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Rezidivierende Himoptysen als Erstsymptom einer
thorakalen Angiomatose beim Erwachsenen

Recurrent Hemoptysis as Initial Symptom of a Thoracic Angiomatosis

in an Adult Patient

Zusammenfassung

Anamnese: Ein 24-jdhriger Patient wurde mit rezidivierenden
Hamoptysen und einer zunehmenden Leistungsminderung sta-
tiondr aufgenommen. Untersuchungen: Die bildgebende Basis-
diagnostik zeigte multiple pulmonale Rundherde und einen ha-
morrhagischen Perikarderguss. Als Grunderkrankung konnte
eine seltene thorakale Angiomatose mit rechtskardialem und
multiplem pulmonalen Befall diagnostiziert werden. Verlauf:
Die Tumoren waren nicht resezierbar. Eine medikamentdse The-
rapie erfolgte mit Interferon alpha-2a. Nach drei Monaten war
eine deutliche Riickbildung der pulmonalen Angiome nachweis-
bar. Gegensdtzlich dazu zeigte der kardiale Tumor ein progre-
dientes Wachstum. Folgerung: Eine ausgedehnte thorakale An-
giomatose kann in seltenen Fillen die Ursache von Himoptysen
oder einer Perikardtamponade darstellen. Eine Diagnosestellung
intra vitam gelingt durch ein aggressives diagnostisches Proze-
dere. Die palliative Therapie ausgedehnter Angiomatosen mit In-
terferon alpha-2a hat sich bereits in mehreren Fallen als effektiv
erwiesen. Jedoch muss auch hierbei mit Gefdfldsionen gerech-
net werden, welche nicht auf diese Behandlung ansprechen.

Einleitung

Neoplasien des Herzens gehoren zu den seltenen Tumoren. Eine
Raritdt bildet der hier vorgestellte kombinierte Befall des Her-
zens und der Lunge durch eine thorakale Angiomatose. Grund-

Abstract

History: A 24-year-old man presented with recurrent hemopty-
sis and decreased exercise capacity. Diagnostic Findings: The
chest radiograph demonstrated multiple disseminated pulmo-
nary nodules. In addition the patient developed a hematoperi-
cardium with tamponade. The further diagnostic approach re-
vealed an extensive thoracic angiomatosis affecting the lung
and the heart. Treatment and course: Tumor resection could
not be performed. A therapy with Interferon alpha-2a was initia-
ted. After 3 month a significant regression of the pulmonary an-
giomatosis was documented. On the other hand the cardiac tu-
mor showed no therapeutic response. Conclusion: Thoracic an-
giomatosis should be considered in the differential diagnosis of
otherwise unclear hemoptysis or hematopericardium. Diagnosis
intra vitam requires an aggressive and invasive approach. Inter-
feron alpha-2a is effektive in palliative treatment of diffuse an-
giomatous diseases. But not all angiomatous processes respond
to that therapy.

sdtzlich handelt es sich hierbei nach histologischen Kriterien
um eine gutartige Neubildung. Wenn jedoch, wie im nachfol-
gend berichteten Fall, eine operative Therapie nicht méglich ist,
bleibt die Langzeitprognose letztlich unklar.
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Fallbericht

Anamnese

Ein trainierter 24-jahriger mannlicher Patient berichtete bei sei-
ner stationdren Aufnahme iiber einen anhaltenden Reizhusten
mit rezidivierenden Himoptysen seit etwa drei Monaten. Auf3er-
dem gab er eine seit anderthalb Wochen eingeschrankte kérper-
liche Belastbarkeit mit dabei zunehmender Atemnot an.

Klinischer Befund

24-jdhriger, 168 cm grofer, 85 kg schwerer, zu allen Qualitdten
voll orientierter Patient. Blasses Hautkolorit. Uber der Lunge
beidseits sonorer Klopfschall, leises vesikuldres Atemgerdusch.
Herzaktionen rhythmisch, Herzfrequenz 110/min, 1/6 Systoli-
kum mit Punctum maximum iiber dem Erb’schen Punkt, kein
Perikardreiben. Blutdruck 110/75 mm Hg.

Diagnostik

Die Rontgen-Aufnahme des Thorax (Abb.1a) zeigte ein beidseits
vergroflertes Herz mit verstrichener Taille. In beiden Lungenmit-
tel- und Unterfeldern stellten sich diffus verteilte, kleinfleckige,
unscharf begrenzte Verdichtungsherde dar.

In der Lungenfunktionspriifung mittels Bodyplethysmographie
lieB sich neben einer teilweise reversiblen geringen Obstruktion
der groBen und kleinen Atemwege (FEV; 1,91/s (49% vom Soll);
FEV,% VC 69,5 (84% vom Soll); MEF 50 1,51/s (29% vom Soll);
Rtot 0,5 kpa/l/s) eine mdRiggradige Restriktion nachweisen: Die
inspiratorische Vitalkapazitit (2,7 | entsprechend 57 % vom Soll-
wert), das intrathorakale Gasvolumen (1,91 entsprechend 64%
vom Sollwert) sowie die totale Lungenkapazitdt (4,11 entspre-
chend 66% vom Sollwert) waren erniedrigt. Weiterhin zeigte
sich eine mittelgradige Einschrankung der pulmonalen Diffu-
sionskapazitdt (Transferfaktor der Lunge 52 % des Sollwerts). Die
Blutgasanalyse in Ruhe ergab folgende Werte:

Pa0, 77,6 mm Hg; PaCO, 32,9 mm Hg; Sa0, 96%.

Das Computertomogramm des Thorax (Abb. 2a) wies einen ha-
morrhagischen Perikarderguss und in allen Lungenabschnitten
multiple, flaue, schlecht abgrenzbare Verdichtungen mit Beto-
nung der Unterlappen nach.

Die echokardiographische Untersuchung zeigte eine Perikard-
tamponade (Abb.3a). Im Rahmen der Ergusspunktion wurde
eine hamorrhagische Fliissigkeit aspiriert. In der selektiven Koro-
narangiographie stellte sich im Bereich des rechten Vorhofes ein
iber die proximale rechte Herzkranzarterie (RCA) mit Kontrast-
mittel aufgefiilltes fein verzweigtes GefdRRnetz dar. Rechtsatrial
lag der Mitteldruck bei 17 mm Hg, der rechtsventrikuldre Druck
wurde systolisch mit 42 mm Hg, enddiastolisch mit 20 mm Hg
gemessen. Unter der Differenzialdiagnose eines gut vaskulari-
sierten kardialen Tumors bzw. einer AV-Malformation erfolgte
die Verlegung des Patienten zur weiteren Diagnostik und falls
moglich zur Resektion in ein herzchirurgisches Zentrum.

Es wurde nun mittels Magnetresonanztomographie (MRT) eine
5x3 cm messende, Kontrastmittel aufnehmende Raumforde-
rung im Bereich der lateralen Wand des rechten Vorhofes darge-
stellt, welche den AV-Sulkus iiberschreitend auch basisnahe An-
teile des rechten Ventrikels infiltrierte. Die RCA fand sich lang-
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Abb.1a Beidseits vergroRertes Herz und multiple pulmonale Ver-
dichtungsherde im Rontgen-Thoraxbild.
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Abb.1b  Unter Interferon-Therapie radiologisch Riickbildung der Ver-
schattungen.

streckig von Tumor umschlossen. Bis an das Perikard reichend
war die Raumforderung im MRT-Bild dort scharf abzugrenzen.

Im Rahmen der Thorakotomie fand sich ein Zustand nach zottig-
fibrindser Perikarditis ohne frische Blutung. Der Tumor selbst
war optisch nicht abgrenzbar. Die histologische Schnellschnitt-
untersuchung ergab ein kardiales Himangiom. Dieses fiihrte zu
keiner Funktionsbeeintrachtigung im Bereich der rechten Herz-
hoéhlen, der oberen Hohlvene bzw. der RCA. Wegen der fehlenden
Abgrenzbarkeit des Tumors vom gesunden Gewebe war eine Re-
sektion mit Uberbriickung der RCA nicht méglich.

Die histopathologische Untersuchung sowie die Immunhistoche-
mie bestdtigten die Diagnose eines seltenen kardialen Himan-
gioms vom kavernos-kapilldren Typ. Das Tumorgewebe enthielt
kaverndse und kapillarartige Spaltrdume mit Blut- und Fibrinma-
terial in den Lichtungen sowie zum Teil in Organisation befindli-
che Thromben. Hinweise fiir Malignitdt ergaben sich nicht.

In der bronchoskopischen Untersuchung fand sich endobronchi-
al zwar ein hamorrhagisches Sekret, eine Blutungsquelle lief3
sich jedoch bei sonst unauffdlligem Bronchialsystem nicht nach-
weisen. Die transbronchial entnommenen Lungenbiopsate zeig-
ten lediglich eine geringgradige interstitielle Fibrose sowie foka-
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Abb.2a Computertomogramm mit Nachweis multipler pulmonaler
Verdichtungsherde.
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Abb.2b  Riickbildung der Lungenherde nach drei Monaten Therapie
mit Interferon alpha-2a.

le emphysematische und atelektatische Veranderungen mit Blu-
tungsresiduen.

Thorakoskopisch stellte sich die gesamte Lungenoberfliche mit
multiplen, unterschiedlich gefarbten, fleckigen bis knotigen po-
lymorphen Bezirken dar (Abb. 4). Zur weiteren Diagnostik wurde
ein 5% 2,5 x 1,5 cm groRes Gewebsstiick des rechten Lungenober-
lappens entnommen. Die histopathologische Untersuchung wies
frische und dltere Blutungen in die Alveolen mit zum Teil reichli-
cher Ablagerung von Siderophagen nach. Pleuranah fand sich ein
reiskorngroBer Herd, welcher durch dichtstehende ektatische
angiomatose Strukturen mit abgerundeten regelmafigen Endo-
thelien gekennzeichnet war (Abb.5). Das feingewebliche Bild
entsprach einem vorwiegend kapilldren und teilweise kaverndo-
sen Angiom der Lunge. Aufgrund der bereits mit den anderen
Untersuchungsmethoden nachgewiesenen ausgedehnten und
multiplen pulmonalen Verdnderungen war davon auszugehen,
dass nicht eine solitdre angiomatose Lision vorlag, sondern dass
es sich um multiple angiomatdse Herde mit Befall der Lunge und
des Herzens im Sinne einer thorakalen Angiomatose handelte,
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Abb.3a Echokardiographisch ausgedehnter Perikarderguss mit ha-
modynamischer Relevanz. Ein Tumor ist nicht abgrenzbar.
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Abb.3 b Im Restaging ist nun auch echokardiographisch die Tumor-
masse am rechten Herzen darstellbar.
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Abb.4 Thorakoskopischer Blick auf die Lungenoberflache.

welche die Ursache fiir die mehrzeitigen Blutungen und Hamop-
tysen darstellten.

Therapie und klinischer Verlauf

Nach Sicherung der Diagnose erhielt der Patient eine Therapie
mit Interferon alpha-2a (Roferon®-A). Verabreicht wurde eine
Dosis von 4,5 Mio. L.E. s.c. dreimal pro Woche.
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Abb.5 Lungenbiopsie: Pulmonales Angiom mit Resten alterer und fri-

scherer Blutungen sowie sekundarer Fibrose des angrenzenden Lun-
genparenchyms (Eisen-Farbung).

Zur Kontrolle nach drei Monaten berichtete der Patient iiber nur
noch gelegentlich auftretende diskrete Himoptysen. Auch die
korperliche Belastungsfahigkeit habe sich relevant gesteigert.
Diese Angaben lieBen sich durch verbesserte Lungenfunktions-
parameter objektivieren: R, 0,4kpa/l/s; V¢, 63% vom Soll;
ITGV 66% vom Soll; totale Lungenkapazitdt 73% vom Soll. Die
Blutgasanalyse ergab im Verlauf folgende Werte: PaO,
92,6 mm Hg; PaCO, 33,1 mm Hg; Sa0, 97,4%.

In der Rontgen-Thorax-Aufnahme (Abb.1b) hatten sich die pul-
monalen Verschattungen nahezu vollstindig zuriickgebildet.
Auch die thorakale Computertomographie wies einen deutlich
riickldufigen Gesamtbefund mit zahlenmdBiger Abnahme der
Lungenherde nach (Abb. 2b). Demgegeniiber offenbarte sich je-
doch eine Progredienz des Angioms des Herzens (Abb. 3b). Der
Tumor dehnte sich nun auch auf den Retrosternalraum, das obe-
re Mediastinum sowie auf den proximalen Anteil des muskuld-
ren Septums aus.

Diskussion

Eine thorakale Angiomatose bei einem erwachsenen Patienten
ist eine sehr seltene Erkrankung. Unsere Kenntnisse iiber dieses
Krankheitsbild stiitzen sich auf nur wenige, dafiir aber sehr diffe-
renziert beschriebene Fallberichte [3,5,6,12,14,16,18].

Ausgedehnte Angiomatosen finden sich zumeist im Neugebore-
nen- bis Kindesalter. Jedoch existieren auch Berichte iiber einen
37-jdhrigen Patienten mit einer diffusen thorakalen Angiomato-
se [5] sowie eine 71-jdhrige Patientin mit einer kapilldren
Hamangiomatose der Lunge [16].

Die Genese des Krankheitsbildes ist letztlich unklar. Diskutiert
werden in der Literatur niedrig maligne Neoplasien, hamartoma-
tose Lasionen, unkontrollierte Angiogenese als pathogenetische
Basis oder auch eine Infektion als auslésender Mechanismus
[18]. Grundsatzlich ist die Erkrankung zwar benigne, durch ver-
drangendes Wachstum und lokale Invasion kann es jedoch zu le-
bensbedrohlichen Komplikationen kommen. Dabei ist selbst ein
~explosionsartiges" Fortschreiten der Erkrankung ohne entspre-
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chende Therapie mdéglich: Bei dem hier vorgestellten Patienten
ergaben noch zwei Monate vor der stationdren Aufnahme so-
wohl die klinische Untersuchung als auch das Réntgen-Thorax-
Bild keinen Hinweis auf eine pulmonale oder kardiale Erkran-
kung.

Das Spektrum des moglichen angiomatosen Organbefalls ist sehr
breit. Insbesondere bei Neugeborenen fanden sich generalisierte
Prozesse mit Befall von Haut, mukdsen Membranen und viszera-
len Organen [3]. Bei thorakalen Angiomatosen ohne Hautbeteili-
gung sind in der Literatur bisher Lasionen in folgenden Lokalisa-
tionen beschrieben: Lunge, Pleura, Thymus, Mediastinum, Peri-
kard, Milz sowie im Bereich von Schilddriise und Pankreas
(5,12,18].

Entsprechend der Vielzahl der méglichen Lokalisationen und mit
abhdngig von der Ausprdgung und Aggressivitdt kénnen angio-
matose Prozesse ein breites Spektrum von Symptomen und
Komplikationen hervorrufen. So kénnen in den Herzhohlen gele-
gene Angiome zu Embolien und hdmodynamisch wirksamen
Obstruktionen fithren. Intramural wachsende Tumoren verursa-
chen Rhythmusstérungen oder myokardiale Durchblutungssto-
rungen [4,8,9]. Eine Herztamponade als Erstmanifestation eines
kardialen angiomatdsen Prozesses stellt eine Raritdt dar [7]. Ab
einer Ergussmenge von etwa 250 ml kann in der konventionellen
Rontgen-Thorax-Aufnahme eine verbreiterte Herzsilhouette zur
Abbildung kommen. Mit Hilfe der Echokardiographie erhdlt der
Untersucher in der Regel gute Informationen iiber Lage, GroRe,
Ursprung, Beweglichkeit sowie tiber Morphologie und Oberfld-
chenbeschaffenheit insbesondere intrakavitir gelegener Raum-
forderungen [8]. Wenn auch der koronarangiographische Befund
keine Aussage iiber die Dignitdt einer Raumforderung erlaubt, ist
jedoch hdufig gerade mittels des Herzkatheters ein hypervasku-
larisierter Tumor zu diagnostizieren [1,4,9,13,17]. In der Compu-
tertomographie sind kardiale Raumforderungen ab einer Gréf3e
von 1 bis 2 cm aufzeigbar, wenn die Untersuchung nativ und
mit Kontrastmittel durchgefiihrt wird und ausreichende Dichte-
unterschiede des Tumors zum angrenzenden Gewebe (ca.
10-20 HE) bestehen [10]. Die Magnetresonanztomographie bie-
tet Vorteile in der Beurteilbarkeit der Tumorausdehnung sowie
der Wandinfiltration und der Abgrenzung des Perikards, was ins-
besondere prdoperativ von Bedeutung ist [17]. Aufgrund der
Kontrastmittelaufnahme und einer nachweisbaren Perfusion
auch in der Flusssequenz konnte bei dem hier vorgestellten Pa-
tienten die Frage nach der Artdiagnose auf einen GefafStumor
im weitesten Sinne eingegrenzt werden. Das Signalverhalten
von Angiomen nach Kontrastmittel-Injektion kann jedoch unter-
schiedlich sein [8]. Auch nach breiter Anwendung der heute zur
Verfiigung stehenden bildgebenden Verfahren wird die exakte
Artdiagnose eines kardialen Tumors in der Regel erst durch die
histologische Untersuchung einer Gewebsprobe moglich wer-
den.

Ein pulmonaler angiomatoser Befall kann sich mit folgenden
Symptomen manifestieren: (Reiz-)Husten, Himoptysen, Fieber,
Gewichtsverlust, Leistungsabfall, Trommelschlegelfinger, Atem-
not bei Belastung.

Das diagnostische Vorgehen wird sich bei betroffenen Patienten
nach Leitsymptomen wie Himoptysen und/oder einer pulmona-
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len Hypertonie richten und abgestuft erfolgen. Eine Blutung aus
dem Nasen-Rachen-Raum sowie dem oberen Gastrointestinal-
trakt sollte ausgeschlossen werden. Zu erfragen sind Gerin-
nungsanomalien, eine Antikoagulantientherapie, ein thorakales
Trauma und exogene Noxen wie z.B. Penicillamin. Bei mannli-
chen Rauchern iiber 45 Jahren ist das Bronchialkarzinom die
hdufigste Ursache einer Lungenblutung. Weiterhin konnen Lun-
genembolien, eine Linksherzdekompensation oder auch wieder
hdufiger eine Lungentuberkulose Griinde fiir einen Bluthusten
darstellen. Insbesondere bei jungen Mannern mit Lungenblutun-
gen ist stets auch eine renale Diagnostik notwendig, um ein so
genanntes ,pulmorenales Syndrom* auszuschlieen. Es miissen
neben dem Goodpasture-Syndrom Kollagenosen sowie systemi-
sche Vaskulitiden abgegrenzt werden. Als Ausschlussdiagnose
ist die idiopatische Lungenhdmosiderose (Morbus Ceelen) zu er-
wdhnen.

Die hier beschriebene thorakale Angiomatose gehort sicher zu
den seltensten Ursachen eines Bluthustens. Jedoch sollte insbe-
sondere bei jlingeren Patienten mit entsprechenden radiologi-
schen Befunden nach Ausschluss der hdufigsten Grunderkran-
kungen an dieses Krankheitsbild gedacht werden. Die apparative
Basisdiagnostik zeigt im Rontgenbild der Lunge und im CT beid-
seits diffus verteilte, multiple, unscharf begrenzte Verschattun-
gen und interstitielle Verinderungen mit Betonung der unteren
Lungenbezirke. Haufig sind blutige Pleuraergiisse nachzuweisen
[12,14]. Funktionell wird durch einen multiplen pulmonalen an-
giomatosen Befall eine restriktive Ventilationsstorung verur-
sacht [3,5]. Die Laboruntersuchungen zeigen nahezu regelhaft
eine Andmie, eine Thrombopenie kann sich im Verlauf der Er-
krankung ausbilden. Auch nach subtiler klinischer, laborchemi-
scher und bildgebender Diagnostik ist die exakte Diagnosefin-
dung intra vitam sehr schwierig und oft nur durch ein aggressi-
ves und invasives Prozedere zu erreichen.

Die Thorakoskopie sowie die Lungengewebsentnahme sind von
entscheidender Bedeutung fiir die Diagnosesicherung. Hierbei
ist auf die Gewinnung einer ausreichend grof3en Probe aus einer
reprasentativen Region zu achten, da anderenfalls lokalisierte
Prozesse als entscheidende Befunde iibersehen werden kdnnten.

Die Benennung vaskuldrer Tumoren ist deskriptiv und richtet
sich nach dem vorherrschenden Gefdf3- oder Zelltyp. So werden
nach der WHO kapilldre bzw. kaverngse Himangiome definiert
als gutartige Lisionen, welche vorwiegend aus kapilldren bzw.
kavernosen Strukturen bestehen, die mit einem einschichtigen
Endothel ausgekleidet sind. Als systemische (Him-)Angiomato-
se wird eine multizentrische oder diffuse (Him-)Angiomatose
mit Befall eines oder mehrerer Organe oder Gewebe definiert.
Hierzu zdhlen zahlreiche Syndrome, wobei keine spezielle Mor-
phologie besteht, sondern die Gesamtschau der Verdnderungen
die Diagnose ergibt [2].

Bei dem hier vorgestellten Patienten fand sich in dem pleuranah
entnommenen Lungenresektat ein vorwiegend kapilldres und
teilweise auch kavernoses Angiom. Die vaskuldren Kandle waren
dichtstehend angeordnet und mit einem einschichtigen regel-
madRigen Endothel ausgekleidet. Reaktive Verinderungen wie
entziindliche Infiltrate lieBen sich nicht darstellen. Erst die Zu-
sammenschau der Ergebnisse der bildgebenden Diagnostik, die

thorakoskopische Untersuchung, die gleichartigen Befunde der
kardialen und pulmonalen Histologie und der klinische Verlauf
ermoglichten letztlich die Diagnosestellung einer thorakalen An-
giomatose intra vitam. Der von uns vorgestellte 24-jahrige Pa-
tient bietet dabei klinisch und histologisch viele Parallelen zu
dem Bericht von Eichler u. Mitarb. tiber eine thorakale Angioma-
tose bei einem 37-jdhrigen Patienten. Die Kollegen sahen einen
mediastinalen, pleuralen und perikardialen Befall durch {iber-
wiegend kavernose, zum Teil aber auch kapilldre angiomatdse
Prozesse [5].

Speziell bei multiplen pulmonalen angiomatdsen Lasionen miis-
sen weitere seltene Erkrankungen differenzialdiagnostisch in Be-
tracht gezogen werden. Die Abgrenzung der einzelnen Krank-
heitsbilder kann dabei Probleme bereiten, da sie sich klinisch,
histopathologisch, durch sekunddre Veranderungen und dariiber
hinaus auch in der Nomenklatur sehr dhneln kénnen. So ist die
pulmonale kapillire Hdmangiomatose (PCH) charakterisiert
durch eine Proliferation von kapilldren Kandlen mit Infiltration
von Lungengewebe, Lungengefifen und Atemwegen (Tab.1).
Tron u. Mitarb. differenzierten 1986 die PCH von einer diffusen
pulmonalen Himangiomatose, welche als echte vaskuldre Mal-
formation bei Kindern weiterlumige Kandle ausbildet als die
PCH [14]. White u. Mitarb. beurteilten 1989 die pulmonale Ha-
mangiomatose als eine heterogene Stérung, welche durch ver-
schiedene Muster mikrovaskuldrer Proliferation charakterisiert
sein kann. Dabei soll das kavernése Muster ofter bei jiingeren Pa-
tienten mit Blutungskomplikationen vorkommen, wogegen das
kapilldre Muster vermehrt bei dlteren Kindern und Erwachsenen
mit Entwicklung einer pulmonalen Hypertonie beschrieben wird
[18]. Hervorzuheben ist, dass es infolge mikrovaskuldrer Infiltra-
tion und Kompression von pulmonalvendsen Gefden sekunddr
zur Ausbildung eines Venookklusivsyndroms (VOD) kommen
kann, was oft zu differenzialdiagnostischen Problemen fiihrt.
Aufgrund der bei angiomatdsen Krankheitsbildern oft ausge-
prdgt vorhandenen Himosiderose muss histologisch eine prima-
re pulmonale Himosiderose abgegrenzt werden. Die oft deutli-
che interstitielle Fibrose im Rahmen von Angiomatosen macht
weiter die Differenzierung von anderen fibrotischen Lungener-
krankungen notwendig [5,6,14,16,18].

Tab.1 Kennzeichen der pulmonalen kapillaren Hdmangiomatose
und des Venookklusivsyndroms [6,11, 14, 15]

pulmonale kapillire
Hdmangiomatose

Venookklusivsyndrom

Charakteristik  interstitielle Proliferation
kapilldrer BlutgefaRe mit
Invasion auch groRerer
LungengefdRe und Luftwege

Obstruktion pulmonaler
Venen und Venolen durch
eine Intimafibrose

Klinik pulmonale Hypertonie
Atemnot, Thoraxschmerz,
reduzierte korperliche
Belastbarkeit
haufig Hdmoptysen

pulmonale Hypertonie
Belastungsinsuffizienz,
zentrale Zyanose, Orthopnoe,
ndchtliche paroxysmale
Dyspnoe, Synkopen
seltener Himoptysen
Rontgen- diffuses interstitielles und
Thorax mikronoduléres Verschat-
tungsmuster

RechtsherzvergréRerung,
prominente LungengefaRe,
interstitielles Verschattungs-
muster, Kerley-B-Linien
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Eine operative kurative Therapie kam bei dem hier vorgestellten
Patienten aufgrund des ausgedehnten multiplen Organbefalls
nicht infrage. In der Literatur beschriebene Behandlungsversu-
che diffuser thorakaler und pulmonaler Angiomatosen mit Korti-
kosteroiden oder Zytostatika erbrachten keine zufriedenstellen-
den Ergebnisse [3,12].

White u. Mitarb. behandelten jedoch 1989 erfolgreich einen Pa-
tienten mit einer pulmonalen Himangiomatose mit Interferon
alpha-2a [18]. Eichler u. Mitarb. konnten bei ihrem Patienten
mit der diffusen thorakalen Angiomatose mit einer 18-monati-
gen Monotherapie mit Interferon alpha-2a sowohl die klinische
Symptomatik als auch die funktionellen und radiologischen Be-
funde relevant bessern [5].

Interferon alpha-2a besitzt immunmodulatorische und antipro-
liferative Eigenschaften. Das Zytokin ist in der Lage, die Prolifera-
tion von Fibroblasten, glatten Muskelzellen und Endothelzellen
zu inhibieren sowie die Kollagensynthese und die Freisetzung
von Wachstumsfaktoren zu hemmen [5,18].

Bei dem hier besprochenen Patienten wiesen bereits nach drei
Monaten die klinischen, funktionellen und radiologischen Be-
funde auf eine giinstige Beeinflussung der pulmonalen Angioma-
tose durch die Interferon-Therapie hin. Es erscheint moglich und
sinnvoll, die Behandlung der Lungenerkrankung mit Roferon®-A
fiir einen ldngeren Zeitraum fortzusetzen.

Bei lokalisierten kardialen GefiBneubildungen ist in Anbetracht
des kaum abzuschdtzenden Verlaufs der Erkrankung stets eine
operative Resektion der Raumforderung als Therapie der Wahl
anzustreben [8,9]. Es ist jedoch bekannt, dass intramurale
Hdmangiome nur bis zu einer bestimmten Grof3e erfolgreich
operiert werden konnen [4,8]. Bei unserem Patienten war der
Tumor intraoperativ vom Aspekt her nicht abgrenzbar. Die groRRe
Ausdehnung, die Lokalisation sowie das nicht sicher abzuschat-
zende Ausmal? der notwendigen Resektion machten eine opera-
tive Therapie unmoglich.

Generell wird die Langzeitprognose von Patienten mit inoperab-
len kardialen Himangiomen als ungiinstig beurteilt [4,9,13].
Trotz erzielter Behandlungserfolge bei verschiedenen angioma-
tosen Krankheitsbildern liegen iiber den therapeutischen Einsatz
von Interferonen speziell bei ausgedehnten kardialen GefdBneu-
bildungen keine Erfahrungen vor. Im hier vorgestellten Fall zeig-
te das Angiom des Herzens kein Ansprechen auf die Interferon-
Therapie. Als alternative therapeutische Mdéglichkeiten sind in
Einzelfdllen zum Teil erfolgreiche Behandlungen mit Kortikoste-
roiden bzw. einer Strahlentherapie beschrieben [8,13]. So berich-
teten Yoshikawa u. Mitarb. iiber die kurative Radiotherapie eines
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perikardialen Himangioms bei einem Sdugling. Die Applikation
von 2050 rd iiber 2 Monate (Linearbeschleuniger, 4 MeV) fiihrte
zu einer dauerhaften Riickbildung des Tumors durch Zerstérung
des rasch proliferierenden unreifen Gewebes [19]. Sich daraus
fiir den hier vorgestellten Patienten moglicherweise ergebende
therapeutische Optionen werden aktuell gepriift.
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