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Die Aneurysmen der Sinus Valsalvae Aortae bei dreiteiligen Semi-
lunarklappen sind selten beobachtet, wenn man den Begriff streng fafit
und nicht alle die Fille mitrechnet, bei denen ein Sinus Valsalvae in
ein Aneurysma des Bulbus der Aorta mit einbezogen ist.

In der neuesten Zusammenstellung von Ohlmiiller2?) aus dem
Jahre 1917 sind 28 Fille verzeichnet, die in der deutschen Literatur
in den Jahren 1844-—1914 veroffentlicht sind. 1919 hat dann Noack34)
noch einen Fall verdffentlicht. ‘

Ebenso sind die Fille von angeborenen zweiteiligen Aortenklappen
nicht haufig, wihrend ja durch postfétale Erkrankungen hiufiger eine
Reduktion der Zahl der Aortenklappen auf zwei zustande gebracht
wird.

Das gleichzeitige Vorkommen eines Aneurysmas an irgendeiner Stelle
der Aorta, verursacht durch Lues oder Arteriosklerose, und einer an-
geborenen Zweiteilung der Aortenklappen, wire nun bei der Haufigkeit
des Aneurysmas der Aorta der kritischen Untersuchung nicht wert, wenn,
nicht das Aorten-Aneurysma bei zweiteiligen Klappen eine bestimmte
Stelle bevorzugen wiirde, nimlich die Gegend rechts hinten, meist
direkt oberhalb der hier liegenden meist groBeren Klappe. Diese gewisse
RegelmaBigkeit zwingt zu der Annahme eines Kausalnexus zwischen
den beiden Erscheinungen und hat schon mehrfach die Autoren zu
Auseinandersetzungen itber diesen Zusammenhang veranlaBt. Da nun
der vorliegende Fall die weitere seltene Besonderheit zeigt, dal die Aneu-
rysmen sich durchaus auf die Sinus beschrinken, so dirfte sich damit
die Verdffentlichung rechtfertigen. Ich bringe zunichst das abgekiirzte
Sektionsprotokoll des Falles, der mir von Herrn Dr. Walkhoff, Pro-
sektor am Stubenrauch-Kreiskrankenhaus, Berlin-Lichterfelde, in giitig-
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ster Weise zur Verfiigung gestellt wurde, und der von ihm als Armee-
pathologen im Felde im Jahre 1918 seziert wurde. Das Priiparat be-
findet sich in der Sammlung des Pathologischen Instituts des genannten
Krankenhauses.

Klinische Bemerkungen: Der 35 Jahre alte Pat., Eisenbahnassistent,
wurde am 17. JI. 1918 in kollapsihnlichem Zustande ins Lazarett eingeliefert.
Am folgenden Tage gibt Pat. an, dal er am 17. nachmittags einen Spaziergang
gemacht habe, wobei er plotzlich einen Schwicheanfall bekam; das BewuBtsein
sei ihm dabei geschwunden.

Status bei Lazarettaufnahme: Allgemeine Cyanose, Bewulitsein vor-
handen. Starke Schwiche. Puls klein, fast nicht zu fiihlen, 90 Schlige in der Mi-
nute. Im Urin /,°/,, Eiweif. Der Puls erholt sich etwas durch Kampfergaben.
Am 19. IL. plstzlich Exitus,

Sektionsprotokoll: Bei der Eréffnung der Brusthohle zeigt sich, daf
beide Lungen oben vorn gebliht vorliegen, sich in der Mittellinie hier beriihrend.
Sie sind unverwachsen, und beide Pleurahthlen sind frei von Fliissigkeit. Vorn
unten liegt der Herzbeutel frei zutage. Er ist ziemlich stark ausgedehnt, und beim
Einschneiden in ihn quellen in groBen Mengen dunkelrote Cruormassen hervor,
die neben fliissigem Blute den Herzbeutel prall anfiillen, an Menge ca. 320 ccm
insgesamt. Die Innenfliche des Herzbeutels ist am Peri- und Epikard spiegelnd
glatt. Das Herz ist faustgrof und in beiden Ventrikeln stark kontrahiert. Im
Bereich des rechten Herzohres und weiter im Bereich des aufsteigenden Teiles
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der Aorta bis zum Arcus und im Bereich: der ‘Artéria pulmonalis erscheint das
subepikardiale Fettgewebe ausgedehnt dunkelrot ‘durchblutet. Oberhalb des
Suleus coronarius liegt zwischen Bulbus pulmonalis und dem rechten Herzohr
eine pflaumengroBe kugelige Vorwslbung, deren ganze obere Fliche eine dunkel-
rote flache Durchblutung des subepikardialen Gewebes zeigt. Diese Vorwélbung
zeigt dort, wo sie seitwirts dem Bulbus der Aorta anliegt, einen 15 mm langen,
2 mm breiten RiB, aus dem fliissiges Blut hervorsickert. Dieser Rif hat fetzige
Umrandung und fiihrt in das Innere der halbkugeligen Vorwdlbung hinein. Rechter
Vorhof entsprechend weit, in seinem Inneren eine geringe Menge dunkelroten
fliissigen Blutes. Ost. atr. ventr. dextr. fiir 3 Finger durchgingig. For. ovale
geschlossen. Unterhalb des For. ovale, medianwirts von der Abgangsstelle der
Valvula Thebesii, findet sich ein daumenkuppengro8er subendokardialer Blutungs-
herd in der muskuliren rechten Vorhofswand. Tricuspidalis i. O. Ebenso V.
cava sup. und inf. Rechtes Herz im Ventrikel ziemlich stark kontrahiert. Tra-
bekularsystem hier vorspringend, nicht abgeplattet, blaBgrau. Muskulire Ven-
trikelstérke rechts 4 mm. Pulmonalklappen i. O. Linkes Atrium etwas erweitert.
Seine Innenfliche etwas weiBlich, triibe; Ost. atr. ventr. sin. fiir 2 Finger durch-
gingig. Mitralis i O. Trabekularsystem des linken stark kontrahierten Ven-
trikels vorspringend. Muskulire Ventrikelstirke 18 mm. Am Septum musculare
des linken Ventrikels ein subendokardialer flacher dunkelrotér Blutungsherd.
Aortenklappen auf Wassereinlauf nicht schlieBend; es liegen nur zwei Semilunar-
klappen vor. Diese haben folgende Stellung und Beschaffenheit: Die eine legt
Techts vorne, die andere links hinten. Der Aortenschlitz bei KlappenschluB ver-
léuft also von rechts hinten nach links vorn. Die rechte Klappe ist groBer -als
die linke. Der obere Rand der ersteren ist 6 cm lang, der andere 5!/, cm. Beide
reichen ziemlich gleichm#fig mit ihren Sinus Valsalvae tief nach unten. Hahe
der rechten Klappe in. jhrer Mitte 2 cm, der linken 1%/,cm. Die linke Klappe
gibt noch einigermaBen das Bild einer normalen Klappe; das Segel derselben ist
zwar im ganzen sehr derb gebaut, aber doch durchsichtig. Ein eigentlicher
SchlieBungsrand, findet sich an ihr nicht, wenn man nicht eine kleine horizontale
leistenformige Verdickung nahe dem linken oberen Anheftungsrande als Rest
desselben ansehen will. ' Ein Nodulus Arantii ist nicht zu sehen. Der Sinus dieser
Klappe ist dadurch erweitert, daB einerseits die Klappe nach vorn ausgebauchs
erscheint, andererseits seine hintere Wand eine aneurysmatische Erweiterung
erfahren hat. Diese letatere tritt in Form einer etwa walnuBgrofen Aussackung
der Aortenwand hervor, die den ganzen Sinusumfang betrifft, nach oben aber
genau mit dem Sinusrand abschlieBt. Hier ist der Ubergang der Aortenwand zum
Aneurysma allmihlich. Eine scharfe leistenformige Umrandung des Sackes
besteht nicht. Die Wand des Aneurysmas fiihlt sich nachgiebig und diinn an, die
Innenfliche ist glatt, bis auf einige gelbhche fleckweise auftretende Herdstellen,
die im Niveau der Intima liegen. Mit seiner Tiefe erstreckt sich der Sack nach
hinten zum rechten Vorhof hin oberhalb des Ansatzes der Tricuspidalsegel, dort
wo die Vena cava sup. ihren Anfang nimmt,

Das rechte Aortensegel zeichnet sich durch weit derberen Aufbau aus; Ein
Schliefungsrand ist deutlich an jhm ausgeprigt, er stellt eine leistentsrmige
horizontal verlauferide Verdickung dar; dagegen fehlt der Nodulus Arantii. Nicht
nur das eigentliche Segel selbst, sondern auch der oberhalb des SchlieBungsrandes
liegende Klappenteil hat sehniges Gefiige erhalten, so daB die ganze Klappe eine
véllig undurchsichtige Platte darstellt. . Sie hingt sackférmig nach unten und
nimmt bel Anspannung eine beinahe horizontale Stellung ein.  Auflagerungen
finden 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 pflaumengrole Erweiterung
erfahren hat. Diese erstreckt sich hinter der Arteria pulmonalis zwischen dieser
und dem rechten Herzohr und dokumentiert sich auen in der schon beschriebenen
halbkugeligen Vorwolbung der Herzwand., Der Eingang zu dem Aneurysma
setzt sich durch einen scharfen Rand ab, der der Lage nach ungeféhr der
normalen oberen Circumferenz des Sinus Valsalvae entspricht. Unten bildet den
Boden des Einganges die Anheftungsstelle der Klappe selbst, wo das Klappen-
segel sich in die Aneurysmawand fortzusetzen scheint. Hier sieht man, wie von
der Innenfliche der Mitte des unteren Randes des Segels, und zwar von einem
hier befindlichen Knotchen, das in die Klappe einen leistenformigen 5 mm langen
Fortsatz entsendet, eine spornartige Lefze hochgeht, die eine gewisse septum-
artige Abtrennung des vorderen Drittels des Aneurysmabodens zustande bringt.
Der vordere rechte Abschnitt des Aneurysmabodens stellt nur eine haselnuB-
groBe kugelige Wandausbauchung dar, der hintere Teil macht im wesentlichen
das Aneurysma aus. Die Wand des aneurysmatischen Sackes ist diinn, aber von
sehnenartigem Gefiige, aufen liegt ihr das fettreiche sudepikardiale Gewebe auf,
innen ist sie glatt bis auf einzelne herdweise auftretende Lipoidflecke. An der
Decke des Aneurysmas, nahe dem scharfen vorderen Rande, mittels dessen die
Sackwand in die Bulbuswand iibergeht, findet sich ein 22 mm langer, 8 mm
breiter zackiger Rif, durch den man mittels der Sonde zu der Stelle kommt,
wo das Epikard den schon beschriebenen Rifl zeigt. Irgendwelche das Lumen
des Aneurysmas ausfilllende Thrombenmassen finden sich nicht. In dem Winkel,
der durch die beiden unteren Ansatzlinien der Klappen an ihrer hinteren gemein-
samen Fixationsstelle gebildet wird, besteht eine bindegewebige, diinne, durch-
scheinende Stelle im Septum, die sich auch noch auf einen kleinen Teil der Wand,
des rechten Aneurysmas hinten unten erstreckt (Septum membranaceum). Was
die Coronararterien betrifft, so lieB sich nur eine einzige priparatorisch feststellen,
die ihren Abgang 4 mm oberhalb des rechten Aortensegels auferhalb des Sinus
Valsalvae nahe dem gemeinsamen vorderen oberen Insertionsrande nimmt. Diese
Arterie versorgt rechtes und linkes Herz. Aortenweite am Ansatz der Klappen
6 cm. Bulbus der Aorta nicht diffus erweitert, von normaler Circumferenz. Seine
Intima glatt, weiBigrau, bis auf einige Lipoidflecke, die herdweise auch in den
iibrigen Abschnitten der Aorta zu sehen sind. Aortenweite im Brustteil 4,5 em,
im Bauchteil 3,75 cm. Gewicht des Herzens samt Brust- und Bauchaorta 400 g. . . .
Das iibrige Protokoll bietet keine Besonderheiten.

Pathologisehe Diagnose: :

Angeborene Zweiteilung der Aortenklappen, Aneurysmabildung
beider Sinus Valsalvae, von denen das weit gr68ere desrechten Sinus
in den Herzbeutel rupturiert ist. Ausgedehnte Blutung im Herz-
beutel

Histologische Untersuchung:

Zur mikroskopischen Untersuchung kamen Schnitte von der Wand des
Bulbus der Aorta sowie von der Wand des linken Aneurysmasackes, dort wo
diese in die der Aorta iibergeht. Histologisch erweist sich die Aortenwand am Bulbus
vollstindig normal, eine Intimawucherung besteht nicht; die Media ist regel-
miBig aufgebaut, reich an elastischen Fasern und Muskelelementen. Mesarteriitische
Herde kommen nirgends vor. Am Ubergang der Aortenwand zu der des Aneu-
rysmas im linken Sinus Valsalvae fingt allmahlich eine Anderung der Gewebs-
struktur an. Wihrend die Intima normal bleibt, treten in der Media, und zwar
in allen Schichten derselben, zunichst an einzelnen Stellen, fleckweise, dann nach
dem Aneurysma hin immer dichter gelagerte Degenerationsherde auf. Das elasti-
sche Gewebe hat in ihnen eine Verklumpung der elastischen Fagern erfahren, die
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Hand in Hand mit einer Zerbréckelung geht. Die Muskelbiindel sind schméler
geworden und haben z. T. die Fiarbbarkeit ihrer Kerne eingebiilit. Durch den Aus-
fall dieser Gewebselemente sind in der Wand in den gefirbten Préparaten helle
Stellen entstanden, die als Flecken hervortreten. In ihrer Umgebung hat das
Bindegewebe fast regelmiBig eine hyaline Verstdrkung erfahren. Nach der Aneu-
rysmaseite hin nehmen diese mesarteriitischen Herde an Zahl immer mebhr zu.
Sie riicken nahe aufeinander, konfluieren, wobei sie durch Dehnung der Wand
auseinander gezerrt und plattgedriickt werden; das hyaline verstirkte Bindegewebe
ihrer Umgebung tritt dafiir stdrker hervor. Schlieflich resultiert eine hyaline
streifenformige bindegewebige Umwandlung der Media, bei der die elastisch-
muskuldren Elemente mit ihren Degenerationen stark zuriicktreten. Erst im
Bereich der aneurysmatischen Aussackung verbindet sich mit dem Mediaprozesse
eine Verdickung der Intima, die auf einer Vermehrung der sternformigen, feine
fibrillire Grundsubstanz zwischen sich enthaltenden Bindegewebszellen beruht.
Entziindungszellen finden sich hier wie am Ubergang der Wand des Aneurysmas
nirgends. Dem mikroskopischen Befunde nach handelt es sich somit um einen
hochgradigen Untergangsproze8 der elastischen Fasern und der Muskulatur in
der Media, der, da er nicht mit Entziindungserscheinungen verkniipft ist, nur
die Folge einer Uberdehnung der Wand sein kann. DemgemiB ist er in der Wand
des Sinus Valsalvae, also am Aneurysma, am ausgéprigtesten, in den angrenzen-
den Aortenpartien, die ebenfalls einer stirkeren Beanspruchung ausgesetzt waren,
am geringsten.

Bei der Klarlegung unseres Falles ist es zuvor notwendig, der Frage
néher zu treten, auf welchen entwicklungsgeschichtlichen Grundlagen
die Dreiteilung der Semilunarklappen beruht. Nach Born3?), Koll-
mann?) und Hertwig3l) sind schon vor der Trennung des Truncus
arteriosus die Semilunarklappen als vier Wiilste, die aus Gallertgewebe
mit einem Epithelitberzug bestehen, angelegt. Zwei von ihnen-werden
bei der Scheidung des Truncus in Aorta und Pulmonalis h/aﬁ)iert. Auf
jedes Gefal fallen also drei Wiilste, aus welchen sich die Klappen ent-
wickeln, und zwar verteilen sich die vier wulstfsrmigen Klappenanlagen
bei der Scheidung des urspriinglich einheitlichen Bulbus arteriosus in
die zwei. Kanile derart, daB eine vordere und die vorderen Hilften
der beiden seitlichen auf die Pulmonalis, eine hintere und die hinteren
Halften der beiden seitlichen auf die Aorta treffen. Hieraus ergibt sich,
daB die vorne gelegene Pulmonalarterie eine vordere und zwei seitliche,
die Aorta eine hintere und zwei seitliche Klappen normalerweise auf-
zuweisen haben.

Offenbar ist das Vorkommen zweltelhger Klappen nicht gar zu selten.
Eine Veroffenthchung derartiger Fille ist wohl vielfach unterblieben,
da in einer Reihe von Fillen Stérungen der Herztétigkeit klinisch und -
pathologisch-anatomisch nicht zur Geltung kamen.

Nach Herxheimer2) waren bis 1912 iiber 50 Fille von angeborenen
zweiteiligen Aortenklappen bekannt. ,,Einige Falle sind mit Pulmonal-
stenose kombiniert. Zumeist sind die zwei Klappen etwa gleich grof,
zuweilen ist die eine gréBer als die andere. Relativ haufig besteht gleich-
zeitig Aortenstenose.*
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1917 hat de Vries?’) neuerdings 12 Fille von zweiteiligen Aorten-
klappen verdffentlicht, dazu noch einen Fall von vierteiligen Aorten-
klappen, drei Fille von zweiteiligen Pulmonalklappen, neun Fille von vier-
teiligen Pulmonalklappen und einen kombinierten Fall, die er bei 8600 Sek-
tionen fand. Ob diese Zahlen maligebend sind, erscheint zweifelbaft
nach unseren Sektionsprotokollen, die eine grofere Anzahl zweiteiliger
Aortenklappen aufweisen. Auf Grund seiner Befunde und der Bertick-
sichtigung der frither versffentlichten Falle kommt er zu dem Resultat,
dafB der Zahl nach die Reduktion der Zahl der Aortenklappen auf zwei
an erster Stelle steht, an zweiter die Vermehrung der Pulmonalklappen,
wihrend die Reduktion der Pulmonal- und die Vermehrung der Aorta-
klappen selten seien. MiBbildungen an beiden Ostien zugleich seien eben-
falls sehr selten. Er teilt seine Fille 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 Klappe; aus dem vorderen Sinus entsprangen beide
Coronararterien. Die Gruppe A umfalit bei ihm vier Fille, von denen
drei eine flache Leiste im Sinus zeigten, einmal rechts und zweimal
links. Die Gruppe B umfalBit 8 Falle, von denen sechs eine mehr oder
weniger deutliche kiirzere oder lingere Leiste im vorderen Sinus zeigten,
die bei den zwei ibrigen fehlte resp. zweifelhaft war. Er macht den Ver-
such einer Klarlegung der formalen Genese und der teratogenetischen
Termintionsperiode. Die kausale Genese 1Bt er unerdrtert. Durch
mehrfache Uberlegungen kommt er zu dem Schlusse, dafi die MiB-
bildung der Klappen nach der Truncusteilung auftritt und daB zwei
Erklarungsmoglichkeiten bestehen: 1. eine Klappe verschwindet;
2. zwei Klappen verschmelzen miteinander. Fiir das Vorkommen der
ersten Moglichkeit spricht der seltene Befund einer rudimentéren dritten
Klappe; fiir die zweite Moglichkeit spreche die Leiste in Sinus Valsalvae.
Demgemal} wire in unserem Falle die Entwicklung der zweiteiligen Klappe
auf eine Verschmelzung zweier Klappen zuriickzufiihren, da, wie die
Zeichnung zeigt, in dem rechten Sinus eine sehr ausgesprochene Leiste
besteht. Beziiglich der weiteren Begriindung seiner Resultate mul}
ich auf seine Arbeit verweisen. Seine sdmtlichen 12 Falle halt er fir
angeboren und die dabei bestehende Endocarditis fiir eine Folge,
jedenfalls nicht die Ursache einer postfétalen Verschmelzung, beson-
ders auf Grund der Uberlegung, daB der fast regelmiflige Befund von
gleich groBen Klappen die Annahme einer Endocartidis als Ursache
so gut wie ausschlieBe. Dilg??), der 1883 24 Fille aus der Literatur
zusammengestellt hat, die in den Herxheimerschen Zahlen enthalten
sind, bespricht die Entstehung der Anomalie nur kurz und weist auf die
Moglichkeit hin, daf die MiBbildungen durch mangelhafte Entwicklung
der einen Klappe, vielleicht infolge zu grofier Enge.der Aorta oder durch
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Verschmelzung zweier Klappen zustande kommen konnen, worauf das
Vorhandensein einer Raphe in einzelnen Fillen hindeute.

Als Unterscheidungsmerkmale zwischen angeborener und erworbener
Zweiteilung der Klappen, welch letztere meist durch chronische Endo-
carditis bewirkt werde, wird von Babes?0) eine dicke 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 gewdhnlich an einer Stelle inseriert, welche einen mehr
oder minder umschriebenen endocarditischen Wulst aufweist. In diesem
Falle sind die Klappen immer wenigstens teilweise retrahiert.« Dieser
Ansicht ist spiter nicht widersprochen worden. Rein entwicklungs-
geschichtliches Interesse hat in diesem Zusammenhang die Frage nach,
einer f6talen Endocarditis, die zu Klappenverwachsungen gefithrt haben
konnte. Babes gibt an, daB in diesem Falle stets eine Leiste in der Mitte
des Sinus der aus der Verwachsung hervorgegangenen Klappen bestehe,
die, wenn auch manchmal sehr niedrig, doch immer aus weillem, ver-
dicktem Klappenmaterial gebildet sei. Fehlt diese Leiste, oder aber ist
die Leiste niedrig, durchscheinend, ganz hiutig, 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 Ausfithrung gebrachte Tendenz zur Bildung
von drei Klappen betrachtet. In unserem Falle whre also nach Babes
keine urspriingliche Bildungsanomalie anzunehmen, sondern eine
withrend des embryonalen Lebens erworbene Verschmelzung der Klappen,
vielleicht infolge fétaler Endocarditis, wie es auch de Vries annimmt.
Auch die Anwesenheit des derben Knotens am Schnittpunkt des unteren
Ansatzes der Klappe mit der Sinusleiste und der Leiste in der Klappe
berechtigt nicht zu der Annahme einer postfétalen Verschmelzung,
denn der Knoten macht vielmehr den Eindruck einer funktionellen
Verdickung an der Grenze der fortwihrend gezerrten Klappe und der
Leiste an der Sinuswand. Die ganze Klappe macht durchaus den Ein-
druck einer bereits angeborenen Verschmelzung, denn sie ist in ihrem.
oberen Anteil vollig gleichmiBig gebaut. Die Lage der Coronararterien-
ostien kann im vorliegenden Falle fiir die Beurteilung des Entwicklungs-
mechanismus der zweiteiligen Klappe nicht gut herangezogen werden,
weil nur ein Ostium vorhanden ist, und schon Gegenbaur?) fest-
stellt, daB diese Anomalie auch bei Fehlen sonstiger Herzanomalien
beobachtet wird, was ich nur bestitigen kann. Ubrigens fand de Vries.
in einem Fall von zweiteiligen Pulmonalklappen nur eine Coronararterie.
Dieser Autor weist auch auf diese Beziehung zwischen der Stellung
der beiden Klappen und der Stellung der Coronararterien hin (siehe
oben). Auf eine Erklsrung verzichtet er, weil iiber die Weise, wie die
Coronargefifie angelegt werden, sehr wenig bekannt zu sein scheine.
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Spiter hat D éteindre??) als weitere Unterscheidungsmerkmale
zwischen angeborener und erworbener Anomalie die Ansicht ausgespro-
chen, daB} es fiir eine Entwicklungsanomalie sprechen wiirde, wenn die
beiden Klappen nicht sebr verschieden an Umfang sind, wenn vor allem
die kleine Klappe gréBer ist als eine normale, die groBere kleiner als eine
durch Verwachsung entstandene Tasche sein miiBte. Meiner Ansicht
nach ist dieses Kriterium sehr unsicher, denn der Endeffekt einer durch
Endocarditis entstandenen Verwachsung zweier Klappen ist ein sehr
unregelméBiger. Im iibrigen schlieBt sich Déteindre den Unter-
scheidungsmerkmalen von Babes an. De Vries unterscheidet nur
zwischen annéhernd gleichgroBen Klappen, die stets fiir Angeborensein
des Zustandes sprichen, und erheblichen GréBenunterschieden, wie sie
haufiger durch postfotale Endocarditis bewirkt wiirden. Jedenfalls
wére mein Fall auch nach den Unterscheidungsmerkmalen D éteindres
und de Vries’ als angeboren aufzufassen, In diesem Zusammenhang
mochte ich auf die aus jingster Zeit vorliegende entwicklungsmechanische
Studie Benekes3): ,Uber Herzbildung und HerzmiBbildung als
Funktionen primérer Blutstromformen* ausdriicklich hinweisen, die
sich seinen fritheren Arbeiten tiber diesen Gegenstand anveiht.

Was die topographische Lage der Klappen anlangt, so hingt dieselbe
davon ab, ob man, wie die Autoren Birch-Hrischfeld?), Babes20),
Brettel®) und Déteindre?) eine mangelnde Anlage der hinteren
Klappe oder aber Verschmelzungen der linken und rechten oder drittens
Verschmelzung der rechten und hinteren Klappe annehmen will.
Ob in unserem Falle bei dem verhiltnism#aBig geringen GroBenunter-
schiede der Klappen und nach der Lage derselben eine fehlende Bildung
der hinteren Klappe anzunehmen ist, wobei die Leiste im Sinus nach
Babes die Andeutung der nicht zur Entwicklung gelangten hinteren
Klappe darstellen wiirde, oder ob Verschmelzung der rechten und linken
Klappe vorliegt, ist schwer zu entscheiden. Bei erheblichem GréBen-
unterschied der Klappen, Lage der Klappen vorn und hinten oder
vorn rechts und links hinten oder umgekehrt, nehmen die Autoren
Babes, Brettel, Déteindre, Herxheimer ZusammenfluB der ent-
sprechenden Klappen an, eine Annahme, die jedoch eines hinreichenden
Beweises entbehrt, so daB auch de Vries tiber diese Frage ziemlich kurz
hinweggeht. Auch die Lage der Ostien der Coronararterien im Verhalt-
nis zu den Klappen gibt kein sicheres Merkmal ab, da auch in dieser
Hinsicht Unterschiede vorkommen.

Eine entwicklungsgeschichtliche Klarlegung dleser Fragen stoBt
auf sebr groBe Schwierigkeiten, den richtigen Weg weist vielleicht die
entwicklungsmechanische Theorie Benekes.

Dagegen ist darauf aufmerksam zu machen, daB die Fille von
angeborenen zweiteiligen Aortenklappen in einem groBen Prozentsatz
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vergesellschaftet sind mit anderweitigen MiBbildungen des Herzens,
spez. mit Defekten im Septum ventriculorum. Von den 24 Fillen Dilgs
zeigten neun noch weitere MiBbildungen des Herzens, und zwar nicht
weniger als finf Defekte des Septum ventriculorum. In vereinzelten
Fallen, so in einem Fall von Hart®), hat ein solcher Defekt das Auf-
treten eines Aneurysma des rechten Sinus Valsalvae bei dreiteiligen
Aortenklappen anscheinend verursacht.

Die Frage nach der Funktion der zweiteiligen Klappen ist recht um-
stritten, vorausgesetzt, daB dieselben nicht durch postfstale Krankheits-
prozesse erheblich verindert sind. Einwandfrei ist die Insuffizienz
nachgewiesen, wenn, wie in einigen der verdffentlichten Fille, zwischen
den Ansatzstellen der Klappen an der Aortenwand eine klappenlose
Liicke besteht. Wo dies nicht der Fall ist, ist von den Autoren entweder
durch die WasseraufguBprobe oder durch die Messung der Linge der
Klappen oder aus sekunddren Verinderungen am Herzen (Hyper-
trophie) auf eine intra vitam bestehende Insuffizienz geschlossen worden.
Von diesen Kriterien sind nicht simtliche stichhaltig. Am einwand-
freiesten ist die exzentrische Herzhypertrophie, die beim Erwachsenen
meist auf Insuffizienz der Aortenklappen beruht, indem der Ventrikel
eine abnorm grofle Menge Blutes erhilt und das Hinausbeférdern der-
selben eine gréBere Arbeit beansprucht.’

Die WasseraufguBiprobe wird in ihrer Exaktheit verschieden beur-
teilt, weil die physiologischen Verhiltnisse der Systole und Diastole
am Leichenpriparat absolut nicht genau nachgeahmt werden kénnen.
Die Messung der Klappenfliche oder der Liange der Klappenrinder
im Verhsltnis zur Weite des Bulbus hat, falls nicht ganz auffallende
Inkongruenz besteht, auch keinen sicheren Wert, denn die Linge der
Klappenrinder, vielmehr ihr Spannungszustand im Moment der Dia-
stole hingt wesentlich von dem Konfraktionszustand des arteriellen
Faserringes des Aortenostiums ab.

Mit groBer Wahrscheinlichkeit jedoch kann aus einer starken Lage-
verdnderung einer Klappe, z. B. Herabsinken derselben wie in vorliegen-
dem Falle, auf eine Insuffizienz geschlossen werden, denn dann kann
bei dem diastolischen RiickstoB augenscheinlich der Klappenrand der
tiefer gelegenen Klappe unter denjenigen der hioher gelegenen oder
wenigstens steiler gestellten Klappe zu liegen kommen, spez. wenn die
tiefer gelegene zugleich die groBere ist.

Durch den bei Aorteninsuffizienz entstehenden PreBstrahl (Zahn,
zitiert bei Rosenbusch?®)] werden am Endokard des Septums des
linken Ventrikels durch die stéirkere mechanische Inanspruchnahme
sehnig-weifliche Endokardverdickungen und taschenartige Bildungen
hervorgerufen, aus deren Bestehen man auf eine Aorteninsuffizienz
schlieBen kann, worauf Ohlmiiller®) hingewiesen hat.

Virchows Archiv. Bd. 234. 6
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In meinem Falle sprechen die drei Punkte: exzentrische Herzhyper-
trophie, WasseraufguBprobe und die Lagerung der oberen Klappenréinder
in verschiedenen Ebenen fiir eine Insuffizienz des Ostiums.

Dazu kommt noch als weiterer Faktor das Fehlen eines richtigen
Schliefungsrandes an der einen Klappe und das Fehlen des Nodulus
Arantii an beiden Klappen. In diesem Zusammenhang ist auf eine Studie
Benekes3?) iber die funktionelle Verinderung der Aortenklappen hin-
zuoweisen. Er erklirt, daB ,,das Erfordernis, den Klappenspalt moglichst
widerstandslos bei der Systole zu 6ffnen, bei der Diastole zu schlieflen,
durch keine mathematischen Konstruktionen einfacher und vollkommener
als durch das Dreieck erfiillt werde. Die Tatsache der Dreiteilung des
Endokardwulstes entspricht der Erfahrung, dafl durch diese Dreiteilung
bei geringstem Materialverbrauch das Vollkommenste erreicht wird. Der
VerschiuB wird vollstéindig durch die Entwicklung der Noduli.“ Die
logische Folge dieser Anschauung ist, dal die Zweiteilung der Klappe
an und fiir sich schon fiir eine Insuffizienz pridisponiert. Des weiteren
weist er, um eine Vorstellung zu gewinnen von der Kraft, mit der die
Klappen bei jeder Diastole herzwirts gezerrt werden, auf die elastischen
Fasersysteme hin, die von den Klappenvereinigungswinkeln in der inner-
sten Mediaschicht in der Léngsrichtung der Aorta und Pulmonalis
zuerst vereinigt nach oben verlaufen, um sich dann garbenférmig ober-
halb der oberen Rénder der Sinus Valsalvae zu verlieren. Die Art ihrer
Anordnung zeigt, wie die die Klappe zerrenden Krifte sich zuletzt
auf die Anheftungsstellen konzentrieren. Da bei zweiteiligen Aorten-
klappen nur zwei Anheftungsstellen existieren, so muff daraus auf eine
gewisse Schwiiche der weit groBeren Klappen geschlossen werden, die das
Herabsinken und Insuffizientwerden der Klappen beglinstigt.

Von Dilgs) 24 Fillen wiesen angeblich fiinf Insuffizienz des
Aortenostiums auf, davon drei ohne frische Erkrankung der Klappen.
Babes20) nimmt ohne weiteres an, daff in fast sdmtlichen Fallen von
zweiteiligen Aortenklappen Insuffizienz bestanden hat. ,,Es ist schon
a priori anzunehmen, dafl der Klappenapparat namentlich bei Gegen-
wart einer groBen und einer kleinen Klappe nicht normal funktionieren
wird.* In dieser Allgemeinheit scheint der Satz keine absolute Giiltig-
keit zu haben, denn es sind eine ganze Reihe von Fillen bekannt, in
denen Individuen mit zweiteiligen Aortenklappen ohne Zirkulations-
storungen ein héheres Alter erreicht haben. Und Benekes??) Studien
iiber die funktionelle Anpassung des Klappengewebes sprechen auch
in gewissem Sinne dagegen. ’

Auch Ribbert?), der die ganze Affektion im allgemeinen fiir be-
deutungslos hilt, weist auf die Gefahr einer Insuffizienz durch Um-
klappen des freien Randes nach unten infolge zu starker Inanspruch-
nahme bei starken Blutdruckschwankungen hin.
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Es kommt in jedem Einzelfalle ganz besonders auf die speziellen
Verhiltnisse an, ob eine Insuffizienz angenommen werden kann oder
nicht. Selbstverstindlich wird durch entziindliche Prozesse an den zwei-
teiligen Klappen noch leichter als bei dreiteiligen eine Insuffizienz ent-
stehen, was durch die erhhte funktionelle Inanspruchnahme der zwei-
teiligen Klappen und mangelhafte Fixation der Klappen an nur zwei
Anheftungsstellen erklirt wird.

Was das Alter und Geschlecht der veréffentlichten Fialle anlangt,
soweit entsprechende Angaben vorliegen, so betrafen von 24 Fillen
19 minnliche Individuen; die meisten standen in den dreifliger Jahren,
dann nehmen sie an Zahl ab, bis zu einem Alter von 70 Jahren,
doch sind auch Fille zwischen dem 10. und 20. Lebensjahre zur Sektion
gekommen.

Als wichtigste Folge der zweiteiligen Klappen werden von Babes
und auch den spiteren Autoren zwei Erkrankungen angefithrt, nim-
lich 1. die Endocarditis, 2. das Aneurysma der Aorta oberhalb der
Klappen.

Thorel?) sagt, daB die meisten Fille von zweiteiligen Aortenklappen
an Endocarditis zugrunde gehen. Das wird von de Vries??) bestritten,
der aber zugibt, daB bei 12 von ihm gesammelten Féllen niemals die
Aortenklappen normal waren; immer bestand ulcerdse oder verrukdse
oder ausgeheilte Endicarditis, nur war die Todesursache mehrmals
eine andere. )

Das Auftreten der Endocartitis wird nach Babeg?20) in erster Linie
durch die Insuffizienz beglinstigh, die bei einem erheblichen Teil der
Falle von zweiteiligen Aortenklappen frither oder spiter entsteht.
Dafi andererseits durch die Endocarditis wieder das Auftreten einer
Insuffizienz oder eine Verschlimmerung einer bestehenden Insuffizienz
veranlaBt wird, ist naheliegend. Denn seit den Untersuchungen Orths
(Naturforscher-Versammlung StraBlburg 1885) und Wyssokowitz
(Zentrbl. mediz. Wissenschft. 1885) ist es bekannt, daf kinstlich
erzeugte Klappeninsuffizienz leicht zu Endocarditis fiithrt, namentlich
bei Gegenwart gewisser pathogener Keime im Blute. Besonders in den
Fillen, wo bei der Anomalie klappenlose Stellen am Ostium aortae
bestehen, trat meist chronische und wiederholte Endocarditis auf.
Aber auch in anderen Fallen sind die abnormen Klappen haufig von
Endocarditis heimgesucht, was wahrscheinlich auf die durch die Ano-
malie gesetzte Uberbiirdung und zeitweise Insuffizienz zuriickgefiihrt
werden darf, welche beiden Momente offenbar Bakterienansiedlungen
und -invasionen begiinstigen.

Von Dilgs 24 Fillen zeigten 11 Residuen entzindlicher Erkran-
kungen an den Klappen, die wohl meist endocarditischer Natur waren.
Von den 7Fillen Babes’ zeigten 4 endocarditische Verinderungen der

6%



84 Kurt Walcher:

Klappen, von den 4 Fallen Déteindres einer, von 9 FallenBrettels
zwei, von 12 Fallen de Vries' samtliche.

Die zweite wichtige Begleit- oder Folgeerscheinung der Fille von
zweiteiligen Aortenklappen ist das Auftreten eines Ancurysmas der
Aorta. Von Dilgs 24 Fillen zeigte angeblich nur einer ein Aorten-
aneurysma; von Babes 7 Fillen dagegen 4, von Déteindres 4 Fillen
zwei, von Brettels 9 Fallen drei, de Vries erwiihnte bei seinen 12
Fallen kein Aneurysma. In der iiberwiegenden Anzahl der Fille saf}
das Aneurysma oder eine unbedeutende umschriebene Erweiterung
der Aorta rechts hinten im freien, in den Herzbeutel fallenden Anteil
derselben. Die von Babeg beobachteten Aneurysmen fanden sich ge-
wohnlich unmittelbar oberhalb der gréferen Klappe, zeigten nur Spuren
von Endarteriitis, oder aber ihre Wand war in besonders hohem Grade
erkrankt. Der eine Fall von Dilg kann nicht weiter besprochen wer-
den wegen mangethafter Angaben; jedenfalls bestand frische Endocarditis
und das Aneurysma war ins Perikard perforiert. Von den 4 Fillen
Babes’ zeigte einer (Fall 6) chronische Endocarditis mit beginnender
Sklerose und Endarteriitis chronica deformans der Aorta, besonders
oberhalb der gréBeren Klappe, wo auch das Aneurysma saB. In einem
weiteren Falle (Fall 7) bestand chronische, maBig vorgeschrittene,
verrukose und sklerotische Endocarditis der Klappen. In den zwei
tibrigen Fallen (Fall 3 und 2) waren keine nennenswerten Wandverdnde-
rungen vorhanden, und das Aneurysma sall jedesmal rechts hinten,
einmal oberhalb der Klappe, das andere Mal war der Sinus in das grofie
Aneurysma mit einbezogen.

Von den 2 Fillen Déteindres zeigte der eine (Fall3) keine degene-
rativen oder entziindlichen Wandveréinderungen und die Aorta war
oberhalb der beiden Klappen nach rechts und hinten flach ausgebuchtes.
Der andere (Fall 4) zeigte hochgradige endarteriitische Verdnderungen
in der Wand des groBen auch rechts hinten oberhalb der Klappe liegen-
den Aneurysmas.

Von den drei einschligigen Fallen Brettels fand sich in Fall 4
keine entziindliche: oder degenerative Wandverdnderung, beide Sinus
waren erweitert, und oberhalb der hinteren Klappe war die Aorta in
diffuser Weise stiarker nach auflen vorgebuchtet. In Fall 7 bestand
starke Sklerosierung der Wand des Aneurysmas, das oberhalb der rechten
Klappe sal, wobei der Sinus mit einbezogen war. In Fall 1 waren beide
Sinus stark nach auflen vorgebuchtet, und die vorgebuchteten Partien,
welche sich ausschlieBlich auf die Sinus Valsalvae begrenzten und an der
Insertionslinie der Klappen an der Aorta genau abschlossen, erschienen
steif und unnachgiebig, was besonders deutlich im Bereich der hinteren
Klappe in die Erscheinung trat, deren Sinus Valsalvae sich halbkugelig
in den rechten Vorhof vorwélbte. Die Innenfliche der diffus verdickten
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Aorta war glatt und zeigte wenige Millimeter oberhalb des Sinus Valsalvae
der hinteren Klappe einen kleinen Liangsrifi der Aortenwand. AuBer-
dem bestand jedoch in diesem Falle eine Atresie der Aorta am Isthmus
in der Aorta descendens, so daB trotz der sonst bestehenden Analogien
zu meinem Fall (Beschrinkung der Aneurysmen auf die Sinus und Fehlen
von erheblichen Wandverdanderungen der Aorta) er genetisch wegen
des bei ihm enorm gesteigerten Blutdruckes nicht verglichen werden
kann.

Das Ergebnis dieser Aufzihlung ist das, daB Fille von zweiteiligen,
Aortenklappen in der Literatur beschrieben sind, bei denen es ohne
entziindliche oder degenerative Veranderungen der Aorten- und Sinus-
wand zu umschriebenen oder diffusen Erweiterungen der Aorta fast
immer rechts hinten meist oberhalb der groBeren Klappe kam, teil-
weise mit Hinbeziehung des entsprechenden Sinus in die Erweiterung.
Und zwar sind mit genfigender Sicherheit vier anzunehmen, wobei
ich den Fall 1 von Brettel mit Aorten-Atresie nicht mitrechne. Es
ist zwar nicht in allen diesen Fillen angegeben, ob die makroskopische
Untersuchung der Aortenwand durch die histologische erginzt wurde,
und das Augenmerk der Autoren war noch nicht auf die luetische Aor-
titis gelenkt. Doch da simtliche entziindlichen und degenerativen
Prozesse der Aortenwand bei erheblichen Graden auch zu makrosko-
pischen Verinderungen, fithren, so darf mit Hinblick auf die Genauigkeit,
mit der. solche seltenen Falle zum mindesten makroskopisch untersucht
zu werden pflegen, mit dem tatsichlichen Fehlen solcher Wandverande-
rungen in diesen 4 Féallen gerechnet werden. ‘

Diesen 4 Fallen ist der meinige als fiinfter anzureihen, mit der Be-
sonderheit, daBl die Aneurysmen genau auf die Sinus beschrinkt sind,
und da durch die histologische Untersuchung das Fehlen von Lues
und Arteriosklerose sichergestellt wurde.

Es ist nun also zu betonen, daB das Aortenaneurysma bei zweiteiligen
Klappen mit ziemlich groBer RegelmiaBigkeit rechts hinten oberhalb
der hier liegenden Klappe liegt, manchmal den Sinus dieser Klappe mit
einbezieht und ausnahmsweise, wie in meinem Falle, sich auf den Sinus
beschrinkt. Und zwar gilt dieser Satz sowohl fiir die Falle mit entziind-
licher oder degenerativer Verinderung der Aortenwand als auch fir die
Fille, die diese Wandverinderungen nicht zeigten. Diese Gegend rechts
hinten kann also als Pridilektionsstelle bezeichnet werden; und fiir das
reine Sinusaneurysma sei darauf hingewiesen, daB die bisher versffent-
lichten Félle von Aneurysma Sinus Valsalvae bei normalen dreiteiligen
Aortenklappen sich ganz iiberwiegend auf den rechten Sinus bezogen.

Daraus ergibt sich, daB noch folgende Fragen zu erértern sind:

1. Besteht 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 gréBeren Klappe ?

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

4. Wie ist in meinem Falle das Auftreten der Aneurysmen zu erkliren ?

Zur ersten Frage ist zu bemerken: schon aus der Tatsache, dafl
von 44 Fillen zweiteiliger Aortenklappen, die von vier Autoren versifent-
licht sind, nicht weniger als 10 ein Aneurysma der Aorta ascendens
aufwiesen, muB auf einen Zusammenhang beider Erscheinungen ge-
schlossen werden.

Uber die Art des Zusammenhanges sind die Autoren verschiedener
Ansicht: Babes fiihrt drei Momente an:

a) die von ihm vorausgesetzte Insuffizienz der zweiteiligen Klappen,

b) eine Fortsetzung der mangelhaften Bildung von den Klappen
auf den Beginn der Aorta in Form einer geringeren Resistenz;

¢) den Mangel eines Stiitz- und Suspensionsapparates eben an der
schwichsten Stelle der Aorta.

Brettel lehnt die Insuffizienz ab; er sagt, bei wirklich angeborenen
zweiteiligen Klappen kénne Insuffizienz nicht bestehen, da die zweitei-
ligen von vornherein die Funktion der dreiteiligen iibernehmen. Durch
seine entwicklungsmechanischen Uberlegungen kommt ja auch Beneke
zu diesem Satze und entkleidet ihn so seines teleologischen Charakters.
Dagegen, wenn auch dieInsuffizienz in den meisten Fallen wahrscheinlich
bei der Geburt noch nicht bestanden hat, so kann sie doch nach meinen
fritheren Ausfithrungen frither oder spiter durch die funktionelle Uber-
belastung des defekten Organes (denn darum handelt es sich doch eigent-
lich) entstehen. Denn der ganze Klappenapparat ist doch schwicher,
wenn statt drei Fixationspunkten an der Aortenwand nur zwei vorhanden
sind, da der verdickte Rand der Xlappe mit seiner seitlichen Insertion
offenbar die hauptsichlichste Stiitze der Klappe bildet (Babes und
Beneke). Babes konnte an einem Herzen mit zwei Klappen, aber ohne
Endocarditis, leicht nachweisen, daf ein miBiger Druck leicht Insuffi-
zienz erzeugt, indem die groBe Klappe bedeutend ausgebuchtet wird
und bei Fixierung der Aortenwandung ein Spalt zwischen den zwei
Klappen bleibt. Bei normalen drei Klappen kommt dagegen bei be-
deutend hoherem Druck keine Insuffizienz zustande. Dieselben halten
einen etwa um ein Drittel héheren Druck aus. Diese in manchen Fallen
bestehende Insuffizienz wird nun durch das Quantum der wihrend der
Systole in die Aorta geworfenen Blutmenge einerseits zu Hypertrophie
und Dilatation des Herzens, andererseits zur Hrweiterung der Aorta
fithren. Da jedoch bei viel bedeutenderer Insuffizienz aus anderen Utr-
sachen keine wahren Aneurysmen der Aorta auftreten, so miissen nach
Babes noch andere Momente in Betracht zu ziehen sein.
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Sein zweites Moment, nidmlich die Annahme einer angeborenen
Schwiche des Anfangsteiles der Aorta bei zweiteiligen Klappen wird
von Brettel ebenfalls in Zweifel gezogen mit dem Hinweis darauf,
daB die arteriellen Faserringe, von denen die Semilunarklappen abgeben,
durchaus nicht der Arterienwand zugehdrige, sondern héchstwahrschein-
lich selbstandige Bildungen sind; angeborene Anomalien der Klappen-
platten brauchen daher keineswegs sich auch auf die Arterienwand
zu erstrecken.

Etwas unklar ist, was Babes mit seinem dritten Moment, dem Mangel
eines Stiitz- und Suspensionsapparates an der schwichsten Stelle der
Aorta, gemeint hat. - Hat er damit das Bestehen von nur zwei Fixations-
punkten der Klappen gemeint, die natiirlich einen geringeren Zug nach
innen und damit geringeren Halt der Bulbuswand bewirken ?

Ob die von Beneke nachgewiesenen Fasersysteme, die bei drei-
teiligen Klappen von den drei gemeinsamen Fixationspunkten in die
Bulbuswand einstrahlen, bei zweiteiligen Klappen tatsichlich auch ent-
sprechend an Gesamtmasse reduziert sind und dadurch eine Schwiche
der Bulbuswand bewirken, bleibt weiteren Untersuchungen vorbehalten.

Ebenso ist die weitere Bemerkung Babes’, dafl mangelhafte Bil-
dungen sich oft noch iiber die sichtbaren Grenzen hinaus erstrecken,
an und fiir sich richtig, fiir die vorliegende Frage aber nur durch genaueste
serienweie Untersuchung der betreffenden Bulbuswand zu beweisen.

Die pathologisch-physiologischen Folgen einer entziindlichen oder
regressiven Wandverinderung an der betreffenden Stelle sind natiirlich
viel leichter zu verstehen und sollen hier nicht niher erortert werden.

Brettel2l) lehnt die genannten Momente Babes’, denen auch Dé-
teindre sich anschlieBt, alle ab und meint, dafl der behauptete Zu-
sammenhang zwischen zweiteilicen Klappen und Aneurysma iiberhaupt
nicht bestehe, sondern nur durch neu hinzutretende vermittelnde Er-
-krankungen verschiedener Art, wie Lues oder Arteriosklerose, die dann
zu verhingnisvollen Folgen fiithren kénnen, vorgetduscht werde. Dieser
Ansicht Brettels widersprechen aber einige der aufgefithrten Fille
und spez. der auch von mir verdffentlichte, bei denen keine selbst-
sténdigen entziimalichen oder regressiven Erkrankungen, trotzdem aber
ein Aneurysma, auftraten. Ich nehme deshalb einen direkteren ursich-
lichen Zusammenhang an.

Die Beantwortung der zweiten Frage, warum das Aneurysma meist
rechts hinten, oberhalb der meist hier liegenden gréBeren Kiappe liegt,
schlieBt sich eng an die der ersten an. Anatomisch kommt in Betracht,
dall diese Stelle am meisten eines dufleren Widerlagers entbehrt und
frei in den Herzbeutel ragt. Physiologisch kommt die von Rindfleisch
(zit. bei Kaufmann) angenommene Brandungslinie in Betracht,
welche die Punkte miteinander verbindet, gegen die der systolische Blut-
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strom besonders stark andringt. Diese Linie verlduft spiralig, beginnt
vornam Bulbus Aortae, riickt am aufsteigenden Teil allméhlichnachrechts
und hinten und zieht am hinteren Umfang der Aorta descendens herab.
Nach Rindfleisch kommen die Aortenaneurysmen vorziiglich im
Verlauf dieser Linie zustande.

Vielleicht pradisponiert auch das weite Auseinanderliegen der nur von
zwel Fixationsstellen der Klappen ausstrahlenden elastischen Faser-
systeme zu einem Aneurysma an dieser Stelle.

In Beantwortung der dritten Frage iiber das Vorkommen der Aneu-
rysmen an den Sinus Valsalvae ist folgendes zu sagen: Bis zum Jahre
1874 waren ungefihr 87 Fille bekannt, von denen der Hauptanteil
von den Englindern Reid, Crisp und Sibson gestellt wurde. In der
deutschen Literatur sind in den Jahren 1844 bis 1919 28 Fille beschrie-
ben, darunter betrafen die tiberwiegende Mehrzahl (23) den rechten
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 Geschlecht der Fille anbetrifft, soweit ent-
sprechende Abgaben vorliegen, so betrafen von 26 Fillen 4 Talle
das zweite Jahrzehnt, 4 das dritte, 11 das vierte, 4 das fiinfte, 2 das
sechste, 1 das siebente. Manner waren, 24 mal betroffen, Frauen 2 mal.
TUber den Beruf finden sich nur selten Angaben. Fast immer waren es
kérperlich arbeitende Individuen.

Die Mehrzahl der Fille war mit akuter oder chronischer Endo-
carditis vergesellschaftet; 5mal findet sich die Angabe einer Arterioskle-
rose der Aorta, in neuerer Zeit, seitdem der Begriff der Dohle-Heller schen
Aortitis festgelegt ist, mehren sich die Angaben iiber luetische Aorten-
erkrankungen. In zwei Fillen bestand gleichzeitig ein Defekt im
Septum membranaceum Ventriculorum, einmal erworben, einmal an-
geboren. Einmal fand sich hochgradige Enge des Aortenostiums (Durch-
messer nur 1,5 cm), und einmal ausgesprochene Insuffizienz der Aorten-
klappen. Zweiteilige Aortenklappen sind bei auf den Sinus beschrink-
tem Aneurysma ohne erhebliche entziindliche oder regressive Wand-
schidigungen und ohne Aortenstenose oder -atresie bisher nicht be-
obachtet. In den allermeisten Fillen bestand also eine die Aortenwand
schidigende Affektion, in den iibrigen entweder Septumdefekt, Enge
der Aorta oder Insuffizienz der Klappen. DaB diese simtlichen ange-
fithrten Faktoren das Entstehen des Aneurysma Sinus Valsalvae zum
mindesten begiinstigt haben, wird in jedem einzelnen Falle von den Au-
toren angenommen: die entziindlichen und regressiven Verdnderungen
der Aorta durch Schwichung ihrer Wand; wobei jedoch der Einwand,
den Baumeisteri?) macht, gerechtfertigt erscheint, daB ja die Endo-
carditis, die sich am h#ufigsten mit Sinusaneurysma vergesellschaftet
findet, erfahrungsgemiB gerade die Stellen meistens frei 1a6t, von
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welchen sich diese Aneurysmen entwickeln. Bei den Fillen von Septum-
defekt wird die Schwichung des Widerlagers des Sinus, als welches das
Septum angesehen wird, beschuldigt (von Baumeister), bei dem Fall
von Enge der Aorta die DruckerhShung.

Zusammenfassend nennt von Krzywicki®) als Ursachen fiir die
Entstehung der Aneurysmen des rechten Sinus Valsalvae

1. die Atheromatose;

2. eine auf den rechten Sinus Valsalvae als auf einen Locus minoris
Resistentiae (wegen seiner Diinnwandigkeit) wirkende Druckerhéhung;

3. Lues, soweit Verdinderungen der Aortenwand durch sie bedingt
sein kénnen.

Hart?) hialt den zweiten Gesichtspunkt fiir den bedeutungsvollsten.
Der Begriff der Diinnwandigkeit des rechten Sinus Valsalvae wird nach
von Krzywicki von den meisten spéteren Autoren akzeptiert. Nur
Ohlmiiller?) bestreitet auf Grund seiner Untersuchungen an nor-
malen Herzen diese Dunnwandigkeit. Nach von Krzywicki liegt der
rechte Sinus Valsalvae etwas hoher und vor der Pars membranaca
septi Ventriculorum. Seine Wand gehért zum unteren Teil der zwischen
Aorta, und rechtem Ventrikel gelegenen Scheidewand, die His als
,septum aorticum inferius® bezeichnet hat. Dieses Septum wird aus
der elastischen Wandplatte der Aorta, dem intermedifiren Bindegewebe
und der muskulésen Wand des rechten Ventrikels gebildet. Die Wand
des rechten Sinus Valsalvae, die diinner sei als die der beiden anderen
Sinus, liegt demnach jener muskulésen Wandleiste an, welche der Wand
des rechten Ventrikels angehdrt und von oben hinten nach vorne unten
zwischen Septum membranaceum und Ostium pulmonale in das Septum
musculare fibergeht. Nach von Krzywicki trifft dies bei den meisten
Herzen nur fiir den vorderen oberen Teil des rechten Sinus Valsalvae
zu; der untere hintere Abschnitt des letzteren bildet bereits den Uber-
gang zum Septum membranaceum, und seine Wand liegt ohne mus-
kulése, nur mit geringer bindegewebiger Zwischensubstanz, direkt
dem Endocardialblatte des rechten Ventrikels an. Das Septum membra-
naceum, das Baumeister ein Widerlager des rechten Sinus Valsalvae
nennt, liegt als kleines dreieckiges héutiges Feld nach unten und hinten,
vom rechten Sinus Valsalvae in dem Winkel, den die rechte und hintere
Aortenklappe bilden. Nach unten und seitlich wird es von dem Septum
musculare begrenzt. '

Dem widerspricht Ohlmiiller und sagt:

»Bei Betrachtung und Préparation eines normalen Herzens sieht man, daB
das Septum membranaceum zwischen der rechten und linken hinteren Klappen-
tasche liegt, und zwar so, dafl die aneinander liegenden Ansatzstellen der Klappen-
taschen sich in gleicher Weise an das Septum anlehnen, also beide zur Hilfte des

elastisch-muskulsen Widetlagers entbehren. Damit miiBite also der hintere Sinus
genau so zur Aneurysmabildung pridisponiert sein wie der rechte.
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Ich kann meine Ansicht dariiber nach Priparation normaler Herzen
dahin #uBern: Sowohl der rechte wie der hintere Sinus Valsalvae ent-
behren in gleicher Weise in jhrem an das Septum membranaceum
grenzenden Anteil an einer kleinen Stelle, die aber lange nicht die Hilfte
des ganzen Sinus ausmacht, des elastisch muskulésen Widerlagers.

Neuverdings macht Noack?) darauf aufmerksam, daB der linke Annulus
fibrosus, welcher aus der die Muskulatur des linken Vorhofes und linken Ven-
trikels trennenden Bindegewebslage gebildet wird und sich zum Teil um den
Bulbus der Aorta herlagert, an seinen Ubergangsstellen in die Bindegewebsplatte
des vorderen Mitralsegels zwei derbe 2 mm dicke bindegewebige Verdickungen
besitzt, Trigona fibrosa genannt, die die Wand des linken und hinteren Sinus
in ihrem untersten Abschnitt verstéirken he'fen, worauf schon Henle hingewiesen
hat. Der rechte Sinus besitzt diese Verstirkung nicht.

Baumeister'®) glaubte auBerdem eine Priidisposition des rechten Sinus in
seiner exponierten Lage an einer Stelle der vorderen Brustwand, die fiir Traumen
am meisten zugéinglich sei, zu finden. Bei dem Fehlen eines Traumas in der Anam-
nese der beobachteten Fille ist diese Ansicht abzulehnen, was auch Schwarz!)
und Ohlmiiller getan haben.

Letzterer Autor betont demgegeniiber die durch den Blutstrom
physiologisch bedingte Inanspruchnahme der Wandungen, dargestellt
durch die maximale Dehnung des Bulbus durch den diastolisch zuriick-
stiirzenden Blutstrom und durch das Hinausschleudern der Welle von
den geschlossenen und elastischen Taschenklappen nach der AuBenwand
der simtlichen Sinus. Obwohl dieser Vorgang anzuerkennen ist, so
mufl man sich doch wundern, daB trotzdem die Sinusaneurysmen
so iiberaus selten sind, obwohl doch die Wandschidigungen der Aorta,
die das Kntstehen des Aortenaneurysmas begiinstigen, besonders
Lues und Atherosklerose, sich auch sehr hiufig in den Sinus lokalisiert
finden.

Weiter hat Ohlmiiller auf die schon weiter oben erwéhnte Bran-
dungslinie von Rindfleisch hingewiesen, in deren Bereich der rechte
Sinus Valsalvae liegt. Im Zusammenhang damit duBert er die Ansicht,
daB diese Brandungslinie auch fiir den diastolisch zurtickstiirzenden
Blutstrom gelte. FEinen Beweis dafiir findet er in dem sehnig-weiB-
lichen Endocardverdickungen und taschenartisen Bildungen am Septum
des linken Ventrikels bei Aorteninsuffizienz, die bei gleichm&figer
Klappenschrumpfung durch den PreBstrahl infolge der stérkeren
Inanspruchnahme am ausgesprochensten unterhalb der rechten Aorten-
tasche nach abwirts hervorgerufen werden.

Der dritte Faktor, den von Krzywicki anfithrt, namlich die Lues,
ist jedenfalls ganz besonders zu betonen, besonders da ein grofer Teil
der Fille in relativ jugendlichem Alter zur Beobachtung gelangte,
wo die Arteriosklerose noch keine nennenswerte Rolle gespielt hat.
Sind ja doch nach Gruber) zumeist die Sinus- Valsalvae mitergriffen,
meist auch die freien Klappenrinder, besonders dort, wo sie ansetzen,
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im QGegensatz zum atherosklerotischen Leiden, das in gréBerer Zahl
den Klappenbereich, die Sinus- und Coronararterien frei 1aft, um an
der Brandungslinie iiber dem Klappenringe einzusetzen.

Die Endocarditis, die von Krzywicki nicht erwahnt, mull sicher
als eine weitere Ursache der Sinusaneurysmen angenommen werden,
dafiir spricht die Haufigkeit der Kombination: Sinusaneurysma und
Endocarditis resp. auf Endocarditis beruhende Klappenfehler. Nur
der genetische Zusammenhang ist dabei vielfach nicht klar; wohl aber
1aBt sich in den Fillen, bei denen es zu einer Retraktion der Klappen kam,
eine erhshte Inanspruchnahme der entsprechenden Sinuswinde da-
durch annhemen, dafl sie gegenitber dem Anschlag des systolischen
Blutstromes der Verstarkung durch die normalerweise sich an die Sinus-
wand anlegenden Klappe verlustig gehen. In den Fallen, bei denen die
eine oder beide Klappen herabgezerrt, nach unten gesunken sind,
148t sich, wie auch in meinem Falle, ebenfalls zeigen, dafl die Klappe den
ganzen Sinus nicht mehr zu decken vermag.

Baumeister fithrt dann noch das Vorhandensein von nur zwel
Aortenklappen an, da sich solche in einer ganzen Reihe von Fillen
mit Sinusaneurysma kombiniert finden. Nach meinen fritheren Dar-
legungen entspricht das nicht ganz den Tatsachen, denn das Aneurysma
bei zweiteiligen Aortenklappen sitzt fast immer oberhalb der Klappe;
mein Fall ist der erste dieser Art, wenn man nicht den Fall von Perls®),
angefithrt bei Brettel2l), mitrechnen will, bei dem Atresie der Aorta
und Aneurysmen beider Sinus Valsalvae bei zweiteiligen Aortenklappen
bestanden. Die kongenitale Verminderung der Aortenklappen spielt
nach Baumeister jedenfalls eine Rolle bei der Entstehung der Sinus-
apeurysmen, da gewdhnlich zugleich auch der Anfang der Aorta anormal
und weniger widerstandsfiahig sei. Letztere Behauptung ist, wie oben
dargelegt, umstritten.

Tch komme zur Beantwortung der vierten Frage, nach dem Zu-
sammenhang der Zweiteilung der Klappen mit den Sinusaneurysmen
in meinem Falle: nachdem das Bestehen einer Lues, Endocarditis oder
Atherosklerose auch durch die histologische Untersuchung ausgesehlossen
ist, bleiben als diskutable Faktoren nur

1. die Schwichung der Wand durch die Verminderung der Fixations-
punkte der Klappen auf zwei, die den Gegenzug gegeniiber der bulbus-
erweiternden Kraft des systolischen und diastolischen Blutstromes
schwicher gestalten, als er bei normalen drei Fixationspunkten ist

2. die mehr oder weniger hypothetische angeborene Schwiche der
Bulbuswand, die mit der MiBbildung der Klappen Hand in Hand
gehen soll;

3. die Insuffizienz durch Vermittlung des dabei entstehenden
PreBstrahles;
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4. die Brandungslinie des diastolischen und systolischen Blut-
stromes; '

5. die durch die grofe, ziemlich der Horizontalstellung sich nihernde
Klappe besonders heftig nach auBen geworfene und vermehrte diasto-
lisch zuriickstiirzende Blutsiule;

6. der Mangel einer Wandverstirkung der Sinuswinde, spez. der
rechtsseitigen, durch die sich nicht mehr anlegende herabgesunkene
Klappe, gegenitber dem andringenden systolischen Blutstrom.

(Punkt 3 und 4 haben allerdings nur fiir das rechtsseitige groBe
Aneurysma Geltung.)

Es bleibt noch tibrig, eine kurze Betrachtung tber die Richtung,
die die Aneurysmen nehmen, und tber die Perforation derselben anzu-
stellen: es kommen bei den Aneurysmen der Sinus Valsalvae die ver-
schiedensten Richtungen vor; nach vorn rechts zwischen rechtem Herz-
obr und Arteria pulmonalis in den Herzbeutel wie auch in meinem Falle,
nach dem rechten Ventrikel, nach dem rechten Vorhof, in das Septum
ventriculorum, in den Conus der Arteria pulmonalis, in die linke Ven-
trikelwand; dabet sind die verschiedensten Uberginge beobachtet.
Relativ am haufigsten ist die Vorw6lbung nach rechts vorne, entweder
in den rechten Ventrikel oder aber zwischen rechtem Herzrohr und Arte-
ria pulmonalis in den Herzbeutel. Nach Hart sind die Perforationen
der Sinusaneurysmen von der Natur eigentlich schon vorgezeichnet,
einmal durch die Beziehungen der vorderen Sinuswand zu jener Muskel-
partie, welche als eine Leiste von oben hinten nach vorn unten zwischen
Septum membranaceum und Pulmonalostium in das muskulése Ven-
trikelseptum iibergeht, dann aber weiterhin durch die Blutdruckver-
baltnisse in beiden Ventrikeln.

Rupturen der Aneurysmen des rechten Sinus Valsalvae sind mehrfach
beschrieben, und zwar entsprechend der Richtung des Aneurysmas
in den rechten Ventrikel, in den rechten Vorhof, in den Herzbeutel,
ausnahmsweise in den linken Ventrikel. '

Die meist rechtsseitigen Aneurysmen bei mehrteiligen Aortenklappen,
die ja fast immer oberhalb der Klappe rechts hinten safien, sind ebenfalls
einige Male zur Perforation gekommen, und zwar meist in den Herzbeutel,
entsprechend der direkt an die Hoble des Herzbeutels grenzenden Lage
dieser Stelle der Bulbuswand.
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