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Zu den seltensten MiBbildungen des Herzens gehoren die Verenge-
rungen des Conus aorticus. Diese Versinderung kann nach der land-
laufigen Anschauung hervorgerufen werden durch Entwicklungsstérungen
oder durch fétale Endokartitis. Der Entwicklungsstérung soll nach
Rauchfuf ungleiche Teilung des Truncus communis durch sein Septum
zugrunde liegen. Infolge dieser falschen Anlage wird die Vereinigung
des Septum ventriculorum mit dem Septum trunci erschwert, es entsteht
haufig ein Septumdefekt. Im allgemeinen soll das Vorhandensein
sonstiger MiBbildungen (Septumdefekte, unvollkommen ausgebildete
Klappen, Anomalien an anderen Organen) fiir eine. Entwicklungsstérung
sprechen; Verwachsungen zwischen den an und fiir sich gut ausgebil-
deten Klappen, Verdickungen des Endokards, sowie das Fehlen anderer
Anomalien soll auf eine entziindliche Genese hindeuten. In vielen
Fillen ist eine Entscheidung schwer; man hat haufig eine primére
KlappenmiBbildung angenommen, zu der sich spiter eine f6tale Endo-
karditis hinzugesellt habe. Eine mikroskopische Untersuchung der miB-
bildeten Klappen ist nach der Literatur nur sehr selten vorgenommen
worden. _

Neuerdings weist Beneke darauf hin, daB man mit der Annahme einer
fotalen Endokarditis sehr vorsichtig sein miisse. Er versucht die
Konusstenosen und Klappendeformititen entwicklungsmechanisch zu
erkliren. Beim Austreten der Blutfliissigkeit aus dem priméren,
muskulésen Herzschlauch in das weitere, elastische Gefaf entstehen
nach hydromechanischen Gesetzen Wirbel, da die Fliissigkeit den
leeren Raum, der an der Ubergangsstelle entsteht, auszufiillen sucht.
In diesen leeren Raum wichst das embryonale Gewebe des Endokards,
gleichsam angesogen, hinein; es entstehen die Endokardkissen, die
Wirbel werden starker, die Endokardkissen wachsen mehr und mehr
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um die Wirbel herum und werden zu Klappen. Die GefaBwand wird
dicht oberhalb der Klappen zu den Sinus Valsalvae erweitert. Ist der
Konus eng, so folgert Beneke, dann sind die Wirkel klein, und die Klappen
bilden sich haufig unvollkommen aus. In diesen Fillen sollen nicht drei
Wirbel wie gewdbnlich entstehen, sondern die Wirbelbildung erfolgt
regellos und ungleichmiBig; es entstehen nicht regelrechte Klappen,
sondern zwischen die Wirbel wachsen vom Endokardkissen aus un-
regelmiBige, polypose Fortsitze hinein. Dadurch, daB embryonales
Gewebe hohem Blutdruck ausgesetzt wird, wandelt es sich mitunter
schon in utero in derbes Bindegewebe um, so dafl man den Eindruck
einer entziindlichen Vertinderung erhalten kann.

Fall 1. Es handelt sich um einen 48 cmn langen Neugeborenen weiblichen
Geschlechts, der 51 Stunden nach der Geburt unter den Erscheinungen des Lungen-
6dems starb. Die Schwangerschaft verlief laut Vorgeschichte regelrecht, die
Mutter fithlte sich stets wohl.

Nach Eréfinung der Brusthohle fallt auf, daf das Herz sehr groB ist; die Lungen
erscheinen nach beiden Seiten zuriickgedrangt. Der zarte, durchscheinende Herz-
beutel enthalt einige Tropfen einer klaren Fliissigkeit. Die linke Kammer, die die
Spitze bildet, sowie der rechte Vorhof sind stark ausgebuchtet. Der Herzitberzug
ist glatt, feucht und durchsichtig, an der Hinterwand der linken Kammer von
einigen, bis zu 2 mm im Durchmesser betragenden, scharf begrenzten, dunkelroten
Fleckchen durchsetzt. Das Herzfleisch fiihlt sich fest an, die Muskelbilkchen sind
in beiden Kammern, besonders in der linken gut entwickelt. Die linke Kammer ist
5 cm lang, die Wandstirke betrigt links 0,7, rechts 0,3 cm. Die Segel der zwei-
zipfligen Klappe sind zusammengeschrumpft, so daB SchlieBungsrand und freier
Rand zum Teil vollig zusammenfalien. Die dazu gehérigen Papillarmuskeln sind
kraftig und gedrungen. Die Klappen der Hauptschlagader stellen einéen derben, seh-
nigen, fiireine 3 mm dicke Sonde durchgingigen Ring dar, dessen Rand mit 6 etwa
stecknadelkopfgrofien Wiilsten besetzt ist. Zwischen den Abgangsstellen der
beiden Kranzschlagadern und an der gegeniiberliegenden Seite der GefiBwand
ist dieser sehnige Ring mit der GefiBwand verwachsen, so daf eine vordere und
eine hintere Klappe angedeutet wird. Ein Verschlufl des Ringes scheint dadurch
moglich zu sein, dafl die 6 polypdsen Wiilste zusammengepreit werden. Der
Conus arteriosus und die. Aorta ascendens haben einen Umfang von 8 mm, der
Bogen wird etwas weiter. Die Lungenschlagader miBt dicht oberhalb der gut
ausgebildeten Klappen 1,8 cm; sie geht, nach Abgabe zweier, viel engerer Aste
in die Lungen, direkt in den fast ebenso weiten Ductus Botalli iiber, dessen Innen-
fliche eben rauh zu werden beginnt. Die Lungenschlagader verlaft die Herzbasis
rechts vorn, die Hauptschlagader links hinten; die Stellung des Septum aorticum
ist regelrecht. Die Kammerscheidewand ist iiberall intakt, insbesondere ist die
Pars membranacea vollig ausgebildet. In der Vorhofscheidewand ist das Foramen
ovale weit offen. (Durchmesser 4 mm.) Das Verhalten der groBen Gefifie ist
regelrecht. '

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

Es bandelt sich also um eine Stenose des Conus aorticus mit MiBbildung seiner
Klappen, um eine Schrumpfung der Mitralklappen; um ein offenes Foramen ovale
und einen offenen Ductus Botalli.

Der Blutkreislauf wird sich wahrscheinlich wie folgt gestaltet haben: Vor
der Geburt wurde fast der ganze Korper durch die A, pulmonalis und den Ductus
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Botalli versorgt. Die linke Kamwmer brauchte das Blut durch den engen Conus
aortae nur zu Kopf und Armen zu schicken. Immerhin wurde durch diese Arbeit
die Muskulatur stark beansprucht, sie hypertrophierte. Nach der Geburt wurde
der grofite Teil des Blutes aus der rechten Kammer in die Lungen gefiihrt, nur
ein verhaltnisméBig kleiner Teil kam durch den Ductus Botalli in den Korperkreis-
lauf. Das in den Lungen arterialisierte Blut sammelte sich im linken Vorhof und
ging bei der Diastole teils durch das Foramen ovale in den rechten Vorhof und die
rechte Kammer, zum groften Teil in die linke Kammer, von hier aus in halbwegs
ausreichendem Mafie zu Kopf und Armen, weniger reichlich in die Aorta descendens.
Es erhielten also Kopf und Arme arterielles, der ganze andere Kérper gemischtes Blut.
Mit der beginnenden Verengerung des Ductus Botalli gelangte weniger Blut aus
der rechten Kammer in die Aorta, das Mischungsverhiltnis wurde ungiinstiger;
die linke Kammer konnte infolge der engen Aorta ihre Arbeit nicht mehr leisten,
sie wurde weiter; es entstand eine Stauung im Kérper und Lungenkreislaui.

Faqll 2. Es handelt sich um die Leiche eines 5 Tage alten, vollig ausgetragenen,
kraftig entwickelten Knaben. Die Schwangerschaft vetlief laut Vorgeschichte bei
volliger Gesundheit der Mutter. Das Kind befand sich zunéchst wohl. Erst 3 Tage
nach der Geburt trat ganz plotzlich hochgradige Atemnot und Cyanose auf bei
vollig negativem Untersuchungsbefund. Nach voriibergehender Besserung erfolgte
unter dem Bilde des Lungensdems am 5. Tage nach der Geburt der Tod.

Bei der Sektion wurden Herz und Lungen im Zusammenhang entfernt. Nach
Praparation der Gefafle ergeben sich folgende Verhiltnisse: Die V. cava superior
und die Vv. anonymae sind prall mit dunkelrotem Blut gefiillt. Die A. carotis
communis geht links direkt aus dem Arcus Aortae, rechts aus der A. anonyma hervor.
Die Aorta ascendens und der Arcus erscheinen auffillig eng, wihrend die A. pul-
monalis und ihre Aste sehr weit sind. Das Herz ist viel groBer als die Faust der
Leiche; es scheint zundichst nur aus einer michtig erweiterten Kammer zu bestehen,
von deren Basis ein grofer Gefalistamm entspringt, der in den Arcus aortae iiber-
zugehen scheint. Von dieser grofien Kammer schneiden die absteigenden Kranz-
gefiBe links hinten eine etwa walnusgrofle Partie ab, die sich als die linke Kammer
herausstellt. Der rechte Vorhof ist stark erweitert und prall mit dunkelblaurotem,
flilssigem Blut gefiillt, wihrend der linke Vorhof sich nur bei genauerem Zusehen
als haselnuigroBe Vorwolbung von der linken Kammer abgrenzen 1a6t. Der Herz-
iiberzug ist glatt, feucht und durchsichtig. Die Herzblutadern treten deutlich als
dunkelblaurote Stringe hervor. Die Schuittfliche der Muskulatur sieht im allge-
meinen dunkelrot aus, jedoch lassen sich im Bereich der rechten Kammer einige
unscharf begrenzte, hellere, gelbliche, bis kirschkerngroe Partien nachweisen, die
durch den Herziiberzug als gelblichweifle Flecke durchscheinen, Die Herzinnen-
haut ist im Bereich des rechten Herzens iiberall zart und glatt; die dreizipflige
Klappe sowie die halbmondférmigen Klappen am Abgang des groBlen GefiB-
stammes sind gut ausgebildet und zart. Die Herzbalkehen sind gleichfalls gut ent-
wickelt, aber flach. Das Foramen ovale ist gerade fiir eine Sonde durchgéngig,
sonst sind beide Scheidewinde intakt.

Die linke Herzkammer ist nur haselnuBgrof. Die Innenhaut sieht auf der
ganzen linken Hilfte der Kammer bis zum Ansatz der Papillarmuskeln gelblich-
weil, etwa so wie éine GefaBinnenhaut aus; sie hat eine Dicke von 1 mm. Im Bereich
der Scheidewand ist das Endokard zart und diion. Von den Herzbdlkchen sieht
man nur Andeutungen; die Papillarmuskeln bestehen aus Sehnen, die zweizipflige
Klappe ist gut ausgebildet und zart. An Stelle der Aortenklappen ist nur ein derber,
sehniger Ring vorhanden, dessen Rénder gewulstet sind und sich besonders derb
anfithlen; die Offnung, die der Ring im Conus aorticus 148t, ist 2 mm weit. Die
einzelnen Klappen lassen sich nicht voneinander abgrenzen.
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Die rechte Kammer ist 3,8 em, die linke 1,3 cm lang; die Wandstéirke betragt
beiderseits 9,3 cm. Der aufsteigende Aortenast ist eng (Umfang 0,5 cm). Dicht
oberhalb des verengernden Ringes ist die GefaBwand deutlich ausgebuchtet. Die
Kranzschlagadern gehen aber nicht im Bereiche dieser Ausbuchtung, sondern erst
4mm oberhalb desRinges ab. Die linke Kranzschlagader hat ein viel kleineres Lumen
als die rechte. Infolge der Kleinheit der linken Kammer ist die aufsteigende Aorta
verlingert. Dort, wo sie in den Bogen iibergeht, miindet in sie der aus der rechten
Kammer entspringende GefaBistamm ein, der bedeutend dicker als die Aorta
ascendens ist. An seinem Ursprunge sitzen 3 wohlausgebildete Klappen; das
GefaB hat hier einen Umfang von 2,2 cm. 1 em oberhalb der Klappen gehen
2 in die Lungen fithrende starke Aste ab. Der Gefafistamm entspricht also der A.
pulmonalis und dem Ductus Botali. Das Blutadersystem ist itberall gut aus-
gebildet. ’

Mikroskopisch besteht das verdickte Endokard der linken Kammer aus derbem,
zellarmem Bindegewebe. Die Fasern der anliegenden Muskelschichten sind schmal
und kurz; die Querstreifung ist zu erkennen. Die Muskulatur ist durchsetzt von
zahlreichen, prall mit Blut gefiillten, dinnwandigen Capillaren. An der Uber-
gangsstelle von Myokard zu Endokard sind die Capillaren besonders zahlreich.
Die Grenze zwischen den beiden Schichten ist unregelmiBig; mitunter senkt sich
das Endokard tief in die Muskulatur ein. In der Nihe des Bindegewebes sind die
Muskelfasern deutlich blasser gefirbt, mitunter scheinen Muskulatur und Binde-
gewebe ohue scharfe Grenze allméhlich ineinander iiberzugehen. Eine herdformige
Zellansammlung ist nirgend vorbanden.

Der sehnige Ring an Stelle der Aortenklappen weist mikroskopisch straffes,
zellarmes Bindegewebe auf, das dem Gewebe des verdickten Endokards ungefahr
gleich ist. Im Bereich der oben beschriebenen Wiilste ist das Gewebe sehr dicht,
zellarm und mit Haematoxylin intensiv blau gefirbt.

Die mikroskopische Untersuchung der gelblichen Herde in der Muskulatur
der rechten Kammer ergibt, daB die Muskelsyncytien diffus, feintropfig verfettet
sind.

Es handelt sich also im wesentlichen 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 Ductus Botalli sehr weit ist, wird die MiBbildung wihrend des intra-
uterinen Lebens kaum Storungen hervorgerufen haben. Die stark entwickelte
rechte Kammer trieb das Blut durch den Ductus Botalli in den Korperkreislauf,
Mit Beginn der Lungenatmung konnten die aus der Lunge kommenden, reichlichen
‘arteriellen Blutmengen von dem kleinen linken Herzen bei stenotischer Aorta nicht
mehr bewiltigt werden. Dies fiihrte zu einer Stauung in den Lungen, zu einer
Erweiterung des rechten Herzens und schlieflich zur Stauung im Korperkreisiauf.
Der Blutkreislauf konnte nur dadurch notdiirftig aufrechterhalten werden, dafl
die rechte Kammer einen grofen Teil des vorwiegend vendsen Blutes durch den
Ductus Botalli in die Aorta schickte. Infolgedessen erhielt die obere Koérperhilfte
arterielles, die untere gemischtes Blut; es ist aber auch moglich, dafi der apla-
stische linke Ventrikel nicht einmal zur Versorgung von Kopf und Armen aus-
reichte, und daf die Hals- und Schliisselbeinschlagadern riickliutfig vom Ductus
Botalli aus gefilllt wurden.

Bei Betrachtung dieser Befunde fillt auf, daB bei beiden Fillen
aufer der Konusstenose und der erheblichen Veriinderung der Aorten-
klappen wesentliche andere Mifibildungen nicht vorhanden, daB ins-
besondere die Kammerscheidewénde intakt sind. Die Aortenklappen
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sind in beiden Fillen verdickt, im Falle 2 ist sogar das Endokard in eine
dicke Schwiele umgewandelt. Wenn man den von Rauchfuss angegebenen
Richtlinien folgt, wire man berechtigt, eine entziindliche Genese ‘der
MiBbildung auf Grund einer fétalen Endokarditis anzunehmen. In der
Tat sind dhnliche Falle (Bardeleben, Dilg, Schrider, Ganeff) vielfach auf
Grund makroskopischer Beobachtungen auf entziindliche Vorginge
zuriickgefithrt worden. Hier hat die Vorgeschichte keinen Anhalt fiir
eine Erkrankung der Mutter ergeben. Die mikroskopische Untersuchung
spricht im Falle 1 gegen eine Entziindung. Im Falle 2 lieBen sich im
verdickten Endokard und in den zu einem Diaphragma umgewandelten
Aortenklappen Zellansammlungen oder andere Zeichen einer abgelau-
fenen bakteriellen Entziindung nicht nachweisen. Bevor man sich also
zur Annahme einer entziindlichen Entstehungsweise entschlieBt, wird
man erst versuchen miissen, eine entwicklungsgeschichtliche Erklarung
zu finden. ‘

BEs wire dann bei beiden Fallen eine primére falsche Anlage des
Septum trunci anzunehmen. Will man die entwicklungsméchanischen
Theorien Benekes zur Erklirung heranziehen, so wiire zu folgern, dafl
infolge der schwachen Wirbelbildung die Klappen sich nur unvoll-
stiandig ausbildeten. Im Falle 1 war die Stenose nicht so hochgradig, daf
eine Tatigkeit der linken Kammer unmdéglich war; ihre Muskulatur
hypertrophierte, die Wirbel wurden stirker und unregelmifig. In die
dadurch entstehenden leeren Riume wuchsen von den Klappenanlagen
aus aus embryonalem Gewebe bestehende, polypenartige Wiilste hinein,
so daB doch schlieBlich eine Schlufifihigkeit der Klappen erzielt wurde.
Immerhin machte es der linken Kammer, besonders nach SchluB der
Kammerscheidewand, doch Schwierigkeiten, die Blutmenge durch
den engen Konus auszupressen; ein Teil ging bei der Systole in den
Vorhof zuriick, die Mitralklappen bildeten sich daher unvollkommen
aus und blieben schluBunfihig.

Verwickelter liegen die Verhéiltnisse im Falle 2. Die Konusstenose
ist hier so hochgradig, daB eine Arbeit der linken Kammer zwecklos
war; sie blieb sehr klein. Die Muskelfasern sind schmal und kurz;
man hat bei mikroskopischer Untersuchung den Eindruck, als ob die
inneren Schichten gar nicht muskulss, sondern bindegewebig angelegt
wiirden. Mit dem Wachstum der rechten Kammer wurde der durch den
Ductus Botalli in die Aorta gelangende Blutstrom immer kréftiger, er
fiilllte auch riickliufig die Aorta. ascendens aus; in der Gegend der
Klappenanlage stieB er mit dem schwachen, aus der linken Kammer
kommenden Blutstrom zusammen. Die Klappen bekamen jetzt die
Aufgabe, das Ubergehen des riicklaufigen Blutes in die linke Kammer
zu verhindern. So ist es zu verstehen, daB sie sich unter dem Druck
des von zwei Seiten anprallenden Blutes in eine sehnige Membran mit .
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kleiner Offnung umbildeten. Da der riickliufige Blutstrom viel starker
war, warde die Membran allmihlich nach der Kammer zu herabgedriickt;
die Kranzschlagadern gehen daher hoch oberhalb der Xlappen ab. Die
Blutversorgung selbst erfolgte wahrscheinlich auch durch das riick-
laufige Blut. 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 erklaren. Vielleicht kénnte die mangelhafte Blut-
versorgung auch die Bindegewebsvermehrung unter der Innenhaut
der linken Kammer begiinstigt haben.

Die hier beschriebenen MiBbildungen lassen sich also bei beiden
Fillen durch die Entwicklungsgeschichte bzw. Entwicklungsmechanik
erkliren. Bine entziindliche Genese, fiir die bel mikroskopischer Unter-
suchung Anhaltspunkte nicht gefunden werden konnten, glaube ich
ablehnen zu diirfen. Auffallig bleibt bei beiden Fillen, daf die Kammer-
scheidewand sich geschlossen hat. Die teratogenetische Terminations-
periode wiirde hier in die Zeit der Anlage des Septum trunci, also etwa
in die finfte Woche fallen.
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