
(Aus dem Path01ogischen Institut der I. Universita*s-Frauei~klinik zu Berlin 
[Leiter: Prof. Dr. Rob.  Meyer] .)  

Ein Beitrag zur Frage der HerzmiSbfldungen an Hand eines 
Falles yon kongenitaler Defektbildung im hiiufigen Ventrikel- 
septum und yon gleichzeitigem Defekt in dem diesem Septum- 
defekt anliegenden Klappenzipfel der Valvula tricuspidalis. 

Von 

Dr. reed. Kurt Gutzeit, z. Zt. Jena, 
Assisi;ent tier Medizinischen Klinik. 

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

(Eingegangen am 22. November 1921.) 

Aul3erordentlich reichhaltig und vielseitig ist die Literatur  fiber die 
angeborenen Herzfehler, und doch ist sie ffir das Verst~ndnis  der- 
selben namentlieh im Hinblick auf den kausalen und genetischen Zu- 
sammenhang mit  der embryonalen Entstehung des Herzens und seiner 
f fir die Herzfehler in Betraeht  kommenden Teile keineswegs ersch6pfend. 
Das liegt wohl @inerseits an der Unvollkommenheit  unserer entwick- 
lungsgeschichtliehen Untersuchungsmethoden, andererseits an dcm 
verwickelten Aufbau des Septum ventrieulorum und der Atrioventri- 
kularklappen, und schliei31ieh wohl an dem Umstande,  dal~ die mannig- 
fachsten Mil~bildungen, die beschrieben wurden, toils aus Grtinden 
yon Beobachtungsfehlern, teils well nicht eine, sondern eine Reihe 
yon Wirkungen und Hemmungen zusammenspielten, sick tatsi~chlich 
nicht in ein unverrfickbar festgeffigtes Schema einffigen lassen. Es 
kann nur begrfiSt werden, dal3 m6glichst viele genan beobachtete 
und gut beschriebene F~lle der Li teratnr  zuggnglich werden. Jeder  
Fall, ist er frfiheren gleich oder i~hnlich, vermag bisher bekannte 
Theorien fiber seine Entstehung zu stiitzen, ist o r  neuartig und noch 
nicht beobaehtet,  so kann er unsere Forschnngen in neue Bahnen 
lenken. 

Ich bin durch die Liebenswfirdigkeit yon Rob .  M e y e r ,  dem Leiter 
des Pathologischen Inst i tuts  der I. Frauenklinik der Universit~t Berlin, 
der mich zu dieser Arbeit anregte, an der Hand  einer sehr seltenen Herz- 
mil~bildung, in der Lage, einen Beitrag zur Kenntnis  der Anomalien 
des Septum ventriculorum und der Valvula trieuspidalis zu liefern. 
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Es hande l t  sieh um einen Fal l  yon  Defektb i ldung im Septum mem- 
b ranaeeum ventr ieul i  mi t  embryonMer Wul s tung  und  Verdiekung,  so- 
wie Verkf immerung des diesem I)efekt  anl iegenden TrieuspidMissegeis 
u n d  einer SpMtbi ldung in  dem letzteren,  Hyper t rophie  u n d  Di la ta t ion  
des reehten Herzens bei einer Sehwgehe des l inken Ventrikels.  

Von der Krankengesehiet l te  ist leider nu r  sehr wenig bekann t ,  weil 
die Pat ient , in erst wenige Tage vor ihrem Tode die gyn~kologisehe 
Pol ikl inik z u  einer E n t b i n d u n g  in  Ansprueh  nahm.  

Frau Ch. M., verheiratet, 26 Jahre Mt. Letzte Regel am 18. II. 1919. Nor- 
tamer Schwangerschaftsverlauf. Von frfiheren Krankheiten ist niehts bekannt: 
Blasensprung angeblieh am I. IX .  1919. Blutung am 13. IX.  1919; steht naeh 
Opiumsuppositorien am 14. IX. 1919. Muttermund am 13. IX. 1.919 geschlossen. 
Kindslage: rechSe Ful31age. Beide FfiGe herabgestreckt..Wehenbeginn am 20. IX. 
1919 9 Uhr. ]~lasensprung am 1. IX. 1919. Geburt am 22. ]X. 1919 9 Uhr 40 Min. 
Placenta ist unvollstiindig. Herzfehler. 

Verlauf der Geburt: Pituglandol, LSsung beider Arme, Veit-Smellie, Secalc, 
Austastung und Entfernung einiger Placentarstiieke in Athernarkose. Befinden 
naeh der Geburt gut. 

25. IX. 1919. Wochenbett fieberfrei, ohne besondere Besehwerden. 
Naehts 25./26. IX: 1919 drei Anfiille yon DyspnSe und Schweil3ausbruch. 

Beim dritten AnfM1 Exitus letalis. 
Klinische Diagnose: Embolie oder akute Herzschwgche bei kongenitMem 

Herzfehler. 
Aus dem Sektionspro~okoll konnte ich entnehmen: 
Sektion am 26. IX. 1919. 
Magere, blasse, mittelgroge Frau yon sehr zartem K6rperbau. Im Leib 

Serosa fiberall spiegelnd, feueht. Uterus fiber faustgrol3 m i t  blutigroter, rauher 
Innenflaehe der Hinterwand (P]aeentarstelle). In der Uteruswand niehts Beson- 
deres. Parametrien und Gef~13e frei. 

Lungen in geringem Grade blutreieh, sonst o. B. 
Herz: Linker Ventrikel sehwaeh, enth~.lt geringes Speekgerinnsel. P~eehter 

Ventrikel dilatiert, mit stark verdickter hatter Muskelwand. Im Kammerseptum 
nahe den Klappen eine sehnige Partie mit glattwandiger 0ffnung yon ca. 1 cm 
Durehmesser. Die Umgebung des Loches, eben diese sehnige Partie, isi~ tasehen- 
f6rmig in den reehten Ventrikel eingebuehtet. Gerade gegenfiber dem Loehe 
ist an der anliegenden Stelle der Trieuspidalis ebenfMls ein Loeh. 

Diagnose: Xongenitaler Defekt im Sep~um ventrieuli eordis und in der 
VMvula trieuspidMis. Ilypertrophia et Dilatatio ventriculi dex~ri. Debilitas 
ventrieuli sinistri. 

B e s e h r e i b u n g  des in  F o r m a l i n  gehi~r te ten Herzens .  
Das Herz hat an seiner Basis einen Umfang von 30 cm, seine Li~nge betr/igt 

vom Ansatz der A. pulmonMis bis zur Spitze 10 em, yore AnsaSz der Aorta bis zur 
Spitze 13 era. Die Herzspitze wird yore reehten Ventrikel gebi]det. Von der 
vorderen bis zur hinteren L~ngsfurche miI~t man tiber die AuBenwand der linken 
Kammer 12,5 era, fiber die Oberfl~ehe der rechten Kammer 15,5 cm. Geringer 
subendokardiMer Fettansatz,. der fiber dem linken Ventrikel und tiber dem linken 
Vorhof sehr sp~rlich isL fiber der reehten Kammer, besonders an ihrer reehten 
seithehen Wand bis zu einer St~rke yon 275  mm anw~chst. KranzgefiiBe zeigen 
geraden Verlauf und mittlere Ffillung beio glatter spiegelnder Besehaffenheit 
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Abb. 1. S e p t u m d e f e k t  v o m  l inken Ventr ike l  aus  gesehen.  

Abb.  2. D e f e k t  im mi t t l e r en  Segel  der  Valvula  Tricuspidal is .  
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ihrer  Innenwand.  Die Muskulatur  der l inken Kammer  ha t  an ihrer Spitze eine 
Dicke yon 5 ram, am Ansatz der Mitralsegel eine Dicke yon 7 mm. Vorhofsmusku- 
la tur  ist  links dtinn nnd  zart,  rechts l~'iiftig entwiekelt  bis 4 mm stark. Der reehte 
Ventrikel ha t  eine s tark  entwiekelte Muskulatur,  die an  der Spitze 1,0 em, an 
der rechten Seitenwand 1,5 em, a n  der Vorderwand des Conus loulmonalis 1,2 cm 
dick ist. Der reehte Vorhof ist  gegen die Norm geweitet. Er  ist  41/2 em tier, 6 cm 
hoch und  4s/4 cm breit. Die Papil larmuskeln des l inken Ventrikels sind p l a t t  
an  die Wand  gedriiekt und  haben  sehnige Spitzen, die des reehten Ventrikels 
sind kr i f t ig  und  fund. Die erSffnete Aorta  ist unmi t t e lba r  fiber der Klappe 58 m m  
breit, weiter oben 50 mm breit. Innenwand  ist  glatt .  Die c rSffnete A. pulmonalls 
ist am Klappentei l  80 ram, weiter oben 98 mm breit  und zeigt leieht erhabene gel b- 
liche Streifung und Fleekung an  ihrer Irmenwand. Die Aorta  s teh t  etwas rechts 
und  hinter  der A. plllmonalis. Die Vereinigungsstelle der beiden die 0f fnungen der 
Coronararterien t ragenden Klappen entspr icht  genau der Vereinigungsstelle der 
reehten und  der l inken Pulmonalklal0pentasehe. Der Annulus fibrosus reehts mil3t 
9,5 cm, links 12,5 cm. Die Segel der Aorten- und  PulmonMklapl~e sind gla t t  und  
spiegelnd, desgleiehendie Segel der BieuspidMis. Un te r  der h in teren  und  zum Tell 
unter  der reehten Aortenklapl0e befindet sieh ein ovaler Defekt in der Kammer-  
scheidewand, der vorn und  oben direkt  am hin teren  Abhang des rechten Aorten- 
segels beginnt  und  h in ten  und  oben dureh eine 4 mm breite sehnige Membran  yon 
dem unteren  konvexen Ansatz des h in teren  Aortensegels gesehieden ist. Der Defekt 
ist an  allen Seiten sehnig begrenzt und  liegt nach dem linken Ventrikel frei zutage, 
wghrend er nach  dem rechten Ventrikel  zu dureh den vereinigten Ansatz des 
he rabh ingenden  medialen und  h in teren  TricuspidMiszipfe!s bedeckt ist. Der Defekt 
mil?t vom linken Ventrikel aus yon vorn  naeh h in ten  1,6 cm und yon oben nach 
unten  1,1 cm. In  der 0f fnung des Loches liegt der hintere  Teil des medialen 
and  der mediale Tell des hinteren Zipfels der rechten Atr ioventr ikularMappe 
gerade an  der Stelle, wo beide Klappenzipfel mi te inander  verwachsen sind. Der 
mediale Zilofel ist  aul3erdem mit  der vorderen und  vorderen-unteren sehnigen 
Begrenzung des Defektes, und  der hintere Zipfel mi t  der h interen und  hinteren-  
nn te ren  sehnigen Begrenzung verw~chsen, so dal~ ihre Ansatzftgchen den oben 
in seinen Magen charakter is ier ten Defekt s tark  einengen. Nur der obere und  
obere-hintere Rand  ist frei yon jeder Verbindung mit  dem atr ioventr ikul~ren 
KlapI0ensegelapparat und  bildet  so den einzigen reinen Defektrand des Kammer-  
septums. Er  ist seharf geschnit ten und  zart. Entspreehend seiner Lage setzen 
die vereinigten Atrioventrikularklappenzipfel  im reehten Ventrikel  hSher am 
rechten  Annulus fibrosus an  und  bilden naeh  un t en  h i n g e n d  mi t  der sehnigen 
Membran,  die die obere und  obere-hintere Begrenzung/des Kammerwanddefektes  
darstell t ,  eine 8 mm tiefe Tasehe, in die man  yon der l inken Kammer  her ni i t  einer 
Sonde am oberen Defekt rand vorbei leicht hinein gelangen kann.  In  der reehten 
Kammer  entspr ingt  ein s tarker  Papil larmuskel  vom unteren  Tell der vorderen 
Kammerwand,  sowie ein schw~cherer vom unters ten  Teil, da wo hintere  und  media!e 
Wand des Ventrikels ineinander i ibergehen.  Ersterer  gibt  eine grol3e Zahl di innerer  
und dickerer, zum Teil n icht  vNlig yon einander getrennter  Sehnenf iden  zum 
medialen Segel ab und  ist  dureh ungeliihr 10 diinne Sehnenf iden  mit  dem vor- 
deren Segel verbunden;  das hintere Segel erhglt  ca. 6 zarte Sehnenfiiden yon dem 
unteren  Papil larmuskel  und  eine Reihe yon Sehnenf~iden yon der mit  s tarken 
MuskelbMken ausgestal teten hinteren Kammerwand.  Das mediale Segel der 
Trieuspidalis i s t  sehmal und  dick, an  seinem freien Rand  1,4 em breit, in seiner 
Mitre und an  seinem Ansatz 1,9 cm breit. Es zeigt an  seinem Ansatz eine balkige 
Struktur ,  und  zwar so, dag die Balken sieh netzar t ig  verfleehten nnd  zwisehen sieh 
in dem Klappensegel dtilmere Stellen einsehliegen. In  der Mitre des Klappenzipfels 
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bis zum Ans~tz der Sehnenf~den zeigen die Balken eine parallele L~ngsrichtung, 
sind hier noch volumin6ser und lassen zwischen sich diinnere durchscheinendc 
S~ellen erkennen. Unmitte]b~r unterhalb des hintere1~ Teils des Ansatzes des 
medialen Segels befindet sich gen~u gegeniiber der 0ffnung des Kammerwand- 
defektes ein ovales Loch zwischen zwei b~lkigen Verdickungen des mediMen 
Segels mit einem Durchmesser yon 1,6 cm zu 0,3 era. Es hat einen MIseitig seharfen 
Rand. Das hintere Segel setzt breit am Areus tendineus an und zeigt im ganzen 
eine glatte spiegelnde Oberflgche bis auf einen kleinen Tell in seiner Mitre, wo 
dasselbe am Anfang der Sehnenfi~den verdiekt und hSekrig ist. Das vordere Segel 
ist glat$ und spiegelnd und erhglt zarte Sehnenf~den 9ore starken oberen Papillar- 
muskel. 

Betreffend die Entwicklungsgesehichte des Herzens verweise ich 
auf die Ausftihrungen, wie sie in dem Handbueh yon K e i b e l - M a l l  
gegeben sind, und werde im einzelnen im weiteren Verlauf der Darstellung 
auf Widerspriiehe in den Ansichten der Autoren aufmerksam maehen. 

Was zun~ehst die Defekte im vorderen Kammersep tum anlangt, 
so leitet sie R o k i t a n s k y  aus mangelhafter  Bildung des vorderen 
Schenkels des Ventrikelseptums ab; dabei hat  naeh Ansieht yon P r e i g  
die Unterscheidung v~ Defekten im hinteren und vorderen Teil des 
vorderen Septums keine entwieklungsgesehiehtliehe Grundlage. Viel- 
mehr best immen Bildungsmangel resp. Bildungshemmung solehe lokalen 
u~.d graduellen Untersehiede. Nach H i s  sind solehe Defekte der Aus- 
druek mangelhafter  Waehstumstendenz des Bulbusseptums. Aueh 
FM1 1 und 2 yon P re iG  mi t  v611igem Kammerwanddefekt  und geteilten 
arteriellen Ostien mit  e inem Muskelwulst an der vorderen Kammer-  
wand  waist bei der Tatsaehe, dag bei persistierendem Truncus meist 
ein groger vorderer Kammerwanddefek t  vorhanden ist, wie in P r e i B '  
F~llen 15 und 16, auf die Ents tehung dieser beiden vorderen Seiotum- 
anteile ( R o k i t a n s k y )  aus dem Truneusseptum bin. Auch ffir H a r t s  
Fall 5 paBt diese Bildungsart. Gegen diese t~ildung spricht jedoch, 
abgesehen yon dem nicht ganz eindeutigen Fall B u M s ,  auger anderen 
W e n n e r s  FM1 5, mi t  einem ~uf dem Kammerwanddefekt  reitenden 
persistierenden Truncus bei gut entwiekeltem vorderen Sehenkel des 
Kammerseptums.  Ahnlieh, nut  weniger ausge/)r~gt, ist sein Fall 6. 
Aueh naeh dem bei V i e r o r d t  zitierten Fall Z i e g e n s p e c k s  und dem 
Fall yon H y e r n e a u x  geh6rt ein Teil d e s  vorderen Septumschenkels 
zum Kammersep tum und wird nieht yore Aortenseptum gebildet. Diese 
Tatsaette, dab man das eine Mal bei loersistierendem Truneus einen 
votlst~ndigen vorderen Kammerwanddefekt ,  das andere Mal ein aus- 
gebildetes vorderes Septum, ferner bei vollst~ndiger Teilung des Truncus 
einmal ein vorderes Septum, ein andermal keins antrifft, stellen die 
apodiktischen Meinungen sowohl yon R o k i t  a n s  k y einerseits, a l s  auch 
yon H i s  und seinen Anh~ngern P r e i g  und H a r t  andererseit, s s tark 
in F r a g e . A u e h  die Tdtsaehe, daG es sieh einmM um ganz kleine und 
hochsitzende Defekte (Fall 7--12 yon P r e i B ,  Fall~4 yon H a r t  :und 
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Fall 1 und 2 yon W e n n e r), in anderen Fallen urn grol3e welt nach unten, 
vorn und hinten in die Pars membranacea  hineinreiehende Defekte  
handel,,  wie in den Fgllen 1--6 yon P re i B ,  sowie in W e n n e r s  Fall 5, 
gibt fiir die Erkl~rung der Entstehung yon Miftbildungen aus einem 
einzigen sein Ziel niel~t erreiehenden Septum zu denken. Aueh 'Fall 4 
yon We n n e r  ist hierfiir aufterordentlich lehrreieh: ein grofter Defekt 
yon Sanduhrform im vorderen Septumanteil,  der weir nach hinten 
und vorn unten r e i c h t . . W e n n e r  selbst deutet  ihn sis eine Kombina-  
tion yon Wirkungen dutch mangelhaftes Waehstum des Aortenseptums 
und des Ventrikelseptums; und in der Ta t  hat  diese Erklgrung ganz 
besonders dutch die Enge der Sanduhrform, an der man die nicht 
erfolgte physiologische Vereinigung der beiden in Betracht  kommen- 
den Septen vermutet ,  sehr viel Ansprechendes. Neines Eraehtens sind 
such viele der vorher erw~ihnten Fiille aus dem Wachstumsmangel  
eines und desselben Septum aort icum gar nieht zu erklgren, well nicht 
einzusehen ist, warum in einem Fall das Septum aortieum in seinem 
Wachstum weir oben unmit telbar  unterhalb des Aortenostiums stehen 
bleiben und ein anderes Mal weit in den Ventrikel hinabreichen sollte. 
Man mug so unbedingt in manchen F~llen aueh eine Wachstums- 
hemmung des Septum inferius bei der Defektbildung als Erkl~rung 
heranziehen und annehmen, daft kleine Defekte direkt unterhalb des 
Aortenostiums auf einer Bildungshemmung des Aortenseptums, Defekte 
weir unterhalb des Aortenostiums auf einem Wachstumsmangel  des 
Septum inferius und grofte Defekte, die yon weit oben naeh tier vorn 
und hinten reieh~n auf einer mangelhaften Beteiligung sowohl des 
Aortenseptums als aueh des Septum inferius an dem KammerabsehluB 
beruhen. Uberhaupt  halte ieh es fiir richtig, sieh nieht mit  seinen 
Uberlegungen an die bisher gebr~uehliehe Auffassung zu ketten, die 
einzelnen Septa, die zum Kammerabsehlug dienenl wiirden physiologisch 
an einer ganz bes t immten Stelle ihr Waehstum beenden miissen infolge 
eines I~eizes im Sinne eines Reflexes oder infolge verbrauchter  Wachs- 
tumsenergie, und physiologisch l~gen diese best immten Wachstums- 
endziele gerade so, daft eben noch eine Vereinigung der entgegenwachsen- 
den Septa zustande kitme. Ich glaube vielmehr naeh kritischer Beur- 
teilung der einsehl~gigen beschriebenen F~lle annehmen zu diirfen, 
daft normaliter jeder Septumaniage zu ihrer Entwicklung ftir die Vet: 
einigung mi t  ihrem partnerisehen Sehenkel eine das unbedingt not- 
wendige lVf~ft iibersehieBende Waehstumsenergie innewohnt, und daft 
dieses Plus an Energie such nieht immer gleich, sondern s tark variabel 
ist, so daft manchmal  ein sehnelleres und ausgedehnteres Waehstum, 
m~nchmal ein trggeres Waehstum resultiert, so daft die Vereinigung 
zweier zur Verbindung strebender Sehenkel bald mehr naeh dem einen, 
bald mehr nach dem anderen Schenkel zu gelegen ist, je nachdem 
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der eine oder andere Schenkel sehneller w~ichst. Natfirlieh muff die 
aufgespeieherte Wachstumsenergie im Moment der Vereinigung zweier 
gegeneinander waehsender Sehenkel sofort erlSschen. Eine Vereinigung 
fgnde aueh eben noeh stat t ,  wenn das Plus an Waehstumsenergie den 
Septumanlagen fehlte. Geht die Wachstumstendenz in einem Schenkel 
jedoch fiber diesen eben noch physiologischen Nullpunkt hinweg ins 
Negative, so mui3 ein Defekt entstehen, wenn das Plus des anderen 
nicht ausreicht, um diesen mangelnden Waehstumsreiz zu kompen- 
sieren; n immt  auch noch der andere Sehenkel an dieser Wachstums- 
hemmung tell, so mu6 sich der Defekt vergr6Bern und wird mehr naeh 
der Richtung des Schenkels liegen, dessen Wachstumsenergie die kleinere 
ist. Die Meinungsunterschiede B o r n s ,  der den vorderen Septum- 
schenkel weir nach oben wachsen l~gt, so dag das Foramen interventri-  
eulare fiber dem Niveau der AtrioventrikuIarSffnungen liegt, und His ' ,  
der das Endziel des Wachstums des Septum inferius viel tiefer annimmt,  
so dal~ d a s F o r a m e n  interventriculare niemals, auch nicht m i t  seinem 
oberen Rand f iber  das Foramen atrioventricutare hinfibersieht, be- 
stgrken reich in meiner Auffassung. Es kann aueh nicht wundernehmen, 
daft ich  ffir diese Defektbildungen die Wirkung verschiedener I tem-  
mungen annehme, ist as ja doch bekannt,  dab sich mi t  einer Mil l  
bildung gern auch andere tells an demselbem teils an anderen Organen 
vergesellschaften. 

Ich komme nun zu den Defektbildungen im lnembran6sen Teil 
des Ventrikelseptums. R o k i t a n s k y  und andere nehmen fiir diese 
Defekte die entzfindliche Genese in Ansprueh. Wahrseheinlich spielt 
jedoch aueh in vielen dieser F~ttle eine prim~re Verbildung der Pars 
membrahaeea  eine l%olle. Das h~ufigste Vorstadium einer solehen 
Perforation der Pars membraNaeea ist das Aneurysma. Die pr~tdispo- 
nierenden Momente hierffir sind naeh R o k i t  a n s k y : 1. Abnorme Gr6Be 
der Pars membranaeea,  2. laoher linksseitiger Druek, 3. Endokarditis.  
Das Zusammenwirken yon 1 und 2 ist natfirlieh imstande, die Pars 
membranaeea naeh reehts auszubuehten. Hinsiehtlieh der Frage der 
pr~.m~iren Endokardit is  (vgl. B uhl) bei Defekten der Pars membranaeea  
seheint Ro  k i t  a n s k y anzunehmen, daft d a s  Aneurysma das Prim~re 
ist, und die Entzfindung sekund~r auf diesem Locus minoris resistentiae 
entstanden sei. H a r t  bet0nt  diese Genese noeh viel entsehiedener, 
gestfitzt auf seiheF~lle 7--9.  Der Fall v. K r z  y w i  e k i s  ffigt sieh besser 
in die Erkl~rung einer sekund~ren Endokarditis.  Aueh der Fall K l ei n s 
mit  lokaler Arteriosklerose und Aneurysmabildung lal~ naeh Z a h I /  
eine sekundare Ansiedlung yon Bakterien vermuten. M e r k e l  kann 
mit  seiner Annahme, dab eine Endokardit is  der Ieehten Atrioventrikular- 
lippe vor Ausbildung der Trieuspidalis der Grund ffir den Septum- 
defekt sei, unm6glieh reeht haben, w~re doeh eine Endokarditis in so 
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frtihem EntwiGklungsstadium dig sichere Ursache eines v/511igen Wachs- 
tumsmangels der Tricuspidalis. Sonach scheint H a r t s  Ansieht, bei 
scheinbar entziindlieher Genese eines Defektes des Septum membrana-  
ceum mit  Aneurysmabitdung sei die Entziindung das 8ekund~re, das 
Aneurysma das Primgre, zu Recht  zu bestehen. Und man kann, wenn 
man nur den Begriff der MiBbildungen welt genug fal3t, auGh als prim~re 
Ursache So1GhGr De~okte eJne Bildungshemmung der Pars membranaeea 
annehmen. DiG Gr613e der Pars membranaeea  sowie ihre Lage unter- 
liegen ja auGerordentliehen 8chwankungen. v, K r z y w i c k i  hat  grol3e 
Dickenunterschied~ and G r u b e r  Verschiedenheiten in der Oewebs- 
quaiit~at gefunden. Die Variabilitgt der Gestalt and  der Gewebsqualitgt 
ist sehuld, dab dig Pars membranaeea  eine sokwaohe Stelle in der 
HerzscheidGwand darstellt, und dab sie insuffizient werden kann. Im 
letzteren Fall halten ihre Fasern dem DruGk des linken Ventrikels 
night  stand, sondern weiGhen auseinander und ermSglichen so dig 
Aneurysmabildung. Die InsuffiziGnz ist abhgngig einmal yon den Fak- 
toren: Gewebsstruktur,  GrSBG und Dieke der Pars membranaGea und 
andererseits yon dem Verhgltnis des Druckes irn linken Ventrikel zu 
dem Druck im rechten Ventrikel. Aul~er diesen Hemmungenl dig sick 
auf die Gestalt und die Textur  der Pars membranaeea beziehen, gibt 
es aber gegen R o k i t  a n s k y s Ansicht sicher auch primi~re Hemmungs-  
mil3bfldungen der Pars membranacea ohne jedes Zeichen einer Ent -  
ziindung. In  diGsGn Fgllen komrat  auGh ein Defekt zustande, dGr jedoch 
primgr, night sekund~r, d .h .  nach anfgnglich s ta t tgehabter  Bildung 
derselben dutch Auseinanderweichen der Gewebsfasern entstanden ist. 

Die Frage, ob es sigh in unserm Fa l l  um eine reine Mil3bildung im 
8inne .einer WachstumshGmmung oder um eine f/stale oder pSstf/Stale 
Endokarditis odGr endlich nm eine primgre Mil~bildung mit  aufge- 
pfropfter  Endokarditis handelt, harr t  neck der EntsehGidUng. 

In  unserm Fall kann man eine primgre und sekundgre Endokardit is  
sicher ausschliel3en. Der scharfe nnd zarte Rand des Defektes, der 
~ange l  einer Ausbuehtung nach reehts, das l%hlen jegliGher endokardi- 
tisohGr {JbGrblGibsG1 am ganzen Klappenappara t ,  auch an dem etwas f~Stal 
verdickten medialen Zipfel der Tricuspidalis fiihren reich zu der EntsGhei- 
dung, daf~ wir es mit  einer reinen Hemmungsmil~bildung zu tun haben. 

Is{ naoh L i n d G s  die Pars membranaeea  der sick zuletzt bildende 
Teil des Truncusseptnms und nach H i s  die Vereinigungsstelle des letz- 
teren mit  dem Septum intermedium, so verlGgen B o r n  und 1V[all 
die Pars  mGmbranacea an die Vereinigungsstelle des hinteren Bulbus- 
septums mit  dem oberGn hinteren Rand des Ventrikelseptums. T a n d l e r  
n immt den Ansehlul3 des reGhten Endes der versohmolzenen Endo- 
kardkissen nook ds;zu, wghrend S a t e  letzteres allein fiir die Bild'ung 
der Pars membranaee~ verantwortlioh macht.  
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Ich halte dafiir, daft alle diese erwi~hnten Teile am SehluB der Pars 
membranaeea mitwirken, und dab der Grad der Beteiligung der ein- 
zelnen am Sehluft des h~utigen Septums ebenso wie beim Sehluft des 
Foramen interventriculare und bei Bildung der vorderen Kammer- 
seheidewand davon abhgngt, in welehem Verhiiltnis die Waehstums- 
energie der einzelnen Teile zu einander steht. Von diesen erwi~hnten 
Teilen seheint mir jedoeh weitaus den gr6Bten und vet allem den mitt- 
leren und oberen Anteil das reehte Ende der versehmolzenen Endokard- 
lippen an der Bildung der Pars membranaeea zu nehmen, wie aueh 
Sa t e  bei seinen gewissenhaften Untersuchungen feststellen konnte, 
nur dab letzterer Autor die ganze Pars membranaeea yon diesem Teil 
der Endokardlippe gebildet wissen will. Ieh glanbe, dab gew6hnlieh 
der vordere Teil des hgutigen Septums dutch Vereinigung des hinteren 
Teils des Truneusseptums mit dem oberen Rand des Ventrikelseptums, 
der hintere Teil dureh Vereinigung des letzteren mit dem Septum 
intermedium und der mittlere Tell dutch Zusammensehluft der rechten 
Endokardlippe mit dem Septum inferius zustande kommt. Diese An- 
nahme, verbunden mit meiner oben gelegentlieh der Sehlieftung des 
vorderen Kammerseptums dargelegten Ansieht, dab infolge weehseln- 
der, gew6hnlieh das unbedingt notwendige Mag tibersehreitender Waehs- 
tumsenergie in der Anlage der Septen die Sehliefttmgsstellen der gegen- 
einander waehsenden Septa in ihrer Lage variieren, erklgren mir aueh 
die allgemein anerkannte Tatsaehe, dab die Pars membranacea maneh- 
real groft, manchmal klein angetroffen wird, und daft ihre Lage (teils 
unter der rechten, teils unter der hinteren Aortenklappe, in einigen 
F~tllen direkt unter den Semilunarklappen liegend, in anderen yon ihnen 
dutch einen Muskelwulst getrennt) so augerordentlieh variabel ist. In 
unserm Fall, wo insbesondere der obere und mittlere Teil des hautigen 
Selotums fehlt, nehme ich eine Waehstumshemmung des reehten Endes 
der versehmolzenen Endokardlipl0en an. Ob fiberhaupt und in welchem 
Gracle die anderen die Pars membranaeea bildenden Teile an dieser 
Entwicklungshemmungteilnehmen, l~gt sich nicht entscheiden; jeden- 
~alls kann ihre Teilnahme an der I)efektbildung nicht sehr ausgesproehen 
sein, well der vordere, untere und hintere Rand des Septum membrana- 
eeum gebfldet ist. 

Bevor ieh nun die Bespreehungen fiber die Septumdefekte beschliege, 
muft ieh noch kurz auf ihre Klassifikation eingehen. 

Was die fibliehen Einteilungen betrifft, verweise ich auf die He r  x- 
h e im e r sehe Darstellung in S e h w a 1 b e s 1V[orplYologie der Mi6bildungen. 
Von allen erseheint mir die Satosche Einteilung in ihrer Einfaehheit 
die beste. Nur kaim naeh meinen friiheren Ausftihrungen mit Berfiek- 
siehtigung aller Faktoren, die zum Kammerseheidewandschluft bei- 
tragen, nicht yon einer ,,normal grogen Anlage des Foramen interventri- 

u Arehiv. Bd. 237, 2 4  
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culare" die Rede sein, weil man dabeidie Beteiligung des Septum inferius 
beim KammerwandabschluB vollkommen unberiieksichtigt l ~ t ,  und 
weil man dann irgendeinen bestimmten Punkt  in der Entwicklung 
der gegeneinander wachsenden Septen sich willktirlieh herausgreift. 
Da, s Wachstum der Herzabschnitte ist aber in dauerndem FluB und die 
Waehstumstendenz gibt der Richtung des geringsten Widerstandes 
dauernd Raum, so dal3 die Norm in der Weitenanlage des Foremen 
interventriculare keineswegs einen allseits bekannten, anerkunnten und 
feststehenden Befund darstellt. Vielmehr muI~ bei der SchlieBung 
des Foramen interventrieulare aueh das Septum inferius a ls wichtiges 
Element anerkannt werden. SchlieBe ich reich also der Haupteinteilung 
S a t e s  an, so m5ehte ieh die Unterteile der II.  Gruppe dahin ge~tndert 
wissen, dagt 

1. die yon oben herabsteigenden Septa (Septum intermedium, 
reehte Endokardlippe, Septum trunei), a) in ihrer Gesamtheit, b) ein- 
zeln, dureh mangelhafte Waehstumsenergie nieht in der Lage sind, 
den Anschlul3 an das Septum inferius zu finden: dal~ 

2. das Septum inferius insuffizient ist. Im 1. Fa l le  resultieren 
kleine oder grol~e ovale Defekte im obersten Teil der Kammerscheide- 
wand, im 2. Fall Defekte, die durch einen Muskelwulst veto oberen Rand 
der Kammerseheidewand getrennt sind und tiefer liegen als die ersteren. 
Sehliei~lich w~ren noch zur Umfassung aller MSglichkeiten, und insbe- 
sondere der Kombinationen yon 1 und 2 zu unterseheiden: 

3. Defektbildungen, die dadurch entstehen, dab sowohl die yon 
oben naeh unten waehsenden Septa, als ~uch das Septum inferius 
insuffizient sind, so dab grol~e Defekte yon weir oben naeh tier unten 
entstehen, die, je nachdem das rechte Ende der verschmolzenen Endo- 
kardlippen, das Septum intermedium oder das Truneusseptum zum 
gr6Beren Tell daran beteiligt sind, mehr naeh der Mitre, mehr nach 
hinten oder mehr naeh vorn reiehen. 

Nun zur zweiten Defektbildung im mittleren Segel der Trieuspidal- 
klappe. Die Entwicklungsgesehichte der Atrioventrikul~rklappen ergibt 
sieh wieder aus den bekannten Darstellungen in K e i b e 1-M all  s Handbueh. 

Bei den Mil3bildungen am rechten Atrioventrikttlarostium u n d  
seinem Klappenapparat  miissen wir uns vielmehr als bei den oben 
besprochenen Septumdefekten mit der Frage beschgftigen, ob es sich 
um reine Mi~bildungen infolge yon mangelhafter Wachstumsenergie 
handelt, oder ob eine fStale oder postfStale Endokarditis bei dem sehliel3- 
lich vorhandenen Effek~ eine Rolle gespielt hat. Es ist ja bekannt,  
dal~ Entziindungen in fStalen tterzen besonders gem ihren Sitz im reehten 
Ventrikel haben. 

Die kongenitale Insuffizienz der Tricuspid~lis ist eine seltene Ano- 
malie. Nur wenige Fglle sind in der Literatur besehrieben. Der glteste 
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i s t  der  von R i e e k e  mi t  vSl l igem Mangel  der  Trieuspidalsegel ,  so dab  
Vorhof u n d  Venbrikel  nur  dureh  einen r ingf5rmigen  W u l s t  yon  e inander  
abgese tz t  sind. 

Den 2. Fa l l  beschre ib t  E b s t e i n  1866. Bei ihm h~ngt  v o m  Annulus  
f ib rocar t i l ag ineus  ein Sack in die Ventr ike lhShle  hinein,  der  n u t  l a t e r a l  
s ich a m  Annulus  inser ier t  und  media l  in das  E n d o k a r d  der  Scheide- 
w a n d  t ibergeht .  Vorderes  und  h in te res  Segel der  Tr ieuspida l i s  h~ngen 
in  der  S a c k m e m b r a n  z u s a m m e n  und  s ind  exzessiv ausgebi ldet .  Das  
media le  Segel i s t  n u t  als ein k t immer l icher  Res t  vo rhanden .  

M a r x s e n ,  M a c  C a l l u m ,  G e i p e l  u n d  S c h o c n e n b e r g e r  be-  
schreiben F~lle  yon  mehr  oder  weniger  s t a rke r  Verb i ldung  der  Tri-  
cusp ida lk lappe .  Auch  der  Fa l l  yon  M a l a n  gehSr t  v ie l le icht  hierher .  

Die 3 F~lle  yon  H e i g e l  zeichnen sich d a d u r c h  aus, dab  das  vordere  
Segel  a m  besten,  das  Scheidewandsegel  a m  ger ings ten  en twicke l t  ist .  

Alle diese F~lle zeigen eine ausgesprochene Insuff iz ienz der  Tri-  
cuspidal is  du t ch  groi~artige Verb i ldungen  aUer drei  Segel. Zwei wei tere  
Fhl le  s ind  unse rm oben  beschr iebenen Fa l le  in gewissem Sinne ~hn- 
l icher,  weft sie nur  eine Verb i ldung des einen Scheidewandsegels  auf-  
weisen. Beide zeichnen sich aui~erdem durch  einen S e p t u m d e f e k t  aus.  
Es s ind das  P r e i ~ '  Fa l l  6 und  H a r t s  Fa l l  4. 

D e r e r s t e F a 11 - -  P r ei B' Fall 6: Der rechte Kammerraum ist mgBig erweiter$. 
Gegeniiber dem vorderen Zipfel der Tricuspidalis besteht ein groBer Defekt im 
Kammerseptum, derselbe ist 10 mm hoch und yon vorn nach hinten 12 mm breit. 
Er wird begrenzt, unten vom Ventrikelseptum, vorn yore linken Schenkel des 
Septum aorticum, oben zur kleineren vorderen Hglfte durch die rechte H~lfte der 
hinteren und durch die hintere H~lfte der rechten Semilunarklappe, zur grSfleren 
hinteren H~lfte durch den vorderen unteren Tell des Rahmens der Vorhofsscheide- 
wand gebildet. Der letztere zieht frei gegen den Defekt hinab. Es ragt somit 
der Defekt naeh rfickwi~rts weir fiber das Aortenostium fast bis zur Mitre des 
Vorhofsseptums, folglieh ist auch keine Pars membranacea vorhanden. Der 
vordere Zipfel der Tricuspidalis ist bedeutend verlgngert und so wie der mediale 
Zipfel verdiekt. Die aneinander grenzenden Hglften dieser beiden Klappenzipfel 
sind durch einige stark verdickte Sehnen an den rechten Rand des Defektes ge- 
heftet und gegen den Defekt ausgebuchtet. Die Umgebung der Insertion dieser 
Sehnen zeigt geringe endokardiale Verdickungen, sonst, namentlich am wenig 
verengten Ostium der Lungenarterie ist kein Zeiehen einer abgelaufenen Ent- 
ziindung sichtbar. 

Der  zwe i t e  F a l l  - -  H a r t s  Fall 4 - -  ist unserem noch viel ~hnlicher. 
Louise Balthasar, 1 Jahr. Todesursache: Bronchopneumonie nach Masern. 

])as Herz zeig~ eine der Entwicklung des Kindes entspreehende GrSBe. Geringe 
I)ilatation des linken Ventrikels. Normaler Abgang und normale Weite der gro]3en 
Gefi~Be. Unmittelbar unterhalb der rechten Aortenk]appe befindet sich eine 
ca. 11/2 mm weite kreisrunde 0ffnung mit nm" leicht verdickten l~gndern, deren 
oberen Begrenzung yore Insertionsrande der Aortenklappe gebildet wird. Bei 
durchscheinendem Licht zeigt sich die ganze nghere Umgebung besonders nach der 
hinteren Aortenklappe zu durchscheinend. Die Lfieke liegt ira rechten Ventrikel 
unterhalb der Berfihrungsstelle des vorderen und medialen Tricuspidalissegels. 
Der mediale Tricuspidalzipfel zeigt angrenzend an die Offnung in der Pars mem. 

24* 
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branacea alte stecknadelkopfgrol~e, knotige Verdickungen und eine starke Schrump- 
lung der Sehnenfiden. Sonst sind alle K]appen zart. 

Wir sehen, dab nur wenige F~lle yon Verbildung der Trieuspidal- 
klappe beobachtet sind. Teils handelt es sich um groB~rtige Verktim- 
merung oder VergrSBerung aller Segel, oder es handelt sieh um eine 
Schrumpfung eines Segels. In allen F~llen bleibt eine Insuffizienz der 
Klappe zuriick. Unser Fall zeigt nun eine geringe Verkleinerung und 
Verdickung des medialen Tricuspidalsegels mit einem echten Defekt 
in ihm, ein Befund, der sich in der ganzen Literatur nicht wieder finder. 

Es erhebt sich nun die Frage naeh der Entstehung dieser Anomalie. 
Nur Mar  x s e n  hat bisher die fStale Endokarditis zur Erkl irung fiir 
seinenFall herangezogen. E b s t e i n ,  Mac C a l l u m ,  G e i p e l ,  S e h o e n e n -  
b e r g e r  und M a l a n  vertreten die Ansehauung, dab es sich um eine 
Mil~bildung handle. E b s t e i n  und M a l a n  unterlassen eine hi,here Be- 
griindung ihrer Ansicht. G e i p e l  glaubt an ein Bestehenbleiben des 
prim~ren Endothelrohres und eine fehlende Differenzierung desselben, 
wihrend Mac C a l l u m  und S c h o e n e n b e r g e r  eine Exzei~bildung der 
Klappen annehmen, wodurch eineVergr6Berung einzelner Klappenteile zu- 
stande kommt. S e h o e n e n b e r g e r  und E b s t e i n  lassen auBerdem die 
Wirkung einer sparer entstandenen Endok~rditis gelten, wobei sie es often 
lassen, zu welchem Zeitpunkt diese Endokarditis stattgelunden hat. Aueh 
I-Ieigel sehlieBt sich derAnsieht an, dal~ in diesen F~llen eine Hemmungs- 
miBbildung vorliegt, und fiihrt die Vergr6Berung des vorderen Segels 
auf eine funktionel]e ExzeBbildung dieses Klappentefls zurtiek. 

Fiir unseren Fall liegen die Verhiltnisse nun folgendermaBen: Ver- 
kleinerung, Verdickung und Wulstung des mittleren Tricuspidalis- 
zipfels! Das k6nnten allerdings Entzfindungsreste darstellen. Jedoch 
der Umstand, dab die Ver~nderungen so eircumscript auf den media]en 
Zipfel beschrinkt  sind, daB der hintere Zipfel, der in so engem Zusammen- 
hang mit dem mittleren sich befindet, vollkommen glatt and spiegelnd 
ist, und dal~ die Pulmonalklappe, die sonst so gem den Oft einer f6talen 
Entzfindung bfldet, ohne jede Ver~nderung ist, muB die entztindliehe 
Genese unserer Defektbildung in Frage stellen. Mit g e i g e l  stehe ieh 
auf dem Standpunkt,  daB eine einfaehe Verdickung eines Segels noch 
nicht unbedingt die Zeichen einer abge]~ufenen Entziindung aus- 
macht;  man muB vielmehr erwarten, dab eine solehe Wulstung auch 
angetroffen wird, wenn das betreffende Segel auf einer frfihen Entwiek- 
lungsstufe stehen bleibend, sein Waehstum nicht fortsetzt. In diesem 
Falle mul~ dann das Gewebsluger, das sieh eigentlich normaliter weiter 
differenzieren sollte, auf einen kleineren Raum, als normal, zusammen- 
gedri~ngt bleiben und stat~ einer gTSBeren Breiten- und Lingenaus- 
dehnung eine gr61~ere Dickenausdehnung besitzen. A1s zweiten Grund 
ftir meine Annahme, dab w i r e s  mit einer echten Mi6bildung zu tun 
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haben, fiihre ich die Tatsache an, dab in einer l~eihe dieser F~lle yon 
Tricuspidalisinsuffizienz aufter dieser auch noch andere Ver~tnderungen 
am Herzen gefunden wurden, die nur als Mil~bildungen aufgefal~t 
werden k6nnen. So fanden H e i g e l  und S c h o e n e n b e r g e r  in ihren 
F~llen eine Zweiteilung des hinteren Mitralsegels, H e i g e l  aul~erdem 
ein drittes Coronarostium, S c h o e n e n b e r g e r  und M a r x s e n  abnorme 
Sehnenfaden im linken VentrikeL In meinem Falle besteht bekannthch 
ein Defekt im Septum membranaceum, tier, wie oben dargelegt, sicher 
tier Effekt einer reinen Mil~bildung ist. Zusammen mit der Erfahrungs- 
tatsache, dal3 sich oft mehrere Miftbildungen in einem Organ bzw. in 
einem Individuum kombiniert linden, gibt mir dieser Befund ein Recht, 
a,uch bei unserer Tricuspidalisanomalie eine prim~,re Miftbildung anzu- 
nehmen. Wenn ich nun unseren Fall mit den oben beschriebenen 
vergleiche, so ist es auffallend, da$ es in den weitaus meis~en F~llen 
das Scheidewandsegel ist, das entweder allein verbildet ist, oder doch 
die st~rkste Verkiimmerung aufweist. Der yon mir beschriebene Fall 
zeigt nur am Scheidewandsegel Ver~nderungen. Das scheint dafiir zu 
sprechen, dal~ alas Scheidewandsegel am meisten daza neigt, in seiner 
Entwicklnng Hemmungen zu erfahren. Einen Grund daftir anzu- 
geben, ist natiirhch schwer, doch k6nnte man sich denken, dal~ der 
gegen~ber der Bildung des vorderen und hinteren Segels komphziertere 
Entwicklungsmodus des medialen Segels, dessen Entwicklung mit dem 
Ventrikelabschlul~ in engem Zusammenhang steht, an dieser Verbildungs- 
bereitschaft Schuld ist. Jedenfalls glaube ich die J~hnhchkeit meines 
Falles mit den oben beschriebenen~ hinsichtlich der Bevorzugung des 
Scheidewandsegels an der MiSbildung, als eine weitere Stiitze fftr meine 
Annahme anseherr zu diirfen, daft eine reine M_iftbildung vorliegt. 

Sehr bemerkenswer~ ist auch der his~ologische Befund. Ich habe zum 
Zweck der mikroskopischen Untersuchung ein kleines Sttick aus dem Teil 
des mittleren Tricuspidalzipfels, tier dem Defektrand dicht anlag und ganz 
besonders verdickt erschien, herausgeschnitten und es in Serienschnitten 
nach Paraffineinbettung mit van Gieson- und Ela.stica.f~rbung, sowie nach 
Anstellung der Eisenreaktion untersncht. Nirgends fand ich irgendwelche 
Anzeichen einer Entziindung. Weder konnte ich Zellige Infiltration, 
noch Narbengewebe, noch Ver~nderungen der elastischen Elemente, n0ch 
H~mosiderinpigment, also Blutungsreste, entdecken. Dagegen bot sich 
sonst ein nicht uninteressantes, yon der Norm abweichendes Bfld. 

Normaliter besteht, wie ich an Kontrollpraparaten normaler }Ierzen 
feststellen konnte, der fiir unsere Untersuchungen in Betracht kommende 
Tell des medialen Tricuspidalsegels aus einem teils strafferen, teils locke- 
ren Netz yon Bindegewebsfasern, die in schSnen leuchtend roten Farben 
in van Gieson-Farbung das ganze Farbenbild des Pr~parates bestimmen, 
Nirgends finder sich ein brauner oder gar gelblicher Farbenton. Zwischen 
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diesem Fasernetz sind sehr sp~rlich typisehe Bindegewebskerne in ihrer 
sehlanken Spindelform eingestreut. 

Ganz anders das Bild der untersuehten pathologisehen Klappe, 
Schon beim .lJbersiehtsbild fallen zwei Farbent5ne auf: Rote Partien 
durchzogen yon breiteren oder  sehmaleren Ziigen mit br~unliehem, 
gelbliehem Farbenton. Man erkennt, dab diese gelb-br~unliehcn Teile 
bedeutend kernreieher sind als die rein roten Stellen zwisehen ihnen. 
Bei st~rkerer Vergrsl~erung ist dieses Bild noch differenzierter. Die 
roten Partien zeigen auch hier wieder schlanke spindelige Bindegewebs- 
kerne, an deren Spitzen der ~bergang in die rote Bindegewebsfaser 
deutlich ist. Diese Kerne sind zwar etwas diehter gelagert als in dem 
normalen Klappenbindegewebe, doch dutch bedeutend grSl~ere Zwisehen- 
r~ume roten faserigen Gewebes yon einander getrennt als in den braun- 
lichen Stellen. Hier Hegen die Kerne dicht beieinander, sind be~leutend 
grSl3er und plumper an Gestalt und haben eine lange bandartige Form. 
Sic sind an ihrem Ende meist nicht spitz, sondern stumpf, haben eine 
mattere Kernf~rbung, so da~ man einen geringeren Chromatingehalt 
dieser Kerne gegentiber den Bindegewebskernen annehmen mul~. An den 
Enden dieser Kerne ist im allgemeinen kein Ubergang in eine rote Binde- 
gewebsfaser festzustellen. Dieser letzte Befund ist deshalb nieht So 
ganz klar und eindeutig, well auch zwisehen diesen grol~en, marten, 
bandartigen Kernen eehte Bindegewebskerne liegen, die ihr, wenn auch 
zartes Fasernetz auch zwisohen die grollen Kerne ausdehnen und so 
an einzelnen Stellen der Eindruek entsteht, als seien diese grol~en 
Kerne mit an dem Ursprung der roten Fasern beteiligt. Es ist bei 
einzelnen dieser grol]en Kerne der Zusammenhang mit eincr Bindegewebs- 
laser nicht mit Sieherheit auszuschliel~en. Doch beziehe ich das auf 
die allgemeine Ausbreitung der roten Fasern und auf das bunte Durch- 
einanderliegen yon spindeHgen Bindegewebskernen und diesen grol~en 
Bandkernen und glaube, bei letzteren eine Verbindung mit einer Binde- 
gewebsfaser yon der Hand weisen zu kSnnen. 

Wenn ich diesen Befund nun zu deuten versuche, so bin ich mir dessert 
v611ig bewutlt, dal~ bei einem solehen Befund, der mehrere Deutungen 
zulgl~t, eine einseitige Erkl~rung einer gewissen Subjektivitgt n i ch t  
entbehrt.  Und doch will ieh eine Erkl~rung gebcn. Es handelt sieh um 
die Deutung jener oben besehriebenen br~unliehen bis gelbliehen Ziige 
im roten Bindegewebe mit ihrem grSl3eren Zellreiehtum und den yon 
den Bindegewebszellen deutlieh unterseheidbaren grol~en, bandfSrmigen 
chromatinarmen Kernen. Zweierlei Zellen kommen in Betracht. Ent- 
weder haben w i r e s  mit jungem saftreiehen Bindegewebe zu tun mit 
grol~en Fibroblastenkernen, oder es sind Muskelzellenkerne, welche zwi- 
schen dem faserreichen Bindegewebe eingebettet sind. Ich mSchte 
der letzten Ansicht hinneigen, verkenne jedoch nicht, dal~ es schwcr 
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ist, eindeutige Grfinde hierffir zu geben. Wenn man aber bedenkt, 
dat~ diese Muskelzellen nicht Elemente einer neuen Bildung sind, sondern 
aus der embryonalen Periode der Klappe stammen mfissen, w~hrend 
der bindegewebige und der der Herzwand entstammende muskul5se 
Anteil der Klappe noch engere Beziehungen zueinander pflegen als im 
ausgebildeten entwickelten Herzen, dann versteht  man auch, dab 
diese Muskelzellen nicht mehr die typische Struktur der Herzmuskel- 
fasern aufweisen kSnnen. Sind sie doch lange ihrer  Funktion enthoben 
und in der l%fickbildung begriffen. A u c h  der gegenfiber der normalen 
Klappe deutlich erkennbare Zellreichtum des faserigen Bindegewebes 
spricht daffir, dal~ es sich um ein Gewebe handelt, das der embryonalen 
Zeit oder doch wenigstens einer Zeit entstammt, in der die Entwick- 
lung ihr Ende noch nicht erreicht hat. Was mich im besonderen am 
meisten ffir die Annahme yon Muskelzellen und gegen eine solche yon 
FJ'Lbroblasten einnimmt, ist die Beobachtung, dab keiner dieser Kerne 
einen sicheren Ubergang in eine Bindegewebsfaser zeigt, w~hrend das 
bei Fibroblastenkernen angetroffen werden m~l~te. 

Ich habe in der 'gesamten Literatur keinen ~hnlichen Befund be- 
schrieben gefunden, und so ist er mir um so wertvoller und erkl~rt meine 
eingehende Beschreibung. Es wiirde sich bei anderen ~hnlichen Ano- 
malien am Klappenapparat  der Tricuspidalis empfehlen, auf eine solche 
Strukturver~nderung des Klappengewebes in sp~teren Arbeiten beson- 
ders zu achten. Denn handelt es sich wirklich, wie ich anzunehmen 
geneigt bin,  um embryonale Muskelzellen, die w~hrend der langen 
Zeit funktionellen Todes ihre deutliche Faserstruktur und ihre Quer- 
streifung eingebfil~t haben, so ist dieser Befund ebenso interessant~ 
wie fiir die Deutung der Klappenajaomalien hinsichtlich ihrer Genese 
yon eminenter Wichtigkeit,. ebenso wie irgendwelche histologisch nach- 
weisbaren entzfindlichen Ver~nderungen yon grol~em Wert  sind. 

Ffir meinen Fa l l  glaube ich also in diesem histologischen Be fund  
zu d e n  anderen bereits angef~h\rten einen neuen Beweis erbracht zu 
haben, dal] unsere Klappenanomalie eine echte HemmungsmiSbildung 
ist und ihre En~tehung nicht einer Entzfindung und ihre jetzige Form 
auch nicht einer sekund~r auf einer prim~tren Bildungshemmung auf- 
gepflanzten Endokarditis verdankt. 

Nachdem so in einwandfreier Feststellung bewiesen erscheint, da$ 
es sich bei unserer tterzanomalie in beiden Teilen um eine reine Hem- 
mungsmil~bildung handelt, will ich versuchen, beide Teile der Verbildung 
auf Grund unserer heutigen entwicklungsgeschichtlichen Kenntnis in 
]~eziehnng zu einander zu bringen. Fast  alle Forscher stellen die Bil- 
dung des mittleren Tricuspidalissegels in engen Zusammenhang mit 
dem rechten Ende der verschmolzenen Endokardlippen L i n d e s ,  und 
dieses rechte Ende der Endok~rdverdickung wird yon T a n d l e r  und 
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S a t e  auch ffir die Bildung der Pars membranacea in Anspruch ge- 
nommen. Auch unser Fall spricht ffir letztere Ansieht und gegen die 
Feststellungen L i n d e s ' ,  H i s ' ,  B o r n s ,  Ma l l s  und anderer Autoren, 
welehe auf die Beteiligung der rechten medialen Endokardverdiekung 
an der Bildung der Pars membranaeea kein Gewieht legen, wenn man 
nieht annehmen will, dug w i r e s  in unserem Fall mit  zwei g~nzlieh 
yon einander unabh~ngigen Verbildungen zu tun haben. Doeh hieBe 
das nieht der Erkl~rung unseres Befundes Zwang antun? Wieviel 
ansprechender ist es, bei zwei sowohl entwicklungsgesehiehtlieh als 
aueh lokal so eng aneinander liegenden MiBbildungen eine gemeinsame 
Ursaehe anzunehmen. Wenn das mediale Tfieuspidalissegel aus dem 
hinteren Tell der reehten medialen Endokardverdiekung hervorgeht 
(R o k i t  a n s k y ,  S a t o), so ist es verst~ndlieh, dab in unserm Fall, we die 
reehte mediale Endokardlippe nieht einmal ausgereieht hat, die Pars 
membranaeea in ihrem oberen mad mittleren Teil zu sehliegen, sieh 
aueh der mittlere Trikusloidalsegelzipfel nieht genfigend ausbilden 
konnte, der ja erst sehl Waehstum beginnen sell, werm die Pars mem- 
branaeea gesehlossen ist. Wir k6nnen also unsere Migbildung ent- 
wieklungsgesehiehtlieh damit  erkl~ren, dab dutch irgendeine unbekannte 
Ursaehe das reehte Ende der versehmolzenen Endokardlippen, ins- 
besondere ihr hinterer Teil, an Waehstumsenergie Einbuge gelitten hat, 
so dab sowohl die Pars membranaeea als aueh der mediale Zipfel der 
Trieuspidalis nielit seine physiologisehe Bildung erfahren konnten. 

Endiieh muB ieh noeh darauf hinweisen, dab wir in unserem Falle 
einen der seltenen F~lle yon Defektbildung im oberen Teil des Kammer-  
septums ve t  uns haben, der kei~ae Stellungs~nderung der grogen arte- 
riellen Gef~ge aufweistl Ieh habe sehon genfigend bes t immt die Stel- 
lung yon Aorta und Pulmonalis zu einander besehrieben, so dug ieh mieh 
aui meine obige Darstellung beziehen kann. Die Normalstellung der 
grogen Gef~Be in unserm Falle n immt mieh mit  anderen Autoren gegen 
die Ansieht l ~ o k i t a n s k y s  ein, dab Selotumdelekte an bezeiehneter 
Stelle allein darin ihren Grund haben, dug trotz fiormaler Waehstums- 
energie der Selota dieselben um die Aortenwand herum wegen weiteren 
Weges ihren AnsehluB nieht erreiehen. Vielmehr liegt in vielen F~llen, 
so aueh in unserm, eine prim~re Waehstumssehw~ehe der Septa selbst 
vet .  W e n n e r s  Fall 1 und 2, Fall 18 R o k i t a n s k y s ,  Fall 10 und 12 
yon P r e i B ,  we bei enger und links stehender Aor ta  ein Septumdefekt 
besteht, sind hierin meinem Falle ~hnlieh, widerlegen die Theorie 
t ~ o k i t a n s k y s  und beweisen, dab in einem Tell der F~lle doeh sieher 
der Grund fiir die Defekte im oberen Kammersep tum in dem prim~ren 
Mangel an Waehstumsenergie in den Septumanlagen zu suehen ist. 

YVir sind am Schlusse unserer Betraehtungen fiber den Defekt im 
Kammersep tum nnd fiber die Verbildung des medialen Trieuspidal- 
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segels. Bei allen solehen Herzfehlern ist nun zwisehen dem prim~ren 
Fehler und den dutch diesen Fehler bedingten, Mso sekundaren Ver- 
~nderungen zu unterseheiden, Der primate Fehler ist in unserem 
Falle der Septumdefekt und die Trikuspidalisinsuffizienz ; als sekund~re 
Ver~nderungen mtissen wit die t typertrophie und Dilatation des reehten 
Ventrikels und des reehten Vorhols und die Atrophie trod Dilatation 
des linken Ventrikels, die Erweiterung der Pulmonalis und ihre lipoide 
Intimadegeneration auifassen. 

Wie erkl~ren sieh nun diese Vergnderungen ? Unter normalen Ver- 
h~ltnissen ist im embryonalen Leben der linke Ventrikel der Motor 
tt~r die Blutbewegung in /oberen  Teil des KSrpers, der reehte Ventrikel 
Ifir den unteren Teil einsehlieBlieh der Lungen. Diese Anteile sind an- 
n~hernd gleiehgroB, und so kommt es, dab aueh die Muskelmasse der 
beiden Ventrikel annghernd, gleieh ist. Ni t  der Geburt gndert sieh 
der Kreislauf insofern, als der linke Ventrikel die Blutversorgung des 
ganzen K6rpers/ ibernimmt,  w~hrend dem reehten nut  die Versorgung 
der Lungen verbleibt. Dutch diese ~ehrarbei t  des linken Ventrikels 
steigt aueh seine Masse auf das D01opelte der reehten Kammer an. 
Besteht nun ein Septumdefekt, so wird derselbe wegen der gleiehen 
Druekverhgltnisse in beiden Kammern in der intrauterinen Zeit ganz 
ohne Einflug auf die Blutbewegung bleiben mfissen. Anders dagegen 
im postf6tMen Leben. Nit  zunehmendem St~rkerwerden der linken 
Nammerwand und mit waehsendem Druek im linken Ventrikel mug 
bei jeder Kammersystole dureh den Defekt ~Blut veto linken in den 
reehten Ventrikel hiniiberstr6men. I-Iierdureh wird dem Aortensystem 
Blur zugunsten des Lungenkreislaufs entzogen. Das maeht jedoeh 
for die meehanisehe Verteilung de s  Blutes in den Ventrikelnl niehts 
aus, denn ebensoviel Blut, wie der reehte Ventrikel dutch die Septum: 
li]eke vom linken mehr erh~lt, genau ebensoviel erh~lt er y o n  ihm 
auf dem Umwege dttreh den K6rperkreislauf Weniger, so dab die Blut- 
menge, die beide Yentrikel zu bew~ltigen haben, der Norm gleieh 
ist. Dutch die Kommunikation beider Ventrikel nimmt jedoeh der reehte 
Ventrikel an dem h6heren Druek im Aortensystem, der linke an dem 
niedrigeren Druek im Lungenarteriensystem teil. So mug naeh dem 
Arbeitsgesetz der Muskeln der linke Ventrikel atrophieren, der reehte 
hypertrophieren. Filr unseren Fall kommt abet noeh die Insuffizienz 
der Trieuspidalis dazu. Es resultiert eine Stauung im reehten Vorhof, 
die den rechten Ventrikel zur weiteren I-lyl0ertrophie bestimmt. Beide 
ISaktoren: Septumdefekt und Trieuspidalisinsuffizienz wirken Mso im 
gleiehen Sinne, so dab hierin die kolossale l-lypertrophie des reehten 
Ventrikels in unserm Falle seine Erklgrung finder. Damit gewinnt 
der reehte Ventrikel das ~bergewicht fiber den linken. Der linke ~Ven- 
trikel kann infolge seiner Wandatrophie die yon ihm geforderte Arbeit 
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nicht mehr leisten und dilatiert. Auch der rechte Ventrikel ist in unserm 
Fall di]atie, t, d. h. er mul~ insuffizient gewesen sein. Die Tatsache, dab in 
unserm Fall auch die rechteVorhofsmuskulatur hypertrophisohist, beweist, 
d a b  auch sie eine Mehrarbeit zu ]eisten hatte, und daf3 sic gegen einen er- 
hShten Druck im rechten Ventrikel arbeiten mul3te. ])as ist nnr mSglich, 
wenn der rechte Ventrikel das ihm zugefiihrte Blur nicht restlos aus- 
zutreiben imstande war, und dab auch er insuffizient gewesen ist. 

Bleibt noeh iibrig, in Kiirze auf die Erweiterung der Pulmonalis 
einzugehen. Schon oben erwghnte ich, dab GefgBanomalien bei Septum- 
defekten im oberen Ventrikelseptum einen sehr hgufigen Befund dar- 
stellen. Doch handelt es sich dabei meistens urn Stellungsgnderungen 
und um relative Erweiterung der Aorta. Beides wird auf Anderungen 
in der Wachstumsrichtung des Aortopulmonalseptums bezogen. Bei 
unserm Falle ist nichts davon vorhanden. Im Gegenteil ist nicht die 
Aorta, sondern die Pulmonalis erweitert und zwar nicht relativ, d. h. 
auf Kosten der Aorta, s0ndern absolut. Eine solche absolute Erweite- 
rung kann niemals durch eine Anderung der Wachstumsrichtung des 
Truncusseptums bedingt sein. V ielmehr muf] man annehmen, d a b  
der Grund fiir diese Erweiterung durch die abnorme Blutverteilung 
in den t terzkammern und die erhShte Beanspruchung der Pulmonalis 
gegeniiber der Norm zu suchen ist. Die Pulmonalis, der durch den 
erhShten Druck des rechten hypertrophisohen Ventrikels mehr Blut  
als normaliter zugefiihrt wird, und deren Innendruck ira selben Ver- 
hgltnis wie der rechte Ventrikeldruck gewachsen ist, erweitert sich, 
den vergnderten Druckverhgltnissen sich anpassend, um die grSl~ere 
Blutmenge leichter fassen zu kSnnen und dadurch die DruckhShe in 
ihrem Inneren zum Sinken zu bringen. Noch eine andere Erklgrung 
fiir diese Erweiterung der Pulmonalis ist mSglich. Wir sahen, dab 
sich in ihrem Anfangsteil lipoide Intimadegeneration finder. Bei der 
Seltenheit dieser Vergnderung gerade in der Pulmonalis bei vSlliger 
Glgtte der Aortenintima besteht wohl kein Zweifel, daf~ bei diesem 
26j~hrigen, also tiir arteriosklerotische Vergnderungen noch tiberaus 
jungen Individuum diese lipoiden ungewShnlich lokalisierten Intima- 
vergnderungen ihren Grund in  dem erhShten Druck im Lungenkreis- 
lauf Iinden, und dab infolge dieser Degeneration die Lungenarterien- 
wand dem erh6hten Druck nicht standzuhalten vermag und einer 
Dehnung verfgllt, d. h. insuffizient wird. Wie dem aueh sei, mit Sieher- 
heir kann angenommen werden, daft diese Erweiterung des Pulmonal- 
arterienrohres nieht prima.r dutch eine ]3ildungshemmung im Sinne 
einer Richtungsgnderung des Aorta und Pulmonalis seheidenden Trunons- 
septums bedingt ist, sondern sekundgr entstanden ist, und entweder 
als Ausdruek eines Anpassungsvorganges oder als Ausdruck einer 
Insuffizienz der Arterienwand anzusehen ist. 


