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Aus einem vielsei t igen In teresse  yon  Gyns P/~diatern, Pa tho-  
logen und  Ger ichtsmediz inern  ve rd ieh ten  sich Forschung  und  Kenn tn i s  
fiber den pl5tzl ichen Ted  im Neugeborenen-  und  S~uglingsalter .  I n  
gleichem Mal~e h a t  die Endokardf ib roe las tose  1 dureh  zunehmend  h~u- 
figere Beobach tungen  und  Pub l ika t i onen  un te r  den , , id iopathisehen 
He rzhype r t roph i en  2' '  eine ~ester umrissene pa tho]ogiseh-ana tomisehe  
und  kl inische Bedeu tung  gewonnen.  Sehon LA~EISI ~ mal~ der  Endo-  
kardf ibro(e]asto)se  eine urs~chliehe Bedeu tung  ffir einen p]Stzlichen T e d  
zu, a]s er die erste Besehre ibung der  t t e r zve r~nde rung  im Sehr i f t tum 
gab.  Vielfal~ und  Anzahl  des inzwisehen ver5ffent l ieh ten  Mater ia ls  
e r lauben heute,  in Verb indung  mi t  gegenw~rt igen Kenn tn i s sen  der  
Herzen twiek lung  4 eine pa thomorpholog isehe  und  ~tiologische Differen- 
zierung der  Ersehe inungsformen der  Endokardf ib roe]as tose  zu ver- 
suehen ~, 5-1% 

Obwohl diese Iterzerkr~nkung im Neugeborenen- und S~uglingsalter relutiv 
h~ufig angetroffen wird, ist ihre Be~chtung dureh den Geriehtsmediziner recht 
gering: MUNCK n retire 1940 einen F~ll yon Endokardfibroel~stose unter der Annahme 
mit, es handele sich um eine ,,Endocarditis ehroniea", in die Aorten- und Mitr~l- 
klappe einbezogen seien. SeEorP~ TM erw~hnt 1960 in seinen st~tistisehen Betrach- 
tungen fiber den plStzlichen Ted im S~uglings- und Kindesalter die Endokard- 
fibroelastose uls mSgliche Urs~che plStzlichen Todes yon Sauglingen unter Berufung 
auf ANDERSON und KELLY, LEHNDORFF, ROSAHN, WEINBERG und HIMMELF~B, 
ZEH (zit. nach SOHOPPE). Die Anzahl pathologisch-anatomischer und klinisch- 
p~diatrischer VerSffentlichungen fiber die Endokardfibroelastose ist gro[3. LEH~- 
DORFF s, der insbesondere die amerikanische Literatur fiberschaut und eine zu- 
sammenfassende iVlonographie fiber Klinik, pathologische Anatomie und Genese 
der Endokardfibroelastose bringt, ist der Ansicht, da~ diese ~lerzaffektion bei 
jedem plStzlichen und ungekl~rten S~uglingstod zu erw~gen sei. 

Die Einordnung der Endokardfibroelastose in die Gruppe der un- 

erwarteten, plStzliehen Todesf~lle reehtfertigt sich allerdings nur ffir eine 

besondere Verlaufsform der Krankheit ; w~hrend akuter und chroniseher 

Verlauf meist Gelegenheit zur Beobaehtung vorausgega~gener Krank- 
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hei tszeichen oder  auch sogar zur geziel ten Diagnos t ik  geben, f i igt  sich 
die foud royan t e  F o r m  in das  E in te i lungspr inz ip  Wv, Y•ICHS 13, d e r n u r  die 
Fgl le  zu dieser Gruppe  z/~hlt, , ,bei welchen der  Tod  aus vermein t l i eh  
vo]lster  Gesundhe i t  oder  n~ch geringfiigigen, n icht /~rz t l ich  behande]tr 
Krankhe i t se r sche inungen  plStz]ieh und  une rwar t e t  e inget re ten  war" .  

Nach statistischen Ermittlungen yon LAMBERT 1~ soll die Endokardfibroelastose 
mit 36% die zweith~ufigste kongenitale Herzmil~bildung sein. Dieses Ergebnis 
wurde yon DIMOND 15 mit 31% in etwa best~tigt. 

DO~DICK 16 sammelte 39 F/~lle yon Endokardfibroelastose, CL~ME~CT 17 1 Jahr 
spi~ter (1952) bereits 75 F~lle. In der Statistik yon LAmBeRT 14 finden sich 79 FMle 
aus der Literatur und 15 eigene (1953). DE_wNIS TM ermittelte 1953 schon 149 F~lle. 
Rossi 2 besehrieb 1954 12 eigene typisehe Beobachtungen. Naeh STA~.MMLER 19 
waren bis 1955 etwa 40 F/~lle diffuser Endokardfibroelastose bei S/~uglingen und 
Kleinkindern besehrieben. A~DE~SO~ und KELLY 2~ ermittelten insgesamt (ein- 
schliel~lieh der selteneren Erwachsenenf/~lle) ungefi~hr 600 beschriebene FMle und 
sahen selbst 17 prim~re Endokardfibroelastosen ohne zus/itzlich vorhandene Herz- 
fehler (1956). SAP~Ur 21 fand (1959) bei der ~berprfifung von 10000 Obduktions- 
protokollen am Massachusetts General Hospital 20 FMle yon hochgradiger Endo- 
kardfibroelastose. BLCM~ERG 22 stellte in 95 % seiner gesammelten Fi~lle den Todes- 
eintritt vor dem 2. Lebensjahr lest. 

Eine groBe Anzah l  von kle ineren Sammlungen  und  Einzeldars te l -  
lungen g ib t  E inb l iek  in die Hi~ufigkeit und  unterschiedl ichen Ersehei-  
nungsbi lder  der  t t e r ze rk rankung ,  die zweifellos durch  eine betr/~chtliche 
Dunkelziffer  unverSffent l ich ter  F/~lle erg/~nzt werden kSnnte  2a 

DENNIS U. a. TM, R o s s I  2 und  SC~rMID 24 s t immen  in Charakter i s ie rung 
und  H/~ufigkeitsangabe der  einzelnen Ver laufsformen im wesent l iehen 
fiberein : 

Foudroyanter (]ulminanter) Verlau/. Auf t re t en  vor  der  6. Lebens-  
woche bei  zuvor  gu t  gediehenen Kindern .  H/~ufigkeit:  25 %. TSdlicher  
Verlauf  in wenigen Minuten  bis mehreren  Stunden.  S y m p t o m e  : Dyspnoe ,  
Cyanose,  Herzinsuff iz ienz (je j t inger  das  Kind ,  des to  r ap ide r  der  Verlauf).  

Akuter Verlau/. Auf t r e t en  vorwiegend zwischen 6. Woche  und  6. Mo- 
nat .  H/~ufigkeit:  50 % der  F/~lle. TSdl icher  Verlauf  in wenigen Woehen  
bei zuvor  ansche inend  gesunden Kindern .  S y m p t o m e :  Dyspnoe  (mit  
Has ten) ,  Cyanose,  Tachyka rd ie ,  t terzvergrSl~erung,  Anorexie,  l-Ierz- und 
Kreis laufkr isen .  

Chronischer Verlau/. Auf t r e t en  im hSheren S/~uglings- und  Klein-  
k indesa l te r .  H/~ufigkeit:  25 % der  F/s Einse tzen  naeh  zun/~ehst un- 
auff/~lliger Lebensper iode .  TSdlicher  Verlauf  naeh  Mona ten  seit  ers ter  
Manifes t ierung.  S y m p t o m e :  Anorexie ,  immer  wiederkehrende  Anf/~lle 
yon  Hus ten ,  Dyspnoe  und  Cyanose,  Herzinsuffizienz.  

Nieh t  sel ten is t  die Manifes t ierung des Leidens an banale  Erk/~ltungs- 
und  F iebe r in fek te  gebunden.  

Der  foudroyan te  Verlauf  im Neugeborenen-  und  S/~uglingsalter, in 
Einzelf/~llen auch im Kindesa l t e r ,  kann  nach A r t  der  Todesumst/~nde 
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Abb. 1. Trabeeulae  earneae mi t  E.F. ,  l inker  
Ventr ikel  Myokardfibrose und  VerkMkungsherd.  

t t .E .  Vergr.  20faeh 

Abb. 2. l~bersicht Aor tenk lappe  

Abb. 3. Par ie ta les  Endokard ,  l inker Vontrikel.  Ge- 
ordnete  Endokardfibroelastose.  Resorzinfuehsin 

naeh  ~r Vergr.  200faeh 

und seiner relativen tt~ufig- 
keit forensisch-medizinisches 
Interesse beanspruchen, zuma] 
die klinischen MSglichkeiten 
der Diagnostik bei h~ufig 
fehlenden oder uneharakteri- 
stischen I-Ierzger~uschen und 
nicht seltener Uber]agerung 
des Gesehehens dureh Schoek- 
symptome oder pulmonale 
Erseheinungen ersehwert wet- 
d e n . -  Gelingt es, ein Elektro- 
kardiogmmm anzufertigen, so 
k6nnen StSrungen im Sinne 
eines Myokardsehadens (In- 
farkt)--vorwiegend des linken 
Ventrikels--richtungsweisend 
sein. RSntgenologisch impo- 
niert das groBe Herz. In den 
meisten F~llen bleibt die Dia- 
gnose der Autopsie vorbehalten. 

Entspreehend der Erfah- 
rung, dag bei Todesfi~l]en im 
Neugeborenen- und S~uglings- 
alter der rapide Krankheits- 
verlauf und in Verbindung mit 
diesem die diffuse Form der 
Endokardfibroelastose vor- 
herrschen, zeigt das Sektions- 
gut dieser Altersgruppe vor- 
wiegend einen GesamtbefM1 
des parietalen Endokards einer 
(seltener mehrerer) IterzhShle, 
vorzugsweise des linken Ven- 
trikels. Nicht selten ist die 
Endokardfibroelastose auf die 
Trabeculae carneae (Abb. 1), 
Papillarmuske]n, Mitra]- und 
Aortenklappen (Abb. 2) aus- 
gedehnt oder auch mit viel- 
fiiltigen Kardiopathien kom- 

biniert (Vitien: Mitral-, Aortenstenose, offenes Foramen ovale; Myo- 
kardveri~nderungen: hypox~mische Degeneration, Sehwielenbildung, 
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Myokarditis, aberrierender Abgang der linken A. coronaria, Coronar- 
thrombose und -~hrombangiitis; Myokarddysplasien). 

Pathologiseh-histologiseh pflegt man im Endokard und subendo- 
kardialen Gewebe eine geordnete oder aueh filzartig verfloehtene, zelL 
arme fibroelastSse tIyperplasie mit Verquellung und zum Tell seholligem 
Zerfall der elastisehen Fasern und mgBigem Fibro- und tIistioeytengehalt 
anzutreffen (Abb. 3). Im Myokard - -  vorwiegend subendokardial und 
aueh in den Papillarmuskeln - -  kommen kollagene Fibrose, Nekrose- 
herde, Kernzerfall, Myolyse, Glykogenspeieherung, muskul~re JcIyper- 
plasie, Gef~gdysplasien vor. Entziindliehe Prozesse und deren I~elikte 
werden in der l~egel vermigt. 

~tiologisehe ErSrterungen ffihrten zur Annahme yon primgr ent- 
ziindliehen Ver~nderungen in Endo- und Myokard% 25-4~ yon urs/teh- 
lieher Bedingtheit dureh tIerzvitien%S,21, 41-~4, yon funktionell-elasti- 
sehen Anpassungsvorggngena0,37,~5,ta, 47, yon hypox/~misehen Myokard- 
st6rungen 21, ~o, as, 4s 52, yon einer Bildungs- und Entwieklungsst6rung ~0, 
5~ a9, yon einer Auswirkung konstitutioneller Faktoren3~, 60, einer Kol- 
lagen-61, 62 oder allgemeinen Stoffweehselkrankheit. Es wird aueh die 
Bedeutung einer miitterliehen Erkrankung w/~hrend der Graviditgt 
(t~ubeolen, infektiSse Mononucleosis, Megalerythema epidemieum) dis- 
kutiert  2, lo, 6~-a5 

Pathologiseh-physiologiseh ist - -  besonders bei der diffusen Form - -  
die betr~ehtliehe Dieke und Starre des Endokards von Bedeutung, 
die das Ausdehnungs- und KontraktionsvermSgen der befallenen 
Herzh6hle (vorwiegend der linken Kammer) empfindlieh verringern 
(SodA,DE G6 hglt eine Kombination mangelnder diastoliseher Aufffillung 
und unvollstgndiger systolischer Entleerung ftir entseheidend). 

tIinzukommende Vitien, Myokard- oder kardiovaseul/~re St6rungen 
wirken sieh sinngem~B zns/ttzlieh belastend aus und beeinflussen den 
Verlauf des Leidens sowie den Zeitpunkt des t6dliehen I-Ierzversagens, 
das meist die Folge einer katastrophalen Linksinsuffizienz ist. 

Naeh dem gegenw~rtigen Wissensstand halten wir die Durehffihrung 
weiterer systematiseher Untersuehungen ffir wtinsehenswert. Solche 
Naehforsehungen sollten etwa folgende Pnnkte einschliel3en: 

1. Allgemein- und Sehwangersehaftsanamnese der Kindesmutter;  
2. Anamnese des Kindes; 
3. auBer dem makroskopisehen Befund: histologisehe (wenn mSglieh 

histoehemisehe) Aufarbeitung des tIerzens in allen Absehrdtten; 
4. Bestimmung des Kalium-Caleiumgehaltes im tterzmuskel (ent- 

spreehend der neuerlieh yon M~ESCI~ 67 gefundenen Kombination yon 
Endokardfibroelastose mit Versehiebungen des Kalium-Caleiumgehaltes 
im tIerzmuskel) ; 
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5. E ino rdnung  des gewonnenen Brides in  ein morphologisehes und  
gtiologiseh-pathogenetisehes Einte i lungspr inzip  4,10. 

Zusammenfassung 
Die relative H~ufigkeit  der Endokardfibroelastose un te r  den kon- 

genitalen Kardiopathien ,  vornehmlieh der foudroyantea  Verlaufsform 
im Neugeborenen- a n d  S&uglingsMter, weist dieser E r k r a n k u n g  ihre 
Bedeutung  un te r  den unerwar te ten  und  pl6tzlichen Todesf&llen dieser 
Altersgruppe zu. Der Tod k a n n  aus bisher voller Gesundhei t  und  naeh 
unauff/~lliger Entwiek lung  pl6tzlieh innerha lb  yon  Minuten  bis wenigen 
S tunden  nach der ersten Manifest ierung des Leidens eintreten.  

Es wird ein Vorsehlag zur Ausffihrung wfinsehenswerter Unter -  
suehungen fiber die Beobaehtungen  vort Endokardf ibroelas tosen ge- 
maeht ,  die der Erg&nzung des bisherigen Wissens fiber die E r k r a n k u n g  
dienen k6nnen.  
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