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X1II1.
Primiire angeborene Herzhypertrophie.
Von

Dr. med. Ernst He‘dinger,

1. Assistenten am Pathologisch-Anatomischen Institut Bern.

In der alteren padiatrischen Literatur finden sich verschiedene
Aufzeichnungen iber kongenitale idiopathische Herzhypertrophie,
Nach Bednar! kommt die totale Hypertrophie des Herzens
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ebenso hiufig angeboren vor, wie die partielle. Die partielle
Hypertrophie betrifft nach Bednar gewdhnlich das rechte Herz,
so daB die Wandungen der rechten Kammer jenen der linken
an Dicke gleichkommen oder sie noch iibertreffen. Die Herz-
hohlen sind normal, erweitert oder verengt. In den folgenden
Auseinandersetzungen bespricht der Autor bei diesen Fillen die
Komplikationen, welche teils in Stenosen, Krweiterungen oder
Verlagerungen der abgehenden groBen Gefile, teils in Hyper-
trophie anderer Organe, der Schilddriise oder des Thymus oder
beider zusammen, teils endlich in einer VergroBerung der Leber
und Milz bestehen. Mit Ausnahme der VergroBerung der zu-
letzt genannten Organe sind die Komplikationen derart, dafl sie
von vornherein gegen die Bezeichnung einer idiopathischen
Herzhypertrophie sprechen; an eine solche kiénnte man einzig
in den Fillen mit Leber- und Milzvergroferung denken, da
diese eventuell durch eine Blutstauung bedingt sein konnte.
Die Angaben Bednars sind aber so unbestimmt, dal es doch
recht fraglich erscheint, ob derselbe wahre Fille idiopathischer
kongenitaler Hypertrophie gesehen hat, und ob nicht manche
Fille zu den im frithesten Kindesalter beobachteten soge-
nannten physiologischen Hypertrophien des Herzens gehoren.

Mayr? berichtet in einem Artikel iiber spezielle Unter-
suchung der Brusteingeweide bei Kindern iiber angeborene
Hypertrophien des ganzen Herzens, verbunden zugleich mit
Vergrofierung der Leber, Milz, Thyreoidea und des Thymus,
ohne Cyanose gewdhnlich mit Hyperdmie oder Entziindung der
Lunge endend.

Diese Herzhypertrophien werden wir aber nach unseren jetzi-
gen Kenntnissen wohl auf die vergroBerte Thymusdriise beziehen
miissen, da ja bei Thymushyperplasie VergroBerungen des
Herzens, namentlich des linken Ventrikels nicht so selten sind,
wie Publikationen in den letzten Jahren und auch unsere Er-
fahrungen hier lehren.

Henoch?® fand bei einem drei Monate alten Kinde, das in
der Poliklinik an wiederholten, mit ungewthnlicher Dyspnoe
einhergehenden Bronchialkatarrhen behandelt worden war und
in einem solchen Anfall plitzlich starb, eine betrdchiliche Er-
weiterung und Hypertrophie besonders des linken Ventrikels
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bei ganz normalem Klappenapparat. Da auch hier eine unge-
wohnlich volumindose Thymusdriise vorlag, so miissen wir doch
wohl die HerzvergroBernng in erster Linie damit in Zusammen-
hang bringen.

Der zweite Fall, den Henoch beobachtete, betrifft einen
neunjihrigen Knaben. Das Herz (namentlich dessen rechter
Ventrikel) war erweitert und hypertrophisch, ohne daf eine
Klappenverdnderung oder eine Nierenerkrankung nachweisbar
gewesen wire. Hingegen fand sich ein chronischer Bronchial-
katarrh vor. Wenn auch die Moglichkeit nicht ausgeschlossen
werden kann, dal der Bronchialkatarrh sekunddr infoige der
durch die Dilatation des Herzens bedingten Stauung im kleinen
Kreislauf bedingt war, so liegt es doch zum mindesten ebenso
nahe, namentlich bei der vorziiglichen Beteiligung des rechten
Ventrikels im chronischen Bronehialkatarrh die Ursache der Herz-
verinderung zu suchen.

Ein exquisites Beispiel eines solchen Einflusses auf das
Herz zeigt die Beobachtung von Hauser.* Bei einem elf Monate
alten Kinde, das von gesunden Eltern stammte und das in den
letzten Monaten an einer hochgradigen Pertussis gelitten hatte,
welche zu einer starken Aniimie fithrte, fand sich bei der
Autopsie in allen Unterleibsorganen starke Stauung und als
Ursache derselben eine enorme Vergrofierung des Herzens in-
folge Hypertrophie und Dilatation beider Ventrikel bei voll-
kommen intakten Klappen und normalem Verhalten der groBen
Gefafe. In der Herzmuskulatur fand sich geringgradige Ver-
fettung. Die Ursache dieser Herzverinderung findet der Autor
in der durch die heftigen und &uBerst zahlreichen, durch Monate
anhaltenden Hustenanfille bedingten Drucksteigerung im Gefal-
system sowohl des kleinen wie des grofien Kreislaufes, dann
in eventuellen nerviosen Einflissen auf das Herz, wie sie ja
bei Pertussis bekannt sind, und dann endlich in einer durch
die angestrengte Tétigkeit der Atemmuskulatur und der respira-
torischen Hillfsmuskeln bedingten Mehrarbeit des Herzens.

Im Henochschen zweiten Falle ist eine sichere Entschei-
dung, ob die Herzverinderung primir oder sekundér infolge des
Bronchialkatarrhes aufgetreten war, nicht moglich, so lange nicht
genauere klinjsche und pathologisch-anatomische Daten vorliegen.
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Dusch?® fithrt in seiner Arbeit ither die Krankheiten des
Myocards die angeborene Herzhypertrophie ebenfalls an und
erwihnt sie als eine sehr seltene, von ihm selbst noch nicht
beobachtete Anomalie. .

Beneke® bespricht in dem Kapitel iiber abnorme GriBe des
Herzens in seinen anatomischen Grundlagen der Konstitutions-
anomalien des Menschen zunichst zwei Falle von Volumens-
vergriferung des Herzens bei Neugeborenen. Da aber keine
weiteren Angaben vorliegen, geht nicht hervor, ob es sich um
eine wirkliche Hypertrophie des Herzens gehandelt hat. Im
ferneren erwihnt er zwei Fille von Hypertrophie und Dilatation
des Herzens bei einem zehn, resp. zwolf Monate alten Médchen
mit ausgesprocherier Rachitis. Da auch hier weitere pathologisch-
anatomische Angaben fehlen, kann nicht entschieden werden,
ob diese Fille, wiec Beneke es ausspricht, wirklich angeborene
Hypertrophien des Herzens waren.

Im Jahre 1891 berichtet Rheiner™ itber einen Fall von
angeborener Hypertrophie des Herzens. Bei einem drei Monate
alten Kinde, das erst zwei Wochen vor dem Tode unter Husten
und Cyanose der Lippen erkrankt war, fand Rheiner bei der
Autopsie ein 170 g schweres Herz. In der Mitralis fand sich
neben zwei kraftig entwickelten Klappenzipfeln ein nur ange-
deuteter dritter Zipfel aus einzelnen Trabekeln gebildet mit
kurzen Sehnenfiden. Die Chordae tendineae sind sehr derb;
diejenigen der zwei normal gebauten und gelagerten Klappen-
zipfel vereinigen sich nach kurzem Verlauf zu einer sehnig
weilen, bis zur SchlieSungslinie verlaufenden einpfennigstiick-
grofen Platte mit glattem Rand. Der linke Ventrikel und
Vorhof sind erweitert und hypertrophisch, namentlich der erstere;
das rechte Herz ist eher miBig verengt.

Das Diaphragma im linken Ventrikel, das Rheiner als
Residuum einer abgelaufenen foetalen Endocarditis ansieht,
hatte zn einer Stenose und Insuffizienz der Mitralis und den
entsprechenden Verdnderungen der Herzkammern gefithrt. Der
Autor glaubt zur Erklirung der Herzhypertrophie auf einen
embryonalen Riesenwuchs rekurrieren zu miissen. KEs halt
natiirlich schwer, den Anteil an der VergroBerung des Herzens,
weleher durch die Folgen der foetalen Endocarditis bedingt
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wurde, zu trennen von demjenigen, der angeboren gewesen sein
soll. Unter allen Umstiinden mull dieser Fall aus der Gruppe
der reinen primiren angeborenen Ierzhypertrophien eliminiert
werden.

In manchen Punkten zeigt er Ahnlichkeit mit dem Fall,
den Winkler® im vorigen Jahre in Kassel demonstrierte. Es
handelte sich um ein vier Wochen altes Kind, das infolge eines
Magendarmkatarrhes ad exitum kam. Bei der Awutopsie fand
man ein 52 g schweres Herz. Die Vergroferung des Herzens
betraf namentlich den rechten Ventrikel, wihrend der linke
sehr diirftig entwickelte Ventrikel kaum die GriBe einer Hasel-
nufl erreichte. - Im linken Ventrikel fand sich ein sehr derber,
2 mm dicker Strang, der vom Septum ventriculorum ausgeht
und sich an der gegeniiberliegenden Kammerwand inseriert
und so eine geniigende Ausdehnung in der Diastole und eine
weitere Entwicklung der Kammer verhinderte. An der Aorta
sind nur zwei Klappen angelegt. Das Endoeard ist am linken
Ventrikel verdickt, sehnig glanzend. Winkler fihrt den
ganzen ProzeB auf eine foetale Endocarditis zuriick, die nach
ihm um so eher méglich war, als die Mutter des Kindes wéhrend
der Schwangerschaft an schwerer Lungentuberkulose und einer
akuten heftigen Gonorrhoe litt.

Marchand ist, wie er in der damaligen Diskussion be-
merkt, eher geneigt, den abnormen Strang nicht sowohl fir
das Produkt einer Endocarditis als fiir einen Sehnenfaden zu
halten, wie er auch im normalen Herzen vorkommit.

Simmonds endlich macht auf die Moglichkeit aufmerksam,
dal die auf die rechte Herzhilfte beschrinkte Hypertrophie
eventuell gar nicht im Zusammenhang mit dem abnormen
Sehnenfaden steht, sondern eine angeborene kongenitale Herz-
hypertrophie vorstellen konnte, vielleicht auch im Sinne
Virchows, der bei solchen Fillen an die Mbglichkeit einer
kongenitalen diffusen Myombildung denkt.

Virchow? berichtet nimlich im Anschlub an den oben-
erwihnten Fall von Hauser in der Berliner medizinischen Ge-
sellschaft anlaBlich einer Demonstration einer durch eine Klappen-
anomalie bedingten Herzhypertrophie bei einem 56 jihrigen
Manne iiber Beobachtungen von Fillen angeborener Herzhyper-
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trophie, welche dadurch entstehen, dal Rhabdomyome des
Herzens Uberginge zeigen von einer circumseripten Tumorbil-
dung zu einer diffusen VergroBerung des ganzen Organes. Ich
konnte aber ebensowenig wie Simmonds in der Literatur ge-
nauere Angaben Virchows iiber diesen Punkt finden.

Die erste einwandsfreie Beobachtung einer kongenitalen
Herzhypertrophie verdanken wir Simmonds’®. Das Kind, das
von gesunden Eltern abstammte, starb wihrend der protrahierten
Geburt. Die Autopsie ergab mit Ausnahme einer starken Ver-
griBerung des Herzens — dasselbe wog 44 g — normale
Verhiltnisse. Beim Herzen, das vollig normalen Klappenapparat
und normale Verhiltnisse der groBen GefiBe zeigte, hatte der
linke Ventrikel eine Wanddicke von 1—1%s+ em, der rechte
8/4—1 em. In Abweichung der idiopathischen VergroBerung
des Herzens erwachsener Individuen beteiligten sich die Papillar-
muskeln kaum an der Hypertrophie. Die mikroskopische Unter-
suchung zeigte auBer frischen Himorrhagien keine Verinderungen.
Fir die Erklarung dieser Herzhypertrophie denkt Simmonds
namentlich an zwei Moglichkeiten, ohne sich aber definitiv aus
sprechen zu konnen. Erstens konnte man hier mit Virchow eine
diffuse Myombildung annehmen, die eventuell auch eine Erkls-
rung fiir die Nichtbeteiligung der Papillarmuskeln an der allge-
meinen Hypertrophie geben wiirde, und zweitens kommt eine
unbekannte Zirkulationsstérung in Betracht, welche vielleicht
nur in einer fritheren Zeit des Embryonallebens zur Geltung kam.

In ihrer Dissertation bringt Raissa Efron! im letzten
Jahr zwei Fialle angeborener idiopathischer Herzhypertrophie. Bei
einem sechs Monate alten, mittelmiBig ernihrten Kinde gesunder
Eltern, das zwei Monate vor dem Tode unter den Erscheinungen
einer Bronehitis litt, und bei dem die klinische Untersuchung
bei der Vergroferung der Herzdimpfung und der Verbreitung der
sichtbaren Herzaktion bei allerdings normalen Herztonen die An-
nahme eines kongenitalen Herzfehlers nahe gelegt hatte, fand man
bei der Autopsie ein sehr stark vergroBertes Herz, dessen Spitze
von beiden Ventrikeln gebildet wurde. Die maximale Linge
betrug 9 cm; die groBte Breite 6%/+ em. Das Herz war acht-
mal so grof wie die Faust des Kindes. Der Klappenapparat
des Herzens, die grofien GefiBe sind vollig normal. Im Gegen-

Virchows Archiv f. pathol. Anat. Bd. 178, Hft, 2. 19
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satz zum Simmondschen Falle sind aunch die Papillarmuskeln
hypertrophisch. Die Muskulatur, deren Dickendimensionen
leider nicht angegeben sind, zeigt keine Spur von Degeneration.
Die mikroskropische Untersuchung ergibt eine betrichtliche
Hypertrophie der einzelnen Muskelzellen und mit der groBten
Wahrseheinlichkeit auch eine numerische Vermehrung der-
selben.- In der linken Lunge fand sich neben Atelektasen im
Oberlappen und Emphysem in der Lingula reichliches Oedem
und starke Hyperémie. Die rechte Lunge war gut lufthaltig,
blutreich. Der linke Bronchus war durch das hypertrophische
Herz etwas komprimiert. Die Nieren zeigten auBer Staunung
weder makro- noch mikroskopisch Verinderungen.

Dieser Fall mu wohl als eine primiire kongenitale Herz-
hypertrophie aufgefalt werden; die 2 Monate vor dem Tode
einsetzende Bronchitis war nicht derart, daf in ihr die primire
Ursache der Herzverfinderung gesucht werden kénnte.

In zweiter Linie beschreibt Wyss, unter dessen Leitung
die Efronsche Arbeit gemacht wurde, einen Fall von kongeni-
taler Hypertrophie, den er bei einem einjihrigen Kinde beobachten
konnte. Das Kind, von gesunden Eltern abstammend, zeigte auBer
einer langsamen Entwicklung wihrend der ersten drei Monate
nach der Geburt keine Abnormititen. In der Folgezeit machte
es eine Lungenentziindung durch, von der es sich nie mehr recht
erholte. Bei der Untersuchung zeigte das Kind, das damals
elf Monate alt war, neben ausgesprochener Rachitis und einer
duberst geringen allgemeinen Entwicklung eine deutliche Vor-
wolbung in der Herzgegend, eine Verbreiterung der Herzdimpfung
nach rechts, eine absolute Dampfung der ganzen linken Torax-
hilfte bei vollkommen aufgehobenem Atemgeriusch und - ein
tiber einem grofien Teil der linken Brusthilfte horbares systo-
lisches Gerdusch. Wie in dem Falle von Efron fehlte auch
“hier Cyanose. Infolge einer fieberhaften Enteritis trat zwei Monate
nach der oben erwihnten Untersuchung Exitus ein. Die Autopsie
zeigte  eine enorme VergroBerung des Herzens (Gewicht ohne
Blut 157 g). Die Spitze des Herzens war sehr stumpf, ge-
rundet. Beide Herzhilften zeigten starke Hypertrophie der
Muskulatur, vollkommen normales Endokard, normale Klappen
und Papillarmuskeln und groBe Gefidfie. Die linke Lunge war
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vollkommen atelektatisch und verlief als ein schmales Band
links und auBlen vom Herzen nach unten und war unten am
Zwerchfell angewachsen. Die rechte Lunge war gut Infthaltig,
die Nieren hatten normales Aussehen.

Wyss spricht diesen Fall mit grofer Wahrscheinlichkeit als
angeborene idiopathische Herzhypertrophie an und zwar nament-
lich deshalb, weil das Kind schon in den ersten Monaten nach
der Geburt sich nicht recht entwickelte, obschon es zu dieser
Zeit nicht eigentlich krank war. Es machte nie eine so schwere
Erkrankung wie eine Pleuropneumonie durch und zudem fanden
sich nicht Verwachsungen, wie sie sich nach einer solchen Affek-
tion hétten ausbilden miissen. Endlich war kein bestimmter Termin
zn eruieren, von dem an das Kind nicht mehr recht gedieh.
Diesen Argumenten gegeniiber miissen wir aber doch bemerken,
dab in der zunichst angegebenen Anamnese sich das Kind aller-
dings langsam entwickelte, daf dann aber von einem ganz be-
stimmten Termin an, und zwar im Anschluf an eine auch von
drztlicher Seite konstatierten Pnenmonie, das Kind zu krinkeln
begann. Als Residuum einer Pneumonie wird man wohl die
Verwachsung zwischen Pleura pulmonalis und diaphragmatica
ansprechen kénnen. KEine Pleuropneumonie mu ja allerdings
beidem Fehlen von ausgedehntern Verwachsungen ausgeschlossen
werden ; es ist aber doch wohl auch méglich, daf} die Atelektase,
der Lunge einer Obstruktionsatelektase entsprach, die sich im
Anschlul an die Pneumonie vielleicht zuniichst partiell aus-
bildete und dann durch das allméhlich hypertrophierende Herz
entweder durch direkte Kompression des Lungengewebes oder
durch Kompression der Bronchien zu einer totalen wurde. Im.
fernern muB man auch an die Moglichkeit einer foetalen
Atelektase denken.

Da die von Wyss angefilhrten Argumente nur zam Teil
zu Recht bestehen, und da, wie auch schon Dusch in seiner
schon erwihnten Arbeit tiber Krankheiten des Myokards an-
fithrt, Atelektasen und Bronchopneumonien der Kinder Dilata-
tionen und Hypertrophien des rechten Ventrikels bedingen
konnen, so halte ich es, wenigstens so lange als nicht ausfiihr-
lichere klinische und pathologiseh-anatomische Daten tiber diesen
Fall vorliegen, fiir ebenso wahrscheinlich wie die Annahme

19*
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einer kongenitalen primaren Herzhypertrophie, daB hier die
primire Verinderung in der linken Lunge zu suchen ist, welche
dann zu der Hypertrophie der rechten und spater auch der
linksseitigen Herzhilfte Anlaf gab. Die Verinderungen der
linken Herzhalfte konnen durch eine relative Insuffizienz der
Mitralis bedingt gewesen sein. Fiir eine solche Annahme konnte
das systolische Gerfiusch verwertet werden; im Sektionspro-
tokoll fehlen leider Angaben tiber die Weite der Mitralis.

In unserm Falle handelt es sich um einen 14 Monate alten Knaben,
der am 18. November 1903 im Jennerschen Kinderspital in Bern aui-
genommen wurde. Der Krankengeschichte, fiir deren Uberlassung ich
Herrn Professor Stooss aunch an dieser Stelle verbindlichst danke, ent-
nehme ich kurz folgende Daten:

Das Kind wurde am normalen Schluf der Schwangerschaft geboren.
Die Geburt verlief normal. Nach zweimonatiger Ernihrung an der
Mutterbrust wurde das Kind mit steigenden Konzentrationen und Mengen
von Kuhmileh erndhrt. Hs entwickelte sich vollkommen normal. Erst
im Herbst 1903 begann es zu krinkeln, hustete etwas, wurde blaf und
wollte im Gegensatz zu frither keine Gehversuche mehr machen. Die
Eltern und Geschwister sind gesund.

Nach dem Aufnahmestatus vom 19. November 1903 handelte es sich
um ein kraftiges gut entwickeltes Kind. Haut und Schleimhdute sind
blaB, keine Cyanose.

Die Untersuchung der Lungen zeigt normale Grenzen und mit Aus-
nahme eines mifligen diffusen feuchten Katarrhs keine Verdnderung. Die
Herzdimpfung ist etwas groB, besonders nach oben und auBen. Die
. Herzaktion ist rasch, hie wnd da deutlicher Galopprhythmus. Uber dem
Herzen hort man ein sein Maximum an der DBasis zeigendes leises
systolisches Blasen: Puls 125, klein, regelm#Big. Respiration 40 in der
Minute, oberflichlich, costoabdominal. Temperatur normal.

Die Leber iiberragt den Rippenbogen um Dreifingerbreite. Die Milz
ist nicht vergroBert. Im Urin findet sich eine Spur Albumen obne Sediment.
Geringgradiger rachitischer Rosenkranz. Im Blute 50 p.c. Himoglobin.

Schon nach wenigen Tagen stieg die Temperatur anf 38,1—38,7, die
Bronchitis nahm zu. Am 26. XI. zeigten sich neben der Herzdimpfung
links oben die physikalischen Hrscheinungen einer lobuliren Hepatisation.
Am 28, XI. 03 trat mittags 1%/2 Uhr, nachdem der Knabe des Morgens
bei einer Temperatur von 37,1 ganz munter gewesen war, ziemlich uner-
wartet der Exitus ein.

Die von mir abends 5%2 Uhr vorgenommene Autopsie ergab folgen-
den Befund:

Gut entwickeltes und gendhrtes Kind. Zwerchfellstand beidseitig
an der 6. Rippe. Enorpelknochengrenze der Rippen etwas verdickt, un-
regelm#fBig. Sonstige Zeichen von Rachitis fehlen. Leber iiberragt in der
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Mammillarlinie den Rippenbogen um 3% cm, in der Mitte steht der Leber-
rand 8 ecm unterhalb des Endes des Corpus sterni. Bauchsitus sonst
ohne Besonderheiten. Bei der Eroffnung des Thorax liegt der emorm ver-
groferte Herzbeutel vor. Die linke Lunge ist stark retrahiert und kolla-
biert, die rechte Lunge ist etwas weniger retrahiert. Die Lungen sind
frei. In den Pleurahthlen findet sich keine Fliissigkeit. Die linke Lunge
ist von mittlerem Volumen; in der Pleura des Oberlappens sind einige
punktférmige Hamorrhagien. Mit Ausnahme des Oberlappens, der in den
mittleren und vorderen Partien neben kleinen atelektatischen Herden
kleine bronchopneumonische Herde enthilt (bei der mikroskopischen Unter-
suchung besteht das Exsudat in den Alveolen vorzugsweise aus multi-
nucledren Leukocyten und desquamierten Epithelien, die z. T. braunes
Pigment einschlieBen), zeigt die linke Lunge normalen Luft- und Blutgehalt.
Die Bronchialschleimhaut, die stark hyperimisch und injiziert ist, ist mit
schleimig-eitrigen Massen bedeckt. Die rechte Lunge weist mit Ausnahme
einer eitrigen Bronchitis keine Abnormititen auf. Die Bronchialdriisen
sind etwas hyperdmisch.

Die Zunge ist etwas belegt. Die Halsorgane zeigen mit Ausnahme
der leicht vergroBerten Schilddriise keine Besonderheiten. Der Thymus
ist nicht vergréBert.

Im Herzbentel finden sich 10—15 cem klare serose Fliissigkeit. Das
Herz ist enorm vergriBert; das Gewicht ohne Blut betrigt 190 g. Die
Spitze ist vom linken Ventrikel gebildet. Die Linge des linken Ventrikels
betragt 84 cm, die maximale Breite beider Ventrikel 8 cm. Die Kon-
sistenz ist beidseitig vermehrt und entspricht ungefihr derjenigen eines
normalen rechten Ventrikels eines Erwachsenen. Die Mitralis ist fiir den
Mittelfinger gut durchgéingig. In der linken Herzhilfte findet sich reichlich
Cruor und im linken Ventrikel gegen die Spitze im Lumen frei ein ober-
flschlich etwas gerippter kugeliger Thrombus mit einem Durchmesser von
ca. 13 cm. Die Tricuspidalis ist ebenfalls fiir den Mittelfinger durch-
gingig. In der rechten Herzhilfte findet man reichlich fliissiges Blut und
Cruor. Die Klappen sind vollkommen normal. Der Umfang der Mitralis
betragt ca. 45 mm, derjenige der Tricuspidalis 50 mm. Der Umfang der
Aorta ascendens dicht iiber den Klappen betréigt 32 mm, derjenige der
Arteria pulmonalis an entsprechender Stelle 34—35 mm. Die Aorta zeigt
in ihrem ganzen Verlauf keine Verinderung. Der Umfang der Aorta
thoracica miBt 21—22 mm.

Der linke Ventrikel ist stark erweitert, sehr wenig der linke Vorhof.
Die Erweiterung des linken Ventrikels macht sich namentlich gegen das
Septum ventriculorum hin geltend. Der rechte Ventrikel, welcher ebenfalls
tir das Alter des Kindes betrichtlich erweitert ist, erscheint im Vergleich
zum linken Ventrikel durch die starke Vorbuchtung des Septums eher
verkleinert. Der rechte Vorhof ist ebenfalls etwas erweitert. Das Endocard
des linken Ventrikels ist diffus etwas verdickt, von sehnigem Aussehen
dasjenige des rechten Ventrikels zeigt nur an wenigen Stellen den sehnigen
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Glanz. Die Wanddicke links betrigt 7—8 mm, rechts 4—5 mm. Die
Muskulatur ist blaB und zeigt spirliche teils streifige, teils punktformige
geringgradige Tritbungen. Die Papillarmuskeln und Trabekeln sind eben-
falls, namentlich links, fiir das Alter des Kindes vergroBert; hingegen
sind sie im Vergleich zu der vorliegenden GroBe des Herzens eher als
klein zu bezeichnen. Das Foramen ovale ist geschlossen; der Ductus
Botalli obliteriert. Die mikroskopische Untersuchung, welche an in Formol
gehirteten Stilckchen aus den verschiedensten Stellen des Ventrikels und
Vorhéfe vorgenommen wurde, zeigte mit Ausnahme der GréBendimensionen
iiberall vollkommen normale Verhiltnisse.

Die Milz, 33 g, von derber Konsistenz, zeigt derbe, schwarzrote
Pulpa, reichliche ziemlich groBe Follikel und gut sichtbare Trabekel. Die
Nebennieren zeigen keine Verinderung.

Die Nieren, 72 g, zeigen an der Oberfliche vereinzelte embryonale
Furchen, auf der Schnittfliche normale Zeichnung, guten Blutgehalt und
gute Transparenz. Die Brichigkeit des Gewehes ist normal. Die mikro-
skopische Untersuchung zeigte auBer Hyperimie vollkommen normale Ver-
hiltnisse. Im Magen findet sich reichlich milchiger Inhalt. Die Schleim-
haut ist blutreich. Duodenalschleimhaut blutreich. Ductus choledochus
durchgéngig. Die Leber, 285 g, zeigt auf der blassen Schnittfliche kon-
fluierende Centra der Acini und miBige Triibung um die Glissonschen
Scheiden herum. In der Gallenblase wenig dunkle Galle. Wand oedema-
t0s. Das Pankreas ist andmisch. Harnblase und Genitalien chne Ver-
anderung. Die Schleimhaut des Diinndarms ist blutreich. Auf der Héhe
der Falten sieht man hie und da kleine Hamorrhagien. Die Peyerschen
Plagues sind etwas geschwellt, hyperimisch und injiziert. Im Dickdarm
zeigt die Schleimhaut keine Besonderheiten; die Solitdrfollikel sind nicht
vergrifiert. Die Mesenterialdriisen sind etwas vergroBert, blutreich. Die
Hirngektion ergibt aufler geringem Blutgehalt der Haute und der Hirn-
substanz keine Besonderheiten.

Wir fanden also bei einem 14 Monate alten Kinde bei
vollig normalem Klappenapparat, normalem Verhalten der
groflen Gefiafle und der Nieren eine enorme VergroBerung des
Herzens. Die Lungenverinderungen sind so geringfgie und
namentlich sowohl dem pathologisch-anatomischen Bilde als
auch den anamnestischen Daten nach so jungen Datums, daf
sie fir die Entstehung dieser Herzensverinderung nicht in Be-
tracht kommen konnen. Bis in den Herbst, d. h. bis zum
AbschluBl des ersten Lebensjahres war das Kind vollig normal
und entwickelte sich gut. Von da an begann es etwas zu
husten und die schon begonnenen Gehversuche wieder aufzu-
geben,  Gleichzeitig stellte sich eine mabige Oligochromimie
¢in, Wir werden wohl nicht fehlgehen, wenn wir uns die
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klinischen Symptome so deuten, dab von dem Momente an,
von dem durch die Gehversuche an das vergroBerte Herz
grifere Anspriiche gestellt wurden, dasselbe insuffizient wurde.
Mit dieser Zeit begann dann auch der durch die Stauung ja
sehr begiinstigte Bronchialkatarrh. Die sehr geringgradige
Albuminurie ist durch Stauung gentfigend erklirt. Der Kklinische
Status lieB kaum an eine erhebliche VergroBerung des Herzens
denken. Die Verbreiterung der Herzdimpfung und das leise
systolische Gerfusch waren durch die Andmie und die aller-
dings sehr geringgradige Rachitis geniigend erklart. Die un-
mittelbare Todesursache ist wohl in der lobuliren Pneumonie
zu suchen. Inwieweit der Kugelthrombus, der leider eines MiB-
verstindnisses wegen verloren ging und deshalb nicht niher
untersucht werden konnte, zur Erklarung des zuletzt ziemlich
plotzlich erfolgten Exitus herangezogen werden mul, ist schwer
zu entscheiden. Wie schon von Recklinghausen?) hervor-
hebt, ktnnen Kugelthromben ja ohne Spur von Kklinischen
Symptomen und ohne einen plotzlichen Exitus zu bedingen be-
stehen. — Das Herz mit 190 g Gewicht entspricht nach den
Tabellen von H, Vierordt!? einem Herzen eines 14-—15 Jahre
alten Individuums. Der Umfang der Aorta ascendens und
thoracica und der Arteria pulmonalis entsprechen ungefihr den
Zahlen, die Beneke angibt. Nach seiner Tabelle betrigt der
mittlere Umfang am Schiuf des ersten Lebensjahres fur die
Aorta ascendens 32 mm, fiir die Arteria pulmonalis 36 mm
und fir die Aorta thoracica 22 mm. Fir das Ostium venosum
dextrum gibt Théremin?) fir das Alter von 1—1} Jahr als
Umfang an 53,3 mm, fir das Ostium venosum sinistrum
435 mm. Unsere gefundenen Werte stimmen mit diesen
Zahlen ziemlich genau iiberein.

Was die mikroskopischen MaBe der einzelnen Muskelzellen
betrifft, so fand ich fiir den linken Ventrikel im Mittel eine
Breite von 12—15—17 v, fiir den rechten Ventrikel eine solche
von 7—10 p. DBei einem Herzen eines 1Hjihrigen Midchens,

1) v. Recklinghausen, Deutsches Archiv. fiir klinische Medizin.
Bd. 37. 1885.

?) Zitiert nach H. Vierordt: Die angeborenen Herzkrankheiten.
Nothnagels Handbuch Bd. XV, T.IL Abt. I 1898,
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das an einer chronischen Nephritis zugrunde gegangen war
und bei dem sich' eine geringgradige linksseitige Herzhyper-
trophie zeigte, fand ich ungefahr die gleichen Werte. Das
mikroskopische Verhalten entspricht also in dieser Beziehung
vollkommen dem makroskopischen, in dem ja das Herz seinem
Gewicht nach dem eines 14—15 Jahre alten Menschen ent-
spricht. Die Hypertrophie ist auch in diesem Falle ganz analog
den Erfahrungen von Goldenberg,?® Tangl™ und Efron
auf eine VergroBerung der einzelnen Muskelzellen zuriickzu-
fithren.

Eine Erklirung fiir das Zustandekommen dieser kongeni-
talen Herzhypertrophie hat uns die Autopsie nicht verschafft.
Wir konnen wie Simmonds eventuell an eine nur in der
Embryonalzeit wirkende Zirkulationsstorung denken, ohne
natiirlich dafiir die geringsten Beweise erbringen zm konnen.
Eine diffuse Myombildung im Virehowschen Sinne glaube ich
nach den bis jetzt in der Literatur niedergelegten Beobachtungen
iiber Rhabdomyome des Herzens ablehnen zu kénnen. Die
mikroskopische Untersuchung zeigte in unserem Falle tiberall
vollkommen gereifte und mit Ausnahme der VergroBerung der
MaBe normale Muskelzellen. Die Rhabdomyome des Herzens
setzen sich, wie es namentlich auch aus den Untersuchungen
von Seifferts hervorgeht, aus undifferenzierten und mangel-
haft gereiften Muskelzellen zusammen. Von solchen Bildungen
ist in unseren Praparaten nirgends etwas zu sehen.

Eine andere Erklarungsmaglichkeit ist uns durch die letzt-
hin erschienene Arbeit von Wiesel iiber die Pathologie des
chromaffinen Systemes gegeben. Bei einem 18jihrigen Manne,
der beim Verlassen des Bades plétzlich bewuflitlos umstiirzte
und nach zwei Tagen starb, ergab die Autopsie Hyperplasie
des Thymus und VergroBerung der lymphatischen Apparate des
Korpers, also einen typischen Status lymphaticus, Die Unter-
suchung des chromaffinen Systemes ergab tiberall eine Hypo-
plasie desselbenn. Wiesel ist geneigt, diese Abnormitit fir die
Erklidrung plotzlicher Todesfélle heranzuziehen, und zwar in dem
Sinne, daf bel mangelhafter Sekretion von Paraganglin Noxen, die
unter normalen Verhiltnissen bloB voritbergehende Hypotonie und
Erniedrigung des Druckes im Arteriensystem hervorrufen, hier
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direkt zur GefiBlihmung und Herzstillstand fithren. Diese
Theorie muf natiirlich noch durch eine Reihe von pathologisch-
anatomischen Befunden und eventuell auch durch klinische
Blutdrucksuntersuchungen bei Individuen mit Status lymphaticus
gestiitzt werden. Wenn sie zu Recht besteht, wird man viel-
leicht diese bis jetzt vollig dunkeln Fille von kongenitaler
primérer Herzhypertrophie wenigstens zum Teil ebenfalls wie
die Konstitutionsanomalie beim Status lymphaticus auf Ver-
dnderungen im Gebiet des chromaffinen Systemes zuriickfithren
kénnen. Die Verdnderung muf natiirlich hier in einer Hyper-
plasie der chromaffinen Elemente bestehen, die zu einer ver-
mehrten Bildung des blutdruckerhohenden Sekretes fithrt.

Bei der auferordentlichen Seltenheit dieser angeborenen
idiopathischen Herzhypertrophien wird es ja sehr schwer fallen,
dariiber gentigend Aufklirung zu erhalten. Unter allen Um-
stinden muB aber ein weiterer Fall von Hypertrophie auch in
diesem Sinne untersucht werden. In unserm Fall waren die
Nebennieren normal; eine mikroskopische Untersuchung wurde
aber nicht vorgenommen, und ebensowenig wurden die #ibrigen
Paraganglien einer Untersuchung unterworfen.

Efron gibt am Schluf ihrer Arbeit noch eine Zusammen-
stellung der klinischen Symptome, welche eventuell auch eine
Diagnose intra vitam gestatten wiirden. Bei der grofen Selten-
heit dieser Falle von angeborener idiopathischer Hypertrophie
des Herzens und umgekehrt bei der grofien Haufigkeit der so-
genannten scheinbaren idiopathischen HerzvergroBerungen, wie
sie z. B. von Hauser™ und Huchard?® teils bei obstipierten
Kindern, teils bei rachitischen Individuen beschrieben wurden,
dann endlich in Berticksichtigung der hiufigen Dilatationen des
Herzens bei Kindern, wie sie Martins!® und Neumann®® be-
schrieben und wie sie von franzésischen Auforen wie Germain
Sée?! und Blache? als Dilatation cardiaque de croissance
publiziert wurden, wird man im allgemeinen einer klinischen
Diagnose auf kongenitale primére Hypertrophie des Herzens
mit kaum gentigendem Skeptizismus entgegentreten kénnen.

Meinem hochverehrten Chef Herrn Professor Langhaus
spreche ich auch hier fir das der Arbeit entgegengebrachte
Interesse meinen ergebensten Dank aus.
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