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Aus einem vielseitigen Interesse von (iynékologen, Padiatern, Patho-
logen und Gerichtsmedizinern verdichten sich Forschung und Kenntnis
iiber den plétzlichen Tod im Neugeborenen- und Sauglingsalter. In
gleichem MaBe hat die Endokardfibroelastose! durch zunehmend héu-
figere Beobachtungen und Publikationen unter den ,idiopathischen
Herzhypertrophien2“ eine fester umrissene pathologisch-anatomische
und klinische Bedeutung gewonnen. Schon Lancisi® mall der Endo-
kardfibro(elasto)se eine ursichliche Bedeutung fir einen plotzlichen Tod
zu, als er die erste Beschreibung der Herzverdnderung im Schrifttum
gab. Vielfalt und Anzahl des inzwischen verdffentlichten Materials
erlauben heute, in Verbindung mit gegenwirtigen Kenntnissen der
Herzentwicklung? eine pathomorphologische und &tiologische Differen-
rierung der FErscheinungsformen der Endokardfibroelastose zu ver-
suchen 25710,

Obwohl diese Herzerkrankung im Neugeborenen- und Sauglingsalter relativ
haufig angetroffen wird, ist ihre Beachtung durch den Gerichtsmediziner recht
gering: Munck 1 teilte 1940 einen Fall von Endokardfibroelastose unter der Annahme
mit, es handele sich um eine ,,Endocarditis chronica‘, in die Aorten- und Mitral-
klappe einbezogen seien. ScHOrPPE'? erwihnt 1960 in seinen statistischen Betrach-
tungen iiber den plotzlichen Tod im Sauglings- und Kindesalter die Endokard-
fibroelastose als mogliche Ursache plétzlichen Todes von Séuglingen unter Berufung
auf AxpERsoN und KEerry, LEENDORFF, RosanN, WEINBERG und HIMMELFARB,
Zrm (zit. nach Scuorrgr). Die Anzahl pathologisch-anatomischer und klinisch-
padiatrischer Verdffentlichungen iiber die Endokardfibroelastose ist gro. LrmN-
DorFF®, der insbesondere die amerikanische Literatur iiberschaut und eine zu-
sammenfassende Monographie iiber Klinik, pathologische Anatomie und Genese
der Endokardfibroelastose bringt, ist der Ansicht, dafl diese Herzaffektion bei
jedem plétzlichen und ungeklirten Sauglingstod zu erwigen sei.

Die Einordnung der Endokardfibroelastose in die Gruppe der un-
erwarteten, plotzlichen Todesfille rechtfertigt sich allerdings nur fiir eine
besondere Verlaufsform der Krankheit; wihrend akuter und chronischer
Verlauf meist Gelegenheit zur Beobachtung vorausgegangener Krank-
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heitszeichen oder auch sogar zur gezielten Diagnostik geben, fiigt sich
die foudroyante Form in das Einteilungsprinzip WEYRICHs'3, der nur die
Falle zu dieser Gruppe zéhlt, , bei welchen der Tod aus vermeintlich
vollster Gesundheit oder nach geringfiigigen, nicht érztlich behandelten
Krankheitserscheinungen plotzlich und unerwartet eingetreten war®.

Nach statistischen. Ermittlungen von LamBERT! soll die Endokardfibroelastose
mit 36% die zweithaufigste kongenitale HerzmiBbildung sein. Dieses Ergebnis
wurde von DiMoND® mit 31% in etwa bestéatigt.

Dorbick®® sammelte 39 Fille von Endokardfibroelastose, CLimENTY 1 Jahr
spater (1952) bereits 75 Falle. In der Statistik von LamserT!* finden sich 79 Falle
aus der Literatur und 15 eigene (1953). DENNIs!® ermittelte 1953 schon 149 Falle.
Rosst? beschrieb 1954 12 eigene typische Beobachtungen. Nach STAEMMLER!
waren bis 1955 etwa 40 Falle diffuser Endokardfibroelastose bei Sauglingen und
Kleinkindern beschrieben. ANDERsON und KELLY? ermittelten insgesamt (ein-
schlieBlich der selteneren Hrwachsenenfille) ungefahr 600 beschriebene Fille und
sahen selbst 17 primire Endokardfibroelastosen ohne zuséitzlich vorhandene Herz-
fehler (1956). SapmirR?! fand (1959) bei der Uberpriifung von 10000 Obduktions-
protokollen am Massachusetts General Hospital 20 Falle von hochgradiger Endo-
kardfibroelastose. BLUMBERG 22 stellte in 95 % seiner gesammelten Fille den Todes-
eintritt vor dem 2. Lebensjahr fest.

Eine grofie Anzahl von kleineren Sammlungen und Einzeldarstel-
lungen gibt Einblick in die Haufigkeit und unterschiedlichen Erschei-
nungsbilder der Herzerkrankung, die zweifellos durch eine betrachtliche
Dunkelziffer unveroffentlichter Fille ergéinzt werden konnte23.

DzrNNis u.a.'8, Rossi? und ScuMID ?* stimmen in Charakterisierung
und Héufigkeitsangabe der einzelnen Verlaufsformen im wesentlichen
itberein: i

Foudroyanter (fulminanter) Verlauf. Auftreten vor der 6. Lebens-
woche bei zuvor gut gediehenen Kindern. Haufigkeit: 25%. Toédlicher
Verlauf in wenigen Minuten bis mehreren Stunden. Symptome: Dyspnoe,
Cyanose, Herzinsuffizienz (je jiinger das Kind, desto rapider der Verlauf).

Alkuter Verlauf. Auftreten vorwiegend zwischen 6. Woche und 6. Mo-
nat. Héaufigkeit: 50% der Félle. Todlicher Verlauf in wenigen Wochen
bei zuvor anscheinend gesunden Kindern. Symptome: Dyspnoe (mit
Husten), Cyanose, Tachykardie, HerzvergroBerung, Anorexie, Herz- und
Kreislaufkrisen.

Chronischer Verlauf. Auftreten im hoheren Siuglings- und Klein-
kindesalter. Haufigkeit: 25% der Fille. Einsetzen nach zunichst un-
auffalliger Lebensperiode. Tédlicher Verlauf nach Monaten seit erster
Manifestierung. Symptome: Anorexie, immer wiederkehrende Anfille
von Husten, Dyspnoe und Cyanose, Herzinsuffizienz.

Nicht selten ist die Manifestierung des Leidens an banale Frkiltungs-
und Fieberinfekte gebunden.

Der foudroyante Verlauf im Neugeborenen- und Siduglingsalter, in
Hinzelfdllen auch im Kindesalter, kann nach Art der Todesumstinde



248 Urrice HEIFER:

Abb. 1. Trabeculae carneae mit E.F., linker
Ventrikel Myokardfibrose und Verkalkungsherd.
H.E. Vergr. 20fach

Abb. 2. Ubersicht Aortenklappe

Abb. 3. Parietales Endokard, linker Ventrikel. Ge-
ordnete Endokardfibroelastose. Resorzinfuchsin
nach WEIGERT. Vergr. 200fach

und seiner relativen Hiufig-
keit forensisch-medizinisches
Interesse beanspruchen, zumal
die klinischen Maglichkeiten
der Diagnostik bei héufig
fehlenden oder uncharakteri-
stischen Herzgerduschen und
nicht seltener Uberlagerung
des Geschehens durch Schock-
symptome oder pulmonale
Erscheinungen erschwert wer-
den.— Gelingt es, ein Elektro-
kardiogramm anzufertigen, so
kénnen Stérungen im Sinne
eines Myokardschadens (In-
farkt) —vorwiegend des linken
Ventrikels—richtungsweisend
sein. Rontgenologisch impo-
niert das groBe Herz. In den
meisten Fillen bleibt die Dia-
gnose der Autopsievorbehalten.

Entsprechend der Erfah-
rung, daB bei Todesféillen im
Neugeborenen- und Siuglings-
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 Gesamtbefall
des parietalen Endokards einer
(seltener mehrerer) Herzhohle,
vorzugsweise des linken Ven-
trikels. Nicht selten ist die
Endokardfibroelastose auf die
Trabeculae carneae (Abb. 1),
Papillarmuskeln, Mitral- und
Aortenklappen (Abb. 2) aus-
gedehnt oder auch mit viel-
faltigen Kardiopathien kom-

biniert (Vitien: Mitral-, Aortenstenose, offenes Foramen ovale; Myo-
kardverdnderungen: hypoxdmische Degeneration, Schwielenbildung,
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Myokarditis, aberrierender Abgang der linken A. coronaria, Coronar-
thrombose und -thrombangiitis; Myokarddysplasien).

Pathologisch-histologisch pflegt man im Endokard und subendo-
kardialen Gewebe eine geordnete oder auch filzartig verflochtene, zell-
arme fibroelastose Hyperplasie mit Verquellung und zum Teil scholligem
Zerfall der elastischen Fasern und méfBigem Fibro- und Histiocytengehalt
anzutreffen (Abb.3). Im Myokard — vorwiegend subendokardial und
auch in den Papillarmuskeln — kommen kollagene Fibrose, Nekrose-
herde, Kernzerfall, Myolyse, Glykogenspeicherung, muskuldre Hyper-
plasie, GefaBdysplasien vor. Entziindliche Prozesse und deren Relikte
werden in der Regel vermif3t.

Atiologische Erorterungen fithrten zur Annahme von primér ent-
ziindlichen Verdnderungen in Endo- und Myokard?.25-%0 von ursich-
licher Bedingtheit durch Herzvitien?8:2L,4-4  von funktionell-elasti-
schen Anpassungsvorgingen3%.37,45,48,47  yon hypoxdmischen Myokard-
storungen 230,38, 48752 yop einer Bildungs- und Entwicklungsstorung?®,
3759 von einer Auswirkung konstitutioneller Faktoren?1,60 einer Kol-
lagen- 8,62 oder allgemeinen Stoffwechselkrankheit. Es wird auch die
Bedeutung einer mitterlichen Erkrankung wihrend der Graviditét
(Rubeolen, infektiose Mononucleosis, Megalerythema epidemicum) dis-
kutiert 2,10, 6365,

Pathologisch-physiologisch ist — besonders bei der diffusen Form —
die betrichtliche Dicke und Starre des Endokards von Bedeutung,
die das Ausdebnungs- und Kontraktionsvermdgen der befallenen
Herzhéhle (vorwiegend der linken Kammer) empfindlich verringern
(ScHAEDE hilt eine Kombination mangelnder diastolischer Auffiillung
und unvollsténdiger systolischer Entleerung fiir entscheidend).

Hinzukommende Vitien, Myokard- oder kardiovasculire Stérungen
wirken sich sinngemdB zusdtzlich belastend aus und beeinflussen den
Verlauf des Leidens sowie den Zeitpunkt des todlichen Herzversagens,
das meist die Folge einer katastrophalen Linksinsuffizienz ist.

Nach dem gegenwirtigen Wissensstand halten wir die Durchfiihrung
weiterer systematischer Untersuchungen fiir wiinschenswert. Solche
Nachforschungen sollten etwa folgende Punkte einschlieBen:

1. Allgemein- und Schwangerschaftsanamnese der Kindesmutter;

2. Anamnese des Kindes;

3. auller dem makroskopischen Befund: histologische (wenn moglich
histochemische) Aufarbeitung des Herzens in allen Abschnitten;

4. Bestimmung des Kalium-Calciumgehaltes im Herzmuskel (ent-
sprechend der neuerlich von Maruscu® gefundenen Kombination von
Endokardfibroelastose mit Verschiebungen des Kalium-Calciumgehaltes
im Herzmuskel);



250 Urricr HEIFER:

5. Einordnung des gewonnenen Bildes in ein morphologisches und
atiologisch-pathogenetisches Einteilungsprinzip4.10.

Zusammenfassung

Die relative Héufigkeit der Endokardfibroelastose unter den kon-
genitalen Kardiopathien, vornehmlich der foudroyanten Verlaufsform
im Neugeborenen- und Siuglingsalter, weist dieser Erkrankung ihre
Bedeutung unter den unerwarteten und plotzlichen Todesfillen dieser
Altersgruppe zu. Der Tod kann aus bisher voller Gesundheit und nach
unauffalliger Entwicklung plotzlich innerhalb von Minuten bis wenigen
Stunden nach der ersten Manifestierung des Leidens eintreten.

BEs wird ein Vorschlag zur Ausfithrung wiinschenswerter Unter-
suchungen fiber die Beobachtungen von Endokardfibroelastosen ge-
macht, die der Ergidnzung des bisherigen Wissens iiber die Erkrankung
dienen kénnen.
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