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Das Vorkommen der einfacheren Mif~bildungen des Herzens: 
offenes Foramen ovale, erhaltener Ductus Botalli, Lficken im 
Kammerseptum, gemeinsamer Truncus arteriosus, Erhaltung em- 
bryonaler Aortab6gen -- ist als Folgen einfacher Entwicklungshemmung 
zu erkl~ren, als Erhaltung vorgebildeter Durchgangsstufen in der 
normalen individuellen Entwicklung, also als Hemmungen innerhalb 
der ontogenetischen Entwicklung -- in casu innerhalb der individuellen 
Entwicklung. 

Im Gegensatz hierzu linden sich tiefgehende Ver~nderungen der 
Herzarchitektur,  die viol ri~tselhafter sind: die Transpositionen der 
Herzarterien. Diese kSnnen nicht als Folgen einer einfachen Entwick- 
lungshemmung aufgefai~t werden, da man embryologisch keine Stufe 
mit Kennzeichen ffir die Transpositionen nachweisen kanm Auch 
li~l~t sich durch ontogenetische Studien nicht einmal andeutungsweise 
eine Vertauschung der KammerzugehSrigkeit der Aorta und der Pul- 
mona]is nachweisen; trotzdem bildet die Transposition einen Mechanis- 
mus, der den Kreislauf in geordnete Bahnen leitet, die indessen in 
wesentlichen Beziehungen yon den physiologischen abweichen. 

Es ist Alexander Spitzer 1' 2 der durch eingehende Studien des 
Bauplanes und der Entwicklung, sowohl des normalen als des mi l l  
bildenden Herzens, namentlich des l~eptilienherzens so wesentliche 
Anhaltspunkte ffir eine neue, sicher verankerte Lehre an den Tag 
gebracht hat, dal~ e r  dadurch imstande ist, nicht nur die zahlreichen 
F~l]e yon Mil~bildungen zu erkl~iren, die in sehler eigenen Arbeit be- 
schrieben sind, sondern auch sparer verSffentlichte, die vermeint]ich 
seiner Lehre widersprachen (H. W u r m  8, A.  Spitzer4). 

Nach seiner Lehre sind Mil~bildungen des Herzens, besonders die 
Transpositionen, als Rfickschlag auf phylogenetisch ~ltere Entwick- 
lungsstufen aufzufassen. 
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Npitzer ffihrt aus, dag sich bei den Reptilien zwei getrennte Septa. 
linden, die sieh dureh Truneus und Bulbus arteriosus erstrecken und 
diese dadurch in drei Gefi~l~e teilen: eine dextro-ventrikulare, eine 
sinistro-ventrikulare Aorta und A. pulmonalis (Abb. 1). Dutch ver- 
gleichende, phylogenetische Studien zeigt er, dab das einfache Trun- 
cusseptum, Septum aortico-pulmonale der Hom6othermen durch Ver- 
sehmelzung des Septum aortieum (zwisehen den beiden Aorten ) und des 
Septum aortieo-pulmonale I (zwisehen der Pu]monalis und der rechts- 
kammerigen l=~eptilienaorta) entstanden ist, indem die dextroventriku- 
lare Aorta in der Stammesentwieklung zugrunde gegangen ist (Abb. 2). 
Diese Entwieklung erkl~rt er dureh mechanisehe Verhiiltnisse: Erst 
sp~t in der Entwicklungsgesehichte, bei den hSher gearteten Tierfor- 
men tritt die Lungenatmung auf und dann bei den warmblfitigen Tier- 
arten eine VergrSgerung des Lungeneapillarengebietes, wodurch eine 
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Abb. I. Schema des T~mncus ~rteriosus beim idealen Ieptilienherzen. I. IL IH. ZV. = distale 
Bulbuswiilste; s.aop.  I~!or im~res  Septum aortico-pulmonale; s.ao. = Septum aorticum (dies ver- 
einigt sich proximal mit dem Kammerseptum); lk .ao.  = sinistro-ventrikul~ire Aorta; rk.ao.  --~ dextro- 

ventrikulare Aorta; P = 1)ulmonalis. 

Abb. 2. Truncus arteriosus beim S~ugertypus. s . a o p . I I  = das sekund~ire Septum aortico-pulmonale, 
alas sich proximal mit  dem Kammerseptum verbindet. 

zunehmende Ffillung der Pulmonalis und deshalb auch der linkskamme- 
rigen Aorta bedingt wird. Ferner ]~Bt sich in der Stammesentwieklung 
eine zunehmende Torsion (uhrweise) und eine Sinistroverlagerung des 
]3ulbus naehweisen, die bewirken, dab die linkskammerige Aorta immer 
mehr fiber den ]inken Ventrikel gestellt wird, was ihre Entfaltung zur 
Folge hat. I)iese beiden Erscheinungen bewirken, dab die rechtskammerige 
Aorta zusammengedriickt wird -- zngrunde geht (Abb. 2). I-Iierdurch 
werden die beiden prim~iren Scheidenenden zum sekundgren Septum 
aorticopulmonale vereint. Aber ihre Ausl~ufer sind immer noch erkenn- 
bar, indem Septum aorticum zum vordere1~ Tell des Kammerseptums 
wird und Septum aortieum pulmonale I nach reehts, unten auf die 
Kammerbasis als Crista supraventricularis verl~uft, die den Conus 
pulmonalis nach hinten begrenzt, w~hrend es sich beim Apex in die 
Trabecula septomarginalis fortsetzt. Spitzer fa~t diese ganze Muske]- 
leiste unter dem Namen Crista ~ortico-pulmona]is zusammen. 

~irchows Archiv, Bd. 26~, 4~ 
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Spitzer meint nachweisen zu kSnnen, dab sich auch im S~uger- 
herzen dorsal zur Teilungsstelle dieser Ausl~ufer ein rudiment~rer 
rechtskammeriger Aortenkonus finder. Er  ist yon dem linkskamme: 
rigen Aortenkonus durch den t~est des Septum aort icum und veto 
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Abb. 3. Schema der Kammerbasis,  veil oben gesehcn 
(boi S~ugern). s.vt. = Septum ventriculorum; cr.+tsm. 
=Crista aortico-pulmonalis (supraventricularis) + Tra- 

beculae septomarginale; co.rk.ao.=Blind endigender, 
rudiment~irer Konus der rechtskammerigen Aorta; v.tl. 
=vordere  Trieaspidalisleiste. m i . = O s t i u m  mitralis; 

tri. = Ostium trieuspidalis. 

Conus pulmonalis durch die 
Crista aortico-pulmonalis ge- 
trennt.  I t ierdurch bildet der 
basale Tell der Crista aortico- 
pulmonalis die Grenze zwi- 
schen dem AusstrSmungsteil 
der Pulmonalis und dem der 
rudiment~ren rechtskamme- 
rigen Aorta, dieser wird nach 
hinten yon der vorderen 
Tricuspidalisleiste begrenzt 
(Abb. 3). 

Indem er s~mtliche Arten 
yon Transposition besprlcht, 
zeigt Spitzer, dal~ die frfiheren 
Lehren, die sich entweder auf 
eine angenommeno Drehung 
der ganzen Kammersehleife  

(Keith) griinden oder nur auf eine solche des Truncus oder Bulbus 
(Hochsinger) oder auf eine Kombinat ion beider in entgegengesetzter 
Richtung (Lochte) oder nur der des Septum aortico-pulmonale innerhalb 
des Bulbusrohres (Rokitansky) -- also auf eine Drehung, die nur eine 
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Abb. 4. Schema der Kammerbasis des besehriebenen ~orzens. A o ( r l ~ . a o . )  = die ,,transponierte" 
Aorta, die also der rechtskammerigen Aorta entspricht; cr. = die stark hypertrophische Crista aortieo- 
pulmonalis, die das Kammerseptum bildet, w~hrend v.s.vt. = der atrophische Tell des wirkliehen 
vorderea Kammerseptums, und die punktierto Linie zeigen, we Septum ventrieulorum liegen mfiBte; 

co.lk,ao. = blind endigender, nicht entfalteter, rudimeat~rer Teil der linkskammerigen Aorta. 
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Vertauschung der arteriellen Gef~Bostien ohne verandertes Septum 
bewirken sollte, also eine echte Transposition, im Widerspruch mit 
der Phylogenese und unmSglich sind. 

Damit eine solche richtig ware, wfirde es .auch notwendig sein, 
dal~ stets beide arterie]len Gefal3e vertauscht sind und nicht nut  die 
Aorta. Eine solehe Deutung kann also nur in bezug auf die gekreuzte 
Transposition benutzt werden. 

Spitzers Theorie geht darauf hinaus, dal~ es sieh bei den Trans- 
positionen um eine unvollendete Torsion handelt, eine Detorsion (d. h. 
gegenuhrweise erfolgende Drehung, wenn man dem Verlauf distal I ron 
oben] --  proximal [nach nnten in den Truncus] folgt) des Bulbus und 
Truncus arteriesus, und g]eichzeitig mit der Detorsion ist eine Versehie- 
bung des Septums erlolgt. Hierin sueht Spitzer die primaren Ursachen 
der Transpositionen. Die verschiedenen Grade yon Transposition 
sind dann als verschiedene Grade yon Detorsion zu deuten, die be- 
wirken, dab sich der linkskammerige Aortenkonus sehliel~en --  zu- 
grunde gehen wird, wenn er wegen der unvol]endeten Torsion nicht 
tiber die linke Xammer hingedreht wird, wahrend sieh dahingegen 
der rechtskammerige Aortenkonus 6ffnen und entfalten wird. Je mehr 
die rechtskammerige Aorta fiber die rechte Kammer hingedreht wird, 
desto mehr wird die Crista aortico-pulmona]is naeh links gedreht werden 
und sieh in die Achse des hinteren Kammerseptums stellen und dadureh 
in die Bildung eines Septum ventriculorum mit hineinbezoge n werden. 
It ierdureh kann ein gutentwickeltes Kammerseptum entstehen, das 
bewirkt, dab die Pulmonalis anseheinend yon der linken Kammer aus- 
geht. Sie rut es jedoeh nur dem Anscheine hath, da sie auch fernerhin 
ihren Platz rechts vom wirklichen vorderen Kammerseptum behglt, 
das in diesen Fgllen als eine Leiste auf der Vorderwand der linken 
Kammer zu erkennen ist. 

Die Transposition ist also nnr eine anscheinende. 
Naeh diesen einleitenden Bemerkungen will ich zur Besehreibung 

unseres Falles fibergehen. 

Knabe, reohtzeitig geboren, 4250 g, 5~ cm. Mutter wghrend der Schwangerschaft 
und der Entbindung gesund. Entbindung normal, in Chloroformnarkose. Kind yon 
Geburt an eyanotiseh; hat gut getrunken; stirbt 9Tage nach der Geburt recht pl6tzlieh. 

Aul~erordentlich gut entwickeltes, ~usgetragenes Kind. Haut eyanotisch. 
ttalsorgane o. B. Lungen dunkelrot, mit Blur ge{tillt und yon deutlioh vermehrter 
Konsistenz, jedoch iiberall lufthaltig. Kein Anzeiehen yon Pneumonie, kein Schleim 
oder Eiter in den Bronchien. Kein Situs inversus. 

Herz bedeutend erweitert, seine Hohlr~ume mit Blur gefiillt; einzelne lein- 
samengroBe Eeehymosen im Perikardium und Endokardium: Reehte tterzh~tlfte 
am meisten erweitert, Spitze yon der linken Kammer gebildet. Margo obtusus 
abgestumpit; Margo acutus reeht stumpf (Lichtbild). 

I m  reehten Vorhof miinden Vena cava sup. et inf. in gewShnlieher Weise, 
danach folgt ein normMes Ostium atrio-ventriculare mit 3 Klappen; folgt man 
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nun  abet  der l%iehtung der Bluts t r6me weiter, f inder man,  d~l~ yon der rechten 
Xammer  nicht  die PnlmonMis ansgeht,  sondern eine gro~e gutentwickelte Aorta. 
Diese entspr ingt  im vorderen Teil der rechten K~mmerbasis  und  steigt rechts gerade 
in kranialer  l%ichtung empor. Sie ha t  3 Semilunarklappen:  2 ventrale  und  1 dorsale. 
Die ventr~le mediale und  die dorsale verdeeken den Abgang der Aa. eoronariae. Von 
der Aor ta  zweigen sich 2i/~ em naeh  oben A. anonyma ab, wo der Arcus aortae be- 
ginnt,  dunn die A. earotis communis sinistra und  A. subelavig sinistra. An der l inken 
Grenze des Arcus finder man  dgs E in t re ten  des groBen erhalten gebliebenen Ductus 
Botalli  (i/2 em im Durchschnit t ) .  Dann  ver l iu f t  die A o r ~  in gewShnlicher Weise. 

Abb. 5. 

Die ~ Lungenvenen miinden in den linken Vorhof. Ostium atrio-ventriculare 
s inis trum ist  natfirlich, 2 Mitralklappen, und  ftihrt  in  den kr~ftigen l inken Ven- 
trikel. Von hier entspr ingt  links und  etwas dorsal zur fehlerhaft  angelegten Aorta  
ein grol]es arterielles Gef~l~, das steil kranial,  ungewunden nach oben l iuf t .  Unte r  
dem Arcus krt imrnt es sieh dorsal und  teil t  sich in 2 Haupts t~mme,  1 ftir jede Lunge, 
sowie in einen groBen Ductus,  der als Ductus Botalli  gerade caudal zum Areus 
in die Aorta  miindet. Dies ist  unverkennbar  die Pulmonalis,  die anscheinend in 
der l inken K a m m e r  liegt. Die Pulmonalis ha t  3 Semilun~rklappen, 1 ventra le  
und  2 dorsale. Das l%ramen ovale wird ~usreiehend yore gut  entwiekelten fibr6- 
sen Valvulus und  dem kr&ftigen Limbus Vieussenii gedeekt. 

Die vorderste Wand  der rechten K~mmer  etwas verdickt  und  nichs so s tark 
ausgebeutelt ,  wie normal,  d~ sieh dort  keine freie Crista supraventrieularis  f inder;  
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diese ist n/~mtich ganz deuttich in den vordersten, sehr verdickten Teil des Kammer- 
septums einbezogen. Dies ist somit aul3erordentlieh dick geworden; mil3t 15 mm. 
Keine Seheidenrandlticke. Die vordereWand der linken Kammer ist aueh sehr ver- 
dickt, besonders der Teil gerade vor dem Abgang der Pulmonalisi hinter dieser 
finder sich keine Nische, die als ein rudiment~rer Konus einer linkskammerigen 
Aorta aufzufassen w~re. 

Aa. coronariae cordis sind auch verlegt, indem die vordersge mediale einen 
Ramus descendens anterior und einen Ramus circumflexus abgibt, der reehts 
um die Vorderseite des Herzens verl/iuft, w/~hrend der hinterste Sinus aortae in 
diesem Falle (ira Gegensatz zu normalen Verh/~ltnissen) eine A. coronaria abgibt, 
die sich in einen Ramus descendens posterior und einen lateralen Zweig nach jeder 
Seite hin teilt. 

L~nge des Herzens . . . . . . . . . . . . . . . . .  60 mm 
LKnge der Kammergegend . . . . . . . . . . . . . .  50 ,, 
Breite der Kammergegend . . . . . . . . . . . . . .  50 ,, 
Antero-posteriorer Durchmesser der Kammergegend . . . 30 ,, 
Wanddieke der linken Kammer . . . . . . . . . . . .  5 ,, 
Wanddicke der rechten Kammer . . . . . . . . . . .  5 ,, 
Umfang des Aortenostiums . . . . . . . . . . . . . .  20 ,, 
Umfang des Pulmonalostiums . . . . . . . . . . . . .  20 ,, 
Umfang des linken Ostium atrio-ventriculare . . . . . .  25 ,, 
Umfang des reehten Ostium atri0-ventrieulare . . . . .  30 ,, 
Dieke des ,,vordersten Septums" . . . . . . . . . . .  15 ,, 

Dieser Fa l l  k a n n  also genau in  ~ b e r e i n s t i m m u n g  mi t  Spitzers Lehre 
gedeutet  werden. 

Man mul3 also annehmen ,  daf] eine Detorsion (eine mangelhaf te  
Torsion) d e s  Truncus  bu lb i  et arteriosus s t a t tge funden  hat,  so dab 
die l inkskammerige  Aor ta  n ich t  fiber die l inke K a m m e r  h ingedreht  
wurde, sondern zugrunde  gegangen ist, w~hrend die reehtskammerige  
Aorta  sieh en t fa l te t  hat ,  ganz fiber die rechte K a m m e r  h in  gedreht  
wurde u n d  dadurch  vorne rechts ihren  Platz  bekam (Abb. 4). Infolge 
der Detorsion ist die Crista aort ico-pulmonal is  mehr  nach vorn  u n d  
]inks gedreht,  und  infolge der mechanischen  Verh~ltnisse des Blut-  
stromes ist die Crista, indem sie in die Achse des h in te r s ten  Kammer -  
septums gestellt  wurde, hyper t rophisch  geworden und  mi t  diesem ver- 
wachsen. Dadurch  wurde eine vollsti indige Kammersche idewand  ge- 
bildet .  Die Pulmonal i s  ha t  somit  ihren Platz  l inks der Crista aortico- 
pu lmonal i s  u n d  rechts des e igent l iehen vorders ten  K a mme r se p t ums  b e -  
hal ten,  das bier  n u r  durch  die hervors tehende Leiste im vorders ten Tell 
der l inken  K a m m e r  ver t re ten  ist. Von dieser Leiste in dorsaler Rich- 
t u n g  naeh  dem h in te r s ten  K a m m e r s e p t u m  sollte die Seheidewand zwi- 
schen den be iden K a m m e r n  gelegen haben,  so dab m a n  behaup ten  kann ,  
dab die Pulmonal i s  doch in  der rechten  K a m m e r  liegt, wo sie naeh 
Spitzers Lehre aueh zu suehen ist. 

Hie rmi t  s t i m m t  auch, dab  m a n  die Aorta,  in  diesem Falle  die reehts- 
kammerige  Aorta,  in  dem R a u m e  zwisehen der Crista supraventr i -  
cularis (aort ieo-pulmonalis)  und  der vorders ten Trienspidalisleiste finder.  
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Abb .  1, 2, und  3 s ind A.  Spitzers Abt iand lung  (Virchows Arch:  243, 
113, 1923) ent l iehen,  w a h r e n d  Abb.  4 in U b e r e i n s t i m m u n g  d a m i t  ge- 
ze ichnet  ist .  
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