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Seit  A. Spitzer vor  einigen J a h r e n  seine Theorie  fiber die Trans-  
pos i t ionen der  gro{~en Gef~Be und  andere  Mil~bildungen des Herzens  
entwickel te ,  h a t  eine ganze Reihe  yon  angeborenen  Mi~bi ldungen 
des Herzens  eine neue Erk l~rung  erfahren.  RoIcitansky erkl~rte  alle 
F o r m e n  der  Transpos i t ionen  durch  die Drehung  des Sep tum trunci  
innerha lb  der  fix b le ibenden  l~ohrwandung.  Nach  Spitzer s ind hingegen 
eine in  der  Phylogenese  begrf indete  Unvol l s t~nd igke i t  der  normalen  
Rech t sd rehung  des Herzschlauches  und  die d a m i t  e inhergehende Ver- 
k f immerung  der  no rma l  angelegten  Septen  einerseits  und  das  Heran-  
wachsen  normalerweise  be im Menschen nur  rud imen t~r  en twicke l te r  
Le is ten  zu mehr  oder  weniger  vo l lkommenen  falschen Septen  anderer-  
seits die  Ursache  und  das  Wesen  der  Transpos i t ionen.  

Tats~chl ich haben  nun  alle b isher  beobach te ten  F~l le  den  Anforde-  
rungen  Spitzers entsproehen u n d  seine Theorie  y o n  neuem gestfi tzt .  
Das  gi l t  auch ffir den vor l iegenden Fal l ,  den ieh ira St.  Josefs -Kinder-  
spi t~l  in  W i e n  obduzier te .  

Es handelt sich um ein 2 Monate altes, 56 em langes, weibliches Kind, das 
seit der Geburt an Atemnot, Schw~che, irregul~rem Puls lift. Die Obduktion 
ergab folgenden I-Ierzbefund. Herzbeutel, mit breiter Fl~che vorliegend, enth~lt 
einige Tropfen klarer Flfissigkeit. Das Epik~rd glatt und gl~nzend. Herz auf- 
fallend groin, namentlich der linke Ventrikel auffallend vergr6Bert. Die Herz- 
spitze wird ausschliel~lich veto ]inken Ventrikel gebildet, indem der Sulcus longi- 
tudinalis anterior schr~g yon der I~erzbasis fiber die vordere Herzwand nach 
rechts herabl~uft. ])as aus dem rechten Ventrikel entspringende, der Lage nach 
der Arteria puhnonalis entsprechende Ge f~  verl~uft, wie auch die Lage seiner 
Klappenebene zeigt, in seinem aufsteigenden Stiick steiler als gewShnlich und 
kreuzt hSher das aus dem linken Ventrikel welter hinten und links entspringende 
grebe Gef~B, welches der Lage nach vollkommen einer Aorta zu entsprechen scheint. 
Dieses Gef~B zieht, nicht wie der Anfangsteil einer normalen Aorta, schief nach 
rechts oben, sondern ebenfalls steiler, mehr gerade nach hinten oben. Beide Ge- 
f~13e scheinen also in ihren Anfangsteilen weniger als normal zu konvergieren. 
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])or grOBte Herzumfang, gemessen an der Herzbasis, betrggt 12 em, die Ent-  
fernung Herzbasis--Spitze 5 era. Bei Er6ffnung des Herzens finder sich im linken 
Ventrikel eins zweizipfelige Klappe mit zarten, d/innen, vollkommen schluflfghigon 
Rgndern. Bei Er6ffnung des reehten Ventrikels, dessen It6hle auffallend eng ist, 
finder sich eine dreizipfelige Kiappe, die gleichfalls zart und schlugfghig ist, Sehon 
vor ErOffnung des aus dem rechten Ventrikel sntspringenden Gefgl~es, das, wie 
gesagt, zungchst als Arteria pulmonMis angesprochen wurde, zeigt sieh, dab yon 
diesem GefgB die gro~en GefgBe des Halses abgehen. Bei der ErSffnung ergibt 
sich, dab sich in den Taschen zweier Klappen die Ostien zweier Coronararterien 
linden, so dM3 dieses Gef/~13 als Aorta bezeichnet werden mut~. Die genaue Unter- 
suchung ergibt folgende Verhgltnisse: 

Das eben beschriebene Gefgg hat drei hMbmondfSrmige Klappen, und zwar, 
im Sinne der Lage des Herzens in der Leiehe gesproehen, eine vordere, eine rechte 
und eine ]inke Klappe. In  der Tasehe der reehten und ]inken finder sieh je ein 
kleines Ostium, yon welchem die Sonde einerseits in die reehte, andererseits in die 
linke Coronararterie gelangt. Die Arterie m i t t  in erOffnctem Zustand oberhMb 
der Klappen 2,2 cm. Sie verlguft zun~chst nach links und oben, tiberkreuzt dabei, 
wie erw/~hnt, hSher ~ds nornml das aus dem linken Ventrikel kommende Gel/iS, 
bildet hierauf links yon der Trachea knapp oberhalb der Bifurkation einen Bogen 
um den linken Bronchus nnd verliiuft links yon der Wirbelsgule naeh abwgrts. 
Aus dem Bogen entspringt reehts yon der Traehea eine verhfiltnismgfiig weite 
Arterie, (lie sich dann in die reehte Carotis and Subclavia teilt also eine Arteria 
anonyma darstellt. Nine kurze Strecke welter nach links gehen gleiehfalls aus 
dem Bogen die linke ()arolis and Subclavia ab. Unmittelbar nach dem Abgang 
der linken Subelavia, am {i:bergang" des Aortenbog'ens in den ahs~eigenden Tell 
des Oef/iges, fin(let sich in der Wand eine n{leh links konkave Leiste, die ein kleines 
Ortihehcn umlagert. In dieses (~riibehen l/if3t sieh eiim d{inne Sonde einf/ihren, 
welche in das Lumen <los gleic'h zu beschreibenden, a.us dem linkcn Ventrikel kom- 
menden groBen (~cfiiges f{ihrt. Mithin entsprieht diescs (Iriibehen dem Ostium des 
l)uetus BotMli. 

Das aus dem reehten Ventrikel welt vorne cntspringende grebe artcrielle 
Gefiig ist also die Aorta. Die Wand des reehten Ventrikels ist 0,8 em dick. Die 
P;~pillarmuskel and Trabekel sind sehr krf~ftig, die Ausfhfl3bahn des reehten Ven- 
trikels schr eng. In  der Ventrikelseheidewand finder sieh ein etwtv 3 m m i m  Durch- 
messer haltender Defek~, der in den lir~ken Ventrikel fiihrt and an seJnem hintcren 
Rande einen niedrigen, diinnen, membranOsen Saum besitzt, der einem Rest 
der Pars membranacea septi ventrieulorum zu entspreehen seheint. Der rech6e 
Vorhof isf sehr gergumig, in ihn miinden in gew6hnlicher Weise die Vena eava 
superior und inferior ein. 

Aus dem linken VentrJkel entspringt jones eingangs beschriebene grebe Go- 
feB, welches drei halbmondf6rmige Klappen, and zwar eine hintere, rechte und 
linke aufweist. Seine Breite oberhalb der Klappen mi~f 2,3 era. Das Gcfg(3 ver- 
]fiuft auf einer Streeke von etwa 2 em naeh auf- nnd riiekwgrts und t, eilt sich dann 
in zwei starke ]~.stc, welehe in die reehie nnd linke Lunge eintreten, lm Seheitel 
des linken Astes ist eine kleine 0ffnung, dureh welehe die Sonde in das oben als 
Aorta besehriebene Oef/tB gdangt.  Knapp unterhalb der rechten Hglfte der hin- 
teren Klappe finder sieh im obersten Anteil des Septums eine kleine hSutige Mere- 
bran, welehe, yon der HOhle des linken Ventrikcls aus betraehtet,  hinter einem 
0,3 em hohen, dicken, krgftigen Muskelwulst verschwindet. Lctzterer umgrenzt 
arkadenfSrmig eine kreisrunde 0ffnung (siehe Abbildung a), dutch welehe man in 
den rechtcn Ventrikel gelangt und welche bercits in der Besehreihung dieses er- 
w/thnt wurde. Dieser Muskelwulst (b), weleher den oberen und hinteren Rand den 
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Septumdefektes bildet, verdeckt den frtiher besehriebenen niedrigen, membran6sen 
Saum am hinteren Rande  des Septumdefektes, der deshalb nur  yon rechts her zu 
sehen ist. 

(Prof. A. Spitzer, der die Ofite hat te ,  das Iterz genau zu untersuehen, besehreibt 
den Verlauf dieses Muskelwulstes in folgender Weise: Er  umgreift  das PulmonM- 
ostium, dr/~ngt sieh an  der Kammerbasis  won h in ten  zwisehen Pulmonalost ium 
und Aortensegel der Mitralis and  werliert sieh an der Basis des letzteren. Aueh 
yon der Ventrikelwand zieht ein Wuls t  an der Kammerbasis  zwisehen PulmonM- 
ostium und  Aortensegelbasis und  werliert sieh auf dem Aortensegd in der Riehtung 
des hinteren Wulstes. Zwischen beiden Wiilsten und  den entspreehenden vorderen 
nnd  hinteren Anteilen des Aortensegels findeg sieh je ein Grfibehen. Der mittlere 
Tell des Aortensegels abet reieht bis an  den linken Rand des Pulmonalost iums 

heran  und  h i i lg t  - -  mi t  Ausn~hme won ,zorne und  hinten  - -  yon diesem ebenso 
in die linke Kammer  herab wie normM yon der linken Aortenwand. Es maeht  
den Eindruck, a.ls ob ein einheitlieher, an  der Kammerbasis  zwisehen Pulmonal- 
ostium und  Aortensegel won worne naeh h in ten  werlanfender Wuls t  dureh die Heran- 
dr/~ngung des Segels an den 0s t iumrand  in einen vorderen und  hinteren Absehni t t  
geteil~ und  dadureh aueh eine zwisehen Wulst  und Segel befindliche, rinnenf6rmige, 
bl ind n~eh oben gesehlossene Nisehe in  zwei Griibehen zerlegt worden wire.) 

Die Wanddicke des linken Ventrikels betri~gt 1 era, die Mitralklappe ist, ent- 
sprechend entwiekelt. Der linke Vorhof is~ auffallend eng, die Lungenvenen 
miinden in ihn  in  gew0hnlieher Weise ein. Die mediale Vorhofswand zeigt eine 
senkreehte, etwa 0,5 em lange g inne ,  in deren Grund eine kleine 0ffnung is~, 
durch welehe eben eine Sonde sehr/~g dureh das Vorhofsseptum hindurch in eine 
Nuskeltasehe des reehten Vorhofs gelangt, die yon Limbus Vieusseni und Valvula 
foraminis ovalis gebildet wird. 

Die iibrige Sektion ergab Stauung in Leber und Milz, sons~ keinen wesenflichen 
pathologisehen Bef and. 
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Aus dem am Herzen erhobenen Befund geht hervor, dab die beiden 
Ventrikel, abgesehen yon einem kleinen Defekt ins Septum, vollkommen 
voneinander getrennt sind; der linke Ven~rikel hat eine zweizipfelige, 
der rechte eine dreizipfelige Klappe. In  den linken Vorhof miinden 
die Lungenvenen, in den rechten die Hohlvenen ein. Das Vorhofsseptum 
ist unversehrt, die beiden Segel des Foramen ovale sind entspreehend 
entwiekelt. Eine wesentliche Abweichung gegen die Norm zeigen hin- 
gegen die groSen Gef/s indem das im rechten Ventrikel en~springende 
Gef/s sich dutch die Coronarostien seiner Klappentaschen, dutch seinen 
Verlauf und die Abgabe der Gef/~$e des grol~en Kreislaufs als Aorta, 
das aus dem linken Ventrikel kommende wegen seiner Ver~stelung 
in den Lungen als Arteria pulmonalis erweist, t t ierbei verl~uft die 
Aorta vor der Arteria pulmonalis. Mi~hin besteh~ hier eine reine Trans- 
position der groften Gef~fte, weiter ein Defek~ im oberen Anteil tier 
Kammerseheidewand. 

Diese Mil~bildung reiht sich demnach in Gruppe 3b des Spitzerschen 
Schemas. 

F/ir die Erkl~rung der vorl~egenden MiBbfldung sind der gesehil- 
derte Muskelwulst und der ~l~aum zwischen ihm und dens Aor~ensegel 
der Mitralis yon besonderer Bedeutung. Bei der Erkli~rtmg ist in Be- 
tracht  zu ziehen, daft die Kammerscheidewand normal durch Ent-  
~egenwachsen der vorderen und hinteren Septumanlagen gebildet wird. 
l)iese beiden Septumanlagen werden erst durch eine Rechtsdrehung 
des vorderen Herzanteiles sagittal gegeniibergestellt, wodureh gleich- 
zeitig die Crista supraven~rieularis im rech~en Ventrikel transversal ein- 
gestellt wird. Erfolgt aber diese, physiologischerweise in der phylo- 
ger)etisehen Entwieklung stattfindende Rechtstorsion nicht oder unvoll- 
~t/~ndig, d. h. bleibt ein partieller Detorsionszustand naeh links erhalten, 
so kommt  es zu einer Sagittalstcllung und einem dem Detorsionsstadium 
entsprechenden Verwachsen der Crista supraventrieularis End zu ihrer 
Vereinigung mit dem hinteren Septum, zu einer in ihrem vorderen 
Anteil falschen Kammerseheidewand, die je nach dem Grade der Ver- 
einigung einen kleineren oder grOSeren Defekt aufweist. Betrachten 
wir nun die an unserem Herzen vorgefundenen Verh~ltnisse, so ersehen 
wir zun~chst aus dem Verlauf der GefSBe und der Anordnung ihrer 
Coron~rostien, dab das Herz naeh links detorquiert ist. Die Form des 
Herzens. beziehungsweise die starke Vergr51~erung des hnken auf 
Kosten des rechten Ventrikels, erkl~rt sich im Sinne der vorliegenden 
Ausf~ihrungen daraus, da/3 dem Detorsionsstadium auch eine Rfickbildung 
de~ normalen vorderen Kammerseptums entspricht, wodureh die Schei- 
dung des der reehten Kammer  angehSrigen AusttrSmungsteiles der 
Pulmonalis yon der linken Kammer  aufgehoben und dutch die zu einer 
vorderen Scheidewand erg'~nzte Crista dem linken Kammerraum zu- 

Virchows Archiv. Bd. 263. 1~ 
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geteilt wird. Der in unserem FMle das Pulmonalostium yon links um- 
greifende Wulst an der Basis der linken Kammer  s t immt topographiseh 
mit dem Verlauf einer rudimenti~ren, eehten, vorderen Kammerseptum- 
leiste iiberein, wghrend der reehts yon der Pulmonalis diese yon der 
reehten Kammer  aussehliel~ende, vordere Anteil des tatsgehlichen 
Kammerseptums die Lage einer Crista supraventricularis besitztl 
Jener Wulst links yon der Pulmonalis ist also als rudimentgres, eehtes, 
vorde~es Septum, der vordere Teil der vorliegenden Scheidewand hin- 
gegen als falsches Septum, als Crista anzusehen. Der zwisehen beiden 
eingesehlossene Raum der linken Kainmer ist also der normale Aus- 
str6mungsteil der Pulmonalis, geh6rt eigenglieh der reehten Kammer  
an und ist nut  dutch die Riickbildung des wahren, vorderen Septums 
und dureh die zu einem falschen Septum vorgewaehsene Crista yon der 
rechten Kammer  ab- und der linken zugeteilt. 

1XTach 8pitzer ist aber beim Menschen die Anlage einer in der Phylo- 
genese auitretenden rechtskammerigen Aorta noeh vorhanden und zwar 
als eine nach oben blind endigende Kuppe oder Rinne an der Basis 
der rechten Kammer  hinter der Crista und reehts vom Kammersep- 
gum. Infolge der Detorsion (Linksdrehung) wird dieser rechtskammerige 
Aortenkonus er6ffnet und vor die Puhnonalis gedreht, wghrend der 
linkskammerige (normale) Aortenkonus sehrittweise verschlossen wird. 
Daher entspringt die Aorta in nnserem Falle vorne aus dem reehten 
Ventrikel, rechts yon der sagittal gestellten Crista. Der im linken Kam-  
merraum links von dem als Rest des vorderen Septums erkanntem 
basalen Wulst, zwischen diesem und dem Aortensegel befindliche, durch 
letzteren in 2 Griibchen geteilte, naeh oben gesehlossene, rinnenf6rmige 
Raum hingegen entspricht naeh dieser Topographie einem verschlosse- 
hen, l inkskammerigen Aortenkonns und ist als soleher zu deuten: 

Alle diese Vergnderungen erkl/iren sich also ans der eine phylogene- 
tische Reminiszenz darstellenden, nach links erfolgenden Detorsion 
des I-Ierzschlauches, die dureh die geringere Umeinanderwicklung der 
grol~en GefgBe und dureh die Stellung ihrer Klappen bestgtigt wird 
(die normal hintere, eoronarostienlose Aortenklappe ist naeh vorne, die 
2 mit  Coronarostien versehenen normal vorderen seitlichen sind naeh 
hinten seitlieh gekehrt, ebenso liegen die Pulmonalklappen verkehrt). 

Es sind also tatsgchlieh jene Befunde erhoben worden, die naeh 
Spitzer ftir eine fehlerhafte Drehung und ein Erhaltenbleiben der 
rechtskammerigen Aorta sprechen sollen. Es lgBt sich mithin auch 
dieser Fall im Sinne der Spitzerschen Theorie ungezwungen erklgren 
und scheint eine Stiitze f/ir sie zu bilden. 


