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Somit diirfte die avsfiihrliche Mitteilung dieses in mehrfacher Beziehung
einzigartigen Falles vollanf berechtigt erscheinen!
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XI1YV.
Uber eine besondere Form von Entwicklungsstorung der
Trikuspidalklappe.
(Aus dem Pathologisch-anatomisehen Institut der deutschen Universitét in Prag.)

Von

A. Heigel, Demonstrator am Institute.
(Hierzu 1 Textfigur.)

Uber die angeborenen Anomalien des Herzens existiert eine groBe Literatur,
deren einzelne Mitteilungen wohl kavm zu iibersehen sind. Die Frage, die bei
einer groBen Reihe der Arbeiten iiber die kongenitalen Herzanomalien immer
wieder aufgeworfen wird, ist die, ob es sich dabei um eine echte Mifbildung im
Sinne eines Vitium primae formationis handelt oder um eine kongenitale Ano-
malie, der ein fotaler EntziindungsprozeB zugrunde liegt.
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Die Hiufigkeit der einzelnen kongenitalen Anomalien ist eine ungleiche. Aus
allen zusammenfassenden Berichten geht gleichmafig hervor, da$ unter den Ano-
malien die kongenitale Insuffizienz der Trikuspidalklappe im allgemeinen ein
seltener Befund ist. Auch Herxheimer, derim Handbuchvon E. Schwal-
be das Kapitel itber die Mifibildungen des Herzens und der groBen GefiBe in so
eingehender Weise bearbeitet hat, #ufllert sich in diesem Sinne. Daf auch
die kongenitale Insuffizienz der Trikuspidalis durch verschiedene Anomalien be-
dingt sein kann, ist ohne weiteres klar. In den zusammenfassenden Arbeiten, so
auch in der von Herxheimer, ist die Literatur dariiber zusammengestellt.
Wir ersehen daraus, daB einzelne Formen kongenitaler Anomalie der Trikuspidalis
mit Insuffizienz besonders seltene Befunde sind, weshalb es gerechtfertigt erscheint,
neue solche Beobachtungen mitzuteilen.

Ein solcher Fall ist der, den ich im folgenden bekanntgeben mdchte.

Es handelt sich um ein 10 jihriges Madchen, das am 23. VI. 1912 mit der klinischen Diagnose
eines Herzfehlers und einer wahrscheinlichen Meningitis im Kaiser-Franz-Josef-Kinderspitale
(Prof. Ganghofner) zur Sektion kam. Das Sektionsprotokoll dariiber (Dozent
Dr. Verocay) enthilt folgende Angaben:

131 em lange © Kindesleiche, mittelkriftiz und mager. Haut blaBbriunlich, mit spar-
lichen Totenflecken am Riicken. Haupthaar dunkelblond. Linke Pupille eine Spur
weiter als die rechte. Konjunktiven weifllich. Lippen blaBlivid

Hals ziemlich dick; Thorax lang und schmal; Abdomen im Nivean des Thorax.

Die Fing er unter den Nigeln blanlich. AuBeres Genitaleo. B. Weiche Schi-
deldecke fettarm, von geringem Blutgehalt.

Schidel 48 ¢m im Umfang, entsprechend dick, seine Innenfliche leicht rauh.

Dura mater gespannt, wenig blutreich und durchscheinend; in ihren Sinus sparlich
fliissiges und frisch geronnenes Blut.

Leptomeninx stirker blutreich, trocken; in ihr in der Umgebung der vordern linken
Zentralwindung und in den hinteren Partien des Gyrus frontalis superior et medius fiber den
Sulei Streifen und Flecke graugelben eitrigen Exsudates. Die Hirnwindungen in diesem Bereiche
schmutzig graurot, sonst graurstlich und abgeplattet. In den lateralen Anteilen der beiden Hilften
der hinteren Schadelgrube einige bis 0,5 qmm ‘groBe plaquesartice weiBliche knochenharte Ver-
dickungen an der Innenfliche der Dura; ihnen entsprechen kleine seichte Usuren im Knochen,
der daneben spdrlich kleine héckerige und zackige Vorspriinge zeigt, woriiber die Dura ver-
diinnt ist.

Im linken Stirnlappen, ungefshr 4 cm vom Stirnpole entfernt, ein fast rundlicher
AbszeB von 5 em im Durchmesser mit griinlichgrauem, zihem, iibelriechendem Inhalt und fetziger
sehwirzlichroter Wand, die sich gegen die Hirnsubstanz mehr oder minder scharf abgrenzt. Der
Abszef reicht nach oben bis dicht unter die Rinde und medial bis an das Corpus striatum; in
seiner Umgebung ist die Gehirnsubstanz verquollen und weich.

Zwerchfellstand rechts im 4., links im 5. Interkostalraum.

Thymus zweilappig; der linke Lappen 8, der rechte 5 cm lang; beide Lappen schmal,
blafrotlich grau, stellenweise gelblich.

‘Rechter Schilddrisenlappen 4, linker 3,5 em; die Schnittfliche beider Lappen
braunrot und gleichmifig gefeldert.

Follikel am Zungengrund bis hanfkorngroB und zahlreich. Tonsillen
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kleinbohnengroB, mit eitrigen Piropfen in den erweiterten Lakunen und schmutziggraugriin in
ihrer vordern Hilfte.

Schleimhaut des Pharynx, des Larynx, der Trachea und des Osophagus
ohne Besonderheiten.

In der linken Pleurah 6 hle ungefihr 150 cm dunkelroter Fliissigkeit mit einigen sehlei-
migen Floeken; rechte Pleurahihle leer.

Die linke Pleura costalisund diaphragmatica in den hinteren Partien an-
gedaut, in der linken Zwerchfellshilfte ein Loch mit erweichten fetzigen Randern.

Beide Lun gen frei, gleichmiBig Jufthaltiz und maBig blutreich, In den Bronechien
stellenweise spirlich eitriges Sekret, nur in denen des linken Unterlappens diinner Eiter in reich-
licher Menge.

Herz und Aorta siehe unten.

Leber 20:12:40b, scharfrandig und glatt, dunkelbraunrot mit gelben Flecken; ihre
Schnittfliche feink6rnig und blutreich, mit dunkelroten etwas eingesunkenen Partien zwischen
gelblich braunen, leicht erhabenen, wodurch die azindse Zeichnung anscheinend deutlicher, aber
grober und unregelmifiger hervortritt.

Gallenblase und groBe Gallenwege o. B.

Milz 17 :55 : 2,3, ziemlich weich, ihre Kapsel gespannt, glatt und zart, ihre Schnitt-
fliche blaurot, mit zahlreichen dicht stehenden Follikeln; Pulpa abstreifbar.

Nieren 12,5 em lang, graurot; ihre Kapsel leicht abziehbar. Auf der Schnittfliche die
Rinde gleichmifBiig breit, graurot und gegen die blaurote Marksubstanz scharf abgegrenzt.

Kelche, Becken, Ureteren und Harnblase o. B.; ihre Schleimhaut grau-
weiblich.

Beide Nebennieren markhaltig, die linke b : 2,5, die rechte 4 : 5.

Uterus 3em lang und 1,5 em breit.

Ovarien je 2 cm lang und 1 em breit, glatt, mit spirlichen kleinen Zystchen auf der
Schnittfliche.

Vagina o. B. Hymen erhalten.

Magen erweitert, seine Schleimhaut schmutzig graw, in groBer Ausdehnung angedaut
und leicht abstreifbar; seine Wand im Fundus perforiert.

Im Diinndarm gallige Chymusmassen, seine Schleimhaut blaBgrau, stellenweise etwas
gerdtet, seine Follikel und Plaques vergrofert. Im Dickdarm zum Teil feste Fizes; im
Zokum und Colon ascendens die Follikel etwas vergroBert.

Mesenteriale Lymphknoten klein bohnengroB.

Diagnose:

Anomalie der Trikuspidalklappe. Verdickung der Mitral-
klappe mit Zweiteilung ihres hinteren Segels. Foramen ovale
persistens. Exzentrische Hypertrophie desrechten Herzens.

Stauung der Leber mit beginnender Atrophie. Geringe Stau-
ung der Nieren. v

Alte lakunidre Angina. Eitrige Bronchitis.

Junger AbszelB im linken Stirnlappen mit umschriebener eit-
riger Meningitis.

Weicher Milztumor.

Bakteriologischer Befund:

Im Exsudat des Gehirnabszesses ein Gemenge von Bakterien, darnnter vorwiegend gram-
positive Kokken und Bazillen und kleine gramnegative Bazillen.



304

Auch in den Piropfen der Tonsillen ein Bakteriengemenge, darunter vorwiegend auffallend
grofle gramnegative Vibrionen und feine Spirochiten neben grampositiven und grammnegativen:
Kokken.

Herzbefund.

Im Herzbeutel wenig klares Serum. Dags Epikard iiberall glatt und gldnzend, das subepi-
kardiale Fettgewebe ziemlich spirlich.

Das Herz mift an der Basis 22 cm im Umifange, vom Abgange der Arteria pulmonalis bis
zur Spitze 9 cm, sein querer Durchmesser im Bereiche der Basis 10 cm und sein dorso-ventraler
Durchmesser 4,3 cm,

In den Herzhdhlen dunkles geronnenes Blut.

Die Spitze des Herzens etwas stumpf. Der linke Ventrikel im Bereiche der Spitze ganz wenig
ausgeweitet, Das Endokard des linken Ventrikels, besonders am Septum, leicht verdickt und
weiBlich. Der linke vordere und hintere Papillarmuskel walzenftrmig. Die Wand des linken
Ventrikels bis 13 mm dick, das Herzfleisch gelblichbraun und ziemlich fest. Die Aortenklappen
vollstindig normal gebildet undzart. Das hintere Segel derMitralklappe zwei-
zipfelig: ein Einschnitt, dhnlich dem zwischen hinterem und vorderem Segel, trennt das
hintere Segel in zwei gleiche Halften; der Einschnitt reicht nicht ganz bis zum Annulus, und die
Sehnenfiden, die hier inserieren, sind zum Teile untereinander verbunden, aber zart.

Der freie Rand beider Teile des hinteren Segelsistleicht ver-
dickt; ungleich stiarker verdickt ist der freie Rand des Aorten-
segels, besonders in seiner hinteren Hilfte, ebenso ein Teil seiner Sehnenfiden.

Der linke Vorhof nicht erweitert. Sein Endokard iiberall glatt und glinzend bis auf zwei
ungefahr linsengroBe Stellen an der hinteren Wand, wovon die eine knapp iiber der hinteren
Hilfte des hinteren Segels liegt, die zweite 5 mm dariitber und etwas mehr medial. Die zweite
Verdickung zeigt eine nach unten gerichtete Spitze und hebt sich hier scharf vom iibrigen Endo-
kard ab, wihrend sie am oberen Rande ohne scharfe Grenzen in das Endokard des Vorhofs iber-
geht; die untere Verdickung ist mehr oval, erscheint der Liange nach gefaltet und setzt sich nur
am lateralen Rande scharf vom Endokard ab. Das Foramen ovaleist weit offen
und miBt 17 mm in der Hohe und 6 mm in der Breite; hinten ist es begrenzt von der 6 mm breiten
sichelférmigen Valvula foraminis ovalis, die mit einigen bis 3 mm langen, verschieden dicken Chorden
an das Septum atriorum inseriert. Dag Septum atriorum erscheint nicht verdickt und zeigt knapp
hinter dem Ansatze der Valvunla foraminis 3—4 kieine Liicken. Das linke Herzohr ist ohne Ver-
anderungen, ebenso die Einmiindungsstellen der Lungenvenen in den linken Vorhof.

Die rechte Herzkammer éibertrifft an GréBe ungefahr drei-
mal die linke und macht, namentlich im hinteren Anteile, den
Eindruck eines diinnwandigen Sackes. NachEréffnungdesrechten
Herzens (Schnitt am Rande von der Spitze fiber den rechten Vorhof gegen die obere Hohlvene
m)zeigt sich ein weiter Hohlraum, der sich augenscheinlich aus Ven -
trikel und Vorhof zusammensetzt und verursacht ist durch den Mangel
der atrioventrikularen Klappe andergewdhnlichen Stelle. Doch
ist dieGrenze zwischen rechtem Vorhof und rechter Herzkammer
gut markiert durch den anscheinendnormal entwickelten Annulus
fibrosus dexter,demauBen der Sulcus coronarius entspricht. Medi-
al und vorn oben von dieser Hohle, ungefiahr entsprechend dem
Conus arteriosus, findet sich eine zweite méhr alsnuBgrofie Kam-
mer, die einen beildufig dreikantigen Raum bildet und begrenzt
wird: Medial von der vorderen und oberen Hilite des Septum interventriculare; vorn vom
grofBeren Teil der vorderen Wand des rechten Ventrikels; lateral und teilweise hinten, also nach
der grofien rechten Hohle zu, von einem breiten bindegewebigen Septum, das sich an das Septum
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interventriculare und an die vordere Wand des rechten Ventrikels innen und unten mit kurzen
Sebnenfiaden inseriert und sich so als ein Teil der dreizipfeligen Klappe dokumentiert.

Das rechte Herz besteht demnach aus zwei Hihlen: einer groBen Hohle von 8 em im kranio-
kaudalen und 4,5 em im queren Durchmesser, die aus dem rechten Vorbof und einem Teil der
rechten Herzkammer besteht; und einer zweiten kleineren Hohle, die iiber der unteren Hilfte
der groBen Hohle nach vorn oben und septumwiirts gelegen ist, die AunsfluBbahn der Arteria
pulmonalis enthilt und ungeféhr dreimal kleiner als die grofie Hohle erscheint; sie mifit ungefihr
3 em im queren und ungefdhr 5 em im kraniokaudalen Durchmesser. Die Scheidewand
dieser beiden Hohlrdume wird in der Hauptsache von dem oben-
erwihnten segelartigen Gebilde dargestellt. Dieses Gebilde entspringt
von dem Teile des Annulus fibrosus, der unter dem rechten Herzohre liegt, und zieht nach innen
unten gegen das Septum zu. Gleich nach seinem Ursprunge teilt sich dieses segelartige Septum
in drei Teile: Einen ganz kleinen, 6 mm breiten Anteil, der mit einigen kurzen Sehnenfiden an
Trabekel der vorderen Wand des rechten Ventrikels knapp neben der Schnittlinie am lateralen
Rande des rechten Ventrikels inseriert. FEinen mittleren Anteil von ungefihr 12 mm in der groften
Breite, der der vorderen Fliche des rechten Ventrikels anliegt, mit ihr teilweise auch verwachsen
erscheint und an der Spitze des rechten Ventrikels in dessen Endokard iibergeht; mit seinem
lateralen Rande inseriert er durch kurze Sehnenfiden an Trabekel, zum Teile an die gleichen,
wie der kleine dullere Anteil, mit seinem inneren Rande aber durch kurze Chordae an einen nie-
drigen Papillarmuskel, der von der Vorderfliche des rechten Ventrikels innerhalb der kleinen
Hihle entspringt. SchlieBlich einen inneren Anteil, der der grofte ist, eine grofite Breite von
22 mm hat und mit seinem unteren und lateralen Rande durch kurze Sehnenfaden an den gleichen
Papillarmuskel inseriert, wie der mittlere Anteil; er geht nach vorn und unten zu breit in diesen
Papillaymuskel iber; nach hinten und septumwirts inseriert er einerseits durch einige kurze
Sehnenfiden an Trabekel des Septum interventriculare, andererseits an einen zweiten niedrigen
Papillarmuskel, der ebenfalls in der kleinen Hohle entspringt nund fast in einem rechten Winkel
zum Papillarmuskel der Vorderwand steht. Der hintere, also dem Septum ventriculorum zu-
gekehrte Rand dieses dritten grofiten Anteiles des segelartigen Septums ist verdickt und hbildet
den lateralen Rand des schlitzidrmigen Einganges von der grofenindie
kleine Hohle; unten teilt er sich in einige kurze Sehnenfiden, die sich auch an den medialen
oben erwihnten Papillarmuskel anhaften ; oben geht er mapp unter dem Annulus, nachdem er kurze
Chordae an das Septum ventriculorum abgegeben hat, in eine faltenartige Leiste ber, die am
Septum ventriculorum ungefihr in seiner Mitte gegeniiber dem freien verdickten Rande in einer
Linge von fast 3 cm nach unten zieht, eine gebuchtete taschenartige Duplikatur bildet, die vom
inneren Rande her an mehreren Stellen sondierbar ist und sich wulstig abhebt. Daran schlieft
sich nach hinten, aber auch noch am Septum ventriculorum, eine plaqueartige, ziemlich gut be-
grenzte Verdickung des Endokards an, von 20 mm im Lings- und 0,8 mm im Breitendurch-
messer. ‘
Die eben geschilderten komplizierten Verdnderungen er-
wecken den Eindrueck, als wire der stark verbildete atrioventri-
kuldre Klappenapparat vom hinteren Umifange abgeriickt und
nach vorn und gegen den Conus pulmonalis zu verschoben Da-
durch erscheint die hintere Wand des rechten Ventrikels und die
hintere H#alfte des Septum ventriculorum freigelegt und fast
glatt; nur der Ubergang vom Septum auf die hintere Wand ist
durch einige wenige kleine Trabekel markiert (Textfigur).

Das Endokard ist iiberall weiilich und verdickt, Die drei Pulmonalklappen sind zart; die
hintere und mittlere zeigen in ihrer medialen Hilite ein ganz kleines Fenster.

Das rechte Herzohr ist ungefihr viermal so grof als das linke, hat stark entwickelte Musculi

Virchows Archiv f. pathol. Anat, Bd. 214. Hit. 2. 20
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pectinati und eine gut ausgebildete Crista terminalis. Die Vena cava superior miindet an normaler
Stelie und hat einen Durchmesser von 11 mm, das Tuberculum intervenosum Lo weri ist gut
entwickelt, das Endokard in seiner Umgebung weiBlich und verdiekt. Auch die untere Hohlvene
miindet an normaler Stelle und mifit hier ungeféhr 15 mm im Durchmesser; die Valvula venae
cavae inferiorls (Eustachii)ist gut entwickelt und dick, ebenso die Valvula sinus coronarii

7

Rechter Vorhof und Ventrikel, aufgeschnitten und auseinandergehalten (natiirliche

Grofe: a = Rechtes Herzohr. b= Valvala foram. ovalis. ¢ = Valvula venae cavae in-
ferioris (Eustachii). d= Sinus coronarius. e = Rechter Vorhof. f= Hintere Wand des
rechten Ventrikels, ohme Relief. g = Bingang zum Konusteil des rechten Ventrikels.
% = Vorderes Segel der Trikuspidalklappe. ¢ = Rudiment des Scheidewandsegels der .
Trikuspidalklappe. % = Plaqueartige Verdickung an der hinteren Halfte des Septums.
1= Andeutung von Trabekeln am Ubergang des Septums zur hinteren Ventrikelwand.

m = Rudiment des hinteren Segels der Trikuspidalklappe. n == Annulus fibrosus.

(Thebesii), dieam unteren Ansatze ein kleines Fenster zeigt. Der Sinus coronarins ist ent-
sprechend weit; in seiner Umgebung sieht man einige Foramina venarum minimarum (Thebesii).

Die Arteria pulmonalis mift am Abgange 4,1 cm, die Aorta 4 cm im Umfange. Die Pulmo-
nalis zeigt weiter keine Verinderungen und teilt sich in normaler Weise. Die Sinus Valsalvae
sind entsprechend ausgebildet, die Koronararterien liegen an vichtiger Stelle; ihre Ostien sind
entsprechend weit; neben dem rechten Ostium liegt ein kleineresdrittes
fiir eine diinne dritte Koronararterie, die gegen den rechten Ven-
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trikel hinzieht. Uber den Aortenklappen zeigt die Intima der Aorta einige ganz kleine
gelbliche Plaques. Die grofien GefaBe des Aortenbogens zeigen keine Verdnderungen. Das Liga-
mentum arteriosum (Botalli) ist kurz und ziemlich dick.

Das Kind stand nur kurze Zeit in klinischer Beobachtung. Nach den mir von der Klinik
freundlichst iiherlassenen Aufzeichnungen vom 17. VI. 1912 soll das Kind ungefahr eine Woche
vorher mit Exbrechen erkrankt sein, das seither anhielt. Dabei bestanden Apathie und Somnolenz,
wanchmal auch Kopfschmerzen in der Stirn, sowie Appetitiosigkeit. Vorher soll das Kind nie
krank gewesen sein und ging immer in die Schule. Auch ein Exanthem hatte es angeblich nie.
Nur Fraisen bestanden im ersten Lebensjahre.

Bei der Aufnahme war es benommen, aber afebril und hatte einen Puls von 56.

Uber den Lungen voller Schall und Vesikuldratmen. Herzgrenzen normal. Systolisches
Gerausch, unscharf begrenzter zweiter Ton und schwacher Pulmonal- und Aortenton. Im Harn
Eiweif. Erbrechen.

Aus diesen Symptomen konnte nur die allgemeine Diagnose eines Vitium cordis gestellt
werden, aber keine Diagnose auf die Art des Herziehlers, um so weniger als das Kind somnolent
in das Spital gebracht wurde und dort die zerebralen Symptome privalierfen. Die Anamnese
konnte iiber die Dauer der Herzverdnderungen keinen Anfschlufl geben.

Vom anatomischen Standpunkte aus unterliegt es keinem Zweifel, daf die
Verdnderungen an der Trikuspidalklappe, die deren Insuffizienz bedingt hatten,
unmoglich erst post partum erworben sein konnten. Die Verdnderungen waren
zweifellos eine kongenitale Anomalie. Die Frage, um die es sich hier handelte,
war wieder die, ob dieser Verinderung eine MiBbildung oder ein intrauteriner
entziindlicher Prozef zugrunde lag.

Es wird angezeigt sein, vor der Beantwortung dieser Frage zunichst in Kiirze
auf die Fille in der Literatur einzugehen, denen mein Fall hnlich ist.

Um einen Vergleich der Verdnderungen in meinem Fall und in den in der
Literatur schon bekannten, mehr oder weniger &hnlichen, leichter zu ermdglichen,
méchte ich vorher meine Stellungnahme zur Topographie der Gebilde prézisieren,
die an Stelle der Trikuspidalklappe nachweisbar waren. Das Gebilde, welches
mit seinem freien medialen Rande den Eingang zum Konus begrenzt und als freies
Segel zwischen der Konushohle und der lateral gelegenen groBen Héhle aufgehingt
erscheint, mochte ich als vorderes Segel der verbildeten Trikuspidalklappe auf-
gefaBt wissen; es geht gegen die Herzspitze zu in die Ventrikelwand zum Teil
itber und inseriert sich dort mit kurzen Chordae an zwei zapfenartige muskuldse
Gebilde, die sich ihrer Form und Grofe nach von den Trabekeln der Umgebung .
gut differenzieren und die ich deshalb als Papillarmuskel auffassen mdchte, zumal
sie auch ihrer Lage nach als solche aufgefaBt werden kénnen. An den von der
vorderen Herzwand entspringenden Papillarmuskel inseriert, wie aus der Be-
schreibung hervorgeht, ein zweites, aber ungleich Kleineres segelartiges Gebilde,
das aber bald in die vordere Wand des Ventrikels iibergeht und so eigentlich eine
von der Konushdhle her offene Tasche bildet. AuBerdem wurde ein dritter, noch
kleinerer Segelteil erwihnt, der aber nur einen kleinen Abschnitt des vorigen
bildet. Dieses Gebilde wiirde dem lateralen und vorderen Anteile des hinteren

20*
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Segels der Trikuspidalis entsprechen und als solches mdchte ich es auch bezeichnen.
Es geht ohne seharfe Grenze in die plagueartigen Verdickungen der Hinterwand,
die sonst als freie Fliche imponiert, iiber. Ihr sehlieBen sich am Septum einige
starkere plaqueartige Verdickungen an und ein kleines lappiges taschenartiges
Gebilde gegeniiber dem freien Rande des als vorderes Segel bezeichneten frei
aufgehingten Gebildes. Dieses taschenartige Gebilde, das nach oben hin mit dem
Annulus fibrosus in Verbindung steht, kinnen wir mit gewisser Berechtigung als
Rudiment des Scheidewandsegels der Trikuspidalis bezeichnen.

Unter Beriicksichtigung dieser Auffassung konnen wir, wenn ich nunmehr
meinen Fall mit den in der Literatur vorhandenen vergleiche, folgendes sagen:

Der zuerstﬁbekannt gewordene Fall dieser Art ist der Fall von Ebstein. %Zum Unter-
schiede von meinem Falle sind im Falle von Ebstein die der Trikuspidalis entsprechenden
membpranartigen Gebilde ungleich stirker entwickelt; dies gilt vor allem fiir den Teil, der als
vorderes und hinteres Segel angesprochen werden kann, die beide im Falle von Eb st ein eine
zusammenhingende sackartige Membran bilden, wihrend in meinem Fall wohl das vordere Segel
ausgebildet erscheint, vom hinteren aber nur ein saumartiges Rudiment vorhanden ist. Diese
Differenz begriindet auch das verschiedene Aussehen der hinteren Wand in beiden Fallen. Gegen-
fiber dem Falle von E b s § ein ist in meinem Falle diese Wand glatt, ohne Relief. Erst die hinfere
Hilfte des Kammerseptums erscheint auch im Falle von Ebstein glatt, und hier zeigt das
dem Scheidewandsegel entsprechende Gebilde auch die gleichen oder #hnliche Verhiltnisse wie
in meinem Falle; das mediale Segel ist nur als ein zipfelartiges Rudiment vorhanden. Ein Unter-
schied meines Falles gegeniiher dem von Ebstein ist aber dabei darin gegeben, daf dieses
Rudiment des Scheidewandsegels noch lange Sehnenfiden zeigt, die an einen median gelegenen
Sehnenfaden inserieren. Zusammenfassend zeigen also der Fall von Ebstein und mein Fall
im allgemeinen wohl die gleichen Verh#ltnisse der Anomalie, nur sind von der Trikuspidalis in
Ebsteins Fall ungleich grofere Anteile der Segel wenn auch verbildet, erhalten als in meinem.
Falle.

Der zweite, genau beschriebene Fall ist der Fall von Marxsen, der eine 61 jahrige Frau
betraf. Mein Fall hat mit dem von Marxsen in den Verhaltnissen der Klappenanteile, die
als vorderes und hinteres Segel angesprochen wurden, vollkommene Ahnlichkeit, weicht aber
darin ab, daB das Scheidewandsegel im Falle von M arxsen stirker ausgebildet war und. sich
durch ein Netzwerk kurzer Sehnenfiden an den lateralen Papillarmuskel inseriexte. Noch gréBere
Ahnlichkeit zeigh der Fall von Marxsen mit dem dritten Falle von Geipel und meinem
dritten Falle, die beide noch spiter erdrtert werden. Diese Ahnlichkeit ist hauptsichlich in der
Gestalt. der Klappen und ihrer Lagerung im Ventrikel gegeben, wodurch eine ganz charakte-
ristische Anordnung der Ventrikelrsume bedingt wird. Durch die geringe Differenzierung des.
‘Trabekel-Klappenapparates nahert er sich wieder meinem dritten Fall. Der Eingang zum Konus-
teil des Ventrikels ist im Falle von M ar xsen anscheinend ziemlich eng. Der freie Rand des
vorderen. Segels geht hier oben und unten in den medialen Muskelbalken #iber, fhnlich wie im
dritten Falle von Geipel Besonders auffallend sind im Falle von Marxsen die Verkal-
kungen in den Verwachsungsstellen der Klappen mit der Ventrikelwand. Der Vorhofsteil des.
Ventrikels war miBig hypertrophisch, aber dilatiert; die Wand des rechten Vorhofs stellenweise
atrophisch, das Foramen ovale offen. Die Mitralzipfel erschienen schwielig verdickt, in der hinte-
ren Wand des linken Ventrikels fanden sich Schwielen und ein abnormer Sehnenfaden von einem.
Papillarmuskel des linken Ventrikels zu einer der Aortenklappen. Die Intima der Pulmonalis
und Aorta zeigte atherosklerotische Flecken.

Der Fall von MacCallum betraf einen 30 jihrigen Mann, del an Lungentuberkulose
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starb und zeitlebens blan war. Das Herz war vorwiegend in seinem rechten Anteile vergrofert,
das Foramen ovale offen, die Valvula Eus ta ¢ hiials groSe Klappe vorbanden. Die Trikuspidal-
Kklappe gleicht nach Ma e Callum der miBbildeten Klappe im Falle von Ebstein, was aus
der allerdings nicht sehr eingehenden Beschreibung auch hervorgeht. Darnach waren zwei Zipfel
{,,Segmente*) als runzelige und faltige Mebranen, die bald mit der Ventrikelwand verschmolzen,
entlang der Kammerscheidewand nachweisbar, waren aber fiir die Funktion bedeutungslos.
Der tibrige Abschnitt bekleidet die Ventrikelwand und das Septum und bildet, die Trabekel iiber-
deckend, eme Art Kammer, die MacCallum als intervalvulir bezeichnet, die demmnach
zwischen den Vorhofsfiichen der Klappensegmente gelegen war und sich nach MacCallum
durch ein rundes Loch unter dem Konus in den Ventrikel sffnete. Den Rand der Offnung bildete
an der Kammerscheidewand eine Iippchenartige Falte. Die Ahnlichkeit des Falles von Mac
Callummit dem von Eb st ein und meinem Falle zeigen auch die angefithrten kleinen Liicken
in der Membran, die von winzigen Klappen mit ganz kurzen Sehnenfiden umgeben sind. Unklar
erscheint mir aus der kurzen Beschreibung das Verhiltnis des Herzohrs zum Vorhof, da daraus
nicht hervorgeht, wie MacCallum den in meinem Fall als den groffen Teil, id est Vorhofs-
teil des Ventrikels, bezeichneten Anteil des rechten Herzens gedeutet hat. Die Identitdt der Tri-
kuspidalanomalie im Falle von Ma ¢ Callum mit der in meinem Falle ist meiner Ansicht nach
aber zweifellos und kimnte durch eine andere Deutung der Verhiltnisse in den Héhlen des rechten
Herzens vor der Trikuspidalklappe nicht beeinfluft werden. Die Pulmonalarterie war im Falle
von MacCallum leicht verengt, das Herz aber sonst annihernd normal.

Geipel beschrieb drei Falle der gleichen Trikuspidalanomalie.

Was den ersten Fall von G e ip el betrifft, so unterscheidet sich mein Fall von ihm zunichst
einmal durch die vorhandenen, wenn auch etwas verkiimmerten Papillarmuskeln, die bei Geipels
Fall fehlen; ferner dadurch, daB in dem genannten Fall von G eip el groBere Reste des hinteren
und Scheidewandsegels vorhanden sind, besonders aber des hinteren Segels. Diese beiden Segel
hiingen in breiter Verbindung miteinander znsammen und bilden so ein groBes viereckiges segel-
artiges Gebilde, das sich erst kaudalwirts von der Ventrikelwand abhebt, wihrend es kranial-
wiirts, id est nach dem Limbus zu, mit der Wand des Ventrikels glatt verschmolzen erscheint.
Obgleich also auch in diesem Falle die hintere Wand des Ventrikels und ein Teil des Septums
ohne Relief daliegt, sind die als hinteres und mittleres Segel noch erkennbaren Gebilde ungleich
michtiger entwickelt als in meinem Falle, wo nur undeutliche, kaum als Segelreste erkemnbare
Gebilde von diesen beiden Teilen der Klappe erhalten erscheinen. Dadurch, daf in diesem Falle
von Geipel mehr freier Anteil der Segel vorhanden ist als in meinem, bestehen dort auBer
dem erweiterten Konusteil anch etwas groBere intertrabekulire Riume zwisehen Ventrikelffiche
der Segel und Ventrikelwand.

Der zweite Fall von G eip el zeigt eine noch gréBere Analogie zu meinem Fall: Ein groBes
vorderes Segel vor dem Konusteil des Ventrikels, die hintere Fliche des Ventrikels und ein Teil
des Ventrikelseptums ohne Relief und glatt von Endokard fiberzogen; saumartige Andeutung
eines Segels am Septum, das mit dem linken freien Rand des vorderen grofien Segels den ling-
lichen Zugang zum Konus begrenzt; das hintere Segel augenscheinlich mit seiner Insertion vom
Limbus abgeglitten und ventrikelwiirts verlagert; und kurze, unentwickelte Papillarmuskel, an
die die segelartigen Gebilde mit kurzen Sehnenfiden inserieren. Zum Unterschiede von diesem
Falle Geipels zeigt mein Fall keinen so ausgebildeten, mit dem lateralen Anteil des vordern
Segels in Verbindung stehenden Rest des hinteren Segels und das vordere Segel erscheint nicht
so an die Wand herangezogen und besser beweglich als im Falle von Geipel; auch sind dort
die intertrabekuldren Rédume etwas zahlreicher.

Im dritten Falle von Geipel sind die Verhiltnisse komplizierter und die Triknspidal-
klappe zeigt hier eine so abnorme Form, daB sich eine Trennung in die Teile der Klappe analog
den normalen Verhaltnissen nur kiinstlich durchfiihren 148t. Der Annulus fibrosus am Ubergang
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des Kammerseptums in die hintere Ventrikelwand zeigt auch in diesem Falle von G eip el keine
Klappeninsertion, und ein Teil der hinteren Wand des Ventrikels und des Septums erscheinen
glatt, ohne Relief. Die vorhandenen Segel hingen miteinander aber zusammen und bilden so-
eine sackartige Membran, die von mehreren Liicken durchbrochen ist und nur einen freien Rand
am Eingange zum Konusanteile besitzt. Mein Fall unterscheidet sich von diesem Fall Geipels
durch die geringere GriBe der Segelteile. Auch war im Falle von G eip e1ein Raum an der Herz-
spitze dadurch entstanden, daB sich das segelartige Gebilde von der vordern auf die hintere Wand.
umgeschlagen hat und dadurch als eine allerdings unterbrochene Platte iiber das untere Drittel
der Ventrikelhthle hinwegzog. Der viereckige Segelrest am hinteren Teile des Septums wird
auch von Geipel dem Septumsegel zugerechnet, wie ich es-auch iiir meinen Fall tun konnte.
Wie in den meisten Fillen dieser Anomalie der Trikuspidalis findet sich auch im dritten Falle
von Geipel ein Zusammenhang des genannten Rudimentes vom Scheidewandsegel mit der
erwihnten Bodenplatte und dem freien Rande des groBen Segels durch einen sehnigen bogen~
formigen Rand. Tn Geipels dritten Falle ist das Rudiment des Scheidewandsegels auch in
innigem Zusammenhang mit dem Papillarmuskel, der dem inneren Papillarmuskel entspricht
und duvch Sehnenfiden mit dem grofen vorderen Segel zusammenhangt.

Im Falle von Schonenberger, der im gleichen Jahre mitgeteilt wurde wie die Falle
von Geipel, war die Dilatation des rechten Ventrikels eine groBere als in meinem Fall und
die hintere Wand des rechten Ventrikels, die, wie auch das Septum, #hnlich glatt war wie in.
meinem Falle, war stark verdiinnt. Entwickelt erschien das dem vorderen Segel entsprechende
membranartige Gebilde an der dafiir typischen Stelle; es glich im allgemeinen dem in meinem Falle,
nwr schien es ohne besondere Markierung in den lateralen Teil des hinteren Segels iiberzugehen,
wiahrend in meinera Falle diese beiden Segelanteile doch stellenweise differenziert waren. Ahn-
lich wie in meinem Falle inserierte auch im Falle von Schénenberger der freie mediale
Rand des groBen segelartigen Gebildes oben mit einigen kurzen Sehnentiden. Dagegen hatben
im Falle von Schonenberger die Reste des Scheidewandsegels, die zusammen den Eingang
zum Konusteil begrenzten, eine besondere Bildung, indem sie sich aus zwei verschieden groBen
lappigen Gebilden zusammensetzten, wovon besonders das eine einer Taschenklappe glich. Der
Saum am Annulus fibrosus links und septumwiirts vom Ansatz des groBen vordern Segels im Falle
von Schionenberger erinnert an dle Verhiltnisse im zweiten Falle von Geipel und der
Muskelbalken am Konuseingange an die Verhiltnisse im dritten Falle von Geipel. Der kleine
hiutige Appendix am Muskelbalken des Septums beim Falle von Schénenberger dirfte
einem der Kleinen lappigen Gebilde am Septum in meinem Falle entsprechen. Ahnlichkeiten
zeigen die beiden Fille aber auch in dem Verhalten der Mitralklappe. Schénenberger
will sie besser als vierzipfelige denn als zweizipielige bezeichnen, und in meinem Falle erschien
der hintere Zipfel der Mitralis zweigeteilt. Fiir die Auffassung der Veréinderung nicht unwichtig
erscheint die Tatsache, dal sich im Falle von Schinenberger im linken Ventrikel eine
groBe Zahl abnormer Sehnenfiden nachweisen lieB, die im Bereiche der Ventrikelspitze ein Faden-
netz zwischen vorderer und hinterer Ventrikelwand bildeten. Die vorhandene relative Verenge-
rung der Pulmonalis im Falle von Schénenberger wird in Abhiingigkeit zur Verinderung
der Trikuspidalis gebracht.

Der Fall von M alan ist anatomisch nur sehr kurz beschrieben, doch ist seine Zugehorig-
keit zu den anderen hier beschriebenen Fillen aus den angegebenen Daten und aus der Abbildung
offenkundig. Der Vorhof bildet auch hier mit dem oberen Teile der Ventrikelhshle einen groBen
Raum mit hypertrophischen Winden, aber ein Anulus fibrosus ist im Falle von Malan ent-
gegen meinem Falle nicht oder wenigstens nicht deutlich erkennbar. Der Konusteil des Ventrikels
ist erweitert und vor ihm ein grofies Segel ausgespannt, dessen freier medialer Rand einen spalt-
formigen Zugang zum Konus freilaBt. Gegeniiber diesem freien Rande sitzen am Septum taschen-
artige Klappenreste, die nach dem Konus zu offen sind und kurze Sehmenfiden zeigen. Papillar-
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muskel waren im Falle von M alan anscheinend nicht ausgebildet, die Trabekel etwas reich-
licher vielleicht, nach der Abbildung zu urteilen, im Bereiche der Ventrikelspitze und der vorderen
Kammerwand. Die hintere Wand des Ventrikels ist auch hier frei, ohne Relief. Hervorgehoben
wird noch eine sehr grofie Valvula venae cavae inferioris.

In der chronologischen Aufzihlung der bekannt gewordenen Fiélle dieser Trikuspidalanomalie
haben wir mit dem Falle von Ebstein begonnen. Geipel, der auf ihn verweist, bezeichnet
den Fall von Riecke aus dem Jahre 1831 als den ersten verdifentlichten. Die Beschreibung
des Herzens in der Originalarbeit von Rieck e ist so kurz und unvollstindig, daf es nach meiner
Meinung unméglich ist, sich ein auch nur halbwegs klares Bild der Verinderungen zu machen.
Von den Verhiltnissen der Trikuspidalklappe fehlen iiberhaupt Angaben. Ich méchte mir nicht
erlauben, mangels einer genaueren Beschreibung, den Fall von Rieck e ohne weiteres hierher-
zurechnen, muB aber andererseits die Moglichkeit der Zugehorigkeit des Falles von Riecke
zu dieser Gruppe von Klappenanomalien zugeben. Was dafiir moglicherweise spriiche, wiire die
Angabe, dafl die obere Hilfte des Ventrikels mit dem von den Venae cavae gebildeten Kanal,
der das Atrium darstellte, eine Hohle bildete, die angeblich durch eine Scheidewand aus grofien
und kleinen guer verlaufenden Trabekeln von einer unteren Hohle des Ventrikels abgeteilt wurde.
Ich mochte jedoch den Fall von Rie ck e nicht als einen solchen betrachten, dessen Zugehorig-
keit zu der beschriebenen Trikuspidalanomalie zweifellos feststeht.

Auf den Fall von Steffen brauche ich nicht weiter einzugehen, da ihn schon Geipel
als einen nicht hierhergehorigen bezeichnet hat.

Bevor ich an die zusammenfassende Besprechung der gemeinsamen Merkmale
dieser Anomalie der Trikuspidalklappe gehe, mochte ich noch kurz zwei Falle
anfithren, die im Institute beobachtet wurden und wovon der eine im Jahre 1907
von Verocay seziert wurde.

Es handelte sich um ein dreijibriges Midehen, das mit der klinischen Diagnose einer Broncho-
pneumonie nach Masern und eines kongenitalen Vitiums mit den Symptomen einer Pulmonal-
stenose zur Sektion kam.

Die Finger der Kindesleiche waren blau, die Endphalangen der Finger und Zehen kolbig
aufgetrieben, die Nigel uhrschélchenfrmig gebogen. Im Perikard fanden sich nur einige Kubik-
zentimeter klaren Serums. Das Herz war stark vergroBert, und zwar im rechten Vorhof und Ven-
trikel, die ungefsahr zweimal so groB als die gleichen Teile links erschienen.

Die groBen GefsBe waren normal, ebenso der linke Ventrikel und der Vorhof mit der Bi-
kuspidalklappe und die Semilunarklappen der Aorta und Pulmonalis. Die Wand des rechten
Ventrikels erschien ungemein verdiinnt und das Kammerseptum nach links ausgebuchtet. Das
Endokard war besonders am Septum weiBlich und zeigte fleckige Verdickungen. Papillarmnskel
und Trabekel fehiten bis auf eine Andeutung von Trabekelbildung an der vorderen Wand. Die
Trikuspidalklappe erschien nur rudimentér entwickelt in Form einer breiten diinnen bindegewe-
bigen Membran, die von der Atrioventrikulargrenze entsprang, sich vor der vorderen und lateralen
Wand des Ventrikel ausspannte und direkt an die Herzmuskulatur inserierte. In diesem Bereiche
fand sich die oben erwihnte Andeutung von Trabekelbildung. Am Kammerseptum war eine
taschenartige Klappe sichtbar, die 1% cm unterhalb der hinteren Pulmonalklappe und nach
oben, also konuswirts, offen war. Dieses taschenartige Gebilde maB 2 em im Abstande seiner
oberen Insertionspunkte, 8 mm im Hohendurchmesser und 5 mm im dorsoventralen Durchmesser
seiner Lichtung. Es zog von hinten oben nach vorn unten. Das Ostium atrioventriculare dextrum
war glatt und bildete eine Offnung von 2,3 em Durchmesser, die den Vorhof mit dem Ventrikel-
teil verband, der vor dem rudimentéren Klappenapparat lag. Das Foramen ovale weit offen,
seine hintere Lamelle mehrfach durchlgchert.
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Es unterliegt keinem Zweifel, dall auch dieser Fall von Verocay hierher
gehort. In den wesentlichsten Punkten glich er allen den angefiihrten Fallen.
Verocay beschreibt im Sektionsprotokolle zwar nicht néher die Beziehung
des Konusteiles zur groBeren klappenfreien Hilfte des rechten Ventrikels, doch
unterliegt es keinem Zweifel, dall auch hier der Zugang zum Konusteile, der an-
scheinend hypertrophiseh war, durch eine Offnung gebildet wurde, die einerseits
vom freien Rand des groBen vordern Segels, andererseits von dem taschenartigen
Rest des Scheidewandsegels begrenzt wurde.

Den zweiten Fall fand ich bei den Musealpraparaten unter Musealnummer 2204
vom 4. XTI, 1855.

Es handelt sich dabei um das Herz einer 38 jihrigen Frau, die mit der klinischen Diagnose
»Paralysis cordis* zur Sektion gekommen war. Die pathologisch-anatomische Diagnose (Proi.
Treitz) lautete: Spuren von Syphilis an den Genitalien und im Pharynx. Spuren von Endo-

. und Perikarditis. Partielle Anwachsung der Trikuspidalis. Granulierte Leberhypertrophie. Grofe
Nieren. Beiderseitiges Lungenddem. Fibroid des Uterus.

Die Veranderungen im Herzen sind im Protokolle folgendermaBen beschrieben:

. Herzbeutel im vorderen Umfange und beiderseits durch zerstrente Narben an die Lungen
geheftet. In beiden Pleurasticken hellbraunes Seram und Adhiisionen. Das Iungengewebe zer-
reifllich. Der obere Lappen durch Fliissigkeit geffillt und stellenweise im Herzbeutel reichliches
Serum. ‘

Herz groB, besonders die rechte Hilfte ausgedehnt, und der Vorhof erweitert. Das Endo-
kard, besonders an der oberen Fliche der Trikuspidalis im ganzen Umfange der Trikuspidalis,
dann im Arcus aorticus sehnig getriibt, durch bellgelbe Knoten verdickt. Die Segel®) der Tri-
kuspidalis zum Teil der Herzwand anliegend und mit derselben verwachsen. In der Mitte durch
eine senkrechte diinne Membran geteilt. Die eine Hilfte in eine blinde Tasche umgewandelt.*

Die Untersuchung, die ich an dem in Spiritus konservierten Priparate vornehmen konnte,
ergab: Vergrofiertes Herz, vorwiegend mit Erweiterung des rechten Vorhofes und linken Ven-
trikels; unter der rechten und linken Aortenklappe, dem Septum membranacenm entsprechend,
eine weililiche Verdickung des Endokards in Form eines Dreieckes mit der Spitze nach unten,
einer Basis von 4,2 und einer Hohe von 2,5 em; im linken Ventrikel und Vorhof sonst keine Ver-
inderungen. Foramen ovale vollstindig geschlossen. Der Klappenapparat der Trikuspidalis
miBbildet, mit dem Eindrucke einer Vergroberung seiner Architektur; die Segel mit den Trabekeln
und Papillarmuskeln ohne Sebnenfiden verschmolzen. Die Papillarmuskel als plumpe Gebilde
der Venfrikelwand anliegend. An der hinteren Wand des Ventrikels die Klappe verdickt und
teilweise mit dem Endokard verschmolzen, nach der Herzspitze zu iiber die Trabekel auf die
vordere Wand in das Endokard des Muskelbalkens iibergehend, der augenseheinlich dem grofien
Papillarmuskel entspricht und von dem das vordere Segel breit entspringt. Das vordere Segel
diinn, am Annulys fibrosus unter dem rechten Herzohr mit einer Basis von 5 em fixiert; in der
Mitte knapp iiber seiner Anwachsungsstelle am Papillarmuskel drei kleine ovale Liicken. Am
Ubergange des vorderen Segels in das dickere Hinterwandsegel zwischen Ventrikelwand und &uBerer
Fliche der miteinander verschmolzenen Segel ein annghernd ringférmiger Kanal, der an der An-
wachsungsstelle des hinteren Segels blind endigt. Am vorderen Segel konuswirts ein bogen-
formiger freier Rand, der sich auf den Muskelbalken fortsetzt und der Mitte des Septums gegen-
iiberliegt, wo sich Rudimente des Scheidewandsegels finden. Diese Rudimente klein, durch

1y Im Originale ist das Wort nicht leserlich, kann aber nicht gut anders gedeutet und ent-
ziffert werden.
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einige kurze Sehnenfiden an das Septum fixiert und im hinteren Teile des Septums taschenartig
abgehoben. Zwischen diesen Rudimenten des Scheidewandsegels und dem ifreien Rande des
Vorderwandsegels eine spaltftrmige Offnumg, die den Konusteil des Ventrikels mit seinem Vor-
hofsteil und dem rechten Vorhof verbindet. Der Annulus fibrosus weit, der Vorhofsteil des rechten
Ventrikels vor dem Zugange zum Konusteil nicht besonders groB.

(regeniiber dem von mir an erster Stelle beschriebenen Falle ist in diesem
dritten Falle die Differenzierung der Segel, Sehnenfiden, Papillarmuskel und
Trabekel eine weit geringere, was sich in der Dicke des Hinterwandsegels, in dem
fast vollstindigen Mangel von Sehnenfiden, in der geringen Zahl von Liicken im
vorderen Segel, in der Trabekelarmut und in den nur kiimmerlich entwickelten
Papillarmuskeln kundgibt. Tm allgemeinen zeigte aber auch dieser Fall die gleiche
Anomalie wie alle anderen hier beschriebenen.

Wenn wir nunmehr auf die Ansichten der verschiedenen Autoren iiber die Genese dieser
Klappenanomalie eingehen, so hat nur M a r x s e n bisher die Ansicht vertreten, daf es sich dabei
um eine fotale Endokarditis gehandelt habe. M arxsen meint, daB die Bestimmung der Zeit
der Entstehung allerdings nicht sicher moglich sei, doch miisse sie erst nach Bildung des Septum
interventriculare erfolgt sein. Als Hauptargument fiir seine Ansicht, dal es sich um eine fotale
Entziindung gehandelt habe, fiihrt Mat xsen die Ubereinstimmung an, die der Befund mit
dem einer abgelaufenen Endokarditis im postfotalen Leben zeige. Die Endokarditis miisse eine
intensive gewesen sein und kombiniert mit einer Myokarditis, die zur Verwachsung der Klappen
mit der Ventrikelwand gefiihrt habe. Die GréBe der Membranen wird mit dem Wachstum der
verklebten Segel erklirt, das mit dem weiteren Wachstum des Herzens Schritt gehalten habe.

Ebstein, Mac Callum, Geipel, Schonenberger und Malan vertreten
hingegen die Anschanung, da8 es sich um eine MiBbildung handle. Von diesen Autoren unterlief
Ebstein einen Erklirungsversuch der Verinderung mit Riicksicht auf die damaligen mangel-
haften Kenntnisse iiber die Entwicklung der Atrioventrikularklappen (1866), vertrat aber die
Ansicht, daB die MiBbildung im zweiten bis dritben Fétalmonat entstanden sei. Auch Malan
gibt in seiner kurzen Mitteilung keine Erklirung fiir die Genese der MiBbildung.

Von den drei anderen Autoren steht G e ip el mit seiner Erkldrung im Gegensatze zu M a ¢
Callumund Schonenberger. Geipelwil die MiBbildung mit dem priméren Endothel-
rohr des Herzens in Zusammenhang bringen, insofern als dasselbe in seinem urspriinglichen Ver-
hiltnis zum muskuliren Rohre stehen geblieben sei. Der urspriingliche Charakter des Rohres
ginge dabei zwar verloren, die. Form bliebe aber trotz der sekunddren Perforationen, wodurch
-die Liicken gebildet wiirden, im allgemeinen gewahrt und dadurch sei auch die durch die Kammer
ziehende Platte verstindlich. Dort wo das Relief der Wand gering entwickelt war, legte sich das
Endothelrohr friihzeitig an das muskulire Rohr an und nur Reste blieben als abgeschniirte Inseln
bestehen. Wo auBerhalb des Sackes Chordae nachweisbar waren, hitte sich die sehnig umge-
wandelte Muskulatur an die Aulenseite des Endothelrohrs angelegt wnd nicht genfigend zuriick-
gebildet. Die Tatsache, daB solche Beobachtungen am linken Ventrikel fehlen, will Geipel
mit der geringeren Neigung der Mitralklappe zu fotalen Storunmgen erhliren.

Mac Callum und Schénenberger fiihren die Entstehung der Verinderung auf
eine ExzeBbildung der Klappen zuriick, wodurch es zu einer Vergroferung derselben kiime, die
nicht mehr der Norm entspreche. Ebsteinund Schénenberger wollen in ihren Fillen
neben der MiBbildung auch noeh Veriinderungen im Sinne einer spiter anfgetretenen Endokar-
ditis gelten lassen. Sehdonenberger 4Bt es dabel dahingestellt sein, ob die Endokarditis
fotal oder postital anfgetreten sei, und auch Ebsteins Bemerkung, daf iiber den Zeitpunkst
der Entstehung der Endokarditis nichts ausgesagt werden konne, kann im gleichen Sinne ge-
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deutet werden. Nach beiden Autoren hitte aber diese sekundire Endokarditis die Form der
Klappenverinderungen kaum wesentlich beeinfluft.

Auch in meinem ersten Falle wiesen Verdickungen an der Mitralklappe auf
die Moglichkeit eines entziindlichen Prozesses hin und stellten mich vor die Frage,
ob diese vermuteten entziindlichen Ver#inderungen dann nur sekundire wiren
oder auch fiir die Genese der Trikuspidalanomalie primér in Betracht kéimen.

Es ist gewill nicht leicht, aus einer einzigen Beobachtung iiber diese Frage
sofort und mit Sicherheit eine Entscheidung zu treffen.

Die Entscheidung ist mir erst moglich geworden, nachdem ich dureh Einblick
in die Literatur die Uberzeugung gewonnen habe, daB diese Trikuspidalanomalie
nur eine Entwicklungsstorung auf Grund einer MiBbildung sein kénne. Den Haupt-
grund fiir diese Annahme bildet die Tatsache der GleichmaBigkeit der Verdnderun-
gen und die vollkommene Ubereinstimmung in den wesentlichen Merkmalen bei
allen Fillen, die ich gefunden und hier angefiihrt habe. Auf diese Tatsache hat
schon Mac Callum hingewiesen, der allerdings nur noch den Fall von Eb -
stein kannte. Ein entziindlicher ProzeB, auch wenn er fital wire, kionnte nach
allem, was uns die Beobachtungen iiber die entziindlichen Versnderungen lehren,
nicht imstande sein, diesen Typus der Anomalie in der vorhandenen GesetzméBig-
keit hervorzurufen. Ubrigens wissen wir heute, daf die Bedeutung der fétalen Endo-
karditis fiir die angeborenen Herzanomalien sicher iiberschiitzt wurde und dal
sich die Mehrzahl der angeborenen Anomalien auf MiBbildungen zuriickfithren
148t.

Als zweiten Grund fiir die Anschauung, daf die beschriebene Trikuspidalano-
malie genetisch eine MiBbildung wire, mochte ich die Tatsache anfithren, daff
nicht nur in meinem Falle, sondern auch noch in anderen Fiallen Verdnderungen
in anderen Herzabschnitten gefunden werden konnten, die diese Ansicht stiitzen.
So fand sich in meinem Falle eine Zweiteilung des hinteren Segels der Mitral-
klappe und ein drittes Koronarostium. Auch Schonenberger beschreibt
eine abnorme Teilung der Mitralklappe neben abnormen Sehnenfiden im linken
Ventrikel. Einen solchen abnormen Sehnenfaden des linken Ventrikels fiihrt anch
Marxsen in seinem Falle an.

Diesen beiden Griinden, die gegen die entziindliche Genese der Triskupidal-
anomalie sprechen, mochte ich als dritten den hinzufiigen, daB es sich in allen
beobachteten Féllen immer nur um Veréinderungen der Trikuspidalis und nie um
solche der Pulmonalis gehandelt hat, was in ein oder dem anderen Falle bei der
Annahme eines Entziindungsprozesses kaum ausgeblieben wire.

Ich finde also nichts, was fiir eine fotal entziindliche Genese der Anomalie
spriiche, sondern nur Tatsachen, die dagegen sprechen. So bliebe denn noch
die Frage einer sekundiren Endokarditis auf einer prim#ren MiBbildung, eine
Frage, die von Ebstein und Schénenberger bejahend beantwortet
wurde. Es wird schwer sein, in dieser Frage iiber andere Falle ein Urteil abzu-
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geben, da ja die Moglichkeit einer solchen Kombination nie von der Hand ge-
wiesen werden kann. Doch mochte ich meinen, daf man aus Verdickungen allein
kaum das Reecht ableiten diirfe, eine iiberstandene Endokarditis anzunehmen.
Fiir meinen ersten Fall mochte ich diese Annahme auch fallen lassen. Die histo-
logische Untersuchung eines Stiickes der verdickten Mitralklappe bot nicht das
Geringste, was fiir Residuen eines entziindlichen Prozesses gesprochen hitte, das
Klappengewebe zeigte vielmehr das Bild einer histologisch vollkommen normalen
Kiappe. Da in den Féllen von Ebstein und Schdénenberger Angaben
iiber histologische Untersuchung der als Endokarditis angesprochenen Verinde-
rungen nicht vorhanden sind, muf ich mich eines Urteils iiber diese Falle in der
aufgeworfenen Frage enthalten. Auch die histologiseche Untersuchung mehrerer
Stellen der Anteile oder so aufzufassender Gebilde der Trikuspidalklappe zeigte
mir nichts, was mir Anhaltspunkte gegeben hitte fiir die Annahme eines neben
der Anomalie bestandenen entziindlichen Prozesses.

Es fand sich aunch nichts, was dafiir gesprochen hatte, die MiBbildung als
eine Riickschlagsbildung, eine atavistische Bildung anzusehen, wie sich bei Durch-
sicht des Kapitels iiber die Entwicklung des BlutgefaBsystems von Hoch -
stetter in Hertwigs Handbuch ergab.

Wenn ich nun eine Erklirung fiir diese typische Anomalie der
Trikuspidalklappe versuche, so michte ich betonen, dab diese Erkls-
rung nur ein Versuch sein soll und vielleicht keinen Anspruch darauf erheben
kann, eine erschopfende oder vollsténdig richtige zu sein. Der Grund dafiir liegt
in den noch nieht abgeschlossenen Kentnissen iiber die Entwicklung der Atrio-
ventrikularklappen. Die grundlegenden Arbeiten von Bernays, Born und
His haben uns Einblick verschafft in die Entwicklung der Atrioventrikular-
klappen im allgemeinen. Die besondere Entwicklung der einzelnen Zipfel der
Atrioventrikularklappen beider Seiten fand in diesen grundlegenden Arbeiten
keine endgiiltige Klarung. Auch Tandler, der im Handbuch der Entwick-
lungsgeschichte von Keibel-Mall das Kapitel iiber die Herzentwicklung
bearbeitet und die durch die Arbeiten von Bermays, Born und His
gewonnenen Kenntnisse aaf Grund eigener Untersuchungen erweitert hat, beriick-
sichtigt die Frage der Entstehung der einzelnen Zipfel nicht niher.

In jiingster Zeit hat M all auf Grund neuer Untersuchungen iiber die Ent-
wicklung des menschlichen Herzens die Kenntnisse in der Frage der Entwicklung
der Atrioventrikularklappen wieder wesentlich bereichert.

Nach Mall stellt sich die Entwicklung der Atrioventrikularklappen kurz folgender-
mafen dar:

Die beiden Endothelkissen des Ohrkanals, von denen das hintere niedriger, das vordere
michtiger und ausgedehnter ist, haben jedes zwei Hocker (Tips, Tuberkula, Vorspriige), je einen
rechten und einen linken Hocker. AuBerdem bilden sich noch an jeder lateralen Seite des Ohr-
kanals resp. an der lateralen Seite jedes Ostiums zwei Endokardvorspriinge (gleichfalls cushions
genannt). Die Aushildung der beiden linken Hoeker geht der der rechten voran, dementsprechend
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auch die Aushildung der beiden Segel und der Papillarmuskeln des linken Ventrikels. Das hintere
und das vordere Endokardkissen verschmelzen mehr im Bereiche der linken Tuberkula, wahrend
gich die niedrigeren, weniger ausgebildeten rechten Hocker in das Foramen interventriculare
einstellen, Das rechte hintere Tuberkulum wichst entlang dem Saume des Interventrikularloches
in den Ventrikel hinab und trigt zum VerschluB des Foramen interventriculare bei, wihrend mit
dem rechten vorderen das herabwachsende Septum aortopulmonale verschmilzt. Dieses umfaft
das rechte Ostinum noch weiter und verbindet sich auch mit der lateralen Endokardverdickung.
Ein linker Fliigel des Septum aortopulmonale verbindet sich in dhnlicher Weise mit dem linken
vorderen Endokardhocker. Die zentrale Masse der verwachsenen Endokardpolster hingt in den
linken Ventrikel hinein und bildet das vordere Segel der Mitralis. Das hintere Mitralsegel mit
dem hinteren Papillarmuskel entsteht aus dem linken lateralen Endokardpolster.

Das Interventrikularloch wird verschlossen: Oben durch die Verbindung des Septum aorto-
pulmonale mit dem vorderen Kissen (seinem rechten Hocker), hinten durch den herabgewachsenen
Teil des hinteren Kissens, vorn durch das Septum aortopulmonale und unten durch das muskulire
Interventrikularseptum. Das mit dem vorderen rechten Endokardhbcker vereinigte Septum
aortopulmonale gibt aber auch die Grundlage zur Bildung des medialen Trikuspidalsegels und
des medialen Papillarmuskels (des Papillarmuskels von H e nl e oder an seiner Statt eines Sehnen-
fadens, der Chorda des Konus). Von dieser Anlage geht auch die Bildung der Crista supraventri-
cularis aus, die zum Fufe des medialen Papillarmouskels zieht. Aus der linken lateralen Endo-
kardverdickung (oder Kissen), mit der sich gleichfalls ein Arm des herabgewachsenen Septum
aortopulmonale verbunden hat, entsteht das vordere Segel. Entsprechend diesem Zusammen-
hange mit dem Septum aortopulmonale verbindet sich der mediale Papillarmuskel durch Sehnen-
fiden auch mit dem vorderen Trikuspidalsegel; wihrend der grofie Papillarmuskel, der das vordere
Segel stiitzt, sich mit dem hinteren Segel verbindet. Das hintere Segel stammt von
der seitlichen (und hinteren) Ventrikelwand Seine Bildung unterliegt
groferer UnregelmiBigkeit. M all bemerkt, daB es keinesfalls leicht ist, drei Systeme im em-
bryonalen Herzen, die mit den drei Segeln der Klappe korrespondieren, abzugrenzen; noch sei
es leicht, die drei Segel beim Frwachsenen wiederzuerkennen. Im Embryo gibt es eigentlich in
jedem Ostium nur zwei Segel, ein mediales und ein laterales.

Wenn wir nunmehr auf die in dieser Arbeit beschriebene typische Anomalie
der Trikuspidalklappe zuriickkommen, so handelt es sich in allen beobachteten
Fallen um eine Versnderung, die das schon vollstindig geteilte Herz be-
trofien hat. Die Veranderung betrifft eine Entwicklungsstorung, die nur an der
rechten Atrioventrikularklappe zur Geltung kommt. Die geringgradige Verdnde-
rung, die in meinem Falle in der angedeuteten Zweiteilung des hinteren Segels
der Mitralis zum Ausdruck kommt, kann nicht mit der Verinderung der Triku-
spidalklappe in Parallele gestellt werden.

Nach Tandler, der die Entwicklung des Heérzens in vier Perioden ein-
teilt, fallt die endgiiltige Ausbildung der Atrioventrikularklappen in die vierte,
Periode der Herzentwicklung (ungefihr von der achten Woche des Fotallebens
an), in eine Zeit, wo die Zweiteilung des Herzens schon vollendet ist und an den
zur Ausbildung gelangten Wandbestandteilen des Herzens keine wesentliche und
weitgehende Umgestaltung mehr erfolgt. Nach M all erfolgt der VerschluB des
Interventrikularloches bei Embryonen von 16—20 mm. Diese endgiiltige Aus-
bildung der Atrioventrikularklappen gibt sich in dieser Periode dadurch kund,
daB vor allem die Differenzierung der Klappensegel, der Chordae tendineae und
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der Papillarmuskel Fortschritte macht. Alle in dieser Arbeit erwadhnten Fille
der beschriebenen Anomalie der Trikuspidalis haben nun im allgemeinen das
gemein, daf das hintere Segel der Trikuspidalis nicht oder nur in mehr oder weniger
grofen Resten ausgebildet ist, daf ferner das mediale Segel rudimentir und
meistens abnorm gebildet erscheint, wihrend das vordere Siegel abnorm grof,
gleichzeitig aber auch von seiner normalen Gestalt abweichend ausgebildet
ist. Die GroBe und Gestalt des vorderen Segels zeigt in den einzelnen Fallen
Verschiedenheiten, ebenso die vorhandenen Reste des hinteren Segels und des
mittleren Segels. Darnach ist es demnach in allen Fillen das hintere Segel,
das zweifellos an der Anomalie am meisten beteiligt erscheint, wobei es sich um
eine fehlende oder mangelhafte Differenzierung, vielleicht anch um eine mangel-
hafte Anbildung des hinteren Segels handelt. Wir konnten dabei von einer Defek-
bildung im weiteren Wortsinne sprechen. Da sich nach M all das hintere Segel
eigentlich selbstindig und von der Ventrikelwand entwickelt, im Gegensatze zum
medialen und vorderen Segel, die ihre Grundlage in den Endokardkissen und
Hockern haben, wére uns diese defekte Bildung des hinteren Segels als Grundlage
dieser Trikuspidalanomalie verstandlich.

Es wiirde darnach der pathologisch-anatomische Befund bei dieser Triku-
spidalanomalie eine gewisse Stiitze abgeben fiir die von M a 11fiir die Entwicklung der
Klappen erhobenen Befunde.

Im Gegensatze zum hinteren Segel zeigt in allen Fillen das vordere eine
abnorme Entwicklung im Sinne einer ExzeBbildung. Diese als einen der Defekt-
bildung koordinierten Prozell aufzufassen, ginge kaum an; sie wire uns aber ver-
stindlich, wenn wir sie als eine funktionelle ExzeBbildung be-
trachten wiirden. In dieser Auffassung wire uns vielleicht das in den einzelnen
Fillen differente Verhalten des medialen Segels verstdndlich. Die Anlage dieses
Zipfels ist iiberall vorhanden, auch seine Differenzierung in Segel, Chordae, Pa-
pillarmuskel, allerdings in verschiedener Ausbildung. Diese Verschiedenheit seiner
Ausbildung stiinde darnach einerseits in Abh#ngigkeit zum Grade der Defekt-
bildung des hinteren Segels, andererseits in Abhéingigkeit zum Grade der funktio-
nellen Exzefbildung des vorderen Segels.

Unter Beriicksichtigung ~dieses Erklarungsversuches wére uns auch ver-
standlich, daf diese Trikuspidalanomalie die Lebenstihigkeit des davon betroffenen
Individuums nicht ausschlieft und daB die klinischen Erscheinungen, abhingig
vom Grade der Anomalie, in den einzelnen Fillen verschiedene sein miissen.

In der folgenden Tabelle habe ich von den in der Arbeit angefiihrten Féllen,
einschlieBlich den meinigen, eine Zusammenstellung gemacht iiber das Alter und
iiber die klinischen Symptome, soweit sie in den einzelnen Arbeiten angegeben
waren.

Nach diesen, allerdings vielfach liickenhaften Angaben zeigten der Fall von
Schinenberger und mein zweiter Fall wihrend des Lebens klinisch die
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Fall und Jahr Alter und Die klinischen Erscheinungen und der iibrige
der Publikation Geschlecht Sektionshefund
Ebstein 1866 19 Jahre 3 | Seit 2 Jahren krinklich, Lungentuberkulose, Zyanose

des Gesichtes. Herzdimpiung links wegen der
Infiltration der Lungen nicht abzugrenzen, rechts
an der 4. Rippe 2 em, an der 6. Rippe 3 cm iiber
dem Sternalrande. Ein mit der Systole be-
ginnendes, iber die Diastole sich ausbreitendes
Geriusch. Uber dem ganzen Herzen ein mit der
Systole koinzidierendes Schwirren.
Marxsen 1886 61 Jahre Q | Mit pramaturem Star auf die Augenklinik anfgenom-
men, unter dysenterischen Erscheinungen erkrankt
und am 4. Tage bei schwachem hohem Puls Exitus.
Die Adipositas deutete auf eine Lebensfithrung, in
der Anstrengung vermieden wurde. Kompensation
des Herzfehlers anzunehmen.
Mac Callum 1900 30 Jahre §']Maler, der immer zyanotisch war und an Lungen-
tuberkulose starb.
Geipel 1903, Fall I 18 Jahre ! — —
Geipel 1903, Fall 11 auf 14 bis 16 .
Jahre gesch. - —
Geipel 1903, Fall III | 15 Jahre &' | Kieine Statur. Odem der Beine. Herz: allseitig ver-
breiterte Dampfung.  Aktion beschleunigt, typi-
scher Galopprhythmus. Herztone leise, diffus.
Sektionshefund: Thrombose der Vena femor. sin.
und jugul. dext., Embolie der Art. foss. Sylvii
Stauungsorgane.
Sehionenberger 1903 |41 Jahre @ | Symptome der Pulmonalstenose; hochradige Zyanose.
Trommelschligelfinger. Herzddmpfung iiber der
ganzen rechten Brusthilfte.  Systolisches und
diastolisches Gerdiusch von diffusemn Schwirren
iiberdeckt.” Starke Dyspnoe.
Malan 1908 60 Jahre &'} Gewesener Bauer. Militirdienst. Weintrinker. Pro-
gnostisch giinstig aussehend. Klinische Diagnose:
Myokarditis. Sektionsbefund: Schwielige Myo-
karditis. Thrombose der Arteria iliaca dext. und
der Arteria meseraica.
Heigel 1913, Fall T 10 Jahre @ | Erstes systolisches Gerdusch, unscharf begrenzter
zweiter Ton, sehwacher Pulmonal- und Aortenton.
Symptome einer Meningitis. Tod durch THim-
absze8 mit umschriebener eitriger Meningitis.
’ ) Keine Zyanose; leichte Stauung der Leber.
Heigel 1913, Fall II 3 Jahre Q | Bronchopneumonie nach Masern. Kongenitales Vitium
mit den Symptomen der Pulmonalstenose. Trom-
melschligelfinger und -Zehen. Stauungsorgane.
Heigel 1913, Fall 11T |38 Jahre @ | Klinische Diagnose: Paralysis cordis. Sektionsbefund:
Spuren von Syphilis, von Endo- und Perikarditis.
Leberzirrhose. GroBe Nieren. Fibroid des Uterus.

Zeichen einer Pulmonalstenose mit Zyanose. Zyanose wurde auch in den Fiéllen
von Ebstein und MacCallum beobachtet, die beide an Lungentuberkulose
starben. Im Falle von Eb st ein und meinem ersten Falle wurde ein systolisches
Herzgerausch beobachtet, im Falle von Schénenberger ein systolisches
und diastolisches. Der dritte Fall von G eip el hatte Galopprhythmus gezeigt.
In den Fallen von Ebstein und Schénenberger waren die Herz-
gerausche von Schwirren begleitet. '
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Der Fall von Marxsen, der ein Alter von 61 Jahren erreichte, hatte an-
scheinend keine Erscheinungen, die auf ein Vitium gedeutet hatten. Frei von
Herzerscheinungen war zundchst auch der Fall von Malan, der 60 Jahre alt
wurde und beim Militdr gedient hatte; die Erscheinungen der Myokarditis, die
dieser Fall spéter darbot, waren wohl von den GefaBiveranderungen abhingig,
die nach dem Sektionsbefunde anscheinend gefunden wurden; der Mann war iiber-
dies Potator. Die Félle von Malan und Marxsen waren, dem Alter nach,
auch die dltesten Falle. Die jiingsten Fialle waren 3 und 41 Jahre alt (mein
zweiter Fall und der Fall von S echonenberger).

Der rechte Ventrikel wird durch die Defekthildung des hinteren Segels, was
von einigen Beobachtern dieser Anomalie hervorgehoben wird, in zwei Abschnitte
getrennt, einen lateral gelegenen, der eigentlich in den rechten Vorhof einbezogen
erscheint, und einen kleineren, medial gelegenen, der dem Konusteil des Ventrikels
entspricht; der fiir die Funktion bestimmte und mehr oder weniger ausreichende
Teil des rechten atrioventrikuliren Klappenapparates ist bei dieser Anomalie,
wenn wir den Ausdruck gebrauchen diirfen, an einer anderen Stelle ein-
gehangt, eben dort, wo er seine Funktion noch mehr oder weniger vollstindig
auszuilben imstande ist.

Das Foramen ovale war in allen Fillen mit Ausnahme des von mir angefithrten
und von Treitz sezierten Falles mehr oder weniger weit offen; die geringste
Ausbildung hatte es im zweiten Falle von Geipel. Welche Beziehungen dieses
Verhalten des Foramen ovale zur Anomalie der Trikuspidalis hat, ist wohl nicht
leicht zu sagen; vielleicht kénnte daran gedacht werden, daf das Foramen ovale
in einer Reihe von Fillen die Arbeit der miBbildeten Klappe erleichtert hat, inso-
fern als ein Teil des Blutes schon aus dem rechten Vorhof durch das offene Foramen
ovale in den linken Vorhof gelangte und dadurch das rechte Herz entlastet wurde.
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