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XV. 

Z w e i  F ille yon A o r t e n a t r e s i e .  

Aus dem Pathologisehen lnstitut zu Greifswald. 

Von Dr. reed. Gus tav  Martens. 

(ttierzu Taf. IV.) 

Die angebornen oder in frfiher Lebensperiode erworbenen 
Verengerungen der Aorta lasseu sich nach ihrem Sitz und ihrer 
Aetiologie in zwei ganz bestimmte Gruppen scheiden: 

Zur e rs ten  gehSren die Stenosen, welche stets in unmittel- 
barer N~he der Einmfindungsstelle des Ductus arteriosus Botalli 
vorkommen; sie umfasst bei weitem die grSsste Anzahl tier 
bekannten F~ille; die zwei te  Gruppe enth~lt die Verengerungen 
bezw. Atresien am Ostium aortae. - -  

Ich bin durch die Gfite des Herrn Prof. Grawitz  ill der 
Lage, der Literatur zwei neue F~lle hinzuzuffigen, yon denen 
der eine einen sogen. , , typisehen Ob l i t e r a t i ons f a | l "  am 
Isthmus der Aorta darstellt, w~ihrend der zweite zu den sehr 
viel selteneren Atresien des Aortaostiums mit consecutiver Ver- 
k~mmerung des linken Ventrikels gehSrt. 

I. F a l l .  

h t r e s i e  de r  A o r t a  im N i v e a u  t ier  E i n m f i n d u n g s s t e l l e  des 
D u c t u s  a r t e r i o s u s  B o t a l l i .  

Am 14. Juni 1889 wurde die 24jS~hrige Hermine Liermann aus Greifs- 
wald in die hiesige medieinische Klinlk aufgenommen. 

Die Eltern sind schon ~or langer Zeit an der Cholera gestorben. Pa- 
tientln hat als Kind Pocken und Seharlach durchgemacht, in sp~iterer Zeit 
such elne Lungenentzfindung fiberstanden. Sie war stets ein sehw~chliehes 
Kind und lift sparer an Bleichsucht. Vor 2 .Jahren lag sie etwa 7 Woehen 
in der Klinik an Gelenkrheumatismus. Seitdem ist sie ziemlieh gesund ge- 
wesen und hat ihre Arbeit stets zur Zufriedenheit ausffihren kSnnen. Die 
jetzige Krankheit, Abdom[nalts~phus ffihrte naeh 6 Tageu zum Tode. 

Seetionsprotoeoll 21. Juni  1889. 
Weibliehe, sehlank gebaute, sehr magere Leiche. Im Gesicht kleine 

Pockennarben~ fiber den ganzen KSrper zerstreut einzelne grSssere~ 1 cm im 
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Durehmesser. Fettpolster dfinn, m~ssig entwickelte Musculatur yon braun- 
rother Farbe. 

Am S t e r n u m  a u f f a ] l e n d w e i t e M a m m a r i a e i n t e r n a e v o n F e d e r -  
k i e ld i eke .  

Im gerzbeutel 50 ccm klare, gelbliche Flfissigkeit, Pericard. pariet, glatt~ 
gl~nzend, grauvosa. Das tterz reicht vonder 2. bis 6. Rippe, Nahe der Spitze 
eine kleine sehnige Verdickung. Aus dem rechten Vorhof werden 50 ccm 
dunkelrothen, fifissigen Blutes entleert. Tricuspidalklappe ffir zwei Finger 
durchgi~ngig. Die Semilunarklappen schliessen prompt. Das Herz doppelt 
so gross, wie die Faust tier Leiche. Musculatur des rechten Ventrike]s 1 cm 
dick. Papillarmnskel gut ausgebildet. Der linke Ventrikel dilatirt. Seine 
Museulatur 2�89 cm dick. Unterhalb der mittleren Aortaklappe sieht man eine 
ovale Oeffnung I em lang, �89 breit, die als Ausbuchtung des linken Ven- 
trikeTs erkannt wird. Man siebt dieses Divertikel in Form einer weisslichen, 
erbsengrossen, b|asenartigen I:tervorwSlbung an dec Insertionsstelle der 
Tricuspidalk]appe als Ausbucbtung des Septum membran, in den rechten 
u hineinragen. Aorta ist eng, ffir einen Finger durchg~ngig: Innen- 
wand glatt. 

Linke Lunge fast in ihrer ganzen Ausdehnnng verwachsen. Durchsehnitt 
graurosa, auf Druck ent]eerL sich klare, sehaumige Flfissigkeit. Rechte Lunge 
vorn und hinten, untere Fli~che ganz mit dem Zwerchfell verwachsen. Ge- 
webe fiberail lufthaltig 5dematSs. Beim Einschneiden sieht man eine etwa 
3 em tange, 1 cm breite hepatisirte Stelle, die sich fiber die Schnittfl~che in 
einzelnen Lobuii hervorw51bt. Die Basis der Stelle ist nach tier Peripherie 
zu gelegen. Eine gleichartige Stelle finder sieh in gleieher Ausdehnung an 
der Verwaehsungsstelle mit dem Perieard. 

Nach der ErSffnung der BauchhShle f~ l l t  z u n ~ e h s t  die Form des 
Magens  auf. D e r s e l b e  l i eg t  n i ch t  h o r i z o n t a l ,  s onde rn  f a s t s e n k -  
r e e h t  g e s t e l l t ,  s c h l a u c h f S r m i g  in e m b r y o n a l e r  Lage.  

Die ~Iilz misst 13; 8,3; 5,5. Ihr Parenehym blutreieh, brfiehig. 
Die :Nieren sind gross, Kapsel leicht abziehbar; die Rindensubstanz ist 

verbreitert, gelblich, triibe. Zerstreut in der Rinde punktfSrmige Hiimot'- 
rhagien. 

Der IleocScalstrang zeigt markig weiche, vergr5sserte Lymphdrfisen, die 
zum Theil PflaumengrSsse erreichen. Im Darm ist die Schleimhaut in der 
N~he der lleoeScalklappe in toto geschwo]len. Etwas wetter aufw~rts sind 
eiuige Peyer'sche Haufen geschwollen mit gleiehm~ssig erhabener Oberfl~iche. 
Der Prozess ist an keiner Stelle fiber die markige Schwellung binausgegan- 
gen, auch nicht an der Bauhini'schen Klappe. Die Leber ist welch, gross~ 
auf dem Durchsehnitt erseheint die Schnittfl~che triibe. Die Schleimhaut des 
Magens ist stark gerSthet~ etwas dicker ais gewShnlich. 

Blase und Geschlechtsorgane bieten nichts Abnormes. 
Beim Herausnehmen und Aufschneiden der h o r ta  bietet sich folgender 

Befund dar, welchen die in natfirlicher GrSsse nach dem Pr~parat ange- 
fet~tigte Zeichattng I ]eicht verst~ndlich macht: 
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Die A o r t a  zeigt beim Uebergang yore Areus in die Deseendens ~on 
aussen gesehen zwd  ringfSrmige Einschnfirungen, yon denen namentlieh die 
IInterste unmittelbar nnterhalb der Einmfindung des Ductus arteriosus Botalli 
das Bild einer Ligatur bietet. Zwischen beiden Constrietionen ist der Isth- 
mus aortae etwa 1 cm lang spindelfSrmig erweitert. Aufgeschnitten ergiebt 
sich, dass die untere Verengerung das Lumen der Aorta vollkommen ver- 
schliesst. Die Aortenw[mde sind strahlig zusammengefaltet und an der sng- 
sten Stelle ist sine dfinne Membran yon l mm Dicks quer  dureh das Lumen, 
senkrecht zur Axe des Gefiisses, ausgespannt.  Die Innenfl~che ist fiberall 
glatt, nut  unmi t tdbar  oberhalb der beiden Strieturen s ind  leichte atheroma- 
tSse Verdickungen vorhanden. Der Duetus Botalli ist zu einem festen soli- 
den Strang involvirt. Er sitzt der sattelfSrmigen Einziehung an der con- 
vexen Seite der Aorta gerade gegenfiber. 

Die genaue Messung der Aorta ergiebt folgende Abweiehungen yon den 
gewShntieben to r tenmaassen ,  wie sis T h o m a ,  K r a u s e  u. A. zusammeii- 
gestellt: 

Aorta adscendens in der HShe der Cm-onararterien 50 ram, normal 60 ram, 
2�89 em aufwi~rts ~---50 ram; Arcus aortae, an der Abgangsstelle der Anonyma, 
4 cm oberhalb der Coronarien ~ 42 ram. Nach Abgang der  Anonyma ~--- 37 ram. 
Nach Abgang der Caret. sin. ~ 32 ram. Kurz vet  Abgang der Subelavia sin. 
~---30 cam. Unmittelbar danach sitzt die erste Einschn@ung ~ I~4 ram, dar- 
auf Erweiterung auf 33 ram, da:nn ringfSrmige Einschnfirung wie sine Li- 
gatur mit Versehluss des Lumens;  aufgesehnitten misst die Aorta hier noch 
12 mm. Die versehliessende Membran misst nut  1 mm Dicks. 

Unmittelbar nnter der Obliterationsstelle erweitert sich die Aorta dessert- 
dens sinusartig and misst in der grSssten Ausdehnung fiber der ,Einmfin-  

dungsstelle"~ wis man in diesem Falls der Art. intercostales snpremae be- 
zeichnen muss, ~ 52 ram, also 2 mm mehr, wie am Ursprung aus dem Ven- 
trikel. Als besonders auff~llig i s t  an der Zeichnung zu erkennen die WeRe 
der Intereost. supr. gegenfiber den anderen Intercost. Es sind also die bei- 
den obersten Zwiseh~nrippenarterien die hauptsgehliehsten Vermittler des 
Blutstroms ffir die Aorta descendens gewesen. N a c h  ~mten zu nimmt die 
Aorta dana allm~hlich ab, 3 cm unterhalb der Intereost. supt. misst sis noeh 
4 era, am Ursprnng der Coeliaea 3 cm. Die Coe]iaca m!sst 13 ram. Kurz 
vet  der Theilungsstel!e misst (lie Aorta noeh 20 ram. 

Die fibrigen Gefitsse ergeben folgende Naasse (Ursprungssiells): 
A. mature, int. dextr  . . . . . . . . . . . .  12 mm 1 

- sin . . . . . . . . . . . . .  12 ) normal 8 ram. 

A. intercost, suprema dextr . . . . . . . . . . . . . . .  14 - 
sin . . . . . . . . .  . . . . . . .  12 - 

A. subcla~ia dextr. 27 ~ normal 24 - . . . .  ~ . . . . . . .  29 mm l 
sin . . . . . . . . . . . . . .  - 

Nach Abgang der Yertebralis, Mature. int. and intercost, s u p r . .  17 - 
A. vertebralis dextr . . . . . . . . . . . . .  12 m m }  l 

sin. 11 - norma 11 - 



325 

k .  t h o r a e i e o  d o r s a l i s  d e x t r  . . . . . . . . . . . . . . .  14 m m  

s i n  . . . . . . . . . . . . . . . . .  11 - 

A.  s u b c l a v i a  d e x t r ,  n a e h  k b g a n g  d i e s e r  A r t e r i e  . . . . . . .  14  - 

U n t e r  d e m  S c h l f i s s e t b e i n  . . . . . . . . . . . . . . .  18 - 

N a e h  A b g a n g  d e r  M a tu re .  i n t .  u n d  v e r t e b r a l i s  u n d  i n t e r c o s t a l i s  s u p r .  2 0  - 

k .  t r a n s v e r s a  e o l l i  d e x t r  . . . . . . . . . . . . . . . .  8 - 

�9 - s in  . . . . .  . . . . . . . . . . . .  7 - 

A .  s u b e l a v i a  s i n .  v e t  A b g a b e  d e r  T h o r a c i e o - d o r s a l i s  . . . . .  15 - 

n a c h  . . . . .  11 

C a r e t ,  c o m m .  s in  . . . . . . . . . . . . . . . . . .  2 0  - 

- d e x t r  . . . . . . . . . . . . . . . . . .  23  

A r t .  i l i a c a  e x t .  d e x t r  . . . . . . . . . . . .  1 4 m m ~  n o r m a l  3 0  - 

h y p o g a s t r ,  d e x t r ,  a n  d e r  T h e i l u n g s s t e l l e  . . . . . . . .  15 

s in  . . . . . . . . . .  13 - 

- i l i a c a  e x t .  s i n  . . . . . . . . . . . . . . . .  : �9 12 - 

f e m o r a l ,  d e x t r ,  v o r  A b g a n g  d. e p i g  . . . . . .  . . . . .  14  - 

s in  . . . . . . . . . . .  13 - 

- e p i g .  d e x t r  . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  7 - 

- s in  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  10  - 

F/ille dieser Art sind 1886 yon Barid besehrieben in der 
Rdvue de mddecine und hier im Ganzen 91 BeolSaehtungen aus 
der Casuistik gesammelt worden. 1887 hat Giovanni  Loriga 
94 F/~lle gesamme!t. Einige Arbeitea sind yon Barid nicht be- 
rficksichtigt, darunter diejenigen yon Cameron und yon Kriegk;  
schon 1878 in dessert TabeHe zusammengestellt, sodass jetzt 
mit meinem Fall etwa 100 F'alle yon typischen Aortaoblitera- 
tionen verSffentlicht worden sind. Von diesen Fgllen sind 88 
durch die Autop.sie beglaubigt, andere boten im Leben bei der 
klinischen Untersudmng Symptome, aus welchen die Diagnose 
auf Aortenstenose gestellt werden konnte. Eine Durchsieht dieser 
F/tile zeigt, dass der bei weitem grSssere Theil, nehmlich 87, in 
das Gebiel~ tier Stenosen gehSrt, und zwar yon den schw/ichsten 
Formen an, we noeh 3/3 des Aortalumens erhalten ist, bis zu 
Verengerungen, die nut die feinsten Sonden noch durchlassen. 
VSll ig ob l i t e r i r t ,  wie in  dem bier  be seh r i ebenenFa l l e ,  ist  
die Aor ta  nur 13 Mal. Trotzdem daft man hier nicht bestimmt 
die Atresien yon den 8tenosen scheiden, da sie eben nut graduell 
versehieden sind, im iibrigen aber sowohl beziiglieh ihres Sitzes~ 
ihrer Ursaehe und Folgen eine solche Uebereinstimmung zeigen, 
dass uns daraus das Recht zusteht, sie in eine Gruppe zusammen- 
zufassen. 
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Der Si tz  der Stenose ist stets an dem sogenannte n ,,Isth- 
mus aortae" des FStallebens, also dem unteren Ende des Aorten- 
bogens oder dem Verbindungsstiick zwisehen Aorta ascendens 
und descendens. Das Verhi~ltniss zu'r Einmiindungsstelle des 

"Duct. art. Botalli ist dabei derart, dass die engste Stelle bald 
im Niveau, bald etwas unterhalb, bald etwas oberhalb dieses 
Ostiums liegt. Eine besondere Classificirung darnach, wie sie 
von friiheren Autoren gemacht wurde, ist jedoeh iiberflfissig, 
zumal seitdem Rok i t ansky  gezeigt hat, dass alle drei Arten 
die gleiche Entstehungsursache theilen. 

Die Verengerung ist fast immer einfach, nur selten finden 
sieh, wie in meiuem Falle zwei Einschnfirungen, zwischen denen 
dann die Aorta fast regelm~ssig erweitert ist. Ausser  m e i n e m  
sind nur noch 4 Fglle mit Doppels tenose  beschr ieben.  

Die Form tier Constriction der Aorta ist verschieden, ent- 
weder sieht man schon yon aussen die Arterien wie durch eine 
Ligatur zusammengeschniirt~ und beim Anfiihlen hat man das 
Gefiihl eines derbeu fibrSsen ginges, der die Arterien umfasst, 
and hier eiue plStzliche Strictur hervorruft, oder die Verenge- 
rung tritt allm'~hlich ein, indem die Aorta sich kegelfSrmig 
zuspitzt, um im Niveau des Duct. arteriosus Botalli ihre engste 
Stelle zu erreiehen. 

In den meisten Ffillen zeigt die Aorta an ihrer oberen co~- 
~exen Wand von aussen eine sattelfSrmige Einziehung, die" 
genau der Ansatzstelle des Ductus Botalli gegeniiberliegt. 

Was die S t ruc tu r  der verengten Stelle betrifft, so begeg- 
hen wir an der inneren Wand der Aorta entweder einer ein- 
fachen Verdickung der Intima, welche limbusartig in's Lumen 
vorspringt, und in circul/~rer Ausdehnung, wie ein Diaphragma, 
alas Stromgebiet verengt, oder nur partiellen Faltenbildungen, 
welche unregelmiissig das Lumen verlegen. Diese Verminderung 
tier Gef~isslichtung kana dana durch atheromatiise Prozesse oder 
Thrombeubildung secund'/ir selbst bis zum vSlligen Verschluss 
ausgebildet werden. Bisweilen finden sich an dieser Stelle selbst 
knorpelige Einiagerungen, ja KnochenplKttchen , welche das an 
sich schon derbe, starre Gewebe der Stenose noch mehr yon 
seiner Umgebung differenziren. Seltea wird die Obliteration dureh 
eine einfache dfinne Scheidewand gebildet, welehe quer durch 
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das Lumen ausgespanut ist, keine athorematSsen Auflagorungon 
tr~igt, und nur eine Duplicatur der Iutima vorstollt. Ausser  
meinem Fall sind dera r t ige  quere Seheidow~nde nur in 
2 anderen  Fi~llen bekannt.  (Hamorni jk  1843 und Legrand  
1832.) VS]lig gesund ist die Wand der Aorta ungeffihr in der 
H~ilfte der F~lle gefunden. Die Ausdehnung der Stenose oder Atre- 
sie betr~gt moist uur 1 bis 2 mm; der Grad der VerengerUng ist  
sehr verschiedon, or sehwankt zwischon ausgesprochonen Be- 
schri/nkungen des Lumens und der vS]iigen Atresie des Gefiisses. 
Das gerhalten der Aorta vor der Stenose, also im Arcustheil, 
ist meist derart, dass sie ebenso wie ihre 3 grossen Aeste er- 
weitert und sieh nahe der Stenose kegelfSrmig verjfiugt. Bis- 
weilen werden sogar an diesem Theil dor Aorta tiefe taschen- 
fSrmige oder se]bst wahre aneurysmatischo Erweitorungen (in 
6 Fgllen) gefunden, deren schliessliche Rupturen den Ted des 
Kr~inken herbeif/ihrten. 

Der Duotus arteriosus Botal]i ist fast tremor ob]iterirt, bis- 
weilen wird er noch zur Hglfte durchg~ngig gefunden, so dass 
man yon der Aorta oder der Pulmonalis aus eine feine Sonde 
in sein Lumen ein Stfick welt einffihren kann, Often, Wie im 
embryonalen Leben ist er nur in 8 Fgllen beschrieben; von die- 
son zeigte er einmal sogar eine aneurysmatische Erweitorung. 

Was die Pa thogenese  der Aortaob]iteration betrifft, so 
sind die versehiedeuen Ansichten tier Beobaehtor iiber das Zu- 
standekommeu dieser Missbildung yon Kriegk 1) and Barid 2) 
bereits so erschSpfend behandolt, dass es an dieser Stelle ge- 
niigt, kurz das gesultat zu wiederholen. Danaeh hat zuerst 
R o k i t a n s k y  die Ursaehe richtig erkannt in eiuer Entwickelungs: 
hemmung der Aorta, wolche in einom fStalen Zustande verharrt, 
und zwar an der Stelle, welche im F5talleben zwischen Duct. 
Botalli und Subelavia sin. gleiehsam die Biutstromseheide zwi- 
schem roehtem uud linkem Ventrikel bildet und als Isthmus 
aortae bozeichnet wird. 

Ausser dieser Pe r s i s t enz  des I s thmus  aor tae  kommt 
auch die Involution des Ductus arteriosus in Betraeht, insofern 
der Zug des schrumpfenden Ductus die verengerte oder gar obli- 

1) Prager  Vierte]jahresschrift 1876. 
~) Rdvue de mgdecine 1886. 
Archiv L pathol. Anat, Bd. 1211 Hft. 2, ~3  
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terirte Aorta, welche demselben weniger Widerstand leisteu kann, 
als ein normal ausgebildcter kHiftiger Aortenbogeu, naeh unten 
abzuknicken vermag. Auf diesc Weise entsr die f/Jr die moi- 
sten Obliterationsfglle charaktsristische Einsattslung der convexen 
Seite des Aortsnbogens. 

Disser sehr einlsuchtsndsn mechanischen Thsorie vsrdisnt 
die Skoda'schs Auffassung yon dsm Uebergre i f sn  des Obli- 
t e ra t ionsprozesses  des Duct. Botal]i auf die Aorta, und da- 
durch erfolgte allmghliche Constriction dersslbsn, an dis Seits 
gestsllt zu werden. 

Dass eine wirklichs Tsxturvsrgndsrnng, eins Endarteriitis 
fibrosa, aueh in dsr Aorta auftritt, hat die Untersuehung Tho- 
ma's ergsben, dsr als Riiekwirkung des Vsrschlusses der fiitalen 
Wsge auf die Structur der Aortawand eine Vermehrung der ela- 
stisehen und musculSssn Elemente in dsr Intima der Aorta yore 
Duct. Botalli his zu den Umbilicales und eine Nsubildung yon 
hyalinem Bindsgewebe in dsr Intima durch Serienschnitte fest- 
gsstellt hat. 

F~r die congenitale Natur der Aortaaffsction spricht auch 
die iiberaus h~ufige (in 38 pCt. allsr Fiills beobaehtete) Com- 
pl icat ion mit Missbi ldungen an anderen KSrpsrtheilen. Ein- 
real ist Dextrocardie beobachtet, sschsmal nur Zwsizahl dsr Se- 
milunarl~lappen der Aorta, zweimal interventriculgre Communi- 
cation, einmal Fehlen dsr Trabeculae carneae des linken Ventri- 
ksls, einmal Hasenscharte und Wolfsrachsn, einmal tIypospadis, 
zweimal unvollkommene Entwickslung der untsrsn Extremir 
Viermal existirten Anomalisn in der arteriellen Gefiissbildung. 
In meinem Fall lag erstsns sin embryonal  gebl iebener  
Magensehlaueh ohne Ausbildung dsr Curvatursn vor, zwsitens 
ein Diver t ike l  des Septum membranaceum.  

Die Folgen der Stenose betrsffsn in erster Linie das Herz 
und die Gef/isse. Man'findet daher in dissen F'511en stets Hyper- 
trophic, oft auch Dilatation des linken Ventrikels his zu den 
hiSehsten Graden. In msinem Falle hatte das tIerz die doppelte 
Faustgriisse der Lsiche und wog 320 g, wi~hrend das gewShnliehe 
Gewieht des tIerzens in dsm Lebensalter 250g betri~gt. Die 
Vermittler des Collateralkreislaufes sind: 

Die A. m a m m a r i a  interna~ oft his zur Dicke eines 
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kleinen Fingers, in meinem Falle maass sie 12 ram. Sie com- 
munieirt mit tier Aorta hauptsS~chlieh dnreh die Intercostales 
anteriores, welche das Blut durch Vermittelung der Intercostales 
posteriores tier Aorta zuffihren, so dass in letzteren ein rfiek- 
l/iufiger Blutstrom entsteht. In meinem Falle ist besonders die 
Art. intercostalis suprema erweitert. Sie misst 14 mm rechts, 
12 mm links. 

Direct mit der unteren KSrperh~lfte steht die Mammaria 
in Verbindung dutch die Epigastrica inferior zur Iliaca externa. 
Sie misst lOmm links, 7 mm rechts. 

Ferner dutch die R. epigastrici super, zu den Lumbales oder 
den unteren Intereostales. 

Die A. cervicalis profunda anastomosirt dutch ihren R. descen- 
dens mit den Intereostales post. 

Die A. intercostalis suprema anastomosirt mit den oberen 
Intercostales aortae und mit der Dorsalis scapulae. 

Besonders wichtig sind die Transversa scapulae und Trans- 
versa colli. Beide anastomosiren durch die Dorsalis scapulae mit 
den R. dorsalibus der Intercostales post. aortae und den Lumbales 
aortae und den Ileolumbales. 

Die A. subscapularis anastomosirt mit den Intercostales und 
der Dorsalis scapulae. 

Die A. thoraciea longa mit den R. perforantibus der Mare- 
maria int. 

Auf diese Weise wird die untere KSrperh/~lfte: geniigend 
mit Blur gespeist, so dass die Missbildung vSllig compensirt 
worden ist. 

II. F a l l .  

A t r e s i e  des O s t i u m s  tier Aor ta .  

Der  z w e i t e F a l l  s t a m m t  aus  d e r p o l i k ] i n i s c h e n K i n d e r p r a x l s  
de s  H e r r n  Prof .  Dr. K r a b l c r  a n d  g e l a n g t e  am 7. A u g u s t  lSS9 zur  
S e c t i o n  ira p a t h o l o g i s c h e n  I n s t i t u t .  

Das drei Wochen alte Kind Schuchart war yon seiner Geburt an Zwar 
schw~chlich gewesen, hatte abet hie Athembeschwerden oder dergleichen ge- 
zeigt. Ein schwerer Icterus trat etwa 14 Tage naeh der Geburt e in ,  nacb 
3 Woehen wurde es eines Vormittags yon heftiger, pIStzlich einsetzender 
Dyspnoe befallen, die in wenigen Minuten zum Erstiekungstode f/ihrte. 

Der herbeigerufene Arzt fand den Knaben bereits verstorben. Bei Leb- 
zeiten ist leider niemals ein Arzt herbeigezogen. Cyanotiseh ist das Kind 
erst wenige Minuten vor seinem Tode geworden. 

23* 
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Die Section ergab Folgendes: 
50 cm lange Knabenleiche yon bl~ulich rother ttautfarbe, besonders an 

den abh'angigen Partien. Untere Extremit~ten und Scrotum (idemutSs. Fen- 
tanellen sind noch welt often. Pannicnlus adiposus d/inn, dunkelgelb. Aus 
dem Abdomen entleert sich etwas quittengelbe, leicht getdibte Fifissigkeit. 
Die durch Gas aufgetriebenen Diirme dr~ngen sich stark hervor. Peritoniium 
fiberall feucht, glatt and gl~nzend, Farbe tier Dfirme rSthlich gelb. Stand 
des Zwerchfells beiderseits an der 5. Rippe. Der Prec. vaginaiis peritonaei 
ist weit often. 

In den Plem'ahShlen geringe Mcngen rSthlieh gelber klarer Flfissi~keit, 
etwas mehr im Hcrzbeutel. Die Thymus bcdeckt einen Theil des Rerz- 
beutels, sic ist 58 mm lung, 40 mm breit, rethlich grau, mit ~inzelnen tt~- 
morrhagien unter dcr Oberit~iche. Der rechte Vorbof und Ventrikel sind 
strotzcnd mit d{innflfissigem Blur geffi!lt. 

Da die rechte Herzhiilfte stark hyPertrophiseh erscheint, and dadurch 
die Vermnthung erweckt, dass der Duetus Bet. noeh often sei~ so werden die 
Brustorgane in tote herausgelSst. 

Die linke Lunge enth~it zahlreiche H~morrhagien unter tier Pleura, 
welehe sonst glatt und gl~nzend ist~ Parench]~m zeigt verminderten Luft- 
gehalt~ besonders in dem Oberlappen. Consistenz derbe~ Farbe dnnkelroth. 
Rechte Lunge ebenfalls mit zahlreiehen subpleuralen tt~morrhagien~ zeigt im 
Uebrigen dieselben Verhiiltnisse wie links. 

Am Herzen  finden sieh subpericardiale ttiimorrhagien and wenig sub- 
perieardiales Fett. Der rech te  V e n t r i k e l  ist stark diIatirt~ nach tier Spitze 
und dem 8eptum zu sieht man in tiefe ttohlr~ume zwischen den Fteiseh- 
balken. Das Myocard misst an dem Pulmonalostium 4 ram, vorn, nahe dem 
Papillarmuskel~ his zu 9 ram, nahe der Spitze 7 ram. Seine Farbe ist reth- 
lieh grau~ in den inneren Theilen etwas gelblieh. Pulmonalis misst fiber 
den Klappen 29 mm quer; nach dem Abgang des Ductus Botalli 14 ram. 
Beim Versuch~ den ~orschriftsmiissigen Schnitt zur ErSftnung der Aorta zu 
machen~ gelangt man mit der Seheerenbranehe ~on dem an der linken ~Ierz- 
hiilfte gemachten Schnitt in den reehten Yentrikel in schr~ger Richtung~ 
wiihrend gerade aus in die Aorta sich kein Weg finden liisst. Es wit;d des- 
halb veto linken u aus dutch Yerliingerung des ErSffnungsschnittes die 
Mitralis dem Auge zugiinglich gemaeht. Hierbei zeigt sieh, class das For. 
ovule welt durchgiingig ist; eine Sonde yon 21 mm Umfang l~sst sich in 
dasselbe einffihren. Der Papillarmuskel dcr Mitralis ist etwa 3--4 mm lang. 

Der Umfang des Mitralostiums betr~gt etwa 22 ram. Unterhalb der Mi- 
tralis~ welche rSthliche~ ziemlieh fest haftende Auflagerungen trii, gt, befindet 
sich der stark reducirte l i n k e  u  Seine Gesammtl~nge betr~gt 
11�89 mm~ die Breite etwa 9 (derselbe ist spaltfermig), w~,hrend das Herz ~on 
der 8pitze his zum Austritt der Pulmonalis gemessen, 45 mm misst. Die 
Innenfliiche des linken Ventrikels zeigt eine gelbliche F~rbung~ keine dent- 
lichen Fleisehbalken, nur kleine, rundliche~ ganz seichte Vertiefungen, be- 
senders hinten. Das Myocard ist bier bis 10 mm diek~ rSthlieh bi-aun~ nach 
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innen zu gelblieh trfibe. An der Spitze~ we die vorhandene ttShle welt mit 
dem rechten Ventrikel, aber nieht mit dem Hnken communicirt, ist das Myo- 
card 4into" dick. Die Art. pulmon, communicirt dutch den welt offenen, 
etwa 15 mm langen Ductus Botalli (Sonde yon 20 mm Umfang bequom ein- 
ffihrbar) mit der Aorta. Letztere misst nach der Mfindung des Ductus 15 mm, 
vet der Einmfindung 1% ram, vor dem Abgange der Kopf- und Halsgef~sse 
7�89 Eine Communication zwisehen ihr und einer der t~erzh5hlen ist 
nicht auffindbar. 

Milz 56 :38 :  14mm~ dunkelblauroth, sehr derb, mit deutlichen Fol- 
likeln. 

Die l i nke  Niere 45 : 22 : 11 mm mit geringem dunkelgelben Fett und 
leicht 15slieher fibrSser Kapsel zeigt tiefe geneulusfurchen und reiehliehen 
Blutgehalt. Die Rinde ist 2 mm dick, transparent. 

Die N e b e n n i e r e  28 mm lang, 16 mm breit, zeigt ge[be Rinden- und 
dunkelbraune Marksubstanz, rechte Nebenniere ebenso. 

Die rech te  Niere  46 : 24 : 18 mm zeigt dieselben VerhMtnisse, wie die 
linke. 

Bei Drnek auf die G a l t e n b l a s e  entleert sich aus der Papille etwas 
gelb]iche Galle. Der Magen enthiilt z~ihe, schleimige Massen, Schleimhaut 
grauroth, im Oesophagus dunkelroth, mit z{ihem festhaftenden Schleimbelag. 
Im oberen Theil des Oesophagus finden sich dicke, z~he, schleimige Massen, 
die den Kehlkopfeingang fast vollstiindig versperren. Die Epiglottis ist seit- 
lich comprimirt, das Lig. aryepiglottieum, besonders links 5dematSs. Im 
Larynx reichliehe Mengen sehaumigen Sehleimes, Schleimhaut daselbst rSth- 
lich grau. 

Im Jejunum sind geringe ]~Iengen gelbliehen Inhalts, etwas davon auch 
im Ileum. Schleimhaut des Darmes ist blass, graurSthtich, und zeigt stelien- 
weise Schwellung dec Follikel. 

Leber 11�89 : 6�89 : 3�89 zeigt starken Blutgehalt, undeutliche Acinuszeichnung. 
Farbe rSthlich braun in den Centren und gelblich iu der Perlpherie der Aeini. 

Das Gewich t  des g e r z e n s  betr~gt 41 g. Danacb wfirde das Gewich~ ~ 
des t{erzens ungefhhr das eines normalen 1�89 Kindes erreicht hubert. 

In natlirlicher Lage zeigt das tterz yon vorn gesehen die m~ehtige Wand 
des rechten Ventrikels, deren grSsste Breite in tier Mitre 4,4 cm misst~ w~ih- 
rend die L~nge yon der Basis his zur Spitze ebenfalls nur 4,5 cm betrggt. 
Daraus resnltirt eine fast runde Form der vord~ren gerzwand. Der Sulcus 
longitudinalis anterior reieht nut bis zur ~Iitte der vorderen tterzwand, die 
untere H~lfte bis zur Spitze wird ganz veto reehten Ventrikel gebildet. Die 
Entfernung veto Sule. long. ant. bis post. betffigt rechts (d. h. fiber den 
rechten Ventrikel gemessen) ~ 6,5 cm, links (fiber dem linken Ventrikel ge- 
messen) nut 3 era. 

Der l i n k e  V e n t r i k e l  k a n n  in  se inem L u m e n  hSchs tens  e i n e  
Erbse  a u f n e h m e n ,  sein Durchmesser betr~gt kaum den vierten Theil der 
L~nge des rechten Ventrikels, yon der Spitze bis zur htrioventriculargrenze 
gemessell. 
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Z e i c h n u n g ~  v e r a n s c h a u l i e h t  d a s V e r h ~ l t n i s s  sehr  d e u t l i c h :  
sic stellt das gerz dar, durch einen tiings des ganzen linken Herzrandes 
ausgeffihrten Schnitt erSffnet. Man sieht unten die Spitze des rechten Ven- 
trikels, der sich posthornfSrmig gekrfimmt in das linke tterz erstreckt urtd 
mit diesem Fortsatz die Stelle'einnimmt, welche dem linken u zu- 
kommt. 

Die HShle des rechten Ventrikels ist dilatirt. Sic misst 4,1 cm ,~om 
Pulmonalostium zur Spitze und 3~Ocm in der Breite. Die rechte Herzcavit~t 
h a~ demnach eine fast 16 real grSssere VoIumausdehnung~ wie der linke Ve~_- 
trikel. 

E ine  i n t e r v e n t r i c u l ~ r e  C o m m u n i c a t i o n  e x i s t i r t  n ich t .  
Die Wand des linken Ventrikels sieht mattgelb, auf dem Durchsehnitt 

glfinzend weiss aus~ ~Tergleichbar etwa dem Aussehen der gesunden Aorta 
eines Erwachsenen. 

Der laterale Papillarmuske] ist ebenso wie der mediale und alle fibrigen 
Trabeculae earneae in eine derbe, sehnige Masse verwandelt, Seine L~nge 
hctr~gt 3�89 ram. Der mediale Papillarmuskel zeigt auf dem Durchschrtitt eine 
Breite yon 2 ram, eine Dicke yon 1 ram, Er erseheint wie die Schnittfl~che 
eines elastischen Bandes. 

Trotz der Verkfimmernng der Papiliarmuskel lfisst die ~Iitralis ihre zwei 
Zipfe] deutlich erkennen, und ahgesehen yon eincr etwa hirsekorngrosseu 
rSthlichen, fest verwachsenen Verdickung in der Mitte, zeigt die Mitralis 
keine Veriinderungen. 

Der Verschluss des Ostium aortae wird gebildet dutch eine kaum �89 mm 
dicke, glatte Membran~ die in gleicher Weise yon tier Intima des linken 
Ventrikels nnd der Intima der Aorta an jener Stelle, we die Verttrikel- 
museulatur und die hlitralklappe veto Annulus fibrosus atrioventrieularis 
entspringt. Das Septum membranaceum fehlt. Die ]~Icmbran zeigt in der 
Mitre ei'ae dfinnere durehsichtige Stelle, etwa vort der Dicke des gewShn~ 
lichen Schreibpapiers gegen das Licht gehalten. Eine Oeffnung existirt nicht, 
Rauhigkeiten und Auflagerungen fehlen vollst~ndig. 

Z e i c h n u n g  3 stellt die Verschlussstelle der Aorta, mit der Lupe be- 
trachtet, in dreifacher VergrSsserung dar. Man erkennt deutlieh die beiden 
Ursprungsstellert der beiden Kranzarterien, sowie eine Falten- und Taschen- 
bildung darunter, welehe wohl als Reste der Valvulae semilurtares aufzufassert 
sind. Die Vertiefungen sind theilweise ausgeffillt gewesen mit wandst~ndi- 
gen Thromben ~on zartrosa Farbe, welche entfernt sind, um die Falteu deut- 
licher zu zeigen. 

Nach dieser anatomischen Beschreibung ist leicht ersieht- 
lich, auf welche Weise das Blut in dem Kinde circu]irt hat: 

Die Aorta erupting ihr Blut nur durch Vermittelung des 
Ductus Botalli, also aus der Lungenarterie und dem rechten 
Ventrikel: Der Ductus Botalli ist 5 bis 6 mm welt irn Durch- 
messer~ und entsprieht in seiner Weite etwa dem Inneren der 
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Aorta descendens. An der Einmiindungsstelle in die Aorta muss 
der Blutstrom sich theilen. In der Richtung des Botalli'schen 
Ganges geht der eine in die Aorta descendens, der andere durch 
den Isthmus aortae rfickw~rts in den Arcus aortae und versorgt 
zun~chst die drei grossen Halsgefgsse, Subclav. sin., Carotis sin., 
und hnonyma, dann gegen die versehliessende Membran am 
Ostium aortae in die beiden Kranzarterien des Herzens. Der 
Isthmus aortae ist demnach in unserem Pr~parat nieht so deut- 
lich ausgesproehen, wie sonst an tterzen yon Neugebornen und 
Kindern, aber immerhin ist eine Verengerung unmittelbar ober- 
halb des Ductus zwischen diesem und der Subclavia erkennbar. 
Auch die Faltenbildung der Aorta an dieser Stelle ist deutlich 
ausgesproehen (cfr. Zeiehnung 2). 

Der beschriebene Fall gehSrt also zu der weitaus selteneren 
IX. Gruppe you Bildungsfehlern der Aorta, welche am Ostium 
vorkommen und meistens in sehr kurzer Zeit, wenige Tage oder 
Wochen nach der Geburt zum Tode ffihren. 1883 besehreibt 
Dilg (dieses hrchiv Bd. 91) sehr eingehend die Casuistik der 
linksseitigen Conusstenose und ffihrt 16 Fi~lle auf; ,Stenosen des 
Conus arteriosus sin. sind so sporadische Erscheinungen in der 
Literatur, dass sie sich bis zum heutigen Tage, selbst in den 
gangbarsten Lehrbiiehern der Herzkrankheiten, noch keinen ihnen 
eigens gewidmeten P]atz zu erobern vermoehten." 

Die Durchsicht dieser FS~lle zeigt, dass nur Dilg's eigener 
Fall ein jugendliches Individuum und zwar ein zwei Jahre altes 
Kind betraf; dagegen die fibrigen Kranken bereits ira Alter yon 
1S bis 75 Jahren stehen. In den yon Dilg zusammengestellten 
Fs li~sst sich nicht immer entscheiden, ob die Endocarditis 
prim~ir die Verengerung des Ostium herbeigefiihrt, oder secundi~r 
zu einer Missbildung hinzugetreten ist und dadurch die Stenose 
vergrSssert hat. :Nur in Dilg's eigenem Falle und dem yon 
Banks (1S57: Banks, Perforation of the aortic valves etc . . . .  
Dublin, hosp. gaz. 1857. No. 3. Referat in Canstatt 's  Jahresber. 
1S57. III. S. 19S) besehriebenen ist Ursache der Stenose eine 
doppelte Anlage der Semilunark]apien: unterhalb der wohl aus- 
gebildeten Klappen land sich eine zweite Anlage, die leisten- 
fSrmig in's Lumen vorsprang und dieses so verengerte. 33 F~lle, 
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bei welchen der congenitale Anfang der Stenose in reiner Form 
erkennbar gewesen ist, sind yon Rauehfussgesammelt  worden. 
Sie betreffen s~mmttich Neugeborne oder Kinder in den ersten 
Lebens tagen-  nur ein Fall yon Barde leben  fiberlebte den 
ersten Lebensmonat und erreich'te ein Alter yon 27 Woehen. 
Seitdem ist in der Literatur nur ein dutch die Section nach- 
gewiesener Fall beschrieben in New-York yon Alfred Mayer,  
so dass mit dem yon mir beobaehteten 51 F~lle bekannt sind, 
yon denen 2Smal Atresie des Ostium aortae, 23real Stenose vor- 
liegt. Davon gehen noch ab 14 yon den Dilg'sehen F/~llen, bei 
denen wegen des hSheren Lebensalters eine Bestimmung fiber 
den congenitalen Ursprung nicht mehr mSglich ist. 

Von den 25 F~llen yon Conus'stenosen (der meine mit ein- 
gerechnet) war 3real der linke Ventrikel zu einem kleinen Ap- 
pendix des reehten Ventrikels verkfimmert, oder fehlte voilkommen, 
so dass die F~lle als Cor triloeulare beschrieben worden sind, in 
den mejsten F~llen war Endoearditis parietali s vorhanden. 6real 
lag Stenose vor, 1Smal Atresie. Die Stenosen sind stets mit 
Endocarditis complicirt und stammen a u s  dem letzten FStal- 
monat, die Atresien aus dem dritten Monat des Embryonal- 
lebens. 

In dem yon mir beschriebenen Falle sind die Stauungs- 
erseheinungen, die sich klinisch durch Cyanose und Dyspnoe 
kund geben, nut gering oder gar nicht vorhanden gewesen, well 
erstens das For. ovale sehr weit, zweitens die Menge des Blutes 
gering und die compensatorisehe Hypertrophie des rechten Ven- 
trikels eine ganz bedeutende war. 

Trotz alledem reichte die Compensation nieht auf die Dauer 
aus, es trat ganz plStzlich eine CompensationsstSrung tin, welche 
in wenigen Minuten den Tod unter cyanotischen Erscheinungen 
herbeifiihrte. 

Das hSchste Lebensalter mit vSlliger Aortenatresie erreichte 
Barde leben ' s  Fall, nehmlieh 27 Woehen. Die yon Dilg be- 
richteten Fs gehSren deshalb streng genommen nieht hierher. 

W/ihrend bei der ersten Gruppe Endocarditis foetal, sin. als 
urs~chliches Moment anzusehen ist, haben wires  bei der zwei- 
ten Gruppe mit offenem Kammerseptum, yon der nur 7 F/~lle 
bekannt sind~ ausschliesslieh mit einem Bildungsfehler zu thun. 
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Es liegt hier eine Anomalie im Theilungsvorgang des Trun- 
cus arter, comm. vor, in Folge dcssen die Mfindung und der 
Stature der Aorta zu eng angelegt waren. Fast ausnahmslos, 
in 6 Fi~]lcn yon 7, fiihrte diese Nissbildung zur Atresie. 

Analog den bei den typischen Obliterationsf~llen der Aorta 
am Duet. Botalli aufgeffihrten Complicationen mit Missbildungen 
an andereu K6rperthei]en, findet sich auch hier die Ostium- 
atresie viclfach complicirt mit anderen Bildungsfeh|ern (Encepha- 
locele, Hydrencephaloccle, Palatoschisis, Transposition der grossen 
Gef~sse, Situs inversus yon Leber und Magen, Fehlen der 
Milz u. a.). 

Auch hier zeigt sich eine Pr~idilection fiir das miinnlicho 
Geschlecht. Von 24 F~llen waren 16 Knaben und 8 M~dohen 
befallen. 

Einen sehr wichtigen Beitrag zur Pathogenese dieser Atre- 
sien hat Dilg geliefcrt. Er land nchmlich in seinem Falle eine 
doppelte Klappenanlage, welche bei Selachiorn, Chim~:ren und 
einigen Fischarten normal is b und daher yon ihm als Riick- 
schlag gedeutet wird. Dilg sucht auch flit seine fibrigen F~lle 
eine ~hnliche Doppelbildung wahrscheinlich zu machen, allein da 
der sichere Nachweis einer solchcn unter 51 F~illen nut zweimal 
crbracht ist, so scheint mir eine Verallgemeinerung der Deu- 
tung vorl~ufig nicht woh] statthaft zu sein. 


