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~ e r  ,,Cor trfloeulare biatriatum" mit Atresie des linken 
veniisen 0stiums. 

Von 

Dr. med.  Max Dudzus. 

Mit  2 T e x t a b b i l d u n g e n .  

(Eingegangen am 12. November 1921.) 

Von der einfaehen H e m m u n g s b i l d u n g  des offenen F o r a m e n  ovale 
bis zu den  sehwersten, mi t  e inem l~ngeren Leben in  der ]~egel unvere in-  
ba ren  Herzmfl~bildungen k e n n t  die Teratologie je tz t  alle Uberg~nge 
u n d  entspreehend den  K o m b i n a t i o n e n  einer l~iBbildung mi t  anderen  
am Herzen selbst oder an  anderen  Organen die merkw/irdigs~en Varia- 
t ionen.  D e n n  nur  in den  al lersel tensten F~l len besehr~nkt  sigh eine tief- 
greifende Herzmil~bildung auf e inen ganz umschr iebenen  Tell  des 
Organs;  meistens ist  sie noeh mi t  anderen  Defekten zu einem, wenn  
m a n  es e inmal  so n e n n e n  daft,  Defektkomplex ve rbunden ,  z. B. Ven- 
t r ike lseptumdefekt  oder Pu lmona l s t enose -o f fene r  Due tus  Botalli- 
offenes F o r a m e n  ovale. I m  vorl iegenden von  Prof. L. P i c k  im patholo-  
gisehen I n s t i t u t  des Krankenhauses  im  Fr iedr iehshain-Ber l in  obdu-  
zier ten Fal le  hande l t  es sieh u m  einen anderen,  ungleieh sel teneren 
Defektkomplex,  der in  die grSI~ere Gruppe des Cor tr i loeulare b i a t r i a t u m  
geh6rt.  Der Freundl iehke i t  von  Prof. P i c k  verdanke  ich die M6glieh- 
keit ,  fiber diese BeobaehtUng hier zu beriehten.  

Aus der Krankengeschichte, die mir Prof. Dr. M a g n u s - L e v y  gfitigst zur 
Benutzung fiberlieB, ist folgendes hervorzuheben: 

Gerda B. wurde am 10. II. 1920 geboren; der Vater ist herzleidend und hat 
eine ehronische GonorrhSe, die Mutter ist gesund und hat 3 gesunde Kinder ge- 
boren. - -  Gerda wog bei der Geburt 3000 g; sie bekam 4 Woehen Brustmileh 
und wurde dann in der iiblichen Weise kiinstlich gen~hrt. Abgesehen davon, 
dab sic stets etwas schw~ehlieh War, zeigte sic bis zum September, also bis etwa 
7 l~.r naeh der Geburt keine Besonderheiten. Seitdem fiel an ihr eine Cyanose 
der Lippen und Finger auf, die Atmung wurde unregelm~Big, war bald schnell, bald 
langsam. In den letzten Tagen vor ihrer Aufnahme in das Krankenhaus erbraeh 
sie die Milch und Breinahrung. Der Stuhl war ~mmer lest. Die Kr~fte nahmen 
seit 14 Tagen st~ndig ab, und die Cyanose trat allgemein starker hervor. ])as Kind 
sitzt allein und hebt den Kopf. 

Bei seiner Aufnahme (26. II. 1921) maeht es den Eindruck eines 6 Monate 
alten Kindes. Die Stimmung ist unfreundlich, es sehreit, wenn man an des Bert 
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tri t t .  M~Sige DyspnSe, ausgesprochenes Nasenflfigelatmen, dazwisehen andau- 
erndes Schreien. Sehr blasse Haut,  deutliche b laue  F~irbung der Finger, Zehen 
und Nasenspitze, weniger ausgesprochen an den Wangen. D.ie Haut  ffihlt sich kalt  
an, oberfliichliche Schuppung an Brust und I~ticken. D~r Turgor der Haut  ist 
sehlaff, daneben Hypotonie der Muskulatur. Die Halsdrfisen sind etwas vergrSl3ert. 
Die groSe Fontanelle steht welt often (2 : 23/4 era), das tI interhaupt ist lest, die 
Stirn vorspringend. Patellarreflexe vorhanden, Faeialisreflexe wegen des be- 
sti~ndigen Schreiens nicht auslSsbar. MundhShlensehleimhaut bl~u]ieh, Raehen 
o. B. Der Brustkorb ist stark vorgewSlbt. 

Herz: Grenzen reehts Sternalrand, links 1 Querfinger aul~erhalb der Ma- 
mille, oben ca. 3. Rippe. Man hSrt ein feines sausendes systolisches Ger~iuseh 
tiber allen Ostien, vielleieht an der Spitze etwas lauter als an der Basis. Puls regel- 
mii$ig, mittelkr~ftig. Das RSntgenbild zeigt ein sehr grol~es Kugelherz naeh 
Art  der perikarditischen Exsudate ohne siehtbaren Aortensehatten. Es ist mitral 
konfiguriert. 

Lungen: rechts vorn und fiber beiden AchselhShlen ist der Schall etwas ge- 
di~mpft; man hSrt etwas brummende Rasselgerausehe, kein feineres Rasseln. 
Der Leib ist gespannt, die untere Lebergrenze steht 11/2 Querfinger unterhalb 
des rechten Rippenbogens. M i l z  nicht palpabel. 

K l i n i s e h e  D i a g n o s e :  Angeborener Herzfehler. 
Bis zum 10. III .  hat  das Allgemeinbefinden eine bedeutende Versehleehterung 

erfahren. Die Nahrungsaufnahme ist sehlecht, das Kind ist sehr um'uhig, die At- 
mung sehnappend unter Mitbewegung der Unterkiefer. Rechts vom rechten 
Sternalrand befindet sich neben der Herzd~tmpfung eine weitere D/impflmg, die 
his zur rechten Mamillarlinie reicht. Das systolische Ger~usch ist jetzt  etwas 
starker oberhalb der Spitze. Der 2, Spitzenton ist rein, ebenso die TSne an der 
Basis; 2. Pulmonalton nieht verst~rkt. 

Am 11. I I I .  mittags erfo]gt der Exitus. 

D ie  a m  14. I I I .  v o r g e n o m m e n e  S e k t i o n  (Prof.  Dr .  L. P i c  k) e rgab  a u g e r  

e ine r  e i t r i g e n  B r o n c h i t i s  u n d  P n e u m o n i e  b e i d e r  U n t e r l a p p e n  sowie  

a k u t e r  10arenchymat6ser  D e g e n e r a t i o n  der  N ie ren ,  S t a u u n g s l e b e r  u n d  
S t a u u n g s m i l z  f o l g e n d e n  

H e r z b e f u n d .  

Das Herz ist wesentlich grSBer als die Faust der Leiche, die Aorta (Abb. 1 Ao.) 
entspringt an der vorderen und ]inken, die Pulmonalis (Abb. 1 A. pu.) an der 
hinteren und rechten Seite der Herzbasis. Zwischen beiden verl/iuft als sagittal 
gestellter Strang der versehlossene Ductus Botalli (Abb. 1 D. B.) yon der St~rke 
eines G/~nsefederkieles yon der H~interwand der Aorta zur Vorderwand der Pulmo- 
nalis; seine Miindung, die dicht unterhalb des Abganges der Arcusgefi~l~e liegt, 
wird durch eine seichte Grube in der Aortenwand deutlich markiert. Der Suleus 
longis anterior (Abb. 1 S. 1. a.) und posterior lii~t iiul3erlich eine Trennung 
tier beiden Ventrikel erkennen, indessen ist die [nterventrikularfurehe seiehter 
als gew6hnlieh. Der Sulcus coronarius zeigt keine Abweichung yon der Norm. 
Die Lungen- und Hohlvenen (Abb. 1 Vv. pu. s.; V. e. s.) mfinden an normaler 
Stelle. 

H e r z a n s i c h t  y o n  v o r n  (Abb. 1): Vorhofsanteil 6 : 31/2, Kammeranteil  
7 : 51/2 era. Oben reehts sieht man das reehte Atrium mit dem sehr groBen tterzohr 
(Abb. 1 r. Vo. m. Ho.), dessen L~nge 21/2 em betr~gt und das mit  seiner Spitze 
fast die Aorta (Abb. 1 Ao.) berfihrt. Dann folgt nach links die Aorta (Abb. 1 Ao.), 
und noeh welter links, aber fiber 2 cm dorsalw/grts liegend, sieht man den linken 

Virchows Archly. Bd. 237. 3 
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An te i l  des  A t r i u m  s i n i s t m m  m i t  d e m  n a c h  vo rn  weisenden ,  1,3 cm  l angen  Herz-  
ohr  (Abb. ] 1. Vo. m.  t to.) .  Die Herzsp i t ze  l iegt  l inks  yore Sulcus  ]ongi tud ina l i s  
anter ior .  

H e r z a n s i e h t  y o n  h i n t e n :  M a n  s ieh t  deu t l i ch  die GrSBenun te r seh iede  
beider  A t r i en :  r eeh t s  51/2 : 41/2, l inks  31/2em: 3. Auf  der  G e s a m t a n s i c h t  n i m m t  der  
rech te  Vorhof  ca. 2/2 der  H in t e r f t aehe  ein. Die Vena  cava  super io r  m i i n d e t  oben  

A b b .  1. tterzanaicht von vorn. 
Y. c. s. - Vena cava superior; r. V o .  m .  H o .  = rechter Vorhof mit Nerzohr; S. I. a. - Sulcus 
longitudinalis anterior; l .  V o .  ~ .  H o .  - linker Vorhof mit l-Ierzohr; A .  p u .  - Arteria pulmo- 

nalis: A o .  = Aorta; D. B. = Ductus Botalli; V v .  p u .  s. = Venae pulmonales sinistrae. 

l inks h a r t  a m  V o r h o f s s e p t u m  (Abb. 1 u. 2 V. e. s.) ,  die Vena  eava  infer ior  u n t e n  
l inks  u n d  a u c h  d i ch t  a m  S ep t um.  Die M i i n d u n g e n  der P u l m o n M v e n e n  l iegen fiir 
die r ech t s se i t igen  r ech t s  h i n t e n  oben,  fiir die l inksse i t igen  l inks h i n t e n  u n t e n .  

A t r i e n  (Abb. 2). Die r eeh te  VorhofshShle  is t  ~uBerst  ger~umig .  Malte:  31/2 
(Cava  super ior  bis zur  Atr io .vent r iku]argrenze) :  4 c m  (Cava infer ior  bis z u m  A n f a n g  
der  Aur ieu la  dext ra ) .  Die F os sa  ovalis  zeigt  v o r n  a n  i h r e m  L i m b u s  zwei ldeine 
lgmgsovale ( ) f fnungen  (Abb. 2 F.  o. m.  L.), d u t c h  die m a n  in das  l inke A t r i u m  
gelangt .  Die eine 0 f f n u n g  l iegt  e twas  hSher ;  sie i s t  kleiner,  e t w a  ffir eine mi t t l e re  
Sonde  eben  p a s s m r b a r ;  die zweite  O f f n u n g  ist  t iefer  u n d  wel ter  n a c h  v o r n  gelegen,  
s ie  is t  ca. doppe] t  so welt .  - -  Das  l inke A t r i u m  (21/2 : 11/~ era) e n t s p r i c h t  h ins ich t l i ch  
seiner  ge r ingen  r a u m l i c h e n  A u s d e h n u n g  i m  Vergleich z u m  r e c h t e n  A t r i u m  d e m  
oben  beseh r i ebenen  GrSBenunte rsch iede  zwischen  beiden.  E in  kle ines  Grf ibchen  
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a n  der  l i nken  A t r i o v e n t r i k u l a r g r e n z e  e n t s p r i c h t  d e m  a ~ r e t i s c h e n  O s t i u m  
v e n o s u m  s i n i s t r u m .  

V e n t r i k e l :  Die ~ul~erlich s che inba r  g e t r e n n t e n  Vent r ike l  e rweisen  s ich ais 
e ine g e m e i n s a m e  V e n t r i k e l h S h l e ~  die a u c h  n i ch t  die ge r ings te  A n d e u t u n g  
e ines  S e p t u m  v e n t r i c u l o r u m  e r k e n n e n  li~13t (Ab b. 2). Die L~nge  v o m  r e c h t e n  
A t r i u m  bis zu r  Herzsp i t ze  betriigV 4 cm,  die gr5Bte  Bre i t e  5,2 cm.  Der  Abschlui ]  
gcgen  das  r ech te  A t r i u m  wird d u r c h  eine dreizipfl ige K l a p p e  bewirkt .  Man  k a n n  
e inen  vorderen ,  e inen  h i n t e r e n  u n d  e inen  r e c h t e n  P a p i l l a r m u s k e l  u n t e r s c h e i d e n ,  
d e m e n t s p r e c h e n d  s ind  e ine  l inke oder  media le  (Abb.  2 C. m.) ,  e ine r ech t e  vordere  
(Abb.  2 C. d. a.)  u n d  e ine  r ech te  h in t e re  (Abb.  2 C. d . p . )  K l a p p e  v o r h a n d e n .  
Si~mtliche P a p i l l a r m u s k e l n  liegen, au f  den Su]cus  i n t e rven t r i cu l a r i s  bezogen,  

Abb. 2. I-Ierz durch einen Frontalschnitt er0ffnet, Ansicht yon der Spitze gegen die Basis. 
V. c. s. = Vena cava superior; F. o. m. L. = Forameh ovale mit LSchern; C. d. a. = recbtes 
vorderes Tricuspidalsegel; C. d. p. - rechtes hinteres Tricuspidalsegel: C. m. = mediales (lin- 
kes) Tricuspidalsegel ; V h o .  = VentrikelhShe ; A .  p u .  = Arteria pulmonalis (Ostium) ; A o .  - Aorta 
(Ostium); S .  tr .  a. = Septum trunci arteriosi; M.w.  - ~Iuskelwulst, ausgehend vom hinteren 

Papillarmuskel, der das Ostium venosum sinistrum yon unten her verschlieBt. 

r ech t s  yon  diesem.  K l a p p e n a p p a r a t  u n d  P a p i l l a r m u s k e l  e n t s p r e c h e n  also tier 
Norm.  A b w e i c h e n d  s i nd  lediglich die GrSBenverhg l tn i sse  insofern ,  als  b ier  das  
media le  Segel  a m  gr01~ten s t a r t  a m  kle insben u n d  das  h in te re  r ech te  rud imen t i i r  
ist ,  s t a r t  in  se iner  GrSl]e zwischen  d e m  e r s t g e n a n n t e n  u n d  d e m  vorde ren  zu s t ehen .  
Ob eine re la t ive  Insuf f i z ienz  der  Tr icusp ida l i s  vor l iegt ,  i s t  n i c h t  m e h r  m i t  S icherhe i t  
fes tzus te l len .  Die  Bicuspida l i s  feh l t  v o l l k o m m e n .  V o m  h i n t e r e n  P a p i l l a r m u s k e l  
z ieh t  e in  Muske l wu l s t  (Abb. 2 1VL w.) l inks a n  der  m e d i a l e n  Tr i cusp ida l ldappe  
(Abb. 2 C . m . )  vorbei  gegen  das  S e p t u m  t runc i  a r te r ios i  h i n  (Abb. 2 S. t r .  a.). 
W e n n  m a n  y o n  d e m  oben  e r w a h n t e n  Grf ibchen  a m  B o d e n  des l i nken  A t r i u m s  
n a c h  d e m  , , l inken"  Ven t r ike l  we i t e rgehen  kSnn te ,  wiirde m a n  au f  d iesen  Muskel -  
w u l s t  stol~en, der  s o m i t  das  O s t i u m  v e n o s u m  s i n i s t r u m  y o n  u n t e n  he r  verschl ieBt .  

D a s  ar ter ie l le  Os t i um,  gemessen  yon  der  Spi tze  der  I-IerzhShle bis z u m  S e p t u m  
~runci,  i s t  41/2 cm  y o n  der  Herzsp i t ze  en t f e rn t .  Das  S e p t u m  t runc i  (Abb. 2 S. t r .  a.) 

3* 
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verliiuft yon hinten und links naeh vorn und reehts bei relativ geringer Abweiehung 
yon der Sagittalebene. Die Aorta (Abb. 2 Ao.) besitzt eine vordere und etwas 
naeh links geriehtete Semilunarklappe und zwei hintere, eine reehte und eine 
linke, hinter denen die Kranzgefitl~e entspringen. An der Puhnonalis (Abb. 2 A. pu.) 
finder sieh eine vordere, ein wenig nach rechts gerichtete, eine linke etwas nach 
vorn gerichtete und eine hintere Semilanurklappe. 

Ana~omische Diagnose des Herzbefundes:  Atresie des linken veniSsen 
Ostiums, vollstiindiger Ventrikelseptumdefekt, korrigierte Transposition der 
grol~en Gefiil~e, zwei (}ffnungen am Limbus Ioraminis ovalis. (Geschlossener 
I)uetus Bo~alii. ) 

Die Kreislaufsverhiiltnisse an diesem Herzen liegen also folgender- 
mal~en: I)ureh die Hohlvenen gelangte das ven6se Blur in das rechte 
Atrium, we es sich mit dem arteriellen Blute mischte, das dem linken 
Vorhof dutch die beiden LScher am Limbus foraminis ovalis (Abb. 2 
F. o. m. L.) entstr6mte. Das gemisehte Blur gelangte dann dutch 
das reehte ven6se Ostium in die einheitliche Ventrikelh6hle (Abb. 2 
Vho.), aus der es dutch Pulmonalis und Aorta das tIerz wieder verliel~. 
Obgleieh das Lumen der Pulmonalis durehaus normal ist, konnte es 
doch nur einen verhi~ltnism~il~ig geringen Anteil des Kammerinhaltes 
aufnehmen, weft die an sieh kleinen L~Scher am Foramen ovale nur wenig 
Abstr~SmungsmSgliehkeit ffir das Lungenblut boten und weil ferner der 
geschlossene Ductus Botalli kein Blur aus der Pulmonalis der Aorta zu- 
ffihren, d. h. die Pulmonalis entlasten konnte. Letzten Endes ffihrte 
dieser Zustand also auger der Blutfiberffillung des kleinen Kreislaufes 
zur a]lgemeinen Aufstauung des venSsen Blutes im grol~en Kreislauf. 
Morphologiseh haben wir es mit einem Cor triloculare biatriatum, 
einem Amphibienherzen, zu tun; funktionell miissen wir es jedoch noeh 
eine Stufe tiefer stellen, es als Cor biloeulare anspreohen und daher dem 
Fischherzen gleiehsetzen. 

Es erhebt sich nunmehr dieFrage naeh der Genese desI)efekts bzw. der 
I)efekte. Die grundlegende Arbeit R o k i t a n s k y s  ,,Uber die I)efekte 
der Seheidewgnde des tIerzens" hat in Verbindung mit den darauf 
fuBenden Untersuohungen anderer Autoren, vor allem yon His  und 
B o r n ,  endgiiltige Klarheit fiber die entwicklungsgesohichtlichen Vet- 
hgltnisse der Kammersoheidewand geschaffen. Um Bekanntes nieht 
zu wiederholen, sei deshalb auf t I e r x h e i m e r s  Bearbeitung der I-Ierz- 
mil~bildungen in S e h w a l b e s  ,,Morphologie der Mil~bildungen usw." 
hingewiesen. Es bleiben also nur die individuellen teratologisehen 
Einzelheiten unseres Falles zu bespreehen. Da wgre zungchst die M6g- 
liehkeit eines entzfindlichen Ursprunges der Mil~bildung auszusehalten- 
K6nnte nieht vor allem die Atresie des linken ven6sen Ostiums eine 
entziindliehe Basis haben? Di lg  weist einmal mit Reeht auf die fast 
un~berwindlichen Schwierigkeiten bin, die die pathologisch-anatomische 
Diagnostik der Herzmil~bildungen beim lgIlgeren Fortbestehen des 
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extrauterinen Lebens erf~hrt, weil solehe Herzen, vielleicht Ms ein 
Locus minoris resistentiae, leicht endokarditischen Einfliissen unter- 
liegen. Hier liegen die Verh~ltnisse insofern giinstiger, als eine post:  
embryonale Endokarditis zum mindesten noch lgeste der MitrMis an 
dem ursprfnglich vielleicht nur wenig mil3bildeten Ostium venosum 
sinistrum erkennen lassen miigte. Die Mitralis fehlt aber g~Lnzlich. 

A u g e r d e m  verlangt H e r x h e i m e r  fiir eine entztindliche Genese den 
Nachweis entziindlicher Vergnderuiagen auch an anderen Stellen; gleich- 
zeitig vorhandene MiBbildungen dagegen sieht er als beweisend an 
fiir die Entstehung des Defektes selbst auf Grund einer Entwicklungs- 
hemmung. Und das trifft  hier ohne Frage zu. 

Was nun zunichs t  den v611igen Mangel der Kammerscheidewand 
anbelangt, so ist dartiber Folgendes zu sagen. Unmit te lbar  nach Beginn 
der Vorhofsseptumanlage, ,,die auf den 21. Tag angesetzt werden kann" ,  
erfolgt aueh die erste Anlage des Ventrikelseptums, so daf3 die te~ato- 
genetische Terminationsperiode seines vSlligen Fehlens etwa in den 
Beginn der 4. Woche zu verlegen w~re (Lit. 6, S. 361). Die Anlage 
des Septum trunci erfolgt ungef ihr  um dieselbe Zeit. Demnach muB 
sein Fehlen - -  Truncus communis persistens - -  aueh in die 4. Woche 
datiert  werden, wihrend eine falsehe Anlage desselben noeh  etwas 
sp i te r  erfolgen k6nnte, bis zur 7. bis 8. Woche (ebenda, S. 362). I m  
vorliegenden Falle handelt  es sich nur um eine solche verkehrte An- 
lage (Abb. 1 Ao., Abb. 2 S. tr. a.), indessen gibt I I e r x h e i m e r  selbst 
zu, dab auch ein groger Teil der falsch angelegten Truncussepten v0n 
der Mlerersten Anlage seinen Ursprung n immt  (S. 362). HMten wir 
diese beiden Tatsaehen zusammen,  so ergibt sieh, dag die Ursaehe 
der Mil3bildung in unserem Falle in den Beginn der 4. Woche zu ver- 
legen ist. Uber ihre Art  ist damit  natiirlich ebensowenig gesagt, wie es 
erwiesen ist, da[~ zwischen der Ausbildung des Kammersep tums  einer- 
seits und der des Truncusseptums auf der anderen Seite irgendein 
Zusammenhang besteht. Dieser Zusammenhang wird t iberhaupt ge- 
leugnet. Sehon R a t h e k e  hat  gezeigt, dal3 die Teilung des Truncus 
arteriosus sieh vollkommen selbst~ndig und unabhingig yon anderen 
Vorgi~ngen vollzieht. Auf demselben Standpunkt  steht  H e r x h ei m e r:  
,,Die Scheidung in zwei Kan i l e  (Aorta und BulmonMis) ist ganz unab- 
hingig yon der Bildung des Kammersep tums  im Truncus arteriosus 
selbst vor sieh gegangen." Dasselbe trifft  s inngemi8 zu auf das Ver- 
h~ltnis yon Transposition der grogen GefgSe und Kammersep tum-  
defekt. In  einer ~lteren Arbeit, n~mlich ads dem Jahre  1857, ,,Uber 
die Transposition der aus dem Herzen hervortretenden groBen Arterien- 
s t i m m e "  wirft H. M e y e r  (Ztiriel/) die Frage auf, ob das Offenbleiben 
des Septum ventrieulorum abh~ngig ist yon dem l%hler der Transposi- 
tion der Arter ienst imme.  Er  kommt  auf Grund der Tatsache, dag 
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T a b e 11 e I. Tera togenet i sche  Atres ien  

ILechter 
Ven- 
trikel 

l~echter Septum Fora- I Ostium ]Tricu. Ostium 
Beobachter Alter schlechtGe" Vorhof Linker atrio- men Iven~ spidal, venosum Bieus- 

Vorhof rum ovale dextrum sinistrum pidalis 

1. Roki tansky 12 Q - -  - -  often - -  - -  ver- 
Ta~,e schlossen 

2. R i t t e r  yon . . . .  ver- - -  

Ri t te rshain  einge- ' schlossen 3. Meckel  , 22 (:~ - -  - -  often - -  -- ver- - -  
J a h r e  schlossen 

4. Glas 9 (:~ vet-  - -  often - -  - -  vet- - -  
J ah re  l~ertgr0" sehrumpfl schlossen 

5. Hasse-  - -  - -  sehr  - -  often - -  - -  ver-  I - -  
Fors t e r  wel t  schlossen 

6. J o s t  7 - -  sehr  often normal ver- I - -  
Tage  eng wel t  schlossen 

I 

7. Thdl'gmin 2 seh)  -- g'e- -- ver- fehl t  
sehlos. Tage  klein i schlossen 

2 rechte)] sen 
1 linke ] 
Pulmo-  ] 

/ nalvene ] 
40 - -  f a s tge  ~elative vet-  fehl t  

Tage  schlos In.suffi- schlossen 
sen zlenz 

forge- -- Lumen!  -- weir  -- ver- -- 

chlossen boren von 

8 m m  

Dutch 

I messe 
56 Q stark erwei te r t  13 gro, g I fehl t  J ah re  Oft- - -  ] ver- often(i)  3 

schlos- {lap- 
nun- sen (!) pen 

3 gen 

11. Str0m J a h r e  [ (ff - -  - -  - -  often schiossenVer" - -  

i n  v i e l e n  F ~ l l e n  d u r c h  d a s  F o r a m e n  Ovale  d i e  A u s g l e i c h u n g  d e r  F f i l l u n g s -  

g r a d e  b e i d e r  H e r z h ~ l f t e n  s e h o n  h i n l g n g l i c h  v e r m i t t e l t  w i r d  z u  d e m  

S c h l u B :  , , D i e  N o t w e n d i g k e i t  d e s  O f f e n b l e i b e n s  d e s  S e p t u m  v e n t r i -  

e u l o r u m  i s t  i n  d e n  F M l e n  e i n e r  T r a n s p o s i t i o n  d e r  A r t e r i e n s t ~ m m e  n i c h t  

g e g e b e n " ;  i n  d e r  T a t  i s t ,  w i e  e r  h i n z u f f i g t ,  b e i  d i e s e r  G e f ~ B u r s p r u n g s -  

a n o m a l i e  a u c h  h~tufig d a s  S e p t u m  v e n t r i e u l o r u m  g e s c h l o s s e n .  O h n e  

8. Spolverini-  
Barbieri  

9. Volbeding  

10. Hed inge r  

ge- 
rliumig 

dila- 
t ie r t  u. 
hyper-  

tro - 
phisch 
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am linken ven6sen Ostium. 

�9 I Ostium Ostium Pul- Ductus I Linker Septum ventrl- ~ . . . .  
I aoI%l- pu lmo-  _~or~a I mo-  o~ = =  L I  oo ti o  o o k.n on 

--- fehlt Atre- sehr Hypo- I - -  schrump- I akzessorischerrechter Bronchus 

sie welt plasie fend lag mir nicht im Original vor. 

- -  i fehl t  korrigierte - -  /S te-  vet- ] Ursprangsan~ der linken 
Gefal~transpo- / nose schlossen Vertebralis ;Zwerg, keine Pu- 

[ sition (?) bert~tt; Hyperamie d. Organe. 
- -  fehlt Gefal~transpo- aus dem I - -  ver- / 

sition reehteu ] schlossen 
/ ] ~ Ventr ike]  I 

- -  I fehlt / korrigiert.  - -  / - -  often / 
GefXlttranspo- [ sition i / 

isteinemit[ dreieckiger L 2 I -  I S t e n ~  ver- /LabiumleporinunhWolfsrachen~ 
Endothel Defekt  Ktap- naeh Ab-L schlosseni Aplasia renis sin. Uterus 

~iber- pefi gang der/ / bilocularis. 
zogene / / L I Anonyma ] 
rissnr [ l i 1 / 
ist ein / defekt [ - -  ] weit , /  aus dem/  - -  often / 

Divertikelt / i2Semi= I reehten / ] des / / I lunar" I Ventrikel/ 
reehten I klap- / 

Ventrikels p e n [  ] 
/ 

rudimen- erbsengrol~er - -  __ aus dem ] - -  sehr eng [ 
tar nach links reehten ' 

E Defekt [abgewichener I [] Ventrikel [i often .i 

- -  ] defekt eng I - -  aus beiden - -  
(an typischer I ! Ven- t 

Stelle) [ trikeln~ [ 
] Verlaufs-[ 
] �9 ] anomalien] 

- -  fehlt [ Gefagtrans- - -  I - -  ver- l Es besteht S i t u s  i n v e r s u s  
position schlossen d e r  H e r z k a m m e r n  

Endocarditis foeta]is et verru- 
eosa reeurrens. 

- -  fehlt [ - -  Ste- - -  - -  Hyperamie yon Leber~ Niere 
! nose Mflz. 

au f  die  spa r e r  e r fo lg te  . .Richt igs te! lung d ieser  A n s i c h t e n  nS~her e inzu-  
gehen ,  e rg ib t  sich aus  i hnen  j edoch  in l ~ b e r e i n s t i m m u n g  m i t  den  n e u e r e n  
Au to ren ,  daft  K a m m e r -  u n d  T r u n c u s s e p t u m  in ih re r  An lage  u n d  Aus-  
b i l dung  n i ch t  v o n e i n a n d e r  a b h a n g i g  sind.  Die  e inzige B e z i e h u n g  zwi- 
schen  i hnen  im f r i i h e m b r y o n a l e n  L e b e n  b e s t e h t  eben  dar in ,  d a b  ihre  
e rs te  A n l a g e  f a s t  g le iehze i t ig  e r fo lg t  u n d  d a b  desha lb  d ie  U r s a c h e  
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ihrer  MiBbi ldung im vor l iegenden  Fal le  nu r  aus dieser ihrer  gleich- 
ze i t igen E n t w i c k l u n g  herzu le i t en  ist. 

Wesenf l i ch  schwier iger  ist  n u n  die Beur te f lung  der  Atres ie  des l inken 
venSsen  0s t iums .  U n d  wiede rum f r ag t  es sich,  ob w i r e s  hier  mi t  e inem 
zuf~ll igen Z u s a m m e n t r e f f e n  mehre re r  Defek te  zu  t u n  h a b e n  o d e r  ob  
zwischen  ihnen  ein Abh~ngigke i t sverh~l tn i s  bes t eh t  u n d  welches dieses 
b e j a h e n d e n  Falles sein wfirde. Die Kasu i s t ik  der  kongen i fa l en  Atres ien  
a m  l inken venSsen  0 s t i u m  b e i C o r  $riloeulare b i a t r i a t u m  ist r ech t  gering. 
I n  der  an  de ra r t i gen  Bei t r~gen  u n d  A n g a b e n  re ichha l t igen  Az'beit y o n  
H e r  x h e i m e r  l i n d e n  sich nu r  9 h ierher  geh6rende  F~ille. D a z u  k o m m t  
noch  der  n a c h  j ener  Arbe i t  verSffen t l ich te  Fal l  y o n  H e  d i n g e r  u n d  ein 
y o n  G 1 a s  z i t ier ter  F a l l ,  den  ich naeh  dem 0 b d u z e n t e n  S t r 5  m b e n a n n t  
habe.  Diese 11 l~ l l e  s ind in vo rhe rgehende r  Tabel le  I zusammenges t e l l t  : 

Z u m  Vergleich folgen,  ges t f i tz t  auf  die H e r  x h ei  m e r schen Angaben ,  
t abe l la r i sch  die t e r a togene t i s ehen  At re s i en  des r eeh ten  0 s t i u m  venosum.  

T a b e 11 e IL Teratogenetische Atresien am rechten venOsen 0stiuml 

Septum Fora- 0s t ium Septum 0st ium ^ j.. 
Beobachter Alter / a t r i -  men venosum I ventri- aorti- t)S~lUm / Aorta l 
= ~ orom o~,e d o g m  ! eu,orum / o u m ~  0olmon~l~j = I 

1Kreysi  I--]o en I    nsposi io   einl 
M~ [ I schlossen Defekte Isthm. 

3. Nuhn 1/~ sehr ver- ganz rudi- - -  _ I _ 2 Vrolik j 9 e  _ I often schlossen mentor 

often ver- / d~176 r -  l - -  [ -  ] 
Jahr ] defekti schlossen 

4. Valleix 1 i - -  often ver- rudimen- / - - /  2 Semi- - -  
Monat schlossen tiir / klappenlunar" / / 

5. Pe~co& 9 I - -  ] often vet- /ganzrudi-] unvollkommene ] / 
Jahre ] sehlossen mentar ] Transposition ] ] 

6. Kelly 1/2 I - -  I ~ ver- ] defekt / - -  ] - -  / - -  / 
Jahr schlossen ] ] ] [ 

7. Chapotot 2 sehr ver- / defekt / - -  ] - -  / i 
/ J~h~e defekt  sch~osson / ' I / 

8. G e l p k e  27 s e h r  ] ver -  / f e h l t : / T r a n s p ~ 1 7 6 1 7 6  ] 

! Jahre defekt ] ] einen I IL schlossen /nus aortieus bildet 
Ventr.) ] 

2 often / sch~::sen defekt ' - -  -- l 

a2h  o en vet- i -- -- -- i 
[ah [ ~chlossen/ / / I 
2-- ] fehlt / ~ ver- ] defekt [ - -  - -  ] - -  ! 
Iah I fast sehlossen / ] / i 

u'anz ] I I I~-/ / ! 
- ] , vo~- d ofokt - - I - l 

schlossen ] I I J 

Sonstige 
]~emerkungen 

9. Aschoft- 2 
Schreiber Jahre 

10. Ktlhne (1) 1/2--1 
Jahr 

11. Ktihne(2) 1/2--1 
Jahr 

12. [Kiffe] 

Situs inversus, 
Milzmangel, 
Hasenscharte, 
Kieferspaite 
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Die Frage naeh der speziellen Genese Solcher Ostien-Mil3bildungen 
wurde in friiheren Zeiten kuum aufgeworfen. Me c k e 1 besehgftigt sieh in 
seiner 1815 erschienenen Arbeit hauptsichlich mit  den Folgezust~nden, 
wobei an erster Stelle die Cyanose steht. G l a s  (1867) beurteilt  seinen 
F~ll (Tab. I, 4) wie folgt: ,,Dieses Herz seheint son~eh eine urspriing- 
liche und pr imire  Hemmungsbildung bei der Scheidewand der Ventrikel 
zu sein." Sehon 1861 ba t ten  H a s s e  und F 6 r s t e r  einen Fall (Tab. I, 5) 
mitgeteilt, der in maneher ]~eziehung dem unserigen ghnlieh ist. Dort  
wird besonders der Abschlul~ des linken ven6sen Ostiums dutch einen 
Muskelwulst, wie ida ihn oben auch beschrieben habe, hervorgehoben 
und daraus gefolgert: ,,Diese Miftbildung kann nicht auf eine entztind- 
liehe Stenose zuriiekgeftihrt werden, da die erwihnte  abnorme Scheide- 
wand zwiselaen Vorhof und Ventrikel nicht die Textur  einer verwachsenen 
Klappe, sondern einer muskul6sen, ~uf beiden Seiten mit  normalem 
Endokardium iiberzogenen Scheidew~nd hat. Es muff also hier in sehr 

f r i iher  Zeit eine abnorme Verwaehsung des lZandes der Ostien selbst 
st~ttgefunden haben, ehe noeh eine Klappe gebildet war"  (Lit. 4, S. 144). 
Dem eb en ~itierten G 1 a s schen Urteil sehlieBt sieh t~ o k i t a n s k y (1875) 
im groBen und ganzen an, wenn er sagt:  ,,Die v61ligen Kammersep tum-  
defekte sind . . .  als das Ergebnis umfassender I-Iemmung der Ent-  
wicklun~ zu betraghten , fiir die sich nach P e a c o c k  keine Ulsache 
auffinden lgl~t . . . .  Indessen verdienen immerhin die mitgeteil ten 
Anomalien, zumal anomale Stellung der arteriellen Gef iBst imme,  
Stenose oder A t r e s i e  d e r  O s t i e n  (Tab. I, 1), Persistenz des Truneus 
arteriosus Beriieksiehtigung , wenngleieh sie zu einer geniigenden Er- 
kl~rung nieht ~usreiehen, da ja neben ihnen sehr hgufig vorgesehrittene 
Selotumbildungen vorkommen."  Jedenfalls seheint danaeh R o k i -  
t a n s k y wenigstens bei gewissen Formen der Septumdefekte die Atresien 
des Ostium venosum sinistrum in ein gtiologisehes Verhil tnis br inger  
zu wollen. Eine ghnliehe Auffassung ver t re ten S p o 1 v e r i n i und tt a r  - 
b i e r i  (s. Tab. I, 8): ,,Wie man sieht, ist keiner yon den besehriebenen 
Fi l len wirklieh typiseh, aneh wenn man die ngehststehenden, wie die 
yon J o s t  (Tab. I, 6) und T h d r d m i n  (Tab. I, 7), betraet~tet. Am 
typisehsten ist immerhin der yon uns mi tgete i l te  Fall, . . .  da er weder 
Anomalien der Herzklappen, noeh A o r t a - o d e r  Pulmonalstenose auf- 
weist. Alle anderen von uns konstat ier ten Alterationen sind nur eine 
notwendige Folge des Hauptfehlers:  der Atresie der Mitralis. Mit ih r  
hgngen zusammen: die mangelhafte Entwieklung des linken Herzens, 
die Abweicllung des Ventrikelseptums naela links, die abnorme, aber 
notwendige Verbindung der Aorta mit  dem rechten Ventrikel." 

N-un steht es auBer Zweifel, dag - -  Lebensfghigkeit vorausgesetzt - -  
schon aus rein meehanisehen Griinden eine Atresie der ven6sen Ostien, 
sei es nun des linken oder des reehten, mi t  einem Ventrikelselotum~ 



42 M. Dudzus : 

defekt grunds~tzlich kombiniert  sein m u B (vgl. dazu die Tab. I u. I I  
und H a s s e -  F 6 r s t e r :  ,,Stets fehlt fast  das ganze Septum der Ven- 
trikel . . .", S. 144). I s t  das ven6se Ostium, in unserem Falle das linke, 
verschlossen, so wfirde, wenn das Ventrikelseptum komplet t  ausgebildet 
w~re, die linke Herzkammer  vollkommen aus der Zirkulation ausge- 
schaltet sein; danach wfirde also in den aus ihr entspNngenden Haupt-  
gef~[tstamm --  sei es nun die Aorta oder bei vollstandiger Transposi- 
t ion die Pulmonalis - -  kein Tropfen Blut gelangen. Wird also in frfih- 
embryonalen Stadium das linke ven6se Ostium atre~iseh, so wirkt die 
H~modynamik  der Entwicklung des Septums entgegen, abet  das nur 
bis zu einem gewissen Grade; denn es fragt  sich n~mlich, wie gro6 auf 
der einen Seite der Septumdefekt  sein muB, oder besser gesagt, wie klein 
er sein kann. I m  Falle S p o l v e r i n i - B a r b i e r i  war er erbsengroB, dem- 
nach wohl sicher die Folge der Atresie. In  unserm FMle hingegen ist keine 
Spur eines Ventrikelseptums vorhanden. Mechanische Grfinde als Folgen 
der Atresie reehtfertigen diesen exze~siven Zustand nieht, denn es geht 
eben auch anders, wie der Fall yon S p o l v e r i  n i - B a r b i e r i  lehrt. Da nun 
auf der anderen Seite solche totaten Septumdefekte aueh ohne Atresien 
der ven6sen Ostien einhergehen k6nnen, so ist die erw~hnte Glassche  
Auffassung unhMtbar, undes  muB mithin im vorliegenden wie im G1 a s- 
schen FMle, wie fiberhaupt in allen anderen F~llen, in denen das Lebens- 
minimum des Septumdefektes fiberschritten wird, ein Abh~ngigkeits- 
verh~ltnis zwischen der Atresie und dem Septumdefekt  und endlieh 
auch der Gefitl~transposition (vgl. oben) abgelehnt werden. Es kann 
deshalb an dieser Stelle unter Einbeziehung der ven6sen Atresie und 
des totalen Septumdefektes noeh einmal wiederholt werden, was schon 
oben fiber die Beziehung zwischen dem Septumdefekt  Ms solchem 
und der korrigierten Transposition gesagt wurde: die einzige Be- 
ziehung zwischen ihnen im frfihembryonalen Leben besteht eben darin, 
dag ihre erste Anlage fast gleichzeitig erfolgt und dab deshMb die 
Ursache ihrer kombinierten MiBbildung in unserm Falle diesem zeit- 
lichen Umstande zuzuschreiben ist, 

Zum Schlul3 noeh ein Wort  fiber die mutmaBliehe Entstehungs- 
nrsache der Atresie. K f i h n e  (naeh W i e l a n d )  glaubt, sie aus einer 
fiberm~Bigen Wueherung des Endothelfiberzuges an der Atrioventri- 
kulargrenze und den Endokardkissen in Verbindung m i t  einer seit- 
lichen Verschiebung des Ohrkanales erkl~ren zu k6nnen. O, de  la  
C a m p  jedoch behauptet  das Gegenteil, indem er ausffihrt, dag ,,ein 
reiner Fall yon Atresie, der sich auf eine Entwicklungshemmung am 
Mitralostium entspreehend einer Anomalie der am Canalis auricularis 
stat tf indenden Waehstumsvorg~nge begrfindet, nieht existiert". H e r  x- 
h e l m e t  beantwortet  die Frage  nieht. Sic muB in der Ta t  noeh offen 
bleiben. 
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E r g e b  n i s :  Die  aus  e iner  At res ie  des l i n k e n  v e n S s e n  Os t iums ,  e i n e m  
t o t a l e  n S e p t u m d e f e k t  u n d  kor r ig ie r t e r  Gef~Bt ranspos i t i on  b e s t e h e n d e  

t t e r zmi l~b i ldung  mul~ aus  e iner  i n  i h r em W e s e n  noch  u n b e k a n n t e n  
s c h ~ d i g e n d e n  E i n w i r k u n g  ~uf d ie  H e r z e n t w i c k l u n g  e rk l~r t  werden ,  
d e r e n  t e r a t o g e n e t i s c h e  T e r m i n a t i o n s p e r i o d e  e t w a  in  die  4. W o c h e  des  
E m b r y o n a l l e b e n s  zu  ve r l egen  ist.  W i i h r e n d  diese dre i  Mi l3b i ldungen  
k o o r d i n i e r t  s ind,  i s t  der  D e f e k t  i n  der  Vorhof s sche idew~nd  als so lcher  
e ine  Folge  d e r  l i n k s s e i t i g e n  v e n S s e n  Atres ie .  D e n n  das  e x t r a u t e r i n e  
L e b e n  is t  n a t i i r l i c h  n u r  u n t e r  d i e sen  U m s t ~ n d e n  mSgl ich .  Dal~ die  
H e r z e n t w i c k l u n g  vor  der  4. W o c h e  e i n e n  u n g e s t S r t e n  Ver l au f  g e n o m m e n  
ha t ,  bewe i s t  d ie  n o r m ~ l e  An lage  des  Sulcus  in te rven~r icu la r i s ,  d e r  
(vgl. H e r x h e i m e r )  s ich schon  sehr  f r f ihzei t ig  u n d  noch  vo r  der  
4. W o c h e  ausb i lde t .  
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