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Ein Fall yon zweiteiligen Aortenklappen mit Aneurysmen 
beider Sinus Valsalvae. 
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Mit 1 Textabbi ldung.  

(Eingegangen am 27. April 1921.) 

Die Aneurysmen der Sinus Valsalvae Aortae bei dreiteiligen Semi- 
lunarklappen sind selten beobachtet, wenn man den Begriff streng faBt 
und nieht alle die F~lle mitrechnet, bei denen ein Sinus Valsalvae in 
ein Aneurysma des Bulbus der Aorta mit einbezogen ist, 

In der neuesten Zusammenstellung yon Ohlmi i l le r  2s) aus dem 
Jahre 1917 sind 28 Fi~lle verzeiehnet, die in der deutsehen Literatur 
in den Jahren 1844--19i4 ver6ffentlicht sind. 1919 hat dann N o a e k  34) 
noch einen Fall ver6ffentlieht. 

Ebenso sind die Fi~lle yon angeb~ zweiteiligen Aortenklappen 
nicht hi~ufig, wi~hrend ja durch postf6tale Erkrankungen hi~ufiger eine 
Reduktion der Zahl der Aortenklappen auf zwei zustande gebraeht 
wird. 

Das gleichzeitige Vorkommen eines Aneurysmas an irgendeiner Stelle 
der Aorta, verursaeht dureh Lues oder Arteriosklerose, und einer an- 
geborenen Zweiteilung der Aortenklappen, wi~re nun bei der Hi~ufigkeit 
des Aneurysmas der Aorta der kritischen Untersuehung nicht weft, wena 
nieht das Aorten-Aneurysma bei zweiteiligen Klappen eine bestimmte 
Stelle bevorzugen wfirde, n~tmlich die Gegend reehts hinten, meisg 
direkt oberhalb der hier liegenden meist gr6Beren Klappe. Diese gewisse 
Regelmi~Bigkeit zwingt zu der Annahme eines Kausalnexus zwisehen 
den beiden Erscheinungen und hat schon mehffaeh die Autoren zu 
Auseinandersetzungen fiber diesen Zusammenhang veranlaBt. Da nun 
der vorliegende Fall die weitere seltene Besonderheit zeigt, dab die Aneu- 
rysmen sich durehaus auf die Sinus beschri~nken, so dfirfte sich damit 
die Ver6ffentliehung reehtfertigen. Ich bringe zun~chst das abgekfirzte 
Sektionsprotokoll des Falles, der mir yon tIerrn Dr. W a l k h o f f ,  Pro- 
sektor am Stubenraueh-Kreiskrankenhaus, Berlin-Lichteffelde, in gfitig- 
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ster Weise zur  Verfiigung gestellt  wurde, und  der yon  ihm als Armee- 
pa tho logen  im Felde im Jahre  1918 seziert wurde. Das Pr~para t  .be- 
f inder  sich in  der Sammlung  des Pathologischen I n s t i t u t s  des g e n a n n t e n  
Krankenhauses .  

K l i n i s c h e  B e m e r k u n g e n :  Der 35 Jahre alte Pat., Eisenbahnassistent, 
wurde am 17. II. 1918 in kollaps~hnlichem Zustande ins Lazarett eingeliefert. 
Am folgenden Ta.ge gibt Pat. an, dab er am 17. nachmittags einen Spaziergang 
gemacht habe, wobei er plStzlich einen Schw/~chearrfall bekem; das BewuBtsein 
sei ihm dabei geschwunden. 

S t a t u s  bei L a z a r e t t a u f n a h m e :  Allgemeine Cyanose, BewuBtsein vor- 
handen. Starke Schwgche. Puls klein, fast nicht zu fiihlen, 90 Schl~ge in der Mi- 
nute. Im Urin 1/2o//0o EiweiB. Der Puls erholt sich etwas dutch Kampfergaben. 
Am 19. II. plStzlich Exitus. 

S e k t i o n s p r o t o k o l l :  Bei der ErSffnung der BrusthShle zeigt sich, dab 
beide Lungen oben vorn gebl~ht vorliegen, sich in der Mittellinie hier beriihrenc[. 
Sie sind unverwachsen, und beide PleurahShlen sind frei yon Fliissigkeit. Vorn 
unten liegt der tterzbeutel frei zutage. Er ist ziemlich stark ausgedehnt, und beim 
Einschneiden in ihn quellen in groBen Mengen dunkelrote Cruormassen hervor, 
die neben flfissigem Blute den Herzbeutel prall anffillen, an Menge ca. 320 ccm 
insgeSamt. Die I nnenfl~che des Herzbeutels ist am Peri- mad Epikard spiegelnd 
glatt. Das tterz ist faustgroB und in beiden Ventrikeln stark kontrahiert. I m  
Bereich des rechten Herzohres nnd  welter im Bereich des aufsteigenden Tefles 
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der Aorta bis zum Arcus und im Bereich der::Arteria pulmonalis erscheint das 
subepikardiale Fettgewebe ausgedehnt dunlielrot ~durehblutet. Oberhalb des 
Sulcus eoronarius liegt zwisehen Bulbus pulmonalis und dem reehten I-Ierzohr 
eine pflaumengrol3e kugelige VorwS]bung, deren ganze obere Fl~che eine dunkel- 
rote flache Durehblutung des subepikardialen Gewebes zeigt. Diese VorwSlbung 
zeigt dort, wo sie seitw~rts dem Bulbus der Aorta anliegt, einen 15 mm langen, 
2 mm breiten Ril~, aus dem fliissiges Blur hervorsickert. Dieser RiB hat fetzige 
Umrandung und fiihrt in das Innere der halbkugeligen Vorw51bung hinein. Rechter 
Vorhof entsprechend welt, in seinem Inneren eine geringe Menge dunkelroten 
fliissigen Blutes. Ost. atr. ventr, dextr, ftir 3 Finger durchg~ngig. For. ovale 
gesehlossen. Unterhalb des For. ovale, medianwgrts vonder  Abgangsstelle der 
Yalvula Thebesii, finder sich ein daumenknppengrol~er subendokardialer Blutungs- 
herd in der muskuls rechten Vorhofswand. Tricuspidalis i. O. Ebenso V. 
cava sup. und inf. Rechtes Herz im Ventrikel ziemlich stark kontrahiert. Tra- 
bekularsystem bier vorspringend, nicht abgeplattet, blal~grau. Muskul~re Ven- 
trikelst~rke rechts 4 ram. Pulmonalklappen i. O. Linkes Atrium etwas erweitert. 
Seine Innenfl~ehe etwas weil3lieh, trfibe; Ost. atr. ventr, sin. flit 2 Finger durch- 
g~ngig. Mitralis i. 0. Trabekularsystem des linken stark kontrahierten Ven- 
trikels vorspringend. Muskul~re u 18 mm. Am Septum museulare 
des linken Ventrikels ein subendokardialer flacher dunkelroter Blutungsherd. 
Aortenklappen auf Wassereinlauf nicht schliel3end; es Hegen nnr zwei Semilunar- 
klappen vor. Diese haben folgende Stellung und Beschaffenheit: Die eine liegt 
rechts vorne, die andere links hinten. Der Aortenschlitz bei KIappenschluB ver- 
lauft also yon reehts hinten nach links vorn: Die reehte Klappe ist grSSer Ms 
die linke. Der obere Rand der ersteren ist 6 cm lang, der andere 51/2 cm. Beide 
reichen ziem]ieh gleichma$ig mit ihren Sinus Valsalvae tier nach unten. HShe 
der reehten Klappe in  ihrer Mitre 2 cm, der linken 11/2 em. Die linke Klappe 
gibt noeh einigermal~en das Bild einer normalen Klappe; 4as Segel derselben ist 
zwar im ganzen sehr derb gebaut, aber doeh durehsiehtig. Ein eigentlicher 
SehlieSungsrand findet sich an ihr nicht, wenn man nicht eine kleine horizontale 
leistenfSrmige Verdickung nahe dem linken oberen Anheftungsrande alz Rest 
desselben ansehen will. Ein Nodulus Arantii ist nieht zu sehen. Der Sinus dieser 
Klappe ist dadurch erweitert, da~ einerseits die Klappe nach vorn ausgebaucht 
erseheint, andererseits seine hintere Wand eine aneurysmatische Erweiterung 
erfahren hat. Diese letztere tritt in Form einer etwa walnuBgroBen Aussackung 
der Aortenwand hervor, die den ganzen Sinusumfang betrifft, nach oben aber 
genau mit dem Sinusrand abschliel3t. Hier ist der Obergang der Aortenwand zum 
Aneurysma allm~hlich. Eine scharfe leistenfSrmige Umrandung des Sackes 
besteht nicht. Die Wand des Aneurysmas fiihlt sieh nachgiebig and diinn an, die 
Inne~fflaehe ist glatt, bis auf einige gelbliche fleckweise auftretende tterdstellen, 
die im Niveau der Intima liegen. Mit seiner Tiefe erstreckt sieh der Sack nach 
hinten zum reehten Vorhof hin oberhalb des Ansatzes der Tricuspidalsegel, dort 
wo die Vena cava sup. ihren Anfang nimmt. 

Das rechte Aortensegel zeichnet sich dutch welt derberen Aufbau ans l  Ein 
SchlieBungsrand ist deutlich an ihm ausgepr~gt, e r  stellt eine leistenfSrmige 
horizontal verlaufende Verdickung dar; dagegen fehlt der Nodulus Arantii, :Iqieht 
nut das eigentliehe Segel selbst, sondern aueh der oberhalb des Schliel3ungsrandes 
liegende Klappenteil hat sehniges Gefttge erhalten, so dal~ die ganze Klappe eine 
v611ig undurchsichtige Platte darstellt .  Sie h/~ngt sackf0rmig nach unten und 
nimmt bei Anspannung eine beinahe horizontale Stellung ein. Auflagerungen 
linden sich an dieser Klappe ebensowenig wie an der linken. Der dieser Klappe 
entsprechende Sinus zeigt eine Aneurysmabildung, die dadurch hervorgerufen 
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wird, dab die hintere Wand desselben eine sackartige pflaumengrol~e Erweiterung 
erfahren hat. Diese erstreckt sich hinter der Arteria pulraonalis zwisehen dieser 
und dem reehten I-Ierzohr und dokuraentiert sieh aul]en in der sehon beschriebenen 
halbkuge]igen VorwSlbung der Herzwand. Der Eingang zu dem Aneurysraa 
setzt sich durch einen seharfen Rand ab, der der Lage nach ungef~hr der 
norraalen oberen Circuraferenz des Sinus Valsalvae entspricht. Unten bildet den 
Boden des Einganges die Anheftungsstelle der Klappe selbst, we das Klappen- 
segd sich in die Aneurysraawand ~ortzusetzen scheint. Hier sieht man, wie yon 
der Innenfl~che der Mitre des unteren Randes des Segels, und zwar yon einera 
hier befindlichen KnStehen, das in die Klappe einen leistenfSrmigen 5 rara langen 
Fortsatz entsendet, eine spornartige Lefze hochgeht, die eine gewisse septura- 
artige Abtrennung des vorderen Drittels des Aneurysmabodens zustande bringt. 
Der vordere rechte Abschnitt des Aneurys~abodens stellt nur eine haselnuB- 
grebe kugelige Wandausbanchung dar, der hintere Teil macht im wesentlichen 
das Aneurysraa aus. Die Wand des aneurysmatischen Sackes ist diinn, aber yon 
sehnenartigem Gefiige, auBen liegt ihr das fettreiche sudepikardiale Gewebe auf, 
innen ist sie glatt his auf einzelne herdweise auftretende Lipoidflecke. An tier 
Decke des Aneurysraas, nahe dem scharfen vorderen Rande, raittels dessen die 
Sackwand in die Bulbuswand iibergeht, finder sich ein 22 rata 1anger, 8 ram 
breiter zackiger Rig, durch den man rnittels der Sonde zu der Stelle korarat, 
we das Epikard den schon beschriebenen Rig zeigt. Irgendwelche das Lumen 
des Aneurysraas ausfiillende Thrombenraassen linden sich nicht. In dera Winkel, 
tier durch die beiden unteren Ansatzlinien der Klappen an ihrer hinteren gemein- 
saraen ~'ixationsstelle gebildet wird, besteht eine bindegewebige, diinne, dra'ch- 
scheinende Stelle ira Septum, die sich auch noch auf einen ldeinen Tell der Wand 
des rechten Aneurysmas hinten unten erstreckt (Septura raerabranaceura). Was 
die Coronararterien betrifft, so lies sich nut eine einzige pr~paratorisch feststellen, 
die ihren Abgang 4 ram oberhalb des rechten Aortensegels aul~erhalb des Sinus 
Valsalvae nahe dera gemeinsaraen vorderen oberen Insertionsrande nimmt. Diese 
Arterie versorgt rechtes nnd linkes Herz. Aortenweite am Ansatz der Klappen 
6 era. Bulbus der Aorta nicht diffus erweitert, yon norraaler Cireumferenz. Seine 
Intiraa glatt, weiBgrau, bis auf einige Lipoidflecke, die herdweise auch in den 
tibrigen Abschnitten der Aorta zu sehen sind. Aortenweite ira Brustteil 4,5 era, 
ira Bauehteil 3,75 era. Gewicht des Herzens saint Brust- und Bauchaorta 400 g . . . .  
Das iibrige Protokoll bietet keine Besonderheiten. 

P a t h o l o g i s c h e  ] ) i agnose :  
A n g e b o r e n e  Z w e i t e i l u n g  tier A o r t e n k l a p p e n ,  A n e u r y s m a b i l d u n g  

b e i d e r  S inus  V a l s a l v a e ,  yon  d e n e n  das we l t  grSBere des r e c h t e n  S i n u s  
in  den  H e r z b e u t e l  r u p t u r i e r t  ist. A u s g e d e h n t e  B l u t u n g  irn H e r z -  
beute l .  

H i s t o l o g i s c h e  U n t e r s u e h u n g :  
Zur mikroskopischen Untersuehung kamen Sehnitte yon der Wand des 

Bulbns der Aorta sowie yon der Wand des linken Aneurysraasackes, dort we 
diese in die der Aorta iibergeht. I-Iistologisch erweist sieh die Aortenwand am Bulbus 
vollst~ndig normal, eine Intiraawucherung besteht nicht; die Media ist regel- 
m/~Big aufgebaut, reich an elastischen .F.asern und Muskelelementen. Mesarteriitische 
Herde koraraen nirgends vor. Ara Ubergang der Aortenwand zu der des Aneu- 
rysraas ira linken Sinus Valsalvae f~ngt allra~hlieh eine )~nderung der Gewebs- 
strnktur an. W/~hrend die Intima normal bleibt, treten in der Media, und zwar 
in allen Schiehten derselben, zun~ehst an einzelnen Stellen, fleckweise, dann nach 
dem Aneurysma hin imraer dichter gelagerte ])egenerationsherde auf. ])as elasti- 
sehe Gewebe hat in ihnen eine Verklnrapung der elastisehen Fasern erfahren, die 
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Hand in Hand mit einer Zerbr6ckelung geht. Die Muskelbfindel sind schm~ler 
geworcleI1 mid haben z. T. die F/s ihrer Kerne eingebiil~t. Dutch den Aus- 
fall dieser Gewebselemente sind in der Wand in den gef/~rbten Pr~paraten helle 
Stellen entstanclen, die als Flecken hervortreten. In ihrer Umgebung hat das 
Bindegewebe fast regelmi~l~ig eine hyaline Verst/~rkung erfahren, hTach der Aneu- 
rysmaseite lain nehmen diese mesarterfitischen Herde an Zahl immer mehr zu. 
Sie riicken nahe aufeinander, konfluieren, wobei sie dhrch Dehnung tier Wand 
auseinancler gezerrt und plattgedrfickt werden; das hyaline verst~rkte Bindegewebe 
ihrer Umgebung tritt dafiir stRrker hervor. Schlie~lich resultiert eine hyaline 
streifenfSrmige binclegewebige Umwandlung der Media, bei cler die elastisch- 
muskul/~ren Elemente mit ihren Degenerationen stark zuriicktreten. Erst im 
Bereich tier aneurysmatischen Aussackung verbinclet sich mit dem hfediaprozesse 
eine Verdickung der Intima, die auf einer Vermehrung der sternfSrmigen, feine 
fibrill~re Grundsubstanz zwischen sich enthaltenden Bindegewebszellen beruht. 
Entziindmlgszellen finden sich hier wie am Ubergang tier Wand des Aneurysmas 
nLrgends. Dem mikroskopischen Befuncle nach handelt es sich somit um einen 
hochgradigen Untergangsprozel~ der elastischen Fasern und tier Muskulatur in 
der Media, der, da er nicht mit Entziinclungserscheinungen verknfipft ist, nut 
die Folge einer Uberdehnung der Wand sein lmlm. Demgem~l~ ist er in der Wand 
des Sinus Valsalvae, also am Aneurysma, am ausgepr~gtesten, in den angrenzen- 
d.en Aortenpartien, die ebenfalls einer st~rkeren Beanspruchung ausgesetzt waren, 
am geringsten. 

Bei der Klarlegung unseres Falles ist es zuvor notwendig, der Frage 
naher  zu treten, auf welchen entwicklungsgeschichtlichen Grundlagen 
die Dreiteilung der Semilunarklappen beruht.  Naeh Born32),  K o l l -  
m a n n  s~) und H e r t w i g  31) sind sehon vor der Trennung des Truncus 
arteriosus die Semilunarklappen als vier Wfilste, die aus Gallertgewebe 
mit  einem Epitheltiberzug bestehen, angelegt. Zwei yon ihnen werden 
bei der Seheidung des Truncus in Aorta  und Pulmonalis ha~biert. Auf 
jedes Gefal~ fallen also drei Wfilste, aus welchen sieh die Klappen ent- 
wickeln, und zwar verteilen sich die vier wulstfSrmigen Klappenanlagen 
bei der Scheidung des ursprfinglieh einheitliehen Bulbus arteriosus in 
die zwei  Kanale  derart ,  dal~ eine vordere und die vorderen Half ten 
der beiden seitlichen auf die Pulmonalis, eine hintere und die hinteren 
t ta l f ten  der beiden seitlichen auf die Aorta  treffen. H_ieraus ergibt sich, 
da~ die vorne gelegene Pulmonalarterie eine vordere und zwei seitliche, 
die Aorta eine hintere und zwei seitliehe Klalopen normalerweise auf- 
zuweisen haben. 

Offenbar ist das Vorkommen zweiteiliger Klappen nicht gar zu selten. 
Eine VerSffentliehung derartiger Falle ist wohl vielfaeh unterblieben, 
da  in einer Reihe yon Fallen StSrungen der He rz t a t i gke i t  kliniseh und 
pathologisch-anatomiseh nicht zur Geltung kamen. 

Nach t t  e r x h  ei m e r ~8) waren bis 1912 fiber 50 Falle yon angeborenen 
zweiteiligen Aortenklappen bekannt.  ,,Einige Falle sind mit  Pulmonal-  
stenose kombiniert .  Zumeist sind die zwei Klappen etwa gleieh gro$, 
zuweilen ist die eine grSl~er als die andere. Relat iv  haufig besteht gleieh- 
zeit~g Aortenstenose." 
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1917 hat de Vries ~7) neuerdings 12 l~lle yon zweitciligen Aorten- 
klappen ver5ffentlicht, dazu noch einen Fall yon vierteiligen Aorten- 
klappen, drei F~lle yon zweiteiligen Pulmonalldappen, neun F~lle yon vier- 
teiligen Pulmonalklappen und cinen kombinierten Fall, die er bei 8600 Sek- 
tionen land. Ob diese Zahlen maBgebend sind, erscheint zweifelhaft 
nach ~mseren Sektionsprotokollen, die eine grSBere Anzahl zweiteiliger 
Aortenklappen aufweisen. Auf Grund seiner Befunde und der Berttck- 
sichtigung der friiher ver5ffentlichten F~lle kommt er zu dem Resultat, 
dab der Zahl nach die Reduktion der Zahl der Aortenklappen auf zwei 
an erster Stelle steht, an zweiter die Vermehrung der Pulmonalklappen, 
w~hrend die Reduktion der Pulmonal- und die Yermehrung der Aorta- 
klal0pen selten seien. 3/[iBbildungen an beiden Ostien zugleich seien eben- 
falls sehr selten. Er teilt seine F~lle in zwei Gruppen ein; die Gruppe A 
hatte eine rechte und eine linke Klappe; aus jedem Sinus Valsalvae 
entsprang die dementsprechende Arterie. Der Typus B hatte eine vordere 
und eine hintere Xlappe; aus dem vorderen Sinus entsprangen beide 
Coronararterien. Die Gruppe A umfaBt bei ihm vier Fglle, yon denen 
drei eine flache Leiste im Sinus zeigten, einmal rechts und zweimal 
links. Die Gruppe B umfaBt 8 l~glle, yon dcnen sechs eine mehr oder 
wenigcr deutliche kiirzere oder lgngere Leiste im vorderen Sinus zeigten, 
die bei den zwei fibrigen fehlte resp. zweifelhaft war. Er macht den Ver- 
such einer Klarlegung der formalcn Genese und der teratogenetischen 
Termintionsperiode. Die kausale Genese lgBt er unerSrtert. Durch 
mehrfaehe L?berlegungen kommt er zu dem Schlusse, dab die MiB-- 
bildung der Klappen nach der Truncusteilung auftritt und dab zwei 
ErklgrungsmSglichkeiten bestehen: 1. eine Klappe verschwindet; 
2. zwci Xlappen verschmelzen miteinander. Fiir das Vorkommen der 
ersten MSglichkeit spricht der seltene Befund einer rudimentgren dritten 
Klappe; ftir die zweite MSglichkeit spreche die Leiste in Sinus Valsalvae. 
Demgem~B w~re in nnserem Falle die Entwicklung der zweiteiligen Klappe 
auf eine Verschmelzung zweier Klappen zurfickzuf~ihren, da, wie die 
Zeichnung zeigt, in dem rechten Sinus eine sehr ausgesprochene Leiste 
besteht. Bezfiglich dcr weiteren Begriindung seiner Resultate muB 
ich auf seine Arbeit verwcisen. Seine sgmtlichen 12 Fglle h~lt er ffir 
angeboren und die dabei bestehende Endoearditis fiir eine l~olge, 
jedenfalls nieht die Ursache einer postfStalen Versehmelzung, beson- 
ders auf Grund der Uberlegung, dab der fast regelm~Bige Befund yon 
gleich groBen Klappen die Annahme eincr Endocartidis Ms Ursache 
so gut wie ausschlieBe. Dilg19), der 1883 24 Fglle aus der Literatur 
zusammengestellt hat, die in den Herxheimerschen Zahlen enthalten 
sind, bespricht die Entstehung der AnomMie nur kt~rz und weist auf die 
~Sglichkeit hin, dab die MiBbildungen dutch mangelhafte Entwicklung 
der einen Xlal0pe, viellcicht infolge zu groBer Enge.der Aorta oder durch 
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Verschmelzung zweier Klappen zustande kommen kSnnen, worauf das 
Vorhandensein einer Raphe in einzelnen FMlen hindeute. 

Als Unterscheidungsmerkmale zwisehen angeborener und erworbener 
Zweiteilung der Klappen, welch letztere meist dureh chronisehe Endo- 
carditis bewirkt werde, wird yon B a b e s 2o) eine dieke sklerotische Leiste 
angegeben, die bei Erworbensein des Zustandes ,,selbst bei Verschmel- 
zung zweier Klappen bis zum Nodulus Arantii zu erkennen ist und sich 
am Aortenostium gewShnlich an einer Stelle inseriert, welche einen mehr 
oder minder umschriebenen endocarditisehen Wulst aufweist. In diesem 
Falle sind die Klappen immer wenigstens teilweise retrahiert." Dieser 
Ansieht ist sparer nieht widersprochen worden. Rein entwicklungs- 
geschiehttiehes Interesse hat in diesem Zusammenhang die Frage nach 
einer fStalen Endocarditis, die zu Klappenverwachsungen gefiihrt haben 
kSnnte. B a be s  gibt an, da~ in diesem Falle stets eine Leiste in der Mitre 
des Sinus der aus der Verwachsung hervorgegangenen Klappen bestehe~ 
die, wenn auch manchmal sehr niedrig, doeh immer aus weiBem, ver- 
diektem Klappenmaterial gebildet sei. Fehlt diese Leiste, oder aber ist 
die Leiste niedrig, durehseheinend, ganz h~utig, und sind in ihrer Um- 
gebung keinerlei Reste embryonaler Entziindung nachzuweisen, so 
nimmt er einen urspriinglichen Bildungsfehler an, wobei er die Leiste am 
Grunde als die nicht zur Ausfiihrung gebraehte Tendenz zur Bildung 
yon drei Klappen betraehtet. In unserem Falle w~re also nach Babe~  
keine urspriingliche Bildungsanomalie anzunehmen, sondern eine 
w~hrend des embryonalen Lebens erworbene Verschmelzung der Klappen, 
vielleieht infolge fStaler Endocarditis, wie es aueh de Vries  annimmt. 
Auch die Anwesenheit des derben Knotens am Sehnittpunkt des unteren 
Ansatzes der Klappe mit der Sinusleiste und der Leiste in der Klappe 
bereehtigt nieht zu der Annahme einer postfStalen Verschmelzung, 
denn der Knoten maeht vielmehr den Eindruek einer funktionellen 
Verdickung an der Grenze der fortw~hrend gezerrten Klappe und der 
Leiste an der Sinuswand. Die ganze Klappe maeht durchaus den Ein- 
druck einer bereits angeborenen Versehmelzung, denn sie ist in ihrem 
oberen Anteil v511ig gleiehm~l]ig gebaut. Die Lage der Coronararterien- 
ostien kann im vorliegenden Falle fiir die Beurteilung des Entwicklungs- 
meehanismus der zweiteiligen Klappe nieht gut herangezogen werden, 
weft nur ein Ostium vorhanden ist, und schon G e g e n b a u r  24) fest- 
stellt, dab diese Anomalie auch bei Fehlen sonstiger Herzanomalien 
beobachtet wird, was ieh nur best~tigen kann. Ubrigens fand de Vr i e s  
in einem Fall yon zweiteiligen Pulmonalklappen nur eine Coronararterie. 
Dieser Autor weist aueh auf diese Beziehung zwischen der Stellung 
der beiden Klappen und der Stellung der Coronararterien hin (siehe 
oben). Auf 'eine Erkt~rung verziehtet er, weft fiber die Weise, wie die 
Coronargef~l~e angelegt werden, sehr wenig bekannt zu sein scheine. 
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Sp~ter hat D d t e i n d r e  ~2) als weitere Unterscheidungsmerkmale 
zwisehen angeborener und erworbener Anomalie die Ansicht ausgespro- 
then, dal~ es ffir eine Entwicklungsanomalie sprechen wfirde, wenn die 
beiden Klappen nieht sehr verschieden an Umfang sind, wenn vor allem 
die kleine Klappe grS$er ist als eine normale, die gr6$ere kleiner als eine 
dureh Verwachsung entstandene Tasche sein mfil~te. Meiner Ansieht 
nach ist dieses Kriterium sehr unsieher, denn der Endeffekt einer durch 
Endoearditis entstandenen Verwaehsung zweier Klappen ist ein sehr 
unregelmgl~iger. Im iibrigen sehliel~t sieh Dd te ind re  den Unter- 
seheidungsmerkmalen yon Babes  an. De Vries unterseheidet nut 
:zwisehen ann~hernd gleichgroSen Klappen, die stets ftir Angeborensein 
des Zustandes spr~ehen, und erhebhchen GrSl~enunterschieden, wie sie 
h~ufiger durch postfStale Endocarditis bewirkt warden. Jedenfalls 
ware mein l~all aueh naeh den Unterseheidungsmerkmalen D d tei  nd r e s 
und de Vr ies '  als angeboren aufzufassen, In diesem Zusammenhang 
mSchte ich auf die aus jfingster Zeit vorliegende entwicklungsmechanisehe 
Studie BenekesaS):  ,,Uber Herzbildung und tterzmiltbildung als 
Funktionen primarer Blutstromformen" ausdrfiekheh hinweisen, die 
sieh seinen frfiheren Arbeiten fiber diesen Gegenstand anreiht. 

Was die topographisehe Lage der Klappen anlangt, so h~ngt dieselbe 
davon ab, ob man, wie die Autoren Bireh-Hrisehfeld29),  Babes20), 
Brette121) und D d t e i n d r e  ~2) eine mangelnde Anlage der hinteren 
Klappe oder aber Versehmelzungen der linken und reehten oder drittens 
Verschmelzung der rechten und hinteren Klappe annehmen will. 
Ob in unserem Falle bei dem verhgltnism~l~ig geringen GrSftenunter- 
schiede der Klappen und naeh der Lage derselben eine fehlende Bildung 
der hinteren Ktappe anzunehmen ist, wobei die Leiste im Sinus naeh 
Babes  die Andeutung der nicht zur Entwieklung gelangten hinteren 
Klappe darstellen wfirde, oder ob Verschmelzung tier rechten und linken 
Klappe vorliegt, ist schwer zu entscheiden. Bei erheblichem Gr5Ben- 
untersehied der Klappen, Lage tier Klappen vorn und hinten oder 
vorn rechts und links hinten 0der umgekehrt, nehmen die Autoren 
Babes ,  B r e t t e l ,  D d t e i n d r e ,  H e r x h e i m e r  ZusammenfluB tier ent- 
sprechenden Klappen an, eine Annahme, die jedoeh eines hinreichenden 
Beweises entbehrt, so da$ auch de Vries fiber diese Frage ziemlich kurz 
hinweggeht. Aueh die Lage der Ostien der Coronararterien im Verh~lt- 
his zu den Klappen gibt kein sieheres Merkmal ab, da auch in dieser 
Hinsicht Unterschiede vorkommen. 

Eine entwicklungsgesehiehtliche Klarlegung dieser Fragen stSl~t 
auf sehr groBe Sehwierigkeiten, den riehtigen Weg weist vielleicht die 
entwicklungsmechanisehe Theorie Benekes .  

Dagegen ist darauf aufmerksam zu maehen, dab die F~lle yon 
angeborenen zweiteiligen Aor~enklappen in einem groSen Prozentsatz 
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vergesellsehaftet siDd mit anderweitigen NiBbildungen des tterzens, 
spez. mit Defekten im Sel0tum ventriculorum. Von den 24 F~llea D ilg s 
zeigten neun noeh weitere MiBbildungen des I-Ierzens, und zwar nieht 
weniger als fiinf Defekte des Septum ventriculorum. In vereinzelten 
Fallen, so in einem Tall yon Hartg),  hat ein soleher Defekt das Auf- 
treten eines Aneurysma des reehten Sinus Valsalvae bei dreiteiligen 
Aortenklalopen anseheinend verursacht. 

Die Frage nach der Funktion der zweiteiligen Klappen ist reeht um- 
stritten, vorausgesetzt, dab dieselben nicht dureh loostfStale Krankheits- 
prozesse erheblieh ver~ndert sind. Einwandfrei ist die Insuffizienz 
naehgewiesen, wenn, wie in einigen der ver6ffentliehten F~lle, z~dsehen 
den Ansatzs~ellen der Klappen an der Aortenwand eine klappenlose 
Liieke besteht. Wo dies nicht der Tall ist, ist yon den Autoren eatweder 
dureh die WasseraufguBprobe oder durch die Messung der L~nge der 
Klappen oder aus sekund~ren Ver~nderungen am Herzen (Hyper- 
trophie) auf eine intra vitam bestehende Insuffizienz gesehlossen worden. 
Von diesen Kriterien sind nicht s~mtliehe stiehhaltig. Am einwand- 
freiesten ist die exzentrische tterzhypertrol0hie , die beim Erwaehsenen 
meist auf Insuffizienz der Aortenklalol0en beruht, indem der Ventrikel 
eine abnorm groBe Nenge Blutes erh~lt und das ttinausbefSrdern der- 
selben eine gr6Bere Arbeit beanslorueht." 

Die Wasseraufgugprobe wird in ihrer Exaktheit verschieden beur- 
teilt, weil die lohysiologisehen Verh~ltnisse der Systole und Diastole 
am Leiehenl0r~parat absolut nicht genau naehgeahmt werden kSnnen. 
Die Messung der Klappenfl~ehe oder der L~nge der Xlappenr~nder 
im Verh~ltnis zur Weite des Bulbus hat, falls nieht ganz auffallende 
Inkongruenz besteht, aueh keinen sieheren Weft, denn die L~nge der 
Klaploenr~nder, vielmehr ihr Spannungszustand im Noment der Dia- 
stole h~ngt wesentlich yon dem Kontraktionszustand des arteriellen 
Faserringes des Aortenostiums ab. 

Nit groBer Wahrschehfliehkeit jedoeh kann aus einer starken Lage- 
vergnderung einer Klappe, z. B. I-Ierabsinken derselben wie in vorliegen- 
dem Falle, auf eine Iasuffizienz gesehlossen werden, denn dann kann 
bei dem diastolisehen RiiekstoB augenseheinlieh der Klappenrand der 
tiefer gelegenen Klappe unter denjenigen der h5her gelegenen oder 
wenigstens steiler gestellten Klappe zu liegen kommen, spez. wenn die 
tiefer gelegene zugleich die grSBere ist. 

Dutch den bei Aorteninsuffizienz entstehenden PreBstrahl (Zahn,  
zitiert bei l~osenbusehlS)] werden am Endokard des Septums des 
linken Ventrikels dutch die stgrkere meehanisehe Inanspruchnahme 
sehnig-weiBliehe Endokardverdickungen und t~schenartige Bildungen 
hervorgerufen, aus deren Bestehen man auf eine Aorteninsuffizienz 
sehlieBen kann, worauf Oh lmi i l ie r  ~s) hingewiesen hat. 

u Archiv. Bd. 234. 6 
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In meinem Falle spreehen die drei Punkte: exzentrisehe Herzhyper- 
trophie, WasseraufguBprobe und die Lagerung der oberen XlaI0penrgnder 
in verschiedenen Ebenen ffir eine Insuffizienz des Ostiums. 

Dazu kommt noch als weiterer Faktor das Fehlen ein~s richtigen 
SchlieBungsrandes an der einen Klappe und das Fehlen des Nodulus 
Arantii an beiden KlappeD. In diesem Zusammenhang ist auf eine Studie 
B e n ekes 30) fiber die funktionelle Vergnderung der Aortenldaloloen hin- 
zuweisen. Er erkliirt, dab ,,das Erfordernis, den Klappenspalt mSglichst 
widerstandslos bei der Systole zu 6ffnen, bei der Diastole zu sehlieBen, 
dutch keine mathematischen Konstruktionen einfacher und vollkommener 
Ms dureh das Dreieck erffillt werde. Die Tatsaehe der Dreiteilung des 
Endokardwulstes entspricht der Erfahrung, dag durch diese Dreiteilung 
bei geringstem Materialverbrauch das Vollkommenste erreieht wird. Der 
Verschlu$ wird vollst~ndig dutch die Entwickhng der Noduli." Die 
logisehe l~olge dieser Ansehauung ist, dab die Zweiteilung der Klappe 
an und ffir sich sehon ffir eine Insuffizienz prgdisponiert. Des weiteren 
weist er, um eine Vorstellung zu gewinnen yon der Kraft, mit der die 
KIappen bei jederDiastole herzwgrts gezerrt werden, auf die elastisehen 
Fasersysteme hin, die yon den Klappenvereinignngswinke]n in der inner- 
sten Mediaschieht in der Lgngsrichtung der Aorta und Pulmonalis 
zuerst vereinigt naeh oben verSaufen, um sich dann garbenf6rmig ober- 
halb der oberen R~nder der Sinus Valsalvae zu verlieren. Die Art ihrer 
Anordnung zeigt, wie die die Klappe zerrenden Xriifte sich zuletzt 
auf die Anheftungsstellen konzentrieren. Da bei zweiteiligen Aorten- 
klappen nur zwei Anheftungsstellen existieren, so muB daraus auf eine 
gewisse Sehwiiehe der welt grSBeren Klappen gesehlossen werden, die das 
Herabsinken und Insuffizientwerden der Klappen begfinstigt. 

Von Dilgs xg) 24 Fgllen wiesen angeblich ffinf Insuffizienz des 
Aortenostiums auf, davon drei ohne frisehe Erkrankung der Xlappen. 
Babes  2o) nimmt ohne weiteres an, dab in fast s~mtlichen Fgllen yon 
zweiteiligen Aortenklappen Insuffizienz bestanden hat. ,,Es ist schon 
a priori anzunehmen, dab der Klappenapparat namentlieh bei Gegen- 
wart einer groBen und einer kleinen ](~lappe nieht normal funktionieren 
wird." In dieser Allgemeinheit seheint der Satz keine absolute Giiltig- 
keit zu haben, denn es sind eine ganze Reihe yon F~llen bekannt, in 
denen Individuen mit zweiteiligen Aortenklappen ohne Zirkulations- 
st6rungen ein h6heres Alter erreieht haben. Und B e n e k e s a~ Studien 
fiber die funktionelle Anpassung des Klappengewebes spreehen aueh 
in gewissem Sinne dagegen. 

Aueh Ribbert25), der die ganze Affektion im allgemeinen fiir be- 
deutungslos h~lt, weist auf die Gefahr einer Insuffizienz dutch Um- 
klappen des freien Randes naeh unten infolge zu starker Inansprueh- 
nahme bei starken Blutdrueksehwankungen hin. 
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Es kommt in jedem Einzelfalle ganz besonders auf die speziellen 
Verh~ltnisse an, ob eine Insuffizienz angenommen warden kann oder 
nicht. Selbstversti~ndlich wird dureh entzfindliehe Prozesse an den zwei- 
teiligen Klalopen noch leiehter als bei dreiteiligen eine Ivsuffizienz ent- 
stehen, was dureh die erhShte funktionelleInanspruehnahme der zwei- 
tefligen Klappen und mangelhafte Fixation der Klappen an nut  zwei 
Anheftungsstellen erkl&rt wird. 

Was das Alter und Gesehlecht der verSffentlichten F/~lle anlangt, 
soweit entsprechende Angaben vorliegen, so betrafen yon 24 F~llen 
19 m&nnliche Individuen; die meisten standen in den dreiBiger Jahren, 
dann nehmen sie an Zahl ab, bis zu einem Alter yon 70 Jahren, 
doeh sind auch F&lle zwischen dam 10. und 20. Lebensjahre zur Sektion 
gekommen. 

Als wiehtigste Folge der zweiteiligen Klappen werden yon B a b e s  
und aueh den sp~teren Autoren zwei Erkrankungen angefiihrt, n~m- 
lich 1. die Endoearditis, 2. des Aneurysma der Aorta oberhalb der 
Klappen. 

T h o  r e l~) sagt, dab die meisten Falle yon zweiteiligen Aortenklappen 
an Endocarditis zugrunde gehen. Des wird yon de  V r i e s  ~v) bestritten, 
der aber zugibt, dab bei 12 yon ihm gesammelten F~tllen niemals die 
Aortenklappen normal waren; immer bestand ulcer6se oder verruk6se 
oder ausgeheilte Endicarditis, nur war die Todesursache mehrmals 
eine andere. 

Das Auftreten der Endoeartitis wird naeh B a b e s  ~0) in erster Linie 
dureh die Insuffizienz begiinstigt, die bei einem erhebliehen Teil der 
Fi~lle yon zweiteiligen Aortenklappen friiher oder spgter entsteht. 
DaB andererseits durch die Endocarditis wieder das Auftreten einer 
Insuffizienz oder eine Verschlimmerung einer bestehenden Insuffizienz 
veranlagt wird, ist naheliegend. Denn seit den Untersuchungen O r t h s  
(Naturforscher-Versammlung StraBburg 1885) und W y s s o k o w i t z  
(Zentrbl. mediz. Wissenschft. I885) ist es bekannt, dab kiinstlieh 
erzeugte Klappeninsuffizienz leicht zu Endocarditis fiihrt, nament l ieh 
bei Gegenwart gewisser pathogener Keime im Blute. Besonders in den 
Fgllen, wo bei der Anomalie klappenlose Stellen am Ostium aortae 
bestehen, t ra t  meist ehronisehe und wiederholte Endoearditis auf. 
Aber auch in anderen F~llen sind die abnormen Klappen hgufig yon 
Endocarditis heimgesueht, was wahrscheinlich auf die dureh die Ano- 
malie gesetzte ~-berbtirdung unct zeitweise Insuffizienz zuriiekgeffihrt 
werden daft, welehe beiden Momente 0ffenbar Bakterienansiedlungen 
und-invasionen begfinstigen. 

Von Di lgs  24 Fi~llen zeigten 11 Residuen entziindlieher Erkran- 
kungen an den Klappen, die wohl meist endocarditischer Natur  waren. 
Von den 7 Fi~llen B a b e s' zeigien 4 endocarditisehe Vergnderungen der 

6* 
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Klappen, yon den 4 Fallen D d t e i n d r e s  einer, yon 9 F a l l e n B r e t t e l s  
zwei, yon 12 Fallen de  Vr ies '  samtliche. 

Die zweite wichtige Begleit- oder Folgeerscheinung der Falle yon 
zweiteiligen Aortenklappen ist des Auftreten eines Aneurysmas der 
Aorta. Von Di lgs  24 Fallen zeigte angeblieh nur einer ein Aorten- 
aneurysma; yon B abe  s 7 Fallen dagegen 4, yon D d t ei nd  r e s 4 Fallen 
zwei, yon B r e t t e l s  9 Fallen drei, de  V r i e s  erwahnte bei seinen 12 
Fallen kein Aneurysma. In  der iiberwiegenden Anzahl der Falle saB 
das Aneurysma oder eine unbedeutende umschriebene Erweiterung 
der Aorta rechts hinten im freien, in den tIerzbeutel fallenden Anteil 
derselben. Die yon B a b e s beobachteten Aneurysmen fanden sich ge- 
w6hnlich unmittelbar oberhalb der gr6i~eren Klappe, zeigten nut  Spuren 
yon Endarteriitis, oder aber ihre Wand war in besonders hohem Grade 
erkrankt. Der eine Fall yon Di lg  kann nicht welter besprochen wer- 
den wegen mangethafter Angaben; jedenfalls bestand frische Endocarditis 
und das Aneurysma war ins ]?erikard perforiert. Von den 4 Fallen 
B a b e s '  zeigte einer (Fall 6) chronisehe Endocarditis mit beginnender 
Sklerose und Endarteriitis chroniea deformans der Aorta, besonders 
oberhalb der gr6Beren Klappe, wo auch des Aneurysma saB. In  einem 
weiteren Falle (Fall 7) bestand chronisehe, mal]ig vorgesehrittene, 
verruk6se und sklerotische Endoearditis der Klappen. In  den zwei 
iibrigen F~llen (Fall 3 und 2) waren keine nennenswerten Wandverande- 
rungen vorhanden, und das Aneurysma saB jedesmal rechts hinten, 
einmal oberhalb der Ktappe, des andere )/[al war der Sinus in des groBe 
Aneurysma mit einbezogen. 

Von den 2 F~llen D d t e i n d r e s  zeigte der eine (Fall3) keine degene- 
ra t iven oder entziindlichen Wandveranderungen und die Aorta war 
oberhalb der beiden Klappen nach rechts und hinten flach ausgebuchtet. 
Der andere (Fall 4) zeigte hoehgradige endarteriitisehe Veranderungen 
in der Wand des groBen aueh reehts hinten oberhalb der Klappe liegen- 
den Anenrysmas. 

Von den drei einschlagigen Fallen B r e t t e l s  fend sich in Fail 4 
keine entziindliche oder degenerative Wandveranderung, beide Sinus 
waren erweitert, und oberhalb der hinteren Klappe war die Aorta in 
diffuser Weise starker nach auBen vorgebuchtet. In  Fall 7 bestand 
starke Sklerosierung der Wand des Aneurysmas, des oberhalb der rechten 
Klappe sal3, wobei der Sinus mit einbezogen war. In  Fall 1 waren beide 
Sinus stark nach auBen vorgebuchtet, und die vorgebuchteten l)artien, 
welche sich ausschlief~lieh auf die Sinus Valsalvae begrenzten und an der 
Iasertionslinie der Klappen an der Aorta genau abschlossen, ersehienen 
steif und unnachgiebig, was besonders deutlich im Bereieh der hinteren 
Klappe in die Erseheinung trat,  deren Sinus Valsalvae sich halbkugelig 
in den rechten Vorhof vorw61bte. Die Innenflache der diffus verdiekten 
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Aorta war glatt und zeigte wenige Millimeter oberhalb des Sinus Valsalvae 
der hinteren Klappe einen kleinen L~ngsril~ der Aortenwand. AuBer- 
dem bestand jedoch in diesem Falle eine Atresie der Aorta am Isthmus 
in der Aorta deseendens, so dal~ trotz der sonst bestehenden Analogien 
zu meinem Fall (Besehr~nkung der Aneurysmen auf die Sinus und Fehlen 
yon erheblichen Wandver~nderungen der Aorta..) er genetiseh wegen 
des bei ihm enorm gesteigerten Blutdruckes nicht verglicherl werden 
kann. 

Das Ergebnis dieser AufzKhlung ist das, dab F~lle yon zweiteiligen 
Aortenklappen in der Li~eratur besehrieben sind, bei denen es ohne 
entz/indliche oder degenerative Ver~nderungen der Aorten- und Sinus- 
wand zu umsehriebenen oder diffusen Erweiterungen der Aorta fast 
immer rechts hinten meist oberhalb der grSBeren Klappe kam, teil- 
weise mit Einbeziehung des entspreehendenSinus in die Erweiterung. 
Und zwar sind mit geniigender Sieherheit vier anzunehmen, wobei 
ich den Fall 1 yon B r e t t e l  mit Aorten-Atresie nicht mitrechne. Es 
ist zwar nicht in allen diesen Fgllen angegeben, ob die makroskopische 
Untersuehung der Aortenwand dureh die histologisehe erganzt wurde, 
und das Augenmerk der Autoren war noeh nicht auf die luetische Aor- 
titis gelenkt. Doch da s~mtliehe entziindlichen und dege~erativen 
Prozesse der Aortenwand bei erheblichen Graden auch zu makrosko- 
pischen Ver~nderunger~ fiihren, so darf mit Hinbliek auf die Genauigkeit, 
mit der  solche seltenen FMle zum mindesten makroskopisch untersucht 
zu werden pflegen, mit dem tats~chlichen l~ehlen solcher Wandver/inde- 
rungen in diesen 4 X~llen gerechnet werden. 

Diesen 4 FMlert ist der meinige als fiinfter anzureihen, mit der Be- 
sonderhei~, dab die Aneurysmen genau auf die Sinus beschr~nkt sind, 
und dab durch die histologische Untersuchung das Fehlen yon Lues 
und Arteriosklerose sichergestellt wurde. 

Es ist nun also zu betonen, dab das Aortenaneurysma bei zweiteiligen 
Klappen mit ziemllch groBer l~egelm~Bigkeit rechts hinten oberhalb 
der hier liegenden Klappe liegt, manehmal den Sinus dieser Klappe mit 
einbezieht und ausnahmsweise, wie in meirtem Falle, sich auf den Sinus 
beschr~nkt. Und zwar gilt dieser Satz sowohl ftir die FMle mit entziind- 
licher oder degenerativer Veri~nderung der Aortenwand als auch ffir die 
F~lle, die diese Wandver/~nderungen nicht zeigten. I)iese Gegend rechts 
hinten kann also als Pr~dilektionsstelle bezeichnet werden; und fiir das 
reine Sinusaneurysma sei darauf hingewiesen, dab die bisher ver6ffent- 
lichten F~lle yon Aneurysma Sinus Valsalvae bei normalen dreiteiligen 
Aortenldal0pen sich ganz iiberwiegend auf den rechten Sinus bezogen. 

Daraus ergibt sich, da~ noch folgende Fragen zu erSrtern sind: 
1. Besteh$ eine Zusammenhang zwischen der Anomalie der zwei- 

teiligen Aortenklappen und dem Aortenaneurysma ? 
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2. Warum sitzt das Aneurysma meist rechts hinten oberhalb der 
hier liegenden meist grSl3eren Klappe ? 

3. Was ist fiber das Aneurysma Sinus Valsalvae bei normalen 
dreiteiligen Aortenklappen bekannt ? 

4. Wie ist in meinem Falle das Auftreten der Aneurysmen zu erkli~ren ? 
Zur ersten Frage ist zu bemerken: schon aus der Tatsache, dab 

yon 44 Fallen zweiteiliger Aortenklappen, die yon vier Autoren verSffent- 
lieht sind, nicht weniger als 10 ein Aneurysma der Aorta aseendens 
aufwiesen, muB auf einen Zusammenhang beider Erscheinungen ge- 
sehlossen werden. 

Uber die Art des Zusammenhanges sind die Autoren verschiedener 
Ansicht: B a b e s  fiihrt drei ~omente  an: 

a) die von ibm vorausgesetzte Insuffizienz der zweiteiligen Klappen; 
b) eine Fortsetzung der mangelhaften Bildung yon den Klappen 

auf den Beginn der Aorta in Form einer geringeren Resistenz; 
c) den Mangel eines Sttitz- und Suspensionsapparates eben an der 

schwgchsten Stelle der Aorta. 
B re  t t e l  lehnt die Insuffizienz ab; er sagt, bei wirklieh angeborenen 

zweiteiligen Klappen k6nne Insuffizienz nicht bestehen, da die zweitei- 
ligen yon vornherein die Funkt ion der dreiteiligen fibernehmen. Durch 
seine entwicklungsmeehanischen Uberlegungen kommt ja auch B e ne  ke  
zu diesem Satze und entkleidet ihn so seines teleoiogischen Charakters. 
Dagegen, wenn auch dieInsuffizienz in den meistenFi~llen wahrscheinlieh 
bei der Geburt noch nicht bestanden hat, so kann sie doeh nach meinen 
frfiheren Ausffihrungen frfiher oder sparer dutch die funktionelle ~ber-  
belastung des defekten Organes (denm darum handelt es sieh doch eigent- 
lieh) entstehen. Denn der ganze Klappenapparat  ist doeh schwi~cher, 
wenn start  drei Fixationspunkten an der Aortenwand nur zwei vorhanden 
sind, da der verdickte Rand der Klappe mit seiner seitliehen Insertion 
offenbar die hauptsgehliehste Stf i tze  der Klappe bildet (Babes  und 
B e n eke) .  B a b e s konnte an einem Herzen mit zwei Klappen, aber ohne 
Endoearditis, leieht nachweisen, dab ein mi~giger Druek leieht Insuifi- 
zienz erzeugt, indem die groBe Klappe bedeutend ausgebuehtet wird 
und bei Fixierung der Aortenwandung ein Spalt zwischen den zwei 
Klappen bleibt. Bei normalen drei J.rJappen kommt dagegen bei be- 
deutend hSherem Druek keine Insuffizienz zustande. Dieselben halten 
einen etwa um ein Drittel hSheren Druck aus. Diese in manchen Fallen 
bestehende Insuffizienz wird nun dureh das Quantum der wi~hrend der 
Systole in die Aorta geworfenen Blutmenge einerseits zu Hyperbrophie 
und Dilatation des Herzens, andererseits zur Erweiterung der Aorta 
ffihren. Da jedoch bei viel bedeutenderer Insuffizienz aus anderen Ur- 
sachen keine wahren Aneurysmen der Aorta auftreten, so mfissen nach 
B a b e s  noch andere Momente in Betraeht zu ziehen sein. 
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Sein zweites Moment, n~mlich die Annahme einer angeborenen 
Sehw~che des Anfangsteiles der Aorta bei zweiteiligen Klappen wird 
yon B r e t t e l  ebenfalls in Zweifel gezogen mit dem ttinweis darauf, 
daB die arteriellen Faserringe, yon denen die Semilunarklappen abgehen, 
durehaus nieht der Arterienwand zugehSrJge, sondern h6ehstwahrseheim 
]ich selbst~ndige Bildungen sind; angeborene Anomalien der Klappen- 
platten brauehen daher keineswegs sieh auch auf die Arterienwand 
zu erstreeken. 

Etwas unklar ist, was B a b e s mit seinem drittenMoment, dem Mangel 
eines Stfitz- und Suspensionsapparates an der sehw~chsten Stelle der 
Aorta, gemeint hat. Hat er damit das Bestehen yon nur zwei Fixations- 
punkten der Klappen gemeint, die natfirlieh einen geringeren Zug nach 
innen und damit geringeren Halt der Butbuswand bewirken ? 

Ob die yon B e n e k e  nachgewiesenen Fasersysteme, die bei drei- 
teiligen Klappen yon den drei gemeinsamen Fixationspunkten in die 
Bnlbuswand einstrahlen, bei zweitefligen Klappen tats~ehlieh aneh ent- 
spreehend an Gesamtmasse reduziert sind und dadurch eine Schw~ehe 
der Bulbuswand bewirken~ bleibt weiteren Untersuchungen vorbehalten. 

Ebenso ist die weitere Bemerkung Babes ' ,  dab mangelhafte Bil- 
dungen sieh oft noch fiber die sichtbaren Grenzen hinaus erstreeken, 
un und ffir sich riehtig, ffir die vorliegende Frage aber nur durch genaueste 
serienweie Untersuehung der betreffenden Bulbusw~nd zu beweisen. 

Die pathologiseh-physiologisehen Folgen einer entzfindliehen oder 
regressiven Wandver~nderung an der betreffenden Stelle sind natfirlich 
viel leichter zu verstehen und sollen hier nicht n~her erSrtert werden. 

Brette121) lehnt die genannten MomenteBabes' ,  denen aueh D~- 
t e i n d r e  sieh ansehlieBt, alle ab und meint, daB der behauptete Zu- 
sammenhang zwisehen zweiteiligen Klappen und Aneurysma fiberhaupt 
nicht bestehe, sondern nur dureh neu hinzutretende vermit~elnde Er- 
krankungen versehiedener Art, wie Lues oder Arteriosklerose, die dann 
zu verh~ngnisvollen Folgen ffihren kSnnen, vorget~useht werde. Dieser 
Ansieht B r e t t e l s  widerspreehen aber einige der aufgeffihrten F~lle 
und spez. der aueh yon mir verSffentliehte, bei denen keine selbst- 
st~tndigen entzfinaliehen oder regressiven Erkrankungen, trotzdem aber 
ein Aneurysma, auftraten. Ieh nehme deshalb einen direkteren urs~eh- 
lichen Zusammenhang an. 

Die Beantwortung der zweiten Frage, warum das Aneurysma meist 
rechts hinten, oberhalb der meist bier liegenden grSBeren Klappe liegt, 
sehlieBt sieh eng an die der ersten an. Anatomiseh kommt in Betracht, 
d~B diese Stelle am meisten eines ~ut~eren Widerlagers entbehrt und 
frei in den tterzbeutel ragt. Physiologiseh kommt die yon R i n d f l e i s c h  
(zit. bei K a u f m a n n )  angenommene Brandungslinie in Betracht, 
welehe die Punkte miteinander verbinde~, gegen die der systolische Blur- 
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strom besonders stark andr~ngt. Diese Linie verlguit spiralig, beginnt 
vorn am Bulbus Aortae, riickt am aufsteigenden Tell allmi~hlich naeh rechts 
und hinten und zieht am hinteren Umfang der Aorta deseendens herab. 
Naeh R i n d f l e i s e h  kommen die Aortenaneurysmen vorzfiglich im 
Verlauf dieser Linie zustande. 

Vielleicht pradisponiert auch das weite Auseinanderliegen de rnu r  yon 
zwei Fixationsstellen der Klappen ausstrahlenden elastischen Faser- 
systeme zu einem Aneurysma an dieser Stelle. 

In  Beantwortung der dri t ten ~rage fiber das Vorkommen der Aneu- 
rysmen an den Sinus Valsalvae ist folgendes zu sagen: Bis zum Jahre 
1874 waren ungefghr 87 F~ille bekannt, yon denen der t tauptantei l  
yon den Engl~ndern R e i d ,  C r i s p  und S i b s o n  gestellt wurde. In  der 
deutsehen Literatur  sind in den Jahren 1844 bis 1919 28 F~ille beschrie- 
ben, darunter  betrafen die fiberwiegende l~ehrzahl (23) den reehten 
Sinus, dreimal war der rechte und linke gleichzeitig befallen, dreinal 
der rechte und hintere, viermal der linke, einmal ist der Sinus nicht an- 
gegeben. Was das Alter und Geschleeht der Fi~lle anbetrifft, soweit ent- 
sprechende Abgaben vorliegen, so betrafen yon 26 F~tllen 4 F~lle 
das zweite Jahrzehnt,  4 das dritte, 11 das vierte, 4 das ffinfte, 2 das 
seehste, 1 das siebente. M~nner waren 2~mal betroffen, Frauen 2 mal. 
Uber den Beruf linden sieh nur selten Angaben. Fast  framer warenes  
kSrperlieh arbeitende Individuen. 

:Die 1Viehrzahl der F~lle war mit akuter oder chronischer Endo- 
carditis vergesellschaftet; 5 real finder sich die Angabe einer Arterioskle- 
rose der Aorta, in neuerer Zeit, seitdem der Begriff der DShle-Heller sohen 
Aortitis festgelegt ist, mehren sich die Angaben fiber luetische Aorten- 
erkrankungen. In  zwei F~llen bestand gleiehzeitig ein Defekt im 
Septum membranaeeum Ventrieulorum, einmal erworben, einmal an- 
geboren. Einmal land sich hochgradige Enge des Aortenostiums (Durch- 
messer nur 1,5 cm), und einmal ausgesproehene Insuffizienz der Aorten- 
klappen. Zweiteilige Aortenklappen sind bei auf den Sinus besehrank- 
tern Aneurysma ohne erhebliche entziindliche oder regressive Wand- 
seh~digungen und ohne Aortenstenose oder -atresie bisher nieht be- 
obaehtet. In  den allermeisten F~llen bestand also eine die Aortenwand 
sch~digende Affektion, in den fibrigen entweder Septumdefekt, Enge 
der Aorta oder Insuffizienz der Klappen. DaB diese siimtliehen ange- 
fiihrten Faktoren das Entstehen des Aneurysma Sinus Valsalvae zum 
mindesten begtinstigt haben, wird in jedem einzelnen Falle yon den Au- 
toren angenommen: die entziindliehen und regressivenVer~nderungen 
der Aorta dureh Schw~ichung ihrer Wand; wobei jedoeh der Einwand, 
den B a u m e i s t e r  12) maeht, gerechtfertigt erseheint, dal~ ja die Endo- 
carditis, die sieh am hiiufigsten mit Sinusaneurysma vergesellschaftet 
finder, erfahrungsgem~B gerade die Stellen meistens frei l~Bt, yon 
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welchen sieh diese Aneurysmen entwiekeln. Bei den F~llen von Septum- 
defekt wird die Schw~chung des Widerlagers des Sinus, als welches das 
Septum angesehen wird, besehuldigt (yon B a u  m e i s t e r ) ,  bei dem 1%11 
yon Enge der Aorta  die DruekerhShung. 

Zusammenfassend nennt v o n  K r z  y w i c  ki6) als Ursachen fiir die 
Ents tehung der Aneurysmen des reehten Sinus Valsalvae 

1. die Atheromatose;  
2. eine auf den reehten Sinus Valsalvae als auf einen Locus minoris 

Resistentiae (wegen seiner Dtinnwandigkeit) wirkende DruckerhShung;  
3. Lues, soweit Ver~nderungen der Aortenwand durch sic bedingt 

sein kSnnen. 
t t a r t  9) hKlt den zweiten Gesichtspunkt ftir den bedeutuugsvollsten. 

Der Begriff der Diinnwandigkeit des rechten Sinus Valsalvae wird nach 
yon K r z y w i c k i  yon den meisten sp~teren Autoren akzeptiert.  ]qur 
O h l m i i l l e r  ~9) bestreitet  auf Grund seiner Untersuehungen an nor- 
malen Herzen diese Dfinnwandigkeit. Nach y o n  K r z  y w i e  ki  liegt der 
rechte Sinus Valsalvae etwas hSher und vor der Pars  membranaca  
septi Ventricutorum. Seine Wand gehSrt zum unteren Tell der zwischen 
Aorta  und reehtem Ventrikel gelegenen Scheidewand, die H i s  als 
, ,septum aort icum inferius" bezeichnet hat.  Dieses Septum wird aus 
der elastischen Wandpla t te  der Aorta, dem intermedi~ren Bindegewebe 
und der musknlSsen Wand des rechten Ventrikels gebildet. Die Wand 
des reehten Sinus Valsalvae, die diinner sei als die der beiden anderen 
Sinus, liegt demnach jener muskulSsen Wandleiste an, welche der Wand 
des rechten Ventrikels angehSrt und yon oben hinten nach vorne unten 
zwischen Septum membranaceum und Ostium pulmonale in das Septum 
musculare iibergeht. Nach v o n  K r z  y w i c  ki  trifft  dies bei den meisten 
Herzen nur ftir den vorderen oberen Teil des rechten Sinus Valsalvae 
zu; der untere hintere Abschnit t  des letzteren bildet bereits den Uber- 
gang zum Septum membranaeeum, und seine Wand liegt ohne mus- 
kulSse, nur mit  geringer bindegewebiger Zwischensubstanz, direkt 
dem Endocardialblatte des rechten Ventrikels an. Das Septum membra-  
naceum, das B a u m e i s t e r  t in  Widerlager des reehten Sinus Valsalvae 
nennt, liegt als kleines dreieckiges h~utiges Feld nach unten und hinten 
vom rechten Sinus Valsalvae in dem Winkel, den die rechte und hintere 
Aortenklappe bilden. Nach unten und seittieh wird es yon dem Septum 
musculare begrenzt. 

Dem widerspricht 0 h 1 m t i l l  e r und sagt : 

,,Bei ]3etrachtung und Pr/iparation eines normalen Herzens sieht man, dab 
das Selotum membranaceum zwischen der rechten und linken hinteren Klappen- 
tasche liegt, trod zwar so, dal~ die aneinander hegenden Ansatzstellen der Klappen- 
taschen sich in gleicher Weise an das Septum anlehnen, also beide zur g/~lfte des 
elastisch-muskul5sen Wide'lagers entbehren. Damit mtiBte also der hintere Sinus 
genau so zur Aneurysmabfldung pr~disponiert sein wie der rechte. 
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Ieh kann meine Ansicht darfiber naeh Preparation normaler Herzen 
dahin ~ugern: Sowohl der rechte wie der hintere Sinus Vaisalvae ent- 
behren in gleicher Weise in ihrem an das Septum membranaeeum 
grenzenden Anteil an einer kleinen Stelle, die abet lange nieht die Halfte 
des ganzen Sinus ausmaeht, des elastiseh muskul6sen Widerlagers 

Neuerdings macht Noack a~) darauf aufmerksam, dab der linke Annulus 
fibrosus, weleher aus der die Muskulatur des linken Vorhofes und linken Ven- 
trikels trennenden Bindegewebslage gebildet wird und sich zum Tell um den 
Bulbus der Aorta herlagert, an seinen I)bergangsstellen in die Bindegewebsplatte 
des vorderen MitrMsegels zwei derbe 2 mm dicke bindegewebige Verdiekungen 
besitzt, Trigona fibrosa genannt, die die Wand des linken und hinteren Sinus 
in ihrem untersten Absehnitt verstgrken he'fen, worauf schon I-Ienle hingewiesen 
hat. Der rechte Sinus besitzt diese Verst/~rkung nicht. 

Baumeis ter  12) glaubte auBerdem eine Pr~idisposition des reehten Sinus in 
seiner exponierten Lage an einer Stelle der vorderen Brustwand, die fiir Traumen 
am meisten zug~inglieh sei, zu finden. Bei dem Fehlen eines Traumas in der Anam- 
nese der beobachteten Fglle ist diese Ansicht abzulehnen, was aueh Schwarz la) 
und Ohlmtiller getan haben. 

Letzterer Autor betont demgegeniiber die dutch den Blutstrom 
physiologiseh bedingte Inanspruehnahme der Wandnngen, dargestellt 
dureh die max]male Dehnung des Bulbus dutch den diastoliseh zuriick- 
stiirzenden Blutstrom und durch das Hinaussehleudern der WeUe von 
den gesehlossenen und elastisehen Taschenklappen nach der AuBenwand 
der si~mtliehen Sinus. Obwohl dieser Vorgang anzuerkermen ist, so 
mug man sieh doeh wundern, dab trotzdem die Sinusaneurysmen 
so iiberaus selten sind, obwohl doeh die Wandsehgdigungen der Aorta, 
die das Entstehen des Aortenaneurysmas begiinstigen, besonders 
Lues und Atherosklerose, sich aueh sehr h~ufig in den Sinus lokalisiert 
finden. 

Weiter hat O h l m i i l l e r  auf die schon welter oben erwghnte Bran- 
dungslinie yon Ri  nd  I1 eis e h hingewiesen, in deren Bereieh der rechte 
Sinus Valsalvae liegt. Im Zusammenhang damit i~ugert er die Ansieht, 
dM~ diese Brandungslinie aueh ffir den diastolisch zuriiekstttrzenden 
Blutstrom gelte. Einen Beweis dafiir finder er in dem sehnig-weiB- 
lichen Endoeardverdickungen und taschenartisen Bildungen am Septum 
des linken Ventrikels bei Aorteninsuffizienz, die bei gleiehmgBiger 
Klappensehrumpfung durch den Prel]strahl infolge der stgrkeren 
Inanspruehnahme am ausgesproehensten unterhMb der reehten Aorten- 
tasehe naeh abwgrts hervorgerufen werden. 

Der dritte Faktor, den v o n K r z y wic k i anftthrt, ngmlich die Lues, 
ist jedenfMls ganz besonders zu betonen, besonders da ein groBer Tell 
der l~i~lle in relativ jugendliehem Alter zur Beobachtung gelangte, 
wo die Arteriosklerose noeh keine nennenswerte Rolle gespielt hat. 
Sind ja doeh naeh G r u b e r  is) zumeist die Sinus, Valsalvae mitergriffen, 
meist aueh die freien Klappenrgnder, besonders dort, wo sic ansetzen, 
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im Gegensatz zum atherosklerotischen Leiden, das in gr6Berer Zahl 
den Klappenbereich, die Sinus- und Coronararterien frei l~Bt, um an 
der Brandungslinie fiber dem Klappenringe einzusetzen. 

Die Endoearditis, die yon K r z y w i c k i  niohf erwghnt, muB sieher 
als eine weitere Ursache der Sinusaneurysmen angenommen werden, 
daffir spricht die H~ufigkeit der Kombination: Sinusaneurysma und 
Endocarditis resp. auf Endoearditis beruhende Klappe~Lfehler. Iqur 
der genetisehe Zusammenhang ist dabei vielfaeh nieht klar; wohl aber 
l~l~t sieh in den F~llen, bei denen es zu einer Retraktion der Klappen kam, 
eine erhShte Inanspruchnahme der entsprechenden Sinusw~inde da~ 
durch annhemen, dai3 sie gegenfiber dem Ansehlag des systolischen 
Blutstromes der Verst~rkung durch die normalerweise sieh an die Sinus- 
wand anlegenden Klappe verlustig gehen, In den F~illen, bei denen die 
eine oder beide Klappen herabgezerrt, naeh unten gesunken sind, 
l ~ t  sieh, wie aueh in meinem Falle, ebenfalls zeigen, dab die Klapl~e den 
ganzen Sinus nieht mehr zu decken vermag. 

B a u m e i s t e r  ffihrt dann noch das Vorhandensein yon nur zwei 
Aortenklappen an, da sieh solche in einer ganzen Reihe yon F~llen 
mit Sinusaneurysma kombiniert f~nden, l~aeh meinen frfiheren Dar- 
legungen entsprieht das nicht ganz den Tatsachen, denn das Aneurysma 
bei zweiteiligen Aortenklappen sitz~ fast immer oberhalb der Klappe; 
mein Fall ist der erste dieserArt, wenn man nicht denFall yon Perls~S), 
angeffihrt bei Brette121), mitrechnen will, bei dem Atresie der Aorta 
und Aneurysmen beider Sinus Vatsalvae bei zweiteiligen Aortenklappen 
bestanden. Die k0ngenitale Verminderung der Aortenklappen spielt 
n~eh B a u m e i s t e r  j edenfalls eine Rolls bei der Entstehung der Sinus- 
aneurysmen, da gewShnlieh zugleich aueh der Anfang der Aorta anormal 
und weniger widerstandsfiihig sei. Letztere Behauptung ist, wie oben 
dargelegt, umstritten. 

Ich komme zur Beantwortung der vierten Frage, naeh dem Zu- 
sammenhang der Zweiteilung der Klalopen mit den Sinusaneurysmen 
in meinem Falle: naehdem das Bestehen einer Lues, Endoearditis oder 
Atherosklerose aueh durch die histologische Untersuehung ausgesehlossen 
ist, bleiben als diskutable Faktoren nur 

1. die Sehw~ehung der Wand dutch die Verminderung der Fixations- 
punkte der Klappen auf zwei, die den Gegenzug gegenfiber der bulbus- 
erweiternden Kraft des systolischen und diastolischen Blutstromes 
sehw~ieher gestalten, als er bei normalen drei Fixationspunkten is$ 

2. die mehr oder weniger hypothetisehe angeborene Schw~che der 
Bulbuswand, die mit der Mii~bildung der Klappen Hand in Hand 
gehen sell; 

3. die Insuffizienz dureh Vermittlung des dabei entstehenden 
PreBstrahtes; 
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4. die Brandungslinie des diastolischen und systolischen Blut- 
stromes; 

5. die durch die groI~e, ziemlich der Horizolitalstellung sich II~hernde 
Klal0pe besoliders heftig nach aul~en geworfene und vermehrte diasto- 
lisch zuriickstfirzende Blutsi~ule; 

6. der ~r einer Wandverst~rkung der Sinusw~nde, spez. der 
rechtsseitigen durch die sich IIicht mehr anlegende herabgesunkene 
Klappe, gegentiber dem andr~Liigendeli systolischen Blutstrom. 

(Punkt 3 und 4 haben allerdings nur fiir das rechtsseitige grol~e 
Aneurysma Geltung.) 

Es bleibt noch fibrig, eilie kurze Betraehtung fiber die Richtung, 
die die Aiieurysmen nehmen, und fiber die Perforation derselbeli anzu- 
stellen: es kommen bei den Aneurysmen der Sinus Valsalvae die ver- 
schiedensteli Richtungen vor; naeh vorn rechts zwischen rechtem Herz- 
ohr ulid Arteria pulmonalis in den Herzbeutel wie auch ill meinem Falle, 
nach dem rechten Velitrikel, IIach dem rechten Vorhof, in das Selotum 
ventrieulorum, in den Conus der Arteria pulmonalis, in die linke Ven- 
trikelwand; dabei sind die versehiedensten Uberg~nge beobaehtet. 
Relativ am h~ufigsten ist die VorwSlbulig nach reehts vorne, entweder 
in den reehteli Ventrikel oder aber zwisehen reehtem Herzrohr und Arte- 
ria pulmonalis in den tterzbeutel.  Naeh H a r t  silid die Pefforationen 
der Sinusaneurysmeli voll der 1NTatur eigentlich schon vorgezeichnet, 
einmal dureh die Beziehungen der vorderen Sinuswand zu jener iYiuskel- 
partie, welehe als eine Le~ste yon oben hinten nach vorn unteli zwisehen 
Septum membranaeeum und Pulmonalostium in das muskulSse Ven- 
trikelseptum fibergeht, darm aber weiterhin dutch die Btutdruekver- 
h~ltnisse in beiden Ventrikelli. 

Rupturen der Aneurysmeli des reehten Sinus Valsalvae silid mehffaeh 
besehrieben, und zwar entsprechend der Richtung des Aneurysmas 
in den rechten Ventrikel, in den rechteli Vorhof, in den Herzbeutel, 
ausliahllisweise in den linken Velitrikel. 

Die meist reehtsseitigeli Aneurysmen bei mehrteiligen Aortenklappen, 
die ja fast immer oberl/alb der Klappe rechts hiliten saBen, sind ebenfalls 
einige 1Kale zur Perforation gekommen, ulid zwar meist in den Herzbeutel, 
entspreehend der direkt an die HShle des Herzbeutels grenzenden Lage 
dieser Stelle der Bulbuswand. 
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