlich, die chirurgische 

Therapie bis hin zur Transplantation, steht an erster Stelle. 

Über Chemo- und Radiotherapie wird kontrovers diskutiert, da das MFH als  resistent 

gegenüber diesen Therapieformen gilt (2, 110, 127). Hinzu kommt  die Kardiotoxizität von 

Chemotherapeutika wie Adriamycin (2). Unter Verwendung von Mesna, Doxorubicin, 

Ifosfamide und Dacarbizin (MAID Regime) konnten Akhter und Mitarbeiter eine 47% 

Tumorreduktion erreichen, wobei 10% davon eine vollständige Metastasen-

rückbildung zeigten (2). 
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Dennoch beschrieb Akhter einen Fall in dem ein Patient mit einem MFH 5 Jahre 

nach Herztransplantation Lungenmetastasen entwickelte und nach Resektion der 

Metastasen eine Radiotherapie erhielt. Der Patient war anschließend für weitere 2 

Jahre tumorfrei bis erneut ein MFH im rechten Atrium auftrat. Der Rezidiv-Tumor 

wurde reseziert und postoperativ eine chemotherapeutische Behandlung nach dem 

MAID-Schema  (4 Zyklen) durchgeführt Damit konnte ein Wiederauftreten des MFH 

verhindert werden (2). 

 

1.6.3  Perikardiale Tumore 

 

Primär perikardiale Tumore sind sehr selten und können sowohl benigne, wie auch 

maligne sein. Zu den benignen perikardialen Tumoren gehören u.a. Teratome, 

Fibrome, Angiome, Lipome und zu den malignen bestimmte Formen der Teratome, 

wie die Mesotheliome und Sarkome (150). 

 

1.6.3.1  Das Teratom 

Das Teratom ist ein seltener Tumor. 75% der Betroffenen sind jünger als 1 Jahr, 

zirka die Hälfte dieser Kinder sogar jünger als einen Monat und damit ist das 

Teratom  der zweithäufigste Tumor im Kindesalter (4, 96). Etwa 20% der Teratome sind 

maligne. Die Bevorzugung eines Geschlechtes ist nicht beschrieben.  

Die überwiegende Zahl der Teratome ist intraperikardial gelegen, ausgehend von der 

Herzbasis an der Pulmonalwurzel oder, häufiger, an der Aorta inserierend. 

Mehrheitlich dem Herzen rechtsseitig aufgelegen wächst das Teratom nicht 

infiltrierend aber verdrängend. (42, 96).  

Intraperikardiale Teratome befinden sich meist im rechten Atrium oder Ventrikel und 

im Septum (134). 

Teratome können sehr groß werden, bis zu einem Durchmesser von 15 cm. (96) und 

damit die Herzgröße einiger Patienten übertreffen (134) (vgl. Abb. 13 und 14). 
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Abb. 13    Teratom Op Situs 

 

  

 

 

Abb. 14    Resektionspräparat eines Teratoms 
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Morphologisch präsentieren sie sich als singuläre, bekapselte, graue Tumore (134). 

Histologisch zeigen sich große Unterschiede zwischen den benignen und malignen 

Teratomen. Das maligne Teratom besteht aus nicht differenzierten embryonalen 

Zellverbänden  nicht organoider Strukturen. Dem gegenüber steht das benigne 

Teratom, das aus differenziertem Gewebe aller drei Keimblätter besteht. Die 

Schnittfläche des Tumors zeigt viele Zysten, flüssigkeitsgefüllt, unterschiedlicher 

Größe mit dazwischen befindlichen soliden Arealen. Im Großen gleichen sie den 

Teratomen anderer Körperregionen. (42, 96, 111).  

Die Bandbreite der klinischen Symptomatik ist groß. Durch das intraperikardiale 

Wachstum kann es bei entsprechender Größe zur hämodynamisch wirksamen 

Kompression des Herzens bzw. der großen herznahen Gefäße kommen, mit den 

Zeichen einer Rechtsherzinsuffizienz oder Tamponade. In Extremfällen kann die 

Kompression zum plötzlichen Herztod führen. Die Kinder sind im Allgemeinen 

dyspnoisch und zyanotisch (70, 96, 131).  

Radiologisch zeigt sich eine Verbreiterung des Herzschattens bzw. eine 

Kardiomegalie. In den meisten Fällen wird die Diagnose mittels Echokardiographie, 

Computer – und /oder Kernspintomographie gestellt. Durch den embryonalen 

Ursprung des Tumors können sich radiologisch manchmal intraperikardiale 

Verkalkungen und Zahnformationen zeigen, die hinweisgebend sind (42).  Patienten 

mit unbehandelten Teratomen versterben relativ schnell. Die Prognose nach 

Operation ist gut. Rezidive wurden bisher nicht beschrieben (128).  

 

1.6.3.2  Das perikardiale Mesotheliom 

 

Perikardiale Mesotheliome stellen zirka 50% der primär perikardialen Tumore. Sie 

kommen in allen Altersklassen vor, wobei der Diagnosezeitpunkt  meistens in das  4. 

Lebensjahrzehnt fällt. Männer sind häufiger betroffen als Frauen (Geschlechts-

Verhältnis: Mann: Frau = 2:1 (66). 

Bei der malignen Form der perikardialen Mesotheliome finden sich feste Knötchen, 

die im Cavum des Perikards liegen und das Herz ummauern. Selten findet eine tiefe 

Infiltration in das umgebende Myokard statt (19) 

Typischerweise nehmen sie ihren Ursprung vom viszeralen oder parietalen Perikard 

(123). Das perikardiale Mesotheliom ist ein grober fester und weißer Tumor, der sich 

sowohl knötchenförmig, wie auch flächenförmig ausbreitet (123). 
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Histologisch ähneln die perikardialen Mesotheliome den pleuralen Mesotheliomen, 

dennoch gibt es keine Hinweise auf eine Verbindung zwischen ihnen (123). Sie 

können epithelialen, gemischten oder sarkomatoiden Typus`s sein (19, 163). 

Die vom Tumor verursachte Symptomatik ist unspezifisch. Die Patienten klagen über 

Brustschmerzen, Husten, Dyspnoe und Herzrasen (66). Als Ursache der klinischen 

Symptome wird eine Infiltration des Myokards vermutet.  

Es sind auch Tumorembolisationen, die zu neurologischen Defiziten führen, 

beschrieben worden (55).  

Die Diagnostik wird auch beim perikardialen Mesotheliom von der Echokardiographie 

bestimmt. Mit Hilfe der MRT und CT kann das  invasive Wachstum in die Umgebung 

gut beurteilt werden  (150). Eine Asbestexposition als Ursache für die Tumorgenese, 

wie bei pleuralen Mesotheliomen ist  für die perikardialen Mesotheliome nicht 

bekannt (19, 90). 

 

 

1.6.4  Sonstige Tumore 

 

Perikardzysten, Dermoidzysten, bronchogene Zysten müssen im Rahmen der 

Differentialdiagnose kardialer und perikardialer Tumore berücksichtigt werden, wie 

auch Thymome, die durch ihr primäres Wachstum im anterioren Mediastinum häufig 

dem Perikard, anterior, aufsitzen. 

 

Das Thymom 

Das Thymom ist der häufigste Tumor im anterioren Mediastinum. Thymome machen 

20-30% der mediastinalen Tumore bei Erwachsenen aus (68). Sie zeigen keine 

Geschlechtspräferenz und werden in der Regel innerhalb des 40.-50. Lebensjahres 

diagnostiziert (132, 155). Viele Thymome befinden sich nah am Perikard (68, 100).  

Histologisch werden sie in 4 unterschiedliche Typen eingeteilt. 1/3 der Thymome ist  

primär lymphepithelial, 1/3 primär epithelial, weniger als 1/3 ist lymphepithelial und 

ein kleiner Rest besteht primär aus Spindelzellen (33). 
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Zum Staging der Thymome wird die Klassifikation nach Masaoka2 verwendet, Hierbei 

werden je nach dem Ausmaß des infiltrativen Wachstums in das umgebende 

Gewebe bzw. der lymphogenen oder hämatogenen Metastasierung vier Stadien 

unterschieden  (79,155). 

 

Die Thymome mit Kapsel sind vermutlich benignen Ursprunges. Das maligne 

Thymom wächst infiltrativ (68). Die klinische Symptomatik wird im Wesentlichen 

bestimmt durch das verdrängende Wachstum des Tumors (68). Die Patienten leiden 

u.a. unter Husten, Brustschmerzen, dem Vena cava superior Syndrom, Zeichen einer 

Perikardtamponade oder unter Dysphagie (58, 100). 31% der Thymome treten in 

Assoziation mit anderen paraneoplastischen Tumoren auf (159). Diese Tumore, nicht 

thymoidalen Ursprungs, sind primär kolorektale Adenokarzinome und 

Schiddrüsenkarzinome (158, 160). Weiterhin besteht oft eine Assoziation mit der 

Myasthenia gravis. 30-59% der Thymompatienten leiden unter dieser Erkrankung, 

aber nur 10-25% der Myastheniepatienten haben ein Thymom (100).  Aus diesem 

Grund werden Thymome häufig als Zufallsbefund im Rahmen der diagnostischen 

Abklärung bei Myasthenia gravis entdeckt (100). 34% der großen Thymome wachsen 

direkt ins umgebende Gewebe ein. Dazu zählen auch die eigentlich bekapselten 

Thymome, die ihre eigene Kapsel durchbrechen können. Sie metastasieren 

vorwiegend in die Pleura, dem Perikard, die großen Gefäßen, in den rechten Vorhof 

oder in die Lunge (100).  Das therapeutische Vorgehen richtet sich nach dem 

Masaoka-Stadium (79,155). Die Durchführung einer postoperativen Bestrahlung wird 

kontrovers diskutiert, wobei die überwiegende Zahl der Thymompatienten 

ausgenommen jene mit einem abgekapselten Thymom von einer Strahlentherapie 

profitieren (58, 155).  

 
 
 
 
 
 

                                                           
2
 Masaoka Stadieneinteilung 

(155)
 : I   - Makroskopisch vollständig bekapselt und histologisch Kapsel nicht infiltriert 

                                                       II   - Infiltration der Kapsel und des umgebende Fettgewebe oder mediastinaler        
                                                              Pleura, histologisch Kapseldurchbruch 
                                                       III  - Infiltration von Nachbarorganen 
                                                     IVa  - pleurale oder perikardiale Metastasen 
                                                     IVb  - lymphogene oder hämatogene Metastasen 
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1.7  Therapieoptionen bei Kardialen und perikardialen Tumoren 
 
Die Therapie kardialer Tumore ist abhängig von der Tumorart, Lokalisation und 

Größe (108). Des Weiteren spielen die Tumordignität, der Bezug zum umgebenden 

Gewebe, sowie die hämodynamischen Auswirkungen und das Regressionspotential 

des Tumors eine entscheidende Rolle.  

 

1.7.1  Konservative Therapie 

 
Die konservative Therapie wird nur bei sehr wenigen primär kardialen und 

perikardialen Tumoren  in Erwägung gezogen. Ursache ist sicherlich, dass die 

Mehrzahl der Tumoren, aufgrund ihrer Lage und aufgrund des verdrängenden 

Wachstums, die Herzfunktion beeinträchtigen und zu körperlichen Einschränkungen 

führen.  

Ein konservatives Vorgehen hat sich besonders bei Rhabdomyomen bewährt. Bei 

diesem Tumortyp ist eine vollständige Regression möglich und es bedarf aus diesen 

Gründen keiner speziellen Therapie, solange keine hämodynamische Beein-

trächtigung auftritt. 

Eine adjuvante Chemo- und/oder Radiotherapie hat bisher nur eine untergeordnete 

Rolle als lebensverlängernde Maßnahme bei malignen Tumoren gespielt (108). 

Ausnahmen sind das Thymom und das Lymphom. Beim Thymom hat sich eine 

adjuvante Radiotherapie bzw. eine Kombination aus Radio-/ Chemo- und 

chirurgischer Therapie bewährt (155).  Bei den primär kardialen Lymphomen wird eine 

Polychemotherapie als beste therapeutische Option gesehen (32, 102, 153).  

Beim malignen fibrösen Histiozytom wird der Einsatz der Chemo- und Radiotherapie 

kontrovers diskutiert (siehe oben 1.6.2.9).  Ein Risiko liegt auch in der Kardiotoxizität 

von Zytostatika wie z.B. Adriamycin (2). 
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1.7.2  Chirurgische Therapie 
 

Das primäre Ziel in der Behandlung von Herztumoren ist die vollständige operative 

Tumorentfernung. Die komplette Resektion des Tumors ist bei den meisten benignen 

Tumoren (vgl. Myxom) mit geringer Letalität und niedriger Tumor-Rezidivrate möglich 

(108). Bei Tumoren, die so mit der Umgebung verwachsen sind, dass selbst eine 

Teilresektion nur mit einem großen Risiko durchführbar ist, kann entweder eine 

autologe oder homologe Herz-Transplantation die einzige Alternative sein (8, 37, 78, 126). 
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II. Untersuchungsziele 

 

Ziel dieser retrospektiven Studie war es die Langzeitüberlebensrate, sowie die 

Inzidenz von Rezidiven bzw. die Häufigkeit von Re-Interventionen bei unter-

schiedlichen kardialen und perikardialen Tumoren zu untersuchen.  

 
 
III.        Material und Methodik 
 
Im Rahmen einer retrospektiven Untersuchung wurden 145 konsekutive Patienten 

mit primär kardialem oder perikardialem Tumor, die im Zeitraum von 1974 bis 2002 

im Deutschen Herzzentrum München in der Klinik für Herz-und Gefäßchirurgie und 

der Klinik für Kinderkardiologie und angeborene Herzfehler behandelt wurden, 

untersucht. Patienten mit sekundären Herztumoren (Metastasen) wurden von dieser 

Untersuchung ausgeschlossen.  

 
3.1  Art der Datenerfassung 
 
Zur Analyse der prä-, intra- und früh postoperativen Daten wurden in erster Linie die 

Patientenakten, sowie in elektronischen Datenbanken gespeicherte Patientendaten 

herangezogen. Des Weiteren wurden die gesondert archivierten Anästhesie- und 

Operationsprotokolle, sowie die Befunde der histologischen Untersuchung mit 

erfasst. Die histologischen Untersuchungen wurden überwiegend im Institut für 

Allgemeine Pathologie und Pathologische Anatomie der Technischen Universität 

München am Klinikum Rechts der Isar durchgeführt.   

Zur Analyse der Langzeitergebnisse wurden zum einen die Daten der 

routinemäßigen Kontrolluntersuchungen in der chirurgischen und kinderkardio-

logischen Ambulanz herangezogen. Zusätzlich wurde an die Patienten ein 

Fragebogen (vgl. Abb. 15 und 16) verschickt. Außerdem wurde mit den Patienten 

selbst oder deren Angehörigen bzw. ihrem Hausarzt/ Kardiologen ein 

Telefoninterview geführt und die Befunde entsprechender Kontrolluntersuchungen 

angefordert. 
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Abb. 15  Fragebogen Teil 1 

Fragebogen  - Kinder:         zutreffendes bitte ankreuzen 

 
 
Name:        geb: 

 
1) Verspürt das Kind heute: ° Atemnot    ° Brustschmerzen, Druck- o. Engegefühl in der Brust? 
 
° ja:      Ruhe……………………………………………………………………………… 
            Belastung………………………………………………………………………… 
 
° nein 
2) Ist eine Operation nach Diagnosestellung durchgeführt worden? 
     wenn ja, weshalb:…………………………………………………………………….. 
     wie viele:……………………………………………………………………………….. 
     wann:…………………………………………………………………………………... 
     wo:……………………………………………………………………………………… 
     Ist seitdem eine Symptombesserung eingetreten? ............................................ 
    …………………………………………………………………………………………… 
    ggf. Histologie:…………………………………………………………………………. 
 3) Ist eine Bestrahlung oder eine Chemotherapie durchgeführt worden? 
     wenn ja:     wann:……………………………………………………………………... 
     Form:…………………………………………………………………………………… 
4) Werden derzeit vom Kind Medikamente eingenommen? 
     wenn ja:    welche:…………………………………………………………………….. 
5) Besteht ein regelmäßiger Herzrhythmus? 
6) Wann ist das Herz zuletzt untersucht worden?     ……/…../…… (Datum) 
     (bei welchem Arzt / in welcher Klinik; ggf. Adresse und Telefonnummer: 
     ……………………………………………………………………………………………. 
     ……………………………………………………………………………………………. 
     Befunde / Arztbriefe in Kopie:…………………………………………………………. 
7) Kam es nach oder während der Op zu Zwischenfällen ( z.B. Bewusstlosigkeit, Lähmungen,    
    Taubheits-,Kälte- oder Schwächegefühle, Schwindel, Sprachstörungen etc.) oder zu einer  
    Blutung? 
8) Bitte tragen Sie noch Ihre derzeitige Adresse ein: 
Name: ...........................................................     

Strasse: ………..............................................   

PLZ / Ort: ......................................................       

Tel: ................................................................       

Raum für Mitteilungen..............................................................................................  

………………………………………………………………………………………………... 
………………………………………………………………………………………………… 
………………………………………………………………………………………………… 
 
 
 
Datum:       Unterschrift: 
 

 

 

 

 

 



46 
 

Abb. 16    Fragebogen Teil 2 

Fragebogen Erwachsene  Zutreffendes bitte ankreuzen  

Name:        geb.: 

1) Verspüren Sie zurzeit: Atemnot,  Brustschmerzen, Druck- oder Engegefühl in der Brust?        

 ja  nein  

falls ja:  in Ruhe   

             bei Belastung    -> Gehen in der Ebene 

                                        -> nach einem Stockwerk Treppensteigen  

                                        -> nach drei Stockwerken Treppensteigen 

2) Wurde Ihr Befinden durch die Operation gebessert? 

 deutlich gebessert   gering verbessert      keine Änderung      Verschlechterung  

3) Besteht ein regelmäßiger Herzrhythmus?   ja   nein:................................. 

4) Nehmen Sie zurzeit Medikamente ein?       ja   nein 

Geben Sie gegebenenfalls bitte alle Medikamente mit Namen an:  

................................................................................................................................... 

Größe .................cm  Gewicht: ............kg 

5) Wann wurde die Funktion des Herzens zuletzt untersucht? ....../……./..........   (Datum) 

bei welchem Arzt / in welcher Klinik?  ....................................................................... 

mit welchem Ergebnis? ............................................................................................. 

bitte legen Sie gegebenenfalls vorhandene Befunde/Arztbriefe in Kopie anbei! 

6) Wurde nach der Operation nochmals eine Herzkatheter-Untersuchung durchgeführt?  

  ja  nein  Wenn ja, wann? ......................   wo? ................................................. 

7) Kam es nach der Operation zu einer Thrombose oder Embolie (mit Zeichen der Bewusst-

losigkeit, Lähmungen, Taubheits-, Kälte- oder Schwächegefühl, Sprachstörungen oder 

Schwindel) oder zu einer Blutung?        

 ja: .............................................................................……………………..             nein 

8) Wurde eine Chemotherapie oder Strahlentherapie durchgeführt?       ja  nein 

Wenn ja, welche?   .................................................................................................... 

9)Sind Sie zwischenzeitlich nochmals am Herzen operiert worden?        ja nein 

Wenn ja, wann? ......................   wo? ……………………………………………………. 

Grund?  ...................................................................................................................... 

10) Bitte tragen Sie hier noch Ihre derzeitige Adresse und die Ihres Hausarztes ein: 

Mein Name: ...................................................     Name (Hausarzt):………………….. 

Strasse: ………..............................................     Strasse:........................................... 

PLZ / Ort: ......................................................      PLZ / Ort:……………………………. 

Tel: ................................................................      Tel:  ...............................  Fax:....... 

Raum für Mitteilungen..............................................................................................  

 

Datum:      Unterschrift: 
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In Fällen in denen weder der Patient noch der behandelnde Arzt kontaktiert werden 

konnte, wurden die Einwohnermeldeämter bzw. die Krankenkasse des Versicherten 

angeschrieben. 

 
3.2  Vollständigkeit des Follow-up 
 
Das Follow-up aller Patienten ist zu 94% komplett und beträgt im Mittel 10,9 ± 8 

Jahre (Median 9,1 Jahre). 

 
3.3  Beschreibung des untersuchten Patientenkollektives  
   
Im Zeitraum von April 1974 – Dezember 2002 wurden insgesamt 145 Patienten mit 

kardialen oder perikardialen Tumoren behandelt. 84 Patienten (58%) waren weiblich 

und 61 (42%) männlich. Unter den 145 Tumorpatienten waren 35 Kinder bzw. 

Jugendliche, bis zum vollendeten 16. Lebensjahr, und 110 Erwachsene. Insgesamt 

wurden 125 (86%) Patienten operiert. Zwanzig (14%) Kinder vorwiegend mit 

Rhabdomyom wurden konservativ behandelt (vgl. Abb. 17). 

 
Das mittlere Alter zum Zeitpunkt der Operation lag bei 45,5 ± 22,3 Jahren 

(Spannweite 1. Lebenstag bis 83,2 Jahre) (vgl. Abb. 18). Das mittlere Alter der 15 

operierten Kinder lag bei 4,3 ± 6,3 Jahren. Das jüngste Kind wurde am 1. Lebenstag 

operiert und das Älteste im Alter von 15 Jahren. Das Durchschnittsalter der 

Erwachsenen zum Zeitpunkt der Operation lag bei 51 ± 17 Jahre. 
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Abb. 17  Patientenkollektiv (1974 – 2002) 
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Abb. 18  Alter zum Zeitpunkt der Operation (n = 125 Patienten) 
 

 
 
 
 
3.3.1 Präoperative Daten 
  

Klinische Symptomatik 

Dyspnoe war das führende Symptom bei der Mehrzahl der Patienten (18,6%), gefolgt 

von embolischen Ereignissen (15,2%) und Arrhythmien (9,0%). Bei 20 Patienten 

13,8% wurde der Tumor als Zufallsbefund diagnostiziert. Das durchschnittliche Alter 

bei Diagnosestellung im pädiatrischen Patientenkollektiv lag bei 1,8 ± 4,3 Jahren. Bei 

5 Patienten erfolgte die Diagnose des Tumors bereits pränatal anhand der fetalen 

Echokardiographie. Von den 27 Patienten mit Rhabomyomen bestand bei 50% eine 

tuberöse Sklerose. 

Die Tabelle 6 fasst die klinische Symptomatik der 145 Tumorpatienten zusammen. 
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Tab. 6   Symptomatik bei n = 145 Patienten 
 
 
Symptom     n % 
 

 
Dyspnoe     27  18,6  

Embolische Ereignisse   22 15,2 

Zufallsbefund    20 13,8 

Arrhythmien     13   9,0 

Kombination verschiedener Symptome 12   8,3 

Herzgeräusch    10   6,9 

Thoraxschmerz      8   5,5 

Synkope/Krampfanfall     4   2,7 

Schwindel       3   2,1 

Zyanose       1   0,7 

Unklar      20 13,8 

 
 

Bei n = 5 Patienten (3,4%) wurde die Diagnose pränatal mittels fetaler Echokardio-

graphie gestellt. 

 
 

Diagnostik 

Zum Zeitpunkt der Diagnosestellung bestand bei 110 Patienten (76%) Sinus-

rhythmus, 7 (4,8%) Patienten zeigten im EKG eine absolute Arrhythmie, 3 Patienten 

hatten eine supraventrikuläre Tachykardie. Bei 25 Patienten lagen keine Informa-

tionen über den Herzrhythmus vor. 

Eine transthorakale Echokardiographie wurde bei allen Patienten routinemäßig 

durchgeführt. Bei 86 Patienten (59%) wurde zusätzlich eine Herzkatheter-

untersuchung vorgenommen, 31 Patienten (21%) erhielten eine Computer-

tomographie des Thorax und 7 Patienten (5%) eine Magnetresonanztomographie. 

Zur Klärung der Histologie wurde bei 4 Patienten präoperativ eine Mediastinoskopie 

vorgenommen und bei jeweils 1 Patienten eine CT-gesteuerte Punktion, eine 

Myokardbiopsie bzw. eine Perikardiozentese ausgeführt. 

 



51 
 

Tumorhistologie 

In 128 Fällen (88,3%) lag ein benigner Tumor vor und bei 14 Patienten (9,7%) 

handelte es sich um einen malignen Tumor, in 3 Fällen (2,1%) war die Dignität des 

Tumors unklar (vgl. Abb. 19).  

 
Abb. 19  Tumordignität (Anteil benigner und maligner Tumore)  

bei n =145 Patienten 
 

 
 
 
 

10% (11/110) der erwachsenen Patienten und 8,6% (3/35) der Kinder und 

Jugendlichen litten an einem malignen Herztumor. Insgesamt war das benigne 

Myxom (n=76; 52,4%) der am häufigsten vorkommende primär kardiale Tumor, 

gefolgt von den benignen Rhabdomyomen (n=24; 16,6%). Die drittgrößte Gruppe 

stellten die Sarkome/ Histiozytome (n=10; 6,9%). Der häufigste Tumor bei Kindern 

und Jugendlichen war das Rhabdomyom mit (24/35; 68,6%), gefolgt von den 
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perikardialen Teratomen mit (4/35; 11,4%). Lediglich 1 Patient von 35 in dieser 

Gruppe hatte ein Myxom. Bei den erwachsenen Patienten war das Myxom mit 68,2% 

der häufigste Tumortyp, gefolgt von den Sarkomen/Histiozytom mit einem 9%igen 

Anteil (vgl. Tab. 7). 

 
Tab. 7   Tumorhistologie und Verteilung bei Kindern und Erwachsenen 
 

 
 
 
Tumorlokalisation 

Mit 47,6% (69 von 145 Patienten) war das linke Atrium am häufigsten von einem 

Tumor betroffen. Bei 14 Patienten befand sich der Tumor im rechten Atrium, bei 14 

im linken und bei 6 Patienten im rechten Ventrikel. 14 Patienten wiesen multiple 

Tumor-Lokalisationen auf und bei 27 Patienten fand sich der Tumor im Perikard bzw. 

Mediastinum. Bei einem Patienten saß der Tumor an der Aortenklappe. Abb. 20 fasst 

die Tumorlokalisation bei Erwachsenen und Kindern zusammen.  
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Abb. 20 Tumorlokalisation bei Kindern und Erwachsenen 
  (n = 145 Patienten*) 
 

 
* Grafik ohne n = 1 Lokalisation an der Aortenklappe 

 
 
 
3.3.2 Chirurgische Technik  
 
Operationsindikation 

Grundsätzlich galt, dass die Operationsindikation in Abhängigkeit von der klinischen 

Symptomatik und dem Schweregrad der hämodynamischen Beeinträchtigung gestellt 

wurde. Bei Verdacht auf Vorliegen eines Myxoms wurde die Indikation in jedem Fall 

gesehen, auch bei asymptomatischen Patienten. Bei bereits stattgehabter Embolie 

oder Synkope wurde die Operation als dringlich gesehen. Ähnliches gilt auch für das 

Fibroelastom. Bei Rhabdomyomen wurde eine eher abwartende Haltung 

eingenommen und die Operationsindikation nur in den Fällen gesehen in denen eine 

Tumorobstruktion mit entsprechender klinischer Symptomatik vorhanden war. 

Bei Vorliegen eines malignen Tumors wurde in jedem Fall eine vollständige 

Resektion angestrebt. Bei weit fortgeschrittenem Tumorwachstum mit ausgedehnter 
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Infiltration in das umgebende Gewebe war der Erhalt der bestmöglichen Herzfunktion 

das vorrangige Ziel. 

 
Art der Tumorresektion 

Bei 83% der Patienten konnte der Tumor vollständig reseziert werden; bei 10% war 

nur eine partielle Resektion möglich. Bei 5% der Patienten konnte der Tumor nicht 

reseziert werden und bei 2% konnte die Vollständigkeit der Tumorentfernung nicht 

sicher geklärt werden. In der Gruppe der erwachsenen Patienten war bei 95 

Patienten (86%) eine vollständige Resektion möglich. Von den 15 operierten Kindern 

und Jugendlichen war bei 10 (66%) eine vollständige Tumorresektion möglich Die 

Abb. 21 zeigt die Art der Resektion in Relation zum Tumortyp. 

 

Abb. 21 Art der Tumorresektion bei n = 125 Patienten  
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Operative Daten 

Von den insgesamt 125 operierten Patienten wurden 100 (80%) mit Herz-Lungen-

Maschine (HLM) operiert und 25 ohne. Die Dauer der extrakorporalen Zirkulation lag 

im Mittel bei 60 ± 41 min. Die Aortenabklemmzeit betrug im Mittel 30 ± 29 min. Der 

Eingriff erfolgte bei 13 Patienten (10,4 %) als Notoperation. 

 

Operatives Vorgehen 

Das operative Vorgehen variierte je nach Art und Lokalisation des Tumors und sei 

hier am Beispiel eines linksatrial lokalisierten Myxoms (dem häufigsten Tumor im 

untersuchten Patientenkollektiv) beschrieben. 

Nach Hautdesinfektion und seitlichem Abdecken des Operationsfeldes beim in 

Rückenlage befindlichen Patienten wird der Thorax über eine mediane Sternotomie 

eröffnet. Anschließend erfolgt die Längsspaltung des Perikards. Die Perikardränder 

werden mit Haltenähten seitlich fixiert. Im Folgenden werden zwei 

Tabaksbeutelnähte mit 3.0 polypropylen (Prolene) Fäden (ETHICON GmbH, 22851 

Norderstedt, Deutschland) an der Aorta ascendens vorgelegt. Nach intravenöser 

Gabe von Heparin 3mg/kg Körpergewicht wird die Aortenkanüle über eine 

Stichinzision in die Aorta ascendens eingeführt und mit der HLM verbunden.  

Anschließend wird die Vena cava superior entweder über den rechten Vorhof  mit 

einer geraden Spiralkanüle oder direkt mit einer Winkelkanüle ebenfalls nach 

Vorlegen einer Tabaksbeutelnaht kanüliert.  Die Vena cava inferior wird ebenso mit 

einer geraden Spiralkanüle kanüliert. Beide venöse Kanülen werden über ein Y-

Stück mit der Herz-Lungen-Maschine verbunden. Der venöse Abfluss zur HLM 

erfolgt lediglich unter dem Einfluss der Schwerkraft. Danach werden beide 

Hohlvenen mit einem Mersileneband umschlungen und dieses mit einem Tourniquet 

fest um die Kanülen zugezogen. Die extrakorporale Zirkulation kann nun beginnen. 

Mit Hilfe der HLM wird die Körpertemperatur des Patienten auf circa 32°C reduziert  

Nach querem Abklemmen der Aorta ascendens proximal der Aortenkanüle wird über 

eine Kanüle kristalline hyperkaliämische Kardioplegielösung (Bretschneider-Lösung) 

(ca.1500ml) in die Aorta ascendens infundiert. 

Im Anschluss daran wird nun der rechte Vorhof längs eröffnet, das interatriale 

Septum um den gestielt oder breitbasig daran ansetzenden im linken Vorhof 

sitzenden Tumor inzidiert und der Tumor durch die Lücke im Vorhofseptum entfernt.  
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Der Defekt im Vorhofseptum wird nun entweder direkt und mit einem entsprechend 

großen Flicken aus Dacrongewebe wieder verschlossen. Nach Entlüften des 

Herzens wird die Aortenklemme wieder geöffnet. Das Herz wird nun falls erforderlich 

elektrisch defibrilliert und am schlagenden Herzen der Verschluss der rechtsatrialen 

Inzision mit einer überwendlichen Naht durchgeführt. Im Anschluss daran wird der 

venöse Abfluss zur HLM langsam gedrosselt und bei ausreichender Pumpfunktion 

des Herzens die HLM abgestellt. Die aortale und die venösen Kanülen werden 

entfernt und schließlich das Sternum mit einzelnen Stahldrahtcerclagen 

verschlossen. Anschließend erfolgt der schichtweise Wundverschluss.  

 
 

IV.         Statistische Auswertung 

 

Die Daten bzw. Ergebnisse sind in Prozent oder als Mittelwert ± Standard-

abweichung angegeben. Die kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit bzw. die 

Wahrscheinlichkeit für die Freiheit von Reoperation wurden mit dem von Kaplan und 

Meier beschriebenen Verfahren berechnet. Um Unterschiede zwischen einzelnen 

Gruppen zu ermitteln wurde der Log-Rank-Test verwendet. Der Chi-Quadrat-Test 

(für kategoriale (ordinale/ nominale) Merkmale) und der Mann-Whitney-Test (für 

stetige, kontinuierliche Merkmale) wurden verwendet um statistisch signifikante 

Unterschiede zwischen den einzelnen Gruppen zu ermitteln.  

Alle Berechnungen wurden mit Hilfe einer Statistik Software (SPSS-Software, 

Version 12, SPSS, Chicago, IL) durchgeführt. Die Ergebnisse wurden als signifikant 

betrachtet, wenn eine Fehlerwahrscheinlichkeit (p < 0,05) erreicht wurde. 

 
 

V.           Ergebnisse 
 

 

Das Follow-up aller Patienten ist zu 94% komplett und beträgt im Mittel 10,9 ± 8 

Jahre (Median 9,1 Jahre). Von den 110 derzeit lebenden Patienten sind 74,5% 

körperlich gut belastbar (NYHA Stadium I und II3). Bei 67% besteht normofrequenter 

                                                           
3
 NYHA ( New York Heart Association) Stadieneinteilung der Herzinsuffizienz: 

I Beschwerdefreiheit, normale körperliche Belastbarkeit 
II Beschwerden bei stärkerer körperlicher Belastung 
III Beschwerden schon bei leichter körperlicher Belastung 
IV Beschwerden in Ruhe 
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Sinusrhythmus und bei 35% der Patienten ist keine medikamentöse Behandlung 

erforderlich. 

 

5.1 Letalität und kumulative Überlebensraten 

Bei den Erwachsenen verstarben 7/110 (6,4%) der operierten Patienten innerhalb 

der ersten 30 Tage postoperativ. Weitere 26 Patienten (23,6%) verstarben spät, im 

Mittel 5,1±6,9 Jahre nach Tumorresektion. Unter den pädiatrischen Patienten 

verstarb einer von 15 operierten Patienten (6,7%) innerhalb von 30 Tagen nach 

Resektion eines malignen Histiozytoms. Eines von 20 (5%) konservativ behandelten 

Kindern verstarb 5 Jahre nach Erstdiagnose eines Rhabdomyoms. Die 30 Tage 

Letalität nach Myxomresektion betrug 5,2% (4/76). Häufigste Todesursache war 

myokardiales Versagen. 14,5% der Myxompatienten verstarben spät. Die Todes-

ursache stand jedoch, soweit eruierbar, nicht im Zusammenhang mit der Tumor-

erkrankung. Von 14 Patienten mit malignem Tumor verstarben drei (21,4%) innerhalb 

30 Tagen postoperativ.  Weitere 8 (57%) Patienten verstarben innerhalb von 1,8±1,1 

Jahren. Lediglich drei Patienten mit (Neuroblastom, malignem Theratom, Hodgkin 

Lymphom) dieser Gruppe sind noch am Leben.  

 

Kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit 

Die 10- bzw. 20-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit für alle operierten Patienten 

(n=125) liegt bei 72,4±4,4% bzw. bei 66,7±5,7% (vgl. Abb. 22). Differenziert man 

nach einzelnen Tumortypen so ergibt sich folgendes Bild: Die 10-Jahres-Überlebens-

wahrscheinlichkeit nach Myxom-Resektion liegt bei 79±5% (vgl. Abb. 23). Für andere 

benigne nicht myxomartige Tumoren (Hämangiom, Myofibrom, Fibroelastom) liegt 

die 10-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit mit 79±13% ähnlich hoch. (vgl. Abb. 

24). Im Gegensatz dazu ist die Prognose nach Tumorresektion bei Patienten mit 

malignen kardialen Tumoren äußerst schlecht. Die 2-Jahres-Überlebenswahrschein-

lichkeit liegt hier nur bei 14% (vgl. Abb. 25). 
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Abb. 22 Kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit nach Kaplan Meier für 
  alle operrierten Patienten (n=125) 
 

   

 
 
Abb. 23  Kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit nach Kaplan Meier 
  alle Patienten mit Myxom (n=76) 
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Abb. 24 Kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit  nach Resektion eines 
nicht myxomartigen benignen kardialen Tumors 

 

  
 
Abb. 25  Kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit nach Resektion eines 

malignen  kardialen Tumors  
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5.2 Art, Zeitpunkt Häufigkeit von Reoperationen  

In einem Beobachtungszeitraum von über 30 Jahren war bei 8 von 125 operierten 

Patienten (6,4%) eine Reoperation erforderlich. Der Re-Eingriff erfolgte im Mittel 4,1± 

5,1 Jahre nach der Erstoperation. Betroffen waren hierbei drei Patienten mit Myxom, 

zwei Patienten mit Teratom und jeweils ein Patient mit einem malignen Histiozytom, 

einem Lipom und einem Sarkom. Nach 10 bzw. 20 Jahren sind 95% und respektive 

90% der Patienten frei von einer tumorassoziierten Reoperation (vgl. Abb. 26). 

 

Abb. 27  Freiheit von Reoperation  

   

 

 
 
Von den 20 konservativ behandelten Patienten mit Rhabdomyom kam es im 

Beobachtungszeitraum bei 40% zu einer vollständigen Tumorregression, bei 10% 

zeigte sich eine teilweise Tumorrückbildung, bei 40% war keine Befundänderung zu 

sehen und bei 10% konnte die Tumorentwicklung nicht eruiert werden.   

Bei 7 Patienten wurde postoperativ eine chemotherapeutische Behandlung 

durchgeführt. Drei dieser Patienten waren Kinder mit jeweils einem Neuroblastom, 

einem malignen Teratom und einem benignen kapillären Hämangiom. Jeweils ein 

erwachsener Patient mit einem Angio- und einem Leiomyosarkom sowie zwei 

Patienten mit Lymphom wurden ebenfalls chemotherapeutisch behandelt. Drei dieser 

0.2 

0.4 

0.6 

1.0 

0.8 

5 10 15 20 25 
Zeit (Jahre) 

F
re

ih
e

it v
o

n
 R

e
o
p

e
ra

tio
n

 

124 70 45 27 19 at risk 3 

Tumor-Histologie 
Myxom (3) 
Teratom (2) 
Histiozytom (1) 
Lipom (1) 
Sarkom (1) 

Op 

nach 10 Jahren: 95 ± 2 % 
nach 20 Jahren: 90 ± 4 % 



61 
 

Patienten (mit einem malignem Lymphom, Leio- und Angiosarkom) unterzogen sich 

zusätzlich einer Radiotherapie. 

 
 

VI.           Diskussion 
 
 
Kardiale und perikardiale Tumore sind sehr selten. Bei Erwachsenen finden sich am 

häufigsten Myxome, bei Kindern ist das Rhabdomyom der häufigste primär kardiale 

Tumor (1, 56, 105, 129). Abgesehen von diesen beiden Tumorarten für die auch größere 

publizierte Serien vorliegen beruht der Großteil der Informationen über diese 

seltenen Tumorarten auf Fallberichten und auf Studien mit nur kleinen Fallzahlen (2, 9, 

15, 22, 23, 27, 30, 32, 35, 39, 40, 41, 42, 46, 48) 

In der vorliegenden Studie wurden insgesamt 145 konsekutive Patienten, die in 

einem Zeitraum von knapp 30 Jahren am Deutschen Herzzentrum, München 

behandelt wurden, untersucht. Hierbei wurden auch konservativ behandelte 

Patienten mit einem Rhabdomyom eingeschlossen. Im Folgenden werden aus 

diesem Grund einzelne Tumorarten separat diskutiert. 

 
Benigne primär kardiale Tumore 

 
Das Rhabdomyom 

Das Rhabdomyom ist  mit 43-53 % der am häufigsten primär benigne vorkommende 

Herztumor im Kindesalter (128, 50). 

In diesem Patientenkollektiv lag der Anteil an Rhabdomyomen mit 92.3% wesentlich 

höher. Von insgesamt 26 primär kardialen Tumoren bei Kindern waren 24 

Rhabdomyome. Die beschriebene Assoziation mit der tuberösen Hirnsklerose 

bestätigt sich auch in dieser Untersuchung. Bei 8 (33,3 %) von insgesamt 24 

Patienten lag diese Krankheit vor. Dies deckt sich mit den Ergebnissen anderer 

Studien, die bei 30-50% der Patienten mit Rhabdomyomen auch eine tuberöser 

Hirnsklerose fanden (38, 56, 128). Rhabdomyome sind Tumore, die ausschließlich bei 

Kindern auftreten. Das mittlere Alter der Rhabdomyompatienten lag bei 45,7 Tage 

(Median 8,5 Tage). Das entspricht den Angaben von Freedom, der ein medianes 

Alter bei Diagnose von 4,7 Monaten (Spannweite: 0,03 – 204 Monaten) angibt (56).  
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Die mögliche Bevorzugung des männlichen Geschlechts, die Reynen vermutet, kann 

bestätigt werden. 60 % der Rhabdomyompatienten waren männlichen Geschlechts 

(w:m = 9:15) (128).  

Rhabdomyome sind häufig an unterschiedlichen Stellen des Herzens lokalisiert. Von 

den insgesamt 24 Patienten mit Rhabdomyomen wiesen 8 eine multiple Lokalisation 

auf, 20% fanden sich im linken Ventrikel 16% im rechten Ventrikel, ein Teil lag im 

linksventrikulären Ausflusstrakt. Diese Lokalisationsverteilung wurde auch in den 

Untersuchungen von Reynen, Freedom und Cooley gesehen. In der Literatur sind 

Herzklappen als Ausgangspunkt für Rhabdomyome nicht beschrieben. In dieser 

Untersuchung fanden sich jedoch 2 Patienten mit Tumoren die echokardiographisch 

ihren Ursprung am Mitralklappenring bzw. an der Basis des posterioren 

Mitralklappensegels zu haben schienen. Die Tumore ragten alle in das linke Atrium 

hinein (38, 56, 128).  

In dieser Studie wurden lediglich 4 von 24 Patienten mit Rhabdomyom operiert und 

der Tumor histologisch gesichert. Makroskopisch imponierten diese Tumore als 

weiße Neubildungen fester Konsistenz. Nur in einem Fall wurde der Tumor als 

sulzige Masse beschrieben. In den echokardiographischen Untersuchungen der 20 

Patienten mit V.a. Rhabdomyom ohne histologische Untersuchung waren diese 

Tumore mehrheitlich glattwandig, solide und gut abgrenzbar. Der kleinste Tumor 

hatte einen Durchmesser von 4 mm und der Größte von 4,5 cm. Diese Ergebnisse 

decken sich im Wesentlichen mit den Angaben zur Lokalisationsverteilung, zur 

Morphologie und zum echokardiographischen Befund von Freedom  und Reynen et 

al. (56, 128).  

Die histologisch für das Rhabdomyom typischen Spinnenzellen, die in die Peripherie 

ausstrahlenden feinen Fibrillen (Protoplasmastränge) (56, 128), konnten bei den 

Patienten dieser Studie nicht näher eruiert werden,  

Die Diagnose des Rhabdomyoms wurde in der vorliegenden Studie vorwiegend mit 

Hilfe der Echokardiographie gestellt. Bei vier Patienten (16,6%)  erfolgte die 

Diagnosestellung pränatal. Bei einigen Patienten wurde zusätzlich eine Herzkatheter-

Untersuchung, ein MRT oder ein CCT zum Ausschluss eines begleitenden 

kongenitalen Vitiums oder einer tuberösen Sklerose durchgeführt.     
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Die pränatale Diagnostik von Herztumoren wird in Zukunft mehr und mehr an 

Bedeutung gewinnen. Zumal in Deutschland jetzt eine Mindestanzahl von 3 

Sonographien bis zur Geburt gesetzlich vorgeschrieben sind (4). 

In der vorliegenden Studie wurde die Indikation zur Operation bei Rhabdomyomen 

nur dann gestellt, wenn der Tumor durch die Größe und/ oder Lage zu einer 

hämodynamischen Beeinträchtigung führte. Dies war bei vier Patienten der Fall. 15% 

(3/20) der nicht-operierten Kinder zeigten eine Obstruktion im LVOT, der maximale 

Gradient über dem linksventrikulären Ausfluusstrag lag jedoch immer unter 50 

mmHg. Man entschied sich deshalb hier für ein konservatives Vorgehen. Von den 20 

nicht-operierten Patienten, zeigten 40% im Beobachtungszeitraum keine 

Befundänderung, bei 40% kam es zu einer kompletten und bei 10% zu eine partiellen 

Remission. Eine Zunahme des ursprünglich diagnostizierten Tumors bzw. der 

diagnostizierten Tumore konnte in keinem Fall festgestellt werden. Bei 2 Patienten ist 

die Tumorentwicklung allerdings unklar. Bei 3 von den 4 operierten Kindern konnte 

der Tumore vollständig entfernt werden. Bei dem vierten Kind konnte nur eine 

Teilentfernung vorgenommen werden. Im Beobachtungszeitraum war nur bei einem 

Patienten nach intitial kompletter Tumorresektion noch ein Tumor nachweisbar. Die 

resezierten Tumore befanden sich im linken Ventrikel, der neu aufgetretene am 

rechtsventrikulären Septumrand. Fraglich ist ob der Tumor wirklich neu aufgetreten 

ist oder nur nicht diagnostiziert wurde. Ein erneutes Auftreten eines Rhabdomyoms 

zu einem späteren Zeitpunkt wurde bisher nicht beschrieben. Reoperationen auf-

grund von Rhabdomyomen waren nicht erforderlich. Die spontane Regressions-

tendenz der Rhabdomyome wie sie in dieser Studie nachgewiesen werden konnte 

wird auch von anderen Autoren beschrieben (12, 50, 106). Aus diesem Grund wird bei 

diesem Tumortyp ein konservatives Vorgehen empfohlen, sofern es nicht zu einer 

tumorbedingten Obstruktion mit entsprechender Symptomatik kommt (50). Im 

untersuchten Studienzeitraum verstarb eine kleine Patientin ca. 5 Jahre nach 

Diagnosestellung an der Grunderkrankung: Bourneville-Pringle-Syndrom. 

 
                                                           
4
 Nach den Mutterschaftsrichtlinien sind in der Schwangerschaft drei Ultraschalluntersuchungen vorgeschrieben 

(44)
. 

A. I. Trimenon 9.-12. SSW       
         (Implantationsort, Darstellbarkeit Embryo, Vitalität, vorliegen Mehrlingsschwangerschaft, Vorliegen        

            dorsonuchalen Ödems/Auffälligkeiten/Notwendigkeiten für weitergehende Untersuchungen, zeitgerechte          
            Entwicklung/Biometrie) 
 

B. II. Trimenon 19.-22. SSW und. III. Trimenon  29.-32.SSW 
         (Vitalität, Plazentalokalisation und –struktur, Hinweiszeichen auf abnorme Fruchtwassermenge, 

            körperliche Entwicklungsstörungen, Körperumrißanomalien, fetale Strukturdefekte und fetale 
            Bewegungsanomalie sowie Biometrie)  
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Das Myxom 
 

Das Myxom ist  der häufigste benigne primär kardiale Tumor bei Erwachsenen und 

macht etwa 50% aller histologisch gutartigen Tumoren des Herzens aus (38). In dieser 

Studie waren 65% aller primär kardialen Herztumore Myxome. Das Myxom kommt in 

allen Altersklassen vor, bevorzugt das 2.-6. Lebensjahrzehnt und die überwiegende 

Anzahl der Patienten wird mit etwa 55 Jahren operiert, so Keeling (82). In der 

vorliegenden Untersuchung fanden sich Myxome nur bei Patienten über 15 Jahre. 

Die Erstdiagnose Myxom wurde am häufigsten (25%) im 50. Lebensjahrzehnt 

gestellt. Das durchschnittliche Operationsalter lag bei 53,3 +/- 16 Jahre. Wie bereits 

oben erwähnt  tritt das Myxom bevorzugt beim weiblichen Geschlecht auf (31, 43). 

Diese deckt sich mit vorliegenden Ergebnissen. 70% der Myxompatienten waren 

Frauen.  

Nach Reynen und Keeling geht die Mehrzahl der Myxome bis zu 80 % vom linken 

Atrium aus (16, 82, 128). In dieser Untersuchung waren 83% der Myxome im linken 

Vorhof, nur etwa 11 % im rechten Atrium, 2,5% im linken Ventrikel lokalisiert. 1% der 

Tumore hatte eine multiple Lokalisation. 2,5% der Myxome nahmen ihren Ursprung 

andernorts z.B. von der Aortenklappe. Damit unterscheidet sich die Tumor-

Lokalisation von den Angaben anderer Autoren, die in 20% als Ursprungsort den 

rechten Vorhof und etwa 10% einen multiplen Ursprung angeben. Die im linken 

Atrium lokalisierten Myxome gehen zu 2/3 vom interatrialen Septum aus. Dies ist nur 

zu 52% in der vorliegenden Untersuchung der Fall (82, 128). 

Nach Cooley  et al. schwankt die Größe der Myxome zwischen 1-15 cm; im 

Durchschnitt sind Myxome 5-6 cm groß (38). Der kleinste Tumor in der Studie hatte 

einen Durchmesser von 7 mm der Größte maß 10x15 cm. Die Durchschnittsgröße 

lag bei 3-6 cm. Die Diagnostik erfolgte vornehmlich nichtinvasiv mittels 

transthorakaler oder transösophagealer  Echokardiographie. Echokardiographisch 

lässt sich Größe, Lokalisation, Insertion und Mobilität, sowie die Morphologie gut 

beurteilen. Zur Beurteilung der Tumorinvasivität ist jedoch die Kernspintomographie 

besonders geeignet. In dieser Untersuchung wurde bei 14% der Patienten zusätzlich 

eine Computer – und/ oder Kernspintomographie durchgeführt. 

 



65 
 

Die invasive Diagnostik mittels Herzkatheter-Untersuchung dient insbesondere dem 

Ausschluß einer begleitenden koronaren Herzerkrankung oder eines Klappenvitiums 

und der Bestimmung hämodynamischer Parameter (z.B. Auswurffraktion, 

Druckverhältnisse im rechten und linken Herzen sowie in der Pulmonalarterie). Sie 

birgt jedoch auch die Gefahr einer Embolisation von Thromben oder 

Tumorfragmenten (64, 128,161). In der vorliegenden Untersuchung wurde bei 70% der 

Patienten ein Herzkatheter durchgeführt. Angesichts der rasanten Entwicklung 

bildgebender nichtinvasiver Verfahren (CT, MRT, Echocardiographie) ist jedoch in 

Zukunft wohl mit einem Rückgang invasiver Untersuchungsverfahren zu rechnen.  

Hinsichtlich der klinischen Symptomatik bei Patienten mit Myxom zeigte sich ein 

uncharakteristisches Bild. Die Mehrzahl der Patienten präsentiert sich mit 

Symptomen die auf eine intrakardiale Obstruktion und/ oder die Embolisation von 

Tumorfragmenten zurückzuführen sind (1, 11, 31, 74, 120, 130, 143). Bisher veröffentlichte 

Studie belegen dass bei 50 – 61% der Patienten Dyspnoe das führende Symptom ist 

(1, 80, 82, 120). Führende Symptome waren bei jeweils 22,5% der Patienten in diesem 

Kollektiv respiratorische Störungen oder Symptome einer peripheren (Lungen-

embolie, herznahe Gefäßverschlüsse) oder zentralen (transischämische Attacken 

(TIA), PRIND) Embolie. Systemische Embolien die von anderen Autoren mit einer 

Häufigkeit von 30-40% angegeben werden (1, 11, 31, 74, 120, 130, 143); waren in dieser 

Untersuchung deutlich seltener und in der Regel nur von passagerer Dauer. Bei 16% 

der Patienten wurde der Tumor als Zufallsbefund diagnostiziert. Die Myxome bei 

diesen Patienten waren bis zu 10 cm groß und fanden sich in 84% im linken Atrium. 

13% der Myxompatienten wiesen eine Kombination aus unterschiedlichen 

Symptomen  auf (Dyspnoe, Leistungsminderung. Herzrhythmusstörungen, 

Synkopen, Schwindel  Angina pectoris). Bei 9% waren Herzrhythmusstörungen das 

Erstsymptom, 5% klagten über Schmerzen (AP-Beschwerden) und jeweils 1,5% der 

Myxompatienten zeigten Schwindel und Synkopen als erstes Krankheitszeichen. 

Symptome, die an das rheumatische Fieber oder an eine akute Endokarditis erinnern 

zeigten sich in dieser Studie nicht (16, 26, 38). 

Patienten, insbesondere jene, bei denen eine Kombination unterschiedlicher 

Symptomen bestand, litten auch unter unspezifischen Allgemeinsymptomen, wie 

Leistungsminderung oder Gewichtsverlust. Die Ursachen, dieser bei malignen oder 

entzündlichen Erkrankungen haufigen Symptome ist unklar (61, 69, 151). 
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Bei keinem der Patienten dieses Studienkollektives wurde eine familiäre Häufung, 

wie von anderen Autoren beschrieben, nachgewiesen (13, 75, 85).  

Die Therapie bestand ausnahmslos in der Tumorresektion, wobei bei allen Patienten 

mit Ausnahme eines Patienten, eine komplette Tumorentfernung möglich war. 

Dieses Myxom infiltrierte in die Umgebung und wurde zu 90% entfernt.   

Rezidive von Myxomen sind sehr selten.  In vorliegendem Kollektiv kam es bei zwei 

Patienten (2,6%) zu einem Redzidiv, wobei bei einem dieser Patienten sogar ein 

Zweitrezidiv nachweisbar war. Nach erneuter Operation ist auch dieser Patient bis 

heute tumorfrei. Die Inzidenz von Myxomrezidiven wird 4-5% angegeben (80, 120). 

Pinede et al. geben die Rezidivrate bei 112 Patienten mit 5% an. Allerdings lag das 

mittlere Follow-up dieser Patienten bei nur 3 Jahren (120). Read gibt als mögliche 

Erklärung für ein Rezidiv eine unzureichende Exzision, eine intraoperative Streuung 

oder die nicht erkannte multiple Lokalisation an (125).  

Die 30-Tage-Letalität nach Myxomresektion  in dieser Untersuchung betrug 5.2%. 

Die 10-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit lag bei 79±5%. Keeling et al. berichten 

von einem Todesfall innerhalb von 30 Tagen nach Myxomresektion bei 49 operierten 

Patienten (2.0%) (82). Die kumulative Überlebensrate nach 24 Jahren lag bei 74% (82).  

Keiner der Myxomerkrankten in der vorliegenden Studie wurde chemo- oder 

strahlentherapeutisch vor- oder nachbehandelt. 70% aller Myxomerkrankten wiesen 

zum Zeitpunkt der Entlassung Sinusrhythmus auf, bei 17% bestand eine absolute 

Arrhythmie und bei 4% bestand Schrittmacherrhythmus. Zum Zeitpunkt der Follow-

up Untersuchung zeigten 63% der Patienten Sinusrhythmus, 1,5% hatten einen AV-

Block II.Grades, 8% Vorhofflimmern, weitere 9,5% paroxysmale supraventrikuläre 

Tachykardien.  

 
Das Fibroelastom 
 

Von 110 erwachsenen Patienten der Studie, bei denen ein primär kardialer Tumor 

nachgewiesen werden konnte, hatten 4 (3,6%) ein Fibroelastom. Andere Autoren 

geben mit 6-9% eine höhere Inzidenz an (64, 96, 108).   

Alle Fibroelastom-Patienten dieser Untersuchung waren männlichen Geschlechts. 

Bisher ist jedoch keine Geschlechtspräferenz bei diesem Tumortyp nachgewiesen (64, 

96). Das durchschnittliche Alter bei Erstdiagnose der Patienten lag bei 36 Jahren im 

Unterschied zu den Untersuchungen von McAllister et al. und Gowda et al., die ein 
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Vorkommen dieser Tumore zwar in allen Alterklassen jedoch bevorzugt jenseits des 

60. Lebensjahres beschreiben (64, 96). 

Odim gibt an das 80% aller Fibroelastome vom Klappenendokard ausgehen (108), und 

die Aortenklappe (64, 96, 108) bzw. das linke Herz bevorzugt betroffen sind (27, 64, 94, 141). 

Dies trifft auch auf 75% aller Fibroelastom-Patienten in dieser Studie zu. 

Die Fibroelastome befanden sich sowohl im linken Ventrikel, als auch im linken und 

rechten Atrium, wobei zwei an der Mitralklappe, eines  an der Aortenklappe und ein 

weiteres am Endokard des rechten Atriums anhafteten. Beschrieben werden die 

Fibroelastome als sehr kleine Tumore, die die Klappenfunktion stark beeinträchtigen 

können. Die Größenangaben reichen von 2 – 70 mm, wobei sie gewöhnlich die 

Größe von 10 mm nicht überscheiten. Sie werden als rau, wellig, meist solitär, teil-

weise multipel auftretend beschrieben (26, 64, 96). An der Tumoroberfläche ist eine 

Thrombozytenadhäsion bzw. –aggregation und damit Thrombenbildung möglich (64).  

In der vorliegender Studie war kein Tumor größer als 10 mm und keiner zeigte 

infiltratives Wachstum in die Umgebungsstrukturen. 75% der Patienten wurden durch 

eine zentrale bzw. periphere Embolie auffällig. Lediglich bei einem Patienten wurde 

der Tumor als Zufallsbefund diagnostiziert. Die Diagnose wurde primär mit Hilfe der 

zweidimensionalen Echokardiographie gestellt. Bei 3 von 4 Patienten der Studie 

wurde eine Angiographie durchgeführt. Von manchen Autoren wird jedoch auf Grund 

des in der Regel nur geringen vom Tumor verursachten Füllungsdefektes und wegen 

des Risikos der Tumorembolisation von der Durchführung einer Angiographie 

abgeraten (54, 64, 94). Zu einer Embolisation von Tumorfragmenten oder Thromben im 

Rahmen der Angiographie kam es in vorliegender Untersuchung jedoch nicht. Nach 

Gowda et al. kommt aufgrund der hervorragenden Gewebsdifferenzierung der 

Magnetresonanztomographie eine besondere Bedeutung in der Diagnostik dieser 

Tumore zu (64). Eine exzellente Darstellung des Tumors und seiner Lage-

beziehungen erlaubt auch die Computertumographie (vgl auch Abb 4). 

Bei allen Patienten mit Fibroelastom war eine vollständige Tumorresektion möglich. 

Das Rezidiv eines Fibroelastoms nach erfolgter Resektion wurde bisher in der 

Literatur nicht beschrieben. In diesem Studienkollektiv kam es bei einem Patienten 1 

Jahr postoperativ zum erneuten Auftreten von Symptomen (Kribbelparästhesien und 

Taubheitsgefühl im Fazialisbereich). Im TEE zeigte sich eine Verdickung an der 

Mitralklappe im Bereich des vorderen und hinteren Segels. Ein Tumor konnte auch 

mit Hilfe der Magnetresonanztomographie nicht eindeutig indentifiziert werden. Aus 
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diesem Grund wurde bei stabilen hämodynamischen Verhältnissen auf eine erneute 

Operation verzichtet und eine Therapie mit Phenprocoumon (Marcumar®) eingeleitet. 

5 Jahre postoperativ und 4 Jahre nach Auftreten der oben beschriebenen Symptome 

stellte sich eine Schwangerschaft ein. Regelmäßige echokardioraphische Nach-

untersuchungen zeigten eine zunehmende Verkalkung der umschriebenen Gebilde. 

Der Patientin ist beschwerdefrei. 

 
Das Lipom 
 

In der Literatur wird die Häufigkeit von Lipomen mit 4% aller Tumore angegeben (57, 

96). In der vorliegenden Untersuchung lag die Inzidenz bei 3,4%. Betroffen waren 

zwei Patienten, ein Mann und eine Frau im Alter von 18 und 30 Jahren. Ein Tumor 

wuchs intra-, der andere extrakavitär. Das intrakavitäre Lipom fand sich gestielt im 

rechten Atrium, das extrakavitäre Lipom bildete eine ausgedehnte Raumforderung (9 

x 4 cm) an der linksventrikulären Seitenwand, welche vom subepikardialen 

Fettgewebe ausging und den linken Ventrikel verdrängte mit fraglicher Infiltration. 

Jeweils circa die Hälfte aller Lipome wächst intra- bzw. extrakavitär (69, 119).  

Makroskopisch unterscheiden sich intra- und extrakavitäre Lipome. Erstere sind eher 

klein und ungestielt, Letztere eher flach, groß, glatt begrenzt und gestielt (38, 121). Das 

intrakavitäre Lipom dieser Studie war „Gänseei“-groß, mit einem Durchmesser von 

mindestens 7cm und gestielt.  

Das extrakavitäre Lipom zeigte sich als gelblicher Tumor mit glatter Oberfläche, der 

den gesamten linken Ventrikel von der Basis bis zur Spitze überzog und in die 

Muskulatur infiltrierte. Die Tatsache, dass dieser Tumor in das umgebende Gewebe 

infiltrierend wuchs widerspricht der von Prichard und Cooley beschriebenen 

Eigenschaften extrakavitärer Lipome (38, 121). 

Die klinische Symptomatik ist auch bei diesen Tumoren abhängig von Lage, Größe, 

Wachstum und evtl. Anzahl der Tumore. 

Die Patientin mit dem extrakavitären Lipom wurde durch ventrikuläre Tachykardien 

auffällig, die trotz Kardioversion und ICD-Implantation nicht zu terminieren waren. 

Durch das weitere Wachstum kam es zu einer zunehmenden Kompression des 

linken Ventrikels und zu einer Obstruktion des linksventrikulären Ausflußtraktes.  

Reizleitungsstörungen wurden zwar nur bei intrakavitären Lipomen beschrieben (48, 

119), aber auch durch das infiltrative und/ oder komprimierende Wachstum kann das 
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Reizleitungssystem beeinträchtigt werden. Ein weiteres Indiz dafür, daß Reizleitungs-

störungen oft erster Hinweis auf das vorliegen auch eines kardialen Tumors sein 

können und einer weiteren Abklärung bedürfen (12, 17, 48, 96, 120, 143, 154).   

Die Diagnostik erfolgte zunächst mittels transthorakaler und transösophagealer 

Echokardiographie. Um die Dignität und Ausdehnung im vorliegenden Fall detailiert 

bestimmen zu können, wurde im Falle des extrakardialen Lipoms zusätzlich ein MRT 

und eine CT gesteuerte Punktion vorgenommen.  

Im vorliegenden Fall war die präzisere Bildgebung, wie auch von anderen Autoren 

empfohlen (69, 144) erforderlich, da der Tumor nicht eindeutig klassifiziert und ein 

malignes Geschehen nicht ausgeschlossen werden konnte.  

Ziel der Therapie ist die vollständige Resektion des Tumors. In dieser Untersuchung 

konnte das intrakavitäre Lipom erfolgreich vollständig reseziert werden. Dieser 

Patient ist bis heute tumor- und beschwerdefrei. Eine Chemo- oder Radiotherapie 

wurde nicht durchgeführt. Das extrakavitäres Lipom konnte in einer ersten Operation 

nur partiell entfernt werden. Aufgrund der weiter anhaltenden ventrikulären 

Tachykardien wurde die Indikation zur Herztransplantation gestellt. Diese erfolgte 2 

Jahre nach Diagnosestellung. Eine Assoziatione mit der tuberösen Hirnsklerose oder 

mit angeborenen sackförmigen Aneurysmen wie von Estevez und McAllister 

beschrieben, konnte bei beiden Patienten nicht festgestellt werden. (48, 96). 

 
Das Fibrom 
 

Während des gesamten Beobachtungszeitraumes wurde in vorliegender 

Untersuchung nur bei lediglich zwei Patienten, einem Kind und einem Erwachsenen 

ein Myofibrom diagnostiziert. Fibrome sind sehr selten und finden sich vorwiegend 

(bis zu 90%) im Kindesalter (20, 56,105).  Die Lokalisationen beider Fibrome in war sehr 

unterschiedlich, das Fibrom des Kindes nahm seinen Ursprung vom interventri-

kularen Septum, das des Erwachsenen fand sich im hinteren Mediastinum. Die 

meisten Fibrome entspringen von der freien Wand der Ventrikel (meist des linken) 

oder gehen vom interventrikularen Septum aus und wachsen in das Ventrikel-Cavum 

ein (38, 56, 96, 105).  Das intrakardiale Fibrom dieser Untersuchung präsentierte sich als 

solitärer, runder und derber Tumor ähnlich von Cooley et al. beschrieben (38) und 

hatte eine Größe von etwa 3 cm. Fibrome können eine Größe von bis zu 10 cm 

erreichen (38,  56, 96, 143). Außerdem wuchs dieser Tumor infiltrierend, wie dies auch 

schon von Freedom et al. beschrieben wurde (56).  
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Ein pathologisches Herzgeräusch war Auslöser für weitere Untersuchung, die zur 

Diagnose des Tumors führten (38, 56, 70, 105, 143) Zu diesem Zeitpunkt war das Kind in 

einem gutem Allgemeinzustand und normal entwickelt. Die Echokardiographie zeigte 

einen Tumor in der rechten Kammer vom Septum ausgehend, der diese fast 

vollständig ausfüllte und bis ins Infundibulum reichte. Zunächst wurde ein 

Rhabdomyom vermutet. Des Weiteren wurde eine Herzkatheteruntersuchung 

durchgeführt, um die, durch das Fibrom verursachte Obstruktion zu quantifizieren.  

Eine Magnetresonanztomographie wurde nicht vorgenommen. Vielleicht hätte diese 

Untersuchung aber bereits frühzeitig zur Diagnose geführt, da sich hierbei die 

charakteristische Kalzifizierung der Fibrome im Unterschied zu den Rhabdomyomen 

besser  darstellen lässt (38, 56).  

Aufgrund der Lage, Größe und der durch den Tumor bedingten Obstruktion 

entschied man sich für eine Operation. Eine spontane Tumorregression bei Fibromen 

ist nicht bekannt (56). Das intrakardiale Fibrom konnte aufgrund der Lokalisation am 

interventrikulären Septum nur partiell reseziert werden. 19 Jahre nach partieller 

Tumorentfernung ist der heute junge Erwachsene sportlich aktiv und körperlich voll 

belastbar. In regelmäßigen echokardiographischen Untersuchungen lies sich der 

postoperativ verbliebene Tumorrest am rechtsventrikulären Septumrand noch 

nachweisen. Auch von anderen Autoren wird auf das infiltrative Wachstum in das 

umgebende Myokard hingewiesen, das eine vollständige Resektion unmöglich macht 

und ggf. eine Herztransplantation erfordern (38, 128). Aus diesem Grund sollten bei 

diesen Patienten regelmäßige Nachuntersuchungen erfolgen.  

Das mediastinale Fibrom kann nur mit Einschränkungen beurteilt werden. Der Tumor 

befand sich im hinteren Mediastinum, hinter der Vena cava superior und reichte von 

der rechten Pulmonalarterie bis zum Truncus brachiocephalicus. Er war derb und 

etwa faustgroß. Aufgrund des infiltrierenden Wachstums wurde lediglich eine 

Probeexzision durchgeführt. Wie des auch von Freedom beschrieben wurde (56). Der 

Patient verstarb 7 Jahre nach der Operation. Es liegen leider keine näheren Angaben 

zu den Todesumständen vor.  
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Das Hämangiom 
 

In vorliegender Untersuchung wurde bei drei Patienten (2%) ein Hämangiom 

nachgewiesen Zwei dieser Hämangiome waren im Mediastinum und eines 

intrakardial lokalisiert. Intrakardiale Hämangiome sind äußerst seltene Tumore (17, 

139). Sie können in allen Abschnitten des Herzens, einzelnd oder multipel lokalisiert 

sein (67, 84, 96, 121). In der vorliegenden Untersuchung wurde bei lediglich einem 

Patienten, einem 24 jährigen Mann, dieser Tumor diagnostiziert. Das Hämangiom 

befand sich im rechten Atrium und Ventrikel. In der Regel sind kardiale Hämangiome 

zwischen 2 bis 35 mm groß (67). Der Tumor dieser Studie maß jedoch 3 x 5 cm und 

war somit deutlich größer. Die Symptome der kardialen Hämangiome ähneln im 

Prinzip denen der anderen Tumore (96). Das intrakavitär gelegene Hämangiom, 

behinderte die Ventrikelfüllung. Der Patient litt unter Belastungs- und Ruhedyspnoe 

sowie Hämoptysen. Belastungsdyspnoe als Erstsymptom wurde auch von Brizard et 

al. Beschrieben (17, 109).  

In der Röntgen-Thorax-Aufnahme zeigte sich zuerst ein zirkulärer hämodynamisch 

relevanter Perikarderguss. Eine darauf folgende CT-Untersuchung erbrachte den 

Verdacht auf einen Gefäßtumor: Kutane oder gar viszerale Angiome, rezidivierende 

Thrombozytopenien oder eine Verbrauchskoagulopathie, wie von anderen Autoren 

beschrieben, wurden hier nicht gesehen (17, 128).   

Die komplette Tumorresektion ist das primäre Therapieziel. Diese ist jedoch aufgrund 

der Infiltration des Tumors nur selten möglich. Aus diesem Grund wir von Oglietti 

eine strahlentherapeutische Behandlung propagiert (109). In dem entsprechenden Fall 

dieser Studie war eine komplette Tumorresektion ebenfalls nicht möglich. Es wurde 

eine Gewebeprobe entnommen. Bereits 6 Monate postoperativ hatte der Tumor die 

kardialen Grenzen überschritten und war retrokardial und pulmonal weiter 

gewachsen. Der Patient verstarb 4 Jahre nach Erstdiagnose. Die beiden 

mediastinalen Hämangiome wurden bei zwei Kindern festgestellt. Bei einem der 

Kinder wurde pränatal zunächst der Verdacht auf einen großen Perikarderguß 

geäußert. Das andere Kind entwickelte im Alter von 1 ½ Jahren zunehmende 

Dyspnoe und zeigte in der Röntgen-Thorax-Aufnahme eine „zystadenomatoide 

Malformation im mittleren Lungenlappen rechts mit Erweiterung der Vena cava 

superior“. Eine zusätzlich durchgeführte Angiographie galt der Beurteilung in wie weit 

der Tumor die Vena cava superior involvierte. 
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In beiden Fällen wurde die Indikation zur Operation aufgrund der, durch den Tumor 

bedingten Kompression des Herzens oder der herznahen Gefäße, gestellt. Bei dem 

Neugeborenen konnte der Tumor nicht entfernt werden, aber eine Gewebeprobe 

entnommen und eine Perikardektomie durchgeführt werden. Bei dem größeren Kind 

konnte der Tumor in toto entfernt werden. Im ersten Fall handelte es sich um eine 

unreife Form eines dem rechten Ventrikel aufsitzenden kapillären Hämangioms.  

Im zweiten Fall handelte es um ein 10 x 10 cm großes kavernöses Hämangiom 

rechts thorakal lokalisiert mit der Basis an der aneurysmatisch erweiterten Vena cava 

superior.  

Die mediastinalen Hämangiome sind größer und von anderer Oberflächen-

beschaffenheit als kardiale Hämangiome (17, 96, 133). Eine Unterscheidung nach der im 

Tumor primär vorkommenden Gefäßart ist auch hier möglich (17, 96, 133).  

Die Ausdehnung der mediastinalen Hämangiome ist vermutlich aufgrund der nicht so 

einengenden Umgebung stärker und sie können daher Größen erreichen, die über 

denen der kardialen Formen von 2-35 mm liegen (67). Beide Patienten sind in sehr 

gutem Allgemeinzustand und sogar sportlich aktiv. 

Bei dem pränatal diagnostizierten Patienten, bei dem die Resektion des Tumors nicht 

möglich war, wurde eine Chemotherapie durchgeführt und er ist heute 20 Jahre nach 

Erstdiagnose und versuchter Tumorextirpation hämangiomfrei.   

Im Unterschied hierzu zeigten sich bei dem zweiten Patienten in wiederholten 

Kontrolluntersuchungen (Echokardiographie, MRT) immer noch Tumorreste. Ein 

weiteres Tumorwachstum war nicht zu beobachten. Die von anderen Authoren 

beschriebene Spontanremission konnte in dieser Untersuchung weder bei den 

kardialen noch bei den mediastinalen Hämangiomen gesehen werden (17, 114). Eine 

Strahlentherapie, wie von Oglietti vorgeschlagen wurde bei beiden Hämangiom-

formen nicht durchgeführt (109). 

 
Maligne primär kardiale Tumore 
 

Nach Perchinsky et al. sind zirka 25% aller primären Herztumore bei Erwachsenen 

und weniger als 10% bei Kindern und Jugendlichen maligne (117).  

Der Gesamtanteil maligner kardialer Tumore in vorliegender Studie lag bei 9,7%. 

10% (11/110) der erwachsenen Patienten und 8,6% (3/35) der Kinder und 

Jugendlichen litten an einem malignen Herztumor. Nach Roberts et al. sind 95% der 

malignen Tumore Sarkome und 5% Lymphome (133). In dieser Untersuchung lag der 
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Anteil der Sarkome bei 50% (7/14) und der der Lymphome bei 14,3% (2/14). Maligne 

Tumore zeigen in der Regel keine Geschlechtspräferenz und sind mit gleicher 

Häufigkeit im rechten und linken Vorhof lokalisiert (117). Diese Untersuchung zeigte 

ebenfalls beide Geschlechter gleich häufig betroffen. Die malignen Tumore waren 

jedoch hinsichtlich ihrer Lokalisation anders verteilt. Sie waren sowohl multipel, wie 

auch in beiden Vorhöfen und Ventrikeln, wie auch im Mediastinum zu finden. 

Aufgrund des infiltrativen Wachstums ist bei malignen Tumoren eine komplette 

Resektion of nicht möglich. Von manchen Autoren wird daher eine alternativ eine 

Herztransplantation empfohlen. Goldstein et al. führten bei 8 Patienten mit Herz-

tumoren eine orthotrope Herztransplantation durch. Bei 4 Patienten lag ein maligner 

Tumor vor. 2 der Patienten mit malignen Tumoren verstarben nach 1 Jahr aufgrund 

von Metastasen, die verbleibenden zwei Patienten zeigten ein gutes Langzeit-

ergebnis ohne Rezidiv, trotz immunsuppressiver Therapie (60). Insgesamt ist die 

Prognose für diese Tumore sehr ungünstig (117). Die Mehrzahl der Patienten verstirbt 

aufgrund von Metastasen oder an einem Rezidiv (60, 108). 

 
Das Angiosarkom 
 

Nach Cooley et al. ist das Angiosarkom der am häufigsten vorkommende primär 

maligne Tumor des Herzen und macht etwa 15% der kardialen Sarkome aus (38). 

Diese Tumore werden vorwiegend in der 3. bis 5. Lebensdekade (15, 23, 39, 71) 

diagnostiziert. Am häufigsten sind Angiosarkome im rechten Atrium lokalisiert (10, 15, 

23, 38, 59, 71). 

Zwei Patienten der Studie litten an einem Angiosarkom. In einem Fall handelte es 

sich um einen blumenkohlartigen Tumor im linken Atrium, der von der Mitralklappe 

ausging und das anteriore und posteriore Segel befiel. Im anderen Fall handelte es 

sich um einen großen breitbasig der Seitenwand des rechten Atriums aufsitzenden 

Tumor.  

Auch hier ist die Therapie der Wahl die komplette Tumorresektion, obwohl aufgrund 

des infiltrativen Wachstums oft nur eine Teilresektion möglich ist. Eine anschließend 

durchgeführte Chemotherapie führt nach Cooley oft zum Verschwinden des 

Primärtumors, Metastasen bleiben jedoch von der Chemotherapie unbeeinflusst (38).  

Bei beiden Patienten in der vorliegenden Studie konnte das Angiosarkom nur partiell 

entfernt werden. Die Prognose des Angiosarkoms ist schlecht. Nach 
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Diagnosestellung und trotz Therapie überleben die Patienten in der Regel weniger 

als ein Jahr (38, 117). 

Bei einem Patienten wurde 8 Monate nach partieller Tumorentfernung eine 

Herztransplantation vorgenommen. Es kam jedoch zu erneutem Tumorwachstum mit 

Metastasierung. Der Patient verstarb 1,5 Jahre nach Erstdiagnose und 7 Monate 

nach der Transplantation. Der zweite Patient wurde nach Tumorteilentfernung 

chemotherapeutisch behandelt und verstarb 3 Jahre postoperativ. 

 
Das Myosarkom 
 

Bei weiteren zwei Patienten dieser Untersuchung lag ein Myosarkom vor. Es waren 

ein Mann und eine Frau betroffen. Die Patientin wies mehrere Tumoren an 

unterschiedlichen Lokalisationen auf (linker Vorhof und Ventrikel, Arteria pulmonalis). 

Der Tumor des männlichen Patienten befand sich im linken Atrium, nach Cooley und 

Roh et al. der Ort, an dem das Myosarkom am häufigsten zu finden ist (38, 135). 

Myosarkome wachsen invasiv (93) und metastasieren u.a. in die Lunge, ins Gehirn 

und in die Skelettmuskulatur (135). Erstsymptome sind häufig bedingt durch eine 

zerebrale oder periphere Embolie. Ein Patient erlitt eine Synkope verbunden mit 

stechenden thorakalen Schmerzen und entwickelte eine Halbseitensymptomatik. Die 

betroffene Patientin litt unter Kopfschmerzen und Schwindel. Die optimale Therapie 

für das Myosarkom ist noch nicht gefunden. Die vollständige Tumorresektion ist das 

primäre Ziel. Eine adjuvante Chemo-, und/ oder Radiotherapie haben die Prognose 

des Myosarkoms nicht verbessert (23, 135).  

Bei der in dieser Studie betroffenen Patientin war eine komplette Tumorresektion 

aufgrund des stark infiltrierenden Tumorwachstums nicht möglich. Der Tumor des 

linken Atriums allein hatte ein Ausmaß von 9x5x2 cm. Die Patientin verstarb 1 Jahr 

nach Erstdiagnose und Operation. Bei dem männlichen Patienten konnte der Tumor 

weites gehend entfernt und die in Mitleidenschaft gezogene Mitralklappe ersetzt 

werden. Der Patient verstarb jedoch 1 Monat postoperativ.  

 
Das Leiomyosarkom 
 

Bei ebenfalls zwei Patienten in dieser Untersuchung lag ein Leiomyosarkom vor. Es 

handelt sich um einen Tumor der überwiegend Frauen (47) betrifft, übereinstimmend 

mit vorliegender Studie  Die betroffenen Patientinnen waren 55 und 65 Jahre alt.  
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Das klinische Bild des Tumors ist unspezifisch. Häufig leiden die Patienten unter  

unproduktivem Husten und Atemnot (35, 49, 76, 161). Die jüngere Patientin in dieser 

Studie erlitt eine TIA mit motorischer  Schwäche des linken Beines und plötzlichen 

Hämoptysen. Echokardiographisch zeigte sich eine Linksherzhypertrophie und einer 

echoarmen Raumforderung im Herzspitzenbereich. Im CT zeigte sich eine unscharf 

begrenzte Hypodensität apikal, sodaß zunächst der Verdacht auf ein thrombosiertes 

Herzspitzenwandaneurysma bestand. Die ältere Patientin litt unter zunehmender 

Dyspnoe. Im UKG zeigte sich eine linksventrikuläre Hypokinesie mit echoreichem 

Material im linken Atrium. Das CT zeigte einen langstreckigen thrombotischen 

Verschluss der Vena cava inferior. Der Thrombus reichte bis das rechte Atrium.  

Das Leiomyosarkom kann sowohl im linken wie im rechten Herzen lokalisiert sein. 

Nicht selten ist auch die Lunge mitbetroffen (6, 19, 47, 49, 76, 101, 118, 161). Nach Dumont et 

al. findet sich der Tumor in über 90% der Fälle in der Arteria pulmonalis (47) Aufgrund 

der Seltenheit dieses Tumors gibt es keine einheitlichen Therapieempfehlungen. Die 

vollständige chirurgische Tumorentfernung ist das primäre Ziel (6, 9, 19, 35, 43, 49, 76, 101, 

118, 147, 161). 

Bei der Jüngeren der beiden Patientinnen konnte der Tumor nur partiell entfernt 

werden; bei der älteren Patientin war eine vollständige Tumorresektion möglich. 

Erstere erhielt in den folgenden 2 Jahren Radiochemotherapie. Dennoch kam es zu 

einer Tumormetastasierung. Eine Reihe von Autoren geben die Überlebensrate nach 

vollständiger Resektion mit 6 Monaten bis 2 Jahren an (6, 35, 43, 76, 101). In vorliegendem 

Fall beging die Patientin Suizid 2 Jahre nach Erstdiagnose. 

 
Das Osteosarkom 
 

Das Osteosarkom gehört zu den sehr seltenen primär kardialen Tumoren und hat 

einen Anteil an allen primär kardialen Tumoren zwischen 0%-3,4% (19) bzw. 3%-9% 

(139). In vorliegender Studie konnte bei lediglich einem Patienten ein Osteosarkom 

nachgewiesen werden (0,7% aller primär kardialen Tumoren).  

Es handelte sich um eine 58 jährige Patientin. Leider konnte die Erstsymptomatik 

und klinische Präsentationen dieses Patienten nicht festgestellt werden. Es ist nur 

bekannt, dass ihr bereits ein Schilddrüsentumor unbekannter Malignität entfernt 

wurde. Echokardiographisch zeigte sich „an der lateralen Herzwand eine gestielte 

echodichte Struktur 3,3 x 2,7 cm sowie septal eine 1,6 x 1,8 cm große echoreiche 
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Struktur“. Nach Sarjeant haben Osteosarkome in der Regel einen Durchmesser von 

4-10 cm (139). In der Therapie steht die großzügige Exzision des Tumors an erster 

Stelle mit nachfolgender Chemotherapie (41, 95, 104). Bei der betroffenen Patientin war 

lediglich eine partielle Tumorentfernung möglich. Es konnten zwei weitere Tumore 

vom linken Atrium ausgehend, identifiziert werden. Beide hatten in etwa die gleiche 

Größe, 3 x 3 cm und 3 x 4 cm. Sie infiltrierten in das umgebende Gewebe und 

wurden makroskopisch als  breitbasig, derb vom Septum ausgehend und von der 

linkslateralen Hinterwand, breitflächig bis in die obere linke Lunge hineinragend 

beschrieben. Die Patientin verstarb 1 ½ Jahre nach Erst-diagnose. Auch für diesen 

Tumortyp ist die Langzeitprognose äußerst schlecht. Ursache hierfür ist das 

aggressive Wachstum, die frühzeitige Fernmetastasierung und die hohe Rezidivrate 

(22, 41, 95). 

 
Perikardiale Tumore 
 
Das Thymom 
 

Der Anteil von Patienten mit Thymom lag in der vorliegenden Studie bei 4,1% (6/145) 

Thymome können sowohl maligne, wie auch benigne sein. In dieser Untersuchung 

fanden sich ausschließlich benigne Thymome. Diese Tumore zeigen keine 

Geschlechtspräferenz und werden in der Regel zwischen dem 40. und 50. Lebens-

jahr diagnostiziert (132, 155). In vorliegender Untersuchung waren ebenso viele Frauen 

wie Männer betroffen. Das Durchschnittsalter zum Diagnose-/ Operationszeitpunkt 

betrug 36±16 Jahren.  

Thymome sind bevorzugt im vorderen Mediastinum lokalisiert und können einen 

rudimentären Stiel zum Thymusfettgewebe aufweisen. Die Thymome in dieser Serie 

wiesen eine derbe glatte Bindegewebskapsel auf, mit Zysten, die mit einer 

bernsteinfarbenen Flüssigkeit gefüllt waren. Die Thymome waren zwar meist mit ihrer 

Umgebung fest verwachsen, zeigten jedoch keine Infiltration. Man nimmt an, dass 

die morphologisch eingekapselten Thymome benignen Ursprunges sind (68), was 

auch für das nicht infiltrative Wachstum (68) spricht.  

Histologisch unterscheidet man primär lymphepitheliale, primär epitheliale,  

lymphoepitheliale und spindelzellige Thymome (33).  Die histologische Aufarbeitung 

der erwähnten Patienten ergab ein gemischt lymphozytär-spindelzelliges und ein 

epitheliales Thymom.  
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Symptome traten bei den hier untersuchten Patienten erst auf, wenn der Tumor 

bereits hühnerei- bis faustgroß war. Das klinische Bild variierte sehr stark. Patienten 

klagten über Schwindel, Dyspnoe, Parästhesien im Bereich der Finger, 

Schulterschmerzen oder über Allgemeinsymptome, wie Müdigkeit und Kopf-

schmerzen. Bei einem Drittel der Patienten wurde das Thymom als Zufallbefund 

entdeckt. 

Husten, Brustschmerzen, Vena cava superior Syndrom, Zeichen einer Perikard- 

tamponade oder Dysphagie wurden in der Literatur beschrieben (58, 100). 

Bei allen bis auf einen Patienten dieser Studie konnte das Thymom komplett 

reseziert werden. Dieser wurde postoperativ strahlentherapeutisch behandelt. Die 

postoperative Strahlentherapie und/oder Chemotherapie wird kontrovers diskutiert (58, 

68, 155). Von Gripp et al. wird in Abhängigkeit vom Ausmaß der Infiltration in das 

umgebende Gewebe bzw von der hämatogenen oder lymphogenen Metastasierung 

(vgl. Masaoka-Stadieneinteilung) zusätzlich zur chirurgischen Resektion eine post-  

operative adjuvante Radio und/ oder Chemotherapie empfohlen (68).  Zwei von 6 

Patienten verstarben im Beobachtungszeitraum, nach 22 bzw. nach 13 Jahren. Nur 

in einem Fall konnte die Todeursache (ein cerebraler Insult) geklärt werden. Es 

handelt sich hierbei um den Patienten, der strahlentherapeutisch nachbehandelt 

wurde. Die von anderen Autoren beschriebene Assoziation mit anderen 

paraneoplastischen Tumoren (159) oder eine Assoziation mit der Myasthenia gravis 

(100) konnte in dieser Studie nicht nachgewiesen werden.  

 

Das Teratom 
 

Teratome sind seltene Tumore. 75 % der Betroffenen sind jünger als 1 Jahr und etwa 

etwa die Hälfte der Patienten sogar jünger als ein Monat (4, 96). Vier von 6 

Teratompatienten in dieser Serie waren Kinder, wobei das Durchschnittsalter bei 

4,5± 7Jahren lag. Das Teratom ist der zweithäufigste Tumor im Kindesalter (4, 96) und 

entsprechend auch in dieser Untersuchung. 20 % der Teratome gelten als maligne (4, 

96). In vorliegender Studie fand sich bei 1 von 6 Patienten ein malignes Teratom. 

Dieser Tumor wuchs infiltrierend und hatte zum Operationszeitpunkt bereits die 

Lymphbahnen der Aorta befallen und dehnte sich in die linke Thoraxhälfte aus. Das 

Perikard war durchbrochen und die Vena jugularis mit Tumorgewebe gefüllt. Nur 2 

von diesen 6 Tumoren lagen intraperikardial ausgehend von der Herzbasis an der 
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Aorta ascendens inserierend, wie von Davy und McAllister beschrieben (42, 96). 

Teratome wachsen nicht infiltrierend aber verdrängend. (42, 96), so auch alle benignen 

Teratome der untersuchten Studienpatienten. 

Diese Tumore können sehr groß werden und Durchmesser von bis zu 15 cm 

erreichen (96) und damit die Herzgröße von Patienten übertreffen (134). Das 

größteTeratom in der Serie war kindskopfgroß. Makroskopisch zeigten sich die 

benignen Teratome als solide und prall elastische Tumore. In einem Fall mit Zysten 

mit breiig-schleimigem bernsteinfarbigem Sekret. Es wurden auch Haare und 

Kalkeinlagerungen festgestellt, wie auch in der Literatur beschrieben (42, 96, 111, 134). 

Klinisch präsentierte sich das Teratom in Abhängigkeit seiner Lokalisation und 

Größe, z.B. durch respiratorische Störungen, durch Auskultationsgeräusche oder 

durch  hämodynamisch wirksame Symptome aufgrund einer Herzbeuteltamponade. 

Auch hier wurde von ähnlichen Symptomen und ihren Ursachen berichtet (70, 96 131) 

Bei einem Drittel der Patienten wurde der Tumor zufällig entdeckt und in einem Fall 

bereits pränatal diagnostiziert. Die große Bedeutung der fetalen Echokardiographie 

in der Pränataldiagnostik  zeigt (11) sich auch hier. 

Die Prognose nach Totalextirpation eines Teratoms gilt als gut und auch Rezidive 

wurden nicht beschrieben (128). Alle benignen Teratome der vorliegenden Studie 

konnten vollständig reseziert werden. Bei einem Patienten trat 12 Jahre postoperativ 

ein Rezidiv (adultes benignes Teratom) auf. Es wurde eine chemotherapeutische 

Behandlung mit Cisplatin, Bleomycin und Vinblastin durchgeführt. Der Patient ist 

seither rezidivfrei.  

Bei dem einzigen Patienten mit einem malignen Teratom und nach nur partieller 

Resektion, erfolgte eine adjuvante Chemotherapie mit Vinblastin, Bleomycin und 

Cysplatin in 3 Therapieblöcken. In einer operativen Nachuntersuchung, histologisch 

verifiziert kein Anhalt für ein Tumorrezidiv. Zur Sicherheit wurden 4 weitere 

Therapieblöcke mit VP16, Ifosfamid und Cisplatin durchgeführt. Zum Zeitpunkt der 

Nachuntersuchung waren alle Patienten tumorfrei. 

 
Das Histiozytom 
 

Primär kardiale Histiozytome sind äußerst seltene maligne Tumore und werden als 

Untertypen den Sarkomen zugeordnet (142). Nach Dorubantu et al. beträgt der Anteil 

der malignen fibrösen Histiozytomen (MFH) an den Sarkomen 11,7% (46). In der 
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vorliegender Studie lag der Anteil der MFH´s an den Sarkomen bei 33% (3/10). 

Histiozytome sind vornehmlich (≥90%) im linken Atrium lokalisiert (19). Die in dieser 

Studie untersuchten Histiozytome lagen rechts und linksthorakal nahe dem 

Lungenhilus mit Infiltration in das Perikard und Ummauerung bzw. Einbruch in die 

Wand des rechten und linken Vorhofes. Eine eindeutige Präferenz von Altersklassen 

und Geschlecht ist in der Literatur nicht beschrieben. In dieser Studie trat das 

Histiozytom bei Patienten im Alter vom 10 bis 30 Jahren auf und betraf zu 2/3 das 

männliche Geschlecht. Die Durchschnittsgröße der Tumore lag bei 9 cm. 

Raaf et al. beschreiben das Histiozytom als einen weißlich festen Tumor, stark 

infiltrativ wachsend (123). Die Therapie des Histiozytoms wird unterschiedlich 

gehandhabt. In der untersuchten Serie war die komplette Resektion des Tumors das 

primäre Ziel. Aufgrund des infiltrativen Wachstums war dies in keinem Fall möglich.  

Die Chemo- oder Radiotherapie dieser Tumore wird kontrovers diskutiert. Manche 

Autoren postulieren ein mangelndes Ansprechen (2, 127). Bei einer Patientin in dieser 

Untersuchung kam es 3 Monate nach Tumorresektion zu einem lokalen Rezidiv. Die 

Patientin wurde nach dem Gottlieb-Schema behandelt. Zirka 1 Jahr nach der initialen 

Operation wurde die Patientin reoperiert. 6 Monate nach der Reoperation wurde eine 

Hirnmetastase diagnostiziert. 4 Monate nach Entfernung der Hirnmetastase wurde 

ein weiteres Rezidiv diagnostiziert. Die Patientin verstarb 2,6 Jahre nach der ersten 

Operation. Die Prognose dieser Tumore wird wie bei allen malignen Herztumoren als 

äußert schlecht beurteilt und kann nur bestätigt werden. Ein im Alter von 13 Jahren 

operierter Junge in dieser Serie verstarb am 1.postoperativen Tag an myokardialem 

Versagen. Die beiden anderen Patienten verstarben innerhalb von 3 Jahren.  

 

 

VII.          Zusammenfassung 

 

In der vorliegenden retrospektiven Untersuchung wurden insgesamt 145 Patienten 

mit primär kardialen und perikardialen Tumoren, die Im Zeitraum von April 1974 bis 

Dezember 2002 am Deutschen Herzzentrum, München behandelt wurden, 

nachuntersucht. Das Follow-up ist zu 94% komplett und beträgt im Mittel 10,9 ± 8 

Jahre (Median 9,1 Jahre). Unter den 145 Tumorpatienten waren 35 Kinder bzw. 

Jugendliche, bis zum vollendeten 16. Lebensjahr und 110 Erwachsene. Insgesamt 
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wurden 125 (86%) Patienten operiert. Zwanzig (14%) Kinder vorwiegend mit 

Rhabdomyom wurden konservativ behandelt. Das mittlere Alter zum Zeitpunkt der 

Operation lag bei 45,5±22 Jahren. Die durch die Tumorerkrankung verursachte 

klinische Symptomatik war meist unspezifisch. Dyspnoe war das führende Symptom 

bei der Mehrzahl der Patienten (18,6%), gefolgt von embolischen Ereignissen 

(15,2%). Die Diagnostik basierte im Wesentlichen auf der transthorakalen und 

transösophagealen Echokardiographie. Bei 86 Patienten (59%) wurde zusätzlich 

eine Herzkatheteruntersuchung vorgenommen vorwiegend zum Ausschluß eines 

begleitenden Vitiums und zur Beurteilung der hämodynamischen Situation. In 128 

Fällen (88,3%) lag ein benigner Tumor vor und bei 14 Patienten (9,7%) handelte es 

sich um einen malignen Tumor, in 3 Fällen (2,1%) war die Dignität des Tumors 

unklar. Insgesamt war das benigne Myxom (52,4%) der am häufigsten vorkommende 

primär kardiale Tumor, gefolgt von den benignen Rhabdomyomen (16,6%). Die 

drittgrößte Gruppe stellten die Sarkome (6,9%). Der häufigste Tumor bei Kindern und 

Jugendlichen war das Rhabdomyom mit 68,6%, gefolgt von den perikardialen 

Teratomen mit 11,4%. Bei den erwachsenen Patienten war das Myxom mit 68,2% 

der häufigste Tumortyp, gefolgt von den Sarkomen mit einem 9%igen Anteil. 

47,6% der Tumore waren im linken Atrium lokalisiert. Bei 83% der Patienten konnte 

der Tumor vollständig reseziert werden; bei 10% war nur eine partielle Resektion 

möglich. Bei 5% der Patienten konnte der Tumor nicht reseziert werden und bei 2% 

konnte die Vollständigkeit der Tumorentfernung nicht sicher geklärt werden. 

Bei den Erwachsenen verstarben 7/110 (6,4%) der operierten Patienten innerhalb 

der ersten 30 Tage postoperativ. Weitere 26 Patienten (23,6%) verstarben im Mittel 

5,1±6,9 Jahre nach Tumorresektion. Die 30-Tage-Letalität nach Myxomresektion 

betrug 5,2% (4/76). Die häufigste Todesursache war myokardiales Versagen. 14,5% 

der Myxompatienten verstarben spät. Unter den pädiatrischen Patienten verstarb 

eines von 15 operierten Kindern (6,7%) unmittelbar postoperativ nach Resektion 

eines malignen Histiozytoms. Im Langzeitverlauf verstarb eines von 20 (5%) 

konservativ behandelten Kinder mit einem Rhabdomyom. 

Die 10- bzw. 20-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit für alle operierten Patienten 

(n=125) liegt bei 72,4±4,4% bzw. bei 66,7±5,7%. Differenziert man nach einzelnen 

Tumortypen so ergibt sich folgendes Bild. Die 10-Jahres-Überlebenswahrscheinlich-

keit nach Myxom-Resektion liegt bei 79±5%. Für andere benigne nicht myxomartige 

Tumoren (Rhabdomyom, Hämangiom, Myofibrom, Fibroelastom) liegt die 10-Jahres-
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Überlebenswahrscheinlichkeit nach Resektion mit 79±13% ähnlich hoch. Im 

Gegensatz dazu ist die Prognose nach Tumorresektion bei Patienten mit malignen 

kardialen Tumoren äußerst schlecht. Die 2-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit 

liegt hier nur bei 14±13%. 

In dem Beobachtungszeitraum von knapp 30 Jahren war bei 8 von 125 operierten 

Patienten (6,4%) eine Reoperation erforderlich. Der Re-Eingriff erfolgte im Mittel 4,1± 

5,1 Jahre nach der Erstoperation. Betroffen waren hierbei drei Patienten mit Myxom, 

zwei Patienten mit Teratom und jeweils ein Patient mit einem malignen Histiozytom, 

einem Lipom und einem Sarkom. Nach 10 bzw. 20 Jahren sind 95% und respektive 

90% der Patienten frei von einer tumorassoziierten Reoperation. Insgesamt 7 

Patienten mit überwiegend malignem Tumor erhielten eine postoperative Chemo-

therapie. Von den 20 konservativ behandelten Patienten mit Rhabdomyom kam es 

im Beobachtungszeitraum bei 40% zu einer vollständigen Tumorregression, bei 10% 

zeigte sich eine teilweise Tumorrückbildung, bei 40% war keine Befundänderung zu 

sehen.  
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VIII.            Schlussfolgerungen 
 

Kardiale und perikardiale Tumore sind sehr selten. Die klinische Symptomatik ist 

meist uncharakteristisch. Kardiale Tumore können jede kardiale Krankheit imitieren 

und sollten aus diesem Grund immer in die Differentialdiagnostik mit einbezogen 

werden. Die Symptomatik ist im Wesentlichen abhängig von der Größe, Lage und von 

der Wachstumsart des Tumors. Die Diagnostik beruht vor allem auf der trans-

thorakalen oder transösophagealen Echokardiographie. Zur Beurteilung der Invasivität 

und zur besseren feingeweblichen Differenzierung werden ergänzend die Computer-

tomographie und Kernspintomographie eingesetzt. Die invasive Diagnostik mittels 

Herzkatheteruntersuchung dient vor allem dem Ausschluss begleitender Klappenvitien 

oder zur Beurteilung der, durch den Tumor bedingten, hämodynamischen 

Beeinträchtigung. Rhabdomyome sind die häufigsten Tumore im Kindesalter, meist 

multipel lokalisiert und mit der tuberösen Sklerose assoziiert. Aufgrund ihrer Tendenz 

zur Regression wird hier ein konservatives Vorgehen empfohlen und die Indikation 

zur Operation nur in den Fällen gesehen, in denen es aufgrund der Tumorgröße und 

Lokalisation zu einer Obstruktion (z.B. des rechts oder linksventrikulären Ausfluss-

trakts) kommt mit entrpechender hämodynamischer Beeinträchtigung. Das Myxom ist 

der häufigste benige primär kardiale Tumor. Myxome finden sich vorwiegend bei 

Patienten im Erwachsenenalter und sind meist im linken Vorhof lokalisiert. Rezidive 

sind selten. Eine familiäre Häufung, eine Assoziation mit anderen Tumoren oder 

maligne Formen wie von anderen Autoren beschrieben lässt sich nach vorliegender 

Untersuchung nicht bestätigen.  Bei benignen kardialen Tumoren (Myxomen, 

Rhabdomyomen, Fibroelastomen, (Myo)-Fibrome) ist in der Regel eine komplette 

Resektion des Tumors mit geringer operativer Letalität und guter Langzeitprognose 

möglich.   

Der Anteil primär kardialer maligner Tumore bei Erwachsenen lag in vorliegender 

Untersuchung bei 9,6%. Maligne Tumore waren in dieser Untersuchung damit 

weniger häufig vertreten als bei anderen Autoren. Im Gegensatz zu den Angaben in 

der Literatur fanden sich die Tumore in allen Abschnitten des Herzens sowie im 

Perikard. Sie traten sowohl einzelt, wie auch multipel auf. Das infiltrative Wachstum der 

malignen Tumore bestimmt die Symptomatik. Aufgrund des infiltrativen Wachstums ist 

eine vollständige Resektion des Tumors meist nicht möglich Im Gegensatz zu den 

benignen Tumoren haben maligne Tumore eine äußerst schlechte Prognose. Die  
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2-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit lag in dieser Untersuchung nur bei 14%. Eine 

adjuvante Chemotherapie wie von einigen Autoren propagiert hat nicht zu einer 

wesentlichen Verbesserung der Prognose beigetragen.  

Reoperationen aufgrund eines Tumorrezidivs sind insgesamt selten. 
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