Uber einen Fall von schwerer
infantiler Koronararteriensklerose als Todesursache.

Von
C. Benda, Berlin.

(Eingegangen am 24. November 1924.)

In der Sitzung der Berliner Medizinischen Gesellschaft vom 29. X,
1924 habe ich zusammen mit G. Klemperer iiber einen Krankheitsfall
berichtet!), dessen nach meiner Kenntnis der einschligigen Literatur
bisher einzig dastehender Sektionsbefund eine nochmalige, etwas ein-
gehendere Besprechung rechtfertigt.

Krankengeschichie (Geh. Rat Prof. Dr. G. Klemperer). Hedwig W., geb. am
11. X1. 1911, in der Vorgeschichte nur Erkrankungen an Masern und Windpocken,
bekam im Mai d. J. auBerhalb des Krankenhauses einen Anfall von Héimaturie.
Sie wurde im September dem Krankenhause Moabit wegen mangelhaften Er-
nahrungszustandes und Schlaflosigkeit zugefiihrt.

Befund: Herzverbreiterung nach links und rechts, Leberschwellung, Odeme
der unteren Extremitidten, maBige Dyspnde und Cyanose, Gerdusche iiber der
Mitralklappe, geringe Albuminurie und Cylindrurie. 10 Tage unverédndertes Ver-
halten, dann plétzliche Verschlechterung mit Brustschmerzen und starker Atem-
not, Verbreiterung der Herzdimpfung, perikardiales Reiben; im Rontgenbild
erscheint der UmriB eines perikardialen Ergusses. Unter Anwendung von Herz-
mitteln allméhliche Besserung des Zustandes, Verschwinden des perikardialen
Reibens. Nach einem mehrwochigen Anhalten dieses Zustandes langsame
Verschlechterung mit Pleuraexsudat, starkeren Odemen, deutlicheren Mitral-
symptomen, schlechter Diurese. Der Blutdruck betrug 110.

Am 20. X. 1924 Tod.

Die am 21. X. von mir vorgenommene Sektion ergab als auffilligsten Befund
einen 300 ccm betragenden BluterguB des Herzbeutels. Dieser stammte aus
einem breiten Querri der Vorderwand der linken Kammer, oberhalb eines mit
dem Herzbeutel an der Herzspitze verwachsenen groflen Ventrikelaneurysmas.

Das Herz war im ganzen méBig vergréflert, von Walzenform. Rechte Kammer
deutlich erweitert, Muskelwand verdickt, rechte Klappen ohne- Verinderung.
Linker Vorhof erweitert, Kammerhohle im oberen Abschnitt nur wenig erweitert,
in der unteren Hilfte stark ausgebaucht, mit umfangreichen, der Wand fest an-
haftenden, groBtenteils grauweiBen Gerinnselpfropfen gefiillt, die einige rote Ein-
sprengungen enthalten. Die Wandmuskulatur ist im oberen und hinteren Abschnitt
erheblich verdickt, mit einigen' triibgrauroten und einigen gelbweifilen unregel-
méiBigen Herden; gegen die erweiterte Stelle verschmailert sich vorn die Wand
ziemlich plétzlich und wird im Bereich der Erweiterung von einem nur 2—3 mm

1) Verhandl. d. Berl. med. Ges. vom 29. X. 1924. Med. Klinik Nr. 47, 1924,
S. 1669.
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dicken schwieligen Gewebe gebildet, welches mit dem Herzbeutel vollig ver-
schmolzen ist. Gegen die Grenze dieser Schwielen hin liegen reichlichere gelb-
weiBe Herde im Muskel. Nach hinten und seitlich erfolgt der Ubergang der
Schwielen in den Muskel mehr allmihlich; die' Schwielen greifen auch in den
basalen Abschnitt des vorderen Papillarmuskels der Mitralis iiber. Etwa an
der Grenze zwischen Muskel und Schwiele liegt in der Vorderwand ein etwa
1Y/, em langer QuerriB, in den sich die Gerinnselmassen hineindringen. Die
hintere Semilunarklappe der Aorta ist etwas verzogen, ihr Rand verdickt; das
Aortensegel der Mitralis zeigt gelbweifle fleckige Tritbungen, der SchlieBungs-
rand beider Segel ist leicht verdickt.

Die Aorta sowie die grolen vom Bogen entspringenden Schlagadern enthalten
ziemlich ausgebreitete gelbweile Fleckungen der Innenhaut, die meist in der Ebene
der Oberfliche liegen, teils nur wenig hervorragen. Am Eingang der rechten
A. subclavia sowie in der linken Carotis interna befinden sich mehrere kleine (bis
linsengrofle) derbe Intimabuckel, die auf dem Durchschnitt in der Tiefe gelbweille
Einlagerung aufweisen. Der Eingang und Anfangsteil der vorderen (linken) Kranz-
arterie zeigt mehrere flache gelbweifle Innenhautflecke und kleine, ein wenig
vorragende Buckel. Im Verlouf des Lingsastes stofft man auf einen etwa 2 cm langen
vollig verschlossenen, harien Abschnitt, Querschnitte lassen erkennen, daf} hier die
ganze Lichtung von einer mit der Wand verschmolzenen harten Masse aus-
gefiillt ist.

Von dem iibrigen Sektionsbefund gehen uns noch die Nieren an. Beiderseits
ist die Kapsel etwas fester mit der Oberfliche verwachsen, besonders am unteren
Pol. Die linke Niere ist 6,5 cm lang, am oberen Pol 4, am unteren 1 em breit, am
oberen 2,5, am unteren 1,0 cm dick. Die entsprechenden Mafle der rechten Niere
sind 5,5; 3,5 :1; 3:1cm. Symmetrisch zeigen also beide Nieren eine erheblich
grofBere Dicke der oberen Abschnitte; diese sind stark gelappt, weich elastisch,
von roter und gelbgrauer Marmorierung und etwas hockerig. Die beiden unteren
Pole sind klein, von fein hockeriger Oberflache, sehr derb. Auf dem Medianschnitt
zeigt sich eine Gabelung des Nierenbeckens; der untere Ast verliuft beiderseits
zu dem véllig geschrumpften Nierenbezirk des unteren Pols. Die groBen Aste der
Nierenarterien lassen keine auffilligen Verinderungen, besonders keine erhebliche
Atherosklerose, keine Embolien erkennen.

Ferner ist noch als Befunde vermerkt:

Haut und Bewegungsapparat: Schlechter Ernahrungszustand, Odeme der
Beine, allgemeine Animie, beginnender Decubitus sacralis, kleine Narben der
Riickenhaut (Furunkulose ?).

Atmungsapparat : Katarrhalische Bronchitis, rote Lungeninduration.

» Blut und blutbildende Organe: Partielle Verkisung zweier Ileoctcaldriisen.
Stauungsinduration und geringe Hyperplasie der Milz.

Verdauungsorgane : Stauungshyperiamie des Magens und Darms. Kleiner Herd
von kisiger Follikelentziindung mit beginnender Geschwiirsbildung im unteren
Tleum.

Leber : Stanungsinduration.

Geschlechtsapparat : Vollig infantiler Uterus und Ovarien.

Nervensystem : Geringer Hydrocephalus internus, Piaddem, Andmie des Ge-
hirns, einzelne kleine atherosklerotische Flecken der basalen Hirnarterien.

Endokrine Driisen: Kleine Kolloidcyste des Mittellappens der Hypophyse.
Mittelgrofie, kolloidreiche Thyreoidea, grofle, ziemlich lipoidreiche Nebennieren.

Die Diagnose lautet also:

Geringe Atherosklerose der Aorta und der grofien Arterien, starke Atherosklerose
der vorderen Koronararterie mit Obliteration des longitudinalen Astes, Infarkte und
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Schwielen des Herzmuskels, Venirikelanewrysma, Herzruptur, Hdmoperikardium;
narbige Schrumpfniere; tuberkuléser Initialkomplex des unteren Ilewms.

Die mikroskopische Untersuchung bestitigte in erster Linie die schon nach
den Leichenbefunden unbezweifelbare Tatsache, daB es sich in der Aorta und den
grofen Arterien um Frithstadien, in der Koronararterie um eine ausgebildete Form
der Arteriosklerose mit organisierter Thrombose handelt.

Was die ersteren betrifft, so ergeben die mikroskopischen Bilder ebenso wie
die makroskopischen alle Formen von den sog. reinen Intimaverfettungen an bis
zu ausgebildeten atherosklerotischen Platten. Das Studium dieser Bilder kind-
licher Atherosklerose, auf welches ich hier wegen Raummangels nicht niher ein-
gehen kann, ist fiir die Erkenntnis der formalen Genese der menschlichen Athero-
sklerose auBerordentlich lehrreich, weil sich einerseits die Bilder zwanglos zu einer
Reihe zusammenschlieBen, die sich vollkommen mit der bei der experimentellen
Cholesterinsklerose des Kaninchens gefundenen deckt und daher zweifellos als
Entwicklungsreihe gedeutet werden muB, und weil andererseits die kindliche
Gefalwand an manchen Stellen noch frei von den physiologischen und patho-
logischen Hyperplasien der Intima ist, welche im spiteren Alter das Bild triiben
und den Anschein erwecken, einen wesentlichen Teil der Verdnderungen zu bilden,
die letzterer Erkrankung eigentiimlich sind. Ich lege Gewicht darauf, daB sich
wenigstens kleine Stellen der Aortenwand finden, an denen zwischen innerer
elastischer Grenzmembran und Endothel noch keine Bindegewebslage besteht,
und sich Lipoidballen unmittelbar zwischen Auffaserungen der elastischen Grenz-
lamellen einschieben, so daB hier der Beweis fiir die von mir stets vertretene An-
schauung zu erbringen ist, dal die Lipoidablagerung den Anfang der Erkrankung
bildet. Andere Stellen geben Bekannteres: Lipoidablagerung in einer verbreiterten
subendothelialen Schicht, teils frei im Gewebe, teils intracellulir sowohl in Spindel-
zellen wle in lymphocytenartigen Rundzellen; wichtig an dieserartigen Stellen ist
mir, daB hier keine Bevorzugung einer tiefen ,,hyperplastischen‘ Schicht erkennbar
ist, da eine solche nicht besteht, sondern daB eine ganze schleimgewebsihnliche
Schicht zwischen Endothel und innerer elastischer Grenzlamelle gleichméBig ver-
andert ist, eine Schicht, die ich als eine durch Lipoidablagerung verursachte reak-
tive Wucherung auffasse.

Bei fortgeschrittener Verdnderung ist die subendotheliale Schicht breiter,
enthélt reichlich feine elastische Fasern und freies sowie intracellulares Lipoid.
Jetzt treten auch umfangreichere Aufspaltungen der inneren elastischen Lamellen,
Einlagerungen von Hyalin und Lipoid in den oberflichlichen Mediaschichten auf.
Die makroskopisch als Platten erkannten Stellen zeigen eine verdickte Schichb
zwischen Endothel und Elastica interna mit sternférmigen Zellen, bindegewebiger
und elastischer Intercellularsubstanz. Das Lipoid liegt fast ausschlieBSlich in den
Zellen.

. Der Querschnitt der Koronararterie im verschlossenen Teil zeigt eine betracht-
liche bindegebige elastische Wucherung der Intima, in der nur an einzelnen Stellen
reichlicheres Lipoid innerhalb spindel- und sternformiger Zellen vorkommt. Die
Intimawucherung geht nach innen zum Teil ohne scharfe Grenze in Thrombus-
organisationen iiber, die die ganze Lichtung ausfiillen. Sie schliefen massenhafte
Kalkkonkremente ein, die anscheinend innerhalb von nicht organisiertem, thrombo-
tischen Material gelegen sind. Mehrere kleine im Querschnitt getroffene Gefal3-
lichtungen weisen auf Thrombuskanalisation hin und lassen damit ein ziemliches
Alter des Prozesses voraussagen.

Schnitte von der Herzwand, die den Herzmuskel, die RiBstelle und die
Schwiele des Ventrikelaneurysmas nebeneinander treffen, enthalten auch mikro-
skopisch reichlich Nekrosen des Muskels, zum Teil ganz frisch und nur durch
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Quellung und den Verlust der Kernfirbbarkeit gekennzeichnet, zum Teil
schon durch produktive Reaktionen der Umgebung abgegrenzt. Die innerhalb
solcher Herdchen gelegenen Biindel zeigen starke Kalkimprignation. Es er-
gscheint mir bemerkenswert, daB diese verkalkten Muskelbiindel stets das
ausgepragte Bild der sog. Fragmentatio myocardii aufweisen. Da kaum anzu-
nehmen ist, daB an den verkalkten Biindeln nachtriglich der Querzerfall
eintritt, diirfte die genannte Beobachtung einen Hinweis dafiir ergeben, daB
jene vielumstrittene Erscheinung wenigstens im vorliegenden Falle ziemlich
sicher intra vitam, aber allerdings vermutlich an den bereits nekrotischen
Muskeln aufgetreten sein muB.

Die RiBstelle liegt innerhalb frisch nekrotischer Muskeln. Die Schwielen ent-
halten noch vielfach Reste verkalkter Fasern. An den kleineren in den Schnitten
getroffenen Arterien sind keine Verfettungen oder Intimawucherungen erkennbar.
Wohl aber zeigt eine kleine Arterie der verloteten Herzbeutelstelle eine ringformige
Mediaverkalkung.

In den Milzschnitten finden sich mehrfache Intimawucherungen und Ver-
fettungen kleiner Arterien.

Meine anfingliche Vermutung, daB die Nierenverinderungen auf Infarkt-
vernarbungen zuriickgefiilhrt werden miiten, wurde durch die mikroskopische
Untersuchung widerlegt. In den geschrumpiten unteren Polen, aber auch ver-
einzelter in den weniger verinderten Abschnitten fanden sich Wucherungen und
Fetteinlagerungen der Intima in den priglomerulidren Arteriolen und bisweilen
in den Arteriae interlobulares, wahrend die gréBeren Arterien davon frei sind.
Dementsprechend sind die Glomeruli in den geschrumpften Abschnitten durch-
gehend geschrumpft und hyalin entartet, zum Teil mit feinkérnigen Fettein-
lagerungen. In den oberen Nierenpolen finden sich die gleichen Verdnderungen
subkapsulsir und herdweise, entsprechend der Arterienerkrankung. Im iibrigen
treten unregelméBige Herde von Epithelverfettung und Vermehrung und Zell-
infiltration des interstitiellen Bindegewebes, endlich auch von Atrophie und volligem
Schwund der Harnkanialchen auf. Letzteres betrifft vornehmlich die unteren Pole,
in denen die Rinde bis auf Epithelcystchen und hyaline Glomeruli ganz geschwunden
ist. Diese Befunde weisen also im wesentlichen auf eine arteriosklerotische und
arteriolosklerotische Nierenschrumpfung, die durch Entziindungen kompliziert
ist, hin. '

Epikrise.

Es handelt sich also um einen Fall von ausgebreiteter Arterio- und
Arteriolosklerose bei einem noch nicht 13jihr. Madchen. Die GefaB-
erkrankung hat in Herz und Niere bereits einen vorgeschrittenen Grad
erreicht. In der Niere hat sie zu Nierenschrumpfung gefithrt. Im
Herzen hat der Verschlu3 einer Koronararterie, der schon lingere Zeit
allmahlich entstanden sein muf}, zunichst zu partiellen Erndhrungs-
storungen des Herzmuskels gefithrt, die unter Schwielenbildung und
Entstehung eines Ventrikelaneurysmas vernarbten. SchlieBlich ist es
durch umfangreichere Nekrosen der Herzwand zu einer tédlichen
Herzruptur gekommen. Vermutlich ist auch der klinisch im Sep-
tember beobachtete Anfall von Herzschwiche schon durch eine unvoll-
standige ZerreiBung, die durch Verbindung mit dem Herzbeutel geheilt
wurde, bedingt gewesen.
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Dieser auch bei &lteren Leuten ungewdhnliche, aber doch nicht
aulerhalb des Erfahrungskreises liegende Verlauf einer Koronarsklerose
ist meines Wissens in einem so jugendlichen Alter noch nie beobachtet
worden. Zwar hat sich ja die alte Vorstellung, daf die Arteriosklerose
eine ‘ausschliefliche Greisenkrankheit sei, in den letzten Jahrzehnten,
zumal durch die Beobachtungen an Kriegsteilnehmern als unhaltbar
erwiesen, und es ist festgestellt, dal} die Anfangsverinderungen dieser
Erkrankung nicht selten bis in das Jiinglingsalter zuriickreichen. Uber
Falle von kindlicher Arteriosklerose hat v. Simmnitzki zuerst 19031)
in groBerer Anzahl berichtet und hierbei auch eine Anzahl von fritheren
Einzelbeobachtungen aus der Literatur zusammengestellt.

Unter letzteren finden sich sogar Falle bei F6ten. Meine jiingste
Beobachtung betrifft ein Kind von 1!/, Jahren; sehr ausgepragte
Praparate eines 8jihrigen, eines 13jahrigen und eines 15jidhrigen
Kindes habe ich in meiner Sammlung aufgestellt. Uberall handelt es
sich aber nur um mehr oder weniger bedeutungsvolle Nebenbefunde. Als
Todesursache erscheint die Arteriosklerose gemeinhin erst im 6. Lebens-
jahrzehnt, und 3 Fille von Herztod durch Koronarsklerose, die ich in
einer Dissertation von Kiesewetter (Berlin 1919) aus meiner Beobachtung
an Kriegsteilnehmern beschreiben liel3, stellen mit 41 und 2 mal 37 Jah-
ren schon ziemliche Seltenheiten dar. Fir ein solches Vorkommnis
im 13. Lebensjahr sollte man ganz besondere Ursachen voraussetzen.
Leider haben alle unsere Bemiihungen, an denen sich unsere Kliniker
und Chemiker beteiligt haben, keinen Erfolg gehabt. Die Familien-
und Personenvorgeschichte hat keinerlei Anhalt fiir Vorerkrankungen,
fiir besondere Lebensweise oder Ernidhrung ergeben: Die Blutdruck-
bestimmung, die allerdings wohl erst nach Eintritt der Herzinsuffizienz
vorgenommen wurde, zeigte nur 110. Der Cholesteringehalt des Leichen-
bluts wurde von Prof. Martin Jacoby als an der unteren Grenze des
Normalen festgestellt.

Die Nierenerkrankung hat im Mai des Jahres das erste ernstere
Krankheitsanzeichen abgegeben. Die mikroskopische Untersuchung hat
den Beweis gebracht, dafl es sich nicht, wie das makroskopische Bild
anzudeuten schien, um eine narbige Infarktniere handelt, sondern daB

"im wesentlichen eine arterio- und arteriolosklerotische Schrumpfniere
vorliegt, also eine mit der Herzkrankheit parallel verlaufende Folge-
erscheinung der Gefiafkrankheit. Man konnte daran denken, daB sich
unter den etwas verwickelten mikroskopischen Bildern vielleicht
auch noch ein alterer ProzeB verbirgt, der durch Blutdrucksteigerung
die Entstehung der Arteriosklerose beeinflufit hat, und die klinische

1y 0. v. Simnitzki, Uber die Haufigkeit von arteriosklerotischen Verinderungen
in der Aorta jugendlicher Individuen. Zeitschr. f. Heilk. 24, pathol.-anat. Abt.,
S. 177—198. 1903.
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Angabe iiber die Blutdruckhohe ist, wie schon angedeutet, kein ganz
zuverlassiger Gegenbeweis. Ich lege aber ein héheres Gewicht auf eine
mikroskopische Feststellung, die entschieden gegen eine ldnger be-
stehende BlutdruckerhShung spricht, namlich das vollige Fehlen der
zuerst von U. Friedemann gefundenen Elasticahypertrophien der kleinen
Nierenarterien. = SchlieBlich mochte ich auch nicht unerwiahnt lassen,
daB sich die Sympathicusganglien, die ich im Hinblick auf Stdmmlers
Befunde gepriift habe — leider waren die Halsganglien verloren ge-
gangen, aber das Ganglion coeliacum wurde untersucht — vo6llig normal
erwiesen. Diese Tatsache ist um so wichtiger, als sie den Einwurf
gegen Stdmmlers Befunde stiitzt, daB es sich bei ihm um selbstindige
Altersveranderungen der Ganglien handelt, die nichts mit der Arterio-
sklerose zu tun haben. Fiir die Aufklirung dieses Falles kindlicher
Arteriosklerose bin ich jedenfalls. auch hiermit nicht weitergekommen.



