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VI. 

Drei seltene Fitlle yon HerzmiBbildung. 
(Aus dem Pathologischen Institut der Universit~t Berlin.) 

Von 
Dr. O t t o  H e i t z m a n n ,  

Assistent am Institut. 

(Hierzu 7 Textfig;) 

Sehr h~ufige u n d  wichtige H e r z m i ~ b i l d u n g e n  s ind die Defekte im  S e p t u m  

v e n t r i e u l o r u m ;  der grSl~te Teil yon  i h n e n  is t  auch  m i t  a n d e r n  Bi ldungsfeh le rn  des 

Herzens  kombin ie r t .  R o k i t a n s k y s  Verd iens t  ist  es, durch  das 1875 erschienene  

klassische Werk  ,,Die Defekte der Scheidewi~nde des Herzens"  die ganze  Lehre  

yon  den  Herzmit~bi ldungen in  n e u e  B a h n e n  ge lenk t  zu h a b e n ;  seine auf  der  E n t -  

wieklungsgeschiehte  bas ie renden  F o r s c h u n g e n  weisen die a l ten ,  frtiher auch  y o n  i h m  

se lbs t  ge lehr ten  A n s e h a u n n g e n  der fSta len  E n t z t i n d n n g e n  zuri ick u n d  s te l len  die 

Mehrzahl  der an g eb o ren en  H e r z a n o m a l i e n  als echte H e m m u n g s b i l d n n g e n  da r ;  

s e i tdem werden  die meis ten  H e r z m i B s t a l t u n g e n  als E n t w i c k l u n g s s t S r u n g e n  auf-  

gefal~t 7. 

Der  Fal l ,  den  ich im  folgenden beschreibe,  b e h a n d e l t  e inen  S e p t u m d e f e k t  
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mit Dextropositio der Aorta+ Pulmonalatresie und andern Anomalien. Er betrifft 
ein 31/,=> Monate altes Madchen, das bei der Aufnahme in die Klinik Zyanose des 
Gesichts und des ganzen KSrpers aufwies. Bei normaler Herzd/~mpfung waren die 
HerztSne auff/fllig laut und paukend. Zu der Zyanose gesellte ~ich bald Benommen- 
heit; 10 Tage sparer Tod.  Die Sektion ergab folgendes: 

Das Herz (Fig. 1) ist im Lgngsdurchmesser 43~ cm lang, im Querdurchmesser 5 crabreit. Die 
Wanddicke des linken Ventrikels betr~gt 3 ram, das Lumen des linken Ventrikels ist ziemlich ~veit. 
Die Papillarmuskeln springen als kraftige Muskelwtilste hervor; an der Mitralklappe zeigt sich keine 
Veranderung. Der rechte Ventrikel hat ein schmaleres Lumen, eine Wanddicke yon 1~2 mm und 
sehr dtinne Papillarmuskeln. An der Trikuspidalklappe sind keine Veranderungen wahrzunehmen. 
Beide Ventrikel komraunizieren dutch einen rundlichen Septumdefekt, dessen unterer Rand scharf, 
rundlich, und dessen obere Uragrenzung unregelmgBig dutch eine linke, nach vorn gedrehte Semi- 
lunarklappe der dieht oberhalb entspringenden Aorta gestaltet ist. Die Aorta zieht so/0rt nach 
ihrem Ursprung schrfig naeh rechts hinfiber, so dab sic in der HShe der Bilurkation, r e c h t s  yon 
der Trachea, liegt; hier zweigt ein etwa federkieldieker Ast ab, der sehrgg fiber die Trachea hinweg 

P" L~l,'oP,~of" ~ >'1!..~"~un~'qe /Lunje 

l iq'~rnent an ~te//e o'e~ 
AT. ,Ou/mona//,.s. 

Fig. 1. 

links yon derselben emporsteigt, die A. anonyma .sinistra. Unmittelbar hinter der A. anon. sin. 
entspringt ein zweites Gef~l~, die A. anon. dextra, die steil aufw5rts, recht~ yon der Trachea in die 
HShe steigt, um sich am oberen Rande des rechten Schilddriisenlappens in ihre ~ste zu spalten. 
~ber dem rechten Bronchus steigt die Aorta steil nach abw~trts rechts yon der Mittellinie, nachdem 
sie auf der HShe ihres Bogens einen federkieldicken, halbzentimeter langen Ast abgegeben hat, den 
Truncus thyreocervicalis, aus welchem sich drei kleinere Aste nebeneinander entwiekeln. Direkt 
darunter, also aus der Konkavit~it des Aortenbogens, entspringt, dem rechten Bronchus anliegend, 
ein quer nach links ziehender, zun~chst unter dem Aortenbogen verborgener, etwa 3 ram im Dm'eh- 
messer betragender Ast, der links yon der Aorta bis dicht an ihren Ursprung mit einer U-fSrmigen 
Schleife herangeht und dann aufw~rts und fiber, dem linken Bronchus zur linken Lunge zieht, wo 
er sich sofort diehotomisch teilt. Die Umbiegungsstelle der eben erw~hnten Schleife wird dutch 
ein 3 ram ianges Ligament neben dem Ursprunge der Aorta angeheftet. 

Die absteigende Aorta zieht rechts yon der Medianlinie abwitrts und gibt hinter dem rechten 
Bronchus einen sehr dicken Ast ffir die reehte Lunge ab; ein klein wenig t iefer zweigt sich nach 
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links iiir die linke Lunge ein etwas schwi~cherer Ast ab. Die linke Koronaraxterie entspringt aus 
einer naeh vorn gedrehten Aortenklappe; tier Ramus descendens anterior steigt in dervorderen 
Langsfurche naeh der Spitze herab, w~hrend die rechte Koronararterieaus einer hinten gelegenen 
Klappe hervorgeht und sich an der hinteren Fl~.ehe des Herzens ver~stelt, in den linken Vorhof 
mfinden die Lungenvengn. Naeh aufien yon den Karotiden liegt beiderseits je eine Jugularvene 
(Textfig. 2). In die reehte Vena jugularis miinden fiber dem Aortenbogen mehrere, zu einem 
gemeinsamen Stamm, Vena anonyma dextra, vereinigte Xste. Dem gleiehen Kaliber naeh als Fort- 
setzung tier linken Jugularvene zieht ein quer nach rechts verlaufender Ast, die V. anonyma sinistra, 
zur V. anon. dextra, aus deren Zusammenflufl die V. eava superior (dextra) entsteht, die senkreeht 
naeh abwi~rts zum reehten Vorhof zieht. Da, wo die linke V. jugularis als u anonyma sinistra 
nach rechts abbiegt, zweigt sick ein senkrecht nach abwarts fliel~ender schwacher Ast, die V, eava 
superior s i nis t r a, ab, die sieh hinter dem linken Herzohr mit einem B ogen naeh reehts zum rechten 
Vorhof begibt, um oberhalb der V. cava interior in denselben einzumfinden. Hinten steigt: die 
Vena azygos reehts von der Aorta deseendens aufwi~rts und sehlingt sich fiber dem reehten Bronchus, 
wo sie in der HShe des Aortenbogens yon rechts her in die V. cava superior dextra einmiinde~. 

Y./UqU/. dextPa - ~  J ~ V, juqu/,.,.r 

Fig. 2. 

{Jber die Septumdefekte sagt O r t h  5: ,,Bei dem Septum ventriculorum kann  

der hintere Septumschenkel defekt sein, oder auch der v or@re;  am haufigsten ist  
ein Loch dicht an dem nach H i s  yon dem Septum trunci arteriosi communis ge- 

bildeten oberen Tell der Kammerscheidewand." 5Tach R o k i t a n s k y  7 betreffen 
sie meist den sogenannten hinteren Teil des vorderen Septums. Sie sind, wie 
in unserem Falle, rundlich und haben glatte R~nder und wechselnde GrSi]e. Die 

Septumdefekte sind fast stets mit Verschiebung in der Stellung der Gefi~6e und 
meist auch mit Pulmonalstenose oder -atresie verbunden. Septumdefekte mi t  
normaler Stellung der Gefal~e sind au6erst selten. R o k i t a n s k y  erw~hnt nur  

einen einzigen derartigen Fall, fihnliche F~tlle beschrieben vor allem O r t h  und 
W i c h m a n n ;  O r t h  ~ fafit den Septumdefekt ,a ls  eine primiixe Entwicklungs ~-. 
stSrung auf und weist jede Erklarung, welche von Pulmona!stenose bzw. -atresie 

als der primaren Ver~nderung ausgeht, die erst sekund~r den Septumdefekt erzeugt 
habe, als unzutreffend zurtick". O r t h  gelangte zu dieser Anschauung auf Grund 
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eines Falles yon Septumdefekt nebst Verengerung der Lungenarterienbahn bei 
normaler  Stellung der Arterien 6. In unserem Falle ist die Lage der Aorta nach 
rechts verschoben, sie ,,reitet '' auf dem Septumdefekt, so dal~ sie aus beiden Ven- 
trikeln entspringt. Dies wurde schon 1777 yon Sand i fo r t  beobachtet; Herx-  
heimer  zahlt 112 derartige Falle in seiner Literatur auf. Viel seltener als die 
Stenose der Lungenarterienbahn, mit der die Septumdefekte haufig kombiniert 
sind, ist die Atresie. der vollstandige Verschlul~ des Lungenarterienkonus, der in 
unserem Falle vorliegt. Bei Verschlu] des Conus pulmonalis kann die Arterie zu 
einem viillig bindegewebigen dtinnen Strange geschrumpft sein. In dem mitge- 
teflten Falle war die Pulmonalarterie durch einen etwa 1 cm langen, schmalen, 
bindegewebigen Strang ersetzt. 

Die Ernahrung der Lunge war nur so mSglich, da6 der weit offene Ductus 
Botalli die Funktion der Arteria pulmonalis iibernahm. Schon bei starker Stenose 
der A. pulmonalis werden die Lungen meist durch den Ductus Botalli ernahrt; 
F~lle yon vSlligem Fehlen der Lungenarterie wurden schon 1748 yon Wils on be- 
beschrieben, bei welchem die Aorta, die in unserem Beispiel aus zwei Ventrikeln 
entsprang, und der Ductus Botalli die Versorgung der'Lunge iibernahm. In der 
Literatur fand ich bei Fallen yon Atresie der Lungenarterie immer die l inke 
Lunge durch den Ductus Botalli ernahrt s. Ftir die rech te  Lunge mul3te, da 
keine Lungenarterie vorhanden ist, ein anderes Gefal] eintreten. Unter den Ge- 
ffil3en, die vikariierend ftir die Lungenarterienaste eintreten, werden in erster Linie 
die erweiterten Bronchial- und 0sophagealarterien erwahnt. Im vorliegenden Falle 
sahen wir, da] aus der Aorta descendens ein ziemlich dicker Ast zur rechten Lunge 
abging; ein weniger dicker Zweig begab sich zur linken Lunge; demnach hatte die 
linke Lunge zwei Ernahrungsgefa6e, den Ductus Botalli und eine linke Arteria 
bronchialis; wahrend die rechte nur yon einem Gerald, der rechten Arteria bron- 
chialis, versorgt wurde; der ziemlich schwache Ductus Botalli reichte allein offenbar 
nicht zur Ernahrung aus, wahrend der rechten Lunge aus der starken rechten Ar- 
teria bronchialis allein eine hinreichende Menge Blut zugeftihrt wurde. Die 
Aorta macht, wie Orth 6 und zuvor R o k i t a n s k y  betonten, aul~er ihrer Rechts- 
lagerung auch eine Drehung derart, da]~ die linke Klappe nach vorn, die rechte 
nach hinten zt~ liegen kommt; entsprechend der Stellung der Aortenklappen ver- 
schiebt sich auch der Ursprung der Koronararterien; in unserem Falte ging die 
linke Koronararterie aus der vorderen, die rechte aus der hinten gelegenen Aorten- 
klappe hervor. 

Die tibrigen Gefal~anomalien lassen sich entwicklungsgeschichtlich am besten 
nach dem alten Schema der 6 AortenbSgen ableiten (Textfig. 3). 

Ein Blick auf die Skizze zeigt, da~ die Anlage der aus dem Herzen entspringen- 
den Arterien urspriinglich eine streng symmetrische ist; bald aber treten Ver- 
kiimmerungen einzelner Gefal3strecken ein, wodurch die symmetrische in eine 
asymmetrische Anlage umgewandelt wird. Zur Veranschaulichnng diene das 
Schema Textfig. 4. 
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Zuerst obliteriert der 1. und 2. Aortenbogen, nut die Verbindungsstrecke, dutch 
welche das Blut zur Carotis interna strSmt, bleibt erhalten. Auch der 5. Bogen 
geht frtihzeitig ein; so bleiben nur drei erhalten, der 3., 4. und 6. Der 3. Bogen 
leitet alles Blut in die Carotis interna, der 4. und 6. Bogen iibertreffen bald die iibri- 
gen Gefii6e an GrSl~e, sie werden zum Aortenbogen und zur Putmonalarterie. Der 
Truncus arteriosus communis wird dutch eine Scheidewand seiner Liinge nach 
geteilt; dadurch bleibt der 4. Bogen mit dem aus der linken Kammer entspringen- 
den Stature in Verbindung; wiihrend der 6. Bogen die Fortsetzung der aus dem 

i I 

~ 5.'|  ( ~  \ / ~ G ,qo::enOogen 

/ --- ~u,,.u..,.t. ~ .  ,~ou~.+.,;. b )", /.,r / ~ R..<,~d....;,,. 

Fig. 3. Fig. 4. 

rechten Herzen entstehenden Hiilfte des Truncus arteriosus communis bildet. 
Bald iiberwiegen die linksseitigen Gefiil~bSgen fiber die rechtsseitigen, die schliel~- 
lich verkiimmern; so bleib~c vom rechten Aortenbogen nur ein Stiick fiir die rechte 
Carotis communis und rechte A. subclavia (A. anonyma). Der linke 4. Gefi~- 
bogen bildet sich zum Artus aortae um und gibt die Carotis com. sin. und A. sub- 
clavia sin. ab. Der rechte 6. Geft~l~bogen bildet sich ebenfalls zuriick und wird 
zum rechten Plflmonalast, whhrend der linke 6. Gefiil~bogen zum Ductus Botalli 
und zum linken Pulmonalast wird. 

Im Bereich des Venensystems wurden ursprtinglich 
auch alle IIauptstiimme mit husnahme der unteren 
Hohlvene paarig und symmetrisch angelegt (Textfig. 5). 
Die beiden Jugularvenen, die yore Kopf nach abwiirts 
ziehen, verbinden sich mit den in entgegengesetzter 
Richtung aufsteigenden Kardinalvenen, aus deren 
Zusammenflul~ die Cuvierschen Giinge entstehen. 
Wiilarend die rechte V. jugularis fast senkrecht Yon oben 
nach unten zum Herzen herabsteigt, mul~ die linke mit 

~)  V /ugu/a.. 

. Duc.tua Cur/e,"~ 

Fig. 5. 
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ihrem Endabschnitt sich von links nach rechts um die hintere Wand des Vorhofes 
kriimmen; wo sie in die Kranzfurche eingebettet wird und das Blur aus den Kranz- 
venen des Herzens aufnimmt. Nach den ersten FStalmonaten bildet sich die linke 
Jugularvene teilweise zuriick, nachdem sich zwischen linker und rechter Jugular- 
vene eine quere Anastomose ausgebildet hat (Textfig. 6). Dadurch wird der End- 
abschnitt der linken Jugularvene bedeutend schw~tcher und verSdet bald vSllig 
bis auf den in (lie Kranzfurche eingebetteten Teil, der das Herzvenenblut erhalt 
und dann Vena coronaria cordis genannt wird. 

In unserem hier mitgeteilten Falle haben wir es mit einer rechts verlaufenden 
Aorta zu tun. Die Abnormit~ten im Verlaufe der Aorta bzw. ihrer Xste entstehen 
durch starke Ausbildung der normalen ArterienbSgen und lassen sich, wie Vier- 
o r d t betont, entwicklungsgeschichtlich erkliiren. Einen rechts stehenden Arcus 
aortae leitet G h o n i yon einem Erhaltenbleiben des vierten re chten statt des linken 
Aortenbogens ab. G r u b e r 2 teilt zwei F~lle yon Dextropositio des Aortenbogens mit, 

7. ju,,uu/~:,/;~ dex,','~-- 

�9 ~,c~ye ~up. a'ex/pcv- 

azy#oa 

~ J~jUqUI~P/,5 ..~in. 

Fig, 6. 

bei denen der 4. Gefa~bogen der rechten Seite viillig erhalten blieb und zum Aorten- 
bogen wurde, w~hrend der linke Gefal~bogen in Wegfall gekommen ist; desgleichen 
teilt Wei6-Eder  ~ einen Fall mit nach rechts gekrtimmtem Aortenbogen mit. 
In dem Ghonschen Falle [and sich neben der rechts stehenden Aorta auch ein 
rechter Ductus Botatli, so dal~ dieser Fall hierin ~hnlichkeit mit dem hier behandel- 
ten hat, bei welchem der Ductus Botalli rechts mit dem Arcus aortae in Verbindung 
steht; es hatte sich also bier der 6. rechte Gef~l~bogen ausgebildet, w~hrend der 
linke 6. verktimmerte. Da aber kein Pulmonalarterienstamm zur Entwicklung 
gekommen ist, so mul3te der offene Dllctus Botalli die Lunge, in unserem Fall die 
l inke  Lunge, versorgen helfen. 

Neben diesen Abnormitaten der Arterien fand sich noch eine persistierende 
l[nke V. cava superior; sie stellt den normalerweise verktimmernden Endabschnitt 
der linken Jugularvene dar und ist eine h~ufige Begleiterscheinung vieler anderer 
Herzmil3bildungen; sie steht unter den Anomalien der Venen der Zahl nach an 
erster Stelle. Bauer  fand in der Literatur bis zum Jahre 1896 70 derartige F~lle 
erwiihnt 4. Nach seiner Angabe hat die linke V. cava superior folgenden typischen 
Verlauf: ..Sobald das Gefal~ den Perikardialsack erreicht hat, biegt es in einem nach 
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rechts und oben konkaven Bogen nach rechts in die Horizontale, kommt in den 
Sulcus atrioventricularis zu liegen und miindet links und etwas unter dem Niveau 
der unteren Hohlvenenmiindung in den rechten Vorhof ein." Auch in dem hier 
beobachteten Falle yon persistierender linker oberer Hohlvene land sich dieser 
typische Vsrlauf. 

Die Zirkulation gestaltete sich hier folgendermal~en: Das in den Lungen 
arterialisierte Blut gelangte durch den linken Vo'rhof und den linken Ventrikel in 
die Aorta. Gleichzeitig wurde das durch die Hohlvenen dem rechten Vorhof und 
rechten Ventrikel zugeftihrte KSrpervenenblut durch den Septumdefekt hindurch 
ebenfalts in die Aorta getrieben. Durch die Aorta erhielten s~mtliche KSrper- 
arterien gemisehtes Blut, das durch den Ductus Botalli in dee iinken Lunge und 
dureh die beiden An. bronehiales in beiden Lungen wieder aufgefriseht wurde. 
Die kurze Lebensdauer yon 31/,, Monaten ist wohl auf die M~tngel der Blutmisehung 

zuriiekzuftihren. 
Fassen wir den Befund dieses Falles kurz zusammen, so haben wires  hier mit 

einem Defekt im Septum ventriculorum mit Dextropositio der Aorta zu tun, ferner 
bestand Verschlul~ des Lungenarterienkonus und Atresie der Arteria pulmonalis, 
die nur dutch einen kurzen, bindegewebigen Strang angedeutet wird; weitere Ano- 
malien sind: Ersatz der Arteria pulmonalis dutch einen offenen rechten Ductus 
Botalli und zwsi Bronehialartsrien; s ehlieBlieh sine persistierende l i n k e  V. cava 
superior bei normal ausgebildeter r e c h t e r  V. eava superior. 

Ein sehr interessantes Priiparat stellt dee 2. F a l l  dar; er betrifft das mit 
komplizierten Mil~bildungen versehene Herz eines 3 Monate alten weibliehen 
Kindes. Aus dee Krankengesehiehte geht folgendes hervor: 

Bei dee Auinahme in die Sguglingsk/inik am 16. VII. 1913 Zyanose dee Nase und Umgebung; 
tiber den Lungen ~orma~es Atemgergusch. Herzdgmpiung sehr verbreitert; die D~impfung reiehte 
nach links bis in die vordere Axillarlinie, nach rechts 1 Finger breit innerhalb dee Mammillarlinie. 
Naeh oben ist dee ganze obere Tell des Sternums gedhmpft. {~ber dee ganzen Herzd~impiung sind 
zwei ziemlieh laute und gut akzentuierte, aber dumpfe HerztSne zu hSren. Puls sehr klein, aber 
regelmgl~ig; aul~erdem bestanden starke {3deme an den Armen und Beinen. 

17. VII. Stgrkere Zyanose im Gesicht, HerztSne sehr leise. 
19. VII. Dyspnoe und Zyanose stgrker; an der Herzspitze ein lautes, blasendes, systolisehes 

Gerguseh: HerztSne leidlich kri~ftig. Am 
22. und 23. VII. gehen die (3deme zuriiek. 
28.--31. VII. Die ~}deme nehmen mehr und mehr zu, desgleichen die Zyanose. Am 
1. VIII. Tod. 
Die Sektion (Obduzent: Proi. WestenhSfer) und im besonderen die Untersuehung des 

Herzens ergab Iolgendes: 
Lgngsdurchmesser 4 ~  5m, Querdurehmesser 4,7 cm; vor allem tgllt die GrSl~e des reehten 

Vorhois auf. Sein Lumen hat eine Li~nge yon 3,8 em und toilet im Querdurehmesser 2,5 cm. Die 
Wand ist kaum i mm dick. Vom reehten Vorhoi gelangt man dutch eine zweizipflige Klappe 
schr~g nach links unten in den linken Ventrikel, dessert Wanddicke 5 mm miBt (Textfig. 7). Dee 
linke Ventrikel geht mit einem kurzen Konus in die sehr weife A. pulmonalis tiber, die an ihrer 
Ursprungsstelle einen Durchmesser yon 1,2 cm hat und sich 11/' 2 cm tiber derselben in den linken 
und rechten Lungenarterienast teilt. Zwischen beiden ~sten entspringt ein 1 cm langes, allm~thlich 
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enger werdendes Gei~i]3, der offene Duetus Botalii, der nach links mit Arcus aortae in Verbindung 
steht. Vom l inken  Ventrikel gelangt man dm'ch ein im Septum ventriculorum gelegenes, etwa 
f fir eine Erbse durchg~ngiges Loch in den rechten Ventrikel, dessert Lumen einen L~tngsdurchmesser 
von 2,5 eem und einen Querdnrehmesser yon 1 em hat. Seine Wanddieke betragt 2 mm. Dieser 
Septumdefekt befindet sich 4 mm unter der linken Klappe der Aorta, die hier aus einem koniseh 
geformten r e e h t e n  Ventrikel rechts yon der Arteria pulmonalis entspringt; aus der linken Aorten- 
klappe, die nach vorn gedreht ist, entspringt die linke Koronarartelie. Die reehte Koronararterie 
entspringt an der hinteren Seite der Aorta. Die Aorta, deren Durchmesser 5 mm betragt, steigt 
yore rechten Ventrikel steil nach aufw~rts, um vor der Bihlrkation der Trachea die Arteiia anonyma 
abzugeben, die sieh weiter oberhalb in die A. carotis communis dextra und A. subclavia dextra 
zerlegt. Dieht neben der A. anonyma entspringt lhlks ein sehrag naeh links aufwarts ziehender 
Ast, die A. carotis eommunis sinistra, ebenfalls vor der Trachea gelegen. 

I~ ~/--A/. ccTpo//~ comm. ~s/n 

R an n \ \- I I ,"Zg~ll.~u6elav/@ ~s/h 

Fig. 7. 

Die Aorta zieht, anstatt einen dieken Arcus zu bilden, als immer sehw~eher werdendes Rohr 
nach links, wo seine engste Stelle, der sogenannte Isthmus aortae, fiber der Einmiindung des Ductus 
Bot, alli liegt. Hier wird die Aorta plStzlich wieder starker und steigt gleichsam wie die Fortsetzung 
des Ductus Botalli bogenfSrmig nach abwfixts, links yon der Wirbelsaule. Aus dem kurzen, sich 
versehm~tlernden Stfick des Arcus aortae entspringt ein aufw~rts ziehendes Gefi~$, die A. sub- 
clavia sin. 

Der l inke  Vorhof  ist im Gegensatze zum rechten fiberaus klein, so klein, daI~ hSchstens 
ein Kirschkern in ihm Platz finden kiJnnte; in ihn miinden die Lungenvenen. Seine einzige Ver- 
bindung ist die dutch das Foramen ovale mit dem rechten Vorhof. 

Auch in dieSem 2. Falle handelt es sich um einen Defekt im Septum ventri- 
culorum und Rechtsste]lung der Aorta. Bei dieser Verschiebung, Transposition 
der Gefa~e, haben Aorta und A. pulmonalis ihre Pl~tze vertauscht, derart, dai3 
die Aorta aus dem rechten und die Arteria pulmonalis aus dem linken Ventrikel 
entspringt. Hierher gehSren auch die Falle yon Transposition der Gefhl~e, bei 
denen die Aorta odor Arteria pulmonalis aus demselben Yentrikel entspringt, dem 
das andere Gefa~ zugehSrt, wobei natiirlich ein Defekt im Septum ventriculorum 
Voraussetzung ist s. Da die Aorta auf dem Defekt ,,reitet", so entspringt sie aus 
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beiden Ventrikeln. Die Kommunikation beider Ventrikel dureh einen Septum- 
defekt war bier eine Naturnotwendigkeit, da sonst die Aorta von ihrem mit keinem 
Vorhof in Verbindung stehenden rechten Ventrikel kein Nut  erhalten h~tte. Mit 
der Transposition der GefaBe versehiebt sieh aueh die Lage der Semilunarklappen, 
dementspreehend aueh der Ursprung der Koronararterien. Im vorliegenden wie 
auch im 1. Falle hatte sich die Aorta bei der Transposition so gedreht, da6 ihre 
linke Klappe vorn, die rechte hinten lag~ dementspreehend sahen wir die linke 
Koronararterie vorn und die reehte hinten entspringen. 

Im allgemeinen besitzt bei der Transposition der Gef~]e der Ventrikel, welchem 
die Aorta entspringt, eine starke Wand; bier war aber die Wand des reehten Ven- 
trikels ziemlieh di~nn, sein Lumen sehr klein. Dieser verkiimmerte reehte Ven- 
trikel macht den Eindruek, als ob nur sein Konusteil ausgebildet ist, der eigentliehe 
Kammerraum dagegen iiberhaupt nieht; einen hhnliehen Fall besehreibt Kiihne 8. 

Das Ostium a trioventriculare dextrum und die Trikuspidalklappe fehlten 
g~nzlieh, Anomalien, die wie die tibrigen auf Entwieklungshemnmng zuri~ckzu- 
fi]hren sind. 

Naeh der GrSl~e des Lumens und der Wanddicke hatte der reehte Ventrikel 
keine gro6e Arbeit zu leisten; nut eine geringe Menge Blut konnte durch den 
Septumde~ekt aus dem linken Ventrikel herilberfliel~en, und diese geringe Menge 
geniigte offenbar zur Versorgung der oberen KSrperh~tlfte dutch die h. anonyma, 
die Karotiden und die A. subclaviae; ein ganz kleiner Teil des Blutes flol~ dureh 
den Isthmus in die Aorta descendens. 

Der l ink e Ventrikel dagegen besag eine augerordentlieh starke Wand und ein 
sehr ger~umiges Lumen. Seine Arbeitsleistung mul~te eine erhebliehe sein, denn 
er mu6te dureh die weite A. pulmonalis die Lungen, die ganze untere KSrperh~lfte 
und auf dem Wege des Septumdefektes durch die Aorta auch die obere KSrper- 
h~lfte versorgen. 

�9 Mit dem l inken Vorhof besag der linke Ventrikel keine Verbindung. Dieser 
Vorhof, in den die Lungenvenen milndeten, ist so klein, dager wie ein Anhangsel 
erseheint. 

Nur nach dem rech ten  Vorhof bestand dureh das offene Foramen ovale 
eine Verbindung; die augerordentliche GrSl~e des reehten Vorhofes ist besonders 
gegentiber der des linken Vorhofes in die Augen fallend. 

Eine weitere Anomalie ist die Stenose der Aorta in der Gegend des Duetus 
Botalli; sie ist die h~iufigste Anomalie der Aorta; es fiel schon friihzeitig auf, dag 
ihr typischer Sitz die Gegend des Ductus Botalli ist s. Genauer gesagt, beginnt 
die Verengerung unterhalb der linken A. subclavia und reicht bis unter die Miindung 
des Ductus Botalli; es ist also das Gebiet, welches in fStaler Zeit als Sogenannter 
Isthmus aortae schon eine leichte Verschm~lerung aufweist. Naeh dem Sitze des 
Isthmus werden mehrere Gruppen unterschieden, doeh geniigt es, nach Vie r o r d t ,  
die Stenose am Duetus selbst als die typische zu bezeichnen. Wegen der Stenose 
hypertrophiert racist der zugehSrige Ventrikel; wie wir aber sahen, war der rechte 

u Arehiv L pathol. Anat. Bd. 223. Heft  1. 5 



66 

Ventrikel fast verkiimmert. Ftir die stenosierte Aorta mull im allgemeinen die 
Arteria pulmonalis eintreten; sie ist daher, wie im vorliegenden Falle, stark er- 
weitert. 

Ist nun der Ductus Botalli often, so kann die Aorta descendens wie eine Fort- 
setzung der A. pulmonalis bzw. wie hier, des Ductus Botalli, erscheinen. 

Was die Genese der Stenose der Aorta am Ductus Botalli betrifft, so stehen 
zwei Anschauungen im Vordergrunde. Einmal werden Involutionsvorgange an- 
geftihrt; Orth und andere Autoren nehmen ftir manche Falle eine frtihzeitige In- 
volution des Verbindungsstiickes des 4. und 5. Aortenbogens an. Nach der zweiten 
Anschauung handelt es sich um das Fortbestehen der fStalen Verengerung der 
Aorta, des sogenannten Isthmus aortae s 

Die Zirkulation in diesem Herzen gestaltete sich folgenderma6en: Das in der 
Lunge arteria]isierte Blut flo13 aus dem linken Vorhof durch das Foramen ovale 
in den rechten Vorhof, yon wo es mit dem aus den Yenae cavae zugefiihrten Blut 
vermischt in den linken Ventrikel gelangte; yon hier aus kehrte das gemischte Blut 
durch die Arteria pulmonalis teilweise in die Lunge zurtiek. Ein anderer Teil wurde 
durch den oftenen Ductus Botalli in die Aorta deseendens getrieben, und ein geringer 
Tefl gelangte durch den Septumdefekt in den rechten Ventrikel und in die Aorta, 
um einen Teil tier oberen KSrperhi~lfte zu versorgen. Si~mtliche Arterien mul~ten 
demnach gemischtes Blur erhalten haben; hieraus erkli~rt sich auch die in der 
Krankengesehiehte betonte hoehgradige Zyanose. Es ist erstaunlich, da6 die 
Lebensdauer dieses Kindes trotz der hochgradigen Mil~bildungen des Herzens 
3 Monate betragen hat. 

Fassen wir den Befund dieses 2. Falles kurz zusammen, so handelt es sich um 
einen Defekt im Septum ventriculorum nebst Transposition der Gefi~$e. bei weleher 
die Aorta aus dem rechten, die A. pulmonalis aus dem linken Ventrikel entsprang, 
einen rudimentaren rechten Ventrikel, Fehlen der Trikuspidalklappe und des 
Ostium atrioventriculare dextrum, einen rudiment/iren linken Vorhof, offenes 
Foramen ovale und aui~erordentliche VergrS$erung des rechten  Vorhofes, der 
mi t  dem l inken Ventrikel inVerbindung stand, ferner bestand ein oftener Duetus 
Botalli und Stenose der Aorta in der Gegend des Duetus Botalli. 

Der 3. Fal l  betrifft ein Herz mit abnormem Ursprung der linken Kranz- 
arterie aus der A. pulmonalis. Die Abnormiti~ten des Ursprungs der Kranzarterien 
finden sich unter den Gef~t$variationen in der Literatur angegeben: 

W. Krause  lo gibt; eine 0bersicht fiber die verschiedenen Formen, under denen Variationen 
der Koronararterien auf~reten: entweder existiert nat  eine Koronararterie oder yon beiden Koronar- 
arterien is~ die eine ungewShnlich klein und wird durch Xste der andern ersetzt, oder es sind 3 oder 4 
Koronaraxterien vorhanden, welche aus dem rechten oder linken Sinus selbstiindig entstehen; 
derartige Gefi~fle, welche Wiederholungen normal vorhandener Arterien darstellen, werden akzes- 
sorische genannt. Die akzessorischen Arterien sind kleiner, entspringen in geringer Entfernung 
neben einer der beiden Koronararterien. Zu den haufigsten Variationen gehiirt der hohe Ursprung. 
Derselbe Autor 11 berichte~ fiber den Ursprung einer fiberz~hligen dritten Koronararterie aus der 
A. pulmonalis bei einem 53ji~hrigen Manne. tIier entsprang aus dem I. Sinus Valsalvae der A. pulmo- 
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halls eine akzessorische Kranzarterie, deren ~ste mit der linken und rechten Koronarar~erie ana- 
stomosierten. 

v. Kons~ant inowi t sch  1~ beschreibt einen Fall yon Herzmil~bildung, bei welchem die 
1. Koronarartede angeblich aus der A. pulmonalis entsprang. Der Fall betrai em 2 Tage ares Kind, 
bei welBhem ein mit zahlreichen MiBbildungen versehenes Hem gefunden wurde ; hier war an Stelle 
yon Aorta und Pulmonalis Bin grol~es, gemeinsames, arteriBlles Gef~fl gebildet, in dessen linkem 
Sinus ,,Bin Koronarostium sondierbar" war. Dieses ungeteilte Gef~ gab direkt 2 ~,ste ffir die 
Lungen, je einen Ast flit die A. anonyma, A. earotis communis sinistra und die A. subclavia sinistra 
ab; an diesem Herzen war die Bildung des Septum trunci wie auch der andern Septen unterblieben; 
der gemeinsame arterielle Truncus entsprang also eiaem Cot biloculare, bei dem siBh auch noch 
andere Anomalien fanden. Im Gegensatze zu Kons t a n t i now i t s c h ,  der dieses gemeblsame 
arterielle Gefi~6 als Pulmonalarterie auslegt, hare iBh dieses Gefiifi vielmehr fiir einen persistieren- 
den Trunkus vom Charakter einer Aorta, aus der normalerweise die linke Koronararterie entsprang. 

Demgegentiber ber ichte  ieh im folgenden tiber einen Fa l l  yon abnormem Ur-  

sprung der l inken A. coronaria  aus der A. pulmonal is  bei einem im t ibrigen vSllig 

normal  angelegten Herzen. In  der mir  zur Verftigung s tehenden L i te ra tu r  habe  

ich nirgends einen auch nur :~nl ichen  Fa l l  beschr ieben gefunden. Die Vertiffento 

l ichung dieser Mi6bi ldung mi t  ihren schweren Folgezust i inden dtirfte daher  von 

einigem Interesse sein. Das Herz dieses Fal les  wurde im Jahre  1913 bei  einer 

P r iva t sek t ion  (Dr. C e e l e n )  gewonnen. Der Arzt ,  der das Kind  behandel t  ha t t e  

und  sieh gegenwiirtig auf einem der Kriegssehaupli i tze befindet,  kann  leider sehrif t-  

]iche Aufzeiehnungen n ieht  zur Verfligung stellen; naeh seinen aus der Er innerung 

gemachten Angaben handel te  es sieh urn ein nur  3~_, Monate altes weib]iehes Kind,  

das unter  Erscheinungen sti~rkster Zyanose and  Benommenhei t  s tarb.  

Die klinische Diagnose schwankte zwischen Miliar tuberkulose und  Herzfehler.  

Bei der Sektion fand sich von Tuberkulose nichts,  dagegen eine venSse S tauung  

in allen Organen. Die Sektion des Gehirns war nicht  gemacht  worden. Den 

i iberraschendsten Befund bot  das Herz, dessen l inke Koronarar te r ie  aus der Lungen-  

sehlagader entsprang.  Das konservier te  P r a p a r a t  li~l~t sieh fo lgenderma]en  be-  

schreiben:  

An dem im li~ngsten Durchmesser 7 cm raessenden HBrzen fi~llt die bl~alichrote Verf~rbung 
der Aul~enfli~Bhe des linken Vorhofs und besonders der linken Kammer auf. Die Verfarbung greift 
noch ein kleines Stfick vorn auf die rechte Kammer fiber und verliert sich hinten nach der reehten 
Kammer bin; das ganze fibrige Herz ist dagegen gleichm~6ig blaflgrau gefiirbt; auch die 
Sehnittfii~Bhen des linken Herzens geben den bl~uliehroten Farbenton der Au6enfl:~tehe wieder. 
Im Bereieh dieser Verf~rbung heben sieh auf der Au]~enfliiehe des linken Ventrikels die Gefi~Be als 
dunkelrote, stark gesBhli~ngelte und reichlieh verzweigte Linien ab; eine solche Gefitl~zeichnung 

feh l t  auf dem rechten Ventrikel und Vorhof. Das Herz maBht den Eindruek eines linksseitig 
kfinstlich injizierten Pr~parates. 

Die linke Kammer ist stark erweitert; ihre Wanddicke betr~gt an den st~rks~en Teilen in 
der NiChe der Basis 5 ram; etwa 3 em unterhalb der Basis verschm~lert sie sich an dem l~tngs des 
Kammerseptum geffihrten Schnitte raseh auf 2 mmund wird nahe der Spitze durchscheinend diinn. 
Vorn an der Herzspitze ist diese diinnste Stelle, die sieh bei der Sektion wie ein Taubenei vorwSlbte, 
fast so grol~ wie ein Markstiick. Hier erscheint die Muskulatur gi~nzliBh Yon grauem, derbem Ge- 
webe ersetzt, w~ihrend welter naBh oben in mehr und mehr abnehmender St~trke graue Streifen 
und Fleeken in das duDkelrote MuskelgewBbe eingesprengt sind. AuBh auf einem an der Spitze der 

5* 



68 

linken Kammer dm'cll den dreieckigen, abgetrennten Zipfel gemachten Flachschnitt zeigen sich 
dieht beieinander liegende, dicke, graue Streifen in der Muskulatur. 

Beim Betrachten der Innenfl/iehe der linken Kammer erscheint an dem vorderen Teil der 
Kammerscheidewand jene blaulichrote Verl~rbung, wie sie bereits an der AuBenfl~che der linken 
Kammer besehrieben ist, yon der sie sieh aui das Septum fortsetzt. Der vordere Papillarmuske] 
der linken Kammer erhebt sich zuniichst breitbasig aus der Wand, wird jedoeh bandartig platt 
und erseheint erheblich verkiirzt; seine Muskulatur ist yon der Spitze bis fast zur Basis grau und 
derb, wiihrend sie an der Basis hellgelbe Flecken zeigt; auf einem Li~ngssehnitt dnreh diesen Papillar- 
muskel erkennt man, dab seine Muskulatur besonders an der Spitze in derbes, graues Gewebe 
umgewandelt ist; beim Einschneiden 15sten sieh graue, harte, kalkige Massen heraus. Der hintere 
Papillarmuskel ist kraftig entwickelt, rundlieh, so dab er grSBer erseheint als der vordere Muskel; 
die Farbe der Oberfl~che und Schnittfi~che ist hellgelb ; an der Basis sind hellgelbe Streifen sichtbar. 
An den Sehnenf~iden und an der Mitralklappe sind keine Ver~inderungen wahrnehmbar. Die 
Trabekel sind abgeplattet und sehr dfinn; die KammerhShle ist sehr welt. In den R~tumen zwischen 
den Trabekeln liegen allenthalben dunkelrote, geronnene Blutmassen, die teilweise der Wand 
lest anhaften. Das Endokard an der vorderen Wand der linken Kammer ist zart, so dab die dunkle 
Muskeliarbe bier iiberall durchschimmert, w~ihrend das Endokard, besonders des hinteren Septum- 
teils, eine gleiehm~6ige graue Verdiekung aldweisL 

Die Oberfliiehr des linken Vorhofes und Herzohres ist bl/iulieh verfiirbt; die Wand des linken 
Vorh0fes ist verdiinnt, seine HShle ist stark erweitert. Das Foramen ovale ist gescblossen. 

Die Innenhaut der Aorta und die Klappen sind zart; aus dem rechten Sinus ValsalYae ent- 
springt die reehte Koronararterie, die in normaler Weise zmn reehten tterzen zieht. Aus dem 
linken Sinus dagegen entspringt kein GefaB; statt dessen entspringt die linke Koronararterie aus 
dem linken Sinus Valsal-r der A. pulmonalis, und zwa~ 2 mm iiber dem Ansatz der linken Klappe. 
Unmittelbar hinter ihrem Abgang teilt sich die linke Koronararterie in den Ramus de~eendens und 
Ranms eircumflexus; der letztere nimmt den bekannten Weg in der Querturehe um die hintere 
Seite des ]inken Herzens, w~hrend der Ramus deseendens in der L~ngsfurche an der Vorderfliiche 
nach abw~rts zm" Herzspitze zieht. Die Wandungen beider Gef~t~/iste sind zart und durchscheinend. 
Ein yore Ursprung der linken Koronararterm in den R. deseendens eingefiihrtes Haar gelangt 
miihelos bis zur Herzspitze. 

Die reehte Kammer ist an der Oberfl~iehe, mit Ausnahme eines sehmalen, medialen Streifens 
voru am Septum, blaB.grau gef~rbt; die Wanddicke betrSgt fiberall 2L3 ram; aueh innen ist die 
Musk~flatur der rechten Kammer gleichmitl]ig blaBgrau gef~trbt; die HSh]e der Kammer erscheint 
vielleieht etwas erweitert; die Papillarmuskeln und Klappen sind ohne Ver:,tnderung, desgleiehen 
der reehte Yorhof. 

Die ana tomisehe  Diagnose l au te t  demnach:  Abnormer  Ursprung der l inken 

A, coronaria aus der A. pulmonal is ;  s tarke Sehwie]e.nbildung in der Wand  des 

l inken Ventrikels,  besonders vorn und im l inken vorderen Papi l larmuskel  mit  

Ka]kherd  in demselben; part iel les  t t e r zaneurysma  vorn l inks an der Spitze;  s tarke 

Di la ta t ion  des 1. Ventrikels,  Thromben in demselben;  diffuse Endokardverd iekung  

besonders am Septum;  Di la ta t ion  des l inken Vorhofes. I m  Versorgungsgebie t  der 

A. coronaria sin. seharf abgegrenzte,  blfi~uliehe Ver-f/irbung der Oberfl/~che und der 

Muskulatur  sowie s tarke Ft i l lung und Schli~ngelung der subepikardia ien  Gefi~l~e. 

Bevor ich auf die Bedeutung dieser GefaBanomalie ~tir den zugehSrigen Er-  

n~ihrL~ngsbezirk des Herzens eingehe, ftige ieh eine kurze Bet rach tung  tiber die Ab- 

grenzung der Versorgungsgebiete beider  Kranzar ter ien  ein. 
Norma]erweise wird das Herz durch die beiden aus der Aortenwurzel entspringenden Kranz- 

arterien versorgt. Wie die im hiesigen Pathologischen Institut yon Amenomija  ~'~ an 4 Herzen 
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ausgefiihrten zweifarbigen Injizierungen ergeben haben, versorgt die rechte Kranzarterie den 
rechten Vorhof, die ganze rechte Kammer, mit Ausnahme eines schmalen medialen Saumes :corn, 
den hinteren Teil des Kammerseptums und den lateralen und medialen Papillarmuskd tier rechten 
Kammer, w~hrend die tinke Kranzarterie die iibrigen Abschnitte versorgt, d. h. den linken Vorhof, 
die ganze linke Kammer, mit Ausnahme eines schmalen medialen Saumes hinten, den vorderen 
Teil des Kammerseptums und den angrenzenden medialen Streifen der rechten Kammer vorn, 
den vorderen grogen Papillarmuskel der linken I(amme 

Die Versorgung des hinteren Papillarmuskels tier linken Kammer sowie des vorderen Papillar- 
muskels der rechten Kammer geschieht yon beiden Kranzarterien gemeinscha~tlich. 

Nach den Unt ersuchungen S t e r n b e r g s wird jedoch der vordere Papillarmuskel der r echt en 
Kammer yon der ~'echten Kranzarterie ern~.hrt. 

Da die Ver~stelungen beider Koronararterien nichts Abnormes aufweisen, 
so kSnnen wit annehmen, da$ die Versorgungsgebiete der beiden Arterien sich in 
der eben beschriebenen Weise abgrenzen. 

Der abnorme Ursprung der linken Koronararterie aus tier A. pulmonalis nlU$ 
schwere ZirkulationsstSrungen zur Folge gehabt haben, denn vSllig verbrauchtes 
KSrpervenenblut des rechten Herzens wurde aus der Pulmonalarterie durch die 
tinke Kranzarterie in den zugehSrigen Herzbezirk geleitet. Somit erhielt das linke 
Herz zwar cine geniigende Menge, abet in seiner Zusammensetzung vSllig unzu- 
reichendes Blut. Die aus dieser Anomalie hervorgerufenen ErnahrungsstSrungen 
lassen sich mit den durch Sklerose der Koronararterien bedingten Zirkulations- 
stSrungen vergleichen. Bei der Sklerose einer Koronararterie wird dutch die Ver- 
engerung des Lumens eine ungentigende Menge Blut und damit zu wenig Sauerstoff 
in den zugehSrigen hbschnitt geleitet. In unserem Falle gelangte in das Ver- 
sorgungsgebiet der linken Koronararterie mit der zwar gentigenden Menge Blut 
fast gar kein Sauerstoff, so dal~ die Schadigung einer dutch schwere Sklerose der 
liuken Kranzarterie bedingten gleichkommen nnfl~te. 

hn allgemeinen kommt es bei Koronarsklerose dutch die ungentigende Blut- 
versorgung in den am meisten distal gelegenen Teilen des yon der verengten Arterie 
versorgten Gebietes zu einem Absterben yon Muskelfasern. Diese Herde, Infarkte 
genannt, findet man besonders links nahe der Spitze, im Septum ventriculorum, 
an der vorderen Herzwand, sowie im vorderen linken Papi|larmuskel. A us diesen 
Infarkten gehen Schwielen hervor, wenn die nekrotische Muskulatur durch Binde- 
gewebe ersetzt wird. Hat eine Schwiele gr~$eren Umfang angenommen, so gibt 
die schwielige Wandstelle allm~hlich nach, es entsteht ein partielles Herzaneurysma, 
das seinen Lieblingssitz an der Herzspitze hat. Die h~ufige Erscheinung, dab bei 
Koronarsklerose gerade die Papillarmuskeln am meisten geschadigt werden, finder 
ihre Erklarung in der ungiinstigen Blutversorgung, denn wie die Untersuchungen 
lehren, sind in den Papillarmuskeln die geringsten Anastomosen nachzuweisen, so 
dal~ die Gefage dort als Endarterien aufzufassen sind. Da nun mit Vorliebe der 
Ramus descendens der linken Koronararterie yon der Arteriosklerose getroffen 
wird, und da der vordere Papillarmuskel der linken Kammer yon der linken Ko- 
ronararterie allein versorgt wird, so haben wir damit die Ursache fiir den haufigen 
Befund yon Schwielen ira vorderen Papillarmuskel der linken Kammer. Da 
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andrerseits der hintere Papillarmuskel der linken Kammer und der vordere Papillar- 
muskel der reehten Kammer yon beiden Kranzgefal]en gemeinsam versorgt wird, 
so vermag bei Erkrankung der einen Arterie die an@re die Versorgung zu iiber- 
nehmen; daraus erkl~rt sieh die Tatsaehe, da~ diese letztgenannten Papfllarmuskeln 
weniger h~ufig und weniger sehwer gesch~digt gefunden werden. 

Von diesen Betrachtungen ausgehend, miissen wir an dem Herzen unseres Falles 
die schwersten Schaden in den Absehnitten finden, die yon der linken Koronararterie 
allein versorgt werden, also im vorderen linken Papillarmuskel, in der vorderen 
Wand der linken Kammer mit vorderemTeile der Kammerseheidewand sowie an- 
stoilendem medialen Streifen der rechten Kammer. Die Abschnitte, deren Ver- 
sorgung von beiden Kranzarterien gemeinsam gesehah, mfissen geringe Seh~den 
aufweisen, da ffir die linke Kranzarterie die rechte, sauerstoffhaltiges Blut ffihrende 
Koronararterie eintreten konnte. Alle iibrigen Absehnitte des Herzens werden 
kaum Sehiidigungen aus dieser Ursache aufweisen, da sie unter normalen Er- 
nahrungsverh~ltnissen standen. 

In ~bereinstimmung mit diesen Er(irterungen fanden wir, entsprechend den 
Ver~nderungen dureh Sklerose der linken Koronararterie, an dem vorliegenden 
Herzen bereits makroskopiseh die stiirksten Ver~nderungen im vorderen Papfllar- 
muskel, der stark gesehrumpft, bandartig platt war und eine sehwielige Um- 
wandlung von der Spitze bis nahe an die Basis erfahren hatte; aul~erdem war in 
seinem Spitzenteil ein grS~erer Verkalkungsherd festgestellt worden. Sehr starke 
Veranderungen hatte auch die vordere Wand des linken Ventrikels erlitten, hier 
wies die Wand nahe der Spitze bei der Herausnahme des Herzens eine starke 
aneurysmatische Ausbuchtung yon der Gr(il~e eines Taubeneis auf; an dem kon- 
servierten Priiparat hat die dfinnste Stelle dieses Aneurysmas, die durehscheinend 
ist, die GrSl~e eines Markstiicks; hier war auf der kaum �89 mm dfinnen Schnitt- 
fl~che nichts von Muskulatur, sondern nur graues Gewebe zu erkennen; ebenso 
waren anf dem in der Niihe angelegten Flachschnitt ausgedehnte, zusammen- 
hiingende Schwielen festgestellt worden. Starke Schwielenbildung griff auch auf 
das Kammersystem fiber, w~hrend welter nach oben nach der Herzbasis zu und 
nach der hinteren Wand der linken Kammer die grauen, schwieligen Streifen 
an St~rke und Ausdehnung abnahmen. 

Dagegen war der hintere Papillarmuskel noch kraftig entwickelt, rundlich mid 
erschien grSl~er als der vordere Muskel; nur an seiner Basis zeigten sich hellgelbe 
Streifen als Zeichen einer gewissen Erni~hrungsstSrung; seine geringe Schadigung 
verdankte er dem Umstande. dal~ er yon der rechten Koronararterie mitversorgt 
wurde, die ihm aufgefrischtes, sauerstoffhaltiges Blut zuffihrte. 

Al]e fibrigen Abschnitte, die yon der rechten Koronararterie erniihrt wurden, 
wiesen makroskopisch keine Veri~nderungen auf. 

Die erwahnten, makroskopisch festgestellten Veri~nderungen wurden dureh 
die mikroskopische Untersuchung vollauf bestiitigt. 

Zu diesem Zweeke wurden von zwei Stellen der vorderen Wand der linken 
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Kammer Stiicke entnommen. Das eine Stiick wurde dicht oberhalb der aneurys- 
matisehen Ausbuchtung herausgeschnitten, das andere wurde nahe dem Kammer- 
septum oberhalb der Mitte entaommen, wo die Muskulatur sich verschmalerte und 
geringere Ver~nderungen wahrnehmbar waren. Die Pr~parate wurden mit Hhm- 
alaun, Sudan und nach van Gieson gef~rbt. 

In dem ersten Stiiek traten besonders in den nach van Gieson gefarbten 
Schnitten die leuchtendroten, massenhaften Bindegewebszfige hervor, die an eini- 
gem Stellen parallel zum Epikard in mehreren dicken Lagea die sp~rliehe Mus- 
kulatur durchziehen; anandern Stellen istdie ganzeWand yon kernlosem Binde- 
gewebe durchsetzt, so dal~ die Muskulatur hier vSllig unterbroehen ist; daneben 
finden sich kleinere, fleekweise Einsprengungen von ebenfalls zellarmem Binde- 
gewebe; vereinzelt findet man Reste nekrotiseher, kernloser Muskelfasern, in deren 
Umgebung Ze|lanhhufungen liegen; da, wo die Muskelfasern noch erhalten sind, 
sind dieselben sehmal, in die L~nge gezogen und kernreich. ~ach dem Endokard zu 
[allen die enorm erweiterten, mit Blutmassen und teilweise mit Thromben ausge- 
f[lllten Lt~cken zwischen den Trabekeln auf. Das Endokard selbst zeigt eine aul~er- 
gewShnliehe Verdiekung, die sieh dadurch auszeichnet, dal~ auf dem endokardialen 
Uberzuge Granulationsgewebe aufsitzt, so dal~ man zwei Sehichten nnterseheiden 
kann, deren innerster an einer Stelle ein in Organisation begriffener geschichteter 
Thrombus aufsitzt. 

Auffhllig ist an den verschm~lerten Muskelfasern der Kernreiehtum, der sieh 
auch im interstitiellen Gewebe findet. 

Im Sudanprhparat sind die langgezogenen, sehmalen Muskelfasern zwisehen 
den schwieligen Zi~gen verfettet. 

Von dem zweiten Stiiek~ das weiter oben dem geringer verhnderten Teil 
entnommen war, gaben wieder die G ieson-Pr~parate die instruktivsten Bilder; 
bier waren die meist quergetrof[enen Muskelfasern fast in gleieher Sthrke yon 
massenhaften Schwielen durehsetzt, wie sie am ersten St~ick geschildert waren. 
Die Schwielen gingen his an das gewucherte Endokard, whhrend unter dem Epikard 
e in  Santo voa versehm~lerten Muskelfasern sichtbar war; bemerkenswert war, 
da6 sich in einer grSl~eren Sehwiele ein lhnglichrunder Verkalkungsherd land; 
auch in diesem Stiiek war die noch erhaltene Muskulatur fettig degeneriert. 

Aus dieser Darstellung geht hervor, da6 die mikroskopischen Verhnderungen 
der Muskulatur unseres Falles denen entspreehen, die in der Muskulatur bei Ko- 
ronarsklerose gefunden werden. 

Betrachten wir nunmehr die Folgen, die dieser abnorme Ursprung der linken 
Koronararterie auf das tterz und seine Funktion ausiibte: 

Wir stellten lest, da~ dutch die Zufuhr verbrauchten Blutes die zugehSrige 
Muskulatur aufs sehwerste geseh~digt wurde; als Folge sahea wir neben frischen 
Nekrosen a usgedehnte Schwielen in der linken Herzwand, besonders vorn und 
im linken vorderen Papillarmuskel; durch den Verlust eines grol~en Teils seiner 
kontraktilen Masse wurde das linke Herz bald zu sehwach, die normale Blutmenge 
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auszutreiben; dies bedeutete ftir den Herzmuskel eine vermehrte Arbeit und be- 
wirkte eine Dehnung der dutch Schwielenbitdung weniger funktionsf$ihigen linken 
Kammer. Eine Hypertrophie des linken Ventrikels konnte wegen der ungeniigenden 
Ernahrung bei der sieh rasch entwickelnden Degeneration nich~ ausgleiehend 
eintreten. Mit der zunehmenden muskuli~ren Insuffizienz durch die Papillar- 
muskel- und Myokarderkrankung reunite trotz des intakten Klappenapparates die 
Schlu~fahigkeit der Mitralis beeintri~ehtigt werden, so dal] sich bald alle Erseheinun- 
gen und Folgen einer Mitralinsuffizienz hinzugesellten, die ein systolisehes Rtiek- 
strSmen aus dem linken Ventrikel in den linken Vorhof veranla6te; dies bewirkte 
eine Ausdehnung der wenig widerstandsfi~higen Vorhofswand und erhShte den 
Druck weiter nach den Lungen hin. Der ]inke Ventrikel erhielt noeh grSl~ere Ver- 
mehrung der Az'beit, da in der Diastole das Blut unter sti~rkerem Druck und in 
grSl~erer Menge einstrSmte; die starkere Fiillung, die, wenn aueh unter teilweisem 
RtickstrSmen, entleert werden uml~te, ergab eine noeh st~rkere Dilatation des linken 
Ventrikels, der an seinem sehwieligsten Bezirk an der Herzspitze aneurysmatiseh 
aufgedehnt wurde. Dureh den starken Druek, @rim linken Ventrikel herrschte, 
erkl~t sieh die diffuse Schwielenbildung seines Endokards, Bei der vorwiegenden 
Insuffizienz des ]inken Ventrikels erhielt die Aorta weniger Blur, der Druek in ihr 
sank; dagegen herrsehte im kleinen Kreislauf in den Venen vermehrter Druck; 
unter zunehmender ErhShung der Anforderungen und unter fortsehreitender 
Herabsetzung der Leistnngsfi~higkeit trat schliel~lieh eine sehwere StSrung des 
ganzen Kreislaufs ein, die. sich in der Zyanose si~mtlicher Organe dokumentierte. 

Es ist erkli~rlieh, da] die Lebensdauer des Kindes nur eine kurze sein konnte. 
Die Folgen, die diese aul~erordentlich seltene Anomalie ftir das Herz und den 

ganzen Kreislauf hatte, haben wir auf Grund der makroskopischen und mikro- 
skopischen Befunde mit Reeht mit den Veri~nderungen bei einer alten, schweren 
Sklerose der linken Koronararterie verglichen; der Unterschied zwischen beiden 
liegt nur im zeitlichen Verlauf; der Vorgang, der sich bei der Koronarsklerose im 
Verlaufe yon Jahren oder Jahrzehnten abspielt, drangte sieh in diesem Falle auf 
eine Spanne yon 3�89 Monaten zusammen. 
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