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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 myocard ium - Myocardial  dysplasia - Right ventricular wall - Uhl 's  ano- 
maly 

Zusammenfassung. Bericht fiber f~nf Sektionsf~lle von Erwachsenen,  bei 
denen weite Teile des Myokards  der rechten Herzkammerwand  durch Fett- 
gewebe ersetzt und lediglich die Muskelinnenschicht mit Trabekeln  und Pa- 
pil larmuskeln erhalten waren (sogen. Uhl 'sche Anomalie) .  In einem Fall be- 
stand nur ein Koronarost ium.  Histologisch fanden sich in der Fettschicht 
noch sp~rliche Muskelzellen mit schweren Dysmorphien.  Diskrete  entziind- 

* Herrn Prof. Dr. G. Dotzauer zum 75. Geburtstag gewidmet 
** Auszugsweise mitgeteilt anl~iglich der 63. Jahrestagung der Deutschen Gesellschaft ffir 
Rechtsmedizin in Giessen (F~ille I-IV) und der Tagung Stiddeutscher Rechtsmediziner in Tii- 
bingen 1984 (Fall V) 
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liche Ver~inderungen kamen  bei vier F~illen vor,  einmal waren sie deutlich 
ausgebildet. Die dysmorphen Muskelzellen kommen  als Ursache pathogno- 
monischer Rhythmusst6rungen und somit als Ursache fiir einen pl6tzlichen, 
unerwarte ten Tod in Frage. 

Schliisselwiirter' P16tzlicher unerwarteter  Tod aus nattirlicher Ursache - 
Kardialer  Tod - Myokarddysplasie - Kardiomyopathie  - Uhl 'sche Anomal ie  

In den Jahren 1982 bis 1984 fanden sich im Rahmen  gerichts~irztlicher Obduk-  
t ionen ftinf F~ille, bei denen die rechte He rzkammerwand  anstelle von Muskel- 
gewebe weitgehend aus Fet tgewebe bestand. Eine solche Ver~inderung wird als 
Uhl 'sche Anomal ie  oder  ar rythmogene rechtsventrikul~ire Dysplasie [21, 22] 
bezeichnet.  Bei 4 der 5 F~ille war der Tod pl6tzlich und unerwarte t  eingetreten. 
Einziger relevanter  Autopsiebefund war jeweils eine solche Anomalie .  

Fallberichte 

Fall I 

R.M. m~nnlich, 39j~ihrig. Beruf: Vertreter. Wiederholte medizinische Abklgrung w~ihrend 
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 Rticken vor einer ge6ffneten Telefonkabine aufgefunden. 

Autopsiebefunde (SN 107/82). 70 kg schwer, 175 cm grog. Herz (480 g): schwere rechtsbetonte 
Dilatation. Kammerwand rechts bis 10 mm dick, nur aus weichem Fettgewebe bestehend, 
vollst~indig 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: 39j/ihriger Mann; anamnestisch ventrikul/ire Ex- 
trasystolen seit Jahren; pl6tzlicher und unerwarteter Tod durch akutes Herzversagen (Rhyth- 
musst6rung) 
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dilatiert; Wand 4-5ram dick, ohne Fetteinlagerungen; zartes Endokard. Linke Herzh~lfte 
(einschlieglich Myokard) intakt. Diskrete Koronarsklerose. Zarter Klappenapparat. Akute 
Blutstauung der Organe. 

Fall H 

B.M. m~innlich, 19jfihrig. Schiller. War immer gesund. Teilnahme an einer Weihnachtsfeier 
im Freien. P16tzlich zu Boden gesunken und regungslos liegengeblieben. Unverzfigliche Re- 
animation durch einen Arzt, jedoch ohne Erfolg. 

Autopsiebefunde (SN 158/83). 65 kg schwer, 174 cm grog. Herz (420 g) vergr6Bert, rechtsbe- 
tont stark dilatiert. Kammerwand rechts 3-5 mm dick; in den apikalen zwei Dritteln vOlliges 
Fehlen des Myokards; Ersatz durch weiches Fettgewebe, das vom Epikard bis zur Innen- 
schicht reicht; die Binnenmuskulatur (Trabekel, Papillarmuskeln) gew6hnlich, ohne fibrSse 
oder lipomat6se Durchsetzung; Endokard leicht fibrosiert (v. a. zwischen den Trabekeln). 
Vorhof rechts stark dilatiert, sonst regular. Klappenapparat zart. Gemeinsamer Abgang bei- 
der Koronarst~imme aus der Aorta; keine Koronarsklerose. Einzelne kleine Narben in der 
Mittelschicht der 15 mm dicken linken Kammerwand. Keine weiteren Organver~inderungen. 

Fall III 

R.T. mfinnlich; 36jfihrig. Geschfiftsfilhrer. Keine kardialen Beschwerden anamnestisch be- 
kannt; war nie in ~irztlicher Behandlung. Begab sich im Anschlug an eine Sitzung in sein Bilro. 
Wurde hier kurz danach tot am Boden liegend aufgefunden. 

Autopsiebefunde (SN 101/84). 110 kg schwer, 185 cm grog. Herz (560 g) gesamthaft vergr6- 
Bert. Dilatation aller Herzh6hlen, rechtsbetont. Rechte Kammerwand 5-8mm dick; das 
Kammermyokard fehlt g~inzlich und ist durch welches Fettgewebe ersetzt, das vom Epikard 
bis zur Innenschicht reicht. Die Binnenmuskulatur (Trabekel) schm/ichtig ausgebildet und et- 
was fettgewebig durchsetzt; Endokard leicht fibrosiert. Reehter Vorhof dilatiert. Linksventri- 
kul~ires Myokard unauff~illig. (Wandst~irke: 14 ram). Diskrete, nicht einengende Koronarskle- 
rose. Regulgrer Klappenapparat. Akute Blutstaunng der Organe. Verfettung der vergr6ger- 
ten Leber. Geringe allgemeine Arteriosklerose. 

Fall IV 

R.B. m~innlich; 2@ihrig. Keine Berufsangabe. Keine Herzbeschwerden; nie in ~irztlicher Be- 
handlung. Kollidierte auf Motorrad mit schleudernd entgegenkommendem PKW. Sofortiger 
Tod. 

Autopsiebefunde (SN 112/84). 70 kg schwer, 180 cm grog. Herz (400 g) regular konfiguriert. 
Leichte Dilatation der rechten Kammer, sonst normal weite Herzh6hlen. Zartes Epi- und En- 
dokard. Rechte Kammer (8-12 mm) mit deutlich verdickter subepikardialer Fettschicht und 
gleichzeitiger Verdilnnung des Myokards. Im oberen Kammerdrittel an der AuBenseite eine 
milnzengroge Stelle mit fehlendem Myokard; das Fettgewebe reicht bis zur Innenschicht. Ein 
gleichartiger Befund yon Fingernagelgr6ge im unteren Drittel der Hinterwand. Klappenappa- 
rat und Kranzarterien regular. Keine weiteren krankhaften Organveranderungen. TSdliche 
Stammhirnverletzung und traumatische Aortenruptur. 

Fa/ /V 

C.B. m~innlich, 17j~ihrig. Schiller. 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 ~irztliche 
Wiederbelebungsmagnahmen bleiben ohne Erfolg. 

Autopsiebefunde (SN ZH 215/83). 180 cm grog, 65 kg schwer. Herzbefunde: 450g, unauff~l- 
lige ~iugere Form, Spitze leicht gerundet, yon beiden Kammern gemeinsam gebildet. Dilata- 
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Abb. 2. Histologisch erkennbarer Ersatz des fehlenden Compacta-Myokards durch Fettge- 
webe. Einzelne wenige Myokardzellen liegen noch im Vakatfett (,,7). 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 3-6 mm. Compactamyokard herdfOrmig 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. Linksventrikulir hypertrophes Myokard mit ver- 
einzelten Narben. Koronarien zart. Diskrete Verschmelzung der linken mit der rechten Ta- 
schenklappe der Aorta (abortive bicuspide Klappe). 121brige Obduktionsbefunde unauffillig. 

Histologische Untersuchung/Ergebnisse 

Fixation der Gewebsproben in 4% igem Formalin. Einbettung in Paraplast. F i r -  
bungen: Himatoxil in-Eosin,  vanGieson, Phosphor-Wolfram-Siure (PWS, 
PTAH)  zur Darstellung der Querstreifung. 

Bei den Fi l len I-IV besteht die Vakatfettschicht der rechten Herzkammer  
aus monovakuoligen Fettzellen. Dazwischen liegen einzelne Muskelzellen 
(s. Abb. 2). Sie sind teilweise aufgebliht ,  z .T.  fadenfSrmig. Ihr Sarkoplasma 
zeigt vereinzelt die tibliche Querstreifung; zumeist ist es feinschaumig vakuoli- 
siert oder granulir  bis ret ikul ir  strukturiert (s, Abb. 3). Die Kerne oft vergr6- 
bert  und deformiert.  An einzelnen wenigen Stellen kleine bis kleinste Ansamm- 
lungen yon Entztindungszellen (v. a. Lymphozyten) .  Die tibrigen Myokardab- 
schnitte ohne Besonderheiten.  

Bei Fall V besteht unterschiedlicher Ersatz der rechtsventrikuliren Com- 
pacta-Muskulatur durch Fettgewebszellen, selten durch Narben. Im Fettge- 
webe Inseln yon untergehenden Muskelfasern, begleitet von chronisch ent- 
z indl ichen Infiltraten. In der Trabekularschicht erhaltene Muskelfasern. In der 
Innenschicht Zonen mit hypereosinophilen Fasern, abgetrennt durch einen 
Saum normaler  subendokardialer Muskelfasern. Im linksventrikuliren Myo- 
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Abb. 3. Die im Vakatfett liegenden Myokardzellen zeigen Zeichen der Dysplasie: Sie sind 
z.T. stark verschm~ilert (a), an anderen Stellen plump geschwollen mit retikul~rem, granulg- 
rem oder vakuolisiertem Sarkoplasma und deformierten, chromatinreichen Kernen (b, e). 
(Fall I (a, c); Fall III (b)/Formalin, Paraffin, PWS) 

kard, beschr~inkt auf diinnen subepikardialen Streifen, vergleichbarer Myokar- 
dersatz wie rechts, ebenso im Kammerseptum (rechts v o n d e r  Mittelschicht). 
Einzelne kleine Narben. 

Vergleichsfiille 

Zur Abgrenzung der Uhl'schen Anomalie v o n d e r  Lipomatosis cordis wurden 
15 entsprechende fortlaufende F~ille aus dem Obduktionsgut ausgewfihlt. Todes- 
ursache war meist ein nattirliches inheres Geschehen, seltener ~iugere Gewalt. 
Die maggeblichen Daten sind in Tabelle 1 aufgeftihrt. Die Ausdehnung und die 
Beschaffenheit des subepikardialen Fettlagers und der fettgewebigen Myokard- 
durchsetzung wurden an Horizontalschnitten beurteilt, ausgewfihlte Stellen hi- 
stologisch untersucht. 
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Im Jahre 1952 berichtete Henry Uhl [25] fiber 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 
fehlte vollstfindig und war durch Fettgewebe ersetzt. Eine fihnliche Beobach- 
tung stammt yon Castleman und Towne [8] und wurde im gleichen Jahr publi- 
ziert. Bei der Autopsie der Leiche einer 24j~ihrigen Frau hatten sie am schwer 
ausgeweiteten Herzen einen weitgehenden Myokardverlust der rechten Kam- 
merwand festgestellt, die ,,papierdfinn" 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 Wandverdtinnung aller H6hlen 
zufolge Myokardmangels beobachtet worden. Osler [17] hat es kurz erwfihnt, 
Segal [23] lieferte sp~iter eine genaue Beschreibung des Herzpr~iparats, ohne je- 
doch auf die Pathogenese einzugehen. Insgesamt sind bis heute in der Weltlite- 
ratur mehr als 40 F~ille mit derartigen Myokardver~inderungen mitgeteilt wor- 
den, zumeist unter dem Begriff der ,,Uhl'schen Anomalie", seltener des ,,Per- 
gamentherzens" (parchment heart): 

Abe et al. [1] berichten fiber einen einschl~igigen Fall, der intraoperativ ent- 
deckt und autoptisch verifiziert wurde. Sie bringen eine tabellarische Zusam- 
menstellung yon 14 weiteren F~llen aus der Weltliteratur (bis 1973). Solche ka- 
suistische Zusammenstellungen linden 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. 
Ftihrendes Symptom ist ein Myokardmangel. In aller Regel ist die rechte Kam- 
mer betroffen, nur ausnahmsweise zus~itzlich die linke [17, 27]. Der einzige Be- 
richt fiber den isolierten Befall der Vorh6fe stammt von Bayer und Ostermeyer 
[5]. Die Ausdehnung der Myokardalteration variiert von Mfinzengr613e [13, 27] 
bis zum Totalverlust des Kammermyokards [25, 26] und ist in der Regel auf die 
Compacta beschrfinkt. Die Innenschicht mit Trabekeln und Papillarmuskeln ist 
zumeist als schmale Muskelschicht erhalten. In etlichen Ffillen ist Fettgewebe 
an die Stelle des Kammermyokards getreten, wobei Oberfl~ichenrelief und 
Kammerwandkonturen zumeist erstaunlich gut durch das Vakatfett imitiert 
werden [1, 11, 13, 25, 26]. In anderen F~illen fehlt ein fettgewebiger Myokarder- 
satz, sodag sich bier Augen- und Innenschicht ber~ihren und eine nur millime- 
terdicke derbe Haut bilden, die regelmfiNg stark gedehnt und oft thrombotisch 
belegt ist [5, 8-10, 16, 25, 26]. Der rechte Vorhof ist immer ausgeweitet, die 
Wandmuskulatur oft hypertrophiert. Nach den Literaturangaben bestgtigt die 
histologische Untersuchung den makroskopischen Befund des Myokardman- 
gels und dessen Ersatz durch narbenfreies fibrolipomat6ses Gewebe. Einzelne 
Untersucher beschreiben spfirliche, tells fadenf6rmige, tells groge, plumpe Zel- 
len mit bizarren Kernen und deuten sie als Reste von Herzmuskelzellen [5, 9, 
21, 22]. Entzt~ndliche Ver~nderungen - zumeist lympho-histiozyt~ire Infiltrate - 
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werden nur in wenigen FNlen vermerkt; in der Regel sind sie sehr diskret [21, 
22]. 

Die bei den eigenen F~illen erhobenen Herzbefunde decken sich mit den Be- 
obachtungen im Schrifttum. Durchwegs war das Kammermyokard rechts - 
speziell die Compacta - zu grogen Teilen nicht mehr vorhanden und durch 
Fettgewebe ersetzt, wodurch eine Wand in t~blicher Struktur und St~trke vorge- 
t~tuscht wurde (Abb. 1). Die Binnenmuskulatur war erhalten, nicht lipomat6s 
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 
,,verwaschen". Vorhof und Kammer rechts waren weiter als normal, die Vor- 
hofwand mehrheitlich hypertrophiert, sonst regul~ir aufgebaut. Die Klappen 
waren zart und schlugffihig. 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 unauff~il- 
ligen Koronar~iste. 

Histologisch war das Vakaffett wie normales Fettgewebe gebaut und nur 
stellenweise leicht fibrosiert. Darin eingelagert waren bei den F~illen I-IV ein- 
zelne kleinste Rundzellinfiltrate, jedoch keine Narben. Beim Fall V bestanden 
Bereiche mit relativ dichten gemischtzelligen entztindlichen Infiltraten neben 
Zonen ohne Entztindungsreaktion im Ersatzfettgewebe. Regelm~il3ig fanden 
sich Muskelzellen in geringer Zahl gleichm~igig verstreut innerhalb der Vakat- 
fettschicht (Abb. 2). Sie waren zum Teil stark verschm~lert, zumeist jedoch 
plump aufgetrieben mit vergr6berten, chromatinreichen, deformierten Kernen. 
Das Sarkoplasma zeigte nurmehr streckenweise die sonst tibliche Querstrei- 
lung, hfiufiger war es schaumartig vakuolisiert oder retikul~ir bis fein-granul~ir 
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 Hfimodynamik hat. 

Herzrhythmusst6rungen sind nach den Mitteilungen im Schrifttum typische 
Begleiterscheinungen der rechtsventrikulfiren Myokarddysplasie. Im Vorder- 
grund stehen Tachyarrhythmien ventrikulfiren Ursprungs. Einzig bei der Beob- 
achtung von Bayer und Ostermeyer [5] ging die absolute Arrhythmie von einem 
Vorhofflimmern aus; in diesem Fall waren die Vorh6fe yon der Dysplasie be- 
troffen. Die Rhythmusst6rungen sind therapeutisch schwer zu beeinflussen [21, 
22]. Es ist vorstellbar, dag derartiges jederzeit durch irreversibles Kammerflim- 
mern zum Tod ftihren kann. 

Ausgangsort der geffihrlichen ventrikulfiren Extrasystolien diirfte die Region 
der myokardialen Anomalie sein [21, 22; Schneider 1983, pers6nliche Mittei- 
lung]. Als Quelle der arrhythmogenen Reize kommen die sp~irlichen dysplasti- 
schen Muskelzellen im Vakatfett in Frage; m6gliche Ursache ist aber auch die 
Uberdehnung des Innenschicht-Myokards im Rahmen der Ventrikeldilatation. 

Im Gegensatz zur frtih auftretenden ektopischen Reizbildung bleibt die Hfi- 
modynamik in aller Regel erstaunlich lange ungest6rt. Nach den Angaben in 
der Literatur zeigten die Betroffenen zumeist keine kardialen Insuffizienzzei- 
chen und waren bis zum unerwarteten pl6tzlichen Todeseintritt leistungsffihig 
gewesen. Nur vereinzelt wurden periphere Oedeme, selten Mt~digkeit, Zy- 
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anose, Dyspnoe oder geringe pektangin6se Beschwerden beobachtet, und zwar 
vorzugsweise relativ kurz vor dem Ableben [2, 10, 11, 13, 16, 19, 25]. 

Nach gfingiger Vorstellung kann sich eine Kammerwand ohne tibliche Mus- 
kelanteile nicht richtig kontrahieren. Castleman et al. [8] sowie Cumming et al. 
[9] haben dies ft~r F~ille mit Uhl'scher Anomalie r6ntgenologisch belegt, und in 
dem von Abe et al. [1] ver6ffentlichen Fall war intraoperativ aufgefallen, dab 
die schwer dilatierte rechte Kammerwand keinerlei T/~tigkeit auswies. Umso 
mehr erstaunt das Ausbleiben von rechtskardialen Insuffizienzzeichen. 

Der Frage nach der h~imodynamischen Aufgabe der rechten Herzkammer 
gingen Starr et al. [24] nach. Sie zeigten im Experiment am Tier, dal3 eine kom- 
plette Hitzever6dung des rechten Kammermyokards weitgehend folgenlos er- 
tragen wird und nicht zwangsl~iufig zu einem Rechtsherzversagen ffihrt. Der 
Ausfall wird offenbar durch die linke Herzh~ilfte kompensiert. Grundlegend da- 
ftir sind nach Bakos [3] gemeinsame Muskelb~inder zwischen beiden Herzkam- 
mern. Uber diese kann sich die linksventrikulgre Spannung w~ihrend der systo- 
lischen Kontraktion auf die rechte Kammerwand fibertragen und bier einen 
Druckanstieg erzeugen, was sich gtinstig auf die Blutentleerung auswirkt. Die 
rechte Herzkammer funktioniert damit in erster Linie als Blutreservoir; ftir die 
Blutbewegung hat ihr Muskelanteil untergeordnete Bedeutung [12]. 

Eine nicht unwesentliche hfimodynamische Untersttitzung erfolgt tiber 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 F~illen mit 
Uhl'scher Anomalie einen verst~irkten Kontraktionsimpuls liefert, der sich als 
prfisystolische Welle in die Lungen fortsetzt. Als Folge dieser chronischen Zu- 
satzbelastung dtirfte es zu der h~iufigen atrialen Wandhypertrophie kommen [2, 
9, 10, 27]. 

Bei den eigenen Beobachtungen waren nur in einem Fall (I) Rhythmusst6- 
rungen (ventrikul~ire Extrasystolien) bekannt gewesen. Sie waren trotz antiar- 
rhythmischer Therapie nicht zu beseitigen. In den fibrigen Ffillen (II, III und V) 
fehlt eine einschlfigige medizinische Vorgeschichte; EKG-Aufzeichnungen lie- 
gen nicht vor. Die Todesumstfinde lassen jedoch zusammen mit dem Fehlen an- 
derer Ursachen eine akute Rhythmusst6rung - vermutlich ein Kammerflim- 
mern - als Todesursache vermuten. Im Fall IV war beztiglich eines Herzleidens 
ebenfalls nichts bekannt gewesen. Hier trat der Tod infolge eines unverschulde- 
ten Unfalles ein. Die rechtsventrikul~ire Dysplasie war ein autoptischer Zufalls- 
befund und in keinen Zusammenhang mit dem Todesgeschehen zu bringen. 
Zeichen einer kardialen Insuffizienz fehlten bei allen Ffillen. Die Betroffenen 
waren bis zum pl6tzlichen Tod z.T. tiberdurchschnittlich k6rperlich leistungs- 
f~ihig gewesen. 

Die Aetiologie der arrythmogenen Herzwanddysplasie ist bis heute unklar. 
Henry Uhl [25] hat seinerzeit drei M6glichkeiten erwogen, nfimlich einen Zu- 
stand nach frtiherem Myokardinfarkt, eine Defektheilung nach lange zurfick 
liegendem entztindlichem oder degenerativem Vorgang mit Myokarddestruk- 
tion oder einen prim~iren Entwicklungsdefekt. 

Kennzeichnend ftir ein Infarktgeschehen sind Narben v.a. in der Innen- 
schicht und zumeist Alterationen an den Koronarien. Im Grogteil der F~ille 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 F~illen 
der Schwerpunkt des Myokardmangels in der ~iugeren Wandschicht, was zu- 
sammen mit der ersatzweisen Fettgewebsbildung entschieden gegen eine post- 
isch~imische Verfinderung spricht [21]. 

Bei einem lange zuriick liegenden rechtsventrikulgren Myokarduntergang 
v.a. entziindlicher Genese w~ire erwartungsgem~ig die Innenschicht mit Endo- 
kard und Klappen vom destruktiven Prozess in irgendeiner Art mitbetroffen. 
Bei den eigenen wie auch den mitgeteilten FNlen indessen waren die Klappen 
regul~ir, das Endokard nicht tiberdurchschnittlich fibrosiert und die Binnenmus- 
kulatur zumeist als einzige Myokardschicht der Kammerwand noch deutlich er- 
halten. Daraus leiteten verschiedene Untersucher die Hypothese eines konge- 
nitalen Entwicklungsfehlers als Ursache der Kammerwandanomalie ab und 
sprachen sich damit gegen die Annahme einer Defektheilung nach friiherer 
Myokarddestruktion aus [2, 13, 16, 19, 25, 26]. Vielmehr sahen sie im Myo- 
karddefekt den Ausdruck einer unvollst~indigen Ausbildung der Compacta des 
Kammermyokards w~hrend der frilhembryonalen Herzentwicklung. Der im 
Fall II festgestellte solitaire Abgang der sonst regul~iren Koronarien k6nnte ein 
weiterer Hinweis auf eine abgelaufene kardiale Entwicklungsst6rung sein. 

Im 4-Somiten-Stadium vereinigen sich die paarigen Endothelschl~iuche zu 
einem R0hr. Das augen anliegende Mesenchym verdickt sich zur Herzplatte, 
aus der seitengetrennt Myokard und Epikard entstehen [6]. Der Endokard- 
schlauch entwickelt sich sp~iter zu den myoendokardialen Teilen der Innen- 
schicht [14]. Wird die Differenzierung der rechtsseitigen Herzplatte im friihen 
Embryonalstadium gest6rt, so k6nnte dies je nach Ausdehnung einen partiellen 
bis totalen Defekt im Compacta-Myokard der sp~iteren Ventrikelwand nach 
sich ziehen, wohingegen sich das Epikard und die Endothelschlauch-Derivate 

- namentlich Endokard mit Klappenapparat und Binnenmuskulatur - weitge- 
bend geordnet ausbilden wiJrden. 

Die Annahme einer myokardialen EntwicklungsstOrung im Friihembryonal- 
stadium ist eine brauchbare pathogenetische Erkl~irung fiir alle jene F~ille 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 s~imtlichen eigenen 
Ffillen nicht ohne weiteres zu erkl~iren. 

In neuerer Zeit ist v. a. von Schneider [21-22; pers6nliche Mitteilung 1983] 
die Ansicht gegugert worden, die rechtsventrikul~ire 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 l~igt. Diese pathogenetische Vorstellung 
baut v.a. auf den histologischen Befunden von winzigen Fasernekrosen und 
lympho-histiozyt~iren Infiltraten auf. Dazu pagt auch die ersatzweise Fettge- 
websneubildung. Unklar ist hier jedoch, weshalb die Innenschicht oft unbertihrt 
bleibt und der l)bergang vom erhaltenen Myokard zum Vakatfett auffallend 
abrupt und nicht fliegend ist. 

Unsere eigenen 5 F~ille lassen sich dieser Vorstellung einer progredienten 
Kardiomyopathie zuordnen unter dem Gesichtspunkt der Vakatfettbildung als 



Uhl'sche Anomalie als m6gliche Ursache eines pl6tzlichen Todes 187 

maBgeblichem diagnostischem Kriterium. Die Zusatzbefunde von entz0ndli- 
chen Infiltraten, Narben und Myonekrosen beim Fall V sprechen ebenfalls in 
dieser Richtung. 

Auff~illig ist der bevorzugte Befall der rechten Herzh~ilfte und hier des Ven- 
trikels, wogegen die linksventrikulfire Myokarddysplasie ~iuBerst selten ist [17, 
27]. Diese Verteilungsbesonderheit lfigt sich aus den diskutierten Entstehungs- 
weisen allein nicht ableiten. Eine m6gliche Erkl~irung ist die, dab ein ausge- 
dehnter linksventrikulfirer Myokardmangel mit dem Leben nicht vereinbar ist. 
Kleine Myokarddefekte der linken Kammerwand sind jedoch tiberlebbar und 
miissten eigentlich bei Autopsien zu finden sein. Der Befall der rechten Herz- 
kammer indessen kann h~imodynamisch um Jahrzehnte fiberlebt werden, so- 
lange nicht Rhythmusst6rungen auftreten und zum Tod ftihren. 

Differentialdiagnostisch kommt bei einer rechtsventrikul~iren Fettgewebs- 
vermehrung neben der Uhl'schen Anomalie v. a. die Lipomatosis cordis als Ur- 
sache in Frage. 

Charakteristisch ftir die Lipomatosis cordis ist eine Zunahme der tiblichen 
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 k6nnen so stark sein, 
dab das Herz einer pl6tzlichen Zusatzbelastung nicht mehr gewachsen ist und 
akut versagt [28]. Die Lipomatosis cordis kommt geh~uft in den oberen Alters- 
klassen vor und tiberdies bei tibergewichtigen Personen sowie bei Alkoholikern 
[4, 7, 28]. Sie ist die Folge einer Umwandlung des regul~iren interstitiellen Binde- 
gewebes zu Fettgewebe [15]. 

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

Ein weiteres Unterscheidungsmerkmal beider Krankheitsbilder ist die 
lJbergewJchtigkeit. Sie ist bei den VergleichsfNlen mit Lipomatosis cordis t~ber- 
durchschnittlich hfiufig vorhanden; bei den Fgllen mit ventrikulfirer Myokard- 
dysplasie indessen scheint das K6rpergewicht keine pathogenetische Bedeutung 
zu haben. Noch deutlicher unterscheiden sich die beiden Formen durch die Art 
der Fettgewebsvermehrung. Bei den FNlen mit Lipomatosis cordis befindet 
sich Fettgewebe zwischen den auseinandergedrfingten Muskelfaserbt~ndeln, die 
zusammengenommen eine weitgehend normale Muskelmasse ausmachen. Bei 
den Ffillen mit rechtsventrikulfirer Dysplasie hingegen haben wires mit einem 
Mangel an regelrechtem Myokardgewebe zu tun. Zudem ist hier der 121bergang 
in den Randpartien ziemlich abrupt, und lipomat6se Interponate im intakten 
Myokard fehlen weitgehend. Insgesamt sprechen somit s~mtliche Befunde da- 
fter, dab es sich bei der rechtsventrikulfiren Myokarddysplasie um eine eigen- 
st~ndige Erkrankung handelt. 
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Fiir den autopt i schen Nachweis  der  besp rochenen  Herzanomal i e  wird am 
zweckmN~igsten so vorgegangen ,  dab das H e r z  nach Dars te l lung der  Koronar -  
l ichtungen nicht , ,entlang des Bluts t roms"  (nach Virchow)  er6ffnet  wird, son- 
dern v o n d e r  Spitze her  bis e twa 1,5 cm unter  die K lappenebene  in ca. l cm 
dicke Scheiben aufgeteil t  wird [20]. D a d u r c h  wird die e tagenweise  Beur te i lung 
s~imtlicher Kammeran te i l e ,  besonders  der  Dickenverh~iltnisse und  des gewebli- 
chen Aufbaus  erleichtert  ohne  Einschr~inkung der  histologischen Untersu-  
chungsm6gl ichkei ten .  D e r  basale Kammer te i l  wird z u s a m m e n  mit  den Vorh6-  
fen belassen und  nach Vi rchow pr~ipariert. D a d u r c h  wird die weitere  Untersu-  
chung der  Klappen  und der  Septumbasis  (mit A V - K n o t e n  und His ' schem Biin- 
del) nicht  beeintr~ichtigt. Gtinstig ist eine vorg~ingige Perfusionsfixation.  
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