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Ein Fall yon angeborener Stenose des Conus arteriosus mit 
gleichzeitigem Fehlen der subaortalen Kammerscheidewand 

bei einem 54j~hrigen Mann. 

Von 

Prof. Ludwig Skubiszewski. 

Mi~ 2 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 17. Juli  1928.) 

Der  vor l iegende Fal l  ve rd ien t  Beach tung  zun~chst  wegen seiner 

pa thologisch-ana tomischen  Vergnderungen,  vor  al lem aber  deshalb,  

weil  er Schwier igkei ten bei der kl inischen Diagnose bot,  die mi t  dem 

Sekt ionsbefund in s t6 rendem Widerspruch  s tanden.  

Auszug ans der Krankengesehichte (Prof. H. Lubienieeki): Kriegsinvalide K., 
54 Jahre alt; im Jahre 1922 mit tIerzinsnffizienzerscheinungen ins Nilit~rlazarett 
aufgenommen mit Atemnot, sehr starker Blausueht c~es ganzen KSrpers, ziemlich 
starke 0deme an den unteren GliedmaBen und Leib, Aseites, LebervergrSBerung, 
Abnahme der 24stfindigen Harnmenge. Der Kranke, der wghrend der ganzen 
Dauer des Weltkrieges im deutschen Heere gedient hat, war der Neinung, er babe 
sich seine Krankheit iln Kriege zugezogen, tterzbefund: Wenig deutlicher Spitzen- 
stog im 5. Intercostalraum in der Mamillarlinie, Pulsatio epigastrica; die rechte 
Grenze der absoluten Herzd~mpfung 11/2 Finger breit naeh rechts vom rechten 
Brustbeinrand, linke Grenze entsprechend dem Spitzenstol~, obere Grenze im 4. Rip - 
penzwischenraum, fiber der tterzspitze ein sehwaehes, aber ziemlich langdauerndes 
prasystolisehes Gergusch; fiber der Pulmonalis (speziell im 3. Intercostalraum 
neben dem Sternum) Betonung des 2. Tones. An der Aorta nur Abschw~ehung 
des 2. Tones. Atemgergusche stellenweise rauh, verlhngertes Exspirium, unter den 
Schulterblgttern sp~rliche kleinblasige Rasselgeri~usche. An den Hi~nden Trommel- 
schlegelfinger. Weiterer Krankheitsverlauf: Nach mehrwSchiger Behandlung im 
Lazarett Besserung insofern, als die Unterhautwassersucht verschwand, die Leber 
sich verkIeinerte, die Bauchwassersucht zurficktrat, die Karnabsonderung sich 
besserte und die Atemnot sich betr~Lchtlich verringerte, obwohl die Blausucht in 
hohem Grade welter bestand. I-IerzgrS~e jetzt ohne deutliehe Veri~nderungen, eben- 
sowenig stellt man die Akzentuation des 2. Tones fiber der Pulmonalis und die Ak- 
zentuation des 1. Tones fiber der gerzspitze fest, das pri~systolische Ger~useh ist 
ffir gewShnlieh, wenn der Kranke sich im l~uhezustande befindet, nicht zu hSren, 
tritt  aber leicht nach kSrperlicher Anstrengung oder schon nach sti~rkerer Atmung 
anf; das Gergusch war tibrigens niemals besonders laut, und, kiinstlich hervor- 
gerufen, versehwand es wieder naeh einigen Minuten, wenn der Kranke ruhte. 
Dieser Zustand danerte einige Monate ohne besondere Ver~nderungen, nnd der 
Kranke wnrde aus dem Lazarett entlassen. Nach einigen Monaten kehrten die 
Herzinsuffizienzerscheinungen wieder, nnd der Kranke wurde abermals ins Lazarett 
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aufgenommen. Unter mehrwSchiger Behandlung besserte sich der Zustand des 
Patienten. 

Auf Grund obiger Symptome lautete die klinisehe Diagnose, was dos Herz 
betrifft, folgendermal~en: Stenosis mitralis, wahrseheinlieh stgrkeren Grades. 

Eines Tages (der Kranke befand sieh wiederum seit einigen Monaten im 
Lazarett) starb er unvorhergesehen. Er  war sehon lange Zeit frei yon 0demen, 
konnte im Zimmer fast ohne Anstrengung gehen, erhob sieh aus dem Bert, um 
zum Fenster zu gehen, sehwankte aber plStzlieh, fiel auf den FuBboden und war tot. 

Anatomische Diagnose: Subaortaler De/ekt des Ventrikelseptums, angeborene 
Verengerung des Conus arteriosus, Stenose der Abgangsstelle der Art. pulmonalis 
bzw. Stenose der Art. pulmonalis, Hypertrophie der rechten Kammermuskulatur, 
leichte Erweiterung der linken Kammer und des lin- 
ken Vorho/es. Stauung und Blutiiber/~llung der 
Lungen, Leber und Nieren. 

Herzbefund: Im Kerzbentei 25 ecru durch- 
sichtiger, bernsteinfarbiger Fliissigkeit. Herz ab- 
geflaeht, L~ngsdurchmesser 101/2 em, Querdureh- 
messer 151/2 era. Herzspitze breit und haupt- 
s/~ehlich yon der reehten Kammer  gebi lde t .  
Herzgewieht ohne Blutgerinnsel 600 g (nach 
Bochenek beim yell entwickelten Manne etwa 
300 g). Art. pulmonalis verl~uft anfangs vor der 
Aorta und naeh links, ohne die gewShnliehe Kreu- 
zung zu bilden, sp&ter nach oben und verzweigt 
sieh wie gewShnlieh. Ductus arteriosus fehlt. 
l~echter Vorhof und Herzol~. erweitert und yon 
Blutgerinnseln vollkommen ausgeftillt. Reehtes 
Kammerostium welt, leieht ftir 3 behandschuhte 
Finger durchg~ngig. Reehte Kammer groin, be- 
deekt die linke und zeichnet sich besonders dutch 
die Lange ihres Querdurchmessers aus, welcher 
10,8 cm betr/~gt. Muskulatur 1--1,2 em dick. 
Durehmesser der rechten Kranzarterie 7 ram, ihre 

kbb. L 1 =Aorta; 2 =Das dmsch 
Wand dick, Int ima ohne Ver/~nderungen. Der die zusammengewachsenen Xlappen 
reehte Ventrikel ist einer HSh]e ~hnlich, die den der Lungenarterie gebildete Dach. 
gewShnlichen deutliehen ~bergang in die Pul- 
monalis vermissen l~l~t. Erst  bei genauerer Untersuehung bemerkt man im 
oberen iinken Absehnitt  eine 0ffnung, die zu einem diinnen aufgesetzten RShr- 
chert ffihrt, dos vor der rechtsseitig gelegenen Aorta verl~uft (vgl. Abb. 2, 5). Dos 
R6hrehen sitzt im Muskel des u Kammerwandteiles. Sein Durehmesser 
betr/~gt anfangs 1,2 em, erweitert  sich dann und endet in dem zur Art. pulmonalis 
gewendeten Teile mit  einer runden 0ffnung yon 4 mm im Durehmesser (Abb. 1, 2; 
Abb. 2, 2). Das RShrehen ist 4 cm ]ang~ seine Innenwand setzt sich aus einer 
narbig ver/~nderten Bindegewebslage yon verschiedener Dicke zusammen (Abb. 2, 4). 
Diese Bindegewebslage ist mit  dem Herzmuskel verwachsen, dessen Dieke hier 
1,3--1,5 em betr/igt. Im Herzmuskel Bindegewebsstreifen yon Perlmutterglanz 
mit  stellenweise sehwieliger Ver/~nderung. Am Eingange zum RShrehen eine wall- 
artige, yon milchig-weil~em, u Endokard bedeckte Umrahmung. Das 
Klappensystem der Pulmonalis bildet ein rundes Dach mit  der bereits erw/~hnten 
0ffnnng (Abb. 1, 2). Dos Daeh ist wenig nachgiebig, hart, seine Dicke betr~gt 
an der Ubergangsstelle zur Pulmonalis 0,5 ore. Dos t{5hrehen weis~ einen der 
hinteren W~nd anliegenden und die 0ffnung im Daeh dicht absehlief~enden Throm- 
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bus auf (Abb. 2, 3). Der Umfang der Pulmonalis dicht fiber dem Daeh betr~gt 
4,3 cm, der Durehmesser 1,6 cm. Darauf erweitert sieh die Arterie ein wenig; 
die Wand ist im allgemeinen dfinn und locker. Im oberen Teile der Kammer-  
scheidewand ist eine 0ffnung zu sehen (Abb. 2, 6). Ihre Mal~e betragen in der 
Rieh~ung yon vorn nach hinten 3 cm, in der Lhngsrichtung beinahe 3 em. Der 
untere Rand  wird vom Muskel des Kammerseptum gebildet und stellt einen 
halbmondfSrmigen Aussehnitt  dar. Der obere Tell geht unmittelbar in die Ur- 
sprungsstelle der Aorta fiber, die der 0ffnung aufzusitzen seheint. Die Offnung 
ist rechterseits durch das vordere Segel der Tricuspidalis verdeckt. Ein Sehnen- 
laden geht veto Rande des Defektes zum Trieuspidalsegel. Linker Vorhof ein 

Abb. 2. 1 = Teil der vorderen Herzwand, die nach oben aufgeklapDt ist; 2 = 0ffnung der zusammen- 
gewachsenen Klappen der Lungenarterie, die ein Dach bilden; 3 = Throlnbns; 4 = Wand des Conus 

arteriosus; 5 = Conus arteriosus; 6 = Defek~ im Septum zwischen den Herzkammern. 

wenig erweitert, Linke Kammer  abgeflacht und, wie bereits erw~hnt, unter den 
reehten Ventrikel gesehoben. ~Iusku]atur ],6 cm dick. Papillarmuskel etwas 
dicker als gew6hnlieh; ihre Spitzen mehr abgerundet. Der Durchmesser der linken 
Kranzarterie 3,5 mm, also um die H~lfte enger als die reehte. Trabekel ein wenig 
verdickt. ])as linke Atrioventrikularostium hat  die Form eines Spaltes, der sich 
infolge eines weitgehenden 1Kammerseheidewandmuskelrandes gebildet hatte. 

Dabei s teht  der Rand in der t tShe der linken Kammer6ffnnng. Die Aorten- 
klappen h~ngen fiber dem Defekt in der Kammerscheidewand herab, wobei die 
linke vordere Klappe an dem den Defekt yon vorn umgebenden Muskel befestigt 
ist. Die Aortenklappen weisen atherosklerotisehe Ver/~nderungen mittleren Grades 
auf. Aorta liegt rechtsseitig. V o n d e r  linken Subclavia geh~ eine Arterie zu den 
Lungen ab (eine unpaarige Bronchialarterie). Das Kaliber der Bronehialarterien 
vergr6Bert. Aus der Lungensehnittfl~ehe flieBt dunkelrote Fli~ssigkeit. Lunge rest- 
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farben. Leber von harter Konsistenz, auf dem Durchschnitt mi~ zweifarbiger 
Zeichnung. Nierenober/l~che nach Entfernung der Kapsel hSckerig; auf der Schnitt- 
fl~che die tie~violette Pyramidenbasis deutlich yon der Rinde abgegrenzt. 

Aus dieser Beschreibung geht hervor, dal~ die wesentlichen Ver- 
~nderungen das Herz betreffen, und zwar sehen wir eine Liieke in der 
Kammerscheidewand, eine Verengerung des Conus arteriosus und Ver- 
engerung der Abgangsstelle der Pulmonalis. 

Die yon Rokitansky als Defekte des hinteren Teiles des vorderen 
Septum bezeichneten Lfieken mu[~ man nach M6nckeberg als Folge 
einer Hemmungsbildung des Septum bulbi s. aorticum anspreehen. 
Die Defekte des hinteren Septum (nach M6nckeberg) stellen dagegen 
Hemmungsbildungen des Septum ventrieulorum dar, die auf mangel- 
haftem kranialem Wachstum und dadurch ausbleibendem normalem 
Anschlul~ an andere Teile beruhen. 

Auf einer gewissen Entwieklungsstufe kam es zu einer Wachstums- 
hemmung und Verlagerung des Kammerteils naeh unten und innen; 
infolgedessen kam, wie aus unserer Besehreibung ersichtlich ist, keine 
Verwachsung mit dem oberen freien l~and der Kammerscheidewand 
zustande. Daraus l~$t sieh der Sehlul~ ziehen, dal~ die StSrung in der 
sp~testen Phase des embryonalen Wachstums entstand - -n~ml ich  nacli 
Bildung der Arterienst/~mme und tier Klappen. Der Konus der reeliten 
Arterie weieht betr~chtlich von tier Norm ab, or gleicht einem unan- 
sehnlichen RShrelien, das der ver/~nderten Kammer  aufsitzt, w/~hrend 
der Normalkonus eine kegelf6rmige Ver~nderung des Kammersinus 
darstellt. Der normale Konus verbreitert  sich nach dem Sinus zu. Ira 
vorliegenden Falle vermissen wir diese Ausweitung. AuSerdem erfolgte 
keine Vereinigung des Konus mit dem Septum, da dieses fehlte, infolge- 
dessen eine Erweiterung nicht eintrat  und der triehterf6rmige t)bergang 
des Konus in den Sinus ausbheb. Nach M6nckeberg ist die Konusstenose 
alas wesentliehe prim~re Merkmal des subaortalen Defektes mit Rechts- 
verlagerung der Aorta, demzufolge die Defekte nicht bis an don Konus 
reichen, im Septum hinter dem kurzen und vorangestellten Konus 
lokalisiert sind, wo sie don reehten Sinus mit der linken Kammer vereini- 
gen. Rokitansky weist darauf hin, dal~ die Konusstenose mit oder ohne 
gleiehzeitige Verengerung der Pulmonalarterie m6glieh ist, stets aber 
geht sie mit anormaler Gef~Bstellung einlier. Die enge 0ffnung des 
Konus ist dutch einen Muskelwall bedingt, tier aus hypertrophischen 
Trabekularmuskeln entstanden ist. Dann erweitert sich der Konus. 
Die Verengerung ist in unserem Fall sekund/~r entstanden und auf Hyper- 
trophie des Herzmuskels am ganzen Konus zuriickzufiiliren. Der Konus 
erleidet eine weitere Ver/~nderung durcli Bindegewebssehwielen als Folge 
eines entziindlichen Vorgangs. Bindegewebsfasern wachsen aus dem 
R6hrchen heran, iibersteigen den Wall, umgeben den Eingang des R6hr- 

Virchows Archly. Bd. 271. 2 
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chens und nehmen auch das benachbarte Endokard tin. Diese Ver- 
/~nderungen--Zeichcn eines entzfindlichen Zus tandes- -mi i ssen  wir 
naeh Rokitansky und M6nckeberg in die embryonale Entwicklungs- 
periode verlegen. Keith ist sogar der Meinung, daft cine besondere Form 
der Konusstenose, die er ,,subdivision of the right ventricle" nennt, 
dem Einbczichen des Bulbus in die rechte Kammer ihr Dasein ver- 
dankt. Sogar das normale Hcrz des Menschen weist am ~Tbergang des 
rechtcn Kammersinus in den Truncus arteriosus (infundibulum Keithi) 
eine muskulare Einschntirung des Lumens auf, worauf schon Peacock 
hingcwiesen hat. Die GrSfte des subaortalen Dcfektes weist, wie aus 
dem zug~Lnglichen Schrifttum ersichtlich ist, betr/~chtliche Schwan- 
kungen auf; die Kammerscheidewand kann fast ganz fehlen (F/~lle yon 
Ho]/mann und M6nckeberg), es kommen aber auch F/s vor, wo die 
Lficken bloB die Pars membranacea betreffcn. Die Ver/~nderungen an 
den Klappen dcr Pulmonalarteric sind offcnbar auf entzfindlicher Basis 
w/~hrend der embryonalen Entwicklungsperiode cntstanden. Es ist abcr 
auch mSglich, daft sich die Entziindung erst sp/iter den erw/~hnten De- 
formationen hinzugesellt hat. Rotikansky wies als erster darauf bin, 
daft das Lager der Pulmonalarterie beiAbweichung der Scheidowand einen 
Locus minoris resistentiae entziindlichcn Vorg/~ngen gegenfiber darstellt. 
Das Zusammentreffen dieser Einfliisse erschwert das Erkennen solcher 
Vcr~nderungcn, die ausschlieftlich auf feh]erhaftcr Entwicklung be- 
ruhen, was aueh Mgnckeberg behauptct.  In unserem Fa,lle war die Ent- 
wicklung mit nachfolgender Bildung yon sehwielig ver/indertcm Binde- 
gewebc tin •cbenfaktor, dcr eine weitere Verengerung des Comus ar- 
teriosus bewirkte. Bei der mikroskopischen Untersuehung der zusam- 
mengewachsencn Klappcn stellten wir kompaktcs Bindegewebe mit 
/s welfig Fibroblasten und v ie l  Kalksalzen fest. Ebensolches 
Bindegewebe befand sich in der Wand der Coronararterien. Unsere 
mikroskopischen Untersuchungen best/~tigten also die Ansieht Keiths, 
daft der l~and der Pulmonalklappen bei diesen F/~llen aus kompaktem 
Bindegewebc besteht, w/~hrend der l~est netzartiges Bindegewebe ent- 
h~It, was nicht auf eine embryonale StSrung binweisen sollte. Diese 
Behauptung kSnnte vielleicht bei jungen Individuen zutreffend sein; 
unscr Patient  jedoch z~hlte 54 Jahre. 

Die  incinandcrgeflossencn Pulmonalklappcn ~hneln einer Kuppel, 
die nach dem Lumen der Pulmonalis, also in der Richtung des Blut- 
stromcs gew51bt ist. Dieser Umstand weist in Verbindung mit  gering- 
fiigigen Einkerbungen am Rande der Offnung darauf hin, dab bereits 
auf der Grundlage der EntwieklungsstSrung des Truncusseptums, ent- 
weder in den letzten embryonalen Monaten oder vielleicht sogar im Be- 
ginn des extrauterinen Lebens eine Entziindung hinzukam, die zur 
unmittclbaren Ursache der Pulmonalstenose wurde. 
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Der Blutkreislauf ging i m  vorliegenden Falle wahrscheinlich Io]- 
gendermal3en vor sich: ])as venSse Blu~ des ganzen KSrpers flog 
auf gew6hnlichem Wege zur rechten Kammer .  Von hier aus ging es 
tells in den kleinen Kreislauf fiber - -a l l e rd ings  in sehr geringer Menge, 
da ja die Mtindung der Pulmonalis betri~chtlich verengt war, tells t r a t  
es in die linke Kam m er  ein, woes  sich mit  dem arteriellen Blu~ aus den 
Lungen vermischte, um schlieBlich in den grogen Kreislauf tiberzu- 
gehen. Rein arterielles Blur wiesen nur die Lungenvenen und die linke 
Vorkammer auf. I t ierdurch erkl/~rt sich die Blausucht w~ihrend des 
Lebens: die lange Lebensdauer nach der Geburt  erlaubt den SchluB, 
dab die Stenose anfangs vieUeicht kleiner war, und dal? sp/~ter unterMit- 
wirkung anderer Vorg~nge eine derartige Verengerung eintrat, dab 
schliei31ich die Bronchialarterien den grSBeren Teil des kleinen Kreis- 
laufes versorgen mugten.  Todesursache war Verschlul3 der Art. pul- 
monalis durch einen Thrombus.  
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