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Die Wich t igke i t  von Bi ldungsanomal ien  ffir en twicklungsgeschich t -  
liches Arbe i t en  l~13t es be rech t ig t  erscheinen,  f iber m5gl ichs t  zahl re iche  
Mif ibi ldungen im a l lgemeinen  und  wegen der  K o m p l i z i e r t h e i t  de r  
En twick lungsvorg~nge  fiber Mil~bildungen des Herzens  im besonde ren  
zu b e r i c h t e m  

I m  folge~den soll fiber 9 F~lle  yon  Herzb i ldungsfeh le rn ,  zu deren  
Bea rbe i tung  Her r  Prof.  Huebschmann reich anreg te ,  be r i ch te t  und  ihre  
Beziehungen zur  n o r m a l e n  E n t w i c k l u n g  b e t r a c h t e t  werden.  

Die Herzbeschre ibung  geschah so, dab  die ~ul3eren Verh~l tnisse  
en~sprechend der  in s i tu  vorgefundenen  Lage,  die inneren  Verh~l tnisse  
en t sp rechend  den Sep tuman lagen  beschr ieben  wurden.  Die E b e n e  des 
Ven t r ike l sep tums  wurde  dabe i  s ag i t t a l  ge lager t  gedacht .  Die Herz-  
spi tze wurde  cauda l  ger ichte t ,  die Herzbas is  krania] .  Ven t r a l  u n d  
vorn,  dorsa l  und  h in ten  wurden s y n o n y m  gebrauch t .  

Fa l l s  Mal~e angegeben  sind, wurden  sie an  dem in Alkoho l  f ix i e r t en  
P r ~ p a r a t  erhoben.  

Fall 1. 3 Tage alter Knabe. 53 cm lang, 3300 g schwer; Leichennummer 
841/08. Obduzent: Heidenhain. 

Pathologisch-anatomische Diagnose: Stenose der Aorta mit Atresie des Ostiums. 
Erweiterung der Arteria pulmonalis. Dilatation und Hypertrophie des rechten 
Herzens. Konzentrisehe Hyper~rophie des linken Ventrikels mit spaltf6rmigem 
Kammerlumen. Offener Ductus Botalli. Offenes Foramen ovale. 

Herzbesehreibung: Das Herz ist bedeutend vergr613ert, und zwar beruht diese 
VergrSl~erung auf den Dimensionen des rechten Herzens, wi~hrend das linke tterz 
nur als Anh~ngsel des rechten erscheint. Aus der Basis entspringt links die weite 
Pulmonalarterie. Dort, wo sieh diese in die beiden grol3en Lungenarterieni~ste 
teilt, geht, etwas ventral gelegen, der weite Ductus Botalli ab. Der Duetus Botalli 
zeigt fast denselben Durchmesser wie die Lungenarterie. Dorsal rechts yon der 
Pulmonalarterie entspringt die sehr diinne Aorta und verli~uft mit gleiehbleibendem 
Kaliber in normaler Weise als Aorta ascendens und Areus aortae. Sie gibt wie 
gew6hnlich die normalkalibrige Arteria anonyma. Arteria carotis eommunis 
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sinistra und Arteria subclavia sinistra ab. Beim ~bergang vom Arcus aortae in 
die Aorta descendens mfindet der Ductus Botalli an der Ventralfl~tche der Aorta. 
Von da an zeigt sie normales Kaliber sowie normalen Verlauf. 

Der rechte Vorhof ist stark erweitert. Das Foramen ovale wird yon dorsal 
her durch die Valvula foraminis ovalis mangelhaft verschlossen. Die Klappe ist 
hier vom tibrigen Septum abgesetzt. Aus dem rechten Vorhof gelangt man durcb 
ein weites venSses Ostium in den weiten rechten Ventrikel. Das Ostium wird yon 
einem grol3en vorderen, einem grol3en hinteren medialen sowie einem kleinen hin- 
teren lateralen Segel umrahmt. Im vorderen Teil des rechten Ventrikels am 
Septnm befindet sich ein 1)apillarmuskel, yon dem die aneinandergelegenen Teile 
des vorderen und hinteren medialen Segels ihre Sehnenf~den erhalten. Die fibrigen 
Klappenteile werden yon Papillarmuskelkomplexen versorgt, die sieh dem ge- 
schilderten Muskel anschliel3en, yon vorn nach hinten ziehen und fast die Hinter- 
wand des Venrtikels erreichen. Aus dem vorderen Tell des Ventrikels entspring$ 
die mit einer vorderen und zwei hinteren Semilunarklappen ausgestattete Arteria 
pulmonalis. Sie hat  am Ursprung 5,3 cm Umfang. Der mediale Ausli~ufer des 
Bulbuswulstrestes verl~uft sich in der Septumwand und hgngt mit  dem oben 
geschilderten vorderen Papillarmuskel eng zusammen. Der laterale verl~uft an 
der lateralen Ventrikelwand. 

Der linke Vorhof zeigt versehwindend geringe MaBe, jedoch normale Gefi~B- 
miindungen. Die Valvula foraminis ovalis geht ohne ~bergang in das tibrige 
Septum fiber. Vom linken Vorhof ftihrt ein ffir eine dicke Sonde durchg~ngiges 
Ostinm venosum in das etwa erbsengrol3e Lumen des linken Ventrikels. ]:)as 
Ostium wird yon einem Segelkranz umschlossen, bei dem man ohne Willkiir 
mehrere Klappen nicht voneinander trennen kann. Der Segelkranz bezieht yon 
einem kleinen vorderen und einem kleinen hinteren Papillarmuskel Sehnenf~den. 
Am Septum entlang finder sich der Zugang zur Aorta. Die Aorta ist jedoch am 
Ostium verschlossen. Klappen sind nicht erkennbar, ebenso l~13t sich eine Pars 
membranacea nicht erkennen. Distal yore Ostium wird die Aorta wieder ffir eine 
dicke Sonde durchg/~ngig. 

Aus der Aorta ventral rechts entspringt eine Coronararterie, die sich bald 
teilt. Beide ~ste  ziehen an der Seitenwand des rechten Ventrikels eaudalwgrts. 
Aus der Aorta dorsal links entspringt ein Coronargefi~13, das zwischen Arteria 
pulmonalis und linkem Herzohr hinzieht und im vorderen Sulcus interventricularis 
verl~u~t. 

Fall 2. 5 Monate, 12 Tage alter Knabe. Klinische Diagnose: Lues. Pneu- 
monie. MiBbildung. Leiehennummer 301/14. Oduzent: Dr. Huebschmann. Ge- 
wicht 4140 g, Lgnge 59 cm. 

Pathologisch-anatomische Diagnose: Stenose der Arteria pulmonalis und 
Anomalie der Pulmonalklappen. Erweiterung und Reehtsverlagerung der Aorta. 
Subaortaler Defekt im Septum ventriculorum. Hypertrophie und Dilatation des 
reehten Herzens. Offener Ductus Botalli. SchlitzfSrmig offenes Foramen ovale. 
Anormaler Ursprung der rechten Arteria subclavia, l~berzi~hlige Zehe rechts. 
Verktirzung der groBen Zehe reehts, Verkiimmerung beider Ohrmuscheln. 

Sehon bei der /~u13eren Besichtigung l~Bt das rechte Herz bedeutend grSI~ere 
Dimensionen erkennen als das linke. Aus der Basis entspringen die beiden arteriellen 
Gef~Be. Die Pulmonalis links vorn, die Aorta rechts hinten. Die Pulmonalis ist 
versehwindend klein gegen die groBe Aorta. Dadurch gewinnt die Stellung der 
beiden Gef~i3e den Anschein eines Nebeneinander. Die Pulmonalis teilt sich in 
gewShnlicher Weise in ihre beiden ~ste, w~hrend von der Teilungsstelle etwas 
nachvorne  gelegen der Ductus Botalli zur Aorta zieht. Derselbe ist stricknadeldick 
nnd fiir eine diinne Sonde durchgi~ngig. Die Aorta, sehr weit, bildet in normaler 
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Weise den Aortenbogen; von dessen konvexem R~nde entspringen nebeneinander 
die Arteria earotis eommunis dextra, die Art. car. comm. sin. und die Art. subcl. 
sin. Die rechte Art. subclavia entspringt hinten an der ~bergangsstelle yon Areus 
aortae in die Aorta descendens. Sie geht hinter dem Oesophagus hinweg auf die 
rechte Seite und driickt in den Oesophagus eine tiefe Furche ein. Die Mtindungs: 
stelle des Ductas Botalli finder sich an der K0nkavit/~t des Aortenbogens, wenig 
nach hinten gelegen, etwa in gleicher H6he mit  dem Abgang der Art. subcl, sin. 

Der rechte Vorhof ist dilatiert. Das Foramen ovale zeigt yon rechts gesehen 
eine vorn etwas erhabene Umrandung. Mit der Sonde kann man durch eine kleine 
schlitzf6rmige Offnung in den linken Vorhof gelsngen. Links ist die hintere Be- 
grenzung des Foramen ovale erh~ben abgesetzt v o n d e r  eigentlichen Fossa ovalis. 

Das yon einem vorderen, medial hinteren und lateral hinteren Segel um- 
rahmte Ostium atrioventrioulare dextrum zeigt normale Verh~ltnisse. Ein  lateral 
hinten gelegener kraftiger l~apill~rmuskel versorgt die aneinandergelegenen Teile 
des vorderen und hinteren lateralen Segels mit  kurzen Sehnenf/~den. Die bei- 
einanderliegenden Teile des hinteren medialen und hinteren lateralen Segels 
beziehen ihre langen Sehnenfgden yon einem Papillarmuskelkomplex, der am 
hinteren Teil der Septumwand sich befindet, t t iervon und  yore Septum selbst 
gehen auch Sehnenf/~den zum tibrigen Teil des medialen hinteren Segels. Der dem 
Septum zu liegende Tell des vorderen Segels bekommt seine Sehnenfs yon 
emem Papfllarmuskel, der nahe dem vorcleren TeiI der Septumwand gelegen ist. 

Der rechte Ventrikel ist hypertrophisch und erweitert, seine Wanddicke 
betr/~gt stellenweise 0,5 cm. Der Conus arteriosus ist gering entwickelt, das Ostium 
der Art pulmonalis fttr eine Sonde durchg~ngig. Der mediale Ausl/~ufer des Bulbus- 
wulstrestes liegt reehts vom Sept. ventr., der laterale verstreicht an der seitlichen 
K~mmerwand. Es finder sieh bei sagittaler Einstellung der Ventrikelseptumebene 
eine groBe hintere und eine um die H/~lfte kleinere vordere Pulmonalkluppe. 
Dutch Schrumpfung und Verziehung sind d ie  Verh/~ltnisse am Pulmonalostium 
unklar. So ist die linke Abgrenzung beider Klappen dutch einen niedrigen Steg 
eben nut angedeutet. Der Umfang der Pulmonalarterie oberhalb der Klappen 
betr/~gt 1,9 cm. 

Aus dem normalen linken Vorhof ftihrt das mit  einer medialen und einer 
lateralen Klappe versehene Mitralostium in den linken Ventrikel, Eine vorn und 
eine hinten gelegene mehrkSpfige Papillarmuskelgruppe versorgt die beiden 
Segel gleichmgBig mit Sehnenf/~den. Der linke Ventrikel miBt in seiner Wand 
nur 0,4 em. 

Rechts yon dem vorderen Tricuspidalsegel, links yore medialen Mitralsegel 
verdeekt, finder sich im vorderen oberen Tell des Sept. ventr, ein ftir einen dieken 
Bleistift durchg/~ngiger Defekt. An dessen hinterem Rande sind das mediale Mitral- 
segel und das vordere Trieuspidalsegel miteinander verbunden. Eine kleine Endo- 
kardfalte zieht an der Verbindungsstelle mit  nach vorn freiem R~nde yon oben 
nach unten. Der Defekt hat  glatte R~nder. Auf ihm reitend entspringt die 
Aorta. Von den normal angeordneten Klappen sieht die ganze r e e h t e u n d  ein 
groBer Teil der hinteren Klappe in den rechten Ventrikel, der Rest in den linken. 
Neben den normal entspringenden und d e n  normal verlaufenden Coronargef~tBen 
findet sich ein stark entwickeltes arterielles Cefgl~, das aus der rechten Coro- 
nararterie entspringt und an der Wand des rechten Ventrikels herabzieht. 

Fall 3. 5 Monate, 6Tage altes M/~dchen. Klinische Diagnose: Vitium con- 
genitum cordis. Leichennummer 673/15. Obduzent: Dr. Husbschmann. K6rper- 
gewieht 3750 g, K6rperl/~nge 59 cm. Pathologisch-anatomische Diagnose: Truneus 
arteriosus eommunis. Versorgung der linken Lunge durch die als Ast des Truneus 
abgehende Arteria pulm. sin. (bzw. dieser und des proximal yon ihr gelegenen 
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Tells des 6. l inken Aortenbogens), der rechten Lunge durch zwei erweiterte 
Bronchialarterien. , ,Subaortaler" DefekV des  Ventrikelseptum. t typer t rophie  
und  Dila ta t ion des rechtcn Herzens, Offenes Foramen ovale. Fehlen eines Coronar- 
gefai~ostiums. Jcderseits Vorhandensein nur  eines Bronchus. Stauungsindurat ion 
der inneren Organe. 

Das Herz hat  kugelf6rmige Gestal t  und  ist gr613er, als der Norm entspricht.  
Schon bei der aufleren Besichtigung weist das rechte Herz gr6flere Dimensionen 
auf als das linke. Auf der Grenze zwischen rechtem nnd  l inkem Ventrikel, mehr  
jedoch dem linken angeh6rend, entspringt  ein einziger grol3er GefKi]stamm, der 
in gew6hnlicher Wcise als Aorta in die t t6he  steigt und  nach links ziehend den 
Arcus bildet. Von diesem gehcn in normaler  Folge die grol~en artcriellen Gef~Be 
ab. Von der Konkav i t a t  des Bogens, gegentiber dem Ursprung der  Art. carot. 
commun, sin., geht  ein dtinnes Gef~$ yon 2,5 cm L~nge nach dem nur  in  Andeutung 
abget rennten  Oberlappen der l inken Lunge und  teil t  sich beim Ein t r i t t  in  die 
Lunge in zwei Xste. Das Kaliber  dieses GefaBes vergr6flcrt sich nach 1,2 cm 
langem Verlaufe etwas. Bcim Ubergang vom Arcus aortae in die Aorta  deseendens 
gehen yon dcr Konkavi t~ t  der Aorta zwci dem eben geschilderten, an  Kaliber etwa 
gleiche Gef~13st~mme ab. Von ihnen ist  der Abgang des ersten etwa 1,0 cm, der 
des zweiten 1,6 cm vom Ursprung der Art. subcl, sin. entfernt.  Das erste dieser 
beiden Gef~fle verl~uft unterhalb  der Bifurkation an  beiden Bronchien vorbei 
und  geht nach Aufl6sung in vier kleirie Aste vor dem rechten Bronchus in den 
Lungenhilus. Das zweite l~uft h in ter  dem Oesophagus an  der Hinterseite des 
rechten Bronchus, teil t  sich in zwei Aste und  miindet  in den Hilus. 

Die gr6$te Lange des Ventrikelteils vom Sulcus atr ioventricularis  bis zur 
Herzspitze betr~gt  3,5 cm, die gr6Bte Breite 4,2 cm. 

Der rechte Vorhof ist  vergr6Bert, aufler den Befunden am Septum zeigt er 
keine bemerkenswerten Ver~nderungen. Im Septum at r iorum finder sich t in  
groBes Foramen ovale, das yon einer Klappe yon h in ten  her nur  zu einem geringen 
Tell eingeengt wird. In  scinem offenen Teile hat  das Foramen ovale fast 1,0 cm 
Durchmesser yon oben nach un ten  und  0,5 cm yon vorn nach hinten.  Am freien 
Rand  der Klappe finder sich ein schmaler,  ganz diinncr hi~utiger Tell. Die Klappe 
is t  auf der rechten Seite v o n d e r  tibrigen Septumwand abgesetzt,  w~hrend sie 
auf der l inken Seitc in die Septumwand tibergeht. Oben reicht  die Klappe an das 
Dach des Vorhofs. 

Vom Vorhof gelangt man durch das mit  3 Segeln, einem vorderen, einem 
kleinen tfinteren lateralen und  einem hinteren medialen, ausgestat tete Ostium 
venosum dext rum in den rechten erweiterten und  hypertrophischen Vcntrikcl. 
Das hintere mediale Segel bezieht yon einem an dcr Hinterwand,  dicht  am Ven- 
tr ikelseptum gelegenen Papil larmuskelkomplex und  yon einem an  dcr Vorder- 
wand am Ventrikelseptum gelegenen Papil larmuskelkomplex seine Sehnenf~den. 
Dieser vordere Komplex besteht  aus einem mehr medial gelegenen und  einem 
mehr lateral s tehenden Papillarmuskel.  Davon gibt der mediale die Sehnenf~den 
ftir das mediale hintere Segel ab, withrend das vordere Segel Sehnenf~den vom 
lateralen Tell der vorn  gclegenen Papil larmuskelgruppe erh~lt. Das hintcre lateralc 
Segel wird vom hinteren Papil larmuskelkomplex versorgt. Zwischen dem hinteren 
]ateralen und  dem vorderen Segel finder sich ein kleincs, vie|leicht als Rudiment  
zu deutendes, aber nicht  selbst~ndig am Sehnenring haftcndes Segelstiick, das 
Sehnenf~den vom medialen Kopf des vorderen Papillarmuskels bezieht. Herz- 
wandsti~rke rechts 0,4 cm. 

Aus dem im Verh~ltnis zum rechten sehr kleinen l inken Vorhof gelangt man  
durch das zweiklappige linke ven0se Ostium in den l inken Yentrikel. Das Ostium 
ha t  ein mediales und laterales Segel. Eine vorn  und  eine h in ten  gelegene Papillar- 



Beitrage zu den Mil~bildungen des Herzens. 5 8 3  

muskelgruppe versorgen zu gleichen Teilen beide Segel. I-Ierzwandsts links 
0,2--0,3 cm. Das Septum ventr iculorum ist in seinem oberen Tell nach rechts 
etwas eingedrtickt. I n  seinem vorderen Tell vor der deutl ich ausgeprggten Pars  
membranacea  gelegen finder sich ein ffir einen Bleistift durchg~ngiger Defekt. 
Derselbe wird links vom medialen Mitralsegel, reehts vom vorderen Tell des 
medialen hinteren und  der angrenzenden Pat t ie  des vorderen Trieuspidalsegels 
gedeckt. Die Rander  des Defektes sind glatt.  Zum grol~en Tell aus dem linken 
Ventrikel  kommt  der mi t  3 Klappen versehene Truncus arteriosus mit  4,1 cm 
Umfang. Die Klappen sind als rechte, linke hintere  und  linke vordere zu be- 
zeiehnen. ~ b e r  der rechten Klappe finder sieh der einzige Coronargefg~abgang. 
Die rechte Klappe und  ein kleinerer vorderer Tell der l inken vorderen Klappe 
liegen fiber dem rechten Ventrikel. Der S tamm reitet  auf dem Septumdefekt,  
doch finder sich yore Lumen nur  der kleinere Tell fiber dem rechten Ventrikel. 
Die Pars  membranacea begrenzt den Defekt naeh h in ten  und  reicht  fast  bis zur 
Mitte der l inken hinteren Klappe. Eine Pulmonalar ter ie  ist  n icht  worhanden. 

Das einzige Coronargef~l~ tei l t  sich kurz nach seinem Ursprung:  ein Ast  geht 
nach rechts und  zieht un te r  dem Herzohr weg; ein zweiter wendet  sich nach links. 
Letzterer  tei l t  sieh wiederum in zwei Ast% won denen einer im worderen Sulcus 
interventr icularis  verl~uft, der andere nach links unter  dem Herzohr wegzieht. 

Zu den Verhs an  den Lungen ist  zu erw~hnen, da]] his zum t t i lus  
Rir jede Lunge nu t  ein Bronchus worhanden ist;  derselbe tei l t  sich erst  naeh  dem 
E in t r i t t  in  die Lunge. Nur  die linke Lunge zeigt Andeutungen  won Lappung.  

Fall 4. 9 Monate, 14 Tage altes lgi~dchen. Klinisehe Diagnose: Septumdefekt,  
Otitis media dextra. Leichennummer 1080/20. Obduzent:  Prof. Dr. Huebschmann. 
Pathologisch-anatomische Diagnose: Stellungsanomalie der groBen Gef~e .  ,,Sub- 
aor ta ler"  Defekt im Ventrikelseptum. Hypert rophie  und  Dila ta t ion des l inken 
Herzens. Is thmusstenose der Aorta. Offener Duetus Botalli, Spaltf6rmig offenes 
Foramen ovale. 

Das Herz ist wergr61~ert, in seiner ~ui3eren Form nieht  ver~ndert.  Aus der 
Basis entspringen mehr  nach rechts gelegen zwei nebeneinandergestel l te  Gefi~I~e, 
rechts  die Aorta, links die Art. pulm. Die Art. pulm. besitzt  etwa Daumendicke 
und  gibt  nach etwa 2 em langem Verlauf je einen s tarken Ast  flit je einen Lungen- 
fltigel ab, won denen der rechte h in ter  der Aorta hinzieht.  Naeh Abgang dieser 
Gefal]e setzt  sich die Art. pulm. in den Duetus Botall i  fort. Derselbe besitzt  etwa 
Bleistiftst~rke, 0,4 cm L~nge und  ergiel~t sich in die tiber dem l inken Bronchus 
caudalwgrts ziehende Aorta descendens. Die Aorta  entspr ingt  genau rechts  won 
der Art. pulm. als etwa kleinfingerdickes Gerald. das naeh ca. 3,0 em ]angem Ver- 
lauf parallel dem der Lungenarterie die reehte Art. anonyma,  die l inke Art. carot. 
comm. und  die linke Art. subcl, abgibt.  Nach Abgang der Art. subcl, sin. ha t  
die Aorta  bedeutend an  Lumen abgenommen und  bekommt  ers~ nach Aufnahme 
des oben geschilderten Ductus Botall i  als Aorta descendens Kleinfingerst~rke. 
Bei obeffl~ehlicher Bet raehtung  geben die Verh~ltnisse den Anscbein. als ob die 
Aorta  deseendens eine Fortsetzung der dureh den Ductus Botall i  werl~nger~en 
Art.  pulm. sei. 

Vom rechten Vorhof aus gesehen zeig~ das Foramen ovale sich nach vorn  
zu spaltf6rmig often. 

Aus dem rechten Vorhof gelangt man  durch das von einer dreizipfeligen 
Klappe ums~umte Atrioventr icularost ium in den rechten Ventrikel. An der 
Trieuspidalklappe kann  man  ein rechtes hinteres, linkes hinteres und  worderes 
Segel unterscbeiden. Die Sehnenf~denwerteilung ist folgende: eine Papillarmuskel- 
reihe, die sich won vorn  nach h in ten  an der lateralen Ventr ikelwand hinzieht  und  
aus einem zweik6pfigen vorderen, mehreren kleinen und  einem wieder etwas deut- 
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licher ausgepriigten hinteren Papfllarmuskel besteht, liefert die SehneIffi~den Ifir 
die Segel. Der mediale Tail des vorderen und der anschliel3ende Tail des hinteren 
mediMen Segets erh~lt noch Sehnenf~den yon kleinen MuskelkSpfchen an der 
Ventrikelseptumwand. 

Reehts vorn im rechten Ventrikel befindet sieh der Abgang der Aorta, der 
vom iibrigen, links und hinten gelegenen Kammertei l  durch einen dieken yon der 
vorderen fiber die kraniale nach der hinteren Kammerwand ziehenden Muskel- 
wulst abgetrennt wird, den Ausl~ufern des Bulbuswulstrestes. Das Aortenostium 
l~13t eine reehte, eine vordere linke und eine hintere linke SemilunarMappe unter- 
scheiden. Die Klappen sind zart und bedeutend kleiner als die der Art. pulm. 
Im Sinus der vorderen linken Klappe entspringt ein Ge//~g, das in seinem Verlauf 
der Art, eor. sin. gleieht, in dem der hinteren linken ein Gerbil, das als Art. cor. 
dextra anzusprechen ist. Die Ventrikelwand rechts miBt 0,6 am. 

Der links Vorhof zeigt geringe Erwsigerung und Hypertrophie seiner Wandung. 
Das Foramen ovale ist his auf die schlitzf6rmige Durchg/~ngigkeit geschlossen. 
Die Yalvula foraminis ovalis geht absatzlos in das iibrige Ssptum fiber. Vom 
linken Vorhof gelangt man dutch das yon einem medialen und einem lateralen 
Segel umrahmte Ostium atrioventrieulare sinistrum in den linken Ventrikel. Ein 
an der Vorderwand und ein an der H{nterwand gelegener Papillarmuskelkomplex 
versorgt die Klappen in normaler Weise mit  Sehnenf~den. 

Der linke Ventrikel ist sehr grsB und hat  eine Wanddicke yon 0,6 cm, Von 
ibm gelangt  man dutch einen kleinfingerstarken Defekt in den reehten Ventrikel. 
Der Defekt liegt im oberen vorderen Tail des Ventrikelseptum. Er  zeigt glatte 
R~nder und ist naqh unten konkavrandig. ~ b e r  dam Defekt entspringt die Art. 
pulm. mit einer links, airier reehts hinten und airier rechts vorn gelegenen Klappe 
derart, dab der vordere Septumschenkel, d .h .  die vordere Begrenzung des De- 
fektes, am Zusammentreffen der linken und vorderen rechten Klappe, der hintere 
Schenkel, d. h. die hinters Begrenzung des Defekts, am hinteren Tail der rechts 
hinten gelegenen Klappe ansetzt. Dadureh kommt die linke Klappe und der 
hintere Teil der hinteren rechten Klappe fiber den linken Ventrikel, der Rest des 
Pulmonalostiums fiber den reehten zu liegen. Die Klappen sind sehr grol]. 

Die linke Lunge zeigt zwei Lappen, doeh besitzt der untere yon ihnen eine 
tiers Ineisur, dis rechte Lunge ist dreilappig. 

~'all 5. 91/2 Monate alter Knabe. Klinisehe Diagnose: Mongolismus. Leiehen- 
nummer 1135/20. Obduzent: Prof. Dr. Huebschmann. Pathologisch-anatomisehe 
Diagnose: Foramen atrioventriculare commune. Offenes Foramen primum. 
SehlitzfSrmig offenes Foramen secundum. Defek t  im oberen Tail des Ventrike]- 
septum. Offener Duetus Botalli. Erweiterung des reehten Vorliofs. Status m~n- 
goloides. Hydroperikard. Hydrothorax duplex. Aseites. Akute Bronchitis. 
Beiderseitige Lobul~rpneumonie. 

Sehon bei der guBeren Besichtigung weist das sonst unver~ndert erscheinende 
Herz eine VergrSBerung des rechten tlerzens und speziell des reehten Vorhofs auf. 
Aus der Basis des Herzens e ntspringt eine vorn und wenig links stehende weite 
Art. pulm. sowie eine hinten und wenig reehts stehende engere Aorta. Proximal 
yon der normal stattfindenden Lungenarterienteilung, yon der vorderen Gef/~B- 
wandtl/~che geht der weir offene Ductus Botalli zur Aorta ab und miindet in diese 
distal vom Abgang der linken Art. subcl., jedoeh auf der konkaven Seite des Bogens. 
Die Mtindung ist verengt. 

Der rechte Vorhof saint seinem Herzohr ist erweitert. Der linke Vorhof zeigt 
geringeren Rauminhalt  als der reehte. Vor Mlem f/~llt das linke Iterzohr dutch 
seine geringen Dimensionen auf. Beide VorhOfe sind nur unvollst~ndig voneinander 
gesehieden. Man erksnnt ein Septum primum, das mir konkavem Rande naeh 
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u n t e n  zu endet.  Die beiden Sehenkel setzen vorn  und  h in t en  am Annulus fibrosus 
an. Der vordere tei l t  sich kurz vor dem Ansatz in  zwei Schenkel. Rechts  yon dem 
Septum pr imum und  parallel mi t  ihm i s t  das Septum secundum zu erkennen.  
Dasselbe ist  mi t  dem Septum pr imum nut  in  seinem vorderen Tell verschmolzen, 
im fibrigen Tell e rkennt  man  den Rand  des Septum seenndum noch als dentliche~a 
Muskelwulst. Kurz  vor dem Verstreichen dieses Wulstes vorn  gelangt man  unter-  
ha lb  desselben mi t  der Sonde in  den l inken Vorhof. Vom linken Vorhof her  er- 
kenn t  man  die Bildung der Valvula foraminis ovalis du tch  das Septum primum. 
Dieses umschlieBt yon h in ten  und  oben das Fo ramen  secundum, das nu t  nooh 
als schlitzf6rmiger Kana l  often ist. 

Durch das gemeinsame Ostium atr ioventr iculare  gelangt  man  in die Herz- 
kammern.  Von diesen n immt  die rechte den vorn  reehts, die l inke den links h in ten  
gelegenen Tell des Herzens ein. Beide sind nur  unvollst~ndig durch das nach  
oben mit  einem konkaven,  fleisehigen R a n d  endigende Septum ~entr iculorum 
geschieden. Sein vorderer Schenkel s teh t  mi t  dem s tark  ausgebildeten mediale n 
Schenkel des Bulbuswulstrestes in  Verbindung.  Der Bulbusschenkel  liegt jedoch 
im ganzen mehr  reehts yore vorderen Septumschenkel.  Der laterale Schenke l  
ver l iuf t  sich an  der lateralen Ventrikelwand. 

I m  l inken Ventrikel  finder sich ein kleines laterales Segel, das sowohl yon 
dem an  der Vorderwand als aueh an  der H in te rwand  gelegenen Papi l larmuskel  
Sehnenf iden  erhalt.  An der Hin te rwand  finder sich neben dem Ventr ikelseptum 
ein langes sehmales Segel, das , ,hintere Mitralsegel", und  bezieht Sehnenfaden 
~om hinteren Papillarmuskel,  einzelne aueh vom hin teren  Tell des konkaven  
Septumrandes. Vorn im l inken Ventrikel  links vom Ventr ikelseptum im Ansatz  
fast in den rechten Ventrikel  reichend, finder sich ein als , ,vorderes" zu bezeich- 
nendes Segel. Dieses e rh i l t  Sehnenf iden  yore vorderen Papil larmuskel,  vom 
konkaven Rand  des Ventr ikelseptum und zum Tell vom medialen Ausl iufer  des 
Bulbuswulstrestes. I m  reehten~ Ventrikel  s ind ein vorderes, ein la teral  hinteres  
und  ein medial  hinteres Segel unterseheidbar,  Alle sind etwa gleich groB. Das 
vordere h i n g t  an  seiner Basis mi t  dem vorderen Segel des l inken Ventrikels,  dan 
hintere mediale mi t  dem hinteren Segel des l inken Ventrikels zusammen. Das 
vordere Segel bezieht vom medialen Ausli~ufer des Bulbuswulstrestes, sowie yon 
einem vorn  an  der lateralen Ventr ikelwand gelegenen Papi l larmuskelkomplex 
seine Sehnenfiden.  Von diesem Komplex und  yon kleinen MuskelkSpfen an  de~ 
Hinterwand gehen auch die Sehnenf~den zu der lateralen h in teren  Klappe. Die 
mediale hintere Klappe erh~lt  die S e h n e n ~ d e n  yon der Hin te rwand  des Ventrikel~ 
und dem konkaven Septumrand.  Die freien R~nder  aller Segel zeigen deutliehe 
Noduli Albini. Ventrikelst~rke links 0,5 cm, rechts 0,3 era. 

Aus einem ausgepragten Conus arteriosus dexter  kommt  die Art. pulm. mi~ 
3,3 cm Umfang am Ostium. Sie zeigt eine linke vordere  und  zwei etwas rech~s 
gelegene hintere  Semilunarklappen. 

Der Abgang der Aorta  ist yore vorderen gro~en Segel des l inken Ventrike~s 
bedeekt. Eine Ver l ingerung des Septum ventr ieulorum wtirde die linke tt~lfke 
des Ostium in den linken, die rechte in  den rechten Ventrikel  bringen. Ih r  Ostium 
zeigt 2,1 cm Umfang.  Sie ha t  eine rechte hintere  sowie zwei l inke vordere Klappen.  
Aus dem vorderen Sinus Valsalvae en tspr ingt  je eine Coronararterie mi t  un- 
veri~ndertem Verlauf. 

Die Pars  membranacea  finder sieh an  normaler  Stelle als kleines Gebilde, 
nach un t en  irei endigend, nach h in ten  in  den venSsen Klappenappara t  iiber- 
gehend, und  zwar am ~be rgang  der vorderen Klappe des l inken in die vordere 
Klappe des reehten sich ansetzend. Vorn ha l te r  die Pars  membranacea  am me- 
dialen Ausl~ufer des Bulbuswulstrestes. 
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Fall 6. 7 Tage altes Mgdehen. Klinisehe Diagnose: Friihgeburt.  Asphyxie. 
Leiehennummer 570/22. Obduzent: Dr. Raestrup, Pathologisch-anatomisehe 
Diagnose: 1%ramen atrioventriculare commune. Offenes Foramen primum. Defek~ 
im oberen Teil des Ventrikelseptums. Offenes Foramen secundum. Dilatation 
des rechten Vorhofs. Oftener Ductus Botalti. Anormaler Abgang der Arteria 
vertebralis sinistra. Atresie des unteren Teils des Oesophagus. 

~uBere Form und GrSBe des Herzens sind im groBen und ganzen unver- 
/~ndert. Doeh erkennt man da schon die VergrSBerung des rechten Herzens, 
speziell des rechten Vorhofs. Aus der Basis entspringen die beiden artericllen 
S~mme.  Die Art: pulm. ist knapp am Ursprung abgeschnitten. Die Aorta 
zeigt normalen Verlauf. An GefgBen gehen yon hier die rechte Art. anon., 
die linke Art. caret, comm., ein kleiner als Art. vert. sin. zu deutender Ast 
und die Art. subcl, sin. ab. Der Ductus Botalli miindet an der Konkavitg~ 
des Bogens gegentiber dem Ostium der linken Art  .subcl. und ist flit eine 
starke Sonde durchg~ngig. 

An den VorhSfen sind neben einer Erweiterung des rechten Vorhofs nur die 
Verhgltnisse am Septum atriorum anormal: Das Septum atriorum endet nach 
unten mit  einem bogenf6rmigen, nach unten konkavem Rande. Unterhalb des- 
selben stehen beide Vorh6fe miteinander sowie mit  den Kammern in Verbindung. 
Oberhalb yon diesem Defekt findet sich das sehr grebe Foramen secundum yon 
einer zarten, mehrfach durchl6eherten den vorderen Teil der 0tfnung nicht ganz 
deckenden Membran bedeekt. 

Der Zugang yon den Vorh5fen zu den Kammern gesehieht durch ein gemein- 
sames Foramen atrioventriculare. Dasselbe ist yon einem Klappenapparat um- 
geben, der folgendermai]en gebaut ist: Im linken Ventrikel findet sich vorn und 
hinten je ein Papillarmuskel. An der lateralen Kammerwand ist ein kleines 
Segel, das yon beiden Papillarmuskeln Sehnenfaden erh/~lt; fcrner finder man 
ein hinteres, das veto hinteren und ein vorderes, das vom vorderen Papillarmuskel 
Sehnenf/iden bezieht. Das vordere Segel der linken Kammer h/~ngt mit einem 
als vorderes Segel der rechten Kammer  zu bezeichnenden Gebilde zusammen. 
Dem folgt ein lateral und hinten gelegenes kleineres Segel, dem wiederum ein 
~n der Hinterwand gelegenes mit  dem hinteren Segel des linken Vorhofs zu- 
sammenh/~ngendes Segel. 

Rechts beziehen das vordere und die ihm benachbarten Teile des hinteren 
lateralen Segels ihre Sehnenf~den von einem vorn im rechten Ventrikel dicht am 
Septum gelegenen Papillarmuskelkomplex. Der tibrige Teil des hinteren lateralen 
und das hintere Segel beziehen ihre Sehnenf/~den von einem kleinen, an der Hinter- 
wand gelegenen Papillarmuskel. Sebnenf/~den gehen auch veto hin~eren Teile 
des konkaven Randes des Septumdefektes zum hintcren Segel. 

Beide Kammern sind durch ein muskul6ses Septum unvollkommen geschieden. 
Dasselbe endet nach oben mit einem glat ten konkaven Rande. Der Defekt miBt 
yon vorn nach hinten ~ast 2,0 cm. Der vordere Schenkel des Defekts ber t ihr t ,  
yon links her betrachtet, die Mitre der rechten Aortenklappe. Anschliel]end dehnt 
sich eine membranSse Faltc fiber den hinteren Tell der rechten und den ganzen 
Umfang der hinteren Klappe aus. Die Falte b/ingt mlt  den verwachsenen vorderen 
Segeln des linken und rechten Ventrikels zusammen. ])as Gebilde ist als Pars 
membranaeea anzuspreehen. 

Ans dem normal angelegten Conus arteriosus dexter entspringt die 1,8 cm 
Umfang messende Art. pulm. Sic zeigt eine vordere und zwei hintere Semilunax- 
klappen. Der mediale Ausl~ufer des Bulbuswulstrestes verschmilzt mit  dem 
vorderen Sehenkel des Septum ventriculorum, ist  abcr yon ihm etwas rechts 
gelagert; der later~le verlt~uft sieh an der seitlichen Ventrikelwand. 
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Der Zugang zum Aortenostium liegt im vorderen Teil der linken Kammer. 
Er wird vom vorn gelegenen Segel des linken Ventrikels bedeckt. Das Ostium 
tragt eine hintere und zwei vordere Klappen. Hinter  den vorderen entspringen 
in normaler Weise und in normal folgendem Verlauf die Kranzschlagadern. Das 
Aortenostium liegt rol l  und ganz fiber dem linken Ventrikel. Pars membranaeea 
und Septumrudiment liegen in einer Ebene. 

Fall 7 : 4  Monate 19 Tage alter Knabe. Klinische Diagnose: Friihgeburt, Lues. 
Leichennummer 1249/20. Obduzent: Prof. Dr. Huebschmann. 

Pathologiseh-anatomisehe Diagnose: Oftener Ductus Botalli. Dilatation und 
Hypertrophie des rechten l-Ierzens, vor allem des Conus art. dexter. Defekt im 
hinteren Teil des Ventrikelseptum. Kleine 0ffnung im Foramen ovale. Venen- 
anomalien am Kopf. Meekelsches Divsrtikel. Bronchopneumonie. Otitis media 
purul, duplex. 

Das Herz ist in seiner GrSBe kaum verandert, rundlich geformt, ohne deut- 
liche Spitze. Die rechte Kammer  wSlbt sich stark vor. 

Von au$en ist leicht feststellbar, dab der linke Vorhof nut als kleiner Anhang 
des stark erweiterten rechten besteht. Der linke Vorhof liegt links vorn vom rechten, 
er hat  an der Dorsalflaehe keinen Anteil. Die normal entspringende Art. pulm. 
teilt sich wenige Millimeter nach ihrem Ursprung in einen linken und reehten Ast. 
Etwas proximal yon der Teilungsstelle geht der breit offene Ductus ab. Die Aste 
der normal entspringenden Aorta und der Ductus Botalli sind kurz abgeschnitten 
und lassen eine Orientierung nicht zu. 

Der rechteVorhof ist gewaltig erweitert. An dieser Erweiterung ist zum grOl~ten 
Teile das Herzohr beteiligt. Durch die Erweiterung erseheinen die Miindungs- 
verhaltnisse dsr Gef/~l~s etwas verzerrt. So kommt die Vena cava inf. hinten 
unten und etwas rechts im Vorhof zur Einmiindung, die Vena eava sup. vorn 
oben. Der Sinus coronarius miindet an normaler Stelle schlitzfOrmig. Die Venen- 
klappen sind wenig ausgebildet. Das Foramen ovale zeigt in der Mitte eine etwa 
stecknadelkopfgro$e 6ffnung mit  glatten Randern. 

Dutch das mit einer dreizipfeligen Klappe versehene Ostium venosum dextrum 
steht der rechte Vorhof mit der ausgedehnten und hypertrophischen rechten 
Kammer in Verbindung. An ds r  Klappe kann man ein kleines hinteres laterales, 
ein grSSeres vorderes und hinteres mediales unterscheiden. Das hinters mediale 
Segel bezieht seine Sehnenfaden von Komplexen kleiner Muskeln, die am hinteren 
Teil der Kammerscheidewand liegen. Von diesen erhalt auch das laterale hintere 
Segel seine Sehnenfaden. Von diesen Komplexen geht aueh sin Sehnenfaden 
zum vorderen Klappensegel, wahrend dsssen Sehnenfi~den sonst yon einem vorn 
an der lateralen Wand gelegenen, aus drei' kleinen Papillarmuskeln bestehenden 
Muskelkomplex kommen. Mehrere Sehnenfaden ziehen auch v0n dem vorderen 
Teil des Ventrikelseptums zur vorderen Klappe. Die distalen Rander der Klappen 
zeigen deutliche Noduli Albini. Der mediale Schenkel des Bulbuswulstrestes 
lauft im vorderen Tefl der Kamlnerseheidewand aus, der laterale an der 
seitlichen Ventrikelwand. Von beiden, fast zu einem Ring geschlossen, finder 
sich der Eingang zum Conus pulm. Dieser Konus ist nach rechts oben stark 
ausgebaucht. Aus ihm geht die Art. pulm. hervor und zeigt normale VerhMt- 
nisse, einen Ostiumumfang yon 3,8 em. Im rechten Ventrikel ist noeh ein 
schmaler Muskelbalken zu erwahnen, der yon der Vorderwand ausgeht, fast 
parallel dem Septum nach hinten zieht und in den in d e r  hinteren medialen 
Ventrikelecke gelegenen Papillarmuskelkomplexen ausli~uft. Der rechte Ventrikel 
zeigt 0,5 em Wandstarke. 

Der linke Vorhof ist im Vergleich zum rechten sehr klein, doch zeigt er sonst 
keine anormalen Verh/~ltnisse. 
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Veto linken Vorhof gelangt man dutch das zweiklappige linke ven6se Ostium 
in den linken Ventrikel. Man unterscheidet ein grebes mediales yon einem kleinen 
lateralen Segel. Beide bekommen ihre Sehnenf~den in gleiehem Mal3e yon einem 
an der vorderen Wand und einem an der hinteren Wand gelegenen Papillarmuskel. 
An beiden Papillarmuskeln ist eine Versehmelzung aus zwei nebeneinander gestellten 
erkennbar. 

Im hinteren Teil des Ventrikelseptums findet sich ein etwa fiir einen Bleistift 
durchg&ngiger Defekt. Seine l ~ n d e r  sind muskul6s. Der Defekt wird von hinten 
oben nach vorn unten yon einem dtinnen Muskelbalken durchzogen, der an der 
rechten Kammerscheidewand endigt. Der Defekt liegt hinter dem Septum mem- 
branaceum, yon diesem durch Muskelgewebe getrennt;  das Septum membrana- 
eeum ist normal gebildet und normal gelegen. Der Defekt wird links veto medialen 
Mitralsegel, rechts vom hinteren medialen Tricuspidalsegel verdeckt. Die Ur- 
sprungsverh~ltnisse und Klappen der Aorta sind ohne Besonderheiten. Kammer- 
starke links 0,6 cm. 

Kop]: Der Kopf ist klein und symmetrisch. ~ber  beiden Scheitelbeinen 
sieht man einige prall gefiillte Venen in der Kopfschwarte naeh der Mittellinie 
ziehen, und zwar nach einem l~unkt, der 2 em vet  der kleinen Fontanelle gelegen 
~S t. Dort  findet sieh zwischen beiden Seheitelbeinen eine quadratisehe, fontanellen- 
artige Stelle. Nach Abziehen der Kopfschwarte sieht man, dal3 dort die Venen 
durch die den Knochen iiberspannende Membran hindurchdringen. 

Fall 8. Neugeborenes M~dchen, 48 cm ]ang, 2650 g schwer. Leichennummer 
409/21. Obduzent: Dr. Brugmann. Pathologisch-anatomische Diagnose: Sub- 
~ortaler Defekt im Ventrikelseptum. Isthmusstenose der Aorta. Oftener Ductus 
Botalli. Offenes Foramen ovale. Zweiklappige Aorta. Fehlen eines Coronar- 
arterienostiums. Meckelsches Divertikel. Hyper~mie der inneren Organe. 

Das tterz ist wenig vergr61~ert, zeigt angedeutet kugelige Gestalt und hat  
eine nur undeutlich ausgepr~gte Spitze. 

Aus der Basis entspringen normal Aorta und Pulmonalarterien. Letztere 
gibt naeh ca. 0,8 cm langem Verlauf 2 Gef~Be, je eins fiir jede Lunge, ab und 
setzt sich fast ohne ~bergang in den breit offenen Ductus Botalli, dieser in die 
absteigende Aorta fort. Die Aorta entspringt aus dem linken Ventrikel, zeigt 
normale Astabgabe und verengert sich am Abgang der Art. subcl., um sieh erst 
nach Einmtindung des Ductus Bot~lli als normal weite Aorta descendens fort- 
zusetzen. 

Der rechte Vorhof ist etwas vergrSBert, vor allem grS~er als der linke. Im 
Septum atriorum finder sich ein welt offenes Foramen ovale. Dasselbe erreicht 
oben das Dach des Vorhofs and wird ~r hinten her durch die Valvula foraminis 
ovalis etwa bis zur tt~lfte eingeengt. Die Klappe zeigt einen h~utigen freien 
Rand, diesem folgt nach hinten ein muskulSser Tell und dem abermals mehrere 
membranSse, zum Teil durchbrochene Stellen. Links setzt sich die Klappe gar 
nicht, reehts nur angedeutet yore tibrigen Septum ab. 

Vom rechten Vorhof gelangt man durch das dreiklappige venSse Ostium in 
den rechten Ventrikel. Die Segel w~ren als vorderes, hinteres mediales und hinteres 
laterales zu bezeichnen. Davon ist das hintere laterale am kleinsten, die beiden 
anderen gleich gro~. Es ist kein deutlich ausgepr~gter Papillarmuskel oder Papillar- 
muskelkomptex erkennbar. Die Sehnenfgden ftir die hintere mediale Klappe 
stammen yon Muskelbglkchen an der Septumwand, die des vorderen aus der 
It:ammerspitze und yon der vorderen und seitlichen Kammerwand, die des lateral 
hinteren Segels yon den seitlich hinten gelegenen Teilen der Ventrikelwand. Der 
mediale Ausl/~ufer des Bulbuswulstrestes l~uft an dem vorn gelegenen Tell des 
Septum interventriculare rechts vorbei, zum Teil mit ihm verschmelzend. Der 
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latcrale zieht an  der lateralen Ventr ikelwand entlang.  Der mcdiale Schenkel 
vcrschmilzt  mi t  einem als Papil larmuskcl  anzusprechenden kleincn Muskel vorn  
links (vorderen medialen Papillarmuskcl).  

Aus dem rechten Vcntrikel  entspr ingt  normal  und  mi t  ciner vordercn und  
zwei h intercn Klappen  versehcn die Art. pulm. Umfang am Ostium 1,9 cm. Von 
dem vorderen Teil des h interen medialcn Segcls verdeckt,  vorn  zum Teil vom 
medialen Schenkel des Bulbuswulstrestes bcgrenzt, f inder sich ein Septumdefekt  
yon runder  Form und  ca, 0,6 cm Durchmesser. Herzwandstarke rechts 0,2 cm. 

Vom l inken Vorhof ist  dem schon Gesagtcn nichts  hinzuzufiigcn. 
Der Zugang zur l inken Kammer  erfolgt durch das yon einem medialen und  

einem lateralen Scgel begrenzte Mitralostium. Bcidc Segel erhal ten  zu etwa gleichen 
Teilen ihre Schnenf~den yon einem an  der Vorderwand und  einem an  der Hinter-  
wand gelegenen Papillarmuskelkomplex. Aus der l inken K a m m e r  en tspr ingt  
die zweiklappige Aorta. Dicselbe ha t  am Ostium einen Umfang yon 1,1 cm. Die 
gleich gro~en Klappcn k6nnen als rechte und  linke bezeichnet wcrden. Die rcchte 
deckt den Abgang der einzigen Coronararteric. Un te r  dem vorderen Teil der reehten 
Klappe liegt der Defckt im Ventrikclseptum, vor  der Pars  membranacea,  die ver- 
kleincrt  un te r  dem hintercn Teil der rechten Klappe liegt. Die Pars membranaeea  
s teht  in  fibergcheudem Zusammenhang mi t  dem medialen Mitralsegcl auf der  
einen Seite und  dem hintcren medialen Tricuspidalsegcl auf der anderen Seite. 
Die R~nder des Defektes sind glatt.  Herzwandst~rke links 0,4 cm. 

Von den Kranzgef~Ben k a n n  man  das arterielle ein Stiick im Sulcus atrio- 
vcntricularis links vom Herzohr und  dicht  an  demsclben unterscheiden. Vom 
Sinus venosus aus l~13t sich die Vena magna  cordis ein Stfick im Sulcus atrio- 
ventricularis h in ten  vcrfolgen. 

_Fall 91). 1 Monat  alter Knabe.  Klinische Diagnose: Stridor congenitus (Thy- 
mushyperplasie)o Leichennummer 777/21. Obduzent:  Prof. Dr. Huebschmann. 
Pathologisch-anatomische Diagnose: Doppelter  Aortenbogen mi t  Reehtslagerung 
der Aorta  descendens. Kompression yon Oesophagus und  Trachea. Oftener 
Ductus Botalli. Offenes Foranmn ovule. 

Das Herz ist  yon gew6hnlieher Form und  etwas vergr613ert. Der Sulcus 
interventr icular is  tei l t  die Vorderfls des Herzens in zwei Abschnit te ,  yon denen 
der rechte e~was gr61~er ist  als der linke. Die arteriellen Gef~13st~mme nehmen in 
normalcr Weisc ihren Ursprung. Die Art. pulm. ~eilt sich nach kurzem Verlauf 
in zwei ~stc ,  je cincn fiir jcde Lunge. Von ihrer  Vorderfl~chc gleichsam aber 
als ihre For tse tzung geht  der weir offene Ductus Botali i  ab, um sich mit  dem 
unten  zu schildernden l inken Aortenbogen zu vereinigen. Die Aorta steig~ normal  
als Aorta  ascendens vor der Trachea empor. Nach ca. 2,5 cm langem Verlauf 
teilt  sic sich in zwei gleich starke, die Trachea umfassende ~stc ,  die sich h in ter  
der Trachea wieder vereinigen und als Aorta  descendens h inter  dem Oesophagus, 
und  zwar auf seiner rechten Seite caudalw~rts ziehen. Der rechte Ast liegt fiber 
dem rechten Bronchus und  gibt die rechte Art. carotis comm. und  die rechte Art. 
subch ab;  der linke Ast, der fiber den l inken Bronchus geht, gibt  die linke Art. 
caro~, comm. und  Art. subel, ab. AUe Gef~13e gehen yon der konvexen Seite der 
Gef~13b6gen ab. Der Ductus Botalli  mfindet knapp  vor Vereinigung der beidcn 
BSgen in den l inken Aortenast.  Der Verlauf und  die Mfindungsverh~ltnisse der 
Hohlvenen und  Lungenvenen sind normal.  

Vom inncren Bau des Herzens sind vorcrst  die Verh~ltnisse am Sep~um atri- 
orum zu erw~hnen. Die Fossa ovalis ist yon  rechts her vom fibrigen Septum 

1) Bereits ver6ffentlicht- Inaug.-Diss. Leipzig 1922. Heinrich Schulze, ~ b e r  
einen Fall  yon Traehealstcnose infolge abnormen Verlaufs der Aorta. 
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abgesetzt und liegt tiefer. Vorn ist ein schmaler sichel~6rmiger Rand durchgangig. 
Links liegt die Valvula foraminis ovalis mit dem iibrigen Septum in gleicher Ebene. 
Das reehte 0stium atrioventricnlare ist yon einer dreizipfeligen Klappe umsaumt, 
an der man ein vorderes~ hinteres mediales und hinteres laterales Segel unter- 
scheiden kann. im Grunde des Ventrikels, mehr nach der lateralen Wand zu 
gelegen, befindet sich ein Papillarmuskelkomplex, yon dem das vordere und das 
hintere laterale Segel ihre Sehnenfaden beziehen. Kleine Muskeln an der Ven- 
trikelseptumwand und an den medialen Teilen der Hinterwand geben Sehnenfaden 
fiir das hintere mediale, solche an dem lateralen Teil der Hinterwand, Sehnen- 
f~den fiir das hintere laterale Segel ab. 

Die Pulmonalarterie entspringt in normaler Weise, ist mit einer vorderen 
und zwei hinteren Klappen ausgestattet und mil3t fiber den Klappen 2,5 cm 
Umfang. Der mediale Auslaufer des Bulbuswulstrestes verlauft an der Ventrikel- 
septumwand vorn, der laterale am oberen Tell der seitlichen Ventrikelwand. 
Herzwandstarke rechts 0,2 cm. 

Der linke Vorhof zeigt die geschilderten Verhaltnisse am Septum und ist im 
fibrigen normal gebaut. Er wird vom Ventrikel durch die mit einem medialen 
und einem lateralen Segel ausgestattete Mitralklappe geschieden. Von einem vorn 
und einem hinten gelegenen Papillarmuskelkomplex beziehen sie etwa zu gleichen 
Teilen ihre Sehnenfaden. Der vordere Komplex ist bedeutend starker entwickelt 
als der hintere. Die Pars membranaeea zeigt keine Besonderheiten. Herzwand- 
starke links 0,5 cm. 

Die normal entspringende Aorta mii3t knapp iiber den Klappen 2,1 cm Um- 
fang und hat eine hintere und zwei vordere Klappen. I m  vorderen rechten und 
im vorderen linken Sinus Valsalvae findet sich je ein Coronararterienostium. 
Beide Coronargefate kommen nicht aus der Mitre des Sinus, sondern ihre Ur- 
sprtinge sind beiderseits der hinteren Klappe genahert. Die weiteren Verlaufs- 
verhaltnisse der CoronargefaBe zeigen keine Abweichungen. 

Von der normalen  Herzentwicklung sollen im folgenden nur  die- 
jenigen Vorg/~nge Erw~hnung  l inden,  deren normaler  Verlauf in  den yon 
uns  beschriebenen Mil~bildungen gehemmt  wurde bzw. veri~ndert ver- 
lief. U n d  auch yon diesen sollen uns  nur  die unk la ren  u n d  noch nicht  
al lgemein a n e r k a n n t e n  beschi~ftigen, w/~hrend die bekann ten  und  
klaren Entwicklungsvorg~nge nu r  kurz gestreift  werden sollen. Diese 
Einschri~nkung ist u m  so berechtigter,  als wir auf die Arbei ten  yon 
His (1880--85, 1881, 1886), Born (1889), Hochstetter (1906), Mall 
(1912), Bromann (1911), Tandler (1913), Sato (1914) und  M6nckeberg 
(1924) mi t  den dort  angegebenen Li teraturverweisen aufmerksam 
machen  k6nnen .  

Wir sahen in unseren 9 Fallen St6rungen in den folgenden Entwicklungs- 
vorgi~ngen: 

1. In der Umwandlung der Sehlundbogengef/~13e, einschliel31ieh der Art. subcl. 
und Art. vertebralis. 

2. In der Truncusteilung und der Bildung der arteriellen Klappen. 
3. In  der Scheidung der Vorh6fe. 
4. In der Scheidung der Kammern. 
5. In  der Bildung der ven6sen Ostien und ihrer Klappen mit den Papillar- 

muskeln. 
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Etwaige Zusammenh~nge zwischen diesen Vorgs sollen am SchluB kurz 
beriicksichtigt werden, 

Bei der Bespreehung kam es mir lediglieh auf die formale Genese an. Die 
kausale Genese ist neuerdings wieder yon Spitzer (1919, 1921, 1923) eingehend 
betraehtet worden. 

Die Umwandlungen im Bereich der Schlundbogenge]i~fle. 
Aus den auch beim Mensehen anfangs in der Seehszahl vorhandenen Aortem 

b6gen differenzieren sieh zwischen dem 10. und 30. Tage des Embryonallebens 
Aorta, Pulmonalis, Duetus Botalli, Anonyma und Carotiden (Hochstetter [1906], 
Evans [1911], Bre?ner [1902, 1908]). 

W/~hrend dieser Zeit wandert der Truncus arteriosus caudalwarts. Dadureh 
gehen die Bogen aus ihrem horizontal geriehteten Abgang in eine aufsteigende 
Riehtung fiber. Ferner rfiek~ das ganze Bogensystem als solehes eaudalw/~rts. 
Dadureh /~ndern sich die Lagebeziehungen der B6gen zu den Segmentalarterien. 

Letzterer u spielt bei der Entwicklung der Art. subel, eine l~olle. 
Die Art. subcl, entsteht aus der Arterie des 7. (naeh Hochsietter [1906] des 6.) 
Cervicalsegments. Die linke Art. subel, geht als weit caudal veto Duetus Botalli 
gelegener Ast yon der Aorta deseendens ab. Dutch das eben geschilderte ,,Abw/~rts- 
rficken" des Bogensystems bei unver/~nderter Lage tier Segmentalgef/~l]e wird ein 

Aufw/~rtsrfieken letzterer vorgetauscht. Damit kommt die Art. subcl, noeh 
proximal veto Ductus Botalli zu liegen. Bromann (1911) nimmt eine Bildung yon 
neuen nicht segmentalen Aortenzweigen und Zugrundegehen der ursprfingliehen 
Wurzeln an. DaB der caudal yon der Abgangsstelle der reehten Aorta descendens 
gelegene Teil zugrunde geht, ist bekannt. Die proximal davon gelegenen Teile 
beteiligen sieh an der Wurzelbildung der Art. subel, und nehmen dabei verh/~ltnis- 
mal~ig an Umfang ab. 

Die Stelle des 4. Aortenbogens zwisehen dem endgtiltigen Abgang der Art. 
subel, sin. und dem Duetus Botalli bleibt bis ins Extrauterinleben mgl]ig verengt. 
Yh~remin (1895) land diesen ,,Isthmus aortae" bei 80% aller Kinder bis zu 
3 Monaten. 

Die Art. vertebralis entsteht dureh Anastomosenbildung zwisehen den ersten 
7 cerviealen Segmentalarterien und Aufgeben der Verbindung dieser Gefgl~e mit 
der Aorta unter Benutzung der 7. Segmentalarterie als Ursprung (Hochstetter 
[1890, 1892, 1906], Tandler [1902], Evans [1911] und Bromann [1911]). An dieser 
Stelle sei erw~hnt, dal~ wir fiber die Entstehung der Coronar- und Bronchial- 
arterien niehts Genaueres wissen. 

St6rungen in der Metamorphose der Sehlundbogengef/s (Turner [1862, 
1883, 1892], Poirier [1896], Vierordt [1898], Bonnet [1903], Rokitansky [1875], 
Herxheimer [1910], Thorel [1915], Berblinger [1921], .M6nckeberg [1924], Jeres 
[1924]). 

Die Persistenz des Ductus Botalli (Fall 1, 2 und 4--9), formalgenetisch die 
fehlende u des zwisehen Pulmonalarterienabgang links und Mfindung 
in Aorta deseendens gelegenen Teiles des 6. linken Aortenbogens, hat die sp/~teste 
Terminationsperiode. Da der/s der yon uns beobachteten F/~lle lX/~ Monate 
alt war, der  Zeitpunkt der vollendeten Yer6dung des Duetus Botalli jedoeh 
stark sehwankt, selbst bis ins 2. oder gar 3. Lebensjahr hinein, mtissen wir bei der 
Einreihung dieses Befundes unter die MiBbildungen vorsiehtig sein. Dazu kommt, 
dab wit den offenen Duetus Botalli in unseren F/~llen fast immer verbunden mit 
anderen Herzmil]bildungen fanden. Nut im Falle 7 hat der Befund am Ductus 
Botalli eine gewisse Selbst/s Bei der Bespreehung der einzelnen F/~lle 
werden wir noch kurz darauf zuriickkommen. Kausalgenetisehe Erkl~rungen 
sind fiber Hypothesen nieht herausgekommen. 
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Der in Fall  9 vorhandene doppelte Aortenbogen beruht auf einem Erhalten- 
bleiben beider 4. Aortenb6gen. Die Rechtslage der Aorta thoraeica hangt mit; 
der Persistenz des rechten 4. Bogens zusammen. 

Die in Fall  4 and 8 besehriebene Verengerung der Aorta zwischen Art. subcl. 
sin. und Ductus Botalli entspricht der oben beschriebenen im spateren Embryonal- 
leben and zu Beginn des Extrauterinlebens vorhandenen Stenose. Sie ist yon 
Bonnet als Neugeborenentypus der Aortenstenose beschrieben worden und yon 
Vierordt als ,,obere ]sthmusstenose '~ 

Der Abgang der Art. subeL dextra yon der Aorta hinten an tier ]~bergangs- 
stelle vom Areas aortae in die Aorta descendens unterMtb der Al"~. subel, sin. 
and des Ductus Botalli lgi~t sich durch die Entwicklung der Art. subcl, dextra 
verstgndlich machen. Wenn ngmlich der caudal yon der Abgangsstelle der rechten 
Art. subcl, liegende Teil der rechten Aorta descendens erhalten bleibt, wghrend 
die kraniale verSdet, mud ein derartiges Verhalten eintreten, wie wit es in unserem 
Fall 2 finden. Schlieltlich ware noch die aus dem Aortenbogen nahe der Art. 
subcl, sin. entspringende Art. vertebralis sin. zu erwahnen (Fall 6). Eine anormaler- 
weise iibrigbleibende Verbindung der Art. vertebralis mit der Aorta unter Zugrunde- 
gehen der u mit der Art. subel, ist flit diese Anomalie anzunehmen. 
Gleiche Fglle sind beschrieben. 

Die Truncusscheidun q. 

Nach Tandler (1913), von dessen Angaben MSnckeberg etwas abweicht, be~ 
teiligen sich an dcr Truncusteilung das Septum aorto-pulmonale, die distalen 
Bulbuswiilste 1 und 3 (zwischen denen die nut proximal gut  ausgebildeten Bulbus- 
wtilste 2 und 4 liegen) und die proximalen Bulbuswtilste A und B. Der spiralige 
Verlauf der Bulbuswiilste bedingt die normale Lage yon Aorta und Art. pulm., 
die beide spiralig gewunden kranialwarts ziehen, distal in der Stellung Aorta vorn, 
Puhnonalis hinten, proximal Pulmonalis rechts vorn, A ~ t a  links hinten (bei 
sagittaler Septumstellung) zu liegen kommen. 

Die beiden Bulbuswtilste A und B gehen im rechten Ventrikel zur Bildung 
der Crista supraventricularis fiber. Diese stellt nicht das Derivat der Bulboauricular- 
lamelle dar. In  Fehlbildungen wie Fall  4 ist das leicht erkennbar. Der mediale 
(auch vordere) Schenkel der Crista supraventricularis (vorderer oder medialer 
Auslgufer des Bulbuswulstrestes) verlauft am vorderen Rande des Foramen 
interventriculare nach abwgrts, der laterale (auch hintere) verlauft sich an der 
lateralen Ventrikelwand. 

]nwieweit sich das Bulbusseptum an der Bildung des Ventrikelseptums bzw. 
der Pars membranacea und der ven6sen Klappen beteiligt, soil sp/~ter behandelt 
werden. 

Dadureh, dab der aufsteigende Schenkel der Ventrikelsehleife und damit  
aueh der Bulbus eordis naeh links rfickt, in Wirklichkeit wohl sich einseitig er- 
weitert, kommt er in seine spgtere Lage vorn zu liegen. 

Mit der Truncusteilung ist die Entstehung der Semilunarklappen eng ver- 
bunden (Born [1889], Langer [1894, 1895], Greil [1903], Hochstetter [1906], Tand- 
let [1911, 1913] and Sato [1914]). Durch Verwachsung der Bulbuswiilste 1 und 3 
wird sowohl der Aorta als aueh der Art. palm. je ein halber Bulbuswulst 1 and 3~ 
der Aorta noah der Bulbuswulst 4, der Art. pulm. der Bulbuswulst 2 zugewiesen. 
Wglxrend die peripheren Teile dieser ~u verschwinden, nehmen die proximalen 
an HShe zu, werden an ihrem distalen Abgang ausgehShlt und so zu den Anlagen 
der Semilunarklappen. 

l~euerdings hat  Benet~e (1920) tterzbildung und Herzmil3bildung aIs Produkt 
yon BlutwirbelstrSmen unter Ablehnung aller anderen Momente hinzusteller~ 
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versucht. Der Gedanke ist bei den relativ einfachen Verhi~ltnissen im Truncus 
einleuchtend, scheitert aber im Vorhof und Ventrikel an der Kompliziertheit der 
Verh~ltnisse. 

St6runyen in der Truncusteilung. 
St5rungen im Mechanismus der Truncusteilung zeigen die F~lle 1, 2, 3 und 4. 
Als Truneus arteriosus persistens ist die im Falle 3 vorhandene MiBbildung 

zu bezeichnen. Hier ist die Bildung eines Truncusseptum vollst~ndig aus- 
geblieben, und es finder sich keine Andeutung irgendwelcher Scheidung. Von 
den die Lungen versorgenden Gefi~Ben mSchte ich das Gefi~fl ftir die linke 
Lunge als restierenden linken 6. Aortenbogen + der linken Pulmonalarterie 
oder letztere allein und die Gef~Be f fir die rechte Lunge als Arteriae bronehiales 
bezeiehnen (Hi~lse [1918]). 

Ungleiche Teilung oder auch ungleiche Entwicklung nach normaler Teilung 
haben im Fall 2 und 1 zu einer Stenose der Art. pulm. bzw. der Aorta geftihrt. 
Die bei Pulmonalstenose fast immer beobaehtete Enge des Conus art. dexter und 
die entsprechende Vergr61)erung der Aorta mit Hintiberreiehen in den rechten 
Ventrikel ist aueh hier vorhanden. 

Fall 4 zeigt eine mangelbafte spiralige Drehung des Truncusseptums. Stat t  
der normalen Drehung yon 225 ~ ist nur eine solche um 90 ~ eingetreten. Die 
Anomalie ist als t)bergang yon der normalen Stellung zur vollst~tndigen Trans- 
position anzusehen. Auch die GrSl~enverhi~ltnisse beider Gefi~Be sind gestSrt. 
(Andeutung yon Stenose der Aortenbahn.) SchlieBlieh sind in dem Prozel~, den 
man wohl als ,,Linksdr~ngen des Bulbus" angegeben findet, StSrungen vorhanden 
gewesen. Der Truncus entspringt zum grSl3ten Tell aus dem rechten Ventrikel 
wie im frtihen Embryonalleben (siehe aueh Rolcitansky). 

Neuerdings haben Spitzer (1919, 1921, 1923) und im Anschlul~ an ihn Mautner 
und L6wy {1921) und Homma {1923) versucht, die phylogenetische Entwicklung 
im allgemeinen, speziell aber bei der Erkl~rung der Transposition der arteriellen 
Gef~l~e mit heranzuziehen. (Vgl. dazu M6nclceberg [1924]). 

Anomalien der Semilunarklappen (De Vries [1918], Babes [1891], Hubmann 
[1923] und MSnclceberg [1924]) zeigen Fall  2 und 8. ~ber  die Entstehung dieser 
Mil~bildungen, ebenso fiber die Entstehungszeit, d . h .  ob vor oder nach voll- 
endeter Truncusteilung, machen genannte Forscher ausgedehnte Angaben. Ffir 
uns soll es genfigen, denienigen Entwicklungsvorgang festgelegt zu haben, der 
in unseren Fi~llen gestSrt verlief. Ieh will jedoch auf die Arbeiten Benekes hin- 
weisen, nach dem abnorme BlutstrSmungen sowoM ffir die zweiklappige Aorta 
als auch f fir die pathologischen Veri~nderungen an der Art. pulm. des Falles 2 
verantwortlich zu maehen w~ren. Beneke gibt aueh an, tlal~ Blutstromformen 
zur Erkli~rung heranzuziehen wi~ren daffir, dal~ bei Truncus art. persistens sich 
fast immer 3 Semilunarklappen, nieht wie man eigentlich annehmen mfil~te 4, 
finden. 

Die Aufteilung des Truncus beginnt bei Embryone n yon ca. 28 Tagen. 
Die Scheidung der Vorh6]e erfolgt dureh das Septum atriorum primum und 

secundum (Born [1889], Arnold [1868], His [1880--1885] und Tandler [1913]). 
Die er~en Anlagen des Septum atriorum primum wurden bei ca. 4 Wochen alten 
Embryonen, das vollst~ndige Septum primum bei 11 mm langen Embryonen 
beobachtet, w~hrend der vollst~ndige Verschlul~ des Foramen ovale erst in den 
ersten 14 Tagen des Extrauterinlebens erfolgt. 

Angaben fiber ver~nderte und nieht vollkommene Vorhofseheidung finden 
sich bei den schon angegebenen Untersuehern. Auch in unseren Fi~llen gibt es Bei- 
spiele dafiir. 
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Offenes Foramen ovale, wie es durch mangelhaftes Wachstum der Valvula 
foraminis ovalis (also des Septum atriorum primum) eintritt, haben wir in den 
F~llen 2 und 5 als funktionell nicht in Betraeht kommendes Verhalten, als ,,schlitz- 
fSrmiges Offensein". GrSl3er ist der Defekt in den F~llen 1, 4, 8 und 9, sehr groB 
bei 3 und 6. In Fall 7 finder sich eine stecknadelkopfgro~e 0ffnung in der Mitre 
der geschlossenen Fossa ovalis, ein Befund, der bei der Zartheit der verschliei]enden 
Membran nichts Unwahrscheinliches hat, 5fters be0bachtet wurde und an die 
zahlreichen Durehbrechungen, die sich bei den VSgeln physiologischerweise finden, 
erinnert (siehe aueh M6nckeberg [1924] und Ruge [1891]). 

Das Foramen primmn kommt infolge mangelhaften Caudalw~rtswachsens des 
Septum atriorum primum und fehlender Vereinigung mit den verschmolzenen 
Endothelkissen des Ostium atrioventriculare nicht zum Verschlul3. Das ist in 
Fall 5 und 6 der Fall. 

Die Entwicklung des Septum ventriculorum (Rokitansky [1875], Keith [1903, 
1904], Mall [1912], Tandler [1913] und Sato [1914]). 

Bei ca. 4 Wochen alten Embryonen erhebt sieh am Boden des gemeinsamen 
Ventrikelraumes eine sagittal gestellte, plumpe Leiste als erste Anlage des Septum 
interventriculare. Das Septum kommt, immer mehr nach oben wachsend, schliel3- 
lich nicht mit der Mitre des Aurieularkanals, sondern mit den rechten Seiten- 
hSekern der Endokardkissen in Berfihrung. Das vordere Ende des Ventrikelseptums 
geht ohne Grenze in den vorderen Schenkel der Crista supraventricularis fiber, 
w~hrend der hintere Ausl~ufer sieh an das rechte HSckerchen des hinteren Endo- 
thelkissens anschliel3t. Schliel31ich bleibt das Foramen interventriculare als 
Kommunikation zwischen beiden Ventrikeln. 

Ascho// (1923) und Sato lehnen im Anschlul3 an Keith und Mall das selb- 
sti~ndige Waehstum des Ventrikelseptums ab. Dureh caudalw~rts geriehtete 
Ausbuchtungen des reehts- und linksseitigen Abschnittes der Veatrikelschleife 
soll die ursprfingliche Lichtung der Schleife als Foramen interventriculare be- 
stehen bleiben, Sehon Bromann (1911) nennt neben einem eigenen Wachstum 
die Ausbuchtung der beiden Kammerhi~lften als Moment flit die Kammerseptum- 
bildung. Gewisse Mil3bildungen (Fehlen des Ventrikelseptums bei normaler Herz- 
kammergrSfle) sprechen ~fir ein selbsti~ndiges Wachstum des Septum ventriculorum. 
Die Befunde bedfirfen also noeh der Nachprtifung. 

Die endgfiltige Scheidung beider Ventrikel wird verschieden geschildert. Naeh 
Born u.a. liefert das Bulbusseptum die Pars membranaeea, verw~chst mittels 
dieser mit dem muskulSsen Septum und bildet so den endgtiltigen Verschlul~. 
Nach Sato entsteht die Pars membranacea aus dem rechtea medialen Endokard- 
kissen und bildet so den endgtiltigen Abschlu]3 der Ventrikelseheidung. MSncke- 
berg glaubt, da] sich das Bulbusseptum an der Bildung des muskuli~ren Septums 
beteiligt und dab es den vorderen Teil der Pars membranacea liefere, w~hrend 
der hintere Teil der Pars membranaeea vom Septum intermedium (His) gebildet 
wiirde. ])as Septum intermedium kennen Born und Tandler nicht. M6nckeberg 
meint, es bei der Abtrennung und Umscheidung des Atrioventricularbiindels n icht  
entbehren zu kSnnen und zieht es auch bei der Ventrikelscheidung bzw. bei der 
Bildung der Pars membranacea heran. Aus technischen Grfinden hubert wir 
keinen unserer F~lle mikroskopieren kSnnen, kSnnen also fiber das Septum inter- 
medium und sein Verhalten zum Atrioventricularbfindel keine Angaben machen, 
fiir die Annahme seiner Beteiligung an der Bildung der Pars membranacea kSnnen 
wit jedoch keine stichhaltigen Grfinde finden. An eine Beteiligung des Bulbus- 
septums, und zwar seines vorderen Ausl~ufers, an der Bildung des muskul~ren 
Septums glauben auch wir, ebenso an die Bildung des vorderen Teils der Pars 
membranaeea durch das Bulbusseptum. Den hinteren Teil der Pars membranacea 
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wollen wit aber entsprechend den Angaben Satos aus dem rechten medialen 
Endokardkissen entstanden wissen. Andere Ansiehten fiber den endgiiltigen Ver- 
schlul~ des Foramen interventriculare finden sieh bei Herxheimer und M6nckeberg. 

Sowohl in der Bildung des eigentliehen muskulSsen Septumw als auch vor 
allem im VerschluB des Foramen interventrieulare sind Anomalien, haupSs~ehlieh 
Bildungshemmungen beobaehtet worden. Oft wird es sich um kombinierte 
St6rungen beider Vorg~nge handeln. Sieher ist das in unseren Fs 5 und 6, 
wahrseheinlich in den F~llen 2, 3, 4 und 8. Die Pars membranaeea findet sieh 
entsprechend ihrer doppelten Entstehnng aus dem reehten medialen Endokard- 
kissen and dem Bulbusseptum entweder nut  in ihren hinteren Teilen (Fall 2, 3, 8) 
vom reehten medialen Endokardkissen gebfldet, oder nut  in seinem vorderen 
Teile (Fall 6) yore Bulbusseptum gebildet. Bei fehlendem Bulbusseptum (Fall 3) 
mul~ natfirlieh auch der vordere Teil der Pars membranacea fehlen, ebenso der 
yon ihm gebildete muskul6se Anteil des Septum ventrieulorum. DaB der mediale 
Ausl/~ufer des Bulbusseptum dureh seine Verschmelzung mit  dem vorderen Ven- 
trikelschenkel sieh an der Bildung des muskulSsen Ventrikelseptums beteiligt, 
wird dadurch noeh erkennbar, dab bei unseren F~llen yon Septumdefekten (Fall 2, 
3, 4, 5, 6, 8) nie das Fehlen dieser Versehmelzung vermiBt wurde, wenn das 
Bnlbusseptum iiberhaupt vorhanden war. Dieser Bulbussehenkel land sieh dann 
meist rechts vom vorderen Ventrikelseptumsehenkel gelagert. Bemerkenswert 
erscheint es, dug trotzdem in den F i l len  5 und 6 der vom Bulbusseptum gelieferte 
Teil der Pars membranaeea vorhanden war. 

Fiir den Fall  7 m6ehte ieh mir ohne weiteres keine einfache Deutung im 
gesehilderten Sinne erlauben. Der Defekt erinnert an eine sekundire Durehbre- 
ehung (siehe hieriiber MSnckeberg 1924), ist aber aueh als Hemmungsbildung des 
eigentlichen Ventrikelseptums mit sekund~rer Umwachsung yon Muskulatur 
denkbar. 

Die Bildung der Atrioventrikularklappen u~wl Papillarmuskeln (Lindes [1865], 
Rokitansky [1875], Bernays [1876], His [1880, 1882, 1885], Born [1889], Bromann 
[1911], Mall [1912], Tandler [1913], Sato [1914], Erdmann [1921] und Benning- 
hof] [1921]). 

Die ven6sen Herzklappen entstehen aus einer vorderen, einer hinteren und 
je zwei lateralen (die Zweiteilung des linken wird yon Sato hypothetiseh an- 
genommen) Endokardkissen. Dutch Zusammenwachsen des vorderen und hinteren 
Kissens erfolgt die Scheidung des Foramen atrioventriculare commune in ein linkes 
und rechtes venbses Ostium. Genaue Angaben fiber die Genese der einzelnen 
Klappcn und ihre Beziehungen zu den Papillarmnskeln geben nur Mall und Sato. 

lqach ihnen t r i t t  sowohl bei den Kissen als aueh bei den Papillarm~skeln 
(die naeh den Klappen bezeichnet werden) eine Versehmelzung bzw. eine An- 
deutung davon ein. Es versehmelzen links die beiden medialen Endokardkissen 
zum Aortensegel der Mitralklappe I mediales Segel), die beiden lateralen zum 
lateralen Mitralsegel (statt hinterem). Jeder der 4 Zipfel hat  eine ihm zugehSrige 
Papillarmnskelgruppe. Die Papillarmuskel des vorderen medialen nnd die des 
vorderen lateralen Endokardkissens verschmelzen zur vorderen Papillarmuskel- 
gruppe, die des hinteren medialen und lateralen Kissens zur hinteren Papillar- 
muskelgruppe. 

l~eehts bildet das kleine rechte Ende des vorderen Endokardkissens mi t  
dem vorderen Absehnitt der rechten lateralen Endokardverdickung das vordere 
Segel der Tricuspidalklappe. Das hintere mediale Segel wird yon der hinteren 
Endokardverdickung der versehmolzenen Endokardkissen gebildet. Aus dem 
kleinen hinteren Ausl/iufer des lateralen Endokardkissens bildet sieh das hintere 
laterale (sonst hintere) Segel. 

u hrchiv, Bd. 251. 39 
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Zum vorderen medialen Endokardkissen geh6rt der vordere mediale (sonst 
mediale) Papillarmuskel. Derselbe ist klein und unbedeutend. Zum vorderen 
lateralen Endokardkissen geh6rt der vordere laterale, sehr gut  ausgebildete 
Papillarmuskel (sonst bald als vorderer, bald als hinterer bezeiehnet). Von den 
Papillarmuske]komplexen der hinteren Kissen ist der zum hinteren lateralen 
Endokardkissen geh6rige st/~rker entwiekelt als der des hinteren medialen, beide 
jedoch im ganzen gering. Der laterale yon beiden is~ meist in zahlreiche Zacken 
gespalten. Die hintere mediale Gruppe fehlt oft so gut  wie v611ig. Es neigen die 
beiden medialen Gruppen wie aueh die beiden lateralen und die vordere laterale 
mit der hinteren medialen zur u Meist bleibt es bei der Andeutung 
dieser Versehmelzung. 

.Mall gibt eine Beteiligung des Bulbusseptums an der Bildung der ven6sen 
Klappen an, Die normale Beschaffenheit der ven6sen Klappe bei fehlendem 
Truncussepmm (Fall 3) sprieht jedoeh dagegen. 

l~och vor Entstehung der Endokardverdickung riiekt der anfangs obefflach- 
lich an der linken Herzseite gelegene Ohrkanal nach der Mitre. Ftir die Verh/~lt- 
nisse im linken Ventrikel konnte ieh reich an zahlreichen normalen Herzen und 
such an den yon uns beschriebenen FMlen davon tiberzeugen, dab sich die Befunde 
mit  den oben erw/~hnten Angaben decken. Vor allem ist die wenn auch oft nur 
angedeu~ete Teilung beider Papillarmuskeln in einen medialen und einen lateralen 
Kopf, ein Hinweis auf stattgefundene Verschmelzung, allgemein bekannt. Die 
Verh/~ltnisse im reehten Herzen sind weniger eindeutig; doch auch hier fin=lea 
sich reeht Cypische F/~lle. Allerdings muB die UnregelmaBigkeit der Ausbildung 
der Papillarmuskeln rechts betont werden. 

Die in unserer Arbeit yon Sato iibernommenen Benennungen der Segel und 
Papillarmuskeln sind sehon aus der Entwicklung heraus jeder anderen vorzuziehen, 
abgesehen davon, dab sie aueh am erwaehsenen Herzen ohne Willktir zu ge: 
brauehen sind. 

StSrungen in der Entwicklung der Atrioventrikularklappen. 
( Berblinger und M6nckeberg. ) 

Von den zahlreieh bcobachteten MiBbildungen an den venSsen Ostien wollen 
wir nur die in Fall 5 und 6 beobaehtete fehlende Verschmelzung der miStleren 
Endokardkissen betrachten. Die Folge davon ist das Ostium atrioventriculare 
commune. Es ist selbstverst~ndlich, dab dann das mittlere Mitralsegel, das aus 
der Verschmelzung erst hervorgeht, zweiteilig is~. Ebenso sind die engen Ver- 
bindungen, die zwischen dem vorderen Tell des medialen Mitralsegels und dem 
vorderen Tricuspidalsegel und die zwischen dem hinteren medialen Mitralsegel 
und dem hinteren medialen Trieuspidalsegel bestehen, leicht erkl~rlich. Ftir 
die fehlende Verschmelzung des mittleren Endokardkissens ist die Kombination 
von Vorhof- und Ventrikeldefekt verantwortlich zu machen. Doch soll damit  
eine Selbst/~ndigkeit des Prozesses nicht vollst/~ndig abgelehnt werden. Geringe 
Variationen der venSsen Klappenscgel sind bei dcr Beschreibung der F~lle erw~hnt. 
~ber  das Verhalten des Atrioventrikularbiindels bei Ostium atrioventriculare 
commune berichtet M6nckeberg (1923, 1924). 

1Naehdem die Bildungsfehler als solche einzeln betrachtet worden sind, 
sollen sie noch ganz kurz in ihrer Kombination am beobachteten Fall mit  den 
yon ihnen abh/~ngigen sekund/~ren Ver/~nderungen am Herzen besprochen werden. 

Fall 1. Stellt das typisehe Bild einer Aortenstenose bzw. Atresie dar, wie 
es an 2 F~llen neuerdings wieder yon Mgnclceberg (1924) beschrieben worden ist. 
Wir mfissen die Aortenstenose als den prim&ren Bildungsfehler ansehen, yon dem 
die Hypertrophie der linken Kammerwandung in Abh/~ngigkeit zu setzen ist. 
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Die Atresie des Aortenostiums ist erst sp~terhin hinzugekommen. Ob auf Ent-  
zfindung beruhend oder nicht, soll offen bleiben. Die Atresie hat  die Hypoplasie 
des linken I-Ierzens zur Folge gehabt. Der offene Ductus Botalli, durch den 
schliel~lich die Versorgung des K6rpers mit  Blur erm6glicht wurde, sowie das 
offene Foramen ovale, m6chte ich in Abh~ngigkeit yon den angegebene n Mil]- 
bfldungen bringen, doch sind die Akten fiber die Art  und die Griinde des Ver- 
schlusses beider, speziell des Ductus Botalli, noch nicht gesehlossen. Die Hyper- 
trophie und Dilatation des rechten Herzens ist aus der Mehrarbeit dieses Ab- 
schnittes erkl~rlich, der auch die Funktion des linken Herzens mit iibernehmen 
mul3te. 

Bei Fall  2 ist die Gef~Banomalie als das Prim~re anzusehen. Ebenso glaube 
ich, evtl. mit Heranziehung der Benekesehen Angaben, die Anomalien der Pul- 
monalklappen damit in Verbindung bringen zu k6nnen. ~ber  die Abh~ngigkeit 
der Ventrikelseptumdefekte yon den Bildungsiehlern der gro~en Gef~l~e ist bei 
Besprechung der einzelnen Anomalien sehon berichtet worden. Dabei m6ehte 
ich glauben, dab die oft befehdete Meinung, dal3 sich das Foramen interventriculare 
(und ebenso das Foramen ovale und der Ductus Botalli) nicht oder unvollstandig 
schliel~t, wenn es vom Blutstrom passiert wird, nieht so yon Grund auf abzulehnen 
ist, wie es im allgemeinen gesehieht. Die Hypertrophie und Dilatation des rechten 
tterzens ist bedingt durch die vermehrte Leistung und Blutfiillung, die diesem 
Herzabschnitt  dutch die Lage der Aorta erwachsen. Betreffs der anderen Ab- 
weichungen ist dem Gesagten nichts hinzuzufiigen. 

Die fehlende Truncusteilung in Fal l  3 mit der anormalen Versorgung der 
Lungen mul~ als das Prim~re, der Septumdefekt davon abhangig als das Sekundare 
betraehtet werden. Die Hyper~rophie und Dilatation des rechten Herzens ist 
auf Stauung und Mehrarbeit, die aus der fiir den Blutabflult ungfinstigen Lage des 
Truncus arteriosus entsteht, zu erklaren. Vom KSrpervenenblut werden gewisse 
Mengen auch durch das Foramen ovale ihren Weg in die linke Kammer finden, 
den linken Vorhof als Durehgang benutzend. Hier ware eine rein meehanische 
Erklarung ffir das Offenbleiben des Foramen ovale reeht annehmbar. Die Be- 
nutzung der Bronchialarterien an Stelle der fehlenden Lungenarterie ist eine vor 
allem bei Pulmonalstenosen oft beobaehtete Tatsache. Wie schon erwahnt, wlssen 
wir fiber ihre Entstehung nichts, k6nnen also aueh keine Deutung ihrer Ano- 
malien geben. 

Fall  4 zeigt Ms primaren Bildungsfehler die Stellungsanomalie der groBen 
Gefal~e, den Ventrikelseptumdefekt als sekundar. Die Hypertrophie und Dila- 
tation des linken tterzens ist aus der ffir den Abflul~ aus dem linken Ventrikel 
ungfinstigen Lage der grolten Gefal~stamme erklarlich. Der offene Ductus Botalli 
bei Isthmusstenose der Aorta macht erst eine einigerma[~en genfigende Blutver- 
sorgung der unteren KSrperhalfte m6glich. Wiederum liegt es nahe, mechanische 
Bedingungen ffir sein Erhaltenbleiben anzunehmen. Die Blutversorgung des 
ganzen KSrpers geschah mit arteriell-ven6s gemisehtem Blut. 

Ffir Fall  5 wurde schon gesagt, dal~ das Foramen atrioventrieulare commune 
in Abh~ngigkeit yon der Anomalie des Vorhof- und Ventrikelseptum zu setzen ist. 
Die Erweiterung des rechten Vorhofs ist Folge der Insuffizienz der ven6sen Klappen 
SOWle der mangelhaften Scheidung beider Herzh~lften. Dal~ daran gerade der 
rechte Vorhof beteiligt ist, ist eine oft beobaehtete Tatsache (siehe aueh Fall 6). 
Die iibrigen Anomalien bedfiffen weiter keiner Zusatze. 

Den Angaben ffir Fall  5 ist bei Fall  6 nichts hinzuzufiigen. 

Fall  7. Die Schwierigkeiten, den Ventrikelseptumdefekt mit  dem bisher Be- 
obachteten in Verbindung zu bringen, wurden bereits erwahnt. Ftir die Dilatation 

39* 



598 It. Schleu~ing: 

und Hypertrophie des reehten I-Ierzens mfissen wir den weir offenen Duetus 
Botalli als Ursache annehmen. 

Fall 8 .  Der Komplex Isthmusstenose und oftener Duetus Botalli wurde 
sehon besproehcn. Bei dem Ventrikeldefekt erinnere ich an das bei der Bespreehung 
der einzelnen Bildungsfehlcr angegebene. Die iibrigen Befunde wurden an anderer 
Stelle erSrtert. 

Zu Fall 9 ist dem Gesagten nichts hinzuzufiigen. 

Zusammen]assung : 

Bei der formalgenet isehen Deu tung  yon  9 Bildungsfehlern des 
Herzens liel~en sich die gegenw~rtigen Anschauungen  fiber die Umwand-  
lung der Schlundbogengef~l~e, die Bi ldung der Arter ia  subclavia u n d  
vertebralis ,  die Truncuste i lung,  die Bi ldung der arteriel len Klappen  
und  die Vorhofsseheidung gu t  in  E ink lang  br ingen mi t  den beobach- 
te ten  Fehlb i ldungen.  Die Ventr ikelscheidung bedarf, sowohl was das 
muskulSse, als aueh was das membranSse Septum betrifft ,  weiterer 
embryologischer Untersuchungen .  So fehlt vor  al lem eine genaue Fest-  
legung aller der Teile, die sich an  der Bi ldung der pars membranacea  
beteiligen. Ferner  Angaben  fiber den  Grad der Betei l igung des Bulbus-  
sep tum a n  der Bi ldung des muskulSsen Ventr ikelseptums.  

Die Angaben  Satos fiber die Bi ldung der At r ioven t r iku la rk lappen  
und  ihr Verhal ten  zu den Papi l la rmuske ln  sind sowohl an  normalen,  
als aueh a n  mil~bildeten Herzen best~tigt  worden, doch liel~ sich seine 
Angabe  fiber die E n t s t e h u n g  der pars membranaeea  aus dem rechten 
medialen Endokardkissen  n u r  bei Beschr~nkung auf den h in te ren  Teil 
dieses Gebildes best~tigen. Der A n n a h m e  einer Beteil igung des Septum 
in t e rmed ium (MSncIceberg 1924) an  der Bi ldung  der pars membranaeea  
konnte  n icht  zuges t immt  werden. 
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