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Myocardial Dysplasia of the Right Ventricle of the Heart (Uhl Anomaly)
as a Possible Cause of Sudden Unexpected Death

Summary. Partial absence and fatty replacement of the myocardial com-
pacta of the right ventricular wall was observed in five young male adults,
four of whom died suddenly and unexpectedly and one in a car accident. In
one of these cases there was only one coronary orifice. Four cases of the so-
called Uhl anomaly had histological findings indicating dysmorphic myocar-
dial cells associated with minimal lymphohistiocytic infiltrates within the
fatty tissue. In one case, chronic destructive inflammation was a prominent
feature. Marked dysmorphic alterations in the myocardial fibers suggested
the occurrence of arrthythmic episodes as the main cause of sudden heart
failure and death.

Key words: Sudden unexpected death — Fatty replacement of right ventricu-
lar myocardium — Myocardial dysplasia — Right ventricular wall — Uhl’s ano-
maly

Zusammenfassung. Bericht iiber fiinf Sektionsfille von Erwachsenen, bei
denen weite Teile des Myokards der rechten Herzkammerwand durch Fett-
gewebe ersetzt und lediglich die Muskelinnenschicht mit Trabekeln und Pa-
pillarmuskeln erhalten waren (sogen. Uhl’sche Anomalie). In einem Fall be-
stand nur ein Koronarostium. Histologisch fanden sich in der Fettschicht
noch spérliche Muskelzellen mit schweren Dysmorphien. Diskrete entziind-
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liche Verdnderungen kamen bei vier Fillen vor, einmal waren sie deutlich
ausgebildet. Die dysmorphen Muskelzellen kommen als Ursache pathogno-
monischer Rhythmusstérungen und somit als Ursache fiir einen plétzlichen,
unerwarteten Tod in Frage.

Schliisselworter: Plotzlicher unerwarteter Tod aus natiirlicher Ursache —
Kardialer Tod — Myokarddysplasie — Kardiomyopathie — Uhl’sche Anomalie

In den Jahren 1982 bis 1984 fanden sich im Rahmen gerichtséirztlicher Obduk-
tionen fiinf Fille, bei denen die rechte Herzkammerwand anstelle von Muskel-
gewebe weitgehend aus Fettgewebe bestand. Eine solche Verinderung wird als
Uhl’sche Anomalie oder arrythmogene rechtsventrikuldre Dysplasie [21, 22]
bezeichnet. Bei 4 der 5 Fille war der Tod plotzlich und unerwartet eingetreten.
Einziger relevanter Autopsiebefund war jeweils eine solche Anomalie.

Fallberichte

Fall1

R.M. minnlich, 39jdhrig. Beruf: Vertreter. Wiederholte medizinische Abkldrung wihrend
Jahren wegen Extrasystolien. Schlechtes Ansprechen auf antiarrhythmische Therapie (zu-
letzt: Prajmalinum bitartratum). Fuhr eines Morgens mit PKW zur Arbeit; wurde auf einem
Autobahn-Rastplatz tot auf dem Riicken vor einer gedffneten Telefonkabine aufgefunden.

Autopsiebefunde (SN 107/82). 7T0kg schwer, 175 cm groB. Herz (480 g): schwere rechtsbetonte
Dilatation. Kammerwand rechts bis 10mm dick, nur aus weichem Fettgewebe bestehend,
vollstindig fehlendes Compacta-Myokard; Binnenmuskulatur (Trabekel, Papillarmuskeln)
mit leichter Fibrose (Abb.1). Endokard der rechten Kammer leicht fibrosiert. Vorhof rechts

Abb.1. Horizontalschnitt durch das Herz. Das Compacta-Myokard der rechten Kammer-
wand fehlt und ist durch Fettgewebe ersetzt. Die Binnenmuskulatur (Trabekel, Papillarmus-
keln) ist erhalten, nur leicht fibrosiert. Fall I: 39j4hriger Mann; anamnestisch ventrikuléire Ex-
trasystolen seit Jahren; plétzlicher und unerwarteter Tod durch akutes Herzversagen (Rhyth-
musstérung)
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dilatiert; Wand 4-5mm dick, ohne Fetteinlagerungen; zartes Endokard. Linke Herzhilfte
(einschlieBlich Myokard) intakt. Diskrete Koronarsklerose. Zarter Klappenapparat. Akute
Blutstauung der Organe.

Fall IT

B.M. ménnlich, 19jihrig. Schiiler. War immer gesund. Teilnahme an einer Weihnachtsfeier
im Freien. Plotzlich zu Boden gesunken und regungslos liegengeblieben. Unverziigliche Re-
animation durch einen Arzt, jedoch ohne Erfolg.

Autopsiebefunde (SN 158/83). 65kg schwer, 174 cm grof3. Herz (420 g) vergrofiert, rechtsbe-
tont stark dilatiert. Kammerwand rechts 3-5mm dick; in den apikalen zwei Dritteln vélliges
Fehlen des Myokards; Ersatz durch weiches Fettgewebe, das vom Epikard bis zur Innen-
schicht reicht; die Binnenmuskulatur (Trabekel, Papillarmuskeln) gewohnlich, ohne fibrose
oder lipomattse Durchsetzung; Endokard leicht fibrosiert (v.a. zwischen den Trabekeln).
Vorhof rechts stark dilatiert, sonst reguldr. Klappenapparat zart. Gemeinsamer Abgang bei-
der Koronarstimme aus der Aorta; keine Koronarsklerose. Einzelne kleine Narben in der
Mittelschicht der 15mm dicken linken Kammerwand. Keine weiteren Organveridnderungen.

Fall IIT

R.T. ménnlich; 36jihrig. Geschaftsfithrer. Keine kardialen Beschwerden anamnestisch be-
kannt; war nie in drztlicher Behandlung. Begab sich im Anschluf} an eine Sitzung in sein Biiro.
Wurde hier kurz danach tot am Boden liegend aufgefunden.

Autopsiebefunde (SN 101/84). 110kg schwer, 185cm groB. Herz (560 g) gesamthaft vergro-
Bert. Dilatation aller Herzhohlen, rechtsbetont. Rechte Kammerwand 5-8mm dick; das
Kammermyokard fehlt génzlich und ist durch weiches Fettgewebe ersetzt, das vom Epikard
bis zur Innenschicht reicht. Die Binnenmuskulatur (Trabekel) schméchtig ausgebildet und et-
was fettgewebig durchsetzt; Endokard leicht fibrosiert. Rechter Vorhof dilatiert. Linksventri-
kulédres Myokard unauffillig. (Wandstirke: 14 mm). Diskrete, nicht einengende Koronarskle-
rose. Reguldrer Klappenapparat. Akute Blutstauung der Organe. Verfettung der vergréBer-
ten Leber. Geringe allgemeine Arteriosklerose.

Fall IV

R.B. minnlich; 24jdhrig. Keine Berufsangabe. Keine Herzbeschwerden; nie in drztlicher Be-
handlung. Kollidierte auf Motorrad mit schleudernd entgegenkommendem PKW. Sofortiger
Tod.

Autopsiebefunde (SN 112/84). 70kg schwer, 180cm grof3. Herz (400 g) reguldr konfiguriert.
Leichte Dilatation der rechten Kammer, sonst normal weite Herzhohlen. Zartes Epi- und En-
dokard. Rechte Kammer (8-12mm) mit deutlich verdickter subepikardialer Fettschicht und
gleichzeitiger Verdiinnung des Myokards. Im oberen Kammerdrittel an der AuBenseite eine
miinzengrofe Stelle mit fehlendem Myokard; das Fettgewebe reicht bis zur Innenschicht. Ein
gleichartiger Befund von FingernagelgréBe im unteren Drittel der Hinterwand. Klappenappa-
rat und Kranzarterien regular. Keine weiteren krankhaften Organverdnderungen. Tédliche
Stammhirnverletzung und traumatische Aortenruptur.

Fall V

C.B. minnlich, 17jdhrig. Schiiler. Sportlicher und athletischer Mann. Keinerlei kardiale Be-
schwerden in der Vorgeschichte. Bricht wenige Minuten nach einem besonders anstrengen-
den Hallenhockey-Spiel zusammen und bleibt regungslos liegen. Sofort eingeleitete drztliche
WiederbelebungsmaBnahmen bleiben ohne Erfolg.

Autopsiebefunde (SN ZH 215/83). 180 cm groB, 65 kg schwer. Herzbefunde: 450 g, unauffl-
lige duBere Form, Spitze leicht gerundet, von beiden Kammern gemeinsam gebildet. Dilata-
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Abb. 2. Histologisch erkennbarer Frsatz des fehlenden Compacta-Myokards durch Fettge-
webe. Einzelne wenige Myokardzellen liegen noch im Vakatfett (/). Das Innenschicht-Myo-
kard ist leicht fibrosiert, sonst regulir. (Fall I/Formalin, Paraffin, PWS)

tion des rechten Vorhofs. Deutliche Dilatation der rechten Herzkammer, Wandstirke zwi-
schen 3-6mm. Compactamyokard herdférmig aus Fettgewebe bestehend, und zwar lateral,
im Septum, aber auch vereinzelte Herde im Conus pulmonalis, wobei die Fettschicht manch-
mal vom Endokard bis zum Epikard reicht. Linksventrikuldr hypertrophes Myokard mit ver-
einzelten Narben. Koronarien zart. Diskrete Verschmelzung der linken mit der rechten Ta-
schenklappe der Aorta (abortive bicuspide Klappe). Ubrige Obduktionsbefunde unauffillig.

Histologische Untersuchung/Ergebnisse

Fixation der Gewebsproben in 4%igem Formalin. Finbettung in Paraplast. Far-
bungen: Himatoxilin-Eosin, vanGieson, Phosphor-Wolfram-Saure (PWS,
PTAH) zur Darstellung der Querstreifung.

Bei den Fillen I-1V besteht die Vakatfettschicht der rechten Herzkammer
aus monovakuoligen Fettzellen. Dazwischen liegen einzelne Muskelzellen
(s. Abb.2). Sie sind teilweise aufgebldht, z. T. fadenformig. Ihr Sarkoplasma
zeigt vereinzelt die {ibliche Querstreifung; zumeist ist es feinschaumig vakuoli-
siert oder granuldr bis retikuldr strukturiert (s. Abb. 3). Die Kerne oft vergro-
bert und deformiert. An einzelnen wenigen Stellen kleine bis kleinste Ansamm-
lungen von Entziindungszellen (v.a. Lymphozyten). Die iibrigen Myokardab-
schnitte ohne Besonderheiten.

Bei Fall V besteht unterschiedlicher Ersatz der rechtsventrikuldren Com-
pacta-Muskulatur durch Fettgewebszellen, selten durch Narben. Im Fettge-
webe Inseln von untergehenden Muskelfasern, begleitet von chronisch ent-
ziindlichen Infiltraten. In der Trabekularschicht erhaltene Muskelfasern. In der
Innenschicht Zonen mit hypereosinophilen Fasern, abgetrennt durch einen
Saum normaler subendokardialer Muskelfasern. Im linksventrikuldren Myo-
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Abb.3. Die im Vakatfett liegenden Myokardzellen zeigen Zeichen der Dysplasie: Sie sind
z.T. stark verschmalert (a), an anderen Stellen plump geschwollen mit retikulidrem, granuli-
rem oder vakuolisiertern Sarkoplasma und deformierten, chromatinreichen Kernen (b, ¢).
(Fall I (a, ¢); Fall III (b)/Formalin, Paraffin, PWS)

kard, beschrinkt auf diinnen subepikardialen Streifen, vergleichbarer Myokar-
dersatz wie rechts, ebenso im Kammerseptum (rechts von der Mittelschicht).
Einzelne kleine Narben.

Vergleichsfille

Zur Abgrenzung der Uhl’schen Anomalie von der Lipomatosis cordis wurden
15 entsprechende fortlaufende Fille aus dem Obduktionsgut ausgewihlt. Todes-
ursache war meist ein natiirliches inneres Geschehen, seltener duflere Gewalt.
Die maBgeblichen Daten sind in Tabelle 1 aufgefiihrt. Die Ausdehnung und die
Beschaffenheit des subepikardialen Fettlagers und der fettgewebigen Myokard-
durchsetzung wurden an Horizontalschnitten beurteilt, ausgewihlte Stellen hi-
stologisch untersucht.
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Diskussion

Im Jahre 1952 berichtete Henry Uhl [25] tiber ein 8 Monate altes Kind, das an
einer bislang unbekannten Herzanomalie verstorben war. Autoptisch erwies
sich das Herz hochgradig dilatiert, das Myokard der rechten Kammerwand
fehite vollstindig und war durch Fettgewebe ersetzt. Eine dhnliche Beobach-
tung stammt von Castleman und Towne [8] und wurde im gleichen Jahr publi-
ziert. Bei der Autopsie der Leiche einer 24jihrigen Frau hatten sie am schwer
ausgeweiteten Herzen einen weitgehenden Myokardverlust der rechten Kam-
merwand festgestellt, die ,,papierdiinn“ war und — im Gegensatz zur Beobach-
tung von Uhl — nicht aus Fett- sondern aus Bindegewebe bestand. Schon vor
1952 war ein Herz mit extremer Dilatation und Wandverdiinnung alier Hohlen
zufolge Myokardmangels beobachtet worden. Osler [17] hat es kurz erwihnt,
Segal [23] lieferte spiter eine genaue Beschreibung des Herzpriparats, ohne je-
doch auf die Pathogenese einzugehen. Insgesamt sind bis heute in der Weltlite-
ratur mehr als 40 Fille mit derartigen Myokardverédnderungen mitgeteilt wor-
den, zumeist unter dem Begriff der ,,Uhl’schen Anomalie®, seltener des ,,Per-
gamentherzens® (parchment heart):

Abe et al. [1] berichten iiber einen einschlédgigen Fall, der intraoperativ ent-
deckt und autoptisch verifiziert wurde. Sie bringen eine tabellarische Zusam-
menstellung von 14 weiteren Fillen aus der Weltliteratur (bis 1973). Solche ka-
suistische Zusammenstellungen finden sich auch bei Bayer und Ostermeyer [5],
Ostermeyer [18] und Virmani et al. [26]. Weitere Fallberichte stammen von
Castleman und Towne [8], Cumming et al. [9], Diaz et al. [10], French et al.
[11], Gasul et al. [12], Gould et al. [13], Novak et al. [16], Ostermeyer [18],
Reeve et al. [19], Schneider [21], Uhl [25] und von Virmani et al. [26].

Alle Untersucher erheben im wesentlichen identische Befunde am Herzen.
Fithrendes Symptom ist ein Myokardmangel. In aller Regel ist die rechte Kam-
mer betroffen, nur ausnahmsweise zusitzlich die linke [17, 27]. Der einzige Be-
richt iiber den isolierten Befall der Vorhofe stammt von Bayer und Ostermeyer
[5]. Die Ausdehnung der Myokardalteration variiert von MiinzengréfBe [13, 27]
bis zum Totalverlust des Kammermyokards [25, 26] und ist in der Regel auf die
Compacta beschrinkt. Die Innenschicht mit Trabekeln und Papillarmuskeln ist
zumeist als schmale Muskelschicht erhalten. In etlichen Féllen ist Fettgewebe
an die Stelle des Kammermyokards getreten, wobei Oberfldchenrelief und
Kammerwandkonturen zumeist erstaunlich gut durch das Vakatfett imitiert
werden [1, 11, 13, 25, 26]. In anderen Fillen fehlt ein fettgewebiger Myokarder-
satz, sodaB} sich hier Aulen- und Innenschicht berithren und eine nur millime-
terdicke derbe Haut bilden, die regelm#Big stark gedehnt und oft thrombotisch
belegt ist [S, 8-10, 16, 25, 26]. Der rechte Vorhof ist immer ausgeweitet, die
Wandmuskulatur oft hypertrophiert. Nach den Literaturangaben bestitigt die
histologische Untersuchung den makroskopischen Befund des Myokardman-
gels und dessen Ersatz durch narbenfreies fibrolipomatéses Gewebe. Einzelne
Untersucher beschreiben spirliche, teils fadenformige, teils groBe, plumpe Zel-
len mit bizarren Kernen und deuten sie als Reste von Herzmuskelzellen [5, 9,
21, 22]. Entziindliche Veranderungen — zumeist lympho-histiozytire Infiltrate —
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werden nur in wenigen Fillen vermerkt; in der Regel sind sie sehr diskret [21,
22).

Die bei den eigenen Fillen erhobenen Herzbefunde decken sich mit den Be-
obachtungen im Schrifttum. Durchwegs war das Kammermyokard rechts —
speziell die Compacta — zu grofien Teilen nicht mehr vorhanden und durch
Fettgewebe ersetzt, wodurch eine Wand in iiblicher Struktur und Stirke vorge-
tduscht wurde (Abb.1). Die Binnenmuskulatur war erhalten, nicht lipomatds
umgestaltet und nur im Fall I etwas fibrosiert (Abb. 2). Der Ubergang vom in-
takten Myokard zum Vakatfett war klar und deutlich begrenzt und nicht etwa
wverwaschen“. Vorhof und Kammer rechts waren weiter als normal, die Vor-
hofwand mehrheitlich hypertrophiert, sonst reguldr aufgebaut. Die Klappen
waren zart und schluifihig. Die Kranzarterien waren nicht oder nur leicht skle-
rosiert. Lediglich im Fall II bestanden einzelne kleine Myokardnarben. In die-
sem Fall fand sich als Besonderheit ein gemeinsames Ostium der sonst unauffil-
ligen Koronariste.

Histologisch war das Vakatfett wie normales Fettgewebe gebaut und nur
stellenweise leicht fibrosiert. Darin eingelagert waren bei den Fillen I-IV ein-
zelne kleinste Rundzellinfiltrate, jedoch keine Narben. Beim Fall V bestanden
Bereiche mit relativ dichten gemischtzelligen entziindlichen Infiltraten neben
Zonen ohne Entziindungsreaktion im Ersatzfettgewebe. Regelmifig fanden
sich Muskelzellen in geringer Zahl gleichmifBig verstreut innerhalb der Vakat-
fettschicht (Abb.2). Sie waren zum Teil stark verschmélert, zumeist jedoch
plump aufgetrieben mit vergroberten, chromatinreichen, deformierten Kernen.
Das Sarkoplasma zeigte nurmehr streckenweise die sonst iibliche Querstrei-
fung, hdufiger war es schaumartig vakuolisiert oder retikulir bis fein-granulér
strukturiert (Abb. 3).

Es stellt sich nun die Frage, welche pathophysiologischen Auswirkungen das
Fehlen von Compacta-Myokard in der rechten Herzkammerwand v.a. auf die
Reizbildung, Erregungsleitung und Hdmodynamik hat.

Herzrhythmusstorungen sind nach den Mitteilungen im Schrifttum typische
Begleiterscheinungen der rechtsventrikuldren Myokarddysplasie. Im Vorder-
grund stehen Tachyarrhythmien ventrikulédren Ursprungs. Einzig bei der Beob-
achtung von Bayer und Ostermeyer [5] ging die absolute Arrhythmie von einem
Vorhofflimmern aus; in diesem Fall waren die Vorhofe von der Dysplasie be-
troffen. Die Rhythmusstdrungen sind therapeutisch schwer zu beeinflussen [21,
22]. Es ist vorstellbar, da} derartiges jederzeit durch irreversibles Kammerflim-
mern zum Tod fithren kann.

Ausgangsort der gefihrlichen ventrikuldren Extrasystolien diirfte die Region
der myokardialen Anomalie sein [21, 22; Schneider 1983, personliche Mittei-
lung]. Als Quelle der arrhythmogenen Reize kommen die spérlichen dysplasti-
schen Muskelzellen im Vakatfett in Frage; mogliche Ursache ist aber auch die
Uberdehnung des Innenschicht-Myokards im Rahmen der Ventrikeldilatation.

Im Gegensatz zur friih auftretenden ektopischen Reizbildung bleibt die Hé-
modynamik in aller Regel erstaunlich lange ungestort. Nach den Angaben in
der Literatur zeigten die Betroffenen zumeist keine kardialen Insuffizienzzei-
chen und waren bis zum unerwarteten plotzlichen Todeseintritt leistungsfihig
gewesen. Nur vereinzelt wurden periphere Oedeme, selten Miidigkeit, Zy-
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anose, Dyspnoe oder geringe pektangintse Beschwerden beobachtet, und zwar
vorzugsweise relativ kurz vor dem Ableben [2, 10, 11, 13, 16, 19, 25].

Nach géngiger Vorstellung kann sich eine Kammerwand ohne {ibliche Mus-
kelanteile nicht richtig kontrahieren. Castleman et al. [8] sowie Cumming et al.
[9] haben dies fiir Félle mit Uhl’scher Anomalie réntgenologisch belegt, und in
dem von Abe et al. [1] veroffentlichen Fall war intraoperativ aufgefallen, daB3
die schwer dilatierte rechte Kammerwand keinerlei Titigkeit auswies. Umso
mehr erstaunt das Ausbleiben von rechtskardialen Insuffizienzzeichen.

Der Frage nach der himodynamischen Aufgabe der rechten Herzkammer
gingen Starr et al. [24] nach. Sie zeigten im Experiment am Tier, daB eine kom-
plette Hitzeverddung des rechten Kammermyokards weitgehend folgenlos er-
tragen wird und nicht zwangsldufig zu einem Rechtsherzversagen fiihrt. Der
Ausfall wird offenbar durch die linke Herzhilfte kompensiert. Grundlegend da-
fiir sind nach Bakos [3] gemeinsame Muskelbénder zwischen beiden Herzkam-
mern. Uber diese kann sich die linksventrikulire Spannung wéhrend der systo-
lischen Kontraktion auf die rechte Kammerwand iibertragen und hier einen
Druckanstieg erzeugen, was sich giinstig auf die Blutentleerung auswirkt. Die
rechte Herzkammer funktioniert damit in erster Linie als Blutreservoir; fiir die
Blutbewegung hat ihr Muskelanteil untergeordnete Bedeutung [12].

Eine nicht unwesentliche hdmodynamische Unterstiitzung erfolgt iiber die
obere Hohlvene im Sinne der vis a tergo [9] und wird zudem durch den rechten
Vorhof erbracht [1]. French et al. [11] haben echokardiographisch und Gould
et al. [13] mittels Herzkatheterismus festgestellt, daB der Vorhof bei Fillen mit
Uhl’scher Anomalie einen verstiarkten Kontraktionsimpuls liefert, der sich als
présystolische Welle in die Lungen fortsetzt. Als Folge dieser chronischen Zu-
satzbelastung diirfte es zu der haufigen atrialen Wandhypertrophie kommen [2,
9,10, 27].

Bei den eigenen Beobachtungen waren nur in einem Fall (I) Rhythmussto-
rungen (ventrikuldre Extrasystolien) bekannt gewesen. Sie waren trotz antiar-
rhythmischer Therapie nicht zu beseitigen. In den iibrigen Féllen (11, III und V)
fehlt eine einschligige medizinische Vorgeschichte; EKG-Aufzeichnungen lie-
gen nicht vor. Die Todesumstéinde lassen jedoch zusammen mit dem Fehlen an-
derer Ursachen eine akute Rhythmusstérung — vermutlich ein Kammerflim-
mern — als Todesursache vermuten. Im Fall IV war beziiglich eines Herzleidens
ebenfalls nichts bekannt gewesen. Hier trat der Tod infolge eines unverschulde-
ten Unfalles ein. Die rechtsventrikuldre Dysplasie war ein autoptischer Zufalls-
befund und in keinen Zusammenhang mit dem Todesgeschehen zu bringen.
Zeichen einer kardialen Insuffizienz fehlten bei allen Fillen. Die Betroffenen
waren bis zum plétzlichen Tod z. T. iiberdurchschnittlich korperlich leistungs-
fahig gewesen.

Die Aetiologie der arrythmogenen Herzwanddysplasie ist bis heute unklar.
Henry Uhl [25] hat seinerzeit drei Moglichkeiten erwogen, niamlich einen Zu-
stand nach frilherem Myokardinfarkt, eine Defektheilung nach lange zuriick
liegendem entziindlichem oder degenerativem Vorgang mit Myokarddestruk-
tion oder einen priméren Entwicklungsdefekt.

Kennzeichnend fiir ein Infarktgeschehen sind Narben v.a. in der Innen-
schicht und zumeist Alterationen an den Koronarien. Im Gro8teil der Fille aus
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der Literatur sowie der eigenen Beobachtungen fehlten Muskelnarben, und die
Kranzarterien waren bis in die Peripherie intakt. Uberdies lag bei unsern Fillen
der Schwerpunkt des Myokardmangels in der &uBleren Wandschicht, was zu-
sammen mit der ersatzweisen Fettgewebsbildung entschieden gegen eine post-
ischamische Verénderung spricht [21].

Bei einem lange zuriick liegenden rechtsventrikuliren Myokarduntergang
v.a. entziindlicher Genese wiire erwartungsgemif die Innenschicht mit Endo-
kard und Klappen vom destruktiven Prozess in irgendeiner Art mitbetroffen.
Bei den eigenen wie auch den mitgeteilten Fallen indessen waren die Klappen
reguldr, das Endokard nicht iiberdurchschnittlich fibrosiert und die Binnenmus-
kulatur zumeist als einzige Myokardschicht der Kammerwand noch deutlich er-
halten. Daraus leiteten verschiedene Untersucher die Hypothese eines konge-
nitalen Entwickiungsfehlers als Ursache der Kammerwandanomalie ab und
sprachen sich damit gegen die Annahme einer Defektheilung nach fritherer
Myokarddestruktion aus [2, 13, 16, 19, 25, 26]. Vielmehr sahen sie im Myo-
karddefekt den Ausdruck einer unvollsténdigen Ausbildung der Compacta des
Kammermyokards wéhrend der frithembryonalen Herzentwicklung. Der im
Fall II festgestellte solitire Abgang der sonst reguliren Koronarien kdnnte ein
weiterer Hinweis auf eine abgelaufene kardiale Entwicklungsstdrung sein.

Im 4-Somiten-Stadium vereinigen sich die paarigen Endothelschlduche zu
einem Rohr. Das auBen anliegende Mesenchym verdickt sich zur Herzplatte,
aus der seitengetrennt Myokard und Epikard entstehen [6]. Der Endokard-
schlauch entwickelt sich spéter zu den myoendokardialen Teilen der Innen-
schicht [14]. Wird die Differenzierung der rechtsseitigen Herzplatte im frithen
Embryonalstadium gestort, so konnte dies je nach Ausdehnung einen partiellen
bis totalen Defekt im Compacta-Myokard der spiteren Ventrikelwand nach
sich ziehen, wohingegen sich das Epikard und die Endothelschlauch-Derivate
— namentlich Endokard mit Klappenapparat und Binnenmuskulatur — weitge-
hend geordnet ausbilden wiirden.

Die Annahme einer myokardialen Entwicklungsstérung im Frithembryonal-
stadium ist eine brauchbare pathogenetische Erklérung fiir alle jene Fille mit
echter Kammerwandverdiinnung und ohne vikariierende Fettgewebsbildung,
also fiir das sog. Pergamentherz. Sie vermag jedoch die Tatsache des fettgewe-
bigen Myokardersatzes bei den iibrigen mitgeteilten und bei sémtlichen eigenen
Féllen nicht ohne weiteres zu erkliren.

In neuerer Zeit ist v.a. von Schneider [21-22; personliche Mitteilung 1983]
die Ansicht geduflert worden, die rechtsventrikulire Myokarddysplasie sei das
Ergebnis eines langsamen Muskelschwunds infolge progredienten Faserunter-
gangs begleitet von einem Ersatz durch Fettgewebe, was an eine besondere
Form der Kardiomyopathie denken 148t. Diese pathogenetische Vorstellung
baut v.a. auf den histologischen Befunden von winzigen Fasernekrosen und
lympho-histiozytdren Infiltraten auf. Dazu paflt auch die ersatzweise Fettge-
websneubildung. Unklar ist hier jedoch, weshalb die Innenschicht oft unberiihrt
bleibt und der Ubergang vom erhaltenen Myokard zum Vakatfett auffallend
abrupt und nicht flieBend ist.

Unsere eigenen 5 Fille lassen sich dieser Vorstellung einer progredienten
Kardiomyopathie zuordnen unter dem Gesichtspunkt der Vakatfettbildung als
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mafgeblichem diagnostischem Kriterium. Die Zusatzbefunde von entziindli-
chen Infiltraten, Narben und Myonekrosen beim Fall V sprechen ebenfalls in
dieser Richtung.

Auffillig ist der bevorzugte Befall der rechten Herzhilfte und hier des Ven-
trikels, wogegen die linksventrikulire Myokarddysplasie duBerst selten ist [17,
27]. Diese Verteilungsbesonderheit 1468t sich aus den diskutierten Entstehungs-
weisen allein nicht ableiten. Eine mogliche Erkldrung ist die, daB ein ausge-
dehnter linksventrikulérer Myokardmangel mit dem Leben nicht vereinbar ist.
Kleine Myokarddefekte der linken Kammerwand sind jedoch iiberlebbar und
miissten eigentlich bei Autopsien zu finden sein. Der Befall der rechten Herz-
kammer indessen kann himodynamisch um Jahrzehnte {iberlebt werden, so-
lange nicht Rhythmusstorungen auftreten und zum Tod fiihren.

Differentialdiagnostisch kommt bei einer rechtsventrikuldren Fettgewebs-
vermehrung neben der Uhl’schen Anomalie v.a. die Lipomatosis cordis als Ur-
sache in Frage.

Charakteristisch fiir die Lipomatosis cordis ist eine Zunahme der iiblichen
subepikardialen Fettlage mit haarkammartig infiltrativer und evtl. atrophisie-
render Durchsetzung des Kammermyokards, die bis zum Endokard reichen
kann [4, 7, 15, 28]. Faseratrophie und —aufsplitterung kénnen so stark sein,
daB das Herz einer plétzlichen Zusatzbelastung nicht mehr gewachsen ist und
akut versagt [28]. Die Lipomatosis cordis kommt gehéuft in den oberen Alters-
klassen vor und iiberdies bei iibergewichtigen Personen sowie bei Alkoholikern
[4,7,28]. Sie ist die Folge einer Umwandlung des reguliren interstiticllen Binde-
gewebes zu Fettgewebe [15].

Wir haben aus dem eigenen Obduktionsgut 15 Fille mit einer Lipomatosis
cordis ndher analysiert. Die relevanten Daten sind in Tabelle 1 zusammenge-
faBt. Alters- und Geschlechtsverteilung decken sich mit den entsprechenden
Erfahrungswerten. Im Vergleich zum Fallkollektiv mit rechtsventrikuldrer Dys-
plasie zeigt sich eine Ubereinstimmung im gleichmiBigen Vorkommen bei bei-
den Geschlechtern, aber eine Abweichung bei der Altersverteilung, indem die
Lipomatosis cordis bevorzugt bei den oberen Altersklassen vorkommt, Fille
mit Myokarddysplasie jedoch in allen Alterskategorien zu finden sind.

Ein weiteres Unterscheidungsmerkmal beider Krankheitsbilder ist die
Ubergewichtigkeit. Sie ist bei den Vergleichsfillen mit Lipomatosis cordis iiber-
durchschnittlich héufig vorhanden; bei den Fillen mit ventrikuléirer Myokard-
dysplasie indessen scheint das Korpergewicht keine pathogenetische Bedeutung
zu haben. Noch deutlicher unterscheiden sich die beiden Formen durch die Art
der Fettgewebsvermehrung. Bei den Féllen mit Lipomatosis cordis befindet
sich Fettgewebe zwischen den auseinandergedringten Muskelfaserbiindeln, die
zusammengenommen eine weitgehend normale Muskelmasse ausmachen. Bei
den Fillen mit rechtsventrikuldrer Dysplasie hingegen haben wir es mit einem
Mangel an regelrechtem Myokardgewebe zu tun. Zudem ist hier der Ubergang
in den Randpartien ziemlich abrupt, und lipomatose Interponate im intakten
Myokard fehlen weitgehend. Insgesamt sprechen somit siamtliche Befunde da-
fir, daB es sich bei der rechtsventrikuliren Myokarddysplasie um eine eigen-
stindige Erkrankung handelt.
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Fiir den autoptischen Nachweis der besprochenen Herzanomalie wird am
zweckméBigsten so vorgegangen, daf3 das Herz nach Darstellung der Koronar-
lichtungen nicht ,,entlang des Blutstroms“ (nach Virchow) er6ffnet wird, son-
dern von der Spitze her bis etwa 1,5cm unter die Klappenebene in ca.1lcm
dicke Scheiben aufgeteilt wird [20]. Dadurch wird die etagenweise Beurteilung
sdmtlicher Kammeranteile, besonders der Dickenverhiltnisse und des gewebli-
chen Aufbaus erleichtert ohne Einschrankung der histologischen Untersu-
chungsmoglichkeiten. Der basale Kammerteil wird zusammen mit den Vorho-
fen belassen und nach Virchow pripariert. Dadurch wird die weitere Untersu-
chung der Klappen und der Septumbasis (mit AV-Knoten und His’schem Biin-
del) nicht beeintréichtigt. Giinstig ist eine vorgingige Perfusionsfixation.
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