(Aus dem Pathologischen Institut der Universitét Tiibingen. — Vorstand: Prof,
Dr. A. Schmincke.)

Angeborener Herzfehler mit , korrigierter* Transposition der
groBen GefiBe.

Ein Beitrag zur Anweéndung der Theorie A. Spitzers.
Von
Dr. H. Wurm.

Mit 9 Textabbildungen,

(Eingegangen am 15. Mai 1926.)

A. Spitzer hat in seiner Arbeit iber den Bauplan des normalen und
milibildeten Herzens den mit Transposition der grofien Gefifie einher-
gchenden Herzmilibildungen eine neue, auf die Phylogenese zuriick-
greifende Deutung gegeben, indem er diese Milibildungen als Riick-
schliige in phylogenetisch dltere Entwicklungsstadien auffafit. Die
Spitzersche Theorie sieht in den anatomischen Verhéltnissen des Rep-
tilierherzens den Schliissel zum Verstindnis dieser abwegigen Ent-
wicklungstormen des Saugerherzens.

Der Forscher weist nach, dafl das bei den Homoothermen cinheitliche Truncus-
septum phylogenetisch aus zwel verschicdenen Bestandteilen zusammengesetzt ist,
die bei den Reptilien noch als gesonderte Septen sich durch Truncus und Bulbus
hinzichen und 3 GefalBe, cine rechtskammerige und cine linkskammerige Aorta
und dic A. pulmonalis voneinander trennen. Die Verschmelzung der beiden,
bei den Reptilien noch vorhandenen priméren Septen (Abb. la), des Septum
aorticum zwischen den beiden Aorten und des Septum aorticopulmonale I zwischen
Pulmonalis und rechtskammeriger Aorta, zu dem einheitlichen Septum aorti-
copulmonale IT der Homdothermen wunter Verddung der rechtskammerigen
Reptilienaorta ist nach Spifzer bedingt durch zwei mechanische Faktoren: erstens
durch die mit der Vergrofierung des Lungencapillarbezirks wachsende Filllung der
Pulmonalis und damit auch der linkskammerigen Aoirta; zweitens durch die in
der Phylogenese zunehmende Torsion (Drehung im Sinne des Uhrzeigers) und
Linksverschiebung des Bulbus, welche den Bulbusabschnitt der linkskammerigen
Aorta immer mehr so iiber den linken Ventrikel stellt, daf} sich die links-
kammerige Aorta voll entfalten kann. Beide Momente wirken so zusammen im
Sinn ciner Kompression der zwischen linkskammeriger Aorta und Pulmonalis ein-
gekeilten rechtskammerigen Aorta (Abb. 1b). Die unter Verschmelzung und teil-
weiser Spaltung vor sich gehende Umwandlung der beiden primiren Septen in
das sekundare einheitliche Septum aorticopulmonale erstreckt sich aber nicht bis
auf die proximale Bulbusregion, sondern hier an der Ventrikelbasis bleiben die
Auslaufer der beiden priméren Septen getrennt, das Septum aorticum wird zum
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vorderen Teil des Ventrikelseptums, das Septum aorticampulmonale I weicht nach
rechts ab und verlsuft an der Basis als Crista supraventricularis, den Pulmonal-
konus nach hinten abgrenzend, zur seitlichen Kammerwand, wo sie der Herzspitze
zu ihre Fortsetzung in der Trabecula septomarginalis findet (Abb.lc und d);
Crista supraventricularis und Trabecula septomarginalis faBt Spitzer unter dem
Namen Crista aorticopulmonalis zusammen, Durch das Getrenntbleiben der
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Abb. 1 (nach Spitzer, Virchows Arch. f. pathol. Anat. u. Physiol. 243, 112, Abb. 9a und 4, 10a und d)
a und b): Querschnitt der distalen Bulbusregion, a beim idealen Reptilientyp, b beim Menschen.
lk. 40, = linkskammerige Aorta; rk.A4o. = rechtskammerige Aorta; Ao. = gemeinsame Aorta;
P, = Pulmonalis; S.a0. = Septum aorticum; S.eop.I. = Septum aorticopulmonale primum;
S.aop.Il. = Septum aorticopulmonale secundum; I.J7Z.I71.IV. = distale Bulbuswiilste. — ¢) und d):
Angicht der Kammerbasis und Kammergebilde von oben, ¢ beim idealen Reptilientyp, d beim
Menschen, P.lk.Ao., rk.dAo. = wie bei a und b. Au.P. = AusstrOmungsteil der Pulmonalis;
Au.rk.Ao. = Ausstromungsteil der rechtskammerigen Aorta; Co.rk.40. = blind endigender, rudimen-
tarer Conus der rechtskammerigen Aorta; Cr-+ Tsm = Crista supraventricularis+4 Trabecula septo-
marginalis = Crista aorticopulmonalis; M! = ,,Muskelleiste’* der Reptilien-Crista aorticopulmonalis;
Mt = Mitralis; O.av.d. = Ostium venosum dextrum; O.av.s. = Ostium venosum sinistram; S.ao.
= Septum aorticum; S.Vt. = der aus dem Septum aorticum hervorgegangene Teil des Ventrikel-
septums; 7% = Tricaspidalis.

Ausldufer der priméren Bulbussepten an der Herzbasis bleibt nun auch beim
Séugerherz noch ein rudimentirer rechtskammeriger Aortenkonus erhalten, der
von dem linkskammerigen Aortenkonus durch den Rest des Septum aorticum,
von dem Pulmonalkonus durch die Crista aorticopulmonalis getrennt ist (Abb. 1d).
Die Crista supraventricularis, also der basale Abschnitt der Crista aorticopulmo-
nalis, trennt so den Ausstrémungsteil der Pulmonalis von dem rudimentéren
rechtskammerigen Aortenausstrémungsteil.
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Auf Grund dieser vergleichend-anatomisch gewonnenen Anschau-
ungen erklirt nun Spifzer samtliche Typen von Transposition mit
dem Mechanismus einer mangelhaften Torsion, oder, wie Spitzer sich
ausdriickt, einer Detorsion des arteriellen Endes der Herzschleife.
Die anomalen Lageverhiltnisse der Teile des Bulbus kann man sich
so bel simtlichen Graden der Detorsion durch eine gegen die Richtung
des Uhrzeigers verlaufende Drehung des Bulbus entstanden denken.
Diese Drehung 1afit sich daran erkennen, daf Aorta und Pulmonalis
mehr oder weniger gerade nebeneinander aufsteigen, wobei die vordere
Pulmonal- und die hintere Aortenklappe immer mehr, die erstere nach
links, die letztere nach rechts und bei den stérksten Detorsionsgraden
nach hinten bzw. vorn gedreht sind. Hand in Hand damit geht eine
Transposition der Coronararterien, da die rechte Aortenklappe immer
mehr der linken Herzhilfte, die linke der rechten Herzhilfte zuge-
wendet wird.

Den leichtesten Grad von Detorsion sieht Spitzer in den Fallen von reitender
Aorta, welche er als ersten Transpositionstyp bezeichnet (Abb.2b; vgl. dazu
Abb. 2a). Die Detorsion hat hier dazu gefiihrt, dal, wie Spitzer annimmt, die
beiden primiren Septen nur mangelhaft gegeneinander gewandert sind, so dal
es zur Defektbildung in dem die beiden Aortenkoni trennenden Teil des Septum
aorticum und zur Erdffnung des rechtskammerigen Aortenkonus gekommen ist;
es miinden so beide Aortenkoni in die gemeinsame Aorta. Die bei diesem und auch
bei den folgenden beiden Transpositionstypen hiufige Stenose und Zweiklappigkeit
der Pulmonalis erklirt Spitzer damit, dafl das Septum aorticopulmonale I in seiner
Wanderung zuriickgeblichen ist und den valvuliren Bulbuswulst C nicht erreicht
hat (siehe auch Abb. la), wodurch der Pulmonalis nur Anteile zweier Klappen-
wiilste verbleiben; dazu kommt, dafl durch die ebenfalls gegen die Richtung des
Uhrzeigers laufende Drehung der Crista aop. der Pulmonalkonus zwischen Crista
und vorderem Septum cingekeilt und eingeengt wird. Die Crista aop. selbst wird
dadurch, daB sic zur Trennungsleiste zweier aufsteigender Blutstrome zwischen
rechtem Aorten- und Pulmonalausstromungsteil geworden ist, dicker und springt
stiarker in den Ventrikelhohlraum vor.

Als 1L Transpositionstyp (Abb. 2¢) bezeichnet Spitzer die einfache Trans-
position der Aorta in die rechte Kammer, wobel beide arterielle Gefalle aus der
rechten Kammer entspringen und der Blutabflufl aus der linken Kammer nur durch
einen groffen Septumdefckt vor sich geht. Spitzer erklart diesen Typ so, dafy durch
dic gegeniiber dem I. Typ vermehrte Detorsion die linkskammerige Aorta durch
Entfernung ihres Truncusteils vom Konusteil zur Verédung gebracht worden sei.
Demzufolge besteht dann die aus der rechten Kammer aufsteigende Aorta aus
dem eriffneten und allein erhaltenen rechtskammerigen Aortenkonus und weiter
distalwiirts aus der gemeinsamen Aorta.

Der IIT. Typ, die gekreuzte arterielle Transposition (Abb. 2d), bei dem die
Aorta aus dem rechten, die Pulmonalis aus dem linken Ventrikel emtspringen
und ein vollstindiges oder defektes Septum beide Kammern trennt, unterscheidet
sich von dem vorhergehenden Typ durch das Verhalten der Crist. aop. Dicse
ist durch die weiter fortgeschrittene Detorsion vollstindig in die Sagittalebenc,
also in die des hinteren Septums gestellt worden, wodurch das urspriingliche
vordere Septum zum Schwinden gebracht und an seiner Stelle durch Hypertrophic
der Crista aop. ein neues vorderes Septum — Spifzer bezeichnet es als Septum
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Abb. 2 (nach Spitzer, Virchows Arch. f. pathol. Anat. u, Physiol.
243, 146, Abb, 16,17, 18, 19, 20). Ansicht von oben auf die ver-
ebnete und horizontal gestellte Kammerbasis mit orthogonaler
Projektion der Gebilde der Kammerregion auf die Kammer-
basis. a) Normales Herz; b) I. Typus der Transposition: rei-
tende Aorta; ¢) IL. Typus der Transposition: einfache Trans-
position der Aorta; d) ITL. Typus der Transposition: Gekreuzte
‘Pransposition beider arterieller Gefiie; e) IV, Typus der Trans-
position: gemischte Transposition beider arterieller Gefafie und
des Ostium artioventriculare dextrum. Bezeichnungen wie
Abb. 14, auBer: duw.l.K. = Ausstromungsteil der linken
Kammer; Co.lk.4o. = rudimentirer, blind endigender Conus
der linkskammerigen Aorta; Cr. = Crista supraventricularis;
¢.4c¢. = gemeinsames Ostium der beiden verschmolzenen Aorten-
koni; £.8. = hinteres (echtes) Kammerseptum ; A.87. = hintere
Septumleiste; [.Vt. == linker Ventrikel; p = pars membranacea;
2.8. = vorderes (echtes) Kammerseptum; ».51. = vordere Sep-
tumleiste; ¢.T1. == vordere Tricuspidalisleiste.

spurium — gebildet wurde.
Durch diese Umbildung der
Crista aop. scheint nun die
Pulmonalis in den linken
Ventrikel verlagert zu sein
und auf der falschen Seite
des Ventrikelseptums zu
stehen, wahrend in Wirk-

. lichkeit das oft noch als

Leiste vorhandene echte

vordere Ventrikelseptum
nach wie vor links von der
Pulmonalis steht und die
zum Septum ausgewachsene
Crista aop. wie beim nor-
malen Herzen den Pulmonal-
konus vom rechtskamme-
rigen Aortenkonus trennt.
Das hintere Septum, das
Spitzer 1m Gegensatz zum
vorderen arteriellen Septum
als vendses Septum bezeich-
net, wird davon nicht be-
rithrt.

Als IV. und letsten
Typus der Detorsionsreihe
stellt Spitzer den Typus der
gemischten arteriell-veno-
sen Transposition (Abb. 2e)
auf, bei dem der linke Ven-
trikel, aus welchem die Pul-
monalis entspringt, beide
vendse Ostien beherbergt,
so daB der rechte Ventrikel
ein reiner Aortenventrikel
geworden ist. Hier nimmt
Spitzer einen solchen Grad
von Detorsion an, dalB} die
Crista aop. iiber die Sagittal-
ebene hinausgedreht ist, wo-
durchsienicht mehr mit dem
hinteren Ventrikelseptum,
sondern mit dem vorderen
Schenkel der von Spiizer so
benannten Tricuspidalleiste
in eine Ebene gelangt. In
dieser Leiste sieht Spitzer
eine aus dem hinteren Bul-
buswulst (Wulst B bei
Spitzer) und dem rechten
Endokardkissen des Ohr-

kanals hervorgegangene
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Stammleiste, von der sich
Klappensegel, Chordae und
Papillarmuskeln des rechten
vendsen Ostiums ableiten.
Dadurch, daBl die zum vor-
deren Septum gewordene
Crista aop. den Anschlull an
die vordere Tricuspidalis-
leiste erreicht, greift die Sep-
tumbildung auf diese iiber,
dag urspriingliche hintere
Septum wird zur hinteren
Septumleiste verkiimmert
und das rechte Ostium veno-
sum wird so durch ein voll-
kommenes Septum spurium
in den linken Ventrikel ein-
bezogen. Die Lageverhilt-
nisse der grofen Gefafle sind
beim letzten Transpositions-
typ im wesentlichen diesel-
ben wie beim I, Typ, also
Pulmonalis aus der linken,
die eroffnete rechtskamme-
rige Aorta aus der rechten
Kammer.

Die im kurzen  hier
wiedergegebene Spilzer-
sche Anschauung sieht
also in der Transposition
der grofien Gefille nur
cinescheinbare Verpflan-
zung von Aorta und Pul-
monalis, bedingt durch Eroft-
nung des rechtskammerigen
und Verodung des links-
kammerigen Aortenkonus
und Bildung eines vorderen
Septum spurium ausderCrista
aorticopulmonalis, wozu beim
stirksten  Detorsionsgrad
auch noch eine Verlagerung
des rechten vendsen Ostiums
durch Ausbildung eines hin-
teren Septum spurium treten

kann.
Die modifizierte Roki-
tanskysche Theorie der Trans-

L1
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position, wie sie Mdnckeberg in Anlehnung an Geipel und Lochie zuletzt
dargestellt hat, nimmt fiir die Entstehung der von ihr als primér voraus-
gesetzten Stellungs- und Drehungsanomalien des Truncusseptums irgend-
welche, in der frithen Ontogenese einsetzende, hemmende oder exogene
schadigende Momente in Anspruch, die allein imstande sein sollen, eine
derartige Umwalzung der Herzarchitektur zu bewirken. Auf diese An-
schauungen hat die Theorie Spitzers geradezu umwilzend gewirkt
mit ihrer Annahme, ,,daf} die Transpositionen phylogenetisch bedingt,
aber ontogenetisch in eine Latenz zuriickgedringt und verdeckt waren,
und dafl sie dann durch ontogenetische Stérungen nur wieder erweckt
worden sind“ (Spiizer).

Der Widerhall, den die Arbeit Spitzers in der Fachliteratur gefun-
den hat, war im Verhé&ltnis zu ihrer Bedeutung gering. AuBer Moncke-
berg, der sich ausfiihrlich damit befaBt und sich im allgemeinen zu-
stimmend gedullert hat, sind nur noch zwei kiirzere Publikationen von
Homma und Wurst zu nennen, die ebenfalls der neuen Theorie bei-
pflichten. Um die Richtigkeit der Anschauungen Spitzers priifen zu
koénnen, erscheint es notwendig, jeden neuen Fall in dieser Hinsicht
auszuwerten. Wir berichten so im Nachstehenden iiber einen Fall,
in dem wir wegen seiner verwickelten Verhiltnisse einen besonders
guten Priifstein der neuen Lehre von den Transpositionen erblickt
haben; wir sind aber bei seiner Priifung zu der Anschauung gekommen,
dal3 die Spitzersche Theorie hierfiir keine befriedigende Erklarung
geben kann. Wir lassen hierzu die Verhaltnisse des Falles zunéchst
selbst sprechen.

Klinische Angabent).

Der 3 Monate alte Knabe F. wird am 19. XI. 1925 in die Universitatskinder-
klinik aufgenommen. Anamnese: Geburt rechtzeitig. Nach achttigiger Frauen-
milcherndhrung setzten Verdauungsstérungen ein, die bis zur Aufmahme in die
Klinik nie vollkommen zu beheben waren. Familienanamnese o. B. Befund:
Sehr blasses Kind. Faltiges, greisenhaftes Gesicht mit leichter Cyanose. Luftwege
0. B. Thorax etwas gehoben, besonders die untere Hélfte ist vorn in Form eines
Herzbuckels vorgewdlbt. Spitzenstoll weder zu sehen noch zu fihlen. Herz-
grenzen: (relative Dimpfung) rechts: ein halber Querfinger innerhalb der rechten
Mammillarlinie oben: oberer Rand der III. Rippe; links: ein halber Querfinger
auBerhalb der linken Mammillarlinie. Herztone aullerordentlich laut. Herzaktion
beschleunigt. Systolisches Gerausch iiber der Spitze, das weiter aulen und in der
Axilla als deutlich begrenztes Schaben und Blasen erklingt und von den Herz-
ténen getrennt werden kann. Die Gerdusche sind am stirksten iiber der sternalen
Auscultationsstelle der Mitralis. Auch iiber der Pulmonalis ist das Gerdusch
sehr laut und von hauchendem Charakter. II. Pulmonalton betont. Schwirren
ist tiber dem Herzen nicht zu fiihlen. Keine ausgesprochene Cyanose, auch nicht
an Nagelbett und Schleimhéuten. Leber nicht tastbar. Verlauf: Gutes Gedeihen

1) Wir verdanken die klinischen Notizen der Universitatskinderklinik (Vor-
stand: Prof. Dr. W. Birk).



Angeborener Herzfehler mit  korrigierter Transposition der groflen Gefalle. 129

bei Frauenmilch. Am 5. XII. plstzlich mehrere Anfialle von Dyspnde und Cyanose.
Tod unter den Erscheinungen schwerster Atemnot.

Sektionsbefund (8. 310/25): 60 cm langer, 3,5 kg schwerer Kérper eines vier
Monate alten Sauglings. Haut auffallend blaB und pigmentarm. Haare lichtblond.
Iris beiderseits graubldulich. Beide Testes im Scrotum fithlbar. Nur Heraus-
nahme der Brustorgane gestattet. Lungenrénder nur wenig gebldht. Vorderes
oberes Mittelfell 6dematss. Mittlerer Teil der Brusthohle vom vergroBerten Herz-
beutel eingenommen.

Herz stark vergroBert, ca. um das dreifache der rechten Faust der Leiche,
und kugelig gestaltet. Lénge des Herzens (vom oberen Rand des rechten Vorhofs
bis zur Herzspitze) 60 mm, Kammerhohe 56 mm, ihre groBte Breite 60 mm, thre
Tiefe (anteroposteriorer Durchmesser) 55 mm. Herzspitze vom rechten Ventrikel
gebildet. Sulcus longitudin. ant. verlduft in den zwei oberen Drittel der Vorder-
fliche des Herzens ungefihr in der Mitte, weicht aber im unteren Drittel stark
nach rechts von der Herzspitze ab. Vorne an der Herzbasis springt die Kammer-
muskulatur in Form eines méachtigen Wulstes vor. Aorta entspringt vorne links
aus dem linken Ventrikel. A, pulmonalis hinten rechts aus dem rechten Ventrikel.
Kaliber der Pulmonalis ist bedeutend stérker als das der Aorta. Rechtes Herzohr
stark vergroBert, bedeckt mit seiner Spitze noch den Anfangsteil der Aorta asc.
Linkes Herzohr von vorn nicht zu sehen; licet hinter der Aorta und ist etwa um
die Hilfte kleiner als das rechte. Linker Lungcnarterienast zieht hinter der Aorta
unter dem typisch nach links gerichteten Arcus Aortae zur linken Lunge. Rechter
Ast begibt sich iiber das rechte Herzohr wegzichend zur rechten Lunge. Ductus
Botalli ist nur als diinner Strang zu erkennen. Rechte Lunge ist typisch drei-
lappig, linke zweilappig. Der von der Brusthéhle aus festgestellte Situs der Bauch-
organe wies normale Verhdltnisse auf.

Sektionshefund des Herzens: Rechter Vorhof schr geriumiyg {Abb. 3). Fin-
miindung der beiden Hohlvenen typisch. Rechtes Herzohr weit, scine Héhle leer.
Von der Crista terminalis in Nihe der Einmiindung der oberen Hohlvene geht
eine ca. 15 mm lange Strangbildung aus, welche den Kingang zum rechten Herzohr
teilweise iiberquert und knapp oberhalb des rechten Atrioventrikularostiums an-
setzt (Abb. 3, Ch. [Chiarischer Faden, schwarz unterlegt]). Foramen ovale hinten
unten noch schlitzférmig offen (Abb. 3, Fo.). Valvula Thebesii und Eustachii in
gehoriger Weise ausgebildet.

Das  Ostium venosum dextr. besitzt einen zweizipfeligen Klappenapparat,
es lafit sich cine linke und rechte Klappe unterscheiden (Abb. 3, LS. und 7r.8.).
Rechtes Scgel am freien Rand leicht gelappt, doch kann von einer Teilung nicht
gesprochen werden. Vordercr medialer Papillarmuskel (Abb. 4 V.P.) kriftig aus-
gebildet, gibt Sehnenfiden an dic vorderen Abschnitte beider Segel ab. Vom
Endokard der seitlichen Ventrikelwand gehen direkt kurze Sehnenfiden an das
rechte Segel.  Der hintere Papillarmuskel (Abb. 3, 2.P.) schwach entwickelt,ver-
sorgt die hinteren Abschnitte beider Segel.

Mittlere Dicke der rechten Ventrikelwand 10 mm. Das, wie schon oben er-
wahnt, hinten rechts vom Aortenostium liegende Pulmonalostium (Abb. 4, P.0.)
ist durch den Annulus fibrosus von dem rechten vendsen Ostium getrennt, dabei
verhalt sich das linke Segel des Ostiums zur Pulmonalis wic beim normalen Situs
das mediale Segel der Mitralis zur Aorta (Abb. 4, 1.S.). Die Pulmonalklappen sind
in gchoriger Weise ausgebildet. Man kann eine rechte, linke und vordere unter-
scheiden. Die rechte liegt dem Ostium venos. dextr. benachbart oberhalb des
linken Segels (Abb.4, x). Umfang der A.pulmonalis in Héhe der Klappen-
commissuren 35 mm. Der AusfluBtrichter der Pulmonalis ist gegen die Vorder-
wand des rechten Ventrikels abgesetzt durch cine ca. 10 mm dicke, von der seit-

Virchows Archiv. Bd. 263, 9
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lichen Wand des rechten Ventrikels ausgehende und bogenformig nach dem vor-
deren Kammerseptumwinkel verlaufende, die vordere Abgrenzung sowohl des
r. vendsen Ostiums als auch des Pulmonalkonus bildende Muskelleiste (Abb.'4, Cr.)

Zwischen dieser Muskelleiste, welche in ihrer Verlaufsrichtung durchaus der
Crista supraventricularis eines rechten Ventrikels bei normalen Verhéltnissen
entspricht und der vorderen Kammerwand befindet sich eine nach links durch das
Septum begrenzte auf 15 mm nach oben erstreckende Nische (Abb. 4, r. 40.Co.).
Das Dach der Nische wird durch die, wie oben beschrieben, wulstférmig vor dem

ADb. 3. Ansicht des rechten Vorhofs und der rechten Kammer von rechts (natiirl. GréBce). Ch. == Chia-
rischer Faden; F.o. = Foramcn ovale; A.2. = hinterer Papillarmuskel; [.8. = linkes (mediales)
Segel der Bicuspidalis; 7.8. == rechtes (laterales) Segel der Bicuspidalis.

Abgang der grofien Gefiafie nach vorn vorspringenden Kammermuskulatur gebildet.
Die Tiefe dieses Raums betrigt im medialen, dem Septum anliegenden Teil 3 mm
und nimmt lateralwirts entsprechend der wachsenden Entfernung der Muskelleiste
von der vorderen Ventrikelwand bis zu 6 mm zu. Nach oben weitet sich die Nische
zu einer kleinen, in simtlichen Durchmessern ca. 6 mm messenden Kuppel aus.
Hier befindet sich nun ein vorn und oben nur von der Ventrikelwand und hinten
unten von dem muskulésen Ventrikelseptum begrenzter Septumdefekt (Abb. 4 D).
Der anteroposteriore Durchmesser der Offnung betrigt 6 mm, der apicobasale 3 mm.
In Verfolgung des Septumdefekts nach links fiihrt ein ca. 4 mm langer Kanal
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rf:_ r.40.Co.
r.Ao.Co.
LS.
s AS

Abb.4. Ansicht der reehten Kammer von reehts vorne (natiirl. Grofe). Ao, -= Aorta; Cr. - Crista

aorticopulmonalis; /) - Septwmdefekt; A.50 o= hintere Septumleiste; 1.5, linkes  Bieuspidalis-

segel; L. — Bndokardleisten: pow. o= pars membranacea; 2. — Pulmonalis; 7.0, - - PPulmonal-

ostium; 7.40.Co. -+ rudimentirer Aortenconus; S.s. ~= (hinteres) Septum spurium;  x -- rechte
Pulmonalklappe.

Vo.

Hi.
Abb, 5. Ansicht der Bagis der rechten Kammer von der Spitze aus (?/; natiirl. Ga08¢). Ap. = Herz-
spitze; (7. = Crista aorticopulmonalis; 7.8, = linkes (mediales) Segel der Bicuspidalis; P.Co. == Pul-
monalconus; 7..40.Co. = rudimentirer Aovtenconus; 7.V, — rechter Vorhof.

direkt in den Ausflufitrichter der Aorta, knapp am unteren Rand der rechten
Aortenklappe. Bei genauercr Untersuchung zeigten sich in der Kuppel der Nische
g%
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an der lateralen und hinteren Wand zwei kleine taschenférmige Leistenbildungen
des Endokards (Abb. 4 und 6, L.).

Das Septum ventriculorum ist an der Herzbasis stark nach links ausgebogen,
dementsprechend ist die unter der vorderen und linken Pulmonalklappe gelegene
Pars membranacea (Abb.4, p.m.) nach links vorgebuchtet. Die vordere und
untere Begrenzung dieser Pars membranacea bildet, von rechts gesehen, ein von
vorn in Héhe des Abgangs der mit Cr (Abb. 4) bezeichneten Muskelleiste nach hinten
unten zichender Muskelwulst (Abb. 4, %.8L.), der an der hinteren Ventrikelwand
herab auf die Herzspitze zulduft und mit dem nach links ausgebuchteten apicalen
Abschnitt des Ventrikelseptums (Abb. 4, S.s.) eine an der Riickwand des rechten
Ventrikels gelegene Nische bildet. Man hat so den Eindruck einer Verdoppelung
des hinteren Septumabschnitts, wobei der rechte Teil von der auf die Herzspitze

ADbb. 6. Ansicht der lateralen Wand des rudimentiren Aortenkonus der rechten Kammer (vergroBer-

ter Ausschnitt aus Abb. 4. %/, natiirl. Grofe). Or. = Crista aorticopulmonalis; k.P. = hinterer

Papillarmuskel; %.8I. = hintere Septumleiste; P.0. = Pulmonalostium, r.40.Co.L. = rudimen-

tarer Aortenconus der rechten Kammer mit Endokardleisten (Klappenrudimente); v.P. = vorderer
Papillarmuskel.

zulaufenden Muskelleiste (A.SL.), der linke Teil von dem nach links abgewichenen
Spitzenanteil des Septums (S.s.) gebildet wird. Durch diese Septumabweichung
nach links ist die rechtsseitige Bicuspidalkammer auf Kosten des Spitzenteils
der linksseitigen Tricuspidalkammer weit iiber die Norm vergrofert.

Linker Vorhof weit (Abb. 7). Endokard hier weiilich verdickt. Das Vorhof-
septum ist im Bereich des Foramen ovale taschenartig nach rechts ausgebuchtet.
(Das noch offene Foramen ovale ist auf Abb. 7 durch eingelegtes schwarzes Papier
bezeichnet, sieche Abb. 7, V.F.0. + S.a.) Einmiindung der Lungenvenen typisch.
Linkes Herzohr klein und von geringer Weite. Gegeniiber liegt eine ebenfalls
herzohrformige Ausbuchtung des linken Vorhofs, die sich ein kurzes Stiick nach
rechts, dorsal von der Hinterwand des rechten Vorhofs liegend, erstreckt (Abb. 7, x).

Das linke Ostium atrioventriculare besitzt 3 Klappen, es findet sich ein
dufleres, medial hinteres und medial vorderes Segel (Abb. 7, V;, V,, V;). Hinterer
Papillarmuskel fehlt, vorderer nur schwach entwickelt (Abb.7, ».P.). Chordae
tendineae des medial vorderen und hinteren Segels z.T. nur 2,5 mm lang, sie
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nehmen ihren Ursprung vom parietalen Endokard (Abb. 7, z). Die Klappensegel
sind infolgedessen in abnormer Weise fixiert und in ihrer Bewegungsfihigkeit
beschrinkt, besonders das mediale hintere Segel.

Die linke Tricuspidalkammer ist abnorm klein, ihre Hohe in apicobasaler
Richtung ist infolge der Septumabweichung nach links um die Hélfte niedriger
als die der rechten Bicuspidalkammer. Zwischen Aortenostium und Ostium ven. sin.
zieht eine stark in die Kammerhéhle vorspringende Muskelleiste von der Septum-
basis aus nach dem Boden des 1. Ventrikels (Abb.7 und 8, ».7'.), dadurch er-

Abb. 7. Ansicht des linken Vorhofs und der linken Kamimer von links (natiirl. Groe). Ao.Co. Aor-
tenconus; Ap. = Herzspitze; fur.s. - linkes Herzohr; D. - Septumdefekt; Sp.L.V. — Spitze des
Iinken Ventrikels; », - &uBcres (laterales); medial hinteres; ¢, — medial vorderer Scgel der
Tricuspidalis; V.F.o.-'-S.¢. - Valvula foraminis ovalls und ausgebuchtetes Vorhofseptum; »./0%.
= vorderer Papillarmuskel; ».7'%. — vordere Tricuspidalisleiste; x — herzohrfdrmige Ausbuchtung
des linken Vorhofs; z — abnorme Fixation des medial hinteren Segels durch kurze Schnenfiiden,

scheint der AortenaustluBtrichter vom Kinstromungsteil der 1. Kammer abgesetzt
und imponiert als ein fiir sich gesonderter Kammerteil in den oben die Septum-
perforation einmiindet.

Aortenostium eng, Umfang 24 mm (Abb. 8. 4o.). Klappen in gehoriger Zahl.
I8s ist eine hintere und rechte und linke vordere, die beiden letzteren mit je cinem
Kranrarterienabgang im Klappensinus, vorhanden (Abb. 8, r. und %.). DieKlappen-
taschen sind tief. Die Abgangsstellen der Kranzarterien licgen iiber der Hohe der
freien Klappenrander. Die vom Sinus der rechten vorderen Klappe abgehende
Kranzarteric (Abb. 8, Kr.) gibt den Ramus desc. ant. ab und verliuft weiter
als Circumflexa dextr. Die vom Sinus der hinteren Klappe abgehende Kranz-
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arterie (Abb. 8, Kl.) verlauft als Circumflexa sin. links von der Pulmonalis nach
hinten zum Sulcus coronarius, iiberlagert vom 1. Herzohr, aus ihr entspringt der
hintere Ramus desc. Die beiden Kranzarterien anastomosieren miteinander durch
einen kleinen vor der Aorta verlaufenden Ast. Umfang der Aorta asc. 25 mm.
A. subclavia dextr. und Carotis communis gehen vom Arcus aortae ab, eine Ano-
nyma fehlt also. Den Isthmus aortae bildet eine ringférmige, oberhalb der steck-
nadelkopfgroBen Einmiindung des Duct. Botalli gelegene Leiste von 7 mm Umfang.
Es ist also ein betriachtlicher Grad von Isthmusstenose vorhanden. Der Duect.
Botalli ist nicht mehr durchgangig.

Abb. 8. Ansicht der linken Kammer von links (natiirl. GroBe). 4o. — Aorta; Ao.Co. = Aorten-

conus; B.Ks. = Boden des Klappensinus; .D. = Septumdefekt; » = hintere Aortenklappe; K.l

= ,linke®”, K.r. = ,rechte* Kranzarterie; # = rechte (vordere) Aortenklappe; ».77. = vordere
Tricuspidalisleiste.

Anatomische Diagnose.

Transposition der groPen Gefdfe mit Situs inversus der Ventrikel (Aorta links
vorn aus linkem Tricuspidalisventrikel, Pulmonalis rechts hinten aus rechtem Bicus-
pidalisventrikel) bei Situs solitus der Vorkife (,,Korrigierte” Transposition). Sub-
aortaler Defekt zwischen vorderem Septum und vorderer Kammerwand. Abweichen
des apicalen Kammerseptumieiles nach links wnd Erhaltenbleiben einer hinteren
Septumleiste in der normalen Septumebene. Abnorm kleiner linker Tricuspidalis-
ventrikel, abnorm grofler rechier Bicuspidalisventrikel. Insuffizienz der Valv. tricus-
pidalis infolge abnormer Fization der Klappensegel am parietalen Endokard bei
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Fehlen des hinteren Papillarmuskels. Chiarischer Faden im rechten Vorhof. Offenes
Foramen ovale. Transposition der Kranezarterien. Isthmusstenose der Aorta. Di-
rekter Abgang der rechien Subclavia und Carotis communis aus dem Arcus aortae.

Epikrise:

Rekonstrieren wir die Kreislaufverhiltnisse wahrend des Lebens,
so war durch die Insuffizienz der linksseitigen Tricuspidalis eine starke
Riickstauung des Blutes in den linken Vorhof gegeben, woranf die Aus-
buchtung des linken Vorhofs nach rechts und zu einem Teil auch die
Erweiterung der Pulmonalis und des rechten Bicuspidalventrikels
zuriickzufiihren sind. Die ungewdhnliche Blutiiberlastung des rechten
Ventrikels infolge der Riickstauung wurde durch den vorhandenen
kleinen Septumdefekt nur zu einem Teil ausgeglichen. Die klinisch
festgestellten systolischen Gerdusche finden in der mangelnden Schluf3-
fahigkeit des linken Tricuspidalis ihre Hrklarung. Die Isthmusstenose
der Aorta hatte kaum cine vitale Bedeutung.

Topische und genetische Lrklirung:

Sehen wir im Sinne Spitzers den Fall als einc gekreuzte Transposition
der groflen Gefalle an (Typus 3), wobel ¢s durch cinen partiellen Situs
inversus des Bulboventrikularteils, wic ihn Lochle, Monckeberg und
Spitzer bei solchen Fallen angenommen haben, zu einer Korrektion
der transponicrten GefaBurspriinge im Sinne Rokilanskys gekommen
ist, so erwarten wir erstens, daf} die links vorne im linken Tri(cuspidal)-
ventrikel befindliche Aorta eine crotfnete | rechts ‘kammerige oder,
um eine fiir normale und invertierte Ventrikel gleich zutreffende Namen-
gebung zu beniitzen, eine tri(cuspidal)kammerige ist, zweitens, dall das
vordere Septum ein Septum spurium, entstanden aus der Crista aop.
und dementsprechend die, bei dem inversen Situs, rechts davon befind-
liche Pulmonalis nur scheinbar durch die Detorsion des Truncus in den
Bi(cuspidal)ventrikel transpouiert wurde. Spifzer unterscheidet bei
dem 3. Typ der Transposition je nach Ausbildung des Ventrikelseptums
zwei Unterabteilungen. Bei'l'yp I11a ist ein grofer, vorderes und hinteres
Septum betreffender Defekt eingetreten, weil die Crista aop. durch die
Detorsion nicht vollstindig in die Ebene des hinteren Septums gebracht
worden war. Mit dem Ausbleiben der vorderen Septumbildung aus
der Crista verbindet sich auch ein Schwund des hinteren Septums
in seinem vorderen Abschnitt. (Bei vollstindigem Schwind kann es
so zur Ausbildung eines Cortriloculare biatriatam kommen.) Bei
Typ 1iIb ist die Detorsion der Crista aop. bis zu ihrer Hinstellung in
die Ebenc des hinteren Septums crfolgt, dabei hat sich dann die Crista
aop. als Ersatz des durch die Detorsion verlorengegangenen cchten
vorderen Septums mit dem hinteren Septum vereinigt, so dall ein
scheinbar normales, vollstindiges Kammerseptum entstehen kann.
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Zwischen Typ IIla und b gibt es Uberginge und dementsprechend
wechselt die Gréfle des Septumdefekts. Stets liegt jedoch der Septum-
defekt zwischen vorderem Septum (spurium) und (echtem) hinterem
Septum, nie, wie in unserem Fall zwischen vorderem Septum und vor-
derer Kammerwand.

Zur besseren Erklirung der topischen Verhéltnisse unseres Falles
geben wir nach dem Vorgang von Spifzer ein Schema der Kammerbasis
mit orthogonaler Projektion der Kammergebilde auf die Basis (Abb. 9a).
Wir haben ein bis auf den vordersten Teil vollstandiges Kammer-
septum mit einem unver-
sehrten Septum mem-
branaceum (Abb. 9a,
schraffiert). Fassen wir
das vordere Septum als
anomales, aus der Crista
aop. hervorgegangenes
auf, so ist die Lage des

Septumdefektes zwi-
schen vorderem Septum
und vorderer Ventrikel-
wand auffillig (Abb. 9a,
5.D.). Wiesoll es an einer
umschriebenen Stelle zu
einem Abweichen der

Abb. 9a. Ansicht auf die verebnete und horizontal cingestellte Crista a0p. von der vor-
Kammerbasis von oben mit orthogonaler Projektion der ler : WA _
Kammergebilde anf die Basis. (Die Bestandteile des tatsich- deren Ventr}kel Var.ld ge
lichen Kammerseptums sind schraffiert. Die Gebilde der kommen sein? Wir ha-
Kammerbasis sind mit ausgezogener Linie, die tiefer liegenden 3 L

Kammergebilde mit gestrichelter Linie konturiert.) Bi. = ben nun weiter die vom
Bicuspidalis: bi.40. = bicuspidalkammerige Aorta; ».Vt. =  hinteren Rand des Sep—
Bicuspidalventrikel; h.SI. = hintere Septumleiste; 2.70. = ¢ defekt h

hintere Tricuspidalisleiste; S.D. = Septumdefckt; s.m. = Pars umaetektes ausgenen-
mewmbranacea; Tri. = Tricuspidalis; ¢r.40.Co. = tricuspldal-  dg, lateralwirts ziehen-
kammeriger Aortenconus; iri.Vt, = Tricuspidalisventrikel; . .

2.8. = vorderes Septum; v.7Tl. = vordere Tricuspidalisleiste. de dicke Muskelleiste

. (Abb. 9a, Cr.), welche
die vordere Begrenzung des Pulmonalconus und die hintere der oben
bezeichneten, vorn gelegenen, durch den Septumdefekt mit dem tri-
kammerigen Aortenconus in Verbindung stehenden Nische bildet (Abb. 9a,
fr.40.C0.). Um den Rest eines echten vorderen Septums, eine vor-
dere Septumleiste, kann es sich dabei nicht handeln, da die Bezie-
hungen der Leiste zum Pulmonalkonus, den sie nach links vorne abgrenzt,
eine derartige Deutung ausschliefen. Wiire eine vordere Septumleiste
vorhanden, so miilite diese nach Spitzer zwischen Pulmonalconus und
Bi-Ostium, also rechts hinten vom Pulmonalconus gelegen sein (Abb. 9b,
v.71.). Betrachtet man die Basis des rechtsseitigen Bi-Ventrikels
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von unten (Abb. 5), so gewinnt man durchaus den Eindruck, daf die
vor .der Muskelleiste (Cr.) liegende Nische . (r.40.Co.) ihrer ganzen
Form nach eine weitgehende Ahnlichkeit mit einem arteriellen Konus
hat. Tatséchlich ist es ja auch ein arterieller Ausflultrichter, denn
das in ihm enthaltene Blut stromt durch den Septumdefekt in den
linksseitigen trikammerigen Aortenconus. KEs wird also durch die mit
Cr. bezeichnete Muskelleiste der Ausstromungsteil der Aorta von dem
der Pulmonalis getrennt, sie entspricht demnach in funktioneller Hin-
sicht vollkommen der Crista aop. Wahrend bei Rokitansky derartigen
Leistenbildungen keine besondere Bedeutung fir die entstehungs-
geschichtliche Kliarung von HerzmiBlbildungen beigemessen und ihre
Entstehung nur als Folge der verédnderten himodynamischen Verhalt-
nisse aufgefalt wurde, betonte Spitzer nachdriicklich, daBl das Auf-
treten solcher Leistenbildungen immer ein phylogenetisch begriindetes
sei, und dafl nur der Grad ihrer Ausbildung von rein dynamischen
Einfliissen abhinge. Auf dem Boden der Spitzerschen Lehre miissen
wir also die fragliche Leiste nicht als eine zufillige, der Crista aop.
ahnliche Bildung, sondern als die aus dem Septum aorticopulmonale
hervorgegangene Crista aop. ansprechen. Damit crbilt die zwischen
Crista und vorderer Ventrikelwand gelegene Nische ihr besonderes
seprige als rudimentéirer Aortenkonus, der mit dem Konus der tri-
kammerigen Aorta an der Stelle eines das Septum aorticum betreffenden
Defektes in Verbindung steht. In dicsem Zusammenhang méchten
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
erklarbar diinkt, als rudimentiire Semilunarklappen auffassen (Abb. 6, L.)

Fassen wir kurz zusammen, so ergibt die Untersuchung der topischen
Verhiiltnisse unseres Falles, die mit Hilfe der von Spitzer angegebenen
Kriterien angestellt wurde, folgende wesentlichen Abweichungen von
dem nach der Theorie Spiizers zu erwartenden Befund:

Als vorderes Septum fanden wir nicht, wie es dic Theorie der schein-
baren Transposition verlangt, eine aus der Crista aop. hervorgegangene
Septumbildung, sondern ein Septum, das bis auf eine kleine defekte
Stelle in seinem vordersten Abschnitt den links vorn im Tri-Ventrikel
befindlichen, voll ausgebildeten Aortenkonus von einem zweiten, rechts
vorn im Bi-Ventrikel vorhandenen rudimentiaren Aortenkonus trennt,
und dadurch sich als wahres, teilweise vom Septum aorticum gebildetes
vorderes Ventrikelseptum erweist. Wenn sich bei Transposition der
groflen Gefifle im Bi-Ventrikel ein rudimentirer Aortenkonus vorfindet,
so ist dieser nach der Lehre Spifzers als Rest des infolge der Detorsion
verodeten bikammerigen Aortenkonus anzusehen, dessen Lage, wie
Abb. 9b (Co.bi.Ao.) zeigt, zwischen Pulmonalconus und bicuspidalem
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Ostium venosum aufzusuchen ist. Der rudimentire Aortenconus unseres
Falles (Abb. 9a, tr. Ao. Co.) befindet sich zwar im Bi-Ventrikel, liegt aber

Vo.

Au.tri Ao..

Al
/s
@/ :

.o .61 A0l F
LZ- ZTZ Vt— -~ / ...... .

Abb. 9c.
Abb. 9b und ¢. Die als Abb. 2d und-e wiedergegebenen Spiteerschen Skizzen iibertragen auf Situs
inversus der Ventrikel (zur Erleichterung des Vergleichs mit Abb. 9 a).

ganz vorn und ist von der voll entwickelten Aorta durch ein defektes
Septum aorticum, von dem hinter ihm liegenden Pulmonalconus durch
die Crista aop. getrennt, entspricht also einem rudimentéren trikamme-
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rigen Aortenconus, da er wie beim normalen Situs von dem Pulmonal-
conus durch die Crista aop., von der vollentwickelten Aorta durch den
Rest des Septum aorticum abgegrenzt ist. Daraus ergibt sich, daBl die
vollentwickelte Aorta unseres Falles nicht eine erdffunete trikammerige,
sondern eine verlagerte normale bikammerige ist, daB also nicht eine
scheinbare, sondern eine wirkliche Transposition von bikammeriger
Aorta, Pulmonalis und dem rudimentéren trikammerigen Aortenkonus
vorliegt.

Die Annahme einer wirklichen Transposition setzt die Moglichkeit
voraus, daB der bikammerige Aortenkonus nicht, wie es Spitzer bei
der Detorsion annimmt, ausgezerrt werden mufl und verddet, sondern
auch wirklich in den Tri-Ventrikel transponiert werden kann, wobei
dann der teilweise eroffnete trikammerige Aortenkonus seinerseits
eine Verlagerung in den Bi-Ventrikel erfahrt. Wir stellen uns auf den
Standpunkt, daB tatséichlich eine Verlagerung des bikammerigen
Aortenkonus vorkommen kann, denn eine Auszerrung und Abdrehung
des bikammerigen Aortenkonus infolge einer durch die Detorsion
bedingten Entfernung des Truncusteiles der Aorta vom Bulbusteil
(s. Einleitung) 148t sich doch nur dann denken, wenn das arterielle
Ende der Herzschleife in frithem Euntwickiungszustand die normale
Torsion durchgemacht hat und der bikammerige Aortenkonus in diesem
Stadium sich durch Einbezichung des der bikammerigen Aorta zu-
gehorigen proximalen Bulbusabschnittes in den Ventrikel gebildet hat,
bevor die Detorsion des arteriellen Endes einsetzt. Ist der proximale
Bulbusabschnitt aber noch nicht in den Ventrikel einbezogen, so mufl
u. E. eine Detorsion des arteriellen Endes ja auch zu einer Zuriickdrehung
des Bulbusteiles und damit zu einer Verlagerung der Bulbussepten
und arteriellen Koni ohne irgendwelche Zerrungserscheinungen fithren.
Diecse Entstehungsart zeigt unser Fall, wie wir glauben, cindeutig.

Nachdem die vorliegende Millbildung eine derartige Erklarung er-
fahren hat, diirfte sich eine weitere Feststellung ergeben. Vergleicht
man némlich die Lage der Crista aop. in unserem Falle (Abb. 9a, Cr.)
mit der, welche sie beim IV. Transpositionstyp einnimmt (Abb. 9¢, Cr.),
so laBt sich eine weitgehende Ahnlichkeit in der Stellung der Crista
aop. zur Sagittalebene erkennen. Wir schlieflen daraus, dafi in unscrem
Falle der Grad der Detorsion dem entspricht, der bei dem 1V. Trans-
positionstyp die Regel ist; die Ubereinstimmung unseres Falles mit dem
IIT. Transpositionstyp wire so nur durch die wirkliche Transposition der
Bulbusteile vorgetduscht. Mit dieser Transposition in Zusammenhang
steht eine ungewdshnliche Bildung des hinteren Septums unseres Falles,
wie sie in der Arbeit Spitzers nicht in Betracht gezogen worden ist.
Spitzer stellb bei dem III. Transpositionstyp fest, dafl das hintere
Kammerseptum normal geblieben ist und nur das vordere Septum
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eine anomale, aus der Crista aop. hervorgegangene Bildung ist. Erst
bei dem hdochsten Grad von Detorsion, dem IV. Typ der gemischten
arteriell-venosen Transposition, wie sie in der Einleitung kurz gekenn-
zeichnet wurde (Abb. 9 ¢), wird auch das echte hintere Septum, wie
das echte vordere Septum schon beim III. Typ auf eine Leiste verklei-
nert und funktionell durch eine anomale Bildung ersetzt. Als Ausgangs-
material sieht Spifzer die oben schon erwihnte 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¢) und mit dieser zu einer vollkommenen Scheidewand verschmel-
zen kann. In unserem Falle, der, wie eben besprochen, hinsichtlich
der Stellung der Crista aop. gewisse Ahnlichkeiten 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, k. SI., vgl. auch Abb. 4). Das anomale, voll-
entwickelte hintere Septum ist zwar nach der Tri-Kammer hin verlagert,
aber nicht so, dal dadurch wie beim Typ IV das Tricuspidalostium
von dem ihm zugehérigen Ventrikel abgetrennt wird (Abb. 9e¢, T'r.).
Die Bildung des anomalen hinteren Septum ist also nicht von der vor-
deren Trileiste, deren Lage in unserem Falle auf Abb. 9a, 7 u. 8 mit
v.Tl. bezeichnet ist, sondern, wie wir annehmen miissen, von dem hinteren
Schenkel der Tri-Leiste ausgegangen, da ein anderes Bildungsmaterial
zwischen der hinteren Septumleiste und dem Tri-Ostium nicht in Be-
tracht kommen kann. Die Entstehung dieser Bildung denken wir uns
folgendermaflen: Durch die starke Detorsionsstellung der hyper-
trophischen Crista aop. waren in Analogie zum IV. Typ Bedingungen
gegeben, welche durch Beeinflussung der Blutstrémungsrichtung 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, von den beiden Aortenkoni in der Sagittal-
ebene festgelegt, erhalten geblieben und nicht durch die in der Ebene
der vorderen Trileiste stehende Crista aop. ersetzt worden war. So
kam es, gewissermaBen als Resultante aus den einander widerstreben-
den, die Blutstrémungsrichtung 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 von Transposition der groBen
GefaBe in vollkommener Anlehnung an Spitzer topisch zu kliren, sind
dabei aber zu einer entstehungsgeschichtlichen Deutung gekommen,
die mit Spelzers Theorie der Transposition nicht iibereinstimmt. Der
Grund der Unmdglichkeit einer genetischen Erklarung im Sinne Spitzers
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ist dadurch gegeben, dall wir in unserem Fall als vorderes Septum nicht
ein aus der Crista aop. hervorgegangenes anomales Septum vor-
gefunden haben, sondern ein Septum, das zwei Aortenkoni trennt
und in seinem vordersten Abschnitt einen beide Coni in Verbindung
setzenden Defekt aufweist, ein Septum, das nur aus dem Septum aorti-
cum hervorgegangen sein kann. Der sichere Beweis fiir diese Annahme
ist im Vorhandensein einer den rudimentiren Aortenconus von dem
hinter ihm liegenden Pulmonalconus abgrenzenden Muskelleiste ge-
geben, die durch ihre topischen Beziehungen als Crista aorticopul-
monalis gekennzeichnet ist. Wir sehen die MiBlbildung darum als eine
mit Situs inversus des Bulboventrikularteils einhergehende wirkliche
gekreuzte Transposition von bicuspidalkammeriger Aorta, rudimen-
tirem tricuspidalkammerigem Aortenkonus und Pulmonalis an und
glauben somit nachgewiesen zu haben, daf es, unbeschadet der sicher
fur die groBe Mehrzahl der Fille zutreffenden Theorie Spitzers von der
scheinbaren Transposition, doch Falle gibt, bei denen eine wirkliche
Transposition der groBen Gefille vorliegt.
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