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Angeborener Herzfehler mit ,,korrigierter" Transposition der 
grollen Gefiille. 

Ein Beitrag zur Anwendung der Theorie A. Spitzers. 
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Dr. H. Wurm.  

Mit 9 Textabbildungen. 

(Einyeyanyen am 15. Mai 1926.) 

A.  Spilzer hat in seiner Arbei t  fiber den Bauplan  des normalen und 

miBbildeten Herzens den mi t  Transposi t ion der grogen GefSge einher- 

gehenden HerzmiBbi ldungen eine neue, auf die Phylogenese zuriiek- 

greifende Deugung gegeben, indem er diese Mil.~bildmlgen als l{fiek- 

sehliige in phylogenet iseh ~ltere En twiekhmgss t ad i en  auffal~t. Die 

Spitzersehe Theorie siehL in den ana tomisehen  Verhiiltnissen des i,',ep- 
t i l ierherzens den Sehlfissel zum Verstib~duis dieser abwegigen E~t-  

wiekhmgsformen des Sgugerherzens. 

l)er Forseher weist naeh, dag das bei den Hom6othermen cinheitliehe Truneus- 
septum phylogenetiseh aus zwei verschiedenen Bestandteilen zusammengesetzt ist, 
die bei den geptilien noeh als gesonderte Septen sieh (lurch (lYuneus nnd ]~ulbus 
hinziehen und 3 Gefii[3e, eine reehtskammerige und eine linkskammerige Aorta 
und die A. pulmonMis voneinander trennen. Die Versehmelzung der beiden, 
bei den geptilien noeh vorhandenen primSren 8epten (Abb. l a), des Septum 
aortieum zwisehen den beiden Aorten und des 8eptum aortieopulmonale I zwisehen 
PulmonMis und reehtskammeriger Aorta, zu dem einheitliehen Septum aorti- 
eopulmonale II  der HomSotbermen unter Ver6dung der reehtskalmnerigen 
Reptilienaorta ist naeh Sl~itzer bedingt dureh zwei meehanisehe Faktoren: erstens 
dureh die mit der Vergr6Bertmg des Lungeneapillarbezirks waehsende Fiillung der 
Pulmonalis und damit aueh der linkskammerigen Aorta; zweitens dutch die in 
der Phylogenese zunehmende Torsion (|)rehung im Sinne des Uhrzeigers) und 
Linksversehiebung des Bulbus, welehe den Bulbusabsehnitt der linkskammerigen 
Aorta immer mehr so tiber den linken Ventrikel stellt, dag sieh die links- 
kammerige Aorta voll entfalten kann. Beide Momente wirken so zusammen im 
Sinn einer Kompression der zwisehen linkskammeriger Aorta nnd Pulmonalis ein- 
gekeilten reehtskammerigen Aorta (Abb. lb). Die unter Versehmelzung und teil- 
weiser Spaltung vor sieh gehende Umwandlung der beiden primgren Septen in 
das sekundttre einheitliehe Septum aortieopuhnonale erstreekt sieh aber nieht bis 
auf (tie proximale Bulbusregion, sondern bier an der Ventrikelbasis bleiben die 
Auslgufer der beiden prlmSren Septen getrennt, das Septum aortieum wird zum 
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vorderen Tell des Ventr ikelseptums,  das Sep t um  aor t i cumpulmonale  I weicht  nach  
rechts  ab und  ver lauf t  an  der Basis als Crista supraventriculaxis ,  den Pulmonal -  
konus  nach  h in ten  abgrenzend,  zur  seitlichen K a m m e r w a n d ,  wo sie der I terzspi tze  
zu ihre For t se t zung  in der Trabecula  septomarginal is  f indet  (Abb. l c und  d) ;  
Crista supraventr icular is  u n d  Trabecula  septomarginal is  faint S p i t z e r  unte r  dem 
N a m e n  Crista aor t icopulmonal is  zusammen.  Durch  das Getrenntble iben der  
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Abb. 1 (Bach S p i t z e r ,  Virchows Arch. f. pathol. Anat. u. Physiol. 2 4 3 ,  112, Abb. 9a und d, 10a und d) 
a und b): Querschnitt der distalen Bulbusregion, a beim idealen Rcptilientyp, b beim Menschen. 
l k . A o .  ~ liakskammerige Aorta; r k . A o .  ~ rcchtskammerige Aorta; A o .  ~ gemeinsame Aorta; 
P. = Pulmonalis; S . a o .  ~ Septum aorticum; S . a o p . I .  ~ Septum aorticopulmonale primum; 
S . a o p . I I .  ~ Septum aorticopuhnonale secundum; I . I I . I I I . I V .  ~ distalo Bulbuswiilste. -- c) und d): 
Ansicht der Kammerbasis und Kammergcbilde yon obcn, c bcim idealen Rcptilientyp, d beim 
Menschen. P . , I k . A o . ,  r k . A o . - - w i e  bei a und b. A u . P .  ~ AusstrSmungsteil dcr Pulmonalis; 
A u . r k . A o .  ~ AusstrSmungstcil der rechtskammcrigen Aorta; C o . r L A o .  ~ blind endigcnder, rudimen- 
thrcr Conus der rechtskammerigen Aorta; C r §  T s m  ~ Crista supraventricularis§ septo- 
marginalis~Crista aorticopulmonalis; M l  ~ ,,~uskelleistc" der ReptiHcn-Crista aorticopulmonalis; 
M i  ~ Mitralis; O . a v . d .  ~ 0stium venosum dextrum; O . a v . s .  - -  Ostimn venosum sinistrum; S . a o .  

Septum aorticum; S . V t .  ~ der aus dem Septum aorticum hervorgcgangenc Tcil des Ventrikel- 
scptums; T r i  ~ Tricuspidalis. 

Ausl~ufer der pr im~ren Bulbussepten  an  der  Herzbasis  bleibt  n u n  auch beim 
S~ugerherz noch ein rudiment~rer  rechtskammeriger  Aor tenkonus  erhalten, der 
yon dem l inkskammerigen Aor tenkonus  durch  den Res t  des Sep tum aort icum, 
yon dem Pu lmona lkonus  durch  die Crista aor t icopulmonal is  ge t renn t  ist (Abb. 1 d). 
Die Crista supraventr icular is ,  also der basale Abschn i t t  der Crista aort icopulmo- 
nalis, t r enn t  so den AusstrOmungstei l  der Pulmonal is  ~on dem rudiment~ren  
rech t skammer igen  Aor tenauss t r6mungste i l .  
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A u i  G r u n d  d ieser  v e r g l e i e h e n d - a n a t o m i s e h  g e w o n n e n e n  A n s c h a u -  

u n g e n  e rk l~ r t  n u n  Spitzer s i imt l iehe  T y p e n  y o n  T r a n s p o s i t i o n  m i t  

d e m  M e e h a n i s m u s  e iner  m a n g e l h a f t e n  Tors ion ,  oder ,  wie  Spitzer sich 
ausd r / i ck t ,  e iner  D e t o r s i o n  des  a r t e r i e l l en  E n d e s  der  Herzsch le i f e .  

D ie  a n o m M e n  L a g e v e r h g l t n i s s e  de r  Tei le  des B u l b u s  k a n n  m a n  sich 
so bei  s g m t l i c h e n  G r a d e n  de r  D e t o r s i o n  d u r c h  e ine  gegen  die R i c h t u n g  

des  Uhrze ige r s  v e r l a u f e n d e  D r e h u n g  des  B u l b u s  e n t s t a n d e n  denken .  

I)iese Drehung lggt sich daran erkennen, dab kor~ nnd _PnlmonMis 
mehr oder weniger gerade nebeneinander aufsteigen, wobei die vordere 
PulmonM- und die hintere Aortenklappe immer mehr, die erstere naeh 
links, die letztere naeh reohts und bei den stiirksten Detorsionsgraden 
naeh hinten bzw. vorn gedreht sind. Hand in Hand damit geht eine 
Transposition der Coronararterien, da die reohte Aortenklappe immer 
m e h r  der  l i nken  H e r z h g l f t e ,  die l inke  de r  r e c h t e n  H e r z h g l f t e  zuge-  

w e n d e t  wi rd .  

Den leichtesten Grad yon Detorsion sieht Spitzer in den Fgllen yon reitender 
Aorta, welehe er als ersten Transpositionstyp bezeichnet (Abb. 2b;  vgl. dazu 
Abb. 2a). Die Detorsion hat hier dazu geftihrt, dale, wie Spitzer annimmt, die 
beiden prim~tren Septen nnr mangelhaft gegeneinander gewandert sind, so daG 
es zur Defektbil&mg in dem die beiden Aortenkoni trennenden Tell des Septnm 
aortieum uad zur Fr#iffnnng des rechtskammerigen Aortenkonus gekommen ist; 
es miinden so beide Aortenkoni in die gemeinsame Aorta. Die bei diesem and aueh 
bei den folgenden beiden Transposieionstypen h/iufige Stenose and Zweiklappigkeit 
der Pulmonalis erklSrt Spitzer damit, dab das Septum aortieopulmonMe I in seiner 
XVanderung zuriickgeblieben ist und den valvutgren Bulbuswulst C nieht erreieht 
ha~ (siehe aueh Abb. la), wodureh der PulmonMis nur Anteile zweier Klappen- 
wtilste verbleiben; dazu kommt, daG durch die ebenfalls gegen die Riehtung des 
ghrzeigers laufende Drehung der Crista aop. der Puhnonalkonus zwisehen Crista 
and vorderem Septum eingekeilt und eingeengt wird. ;Die Crista aop. selbst wird 
dadureh, dab sit zur Trennungsleis~ce zweier aufsteigender Blutstr6me zwisehen 
reehtem Aorten- und PulmonMansstr6mungsteil gewordei~ ist, clicker und sloringt 
stgrker in den Ventrikelhohlrarm~ vor. 

Als II .  Transpositionstyp (Abb. 2e) bezeiehnet Spitzer die einfaehe Trans- 
position der Aorta in die reehte Kammer, wobei beide ar~erielle GefgGe aus der 
reehten Kammer entspringea and der BlutabfluB aus der linken Kammer nur dureh 
einen grogen Septumdefekt vor sieh geht. Spitzer erklgrt diesen Typ so, daG durch 
die gegeniiber dem 1. Typ vermehrte Detorsion die linkskammerige Aorta durch 
Entfernung ihres Truneusteils yore Konusteil zur Ver6dung gebraeht worden sei. 
Demzufolge besteht dann die aus der reehten Kammer aufsteigende Aorta aus 
dem erOffneten und allein ei'haltenen reehtskammerigen Aortenkonus und welter 
distalwgrts aus der gemeinsamen Aorta. 

Der III .  Typ, die gekreuzte arterielle Transposition (Abb. 2d), bei dem die 
Aorta aus dent reehten, die Pulmonalis aus dem linken Ventrikel entspringen 
und ein vollstgndiges oder defektes Septum beide Kammern trennt, nnterseheidet 
sieh von dem vorhergehenden Typ dm'eh das Verhalten der Crist. aop. Diese 
ist dutch die welter fortgesehrittene I)etorsion vollstgndig in die Sagittalebene, 
also in (tie des h i , teren  Septmns gestellt worden, wodureh das urspriingliehe 
vordere Septum zum Sehwinden gebraeht und an seiner Stelle dureh Hypertrophic 
der Crista aop. ein neues vorderes Septum --- Spitzer bezeiehnet es als Septum 
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Abb. 2 (naeh Spgzer, Virchows Arch. f. pathol. Nnat. u. Physiol. 
243, 146, Abb. 16, 17, 18, 19, 20). Ansicht yon oben aul die ver- 
ebnete lind horizontal gestellte Kammerbasis mit orthogonaler 
Projektion der Gebilde der Kammerregion auf die Kammer- 
basis, a) Normales Herz; b) I. Typus der Transposition: rei- 
tcnde Aorta; c) II. Typus der Transposition: einfache Trans- 
i~ositlon der Aorta; d) III. Typus der Transposition: Gekreuztc 
Transposition beider arterieller Gef~ge; e) IV. Typus tier Trans- 
position: gemischte Transposition beider artmieller Gef~Be und 
des Ostium artioventriculare dextrum. Bezeichnungen wie 
Abb. ld, aufler: Au.l.K. = AusstrSmungsteil der linken 
Kammer; Co.lk.Ao. = rudiment~rer, blind endigender Conus 
der linkskammerigen Aorta; Cr. = Crista supraventrieularis; 
g.Ac. = gemeinsames Ostium der beiden verschmolzenen Am~en- 
koni; h.S. = hinteres (echtes) Kammerseptum; h.Sl. = hintere 
Septumleiste; l. Vt. = linker Ventrikel; p = pars membranacea; 
v.S. = vorderes (echtes)Kammerseptum; v.Sl. = vordere Sep- 

tumlcistc; v.TL - vordere Tricuspidalisleiste. 

spu r ium - -  gebildet wurde.  
Dureh  diese Umbi ldung  der 
Crista aop. scheint nun  die 
Pulmonal is  in den l inken 
Ventrikel  ver lagert  zu sein 
und  auf  der falsehen Seite 
des Vent r ike lsep tums zu 
stehen, wghrend  in Wirk- 
liehkeit das oft  noeh als 
Leiste vorhandene  eehte 

vordere Vent r ike lseptum 
nach  wie vor  links yon der 
Pulmonal is  s teht  und  die 
zum S e p tum ausgewaehsene 
Crist~ aop. wie beim nor- 
malen Herzen den PulmonM- 
konus yore reehtskamme-  
rigen Aor tenkonus  t rennt .  
Das hintere  Septum, das 
Spi tzer  im Gegensatz zum 
vorderen arteriellen Sep tum 
als ven6ses Sep tum bezeieh- 
net,  wird  davon  nicht  be- 
riihrt.  

Als IV.  und  letzten 
Typus  der Detorsionsreihe 
stellt Spi t zer  den Typus  der 
gemisehten arteriell-ven6- 
sen Transpos i t ion  (Abb. 2 e) 
auf, bei dem der linke Ven- 
trikel, aus welehem die Pul- 
monMis entspr ingt ,  beide 
ven6se Ostien beherbergt ,  
so dab der  reehte  Ventrikel 
ein reiner Aortenventr ikel  
geworden ist. Hier n i m m t  
Spi tzer  einen solehen Grad 
yon Detors ion an, dag die 
Crista aop. fiber die Sagittal- 
ebene h inausgedreht  ist, wo- 
durch  sic n ieht  mehr  mit  dem 
hinteren Ven t r ikdsep tum,  
sondern  mi t  dem vorderen 
Sehenkel der yon  Npitzer so 
benann ten  TrieuspidMleiste 
in eine Ebene  gelangt. I n  
dieser Leiste sieht Spi tzer  
eine aus dem hinteren Bul- 
buswuls t  (Wulst  B bei 
Spitzer) u n d  dem reehten 
Endokardk issen  des Ohr- 

kanals hervorgegangene 
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Stammleisfe, yon der sieh 
Klappensegel, Chordae u n d  
Papillarmuskeln des reehten 
venSsen Ostiums ableiten. 
Dadureh, dab die zum vor- 
deren Septum gewordene 
Crista aop. den  Anseh lug  an  
die vordere Trieuspidalis- 
leiste erreiehf~, greift die Sep- 
tumbildung au{ diese fiber, 
d~s ursprfingliehe hin~0ere 
Septum wird zur hinteren 
Sel0fumleiste verkfimmert 
und  das reehte  Ost ium veno-  
s u m  wird  so dutch ein voll- 
kmnmenes Septum spurium 
in den l inken  Ventr ike l  ein- 
bezogen.  Die Lageverhglt- 
nisse dee gI'oBen Geffige sind 
beim letzten Transpositions- 
typ inl wesentlichen diesel- 
ben wie beim l lI .  Typ, also 
Pulmonalis aus der linken, 
<lie erOffnete rechtskamme- 
rige Aorta aus der reehten 
1~ a [/fl i l l  e i ' .  

Die im kurzen bier 
wiedergegel)ene ~' pilzer- 
sohe Anschauung sieht 
also in der Transposi t ion 
der grolJen (h',ffiBo i lu r  
e ine seheinb~re Verpf lan- 
zung yon Aorl;~ und  Pul- 
mona]is, bedingt  dureh Er6ff- 
nung  des rechtskammerigen 
und  VerOdung des links- 
kammerigen  Aortenkonus  

und Bi ldung eines vorderen 
Septum spur ium aus derCrist~a 
aortieopuhnoimlis,  wozubeim 

sfiirksten Detorsionsgrad 
aueh noeh eine Verl~gerung 
des reehten ven6sen Ostiums 
dutch Ausbi ldung eines hin- 
teren Septtim spur ium t re ten  
kn rli0. 

Die modifizierte Roki- 
tansky sehe Theorio der Trans- 
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position, wie sie Mdnckeberg in An lehnung  an Geipel und  Loehte zuletzt  
dargestell t  hat,  n i m m t  ffir die En t s t ehung  der yon ihr als primgr voraus 
gesetzten Stellungs- und  Drehungsanomal ien  des Truneusseptums irgend- 
welehe, in der frfihen Ontogenese einsetzende, hemmende  oder exogene 
seh~digende Momente in  Ansprueh,  die allein imstande  sein sollen, eine 
derartige Umw~lzung der Herzarehi tektur  zu bewirken. Auf diese Ano 
sehauungen ha t  die Theorie Spitzers geradezu umw'glzend gewirkt  
mi t  ihrer Annahme,  ,,daft die Transposi t ionen phylogenetisch bedingt ,  
aber ontogenetisch in eine Latenz zurtickgedrSmgt und  verdeckt waren,  
und  daft sie d a n n  durch ontogenetische St6rungen nur  wieder erweckt 
worden Mind" (Spitzer). 

Der Widerhall ,  den die Arbei t  Spitzers in  der Fachl i te ra tur  gefun- 
den hat,  war im Verhgltnis zu ihrer Bedeutung  gering. Auger Mdneke- 
berg, der sich ausfiihrlich dami t  befaBt a n d  sich im allgemeinen zu- 
s t immend  geS~uftert hat ,  sind nur  noch zwei kfirzere Publ ika t ionen  yon 
Homma und  Wurst zu nennen ,  die ebenfalls der neuen  Theorie bei- 
pflichten. U m  die Richt igkei t  der Anschauungen  Spitzers prfifen zu 
k6nnen,  erscheint  es notwendig,  jeden neuen Fal l  in dieser Hins icht  
auszuwerten.  Wir  ber ichten so im Nachs tehenden fiber einen Fall ,  
in dem wir wegen seiner verwickelten Verh~tltnisse einen besonders 
gu ten  Prtifstein der neuen  Lehre yon den Transposi t ionen erbl ickt  
haben ;  wir s ind aber bei seiner Pr i i fung zu der Anschauung  gekommen,  
daft die Spitzersehe Theorie hierfiir keine befriedigende Erkli~rung 
geben kann.  Wir  lassen hierzu die Verhgltnisse des Falles zun~ichst 
selbst sprechen. 

Klinische Angabenl). 
Der 3 Monate alte Knabe F. ~drd am 19. XI. 1925 in die Universit~tskinder- 

klinik aufgenommen. Anamnese: Geburt rechtzeitig. Naeh achtt~tgiger Frauen- 
milehern~hrung setzten Verdauungsst6rungen ein, die bis zur Aufmahme in die 
Klinik nie vollkommen zu beheben waren. Familienanamnese o.B. Befund: 
Sebr blasses Kind. Faltiges, greisenhaftes Gesieht mit leichter Cyanose. Luftwege 
o.B. Thorax etwas gehoben, besonders die untere H~lfte ist vorn in Form eines 
Herzbuekels vorgew61bt. SpitzenstoB weder zu sehen noeh zu ftthlen. Herz- 
grenzen: (relative Ds reehts: ein halber Querfinger innerhalb der reehten 
Mammillarlinie oben: oberer I~and der III.  gippe; links: ein halber Querfinger 
augerhMb der linken Mammillarlinie. Herzt6ne augerordentlieh laut. Herzaktion 
besehleunigt. Systolisehes Ger~useh tiber der Spitze, das welter augen und in der 
Axilla als deutlieh begrenztes Sehaben und Blasen erklingt und yon den Herz- 
t6nen getrennt werden kann. Die Ger~usehe sind am st~rksten fiber der sternalen 
Auseultationsstelle der Mitralis. Aueh tiber der Pulmonalis ist das Ger~useh 
sebr laut und yon hauebendem Charakter. II. Pulmonalton betont. Sehwirren 
ist tiber dem tterzen nieht zu fiJblen. Keine ausgesproehene Cyanose, aueh nieht 
an Nagelbett und Sehleimh/tuten. Leber nieht tastbar. Verlauf: Gutes Gedeihen 

1) Wir verdanken die klinisehen Notizen der Universit/itskinderklinik (Vor 
stand: Prof. Dr. W. Birlc). 
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bei Frauenmileh. Am 5. XII .  plStzlich mehrere AnfMle von Dyspn6e und Cyanose. 
Tod unter den Erscheinungen schwerster Atemnot.  

Sektionsbe/und (S. 310/25): 60 cm langer, 3,5 kg schwerer KSrper eines vier 
Monate alten Sguglings. Haut auffallend blab and pigmentarm. Haare liehtblond. 
Iris beiderseits graublgulieh. Beide Testes im Scrotum ftihlbar. Nur Heraus- 
nahme der Brustorgane gestattet. Lungenr~nder nur wenig geblght. Vorderes 
oberes Mittelfell 6dematSs. Mittlerer Tell der Brusth5hle yore vergr013erten tIerz- 
beutel eingenommen. 

Herz stark vergr6Bert, ca. um das dreifache der rechten Faust  der Leiche, 
und kugelig gestaltet. Lgnge des Herzens (yore oberen Rand des rechten Vorhofs 
bis zur Herzspitze) 60 ram, Kammerh6he 56 ram, ihre grSBte Breite 60 ram, ihre 
Tiefe (anteroposteriorer Durchmesser) 55 ram. Herzspitze vom rechten Ventrikel 
gebfldet. Suleus longitudin, ant. verlguft in den zwei oberen Drittet der Vorder- 
flgehe des Herzens ungefghr in der Mitte, weicht aber im unteren Drittel stark 
nach rechts yon der Herzspitze ab. Vorne an der Herzbasis springt die Kammer-  
muskulatur in Form eines mgchtigen Wulstes vor. Aorta entspringt vorne links 
aus dem linken Ventrikel. A, pulmonalis hinten reehts aus dem reehten Ventrikel. 
Kaliber der Pulinonalis ist bedeutend stgrker als das der Aorta. Rechtes I-Ierzohr 
stark vergr6Bert, bedcekt mit seiner Spitzc noch den Anfangstei] der Aorta asc. 
Linkes Herzohr yon vorn nicht zu sehen; liegt hinter der Aorta and ist etwa um 
die ifitlfte Meiner als das rechte. Linker Lungenarterienast zieht hinter der Aorta 
unter dem typiseh nach/ inks  geriehteten Arcus Aortae zur linkcn Lunge. ]{echter 
Ast begibt sieh fiber das reehte Herzohr wegzichend zur reehten Lunge. Ductus 
Botalli ist nut als diinncr Strang zu erkennen, l~echte lmngc ist typiseh drei- 
lappig, linke, zweilappig. Der yon der Brusth6hle aus festgestetlte Situs tier Bauch- 
organe wies nemnale VerhSltnisse auf. 

Se/,'tio~q,e/~otd de,s" llerze~z,w i~,echtcr Vorhof sebr ger/iumi a (Abb. 3). Ein- 
miindung der beiden ]lohlvcmm typisch, l{echtes llerzohr weir, sehm H6hle leer. 
Von der Crista terminalis in Ntihe der Einm~indnng der oberen Hohlvene geht 
eine ea. 15 mm lange Strangbildung aus, welche den Eingang zum rechten Herzohr 
teihveise iiberquert und knapp oherhalh des reehlen Atrioventrikularostiums an- 
setzt (Abb. 3, Ch. [Chiarischer Faden, sehwarz unterlcgt]). Foramen ovale hinten 
unten nech schlitzf6rmig often (Abb. 3, Yo.). Vatvula Thebesii und Eustachii in 
geh6riger Weise ausgebildet. 

Das Ost iumvenosumdext r .  besitzt einen zweizipfcligen Klappcnapparat ,  
es lfil.~t sieh cine linke und rechtc Klappc unt(rscheiden (Abb. 3, [.S. nnd r.S.). 
Rechtcs Segel am freien g a n d  leicht gelappt, deeh kann yon einer Teilm~g nieht  
gesprochen werden. Vorderer medialer Papillarmuskel (Abb. 4 V.P.)' krgftig aus- 
gebildet, gibt Sehnenffiden an (tie vorderen Abschnitte beider Segel ab. Vom 
Endokard der seitliehen Ventrikelwand gehen direkt kurze Sehnenffiden an das 
rechte Sege]. Der bintere Yapillarmuskel (Abb. 3, h.t ' .)  schwaeh entwickelt, vcr- 
sorgt die hinferen Ahschnitte beider Segel. 

Mittlere Dicke dcr rechtcn Ventrikelwand 10 mm. ])as, xvie 8chon oben er- 
w~ihnt, hinten reehts yore Aorteuostium liegendc PulmonMostium (Abh. 4, P.O.) 
ist durch den Annulus fibrosus yon dcm reehten ven6sen Ostium getrennt, dabei 
verhglt sieh das linke Segel des Ostiums zur Bulmonalis wie beim normalcn Situs 
das mediMe Segel der Mitralis zur Aorta (Abb. 4, I.S.). Die Pulmonalklappen sind 
in gch6riger Weise ausgebildet. Man kann eine reehte, ]inke nnd vordere unter- 
scheiden. Die reehfe liegt dem Ost.inm venos, dextr, benachbart  oberhalb des 
linken Segels (Abb. 4, )<). gmfang der A. puhnonalis in H6he dcr Klappen- 
commissuren 35 ram. l)er Ausflul3triehter der Pulmonalis ist gcgen die Vorder- 
waml des rechtcn Ventrikels abgesetzt dutch eine ca. 10 mm dieke~ yon der seit- 

virehows Archly. Bd. 26~;. 9 
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lichen Wan d  des rechten Ventrikels ausgehende und  bogenfSrmig nach dem vor- 
deren Kammersep tumwinke l  verlaufende, die vordere Abgrenzung sowohl des 
r. venSsen Ostiums als auch des Pulmonalkonus  bildende Muskelleiste (Abbf4, C r . )  

Zwischen dieser Muskelleiste, welche in ihrer Verlaufsrichtung durchaus der 
Crista supraventricularis  eines rechten Ventrikels bei normalen Verh/~ltnissen 
entspricht  und  der vorderen K a m m e r w a n d  befindet sich eine nach links durch das 
Septum begrenzte auf 15 m m  nach oben erstreckende lqische (Abb. 4 ,  r .  A o . C o . ) .  

Das Dach der Nische wird durch die, wie oben beschrieben, wulstfOrmig vor dem 

Abb. 3. Ansicht des rechten Vorhofs und der rechten Kammer yon rechts (natiirl. GrSf~c). Ch.  -~ Chia- 
fischer Faden; /~.o. -- Foramen ovale; h . P .  - -  hinterer Papil]armuskel; l . S .  = linkes (mediales) 

Segel der ]Sicuspidalis; r . S .  ~ rechtcs (laterales) Segel der Bicuspidalis. 

Abgang der groBen Gef/~l~e nach vorn vorspringenden K a m m e r m u s k u l a t u r  gebildet. 
Die Tiefe dieses l~aums betr/~gt im medialen, dem Septum anliegenden Teil 3 m m  
und n i m m t  lateralw~rts entsprechend der wachsenden Ent fernung der Muskelleiste 
v o n d e r  vorderen Ventrikelwand bis zu 6 m m  zu. Nach oben weitet sich die Nische 
zu einer kleinen, in s/~mtlichen Durchmessern ca. 6 ram messenden Kuppel  aus. 
Hier befindet sich nun  ein vorn und  oben nur yon der Ventrikelwand und h in ten  
un ten  von dem muskul6senVent r ike lseptum begrenzter Septumdefekt  (Abb. 4D). 
Der anteroposteriore Durchmesser  der 0[fnung betr/~gt 6 mm, der apicobasale 3 ram. 
In  Verfolgung des Septumdefekts  nach links ftihrt ein ca. 4 m m  langer Kanal  
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Abb.  4. Ansiehi ;  de r  r ceh ten  K a m m e r  yon l'(~r v o r a o  (na t i i r l .  Gr513e). ,1o. A o r t a ;  Cr .  Cris ta  
a o r / i c o l m l m o n a l i s ;  / )  SepLlunli(!f(~kL; t ~ . S L -  h i [ i t e r e  Sept,lmlcis~t~; l.N. I [nkt~ J~icusl l i l ta l is-  
segeI;  L .  - -  Eml~)kavdleisgeiI ;  p.~*~. = I)ai:s m e m b r m m c e a ;  P .  : | q l h n t m a [ i s ;  P .O.  Ih lhnona l -  
OStilttll; ~'.Ao.Co..: r l ld i in( ' ld ;Srcr  AolT~tl?llCOlltlS; ~*.8. : (hilitel'(!S) Set)t l l l lI  Spl{i'i/li/l; x : r(~chto 

r l l l m o n a l k l a l ) l ) e .  

Y o .  

Hi. 
A b b ,  5. Ansi(~ht dcr  B a s i s  der  r e c h t e n  K a m m e r  y o n  d c r  S p i t z e  aus  (2/3 na t f i r l .  OrSBc) .  A p .  H e r z -  
sI) i tze;  Cr. - -  Crisf, a a o r t i c o t ) u l m o n a l i s ;  1.5'. = l inkcs  ( m e d i a l e s ) S c g e l  dcr  B i c u s p i d a l i s ;  P.Co. : P u N  

l l lOl la lcol ius;  ~'.Ao.Co. = rlldil l lel i t i~rer A o r i , c n c o n u s ;  r . V .  - -  r e e h t e r  Vo l 'hof .  

direkt ill den Ausfluf~trichter der Aorta, knapp am unteren t~and der rechten 
Aortenklappe. Bei genauerer Untersuchung zeigten sich in der Kuppe] der Nische 

9* 
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an der lateralen und hinteren Wand zwei kleine taschenf6rmige Leistenbildungen 
des Endokards (Abb. 4 und 6, L.). 

Das Septum ventrieulorum ist an der Herzbasis stark naeh links ausgebogen, 
dementspreehend ist die unter der vorderen und linken Pulmonalklappe gelegene 
Pars membranaeea (Abb. 4, p . m . )  naeh links vorgebuehtet. Die vordere und 
untere Begrenzung dieser Pars membranaeea bildet, yon reehts gesehen, e in  yon 
vorn in H6he des Abgangs der mit C r  (Abb. 4) bezeiehneten Muskelleiste naeh hinten 
unten ziehender Muskelwulst (Abb. 4, h.S1. ) ,  der an der hinteren Ventrikelwand 
herab auf die Herzspitze zul~uft und mit dem naeh links ausgebuehteten apiealen 
Abschnitt  des Ventrikelseptums (Abb, 4, S . s . )  eine an der I~tiekwand des reehten 
Ventrikels gelegene Nische bildet. Man hat so den Eindruek einer Verdoppelung 
des hinteren Septumabsehnitts, wobei der reehte Teil v'on der auf die Iterzspitze 

Abb. 6. Ansicht der lateralen Wand des rudiment~ren Aortenkonus der reehten Kammer (vergr56er- 
ter Ausselmitt aus Abb. 4. ~/3 natiirl. GrSl~e). Cr. = Crista aorticopuhnonalis; h.P. -- hinterer 
Papillarnmskel; h.Sl. = hintere Septumleiste; P.O. = l?nlmonalostiuln, r.Ao.Co.J~. -- rudimen- 
t~rer Aortenconus der reohten Kammer mit Endokardleisten (Klappenrudimente); v.P. -- vorderer 

Papillarmnskel. 

zulaufenden Muskelleiste (h .S l . ) ,  der linke Teil yon dem naeh links abgewiehenen 
Spitzenanteil des Septums (S . s . )  gebildet wird. Dutch diese Septumabweiehung 
naeh links ist die reehtsseitige Bieuspidalkammer auf Kosten des Spitzenteils 
der linksseitigen Trieuspidalkammer weit fiber die Norm vergrSBert. 

Linker Vorhof weit (Abb. 7). Endokard hier weiBlieh verdiekt. Das Vorhof- 
septum ist im Bereieh des Foramen ovale tasehenartig naeh reehts ausgebuehtet. 
(Das noeh offene Foramen ovale ist auf Abb. 7 dutch eingelegtes sehwarzes Papier 
bezeiehnet, siehe Abb. 7, V . F . o .  + S . a . )  Einmtindung der Lungenvenen typiseh. 
Linkes Herzohr klein und yon geringer Weite. Gegentiber liegt eine ebenfalls 
herzohrf6rmige Ausbuehtung des linken Vorhofs, die sieh Bin kurzes Sttiek naeh 
reehts, dorsal yon der Hinterwand des reehten Vorhofs liegend, erstreekt (Abb. 7, x). 

Das linke Ostium atrioventrieulare besitzt 3 Klapl0en, es findet sieh ein 
~ugeres, medial hinteres und medial vorderes Segel (Abb. 7, V1, V2, V3). t t interer  
Papillarmuskel fehlt, vorderer nur sehwaeh entwiekelt (Abb. 7, v . P . ) .  Chordae 
tendineae des medial vorderen und hinteren Segels z .T.  nut 2,5 mm lang, sie 
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n e h m e n  ih ren  U r s p r u n g  yore  par ie ta len  E n d o k a r d  (Abb. 7, z). Die K lappensege l  
s ind  infolgedessen in a b n o r m e r  Weise  f ixier t  u n d  in  ihrer  Bewegungs f~h igke i t  
beschr~nkt ,  besonders  das  media le  h in te re  Segel. 

Die l inke T r i c u s p i d a l k a m m e r  is t  a b n o r m  klein, ihre  HOhe in apicobasa ler  
R i c h t u n g  is t  infolge der  S e p t u m a b w e i c h u n g  n a e h  l inks  u m  die H~l f te  niedr iger  
als die der r e ch t en  B i eusp i da l kammer .  Zwisehen  A o r t e n o s t i u m  u n d  O s t i u m  ven.  sin. 
z ieht  eine s t a r k  in die K a m m e r h O h l e  vo r sp r ingende  Muskel le is te  v o n d e r  Sep tum-  
basis  aus  n a e h  d e m  B oden  des 1. Vent r ike ls  (Abb. 7 u n d  8, v. '1' l .) ,  d a d u r c h  er- 

Abb. 7. Ansicht des linken Vorhofs und der link(n Kammer yon links (i~atiirl. (ir~ige). Ao.(~o. Aor- 
t.eneonu.% Ap. : }lcrZSl)il;ze; ~tttr..~. link(s }t(~I'zollr: 1). := Sept, umdefekt; Sp. l .V .  - Si)itzl! des 
]il~keu Vtntrikels; v~ : :~tlgl?l;t?s (laterMes); v.. lntdial hiItLeres; 't;:i nit?dial ~'orderer S(gel der 
Ti'icusi)idalis; g.Y .o .  [S .a .  : VMvula foraminis oval[s und ausgcbucl]tetes Vorhofs;ptum; v.P. 

vorderer I~a/~illa~lnuskel; v. T1. -- vordere Tricuspidalislciste; :r herzohrf~irmige AusbuchLung 
des lblkcn Vorho[s; z t~DI/(lrlll(? Fixation des nlediM hinteren Segels dulxh kurzc' S(!hll(!nfiid(yll. 

sehe in t  der Aor tenausf lu l3 t r ieh ter  v o m  E ins t r6mungs t e i l  der  1. K a m m e r  abgesetz~ 
und  impon ie r t  als ein fiir s ieh gesonder te r  K a m m e r t e i l  in den  oben  die Sep tum-  
per fora t ion  e inmi inde t .  

A o r t e n o s t i u m  eng,  U m f a n g  24 m m  (Abb. 8, A o . ) .  K l a p p e n  in gehSriger Zahl .  
Es  ist  eine h in te re  u n d  reeh te  u n d  l inke vordere ,  (tie be iden le tz te ren  m i t  je e inem 
K r a n z a r t e r i e n a b g a n g  im K l a p p e n s i n u s ,  v o r h a n d e n  (Abb. 8, r. u n d  h.). D i eKlappen -  
t a s ehen  sind tief. Die Abgangss~cetlen der Kranza r t e r i en  l iegen iiber der H6he  der 
freien Klappenr f inder .  Die v o m  Sinus der  r e eh t en  vorderen  K l a p p e  abgehende  
Kranza r t e r i e  (Abb. 8, K r . )  gibt  den  l~amus  dese. an t .  ab  u n d  ver lguf t  wei ter  
Ms Ci reumflexa  dex t r .  Die v o m  Sinus der h i n t e r en  K l a p p e  a b g e h e n d e  K r a n z -  
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arterie (Abb. 8, K1.) verl~uft als Circumfiexa sin. links yon der Pulmonalis  n a c h  
h in ten  zum Sulcus coronarius, fiberlagert vom 1. Herzohr,  aus ihr entspr ingt  der 
hintere l~amns desc. Die beiden Kranzar te r ien  anastomosieren miteinander  dutch 
einen kleinen vor der Aorta  ver laufenden Ast. Umfang  der Aorta  asc. 25 ram. 
A. subclavia dextr ,  und  Carotis communis  gehen vom Arcus aortae ab, eine Ano- 
n y m a  fehlt  also. Den I s t h m u s  aortae bildet eine ringf6rmige, oberhalb der steck- 
nadelkopfgroBen Einmi indung des Duct .  Botalli gelegene Leiste yon 7 m m  Umfang.  
Es ist also ein betr~chtlicher Grad yon I s thmuss tenose  vorhanden.  Der Duct .  
Botalli ist nicht  mehr  durchg~ngig. 

Abb. 8. Ansicht der linken Kammcr yon links (n~tiirl. Gr6Be). Ao. -- Aorta; Ao.Co. = Aorten- 
comus; B.Ks . -  ]3oden des Klappensinus; D . -  Septumdefekt; h -  hintere Aortcnklai)Pe; K.l. 
--,,linke", K.r. ~ ,,rechte" Kranzarterie; r = rechte (vordere) Aortenkla!0pe; v.T/. = vordere 

Tricuspidalisleiste. 

Anatomische Diagnose. 

Transposition der grofien Ge/(tfie mit  Si tus inversus der Ventrikel (Aorta links 
vorn aus linkem Tricuspidalisventrikel, Pulmonalis rechts hinten aus rechtem Bicus- 
pidalisventrikel) bei Situs solitus der Vorhb'/e (,,Korrigierte" Transposition). Sub- 
aortaler De/ekt zwischen vorderem Septum nnd vorderer Kammerwand. Abweichen 
des apicalen t~ammerseptumteiles nach li~ks und Erhaltenbleiben einer hinteren 
Septumleiste in der normalen Septumebene. Abnorm kleiner linker Trlcuspidalis- 
ventrikel, abnorm grofler rechter Bicuspidalisventrikel. Insu// izienz der Valv. tricus- 
pidalis in/olge abnormer _Fixation der Klappensegel am parietalen Endokard bei 
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_Fehlen des hinteren Papillarmuskels. Chiarischer Faden im reehten Vorho]. O]]enes 
Foramen ovale. Transposition der Kranzarterien. Isthmusstenose der Aorta. Di- 
rekter Abgang der rechten Subclavia und Carotis cornmunis aus dem Areus aortae. 

Epikr ise:  

Rekonstrieren wir die Kreisl~ufverhgltnisse wghrend des Lebens, 
so war durch die hsuffizienz der linksseitigen TricuspidMis eine sturke 
Riickstuuung des Blutes in den linken Vorhof gegeben, wor~uf die Aus- 
buchtung des linken Vorhofs nach rechts und zu einmn Teil auch die 
Erweiterung der PulmonMis und des rechten BicuspidMventrikels 
zurfickzuffihren sind. Die ungewShnliche Blu$iiberlasgung des rechten 
Ventrikels infolge der Rfickstauung wurde dutch den vorhandenen 
Meinen Septumdefekt nur zu einem Teil ausgeglichem Die klinisch 
festgestellten systolischen Gers finden in der mangelnden SchluB- 
fghigkeit des linken TricuspidMis ihre Erklgrung. Die Ist~hmusstenose 
der Aort~ hatte kaum eine vitale Bedeutung, 

Topi,sche u'~d ge'ttetische ErtdO'rwnff : 

Sehen wit irr~ Sfime Spit:~er~s' (]e~ Fall Ms einc gekreuzte Transposition 
der gro~]en Gef~iBe an (Typus 3), wobei es dm'eh cinch partie/len Situs 
inversus des Bulboventrikularteils, wie ihn Locbte, M&i, ckeberey und 
Spitzer bei solehen Ffillen angenommen hal)en, zu einer Korrektion 
der tr~nsi)oniertet~ (~efiil.lurspviinge im Simm I~okitt, n,sk?/.s gekommen 
ist, so erwarten wit erstens, (1M.~ die links vorne im linken Tri(cuspidal)- 
ventrikel befitulliche Aort~ eine er6ffnete ,,reehts"kammerige oder, 
mn eine fiir ~ormMe und invertierte Ventrikel gleieh zutreffende N~mmn- 
gebung zu beniitzen, eine tri(euspidal)k~zmmerige ist, zweitens, da.(./ das 
vordere Septum ein Septum spurimn, entstanden aus tier Crista aop. 
mad dementsprechend (tie, bei dem inversen Situs, reehts davon befin(1- 
liehe PulmonMis nut scheinbar dutch (lie Detorsio~l des Truncus in den 
Bi(euspidal)ventrikel transponiert wurde. Spitzer unterseheJdet bei 
dem 3. Ty]o der Transposition je naeh Ausbiktung des Ventrikelseptums 
zwei Unterabteihmgen. Bei Typ i I I  a ist ein groBer, vorderes und hinteres 
Septum betreffender l)efekt eingetreten, well (lie Crista aop. dutch die 
Detorsion nicht vollstiindig h/die  Ebene des hinteren Septums gebraeht 
worden war. Nit dem Ausbleiben der vordercn Septumbildung aus 
dec (h'ista verbindet sich auch ein Schwund des hinteren Septums 
in seinem vorderen Abschnitt. (Bei vollstiindigem Schwm~d ka,nn es 
so zur Ausbi|dung eines Cortriloeulare bias kommen.) Bei 
Typ l I I b  ist die Dctorsion der Crista aop. his zu ihrer Einstelhmg in 
die Ebene des hinteren Set)tmns erfolgt,, da.bei hat sich dann die Cristu 
aop. als Ersatz des dutch (tie Detorsion verlorengegangenen eehten 
vorderen Septums mit dem hinteren Septmn vereinigt, so dab ein 
seheinbar normMes, vollstiindiges Kammerseptum entstehen kann. 
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Zwischen Typ I I I a  und b gibt es lJberggnge und dementsprechend 
weeb_selt die Gr6ge des SeptumdefekSs. Stets liegt jedoch der Septum- 
defekt zwischen vorderem Septum (spurium) und (eehtem) hinterem 
Septum, hie, wie in unserem Fall zwisehen vorderem Septum und vor- 
darer 2Kammerwand. 

Zur besseren Erkl~rung der topischen Verh~iltnisse unseres Falles 
gabon wir naeh dam Vorgang yon Spitzer ein Schema der Kammerbasis  
mit  orthogonMer Projektion der Kammergebilde auf die Basis (Abb. 9 a). 
Wit haben ein bis auf den vordersten Tell vollst~ndiges Kammer-  

V 
J.D. 

< 

M 

Abb. 9a. Ansicht auf die verebnete und horizontal cingestellte 
Kammerbasis yon obcn mit orthogonaler Projektion der 
Kammergebilde at~f die Basis. (Die Bestandteile des tats~ch- 
licbeu Kammerseptums siud schraffiert. Die Gebilde der 
Kammerbasis sind mit ausgezogener Linie, die tiefer liegende~ 
Kammergebiide mit gestriehelter Linie konturiert.) B i .  = 

;Bieuspidalis; b i . A o .  ~ bieuspidalkammerige Aorta; b i . V t .  = 

igicuspidal~'entrikel; h . S l .  = hintere Septumleiste; h .  T I .  

hintcre TricuspidalisWiste; S . D .  = Septumde%kt; s . m .  = Pars 
membranacea; T,r i .  ~ Tricuspidalis; t r . A o . C o .  = t;rieuspid~- 
kammeriger Aortenconus; t r L g t .  - -  Trlcuspidalisventrikel; 
v . S .  ~ vorderes Septum; v . T L  = ~ordere Tricuspidalisleiste. 

septum mit  einem unver- 
sehrten Septum mem- 
branaeeum (Abb. 9a, 
sehraffiert). Fassen wir 
das vordere Septum als 
anomales, aus der Crista 
a0p. hervorgegangenes 
auf, so ist die Lage des 

Septumdefektes zwi- 
sehen vorderem Septum 
und vorderer Ventrikel- 
wand aufftUlig (Abb. 9a, 
5. D.). Wie soll es an eiaer 
umsehriebenen Stelle zu 
einem Abweiehen der 
Crista aop. yon der vor- 
deren Ventrikelwand ge- 
kommen sein ? Wit ha- 
ben nun welter die vom 
hinteren Rand des Sep- 
tumdefektes ausgehen- 
de, laterMwftrts ziehen- 
de dieke Nuskelleiste 
(Abb. 9a, Ur.), welehe 

die vordere Begrenzung des PulmonMconus und die hintere der oben 
bezeichneten, vorn gelegenen, dureh den Septumdefekt mit  dam tri- 
kammerigen Aorteneonus inVerbindung stehenden Nisehe bildet (Abb. 9 a, 
tr.Ao.Co.). Um den P~est eines eehten vorderen Septums, eine rot-  
dare Septumleiste, kann es sich dabei nicht handeln, da die Bezie- 
hungen der Leiste zum Pulmonalkonus, den sie naeh links vorne abgrenzt, 
eine derartige Deutung aussehliel3en. Wgre eine vordere Septumleiste 
vorhanden, so mtiBte diese nach Spitzer zwischen PulmonMeonus und 
Bi-OsUum, also rechts hinten yore Pulmonaleonus gelegen sein (Abb. 9b, 
v.T1.). Betrachtet  man die Basis des rechtsseitigen Bi-Ventrikels 
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yon unten (Abb. 5), so gewinnt man durchaus den Eindruck, dab die 
vor ,der Muskelleiste (Cr.) liegende N i s e h e  (r.Ao.Co.) ihrer ganzen 
Form nach eine weitgehende Xhnlichkeit mi t  einem arteriellen Konus 
hat. Tats ichhch ist es ja auch ein arterieller AusfluBtrichter, denn 
das in ibm enthaltene Blur strSmt dutch den Septumdefekt in den 
linksseitigen tr ikammerigen Aorteneonus. Es wird also durch die mi t  
Cr. bezeichnete MuskelMste der Ausstr6mungsteil der Aorta yon dem 
der Pulmonalis getrennt, sie entspricht demnach in funktioneller Hin- 
sicht vollkommen der Crista aop. Wihrend  bei Rokitansky derartigen 
Leistenbildungen keine besondere Bedeutung fiir die entstehungs- 
geschichtliche Kl i rung  yon HerzmiSbildungen beigemessen und ihre 
Entstehung nut  als Folge der ver inder ten  hi~modynamisehen Verhiilt- 
nisse aufgefaBt wurde, betonte Spitzer nachdriicklich, dab das Auf- 
t reten solcher Leistenbildungen immer ein phylogenetisch begrtindetes 
sei, und dag nur der Grad ihrer Ausbildung yon rein dynamischen 
Einfliissen abhhnge. Auf dem Boden der Spitzersehen Lehre mfissen 
wir also die fragliche Leiste nicht als eine zuf/s der Crista aop. 
iihnliche Bildmig, sondern Ms die aus dem Septum aorticopuhnonMe 
hcrvorgegangene Crista aop. ansprechen. Damit  erhSlt die zwischen 
Crista und vorderer Ventrikelwand gelegene Nische ihr besonderes 
Gcpr/ige als rudimcnt i rer  Aortenkonus, d e r m i t  dem Konus der tri- 
kammerigen Aorta an der Stelle eines das Septum aorticum betreffenden 
Defektes i~l Verbindung steht. In  diesem Zusammenhang m6chten 
wir auch besonders auf die in der Kuppel  des bikammerigen Aorten- 
konus befindlichen taschenartigen Endokardduplikaturen hinweisen, 
die wir, da uns ihre Entstehung aus rein mechanischen Ursachen nicht 
erkl i rbar  diinkt, als rudiment/ire Semilunarklappen auffassen (Abb. 6, L.) 

Fassen wit kurz zusammen, so ergibt die Untersuchung der topisehen 
Verh~ltnisse unseres Falles, die mit  Hilfe der yon Spitzer angegebenen 
Kriterien angestellt wurde, folgende wesentlichen Abweichungen yon 
dem naeh der Theorie Spitzers zu erwartenden Befund: 

Als vorderes Septum fanden wir nieht, wie es die Theorie der schein- 
baren Transposition verlangt, eine aus der Crista aop. hervorgegangene 
Septumbildung, sondern ein Septum, das his auf eine kleine defekte 
Stelle in seinem vordersten Abschnitt  den links vorn im Tri-Ventrikel 
befindliehen, roll  ausgebildeten Aortenkonus von einem zweiten, rechts 
vorn im Bi-Ventrikel vorhandenen rudiment i ren  Aortenkonus trennt,  
und dadureh sieh als wahres, teilweise vom Septum aortieum gebildetes 
vorderes Ventrikelseptum erweist. Wenn sich bei Transposition der 
grogen Gefgge im Bi-Ventrikel ein rudimentgrer Aortenkonus vorfindet,  
so ist dieser naeh der Lehre Spitzers als I~est des infolge der Detorsion 
verSdeten bikammerigen Aortenkonus anzusehen, dessen Lage, wie 
Abb. 9 b (Co.bi.Ao.) zeigt, zwisehen PulmonMeonus und bicuspidalem 
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Ostium venosum aufzusuchen ist. I)er rudiment/ire Aortenconus unseres 
Falles (Abb. 9a, tr. Ao. Co.) befindet sieh zwar  im Bi-Ventrikel, liegt aber 
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I 
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Abb. 9 e. 

Abb. 9b undc .  Die als Abb. 2 d und .e wiedergegebenen Sp i t z e r schen  Sktzzen fibertragen auf Si~us 
inversus der Ventrikel (zur Erleichterung des Vergleichs mit  Abb. 9 a). 

ganz vorn und ist yon der voll entwickelten Aorta  durch ein defektes 
Septum aortieum, yon dem hinter ihm liegenden Pulmonalconus dutch 
die Crista aop. getrennt ,  entspricht  also einem rudiment~ren t r ikamme- 
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rigen Aortenconus, da er wie beim normalen Situs von dem Pulmonal- 
conus durch die Crista aop., v o n d e r  vollentwickelten Aorta durch den 
Rest  des Septum aorticum abgegrenzt ist. Daraus ergibt sich, dab die 
vollentwickelte Aorta unseres Falles nicht eine er6ffnete tr ikammerige,  
sondern eine verlagerte normale bikammerige ist, dab also nicht eine 
scheinbare, sondern eine wirkliehe Transposition yon bikammeriger 
Aorta, Pulmonalis und dem rudiment~ren tr ikammerigen Aortenkonus 
vorliegt. 

Die Annahme einer wirklichen Transposition setzt die MSglichkeit 
voraus, dab der bikammerige Aortenkonus nieht, wie es Spitzer bei 
der Detorsion annimmt,  ausgezerrt werden muB und ver6det, sondern 
auch wirklieh in den Tri-Ventrikel transponiert  werden kann, wobei 
dann der teilweise er6ffnete tr ikammerige Aortenkonus seinerseits 
eine Verlagerung in den Bi-Ventrikel erfi~hrt. Wir stellen uns auf den 
Standpunkt,  dab tatsgchlieh eine Verlagerung des bikammerigen 
Aortenkonus vorkommen kann, denn eine Auszerrung und Abdrehung 
des bikammerigen Aortenkonus infolge einer dutch die Detorsion 
bedingten Entfernung des Truneusteiles der Aorta vom Bulbusteil 
(s. Einleitung) lggt sieh doeh nut  danu denken, wenn das arterielle 
Ende der Herzsehleife in Iriihem Entwieklungszustand die normale 
Torsion durehgemaeht hat  und der bikammerige Aortenkonus in diesem 
Stadium sich dutch Einbezichung des der bikammerigen Aorta zu- 
gehSrigen proximalen Bulbusabschnittes in den Ventrikel gebildet hat, 
bevor die Detorsion des arteriellen Endes einsetzt. Is t  dcr proximale 
Bulbusabsehnitt  abet noch nicht in den Ventrikcl einbezogen, so mul~ 
u. E. eine Detorsion des arteriellen Endes ja aueh zu einer Zuriickdrehung 
des Bulbusteiles und damit  zu einer Verlagerung der Bulbussepten 
und arteriellen Koni ohne irgendwelche Zerrungserseheinungen fiihren. 
Diese Entstehungsart  zeigt unser Fall, wie wir glauben, eindeutig. 

Naehdem die vorliegende MiSbildung eine derartige ErklS~rung er- 
fahren hat, diirfte sieh eine weitere Feststellung ergeben. Vergleicht 
man n~mlieh die Lage der Crista aop. in unserem ]?alle (Abb. 9a, Cr.) 
mit der, welehe sie beim IV. Transpositionstyp einnimmt (Abb. 9 e, Cr.), 
so 1/~gt sieh eine weitgehende Ahnlichkeit in der Stellung der Crista 
aop. zur Sagittalebene erkennen. Wir schliegen daraus, dab in unscrem 
Falle der Grad der Detorsion dem entsprieht, der bei dem IV. Trans- 
positionstyp die Regel ist; die l~lbereinstimmung unseres Falles mit  dem 
I I I .  Transpositionstyp wi~re so nut  dutch die wirkliehe Transposition der 
Bulbusteile vorgetguscht. Mit dieser Transposition in Zusammenhang 
steht eine ungewShnliehe Bildung des hinteren Septums unseres Falles, 
wie sie in der Arbeit Spitzers nicht in Betraeht  gezogen worden ist. 
Spitzer stellt bei dem I I I .  Transpositionstyp test, dab das hintere 
Kammersep tum normal geblieben ist und nut  das vordere Septum 
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eine anomale, aus der Crista aop. hervorgegangene Bildung ist. Ers t  
bei dem hSchsten Grad yon Detorsion, dem IV. Typ der gemischten 
arteriell-venSsen Transposition, wie sie in der Einleitung kurz gekenn- 
zeichnet wurde (Abb. 9 c), wird auch das echte hintere Septum, wie 
das echte vordere Septum schon beim I I I .  Typ auf eine Leiste verklei- 
nert  und funktionell durch eine anomale Bildung ersetzt. Als Ausgangs- 
material  sieht Spitzer die oben schon erwAhnte vordere Tricuspidalis- 
leiste an, welche bei dem IV. Typ mit der stark detorquierten und 
zum vorderen Septum gewordenen Crista aop. in einer Ebene liegt 
(Abb. 9 c) und mit  dieser zu einer vollkommenen Scheidewand verschmel- 
zen kann. In  unserem Falle, der, wie eben besprochen, hinsichtlich 
der Stellung der Crista aop. gewisse _~hnlichkeiten mit  dem IV. Typ 
aufweist, ist nun auch, wie bei dem IV. Typ das echte hintere Septum, 
bis auf eine an der Riickwand der Bi-Kammer herabziehende Leiste 
geschwunden (Abb. 9a, h. Sl., vgl. auch Abb. 4). Das anomale, voll- 
entwickelte hintere Septum ist zwar nach der Tr i -Kammer  hin verlagert, 
aber nicht so, dab dadurch wie beim Typ IV  das Tricuspidalostium 
yon dem ihm zugehSrigen Ventrikel abgetrennt wird (Abb. 9 c, Tri.). 
Die Bildung des anomalen hinteren Septum ist also nicht yon der vor- 
deren Trileiste, deren Lage in unserem Falle auf Abb. 9 a, 7 u. 8 mit  
v.T1. bezeichnet ist, sondern, wie wir annehmen miissen, yon dem hinteren 
Schenkel der Tri-Leiste ausgegangen, da ein anderes Bildungsmaterial 
zwischen der hinteren Septumleiste und dem Tri-Ostium nicht in Be- 
t racht  kommen kann. Die Entstehung dieser Bildung denken wir uns 
folgendermal~en: Durch die starke Detorsionsstellung der hyper- 
trophischen Crista aop. waren in Analogie zum IV. Typ Bedingungen 
gegeben, welche durch Beeinflussung der BlutstrSmungsrichtung das 
echte hintere Septum zwar zum Schwund gebracht hatten,  aber die 
Bildung eines anomalen hinteren Septums in der Ebene der vorderen 
Tri-Leiste wie beim IV. Typ deshalb nicht bewirken konnten, weil das 
echte vordere Septum ja, yon den beiden Aortenkoni in der Sagittat- 
ebene festgelegt, erhalten geblieben und nicht durch die in der Ebene 
der vorderen Trileiste stehende Crista aop. ersetzt worden war. So 
kam es, gewissermal~en als Resultante aus den einander widerstreben- 
den, die Bhts t rSmungsrichtung beeinflussenden Einwirkungen der 
Crista aop. einerseits und des echten vorderen Septums andererseits 
zur septumbildenden Hypertrophie des hinteren Schenkels der Tri- 
Leiste. 

Wir haben versucht, unseren Fall yon Transposition der groBen 
Gef~Be in vollkommener Anlehnung an Spitzer topisch zu kl~ren, sind 
dabei aber zu einer entstehungsgeschichtlichen Deutung gekommen, 
die mit  Spitzers Theorie der Transposition nicht iibereinstimmt. Der 
Grund der UnmSglichkeit einer genetischen Erkl~rung im Sinne Spitzers 
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i s t  dadurch  gegeben,  d~$ wir in unserem F a l l  als vorderes  Sep tum n ich t  
e in  aus der  Cr is ta  sop.  hervorgegangenes  anomales  Sep tum vor-  
ge funden  haben,  sondern  ein Sep tum,  das  zwei Aor t enkon i  t r e n n t  
und  in se inem vorde r s t en  Abschn i t t  e inen be ide  Coni in Verb indung  
se tzenden  Defek t  aufweist ,  e i n  Sep tum,  das  nu t  aus dem Sep tum aort i -  
cure hervorgegangen  sein kann.  Der  sichere Beweis  fiir diese A n n a h m e  
is t  im  Vorhandense in  einer  den  r u d i m e n t g r e n  Aor teneonus  yon  d e m  
h in te r  ihm l iegenden Pulmonalconus  abgrenzenden  Muskel leis te  ge- 
geben,  die durch  ihre topischen Beziehungen als Cr is ta  aor t icopul-  
monal is  gekennzeichnet  ist.  W i r  sehen die Mif~bildung d a r u m  als eine 
m i t  Si tus  inversus  des Bu lboven t r iku la r t e i l s  e inhergehende  wirkl iche  
gekreuz te  Transpos i t ion  yon b i cusp ida lkammer ige r  Aor ta ,  rud imen-  
t g rem t r i cusp ida lkammer igem Aor t enkonus  und  Pu lmona l i s  an  und  
g lauben  somit  nachgewiesen zu haben,  dab  es, unbeschade t  der  s icher  
fiir die grol3e Mehrzahl  der  F/s zu t re f fenden  Theor ie  Spitzers yon  der  
sehe inbaren  Transpos i t ion ,  doeh Fgl le  gibt ,  bei  denen  eine wirkl iehe  
Transpos i t ion  der  groBen Gef:,il.~e vorl iegt .  
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