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Zu den seltensten Mil~bildungen des Herzens gehSren die Verenge- 
rungen des Conus aorticus..Diese Yer~nderung kann nach der land- 
]~ufigen Anschauung hervorgerufen werden durch Entwicklu~gsst6rungen 
oder durch f6tale Endokartitis. Der Entwicklu~gsst6rtmg soll nach 
Rauch]ufi ungleiche Teilung des Truncus communis durch sein Septum 
Zugrunde liegen. Infolge dieser falschen Anlage wird die Vereinigung 
des Septum ventriculorum mit dem Septum trunci erschwer~, es entsteht 
hi~ufig ein Septumdefekt. Im  allgemeinen so]l das Vorhandensein 
sonstiger Mil~bildungen (Septumdefekte, unvollkommen ausgebildete 
Klappen, Anomalien an anderen Organen) fiir eine EntwicldungsstSrtmg 
sprechen; Verwachsungen zwischen den an und fiir sich gut ausgebfl- 
deten Klappen, Verdickungen des Endokards, sowie das Fehlen anderer 
Anomalien soll auf eine entziindliche Genese hindeuten. In vielen 
Fi~llen ist eine Entscheidung schwer; ' man hat hi~ufig eine primate 
KlappenmiBbildung angenommen, zu der sich sparer eine fStale Endo- 
karditis hinzugesellt babe. Eine mikroskopisehe Untersuchung der mil l  
bildeten Klappen Jst nach der Literatur nur sehr selten vorgenommen 
wordeD.  

Neuerdings weist Beneke darauf hin, dal] man mit der Annahme einer 
f6talen End0karditis Sehr vorsichtig sein miisse. Er versucht die 
Konusstenosen und Klappendeformit~ten entwicklungsmechanisch zu 
erkl~ren. Beim Austreten der Blutflfissigkeit aus dem prim~ren, 
muskuliisen Herzschlauch in das weitere, elastische Gefi~l~ entstehen 
nach hydromechanischen Gesetzen Wirbel, da die Fliissigkeit den 
leeren Raum, der an der ~bergangsstelle entsteht, auszufiillen sucht. 
In diesen ]eeren l%aum W~chst das embryonale Gewebe des Endokards, 
gleichsam angesogen, hinein; es entstehen die Endokardkissen, die 
Wirbel werden sti~rker, die Endokardkissen wachsen r~ehr und mehr 
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u m  die Wi rbe l  he rum und  werden zu Klappen .  Die Gefi~Bwand wird  
d ich t  oberha lb  der  K l a p p e n  zu den Sinus Valsa lvae  erwei ter t .  I s t  der  
K o n u s  eng, so folgert  Beneke, dann  s ind die Wi rke l  klein,  u n d  die K l a p p e n  
b i lden  sich hgufig u n v o l l k o m m e n  aus.  I n  diesen ~'gllen sollen n ich t  drei  
Wi rbe l  wie gewShnl ich ents tehen,  sondern  die Wi rbe lb i ldung  erfolgt  
regellos und  ungleichm~Big;  es en t s tehen  n i ch t  regelrechte  X lappen ,  
sondern  z~dschen die Wirbe l  wachsen ve to  Endoka rdk i s sen  aus  un- 
regelmgBige, polypSse  Forts&tze hinein.  D a d u r c h ,  dab  embryona les  
Gewebe h o h e m  B l u t d r u c k  ausgese tz t  wird,  wande l t  es sich m i t u n t e r  
schon in u te ro  i n  derbes  Bindegewebe  urn, so dab  man  den  E i n d r u c k  
e iner  en tz i ind l ichen  Ver&nderung e rha l t en  kann .  

l~all 1. Es handelt sieh um einen 48 em langen Neugeborenen weibliehen 
Gesehleehts, der 51 Stunden hash der Geburt unter den Erscheinungen des Lungen- 
8dems starb. Die Sehwangersehaft verlief laut Vorgesehiehte regelreeht, die 
Mutter ffihlte sieh stets wohl. 

Naeh Er6ffnung der Brusth6hle f~llt auf, dab das Herz sehr groB ist; die Lungen 
erscheinen naeh beiden Seiten zur~.ekgedi'~ngt. Der zarte, durchseheinende tterz- 
beutel enthMt einige Tropfen einer klaren Flfissigkeit. Die linke Kammer, die die 
Spitze bildet, sowie der rechte Vorhof sind stark ausgebuehtet. Der Herzfiberzug 
ist glatt, feucht und durehsichtig, an der Hinterwand der linken Kammer yon 
einigen, bis zu 2 mm im Durchmesser betragenden, schad begrenzten, dunkelroten 
Fleckehen durehsetzt. Das Herzfleisch ffihlt sich lest an, die Muskelb/~lkchen sind 
in beiden Kammern, besonders in der linken gut entwiekelt. Die linke Kammer ist 
5 em lang, die Wandst~rke betr~gt links 0,7, reehts 0,3 em. Die Segel der zwei- 
zipfligen Klappe sind zusammengesehrumpft, so dab SchlieBungsrand und freier 
Rand zum Tell vSllig zusammenfal]en. Die dazu gebOrigen Papillarmuskeln sind 
kr~ftig rind gedrungen. Die Klappen der Hauptschlagader stellen einen derben, seh- 
nigen, ffir eine 3 mm dieke Sonde durehg~tngigen Ring dar, dessen Rand mit 6 etwa 
stecknadelkopfgrol]en Wfilsten besetzt ist. Zwischen den Abgangsstellen der 
beiden Kranzsehlagadern und an der gegenfiberliegenden Seite der Gefi~Bwand 
ist dieser sehnige Ring mit der Gef~Bwand verwachsen, so dab eme vordere und 
eine hintere Klappe angedeutet wird. Ein VerschluB des Ringes seheint dadureh 
mSglich zu sein, dab die 6 poIyp6sen Wiilste zusammengeprel]t werden. Der 
Conus arteriosus und die  Aorta ascendens haben einen Umfang yon 8 ram, der 
Bogen wird etwas welter. Die Lungensehlagader mil]t dicht obeIhalb der gut 
ausgebildeten Klappen 1,8 cm; sie geht, naeh Abgabe zweier, Viel engerer Aste 
in die Lungen, direkt in den fast ebenso weiten Ductus ]3otalli fiber, dessen Innen- 
fl/iche eben rauh zu werden beginnt. Die Lungensehlagader verl~Bt die Herzbasis 
reehts vorn, die Hauptschlagader links hinten; die Stellung des Septnm aortieum 
ist regelreeht. Die Kammerscheidewand ist iiberall intakt, insbesondere ist die 
Pars membranaee~ v611ig ausgebildet. In der Vorhofscheidewand ist das Foramen 
ovale weit often. (Durehmesser 4 ram.) Das Verhalten der groBen Gef~l]e ist 
regelrecht. 

Mikroskopisch bestehen die Anlagen der Aortenklappen aus zartem, embryo- 
nalem Bindegewebe. 

Es handelt sieh also um eine Stenose des Conus aorticus mit MiBbfldung seiner 
Klappen, am eine Sehrumpfung der i~itralklappen; um ein offenes Foramen ovale 
und einen offenen Ductus Botalli. 

Der Blutkreislauf wird sieh wahrscheinlich wie folgt gestaltet haben: Vor 
der Geburt wurde fast der ganze K6rper dureh die A. pulmonalis und den Ductus 
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Botalli versorgt. Die linke Kammer brauchte das Blur durch den engen Conus 
aortae nur zu Kopf und Armen zu selffcken. Immerhin wurde dureh diese Arbeit 
die Muskulatur stark beansprucht, sie hypertrophierte. Naeh der Geburt wurde 
der grSBte Teil des Blutes aus der rechten Kammer in die Lungen gefiihrt, nnr 
ein verhaltnismaBig kleiner Tefl kam durch den Duetus Botalli in den K6rperkreis- 
lauf. Das in den Lungen arterialisierte Blur sammelte sieh im linken Vorhof und 
ging bei der Diastole tefls dureh das Foramen ovale in  den reehten Vorhof und die 
rechte Kammer, zum gr613ten Teil in die linke Kammer, yon hier aus in halbwegs 
ausreiehendem MaSe zu Kopf und Armen, weniger reichlich in die Aorta deseendens. 
Es erhielten also Kopf und Arme arterielles, der ganze andere K6rper gemischtes Blur. 
Mit der beginnenden Verengerung des Duetus Botalli gelangte weniger Blur aus 
der reehten Kammer in die Aorta, das Misehungsverhaltnis wurde ungiinstiger; 
die linke Kammer konnte infolge der engen Aorta ihre Arbeit nicht mehr leisten, 
sie wurde welter; es entstand eine Stauung im K6rper und LungenkreislauI. 

Fall 2. Es handelt sieh um die Leiehe eines 5 Tage alten, v611ig ausgetragenen, 
kraftig entwiekelten Knaben. Die Sehwangersehaft verlief laut Vorgesehichte bei 
vsniger Gesundheit der Mutter. Das Kind befand sieh zun/~ehst wolff. Erst 3 Tage 
naeh der Geburt trat ganz plStzhch hoehgradige Atemnot und Cyanose auf bei 
vSllig negativem Untersuehungsbefund. Naeh voriibergehender Besserung erfolgte 
unter dem Bflde des LungenSdems am 5. Tage naeh der Geburt der Tod. 

Bei der Sektion wurden Herz und Lungen im Zusammenhang entfern~. Naeh 
Pr/~paration der Gefal3e ergeben sich folgende Verhaltnisse: Die V. cava superior 
und die Vv. anonymae sind prall mit dunkelrotem Blur gefiillt. Die _4. earotis 
eommunis geht links direkt aus dem _4reus Aortae, rechts aus der A. anonyma hervor. 
Die Aorta ascendens und der Arcus erscheinen aUffallig eng, w/~hrend die _4. pul- 
mon~lis und ihre _~,ste sehr weit sind. Das Herz ist viel gr6~er als die Faust der 
Leiche; es seheint zunachst nur aus einer m~ht ig  erweiterten Kammer zu bestehen, 
yon deren Basis ein grol~er GefgBstamm entspringt, der in den Areus aortae fiber- 
zugehen scheint. Von dieser grol~en Kammer schneiden die absteigenden Kranz- 
gefgBe links hinten eine etwa walnusgrol~e Partie ab, die sieh als die linke Kammer 
kerausstellt. Der rechte Vorhof ist stark erweitert und prall mit dunkelblaurotem, 
fliissigem Blur gefiillt, wahrend der linke Vorhof sieh nur bei genauerem Zusehen 
als haselnuf~grol~e VorwSlbung yon der linken Kammer abgrenzen lgl3t. Der Herz- 
iiberzug Jst glatt, feucht und durehsiehtig. Die Herzblutadern treten deutlieh als 
dunkelblaurote Strange hervor. Die Seh~fittflache der Muskulatur sieht im allge- 
meinen dunkeh'ot aus, jedoch lassen sieh im Bereieh der rechten Kammer einige 
unscharf begrenzter hellere, gelbliche, bis kirschkerngrol~e Partien nachweisen, die 
dutch den Herziiberzug als gelbliehweil~e Flecke durehscheinen. Die Herzinnen- 
haut ist im Bereich des reehten tterzens tiberall zart und glatt; die dreizipflige 
Klappe sowie die halbmondfSrmigen Klappen am Abgang des grol~en Gefal~- 
stammes sind gut ausgebildet und zart. Die Herzbalkehen sind gleichfalls gut ent- 
wiekelt, aber flaeh. Das Foramen ovale ist gerade fiir eine Sonde durehgangig, 
sonst sind beide Seheidewgnde intakt. 

Die linke Herzkammer ist nut haselnul3groB. Die Innenhaut sieht auf der 
ganzen linken ttalfte der Kammer bis zum Ansatz der Papillarmuskeln gelblich- 
weiB, etwa so wie dine Gefagirmenhau~ aus; sie hat eine Dieke yon 1 mm. Im Bereieh 
der Scheidewand ist das Endokard zart und diinn. Von den Herzbalkehen siehg 
man nur Andeutungen; die Papillarmuskeln bestehen aus Sehnen, die zweizipftige 
Klappe ist gut ausgebfldet und zart. An Stelle der Aortenklappen ist nur ein derber, 
sehniger Ring vorhanden, dessen Rander gewulstet sind und sieh besonders derb 
alxftthlen; die 0ffnung, die der Ring im Conus aortieus ]aBt, ist 2 mm welt. Die 
einzelnen Klappen lassen sich nieht voneinander abgrenzen. 
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Die rezhte Kammer ist 3,8 era, die linke 1,3 cm lang; die Wandst/~rke betr/igt 
beiderseits 9,3 cm. Der aufsteigende Aortenast ist eng (Umfang 0,5 cm). Dieht 
oberhalb des verengernden Ringes is~ die Gef~13wand dentlieh ansgebuehtet. Die 
Kranzschlagadern gehen aber nieht im Bereiche dieser Ausbuehtung, sondern erst 
4mmoberhalb desRingesab. Diellnl~eKranzsehlagader hat einvielkleineresLumen 
als die reehte. Infolge der Kleinheit der linken Kammer ist die aufsteigende Aorta 
verlanger~. Dort, wo sie in den Bogen iibergeht, miindet in sie der ans der reehten 
Kammer entspringende Gef~gstamm ein, der bedeutend dicker als die Aorta 
ascendens ist. An seinem Ursprunge sitzen 3 wohlausgebildete Klappen; das 
Gefa$ hat 'bier einen Umfang yon 2,2 cm. i em oberhalb der Klappen gehen 
2 in die Lungen fiihrende starke ~ste ab. Der Gef~$stamm entspricht also der A. 
pulmonalis und dem Duetus Botalli. Das Blutadersystem ist iiberall gut aus- 
gebfldet. 

Mikroskopisch besteht das verdickte Endokard der hnken Kammer aus derbem, 
zellarmem Bindegewebe. Die Fasern der anliegenden Muskelschiehten sind sehmal 
und kurz; die Querstreifung ist zu erkennen. Die Muskulatur ist durehsetzt von 
zahlreiehen, prall mit Blur gefiillten, diinnwandigen Capill~ren. An der Uber- 
gangsste]le yon Myokard zu Endokard sind die Capillaren besonders zahlreieh. 
Die Grenze zwisehen den beiden Schiehten ist unregelm~l~ig; mitunter senkt sieh 
das Endokard tier in die Muskulatur ein. In der 1N~he des Bindegewebes sind die 
Muskelfasern deutlieh blasser gef~rbt, mitnnter seheinen Muskulatur und Binde- 
gewebe ohue sehaI=[e Grenze allms ineinander iiberzugehen. Eine herdfSrmige 
Zellansammlung ist nirgend vorhanden. 

Der sehnige Ring an Stelle der Aortenklappen weist mikroskopisch straffes, 
zellarmes Bindegewebe auf, das dem Gewebe des verdickten Endokards ungefi~hr 
gleieh ist. Im Bereieh der oben beschriebenen Wiilste ist das Gewebe sehr dieht, 
zellarm und mit Haematoxylin intensiv blau gef~rbt. 

Die mikroskopisehe Untersuchung der gelblichen Herde in der Muskulatur 
der rechten Kammer ergibt, dab die Muskelsyneytien diffus, feintropfig verfettet 
sind. 

Es handelt sieh also im wesentliehen um eine hochgradige Stenose des Conus 
aorticus mit Umwandlung der Klappen in einen sehnigen Ring und um eine Hypo- 
plasie der linken Kammer mit starker Endokardverdickung. 

Da der Duetus Botalh sehr welt ist, wird die MiBbfldung w~hrend des intra- 
uterinen Lebens kaum StSrungen hervorgerufen haben. Die stark entwiekelte 
rechte Kammer trieb das Blur dtu'ch den Ductns Botalli in den KSrperkreislauf. 
Mit Beginn der Lungenatmung konnten die aus der Lunge kommenden, reichlichen 
arteriellen Blutmengen yon dem klehuen linken Herzen bei stenotiseher Aorta nicht 
mehr bew/~ltigt werden. Dies fiihrte zu einer Staunng in den Lungen, zu einer 
Erweiterung des reehten Herzens und schHe$1ich zur Stauung im KSrperkreislauf. 
Der Blutkreislauf konnte nur dadurch notdtirftig aufrechterhalten werden, dab 
die rechte Kammer einen gro$en Tefl des vorwiegend venSsen Blutes dureh den 
Duetus Botalli in die Aorta sehiekte. Infolgedessen erhielt die obere KSrperh~lfte 
arterieUes, die untere gemischtes Blut; es ist abet auch mOglich, dal~ der apla- 
stisehe linke Ventrikel nieht einmal z~u" Versorgung yon Kopf und Armen aus- 
reichte, und dal~ die Hals- und Schliisselbeinschlagadern riield~ufig vom Duetus 
Botalli aus geffillt wurden. 

Bei Be t rach tung  dieser Befunde fi~llt auf, da$ bei beiden F~llen 
auger  der Konuss tenose  und  der erheblichen Ver~nderung der Aorten- 
k lappen  wesentliehe andere Mil~bildungen n ieh t  vorhanden,  dal] ins- 
besondere die Kammerscheidew~nde i n t a k t  sind. Die Aor tenklappen 
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sind in beiden Fillen verdickt~, im Falle 2 ist sogar das Endokard in eine 
dicke Schwiele umgewandelt. Wenn man den yon .Rauch[uss angegebenen 
Richtlinien folgt, wire man berechtigt, eine entziindliche Genese der 
MiBbildung auf Grund einer f6talen Endokarditis anzunehmen. In der 
Tat sind i~hnliche F~lle (Bardeleben, Dilg, SchrSder, Gane//) vielfach auf 
Grund makroskopischer Beobachtnngen auf entziindliche Vorginge 
zurackgefahrt women. Hier hat die Vorgeschichte keinen Anhalt far 
eine Erkranknng der Mutter ergeben. Die mikroskopische Untersuchung 
spricht im Falle 1 gegen eine Entzandung. Im Falle 2 liel~en sich ira 
verdickten Endokard und in den zu einem Diaphragma umgewandelten 
Aortenklappen Zellansammlungen oder andere Zeichen einer abgelau, 
fenen bakteriellen Entzandung nieht naehweisen. Bevor man sieh also 
zur Annahme einer entzandlichen Entstehungsweise entschliefit, wird 
man erst versuchen mfissen, eine entwicklungsgeschichtliche Erklirung 
zu finden. 

Es wgre dann bei beiden Fgllen eine prim~re falsche Anlage des 
Septum trunci anzunehmen. Will m~n die entwicklungsm~chanischen 
Theorien Benekes zur Erklirung heranziehen, so wire zu folgern, dad 
infolge der schwaehen Wirbelbildung die Klappen sich nut unvoll- 
stgndig ausbildeten. Im Falle 1 war die Stenose nicht so hoehgradig, dalt 
eine Tgtigkeit der linken Kammer unm6glich war; ihre Muskulatur 
hypertrophierte, die Wirbel wurden stgrker und unregelmil~ig. In die 
dadureh entstehenden ]eeren Riume wachsen yon den Klappenanlagen 
aus aus embryonalem Gewebe bestehende, polypenartige Wfilste hinein, 
so dab doeh sehlieBlich eine Sehlul]fghigkeit der Klappen erzielt wurde. 
Immerhin machte es der linken Kammer, besonders naeh Schlul~ der 
Kammersoheidewand, doeh Sehwierigkeiten, die Blutmenge dureh 
den engen Konus auszupressen; ein Teil ging bei der Systole in den 
Vorhof zuraek, die Mitralklappen bildeten sich daher unvollkommen 
aus und blieben sehlul~unfihig. 

Verwickelter liegen die Verhiltnisse im Falle 2. Die Konusstenose 
ist hier so hoehgradig, daIl eine Arbeit der linken Kammer zweeklos 
war; sie blieb sehr klein. Die Muskelfasern sind sehmal und kurz; 
man hat bei mikroskopischer Untersuchnng den Eindruek, als ob die 
inneren Sehiehten gar nicht mnskulSs, sondern bindegewebig angelegt 
warden. Mit dem Waohstum der reehten Kammer wurde der dutch den 
Duetus Botalli in die Aorta gelangende Blutstrom immer kriftiger, er 
fiillte aueh rfieklgufig die Aorta  ascendens aus; in der Gegend der 
Klappenanlage stiel~ er mit dem sehwachen, aus der linken Kammer 
kommenden Btutstrom zusammen. Die Xlappen bekamen jetzt die 
Aufgabe, das Obergehen des rtiokliufigen Blutes in die linke Xammer 
zu verhindern. So ist es zu.verstehen, dab sie sieh unter dem Druek 
des yon zwei Seiten anprallenden Blutes in eine sehnige Membran m i t  



angeborenen linksseitigen Konusverengerungen des tIerzens. 373 

kleiner (}ffnung umbildeten. Da der rtickl~ufige Blutstrom viel stKrker 
war, wurde die Membran a]lm~hlich nach der K a m m e r  zu herabgedrfickt; 
die Kranzschlagadern gehen daher hoch oberhalb der Xlappen ab. Die 
Blutversorgung selbst erfolgte wahrscheinlich auch durch das riick- 
l~ufige Blur. Gegen Ende der Schwangerschaft und besonders nach der 
Geburt  wird die Durchblutung nicht ausreichend gewesen sein; dadurch 
lassen sich die oben beschriebenen Degenerationsherde in der Wand 
der linken Kammer  erM~ren. Vie]]eicht k6nnte die mangelhafte Blut- 
versorgung auch die Bindegewebsvermehrung unter  der I rmenhaut  
der linken K a m m e r  begiinstigt haben. 

Die bier beschriebenen 1YIigbildungen lassen sich also bei beiden 
F~llen dutch die Entwicldungsgeschichte bzw. EntwicMungsmechanil~ 
erkl/~ren. Eine entziindliche Genese, far  die bei mikroskopischer Unter-  
suchung Anhaltspunkte nicht gefunden werden konnten, glaube ich 
ablehnen zu darien. Auff~lhg bleibt bei beiden F~llen, dub die Kammer-  
scheidewand sich geschlossen hat.  Die teratogenetische Terminations- 
periode warde bier in die Zeit der Anlage des Septum trunci, also etwa 
in die fiinfte Woche fallen. 
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