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Mitralklappenprolaps und 
Mitralklappenprolapssyndrom
Was ist von früheren Konzepten übriggeblieben, welche Fragen sind noch offen?
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Einführung

Seit der Erstbeschreibung des Mitralklappen-
prolapses durch John B. Barlow in den 1960er
Jahren wird die medizinische Literatur von 
einer wahren Publikationsflut über dessen Epide-
miologie, die begleitenden Symptome und poten-
tiellen Komplikationen überschwemmt, die ihren
Höhepunkt Ende der 1990er Jahre erreichte und
seither wieder stark rückläufig ist. Was ist pas-
siert? Wurden alle Fragen geklärt, oder haben
sich etwa frühere Konzepte sogar als falsch er-
wiesen? Sind alle Fragen bezüglich Ätiologie, Pa-
thophysiologie, Diagnostik, Therapie und Pro-
gnose mehr als 40 Jahre nach der Entdeckung
beantwortet? Der vorliegende Artikel soll als kri-
tische Standortbestimmung dem Grundversorger
im klinischen Alltag helfen, Patienten mit einem 
Mitralklappenprolaps optimal zu betreuen.

Mitralklappenprolaps

Definition, Diagnose und Häufigkeit
Die Mitralklappe besteht anatomisch aus dem
anterioren grösseren und dem posterioren 
kleineren Segel, welche beide wiederum in 
drei Untersegmente unterteilt sind. Die drei-
dimensionale Struktur (3D) entspricht dabei
nicht einer geraden Fläche, sondern einer sattel-
förmigen, teils gewölbten Anordnung, welche 
die atrioventrikuläre Ebene jedoch nicht über-
schreitet. Wenn sich aber die myxoid degene-
rierten und damit fallschirmartigen Segel über
die atrioventrikuläre Ebene hinaus in den linken
Vorhof durchwölben, dann spricht man von
einem Mitralklappenprolaps, wobei sowohl ein
einzelner Segelanteil als auch ein ganzes Segel
oder sogar beide Segel davon betroffen sein 
können (Abb. 1A–C x). Der zunehmende Pro-
laps eines kranken Segels oder der Abriss eines
überlasteten und degenerierten Sehnenfadens
führen dabei zu einer Schliessunfähigkeit der
Klappe in der Systole und über diese zur Mitral-
insuffizienz (dreidimensionale Rekonstruktion 
in Abb. 2 x). Auskultatorisch ist ein systoli-
scher Klick mit anschliessendem Mitralsystoli-
kum wegweisend, wobei das Geräusch sich mit

Quintessenz

� Der Mitralklappenprolaps (dessen Diagnose heute auf dem Auskultations-
befund und strikten Ultraschallkriterien beruht) ist eine bis heute unklare 
Bindegewebeerkrankung, bei der vorwiegend die Mitralklappe befallen ist 
(Häufigkeit 1–2%) und die im Krankheitsverlauf zu einer zunehmenden Mitral-
insuffizienz führt, welche die Klinik und die Prognose bestimmt (Dyspnoe, 
Vorhofflimmern, ventrikuläre Arrhythmien, Herzinsuffizienz, plötzlicher Herz-
tod). Die Prognose bei geringer Mitralinsuffizienz bleibt ausgezeichnet.

� Der häufig und lange Zeit postulierte Zusammenhang mit Brustschmerzen
und ganzen Syndromen (vegetative Dysfunktion usw.) konnte entkräftet 
werden.

� Eine Korrelation mit kryptogenen Strokes bei jungen Patienten besteht nur
im Zusammenhang mit zusätzlichen Faktoren wie Vorhofflimmern oder einer
Shuntverbindung zwischen beiden Kreisläufen.

� An Komplikationen sollte man neben der chronisch zunehmenden Mitral-
insuffizienz mit progredienter Herzinsuffizienz die durch einen Sehnenfaden-
abriss akut auftretende Mitralinsuffizienz und die Endokarditis kennen.

� Bei rekonstruierbarer Mitralinsuffizienz gilt heute die frühzeitige chirur-
gische Sanierung als klappenerhaltender Eingriff und zur Verbesserung der 
Prognose als Therapie der Wahl, da sonst ein mechanischer Klappenersatz mit
entsprechend hoher Morbidität und Mortalität notwendig wird.

� Ein erhöhtes Risiko für einen plötzlichen Herztod besteht nur bei schwerer
Mitralinsuffizienz oder bei Koinzidenz mit anderen Krankheiten wie koronarer
Herzkrankheit oder arterieller Hypertonie mit linksventrikulärer Hypertrophie.

� Eine Endokarditisprophylaxe ist lediglich bei einem Prolaps mit auskul-
tierbarer Insuffizienz, nach einer durchgemachten Endokarditis oder nach
Klappenchirurgie indiziert.

Summary

Mitral valve prolapse and mitral valve 
prolapse syndrome. What remains of former 
concepts and what questions are still open?
� Mitral valve prolapse (the diagnosis is based on auscultation findings 
and today strict ultrasound criteria) is a thus far unexplained connective tis-
sue disorder chiefly involving the mitral valve (prevalence 1–2%) resulting 
in mitral regurgitation increasing during the disease course and determining
the clinical findings and prognosis (dyspnoea, atrial fibrillation, ventricular 
arrhythmias, heart failure and sudden death). The prognosis in mild mitral 
regurgitation remains excellent.

� The long and widely postulated connection with chest pain and complete
syndromes (autonomic dysfunction etc) has now been refuted.
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zunehmender Insuffizienz von spätsystolisch
immer früher in der Systole manifestiert. Hilf-
reich ist auch die Erfassung der Auskultations-
befunde sowohl im Liegen als auch im Stehen,
da im Stehen das Volumen des linken Ventrikels
abnimmt und dadurch «die zu langen Segel» 
vermehrt prolabieren, was eine Zunahme und
Verlängerung des Mitralinsuffizienzgeräusches
bedeutet. Damit tritt letzteres zusammen mit
dem Klick immer früher und früher in der Sy-
stole auf. Das gleiche Phänomen lässt sich mit
Valsalva, das Gegenteil mit passiver Beinhoch-
lagerung und forciertem Faustschluss erzielen.
Die Berücksichtigung der 3D-Anatomie hat zu
neuen spezifischen echokardiographischen Dia-
gnosekriterien geführt [1], so dass nur noch ein
Prolaps von >2 mm über die Atrioventrikularebene
hinaus im parasternalen Längsachsenschnitt oder
im apikalen Zweikammerblick als Mitralklappen-
prolaps bezeichnet wird. Mit dieser Neudefinition
und unter Berücksichtigung von lediglich popula-
tions- und nicht hospitalisationsbasierten Studien
sinkt die Prävalenz dieser Diagnose in der Bevöl-
kerung von 5–15% in den 1990er Jahren auf heute
1–2% [2]. Dass der Nachweis eines verdickten Se-
gels dank einer ständig verbesserten Ultraschall-
technologie nicht mehr lange zu den Diagnose-
kriterien gehören wird, ist abzusehen, denn die
Dicke einer Struktur wird durch die Auflösung und
die Bildrate des Ultraschallgerätes sowie durch 
das Postprocessing des Ultraschallbildes definiert
und entspricht somit nicht der realen Dicke, was
man intraoperativ leicht überprüfen kann.
Die früher postulierten Unterschiede in der Prä-
valenz zwischen verschiedenen Altersgruppen
und Geschlechtern hat sich nicht bestätigt. Die
Krankheit scheint aber häufiger bei schlanke-
ren Personen und seltener bei Kindern und 
Jugendlichen unter 16 Jahren diagnostiziert 
zu werden.
Ein Prolaps kann ferner gleichzeitig bei mehre-
ren Herzklappen auftreten.

� A correlation with cryptogenic stroke in young patients exists only in asso-
ciation with additional factors such as atrial fibrillation or a shunt between
both circulations.

� The complications to beware of are, in addition to worsening mitral regur-
gitation with progressive heart failure, acute mitral regurgitation due to chor-
dae tendineae rupture and endocarditis.

� In reconstructible mitral regurgitation early surgical repair is today 
regarded as a valve-saving intervention and as therapy of choice in improving
the prognosis, otherwise mechanical valve replacement becomes necessary
with the attendant morbidity and mortality.

� A heightened risk of sudden death is present only in severe mitral regurgi-
tation or coincident with other diseases such as coronary heart disease or 
hypertension associated with left ventricular hypertrophy.

� Endocarditis prophylaxis is indicated only in the event of prolapse with 
auscultable regurgitation, after recent endocarditis or after valve surgery.
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Abbildung 1
Mitralklappenprolaps im zweidimensionalen 
Ultraschall im Vergleich zu einem Normalbefund.
A) Die zweidimensionale Schnittebene im transthora-
kalen Echokardiogramm von parasternal längs (PSL)
zeigt einen Prolaps des anterioren und posterioren 
Mitralsegels (Pfeile) weit über die Atrioventrikular-
ebene (Linie) hinaus.
B) Farb-Doppler-Aufnahme eines Patienten mit 
leichter Mitralinsuffizienz (Pfeil nach links) bei einem
Prolaps beider Mitralsegel (Pfeile nach rechts) über 
die Atrioventrikularebene (Linie) hinaus.
C) Normalbefund einer Mitralklappe endsystolisch 
im PSL ohne Prolaps (Atrioventrikularlinie mit Linie
markiert).

Abkürzungen: LA = linker Vorhof, LV = linker Ventrikel,
RV = rechter Ventrikel, AO = Aorta ascendens.



lediglich als Koinzidenz und nicht als krankheits-
spezifisch angesehen werden. Auch die langan-
haltende Meinung, dass Brustschmerzen trotz
normalen Koronararterien mit dem Mitralklap-
penprolaps erklärt werden können, musste mit
der Möglichkeit der Ischämiediagnostik und dem
Ausschluss einer Small vessel disease fallenge-
lassen werden. Geblieben ist die pathophysiolo-
gisch verständliche Beziehung zwischen dem
Schweregrad einer prolapsbedingten Mitral-
insuffizienz und der Symptomatik, wobei die 
Zunahme des Regurgitationsvolumens über eine
Vorhofüberlastung und Lungenstauung mit zu-
nehmender pulmonalarterieller Hypertonie zur
Dyspnoe führt. Die Progression der Mitral-
insuffizienz erklärt dann auch die zunehmende
myokardiale Schädigung mit zuerst diasto-
lischer, später auch mit systolischer Links- und –
sekundär – Rechtsherzinsuffizienz, die mit Lei-
stungsabnahme und dem Auftreten eines Vor-
hofflimmerns sowie ventrikulärer Arrhythmien
einhergeht.

Verlauf und Komplikationen
Parallel zur Zunahme des Schweregrades des
Mitralklappenprolapses entwickelt sich also 
eine Mitralinsuffizienz, die letztlich eine Herz-
insuffizienz nach sich zieht, welche im Fall eines
Sehnenfadenabrisses durch Überlastung des
Halteapparates sogar zu einem akuten Lungen-
ödem führen kann (Abb. 3 x). Dieses kann bei
echokardiographischem Nachweis einer systo-
lisch hochnormalen Auswurffraktion pathophy-
siologisch nur durch eine rein diastolische Herz-
insuffizienz erklärt werden.
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Ätiologie
Genetische Abklärungen, basierend auf hospita-
lisierten Patienten mit schwereren Erkrankun-
gen, und die Framingham-Studie, die 100 Fami-
lien mit einem Mitralklappenprolaps über drei
Generationen einschloss [2], weisen auf einen
autosomal-dominanten Erbgang mit inkom-
pletter Penetranz und auf mehrere Chromoso-
menanomalien hin, wobei diese nicht mit den
Anomalien der FBN1-Gene beim Marfan-Syn-
drom übereinstimmen und auch die früher po-
stulierten Assoziationen mit dem Vorhofsep-
tumaneurysma und der Osteogenesis imperfecta
als blosse Koinzidenz beurteilt werden müssen.
Die komplexe genetische Definition der Erkran-
kung mit der entsprechenden phänotypischen
Expression ist jedenfalls noch nicht geklärt. 
Pathologisch-anatomisch lassen sich eine myxo-
matöse Degeneration der Kollagen- und Elastin-
komponenten feststellen.

Symptomatik
Nach der Erstdiagnose fanden sich immer 
mehr Symptome, die gleichzeitig mit einem Mi-
tralklappenprolaps registriert und schliesslich 
als Mitralklappenprolapssyndrom (Barlow-Syn-
drom) zusammengefasst wurden. Dabei subsu-
mierte man unter diesem Begriff derart viele 
begleitende Symptome, dass diese sich in der Re-
trospektive wie der Index eines medizinischen
Lehrbuches lesen und auch zahlreiche psycho-
somatische Erscheinungen beinhalten, die heute

Abbildung 2
Räumliche Darstellung eines Mitralklappenprolapses
beider Segel mit abgerissenem Sehnenfadenteil 
im mittleren posterioren Segel.
Der Blick vom linken Vorhof aus zeigt die räumliche
Darstellung eines systolischen Mitralklappenprolapses
beider Segel in den linken Vorhof sowie einen abgeris-
senen Sehnenfadenteil im mittleren Segment (F) des
hinteren Segels (transösophageale Echokardiographie
mit dreidimensionaler Rekonstruktion). Zentral ist die
Schliessunfähigkeit der Klappe sichtbar, welche die
Mitralinsuffizienz bedingt.

Abkürzungen: A = anteriores Mitralsegel mit den 
drei Untersegmenten, P = posteriores Mitralsegel mit
den drei Untersegmenten, N = Mitralanulus.

Abbildung 3
Schwere Mitralinsuffizienz nach Abriss eines Sehnen-
fadens bei Mitralklappenprolaps im Farb-Doppler.
Im apikalen Zweikammerblick ist ein abgerissener 
Sehnenfaden mit systolischem Prolaps des posterioren
Mitralsegels in den linken Vorhof dargestellt, was zu
einer akuten schweren Mitralinsuffizienz geführt hat.
Auf der linken Seite des Bildes markiert der weisse
Pfeil den im linken Vorhof frei flottierenden, abgeris-
senen Teil des posterioren Mitralsegels. Im rechten 
Bildteil ist die schwere Mitralinsuffizienz im Farb-
Doppler sichtbar (Jetverlauf im Vorhof mit schwarzen 
Pfeilen markiert).



entsprechender Morbidität und Mortalität ver-
hindern und das Risiko des Patienten auf jenes
der Normalbevölkerung senken. Tritt aber durch
die Vorhofbelastung der Mitralinsuffizienz be-
reits ein Vorhofflimmern auf, muss in jedem 
Fall eine Dauerantikoagulation begonnen wer-
den [4]. Das Auftreten einer Herzinsuffizienz mit
einer Auswurffraktion von <50% verschlechtert
die Prognose deutlich, und die Pumpfunktion
normalisiert sich dann auch postoperativ nicht
mehr. Der Mitralklappenprolaps ist heute der
häufigste Grund für eine rekonstruktive Mitral-
klappenchirurgie.
Nachdem früher bereits der alleinige Mitral-
klappenprolaps mit zerebralen Ereignissen as-
soziiert wurde, ist heute lediglich noch bei einer
Koinzidenz mit einem Shuntvitium oder mit Vor-
hofflimmern von einem erhöhten kardialen Em-
bolierisiko auszugehen.

Kontrollen
Die Kontrolle betreffend ist eine evidenzbasierte
Angabe leider nicht möglich. Ein Mitralklappen-
prolaps ohne Insuffizienz sollte klinisch hinsicht-
lich des Auftretens einer Mitralinsuffizienz etwa
im Abstand von fünf Jahren durch den Hausarzt
kontrolliert werden. Eine Farb-Doppler-Echo-
kardiographie ist beim Nachweis einer Mitral-
insuffizienz in der Auskultation zur Dokumenta-
tion der Grundanatomie und des Schweregrades
grundsätzlich notwendig. Das klinische und kar-
diologische Kontrollintervall definiert sich dann
durch den Schweregrad der Insuffizienz oder
durch eine wechselnde Klinik.
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Eine steigende Volumenbelastung des linken
Ventrikels begünstigt zudem ventrikuläre Ar-
rhythmien bis hin zum plötzlichen Herztod, was
in 1% der Fälle von schwerer Mitralinsuffizienz
vorkommt. Dieses Risiko kann sich bei zusätzlich
vorliegender koronarer Herzkrankheit oder ar-
terieller Hypertonie mit linksventrikulärer Hy-
pertrophie aber erhöhen.
Die vermehrte Turbulenzbildung durch die Mi-
tralinsuffizienz prädisponiert Patienten mit Mi-
tralklappenprolaps für einen Bakterienbefall,
wobei alle bekannten Keime zu einer Endokar-
ditis und teilweise auch zu einem Abszess füh-
ren können. Die Richtlinien für eine Endokar-
ditisprophylaxe sind daher strikte zu beachten,
auch wenn sich damit nur eine kleine Zahl von
Endokarditiden verhindern lassen. Andererseits
muss erwähnt werden, dass die mit den hoch-
auflösenden heutigen Ultraschallgeräten nach-
weisbaren minimsten Mitralinsuffizienzen keine
Prophylaxe benötigen, da das Risiko einer regel-
mässigen Antibiotikabelastung den Nutzen bei
diesen Patienten bei weitem übersteigt. Dies
wurde in den aktuellen Richtlinien auch bereits
berücksichtigt, indem lediglich bei Patienten 
mit einer auskultierbaren und damit relevanten
Mitralinsuffizienz eine Endokarditisprophylaxe
empfohlen wird [3].
Beim Auftreten einer schweren Mitralinsuffi-
zienz sollte der Patient einer chirurgischen Kor-
rektur zugeführt werden. Mit einer frühzeitigen
Rekonstruktion der Klappe ohne zwingende
Dauerantikoagulation lässt sich die Notwendig-
keit eines mechanischen Klappenersatzes mit
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